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ABSTRAKT

BEZUCHOVA, Jana: Komplexni oSetfovatelské péée o pacientku s cystickou
fibrozou ve Skolnim véku. Vysoka Skola zdravotnicka o.p.s. Stupen kvalifikace:
Bakalar (Bc.) v oboru VSeobecna sestra. Vedouci prace: PhDr. Jana Hlinovska,
PhD. Praha, 2013. 53 s.

Hlavnim tématem bakalafské prace je komplexni oSetfovatelska péce o
pacientku s cystickou fibrézou ve Skolnim véku. Teoreticka cCast prace je
zaméfena na charakteristiku nemoci, klinicky obraz, historii nemoci, edukaci,
diagnostiku, prognézu a lé¢bu nemoci. Druha ¢ast bakalafské prace je
prakticka. Je zde popsan oSetfovatelsky proces u pacientky s cystickou
fibrézou. Sledovanim a podrobnym rozhovorem s pacientem byly zjiStény

problémy. Byly navrzeny, jejich mozna feSeni pro jejich odstranéni.

KliCova slova: Cysticka fibr6za, komplexni oSetfovatelska péce, oSetfovatelsky

proces, pacient, Skolni vék.



SUMMARY

BEZUCHOVA, Jana: Comprehensive Nursing Care of Patients with Cystic
Fibrosis at School Age. Nursing College o.p.s. Degree: Bachelor (Bc). Tutor:

Mgr. Jana Hlinovska,Prague 2013. 53 pages.

The main topic of my bachelor thesis is a comprehensive nursing care of a
patient with cystic fibrosis at school age. The theoretical part focuses on the
signs and symptoms of the disease and history, education, diagnosis, prognosis
and treatment of disease. The second part of the thesis is practical which
describes the nursing process for patients with cystic fibrosis. The problems
have been identified by observation and detailed interviews with the patients.
Possible solutions for their treatment were proposed

Keywords: Cystic Fibrosis, Complex Nursing Care, Nursing Care, Patient,

School Age.



OBSAH

UVOU ... ettt e e e e e e e e eetaa i n e e e e e e eeennne 10
1  Historie cySticke fiDroOzy .................cccccooooiiiiiiiiiiiiii e, 11
1.1  Historie cystické fibrézy v Ceské republice .....................c.......... 11

2 Vyskyt cyStiCKE fiDrOzy ...............cccoooouiiiiiiiiiiiiiiiiiie e 13
3 Dédi¢nost cysticke fibrozy ................cccccccccceiiiiiiiiiiiiiiiiiieeee 14
A PHAZNAKY CF ............o oottt 15
4.1 DYchaci USHIOfi..............cccccoeeeeiiiiiiiiiii e 15
4.2 TraviCi USHIOJi ..............c.cooiiiiiiiiiiiiiiiii et 16
4.2.1  Slinivka brisni a jeji onemocnéni ..........................ccceeuunnenn... 17
4.2.2 Strevo a jeho onemocneéni .................cc.cccccceeiiiiiiiiiiiiiiiiiiieee, 17
4.2.3  Jatra, Zluénik a jejich onemocnéni......................cccccccceeeieen... 18
4.2.4  Jicen a jeho onemocneéni ..................cccccccccccvviniiiiiiiiiiiiiiiinnnnnn. 18

4.3  OStatni USHrOfi ..............cccoooeeeiiiiiiie 18

5 Patofyziologie a EtiolOgi€.........ceiiiiiiiiiiiieiee e 20
51 Zmény vPliCiCh...................coiiiiiiiiiiiiiiiii e 20
5.2 Zmény na slinivce BFiSNi ....................ccccccouuuiiiiiiiiiiiiiiiii 21
5.3 Zmeény v jatrech a Zlucovych cestach.....................ccccccuvvviiinnnnnnns 21
54 Zményuostatnich Zlaz...............................cccoovvviiiiiiiiieeeeeen, 22

(I B 1= Vo 1 g Lo 1] A1 €= T 4 PR 23
6.1 VySetfovaci metody ................cccoouuuuumiiimiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiaae 23
6.1.1 POLNi STt ...t 24
0 S Tod €= 1= o | o P 24
6.1.3  Molekularné genetické vysetreni.........................ccccccoeeeeieenn... 25
6.1.4 Transepitelidlni rozdil potenciadld ........................................... 26
6.1.5  Laboratorni vySetieni krve asputa......................................... 26
6.1.6 VySetrené StoliCe .................cooooveeiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeee 26
6.1.7  Antropologické vysetreni.................cccccccoviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeee, 26
6.1.8 SPITOMEBLII e 27
6.1.9  Zobrazovaci metody k vysetreniplic ..................................... 27
6.1.10 Bronchoskopie.....oooooiiiiioi 28

A - o o - TP 29
7.1 Lécha respiraCniho systému ....................cccccceuuunnnnnnnnninnnnnniinnnnnnnns 29

7.1.1 INRAIACNT IECDA ... 30



7.2  Lécba gastrointestindlniho traktu .......................cccccccccccoiiiinnnnnn. 31

7.3  LECDHa OStEOPOIOZY ............ooeeeiiiiiiiiiiiiiiiiieeee e 31

7.4  Transplantace PliC ..o 31
8 SKOINI VEK ...ttt 33
9 Komplexni osetrfovatelska péce o pacientku s onemocnénim cysticka
FIDIOZA ... 34

9.1 Nejcastéjsi patofyziologicke osetrovatelské diagnézy................. 36
PRAKTICKA CAST ...t 37
Osetrovatelsky proces u pacientky s cystickou fibrézou .......................... 37
DOPOruCeni Pro PraXi.............cccccuuuuuuuuiiiiiiiiiiiiiiiiiieeiieeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeen 60
74 1= 62
SEZNAM POUZITE LITERATURY .......cocooviueeeieiieieeeieisie e 63



Uvod

Cystickou fibrézu fadime k zavaznym nemocem s dopadem nejen na
nemocného, ale pfedevSim na rodinu a blizké okoli. Cysticka fibroza vytvari
problémy nejen zdravotni, ale i psychické, ekonomické a socialni. Nedostate¢na
informovanost o nemoci v Ceské Republice pfinasi komplikace v Zivoté
nemocnych i jejich rodin. Narazeji na nepochopeni ve Skolach, v zameéstnani i
na ufadech. Zddvodu nedostate¢né tolerance zdravych déti vadi
handicapovanym vrstevnikim, dochazi k nepfijemnym a mnohdy stresujicim
situacim. RozSifovanim znalosti o cystické fibréze a problémech s ni spojenych
mezi vefejnosti je proto velmi dulezitou soucCasti péfe o nemocné. Situace
v Ceské republice byla do konce 80. let velmi nepfizniva, jelikoz nebyly
dostupné moderni léky, pfestoZze jsme o nich z literatury védéli. Tento problém
se velmi negativné projevil na zdravotnim stavu nemocnych. Bohuzel se stale
setkavame s pozdni a nespravnou diagnostikou. Stale panuje nazor o

nepriznivém prabéhu nemaoci jiz v prvnich letech zivota.
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Teoreticka cast

1 Historie cystické fibréozy

Historické patrani ukazuji, Ze charakteristické pfiznaky cystické fibrozy
(dale jen CF) byly popisovany jiz ve stfedovéku. Jedna z prvnich patologicko
anatomickych zprav popisujici téZzké zmény na pankreatu byla u 11 leté vyhublé
divky, v roce 1595 ji podal Pieter Pauw, profesor botaniky a anatomie v
Leidentu. Ve 20. a 30. letech se v literatufe objevovaly zpravy o détech se
steatoreou a bronchopneumoniemi, zda Slo o CF, v8ak nikdo s jistotou nevi. V
roce 1938 byla cysticka fibréza ve svété poprvé rozpoznana u Zijiciho ditéte na
zakladé Klinickych pfiznakl respiraCniho onemocnéni a vySetfenim duodenalni
stavy, indikujici pankreatickou insuficienci. V této dobé prezivala vétSina déti s
touto diagnézou jen prvni rok svého Zivota, tento pacient vSak i pfi nedostatku
uginné lécby zil 10 — 11 let (VAVROVA a kol., 2006).

Ve Spojenych statech se nemocni koncentrovali pfedevSim v Rabies
Hospital v New Yorku. V této nemocnici se problematikou CF zabyvali D.
Andersenova a Paul di Sant” Agens. V této dobé stoupla spravna diagnostika
nemocnych a to na 50 — 60 ro¢né. LéCba CF spocivala pfedevsim v podavani
malo ucinné pankreatické substituce a s postupnym rozvojem antibiotik i v
leéCeni respiraCni infekce. Objev Di San’t Agrese spocival v tom, Ze nemocni s
CF mohou mit i normalni exokrinni sekreci pankreatu. Do této doby se védci
domnivali pravého opaku. Dulezitym faktorem v diagnostice CF bylo objeveni
potni anomalie. V této dobé jesté neexistovala klimatizace, a proto pro déti s
onemocné&nim CF byla obdobi veder velice vysilujici a namahava. Casto se tyto
déti dostavaly do stavu velké dehydratace a ob&hového $oku (VAVROVA a kol.,
2006).

1.1 Historie cystické fibrézy v Ceské republice

Jako prvni pacient s CF byl v kvétnu 1946 na Il. Détské klinice v Praze.

Zahy po 2. svétové valce se objevily v Ceské literatufe prvni kazuistiky o
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nemocnych CF. V roce 1948 popsali prvni autofi maly soubor nemocnych z CF.
Diagnostika a odhalovani CF se zacalo rozSifovat zejména na Il. Détské klinice
v Praze kde bylo do roku 1960 hospitalizovano 30 déti, u kterych se na zakladé
klinickych podezfeni nebo sekreCnich nalezll prokazala CF. OvSem vétSina
téchto déti rychle umirala a tak k datu 1. 1. 1960 Zil jiz pouze jeden nemocny
(VAVROVA a kol., 2006).

CF se v té dobé prokazovala vyhradné u kojencl na zakladé klinickych
podezieni potvrzenych laboratornimi vySetfenimi pankreatické insuficience.
Toto vySetifeni spocivalo ve vySetfeni duodenalnich Stav v mikroskopickém
vySetfeni stolice a v prikazu nedostatku pankreatickych enzymda. Lipolidovym
testem se prokazoval nedostatek lipazy. V roce 1960 se zacCalo s vySetfenim
chloridd v potu po stimulaci pilokarpinovou iontoforézou. Od toho objevu
kazdoro&né pribyval podet diagnostikovanych i mezi star§imi détmi (VAVROVA
a kol., 2006).

Druha détska klinika v Praze se zacala zabyvat vyzkumnou slozkou,
zavadély se nové lécebné metody. Diky témto metodam se prodluzoval Zivot
nemocnym a v ramci moznosti i jeho kvalita. Po roce 1989 se zaCala tvofit nova
specializovana centra pro |é€bu CF. ZlepSila se dostupnost lékl, pfipravku
podpurné enteralni vyzivy, ucinné pankreatické substituce a novych ucinnych
antibiotik (VAVROVA a kol., 2006).

Prvni transplantace plic se zaCaly provadét od roku 1998. Vyzkumny CF
tym nemocnice Motol se zabyval klinickym vyzkumem a sledovanim moznych
léCebnych metod, tak zakladnim genetickym vyzkumem i zavadénim
diagnostickych postupd. Po roce 1990 zacCala fungovat nova laicka sdruzeni
rodi¢u a pratel nemocnych CF a v roce 1992 byl zalozen Klub nemocnych CF
(VAVROVA a kol., 2006).
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2 Vyskyt cystické fibrézy

Obecné informace udavaji vyskyt jednoho ditéte na 2500 — 4500
novorozencu. ,Epidemiologickymi studiemi klinicky a sekéné diagnostikovanych
onemocnéni ve StfedoCeském kraji a molekularné genetickymi metodami
vySetfeni nasi CF populace byla u nas stanovena incidence 1: 2736
novorozencuU. Z takto relativné vysoké incidence vyplyva, Ze kazdy 26. jedinec
je zdravym nosi¢em tohoto zavazného onemocnéni a kazdé 676. manzelstvi
muzZe byt partnerstvim dvou nosicu, ktefi maji 25 % riziko, Ze budou mit
nemocne dité. Dale tento vyskyt znamena, Ze pfi souCasné porodnosti se v
Ceské republice narodi kazdy rok pfiblizné 33 déti s CF. Diagnostikuji se v8ak
maximalné 2/3 a je velmi pravdépodobné, Ze mnoho nemocnych Zije pod jinymi
diagnézami, napfiklad jako chronicky zanét pridusek, sinobronchialni syndrom,
nosni polypdza, ale i celiakie, opakované zanéty slinivky bfisni a v neposledni
Fadé muzska neplodnost“ (VAVROVA a kol.,s.19, 20, 2006).

.V neevropskych populacich je incidence CF vyrazné nizsi. Zatimco u
bilé populace v USA se udava incidence mezi 1 : 1900 az 1 : 3700, je vyskyt u
hispanské, asijské a africko-americké populace nizsi (1 : 9000, 1 : 32000 a 1 :
15000, respektive). Neprfedpoklada se, Ze by se na téchto populaénich

rozdilech v ramci USA podilela horSi diagnostika, pfesnéjSi udaje jsou vSak
sporné“ (VAVROVA a kol., s. 20, 2006).

Pokud se CF v pfibuzenstvu jiz vyskytla je mnohem vétsi riziko nosicCstvi
mutace genu pro CF. Pro tento divod se doporucCuje u vSech zdravych
pfibuznych CF pacienta vySetfit mutaci genu pro CF. Pfi pozitivnim nosi€stvi
mutace genu CF je doporuCovano také vySetfeni partnera, zda neni nosi¢em
téchto mutaci. Timto zpusobem lze maximalné snizit riziko narozeni ditéte
postizeného CF, nebot' je mozZnost vyuZit prenatalné genetické diagnostiky u
vyvijejiciho se plodu (VAVROVA a kolektiv centra CF Motol, 2009).
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3 Deédi¢nost cystické fibrozy

,Z obecného hlediska je dédi¢ni informace obsazena v kyseliné
deoxirybonukleové (DNA). DNA je tvofena za 4 zakladnich stavebnich ¢&lankd,
tzv. nukleotidovych bazi (adeninu, cytosinu, guaninu, tymidinu), které jsou
propojeny a tvofi tak dlouhé vlakno spojené ze dvou protichidnych Fetézcu.
Zmény ve slozeni nukleotidovych bazi jsou budto zodpovédné za nékterych
okolnosti za rozvoj onemocnéni, dalSi funguji pfi opravé poskozené DNA nebo

pusobi pfi evoluci zivocisnych a rostlinnych druht® (Vavrova a kol. ,s. 20, 2006).

, Zmény v poradi €i pfitomnosti/nepfitomnosti nukleitidovych bazi DNA,
které porusuji funkci genu, se nazyvaji mutace. Tento termin je spie arbitrarni
povahy, protoze se vzdy jedna o srovnani sekvence DNA nalezeni u daného
pacienta s referen¢ni sekvenci v databazi pomoci bioinformatickych metod. Zde
pak zména, ktera je v jedné populaci patogenni, mize mit ve druhé populaci
neutralni povahu apod. Dilezité je rovnéz vysledovat, zda se stejna zména
vyskytuje u téhoz fenotypu (tj. napfiklad CF), zda je pfedavana nemocnému od
obou rodi€ud (u autozomalné recesivnich onemocnéni) a nenachazi se u
zdravych sourozencu, ktefi maji pouze jednu nebo zadnou kopii (u autozomalné
recesivnich onemocnéni). Jinak se hodnoti segregace mutaci u autozomilné
recesivnich onemocnéni (napfiklad achondroplazie) nebo gonozomalné

recesivnich onemocnéni (napf. hemofilie A/B) ( Vavrova a kol., s. 20, 2006).

Geny se dédi vzdy ve dvojicich, nebot jeden Clen této dvojice pochazi
vzdy od matky a druhy od otce. Vzhledem k typu dédi¢nosti CF choroba u ditéte
vznikne jen tehdy, jestlize oba CF geny (odborné nazyvané zkratkou (CFTR)
ziskané od rodi¢u nesou pfisluSnou mutaci, které je tak zcela vyfadi z jejich
normailni funkce. Normalni CFTR gen produkuje specifickou bilkovinu (protein),
ktera reguluje transport soli pfes bunétné obaly (membrany) mj. v dychacich

cestach, vyvodech slinivky bfiSni a v potni zZlaze (Jakubec, 2006).
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4 Priznaky CF

,Pfiznaky nemoci a jejich zavaznost se u jednotlivych déti velmi lisi.
Postizeni dychaciho ustroji je pfitomno u vSech nemocnych s CF, mlze se vSak
projevit kdykoli v prib&hu zZivota — nékdy zahy po narozeni jindy az v dospélosti
nebo kdykoli mezi tim. PFfiznaky poruchy traveni jsou pfitomny pouze u 80 — 85
% nemocnych. U nékterych nejsou pfitomny v kojeneckém véku a rozvijeji se
pozdéji. Vysoky obsah soli v potu ma 99 % nemocnych, 98 % dospélych muzd
je neplodnych. Je dulezité védét, Zze postizeni dychaciho a zazZivaciho ustroji
spolu uzce souviseji a ovliviuji se. Nemocny se zavaznymi respiraCnimi projevy
ma horsi chut’ k jidlu, Spatné travi potravu a ubyva na vaze. Nemocny, ktery je
z jakéhokoli divodu v Spatném stavu vyzivy, se hafF vyrovnava s infekci, a
jakymkoli problémem postihujicim dychaci ustroji. Je tedy tfeba dbat nejen na
to, aby se dité s CF zbyte¢né nestykalo s infekci a aby dobfe peCovalo o
hygienu svych dychacich cest* (VAVROVA, s. 27, 2001).

Pfiznaky u CF jsou rozmanité, ale mizeme je obecné rozdélit do tfi
skupin, pfiznaky u dychaciho ustroji, pfiznaky u traviciho ustroji a pfiznaky u

ostatnich ustroji.

4.1 Dychaci ustroji

Mezi obecné pfiznaky v dychacim ustroji patfi zrychlené a ztizené
dychani, kaSel, dusnost, zastfeny hlas, ucpany nos, soudkovity hrudnik.
Onemocnéni postihujici dychaci cesty: nosni polypy, opakované zanéty
vedlejSich nosnich dutin, opakované zanéty pradusek (bronchitidy), opakované
zanéty plic (pneumonie) (VAVROVA a kolektiv FN Motol, 2009).

Klinicky se poruchy dychaciho ustroji projevuji pfedevsim kaslem. Kasel
muaze byt suchy, drazdivy, ale i vlhky s vykaSlavanim vétSiho mnozstvi hlenu
nebo hlenohnisu. U malych déti se objevuje problém v polykani hlenu a
v nasledkem zvraceni. KasSel je obranny prvek dychacich cest proti
nahromadéni velkého mnoZzstvi hlenu. P¥iliSny kasel ovSem vede Kk jesté

vétSimu zuzeni dychacich cest. KaSel je velice dulezity obranny reflex, ktery
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slouzi k Cisténi dychacich cest a k udrzeni co obnoveni jeho prichodnosti.
KasSel by se proto nemél tlumit, ale mély bychom se naucit jeho ovladani. Pfi
zhorSeni kasle je dobré myslet na to, Ze se v dychacich cestach usidlila infekce,
ktera zvysuje tvorbu hlenu (VAVROVA a kol, 2006).

DalSim projevem zmén, odehravajicim se v dychacich cestach déti s CF
je zména tvaru hrudniku. Hrudnik téchto déti se vyklenuje do soudkovitého
tvaru, zada se napadné kulati a také se zvétSuje jeho zadopfedni pramér.
(VAVROVA a kol., 2009)

U déti kojeneckého a batoleciho véku jsou v popfedi klinickych projev
predevSim pfiznaky respiracni manifestujici se tachypnoe, zvySeni dechové
frekvence, hvizdani a kasel. Tyto projevy mohou nastoupit po virové infekci a
Casto se diagnostikuji jako opakujici se bronchiolitida. V jisttm obdobi Zivota
zacinaji nemocné s CF kaSlat a kasel se tak stava hlavni pfiznak nemoci. Jiz
v kojeneckém véku se muze projevovat steatorea a neprospivani. Matky nékdy
upozorfiuji na zapach stolice a mozné tukové skvrny na jejim povrchu. Jisté
procento déti ovSem muzZe vtomto obdobi mit zachovanou vnégjSi sekreci
pankreatu a tim padem dobfe prospivat (VAVROVA a kolektiv FN Motol, 2009).

4.2 Travici ustroji

Mezi obecné priznaky v travicim ustroji patfi velké bfiSko a relativné
tenké koncCetiny, neprospivani, porucha rlstu, objemné pachnouci stolice,
plynatost, otoky z nedostateCcného mnozstvi bilkovin v krvi, bolesti bficha,
prodlouzena novorozenecka zloutenka, zluté zbarveni kize a bélma u
postiZzené jater.

Onemocnéni postihujici travici ustroji:

Slinivka bfiSni - opakované zanéty slinivky, porucha zevni sekrece
slinivky, diabetes mellitus.

Stfevo — mekoinovy ileus (u novorozencu), vyhifez koneéniku, distalni
intestinalni obstrukéni syndrom, striktury stfeva.

Jatra a Zluénik — jaterni cirh6za, Zlu€nikové kameny.

Jicen — gastroezofagealni reflux.

(VAVROVA a kolektiv FN Motol, 2009).
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4.2.1 Slinivka bfiSni a jeji onemocnéni

,Cely proces Stépeni potravy je v rizném stupni u nemocnych s CF
narusen, proto je poruSena zevni funkce slinivky bfiSni, ktera spociva v tvorbé
enzym0-trypsinu, lipazy a amylazy (VAVROVA a kolektiv FN Motol, s. 48,
2009). Jen u velmi malého poctu pacientl se objevuji opakované zanéty
slinivky bfisSni, nejCastéji to jsou nemocni s jednou ne velmi ¢astou mutaci genu.
Projevuji se bolestmi okolo pupku a zvracenim. Diabetes mellitus patfi mezi
vzacnéjsi komplikace u CF. Jeho prubéh je mirnéjSi nez u pacientt bez CF a

nepodili se na nepfiznivém ovlivnéni prubéhu CF.

4.2.2 Strevo a jeho onemocnéni

Mekoinovy ileus byva jednim z nejCastéjSich projevu CF, byva pfitomen
u jedné tfetiny pacientu. Zpusobuje ho abnormalné vazka smolka, ktera zpusobi
stfevni obstrukci. Vyviji se vdruhém trimestru v oblasti tenkého stfeva.
Diagnostikuje se bud prenatalné anebo postnatalné nativnim RTG snimkem
bficha, na kterém jsou znamky ileozniho stavu. Projevuje se po porodu
objemnym bfiSkem, netolerovanim stravy az zvracenim a absenci odchodu
smolky (VAVROVA a kol., 2006).

,2Jcpani stfeva hustym obsahem muze vzniknout i v pozdéjSim véku a
nazyva se pak distalni intestinalni obstrukéni syndrom. Tento stav byva vyvolan
bud nedostatkem tekutin v potravé, nebo stravou s velkym obsahem zbytku
(tfeba po poziti vétSiho mnozstvi mandarinek nebo jinych citrust v kratkém
¢asovém obdobi), ale i vynechanim I|éka — travicich enzymd v kapslich
(pankreatické substituce), které nemocny uziva pro zlepsené traveni. Ve svété
se udava vyskyt této komplikace u 10 — 30 % nemocnych s CF*(VAVROVA a
kolektiv FN Motol, s. 51,2009).

,Casté a naléhavé stolice nemocnych s nedostateénou funkci slinivky
bfiSni mohou vyvolavat vyhfez konelniku (prolaps rekta). Vyskytuje se
pFedevdim u nelégenych nemocnych, neZ se stanovi diagnéza CF“(VAVROVA
a kolektiv FN Motol, s. 51, 2009).
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4.2.3 Jatra, zluénik a jejich onemocnéni

U nékterych nemocnych s CF muzZe dochazet k pfeméné jaterni tkané a
k tim k tvrdnuti jater(jaterni cirh6za). ZaCatek tohoto obdobi nemusi mit zadné
klinické projevy, nemocny nema zadné obtize a onemocnéni se prokaze jen
zvétSenim jater, popfipadé zménami v jaternich testech nebo zménami
Zjisténymi na ultrazvuku (VAVROVA a kolektiv FN Motol, 2009).

U nemocnych s CF je ZluCnik az napadné maly a vytvareji se v ném
ZluCové kameny. Mulze se projevovat bolestmi bficha, pocity nevolnosti,
horkosti v ustech, zloutenkou, ale tfeba i typickymi bolestmi jako pfi
Zluénikovém zachvatu (VAVROVA a kolektiv FN Motol, 2009).

4.2.4 Jicen a jeho onemocnéni

U jicnu se objevuje gasto-ezofagealni reflux. U tohoto onemocnéni je
poruSena funkce kruhovitého svalového svéracCe, ktery se pfi normalni funkci
svira a brani vraceni Zaludecniho obsahu zpét do jicnu. U nemocnych je obsah
Zaludku kyselejsi nez u zdravych osob. Pokud se zalude€ni obsah vraci, az do
horni ¢asti jicnu a na jeho samy zaCatek, mize dojit k vdechnuti malych ¢astic
potravy a narudeni dychacich cest a i plicni tkang& (VAVROVA a kolektiv FN
Motol, 2009).

4.3 Ostatni ustroji

Mezi obecni pfiznaky v ostatnich ustroji patfi:
Reprodukéni ustroji: snizena plodnost
Potni Zlazy: napadné slany pot, metabolicky rozvrat pfi vysokych ztratach
soli potem.
(VAVROVA a kolektiv FN Motol, 2009).

Vavrova (2009) uvadi: Neplodnost je u muzi s CF zplUsobena tim, Ze
nadvarle koncCi slepé a jeho vyvod chybi. Tento defekt je pravdépodobné
zpusoben tim, Zze vyvodni cesty jsou ucpany hustym hlenem jesté pred
narozenim. U muzl s CF se spermie normalné tvofi a maji i obvyklou

pohyblivost, aviak nedostavaji se do ejakulatu, pro ucpanost vyvodnich cest.

18



| Zeny s CF mohou mit snizenou plodnost, je ovSem méné Casté a
vazkym hlenem, ktery se utvafi v déloznim hrdle a na déloznim Cipku stejné tak
jako na jinych sliznicich organismu a muzZe branit pronikani spermii. U Zen je
ovSem mozné provést inseminaci spermii do délohy Iékafskym zakrokem
(VAVROVA a kol. FN Motol, 2009).

Pot nemocnych vyluCovany potnimi zlazami obsahuje 5x vice soli nez
pot zdravych déti. Nejvétsim rizikem je nadmérné poceni, at’ jiz je zplsobeno
horeCkou nebo vysokou okolni teplotou, muze byt dité ohrozeno ztratou soli.
V nejhorsich pfipadech muzZe dojit tento stav az k $Soku (VAVROVA a kol FN
Motol, 2009).

DalSim projevem CF jsou tzv. ,paliCkovité prsty®, které jsou pfitomny i u
jinych plicnich onemocnéni jako jsou napf. (bronchiektazie, plicni absces), dale
pak u karcinomu (bronchogenni karcinom, mezoteliom), u nékterych vrozenych
srdecnich vad, ulcerdzni kolitidy aj. Pohledem zjiStujeme zvétSené zaobleni
prstd, bulbézni rozSifeni poslednich &lankd prstd, zmény uhli mezi nehty a
kGzi, ktery je vétSi nez 180 stupniu. Dale pozorujeme houbovitou konzistenci
nehtového lGzka pfi zatlaceni na néj. Etiologie vzniku pali¢kovitych prsti dosud
neni zcela znama. U nemocnych CF se paliCkovité prsty vyvijeji na rozdil od
jinych respiracnich onemocnéni celkem €asné, a to i u nemocnych, ktefi maji

jen mirné respiracni pfiznaky.

Vyskyt paliCkovych prstd u nemocnych CF se udava rizny. ,V souboru
¢eskych nemocnych nachazime paliCkovité prsty u 80 % zijicich pacient a u 92
% zemfelych. Vyskyt pali¢kovitych prstl a velikost palicky stoupa s vékem. Mezi
rocnimi détmi palicky méné nez tfetina nemocnych, ve 3 letech 66 %, z toho
napadné palicky sindexem vy8Sim nez 1,1 pouze 11 %. Nepfitomnost
paliCkovitych prstll proto nevylu€uje diagnézu CF. Mezi 8-18. rokem Zivota
vyskyt kolisa mezi 75-80 %, napadné palicky s indexem 1,1 ma v 18 letech 27

% nemocnych” (VAVROVA a kol., s. 218, 2006).
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5 Patofyziologie a Etiologie

,Cysticka fibréza je vrozena choroba podminéni mutaci genu CFTR
(cystic fibrosis transmembrane regulator), lokalizovaného na chromosomu 7
(g31)" (HOMOLKA, s. 25, 2001).

,Cysticka fibréza je chronické, dédicné pfenasené onemocnéni, které se
projevuje opakovanymi infekcemi dychacich cest, neprospivanim, vysokym
obsahem soli vpotu a u 98% dospélych muzi i neplodnosti. Nemoc je
provazena fadou komplikaci, které mohou jeji obraz ménit a ovlivhovat jeji

pribéh. Nékdy mohou byt komplikace dokonce prvnim projevem choroby
(VAVROVA a kol., s. 10, 2009).

,Nazev cysticka fibréza vznikl z pldvodniho oznaceni cysticka fibréza
pankreatu, ktery vyjadfoval skuteCnost, Ze slinivka bfiSni (Cili pankreas) je
vazivové (fibr6zné) zménéna a na jejim povrchu jsou patrné drobné vacky,
dychaciho ustroji nez zmény slinivky bfiSni a proto se slovo pankreas z nazvu
vynechalo. V nékterych zemich je CF nazyvana téz mukoviscidézou. Tento
nazev vyjadfuje napadnou vazkost hlenu (mucus - hlen, viscidus . vazky), ktera
je pro tuto chorobu charakteristicka“ (VAVROVA a kol., 2009).

5.1 Zmeény v plicich

,Plice jsou parové organy, v nichz pfi dychani probiha vyména plyna
mezi vzduchem a krvi“ (CIHAK, s. 192, 2004).

Zakladni problém CF je zpusoben poruchou funkce genu CFTR, ktera
vyvolava kaskadu patofyziologickych jevl vedoucich k vyvijejicimu se
onemocnéni dychacich cest. Stavba plic je pfi narozeni ditéte normalni. AvSak
ve 3 mésicich zivota ma az polovina nemocnych CF jisté respiracni pfiznaky
(hvizdani, tachypnoe, zvySena dechova frekvence, atd.). Tyto pfiznaky
vyvolava zhorseni virové infekce. ZvySena tvorba hlenu zpusobuje tzv. ,hlenové

platy“, ktera zhorSuji obstrukci. ,Chronické zanétlivé zmény s poSkozenim
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dychacich rezultuji v respiracni insuficienci, ktera je u 95 % nemocnych pfiinou
smrti“ (VAVROVA a kol., s. 191, 2006).

5.2 Zmény na slinivce brisni

,olinivka bfisni (pancreas) zahrnuje vjednom utvaru dva organy —
exokrinni Zlazy — pars exocrina pancreatis, ktera svuj sekret s travicimi enzymy
vysila vyvody do duodena a zlazu endokrinni — pars endocrina pancrestis,
kterou tvofi asi 1 milion drobnych cca pulmilimetrovych (a mensich) bunéénych
okrskl, zvanych Langerhansovy ostravky, roztrousenych v exokrinni tkany
(odpovidaiji asi 1,5 % objemu celého pankreatu)* (CIHAK, s. 115, 2004).

U pacientd s CF bylo prokdzano mensi mnozstvi vody a bikarbonatu
v pankreatickém sekretu produkujiciho exokrinnimu burfikami pankreatu a tim
dochazi k vétSimu objemu bilkovin v sekretu. Dochazi zde o obstrukci, ktera
vede k zanétlivé reakci, coz vede k postupné fibrotické prestavbé pankreatu a
tim k poruse traveni (VAVROVA a kol, 2006).

5.3 Zmeény v jatrech a zlu€ovych cestach

,<Jatra (Hepar) jsou svou stavbou exokrinni zZlaza produkujici zIug, ktera
je pfedavana vyhodnymi cestami do duodena, kde se spojuje s tuky z potravy a
dava vznik ve vodé rozpustnym komplexim, z nichz mohou byt lipidy snaze
vstfebavany* (CIHAK, s. 122, 2004).

U pacientl s CF je zZluCnik napadné maly a tvofi se v ném Zlucové
kameny. Také dochazi k poruSe chloridového transportu ve Zlu€ovodech.
Z tohoto dlvodu je slozeni Zluci patologické. Dochazi ke zméné viskozity a
mnozstvi Zlu€e a tim k ucpani zlu€ovodl biliarnimi zatkami. Nedostavaji-li se
enzymy do dvanacterniku, pak neni potrava dostateCné Stépena a jeji slozky
jsou jen z &asti vstiebavany. Z tohoto divodu jsou stolice nemocnych objemné,
zapachaji a obsahuji astecky nenatravenych tuki (VAVROVA a kol. FN Motol,
2009).
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5.4 Zmény u ostatnich zlaz

U CF byva naruSena motilita gastrointestinalniho traktu, diky poruse
dilniho jicnového svéraCe, dochazi k gastroezofagealnimu reflexu. U
nemocnych se mohou Castéji nez u ostatnich vyskytovat peptické viedy a to
v dusledku fyzického a také psychického stresu. Zmény na tenkém stfeveé jsou
diky poruSe transportu iontl ve stfevni sliznici a maji za nasledek abnormalni
sloZeni mucinu. Opét dochazi ke zméné motility a tim ke vzniku malabsorpce.
Na tlustém stfevé dochazi k zuzeni lumenu vzestupného tracniku z ddvodu
uzivani vysokych davek pankreatické substituce (JAKUBEC, 2006).

Nemocni CF, v disledku poruchy funkce slinivky bfisni, trpi nejen na
nedostateéné vstrebavani zivin, ale také na nedostatek vstrebavani vitaminu A,
D, E, K, rozpustnych v tucich coz oznadujeme jako avitaminézu (VAVROVA a
kolektiv FN Motol, 2009).

Nemocni také Casto trpi pfevazné v dospélosti osteoporézou. ,Incidence
osteoporézy trvale stoupa svékem, ve véku 30 let Ize osteopordzu
diagnostikovat pfiblizné u 30-50 % pacientti s CF (VAVROVA a kol., s. 389,
2006).
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6 Diagnostika CF

,Diagnozu CF je tfeba stanovit spolehlivé a co nejdfive. Pozdni diagn6za
je spojena s fadou navstév v nemocnicich, se slozitym vySetfovanim, s uzkosti
rodiny a s odkladem ucinné terapie. Ackoli kritéria diagnostiky jsou dana a
opakované se o nich diskutuje, stale jeSté se kladou i renomovani centra
otazku, zda dany pacient ma CF* (VAVROVA a kol., s. 65, 2006).

,R0zpoznani nemoci dfive nez se Kklinicky projevi je cilem tzv.
screeningu, vyhledavani nemocnych na zakladé jednoduchych biochemickych
vySetfeni, ktera jsou proveditelnd u novorozenci. U CF byla zkouSena fada
takovychto metod, zatim se Zadna plné neosvédéila“(VAVROVA a kolektiv
centra FN Motol, s.25. 2001).

,Diagnosticka kritéria spocivaji v pfitomnosti jednoho nebo vice
charakteristickych  klinickych pfiznakd, rodinné anamnézy, eventualné
pozitivniho novorozeneckého screeningu plus v laboratornim prukazu
abnormalni funkce proteinu/genu CFTR, dokumentované vysokou koncentraci
chloridd v potu, pfitomnosti dvou patogennich mutaci genu CFTR nebo in vivo
prokazanou poruchou transportu elektrolytd nosnim epitelem* (VAVROVA a kol.
s.65, 2006).

6.1 VySetfovaci metody

K diagnostice onemocnéni se obecné ve vSech oborech pouzivaji
vySetfovaci metody. U CF patfi do vySetfovacich metod: potni test, screening,
molekularné genetické vysetfeni, transepitelialni rozdil potenciall, laboratorni
vySetfeni krve a sputa, vySetfeni stolice, antropologické vySetfeni, spirometrie,
pouzivaji se zobrazovaci metody k vySetfeni plic a jinych organu a posledni
metodou je spirometrie. Tyto vySetfeni by mél absolvovat kazdy pacient pro
diagnostikovani CF. Néktera vySetfeni se provadéji pouze ke stanoveni
diagndézy a néktera pacient absolvuje i po stanoveni diagnézy a to proto, aby

lékar mél prehled o stavu a vyvoji jeho nemoci.
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6.1.1 Potni test

Potni test se provadi. To pak potvrdi vétSinou velmi spolehlivé
jednoduché vysSetfeni, tzv. potni test. Lze jej provést ambulantné sbérem potu
na predlokti ditéte. Provedeni je jednoduché: ruka ditéte se na predlokti a na
pazi na loktem odmasti otfenim lihovym roztokem a pfilozi se na ni CtvereCky
mulu, které jsou nasaknuty na predlokti roztokem pilokarpinu, na pazi
indifetentnim roztokem. Na mul se polozi elektrody pfipojené ke zdroji
stejnosmérného proudu, pomalu se proud stupnuje a po 10 minutach probiha
pfi 4 mA intoforéza. BEhem ni se do kuZe na predlokti vpracuje roztok
pilokarpinu. Ten podnécuje potni Zlazy k hojné tvorbé potu. Po deseti minutach
se iotoforéza ukoncCi, predlokti se dobfe oplachneme destilovanou vodou,
osuSime a poté pfilozime filtraéni papirek, ktery pfed aplikaci zvazime ve
zkumavce, ktery je pfikryt igelitovym ¢&tvercem, pfilepenym ke kizi naplasti, aby
se pot neodparoval. Po pul hodiné se filtrani papir z ruky pinzetou sejme, zvazi
opét ve zkumavce, a pot do né&j nasakly se chemicky analyzuje. Rozdil obou
vah uréuje mnozstvi potu (VAVROVA, 2005).

Toto vySetfeni nezahrnuje zadnou specialni pfipravu nemocného.
Priprava spociva ve vysvétleni pribéhu testu a po ukonceni otfeni kize do

sucha.

Normalni koncentrace chloridd v potu se pohybuje mezi 10 — 30 mmol/I
potu, u CF jsou hodnoty nad 60 mmol/l. u malého procenta déti se touto
metodou nepodafi ziskat dostateCné mnozstvi potu, hodnota soli je hrani¢ni (tj.
mezi 30 a 60 mmol/l potu) a vySetfeni diagnézu ani jednoznaéné nepotvrdi, ani
nevylouci. U nékterych nemocnych muize byt obsah soli hranicni i tenkrat, kdyz
se ziska dostate€né mnozstvi potu. Je to zplsobeno nékterymi zvlastnimi
mutacemi genu CF. Proto je tfeba u kazdého takového nemocného provést
molekularné — genetické vysetfeni (VAVROVA a kolektiv FN Motol, 2009).

6.1.2 Screening

U CF je mozZno provadét dvoji screening. Prvnim z nich je screening

novorozenecky, jehoz ucel je co nejdfive odkryt nemoc.
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Druhy je screening antenatalni, jehoz ucel je odkryt rizikové pary dvou
nosicu a varovat je pfed jistou moznosti narozeni nemocného ditéte. Muze se u
nich provést dalSi testovani a provést preventivni postupy. Mizeme nabidnout
dalSi sledovani a intervence. ,Vzhledem k vysokému procentu heterozygétu
v populaci, a tudiz vysoké pravdépodobnosti heterozygotnich pard je tento
postup logicky a snizuje vyskyt CF“ (VAVROVA a kol. s. 88,89., 2006).

6.1.3 Molekularné genetické vysetreni

Vavrova (2009) uvadi ze: NejduleZzitéjsi je ziskani lidské buriky, ze které
se izoluje DNA. NejCasté€ji se provadi z bilych krvinek zilni krve, poté z bunék
plodové vody a jinych bunék téla. Zilni krev se odebira do zkumavky obsahujici
citrat nebo protisrazlivé agens EDTA. Samozfejmosti je informovany souhlas
nemocného, nebo v pfipadé ditéte, podpis jeho zakonného zastupce. V CF

genu se mutace urcuji bud pfimo, nebo nepfimo.

,Molekularné genetické vysSetieni maze mit tfi zakladni vysledky:

1. nalez dvou patogennich mutaci = potvrzeni CF,

2. identifikace jedné mutace = CF velmi pravdépodobna, pfi pozitivhim
klinickém nalezu, navic nalez jedné mutace vyrazné zvySuje pravdépodobnost
nalezu druhé mutace v pozici trans, tj. na druhém homolognim chromozomu
analyzou celé kodujici sekvence genu CFTR,

3. neni nalezena zadna mutace = CF nemuze byt vylou€ena, ale je tfeba
velmi peclivé zhodnotit klinické a laboratorni znamky CF, jako je napfiklad potni
test, a eventualné pacienta dlouhodobé& dispenzarizovat® (VAVROVA, s. 75,
2006).

Pfiprava na vySetfeni spoCiva ve vlastnim vysvétleni priabéhu odbéru.
Nemocného usadime nebo polozime na l0zko a za aseptickych podminek
provedeme odbér krve do pfipravené zkumavky a po odbéru mirné promisime.
Misto po vpichu prekryjeme sterilnimi &tverci a chvili pfidrzime. Poté se
presvédCime, zda misto nekrvaci. Zkumavku s krvi oznaCime a odeSleme s

zadankou do laboratore.
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6.1.4 Transepitelialni rozdil potencialt

V pfipadé ze potni test a molekularné genetické vySetfeni nejsou
jednoznacna, provadi se jeSté transepitelidlni rozdil potenciall. ,Aktivni
transport inotl (natria a chloridd) bunéénymi membranami urCuje sloZeni
tekutiny na povrchu sliznic a generuje transepitelialni rozdil potencialu. Ten Ize

méfit in vivo mezi epitelem nosni sliznice a podkozim (VAVROVA, s. 82, 2006).

Pacientovi nejprve vysvétlime postup vySetfeni. Upozornime ho, ze
podstata vySetfeni spoCiva v zavedeni sondy do dutiny nosni a do podkozi. Je
velice dulezita spoluprace pacienta a trpélivost. Po dokonc&eni vySetfeni podkozi

sterilné kryjeme a nos utfeme.

6.1.5 Laboratorni vysetieni krve a sputa

Provadi se u nemocnych k rozpoznani ur€itych mikrobu osidlujici plicni tkan. Je
velice dllezité vykaslat sputum nikoli jen sekret z hornich cest dychacich.
Sputum se vyka$lava do specialni nadobky uréené pravé pro tento ucel.
Laboratornim vySetfenim krve nas informuje o pfitomnosti zanétu. Provadéji se
nejCastéji odbéry na sedimentaci (FW), krevni obraz (KO) a C-reaktivni protein
(CRP), biochemicky profil krve v€etné hladin vitaminu, acidobazické rovnovahy
a u déti nad 10 let se provadi také oralni glukozovy tolerancni test (OGTT), pro
vasny zachyt eventudlnich prvnich znamek diabetu mellitu (VAVROVA a
kolektiv FN Motol,2009).

6.1.6 VySetfené stolice

Stolice se posila na biochemické vysSetfeni travicich enzym, trypsinu,

chymotrypsinu a elestazy.

6.1.7 Antropologické vysetreni

Je velice dllezité pro stanoveni stupné vyvoje a stavu vyzivy. Je
zjistovan stupen dospavani. U antropologického vysetieni zjiStujeme télesnou
hmotnost, télesnou vysku, obvod hlavy, hrudniku, bficha a pazi, tloustku kozni

fasy, méfime paliCkovitych prstl, posouzeni tvaru a méreni velikosti hrudniku
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6.1.8 Spirometrie

Touto metodou se zjistuje funkce plic. Je nutni spoluprace nemocného a
proto se toho vySetfeni provadi az od 6 let véku ditéte. Pacient provede
maximalni nadech a do naustku, ktery ho spojuje s pfistrojem pak maximalni
vydech (VAVROVA a kol, 2006).

6.1.9 Zobrazovaci metody k vysSetieni plic

Mame ruzné zobrazovani metody, u onemocnéni CF se pouZivaji
sonografie, CT jater a sleziny, magneticka rezonance, RTG vysSetfeni, a

scintigrafie plic.

Rentgenové vysSetfeni patfi mezi zakladni vySetfovaci metody.
Rentgenovy pfistroj pracuje srentgenovym zafenim, které ma schopnost
pronikat hmotou. Rentgenové zafeni pracuje s elektromagnetickym zarfenim na
velmi kratké vinové délce, které se vytvari v rentgence. Pronika Zivou hmotou a
pfi prachodu pacientem se zeslabuje umérné jeho tloustce a hustoté
prozafované hmoty. Vysledkem RTG vySetieni je rentgenovy snimek. Na toto
vySetfeni obvykle neni nutnd Zadna pfiprava, pokud se nejedna o RTG
s kontrastni latkou. Tam je potom potfeba drzet lacnhost minimalné 6 hodin pred
vySetfenim. U pacientll s CF se rentgenové vySetfeni provadi v pravidelnych
intervalech pro posouzeni stavu plic (KASPEROVA, Rentgenové
vySetfeni(RTG).

Magneticka rezonance funguje na principu silného magnetického pole,
ovliviiuje pohyb vodikovych iontu. Nejvice iontl je obsazeno v molekulach vody,
jelikoz voda je v téle pfitomna v nadpolovi¢ni vétsiné, je vodik vlastné vSude.
V kazdé tkani je obsazena voda v rlizném mnozstvi a dle toho se pak zobrazuje
na vystupu z MR. Pfistroj zaznamena signaly ziontl a ty pak zpracovava
vypocetni technika. Vysledkem je pocitaCovy obraz. Na toto vySetfeni bychom
mély byt lacni a naS odév by nemél obsahovat Zadné kovové dopliky
(KASPEROVA, Magneticka rezonance (MR).
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PocCitaCova tomografie neboli CT je nebolestiva zobrazovaci metoda,
ktera umoznuje zobrazeni vSech organlt v pacientové téle. CT kombinuje
klasicky RTG snimek a pocitaCovym systémem, ktery ve vysledku zpracovava
ziskané udaje. Snimek se neexponuje na rentgenovy film, ale je matematickymi
operacemi prepocitan a tim zobrazen do nejmensich detaili. Na vysSetfeni je
potifeba byt lacny. Pfi vySetfeni jater a sleziny s kontrastni latkou, ktera podava
obvykle v 1 litru vody, je dulezité zacit s jejim popijenim cca hodinu pfed
zaCatkem vySetreni. Uziva se jesté dithiaden, ktery je potfeba uzit cca 2 hodiny
pred zaCatkem vySetfeni. Po jeho uziti se nedoporucCuje obsluhovat motorova
vozidla. Proto na toto vySetfeni je potfeba dostavit se v doprovodu druhé osoby
(SEBEK, Pogitagova tomografie (CT) neboli “CéTécko").

Sicntigrafie plic je nebolestivé vysSetieni. K zobrazovani dopomaha
radioaktivni latka, podana do zZily pacienta, ktera se doCasné vychyta v plicich a
diky tomu je pak pfistroj zobrazi vysledny obraz. Radioaktivni latka se béhem
dalSich dnu z téla vylou€i moci. Na toto vySetfeni pacient nemusi byt lacny, ale

je potteba aby vypil minimainé 2 litry tekutin (KASPEROVA, Scintigrafie plic).

Sonografie je neinvazivni vySetfovaci metoda, ktera funguje na principu
zvukového vinéni, které vychazi z méniCe pfistroje a pronika do urcité hloubky
tkani, na rozhrani tkani se odrazi zpét k sondé a vysledkem je pocitaem
zpracovana obraz projektovany na obrazovku pfistroje (SUCHARDA,

Sonografie-vySetfeni ultrazvukem).

6.1.10 Bronchoskopie

,Bronchoskopie je vySetfovaci metoda, pfi které |ze pomoci optického
zafizeni prohlédnout pradusky nemocného. PFfimy pohled do prudusek
umoznuje presné zhodnoceni jejich prichodnosti, odhaleni pfipadnych uzavéru
odstuptd bronchd hlenovymi zatkami, zjiSténi poruch pevnosti a stability
brinchialni stény a posouzeni stavu zanétu a produkce hlenohnisavého sekretu.
PFi bronchoskopii je navic mozno z pruduSek odebrat cilené pod kontrolou
zraku material k dalSi podrobnéjSi diagnostice nebo odsat Ci jinak odstranit
hmoty, které v nékterych pfipadech mohou pradusky uzavirat nebo vyznamné
omezovat jejich prachodnost‘ (VAVROVA a kol., s. 181, 2006).
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7 Lécba
,V soucasné dobé je nezbytné |&Cit CF cely Zivot a to velmi intenzivné.
ZkuSenosti z celého svéta ukazuji, ze nejlepsi vysledky s Ié€enim maji tzv. CF
centra, kde pracuji tymy odbornikd, zabyvajici se vyhradné timto problémem.
Pokrok ve vyzkumu a vlécbé je totiz tak veliky, Ze neni v silach lékare,

zabyvajiciho se i jinymi chorobami, aby je sledoval“(VAVROVA a kolektiv FN
Motol, s. 65, 2001).

,CF je chronicka nemoc, kterou je v souCasné dobé tfeba Iécit trvale,
nebot zatim jeSté neexistuje metoda, ktera by ji vyléCila. Nadéje, ze se tuto
metodu podafi v nepfilis vzdalené budoucnosti najit, je vSak velka. Proto je
tfreba |€Cit co nejintenzivnéji tak zvanou klasickou IéCbou a snaZit se udrzet
nemocného a pfedevsim jeho plice a dychaci cesty v tak dobrém stavu, aby mu
budouci Ié¢ebné metody mohly pomoci. Toto Usili je spoleéné vSem: Rodicum,
détem a v8em zdravotnikm, ktefi se o né staraji“(VAVROVA a kolektiv FN
Motol, s. 93, 2009).

,Moderni |éCba CF je oznaCovana za agresivni. To znamena, Ze pouziva
velkého mnozstvi I€kl a Casto ve vysokych davkach (pankreaticka substituce,
antibiotika), ale i jinych pfipravki i lé&ebnych metod“(VAVROVA a kolektiv FN
Motol, s. 94, 2009).

7.1 Lécba respira€niho systému

,V dychacich cestach nemocnych s CF se hromadi hlen, ktery zuzuje
prusvit bronchd, porusuje mukociliarni clearence, usnadriuje tak vznik infekce a
pfimo vede Kk hyperinflaci a poruse poméru ventilace/perfuze. Vysoka
koncentrace  zanétlivych  mediator0 v hlenu muze plsobit nejen
bronchospazmus, ale pfedevsSim poskozovat sténu dychacich cest i plicni
parenchym. Proto je odstranéni hlenu prvnim pfedpokladem uspésného léceni.
AZ na vzacné vyjimky nejde nelze z tohoto divodu také tlumit kasel‘(VAVROVA
a kol., s. 225, 2006).
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Dalsim aspektem je lécba infekce, které by mé predchazet dukladna
prevence. Kortikoidy jsou vétSinou prvni volba pfi prevenci, avSak maji fadu
nezadoucich u&inkd, nesmi se uzivat dlouhodobé. Pfi samotné infekci se voli
cesta podani antibiotik intravenozné. Prvni volbou byvaji baktericidni antibiotika,
ktera se uZzivaji ve vysokych davkach a to po dobu nejméné 14 dni a pokud je
to mozné podle vysledkt citlivosti mikrobti (VAVROVA a kol., 2006).

DalSim aspektem IéCby je léCebna respiracni rehabilitace. Je soucasti
léCebnych postupu, které si kladou za cil uspésnou léEbou zkvalitnit Zivot vSem
nemocnym bez rozdili na véku a rozsahu respiracnich onemocnéni. Snazime
se do rehabilitace zapojit nejen samotného nemocného, ale i jeho rodinné
prislusniky, ktefi by nam v tomto sméru mohli pomoci. Respiracni rehabilitace je
,ooubor dechovych technik, které jsou urCeny k inhalovani a k odstrafiovani
hlenu z dychacich cest. Tyto techniky se nazyvaji také drenazni nebo techniky
expektoraéni“ (VAVROVA a kol. FN Motol, s. 78, 79, 2001). Zaklad respiraéni
rehabilitace je prace s dechem a dechovymi pauzami. Pacienta musime naucit
spravny nadech, vydech, ucinné zadrzet dech a pferusit dech. K tomuto nam i
nemalo pomahaji dechové svaly a tak respiraCni rehabilitace pamatuje i na
svalovou praci pfi dychani. RespiraCni rehabilitaci provadi vSichni pacienti,
pouze s ohledem na vék se upravuje forma cviéeni (VAVROVA a kol FN Motol,
2009).

7.1.1 Inhalaéni lécba

Vavrova a kol. (2006) uvadi ze: Hlavnim ukolem inhalaéni 1éCby je
dopraveni uc€innych latek na sliznici dychacich cest a to pomoci tzv.
nebulizaCnich pfistroj0 — inhalatord. Pfistroje méni 1€k na jemnou suspenzi
Castic, které jsou pak ulozeny v riznych ¢astech plic a dychacich cest. Nemocni
inhaluji celou Fadu Iékovych skupin, jako jsou napf. bronchodilatancia,
antibiotika, mukolytika, hepertonicka sul, steroidy, antiproteazy, aj. Pro co
nejlepSi vysledech inhalacni IéCby je potfeba nacviku se zkuSenym
fyzioterapeutem, ktery nemocného nauci spravnym zasadam inhalace. Je
velice dullezité, aby nemocny napojeny k nebulizatoru naustkem dychal ustky a
nikoli nosem. Rty musi pevné svirat lehce skousnuty naustek. K inhalaci

pouzivame tryskové inhalatory, e — Flow, ultrazvukové inhalatory, spacery.

30



7.2 Lécba gastrointestinalniho traktu

Hlavnim zplsobem IéCby pankreatické insuficience je substituce
pankreatickych enzymda. | kdyZz se mala ¢ast tukl pfijatych v potravé vstiebava i
bez 1éCby, je vSak malabsorbce tukl a proteinl bez substituce velice zavazna.
Vstfebavani cukri je insufucienci ovlivnéno jen nepatrné. Pacientim se
doporuCuje dieta bohata na tuky, ktera je v kombinaci s |éCbou prospésna
k zlepSeni stavu vyzivy a tim vede i k lepSi progn6ze nemocnych. Pankreatické
enzymy se podavaji pfed jidlem. DoporucCuje se rozdéleni davky, polovina se
pozije pred jidlem a druha polovina béhem jidla. Nemusi se podavat pred
limonadami, ovocnymi dzusy a samotnym ovocem. Naopak pifed hlavnimi jidly,
svacinami, pamlsky enzymy musi byt uZity. Jelikoz aktivita enzym( v praskové
formé se vlivem kyselého prostfedi v Zaludku nici, je doporu€ovano soucasni
podavani léka snizujicich Zzalude&ni kyselost napf. omeprazol (VAVROVA a
kol., 2006).

7.3 Lécba osteoporoézy

K I1éCbé osteopordzy se pfistupuje nejCastéji tehdy, pokud se preventivni
opatfeni ukazala jako neucinna, dochazi-like vzniku bolestivych fraktur.
V takovémto pfipadé jsou nejslibn&jSimi Iéky biofosfonaty, které snizuji aktivitu
osteoklastd a tim tlumi osteoresorpci. Dulezitym aspektem je pFfedevSim
prevence osteoporézy. Mezi zakladni zasady patfi: dlouhodobé udrzet
uspokojivy stav vyzivy, pestra strava bohata na vapnik, dostateCna
pankreaticka insuficience, dostatek pohybu, substituce vitaminem D (VAVROVA
a kol., 2006).

7.4 Transplantace plic

K transplantaci plic jsou indikovani pacienti, ktefi musi splhovat
nasledujici pozadavky. Jejich stadium izolovaného plicniho onemocnéni musi
byt kone¢né, musi byt vyCerpany vSechny konzervativni 1é¢ebné moznosti,
progrese onemocnéni je rychla, chybi jim kvalita Zivota, jsou zavisly na kysliku
a jejich imobilita se zvySuje. Jejich oCekavana doba preZiti je méné nez 12-18
mésicl. Za absolutni kontraindikace k transplantaci plic se povazuje, tézké
systémové onemocnéni, multiorganové selhani, maligni onemocnéni,

systémova infekce, dlouhotrvajici vysokodavkovana I|éCba Kkortikoidy
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s odpovidajicimi Skodami, extrémni kachexie nebo obezita, hepatitis C biopticky
prokazana. Za relativni kontraindikace muZeme povazovat, vysoky vék
pacienta, poruchu renalnich funkci, kardialni onemocnéni a psychosocialni
nestabilitu (VAVROVA a kol., 2006).

Vhodny €as k zafazeni nemocného na Cekaci listinu je dulezity aspekt
selekce. Dulezité je hodnotit vysledky vySetfeni krevnich plynd, plic a nutriéni
stav pacienta. Mezi progndzu zhorSujici faktory u nemocnych CF patfi snizena
vykonnost, opakovana i.v. terapie antibiotiky, zvySena frekvence hospitalizaci,

oxygenoterapie a problémy s vahou (VAVROVA a kol., 2006).

Béhem tzv. Cekaci doby na transplantaci, jsou pacienti nadale v péci
pediatrld a specialisti. Kazdy Cekatel by mél byt zafazen do rehabilitacniho
programu, ktery by ho mél co nejlépe pfipravit k planované transplantaci, zlepsit
jeho nutricni stav a posilovat svalstvo. Pravidelné po tfech mésicich se konaji
kontroly v transplantaénim centru, kde se hodnoti rychlost progrese zakladniho
onemocnéni a aktualizuji se predtransplantacni vySetfeni, zejména pak
opakovana vysetfeni sputa (VAVROVA a kol., 2006)
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8 Skolni vék

,o€ vstupem do Skoly se vyznamné méni socialni vztahové pole ditéte a
také ono samo se ocita ve zcela nové roli. VeSkeré snazeni je vice nez jindy
cileno na vykon. U déti s CF vyzniva tato zména jesté vyraznéji vzhledem
k tomu, Ze vétSina z nich neabsolvuje pfedSkolni pfipravu v matefské Skole*
(VAVROVA a kol, s. 470, 2006).

,Na 1. stupni zakladni Skoly se Ize setkat jak s problematikou obvyklou
pro toto vékové obdobi — potize s poruchami aktivity a pozornosti, pfiCemz
Casty kaSel béhem vyu€ovani snadno prohlubuje primarné nestabilni, kolisavou
pozornost, objevuji se specifické poruchy u€eni ve smyslu dyslexie, dysgrafie a
dysortografie* (VAVROVA a kol, s. 470, 2006).

V tomto vékovém obdobi se vSak stale Castéji zvlasté pak bystré a
citlivéjSi déti zacCinaji vnimat a uvédomovat zavaznost svého onemocnéni.
ZacCinaji si klast otazky, jakou smysluplnost maji inhalace, rehabilitace, uzivani
substituce nebo intravendzni terapie atd. O to horSi je, Zze efektivita IéEby neni
v mnohych pfipadech hned patrna. Proto se mohou objevit rizné uzkostné
nebo uzkostné-depresivni stavy a reakce nebo reakce ve smyslu poruch
chovani (VAVROVA a kol, 2006).
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9 Komplexni oSetiovatelska péce o pacientku
s onemocnénim cysticka fibréza

Jako pro kazdé onemocnéni tak i pro cystickou fibrézu jsou podstatna
jista specifika v oSetfovatelské péci. V jistych bodech se péce nelisi od jinych
onemocnéni, avSak mame ruzné intervence, které jsou specifické pro toto
onemocnéni. U kazdého zavazného onemocnéni je velice dulezita psychicka
pfevazné s détskymi pacienti a tim padem i s jejich zakonnymi zastupci.
K nemoci bychom méli pfistupovat komplexné (celkové) a feSit vSechny jeji

aspekty a problémy Setrnym, chapavym a citlivym zplsobem.

Pfi pfijeti pacienta na oddéleni bychom jako prvni méli dbat na vhodny
vybér pokoje. Mély bychom zvolit maly pokoj, a pokud je to mozné tak s co
nejmensim poctem spolupacientl (aby se co nejvice zmensilo riziko zhorSeni
plicnich funkci od ostatnich nemocnych). Nemocni s CF maji poruchu
imunitniho systému a proto se nesmi dat k pacientl, ktefi mohou byt

kolonizovani.

Dale bychom mély zajistit, aby l1Gzko bylo u centralniho rozvodu kysliku.
Nemocnému mizeme doporudit bud Owlerovu polohu anebo tu, ktera mu bude
vyhovovat nejvice. Po zhodnoceni vykonnosti nemocného navrhneme spravny

pohybovy rezim.

Musime sledovat fyziologické funkce, mezi né zahrnujeme sledovani
okysliCeni krve (saturace), pulz, krevni tlak, dychani. U dychani se pak
predevsim zaméfime na frekvenci dechu, zda je pfitomna dusnost, kasel a zda
pacient vykas$lava, pokud ano sledujeme mnozstvi, barvu, viskozitu a charakter
vykaslaného obsahu. Dale sledujeme stav vyzivy pacienta a prlichodnost jeho
dychacich cest.

U hygienické péce zjistime stupen pacientovi sobéstacnosti. Popfipadé

mu pomuze s hygienou, pokud mu jeho zdravotni stav nedovoli ji provést zcela
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sam. Musime zajistit Cisté pradlo a lGzko. Vzdy pecujeme o kuzi a sledujeme

pfipadné odchylky a anomalie.

U pacienta sledujeme jeho pfijem a vydej a hodnotime stav vyzivy.
Pacientim s CF zajistime vhodnou vysokokalorickou dietu a dostatek tekutin.

Dale sledujeme denni diurézu a pravidelnost a charakter stolice.

Pacientovi zajistime, pokud je to jen trochu mozné klidné a vhodné
prostfedi na spani (vyvétrame a upravime IUzko). Medikaci na spani podavame

dle ordinace lékare.

Pacientim s CF podavame léky dle ordinace lIékafe. Mezi nejCastéjsi

podavané indikacni skupiny patfi:

antibiotika- Proti zanétu, pfi infekci, nasazuji se dle citlivosti

novodoba antibiotika — monoterapie tobramycinem

mukolytika, expektorancia — rozpoustéji hlen, inhalaéné, peroralné

s vyt s s

substituce chybégjicich vitamind, stopovych prvku

nesteroidni protizanétlivé léky (ibuprofenum, nimesulidum)

substituce pankreatickych enzymu

probiotika, potravinove doplnky

symptomaticka lécba

analgetika - Iéky puUsobici proti bolesti, neodstrariujici viak jeji pficinu

antipyretika — Léky snizujici horeCku

digestiva — Iéky podporuijici traveni
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antiemetika - Iéky uzivané k prevenci Ci I€éEbé pociti na zvraceni a zvraceni
laxancia - Iéky s projimavymi ucinky
(VOS zdravotnicka a Stfedni zdravotnicka $kola, Hradec Kralové).

Dalsim dulezitym bodem je rehabilitace. U nemocnych se provadi dechova
rehabilitace, ke které je nedilnou soucasti spoluprace nemocného. V dechové
terapii se nacviCuje aktivni cyklus dechovych technik, dychani proti odporu,
pouzivani flutteru, acapelly, PEP masky, nacvik inhalacnich technik a pouzivani

inhalacnich pomucek.

9.1 Nejcastéjsi patofyziologické osetrovatelské diagnozy
Prichodnost dychacich cest zhorSena z ddvodu masivniho hustého hlenu a
snizenou funkci epitelovych fasinek projevujici se neu¢innym kaslem, cyan6zou

Dychani nedostate¢né z dlvodu poruSené vymény plynt projevujici se
cyan6zou a zmeénou frekvence a hloubkou dychani

Vyména plynl porusena z ddvodu onemocnéni (cysticka fibréza) projevuijici se
cyandzou

Strach anticipac¢ni z budoucnosti z dlvodu nevyléciteIné nemoci projevujici se
verbalizaci, plactivosti, zrychlenym tepem a porusenym usinanim

Vyziva poru$ena, nedostate¢na z duvodu poruseného traveni a vstfebavani
Zivin projevujici se hubnutim a ubytkem na vaze

Neznalost, potfeba pouceni (o IéCbé, nemoci, vySetieni) z divodu nedostatku
informaci projevujici se dotazy a nepfesnym plnénim pokyn

Zvladani situace rodinou neucinné, ohrozujici z dlivodu chronického charakteru
nemoci projevujici se neuspokojivymi vysledky pomoci a podpory ze strany
nejblizSi rodiny

SpolecCenska interakce porusena z duvodu chronické nemoci projevujici se
dysfunkcni interakcei s vrstevniky

Spanek poruseny z ddvodu strachu a poruSseného dychani projevujici se
zhor8enym usinanim, probouzenim se v noci, unavou

Aktivita, intolerance z duvodu porusené vymény plynu v plicich projevujici se
stiznosti na unavu, zhor8enou toleranci namahy

Bezmocnost, riziko z ddvodu chronické nemoci
Beznadéj, riziko z dvodu chronické nemoci

Aspirace, zvySené riziko z divodu porusené prachodnosti dychacich cest
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PRAKTICKA CAST

OSETROVATELSKY PROCES

,O8etfovatelsky proces je systematicka, racionalni metoda planovani,
poskytovani a dokumentovani oSetfovatelské péce. Jeho cilem je zhodnotit
pacientlv zdravotni stav, skute€né nebo potencionalni problémy péce o zdrauvi,
vytyCit plany na posouzeni potfeb a poskytnout konkrétni peCovatelské zasahy
k uspokojeni téchto potfeb“(BORONOVA ,s. 66, 2010).

OSetfovatelsky proces se sklada z 5 krokl. Posouzeni pacientova stavu,
sestaveni sesterskych diagnoéz, vytyCeni cili a vyslednych kritérii, naplanovani
oSetfovatelské péce a jejich realizaci, zhodnoceni cild a oSetfovatelské péce
(KOZIEROVA a kol., 1995).

OsSetrovatelsky proces u pacientky s cystickou fibrézou

Udaje pouzité pro vypracovani oSetfovatelského procesu jsem ziskala v ramci
praxe na Vysoké Skole zdravotnické o.p.s. Matka pacientky souhlasila s jejich

pouzitim k vypracovani bakalarskeé prace.

O pacientku s CF jsem se starala v ramci Skolni praxe ve fakultni nemocnici
v obdobi od 19. 11. 2012 do 22. 11. 2012. Pro vypracovani jsem zvolila

oSetrovatelsky proces.
IDENTIFIKACNi UDAJE

Jméno a prijmeni: M. K.
Pohlavi: Zena

Datum narozeni: 2003
Bydlisté: PecCky

Kontaktni osoba: M. J — matka
Pojistovna: 111

Alergie: neguje
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Zaméstnani: zakyné ZS

Stav: svobodna

Datum prijeti: 16. 11. 2012
MEDICINSKA DIAGNIZA HLAVNI:

Cysticka fibréza s plicnimi projevy

MEDICINSKA DIAGNOZA VEDLEJSI:

Jiné uréené bakterialni nemoci

VITALNi FUNKCE PRI PRIJETI:

TK: 110/65 torr Vyska: 135 cm

P. 74’ Hmotnost: 32,4 kg

D: 19/min BMI: 17,8

TT: 36,7°C Pohyblivost: neomezena
Stav védomi: pIné pfi védomi Krevni skupina: nezjistovana

NynéjSi onemocnéni:
Pacientka pfichazi pro pocit dudnosti, je silné zahlenéna, potize s dychanim,

Poslechové ma Cetné chropy a chrlipky s maximem v pravé plici.

Informacni zdroje:

Dokumentace, rozhovor s pacientem, rozhovor s rodinou.

ANAMNEZA

Rodinna anamnéza

Matka: narozena 1967, zdrava, nosi¢ mutace CFTR genu N1303K,

Otec: narozen 1966, zdrav, nosi¢ mutace CFTR genu N1303K

Sourozenci: Syn z 1. manzelstvi, narozen 1992, alergie na pyly, astmatik, je
zdravy nosi¢ mutace CFTR genu N1303K, Sestra, narozena 2004, zdrava.

Déti: nema

OSOBNi ANAMNEZA
Z 2 . téhotenstvi, ve 28 t.t. zjiSténa dilatace klicek stfevnich s hyperechogennim
obsahem. Porod sekci v 39+5 t.t., p.h.3150 g, p.d. 49 cm. NekfiSena. Apgar
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skore 10-10-10. distendované bfiSko, na irigografii mikrokolon. 2 den zivota
operace revize, mekoinovy ileus, zaloZzena dvouhlaviiova ileostomie. UPV 1
den. Cl v potu 97,5 mmol/l. Molek. Genet. Slozeny heterozygot mutace CFTR
genu F508del/N1303K. Elastaza ve stolici 15 ug/g.

Hospitalizace a operace

1/2004 — hospitalizovana na odd. 4A [.DK FNM pro obstruktivni bronchitidu,
pravostrannou bronchopneumoénii pfe RS virové infekci DC. Probéhlo i.v. ATB
preléceni proti Pseudomonadeé.

4/2004 — hospitalizovana FNM, obstruktivni bronchitida, provedeno cyklické
preléCeni proti Pseudomonadé. Obstruktivni nalez ustoupil béhem 2 dni.

5/2004 - hospitalizovana FNM, obstruktivni bronchitida, prelécena
ciprofloxacinem a Mycomaxem. 6.5 bronchoskopie

12/2004 — hospitalizovana FNM, akutné bronchitida, nizké zanétlivé parametry,
bez Cerstvych infiltratd na RTG, PreléCena i.v. ATB proti Pseudomonadé

2/2005 — hospitalizovana FNM, dusnost pfi akutni bronchitidé, ustup obtizi po
uintensivnéni bronchodilatacni 1éCby.

5/2005 — hospitalizovana FNM, pro bolesti bfiSka, obtiznou defekaci. VeSkera
lab.vyS. i sono bficha v normé, protokol. vyS. bez napadnosti, dop. zvysSit
pankreat. Substituci.

7/2005 — preléCena i. v. proto Pseudomonadé, vysSetfena pro bolesti bficha a
obtiZznou defekaci.

10/2005 - prelécena i. v. proto Pseudomonadé, problémy s vyprazdnovanim
ZlepsSeny.

1/2006 — provedena bronchoskopie,

3/2006 — ORL FNM — adenotomie

Urazy: 0
Transfize: 0

Ockovani: absolvovala povinna o¢kovani v détském véku

LEKOVA ANAMNEZA
Tabulka €. 1 Léky
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Nazev léku Forma Sila Davkovani Indikacéni skupina
Vigantol ott. 3 kapky 1-0-0 vitamin
Azitrox thl. 250mg 1x ob den antibiotika
Panzytrat cps. 25 000;. Max 8 za den digestivum
Ortanol tbl 20mg 1-0-1 antacida
Vitamin E tbl. 100mg 1x ob den vitamin
Vitamin ACD Gtt. Iml 1x Ob den vitamin
Lactobacilus ac Cps. 1-0-1 Posileni stfevni mikroflory
Ursofalk Cps. 1-0-1 Disolvens cholesterolovych Zlu¢ovych kament
Seretide diskus 50/100 2x 1 vdech Brochodilatans, kortikosteroid
Pulmozyme inhalace 1 ampule 1x1 amp. Mukolytikum
Nasonex sprej suspenze 1x denné
Amilorid Inhalace 3ml 3ml—0- 3ml Diuretikum
(Vysvétleni zkratek: tbl.= tablety, cps.= kapsle , gtt.=kapky)
Alergologicka anamnéza
Léky: neguje
Potraviny: neguje
Chemickeé latky: neguje
Jiné: neguje
ABUZY
Alkohol: neguje
Koufeni: neguje
Kava: neguje
Léky: neguje
Jiné drogy: neguje
GYNEKOLOGICKA ANAMNEZA:
Menarché: 0 Cyklus: 0
Trvani: 0 Intenzita, bolesti: 0
PM:0 UPT: O
Antikoncepce: 0 Menopauza: O
Potize klimakterie: O SamovysSetreni prsu: O

Posledni gynekologicka prohlidka: 0
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SOCIALNi ANAMNEZA
Stav: svobodna
Bytové podminky: bydli s matkou, otcem, tetou, sestrou a nevlastnim bratrem
v rodinném domé
Vztahy, role a interakce v rodiné: srodinnou vychazi dobfe, vSichni ji
pomahaji a podporuji

mimo rodinu: s vrstevniky a kamarady vychazi dobfe
Zaliby: pocitac, poslouchani hudby, kresleni, sledovani filma, hry s kamarady,

prochazky venku, tanec

PRACOVNiI ANAMNEZA

Vzdélani: je Zakyné ZS

Pracovni zarazeni: 0

Cas pusobeni, ¢as odchodu, jakého: 0

Vztahy na pracovisti: Ve Skole vychazi se spoluzaky velmi dobfe, mezi
kamarady je oblibena, velice komunikativni.

Ekonomické podminky: O

SPIRITUALNIi ANAMNEZA

Religiézni poznatky: nevyznava zadné nabozenstvi

POSOUZENI SOUCASNEHO STAVU ze dne 19. 11. 2012

POSOUZENI FYZICKEHO STAVU

Hlava a krk: Lebka - normocefalickd poklep neboli, oéni bulvy - ve vSech
smérech pohyblivé a ve stfednim postaveni, spojivky a skléry - normalni barvy,
zornice - izokorické, nosni prichody - s mirnou hlenovitou sekreci, rty -
normalni barvy, jazyk - vlhky bez povlaku, chrup — vlastni, sanovan, hrdlo -

bledé, tonsily - Cisté, lymfatické uzliny - nezvétSené.
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Hrudnik a dychaci systém: Hrudnik — soumérny, bez vyklenuti, dychani —

sklipkovité, vydechové vrzoty pfitomny, ménici se pfi odkaslavani.

Srdecéni a cévni systém: srdeCni akce — pravidelna, ozvy ohrani¢ené, krevni

tlak — v normé, saturace - 97% v normé, puls — 113" v normé&, hmatny.

Bricho a GIT: Bficho — soumérné, mékké, prohmatné, nebolestivé, jatra a

slezina — nezvétSeny.

Mocovy a pohlavni systém: Ledviny — nehmatné, nezvétSené.

Kosterni a svalovy systém: Horni konCetiny soumérné, bez otoku, prsty —
rizové, paliCkovité, dolni kon&etiny — soumérné, bez varixd, lytka pohmatovée
nebolestiva, klouby — volné pohyblivé, svaly — pohmatové nebolestivé, patef ma

fyziologické zakfiveni.

Nervovy a smyslovy systém: je orientovana, v ¢ase, misté i osobé, zrak —

dobry, sluch — dobry.

Endokrinni systém: Lymfatické uzliny na krku a v tfisle nezvétSeny.

Imunologicky systém: Imunita — oslabena.
(NEJEDLA, 2006).

AKTIVITY DENNIHO ZIVOTA

Stravovani:

DOMA: nechutenstvi nepocituje, ji 5x6 denné, dodrzuje vysokokalorickou
dietu, zvySené soleni pfi zvySeném poceni. ~

V NEMOCNICI: chut kjidlu je dobra, nechutenstvi nepocituje, dodrzuje
vysokokalorickou dietu

Prijem tekutin:

DOMA: pije dostatek tekutin 2-2,5 denné

V NEMOCNICI: dodrzuje dostatecny pitny rezim 2-2,51 denné
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Vylu€éovani moce:

DOMA: nema potize pfi vyluCovani mocCe, nestézuje si na paleni, fezani

V NEMOCNICI: nema potiZze pfi vyluCovani moce, nestézuje si na paleni,
fezani

Vylu€ovani stolice: DOMA: s vyluCovanim stolice problémy nema

V NEMOCNICI: s vyluCovanim stolice problémy nema

Spanek a bdéni:

DOMA: problémy se spankem neudava, spi bez obtizi celou noc

V NEMOCNICI: rychle si zvykla na jiné prostfedi, na problémy s usinanim,
buzenim si nestézuje

Aktivita a odpocinek:

DOMA: je hodné aktivni ma mnoho zalib, kterym se pfi dobrém zdravotnim
stavu vénuje

V NEMOCNICI: neni schopna vykonavat vSechny aktivity, jako byla zvykla
Hygiena:

DOMA: zvlada sama bez pomoci druhé osoby

V NEMOCNICI: zvlada sama bez pomoci druhé osoby

Samostatnost:

DOMA: je nezavisla na pomoci druhé osoby v ¢innostech

V NEMOCNICI: je nezavisla na pomoci druhé osoby v ¢innostech

POSOUZENi PSYCHICKEHO STAVU

Védomi: je pfi plném védomi, orientovana ¢asem, mistem, prostorem i osobou
Orientace: je orientovana v ¢ase, prostoru, misté i osobé
Nalada: kolisava, pfiméfena stavu
Pamét: Staropamét’. ma dobrou dlouhodobou pamét
Novopamét: ma dobrou kratkodobou pamét
Mysleni: pfiméfené véku, logicky a adekvatné odpovida na kladené otazky
Temperament: Extrovert
Sebehodnoceni:
Vnimani zdravi: uvédomuje si své onemocnéni a zdravotni stav, je si védoma

CasteCnych omezeni spojenych s onemocnénim
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Reakce na onemocnéni a prozivani onemocneéni:

Adaptace na onemocnéni: spolupracuje, dodrzuje 1éCebny rezim

Projevy jistoty a nejistoty (uzkost, strach, obavy, stres): ma obavy
z budoucnosti, nedava je tolik najevo, snazi se nato nemyslet, pokud ji to nékdo
nepfipomene

Zkusenosti z predchazejicich hospitalizaci: v nemocnici byva Ccasto,

predchozi hospitalizace si vSechny nepamatuje pro ¢asny vék

POSOUZENI SOCIALNIHO STAVU
Komunikace: komunikuje bez sebemensSich obtizi, rada si povida a vypravi, ze
zaCatku nedlvéra k cizim osobam, ktera postupem €asu ustoupi
Informovanost: 0 onemocnéni: své onemocnéni zna, je informovana

o diagnostickych metodach: je informovana spolu s matkou,
vétsSinou vSe chape

o lécbé a dieté: je informovana, sama jiz vi, co muze a nesmi

jist, dodrzuje vysokokalorickou dietu

MEDICINSKY MANAGEMENT

Ordinovana vysetreni:

Biochemické vySetfeni krve — vysledky jsou v mezich normy (urea, kreatinin,
CRP, ionty, Jaterni testy, moc+sed)

Hematologické vysSetfeni - vysledky jsou v mezich normy (KO+diff, APTT,

Quick, INR; krevni plyny — jejich hodnota je mirné snizena.)

Konzervativni Ié¢ba

Dieta: vysokokaloricka Pohybovy rezim: bez omezeni

Medikamentoézni lécba

44



Per os: Vigantol 1x3 gtt, Azitrox 250 mg 1tbl ob den, Panzytrat 25 000j 1.2 cps
pfed kazdym jidlem, Ortanol a 20mg 1x1, Vitamin E 100mg 1 ob den, Vitamin
ACD 1ml ob den, Lactobacilus ac 1x1 cps, Ursofalk cps. 2x1.

Intravenézni: ATB terapie — Fortum 3x1,4g ve 100ml fyziologického roztoku -
kapat 30 minut i. v. & 8 hodin (6:00,14:00, 22:00)
Amikin  1x800mg ve 100ml fyziologického

roztoku — kapat 30 minut i.v. (1x denné — 6:30)
Per rectum: O
Jina: Inhalaéni terapie — Amilorid 2x3ml (2x denné, 8:00, 16:00)

Berodual 0,5ml + Ambrobene 1ml + 2ml fyziologického
roztoku (2x denné, 9:00, 16:00)

Pulmozyne 1x2,5ml (1x denné, 11:00)

Seretide 50/100 diskus 2x1 vdech
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SITUACNI ANALYZA:

Pacientka byla pfijata na oddéleni z divodu akutniho zhorSeni stavu pfi infektu
dychacich cest. Je hospitalizovana spolu s matkou. LécCila se ambulantné
v centru pro CF v Motole, kam dochazela na pravidelné kontroly. ATB Ié¢ba do
té doby probihala v domacim prostfedi. CF u ni byla diagnostikovana
v novorozeneckém véku na podkladé mekoinového ilea. Ma mutaci
F508del/N1303K. Trpi recidivujicimi zachyty Pseudomnas aeruginosa.
Pacientka obtiznéji dycha a je zahlenéna. Jeji stav vyzivy je na pohled dobry,
avsak po provedeni BMI méfeni byla zjiSténa podvyZiva. Je oslabena, stézuje si
na unavu a nezvladani nékterych ukonu. Pdsobi uzavienym az bojacnym

dojmem. Je mrzuta a nema zajem o komunikaci s nikym jinym nez s matkou.
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STANOVENI OSETROVATELSKYCH DIAGNOZ A JEJICH USPORADANI
PODLE PRIORIT:

Aktualni osetrovatelské diagnézy:

. Prdchodnost dychacich cest zhorSena z ddvodu zadrZovani sekretu,

zvySené bronchialni sekrece projevujici se duSnosti a zménami

frekvence a rytmu dychani.

. Vyména plynu poruSena z divodu nerovnovahy mezi ventilaci a perfuzi

projevujici se, abnormalni barvou kuUze, zménou rytmu a hloubky

dychani.

VyzZiva porusena, nedostate¢na z divodu neschopnosti vstiebavani zZivin
projevujici se ubyvanim na vaze navzdory pfiméfenému pfijmu potravy a

snizenym BMI indexem (17,5).

. SpoleCenska interakce poruSena v souvislosti s nedostateCnym

kontaktem blizkych osob a pfratel, projevujici se pocitem osamélosti,

uzavienim do sebe a placem.

Aktivita, intolerance |. Stupné (Gordon) z divodu nerovnovahy mezi
dodavkou a potiebou kysliku projevujici se stiznostmi na unavu a

slabosti, zhorSenou toleranci namahy.

Potencionalni oSetrovatelské diagnézy:

6.

Infekce riziko vzniku z duvodu zavedeni periferniho Zilniho katetru.
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Osetrovatelska diagnéza €. 1 - Prachodnost dychacich cest zhorSena
z diivodu zadrzovani sekretu, zvySené bronchialni sekrece projevujici se

dusnosti a zménami frekvence a rytmy dychani.

Cil kratkodoby: Pacientka si osvoji navyky, vedouci klepSi a stabilngjsi
prichodnosti dychacich cest do 24 hodin
Cil dlouhodoby: Pacientka bude mit priichodné dychaci cesty do 5 dnu

Priorita: stredni

Vysledna kritéria:

Pacientka si osvoji navyky, vedouci k zlepSeni prachodnosti dychacich cest do
24 hodin.

Pacientka bude snadno vykaS$lavat sekret bez patologickych pfimési do 2 dnd
Pacientka bude znat mozné komplikace, jak jim predejit a jak postupovat pfi
jejich vzniku do 3 dnd.

Pacientka bude mit prichodnost dychacich cest normalizovanou do 5 dnu.

Plan intervenci:

Zajisti spravnou polohu pacientky (zvySena, fowllerova) — dle potfeby —
vSeobecna sestra.

Provadéj s pacientem hluboké dychani a nacvik kasle — 2x denné — vSeobecna
sestra, fyzioterapeut.

Zajisti dostate¢ni mnozstvi tekutin — ihned — vSeobecna sestra.

Podavej Iéky dle ordinace Iékafe — vzdy — vSeobecna sestra.

Sleduj kvalitu dychani pacientky — vZzdy — vSeobecna sestra.

Mér fyziologické funkce (dychani, saturace) a zapiS do dokumentace — 3x
denné — vSeobecna sestra.

Zajisti oxygenoterapii — dle potfeby — vSeobecna sestra.

Edukuj pacientku o spravném nakladani s biologickym materialem (vykaslany

hlen) — vzdy — vSeobecna sestra.

Realizace: realizovani procesu bylo provedeno jiz od prvniho dne

hospitalizace, kdy byla provedena spirometrie. Rozhovorem s pacientkou jsem
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zjistila problémy pro stanoveni oSetfovatelské diagndzy, pro rozhovor jsem
zajistila klidnou mistnost. Pfi rozhovoru byla pfitomna matka, ktera byla
s pacientkou hospitalizovana. Pacientka byla edukovana o spravném pouzivani
exygenoterapie (kyslikovych bryli). Cistota dychacich cest byla udrZovana
v ramci moznosti a hygieny a kontrolovana. Fyziologické funkce pacientky byly
méfeny 3x denné. Fyzioterapeut provadél s pacientkou dechovou rehabilitaci 2x
denné, dale naucil pacientku dechové cviky, které mize provadét sama bez
jeho pfitomnosti. Byla sledovana saturace a pfi poklesu pod 90 % byl aplikovan
kyslik. Pacientku jsem poucila o dileZitosti dostate¢ného pfijmu tekutin (nad
2000ml za den) a pfi kazdém kontaktu s ni jsem tekutiny aktivné nabizela.
Pacientce byly podavany léky naordinované Iékafem. Pacientce jsem vysvétlila
dulezitost spravné polohy drzeni téla, aby se ji Iépe dychalo, pacientka vse
pochopila a béhem dne tuto polohu dodrzovala. Pacientku jsem poucila jak
spravné ma nakladat s vykasSlanym sputem, na pokoj jsem ji donesla emitni

misku s dostate€nym mnozstvim buniciny.

20. 11. 2012

6:00 — Podani ATB terapie — Fortum 1x1,4g ve 100ml fyziologického roztoku —
podani i. v. 30 minut (a4 8 hodin)

6:30 — Podani druhé ATB terapie Amikin 1x800mg ve 100ml fyziologického
roztoku — podani i. v. 30 minut ( 1x denné)

7:30 — Podana medikace dle ordinace |ékare.

7:45 — Zméreny fyziologické funkce: TT: 36,5°C. Tlak:105/60 mmoll/Hg ,Pulz:
97, Dech:20/min, Sp0O2: 93%.

8:00 — Podani inhalace 3ml Amiloridu.Pfed jidlem podani Panzytratu 25 000.
maximalni davka 8-9/den — Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje dle
potieby.

9:00 — Podani inhalace 0,5 ml Berodual s1 ml Ambrobene ve 2 ml
fyziologického roztoku

10:15 - Fyzioterapeut procvic€uje s pacientkou dechovou terapii uréenou pro CF
11:00 — Inhalace Pulmozyme 1x 2,5ml(1 ampule, 1x denné).

12:00 — Podana medikace dle ordinace lékafe. Pred jidlem podani Panzytratu
25 000j. maximalni davka 8-9/den — Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje
dle potreby.
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14:00 — Podani ABT terapie — Fortum 1x 1,4g ve 100ml fyziologického roztoku
— podani I. v. 30 minut (a2 8 hodin), zméfeny fyziologické funkce: TT: 36,7°C.,
Tlak: 110/ 65 mmol/Hg, Pulz: 89", Dech: 19/min, SpO2: 96 %.

14:45 — Fyzioterapeut procvic€uje s pacientkou dechovou terapii ur€enou pro CF
16:00 — Podani inhalace 3ml Amiloridu. Podani inhalace 0,5 ml Berodual s 1 ml
Ambrobene ve 2 ml fyziologického roztoku

17:30 — Podana medikace dle ordinace |ékare. Pfed jidlem podani Panzytratu
25 000j. maximalni davka 8-9/den — Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje
dle potieby.

18:00 — Zméreny fyziologické funkce: TT: 36,6°C., Tlak: 115/ 65 mmol/Hg, Pulz:
82, Dech: 17/min, SpO2: 96 %. Podani inhalace 3ml Amiloridu.

22:00 — Podani ABT terapie — Fortum 1x 1,4g ve 100ml fyziologického roztoku
— podani |. v. 30 minut (& 8 hodin),

21.11. 2012

6:00 — Po vyméné permanentniho Zilniho katetru (PZK). Podani ATB terapie —
Fortum 1x1,4g ve 100ml fyziologického roztoku — podani i.v. 30 minut (& 8
hodin)

6:30 — Podani druhé ATB terapie Amikin 1x800mg ve 100ml fyziologického
roztoku — podani i. v. 30 minut ( 1x dennég)

7:30 — Podana medikace dle ordinace lékafe. Zméfeny fyziologické funkce: TT:
36,4°C. Tlak:120/60 mmoll/Hg ,Pulz: 80, Dech:17/min, SpO2: 96 %.

8:00 — Podani inhalace 3ml Amiloridu, Pfed jidlem podani Panzytratu 25 000;.
maximalni davka 8-9/den — Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje dle
potieby.

9:00 — Podani inhalace 0,5 ml Brodual s1 ml Ambrobene ve 2 ml
fyziologického roztoku

10:15 — Fyzioterapeut procviCuje s pacientkou dechovou terapii uréenou pro
CF, zlepSeni dychani po dechové rehabilitaci, lepsi vykaslavani.

11:00 — Inhalace Pulmozyme 1x 2,5ml(1 ampule, 1x denné).

12:00 — Podana medikace dle ordinace |ékafe. Pfed jidlem podani Panzytratu
25 000j. maximalni davka 8-9/den — Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje

dle potfeby.
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14:00 — Podani ATB terapie — Fortum 1x 1,4g ve 100ml fyziologického roztoku
— podani I. v. 30 minut (a2 8 hodin), zméfeny fyziologické funkce: TT: 36,6°C.,
Tlak: 115/ 65 mmol/Hg, Pulz: 102", Dech: 17/min, SpO2: 94 %.

14:45 — Fyzioterapeut procvic€uje s pacientkou dechovou terapii ur€éenou pro CF
16:00 — Podani inhalace 3ml Amiloridu. Podani inhalace 0,5 ml Berodual s 1 ml
Ambrobene ve 2 ml fyziologického roztoku

17:30 — Podana medikace dle ordinace |ékare. Pfed jidlem podani Panzytratu
25 000j. maximalni davka 8-9/den — Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje
dle potieby.

18:00 — Zméreny fyziologické funkce: TT: 36,3°C., Tlak: 100/ 60 mmol/Hg, Pulz:
88, Dech: 19/min, Sp0O2: 97 %. Podani inhalace 3ml Amiloridu.

22:00 — Podani ATB terapie — Fortum 1x 1,4g ve 100ml fyziologického roztoku
— podani |. v. 30 minut (& 8 hodin)

VySe uvedena terapie dle Iékafe, bude opakovana aZz do propusténi.
Prachodnost dychacich cest se zlepSila. Fyziologické funkce pacientky jsou
vV norme.

Dne 21. 11. 2012 byla provedena kontrolni spirometrie.

Hodnoceni: Cile byly ¢astecné spinény. Kratkodoby cil byl splnén, pacientka si
osvojila navyky vedouci k stabilni a lepSi prachodnosti dychacich cest do 3 dnu.
Dlouhodoby cil je zatim nesplnén, proto je nutné pokracovat v intervencich
(VYPSAT). Neni mozné zhodnotit, zda se prichodnost dychacich cest
normalizovala do 5 dnu, protoze oSetfovatelska péce trvala 4 dny. Pacientka dle
fyzioterapeuta od druhého dne provadéla spravné dechova cvi¢eni. Dodrzovala
pitny rezim. Hodnoty saturace pacientky se po 3 dnech blizily hodnotam

fyziologickym.

Osetrovatelska diagnéza ¢. 2 - Vyména plyna porusena z dlvodu
nerovnovahy mezi ventilaci a perfuzi projevujici se, abnormalni barvou
kiGize, zménou rytmu a hloubky dychani.

Cil kratkodoby: Pacientka zna pfiCiny poruchy vymény plynu v plicich do 3

hodin.
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Cil dlouhodoby: Pacientka ma normalni vymény plynl v plicich v maximalni

mozné mire do 5 dnu.

Priorita: stfredni

Vysledna kritéria:
Pacientka zna pfic¢iny poruchy vymény plyna v plicich do 3 hodin.
Pacientka ma normalni vyménu plyna v plicich v maximalni mozné mife do 5

dnd.

Plan intervenci:

Podavat léky dle ordinace Iékafe — vZzdy — vSeobecna sestra.

Sledovat terapeutické a nezadouci ucinky Iéku — vzdy — vSeobecna sestra.

Méfit fyziologické funkce a zapsat do dokumentace — 3 denné — vSeobecna
sestra.

Zajistit dostateCny odpocinek a pohodli — béhem dne — vSeobecna sestra.
Podavat kyslik a plfi ordinace Iékafe — vzdy — vSeobecna sestra.

Zajistit dostateCny prijem tekutin — ihned — vSeobecna sestra.

Zajistit dechovou rehabilitaci — ihned — vSeobecna sestra, fyzioterapeut.

Realizace: Stav pacientky je 1éCen od pfijeti. Ma souvislost s jejim chronickym
onemocnénim a momentalné je zhorSovan pfitomnosti hlenu v dychacich
cestach. Pacientka béhem dne vypila 2000ml tekutin. Fyzioterapeut provadél
s pacientkou dechovou rehabilitaci 2x denné. Byly sledovany terapeutické a

nezadouci ucinky Iéka.

19.11. 2012

7:30 — Podana medikace dle ordinace |ékare.

7:45 — Zméreny fyziologické funkce: TT: 36,5°C. Tlak:105/60 mmoll/Hg ,Pulz:
97, Dech:20/min, SpO2: 91 %. Pro nizkou saturaci je pacientka pfipojena na
kyslikovou terapii (1,51 za min, nosnimi brylemi).

8:15 — Zméfena saturace — 98 %, pacientka odpojena od kyslikové terapie. Citi
se lépe.

10:15 - Fyzioterapeut procvi€uje s pacientkou dechovou terapii uréenou pro CF
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12:00 - Podana medikace dle ordinace Iékafe. Zmérfeny fyziologické funkce:
TT: 36,7°C. Tlak:110/65 mmoll/Hg ,Pulz: 87, Dech:19/min, SpO2: 96 %.

14:45 — Fyzioterapeut procvic€uje s pacientkou dechovou terapii uréenou pro CF
18:00 - Podana medikace dle ordinace Iékafe. Zméfeny fyziologické funkce:
TT: 36,4°C. Tlak:115/70 mmoll/Hg ,Pulz: 72, Dech:18/min, SpO2: 95 %.

20:00 — pacientce byla podana kyslikova terapie na vlastni zadost.(noCni
sestra)

20:30 — Zméfena saturace — 99 %, pacientka byla odpojena od kyslikové

terapie (no¢ni sestra)

Hodnoceni: Cil kratkodoby byl spinén. Pacientka zna divody poruchy vymény
plyna. Cil dlouhodoby byl splnén casteCné. Jeji stav se zlepSil, avSak

k normalizaci vymény plynu jesté nedoSlo v plné mife.

Osetrovatelska diagnéza €. 3 — Vyziva porusena, nedostate¢na z diivodu
neschopnosti vstiebavani zivin projevujici se ubyvanim na vaze navzdory

pfimérenému pfijmu potravy a snizenym BMI indexem (17,5).

Cil kratkodoby: Pacientka si osvoji chovani a zménu ZzZivotniho stylu,

umoznujici pfibrat na vaze a udrzet si pfiméfenou hmotnost do tydne.

Cil dlouhodoby: Pacientka zvySi hmotnost o 2kg do mésice.

Priorita: stfedni

Vysledna kritéria:
Pacientka si osvoji chovani a zménu stylu do tydne.

Pacientka zvazi svou hmotnost o 2 kg do mésice.

Plan intervenci:

Zapoj pacientku a jeji rodinu do sestavovani jidelnicku — ihned — vSeobecna
sestra.

Posud, zda pacientka a jeji blizci chapou nutri¢ni potfeby — ihned — vSeobecna

sestra.
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Podavej Iéky dle ordinace Iékafe — vZdy — vSeobecna sestra.

Proved méfeni BMI,vyhodnot a zaznamenej do dokumentace — 2x tydné —
vSeobecna sestra.

Pou€ pacientku o dulezitosti vazeni kazdy tyden ve stejnou dobu. — ihned —

vS§eobecna sestra.

Realizace:

19.11. 2012

7:30 — Podana medikace dle ordinace lékare.

8:00 — Pred jidlem podani Panzytratu 25 000j. maximalni davka 8-9/den —
Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje dle potieby.

8:45 — Zapojeni pacientky a jeji matky do sestavovani jidelniCku (moznost
vyuziti doma).

9:30 — Provedeni méfeni BMI s vysledkem 17,8 (podvyZiva). Pacientka
neudava nechut k jidlu.

12:00 — Pfed jidlem podani Panzytratu 25 000j. maximalni davka 8-9/den —
Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje dle potfeby. Pacientka ma chut
k jidlu, snédla vétsSinu jidla.

13:00 — S pacientkou jsem hovofila 0 problémech tykajicich se stavu vyzivy a
doporucila ji vazeni 1x tydne ve stejny den a Cas.

17:30 — Pfed jidlem podani Panzytratu 25 000j. maximalni davka 8-9/den —

Matka pacientky ma u sebe a dcefi davkuje dle potfeby.

Hodnoceni: Cil kratkodoby byl splnén- pacientka zna a osvojuje si chovani a
zmény v zivotnim stylu, které povedou ke zlepSeni stavu vyzivy a pfibytku na
vaze. Cil dlouhodoby nebyl spinén - je nutno pokraCovat ve zmeénach

v Zivotnim stylu pro pfibytek na vaze o 2kg do mésice.

Osetiovatelska diagnéza ¢&. 4 - Spolecenska interakce porusena
v souvislosti s nedostateénym kontaktem blizkych osob a pratel,

projevujici se pocitem osamélosti, uzavienim do sebe a placéem.
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Cil kratkodoby: Pacientka zna pfiCiny interakce do 24 hodin.

Cil dlouhodoby: Pacientka se zapoji do spole¢nosti v maximalni mozné mire
do 4 dnda.

Priorita: stredni

Vysledna kritéria:
Pacientka zna pficiny izolace do 24 hodin.

Pacientka bude zapojena do spole¢nosti v maximalni mozné mife do 4 dnda.

Plan intervenci:

Zapoj pacientku do kolektivu spolupacientek na pokoji — ihned — vSeobecna
sestra.

Komunikuj s pacientkou o jejich pocitech a problémech — vzdy — vSeobecna
sestra.

Sleduj projevy osamélosti — vZdy — vSeobecna sestra.

Vytvor terapeuticky vztah mezi pacientkou a sestrou — ihned — vSeobecna
sestra.

Zapoj pacientku do lé¢ebného procesu — ihned — vSeobecna sestra.

Zajisti kontakt s rodinou — ihned — vSeobecna sestra.

Zapoj pacientku do hernich programu na oddéleni — vzdy — vSeobecna sestra.

Realizace: realizace probéhla dne 21. 11. 2012 po celkovém zlepSeni
pacientCina stavu, kdy byla schopna aktivit. Ve volnych chvilich jsem se snazila
pacientce co nejvice vénovat a zapojit ji do kolektivu dalSich hospitalizovanych
v ramci moznosti l1é¢ebného rezimu. Pacientku jsem zapojila do léCebného

procesu v nejvyssSi mozné mire.

21.11. 2012

9:30 — Po domluvé s pacientkou, ktera souhlasila, jsem ji zapojila do hernich
programu na oddéleni (hrani her, €etba knih, poslouchani hudby)

10:00 — Rozhovorem jsem se snazila zjistit problémy pacientky. Béhem

rozhovoru mi pacientka sdélila, Zze i kdyz je tu s maminkou, chybi ji sourozenci
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kamaradi a taky tatinek. Navrhla jsem, at jim napiSe dopis, ve kterém muze
vyjadfit své pocity. Tento navrh s radosti pfijala. Poté jsme spolu sestavily
seznam aktivit, které mize délat v pauzach mezi |é€ebnymi procedurami, aby

se zabavila.

Hodnoceni: Cil kratkodoby byl splnén. Pacientka zna pfiCiny spoleCenskeé
izolace, uvédomuje si je a je snimi smifena. Cil dlouhodoby byl splnén.
Pacientku jsem zapojila do hernich aktivit a ve volnych chvilich s ni hovofila o
jejich problémech. Pacientka si jiz nepfiSla tolik osaméla, neplakala a byla

otevienéjsi.

Osetrovatelska diagnéza ¢. 5 — Aktivita, intolerance I. Stupné (Gordon)
z divodu nerovnovahy mezi dodavkou a potiebou kysliku projevujici se

stiznostmi na unavu a slabosti, zhorSenou toleranci namahy.

Cil kratkodoby: Pacientce se zmirni nebo ustoupi pfiznaky intolerance do 4

dnd.

Cil dlouhodoby: Pacientka bude tolerovat aktivitu v maximalni mife do konce

hospitalizace.

Priorita; stredni

Vysledna kritéria:

Pacientka zna pfic¢iny nezvladani nékterych aktivit do 1 dne.

Pacientce se zmirni nebo ustoupi pfiznaky intolerance do 4 dn

Pacientka je schopna provadét jednoducha cviCeni, ktera ji naucil fyzioterapeut
do 3 dna.

Plan intervenci:
Posud aktualni omezeni ve srovnani s béznym stavem — ihned — sestra.
Komunikuj s pacientkou o jejich pocitech a problémech — vzdy — vSeobecna

sestra.
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Posud emocni/psychickeé faktory, které maji vliv na sou€asnou situaci — ihned —
vSeobecna sestra.

Mé&rF zakladni fyziologické funkce a zaznamenej do dokumentace — 4x denné —
vSeobecna sestra.

Podavej Iéky a pli ordinace |ékafe — vzdy — vSeobecna sestra.

Sleduj terapeutické a nezadouci ucinky léku — vzdy — vSeobecna sestra.

Zapojuj pacientku do aktivit dle jejich moznosti — vzdy — vSeobecna sestra.
Pouc€ pacientku a jeji rodinu o pfi¢iné intolerance aktivity — ihned (pfi navstévé

rodinou) — sestra

Realizace: 19. 11. 2012 — 22. 11. 2012

U pacientky jsem posoudila aktualni omezeni, ktera se tykala pfedevsim jejich
zajmovych aktivit, vtomto stavu nemohla tancovat, jezdit na kole, chodit ven
s kamarady jak Cinila v bézném stavu. S pacientkou jsem mluvila o jejich
pocitech a problémech, a pokud to bylo v mych kompetencich, tak jsem je
feSila. Na stav pacientky mél nejvétsi vliv stres z hospitalizace, odlouceni od
rodiny (otce, sourozencl) matka byla hospitalizovana s ni. Pfi komunikaci byla
vidét ulevy, Ze se mohla svéfit nékomu jinému neZz matce. Méfila jsem
fyziologické funkce, které se kazdym dnem pfiblizovaly k normé (pfedevsim
saturace) a zaznamenavala do dokumentace. Podavala jsem Iéky
naordinované lékafem a sledovala jejich terapeuticky ucinek, ktery splnil svj
ucel. Nadale jsem sledovala nezadouci ucCinky léky, které se u pacientky
neobjevily. Pacientku jsem kazdy den seznamila s planem péce na dany den a
nechala ji moznost se vyjadfit, pacientka spolupracovala a byla vidét jeji snaha.

vrve

intolerance a kladenymi otazkami jsem se ujistila, ze vSe pochopily.

Hodnoceni: Cil byl ¢aste¢né splnén, pacientka udava méné Castou unavu, citi

se lépe. Slabost pocituje méné. Pfiznaky intolerance byly zmirnény.

Osetrovatelska diagnéza ¢. 6 — Infekce, riziko vzniku z diivodu zavedeni

periferniho zilniho katetru.

Cil kratkodoby: Pacientka zna projevy infekce do 48 hodin.
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Cil dlouhodoby: U pacientky se neobjevi zadné projevy infekce béhem

hospitalizace.

Priorita: nizka

Plan intervenci:

Kontroluj a hodnot misto vpichu (zda se neobjevuji znamky infekce) a
zaznamenej do dokumentace — kazdy den — vSeobecna sestra

Vysvétli pacientce projevy infekce — ihned — vSeobecna sestra.

Pecuj o periferni zilni katetr, proved pfevaz za aseptickych podminek — kazdy
den — v8eobecna sestra.

Vysvétli a zdUrazni zvySenou péci o kuzi — ihned — vSeobecna sestra.

PIA ordinace lékafe — vzdy — vSeobecna sestra.

Realizace: 19. 11. 2012 — 22. 11. 2012

Pecovala jsem o periferni Zilni katetr, provedla pfevaz za aseptickych podminek
a zaznamenala do dokumentace. Plnila jsem ordinace dle Iékafe. Kontrolovala
jsem misto vpichu den a neshledala jsem Zzadné znamky infekce. S pacientkou
jsem vedla rozhovor o projevech infekce, poucila jsem ji 0 mozné bolestivosti,
zarudnuti a paleni v misté vpichu. Pacientku jsem upozornila, aby jakékoliv
zmény, které uvidi nebo uciti v misté vpichu, hlasila oSetfujicimu personalu.
Pacientce jsem vysvétlila dulezitost zvySené péce o kuzi a zpétnymi otazkami

jsem se ujistila, Zze vSemu porozuméla.
Hodnoceni: Cil byl splnén. Misto vpichu bylo klidné bez Zzadnych znamek

infekce, pacientka si nestéZovala na zvySenou citlivost a bolestivost v misté

vpichu. P nejevila Zzadné znamky infekce do konce hospitalizace.
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ZHODNOCENi OSETROVATELSKE PECE

Stav pacientky se béhem hospitalizace zlepSil. Pacientka velice dobfe
spolupracovala a podilela se na léCebném rezimu i na oSetfovatelské péci.
Sama se aktivné zapojovala do léCebnych postupu, které vedly k zlepSeni
stavu. Hospitalizaci snaSela celkem dobfe diky matce, ktera byla
hospitalizovana spolu s pacientkou, ale téSila se domU na svoji rodinu.
Pacientka je plné seznamena se svym onemocnénim. Vzhledem Kk jejimu véku
velice dobfe chapu i negativni stranky této nemoci. Pacientka dodrzuje IéCbu,
pravidelné rehabilituje a provadi dechova cviCeni, zna i zasady spravneé
Zivotospravy. Vzhledem k onemocnéni se nepodafilo nékteré problémy zcela
odstranit a proto je nutné pokracovani oSetfovatelskych intervenci pokraCovat i
nadale. Pacientka ma velkou oporu ve své rodiné. Je to znat na jejim
psychickém stavu a odhodlani s nemoci bojovat. Je si védoma nepfiznivé
progndzy tohoto onemocnéni. Snazi se aktivné podilet na Ié¢bé, spolupracuje
pfi vySetfenich. Navazaly jsme duvéryhodny vztah. Pacientka zhodnotila

oSetrovatelskou péci kladné.
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Doporuéeni pro praxi

StéZejnim bodem pro uspéSnou IéCbu cystické fibrézy je dostatecné

kvalitni a dostupny celoploSny screening, ktery maze odhalit onemocnéni jesté

v zacatcich. Touto metodou Ize zajistit v€éasné diagnostikovani nemoci a to jesté

pfed rozvojem jejich pfiznakl. Pfi v€asné diagnostice je mozné zahdjit u€innou

léCbu, ktera velice pfiznivé ovlivhuje projevy nemoci, ale i prognézu do

budoucnosti.

Pro pacienta:

Pro rodinu:

Kazdy pacient s timto onemocnéni by mél dbat a délat vSe proto,
aby si co nejvice upevnil a tim udrzel své zdravi

Mél by presné dodrzovat |éCbu stanovenou Iékafem. Pravidelné
uzivat pfedepsané Iéky a nemél by zapominat na velice dllezitou
dechovou rehabilitaci, ktera je dulezita pro jeho stav.

Doporu€uje se wuzivani vysoko kalorické diety, pro udrzeni
dobrého stavu vyzivy.

Musi dodrzovat dostateCny pitny rezim.

Pacient by se mél podilet na oSetfovatelské péci a IéCebném
rezimu v maximalni mozné mife, kterou mu jeho zdravotni stav

dovoli.

Rodina by méla pacienta podporovat jak v [é€ebném rezimu, tak i
po psychické strance, mély by mu byt oporou, kterou bude pacient
zcela jisté potrebovat.

Méla by se také podilet na léebném reZimu pacienta a
dopomahat mu k jeho dodrzovani.

Rodina by méla zajistit dostatecné klidné a laskyplné zazemi,
které je dulezité pro dobry psychicky stav pacienta a tim i pro

celou Iéébu nemoci.
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Pro zdravotni sestry:

Sestra pecujici o pacienta s cystickou fibrozou by méla zcela jisté
znam pfiCiny, projevy, |[éCbu a mozné komplikace nemoci. Jediné
tak bude oSetfovatelska péce kvalitni a ucinna.

Mély by umét dobfe edukovat v téch oblastech, ve kterych pacient
ma néjaky problém nebo nedostatek informaci. Edukace by se
meéla bat vzdy ovéfena zpétnou vazbou od pacienta, zda byla
spravné pochopena.

Sestra by méla dohlizet na pacientiv pfijem tekutin a stravy.

Méla by kontrolovat, zda pacient dodrzuje medikamentézni a
inhalacni Iécbu.

Neméla by zapominat na zpétnou kontrolu uc&innosti Iéku a
léCebného rezimu.

Pro spravnou efektivitu Ié€by, musi zajistit pacientovi dostatecny
odpocinek a spanek

Sestra musi sledovat fyziologické funkce, mezi které patfi krevni
tlak, méreni hodnoty kysliku v krvi (saturace), puls, dech a télesna
teplota.

V neposledni fadé je nutnosti zajistit uspokojeni potfeb pacienta a
minimalizovat vznik moznych komplikaci.

Sestra by méla dbat i na uspokojivy psychicky stav pacienta.
Pokud je to mozné méla by byt do IéCebného reZimu zapojena

pacientova rodina.
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Zaver

Cilem bakalaiské prace Komplexni oSetfovatelska péCe o pacientku
s cystickou fibrézou ve Skolnim véku, bylo pfiblizeni nemoci vSem, co o to maji
zdjem. Bakalafska prace je urCena studentim vySSich zdravotnich $kol,
vysokych Skol a zdravotnikim nelékafskych oboru.

Na zacCatku bakalafské prace jsem méla za ukol vyhledat a prostudovat
dostupnou literaturu. Musela jsem zjistit fakta o této nemoci. O cystické fibréze
dle mého minéni nema verejnost moc velké povédomi. Tomu také odpovidalo i
nevelké mnozstvi dostupnych knih v knihovnach. Tato nemoc je velice fyzicky,
ale i psychicky naro€na a jeji dusledky postihuji nejen nemocného, ale i jeho
rodinu a pfibuzné. Rodina se musi naucit spousté novych véci jako napfiklad
zachazeni s inhalatory a kyslikem. Nemocny je vybaven velkym mnozstvim
pomucek, které se musi naucit spravné ovladat a pouzivat. | pfestoze je nemoc
dédi¢na, mize postihnout kohokoliv, tuto informaci vSak pfevazna vétsina lidi
nevi.

Prace je rozdélena do dvou casti. V prvni Casti je obsazena stru¢na
historie jak ve svét&, tak v Ceské republice, dédiénost a vyskyt cystické fibrozy.
Je zde zminéna charakteristika a diagnostika nemoci, vySetfovaci metody a
v neposledni fadé léCba onemocnéni. Je zde uvedena i kapitola o Skolnim
véku.

Druha c¢ast je vénovana vypracovani oSetfovatelského procesu u
konkrétni pacientky, podle které jsme cely proces sestavili. Provedli jsme
fyzikalni vySetfeni sestrou a obecny oSetfovatelsky proces. Po vyhodnoceni
potfeb pacientky a jejiho stavu bylo stanoveno 5 aktualnich diagnéz a 1
potencionalni. Dvé oSetfovatelské diagndézy se podafilo vyfesSit upiné, u
ostatnich je nutné dale pokraCovat v intervencich k zlepSeni.

Tato prace mi pfinesla mnoho novych informaci, ne vSechny byly
pozitivni. Je velice smutné, Ze tato nemoc je nevylécitelna a o to smutnégjsi je,
Ze ji trpi pfevazné déti. Je to velika psychicka zatéz jak pro pacienta a jeho

rodinu, ale i pro oSetfujici personal
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SEZNAM PRILOH

Pfiloha A — RTG snimek pacienta s CF

PFiloha B — Pomucky k dechové rehabilitaci



Priloha A — Rentgenovy snimek pacienta s CF

Rentgenovy snimek u pacienta s CF

Zdroj: RTG snimky plic, http://www.propedeutika.cz/arch_RTGplic.html



http://www.propedeutika.cz/arch_RTGplic.html

Priloha B — Pomiicky k dechové rehabilitaci

Acapella choice

Zdroj: http://www.asker.cz/sortiment/rehabilitace/dechova-
rehabilitace/acapella.html

Flutter

Zdroj: http://www.vitalitymedical.com/flutter-valve-mucus-removal-device.html
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