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ABSTRAKT

PIRKLOVA, Nikola. Specifika oSetiovatelské péce u cystické fibrézy v mladsim
Skolnim veku. Vysoka Skola zdravotnicka o. p. s. Stupen klasifikace: Bakalar (Bc.).
Vedouci prace: PhDr. Jana Hlinovska, PhD., Praha 2015. s. 80.

Tato bakalarskéd prace se zabyva cystickou fibrozou jako onemocnénim, které
vyzaduje od rodict, postizenych déti i odborného nemocni¢niho persondlu specificky
oSetrovatelsky ptistup zalozeny na poslednich poznatcich z vyzkumu této choroby, ktery

je schopen vyznamné ovlivnit kvalitu a délku Zivota pacienta.

Teoreticka Cast prace je zaméfena na patofyziologii, tj. definici onemocnént,
ptiznaky, diagnoza a komplikace stavu, a 1écbu cystické fibrozy. V praktické ¢asti je pak
pozornost vénovana predev§im posouzeni stavu a shrnuti kliCovych potieb pacienta

S timto onemocnénim se zaméfenim na stanoveni optimalniho oSetrovatelského planu.

Kli¢ova slova

Cysticka fibroza. Déti. Edukace personalu. Osetfovatelsky proces. Patofyziologie CFTR.
Nové zpasoby 1écby CF. Diagnostika CF. Komplikace plicni. Komplikace

extrapulmondrni. Specifika oSetfovatelské péce u CF.



ABSTRACT

PIRKLOVA, Nikola. Specific Nursing Care for School-age Patients with Cystic
Fibrosis. The Medical College o. p. s. Classification Degree: Bachelor (Bc.). Supervised
by: PhDr. Jana Hlinovska, PhD., Prague 2015. 80 pages.

This Bachelor Thesis is concerned with cystic fibrosis as a disease that requires a
specific nursing process from the parents, the afflicted children and the professional
hospital personnel based on the latest knowledge gained from the scientific study. This

specific nursing process can significantly influence the quality and the length of patent’s
life.

The theoretical part of the thesis is focused on the pathophysiology — the definition
of the disease, the process of diagnosis and complications — and the treatment of cystic
fibrosis. In the practical part the attention is paid particularly to the assessment of patient’s
condition and the recapitulation of the key needs of the patient with this disease with a

focus on the determination of the optimal nursing plan.

Key words

Cystic fibrosis. Children. Education of the personnel. Nursing process. CFTR
patophysiology. Novel CF therapy. CF diagnostic methods. Pulmonary complication.
Extrapulmonary complication. Specific CF nursing care.



PREDMLUVA

Téma onemocnéni cystické fibrozy je zndmo jiz 65 let, navic je to nejcastéjsi
letalni autozomalné recesivni choroba v indoevropské populaci. V bézném zivoté se ale
s cystickou fibr6zou nesetkame moc ¢asto, proto je i v nasi zemi nizka informovanost
vefejnosti 0 tomto onemocnéni, i kdyz se v dne$ni dobé o ni mizeme docist v mnoha
zdrojich. Odborny zdravotnicky personal je ¢asto v dnesni dobé jiz velmi dobie seznamen
S obecnymi zasadami péce o takto postizené jedince, nicméné specifickd zavaznost
jednotlivych projevii nemoci a individualni symptomaticky profil kazdého pacienta
S timto onemocnénim casto vyzaduji dodateCnou optimalizaci obecnych postupii pro
potteby konkrétnich jedinct. Povazovala jsem proto za zasadni poukézat touto praci na
moznosti optimalizace oSetfovatelskych planti pro pacienty s cystickou fibrozou
s dirazem na roli edukace piimych pecovatelii déti mladsiho Skolniho véku. Brzké ziskani
spravnych ndvykl totiz vyznamné ovliviiuje kvalitu a délku Zivota téchto osob. Za
dalezitou také povazuji integraci novych védeckych poznatki do oSetfovatelského

procesu.

K napsani této prace mé vedla moje vlastni zkuSenost z praxe. S timto
onemocnénim jsem se setkala poprvé pired dvéma roky a velmi mé zajiméa jeho

diagnostika, 1écba a kazdodenni prubéh zivota jedince prave s timto onemocnénim.

Réda bych na tomto misté vyjadrila vdécnost a pod€kovani vedouci bakalarské
prace PhDr. Jané€ Hlinovské, PhD. za odborné vedeni, dtlezité rady a usmérnéni pti psani
prace. Dale bych chtéla podékovat mé roding a pftiteli za podporu a motivaci, kterd mi

byla davana po dobu psani bakalarské prace.
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UVOD

V souladu s tematickym zaméfenim bakalaiské prace byla pro praktickou ¢ast
vybrana pacientka mladsiho Skolniho véku s diagnozou cystické fibréza (CF) (MKN-10
E84.0). Této nemoci, zejména pak jeji etiologii, patogenezi, klinickému obrazu,
diagnostickym ndastrojim, moznym komplikacim a lécebnym intervencim, se intenzivné
vénuji v teoretické Casti prace. Z divodu velmi vysokého stupné¢ komplexnosti celé
problematiky tohoto onemocnéni, jehoz pouhé zaklady jsou prezentovany v teoretické
¢asti, se nakonec ukdzalo, Ze teoretickd Cast prace je na pocet stranek rozsahlejsi nez
samotna cast praktickd. Nicméné se domnivam, ze i pies nizsi strankovou dotaci neni

prakticka ¢ast informacné ochuzena.

Spoluprace s touto pacientkou a jeji rodinou vyustila ve stanoveni cili této
pripadové studie: (1) ziskat podrobné anamnestick¢ udaje; (2) urcit specificky
symptomaticky profil pacientky; (3) zjistit miru informovanosti primérnich pecovatelii o
obecnych metodach oSetfovatelské péce osob postizenych touto chorobou; (4) sestavit
individudlni oSetfovatelsky pfistup k této pacientce s pomoci integrace nejnovéjSich
védomosti z oboru a (5) formulovat uzite¢né doporuceni pro praxi vychazejici z této

zkuSenosti a studia odbornych publikaci.

Péce o pacienta s CF vyZaduje koordinaci mnoha sloZzek zdravotnického systému
a vSech profesnich trovni. Kromé stanoveni diagnézy, kterou si vyslechne podle
vysledkii novorozeneckého screeningu za léta 2009 — 2012 v Ceské republice piiblizng
jedno z 6 330 narozenych déti (po zohlednéni prenatalni a preimplanta¢ni diagnostiky je
populacni riziko odhadovano na 1 : 4 500, coz spadda do priméru Evropské unie)
pecovatele v oblasti kazdodenni péce o takto nemocného ¢loveka, nebot’ se ukazuje, ze
co nejvcasnéjsi a nejspravngjsi aplikace oSetfovatelskych postupti vede k signifikantnimu
zlepSeni kvality a prodlouzeni délky Zivota. Vyzkumy ukazuji, Ze adherenci détského
pacienta k 1é¢bé CF ovliviiuji vyznamné zejména dva faktory — vnitini ptesvédceni rodica
pacienta o poméru rizik a efektivity 1éby a oSetfovatelského procesu a komplikovanost

lécebnych a osetrovatelskych postupit (SANTER et al., 2014). Ob¢ slozky jsou velmi



subjektivni, coz znamen4, Ze role oSetiovatele ve zvySovani adherence spociva zejména

Vv presveédCivé, nazorné a pochopitelné prezentaci informaci o 1é¢be.

Oproti situaci v roce 1986, kdy v americkém registru pacient s CF tvorili déti (<
18 let) vice nez 75 % ze vSech pacienttl, se situace v roce 2010 vyrazné méni — dospéli
pacienti (> 18 let) tvofi ptiblizné 50 % vSech pacientdt (QUON AND AITKEN, 2012).
Co to znamena pro praxi a pro¢ by se tim oSetfovatelé méli zabyvat? Dospéli pacienti
s CF maji totiz odlisny profil symptomii od détskych pacientli — problém nové tvori
zejména napt. diabetes, choroba kosti, deprese a sinusitidy (FILA, 2014). Nyni jsme tedy
v situaci, kdy zname dlouhodobé dopady tohoto chronického onemocnéni na organismus
pacienta. Nékterym z nich, jako naptiklad chorobé kosti, 1ze piedchdzet vhodnou
Zivotospravou a dopliiky stravy, coz je tfeba détskému pacientovi pii edukaci vstipit. Zde
vznikd praveé prilezitost pro zdsah oSetfovatelského persondlu pouceného poznatky
z odborné literatury. Proto doufam, Ze tato prace, ve které se snazim prezentovat tato
nejnovejsi data v praxi, bude slouzit jako vhodny dopln¢k odborného specializa¢niho
vzdélani oSetfovatelského personalu, ktery ma nelehky ukol edukovat pacienta a
zajiStovat jeho adherenci k 1é¢bé. Mym pianim je pfispéet timto k zlepSeni kvality nejen

détské etapy zivota pacientt s CF.
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1 ONEMOCNENI CYSTICKA FIBROZA

Némecka a Svycarskd literatura osmnactého stoleti Casto obsahovala varovani,
které miizeme pielozit nasledovné: ,,Béda ditéti, jehoz ¢elo chutné slané po polibeni; je
prokleto a brzy zemie.“ Tohle pofekadlo je davnym odkazem na genetickou chorobu,
kterou dnes nazyvame cysticka fibr6za (CF). Prvnim podrobnym popisem této choroby
byl odborny ¢lanek americké patolozky Dorothy Andersen z roku 1938, ktery prokazal
CF jako samostatné onemocnéni jasné odliSitelné od celiakie (LUBAMBA et al., 2012).

V kvétnu 1946 byl prvni nemocny s CF diagnostikovan na II. détské klinice
vV Praze. Na IlI. détské klinice bylo do roku 1960 hospitalizovano 30 déti s CF, ale 1. 1.
1960 byl na klinice pouze jeden nemocny s CF zivy. V té dobé se onemocnéni
diagnostikovalo pouze u kojencti na zakladé klinického podezieni potvrzeného
laboratornim prikazem pankreatické insuficience (VAVROVA, 2006). Poznatek
podstaty slanosti ktize — zvySena sekrece chloridi a sodiku v potu — vedla v roce 1959
k zavedeni diagnostického pilokarpinového potniho testu. V osmdesatych letech se velmi
prohloubily znalosti o patofyziologii této choroby, zejména pak nepropustnost potnich
714z pro chloridové anionty a naruseny transport chloridli a sodiku pfes respiracni epitel
(LUBAMBA et al., 2012). Po roce 1989 se u nas 1é¢ba vyrazné zlepsila, byla vétsi
dostupnost 1éCiv a zacala se tvofit specializovana centra pro 1é¢bu s CF. Transplantace

plic se provadéji od roku 1998 (VAVROVA, 2006).

Molekularni podstatu choroby bylo mozné podrobné zkoumat poté, co byl gen
naklonovéan v roce 1989. Jako podstata choroby byla stanovena ztrata funkce a/nebo
exprese proteinu. Nicmén¢ detaily transepitelidlniho transportu iontd, kterého se tento
protein aktivné ucastni, nejsou stdle zcela objasnény. Soucasné vyzkumné sméry se
zam¢iuji na rizné patofyziologické aspekty choroby a terapeutické strategie snazici se o

obnovu funkce defektniho proteinu (LUBAMBA et al., 2012).

1.1 ETIOLOGIE A PATOGENEZE

CF je autozomaln¢ recesivni dédicné onemocnéni zptisobené mutaci v genu pro
protein, ktery se nazyva cystic fibrosis transmembrane regulator (CFTR). Gen CFTR se
nalézé na dlouhém raménku sedmého chromozomu, ma 27 exont a je dlouhy cca 250 kb.
Tento gen je vysoce polymorfni, tj. v populaci se udrZely riznorodé¢ mutace ve formeé

specifickych alel, které maji rGzny stupen klinické manifestace symptomu. Ziejmée
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pfenaSe¢im v minulosti poskytovali selekéni vyhodu — diskutovdna je v literatuie
zejména zvySena odolnost heterozygoti vuci infekénim enterotoxickym prijmovym

onemocnénim (KRULISOVA, 2014).

Dosud bylo rozpoznano vice nez 1 900 mutaci a variant genu CFTR, z nichz je cca
82 % alel povazovéano za kauzalni pro rozvoj CF, 14 % ptedstavuji alely bez ziejmého
klinického projevu a zbyvajici 4 % jsou alely s nejasnym klinickym dopadem.
Celosvétove nejrozsitenéjs$i mutace Phe508del je ptitomna ve frekvenci ptiblizné 70 %
ze vSech mutovanych alel. Pfestoze je frekvence mutovanych alel velmi proménliva mezi
populacemi na svéte, zadna dalsi mutace nezodpovida za vice nez cca 5 % mutaci v genu
CFTR (CFTR, 2015). Mutace v genu CFTR jsou rozdéleny do péti funk¢nich tiid podle
toho, jakym zpiisobem zasahuji do produkce proteinu CFTR. U prvnich tii tfid mutaci
nelze v jejich dasledku vibec detekovat funk¢ni protein CFTR na membrané bunky. Tyto
mutace se tykaji samotné struktury proteinu, jeho modifikaci pii syntéze a regulaci na
membrang. Dalsi dvé tfidy obsahuji mutace, které nebrani tvorbé proteinu CFTR, ale

pouze snizuji efektivitu jeho funkce (FEREC AND CUTTING, 2012).

Pro¢ bychom méli mit povédomi o tom, ze CF je zpisobena mnoha rtiznymi
mutacemi? Bylo prokdzano, ze rizné mutace zptsobujici CF maji na télo rizny Ucinek,
ktery vyusti v jedine¢ny symptomaticky profil — a tim je potfeba i pfizpiisobit obecné
terapeutické schéma, ¢imz je mysleno jak oSetfovatelstvi, tak vyvoj novych mutacné
specifickych 1é¢iv. Naptiklad nékteré mutace zpasobuji tézkou pankreatickou
insuficienci, coZ pro pacienta znamena oralni podavani pankreatickych enzymi k lepSimu
traveni jidla, jiné mutace pankreas nezasahuji. Zavaznost problému s dychacim ustrojim
je téz mutacné specifické — od lehkych ptiznakl az po tézké postizeni. V tom ptipadé je

tieba i upravit osetiovatelské priority (AUDREZET et al., 2015).

Klinicka variabilita vSak existuje i mezi pacienty, ktefi jsou nositelé jedné konkrétni
mutace. S nejvetsi pravdépodobnosti do procesu zasahuji dalsi genetické i negenetické
faktory. V posledni dob¢ si ziskaly pozornost tzv. geny — modifikatory, coz jsou jiné
lidské geny, které¢ maji vliv na kvalitu a kvantitu projevu CFTR mutace. Z negenetickych
faktorli 1ze vyjmenovat zejména infekce, pohlavi, znecisténi prostiedi a socioekonomicky
status. Z hlediska oSetfovatelstvi si pak zaslouzi zvlastni pozornost, Ze v€asnost diagnozy

vvvvvv

negenetickych faktort (WOLFENDEN AND SCHECHTER, 2009).
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Néazory na podstatu iontové poruchy u CF prosly vyvojem a dosud neni
patofyziologickd podstata iontového defektu u CF uspokojivé vysvétlena. Ve zkratce
v disledku naruSeni proteinu CFTR dochazi k abnormalnimu transportu chloridovych a
sodikovych iontl ptes epitelidlni membrany, ¢imz je porusena hydratace mukoidnich
sekretti pfislusnych organii. To vede ke zvysSené viskozité, obstrukeci a chronickému
zénétu s progresivni destrukei postizenych cilovych organii ireverzibilni fibrotizaci

(KRULISOVA, 2014).

1.2 PRIZNAKY NEMOCI
Symptomy CF se objevuji v prubéhu zivota s velkou variabilitou v intenzité a
povaze postizeni. Doba néstupu jednotlivych symptomt je velmi individudlni a mtize se

vzajemné piekryvat pro jednotlivé druhy symptomu. V Tabulka 1 jsou shrnuty jednotlivé

projevy nemoci podle Zivotnich etap, kdy se obvykle objevuji.

Tabulka 1 Shrnuti symptomu cystické fibrozy dle obdobi pfiblizného nastupu
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L
O
z
L
Q
(2}
w
-
o
[a]
<

13

P. aeruginosa izolovana z hlenu
hypochloremicka metabolicka
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bronchiolitida

deficience vitaminu A —
idiopaticka intrakranialni
hypertenze

deficience vitaminu E —
hemolytickd anémie
pneumonie vyvolana S. aureus
idiopaticka rekurentni nebo
chronicka pankreatitida
onemocnéni jater - biliarni
cirhdza

plicni hypertenze
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1.2.1 GASTROINTESTINALNI SYMPTOMY

U 15 % déti se v gastrointestinalnim traktu projevi mekoniovy ileus, coz je
piekéazka ve stievé ve form¢ abnormalné¢ vazké smolky. Vyviji se uz v druhém trimestru
gravidity a je zjistitelny sonograficky. Klinicky se po porodu mtize projevit nadmutym
btiskem, odmitanim stravy az zvracenim. Typické jsou pak nahlé kolikovité bolesti

bficha, nadymani, zvraceni, mastné stolice nebo zacpa (KRULISOVA, 2014).

U 85-90 % novorozencu s CF se rozvine pankreaticka insuficience, ktera mize
byt pfitomna uz pti porodu nebo se rozvinout v priabéhu let. V disledku naruseného
iontového prenosu je pankreaticky sekret pfilis§ husty, vede k ucpani pankreatickych duktt
a zanétlivé destrukei zlaz sekretujicich pankreatické enzymy. Postupny pokles mnozstvi
sekretovanych enzymu se zacind projevovat klinicky — nestravené tuky se dostavaji do
stolice (steatorea), zptsobuji jeji nadmérny zapach, vitaminy rozpustné v tucich odchazi
nevstiebany a rozviji se hypovitamindza, dal$imi projevy jsou celkovd malnutrice

s hubnutim i ptes standartni piijem potravy (GELFOND AND BOROWITZ, 2013).

Dal$im Castym piiznakem v travicim traktu v mladsich vékovych skupinach je
gastroezofagealni reflux, ktery se vyskytuje az u 30 % pacientt. Pti¢inou je pfechodné
uvolnéni sfinkteru v dolni ¢asti jicnu. Obsah zaludku tak miiZe pronikat zpét do jicnu a
zpusobovat paleni zahy. Reflux pak uzce souvisi s dychacimi obtiZzemi, nebot’ je zplisoben
upornym kaslem, ktery zvysuje nitrobfisni tlak. Dochazi tak k vypuzovani gastrickych
stav zpét do jicnu. Situace miize byt jesté komplikovana zpomalenym vyprazdiiovanim
zaludku, které vede k hromadéni potravy a snaz$imu priniku §tav do jicnu. Toto
onemocnéni mize mit i atypické pifiznaky jako jsou pocit pfedcasné sytosti, odmitani

potravy, bolesti bficha a neprospivani (GELFOND AND BOROWITZ, 2013).

Husty sekret stiev, malabsorbce, zanét stievni sliznice, tkanova hypertrofie a
snizena motilita stfev postupné muze vést k distalni intestinalni obstrukci nebo
chronické zacpé¢ u starSich pacientti. Hlavnim rysem je uplna ¢i neuplnd obstrukce
ileocekalni oblasti sttev stolici. Dochazi k akumulaci vysoce viskézniho fekalniho
materialu se silnou adhezi ke klkiim a kryptam stiev. Klinicky se projevi jako kiecovita
abdomindlni bolest v dolnim pravém segmentu, kterd je doprovdzena ztratou hmotnosti a
nadymanim. Pacient mtize produkovat urcité mnozstvi stolice. Tyto symptomy spolu

s prikazem hmatatelné masy v dolnim pravém kvadrantu bficha a celkovym nadmutim
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bfi$ni oblasti a radiografickym prikazem granuldrni bublinovité masy na pravé stran¢ je

dostateéné pro diagnézu (KRULISOVA, 2014).

Dal$im projevem onemocnéni v travicim traktu muze byt nadmérny narust
nezadouci mikrofléry v tenkém stir‘evé. Postihuje ptiblizn€ 30 — 50 % pacientl a kromé
hustoty hlenu a snizené stfevni motility k tomu pfispivaji i1 terapeutické ptipravky pro
pacienty s CF — chronické uzivani azithromycinu (infekty) a blokatora vodikové pumpy
(reflux). Bakteridlni nartst v segmentech tenkého stfeva produkuje toxické vedlejsi
metabolity vedouci k posSkozeni enterocytl, malabsorbci a malnutrici. Projevuje se

bolestmi bficha, prijmem a nadmutim (GELFOND AND BOROWITZ, 2013).

Abnormalni vysledky biochemického vySetfeni jaternich enzymu znacici
pocatecni hepatobiliarni onemocnéni zazije az 40 % détskych pacient do veku 12 let.
Pti¢inou je zvysena viskozita ZluCe a tim snizena priichodnost Zlu€ovodu (cholestaza).
V disledku toho vznika v oblasti duktl zanét, dochazi k hypertrofii tkané dukti a fibroze.
Uplatiluje se téZ hepatotoxicita nékterych Zluovych kyselin. Rozviji se fokalni biliarni
cirhoza (20 — 30 % pacientli), pozd¢ji prechazejici do multilobarni biliarni cirhozy
s portalni hypertenzi — do tohoto stadia dospéje v prubéhu let ptiblizné 8 % pacientt.
Casta je také tvorba Eerné pigmentovanych zlu¢ovych kament bilirubinatu vapenatého a
cholesterolu. Jaterni onemocnéni ma casto subklinické projevy, diagnosticka kritéria byla
stanovena nasledovné: biopsie s naslednym pozitivnim histologickym néalezem nebo
alespon dva symptomy z téchto tfi: hepatomegalie, abnormalni sérovéa hladina alespon

dvou jaternich markerovych enzymi a ultrazvukové strukturni anomadlie tkané

(HERRMANN et al., 2010).

1.2.2 SINOPULMONALNI SYMPTOMY

90 % umrti u CF. Co d¢la dychaci systém pacientd s CF tak nachylny k chronickym
infekcim a v disledku toho k trvalému zanétlivému procesu s destrukei plicni tkané a
fibrotizaci vedouci v konecném dusledku k plicni hypertenzi? Podstatou je opét defektni
iontovy transepitelidlni transport, ktery zptusobi vysokou vazkost mukézniho sekretu
dychacich cest. V dusledku toho vznikaji lokalni adhezivni mukézni plaky vytvarejici
lokdlni permisivni hypoxické podminky pro neruSeny rist bakteridlnich kolonii.
Zméneéné glykoproteinové slozeni hlenu usnadiiuje vazbu bakterii na epitel a postupna

destrukce pfirozené struktury epitelu zplisobi neschopnost zbavovat se bakterii
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pfirozenymi imunitnimi mechanismy. Perzistentni infekce vede k tvorb&é a sekreci
cytokinti, které chemotakticky pfitdhnou obrovské mnozstvi polymorfonuklearnich
bunc¢k do tkané dychacich cest. Jak infekce, tak samotné imunitni buiiky sekretuji
proteazy a elastazy, enzymy zodpovédné za destrukcei plicni tkdn€, metaplastické zmény
epitelu, amplifikaci zdnétu a néslednou fibrotizaci (O’SULLIVAN AND FREEDMAN,
2009). V nosnich dutinach a nosu se navic typicky objevuji polypy a mukokély —
puchyiky naplnéné vazkym hlenem, vse v ramci chronické rhinosinusitidy typické pro

pacienty s CF (CHAABAN et al., 2013).

Typicky jsou u novorozencii s CF nalezeny kolonie H. influenzae nebo S. aureus,
béhem kratké doby se predominantnim organismem stane P. aeruginosa, ktera postupem
¢asu vytvoii vyrazné kolonie s algindtovym povlakem a tvofi biofilm na povrchu epitelu
— tento biofilm je téméf nemozné odstranit antibiotiky (CHIAPPINI et al., 2014). Dalsi
patogen muze byt Burkholderia cepacia, komplex minimaln¢ 9 riznych druht bakterii,
které jsou Casto rezistentni vii€i antibiotiklim, vysoce virulentni a pfenosné. Tyto infekce
jsou spojené s prudkym zhorSenim stavu plic v disledku vyvolani robustni zanétlivé
reakce — tzv. cepacia syndrom (VAVROVA, 2006). Krom atypickych mykobakterii je
dalsim nebezpe¢im invazivni houba Aspergillus fumigatus, ktera vyvolava intenzivni
alergickou reakci zndmou pod jménem alergicka bronchopulmondérni aspergil6za. Projevi
se u1l— 15 % pacientl dle geografické lokalizace. Na infekcich se téZ podileji respiracni
viry, které jsou zodpoveédné za akutni zhorSeni dychéani a vytvotfeni vhodného prostiedi

pro sekundarni kolonizaci bakteriemi (CHIAPPINI et al., 2014).

Typické klinické projevy zahrnuji predev§im kasel — kojenci a malé déti zprvu
ziidka, pozdéji denn¢, predevSim rdno. KaSel je suchy, drazdivy, pozdé¢ji vlhky
S vykaslavanim hlenu nebo hnisu. Déti €asto hleny polykaji, coz vede ke zvraceni. Pro
vénovat velkou pozornost tomu, zda neni pfitomna krev. Frekvence a intenzita kasle a
mnozstvi sputa musi byt monitorovano pro piipad zhorSeni infekce. To se projevuje
sipanim, zrychlenym dechem, zadychdvanim se a zapojenim dalSich svala pfi ztizeném
nadechu. Infekce a/nebo zanét vede k zarudnuti a zdufeni sliznice s pfitomnosti hnisavého
hlenu. Zdufteni sliznice ptispiva k zazeni pridusek s akumulaci hustého hlenu. Projevi se
jako pocit ztizeného nebo namahavého dychani ¢i nedostatku vzduchu, coz se oznacuje
jako dusnost. Malé déti tento pocit ziidkakdy pocituji, ale miizeme pozorovat zrychlené

dychani a namahani svalii kolem kli¢nich kosti pfi obtizném nadechu. U starSich déti a

16



dospélych lze v klidovém stavu subklinickou duSnost rozkryt tim, Ze je vyzveme
k n€kolika dfepim, ztizené dychani se projevi jako namahova dusnost. Pfi zhorSeni
nemoci se muze dostavit 1 klidova dusnost vyzadujici polohu v sed¢ s oporou. Zdufeni
sliznice nosu a dutin vede k sekreci hustého hlenu, ucpani nosu, dychani pusou, bolesti
hlavy, anosmii a neklidnému spanku (ADAMCIKOVA, 2011).

1.2.3 REPRODUKCNI SYMPTOMY

Puberta je u mladych lidi s CF obvykle zpozdéna o cca 0,5 — 2 roky. Zpozdéni je
vysvétlovano jako fyziologicka adaptacni odpovéd na malnutrici, pietrvavajici zanét a
progresivni onemocnéni dychaciho ustroji. Menstruace u Zen ptichazi pozdéji a mtize byt
nepravidelna s epizodami sekundarni amenorey pfi zhorSeni zdravi. Systematicky
vyzkum této oblasti v§ak chybi, stejné jako vyzkum menopauzy u zen s CF (FRAYMAN
AND SAWYER, 2015).

Vyzkumy ukazuji, Ze 1 pfes zpozdény nastup puberty zahajuji adolescentni
pacienti s CF sexualni Zivot ve zhruba stejném véku jako normalni populace. Jejich stav
vSak piinasi sva specifika v oblasti sexualné prenosnych chorob. Chronickéd infekce
hepatitidy B a C nebo HIV ptedstavuji vylucujici kritéria pro transplantaci plic a latentni
HPV a herpes simplex infekce miize piedstavovat velmi vyznamné riziko pro pacienty
s CF uzivajici imunosupresivni 1é¢bu. Studie ukazuji, Ze u zen s CF jsou abnormalni
cervikalni nalezy pétkrat castéj$i a u muzu je zvysena incidence rakovin zptisobenych
HPV. Z toho vyplyva nutnost primarni prevence imunizaci proti HPV u divek i chlapct
s CF v ran¢ adolescenci, pravidelnych gynekologickych prohlidek a cervikalnich stérii u
divek a kladeni diirazu na bariérové metody antikoncepce (FRAYMAN AND SAWYER,
2015).

Téma antikoncepce u divek je téZ velmi vyznamné, faktory specifické pro jejich
chorobu (onemocnénti jater, cholelithiaza, diabetes, osteopordza a dalsi) komplikuji vybér
metody antikoncepce. Kombinovand hormondlni antikoncepce je absolutné
kontraindikovana v ptipad¢ pulmonarni hypertenze a cirhdzy z divodu zvyseného rizika
tromboembolické piithody. Uéinek tohoto druhu antikoncepce miize téz komplikovat
uzivani 1€k, které indukuji jaterni enzymy — efektivita antikoncepce miiZze byt vyrazné
narusena. Dalsi faktor snizujici efektivitu oralni antikoncepce je stfevni malabsorbce.
Antikoncepce obsahujici pouze progesteron zahrnujici depotni intramuskularni injekce,

implantaty a intrauterinni téliska miiZze byt potencidlné nebezpecna v ptipadé cirhodzy,
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uzivani 1éka indukujicich jaterni enzymy a z dGvodu zvySeného rizika osteoporozy.
efektivni, reverzibilni a dlouhodobé. Pivodné byly pouzivany pouze u Zen, které jiz
rodily, ale nyni jsou bézn¢ pouzivany u adolescentnich divek a bezdétnych zen

(FRAYMAN AND SAWYER, 2015).

Inkontinence je pomérné Castym piiznakem u adolescentl 1 dospé€lych pacienta
s CF, ale toto téma je velmi tabuizovano. Casto se o tom pacienti boji mluvit s odborniky
i rodinou. Spousténa je Casto fyzickou aktivitou (t€locvik ve skole) a problémy spojenymi
S postizenim dychaciho ustroji — kasel, spirometrie, foukanim a smichem. Prevalence,
zavaznost 1 frekvence neni dostateCné¢ prozkouména. Jako terapie je navrzena téz
fyzioterapie s cilem posileni svald panevniho dna. Mezi dal$i problémy, o kterych se piilis
nehovofi, patii genitalni kandidézy postihujici obé pohlavi. Rizikovymi faktory jsou
uzivani antibiotik, diabetes, imunosuprese a uzivani kortikosteroidd. U muzi byla
zaznamenana zvysena incidence rakoviny varlat a erektilni dysfunkce (FRAYMAN AND

SAWYER, 2015).

Fertilita mize byt v nadchazejicich letech téma, o které bude zvysSeny zdjem
z divodu prodluzovani délky Zivota pacientii. Zhruba u 98 % muzi s CF se projevi
neplodnost sekundarné¢ v disledku kongenitalni bilaterdlni absence vas deferens.
Projevuje se obstrukéni azoospermii, nizkym objemem semene, nizkym pH a nizkou
koncentraci fruktézy, funkénimi i anatomickymi abnormalitami spermii, semennych
vackl a epididymis. Mnoho muzii se vSak muzZe stat otci diky asistované reprodukci. U
zen byla dlouho pfedpokladéana snizena fertilita, ale nebylo to prokazano. Nicméné byla
popsana abnormalni vazkost cervikdlniho hlenu bez normalnich cyklickych zmén
hustoty, coz by potencialné¢ mohlo tvofit fyzickou bariéru spermiim. Defekty iontového
transportu méni pH déloZni tekutiny a tim mohou potencialné zt€Zovat proces kapacitance

u spermii, ktery je nutny pro oplozeni (FRAYMAN AND SAWYER, 2015).

RodiCovstvi je samoziejmé téma, které pacienty zajima. Zahrnuje to zejména
obavy ohledné¢ fertility, pfistupu k asistované reprodukci, efektu téhotenstvi na zdravi
zen, riziko pfenosu choroby na potomstvo, praktickych, emocionalnich a etickych otazek
vychovy déti pod hrozbou zvysené morbidity a snizeného véku doziti. I pres zvySené
respiracni, kardiovaskularni a metabolické naroky téhotenstvi, mnoho zen s CF porodi

zdravé déti bez zavaznych negativnich efektli na zdravi. Vyraznou kontraindikaci je nizka
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funk¢nost plic, malnutrice, onemocnéni jater a infekce Burkholderia cepacia, absolutni
pak pulmondrni hypertenze, cor pulmonale a respiracni selhani. Pro pacientky po
transplantaci plic piedstavuje t€hotenstvi vyrazné riziko odmitnuti transplantatu a smrti.
D¢ti jsou po porodu zdravé, se standartni porodni vahou, avsak téhotenstvi matek s CF je
povazovano vzdy za rizikové. Obdobi pre-, peri- a post-partum vyzaduje peclivé

planovani multidisciplinarniho tymu odborniki (FRAYMAN AND SAWYER, 2015).

1.2.4 ABNORMALITY ELEKTROLYTU
Hyponatremie, hypokalemie, hypochloremie a zvySena hladina bikarbonatu v krvi
mohou sekundarné¢ doprovazet jiné projevy CF nebo mohou byt také primarnim projevem
choroby jako takové. Podle vyzkumu byly zminiované abnormality naméieny u 4 — 30 %
pacientil v dobé€ diagn6zy. Doprovazeny byvaji hypovolémii a kompenzatornim snizenim
hladiny iontt exkretovanych v moci a zvySenim hladiny cirkulujiciho reninu a aldosteronu

(SCURATI-MANZONI et al., 2014).

Patrani po mechanismech vzniku téchto abnormalit vedlo k né¢kolika zjisténim.
Jednalo se zejména o nedodrzeni pitného rezimu v horkém prostiedi ¢i pii fyzické
aktivité, vystavovani se nadmérnému horku zpisobujicimu intenzivni poceni (napf.

sauna), zvraceni, prijem, infekce a malnutrice (SCURATI-MANZONI et al., 2014).

1.3 DIAGNOSTICKE POSTUPY

K potvrzeni nebo vyvraceni nemoci, tj. ke stanoveni diagnozy, slouzi diagnostické
postupy. VEasna diagnostika u CF je zcela zasadni, nebot’ co nejrychlejsi terapeuticky
zasah — medikacni i oSetfovatelsky — vyznamné zvysuje kvalitu a délku Zivota pacienta.
Pozdni diagnéza je naopak spojend s fadou navstév u lékafe nebo v nemocnici, sérii

vySetieni a zvySovani uzkosti rodiny a s oddalenim pocatku terapie.

Prenatalni diagnostika CF je v soucCasné dobé neodmyslitelnou soucasti
genetického poradenstvi a méla by byt dostupna pro vSechny péry se zvySenym rizikem
tohoto onemocnéni u jejich potomkil. Pokud jsou oba rodic¢e zdravi nosi¢i, nebo pokud je
partnerem nosi¢e sam pacient s CF, je riziko postizeni plodu vysoké — 25 — 50 %. V téchto
piipadech je partneriim doporuceno invazivni prenatalni vySetteni, tzn. biopsie choria, ve
12. — 13. tydnu gravidity a stanoveni genotypu genu CFTR u plodu. Vyhodou je ¢asné
staii gravidity v dobé odbéru, coz v ptipadé potvrzeni diagnézy CF u plodu umoziiuje
umeélé preruseni gravidity na pocatku II. trimestru. Dalsi skupinu se zvySenym rizikem

CF tvoti téhotné s negativni rodinnou anamnézou, ale se zachytem hyperechogenity
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dutiny bfi$ni u plodu pfi rutinnim ultrazvukovém vySetteni ve II. trimestru gravidity nebo
se signifikantné snizenou hladinou y-glutamyltransferazy (GGT) v plodové vodé. Oboji
nalez odpovida prenatadlnimu postizeni pankreatu a nasledné malabsorpci u plodu.
Obecné je hyperechogenita stiev u plodu zpisobena CF maximéalné v 10 % vSech ptipadi.
V této situaci je na misté nabidnout krom jiného i vySetfeni nejcastejSich mutaci v genu

CFTR (BALASCAKOVA et al., 2008).

V soucasné dobé se rychle rozviji tzv. preimplantacni geneticka diagnostika CF,
ktera je spojena s hormonalni stimulaci Zeny, invazivnim odbérem oocytli a metodami
asistované reprodukce. Toto vySetfeni umoznuje implantovat nepostizené embryo, u
kterého pro molekularné genetické vysetfeni mutaci genu CFTR byla biopticky odebrana
polarni téliska, jedna az dvé blastomery ¢i extraembryondlni bunky trofoektodermu.
Tento postup umoziuje implantovat zdravé embryo a tak predejit selektivnimu preruseni

t&hotenstvi jako u standardni prenatalni diagnostiky (BALASCAKOVA et al., 2008).

V postnatadlnim obdobi k tomu slouzi zejména novorozenecky screening, coz je
aktivni a celoplosné vyhledavani chorob v jejich ¢asném stadiu tak, aby se tyto choroby
diagnostikovaly a 1é¢ily diive, nez se sta¢i projevit a zpusobit ditéti nenavratné poskozeni
zdravi. Je zaloZen na analyze suché kapky krve na filtracnim papirku (tzv. Gutrieho
Kartidce) odebirané za definovanych podminek viem novorozenciim. V Ceské republice
se v ramci novorozeneckého screeningu vySetiuje 13 onemocnéni véetné CF. Ackoliv je
nyni celosvétoveé popsano vice nez 70 riznych screeningovych schémat, vzdy je prvnim
krokem imunochemické stanoveni imunoreaktivniho trypsinogenu (IRT). Celkové

schéma muze byt az tiikrokové (KRULISOVA et al., 2012).

Jako prvni krok je provadéno stanoveni IRT. IRT v krvi novorozencu s CF je
zvysen, protoze pankreas pacientli s CF je jiZz prenatdlné poskozen blokddou dukth
vazkym hlenem. Zlazy produkujici IRT a obstrukce duktii zptisobi, Zze IRT piestoupi do
krve ve vyssi koncentraci. S postupujicim vékem a atrofizaci pankreatu produkce enzymu
postupné klesa a proto se pro pozdé¢jsi diagnostiku nehodi.

IRT je vSak nespecificky marker — zvySenou hladinu miiZzeme detekovat i u zdravé
populace, zejména u zdravych nosi¢li jedné mutace genu CFTR a lisi se i u riiznych
etnickych skupin. Je sdm o sobé dostate¢né senzitivni biochemicky marker, avSak je
spojen s falesnou pozitivitou. To je divod, pro¢ u novorozencu se zvySenou hodnotou

IRT nésleduji dalsi diagnostické kroky.
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V evropskych zemich se IRT odebira 2. — 3. postnatalni den a je stanoven ze suché
krevni skvrny odebrané novorozenci na filtraéni papirek. Pokud je IRT > 65 ng/ml, pak

je indikovan dalsi diagnosticky test.

Jako druhy krok muze byt opét stanoveno IRT — protokol IRT/IRT. Protoze
koncentrace IRT v krvi u novorozencii s CF klesa pomaleji nez u novorozenci, kteti CF
nemaji, zvySena hladina IRT s odstupem dvou a vice tydnu zjisténa z druhého odbéru
muze svédcCit pro diagnozu CF. K potvrzeni je tfeba provést potni test. Protokol IRT/IRT
vede stale k vysoké falesné pozitivité a tim vystaveni rodin zdravych jedinct stresu a
uzkosti. Lze vSak doporucit v ptipadé, ze legislativa neumozituje DNA analyzu nebo je

zachyt mutaci v populaci nizky.

Ve druhém analytickém stupni vSak muze byt pouzito molekularné genetické
vySetfeni (a také vétSinou je), které probiha téz ze stejné krevni skvrny, ze které se vysetiil
IRT — tedy bez pfidané zatéZze novorozence a rodiny — protokol IRT/DNA.

Vétsina téchto protokolid pouzivd komercné dostupné diagnostické soupravy
vySetiujici nejcastéjsi populacné specifické mutace genu CFTR. Pokud se pfi vySetieni
prokazi dvé mutace pro potvrzeni diagnézy CF a vylouceni n¢kterych méné obvyklych
nasleduje diagnosticky potni test. V pfipadé nalezu 1 mutace nésleduje potni test k
rozliSeni, zda se jedna o zdravého heterozygota (koncentrace chloridii v potu do 30
mmol/l) nebo pacienta s CF (koncentrace chloridi nad 60 mmol/l), kde druha, vzacné;si
mutace, neni soucasti pouzité diagnostické soupravy. U jedince s nalezenou 1 mutaci v
genu CFTR a pozitivnim potnim testem ndsleduje rozSitené molekuldrné genetické

vySetfeni (sekvenace vSech exont genu CFTR) s cilem detekovat druhou kauzalni mutaci.

Posledni moznosti je zvolit jako druhy krok stanoveni pancreatitis-associated
protein (PAP), sekre¢ni cirkulujici protein, ktery je indukovany akutnim postizenim
pankreatu, je stanovovan ze stejné krevni skvrny jako inicialni IRT — protokol IRT/PAP.
V pftipadé, Ze je koncentrace PAP > 1,8 ng/ml, je proband pozvan k potnimu testu k
potvrzeni ¢i vylouceni CF. Vyhodou jsou nizs$i ekonomické néklady, protokol je ale
nevhodny pro staty, kde dochazi k odbéru krevni skvrny jiz 1. — 2. postnatalni den

(senzitivita PAP je nizsi).

V tretim kroku u novorozenci, u kterych je nalezena 1 mutace v genu CFTR,
nasleduje rozsifené molekulirné genetické vySetieni - sekvenovani vSech exonti dle

Sangera, nové je zvazovano vyuZiti technologii sekvenovani nové generace. Pokud se
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prokdze 2. mutace, nasleduje diagnosticky potni test. Pokud se 2. mutace neprokéze,

screening je hodnocen jako negativni a odpada tak potieba indikovat potni test.

V rédmci tzv. strategie zachranné sit¢ jsou deti s velmi vysokym inicidlnim IRT a
bez detekované mutace v ramci zédkladniho panelu mutaci odeslany k opakovanému
stanoveni koncentrace IRT z druhého odbéru nebo pfimo k diagnostickému potnimu
testu. V Ceské republice se v soudasné dob& pouZiva pravé tento protokol — tzv.
IRT/DNA/IRT protokol pro celoplo$ny novorozenecky screening od jeho zavedeni
v roce 2009.

Obrazek 1 Schéma novorozeneckého screeningu

IRT/DNA/IRT IRT/PAP IRT/PAP/DNA
[ mefeni IRT ]
[ IRT = 65 ng/ml ] [ IRT = 50 ng/ml ]
[ analyza DNA ] [ méreni PAP ]
s N ~
0 mutaci a IRT 1 nebo 2 IRT 50,0 — 99,9 ng/ml a PAP > 1,8 ng/ml
>200 ng/ml mutace IRT = 100 ng/ml a PAP = 1,0 ng/ml
\. J J
druha krevni )
zkouska analyza DNA

) p——
IRT = 50 ng/ml do 42. dne i 1 1 nebo 2
IRT = 30 ng/ml po 42. dni potuttest mutace

\ ] [—J -~

Zdroj: KruliSova et al., 2012

Postnatalni diagnostické metody zahrnuji potni test, ktery je povaZzovéan za
»zlaty standard“ diagnostiky CF. Dilezité je dodrZovat spravny sbér potu, ktery se
provadi metodou podle Gibsona a Cooka. V tomto testu dochdzi ke stimulaci poceni
pilokarpinovou iontoforézou. Pfed definitivnim stanovenim diagnozy cysticka fibroza se
test provadi dvakrat, aby byla vyloucena laboratorni chyba. Pokud se test ukéze pozitivni
(koncentrace chloridi > 60 mmol/l), ovétuje se jeho spravnost molekularné genetickym
vySetfenim ze vzorku krve. V ptipad¢ hrani¢niho vysledku (30 — 59 mmol/l ) potni test
opakujeme a je-li opakované hraniéni, je tfeba pouzit dalsi diagnostické nebo laboratorni
metody (COLLIE et al., 2014).

Nejdtive je tfeba rodi¢lim a ditéti vysvétlit, co se bude dit. Dite je upozornéno, ze

vykon je nebolestivy, tudiz se nema ¢eho bat. Sestra ditéti na predlokti a pazi nad loktem
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odmasti otfenim lihového roztoku kiizi, na ptedlokti ptilozi ¢tverecky mulu naséklé
roztokem pilokarpinu, na pazi se davaji ¢tverecky mulu s indiferentnim roztokem. Na mul
jsou ptilozeny elektrody, které musi byt dostate¢né velké a dostatecné podlozené mulem,
aby nedoslo k popaleni. Zacina probihat iontoforéza, kdy se do kiize na piedlokti vpravuje
roztok pilokarpinu podnécujici potni zlazky k tvorbé potu. Po deseti minutach je
procedura ukoncena, predlokti je omyto a osuseno. Pot se za¢ina sbirat do pfedem ptesné
zvazené¢ho filtracniho papirku, ktery sestra prikryje igelitovym Ctvercem, prilepenym ke
ktzi naplasti, aby se pot nemohl odpaiovat. Za ptl hodiny je papir sejmut z ruky. Sestra
nasledné¢ posle papirek ihned po testu ve specidlni zkumavce do laboratofe. Cela
procedura potniho testu trva asi Ctyficet pét minut a vysledek je mozné znat za pilhodiny
po skon&eni (ADAMCIKOVA, 2011).

Pot ditéte s potvrzenou cystickou fibrézou obsahuje 5x vice soli nez je u zdravého
ditéte. Pokud matka polibi své dité na ¢elicko, neméla by mit zadny chut'ovy vjem. Pokud
je ale pot slany, méla by hned pozadat détského 1ékate o vySetfeni i v piipade, ze dité
nema zadné jiné projevy nemoci. Nebo se rodice mohou obratit na Klub nemocnych s

CF, kde jim mohou pomoci sjednat potiebna vysetieni.

U pacienta s podezienim na CF na zaklad¢ klinického obrazu a vysledku potniho
testu je indikované molekularné genetické vysetieni genu CFTR.

V zévislosti na technickych a finan¢nich moznostech v souc¢asné dobé vétSina
laboratoii v Ceské republice pouziva k diagnostice komeréné dostupné diagnostické
soupravy s ruznym poctem vysetiovanych alel v genu CFTR Optimaln¢ zachycujici vice
nez 90 % populaéné specifickych patogennich alel.

Pokud jsou u probanda nalezeny 2 jednoznaéné patogenni mutace CFTR genu, je
nutné molekularné genetické vysetieni obou rodic¢t. Pokud diagnostické soupravy s
omezenym poctem vySetiovanych alel genu CFTR odhali pouze jednu mutaci nebo
neodhali mutaci Zadnou, a pfitom klinické a/nebo laboratorni podezieni na diagnézu CF
odivodnéné pretrvava, nasleduje rozSifené molekularné genetické vySetieni
intragenovych deleci a duplikaci genu CFTR a/nebo sekvenovani kodujici sekvence genu
CFTR a prilehlych intronovych oblasti. V blizké dobé¢ lze k diagnostice CF ocekavat
roz§iteni pouzivani technologii zaloZenych na sekvenovani nové generace

(BALASCAKOVA et al., 2008).
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1.4 KOMPLIKACE CYSTICKE FIBROZY

S pokrokem poznani o fungovani a 1€cbé této choroby se zvysuje pravdépodobnost
preziti pacientl do stale vyssiho véku. Spojeno je to vSak s rostoucim problémem, ktery
spociva ve zvySeném vyskytu chronickych extrapulmonarnich komorbidit. V porovnani
s klasickymi symptomy CF se prevalence téchto problému zvysuje s rostoucim vékem
pacienta. Vysledkem je stav, kdy oSetfovatelsky personal (a nejen ten) specializovaného
pracovisté pro dospélé pacienty s CF je vystaven zcela jinym vyzvam, mezi néz patii
prevence a zvladani téchto komplikaci tak, aby mély co nejmensi negativni vliv na zdravi

a kvalitu zivota pacienta (FILA, 2014).

Diabetes spojeny s CF (CFRD — CF-related diabetes) definovany zejména
snizenou glukozovou toleranci a/nebo hyperglykémii pii hladovéni je nejcastéjSim
extrapulmondrni komplikaci u pacienti s CF s celkovou prevalenci okolo 35 %.
Prevalence roste o procento kazdy rok od 18 let. Tato komplikace je Castéjs$i u zen, u
pacientt trpicich pankreatickou insuficienci, zhorSenym nutricnim stavem, vyraznym
narusenim plicnich funkci a onemocnénim jater (QUON AND AITKEN, 2012).

CFRD se vyznacuje jak rysy diabetu typu 1, tak typu 2. Kvili kontinudlni
destrukci B-bunck sekretujicich insulin v zanicené tkani pankreatu dochazi k relativni
deficienci insulinu a z mensi ¢asti je soucasti také insulinova resistence, ktera se zhorsuje
se zvySujici se urovni systémového zanétu a destrukci plicni tkané. Priblizné 70 %
dospélych s CF jsou lid¢, ktefi jsou nuceni piechodné nebo trvale aplikovat inzulin
(QUON AND AITKEN, 2012).

Mikrovaskularni komplikace CFRD a neuropatie maji u pacientli s CF podobny
vyskyt jako u diabetikli, naopak vyskyt retinopatie je snizen. Makrovaskularni
komplikace jako infarkt a mrtvice jsou zatim v literatufe zmiflovany vzacné, ale se
starnutim populace pacientt s CF se bude incidence nejspiSe zvySovat, nebot’ systémova
zang&tliva reakce s nejvetsi pravdépodobnosti povede ke zvySenému riziku aterosklerdzy

(O'SULLIVAN AND FREEDMAN, 2009).

Pokrocilejsi plicni onemocnéni u CF se mize komplikovat pneumotoraxem ¢i
hemoptyzou. V obou piipadech je vyskyt Castéj$i v dospélém nez v détském veéku:
incidence 1,4 % vs. 0,2 % u pneumotoraxu, resp. 1,8 % vs. 0,1 % u masivnich hemoptyz.
Pneumotorax se projevuje piedevS§im ndhle vzniklou duSnosti, malé pneumotoraxy

mohou byt asymptomatické. K potvrzeni je zapotiebi provést skiagram hrudniku.
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Hemoptyza miiZze kolisat od pfitomnosti pouhych ,,zilek krve™ ve sputu az po masivni,

zivot ohrozujici krvaceni (FILA, 2014).

V dospélé populaci pacientti s CF ma chronické onemocnéni ledvin prevalenci
cca 2 %, ta se zdvojnasobuje priblizné kazdych deset let. Celkove je vSak oproti zdravé
populaci v dané vékové kategorii vzdy 2 — 3x vétsi. Rizikovymi faktory jsou predevsim
CFRD, intraven6zni podavani aminoglykosidickych antibiotik a obdobi imunosuprese po

transplantaci plic (NAZARETH AND WALSHAW, 2013).

Nové se objevuje onemocnéni kosti S nastupem dospélé generace pacientd.
Prevalence osteopordzy v dospélé populaci pacientti s CF se pohybuje mezi 25 - 40 % a
vyrazn€ se zhorSuje s vékem, nebot’ az 75 % pacientli ¢ekajicich na transplantaci plic ma
snizenou hustotu kostni tkané a/nebo piimo osteoporézu. Dopad je zna¢ny — fraktury
obratll odpovidaji svou ¢etnosti a zavaznosti osteopordze nelécenych zen po menopauze
(STALVEY AND CLINES, 2013).

Zda se, Ze je problém zplsoben dosazenim suboptimalnich hodnot hustoty kostni
tkané v détstvi, ale téz snizenou tvorbou a zvySenou resorpci. Rizikové faktory jsou
zejména Spatny nutriéni status, deficience vitaminu D, vitaminu K a vapniku,
hypogonadismus, uzivani glukokortikoidi a snizena fyzicka aktivita (STALVEY AND
CLINES, 2013).

Soucasny odborny konsenzus ohledné doporuceni pro prevenci fidnuti kosti u
pacientil s CF zahrnuje diraz na udrzeni optimalniho nutri¢niho stavu, dopliky stravy
s vitaminem D, vitaminem K a vapnikem a fyzicka aktivita po dobu 20 — 30 min 3x tydné.
Farmakologicka 1éc¢ba zahrnuje aplikaci pohlavnich hormonii u pacientli s potvrzenym

deficitem a podavani bisfosfonati (STALVEY AND CLINES, 2013).

Artropatie spojena s CF (CFA) a hypertroficka osteoartropatie (HOA) jsou
dva z nejcastéjsich zpusobi postizeni kloubt a pacientll s CF. Prevalence je ptiblizné 10
%, projevuji se na prelomu adolescence a dospélosti a jejich Cetnost se zvySuje s vékem
(QUON AND AITKEN, 2012).

CFA se projevuje jako asymetrickd mono- ¢i polyartropatie velkych kloubt
(koleno, loket, zapésti, kotnik, rameno), které se objevi béhem 12 — 24 hodin a trvaji
pfiblizné tyden. Symptomy jsou znacné bolestivé a opakuji se. Komplikace je provazena

horeCkou a vyrazkou. Etiologie a patogeneze neni jasnd, ale zfejmé se jedna o dusledek
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perzistujicich zanéth a imunokomplexti kolujicich v krvi. Lé¢i se nesteroidnimi
protizanétlivymi latkami (QUON AND AITKEN, 2012).

HOA obvykle také zasahuje velké klouby (zapésti, kotniky, kolena), zacina jako
tupa bolest v oblasti konce kosti, projevuje se téz horeckou, ale chybi vyradzka a na
rentgenu se objevi zdufeniny periostu. Tato komplikace je izce spojena s onemocnénim

plic (QUON AND AITKEN, 2012).

1.5 LECBA CYSTICKE FIBROZY
Jsou ti1 pilife 1écby u cystické fibroézy. Prvni je péfe o dobrou priichodnost
dychacich cest, dale boj s infekci a dobry stav vyzivy. Jakmile se zhorsi stav vyzivy,

zhorsi se zakonit€ 1 plicni funkce a je tomu i naopak.

151 PRUCHODNOST DYCHACICH CEST

K udrzeni prichodnosti dychacich cest jsou podavana mukolytika,
fyzioterapie. Krom oralni aplikace je nejvyraznéji zastoupena inhalace. Podavani 1é¢iv
pfimo na sliznici dychacich cest je vysoce efektivni a zaroven je spojeno s minimalnim
vyskytem nezaddoucich G€inkl. Nejjednodussi a efektivni zplisob inhala¢niho podani 1é¢iv
predstavuji dézovaci inhalétory, u déti s pomoci ,,spacerti, ne vzdy je vSak tato forma
dostupnad, proto nutné podani 1é¢iv ve formé roztokl za pomoci nebulizacnich ptistroji.
Tryskové inhalatory vytvaii z roztoku lé¢iva jemnou mlhu za pomoci kompresori.
Ultrazvukové inhalatory maji podobné vlastnosti jako inhalatory tryskové, mlhu ale
vytvaii za pomoci ultrazvuku. Nové€j$im typem inhalatorti jsou tzv. ,,mesh* inhaldtory
(eFlow), které pracuji na principu vyroby aerosolu pomoci ultrazvuku nebo trysky,

aerosol ale nasledné prochazi statickou nebo vibraéni desti¢kou (TAJOVSKA, 2013).

Sestra musi rodi¢e upozornit na péci o tyto inhaldtory, nebot’ bez dokonalé¢ho
vycisténi se mohou stat zdrojem infekce. Povinnosti v péci o inhalatory je kazdodenni
myti, desinfekce a dokonalé vysuseni, protoZe vlhké prostiedi se stadva dokonalé prostredi
pro bakterie. Velmi u¢inné se ukazalo nékteré ¢asti sterilizovat, proto si fada rodin

sterilizator potizuje do svych domovi.

Mukolytika zvySuji hydrataci sekretu dychacich cest tim, Zze zlepsuji
mukociliarni clearance. Pfi inhalac¢ni 1é€b¢€ jsou poddvana mukolytika specificka pro CF,
ktera jsou vhodna pro chronické podavani. Hypertonicky roztok chloridu sodného je

inhalovan v koncentraci 3 — 7 %. Amilorid jako blokator reabsorpce natria zvlh¢uje hlen.
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Dornéaza a je roztok rekombinantni lidské deoxyribonukledzy. Snizuje mnozstvi volné
DNA, ktera se uvoliiuje z rozpadlych neutrofili ve hnisavém sputu. Tim vyrazné snizuje

viskoelasticitu sekretu (TAJOVSKA, 2013).

K 1écbé a prevenci bronchokonstrikce a k 1écbé bronchialni obstrukce je
indikovana bronchodilatancia u symptomatickych nemocnych, individualné Ize
vyzkouset inhala¢ni betamimetika ¢i anticholinergika (salbutamol, formoteral,
salmeterol, ipratropium), teofylinové preparaty jsou nevhodné. V piipadé chronické
respiracni insuficience je indikovana dlouhodobd domaci oxygenoterapie dle platnych

doporudeni (TAJOVSKA, 2013).

Protizanétlivé 1éky se podavaji jako 1é¢ba nadmérného a permanentniho zanétu,
ktery je povazovany za hlavni pfi¢inu poskozovani dychacich cest, kdy postupné dochazi
k bronchiektaziim a tézkému obstruktivnimu poskozeni plic. Plicni parenchym je
poskozovan zanétlivymi medidtory, které jsou pfitomny v enormnim mnozstvi v
dychacich cestach. Celkové podavani kortikoidl je dlouhodobé nevhodné, inhalac¢ni
kortikosteroidy jsou indikovany pouze u pacientti s astmatem nebo pacientt s alergickou
bronchopulmonalni aspergilézou. U ostatnich pacienti s CF nebyl prokazan benefit.
Dlouhodobé peroralni podavani ibuprofenu je efektivni zvlasté u pacientl s mirnym

pribéhem nemoci na zacatku 1é¢by (TAJOVSKA, 2013).

1.5.2 BOJ S INFEKCI

Individualng je nutné zvazit nasazeni konkrétnich antibiotik a jejich davek pro
pacienta, optimalni cestu podani a délku terapie. Vzhledem k obsahlosti problematiky
1éEby antibiotiky u pacientt s CF je nize uvedeno pouze zakladni rozd€leni 1écby infekce

se zamé&fenim na l1é¢eni infekce Pseudomonas aeruginosa,

Eradika¢ni lecba je nasazena pii novém vyskytu patogenu co nejdiive tak, aby
nedoslo k vytvofeni biofilmu a chronické infekci. K eradikac¢ni 1é¢bé Pseudomonas
aeruginosa se pii prvnim zachytu nebo pii zachytu po vice nez roce pouziva peroralni
ciprofloxacin v kombinaci s nebulizovanym roztokem tobramycinu nebo se sodnou soli
kolistimethatu. V piipadé chronické infekce Pseudomonas aeruginosa je indikovana
intravenozni antibioticka lécba 4% rocné¢ 14 dni v dvojkombinaci u CF pacienti
nestabilnich, s ¢astymi exacerbacemi, Spatnou compliance k 1écbé a dobrou reakei na i.
v. antibiotika, opét v kombinaci s vySe uvedenou inhalacni antibiotickou 1écbou
(TAJOVSKA, 2013).
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Lécba exacerbace vétSinou vede k zlepSeni klinického stavu pacienta bez
eliminace bakterie z dychacich cest. Cilem je zabranéni proliferace bakterii, snizeni
produkce sputa a v idealnim piipadé navrat hodnot funkce plic ke stavu pied exacerbaci.
Antibiotika jsou pfi exacerbaci podavana celkové, ¢asto v kombinaci, pii zavazném
prub&éhu je prikroceno k aplikaci antibiotik ve vysokych davkach intravenozné
(TAJOVSKA, 2013).

U pacientd je nutné nejéastéji volit kombinovanou inhalaéni terapii dychacich
cest. Doporucovany postup je: inhalaéni bronchodilatans jako prevence piipadné
bronchokonstrikce, hypertonicky roztok NaCl nebo dornaza o a po respiracni fyzioterapii
do ,,vy¢isténych dychacich cest* aerolizované antibiotikum. Respira¢ni fyzioterapie je

indikovana s odstupem 2 hodiny po inhalaci dornazy a a pied inhalaci antibiotik.

153 STAV VYZIVY

Pro udrzeni dobrého stavu vyzivy je dulezité vypotadat se s n¢kolika hlavnimi
problémy, které je nutné u pacientt fesit. Energeticky vydej pacientl je zvySeny a zaroven
schopnost traviciho Ustroji vytézit maximum energie z potravy je snizend. Navic muze
dochazet jesté k dalsim ztratdm prijmy a zvracenim. Vznika tedy energeticky nedostatek,
malnutrice. V dusledku specifického tézkého postizeni funkce exokrinniho pankreatu
jsou velmi Spatné€ traveny tuky, coz vede k malabsorpci vitaminu v nich rozpustnych.
Navic se v dospelém véku pridavaji dalsi prekazky ve formé¢ CFRD, metabolické kostni

nemoci a hepatopatie.

Energeticky vydej u pacientii s CF ¢ini 120 — 150 % normy, a tak je nezbytna
vysokokaloricka strava s dostatecnym obsahem tukt: 35 — 45 % kalorického piijmu.
Bilkoviny se maji podilet 15 — 20 % kalorického ptijmu. Doporuc¢ovan je ptijem potravy
5 — 6x denn¢ s ,kalorickymi bombami“ na noc. Dal§i opatfeni zahrnuji podavani
polymernich ptipravkd formou popijeni (sippingu) nebo sondové vyzivy, méné casto i
nitrozilni vyzivy. V dob¢ zvysené fyzické aktivity je potifeba suplementovat sul v davce
2 — 4 g/den a také dbat na spravnou hydrataci. Déle je nutnd suplementace vitamini
rozpustnych v tucich — vitamin A, vitamin D, vitamin E. Vitamin K je doporuceno

podavat zejména u zvysené antibiotické 1é¢by, hepatopatii a osteoporoze (FILA, 2014).

Insuficience exokrinniho pankreatu se teSi substituci kvalitnimi preparaty

pankreatickych enzymi Vv acidorezistentnich mikropeletach rozpoustéjicich se az
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podminkou pro poddvani vysokokalorické stravy bohaté na tuky. Nejvhodngjsi je
podavani na zacatku jidla s malym mnozstvim tekutiny, idedln¢ polovina davky na
zacatku a polovina v prib¢hu s dostatecnym mnozstvim tekutiny. Mélo by dojit ke snizeni
ztrat tuki stolici na <15 %. Davkovani je individudlni zaleZitost, ale cilem jsou alespon

tii neprijmové stolice denné. Efekt 1ze zvysit snizenim zaludeéni acidity (FILA, 2014).

V dospélosti mize dojit k rozvoji CFRD, ktery je mozné u pacienti s CF fesit
pouze podavanim inzulinu. Ostatni moZnosti terapie jsou zcela nevhodné a mohly by
naopak pacientovi uskodit — napf. diabeticka dieta by mohla vést ke zhorSeni jiz tak
problematického nutri¢niho stavu pacienta. Ke zlepSeni odtoku zlu¢i se u hepatopatii
pouzivd Kyselina ursodeoxycholova, ktera stimuluje sekreci bikarbonatu do zluci a
zlepSuje odtok Zluci. Spolu s ni je nemocnym ve $patném nutri¢nim stavu doporu¢ovan
taurin. Pfi prvnich znamkach snizeni kostni denzity se doporucuje podavani vapniku a

bisfosfonati (FILA, 2014).

154 NEFARMAKOLOGICKE ZPUSOBY LECBY

Lécba kyslikem, aneb dlouhodoba domaci oxygenoterapie se nasazuje u pacientti
s tézkou respiracni insuficienci na zéklad¢ pozitivniho kyslikového testu — nemocni
ptijimaji kyslik obvykle pomoci kyslikovych bryli a to bud’ z koncentratorii kysliku, nebo
ze systému s tekutym kyslikem u pacientl zatazenych na ¢ekaci listiné transplantace plic.
Minimalni denni doba inhalace by méla byt 16 hodin, pfi¢emz pauzy mezi aplikaci by
nemély prekrocit dvé hodiny. Oxygenoterapie zlepsuje hypoxemii (pratok kysliku veétsi
neZ 4 I/min), sniZuje riziko plicni hypertenze a cor pulmonale tim, Ze brani vazokonstrikci
plicnich cév a tim Setii myokard, zlepSuje vykonnost plic a tim vyrazné zlepSuje celkovou

kvalitu Zivota pacientt (NOVAKOVA, 2013).

Lécebna rehabilitace je zdkladnim stavebnim prvkem uspéSné 1écby, bez ni by
nebyla G¢innd zadnd z ostatnich metod péce. Tii zakladni pilife tvofi respiracni
fyzioterapie (drendZni techniky) zaméfené na odstranéni hlenu z dychacich cest, dechova
gymnastika s cilem zvySeni pohyblivosti a pruznosti hrudniku a uvolnéni dychacich svalt
a kondi¢ni cviceni k udrzeni kardiopulmonalni vykonnosti. Vhodnymi sporty pro
nemocné s CF jsou napfiklad skoky na trampoling, plavani, cviceni na mici, naopak zcela
nevhodné jsou silové sporty, kontaktni sporty a vytrvalostni béh (POKOJOVA, 2006).
Drendzni techniky je souhrnné oznaceni pro nékolik metod, jak efektivné odstranit hlen

z dychacich cest a tim zlep$it ventilacni parametry a zabranit rozvoji infekce v dychacich
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cestach. Kazdému nemocnému je I¢kafem piedepsan a specializovanym fyzioterapeutem

stanoven individualni plan jak rehabilitovat.

Transplantace plic je finadlni terapeutickou moznosti pro pacienty
s onemocnénim plic v konecné fazi. Transplantace ma potencidl prodlouzit a podstatné
zlepsit kvalitu Zivota peclivé vybranych pacientt. V Evropé nejsou pro transplantaci
indikovany déti, pokud nemaji predpokladanou dobu doziti nizsi nez dva roky i pies
maximalni péci. U dospélych je to FEV1 niZs§i nebo rovno 30% ptedpovidaného. Pieziti
Vv péti letech po transplantaci je u déti i dospélych ptiblizné 50 %. Mezi selekéni faktory
patii v€k, pohlavi, infekce, kolonizace plic a profil poklesu FEV1 (HIRCHE et al., 2014).
CF centra v CR maji pfimou navaznost na III. chirurgickou kliniku 1. 1ékatské fakulty
Karlovy univerzity, kde probiha od poloviny devadesatych let program transplantace plic.
Prvni nemocna s CF tu podstoupila transplantaci plic v zati 1998 a od té doby zde bylo
provedeno 17 transplantaci plic u pacientii s CF (do roku 2008). Zasadni je v otazce
indikace k transplantaci plic kolonizace epidemickym kmenem Burkholderia
cenocepacia, ktera dosahuje mezi dospélymi 36% prevalence a bohuzel piedstavuje v
soucasnosti absolutni kontraindikaci k tomuto lécebnému postupu. Maximalné se snaha
koncentruje na zlepSeni nutricniho stavu a zintenzivnéni rehabilitace. Darce se musi
shodovat v krevni skupiné a zhruba ve velikosti plic. Poopera¢ni péce je zna¢né naro¢na
a rozsahla. Pii nekomplikovaném pribchu se jednd o 3 — 4 tydny hospitalizace

s naslednou ambulantni pé¢i v transplantaénim centru (VAVROVA, 2006).
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2 SPECIFIKA OSETROVATELSKE PECE U PACIENTU
SCF

V New Yorku v roce 1955 vznikla prvni organizace vénujici se pacientim s CF,
v Evropé vznikl jeji ekvivalent v roce 1969. Dnes funguje jako Evropska spole¢nost pro
CF. Krom odborné sféry vznikla i organizace pacientu a jejich pecovateld, v soucasnosti
pod jménem CF Worlwide. Organizace péce o pacienty s CF se fidi mezinarodné
platnymi standardy definujicimi postupy rutinniho hodnoceni, sledovani a léCeni
nemocnych s CF. Pro dosazeni optimalnich vysledkii je péce organizovanid do
specializovanych center a zajisténd tymem zkuSenych zdravotnikd poskytujicich
rozséhlou pééi o hlavni symptomy a veskeré komplikace nemoci. Reditelem centra je
zkuseny CF 1ékat - pneumolog, pracuji zde rovnéz CF sestry, dietologové, fyzioterapeuti,
socialni pracovnici, psychologové, mikrobiologové a farmakologové. K dispozici jsou
také konzultanti v oboru gastroenterologie, endokrinologie, ORL, chirurgie, gynekologie
a dalSich specializaci a jsou bezprostfedné dostupna pracovisté poskytujici riznd Zadana
vySetieni. Samoziejmosti je kontakt s ndrodnim transplanta¢nim registrem. Centrum se
pii 1é¢bé tidi smérnicemi, které obsahuji optimalni postupy 1é¢by (CONWAY et al.,
2014).

V roce 1997 bylo oficialné v Ceské republice ustanoveno Centrum pro diagnostiku
a lécbu CF v Praze v Motole, regionalni centra se nachazeji v Hradci Kralové, Brng,
Olomouci a Plzni. Dalsi péci a podporu nemocnym zajistuje Klub nemocnych CF, jehoZ
snahou je od roku 1992 zlepSovani zdravotnich a socidlnich podminek pacientt s CF.
Vénuje se osvété, shromazdovani finan¢nich prostfedkli na pomoc pacientim,

psychologické pé&i nemocnym i rodiné (VAVROVA, 2006).

Podle dokumentu Cysticka fibréza: standard 1ééebného planu (Centrum pro
diagnostiku, zpracovala doc. MUDr. Véra Vavrova, 2009) je postup po stanoveni
diagnézy nasledujici (dtlezité ukoly, na kterych se podili sestra, jsou pro ucely této prace

zvyraznény tuénym pismem):

Po stanoveni diagnozy je nutno co nejdiive podrobné informovat oba rodice o podstaté,
pribéhu a 1é¢eni CF. Ustni informaci doprovazi ti§tény letak, pozdéji p¥irucka.

Rodicim se predstavi jednotlivi ¢lenové tymu. Nabidne se jim, Ze zakladni informaci
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pracovnici CF tymu kdykoli zopakuji a zodpovédi v§echny jejich dotazy. Citlivé se
rodi¢iim vysvétli prognéza nemoci, zdurazni se 1é¢ebné usili ve svété, jeho budouci
sméry. Rodina s ¢leny CF tymu prodiskutuje moznosti, jak zit s CF. Rodiné se
nabidne moznost genetického poradenstvi a screeningu CF mutaci v Sirsi rodiné.
Zdurazni se nutnost potniho testu a moZnost genetického vySetfeni sourozenci. Co
nejdiive — nejlépe do 24 hodin po stanoveni diagndzy — je pacient a jeho matka pfijat k
edukacni hospitalizaci. Pti ni se provede podrobné laboratorni vySetfeni, opakovana
instruktaZz metod fyzioterapie, edukace o vyzivé, nacvik inhala¢ni techniky a
podavani léki. U pankreaticky insuficietnich nemocnych je =zahdjena [éCba
pankreatickymi enzymy a v tucich rozpustnymi vitaminy. Dé¢ti mladsi jednoho roku
dostanou preventivné protistafylokokovéa antibiotika nebo chemoterapeutika, ktera se
podavaji po cely rok. Uziva se oxacilin v davce 50-100 mg/kg/den, amoxicilin s
inhibitory, makrolidy nebo kotrimoxazol. Cefalosporiny zvysuji riziko ¢asné infekce P.a.,
proto se preventivné nedoporucuji. StarS$i déti dostavaji antibiotickou 1é¢bu podle
klinického stavu a zndmek zanétu. Hospitalizace trvéa co nejkratsi dobu, kterou vétSinou
ur¢uje schopnost matek zvladnout fyzioterapii. Pacient je vybaven léky, tryskovym
inhalatorem (s ndvodem na ¢isténi a udrzbu), déti do 1 roku odsavackou. Zakladni péce
probihd u vétSiny nemocnych ambulantné, hospitalizace jsou nutné jen pii prvni i.v. 1é¢be
antibiotiky a komplikacich. Pfi ambulantni péci i hospitalizaci je nesmirn¢ dualezité

separovat pacienty s infekty, jejichz piivodci nejsou totozni.

Pii kazdé ambulantni kontrole, ktera by méla probéhnout alespoii 1x za 3 mésice:
+ vySetfeni funkce plic,
* mikrobiologické vySetieni sputa nebo odsatého sekretu dychacich cest,
» antropologické vySetteni (hmotnost, vyska, obvod paze, v 1. roce Zivota obvod
hlavy),

» krevni plyny, pokud je saturace zmétend pulznim oximetrem < 94 %.

1 x ro¢né (event. dle urgentni potieby castéji)

rentgen plic (mimo tato pravidelna vySetfeni se rentgen plic provadi jen pfi nejasné
diferencialni diagndze — pneumotorax, podezieni na pneumonii nebo mykoticky proces,
rutinné neni rentgenové vySetfeni hrudniku pfi akutni exacerbaci tfeba); krevni obraz
véetné diferencialniho obrazu, koagulace; biochemické vysetieni (elektrolyty — sodik,
draslik, chloridy, vapnik, hot¢ik, zelezo, zinek, jaterni a rendlni funkce, albumin, v tucich

rozpustné vitaminy, reaktanty akutni faze; imunologické vySetieni, protilatky proti
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aspergilim; elektrokardiografické vySetieni; vySetieni otorinolaryngologické; u déti nad
10 let i GTT; sonografie bficha; vysetfeni kostni denzitometrie; antropologické vysetieni
a tloustka koznich fas + ptfedozadniho a bo¢ného primeéru hrudniku; dalsi vySetieni se

provadi podle stavu a vysledku vySetieni (bronchoskopie)

Dle vyhlasky ¢.423/2004 § 4 je stanoveno, ze vSeobecna sestra pracujici bez
odborného dohledu a bez indikace v souladu s diagnézou stanovenou lékarem zajistuje
zékladni a specializovanou oSetfovatelskou péc¢i prostfednictvim OSetiovatelského
procesu. To znamena, ze sestra musi pln¢ zhodnotit aktudlni zdravotni stav pacienta,
zjistovat jeho skutecné i potenciondlni problémy, stanovovat kratkodobé i dlouhodobé
cile, tvorit plany péce, poskytovat plnohodnotnou oSetfovatelskou péci a hodnotit
efektivitu a acinnost provedenych tkonl. V pééi o dit€ je pro maximalni piinos

osetfovatelského procesu nutny individualni ptistup a uzka spoluprace s rodinou.

Specializovana sestra pro praci s pacienty s cystickou fibrézou si musi byt védoma
urcitych specifickych poZadavki péce o tyto pacienty. V kapitole o 1éb& CF bylo feceno,
ze mezi hlavni priority patii udrzZeni priichodnosti dychacich cest, boj s infekci a udrzeni
optimalniho nutricniho stavu. To jsou také hlavni specifické ukoly pro sestru
specializovanou na praci s pacienty s CF. Nasledujici tabulka shrnuje alespon zakladni
specifika péce o détské pacienty s CF (ADAMCIKOVA, 2011).

Tabulka 2 Shrnuti zakladnich dovednosti specializované sestry

PRUCHODNOST DYCH. CEST BOJ S INFEKCI OPTIMALNI NUTRICNI STAV

e spravny zpusob odsavani e jednorazové kapesniky e postup, jak se podavaji

e spravny postup smrkani e izolace od pacientl s jinymi kmeny substitu¢ni enzymy

e uzivani 1€kt na snizeni mikrobl e znalost technik, jak pfinutit

dit¢ ke zvySenému pifjmu

hustoty hlenu
e uzivani antibiotik,
bronchodilatancii a
e spravny postup inhalace
e spravné potadi 1€kt pri
inhalaci
® moznosti
nefarmakologické  1écby
(fyzioterapie, drenaz)

Zdroj: Adamcéikova, 2011

e spravné podavani antibiotik 1i.v.
kanylou

e spravny postup péce o i.v. kanylu

o sterilizace inhalacnich pomiicek

e znalost typickych zdroju infekce a
moznost, jak se jim vyhnout (napf.
nevétrané prostory s cirkulovanym

dlouhodobé  vlhkeé

moznosti  rustu

vzduchem,
predméty s

mikroorganismi apod.)
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potravy
e znalost zvySenych nutri¢nich
narokl
e znalost dusledného pitného
rezimu a dodavani soli
e schopnost poradit vhodny
jidelnicek nebo nasmérovat
na nutri¢niho terapeuta

e poradit podavani probiotik



3 EDUKACE PECOVATELU O PACIENTY S CF

Edukace je vychova nemocného k samostatnéjsi péci o vlastni onemocnéni, pii které
piebira vétsi cast odpoveédnosti za vlastni zdravi na sebe. Zaroven edukace slouzi ke
zlepseni spoluprace klienta se zdravotnickym tymem. Edukanim procesem v
oSetfovatelstvi rozumime takové cCinnosti, kdy se jeden subjekt (klient) u¢i novym
poznatkim, a druhy subjekt (edukator) mu toto uceni zprostfedkovava. Obecné se jedna

o proces celkové vychovy a vzdélavani ¢loveka a rozvijeni jeho osobnosti.

Jednou z dulezitych funkci zdravotniki je edukacni innost souvisejici s preventivni,
diagnostickou a lécebnou péci (l€karskd, oSetfovatelskd, radiologicka, rehabilitacni,
zdravotné- socidlni, atd.). Napf. u sester se jedna o dualezitou kompetenci zejména v
oblasti autonomni funkce sestry — jedna se o Zadouci aktivitu moderniho oSetfovatelstvi.
I pti edukaci ve zdravotnictvi musi byt respektovany etické normy a principy, bio-psycho-
socidlni piistup rozsifeny o slozku spiritudlni ¢ multikulturni piistup (JURENIKOVA,
2010).

3.1 FAZE EDUKACNIHO PROCESU

Edukacni proces je soucasti oSetiovatelského procesu. Sklada se z 5 fazi, kterymi
jsou posuzovani - faze pocatecni pedagogické diagnostiky, projektovani, realizace,

upevnéni a prohlubovani uciva a zpétna vazba, vyhodnoceni védomosti.

Faze prvni, posuzovani - faze pocateCni pedagogické diagnostiky, ktera se
zamefuje na sbér informaci o edukantovi (pacientovi) systematicky, komplexné, pfesné a
nepietrzité¢. Edukator se snazi odhalit uroven védomosti, dovednosti, navykl a postoji
edukanta, zjiStuje jeho edukacni potfeby. Ke zjisténi informaci pouZzivd nejCastéji
pozorovani a rozhovor. Posuzujeme schopnost ucit se, provadime vstupni posouzeni —
zékladni tdaje (v€k, pohlavi, rasa, vzdélani, zaméstnani), posouzeni fyzického stavu,
zdravotnich problémil a edukacnich potteb; situacni analyzu edukanta (profil rodiny,
zivotni styl, ekonomicka situace). Edukacni diagnéza je zavér. Sestra stanovi, které
konkrétni védomosti edukantovi chybi, které postoje by mel zménit a jaké dovednosti se

naudit.

Druha faze je faze projektovani. Provadi se planovani a pfiprava, kdy se musime

zamyslet nad n¢kterymi otazkami: k jaké zméné ma dojit, koho do edukace zahrneme, co
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bude obsahem edukace, jaké metody a formy edukace pouZzijeme, v jakém prostiedi,
financovani edukace, zptisob hodnoceni. Pldnovani se sklada z nckolika krokl, kdy
stanovujeme cile, vybirame obsah edukace, vhodné formy, metody, intervence, vytvari
se ¢asovy harmonogram splnéni cild, respektuji se didaktické zasady. Edukacni cile jsou
oc¢ekavany vysledek, kterého chceme u edukanta dosdhnout. Je to pozitivni kvalitativni a
kvantitativni zména, tykajici se védomosti, dovednosti, postojii, navykii a hodnot

edukanta.

V treti fazi edukace dojde k realizaci planu. Realizujeme jej na zaklad¢
zjisténych potieb. M¢la by vychdzet z planu edukace a sméfovat ke splnéni stanovenych
cili. Dulezitd je spoluprace celého multidisciplinarniho zdravotnického tymu. Pii
realizaci musime respektovat pacientovy fyziologicko-biologické faktory (veék, pohlavi,
smyslové vnimani, zdravotni stav, psychicky stav, osobnostni vlastnosti, postoj ke zdravi,
motivaci, schopnosti a dovednosti, navyky, zkuSenosti, styly uceni, viru), socialné-
kulturni faktory (zaméstnani, vzdélani, kulturni a etnickd ptislusnost, rodinné vztahy,
ekonomické situace), faktory prostiedi a jeho vybaveni (litko, nabytek, pomicky,

zafizeni ad.).

Ve c¢tvrté fazi dochazi k upeviiovani a prohlubovani uciva. Je dilezita pro
uchovani védomosti v dlouhodobé paméti (50 % osvojeného uciva zapomeneme do
druhého dne). Proto je dulezité systematicky opakovat a procvicovat, aby doslo k

jeho fixaci.

V paté fazi ziskdvame zpétnou vazbu a vyhodnocujeme ziskané védomosti.
Hodnotime vysledky a efekt edukace. Jedné se o charakteristiku bezprostiednich zmén.
Hodnotime, zda jsme dosahli stanovenych cili. Hodnoceni miize byt verbalni i
neverbalni, a to jak ze strany edukatora, tak ze strany ucastnikli (edukanti), nejCastéji

formou dotaznik (subjektivni).

3.2 POTREBA EDUKACE: KRITICKA OBDOBI

V zivoté pacienta s CF nastavaji jistd obdobi, kdy je potteba edukace ze strany
oSetfovatelského tymu doslova Zivotné dulezitd. Jsou to obvykle obdobi inicidlni
diagnozy, kdy edukace rodicti pomuze vyrovnat se s chorobou, pfijmout ji a pochopit
vyznam terapie, nasleduji obdobi, kdy u pacienta dochazi k vyraznéjSim Zivotnim
zménam — napiiklad néstup do Skoly, puberta, pohlavni Zivot, ptechod z détské do dospélé

péce, nutnost samostatnosti a zodpovédnosti za vlastni zdravi, planovani rodicovstvi,
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pracovni zafazeni a ndroky na socialni podporu a pomoc, moznost transplantace, péce o

terminalné nemocného pacienta v hospicich ¢i doma (SMYTH et al., 2014).

Obdobi zahrnujici ¢as diagndzy a zasvéceni do péfe je pokryto jak velkym
mnozstvim odbornych ¢lank, tak intenzivnim zdjmem laické vefejnosti, ktera se podili
na péci o nemocné (viz. zminovany Klub nemocnych s CF). Nastup do Skoly a specifika
péce o Skolou povinné mladsi déti jiZ tak vyrazné znamé nejsou. V tomto obdobi je tieba
edukovat zejména ucitele, ktefi Casto pfichazi s touto nemoci poprvé do styku. Neznaji
specifické naroky takového ditéte a proto je tfeba v zdjmu zachovani zdravotniho stavu
Skoléka je poucit. Nasledujici tabulka vystihuje hlavni témata, kterym by méli rodice

vénovat pozornost pii svéfovani ditdte do péée ugitele (SMIDOVA et al., 2009):

Tabulka 3 Specificka edukace ucitelti riznych stupiiti vzdélani ohledné ditéte s CF

MATERSKA SKOLA ZAKLADNI SKOLA STREDNI SKOLA

Zdroj: Smidova, 2009

V soucasné dobé ve svété probiha intenzivni diskuze, jak pokryt obdobi
adolescence, rané dosp¢losti a rodiCovstvi tak, aby prechod z détské péce, kdy se pacient
nauci, jak o sebe peCovat, za dohledu rodicu ¢i oSetfovatelského personalu, do péce

dospélé, kdy je jiz pacient za vlastni zdravi a dodrzovani oSetfovatelského planu zcela
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zodpovédny sam, byl co nejhladsi. Evropska spolecnost pro cystickou fibrézu ve svych
standartech péce vydanych v roce 2014 velmi zdlraziuje vyznamnost spravného pristupu
K pacientim v tomto obdobi, nebot’ uspésny piechod ma pak dopad na zvladani
samostatné 1é¢by v dospélosti a tim kvality a délky zivota (SMYTH et al., 2014). Proto
je pro CF centra doporuceno vypracovani tzv. tranzi¢nich planu, které piesné definuji,
které znalosti a kompetence by m¢l mlady ¢loveék v jednotlivych stadiich mit, zda je
zvlada a zda dodrzuje pravidelné kontroly a postup 1é€by. V tomto procesu tranzice by se
mélo pomalu zacinat co nejdiive, tj. nejlépe okolo 12. — 13. roku, kazdy dalsi rok pak
pfibyvaji nemocnému dalsi povinnosti a nutnost znat dal$i podrobnosti nejen nemoci, ale
1 socialné pravniho ramce tykajiciho se CF a hlavné vyhledi do budoucna — rodicovstvi,
pohlavni Zivot, vychova déti apod. V tomto procesu ma nejvyznamnéjsi roli prave sestra,
protoze poskytuje vétSinu informaci pacientovi, zjiSt'uje miru jeho porozuméni nemoci,
S postupny sblizovanim mize byt také dilezitym komunika¢nim prostfednikem mezi
rodi¢i a pacientem a muiZe pozorovat a zaznamenavat proces tranzice z prvni ruky. O

vypracovani navrhu tranzi¢niho planu se pokusim v praktické ¢asti této prace.

Proces paliativni 1é¢by a otazky kolem ptfedsmrtné péce o pacienta jsou velmi

obtizna témata a bohuzel kolem nich panuje pomérné silné tabu.
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4 OSETROVATELSKY PROCES U PACIENTA
S CYSTICKOU FIBROZOU V MLADSIM SKOLNIM
VEKU

Odbornou praxi za ucelem ziskdni podkladi pro zpracovani praktické Casti jsem
vykonavala ve fakultni Nemocnici v Motole na pediatrické klinice. V dobé mé praxe byla
pacientka hospitalizovéna od 16 — 22. 2. 2015. Shrnuti udajt o pacientce s nahlédnutim

do lékaiské a oSetfovatelské dokumentace.

IDENTIFIKACNI UDAJE
Jméno a prijmeni: X. y. Pohlavi: zena
Datum narozeni: 2004 Vék: 11 let

Adresa bydlisté a telefon: XxX

Adresa pribuznych: XxX

RC: 04... Cislo poji§tovny: 217
Vzdélani: zakladni skola Zaméstnani: studuje
Stav: svobodna Statni prislus$nost: ¢eska
Datum pfrijeti: 16 — 22. 2. 2015 Typ prijeti: akutni piijem
Oddéleni: Pediatricka klinika UK 2. LF, = OSeti‘ujici 1ékai: xx

FN Motol

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

Diivod prijeti: Divenka s CF pfijatd pro febrilie, zhorSeni kaSle a zvySené zanétlivé
parametry.

Medicinska diagnoza hlavni:

E840 Cysticka fibroza s plicnimi projevy

Medicinska diagnoza vedlejsi:

95.3 Streptococcus pneumoniae — pneumokok jako pii¢ina nemoci

HODNOTY A UDAJE ZJISTOVANE PRI PRiJMU

TK: 102/72 Vyska: 140 cm

P: 74/min Hmotnost: 52 kg
D: 22/min BMI: 26,53
TT:37,7°C Pohyblivost: aplna
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Stav védomi: pfi védomi, orientovana Krevni skupina: B

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

Nynéjsi onemocnéni:

Pacientka byla pfijata a vySetfena na centralni pohotovosti, kde CRP > 180 mg/l, v moci
erytrocyty a ketolatky. Pacientka méla vlhky kasel, zvracela pétkrat, bolest v krku, bolest
hlavy. Matka si v8imla zapachajici mo¢i. Byla nasledn¢ odeslana k hospitalizaci

k dovysetieni.
Informacni zdroje:

pacientCina matka, oSetiovatelska dokumentace, 1ékar
ANAMNEZA
RODINNA ANAMNEZA

Matka: roénik 76, zdrava, zaméstnana Otec: ro¢nik 76, zdrav, zaméstnani:
puvodné¢ jako prodavacka, nyni ucitelka  skladnik
V mateiské skolce
Sourozenci: sestra, ro¢nik 97, podezieni  Déti: 0
na atopicky ekzém
Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

OSOBNi ANAMNEZA

Pi‘ekonana a chronickd onemocnéni:

V roce 2005 byla u pacientky stanovena diagnoza cysticka fibréza na zaklad¢ tézké
malabsorpce vedouci ke karenci bilkovin, stopovych prvkl (Zn) a koznim projeviim
acrodermatitis enteropatica. Pfi zavadéni centralniho Zilniho katetru nastal iatrogenni
hemoperikard, nasledovala zastava ob&hu a resuscitace. Pfi nasledné hospitalizaci nastala
sepse zpusobena patogenem Serratia marcescens, rana na hrudniku se velmi $patné
hojila. V letech 2006 — 2013 doslo ro¢né k 4 — 8 exacerbacim respira¢ni infekce, z nichz
jen jednou byla nutnd hospitalizace (inor 2009). Ve sputu se pravidelné objevuje
Staphylococcus aureus, Enterobacter, Streptococcus, Candida albicans, 15. 6. 2009 pak
poprvé detekovana i Pseudomonas aeruginosa. Po celou dobu stav vyzivy normalni. Je

schopné zatéze s omezenim.

Hospitalizace a operace:
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Hospitalizovana v 10 mésicich kviili neprospivani, malym piibytkiim na vdze a exému

s rozsevem na celé télo, ktery byl diagnostikovan ve FN Motol jako acrodermatitida. Na

zéklad¢ toho byla vySetfena na mutace zpusobujici CF a tato diagndza byla potvrzena.

Hospitalizovana téZ v unoru 2009 pro akutni exacerbaci respira¢ni infekce s febriliemi.

Oc¢kovani:

Zakladni povinné ockovani a 2x pneumokokova vakcina.

Urazy: Transfuze:
0
LEKOVA ANAMNEZA
nazev forma
zelatinové
Kreon 25 000
tobolky
vitamin A tobolka
vitamin E tobolka
. peroralni
Vigantol
kapky
Lactobacillus
) ) tobolky
acidophillus
Helicid tobolky
Amilorid aerosol
Pulmozyme aerosol

sila
25 000 jednotek
lipazy

30 000 jednotek
100 mg
667
jednotek/kapka

20 mg

0,006 g/ 20 m

2,5 ml

davkovani

14 -16
cps/den

1 cps/den
1 cps/den

4 kapky/den

1 cps/den

1 cps/den
2x denné 3
—5ml
Ix denné 1

ampuli

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

ALERGOLOGICKA ANAMNEZA

léky

Augmentin

potraviny

chemické latky

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

ABUZY

alkohol

koureni

kava

1éky

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015
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skupina
digestiva véetné
enzymovych
ptipravkt
vitamin

vitamin

vitamin

digestiva
antacidum

mukolytikum

mukolytikum

jiné

jiné drogy



GYNEKOLOGICKA ANAMNEZA
Menarché: Neguje.
SOCIALNI ANAMNEZA:

Stav: Svobodna.

Bytové podminky: Zije s matkou a otcem v rodinném domg.

Vztah, role, interakce v rodiné: S rodici i sestrou ma vyborny vztah.

Mimo rodiny: Ma piatele ve tiidé na Zakladni $kole. Kamaradi se i s détmi z krouzk,
které navstévuje.

Zaliby: Diva se na televizi, hraje na pocitaci, chodi na zumbu.

Volnocasové aktivity: Zumba, kresleni, traveni volného ¢asu s prateli.
PRACOVNI ANAMNEZA:

Vzdélani: Chodi na zakladni Skolu.

Pracovni zaiazeni: Studuje.
SPIRITUALNI ANAMNEZA:

Bez vyznani.
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POSOUZENI SOUCASNEHO STAVU ze dne: 17. 2. 2015

Fyzikalni vySetieni sestrou

Hlava mezocefalicka, na poklep Bricho v niveau,
Hlava nebolestiva. Vystupy n. V. Biicho  mekké, volné
nebolestiveé, inervace n. VII. spravna. prohmatné,
Zornice izokorické, fotoreaktivni, Jatra k oblouku,
O¢i o . . Jatra .
skléry anikterické, spojivky rizové. nezvétsena.
. ] Slezina nehmatna,
USi, nos  Usi bez vytoku, nos bez sekrece. Slezina .
nebolestiva.
. Genital détsky, divéi,
Rty Rty rizové, hydratované. Genital
bélavy vytok.
Dasné, )
Submandibularni

sliznice  Sliznice rizové, dostatecné ) o
. Uzliny  uzliny bilateralné
dutiny hydratované.

nehmatné.
ustni
Postaveni patete
Jazyk Jazyk povlekly. Pater asymetrické, bez
patologickych zmén.
. . Klouby, .
) Tonzily rizové s drobnymi Bez patologického
Tonzily ' reflexy,
Zlutavymi Cepy nalezu.
citi
] Pulzace dobfe hmatna
Perifer '
na arteriich obou
Chrup Chrup vlastni, sanovan. ni ‘
hornich i dolnich
pulzace '
koncetin.
Napln krénich Zil v normé, krk ‘
o Kiuze je prokrvena,
Krk soumérny bez viditelnych Kiize
‘ hydratovana.
patologickych zmén.
Dychani bilateralné sklipkové. Na Koncetiny symetrické,
S ' Koncdeti
Plice konci inspiria bazalné bilateralné bez otoki a bez
ny
s chripky. varik6znich zmén.
Akce Srdeéni praVldelnéL Dvé ZdI‘OJ dokumentace Pediatrické kllmky
Srdce UK 2. LF, FN Motol, 2015

ohranicené ozvy, Selest neslysitelna.
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UTRIDENI INFORMACI DLE DOMEN NANDA I TAXONOMIE I1

Posouzeni ze dne 17. 2. 2015 na zakladé rozhovoru s matkou.

1. Podpora zdravi
Uvédomovani si zdravi

Management zdravi

2. Vyziva
Pfijem potravy
Traveni
Vstiebavani
Metabolizmus

Hydratace

3. Vylucovani a
vyména

Funkce mocového
systému

Funkce gastrointestinal
niho systému

Funkce kozniho
systému

Funkce dychaciho

systému

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
Subjektivné: ,,Vim, Ze jsem a budu nemocna cely Zivot,
ale béhem poslednich 3 dni mi neni moc dobfe. Nemam
naladu na hrani ani tancovani, jsem unavend, chci spat.
Kaslu vice nez normalng.*

Objektivné: Pacientka v nemocnici i doma plni 1é¢ebny
plén pro pacienty s CF, ¢asteCn¢ samostatné.
Osetiovatelsky problém: V doméné ¢. 1 nenalezen
osetfovatelsky problém, pacientka si je védoma
chronického onemocnéni.

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
Subjektivné: ,,Mamka mi dava jidlo, které fekl doktor, ze
mam jist. Jim Casto, nejradéji mam hranolky. Piju hodné.*
Objektivné: Vyska 140 cm, vdha 52. BMI 26,53.
Pacientka ani matka neudavaji zmény télesné hmotnosti.
Od ptijmu naordinovana dieta détska vysokokaloricka.
Pitny rezim dle pravidel stanovenych pro pacienty.
OsSetrovatelsky problém: V doméné Cislo 2 problém
nenalezen, pacientka dodrzuje dany dietni reZim.
Subjektivné, objektivné, doma, pri hospitalizaci:
Subjektivné: ,,.S mocenim obtize nemam, prijem nemam.
Dycham hiife, mam vétsi kaSel a vic se potim.*
Objektivné: Pacientka si bez probléml dojde sama na
zachod. Objem a frekvence normalni. Mo€ Cird,
zapachajici, bez pfimeési. Stolice pravidelna, bez primesi.
Zhorseni kasle s expektoraci.

Osetrovatelsky problém: Pacientka hiife dychd a ma
zhorSeny kasel.

Priorita: Vysoka
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4. Aktivita —
odpocinek

Spanek, odpocinek
Aktivita, cviCeni
Rovnovéha energie
Kardiovaskularni pulm
onalni reakce

Sebepéce

5. Percepce/kognice
Pozornost

Orientace

Kognice

Komunikace

6. Sebepercepce
Sebepojeti
Sebetcta

Obraz téla

7. Vztahy mezi rolemi

Role pecovatela

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
Subjektivné: ,Nemam naladu na hrani a ani na tancovani.
Jsem unavend a chce se mi vice spat. Rada chodim
s maminkou a kamarddkami na zumbu. Ted cvi¢im jen
dychani, jako kazdy den.*

V nemocnici: ,,V dnes v noci jsem se budila a brecela
jsem.

Objektivné: Pacientka se citi unavena a je nevyspala.
Spanek byl nekvalitni, pferuSovany. V noci méla teplotu a
trapil ji kaSel. V nemocnici pacientka lezi na ldzku.
Praktikuje jen respira¢ni fyzioterapii pro pacienty s CF.
OsSetrovatelsky problém: Pacientka je unavend a ma
nekvalitni spanek.

Priorita: Stfedni

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
Subjektivné: ,Rada si poviddm a vypravim s
kamaradkami. Rada pozndvam nové kamarady.”
Objektivné:
Verbalni

Pacientka je orientovana, ¢asem, mistem,

osobou. komunikace asertivni, oteviena,
piivétiva. Neverbalni komunikace pfimétfend, mimika i
gestikulace.

Osetiovatelsky problém: V doméné ¢. 5 nenalezen zadny
oSetfovatelsky problém.

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
Subjektivné: ,,Ja i mé okoli vi, Ze jsem nemocna i pres
fibrozu se ke mné chovaji hezky a drzi mi palce v 1é€be.”
Objektivné: Pacientka si uvédomuje své chronické
onemocnéni. Obraz té€la nenarusen, bere své télo takové
jaké je.

W

Osetrovatelsky problém: V doméné €. 6 nenalezen
oSetfovatelsky problém.

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
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Rodinné vztahy

PInéni roli

8. Sexualita
Sexualni funkce

Reprodukce

9. Zvladani/tolerance
zatéze
Posttraumatické reakce
Reakce na zvladani
zatéze

Neurobehavioralni stres

10. Zivotni principy
Hodnoty
Presvédceni

Soulad hodnot/

presvédceni/jednani

Subjektivné: ,.Bydlim s maminkou, tatou a star$i sestrou.
Jsou na m¢ hodny a mam je rada. Ve Sskole mam mnoho
krouzka, do kterych rada chodim.*

Objektivné Priméarni (role souvisejici s veékem a
pohlavim) — pacientka je pozitivni. Sekundarni (souvisejici
s rodinou a spolecenskymi funkcemi) — pacientka je rada
ve Skolnim kolektivu, je spoleCenska. Terciarni
(souvisejici s volnym casem a zalibami) — rada chodi na
zumbu.

OSetiovatelsky problém: V doméné ¢. 7 nenalezen
oSetfovatelsky problém.

Subjektivné, objektivné, doma, pii hospitalizaci:
Subjektivné: Ve Skole mame sexualni vychovu, ale
nechci se o tom bavit.”

Objektivné: Pacientka nemenstruuje. V oblasti sexualni
informovana, pro nizky v&k jsme téma vice nediskutovali.
Osetiovatelsky problém: V doméné ¢. 8 nenalezen
oSetfovatelsky problém.

Subjektivné, objektivné, doma, pri hospitalizaci:
Subjektivné: ,,Maminka fikala, Ze si m¢ tu nechate,
pocitala jsem s tim. Vim, Ze jste hodny a pomiizete mi.*
Objektivné: Pacientka pusobi klidné, ale v noci byla
plactiva. S diivodem hospitalizace a s naslednym lé€ebnym
reZimem je seznamend a smifena.

Osetiovatelsky problém: V doméné ¢. 9 nenalezen
oSetfovatelsky problém.

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
Subjektivné: ,,Dilezité je, abych byla zdrava. Svoji rodinu
a kamarady mam rada.”

Objektivné: Pro pacientku je dilezité uzdraveni. Rodiny
a kamaradu si vazi.

Osetrovatelsky problém: V doméné ¢. 10 nenalezen

oSetfovatelsky problém.
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11. Bezpecnost —
ochrana

Infekce

Fyzické poskozeni
Nasili
Environmentalni rizika
Obranné procesy

Termoregulace

12. Komfort
Télesny komfort
Komfort prostiedi

Socialni komfort

13. Riist/vyvoj
Rust

Vyvoj

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
Subjektivné: ,Mam jehlu v ruce, kvili 1ékiim, na kterou
musim byt opatrna. Vice se potim.*

Objektivné: Pacientce byl zaveden periferni zilni katétr.
Je edukovana o jeho péc¢i a moznych rizikach. Pacientka se
vice poti z divodu zvySené télesné teploty.
Osetrovatelsky problém: 1) U pacientky je zvySené
riziko vzniku infekce z divodu zavedenému perifernimu
zilnimu katétru. 2) Pacientka ma zvySenou télesnou
teplotu.

Priorita: Stfedni

Subjektivné, objektivné, doma, pii hospitalizaci:
Subjektivné: ,,Vcera odpoledne me bolela hlava, vecer uz
mé nebolela, ale rano m¢ zase zacala bolet. Jsem rada, ze
jsem na pokoji s maminkou.”

Objektivné: Pacientka udava bolest hlavy od vcerejSiho
dne, ktera vecer ustoupila, ale rano si opét na bolest hlavy
stézuje. Na pobyt v nemocnici si nestézuje diky spolecné
hospitalizaci s matkou.

Osetiovatelsky problém: Pacientka si st€Zuje na bolest
hlavy.

Priorita: Stfedni

Subjektivné, objektivné, doma, p¥i hospitalizaci:
Subjektivné: ,Myslim si, Ze na svilj vék jsem vysoka a
stale rostu. Doktorka je spokojena s moji vahou, vazim
akorat.”

Objektivné: Pacientka se ristoveé ani vahové nevychyluje.
Osetrovatelsky problém: V doméne ¢. 13 nenalezen

oSetfovatelsky problém.

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015
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MEDICINSKY MANAGEMENT

Ordinovana vySetieni:

sedimentace (16. 2. 2015)

— imuno CRP (16. 2. 2015; 20. 2. 2015)

— krevni odbéry (16. 2. 2015; 19. 2. 2015; 21. 2. 2015)
— biochemické vySetieni (16. 2. 2015, 18. 2. 2015)

— mo¢ a sedimentace (16. 2. 2015)

— Astrup (16. 2. 2015)

— hladina aminoglykosidu (18. 2. 2015)

— pneumokokovy antigen v mo¢i (19. 2. 2015)

— mikrobiologie (nos, krk 19. 2. 2015; stolice 20. 2. 2015; mo¢ 21. 2. 2015)

— sputum PCR CF (19. 2. 2015)
— spirometrie (18. 2. 2015)
— sono bficha (16. 2. 2015)
— rentgen hrudniku 16. 2. 2015)
— ORL konzilium (16. 2. 2015)

Vysledky: viz. Pfiloha A — Vysledky naordinovanych vysetfeni

Lécba:

Konzervativni 1é¢ba:

Dieta a strava: détska, vysokokaloricka, dosoleni pil 1zi¢ky soli na den
Pohybovy rezim: klid na lazku

RHB: predepsané rehabilita¢ni respiracni cviky

Medikamentdzni 1é¢ba:

nazev forma sila davkovani

skupina

digestiva véetné

zelatinové 25 000 jednotek

Kreon 25 000 7 — 10 cps/den enzymovych
tobolky lipazy
ptipravkl
vitamin A tobolka 30 000 jednotek 3 cps/tyden vitamin
vitamin E tobolka 100 mg 1 cps/den vitamin
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Vigantol

Lactobacillus
acidophillus
Helicid
Amilorid

Pulmozyme

Zinnacef

Amikin

Paralen

peroralni

kapky
tobolky

tobolky

aerosol

aerosol

infuzni
terapie
infazni

terapie

tablety

667
jednotek/kapka

20 mg
0,006 g/ 20 ml

2,5 ml

700 mg

500 mg

125 mg

3x4
kapky/tyden

1 cps/den

1 cps/den
3x denné 3 ml
1x denné 1
ampuli
1 x i.v./den po
dobu 6 dni
1 x i.v./den po
dobu 6 dni

dle potteby

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

Chirurgicka lécba: 0

Pacientka byla propusténa do domaciho léceni 22. 2. 2015. Je v celkové dobrém

klinickém stavu na peroralni antibiotické terapii.
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SITUACNI ANALYZA ke dni 17. 2. 2015

Pacientka se zakladnim onemocnénim cysticka fibroza byla ptijata pro 3 dny trvajici
febrilie, zhorSeni celkového stavu a elevaci CRP. Krevni obraz ukazal leukocytozu a
neutrofilii. V mo¢ovém sedimentu byla ptitomna pouze erytrocyturie. Kultivace moci se
pted podanim antibiotické 1éCby nezdarila. Rentgenovy nélez je bez jasnych loziskovych
zmén. V nose a krku zachycen Streptococcus pneumoniae, pneumokokovy antigen
potvrzen i v moci. Byla zahajena parenteralni aplikace antibiotik s dobrou citlivosti na
patogen, pii které doSlo k vymizeni febrilii, upravé celkového stavu a normalizaci

laboratornich hodnot. Plicni funkce zhorSeny nejsou.

Fyziologické funkce pii pfijmu
- Krevni tlak 102/72 mmHg, normotenze
- Pulz 74/min, fyziologicky, pravidelny
- Dech 22/min eupnoe

- Saturace 97%
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STANOVENI OSETROVATELSKYCH DIAGNOZ
A JEJICH USPORADANI PODLE PRIORIT dne 17. 2. 2015.

Doména 11: Bezpecnost/ochrana Trida 2: Fyzické poSkozeni

Definice: Neschopnost odstrafiovat sekrety nebo piekazky z
dychacich cest a udrzovat je Cisté.

Urcujici znaky: Nepfitomnost kaSle, ndhodné vedlejsi zvuky pfi
dychani, zmény rytmu dychani, dyspnoe, nadmérna produkce sputa,

neklid

Souvisejici faktory:
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Pi‘ekazky v dychacich cestach: Nadmérna produkce hlenu, sekrety
Vv praduskach

Fyziologické: Cysticka fibroza

Doména 12: Komfort Trida 1: Télesny komfort
Definice: Nepfijemny smyslovy a emocéni zazitek vychazejici
z aktualniho nebo potencionalniho poskozeni tkdn€ nebo popsany
pomoci termind pro takové poskozeni (mezinarodni asociace pro
studium bolesti), nahly nebo pomaly nastup libovolné intenzity od
mirné po silnou, s ofekdvanym nebo predvidatelnym koncem a
S trvanim kratS$im neZ mésici.

Urcujici znaky: Zmény v chuti k jidlu, zmény dychéni,
kodovy/Ciselny zdznam (pouziti stupnice bolesti), expresivni
chovani (plac, podrazdénost, neklid), pozorované znamky bolesti,

bolest.

Souvisejici faktory: Plivodci nemoci
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Doména 11: Bezpe¢nost/ochrana TrFida 6: Termoregulace
Definice: T¢lesna teplota nad normalnim nalezem

Uréujici znaky: Zarudla kize, zvyseni télesné teploty nad
normalni rozmezi, pokozka tepla na dotek, tachykardie, tachypnoe

Souvisejici faktory: Nemoc

Doména 11: Bezpe¢nost/ochrana  T¥ida 1: Infekce

Definice: Zvysené riziko napadeni patogennimi organismy
Rizikové faktory: Nedostatek znalosti jak se nevystavovat
patogeniim, nedostate¢na primarni obrana (porusend kuze, i.v.

katetrizace)

Doména 11: Bezpecnost/ochrana

Doména 4: Aktivita/odpocinek Trida 1: Spanek/odpocinek
Definice: Delsi obdobi bez spanku (pfetrvavajici pfirozena,
periodické naruseni relativniho védomi).

Urdujici znaky: Ospalost béhem dne, snizena schopnost fungovat,
unava, zvysena citlivost vici bolesti, podrazdénost

Souvisejici faktory: Dlouhodoby diskomfort (t€lesny — poceni a
subfebrilie)
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1. OSETROVATELSKA DIAGNOZA: NEEFEKTIVNI PRUCHODNOST
DYCHACICH CEST (00031)

Doména 11: Bezpec¢nost/ochrana Trida 2: Fyzické poskozeni

Definice: Neschopnost odstranovat sekrety nebo piekazky z dychacich cest a udrzovat

je Cisté.

Urcujici znaky: Nepfitomnost kaSle, ndhodné vedlejsi zvuky pii dychéni, zmény

rytmu dychani, dyspnoe, nadmérné produkce sputa, neklid

Souvisejici faktory:
PiekazKky v dychacich cestach: Nadmérna produkce hlenu, sekrety v priduskach

Fyziologické: Cysticka fibroza

Priorita: Vysoka

Kratkodoby cil: Pacientce se zlepsi pruchodnost dychacich cest do 48 hodin.
Dlouhodoby cil: Pacientka nemé ptitomnost kasle a dalSich dychacich fenomént do 1

tydne.

Ocekavané vysledky:
1. Pacientka chape a zna pfi¢iny onemocnéni béhem celé hospitalizace.
2. Pacientka je seznamena s 1écebnym reZimem po celou dobu hospitalizace.
3. Udrzeni priichodnosti dychacich cest do 1 tydne.
4. Snadné vykaslavani sekretu bez patologickych piimési do 48 hodin.
5. Osvojeni si navyki, které vedou k lepsi a stabilni priichodnosti dychacich cest

béhem hospitalizace.

Intervence:

1. Edukuj pacientku o vhodné ulevové poloze denné. (vSeobecna sestra)

2. Edukuj o dtlezitosti vykaslavani a vylouceni hlenu z dychacich cest béhem celé
hospitalizace. (vSeobecna sestra)

3. Doporuc¢ pacientce pomalé a hluboké dychani denné. (vSeobecna sestra)

4. Sleduj barvu vykaslaného sputa pacientky denné. (vSeobecna sestra)

5. Monitoryj fyziologické funkce pacientky a proved zdznam do dokumentace
kazdy den. (vSeobecna sestra)

6. Podej medikaci dle ordinace 1é¢kafe denné. (vSeobecna sestra)

7. Sleduj Gcinek podanych 1€kt a proved’ zaznam denné. (vSeobecna sestra)

8. Zajisti klidné a piijemné prostiedni béhem celé hospitalizace. (vSeobecna

sestra)
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9. Dle potieby zvlh¢uj vzduch dle potieby pacientky béhem celé hospitalizace.
(vSeobecna sestra)

10. Podévej dostatek tekutin denn€. (vSeobecna sestra)

11. Hodnot’ zmény spanku a v§imej si nespavosti denn€. (vSeobecna sestra)

12. Provad¢j dechovou rehabilitaci s pacientkou denné. (v§eobecna sestra)

13. Udrzuj prostiedi bez moznych alergenti behem celé hospitalizace. (v§eobecna
sestra)

14. V§imej si odeznivani ptiznakl po dobu hospitalizace. (vS§eobecna sestra)

15. Doptej pacientce dostatek odpocinku a omez jeji aktivitu podle miry respiracni
tolerance. (vSeobecna sestra)

16.Sleduj emocni projevy z dlivodu rizika vzniku hyperventilace denné.
(vSeobecna sestra)

17.Ber v uvahu ptipadnou bolest nebo diskomfort pisobici negativné na dychani

denng¢. (vSeobecna sestra)

Realizace: 16. — 22. 2. 2015

16. 2. 2015 17:00 — Edukace o vhodné poloze, o dilezitosti vykaslavani a vylouceni
hlenu kvili zlepSenému dychéani, urceni barvy sputa. 18:30 — Vecerni inhalace
amilorid. Po skonceni 15 minut provadéna dechova gymnastika pomoci flutteru.
17.2.2015-22. 2. 2015 8:00 — Amilorid inhalace, 12:30 — Pulmozyme inhalace, 18:30
Amilorid inhalace. Kontrola saturace 2x denné, saturace v normé. Dechova gymnastika

provadéna 3x denné, vZdy 15 minut po ukonceni inhalace.

Hodnoceni:

Pacientka zn4 a vyuziva ulevovou polohu. Vykaslava sputum zlutozelené barvy bez
zapachu. Pacientka byla dobfe hydratovand, dodrZovala pitny rezim. Pacientka
vzhledem ke svému onemocnéni vykonavala dechovou gymnastiku sama pod dozorem
své matky. Dechova frekvence a saturace byly v normé bez vychylek. Kratkodoby cil
splnén, pacientka udava zlepSené dychani. Dlouhodoby cil nesplnén, z divodu

chronického onemocnéni pacientky.

2. OSETROVATELSKA DIAGNOZA: AKUTNI BOLEST (00132)

Doména 12: Komfort Trida 1: Télesny komfort

Definice: Nepiijemny smyslovy a emoc¢ni zazitek vychazejici z aktualniho nebo

potenciondlniho poskozeni tkan€ nebo popsany pomoci terminii pro takové poSkozeni
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(mezinarodni asociace pro studium bolesti), ndhly nebo pomaly néstup libovolné
intenzity od mirné po silnou, s ocekdvanym nebo predvidatelnym koncem a s trvanim

krat$im neZ meésicu.

Urcujici znaky: Zmény v chuti k jidlu, zmény dychéni, kodovy/Ciselny zdznam
(pouziti stupnice bolesti), expresivni chovani (pla¢, podrazdénost, neklid), pozorované

znamky bolesti, bolest.

Souvisejici faktory: Plivodci nemoci

Priorita: Stiredni

Kratkodoby cil: Pacientka udava zmirnéni bolesti do 1 hodiny po podani analgetik.

Dlouhodoby cil: Pacientka neudava zadnou bolest do 48 hodin.

Ocekavané vysledky:
1. Pacientka udava zmirnéni bolesti do jedné hodiny.
2. Pacientka rozumi a umi vyuzit vizudlni §kalu bolesti béhem hospitalizace.
3. Pacientka je dle neverbalniho projevu bez bolesti do jedné hodiny.
4. Udrzeni fyziologickych funkci v normé béhem hospitalizace.

5. Pacientka neudava zadnou bolest do 48 hodin.

Intervence:

1. Zjisti stupen bolesti, lokalizaci a charakter dle vizualni Skaly bolesti a proved’
zaznam do dokumentace béhem denné. (vS§eobecna sestra)

2. Posud’ vnimavost a neverbalni projevy pacientky denn¢. (v§eobecna sestra)

3. Posuzuj bolest vzdy, kdyZ se objevi béhem hospitalizace. (vSeobecnd sestra)

4. Sleduj fyziologické funkce dle ordinace 1ékate denné. (TK, TT, D, P, SpO>)
(vSeobecna sestra)

5. Zajisti klidné prostiedi a pe€uj o pohodli pacientky denné. (vSeobecna sestra)

6. Podej medikaci dle ordinace Iékafe denné. (vSeobecna sestra)

7. Sleduj vzdy po 1 hodiné€ ucinek podanych 1¢kti dennég. (vSeobecna sestra)

8. Proved’ zaznam do dokumentace denné. (vS§eobecna sestra)

Realizace: 16. — 22. 2. 2015

16. 2. 2015 Pacientka udava bolest hlavy pfi pfijmu v 17:00. Pozadala jsem ji o pouziti
vizualni Skaly bolesti od 0-5 pro urceni stupné a lokalizace bolesti. Stupen bolesti na
vizualni $kale byl ur¢en ¢islem 3. Dle ordinace 1ékate jsem podala paralen 125 mg 1
tbl. Po jedné hodiné po podani medikace se bolest zmirnila na stupen ¢islo 2. Ve 21:00

jsem provedla s pacientkou dalsi skalovani bolesti, kdy se stupen bolesti nezménil.
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17. 2. 2015 si pacientka sté¢Zovala opét na bolest hlavy v 8:00. Na Skéle bolesti popsana
¢islem 2. Dle ordinace jsem podala v 8:00 paralen 125mg. Po jedné hodin€ po podani
analgetika se bolest zmirnila z ¢isla 2 na 1. V 12:00 jsem se opé€t zeptala pacienty na
bolest, pacientka bolest neuddvala. Béhem celého dne pacientka uz bolest neudavala.

18. — 22. 2. 2015 Pacientka bolest neudavala.

Hodnoceni:

Pacientka byla dostatecn¢ edukovana o posouzeni bolesti a o pouziti vizualni Skaly
bolesti. Pacientka verbalizuje pochopeni. Cil kratkodoby splnén, pacientce se snizil
stupent bolesti do jedné hodiny ze stupné 3 na stupenn 2. Cil dlouhodoby splnén,
pacientka je bez bolesti do 48 hodin.

3. OSETROVATELSKA DIAGNOZA: HYPERTERMIE (00007)

Doména 11: Bezpecnost/ochrana Trida 6: Termoregulace

Definice: Télesna teplota nad normalnim nalezem

Urcujici znaky: Zarudla kize, zvySeni télesné teploty nad normalni rozmezi, pokozka

tepla na dotek, tachykardie, tachypnoe

Souvisejici faktory: Nemoc

Priorita: Stiredni

Kratkodoby cil: Pacientka ma snizenou télesnou teplotu do jedné hodiny.

Dlouhodoby cil: Pacientka je bez zvysené télesné teploty do 48 hodin.

Ocekavané vysledky:
1. Pacientka méa snizenou télesnou teplotu do jedné hodiny.
2. Pacientka je bez znamek dehydratace béhem celé hospitalizace.
3. Pacientka ma fyziologické funkce v normé denné.

4. Pacientka je bez zvySené télesné teploty do 48 hodin.

Intervence:
1. Posud’ aktudlni stav a hydrataci pacientky denné. (vSeobecna sestra)
2. Edukuj pacientku o pfiznacich zvysené télesné teploty denné. (vSeobecna
sestra)
3. Sleduj a hodnot’ fyziologické funkce dle ordinace Iékate denné. (vSeobecna
sestra)
4. Udrz télesnou teplotu ve fyziologickych hodnotach béhem celé hospitalizace.

(vSeobecna sestra)
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5. Podavej dostate¢né mnozstvi tekutin denné. (vS§eobecna sestra)

6. Udrzuj pfijemné a klidné zevni prostfedi béhem celé hospitalizace.
(vSeobecna sestra)

7. Podej medikaci dle ordinace Iékaie denn€. (vSeobecna sestra)

8. Sleduj ucinek podanych 1éku denné. (vSeobecna sestra)

Realizace: 16. — 22. 2. 2015

16. 2. 2015 Pacientka ma pii pfijmu v 17:00 zvysenou télesnou teplotu 37,7 °C. Dle
ordinace lékate jsem podala paralen 125 mg 1 tbl. Po jedné hodiné v 18:00 po podani
medikace jsem zméfila pacientce télesnou teplotu. Namétena hodnota byla 37,1 °C.
Stav hydratace pacientky byl v norm¢. 21:00 naméfena télesna teplota 37,3°C.
17.2.2015 8:00 — Namétena télesna teplota 37,6 °C. Dle ordinace 1€kate jsem podala
paralen 125 mg 1 tbl. 12:00 — télesna teplota 36,9°C. 18:00 — 36,7 °C.

18. - 22. 2. 2015 — T¢lesna teplota méiena 3x denn€. Béhem zbylych dnii hospitalizace

byla télesna teplota v normé.

Hodnoceni:

Pacientka byla edukovana a verbalizuje pochopeni o pfiznacich télesné teploty. Cil
kratkodoby a dlouhodoby byl splnén. Pacientka méla do jedné hodiny snizenou
télesnou teplotu a od 18. 2. 2015 do propusténi a byla bez zvysené télesné teploty.

Pacientka je bez znamek dehydratace ama od 18. 2. 2015 fyziologické funkce v normé.

4. OSETROVATELSKA DIAGNOZA: RIZIKO INFEKCE (00004)

Doména 11: Bezpecnost/ochrana Trida 1: Infekce

Definice: Zvysené riziko napadeni patogennimi organismy

Rizikové faktory: Nedostatek znalosti jak se nevystavovat patogentim, nedostatecna

primarni obrana (porusena kize, i.v. katetrizace)

Priorita: Stiredni

Kratkodoby cil: Pacientka je dostatecn¢ edukovana o péci o permanentni Zilni katétr
pted jeho zavedenim.
Dlouhodoby cil: Pacientka je bez znamek infekce z divodu zavedeni permanentniho

zilniho katetru.

Ocekavané vysledky:
1. Pacientka je dostate¢né edukovana o péci o permanentni zilni katétr po celou

dobu hospitalizace.
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2. Pacientka je edukovand o moznych komplikacich permanentniho Zilniho
katétru denné.
3. Pacientka je bez zndmek infekce po celou dobu hospitalizace.

4. Okoli mista vpichu je klidné denné.

Intervence:

1. Edukuj pacientku o pé¢i PZK denng. (vieobecna sestra)

2. Dvakrat denné kontroluj misto vpichu PZK. (vieobecna sestra)

3. Sleduj a kontroluj stav kiize a mozné zaCervenani a zvySené termoregulace
Vv okoli mista vpichu dvakrat denn€. (vSeobecna sestra)

4. Sleduj datum zavedeni PZK a dle ordinace 1ékate proved’ piepich PZK béhem
hospitalizace. (vSeobecna sestra)

5. Pravidelné kontroluj hydrataci a prokrveni kiize pacientky denné. (v§eobecna
sestra)

6. Vzdy zachovavej zasady aseptického ptistupu denné. (vSeobecna sestra)

7. Proved’ zaznam do dokumentace denné. (vSeobecna sestra)

Realizace: 16. — 22. 2. 2015

16. 2. 2015 Pacientku jsem edukovala o pé&i o PZK pied jeho zavedenim, poudila a
informovala o jeho moznych komplikacich a piiznacich infekce. PZK zaveden
Vv loketni jamce LHK. Zhodnotila jsem a zdokumentovala misto vpichu, barvu, bolest,
otok a zda neni piitomny hematom. P¥i pievazu PZK jsem postupovala asepticky.
V 19:00 jsem zkontrolovala a zhodnotila funk¢nost a misto okoli vpichu a provedla
zaznam do dokumentace. Po celou dobu hospitalizace v 7:00 a v 19:00 se provadi
kontrola mista vpichu, zavedeni a funkénost PZK. Vzdy zachovavame zasady
aseptického ptistupu.

19. 2. 2015 byl proveden prepich PZK, LHK.

Hodnoceni:

Pacientka byla o PZK edukovana a dbala o jeho spravnou pééi. Okoli mista vpichu bylo
klidné a bez znamek zanétu béhem zavedeni 1 po jeho vyjmuti. Po celou dobu
hospitalizace se zachovavaly zasady aseptického piistupu. Kratkodoby i dlouhodoby

cil byl splnén.

5. OSETROVATELSKA DIAGNOZA: NEDOSTATEK SPANKU (00096)

Doména 4: Aktivita/odpocinek Trida 1: Spanek/odpoc¢inek
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Definice: Delsi obdobi bez spanku (pfetrvavajici pfirozena, periodicka naruseni

relativniho védomi).

Uréujici znaky: Ospalost béhem dne, snizena schopnost fungovat, Gnava, zvySena

citlivost vici bolesti, podrazdénost

Souvisejici faktory: Dlouhodoby diskomfort (télesny — poceni a subfebrilie)

Priorita: Stiredni

Kratkodoby cil: Pacientka udava zlepseni kvality spanku do 48 hodin.

Dlouhodoby cil: Pacientka ma kvalitni spanek do 7 dnti.

Ocekavané vysledky:

1.

2.

Pacientka ma odpovidajici dobu spanku k jejimu véku béhem celé
hospitalizace.

Pacientka ma zlepsenou kvalitu spanku do 48 hodin.

3. Pacientka nema pocit inavy béhem dne.
4. Pacientka mé klidny a ni¢im neruSeny spanek do 7 dnt.
Intervence:
1. Zajisti klidné prostiedi a pfiméfeny komfort denné. (vSeobecna sestra)

2.

7.
8.

Vénuj pozornost faktortim prostfedi s vlivem na spanek denn€. (vSeobecna
sestra)

Posud’ souvislost spankové poruchy se zakladnim onemocnénim denng.
(vSeobecna sestra)

Zjisti pacientky spankové ritudly a popiipad¢ je zajisti denné. (vSeobecna
sestra)

Pozoruyj fyzické zndmky Uinavy denné. (vSeobecna sestra)

Ujisti pacientku, Ze ptilezitostné nespani neohrozi jeho zdravi denné.
(vSeobecna sestra)

Ur¢i trvani soucasné nespavosti denné. (vSeobecnd sestra)

Proved’ zaznam do dokumentace denné. (vSeobecnd sestra)

Realizace: 16. — 22. 2. 2015

16. 2. 2015 Pacientka si pfi pfijmu stéZuje na pocit tnavy a zvysenou spavost béhem

dne. Denné zajistuji klidné prostiedi a pfiméfeny komfort pro spanek. Spankové ritualy

u pacientky zajistény.
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17. 2. 2015 Pocit inavy nevymizel, pacientka se béhem noci budila a byla plactiva. 18.
2. —22. 2 2015 Sbér informaci o kvalité spanku, zda nedoslo k jeho zhorSeni a jinym

zmeénam.

Hodnoceni:
U pacientky byla zlepsend kvalita spanku do 2 dnii, kratkodoby cil splnén. Od 18. 2.
2015 vymizel pocit inavy. Dlouhodoby cil splnén. Pacientka ma kvalitni a klidny

spanek do 7 dnt, jiz od 18. 2. 2015.
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5 DISKUZE

5.1 CELKOVE HODNOCENI
Jedenactileta pacientka byla piijata 16. 2. 2015 pro trvajici febrilie. Byla pii

védomi, orientovand, spolupracovala. Byla plactiva a schvacena. Stav prokrveni dobry,
dobfte hydratovana, kiize opalena, Cista. Svalovy tonus pfiméteny. Hlava mezocefalicka,
bolestivda po dobu dvou dnti. OC¢i, usi a nos bez vytoku. Hrdlo zarudlé, ale tonzily
nezvétSené. Hrudnik symetricky, dychani bilateraln¢ sklipkové. Akce srde¢ni byla
pravidelna s ohrani¢enymi ozvami a neslySnym Selestem. Bficho mekké, volné

prohmatné, na prohmat nebolestivé. Jatra v oblouku, slezina nezvétSena.

Krevni obraz proveden kazdé tfi dny, béhem nichZz se postupné normalizovala
leukocytoza a neutrofilie (graf 1). Také doslo k poklesu jaternich markert a kyseliny
mocové. Na kultivaci vzorkll z nosu a krku zjistén Streptococcus pnemoniae, na ktery
byla nasledné nasazena infuzni antibioticka 1écba. Pacientka téZ celou dobu pokracuje

v medikaci na zakladni chorobu, kterou je CF.

Graf 1 Pribéh zmén poctu typl leukocytii béhem hospitalizace
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Doslo k celkovému zlepSeni stavu pacientky po zahdjeni parenteralni aplikace
antibiotik s dobrou citlivosti na patogen. Zejména dosSlo k vymizeni febrilii, ¢imz se

zlepsila kvalita spanku a celkové prospivani. DoSlo téz k normalizaci laboratornich
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hodnot. Plicni funkce, které jsou zvlasté pro pacientku s CF velmi zasadni, zhorSeny

nebyly. Béhem hospitalizace nedoSlo ani ke zhorSeni vyzivového stavu.

Dne 22. 2. 2015 byla pacientka propusténa do doméaciho 1éCeni s peroralni
antibiotickou 1écbou. Po ukonceni antibiotické terapie byla doporucena kontrola u
obvodniho pediatra, v ptipad¢ zhorseni ihned. Pacientka odchazi ve stabilizovaném stavu,

rodic¢e pouceni o chorob¢ a nasledném léc¢ebném postupu, pouceni rozuméli.

5.2 DOPORUCENI PRO PRAXI

Cysticka fibrdza je nemoc, ktera lidstvo doprovazi jiz velmi dlouho. I pies to, ze
véda kraci v této oblasti milovymi kroky, nezname stéle kauzalni 1é€bu této choroby. Jisty
prislib do budoucna je zatim jen genova terapie, jejiz preklinické vysledky jsou
ohromujici. Mzeme tedy jen 1éC¢it a mirnit symptomy, coz uz ale v souc¢asné dobé umime
na velmi vysoké trovni. Délka primérné doby doZiti se u pacientli s CF zdvojnésobila za
posledni dvé desitky let.

Se zvysujicim se poctem pacientli starSich osmnacti let dochazi k nékolika novym
trendlim, mezi néz patii zcela novy profil komplikaci této choroby u dospélych pacient.
Z oSetrovatelského hlediska je vSak nejvétSim problémem zajistit pfechod pacienta

Z pediatrické do dospélé Casti.
Doporuéeni pro praxi:

v' ziskat a roz§ifit si znalosti o0 onemocnéni

v' sledovat nové trendy v terapii

v" na oddéleni umistit dostatek informaénich brozur a letaki

v' v ramci svych kompetenci poskytnout co nejvice kvalitnich informaci, piipadné
poradit, kde je mozné je ziskat

v’ navazat kladny vztah s pacientem, ziskat si jeho davéru, mit empaticky a
holisticky ptistup k pacientovi a snazit se ho motivovat k 1é¢bé

v' znat specifické potieby, obavy a otazky pacienta a jeho stavu, individuélni ptistup

5.3 EDUKACNI LIST

Z osetiovatelského hlediska je vSak nejvétsim problémem zajistit pfechod pacienta
z pediatrické do dospélé casti. Tento proces s sebou totiz nese velké riziko, co se tyce
adherence k 1é¢bé chronického onemocnéni jako je CF. Pacient timto pifechodem totiz

piebira zodpovédnost za vlastni zdravi, kterd na né piechdzi z rodi¢i. Rodice se naopak
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musi smifit s tim, Ze uz udélali vse pro to, aby dité€ znalo pravidla 1écby a dopady pfi jejich
nedodrzovani.

Proto je soucasti této kapitoly nejen slovni doporuceni, ale i tzv. tranzi¢ni protokol
a protokol zaznamenavani ziskavani samostatnosti ve vykonavani nutné terapie CF pro
sestry (pfiloha B a C). Dale je zde v ramci prvniho stadia tohoto protokolu navrzen
kalendaini list pro déti mladsiho Skolniho véku s CF (pfiloha D), kde by v ramci zajisténi
adherence k 1é¢b¢ a ziskavani postupné samostatnosti ve vykonavani tikont 1é¢by si
mohly déti zaznamenavat, které ¢innosti v jednotlivych dne mésice zvladaly samy a které
vykonavaly ve spoluprici s rodi¢i. Déle je zde poli¢ko téz pro zaznamenavani nemoci a
jejich hlavnich ptiznakli. Nemén¢ diilezité se jevi téz sledovani vahy pacienta, nebot’ je
to nepiimy indikétor stavu vyZivy. Ten ma zase velky dopad na centralni problém CF —

stav dychaciho ustroji.
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ZAVER

Tato bakalafskd prace se zabyvala zavaznym chronickym onemocnénim —
cystickou fibrézou, zejména pak jeji etiologii, patogenezi, klinickému obrazu,
diagnostickym nastrojtim, moznym komplikacim a Ié¢ebnym intervencim.

Zakladni cile této prace formulované v ivodu byly splnény:

(1) ziskat podrobné anamnestické tdaje;
(2) urcit specificky symptomaticky profil pacientky;

(3) zjistit miru informovanosti primarnich pecovatelii o obecnych metodach
oSetfovatelské péce osob postiZzenych touto chorobou;

(4) sestavit individualni oSetfovatelsky ptistup k této pacientce s pomoci integrace
nejnoveéjsich védomosti z oboru

(5) formulovat uzite¢né doporuceni pro praxi vychazejici z této zkusenosti a studia

odbornych publikaci.

[ 24

a primarni peCovatele v oblasti kazdodenni péce o pacienty s CF. Edukace je v nasem
prostiedi véc, ktera je zajisténa spolehlivé jak od ¢lent 1ékarského tymu, tak od laickych
organizaci jako je Klub nemocnych s CF, ktery vydal fadu kvalitnich brozur pro pacienty
i peCovatele a pro rtizné zivotni situace. Role oSetfovatele ve zvySovani adherence
spociva zejména v presveédcivé, ndzorné a pochopitelné prezentaci informaci o 1é€bé. To
vSe se mize dit v détském ve&ku spolu se snahou rodi¢l. Systematizace této snahy ve
formé formulace tranzi¢niho protokolu a jeho disledné néasledovani pak miize zajistit, Ze
dité¢ ziskd samostatnost ve vykonavani tkoni 1€¢by a tuto samostatnost pln¢ vyuzije

Vv dospélém véku, kdy jiz nad dodrzovanim lécby nikdo nedohlizi.

Doufam, Ze tato prace, ve které se snazim prezentovat tato nejnovéjsi data v praxi,
bude slouzit jako vhodny dopln€k odborného specializa¢niho vzd€lani oSetfovatelského
persondlu, ktery ma nelehky tikol edukovat pacienta a zajistovat jeho adherenci k 1é¢bé.
Proto jsem se zaméfila na to, jak vytvofit edukacni materidl, ktery by motivoval déti
k samostatnosti jiz od pocatku. Mym pfanim je pfispét timto k zlepSeni kvality nejen

détské etapy zivota pacientt s CF.
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PRILOHY

Ptiloha A Vysledky naordinovanych vysetfeni -1V
Ptiloha B Tranzi¢ni protokol V- VI

Protokol o zvladani dovednosti spojenych s piechodem do
Ptiloha C IX
dospélé péce

Névrh kalendéte pro monitorovani osvojovani navyku
Ptiloha D ) 5 5 X
samostatnosti v provadéni 1écebnych procedur

Pfiloha E  ResSerse Xl

Cestné prohlaseni studenta k ziskani podkladii pro
Ptiloha F XIl
zpracovani bakalafské prace



Priloha A — Vysledky naordinovanych vySetieni a 1é¢ba
Sedimentace: 18/50
CRP:

16. 2. 2015 20. 2. 2015
S-CRPs [mg/I] 180,0 18,0
Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

Krevni obraz:

16.2.2015  18.2.2015  20.2.2015
bilé krvinky [#1] 20,4 x 10° 7,3 x 10° 8,7 x 10°
lymfocyty [% - #] 0,096 —1,958 0,364 — 2,657 0,320 — 2,784
monocyty [% - #] 0,061 1,244 0,101 -0,737 0,080 — 0,696

granulocyty [#] 17,198 3,906 5,220
neutrofily [%6] 0,838 0,510 0,568
eozinofily [%] 0,004 0,020 0,031
bazofily [%6] 0,001 0,005 0,001
Cervené krvinky [#/1] 4,61 x 102 4,22 x 102 4,39 x 10*?
hemoglobin [g/dl] 13,5 12,3 12,5
hematokrit 0,395 0,361 0,370
objem erytrocyti [fl] 85,7 85,6 84,3
obsah hemoglobinu v erytrocytu
29,3 29,1 28,5
[pd]
koncentrace hemoglobinu v
erytrocytu [g/dI] 343 4l 338
distribuc¢ni kfivka erytrocyta [%] 131 13,1 13,4
pocet krevnich desticek [#/1] 320 x 10° 294 x 10° 329 x 10°
objem krevnich desticek [fl] 7,7 7,4 6,8
destickovy hematokrit 0,244 0,219 0,220
distribuc¢ni krivka destic¢ek [%] 16,9 16,4 16,7

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015



Biochemické vySetreni:

hemolyza

Na [mmol/l]

K [mmol/l]

Cl [mmol/l]

Celkovy Ca [mmol/l]

Mg [mmol/l]

Fe [pumol/l]

P [mmol/l]

Zn [pmol/1]

glukéza [mmol/I]

ALP [pkat/l]

AST [pkat/l]

ALT [pkat/l]

GGT [pkat/l]

osmolarita [mmol/kg]
bilirubin — celkem [pumol/l]
bilirubin — pfimy [pmol/l]
kyselina mocova [umol/l]
urea [mmol/l]

kreatinin [pmol/l]
cholesterol [mmol/l]
triglyceridy [mmol/I]
albumin [g/l]

celkové bilkovin [g/1]
CRP-HS [mg/I]
transferin [g/l]

feritin [pg/1]

250H-D3 [nmol/l]
vitamin A [pmol/l]

vitamin E [pmol/l]

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

16. 2. 2015
o+
134
5,2
100
2,36
0,98
4,1
1,11

5,6
3,55
0,86
0,23

5,4
2,4
409
4,9
33
3,5

47,4
775
251,4

18. 2. 2015
143
4,0
106
2,35

1,88

64,3
58,9
2,0
1159
21,7
1,2
26,0



Mo¢ a sedimentace:

specificka hmotnost [kg/1]
pH

leukocyty

nitrity

bilkovina

glukoza

ketolatky

urobilinogen

bilirubin

krev

erytrocyty [¢astic/ul]
leukocyty [¢astic/l]
dlazdicovity epitel [Castic/pl]
kvasinky [¢astic/ul]

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

Astrup:

pH

pCO:2 [kPa]

pO2 [kPa]

aktualni HCOs [mmol/I]
base excess [mmol/l]
buffered base [mmol/l]

saturovany HbO2 [relativni jednotky]

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

Hladina aminoglykosidu:

aminoglykosidy [mg/l]

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

16. 2. 2015
1,030
6,0
negativni
negativni
1
normalni

1
1
1
3
61
12

5

cetné

16. 2. 2015
7,495
3,28
7,91
19,2
-1,8
46,0
0,931

18. 2. 2015
7,8



Pneumokokovy antigen:
19. 2. 2015

pneumokokovy antigen +

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015
Kultivace:
mo¢ negativni

Proteus species

stolice Escherichia coli
Klebsiella
nos Streptococcus pneumoniae

Streptocuccus pneumoniae
krk viridujici streptokoky

Neisseria species

Zdroj: dokumentace Pediatrické kliniky UK 2. LF, FN Motol, 2015

Sputum PCR CF:

viridujici streptokoky, Neisseria, ojedin¢le Candida species

Spirometrie

normalni plicni funkce

Sono biicha:

jatra, slezina — horni hranice normélu

pankreas — mirna atrofie

lehka dilatace stfevnich kli¢ek bohat$im smiSenym obsahem

bez dalSich patologickych odchylek

Rentgen hrudniku:

mirna hyperplazie thymu — zfejmé drobnd prozanétliva rezidua

rentgen plic 1 ostatnich nitrohrudnich orgéanii bez prokazatelnych patologickych zmén

ORL konzilium:

hrdlo lehce prosaklé, na rizovych tonzilach drobné zlutavé cepy

nos bez patologické sekrece

zevni krk bez bolestivosti, uzliny drobné, nesuspektni



Priloha B — Tranzi¢ni protokol

SEZNAM POVINNOSTI DETSKYCH PACIENTU S CF DATUM
V JEDNOTLIVYCH FAZICH PRECHODU

Mira nezavislosti pacienta v 1é¢ebné péci:

Proces piechodu byl diskutovan s pacientem a rodinou.

Pacient ma zakladni pfedstavu o své chorob¢ a nutné péci.

Pacient umi podat zakladni vysvétleni své choroby.

Pacient umi podat zdkladni informace o dosavadnim priibéhu choroby.

Pacient za¢ina byt zasvécovan do interpretace fungovani svych plic.

Pacient umi vyjmenovat 1éky, které bere.

Pacient je schopen interagovat s ¢leny tymu CF centra samostatné.

Pacient piebird zodpovédnost za ¢ast denniho 1é¢ebného procesu.

Pacient rozumi duleZitosti prevence infekci.

Fyzioterapie:

Pacientovi jsou vysvétlena zakladni pravidla zvladani cviki.

Pacient je schopen zvladnout samostatn¢ urcité techniky.

Pacient zacne piebirat zodpovédnost za vlastni fyzioterapii.

Nutrice:

Pacient piebira cast zodpovédnosti za podavani enzymil.

Pacient prebira ¢ast zodpovédnosti za udrzovani vahy.

Vzdélani:

Pacient je pfijat na stfedni Skolu: Ano / Ne

Prodiskutovat omezeni, kterym je pacient vystaven pti vzdélavani a

rekreacnich aktivitach.

Prodiskutovat, které predméty jsou pacientova silné stranka pro pozdéjsi

vybér zaméteni.

Pohlavni vyspélost:

Prodiskutovat zmény spojené s nastupem puberty, rozdily v porovnani se

zdravymi vrstevniky, dopad puberty na CF.

Prodiskutovat, kde miiZze mlady ¢lovék a jeho rodice nalézt informace o

zménach v pubert€ a o sexualité.

Volny ¢as:

Pacient ma pravidelnou pohybovou aktivitu.

Pacient je schopen uvést své zajmy.

Socialni podpora:

Pacienta pouc¢ime o tom, na¢ ma narok.

Emocionalni a psychosocialni aspekt:

Prodiskutovat predstavu o vlastnim téle, obavy ohledné drzeni diet,

cviceni, pfibirani/ubyvani na vaze.

Promluvit si o socidlnich aktivitach, o integraci do kolektivu a o vztazich,

ve kterych mize mlady ¢lovek ziskat podporu.

Doporucit vnéjsi podporu ve formé podpory od vrstevniki, internetu,

organizaci sdruzujicich pacienty s CF.

Rodice/Pecovatelé:

Jsou si védomi nutnosti piechodového procesu.

Jsou si védomi potieby podpory adolescenta v oblasti pfebirani

zodpovédnosti za 1éEebnou péci.

Poskytnout prostor pro obavy rodict ze ztraty kontroly, z budoucnosti.




Zdravi a zivotni styl:

Zeptat se na koufeni, alkohol, drogy.

Prodiskutovat mozny dopad téchto zlozvykt na zdravi a kvalitu Zivota.
Mira nezavislosti pacienta v 1écebné péci:

Pacient mé dobrou ptedstavu o své chorob¢ a nutné péci.

Pacient umi podat vysvétleni své choroby. Pacient umi podat spolehlivé
informace o dosavadnim prib&hu choroby.

Pacient umi popsat symptomy néhlého zhorseni stavu.

Pacient interpretuje fungovani svych plic.

Pacient umi vyjmenovat 1€ky, které bere, jejich davky a Gc¢inky.

Pacient piebird zodpovédnost za vétSinu 1ééebného procesu.

Schopnost se 0 sebe postarat:

Piimé otazky na pacienta.

Prodiskutovat moznosti ptistupu k podpoie a informacim o jejich chorobé
a jeji lécbe.

Prodiskutovat kde, jak a od koho se jim dostane rychlé 1¢kaiské pomoci.
Prodiskutovat rostouci nezavislost doma — napt. brani 1ékti, domlouvani
1ékatskych navstév apod.

Pacient jedna s doktorem o samoté po urcitou dobu navstévy kliniky.
Pacient je schopen mluvit se ¢leny Iékafského tymu piimo o svych
obavach.

Pacient chape dtilezitost prevence infekci.

Fyzioterapie:

Pacient jedna s tymem samostatné po urcitou dobu navstévy kliniky.
Pacient ziskava vétsi volnost, co se tyce technik.

Pacient je schopen posoudit efektivnost technik a zapocit vhodné zmény.
Pacient vi, jak se postarat o své respirani pomticky.

Nutrice:

Pacient jedna s tymem samostatné po urcitou dobu navstévy kliniky.
Pacient je schopen osvojit si strategie k udrzeni vahy.

Pacient vi, jak zachazet s pomickami tykajicimi se vyZivy.

Vzdélani a vybér povolani:

Pacient je schopen promluvit o svych planech v oblasti vzdélani, vybéru
povoléani, zaméstnani a studia.

Podpofit pacienta ve snaze navstévovat vybrané Skoly a informovat se o
moznostech.

Volny ¢as:

Pacient je schopen vyjmenovat své konicky a zajmy, podpofit
volnocdasové aktivity.

Pacient se ucastni pravidelnych pohybovych aktivit.

Zdravi a Zivotni styl:

Prodiskutovat ptedstavy o vlastnim téle.

Prodiskutovat, jak se vyrovnavat se socidlnimi tlaky okoli.

Socialni podpora:

Projit pacientovi moznosti, co se tyc¢e toho, na¢ mé socialn¢ pravni narok.

VI



Emocionalni potteby:

Reakce pacienta odpovidaji véku a situaci.

Pacient je schopen mluvit o svém strachu a o tom, po ¢em touzi.
Pacient ma podporu i mimo kruh rodiny a vi, jak ziskat psychologickou
pomoc, kdyZ by bylo tieba.

Rodice/Pecovatelé:

Jejich zodpovédnost za 1é¢ebnou péci postupné klesa.

Jsou si védomi ptechodového procesu a jejich role v ném.

Dovoluji mladému ¢loveéku postupné piebirat zodpoveédnost za zdravi.

Pohlavni vyspélost:

Podporovat mladého ¢lovéka v oblasti zjistovani informaci o dopadu
jejich choroby a/nebo 1€kl na sexudlni oblast.

Pacient ma povédomi o zptisobech planovaného rodi¢ovstvi.

STADIUM TRI: 17 a 18 LET (nebo rok pted prechodem)

Mira nezavislosti pacienta v 1écebné péci:
Pacient prebira rostouci zodpovédnost za vétSinu 1é¢ebného procesu.
Pacient se seznami s tymem na dospélém odd¢leni.
Pacient mé dobré povédomi o své chorob¢ a jeji 1éCbe.

e Pacient vi, jak a kdy vyhledat neodkladnou I¢kai'skou pomoc.

e Pacient rozumi laboratornim vysledkiim a jejich vyznamu.

e Pacient chape dulezitost stavu plic a je schopen ho interpretovat.

e Pacient si je védom podrobnosti 1écebného planu.
Pacient vi, kde si vyzvednout nové pomiicky a 1éky.
Pacient je schopen si uvédomit skute¢né/potencidlni problémy tykajici se
dodrzovani 1é¢ebného planu.
Pacient rozumi dulezitosti prevence infekci.
Pacient vi, jak kontaktovat ¢leny tymu kliniky.
Pacient je schopen vést si zdznam o svém zdravi — domluvené ndvstévy
Iékate, schéma brani 1éki1, podrobnosti o 1éCb¢.

Fyzioterapie:

Pacient ma zafixovanou efektivni 1é¢ebnou rutinu.

Pacient je schopen posoudit efektivnost technik a zapocit vhodné zmény.
Pacient je schopen se postarat o své pomticky.

Nutrice:

Pacient je schopen vc€as zapocit techniky k udrzeni véhy.
Pacient je schopen pfizpisobit mnoZstvi enzymu piijmu tukd.
Pacient si udrzuje vSechny pomicky v potradku.

Vzdélani:

Pacient m4 realistické cile.

Pacient si je védom existence individualni studijni podpory nabizené
studentiim se zvlastnimi potiebami.

Prodiskutovat pfedstavu o zaméstnani a profesi.

Pohlavni zivot a drogy:

Prodiskutovat existenci genetického rizika, pohlavné ptfenosnych chorob a
jejich dopadu na Ié¢ebny proces pacienta, problému s plodnosti.

Uzivani drog, alkoholu, koufeni — interakce s 1éky a mozny dopad na
1écebny proces pacienta.

Volny Cas:
Pacient ma pravidelnou fyzickou aktivitu.
Pacient podstupuje kroky vedouci ke svym vyty¢enym budoucim cilim.

Vil




Socialni podpora:
Pacient je nasmérovan do péce prislusnych instituci.

Emocionalni potteby:

Reakce pacienta odpovidaji véku a situaci.

Pacient je schopen mluvit o svém strachu a o tom, po ¢em touzi.
Pacient diskutuje stav svého dusevniho zdravi — napft. deprese apod.

Rodice/Pecovatelé:

Chapou, zZe je nutné, aby zodpovédnost za 1écebnou péci prebral co
nejvice sam pacient.

Jsou si védomi ptechodového procesu a jejich ménici se role v ném —
Z hlavniho pecovatele ve zdroj podpory.

DOSPELE ODDELENT:
uvodni schiizka
kompletace doporuceni
shrnuti pediatrické péce

VIl




Priloha C — Protokol o zvladani dovednosti spojenych s prechodem do dospélé péce

Jméno pacienta: Zodpovédna sestra: Datum:
UKOL doporuceny vék datlfm’ d%tu,m opalfoygtrn dokongeno/
o zapoceti/ (mésic/rok)/inicialy .
zapoceti . inicidly
inicialy
Diskuze tykajici se prechodu prubézné
Pacient vyjmenuje léky a jejich tcel Vék 10-14
Pacient zna zptisob podavani 1ékt Vék 10-14
Pacient vi, jaky inhalator pouzit nac¢ Vék 10-14
Zna techniky na ¢isténi dych. cest Vék 10-14
Ptat se pfimo pacienta Vek 12
Diskuze o kouteni a alkoholu Vék 12
Diskuze o samostatnych navstévach Vek 12-13
Pacient prichazi samostatné Vek 12-13
Diskuze o sexualité a rizikovém chovani Vék 12-14
Pacient zavol4, kdyz se mu pfitiZi a popise Véek 15-16
Vi, jak kontaktovat sestru/lékare Vek 15-17
Pacient si domlouva schiizky s 1ékafem Vek 15-17
Pacient zada sam o lIéky a poskytuje info o davce, nazvu 1€ku, obdobi
uzivani (nebo alespoii ¢astecné se tohoto zhosti samostatn¢) Vék 16-18
Pacient zna svou pojistovnu Vek 17
Schiizka na dospélém oddéleni Vek 18




Priloha D — Navrh kalendai‘e pro monitorovani osvojovani navyki samostatnosti v provadéni lééebnych procedur
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Priloha E — ReSerse

Nazev prace: SPECIFIKA OSETROVATELSKE PECE U PACIENTA S CYSTICKOU
FIBROZOU MLADS{HO SKOLN{HO VEKU

Jméno a pfijmeni autora:
Jazykova vymezeni:

Kli¢ova slova:

Casové vymezeni:

Druhy dokumenti:

Pocet zaznamu:

Pouzity citacni styl:

Zakladni prameny:

Nikola Pirklova

cestina, slovenstina, angliCtina

cysticka fibroza, patofyziologie CFTR, nové
zpusoby 1écby, diagnostika, komplikace plicni,
komplikace extrapulmonarni, specifika
oSetrovatelské péce

2005 - 2015

vysokoskolské prace, knihy, ¢lanky a ptispévky ve
sborniku, webové stranky

celkem: 32; ¢lanek (24), vysokoskolska prace (3),
¢lanek ve sborniku (2), kniha (2), web dokument (1)
Harvardsky, CSN I1SO 690-2:2011 (Seska verze
mezinarodnich norem pro tvorbu citaci tradi¢nich a
elektronickych dokumentt)

Narodni 1ékaiska knihovna (www.medvik.cz)
databaze vysokoskolskych praci (www.theses.cz)
specializované databaze (EBSCO, PubMed)
Google Scholar
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Piiloha F: Cestné prohlaSeni studenta k ziskani podkladi pro

zpracovani bakalarské prace

Cestné prohlaseni

Prohlasuji, Zze jsem zpracovala tidaje/podklady pro praktickou cast bakalaiské
prace s nazvem Specifika oSetfovatelské péfe u pacienta s cystickou fibrézou
mladSiho Skolniho véku v ramci studia/odborné praxe realizované v ramci studia na

Vysoké skole zdravotnické, o. p. s., Duskova 7, Praha 5.

V Praze dne.....cccccoeeeeeieeeeeeiinn,

jméno a piijmeni studenta
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