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ABSTRAKT

HONKOVA, Monika. Osetrovatelsky proces u pacientky s cystickou fibrézou. Vysoka
Skola zdravotnicka, o. p. s. Stupen kvalifikace: Bakalai (Bc.). Vedouci prace: PhDr.
Hana Belejova, PhD. Praha. 2015. 54 stran.

Tématem bakalaiské prace je oSetfovatelsky proces u pacientky s cystickou
fibrozou. Teoretickd Cast prace je zaméfena na cystickou fibrézu jako onemocnéni, jeji
historii jak u nas, tak i ve svété. Dale se zabyva diagnostikou, projevy a lécbou.
Nedilnou soucasti je komplexni oSetfovatelska péce o pacienta S cystickou fibrézou, kde
jsou popsany dulezitd specifika v oSetfovatelské péci. Nejdulezitéjsi casti prace je
oSetfovatelsky proces u pacientky s cystickou fibrézou, kde je popsin podrobny
rozhovor s pacientkou, ve kterém byly zjistény problémy. Cilem bylo zjisténé problémy

navrhnout jejich mozna feseni a nasledné je pokusit vytesit.
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Cysticka fibroza. OSetiovatelska péce. OSetfovatelsky proces. Pacient. Sestra.



ABSTRACT

HONKOVA, Monika. The Nursing Process in a Female Patient with Cystic Fibrosis.
College of Nursing. Degree: Bachelor (Bc.). Supervizor: PhDr. Hana Belejova, PhD.
Praha. 2015. 54 pages.

The theme of this thesis is the nursing proces for patients with cystic fibrosis.
The theoretical part is focused on diseases such as cystic fibrosis, its history, both in our
country and in the world. It also deals with diagnostics, symptoms and treatment. An
integral part of a complex nursing care for patients with cystic fibrosis, which desribes
the important specifics of nursing care. The most important part of this thesis the
nursing proces in a patient with cystic fibrosis, where i tis described detailed interview
with the patient, where problems have been identified. The aim was detected problems
suggest their possible solutions and then try to resolve them.

Key words

Cystic fibrosis. Nurse. Nursing care. Nursing proces. Patient.



PREDMLUVA

Jedno z nejcastéjsich vrozenych onemocnéni je u nas pravé cysticka fibroza.
Diky dne$nim pokrokiim v mediciné a diagnostice se nemocni timto onemocnénim
dozivaji vyssiho véku. Ve své praxi se kazdy zdravotnik miize setkat s takto nemocnym
dité¢tem nebo dospélym. Diky pracovisti, na kterém pracuji se s touto diagnoézou
setkavam nékolikrat do roka. Problematika tohoto onemocnéni mé velmi zaujala, a
proto jsem si zvolila praci na toto téma. OSetfovatelsky proces, kterym je prace
zpracovana podrobné zobrazuje problémy pacientky, u které jsem oSetfovatelsky proces
zpracovavala. Podklady pro praci jsem cCerpala zkniznich, casopiseckych a

internetovych zdroju, které byli jak z Ceskych tak ze zahrani¢nich prament.

Prace je ur€ena studentiim, v§eobecnym sestram, nemocnym cystickou fibrézou,
jejich rodindm a lidem, kterym tato nemoc neni lhostejné a chtéji se o ni dozvédét néco

vic.



SEZNAM ZKRATEK ......coeiieeieeseeeeesesese s sesissssessssssssssss s s ssssssessessnens 11
SEZNAM ODBORNYCH VYRAZU ......oooviieieieeeieeeeeeeseesesee oo 14
16176 ) 0 1O 15
1 CYSTICKA FIBROZA ........oooooooooeeeeeieeieeeeeeeeeeeeeses e 16
1.1  CYSTICKA FIBROZA V HISTORIL.........cccovmrmrererererrisreeieeisrienenes 16
R 0 R & 1] 1) & (R I ) 1< £ SO 16

R O G 6 1] (o) o (= 1 o< 1< 17

1.2 GENETIKA A PODSTATA ONEMOCNENT......cc.cccooviiiiiiciiciiinnes 18
1.2.1 PAOGENEZE......cceeiiieiiiieeite ettt 18
1.2.2 Dé&dicnost cystické fIbrozy .........cccovvviiiiiiiiiiici 18

1.3  DIAGNOSTIKA ONEMOCNENT .......cocoviiiiriieieeeeeeeee e, 19
1.3.1 Prukaz abnormalni funkce proteinu CFTR — potni test................... 20
1.3.2 Mikrobiologie u pacientl s cystickou fibrozou...........ccccceevviieenne. 21

1.4 CYSTICKA FIBROZA A IMUNITA .....coovveieereeeeeeeeeeeeeseee s, 22
1.5 KLINICKE PROJEVY RESPIRACNIHO ONEMOCNENI ............... 23
1.6 KOMPLIKACE POSTIHUJICI SYSTEMY ORGANISMU................ 26
1.6.1 Komplikace zazivactho UStroji........c.cccovveviiiiiiiciiiiiiiceee, 26
1.6.2 Diabetes mellitus vazany na cystickou fibrozu .............ccccocvrvennene. 28
1.6.3 POtNi ZIAZY .ooviieiiiiei e 28
1.6.4 Reprodukeni SYStEM ......ccveiviiiiiiiiiiieiic e 28

A 5 210 = Y- S 29



1.7.1 Prevence alé¢ba Infekce a ZANGIU ...ovvveeeeeeeeeeeeeeee e 29

1.7.2 Péce o prichodnost dychacich cest.......cccocvviiiiiiiiiiiiiiiiiic e, 30
1.7.3 LéCebnd rehabilitace........ccccvvviiiiiiiiiiicicec e 30
1.7.4 DalSi 1€Cebn€ POSTUPY....eiiiiiiiiiiiiiiiii i 32
1.8 TRANSPLANTACE PLIC ...t 32
1.9 PROGNOZA CYSTICKE FIBROZY ......coccomivummrrierrineniieseeeeseeos 34

2 KOMPLEXNI OSETROVATELSKA PECE O PACIENTA

S CYSTICKOU FIBROZOU. ..........oooovevreeirieeeeeeesessssssessesses s ensesnnennen, 35
2.1  ZAKLADNI OSETROVATELSKA PECE.......ccccccveviirieirsiensnnenn, 35
2.2 INTENZIVNI OSETROVATELSKA PECE .......cccevovvisiieiesiensnnan, 36
2.3 NASLEDNA OSETROVATELSKA PECE........ccccocevverreieniierernnnn, 39

3 OSETROVATELSKY PROCES U PACIENTKY

HOSPITALIZOVANE NA PLICNIiM ODDELENT ........c..cccooovviiiiieinen, 41

4 DOPORUCENI PRO PRAXI.........cocooivriieieiiesesseesessessesesieneniessnennen 66

ZAVER ..ottt 68

SEZNAM POUZITE LITERATURY ....coovoiviririeeeeeeeeeeeeeeeeesees s 69

PRILOHY



°C

ABPA

AHS

APTT

ATB

bilat.

BMI

CF

CFTR

cm

cps.

9(

DC

DDOT

DM

DNA

dx.

etiol.

FN

SEZNAM ZKRATEK

Stupen Celsia

Alergickd bronchopulmonalni aspergildza
Aktivni hrudni sani

Aktivovany parcialni tromboplastinovy ¢as
Antibiotikum

Bilateralni

Body Mass Index

Cysticka fibroza

Cystic fibrosis transmembrane regulator
Centimetr

Kapsle

Cislo

Dech

Dychaci cesty

Dlouhodobé domaéci oxygenoterapie
Diabetes mellitus

Deoxyribonukleova kyselina

Dexter

Etiologicky

Fakultni nemocnice

Gram



GER Gastroezofagealni reflux

GP Glykemicky profil

gtt. Kapky

HRCT High Resolution Computed Tomography
chron. Chronicky

IgE Imunoglobulin E

inh. cps. Inhala¢ni kapsle

inh. sol. Inhalac¢ni roztok

kg/m? Kilogram na metr ¢tvere¢ni
LMWH Low molecular weight heparin
mg Miligram

min. Minuta

ml. Mililitr

mmHg Milimetr rtut'ového sloupce
mmol/I Milimol na litr

P Pulz

pH Potencial vodiku

PNO Pneumothorax

RTG Rentgen

S.C. Subcutanné

St. p. Stav po

tbl. Tablety

TK Tlak krve

TT T¢lesna teplota



uzv Ultrazvuk

Vit. Vitamin



SEZNAM ODBORNYCH VYRAZU

Air trapping — stav, pifi némz dojde pifi vydechu k zadrzeni ¢asti vzduchu v

alveolech

Arterialni - tepenny

Asymptomaticky — bez piiznakt

Bronchiektazie — chorobné a trvalé rozsiteni pradusek
Bronchiolitida — zanét drobnych pridusek bronchiold
Bronchodilataéni — rozsifujici pridusky, bronchy

Celiakie — chronické autoimunitni onemocnéni tenkého stieva, které je citlivé na

smés bilkovin zvanou lepek

Cyanéza — namodralé zbarveni kiiZze a sliznic, které je dusledkem nedostatku

kysliku v krvi

Diabetes mellitus - cukrovka

Diuretikum — 1éky podporujici vylucovani vody a elektrolyti v moci
Edém - otok

Emfyzém — nahromadéni vzduchu v tkanich

Exacerbace - nové vzplanuti chronické choroby, ktera neni dostate¢né zhojena

nebo jejiz pticina trva

Febrilie - horecka

Fibrilace — velmi rychlé a nepravidelné stahy svalu
Gastrointestinalni — tykajici se zaludku a stfeva

Hematom — rozsahly uzavieny krevni vyron v hlubsich tkanich podkozi, svaly

spojeny s otokem
Hemoptyza — vykaslavani nebo plivani krve z dychacich cest

Hypertrofie — zvétseni bunék a organd



Hypoxémii - nedostatek kysliku v krvi
Cholecystitida — akutni zanét zluéniku
Cholecystolithiasa — zlu¢nikové kameny
Chondrolyza — rozpad, rozpusténi chrupavky
Ikterus - zloutenka

Imunitni imunodeficience — porucha imunity, snizena obranyschopnost

organismu

Imunosupresivni — zabranujici ¢innost imunitniho systému

Interkurentni — pfidruzena nemoc k chorob¢ souc¢asné probihajici

Kachexie — silna celkova seslost, chatrani a hubnuti, spojené s vyraznou slabosti
Kapilarni - vlase¢nicovy

Kardiotonikum — povzbuzujici 1€k zvysujici silu stahti srde¢ni svaloviny
Katarakta — sedy zakal

Laktoferin - mlezivo

Lyzozym — enzym, katalizujici rozklad polysacharidovych fetézcl v bunécnych

sténach bakterii
Malnutrice — dlouhodoby stav pacienta, ktery nepokryva vSechny jeho potieby
Metaplazie — zména tkan¢ v jinou

Mikrocytarni sideropenicka anemie — chudokrevnost, v dusledku nedostatku

Zeleza
Monogenné — podminéné jednim genem

Morbidita — nemocnost. Ciselny tdaj vztazeny pro danou nemoc k uréitému

casovému useku a poctu obyvatel. Po¢et nemocnych za rok na 100 000 obyvatel.

Mortalita — Gmrtnost. Udava pomér poctu zemielych na dané onemocnéni

k celkovému poctu obyvatel v daném spravnim celku



Mukolytikum — 1éky umoznujici lep$i vykaslavani hlent

Nasojejunalni — sonda zavedend ptes nos do tenkého stieva

Neutropenie — pokles absolutniho poc¢tu neutrofilti

Obstrukce — piekazka, zamezeni nebo ztizeni prichodnosti dutym organem
Oxygenoterapie — 1é¢ba kyslikem

Pankreaticka insuficience — nedostatecna funkce slinivky bfisni

Pankreas — slinivka bfi$ni

Pansinusitis — zanét v§ech paranazalnich dutin

Parenchym — vlastni funk¢ni tkan nékterych organt, ktera je pro kazdy organ

specificka

Patogeneze — souhrn procest, které jsou odpovédi organismu na poSkozeni a

které vedou ke vzniku nemoci a jejich projevi

Pilokarpinova iontoforéza — potni test

Pneumonie — zapal plic

Pneumothorax — nahromadéni vzduchu nebo jiného plynu v pleuralni dutiné
Polyposis - polyp6za

Prognéza — predpoveéd prubehu a zakonceni nemoci

Proteolyza — rozloZeni bilkovin na mensi ¢asti

Respiracni insuficience — dechova nedostatecnost

Screening — pravidelné pouzivani diagnostickych testt v ur¢ité skupingé lidi
Substituce — zaména, nahrada

Tachypnoe — zrychlené dychani

Tromboza — srazeni krve za vzniku trombu

Varixy — krecové zily
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UvVOD

Cysticka fibréoza je vrozenou, chronickou, zivot zkracujici nemoci,
ktera postihuje predev§im dychaci a travici systém. Podstatou onemocnéni je porucha
specifického genu, ktera vede k produkci nadmérné vazkého hlenu v respiraénim
1 travicim systému pacienta. Soucasné je téz v dusledku poruchy vstiebavani minerali
produkovan extrémné slany pot. Tento ptiznak lze zaregistrovat jiz ¢asn¢ po narozeni.
Na zéklad¢ tohoto ptiznaku byla zorganizovana celosvétova kampan pod nazvem ,, Kiss
your baby* (,,Polib své dite*), ktera ma za cil odhalit onemocnéni v€as a zacit
tak okamzité s lécbou. V soucasné dobé je jiz rozSifen novorozenecky screeningu,

Vv Ceské republice se zacalo s testovdnim novorozenctl na cystickou fibrozu v fijnu 2009

(ONDRICHOVA, 2009).

Ackoli je cystickd fibroza nejcastéjSim autosomalné recesivné dédicnym
onemocnénim bilé rasy, spolecnost o této nemoci vi velmi mélo. S timto onemocnénim
jsme se poprvé setkali v mém zaméstnani. Pracujeme ve Fakultni nemocnici v Brné
Bohunicich na plicnim oddéleni. Neni to nejCastéjsi diagnéza u nds, ale objevuje se
a pacienti s touto diagndzou jsou u nas ziidka hospitalizovani. Proto jsme si za téma
bakalarské prace vybrali cystickou fibrozu, abychom seznamili ¢tenafe o problematice,

kterd s onemocnénim souvisi a piibliZili zdkladni informace o nemoci, ktera stale patii

mezi nevylécitelnou a vyznamné ovliviiuje délku 1 kvalitu Zivota pacienta.

V praci jsou popsany piiznaky, 1éCba, nejcastéji vyskytujici se komplikace,
genetickd podstata onemocnéni 1 stru¢ny pohled do historie u nds 1 ve svété. Dalsi
kapitoly se zabyvaji transplantaci plic a komplexni oSetfovatelskou péci, na kterou je
nutné myslet, pfedevSsim na psychologickou problematiku, kterou nelze zanedbévat,
protoze jako kazdé nevylécCitelné onemocnéni, je i cystickd fibréza velmi psychicky
naro¢na. Samotny oSetfovatelsky proces ukazuje hospitalizaci pacientky s cystickou

fibrozou, ktera byla hospitalizovana na plicnim oddéleni FN Brno.
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1 CYSTICKA FIBROZA

Cysticka fibroza je vrozené a velmi vdzné onemocnéni plic, které zplisobuje
mutace genu. Toto onemocnéni zaroven doprovazi mnoho komplikaci postihujici rizné

systémy organismu.

1.1 CYSTICKA FIBROZA V HISTORII

Soucasné poznatky genetiky, které doposud ze znamych mutaci vznikly,
byly pravdépodobné objeveny uz pied 50 000 lety. O cystické fibroze jako nemoci,
se vi jiz velmi dlouho. Ze 17. stoleti se dochovaly lidové popévky, ve kterych se zpiva
o zaCarovaném ditéti, jehoz pot chutna slané a brzy zemie. Pozdéji, kdy pievladalo
rozumové mySleni a vysvétlovani si riiznych jevid, byly tyto popévky pokladany

za povéru (VAVROVA aj., 2009).

1.1.1 Historie ve svété

V roce 1936 prof. G. Fanconi rozlisil toto onemocnéni od celiakie a také zjistil,

Ze u cystické fibrozy se objevuji soucasné priznaky dychaciho onemocnéni.

V roce 1938 poprvé vznikl védecky popis nemoci od americké patolozky
Dorothy Andersenové, kterd popsala patologicko — anatomické nalezy u 49 déti,
Z nichz 20 déti zemielo. Divodem tmrti podle D. Andersenové byla cystickd fibroza
pankreatu. V tomto roce se objevily jesté dalsi dvé zpravy o tomto onemocnéni,
ale po dalsi roky se na cystickou fibrozu zapomnélo a v roce 1954 o ni jest¢ mluvily
jako o ,,nové nemoci“. U vétsiny déti, u kterych byla nemoc zjisténa, umirala v prvnich

letech Zivota.

Rozpoznani nemoci usnadnil potni test, pfi kterém byly zjistény i mén¢ typické
formy cystické fibrozy i u lidi, kterym byla diagnostikovana jina diagnoza. Byl objeven
pii studii déti, u kterych se ukazalo, Ze jsou velmi citlivi na horké podnebi. U studie
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téchto déti se zjistilo, Ze se nepoti vice nez zdravé déti, ale v jejich potu se objevuje
mnohem vice soli. Potni test je pouzivan jiz vice nez 40 let v zdkladni diagnostice
a je povazovan za zlaty standard. O cystickou fibrozu se zacal jevit vétsi zajem a byly
vidét prvni vysledky. S piibyvajicim poctem nemocnych, zdokonalujicimi se znalostmi
o cystické fibroze a s lepsi dostupnosti 1€kt se rozvijela i raciondlni 1écba. V roce 1957
se zaCal uplatiovat intenzivni 1écebny postup, ktery je zakladem 1éCby dodnes. Mél
pozitivni dopad na onemocnéni a nemocnym se zivot prodlouzil na 5 let. Do dneska

védci objevili pes 1300 mutaci genu CFTR (VAVROVA, 2006).

1.1.2 Historie u nas

V kvétnu 1946 na II. détské klinice v Praze byl diagnostikovan prvni pacient.
Se zpozdénim se k nam dostdvaly informace o novych nazorech na mechanismus
vzniku nemoci i1 na jeji odhaleni a terapii. Do roku 1960 bylo na II. détské klinice
v Praze hospitalizovano 30 déti, u kterych byla diagnostikovana cysticka fibroza
na zékladé klinického podezifeni. VSechny tyto déti brzy umiraly, takze 1. 1. 1960 Zzilo
pouze jedno dité. V této dob¢, se onemocnéni zjiStovalo pouze u kojenci, pifi podezieni

potvrzeného laboratornim prizkumem pankreatické insuficience.

V roce 1960 se u nas zacalo s vySetfovanim chloridd v potu. Od tohoto roku
kazdy rok ptibyval pocet nemocnych a to 1 mezi star§imi détmi. II. détskd klinika
V Praze se zacala zabyvat vyzkumem, kde se zavadély nové 1é¢ebné metody. S novymi
metodami se prodluzoval Zivot nemocnych a do urcité miry se zlepSovala i1 kvalita
zivota. Ve srovnani stavu vyzivy a funkce plic u naSich pacienti s pacienty
z vyspélejSich zemi na pocatku 90. let bylo jeSté velmi neptiznivé. Situace se vyrazné
zlepSila aZ po roce 1989. Zacala se vytvaret centra specializovana lécbou cystické
fibrozy. Od roku 1998 se zacaly provadét i1 transplantace plic. Zahrani¢ni pracoviste
nam napomdhaji v zavaddéni novych metod rehabilitace a raznych respiracnich
pomucek. Od roku 1946 bylo na klinice 1é¢eno 602 nemocnych, ziskané zkuSenosti
vychazeji zjejich sledovani. V roce 1990 vzniklo laické sdruzeni rodi¢l a pratel

nemocnych CF a v roce 1992 byl zalozen Klub nemocnych CF (VAVROVA, 2006).
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1.2 GENETIKA A PODSTATA ONEMOCNENI

1.2.1 Patogeneze

U vSech patogenetickych zmén neni dosud podstata zcela jasna. Piedpoklada se,
ze bilkovinny produkt genu, ktery se nazyva ,transmembranovy regulator vodivosti*
(cystic fibrosis transmembrane conductance regulator — CFTR) je chloridovy kanal,
ktery je lokalizovany v apikdlni membrané epitelidlnich bunék a regulovany cyklickym
adenosinmonofosfatem. Chloridovy kandl je u cystické fibrozy neprichodny
pro chloridové ionty. V disledku neprostupnosti epitelidlni membrany se méni slozeni
a fyzikdln¢ chemické vlastnosti hlenu na povrchu sliznic. Hlen na povrchu epitelu
se zahuSt'uje, a to narusuje normalni funkci orgdnii a je pficinou vétSiny klinickych
pfiznakd tohoto onemocnéni. Ve vyvodech potnich Zlaz nemohou byt z primarniho
sekretu, produkovaného v klubicku potnich zlaz jako ultrafiltrat plazmy, vstfebavany
chloridy a tedy i natrium, ztoho ddvodu je vpotu vysokda koncentrace soli
(VAVROVA, 2006).

1.2.2 Dédicnost cystické fibrézy

Informace, ktera je obsaZzena v genu, je koédovand DNA. Je tvofena
ze 4 zakladnich stavebnich c¢lankd, tzv. nukleotidovych bazi, jez jsou propojeny
a vytvaii tak dlouhé vldkno. Zmény, vzniklé v pofadi, anebo pfitomnosti
¢i nepfitomnosti nukleotidovych bazi DNA porusuji funkci genu. Tyto zmény

tzv. mutace jsou ptic¢inou cystické fibrozy a vSech ostatnich dédi¢nych onemocnéni.

Zmutované geny se dédi po dvojicich, pfi¢emz jeden Clen této dvojice se nazyva
alela, paterndlniho a materndlniho pivodu. CFTR gen byl objeven pied 10 lety
a vyskytuje se na dlouhém raménku chromozomu 7q32. Postizeny jedinec cystickou
fibrézou zdédil mutace od obou rodi€l. U rodi¢l, u kterych nevyvazena alela vyvazi
svou aktivitou nedostate¢nou funkci mutované alely, cysticka fibréza se neprojevi.

Rodice se stavaji nosi¢i mutace genu pro cystickou fibrozu.
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Mutace CFTR genu jsou pfenaseny podle Mendelovych zékonil, autosomalné
recesivnim zpusobem. Pro takovy par existuje 25% riziko narozeni ditéte nemocnym
cystickou fibrézou, nepostizenymi nosici je pravdépodobnost 50% a v 25% je moznost,
ze dité ani jednu mutaci od svych rodicti nezdédi. Riziko pfenaSeni mutované¢ho genu

stoupa v ptipadé, ze se cysticka fibroza v rodin€ u nékoho vyskytla.

Kazdy clovek, predevsim pokrevni piibuzny, ktery si pfeje urCit mutaci genu
cystické fibrozy, by mél navstivit genetickou ambulanci, kde 1€kat stanovuje statistické
riziko nosi¢stvi mutace a obstara molekularné genetické vySetfeni. Pfi pozitivnim
nalezu mutaci se doporuci vySetfeni partnera prokdzané¢ho nosice na nejcastej$i mutace
genu cystické fibrozy. Béhem téhotenstvi se zajistuje veskera péce, aby se co nejvice
snizilo riziko narozeni postizené¢ho ditéte cystickou fibrozou nebo jinym genetickym

onemocnénim (VAVROVA, 2009).

1.3 DIAGNOSTIKA ONEMOCNENI

Pti stanovovani diagnézy je tfeba postupovat spolehlivé a co nejdiive.
Cim pozd&ji je diagnéza stanovena, tim je spojend s fadou navstév v nemocnicich,
se slozitym vySetfovanim, s Uzkosti rodiny a predevS§im s odkladem uc€inné 1écby.
Diagnosticka kritéria vyplivaji z jednoho, nebo vice charakteristickych klinickych
priznakl, rodinné anamnézy, piipadné pozitivniho novorozeneckého screeningu,
a také laboratorni prikaz abnormalni funkce proteinu, dokumentované vysokou

koncentraci chloridii v potu.

Jak uz bylo zminéno, zadkladem diagnostiky je klinické podezieni. Dnes
se pozornost obraci predevs§im k atypickym prabéhiim onemocnéni, které jsou pfitomny
u 2% nemocnych s projevy chronického sinopulmonalniho onemocnéni, pankreatickou
insuficienci a hranicni nebo dokonce i1 normdlni koncentraci chloridi v potu.
Na cystickou fibrézu je dilezité myslet 1 tehdy, pokud je jedinec bez jakéhokoliv
ptiznaku, ale uz se vrodin¢ u nékoho nemoc vyskytla. V diagnostice je tedy hlavné
dilezita podrobnd anamnéza, ve které se zaméfujeme na rozbor nemocnosti v §irsi
rodin€, nejasna umrti v kojeneckém veéku nebo na neplodnost muzi. V osobni anamnéze

se zam¢efujeme na priznaky, které se v jednotlivém vékovém obdobi 1isi.
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Je nutné podotknout, ze respiracni piiznaky se mohou objevit kdykoliv
v pribe¢hu détstvi, nékdy az vdospélosti a pribéh mize byt nendpadny.
Do metabolickych poruch patii sland chut’ potu (,, kiss your baby“), jehoz si nejcastéji

vSimnou matky a upozorni je na to i tvorba solnych krystalkii na ktizi poticiho ditéte.

Cysticka fibréza se u 8-10% nemocnych diagnostikuje az v adolescenci
nebo dospélosti. U téchto nemocnych Casto zjistujeme, Ze od detstvi trpély mirnymi
respiracnimi  nebo gastrointestinalnimi  projevy, které nevzbuzovaly pozornost.
Pfi relativné¢ dobrém celkovém stavu a mirnému pribéhu se na cystickou fibrézu
nemyslelo. Vzbuzeni podezieni mohl zpisobit charakteristicky nalez na RTG plic
a zéanét vedlejSich nosnich dutin zobrazeny na RTG snimku. Dale se objevuje
ptitomnost obstrukce perifernich dychacich cest pfi funkénim vySetfeni plic, pfitomnost
palickovitych prsti nebo nalez bakterie Pseudomonasa aeruginosa ve sputu.

U dospélych muzi se se vyskytuje jediny projev neplodnost (VAVROVA, 2006).

1.3.1 Priikkaz abnormalni funkce proteinu CFTR — potni test

Potni test se povazuje za zlaty standard v diagnostice cystické fibrozy, pokud je
proveden opakované v dostatecné zkuSené laboratofi a za podminky dostate¢ného
mnozstvi potu. Potni test zavisi na stimulaci poceni pilokarpinovou iontoforézou,

spociva ve sbéru potu a v kvantitativnim stanoveni koncentrace chlorida.

Pilokarpinova iontoforéza se d¢éla na dlanové ploSe predlokti pravé paze.
Elektrody se nikdy nedavaji na hlavu a hrudnik. Iontoforéza by na téchto ¢astech mohla
vyvolat svalové kiece nebo fibrilace sini. Sbér potu se nikdy neprovadi na zanétlivé
zméneéné kizi. Je nutné dodrzet, aby vrstva mulu pod elektrodami byla dostatecné
vysoka, aby mul byl dostate¢né nasaty roztokem pilokarpinu a elektrody byly
dostatené velké. Volarni plochu pfedlokti a dorzalni plochu paze je nutné nejdiive
odmastit roztokem éter-alkoholu. Negativni elektroda se podlozi vrstvou mulu
nasycenym ochrannym roztokem a piipevni se gumovym obinadlem k paZi. Anoda
podlozena vrstvou mulu nasakla 0,5% roztokem pilokarpin-chloridu se upeviiuje
na predlokti. Elektroforéza trva 10 minut. Intenzita proudu se postupné sniZuje,

poté se sejmou elektrody a kiize, kde byla upevnéna anoda dikladné 3krat oplachneme

20



destilovanou vodou, aby byla zbavena vsech zbytkii pilokarpinu. Kize

se potom dikladné osusi.

V misté, kde byla upevnéna anoda s roztokem pilokarpinu, se piiklada prosty
filtraéni papirek, ktery je pfesn¢ odvazeny v uzaviené zkumavce na analytickych
vahach. Poté se filtracni papirek ptilozi na pazi a prekryje se Cistym ctvercem igelitu,
ktery musi byt vodotésné upevnény leukoplasti ke kiizi. Je nezbytné se papirku
nedotykat prsty, vzdy se s nim manipuluje vyhradné pomoci pinzety. Po 30 minutach je
nutné papirek prenést zpét do zkumavky, ve které byl pfed tim zvdZen a znovu se
prevazi. Mnozstvi potu se urcuje rozdilem odvazenych vah. Pii nedostateéném mnozstvi

potu je nutné opakovat potni test znovu, ale na jiném misté.

Pozitivita potniho testu vétSinou dokazuje diagnoézu cystické fibrozy,
pfesto negativni vysledek diagnézu nevyluéuje (VAVROVA, 2006). Hodnota
koncentrace chloridii u zdravého jedince se pohybuje v rozmezi 10-30 mmol/l potu.
V piipadé¢ diagnostikované cystické fibrozy jsou hodnoty nad 60 mmol/l potu. U malych
déti se nckdy stane, ze touto metodou se odebere malé mnozstvi potu
a proto se diagnostika nepodati nebo v jiném piipadé i pies dostatecné mnozstvi potu se
diagno6za nepotvrdi. Proto je vhodné u takového pacienta provést molekularné-genetické
vySetieni. Toto vySetfeni je nutné absolvovat také pii kazdé pozitivit€ potniho testu,

kviili pfesnému ovéfeni, provadi se ze vzorku krve (VAVROVA, 2009).

1.3.2 Mikrobiologie u pacientii s cystickou fibrézou

Hlavni pfi¢inou zvySené mortality a morbidity pacientl onemocnénych
cystickou fibrozou jsou opakujici a chronické bakteridlni infekce dychacich cest,
které ni¢i plicni parenchym a postupné vedou k respiracni insuficienci. A proto je
Vv 1é¢beé naprosto klicova prevence infekcei, jejich vcasna diagnostika a diirazna terapie.
Jen tak je mozné pfedchazet nevratnému poSkozeni plic nebo alesponn omezit tento

nezadoucti proces.

Pacienty s cystickou fibrézou oOhrozuje relativné mala skupina patogent,
ktera obsahuje nékteré velmi neobvyklé bakterie, jako je Burkholderia cepacia

¢i Stenotrophomonas maltophilia. Patologické souvislosti, které vysvétluji nachylnost

21



pacienti k infekcim dychacich cest, pro tyto bakterie nejsou nijak specifické

a teoreticky by mohly vyhovovat Sir§Simu spektru patogentl, nez ve skutecnosti je.

Zmeény v dychacich cestach, jez jsou podminény zakladnim onemocnénim,
vytvareji zddouci podminky pro osidleni respiracniho tUstroji bakteriemi a pro dalsi
rozvoj bakterialni infekce. PoSkozeni v proteinu CFTR méni iontové slozeni povrchové
tekutiny a zvySuje viskozitu hlenu, coz negativné ovliviiuje funkci samociSténi
dychacich cest. Mistni obranné mechanismy déle narusuji niz§i pH mikroprostiedi,
pii kterém klesa efektivita granulocytarnich defensini, lyzozymu nebo laktoferinu.
Je dulezité upozornit, ze imunitni systém jako celek neni u nemocnych cystickou
fibrézou narusen. S vyjimkou respiracniho Ustroji pacienti nebyvaji nachylni k infekcim

vice nez zdravé déti, kuptikladu septické stavy se u nemocnych popisuji jen ziidka.

Bakterialni infekce zptisobuje silnou zanétlivou odpovéd’ hostitele. Uvolnéné
neutrofilni protedzy a kyslikové radikdly smeétuji k dalSimu poskozeni plicniho
parenchymu. Infekce u nemocnych probihd asymptomaticky, navzdory tomu dochazi
Vv respiracnim Ustroji k zanétlivym zméndm. Chronicka infekce u cystické fibrozy
je stav stalé bakterie po dobu Sesti a vice mésici. Infekce musi byt ovéfena pozitivnim

kultivaénim nalezem nejméné ve tfech po sob¢ nésledujicich sputech.

Navzdory vyraznému rozvoji antimikrobidlni a protizanétlivé 1écby
a pii preventivnich hygienickych opatfenich u vétSiny pacienti s cystickou fibrozou
nejsme schopni bezpecné piedejit chronické plicni infekcei a efektivné ji 1€Cit. Zanétlivé
zmény a poskozeni dychacich cest nasledkem chronické respiracni infekce je nejcastéjsi
pfi¢inou Gmrti pacientli s cystickou fibrézou. Chronickd plicni infekce, u nékterych
pacientll probiha asymptomaticky a prerusuji ji pouze akutni exacerbace plicni nemoci.
Zhor$eni nemoci se miZe projevovat nejprve nenapadné a nemusi ji doprovazet teploty

a také ani vysoké zanétlivé parametry (VAVROVA, 2006).

1.4 CYSTICKA FIBROZA A IMUNITA

Cysticka fibroza coby monogenné vazané onemocnéni ma necekané komplexni

klinické projevy a velmi zfeteln¢ individudlni pribéh onemocnéni. Kromé vlivu fady
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genetickych faktord, které mohou upravovat pribéh onemocnéni, se na variabilité
klinickych ptiznakt podili slozka imunity. Jednim ze zasadnich projevi cystické fibrozy
jsou opétovné, chronické a celozivotni infekce, postihujici v prvni fad¢ respiracni ustroji
s dominanci postizeni plic. Zrovna v souvislosti s infekénimi procesy se zkouma
imunitni systém u pacientd s cystickou fibrézou. Po prvotnim usilovném zijmu
o imunitni pochody v plicich, tento zajem opadl nato, co se nenalezla zddna vyrazna
primarni patologie v imunitni imunodeficienci, ktera by se podilela na chronické
kolonizaci bakterii. Na druhé stran¢ se ukézalo, ze imunitni systém zivé a piiméiené
reaguje na pritomnost infekce, avSak celkové okolnosti cystické fibrozy patogeneze
znemozni Uplné vymyceni typickych patogent. V prubéhu let zvlast€ v poslednim
desetileti se pozornost zamé&fuje hlavné na prvotni reakce imunitniho systému
U pacient s cystickou fibrozou pti prvnich kontaktech s bakteriemi. V ramci téchto
pocateCnich fazi imunitni reakce hraje dulezitou roli i lokalni obrana na sliznicich
respira¢niho ustroji. Docela v pozadi jsou imunitni pochody, které se uplatiuji
za ostatnich okolnosti, jako jsou napiiklad bézné infekce, jenz skuteéné pacienti

s cystickou fibrozou netrpi ve zvySené mifte.

U pacientt s cystickou fibrozou, stejné tak jako za normalni situace, funguje
imunitni systém jako souhrn fizenych imunitnich reakci, které zacinaji komponenty

vrozené imunity, nasleduji reakce specifickych slozek imunitni odpovédi (VAVROVA,
2006).

1.5 KLINICKE PROJEVY RESPIRACNIHO ONEMOCNENI

Stavba plic je pfi narozeni normdlni. Ve tfetim mésici Zivota ma piesto
az 50% nemocnych cystickou fibrozou urcité respiracni ptiznaky. Mezi n€ naptiklad
patii tachypnoe, hvizdani, zvySena dechovd ndmaha, znamky hyperinflace nebo kasel.
Ptiznaky jsou vyvolané exacerbujici virovou infekci. Zmény vyvolané ve slozeni hlenu,
v poruse samocistici funkce s dal$im zvySenim rizika bakteridlni infekce se odrazi
do funkénich 1 strukturdlnich zmén dychacich cest. Na jejich vzniku mé podil
1 zmnozeni poharkovych bunék, zmenSujici primér dychacich cest, zanétlivy edém
a dlazdicovd metaplazie. NaruSeni stény dychacich cest vyvolava jejich zvySenou

kolapsibilitu a air trapping. Nasledkem usidleni bakterii je tvorba mikroabsces,
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které se nejprve tvoii v okrajovych Castech dychacich cest, zejména hornich lalokd.
Dychaci cesty se roztahuji, vlivem proteolyzy a chondrolyzy se tvofi bronchiektéazie.
Jejich sekundarnim nésledkem je tvorba cyst a hypertrofickd bronchialni cirkulace
S hypertrofii cév, které se zvétSuji ziejmé v disledku zanétlivych zmén. PiedevSim
Vv pozdégjsich fazich nemoci jsou bronchidlni tepny vyrazné rozsifeny, a to predisponuje
ke vzniku hemoptyzy. Hyperinflace, ktera vznika pii zadrzovani vzduchu bronchialni
obstrukci, vede ke tvorbé perifernich bul a emfyzému. Jejich roztrzenim vznikne
pneumothorax. Po delSim trvani plisobi anomalie dychacich cest poruchu ventilace
s naslednou hypoxémii a vazokonstrikci tepének. Remodelaci vaskularniho fecisté
vznikd plicni hypertenze. Chronické zanétlivé zmény s poSkozenim dychacich cest
rezultuji v respiracni insuficienci, jeZ je u pacientd s cystickou fibrézou pii¢inou smrti

u95% (VAVROVA, 2006).

Uz od Sestétho mésice zivota se muze cystickd fibréza projevovat tézkou
bronchiolitidou, jez se muze opakovat nebo pietrvavat. Vétsinou je vyvolana virovou
infekci, jeji vznik mohou vyvolat také bakteridlni patogeny. Vyvoj miize byt zdvazny
a muze vést i Krespiratnimu selhani potiebujici mechanickou ventilaci. Prubéh
onemocnéni u déti, které takové onemocnéni prodé€laly v kojeneckém obdobi, byva

opravdu zavazny (VAVROVA, 2006).

Kasel je nepochybné nejcastéjSim ptiznakem. U kojencii a malych déti se mize
objevovat jen pfi interkurentnim onemocnéni, pozd€ji mohou déti kaslat kazdodenné,
zejména rano. Nektefi nemocni maji pfesto pomémé dlouhd obdobi, kdy vibec
nekaslou. KasSel je pfevdzné produktivni, mensi déti hlen polykaji a mohou jej zvracet.
Vzacny nebyvd ani drazdivy kaSel, ktery pfipomina cerny kaSel. Zjistilo se,
ze 50% kolem 15. roku zivota produkuje sputum denné a 85% preruSovane.
Pii vykaslavani sputa u déti sledujeme mnozstvi, barvu a konzistenci. Je dilezité si
vS§imat piimési krve, protoze to nasvédCuje o exacerbaci infekce. Jen vyjimecné

doprovazi kasSel, febrilie, zvySené teploty jsou vSak Casté.

DalS§im pfiznakem, ktery se objevuje uz v kojeneckém veéku je hvizdani,
je velmi casté pfi bronchialni obstrukci a dobfe na ni reaguje bronchodilata¢ni 1écba.
V pozdéjsim veku u déti mohou tyto piiznaky ustupovat a reakce na 1écbu je

proménliva. Pti obstrukci dychacich cest se mohou objevit piiznaky jako u astma,
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projevované chriipkami a piskoty, a také prodlouZenym vydechovanim. Casto neni
lehké rozeznat, zda vznikd kombinace dvou nemoci nebo vzniklé piiznaky souvisi Se
zanétem dychacim cest. Kanadsko-americka epidemiologicka studie se pokusila
o definici cystické fibrozy astmatu. ,, Podle ni Ize o kombinaci astmatu mluvit tehdy,
ma-li nemocny epizody akutni obstrukce dychacich cest, ktera se odstrani
bronchodilatacni lécbou (zejména jde-li o sezonni vyskyt), pozitivni rodinnou
anamnézu, anebo priznaky atopie (ekzém nebo sennou rymu) nebo laboratorni zndmky
alergie, jako je eozinofilie nebo zvysend hladina IgE. Je ovsem tieba vyloucit,
Ze nemocny nemd ABPA.“ (VAVROVA, 2006, s. 192)

Exacerbaci respiracni infekce Casto predchazi tachypnoe, proto musi byt rodice
velmi obezfetni a sledovat u ditéte dechovou frekvenci ve spanku. Pocit dusnosti mohou
sdélit jen starsi déti. U kojench a malych déti mlzeme pozorovat dusnost
podle zrychleného dychani, zatahovani iugula a mezizebernich prostor. U dospélych je
zjisStovani pfiznakd duSnosti jednoduché, avSak vétSina nemocnych dusnost nepozoruje
do té doby, nez pacienta nevyzveme k néjaké cinnosti, naptiklad k nékolika diepim.
Pii progresi se ze zacatku namahova dusnost méni v klidovou, pacient musi hledat
vhodnou polohu vsedé soporou. Akutni dusnost vznika pii exacerbaci infekce
a pti komplikacich. Pfi dusnosti je také dilezité sledovat cyandzu. Cyandza se objevuje
pfi vyrazné hyposaturaci kolem 75 %. Je nutné zachytit ¢asnéjSi stddia nedostatku
kysliku, z toho divodu je nutné posuzovat saturaci objektivné. Hodnoti se pulznim
oxymetrem, je to neinvazivni metoda méfeni a podle toho jsme schopni sledovat
ptfitomnost komplikaci nebo zhorSeni stavu. Podstatné je zachytit no¢ni pokles saturace,
ktery se miiZze objevit u nemocnych, ktefi maji saturaci pies den normalni. Pfi namahové

dusnosti se vétSinou indikuje oxygenoterapie domt tzv. DDOT.

Dal§im z vyznamnych pfiznakll cystické fibrozy jsou palickovité prsty.
U nemocnych s cystickou fibrézou se vyvijeji na rozdil od jinych respiracnich
onemocnéni brzy, a to 1 u déti, které maji jen mirné respiracni piiznaky. Je doporucené
u vSech nemocnych, u kterych se objevi paliCkovité prsty, aby byl proveden potni test.
Pfic¢ina vzniku pali¢kovitych prstli neni dosud zndma. ,, Podle , neurondlni* hypotézy
iniciuji aferentni vagova vidkna reflex vedouci k autonomnimu uvolnéni neuropeptidit

s vazodilatacnim a prozanétlivym piisobenim. “(VAVROVA, 2006)
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1.6 KOMPLIKACE POSTIHUJICI SYSTEMY ORGANISMU

1.6.1 Komplikace zaZivaciho ustroji

Relativné Castou komplikaci cystické fibrozy je tzv. gastroezofagealni reflux.
Je to stav, ktery je vyvolany nedostatecnym sevienim svéra¢e mezi jicnem a zaludkem,
jenz zpisobuje vraceni Zzaludecniho obsahu do jicnu, kde zplsobuje zpravidla
nepfijemné paleni (,paleni Zzahy“). Gastroezofagealni reflux se objevuje
az u 10 — 20% nemocnych s cystickou fibrozou. K této komplikaci dochazi predevsim
pti usilovném kasli, kterym se zesiluje nitrobfisni tlak a obsah zaludku je snadno
navracen do jicnu. U nemocnych s cystickou fibrézou jsou zalude¢ni $tavy mnohem
kyselejsi nez u zdravého jedince. GER se nemusi projevovat klasickymi pfiznaky,

ale naptiklad pocitem sytosti, odmitanim stravy, bolestmi bficha a neprospivanim.

Husty hlen, ktery je u mnohych klinickych pfiznaki pfi¢inou zpisobuje
I poruchu zevni funkce slinivky bfi$ni a to tim, ze uzatkuje vyvod slinivky bfisni.
Proto se do stieva nemohou dostat enzymy, které by natravily jednotlivé sloZky potravy.
Postizeni slinivky bfisni u pacient cystickou fibrézou je rizny. 50% kojenct
nepotiebuje substituéni 1écbu a porucha funkce pankreatu se u nich vyviji postupné
béhem mésict az let. V pokrocilejsim véku je asi u 10 — 15% nemocnych travici funkce
slinivky bfiSni zcela zachovana. Pfi nedostatecné funkci slinivky bfisSni dochézi
ve stfevech k riznym hnilobnym pochodim a tim vznikd velké vzedmuté biicho
u neléc¢eného ditéte s cystickou fibrozou jsou objemné, zapachajici a viditelné€ jdou vidét
tukové kapicky. Pii pfijmu tuku v potravé dochézi, ze vSechen tuk odejde z téla ven
a jedinec ztraci energii a neptibyva na vaze. Spolecn¢ s poruchou traveni zivin je Spatné
vstiebavani vitamint, pfevazné vitamint rozpustnych v tucich. S nedostatkem vitamint
ptichazi také tada komplikaci, napfiklad Seroslepost, znamky osteoporézy, sklony
ke krvacivym projevim. U dospivajicich a dospélych se objevuji spiSe opakované
zanéty slinivky bfiSni, ale nejsou tak casté, vyskytuji se asi u 0,5% nemocnych

(VAVROVA, 2009).
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Projevuje se u ditéte po par hodinach porodu, ale vznikat mize uz ve druhé poloviné
trimestru t€hotenstvi. Jde o zavazny stav, ktery nastava pii vyprazdnovani prvni stolice
tzv. smolky, kterd je u nemocnych déti velmi vazké tak, ze ucpe dolni ¢ast tenkého
stteva a nemtiize byt pfirozenym pohybem stfev posunuta. Nastane velké zvétSeni
objemu biiska, dit¢ zvraci a smolku neni schopno vyprazdnit. ZhorSeni stavu ma rychly
spad. Na stejném principu mize vzniknout dal§i komplikace, ale az v pozd¢jSim veéku
a to distalni intestinalni obstrukéni syndrom. Pii nedostate¢né hydrataci nebo strave
s obsahem velkych zbytkll je vyvolan stav, kdy mize dojit k ucpéani stfeva hustym
obsahem. Projevuje se nahlymi kolikovitymi bolestmi bficha, nadymanim, nauzeou
nebo zvracenim. U nelplného ucpani se objevuji mirngj§i ptiznaky, naptiklad
nechutenstvi, bolesti bficha, nafouknuté bficho, mastné stolice nebo zacpa.
U téchto komplikaci je vyskyt 10 — 30 % u nemocnych cystickou fibrézou. Jak uz bylo
zminéno jednou z komplikaci je nedostateCna funkce slinivky bfisni a to doprovazi
Casté a naléhavé stolice a ty mohou zplsobovat vyhiez kone¢niku. Objevuje se prevazné
u jesté neléenych nemocnych, u kterych nebyla diagnostikovéna cysticka fibrdza.
Po kazdém prolapsu recta by méla byt vétsi pravdépodobnost provedeni potniho testu.
Tato komplikace na rozdil od jinych sice vypada hrozivé, ale na druhou stranu neni

nijak nebezpecna ani bolestiva.

Ke komplikacim traviciho ustroji patii také poruchy funkci jater a ZluCovych
cestt. UZ u novorozenci se mohou objevit prvni pfiznaky pii prodlouzené
novorozenecké Zloutence. U 10 — 20% nemocnych jsou pfitomny zlu¢ové kameny,
Vv disledku malého Zluéniku. V dasledku mutace genu zptsobujici cystickou fibrozu se
zahustuje jak hlen, tak zlu¢ ve Zlu€ovodech, coz vyvolava méstnani zluci a druhotny
zanét jaternich bun¢k a vazivovou prestavbu jaterni tkané, nékdy dojde az k rozvinuti
jaterni cirhozy. V pozd&jsi fazi nemulze krev, kterd je pfivadénd ze stiev do jater,
spravné piekonat zvyseny odpor ve vazivové zmeénénych jatrech. Z toho divodu se zily
rozsifuji a vznikaji v dolnich castech jicnu varixy. A tim hrozi krvaceni. Pfi krevnim
pretlaku se zvétSuje slezina a mize se objevit nedostatek bilych krvinek, ktery by se

mohl projevovat snizenou obranyschopnosti pfi infekci (VAVROVA, 2009).
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1.6.2 Diabetes mellitus vazany na cystickou fibrozu

Brzké odhaleni a 1écba cukrovky jesté pted propuknutim typickych ptiznaki
diabetu je velmi dulezita, nebot’ mohou vyznamné omezit negativni dopad na pribéh
cystické fibrozy. U pacientl s cystickou fibrézou je typicky jiny typ diabetu
nez u ostatni populace. Nejedna se o diabetes mellitus 1. ani II. typu. Cukrovka vazana
na cystickou fibréozu se vyviji plizivé a ptiznaky typické pro diabetes se vyskytuji
pozdg. Casto je piedchazi nejasné zhor$ovani plicnich funkci, nejasné zhor§ovani stavu
vyzivy pii zachovaném kalorickém piijmu. Po 30. roce zivota se tento typ diabetu
objevuje skoro u 50% nemocnych cystickou fibrozou. Pti¢inou tohoto typu cukrovky

je pozvolna vazivova pfeména slinivky bfisni, ktera vznika pti mutaci CFTR proteinu.

1.6.3 Potni Zlazy

Nemocni cystickou fibrézou ptichdzi potem o 5x mnozstvi soli nez zdravy
jedinec. Tohle je pro onemocnéni typické, ale porucha potnich zlaz jako takova
se objevuje velmi vzacné. Ale jeji projev muize byt velmi dramaticky. Obzvlast
u malych déti pii horeckach nebo v extrémnich klimatickych podminkach mize dojit
k vazomotorickému Soku s hypoelektrolytemii a dehydrataci. Neni-li porucha vcas
objevena a léCena, mize mit fatalni nasledky. Proto je velmi dulezité nezanedbavat
pfisolovani jidla nemocnym cystickou fibrozou. Porucha potnich 714z se projevuje
Spatnou chuti k jidlu, neprospivanim, drazdivosti a zvracenim. Pfedejit 1ze ochranou
pfed termalnim stresem a dostatecnym piivodem soli v potravé. Zasadné
se nedoporucuje nemocnym cystickou fibrézou pobyt vsauné a prace v horkém

provozu (VAVROVA, 2006).

1.6.4 Reprodukéni systém

U muzil cystickd fibréza zplisobuje neplodnost v 98%. Neplodnost je vyvolana
tim, Ze nadvarle konci vétSinou slepé a jeho vyvod chybi. Ziejmée je to zpiisobeno tésné
pied narozenim, kdy jsou vyvodné cesty ucpany hustym hlenem. Pro cystickou fibrézu
je charakteristické to, Ze spermie se normdlné tvoii a jsou normalné pohyblivé,
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nedostanou se do ejakulatu z diivodu neprichodnosti vyvodnych cest. Potence u muzii
neni nijak ovlivnéna. Je doporuceno u chlapct, u kterych byla diagnostikovana cysticka
fibr6za, aby si spermie po ukonCeni puberty nechali odebrat a wuschovat

Ve spermobance.

U zen muze byt neplodnost také snizena, je vSak méné Castd a mnoho Zen
s cystickou fibrozou se stdva matkami. Pokles plodnosti zpisobuje také vazky hlen,
ktery se tvofi v kanalku délozniho ¢ipku a brani proniknuti spermie a to vede
k zabranéni oplodnéni vajicka. V tomto piipadné lze provést umélé oplodnéni,
kdy je spermie umisténa piimo do délohy malym lékaiskym zékrokem. T&hotenstvi
je vzdy provazeno velkou zaté€zi dychaciho Ustroji, srdecni i svalové Cinnosti, plati
to dvakrat vice nez uz zdravych Zen. T¢€hotenstvi se v zadném ptipadé nedoporucuje
u Zen se zvySenou hodnotou oxidu uhli¢itého v krvi, nizkou hodnotou kysliku v Krvi,
vysokym tlakem v plicni tepné¢ a pfetizenim pravé srdecni komory. Dalsi rizikovou
skupinou jsou Zeny s tézkou poruchou plicnich funkci a Spatnym stavem vyzivy.
Rozhodnuti zda t€hotenstvi zena podstoupi, je vzdy na matce a je individudlni

(VAVROVA, 2009).

1.7 LECBA

1.7.1 Prevence a lé¢ba infekce a zanétu

Vzhledem k tomu, ze chronicka infekce Pseudomonas aeruginosa a piedevsim
Burkholderia cepacia zhorSuje prubéh cystické fibrozy, je nutné pied ni nemocné
chrénit. Je dilezité, aby nemocni byli dobfe informovéni o tom, kterymi mikroby jsou
infikovéni a dodrzovali vSechna doporucena hygienicka opatrenti.
Ve zdravotnickych zafizenich je nezbytné nutné dodrzovat kromé hygienickych
opatfeni 1 presné separace nemocnych s cystickou fibrézou. Podstatnou soucasti
ochrany proti mnoha bakterialnim a virovym infekcim je oCkovani. Déti s cystickou
fibrozou jsou ockovéna jako ostatni déti a ockovaci schéma se neli§i od schématu
zdravych déti, S vyjimkou kazdoro¢niho ockovani proti chiipce,

protoze toto onemocnéni prubéh cystické fibrozy miize zhorSovat.
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-----

rrrrr

Steroidni 1é¢ba zmirfiuje potize funkce plic, ale ma i fadu vedlejSich Ucinkd,
jako jsou napfiiklad katarakta, porucha rustu, DM, osteopordza. Nesteroidni 1é¢ba

je méné toxické a piisobi na &innost neutrofila (VAVROVA, 2006).

1.7.2 Péce o pruchodnost dychacich cest

vvvvvv

je inhala¢ni 1é¢ba. Cilem inhala¢ni 1é¢by je dopravit G¢inné latky pfimo na sliznici
dychacich cest pomoci inhalatord. Inhalatorem vznikd z tekutého 1éku velmi jemna
suspenze malych cCastic, které jsou poté uschovany v riiznych ¢astech dychacich cest
a plic. Pomoci inhalatoru se aplikuji antibiotika, mukolytika, bronchodilatancia
naustek. Inhala¢ni techniku je nutné s détmi nacviCovat ze zacatku s maskou
a asi od druhého roku i s naustkem. Edukace déti je zaklad pro spravnou aplikaci
inhalac¢ni 1écby.

NejpouzivanéjS$im typem inhalatoru je tryskovy typ PARI, ktery rozpraSuje mlhu
pomoci kompresoru. Inhalatory je dilezité udrZovat v Cistoté, doporucuje se je denné

myt, dezinfikovat, po dezinfekci dostate¢né proplachnout a vysusSit. Bezvyhradné

by mél kazdy pacient vlastnit sviij inhalator.

1.7.3 Lécebna rehabilitace

Dalsi nedilnou soucésti je 1é¢ebna rehabilitace. Je to zakladni 1écebnd metoda,
kterd udrzuje prichodnost dychacich cest, a bez ni nejsou ucinné ostatni 1éebné
postupy. LéCebna rehabilitace je tvofena ze dvou dillezitych slozek a to jsou respiracni

fyzioterapie a pohybova terapie.
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Respiracni fyzioterapie pro odstranéni hlent. Cilem je dosdhnout k Cistoté
dychacich cest a provzdusnéni plic. Pouziva se zejména pfti postizeni pradusek a plic,
pii snizené plicni ventilaci, k nacviku spravného dychani. Zahrnuje tyto zakladni

metody:

= Autogenni drenaZ (AD) — prace sdechem a dechovymi pauzami.

Podstatou je odlepit, sesbirat a evakuovat hleny z dychacich cest.

= Modifikovana autogenni drenaz (MAD) - autogenni drenadz
kombinovana s pruzenim a vibracemi hrudniku, které napomadhaji

odstranéni a vykaslani hlenti a zvySuji hrudni pruznost.

= Aktivni cyklus dechovych cvifeni — obsahuje ptfedev§im techniku
usilovného vydechu a huffing (kone¢né odstranéni sekretu z DC),

kontrolované dychani a cviceni na zvyseni pruznosti hrudniku.

= PEP systém dychani a PEP maska — principem je vydech
proti zvySenému odporu, pfi kterém se zvysuje intrabronchialni tlak. PEP
je tzv. pozitivni vydechovy tlak, jenZ se miize ménit a pfizpiisobovat se

individualnim potfebam pacienta.

= Reflexni dychani — Vv respiracni fyzioterapii se pouzivaji rizné dechové
ptistroje. Jednim z nich je naptiklad flutter, jez pisobi kolisanim tlaku,
vibracemi a zménami rychlosti proudéni vzduchu. Je vyuzitelny ve vSech
vékovych kategoriich. Flutter 1ze volné nastavit do riznych poloh a délka

cviceni je individudlni.

Pohybovou terapii se obnovuji spravné pohybové navyky spojené s dychanim,
které jsou dulezité od co nejnizSiho veéku. Cilem je udrzet dobrou kondici, posilit
svalstvo, napomaha zvySit pruznost hrudniku a ohebnost patefe. Je povaZovana

za prevenci, pii Spatném drzeni téla, které se u déti s cystickou fibrozou vyskytuje.
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1.7.4 Dalsi lécebné postupy

Mezi dalsi lécebné postupy patii 1é€ba komplikaci postihujici dychaci ustroji,

dlouhodoba domaci kyslikova terapie a transplantace plic.

Mezi komplikace dychacich cest patii stazeni pradusek, podobné jako u astmatu,
kdy se podavaji bronchodilatancia a to v riznych formach jako jsou tablety, inhalace
nebo jednorazové davkovace aerosolt. Pti zdnétech vedlejsich nosnich dutin se aplikuji
nosni kapky, které omezuji otok nosni sliznice. Pokud vznikaji nosni polypy,
podle velikosti se feSi bud operativné, nebo vstfikovanim roztoku kortikoidu.

U ptiznaki srdecniho pietizeni nebo selhdni se podavaji kardiotonika a diuretika.

Vyznamnou soucasti 1é¢by je dlouhodobd domaci kyslikovd terapie.
Je indikovana u pacientll s téz§im postizenim a pacientli s nocnimi nebo dennimi
hyposaturacemi. Spravné nacasovani pii DDOT umoziuje lepsi rehabilitaci, brani
vazokonstrikci  plicnich cév. Provadi se pomoci kyslikovych koncentratort,
které zapljcuje pojistovna po domluvé s oSetiujicim lékafem. Pied indikaci DDOT
je nutné podstoupit kyslikovy test a pii ziskani doporuceni, je vzdy kyslikovy test
pozitivni. Neinvazivni ventila¢ni podpora je velmi dulezitd a umoziuje pacientovi

zkvalitnit predtransplantaéni obdobi (VAVROVA, 2009).

1.8 TRANSPLANTACE PLIC

U pacientll v pokrocilych stadiich nemoci, kdy pfestdva fungovat intenzivni,
soustavn¢ provadénd 1écba a stav nemocného se zhorSuje do té miry, Ze neni nadéje,
aby ptezil 1 — 1,5 roku, proto se voli tato alternativa jako je transplantace plic. Prvni
transplantace plic byla u¢inéna v roce 1963 v USA. Vétsi piinosem této metodé zacal
v 80. letech, kdy byla objevena imunosupresivni 1€cba, jez potlacuje obrannou reakci
proti cizim organiim v téle. V CR byl transplantaéni program uskuteénén v prosinci
roku 1997 na 3. chirurgické klinice v Praze Motole. V roce 1998 byla provedena poprvé

oboustranna transplantace plic.
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Transplantace je jednim z velmi zévaznych zakrokd. Pfi indikaci je nutné vse
dobfe a peclivé zvazit. Pacient si transplantaci musi vzdy skute¢né ptat. Obvykle
nemocni, ktefi se kni odhodlaji, jsou uz ve velmi Spatném stavu a povazuji sviij
dosavadni stav za nesnesitelny. Indikace transplantace plic se fidi podle pravidel,

podle kterych se dostavaji na ¢ekaci listinu. Jsou to:

= Konecné stadium poskozeni plic za relativné dobré funkce ostatnich

organu v téle nemocného.
= Byly vy€erpany vSechny konzervativni 1é¢ebné moznosti.
= Plicni onemocnéni se rychle zhorSuje.

= Nemocny je zavisly na kysliku, je velmi omezené pohyblivy, chybi

dostatecna kvalita zivota.
= Doba pteziti je ocekdvana pod 12 — 18 mésici.

Transplantace plic je indikovana pacientim, u kterych je riziko smrti vyssi
nez rizika vznikla transplantaci. Plice pacienti s cystickou fibrézou jsou tak moc
poskozend, Ze dostatecné nezasobuji télo kyslikem a neumi vyloucit oxid uhlicity.
Zaroven je dilezité myslet na to, aby byl pacient v dostatecné dobrém celkovém stavu,
aby zdstala velka nadéje na preziti samotného operac¢niho vykonu a dlouhodoby uspéch
po operaci. Najit nejvhodnéjsi Cas k zafazeni pacienta na cekaci listinu je velmi
komplikované a soucasné zéasadni pro Uspéch transplantace. Pro zatfazeni na cekaci
listinu musi pacient s cystickou fibrézou absolvovat mnoho vySetfeni,
jako jsou naptiklad cetné odbéry krve, spirometrické vySetieni, UZV srdce, HRCT,
bronchoskopie, méfeni velikosti hrudniku, posouzeni stavu vyzZivy, psychologické
vySetieni a mnoho dalSich. Svysledky vySetfeni je nemocny za doprovodu
svého osetfujiciho 1ékate predstaven transplantacnimu tymu a je posuzovan k zatazeni

na ¢ekaci listinu.

Béhem transplantace a 1 po ni musi byt pacienti trvale aplikovany
imunosupresivni preparaty. Tésn€ po transplantaci je tato lécba nejsilngjsi

a nakonec je pfevedena na udrZzovaci dlouhodobé& podavanou trojkombinaci:

1) Cyklosporin — A (Sandimmun Neoral) nebo takrolimus (Prograf).
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2) Mykofenolatmofetil (CellCept).
3) Prednison v davce 0,1 — 0,25 mg/kg/den.

Tyto 1éky maji vyrazné nezddouci ucinky, proto je tieba sledovat vyskyt
téchto projevi a kontrolovat hladiny 1€k v krvi. Po ukonceni hospitalizace u pacientt

po transplantaci je nutné ambulantni sledovani v transplanta¢nim centru.

Transplantace plic je v soucasné dobé dostupnou metodou v 1é¢bé cystické
fibrozy, kterd spravné vybranym pacientim umoziuje a navraci dlouhodobé piezivani
a zkvalitnéni zivota. Pfeziti po transplantaci do jednoho roku se pohybuje
mezi 80 — 90% a do péti let mezi 50 — 60%. U nas bylo do konce roku
2008 transplantovano 22 pacienti s cystickou fibrozou (VAVROVA, 2009).

1.9 PROGNOZA CYSTICKE FIBROZY

Prognoéza cystické fibrozy je podminéna genetickymi faktory jako jsou genotyp,
pohlavi, modifikujici geny, které¢ ovliviiuyji prevazné funkce slinivky bfisni
z toho dlvodu 1 stav vyzivy. Vyznamnou roli hraji 1 okolni faktory. Za podstatné
se povazuji vék a infekce Pseudomonas aeruginosa. Ulohu ma i Giroven 1ékai'ské péce,
zejména dostupnost a podavani modernich lécebnych piipravkii. Nemalou roli hraji
socidln¢ ekonomické podminky a hlavné spolupréce pacienta a jeho rodiny. D4 se fict,

ze 1 koufeni ma svijj podil na této nemoci a to 1 pasivni.

Prognoéza cystické fibrozy se za poslednich padesat let vyrazné zmeénila. JeSté
koncem 50. let minulého stoleti byla umrtnost vétSiny nemocnych v prvnich letech
zivota. Dnesni moderni 1é€ebné postupy nejen, ze vyrazné prodlouzily délku zZivota,
ale také zvysily jeho kvalitu. Je nepochybné, Ze nejlepsi vysledky 1écby dosahuji
specializovand centra pro 1é¢bu cystické fibrozy, kam se stile peclivé shromazduje
péce. Dnes se rozmezi let, kterych se pacient doziva, pohybuje mezi 32 — 34 lety.
Predpoklada se, ze pii v€asné diagnostice a intenzivni moderni 1€¢bé€ dozZiti narozenych

déti v dnesni dobé by se prodlouzilo na 40 — 50 let.
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2 KOMPLEXNI OSETROVATELSKA PECE O PACIENTA
S CYSTICKOU FIBROZOU

O priitbéhu onemocnéni cystickou fibrézou nelze predvidat a u kazdého pacienta
je jiny. Kazdé vyvojové obdobi pfinasi fadu zmén v projevech nemoci, Vv pfistupu
k 16€b¢, pochopeni a vyrovnani se s ni. Vysoké naroky neklade pouze na pacienta,

rodinu, blizké, ale i na cely lékafsky a oSetfovatelsky tym. Jedind nad€je je stale

2013).

Je tfeba si uvédomit zvlastnosti péfe u pacientd s cystickou fibrézou.
Pro udrzeni zdravi a zlepSeni kvality zivota jsou nutné nékteré vyhrazené postupy
pro oSetfovatelskou péci, at’ uz se jedna o zékladni, intenzivni nebo naslednou péci.
Kazdy pacient vyzaduje individudlni piistup a specifickd oSetfovatelska péce se fidi

podle ptiznaki, staddia onemocnéni a potieb pacienta.

2.1 ZAKLADNIi OSETROVATELSKA PECE

Pii hospitalizaci pacientl je nutné dodrZzovat néktera zakladni specifika
oSetfovatelsk¢ péce. Pacient trpi chronickym onemocnénim a opakované se
K hospitalizaci vraci. Proto je nutna ohleduplna komplexni péce, spravna komunikace

a pristup.

Pacienti, kteti pfijdou k hospitalizaci, by méli byt uloZeni na co nejmensi, dobie
vétratelny pokoj. Nezbytny je co nejmensi pocet pacientl na pokoji, aby se snizilo
riziko infekce a zhorSeni ventilacnich parametrti. Idedlni je, pokud muze byt pacient

na pokoji saim. Pacient by m¢l mit ldzko co nejbliZe k centralnimu rozvodu kysliku.

v

Polohu si pacient voli sam, dle ventilacnich narokt. Nejvhodnéjsi je Fowlerova
poloha, coz je poloha V polosed¢. Sestra by meéla zajistit dostatek polohovacich

pomiicek a pomiicek usnadiiujicich pohyb. Pohybovy rezim zavisi na aktudlnim
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zdravotnim stavu pacienta. Dilezitym faktorem je dostatecny odpocinek potiebny

k rehabilitaci a aktivizaci pacienta.

Po celou dobu hospitalizace je nutné sledovat celkovy stav pacienta, jeho
chovéni a projevy. Z vitdlnich funkci sledujeme pulz, krevni tlak, dychédni a té€lesnou
teplotu. U dychani je nutné se zaméfit na saturaci okyslicené krve, patologické dychani,

dale sledujeme mnozstvi, barvu, viskozitu a piimési vykaslaného sputa.

Dulezit¢ je zamezit kontaktu pacienta s infekci, proto je nutné pravidelné
pfevlékani osobniho, lozniho pradla a péce o pokozku. Hygienickou péci si pacient
dle svych moznosti provadi sdm. Pokud dojde ke zhorSeni stavu, je nutné, aby sestra
pacientovi poskytla dopomoc. Z diivodu opakovanych inhalaci a aplikace kyslikové

terapie je dulezité peCovat o oblicej, rty, sliznice nosu a ust.

Sestra dle ordinace l¢katfe zajisti vysokokalorickou vyZzivu a sleduje spravné
uzivani substitucni terapie pankreatickych hormont. Zajisti dostate¢ny piijem tekutin.
Nutna je monitorace télesné hmotnosti pacienta, pfijmu a vydeje tekutin, nechutenstvi,
zvraceni a vyprazdiovani stolice. V pfipadé nechutenstvi je moznd konzultace

S nutri¢nim terapeutem, popiipadé volba vybérové diety a riiznych pfidavku stravy.

Pacient by mél rehabilitovat jako doma a dale za nim dochéazi fyzioterapeut.
Sestra usmérnuje dechovou rehabilitaci dle aktualniho stavu pacienta a podporuje

pacienta v rehabilitaci, aktivité a sob&stacnosti.

2.2 INTENZIVNiIi OSETROVATELSKA PECE

U pacientd, u kterych hrozi selhani Zivotn¢ dilezitych funkci, jsou pfijiméni
na jednotku intenzivni péCe. Pacienti, kterym bezprosttedn¢ hrozi nebo jiz doslo
k selhani zivotné dilezitych organt, jsou pfijimani na anesteziologicko-resuscitacni
oddéleni. Na téchto oddélenich je pacient kontinudlné¢ monitorovan sestrou a je

zde neustale ptfitomen lékar.

Je nutné u pacientl s cystickou fibrozou dodrzovat standardni 1écbu jako je

napiiklad dostatecnd vyziva, poddvani substituce pankreatickych enzymt, aplikace
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antibiotické 1é¢by, udrzeni volnych dychacich cest, péce o psychiku. Velmi duilezity je

kontakt s rodinou a prateli. Vzdy musi probihat intenzivni rehabilitace.

Pacient na jednotce intenzivni péce je wulozen na polohovaci lazko
s antidekubitni matraci, je pfipojen na monitor a nepfetrzité¢ jsou monitorovany vitalni

funkce. VSe je zaznamenavano do dokumentace.

Zajisténi dychacich cest se provadi dle ordinace Iékate. Kyslikovou terapii
mizeme aplikovat kyslikovymi brylemi nebo maskou, v ptipadé selhani dychani se

pacient zaintubuje nebo se provede tracheostomie a napoji se umélou plicni ventilaci.

Neprodlené pii pfijeti pacienta je nutné zajistit invazivni vstupy. Sestra zavadi
periferni zilni katetr, asistuje pii zavadéni centralniho zilniho katetru arteridlniho katetru
a dle kompetenci asistuje nebo aplikuje nasogastrickou sondu a permanentni mocovy

katetr.

Dale se vintenzivni pé¢i zamétfuje na sledovani hodnot krevnich plyna

a acidobazické rovnovahy a monitorovani v priab&hu napojeni umélé plicni ventilace.
Péce o dychaci cesty

Pti exacerbaci onemocnéni pacienti pokracuji v dechové rehabilitaci, inhalacich
a nastavené 1éCbé. Dle hodnot krevnich plynti pacienta se voli kyslikova 1é¢ba,
neinvazivni plicni ventilace a invazivni mechanicka ventilace (KASAK, KOBLIZEK a

kolektiv, 2009).
= PéCe o pacienta se spontannim dychanim

Pacienti, ktefi maji zachovanou spontanni dechovou aktivitu je aplikovan
zvlh¢eny kyslik dle ordinace 1ékate. Je nutné dbat o dostate¢né zvlhéeni kysliku,
aplikaci spravného mnozstvi, zvySenou polohu pacienta, monitoring vitalnich
funkci, celkovy stav pacienta, védomi a spravnou péci o dutinu Ustni a nosni.
Sleduji se hodnoty krevnich plynti odbérem kapilarni nebo arteridlni krve.
Pravideln¢ se aplikuje inhala¢ni terapie a dba se o to, aby pacient efektivné

odkaslaval, a zajistuje se dechova rehabilitace.
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= Péce o pacienta na umélé plicni ventilaci

Pokud u pacienta i pies kyslikovou terapii dochazi ke zhorSeni respiracnich
funkci, lze vyuzit neinvazivni plicni ventilaci, coz je zpisob mechanické ventilacni
podpory bez invazivniho zajisténi dychacich cest. Pacient musi mit zachovanou
spontanni dechovou aktivitu, stabilni ob&hovy systém, musi spolupracovat a aktivné
odkaslavat. Pokud i pies vSechny tyto postupy dojde ke zvySenému parcidlnimu tlaku
oxidu uhlic¢itého v krvi, je posledni volbou invazivni plicni ventilace. Pacientovi jsou
zajiStény dychaci cesty tracheélni intubaci nebo tracheostomickou kanylou. VSeobecna
sestra asistuje lékafi, provadi trachedlni odsévani, péci o trachedlni rourku

a tracheostomickou kanylu (KAPOUNOVA, 2007).
Péce o vyZivu

Pokud pacient neprospiva nebo neni schopen vzhledem k plicnim funkcim
prijimat dostate¢né mnozstvi potravy, mize se vyuzit zavedeni vyzivové sondy. Vyziva
se muze aplikovat kdykoliv, bolusové ¢i kontinualné, Casto se vyuziva no¢ni podavani
vyzivy ke zlepSeni energetické dodavky pacientovi. Lze vyuzit nasogastrickou sondu,
kterd je zavedena pifes nos do Zaludku, orogastrickou sondu zavedenou pies Usta
do Zaludku, gastrostomii, coZ je zavedeni sondy do Zaludku vyust'ujici ptes dutinu bfiSni
a nebo jejunostomii, ktera se zavadi do tenkého stfeva s vylsténim pies dutinu biiSni

(McKENNA aj., 2006).
Péce o vylucovani

Vylucovani patii mezi zakladni potieby clovéka. Proto tedy je nutné
I v nemocni¢nim prostfedi intenzivni péce zajistit dostate¢nou intimitu a respektovat
pacienta. Vyprazdinovani mocCe je ve vétSiné pripadd zajiSt€éno zavedenym
permanentnim mocovym katetrem, u kterého je dbat o aseptické oSetfovani, sledovani
diurézy, charakteru moci a bakteriologické vySetfeni. Déle se sleduje vyprazdiovani

stolice, jeji frekvence, barva, charakter konzistence a ptimési (KAPOUNOVA, 2007).
Péce o hygienu

Sestra aktivizuje pacienta, snazi se jej vést ke spolupraci. V akutnim stavu
dopomahd nebo dokonce piebira hygienickou péci za pacienta. Celkova toaleta se
provadi dvakrat denné nebo dle potieby a zdravotniho stavu pacienta.
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Péce o aktivitu a rehabilitaci

Pokud se jednad o imobilniho pacienta, sestra zajiStuje pravidelné polohovani
kazdé dvé hodiny nebo dle potfeb pacienta. Vyhodou je vyuziti bazalni stimulace.
Sestra spolupracuje s fyzioterapeutem a dle svych kompetenci provadi a usmériuje
dechovou rehabilitaci a aktivizaci pacienta (KAPOUNOVA, 2007).

2.3 NASLEDNA OSETROVATELSKA PECE

Jelikoz cysticka fibroza je nevylécitelnou nemoci, vyZzaduje 1é¢bu po cely zivot.
Nemocni proto musi pravidelné dochézet na kontroly do ambulantnich zatfizeni, jsou
odkézani na celozivotni 1écbu a rehabilitaci. V pozdéjsich stadiich muze dojit
na kterou je tfeba pamatovat, predstavuje psychologické a psychoterapeuticka podpora.

Ambulantni péce

Pacienti jsou sledovani a léCeni u I€kafii center pro 1éCbu cystické fibrozy.
Té&chto specialnich center je v Ceské republice celkem pét: Fakultni nemocnice Motol,
Fakultni nemocnice Brno, Fakultni nemocnice Hradec Kralové, Fakultni nemocnice

Olomouc a Fakultni nemocnice Plzen.

Kontrola v centru zahrnuje rozhovor s osetfujicim lékafem, podrobné klinické
vySetieni, spirometrie, vySetieni u fyzioterapeuta nebo antropologa. Rodice
nebo nemocny by si méli donést své zaznamy o onemocnéni, 1écbé a lécich,
které uzivaji. M¢€li by védét, co se za posledni obdobi zménilo, veetné stavu vyzivy. Je
nutna kontrola inhaléatoru, flutteru nebo ostatnich pomtcek. Kontroly probihaji vétSinou

jednou za tfi mésice, eventudlné pii zhorSeni zdravotniho stavu.
Psychologicka a reprodukéni problematika

V dospélosti se o pacienty s cystickou fibrézou stard pneumolog. Pfechod
z pediatrické péce do péfe pneumologa by mél byt postupny, aby pacienta zbytecné

psychicky nezatézoval a pacient se citil co nejlépe. V tomto obdobi ma nemocny ¢asto
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mnohé komplikace tohoto onemocnéni. Je dulezité, aby pacient dodrzoval vSechny

zasady styku s okolim a zasady toalety dychacich cest.

Diilezitym aspektem u dospélych je psychosocialni a reprodukcni problematika.
Nemocni se musi odloucit od rodiny a zacit zit svlij vlastni zivot. Musi pfevzit veSkerou
zodpovédnost za 16¢bu na sebe. Casto se setkavame s myslenkou zaloZit si rodinu.
Pfi tomto rozhodnuti je nutné genetické vySetieni a Casto asistovana reprodukce.
Doporuceni té¢hotenstvi pacientek se fidi dle aktudlniho zdravotniho stavu a fyzickych

moznosti pacientky (SKALICKA aj., 2010).

Dlouhodoba domaci oxygenoterapie

Nemocny, kterému je indikovdna dlouhodobd domaci oxygenoterapie, musi
spolupracovat a byt schopny manipulovat s pfistrojem. Je proskolen jak lékatem,
tak servisnimi techniky a dostane dulezita Cisla, na kterda se mize obratit 0 pomoc.
U nemocného jsou pravidelné provadény pravidelné kontroly servisnimi techniky,
lékafem a sestrou. Pokud tento personal zjisti, Ze nemocny kouii nebo nedodrzuje délku
aplikace kyslikem, mize o pfistroj pfijit. Nemocni s cystickou fibroézou snési tuto 1écbu

velice dobie, v noci Iépe spi a maji lepsi fyzickou kondici (ERBAN, 2004).
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3 OSETROVATELSKY PROCES U PACIENTKY
HOSPITALIZOVANE NA PLICNIM ODDELENI

Udaje pouzité pro vypracovani oSetfovatelského procesu jsem ziskala diky tomu,

ze jsem zameéstnana ve Fakultni nemocnici v Brné na plicnim oddéleni, kde vybrana

pacientka byla hospitalizovana.

Pro vypracovani bakalafské prace jsem si zvolila oSetfovatelsky proces.

IDENTIFIKACNI UDAJE

Jméno a prijmeni: P. N.

Pohlavi: Zena

Datum narozeni: 1980

Vék: 33 let

Bydlisté: Bzenec

Bydlisté pribuznych: Bzenec, bydli s rodici

Cislo pojitovny: 111

Vzdélani: zakladni

Zaméstnani: invalidni dichodce

Stav: svobodna

Statni prislusnost: CR

Datum prijeti: 2. 3. 2014

Typ pfijeti: planovany

Oddéleni: KNPT 11 A

Osetiujici 1ékai: MUDr. M. S.

Diivod prijeti udavany pacientem:

, PriSla jsem k hospitalizaci planované. Maji mi zavadét sondu k podévani

vyZzivy. Nechutnd mi jist, protoZe to neudycham. “
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Medicinska diagnoza hlavni:

= CYSTICKA FIBROZA SE STREVNIMI PROJEVY
Medicinské diagnézy vedlejsi:

= Pneumonie pravé plice u pacientky s cystickou fibrézou

e Komunitni, etiol. agens Pseudomonas aeruginosa a Staphylococus

aureus

= St. p. hematomu v levém tfisle v rozsahu 62x27x63 mm jako komplikace

zavedeni venozniho katetru

=  Trombodza panevnich zil vlevo po CVK vena femoralis
e Terapie LMWH od 22. 10. 2013, v planu na 6 mésicu
e Vysazeno pro hemoptyzu

= Cysticka fibroza — genotyp dF508/dF508
e Pankreaticky insuficientni
e CF vazany na DM
e Cholecystolithiasa, chron. Cholecystitida, svrastély zlu¢nik
e Malnutrice tézka, svalova atrofie
e Polyposis nasi bilat., pansinusitis chron. Hypertroficka
e Osteoporoza, osteopenie

e Chron. kolonizace (Staphylococcus aureus, Pseudomonas

aeruginosa)

e Stav po mykotické infekci vendzniho portu, etiologické agens

Candida parapsilosis, extrakce venozniho portu 18. 1. 2013

e St. p. recidivujicich pneumoniich — etiol. Agens Pseudomonas

aeruginosa
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e St. p. nepriichodnosti vendézniho portu, feSena za hospitalizace

extrakci a implantaci nového 12. 7. 2012

e St p. parcialnim PNO 1. dx. 18. 10. 2010 iatrogenné po zavedeni
venozniho portu cestou v. subclavia dx., hrudni drendz na AHS

od 22. 10. do 2. 11. 2010

e Pfechodna neutropenie po Tazocinu, st. p. pfechodné neutropenii

po Fortumu dle dokumentace
=  Mikrocytarni sideropenicka anemie
= St. p. mocové retenci pro cystholithiazu 04/2013
e St. p. trypsin a extrakci cystolithiazy
= (QObraz iritace tenkého stfeva a postizeni kolon dle UZV 8/2012 a 10/2012
= Pansinusitis chron., st. p. operaci nosnich polypt v 9 letech véku

» T&zka chronickd proteino-energeticka malnutrice, BMI 14,3 kg/m?,
vyrazna svalova atrofie, pfijem stravy nedostate¢ny k pfibirani na

hmotnosti, limitovana pfedcasnou sytosti

VITALNI FUNKCE PRI PRIJETI

TK: 105/60 mmHg Vyska: 164 cm

P: 112/min. Hmotnost: 38 kg

D: 18/min. BMI: 14,1

TT: 36,7 °C Pohyblivost: neomezena
Stav védomi: plné pfi védomi Krevni skupina: nezjisténa
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Nynéjsi onemocnéni:

33-letd pacientka s cystickou fibrozou, v kritickém nutricnim stavu piijata

k planovanému zavedeni nasojejunalni sondy.
Informacni zdroje:

Dokumentace, rozhovor s pacientkou, rozhovor s rodinou.

ANAMNEZA

Rodinna anamnéza:

Matka: 1é¢i se s patefi

Otec: 1é¢i se se srdcem — pied 8 lety zaveden kardiostimulator

Sourozenci: 1 sestra zdrava, 2 sourozenci (bratr a sestra) zemieli v kojeneckém

veku na cystickou fibrozu

Déti: nema

Osobni anamnéza:

Od prvniho mésice veku diagnostikovana cysticka fibréza (genotyp
dF508/dF508) pankreaticky insuficientni. Cysticka fibr6za vazany DM na inzulinu, stp.
Operaci nosnich polypt v 9 letech véku. Kolonizovdna Staphylococcus aureus a
Pseudomonas aeruginosa, pansinusitida chron., t€¢zka malnutrice, osteopordza. Obraz
iritace tenkého stfeva a postizeni kolon dle UZV 8/2012 a 10/2012. stp. Mykotické
infekci ven6zniho portu 1/2013. stp. neprichodnosti 2. vendzniho portu, ten extrahovan

7/2013. Anémie sideropenicka, stp. mocové retenci pro urolothidzu a lithotrypsi
Urazy: 0
Transfaze: 0

Oc¢kovani: absolvovala béznéa povinna détska ockovani
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Lékova anamnéza:

Nazev léku Forma Sila Davkovani Skupina

Ciprinol Thl. 500 mg a 12 hodin Chemotherapeutikum

Pulmozyme Inh. sol. 2,5ml 1-0-0 Expectorantium

Spiriva Inh. cps. 18 RG 1-0-0 Bronchodilatantium

Euphyllin Cps. 200 mg 1-0-1 Bronchodilatantium

Colomycin Inhala¢né 1 mil. j. 1-0-1 Antibioticum

Avamys Nasal spray | 27,5 RG 2x denné Otorhinolaryngologicum

Kreon Cps. 40 000 Ul 2-2-2 Digestivum

Ursofalk Thl. 250 mg 2-0-2 Cholereticum

Helicid Cps. 20 mg Nala¢no Antacidum

Osteogenom | Thl. 800 mg 0-0-1 Varium

Mg efferv. Thl. 1-1-1 Mineral. Latka

Ca efferv. Thl. 0-1-0 Mineral. Latka

Maltofer Gt. 30-0-30 Antianemicum

Vit A Thl. 1-0-0 Vitamin

Vit E Thl. 200 mg 1-0-0 Vitamin

Vit C Thl. 100 mg 1-0-0 Vitamin

Vit 1-0-0 Vitamin

komplex

Vitadek 2-0-0 Dopln¢k stravy (smés
vitaminll a minerall)

Vigantol Gtt. 7-0-0 Vitamin
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Selen Thl. 2-0-0 Antioxidancium

Apidra s.C. Dle GP Antidiabeticum
Lantus s.C. Rano 10 j. Antidiabeticum
Supportan Sipping 200 ml 2x denn¢

Alergologicka anamnéza:
Léky:

Fortum — silné alergicka reakce
Tazocin — leukopenie
Potraviny: neguje

Chemické latky: neguje

Jiné: neguje

Abuzy:
Alkohol: neguje
Koufeni: neguje
Kava: neguje
Léky: neguje

Jiné drogy: neguje

Gynekologicka anamnéza:

Menarché: od 16. let Cyklus: pravidelny

Trvani: 5 dni Intenzita, Dbolesti: stfedni s mirnymi
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bolestmi na zacatku

PM:
A:0 UPT: 0
Antikoncepce: 0 Menopauza: 0

Potize klimakteria: O

SamovySetieni prsu: neprovadi Posledni  gynekologicka prohlidka:
01/2014

Socialni anamnéza:
Stav: svobodna
Bytové podminky: bydli s rodi¢i v rodinném domé

Vztahy, role, interakce v rodiné: v rodin¢ jsou velmi dobré vztahy, vychazi se

vSemi dobie
Mimo rodinu: s nikym se moc nestyka a nikam nechodi

Zaliby: rada cte, diva se na filmy, pocitac

Pracovni anamnéza:

Vzdélani: zakladni, nedostudovala stfedni Skolu

Pracovni zarazeni: invalidni duchod

Spiritualni anamnéza:

Religiozni praktiky: nevyznava Zadné naboZenstvi
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POSOUZENI SOUCASNEHO STAVU ze dne 3. 3. 2015 (2. den

hospitalizace)

POPIS FYZICKEHO STAVU

SYSTEM SUBJEKTIVNI UDAJE | OBJEKTIVNI UDAJE
Hlava a krk »IroSku mé& poboliva | Hlava poklepoveé
hlava.” nebolestiva, zornice

izokorické, reaguji na obé¢
kvality, skléry bez ikteru,
spojivky pfimétené
prokrvené. Hrdlo klidné,
jazyk nepovlekly, plazi
sttedem, chrup sanovan.
Usi, nos bez sekrece.
Lymfatické uzliny
nezvétSené, Stitna  zlaza
nezvétsena, pulzace karotid
oboustranné hmatné, napli

zil nezvysena.

Hrudnik a dychaci | ,,Pfi ndmaze se mi hif | Hrudnik symetricky,
systém dycha.« poklep plny, jasny.
Dychéni alveolarni

chripky oboustranné¢ —
vlevo vhorni 2/3 plic,
vpravo difuzné nad celou
plici. Pacientka klidové
dusna. Aplikovana
oxygenoterapie dle
ordinace lékafe 21/min.
kyslikovymi brylemi.
Saturace kysliku je 93%.
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Dechu 18/minutu.

Srdecni a cévni systém

_Nikdy

srdickem nelécila.*

jsem se se

Srde¢ni akce pravidelna,

ozvy ohraniené. TK —
110/60 mmHg Vv normé¢, P
- 112 za

tachykardie,

minutu  —

hmatny.
Zaveden centralni  Zilni
okoli klidné, bez

Dolni

katetr,
znamek  zanétu.

koncetiny bez otokd.

Bricho a GIT:

,»V posledni dobé& jsem dost

Bticho m¢kké, prohmatné,

zhubla. Nejim kvili | palpacné nebolestivé. Jatra
ZhorSenému dechu, | a  slezina  nezvétSeny.
neudycham to. Pacientka siln¢
kachektickd. Za posledni
mésic zhubla 5 kg. Trpi
nechutenstvim.
Mocovy a pohlavni | ,, S moCenim  nemam | Ledviny nehmatné,
systém: potize. ,, nezvétSené. Pacientka ma
moceni fyziologické.
Kosterni a svalovy systém | ,, Jsem slaba a nemam | Horni  koncetiny  jsou

zadnou silu. Ale o sebe se

postarat dokazu. ,,

soumérné, bez otoki. Dolni

koncetiny  bez  otokd,

varixli, bez znamek zanétu,

pulzace oboustranné
hmatné. Pacientka trpi
svalovou atrofii a

osteoporozou. Pacientka je

pln¢ sobéstatnd a silné

kachekticka.
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Nervovy a  smyslovy

systém

" S ni¢im takovym

problémy nemém. ,,

Pacientka je orientovana
mistem, Casem, osobou a
prostorem. Smyslové
vnimani je pfimétené veku,
zadné kompenzaéni

pomtucky nepotiebuje.

Endokrinni systém

,, LéCim se s cukrovkou,
kvtli které si musim pichat

inzulin. ,,

Lymfatické uzliny

nezvétiené. Stitnd  Zlaza
nezvétSena. Télesna teplota
je 36,7 °C. Pacientka se
léci sDM na inzulinu.
Inzulin je aplikovan dle
glykemického profilu,
ktery se sleduje rano a
vecer. Pacientka ma svoje

inzulinova pera.

Imunologicky systém

,» Casto byvdm nemocna,

kvuli oslabené imunité. ,,

Pacientka kvuli

zakladnimu onemocnéni

ma oslabenou imunitu.

KiuzZe a jeji adnexa

, Dneska mi =zavadéli

hadicku, aby mi mohli

davat antibiotika do zily. ,,

Kuze bez ikteru a cyandzy.
Bez krvacivych projevi.
Hydratace dostatecna.

Kize bez  patologie.
Pacientce dnes byl zaveden
centralni zilni katetr do v.
femoralis dx., okoli klidné,

bez znamek zanétu.
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Poznamky z télesné prohlidky:

Po dobu naseho rozhovoru pacientka klidna, mirn¢ se zadychava, takze bylo

nutné si délat piestavky.

AKTIVITY DENNIHO ZIVOTA

SUBJEKTIVNI
UDAJE

OBJEKTIVNI
UDAJE

Stravovani

Doma

,», Kvuli problémim
s dechem se
nedokéazu najist.
Neudychdm to a
proto ani nemam

chut’. ,,

V nemocnici

» Mam vybérovou
dietu. Chodi mi
dobré¢ jidlo, ale
nemam na  néj
vibec chut’. Proto
mi budou zavadét

zitra sondu. "

Pacientka ma dietu
¢. 14. Siln¢
kachektickd,  trpi
nechutenstvim.
Planové  zavedeni
nasojejunalni
sondy. Popiji si 2x

denng sipping.

Piijem tekutin

Doma

» Vypiju celkem
dost, az 2 litry.
Mam rada ovocné

dzusy. ,,

V nemocnici

,, Chodi za mnou
rodie a ti mi nosi
piti, co mam rada.
Vypiju toho stejne

jako doma. ,,

Pacientka ma
dostatecny  pitny

rezim.
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Vyluéovani moce Doma ,»S mocéenim
nemam potize,
chodim normalng.*

V nemocnici »,Mam na pokoji | Pacientka nema
WC, takze | potize pii
nemusim chodit | vylu¢ovani  moci.
daleko. S mocenim | Nestézuje si na
potiZze nemam.* paleni ani fezani pii

moceni.
Vylucovani stolice | Doma »Na velkou jsem
chodila pravidelné.
Ted kdyz moc
nejim, tak chodim
vétSinou jednou za
2 az 3 dny.”“

V nemocnici ,V cizim prostiedi | Pacientka ma
nemam  problém | nepravidelnou
chodit na velkou | stolici. Stolice je
stranu, ale kvuli | bez ptfimé&si krve.
tomu, Ze Spatné jim.

Chodim jako doma
jednou za 2 az 3
dny.*

Spanek a bdéni Doma ,»Spim dobfe. Rada
si prispim.*

V nemocnici »Jsem sama na | Pacientka se
pokoji, takZe mé | spankem zadné
nic nerusi. Kdyz | problémy nema.

jsem unavend, tak

si pospim 1 pfes

Pospéva 1 pres den.
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13

den.

Aktivita Doma »Zalibam se vénuji,
odpocinek kdyz méam néladu a
je mi dobfte.
Aktivni mi  moc
nejsem.
V nemocnici »Neni mi dobfe, | Pacientka je béhem
takZe rada, Ze jsem | dne dost unavena.
rada.” Obcas se diva na
filmy nebo si piecte
knizku.
Hygiena Doma »Zvladam bez

problémi. Maéme

doma sprchovy

kout. Hygienu

zvladam

pravidelné.*

V nemocnici ,,Pokoj mam blizko | Pacientka hygienu
sprchy. Chodi za | zvladd sama. Na
mnou maminka a ta | nav§tévu  dochazi
mi s hygienou | maminka, ktera ji
pomaha.* pomaha, kdyz je

hodné dusna.
Samostatnost Doma »VSechno zvladam
bez problémi.*
V nemocnici ,»Obslouzim se bez | Pacientka je plné

problémi sama.*

sobéstac¢na.
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POSOUZENI PSYCHICKEHO STAVU

SUBJEKTIVNI UDAJE | OBJEKTIVNI UDAJE

Védomi ,Jsem pii védomi.* Pacientka je pfi plném
védomi.

Orientace ,,Jsem orientovana.* Pacientka je orientovana
V Case, prostoru, misté i
0sob¢.

Nalada ,Mam dobrou naladu, ale | Pacientka ma  dobrou

obcas je mi Spatné.* naladu, obcas kolisavou,
primétenou k jejimu
zdravotnimu stavu.

Pamét’ Staropamét’ | ,,Pamatuji si vSe docela | Pacientka mé&  dobrou
dobte.* dlouhodobou pamét.

Novopamét’ | ,,S tou problém také | Pacientka ma kratkodobou
nemam.* pamét’ dobrou.

Mysleni » Myslim, Ze mam logické | Pacientka ma  mysSleni
mysleni.* pfimétené véku. Logicky a

adekvatné¢ odpovidd na
kladené otazky.

Temperament ,»Asl1 jsem introvert.* Pacientka podle mého
souzeni je introvert.

Sebehodnoceni »Nejsem se sebou | Pacientka se nelibi, jak je
spokojena.  Jsem  moc | hubena.
hubena.*

Vnimani zdravi »Zdravi je to nejdulezitéjsi | Pacientka si své
na svété a délam vse proto, | onemocnéni a zdravotni
aby se mi nemoc |stav. Je si védoma
nezhorSovala.* castecnych omezeni
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spojenych s onemocnénim.

Vnimani zdravotniho

stavu

,,Ted momentaln€é mi neni

moc dobrie.*

Pacientka  vnima  svij
zdravotni stav primétené

k sou¢asnému stavu.

Reakce na onemocnéni a | ,,S nemoci se 1é¢im od | Pacientka je  snemoci

proZivani onemocnéni détstvi, uz s ni dokdzu zit.”“ | smifena.

Reakce na hospitalizaci »Tato  hospitalizace je | Pacientka hospitalizaci
planovand a na toto | ocekavala.
odd¢leni jsem zvykla.*

Adaptace na onemocnéni | ,,Na moje nemoci jsem uz | Pacientka je s nemoci
zvykla. Nic jiného mé | smifena. Spolupracuje,
nezbyde.* dodrzuje 1é¢ebny rezim.

Projevy jistoty a nejistoty

,Mam strach, ze uz nikdy

Ma obavy co bude dal,

(izkost, strach, obavy, | nepfiberu.* nedava je tolik najevo.
stres)

ZkuSenosti ,»VSechen personal tady | Pacientka v nemocnici a na
z predchazejicich znam a straSn€ mi to | naSem oddéleni byva Casto.
hospitalizaci ulehcuji.* Se vSemi dobte vychazi.

(iatropatogenie,

sorrorigenie)

POSOUZENI SOCIALNIHO VZTAHU

SUBJEKTIVNI OBJEKTIVNI UDAJE
UDAJE
Komunikace | Verbalni ,,Komunikuju bez | Pacientka  komunikuje

nevyhledavam.*

problémi, ale rozhovory

bez problému.

55




Neverbalni

»Kazdy ¢loveék se néjak

u povidani tvari, takze

Pacientka pievazné

V neverbalni komunikaci

asiija. pouziva gestiku.
Informovanost | O onemocnéni | ,,JJsem pln¢ | Pacientka je o vSem, CO
informovana.* se tyka jejiho
onemocnéni
informovana.
O diagnost. | ,,Jsem informovand o | Pacientka i jeji rodice
metodach véem, co se mnou |jsou informovani o

planuji délat.*

vSem, co je naplanovano.

»Vse dodrzuji, jak mi
bylo feceno, jen stim
jidlem je to v posledni

dobé hors$i.

Pacientka lécbu striktné
dodrzuje. Dietu dodrzuje
vysokokalorickou,  jen

V posledni dobé malo ji.

Socialni role a | Primarni ,VSe si myslim, ze|Pacientka svou roli
jejich (role zvladam a nijak mé to | zvlada pfimétené veéku a
ovlivnéni souvisejici neovliviuje.* pohlavi.
nemoci, s vékem a
hospitalizaci a | pohlavim)
zménou
Zivotniho stylu
V priibéhu
nemaoci a
hospitalizace
Sekundarni ,Bydlim s rodi¢i a ti se o | Pacientka bydli s rodic¢i a
(souvisejici m¢e staraji, pokud mi | maji spolu velmi dobry

s rodinou a
spolecenskymi

funkcemi)

neni  zrovna  dobfe.
Nemaji stim Zadny
problém.*

vztah.  Navstévuji  ji
kazdy den 1 zde
V nemocnici.
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Tercidlni ,Kvuli zdravotnimu | Pacientku Vv jejich
(souvisejici stavu nemuizu sportovat, | zalibAch nemoc nijak
S volnym ale j4 jsem na sport | neovliviiuje.
¢asem nikdy moc nebyla. Jinak
zalibami) mé¢ nemoc v mych
zalibach neomezuje.*
MEDICINSKY MANAGEMENT
Ordinovana vySetfeni:
* Biochemické vysetfeni moc¢i — vysledky vmezich normy
(moc+sediment)

» Hematologické vySetfeni krve — vysledky v mezich normy (Fibrinogen,

APTT — hodnota mirn¢€ zvysend)

=  RTG hrudniku

Konzervativni lécéba

Dieta: 14

Vyziva: 2x denné sipping

Medikamentozni lé¢ba

= Per o0s:

Pohybovy rezim: il

e Euphyllin 200 mg 1-0-1

e Kreon 40 000 U 2-2-2

e Ursofalk 250 mg 2-0-2

e Helicid 20 mg 0-0-1

e Osteogenon 800 mg 0-0-1

e Mg efferv. 1-1-1
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e Caefferv. 0-1-0
e Vit. A1-0-0
e Vit. E 200 mg 1-0-0
e Vit. C 100 mg 1-0-0
e Vit. B komplex 1-0-0
e Viatadek CF 2-0-0
e Azitrox 500 mg 1-0-0
e Ciprinol 500 mg 4 12 hodin (10:00)
e Biopron 0-1-1
= Intravenézni: ATB terapie —
e Ciprinol 400 mg 4 12 hodin (22:00)

e Maxipime 2 g ve 100 ml fyziologického roztoku a4 12 hodin
(22:00)

= Perrectum: 0
= Jina: Inhalac¢ni terapie —
e Pulmozyme 2,5 ml 1-0-0
e Spiriva 1-0-0
e Avamys nosni sprej 2x denné

e Berodual 1 ml + 3 ml fyziologického roztoku 3x denné

SITUACNI ANALYZA:

33 — letd pacientka planované pfijata pro zavedeni nasojejunalni sondu.
Pacientka je chodici, sobé&stacnd. Stézuje si na mirné bolesti hlavy, pacientka je

namahové dusnd, je poddvana oxygenoterapie dle ordinace Iékafe na 2l/min.
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Fyziologické funkce ma v normé az na mirnou tachykardii — 112 pulzi/min. Dnes$ni den
se pacientce zavad¢l pro Spatny Zilni pfistup centralni zilni katetr do v. femoralis. Je to
diabeticka na inzulinu, aplikace inzulinu se fidi dle glykemického profilu, ktery se
sleduje rano a vecer. Pacientka trpi kvili duSnosti nechutenstvim, silné kachekticka.

Kwvli zékladnimu onemocnéni byla pacientce zjiSténa svalova atrofie a osteoporoza.

Stanoveni oSetfovatelskych diagnéz a jejich usporadani podle priorit:

Aktualni oSetrovatelské diagnozy

= 1. Nedostate¢né dychani, z divodu zakladniho onemocnéni projevujici se

namahovou dusnosti.

= 2. Akutni bolest, z divodu unavy projevujici se verbalnim projevem na

stupnici VAS ¢islem 2 — 3.

= 3. Porucha pfijmu potravy, z divodu ndmahové duSnosti projevujici se

nechutenstvim.

Potencionalni oSetrovatelské diasnozy

Riziko vzniku infekce, z divodu zavedeného centralniho zilniho katetru.
Riziko vzniku dechové tisné, z divodu dusnosti.
Riziko vzniku komplikaci, z diivodu vysoké tepové frekvence.

Riziko vzniku komplikaci, z divodu sniZzené té€lesné vahy.
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OSetrovatelska diagnoza ¢. 1

Nedostatecné dychani, z diivodu zékladniho onemocnéni projevujici se namahovou

dusnosti.

Cil:
Zlepsit dychéani u pacientky.

Priorita: Vysoka

Vysledna kritéria:
Pacientka zaujima vhodnou polohu pro lepsi dychani béhem hospitalizace.
Pacientka ma zlepsené dychani béhem hospitalizace.

Pacientka si dokaze fict, pokud bude mit pocit dusnosti béhem hospitalizace.

Plan intervenci:
Uloz pacientku do vhodné polohy 5 minut. (sestra, zdravotnicky asistent, sanitaf, 1ékar)
Aplikuj oxygenoterapii dle ordinace 1¢katfe do 5 minut. (sestra)

Zajisti pacientce signalizaéni zafizeni do 5 minut. (sestra, zdravotnicky asistent,

sanitar)
Podavej 1éky dle ordinace 1ékate do 15 minut. (sestra)

Sleduj pacientce fyziologické funkce po 2 hodinach. (sestra, zdravotnicky asistent,
1ékar)

Umozni pacientce Cerstvy vzduch pribézné cely den. (sestra, zdravotnicky asistent,

sanitar, 1ékar)

Dostate¢né pacientku informuj o dalSich postupech do 3 hodin. (sestra, 1ékar)

Realizace:
7:30 — podana medikace dle ordinace 1ékate

7:45 — zméteny fyziologické funkce (TK: 120/90 mmHg, P: 98/ minutu, SpO2: 93%
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10:00 — podéna antibiotika dle ordinace 1ékate

10:05 — zméfeny fyziologické funkce (TK: 110/75 mmHg, P: 100/minutu, SpO2: 96%
10:30-11:00 — fyzioterapeut procvicuje s pacientkou dechovou rehabilitaci

12:00 — podana medikace dle ordinace I¢kate

12:05 — zméfeny fyziologické funkce (TK: 120/70 mmHg, P: 107/minutu, SpO2: 98%
14:00-14:30 — fyzioterapeut procvicuje s pacientkou dechovou rehabilitaci

18:00 — podana medikace dle ordinace I¢kate

18:05 — zméfeny fyziologické funkce (TK: 120/80, P: 105/minutu, SpO2: 95%

Po celou dobu hospitalizace byla aplikovana oxygenoterapie na 2 1 za minutu pies

kyslikové bryle dle ordinace 1ékafe.

Hodnoceni:
Pacientka zn4, jakou polohu mé zaujmout, pfi Spatném dychéni.
Pacientka dokéze fict, pokud ma pocit dusnosti.

Pacientce se béhem hospitalizace dychani zlepsilo.

Cil byl splnén, pacientka ma zlepsené dychani.

OSetrovatelska diagnoza ¢. 2

Akutni bolest, z divodu tinavy projevujici se verbalnim projevem na stupnici VAS 2 —

3.

Cil:
U pacientky dojde ke zmirnéni bolesti ze stupné 3 na stupen 1 na Skale VAS.
Priorita:

Stiedni
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Vysledna kritéria:

Pacientka chape piiCiny vzniku bolesti, je schopna sledovat bolest a znd metodu

hodnoceni bolesti na skale VAS béhem hospitalizace.
Pacientka je schopna zaujmout ulevovou polohu pii jakékoliv bolesti.
Pacientka ma dostupné analgetika pti vzestupu bolesti do 30 minut.

Pacientka dokaze verbalizovat zmirnéni bolesti do 3 hodin.

Plan intervenci:
Vysvétli pacientce §kalu bolesti VAS do 30 minut. (sestra, zdravotnicky asistent)

Sleduj projevy bolesti pacientky béhem hospitalizace. (sestra, zdravotnicky asistent,
1ékari)

Zajisti ulevovou polohu a pohodli pti verbalizaci bolesti. (sestra, zdravotnicky asistent,

sanitar)

Pravidelné¢ zaznamenavej intenzitu bolesti a provadéj zaznam do dokumentace po 2

hodinach. (sestra, zdravotnicky asistent)
Podavej analgetika dle ordinace 1ékafe do 5 minut. (sestra)

Sleduj ucinek podaného 1éku do 30 minut. (sestra, zdravotnicky asistent, 1ékar)

Realizace:

Sledovany projevy bolesti na pacientce.

8:00 — pacientka verbalizovala bolest ¢islem 3 na Skale bolesti VAS, informovan 1ékar
8:10 — podany analgetika dle ordinace 1ékare

8:50 — zjistény ucinky analgetik, pacientka verbalizuje bolest na stupnici ¢islem 1

Kazdé dvé hodiny sledovana bolest a zaznamendvana do dokumentace.

Hodnoceni:

Pacientka znala a vyuzivala ulevovou polohu.
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Pacientka byla seznamena se skalou bolesti VAS, pochopila ji a vyuzivala.
Pacientce byly podany pii bolesti analgetika.

Po podani analgetik byla bolest snizena a pacientka udava bolest pod ¢islem 1 na

stupnici VAS.

Cil byl splnén, pacientka udava bolest na stupnici VAS cislem 1. Pti dalSich bolestech

1ze pokracovat dle naplanovanych intervenci.

OSetrovatelska diagnoza ¢. 3

Porucha pfijmu potravy, z divodu ndmahové dusnosti projevujici se nechutenstvim.

Cil:

Pacientka pochopi moznost vzniku komplikaci vzniklé sniZenou hmotnosti a pokusi se

pfibrat na vaze.
Priorita:

Stiedni

Vysledna kritéria:
Pacientka si osvojuje chovani a zménu zivotniho stylu do tydne.
Pacientka ma svou vahu nejméné o 2 kg vyssi do jednoho mésice.

Pacientka si dokdze udrzet zvySenou hmotnost v domécim prostfedi po propusténi z

nemocnice.

Plan intervenci:

Pouc¢ pacientku o komplikacich, které mohou vzniknout v disledku snizené hmotnosti
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do 1 hodiny. (sestra, zdravotnicky asistent, 1¢kar)

Zjisti, zda pacientka chape dulezitost zvySeni hmotnosti do 1 hodiny. (sestra,

zdravotnicky asistent, 1¢kar)

Sleduj mnozstvi stravy, které pacientka sni béhem hospitalizace. (sestra, zdravotnicky

asistent, sanitar)
Konzultuj moznosti 1é¢by s nutri¢nim terapeutem béhem hospitalizace. (sestra, 1ékar)
Podévej 1éky dle ordinace I¢karte. (sestra)

Provadéj méfeni BMI, vyhodnot a zaznamenej do dokumentace jednou za tyden.

(sestra, zdravotnicky asistent)

Pouc¢ pacientku o dilezitosti vazeni pravidelné kazdy tyden ve stejnou dobu pied

propusténim domu. (sestra, 1ékar)

Realizace:
Pacientka zna komplikace, které mohou vzniknout pfi trvale snizené hmotnosti.
Pacientka chape nutnost zvysit vahu.

U pacientky je sledovano mnozstvi stravy, je podavan 2x denné sipping + mé pacientka

vybérovou dietu, kterou konzultuje s nutricnim terapeutem.
Pacientka dostava léky dle ordinace 1ékafte.

Pacientce se 1x tydné vazi a méti BMI, vysledky se zaznamenévaji do dokumentace.

Hodnoceni:
Pacientka zménila pfistup a zné dileZitost zmény Zivotniho stylu.

Pacientka vzhledem ke kratké hospitalizaci a Spatnému zdravotnimu stavu vahu

nezvysila.

Cil byl splnén ¢astecné, je nutné dale pokracovat v naplanovanych intervencich.
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ZHODNOCENI OSETROVATELSKE PECE

Stav pacientky se béhem hospitalizace zhorSil. Pacientka nadale netolerovala
stravu 1 po zavedeni nasojejunalni sondy, kterou byla aplikovana enterdlni vyziva.
Celkove se zhorSovalo i pacient¢ino dychani. Pfes celkové zhorSeny stav se pacientka
snazila o sebe postarat sama a v ramci moznosti dodrzovala 1é¢ebny rezim. Po zhorSeni
stavu pacientka hospitalizaci snasela Spatn¢, v tomto obdobi u ni byla maminka, kdyz to
Slo, tak 1 pfes noc. Pacientka byla pln¢ sezndmena se svym onemocnénim a progndzou.
Z diivodu Spatné tolerance stravy nepostoupila na transplantaéni listinu. Sedmého dne

hospitalizace pacientka podlehla vzniklym komplikacim a zemfela.
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4 DOPORUCENI PRO PRAXI

Pro uspésnou 1écbu cystické fibrozy je dostatecné kvalitni a dostupny celoplosny
screeningu, ktery mize odhalit onemocnéni jesté v zacatcich. Touto metodou lze zajistit
vcasné diagnostikovani nemoci a to jesSt¢ pred rozvojem jejich pfiznaka. Pti v€asné
diagnostice je mozné zahajit ucinnou lécbu, ktera velice ptiznivé ovliviiuje projevy

nemoci, ale i prognézu do budoucnosti.

Pro pacienta:

Kazdy pacient s timto onemocnénim by mél dbat a délat vse proto, aby si

co nejvice upevnil a tim udrzel své zdravi.

= Mgl by ptesné¢ dodrzovat 1é€bu stanovenou lékatem. Pravidelné uzivat
predepsané 1éky a nemél by zapominat na velice dulezitou dechovou

rehabilitaci, kterd je dilezita pro jeho stav.

* Doporucuje se uzivani vysokokalorické diety, pro udrzeni dobrého stavu
VYZivy.

» Musi dodrzovat dostateény pitny rezim.

= Pacient by se mél podilet na oSetiovatelské péci a lécebném rezimu

V maximalni mozné mife, kterou mu jeho zdravotni stav dovoli.

Pro rodinu:

* Rodina by méla pacienta podporovat jak v lécebném rezimu, tak i po
psychické strance. M¢ly by byt oporou, kterou pacient zcela jiste

potiebuje.

= Mc¢la by se také podilet na lécebném rezimu pacienta a dopomahat mu u

jeho dodrzovani.
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= Rodina by méla zajistit dostatecné klidné a laskyplné zazemi, které je
dilezité pro dobry psychicky stav pacienta a tim i pro celou lécbu

nemaoci.

Pro zdravotnicky personal:

= Sestra pecujici o pacienta s cystickou fibrézou by méla zcela jist€¢ znat
priciny, projevy, lécbu a mozné komplikace nemoci. Jedin¢ tak bude

oSetrovatelska péce kvalitni a ucinna.

=  Me¢la by spravn¢ edukovat v téch oblastech, ve kterych pacient ma néjaky
problém nebo nedostatek informaci. Edukace by méla byt ovétfena

zpétnou vazbou od pacienta, zda byla spravné pochopena.
= Sestra by méla dohliZet na pacientiiv ptijem tekutin a stravy.

= Me¢la by kontrolovat, zda pacient dodrzuje medikamentézni a inhala¢ni

lécbu.

= Neméla by zapominat na zpétnou kontrolu ucinnosti 1éki a lécebného

rezimu.

= Pro spravnou efektivitu 1é€by, musi zajistit pacientovi dostatecny

odpocinek a spanek.

= Sestra musi sledovat fyziologické funkce, mezi které patii krevni tlak,

méteni hodnoty kysliku v krvi, pulz, dech a télesna teplota.

= V neposledni tfadé¢ je nutnosti zajistit uspokojeni potieb pacienta a

minimalizovat vznik moZznych komplikaci.
= Sestra by méla dbat i na uspokojivy psychicky stav pacienta.

= Pokud je to mozné, méla by byt do léfebného rezimu zapojena

pacientova rodina.

67



ZAVER

Cilem bakalarské prace Osetrfovatelsky proces u pacientky s cystickou fibrézou,

bylo pfiblizeni nemoci vSem, kteti by se chtéli o této nemoci dozvédét vice.

Na zacatku bakalaiské prace bylo nasim ukolem vyhledat a nastudovat
dostupnou literaturu. Museli jsme zjistit fakta o této nemoci. Vefejnost o této nemoci
nema moc velké minéni. Tomu také odpovidalo malé mnozstvi dostupnych knih
v knihovnach. Tato nemoc je velice fyzicky, ale z velké ¢asti psychicky naro¢na a jeji
dasledky postihuji nejen nemocné, ale i jejich rodiny a ptibuzné. Rodina se musi naucit
spousté novych véci jako naptiklad zachazeni s inhalatory a koncentraty kysliku. I pfes

to, ze je nemoc dédicna, muze postihnout kohokoliv, tuto informaci vSak prevazna

vétsina lidi nevi.

V prvni &asti prace je obsaZena struén historie jak ve svété, tak u nas v Ceské
republice, dédi¢nost a vyskyt cystické fibrozy. Je zde zminéna charakteristika a

vvvvv

onemocnéni.

Druhd cast se zabyva vypracovanim oSetfovatelské procesu u konkrétni
pacientky, podle které¢ jsme cely proces sestavili. Provedli jsme fyzikalni vySetieni
sestrou a obecny oSetfovatelsky proces. Po vyhodnoceni potieb pacientky a jejiho stavu
byly sestaveny 3 aktudlni diagnézy a 4 potencionalni. Dvé oSetfovatelské diagnozy se

podatilo vytesit tplné€, u posledni bylo nutné pokracovat dale v intervencich.

Tato prace nam pfinesla mnoho novych informaci, ne vSechny byly pozitivni. Je
velice smutné, Ze tato nemoc je nevylécitelna a o to smutnégjsi je, Ze ji trpi prevazné déti
a mladi lidé. Je to velka psychickéd zatéz jak pro pacienta a jeho rodinu, tak ale i pro

oSetfujici personal. Cil bakalaiské prace se nam podafilo splnit.
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Priloha A

Respiracéni pomiicky pro pacienty

* Pomicka na procvi¢ovani dychani

= Flutter

Zdroj: http://www.gesundheitsinstitut-eisenach.de/produkte/vrp1flutter.php
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= Kyslikovy koncentrator

Zdroj: http://www.pristroje24.sk/kyslikove-pristroje-02/357-oxytrix3-kyslikovy-
koncentrator.html
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Priloha B

RTG snimek u pacienta s cystickou fibrézou

Zdroj: http://new.propedeutika.cz/?p=424
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Priloha C

Seznam organizaci pro nemocné CF

= Klub nemocnych cystickou fibrézou, o. s.

|

kluh nemnc c
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Priloha D

Protokol k provadéni sbéru podkladu pro zpracovani bakalaiské prace
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