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ABSTRAKT

BRAZDILOVA, Veronika. Edukacni proces u ditéte s cystickou fibrézou. Vysoka $kola
zdravotnicka, o. p. s. Stupen kvalifikace: Bakalaf (Bc.). Vedouci prace: doc. PhDr. Jitka
Némecova, PhD. Praha. 2017. 75 s.

Tématem bakalarské prace je edukacni proces u ditéte s cystickou fibrézou.
Teoreticka Cast prace stru¢né charakterizuje onemocnéni se vSemi jeho nalezitostmi.
Zam¢éfena je na priciny vzniku, diagnostiku, 1é¢bu a psychologickou problematiku tohoto
onemocnéni. TEzisté prace spociva ve zpracovani eduka¢niho procesu u ditéte trpiciho
nemoci cystickd fibréza. Edukacéni proces je slozen ze ¢tyf edukac¢nich jednotek, které
m¢ély za cil poskytnout nemocnému informace v oblasti volné prichozich dychacich cest,
vyzivy, prevence infekce a v péci o inhalacni pomucky. Soucasti bakalaiské prace jsou

I doporuceni pro praxi.
Kli¢ova slova

Cysticka fibroza. Dité. Edukacni proces. Motivace.



ABSTRACT

BRAZDILOVA, Veronika. Educating Children with Cystic Fibrosis. Medical College.
Degree: Bachelor (Bc.). Supervisor: doc. PhDr. Jitka Némcova, PhD. Prague. 2017. 75

pages.

The thesis deals with the topic called educating children with cystic fibrosis. The
theoretical part briefly describes the disease with all its issues and is focused on the
causes, diagnosis, treatment and psychological problem of this disease. The main part
concerns the elaboration of the educational process of a child suffering from cystic
fibrosis. The educational process consists of four educational units, which aimed to
provide the patient information in the field of free passage airways, prevention of
infection and care of the inhalation devices. Part of the thesis are also recommendations
for practice.

Keywords

Cystic fibrosis. Child. Educational process. Motivation.
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Autosomalné¢ recesivni
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Cystic fibrosis transmembrane conductance

regulator (gen cystické fibrozy)

Cystic fibrosis related diabetes (diabetes
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Forced expiration technique (technika

silového vydechu a huffing)
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Human immunodeficiency virus (virus lidské
imunitni nedostatecnosti)

Imunoreaktivni trypsinogen

Jednotka intenzivni péce

Miliampér

Otorhinolaryngologie

Positive

expiratory pressure (positivni

vydechovy tlak)



PGD .o Preimplantacni geneticka diagnostika

] Pohybova Iécba

RET Respiracni fyzioterapie

RH Respiracni handling

TEE ., Thoracic expansion exercises (cvi¢eni hrudni
pruznosti)

(KASAKOVA akol., 2015)



SEZNAM POUZITYCH ODBORNYCH VYRAZU

Aciny — laliacky zlazy
Amniocentéza — metoda, pii které se odebira plodova voda

Beta — buiniky — bunky Langerhansovych ostrivkil slinivky bfisni produkujici

inzulin

Bikarbonat — pufr lidského organismu, ktery je soucasti acidobazické rovnovahy
Bronchodilatancia — 1éky rozsitujici pradusky

Cyanotické — namodralé zabarveni kiize a sliznic

Enteralni vyZiva — podavani zivin zplsobem, ktery umoznuje jejich vstiebavani

sttevem

Edukace — vychova

Exacerbace - zhor$eni nebo nové vzplanuti nemoci

Gameta — pohlavni buiika

Gen — jednotka dédi¢né informace

Heterozygot — jedinec, ktery ma ve svém genovém paru dveé ruzné alely
Homozygot — jedinec, ktery ma ve svém genovém paru dvé stejné alely
Hyper — ptedpona s vyznamem vice a pres

In vitro — ve zkumavce za laboratornich podminek

Tontoforéza — 1écebna metoda, pii niz se vpravuje 1ék do kize za pomoci

prochazejiciho elektrického proudu
Manifestujici — projeveni se onemocnéni
Mekoniovy ileus — stievni nepriichodnost zptisobend neodchazenim smolky

Mukdza — sliznice



Mukostaza — zastava sekrece hlenu
Obstrukce — zamezeni ¢€i ztizeni prachodnosti dutym organem

Preimplantacni diagnostika — metoda, kterd umoznuje vybér zdravého embrya

bez konkrétni genetické zatéze jesté pred jeho pfenosem do délohy matky

Recesivni — zplisob dédi¢nosti, pii kterém se ti¢inek urcitého genu projevi tehdy,

kdyz je ve stejném genovém paru stejna varianta tohoto genu (alela)
Saturace — nasyceni (krve kyslikem)

Segregace — oddélovani

Substituce — nahrada

Symptomatologicka 1é¢ba — 1é¢ba piiznakli onemocnéni

-ektazie — koncovka oznacujici rozsifeni dutého organu

(KASAKOVA akol., 2015)
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UVvOD

Cysticka fibréza, pro laickou vetejnost jsou to zatim slova neznama, ale pro
zasvécené jsou to slova nahangjici hrizu. O cystické fibroze se da mluvit jako
0 mukovisciddze nebo také jako o nemoci slanych déti. Tato slova nahanéji hrazu hned
z n¢kolika duvodu. Jedna se totiz o autosomalné recesivni dédi¢né onemocnéni, které
muze postihnout dité kohokoli z nas, byt my jako rodi¢e budeme zdanlivé zdravi. Také
je to onemocnéni nevylééitelné se §patnou progndzou. Utéchou pro nemocné a jejich
rodiny je fakt, ze pfiznaky onemocnéni se daji dobfe 1éCit. Dobie zalécené ptiznaky
onemocnéni prispivaji k delsimu zivotu. K delSimu zivotu také prispiva neustaly pokrok
a vyvoj mediciny. Nesmi se opomenout ani zasluhy docentky MUDr. Véry Vavrové,

CSc., v pokroku diagnostiky a 1é¢by cystické fibrozy v Cechéch.

Cilem teoretické ¢asti prace je shromdzdit zdsadni informace o tomto rozsahlém
onemocnéni. Informace jsou poskytnuty v oblasti historie, epidemiologie, etiologie,
diagnostiky, patofyziologie a 1écby tohoto onemocnéni. V praci je déale zahrnuta

psychologicka problematika nemocnych a jejich rodin.

Cilem praktické Casti prace je tvorba edukac¢niho procesu u ditéte s cystickou
fibrozou. Edukacni proces probéhl v 5 fazich. Edukacni proces méd nemocnému
poskytnout nové, ozivit staré poznatky a napomoci ke zméné jeho postoji k 1écbé
onemocnéni. V zavéru edukacniho procesu je navrzen souhrn doporu€eni pro praxi pro

nemocné, pro jejich rodiny ¢i opatrovniky a pro vSeobecné sestry.
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Popis resersni strategie

Vyhledavani odbornych publikaci pro podklady bakalarské prace s tématem
Edukacni proces u ditéte s cystickou fibrézou probéhlo v ¢asovém rozmezi 10-25. 10.
2016. Pro vyhledavani odbornych publikaci byli vyuzity databaze: JIB, Google Scholar,
Theses, EBSCO, Medvik, kde byli nasledn¢ vyhledavany knihy a ¢lanky podle zadanych
klicovych slov v ¢eském, slovenském a anglickém jazyce. Klicova slova pro vyhledani
publikaci byly cysticka fibroza, autosomalné recesivni onemocnéni, transplantace plic.
Dalsim kritériem pro vyhledavani publikaci bylo ¢asové vymezeni podle roku vydani.
Publikace byly vyhledavany od roku 2000 do 2016. Vysledkem vyhledavani bylo

nalezeni 83 zaznamu.
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1 CYSTICKA FIBROZA

Skalicka (2016) fadi CF mezi vzacna chronickd a dédicna onemocnéni. Dnesni
medicina CF doposud nedokaze vylécit, avSak dokaze dobte 1éCit projevujici se ptiznaky,
a tim se prodluzuje doba pteziti nemocnych. Skutecnost, Ze véda postupuje, dava 1écbe

CF nové rozméry, dnes ve 21. stoleti miizeme hovofit o tzv. starnuti s CF.

V USA je zcela normalni, ze se nemocni s CF dozivaji stfedniho véku. Studii
starnuti s CF popsal profesor Mawrick z Minnesoty, ktery s trochou nadsazky udava, ze
CF bude v budoucnu vétsi problém pro geriatry nez pro pediatry. CR ma v takovéto 16¢bé
urdité  zpozdéni. | pies toto zpozdéni je doposud vCR  registrovano

19 nemocnych, kteti jsou starsi 40 let. (Anon, 2013)

Vavrova (2009) uvadi jako stézejni ptiznaky CF respiracni obtize v disledku
opakovanych infekei dychacich cest, neprospivani v disledku narusené funkce pankreatu
a vysokou koncentraci elektrolytti v potu. CF muze byt doprovazena i komplikacemi, ale

projeveni komplikaci je u kazdého nemocného s CF odlisné.

1.1 HISTORIE CYSTICKE FIBROZY

Véavrova (2009) udava prvni zminky o cystické fibroze, které zasahuji az do
17. stoleti n. |., kdy se v Gstni lidové slovesnosti zacaly $itit popévky o zacarovanych

détech, jejichz pot chutna slanég. Jestlize pot ditéte chutné slan¢, dité zanedlouho zemfe.

Vavrova (2006) tika, ze v roce 1595 byla popsana prvni patologicko—anatomicka
zprava o CF, kde byly popsany zmény na slinivce u 1lleté ,,zacarované* divky. Tato
zprava byla popsana profesorem botaniky a anatomie Pietrem Pauwem v Leidenu. Dale
Vévrova (2006) udava zjisténi vztahu mekoniového ileu a patologickych zmén na slinivce

bfisni. Tento vztah byl popsan Landsteinerem® v roce 1905.

Rozdil mezi CF a celiakii se zacal dle Vavrové (2009) rozliSovat v roce 1936.

Celiakie se téz projevuje objemnymi stolicemi a neprospivanim. Celiakie se od CF lisi

!Karl Landsteiner - rakousky biolog a patolog
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tim, Ze nemd projevy na dychacim ustroji. Tento rozdil byl rozpoznan Svycarskym

pediatrem profesorem Franconim.

Vavrova (2006) uvadi, ze v roce 1938 byly zkoumany nalezy u 49 déti a nemoc
byla oznacena americkou lékaikou Dorothy Andersonovou jako cysticka fibroza
pankreatu. Do tohoto roku umiraly nemocné déti v prvnim roce zivota. Dale v tomto roce
byla provadéna vysetfeni duodenalni §tavy svédcici o pankreatické insuficienci
s ptidatnymi dychacimi obtizemi, poté byla stanovena diagndza a nasledna 1écba. Déti se

po tomto roce zadaly dozivat az 10 let. Zasluhy na této diagnostice ma P. di Sant'Agnese?.

Dale je Vavrovou (2006) uvedeno, Ze po druhé svétové valce, tj. po roce 1945, byl
pojmenovan souhrn tii ptfiznaki dychaciho ustroji, prijml a pankreatické insuficience
jako mukoviscidosis. Piiznaky byly takto pojmenovany Farberem®. Po druhé svétové
valce se téZ v USA zacaly nemocné déti prevazet do tzv. Babies Hospital v New Yorku,
kde byly provadény vyzkumy. Vyzkumy byly provadény Andersonovou a Di
Sant'‘Agnesem. Babies Hospital byly i v Bostonu, kde byly vyzkumy provadény
profesorem Harrym Shwachmanem. Po téchto vyzkumech pocet diagnostikovanych
stoupl na 50-60 nemocnych ro¢né. Lécba v této dobé byla provadéna pomoci davek
pankreatické substituce a antibiotik. Di Sant'Agnesem bylo dale zjisténo, ze nemocni s CF
mohou mit i normalni funkci pankreatu. O 7 let pozdéji, tj. v roce 1952, se vyraznéji
pracovalo na vyzkumu stimulace potnich Zlaz. Cilem bylo odebrat vét§i mnoZstvi potu
pro jeho vysetieni. Z1azy se stimulovaly jednoduchou pilokarpinovou iontoforézou. Potni
test je dodnes tzv. zlatym standardem pro diagnostiku CF. Zasluhy na vyzkumu stimulace
potnich 714z maji Gibson* a Cook®. Na zakladg téchto novych poznatkti byl v roce 1957
navrzen interni postup v 1é€bé CF, ktery je zdkladem pro klasicky postup 1é€by dodnes.

Nemocnym tento postup prodlouzil Zivot o dalsi 5 let.

Dle Vavrové (2009) byl rok 1989 povazovan za vrchol védeckého usili. Byl poprvé
odhalen gen CF. Na zakladé odhaleni genu CF se v roce 1992 provadély pokusy na

mysSich, byla snaha o vyvolani piiznakt, nasledné zkoumani pochodti onemocnéni

2 Paul di Sant’Agnese — americky pediatr

3 Sidney Farber — americky profesor patologie
4 Lewis E. Gibson — americky pediatr

5 Robert E. Cooke — americky pediatr
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alécby. Jsou zaznamenany i snahy o genovou terapii, ale ta S sebou nese mnoho

komplikaci, a proto je 1écba cilend na 1écbu symptomatologickou.
1.1.1 HISTORIE CYSTICKE FIBROZY V CESKE REPUBLICE

Vavrova (2006) udava doputovéani prvnich zminek a kazuistik o0 CF do CR aZ po
druhé svétové valce. V roce 1946 byl diagnostikovan prvni nemocny s CF na 2. détské
Klinice. V roce 1948 byl popsan prvni maly soubor nemocnych s CF. Soubor byl popsan

Svejcarem®

, BeneSovou a Houstekem. Do roku 1960 bylo na 2. détské klinice
hospitalizovano celkem 30 déti s cystickou fibrézou, kterym byla nemoc diagnostikovana
na podklad¢ sekre¢niho nalezu, tyto déti nasledné zemrely. Sekrecni ndlez se v tomto roce
vySetfoval pomoci odbéru duodenalni Stavy, mikroskopického vysSetieni stolice
a neptfimym prikazem nedostatku pankreatickych enzymi. Dale se v tomto roce zacal
provadét prvni potni test, ktery mél za dusledek velky nardst diagnostikovanych déti

(i starSich) s timto onemocnénim. Zacal se u nas provadét vyzkum a moznosti 1é¢by CF,

ale 1é¢ba byla v té dob¢ jesté neefektivni.

Neptizniva situace v 1é¢bé ptiznakli CF se vyrazné zlepsila podle Vavrové (2006)
v roce 1989. Zacala se tvofit CF centra, zlepSila se pankreaticka substituce, zlepsil se
vyvoj antibiotik a zacala se podéavat enteralni vyziva. O rok pozdé&ji vzniklo prvni laické
sdruzeni rodict a ptatel nemocnych s CF. V roce 1992 byl ustanoven klub nemocnych
sCF. Vyvoj vlécbé dale pokracoval tak, Ze v roce 1998 byla provedena prvni

transplantace plic.
1.2 DEDICNOST A DIAGNOSTIKA CYSTICKE FIBROZY

Otova a Mihalova (2016) tadi CF mezi jedno z nejéastéjsich autosomalné
recesivnich onemocnéni. Vyskyt CF je uvadén jako 1 nemocny z 2 500 narozenych déti.
Onemocnéni vyvoldva mutace CFTR genu. Produktem CFTR genu je protein regulujici
ptechod chloridovych iontli kanalky bunééné membrany. Mutovany gen preménuje
protein, coZ je pfi¢inou nefunk¢nosti membranovych kanalkli. Tato poruSend funkce
bunétné membrany vyvolava poruchu vymény iontd a je disledkem patologického

poskozeni bun¢k.

6 Josef Svejcar — Sesky pediatr
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1.2.1 DEDICNOST MUTACE GENU Z RODICU NA DETI

Projev AR je podle Otové a Mihalové (2012) jen u recesivnich homozygott (aa).
Udavaji, ze pro dédicné AR onemocnéni vSeobecné plati, ze zdravym rodicti se mize
narodit nemocné dité. Pro oba zdravé rodice plati, Ze jsou heterozygoti (Aa). U AR
onemocnéni jsou ob¢ pohlavi postizena stejnou pravdépodobnosti. Pravdépodobnost
narozeni nemocného ditéte u obou heterozygott je 25 %. Tato pravdépodobnost vyplyva
Z Mendelova pravidla o segregaci genu do gamet a nepfedvidanym oplozenim

u monohybridismu.

Vavrova (2009) uvadi, ze rodice nemocného ditéte maji ve své genetické
informaci jen jeden mutovany gen CFTR, proto u nich onemocnéni nevznika, druhy,
zdravy gen, vyvazi svoji produktivitou funkci mutovaného genu. Kazdému cloveéku

S jednim mutovanym genem fikdme zdravy pienasec.

Vavrova (2009) na podkladé soucasnych vyzkumii udava, ze ptiblizné kazdy
26. jedinec v nasi zemi je zdravym pienase¢em genu pro CF. Pravdépodobnost, Ze se tyto
dva jedinci setkaji v partnerstvi, je vysoka. Statistiky dale uvadéji, ze v kazdém
676. partnerstvi jsou oba rodice prenaseci. U takovychto partnerstvi maji jejich déti 25%
riziko k ziskani obou mutovanych gent, 50% riziko na to byt zdravymi pfenaseci a 25%
pravdépodobnost, ze se nezdédi ani jedna mutace genu, to znamena, Ze dité neni ani

pfenaSeCem.
1.2.2 GENETICKA VYSETRENI

Podle Vavrové (2009) dneSni doba nabizi genetické poradenstvi a molekularné
genetické vySetfeni genu CFTR. Pokud se vrodiné a $irSim pifibuzenstvu vyskytlo
onemocnéni CF, mohou se ¢lenové nechat vysSetfit, zda jsou zdravymi pienaSeci.
Genetické poradenstvi provadi vysvétleni dané problematiky pro konkrétni rodinu, kde
se CF vyskytla, a je zde moznost prenatalniho vysetieni nebo preimplantacni diagnostika

CF.

Vévrova (2009) popisuje, ze molekularné genetické vySetieni se provadi pomoci
vzorku krve nebo c¢asti placenty a jinych bunék lidského téla. S postupem védy se na
celém svété objevilo vice nez 1 600 riznych mutaci genu pro CF. Z takového mnoZzstvi

mutaci genu se 20 mutaci Vyskytuje b&zné. V CR je nejéast&jsi mutaci genu CFTR typ
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F508, ktery je v CR zastoupen v 71 %. Rozdilnost mutaci se miZze odrazit na zavaznosti

klinickych obtizich nemocného.

vvvvvv

molekularné genetické vysetfeni informovany souhlas nemocného nebo jeho zakonného
zastupce. Dale popisuje, ze krev musi byt odebirana do zkumavky s protisrazlivym
roztokem EDTA nebo do zkumavky s citratem. Do zkumavek s heparinem nesmime
odebirat, protoze inhibuje DNA polymerazu. Mnozstvi krve je uréeno vékem
vySetfované¢ho, u novorozenci odebirdme 1-2 ml krve, u vétSich je to 5 ml krve

a u dospélych odebirdme 10 ml krve.

Vévrova (2009) uvadi, ze prenatdlni diagnostika je zaméfena na molekuldrné
genetické vySetfeni genu CFTR, kdy se u plodu mezi 12.-13. tydnem téhotenstvi
odebiraji bunky z ¢asti placenty, tzv. choriovych klki. Gen CFTR se da také vySetfit
v 16.-17. tydnu téhotenstvi aminocentézou. Tyto odbéry se provadi na specializovaném
pracovisti pod ultrazvukem. MozZzné¢ komplikace téchto invazivnich vykonl jsou
minimalni, nepfesahuji jedno procento. Vysledky vysetieni se mohou rodi¢im sdélit
zhruba do tii tydnti po odbéru. VySetieni odhaluje, zda plod nezdédil Zadny gen CF, zda
je prenasec¢em onemocnéni nebo zda je postizenym nemocnym s CF. Pokud se prokaze,

7e je plod postizen CF, je moznost dle zdkonti CR ukondit téhotenstvi do 24. tydne.

Vavrova (2009) dale udava, ze je velmi dulezité zminit, Ze sou¢asna doba s sebou
nese velky pokrok v genetice. Tim pokrokem je PGD. Je nejnovéjsi prevenci v CF,
tézkych vyvojovych vadach a jinych vrozenych onemocnénich. PGD spociva v oplodnéni
in vitro, kdy za n€kolik dntli je embryo tvofeno Sesti az osmi buiikami a tyto bunky se
odebiraji na vysetfeni genu CFTR. Do dé€lohy se pak prenaseji zdrava embrya nebo
embrya, ktera pfenasi jeden gen CFTR. V CR je tato metoda dostupna, ale je metodicky
a finanén¢ narocna. PGD se provadi jen na pracovistich s kvalitnim molekularné

genetickym zazemim.
1.2.3 STANOVENI DIAGNOZY

Vévrova (2006) a (2009) popisuje novorozenecky screening, ktery se pouziva pro
detekci vrozenych onemocnéni diive, nez se klinicky projevi. Jednd se o vySetieni
z n¢kolika kapek kapilarni krve na filtracni papirek, které se provadi v prvnich 48-72

hodinach Zivota novorozence. Kromé¢ CF se novorozeneckym screeningem detekuji
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onemocnéni selhani §titné zlazy, selhani funkce nadledvin, onemocnéni latkové vymény
(fenylketonurie). Detekovani CF novorozeneckym screeningem je na podkladé vysetieni
koncentrace IRT. Pankreatické aciny v prvnich dnech zivota ditéte vyplavuji trypsinogen,
ktery pro blokadu pankreatickych vyvodi pronika obéhu. Tento trypsinogen vysetiujeme
IRT testem. IRT test se nedoporucuje v pozdéjsim veku, protoze s nardstajicim vékem
klesa funk¢énost pankreatickych acint a ty neprodukuji dostatek enzymi. Hladina IRT je
unemocnych s CF zvySena, je to > 60 pug/l, zvySenou hladinu IRT nazyvame

hypertrypsinogenemie.

Vavrova (2006) popisuje potni test jako jednoduchou, neinvazivni a stézejni
vySetfovaci metodu pfi stanoveni diagndzy CF. D4 se provadét ambulantné, ale potni test
musi provadét laboratof, kterd provadi alespon 5 potnich testil za tyden. Postup je takovy,
ze predlokti a paze se nejdiive odmasti a posléze se ptilozi ctverce mulu, ktery je nasakly
na pazi indiferentnim roztokem a na ptedlokti pilokarpinovym roztokem. Na Ctverce se
ptikladaji elektrody, které¢ vedou stejnosmérny proud. Po 10 minutach probihé pii 4 mA
iontoforéza. Béhem iontoforézy se do kize na ptedlokti vpravuje roztok pilokarpinu,
ktery  zapfi¢iluje zvySenou produkci potnich zldz. Po 10 minutich
je iontoforéza ukoncena, predlokti omyto a ususeno. Pot sbirame do filtraéniho papirku,
ktery se ptikryje igelitem, aby se pot neodpatoval. Po 30 minutach se filtracni papirek
z ruky sejme, zvazi a posila se na chemicky rozbor. Koncentrace chloridi v potu je
u nemocnych s CF nad 60 mmol/l, fyziologickd koncentrace je 10-30 mmol/l

a hrani¢ni hodnota je mezi 30-59 mmol/I. Pfi hrani¢nich hodnotach je tfeba test opakovat.

Skalicka (2008) tika, Ze pfi pozitivhim novorozeneckém screeningu a pozitivnim
potnim testu jsou rodi¢e s ditétem pozvani na edukaéni a diagnosticko—lééebny pobyt,
ktery trva zhruba 5 dni. Na tomto pobytu jsou rodice edukovani o onemocnéni jako
takovém, o jeho prognoze, jeho 1éCbe, ve které je stézejni udrzovani priichozich
dychacich cest, o vyzivé a hygiené. Jsou jim také predany informacni brozury. Provadi
se vySetfeni elastdzy ve stolici, odebira se krev na krevni obraz, koagulacni vySetieni,
iontogram, biochemie jater, ledvin, celkova bilkovina, albumin a imunologicka vySetfeni.
V mo¢i se vySetiuji odpadni latky iontd. Odebird se sputum na kultivaci. Provadi se
ultrazvuk bficha, kde se kontroluji jatra, slezina, ledviny a slinivka. Probiha
antropometrické méfeni. Behem tohoto pobytu se také zahajuje intenzivni 1écba, zacina
se sinhalacemi, dechovou rehabilitaci a odsavanim sekretu z dychacich cest.

Déle dle vysledka kultivace sputa se nasazuji antibiotika. Podava se pankreaticka
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substituce, vitaminy rozpustné v tucich a probiotika. Rodina je po celou dobu
diagnosticko—1écebného pobytu podporovana ze strany lékaii (odpovidaji na vSechny
kladené otazky), sester (edukuji podavani 1€kt a inhalaci), fyzioterapeutli (nacvicuji
dechovou rehabilitaci), psychologt, koordinatoru CF klubu a genetiki (zjist'uji nosicstvi

V roding).
1.2.4 DIAGNOSTIKOVANI CYSTICKE FIBROZY V DOSPELOSTI

Béresova (2008) definuje diagnostikovani CF v dospélosti jako potvrzeni CF ve
véku nad 18 let zivota nemocného. Pro tuto skutecnost pouziva termin pozdéjsi diagnéza,
ktery znamena, ze CF byla diagnostikovana pozd¢ji, nez je ptiméfeny vek diagnostiky
CF. Nemocné, kterym se stanovi CF Vv dospélosti, délime do c¢tyf skupin, a to na:
asymptomatické nemocné (14 %), mirné symptomatické nemocné (34 %),

symptomatické nemocné (42 %) a nemocné s podezienim na CF (9 %).

Béresova (2008) dale odliSuje nemocné se stanovenim CF v dospélosti od
nemocnych, kterym byla CF diagnostikovana v détstvi. Nemocni, kterym byla stanovena
CF v dospélosti, maji méné zavazné respiracni piiznaky, mén¢ komplikaci, nepotiebuji
tolik pankreatické substituce, maji vétsi vysku a vahu a ménég Casté bakterialni infekce

pseudomonas aeruginosa a burkholderia cepacia.
1.3 PROJEVY CYSTICKE FIBROZY NA ZAZiVACIM USTROJI

U 10 % novorozenci s CF je prvnim projevem CF dle Vavrové (2009) mekoniovy
ileus. Jde o zavazny stav, ktery se projevuje nevyprazdnénim prvni stolice (smolky), a
novorozenec zvraci. Tento stav vyZaduje operativni feSeni. N€kdy je mekoniovy ileus

zfejmy na ultrazvuku ve 12. tydnu t€hotenstvi.

Vavrova (2009) urcuje jako hlavni projev CF na zaZivacim traktu neprospivani,
které¢ je zaptiCinéné nedostatecnou zevné sekretorickou funkci pankreatu. Vyvody
pankreatu jsou u CF uzaviené hustym hlenem, a tak nejsou do tenkého stfeva
vyplavovany enzymy trypsinu, lipdzy a amylazy a nemohou tak travit jednotlivé slozky
potravy. Tuky jsou pro nemocné s CF nejhtife stravitelné a stfevo nevylucuje enzymy pro
jejich traveni, proto pii podavani nedostateCné pankreatické substituce jsou objemne,
zapachajici a mastné stolice. Také je poruSena tvorba bikarbonatu, ktera je piicinou

nedostate¢né neutralizace kyselin v zaludku. S poruchou traveni Zivin jsou spjaty
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1 poruchy vstfebavani vitamint, nejvice vitamind rozpustnych v tucich. Tyto vitaminy je

tteba nemocnym podavat, nejlépe pied jidlem se 1zickou tuku a pankreatickou substituci.

Vavrova (2006) uvadi mimo tyto hlavni projevy i komplikace na zazivacim traktu
spojené s CF, které jsou vétSinou v disledku neprospivani. Komplikacemi na zazivacim
traktu jsou fibrotizujici kolonopatie (jsou svymi ptiznaky podobné kolitid€, s piitomnosti
znamek obstrukce a zdnétlivymi zménami v mukdze a submukoze); pankreatitida (akutni

i chronicka); DIOS; apendicitida; prolaps rekta a GER.
1.4 PROJEVY CYSTICKE FIBROZY NA METABOLISMU

Vavrova (2009) udava jako poruchu metabolismu u CF diabetes mellitus. Jde
0 specificky druh diabetu, ktery je vazany na CF. Tento druh diabetu se oznacuje jako
CFRD. Pti¢inou CFRD je postupna pfeména slinivky bfi$ni na vazivovou tkan, ve které
pak i ubyvaji beta-bunky. Desaty rok zivota nemocného je pro CFRD hranicni, dfive se
CFRD muze objevit jen ziidka, a to jen u 1 % nemocnych. Po desatém roce Zivota se

k zakladnim vySetfenim ptidava i méteni glykémie.

Volekova (2008) tikd, ze CFRD je inzulin dependentni, proto je nezbytna aplikace
inzulinu. Protoze je CFRD velmi labilni, upfednostiiuje se aplikace kratkodobych
inzulind. Casto je CFRD spojeny s inzulinovou rezistenci, tzn., Zze receptory bunék
nereaguji na inzulin. Inzulinova rezistence se projevuje hyperglykémii a vznikd pii
floridni infekci a pfi 1écbé kortikoidy. Inzulinova rezistence mizi ihned po zaléceni

pficiny.

Vavrova (2009) doporucuje u CFRD konzumaci malého mnozstvi sladkych
potravin s tuky (Sokolada, §lehacka, dort). Rika, Ze tuky zpomaluji vstiebavani cukri,
proto neni zvySeni glykémie tak rychlé. Popijeni sladkych napojti a pozivani bonbont

vSak nedoporucuje, vzhledem k rychlému $tépeni cukrti.

Kalouskova a kol. (2008) tikaji, Ze sestaveni jidelnicku u CFRD nepatii do rukou
béznych diabetologli, ale do rukou specializovaného nutricniho tymu. V jidelnicku
omezujeme vlakninu, kterd v nemocnych budi pocit pfesyceni, naopak jidelni¢ek musi
byt bohaty na tuky a bilkoviny. Jestlize by byla nemocnému s CFRD nasazena bézna
diabeticka dieta, m¢lo by to za nasledek zhorSeni klinického stavu a tibytek na vaze, coz

je u CF nezadouci.

23



1.5 PROJEVY CYSTICKE FIBROZY NA DYCHACIM USTROJI

Vavrova (2006) udava, ze postizeni epitelidlnich bun¢k respiracniho ustroji je
v 90 % pfi¢inou tmrti nemocnych s CF. V perifernich dychacich cestach je vétSinou
zacatek prvnich respirac¢nich onemocnéni. Prvni dychaci obtize se u poloviny nemocnych

tézka bronchiolitida, byva v pozdéjsim véku pribéh respiracnich onemocnéni zavazny.

Kasel Vavrova (2009) fadi mezi prvotni pfiznaky postizeni dychaciho ustroji.
KaSel mlize byt suchy a drazdivy, ale povétsinou byva vlhky a produktivni. Kasel u CF
nesmime tlumit, protoze je obrannym reflexem dychacich cest pfed usazovéani hlenu.

Zhorseni kasle je ptiznakem infekce dychacich cest.

Vavrova (2006) upozoriiuje na hvizdani, které je projevem bronchialni obstrukce,
byva velmi Casto v kojeneckém veéku. Postupem veku tento ptiznak ustupuje. Jeho 1é¢bou
je nasazeni bronchodilatancii. Tachypnoe je pfed¢asnym projevem respiracni infekce,

rodi¢lim se tudiz doporucuje méteni dechové frekvence kojencti ve spanku.

Dusnost, tento subjektivni ptiznak se dle Vavrové (2006) mtize monitorovat az
u starSich déti, které tento pocit mohou sdélit. Jednd se o pocit ztiZeného nebo
namahavého dychani nebo nedostatku vzduchu. Dusnost je zprvu namahové a s progresi
nemoci klidova. Dusnost vznika pfi respiracni infekci nebo pii jejich komplikacich napt.
pneumotoraxu. Cyanotické zabarveni kiiZe a sliznic je pfitomné pii 75% saturaci. Saturaci
96 % a vy$ hodnotime jako dostate¢nou, je-li saturace pod 94 %, je tieba vysetiit
acidobazickou rovnovahu a krevni plyny. Podle vysledkl saturace pti zatézi se hodnoti
zavedeni dlouhodobé domaci oxygenoterapie. Tato kritéria nejsou platna u dospélych

nemocnych.

Lukas a kol. (2014) popisuji pojem palickovité prsty nebo také digiti Hippocratici.
Je to pojem pro zvétSeni koncovych ¢lanki prsti ruky nebo nohy, kde uhel nehtového
lizka vymizi. Tento ptiznak se projevuje nejen u CF, ale i u jinych plicnich onemocnéni,
nemoci srdce, nemoci traviciho ustroji a v malych procentech u koznich a nadorovych
onemocnéni, ale také u endokrinnich poruch. Pali¢kovité prsty se mohou podle jejich
klinického obrazu definovat jako zmékéeni nehtového ltizka, kdy nehtové Itizko ma thel

mensi nez 165 stupiiti, vypouklost nehtu, rozsifeni distalniho ¢lanku prstu, lesk a kiize
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Vv okoli nehtu. Pfi¢ina vzniku pali¢kovitych prstl je dodnes neznama, avsak vznikaji nové

teorie o jejich patofyziologii.

1.5.1 KOMPLIKACE NA DYCHACIM USTROJIi SPOJENE S CYSTICKOU
FIBROZOU

Vavrova (2006) uvadi, Ze CF sice postihuje primarné dolni cesty dychaci, ale diky
jejich spojeni byvaji postizené 1 horni cesty dychaci, a tak vznika chronické sinusitida,
ktera je velmi Castou komplikaci u CF. Muze byt bakterialniho ptivodu, ale neni to
podminkou. Projevy chronické sinusitis jsou nosni obstrukce, bolesti hlavy, sekrece,
zadni ryma a kaSel. Nékdy u nemocnych s chronickou sinustis miize byt i zvysena teplota,
ale tento pfiznak je individualni a nemusi se u vSech nemocnych projevit. Lécbou je
dikladna péce o nosni sliznici, ke které patii oplachy a mechanické ¢isténi. Podavaji se
antibiotika, topické steroidy, mukolytika a popiipadé antihistaminika. Chronickou

sinusitis mohou provazet i nosni polypy.

Vavrova (2006) popisuje nosni polypdzu jako nenadorové zduteni nosni sliznice
a vedlejSich nosnich dutin. Polypy jsou vybéZzky, které vycnivaji z €ichovych sklipkl
a jejich vzhledem ptipominajici hrusku. Nejvétsi vyskyt nosni polyp6zy je u starSich déti
ve veéku 5-19 let. Pfi¢ina je neznama, ale zname rizikové skupiny, které ¢asto postihuje,
Jimiz jsou nemocni s chronickou sinusitis, alergiemi nebo astmatem. U 40 % nemocnych
s nosni polypdzou se ptiznaky neprojevuji, u zbylych 60 % nemocnych ma pfiznaky, jako
jsou ztrata ¢ichu a chuti, obstrukce v dutiné nosni, kychani a tlak v oblasti obli¢eje. Lécba

nosni polypozy spociva v aplikaci topickych steroidd nebo chirurgickém odstranéni.

Vavrova (2006) uvadi jako dalsi komplikaci CF pneumotorax. Pneumotorax pii
CF vznikd v disledku prasknuti subpleuralnich bul v hornich lalocich plic, které byva
vétSinou vyvolano pti télesné zatézi, jako je zvedani tézkych véci nebo cviceni. Dle Kolka
(2014) jsou vseobecné ptiznaky pneumotoraxu dusnost, bolest na hrudi a suchy kasel.
Intenzita a zavaZznost pfiznakil je zavisla na typu, rozsahu a funk¢énim stavu plic, proto
mize nastat situace, kdy pfi malém rozsahu pneumotoraxu Se pneumotorax bude
projevovat asymptomatologicky. Dle Vavrové (2006) se pneumotorax nejlépe
diagnostikuje pomoci nativniho snimku plic. Lécba pneumotoraxu byva podle stupné
rozsahu konzervativni nebo invazivni. Konzervativni 1é¢bou pneumotoraxu se rozumi
hospitalizovani nemocného k pozorovani a oxyegenoterapii. K invazivni 1é¢b¢ patii

zavedeni hrudni drenaze.
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Zavaznou komplikaci pti CF je dle Vavrové (2006) hemoptyza. Za masivni
hemoptyzu se povazuje mnozstvi 240-300 ml vykaslané krve za den nebo opakované
vykaslavani 100 ml krve za 3—7 dni. Hemoptyza vznikd nejCastéji u malych déti
v disledku ruptury bronchialnich arterii nebo rupturou cév v granulacni tkdni. Nejlepsi
diagnostickou metodou pro hemoptyzu je angiografie, na které je mozné najit prasklou

cévu.
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2 LECBA PRIZNAKU CYSTICKE FIBROZY

Dle Tajovské (2013) ma lécba respiraénich projevi velky vliv na kvalitu
a délku zivota nemocnych. Lécba je zaméfena na zprichodnéni dychacich cest pomoci
bronchodilatancii a 1éka snizujicich viskozitu hlenu, dale také na 1é¢bu infekce
v dychacich cestach. V travicim traktu dochazi K selhani zevné sekretorické funkce
pankreatu, nevyplavuji se enzymy Stépici tuky, a dochazi tak k malnutrici. K 1écbé na
zazivacim traktu patfi doplnéni pankreatickych enzymu a diraz na stravu. K pfiznakiim
CF nepatii jenom projevy, ale také komplikace s ni spojené, komplikacemi jsou: diabetes

vazany na CF, hepatopatie, osteopordza, stievni obstrukce a dalsi.

CF jako multisysttmové onemocnéni dle Tajovské (2013) vyzaduje péci
odbornikti i v nelékatfskych oborech. Tym odbornikii tvoii 1ékaf, vSeobecna sestra,
fyzioterapeut, nutri¢ni terapeut, psycholog, mikrobiolog, genetik, farmaceut a socialni
pracovnik. Nemocni jsou objedndvani na pravidelné kontroly do CF center jednou do
meésice, ale u méné komplikovanych nemocnych to mize byt i jednou za 3 mésice.
Pravidlem k objednani na ambulantni prohlidky v CF centrech dle Vavrové (2009) je
dilezité znat, jaké je bakterialni osidleni dychacich cest, zda nemocny ma infekce, jejichz
puvodcem je pseudomonada nebo burkholderia cepacia. Nemocni se objednéavaji na dny
podle druhu bakterie, nesmi totiz pfijit do styku s nemocnymi, ktefi maji jiny druh

bakterie.

Vévrova (2009) udava, ze prevence a v€asny zachyt komplikaci CF patii mezi
jejich prvotni moznosti 1é¢by. Na kazdé ambulantni prohlidce se provadi rozhovor 1ékate
s pacientem ¢i jeho rodici o zménach zdravotniho stavu, mikrobiologicka kontrola sputa,
antropometrické méfeni, spirometrie, méfeni krevni saturace, ORL vySetieni,
a laboratorni rozbor krve a moce. Krev se odesila na biochemicky, hematologicky
a imunologicky rozbor. Dalsi sou¢asti ambulantni prohlidky je kontrola fyzioterapeutem,
ktery zjistuje Groven provadéni dechové rehabilitace a néasledn€ u¢i nemocné spravné
dechové rehabilitaci. Dale se s nutriénim terapeutem konzultuje jidelnicek a hodnoti se

nutriéni skore nemocného.
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2.1 LECBA PRIZNAKU NA TRAVICIM USTROJI

Tajovska (2013) tika, ze poSkozeny pankreas ma za nasledek nedostatek travicich
enzymul, to vede k nedostatecnému vstiebavani zivin (tukd, bilkovin a vitamini
rozpustnych v tucich), které vede Kk malnutrici. NedostateCnd vyziva muze vést ke
zhorSeni stavu a néachylnosti na respiracni infekce. K zamezeni téchto komplikaci se
nasazuje pankreaticka substituce, jez se podava jiz od kojeneckého véku. Pankreatické
enzymy jsou podavany ke kazdému jidlu, véetné svacin a sladkosti mezi jidly. Podle
odezvy na 1é&bu pankreatickymi enzymy jsou davky upravovany. V Cechach se nejvice
uziva Kreon ve formé kapsli, ktery se podava pred jidlem a se zapitim dostate¢ného

mnozstvi tekutin.

Organismus nemocnych s CF dle Volekové (2008) vyzaduje i vetSi naroky na
vyzivu. Ta musi byt zvySena o 20-50 %, neZ je bézna strava lidi netrpici timto
onemocnénim. Tuky ve vyzivé nemocnych by mély tvofit 40 % celkové stravy. Stav
vyzivy se kontroluje pomoci sledovani vahy nemocného v pfiméienosti na jeho vék,
vysku a pohlavi. Pokud nemocny nenaplni své naroky na vyzivu, je tieba nasadit enteralni
vyzivu, nejéastéji ve formé tzv. nutridrinki, a tim svoji Stravu obohatit. Nutridrinka je
dnes Siroké spektrum, které se 1i8i svym sloZenim, takZe je 1ze podavat nemocnym dle

jejich vyzivovych potieb.

Vavrova (2009) udava také dulezitost vitaminové substituce, a to zejména
vitamind rozpustnych v tucich, jimiz jsou vitaminy A, D, E a K. Davkovani se upravuje

podle krevnich odbéri, ve kterych se hladina vitamint vySetiuje.

2.2 LECBA PRIZNAKU NA DYCHACIM USTROJI

Podle Vavrové (2009) hraji preventivni opatieni v 1é€bé pfiznakti CF na dychacim
ustroji velkou roli, av§ak u preventivnich opatieni se musi hledat jakysi kompromis, aby
opatieni neméla za dlsledek zhorSeni psychiky nemocného. V nemocnicich
a ambulancich plati vZzdy opatfeni proti pfenosu nozokomialnich ndkaz, nemocni s CF
jsou k témto nemocem obzvlast’ nachylni. Zlatym standardem prevence je diikladné myti
rukou a jejich dezinfekce, nejenom u nemocnych, ale 1 pro zdravotnicky personal. Pro
nemocné plati, Ze se po nemocni¢nich prostorach musi pohybovat s rouskou, neméli by
byt delsi dobu v uzavienych prostorach (vytah, auto) a k dalsim nemocnym s CF by se

meéli piiblizit nejvice v délce natazené paze. Dal§im preventivnim opatfenim, pokud to
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zdravotni stav nemocného dovoli, by meéla byt zkracend doba hospitalizace.
V domacnosti by nemocni méli mit vlastni nadobi, malym détem by se nemél olizovat
dudlik ¢i libat rucicky, pokojové kvétiny nejsou vhodné kvili vlhkosti a bakteriim
Vzeminé a nevhodné je také pouzivani ruznych mycich  houbicek
a hadriki, vSe by mélo byt jednordzové, opét kvili zadrzovani bakterii. Dulezita je také

kazdodenni dezinfekce koupelny, WC a kuchyné.

-----

velkou pozornost. Chronicky zanét dychacich cest zpiisobuje nevratné poskozeni plic.
Zanéty dychacich cest se 1é¢i perordlnimi a inhalacnimi kortikoidy, nesteroidnimi

antirevmatiky a makrolidy.

Vavrova (2009) tika, Ze infekce dychacich cest byvaji asto spoustény viry, které
porusi sliznici dychacich cest, a narusSena sliznice je vice nadchylna na usazeni bakterii.
Oproti tomu Tajovska (2013) hovoti o dychacich cestach nemocnych s CF tak, ze byvaji
nejCastéji  osidleny bakteriemi Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia,
Haemophilus influenzae, Staphylococcus aureus, Candida albicans nebo Aspergilus
fumigatus. U nemocnych s CF se mtize také hovofit o chronickych infekcich. Komplikaci
chronickych infekci je utvafeni biofilmu v dychacich cestach, ktery snizuje prunik
antibiotik k bakteriim, proto antibioticka 1é¢ba je dlouhodoba a ve vyssich davkach nez u
nemocnych, ktefi nejsou postizeni CF. Diraz pii podavani antibiotik se klade na obecné
zasady pro jejich podavani a na fadnou edukaci nemocného ¢i jeho rodiny o jejich
uzivani. Podle zavaznosti infekce se nemocnému mohou antibiotika podavat tremi

zpusoby, a to intraven6znim, perordlnim a inhala¢nim.

Tajovska (2013) popisuje péci o prichodnost dychacich cest, kterd je nezbytna
v 1é¢be piiznakli CF na dychacim tstroji. Provadi se pomoci inhalace mukolytik,
bronchodilatancii. U mukolytik je duilezité védét skutecnost, ze u nemocnych s CF se
nedoporucuje uzivani béznych mukolytik, jako jsou ACC, Ambrobene a Mucosolvan, ta
se podavaji pouze zfidka a kratkodob¢ v ptipadech vétSiho mnozstvi zahlenéni. Pro
chronickou lé¢bu se uzivaji specificka mukolytika (napt. Amilorid a Dornéza). Podavani
1€kt inhala¢ni cestou patii ke kazdodenni rutiné nemocnych s CF. ProtoZe vétSina 1€k,
které se uzivaji pfi lé€bé CF, neni ve formé& dozovacich inhaldtord, mél by mit kazdy
nemocny V domaci péci sviij nebulizator. Nebulizatory mohou byt tryskové, které pomoci

kompresoru vytvareji z roztoku inhalaéni mlhu, nebo ultrazvukové, které mlhu vytvareji
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za pomoci ultrazvuku. Ultrazvukové nebulizatory nejsou kompatibilni se vSemi
inhala¢nimi roztoky, naptiklad s Dornazou, protoze ultrazvuk narusuje strukturu 1é¢iva.
U malych déti do dvou let véku se inhalace provadi pomoci masky, poté se déti uci
inhalovat pomoci naustku. S postupem véku ditéte se k inhala¢ni ritudlim piidavaji i
dechové cviky, byva tedy provadéna inhalace 1é¢iv a dechova rehabilitace zarovern.
Vavrova (2009) klade diraz na nezbytnou soucast pti podavani inhalace, kterou je i péce
o nebulizator. Nebulizator miize byt zdrojem infekce, a proto je diilezité jeho fadné umyti,
dezinfekce a usuSeni. UsuSeni zejména proto, ze k mnozeni bakterii velmi napomaha
vlhké prostiedi. Nejlepsim zplisobem, jak nebulizator ususit, je pouziti vysousece vlasi.

Nebulizator se v zddném piipadé nesmi nechat do dalsi inhalace bez oSetieni.
2.2.1 RESPIRACNI FYZIOTERAPIE

Lécebna rehabilitace a respiracni fyzioterapie podle Vavrové (2009) zngji jako
synonyma, ale maji odlisny vyznam. Lécebna rehabilitace neboli PL je dlouhodoby
proces, jehoz vysledkem ma byt celkova adaptace organismu na fyzickou zatéz.
S postupem véku nemocného se méni a rozsifuje o nové cviky. RFT v kombinaci

s inhalac¢ni 1écbou mé odhletiovaci u€inek a je nedilnou soucasti 1€Cebné rehabilitace.

Vavrova (2009) uvadi pét zakladnich metod pro odstraiiovani hlenu z dychacich
cest. Jsou to nejcastéjsi cviky: ACBT, AD, PEP systém dychani, inhala¢ni 1écba

v kombinaci s drenazni technikou a RH.

Smolikova a Macek (2010) popisuji ACBT jako dechové techniky, jez jsou
vhodné pro star$i déti, které maji problémy se soustfedénosti. Jde o stfidani tfech
jednotlivych dechovych cvikd, kterymi jsou BC, FET a TEE. Flexibilita ACBT spociva
VvV tom, ze jednotlivé dechové techniky na sebe navazuji a nemocny je miize ménit bez
ohledu na potadi. BC je odpocinkové dychani s relaxaci pro branici. Dychani se pfi tomto
cviku soustfedi do oblasti bficha, kdy je uvolnény nadech a pasivni vydech. FET je
svalové podpofeny vydech sukoncenym huffingem. TEE je pomaly nadech

S maximalnim mnozstvim vzduchu a pasivni vydech.

AD se podle Smolikové a Macka (2010) provadi v poloze vleze nebo vsedé a je to
dychani, které¢ vyzaduje pomaly nadech, nddechovou pauzu na konci vdechu, nésledny
vydech je pomaly, dlouhy a je do néj zapojeno svalstvo. AD neni Casem omezena,

nemocny ji muze provadét i hodinu v kuse.
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PEP systém dychani je podle Smolikové a Macka (2010) dychani, pfi kterém je
vydech proti zvysenému tlaku, u kterého stoupa tlak uvnité pradusek. Uginkem PEP
systétmu dychani je rozSifeni dychacich cest, které napoméha snadnéjSimu posunu
bronchialniho sekretu. Existuji tf1 druhy PEP systému dychani, a to nizky pozitivni tlak,
u kterého je vydech pod tlakem 10-20 cm H20, poté vysoky pozitivni vydechovy tlak,
u kterého je vydech pod tlakem 40-100 cm H2O, a oscilujici pozitivni tlak, pii kterém se
uzivaji pomticky flutter a cornet. Flutter a cornet jsou pomtcky, které jsou kombinaci
PEP, kmitavymi a vibraénimi efekty uvniti dychacich cest. Flutter by nemocni s CF méli
zacit pouzivat podle prvotni instruktazni lekce od fyzioterapeuta. Flutter je slozen z ustni
¢asti, korpusu, konusu s vydechovym otvorem, kovové kuli¢ky a prodéravéného vicka,
tvarem flutter pfipomina dymku. Pro samotny PEP systém dychani se uziva pomiicka
zvand PEP maska. Maska je sloZena z latexové obli¢ejové €asti a dvou ventili pro nadech

a vydech. Podle utazeni ventilti se pomoci manometru méti vydechové tlaky.

Inhala¢ni 1é¢ba v kombinaci s respiraéni fyzioterapii podle Smolikové a Macka
(2010) zvysuje ucinek 1éc¢iva. Pti této kombinaci se uziva dechovy vzorec: ,,pasivné —
aktivni vydech (Gsty) — pomaly a hluboky vdech usty — inspiraéni pauza —
prodlouZeny, aktivni vydech (nosem nebo usty) — pomaly a hluboky vdech usty, atd.*
(SMOLIKOVA, MACEK, 2010, s. 89)

RH uvadi Vavrova (2009) jako metodu respiraéni fyzioterapie, ktera je vyvinuta
pro nejmensi déti, jako jsou novorozenci, kojenci a batolata. Pfi RH jde o praci rodice
s ditétem, kdy se u ditéte provadi soubor specialnich dotykt, uchopii, pohybti a cviceni,

které jsou urceny pro uvolnéni a nasledné odsati hlenu z dychacich cest.
2.2.2 TRANSPLANTACE PLIC

,K transplantaci plic jsou indikovani pacienti v kone¢ném stadiu plicniho
onemocnéni, u kterych riziko blizkého tumrti prevysuje rizika vlastni transplantace. Navic
vSak jejich celkovy zdravotni stav nesmi ohrozit dlouhodoby uspéch a pieziti

po naro¢né operaci.“ (KOLEK a kol., 2014, s. 492)
Indikacemi k transplantaci plic vSeobecné jsou:

e Termindlni faze chronického onemocnéni plic s vyCerpanymi moznostmi 1€Cby.
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e Doba pieziti nemocného je snizend, avSak je vyssi nez doba stravena ¢ekanim na

vhodné plice na cekaci listiné.

e Nemocnému chybi kvalita Zivota; odkazanost na oxygenoterapii; postupné

zvyseni imobility.

e Kpfidanym specifickym indikacim u CF patfi: zvySena frekvence exacebraci
s antibiotickou 1écbou; pii postizeni pneumotoraxem pneumotorax neustupuje

nebo recidivuje; recidivujici hemoptyza; hyperkapnie a plicni hypertenze.

Podle Kolka a kol. (2014, s. 492) patii mezi vSeobecné kontraindikace:

e malignita,

e nelécitelné onemocnéni dalSiho organového ustroji,

e nelécitelné infekce (napt. HIV, hepatitida B a C),

e hrudni ¢i pateini deformita,

e laxni pfistup k 1é¢bé (napt. nedochazeni na pravidelné kontroly, nespoluprace),

e nelécitelné psychiatrické onemocnéni,

e absence socialniho zazemi,

e zavislosti na drogach, alkoholu a cigaretach v poslednim pil roce.

Kolek a kol. (2014) tikaji, Ze pokud je nemocny zatazen do ¢ekaci listiny, je stale
V péci Iékaii. Nemocny musi byt zatazen do rehabilitaéniho programu, kde posiluje
svalstvo, a pfipravuje ho tak na planovanou operaci. Dalsi predoperacni ptipravou je
zlepSeni nutriéniho stavu nemocného. Nemocny dale kazdé tfi mésice dochdzi do
transplantacniho centra, kde se provadéji rizné kontroly, do nichz jsou zahrnuty
aktualizace predtransplantacniho vySetfeni, vysetfeni sputa, a hodnoti se rychlost

progrese primarniho onemocnéni.

Vavrova (2006) popisuje pooperacni péci. Bezprostiedné po operaci je nemocny
hospitalizovan na JIP, kde se provadi kompletni monitorace vSech zivotnich funkeci.
U nekomplikovanych zakroki je Casto nemocny extubovan jiz po nékolika hodinach po

operaci, extubaci se tak obnovuje funkce transplantovanych plic. Po operaci je tfeba
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podavat potfebnou analgezii a udrzovat dychaci cesty v Cistoté. V¢asny peroralni piijem
patii také do pooperacni péce. Potransplantacni hospitalizace trva zhruba 3—4 tydny po
operaci. Po ukonc¢eni hospitalizace nasleduje zvySena dechova rehabilitace, pii které se
nemocny uci zbavit se starych dechovych navyku a docileni co nejlepsi funkce novych
plic. Prodlouzeni hospitalizace probihda tehdy, kdyz po transplantaci nastanou
potransplantacni komplikace. Potransplantacnimi komplikacemi se rozumi reperfuzni

edém plic, akutni rejekce a infekce.

Kolek a kol. (2014) zminuji, Ze po ukonceni hospitalizace jsou nemocni
ambulantné sledovani V transplanta¢nich centrech. Na ambulantni prohlidky dochazi
vintervalech 4-8 tydnt, pifi nichz se maji rozpoznavat komplikace plicni
a mimoplicni, které¢ nastavaji v dusledku dlouhodobého podavani imunosupresiv. Tay
mohou zplsobit komplikace, jako jsou renalni insuficience, hypertenze, hyperplazie
dasnég, kozni a nekozni malignomy. Béhem téchto ambulantnich prohlidek se vySettuje
vitalni kapacita plic, kompletni laboratorni screening s vySetfenim krevnich plyni,
skiagram hrudniku. V pravidelnych odstupech se vysetiuje hladina clearence kreatininu,

kostni denzitometrie a CT hrudniku.

V rukou 1ékait pecujicich o nemocné s CF v terminalni fazi plicniho onemocnéni
je podle Vavrové (2006) v¢asné umisténi nemocného na Cekaci listinu, protoze ¢ekaci
doba je dlouha a vhodnych darct plic malo. Dle statistik je prokazano, ze riziko smrti je
po 60 dnech po transplantaci mensi nez riziko smrti na ¢ekaci listin€. Pfeziti nemocnych
po transplantaci plic se pohybuje okolo 70-80 % do jednoho roku, do péti let po

transplantaci se doziva 50—-60 % nemocnych.
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3 PSYCHOLOGICKA PROBLEMATIKA NEMOCNYCH
S CYSTICKOU FIBROZOU

Jak uz bylo diive uvedeno, CF je podle Tajovské (2013) onemocnéni, které
vyzaduje multidisciplinarni pé¢i, ktera v sob¢ zahrnuje pé¢i mnoha riznych zdravotnich
odbornikt (Iékaf, sestra, psycholog, fyzioterapeut atd.). Péce o nemocného a jeho rodinu
je tedy péci tymovou, vSechny ¢lanky tymu se snazi o jeden jediny cil, a to zlepsit svoji
péci kvalitu zivota nemocného, zmirnit ptiznaky a komplikace na dychacim a zazivacim
ustroji. Vavrova (2009) ftika, Ze psychologicka péce je poskytovana nejvice
vV novorozeneckém a kojeneckém obdobi rodin€. Rodina po stanoveni a sdéleni této
zavazné diagndzy ma pocity viny smeéfované k nemocnému ditéti. Pocity viny nemaji jen
rodi¢e nemocného, ale i jeho $irsi pribuzenstvo, protoze CF je onemocnéni genetické a

gen CF muZe byt pfenesen od jakéhokoli rodinného pfislusnika.

Vavrova (2006) tika, Ze sdéleni této zavazné diagndzy je provadeéno za pritomnosti
obou rodicl, 1ékate a dalSich ¢lenli tymu péce o nemocné s CF. Po sdéleni této diagndzy
rodina prochazi fazemi vyrovnavani se s diagnozou, kterymi jsou Sok, popfeni, agrese,
smlouvani, deprese a pfijeti. Tyto faze u rodin nemocného s CF nejsou ohraniceny, ale
vzajemné se piekryvaji. Matka po sdéleni diagndzy nejcastéji v novorozeneckém
a kojeneckém obdobi je ve zcela nové situaci, je na ni vyvijen tlak z obou stran, jak ze
stany zdravotnikt, ktefi ji zahlcuji velkym mnozstvim informaci, tak ze strany rodiny,
které predané informace musi pretlumocit. Pro zdravotniky je dulezité v tomto obdobi
nabidnout matce pomoc a naslouchdni, takto miZe u matky dojit k uvolnéni
nakumulovanych emoci a miiZe tak naplno projevit svij strach o nemocné dit¢. V tomto
obdobi téz nesmime zanedbavat edukaci matky o disledcich zanedbavani péce, protoze

je zde vyssi riziko zanedbavani v dasledku strachu a tizkosti, které matka proziva.

Vévrova (2009) popisuje kojenecké obdobi jako obdobi, které provazi utvareni
divéry a nedivery k okolnimu svétu. Jaky vztah si dit€ udéla s okolim v prubéhu prvniho
roku zivota, takovy ma po cely sviij zivot. V tomto obdobi dochazi nejvice k rozvoji
psychomotorickych funkei, dité€ si poprvé seda, déla prvni krucky, fika prvni slova, avSak
u déti s CF jsou tyto psychomotorické funkce zpomaleny v disledku ¢astého stonani
a neprospivani. Lécebna rehabilitace musi byt provadéna formou hry, dit¢ tak nesmi

poznat, zZe jde o Cinnost, kterou délat musi. U kojenci je velmi Castd separacni uzkost,
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ktera se projevuje jejich upoutanosti na matku. Odpoutani se od matky vyvola v ditéti
pocity strachu, uzkosti, poruchy piijmu stravy, apatii az regresi. Hospitalizace musi tedy

byt spole¢né s matkou.

V batolecim obdobi je podle Vavrové (2006) tieba dbat na to, aby v rodiné nehral
velkou roli stereotyp. Dochdzi zde k vétSim a nekoneCnym starostem, které vedou
k unavé rodinnych pfislusniki. Rodina nemocného nevnima nic jiného nez jen nemoc
a jeji neustalou 1écbu, proto se rodina musi vénovat vyvazené praci a stiidani péce
0 nemocn¢ dité s jinymi tématy. Mohou se objevit prvni znamky rozpadu rodiny, kdy se
vytraci vztah otec — dité a otec — matka. U otce se objevuji snahy o materialni zaji$téni
rodiny, rodina i pfes otcovi snahy o materialni zajisténi strada. To vede k naruseni otcovi
role. Matka je vyCerpand, pretizena a trpi depresemi v disledku neustalé péce o nemocné
dit¢. = Batole se  bouflivé rozviji a  objevuje se  egocentrismus.
U predskolakd, i pies jejich velky posun v kognitivnich funkcich, se nedoporucuje zapis
do skolek.Skolkyse nedoporucuji z diivodu zvyseného rizika respiraéni infekce. Proto se
u mladsich skolakti ¢asto objevuje nesndSenlivost autority, emoc¢ni nevyrovnanost a

neosvojeni zdkladnich pracovnich navykd.

Vévrova (2006) tika, Zze obdobi Skoldka je provdzeno soustiedénosti na jeho
vlastni vykon. Vlivem neustalého kasle ve Skole muize casto dochazet k poruchdm
aktivity a pozornosti. Magické mysleni Skolaka miize byt spousté€em emocni nestability,
kde se mohou objevovat riizné fantazie s Gizkostnym ¢i grandiéznim obsahem, no¢ni miry
nebo désy. Pficinou jeho tzkosti nebo depresi je pocinajici uvédomovani Si zavaznosti

jeho onemocnéni. Ve star§im Skolnim véku piisobi vliv vrstevnikll, nemocny si pieje byt

jako oni, a tak experimentuje se zanedbavanim 1é¢by.

Vavrova (2006) popisuje adolescenci a mladsi dospélost tak, ze nemocni v tomto
obdobi tesi situaci odpoutdni se od rodiny. Rodina v disledku zhorSujiciho se stavu
nemocného k této situaci nechce pristoupit. U nemocného se objevuji myslenky, zda bude
moci zvladnout sviij zdravotni stav bez pomoci rodiny a zda bude moci byt ekonomicky
nezavisly. Probiha zde i navazovani prvnich partnerskych vztahti a sexuality, které byvaji
stézejnim problémem v tomto obdobi. Nemocni maji problémy s navazovanim vztaht.
Neuspéchy partnerského zivota jsou svadény na nemoc, ale nelspéchy prameni
Z osobnostnich kvalit, jako jsou viile a odvaha do vztahu jit. Partnersky vztah je pro

nemocné motivaci k dodrzovani 1é¢ebnych opatieni a k boji s nemoci.
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4 EDUKACNI PROCES

KAZUISTIKA:

Od ledna roku 2013 je v détském domoveé umistén na zakladé ustavni péce
nemocny chlapec trpici CF. Ustavni péée byla nemocnému nafizena bezprostiedné po
diagnostikovani CF. CF byla diagnostikovana nemocnému ve 2 a ptl mésici véku na
zakladn¢ neprospivani. Po kompenzaci onemocnéni byla nemocnému ptidélena tstavni
vychova na zaklad¢ Spatného socialniho zdzemi a neschopnosti matky se o nemocné dité
starat a byl umistén v kojeneckém Ustavu. Nyni je mu 9 let a je Zadkem 2. tfidy zékladni
Skoly. Nemocny ma ptidruzené psychické onemocnéni ADHD, které komplikuje jeho
schopnost o sebe pecovat a postoj k nemoci. Je tedy odkézan na disledny dohled nad
1é¢bou druhé osoby. ADHD se u nemocného projevuje neklidem pfi inhalaci, dechové
rehabilitaci, nedodrzovanim spravného stravovani, neschopnosti udrzet pozornost
a plivanim 1€kd. V dbsledku tohoto onemocnéni ma nemocny ve své medikaci

antipsychotika.

Nemocny dlouhodobé navstévuje centrum CF ve FN Motol, kam dochazi
k pravidelnym kontrolam jednou za 2-3 mésice, pokud je bez komplikaci. V centru CF
se provadi antropometrické méfeni, spirometrie, reedukace dechové rehabilitace,
mikrobiologické vySetieni sputa a krevni vySetfeni (biochemicky screening, krevni obraz,
koagulace a vySetfeni acidobazické rovnovéahy). V ptipadé komplikaci jsou u nemocného
provadéna piidatna vysetfeni. Inhalace s dechovou rehabilitaci nemocny provadi dle
ordinace 3x denn¢ pod dohledem povétrené osoby. Jidlo je podavano 7x denné s pridavky
dvou nutridrinki za den. Nemocného stav je dlouhodobé kompenzovany, S malym

mnozstvim respirac¢nich exacerbaci a mirnou podvyzivou.
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4.1 FAZE - POSOUZENI
Jméno: XY

Vék: 9

Pohlavi: muz

Rasa: romska

Vzdélani: studuje zakladni Skolu
Vyska: 128 cm

Vaha: 29 kg

BMI: 17,7 — podvéha

Obvod paze: 17 cm
ANAMNEZA:

Nynéjsi onemocnéni: dlouhodobé kompenzovany stav pii CF

Osobni anamnéza: spontanni porod zahlavim se zakalenou plodovou vodou, nekiiSen,
8. poporodni den zachyt aspira¢ni pneumonie, propustén domil s poporodni vahou 2, 850
kg. Ve 2 a ptl roku Zivota neprospivani, fidké stolice a zachvatovity kaSel. Na tomto
podkladé byla diagnostikovana CF. Dale opakované prodélava bronchitidy s bakterialnim
osidlenim Pseudomonas aeruginosa, z toho byla 5x zachycena bronchitida obstrukéni.
V disledku obstrukénich bronchitid byl nemocny 2x hospitalizovan. Pi hospitalizaci byl
zjiStén masivni GER. Ve tfech letech Zivota nemocny prodélal plané neStovice, jejichz
priabéh byl bez komplikaci. V 5. roce Zivota zjiSténa vyrazna skoli6za, podkovovitd
ledvina a dle ORL vySetfeni hyperkinetickd dysfonie bez polypdzy nosnich dutin.
Psychiatrem diagnostikovano onemocnéni ADHD v dusledku neadekvatniho chovéni

a Spatné schopnosti spoluprace pfi [écebném rezimu.
Alergicka anamnéza: neguje

Abuzy: neguje
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Socialni anamnéza: U matky byl v t€¢hotenstvi zjistén abtizus alkoholu a drog, otec je
neznamy. Ve 2 a pul mésici véku nafizena ustavni vychova na zaklad¢ neschopnosti
matky se o nemocné dité postarat. Nemocny do svych 4 let zil v kojeneckém tustavu
v Kladn¢é a nyni zije v détském domové v Unhosti, kde by mél zistat do 18 let véku.
Matka nemocného v détském domové nenavstévuje a je s ni velmi Spatnd komunikace
jakozto se zdkonnym zastupcem nemocného, proto nyni socialni pracovnici fesi se
soudem zieknuti se prav na dité, aby mu bez komplikaci mohla byt poskytnuta jakakoliv

1é¢ba.
Farmakologick4a anamnéza:

Tabulka €. 1 — Farmakologick4 anamnéza

NAZEV FORMA | CASOVE ZPUSOB | INDIKACNI SKUPINA
LEKU LEKU PODANI PODANI
Helicid 20 mg | cps. 1-1-1 per os Antiulcerozum
Kanavit gtt. 2-0-0 per os Vitamin K
Kreon 25000 | cps. 2-2-2-2 per 0s Digestivum
j-
Lacidofil cps. 1-0-0 per o0s Digestivum
Medorisper tbl 1-0-1 per o0s Antipsychotikum
0,5 mg
Vitamin E 10 | cps. 1-0-0 per 0s Vitamin E
mg
Vitamin A | cps. 1-0-0 (v | peros Vitamin A
6000 j pondéli)
Vigantol gtt. 3-0-0 per 0s Vitamin D
Zyrtec 10 mg | thl. 1-0-0 per 0s Amtihystaminikum
Amilorid sol. 10min.- inhala¢né Expectoranicium
10min.-
10min.
Berodual sol. 3-3-3  (pred | inhala¢né Bronchodilatancium
inhalaci
amiloridu)

Zdroj: zdravotnicka dokumentace
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Zakladni udaje:

T¢lesny stav:

Celkovy vzhled:

Mentalni aroven:

Komunikace:

Zrak, sluch:

Rec:

Pamét’:

Pozornost:

Chovani:

Nalada:

Poruchy uceni:
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Dlouhodobé kompenzované chronické
onemocnéni, na hornich
a dolnich koncetinach exantém.

V porovnani s ostatnimi détmi vyrazné
drobngjsi postavy. Po strance hygieny a
oblékani nezanedbany.

Nemocny je orientovan mistem, ¢asem a
osobou.

Vyrazna bariéra v komunikaci v disledku
psychického onemocnéni. Nejevi zdjem
navazat kontakt sdm.

Vidi dobfte, slysi dobte
a kompenzacéni pomiicky neuziva.
Srozumitelnd, kvalita hlasu je snizena, pii
dlouhodobé mluvé se zadychava.
Nenarusena, pfimétena véku, pamatuje si,
co délal v€era nebo co mél ke snidani.
NaruSena. Neni dlouhodoba. Napt. pii
dechové rehabilitaci a inhalaci vydrzi
sedét v klidu cca 5 minut.

Impulzivni, né€kdy je  agresivni
K vrstevnikdm.

V prabéhu dne velmi promenliva.
Neudrzi pozornost, nezijem o noveé

poznatky.



POSOUZENI FYZICKEHO STAVU, ZDRAVOTNICH PROBLEMU
A EDUKACNICH POTREB DLE MODELU VIRGINIE HENDERSON:

Model dle V. Henderson byl zvolen na zakladé deficitu sebepéce, kdy nemocny
trpi ptidatnym onemocnénim ADHD a neni tak schopen dodrzovat 1écebna opatieni, kterd

jeho primarni nemoc potiebuje.

1. Potieba normalniho dychani — Nemocny jevi znamky dusSnosti pfi namaze,
pii namaze se sndze zadychéava a kasle. Dechova frekvence je 25 dechii za
minutu, ktera se oznacuje jako tachypnoe. Nemocny je zahlenény a vykaslava.
Sputum je bilé¢ barvy bez piimési krve a hnisu. Na noc se kasel netlumi
v disledku rizika zhorSeni respiracnich projevii CF. Kazdy den je
U nemocného provadéna dechova rehabilitace v kombinaci s inhalaci.
Dechova rehabilitace je provadéna pomoci pomucky flutter. Nemocny umi
flutter pouzivat a dochéazi jednou za 2-3 mésice na kontrolni rehabilitace
v centru CF ve FN Motol na ovéfeni spravnosti uzivani a piipadné reedukace.
Inhalace pomoci nebulizatoru je provadéna 3x denné. Podle ordinace by méla
byt provadéna 10 minut, ale nemocny v disledku svého ptidruzen¢ho

onemocnéni Vydrzi inhalaci provadét disledné nejvice 5 minut.
Edukacni problém: deficitni znalost

2. Potieba dostate¢ného prijmu potravy a tekutin — Nemocny vypije za den
ccajednu 1,5 litrovou lahev mineralni vody. M4 naordinovano 2x denné vypiti
nutridrinkd. Ranni nutridrink dostava ke svaginé s sebou do §koly. Skolou byl
détsky domov, vnémz nemocny Zije, informovadn o nalezeni plnych
nevypitych lahvicek nutridrinkd v koSi. I pfes Sirokou Skalu ptichuti
nutridrink@t nutridrinky nemocnému nechutnaji a odmita jejich popijeni.
Pfisun stravy mé4 nemocny 8x denné, dietu méa naordinovanou
vysokokalorickou s dosolovanim hlavnich jidel. Pfed kazdym jidlem nemocny
musi uzivat jednu tabletku pankreatické substituce. Proto mé détsky domov

vytvofenou tabulku na zapis jidel. BMI nemocného je 17,7 — podvaha.
Edukacni problém: deficitni znalost

3. Potreba vylucovani — S mocenim nemocny problémy nema, moc¢ je normalni

barvy, bez ptimési a fyziologického zapachu. Stolice je pravidelna,
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formovand, bez pifimési oleji a tukli. ZvySend potivost nemocného neni

zaznamenana. Kiize je sucha.
Edukaéni problém: 0

Potieba pohybu a udrZovani vhodné polohy — Nemocny je v neustalém
pohybu. Ve skole ma velky problém vydrzet sedét v lavici 45 minut a z toho
prameni ruzna kazenska opatieni. Po konzultaci v centru CF ve FN Motol mu
byla povolena dochazka na fotbalovy krouzek, kde mize svoji piebytecnou
energii vybit. Na krouzek dochazi 2x tydné. Trikrat do tydne vSeobecna sestra
v détském domove u nemocného provadi mickovani, které je soucasti dechové

rehabilitace.
Edukacni problém: O

Poti‘eba spanku a odpo¢inku — Se spanim nemocny nema problémy, i pies
no¢ni produktivni kasel. Na noc nemocny uziva antipsychotikum, které¢ by
mélo zajistit klidny spanek. Odpocinek pfes den nemocny nevyZzaduje, je

velmi aktivni.
Edukacéni problém: 0

Potifeba vhodného obleceni, oblékiani a svlékani — Nemocnému je
Vv détském domove zajisténo Cisté pohodIné obleceni. Ma i moZnost si obleceni
vybrat. S oblékanim a svlékanim dopomoc nepotiebuje. Ztidka je potieba
zastréeni tricka. Nemocny si uvédomuje, Ze se musi oblékat podle pocasi,
obzvlasté¢ v tom chladném. I pfes jeho sobéstacnost v oblékani je nad nim

neustaly dohled.
Edukacni problém: 0

Potieba udrZovani fyziologické télesné teploty — Teplota je nemocnému
meéiena vzdy vecer pied koupeli. Teplota se nemocnému vzdy pohybuje okolo

36,1-36,9 °C bez respiracni infekce.
Edukacni problém: 0

Potieba udrzeni Cistoty téla — Nemocny ma zakladni hygienické navyky.

Zuby si umi Cistit sam, Cisti si je tfikrat denné, rano, odpoledne po ptichodu
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10.

11.

12.

ze Skoly a vecer. Celkovou koupel provadi jednou denné vecer vzdy po vecefi.
Ke koupeli nepotiebuje asistenci, ale je potfeba nad nemocnym mit dohled,

aby vSe provadé¢l spravng.
Edukacni problém: 0

Poti‘eba odstrafovani rizik z Zivotniho prostiedi a zabranovani vzniku
poskozeni sebe i druhych — Nemocny je velmi hyperaktivni, neustale je
Vv pohybu. Je tedy u né&j stanoveno riziko padu a riziko traumatu. Riziko
poskozeni druhych osob je velké v disledku agrese a neadekvatniho chovani.
Casto dochazi ke konfliktim s vrstevniky, ale i s autoritami, kdy jsou

nemocnym napadani nejen slovné, ale 1 fyzicky.
Eduka¢ni problém: 0

Potieba komunikace s ostatnimi osobami, vyjadfovani zakladnich emoci,
poti‘eb, obav, nazori — Nemocny sam vyhledava kontakt s vrstevniky,
autoritdm se snazi vyhybat. Jeho nejcastéjSim projevem emoci na nelibost je
agrese. Vrstevniky télesné napadd a po autoritach hazi véci. VSechny tyto
ptiznaky neadekvatniho chovani jsou konzultovany s psychiatrem a nasledné
je nemocnému nasazena medikace. Vychovatelé v détském domové viak
udavaji nepoznatelné ucinky medikace. Dle rozhovoru s vychovateli
u nemocného nebyly zaznamenany emoce, jako jsou smutek a plac. Bez

navala agrese je nemocny celkove pozitivné ladény.
Edukacni problém: 0

Potieba vyznani vlastni viry — Nemocny neni veden k Zddnému vyznani

viry.
Edukacni problém: 0

Potieba smysluplné prace — Smysluplnéd prace je pro nemocného hrani si
s vrstevniky. O uceni nejevi zdjem. U zddné domaci prace nevydrzi dlouho

a hned odbiha za jinou ¢innosti.

Edukacni problém: 0
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13. Potieba hry nebo ucast na riznych formach odpocinku a relaxace —
Nemocny nepreferuje zadné stolni hry. Nejradéji pobihd venku a hraje si
s vrstevniky. Nejcastéji hraji micové hry a hraji si na venkovnich détskych
htistich. V domacim prostfedi si nejradé€ji hraje hry na tabletu a sleduje riizna
videa. U dlouhodobého filmu nevydrzi a vyhledava jinou aktivitu. Knihy

a ¢teni pohadek odmita. Zadné formy odpodinku nevyhledava.
Edukacni problém: 0

14. Poti'eba uceni, objevovani nového, zvidavost vedouci k normalnimu
vyvoji a zdravi a vyuZivani dostupnych zdravotnickych zafizeni —
Nemocny se rdd u¢i novym hram s vrstevniky. O uceni o novych technikéch,
které by mohly zlepsit jeho zdravotni stav, nejevi zdjem, sdm nové techniky
nevyhledava. Nepta se. Neuvédomuje si nasledky jeho onemocnéni. Pfi
respiracnich infekcich nedodrzuje klidovy rezim a jeho zdravotni stav ho
v aktivité¢ neomezuje. Pravidelné prohlidky v centru CF bere jako povinnost,

ktera ho nebavi a brani mu v hrani s ostatnimi.
Profil socidalniho zazemi (détského domova)

Nemocny Zije v détském domové jiz 5 let. Plati zde pravidla jako dodrZzovani
vecerky, spolecné vecete, budiek. Na tyto pravidla si nemocny jiz zvykl. V détském
domové ma nemocného na starosti vSeobecnd sestra, kterd v domové plsobi
v dopolednich a odpolednich hodinach. Ranni medikaci a dechovou rehabilitaci s inhalaci
provadi pfed nemocného odchodem do Skoly. VSeobecnou sestru posloucha nemocny
vice jak vychovatele. Vychovatelé se stfidaji na denni a no¢ni sménu. Denni a no¢ni
smény vykonavaji ti sami vychovatelé, kteti se stfidaji v kratkém a dlouhém tydnu. Tudiz

nemocného maji na starosti dohromady 4 vychovatelg.

Détsky domov je rozdé€len na tzv. rodinky, jsou to velké byty se 4 pokoji pro 8
déti. V rodinkach maji svoji koupelnu, kuchyn, jidelni mistnost a obyvaci pokoj.
Nemocny ma sviij pokoj, o ktery se nemusi délit, bylo tak rozhodnuto v disledku jeho
onemocnéni. Nemocny je rad za samostatny pokoj, nejsou u n¢j projeveny zadné znamky

osamoceni, smutku apod.
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Socialné - ekonomicky stav zarizeni

Nemocného 1écba je z velké ¢asti hrazena pojistovnou, zbytek doplaci détsky
domov a neziskovd organizace podporujici déti z détskych domovi. Je zjisténo, Ze

neziskova organizace kupuje nemocnému vSechny nutridrinky.
Zivotni styl, kultura, naboZenstvi, hodnoty, postoje

Nemocny bez dohledu personalu détského domova nedodrzuje spravné navyky,
preventivni opatieni a zivotni styl u CF. Sdm nevyhleddva informace o svém onemocnénti,
jeho 1é¢bé a prevenci vzniku komplikaci. Lécebné a preventivni postupy chépe jako
povinnost, ktera ho nebavi a nechce je provadét. S pfijmem stravy problémy nejsou.
Podavani enteralni stravy odmita. Denné spi priblizné¢ 7-8 hodin. V prostiedi détského
domova se ho snazi vychovatel¢ =zapojit do béznych dennich cinnosti
a domacich praci, nutny je vSak neustaly dohled nad dodrzovanim aktivity, po kratké dobé
nemocny o aktivitu pfestane jevit zajem a aktivitu se snazi ménit za jinou. K zddnému
nabozenstvi neni nemocny veden. Nejvétsi jeho hodnotou jsou pro néj materidlni véci,

jako jsou tablet a pocitac.
Adekvatnost a neadekvatnost rodinnych funkei

Rodinnou funkci o nemocného zajistuje détsky domov, ve kterém nemocny Zzije.
Poskytuje nemocnému kompletni péci. Nemocnému jsou schopni poskytnout vychovu,
psychickou podporu, pomoc Vv nemoci a ekonomické zajisténi. O nemocného se
v détském domové€ staraji vychovatelé, vSeobecna sestra a psycholog. U vSech téchto
pracovniki probihd vzajemna komunikace a predavdni informaci o nemocném.

Biologicka rodina o nemocného nejevi zajem.
Porozuméni soucasné situace pracovnikiu détského domova

Pracovnici détského domova si uvédomuji zavaznost onemocnéni. Kazdy
pracovnik, ktery se o nemocného stara, je fadn€ edukovan vSeobecnou sestrou
o onemocnéni a jeho komplikacich, o jeho 1écbé a preventivnich opatieni, ktera pak
museji dodrzovat. Na rodince détského domova jsou ostatni déti vedeny ke spravné

hygiené, tiklidu a prevenci nozokomidlnich nakaz.
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Ke zjisténi védomosti nemocného a vychovatele détského domova byl vyuzit
vstupni test o 10 otazkach, kdy na otazku tazani odpovidali ve vétach a na zakladé¢

spravnosti byla moznost odpovédi ANO/NE.

Tabulka €. 2 - Vstupni test vychovatele détského domova s odpovédmi ANO/NE

Vite, proc€ je dilezité, aby nemocny dochéazel na pravidelné kontroly do centra | ANO
CF?

Vite, pro¢ je u nemocného kladen diiraz na vyzivu? ANO

Vite, pro¢ nemocny musi mit svoje jidelni nadobi a pro¢ z n€j nemuizou jist | ANO

ostatni déti?

Vite, pro¢ nemocny pied kazdym jidlem musi uzivat 1ék jménem Kreon? ANO

Dodrzujete preventivni opatieni, jako jsou dezinfekce povrchi, kuchyné, | ANO

koupelny a toalety, zadné pokojové kvétiny, zddné houbicky na nadobi na vice

pouziti?
Vite, jaky je postup u dechové rehabilitace v kombinaci s inhalaci? ANO
Vite, pro¢ je nutné po kazdé inhalaci nebulizator dikladn¢ umyt? ANO

Vite, jaké mohou byt diisledky opakovanych infekci na dychacim tstroji? ANO

Vite, pro¢ je dillezité, aby nemocny pfi zahlenéni fadn¢ odkaslaval? ANO

Provadite nemocnému mickovani a vite, jak se ma spravné provadét a jak | ANO

casto?
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Tabulka €. 3 — Vstupni test nemocného s odpovéd'mi ANO/NE

Vis, pro¢ musi$ pravidelné jezdit do nemocnice na prohlidky? ANO
Vis, pro¢ ti dospé€li museji zapisovat vSechno, co snis, a pro¢ musis jist hodné? | NE
Vi§, proc ti nesmi jist z nadobi né¢kdo jiny? NE
Vis, pro¢ musis pred kazdym jidlem snist ten ¢ervenohnédy prasek? NE
Vis, Ze by v tvém okoli nemély byt zadné kvétiny, houbicky a hadiiky? A ze | ANO
by se v tvém okoli mélo vSe dezinfikovat?

Vi§, jak mas spravné provadé¢t inhalaci s dechovym cvi¢enim? ANO
Vis, proc¢ se po kazdé inhalaci musi myt a dezinfikovat nebulizator? NE
Vis, co mlizou zpusobit Casté nemoci dychani, na které musis brat antibiotika? | NE
Vis§, proc€ ti dospé€li neustale tikaji, Ze si musis odkaslat? NE
Vis, proc€ ti dospéli jezdi molitanovym mickem po zadech? NE

Na zéklad€ vstupnich testi pro nemocného a vychovatele bylo zjiSténo, ze

nemocny ma deficitni znalost v oblasti vyzivy, prevence a 1é€by respiracnich projevu jeho

primarniho onemocnéni. Na druhé stran¢ bylo zjisténo, ze vychovatelé majici nemocného

na starosti jsou fadné informovani v oblasti 1é¢by a prevence.

Motivace nemocného

Nemocny neni dostate¢né motivovan, nema zajem o nové informace v oblasti

1écebnych postupt. Motivace nemocného probiha ze strany personalu détského domova

neustale, neustale je napominam a jsou mu pfipominany zakladni poznatky v oblasti

1é¢ebnych postupti. Nemocny ma rad pozornost neznamych lidi, a proto pfistoupil ke

spolupraci.
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4.2 FAZE - DIAGNOSTIKA

Edukac¢ni diagnézy byly stanoveny dle NANDA Osetrovatelské diagnozy: Definice

a klasifikace 2015-2017 a jejich uspotadani dle jejich priorit nemocného.
Nazev + kod: Noncompliance (00079)
Doména: 1 Podpora zdravi
Trida: 2 Management zdravi
Definice: Chovani osoby, které neodpovida planu podporujici zdravi ¢i 1é¢ebnému planu.
Urcujici znaky:
e Nedosazeni o¢ekavanych vysledkl
e ZhorSeni pfiznakt
Souvisejici faktory:
e Intenzita léCebného rezimu
e Zdlouhavost 1écebného rezimu
e Kulturni nesourodost
e Nedostatecna motivace
e Hodnoty v nesouladu s planem 1é¢by

e Nedostate¢né znalosti 0 1é¢ebném rezimu

Nazev + kod: Nedostatecné znalosti (00126)
Doména: 5 Percepce/kognice
Trida: 4 Kognice

Definice: Absence nebo nedostatek kognitivnich informaci souvisejicich s konkrétnim

tématem.
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Urcujici znaky:
e Nepfiesné provadeéni instrukci
e Nepiesna interpretace znalosti v testu
e Nevhodné chovani
e Nedostatecné znalosti
Souvisejici faktory:
e Alterace kognitivnich funkci

e Nezéjem ucit se

Deficit védomosti:
e O dulezitosti dostate¢ného piijmu stravy
e O preventivnich opatienich
e O pankreatické substituci
e O dusledcich nedodrzovani lécebného rezimu
e O dulezitosti udrzovani priichozich dychacich cest
Deficit v postojich:
e Nedostate¢ny nahled na onemocnéni
e Noncompliance
Deficit zrucnosti:
e V dechové rehabilitaci

e V péci o nebulizator a flutter
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4.3 FAZE - PLANOVANI

Podle priorit: na zaklad¢ vyhotoveni vstupniho testy byly stanoveny priority eduka¢niho

procesu.
e Edukace o udrzovani pruchozich dychacich cest
e Edukace o prevenci infekce
e Edukace o stravé a enteralni vyzive
e Edukace o pankreatické substituci
e Edukace o péci o inhala¢ni nastroje
Podle struktury: 4 edukacni jednotky
Zamér edukace:
e Podani informaci o dulezitosti odkaslavani
e Naucit nemocného udrzovani prichozich dychacich cest
e Uvédomit si disledky nedodrzovani 1écebnych postupii
e DodrZovat preventivni opatieni
Podle cilu:

Kognitivni — nemocny nabyl a zopakoval si poznatky o priichodnosti dychacich

cest, prevenci infekci dychacich cest a udrzovani spravné vyzivy.

Afektivni —nemocny je ochoten spolupracovat v realizaci eduka¢niho procesu, ma
snahu zdokonalovat naucené ndvyky v 1€cbé onemocnéni a uvédomuje si dulezitost

spravného provadéni léCebnych a preventivnich opatienich.

Behavioralni — nemocny zvlad4d spravnou inhalaéni techniku, umi spravné

odkaslavat a osvojil si dovednosti v péci o své inhala¢ni pomicky.

Podle mista edukace: v détském domové€, v domacim prostfedi nemocného, v mistnosti
pro vychovatele, kde je zabezpeceno klidné prostfedi a nemocny je zvykly Vv misté

vykonévat 1é¢ebné techniky.
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Podle ¢asu: edukacni proces byl rozdélen do 4 edukacnich jednotek po dobu 4 dnti ve

vikendovych odpolednich hodinach, kdy nemocny ma vice casu.

Podle vybéru: rozhovor, prednéaska, vysvétlovani, ndzorna ukdzka, procviceni, vstupni

a vystupni test.

Edukacni pomitcky: odborné brozury, odbornd literatura, obrazky, vstupni

a vystupni test.
Podle formy: individualni
Typ edukace: prohlubujici
Struktura edukace:
1. edukaéni jednotka: Volné dychaci cesty
2. edukacni jednotka: Vyziva
3. edukacni jednotka: Preventivni opatieni
4. edukacni jednotka: Péce o inhala¢ni pomucky
éasovy harmonogram edukace:
1. edukaéni jednotka: 25. 2. 2017 od 17:45 do 18:20 (35 minut)
2. edukacni jednotka: 26. 2. 2017 od 14:00 do 14:30 (30 minut)
3. edukacni jednotka: 4. 3. 2017 od 14:00 do 14:25 (25 minut)

4. edukacni jednotka 5. 3. 2017 od 14:00 do 14:30 (30 minut)

4.4 FAZE — REALIZACE

1. eduka¢ni jednotka
Téma edukace: Volné dychaci cesty
Misto edukace: v détském domové, v mistnosti pro vychovatele

Casovy harmonogram: 25. 2. 2017 od 17:45 do 18:20 (35 minut)
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Cil:

Kognitivni — nemocny nabyl a prohloubil své védomosti o udrzovani volnych

dychacich cest a umi je popsat.

Afektivni — nemocny jevi zajem o nové informace ze strany tieti osoby v oblasti
udrzovani volnych dychacich cest. Aktivné spolupracuje a uvédomuje si dulezitost volné

prachozich dychacich cest.

Behavioralni — nemocny umi spravné pouzivat techniku dechové rehabilitace
v kombinaci s inhalaci a spravné provadi dechovou rehabilitaci za pomoci dechové

pomucky flutter.
Forma: individualni
Prostredi: domaci (détsky domov)

Edukac¢ni metody: vysvétlovani, dialog, procviceni dechové rehabilitace pomoci
pomucky flutter, procvi¢eni dechové rehabilitace v kombinaci s inhalaci. Nazorna ukazka
VvV tomto ptipadé€ je nezadouci, 1 kdyZ nemocny ma 2 nebulizatory a 2 fluttery, protoZe by

tak mohlo dojit k pfenosu bakterii i po dikladné dezinfekci.
Edukaéni pomiicky: brozura, obrazky, nebulizétor a flutter
Realizace 1. edukaéni jednotky

Motivaéni faze: (5 minut) pozdraveni, opétovné piedstaveni, navozeni klidného

prostiedi a eliminace edukac¢nich bariér a vysvétleni, co sezeni bude obnaset.
Expozi¢ni faze: (20 minut)

Tvoji vychovatelé mi tikali, ze jsi pékny lump a neposlouchas je, kdyz se ti snazi
pomoci Vv 1écbé. Kdyz nebudes poslouchat a délat to, co po tob&é dospéli chtéji, tvoje
onemocnéni se miize hodné zhorsit a ty pak bude$ muset byt v nemocnici, bez svych

kamaradt. My se spolu uvidime jesté tfikrat a néco s tim udélame.

Tvoje onemocnéni CF postihuje pfevazné dychaci cesty. A o ty musiS fadné
pecovat. To nejjednodussi, co pro né¢ miizes udélat, je odkaslavani. V tvych dychacich
cestach se hromadi hlen, ktery tam nesmi byt. Kdyz ho neodkasles, ziistane tam a budou

se Vv ném mnozit bakterie. Bakterie pak zplsobi zanét, ktery se ti v nejhor§im ptipadé
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muze dostat z pridusek na plice, a to je nebezpecné. Pii opakovanych zanétech priidusek
aplic by se ti plice mohly nevratné poskodit a pro tebe by to mélo $patné nasledky. Nechci
té strasit, ale musis si uvédomit, Ze to tak je. Kdyz odkaslavas, vzdy méj u sebe kapesnik,
do které¢ho budes hlen vyplivavat, nikdy ho nepolykej. Nejenom ze to vypada osklive,
kdyz ho polknes, ale taky by to mohlo udé€lat neplechu v zazivacim ustroji, které tvoje

nemoc také postihuje.

Aby se ti 1épe odkaslavalo, musi$ inhalovat 1ék Amilorid. Lék Amilorid ma hlen
z dychacich cest natedit a usnadnit ti vykaslavani. To, Ze u inhalovani musis sedét dlouho,
je proto, Ze se do dychacich cest musi dostat vSechen ten 1€k, co se do nebulizatoru dava.
Kdyz od inhalace odb&hnes uz po péti minutach, zpisobi to, ze se ti hlen dostate¢né
nenaiedi, a bude se ti hife odkaslavat. To, Ze ti dospéli jezdi mic¢kem po zadech, také
ptispiva k tomu, aby se ti hlen dostal z dychacich cest ven. Pieci vis, jak to délaji. Vezmou
si mic¢ek a zespodu zad ti s nim za¢nou jezdit smérem nahoru. Ma to ud¢lat to, Ze hlen
zespodu dychacich cest se pohybem micku posune vys, a ty pak zase bude§ moc 1épe
odkaslat.

Ted’ si procvi¢ime inhalaci. Posad’ se s narovnanymi zady. Zapneme nebulizator
a nez se z n¢j za¢ne koufit, ty se 3x nadechne§ Berodualu. Berodual je 1¢ék, ktery ma za
ucinek to, Ze ti roztdhne priddusky a umozni tak Iéku z nebulizatoru lepsi prinik a zvysi
mu ucinek. Ted” po tiech vdesich se nadechnes a vydechnes, hned po vydechu si vezmes
dymku a nadechnes se toho koufe, co z ni vychazi, chvili ho v sob¢ udrzi§ a pak pomalu
vydechnes. Po vydechu z dymky se zase naprdzdno nadechnes a vydechnes, po vydechu
se zas nadechnes z dymky a chvili to v sobé budes drZet a pak pomalu kout vydechnes.
Takhle se to musi opakovat celych 10 minut. Ja si zapnu stopky a zkusime to spolu
vydrzet. Po inhalaci si zadychas s flutterem, neni to nic tézkého a ty to ur¢ité umis dobfe.
Jenom se zhluboka nedechnes nosem a vydechnes pomalu pusou do flutteru. Pti vydechu

ucitis vibrace. Vibrace maji op€t napomoci tomu, aby se hlen Iépe dostal z dychacich cest.
Fixacni faze: (5 minut)

Struéné shrnuti informaci o odkaslavani, disledkii neudrzovani volnych dychacich

cest a informaci o 1éku na fedéni hlenu.
Hodnotici faze: (5 minut)

Diskuze, zpétna vazba a kladeni kontrolnich otazek.
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Kontrolni otazky pro nemocného:

Vis, pro€ je dulezité, aby sis odkaslaval?

Vi§, pro¢ musi$ inhalovat 1ék Amilorid a co déla s hlenem?
Vi§, pro¢ inhalaci musi$ provadét opravdu 10 minut?

Vis, proc ti dospéli jezdi molitanovym mic¢kem po zadech?
Zhodnoceni eduka¢ni jednotky:

Cile 1. edukaéni jednotky byly z vétsi ¢asti splnény. Nebyly splnény behavioralni
cile, kdy nemocny stale nedokaze vykonavat cely ¢as dechové rehabilitace v kombinaci
Sinhalaci spravné. Nemocny pii edukaci byl v klidu aposlouchal. Nemocny si
zapamatoval, pro¢ musi pravideln¢ odkaslavat, a uvédomuje si rizika, ktera jsou spojena
s neodkaslavanim. Pti dechové rehabilitaci spojené s inhalaci vydrzel sedét 10 minut.
Bylo tfeba mit nad nim neustaly dozor, aby inhalaci provad¢l spravné. V poslednich
minutach si inhalaci snazil zkracovat krat§imi vdechovymi pauzami a rychlejSim
vydechem a nésledné byl na to upozornén. Otazky pii edukaci nekladl. 1. edukacni

jednotka trvala v rozsahu 35 minut.

2. edukacéni jednotka

Téma edukace: Vyziva

Misto edukace: v détském domové€, v mistnosti pro vychovatele
Casovy harmonogram: 26. 2. 2017 od 14:00 do 14:30 (30 minut)
Cil:

Kognitivni — nemocny nabyl a prohloubil své v€domosti v oblasti neprospivani.

Novym informacim porozumél a umi je popsat.

Afektivni — nemocny aktivné spolupracuje a zajima se o problematiku

neprospivani.

Forma: individualni
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Prostredi: domaci (détsky domov)
Edukacni metody: vysvétlovani, dialog
Edukad¢ni pomiucky: brozura
Realizace 2. edukacni jednotky

Motivacni faze: (5 minut) pfivitani nemocného, navozeni klidného prostiedi, eliminace

edukacnich bariér a povzbuzeni nemocného ke spolupraci.
Expozi¢ni faze: (15 minut)

Ptedtim jsme si povidali o dychédni a odkaslavéni, dnes si povime néco o vyzive.
Tvoje nemoc nejenomze postihuje tvlyj dychaci systém, ale také systém travici. Nejvice
je postizena slinivka bfi$ni. Slinivka u zdravych lidi vylucuje takové latky, enzymy se jim
tik4, které v téle musi byt, aby se vSechno, co ty sni§, rozlozilo na prospésné latky, které
ti maji napomahat k tomu, aby si rostl. Tvoje slinivka je tvoji nemoci postiZzena a tyto
enzymy nevylucuje. Proto si ke kazdému jidlu musi$ dat cervenohnédy préasek, ktery se
jmenuje Kreon. V tom prasku jsou vSechny ty latky, které potiebujes ke svému traveni.
Kdyz si prasek nevezmes, tvoje té€lo nebude schopné Ziviny z jidla stravit a bude$§ mit

prijem.

K tomu, aby si pfibiral na vaze a rostl, neni jen potieba brat cervenohnédé prasky,
ale taky musi§ dostate¢né jist. Tvoje jidlo musi byt bohaté na bilkoviny a tuky. Bilkoviny
jsou nejvice obsazeny v mase a luSténinach. Tuky jsou zase rizné oleje, ale tfeba 1 maslo.
O to, co mas jist, se staraji tvoji vychovatelé. A tvym hlavnim ukolem je snist vSe, co
dostane$. V jidle nema$ Zadné omezeni, mizes§ jist skoro vSe. Tvoje nemoc se také
projevuje tim, ze mas 0 dost slang€jsi pot nez zdravi lidé. Stl z tvého téla se potem vylucuje
nadmérné a ty ji musi$ do sebe opakované dostavat tim, Ze si vic osoli$ jidlo. Jidlo se
nemusi vyloZen¢ piesolovat, jenom dosolit. Tteba kdyz si namaze§ chleba s maslem, tak

maslo na povrchu jemné pfisolis.

Abys jesté vice pribiral na vaze, je zapotiebi pit nutridrinky. Vim, Ze ti moc
nechutnaji, ale jsou hodné prospésné. Obsahuji totiz velké mnozstvi bilkovin, ale 1 tuki.
Spousta tézce nemocnych lidi si je chvali. DneSni doba nabizi hodné¢ druht piichuti
a v lekarnach jsou dobte dostupné. Misto téch piticek existuji 1 pudinky, jsou v nich stejné

latky jako v pitickach a uvidis, tfeba ti budou chutnat daleko vic. Mizeme to probrat
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s vychovateli, at’ to zafidi a ty si bude§ moct vybrat z ptichuti, které mas rad. Hlavné si
nesmis plést to, ze nutridrinky nenahrazuji stravu, ale jsou pouze jejim doplitkem. Takze

nesmis vynechat svacinu, i kdyz si das nutridrink.

Spravna vyziva ti nejenom zaruci to, ze budes piibyvat na vaze a dobie rust, ale
také to, ze se ti tvoje onemocnéni nebude komplikovat. Kdyz budes dobie jist, tviy
organismus se sndz vyrovna s jakoukoli infekei, tfeba s témi infekcemi, kvali kterym

nemuizes poradné dychat.
Fixacni faze: (5 minut)

Shrnuti informaci o poskozené slinivce bfisni, o doplnéni pankreatickych enzymi

pomoci 1ékt, o dosolovani a dopliikach stravy.

Hodnotici faze: (5 minut)

Diskuze, zpétna vazba, kladeni kontrolnich otazek.
Kontrolni otazky pro nemocného:

Vis, jaky organ miiZe za to, Ze hife pfibiras na vaze?

Vis, pro¢ musis jist ke kazdému jidlu ¢ervenohnédy prasek?
Vi§, v jakém jidle jsou pro tebe dllezité Ziviny?

Vis, pro¢ si jidlo musis vic pfisolovat?

Zhodnoceni edukacni jednotky:

Cile 2. edukacni jednotky byly splnény. Nemocny pii edukaci byl v klidu
a poslouchal. Na vyse uvedené otdzky odpovédel spravne. Nejvice ho zajimala brozura
0 moznostech jinych pfichuti a forem nutridrinki. Na nutridrinky kladl otazky.

2. edukacni jednotka trvala v rozsahu 30 minut.

3. edukacni jednotka
Téma edukace: Preventivni opatieni
Misto edukace: v détském domové, v mistnosti pro vychovatele
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Casovy harmonogram: 4. 3. 2017 od 14:00 do 14:25 (25 minut)
Cil:

Kognitivni — nemocny si osvojil zasady spravné prevence vzniku onemocnéni.

Novym informacim rozumi a umi je popsat.

Afektivni — nemocny chépe podstatu preventivnich opatfeni, zajima se o jejich

problematiku, uvédomuje si rizika nedodrzovani a ma snahu je dodrzovat.
Behavioralni — nemocny si osvojil navyky pfi myti rukou a bude je dodrzovat.

Forma: individudlni

Prostredi: domaci (détsky domov)

Edukacni metody: vysvétlovani, dialog, ndzorna ukazka

Edukaéni pomicky: kniha, notebook

Realizace 3. edukacni jednotky

Motivacni faze: (5 minut) pfivitani nemocného, navozeni klidného prostiedi, eliminace

edukacnich bariér a povzbuzeni nemocného ke spolupraci.
Expozi¢ni faze: (10 minut)

Dnes té zasvétim do problematiky prevence. Prevence znamend to, Ze bude$
zabranovat vzniku infekénich onemocnéni. Abys 1€pe pochopil, budes se vyhybat tomu,
co je zpusobuje. Infekce na tvém dychacim tstroji zptsobuji bakterie a viry. Jsou to malé,
okem neviditelné mikroorganismy, které kdyz se dostanou do tvych dychacich cest,
zplisobi tam zanét a tobé je pak Spatné, nemlize§ dychat a musi§ pak brat del§i dobu
antibiotika, ktera by méla tyhle malé neviditelné mikroorganismy zahubit. Zdravi lidé
maji vets$i imunitu, proto nemuseji mit tolik preventivnich opatieni. Imunita je schopnost
téla vyporadat se s bakteriemi a viry. Ty mas imunitu oslabenou, takze tvoje télo je vice

nachylng&jsi k nemocem.

Zacneme tim, co dospéli okolo tebe délaji a ty to ani nevnimas. V§iml sis, Ze na
vasi rodince nemas zadné pokojové kvétiny? V hlin€ jsou bakterie, kdyz se kvétiny

zalévaji, zpusobuje to vlhkost v okoli a bakterie z nich se odpafuji a dostavaji do vzduchu.
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A to je v tvém ptipadé nezadouci. To samé plati i u hadiikd, Zinek a ruénikt. Vlhkost
a bakterie se z nich odpatuji a ty nesmis byt v mistnosti, kde jsou. O to se staraji dospéli,

ale 1 tak to musis védét.

7 ocr

podepsang, a ty zase naopak. I kdyz se umyje, mohou na ném nékteré bakterie jesté zlstat

a tob& by mohly zase uskodit.

Pravidlo v prevenci nad zlato je dikladné myti rukou. Rukama za den toho udélas
spoustu. Nejvice bakterii a $piny se drzi na koneckach prstii a za nehty. Urcité vis, ze ruce
si ma$ myt po pouziti toalety, pied jidlem, po pfichodu z venku, po odkaslani a po
vysmrkéani. Tahle pravidla musi§ dodrzovat, nebo bakterie z rukou se ti pfenesou do
dychacich cest a ty pak zase bude§ nemocny. Ukézeme si, jak se spravné myji ruce. Musis
si je myt po dobu 20 sekund, to je doba skoro stejna, jako kdyz si napocitas do 20. Myjes
je vteplé vodé a za pouziti mydla tak, ze je namoc¢is, namydlis, mydli§ i mezi prsty,
a hlavné v okoli palce, tam se také bakterie rady drzi. Konecky prstl chvili drhni o dlané
a vSechno mydlo dikladné splachni. Ty by ses po myti rukou nemél spravné utirat do

rucniku, ale do papirovych utérek, které tady vSude vedle umyvadel mate.
Fixacni faze: (5 minut)

Shrnuti informaci o problematice prevence, o riznych preventivnich opatfenich
amyti rukou. Ke shrnuti praktického nacviku byla pouzita eduka¢ni pomtcka videa

0 myti rukou, kterd nemocného velmi zaujala.
Hodnotici faze: (5 minut)

Diskuze, zpétna vazba, ukazka spravného myti rukou nemocnym a kladeni kontrolnich

otazek.

Kontrolni otazky pro nemocného:

Co Ze to znamena prevence?

Proc€ je pfi tvém onemocnéni tak dilezita?

Vis, pro€ ve tvém okoli nesmi byt kvétiny, mokré hadiiky a ru¢niky?

Jak dlouho si mas myt ruce?
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Na jaké ¢asti rukou se zamétis pii jejich myti?
Zhodnoceni edukaéni jednotky:

Cile 3. edukacni jednotky byly z¢asti splnény. Nebyly splnény cile behavioralni,
kdy si nemocny neosvojil spravné navyky myti rukou. Nemocny pii edukaci byl v klidu
a poslouchal. Nemocny si osvojil poznatky v oblasti prevence. Na kladené otazky
odpovédel spravné. Pii praktickém nacviku myti rukou vSak neposlouchal a nedélal vse
tak, jak ma byt, i kdyZz byl nékolikrat napominan. V zavéru edukace bylo nemocnému
pusténo motivacni video 0 myti rukou. Otazky pii edukaci nekladl. 3. edukac¢ni jednotka

trvala v rozsahu 25 minut.

4. edukacéni jednotka

Téma edukace: PéCe o inhala¢ni pomucky

Misto edukace: v détském domové, v mistnosti pro vychovatele
Casovy harmonogram: 5. 3. 2017 od 14:00 do 14:30 (30 minut)
Cil:

Kognitivni — nemocny si osvojil nové poznatky v péc¢i o své inhala¢ni pomucky.

Novym informacim rozumi a umi je popsat.

Afektivni — nemocny rozumi jednotlivym kroklim v péci o své inhala¢ni

pomicky, uvédomuje si mozna rizika v nedodrZovani této péce a podili se na spolupraci.
Behavioralni — nemocny prakticky ovlada vycisténi svych inhala¢nich pomicek.

Forma: individudlni

Prostredi: domaci (détsky domov)

Edukaéni metody: vysvétlovani, dialog, nazorna ukazka, procviceni

Edukaéni pomicky: manual k nebulizatoru, umyvadlo, saponat, vysouSe¢ vlasd,

nebulizator, flutter
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Realizace 4. edukacni jednotky

Motivacni faze: (5 minut) pfivitani nemocného, navozeni klidného prostiedi, eliminace

edukacnich bariér a povzbuzeni nemocného ke spolupraci.
Expozi¢ni faze: (10 minut)

Naposledy jsme probirali prevenci, soucasti prevence je také péce o tvoje
inhala¢ni pomticky. V tvych dychacich cestach se udrzuji bakterie, i kdyz zrovna nemusis
byt nemocny a brat antibiotika. Je tedy vysoka pravdépodobnost, Ze bakterie se pienesou
1 do tvych inhala¢nich pomiicek, a proto je po kazdém pouziti musis Cistit. S inhalatorem
od Berodualu je to snadné, z vrchu vyjmes nadobku s lékem a rozprasovaci nadobku.
Takto rozebrany inhalator proplachujes teplou vodou, lepsi je proplachovat déle, aby se

vSechny necistoty smyly. Poté ho polozi§ na suchou papirovou utérku a nechas ho ususit.

Sviyj flutter musis také Cistit, 1 kdyZ se do n¢j zadny 1€k nevpravuje. Nejprve ho
rozebereme. Prvné odSroubuje$ prodéravéné vicko, vyndas kulicku s jejim kaliSkem.
PoloZi§ na umyvadlo, ale davej pozor, kulicku nesmi$ ztratit. Vezmeme si télo flutteru,
to oplachujeme stejné jako inhalator od Berodualu pod tekouci teplou vodou. Cast, kterou
si strka§ do pusy, miZzeme umyt saponatem, ale pozor, po pouziti saponatu ji musi$
dukladné vymyt. Hned jak t€lo flutteru umyjes, musi$ ho poloZit na ususeni; kdybys ho
polozil zpatky na umyvadlo, celé to myti by bylo zbyte¢né, protoze by se ti do n&j nanesly

bakterie. Takhle jednotlivé umyje$ kazdou cast flutteru.

U nebulizatoru ¢istime pouze jenom spojovaci hadic¢ku, lici nadobku na 1ék
a naustek. Hadic¢ku a lici nadobku, tak jako v ptedeslém ptipad¢, proplachujes dlouho
jenom vodou a na naustek mizes pouzit saponat. Elektricka ¢ast nebulizatoru se necisti,

Z ni otird§ jenom prach.

Nezapominej, Ze bys mél svoje inhala¢ni pomiticky stfidat, proto je ma§ dvakrat.
Vzdy po umyti je nech dtikladné proschnout, pti dalsi inhalaci pouzij ty druhé a takhle to
sttidej potad dokola.

Fixacni faze: (10 minut)

Shrnuti vSech krokli péCe o inhala¢ni pomucky s praktickym nacvikem, ktery

provadél nemocny.
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Hodnotici faze: (5 minut)

Diskuze, zpétna vazba a kladeni kontrolnich otazek.
Kontrolni otazky pro nemocného:

Jak dlouho budes svoje pomiicky proplachovat?
Jakou vodou je budes proplachovat?

Na jakou ¢ast pomticek mizeS pouzit saponat?

Proc€ se o svoje pomiicky musis starat?
Zhodnoceni edukaéni jednotky:

Cile ve 4. edukac¢ni jednotce byly splnény. Nemocny si osvojil nové poznatky
V péc€i o své inhala¢ni pomucky, rozumi jim a umi je popsat. Nemocny byl pii edukaci
v klidu a poslouchal. Prakticky nacvik ¢isténi pomutcek ho velmi zaujal. Je dtlezité, aby
nemocny o své pomucky pecoval pod dohledem dospélé osoby. 4. edukacni jednotka

trvala v rozsahu 30 minut.
45 FAZE - ZHODNOCENI

V zavéru edukaéniho procesu nemocny vyplnil vystupni test, na ktery odpovidal
ve vétach. Na zaklade spravnosti odpovédi byla zvolena odpovéd’ pomoci ANO/NE. Na
zéklad¢ vyhotoveni vystupniho testu byl u nemocného zjistén stale setrvavajici deficit
védomosti o dusledcich opakovanych zanéth dychacich cest. Nemocny si stale
neuvédomuje, ze opakované zanéty mohou nevratné poskodit jeho plice. Nemocny ale
I tak nabyl novych védomosti o prichodnosti dychacich cest, o vyzive, o prevenci vzniku
onemocnéni a o péci o inhalacni pomucky. Dale byla vidét snaha o vétsi vydrz pii
dechové rehabilitaci, nad kterou pifi provadéni musi byt neustaly dohled. Z oblasti
prevence se nemocny ucil spravnému myti rukou, ve kterém nové zrucnosti nenabyl. Péce
o inhala¢ni pomiicky ho zaujala a bavila. Nad pé¢i nemocného o své inhala¢ni pomtcky

musi byt proveden dohled dospélé osoby.

Vsechny 4. edukacni jednotky prob&hly v mistnosti pro vychovatele, kde je
nemocny zvykly provadét své lé¢ebné metody. Cas edukace byl kratky z divodu

piidruzen¢ho onemocnéni ADHD, kterym nemocny trpi. Nemocného pozornost v zavéru
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vSech ¢tyt edukacnich jednotek opadavala. Nemocny v prubéhu edukace kladl otazky jen
Vjedné edukacni jednotce. Pii ostatnich edukacnich jednotkdch v klidu
sed¢l aposlouchal. Cile kognitivni, afektivni a behavioralni byly z vétsi ¢asti splnény.
Z odpovédi ve vystupnim testu, i pfes nesplnéné edukacni cile, se da edukace tohoto

nemocného povazovat za uspeésnoul.

Tabulka ¢. 4 — Vystupni test nemocného s odpovéd'mi ANO/NE

Vis, pro¢ musi$ pravidelné jezdit do nemocnice na prohlidky? ANO

Vis, pro¢ ti dospéli museji zapisovat vSechno, co sni§, a pro¢ musis jist | ANO

hodné?

Vis, proc ti nesmi jist z nadobi n¢kdo jiny? ANO

Vi§, pro¢ musis pfed kazdym jidlem snist ten cervenohnédy prasek? ANO

Vis, Ze by v tvém okoli nemély byt zadné kvétiny, houbicky a hadiiky? A | ANO

ze by se v tvém okoli mélo vSe dezinfikovat?

Vi§, jak mas spravné provadét inhalaci s dechovym cvi¢enim? ANO

Vis, pro€ se po kazdé inhalaci musi myt a dezinfikovat nebulizator? ANO

Vi§, co miiZou zplsobit Casté nemoci dychani, na které musi§ brat | NE

antibiotika?

Vi, pro¢€ ti dospéli neustale fikaji, Ze si musis odkaslat? ANO

Vis, pro€ ti dospéli jezdi molitanovym mickem po zadech? ANO

5 DOPORUCENI PRO PRAXI

Pro nemocné:

e Nemocny by mél védét, ze vykaslavani je ten nejjednodussi zptsob v 1é€be

respiracnich projeva CF.

e Nemocny by mél na sob¢ rozpoznat piiznaky respiracni infekce a v€as vyhledat

lékatrskou pomoc.
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Nemocny by mél dodrzovat zasady spravného uzivani 1éCiv dle ordinace 1ékate

a m¢l by jim piizpusobit veskeré déni svého Zivota.
Nemocny by mél dbat na spravné dodrzovani vyzivovych opatteni.
Nemocny by mél dodrzovat zasady prevence.

Nemocny by mél pravidelné dochazet na prohlidky v CF centrech.

Pro rodiny a opatrovniky:

Rodina a opatrovnici by méli byt fadné edukovani o onemocnéni a jeho 16¢bé.

Rodina a opatrovnici by méli byt nemocnému oporou a podporovat ho ve zvladani

nevylécitelného onemocnéni.

Rodina a opatrovnici by m¢li nemocného ucit dovednostem a samostatnosti

Vv 1é€bé onemocnéni.
Rodina a opatrovnici by méli znat a provadét spravné zasady prevence.

Rodina a opatrovnici by méli znat ptiznaky zhorSeni stavu nemocného a nasledné

vyhledavat 1ékatskou pomoc.

Pro vSeobecné sestry:

VSeobecnd sestra by méla znat piiznaky a komplikace CF na organovych

systémech, které postihuje.

VSeobecnd sestra by méla védét, Ze CF je mutisystémové onemocnéni, kdy pii
postizeni jednoho systému muze byt postizen 1 dal$i. Napf. nemocny je Spatné

vyziveny — mohou se zhorSit projevy respira¢niho systému.

Vseobecna sestra by méla védét, Ze 1écba ptiznakti CF miZe ovlivnit délku zivota

nemocného.
Vseobecna sestra by ke vSem nemocnym s CF méla pfistupovat empaticky.

Vseobecna sestra by méla neustile provadét hodnoceni znalosti, postoji
a zru¢nosti nemocného a jeho rodiny v oblasti 1écby onemocnéni a provadét

naslednou edukaci.
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e Vseobecna sestra by si méla uvédomit neustaly pokrok mediciny a v dasledku

toho se dostate¢né€ vzdélavat.
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ZAVER

V bakaléiské praci byly podany zékladni a stru¢né informace o cystické fibroze.
Teoreticka ¢ast prace obsahuje informace o historii, epidemiologii, etiologii, diagnostice,
patofyziologii a 1é¢bé onemocnéni. Psychologicka problematika je v praci téz zahrnuta,
protoze cysticka fibréza je onemocnéni multidisciplinarni a je psychickou zatézi jak pro
nemocné, tak pro jejich blizké. Informace v teoretické Casti byly ziskany z knih, ¢lankt
a brozur. ProtoZe o cystické fibroze jako takové je zvefejnéno malé mnozstvi publikaci,
bylo povoleno resersérovi ¢asové rozmezi 16 let, avSak v praci je pouzit nejstarsi zdroj

z roku 2006.

Cilem praktické ¢asti bylo zrealizovat edukacéni proces u nemocného s cystickou
fibrozou a ptidruzenym onemocnénim ADHD, kdy je u nemocného $patnd schopnost
spoluprace. Cile edukaéniho procesu byly navrzeny v souladu s mirou schopnosti
spoluprace nemocného a k mite jejich splnéni. Edukaéni proces byl zahajen spolupraci
s détskym domovem. Détsky domov umoznil sbér dat pro potieby bakalarské prace. Sbér
dat probihal pomoci rozhovord s vychovateli, v§eobecnou sestrou détského domova,
rozhovorem a pozorovanim nemocného. Dale bylo pro podklady bakalaiské prace
umoznéno nahlédnuti do 1ékaiské dokumentace nemocného. S nemocnym a jeho
vychovatelem byl vyplnén vstupni test, kdy bylo zjiSténo, Ze vychovatel méa potiebné
znalosti k pé¢i o nemocného. U nemocného byla vSak zjisténa deficitni znalost, ke které
byly naplanovany 4 edukacéni jednotky. 4 edukacni jednotky probihaly v krat$im ¢asovém
rozmezi V disledku poruchy pozornosti nemocného. VSechny 4 edukacéni jednotky
probéhly bezproblémoveé. Nemocny pii edukaci byl spiSe pasivni nez aktivni. Cile
eduka¢niho procesu byly z vétsi c¢asti splnény. V dusledku spravného vyplnéni

vystupniho testu muzeme edukaci hodnotit jako efektivni.

Cile uvedené v uvodu bakalatfské prace byly splnény.
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Ptiloha A — Dédi¢nost mutace CFTR genu z rodi¢ti na déti
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Ptiloha B — Ukdzka edukacnich brozur pro nemocného
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Ptiloha C — Pfehled druhu nutridrinka
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Ptiloha D — Vlastni fotodokumentace inhala¢nich pomucek







Ptiloha E — ReSersni protokol
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Piiloha F — Cestné prohlaseni studenta k ziskani podkladi

CESTNE PROHLASENI

Prohlasuji, Ze jsem zpracovala udaje pro praktickou c¢ast bakalaiské prace
snazvem Edukacni proces u ditéte s cystickou fibrozou Vramci odborné praxe
realizované v rdmci studia na Vysoké Skole zdravotnické, o. p. s., Duskova 7, Praha 5

a se souhlasem dotc¢ené osoby.

V Praze dne 21. 3. 2017

Veronika Brazdilova



