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Predmluva

Vazeni rodiCe, nemocni, mili pratelé,

tato knizka je urcena predevs§im pro rodice déti s noveé diagnostikovanou cys-
tickou fibrézou. Vime ale, Ze jste v tomto pro vas a vase déti nelehkém zivot-
nim obdobi zahlceni spoustou novych, dosud zcela neznamych informaci.
Proto Vam doporucujeme tuto knihu zadit ¢ist az po ,,zaziti“ zakladnich in-
formaci, ziskanych pfi pohovorech s Iékatem zabyvajicim se cystickou fibro-
pro rodi¢e nové diagnostikovanych déti s cystickou fibrézou, vydana v roce
2007). Kniha je také urcena dospélym s CF.

Pokusili jsme se o relativin¢ podrobnou informaci o v§em, co se védélo o cys-
tické fibroze ke konci roku 2008. Mozna, ze se nékterym z vas bude zdat kni-
ha prili§ objemna a informace pfili§ odborné. Vime vsak, ze podobné ptirucky
pro nemocné a jejich rodice jsou v zahranic¢i jest¢ mnohem podrobnéjsi. Do-
mnivame se, Ze je tieba naucit se Zit s cystickou fibrozou. Abyste se to mohli
dobfe naucit, musite porozumét tomuto onemocnéni a védét o ném co nejvice.
Vy rodice (event. sami nemocni) budete ¢asto prvni, ktefi si mohou v§imnout
zmén zdravotniho stavu, a mizete tak upozornit osetiujiciho 1ékare, aby 1écba
mohla byt v€as upravena. Vase dobrd informovanost velmi pomtize, abyste
spolu s lékati spolecné Gspésneé bojovali s cystickou fibrozou a zvladali je-
jiprojevy.

Doufame, Zze je mezi vami mnoho téch, ktefi tyto informace skute¢né chtéji
ziskat. Ti ostatni snad najdou v knizce alesponi odpovédi na nckteré otazky.
Pravdépodobné vétsina z vas se pii 1€¢be setka s nécim, co jste dosud neveédéli
a co potfebujete objasnit. Pomize-li vam v tom nase knizka, budeme radi.
Doporucujeme Vam si pii ¢teni knihy pribézné zapisovat jakékoliv nejasnosti
a dotazy, které vas napadnou. Vyzyvame vés, abyste nevahali tyto dotazy
probrat s 1ékarem, napf. pfi dalsi kontrole.

Jak knihu ¢&ist?
Kniha je rozdélena do dvou ¢asti: prvni ¢ast vysvétluje jednotlivé projevy
onemocnéni CF a druha ¢ast se vénuje jejich vySetfovani a 1écbé. Pokud tedy
hledate vSe napt. o gastroezofagealnim refluxu, najdete informaci na dvou
mistech, a to v prvni i druhé ¢asti knihy. Sestaveny rejstiik by vam mél pomo-
ci, abyste nasli spravné stranky k jednotlivym tématim, které vas aktualné
zajimaji. Jedinymi vyjimkami v této struktufe jsou kapitoly o diabetu vdzaném
na CF a imunité u CF, kde 1é¢ba je zahrnuta jiz v prvni ¢asti knihy.

Kolektiv autorti
V Praze dne 19. 6. 2009






1. UVOD

Cysticka fibroza (dale budeme uzivat zkratku CF) je jednim z nejcastéjsich
vrozenych dedicnych onemocnéni. Je to nemoc chronicka, v soucasné dobé
dosud nevylécitelna, ale lécitelna. Je ji tieba intenzivné 1€cit cely zivot. Diky
stale dokonalejsim lécebnym metoddm a pomickam je v dneSni dobé lécba
ptiznakti onemocnéni, a spravna predstava o smyslu lé¢ebnych postupti mohou
prispét k tomu, aby se nemocny a jeho rodina naucili s cystickou fibrozou zit
snadnéji. Nemocni potiebuji trvalou péci a pomoc nejen rodiny a zdravotniki,
ale i sir$iho okoli. Proto je tfeba, aby o podstaté nemoci a o problémech, které
jsou s ni spojeny, védélo i okoli nemocného.

Rekne-li se na zapad od nasich hranic “cystické fibroza”, velka vétsina lidi vi,
0 co se jedna. Mnoho lidi ¢asto nebo i trvale pfispiva nadacim, podporujicim
vyzkum této nemoci. Ve prospéch nemocnych s touto chorobou je poradano
mnoho uméleckych i sportovnich akeci.

Ackoli u nas 1ékari tuto nemoc rozpoznavaji uz pul stoleti, znalosti nasi vetej-
nosti jsou stale minimalni a prakticky jen okoli nemocnych vi, Ze CF existuje.

CO JE TO CYSTICKA FIBROZA?

Nazev cysticka fibréza vznikl z ptivodniho oznaceni cysticka fibroza pankrea-
tu, které vyjadiovalo, ze slinivka biisni (Cili pankreas) je vazivove (fibrozné)
zménéna a na jejim povrchu jsou patrné drobné vacky, cysty. Pozdéji se zjisti-
nez zmény slinivky bfisni, a proto se slovo pankreas znazvu vynechalo.
V nékterych zemich je CF nazyvana t€¢z mukoviscidozou. Tento nazev vyja-
diuje napadnou vazkost hlenu (mucus - hlen, viscidus - vazky), ktera je pro
tuto chorobu charakteristicka.

CF je chronické, dédi¢né pfenasené onemocnéni, které je vrozené, ale mize se
projevit kdykoliv béhem zivota (nejcastéji vSak v prvnim roce zivota). Proje-
vuje se nejCastéji opakovanymi infekcemi dychacich cest, neprospivanim
(Spatnym pribyvanim na vdze), dale vysokym obsahem soli v potu a u 98 %
dospélych muzi i neplodnosti. Nemoc mize byt provazena dal$imi projevy a
komplikacemi, které mohou jeji obraz ménit a ovliviiovat jeji prabéh. Nékdy
mohou byt komplikace dokonce prvnim projevem choroby (daleko podrobnéji
se s témito priznaky seznamite v kapitole Stanoveni diagnozy CF, v ¢asti Pri-
znaky CF). CF ziska nemocny vyhradné tak, Ze od kazdého z rodi¢u zdédi gen
pro tuto nemoc. Zadnym jinym zptisobem nelze CF onemocnét.



Uvod

CO SE DEJE V ORGANISMU NEMOCNYCH CF?

Jak jiz bylo feceno, CF je dédicné onemocnéni zpisobené mutaci urcitého
genu (vysvétleni pojmt gen a mutace se doctete v prvnim odstavei kapitoly
Genetika a molekularné genetické vysetfeni). Tento defektni (zménény) gen
vede k nedostate¢né tvorbé a funkci bilkoviny, ktera se nazyva CFTR protein
(z anglického cystic fibrosis transmembrane conductance regulator - coz je
voln¢ pielozeno: transmembranovy regulator vodivosti) a ktera reguluje pri-
chod iontii chloru (CI), sodiku (Na") a bikarbonatu (HCO;") obalem bunék.

Na vsech sliznicich nemocnych CF je pro poruchu funkce CFTR bilkoviny
omezeno vylucovani CI” a zvySeno vstiebavani Na". To se projevi zejména
v dychacich cestach, v travicim ustroji (ve slinivce), v jatrech a v pohlavnim
ustroji.

Cr CYr
do 30 nad 60
mmol/l mmol/i
Na* = ) Na™
Cl vaammmen g [l
Norm. potni Potni zlaza
31

raa ™
AT A

tzv. primarni
pot

tzv. primami
pot

Obr. 1: Chloridovy kanal v buiice potni Zlazy. Tzv. primarni pot obsahuje
vysokou koncentraci soli (stejnou jako je v krvi). Na rozdil od norméalni potni
zlazy je ve vyvodech potni zlazy u CF nemocnych poruseno vstiebavani chlo-
ridt, coz vede k jejich vysoké koncentraci v potu.

Nejlépe si vSe vysvétlime na bunkach sliznice dychacich cest. V horni ¢asti
obalu bungk této sliznice je u zdravych osob ulozen CFTR protein, ktery fun-
guje jako kanal pro prichod iontd Cl" bunéénym obalem. U nemocnych CF je
tento kanal omezené prichodny a ionty chloru nemohou bunku opoustét (na
vloZzeném barevném listu, obr. A a obr. B). Aby se zachoval spravny pomér
kladnych a zapornych naboju, je do bunky vstiebavano velké mnozstvi sodiku.
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Uvod

Ten funguje jako houba, ktera s sebou natahuje do bunék vodu z tekuté vrstvy
(periciliarni tekutina), kterd omyva fasinky epitelu dychacich cest. Tim se tato
vrstva ztencuje a zahust'uje. Zatimco normalni hlen je ¢ira, fidka tekutina, je u
nemocnych s CF tento hlen vazky, husty, pevné Ipi na sténach sliznice a ome-
zuje pohyb fasinek a hromadi se v dychacich cestach. Stejné zmény se dé€ji i na
sliznicich ostatnich organd, jejichz vyvody mutze vazky hlen ucpavat. Jeho
hromadéni a konzistence narusuji normalni funkci organt a jsou pficinou
vétsiny klinickych ptiznakia CF.

Jind situace je v potnich zlazach. Ty neprodukuji hlen, ale vodnatou tekutinu —
pot. V jejich klubic¢ku se tzv. primarni pot tvoii u nemocnych CF stejné jako u
zdravych. Ve vyvodech potnich zlaz se také uplatiiuje CFTR protein vytvareji-
ci kanal pro CI, ktery je ale u nemocnych CF neprichodny opacnym smérem,
nez jsme to vylicili pro dychaci cesty (obr. ¢. 1). Vstiebavani CI je v potnich
zlazach tedy poruSeno z potu do buiiky a nikoli z bunky do sekretu na jejim
povrchu jako v organech, tvoficich hlenovity sekret. Koncentrace soli ve vy-
sledném potu je kvili této poruse vstiebavani az 5x vyssi nez u zdravych osob.

JAK CASTA JE CF?

Cystickou fibrézu ma jedno z 2500 — 4000 narozenych déti. To znamena, Ze se
v Ceské republice narodi kazdy rok asi 32 - 46 déti s CF. Kazdy 26. jedinec
u nas je nosic¢em mutace genu pro CF. Je tedy pomérné vysoka pravdépodob-
nost, ze se dva nosici setkaji - stane se to pfiblizné¢ v kazdém 676. partnerstvi.
Takovy par pak ma 25% riziko, Ze bude mit nemocné dité. Nesporn¢ vSechna
onemocnéni nejsou spravné diagnostikovana a zcela urCit¢ zije mezi nami
mnoho nemocnych s CF, ktefi jsou léceni pod jinou diagnézou, napt. jako
chronicky zanét pradusek, chronicky zanét vedlejsich dutin nosnich spojeny se
zanétem priudusek (tzv. sinobronchialni syndrom), nosni polypoza, ale i celia-
kie (nesnasenlivost lepku), nebo jako opakované zanéty slinivky biisni
a v neposledni fadé¢ muzskad neplodnost. K vysvétleni této skutecnosti se do-
staneme pozdé&ji.
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2. HISTORIE

O cystické fibroze se vi jiz velmi dlouho. Jsou znamy lidové pisné ze 17. stole-
ti, v kterych se zpiva o tom, Ze dité, jehoz pot chutna slané, je oCarované
abrzy zemfe. Pozdéji prevladla snaha o racionalni vysvétleni vSech jevi
a texty pisni se pokladaly za povéru. Tvrdilo se, Ze téZce nemocné déti, které
v té dobé brzy umiraly, se hodné poti a malo myji, a tudiz Ze je slana chut
jejich potu pochopitelna.

V roce 1936 Svycarsky pediatr prof. Fanconi rozlisil zmény u CF a u celiakie
(nesnasenlivosti mouc¢ného lepku), kterd se projevuje neprospivanim a objem-
nymi stolicemi podobné jako CF. Upozornil na to, ze u CF se soucasné vysky-
tuji ptiznaky onemocnéni dychaciho ustroji. Prvni védecky popis nemoci
vznikl v roce 1938 a jeho autorkou je americka 1ékarka Dorothy Andersenova.
V obdobi veder v roce 1952 bylo v USA zjisténo, ze déti, o kterych se védélo,
ze maji CF, casto utrpély Sok zhorka. Ten je zplsoben nedostatkem soli
v ob¢hu a v dusledku toho rozvratem télniho metabolismu. Lékatfi logicky
usoudili, ze ke ztraté soli v horku dochazi potem. Proto se zacal pot nemoc-
nych s CF chemicky vySetiovat a zjistilo se, Ze obsahuje az 5x vice soli nez
pot zdravého ditéte. Tim se usnadnilo rozpoznavani nemoci a bylo mozno
odhalovat i jeji méné typické formy. Zajem o CF zacal vzristat.

Posledni dvé desetileti jsou ve vyzkumu CF oznaCovana jako dekady drama-
tického pokroku. Stoupajici védecké usili vyvrcholilo v roce 1989, kdy byl
odhalen gen, ktery je zodpovédny za projevy CF. Védci se tak velmi pfiblizili
poznani podstaty nemoci a moznosti jeji u¢inné 1é¢by. Jiz za rok po objevu
genu se zjistilo, Ze lze bunky tkani osob s CF, kultivované ve zkumavce, nor-
malizovat tim, ze se infikuji oslabenym virem, ktery nese normalni gen. Tak
vznikl napad, ze CF bude mozno 1éCit tzv. genovou terapii. Dal$im dilezitym
krokem bylo vyvolani pfiznaki CF u mysi. CF mys se stala vroce 1992
ve svété vyzkumu CF udalosti ¢islo 1. Tim totiz ziskali védci model, na kterém
je mozno zkoumat pochody, které se odehravaji u nemocnych s CF, i zptsob,
jak je 1éebné ovlivnit. V nasledujicich letech se zkousela fada cest, jak prova-
dét genovou terapii. Ukazalo se vSak, ze je jesté velmi mnoho piekazek, které
je nutno piekonat, aby tato 1éCba byla nejen u€inna, ale i zcela bezpe¢na. Proto
se veédecky vyzkum nyni soustfedi na to, jak ovlivnit projevy genu CF
a zejména pochody v bunkach, které tento gen zpusobuje. Dalsi zminku o
pokrocich v 1éébé CF najdete v kapitole Genetika a molekularné genetické
vySetfeni, v ¢asti Genova terapie a také v kapitole LéCeni respiracnich projevi
onemocnéni CF v ¢asti Dalsi moznosti 1éCby.






3. GENETKA
A MOLEKULARNE GENETICKE VYSETRENI

Lidské télo je tvofeno miliony buné¢k. Kazda bunika obsahuje ve svém jadru
molekuly kyseliny deoxyribonukleové (tj. DNA), které tvofi jednotlivé geny.
Geny funguji jako sada instrukci, které kontroluji rast, vyvoj a funkci naseho
téla. Jsou odpoveédné za nase charakteristické znaky, jako je barva o€, krevni
skupina nebo vyska, ale i riznd onemocnéni. Podle soucasnych poznatkii se
odhaduje, ze kazdy ¢clovek nese az 40 tisic gent, které ovliviyji jeho organis-
mus. Geny se nachazeji na vlaknitych strukturach, tzv. chromozomech. Kazdé
bunécné jadro obsahuje 23 parti chromozomt, z kazdého paru je jeden chro-
mozom puvodem od matky a jeden od otce. Proto dédime také dvé kopie od
vétsiny gent, jednu kopii od kazdého z rodi¢t. To je divod, pro¢ mame po-
dobné vlastnosti jako nasi rodi¢e. Dédicné zmény v DNA, které narusuji nor-
malni funkci gend, se oznacuji jako mutace a jsou pfic¢inou cystické fibrozy a
mnoha jinych dédi¢nych onemocnéni.

PROC SE NARODI DIiTE S CYSTICKOU FIBROZOU

Miminko s cystickou fibrozou se miize narodit pouze v pripade, ze oba jeho
rodice jsou nosici mutovaného genu CFTR.

Cysticka fibréza je jedno z nejcastéjSich dédiénych onemocnéni. Vzhledem
k typu dédi¢nosti (tzv. autozomalné recesivni, AR) vznikd toto onemocnéni
jen v ptipad¢, ze oba geny pro cystickou fibrézu (geny CFTR) nesou mutaci,
ktera je vytadi z jejich normalni funkce. Zdravy gen CFTR produkuje speci-
fickou bilkovinu (protein), ktera se podili na pfenosu soli pies bunécnou sténu,
predevsim v dychacich cestach, vyvodech slinivky bfisni a potnich zlazach.
Rodice nemocného s cystickou fibrézou maji jen jeden mutovany gen CFTR.
Onemocnéni CF u nich nevznika, protoze druhy, zdravy gen vyvazi svou akti-
vitou funkci mutovaného genu. Vsichni lidé, ktefi maji jen jeden mutovany
gen CFTR, jsou zdravymi nosi¢i mutace genu pro CF.

Podle soucasnych vyzkum je pfiblizné kazdy 26. jedinec u nas nosicem mu-
tace genu pro CF. Je proto relativné vysoka pravdépodobnost, ze se nosici
mutace setkaji v partnerstvi (kazdé 676. partnerstvi). U kazdého ditéte paru
nosicl je 25% riziko ziskdni dvou mutaci, tedy onemocnéni ditéte CF, 50%
pravdépodobnost ziskani jedné mutace, to znamend, ze dit€¢ bude zdravym
nosi¢em CF, a 25% pravdépodobnost, Ze dité nezdédi ani jednu mutaci a tudiz
neni ani nosicem.



Genetika a molekularné genetické vysetieni

Obrazek €. 2 znazornuje vSechny moznosti pieneseni CF genu — tedy rizika
v kazdém téhotenstvi pro par, kde jsou oba nosici defektniho CFTR genu.

Otec pfenaseé Matka pfenasecka

=B | [Bs

Ad Al (A Ll

Dité s CF Dité pfenase& Dité pfenase¢ Zdravé dité
25 % 50 % 25 %

Obr. 2: Dédi¢nost mutace CFTR genu z rodici na déti.
V4 (25%) pravdépodobnost narozeni s CF
¥ (50%) pravdépodobnost, ze dit¢ bude nosicem. Tzn. je zdravé, pouze
muze predat CFTR gen svym potomkim.
Y4 (25%) pravdépodobnost, ze dit¢ nema CFTR gen a nepfenasi ho dalsim
generacim.

Kazdé roding, v niz se narodilo dit¢ s cystickou fibrézou, je nutné zajistit
genetické poradenstvi a molekularné genetické vySetfeni genu CFTR. VSich-
ni pokrevni ptibuzni pacienta s CF se mohou nechat vySetfit, zda jsou zdravy-
mi nosi¢i mutace v genu CFTR. Ulohou genetického poradenstvi je vysvétleni
dané problematiky pro konkrétni rodinu s vyskytem CF, soucasti je také moz-
nost prenatalniho vySetfeni, event. preimplantacni diagnostiky cystické
fibrozy.
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MOLEKULARNE GENETICKE VYSETRENI

Provadi se testovanim DNA obvykle ziskané z klasicky odebraného vzorku
krve, ddle take z casti placenty nebo jinych bunék lidského téla. DNA je mozno
uchovavat ve zmrazeném stavu k dalsimu vysetrovani po mnoho let.

Dosud bylo na celém svété objeveno vice nez 1600 riznych mutaci genu pro
cystickou fibrézu. Z tohoto obrovského mnozstvi se ale pouze 20 mutaci vy-
skytuje pomérné€ bézné. Zastoupeni mutaci se 1isi u riznych populaci, proto je
dilezité znat ptvod rodiny. Nejcastéjsi mutaci v CFTR genu je F508del (Cti
delta F508), ktera se vyskytuje asi u 71 % pacientti v Ceské republice.

Nalez dvou CF mutaci potvrzuje u pacienta diagnézu cystické fibrozy. Rtizné
mutace zpusobuji rozdilné postizeni CFTR proteinu, které se miize odrazit i na
zavaznosti klinickych obtizi u pacienta. V praxi to znamena, Ze pokud je nale-
zena alespon jedna mirna mutace, da se predpokladat i mirngjsi pribéh one-
mocnéni. Je ale dilezité zminit, Ze nejen CF mutace jsou zodpovédné za pri-
béh nemoci. Urcitou roli zde hraji dalsi genetické faktory (nazyvané genetické
modifikatory), které jsou v soucasnosti zkoumany.

Hledani mutace u pacienta s CF spoc€iva v postupném vylu¢ovani nejcastéjSich
mutaci, které se vyskytuji v dané populaci. Pokud je toto kaskadové vysetieni
neuspesné, zametuje se testovani na méné Casté nebo neznamé mutace. To je
dostupné na specializovanych pracovistich.

Vysetfeni CF mutaci u rodi¢t je dalezité jak k potvrzeni genetického vysledku
u jejich nemocného ditéte, tak zejména pro jejich budouci t¢hotenstvi, kdy lze
spolehlivé provést vySetfeni plodu jiz v casném téhotenstvi. Déle je vyhodou
pro vySetfeni pfibuznych, ktefi také mohou byt nosi¢i mutace CF genu a
v budoucnosti budou planovat rodi¢ovstvi. Tak lze predejit narozeni ditéte
s CF v s§irsi rodiné.

Riziko nosi¢stvi mutace genu CFTR vyznamné stoupd, pokud se cysticka
fibroza v pfibuzenstvu jiz vyskytla. Z téchto divodi doporucujeme proto
u vSech pokrevnich pribuznych pacienta s CF vysetfit mutace genu CFTR.
Pfi zjisténi nosiCstvi mutace doporucujeme také vySetieni partnera.

V tabulce jsou uvedeny pftiklady pravdépodobnosti, Ze pokrevni piibuzny
nemocného CF je nosi¢em CF genu.

Bratr nebo sestra 2:3
Teta nebo stryc 1:2
Bratranec nebo sestfenice 1:4

Testovani CF nosiéstvi se zaméfuje na nejb&znéj$i mutace, a proto zachyti
vétsinu, ale ne vSechny CF nosice. Negativni vysledek (tedy zadna vySetfena
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mutace nebyla nalezena) nemusi byt definitivni, i kdyZ se riziko nosicstvi
vyznamng snizi.

Jaky vyznam ma geneticky test?

Pro pacienty s CF:

Zjisténi mutaci CFTR genu patii spolu se zvySenou koncentraci chlorida
v potu k zakladnim kriteriim pfesné diagnézy CF. U nemocnych s hrani¢ni
nebo dokonce normalni koncentraci chloridii v potu miize zjisténi dvou mutaci
rozhodnout o stanoveni diagndzy. Pfitomnost nékterych “mirnych” mutaci
mize i predpovédét mirny prubéh onemocnéni. Nejcastéji se pfimo urci
ob¢ mutace, v nékterém piipadé ale zustavaji jedna, vyjimeéné ob&é mutace
nezname.

Pro rodice pacienta:

Vysetfeni mutaci CFTR genu u obou rodi¢u je dulezité k potvrzeni vysledku
molekularné genetického testu u jejich nemocného ditéte, ale predevsim pro
jejich dalsi planovana t€hotenstvi.

Pro sourozence a pokrevni pfibuzné pacienta:

Piibuzni pacienta s CF maji vyznamné zvysené riziko nosic¢stvi mutace CF
genu. Znalost nosic¢stvi mutace je vSak dulezitd predevSim pied planovanim
téhotenstvi, kdy doporucujeme vysetfeni partnera prokazaného nosice.

Pro jedince, v jejichZ rodinach se CF dosud nevyskytla:
Jde pfedevsim o partnery jiz prokdzanych nosic¢li nebo pacientii s CF.

PRENATALNI DIAGNOSTIKA

Prenatalni diagnostika cystické fibrézy spociva v molekuldrné genetickém
vySetfeni genu CFTR u plodu v ¢asné fazi téhotenstvi. Prakticky to znamena,
ze zena podstoupi ve 12. - 13. tydnu téhotenstvi odbér bunék z ¢asti placenty,
tzv. choriovych klki, nebo v 16. - 17. tydnu téhotenstvi amniocentézu, coz je
odbér malého mnozstvi plodové vody obsahujici buiiky plodu. Jedna se o dvé
rizna vysetfeni, jejichZ spoleCnym cilem je ziskat bunky plodu pro dalsi labo-
ratorni zpracovani. Tyto odbéry provadi zkuseny gynekolog pod kontrolou
ultrazvuku. Riziko moznych komplikaci je minimalni, v zdsadé neptekracuje
jedno procento.

Ze ziskaného materialu je izolovana DNA plodu a nasledné vySetfen gen pro
cystickou fibrozu. Toto vySetfeni odhali, zda se vyviji plod s cystickou fibro-
zou, nebo zdravy jedinec, ktery nezdédil ani jednu mutaci, nebo zdravy nosi¢
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mutace. Definitivni vysledky tohoto vysetfeni miizeme rodi¢tim sdélit zhruba
do tii tydnti po odbéru. Soucasti vySetieni plodové vody nebo choriovych klka
je také vysetfeni chromozomu plodu véetné pohlavi a v piipad€ amniocentézy
i hladiny enzymu v plodové vodé¢ (podrobné viz nize ¢ast Planované rodicov-
stvi u nemocnych CF a jejich partnertt).

V ptipade€, ze se prokaze vyvoj nemocného ditéte, maji rodice moznost svo-
bodného rozhodnuti, zda t€hotenstvi ukondit, a to vzdy po podrobném infor-
movani lékatem - genetikem. V souladu se zékony Ceské republiky je ukonée-
ni t€hotenstvi z genetickych diivodd mozné provést do konce 24. tydne tého-
tenstvi.

Vysetteni genu CFTR u plodu je nabizeno v§em rodindm s 25% rizikem CF.

V piipad¢, Ze je vrodiné znama pouze jedna mutace, lze vyuzit nepfimou
prenatalni diagnostiku a doplnit ji ultrazvukovym vysetfenim plodu, event.
biochemickym vysetfenim plodové vody.

Pokud je sourozenec nebo jiny pokrevni ptibuzny CF pacienta zdravym nosi-
¢em mutace genu CFTR, doporuCujeme vysetfeni genu CFTR také u jeho
partnera. Po vylouCeni nejcastéjSich mutaci je riziko narozeni ditéte
s cystickou fibrézou u téchto partnerti mensi nez 0,1 procenta. V téchto piipa-
dech je vhodné provést podrobné ultrazvukové vysetfeni plodu se zaméfenim
na stfevni pruchodnost v obdobi 18. — 20. tydne téhotenstvi (disledky stievni
nepruchodnosti se po narozeni mohou projevit mekoniovym ileem).
Specializované genetické poradenstvi je uréeno vSem rodinam, kde se CF
vyskytla, a to v idealnim pfipadé pfed planovanym rodicovstvim nebo na za-
¢atku gravidity.

PLANOVANE RODICOVSTVi U NEMOCNYCH S CF A JEJICH PARTNERU

Soucasna troven péce vede k zlepSeni stavu a kvality Zivota pacientti s CF,
coz jim umoziuje i planované rodi¢ovstvi.

Pii planovaném rodiCovstvi u pacientd s cystickou fibrézou je prenatalni péce
rozdé¢lena do tii rovin:

1) Péce o pacienta samotného z hlediska interniho. Komplexni 1é¢ba CF vede-
na piislusnymi odborniky, a pokud je pacientkou s CF Zena, také feSeni gyne-
kologicko porodnické problematiky.

2) Péce o fertilitu (plodnost) paru. U muze to znamena vysetfeni poctu a kvali-
ty spermii (tzv. spermiogram). Je totiz prokazano, ze vice nez 90 procent muzi
s CF ma uzavér chamovodi, coz zpasobuje jejich neplodnost. U Zzeny s CF
zavisi schopnost ot¢hotnét viceméné na jejim celkovém zdravotnim stavu.
Predevsim pro muze s CF a prokdzanou neplodnosti do této péce patii i asisto-
vana reprodukce (tedy IVF, tzn. in vitro fertilizace neboli mimotéIni oplodné-
ni), a to predevsim v piipadé, Ze par neni schopen otéhotnét spontanné. Sou-
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¢asné metody asistované reprodukce umoziuji ziskat spermie piimo z varlete.
Ty jsou pak injikovany do vajicek ziskanych od partnerky (metoda ICSI).
Pokud by tato metoda byla neuspé$nad, mohou se partnefi rozhodnout
pro oplodnéni vajicka spermiemi darce, u kterého byl vySetfen gen pro cystic-
kou fibrozu.

3) Prenatalni diagnostika cystické fibrozy. Nejprve je potieba vyloucit maxi-
malni mnozstvi mutaci genu CFTR u zdravého partnera, a tim u néj minimali-
zovat zbytkové riziko nosiéstvi mutace v genu CFTR. Pokud nenalezneme
zadnou z vysetfovanych mutaci, je riziko postizeni plodu CF u tohoto paru
priblizné 4,5x vys$si nez u bézné populace. Vzhledem k tomu, Ze nemizeme u
zdravého partnera absolutné vyloucit nékterou z méné Castych mutaci genu
CFTR, nabizime paru provedeni amniocentézy. To ndm umozni vySetfit gen
CFTR u plodu. V piipadé, Ze jeden zrodict je nemocny s CF, plod od néj
vzdy zdédi jednu mutaci genu CFTR. To znamena, ze narozené dit¢ bude vzdy
minimalné zdravym nosi¢em mutace. Pokud by vsak byl zdravy rodi¢ nosi¢em
nam nezndmé mutace genu CFTR (coz nemizeme souc¢asnymi metodami sto-
procentn¢ vyloucit), mohl by plod tuto mutaci zdédit, a v tom ptipadé by se jiz
jednalo o plod s CF. K minimalizaci tohoto rizika vySetfujeme v plodové vodé
jeste tzv. stfevni mikrovilarni enzymy. Jde predevs§im o enzym GMT (ga-
maglutamyltransferazu), jehoz hladina v plodové vod¢ pfi postizeni plodu CF
vyznamné klesa. Tento enzym totiz odrazi miru prichodnosti stfev u plodu,
ktera je pfi CF porusena v diisledku prenatalniho postizeni slinivky bfisni.
Dals§im doporucenym vySetienim je v 18. - 20. tydnu t€hotenstvi ultrazvukové
vySetieni plodu zaméfené na stievni prichodnost. Dalsi péce o téhotenstvi je
jiz obdobna jako u ostatnich téhotenstvi.

V ptipad¢, Ze partner nemocného s CF je prokazany zdravy nosi¢ jedné muta-
ce genu CFTR, je riziko postizeni plodu cystickou fibrézou 50 procent. V 50
procentech se narodi zdravy nosi¢ mutace CFTR genu. V tomto pfipadé opét
nabizime rodi¢im amniocentézu, abychom piimo vysetfili plod a zjistili, zda
zdédil jednu nebo dvé mutace genu CFTR. Pokud toto vySetieni prokaze vyvoj
ditéte s CF, mohou se rodice eventualné rozhodnout pro ukoncéeni t€hotenstvi.

PREIMPLANTACNI DIAGNOSTIKA

Preimplantacni geneticka diagnostika (PGD) CF je nejnovéjsi metodou casné
prevence CF, té€zkych vrozenych vyvojovych vad a jinych vrozenych onemoc-
néni. Lidské embryo, které vznika oplodnénim in vitro, je ve stafi ne¢kolika
dnti tvofeno Sesti az osmi buitkami. V tomto stadiu je mozné odebrat jednu az
dvé buiniky embrya a vysetfit gen CFTR. Do dé€lohy jsou pak pfenesena pouze
zdrava embrya bez mutaci nebo prenaseci jedné mutace v genu CFTR. Vzhle-
dem k tomu, Ze touto metodou je mozné predejit pripadnému ukonceni tého-
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tenstvi pro postizeni plodu CF, tak, jako je tomu u prenatalni diagnostiky,
predstavuje PGD CF zhlediska psychologického a etického vyznamny po-
krok, piestoze je metodicky a finanéné velmi narocna. Tato metoda je jiz
v Ceské republice dostupna.

Prestoze se neustale zlepSuji molekularné genetické techniky pro vysetieni
mutaci genu CFTR, stale je pfitomno nezanedbatelné riziko technického se-
lhani metody (fale$né pozitivity ¢i negativity) pii pouziti né€kolika bunék pro
izolaci DNA. Z tohoto divodu by se méla PGD CF provadét jen na pracovisti
s kvalitnim molekularn¢ genetickym zédzemim.

GENOVA TERAPIE

Vzhledem k zavaznosti choroby a velkému mnozstvi nemocnych déti s CF je
celosvetoveé usili soustfedéno na zajiSténi co nejdokonalejsi 1écby CF. Ta by
méla zbavit nemocné jejich pfiznakd napravou porusené funkce genu CFTR
v bunikach. Praktické vyuziti modernich experimentalnich poznatki genové
terapie vSak dosud narazi na fadu zavaznych a nedofesenych problému.
V soucasné dob¢ se pracuje na zpisobech prenosu opravené¢ho genu CFTR do
bunky.

Podstatné je to, ze genovou terapii bude mozno provadét jen u pacientt, je-
jichz organy nejsou dosud nezvratné poskozeny. Proto je zapotiebi, aby byly
co nejpresnéji dodrzovany soucasné 1écebné postupy a doporuceni odbornych
lékart. Vyznamné se tim zvysi Sance, Ze se pacienti s CF dockaji genové tera-
pie v co nejleps$im zdravotnim stavu.
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4. STANOVENI DIAGNOZY CF

V¢asné rozpoznani nemoci a zahdjeni soustavné 1écby je velmi dilezité pro
udrzeni dobrého stavu nemocnych po co nejdelsi dobu. V rodinach, kde se
jiz CF vyskytla, je tfeba na ni myslet a vySetfit sourozence, i kdyz nema-
ji zadné podezielé piiznaky, a bratrance ¢i sestienice vzdy, vznikne-li sebe-
mensi podezieni.

Stanoveni diagnozy se opird piedev§im o pFiznaky, které vzbuzuji podezieni
na CF. To pak potvrdi vétSinou velmi spolehlivé jednoduché vySetteni, tzv.
potni test. Pokud je tento test pozitivni, provadi se dale molekuldarné genetické
vySetieni ze vzorku krve (podrobné viz kapitola Genetika a molekularné gene-
tické vysetieni).

PRIiZNAKY CF

Priznaky (klinické symptomy) nemoci a jejich zavaznost se u jednotlivych
nemocnych velmi lisi. Postizeni dychaciho ustroji, projevujici se predevsim
opakovanymi infekcemi, je pfitomno prakticky u vSech nemocnych s CF,
muze se vSak projevit kdykoli v prib&hu Zivota - nékdy to byva zahy po naro-
zeni, jindy az v dospélosti nebo kdykoli mezi tim. Ptiznaky poruchy traveni,
zpisobené nedostateCnym vylucovanim enzymut a bikarbonatu ze slinivky
bfisni, jsou pfitomny pouze u 80 — 85 % nemocnych. Nedostatetna tvorba
enzymu slinivky bfi$ni nemusi vZzdy byt pfitomna od kojeneckého obdobi, ale
muize se rozvinout v pozd¢jsim véku. U 10 % novorozencii s CF se projevi
onemocnéni hned po porodu mekoniovym ileem, coz je ucpani stfev hustym
sekretem. Projevi se brzy po porodu opakovanym zvracenim (podrobnéji viz
kapitola Zazivaci 0stroji). Vysoky obsah soli v potu ma 99 % nemocnych,
98 % dospélych muzi je neplodnych.

Je dualezité védeét, Ze postizent dychaciho a zazivaciho ustroji spolu tizce souvi-
seji a ovliviiuji se. Nemocny se zdvaznymi respiracnimi projevy méa mensi
chut’ k jidlu, $patné travi potravu a nepiibyva ¢i dokonce ubyva na vaze. Ne-
mocny, ktery z jakéhokoli diivodu trpi Spatnym stavem vyzivy, se hlife vyrov-
nava s infekci a jakymkoli problémem, postihujicim dychaci ustroji. Je tedy
tieba dbat nejen na to, aby se dité s CF zbyte¢né nesetkavalo s infekci a aby
dobfe peCovalo o hygienu svych dychacich cest, jak si o tom povime
v kapitole o 1éeni, ale i na to, aby bylo v co nejlepsim stavu vyzivy.
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Strucny prehled moznych priznakii CF
Dychaci dstroji:
Obecné pfiznaky: KaSel (drazdivy nebo s vykaslavanim hlenu), zrychlené,
ztizené dychani, dusnost, zastfeny hlas, ucpany nos, soudkovity hrudnik, pa-
lickovité prsty.
Onemocnéni postihujici dychaci cesty:
Opakované zanéty vedlejsich nosnich dutin.
Nosni polypy.
Opakované nebo chronické zanéty pradusek — bronchitidy.
Opakované zanéty plic — pneumonie.

Travici ustroji:
Obecné priznaky: Neprospivani (vétSinou pii normalni chuti k jidlu), velké
brisko a relativné tenké koncetiny, porucha rustu, objemné pachnouci stolice,
plynatost, bolesti bticha, otoky z nedostatecného mnozstvi bilkoviny (albumi-
nu) v krvi, prodlouzena novorozenecka zloutenka, zluté zbarveni kiize a bélma
u postiZeni jater.
Onemocnéni postihujici travici Gstroji:
Slinivka bfi$ni: Porucha zevni sekrece slinivky bfisni.
Opakované zanéty slinivky.
Cukrovka.
Stievo: Mekoniovy ileus (u novorozence).
Distalni intestinalni obstrukéni syndrom.
Vyhtez kone¢niku — prolaps rekta.
Striktury stfeva.
Jatra a zIu¢nik: Jaterni postizeni nékdy vedouci az k cirhoze.
Zluénikové kameny.
Jicen: Gastroezofagealni reflux.

Reprodukéni ustroji:
Muzska neplodnost a snizena plodnost u Zen.

Potni Zlazy:
Népadné slany pot. Metabolicky rozvrat (Sok) pfi vyssich ztratach soli potem.

VYSETRENi CHLORIDU V POTU - POTNi TEST

Jediny spravny zplisob provedeni potniho testu je metoda podle Gibsona
a Cooka, spocivajici ve sbéru potu, jehoz tvorba byla vyvolana pilokarpinovou
iontoforézou. Je to velmi jednoduchd, bezpecna a zcela nebolestiva vySetiova-
ci metoda, kterou lze provést ambulantné. Je vSak tieba, aby ji provadéla labo-
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ratof, ktera s ni ma dostate¢né zkusSenosti. Obvykle se udava, ze je to laborator,
ktera provadi alespon 5 potnich testil tydné. Kazdy pozitivni potni test, vySet-
feny v laboratofi, kterd tuto podminku nesplituje, by mél byt ovéfen v refe-
rencni laboratofi, kde se potni test provadi bézné. I tam je pred definitivnim
stanovenim diagndzy tfeba potni test provést dvakrat, aby se zcela vyloucila
laboratorni chyba. VSechny pozitivni potni testy se oveéruji molekularné gene-
tickym vySetfenim ze vzorku krve.

Provedeni potniho testu (fotografie ¢. 1): ruka vySetfovaného se na predlokti
ana pazi nad loktem odmasti otfenim lihovym roztokem a pfilozi se na ni
¢tvereCky mulu, které jsou nasaknuty na predlokti roztokem pilokarpinu, na
pazi indiferentnim roztokem. Na mul se polozi elektrody pfipojené ke zdroji
stejnosmérného proudu, pomalu se proud stupiiuje a po 10 minut probiha pfi
4 mA iontoforéza. Béhem ni se do kiize na ptedlokti vpravuje roztok pilokar-
pinu. Ten podnécuje potni zlazy k hojné tvorbé potu. Po deseti minutach se
iontoforéza ukonéi, predlokti se dobfe omyje a osusi a pot se sbird do predem
pfesné zvazeného filtra¢niho papirku, ktery je prikryt igelitovym ¢tvercem,
prilepenym ke kiizi naplasti, aby se pot neodparoval. Po pil hodinég se filtra¢ni
papir z ruky sejme a zvazi. Pot do néj nasakly se chemicky analyzuje. Cela
procedura trva asi 3/4 hodiny, za 2 1/2 hodiny po jejim skonéeni je mozné znat
vysledek.

Fotografie 1: Pilokarpinova iontoforéza, kterou se ziskava pot k vySetieni
koncentrace chloridii

Normalni koncentrace chloridi v potu se pohybuje mezi 10 - 30 mmol/l
potu, u CF jsou hodnoty nad 60 mmol/l. Je-li koncentrace chloridi v potu
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mezi 30 - 59 mmol/l potu, mluvime o hrani¢nich hodnotach. Diagnézu CF
nelze v tomto pfipadé ani spolehlivé potvrdit, ani vyloudit. Potni test je tfeba
opakovat (v referencni laboratofi) a pokud je i druha hodnota hrani¢ni, je tfeba
provést molekularné genetické vySetieni. Najdou-li se dvé mutace CFTR genu,
je diagnoéza CF jista. Najde-li se jen jedna nebo zadna mutace, je tieba peclivé
vySetteni v CF centru a zvaZeni vSech moznych nalezti a okolnosti. Nemocné-
ho je tieba pravidelné, nejméné jednou rocné sledovat v CF centru a Iécit kaz-
dou sebemensi infekci dychacich cest, jako by se o CF jednalo. Hrani¢ni hod-
noty potniho testu mohou byt zplsobeny nékterymi tzv. mirnymi mutacemi
genu CFTR.

Pot déti s CF obsahuje az 5x vice soli nez pot zdravého ditéte. Polibime-li
Celicko zdravého kojence, nemame zadny chutovy vjem. Polibime-li ale dité
s CF, vnimame zcela jasné slanou chut. Maminky, které tuto skutec¢nost zjisti,
by mély pozadat 1ékafe o vySetfeni potnim testem, i kdyz dit¢ nema zadné
znamky nemoci. Pokud to jejich obvodni 1ékatf nedoporuci, mohou se obratit
na Klub nemocnych CF a tam jim pomohou sjednat potiebna vySetieni.

MOLEKULARNE GENETICKE VYSETRENI

O tomto vySetieni se vice dozvite v kapitole Genetika a molekularné genetické
vySetreni.

TRANSEPITELIALNi ROZDIL POTENCIALU

V piipadé Ze potni test a molekularné genetické vySetieni nepiinesou jedno-
znacny vysledek (coz je pomérné vyjimecna situace), 1ze pouzit tuto diagnos-
tickou metodu. Vysetfeni se provadi ambulantné. Mé&fi se rozdil transepitelial-
nich potencialti mezi povrchem nosni sliznice a podkozim (kam se zapichne
tenka elektroda) nebo se méfeni provadi ze vzorku sliznice odebrané z konec-
niku. VySetfeni vyzaduje spolupraci pacienta a velkou zkuSenost vysetiujiciho.
Provadi je jen nékolik malo pracovist' v Evropé, u nas se dosud toto vysetieni
neprovadi. Pokud to pokladame za nutné, zatizujeme vySetieni v zahranici.

NOVOROZENECKY SCREENING

Rozpoznani nemoci dfive nez se klinicky projevi je cilem tzv. screeningu
(vyhledavani) nemocnych na zakladé¢ pokud mozno jednoduchych vysetfeni,
napf. z kapky krve, ktera jsou proveditelna u novorozencii.

Novorozenému dét'atku se odebere ve veéku 48 az 72 hodin po narozeni néko-
lik kapek krve z pati¢ky na filtracni papirek. V soucasné dob¢ se bézné vyset-
fuje nekolik vrozenych nemoci: vrozené selhani funkce §titné zlazy (kongeni-
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talni hypotyreoza), vrozené selhani funkce nadledvin (kongenitalni adrenalni
hyperplazie), vrozené onemocnéni latkové vymeény (fenylketonurie) a vyhle-
dové se zaCne vysetfovat 9 dalich poruch latkové vymeény.

Nové by se od roku 2009 m¢lo zacit provadét i vySetieni smétujici k odhaleni
CF. V fadé zemi se toto vysetieni jiz bézné provadi. Cesta k zavedeni takoveé-
ho vySetfeni vSak neni Uplné snadnd, stejn¢ jako screening CF samotny.
V ramci zkuSebniho projektu, ktery jsme realizovali v pribéhu let 2005 a
2006, jsme ovéfili, Zze u takto vySetfenych déti, pokud maji CF, to s jistotou
vétSinou vime jiz v 6. - 7. tydnu jejich zivota. Z kapky krve, odebrané na fil-
tracni papirek, jsme totiz v laboratofi kromé jiz bézn¢ provadénych zkousek na
jiné, vyse uvedené nemoci, vysetfili i imunoreaktivni trypsin (IRT), coz je
produkt slinivky bfisni, jehoz koncentrace byva v krvi novorozenych déti s CF
0 néco vyssi nez u déti ostatnich, i kdyz na druhou stranu ne vSechny déti se
zvySenym IRT maji CF. Proto jsme u vSech takto zachycenych déti patrali po
nejcastejSich mutacich CFTR genu. Pokud jsme nasli rovnou 2 mutace, byla
diagnoza jista, potni test jsme dodélavali spise ,,pro jistotu®. Pokud jsme nasli
alespoit 1 mutaci, volali jsme dité¢ k potnimu testu, pokud ten byl pozitivni,
patrali jsme po dalSich, vzacnéjSich mutacich. VSem détem se dostalo okamzi-
té komplexni péce a tim, ze v dob& zahajeni 1écby nemély jesté zadné kompli-
kace, dafi se jim i v dalSim vyvoji pomérn¢ dobie. Po vyhodnoceni vysledkt
probéhla fada jednani nejprve v odborné lékaiské Pediatrické spolecnosti
a dale pak na Ministerstvu zdravotnictvi a s pojiStovnami a véfime, zZe novo-
rozenecky screening CF bude zaveden a provadén celoplosné a bézné v celé
republice. Tento model screeningu neni jediny ve svété provadény. Planujeme
v ramci dalSich projekti vyzkouset i modely jiné, abychom s postupem doby
a s rozvojem poznani mohli nakonec vyuzivat ten nejefektivné;si.
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5. DYCHACI USTROJI

Mira postizeni dychaciho Gstroji ma vyznamné dopady na prubéeh celé nemoci.
Nejdtive si struéné vysvétlime, jak vypada dychaci Gstroji (obr. ¢. 3) a co se
v ném odehrava. Pak si povime, v ¢em se 1isi dychaci ustroji nemocnych s CF.

Nos + vedlejsi
dutiny

Prlidugnice

Hrtan

Plice

Obr. 3: Dychaci ustroji

DYCHACI USTROJi U ZDRAVYCH

Dychaci tstroji zacina hornimi cestami dychacimi - nosem s vedlej§imi duti-
nami nosnimi, hrtanem, v kterém se na hlasivkach tvofi hlas, a ktery pokra-
¢uje do prudusnice. Ta pod hrtanem po kratkém pribéhu vstupuje do hrudni-
ku, kde se déli na dvé hlavni pridusky - levou a pravou. Pridusky vedou do
levé a pravé plice. Leva plice ma dva laloky, horni a dolni, prava tfi - horni,
sttedni a dolni. Pradusky se mnohokrat déli jako vétve stromu - proto také
mluvime o praduskovém (bronchialnim) stromu (obr. ¢. 4). Nejmensi drobné
prudusinky konci v plicnich sklipcich. Plocha plicnich sklipkil je obrovska,
protoze jsou to miliony malinkych vacka, krytych velmi tenkou membranou a
obtékanych krvi v malych vlasecnicich. Toto uspotadani umoziuje, aby plice
plnily svtij hlavni a pro Zivot nezbytny ukol: vyménu plynt - kysliku a oxidu
uhlicitého. Kyslik, ktery je pro ¢innost vSech organti nezbytny, se do plic do-
stava s vdechovanym vzduchem. V plicnich sklipcich piestupuje do krve, vaze
se na krevni barvivo hemoglobin a krevnim fecist€ém je rozvadén do organis-
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mu. V této ¢innosti ma diilezitou funkci srdce, které rozvadi krev po organis-
mu jako pumpa. Srdce ma dva hlavni oddily: do pravého je zilami piivadéna
odkysli¢ena krev z organismu a odtud je pumpovana do plic, kde se okyslicuje
a soucasn¢ zbavuje oxidu uhli¢itého, ktery vznikd latkovou vyménou
v organismu. Okyslicend krev pak pfitéka do levé srde¢ni predsing a levou
komorou je pumpovana do srdecnice (aorty) a systémem tepen je rozvadéna
k jednotlivym organiim téla.

Prdusnice

Pravé hlavni

priduska Leva hlavni priduska

Mensi
priidusky,
vétvici se

v prldusinky,
které kondi
v plicnich
sklipcich

Vlasecnice s okysliéenou

/\j\ krvi
cOp Plicni sklipek

Vlasecnice privadéjici odkyslicenou krev z téla

Obr. 4: Priduskovy strom a plicni sklipek, v kterém probiha vyména
krevnich plyna

Dychaci cesty - pradusnice a pridusky - jsou tvofeny chrupavcitymi prstenci,
které jsou spojeny hladkymi svaly. V nejdrobnéjsich pradusSinkach uz chru-
pavky nejsou a plicni sklipky maji jen tenouckou membranu, umoziujici
snadny piestup krevnich plynu.

Dychani je pro Zivot zcela nezbytné. To, zda dychame mélce, povrchné nebo
zhluboka a jakou rychlosti, miizeme sice ovladat svou vili, ale za normalnich
okolnosti se to d&je zcela automaticky: ani si neuvédomujeme, ze dychame.
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V mozku totiz mame dechové centrum, které reaguje velmi citlivé na rtizné
podnéty, ptfedevS§im na obsah oxidu uhli¢it¢ho v krvi, a dava ptikazy dychacim
svalim, jak rychle a jak hluboko maji dychat. Za urcitych okolnosti reaguje
dechové centrum i na hladinu kysliku v krvi.

Prikazy z dechového centra vykonavaji dychaci svaly. Nejdulezitéj$im z nich
je branice. Je to mohutny sval, ktery déli dutinu bfisni od dutiny hrudni. Sta-
zenim se branice posune dold, zvétsi se prostor v hrudniku, vznikne tam pod-
tlak, plice se rozepnou a pridusnici a priduskami (pfes nos nebo tsta) do nich
proudi vzduch. Mluvime o vdechu, ktery je tedy aktivni, zavisly na ¢innosti
branice. Naproti tomu vydech je pasivni a dochdzi k nému tim, Ze se branice
uvolni a plice i hrudni sténa se vlastni pruznosti vrati do vychozi polohy, tj. do
polohy pied vdechem. Kromé& branice mame mnoho pomocnych dychacich
svall, které se uplatiiuji pfi namahavéjsim dychani.

Dychaci cesty od nosu az po malé pridusky jsou kryty sliznici. Ta je tvofena
burikami, na jejichz horni ploSe jsou jemné fasinky (na vlozeném barevném
listu, obr. A a obr. B). Mluvi se o fasinkové vystelce (epitelu). Rasinky kmitaji
v pericilidrni tekutiné (je to tekutina okolo fasinek), na kterou naléha tenka
vrstvicka fidkého hlenu, jenz je vytvaren hlenovymi bunikami a zlazkami.
Obéma vrstvam (tedy periciliarni tekutiné a vrstvicce hlenu) se fika airway
surface liquid (ASL) - tedy tekutina na povrchu dychacich cest. V tomto fid-
kém hlenu se zachycuji neCistoty a bakterie, které vdechujeme. Pohybem fasi-
nek jsou vdechnuté ¢astecky transportovany do hornich ¢asti dychaciho ustroji
a odstranovany. Mluvi se o samodistici schopnosti plic (v literatufe se mizete
setkat s pojmem mukociliarni clearance). Ve velkych dychacich cestach je
dilezitym mechanismem kasel, ktery odstraiuje vétsi mnozstvi hlenu. V boji
proti infekci dychacich cest se uplatituje i fada dalSich obrannych mechanis-
mi. Patfi k nim predevsim bilé krvinky a tzv. makrofagy, které jednak maji
bakterie pohlcovat a tim branit jejich Skodlivému pisobeni, jednak uvoliuji
ruzné latky, které maji bakterie napadat a nicit.

DYCHACi USTROJi NEMOCNYCH CF

U nemocnych s CF se na sliznici dychacich cest tvofi velmi husty hlen, ktery
se t¢zko odstranuje, takze se na sliznici hromadi. Husty hlen brani pohybu
fasinek a naruSuje samocistici schopnost dychacich cest. V dychacich cestach
se snadno usidli bakterie (protoZze nejsou z dychacich cest ,,odnaSeny* pohy-
nému zanétu (obr. ¢. 5). V disledku zanétu je sliznice dychacich cest zarudla,
zdufela a pokryta hlenohnisem. Zanét a jeho produkty jsou pfi¢inou zavazného
postizeni dychacich cest, proto jsou dnes v poptedi zajmu vyzkumnych praco-
vist,, ktera hledaji cesty, jak proti nim postupovat.
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Obrana proti infekei v plicich je u CF nedostatecné ucinnd, ackoli je svou
intenzitou az piehnana. U CF nemocnych je omezeno pohlcovani a niceni
bakterii bilymi krvinkami (fagocyt6za). Obranné mechanismy nemohou dosta-
tené nicit bakterie také proto, ze ty jsou Casto proti nim ,,ukryty” ve shlucich
v hustém hlenu. Produkty bilych krvinek ale naopak ni¢i stény dychacich cest
a mohou napf. pfispivat ke vzniku vyduti na praduskach (tzv. bronchiektzif).
Z obrannych (imunitnich) bunék a z vystelky (epitelu) dychacich cest se sice
uvoliuji obranné latky nazyvané defensiny a katelicidiny, ale jejich G¢innost je
u CF snizena. Z rozpadlych bilych krvinek, které jiz svou obrannou funkci
skoncily, se uvoliiuje jejich jadernd hmota (deoxyribonukleova kyselina -
DNA), ktera dale ptispiva k zvySené hustoté hlenu a nepiiznivé tak ovliviiuje
pruchodnost dychacich cest. V obrané proti infekci se uplatituje i jeden druh
krevnich bilkovin, tzv. imunoglobuliny. U vétSiny nemocnych s CF je jejich
hladina v krvi zvysena, protoze trvalym stykem s infekci je organismus pod-
nécovan k jejich tvorbé. Proto nemaji u vétSiny nemocnych s CF léky podpo-
rujici imunitu uplatnéni a nemé€ly by byt podavany bez znalosti vysledku imu-
nologického vysetieni (viz kapitola Imunita u CF nemocnych).

Hladky sval

Chrupavcity

Zdureni sliznice
hlen, hnis, bakterie

Priisvit =>zmenseni
dychacich priichodnosti pradusky
cest Priifez Prlrez

normalni priduskou

priiduskou pii zanétu

Obr. 5: Zanét v pruduskach. Vlevo obrazek normalnich dychacich cest,
vpravo pruduska, v které zanét vyvolal zdufeni sliznice a nahromadéni hlenu,
¢imz se prasvit prudusky vyrazné zmensil.

Zanét je provazen zdufenim sliznice dychacich cest, které prispiva k jejich
zizeni. Na zGzeni se podili i husty hlen, ktery se v priduskach hromadi a zu-
zuje jejich prusvit. Mluvime o obstrukei (ucpani) dychacich cest. Obstrukce -
infekce - zanét tvofi zacarovany kruh, v kterém jeden ¢len podporuje tvorbu
druhého a ptispiva k zhorSeni procesu, odehravajiciho se v dychacich cestach.
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Vzduch nemiZe volné proudit dychacimi cestami do plicnich sklipku,
ve kterych se odehrdva vyména kysliku a oxidu uhli¢itého. Ucpani neboli
obstrukce postihuje nejdiive malé dychaci cesty, umisténé na konci (na perife-
rii) dychaciho stromu. Mluvime o obstrukci perifernich dychacich cest.
S postupujicim procesem jsou postizeny i velké prudusky. Ztzeni dychacich
cest zpusobené jejich obstrukci hlenem, ale i zdufenim sliznice pii zanétlivém
procesu, kladou velké naroky na praci dychacich svald, které se snazi pfekonat
prekazku v dychacich cestach.

infekce

obstrukce zanét

Obr. 6

KLINICKE PROJEVY CF V DYCHACICH CESTACH

Klinicky se postizeni dychaciho ustroji projevuje piedev§im kaslem. KaSel
mize byt suchy, drazdivy, ale i vihky s vykaslavanim velkého mnozstvi hlenu
nebo hlenohnisu. Malé déti hlen polykaji a Casto jej zvraceji. Kasel funguje
jako ochrana dychacich cest pfed nahromadénim velkého mnozstvi hlenu.
Usilovny kasSel vSak vede k dalSimu zGzeni dychacich cest. Kasel je dulezity
obranny reflex, slouzici k cisténi dychaciho ustroji a udrzeni ¢i obnoveni jeho
prichodnosti. Nesmime proto kasel tlumit, musime se vSak naucdit jej ovladat,
jak se dozvite v kapitole o fyzioterapii. ZhorSeni kasle je pfitom vzdy ukazate-
lem toho, Ze se v dychacich cestach usidlila infekce, zvySujici tvorbu hlenu.
Zhorseni funkce dychaciho ustroji se muze projevit zrychlenym dychdnim
a zadychavdanim se. U malych déti nejlépe hodnotime pocet dechit ve spanku.
Dnes se tika, ze pocet dechi ve spanku stoupne nékolik dni pfed ostatnimi
znamkami infekce. Proto se doporucuje, aby rodice veéer spocitali dechy spi-
ciho ditéte a na zménu co nejdfive upozornili oSetfujiciho 1ékate, aby mohl
zacit s antibiotickou léCbou. ZtiZené dychdni vede k vpadavani jamky mezi
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klicnimi kostmi, pfipadn¢ k tomu, Ze se nozdry pfi vdechu rozsifuji a nosni
ktidla se s kazdym dechem napadné pohybuji. Dochazi i k zfetelné dusnosti,
ktera miize byt provazena i na dalku slySitelnymi piskoty nebo chropy vyvola-
nymi pohybem hlenu v dychacich cestach.

Jinym projevem procest, které se v dychacich cestach déti s CF odehravaji, je
zména tvaru hrudniku. HrudniCek se vyklenuje do soudkovitého tvaru, zvét-
Suje se jeho zadopfedni primér a zada se napadn¢ kulati, coz je ziejmé hlavné
pii pohledu z boku (obr. €. 7).

Soudkovity hrudnik

A A
Kulata

zada Viyklenuty
hrudnik

Obr. 7: Schematicky obrazek soudkovitého hrudniku

.....

tzv. palickovité prsty. Posledni ¢lanky prstl na rukou i nohou jsou rozsifené
a ztlustélé, nehty maji tvar hodinového sklicka (obr. ¢. 8). Tento piiznak se
u mnoha déti s CF vyviji velmi ¢asné, Casto v dobé, kdy pfiznaky postizeni
dychaciho ustroji jsou velmi mirné, zatimco u jinych onemocnéni dychacich
cest, napf. u astmatu, jsou projevem az velmi tézkého onemocnéni. Proto by
kazdé dite, u kterého se palickovité prsty objevi, mélo byt vysSetfeno, nema-li
CF. Nechceme ovsem tvrdit, ze pfitomnost palickovitych prstii znamena vzdy
diagnézu CF. Vyskytuji se i u fady jinych chorob a naopak jsou nemocni s CF,
kteti palicky nemaji.

Husty hlen je vybornou zivnou puidou pro viry a bakterie. Proto je infekce
dychacich cest u nemocnych s CF tak Casta a provazi je prakticky cely zivot.
Je zajimavé, ze u nemocnych s CF je infekce jen zcela vyjimeéné provazena
vysokou teplotou. VétSinou mivaji nemocni jen mirné zvysené teploty, nebo
jsou zcela bez teplot. Na vzplanuti infekce nas pak upozorni spise zména chuti
k jidlu, mrzutost, zhorSeni kasle, ubytek vahy apod. VSem témto pfiznakiim je
tieba vénovat pozornost a pozadat Iékafe o vysetieni.

Infekce muze postihovat horni dychaci cesty a zptisobovat zanéty vedlejSich
dutin nosnich — sinusitid, nebo mtze postihovat v riznych mistech dolni dy-
chaci cesty:

36



Dychaci ustroji

f

Normalni Ghel
nehtového lizka

f

Uhel nehtového
ltzka u palicko-
vitych prstl

Obr. 8: Schematicky obrazek palickovitych prsti

Bronchiolitis (infekce a zanét priadusinek) se objevuje nejcastéji v zimnich
mésicich u déti s CF do 2 let a je vétSinou zpisobena viry. Mlze se projevit
vyraznym zhorSenim stavu se ztizenym nebo zrychlenym dychanim a kaslem.
Neékdy je nutné 1é¢bu tohoto akutniho onemocnéni doplnit i podavanim
kysliku.
Bronchitis (infekce a zanét prudusek) je nejcastéjSim projevem infekce
v dychacich cestach u CF a ¢asto byva i chronicka (dlouhodoba, trvala). Pii-
znaky této infekce mohou byt velmi nenapadné a projevi se nékdy az beéhem
tydna.
Samostatné probihajici pneumonie (infekce a zanét plicnich sklipkid) je u
nemocnych s CF pomérné vzacna, pokud nastava, je ve vétsiné ptipadd spoje-
na i s bronchitidou. Mluvime tedy o bronchopneumonii. Projevy takovéto
kombinované infekce jsou vétSinou bouflivejsi - s vyraznéjsi teplotou, kaslem,
dusnosti a event. schvacenosti.
Pro rodi¢e nemocnych déti ¢i dospélé CF pacienty je velmi dilezité, aby doka-
zali v€as rozeznat prvni priznaky rozvijejiciho se infektu dychacich cest
(akutni exacerbace infekce). Mohou na néj upozornit nasledujici pfiznaky:

- zvySena frekvence, intenzita ¢i trvani kasle,

- objeveni nebo zhorseni vykaslavani hlenu s ptimési krve,

- zvysena produkce a hustota hlenu, zména jeho zbarveni na zelené ¢i Zluté,

- objeveni nebo zhorseni dusnosti, snizend tolerance télesné zatéze,

- zrychlené dychani,

- nechutenstvi a hubnuti,

- zména nalady,

- teploty se nemusi objevit vibec nebo jsou casto relativné nizké

v hodnotach lehce nad 37° C.
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V ptipad¢€, ze se vySe uvedené ptiznaky objevi, je vhodné, aby nemocny ¢i
rodice ihned informovali oSetfujiciho 1¢kate (vétSinou v misté bydliste). Lékar
pak pfi vySetfeni mize zjistit nékteré z nasledujicich zmén:

- zhorSeni plicnich funkci,

- zhorSeni poslechového nalezu,

- zvysené ukazatele zanétu v krvi (podrobné viz kapitola Vysetfovaci metody

u nemocnych CF),

- zvySené mnozstvi bakterii ve sputu,

- eventualné nové zmény na RTG snimku.

PUVODCI INFEKCE V DYCHACICH CESTACH U CF

Udava se, ze prvnim vyvolavatelem zanétlivych zmén v dychacich cestach
mize byt infekce viry (napt. chiipka). Virova infekce narusi sliznici dychaciho
ustroji a v porusené sliznici se pak snadno usazuji bakterie a vyvolavaji infek-
ci a zanét pradusek i plic. K nejcastéjsim vyvolavatelim infekce u nemocnych
s CF patti zlaty stafylokok (Staphylococcus aureus), Haemophilus influenzae
a Pseudomonas aeruginosa. Dalsi bakterie se jiz u CF vyskytuji mén¢ Casto,
pfesto upozoriiujeme na bakterii jménem Burkholderia cepacia, kterda u CF
hraje specifickou roli a o niz také bude v této kapitole detailnéji pojednano.

Staphylococcus aureus (neboli zlaty stafylokok)

Tato bakterie byva velmi ¢asto ptivodcem infekce dychacich cest nemocnych s
CF. Infekce muze probihat nahle s vyraznym zhorSenim stavu (Castéji u ma-
Iych déti do 2 let), ale i plizive. S. aureus byva Casto prvni bakterii, ktera se
zachyti v sekretu dychacich cest nemocného s CF. Infekce mutize probihat
i chronicky (vysvétleni pojmu chronicka infekce 40). S. aureus se pomérné
hojné vyskytuje v zevnim prostiedi, nebot’ nékteti lidé mohou byt jeho nosici a
ti se pak stavaji i zdrojem kontaminace blizkého okoli. Bakterie mtize u téchto
lidi sidlit v krku, v nose nebo na ktizi a nemusi pisobit zadné obtize. O 1é¢bé
této infekce se doctete na str. 100.

Methicilin rezistentni Staphylococcus aureus (MRSA)

V poslednich letech se ve svéte, ale jiZ i u nas zacina objevovat u nemocnych
s CF infekce MRSA. Jde o podmnozinu bakterii uvniti skupiny zlatého stafy-
lokoka, ktera je v tomto pfipadé¢ rezistentni (odolnd) na b&zna protistafyloko-
kova antibiotika. Protoze se infekce pfenasi mezi pacienty (nejen mezi CF
nemocnymi) a protoze jde o infekci, ktera neni citliva na obvykla antibiotika,
vyskyt MRSA se v nemocnici Gzkostlivé sleduje. Infikovani pacienti musi byt
osetfovani zcela oddélené od ostatnich nemocnych, a to jak na ambulanci, tak i
pfi nutném pobytu v nemocnici. Jen tim lze zamezit dal$imu Sifeni infekce

38



Dychaci ustroji

mezi nemocnymi. Infekci Ize v nékterych piipadech vylécit, v jinych piipa-
dech ale byva chronického pribehu.

Haemophilus influenzae

Infekce plisobené touto bakterii se objevuji casné v pribéhu zivota. Bakterie
mize zpusobovat akutni zhorSeni stavu nebo miize probihat vyjimecné i chro-
nicky. Nyni provadéné ockovani hexavakcinou, ktera obsahuje i vakcinu proti
hemofilovi, je namifena na typ hemofila, ktery zpiisobuje hlavné zanéty
mozkovych blan a zanéty hrtanové zaklopky. Nechrani tak proti infekci u CF,
i kdyz jeji riziko mize do ur€ité miry snizit. Proto se ockovani proti hemofilo-
vi, resp. preockovani (je-1i nizka hladina protilatek) doporucuje i u CF.

Pseudomonas aeruginosa
Je to bakterie, ktera neohrozuje zdravé jedince (a zdravi ani nebyvaji jejimi
nosici), ale plsobi infekce dychacich cest u CF nemocnych a zavazné infekce
u pacientli s poruchou imunity.
Mikrobu se velmi dobie daii ve vlhkém prostfedi, zejména ve vode, ktera je
n&jak zne€isténa lidmi, a dale v pudé. Mikrob se mize mnozit v§ude, kde je
vlhko a minimalné¢ pokojova teplota. Zdrojem této bakterie tak mohou byt
napi. sifony vodovodnich zatizeni ¢i WC, nedostatecné chlorované bazény,
Spatné dezinfikované odpafovace na ustfednim topeni, inhalatory, event. zu-
batské vrtacky apod. Do vzduchu se mikrob dostane v okamziku, kdy vznikne
aerosol, to znamena, Ze se vytvoti velice jemné vodni ¢astice, které okem ani
nepostiechneme. To se stane napf. tehdy, pustime-li do vylevky vodu nebo
splachneme-1i WC. V drobnych kapickach vody se Pseudomondda dostane do
vzduchu, nemocny s CF ji mize vdechnout a ona se mu v dychacich cestach
mize uhnizdit. Ve vzduchu vSak mikrob dlouho nevydrzi a zahyne.
Skutecnost, ze Pseudomonas snadno infikuje dychaci cesty nemocnych s CF,
se vysvétluje nékolika divody:

1) ZvySeny obsah soli v tekutiné na povrchu dychacich cest snizuje schop-

nost bilych krvinek pohlcovat a likvidovat bakterie.

2) U CF je porusena samocistici funkce plic (viz str. 33).

3) Zménéna CFTR bilkovina (protein) zfejmé ptitahuje tyto bakterie. Plisobi

pro né jako receptor.

Pseudomonadé se v dychacich cestaich nemocnych s CF libi a usidluje se tam
velmi Casto. V dospélosti mize byt timto mikrobem infikovano az 80 % ne-
mocnych. Zvlasté u této bakterie je nesmirné dilezité infekci dychacich cest
odhalit na pocatku (tzv. ¢asnd faze infekce), protoze v tomto obdobi je mozné
se intenzivni 1é¢bou infekce zcela zbavit. Bakterie byva jesté relativné dobte
citlivd na antibiotika, protoze neni obalena ochrannym obalem, ktery brani
priniku antibiotika (tzv. mukoidni forma, viz dale). Prvni projevy této infekce
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mohou byt uplné nendpadné a mtize se objevit jen pozitivni kultivacni nalez ze
sekretu dychacich cest.

O tzv. intermitentni infekci mluvime, pokud se sice podaii infekci 1écbou
zdanlivé vymytit, ale po Case (vétsinou za nekolik mésicll) se znovu prokaze
v sekretech dychacich cest.

I pfes intenzivni a opakovanou antibiotickou 1écbu se infekce mize vyvinout
v trvalou (chronickou) infekci, ktera je definovana jako opakovany kultiva¢ni
zachyt bakterie v prib&hu minimalné 6 mesici. Chronickd infekce Pseudo-
monas aeruginosa zvysuje pocet hospitalizaci, zhorSuje funkci plic, je prici-
nou poskozovani dychacich cest s rozvojem bronchiektadzii a zhorSuje vyhlid-
ky pacientii. V dobé rozvoje chronické infekce se bakterie méni v tzv. muko-
idni formu. Shluky bakterii se hali do ochranného obalu, ktery je Spatné pro-
stupny pro antibiotika a také chrani bakterie pfed plsobenim imunitnich
(obrannych) bunck. Piestoze pribeh chronické infekce mtize byt dlouhodobé
nendpadny, miize ¢as od casu dojit k jejimu vyraznému vzplanuti a ke zhorSeni
stavu (tzv. akutni exacerbace).

Cim ¢&asté&ji ma nemocny s CF infekce dychacich cest, tim spi3 se v jeho hlenu
najde Pseudomonas aeruginosa, zejména opakuji-li se infekce v prubéhu
jednoho roku vicekrat. Infekce touto bakterii ¢asto navazuje na virovy infekt a
Casto se poprvé objevuje v obdobi od podzimu do jara.

V nékterych zemich byl prokdzan pfenos urcitétho kmene této bakterie
z jednoho CF pacienta na druhého. V prazském CF centru nebyl prozatim
takovy prenosny kmen nalezen. Z toho se zda byt zfejmé, ze nasi pacienti
s touto infekei se neinfikovali v nemocni¢nim prostfedi navzajem, tj. kontak-
tem mezi sebou, ale §lo o infekci kmeny, které se bézné vyskytuji v zevnim
prostiedi. Dilezité je vSak zddraznit uvedené ,,prozatim pfenosny kmen nale-
zen nebyl”, nebot’ nebezpeci toho, Ze se pfenosny kmen objevi i u nas, stale
hrozi. Proto je potfeba dodrzovat ur€ita preventivni opatieni, ktera zabranuji
pfipadnému pienosu infekce z pacienta na pacienta.

Komplex bakterii Burkholderia cepacia (Bcc)

Poprvé byla bakterie ,,cepacie zachycena u pacienta s CF na sklonku 70. let.
Predstavila se jako mozny nebezpetny pivodce tézkého infekéniho stavu
a stala se tak obavanou bakterii u CF. Svymi vlastnostmi dokazala, Ze obavy
zni jsou opravnéné: vétSina znamych antibiotik a dezinfekcnich latek na B.
cepacii neucinkovala a na sklonku 80. let se zacala nebezpecné §itit mezi CF
pacienty v nemocnicich a spole¢nych pobytech nemocnych CF. Takové lavi-
novité Sifeni cepacie mezi pacienty se v minulosti odehralo v Kanadé, Velké
Britanii a bohuzel i u nas.

Intenzivni laboratorni vyzkum a pozorovani pacientti odhalily zna¢nou rozdil-
nost mezi bakteriemi, které se vSechny uréovaly jako cepacie. Infekce cepacii
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znamenala pro jednoho pacienta rapidni zhorSeni klinického stavu s pfiznaky
otravy krve (tzv. cepacia syndrom), pro druhého vsak pouhé bezptiznakové
osidleni dychacich cest bez zmény prubéhu zakladniho onemocnéni. U nékte-
rych pacientll vS§ak po navenek bezptiznakovém obdobi nebo po obdobi poma-
1ého zhorSovani stavu doslo nahle k vyraznému zhorSeni stavu.

Podrobnd (molekularné genetickd) vySetfeni umoznila rozdélit cepacie na
jednotlivé tiidy, které se odborné nazyvaji genomovary. Dnes je jich popsano
sedmnact, ale u pacientii se zdaleka nejcastéji vyskytuje genomovar III (dnes
se odborné nazyva Burkholderia cenocepacia), ptipadné genomovar II (ten se
dnes nazyva Burkholderia multivorans). V.CR 92 % pacientii s cepaciovou
infekei ma genomovar III a 5 % genomovar 1. Naopak v pfirodé pievladaji
genomovary I a VII. VSech 17 genomovarti dohromady shrnuje souborné
oznaceni ,,komplex Burkholderia cepacia® (Bcc).

Nemocny s CF se bakterii mtize infikovat ze zevniho prostfedi nebo kontak-
tem s jinym infikovanym nemocnym. Infekce se muize prenést ptimym kontak-
tem CF nemocnych nebo se pfenasi rukama zdravotnického personalu, potiis-
nénymi kapic¢kami hlenu z dychacich cest. Pacient, ktery se infikoval jednim
genomovarem, mize ziskat infekci jinym genomovarem a jeden typ bakterie
tak mize nahradit druhy. Proto je nezbytné vzdy separovat jednotlivé pacienty
s touto infekci od ostatnich, ale i navzajem. Dulezité je, Ze zafazeni infekce
pacienta k patficnému genomovaru jesté¢ nepiedurcuje jasné dalsi prubeh in-
fekce u pacienta. Existuji velké individualni rozdily. Obecné vsak lze fici, Ze
infekce, kterou zpusobuje genomovar III, je nejvazné€jsi a ma prokazatelné
$patny vliv na zdravotni stav pacienta i po transplantaci plic.

Bakterie této skupiny bohuzel uvoliuji fadu pusobkii, které plsobi poskozo-
vani dychacich cest, a to jeSté vyznamnéjsi, nez je tomu u P. aeruginosa.
Infekce timto bacilem se nevyskytuje u zdravych jedincd. Nemocni s touto
infekei tak neohrozuji své blizké a zdravi ptibuzni také nemohou byt zdrojem
infekce pro CF pacienta.

Po zahajeni striktniho oddélovani pacientti s touto infekci ve svéte prudce klesl
vyskyt novych infekci touto skupinou bakterii u CF nemocnych (a to piede-
v§im epidemickych — snadno pfenosnych — kmenit).

Mezi dalsi bakterie, které mohou pulsobit infekce dychacich cest u CF, patii
mnohem vzacnéjsi druhy jako Stenotrophomonas maltophilia nebo Achromo-
bacter xylosoxidans. Dale sem patii bézné stfevni bakterie jako Klebsiella ¢i
Escherichia coli a také v populaci bézny plvodce zapalu plic, Streptococcus
pneumoniae. Ten ale nikdy nezpisobuje chronickou infekci. Ve svété byva u
CF nemocnych pomémné castd infekce netuberkuldéznimi mykobakteriemi.
V CR viak je u déti prokazovana vzacng.

V hlenu dychacich cest nemocnych s CF mohou byt prokazany i plisn€ — napf.
Candida albicans (zv1asté u pacientli Casto uzivajicich antibiotika) a dale
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Aspergillus fumigatus, ktery muze, ale nemusi mit dopad na celkovy stav
onemocnéni.

Na zavér kapitoly o bakteriich bychom méli zminit mikrobiologické vysetfo-
vaci postupy, které jsou pro CF pomérné unikatni a pti bézném mikrobiolo-
gickém vysetfeni se u jinych pacientll nepouzivaji. Vedle obvyklé kultivace,
kdy se vzorek z dychacich cest (vétSinou sputum) vyockuje na kultivaéni mik-
robiologické plotny a zde se pozoruje riist bakterii, pouzivame jest¢ moleku-
larné genetickou metodu, oznacovanou jako PCR. Ta je pro zachyt bakterii
komplexu Burkholderia cepacia mnohem citliveéjsi nez klasicka kultivace.
Umoziuje zjistit pfitomnost infekce dfive, tj. v dob¢, kdy se bakterie vyskytuji
v plicich pacienta v malinkatém poctu, na kultivacnich plotnadch nenarostou a
pacienti se zdaji byt pti bézném kultiva¢nim vySetfeni bez bakterialniho nalezu
(fale$né negativni). Casnéjsi zachyt infekce pomoci PCR nam dava vétsi sanci
na uspéch v tvodni antibiotické 1écbé a pomaha nam téz lépe kontrolovat to,
aby se ,,neviditelna* infekce mezi pacienty nemohla dale §ifit. Metoda PCR
také dokaze odlisit jednotlivé genomovary, a dokonce i jednotlivé epidemické
kmeny, proto vzorky pomoci PCR vySetiujeme opakované i u pacientd, ktefi
jiz infekcei s Burkholderia cepacia maji prokazanou.

Virové infekce

Infekce viry se u nemocnych s CF nevyskytuji ¢astéji nez u zdravé populace.
Mezi nejéastéjsi virové infekce u CF patii chiipka A a B, parainfluenza,
onemocnéni vyvolané rhinoviry, adenoviry a RS-viry. Virové infekce jsou
zodpovédné za ¢ast akutnich zhorseni tykajicich se dychacich cest, pii nichz
mohou spirometrické hodnoty poklesnout az o 30 % a zhorSeni muze trvat i
nékolik tydnt. Po dobu virové infekce jsou nemocni zvysené nachylni
k ziskani druhotné bakterialni infekce. Se zavaznymi pfiznaky zhorseného
dychani mtize probihat infekce RS-viry u malych déti a mtize byt nutné i pfije-
ti do nemocnice.

KOMPLIKACE POSTIHUJICi DYCHACI USTROJi

Postizeni dychacich cest se tyka celého dychaciho ustroji a za¢ina uz v nose a
vedlejsich dutiniach nosnich. Ty jsou u nemocnych s CF postizeny zanétem
prakticky trvale. Mluvime o rhinitidé a sinusitidé, které se vyskytuji az u
90 % nemocnych. VétSinou se projevuji nenapadné, jen mirnym otokem sliz-
nice nosni, a tvorba hlenu v nose nemusi byt pfitomna. Pokud se zadnét akutné
zhors$i, projevi se rymou, ktera byva zluta, husta, a bolestmi hlavy, hlavné pfi
predklonu. Nebyva to vSak casté. Na RTG snimku se ukazuje zastinéni, které
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je ale vétsinou dlouhodobé¢ pfitomné a nemusi nutn€ vést k 1é¢b¢, pokud nema
nemocny doprovodné pfiznaky (viz vyse).

Relativné vysoké procento nemocnych s CF ma nosni polypy (vybézky zdute-
1¢ nosni sliznice) vzniklé pravdépodobné v dusledku chronického zanétu
v dutin€ nosni. Vyskyt se ve svété uvadi od 10 do 32 %. Polypy mohou byt
drobné a nedélat svému nositeli vétsi obtize, mohou vsak byt velké, ucpavat
zcela nosni pruduch(y) a branit volnému dychani nosem. Nékdy mohou i de-
formovat tvar nosu.

Nemtze-li se do casti plice za ucpanou priduskou dostat vzduch, je postupné
vzduch, ktery tam byl pfitomen, vstfebavan a Cast plice se stava nevzdusnou.
Odborné mluvime o atelektaze. Pretrvava-li atelektdza dlouho, je plicni tkan
v nevzdusné plici trvale poskozovana. VétSinou vznikaji atelektazy v prubéhu
zanétu dychacich cest a diagnostikujeme je predevsim na RTG snimku plic.
Je-1i naopak vzduch pfi vdechu do ¢asti plic nasavan a pro zazeni prudusek
hlenem se nemutize dostat ven, plicni sklipky se rozpinaji tak, ze mtze dojit az
k jejich potrhéni. Podobny stav vznikd n¢kdy u starych lidi, kde mluvime o
rozedmé plic (emfyzému). Projevi se to jak na rentgenovém snimku plic, kde
nam rentgenolog popisuje i mirny stupen této poruchy jako “zvysenou vzdus-
nost plic”, tak pti vysetfeni funkce plic v respiracni laboratofi, kde pfi hodno-
ceni vysledk mluvime o tzv. “hyperinflaci” plic.

Rozepnuté plicni sklipky neboli buly mohou nékdy prasknout a to bud’ zcela
samovolng, nebo pii vétsi namaze. Vzduch se dostane mezi plici a pohrudnici,
plice je v rizném rozsahu stlacena a vytazena z ¢innosti. Mluvime o tzv. pne-
umotoraxu. Je-li rozsahly, pocituje nemocny nahle vzniklou dusnost, bolesti-
v¢ pichani (bolest) na hrudniku nebo v rameni. Drobny, tzv. plastovy pneumo-
torax, se nemusi projevit obtizemi a odkryje ho jen RTG plic.

Dalsi zavaznou komplikaci je vykasiavani krve, tzv. hemoptyza. Vznika naru-
Senim cév ve vydutich pradusek. Nitky krve se ve sputu nemocnych s CF
objevuji pomérné ¢asto, mohou pochazet z nosu ¢i hornich dychacich cest
anemusi znamenat nic zIého. Pfesto je tieba vzdy na jejich pfitomnost upo-
zornit 1ékafe. Vykaslani vétsiho mnozstvi Cerstvé krve vyzaduje okamzitou
lékatskou pomoc.

Hromadéni hlenu v plicich vede k poruse vymeény plynd i k poskozeni plicni
tkané infekci a narusuje tak funkci plic. Nedostateéné okysli¢ovani krve vede
k ztzeni plicnich cév. Srdce, které pumpuje krev do plic, musi pracovat proti
velkému odporu, jako pumpa tlacici tekutinu do tzkych trubi¢ek. Dochazi
k pretézovani, vzniku tzv. cor pulmonale (plicniho srdce), pfipadné i k selha-
vani srdeéni ¢innosti.

Pomérné vzacnou komplikaci CF je tzv. kardiomyopatie. Je to vlastné zjiz-
veni vlaken srde¢niho svalu, vét§inou postihujici sval roztrousené, nikoli jako

43



Dychaci ustroji

jedno lozisko (jako je tomu u infarktu). V dasledku jizveni srdeéniho svalu
muze dojit az k selhavani srde¢nich funkci.

S plicnim onemocnénim souvisi i jiny, a to kostni ¢i 1épe feceno kloubni pro-
blém CF. Je to tzv. hypertroficka plicni osteoartropatie. Koncovka “-patie”
znamend, ze néco neni v poradku, “osteo” naznacuje souvislost s kostmi, “ar-
tro” souvislost s klouby a slovo “hypertrofickd” vyjadiuje zbytnéni okostice na
RTG snimcich. Toto onemocnéni postihuje vétsSinou kolenni klouby a je velmi
bolestivé. Jeho vznik souvisi velmi pravdépodobné s infekcemi a zanétlivymi
zménami odehravajicimi se v dychacich cestach a s tim, jak se organismus
proti nim brani.
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6. ZAZIVACi USTROJI

Strucné si vysvétlime, co se déje s pozitym jidlem u zdravych a potom se bu-
deme vénovat tomu, jak je traveni potravy zménéno u pacientli s CF.

ZAZIVACI (TRAVICI) USTROUJI A JEHO CINNOST U ZDRAVYCH

Ukolem zaZivaciho Gstroji je traveni potravy a vstiebani Zivin. Jidlo je smési
zivin: bilkovin, tukii a cukrii, mineralnich latek, vitaminii a vody. Vsechny tyto
slozky potravy jsou pro fungovani organismu dulezité, proto musi byt strava
vyvazena a musi obsahovat v§echny potfebné Ziviny.

Bilkoviny (proteiny) slouZzi jako hlavni stavebni kameny pro rist a obnovu
tkani 1 pro tvorbu protilaitek i enzymi. Jsou obsazeny v mase,
v rybach, v mléce a mlécnych vyrobcich a ve vejcich. Mléko je navic dilezi-
tym zdrojem vapniku, mineralu, ktery je nezbytny pro stavbu kosti. Bilkoviny
jsou obsazeny také v lustenindch, zcela vSak nelze zivoc¢isné bilkoviny rostlin-
nymi nahradit.

Tuky (lipidy) jsou hlavnim zdrojem energie a hraji roli ve vytvafeni bunéc-
nych membran. Obsahuji dilezité mastné kyseliny a jsou nezbytné pro vstie-
bavani vitaminl A, E, D a K, které se rozpoustéji vyhradné v tucich. V nasich
kuchynich se vyskytuji Zivocisné a rostlinné tuky. Moderni vyziva dava pied-
nost rostlinnym tuk@m, rostlinnym olejum a ptipravktm, které se z nich vyra-
béji. Dulezita role je pfisuzovana rybimu tuku, ktery obsahuje hojnost nenasy-
cenych mastnych kyselin. Zivo¢igné tuky jsou obecné povazovany za méné
vhodné, ale protoze jsou vydatnym a vétsinou i chutnym zdrojem energie, maji
ve vyzive pacientl s CF i ony své misto.

Cukry (sacharidy, uhlovodany) - jsou zdrojem rychle pouzitelné energie.
Prebytek cukri se méni na tuk, ktery se uklada v podkozi a slouzi jako zasoba
energie pro pfipad potieby. Uhlovodany obsahuji vyrobky z mouky a cukru,
brambory, ryze.

Stépeni potravy

Kazda slozka potravy je v pribéhu prichodu travicim ustrojim rozstépena na
malé soucastky, které pak mohou byt vstrebdny a télem dale vyuzity. Pii pro-
cesu traveni je potrava nejprve rozmeélnéna mechanicky zvykanim na malé
Castice a dale pak chemicky natravena tak, ze z velkych molekul jako jsou
bilkoviny, tuky a cukry vznikaji malé - aminokyseliny, mastné kyseliny, jed-
noduché cukry. Proces §tépeni potravy zalina jiz v dutiné ustni, kde sliny
obsahuji hlavné amyldzu. Po rozzvykani potravy zaéne amylaza $tépit Skrob
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(coz je jedna z forem cukrl). Jicen se na traveni potravy nepodili. Je to jen
jakasi roura, kterou se rozzvykana potrava posouva z dutiny ustni dale. Na
konci jicnu je jeho svalovina zesilena v tzv. dolni jicnovy sverac, ktery se po
naplnéni zaludku sevie a brani tomu, aby se potrava dostavala zpét do dutiny
ustni, i kdyZ je ¢loveék hlavou dold. Svéra¢ musi umoznit odchod nadmérného
vzduchu a pfipadné i potravy pfi zvraceni. Z jicnu se potrava dostava do Za-
ludku. Je to nejobjemnéjsi ¢ast travici trubice, kterd ma tvar ohnutého vaku.
Slouzi jako skladisté potravy, kterou stahy svalstva promichava se zZalude¢nimi
stavami. Kysela Zaludecni stava zbavuje potravu mikrobil a vytvaii z ni polo-
tekutou traveninu (chymus). V zaludku probiha hlavné traveni bilkovin enzy-
mem, ktery se jmenuje pepsin, dale traveni cukra zaludecni amyldzou a tukt
lipazou. Natraveny obsah zaludku se po Case posunuje do dvandctniku, coz je
prvni ¢ast tenkého stieva. Do dvanactniku pfitéka jednak Zué ze zluovych
cest, jednak $tava ze slinivky briSni (pankreatu), obsahujici za normalnich
okolnosti vS§echny dilezité travici enzymy: protedzy, $tépici bilkoviny, lipdzu,
Stépici tuky a amyldzu, $tépici cukry. Lipaza, produkovana slinivkou bfisni, je
nesmirn¢ dulezity enzym, ktery dokon¢i traveni vSech tukti . Pro Stépeni tukt
a jejich dalsi vstiebavani je dtlezita pfitomnost soli zlu€ovych kyselin, které se
tvofi v jatrech a do dvanactniku ptitékaji se zlu¢i. Pankreaticka lipaza je velmi
kfehky enzym, ktery naruSuje nadmérna piitomnost kyseliny. Ta pfitékd do
dvanactniku ze zaludku a je neutralizovana bikarbondtem, ktery tvofi slinivka
btisni. SloZky potravy, natrdvené s pomoci enzymi, jsou poté vstiebdviny
sténou dalSich Casti tenkého stieva (lacniku a kycCelniku). Tenké stfevo je
k vstfebavani uzptisobeno zvlastni stavbou, kdy sténa stfeva je pokryta obrov-
skym mnozstvim mikroskopickych vychlipek (klki), které vytvareji obrov-
skou plochu, na niz vstiebavani latek a vody probiha. Uvadi se, Ze tenké stievo
¢lovéka je asi 5 - 6 metri dlouhé a 3 - 3,5 cm §iroké. M4 ale plochu az 300 m?
(jako tenisové hiiste). Vstiebané litky se pak krevnim ¥Felistém dostavaji do
Jjater. Ty je jako hlavni chemicka tovarna organismu zpracovavaji a tvoii
znich zakladni stavebni kameny, které jsou pak zjater dodavany ostatnim
organtim. Toto zasobovani je velmi dilezité pro obnovu bunék, ktera neustale
v organismu probiha.

Pro shrnuti:

Bilkoviny jsou Stépeny na mensi slozky (polypeptidy a jednoduché aminoky-
seliny) jednak zalude¢nim enzymem pepsinem, zejména pak pankreatem vyra-
bénymi trypsinem a chymotrypsinem, které traveni bilkovin ukoncuji.

Tuky ptijimané potravou jsou ve dvandctniku smichany se zluci a natraveny
pankreatickou lipdzou.

Cukry jsou v zazivacim Ustroji St€peny amylazou na jednoduché cukry,
v jatrech se z nich pak tvori glykogen.
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TRAVICi USTROJi U CF

- miiZe byt postiZeno na mnoha trovnich (obr. ¢. 9):
o Jicen.
Gastroezofagedlni reflux.
o  Pankreas (slinivka bfisni).

. nedostateCna zevni sekrece, tzn. nedostatecna
produkce travici §tavy:
. zanét pankreatu (pankreatitida),
. cukrovka (diabetes).
o  Tenké i tlusté stievo:
. mekoniovy ileus,
. distalni intestinalni obstrukéni syndrom (DIOS),
. striktury stfeva,
. vyhtez kone¢niku.
o Jatra a zlucové cesty:
. jaterni postiZzeni vedouci nékdy az k cirhoze,
. zlu¢ové kameny.

Dutina ustni

Jicen Dolni svérac

jicnu
Jatra
Zluénik _ ]
Zlugovody . Zaludek
' Slinivka
brigni

Tenké
stievo

Tluste
stfevo

Slepé strevo \ Konecnik

Obr. 9: Jednotlivé ¢asti traviciho ustroji
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GASTROEZOFAGEALNIi REFLUX

Pomérné castou komplikaci CF je tzv. gastroezofagedlni reflux (zkracené
GER). Jde o stav vyvolany nedostatenym sevienim svérace mezi jicnem a
zaludkem, ktery zptisobuje vraceni zaludecniho obsahu do jicnu, kde vyvolava
obvykle nepfijemné paleni, znamé jako paleni zahy. Ptiznaky GERu jsou u CF
Castej$i nez u zdravé populace. Udava se, ze znamky GERu ma 10 — 20 %
nemocnych s CF. Ke GERu dochazi predevsim pfii uporném kasli, kterym se
zvysuje nitrobfisni tlak a obsah zaludku je tak snaze vypuzovan do jicnu. Dale
ke GERu pftispiva opozdéné vyprazdnovani zaludku. U CF je dale Zalude¢ni
obsah kyselejsi nez u zdravych osob. Kysely zaludeéni obsah miize i natravit
sténu jicnu a porusit ji. Reflexné dale mize dojit k stazeni stény prudusek
a mohou vznikat obtize pfipominajici astma. Vraci-li se zalude¢ni obsah az do
hornich ¢asti jicnu a na jeho samy zacatek, zadni sténu nosohltanu, mize dojit
k vdechnuti malych ¢astic potravy.

Gastroezofagealni reflux se u CF nemusi projevit klasickym palenim Zzahy,
fihanim a zvracenim, ale tieba pocitem piedcCasné sytosti, odmitanim stravy,
bolestmi bficha a neprospivanim.

POSTIZENi ZEVNi SEKRECE SLINIVKY BRISNi (PANKREATU)

Cely proces $tépeni potravy je v rizném stupni u nemocnych s CF narusen,
protoze je poruSena zevni funkce slinivky biisni (insuficience zevni sekrece
pankreatu), kterd spociva v tvorb€ enzymu (trypsinu, lipdzy a amyldzy). Husty
hlen, o kterém jsme si jiz fekli, Ze je vlastné pticinou vétsiny klinickych pfi-
znakl CF, uzatkuje vyvody slinivky bfisni. Enzymy se proto nemohou dostat
do stfeva, kde by mély natravit jednotlivé slozky potravy. Také tvorba bikar-
bonatu je u CF znan€¢ poruSena aneutralizace zaludeéni kyseliny
neni proto dostate¢nd, proto jiz vtak malé mife pfitomna lipdza nemize
dobte fungovat.

Stupen postizeni pankreatu je u nemocnych s CF riizny. V posledni dobé¢ se
udava, ze asi 50 % kojencii nepotiebuje v prvnich mésicich Zivota substitucni
lé¢bu a porucha funkce slinivky bfisni se u nich vyviji postupné v pribéhu
meésict az let. V pozdé€jsim veéku ma zcela zachovanou travici funkci pankreatu
asi 10 — 15 % nemocnych.

Nedostanou-li se enzymy ze slinivky do dvanactniku, neni potrava dostatecné
Stépena. Jeji slozky jsou jen Castecné vstiebavany. Nestravené slozky potravy
podléhaji ve stievé riznym hnilobnym a kvasnym pochodiim, coz u nékterych
nelééenych nemocnych pfi té¢zké poruse funkce pankreatu vyvolava obraz
velkého vzedmutého bricha, kontrastujiciho s htlkovitymi koncetinami. Nej-
hiife travenou slozkou potravy u CF jsou tuky. Bilkoviny i cukry jsou pii ne-
dostatku pankreatickych enzymu $t€peny enzymy, které vyrabi sliznice stieva.
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Traveni $krobl touto cestou neni dokonalé a vznikd pii ném hodné plynu,
ktery nemocného obtézuje. Ani traveni bilkovin stifevnimi enzymy neni Gplné,
zejména pak v krvi chybi bilkovina albumin. Jeho lohou je udrzovat dostatek
vody v cévnim fecisti. Neni-li albuminu dostatek, unika voda z zil do podkozi,
které zduii, a vznikaji otoky. Jednim z prvnich projevii CF proto mohou byt
otoky z nedostatecného mnozstvi bilkovin v krvi.

Stfevo nevylucuje enzymy, které travi tuky. Proto se porucha funkce slinivky
btisni projevi v nejvétsi mife poruchou traveni tuki. Stolice neléceného ditete
s CF jsou objemné, zapdachajici a viditelné obsahuji tukové kapicky. Tento
ptiznak se nemusi projevit u kojeného ditéte, objevuje se hlavné tehdy, dosta-
va-li dité tuk ve stravé. U déti, které chodi na nocnik, rodic¢e casto musi pouzit
saponat, aby se tuk ze stén no¢niku odstranil. VSechen tuk, pfijaty v potrave,
je z organismu vylucovan a ztraci se tak velké mnozstvi energie. I pii dobré,
ne¢kdy az dravé chuti k jidlu, nepribyvaji déti na vaze - alespon ne imérné
tomu, co snédi. Dochazi i k poruse riistu. Velmi Casto se neprospivani projevi
v dobé, kdy je dité z kojeni pievadéno na nahrazky matefského mléka (Sunar
apod.) a jsou zavadény prvni piikrmy.

Soucasné s poruchou traveni Zivin jsou Spatné vstrebavany i vitaminy, ptede-
v§im vitaminy rozpustné pouze v tucich (A, D, E, K). Nedostatek vitamint
v organismu se oznacuje jako hypovitaminéza, v piipad¢ naprostého nedo-
statku se mluvi o avitaminéze. Ta se objevuje zfidka a to u nemocnych dosud
nelécenych (bez dodavek vitamini a bez pankreatické substituce) a nebo u
pacientu s pokroc€ilou cirhdzou jater.

Hypovitaminéza A se mize v t€zkych pfipadech projevit Serosleposti - Spat-
nym vidénim za $era. Vitamin A je dodavan organismu bud’ jako retinol, nebo
jako karoten, z kterého se pak vitamin A tvofi. Je dilezity pro zrak a rust.
Organismus jej pfijima se stravou, retinol je obsazen pfedev§im v Zivocisnych
jatrech a v mléce, karoten v zeleniné a v ovoci. Vitamin A je rozpustny pouze
v tucich, proto jeho dobré vstfebani zalezi na pritomnosti lipazy. Vstiebany
vitamin A je uchovavan v jatrech, odkud je podle potieby uvoliiovan. Snizena
hladina u nemocnych s CF je jen vzacné tak nizka, aby vyvolavala pfiznaky
z nedostatku tohoto vitaminu. To se stava vétSinou u t€zSich onemocnéni jater
nebo tehdy, je-1i pfijem vitamini nizky a neni-li dostatecna pankreaticka sub-
stituce. Nicméné pii vySetfeni se nizkd hladina Casto prokaze. ProtoZe je
A vitamin dulezity i jako antioxidans v boji se zanéty, je tieba sledovat jeho
hladinu a nasledn¢€ upravit jeho pfisun.

Hypovitaminéza D, projevujici se v podobé kfivice, je u nemocnych s CF
popisovana jen vzacné, ale se znamkami osteoporozy se u pacienti s CF se-
tkavame pomérné ¢asto. Spoluucastni se zde v§ak kromé snizeného vstiebava-
ni vitaminu D i snizené vstfebavani vapniku a fosforu a snizena expozice slu-
necnimu zafeni. Vitamin D je dulezity pro normalni tvorbu kosti. Je pfitomen
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hlavné v mléce a mléénych produktech. Tvoii se také v kizi plisobenim slu-
necniho zéafeni.

Vitamin E je pfitomen hlavné v rostlinnych tucich, v kli¢cich a ve vejcich. Je
diilezZity pro cinnost svalii i jinych organii. 1 on pisobi protizanétlivé a je proto
u CF velmi dulezity.

Vitamin K potiebuji nezbytné jatra pro tvorbu latek piisobicich na srdazeni
krve, uplatni se i pfi formovani kostni hmoty. Jeho zdrojem je zelenina, ovoce,
mlécné produkty a maso. Tvoii ho take strevni bakterie. Normdlni strava ob-
sahuje dostatek vitaminu K, u CF ho vSak muze byt nedostatek pro $patné
vstiebavani (je to také vitamin rozpustny jen v tucich), coz se mize projevit
sklonem ke krvaceni. Nedostatek K vitaminu je Casty zejména u CF s poruchou
jater nebo po dlouhodobém podéavani antibiotik, ktera vyhubi stfevni bakterie.
VSechny tyto vitaminy je vétSinou potieba pacientim s CF, u kterych
je nedostatena zevni sekrece slinivky b¥#isni, dodavat. Mély by byt uZiva-
ny s jidlem obsahujicim tuk a s patfi¢énou davkou substituce pankreatic-
kych enzymii.

Vitaminy rozpustné ve vodé (B, C) vétSinou neni poteba bézné pridavat.

ZANET SLINIVKY BRISNi

Kromé nedostatecné tvorby enzymi se onemocnéni slinivky bfis$ni asi u
0,5 procenta nemocnych projevi vzacnou komplikaci — opakovanymi zanéty
slinivky brisni, tzv. pankreatitidami. Vyskytuji se vétSinou u dospivajicich
a dospélych nemocnych, ktefi maji zachovalou tvorbu travicich enzymt a jsou
tedy pankreaticky suficientni. Byvaji to nemocni, kteti maji jednu nepfili§
¢astou mutaci CF genu. U nemocnych s CF se pankreatitis nemusi projevit
jinak obvyklymi nahle vzniklymi krutymi bolestmi okolo pupku a zvracenim,

......

které CF nemaji.

MEKONIOVY ILEUS

Asiu 10 % déti s CF je prvnim projevem nemoci tzv. mekoniovy ileus. Je to
zavazny stav, vyzadujici velmi rychlé feSeni, nejcastéji operativni. Mluvime
o nahlé ptihod¢€ bfisni. Projevuje se u novorozence v prvnich hodinach zivota.
Mekonium neboli smolka je prvni stfevni obsah, ktery dit¢ vylouc¢i po porodu.
Protoze plod v déloze nic neji, je jeho stfevni obsah tvofen jen hlenem a bun-
kami stfeva a plodové vody, které pied narozenim spolyka. Normalné je to
témef Cerna hmota, hust$i nez pozdéji vyprazdiované stolice. U nékterych
novorozenctl s CF je smolka nadmérné vazka; u nékterych tak vazka, ze zcela
ucpe dolni édst tenkého stieva (v blizkosti slepého stfeva) a nemtze byt nor-
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malnim pohybem stfev posunuta. Dochazi k velkému zvétSeni objemu bricha,
dit¢ zvraci a smolku ze stfev nevyprdzdni. Stav ditéte se rychle zhorsuje. N¢-
kdy je mozno vidét zahusténou smolku v bfi$ni krajin€ plodu jiz pfi ultrazvu-
kovém vySetieni téhotné Zeny a mize to vést k podezieni na CF jiz v pribéhu
téhotenstvi 1 v nerizikové rodiné.

DISTALNI INTESTINALNi OBSTRUKCNi SYNDROM (DIOS)

Ucpani stfeva hustym obsahem mutize vzniknout i v pozdéjs$im véku a nazyva
se pak distalni intestinalni obstrukéni syndrom. Tento stav byva vyvolan bud’
nedostatkem tekutin v potravé, nebo stravou s velkym obsahem zbytku (tfeba
po poziti vétsiho mnozstvi mandarinek nebo jinych citrusi v kratkém ¢asovém
obdobi), ale i vynechanim 1ékd — travicich enzymi v kapslich (pankreatické
substituce), které nemocny uziva pro zlepSené traveni. Ve svété se udava vy-
skyt této komplikace u 10 — 30 % nemocnych s CF. DIOS se mize projevit
nahlymi kolikovitymi bolestmi bficha, nadymanim, pocity na zvraceni ¢i zvra-
cenim, ale i daleko mirné&jsimi pfiznaky, pokud je ucpani stfeva neuplné. To se
projevi nechutenstvim, opakujicimi se bolestmi bficha, nafouknutim bficha,
mastnymi stolicemi nebo zacpou.

FIBROTIZUJiCi KOLONOPATIE

V odborné literatuie se v poslednich 20 letech objevuji zpravy z nékterych
zemi o vyskytu tzv. striktur (zGzenin) stieva u CF pacientl. Je to ale velmi
vzacna komplikace, ktera byla poprvé popsana v roce 1994. Projevy tohoto
onemocnéni je nekdy tézké odlisit od vyse zminéného ucpani dolni ¢asti stie-
va. Pfi vzniku této komplikace se patrné uplatiuje vice vliva. Nékteti vidi
pricinu striktur v pfilisné, az extrémné vysoké davce lipazy v 1écich uzivanych
k substituci pankreatickych enzymt nebo v latkach, které diive byly v obalu
kapsli (estery kyseliny polymetakrylové a polyakrylové). Proto se nedoporucu-
je prekracovat davku 10 000j. lipazy/kg/den. U nas zatim tato komplikace
nebyla u zaddného nemocného s CF prokazana.

VYHREZ KONECNIKU

Casté a naléhavé stolice nemocnych s nedostate¢nou funkci slinivky bfisni
mohou vyvolavat vyhiez konecniku (prolaps rekta). Vyskytuje se predev§im u
nelécenych nemocnych, nez se stanovi diagnoza CF. Kazdy opakujici se pro-
laps rekta by mél byt divodem k provedeni potniho testu. Vypada hrozive,
neni vSak nebezpecny ani bolestivy. K jeho vzniku pfispiva vedle objemu
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a naléhavosti stolic i porucha vyzivy a casto i doprovodny kasel, zvySujici
nitrobfisni tlak.

BOLESTI BRICHA

Casté bolesti b¥icha u déti s CF mohou mit nejriizngjsi piiciny: roztazeni
sttevnich klicek objemnym obsahem nebo plynatosti, ucpani stfeva zahusté-
nym obsahem, o kterém jsme se zminili vyse, ale mohou to byt i svalové bo-
lesti z iporného kasle nebo bolesti vyvolané fadou dalSich komplikaci. Pravou
pti¢inu mize urcit pouze 1ékar, ktery dité peclivé vysetti. I dit¢ s CF muze mit
zanét slepého stfeva nebo jinou akutni bfisni piihodu, proto nelze bolesti bii-
cha podcenovat.

POSTIZENi JATER A ZLUCOVYCH CEST

K postizenim zazivaciho Ustroji patii také porucha jater a Zlucovych cest.
Nékdy mtze byt prvnim projevem CF prodlouzend novorozenecka zloutenka.
Zluénik nemocnych s CF byva napadné maly a tvoii se v ném Zlu¢ové kame-
ny. Ty jsou pfitomny u 10 — 20 % nemocnych s CF. Onemocnéni zlu¢niku se
projevuje opakovanymi bolestmi bficha, pocitem nevolnosti, hoikosti v ustech,
zloutenkou, ale i typickym zlu¢nikovym zachvatem (bolestmi bficha v pravém
podzebii, vystielujicimi do boku a zad, piipadné zvracenim).

PostiZeni jater se u pacientl s cystickou fibrézou rozviji u 20 % nemocnych,
nekdy jiz pfed pubertou nebo béhem ni. Pficina spociva v tom, ze v disledku
mutaci genu zpusobujictho CF se vice zahustuje zlu¢ ve Zlucovodech, coz
vede k méstnani zlu¢i a druhotnému zanétu jaternich bunék a k vazivové pie-
stavbé jaterni tkan¢ nékdy az s rozvojem jaterni cirhézy (,.tvrdnuti* jater) -
asi u 4 % nemocnych. Pocatecni obdobi jaterniho onemocnéni se nemusi vi-
bec projevovat, nemocny nema obtize a onemocnéni se prokaze jen zvétSenim
jater pfi vySetfeni bficha, pfipadné zménami v jaternich testech nebo zménami,
zjisténymi ultrazvukem.

Spise vzacné se jaterni onemocnéni natolik zhorSuje, Ze plisobi dalsi potize.
V pokrocilejsich fazich jaterni nemoci nemize krev, ptfivadéna ze stfeva do
jater, dobfe piekondvat zvyseny odpor ve vazivové zménénych jatrech. Zily,
Castech jicnu vznikaji tzv. varixy, podobné varixim cili kieCovym zildm na
dolnich koncetinach. Z varixid mize dojit k vyraznému krvaceni. Cirhdza byva
provazena téz hromadénim volné tekutiny v dutiné bfisni, tzv. ascitem. Krev-
nim pfetlakem (tzv. portalni hypertenzi) se zvétSuje slezina, v které se nici
krevni buiiky, coz se také miize projevit nedostatkem bilych krvinek a nasled-
nym snizenim obranyschopnosti pfi infekci. Klesa i pocet ¢ervenych krvinek
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a dochazi k chudokrevnosti. Snizuje se i pocet krevnich desticek, coz zvysuje
nachylnost ke krvaceni.
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STAV VYZIVY

Porucha stavu vyzivy je u nelééenych nebo nedostatecné 1é¢enych nemocnych
s CF charakteristicka. Je zptisobena nejen poruchou trdaveni pii nedostateéné
éinnosti pankreatu, ale i chronickou infekci, ktera omezuje chut’ k jidlu.
Dostatecny piisun energie je pfitom velice dulezity pro zajisténi dobrého stavu
vyzivy. Potfeba energie stoupa pii zvySené praci dychacich svalit u nemoc-
nych, jejichz dychaci cesty nejsou dostatecné prichodné. Navic se energie
také ztraci s bilkovinami v hnisu, vznikajicim v dychacich cestich. Dochazi
tedy k nepoméru mezi energii, kterou organismus dostiva, a tou, kterou
potfebuje. Nemocny s CF potiebuje o 40 - 45 % vic energie nez stejné sta-
ry vrstevnik.

Pokud organismus hladovi, Cerpa nejprve ze svych tukovych zasob, snizuje se
mnozstvi podkozniho tuku. Zahy vSak zac¢ne ubyvat i svalové hmoty, poné-
vadz tuky nedokazou zabezpecit energetické potfeby vSech organd. Bilkoviny
ze svall se $tépi na aminokyseliny a pfeménuji se na cukry, které jsou nezbyt-
né pro funkci mozku. Kdyz tato situace trva dlouho, dochazi ke zpomalovdni
rastu. Pristoupi-li k podvyzivé jesté zanét, chronicka infekce a nedostatek
kysliku, stav vyzivy se zhorSuje jeste rychleji. Déti pak maji minimalni mnoz-
stvi podkozniho tuku, hubené koncetiny a jsou malé. Stav vyZivy je proto
maminek to dobie vi, a proto hlidaji u svych déti kazdé ,,deko*. Diky celostat-
nim vyzkumim déti a mladeze vime, jak by déti mély pribyvat. Tato kapitola
ma pomoci rodic¢im, aby si sami mohli objektivné zhodnotit stav vyZivy
svych déti.

Vysledky celostatniho vyzkumu déti a mladeze byly zpracovany pomoci graft,
v nichz se mize velmi dobfe orientovat nejen lékaft, ale i rodice. V soucasné
dobé jsou tyto grafy jiz soucasti Zaznamniku o zdravi a nemoci ditéte, tzv.
velkého ockovaciho prikazu.

Jak se s grafy zachazi? Co znamenaji uvedené Cary a pasma? Zacneme téles-
nou vyskou. Dole (na ose x) si vynesete vék ditéte, svisle pak (na ose y) jeho
vysku. Ziskany bod porovname s vyskou zdravych ¢eskych déti. Stiedni silna
¢ara — tzv. 50. percentil, piredstavuje stfedni vySku pro dany vék. Nazyva
se tak proto, ze 50 % déti je nizSich a 50 % vysSich. 25. percentil znamena, ze
25 % zdravych déti je jesté mensich, ale 75 % déti daného veéku je vyssich.
Podobné 10. percentil ukazuje, ze 10 % zdravych déti je jesté menSich. Dolni
¢ara, 3. percentil, je povazovana za dolni hranici normy. V dnesni dob¢ jiz
télesna vyska vétsiny nemocnych s CF je v normé, piesto vSak jsou déti s CF
v praiméru mensi, nejcastéji jejich vyska lezi v pasmu pobliz 25. percentilu.
Vyssi rodi¢e pak maji vyssi déti a naopak déti rodicil s nizsi postavou mivaji
vysku pobliz dolni hranice normy.
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Pro¢ jsou déti s CF mensi?

Rodi se stejné velké jako zdravé déti. Vétsina jich ale v prvém roce Zivota
Spatn€ prospiva, a nez lékar stanovi diagnézu, opozdéni ristu byva jiz velice
vyrazné. Po nasazeni 1é¢by se zpravidla jejich stav rychle zlepSuje, brzy za-
¢nou své vrstevniky dohanét, ale u vétSiny z nich urcita ztrata zstava po cely
zivot. Od tii do zhruba deseti let déti s CF rostou rovnomérné ve svém ,,per-
centilovém pasmu®. Pokud se riist zacne zpomalovat, byva to vétSinou dopro-
vazeno zhorSenim klinického stavu a pro lékafe je to zavazny signal
k zintenzivnéni 1écby. U vétSiny nemocnych rozdil od vrstevnikdl zacne byt
napadny az v obdobi puberty, kdy ostatni rychle rostou a mnozi nemocni s CF
v riustu zaostavaji. U nékterych to mize vyvoldvat i pocity ménécennosti.
Proto si tento problém vysvétlime podrobnéji. U mnoha déti s CF puberta
nastupuje pozdéji. Do velké miry to zavisi na zdravotnim stavu déti, urcitou
roli ale zde muize hrat i mutace CFTR genu. Neni proto diivod se opozdénim
puberty pfili§ znepokojovat. Pribéh puberty je pak zavisly na zdravotnim
stavu — na stavu vyzivy i na plicnim onemocnéni. Pti tézkém prubéhu one-
mocnéni byva pubertalni ristovy vysvih nejen opozdény, ale i nizs$i nez
u zdravych vrstevniktl. VEétSinou vS§ak u nemocnych s CF probiha puberta déle,
delsi je i obdobi rlstu a konecna vyska byva v tom percentilovém pasmu,
v jakém byla mezi 3. a 9. rokem Zzivota. Uvedeme si priklad: chlapec v 8 letech
méfil 124 cm, podivame-li se do grafu, zjistime, ze jeho vyska byla mezi 10.
a 25. percentilem. Patfil ke ctvrtiné mensich chlapct ve tfidé a jeho vyska mu
nepusobila problémy. Ale v 15 letech se trapi, protoze méii jen 150 cm
a vSichni spoluzéci ho pterostli. Pti pohledu do grafu zjistime, Ze uz je skutec-
n¢ pod normou. Trapit se ale nemusi. Pokud se jeho zdravotni stav pfili§ ne-
zhors$i, v 19 letech své kamarady dozene a bude méfit 170 az 175 cm.

Daleko bezprostiednéji nez vyska se zdravotnim stavem CF pacientli souvisi
vaha, pfesné feeno télesnd hmotnost. 1 pro tuto veli¢inu jsou vypracovany
obdobné grafy jako pro télesnou vysku. Jejich sledovani je dilezité zvlasté
v kojeneckém véku a maminky je maji v o¢kovacich prikazech. Chceme-li
vsak hodnotit aktualni stav vyzivy starSich déti, rad€ji pouzivame grafy, které
hodnoti hmotnost ve vztahu k télesné vysce. Pro potieby rodic¢t déti s CF zde
otiskujeme prehlednéjsi grafy. U mladsich déti do 120 cm je hodnoceni snad-
né. Na ose x si najdeme vysku pacienta a na osu y vyneseme jeho vahu. A opét
tu mame znamé percentily. Idealni by bylo, kdyby i nemocni s CF méli hmot-
nost k vySce pobliz 50. percentilu — tedy jako primérné zdravé déti. Mirné
nadvahy (nad 50. percentilem) se nemusi bat ani dévcata, pfedstavuje jen uzi-
tenou ,,rezervu’ pro piipad akutniho onemocnéni. Bohuzel ale takovych déti
je mezi nasimi nemocnymi malo. Za dobry stav vyZivy povazujeme hmotnost
k vysce mezi 25. a 50. percentilem a hmotnost pod 10. percentilem nam jiz
deéla starosti. Stac¢i pomérné¢ maly vahovy ubytek pifi akutnim onemocnéni
a dité se ocita na hranici podvyZzivy. Uvedeme si piiklad: divka méfici 110 cm
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by méla mit 18,5 kg (50. percentil), spokojeni budeme i pifi 17,5 kg (nad 25.
percentilem), 16,5 kg (10. percentil) uz nas bude znepokojovat, ponévadz staci
ubytek 1 kg a ocita se pod normou, pod 3. percentilem.

U starSich déti se dnes stale vice prosazuje uzivani tzv. body mass indexu,
BMI. Vypocitame ho tak, ze té€lesnou hmotnost délime druhou mocninou té-
lesné vysky.

BMI = vaha (kg)/vyska (m) *

BODY MASS INDEX (BMI)
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Graf 3: Body mass index. Divky. (vhodné od 3 let)

Ale nemtizeme pouzivat normy pro dospélé, jak je zname z Casopisu pro zeny,
protoze tento index se b&hem détstvi vyrazné méni. Napiiklad BMI 18 (kg/m?)
predstavuje u dospélych hranici podvyzivy, u pétiletého ditéte jde o nadvahu.
Opét si tedy vezmeme na pomoc grafy. Na osu x si vyneseme vék ditéte a na
osu y vypocitany body mass index. Hodnoceni percentilovych pasem je stejné
jako u hmotnosti k vysce.
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Télesnou vysku a hmotnost by mél pii pravidelnych prohlidkach kontrolovat
kazdy détsky 1ékat. Ale staci to u nemocnych s CF? Je vaha déti s CF, pfipad-
né hmotnost k vySce tim spravnym ukazatelem jejich stavu vyzivy? Nase
i svétové vyzkumy ukazuji, ze nikoliv. U Spatné prospivajicich déti s CF byva
zvétSeny hrudnik a relativné velké briSko, zatimco koncetiny jsou hubené
a mnoZstvi podkoiniho tuku je minimalni. Podle grafu hmotnosti k vy$ce
bychom mohli usuzovat, Ze jejich stav vyZivy je pomérné dobry, ale opak je
pravdou. Proto v antropologické ambulanci méfime fadu dal§ich parametri
stavu vyzivy — rizné obvodové rozméry a tloustku koznich tfas (mnozstvi
podkozniho tuku). Z téchto rozméri pak se dlouhodobé ukazuje jako nejvhod-
né&jsi ukazatel stavu vyzivy ebvod paZe. Méfime ho tzv. krej¢ovskym metrem
v poloviné vzdalenosti mezi ramenem a loktem pfi volné visici pazi. A vysle-
dek opét srovnavame s percentilovym grafem. I zde, podobné jako u hmotnosti
k vysce, nevidime radi hodnoty pod 10. percentilem.
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Graf 4: Body mass index. Chlapci. (vhodné od 3 let)
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Ale nezalezi jen na soucasném postaveni ditéte (jeho vysky, hmotnosti, BMI
stav vyzivy je trend, tj. zmény béhem vyvoje, zhorSovani nebo zlepSovani
stavu vyzivy. Proto naptiklad dévce, které ma dlouhodobé obvod paze na 10.
percentilu, nam déla méné starosti nez chlapec, ktery byl ptivodné v dobrém
stavu vyzivy, ale jiz delsi dobu se mu obvod paze nezvétsuje a klesd tak na
10. percentil.
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Graf 5: Hmotnost k vysSce v percentilech . Divky. (do 120 cm)

Nevénujeme ale stavu vyzivy CF nemocnych pfehnanou pozornost? ,,Ja jsem
taky vzdycky byla vyzle“, fekne né€ktera maminka. Ale u CF je to néco trochu
jiného. Je zde prokazana vzajemna zavislost stavu vyzivy a funkce plic. Tato
zavislost je obousmérna. Maminky dobfe védi, ze kdyz dité onemocni, hut
pfibyva na vaze a n€kdy i béhem nemoci zhubne. Vime, jak hubené jsou déti
s t¢zkym plicnim postizenim. Ale plati to i naopak? Kdyz dité dobte ,,vykrmi-
me*, zlepsi se mu i funkce plic? Tak jednoduché to zase neni. U déti a dospeé-
lych s t€zkym plicnim postizenim je velice obtizné zlepsit jejich stav vyZivy.
A ani u nich zlepSeni stavu vyzivy jiz nenapravi nezvratné zmény v plicni
tkani, mize ale zpomalit jejich dalsi zhorSovani. A praveé tak udrzeni dobrého
stavu vyzivy v détstvi miize zpomalit vznik a vyvoj patologickych zmén, od-
dalit chronickou infekci Pseudomonddou a dalsimi patogeny, které dale zhor-
Suji zdravotni stav. A o to jde. A to jiz v obdobi, kdy jsou déti v pom&rné
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dobrém stavu, drzi krok se svymi vrstevniky a nezasvécené¢ho pozorovatele by
nenapadlo, ze tohle je nemocné dité. V t€ dobé vétSinou kontroly u odborného
lékafe v CF centru nebyvaji Casté. A ptrece vime, ze pravé ve véku od 3 do 8
let se stav vyzivy fady pacientli pozvolna zhorSuje a pak nasleduje i zhorSeni
funkece plic.
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Graf 6: Hmotnost k vySce v percentilech. Chlapci. (do 120 cm)

Tato kapitola by méla rodi¢im pomoci v€as zachytit nepiiznivé zmény stavu
vyZzivy a pokusit se o napravu.

Stav vyzivy svych déti si mizete orientatné zhodnotit podle uvedenych grafi.
Jak casto mé¥it a vazit? Podle nasich zkusenosti je u déti starSich jednoho az
dvou let vhodny interval 3 mésicii, Castéj$i méfeni spiSe vede ke zvySené ner-
vozité. Vyjimkou jsou ovSem situace, kdy mate pocit, ze se ditéti hufe dafi.
Pak je mimofadna kontrola vahy na misté. Pokud je stav vyzivy dobry, napf.
hmotnost k vySce i obvod paze mezi 25. a 50. percentilem a nezhorsuje se, pak
je to v poradku. Znamena to, Ze pfijem zivin je dostateCny, ,,jidelnicek* vyho-
vujici. Pokud zjistite hodnoty pod 10. percentilem nebo zhorSeni oproti minu-
[ému méfeni, je tfeba se zamyslet. Pfi¢inou muze byt infekce (pak je tieba
vyhledat 1ékaie), zaroven je ale tieba pomyslet na to, Ze pfisun zivin neni do-
statecny. ,,Vzdyt on toho sni vic nez jeho zdravy braska.”, fekne maminka.
A ma pravdu. Déti s CF ovSem nemaji tak dobré traveni, a kdyz jesté ptipoc-
teme energetické vydaje na boj s infekci, potiebuji k udrZzeni dobrého stavu
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vyzivy snist vic nez zdravi vrstevnici. Zkuste tedy zménit jidelnicek, aby byl
kaloricky bohatsi.

Co je tedy hlavnim ukolem, na kterém mohou i rodi¢e spolupracovat?
Udrzet dobry stav vyzivy, v€as zjistit zménu k hor§imu a zintenzivnit 1éc¢bu.
Jak ukazuji nase i zahrani¢ni vyzkumy, stav vyzivy se od 3 let do 18 postupné
zhorsuje. Tento trend je stejny i ve vyspélych zemich, ale ve srovnani s nimi
maji naSi pacienti stav vyzivy stale jest€ horSi. Nase sledovani ukazala, ze
obzvlast’ dulezita jsou tfi obdobi. V prvé fadé je to kojenecké obdobi (do
1 roku veéku). VEasny zachyt a nasazeni pankreatické substituce a 1é¢ba plicni-
ho onemocnéni ma klicovy vyznam pro dalsi vyvoj. VEasné rozpoznani nemo-
ci zavisi zpravidla na détském 1ékafi, nebot rodice v té dobé vétsinou ani netu-
§i, ze takova nemoc jako CF vibec existuje. Po stanoveni diagnozy se vsak jiz
na dalsi 1écbé aktivné podileji. A je tfeba, aby dodrzovali doporuceni 1ékait
i v dobé, kdy se jim zd4, ze ditéti se dobie dafi a vSechno je v poradku.
Dalsim kritickym obdobim je doba mezi 3. a 8. rokem Zivota, zejména pfi
nastupu do Skoly. V té dobé dochazi casto ke zhorSovani stavu vyzivy déti,
které na tom do 3 let byly velmi dobfe. N&kdy je pfic¢inou zhorSeny stav plic,
ktery neni dostatecné 1éCen nebo se ani intenzivni 1écbou nedaii zvladnout.
Castéji se ale zhorSovani stavu vyzivy nevénuje patfiénd pozornost, pravé
proto, ze se ditéti jinak dafi dobfe. ZhorSeni funkce plic pak nasleduje. U dité-
te, které je jiz v 8 letech hubené, se celkovy zdravotni stav zhorSuje rychleji.
A praveé rodice mohou prvni znamky zhorSeni zachytit spolehlivéji nez 1€kar,
ktery dité nevida tak Casto.
Ttetim kritickym obdobim je obdobi puberty. Jesté pied deseti lety se béhem
puberty stav vyzivy nemocnych dramaticky zhorSoval, vétSina se ocitala pod
normou ve vSech sledovanych parametrech. V tomto obdobi se vztah mezi
stavem vyzivy a funkei plic stava jesté t€sn€jSim. Dospivani a rustovy vysvih
v puberté jsou energeticky velmi naro¢né. Jak jsme se jiz zminili, nastup pu-
berty a predevsim jeji pribéh zavisi na zdravotnim stavu. Stav vyzivy zde
hraje klicovou roli jak pro oddaleni patologickych zmén a udrzeni dobré funk-
ce plic, tak pro pribéh puberty, ktery tak Casto lezi na srdci mladym lidem.
Moderni metody péce o stav vyzivy umoziuji, aby se pies jiz zminéné opoz-
déni puberty udrzel stabilni, bez vyrazného zhorSeni. Pravé ve vyzivé v obdobi
puberty jsme po roce 1990 zaznamenali zfetelny pokrok nejdiive, zejména
diky nutriéni podpofe. Hife se dafi udrzet dobry stav vyzivy u chlapci.
V tomto kritickém obdobi je tfeba vénovat pravidelné zivotosprave, energetic-
ky hodnotné stravé a dislednému uzivani pankreatické substituce zvlastni
pozornost. A jak jsme se jiz zminili, vztah mezi stavem vyzivy a funkci plic je
obousmérny. Pravé v puberté se zacina vyraznéji projevovat nepfiznivy vliv
$patného stavu plic na stav vyzivy. Proto velice zalezi i na 1é¢b¢ plicniho one-
mocnéni — nezapominat pravidelné inhalovat a cvicit, véas a dostatecné 1€cit
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akutni onemocnéni, pravidelné kontrolovat sputum a 1é¢it ptipadnou chronic-
kou infekci. I na tom zavisi udrZeni dobrého stavu vyzivy béhem dospivani.
A pravé naroéna kazdodenni 1é¢ba piichazi dospivajicim zatézko. Casto se
situace komplikuje dojizdénim do vzdalené Skoly nebo pobytem v internaté.
Rodic¢e maji t€z§i Glohu nez diive. Nezdaii se ji splnit, pokud mladi lidé sami
nepochopi, Ze to je jejich vlastni véc.

V piipadé potieby je mozné problémy s udrzenim dobrého stavu vyzivy kon-
zultovat s psychologem.
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7. CUKROVKA VAZANA NA CYSTICKOU
FIBROZU

Diky novym terapeutickym postuptim se podstatné zlepsila prognéza pacienti
s cystickou fibrézou a ti se dozivaji daleko vyssiho véku. Bohuzel se objevuji
komplikace do té doby neznamé nebo uvadéné jako ndhodné onemocnéni.
Jednou z nich je i CFRD (cystic fibrosis related diabetes, tj. cukrovka vazana
na cystickou fibrozu). V¢asné odhaleni a 1éCba diabetu jesté pred vyskytem
typickych pfiznakd cukrovky jsou velmi dulezité, protoze mohou vyrazné
omezit negativni dopad na vyvoj CF.

Ke klasickym p¥iznakiim diabetu patfi :
. zvySené piti a moceni,
. hubnuti,
. ztrata chuti k jidlu nasledovana zvracenim,
. stav mize vyustit az v problém s dychanim a v rozvoj poruchy védomi.

Vétsina pacientii s CF vSak ma jiny typ diabetu neZ ostatni populace.
Nejde ani o diabetes zavisly na inzulinu, ktery vidame hlavné u déti a mladych
lidi (diabetes mellitus 1. typu), ale zaroven nejde o diabetes, ktery je typicky
hlavné pro starsi lidi s nadvahou (diabetes mellitus II. typu).

CFRD se rozviji plizivé a typické priznaky se objevuji pozdé. Predchazi
jim casto:
. nejasné zhorSovani plicnich funkei,
. nejasné zhorSovani stavu vyzivy prii zachovaném Kkalorickém
prijmu.

Do 10 let veéku se diabetes objevuje velmi vzacné€, nékteré¢ prameny udavaji
1 %. Naopak po 18. roce jeho vyskyt stoupa a pohybuje se mezi 12 — 34 %, po
30. roce se vyskytuje téméf u 50 % nemocnych.

Zakladni pficinou CFRD je postupna vazivova pfeména slinivky bfisni, k niz
dochazi pii defektu CFTR proteinu. Dtsledkem této pfemény je to, ze ve sli-
nivce ubyva tzv. beta-bungk, jez jsou zodpovédné za tvorbu hormonu inzulinu,
ktery napomahd k vyuziti glukdzy v organismu a tim snizuje hladinu tohoto
cukru v krvi. Pro CFRD je proto typické postupné sniZovani produkce inzu-
linu (inzulinopenie).

Abychom zabranili celkovym projeviim rozvoje CFRD s hubnutim a zhorse-
nim stavu vyzivy, je nutné pfistoupit k aktivnimu vyhledavani pacienti



Cukrovka vazand na cystickou fibrozu

(screening) ohroZenych budoucim rozvojem diabetu. VétSina pracovist
pouziva pro déti starSi 10 let tzv. oralni glukézovy tolerancni test (oGTT)
(Vice o testu oGTT a ivGTT naleznete v kapitole Vysetfovaci metody u ne-
mocnych s CF). Vysledky testu hodnotime podle nize uvedené tabulky:

glykémie oGTT

nalacno | glykémie ve 120. minuté
1. Normalni glukézova tolerance < 7,0 mmol/l < 7,8 mmol/]
2. Porusena glukézova tolerance < 7,0 mmol/]| 7,8 — 11,1 mmol/l
3. CFRD bez hyperglykémie nala¢no | < 7,0 mmol/] > 11,1 mmol/l
4. CFRD s hyperglykémii nalacno > 7,0 mmol/] oGTT neprovadét]

Tabulka 1: Hodnoceni oGTT (podle ADA Kkritérii 1998 — upraveno pro
pacienty s CF). Pacienti se rozdé€luji do 4 skupin. Skupiny 2, 3 a 4 ukazuji
jiz na problém glukézové tolerance vyzadujici 1écbu ¢i intenzivnéjsi sledo-
vani. Jde o:

1) pacienty s normalni glukézovou toleranci,

2) pacienty s porusenou gluk6zovou toleranci,

3) pacienty s kiivkou spliujici kritéria diabetu bez hyperglykémie na-
la¢no,

4) pacienti s kiivkou splnujici kritéria diabetu s hyperglykémii nalacno.

U pacientt s porusenou gluk6zovou toleranci ¢i diabetem mellitem bez hyper-
glykémie nalacno (zvySené hladiny krevniho cukru) nasledné provadime in-
travenézni glukozovy toleranéni test (ivGTT) k posouzeni produkce inzuli-
nu. Rozhodnuti o 1é¢bé ¢i dieté zavisi na vysledcich testu.

Lécebné postupy

Monitorovani glykémie (sledovani hladin glukézy v krvi) se provadi u rizi-
kovych jedincl i u rozvinutého diabetu (skupina 2 - 4). K vySetfovani slouzi
domaci pfistroje — glukometry, kdy z kapky krve z prstu se zjisti hodnota gly-
kémie.

U pacienti s hodnotami spliiujicimi kritéria diabetu s hyperglykémii na-
la¢no (skupina 4) probihad 1ééba od pocatku inzulinem, proto monitorovani
glykémii se obvykle nelisi od klasického détského diabetu. Denné vySetiujeme
glykémie pied snidani, pred obédem a pred veceti, dale pfed druhou vecefi
nebo 2 hodiny po 2. vecefi, tj. 4 - 5 glykémii denné. No¢ni glykémie vySetiu-
jeme podle potieby a stability diabetu.
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U pacientu s kfivkou spliiujici kritéria diabetu bez hyperglykémie nalac-
no (skupina 3) nebo u pacienti s kiivkou spliiujici kritéria porusené glu-
kozové tolerance (skupina 2) se monitorovani glykémie lisi. Cilem je vcas
zjistit vzestupy glykémie po jidle a dalSimi opatfenimi pak zamezit zpocatku
diskrétnim projeviim pocinajiciho diabetu, jako je nevysvétlitelné zhorSovani
plicnich funkci a zhorSovani stavu vyzivy i pfi dostatecném kalorickém
pfijmu. Proto pfi domacim monitorovani doporucujeme vysettit glykémii (hla-
dinu krevniho cukru) jedenkrat za 7 - 10 dni pomoci velkého glykemického
profilu, tj. vySetieni glykémie pted jidlem a 1 hodinu po jidle celkem 6x:

. pied snidani a 1 hodinu po snidani,
. pted obédem a 1 hodinu po obéde,
. pred veceti a 1 hodinu po vecefi.

Pii vySetiovani glykemického profilu je vhodné zaznamenat cely jidelnicek,
abychom zjistili jeho vhodnost.

Dieta

Dieta u pacientd s CFRD nema nic spole¢ného s dietou u bézného diabetu.
Zpocatku vysazujeme pouze sladké napoje, protoze slinivka nemize vyplavit
okamzité potiebné mnozstvi inzulinu a dochazi k nezddoucim vzestupim
glykémie. Vyfadime rovnéz najednou konzumované vétsi mnozstvi sladkosti,
které obsahuji pouze cukry, tj. napfiklad bonbony. Naopak sladkosti, které
obsahuji tuky (Slehackovy dort, ¢okolady apod.) jsou vhodné, protoze tuky
zpomaluji vstiebavani cukri a vzestup glykémie neni tak rychly jako po slad-
kém népoji. Pacienti s CFRD maji naopak doporuc¢ené béhem dne konzumo-
vat opakované malé mnoZstvi sladkého, na rozdil od déti s klasickym diabe-
tem. Rozdily ve stravé uvadi tabulka:

DM CFRD
. 100 % doporucenéhol 120 - 150 % (200 %) doporu-
[Energie . oe s . N v oo s
mnozstvi kalorii ¢ené mnozstvi kalorii
Tuk 30% energie, 30-40 % energie]
Y (omezeni nasycenych tukit) (zadné omezeni tukit)
Cukry (sacharidy) mnozstvi omezeno dlel mnozstvi sacharidii omezeno
(celkem) jidelniho plany| pouze ramcove]
Sachardza apod. dovoleno kolem 25 g/den| dovoleno olv)ak(,wavne menst
mnozstvi béhem dne|
'Vlaknina doporucovanaj doporucovano omezend
mnozstvi
Soli snizeny piijem| zvyseny piijem|

Tabulka 2: Dieta u diabetu mellitu a CFRD
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Lécba

U pacientt s CFRD se vSeobecn¢ nedoporucuje pouZivani peroralnich anti-
diabetik v tabletach, a to vzhledem k tomu, Ze jde primarné o nedostate¢nou
produkci inzulinu, kterou nelze vylepsit podavanim téchto léka.

Lécba inzulinem je jednoznacné doporucovana u pacienti s CFRD
s hyperglykémii nala¢no. U CFRD bez hyperglykémie nala¢no nebo u paci-
entd s porusenou glukézovou toleranci a nedostate¢nou produkcei inzulinu je
pristup k 1é¢bé vysoce individualni.

V nasem CF centru podavame v pocatcich inzulin se stiedné dlouhou délkou
pusobeni, tzv. intermedidlni inzulin nebo podle vysledkd méfeni glykémii
béhem dne pouzivime kombinaci kratkodobé puisobiciho inzulinu spolu se
sttednédobym inzulinem v jedné denni injekci, podavané rano pred snidani.
Lécba pacientic s CFRD patfi do rukou tymu specializovaného na CF,
nikoliv do béZnych diabetologickych ordinaci.
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8. POTNI ZLAZY

Pot nemocnych s CF obsahuje az 5x vic soli nez pot zdravych. Na ¢ele nemoc-
nych, predev§im na rozhrani vlasaté ¢asti hlavy a ¢ela, se mohou pii vétsim
poceni usazovat krystaly soli. Pri nadmérném poceni, at’ uz je zpisobeno
okolni vysokou teplotou nebo horeckou, miize byt dité s CF ohrozeno ztratami
soli a naslednym Sokem. Proto je tfeba nemocnym, a zvlasté¢ pak détem, ptiso-
lovat potravu, a pokud je to mozné minimalizovat situace provazené¢ nadmeér-
nym pocenim. Zasadné proto nemocnym s CF nedovolujeme pobyt v sauné
a v dospélosti praci v horkém provozu.






9. REPRODUKCNI USTROJI

Vétsina nemocnych s CF se v soucasné dobé doziva reprodukéniho véku
v dobrém zdravotnim stavu. Mohou vést sexualni Zivot a mohou se stat i rodi-
¢i. Proto se maji s problematikou sexualniho zrani, plodnosti, antikoncepce a
téhotenstvi v€as seznadmit. Nejvhodnéjsi vék, kdy se maji tyto otdzky probirat,
je 12 az 17 let. Je vhodné, aby tyto informace podavali ditéti rodice i 1ékafi.
CF nemocni mohou vést ,,normalni” sexualni zivot. Zalezi samoziejmé prede-
v§im na pribéhu i zavaznosti nemoci. Je tfeba, aby zdravy partner byl o nemo-
ci dobie informovan a aby respektoval skutecnost, Ze vynaloZena energie b¢-
hem pohlavniho styku mize v ur¢itych fazich nemoci nemocného vycerpat.
Nékdy se popisuje, Ze sexualni styk vyvola kasel. Pak je tieba, aby se partnefi
ucili technikam, které jsou dostacujici a pfijemné pro oba.

Problém reprodukce ve vztahu, kdy jeden partnerd ma CF, je velmi citliva
otazka. Je tieba, aby ji prodiskutovali oba partnefi nejen mezi sebou a
s oSetfujicim lékatem, ale i se svymi rodici. Je totiz velmi pravdépodobné, zZe
budou v pfipadé zhorSeni zdravotniho stavu nemocného partnera potiebovat
pomoc v péci o dité. Je tfeba zvazit zdvaznost stavu nemocného partnera,
uvazit, do jaké miry by péce o dit€¢ komplikovala a znesnadfiovala péci o zdra-
vi nemocného i perspektivu do budoucna. To vSe je nutno dobie uvazit diiv,
nez k téhotenstvi dojde.

MUZSKA NEPLODNOST

Neplodnost je u muzi s CF pfitomna v 98 %. Neplodnost je obecné v populaci
pomérné Castd a muzi se na ni podileji z 50 %. Neplodnost muzi s CF je zpu-
sobena tim, Ze nadvarle konci vétsinou slepé a jeho vyvod chybi (obstruktivni
azoospermie). Pravdépodobné je to zpusobeno tim, Ze vyvodné cesty jsou
ucpany hustym hlenem bezprostfedné pted narozenim. Typické pro CF je, ze
se spermie normalné tvori a ze jsou normalné pohyblivé, nedostavaji se vSak
do ejakulatu pro zminénou neprichodnost vyvodnych cest. Sexudlni potence
muzu s CF je zcela normalni. Potence a plodnost na sobé nezaviseji.
Chlapctim s CF je tieba sdélit, Ze je velmi pravdépodobné, ze budou neplodni,
ze se vSak mohou stat otci po odbéru spermii injekéni sttikackou, protoze se
jim spermie tvofi zcela normalné. Odbér lze provést kdykoli po skonceni pu-
berty a vzorek ulozit v tzv. spermobance do doby, kdy muz bude chtit zalozit
rodinu. Tak se i muzi s CF mohou stat biologickymi otci svych déti. Protoze
kazdé dité muze s CF bude mit gen pro CF, je nutné vysetfit pfedem partnerku
a zjistit, zda neni nosickou genu CF (vice v kapitole o genetice).



Reprodukcni ustroji

Pritomnost muzské neplodnosti je do urcité miry vazana na nékteré mutace.
Zejména jedna i u nas relativné Casto pritomna mutace (3849+10kbC>T) byva
spojena s normalni muzskou plodnosti. U mladych muzi s CF je proto vhodné
zjistit vySetfenim semene, jsou-li sterilni nebo patii-li k ttm dvéma procentim
CF muzt, ktefi mohou mit vlastni déti pfirozenou cestou.

Modovy méchyr

Semenny

Vyvodné
vadek yvodné cesty

Prostata
Mod&ova trubice

Varle

Vejcovod

Z&vés
Déloha vajecniku
Vajetnik

Pochva

Obr. 10: Schematické znazornéni pohlavniho ustroji

REPRODUKCNI USTROJi U ZEN

I u Zen mlze byt plodnost snizena, je to vS§ak mnohem mén¢ Casté a mnoho
zen s CF se stava matkami. SniZenou plodnost zptisobuje zejména vazky hlen.
Ten se tvori v kanalku délozniho Cipku stejné jako na jinych sliznicich orga-
nismu a mize branit pronikani spermii a tim oplodnéni vajicka. Ukaze-li se, Ze
je to pri¢inou neplodnosti, 1ze provést pfimé vpraveni (inseminaci) spermii do
délohy malym lékatskym zakrokem.
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Plodnost zen s CF zavisi na jejich celkovém zdravotnim stavu. Puberta je
u nemocnych s CF velmi ¢asto o 1 az 2 roky opozdénd, 10 % CF Zen nezacne
menstruovat a u pfiblizné 17 % v pribéhu zivota mésicky prestanou. Souvisi
to jak s podvyzivou, tak s respiraénimi problémy.

U Zen s CF se mohou na dé¢loznim ¢ipku tvofit polypy a na vaje¢nikach drob-
né cysty.

TEHOTENSTVI

Té&hotenstvi vzdy ovliviiuje dychaci ustroji, srdecni i svalovou cinnost. U zen
s CF to plati dvojnasob. Mize dojit k poruse normalni hygieny dychacich cest,
je ovlivnén krevni obéh a dochazi i k nedostate¢nému piivodu zivin.

Presto mnoho zen s CF zvladne té¢hotenstvi i porod. Prvni zpravy o téhotenstvi
7en s CF se objevily jiz v roce 1960. Na konci roku 2007 jsme v Ceské repub-
lice méli 16 maminek s ditétem ¢i détmi.

Fyziologické zmény béhem tehotenstvi mohou vést k velkému zatizeni pro
zenu s CF (zejména pro jeji dychaci ustroji) a mohou mit disledky i pro plod.
U zdravé zeny se zvysi pocet i hloubka dechdl za minutu a stoupd spotieba
kysliku. ZvySeni stavu branice je zdravymi Zenami dobfe snaseno, muze vSak
byt neptiznivé pro zeny s CF, u kterych muze dojit ke zhorSeni funkce plic
a k nedostate¢nému okysli¢ovani krve.

Nedostatku kysliku se pficitd zvySeny vyskyt potrati a ptredCasnych porodi
uzen s CF. Infekce u matky a nekteré 1éky, které uziva, mohou neptiznivé
ovlivnit plod.

Dalsim problémem je zvysSena kaloricka potreba, jejiz uspokojeni mize byt
obtizné a mize vést k poruse riistu plodu. Doporu¢ovany vahovy pfirtstek 8 -
10 kg se malokdy docili a to mize mit nepfiznivé dusledky jak pro matku, tak
pro plod. Je nezbytné pted téhotenstvim i béhem n¢&j sledovat stav vyzivy
a glukdézovou toleranci.

T¢hotenstvi vSak neni vyznamnym rizikem pro pokles funkce plic nebo ohro-
zeni zivota matky. U jednotlivych zen vSak mize byt nesnadné posoudit sku-
te¢nou miru rizika. Doporuéuje se, aby téhotenstvi bylo naplanovano na dobu,
kde je stav Zeny co nejlepsi a kdy je jak po strance stavu vyzivy, tak zvladnuti
infekce a prichodnosti dychacich cest co nejlépe ptipravena.

Je tfeba respektovat podminky, za kterych se téhotenstvi zdsadné nedoporucu-
je. Knim patii predev§im podvyziva a Spatna funkce plic. 1dealni je, ma-li
matka pted téhotenstvim FEV; > 80% n.h. RovnézZ rentgen hrudniku plic by
Senou hodnotou oxidu uhli¢itého v krvi, nizkou hodnotou kysliku v krvi, vy-
sokym tlakem v plicni tepné a pfetizenim pravé srde¢ni komory. Nemélo by
k nému dojit ani u Zen s tézkou poruchou plicnich funkci (FEV, < 50 % n.h.),
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$patnym stavem vyzivy (BMI < 18 kg/m?), diabeti¢ek a Zen s kolonizaci
Burkholderia cepacia. Rozhodnuti o tom, miZze-li Zena bez ohroZeni svého
zdravotniho stavu té€hotenstvi zvladnout, je velmi individudlni a vyzaduje
dobrou znalost vyvoje nemoci i v§ech okolnosti jejiho pribéhu. Je nutna tzka
spoluprace porodnika a CF specialisty.

Matka v téhotenstvi potrebuje agresivni léceni a to i na ukor plodu. Jsou to
i.v. antibiotika, intenzivni fyzioterapie a agresivni podpora vyzivy. Je tfeba
sledovat syceni krve kyslikem. V soucasnosti nejsou zadné zpravy o tom, ze
by tato 1écba nepfiiznivé plisobila na plod nebo byla pfi¢inou vrozenych mal-
formaci plodu.

Déti zen s CF se v 27 % rodi pfed 37. tydnem tehotenstvi. Jsou vzdy nosici
CFTR genu. Je-li u otce vylouéena mutace F508del spolu s dal§imi nejcastéj-
$imi mutacemi, je riziko CF pro plod v bélosské populaci 1 : 492. Pokud ma
ovsem otec CF mutaci, je pravdépodobnost narozeni ditéte s CF 50 %.

Matka potfebuje oporu v ostatnich ¢lenech rodiny i v Sir§im okoli, zejména
v dob¢, kdy ma sama zdravotni problémy. Nelze dopustit, aby pro péci o dité
matka zanedbavala svou lécbu.

r™_ s

Fotografie 2: Maminka s CF s mési¢ni dcerou
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KOJENI

Matetské mléko neni zménéno, tj. nema zvySené mnozstvi soli. Kojeni se
v zasadé doporucuje, s vyjimkou Zen ve Spatném stavu vyZivy, se Spatnou
funkei plic, s diabetem a s chronickou bakterialni infekci. Je nutné si uvédo-
mit, ze kojeni klade naroky na pfijem energie. V tivahu je rovnéz tieba brat
i vyluCovani 1ék do mléka.

ANTIKONCEPCE

Neni-li téhotenstvi zené doporucovano, je tieba pouzivat vhodnou antikoncep-
ci. Pokud neni nad€je na to, Ze by bylo téhotenstvi v budoucnu mozné, 1ze
provést sterilizaci. Jde o maly zdkrok, ktery se provadi v celkové narkdze.
V rukou zku$eného operatéra je zakrok velmi bezpecny. Je to ovSem nezvratné
rozhodnuti. Provadi se u zen, které jiz déti maji nebo které védi, Ze by téhoten-
stvi pro né bylo pfili§ riskantni.

Hormonalni antikoncepce pomoci 1ékd obsahujicich zenské hormony estroge-
ny a gestageny navozuje stav, jako by byla Zena t€hotna a potlacuje uvoliova-
ni vaji¢ek z vajeénikli. Kromé¢ tablet lze uzit i naplastové a injekéni preparaty,
které 1ze vzhledem mozné poruse vstiebavani 1éku z traviciho Ustroji povazo-
vat za ucinn¢jsi. VEtSinou jsou tyto preparaty pokladany za vhodné a bezpec-
né. Panuje vSak urcitd obava z poskozeni jater a z ptsobeni na plicni cévy ve
smyslu jejich zuzovani. Tim by se zhorSoval stav, ktery se mize u nemocnych
s CF vyvinout pfi nedostatku kysliku. V dobé podavani antibiotik a 7 dni po
skonceni 1écby se doporucuje navic uzivat kondom, protoze antibiotika t¢inek
antikoncep¢nich pripravkl snizuji.

Zavedeni nitrod¢lozniho téliska se neprovadi pfili§ ¢asto. Tzv. bariérové me-
tody - kondomy a diafragma - jsou spolehlivé a navic chrani pied pfenosem
pohlavnich chorob i AIDS.

Konzultace o otazkach sexuality, t€hotenstvi a rodi€ovstvi by mély byt otevie-
né, informativni a neautoritativni. Mély by byt vedeny I€katii a psychology,
kteti maji o CF dobré védomosti. Nemocni maji mit k tomuto tymu divéru
aneméli by véahat jej vyhledat a pozadat o pomoc v feSeni vSech problémt,
které se mohou vyskytnout.
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10.  IMUNITA U CF NEMOCNYCH

Imunitni systém je souhrn mechanismu, zajistujici plnou celistvost organismu
rozpoznavanim a likvidaci cizich ¢i vlastnich, ale potencialné Skodlivych
struktur. Projevuje se obranyschopnosti organismu proti patogentim (bakteri-
im, virm, plisnim atd.), nebezpecnym cizorodym latkdm (napf. toxiniim) ¢i
pozménénym bunkam vlastniho téla (nadorovym bunkam), ale na druhou
stranu i toleranci vici vlastnim strukturam (autotoleranci).

IMUNITNi SYSTEM U CF

Imunitni systém u pacientll s CF je podle vSech znamek pfi narozeni plné
funk¢ni, bez prokazatelné odchylky, fungujici stejné jako u zdravych jedincu.
Vzacnéji mohou byt u malych déti hladiny imunoglubulind snizené pravdépo-
dobné vlivem prechodné nezralosti imunitniho systému. Nasledné se
ale s pribéhem onemocnéni rozvine fada druhotnych zmén. Hlavni zménou je
s vekem nartistajici zvySend hladina imunoglobulint (protilatek).

Imunitni systém u pacientd s CF je vSeobecn¢ zkouman hlavné v souvislosti
s infekénimi komplikacemi, zvlasté pocatecni reakce imunitniho systému pfi
prvnich kontaktech s bakteriemi. Zde hraje dulezitou roli i lokalni obrana na
sliznicich respiracniho systému. Déti ani dospéli pacienti s CF netrpi celkovou
poruchou imunitniho systému, ktera by pfispivala k chronické infekei bakteri-
emi. Naopak se ukézalo, ze imunitni systém CF pacientl reaguje adekvatné na
pfitomnost infekce, nicméné prostfedi, zménéné zakladnim onemocnénim,
znemozni u¢inné odstranéni specifickych patogend.

VySetfeni imunitniho systému je podrobné popsano v kapitole Sledovani
a lé¢eni nemocnych s CF, v ¢asti VySetfovaci metody u nemocnych CF.

LECBA

Ve vétsin€ ptipadt neni nutna imunologicka 1é¢ba.

U CF pacientt se snizenou hladinou imunoglobulinti hlavné v prvnich mési-
cich zivota je doporucovano jejich zilni podévani za kontroly klinického stavu,
stavu infekce a laboratornich hodnot.

Obdobna 1é¢ebna opatieni jsou vhodna i po transplantaci plic s naslednou
snizenou hladinou imunoglobulini.

Dalsi terapie s cilem posilit imunitni systém v soucasné dobé u CF pacientt
neni povsechné doporucovana.
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11. SLEDOVANI A VYSETROVANi NEMOCNYCH
S CF

CF je nezbytné 1éCit cely Zivot, a to velmi intenzivné. ZkuSenosti z celého
svéta jednoznacné ukazuji, Ze nejlepsi vysledky s léCenim maji specializovana
pracovisté, tzv. CF centra (centra pro lécbu CF), kde pracuji tymy
odbornikil, zabyvajici se vyhradné ¢i pfevazné jen touto nemoci. Pokrok ve
vyzkumu a 1é¢bé CF je totiz tak velky, ze neni v silach lékate, zabyvajiciho se
i jinymi chorobami, aby jej sledoval. Proto by kazdy nemocny s CF mél byt
sledovan v centru pro lécbu CF. Optimalné by takové centrum mélo pecovat o
minimaln¢€ 50 pacientil, protoze jen takovy pocet zaruci jeho 1ékaiim dosta-
tecnou zkuSenost.

Do tymu CF centra patfi: 1ékati specializovani na CF, rehabilitacni pracov-
nici zaméfeni na tuto problematiku, antropolog, dietolog, psycholog, socialni
pracovnik a specializované CF sestry. Spoluprace s odborniky v dal§ich obo-
rech (specialisté zabyvajici se nemocemi traviciho traktu, cukrovkou, onemoc-
nénim ledvin, 1€kat z oddéleni nosniho, usniho, kréniho, radiolog, chirurg,
mikrobiolog, anesteziolog, genetik) je pochopitelné nezbytna. Ve specializo-
vaném centru by mél byt nemocny vysetifovan kazdé 3 mésice.

Sdilena péée o nemocné s CF mize probihat mezi CF centrem a regionalni
nemocnici, ktera je blizka bydlisti nemocného. Samoziejmosti by méla byt
dobré spoluprace, spocivajici ve vymeén¢ informaci o stavu nemocného (nejlé-
pe v pisemné formé) mezi CF centrem, regionalni nemocnici a obvodnim
Iékafem pacienta. Sdilena péée neni rovnocenna s pééi v centru, a proto je
nutné, aby byl kazdy nemocny jednou ro¢né vysetren v CF centru.

Pacient s podezienim na CF je vétSinou pfijiman k edukacni hospitalizaci.
Béhem cca jednoho tydne se rodice nauci zaklady péce o dité s CF a provedou
se kompletni vySetfeni. Velmi dulezité je pfitom postupné seznameni rodici
anemocnych s onemocnénim, jednotlivymi ¢leny CF centra, ktefi se o ngj
budou v budoucnu starat a zahajeni 1écby. Behem této hospitalizace probiha
také velmi dilezité zacviceni v inhalacich a dechové rehabilitaci. Nemocny,
ktery mé nedostate¢nou ¢innost slinivky bfi$ni, dostane ihned pankreatické
enzymy a v tucich rozpustné vitaminy. U kojenct je zahajeno podavani antibi-
otik, které dostavaji po cely prvni rok zivota. Star$i nemocni jsou léceni anti-
biotiky podle potieby. Pacient dostane inhalator a kojenci navic jesté
odsavacku.

Po zahajeni 1écby dochazeji nemocni na ambulantni kontroly vétSinou
v tfimésicnich intervalech (u kojenct i Castéji). Pfi zméné zdravotniho stavu
samoziejmé kontrola mize probéhnout kdykoliv Castéji. Na ambulantni kont-
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roly se nemocni objednavaji s predstihem, pficemz je tfeba pifi objednavani
hlasit, zda je nemocny infikovan ur¢itou bakterii (pfedevsim je tieba hlasit
infekci Pseudomonddou nebo Burkholderia cepacia).

Rodice déti ¢i dospéli s CF by méli védét, co vSechno se od posledni ambu-
lantni kontroly udélo a zménilo (jaké dité prodélalo infekty, jaké mélo obtize,
kdy a jak mu byla upravena 1é¢ba). Tyto informace si rodi¢e mohou pfipravit
v klidu v pisemné formé nebo je mohou zanést do formulari, které dostavaji
pfed ambulantni kontrolou (détsti pacienti v Praze — Motole).

Pii kazdé ambulantni kontrole je nemocny vysetfen na antropologii (zjisténi
vahy, vysky, obvodu paze a dalsi parametry), u spolupracujicich déti (tj. od 4
— 5 let) se provadi vySetfeni funkce plic (spirometrické vySetieni), dale je
oxymetrem zméfena saturace krve Kyslikem.

Zakladem prohlidky nemocného je rozhovor oSetirujiciho lékaie s pacientem
nebo s jeho rodici o zménach zdravotniho stavu a podrobné klinické vy-
Setfeni, spocivajici v prohlédnuti nemocného véetné poslechu plic.

Ve sterilni nadobce, kterou ziskali nemocni pii pfredchozim vySetieni, pfinesou
na kontrolu sputum, které¢ vétSinou nemocni vykaslou rano pfed ambulantni
kontrolou. U malych déti, které neumi sputum vyplivnout, se provadi odsati
z hornich cest dychacich. U vétSich pacientd, ktefi viibec nevykaslavaji, se
provadi vytér z krku a nosu. Takto ziskané sekrety dychacich cest se mikro-
biologicky vySetiuji (vySetfeni na pfitomnost bakterii, event. plisni). VySetieni
sekreti dychacich cest (sputum nebo sekret odsaty z dychacich cest) by opti-
malné mélo byt provadéno kazdy mésic. Zdaleka ne vSichni pacienti mohou
nosit sputum 1x mésicné do CF centra, také proto je nutna uzka spoluprace
s obvodnimi lékafi, ktefi toto vysetieni mohou zajistit v misté bydliste. Vzhle-
dem k specialnim mikrobiologickym vySetfovacim metodam v CF centru,
které daleko pfesnéji urci vyskyt bakterii, typickych pro CF, je pravidelné
vySetfeni sputa v centru alespoii 4 x roén¢ nutné.

Vyzaduje-li to stav nemocného, jsou provadéna béhem roku samoziejmeé
i dalsi laboratorni vysetfeni.

Soucdasti tzv. roéni prohlidky je kromé vyse uvedenych vySetieni (antropolo-
gie, spirometrie, méieni saturace, mikrobiologické vySetieni sputa) i RTG
plic, event. podle potieby i HRCT (nebyly-li z néjakych diivodt provedeny
béhem piedchazejiciho roku), ultrazvuk bificha, ORL vysetieni, EKG, vy-
Setfeni vzorku moce, laboratorni vySetieni krve, které zahrnuje vySetieni
krevniho obrazu, sedimentace Cervenych krvinek, CRP, biochemického
profilu krve véetné hladin vitamini, acidobazické rovnovahy u nemoc-
nych se saturaci krve kyslikem nizsi nez 94%, imunologie. U déti nad
10 let provadime také oGTT (ordlni glukdzovy tolerancni test), abychom
zachytili event. prvni zndmky cukrovky. U nemocnych, kteti maji dobrou
funkeci slinivky a neuzivaji pankreatické enzymy, je nutno jednou ro¢né vyset-
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fit i vzorek stolice na elastazu 1, kterda je dobrym ukazatelem stavu zevné
sekretorické (travici) funkce slinivky bfisni. Je mozné, Ze se vSechna tato vy-
Setfeni neprovedenou v jeden den, ale rozhodné by se méla provést v prubéhu
kazdého roku.

Minimaln€ jednou roéné by nemocni méli pfijit na kontrolu provadéni de-
chové rehabilitace. Na takovou kontrolu nemocni dochéazeji vybaveni svym
inhalatorem, flutterem a dal$imi pomdckami, které k rehabilitaci pouZzivaji.
Pokud neni dité ve skute¢né velmi dobrém stavu vyzivy, méli by rodi¢e mini-
malné jednou ro¢né prinést pro dietni sestru podrobny ziznam o tom, co
v posledni dobé ve tfech po sobé nasledujicich dnech dité snédlo. Tento
zaznam je vhodné pofizovat u Skolnich déti pres vikend, tedy v dob¢, kdy maji
rodic¢e kontrolu toho, co dité skute¢né snédlo. Zaznam ma totiZ obsahovat co
nejpodrobnéjsi informace (véetné piesné vahy v gramech) o snédenych potra-
vinach. Navod, jak takovy zdznam udélat, Vam poda dietni sestra.

Na zakladé vysledkt kazdé ambulantni kontroly (ale zvlasté pak ro¢niho vy-
Setfeni) CF tym shrne své poznatky a napiSe podrobnou zpravu rodi¢im
nebo dospélému nemocnému a lékari, ktery o nemocného pecuje v misté
bydlisté. Tato zprava obsahuje vysledky provedenych vySetieni, navod na
event. zmény v lécebném postupu, pripadné dalsi nova doporuceni.

V Ceské republice je ztizeno Centrum pro diagnostiku, 1éébu a prevenci CF
ve Fakultni nemocnici v Praze — Motole. Centrum uzce spolupracuje
s vybranymi klinickymi pracovisti pro diagnostiku, lécbu a prevenci CF
ve fakultnich nemocnicich v Hradci Kralové, Plzni, Olomouci a Brné
a s nekterymi dalSimi nemocnicemi, které sleduji vétsi pocet CF nemocnych
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12. VYSETROVACIi METODY U NEMOCNYCH CF

Mikrobiologické vySetieni hlenu dolnich cest dychacich (sputa)

Je spravné, aby predev§im u téch déti, které jesté nikdy nemély nalez bakterie
Pseudomonas aeruginosa, bylo toto vySetieni provadéno kazdy mesic. Pri
takto Castém a pravidelném vySetfovani miizeme zachytit infekci Pseudomo-
nas aeruginosa v jejim opravdu pocatenim stadiu a muzeme véas zaha-
jit 1écbu, ktera v té dob&é muze jesté mikroba zlikvidovat a odsunout chronic-
kou infekci.

Je dulezité, aby déti vykaslaly do zkumavky, uréené k vySetieni, skutec¢né
sputum, nikoli jen sekret hornich cest dychacich. I to je divodem, proc je tieba
déti spravnému a nenasilnému vykaslavani ucit. Doporucujeme, aby si pfi
kontrolach brali rodi¢e nadobky k vysetfeni sputa domi a pied pfisti kontrolou
aby do nich dité vykaslalo ranni sputum, kterého byva nejvic a nejsnaze se ho
nahromadi dostatecné mnozstvi pro vySetfeni. U déti, které jest¢ neuméji vy-
kaslavat, vySetiujeme hluboky vytér z nosohltanu, vySetieni je vSak méné
spolehlivé. Spolehlivéjsi je odsati hadickou z hornich cest dychacich nosem
(event usty). Nejspolehlivéjsi vysledky skyta odsati bronchoskopem, ale to uz
Dal§im laboratornim vysetfenim jsou metody, které nas informuji o piitom-
nosti zanétu, tedy sedimentace cervenych krvinek (FW), krevni obraz (KO)
a tzv. CRP (C-reaktivni protein), ktery na pfitomnost zanétu reaguje nejlépe.

V krevnim obraze nas z hlediska zanétu zajima nejvice pocet bilych krvinek
(leukocyti) a tzv. diferencialni rozpocet, ktery odrazi zastoupeni jednotlivych
podtypu bilych krvinek. Normalni hodnoty bilych krvinek se pohybuji
v rozmezi 5 - 10 x 10%/1, niz& hodnoty se mohou objevit u virovych infekci
(napf. chiipky), vyssi hodnoty naopak u bakterialnich infekci nebo po podani
nekterych 1€kt (napf. Prednisonu ze skupiny kortikosteroidnich 1éki).
V diferencialnim rozpoctu sledujeme hlavné zastoupeni skupiny bilych krvi-
nek, které se nazyvaji neutrofily a tyCky. Vyssi podil téchto bilych krvinek
v diferencialnim rozpoctu je jednim zukazateld bakteridlniho zanétu
v organismu. Krevni obraz nds dale informuje o poctu cervenych krvinek
(erytrocyttl), mnozstvi Cerveného krevniho barviva (hemoglobinu) a poctu
krevnich desti¢ek (trombocyti). SniZzeni hodnoty ¢ervenych krvinek a krevni-
ho barviva jsou znamkou chudokrevnosti (anémie), ktera mize byt zptisobena
nedostatkem Zeleza u t€zkych chronickych infekci nebo jeho nedostate¢nym
vstfebavanim ve stieve. Vyssi hodnoty cervenych krvinek se vyskytuji u paci-
entll s respiracni nedostate¢nosti. Krevni desti¢ky, jejichz normalni hodnoty se
pohybuji v rozmezi 150 a 400 x 10/, se podileji na srazeni krve. Jejich zvy-
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Sené hodnoty nachazime v pozdéjSich fazich bakteridlniho zanétu, snizené
hodnoty doprovazeji riizné, spise krevni choroby a ziidka se mohou vyskyto-
vat 1 po podani nékterych 1€kt. U pacientl s CF mize byt pficinou poklesu
krevnich desticek jaterni cirh6za, pifi které dochazi také ke zvétSeni sleziny
a v ni ke zvySené destrukci destiéek. Jejich vyznamny nedostatek se projevuje
zvySenou tvorbou modfin a krvacivych tecek na ktzi.

Jakéakoli zména klinického stavu, kazda infekce dychaciho tstroji, i nenapadné
probihajici, se velmi citlivé obrazi ve vysce a vaze, ptfipadné ve vrstvé pod-
kozniho, tuku. Proto je antropologické vySetieni nedilnou soucasti kazdé
kontroly v CF centru. Davame pfrednost tomu, aby dit¢ do ordinace lékate
ptislo jiz s antropologickymi hodnotami, abychom na jejich zmény mohli vcas
reagovat. Podrobnéji se o tomto vySetfeni doctete v kapitole o stavu vyzivy.
Dalsim dulezitym ukazatelem vyvoje zmén je tzv. spirometrické vySetieni,
neboli wySetieni funkce plic. Je to velmi citlivy ukazatel toho, co se
v dychacim ustroji odehrava a odhaluje stupeni poskozeni dychaciho tustroji.
Vysledek tohoto vySetieni miize upozornit osetfujiciho 1ékafe na to, Ze je nut-
né 1écebné zasdhnout. Proto je i spirometrické vysetfeni provadéno pfi kazdé
kontrole ditéte v centru CF. Je tieba, aby se dit¢ umélo na povel zhluboka
nadechnout a prudce v§echno vydechnout, proto Ize vySetfeni provést vétSinou
az u dobfte spolupracujicich déti od cca 4 - 5 let. Existuje uz i moznost vysettit
funkeci plic u nespolupracujicich déti od kojeneckého véku.

V pribéhu let dochazi u vétsiny nemocnych k mirnému poklesu hodnot funk-
ce plic.

Smyslem léceni je vratit funkce k ptivodnim hodnotdm a idealem je udrzet je
co nejdelsi dobu na stejné dobré urovni. Na zhorSovani funkce plic maji podil
predevsim infekce dychacich cest, ale i fada dalSich okolnosti. Nemalou roli
hraje pristup nemocného k 1é¢eni, dodrzovani doporucenych 1é¢ebnych postu-
pU, zejména rehabilitace, ale i stav vyzivy. Pfi vaze, ktera je nizsi nez 25. per-
centil, se riziko zhorSovani funkce plic zvySuje. Nelze ovSem zamlcet, Ze né-
kdy je dan pokles funkce plic pfirozenym pribéhem nemoci, ktery mize mit
vztah ke genetickému podkladu nebo nékterym zevnim faktortim.

Jak se funkce plic vySetiuje?

Dité po hlubokém nadechnuti co nejrychleji vydechne vSechen vzduch z plic
do pristroje, ktery zaznamenava jak mnozstvi vydechnutého vzduchu, tak ¢as,
v kterém bylo toto mnozstvi vydechnuto. Ze zdznamu tohoto manévru se vy-
pocitavaji dvé dulezité hodnoty, a to objem vzduchu, vydechnuty po maximal-
nim nadechu (usilovna vitalni kapacita (FVC - forced vital capacity) a FEV,
coz je usilovné vydechnuty objem v prvni vteriné (forced expired volume in
1 second). Ob¢ hodnoty zalezi na spolupraci vySetfovaného. Tu mohou nejlépe
posoudit laborantky, které vysetfeni provadéji a povzbuzuji déti k co nejvetsi-
mu nadechnuti a usilovnému vydechu. Za nejvyhodnéjsi se pii spirometrickém
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vySetfeni poklada hodnoceni k7ivky “priitok - objem”, ktera ukazuje, jak rych-
le je vzduch vydechovan na riiznych Grovnich vitalni kapacity. V zaznamech
je uvadime jako MEF); MEFsy a MEF;s Tyto hodnoty nas informuji o ob-
strukci perifernich dychacich cest, ktera je u CF nejdfive prokazovanou poru-
chou. Vysledky nejsou piili§ zavislé na spolupraci ditéte. Vysledky vysetieni
se udavaji jednak v absolutnich hodnotach, jednak v procentech nalezitych
hodnot. Procentualni hodnoceni je nezbytné, protoze funkce plic se u déti méni
v Case a zavisi na vySce ditéte. Chceme-li srovnavat, jestli se v prib&hu roku
funkce plic nezhorsila, musime brat v Gvahu, jak dité vyrostlo. Ndlezita hod-
nota je hodnota, kterou maji stejn¢ velei chlapci nebo stejné velké divky -
vysledek totiz zavisi i na pohlavi ditéte. Tyto normy ziskal prof. Zapletal vy-
Setfenim velkého poctu zdravych déti. Nase normy jsou uzivany i jinde ve
sveéte. Vetsina déti s CF ma obstrukcni poruchu funkce plic, kterou dale rozli-
Sujeme podle tize postizeni na mirnou, stiedné té¢zkou, té€zkou a velmi tézkou,
a podle lokalizace poruchy na obstrukci perifernich a centralnich dychacich
cest (obr. ¢. 11).

A

Obr. 11: A) Normalni funkce plic u 13leté divky s CF (vyska 163,5 cm)
B) Velmi tézka obstrukce centrialnich i perifernich dychacich
cest a téZka hyperinflace plic u 24leté divky (vyska 165 cm)

Je-li k disposici tzv. télovy pletysmograf, provadi se jednou ro¢n¢ podrobng&jsi
vySetteni, které informuje i o tom, nedoslo-li k tzv. hyperinflaci (viz nize) a o
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tom, jaka je pruznost dychacich cest. VSechny tyto poznatky mohou ovlivnit
lécebné postupy.

Meéieni saturace Cili syceni krve kyslikem je dtlezitym ukazatelem toho, jak
se v plicich obohacuje krev kyslikem. Proto i pfi ambulantnich kontrolach
nasazujeme détem na prst kolicek pfistroje, ktery se jmenuje pulsni oxymetr,
a ktery nas zcela bezbolestné pouci o stupni syceni krve kyslikem a soucasné
nam i fekne, jak rychle bije srdce. O tom, zbavuji-li plice dostate¢né organis-
mus oxidu uhli¢itého, se mizeme dozvédét jen zkrve, kterou nejcastéji
k tomuto ucelu odebirame z piedem nahiatého usniho lalicku do sklenénych
kapilar. Vysetteni, které nas informuje o hodnotach krevnich plynti, nazyvame
vySetieni acidobazické rovnovihy (ABR), nebo také méné presnéji ASTRUP,
podle pouzité vysetrovaci metody.

Fotografie 3: Rtg plic nemocného CF. Zmnozena bronchovaskularni kresba
a intersticialni zmény

Dalsim laboratornim vySetienim je rentgenovy snimek plic - RTG plic, ktery
se provadi jednou roéné nebo kdykoli je k tomu klinicky divod, pfedevsim pii
podezieni na né&jaké komplikace. Snimek plic se déla v zadoptedni projekcei,
a proto, divame-li se na n¢j, mame levou plici vpravo, pravou vlevo. Na snim-
ku jsou hutné struktury (kosti, srdce) bilé, vzduchem vyplnéné plice cerné.
U nemocnych s CF se Casto popisuje “zmnozend bronchovaskuldrni kresba”,
coz jsou bé¢lava zastinéni v pribéhu prudusek a cév, svédc¢ici pro chronické
zanétlivé zmeény. Nekdy se v popise mluvi o intersticialnich zmenach (fotogra-
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fie ¢. 3), které vypovidaji o zmnozeni tkdn€ mezi plicnimi sklipky, opét
v disledku zanétu. Hnisem vyplnéné vyduté pridusek (bronchiektazie) se
projevuji jako drobna kulovita zastineni (bélava loziska). Jindy jsou popisova-
ny rozsahlejsi zanétlive infiltraty (vétsi bélava loziska). RTG plic je nezbytny
pro rozpoznani atelektazy (nevzdus$nost, oplasknuti ¢asti plice) nebo preumo-
toraxu (obr. ¢. 12), pfi kterém se po prasknuti buly na povrchu plice dostava
vzduch do pohrudniéni dutiny. Na jiz zfidkakdy provadéném boc¢ném snimku
muizeme pozorovat zménu tvaru hrudniku a patefe a projasnéni (tmava loziska)
za srdcem a za prsni kosti, které svédéi pro emfyzém (rozedmu) plic.

Atelektaza horniho pravého laloku

(A\@

Normalni plice neumothorax

Vzduch v pohrudniéni
dutiné

Obr. 12: Schematické znazornéni rtg snimku. Normalni plice, atelektaza
pravého horniho laloku, pneumothorax.

HRCT plic (high resolution computer tomografphy — pocitacova tomografie
s vysokou rozliSovaci schopnosti) je zobrazovaci vysetieni, které nejlépe uka-
ze stupen plicniho postiZzeni u cystické fibrozy, protoze piimo ukaze strukturu
plicni tkané. Jde o pocitacovou tomografii (,,vySetfeni v tunelu) s vysokym
rozliSenim, kdy vznikaji obrazky ,,na fezu“ plic o $ifce | mm. VySetieni vyza-
duje spolupraci, protoze se provadi scany jak v fizeném nadechu, tak ve vyde-
chu. Na HRCT mohou byt pfitomny zmény souvisejici s CF jiz v dobg, kdy je
jesté funkce plic zcela v normé. Na HRCT miZzeme zaznamenat jako prvni
znamky onemocnéni zesileni stény bronchii. Pfi vyraznéjSich plicnich zme-
nach jsou popisovana rozsifeni broncht (tzv. bronchiektazie, fotografie ¢. 4),
event. mohou byt vypInéné sekretem. Dale se na CT popisuji peribronchialni
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infiltrace (zénétlivé zmény v okoli bronchti), atelektazy, emfyzém, pneumoto-
rax. Air trapping je nalez zvysen¢ vzdusnych okrskti po vydechu. O tree in
bud (kvetouci strom) mluvime, pokud jsou malé pradusinky vyplnéné hleno-
vymi zatkami. Nevyhodou HRCT vysetfeni je relativné velka radiacni zatéz,
proto vySetieni provadime jednou za 2-3 roky (poprvé v predskolnim véku).

Fotografie 4: HRCT plic u zdravého ditéte a u ditéte s CF. Vlevo snimek
plic zdravého ditéte a vpravo ditéte s CF, kde jsou patrné bronchiektazie

RTG vedlejSich dutin nosnich se provadi jen pii obtizich, které by mohly
sveédcit pro akutni zhorSeni zanétlivého postizeni dutin nebo pii diagnéze. U
nemocnych s CF je prakticky vzdy pfitomno zastinéni (bélavé misto, t€zko
odlisitelné od kosti, v které se dutina nachazi) vedlejsich dutin nosnich, zpt-
sobené nahromadénim sekretu v disledku zanétu.

EKG a ptipadné echokardiografické vySetieni nas informuje o ¢innosti srdce
a muze odhalit znamky vzacného postizeni srdecniho svalu pti CF, event.
znamky pravostranného srdecniho selhdvani (cor pulmonale) pfi nedostatec-
ném okysli¢ovani organismu

Do souboru pravidelnych vySetfeni, tykajicich se dychaciho ustroji, patii
i podrobné imunologické vySetieni, které nam ukaze stav obranyschopnosti
organismu. Vysetfeni se provadi ze vzorku krve obvykle jednou ro¢né, nebo
Castéji — pokud to vyzaduje stav pacienta.

Zakladni imunologické vysetfeni zahrnuje vySetfeni hladin jednotlivych proti-
latek (imunoglobulini ve tridach IgG, M, A, D, E). 1gG protilatky jsou tzv.
pamétoveé a u veétsSiny nemocnych CF jsou zvySeny vlivem opakovaného pod-
nécovani jejich tvorby béhem castych infekci dychacich cest. IgM protilatky
se tvofi pfi akutnich zanétech, IgA jsou tzv. slizni¢ni protilatky a IgE protilat-
ky byvaji vyssi u pacienti, ktefi trpi nékterym druhem alergie. VySetiuje se,
zda je dostate¢na hladina protilatek po oc¢kovani, pfip. po nékterych prodéla-
nych infekcich (Pneumokok, Haemophilus influenzae). Vysetiuje se také pfip.
ptitomnost tzv. autoprotilatek (tedy téch protilatek, které jsou namifeny proti
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strukturam télu vlastnim). Toto vySetfeni mtze byt dilezité napf. pii podezieni
na celiakii (nesnaSenlivost lepku).

Je mozné stanovit hladinu protilatek proti Pseudomonas aeruginosa, byt toto
vySetieni neni rutinni a také neni celosvétové vSude dostupné. Vyhodou je, Ze
se protilatky stanovuji v séru, tedy moznost vysetfit kazdého z odebraného
vzorku krve bez potfeby sputa. Toto je pfinosné hlavné u malych déti, jichz
vétSina neni schopna vykaslavat. Podle vyse hladiny protilatek je mozno odli-
§it Casnou infekei, kdy jsou jiz protilatky pritomny, a infekci chronickou. Dale
je mozno sledovat podle zmény hladiny protilatek dynamiku infekce. Nejdule-
zit€jsi vsak zlstava porovnani imunologickych vysledkt s mikrobiologickym
vySetfenim a pfipadné molekularné€ genetickym vysetienim (PCR) této bakte-
rie ve sputu, sekretu dolnich cest dychacich odebranych pii bronchoskopickém
vySetfeni ¢i v sekretu hornich cest dychacich.

U nékterych CF pacientl jsou stejné jako u zdravé populace s podezienim na
alergii  (precitlivélost) vySetiovany hladiny specifickych  protilatek
(imunoglobuliny tfidy IgE) namifenych proti béznym alergenim.
V indikovanych ptipadech, ¢asto u pacienti se zvySenou hladinou celkového
IgE, je nyni mozno vysSetfit hladinu specifického IgE proti plisni Aspergillus
fumigatus. které je dulezité pii stanoveni diagnozy tzv. alergické
bronchopulmonalni aspergilozy (ABPA).

Vzhledem k lokalizaci chronické infekce u CF pacientil v plicich je ¢asto vy-
hodou vysetfovat nejenom krev (nejCastéji sérum) pacientt, ale i dalsi télni
tekutiny. Mnozstvi bunék (leukocyti, lymfocyti B, T ad.) ve vzorcich bron-
choalveolarnich lavazi (BAL), odebranych pfi bronchoskopickém vySetieni
CF pacientd, informuje o aktualnim stavu zanétu v respira¢nim systému.
VySetiteni zevni funkce slinivky biisni neni nezbytné pro diagnozu CF, je vSak
nutné proto, abychom véd¢li, zda a jak velkou nahradu (substituci) chybéjicich
enzymil nemocny potiebuje. Metod vySetieni je cela fada, ani jedna vSak neni
idealni. Nejspolehliveéjsi je vySetieni vzorku stolice na obsahu tuku a zejména
na pritomnost lidské elastazy 1. K tomuto jednoduchému vysetfeni potiebuje-
me maly vzorek stolice; je tfeba, abyste ho pfinesli v uzaviené nadobce (napf.
ve sklenicce od détské vyzivy). Urcitou informaci poskytuje vySetieni hladiny
vitaminu (pifedevsim A, D, a E) v krvi.

Pravidelné je tieba vySetfovat jaterni testy (minimaln¢ jednou roén¢). Jaterni
testy (AST, ALT, GMT, CHS, bilirubin) vySetfujeme v ramci biochemického
vySetieni krve. Z dalSich moznych biochemickych vysetfeni krve nas zajimaji
hodnoty iontii — soli, a to hlavn¢ sodiku (Na) a chloru (Cl). Nizsi hodnoty se
mohou vyskytovat pii nedostatku soli v téle pfi jejich zvySenych ztratich po-
tem (v horkém 1ét€ nebo pii horecce). O spravné funkci ledvin nas informuji
hodnoty kreatininu a urey, o stavu vyzivy hodnoty albuminu a celkové bilko-
viny, o traveni a vstrebdavani zivin nas nepiimo informuji hodnoty tukii (tri-
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glyceridit a cholesterolu) v krvi. Zvysena hladina amylazy (AMS) v krvi
miZze vypovidat o mozném zanétu slinivky brisni

Ultrazvukové vysetieni biicha se provadi obvykle 1x roc¢né. Nejvice nas
zajimé zhodnoceni velikosti a struktury jaterni tkang. Dale ale byva popisova-
na struktura slinivky bfis$ni, velikost a struktura ledvin a popisovana je i sté-
na stfevni.

Nemocni s CF maji zvySenou pravdépodobnost, Ze onemocni cukrovkou.
U déti nad 10 let se provadi tzv. ordini glukozovy tolerancni test (oGTT).
Tento test spociva v tom, Ze pacient vypije pfesné¢ definované mnozstvi gluko-
zy (cukru) a nasledné se v pravidelnych intervalech (v ¢ase podani a za 30, 60
a 120 minut) odebira krev a zjistuje se glykémie (hladina cukru v krvi). U déti
pod 10 let staci vySetfit glykémii, protoze cukrovka je v tomto véku velmi
vzacna. Test se provadi u jedinct, ktefi v dob¢€ vySetieni nemaji akutni infekci.
Den pted testem je nutné, aby pacient nebyl podroben nadmérné fyzické zate-
zi, m¢l normalni rezim a nehladovél déle nez 12 hodin. Na test pfichazi paci-
ent nalacno.

U pacientil s porusenou glukézovou toleranci ¢i diabetem mellitem bez hyper-
glykémie nalacno (zvySené hladiny krevniho cukru) se nasledné provadi in-
travenozni glukézovy tolerancni test (ivGTT) k posouzeni produkce inzuli-
nu. Test spociva v intravenozni aplikaci roztoku glukézy (mnozstvi je dano
podle vahy pacienta). Pak se v danych intervalech nabird krev a zjistuje se
hladina inzulinu, C-peptidu a glykémie. Test se provadi rovnéZz u pacientil bez
akutniho onemocnéni. Den pied testem, stejné jako u oGTT, je dovolena nor-
malni fyzicka zat¢z a pacient nema hladovét vice nez 12 hodin. Test se provadi
nala¢no. Rozhodnuti o 1é¢bé ¢i dieté zavisi na vysledcich testu.

Bronchoskopické vySetieni u nemocnych s CF

Je to vySetfovaci metoda, pfi které 1ze pomoci optického zatizeni prohlédnout
prudusky nemocného. Umoziuje zhodnoceni zanétlivych zmén sliznice dy-
chacich cest (zarudnuti, pfitomnost hlenu, jeho barvu, hustotu, lokalizaci),
zjistit event. mista plic, kde je poruSend vzdus$nost, protoze jsou prudusky
ucpané hlenem (atelektaza). Takovou hlenovou zatku pak 1ze bronchoskopem
odsat a vstup do prudusky uvolnit. Vyznamné je také ziskani materialu
k mikrobiologickému vysetfeni pii odsati sekretu z dolnich dychacich cest. To
je zvlasté vyznamné u déti, které neuméji sekret vykaslat do sputovek ¢i sekret
vibec nevykaslavaji.

Bronchoskopické vySetfeni je mozné provést i ambulantné. Na vySetfeni je
tieba prijit na laéno a donést s sebou vysledky zakladnich laboratornich testl
(krevniho obrazu, biochemického vySetfeni a vySetieni srazlivosti krve). Rodi-
¢e musi podepsat souhlas s bronchoskopickym vySetfenim a souhlas
s provedenim vysetfeni v celkové anestezii (v uspani). VySetieni i s piipravou
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(napichnuti zily a uspani) trva cca 15 - 30 minut. Po dokonceni vySetfeni je
nemocny pfevezen na pokoj na jedno z lizkovych oddéleni, kde je potieba
pockat, az se zcela probere, zacne jist a pit.
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13. OBECNE ZASADY LECENI CF

CF je chronicka nemoc, kterou je v soucasné dobé treba 1é¢it trvale, nebot
zatim jeSté neexistuje metoda, ktera by ji vylécila. Nadéje, ze se tuto metodu
podafi v nepfili§ vzdalené budoucnosti najit, je vSak velka. Proto je tieba 1écCit
co nejintenzivnéji tak zvanou klasickou 1é¢bou a snazit se udrzet nemocného
a piedevsim jeho plice a dychaci cesty v tak dobrém stavu, aby mu budouci
lécebné metody mohly pomoci. Toto Usili je spole¢né vSem: Rodictim, détem
a vSem zdravotniktim, ktefi se o né staraji. VSichni také spolecné potiebuji
ziskat co nejvétsi pochopeni okoli: $irsi rodiny, kamaradu, ucitelt i pratel. Je
nutné, aby lidé v okoli védéli o problémech nemocného ditéte. Cysticka fibro-
za u nds neni zatim dostate¢n¢ znama Siroké vefejnosti, a proto rodi¢e musi
své okoli dobte informovat. Velkou pomoc v tomto ohledu mize poskytnout
obcanské sdruzeni Klub nemocnych CF, kde najdete rodice i odborniky
se zkusenostmi z kazdodenniho Zivota s CF (o Klubu najdete vice v samostat-
né kapitole).

Nesmirné dulezita je diivéra v oSetfujiciho lékare. Je tieba si vybrat 1ékare,
kterému budou rodi¢e plné véfit, o kterém budou piesvédceni, ze se na néj
mohou obratit s kazdym svym problémem, a ktery udéla pro nemocné dité vse,
co lze.

Je tieba se zminit o alternativnim zpisobu 1é¢by a o 1écitelich. Jsme si vé-
domi toho, Ze se ¢ast rodicl na lécitele nékdy obraci. Vzdy je dobré oSettujici-
ho 1ékate o kazdém dalSim zpisobu 1é¢by informovat. VéEtSina 1ékatti to oceni,
protoze chape, ze v tizivé situaci, kterou nékdy nemoc vyvolava, hledaji rodice
pomoc vSude. Zasadné ale odbornici na CF z celého svéta odmitaji takovou
alternativni medicinu, kterd nafizuje vynechat lécbu, doporucenou tymem
CF centra.

Rodi¢e nemocnych i sami nemocni se mohou spolehnout na to, ze ve velkych
CF centrech maji 1ékati kontakty se Spi¢kovymi pracovisti pro 1é¢bu CF ve
svété a jsou informovani o nejmodernéjSich lé¢ebnych postupech. Pokud
nékdy nazor na urcity 1écebny postup béhem ¢asu ménime, je to dano
vyvojem a zménou poznatki. Védecké Usili o odhaleni podstaty CF je
v celém svété obrovské a objevuji se stale nové poznatky, které nékdy mohou
nazor na 1é¢bu zménit. Napf. v minulosti byla nemocnym s CF zakazovana
tucna jidla. Bylo to proto, Ze nebyly k dispozici dost u¢inné 1éky s enzymy,
které by umoznovaly nemocnym stravit tu¢na jidla, aniz by jim to délalo ob-
rovské zazivaci problémy. Tyto léky mame nyni k dispozici, a proto tuky do-
porucujeme. Podobné je tomu u fady 1é¢ebnych postupi.
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Rodice i nemocni musi byt podrobné informovani o celkovém zdravotnim
stavu a vSech zméndach, které nastaly. Dtlezité je pochopit smysl jednotlivych
1é¢ebnych postupt a byt presvédcen o jejich ucincich. Je tieba, aby si i dité co
nejdiive uvédomilo, ze ma samo velky dil odpovédnosti za sviij zdravotni stav.
Ze mize pro sebe mnoho udélat, ale Ze si mize i velmi uskodit. Lééebné me-
tody, které ho stoji hodné Casu a usili, déla pro sebe. Nikoli proto, Ze si je
vymyslel 1ékaf nebo ho s nimi obtézuji rodice.

Moderni 1é¢ba CF je oznacovana za agresivni. To znamend, Ze pouziva
velkého mnozstvi 1ékti a casto ve vysokych davkach (pankreaticka substituce,
antibiotika), ale i jinych pfipravki i lé¢ebnych metod. Tento postup se vSak ve
sveété velmi osveédcil, a proto se ho snazime uzivat i my. Ne vzacné se vSak
setkavame s neddvérou a odporem rodicli, ktefi maji obavy z toho, ze dité
uziva 1€kt pfili§ mnoho, ze uziva antibiotika pfili§ ¢asto a Ze mu pozdéji neza-
berou, Ze je zaludek pfetézovan, organismus pfechemizovan apod. Véite, ze
CF lékati predepisuji Iéky po peclivém zvazeni vSech okolnosti.

Zasadné ma rodina ditéte s CF vést tak normalni Zivot, jak jen ji to nemoc
ditéte dovoluje. Zcela samoziejmou podminkou vsak je, Ze v rodiné ditéte
s CF se nesmi koufit. Bylo opakované védecky dokdzano, ze tzv. pasivni
kuFactvi zhorSuje podstatné funkci plic i cely pribéh nemoci. Je zcela nedo-
statecné, aby rodice pouze koufili v jiné mistnosti, nez ve které dité piebyva.
Hojny pobyt a pohyb na ,,éerstvém* vzduchu je pro dit¢ s CF jeste dilezi-
t&j$i nez pro zdravé dité. Ze sportt se doporucuje predev§im béh (prosty i na
lyZich), plavani, skakani na trampoliné a vse, co ditéti déla radost. Dité
nesmime do aktivity nutit, ale sami pohyb nikdy neomezujeme, nechame ditg,
aby si miru zatéze ur¢ovalo samo. Samoziejmé predpokladame, Ze rodice znaji
své dité dobfe a odhadnou, kdy se premaha a ptecenuje své sily jen proto, aby
se vyrovnalo zdravym spoluzakim. Maji-li toto podezfeni, je tfeba, aby se
vykonnost ditéte vySetiila, aby se zméfilo syceni krve kyslikem i pocet tept
pfi zatézi a aby se tak odpovédné zjistilo, co dité mize ¢i nemize délat.

Sport slouzi jako pomoc v oc¢istovani dychacich cest (protoze podporuje od-
kaslavani) i k posileni svali a t€lesné kondice. Je prokazano, ze déti, které jsou
télesné zdatnéjsi, maji mnohem lepsi vyhlidky nez déti nevykonné. Sport ale
nenahrazuje pravidelné dechové cvieni po inhalacich, uréené k cilenému
uvoliovani hlent.

Ziakladni postupy 1é¢eni CF
Léceni onemocnéni dychaciho ustroji:
o  prevence a léCeni infekef;
o léCeni zanéta;
o pécCe o prichodnost dychacich cest:
«  zkapalnovani hlenu (inhalace),
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. léCebna rehabilitace,
o léceni komplikaci postihujicich dychaci cesty:
. zanéty vedlejsich dutin nosnich,
«  nosni polypy,
«  bronchialni hyperreaktivita,
. atelaktaza,
«  pneumotorax,
«  hemoptyza,
o ostatni [éCebné metody:
. lécba srdecniho selhavani,
«  dlouhodoba domaci kyslikova 1écba,
. transplantace plic,
.« genova terapie.

Léceni onemocneni zazivaciho ustroji

o  strava nemocnych s CF:
. vysokokaloricka strava,
. ptipravky enteralni vyzivy,
. nazogastricka sonda,
. PEG,
. parenteralni vyZziva,

o  substituce pankreatickych enzymt;

o  substituce vitamin;

o léceni komplikaci zazivaciho traktu:
. mekoniovy ileus,

. distalni intestinalni obstrukéni syndrom (DIOS),

. vyhtez konecniku (prolaps rekta),
«  GER (gastroezofagealni reflux),

. otoky z nedostatku bilkovin,

. jaterni onemocnéni,

. cukrovka.
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14.  LECENi RESPIRACNICH PROJEVU
ONEMOCNENI CF

V léceni onemocnéni dychacich cest se u CF uplatiiuje stejnou mérou lé€eni
infekce, zanétu a udrZovani prichodnosti dychacich cest.

PREVENCE INFEKCE

Optimalni je, aby se infekcim dychacich cest pfedchazelo. Prevence infekce
spoc¢iva ve snaze chranit CF nemocného pted stykem s akutné¢ nemocnymi.
Samoziejmé riziko infekce nelze nikdy uplné vyloudit a vystupfiovana snaha
ochranit dité pied infekci by zase méla negativni efekt na jeho psychiku (ome-
zeni styku s vrstevniky se vSemi disledky atd.).

Preventivni opatieni v domacnosti

Nedovolujeme nikomu, aby miminkiim s CF olizoval dudlik ¢i libal rucicky.
Nedovolujeme, aby dité pilo zjedné nadoby, kousalo zjednoho krajice ¢i
jablka nebo jedlo stejnym pifiborem s jinymi, byt i zdanlivé zdravymi cleny
domacnosti. Casté myti rukou musi byt v roding naprostou samoziejmosti.
Bézna pravidla hygieny je nutno dodrzovat pfisnéji.

Bakterie rady piezivaji ve vlhkém prostiedi — tedy ve vylevkach a odpadech.
Piedevsim se obavame infekce Pseudomonddou. Tato ale i jiné bakterie se
dostavaji do vzduchu v kapénkach, které mohou vniknout pfi splachnuti WC
¢i prudkém otevieni kohoutku v koupelné ¢i kuchyni. Pomérné rychle vsak
bakterie poté zahynou a nemocni pak mohou toaletu ¢i koupelnu pouzit. Proto
nedoporucujeme, aby nemocni s CF chodili rano do koupelny ¢i na WC jako
prvni. Jako prvni by mél pustit vodu v koupeln€ i splachnout WC jiny zdravy
¢len rodiny a optimalni je 1x denné (nejlépe v noci) nechat ve vylevkach
a odpadech pusobit prostfedky s chlorem (napt. Savo, Chloramin, Domestos),
ktery bezpecné bakterie nici.

Vzhledem k vlhkému prostfedi rostlin v kvétind¢i nedoporucujeme nemoc-
nym, aby je oSetiovali. Dal§im rizikovym prostfedim jsou houbicky a hadiiky
pii myti nadobi. Je tieba je ¢asto ménit, pokud mozno event. vyvarovat a ne-
chat je dukladn¢ vyschnout (nejlépe na topeni).

Nevhodna jsou i popularni pitka pro malé déti, ktera jsou opatfena chlopni
(aby obsah nemohl vytékat, pokud dit¢ nesaje). Tyto chlopné jsou pomérné
$patné Cistitelné a drzi se v nich vlhko.
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Opatieni mimo rodinu

Dit¢ s CF by optimalné¢ nemélo v prvnich letech Zivota navstévovat détska
kolektivni zatizeni, aby se nevystavovalo styku s infekci. Navstévu jesli nedo-
porucujeme vilbec a navstévu matetské Skoly doporucujeme az v poslednim -
pfedskolnim - roce. U nékterych déti je dokonce vhodné doporucit odklad
Skolni dochazky. Je vhodné omezit jizdu v prostfedcich hromadné dopravy
a ndvstévy uzavienych prostor s vétsi koncentraci lidi (jako jsou kina, divadla)
v dobé¢ zvyseného vyskytu virovych infekci dychacich cest.

Infekce se z jednoho nemocného na druhého prenasi pfedevsim znecistényma
rukama nebo kapénkovou infekei. Proto je dulezité kromé myti rukou i drzet
uréity odstup od nemocnych, ktefi kaslou a kychaji.

Opatieni ve zdravotnickych zafizenich

Pii ambulantnim vySetfeni nebo hospitalizaci je potfeba dodrzovat bézna hygi-
enickd opatieni jako zakryvani ust pfi kasli a nasledné umyti rukou. Dale je
nutné dikladné myti rukou a jejich dezinfekce predev§im pied jidlem a po
navstéve ordinace, kde se CF nemocni vysetiuji. Mezi CF nemocnymi je do-
poruceno dodrzovat vzdalenost minimaln¢ na délku natazené paze dospé€lého
¢loveka. Samoziejmé zdaleka ne vzdy jsou nemocni s CF ohrozeni pfenosem
infekce z pacienta na pacienta, takze panika neni na misté, ale opatrnost ano.
Z preventivnich diivodd by se pacienti také neméli setkavat v malych uzavie-
nych nevétranych mistnostech jako je auto €i vytah. Pro jesté vétsi ochranu
pacientum doporucujeme v nemocnici pouZzivat obli¢ejové rousky, které je ale
nutné po kasli ménit.

Lékar i sestra si po kazdém vySetfeném (oSetfeném) pacientovi umyji ruce
mydlem a postiikaji si je dezinfekénim prostiedkem (nebo pouziji nové sterilni
rukavice) a povrchy v ordinaci se otfou dezinfekénim roztokem chloru.
V nékterych evropskych CF centrech se vyskytuje epidemicky kmen Pseu-
domonddy, ktera se snadno pfenasi mezi pacienty s CF. U nas zatim tento
epidemicky kmen nebyl u nemocnych s CF zachycen. Pfesto v§ak je dodrzo-
vani vySe uvedenych opatfeni vhodné.

V devadesatych letech se vamerickych a evropskych CF centrech, ale
i vnaSem centru rozsifila mezi pacienty zavazna infekce komplexem bakterii
Burkholderia cepacia (Bcc). Na rozdil od Pseudomonddy se u CF pacientil
prokazal epidemicky kmen Bec. Proto jsou nemocni s touto infekei od polo-
viny devadesatych let oSetfovani zcela oddélené (v jiné mistnosti a v jiny den)
od neinfikovanych nemocnych s CF, a to jak pfi ambulantnich kontrolach, tak
pfi nutnosti hospitalizace. Vzhledem k této infekci byly také ve vétSin¢ CF
center ukonéeny spole¢né pobyty nemocnych na letnich a zimnich tdborech.
Po zahdjeni striktni separace nemocnych s touto infekci prudce Kklesl
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pocet nové infikovanych CF nemocnych a nova infekce se objevuje zce-
la vzicné.

Pokud byla bakterie ve sputu jedenkrat zachycena a nasledné znovu potvrzena,
je pacient povazovan za infikovaného touto bakterii. Kdyz po dobu jednoho
roku, béhem kterého bylo sputum vySetieno alespon Sestkrat, nebyla bakterie
ve sputu zachycena, je mozno pacienta povazovat opét za neinfikovaného
danou bakterii. K prokazani této infekce jsou nutné specidlni kultivacni ptdy.
I proto je nutné, aby sputum pacientd s CF bylo minimalné 4x ro¢né vysetfeno
v centru pro nemocné s CF. Ne vSechny laboratofe jsou totiz schopné piede-
v§im Bcce spolehlivé identifikovat.

Mezi dalsi preventivni opatfeni na lizkovém oddéleni patii minimalizace doby
hospitalizace. Samoziejmosti je, ze CF pacient nema byt na pokoji s jinym CF
pacientem. Na stejném oddé€leni by neméli byt ulozeni CF nemocni s riznou
infekci. Pacienti maji trvale vykaslavat nejlépe do specialnich nadobek
s uzavérem (tzv. sputovek), nikoliv do kapesnikli, které mohou bakteriemi
kontaminovat okoli. Vylevky a toalety jsou vysypavany prostiedky obsahuji-
cimi chlor. Také pecliva hygiena rukou zdravotnického personald i nemocné-
ho je nezbytna.

OCKOVANI (VAKCINACE, IMUNIZACE)

Ockovani je velice dulezité pro vSechny déti a pro déti s CF taktéz. Mluvime o
tzv. aktivni imunizaci, tedy preventivnim ockovani, pfi kterém se do t¢la vkla-
da oslabeny ptivodce nemoci, proti kterému si té¢lo samo vyrobi protilatky.

U déti s CF plati stejna pravidla pro ockovani jako u ostatnich déti. VSechna
v détstvi doporuéena ockovani podle doporucenych ockovacich schémat (oc-
kovani proti tuberkuloze, zaskrtu, tetanu, cernému kasli, onemocnéni zpiso-
bené bakterii Haemophilus influenzae typu B, virové zloutence typu B, détské
mozkové obrné, spalnickam, zardénkam, pfiusnicim) plati stejné i u déti s CF
(zvlaste dulezité je oCkovani proti spalnickam, jez jsou velmi nebezpecné pro
dychaci systém a ockovani proti ¢ernému kasli). Kromé téchto povinnych
ockovani se doporucuje u CF pacienti pouze kazdoro¢ni vakcinace proti
chfipce vzhledem k tomu, Ze na pocatku az 30 % akutnich vzplanuti infekce
u pacienttl s CF jsou virové infekty. Zadné dalsi otkovani se u CF pacientii
rutinné nedoporucuje.

Déti s CF vétSinou tvoti dostatecné hladiny poockovacich protilatek pfi stej-
nych davkach ockovacich latek jako zdravé déti.

Kontraindikace ockovani u déti s CF plati stejné jako u zdravych déti bez
dalsich omezeni. Pii akutnim infektu s teplotou je tieba ockovani posunout.
Lehka ryma, kasel nebo podavani antibiotik nemusi byt diivodem pro odklad
ockovani. O dopliikovém ockovani nebo pii opakovanych reakcich po podani
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béznych oékovacich latek je vhodné se poradit v Ustavu sér a o&kovacich latek
FN Motol (USOL) na tel.: 224 433 810.

LECENI INFEKCE

Léceni infekce dychacich cest spocivé predevsim v podavani antibiotik nebo
ekt jim pfibuznych, tzv. chemoterapeutik, ke kterym patii napt. Biseptol.
Tyto 1éky ordinuje 1€kat, rodice vSak musi védet, kdy se na néj maji obratit.

U déti s CF se totiZ s 1écbou antibiotiky zac¢ina podstatné diiv a podavaji
se déle a ve vysSich davkach neZ u zdravych déti. U nemocnych s CF totiz
musime zasdhnout okamzité, aby infekce a zanét nemohly udélat na plicich
nenapravitelné zmény. Kazdy zanét se hoji jizvou, a tak jako jizvy na kuzi
nikdy nevymizi, jsou-li vétsi, tak i jizvy v plicni tkani ji poskozuji trvale. An-
tibiotika je tieba podat kdykoli jsou ze sekretu dychacich cest nemocnych
vypéstovany patogenni (infekci vyvolavajici) mikrobi (kteti se v dychacich
cestach bézné nevyskytuji) nebo kdykoli se objevi sebemensi piiznaky in-
fekce. Nemocni s CF mivaji jen vzacné vysoké teploty. Proto se fidime celko-
vym zdravotnim stavem a reagujeme na jakékoli jeho zmény. To znamena, Ze
antibiotika nasazujeme, kdykoliv se objevi nasledujici pfiznaky: ztrata chuti
k jidlu, ubyvani na vaze, inava, mrzutost, bolesti hlavy, za¢ne-li nemocny vice
kaslat, budi-li ho kasel v noci, dycha-li zrychlené. V tu chvili nesméji rodice ¢i
dospély nemocny vahat. Nesméji se domnivat, Ze nemohou obtézovat 1ékate
s kazdou malickosti, a musi se na néj ihned obratit s zadosti o zahajeni 1é¢by.
Lécba antibiotiky by méla vést k navratu parametri funkce plic (pfedevsim
FEV,) do ptivodnich hodnot pied infekci.

Casto se antibiotika nasazuji i u virovych infekci, na které pfimo net&inkuji.
Pomahaji vSak v zarodku vymytit bakterialni infekce, které na virézy bezpro-
sttedn¢ navazuji.

Nektera pracovisté véetné naseho také doporucuji podavat antibiotika nepie-
trzité v prvnim roce Zivota, protoze déti v tomto veéku jsou ohrozeny ptede-
v§im stafylokokovymi infekcemi, nékdy i se zavaznym pribéhem. V antibio-
tickeé 1écbe exacerbaci infekce se Fidime predevsim citlivosti mikroba, ktery
je v dychacich cestdich nemocného pfitomen. Je tfeba odlisit 1écbu infekci od
preventivné podavanych antibiotik v 1. roce. Proto je nutné pravidelné hlen
z téchto cest mikrobiologicky vysetfovat. Je-li pivodcem infekce zlaty stafy-
lokok (Stafylococcus aureus) nebo mikrob nazyvany Haemophilus influen-
zae, je situace pomémné jednoducha. VétSinou jsou tyto bakterie velmi dobie
citlivé na antibiotika, ktera podavame v podob¢ tablet ¢i sirupu. Mluvime o
peroralné (per os = Usty) podavanych antibioticich. Lécba takovym antibio-
tikem v davce na horni hranici davkovaciho rozmezi ma podle stavu trvat
2-3 tydny.
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Slozitéjsi je situace u nemocnych s chronickou infekci Pseudomonas aerugi-
nosa. Znovu zdiraziiujeme, ze je nesmirné dileZité zachytit hned prvni
vyskyt Pseudomonas v dychacich cestach. Proto ma byt mikrobiologické vy-
Setfeni provadéno pravidelné kazdy mésic. Jakmile je potvrzena pfitomnost
tohoto mikroba v sekretu dychacich cest, je tfeba okamZzité zahajit inhala¢ni
1é¢bu antibiotiky (colistin nebo tobramycine) v trvani 3 mésicti a soucasné
podavat ciprofloxacin v tabletach po dobu min. 3 tydni. Pokud lé¢ba neni
ucinna, prodluZuje se lécba ciprofloxacinem. Pretrvava-li mikrob i nadale,
je tieba zah4jit antibiotickou 1écbu do Zily (intravendzné ¢ili i.v., proto déti
mluvi o ,,ivéckach), a to dvéma antibiotiky, ktera podavame 10 - 14 dni.
Tato intraven6zni antibioticka 1é¢ba se pii chronické pseudomonadové infekci
opakuje pravidelné 3-4 x ro¢né, a to i v pfipad¢, ze stav nemocného je dobry a
ze nemocny nevykazuje jasné projevy infekce. Vzhledem k tomu, ze je u CF
tieba podavat antibiotika ve vysokych davkach, aby byla Gc¢inn4, je vhodné,
aby se spravna davka volila, pokud to lze, na zéklad¢ stanoveni hladiny antibi-
otika v krvi. Provadi se to tak, Ze se podaji 2 - 3 davky antibiotika, pak se
odebere krev tésné pred podanim dalsi davky a v urCitych ¢asovych odstupech
po podani této davky. Z vysledku téchto odbért se vypocita, je-li podana dav-
ka dostate¢na k tomu, aby ptsobila 1é¢ebné, ¢i je-li téeba ji zvysit nebo ptipad-
né snizit.

V soucasné dobé davame v indikovanych ptipadech piednost tzv. domaci
i.v. 1é¢bé. Vyhodou je lepsi pohoda ditéte a ochrana pfed moznou infekei ve
zdravotnickém zafizeni. Naopak vyhodou pobytu v nemocnici je nesporné
intenzivnéjsi inhalacni a rehabilitacni lécba. Podava-li se antibioticka 1écba do
zily doma, je nezbytné, aby ten, kdo ji podava, byl podrobn¢ instruovén o tom,
jak zachovavat sterilitu, jak fedit a davkovat 1éky, jak branit vniknuti vzduchu
do cévy, jak predejit krvaceni po odpojeni kanyly i jak udrzovat kanylu pru-
chodnou roztokem heparinu, jak uchovavat nafedéna antibiotika. Musi védét
o moznych komplikacich (alergické reakce, ucpani zavedené kanyly, zanét
zily, do které je kanyla zavedena apod.). V piipadé alergické reakce musi
rodi¢e veédét, jaky 1€k na alergii pouzit a ihned po jeho podani se spojit
s lekatem. Prvni davka antibiotik se vzdy podava v nemocnici, zahajuje-li se
domaci i. v. 1é¢ba poprvé, je tieba n€kolikadenni nacvik. Rodice jsou o postu-
pu pii podavani 1ékd instruovani jak ustnég, tak pisemné, a tuto skute¢nost musi
potvrdit podpisem protokolu o instruktazi. V prub&éhu podavani i.v. antibiotik
je n¢kdy nutné kanylu prepichnout. VEtsinou to zajisti v misté bydlisté obvod-
ni Iékaf, 1ékai na pohotovosti nebo nektefi nemocni jezdi na prepichnuti do
spadové nemocnice.

V mezidobi mezi i. v. lécbou pacienti trvale denné inhaluji colistin nebo
v mésicnich intervalech tobramycine. Rodice i nemocni si musi byt védomi
toho, Ze inhala¢ni colistin i tobramycin jsou antibiotika. Nechceme-li vyvolat
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vznik resistence mikrobu (tj. otuzeni mikroba vuci antibiotiku) — coz by zna-
menalo, ze pfisté jiz nebude 1€k na mikroby pisobit — musime 1ék podavat
pravidelné a nesmime inhalace vynechavat.

Jiz vice nez deset let se u nékterych CF nemocnych s chronickou pseudomo-
nadovou infekei jest¢ doplikové podava azitromycin (Azitrox) v tabletach. V
tomto pfipad€ se azitromycin podava vétsinou 3x tydné a dlouhodobé mé-
sice az léta. Bakterie neni sice citliva na toto antibiotikum, takze infekci se
1€ poskozovani plic zanétem, ktery pusobi Pseudomonas. Dosavadni zkuSe-
nosti s dlouhodobym podavanim azitromycinu jsou velmi dobré. Je vSak nutno
fici, Ze ne kazdy ale na tuto 1écbu reaguje stejnym zlepSenim stavu, a proto je
vhodné po nékolika mésicich 1écbu zhodnotit a rozhodnout se, zda je vhodné
v ni pokracovat ¢i ne.

Nejslozitéjsi je 1écba infekce Burkholderia cepacia. Tato bakterie je totiz
rezistentni (necitlivd) na vétSinu antibiotik. Pfi jejim prvnim zachytu je tfeba
se pokusit o zlikvidovani (eradikaci) infekce vcasnou intravendzni 1écbou,
pti které se nejlépe uplatiiuje kombinace vétSinou 2 - 3 antibiotik (napf. mero-
penemu s kotrimoxazolem, s piperacilin-tazobaktamem, s doxycyklinem,
s ceftazidimem a inhala¢nim tobramycinem). Minimaln¢ 2 z kombinace anti-
biotik je nutné podavat do zily. Chronicka infekce touto bakterii se vzhledem
k vyse uvedené rezistenci na antibiotika nelé¢i opakovanym pravidelnym
podavanim antibiotik. Lécba se ponechava pouze na akutni exacerbace
(na zhorSeni projevu trvalé infekce). Pii nich se podavaji kombinace 3 i vi-
ce antibiotik.

Dalsi bakterie jako Stenotrophomonas maltophilia a Achromobacter xyloso-
xidans jsou také citlivé jen na omezené mnozstvi antibiotik. Infekce témito
bakteriemi se 1éCi pfi prvnim zachyceni bakterie v sekretu dychacich cest a
dale v zavislosti na ptiznacich infekce.

Vzhledem k tomu, Ze inhala¢ni antibioticka terapie, kterou dostavaji prede-
v§im nemocni chronicky infikovani P. aeruginosa, je pro pacienty velice Ca-
sove naro¢na, ve svéte probihd vyvoj inhalacnich antibiotik, ktera by se jedno-
razov¢ inhalovala z malého aparatku jednim nadechem (podobné jako svoje
léky inhaluji astmatici).

Mykotické (plisnové) infekce Candida albicans a Aspergillus fumigatus se
1é¢i v zavislosti na jejich mnozstvi ve sputu a na dalSich pfiznacich specialni
skupinou 1éki — antimykotiky (napf. Prokanazol, Sporanox). Infekce Candida
albicans se ve sputu nemocnych ¢asto objevuje po podavani Sirokospektrych
antibiotik. Jen velmi zfidka vyvolava zavazné projevy infekce (kromé
transplantovanych pacientt).

Nasazeni antibiotik je pochopitelné vétSinou véci 1ékare. Pokladame vSak za
vhodné se touto otazkou pomérné podrobné zabyvat proto, abychom ptesvéd-
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¢ili rodice i star$i nemocné o tom, Ze v€as nasazena a dostatecné dlouho poda-
vand antibioticka 1é€ba muze zabranit mnoha komplikacim a mtZze zmirnit
prubéh nemoci i zlepsit vyhlidky nemocnych. Vyhody podavani antibiotik
vysoce pievysuji riziko vedlejSich ucinkd této 1éCby a obavy z vedlejsich Géin-
kt, které u nas antibioticka 1écba vzbuzuje, jsou u CF neopravnéné.

Je tfeba si také uvédomit, ze antibiotika neptisobi na viry a pfipadné virové
infekce nemohou ovlivnit. Specialni protivirové 1éky se podavaji u CF vyji-
mecng.

LECENi ZANETU

Vzhledem k tomu, Ze vystupiiovana zanétliva reakce v plicich piisobi nevratné
zmény dychacich cest, protizanétliva 1écba je v soucasné dobé povazovana
za velmi perspektivni. Nazory na jeji provadéni vSak nejsou jednotné a dosud
neni k dispozici dostate¢né ucinny 1€k, ktery by nemél vyznamné nezadou-
ci uinky.

Peroralni (isty podavané) kortikoidy (nejznaméjsim zastupcem je Predni-
son) sice pusobi pomérné silné protizanétlive, jejich vedlejsi tcinky pfi dlou-
hodobém podavani vsak Casto prevysSuji pfiznivy efekt. Proto se s vyjimkou
komplikace CF zvané alergickd bronchopulmonalni aspergiléza doporucuji
pouze kratkodobé u nemocnych, u kterych nelze tézky stav zvladnout béz-
nou lécbou.

Inhalacni kortikoidy (podavané vdechnutim z inhalatoru) jsou u¢inné u ne-
mocnych s prokdzanou bronchialni hyperreaktivitou (stahovani pridusek na
rizné podnéty), event. s pfiznaky astmatu.

Nesteroidni antirevmatika maji dobré vysledky, avSak vzhledem k vedlejSim
ucinkim je tieba velké opatrnosti. Ibuprofen je tfeba podavat ve vysokych
davkach (20 mg/kg/davku 2x denné) protoze nizké davky pusobi naopak pro-
zanétlivé. Je proto tieba udrzovat uréitou hladinu ibuprofenu. Osvédéuje se
zejména u déti mezi 5. a 12. rokem zivota. Pti jeho dlouhodobém podavani je
tieba sledovat ledvinové funkce.

Makrolidy (mezi tyto 1éky patii jiz dfive zminovany azitromycine) se zdaji
velkym pfislibem, a proto se pokladd za vhodné zkusit jejich Sestimésicni
podavani u nemocnych, kteti dobie nereaguji na dosud podavanou 1écbu.

Ve svéte je ve stadiu vyvoje a zkouseni dalsi fada 1éki z této skupiny. Zkouse-
ji se antagonisté receptoru leukotrienu, alfa-1-antitrypsin nebo inhibitor se-
krecni leukoproteazy.
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PECE O PRUCHODNOST DYCHACICH CEST

Redéni hlenu

Redéni hlenu se provadi inhalaéni 1é&bou nebulizatory (inhalaénimi nastavci),
které jsou napojené na vlastni inhalator. Tyto pfistroje méni tekuty 1ék na mlhu
nebo velmi jemné rozptylené malé Castice, které se tak dostanou piimo na
misto, kde maji ucinkovat, tedy do jemnych pridusinek nebo az do plicnich
sklipkd. Inhaldtory musi spliiovat nékteré¢ podminky, tj. musi vyrabét dostatec-
né hustou mlhu s dostate¢né malymi ¢asticemi (2 - 5 um), protoze vétsi Castice
se usazuji v hornich dychacich cestach a na misto svého uréeni se nedostanou.
Pro inhala¢ni 1é¢bu nemocnych s CF jsou vhodné kompresorové (tryskové)
inhalatory, které rozprasuji mlhu pomoci kompresoru. Pii inhalaci je tedy
slySet hluk motoru. Ke kompresoru se mohou pfipojit rizné typy nastavce
(nebulizatoru). Kompresorové inhalatory vydavaji vétSinou méné intenzivni
mlhu, velikost ¢astic je v§ak idealni. Vhodné jsou zejména ve spojeni se speci-
alnimi nastavci s preruSovacem, které umoziuji, aby se 1€k dostal do dycha-
cich cest v pribéhu nadechu. Dité neni pfistrojem nuceno k prili§ rychlému
dychani a spotieba 1€ku i jeho ti€innost jsou optimalni. Nejrozsifenéjsi je pou-
zivani inhalatoru Pari Boy s nastavcem (nebulizatorem) LC plus. Pouze malé
déti, které neuméji dostateéné spolupracovat, inhaluji 1éky pres masku. Déti by
se mély co nejdfive naucit inhalovat ptes naustek, aby se inhalac¢ni latka zby-
tecné nezachycovala v nose. Vyjimkou jsou stavy, kdy se podédvaji inhalacni
antibiotika z diivodu indikace zanétu vedlejsich dutin nosnich.

Ultrazvukové inhalatory, kde mlhu vyrabi ultrazvuk, jsou sice zcela bez-
hlu¢né, ale pro léébu CF jsou nevhodné. Vyrabégji vétSinou velmi hustou
mlhu a vytvareji vétsi Castice. Jsou také poruchovéjsi a hlavné mohou naruso-
vat nekteré léky. To se tyka predevsim Pulmozymu (rekombinantni lidské
DNazy), o které bude feC niZe. Navic se jejich vrapované hadice $patn¢ Cisti
a susi a mohou byt zdrojem infekce.

Velky tspéch u nemocnych s CF zaznamenal novy typ vibrujiciho membra-
nového inhalatoru s nazvem Pari eFlow Rapid. Je to velice maly (o velikosti
dospélé dlang) a tichy inhalator, ktery pies vibrujici perforovanou membranu
(posetou velkym mnozstvim mikroskopickych priduchi) propousti castice
inhalovaného 1éku o velikosti 4,1- 4,5 um. Nemocnymi je oblibeny pro tichost
provozu a malou velikost a hlavné diky tomu, ze inhalace je velmi u¢inna
a trva kratsi dobu. Také je mozné ho pouzivat na baterie. Nevyhodou zistava
vysoka cena a nutnost pomérné Casté vymeény nekterych dilti inhalatoru, které
jsou néakladné. Po ukonceni inhalace 1éku ztstava uvnitt urcité mnozstvi 1éku,
které jiz nelze vyinhalovat, coz miZze byt vyznamné u inhalaci antibiotik
a Pulmozymu. Navic zkuSenost s dlouhodobym pouzivanim tohoto inhalatoru
u nemocnych s CF je relativné mala.
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Dobra technika inhalaci je velmi dtlezitd k dosazeni maximalniho plsobeni
inhalované latky. Techniku inhalaci u¢i nemocné i jejich rodice ihned po sta-
noveni diagnozy (vétsSinou za hospitalizace) fyzioterapeut.

Péce o inhalator

Kterykoli typ inhala¢niho nastavce (nebulizatoru), ktery neni udrzovan
v dostate¢né Cistoté, miZe byt zdrojem infekce. Byla zjist€éna kontaminace
inhala¢nich nastavct burkholderiemi a stenotrofomonddami. Samoziejmosti
je, ze kazdy nemocny (tedy i v roding, kde jsou dva nemocni s CF) ma vlastni
nebulizator. Je tfeba mit stale na mysli, ze mikrobim se dobfe daii ve vlhkém
prostiedi. Proto nelze nechat inhalator po pouziti neoSetien do pfisti inhalace,
nebot’ by dité vdechovalo své pomnozené mikroby a opétovné se infikovalo.
Po kazdém pouziti je tieba vylit pfipadny zbytek 1éku a chvili nechat nebuliza-
tor jesté rozpraSovat, aby se posledni kapicky odstranily. Pak je potieba roze-
brat nebulizator na vSechny soucasti. Vse je tieba dobfe umyt v co nejteplejsi
vodé s detergentnim prostiedkem (Jar apod.) pomoci kartacku a nasledné vse
peclivé oplachnout a vysusit. Soucastkami pritom tfepeme tak, aby se pokud
mozno vSechny kapicky vody odstranily, a nakonec je dokonale vysusime
nejlépe vysouseem vlasa.

Denné je nutné provadét dezinfekci nebulizatoru. Nejlepsi je pouziti varu. Je
vhodné si peclivé precist a uschovat pokyny k ¢isténi a tidrzbé od vyrobce.
Rada nemocnych ma 2 nebulizatory, které st¥idaji. Pokud denné inhaluji jen
2x, mohou nebulizatory po pouziti jen vyplachnout a rozloZzené ¢asti nechat
uschnout. Vecer pak oba nebulizatory vyvari. Velmi G¢inna je také sterilizace
Casti inhalatoru v sterilizatorech, které si fada rodin s CF pofizuje.

Podle doporuceni vyrobce je vhodné vyménovat nebulizatory, protoze kazdy
z nich ma urcitou zivotnost, kterd je mensi nez zivotnost inhalatoru. Je tfeba
myslet 1 na nutnost vymeény filtrd u kompresorovych inhalatord. Na to rodice a
nemocni ¢asto zapominaji.

Inhala¢ni latky

Formou inhalaci se nemocnym s CF podavaji l1éky zired’ujici hlen (mukolyti-
ka), antibiotika, 1éky rozsifujici priadusky (bronchodilatancia) a protizanét-
livé 1éky, predevsim kortikoidy.

Léky, které ma dité s CF inhalovat, a jejich poradi urci lékar.

Z 1éku zred’ujicich hlen se uziva ambroxol (Mucosolvan), N-acetylcystein
(ACC injekt) a mesna (Mistabron). Tyto léky zifed’uji hlen tim, ze Stépi
mucin, ktery je zodpoveédny za hustotu hlenu. U CF je vazkost hlenu ptisobena
hlavné¢ genetickou mutaci CFTR proteinu a dale pfitomnosti DNA
z rozpadlych leukocyti. Proto 1é¢ba klasickymi mukolytiky nebyva u CF paci-
entli pfili§ ucinna. Pfesto u nékterych pacienti ma tato 1écba pfiznivy efekt.
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Inhalace téchto 1éki mize u nekterych nemocnych vyvolat podrazdéni dycha-
cich cest a pfipadné i jejich zGzeni (bronchokonstrikci). Pak je nutné pied
inhalaci podavat 1éky rozsitujici prudusky (bronchodilatancia). Dlouhodoba
inhala¢ni 1é¢ba témito 1éky vétSinou neni vhodna, protoze mukolytika drazdi
hlenotvorné bunky k zvysené produkci sekretu. Tyto léky se vyuzivaji vétsi-
nou pfi akutnich infekcich. Nékdy mohou mukolytika pacienti uzivat i Usty
v tabletkach nebo sirupech.

Od roku 1994 se rozbéhlo ve svété pouzivani inhalaci rekombinantni lidské
DNazy (preparat Pulmozyme). Je to inhalac¢ni 1ék uréeny ptimo pro nemocné
s CF. Umi rozstépit deoxyribonukleovou kyselinu (DNA), ktera se ve velkém
mnozstvi uvoliiuje z rozpadlych bilych krvinek, nachdzejicich se v zanétem
zménénych plicich nemocnych s CF. Pravé DNA velmi zvySuje hustotu hle-
nového sekretu dychacich cest. DNaza je enzym, ktery tuto latku rozstépi a tim
hlen ziedi; nemocny jej pak snaze vykasle. Antibiotika potom 1épe pronikaji k
sliznici dychacich cest. Lék se obvykle inhaluje v mnozstvi 1 ampulka (2,5mg)
1x denné€. Dechova rehabilitace je po inhalaci Pulmozymu nutnd, ale méla by
nasledovat nejdiive za jednu hodinu po jeho podéni, protoze v t¢ dobé bude
odkaslavani snadng&jsi. Pulmozyme se uchovava v lednici. Po nasazeni 1éku by
se za nékolik mésicti mél zhodnotit jeho efekt a podle toho eventualné pokra-
¢ovat v dlouhodobém podavani. Podavani neni vhodné pterusovat, protoze po
vynechani inhalaci se zlepSena funkce plic vraci ke své vychozi hodnoté,
a nasadime-li 1¢k znovu, nemusi se jiz podafit tento pokles vyrovnat. Diive se
predepisoval tento 1k pouze nemocnym, ktefi vykaslavaji hnisavy hlen, ale
nyni se indikace rozSifuje i na nevykaslavajici pacienty a i v€kova hranice
podavani 1éku se rozsitila i na malé déti. Nejvice je 1écba G€inna u stfedné
a lehce nemocnych s CF. Vyrobce doporucuje, aby se 1ék podaval pomoci
vykonnych kompresorovych inhalatorti Pari Master. Cetné a dlouhodobé stu-
die prokazaly, Ze Pulmozyme u vétSiny nemocnych zlepsuje funkei plic, snizu-
je potiebu hospitalizaci a potiebu podavani antibiotik. Nezadouci ucinky pfi
podavani jsou ojedinélé, kromé vyskytu pfechodného chrapotu. Inhalace Pul-
mozymu by méla probihat v jinou dobu dne, nez jsou inhalovana antibiotika,
jinak by jejich efekt mohl poskodit strukturu 1éku.

V poslednich letech se ve svété rozsitilo pouzivani inhalaci hypertonického
(5 — 7%) roztoku kuchyiiské soli, ktera zvysSuje koncentraci soli na povrchu
dychacich cest a privadi (pfitahuje) tak do dychacich cest vodu, ¢imz usnadiu-
pomérn¢ Casto vyvolat stazeni pridusek (bronchospasmus) a casto drazdi
k nepiijemnému a neefektivnimu kasli. Uginek hypertonické soli je ale u vét-
Siny pacientd mensi nez u podavani Pulmozymu. Vzhledem k moznému vy-
skytu stazeni prudusek je nutné prvni davku podat pod kontrolou 1ékate a také
provést spirometrii pfed a po inhalaci solného roztoku. Pfed kazdym podanim
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je tieba vdechnout 1¢ék roztahujici prudusky. Nevyhodou je také pomérné vel-
ky objem inhalovaného roztoku soli (cca 10 ml denn¢), takze pacienty tato
inhalace ¢asové omezuje. Vyhodou je samoziejmé velmi nizka cena. Siroké
pouziti u pacienti s CF se zatim nedoporucuje.

Dalsi inhalacni léky, které maji usnadnit odkaslavani, jsou ve vyvoji. Patii
mezi n¢ napf. manitol.

Velké nadéje byly vkladany do inhalaci amiloridu. Tento 1ék ma normalizovat
transport sodiku (a s nim i vody) bunécnymi obaly, ktery je u nemocnych s CF
porusen. Tim by se mélo priblizit sloZzeni CF hlenu slozeni hlenu normalniho.
Lék se uziva ve velikém zfedéni. Velkou nevyhodou je, ze Gcinek léku je
velmi kratkodoby (jen né€kolik desitek minut), takze k prokazatelnému efektu
by musel byt inhalovan mnohokrat béhem dne. Proto se vyvijeji praskové
formy podani 1éku, nebo forma s dlouhodobym pisobenim, kdy by nemocny
mohl amilorid vdechovat jednorazové ale opakované béhem dne pomoci pras-
kovacich davkovaci, které uzivaji napt. astmatici.

Roztok vyrobi 1ékarna v misté bydlisté ze substance, ktera se uziva k vyrobé
1€k podporujicich moceni, tzv. diuretik a pro uziti k vyrob¢ inhalacniho roz-
toku musi dostat atestaci od Statniho ufadu pro kontrolu 1é&iv - SUKL.
O atestovanou substanci muze lékarna v misté bydlist¢ pozadat 1ékarnu FN
Motol (224 435 729), nebot’ potfeba substance je minimalni a pro lékarnu,
ktera pfipravuje 1€k jen pro jednoho pacienta, by byla procedura s zadosti
o0 atest neumérna.

Lék v natedéné formé vydrzi pouze 3 tydny a ma byt uchovavan v temnu,
nikoli v§ak v lednici. V chladu se mohou vysrazet krystaly 1éku. To se miize
stat i tehdy, nesete-1i 1ék v zimé z 1ékarny nedostatecné chranény pred chla-
dem. Amilorid nechavame v 1ékarné sterilné pfipravit do malych lahvicek
(20 ml), aby se zabrénilo jeho znecisténi bakteriemi pii opakovaném dlouho-
dobém pouzivani roztoku z jedné vétsi lahve. Amilorid ma tu vyhodu, Ze je
bez chuti a zapachu. Ve svété se vzhledem k velmi kratkodobému ucinku
pouziva pouze malo.

Mezi dalsi inhalované latky patii bronchodilatancia. Ta by se méla podavat u
vSech pacientli, u kterych se prokaze tzv. bronchidlni hyperreaktivita (ndhlé
z0zeni pradusek na ur€ity podnét). Jakmile tedy nemocny reaguje zlepSenim
hodnot plicni funkce na jednorazové (vdechem) podany 1ék rozsitujici prudus-
ky (bronchodilatans), mél by jej pacient dlouhodobé¢ uzivat a mél by se poda-
vat pied ostatnimi inhalacemi 2x denné. Bronchodilatancia mohou byt poda-
vana jednim vdechem ve spreji nebo v praskovych davkovacich ¢i nebulizato-
rem. To ale nemocné vétsinou zbyte¢né casové zatéZuje.

Inhalaéni kortikoidy jsou 1éky podavané ve spreji nebo praskovymi davko-
vaci. Podavaji se u pacienti s prokazanou bronchialni hyperreaktivitou a dal-
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$imi znamkami projeva astmatu. Jejich protizanétlivy efekt k potlaceni zanét-
livych projevt CF v dychacich cestach nemocnych je nedostatecny.

Inhala¢ni antibiotika byla zminéna v kapitole LéCeni respiracnich projevi
onemocnéni CF v ¢asti Léceni infekce.

Lécéebna rehabilitace

CF — stejné jako dalsi chronicka onemocnéni - vyzaduje cilenou rehabilitaci,
které vétsina z nas tika cvieni. Lécebna rehabilitace ma dvé podstatné soucas-
kazdodenni dechova fyzioterapie, piesnéji respira¢ni fyzioterapie (RFT),
ktera ma bezprostiedni, vétSinou expektoracni (odhlefiovaci) efekt. Nedilnou
soucasti respiracni fyzioterapie je inhalaéni lé¢ba. Naproti tomu pohybova
lécba (PL) je dlouhodoby proces, ktery vyvolava postupnou adaptaci orga-
nismu na télesnou zatéz a projevuje se zlepSovanim fyzické kondice i celko-
vé odolnosti.

Rehabilita¢ni 1é¢ba je celozivotni proces, ktery doslova ,roste a méni se
s vékem nemocného, nezamétuje se tedy pouze na dechovou soustavu, ale také
na kardio-cévni systém a pohybovou soustavu svalt, kosti a kloubd.

Jednim z dilezitych cili takto komplexné pojaté rehabilitace je prevence de-
formit hrudniku a prevence svalovych dysbalanci (nerovnomérnosti). Tim se
predchazi vadnému drzeni téla, pretizenému hrudniku a celkové unavé. Hlav-
nim cilem lé¢ebné rehabilitace je volné dychéni v dobfe tvarovaném téle. Pra-
videlnym cvicenim a dechovou gymnastikou Ize dosahnout pfijemného vze-
zieni téla s ptirozenymi pohyby, protoze vzhled téla (,,body image®), je dilezi-
ty a vlivny faktor sebevédomi kazdého clovéka.

Sportovani, pohybové aktivity, které stiidaji prvky posilovaciho, protahovaci-
ho i relaxacniho svalového tréninku, udrzuji svaly téla pruzné a funkéné vy-
konné, vedou k lepsi obratnosti a t€lesné vykonnosti. Soucasné podporuji lepsi
hygienu dychacich cest a v neposledni fad¢ pfispivaji také k psychické pohodé
nemocnych. Lécebna rehabilitace je soucasti zivotniho stylu nemocného a celé
jeho rodiny.

Pamatujte:

Lécebna rehabilitace je kaZdodenni dechové a télesné cvifeni. Soucasti zi-
votniho stylu jsou pohybové aktivity, cileny svalovy trénink a relaxac¢ni cvice-
ni. Zalezi jen na nas, jakou formou budeme cviceni provadét a jak v ném bu-
dou déti s CF pokracovat i v dospélosti. Novym napadiim a kreativité se me-
ze nekladou.

Respiracni fyzioterapie
Respira¢ni fyzioterapie (RFT) je soubor cvi¢ebnich metod a technik dychani,
které jsou urceny jednak k odstraiiovani hlenu z dychacich cest a také
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k nacviku spravného inhalovani. Tyto techniky se nazyvaji drenazni, protoze
odvadéji hleny z dychacich cest. Mohou se kombinovat s inhalaci roztokt,
které pomahaji zfedit hleny (mukolytika).
V soucasné dobé¢ rozlisujeme metody RFT podle provedeni vydechu na:

1) techniky s pfevahou tc¢inku vydechového pritoku, tzv. airflow,

2) techniky s pfevahou uc¢inku vydechového odporu, nejcastéji pomoci

pozitivniho vydechového tlaku (PEP).

Autogenni drenaz a aktivni cyklus dechovych technik jsou techniky, které
upiednostiuji 1é¢ebny vliv vydechového prutoku (airflow). Techniky s pieva-
hou pozitivniho vydechového tlaku, tedy PEP techniky, podporuji expektoraci
pomoci zvyseni vydechového odporu. Odstranéni hlent je usnadnéno pomoci
kontrolovaného kasle. Dobra Cistota dychacich cest zlepsuje jejich pruchod-
nost a usnadiuje dychani.
Zakladem RFT je prace s dechem a dechovymi prestivkami. To znamena,
ze se pacient musi naucit spravné nadechovat, dokonale vydechovat a u¢inné
zadrZet ¢i prerusit dech. Na spravném dychani se aktivné podileji také dychaci
svaly, proto se RFT zaméfuje i na svalovou praci pii dychani. Podstatnou
soucasti kazdé cvicebni lekce RFT je inhalacni terapie, kterou lze kombinovat
s expektoracnimi technikami. Pfedevs§im star$i nemocni ocenuji ¢asovou tspo-
ru takto pojaté respiraéni fyzioterapie. RFT cviéi vSichni pacienti bez omeze-
ni véku, forma cviceni se vSak pfizplisobuje moznostem a schopnostem ne-
mocného.

Dechovd priuprava
V prvnich, uvodnich lekcich RFT, je vzdy nutné naucit déti zdkladni dechovy
vzor, ktery se sklada z téchto fazi:

«  vdech nosem, usta jsou zaviena;

. vdechova pauza na konci vdechu;

«  vydech pootevienymi Usty;

«  vydechova pauza na konci vydechu.
Specialni pozornost vénujeme také nacviku prodlouzeného vydechu a nacvi-
ku spravného nadechu. Od chvile, kdy dité zacina aktivné spolupracovat,
zaméfujeme pozornost na vydechovou praci. Neustale poslouchame zvukovou
kvalitu vydechu. Vydech, ktery plynule odchézi z dychacich cest pfes mirné
oteviena Usta, pifipomina vzdychani. Takto kontrolujeme otevieni a uvolnéni
hornich cest dychacich. Soucasti instruktaze cvi¢ebniho dychdni musi byt i
nacvik uvolnéni hlasivkové stérbiny (glotis).
Motivace hrou patii mezi nejucinnéjsi cviceni. Foukani do pingpongového
micku a foukany fotbal na stole jsou jednoduché herni techniky vydechu.
Hedvabné zavojky pfes Usta princezen jsou vitanou hrou pro nejmensi diven-
ky. S pfibyvajicimi roky je nutné ditéti ptiblizit logickou podstatu dechovych
cviceni a vydechové techniky vysvétlit i odborné. Pii vybéru dechové techniky
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se fidime vékem a mentalni zralosti ditéte. Rozeznavame: vzdychani, foukani,
piskavy vydech, korytkovy vydech, usilovny az svalové aktivni vydech, dlou-
hy, ale volné plynouci vydech, akcelera¢ni vydech a dalsi. Specialni pozornost
vénujeme huffingu. Je to kratky a rychly vydech otevienymi usty pii uvolné-
nych hornich dychacich cestach. Huffing kontroluje, nékdy i nahrazuje kasel a
usnadniuje expektoraci.

Pozornost vénujeme rovnéz nacviku spravného nadechu. Pomaly a pfedevsim
plynuly nadech nosem nacvicujeme stejné peclivé jako vydech usty.

Cvicebni postupy
Cviceni je denni nutnosti kazdého nemocného a v pribéhu jeho Zivota se cvi-
¢ebni techniky méni. Podle veéku lze cvicebni postupy (metody) RFT rozde-
lit na:
a) respiracni handling - cviceni pro déti asi do 3 - 4 let véku, které prova-
déji rodiCe, (respiraéni — dechovy, handling — ,,ru¢kovani®, z anglického
slova hand - ruka),
b) techniky hygieny dychacich cest (expektoracni techniky) - s aktivni
spolupraci nemocného, pfiblizn€ od véku 4 - 6 let, kam fadime:

. autogenni drendz,

. aktivni cyklus dechovych cviceni,

« systétmy dychani s pozitivnim vydechovym tlakem (PEP): PEP
maska, flutter - oscilujici (vibra¢ni) PEP a acapella — jemny chveé;ji-
vy PEP.

VEétsi déti mohou jednotlivé techniky stfidat a navzajem kombinovat podle
okamzité potfeby. Cvicebni program, vcetné inhalacni techniky dychani, je
tieba vzdy pfizplsobit aktualnimu zdravotnimu stavu ditéte a individualnim
potfebam kazdého pacienta. Proto doporucujeme a je nutné nejdéle jedenkrat
za rok konzultovat cviceni a inhalace s odbornym fyzioterapeutem.

Respiracni handling - u novorozenci, kojenci a batolat

Abychom zabranili trvalému poskozeni dechové soustavy, je tieba zacit
s intenzivni rehabilitaci co nejdfive, tj. ihned po stanoveni diagnozy.

Nacvik technik RFT je v détském véku relativné snadnéjsi. Pripomind hru
v laskyplné naru¢i maminky nebo tatinka. VEasné zahajeni cviceni a Casté
opakovani dotekti v prubéhu celého dne zabranuje a predchazi chybnym de-
chovym navykiim. Rehabilitacni metodou, kterd byla vyvinuta pro nejmensi
déti s CF, je respiracni handling (RH). Respiracni handling je soubor speci-
alnich dotykd, uchopti, pohybd a cviceni, uréenych k dechové a pohybové
fyzioterapii nejmensich déti.

Novorozenci, kojenci a batolata provadéji RH v upravené formé, pti které se
pouziva dlanémi podporované kontaktni dychdni, uréené k uvolnéni a nasled-
nému odstranéni (odsati) hlenl z dychacich cest (fotografie ¢. 5). Dalsim cvi-
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¢ebnim postupem metody RH je cviéeni k podniceni pohybovych dovednosti
ditéte na podkladé reflexni stimulace (draZdéni) 7 urcitych Casti (zon) téla,
urcené k celkovému zlepseni fyziologickych (pfirozenych) pohybt téla (foto-
grafie €. 6).

Fotografie 6: Reflexni stimulace dechovych pohybu hrudniku

Na zacatku rehabilitacni péce se musi rodice nejprve seznamit s celou rehabili-
tacni 1écbou. Pfi prvnim informativnim setkani jiz u¢ime rodice zakladim
respira¢niho handlingu: jak a kde miminko uchopit pii zvedani, ke kojeni, pti
pfebalovani ¢i téSivém chovani, jak a v jaké poloze inhalovat a kde pfesné
ajak v prube¢hu fyzioterapie pracuji ,,naSe dospélé“ ruce na hrudniku ditéte
(fotografie €. 7). U kojencu jsou prvky respiraéniho handlingu soucéasti bézné
kazdodenni péce. Jejich cilem je jednak predchazet nezadoucim pohybim
hrudniku pfi dychéni a také navodit prohloubené dychani. Jiz v tomto véku je
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tteba podporovat dostatecné dlouhy, slySitelny vydech. Spravny vydechovy
pritok vzduchu usty podporuje odstranéni hlent.

Fotografie 7: Kombinace inhalace a kontaktniho dychani

Techniky respiracniho handlingu se méni s vékem ditéte. RH je vzdy uzpliso-
ben jeho aktualnim pohybovym dovednostem. Jestlize pozorujeme opozdéni
v hrubé motorice ditéte, tedy zpomaleni pohybovych projevi ditéte vzhledem
k jeho veku, u¢ime rodice, jak pomoci reflexni stimulace tento rozdil vyrovnat,
a to vSe bez place a zvySené dechové naroc¢nosti. Reflexni dotyky provadime
na cvicebnim stole ¢i na specialnim fyzio-gymnastickém mici nebo v naruci
(fotografie €. 8). Toto cviCeni déti nejlépe toleruji pii houpavych pohybech
mice. VEtSi déti bézné cvici na velkych gymnastickych micich.
Rodi¢e musi dokonale zvladnout nasledujici ukony:

«  presné prilozeni rukou na hrudnik a kopirovani jeho dechovych po-

hybui,

«  lehké vydechové prilnuti dlané na hrudniku ¢i brisku,

«  wdechové hloubkové vibrace na hrudniku,

«  wdechové vydrze pomoci zpevnéni rukou na hrudniku v jeho vyde-

chové pozici,

«  postupné uvoliiovani hrudniku pri nadechu i vydechu,

«  relaxacni hlazeni a masaze.
Z bezpecnostnich divodli doporucujeme cvicit na mici, ktery je poloZen na
podlaze a jeden z rodicd u néj muze klecet nebo sedét na zidli. Fyzioterapii
provadime ve vodorovné i svislé poloze a v obou polohach cvi¢ime predni,
postranni a zadni ¢ast hrudniku. Velmi dualezitd a pro déti v tomto obdobi
nejucinngjsi je souhra dychani a dotykt ,,dospélych rukou na hrudniku.
Pozornost vénujeme také biisku, jednak pro vyznamnou funkci bfi$nich svalt
pti dychani a jednak proto, abychom podpofili plynulé traveni a dobrou funkci
a priuchodnost travici soustavy. Po celou dobu cviceni a relaxacni masaze
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hovotime na dité tichym, klidnym hlasem a laskavym ténem nebo cviceni
doprovazime tichym zpévem. Je-li tfeba, mizeme kojenci nabidnout dudlik
pro zklidnéni a odpocinek. V prubéhu cviceni dudlik vyjmeme, ale pokud ho
dit¢ vyzaduje i pfi fyzioterapii, jeho ojedinélé pouziti je mozné.

o

Fotografie 8: Respira¢ni handling — reflexni stimulace vydechové kinetiky
hrudniku a vzpFimovaci aktivity trupu

Pro podporu pohybového vyvoje je nejlepsi ponechat dité volné na podlozce,
z bezpe¢nostnich divodd doporuéujeme leh na podlaze. Pti cviceni doporucu-
jeme ponechat na téle détatka volné, pfijemné tricko nebo kosilku a pleny.
Narozvoj pfirozenych pohybovych dovednosti piiznivé plisobi také vratka
poloha na mici. Zména polohy na mici formou jemné provadéné balancni
dynamiky podporuje postupné, fetézové zapojeni jednotlivych svalovych sku-
pin s cilem podpofit pfirozeny pohybovy vyvoj ditéte. V tomto véku je cilem
lécebné rehabilitace:
« udrzet dychaci cesty priichodné a cisté,
«  zabranit nezadoucim zpusobum dychani a budoucim deformitam
hrudniku,
«  podporovat spravné dechové pohyby hrudniku a briska,
«  naucit se spravné inhalovat,
« aktivovat posturdlné motorické (stabilizacni a pohybové) svaly trupu
a koncetin,
«  podporovat dobrou funkci traviciho ustroji,
«  podporovat fyziologicky, prirozeny vyvoj ditéte.
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Respiracni fyzioterapie pii hospitalizaci novorozenci, kojenci a batolat
Je-li tfeba kojence hospitalizovat, ma kazda maminka moznost své dit¢ dopro-
vézet. Cas straveny u détského nemocniéniho lazka je vyplnén nejen matei-
skou péci o dité, ale také intenzivni edukaci maminky, co vSe obsahuje 1écba
ditéte s CF po pfichodu domt. Velmi dulezité je ,,zacviceni® maminky, tedy
vyuka cviCebnich postupti 1é¢ebné rehabilitace. Od prvniho dne hospitalizace
si maminka postupné osvojuje techniku respiracniho handlingu, uci se kon-
taktni dychéni a reflexni stimulaci dychani, kterd také podporuje pfirozeny
pohybovy vyvoj ditéte. Nacvicuje inhalovani a odsavani kojence. Pfitomnost
maminky je vzdy pro malé pacienty ochrannou jistotou a vitanou pomoci.

Je tfeba zdUraznit, ze akutni infekce, zvySena teplota, pobyt ditéte na jednotce
intenzivni péce i zavedeni centralniho katétru nejsou diivodem pro preruSeni
respira¢niho handlingu. Je v§ak nutné upravit frekvenci a délku jednotlivych
cvicebnich lekci. Cvicebni techniky jsou vzdy prizplsobeny aktualnimu zdra-
votnimu stavu ditéte.

Pfi akutnim onemocnéni jsou dechové pohyby hrudniku mélké, rychlé, velmi
vysilujici. Hlavnim cilem fyzioterapie je rychle a G¢inné zklidnit a usnadnit
dychani a vyvolat pomalejsi, méné¢ namahavé a uvolnéné dechové pohyby
hrudniku a bfi$ni stény. Podle stavu ditéte postupné zvySujeme a snizujeme
dechovou naro¢nost jednotlivych cviki, a to pomoci zintenzivnéni ¢i uvolnéni
manualnich kontaktd na hrudniku. V Zadném ptipadé nesmime vyvolat plac
nebo nasledny prudky a drazdivy kasel.

Béhem hospitalizace byvaji malym pacientim nékteré 1éky podavany nitrozil-
né. Po dobu zapojeni infuze zaujima dité stabilni polohu vleze na zadech.
Proto je tfeba pii cvifeni vénovat dostate¢nou pozornost reflexni stimulaci
dechovych pohybi hrudniku a bfi$ni stény a také podporovat piirozenou akti-
vitu svald celého téla pomoci respira¢niho handlingu.

Zvlastni pozornost vénujeme novorozencum s vyvodem stfev po operaci me-
koniového ileu. Vedle péce o dechovou soustavu je tfeba podpofit lepsi funkci
travici soustavy, piesnéji lepsi prichodnost stfev. Pecujeme o okoli vyvodu,
podporujeme prirozeny pohyb a dechovou funkci biisnich svall, které jsou
chirurgickym fezem oslabeny. Vyvod stfeva neumoziuje ditéti leh na btisku.
Protoze tato poloha je v§ak velmi vyznamna z hlediska zdravého vyvoje pohy-
bovych funkci doporucujeme jako nahradni polohu vleze na btisku v dlanich
rodict (fotografie €. 9). Poloha umoziuje volnou pohyblivost vSech koncetin
a stimuluje zvedani hlavy. Koncetiny mizeme na dotek pfiblizit k podlozce
a podporit tak svalové vzepteni v ramennich a ky¢elnich kloubech. V ostatnich
polohach neni pii vyvodu stfeva v bfisni oblasti celkova pohyblivost novoro-
zence nijak omezena (fotografie ¢. 10).
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Fotografie 9: Leh na b¥iSe v dlanich rodi¢i — stimula¢ni kontakt koncetin
s podlozkou

Fotografie 10: Respira¢ni handling na podporu funkce travici soustavy

Upozornéni

Cviceni by mélo byt pro dité pfijemné a nemélo by nikdy vyvolavat jeho mr-
zutost nebo plac. P1a¢ a obranné odmitani jsou podstatnou prekazkou respirac-
niho handlingu. V zadném ptipadé vSak nejsou diivodem pro vyfazeni fyziote-
rapie z denni péce, a proto doporucujeme poradit se s fyzioterapeutem, jak
cviceni upravit ke spokojenosti ditéte i jeho rodicu.

V pribéhu celého dne cviceni Casto opakujeme, jednotlivé lekce jsou kratké.
Jejich casové rozpéti doporuci fyzioterapeut a jsou dény tolerancni reakci
ditéte na reflexni vstupy. Dvakrat denné (rano a v podvecer) je tfeba do denni-
ho programu zaradit delsi, hlavni cvicebni lekei s diirazem na dychani, ktera
vzdy zacind inhalaci. CviCeni provadime pfiblizn¢ hodinu po jidle a nikdy
necvicime, je-1i dit¢ hladové.
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Po dohodg¢ s fyzioterapeutem je mozné, aby si rodice nafilmovali instruktazni
cviceni, které provadi fyzioterapeut. Doma pak mohou v klidu cvicit podle
tohoto zaznamu. Pro vétsi jistotu rodict, zda opravdu cviéi dobie, je mozné
nafilmovat také domaci fyzioterapii a zadznam poslat jako pfilohu na emailo-
vou adresu fyzioterapeuta. Tyto zaznamy cviceni jsou vzdy duvémé a pri
tomto postupu je tieba pisemny souhlas jak fyzioterapeuta, tak rodicd ditéte
s CF.

Pamatujte

Déti s CF potiebuji pomoc a podporu svych rodi¢ti po cely zivot. Spravna
souhra dychani, pohybu téla a funkce travici soustavy vede k obrazu dobie
prospivajiciho a spokojeného ditéte, které se nelisi od svych vrstevniki.

Tato celodenni péce o dité s CF je velmi naroc¢na! Proto by pfedevsim mamin-
ky mély do svého denniho programu také zatadit ,,svych® 10 az 20 fitminut, o
kterych se mohou poradit s fyzioterapeutem.

Respiracni fyzioterapie u vétSich déti a dospélych

Mezi tretim a ¢tvrtym rokem véku ditéte se snazime, aby déti zacaly inhalovat
a také cviCit samostatné. S pribyvajicim vékem je tfeba fyzioterapii zamétit
nejen na vyuku, ale také na pacientovu dislednou zpétnou sebekontrolu cvi-
Cebnich postupl. Nejen jim, ale i jejich rodi¢im opakované vysvétlujeme
principy spravného dychani, uCime déti spravné¢ smrkat a dobie inhalovat.
Postupné détem vysvétlujeme zasady a principy drenazniho cviCeni. Pfi pravi-
delnych konzultacich u¢ime déti cvicit samostatné a zpétné oveétujeme jejich
cviebni znalosti. Pravidelné kontrolujeme zéakladni pravidla hygieny nosu
a ust a principy spravného cvi¢ebniho dychani. Opakované déti upozoriujeme
na piipadné, casto netimyslné chyby a vysvétluyjeme jim, jak se téchto
chyb vyvarovat.

Nez ptistoupime k samotné respiracni fyzioterapii, je nutné, aby se dité umélo
samo vysmrkat a vyplivnout sliny z ust. Jiz ve v€ku Ctrnacti az Sestnacti mési-
ct je dit¢ schopno se naucit dokonale vysmrkat, vyplivnout sliny se nauci jesté
diive. Misto smrkéni je mozné pouzivat také tzv. mosni sprchu. Je to
proplachovani nosu a nosnich dutin slanou vodou, kterd se pomoci konvicky
pomalu naléva do jedné nosni dirky a druhou dirkou vytéka. Nosni sprcha je
nejen pomocnikem pii ¢iSténi nosnich dutin, ale také otuzuje nosni sliznici.
Prvni provedeni a kontrolu nosni sprchy doporulujeme vidy provadét
s fyzioterapeutem.

Postup pii pouzivani nosni sprchy: nejprve je tieba si pripravit roztok teplejsi
slané vody — na 3 dl vody 1 rovna kavova 1zicka kuchynské soli, zamichame
a nalijeme do konvicky (jako na kytky). Hluboce se ptedklonime nad umyva-
dlem a oto¢ime hlavu na jednu stranu — hlava musi byt niz nez pas. Hodné
otevieme usta a hlasité¢ jimi dychame, doslova funime a vzdychame. Otvor
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konvicky zavedeme do horni nosni dirky, pomalu zvedame konvicku nahoru,
az ucitime lechtani proudici tekutiny v nosni dutin¢ a vidime, ze voda vytéka
druhou, spodni dirkou ven. Oto¢ime hlavu a vystiidame ob¢ strany, na konci
procedury se poradné vysmrkame a odstranime vSechny hleny z nosu, vypliv-
neme sliny z Ust.

Upozornéni

Po celou dobu provadéni nosni sprchy musime slySet své hlasité dychani
usty, pripominajici velmi hlasité funéni. Vyvarujeme se tak dychani nosem. Pti
nadechu nosem vdechnete i slanou vodu - neni to sice Skodlivé, ale je to vel-
mi nepiijemné.

Techniky hygieny dychacich cest
Soucasné cvic¢ebni postupy respiracni fyzioterapie jsou garantovany odbornou
spolecnosti Mezinarodni fyzioterapeutickou skupinou pro cystickou fibrézu,
International Physiotherapy Group for CF (IPG/CF). V odborné literatuie se
nazyvaji ACT — Airway Clearance Techniques. K nejc¢astéji pouzivanym patii:
« autogenni drenaz (AD),
« aktivni cyklus dechovych technik,
«  PEP systémy, dychéni s pozitivnim vydechovym tlakem.

Autogenni drena? (AD), je pro svou vysokou ucinnost, snadnou dostupnost a
nenapadné provedeni nejcastéji vyhledavanou drenazni technikou. AD si cvici
pacienti sami, bez pomoci dalsi osoby. AD je uréena tém nemocnym, ktefi trpi
chronickym zahlenénim dychacich cest. Cilem drendZe je odstranit hleny
z dychacich cest. Pomaly vydech nejprve uvolni jednotlivé hleny, které sesku-
pi do vétsiho kousku, a ten se posunuje pomoci huffingu (kratky zrychleny
vydech) vzhiru do hornich cest dychacich, odkud je vyplivnut. Pfi nacviku
AD je nutna aktivni spoluprace pacienta. Nejcast¢jsi cvicebni polohy jsou sed
nebo leh na zadech ¢i na boku.

Praktické provedeni AD

Posad’te se rovné, ale pohodIng, lehce posuiite panev vpied, pokréena kolena
dejte mirn¢ od sebe, nohy opfete o chodidla, ruce slozte do klina nebo lokty
oprete o podlozku, o¢ima se divejte pred sebe (fotografie €. 11).

1. Pomalu a plynule nadechnéte nosem, je-li nos nepriichodny, je mozno
lehce pfivdechovat otevienymi Usty.

2. Na konci vdechu zadrzte dech na 1 az 3 vtefiny.

3. Otevrete usta na velikost 1 az 2 cm a vydechujte plynule, pomalu, ale
predevsim volné; vydech je slySitelny a vzdy delsi nez nadech, na za-
catku cviceni asi 2x delsi nez vdech, pti dlouhodobé&jsim dechovém
tréninku se délka vydechu prodlouzi az 4x; miZzete pouzit rizné zpu-
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soby vydechu - vzdychani otevienymi usty, foukéni, pfirozeny vy-
dech s pootevienymi Usty, vydech pies korytko z jazyka a dalsi.

B T

Fotografie 11: Autogenni drenaz

Celé cviceni je doplnéné automasazi svald hrudniku a relaxa¢nim uvolnénim.
Délka cvicebni lekce je individualni, ale vétSina pacientti cvi¢i 20 minut rano
(kombinace AD s inhalaci) a 20 — 60 minut odpoledne nebo v podvecer, opét
v kombinaci s inhalaci mukolytik. Néktefi pacienti cvi¢i 3x denn€ ptiblizné 20
minut, ale ¢as je pouze orientacni veli¢ina, podstatné je pocitové vnimani
dychani uvnitt dychacich cest. I pies naro¢né provedeni AD, sebekontrolu
nemocného, zaméfenou na akustické posouzeni dychani a pocitové vnimani
proudéni vzduchu v dychacich cestach s detekci uvolnéného sputa, je dychani
pti AD velmi dynamické, ale pIn¢ komfortni.

Aktivni cyklus dechovych technik je sloZen ze tfi samostatnych cviceni, ktera
na sebe navazuji a kterd mize pacient podle potfeby libovolné kombinovat.
Jednotlivé techniky aktivniho cyklu jsou: kontrolované dychani, cviceni hrud-
ni pruznosti s dirazem na techniku nadechu a technika silového vydechu,
zakoncena huffingem.

a) Kontrolované dychdni - je ptirozené, volné a klidné dychani, pti kterém
vyuzivame zakladni stereotyp dychani (vdech nosem - vdechova pauza - vy-
dech sty - vydechova pauza). PtiloZenim ruky na oblast predni stény bfisni
(asi v oblasti pupiku) podporujeme relaxacni pohyby dychani. Kontrolované
dychani zlepsuje soustfedéni pfi cviceni anebo poskytuje odpocinek v pribéhu
cvicebni lekce.

b) Cvic¢eni hrudni pruZnosti je cviceni s hlubokym, pomalym a plynulym
nadechem nosem a nesilovym, pasivnim vydechem usty. Na konci nadechu
muze pacient kratce zadrzet dech. Vydech muze byt kombinovan s ru¢nim
vibra¢nim chvénim hrudniku. Pfilozime-li dlané na hrudnik, citime dechové
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pohyby mezizebernich svalt, Zeber a aktivni zapojeni velkych svalovych sku-
pin hrudniku.

¢) Technika silového vydechu je podpoiena aktivitou biiSnich svali, které
ovladaji jeho rychlost. Nejcastéjsi formou cviceni je kombinace dvou az tii
huffingovych vydecht s kontrolovanym dychanim. Huffing je kratké, rychlé,
ale hluboké vydechnuti usty pres uvolnéné dychaci cesty. Je to koneény posun
hlenti vzhiru do hornich cest dychacich pted kratkym zakaslanim, které pak
posune hlen do dutiny Gstni, odkud jej pacient mize snadno vyplivnout.
Aktivni cyklus dechovych technik je cviceni vhodné pro dospélé pacienty.
Cyklus lze cvicit vsedé i vleze, zcela samostatné a kdekoli a kdykoli je
to potieba.

PEP systémy, dychadni s pozitivnim vydechovym tlakem
PEP systém dychani je zalozen na principu vydechu proti odporu, pii kterém
stoupa tlak v dychacich cestach. PEP je pozitivni vydechovy tlak, ktery se
meéni a pfizptsobuje individualnim potfebam pacienta. V dusledku PEP ziista-
vaji dychaci cesty déle a vice rozsifené pro snadnéj$i posun hlend a jejich
rychlé odstranéni. Vydech proti odporu t¢inné plsobi na stény dychacich cest,
které zustavaji vice oteviené a tim dochazi k lepsimu provzdusnéni perifernich
oblasti plic. PEP dychani brani zizeni ¢i uzavieni dychacich cest. Vyznamné
usnadnuje 1écbu plicnich atelektdz (nevzdus$nosti) s naslednou prevenci jejich
opakovani. Pro PEP systém dychani byla vyvinuta fyzioterapeutickd pomticka,
ktera se nazyva PEP maska.
a) PEP maska se sklada z pruhledné oblicejové casti s mékkym latexovym
okrajem. Uprostfed masky je otvor pro ventil s vystupem pro nadech a vydech.
Vydechovy odpor ménime pomoci barevnych redukci s otvorem od 1,5 do 5,0
milimetrd, ktery pfipojujeme za vydechovy ventil. Vydechové tlaky kontrolu-
jeme pomoci manometru, ktery vkladame mezi vydechovy ventil a odporovou
redukci. Jeden dil na manometru pfedstavuje odpor velikosti 1 cm tlaku H,O
sloupce. Zéakladni pouziti PEP masky je doporuc¢eno do velikosti odporu 10 -
20 cm tlaku H,O sloupce na zac¢atku vydechu. V prubéhu vydechu velikost
odporu postupné klesa az k nule. Na zacatku cviceni vyzaduje technika PEP
dychani odborné vedeni fyzioterapeuta, ktery po konzultaci s oSetfujicim 1éka-
fem doporuci cvi¢ebni postup. Podle spirometrickych parametrd, stupné za-
hlenéni a osobnich schopnosti nemocného, stanovi optimalni po¢ate¢ni odpo-
rovou redukcei pro vydech. Odporovou redukci Ize v pribéhu jedné lekce mé-
nit podle aktualni reakce nemocného a cile fyzioterapie.
Praktické provedenti je rozdéleno do dvou az tii fazi. Cilem prvni Casti lekce je
pomoci adekvatniho vydechového odporu (zélezi na velikosti otvoru redukce)
ovlivnit tlak uvnitt dychacich cest s cilem zlepsit jejich priichodnost, usnadnit
dychani a zlepsit ventilaci v perifernich dychacich cestach. Navazuje druha
¢ast, zamétfena na uvoliovani hlent a pfipravu odhlefiovani pomoci zrychle-
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ného vydechu (vydechova akcelerace) pies PEP masku bez odporové redukce.
Pokud je vydech prerusen kaSlem, nasleduje tieti ¢ast lekce — odhlenéni. Cvi-
¢ime v sedé, pfiblizné 15 dechii na jeden cviebni cyklus. Jedna se vSak
o orienta¢ni hodnotu, kterou upravujeme podle potieb pacienta (fotografie
¢. 12).

Fotografie 12: Dychani s PEP maskou

PEP systém dychani produkuji i jiné trenazery, napi. TheraPEP nebo Thre-
shold PEP (fotografie ¢. 13 a 14).

Fotografie 13: Vydech s Thera PEP

b) Flutter — oscilujici PEP systém dychdni

Pro vytvoreni oscilujictho (vibra¢niho) pozitivniho vydechového tlaku byl
vyvinut specialni aparatek - flutter. Je zalozen na principu vydechu proti vari-
abilnimu odporu formou PEP, ktery vyvolava v dychacich cestach opakované,
jemné intrabronchialni vibrace. Jedna se o pfistrojek kapesni velikosti, ktery
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muize nemocny v piipadé nutnosti rychle pouzit. Jednoznaéné doporucujeme
uvodni instruktaZni lekce provadét pod odbornym vedenim respiracniho
fyzioterapeuta. Predchazime tim riziku osvojeni zcela chybnych decho-
vych navyku.

Podéiny fez

Vydechovany vzduch

O
2

Obr. 13: Vydechovy pritok vzduchu flutterem

Flutter pfipomina zcela zvlastni druh dymky. Sklada se ze Etyt dild - nejvetsi
je ustni cast, dale konus s vydechovym otvorem, kovova kulicka a perforované
viko (obrazek €. 13). Kulicka, ktera je umisténa v konu, umoziiuje vdech pou-
ze nosem. Pfi flutterovani vydechujeme usty proti odporu velikosti do 20 cm
tlaku H,O sloupce, ktery klade kovova kulicka vydechovanému vzduchu.
Kulicka se pohybuje nahoru a dolt a jeji kmitavy pohyb v koénu stiidaveé uza-
vira a nasledné opét otevira (umoziuje) priichod vzduchu piistrojkem. Kmita-
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vy pohyb kuli¢ky vytvaii oscilujici pretlak modulované frekvence, jejiz kmi-
tocet mize dosahovat az 30-35Hz. Jednotlivé tlaky, které jsou soustfedény
uvnitt dychacich cest, maji tendenci k rozpinani. Tim je zajisténo oddalovani
bronchialnich stén od sebe a usnadnéna prichodnost dychacich cest. Souc¢asné
pacient citi charakteristické jemné hloubkové vibrace ¢i chvéni uvnitt dycha-
cich cest, které uvoliluje a posunuje hlen a tim usnadiiuje jeho odstranéni.
Flutter se pouziva v sedé€ u stolu, ohnuté lokty jsou volné poloZeny na podloz-
ce stolu. Sed je pohodlny, ale zada jsou vzptimena. V jedné ruce drzime flutter
a volné jej vlozime do ust. Naustek lezi na jazyku, je vlozen mezi zuby a Usta
jsou po celou dobu dychani volné obemknuta okolo flutteru. Druhou rukou
pomahame jemné drzet tvare, aby se pii vydechu nenadouvaly. Chceme-li
dosahnout vyssi G¢innosti, je mozné flutter nastavovat do riznych, tzv. dol-
nich poloh. Soucasné muze pacient upravovat vydechy podle toho, k jakému
cili cviceni sméfuje. Rychly vydech usnadiiuje odhlenéni, plynuly a pomaly
vydech ovliviiuje pruznost dychacich cest a podobné. Polohu flutteru 1ze ménit
i v pribéhu vydechu. K nejcastéjsim modifikovanym poloham flutteru patii
dolni a houpava pozice a také obracena poloha flutteru (fotografie ¢ 15, 16
a 17). Vzhledem k tomu, Ze si kazdy nemocny mize stanovit intenzitu cviceni
sam podle individualnich a pfedevS§im aktualnich potfeb dychani, vétSinou
flutter nezptisobuje takové fyzické vycerpani jako jiné expektoraéni techniky.
Umoziuje to pfedevsim nastaveni flutteru do riznych cvic¢ebnich poloh.
Flutter je vhodny témét pro vSechny veékové kategorie. U déti zaCiname
s nacvikem piiblizné mezi druhym a tfetim rokem. Délka cvicebni doby je
individualni. Zacateénikim doporucujeme cvi€it 3 - 5 minut 3krat az Skrat
denné a postupné jednotlivé lekce prodluzovat na 15 az 20 minut. Vzdy
jedobré délku cvicebni lekce a jejich opakovani konzultovat
s fyzioterapeutem. Dospéli pacienti flutteruji denné a opakované mohou cvicit
bez pteruseni lekce 1 40 - 60 minut, vzdy se vSak jedna o individudlni piistup
kazdého nemocného!
Vyznam flutteru Ize shrnout do nékolika bodu:

« uvolniuje sekret v dychacich cestach,

«  usnadnuje transport hlend,

«  pomaha uc¢innému a nenapadnému odhlenéni (expektoraci),

« u nestabilnich bronchidlnich stén preventivné pisobi proti jejich ko-

lapsu,

. pomaha kontrolovat kasel,

. kapesni velikost zarucuje rychlé a okamzité pouziti,

« je motivacni, oblibeny a relativné jednoduchy pro cviceni pacientl

vsech vékovych kategorii,
. podporuje cviebni nezavislost, sobéstacnost a samostatnost pacienta.
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15

16

17

Fotografie 15-17: Dychani s flutterem.
15) Zakladni poloha
16) Dolni poloha
17) Obracena poloha
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Kombinace flutteru s inhalaci je terapeuticky a ¢asové velmi ucinna. Flutter
také Casto kombinujeme s autogenni drendzi a huffingem. Flutter umoziuje
nemocnym s CF cviebni nezavislost a samostatnost a zvysSuje jejich sobéstac-
nost. Spolehlivym a objektivnim ukazatelem okamzité¢ho efektu, zv1asté ex-
pektora¢niho, ale i dlouhodobého flutterovani, je méfeni syceni krve kyslikem
pomoci pulzniho oxymetru.

¢) Acapella choice funguje na podobném principu jako flutter. Oto¢ny ventil
ma Ciselny voli¢ nastaveni frekvence pro zuzeni a rozsifeni vydechového pri-
toku velikosti do 10 I/min po dobu nejméné 3 vtefin. Acapella je nezavisla na
poloze, ve které se pouziva. Tato jeji prednost umoziuje vydechovy trénink
détem jiz okolo druhého roku véku. Jemné vibra¢ni chvéni vnima nemocny
jako uvolnéni hornich cest dychacich, pfedev§im v oblasti ptetizené hlasivko-
vé Stérbiny. Tyto dvé pfednosti (vibracni chvéni a nizky vydechovy pritok)
predurcuji acapellu pro pouziti i v dospélém veéku nemocnych s CF, protoze
usnadiuje a urychluje expektoraci (fotografie ¢. 18).

Vibracni PEP systém dychani produkuji také dalsi trenazéry, napt. RC-Cornet
a Quake. S jejich vybérem poradi fyzioterapeut.

Fotografie 18: Dychani s acapellou choice

Upozornéni
Je nesmirné dileZité vSechny dily dechovych apardtkii udriovat funkéni,
zcela Cisté a suché!

Inhalaéni terapie

Inhalaci vétSinou zaéina cvicebni lekce RFT. O zahajeni a obsahu inhalace
vzdy rozhoduje 1ékat. Fyzioterapeut uci ,,inhalacni“ dychani s ditrazem na
spravné provedeny nddech p¥i samotné inhalaci. Inhala¢ni efekt 1ze pomoci
metod a technik respiracni fyzioterapie mnohonasobné zvysit.
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Prevazna cast pacientll pouziva pfi inhalaci nasledujici dechovy vzor:
vdech usty — vydech tisty nebo nosem...
Po upozornéni na vyznam zadrzeni dechu na konci vdechu se dychani pacienta
zlepsi a zméni se. Nasledujici schéma ukazuje jednoduchy dechovy vzor pro
inhalaci pfi klidovém dychani:
vdech usty — kratka pauza — vydech usty...
Tento jednoduchy dechovy vzor vSak pro fadu pacientd nezajistuje dostate¢né
vykonné dychani s efektivnim lé¢ebnym ucinkem inhalace. Proto nacvi¢ujeme
s détmi inhala¢ni dychani v kombinaci s technikami dychani z RFT. Dechovy
vzor pii kombinaci respiracni fyzioterapie a inhalace:
pasivné-aktivni vydech usty — pomaly a hluboky vdech tisty — inspirac¢ni
pauza — aktivni vydech nosem nebo usty — vydechova pauza— pomaly a
hluboky vdech tsty...
Pii kazdé konzultaci by mél fyzioterapeut s nemocnym nacvicovat a peclivé
mu vysvétlovat, kdy lze pouzivat pfi dychani tsta a kdy nos. Je tieba nacvico-
vat ,,inhala¢ni“ dychani a trpélivé nemocnému vysvétlovat inhalacni postupy,
které jsou prizpusobeny veéku ditéte a jeho individudlnim pohybovym
dovednostem.
Ihned od zacatku inhalace u¢ime rodice:

«  vjaké poloze se kojenec pfi inhalaci drzi,

. jak ptikladat inhala¢ni masku na oblicej,

. jak a kdy zacit s inhalaci pies natstek,

«  jak pfikladat ruce na hrudnik pfi nadechu a vydechu,

« jak dlouho a jak ¢asto, kdy a kde inhalovat.
Nejmensi kojenci vétSinou inhaluji v naruéi jednoho zrodic¢i a to nejlépe
vsedé na predlokti rodic¢e se zadicky opfenymi o hrudnik maminky nebo tatin-
ka. Podobna je také pozice vsed¢ na klin€ dospé€lé osoby (fotografie ¢.19).
Dulezity je vybér vhodného inhalatoru s nebulizatorem, zakon¢enym inhalacni
maskou nebo naustkem. Velikost masky, ktera ptilozenim na dolni polovinu
obli¢eje soucasn¢é pokryje nos i usta, odpovida véku ditéte. U malych déti,
které nejsou schopné fidit hloubku a délku nadechu, pouzivame nepfetrzity
zpisob mlzeni. Priblizn€ mezi Sestnactym a dvacatym meésicem véku muze
dité inhalovat uz samostatné. Vyzaduje to vsak trpélivé, disledné a motivaéné
ladéné vedeni ze strany rodi¢l a fyzioterapeutll. Dité si mize pfi inhalaci hrat,
poslouchat pisni¢ky nebo se divat na pohadky. Je-li dité pii inhalaci celkoveé
klidné, je i jeho dychani pfirozené, volné a inhalace pisobi v tuto chvili neju-
¢inngji. Priblizn€ ve dvou letech véku ditéte doporuujeme vymeénit masku za
naustek. Volime pfirozenou cestu, kdy si dit€¢ s naustkem nejdfive hraje, na-
priklad do né&j kouse, olizuje jej a podobné. Zpocatku stiidame inhalaci pres
naustek s inhalaci pfes znamou masku, postupné vsSak dobu inhalace
s natstkem prodluzujeme, az si na n¢j dit€ zcela zvykne. Herni formou a cile-

125



Léceni respiracnich projevii onemocnéni CF

n¢ nacvicujeme vyplaznuti jazyka, polozeni naustku na jazyk a zavieni pusin-
ky s obemknutim rtd okolo naustku, tzn. nestrkat jazyk do otvoru nétstku.

Fotografie 19: Inhalace maskou v naru¢i maminky

U starSich déti a dospélych nacvicujeme inhalacni vdech pomoci inspira¢nich
(inhala¢nich) trenazért, napt. CliniFlo, Threshold IMP a dalsich (fotografie ¢.
20 a 21). Inhalac¢ni vdech lze také kombinovat s drendznim vydechem. Pti
kombinaci inhalace s instrumentalnimi technikami (flutter, PEP maska) se
v okamziku inspiracni pauzy vyméni naastek nebulizatoru za vydechovy apa-
ratek. Naprosto nezadouci odpovédi na inhalaci je kasel, proto co nejdiive
ucime déti ovladat expektoraci pomoci kontroly kasle. V prub¢hu dne by ne-
mocni CF méli aspoil dvakrat inhalovat roztoky, které fedi hleny. Délka kazdé
inhalace je individualni.

Kazdé cviceni nejmensich déti, spojené s inhalaci, je zakonceno odsatim hle-
ni. Zavedeni odsavaci sondy do dychacich cest ditéte musime provést Setrné,
rychle a bezpecné, bez zbyte¢ného drazdéni dychacich cest. Je-li tieba, odsa-
vame hleny 1 béhem cviceni. Pozdé&ji u¢ime mensi déti, jak se odsat samostat-
né. Jakmile je dité schopné hlen vyplivnout, mechanické odsavani hlenu kon¢i.
Priblizné ve dvou, ale nejpozdéji ve Ctyfech letech a zcela védomé v Sesti
letech, by kazdé dit€ mélo umét hlen vyplivnout.

Upozornéni:
Naustek nikdy nesmi vyvolat pocit daveni nebo zvraceni!

126



Léceni respiracnich projevii onemocnéni CF

Déti od 4 do 6 let u¢ime zvysit ucinnost inhalace pomoci koordina¢ni pohybo-
vé souhry ruka - vdech — plice.

Vsechny soucasti inhalatoru je potfeba udrzovat v bezvadné fungujicim stavu
a dokonale ¢isté a suché!

Fotografie 21: Nadechovy trenaZer Threshold IMP

Dechova gymnastika

CF jako vSechna onemocnéni dychaciho systému zptsobuje sekundarni (na-
sledné) zmény na pohybovém aparatu. Dechova gymnastika, které vétSinou
fikame dechova cviceni, je prevenci deformit hrudniku a svalovych dysbalan-
ci. Jestlize v€as neodstranime deformity hrudniku, dochézi k jejich fixaci,
coz zpétné nepiiznivé ovliviiuji samotné dychani. U pacientll s CF je nejcas-
t&j$i vadné drZeni téla. Typické je dychani otevienymi usty, vysunutd ramena
nahoru a vpfed, hlava mezi rameny, ktidlovité postavenim dolnich Zeber

127



Léceni respiracnich projevii onemocneni CF

a lopatek, kulata zada a ochablé bti$ni svalstvo. Dychani je povrchni a decho-
v¢é pohyby hrudniku jsou omezeny. U nékterych nemocnych mize pii zhorSeni
stavau nemoci vzniknout deformita hrudniho kose, kterda se nazyva
ptaci hrudnik.
Lécbou naslednych zmén na pohybové soustavé se zabyva dechova gymnasti-
ka, ktera spojuje vliv spravného télesného pohybu a prohloubeného dychani.
Rozlisujeme tfi formy:

1. statickou dechovou gymnastiku,

2. dynamickou dechovou gymnastiku,

3. mobiliza¢ni dechovou gymnastiku.
Dychéni v jedné poloze, které neni doprovazeno zadnymi pohyby téla, se
nazyva statickd dechova gymnastika. Jejim cilem je procvicit dechové a po-
hybové funkce mimickych svald obliceje, dale udrzet volné horni cesty dycha-
ci a také navodit tzv. spravny stereotyp dychani, tedy vdech nosem, pauza a
vydech usty a pauza na konci vydechu.
Spojeni dychani s pohybem téla je zdkladem dynamické dechové gymnastiky.
Pro nemocné s CF je kombinace riznych poloh s dychanim velmi ucinnou
metodou dechové rehabilitace. Dusledn¢ nacvicujeme Casovou navaznost
dychani s pohyby koncetin a trupu, pevazuji prvky v protahovacich polohach
a s naslednym uvolnénim zkracenych a pretizenych svalli, pfedev§im trupu.
Mobilizaéni dechova gymnastika se zabyva uvoliiovanim kloubd a komplex-
nim protahovanim svalll velkych oblasti v kombinaci s dychanim. Nejvétsi
pozornost vénujeme uvoliiovani hrudniku, protoze dychani ovlivituje pohybli-
vost a tvar hrudniho kose. Péce o pruzny, funkéni hrudnik patii k zakladim
respiraéniho handlingu jiz v kojeneckém véku. V dospélosti je uvolnéné dy-
chani a volna pohyblivost hrudniho kose zavisla na volnosti kloubnich spojeni
mezi hrudni kosti, klickem, jednotlivymi zebry a pfislusnymi obratlovymi
klouby. K nejucinngjsim technikam fyzioterapie patii uvoliiovani jednotlivych
svalil trupu formou postizometrické relaxace - PIR.
Mezi zékladni mobilizacni cvicebni polohy patii cvieni na gymnastickych
micich, cviCeni na zebfinach a cvi€eni s dfevénou ty¢i. Nejucinnéjsi je vSak
vyuziti mobilizacnich pozic se stre¢inkovym (protahovacim) uc¢inkem na pod-
laze. Do cviceni miizeme zatadit i jednodussi prvky z posilovani.
Kondiéni télesnd cviceni
T¢lesna cviceni jsou nedilnou soucasti péce o pohybovou a télesnou kulturu
vSech lidi na svété. O blahodarném uc¢inku pohybu nejen na samotné pohybo-
vé struktury téla, ale pfedev§im na duSevni oblast ¢loveka, lidé védéli jiz
v obdobi antiky.
Je-1i zdravotni stav jedince s CF uspokojivy, v zasad¢ pro néj neplati zadna
cvicebni ani pohybova omezeni. Jedinym limitujicim faktorem je pro nemoc-
ného dusnost, ztizené dychani, vyvolané fyzickou aktivitou. Cvicebni postup a
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maximalni fyzickou zatéz je tfeba pravidelné konzultovat s 1ékaiem a fyziote-
rapeutem. Pfi testovani télesné zdatnosti stanovi odborny lékar aktudlni stav
fyzické vykonnosti. Pokud v§ak nemame tuto moznost, 1ze pouzit tepovou
frekvenci stanovenim asi 60 % z v€kového maxima (220 — ve€k). Pti této hod-
noté se zacinaji aktivovat adaptacni mechanismy pro zlepSeni télesné kondice.
Fyzioterapeut spole¢n¢ s pacientem vypracuji jeho tréninkovy program pro
minimaln€ 7 tydenni intenzivni a nepfetrzity trénink. Mezi nejvhodnéjsi pro-
sttedky zvySovani télesné kondice patii rekreacni turistika, jizda na kole, lehky
jogging, plavani, jizda na koleckovych bruslich a samoziejmé vSechny spor-
tovni hry. Vzhledem k tomu, Ze nejpfirozenéjSim pohybem je pro ¢lovéka
chiize, doporucujeme cilené zlepSovat fyzickou kondici formou severské chii-
ze s teleskopickymi holemi.

LECENiI KOMPLIKACI POSTIHUJICICH DYCHACI USTROJI

Horni cesty dychaci

Akutni zanét nebo zhorseni chronického zanétu vedlejSich dutin nosnich,
projevujici se hnisavou rymou, bolesti hlavy atd. se 1é¢i obvykle antibiotiky a
doplitkové se podavaji nosni kapky nebo spreje, které omezuji otok nosni
sliznice a tak usnadnuji odtok sekretu z dutin. Nesmi se ale podavat déle nez
tyden. Jen zfidka je nutno provadét punkce dutin nebo operativni zakroky.
Zanét vedlejsich dutin nosnich je u déti s CF chronicky; zasteni vSech dutin je
patrné na RTG snimku témét vzdy. Proto nikdy nelé¢ime jen podle RTG obra-
zu, ale k 1éCeni se uchylime jen tehdy, jsou-li ptitomny klinické pfiznaky.

Malé nosni polypy nedé¢laji nemocnému obtize, proto je neodstrafiujeme.
Neékdy se polypy mohou samy zmenSovat a vyjimecné i zcela vymizi. Léceni
vétSich nosnich polypi, které ztéZuji nosni priuchodnost, sec provadi opera-
tivni cestou. O vykonu by mél rozhodnout ORL specialista, ktery ma zkuse-
nosti s CF. Polypy se po Case ¢asto znovu objevi. Recidivam se snazime pie-
dejit podavanim vstiiku roztoku kortikoida z dézovacich inhalatord. Uspés-
nost této 1éCby je individualni a obecné ne prilis velka.

Dolni cesty dychaci

Bronchialni hyperreaktivita

U nékterych nemocnych se na zhorSeni prichodnosti dychacich cest podili
stazeni prudusek podobné jako u astmatu. Pomoci mohou 1éky, které tomuto
zOzeni brani, tzv. bronchodilatancia, podavané piedev§im formou inhalaci
jednorazovych davkovacich aerosolt (Ventolin, Berodual, Atrovent a tada
dalsich). U déti, které nejsou schopné 1ék hluboce vdechnout, se doporucuje
inhalovat 1€k pfes tzv. spacery (objemové nastavce), do kterych se 1€k
jednorazové vstiikne a dit€ pak z tohoto nastavce 1€k vyinhaluje (vydycha)
n¢kolika vdechy.
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Nedafi-li se odstranit hlen z dychacich cest a je-li pfitomna atelektdza nebo
je-li  podezfeni na  nekteré  jiné  komplikace,  prFistupujeme
k bronchoskopickému vySetfeni s odsatim sekretu. Zikrok se provadi
u malych déti v narkdze, u starSich v mistnim znecitlivéni a lze jej pak provést
i ambulantng. Odstranéni hlenové zatky vede vétsinou k opétnému provzdus-
néni plic. Bronchoskopie umozni také cileny odbér sekretu
k mikrobiologickému vySetfeni, které lépe vypovi o pfitomnosti bakterii
v dolnich dychacich cestach.

Kazdy nemocny, u kterého se objevil pneumotorax, by mél byt hospitalizo-
vany. Maly plastovy pneumotorax vyzaduje jen sledovani za hospitalizace.
U nékterych nemocnych mutze k rozvinuti plice pfispét inhalovani kysliku.
V piipadech, Ze je pneumotorax vétSiho rozsahu, je vétSinou nutné zavedeni
hrudni drenaze. Je to zavedeni trubi¢ky do pohrudni¢ni dutiny v misté 4. nebo
5. mezizebii. Zevni konec drenu se muze umistit pod vodni hladinu. Kdyz
ptestane unikat vzduch do vody, provede se kontrolni RTG plic. Pokud
se plice pfesto nerozviji, je nutné dren pfipojit k sani, které pomize
k rozepnuti plice.

Také nemocny, u kterého se objevi vétsi hemoptyza (vykaslavani krve), by
m¢él byt vZzdy hospitalizovany, a to nejlépe ptimo v centru pro 1é¢bu CF. Lécba
spociva v klidovém rezimu, vysazeni lékt, které by mohly ke krvaceni pfispi-
vat (napf. kyselina acetylsalicylova ¢i ibuprofen), dale v event. Gipraveé poruse-
né srazlivosti krve pfi vyrazngj§im jaternim postizeni (dodani vitaminu K).
Hemoptyza se Casto objevuje v dobé zhorSeni infekce v dychacich cestach
(akutni exacerbace). Proto soucasti 1écby je i podavani antibiotik, vétSinu
intraven6zn¢€. K zastavé krvaceni se podavaji dale léky podporujici srazeni
krve (napft. kyselina tranexamova) a 1éky, které ptisobi zuzeni cév (jako vaso-
presin). Ve vaznych piipadech je vhodné provést angiografii (zobrazeni krev-
niho FeCisté na rentgenu) s embolizaci (ucpanim) krvacejici cévy. Za kontroly
RTG se zavede cévka do krevniho fecisté a tou se aplikuje kontrastni latka,
kterd umozni zviditelnéni zdroje krvaceni na rentgenu. Poté se do cévy
ke zdroji krvaceni zavede drobny dratény utvar, ktery zpusobi zastaveni pri-
toku krve v misté, z kterého nemocny krvaci. Tento vykon se provadi pouze
ve specializovanych centrech, ktera maji dostatecnou zkuSenost s provadénim
embolizace.

Nemocni se spiSe vyjimecnymi klinickymi projevy srdec¢niho pretiZeni nebo
selhavani dostavaji l1éky posilujici ¢innost srde¢ni, tzv. kardiotonika, napt.
Digoxin, 1 léky podporujici odvodnovani pretizeného krevniho obéhu,
tzv. diuretika.

U nemocnych s t€z8§im postizenim, kde plice nedokazi plné okyslicovat krev,
se doporucuje dlouhodoba domaci kyslikova terapie. Nedostatecné okysli-
¢eni krve vede k stazeni cév v plicich. Srdce pak pracuje proti velkému odporu

130



Léceni respiracnich projevii onemocneni CF

tim, Ze musi pumpovat krev do uzsich cév nez obvykle, ¢imz se nadmérné
namahé. Vc¢as zahajena dlouhodoba kyslikova 1é¢ba umozni nemocnym lepsi
rehabilitaci, nebot’ mohou provadét cviky, které by bez ptidavku kysliku ne-
zvladli, a Setii tak jejich srdecni sval. Dlouhodoba kyslikova lécba se provadi
pomoci tzv. koncentratoru kysliku, které zaptijcuji zdravotni pojistovny na
doporuceni osetiujiciho 1ékare. Je tfeba, aby nemocny uzival kyslik minimalné
15 hodin dennég, piedevs§im v noci. Koncentratory jsou opatieny zvlhéovaéem
a prutokomérem, takze lze mnozstvi kysliku fidit; maji dlouhé hadice, takze
umoziuji nemocnym celkem volny pohyb po byté. Jsou zavislé na pfivodu
elektfiny a jsou hlu¢né.

Potfebuje-li nemocny vétsi pritok kysliku nebo je-li na kysliku zcela zavisly,
lze po schvéleni reviznim Iékatem predepsat i tzv. kapalny Kkyslik.
Z kontejneru lze timto plynem plnit malé, cca dvoukilogramové nadoby, které
umozni nemocnému na nékolik hodin i pohyb mimo domov.

TRANSPLANTACE PLIC U PACIENTU S CYSTICKOU FIBROZOU

V pokroéilych stadiich nemoci, kdy selhava intenzivni, soustavné provadéna
1écba a stav nemocného se zhorSuje natolik, zZe neni nad¢je, Ze by zil déle nez
1 — 1,5 roku, se rozhoduje o feSeni této zavazné situace transplantaci plic.
Prvni transplantace plic byla provedena v roce 1963 v USA. Vétsi rozvoj této
metody vSak zacal v osmdesatych letech s objevem imunosupresivni 1é¢by,
kteréa potlacuje obrannou reakci proti cizimu organu v téle a zajist'uje tak lepsi
vysledky. Prvni transplantace plic u nemocnych sCF byly provedeny
v poloving 80. let. Ve svété nyni zije n€kolik set nemocnych, ktefi tento vykon
uspésné podstoupili. Zpocatku se davala prednost transplantaci srdce a plic
soucasné. Dnes se vétSinou transplantuji pouze plice, a to pfi jedné operaci
nejprve jedna, pak druha plice, coZ umoziuje vyhnout se umélému obéhu
béhem operace a zlepSuje to pooperacni pribéh. V poslednim desetileti se
zacalo s transplantaci lalokii plic od zivych darc. K tomuto postupu vedl
predevsim nedostatek organt od zemielych darcti a tudiz dlouhé doby na Ce-
kaci listin€. Darci musi mit stejnou krevni skupinu, byt zdravi a nekufaci.

V Ceské republice byl transplantaéni program zahajen v roce prosinci 1997 na
3. chirurgické klinice v Praze Motole. Prvni bilateralni transplantace plic u
pacientky s CF byla provedena v roce 1998.

Indikace k transplantaci

Transplantace je velmi zavazny zakrok. Indikaci (vhodnost provedeni) je proto
tieba peclivé zvazit. Nemocny sam a jeho rodina (u déti) si musi transplantaci
skute¢né prat. Vétsina nemocnych, ktefi se k ni odhodlaji, je jiz ve velmi t&z-
kém stavu a pro dychaci obtize poklada sviij dosavadni stav za nesnesitelny.
Existuji pravidla, na zakladé¢ kterych se nemocni zafazuji na ¢ekaci listinu:
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. Konec¢né pokrocilé poskozeni plic za relativné dobré funkce ostatnich
organti v téle nemocného.

«  Byly vycerpany vSechny ostatni 1é¢ebné moznosti.

«  Plicni onemocnéni se rychle zhorSuje.

« Nemocny je zavisly na kysliku, je velmi omezené pohyblivy.
Stav nemocného vede k odhadu jeho preziti pod 12 - 18 mésicit.
Dale je nutné vyloucit viechny absolutni kontraindikace (okolnosti medicinské
nebo 1 psychologické, které by branily uspésné transplantaci ¢i pfimo ohrozo-
valy zivot) a individualné posoudit kontraindikace tzv. relativni.

Absolutni kontraindikace nemocnych s CF
« Jiné vazné onemocnéni nez CF (napf. nadorové).
«  Selha&vani vice organt nez jen plic (napf. jater, ledvin, srdce).
+  Celkova infekce organismu — otrava krve.
«  Extrémni vyhublost.
«  Dlouhotrvajici Iécba vysokymi davkami kortikoida.
«  Infekéni onemocnéni jater — hepatitis.
« Infekce kmenem Burkholderia cepacia Il a.

Relativni kontraindikace tykajici se CF nemocnych
«  Porucha ledvinovych funkeci.
«  Psychicky nestabilni a nespolehlivé spolupracujici pacient.

K transplantaci plic jsou indikovani pacienti, pro které riziko smrti je vyssi nez
rizika samotné transplantace. Plice nemocnych uz jsou natolik poskozené, ze
nedostateén€ zasobuji télo kyslikem a ani neumgji vyloucit oxid uhli¢ity. Sou-
Casné je ale tfeba, aby indikovani pacienti byli stale v relativn€¢ dobrém celko-
vém zdravotnim stavu a tak byla velka nadéje nejen na preziti samotného ope-
ra¢niho vykonu, ale i na dlouhodoby uspéch po operaci.

Transplantacni 1€kati se u pacientti s CF potykaji s nékterymi zvlastnostmi.
Plice CF nemocnych jsou kolonizovany mnozstvim rezistentnich mikroorga-
nismu, které jsou pfiCinou CastéjSich potransplantacnich infekénich komplika-
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(tedy pfisiti novych plic). Divodem jsou srlsty plic s pohrudnici, vyvolané
opakovanymi zanéty.

Z jiného pohledu jsou tito pacienti vhodnymi kandidaty pro sviyj relativné
niz§i vék a tedy dobrou funkci ostatnich organt. Jsou disciplinovani, maji
dlouhodobé zkusenosti s intenzivni 1é¢bou CF, a jsou proto schopni dobie
snaset potransplanta¢ni lécebny rezim a dobie se s nimi spolupracuje.

Nalezeni nejvhodnéjsiho ¢asu k zafazeni nemocného na ¢ekaci listinu je velmi
obtizné a pritom klicové pro uspéch transplantace.
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Pokud se zvazuje zarazeni na cekaci listinu na transplantaci, pacient musi
projit mnoha vysetfenimi, napfiklad: cetné odbéry krve, spirometrické vyset-
feni, ultrazvukové vySetieni srdce, HRCT, bronchoskopie, méfeni velikosti
hrudniku, posuzovani stavu vyzivy, psychologické vysetfeni a dalsi.

Spolu s vysledky téchto vysetfeni je nemocny za doprovodu svého oSetiujiciho
lékatfe ptredstaven transplantacnimu tymu a je posouzena vhodnost zafazeni na
¢ekaci listinu.

Kritéria pro zairazeni CF nemocnych na Cekaci listinu na transplantaci plic:

«  Hodnoty plicnich funkci s FEV1 pod < 30 % nalezitych hodnot.
. Prakticky trvalé zavislost na inhalaci kysliku (vice nez 16 hodin denn¢).
«  Nedostatecné okyslicovani krve, doprovazené i zvySenymi hodnotami
oxidu uhli¢itého, tzv. globalni respiracni insuficience.
«  Pacient ujde méné¢ nez 800 m za 12 min. pfi testu chizi.
«  Rychlé zhorSeni onemocnéni, nutnost opakovanych hospitalizaci s i.v.
antibiotickou lé¢bou.
«  Recidivujici pneumotorax.
Divky maji horsi prognézu prubé¢hu nemoci, proto jsou indikovany
k ¢asn€jSimu zatazeni na Cekaci listinu. Z moznosti transplantace nejsou vy-
louceni pacienti, ktefi v minulosti byli na umélé plicni ventilaci.

Cekaci faze

Béhem cekaci doby na transplantaci plic je pacient vétSinou dale v péci CF
specialistil, pfipadné dalsich odbornikt. Pacient by mél byt zafazen do rehabi-
lita¢niho programu, jehoz cilem je pfipravit jej co nejlépe k planované operaci
(posilovat svalstvo). Neméné dilezité je udrzet co nejlepsi nutricni stav. Velka
pozornost by méla byt vénovana usili zabranit dalSimu poklesu vahy. Po tfech
mésicich se konaji pravidelné kontroly v transplantaénim centru, kdy se hod-
noti rychlost progrese (zhorSovani) CF a aktualizuji se predtransplantacni
vySetfeni, a to zejména opakovanymi vySetfenimi sputa. Moralni a etické
dilema pro transplantacni tym vznika u pacientl, ktefi byli zafazeni na ¢ekaci
listinu v dobé, kdy byli kolonizovani bakterialnimi kmeny citlivymi na antibio-
tika in vitro a béhem ¢ekaci periody se vyvinula kompletni rezistence. Kriticky
nedostatek vhodnych organii k transplantaci a stoupajici tlak na provadéni
transplantaci u pacientl s realnou Sanci na preziti vedou k vyfazeni téchto
pacientu z Cekacich listin. V soucasné dob¢ totiz neni znama lécba, ktera by
spolehlivé zvladla casté pooperaéni infekce takto nemocnych, které vedou
az k sepsi (otravé krve), ktera se projevuje pfitomnosti bakterii i v krvi
a vaznou celkovou reakei organismu, nékdy az se selhavanim funkci jednotli-
vych orgénti.
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Operace

Transplantace plic se mize uskutecnit, pokud je k dispozici vhodny organ
shodny s piijemcem v krevni skupiné (systém ABO) a ve velikosti plic. Dar-
cem plic je pacient, u kterého byla prokazana smrt mozku.

Dnes nejcastéji provadénym typem transplantace u pacientli s CF je operace
obou plic, kdy pfi jedné operaci se nejprve vyjme jedna plice a nahradi se
novou a nasledn¢ se totéz provede s druhou plici (bilaterdlni sekvencni
transplantace plic). Pacient je v poloze na zadech, hrudnik ma otevien napfic
a je nutné prerusit prsni kost. Nebo je mozné provést pouze dva fezy po obou
stranach hrudniku bez pferuseni prsni kosti. Pfed operaci je vybrana plice
s horsi funkcei, kterd je odstranéna jako prvni. V dobé vymény plice na jedné
strané hrudniku je nemocny ventilovan jen do druhé plice a posléze se ventilu-
je transplantovana plice, zatimco dochazi k vyméné druhé.

Transplantace plicnich laloki je naro¢na technika, kdy je mozno malému pri-
jemci implantovat pouze nékteré laloky vétsSiho darce. Nejcastéji je implanto-
van dolni levy a stfedni a dolni pravy lalok.

V poslednich 10 letech byla zavedena metoda transplantace plicnich lalokd od
zivych darct, ktera byva uzivana téméf vyhradné u déti s CF, kdy dva (nejcas-
téji dospéli) darci poskytnou dva plicni laloky, které jsou implantovany ditéti
nebo vyjimecné malému dospélému. Pro pfijemce je riziko takového postupu
srovnatelné s transplantaci od zemielého darce a operacni rizika odstranéni
plicniho laloku pro darce v rukou zkuSeného chirurga jsou pfiijatelna. Tato
metoda hraje vyznamnou roli u vyrazné se zhorSujicich pacientd na cekaci
listiné s malou Sanci na v€asné ziskani vhodného organu od zemfielého darce.

Pooperaé¢ni pribéh

Po operaci je pacient hospitalizovan na jednotce intenzivni péce, kompletné
monitorovan. Pfi idedlnim priubéhu neni vyjimkou, Ze je pacient odpojen od
umg¢lé plicni ventilace nékolik hodin po vykonu, kdy je zcela obnovena funkce
transplantovanych plic. Je tieba pecovat o to, aby pacient nemél po operaci
bolesti, odkaslaval, brzy se zacal hybat a dobfe pfijimal stravu usty. Pacient
dostava po transplantaci 1éky na potladeni imunitni reakce, ktera by mohla
poskozovat cizi tkan — tedy transplantovanou plici. V disledku toho je obra-
nyschopnost nemocnych velmi oslabena a nemocného by mohla ohrozit infek-
ce. Proto dostava do Zzily silna antibiotika, vétSinou v kombinaci. Snazime se
tak potlacit pfitomnost bakterii, kterymi byl nemocny dlouhodobé osidlen.
Bakterie totiz osidluji i vedlejsi dutiny nosni a pridusnici, odkud se infekce
miZe roznést do transplantovanych plic a celého téla.

Pii optimalnim pribéhu se doba hospitalizace pohybuje mezi 3 - 4 tydny.
Béhem nich 1 nasledné probiha intenzivni dechova rehabilitace. Jejim cilem je
zbavit se starych fixovanych respira¢nich navykd a dosdhnout tak co nejlepsi
funkce plic novych.
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Dlouhodobé sledovani a uzivani léki po transplantaci

V pribéhu transplantace a i po ni musi byt nemocnym trvale podavany imuno-

supresivni preparaty. Bezprostitedné po transplantaci je tato 1éCba nejsilnéjsi

a posléze je pfevedena na udrzovaci dlouhodobé podavanou trojkombinaci:

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

Vzhledem k tomu, Ze tyto Iéky mohou mit vyrazné nezadouci u¢inky (na led-
viny, na jatra, na kostni dfen, objeveni cukrovky a dalsi), je tfeba sledovat
vyskyt téchto projevt a provadét vyseteni hladin 1ékt v krvi. Velkym nebez-
pecim pro imunosuprimované pacienty je CMV infekce (CMV = cytomegalo-
virus — virus, patfici do skupiny herpetickych vird), proto je u vSech pacientt
po dobu tfi mésicti po operaci a vzdy pfi zvySeni imunosupresivni terapie
profylakticky podavan 1ék proti této infekci ganciclovir (Cymevene) a obranny
imunoglobulin proti tomuto viru (Cytotec). Cotrimoxazol je dalsi z 1ékd poda-
vanych dozivotné a slouzi k pfedchazeni dalsi vazné infekce parazitem Pne-
mocystis carinii.

Pacienti po transplantaci plic jsou po ukonceni hospitalizace ambulantné sle-

dovani v transplantacnim centru. Smyslem téchto kontrol je v¢as rozpoznat

a lécit:

«  plicni komplikace — infekce a mozné odhojovani plic (stavu, kdy si télo
zacne vytvaret protilatky proti cizi tkani — transplantované plici, které
pak poskodi transplantovany organ);

. mimoplicni komplikace, které jsou nasledkem dlouhodobé imunosupre-
sivni 1é¢by (nedostatecnost funkce ledvin, vysoky tlak, profidnuti kosti,
cukrovka, vypadavani vlasti a vzacnéji nadorové onemocnéni).

K ambulantnim kontroldm patii tato vySetfeni: vySetfeni plicnich funkei

a krevnich plynt, kompletni laboratorni screening, RTG plic, diagnostika

virové infekce CMV, vySetfeni sputa, stanoveni hladiny cyclosporinu A nebo

tacrolimu. V pravidelnych odstupech jsou provadéna vysetfeni funkce ledvin,
kostni denzitometrie a CT hrudniku. Z hlediska dlouhodobého sledovani pred-
béhem prvnich 3 mésicu stoupaji a nasledné¢ dosahnou urovné, ktera na delsi

Cas zustane stabilni. Akutni odmitnuti (rejekce) a infekce zptisobi nahlé zhor-

Seni predevs§im obstrukénich parametrtt (FEV; a MEFs). Chronicka rejekce se

projevi pomalym poklesem hodnot FEV;.

Akutni rejekce

I pfi podéavani tcinnych imunosupresiv a uplatnéni modernich 1é¢ebnych po-
stupli vétSina pacientll po transplantaci prozije minimalné jedenkrat epizodu
akutniho odmitnuti (rejekce) transplantovanych plic. Vyskyt této komplikace
je nejcastéjsi v prvnich 6 mésicich. Klinicky se akutni rejekce projevi fadou

135



Léceni respiracnich projevii onemocneni CF

nespecifickych priznakid jako je dusSnost, teploty, suchy kasSel, znamky ob-
strukce pfi vysetfeni funkce plic. | RTG a CT plic mohou prokazat urcité zme-
ny. K prikazu této komplikace je nutné ziskani malého vzorku plic biopsii
provedenou pii bronchoskopii. Akutni rejekce je 1éCitelna zintenzivnénim
imunosupresivni lécby.

Vysledky transplantaci

Transplantace plic je dnes jiz dostupna metoda 1é¢by u pacientd s CF, ktera
umoziuje u spravn¢ vybranych pacienti dlouhodobé ptezivani a navraci ztra-
cenou kvalitu zivota. Vysledky transplantaci se nelisi od vyhlidek nemocnych,
ktefi se této operaci podrobuji z divodu jinych plicnich nemoci nez je CF.
Dokonce bylo prokazano, ze pacienti s CF z provedené transplantace profituji
nejvice. Limitem dlouhodobého pfezivani vsak zlstava chronicka rejekce se
syndromem tzv. obliterujici bronchiolitidy, kdy dochazi postupné
k nevratnému zhorSovani plicnich funkci. S pokroky v 1é€bé jsou vSak realné
nadégje, ze té€chto komplikaci bude ubywvat.

Jednorocni preziti se pohybuje mezi 80-90 % a pétilet¢ mezi 50-60 %.
V Ceské republice bylo do konce roku 2008 transplantovano 22 pacientt s CF.
Uspé&sné transplantovani si velmi chvali vyrazné zlep$enou kvalitu Zivota ve
srovnani se stavem pied operaci.

Vyzkumné se pracuje na projektu transplantaci plic od déarct s nebijicim srd-
cem. Zavedeni tohoto programu by mohlo vyrazné zmirnit dopad nedostatku
vhodnych organti k transplantaci plic.

DALSi MOZNOSTI LECBY

Velké nadéje jsou v posledni dobé vkladany do genové terapie, o které jsme se
zminili v kapitole o dédi¢nosti. Tato 1é¢ba by v§ak méla vyznam jen u nemoc-
nych, jejichz plice nejsou dosud nenapravitelné poskozeny. Jakmile je normal-
ni plicni tkan nahrazena tkani jizevnatou a funkce plic je nevratn¢ poskozena,
tak genova terapie jiz neumozni zlepseni funkce plic.

Nevyiesenych problému je vSak jesté hodné. Proto se hledaji jiné metody,
ovliviijici bilkovinny produkt genu, a to u kazdé skupiny mutaci jinym zpti-
sobem. To vSechno je vSak stale jen vyzkum, i kdyz vyzkum velmi nadéjny.

Je znamo, Ze nemocni CF maji nizké hodnoty nékterych esencialnich mast-
nych kyselin, mezi néz patii hlavné kyselina docosahexaenova (DHA). Tyto
latky jsou pfitom stavebnimi slozkami bunécnych membran (oball) a ucastni
vyzkumy ale dosud neni jasné, jak velkou davku téchto latek by bylo potieba
nemocnym s CF dodavat, aby doslo k jasnému zlepSeni jejich stavu.
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15. LEGENI ZAZiVACiICH PROBLEMU

Léceni spociva v upraveé stravy, v podavani pankreatické substituce (tj. v na-
hrad¢ chybéjicich enzymt slinivky bfi$ni), vitamina a v 1é¢eni dalSich kompli-
kaci.

STRAVA NEMOCNYCH S CF

Strava ditéte i dospélého s CF musi byt plnohodnotna, méa obsahovat o 40 —
50 % vice energie (kalorii) nez strava zdravého jedince té¢hoz veéku. 45 % kalo-
rického pfijmu pfitom maji hradit tuky, jejichz vyhodou je, Ze v malém obje-
mu dodaji maximum energie. Pfednost se dava predevsim rostlinnym tukiim,
hlavné rostlinnym olejim obsahujicim nenasycené mastné kyseliny a tzv.
esencialni mastné kyseliny. Ty jsou obsazeny napt. v kukufi¢ném nebo slu-
necnicovém oleji. Doporucuje se podavat rybi tuk. Dilezité jsou i Zivocisné
tuky: maslo, sadlo a slanina jsou sice obecné z hlediska zdravé vyzivy pova-
zovany za mén¢ vhodné, ale protoze jsou vydatnym a vétSinou i chutnym
zdrojem energie, maji ve vyzivé pacient s CF své misto. Jako zdroj tuku
slouzi i §lehacka, ¢okolada a ofechy.

Jidelni¢ek déti s CF ma byt pestry a stravu je ti‘eba rovhomérné rozdélit.
U malych miminek do piil roku véku, jsou-li kojena, v kojeni pokracujeme.
V piipad¢ potieby kalorického ¢i bilkovinného obohaceni trochu mléka ne-
chame odstiikat a ptidame do né&j obohacujici ptipravky (Fantomalt, Protifar —
viz dale). U déti kolem piil roku zavadime nemlécné piikrmy a podle potieby
opét obohacujeme. Pokud nema maminka dostatek matetského mléka, poda-
vame bézné adaptované kojenecké mléko, do n¢j mizeme pridavat ryzovou
kasi, od 7. mésice i obilné kaSe obsahujici lepek, postupné i fidky pudink.
Nejen v tomto, ale i v dalSich obdobich ma dité i dospély mit kromé 3 za-
kladnich jidel 2 hodnotné ptesnidavky a 2. vecefi, celkem tedy 6 jidel denné.
Zejména posledni jidlo pfed spanim ma byt velkou ,,kalorickou bombou”.
Zvyseny piijem kalorii docilime obohacovanim jidel nejriznéj$im zptisobem.
Uved'me jen n¢kolik prikladt: vlockové ¢i jiné obilné kase ochucujeme me-
dem, na salaty a sendviCe uzivame majonézu, zeleninu podavame s maslovou
nebo syrovou omackou, ddvame prednost zahusténym polévkam pred vodna-
tymi vyvary, dzusiim a siruptim pfed prostou vodou, na susenky mazeme sme-
tanové syry, zmrzlinu ochutime c¢okolddovym krémem nebo $lehackou, pudin-
ky nebo ovocné salaty rozinkami i ofechy. K snidani podavame chléb se
Sunkou ¢i syrem nebo uzeninou, pfipadné ovesné kase, tzv. cornflaky nebo
miisli s ofechy, rozinkami apod. Do mléka, které uzivame pii pripravé bram-
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borové kase a pudinkdl, pfidame jest¢ suSené mléko nebo smetanu. Podavame
smetanové jogurty. Pokud je hlavni jidlo sladké, mél by se podavat zeleninovy
salat jako predkrm. Nejméné jednou tydné by mélo dité dostat mo¥ské ryby.
Tento pozadavek je velmi aktualni v dob¢, kdy se do nenasycenych mastnych
kyselin, jejichz vhodny pomér pravé moiské ryby obsahuji, vklada nad€je na
upravu zakladniho defektu CF. Rovnéz prvni vecete by méla byt varend, nikoli
jen uzenina nebo studené jidlo. Napadi mize byt nepiechledné mnozstvi, je
vsak tfeba mit na mysli rozmanitost stravy.

Ve vyzivé pacientu s cystickou fibrézou bychom neméli zapominat na dosta-
teény privod tekutin (nejméné 2 litry denné) i soli, hlavné v horkém poca-
si. Jinak hrozi komplikace ze ztrat soli ve smyslu rozvratu vnitiniho prostiedi
¢i komplikace z nedostatku vody ve smyslu zahusténi stfevniho obsahu a zluci
a zhorSeni uvoliiovani hlenu z dychacich cest. Je dokazano, ze déti s CF $patné
odhaduji svou potiebu tekutin. Pti zvySeném pohybu zejména v teplém pocasi
je tieba déti s CF vyslovené nutit k pi{jmu tekutin.

Dulezita ve stravé je 1 vlaknina, ktera je stejné jako u zdravé populace uzitec-
na pro spravnou ¢innost tlustého stfeva, v mnozstvi doporu¢ovaném pro zdra-
vou vyzivu bézné populace.

Probiotika (bakterie pfirozené stievni flory, napt. Lactobacillus acidophillus)
se doporucuji podavat zejména pii antibiotické 1é¢bé, ale Casto je podavame
preventivné i mimo tato obdobi.

Smyslem je, aby jidlo détem chutnalo, aby jedly dost a aby pfibyvaly na vaze.
Ruzna prilepseni a dobroty podavame az po jidle, nikoli pfed nim, abychom
nesnizovali chut’ ditéte na hlavni jidlo. Zasadné nesmime dité do jidla nutit,
abychom nevyvolali nechutenstvi. O slozeni i mnozstvi stravy je mozno se
poradit s dietni sestrou. Pfispévky o diet¢ u CF byly opakované publikovany
ve Zpravodaji Klubu CF.

PSYCHOLOGICKE ASPEKTY PRIJMU STRAVY

Prijem kalorické stravy je pro stav nemocného s cystickou fibrézou podstatny.
Proto je dulezité, aby cela rodina méla dobré stravovaci navyky. Pii hodnoceni
jidelnicku s rodici se ptame, zda dit¢ ji dobie nebo jestli se louda a jak rodice
na tuto situaci reaguji. Situace neni optimalni, kdyz dité€ ji dlouho (déle nez 30
minut), pomalu a rodi¢e jej musi k jidlu trvale pobizet. V rodin¢ by méla byt
stanovena pravidelna doba jidel, kdy se vSichni sejdou spole¢né u stolu a ne-
nechaji se ni¢im rozptylovat. Jasna, rodi¢i stanovena pravidla stolovani, ma
dodrzovat cela rodina.

Pii potfebé zvyseni kalorického pfijmu u ditéte se dava prednost postupnému
pridavani. Az béhem nékolika dnii dosdhneme potfebného navyseni. Pfi jidle
by rodi¢e méli vénovat ditéti nalezZitou pozornost a nesetfit chvalou nad sna-
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hou ditéte potfebnou porci snist. Pokud dité ji pomalu a dlouho, nema zGstavat
samo u stolu poté, co jiz ostatni odesli. Vyplati se ditéti vymezit porci, kterou
ma nezbytné snist, a tfeba mu i urit dobu, ve které ma jidlo snist. Samoziej-
mosti je respektovani chut'ovych preferenci ditéte.

U dospivajicich se nutri¢ni aspekty stavaji predmétem vécné diskuse mezi
osetfujicim lékatem a pacientem. Nehovofii se tolik o pfibyvani na vaze, ale
klade se duraz na zlepseni svalové sily, na vylepSeni télesného image.

U ditéte s CF se nékdy i pfes vSechnu dislednost a zasadovost v pfistupu
k vyzivé a stravovacim navykim muize stat, ze neni schopno pozadovanou
enormni davku kalorii peroraln¢ pfijmout. Veskera nutri¢ni strategie selze
a dité¢ neprospiva. Pocit selhani ¢i viny ze strany rodiny a nemocného v tom
pfipad¢€ neni namisté a je potieba hledat jiné moznosti piijmu kalorii.

Pokud se stav vyzivy nedafi zlepsit, neni tieba éekat na dalsi kontrolu v CF
centru. Muzete se obratit na dietni sestru CF centra. Pfinesete (nebo zaslete)
jidelnicek za 3 dny soucasné se zapisem uZivani pankreatické substituce.
Pfesny navod, jak zapsat jidelnicek, poda dietni sestra. Podle toho spocita
kaloricky pfijem, zhodnoti, zda je dostatecny, a piipadné navrhne zmény.
Zaroven posoudi i to, jestli ma dit¢ dostateény piijem dulezitych prvki jako je
vapnik apod. K dispozici jsou i letdicky a brozurky, podle kterych muzete ji-
delnicek obohatit.

Kazdé dit¢ je svébytné, ma ponckud rozdilné energetické naroky, rozdilné
chuté, ncktera jidla dobfe snasi, jind ne. Proto jsou doporuceni sestavovana
individualné.

Nékdy staci zména jidelnicku a stav vyzivy se zacne zlepSovat. Jindy je vSak
tteba podrobnéjsi vySetfeni, napt. vySetfeni stolice, patrani po pfi¢inach ne-
chutenstvi, chronické infekci, vysetieni glukézové tolerance apod. a nasledna
cilend lécba. Tyto problémy jsou podrobnéji rozebrany v pfisluSnych
kapitolach.

U vétSiny déti je jiz pii stanoveni diagnézy zjisténa zhorSena funkce slinivky
brisni a déti berou pankreatickou substituci. V nékterych ptipadech se porucha
funkce slinivky bfisni objevuje ¢i zhorSuje postupné béhem détstvi. Pribeh
nemoci byva lehéi a postupné zhorSovani stavu vyzivy mize po urcitou dobu
ujit pozornosti rodi¢d i détského 1ékate. I zde je ale dulezity vEasny zachyt,
vySetfeni stolice a nasazeni substitucni lécby dfive, nez dojde k oslabeni orga-
nismu podvyzivou.

Pokud se nedaii zlepSit stav vyZivy pouhou tpravou jidelnicku a davek
pankreatické substituce (viz dale), je dnes k dispozici cela fada pripravka
obsahujicich zakladni slozky potravy ve zjednodusené — jakoby jiZ natravené —
formé, obohacené vitaminy a stopovymi prvky. Mluvime o pfipravcich pod-
purné enteralni (stfevni) vyZivy. V pomérné¢ malém objemu obsahuji tyto
ptipravky velké mnozstvi energie. Jsou to napoje ochucené cokoladou, ofechy,
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karamelem nebo ovocem. Na nasem trhu je dostupny napt. Nutridrink, Forti-
mel firmy Nutricia a Fresubin firmy Fresenius. Pro nemocné s globalni respi-
racni nedostatecnosti je vhodny ptipravek Pulmocare (od firmy Abbott) nebo
Emsogen. Existuje i fada jinych preparati, se kterymi zatim nemame zkuse-
nost. Pro kojence a batolata se v ptipadé potreby kalorického obohaceni piida-
va do stravy maltodextrin (Fantomalt), v ptipad¢€ potfeby navyseni pfivodu
bilkovin Cisty kasein (Protifar). Tyto ptipravky jsou téméf neutrdlni chuti
a mohou se tedy ptidavat do mléka i do jinych pokrml — do napoju, jogurtt,
ovocnych kasi, polévek apod. Uhrady prostfedki enteralni vyzivy pojistov-
nami se stale méni, do urcité miry hrazeny jsou.

Pokud se stav vyzivy ani touto cestou neupravi, jsou mozné i méné ptijemné
metody. Je to no¢ni vyziva tzv. nazogastrickou sondou, tj. sondou, kterou se
nemocnému ditéti vecer zavede nosem do zaludku a kterou mu pak v prubéhu
noci kape do zaludku vyZivny roztok.

Jiny zptsob je sonda, kterd se malou operaci zavede bfisni st€nou piimo do
zaludku. Nazyva se perkutinni endoskopicka gastrostomie, zkricené PEG.
Tato sonda se prichyti ke klizi, uzavie patentnim zavérem a béhem dne zlstava
uzaviena. Vecer se uzaveér otevie a napoji se na n¢j hadicka, kterou celou noc
kape pomoci pumpy vyzivny roztok pfimo do zaludku nebo do stfeva, pokud
je sonda zavedena az tam (viz fotografie ¢. 22).

ERALAL/S
Fotografie 22: PEG sonda

Dalsi moznosti, jak zlepsit situaci pacienta ve velmi $patném stavu vyzivy, je
parenteralni vyZiva, tj. vyziva, podadvana infizi pifimo do zily. Mtze byt bud’
jen Castecna, tzv. ,,doplikova“, kdy pacient ma ¢ast kalorické potieby hrazenu
béZnou stravou, ptipadné pripravky ,,enterani vyzivy* a k tomu dostava dopl-
néni potfebnych kalorii v infuzi. Nebo celkova parenteralni vyZziva, tzv. ,.total-
ni“, kterd se podava vzdy cestou centralniho zilniho katétru, tzn. delsi kanyly
zavedené do velké zily, vedouci pfimo k srdci. Centralni zilni katétr zavadi
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specialista anesteziolog nebo kardiochirurg na opera¢nim séle, u malych déti
v celkové narkdze, u vétSich déti a dospélych v castecném utlumeni védomi.
Kanyla mtze byt , klasicka®, tzn. hadicka, k niz se rovnou pfipojuje infiizni set
a nebo tzv. ,,port”, kdy je zavedena kanyla zakonéena komurkou, zaSitou pod
kazi. Port systém s komirkou je vyhodny pro pacienty, kteti nepotiebuji zilni
podavani 1ékti nebo vyzivy trvale, ale s rizné dlouhymi pfestavkami. Pokud
systém zrovna ,,neni v provozu®, je kanyla s komlrkou naplnéna protisrazli-
vym roztokem heparinu, systém je pak potfeba 1x za 3 tydny proplachnout
fyziologickym roztokem a uzaviit Cerstvym roztokem heparinu. Kazdy vstup
do port systému, at’ uz se jedna o pravidelny proplach nebo o pouziti kanyly
k podani 1éCiv ¢i vyzivy, je spojen s napichnutim podkozni komirky specilni
jehlou, které vSak ve srovnani s béZznym pichanim do Zily neni tolik bolestivé.
Napichnuti komirky provadi Iékaf nebo zaskolena zdravotni sestra.
Parenteralni vyzivu mtize nemocny dostavat i v domacim prostiedi ve formé
specialnich vyzivovych infuznich vakl, bud’ komeréné vyrabénych nebo pfi-
pravovanych v Iékarné ,,na miru“. Pacient je k davkovani vyzivy vybaven
infizni pumpou. Podobné jako pfi domacim intraven6znim podavani antibio-
tik je 1 v tomto pfipadé nezbytné, aby ten, kdo parenteralni vyzivu podava, byl
podrobné instruovan o tom, jak pecovat o centralni zilni katétr, jak zachovavat
sterilitu, jak branit vniknuti vzduchu do cévy, jak pfedejit krvaceni pfi rozpo-
jeni hadicek, i jak udrzovat kanylu prichodnou roztokem heparinu.

Infzni, parenterani vyziva je indikovana k vyzivé pacientl se specifickymi
problémy, jako je syndrom kratkého stfeva po rozsahlejsi operaci (napft. pfi
fesSeni komplikovaného mekoniového ilea), zanét slinivky bfisni (pankreatiti-
da) apod. Specidlni indikaci je zlepSeni celkového stavu vyzivy pacientl
s tézkym plicnim postizenim, ktefi se pfipravuji na transplantaci plic. Vzhle-
dem k moznym zavaznym komplikacim by méla byt parenteralni vyziva,
zejména dlouhodoba, vzdy peélivé zvazena.

PANKREATICKE ENZYMY

Nahrazuji Iékovou formou chybéjici enzymy, které poruSena slinivka biisni
nevytvaii. Mluvime o tak zvané pankreatické substituci (ndhradé enzymu
slinivky bfi$ni). Jen dostatecné mnozstvi G¢innych 1éku tohoto typu umoziuje
détem stravit potravu s vysokym obsahem tukii.

Utinnost dnesnich piipravkd je zptisobena vysokym obsahem lipazy, ktera
travi tuky. Pripravky se podavaji ve form¢ malych kuli¢ek, z nichz kazda je
obalena blankou, vzdorujici kyselé zalude¢ni staveé. Kulicky se proto rozpous-
t&ji az ve dvanactniku, jehoz obsah neni kysely a kde tedy neni ucinnost lipazy
oslabovéna. Z toho divodu nelze kuli¢ky drtit, nebot’ tim by se jejich Gcin-
nost vyrazné snizila.
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Pankreatickou substituci je tifeba brat pred kazdym jidlem. Obsah kapsle 1ze
vysypat a kulicky podat s malym mnozstvim tekutiny pfed jidlem. Nikdy
nemichame kojencim kulicky do celé davky jidla. Vétsi dité mize polykat
celé kapsle. Lék se zasadn¢ podava pied jidlem nebo na jeho zacatku, uziva-li
dité kapsli mnoho, miize druhou ¢ast spolknout v pribéhu jidla. Nikdy se vsak
léky nepodavaji po jidle. Lék je tfeba brat ke kazdému jidlu s vyjimkou
¢istého ovoce. Jakmile ma dit€ k ovoci piskoty ¢i susenky, je tieba substitu¢ni
1é¢bu podat. Zcela samoziejmé ji musi mit dité ke kazdé zmrzling, cokoladé ¢i
jinym dobrotam, které dostava mimo hlavni jidla. Ma-li dité chut’ néco malého
smlsnout ptiblizné za 1 — 2 hodiny po poziti 1€kil, neni nutno davku opakovat.
Je-1i vSak interval delsi nez 2 hodiny, je tfeba vzit 1€k znovu .

Z preparatd, které jsou u nas bézné uzivany, jsou nejcastéjsi: Kreon 10 000,
Kreon 25 000 a Panzytrat 25 000. Cislo za nazvem preparatu udava, kolik je
v ném obsazeno lipazy. Nejvyssi obsah lipazy ma tedy Kreon 25 000 a Panzy-
trat 25 000. Nemocny by mél dostavat nejmensi mnoZstvi kapsli, které nor-
malizuje jeho stolici. Prili§ malé mnozZstvi kapsli vede k neprospivani a
zhorSeni stavu vyzivy. VétSina pracovist’ doporucuje nepiekracovat dav-
ku 10 000 j. lipazy/kg/den. Vhodnost davkovani se posuzuje podle mnoZstvi
a charakteru stolice a podle vahovych piirastkii. Uéelem je, aby dité mélo 1 —
2 normalni stolice denn¢ a aby pravideln¢€ pfibyvalo na vaze. DalSim kritériem
jsou nektera laboratorni vysSetfeni stolice a hladina vitaminu E v krvi. Déti,
jejichz substituc¢ni 1ééba je dostateéna, ztraceji svou ptvodni dravou chut
k jidlu. Volba preparati je individualni. Neékterym détem vyhovuje ten, dalSim
jiny preparat a je tfeba najit ten nejvhodnéjsi. Pokud ani maximalni davka
nenormalizuje stolici ditéte, je nutné se poradit s odbornikem o dal§ich moz-
nych 1é¢ebnych postupech, naptiklad o pfidani bikarbonatu nebo jiného Iéku,
snizujiciho kyselost zaludecni stavy. Nekdy staci vymeéna pripravku. Ne vzdy
je ucinek tmérny mnozstvi lipazy v kapsli.

Zvlastni situace nastava, pokud nemocny z né€jakého divodi, byt prechodné,
stravu pfijimat nemtze. AvSak i v téchto piipadech, nebrani-li tomu dalsi
okolnosti, se doporucuje podavat malé mnozstvi enzymu (1 kapsle kazdé 3 - 4
hodiny) jako prevence ucpani stfeva hustym hlenovym obsahem, ktery by vedl
k rozvoji komplikace zvané distalni intestinalni obstrukéni syndrom (DIOS).

VITAMINOVA LECBA

I pfi dostatecné substitucni 16¢bé je nutno détem s CF dodavat vitaminy, které
jsou rozpustné v tucich, tedy vitamin A, D, E a nékdy i K.

Vitamin A je u nas dostupny ve formé tobolek, které jsou vhodné pro déti
vazici 30 kg a vice. Déti, které vazi mén€, mohou uzivat tento 1ék obden. Cas-
to podavame tobolky obsahujici vitamin A i D, tzv. vitamin AD. Protoze uz na
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trhu neni pro kojence vhodny vitamin AD kapky ani samotny vitamin A
v kapkové forme€, nezbyva nez i nejmensim détem davat vitamin A a nebo AD
tobolky, které musime pied podanim propichnout a jejich obsah vytlacit na
1zicku s trochou mléka. Kojencim sta¢i 1 tobolka tydné, s vékem postupné
pridavame 1 tobolku 2x tydné, dale obden az u Skolnich déti nad 30 kg 1 to-
bolku denné. Déavkovani upravujeme podle vySe hladiny téchto vitamint
v krvi, ktera je zjistovana pii pravidelnych kontrolach. Pokud davame détem
soucasné tzv. multivitaminové ptipravky, kterych je dnes na trhu velké mnoz-
stvi, musime pfesto vitamin A dodavat, protoZze ho preparaty obsahuji malo.
Musime vSak vypocitat, kolik dit¢ dostdvd v multivitaminovém piipravku
a kolik v kapkach, Soucet jednotek nesmi ptresahovat 1000 jednotek na kg
vahy a den. Existuje totiZ nebezpeéi predavkovani vitaminem A, proto musi
lékat davku presné urcit.

Podobn¢ i vitamin E musime podavat v tobolkach, a to i nejmensim détem.
Tobolky jsou 100, 200 a 400 miligramové, détem do 3 let je opét nutné tobol-
ku propichnout a jeji obsah vytlacit na 1zicku. Détem vazicim vice nez 10 kg
miizeme podavat 1 tobolku 100 mg denn&. Zadny multivitaminovy piipravek
neobsahuje dostatek vitaminu E. Vyznam tohoto vitaminu pro nemocné s CF
se stale vic zdlraziuje a uvadi se jeho antioxidacni funkce, ktera je dulezita
v boji proti zanétiim a jejich produktim. Nékteré déti potiebuji tohoto vitami-
nu velkou davku, aby se docilila u€¢inna hladina v krvi. Tuto hladinu je vhodné
pravideln¢ sledovat.

Rovnéz vitamin K je podavan v kapkach. Indikovan je zvlasté u nemocnych,
ktefi maji poruchu jater.

Vitamin D podavame ve stejnych davkach jako u zdravych déti. Vzhledem
k ¢astym projevim osteopordzy neboli fidnuti kosti u nemocnych s CF je
doporucovano pravidelné podavani vitaminu D v davce 800 IU denné, prede-
v§im v zimnich mésicich.

Rovnéz vitaminu C potiebuji déti s CF vice nez zdravé déti; jednak jako
ochranu pfed infekcemi, jednak pro podporu okyslicovani krve. Je-1i vSak ve
stravé dostatek piirozenych zdroji vitaminu C, tedy hlavné ovoce a zeleniny,
neni nutné jej zvlast pridavat.

LECBA KOMPLIKACI POSTIHUJICICH ZAZIVACIi USTROJI

Komplikaci CF je velka fada a stale se objevuji dalsi. Nékdy nelze zcela jed-
noznaéné uréit, co patii k obrazu CF, co je komplikace a ¢im je vyvolana.
Léceni vétsiny komplikaci je vyhradné zélezitosti 1ékait, a proto se této kapi-
toly dotkneme jen zbézné.

Mekoniovy ileus Cili ucpani stfeva novorozenct je vétSinou nutno fesit opera-
tivné. Je dobfe, aby operaci provadél détsky chirurg, ktery ma zkuSenost
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s operacemi novorozencu. Dalsi prub¢h CF se u déti po operaci mekoniového
ileu nelisi od pribéhu u nemocnych s CF, ktefi tuto komplikaci neméli.

Ucpani stieva u vétSich déti, které se nazyva distalni intestinalni obstrukéni
syndrom (DIOS), se vzdy snazime feSit konzervativné, tedy bez operace.
Lékar vSak musi vzdy vyloucit jiné zdvazné onemocnéni, vyvolavajici bolesti
bficha a zvraceni, tj. pfedevS§im zanét slepého stfeva nebo tzv. invaginaci, pii
které se jedna cast stieva zasune do druhé. Je dulezité, aby nemocni nevyne-
chévali 1é¢bu pankreatickymi enzymy a aby pili dostatek tekutin. Vynechani
tzv. substitucni 1é¢by a maly pifjem tekutin mohou totiz, jak jsme se jiZz zmini-
li, tuto komplikaci vyvolat.

Prolaps rekta neboli vyhfez konecniku se v akutnim stavu fes§i zasunutim
stieva zpét mirnym tlakem rukou. Pokud se to nepodafi, je tfeba ihned vyhle-
dat 1ékate. Opakovani této piihody zabrani u¢inna substitu¢ni 1é¢ba, zlepSeni
stavu vyzivy i léCeni respiracniho onemocnéni. Dit¢ nenechavame vysedavat
na nocniku, davame ptednost vlozce na WC, kterd umozni, aby nozicky ditéte
volné visely a aby se o né dit€¢ neopiralo. Opiraji-li se nozi¢ky o podlozku,
zvySuje se nitrobfisni tlak a k prolapsu dojde snaze. Pomoci mohou i masaze
kolem konecniku, zpeviujici funkci svalii dna panevniho. Zcela vzacné je
tieba pfistoupit k operativnimu feseni. U dobie 1é¢enych déti s CF se prolapsy
prakticky jiz neobjevuji.

Gastroezofagealni reflux se 1&¢i obvyklym zpiisobem, tedy jako u nemoc-
nych, kde jeho podkladem neni CF. Pfedevs§im se zavadi tzv. antirefluxovy
rezim. Ten spociva v tom, Ze dit¢ nenechavame zejména po jidle lezet, ale
snazime se ho udrzovat ve svislé poloze, tedy v sedé nebo ve stoje. U kojencii
to zajistuji sedacky podobné sedackam do auta. Jidlo poddvame nejméné dveé
hodiny pied ulehnutim. V této dobé se vyhybame kyselym jidlim a tekutinam.
Kojencim podavame pfed mlékem tuzsi stravu. Reflux zhorSuje nikotin
a kofein, proto je tfeba zamezit pasivnimu kufactvi, dospéli nemocni by se
méli vyhnout i kavé. Vyssi kyselost zaludecni §t'avy se 1é¢i obvyklym podava-
nim 1ékd, které tuto kyselost snizuji (omeprazol, ranitidin). Nékdy pridavame i
Iéky urychlujici postup potravy zazivacim ustrojim. Pokud se konzervativni
1écbou nepodaii reflux zvladnout, doporucuje se jeho operativni feSeni. U CF
ptichazi v avahu vzacné.

U otoku z nedostatku bilkovin byva zpocatku nutny ptivod bilkovin do Zzily
infuzi. Po zvladnuti akutniho stavu se vétSinou vSe upravi zavedenim pankrea-
tické substituce a upravou vyZzivy, tj. dostate¢nym ptivodem bilkovin.
Porucha funkce jater je dnes lécena predevsim podavanim kyseliny ursode-
oxycholové (preparaty Ursofalk, Ursosan apod.). Lék zkapaliiuje zlu¢ a brani
zhorSovani funkce jater. Podava se v davce 15 — 25 mg/kg vahy a den, a to
dlouhodobé.
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Projevuje-li se zvySena Cinnost zvétSené sleziny tim, Ze ubyva pocet bilych
krvinek nebo krevnich desti¢ek, nebo je-li slezina tak obrovska, ze déla velkou
prekazku v dutin€ bfisni, je tieba pristoupit k jejimu vynéti, tzv. splenectomii.
Ped touto operaci je tieba dité nechat ockovat pneumokokovou, hemofilovou
a meningokokovou vakcinou.

Dojde-li ke krvaceni z jicnovych varixi, je tfeba Casto velmi rychle zasah-
nout. Provadi se tzv. ligace (podvazani) nebo sklerotizace varixi, kterou lze
provést neoperativni cestou tak, ze se do jicnu zavede optické zafizeni a jeho
pomoci se jednotlivé varixy za kontroly zrakem nastiikuji latkou, ktera je ucpe
a zabrani dalSimu krvaceni.

Neékdy se problémy s pietlakem v oblasti jater (varixy, volna tekutina v dutiné
brisni, velkd slezina apod.) feSi tzv. zkratovymi operacemi, spojenymi
s vynétim sleziny nebo i bez né&j. Novéji se uziva tzv. TIPS, ktery propojuje
cévni feCisté tak, Zze se jaterni pietlak neuplatni, varixy i slezina se zmensi
a problémy ustoupi. S dlouhodobéj$imi vysledky tohoto zakroku zatim
nejsou zkusenosti.

Selhani jater, které nemocné s CF ohrozuje pomérné vzacné, je mozné fesit
transplantaci jater. Jde o vykon, ktery je indikovan pfedevsim u téch nemoc-
nych, jejichz plicni onemocnéni neni zavazné a které ohrozuje jen porucha
jater. Transplantace jater u déti nad 10 kg vahy provadi jiz dnes Institut klinic-
ké a experimentalni mediciny v Praze Krci. Pti soucasném tézkém onemocnéni
plic je na nékterych pracovistich v zahrani¢i provadéna soucasné transplantace
plic a jater.

Léceni cukrovky vazané na CF naleznete v samostatné kapitole.
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16. VYHLIDKY NEMOCNYCH S CF

V piedchozich kapitolach jsme se pokusili nacrtnout pravdivy a co nejuplnéjsi
obraz nemoci. Nechceme a ani nemtizeme zastirat zavaznost CF, ale jsme radi,
ze pohled do budoucna je dnes jiz optimisticky.

Pribéh CF je u kazdého nemocného jiny a je témét nemozné predvidat, jaky
u jednotlivého ditéte bude. Je mnoho déti, kterym se nedafi fadu let dobfe
a pak se jejich stav zlepsi, naopak jsou déti, které dlouho maji minimalni obti-
ze apak najednou néjaka infekce nebo jind okolnost cely pribéh zméni.
VSichni lékati takové nemocné znaji, vSichni nemocni maji takové kamarady
ajsou pak bolestné zasazeni jejich pfipadnou ztratou. Je nesmirné dulezité,
aby rodina byla s to o vSech problémech i o této skute¢nosti mluvit jak navza-
jem, tak s lékatem. Nemocny potfebuje dostat odpovédi na otazky v ¢em a jak
se lisi od svych kamaradd, pro¢ musi délat to a ono a zas néco, co by rad délal,
nesmi. M€l by se mit komu svéfit se svymi obavami i nadéjemi, a co je nejdu-
Pokroky v 1é¢eni CF jsou v poslednich dvou desetiletich obrovské. V prvnich
povalecnych letech umiraly vSechny déti v prvnich mésicich nebo nejvys prv-
nich dvou letech zivota, jesté v 60. letech se vétSina déti nedozila $kolniho
véku. V soucasné dobé se udava, Ze polovina nemocnych Zzije déle nez 32 - 37
let. Déti narozené v roce 2000 a pozdé&ji maji 50% Sanci, ze budou zit déle nez
50 let. V nékterych centrech to plati jiz dnes. Polovina nemocnych s CF je
v dospélém veéku a na svété zije mnoho set nemocnych, starSich nez 40 ¢i
dokonce 60 let. Podili se na tom pfedev§im rozvoj novych 1é¢ebnych metod,
novych antibiotik, rehabilitacnich postupli, novych substitucnich preparatt
i podptrnych metod vyzivy.

Casné zahdjeni a disledné dodrzovani 1é&by je pro priib&h nemoci nesmirné
dalezité. Teprve nedavno uplynulo 30 let do doby, kdy byl na pracovistich
v USA vypracovan novy lécebny postup, ktery se od té doby stale zdokonalu-
je. My jsme pted listopadem 1989 nemohli vyuzivat vS§echny moderni 1écebné
metody. Proto mame za ostatnimi vyspélymi zemémi stale urcité zpozdéni,
které vSak pomérné rychle dohanime. Dnes jsou i u nas nemocni, ktefi jsou od
prvniho roku svého zivota jiz téméf 20 let 1éCeni modernimi, intenzivnimi
metodami, které se na prib¢hu jejich nemoci pfiznive uplatiuji.

Od objevu genu a pochopeni podstaty nemoci se stale objevuji nové 1écebné
postupy. Vize genové terapie je stale dost vzdalena a ma fadu problémi. Ob-
jevuji se vSak metody, kterymi lze upravit genovy produkt, CFTR protein,
ktery je na povrchu sliznic zodpovédny za poruchu v transportu vody a soli,
jak jsme vysvétlili na zacatku této knizky. Vétsina téchto 1éCebnych postuptl je
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zaméfena na konkrétni mutace CFTR genu. Rada z téchto metod je jiZ ve sta-
diu klinického vyzkumu. Je ovsem tieba si uvédomit, Ze vyzkum novych 1éka
zaCina v laboratofich, pokracuje v experimentu na zvifatech a teprve pak se
pfesouva nejprve na zdravé dobrovolniky, nasledné na dospélé nemocné a az
v posledni fadé na nemocné déti. Je to tedy béh na dlouhou trat” a vétSinou se
pocitd, ze od prvniho napadu, jak by mohl novy 1ék fungovat, do jeho uvedeni
na trh uplyne 10 let. Stale se objevuji nova antibiotika nebo jejich nové formy,
napi. ve form¢ prasku pro inhalace pomoci davkovact, nové 1éky ovliviujici
kvalitu hlenu i nové typy pankreatickych enzymu. Stale Gcinnéjsi 1écba skyta
nové nadéje.

Proto je skute¢n€ nezbytné intenzivné az agresivné 1é¢it nemocné s CF klasic-
kymi, dnes jiz dostupnymi metodami. VSude se zdUraziuji nezbytnost a pied-
nosti 1é¢by ve specializovanych centrech. Je tfeba zacit u co nejmensich déti
a délat to co nejlépe, aby i nasi nemocni byli v co nejlepSim stavu v dobé&, kdy
bude 1éceni CF vyfeseno, a mohli pokroku v 1é¢bé co nejvice vyuzit. K tomu
je ovSem tfeba velmi dobra spoluprace s nemocnym i jeho rodinou. Vsichni,
kdo o nemocné s CF pecuji, nemocny a jeho rodina, tvoii tym, jehoz cilem
je co nejucinngjsi boj s CF a snaha o co nejkvalitn€jsi a nejdelsi zivot
nemocného.
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17. PSYCHOLOGICKE ASPEKTY ONEMOCNENI
CYSTICKOU FIBROZOU

Chronické onemocnéni jako je cystickd fibréza poznamenava vyznamnym
zplsobem zZivot a prozivani nemocného i celé rodiny. V anglicky psané litera-
tufe se v souvislosti s diagnézou CF a jejim vlivem na nemocného a rodinu
Casto pouziva vyraz ,,overwhelming® — nesmirny, zdrcujici.

Uvahy o mozné diagnoze CF, ke kterym dnes rodi¢e dospivaji &ast&ji nez
diive 1 na zéklad¢ informaci z médii nebo aktivnim patranim na internetu,
mohou byt definitivné€ potvrzeny az opakovanym vySetienim chloridi v potu
ditéte a genetickym vySetfenim.

Sdélovani diagnozy vnimame jako zavazny a dilezity moment, ktery by mél
mit sva pevna pravidla, napf. pfitomnost obou rodic¢t pfipadné i ditéte samot-
ného a pfitomnost vSech zainteresovanych odbornikd, ktefi se budou o dité
v budoucnu starat. Neni to zbyte¢ny luxus, ale svym zptisobem uzitecny ritual,
kterym za¢ina obdobi dlouhodobé spoluprace, od niz si slibujeme co nejveétsi
efekt v podob¢ optimalniho zdravotniho stavu ditéte, co nejlepsi kvality zivota
jeho i celé rodiny. Ne vzdy se vsak dafi tento ,,ivod do spoluprace® zorgani-
zovat takto idealnim zptisobem.

Péce o nemocné CF a jejich rodiny je péci tymovou. To znamena, Ze se na ni
a soucasné na komunikaci s rodinou bude na rtiznych urovnich podilet cela
fada odbornikt rizného zaméfeni — osetfujici CF 1ékar, fyzioterapeut, antropo-
log, odbornik na vyzivu — nutricni terapeut, psycholog, socialni pracovnik
a dalsi odbornici (genetik, mikrobiolog, gastroenterolog...).

Filosofie péce je — bez ohledu na jejich rizna zaméteni — spole¢na. Pomoci
a prispét vSemi dostupnymi silami a prostiedky k tomu, aby stav dychacich
cest a stav vyzivy nemocného ditéte byl pokud mozno v co nejvétsim poradku,
jaky je za danych okolnosti mozny.

Vyrovnavani se s faktem onemocnéni je véc dlouhodoba a obtizna. Je to pro-
ces, ktery probiha v Case, ma své zakonitosti a specifické projevy, nelze jej
uspéchat. Vsichni ¢lenové tymu o tom védi, pocitaji s tim a snazi se v tomto
duchu s kazdou situaci, spojenou s 1éCbou, zhorSenim stavu nebo rdznymi
neocekavanymi udalostmi béhem ni, nakladat co nejcitlivéji.

Skute¢nost, ze CF je onemocnéni genetické povahy, navozuje nékdy pocity
viny ze strany rodi¢l nebo i prarodic¢i smérem k ditéti. To neni nic Spatného
nebo neobvyklého, je to vlastné docela prirozena reakce a je pozitivni, da-li se
o tomto tématu hovofit v prostiedi, které je dostatecné chéapajici a akceptujici.
A také, podafi-li se i tuto moznost v né&jaké podobé uchopit, pojmenovat
a zaradit, pfispiva to v budoucnu k lepsi adaptaci na onemocnéni a nakladani
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snim jak na strané rodicl a ostatni SirSi rodiny, tak na strané¢ nemocného
samého.

Kazdé vekové obdobi, kterym dité prochazi - a opét je to stav zcela pfirozeny
a plynule se odvijejici v pribéhu Zivota - ma své vyvojové ukoly, predstavme
si je jako jednotlivé ,kaminky* stavby, ktera by nedrzela pohromadé, pokud
by nékteré chybély nebo se povazlivé zachvivaly.

Kojenecké obdobi (od narozeni do 1. roku Zivota) je z psychologického hle-
diska ve znameni utvafeni zakladni divéry nebo nedivéry vici okolnimu
svétu v duchu toho, jak pevné a emocné dostateéné sytici je pouto mezi dité-
tem a vyznamnymi vztahovymi osobami v jeho okoli. Tento model utvareni
povahy vztahu k lidem a ke svétu obecné v prvnim roce zivota se pak mize
opakovat ve stejné podobé€ v pribéhu celého dalsiho zivota.

Kojenecké obdobi je ¢asem velmi dramatického a rychlého riustu a uceni. Za
prvni rok zivota se z ditéte, které po narozeni pouze lezi, place a je ve vSech
smérech zcela bezmocné, stane clovicek ovladajici své t€lo do t€¢ miry, Ze se
zvedne do vzptimené polohy a ucini prvni krok, ze dokéze uchopit do ruky i
drobné predméty a vyslovi prvni smysluplné slovo. Tato rychlost a spad,
s jakou se véci odehravaji, se uz v nasledujicich letech nebude opakovat.
Diagnéza CF je vétSinou stanovena v tomto prvnim, tak vyznamném a ve
vSech smérech ,,nabitém* roce zivota a je tieba se vyporadat jak s danymi
vyvojovymi ukoly, tak s pozadavky lécebného rezimu, ktery je novy a zabere
zpocatku vétSinu Casu.

Casté stonani a télesné neprospivani zptisobené problémy v traveni zpomaluje
psychomotoricky vyvoj u déti s CF, ale nutno fici, Ze po stanoveni diagnozy,
zavedeni adekvatni 1écby a rehabilitacni péce, se stav obvykle velmi rychle
srovnava a nutnost kazdodenni fyzioterapie dokonce vytvari dobry prostor pro
citlivy dotekovy kontakt s ditétem — nejen pro matku, ale zejména pro otce,
ktery by se mél naucit formou hry s ditétem rehabilitovat tak, ,,aby ani nepo-
znalo, Ze se jedna o néjaké cviceni, které se musi®.

Mezi 8. - 15. mésicem zivota se miZe objevit reakce ditéte v podobé enormni-
ho pfipoutani k matce nebo jiné vztahoveé nejvyznamngjsi osobé. Odpoutani
od ni byva provazeno strachem, tizkosti, neztiSitelnym placem, pozd&ji odmi-
tanim jidla, poruchami spankového rytmu, celkovou apatii, regresi — krokem
zpét ve vyvoji pti del§im obdobi bez kontaktu. Jedna se o projev tzv. separacni
uzkosti, kterd je v tomto obdobi vyvojové ,,normalni“. Projevi-li se, je to sig-
jiné vztahové vyznamné osoby a je tieba jej v tomto duchu oSetfit — tj. podob-
né zatezi je zbyteCné nevystavovat. Naopak je dobré jistit jej potfebnou fyzic-
kou blizkosti a dostate¢nym kontaktem — pohlazenim, pochovanim, mazlenim.
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Dnes je jiz naprosto bézné, Ze matka (otec, babicka, déda...) jsou s ditétem na
oddéleni v pribéhu celé¢ hospitalizace a traumatizace z odlouceni vétsi-
nou nehrozi.

Velké naroky na psychiku doprovazejici osoby v prubéhu hospitalizace zvlasté
v dobé tzv. edukacniho pobytu na oddéleni — tj. zhruba tyden po stanoveni
diagnoézy, kdy se rodice uci, jak s nemocnym ditétem dale pracovat, se snazi-
me fesit moznosti kontaktu s psychologem nebo socialni pracovnici Klubu CF.
a jidla pro doprovazejici osobu, ktera je v této situaci enormné ohroZena stre-
sem a vycerpanim.

Hlavnim psychologickym tkolem batoleciho obdobi (od 1 do 3 let veku) je
samostatnost ¢ili autonomie a sebeuvédomovani, spojené velmi Casto s projevy
,»Vyvojového negativismu, ktery se za¢ina projevovat pfevazné mezi druhym
a tretim rokem Zivota ditéte.

Dité se prosazuje a usiluje o samostatné (,,ja sam*) zvladani véci, na které
nékdy jesté nestaci nebo odmita spolupracovat ¢i plnit to, o¢ je zadano (,,ja
nechci®). V situaci, kdy bézi pomérné naroény a kazdodenné se opakujici
lécebny rezim, je spousta prilezitosti k odmitani tikond, které jsou potieba.
Zacinaji se objevovat problémy s jidlem, které se pak zpravidla v néjaké po-
dobé prolinaji i do dalsich vékovych obdobi, odmitani inhalaci, rehabilitace,
obtize v polykani 1ék.

Trénink kontroly vyprazdnovani, ktery je také jednim z ukold tohoto obdobi,
muze byt u déti s CF ponekud ztizen obCasnymi moznymi prolapsy rekta (vy-
hiez konec¢niku), které mohou byt bolestivé a zamérny tlak na stolici tak mutize
dit¢ védomé oddalovat nebo jinak pickonavat.

Je potfebné a velmi uzitecné dité¢ mezi 2. a 3. rokem naucit smrkat a postupné
také odkaslavat a vyplivovat vazky husty hlen z dychacich cest tak, aby jej
pokud mozno nepolykalo.

Piedskolni obdobi (od 3 do 6 let) je charakterizované predevsim iniciativou
ditéte. Je to obdobi, kdy se tvoti zaklady socializace — za¢lenéni do détského
kolektivu a do spolecnosti obecné. V popiedi je rozvoj fantazie a smyslu pro
magicno, opakuje se otdzka ,,proc* v nesCetnych variantdch a souvislostech.
Re¢ je jiz natolik rozvinuta, Ze dovoluje prostiednictvim slov vyjadfit
i pom&rné slozité myslenkové pochody, to v§e samoziejmé umérné intelekto-
vym schopnostem konkrétniho ditéte. Pfedni misto v Zivoté predskolaka zau-
jima hra.

Dité s CF mize jiz v tomto vékovém obdobi pocitovat ,,nespravedlnost svéta“
v tom, ze musi délat fadu véci, které ho krati o ¢as urceny ke hfe a naopak
nemuze délat ne¢které véci jako ostatni vrstevnici — napfiklad koupat se v 1été
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v rybnice nebo chodit do sauny v pfipadé, ze v matef'ské skole, kam dochazi,
saunovani déti probiha.

Navstéva piedskolniho zafizeni je u déti s CF zavisla zejména na jejich zdra-
racnich infektd. Neni zcela doporuc¢ovana jiz od 3. roku véku, jak je to obvyk-
1é u zdravych déti, ale v kazdém ptipadé je doporucena ve véku 5 — 6 let.
Predskolni obdobi slouZzi k tomu, aby si dit¢ zvyklo na uréity rezim a vedeni
jinym dospélym nez jsou rodi¢e. To vSe samoziejmé v situaci, kdy to schvali
osetiujici Iékar. Odklad skolni dochazky — v ptipade, ze je dit¢ fyzicky i psy-
chicky zralé pro nastup do 1. tfidy, nemusi byt v zddném piipad¢€ pravidlem.

V predskolnim obdobi se také postupné formuje povédomi ditéte o tom, co je
jeho povinnost, co ma nebo nema délat a pro¢. Rozviji se také svédomi a vzni-
kaji prvni pocity viny.

Vedeni a plnou kontrolu pfi uskute¢iiovani lécebné rehabilitacniho programu
v tomto obdobi dité jesté zcela vyzaduje, ale ve v€ku 6 let je jiz vétSinou
schopno pod dohledem rodi¢t spolupracovat napt. pii oSetfeni inhalatoru,
ptipravé jednoduchého jidla apod.

Mladsi $kolni vék (6 - 11 let) — je obdobi, ozna¢ované také jako prepuberta.
Jeho ustfedni charakteristikou je usili uspét ve Skole a Skolni praci, kam je
napiena hlavni snaha ditéte.

Je to ¢as pomérného klidu, kdy se z vyvojového hlediska nedé&ji zadné pfilis
dramatické véci, Casto vSak pouze zdanlive.

Rozvoj mysleni postupuje dale od konkrétnich operaci k vyssi abstrakci, ale
smérem navenek je povaha vztahi s pfevahou racionality a stfizlivého realis-
mu, bouflivéjsi emoce se dostavaji ke slovu spise dodate¢né.

U déti s CF mlizeme v tomto obdobi spatfovat na jedné strané znamky dobré
adaptace na zménéné podminky zivota — déti dovedou fikat i ukdzat spoluza-
kiim a kamaradiim, co vSechno musi denné provadét navic nez oni pro to, aby
mohli byt ve Skole i v kolektivu (inhalace, flutterovani, uzivani enzymi pfi
jidle, v pripadé¢ potieby antibiotika do zily). Dovedou Casto i s trochou potieby
,»,Vyjimecnosti“ ukazat to, co maji jinak nez ostatni spoluzici a vrstevnici, ¢im
vybocuji a jsou zajimavi.

Na druhé strané jiz v tomto vékovém obdobi dochazi ¢asto ke konfrontaci
nemocného ditéte se zdravymi détmi v oblasti fyzické kondice. Poméfovani sil
v télesné vychoveé nebo v riznych sportovnich krouzcich mohou nelibé nést
predevsim chlapci. Staly kasel, potfeba odkaslavani i béhem vyucovani a ob-
Casny zapach mohou také vést k pocitim ménécennosti, stanou-li se déti ter-
¢em posméchu ve tfidé. Proto je vzdy dobra velmi uzka spoluprace rodict
s tfidnim ucitelem ditéte.

Ke slovu se také postupné stale vice dostava naléhavost otazky ,,pro¢ prave ja“
— zprvu zcela na konkrétni Grovni, v souvislosti s tim, co dité pravé v tu chvili
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nemuze de¢lat oproti zdravym kamaradiim nebo sourozenctim. Postupné vsak
doznavaji tyto tvahy kvality hlubSich existencialnich rozmért s tim, jak dité
kolem 8 - 10 roku dospiva k pochopeni koneénosti lidského Zivota a definitiv-
ni povahy smrti.

Zavér obdobi mladsiho Skolniho véku je velmi citlivy co se ty¢e riznych fan-
tazii a s tim spojenych uzkosti ohledné zdravi, nemoci, a z toho plynoucich
ohrozeni, ktera chronické onemocnéni pfinasi.

Tyto uvahy a reakce jsou opét zcela normalni a setkavame se s nimi i u zdra-
vych déti, zde maji pouze podstatné naléhavéjsi podobu a je tfeba vénovat jim
v kazdém piipad¢ patficnou pozornost, nebagatelizovat je, byt komunikace na
V pfipadé¢ potfeby nebo bezradnosti je zcela na misté konzultace
s psychologem.

Starsi Skolni vék (11 - 15 let ) — obdobi puberty

Popisuje se Casto jako nejdramatictéjsi obdobi z celého Zivota.

U déti v tomto obdobi prevlada kriticnost v mysleni, vymezovani se viici auto-
ritam, jakysi negativismus ,,na druhou®, ktery je vyssim stadiem negativismu
dvouletého. Pubescent uvazuje nejen o skute¢nosti, ale i o svych tsudcich,
které konfrontuje zejména s usudky a pozadavky autorit.

Zmény v té€lesném vyvoji jsou velmi zietelné a zaméfeni na tuto oblast je jasné
dano. Odlisnost mezi divkami a chlapci se postupné stale vice prohlubuje,
takze obecné plati, Ze bylo-li pfedchozi obdobi mladsiho Skolniho véku ve
znameni modelu ,kluci s klukama a holky s holkama®, nastdvd zde z4sadni
pterod do podoby ,, kluci s holkama a holky s klukama®.

V tomto vékovém obdobi (doba druhého stupné zakladni Skolni dochazky)
byva pro chronicky nemocné déti zcela ptiznacné, ze se piestanou starat o svij
zdravotni stav, snazi se riznymi zpusoby $idit doporuc¢enou lécbu, unikat
kontrole, nespolupracovat. Opét to vlastné neni nic neobvyklého nebo neoce-
kavaného, v podstaté jde o ptirozeny vyvoj. Podobné jako u zdravych vrstev-
nikl klesda v tomto obdobi také Skolni vykonnost, coz je Casto zavaznad véc
vzhledem k tomu, ze je tfeba mit dobré vysledky k pfijeti na stfedni Skolu.
Volba stiedni $koly nebo ucebniho oboru je limitovana pozadavky 1é¢ebného
rezimu, déti nesméji napt. v budoucnu pracovat v horkém, prasném nebo jinak
znecisténém prostredi, nesmé&ji vykonavat fyzicky tézké prace, nemély by
pracovat s chemikaliemi atd. Déti mivaji ¢asto velky pocet zameskanych hodin
vzhledem k Castéj$§i nemocnosti nebo opakovanym pielécenim antibiotiky
do zily.

Tlak na vykon ve skole ze strany rodi¢u, tlak na dodrzovani 1é¢by, dany jejich
uzkosti o dit¢ a podporovany jesté pozadavky lékarti, vyusti neziidka
k vyhrocenym krizovym situacim, které mohou vést az k bojkotu 1é¢by, expe-
rimentim s koufenim nebo s navykovymi latkami atd. V popiedi je maximalni
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snaha vyrovnat se vrstevnikiim a moci si dovolit stejné véci jako oni (chozeni
na diskotéky, koncerty, do restauraci, klubd, na vylety pod stan atd.). V takové
situaci je opét na misté kontaktovat psychologa a snazit se dospivajicimu
dobfe naslouchat, aby nenabyl dojmu, Ze jeho problémy jsou pro ostatni nedu-
lezité a ze jsou zlehCovany.

Adolescence a rana dospélost (zhruba od 16 - 17 do 25 let véku)

Je obdobi postupného dozravani k plnému pfijeti zodpoveédnosti za své jednani
a také k pfijeti nasledkl za ngj.

Mlady dospély by mél postupné dospét k tomu, Ze to, co déla sam se sebou
a ve vztahu k sob¢, nedéla pro druhé — rodiCe a zdravotniky, ale prave jen a jen
pro sebe. K tomu by mél byt veden jiz od utlého veéku. K tomu je pribézné
sméfovana péce osetiujiciho tymu.

Kontrola zvenci je vzdy nepfijemna a pravidlo, Ze ,,co se musi, to se hnusi
plati neomylné i v tomto piipadé. Jde tedy o urcité vnitini pfijeti toho, co do-
sud pozadovalo okoli, dospéni do podoby ,,ja sdim/a jsem si nyni svym vlast-
nim strazcem a kontrolorem™.

To opét neni jednoduchy akt ani u zdravého jedince. Nezralost a spoléhani se
na druhé ma prece jenom celou fadu pfijemnych, ziskovych stranek — nakonec
je vzdy pohodIn€jsi nadavat na nékoho jiného nez na sebe samého, kdyz se
néco nedaii.

Vétsina nemocnych CF néjakymi cestami do této faze dospiva a management
lécby prebira zcela na sva bedra. Mame zkuSenost, Ze spoluprace s tymem
osetfujicich zdravotnikt je v takovém pfipadé mnohem kvalitnéjsi, nez kdyz
za mladého dospélého stale jednaji a vystupuji rodice.

Jak se pferod k samostatnosti povede, zalezi na celé fad¢ okolnosti. Hodné
zalezi 1 na vas, rodicich, jak budete se svym ditétem jednat a mluvit, jak moc
je budete vnimat jako kompetentni a zodpovédné za svou 1é¢bu a za sviij Zivot.
Je to nesmirné tézké a komu se to alespon v n¢jakém sméru zdafi, mél by byt
po pravu ocenén metalem zaslouzilého, moudrého a prozietelného rodice.

Zrala dospélost (nad 25 let)

Dominuje pracovni kariéra, samostatné bydleni, partnerské vztahy - vse za
predpokladu, Ze se daii progresi onemocnéni zvladat tak, Ze neni nutno proza-
tim sahat k radikalnim opatfenim v 1é¢b¢ (transplantace plic).

Rada dospélych pracuje na plny &i ¢asteény pracovni uvazek, ¢ast je v invalid-
nim dichodu, ktery vSak nebrani moznosti zaméstnani.

Mnoho dospélych nemocnych CF studuje na vyssich odbornych a vysokych
Skolach. I takovy rezim je mozny, ale vyzaduje velmi dobrou adaptaci na
onemocnéni. Je tfeba dobfe rozumét signalim vlastniho téla a respektovat je,
aby nedochazelo k ptrecenéni sil, ani k podcenéni progrese onemocnéni.
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Psychologicke aspekty onemocnéni cystickou fibrozou

Partnerstvi a rodi¢ovstvi u nemocnych CF predstavuji silné motivujici oblasti
pro zivot a dodrzovani 1écby.

Partner nemocného CF by mél vzdy byt pravdivé informovan o povaze one-
mocnéni, v pfipadé problému v této oblasti lze opét vyuzit nabidky psychote-
rapeutické pomoci.

Psychologicka a psychosocialni péce o nemocné cystickou fibrozou je soucasti
tymové péce. Jeji nedilnou soucasti je starost nejen o nemocného, ale i o celou
rodinu, v jejimz stiedu se nemocny nachazi.

Patfi sem samoziejmy zajem o partnerstvi a rodicovstvi rodicd nemocného
ditéte, zajem o sourozence, ktefi také néjakym zpisobem prozivaji dlouhodobé
stonani svého bratra nebo sestry, naslouchani a zajem o prarodice, ktefi Casto
chtéji néjakym zpuisobem pomoci, ale problematice dobie nerozuméji nebo
maji obavu se zeptat.

Vyznamnou soucasti podptirnych aktivit pro rodice a prarodice nemocnych CF
jsou kazdoro¢ni setkani v ramci programu ¢lenské schize Klubu CF, vikendo-
va setkani rodic¢l, jednodenni setkani prarodic¢t a dalsi akce, zamétené napf.
na informovani vefejnosti o onemocnéni nebo na pomoc pfi ziskavani financ-
nich zdrojii pro zkvalitnéni 1écby a zivota nemocnych CF.
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18.

Klub nemocnych cystickou fibrézou, o. s.

Klub nemocnych cystickou fibrézou je obcanské sdruzeni, zalozené v roce
1992 rodié¢i nemocnych déti. Jeho ¢leny je nékolik set nemocnych (déti i do-
spéli) a jejich rodin.

Poslanim Klubu je zlepSovani kvality zivota nemocnych cystickou fibrézou
a dale zvySovani informovanosti vefejnosti o tomto onemocnéni. Béhem let se
¢innost Klubu hodné rozsifila — snazime se o vSestrannou pomoc nemocnym i
jejich rodinadm:

o

Kontakt:

Klub nemocnych CF, o.s.
www.cfklub.cz

Kudrnova 22/95

150 06 Praha 5 Motol

tel.: 257 221 028, 257 211 929

Posilame pravidelné vSem ¢lentim informacni dopis s novinkami a
cca 2x ro¢né ¢asopis Zpravodaj.

Poskytujeme socialni poradenstvi a psychologickou pomoc.
Pravidelné potadame velké setkani (¢lenskou schtizi) nasich ¢lend
v Praze, kde je mozné vyslechnout novinky od 1ékaiti a pfipadné
se setkat s ostatnimi rodici.

Potadame vikendova setkani rodicu ¢i jednodenni setkani prarodi-
¢t déti s CF.

Spravujeme webové stranky www.cfklub.cz a diskusni férum o CF
www.cystickafibroza.cz/forum

Snazime se finanéné podporovat jednak vSechny své ¢leny a spe-
cialné nizkoptijmové rodiny s CF. Poskytujeme naptiklad pfispé-
vek na inhalator eFlow, na nebulizatory k inhalatorim nebo na
ozdravné pobyty u mofe.

CF také informujeme vefejnost prostfednictvim médii ¢i béhem
ruznych akei.

Potadame vetejnou sbirku ve prospéch nemocnych CF.
Spolupracujeme s CF centry v Ceské republice, podporujeme je i
finan¢né.

of

" Klub nemocnych
cystickou fibrozou






Zavérem

Tato prirucka poskytuje spoustu informaci o pfiznacich a 1é¢bé cystické fibro-
zy. Jeji zavér vam, doufdme, pfinese obycejny rodicovsky pohled na Zivot
s chronickym onemocnénim:

Vétsina zkuSenych rodict a dospélych nemocnych jisté potvrdi, ze zivot s CF
neni jen o CF. Co se v zacatcich zda byt nezvladnutelné, se po urcité dobé
stane denni rutinou. Ani napor na psychiku pfi vazném onemocnéni ditéte
casem neni tak velky, jako v dobé stanoveni diagnozy.

CF je zavazna nemoc, ale v soucasnosti je 1éCeni priznakd zvladnutelné a na-
d&je dalsiho pokroku je obrovska. Rada dnesnich déti a dospivajicich s CF
se pIn¢ vénuje Skole i svym zajmam. Dospéli studuji, pracuji a néktefi zakla-
daji rodiny.

Dobry zdravotni stav je podminény kvalitni 1écbou a to, jak bude dit¢ svou
nemoc zvladat a brat, zalezi z velké ¢asti na rodi¢ich. Zdravé rozumny piistup,
tj. ,,nhic nepodcenovat a také nic neptfehanét™, vlastni vyrovnanost a pestra
aktivita celé rodiny je to nejcennéjsi, co muzete svému ditéti dat. Déti s CF
mohou mit stejné Stastné détstvi jako jejich vrstevnici. Kolem nés je spousta
déti s riznymi handicapy a mluvit o nich dnes jiz neni tabu, jako tomu byvalo
diive. K dobrému zvladnuti naro¢né Zivotni situace prisp&je i komunikace o
starostech a problémech. Témét kazdy z rodich se nékdy ocitne v situaci, kdy
si nebude védét rady, bude potiebovat pomoc ¢i si jen popovidat. Pro vas
v§echny je tu Klub nemocnych cystickou fibrozou.

Kamila Smidova, pfedsedkyn& Klubu, maminka dospélé divky s CF

Prejeme hodné sily a optimismu vS§em rodi¢tim a détem i dospélym s CF.
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