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Ale nezélezi jen na soucasném postaveni ditéte (jeho vysky, hmotnosti, BMI
stav vyzivy je trend, tj. zmény b&hem vyvoje, zhorSovani nebo zlepSovani
stavu vyzivy. Proto napiiklad dévée, kter¢é ma dlouhodobé obvod paze
na 10. percentilu, nam déla méné starosti nez chlapec, ktery byl ptivodné
v dobrém stavu vyzivy, ale jiz del$i dobu se mu obvod paze nezvétSuje a klesa
tak na 10. percentil.

Graf 5: Hmotnost k vySce v percentilech. Divky (do 120 c¢m)

Nevénujeme ale stavu vyzivy CF nemocnych piehnanou pozornost? ,,Ja jsem
taky vzdycky byla vyzle®, fekne néktera maminka. Ale u CF je to néco trochu
jiného. Je zde prokazana vzajemna zavislost stavu vyzivy a funkce plic. Tato
zavislost je obousmérna. Maminky dobte védi, ze kdyz dit¢ onemocni, huf
pribyva na vaze a nékdy i béhem nemoci zhubne. Vime, jak hubené jsou déti
s tézkym plicnim postizenim. Ale plati to i naopak —kdyz dité dobte ,,vykrmime*,
zlepsi se mu i funkce plic? Tak jednoduché to neni. U déti a dospélych
s tézkym plicnim postizenim je velice obtizné zlepsit jejich stav vyzivy. A ani
u nich zlepseni stavu vyzivy jiz nenapravi nevratné zmeény v plicni tkani, mize
ale zpomalit jejich dalsi zhorSovani. A pravé tak udrzeni dobrého stavu vyzivy
v détstvi mize zpomalit vznik a vyvoj patologickych zmén, oddalit chronickou
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infekci Pseudomonddou a dal$imi patogeny, které dale zhorsuji zdravotni stav.
Proto je potieba stavu vyzivy vénovat pozornost od samého zacatku 1écby,
jiz v obdobi, kdy jsou déti v pomérné dobrém stavu, drzi krok se svymi vrstevniky
anezasvéceného pozorovatele by nenapadlo, Ze tohle je nemocné dité. V té€ dobé
vétsinou kontroly u odborného lékaie v CF centru nebyvaji ¢asté. A piece vime,
ze pravé ve veku od 3 do 8 let se stav vyzivy fady pacientll pozvolna zhorSuje
a pak nasleduje i zhorseni funkce 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 neptiznivé zmény stavu
vyzivy a pokusit se 0 napravu.

Stav vyzivy svych déti si mizete orientacné zhodnotit podle uvedenych grafi.
Jak casto mérit a vazit? Podle naSich zkuSenosti je u déti starSich jednoho
az dvou let vhodny interval 3 mésict, Cast&j$i méfeni spiSe vede ke zvySené
nervozité. Vyjimkou jsou ovSem situace, kdy mate pocit, ze se ditéti htife dafi.
Pak je mimotadna 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 porfadku. Znamena to, ze pfijem zivin je dostate¢ny, ,,jidelnicek*
vyhovujici. Pokud zjistite hodnoty pod 10. percentilem nebo zhorSeni oproti
minulému méfeni, je tieba se zamyslet. Pri¢inou muze byt infekce (pak je
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tteba vyhledat Iékate), zaroven je ale tfeba pomyslet na to, ze pfisun zivin neni
dostate¢ny. ,,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 pfipocteme
energetické vydaje na boj s infekei, potfebuji k udrzeni dobrého stavu vyzivy
snist vic nez zdravi vrstevnici. Zkuste tedy zménit jidelni¢ek, aby byl kaloricky
bohatsi.

Co je tedy hlavnim tkolem, na kterém mohou i rodi¢e spolupracovat?
Udrzet dobry stav vyzivy, v€as zjistit zménu k hor§imu a v takovém ptipadé
zintenzivnit 1é¢bu. Jak ukazuji nase i zahraniéni 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 ukdzala, ze obzvlast’ dilezita jsou tii obdobi.

V prvé tad¢ je to kojenecké obdobi (do 1 roku véku). VEasny zachyt a nasazeni
pankreatické substituce a 1é¢ba plicniho onemocnéni ma klicovy vyznam pro
dalsi vyvoj. Vcasné rozpoznani nemoci zavisi zpravidla na détském 1ékafi,
nebot’ rodice v t¢ dobé vétSinou ani netusi, ze takovd nemoc jako CF vibec
existuje. Po stanoveni diagnézy se vsak jiz na dalsi 1é¢b¢ aktivné podileji. A je
tieba, aby dodrzovali doporuceni Iékafd i v dobé, kdy se jim zda, ze ditéti se
dobte dafi a vSe 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 dobie. Nekdy je pficinou zhorSeny stav plic, ktery
neni dostateéné 1é¢en nebo se ani intenzivni 1é¢bou nedaii zvladnout. Castgji
se ale zhorSovani stavu vyzivy nevénuje patficnd pozornost, pravé proto, ze se
ditéti jinak dafi dobfe. Zhorseni funkce plic pak nasleduje. U ditéte, které je jiz
v 8 letech hubené, se celkovy zdravotni stav zhorSuje rychleji. A prave rodice
mohou prvni znamky zhorSeni zachytit spolehlivéji nez 1ékat, ktery dit¢ nevida
tak casto.

Tietim 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 funkci plic stava jesté tésnéjSim. Dospivani a ristovy vysvih
v pubert¢ jsou energeticky velmi naro¢né. Jak jsme se jiz zminili, nastup puberty
a predevsim jeji prub¢h zavisi na zdravotnim stavu. Stav vyzivy zde hraje
klicovou roli jak pro oddaleni patologickych zmén a udrzeni dobré funkce plic,
tak pro prub¢h puberty, ktery tak casto lezi na srdci mladym lidem. Moderni
metody péce o stav vyzivy umoziuji, aby se pies jiz zminéné opozdéni puberty
udrzel stabilni, bez vyrazného zhorSeni. Prave ve vyzivé v obdobi puberty jsme
po roce 1990 zaznamenali zietelny pokrok nejdiive, zejména diky nutri¢ni
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podpote. Hute se dafi udrzet dobry stav vyzivy u chlapct. V tomto kritickém
obdobi je tfeba vénovat pravidelné zivotosprave, energeticky hodnotné stravé
a dislednému uzivani pankreatické substituce zvlaStni pozornost. A jak jsme
se jiz zminili, vztah mezi stavem vyzivy a funkci plic je obousmérny. Praveé
v puberté se zac¢ina vyrazngji projevovat nepiiznivy vliv §patného stavu plic na
stav vyzivy. Proto velice zalezi i na 1é¢b¢ plicniho onemocnéni — nezapominat
pravideln¢ inhalovat a cviéit, v€as a dostate¢n¢ 1é¢it akutni onemocnéni,
pravidelné kontrolovat sputum a 1éCit pfipadnou chronickou infekci. I na
tom zavisi udrzeni dobrého stavu vyzivy béhem dospivani. A pravé naro¢na
kazdodenni 1é¢ba pichdzi dospivajicim zatéZko. Casto se situace komplikuje
dojizdénim do vzdalené Skoly nebo pobytem v internaté. Rodice maji tézsi
ulohu nez dfive. Nezdafi se ji splnit, pokud mladi lidé sami nepochopi, Ze to je
jejich vlastni véc.

V piipad¢ potieby je mozné problémy s udrzenim dobrého stavu vyzivy
konzultovat s psychologem.
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7. CUKROVKA VAZANA NA CYSTICKOU
FIBROZU

Diky novym terapeutickym postupiim se podstatné zlepSila prognoza pacienti
s cystickou fibrozou, a ti se tak dozivaji daleko vyssiho veku. To bohuzel
zpusobuje, ze 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). Véasné odhaleni a 1écba takového
diabetu jesté pred vyskytem typickych priznaki prispiva k udrzeni normalniho
stavu vyzivy, a tim i ke stabilizaci plicnich funkci. Tim midZeme pozitivné
ovlivnit dopad diabetu na progresi plicnich zmén.

Ke klasickym pfiznakim diabetu patfi :
e zvySené piti a moceni
e hubnuti
e  ztrata chuti k jidlu nasledovana zvracenim
e  stav muze vyustit az v problém s dychanim a v rozvoj poruchy védomi.

Vétsina pacientd s CF vSak ma jiny typ diabetu nez ostatni populace. Nejde
ani o diabetes mellitus zavisly na aplikaci inzulinu, ktery viddime hlavné u déti
a mladych lidi (diabetes mellitus I. typu), ani 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 funkeci,
¢ nejasné zhorSovani stavu vyZivy pii zachovaném
kalorickém prijmu.

Do 10 let véku pacientii s CF se diabetes objevuje velmi vzacng, 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.

Stale neni zcela jasné, pro¢ dochazi k rozvoji diabetu. Piedpoklada se, ze kvili
vazivové preméné slinivky bfisni vlivem defektu CFTR proteinu dochazi
postupné k tbytku bunék produkujicich inzulin, ¢imz je snizena jeho tvorba.
Inzulin pfitom slouzi k vyuziti glukdézy v organismu, ¢imz se jeji hladina
v krvi snizuje. Pro CFRD je typické postupné sniZovani produkce inzulinu
(tzv. inzulinopénie).
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Abychom zabranili celkovym projeviim rozvoje CFRD s hubnutim a zhorSenim
stavu vyzivy, je nutné pfistoupit k aktivnimu vyhledavani pacientl (screening)
ohrozenych budoucim rozvojem diabetu. VétSina pracovist pouziva pro déti
star§i 10 let tzv. oralni glukozovy toleranéni test (0GTT). (Vice o testech oGTT
a ivGTT naleznete v kapitole VySetfovaci metody u nemocnych s CF). Vysledky
testu hodnotime podle nize uvedené tabulky:

Hodnoceni oGTT u pacientii s CF (podle ISPAD Guidelines 2014)

Cas 0 minut 120 minut Poznamky

NGT < 7,0 mmol/l | <7,8 mmol/l vsechny glykémie
pod 11,1 mmol/l

INDET <7,0 mmol/l | 7,8 —11,1 mmo/l | glykémie v 60 minuté
> 11,1 mmol/l

PGT < 7,0 mmol/l | 7,8 — 11,1 mmo/l

CFRD - FH <7,0 mmol/l | > 11,1 mmol/l

CFRD +FH | >7,0mmol/l | OGTT
neprovadét

Podle tabulky se nemocni se rozdéluji do 5 skupin. Jde o:
1) pacienty s normalni glukézovou toleranci (NGT)
2) pacienty s vyssi glykémii v 60. minuté (INDET)
3) pacienty s poruSenou glukozovou toleranci (PGT)
4) pacienty s kiivkou spliujici kritéria diabetu
bez hyperglykémie nalacno (CFRD — FH)
5) pacienty s kiivkou splnujici kritéria diabetu
s hyperglykémii nala¢no (CFRD + FH)

¢i intenzivnéjsi sledovani.

U pacientd s porusenou glukézovou toleranci ¢i diabetem mellitem bez
hyperglykémie nala¢no nasledné provadime intravenozni glukézovy tolerancni
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test (ivGTT) k posouzeni produkce inzulinu. Rozhodnuti o 1écbé ¢i dieté zavisi
na vysledcich testu.

Lécebné postupy

Monitorovani glykémie (sledovani hladin glukozy v krvi) se provadi u rizikovych
jedinct i u rozvinutého diabetu (skupiny 2 — 5). K vySetfovani slouzi domaci
pristroje — glukometry, jimiz se z kapky krve z prstu zjistuje hodnota glykémie.

U pacientd s hodnotami spliujicimi kritéria diabetu s hyperglykémii nalacno
(skupina 5) probiha 1é€ba od pocatku inzulinem, proto se zpisob monitorovani
glykémie obvykle nelisi od klasického détského diabetu. Denné vysetfujeme
glykémii pred snidani, pfed obédem a pted veceii, dale pied druhou veceti nebo
2 hodiny po 2. vecefi, tj. 4 — 5 vySetfeni denné. Nocni glykémii vysetifujeme
podle potieby a stability diabetu.

U pacientd s kfivkou splnujici kritéria diabetu bez hyperglykémie nalac¢no
(skupina 4) nebo u pacientti s kiivkou splnujici kritéria porusené glukoézové
tolerance (skupina 3) se monitorovani glykémie lisi. Cilem je vcas zjistit
vzestupy glykémie po jidle a dal$imi opatienimi pak zamezit zpocatku diskrétnim
projevim pocinajiciho diabetu, jako je nevysvétlitelné zhorSovani plicnich
funkei a zhorSovani stavu vyzivy i pfi dostate¢ném kalorickém piijmu. Proto
pfi domacim monitorovani doporucujeme vysetfit glykémii (hladinu krevniho
cukru) jednou az dvakrat za mésic pomoci vytvoreni velkého glykemického
profilu, coz sestava z méfeni hodnot: pred snidani a pted dopoledni svacinou,
pfed obédem a pfed odpoledni svacinou, pred 1. veceti a pied 2. vecefi.
V indikovanych ptfipadech se glykémie méfi i 2 hodiny po 2. veceti. Méfeni
glykémie v noci, tj. ve 3 hodiny, se provadi u pacientd, ktefi maji dlouhodobé
pusobici inzulin na noc samostatné nebo v kombinaci s rychle puisobicim
inzulinem. Pfi vySetfovani glykemického profilu je vhodné zaznamenat cely
jidelnicek, abychom zjistili jeho vhodnost a dokdzali si vysvétlit vykyvy
v glykémiich.

Dieta

Dieta u pacientd s CFRD nema nic spoleéné¢ho s dietou u bézného diabetu.
Zpocatku vysazujeme pouze sladké napoje, protoze slinivka nemize vyplavit
okamzité potfebné mnozstvi inzulinu a dochdzi k nezaddoucim vzestuptim
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 cukrii a vzestup glykémie neni tak rychly jako po sladkém
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napoji. Pacienti s CFRD maji naopak doporucené béhem dne konzumovat
opakované malé mnozZstvi sladkého, na rozdil od déti s klasickym diabetem.
Rozdily ve strave uvadi tabulka:

Diabetes mellitus CFRD
Energie 100 % doporuceného 120 — 150 % (200 %)
mnozstvi kalorii doporuc¢ené mnozstvi kalorii
Tuky 30 % energie (omezeni 30 — 40 % energie
nasycenych tukt) (z&dné omezeni tuk)
Cukry (sacharidy) | mnozstvi omezeno mnozstvi sacharid
(celkem) dle jidelniho planu omezeno pouze ramcove

Sachardza apod. | dovoleno kolem 25 g/den | dovoleno opakované mensi
mnozstvi béhem dne

Vléknina doporucovana doporucovano omezené
mnozstvi
Soli snizeny piijem zvyseny piijem

Tabulka 2: Dieta u diabetu mellitu a CFRD

Lécba

U pacienti s CFRD se vSeobecné nedoporucuje pouzivani perordlnich
antidiabetik, tj. tablet, vzhledem k tomu, Ze jde primarné¢ o nedostatecnou
produkei inzulinu, kterou nelze vylepsit podavanim téchto léku.

Lécba inzulinem je jednoznacné doporucovana u pacienti s CFRD
s hyperglykémii nalacno. U CFRD bez hyperglykémie nalacno nebo u pacientt
s porusenou glukézovou toleranci a nedostate¢nou produkei inzulinu musi byt
pristup k lécbeé vysoce individualni, neexistuje jednoznacné doporuceni. Pokud
u téchto pacientd (nemocni s CFRD bez hyperglykémie nalacno nebo pacienti
s porusenou glukézovou toleranci) dochazi ke zhorSovani stavu vyzivy a/nebo
ke zhorSovani plicnich funkci, zahajujeme 1écbu inzulinem. Podavame pomalu
pusobici inzulin, pozorujeme-li vSak vzestupy glykémie po snidani, volime
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kombinaci rychle piisobiciho inzulinu s dlouhodobé pusobicim inzulinem
v jedné ranni injekci, nebo pii vzestupech glykémie vecer podavame druhou
injekci inzulinu jesté pied vecefti. Tam, kde aplikace inzulinu provadéna 2x denné
nestaci k udrzeni glykémie v normé, musime volit intenzifikovany inzulinovy
program, tj. aplikaci rychlého inzulinu pfed snidani, obédem a 1. vecefi
v kombinaci s dlouhodobym inzulinem jednou az dvakrat denné. U pacientt,
kde potfebujeme vysoky kaloricky piijem, je vhodné zvazit pouziti inzulinové
pumpy, ktera dovoluje jist i velké svaciny nebo druhé vecefe a zaroven umoznuje
vetsi flexibilitu, tedy dodavani inzulinu dle mnozstvi snédeného jidla.

POZOR: pokud prti 1é€bé pouzivame rychle ptisobici inzulin, musi se pacient
po injekci inzulinu najist, jinak mize dojit k poklesu glykémie do nizkych
hodnot, tj. objevi se hypoglykémie.

Zavér: Lécba diabetu mellitu vazaného na cystickou fibrozu (CFRD) patii
do rukou specializovaného tymu, nikoliv do béZnych diabetologickych ordinaci.
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8. POTNI ZLAZY

Potni zlazy nemocnych s CF produkuji pot, ktery obsahuje az 5x vic soli nez
pot zdravych. Slané chuti potu si ¢asto v§imnou maminky pii polibeni celicka
novorozence. Na ¢ele nemocnych, pfedev§im na rozhrani vlasaté ¢asti hlavy
a Cela nebo na jejich nose se mohou pii vétsim poceni usazovat krystaly soli.
Pri nadmeérném poceni, at’ uz je zpusobeno okolni vysokou teplotou (zejména
pii télesné zatézi) nebo horeckou, miiZe byt dité s CF ohroZeno ztratami soli
a vody a naslednym Sokem (hypochloremicka dehydratace s alkalézou). Proto
je tieba nemocnym, a zvlasté pak détem (a to i kojenctim), pfisolovat potravu,
a pokud je to mozné, minimalizovat situace provazené nadmérnym pocenim.
Zasadné proto nemocnym s CF nedovolujeme pobyt v sauné a v dospélosti praci
v horkych provozech. Pokud v horku nemocni s CF nemaji chut’ k jidlu, je tfeba
jim ptidavat sul do tekutin. Zvlastni obezretnosti je tieba, pokud se pfi horecce
nebo v horku pfida zvraceni. Pti vétSim chybéni soli v téle je mozné i objeveni
kiedi.
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9. REPRODUKCNI USTROJI

Vétsina nemocnych s CF se v soucasné dobé doziva reprodukéniho veéku
v dobrém zdravotnim stavu. Mohou vést sexualni zivot a mohou se stat
irodi¢i. Proto se maji s problematikou sexualniho zrani, plodnosti, antikoncepce
a t¢hotenstvi vcas seznamit. Nejvhodnéjsi vk, kdy se maji tyto otazky probirat,
je 12 az 17 let. Je vhodné, aby tyto informace podavali ditéti rodice i 1ékati.

CF nemocni mohou vést ,normalni” sexualni zivot. Zalezi samoziejmé
predevsim na pribéhu i zavaznosti nemoci. Je tieba, aby zdravy partner byl
o nemoci dobfe informovan a aby respektoval skutecnost, Ze vynalozeni energie
béhem pohlavniho styku mize v ur€itych fazich nemoci nemocného vycerpat.
Nékdy se popisuje, ze sexualni styk vyvolava kasel. Pak je tfeba, aby se partnefi
ucili technikam, které jsou dostacujici a piijemné pro oba.

Ve vztahu, kdy jeden partnerti ma CF, predstavuje problematika reprodukce velmi
citlivou otazku. Je tieba, aby ji prodiskutovali oba partnefi nejen mezi sebou
a s oSetfujicim l¢kafem, ale i se svymi rodici. Je totiz velmi pravdépodobné,
ze budou v ptipadé zhorSeni zdravotniho stavu nemocného partnera potiebovat
pomoc v péci o dité. Je tfeba zvazit zavaznost stavu nemocného partnera,
uvazit, do jaké miry by péce o dit¢ komplikovala a znesnadnovala péci o zdravi
nemocného i perspektivu do budoucna. To vSe je nutno dobfe uvazit diive, nez
k téhotenstvi dojde.

MUZSKA NEPLODNOST

Neplodnost je u muzi s CF ptitomna v 98 %. Neplodnost je obecné v populaci
pomérné Castd a muzi se na ni podileji z 50 %. Neplodnost muzti s CF je
zpusobena tim, ze nadvarle konci vétsinou slepé a jeho vyvod chybi (obstruktivni
azoospermie). Pravdépodobné je to zplisobeno tim, ze vyvodné cesty jsou
ucpany hustym hlenem bezprostfedné ptred narozenim. Typické pro CF je, ze
se spermie normalné tvori a jsou normalné pohyblivé, nedostavaji se vsak do
ejakulatu pro zminénou nepriichodnost vyvodnych cest. Sexualni potence muzi
s CF je zcela normalni. Potence a plodnost na sobé nezaviseji.

Chlapciim s CF je tfeba sdélit, Ze je velmi pravdépodobné, ze budou neplodni,
ze se vSak mohou stat otci po odbéru spermii injekéni stiikackou, protoze se jim
spermie tvofi zcela normalné. Odbér Ize provést kdykoli po skonceni puberty
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 CFTR genu (vice v kapitole o genetice).

Pfitomnost muzské neplodnosti je do ur€it¢é miry védzana na nckteré
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mutace CFTR genu. Zejména jedna i u nas relativné Casto pfitomna mutace
(3849+10kbC>T) nema obvykle negativni vliv na muzskou plodnost. U mladych
muzut s CF je proto vhodné zjistit vySetfenim semene, jsou-li sterilni nebo patii-li
k tém dvéma procenttiim muzt s CF, ktefi mohou mit vlastni déti piirozenou cestou.

Moc&ovy méchyr

Semenny

Vacek Vyvodné cesty

Prostata
Mocgova trubice

Varle

Vejcovod

Zavés
Déloha vajedniku
Vajecnik

Pochva

Obr. 10: Schematické znazornéni pohlavniho ustroji

REPRODUKCNI USTROJi U ZEN

Tuzenmuize byt plodnost snizena, je to vSak mnohem méné ¢asté amnoho zens CF
se stava matkami. Snizenou plodnost zptisobuje zejména vazky hlen. Ten se tvoii
v kanalku délozniho ¢ipku stejné jako na jinych sliznicich organismu a muze
branit pronikani spermii a tim oplodnéni vajicka. Ukaze-li se, Ze toto je pfi¢inou
neplodnosti, 1ze provést ptimé vpraveni (inseminaci) spermii do délohy malym
lékaiskym 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 opozdéna, 10 % CF Zen viibec
neza¢ne menstruovat a u piiblizné 17 % v pribéhu Zivota mési¢ky piestanou.
Souvisi to jak s podvyzivou, tak s respiranimi problémy.

U Zen s CF se mohou na déloznim ¢ipku tvofit polypy a na vajecnicich drobné cysty.

TEHOTENSTVi

Tehotenstvi vzdy ovliviiuje dychaci ustroji, srdecni i svalovou cinnost. U zen
s CF to plati dvojnasob. Muze dojit k poruse normalni hygieny dychacich cest,
je ovlivnén krevni ob¢h a dochazi i k nedostatecnému piivodu zivin.

Pfesto mnoho Zen s CF zvladne té€hotenstvi i porod. Prvni zpravy o téhotenstvi
zen s CF se objevily jiz v roce 1960. V poslednich letech se v motolském centru
starame kazdorocné o 2 — 3 t¢hotné Zzeny. K ot¢hotnéni dochazi ve % ptipadi
pfirozenou cestou, % porodll jsou vedeny cisafskym fezem.

Fyziologické zmény béhem te¢hotenstvi 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 dechti za minutu, stoupa spotieba kysliku
kysliku a zvétSujici se déloha vede k zvySeni polohy branice. To je zdravymi
zenami snaseno dobie, mize to vsak byt neptiznivé pro zeny s CF, u nichz mtze
dojit ke zhorSeni funkce plic a k nedostate¢nému okyslic¢ovani krve.
Nedostatku kysliku se pricita zvySeny vyskyt potratd a predCasnych porodi u zen
s CF. Infekce u matky a nekteré léky, které uziva, mohou neptiznivé ovlivnit plod.
Dalsim problémem je zvysend kaloricka potreba, jejiz uspokojeni muze
byt obtizné, a pokud uspokojena neni, mize to vest k poruse ristu plodu.
Doporucovany vahovy ptiristek 6 — 9 kg se malokdy docili, coz mize mit
nepiiznivé disledky jak pro matku, tak pro plod. Je nezbytné pted téhotenstvim
i béhem n¢j sledovat stav vyzivy a glukdézovou toleranci.

Tehotenstvi vSak neni vyznamnym rizikem pro pokles funkce plic nebo ohrozeni
zivota matky. U jednotlivych zen ale mize byt nesnadné posoudit skute¢nou
miru rizika. Doporucuje se, aby t¢hotenstvi bylo naplanovano na dobu, kde
je stav Zeny co nejlepsi a kdy je jak po strance stavu vyzivy, tak po strance
zvladnuti infekce a prichodnosti dychacich cest co nejlépe pripravena.

Je tfeba respektovat podminky, za kterych se téhotenstvi zasadné nedoporucuje.
K nim patii ptedevSim podvyziva a spatna funkce plic. 1dedlni je, ma-li matka
pied téhotenstvim FEV, > 80 % n. h. Rovnéz rentgen plic by mél byt co
nejpiiznivejsi. Te€hotenstvi naprosto nelze doporucit u Zen se zvysenou hodnotou
oxidu uhli¢itého v krvi, nizkou hodnotou kysliku v krvi, vysokym tlakem
v plicni tepné a pietizenim pravé srdecni komory. Nemélo by k nému dojit ani
u Zen s té€zkou poruchou plicnich funkei (FEV, <40 % n. h.), $patnym stavem
vyzivy (BMI < 17 kg/m?), diabeti¢ek a zen s kolonizaci Burkholderia cepacia.
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Rozhodnuti o tom, miize-li zena bez ohrozeni svého zdravotniho stavu téhotenstvi
zvladnout, je velmi individualni a vyzaduje dobrou znalost vyvoje nemoci i vSech
okolnosti jejiho prabéhu. Je nutna Gzka spoluprace porodnika a CF specialisty.
Matka v tehotenstvi potrebuje agresivni lécbu, a to pripadné i na vkor plodu. Jsou
to 1. v. (do zily podavand) antibiotika, intenzivni fyzioterapie a agresivni podpora
vyzivy. Je teba sledovat syceni krve kyslikem. V soucasnosti nejsou zadné zpravy
o tom, ze by tato 1é¢ba neptiznive pisobila na plod nebo byla pfi¢inou vrozenych
malformaci plodu.

Déti zen s CF se v 27 % rodi pted 37. tydnem tehotenstvi. Jsou vzdy nosici
CFTR genu. Je-li u otce vylouc¢ena mutace F508del spolu s dal§imi nejcastéjsimi
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 potiebuje oporu v ostatnich ¢lenech rodiny i v §irSim okoli, zejména
v dobé, kdy mé sama zdravotni problémy. Nelze dopustit, aby pro péci o dité
matka zanedbavala svou lécbu.

Fotografie 1: 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 funkci
plic, s diabetem nebo s chronickou bakteridlni infekci. Je nutné si uvédomit, ze
kojeni klade naroky na pfijem energie. V tivahu je rovnéz tfeba brat i vyluovani
1€kt do mléka.

ANTIKONCEPCE

Neni-li t¢hotenstvi Zen¢ doporuc¢ovano, je ticba pouzivat vhodnou antikoncepci.
Pokud neni nadéje na to, ze by bylo téhotenstvi v budoucnu mozné, lze
provést sterilizaci. Jde o maly zakrok, ktery se provadi v celkové narkdze.
V rukou zkuseného operatéra je zdkrok velmi bezpe¢ny. Jde ovSem o nezvratné
rozhodnuti. Provadi se u Zen, které jiz déti maji nebo které védi, ze by téhotenstvi
pro né bylo prilis riskantni.

Hormonalni antikoncepce pomoci 1ékl obsahujicich zenské hormony estrogeny
a gestageny navozuje stav, jako by Zena byla t€hotn4, a potlacuje tak uvolilovani
vajicek z vajecnikl. Kromé tablet 1ze uzit i naplast'ové a injekéni preparaty, které
1ze vzhledem mozné poruse vstiebavani latek z traviciho ustroji povazovat za
ucinnéjsi. VEétsinou jsou tyto preparaty pokladany za vhodné a bezpecné. Panuje
vSak urcita obava z poskozeni jater a z ptisobeni 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 lécby se
doporucuje navic uzivat kondom, protoze antibiotika u¢inek antikoncepcnich
piipravki snizuji.

Zavedeni nitrodélozniho téliska se neprovadi pfili§ Casto. Tzv. bariérové
metody — kondomy a diafragma — jsou spolehlivé a navic chrani pted pfenosem
pohlavnich chorob i AIDS.

Konzultace o otazkach sexuality, t€hotenstvi a rodi€ovstvi by mély byt oteviené,
informativni a neautoritativni. Mély by byt vedeny 1ékafi a psychology, ktefi
maji o CF dobré védomosti. Nemocni maji mit k tomuto tymu divéru a neméli
by vahat jej vyhledat a pozadat o pomoc v feSeni vSech problému, které se
mohou vyskytnout.
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Imunitni systém je souhrn mechanismil zajiStujici v organismu rozpoznani
a likvidaci cizich ¢i vlastnich, ale potencialné §kodlivych struktur. Projevuje
se obranyschopnosti organismu proti patogeniim (bakteriim, virm, plisnim
atd.), nebezpe¢nym cizorodym latkdm (napf. toxinim) ¢i pozménénym
bunkam vlastniho téla (nddorovym bunkdm), ale na druhou stranu i toleranci
vuci vlastnim strukturam (autotoleranci).

IMUNITNi SYSTEM U CF

Imunitni systém u pacientti s CF je pfi narozeni podle v§ech znamek funk¢ni
stejné¢ jako u zdravych jedinct, bez prokazatelné odchylky, jen vzacné
mohou byt u malych déti hladiny imunoglobulint (protilatek) snizené, a to
pravdépodobné vlivem pifechodné nezralosti tohoto systému. Nasledné se
ale s prubéhem onemocnéni rozvine fada druhotnych zmén, hlavni z nich je
s vékem narustajici zvySena hladina imunoglobulint.

Imunitni systém u pacientl s CF je v§eobecné zkouman hlavné v souvislosti
s infekénimi komplikacemi. Zde hraje dulezitou roli i lokalni obrana na
sliznicich respiraéniho systému. Déti ani dospéli pacienti s CF netrpi
celkovou poruchou imunitniho systému, ktera by pfispivala k chronické
infekei bakteriemi. Naopak se ukazalo, ze imunitni systém CF pacientd
reaguje adekvatné na pfitomnost infekce, nicméné prostiedi, jez je zménéno
zékladnim onemocnénim, znemozni uU¢inné odstranéni specifickych
patogend.

Vysetieni imunitniho systému je podrobné popsano v kapitole VySetrovaci
metody u nemocnych s CF.

LECBA

Ve vétsiné pripadl neni nutna imunologicka 1écba.

U CF pacientil se snizenou hladinou imunoglobulinti hlavné v prvnich
meésicich Zivota je doporuc¢ovano jejich zilni podavani za kontroly klinického
stavu, stavu infekce a laboratornich hodnot.

Obdobna lécebna opatieni jsou vhodna i po transplantaci plic s naslednou
snizenou hladinou imunoglobulint.

Dalsi terapie s cilem posilit imunitni systém v soucasné dobé u CF pacientl
neni povSechné doporucovana.
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11. SLEDOVANI A VYSETROVANI
NEMOCNYCH S CF

CF je nezbytné lécit cely Zivot, a to velmi intenzivné. ZkuSenosti
z celého svéta jednoznacné ukazuji, ze nejlepsi vysledky s 1é¢enim maji
specializovana pracoviste, tzv. CF centra (centra pro lécbu CF), kde pracuji
tymy odbornikli zabyvajici se vyhradné ¢i pfevazné jen touto nemoci.
Pokrok ve vyzkumu a 1é¢bé CF je totiz tak velky, Ze neni v silach 1ékare
zabyvajiciho se i jinymi chorobami, aby jej sledoval. Proto by kazdy
nemocny s CF mél byt sledovan v centru pro 1é¢bu CF. Optimalné by takové
centrum meélo pecovat o minimalné 50 pacientl, protoze jen takovy pocet
zaruci jeho 1ékaitim dostate¢nou zkusenost.

Do tymu CF centra patii: Iékafi specializovani na CF, rehabilitacni
pracovnici zaméfeni na tuto problematiku, antropolog, dictolog, psycholog,
socialni pracovnik a specializované CF sestry. Spoluprace s odborniky
v dalSich oborech (specialisté zabyvajici se nemocemi traviciho traktu,
cukrovkou, onemocnénim ledvin, 1ékaf z oddéleni nosniho, uSniho, kréniho,
radiolog, chirurg, mikrobiolog, anesteziolog, genetik) je pochopitelné
nezbytna. Ve specializovaném centru by mél byt nemocny vysetien kazdé
3 mésice.

Mezi CF centrem a regionalni nemocnici, ktera je blizka bydlisti nemocného,
muze probihat sdilena péce o nemocné s CF. Samoziejmosti by méla byt dobra
spoluprace, spocivajici ve vyméné informaci o stavu nemocného (nejlépe
v pisemné forme¢) mezi CF centrem, regiondlni nemocnici a obvodnim
Iékafem pacienta. Sdilena péce ale neni rovnocenna s pééi v centru, a proto
je nutné, aby byl kazdy nemocny jednou ro¢né vySetien v CF centru.
Pacient s CF nové prokazanou na zakladé pfiznakt nebo na zakladé
novorozeneckého screeningu je vétSinou pfijiman k edukacni hospitalizaci.
Béhem cca 5 dni se provedou kompletni vySetfeni a rodi¢e se nauci zaklady
péce o dit¢ s CF. Velmi dulezité je pfitom postupné seznameni rodici
a nemocnych jak se samotnym onemocnénim, tak s jednotlivymi ¢leny CF
centra, ktefi se o nemocného budou v budoucnu starat, a zahdjeni 1écby.
Béhem této hospitalizace probiha velmi dulezité zacviceni v inhalacich
a dechové rehabilitaci. Kazdy pacient je vybaven inhalatorem a kojenci
navic jesté¢ odsavackou. Nemocny, ktery ma nedostate¢nou ¢innost slinivky
bfisni, dostane ihned pankreatické enzymy a v tucich rozpustné vitaminy.
Po zahajeni 1é¢by se provadéji ambulantni kontroly vétSinou v tfimési¢nich
intervalech (u kojenct i Castéji). Pfi zméné zdravotniho stavu samoziejmé
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kontrola mize probehnout kdykoliv castéji. Na ambulantni kontroly se
nemocni objednavaji s predstihem, pficemz je tfeba pifi objednavani hlasit,
zda je nemocny infikovan urcitou bakterii (pfedevsim je tieba hlasit infekcei
Pseudomonddou, Burkholderii cepacii nebo MRSA).

Rodice déti ¢i dospéli s CF by méli mit prehled o tom, co vSechno se od
posledni ambulantni kontroly udalo a zménilo (napft. jaké dit¢ prodélalo
infekty, jaké mélo obtize, kdy a jak mu byla upravena lécba). Tyto informace
si rodi¢e mohou pfipravit v klidu v pisemné formé nebo je mohou zanést
do formulafu, které dostavaji pfed ambulantni kontrolou (détsti pacienti
v Praze — Motole).

Pfi kazdé ambulantni kontrole je nemocny vySetien na antropologii (zjisténi
vahy, vysky, obvodu pazZe a dal$i parametry), u spolupracujicich déti (tj. od
4 — 5 let) se provadi vySetieni funkce plic (spirometrické vysetieni), dale je
oxymetrem zméfena saturace krve kyslikem.

Zaklady ambulantni kontroly jsou rozhovor oSetiujiciho 1ékate s pacientem
nebo s jeho rodi¢i o zménach zdravotniho stavu a podrobné klinické
vySetfeni spocivajici v prohlédnuti nemocného véetné poslechu plic.

Ve sterilninadobcee, kterou dostali nemocni pii predchozim vysetieni, pfinesou
na kontrolu sputum, které vétSinou nemocni vykaslou rano pied ambulantni
kontrolou. U malych déti, které neumi sputum vyplivnout, se provadi odsati
z hornich cest dychacich. U vétsich pacientt, ktefi vibec nevykaslavaji,
se provadi vytér z krku a nosu. Takto ziskané sekrety dychacich cest se
mikrobiologicky vySetiuji (vySetfeni na pfitomnost bakterii, event. plisni).
Vysetteni sekreti dychacich cest (sputum nebo sekret odsaty z dychacich
cest) by optimalné 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 bydlisté. Vzhledem k specidlnim mikrobiologickym vysetfovacim
metodam v CF centru, které daleko pfesnéji urci vyskyt bakterii typickych
pro CF, je pravidelné vySetfeni sputa v centru alespon 4x rocné nutné.
Vyzaduje-li to stav nemocného, jsou provadéna béhem roku samoziejme
i dalsi laboratorni vySetfeni.

Soucasti tzv. rocni prohlidky je kromé vySe uvedenych vySetieni (antropologie,
spirometrie, méfeni saturace, mikrobiologické vySetfeni sputa i RTG
plic nebo HRCT (high resolution computer tomography — pocitacova
tomografie s vysokou rozliSovaci schopnosti) pokud nebyly z né&jakych
divodi provedeny béhem posledniho roku, ultrazvuk bricha, ORL vySetieni,
EKG nebo i ECHO, vySetieni vzorku moce, laboratorni vyseti‘eni krve,
které zahrnuje vySetieni krevniho obrazu, sedimentace ¢ervenych krvinek,
CRP, biochemického profilu krve véetné hladin vitamini, acidobazické
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rovnovahy u nemocnych se saturaci krve kyslikem nizs§i nez 94 %,
imunologie. U déti nad 10 let provadime také oGTT (oralni glukozovy
tolerancni test), abychom zachytili event. prvni znamky cukrovky.
U nemocnych, ktefi maji dobrou funkci slinivky a neuzivaji pankreatické
enzymy, je nutno jednou rocné vysetfit i vzorek stolice na elastazu 1, ktera
je dobrym ukazatelem stavu zevné sekretorické (travici) funkce slinivky
bfisni. Je mozné, Ze se vSechna tato vySetfeni neprovedenou v jeden den, ale
rozhodné by se méla provést v pribéhu kazdého roku.

Minimalné jednou ro¢né by nemocni méli pfijit na kontrolu provadéni
dechové rehabilitace. Na takovou kontrolu nemocni dochazeji vybaveni
svym inhaldtorem, flutterem a dal§imi pomutckami, které k rehabilitaci
pouzivaji.

Pokud neni dité ve skuteéné velmi dobrém stavu vyzivy, méli by rodice
minimalné¢ jednou ro¢né¢ prinést pro nutricni terapeutku podrobny
zaznam o tom, co v posledni dobé ve tiech po sobé nasledujicich dnech
dité snédlo. Tento zaznam je vhodné potizovat u $kolnich déti pfes vikend,
tedy v dobé¢, kdy maji rodice kontrolu toho, co dité skute¢né snédlo. Zaznam
ma totiz obsahovat co nejpodrobnéjsi informace (vcetné piesné vahy
v gramech) o snédenych potravindch. Navod jak takovy zaznam udélat
podé nutri¢ni terapeutka, nebo navody jak jidelnicek sepsat ziskate v CF
ambulanci.

Na zaklad¢ vysledkl kazdé ambulantni kontroly (ale zvlasté pak roc¢niho
vysetieni) CF tym shrne své poznatky a napiSe podrobnou zpravu rodic¢im
nebo dospélému nemocnému a lékafi, ktery o nemocného pecuje v misté
bydlisté. Tato zprava obsahuje vysledky provedenych vySetfeni, navod
na event. zmény v lé¢ebném postupu, pfipadné dalsi nova doporuceni.

V Ceské republice je ziizeno Centrum pro diagnostiku, 1é¢bu a prevenci
CF ve Fakultni nemocnici v Praze — Motole. Centrum uzce spolupracuje
s vybranymi klinickymi pracovisti pro diagnostiku, 1é¢bu a prevenci CF
ve fakultnich nemocnicich v Hradci Kralové, Plzni, Olomouci a Brné
a s n¢kterymi dalSimi nemocnicemi, které sleduji vétsi pocet CF nemocnych

ey se
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12. VYSETROVACI METODY
U NEMOCNYCH S CF

Mikrobiologické vySetieni hlenu dolnich cest dychacich (sputa)

Je ucelné, aby piedev§im u nemocnych, ktefi jesté nikdy neméli nalez
bakterie Pseudomonas aeruginosa, bylo toto vysetfeni provadéno kazdy
mésic. Pti takto castém a pravidelném vySetfovani mizeme zachytit infekci
Pseudomonas aeruginosa v jejim opravdu pocatecnim stadiu a mtizeme vcas
zahajit 1écbu, ktera v té dobé mize jest¢ mikroba zlikvidovat a odsunout
chronickou infekci.

Je diilezité, aby nemocni vykaslali do zkumavky urcené k vySetfeni skutecné
sputum, nikoli jen sekret hornich cest dychacich. I to je divodem, proc¢ je
tteba déti spravnému a nenasilnému vykaslavani uc¢it. Doporucujeme, aby
si pfi kontrolach brali rodi¢e a nemocni nadobky k vySetfeni sputa domu
a pred pfisti kontrolou aby do nich vykaslali ranni sputum, kterého byva
nejvice a nejsndze se ho nahromadi mnozstvi dostatecné pro vySetieni.
Pokud ale nasleduje cesta do CF centra del$i nez 2 hodiny, je mozné, aby
nemocny sekret odkaslal az tésné pied prichodem na vySetieni (nejlépe ale
mimo aredl nemocnice). U déti, které jesté neumdéji vykaslavat, vySetiujeme
je odsati hlenu hadickou z hornich cest dychacich nosem (event. usty).
Nejspolehlivéjsim ukazatelem osidleni dolnich dychacich cest skyta odsati
v souvislosti s jeste dalSimi divody.

Dal$im laboratornimi vySetfenimi jsou metody, které nas informuji
o pritomnosti zanétu, tedy sedimentace c¢ervenych krvinek (FW), krevni
obraz (KO), ur¢eni hodnot CRP (C-reaktivniho proteinu) ¢i pfi pobytu
v nemocnici prokalcitoninu.

V krevnim obraze nas z hlediska zanétu zajima nejvice pocet bilych
krvinek (leukocytl) a tzv. diferencidlni rozpocet, ktery odrazi zastoupeni
jednotlivych podtypti téchto krvinek. Normalni hodnoty poctu bilych
krvinek se pohybuji v rozmezi 5 — 10 x 10%/1, niz$i hodnoty se mohou objevit
u virovych infekci (napf. chiipky), vyssi hodnoty naopak u bakterialnich
infekci nebo po podani nékterych 1€kt (napf. Prednisonu ze skupiny
kortikosteroidnich 1¢kt). V diferencidlnim rozpoctu sledujeme hlavné
zastoupeni skupin bilych krvinek, které se nazyvaji neutrofily a tycky. Vyssi
podil téchto bilych krvinek v diferencialnim rozpoctu je jednim z ukazatela
bakteriadlniho zanétu v organismu. Krevni obraz nas dale informuje o poctu
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Cervenych krvinek (erytrocyttl), mnozstvi cerveného krevniho barviva
(hemoglobinu) a poctu krevnich desticek (trombocytll). Snizeni hodnoty
¢ervenych krvinek a krevniho barviva je znamkou chudokrevnosti (anémie),
ktera muze byt zptisobena nedostatkem zeleza u tézkych chronickych infekci
nebo jeho nedostateénym vstiebavanim ve stieve. Vyssi hodnoty cervenych
krvinek se vyskytuji u pacientd s respiracni nedostate¢nosti. Krevni
desti¢ky, jejichz normalni hodnoty se pohybuji v rozmezi 150 — 400 x 10%/1,
se podileji na srazeni krve. Jejich zvysené hodnoty nachdzime v pozdé¢jsich
fazich bakteridlniho zanétu, snizené hodnoty doprovazeji riizné spise krevni
choroby a v fidkych pripadech mohou byt i efektem podani nékterych
1ékt. U pacientd s CF mlze byt pfi¢inou poklesu krevnich desti¢ek jaterni
cirhdza, pti které dochazi také ke zvétseni sleziny a v ni ke zvysené destrukci
desticek. Jejich vyznamny nedostatek se projevuje zvySenou tvorbou modfin
a krvacivych tec¢ek na kazi.

Jakakoli zména klinického stavu, kazda infekce dychaciho ustroji,
i nenapadné probihajici, se velmi citlivé odrazi ve vysce a vaze nemocného,
piipadné v tloust’ce vrstvy jeho podkozniho tuku. Proto je antropologické
vySetieni nedilnou soucasti kazdé kontroly v CF centru. Davame piednost
tomu, aby nemocny do ordinace lékatfe pfiSel jiz s antropologickymi
hodnotami, abychom na jejich zmény mohli vc¢as reagovat. Podrobnéji se
o tomto vySsetieni doctete v kapitole o stavu vyzivy.

Dalsim dulezitym ukazatelem vyvoje zmén je tzv. spirometrické vySetieni,
neboli vySetieni funkce plic. Je to velmi citlivy ukazatel toho, co se
v dychacim ustroji odehrava, a odhaluje stupein poskozeni dychaciho
ustroji. Vysledek tohoto vysetfeni miize upozornit osetiujiciho 1ékate, ze
je nutné 1é¢ebné zasahnout. Proto je i spirometrické vySetfeni provadéno
pii kazdé kontrole nemocného v centru CF. Protoze je tfeba, aby se
nemocni uméli na povel zhluboka nadechnout a nasledn¢ prudce obsah plic
vydechnout, 1ze vySetieni provést vétsinou az u dobie spolupracujicich déti
od cca 4 — 5 let. Od cca 3 let ale jiz ma smysl, aby dit¢ na vySetfeni
zacalo chodit a seznamovat se s nim. V motolské nemocnici existuje uz
1 moznost vySetfit funkei plic u nespolupracujicich déti od kojeneckého
veéku. Neni to ale rutinni vySetieni. Vyzaduje del$i pfipravu s uspanim ditéte
provedenym tak, aby pfi vySetfeni spolupracovalo. Nejde ale o celkovou
anestezii. VySetfeni je mozno provést ambulantné.

V prubéhu let dochazi u vétSiny nemocnych k mirnému poklesu hodnot
funkce plic.

Smyslem lé¢eni je vratit funkce k puvodnim hodnotam, které nemocny
vykazoval pred akutni exacerbaci infekce, a idedlem je pak udrzet je co
nejdelsi dobu na stejn¢ dobré urovni. Na zhorSovani funkce plic maji podil

86



®

Wsetrovaci metody u nemocnych s CF

predevsim infekce dychacich cest, ale i fada dalSich okolnosti. Nemalou
roli hraje pfistup nemocného k 1é¢eni, dodrzovani doporuc¢enych 1é¢ebnych
postupt, zejména dechova rehabilitace, ale i stav vyzivy. Pti vaze, ktera je
nizs$inez 25. percentil, se riziko zhorSovani funkce plic zvysuje. Nelze ovsem
zamlCet, Ze nekdy je dan pokles funkce plic pfirozenym prubéhem nemoci,
ktery muze mit vztah ke genetickému podkladu nebo nékterym zevnim
faktortim, a ani pi maximalnim usili vS§ech se nepodaii zhorSovani zastavit.

Jak se funkce plic vySetiuje?

Nemocny se zaStipnutym nosem nejprve klidné dycha usty do pfistroje,
potom provede hluboké nadechnuti a nasledné co nejrychleji vydechne
maximum vzduchu do pfistroje, ktery zaznamendva jak mnozstvi
vydechnutého vzduchu, tak ¢as, v némz bylo toto mnozstvi vydechnuto.
Ze zaznamu tohoto procesu se vypocitavaji dvé dulezité hodnoty, a to objem
vzduchu vydechnutého po maximalnim nadechu (usilovna vitalni kapacita
(FVC — forced vital capacity) a FEV, coz je usilovné vydechnuty objem
za jednu vterinu (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 nejvétsimu nadechnuti
a usilovnému vydechu. Za nejvyhodnéjsi se pfi spirometrickém vysSetfeni
poklada hodnoceni krivky “priitok — objem”, ktera ukazuje, jak rychle je
vzduch vydechovan na riznych urovnich vitalni kapacity (na objemové
hladiné 25 %, 50 % a 75 %).

V zaznamech tyto kapacity uvadime jako MEF,, MEF  a MEF,. Tyto
hodnoty nas informuji o obstrukeci perifernich dychacich cest, kterd je
u CF nejdiive prokazovanou poruchou. Vysledky nejsou pfili§ 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 uvahu, jak dité vyrostlo. Ndlezitd hodnota je hodnota, kterou
maji stejn¢ velci zdravi chlapci nebo stejné velké zdravé divky — vysledek
totiz zavisi i na pohlavi ditéte. VétSina nemocnych s CF ma obstrukcni
poruchu funkce plic, kterou dale rozliSujeme podle zavaznosti postiZzeni
na mirnou, sttedné tézkou, tézkou a velmi tézkou a podle lokalizace poruchy
na obstrukeci perifernich a centralnich dychacich cest (obr. ¢. 11).
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Obr. 11: A) Normalni funkce plic u 13leté divky s CF
B) Velmi tézka obstrukce centralnich i perifernich dychacich
cest a téZka hyperinflace plic u 24leté divky

Je-lik dispozici tzv. télovy pletysmograf, provadi se jednou roéné podrobnéjsi
vysetfeni, které informuje i o tom, nedoslo-li k tzv. hyperinflaci (viz nize),
a o tom, jakd je pruznost dychacich cest. VSechny tyto poznatky mohou
ovlivnit 1écebné postupy.

Meéieni saturace cili syceni krve kyslikem je dilezitym ukazatelem toho,
jak se v plicich obohacuje krev kyslikem. Proto zvlasté pti ambulantnich
kontroldch nemocnych s téz§im plicnim postizenim, dusnosti nebo akutnim
infektem nasazujeme pacientovi na prst koli¢ek pfistroje, ktery se jmenuje
pulsni oxymetr a ktery nas zcela bezbolestn¢ pouci o stupni syceni krve
kyslikem a soucasné nam i fekne, jak rychle bije srdce. U nemocnych, u nichz
je pulsnim oxymetrem zjiSténa snizend saturace krve kyslikem, mtzeme
zjistovat, zbavuji-li plice dostatecné organismus oxidu uhli¢itého. To se
muzeme dozvédét jen z krve, kterou nejcastéji k tomuto ucelu odebirame do
sklenénych kapilar z pfedem nahtatého usniho lalicku. Vysetieni, které nas
informuje o hodnotach krevnich plynQ, nazyvame vySetieni acidobazické
rovnovahy (ABR).
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Fotografie 2: RTG plic nemocného CF. Zmnozena bronchovaskularni
kresba a intersticidlni zmény

Dalsim laboratornim vysetfenim je rentgenovy snimek plic — RTG plic, ktery se
provadi cca 1x za 1 — 2 roky nebo kdykoli je k tomu klinicky diivod, predevsim
pfi podezfeni na néjaké komplikace. Na snimku (na némz se leva plice
zobrazuje vpravo a prava plice vlevo) jsou hutné struktury (kosti, srdce) bilé,
vzduchem vyplnéné plice ¢erné. U nemocnych s CF se ¢asto popisuje zmnozend
bronchovaskularni kresba, coz jsou bélava zastinéni prubchu pradusek
a cév sveédcici pro chronické zanétlivé zmény. Nékdy se v popise mluvi
o intersticialnich zmendch (fotografie €. 2), které vypovidaji o zmnozeni tkdné
mezi plicnimi sklipky, opét v disledku zanétu. Hnisem vyplnéné vydute pradusek
(bronchicektazie) se projevuji jako drobna kulovita zastinéni (bélava loziska).
Jindy jsou popisovany rozsahlejsi zdnétlivé infiltraty (vétsi bélava loziska).
RTG plic je nezbytny pro rozpoznani atelektizy (nevzdu$nost, splasknuti
Casti plice) nebo pneumotoraxu (obr. ¢. 12), pii kterém se po prasknuti buly
na povrchu plice dostava vzduch do pohrudni¢ni dutiny. Na jiz ziidkakdy
provadéném bocném snimku mizeme pozorovat zménu tvaru hrudniku
a patefe a projasnéni (tmava loziska) za srdcem a za prsni kosti, kterd svéd¢i pro
emfyzém (rozedmu) plic.

89



®

Vysetrovaci metody u nemocnych s CF

Atelektaza horniho pravého laloku

Normalni plice Pneumotorax

Vzduch v pohrudnicni
dutiné

Obr. 12: Schematické znazornéni RTG snimku. Normalni plice, atelektaza
pravého horniho laloku, pneumotorax.

HRCT plic (high resolution computer tomography — pocitacova tomografie
s vysokou rozliSovaci schopnosti) je zobrazovaci vySetfeni, které nejlépe
ukéaze stupenn plicniho postizeni u pacienta s CF, protoze pfimo ukaze
strukturu plicni tkané. Jde o pocitacovou tomografii (,,vysetfeni v tunelu®)
s vysokym rozliSenim, kdy vznikaji obrazky ,,na fezu® plic o Sifce 1 mm.
VySetteni vyzaduje spolupraci, protoze se provadé¢ji skeny jak v fizeném
nadechu, tak ve vydechu. Dulezité je, ze na HRCT mohou byt zobrazeny
zmény souvisejici s CF jiz v dobé, kdy je jesté funkce plic zcela v normé.
Na HRCT mitizeme zaznamenat jako prvni zndmky onemocnéni zesileni
stény bronchu. Pfi vyraznéjsich plicnich zménach jsou popisovana rozsifeni
broncht (tzv. bronchiektazie, fotografie ¢. 3); tato rozsifeni event. mohou
byt vyplnéna sekretem. Dale se na HRCT popisuji peribronchialni infiltrace
(zanétlivé zmény v okoli bronchu), atelektdzy, emfyzém, pneumotorax.
Nalez zvysené vzdusnych okrski po vydechu se oznacuje jako air trapping.
O tree-in-bud (kvetouci strom) mluvime, pokud jsou malé prudusky vyplnéné
hlenovymi zatkami. V poslednich letech se HRCT stale castéji pouziva
i proto, ze modernizaci technologie klesla diive relativné velka radiacni
zatéz. Poprvé toto vySetfeni provadime v predSkolnim véku, kdy uz déti
zvladnou dobfte spolupracovat pii fizeném nadechu a vydechu.
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Fotografie 3: 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 pfi prokazovani CF a dale jen pfi
obtizich, které by mohly svédcit pro akutni zhorSeni zanétlivého postizeni
dutin nebo pfi zjisténi nemoci. U nemocnych s CF je na snimku prakticky
vzdy ptitomno zastinéni téchto dutin (bélavé misto, tézko odlisitelné od kosti,
v niz se dutina nachazi) vedlejsich dutin nosnich, zpisobené nahromadénim
sekretu v dusledku zanétu.

EKG a pripadné echokardiografické vySetieni nas informuje o ¢innosti
srdce a mize odhalit znamky vzacného postizeni srdecniho svalu pii CF,
event. znamky pravostranného srdec¢niho selhavani (cor pulmonale) pii
nedostate¢ném okysli¢ovani organismu.

Do souboru pravidelnych vySetfeni tykajicich se dychaciho tustroji patfi
i podrobné imunologické vySetieni, které nam ukaze stav obranyschopnosti
organismu. VySetfeni se provadi ze vzorku krve obvykle jednou rocné,
Castéji jen pokud to vyzaduje stav pacienta.

Zakladni imunologické vySetfeni zahrnuje vySetfeni hladin jednotlivych
protilatek (imunoglobuliniive tiidach IgG, IgM, IgA, IgE). 1gG protilatky jsou
tzv. pamétové a u vétsiny nemocnych CF jsou zvySeny vlivem opakovaného
podnécovani jejich tvorby béhem castych infekci dychacich cest. IgM
protilatky se tvoii pfi akutnich zanétech, IgA jsou tzv. slizni¢ni protilatky
a IgE protilatky byvaji vys$si u pacientt, ktefi trpi nékterym druhem alergie.
Vysettuje se také ptip. pritomnost tzv. autoprotilatek (tedy téch protilatek,
které jsou namifeny proti strukturam télu vlastnim). Toto vySetfeni mize byt
dulezité napt. pii podezieni na celiakii (nesnasenlivost lepku).

V nékterych centrech je mozné stanovit hladinu protilatek proti Pseudomonas
aeruginosa, byt toto vysetfeni neni rutinni a také neni celosvétové vsude
dostupné. Vyhodou je, ze se protilatky stanovuji v séru, tedy moznost vysetfit
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nemocného z odebraného vzorku krve bez potfeby sputa. Toto je pfinosné
hlavné u nemocnych, kteti pravidelné¢ nevykaslavaji a v minulosti infekci
P. aeruginosa méli, dale u malych déti, jichz vétSina neni schopna vykaslavat.
Podle vyse hladiny protilatek je mozno odlisit ¢asnou infekci, kdy jsou jiz
protilatky pfitomny, a infekci chronickou. Dale je mozno sledovat podle
porovnani imunologickych vysledki s mikrobiologickym vySetfenim
a pfipadné molekularné genetickym vysetienim (PCR) této bakterie ve sputu,
sekretu dolnich cest dychacich odebranych pti bronchoskopickém vysetfeni
¢i v sekretu hornich cest dychacich.

U nékterych pacientti s CF jsou stejné jako u zdravé populace s podezienim
na alergii (precitlivélost) vySetfovany hladiny specifickych protilatek
(imunoglobuliny tfidy IgE) namifenych proti béznym alergentim.
V indikovanych pfipadech, Casto u pacientli se zvySenou hladinou
celkového IgE, je nyni mozno vySetfit hladinu specifického IgE proti plisni
Aspergillus fumigatus. které je dulezité pii stanoveni diagnoézy tzv. alergické
bronchopulmonalni aspergilozy (ABPA).

Vzhledem k lokalizaci chronické infekce u pacientii s CF v plicich je casto
vyhodou vySetifovat nejenom krev (nejéastéji sérum) pacientu, ale i dalsi télni
tekutiny. Mnozstvi bunék (leukocytl, lymfocyt, makrofagh) ve vzorcich
bronchoalveolarni lavaze (BAL), odebrané pii bronchoskopickém vysetieni
CF pacienta, informuje o aktudlni tizi zdnétu v respiraénim systému.
VySeti‘eni zevni funkce slinivky b¥isni je nutné proto, abychom védéli, zda
a jak velkou nahradu (substituci) chybé&jicich enzymi nemocny potiebuje.
Nejrozsitenéjsi je vySetifeni vzorku stolice na obsah lidské elastazy 1.
K tomuto jednoduchému vysetteni potfebujeme maly vzorek stolice; je tieba,
abyste ho pfinesli v uzaviené nadobce (napt. ve skleni¢ce od détské vyzivy).
Urcitou informaci poskytuje vySeti‘eni hladiny vitamini (ptedevsim A, D,
a E) v krvi.

Pravidelné je tfeba provést jaterni testy (minimalné jednou roc¢n¢). Jaterni
testy (AST, ALT, GMT, CHS, bilirubin) vySetiujeme v ramci biochemického
vysetieni krve. Z dalSich moznych biochemickych vySetfeni krve nas
zajimaji hodnoty iontii — soli, a to hlavné sodiku (Na) a chloru (Cl). Nizsi
hodnoty se mohou vyskytovat pfi nedostatku soli v téle pfi jejich zvySenych
ztratach potem (v horkém 1été nebo pii horecce). O spravné funkci ledvin
nas informuji hodnoty kreatininu a urey, o stavu vyzivy hodnoty albuminu
a celkové bilkoviny, o traveni a vstfebavani zivin nas nepfimo informuji
hodnoty tukii (triglyceridit a cholesterolu) v krvi. ZvySena hladina amyldzy
(AMS) a lipazy v krvi mize vypovidat o mozném zanétu slinivky brisni.
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Ultrazvukové vySetieni biicha se provadi obvykle 1x ro¢né. Nejvice
nas zajima zhodnoceni velikosti a struktury jaterni tkané. Dale ale byva
popisovana struktura slinivky bfisni, velikost a struktura ledvin a popisovana
je i sténa stfevni.

Nemocni s CF maji zvySenou pravdépodobnost, zZe onemocni cukrovkou.
U déti nad 10 let se provadi tzv. ordlni glukozovy tolerancni test (oGTT).
Tento test spociva v tom, Ze pacient vypije piesné definované mnozstvi
glukdzy (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), soucasné se vysetiuji jesté dalsi parametry jako napt. glykovany
hemoglobin, ktery odrazi hladinu glukézy v krvi v poslednich tydnech. Test
se provadi u jedinct, ktefi v dob¢ vySetfeni nemaji akutni infekci. Den pted
testem je nutné, aby pacient nebyl podroben nadmérné fyzické zatézi, mél
normalni rezim a nehladovél déle nez 12 hodin. Na test pfichazi pacient
nalac¢no.

U pacientl s porusenou glukozovou toleranci ¢i cukrovkou bez hyperglykéemie
nalacno (zvysené hladiny krevniho cukru) se nasledné provadi intravenézni
glukézovy tolerancni test (ivGTT) k posouzeni produkce inzulinu. Test
spoc¢iva v intravendzni aplikaci roztoku glukozy (mnozstvi je dano podle
vahy pacienta), po niz se v danych intervalech nabird krev a zjistuje se
hladina inzulinu, C-peptidu a glykémie. Test se provadi rovnéz u pacientd
bez akutniho onemocnéni. Den pied testem, stejné jako u oGTT, je dovolena
normalni (nikoli nadmérna) fyzicka zatéz a pacient nema hladovét vice
nez 12 hodin. Test se provadi nalacno. Rozhodnuti o 1é¢bé ¢i dieté zavisi
na vysledcich testu.

Bronchoskopické vySetieni u nemocnych s CF

Je to vySetfovaci metoda, pii které lze pomoci optického zafizeni
prohlédnout pridusky nemocného. Umoznuje zhodnotit zanétlivé zmény
sliznice dychacich cest (zarudnuti, pfitomnost hlenu, jeho barvu, hustotu,
lokalizaci) a zjistit event. mista plic, kde je porusena vzdusnost, protoze
jsou pradusky ucpané hlenem (atelektaza). Takovou hlenovou zatku pak Ize
bronchoskopem odsat a vstup do pradusky uvolnit.

Vyznamné je také ziskani materidlu k mikrobiologickému vySetieni pfi odsati
sekretu z dolnich dychacich cest. To je zvlasté vyznamné u nemocnych, ktefi
neuméji sekret vykaslat do sputovek ¢i sekret vibec nevykaslavaji.
Bronchoskopické vySetfeni se vétSinou provadi za hospitalizace. Nemocni,
ktefi inhaluji Pulmozyme, by méli mit 1€k nainhalovany cca 30 — 60 min.
pied planovanym vySetfenim. Bronchoskopie se provadi nalacno a je tfeba
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pfed ni provést zakladni laboratorni testy (krevni obraz, biochemické
vySetfeni a vySetfeni srazlivosti krve). Rodi¢e vySetfovanych déti musi
podepsat souhlas s bronchoskopickym vySetfenim a souhlas s provedenim
vySetieni v celkové anestezii (v uspani). VySetieni i s pfipravou (napichnuti
zily a uspani) trva cca 15 — 30 minut. Po dokonceni vySetfeni je nemocny
prevezen na pokoj, kde je potieba vyckat, az se zcela probere, zacne jist
a pit. Pfechodné se muze zvyraznit kasel, ktery muze byt vyrazné drazdivy.
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CF je chronicka nemoc, kterou je v soucasné dob¢ tieba 1é¢it trvale, nebot
zatim je$té neexistuje metoda, ktera by ji vylécila. Nadéje, Ze se tuto metodu
podaii v neprili§ vzdalené budoucnosti najit, je vSak velka. Proto je tieba 1écit
co nejintenzivnéji tak zvanou klasickou 1é¢bou a snazit se udrzet nemocného
a predevsim jeho plice a dychaci cesty v tak dobrém stavu, aby mu budouci
1é¢ebné metody mohly pomoci. Toto Gsili je spole¢né vSem: rodicim, détem
i vSem zdravotniktim, ktefi se o né staraji. VSichni také spolecné potiebuji
ziskat co nejvétsi pochopeni okoli: §irSi rodiny, kamaradt, ucitelt i pratel.
Je nutné, aby lidé v okoli védéli o problémech nemocného. Cysticka fibroza
u nas neni zatim dostatecné znama Siroké vetejnosti, a proto rodi¢e musi své okoli
dobie 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 samostatné kapitole).
Nesmirné dulezita je diivéra v oSetiujiciho 1ékaie. Je tieba si vybrat 1ékate,
kterému budou rodice plné véfit, o kterém budou pfesvédéeni, ze se na néj
mohou obrétit s kazdym svym problémem, a ktery udéla pro nemocné dité
vse, co lze.

Je tieba se zminit o alternativnich zpiisobech 1écby a o lé¢itelich. Jsme si
védomi toho, Ze se ¢ast rodict na Iécitele nékdy obraci. Vzdy je dobré osetfujiciho
lékafe o kazdém dal$im zptisobu lécby informovat. VéEtSina Iékaid 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, ktera nafizuje vynechat 1é¢bu doporuéenou tymem
CF centra.

Rodi¢e nemocnych i sami nemocni se mohou spolehnout na to, ze ve velkych
CF centrech maji lékafi kontakty se Spickovymi pracovisti pro lécbu CF
ve svété a jsou informovani o nejmodernéjSich lécebnych postupech.
Pokud nékdy nidzor na urcity 1éCebny postup béhem ¢asu ménime, je to
didno vyvojem poznani o nemoci, nebot’ védecké usili pfindsi stale nové
poznatky, které nékdy mohou nazor na 1é¢bu zménit. Napf. v minulosti byla
nemocnym s CF zakazovana tu¢na jidla. Bylo to proto, ze nebyly k dispozici
dost ucinné léky s enzymy, které by umozinovaly nemocnym stravit tuky, aniz
by jim to ptsobilo velké zazivaci problémy. Tyto léky mame nyni k dispozici,
a proto tuky naopak doporucujeme, protoze jsou vybornym zdrojem energie,
kterou poskytuji v relativné malém objemu. Podobné je tomu u fady 1é¢ebnych
postupt.
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Rodiée i nemocni musi byt podrobn¢ informovani o celkovém zdravotnim stavu
a vSech zménach, které nastaly. Dulezité je pochopeni smyslu jednotlivych
1écebnych postupti a presvédceni o jejich ucincich. Je tieba, aby si i dité co
nejdiive uvédomilo, Ze ma samo velky dil odpovédnosti za sviij zdravotni stav.
Ze miize pro sebe mnoho udélat, ale e si miize i velmi uskdit. Léebné metody,
které je stoji hodn¢ Casu a usili, déla pro sebe a své zdravi, nikoli proto, Ze si je
vymyslel 1ékaf nebo ho s nimi obtézuji rodice.

Moderni lécba CF je oznafovana za agresivni. To znamena, Ze pouziva
velkého mnozstvi 1€kt, Casto ve vysokych davkach (pankreaticka substituce,
antibiotika), ale i jinych ptipravk i 1é¢ebnych metod. Tento postup se vSak ve
svete velmi osveédcil, a proto se ho snazime uzivat i my. Ne vzacné se vSak
setkavame s nediivérou a odporem rodici, kteti maji obavy z toho, ze dité uziva
lekt prili§ mnoho, Ze uziva antibiotika prili§ Casto a Zze mu pozdéji nezaberou,
ze je jeho zaludek ptetézovan, organismus pfechemizovan apod. Véite, ze CF
1ékati piedepisuji 1éky 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 koutit. Bylo opakovan¢ védecky dokédzano, ze tzv. pasivni kutactvi
zhors$uje podstatné funkeci plic i cely pribéh nemoci. Je zcela nedostatecné, aby
rodice koufili pouze v jiné mistnosti, nez ve které dité prebyva.

Hojny pobyt a pohyb na ,,éerstvém* vzduchu je pro dité s CF jesté dulezitéjsi
nez pro dit¢ zdravé. Ze sportd se doporucuje predevsim 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 dit¢,
aby si miru zatéze ur¢ovalo samo. Samoziejmé predpokladame, ze rodice znaji
své dité dobfe a odhadnou, kdy se pfemaha a precenuje své sily jen proto, aby
se vyrovnalo zdravym spoluzakim. Maji-li toto podezieni, je tieba, aby se
vykonnost ditéte vysetiila, aby se zméfilo syceni krve kyslikem i pocet tept pfi
zatezi a aby se tak odpovédné zjistilo, co dité¢ mize ¢i nemize délat.

Sport slouzi jako pomoc v ocistovani dychacich cest (protoze podporuje
odkaslavani) i k posileni svalt a télesné kondice. Je prokazano, ze déti, které
jsou télesné zdatnéjsi, maji mnohem lepsi vyhlidky nez déti nevykonné. Sport
ale nenahrazuje pravidelné dechové cviceni po inhalacich, uréené k cilenému
uvolnovani hlend.
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Zakladni postupy lé¢eni CF

Léceni onemocneéni dychaciho ustroji:
prevence a léceni infekci

1é¢eni zanéti

péce o prichodnost dychacich cest:

0
o
)

(0]

(0]

zkapalnovani hlenu (inhalace)
l1écebna rehabilitace

1é¢eni komplikaci postihujicich dychaci cesty:

zanéth vedlejSich dutin nosnich
nosnich polypt

bronchialni hyperreaktivity (nadmérného zizeni dychacich

cest v reakci na rizné podnéty)
atelektazy (nevzdus$nosti ¢asti plic)

pneumotoraxu (nahromadéni vzduchu v pohrudni¢ni duting)

hemoptyzy (vykaslavani krve)

ostatni lécebné metody:

lécba srdec¢niho selhavani
dlouhodoba domaci kyslikova lécba
transplantace plic

nové lécebné metody

Léceni onemocnéni zazivaciho ustroji
strava nemocnych s CF:

(o)

)
0
o

vysokokaloricka strava

pripravky enteralni (stievni) vyzivy

nazogastricka (nosem zavadéna) sonda

PEG (perkutanni endoskopicka gastrostomie, tj. sonda
zavedend malou dirkou ve sténé bfisni do zaludku
parenteralni vyziva (vyziva podavana infuzi do zily)

substituce pankreatickych enzymu
substituce vitamint
1éceni komplikaci zazivaciho traktu:

mekoniového ileu

distalniho intestinalniho obstrukéniho syndromu (DIOS)
vyhtezu kone¢niku (prolapsu rekta)

GER (gastroezofagealniho refluxu)

otokl z nedostatku bilkovin

jaternich onemocnéni

cukrovky
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14. LEGENi RESPIRACNICH PROJEVU
ONEMOCNENI CF

V léceni onemocnéni dychacich cest se u CF uplatituje stejnou mérou léceni
infekce, zanétu a udrZovani priichodnosti dychacich cest.

PREVENCE INFEKCE

Optimalni je, aby se infekcim dychacich cest pfedchazelo. Prevence infekce
spociva ve snaze chranit nemocného s CF pied stykem s akutné nemocnymi.
Pti infekci dychacich cest ¢lena rodiny postaci, aby s nemocnym nespal ve
stejné mistnosti, myl si hojné¢ ruce zvlasté po kasli, smrkani a kychani a nelibal
v tomto stavu nemocného na obliceji, ev. pouzival rousku pfi bliz§Sim kontaktu
s nemocnym (piebalovani a dalsi péée rodic¢a o déti). Samoziejmeé riziko infekce
nelze nikdy tplné vyloucit a vystupniovana snaha ochranit dit¢ pied infekci
by zase méla negativni efekt na jeho psychiku (omezeni styku s vrstevniky
se vSemi dusledky atd.).

Preventivni opatieni v domacnosti

Nedovolujeme nikomu, aby miminkiim s CF olizoval dudlik ¢i libal rucicky.
Nedovolujeme, aby dité pilo z jedné nadoby, kousalo z jednoho krajice ¢i jablka
nebo jedlo stejnym piiborem s jinymi, byt’ i zdanliveé zdravymi ¢leny domacnosti.
Casté myti rukou musi byt v rodiné naprostou samoziejmosti. Bézna pravidla
hygieny je nutno dodrzovat ptisnéji.

Bakterie rady ptezivaji ve vlhkém prostiedi — tedy ve vylevkach a odpadech.
Predev§$im se obavame infekce Pseudomondadou. Tato, ale i1 jiné bakterie
se dostavaji do vzduchu v kapénkach, které mohou vniknout pfi splachnuti
WC ¢&i prudkém otevieni kohoutku v koupelné ¢i kuchyni. Bakterie vSak
pomérné rychle poté zahynou a nemocni pak mohou toaletu ¢i koupelnu pouzit.
Optimalni je 1x denné nechat ve vylevkach a odpadech pusobit prostiedky
s chlorem (napf. Savo, Chloramin, Domestos), ktery bezpec¢né bakterie nici,
poté je asi po 20 min. splachnout, aby byt nebyl prosycen vypary z chlérového
roztoku.

Vzhledem k vlhkému prostfedi rostlin v kvétinaci nedoporu¢ujeme nemocnym,
aby je v nevétraném prostiedi oSetfovali. Prace s hlinou je mozna az ve véku,
kdy je jisté, ze nemocny si Spinavé ruce neda do ust a nasledn¢ si je dokonale
umyje. Dal§im rizikovym prostiedim jsou houbicky a hadfiky na myti nadobi.
Je tfeba je Casto ménit, pokud mozno event. vyvafovat a nechat je dukladné
vyschnout (nejlépe na topeni).
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Nevhodna jsou i popularni pitka pro malé déti, ktera jsou opatfena chlopni (aby
obsah nemohl vytékat, pokud dit¢ nesaje). Tyto chlopné jsou pomérné Spatné
Cistitelné a drzi se v nich vlhko.

Vodu v kvétinovych vazach je vhodné Casto vyménovat. Nejsou vhodné
zvlh¢ovace prostiedi. Pokud je byt diky topeni pfili§ suchy, je vhodné situaci
fesit vétranim a snizenim teploty v byté.

Opati‘eni mimo rodinu

Dité¢ s CF by optimaln¢ nemélo v prvnich letech Zivota navstévovat détska
kolektivni zafizeni, aby se nevystavovalo styku s infekci. Navstévu jesli
nedoporucujeme vibec a navstévu mateiské Skoly doporucujeme nejlépe
az v poslednim — ptredskolnim — roce. Ve véku od 3 — 4 let, kdy déti zacnou
navstévovat matetské skoly, je vyskyt béznych respiracnich infektl nejcastéjsi.
Pozd¢ji se nemocnost jinak zdravych déti jiz snizuje. U nékterych déti s CF je
dokonce vhodné doporucit odklad skolni dochazky. V dobé zvyseného vyskytu
virovych infekei dychacich cest je vhodné omezit jizdu v prostfedcich hromadné
dopravy a navstévy uzavienych prostor s vétsi koncentraci lidi (jako jsou napft.
kina, divadla).

Infekce se prenasi z jednoho nemocného na druhého predev§im znec€istényma
rukama nebo kapénkovou infekci. Proto je dulezité kromé myti rukou i drzet
urcity odstup (minimalné 2 — 3 m) od nemocnych, ktefi kaslou a kychaji.

Opati‘eni ve zdravotnickych zafizenich

Pfi ambulantnim vySetfeni nebo hospitalizaci je potfeba dodrzovat bézna
hygienicka opatfeni jako zakryvani ust pfi kasli a nasledné umyti rukou. Déle
je nutné dukladné myti rukou a jejich dezinfekce predevsim pted jidlem, pfi
vstupu do ordinace a pfi jejim opousténi. Mezi CF nemocnymi je doporuc¢eno
dodrzovat vzdalenost minimalné 2 — 3 m. Samoziejmé zdaleka ne vzdy jsou
nemocni s CF ohrozeni pienosem infekce z pacienta na pacienta, takze panika
neni na misté, ale opatrnost ano. Z preventivnich dvodt by se pacienti také
nem¢éli setkavat v malych uzavienych nevétranych mistnostech, jako je auto ¢i
vytah. Pro jesté vétsi ochranu pacientim doporucujeme v nemocnici pouzivat
oblicejové 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 néekterych evropskych CF centrech se vyskytuje epidemicky kmen
Pseudomonaddy, ktery se snadno pienasi mezi pacienty s CF. U nés zatim tento
epidemicky kmen nebyl u nemocnych s CF zachycen. Piesto vSak je dodrzovani
vyse uvedenych opatfeni vhodné.
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V devadesatych letech se v americkych a evropskych CF centrech, ale
i v naSem centru rozsifila mezi pacienty zdvazna infekce komplexem bakterii
Burkholderia cepacia (Bcc). Na rozdil od Pseudomonaddy se u pacientt s CF
prokazal epidemicky kmen Bcc. Proto jsou nemocni s touto infekci od
poloviny 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 vétsingé CF
center ukonceny spole¢né pobyty nemocnych na letnich a zimnich taborech.
Po zahijeni striktni separace nemocnych s touto infekcei prudce klesl pocet
nove¢ infikovanych nemocnych s CF a nova infekce se objevuje zcela vzacné.
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 alesponn 4x, nebyla bakterie
ve sputu zachycena, je mozno pacienta povazovat op¢t za neinfikovaného danou
bakterii. K prokazani této infekce jsou nutné specialni kultivaéni pudy. I proto
je nutné, aby sputum pacienti s CF bylo minimalné 4x ro¢né vySetfeno v centru
pro nemocné s CF. Ne vSechny laboratofe jsou totiz schopné Bcc spolehlive
identifikovat.

Mezi dalsi preventivni opatfeni na ldzkovém oddé¢leni patii minimalizace
doby hospitalizace. Samoziejmosti je, Zze pacient s CF nema byt na pokoji
s jinym pacientem s CF. Na stejném oddé¢leni by neméli byt uloZzeni nemocni
s CF s rtiznou infekci. Pacienti maji trvale vykaslavat nejlépe do specialnich
nadobek s uzavérem (tzv. sputovek), nikoliv do kapesnikd, které mohou
bakteriemi kontaminovat okoli. Vylevky a toalety jsou vysypavany prostiedky
obsahujicimi chlor. Je také nezbytnad pecliva hygiena rukou nemocného
i zdravotnického personalu.

OCKOVANI (VAKCINACE, IMUNIZACE)

Ockovani je velice dilezité pro vSechny déti, coz plati i pro déti s CF. Mluvime
o tzv. aktivni imunizaci, tedy o preventivnim ockovani, pti némz se do téla vklada
oslabeny ptivodce nemoci, proti kterému si pak télo samo vyrobi protilatky.

U déti s CF plati stejna pravidla pro ockovani jako u ostatnich déti. Doporucena
ockovaci schémata (ockovani proti zaskrtu, tetanu, ¢ernému kasli, onemocnéni
zptsobenému bakterii Haemophilus influenzae typu B, virové zloutence typu B,
détské mozkové obrné, spalnickam, zardénkam, pfiusnicim) plati beze zmény
i pro déti s CF (zvlasté dulezité je ockovani proti spalnic¢kam, jez jsou velmi
nebezpecné pro dychaci systém, a ockovani proti cernému kasli). Kromé
téchto povinnych ockovani se doporucuje u CF pacienti ockovani proti
chiipce vzhledem k tomu, Ze na pocatku az 30 % akutnich vzplanuti infekce
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u pacientti s CF jsou virové infekty. Vhodné je také ockovani proti pneumokokiim.
U nemocnych s postizenim jater je vhodné doporucit ockovani proti hepatitide
A. Zadné dalii otkovani se u pacientti s CF b&zné nedoporucuje.

Zcela specialné (vzdy po dohod¢ s ockovacim centrem) se fesi ockovani
u nemocnych ¢ekajicich na transplantaci plic.

Pii stejnych davkach ockovacich latek, jako dostavaji zdravé déti, reaguji
nemocni s CF na ockovani vétSinou stejn¢ a tvofi dostatecné hladiny
poockovacich protilatek.

Kontraindikace o¢kovani u nemocnych s CF plati stejné jako u zdravych bez
dalsich omezeni. Pfi akutnim infektu s teplotou je tfeba oCkovani posunout.
Lehka ryma, kasel nebo podavani antibiotik nebyva divodem pro odklad
oc¢kovani.

LECENI INFEKCE

Léceni infekce dychacich cest spociva predev§im v podavani antibiotik nebo
1€kt jim piibuznych, tzv. chemoterapeutik, ke kterym patfi napt. Biseptol.
Tyto Iéky ordinuje Iékaf, rodice vSak musi védét, kdy se na n€j maji obratit.

U nemocnych s CF se s lécbou antibiotiky zafind podstatné driv
a podavaji se déle a ve vysSich davkach neZ u zdravych. U nemocnych
s CF totiz musime zasahnout okamzité, aby infekce a zanét nemohly zpusobit
na plicich nenapravitelné zmény — rozvoj ztlusténi stény dychacich cest a vznik
bronchiektazii. Antibiotika je tieba podat, kdykoli jsou ze sekretu dychacich
cest nemocnych vypéstovany patogenni (infekci vyvolavajici) mikroby
(které se v dychacich cestach bézné nevyskytuji a zpsobuji nebezpeci rozvoje
dlouhodobé, chronické infekce) nebo kdykoli se objevi sebemensi pfiznaky
infekce. Nemocni s CF mivaji jen vzacné¢ vysoké teploty. Proto se fidime
celkovym zdravotnim stavem a reagujeme na jakékoli jeho zmény. To znamena,
ze antibiotika nasazujeme, kdykoliv se objevi nékolik z nasledujicich pfiznaki:
ztrata chuti k jidlu, ubyvani na vaze, inava, mrzutost, bolesti hlavy, za¢ne-li
nemocny vice kaslat, budi-1i ho kasel v noci, dycha-li zrychlené. V tu chvili
nesméji rodice ¢i dospély nemocny vahat. Nesméji se domnivat, Ze nemohou
obtézovat 1ékafe s kazdou malickosti, a musi se na n¢j ihned obratit s zadosti
o zahajeni 1écby. Lécba antibiotiky by méla vést k navratu parametrti funkce plic
(Pfedevéim FEV ) do piivodnich hodnot pfed infekci.

Casto se antibiotika nasazuji i u virovych infekci, na které piimo neucinkuji.
Pomahaji vSak v zarodku vymytit bakterialni infekce, které na virdzy
bezprostiedné navazuji.

Néktera pracovisté doporucuji podavat antibiotika nepietrzité v prvnim roce
Zivota, protoze déti v tomto veéku jsou ohrozeny predevsim stafylokokovymi
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infekcemi. Vzhledem k dobrému stavu déti s CF v kojeneckém véku, které
jsou vétsinou diagnostikovany jesté pred prvnimi piiznaky onemocnéni, se uz
antibiotika bézné dlouhodobé nepodavaji. Prvni zachyt Stafylococca aurea
v odsatém sekretu je ale vhodné pielécit antibiotiky a pokusit se o vymyceni
infekce. V pfipad¢, Ze i po 1é¢bé pozitivita trva, 1é¢i se jiz jen akutni zhorSeni
stavu. Pfi antibiotické 1écbé exacerbaci infekce se Fidime predevsim citlivosti
mikroba, ktery je v dychacich cestach nemocného pfitomen. Proto je nutné
pravidelné hlen z téchto cest mikrobiologicky vySetfovat. DalSim béznym
patogenem je Haemophilus influenzae. Vétsinou jsou tyto 2 bakterie velmi
dobie citlivé na antibiotika, ktera podavame v podobé tablet ¢i sirupu.
Mluvime o peroralné (per os = usty) podavanych antibioticich. Lé¢ba takovym
antibiotikem v davce na horni hranici divkovaciho rozmezi ma podle stavu
trvat 2 — 3 tydny.

aeruginosa. Znovu zduraznujeme, Ze je nesmirné dileZzité zachytit hned prvni
vyskyt Pseudomonddy v dychacich cestdch. Proto ma byt mikrobiologické
vySetieni provadéno pravidelné kazdy mésic. Jakmile je potvrzena ptitomnost
tohoto mikroba v sekretu dychacich cest, je tfeba okamZité zahajit inhala¢ni
1é¢bu antibiotiky (colistin nebo tobramycine) v trvani 3 mésicti a sou¢asné
podavat ciprofloxacin v tabletach po dobu min. 3 tydnu. Pokud 1é¢ba neni
ucinna, prodluzuje se 1é¢ba ciprofloxacinem nebo se podavaji 2 antibiotika
do Zily (intravendzné ¢ili i. v., proto déti mluvi o ,,ivéckach), ktera podavame
10 — 14 dni. L. v. antibiotika Ize také podat pti prvnim zachytu bakterie, pokud je
soucasné nemocny ve zhorSeném stavu a predpokladame-li, ze peroralni lécba
by mohla byt neu¢inna.

V pripadé opakovaného zachytu P. aeruginosa v pribéhu jednoho roku
opakujeme Ctrnactidenni i. v. antibiotickou léébu kazdé 3 mésice po dobu
1 roku. Pokud ani poté nedojde k vymyceni infekce, podavajici se i. v. €i
peroralni antibiotika jen v ptipadé zhorSeni stavu nebo u nestabilnich pacientt,
ktefi kvuli zhorSeni stavu stejné potfebuji antibiotika neékolikrat ro¢né. Pacienti
s chronickou infekei, jejichz plicni funkce jsou stabilni, se jiz pravidelnymi
i. v. antibiotiky nelé¢i. Vzhledem k tomu, Ze je u CF tifeba podédvat antibiotika
ve vysokych davkach, aby byla ucinna, je vhodné, aby se spravna davka volila,
pokud to lze, na zakladé stanoveni hladiny antibiotika v krvi. Provadi se to tak,
ze se poda prvni davka 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 davka dostate¢na k tomu, aby pasobila 1é¢ebné,
¢i je-li tieba ji zvysit nebo pripadné snizit.

V soucasné dobé¢ davame v né¢kterych pfipadech prednost tzv. domaci i. v.
1écbé. Vyhodou je lepsi pohoda nemocného a ochrana pifed moznou infekci
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ve zdravotnickém zafizeni. Naopak vyhodou pobytu v nemocnici je nesporné
intenzivnéjsi inhala¢ni a rehabilitacni 1é¢ba. Podéava-li se antibioticka 1écba do
zily doma, je nezbytné, aby ten, kdo ji podava, byl podrobn¢ instruovan 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
prichodnou a jak uchovavat nafedénd antibiotika. Musi védét o moznych
komplikacich (alergické reakce, ucpani zavedené kanyly, zanét zily, do které
je kanyla zavedena apod.). V pfipad¢ alergické reakce musi rodi¢e a nemocni
veédet, jaky 1ék na alergii pouzit a ihned po jeho podani se spojit s lékarem.
Prvni davka antibiotik se vzdy podava v nemocnici. Rodice jsou o postupu pfi
podavani 1éka instruovani jak Gstné, tak pisemné, a tuto skute¢nost musi potvrdit
podpisem protokolu o instruktazi. V prubéhu podavani i. v. antibiotik je nékdy
nutné kanylu prepichnout. Vétsinou to zajisti v misté bydlisté prakticky lékar,
lIékai na pohotovosti nebo néktefi nemocni jezdi na piepichnuti do spadové
nemocnice.

V mezidobi mezi i. v. 1é¢bou pacienti s chronickou infekci P. aeruginosa trvale
denné inhaluji colistin nebo v mésicnich intervalech tobramycine. Rodice
i nemocni si musi byt védomi toho, ze inhalacni colistin i tobramycin jsou
antibiotika. Nechceme-li vyvolat vznik resistence mikrobu (tj. otuZeni mikroba
vici antibiotiku) — coz by znamenalo, Ze pfisté jiz nebude 1ék na mikroby
pusobit — musime lék podavat pravidelné a nesmime inhalace vynechavat.

Jiz mnoho let se u nékterych CF nemocnych s chronickou pseudomonadovou
infekei jesté dopliikové podava azitromycin (Azitrox) v tabletach. V tomto
pfipad¢ se azitromycin podava vétSinou 3x tydné a dlouhodobé. Bakterie
neni sice citliva na toto antibiotikum, takze infekci se azitromycinem nepodari
zanétem, ktery pusobi Pseudomonas. Mnoho studii prokazalo efekt na zlepSeni
plicnich funkci v prvnim roce podavani azitromycinu. Studie, ktera sledovala
pacienty az 8 let po nasazeni azitromycinu, vSak ukazala, ze v dalSich letech
podavani je uz efekt azitromycinu sporny. U pacienta s nove diagnostikovanou
chronickou infekci P. aeruginosa je vhodné zkusit 1é¢bu azitromycinem
a po nékolika mésicich 1é¢bu zhodnotit a rozhodnout se, zda je vhodné v ni
pokracovat ¢i ne. Otazkou zlstava, jak dlouho pak takovou lécbu ma smysl
podavat.

Nejslozitéjsi je 1écba infekce Burkholderia cepacia. Tato bakterie je totiz
rezistentni (necitliva) na vétsinu antibiotik. Pfi jejim prvnim zachytu je ticba se
pokusit o zlikvidovani (eradikaci) infekce v€asnou intravendzni lécbou, pii které
se nejlépe uplatiuje kombinace vétSinou 2 — 3 antibiotik (napf. meropenemu
s kotrimoxazolem, s piperacilin-tazobaktamem, s doxycyklinem, s ceftazidimem
a inhala¢nim tobramycinem).
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Minimalné 2 z kombinace antibiotik je nutné podavat do zily. Chronicka infekce
touto bakterii se vzhledem k vySe uvedené rezistenci na antibiotika neléci
opakovanym pravidelnym podavanim antibiotik. Léc¢ba se ponechava pouze
na akutni exacerbace (na zhorSeni projevu trvalé infekce). Pfi nich se podavaji
vétsinou kombinace 3 antibiotik.

Dalsi bakterie jako Stenotrophomonas maltophilia a Achromobacter
xylosoxidans jsou také citlivé jen na omezené mnozstvi antibiotik. Infekce
témito bakteriemi se 16¢i 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 predevsim
nemocni chronicky infikovani P. aeruginosa, byla pro pacienty velice ¢asové
naro¢na, ve svété probiha vyvoj inhalaénich antibiotik, ktera by se jednorazoveé
inhalovala z malého aparatku nékolika nadechy (podobné jako svoje léky
inhaluji astmatici).

Mykotické (plisniové) infekce Candida albicans a Aspergillus fumigatus se 16¢i
v zavislosti na jejich mnozstvi ve sputu a na dalsich ptiznacich specialni skupinou
1ékt — antimykotiky (napt. Prokanazol, Sporanox). Infekce Candida albicans se
ve sputu nemocnych ¢asto objevuje po podavani Sirokospektrych antibiotik. Jen
velmi zfidka vyvolava zavazné projevy infekce (kromé transplantovanych pacientti).
Nasazeni antibiotik je pochopitelné vétsinou véci lékare. Pokladame vsak za
vhodné se touto otazkou pomérné podrobné zabyvat proto, abychom presvédeili
rodiCe i star§i nemocné o tom, ze v€as nasazena a dostate¢n¢ dlouho podavana
antibioticka 1é€ba mize zabranit mnoha komplikacim a mize zmirnit prab¢h
nemoci 1 zlep$it vyhlidky nemocnych. Vyhody podavani antibiotik vysoce
prevysuji riziko vedlejsich ucinkt této 1écby a obavy z vedlejsich ucinku, které
u nas antibiotickd l1écba vzbuzuje, jsou u CF neopravnéné.

Je tieba si také uvédomit, Ze antibiotika neplisobi na viry a ptipadné virové
infekce nemohou ovlivnit. Specialni protivirové Iéky se podavaji u CF vyjimecné.
LECENi ZANETU

Vzhledem k tomu, Ze vystupfiovana zanétliva reakce v plicich puisobi nevratné
velmi perspektivni. Nazory na jeji provadéni vSak nejsou jednotné a dosud neni
k dispozici dostatecné t€inny 1€k, ktery by nemél vyznamné nezadouci tcinky.
Peroralni (usty podavané) kortikoidy (nejznaméjsim zastupcem je Prednison)
sice piisobi pomeérné siln€ protizanétlive, jejich vedlejsi ucinky pti dlouhodobém
podavani vsak Casto prevysuji ptiznivy efekt. Proto se s vyjimkou komplikace CF
zvané alergickd bronchopulmonalni aspergiléza doporucuji pouze kratkodobé
u nemocnych, u kterych nelze tézky stav zvladnout béznou 1ébou.

105



®

Léceni respiracnich projevit onemocnéni CF

Inhala¢ni kortikoidy (podavané vdechnutim z inhalatoru) jsou ucinné
u nemocnych s prokdzanou bronchialni hyperreaktivitou (stahovani pradusek
na rizné podnéty), event. s pfiznaky astmatu.

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

Makrolidy (mezi tyto léky patfi jiz difive zmifovany azitromycin) se
zdaly prislibem, ale dlouhodoby ucinek je zpochybiiovan. Je vhodné zkusit
Sestimésicni podavani u nemocnych, ktefi maji pseudomonadovou infekci
a nereaguji na dosud podavanou 1é¢bu dobte.

Ve svéte je ve stadiu vyvoje a zkouSeni dalsi fada 1éka z této skupiny. Zkouseji
se antagonisté receptoru leukotrienu, alfa-1-antitrypsin nebo inhibitor sekre¢ni
leukoproteédzy.

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 1€k na mlhu
nebo velmi jemné rozptylené malé castice, které se tak dostanou piimo na
misto, kde maji ucinkovat, tedy do jemnych pradusinek nebo az do plicnich
sklipkd. Inhalatory musi spliiovat nékteré podminky, tj. musi vyrabét dostatecné
hustou mlhu s dostate¢né malymi ¢asticemi (2 — 5 pm), protoze vétsi ¢astice
se usazuji v hornich dychacich cestach a na misto svého urceni se nedostanou.
Pro inhala¢ni 1écbu nemocnych s CF jsou vhodné kompresorové (tryskové)
inhalatory, které rozprasuji mlhu pomoci kompresoru. Pfi inhalaci je tedy
slySet hluk motoru. Ke kompresoru se mohou pfipojit rizné typy nastavce
(nebulizatoru). Dosud nejrozsitenéjsi je pouzivani inhalatoru Pari Boy compact
s nastavcem (nebulizatorem) LC plus. Pouze malé déti, které neuméji dostatecné
spolupracovat, inhaluji 1éky pies masku. Dé&ti by se mély co nejdiive naudit
inhalovat pfes naustek, aby se inhalacni latka zbytecné nezachycovala v nose.
Vyjimkou jsou stavy, kdy se podavaji inhalacni antibiotika z diivodu indikace
zanétu vedlejSich dutin nosnich.

Ultrazvukové inhalatory se jiz v 1écbé CF dlouhou dobu nevyuzivaji. Hlavnim
divodem je, Ze mohou narusovat uc¢innost nékterych Iéku. To se tyka predevsim
Pulmozymu (rekombinantni lidské DNazy), o které bude fe¢ nize.

Velky uspéch u nemocnych s CF zaznamenal novy typ vibrujiciho
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membranového inhalitoru s nazvem Pari eFlow Rapid. Je to velice maly
(o velikosti dospélé dlan€) a tichy inhaldtor, ktery pfes vibrujici membranu
posetou velkym mnozstvim mikroskopickych praduchd vydava malé Castice
tekutiny, které nejlépe proniknou do malych dychacich cest (69 % c¢astic ma
velikost pod 5 pm, vykon je 610 mg/min).

Nemocnymi je obliben pro tichost provozu, malé rozméry a hlavné diky tomu,
ze inhalace je velmi ucinna a trva krats$i dobu. Také je mozné ho pouzivat na
baterie. Velkou nevyhodou zistdva vysokd cena a nutnost pomérné casté
vymény membrany inhalatoru, ktera je draha. Po ukonceni inhalace 1¢ku zlstava
uvnitt urcité mnozstvi 1éku, které jiz nelze vyinhalovat, ale to je nahrazeno
velmi dobrou depozici 1éku v mistech nejvétsiho postizeni dychacich cest u CF.
Inhalator se stal jednim z nejrozsifenéjSich na celém svété v inhalacni 1écbé
CF. Rada inhalaénich lékovych studii je provadéna s timto inhalatorem. D4 se
vyuzivat i s maskou od véku cca 2 let. Pojistovny zatim provoz tohoto inhalatoru
u nemocnych s CF v CR nehradi.

Ve svéte se také zacina pouzivat dalsi generace inhalatort, v nichz je vypousténi
inhalovaného lé¢iva spousténo vlastnim nadechem. Je také mozné monitorovat
ucinnost nddechu pacientd i jejich compliance s léCbou. Mezi tyto typy
inhalatord patii napt. inhalator /-neb od firmy Philips. Napt. ve Velké Britanii
ho dostavajici pacienti k inhalaci colomycinu. Vzhledem k vysoké ucinnosti
inhalace byva doporuovano redukovat davku léciva. Dal§im inhalatorem
budoucnosti je inhalator AKITA, ktery také zlepSuje depozici inhalacni latky,
monitoruje compliance a pozitivnim tlakem muze pomoci pfekonavat obstrukei
dychacich cest u nemocnych s CF. Je ale velmi drahy a i v zahrani¢i se zatim
pouziva vétSinou jen za hospitalizace.

Dobra technika inhalaci je velmi dtlezitd k dosazeni maximalniho pisobeni
inhalované latky. Techniku inhalaci u¢i nemocné i jejich rodi¢e ihned po
stanoveni diagnozy (vEtsinou za hospitalizace) fyzioterapeut a dale je kontroluje
pfi béznych kontrolach na fyzioterapii. Vhodné je také fyzioterapeuta navstivit
vzdy s novym inhalatorem (méni-li napt. PARI BOY za eFlow) a také nejlépe
vzdy, kdyz dostane novou inhala¢ni latku (napf. s nasazenim Pulmozyme,
ev. inhalaé¢niho antibiotika).

Péce o inhalator

Kterykoli typ inhalaéniho nastavce (nebulizatoru), ktery neni udrZzovan
v dostate¢né Cistoté, miZe byt zdrojem infekce. Byla zjisténa kontaminace
inhalacnich nastavct burkholderiemi a stenotrofomonddami. Samoziejmosti je,
ze kazdy nemocny (tedy i v rodin€, kde jsou dva nemocni s CF) ma vlastni inhalacni
vybaveni. Je tfeba mit stale na mysli, Ze mikrobim se dobie daii ve vlhkém
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prostiedi. Proto nelze nechat inhalator po pouziti neoSetfen do pfisti inhalace,
nebot’ by dité vdechovalo své pomnozené mikroby a opétovné se infikovalo.

Pfi pé¢i o inhalator je vhodné se peclivé drzet pokyny k cCisténi a udrzbé
od vyrobce inhalatoru.

Obecné plati, ze po kazdém pouziti je tieba vylit piipadny zbytek l1éku a chvili
nechat nebulizator jest¢ rozprasovat, aby se posledni kapicky odstranily. Pak
je potieba rozebrat nebulizator na vSechny soucasti. Vse je tiecba dobie umyt
v co nejteplejsi vode s detergentnim prostiedkem (Jar apod.) pomoci kartacku
a nasledné vse pecliveé oplachnout a vysusit. Soucastkami pfitom tfepeme tak,
aby se pokud mozno vSechny kapicky vody odstranily, a nakonec je dokonale
vysusime.

Denné je nutné provadét dezinfekei nebulizatoru. Nejbéznéjsi je pouziti varu.
Velmi ucinna je také sterilizace ¢asti inhalatoru v sterilizatorech, které si fada
rodin s CF pofizuje.

Je vhodné nebulizatory vymeénovat za nové v souladu s doporuc¢enimi vyrobce,
protoze kazdy z nich ma urcitou zivotnost, jez je mensi nez zivotnost inhalatoru.
Je tieba myslet i na nutnost vymeény filtrt u kompresorovych inhalatora. Na to
rodi¢e a nemocni Casto zapominaji.

Inhala¢ni latky

Formou inhalaci se nemocnym s CF podavaji 1éky zied’ujici hlen (mukolytika),
1éky, piedevsim kortikoidy. Léky, které ma dité s CF inhalovat, a jejich poradi
urci 1ékar.

Od roku 1994 se rozbehlo ve svété pouzivani inhalaci rekombinantni
lidské DNazy (preparat Pulmozyme). Je to inhalacni 1ék urceny piimo pro
nemocné s CF. Umi rozstépit deoxyribonukleovou kyselinu (DNA), ktera se
ve velkém mnozstvi uvoliluje z rozpadlych bilych krvinek nachazejicich se
v zanétem zmeénénych plicich nemocnych s CF. Pravé DNA velmi zvySuje
hustotu hlenového sekretu dychacich cest. DNaza je enzym, ktery tuto latku
rozstépi a tim hlen zfedi. Nemocny jej pak snaze vykasle a antibiotika potom
lépe pronikaji k sliznici dychacich cest. Lék se obvykle inhaluje v mnozstvi
1 ampulka (2,5 mg) 1x denné. Dechova rehabilitace je po inhalaci Pulmozymu
nutna, ale méla by nasledovat nejdiive za jednu hodinu po jeho podani, protoze
v té dobé bude odkaslavani snadnéjsi. Pulmozyme se uchovava v lednici. Po
nasazeni 1éku by se za nékolik mésicti mél zhodnotit jeho efekt a podle toho
eventualné pokracovat v dlouhodobém podéavéani. Podavani neni vhodné
prerusovat, protoze po vynechani inhalaci se zlepSena funkce plic vraci ke své
vychozi hodnoté, a nasadime-li 1ék znovu, nemusi se jiz podafit tento pokles
vyrovnat. Dfive se pfedepisoval tento 1¢k pouze nemocnym, ktefi vykaslavaji
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hnisavy hlen, ale nyni se indikace rozsifuje i na nevykaslavajici pacienty
a vekova hranice podavani léku se rozsifila i na malé déti. Nejvice je 1écba
ucinna u stfedné a lehce nemocnych s CF. Vyrobce doporucuje, aby se 1ék
podaval pomoci vykonnych kompresorovych inhalatort Pari (dfive Master nyni
SX) a Pari eFlow rapid. Cetné a dlouhodobé studie prokézaly, ze Pulmozyme
u veétSiny nemocnych zlepSuje funkci plic, snizuje potiebu hospitalizaci
a potfebu podavani antibiotik. Nezadouci G¢inky pfi podavani jsou ojedinélé,
kromé vyskytu ptrechodného chrapotu.

Dale se ve svéte rozsifilo pouzivani inhalaci hypertonického (5 -7 %) roztoku
kuchyiniské soli, ktera zvySuje koncentraci soli na povrchu dychacich cest
a privadi (pritahuje) tak do dychacich cest vodu, ¢imz usnadnuje odkaslavani
vyvolat stazeni prudusek (bronchospasmus) a casto drazdi k nepfijemnému
aneefektivnimu kasli a obtézuje pacienty $krabanim v krku. Uginek hypertonické
soli je ale u v&tSiny pacientd mensi nez u podavani Pulmozyme. Vzhledem
k moznému vyskytu stazeni pridusek je nutné prvni davku podat pod kontrolou
lékate a také provést spirometrii pred inhalaci solného roztoku a po ni. Pied
kazdym podanim je tfeba vdechnout 1ék roztahujici pradusky. Nevyhodou
je také pomérné velky objem inhalovaného roztoku soli (cca 10 ml denng),
takze pacienty tato inhalace ¢asové omezuje. Vyhodou je samoziejmé velmi
nizka cena.

Velké nadéje byly diive vkladany do inhalace amiloridu, od které se celosvétové
upousti. Tento ¢k mél normalizovat transport sodiku (a s nim i vody) buné¢nymi
obaly, ktery je u nemocnych s CF porusen. Tim by se mélo pfiblizit slozeni
CF hlenu slozeni hlenu normalniho. Lék se uziva ve velikém zfedéni. Velkou
nevyhodou je, ze ucinek 1éku je velmi kratkodoby (jen nékolik desitek minut),
takze k prokazatelnému efektu by musel byt inhalovan mnohokrat béhem dne.
Roztok amiloridu vyrobi 1ékarna v misté bydlisté ze substance, kterd se uziva
k vyrobé 1€kt podporujicich moceni, tzv. diuretik. Lék v nafedéné forme vydrzi
pouze 3 tydny a ma byt uchovavan v temnu, nikoli v§ak v lednici. V chladu
se mohou vysrazet krystaly 1éku. To se mize stat i tehdy, nesete-li Iék v zimé
z 1ékarny nedostatecné chranény pied chladem. Amilorid nechavame v 1ékarné
steriln¢ pripravit do malych lahvicek (20 ml), aby se zabranilo jeho znecisténi
bakteriemi pti opakovaném dlouhodobém pouzivani roztoku z jedné vétsi lahve.
Amilorid ma tu vyhodu, Ze je bez chuti a zapachu.

Z léki zied’ujicich hlen se mulze uzivat ambroxol (Mucosolvan),
N-acetylcystein (ACC injekt) a mesna (Uromitexan). Tyto léky zfed'uji hlen
tim, ze §tépi mucin, ktery je zodpovédny za hustotu hlenu. U CF je vazkost
hlenu ptisobena hlavné genetickou mutaci CFTR proteinu a dale ptfitomnosti
DNA z rozpadlych bilych krvinek. Proto 1écba klasickymi mukolytiky nebyva
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u pacientl s CF prili§ uc¢inna. Presto u nékterych pacientd mtize mit tato 1éba
priznivy doplikovy efekt.

Inhalace téchto Iéki muze u nékterych nemocnych vyvolat podrazdéni dychacich
cest a ptipadné i jejich zzeni (bronchokonstrikei). Pak je nutné pred inhalaci
podavat Iéky rozsifujici pradusky (bronchodilatancia). Dlouhodoba inhalaéni
1écba témito l1éky vétSinou neni vhodna, protoze mukolytika drazdi hlenotvorné
bunky ke zvysené produkei sekretu. Tyto 1éky se vyuZzivaji vétsSinou pii akutnich
infekcich. Nékdy mohou mukolytika pacienti uzivat i sty v tabletkach nebo
sirupech.

Dalsi inhalaéni Iéky, které maji usnadnit odkaslavani, jsou ve vyvoji. Patii mezi
né& napf. mannitol, ktery neni v Ceské republice dostupny.

Mezi dalsi inhalované latky patfi bronchodilatancia. Ta by se méla podavat
u vSech pacientd, u kterych se prokaze tzv. bronchidlni hyperreaktivita (ndhlé
zuzeni pradusek na urcity podnét). Jakmile tedy nemocny reaguje zlepSenim
hodnot plicnich funkci na jednorazové (vdechem) podany Iék rozSifujici
pradusky (bronchodilatans), mél by jej pacient dlouhodobé uzivat a mél by
se podavat pied ostatnimi inhalacemi 2x denné. Bronchodilatancia mohou
byt podavana jednim vdechem ve spreji nebo v praskovych déavkovacich
¢i nebulizatorem. To ale nemocné vétSinou zbyteéné ¢asove zatézuje.
Inhala¢ni kortikoidy jsou Iéky podavané ve spreji nebo praskovymi davkovaci.
Podavaji se u pacientli s prokdzanou bronchialni hyperreaktivitou a dalSimi
projevu CF v dychacich cestach nemocnych nedostatec¢ny.

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

LECEBNA REHABILITACE

Postupy léc¢ebné rehabilitace (LR) pro jedince s chronickym respiracnim
onemocnénim, kterym CF je, se v poslednich dvou dekadach vyrazné¢ zmenily.
Co zlstava stale platné, je, ze LR ma dvé podstatné soucasti, jimiz jsou
fyzioterapie a pohybova lécba.

Z fyzioterapie je klicova a zivotné dulezita kazdodenni aplikace jednotlivych
metod respiracni fyzioterapie (RFT), které zajiSt'uji pravidelné
odstranovani hleni z dychacich cest. Jiz po fadu let je u nemocnych s CF
nedilnou soucasti respiracni fyzioterapie i inhalace. Lécebna ucinnost inhalace
se zvysila diky modernim pfistrojim. Jejich technické vybaveni vyrazng zkratilo
dobu inhalace, a to pfi stejné lécebné Gcinnosti.

V tijnu roku 2009 bylo v CR zahajeno aktivni vyhledavani CF u viech narozenych
déti. Je-li diagnoza cystické fibrozy potvrzena, musi byt rehabilitace zahajena
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jiz v novorozeneckém obdobi. Nejvétsi pozornost je vzdy soustiedéna na péci
o dobrou prichodnost dychacich cest, kterou zajist'uje respiracni fyzioterapie.
RFT se uplatiiuje formou respiraéniho handlingu (RH), kdy hlavnim cilem
cviceni je kontrolovat a udrzet dychaci cesty ¢isté a prichodné a soucasné
podpofit spravny pohybovy vyvoj ditéte. Rodice cvici se svym ditétem kazdy
den a tuto roli domdciho cvicitele dokéazi pod vedenim fyzioterapeutl velmi
dobfte zvladat.

Vseobecné je pohybové lééba (PL) zakladem budovani a udrzeni dobré
fyzické kondice kazdého ¢loveéka. Pro déti a dospélé s CF toto plati dvojnasob.
Pohybové aktivity a sportovani jsou nosné kameny 1é¢by pohybem. Zakladem
PL je postupna adaptace organismu, tedy funkéni prizptisobeni se jednotlivych
télesnych organt na fyzickou zatéz. Pro nemocné s CF je nejvyznamnéjsi dobra
reakce predevsim kardio-plicniho systému pii sportovani. Vyznamné je také
zlepSeni pohybovych dovednosti, koordinace, rychlosti, obratnosti s naslednym
zlepSenim sily sval. Sportovnim vykonem se nejen umocnuje pocit zdravi, ale
emocCni prozitek z narocného pohybu také dokaze snizit pocit uzkosti, strachu
a nasledné i deprese. Moznost pravideln¢ sportovat ocenuji predevsim dospéli
s CF, protoze dosazeny sportovni vykon Casto povazuji za kontrolu svého
aktualniho zdravotniho stavu a soucasné si mohou opakované ovéfit fyzickou
kondici pii stalé pfitomnosti cystické fibrozy.

Fyzioterapie déti do véku tii let

Od prvniho setkani rodict s fyzioterapeutem zaéina pravidelna fyzioterapie
neboli cviceni. V ramci celkové edukace rodi¢t patii jejich zacviceni ve
fyzioterapii k zakladnimu lécebnému postupu novorozence s CF. Edukaci
provadéji fyzioterapeuté, specialisté na respiracni fyzioterapii déti. Pii
praktickych ukazkach cviceni je rodi¢im vse vysvétleno a jsou vedeni k ziskani
manualnich dovednosti. Ziskaji informace jak a pro¢ budou s ditétem inhalovat,
jak a pro€ cvicit, jak a kdy odsavat a kdy zatadit hlavni cvicebni lekci do denniho
rezimu péce o dité tak, aby se cviceni stalo samoziejmou, ale nijak rusivou ¢asti
dne.

Podstatou cviceni je péce o dobrou hygienu dychacich cest. Rodice se uci jak
pripravit a spravné provadeét inhalaci, po které nasleduje cviceni. Rodice se uci
manualni postup cvi€eni, ktery se nazyva kontaktni dychani. Jemné komprese
hrudniku do vydechu se kombinuji s jemnym pruzenim a vibracemi, kdy se
podporuje aktivni vydech, ktery miminko provede tsty. Spravny vysledek svého
cvi¢eni mohou rodice velmi dobfe kontrolovat, protoze vydech tsty slysi jako
lehké vzdychnuti s néaslednym nadechem. Cviceni se provadi na stole, kdy
miminko leZi na zadech, postupné se ota¢i na jeden bok, dale do polohy na
brisku a kon¢i na druhém boku. Cviceni je vzdy provadéno tak, aby u ditéte
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nezpusobilo plac a odmitnuti cviceni. Plac¢ je vzdy divodem k pferuseni cviceni,
je vzdy potifeba miminko ukonejsit a trpélivé pockat na jeho klid a teprve pak
pokracovat ve cvi¢eni. Dvakrat az tiikrat denné zatazujeme hlavni cvic¢ebni
lekci: rano, v polednim case a pied vecernim koupanim ditéte. Toto cviceni by
i s inhalaci nemélo presahnout 20 az 25 minut, proto doporuc¢ujeme rodi¢im
cvicit s dostatecnym casovym piedstihem pred jidlem, aby dité nebylo zcela
hladov¢ a nasledn¢ neklidné az plaétivé. MiuZeme cvicit i po jidle, nejdiive vSak
za 20 — 30 minut po ukonceni ptijmu potravy.

Réno a vecer po cviceni formou kontaktniho dychani je tieba dit¢ odsat. Odsavani
je casto velkou zatézi pro rodice, nebot’ téméf vzdy vyvola dirazné odmitani
a nasledn¢ plac ditéte. Aby bylo odsati hleni z dychacich cest proveditelné, uci
se rodi¢e pod vedenim fyzioterapeuta jednoduchy, ale u¢inny zptisob rychlého
a kratkého odsavani. Cévka na odsati se jednou rukou kolmo zanofi do jedné
nosni dirky asi na délku 10 — 12 cm. Nasledné se palcem druhé ruky uzavie
otvor na konci cévky a tim se zahaji odsavani. Cévka se pomalu, pii stalém
otaceni v prstech vysunuje ven z dychacich cest. Z kazdé nosni dirky odsavame
vétsinou 2x.

V pribéhu dne jsou k dechovému cviceni piidany i prvky na podporu spravného
motorického vyvoje ditéte. Cely soubor cviceni byl vyvinut pravé pro kojence
s CF. Do bézné denni manipulace s ditétem jsou vloZena zcela nenapadna, ale
presna uchopeni ditéte tak, aby ruce rodi¢e pii uchopeni podpofily spravny
pohybovy projev ditéte v ramci jeho komplexniho motorického vyvoje. Zvlastni
pozornost vénuji fyzioterapeuti nacviku prvkt zaméfenych na spravnou
pohybovou funkci hrudniku a bfi$nich svalli, ramen a celého trupu. Rodice se
nauci rizné kombinace uchopti a dotykli se zaméfenim na prevenci chybnych
pohybovych vzorti dychéani. Dulezité je zacit cviit hned v prvnich tydnech
zivota ditéte.

S vékem ditéte se meéni jeho pohybovy projev. Ptiblizné ve 4. az 6. mésici jiz
dokaze ,,past konicky*, opira se o paze a ruce, samo se otaci na btisko a dokaze
fadu dalsich pohybti. Cviceni se vzdy pfizplsobuje poloze a pohybtm ditéte,
v 7. az 9. mésici véku jiz leze po kolinkach, seda si do Sikmého sedu, ma jiz
svou oblibenou hracku, postupné si dokaze samo sednout. Od 10. mésice je
to jiz ,,horolezec®, ktery zdolava hravé vSechny piekazky pfi lezeni, stoupa
si v postylce, kdyz se rukama drzi za jeji pficky, hlasité kiici a hodné nahlas
projevuje radost, rado se natahuje pro svou oblibenou hracku a dokaze i mnoho
dalsich pohybovych dovednosti vSedniho zivota. VSechny jeho pohyby jsou
manualné podporovany rodici a vzdy zajistuji pruznou pohyblivost hrudniku
pro spravné dychani. Dotyky rukou jsou vzdy cilen¢ vedeny jako kontaktni dychani
a podpora spravného vyvoje pohybt celého téla az do stoje a samostatné chtize.
Velkou starosti a soucasné i trapenim mnoha rodict je otazka, jak dité ve cviceni
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vést, jak je motivovat, aby cviceni nevnimalo jako omezovani osobni svobody.
Jednoznacné se nejvice osvédcily dve varianty: (i) délat pfi cviceni legraci, kdy
se dité nahlas sméje, nebo (ii) také velmi dobie funguje systém odmény, tedy
dité vi, ze po urcitém prvku cvi¢eni bude nasledovat to, co ma rado, naptiklad
houpani v naruc¢i maminky. Manualni kontakty pro podporu aktivniho vydechu
jsou v tomto veku jiz kratké, ale presna ptilozeni rukou jsou ¢asovana do celého
dne, mimo dobu, kdy dité spi. Bez nadsazky pak hovofime o téméf 24hodinovém
cviceni, protoze fadu cvicebnich a nasledné i relaxacnich prvkd kontaktniho
dychani a respiracniho handlingu mohou rodice pouzit ke zklidnéni ditéte i pfi
plactivé noci.

O spravném postupu cviceni se rodi¢e mohou poradit s fyzioterapeutem. V
odborné literatufe se doporucuje, aby jej rodice alespont 4x za rok navstivili.
Maji tak moznost poradit se a promluvit si o tézkostech ¢i nejistoté pii cviceni,
napiiklad pfi odsavani hlent. Ujisti se, ze ned¢€laji chyby pfi cviceni a ovéii si
spravny postup domaciho cvieni. Vzdy se také souCasné nauc¢i nové prvky,
které jsou nejucinngjsi vzhledem k veku ditéte.

V batolecim véku se dité velmi rado ,,opi¢i“ po dospélych, proto je velmi dobré
fadu prvkt z dechové fyzioterapie ukéazat a nasledné dité¢ pobidnout, aby cvik
provedlo samo, napiiklad foukani do pingpongového micku. V§e co se hybe,
vydava zvuky a je barevné, dokaze dité upoutat, napiiklad bublifuk nebo hracky
z Kinder vajicka.

Fotografie 4: Dechové hracky
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Proto i jednoduché dechové hracky, jako jsou pistalky, vétrniky, kouzelny mi¢ek
atada dalSich, dokazi déti motivovat k aktivni ,,dechové* spolupraci formou hry.

Fotografie 5: Kouzelny micek

Kreativité a napaditosti rodict se meze nekladou!

Fotografie 6: Dechové hracky a pomiticky pro déti ve véku 2 let

Priblizn¢ ve dvou letech véku jiz dit¢ dobie rozumi, proto zaciname s cilenym
dechovym cvienim formou hry. Nejoblibenéj$i je foukani do trubicky
kouzelného micku ¢i bublani do vody. Jakmile dité dokaze vlozit do ust trubicku
a vyfouknout vzduch, je to signal ke zméné v postupu inhalace, kdy inhalacni
masku vyménime za naustek. Nejprve na kratsi chvilku, postupné mtizeme
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masku a naustek stiidat, az si dité zcela zvykne na inhalaci s naustkem.
Postupné zacCindme cvicit i s prvnim dechovym trenazérem, RC Cornetem.
Jeho vyhodou je, Ze neni nutné, aby dité pii vydechu do Cornetu bylo v klidu
¢i sedélo. Uginnost Cornetu neni zavisla na poloze ditéte, protoze pii vydechu
vyloudi Cornet vzdy zvuky, kterymi Ize dechové cviceni kontrolovat. Po kazdém
cviceni je tieba RC Cornet dikladné umyt a dokonale vysusit.

Fotografie 7: RC Cornet

Ptiblizn¢ ve trech az ¢tyfech letech zafazujeme do cvicebniho programu
vydechovy aparatek PARI O PEP, dtive nazyvany Flutter. PARI O PEP
vyvolava pii vydechu vibrace v dychacich cestach, a tim usnadnuje nejprve
odlepeni hlenti od stén dychacich cest a nasledné i jejich odstranéni.
Instruktaz pro zahajeni dechového cvic¢eni pomoci PARI O PEP vzdy provadi
fyzioterapeut. Divodem je pfedani dulezitych informaci, jak maji rodice
predejit chybam a nasledné $patnym navykam, které by snizily Géinek cviéeni.
Po vysvétleni zasad cviceni s PARI O PEP vzdy nasleduje prakticka ukazka
a nacvik vydechu do naustku PARI O PEP s ditétem.
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Fotografie 8: PARI O PEP

Podle mentalni zralosti ditéte a jeho vedeni od rodict jiz zacindme dité vést
ke cvi¢ebni samostatnosti. V Sesti az sedmi letech, pfed nastupem do Skoly,
by dit¢ mélo umét samo inhalovat a provadét dechovou fyzioterapii pomoci
RC Cornetu a PARI O PEP. Je tieba, aby dité postupné pievzalo zodpovédnost
za svij zdravotni stav, proto je od veku cca 4 let za¢indme ucit samostatnosti pti
fyzioterapii. Ve veéku deseti ¢i jedenacti let je dité jiz osobnost se samostatnym
pristupem ke cviCeni, stava se rovnocennym partnerem pro fyzioterapeuta.
V tomto véku se konzultace na fyzioterapii v podstaté nelis§i od pristupu
k dospélym nemocnym s CF.
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Respiracni fyzioterapie — metody techniky dychani
Velkou prednosti aktivnich technik respiraéni fyzioterapie je cvicebni
samostatnost a osobni sobéstacnost pacienta. Aktivni techniky respiracni
fyzioterapie maji za cil:

e  zlepSeni prichodnosti dychacich cest

e snizeni bronchidlni obstrukce

e zlepseni ventilacnich parametra

e prevenci zhorSovani plicnich funkci

e zvySeni fyzické zdatnosti

e dosazeni a udrzeni optimalniho pocitu zdravi

Mezinarodni skupina fyzioterapeutd pro CF (IPG/CF) pti Evropské spole¢nosti
pro CF (ECFS) registruje n¢kolik zdkladnich metod respiracni fyzioterapie:

e aktivni cyklus dechovych technik

e autogenni drenaz

e  PEP systémy dychani

Nez za¢neme vyuku vlastni dechové techniky, je nutné vénovat dostate¢nou
pfipravu relaxaci a mobilizaci hrudniku, ramen, kréni a hrudni patefe a uvolnéni
dechovych svalt. Klademe diraz na volnou pohyblivost kloubnich spojeni,
dostateCnou pruznost svalti a snadnou pohyblivost kize a podkozi, casto
vyuzivame lé¢ebné polohy téla.

Aktivni cyklus dechovych technik obsahuje tfi samostatné cvicebni casti

s riznym zptisobem dychani:

e kontrolované dychdni je uvolnéné, odpocinkové dychani, které pomaha
pocatecni koncentraci, zajiStuje plynulé pokracovani dechového cyklu
podle individuadlnich potfeb pacienta, poskytuje odpocinek v pribéhu
celého cviceni a soucasné nechava odeznit namahu z predchozi dechové
faze cviceni.

e cviceni hrudni pruZnosti je dychani s dirazem na maximalni mnozstvi
pomalu vdechnutého vzduchu s naslednym kratkym, pasivnim vydechem.
Forsirované inspirium (hluboky vdech) je jednim z mobiliza¢nich prvka
pro oblast hrudniho kose.

e technika silového vydechu a huffing jsou spojenim silové aktivniho,
intenzivniho vydechu s otevienim a uvolnénim hornich cest dychacich.
Svalové aktivni vydech a huffing usnadnuji odstranéni hlenti z dychacich
cest. Huffing je rychly vydech skrze uvolnénou stfedni ¢ast hrtanu. Huffing
je vzdy tfeba nacvicit s fyzioterapeutem.

Potadi vSech tfi ¢asti cyklu lze individualné stiidat podle potieby a dechovych
moznosti nemocného.
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Autogenni drenaz je védomé fizené dychani. Zakladni obecné principy
drenaze jsou postupné odlepit, sesbirat a odstranit hleny z dychacich cest.
Autogenni drenaz je dychani formou pomalého nadechu s pauzou az na konci
nadechu. Nasleduje kontrolovany, pomaly a dlouhy, svalové podpofeny vydech
s pauzou az na konci vydechu. Vysledkem autogenni drendZze je rychlé a snadné
odstranéni uvolnénych hlentt pomoci huffingu. Néacvik provadi fyzioterapeut
a pii pravidelnych konzultacich kontroluje pacienty pfi samostatném cviceni.

PEP systémy dychani jsou zaloZzeny na principu vydechu proti zvySsenému
odporu. PEP je pozitivni vydechovy tlak, ktery se miize ménit a prizptisobovat
individudlnim potfebam pacienta. Aparatky, do nichz pacient vydechuje usty,
vytvareji staly, konstantni odpor nebo variabilni vibra¢ni ¢i chvéjivy odpor.
Vyznamnym uc¢inkem PEP dychani je prevence kolapsu bronchidlnich stén.
Cviceni formou PEP dychani usnadiiuje odhlenovani, zlepsuje konfiguraci
hrudniku i jeho pruznou dechovou pohyblivost.

Zakladni pomicka PEP systému dychani se nazyva PEP maska. Dychani
s PEP maskou usnadiuje odstranéni hlenti a pomaha provzdus$nit nedostatecné
ventilované oblasti plic. Technika PEP dychani vyzaduje odborné vedeni
fyzioterapeuta, ktery stanovi velikost po¢ate¢ni vydechové redukce, a tim uréi
i velikost vydechového odporu. Praktické provedeni je rozdéleno do dvou az tii
fazi fyzioterapie. Cilem prvni ¢asti lekce je zlepsit provzdusnéni plic a zvysit
prichodnost dychacich cest. Navazuje faze odhlefiovani pomoci akcelerace
vydechu pies PEP masku bez pouziti odporové redukce. Tteti ¢asti cviceni je
expektorace, odstranéni hlend pomoci huffingu.

PARI O PEP — PEP systém dychani s vibra¢nim vydechem

PARI O PEP je dokonalejsi forma Flutteru, oproti némuz vykazuje dvé podstatné
zmény: jednak ma PARI O PEP ke korpusu pfipojenu tkani¢ku, za kterou
se povesi okolo krku, ¢imZ je mozno zabranit padu a naslednému poskozeni
aparatku, a jednak ma kulaty tvar naustku, ¢imz je zajisténa jeho pohodInéjsi
pozice mezi zuby a snadnéj$i obemknuti rti okolo né;j.

PARI O PEP se podoba zvlastnimu druhu dymky a stejné jako Flutter se sklada
se ze Ctyf dild: nejvetsi je ustni ¢ast s korpusem, dale konus s vydechovym
otvorem, kovova kulicka a perforované viko. Pfi cviceni vydechujeme proti odporu,
ktery klade kovova kulicka vydechovanému vzduchu. Kuli¢ka se pfi vydechu
pohybuje nahoru a dolti a jeji kmitavy pohyb v konu stfidaveé uzavira a nasledné
op¢t otevira (umoznuje) prichod vzduchu aparatkem. To zptisobi, ze se v dychacich
cestach vytvofi kmitoctovy vibracni efekt a dychaci cesty jsou pii vydechu
delsi dobu oteviené. Tim se zlepsi jejich priuchodnost a usnadni expektorace.
Po kazdém cviceni je tfeba PARI O PEP dikladné umyt a dokonale vysusit.
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Fotografie 9: Vlozeni PARI O PEP do tist mezi zuby

Utinky cviéeni pomoci PARI O PEP:

uvolnuje hlen v dychacich cestach

usnadiuje odstranéni hlenu z dychacich cest
pomaha G¢inné, ale velmi nenapadné expektoraci
preventivné pusobi proti kolapsu stén bronchti
pomaha kontrolovat kasel

Vyhody cvi¢eni s pomoci PARI O PEP:

kapesni velikost zarucuje rychlé a okamzité pouziti

je motivacni, oblibeny a jednoduchy pro cviceni v§ech
vékovych kategorii pacienti

ma pozitivni socidlné-mentalni vliv, ktery podporuje cvic¢ebni
nezavislost, sobéstacnost a samostatnost pacienta

umoznuje zpétnou kontrolu Cistoty od hlend v dychacich cestach

119



®

Léceni respiracnich projevit onemocnéni CF

Acapella Choice — PEP systém dychani s chvéjivym vydechem

Acapella Choice je jediny typ ze skupiny Acapell, ktery je pro nemocné s CF
vhodny, protoze vSechny jeho dily Ize dobie hygienicky oSetfit sterilizaci.
Sklada se ze ctyt dild: korpusu, chvéjivého kladivka s malym magnetem, ¢asti na
prikryti korpusu a natstku. Pfi vydechu vytvaii pohyb kladivka jemné, chvéjivé
vibrace v dychacich cestach. Pro pfetizenou ¢ast hrtanu — glottis — to znamena
jeji uvolnéni a usnadnéni expektorace pomoci huffingu. Po kazdém cviceni je
tieba Acapellu choice dikladnd umyt a dokonale vysusit. Uvodni instruktaz
pacienta pro cviceni s Acapellou choice vzdy vede fyzioterapeut.

Fotografie 10: Acapella choice

Samotné techniky respiracni fyzioterapie jsou ¢asto provazeny rychle nastupujici
unavou dychacich svalt, ktera vede k porucham koordinace dechovych pohybt
a Gastym zachvatim drazdivého kasle. U¢innou pomoci jak tomuto piedchazet
je pouzivani tstni brzdy.

Ustni brzda je zpomaleni vydechovaného proudu vzduchu z ,,nafouknutych®
tvaii skrze mirné seviené rty. Bronchy, které jsou zuzené hlenem, zlstavaji
v disledku mirné zvyseného intrabronchialniho (nitropriduskového) tlaku
oteviené a lépe priichodné. Ustni brzda zmirfiuje dechové obtize pfi télesné

N

funkci v pribéhu fyzioterapie.
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Fotografie 11: Ustni brzda

TrenaZéry pro zdokonaleni nadechu

Stejné velkou pozornost, jakou vénuje respiraéni fyzioterapie vydechu, je
tteba vénovat i spravnému provedeni nadechu. Pro zdokonaleni plynulosti
nadechu pouzivame rtizné nadechové aparatky, které pomohou nemocnym
upravit intenzitu nadechu a rychlost nadechovaného vzduchu. Nadechové
aparatky pomahaji zlepsit ventilaci a vyznamné se podileji na udrZeni pruznych
pohybli hrudniku. Vyznamné ovliviiuji provedeni inhalace. S vybérem
vhodného nadechového trenazéru, napiiklad CliniFlo, je tfeba se vzdy poradit
s fyzioterapeutem.

Fotografie 12: Cviceni s nadechovych trenazérem CliniFlo
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Spravny Gcinek respiracni fyzioterapie je v dnesni dob¢é také mozno kontrolovat
pomoci dechovych trenazéru.

Znamena to pro kazdého nemocného s CF vzit na sebe odpovédnost
ve cvicebni samostatnosti. Aby nebylo kazdodenni cvi¢eni nutnou
nepiijemnosti, doporu¢ujeme nemocnym s CF, aby méli k dispozici co nejvice
dechovych pomtcek. Kazdy den tak mohou sami zvolit cvicebni program
dechové fyzioterapie. Co je vSak tfeba ze strany nemocnych s CF nejvice, je
jejich trpélivost. A predevsim duslednad nepfetrzitost, kazdodenni opakovani
dechovych cviceni s cilem odstranit hleny z dychacich cest, a tim udrzet jejich
dobrou prichodnost. Ta se pozna podle toho, ze dychani je i pro nemocné s CF
zcela automatickou funkci, kterou nemocny nijak nevnima, tedy nema rusivy
dopad na zivot jedince s CF. Nahodila absence cviceni nemusi mit zadny dopad
na dychani, ale toto urcité neplati pii opakovaném ¢i dokonce dlouhodobém
vynechani dechové rehabilitace. Jeji ignorace vede k plicnim komplikacim
a postupnému zhorSeni zdravotniho stavu nemocného, ktery jiz vyzaduje
intenzivni odbornou péci 1ékare.

Pohybové aktivity, sportovani

Pracovni skupina pro cviceni a sportovani nemocnych s CF Exercise working
group (EWG) pii Evropské spolecnosti pro CF (ECFS) vydala oficialni
dokument, ktery vyslovuje doporuceni, pro¢, jak, kdy a jakou formou tréninku
sportovat. Jak velkou zatéz na kardio-plicni systém si mohou nemocni s CF
dovolit, je tfeba vzdy konzultovat s odbornym Iékafem pii zatézovém vysetieni
(spirometrii ¢i spiroergometrii). Se sportem je tfeba zacit jiz v détstvi, kdy
pohybové aktivity nesmi byt nijak omezeny. V dospélosti se jednoznacné
doporucuje sportovat s vykonnosti, na kterou je nemocny s CF adaptovan.
Idedlni je domaci télocvicna s rotopedem a zebfinami. VétSina nemocnych
s CF muze dochézet i na pravidelné kondi¢ni tréninky do sportovniho zafizeni.
Zlepsovani fyzické kondice ma pozitivni vliv na dusevni i fyzicky stav kazdého
clovéka a to samoziejmée plati i pro jedince s CF.

LECENi 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 dopliikové 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; zastieni vSech dutin je patrné
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na RTG snimku témét vzdy. Proto nikdy nelé¢ime jen podle RTG obrazu, ale
k 1éCeni se uchylime jen tehdy, jsou-li pfitomny klinické ptiznaky.

Malé nosni polypy nedélaji nemocnému obtize, proto je neodstraniujeme. Nekdy
se polypy mohou samy zmensovat a vyjimecné i zcela vymizi. LécCeni vétSich
nosnich polypi, které ztéZuji nosni priichodnost, se provadi operativni
cestou. O vykonu by mél rozhodnout ORL specialista, ktery ma zkuSenosti
s CF. Casto se oviem polypy po &ase znovu objevi. Recidivam se snazime piedejit
podavanim vstiku roztoku kortikoidtl z dozovacich inhalatort. Usp&snost této
1é¢by je individualni a obecné ne prilis velka.

Dolni cesty dychaci

Bronchialni hyperreaktivita

U néekterych nemocnych se na zhorSeni priichodnosti dychacich cest podili stazeni
pradusek podobné jako u astmatu. Pomoci mohou Iéky, které tomuto zuzeni
brani (bronchodilatancia), podavané piredev§im formou inhalaci jednorazovych
davkovacich aerosoli (Ventolin, Berodual, Atrovent a tada dalsich). U déti,
které nejsou schopny 1ék hluboce vdechnout, se doporucuje inhalovat 1€k pres
tzv. spacery (objemové nastavce), do kterych se 1¢k jednorazove vstiikne, a dité
pak z tohoto nastavce 1€k vyinhaluje (vydycha) nékolika vdechy.

Nedari-li se odstranit hlen z dychacich cest a je-li pfitomna atelektaza nebo je-li
podezreni na nékteré jiné komplikace, mize byt indikovano bronchoskopické
vySetfeni s odsatim sekretu. Zakrok se u déti provadi v celkové anestezii
(v narkdze) za kratkodobého pobytu v nemocnici. Odstranéni hlenové zatky
vede vétsinou k opétnému provzdusnéni plic. Bronchoskopie umozni také cileny
odbér sekretu k mikrobiologickému vysetreni, které 1épe vypovi o pritomnosti
bakterii v dolnich dychacich cestach.

Kazdy nemocny, u kterého se objevil pneumotorax, by mél byt hospitalizovany.
Maly plastovy pneumotorax vyzaduje jen sledovani za hospitalizace.
U nekterych nemocnych mize k rozvinuti plice pfispét inhalovani kysliku.
V ptipadech, ze je pneumotorax vétsiho rozsahu, je vétSinou nutné zavedeni
hrudni drenaze. Je to zavedeni trubicky do pohrudni¢ni dutiny v misté
4. nebo 5. mezizebti. Zevni konec drenu se mize umistit pod vodni hladinu.
Kdyz piestane unikat vzduch do vody, provede se kontrolni RTG plic. Pokud
se plice presto nerozviji, je nutné dren pripojit k sani, které pomtize k rozepnuti
plice.

Také nemocny, u néhoz se objevi vétsi hemoptyza (vykaslavani krve), by
mél byt vzdy hospitalizovan, a to nejlépe piimo v CF centru. Lécba spociva
v klidovém rezimu, vysazeni lékii, které by mohly ke krvaceni piispivat
(napf. ibuprofen), dale v event. tpravé porusené srazlivosti krve pii vyraznéj$im
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jaternim postizeni (dodani vitaminu K). Hemoptyza se ¢asto objevuje v dobé
zhorseni infekce v dychacich cestach (akutni exacerbace). Proto soucasti 1écby
je 1 podavani antibiotik, vétsinou intravenozné. K zastaveé krvaceni se podavaji
dale 1éky podporujici srazeni krve (napt. kyselina tranexamova). Pii veétsi
nebo opakované hemoptyze je vhodné provést angiografii (zobrazeni krevniho
feCisté rentgenem) s embolizaci (ucpanim) krvacejici cévy. Za kontroly RTG
se zavede cévka do krevniho fecisté a tou se aplikuje kontrastni latka, ktera
umozni zviditelnéni zdroje krvaceni na rentgenu. Poté se touto cévkou ke zdroji
krvaceni dopravi latka, ktera zptsobi zastaveni pritoku krve v misté, z néhoz
nemocny krvaci. Tento vykon se provadi pouze ve specializovanych centrech,
ktera maji dostatecnou zkusenost s provadénim embolizace.

Nemocni se spise vyjimecnymi klinickymi projevy srde¢niho pretiZeni nebo
selhavani dostavaji Iéky posilujici ¢innost srde¢ni, tzv. kardiotonika, napi. Digoxin,
i 1éky podporujici odvodiovani pietizen¢ho krevniho obéhu, tzv. diuretika.

U nemocnych s téz§im postizenim, kde plice nedokazi plné€ okysliCovat krev, se
doporucuje dlouhodoba domaci kyslikova terapie. Nedostateéné okysliceni
krve vede k stazeni cév v plicich. Srdce pak pracuje proti velkému odporu
tim, ze musi pumpovat krev do uzsich cév nez obvykle, ¢imz se nadmérné
namaha. V¢as zahajena dlouhodoba kyslikova 1é€ba umozni nemocnym lepsi
rehabilitaci, nebot’ mohou provadét cviky, které by bez pridavku kysliku
nezvladli, a Setii tak jejich srde¢ni sval. Dlouhodoba kyslikova lécba se provadi
pomoci tzv. koncentratora Kkysliku, které zapujcuji zdravotni pojistovny na
doporuceni oSetfujiciho 1ékare. Je tfeba, aby nemocny uzival kyslik minimalné
15 hodin denng, pfedevsim v noci. Koncentratory jsou opatieny zvlhéovacem
a pratokomérem, takze lze mnozstvi kysliku fidit; maji dlouhé hadice, takze
umoziuji nemocnym celkem volny pohyb po byté. Jsou zavislé na piivodu
elektiiny a jsou hlu¢né.

Potfebuje-1i nemocny vétsi pritok kysliku nebo je-li na kysliku zcela zavisly,
1ze po schvaleni reviznim Iékafem piedepsat i tzv. kapalny kyslik. Z kontejneru
lze timto plynem plnit malé nadoby, které umozni nemocnému na n¢kolik hodin
i pohyb mimo domov.

TRANSPLANTACE PLIC

Transplantace plic pfedstavuje nejen pro dospélé, ale i pro détské pacienty
v pokro¢ilém stadiu dlouhodobého plicniho onemocnéni moznost prodlouzeni
ocekavané délky zivota a zvyseni jeho kvality.

Pocatky transplantaci se datuji do roku 1963, kdy byla Hardym a jeho kolegy
provedena prvni transplantace plic u 58letého pacienta s plicnim karcinomem.
Od té doby tento 1écebny pfistup zaznamenal velké pokroky jak v chirurgickém
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pristupu, tak i v moznostech imunosupresivni (imunitni reakce potlacujici)
terapie a Casného rozpoznani rejekce (odmitnuti) Stépu. V neposledni fadé
zlepSuje vyhlidky pacientt i prace multidisciplinarniho (viceoborového) tymu
pecujiciho dlouhodobé o tyto pacienty.

Jediné centrum pro transplantace plic v Ceské republice je ve Fakultni nemocnici
v Motole v Praze. Proto se historie a aktivita transplantaci plic v Ceské republice
zcela kryje s aktivitou tohoto centra.

Program transplantaci plic byl v motolské nemocnici zahajen v prosinci 1997,
kdy po dvouleté piipravé pod vedenim prof. Waltera Klepetka v nemocnici
AKH ve Vidni provedl prof. Pavel Patko se svym tymem prvni GspéSnou
jednostrannou transplantaci plic u pacienta s jinym onemocnénim nez CF. Prvni
uspésna bilateralni sekvencni transplantace plic nasledovala v srpnu 1998,
pacientem byla zena také s jinym onemocnénim, nez je CF. Po transplantaci plic
se kvalita zivota nemocnych vyrazné zlepsila. Od prosince roku 1997 do dubna
roku 2016 bylo v CR provedeno 300 transplantaci plic.

Indikace k transplantaci

Transplantace je velmi zdvazny zakrok. Indikaci (vhodnost provedeni) je proto
tieba pecliveé zvazit. Nemocny sam a jeho rodina (u déti) si musi transplantaci
skute¢né prat.

K transplantaci plic jsou indikovani pacienti, pro néz riziko smrti je vyssi nez
riziko samotné transplantace. Plice nemocnych jsou jiz natolik poskozené,
ze nedostateéné zasobuji télo kyslikem a ani neuméji vyloucit oxid uhliéity.
Soucasné je ale tieba, aby indikovani pacienti byli stale v relativné dobrém
celkovém zdravotnim stavu, a tak byla velka nadéje nejen na pieziti samotného
operaéniho vykonu, ale i na dlouhodoby tispéch po operaci.

Transplanta¢ni 1ékafi se u pacientl s CF potykaji s nékterymi zvlastnostmi. Plice
CF nemocnych jsou infikovany mnozstvim rezistentnich mikroorganismu, které
jsou pficinou castéjSich potransplantacnich infekénich komplikaci. Odstranéni
plic). Divodem jsou srusty plic s pohrudnici vyvolané opakovanymi zanéty.

Z jiného pohledu jsou tito pacienti vhodnymi kandidaty pro svij relativné
nizsi veék, a tedy dobrou funkci ostatnich organt. Jsou disciplinovani, maji
dlouhodobé zkusenosti s intenzivni [é¢bou CF, a jsou proto schopni dobie snaset
potransplantacni 1é¢ebny rezim.

Nalezeni nejvhodnéjsiho ¢asu k zarfazeni nemocného na ¢ekaci listinu je velmi
obtizné a pritom klicové pro spéch transplantace. Pokud se zvazuje zafazeni
na Cekaci listinu k transplantaci, pacient musi absolvovat mnoho vysetfeni,
napiiklad: ¢etné odbéry krve, spirometrické vySeteni, ultrazvukové vySetieni
srdce, HRCT plic, bronchoskopie, méfeni velikosti hrudniku, posuzovani stavu
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vyzivy, psychologické vysetfeni a dalsi. Spolu s vysledky téchto vySetfeni je
nemocny za doprovodu svého oSetiujiciho Iékafe predstaven transplantacnimu
tymu a je posouzena vhodnost zafazeni na ¢ekaci listinu.

Obecné jsou k transplantaci plic indikovani pacienti v posledni fazi
dlouhodobého plicniho onemocnéni, kteri spliiuji nasledujici kritéria:

vysoké riziko (vice nez 50 %) umrti na plicni onemocnéni v nasledujicich
2 letech v pfipadé, ze nebudou transplantovani

vysoka pravdépodobnost (vice nez 80 %) prezivani alespoit 90 dni po
transplantaci

vysoka pravdépodobnost (vice nez 80 %) Sletého pifezivani po
transplantaci z celkové zdravotni perspektivy za ptedpokladu dobré
funkce transplantovanych plic

Kritéria pro zai‘azeni pacienti s CF na ¢ekaci listinu k transplantaci plic:

hodnoty plicnich funkci s FEV, pod 30 % nélezitych hodnot nebo
prudké zhorSeni hodnot v poslednim roce

prakticky trvala zavislost na inhalaci kysliku

nedostate¢né okyslicovani krve, doprovazené i zvySenymi hodnotami
oxidu uhli¢itého (tzv. globalni respiracni insuficience)

nutnost neinvazivni dechové podpory

pacient ujde méné nez 400 m béhem 12minutového testu chizi

rychlé zhorSeni onemocnéni s nutnosti opakovanych hospitalizaci
a 1. v. antibiotické terapie

recidivujici pneumotorax

zhorsujici se stav vyzivy navzdory suplementaci

zivot ohrozujici hemoptyza nekontrolovana embolizaci bronchialnich tepen

Divky maji horsi prognozu pribéhu nemoci, proto jsou indikovany k ¢asnéjsimu
zafazeni na ¢ekaci listinu.
Absolutni kontraindikace k zaiazeni na ¢ekaci listinu k transplantaci plic:
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jiné zavazné onemocnéni — napt. nadorové

nelécitelné selhdvani dalsitho vyznamného organu nez jen plic (jater,
ledvin, srdce, ...)

ischemicka choroba srde¢ni nefeSitelna perkutanni intervenci nebo
bypassem

akutni zdravotni nestabilita ve smyslu sepse (otravy krve), infarktu
myokardu, jaterniho selhani
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nekorigovatelné projevy zvysené krvacivosti

chronicka infekce vysoce virulentnim a/nebo piedtransplantacné
obtizné kontrolovatelnym rezistentnim patogenem

aktivni infekce Mycobacterium tuberculosis

vyznamna hrudni nebo pateini deformita

obezita s BMI nad 35

nespoluprace pii uzivani 1é€by nebo dochazeni k ambulantnim kontrolam
nelécitelné psychiatrické onemocnéni nebo psychologické poruchy
znemoznujici dodrzovani 1écby

absence socialniho zazemi

tézky funkéni stav s malym rehabilitaénim potencialem

zneuzivani navykovych latek ¢i zavislost na nich

Relativni kontraindikace:

vek nad 65 let spojeny s nizkou fyziologickou rezervou; vék jako takovy
neni kontraindikaci

obezita s BMI 30 — 34,9

zavazna podvyziva

z4vazna osteoporodza

predchozi rozsahla plicni operace s plicni resekcei

mechanickd ventilace nebo mimotélni podpora — spolupracujici pacienti
bezjiného selhavajiciho organu vSak mohou byt ispésné transplantovani,
kolonizace/infekce multirezistentnim nebo vysoce virulentnim
bakterialnim kmenem, mykézami, mykobakterii

hepatitida B nebo C

infekce HIV

infekce Burkholderii cenocepacii, multirezistentnim Mycobacterium
abscessus

Cekaci faze

Doba stravena na Cekaci listiné do transplantace se neustale mirné prodluzuje.
Pramér &ekaci doby je 135 dni (v rozmezi 1 — 1505 dni). Zeny &ekaji déle nez
muzi, doba ¢ekdni u muzi je mnohondsobné krat$i. Dlvod je nepochybné
v trvalém nepoméru ve velikosti darcti a prijemct, kdy pocet Zen (a obecné
malych pfijemcil) na ¢ekaci listiné mnohonasobné pievysuje pocet vhodnych

darca.

Béhem cekaci doby na transplantaci plic je pacient vétSinou dale v péci CF
specialisty, pfipadné dalSich odbornikii. Pacient by mél byt zatazen do
rehabilitacniho programu, jehoz cilem je pfipravit jej co nejlépe k planované
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operaci (posilovat svalstvo). Neméné dtilezité je udrzet co nejlepsi nutricni stav,
velkd pozornost by méla byt vénovana usili zabranit dalSimu poklesu vahy.
Po tfech mésicich se konaji pravidelné kontroly v transplanta¢nim centru, kdy
se hodnoti rychlost progrese (zhorSovani) CF a aktualizuji se pfedtransplantaé¢ni
vysetfeni, zejména opakovanymi vySetfenimi sputa.

Operace

Transplantace se mize uskutecnit, pokud je k dispozici vhodny organ shodny
s pfijemcem v krevni skupiné (systém ABO) a ve velikosti plic. Darcem plic je
pacient, u néhoz byla prokdzdna smrt mozku. Dnes jedinym provadénym typem
transplantace u pacientid s CF je operace obou plic, kdy se pii jedné operaci
nejprve vyjme jedna plice a nahradi se novou, a nasledné se totéz provede
s druhou plici (bilateralni sekvencni transplantace plic). Pacient je v poloze na
zadech, hrudnik mé otevien napfic a je nutné prerusit hrudni kost. V nékterych
ptipadech je mozné provést pouze dva fezy po obou stranach hrudniku bez
preruseni hrudni kosti. Pfed operaci je vybrana plice s horsi funkcei, ktera je
odstranéna jako prvni. Transplantace plicnich lalokd je naroc¢na technika, kdy
je mozno malému piijemci implantovat pouze nékteré laloky vétsiho darce.
Nejcastéji je implantovan dolni levy a stfedni a dolni pravy lalok. Takova
operace se provadi jen vyjimeéné.

V souladu s celosvétovym trendem je v poslednich letech ve vétsiné pripada
provadéna bilateralni transplantace bez ohledu na vék a zakladni diagnézu.
Zasadni zménou je strategie ve vztahu k vyuziti mimotélniho ob&hu, kdy od roku
2014 jsou téméf vSechny vykony provadény s podporou ECMO (extrakorporalni
membranova oxygenace, mimotélni ob¢h).

Pooperaéni priabéh

Po operaci je pacient hospitalizovan na jednotce intenzivni péce a kompletné
monitorovan. Pfi idedlnim pribéhu neni vyjimkou, ze je pacient odpojen
od ventilatoru nékolik hodin po vykonu, kdy je zcela obnovena funkce
transplantovanych plic. Je tieba pe¢ovat o to, aby pacient nemél po operaci bolesti,
odkaslaval, brzy se zacal hybat a dobfe pfijimal stravu usty. Pacient dostava
po transplantaci léky na potla¢eni imunitni reakce, ktera by mohla poskodit
cizi tkan — tedy transplantovanou plici. V disledku toho je obranyschopnost
nemocnych velmi oslabena a nemocného by mohla ohrozit infekce. Proto
dostava do zily silna antibiotika. Snazime se tak potlacit pfitomnost bakterii,
kterymi byl nemocny dlouhodobé osidlen. Bakterie totiz osidluji i vedlejsi
dutiny nosni a pradusnici, odkud se infekce mtize roznést do transplantovanych
plic a celého téla.
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Pfi optimalnim pribéhu se doba hospitalizace pohybuje mezi 3 — 4 tydny.
Béhem nich i nasledné probihd intenzivni dechova rehabilitace. Jejim cilem je
zbavit se starych fixovanych dechovych navykd, a dosahnout tak co nejlepsi
funkce plic novych.

V pribéhu transplantace i po ni musi byt nemocnym trvale podavany
imunosupresivni preparaty. Dlouhodob¢ podavana udrzovaci trojkombinace:

1) Tacrolimus (Prograf, Advagraf) nebo mén¢ ¢asto
Cyclosporin A (Sandimmun Neoral)

2)  Mykofenolatmofetil (CellCept)

3) Prednison
Tyto 1éky mohou mit vyrazné nezadouci G€inky (na ledviny, jatra, kostni dfen,
objeveni se cukrovky a dalsi), je tieba sledovat vyskyt téchto projevii a provadeét
vySetieni hladin 1€kt v krvi.
Velkym nebezpeéim pro pacienty uZzivajici tuto 1é¢bu je CMV infekce (CMV
= cytomegalovirus), proto je u vSech pacientli po dobu minimaln¢ 3 mésict
po operaci preventivné podavan 1ék proti této infekci ganciclovir (Valcyte).
Dlouhodobé se také podava Cotrimoxazol (Biseptol), jenz slouzi k ptedchazeni
dalsi vazné infekce parazitem Pneumocystis carinii.
Pacienti po transplantaci plic jsou po ukonceni hospitalizace ambulantné
sledovani v transplantacnim centru. Smyslem téchto kontrol je vcas rozpoznat
a lécit jak plicni komplikace (infekce, odhojovani plic), tak komplikace
mimoplicni (nasledky dlouhodobé imunosupresivni 1é¢by jako nedostate¢nost
ledvin, vysoky krevni tlak, cukrovka, vypadavani vlasi, nadorova onemocnéni).
K ambulantnim kontroldm patii tato vysetfeni: vySetfeni plicnich funkei
(spirometrie), krevnich plynd, zakladni laboratorni parametry jako krevni
obraz, funkce jater a ledvin, hladiny iontt, RTG plic, diagnostika CMV infekce,
vySetieni sputa, stanoveni hladiny tacrolimu. V pravidelnych odstupech jsou
provadéna vysetfeni funkce ledvin, kostni hustoty a CT plic.
vySetfeni. Vitalni kapacita (VC) a FEV, po operaci v priibéhu prvnich 6 mésicii
stoupaji a nasledn¢ dosahnou Grovné, ktera na delsi ¢as zistane stabilni. Akutni
odmitnuti (rejekce) a infekce zptisobi nahlé zhorSeni. Chronicka rejekce se
projevi pomalym poklesem hodnot uvedenych plicnich funkci.
I pti podavani a¢innych imunosupresivnich 1é¢iv vétsina pacientl po transplantaci
prozije minimalné jedenkrat epizodu akutni rejekce transplantovanych plic.
Vyskyt této komplikace je nejcastéjsi v prvnich 6 mésicich. Klinicky se muze
projevit jako nespecifické pfiznaky (dusnost, teploty, suchy kasel). RTG i CT
plic mohou prokazat uréité zmény. K prukazu této komplikace je nutné ziskani
malého vzorku plic biopsii (odebranim tkan¢) pii bronchoskopii.

129



®

Léceni respiracnich projevit onemocnéni CF

V ramci naseho centra provadime pravidelné biopsie 1., 3., 6., 9. a 12. mésic
v prubéhu prvniho roku po transplantaci a dale vzdy pii akutnim zhorSeni
klinického stavu s poklesem hodnot FEV, o vice nez 10 %.

Akutni rejekce je lé¢itelnd zintenzivnénim imunosupresivni terapie.

Vysledky transplantaci

Transplantace plic je dostupnd metoda 1é¢by u pacientd s CF, ktera umoziuje
u spravné vybranych pacienti dlouhodobé pfezivani a navraci ztracenou
kvalitu zivota. Vysledky transplantaci se nelisi od vyhlidek nemocnych, ktefti
se této operaci podrobuji z dvodu jiného plicniho onemocnéni. Je prokazano,
ze pacienti s CF maji z provedené transplantace vét§i prospéch nez pacienti
s jinym vaznym plicnim onemocnénim. Limitem dlouhodobého piezivani
zustava pres veskeré pokroky chronicka rejekce, kdy dochazi k nevratnému
zhorsovani plicnich funkci. S pokroky v 1é¢bé jsou vSak realné nadéje, ze téchto
komplikaci bude ubyvat.

Od prosince roku 1997 do dubna roku 2016 bylo provedeno v ramci naseho
centra celkem 300 transplantaci plic, z toho 12 u détskych pacientii ve veéku
13- 19 let.

K zasadnimu nartstu doslo v roce 2014, kdy bylo provedeno 32 transplantaci plic
a jedna transplantace bloku srdce a plic, nasledné v roce 2015 34 transplantaci
plic. Poc¢tem vykont se tedy fadime mezi velka centra.

V letech 2012 — 2014 bylo v nasem centru transplantovano celkem 69 pacientt,
z toho 16 pacient s CF. Jednorocni preziti je 88,4 %, ttileté preziti 74,8 %.
Vysledky jsou plné srovnatelné nebo mirné lep$i ve srovnani s registrem
International Society for Heart and Lung Transplantation.

LECBA PRICINY CF, TZV. NOVA TERAPIE

Klinicky vyzkum novych 1€kl je na poli cystické fibrozy velice intenzivni.
Zhruba od roku 2006 se objevuji klinické studie, které testuji lécebné latky
ovlivnujici funkei chloridového kanalku CEFTR. O takovych lécich se mluvi jako
o téch, které by mély 1é¢it samotnou CF, nebot’ se zamétuji na odstranéni jeji
priciny, nikoli jen jejich pfiznakd. Prvnim hmatatelnym vysledkem téchto studii
jsou dva leky, které jiz byly schvaleny k pouzivani: 1ék Kalydeco (schvalen
v USA a EU roku 2012) a 1ék Orkambi (schvalen v USA a EU roku 2015), oba
vyvinuté firmou Vertex Pharmaceuticals.

Cesta ke schvaleni Iéku je dlouha a narocna. Kazda latka, ktera se v laboratofi
osvedci jako slibnd 1écebna molekula, musi projit tfemi fazemi klinického
zkouseni, aby se prokazala nejen jeji opravdova terapeuticka ucinnost, ale
také jeji bezpecnost a stanovila se optimalni davka. Klinického vyzkumu se
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ucastni samotni pacienti, ktefi jsou na zakladé splnéni kritérii té které studie
zvani do jednotlivych fazi zkouseni. Cely proces zkouseni 1éku od objevu
v laboratofi po schvaleni trva 10 az 15 let, pfitom na pocatku zkouSeni ani
v jeho pribéhu neexistuje zaruka, ze testovany l1ék bude nakonec uspésné
uvolnén do bézného pouzivani. Ve skutecnosti dosahne svého cile jen malé
procento zkouSenych 1ékti. Nedavny exponencidlni nariist poctu klinickych
studii v 1é¢bé CF ovSem napovida o tom, ze Sance pokrocCit v terapii smérem
k 1écbe priciny onemocnéni je realnd a ze se mnozina novych 1€k, schvalenych
k 1é¢bé, bude zvétSovat.

Inovativni pfistupy v 1écbé jsou zalozeny predevsim na Gprave ¢i oprave kanalku
CFTR, piipadné mutované DNA ¢i RNA, ktera kanalek CFTR koduje. Ktery
opravny mechanismus, tedy kterou kategorii 1ékt zvolit, aby co nejlépe fungovala
u doty¢ného pacienta, zavisi na typu mutace genu CFTR. Napfiiklad u pacientt
s keltskou mutaci, oznacovanou G551D, se vyuziva potenciatord, u pacientd
s nejcastéjsi mutaci F508del zase korektort (v kombinaci s potenciatorem), viz
tabulka na dalsi stran¢. V tabulce jsou uvedeny jak jediné dva schvalené 1éky
Kalydeco a Orkambi (stav k roku 2016), tak i ptiklady dalsich nadéjnych latek,
které jsou prozatim ve fazi klinického vyzkumu. V piipadé genové 1écby je
klinicky vyzkum doslova v pocatcich.

V budoucnu bude nezbytné nutné vytesit s ohledem na novou 1é¢bu jesté mnoho
palcivych otazek. Nejedna se pritom jen o hledani dalSich, jesté ucinnéjsich
lécebnych latek. Dosavadni zkusSenosti z klinickych studii nasvédcuji tomu, ze
jednoducha rovnice mezi typem mutace a spravné vybranym lékem bohuzel
nefunguje. Ackoliv vybér Iéku podle typu mutace je zcela nezbytnou podminkou
pro mozné nastoleni ucinku Iéku, tato podminka jesté¢ sama o sob& nezarucuje,
ze se kyzeny efekt dostavi ve 100 % piipadu. Vi se, ze ne kazdy pacient s danou
mutaci zareaguje na nasazeni 1é¢by zlepSenim plicnich funkci a zdravotniho
stavu. Je proto potieba dale patrat po tom, u koho piesné a na zakladé ¢eho
ten ktery 1ék ptisobi, a hledat nové 1éky i jejich nejriznéjsi mozné kombinace,
pouzitelné v 1é¢bé. Uz dnes probihaji klinické studie, kde se nové latky podavaji
pacientovi dokonce v trojkombinaci.

Velkou piekazkou v zavadéni této nové 1é¢by do praxe je i astronomicky vysoka
cena léku.
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Skupina 1ékii Utinna latka Piiklad mutaci,
(nazev léku, firma) na které muze
1é¢ba ptisobit
Modulatory potenciatory | Ivakaftor (Kalydeco, G551D,
CFTR Vertex Pharmaceuticals), | R117H
GLPG1837 (nema
nazev - je v klinickém
zkouseni, Galapagos)
korektory Lumakaftor (nema
nazev - jako monoterapie
se nepouziva, Vertex
Pharmaceuticals),
VX-661 (nema nazev - je
v klinickém zkousSeni,
Vertex Pharmaceuticals)
potenciator + | Ivakaftor + Lumakaftor | F508del
korektor (Orkambi, Vertex
Pharmaceuticals)
Supresory G542X
mutaci
tzv. nonsense
editujici mRNA F508del
nahrazujici kterakoliv
vadny gen

(genova 1écba)
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15. LEGENI ZAZiVACICH PROBLEMU

Léceni zazivacich problému spociva v Gprave stravy, v podavani pankreatické
substituce (tj. v ndhradé chybéjicich enzymd slinivky bfisni), vitamint a v 1éCeni
dalsich komplikaci.

STRAVA NEMOCNYCH S CF

Strava ditéte i dospélého s CF musi byt plnohodnotna, pestra, se zastoupenim
vsech skupin potravin a soucasné energeticky bohata. Denni energeticky ptivod
v zavislosti zejména na veku, stavu vyzivy a plicnich funkci, pankreatické
nedostatenosti a pohybové aktivit¢ ma obsahovat o 40 — 50 % vice energie
(kilokalorii) nezZ strava zdravého jedince. Velkou ¢ast energie, az téméf polovinu,
by mély poskytovat tuky, které jsou ve srovnani s bilkovinami a sacharidy
koncentrovanym zdrojem energie a diky tomu v malém objemu poskytuji
vice energie. Nemocny je tak schopen snaze snist veskeré piipravené jidlo.
Prednost se dava predevsim rostlinnym tukiim, zejména rostlinnym olejim.
Za nejvhodngjsi oleje pro teplou i studenou kuchyni jsou povazovany fepkovy
a olivovy. Vzhledem k riznorodému slozeni (zejm. riznému obsahu mastnych
kyselin), ale i rtiznosti chuti je vhodné oleje stfidat a ve studené kuchyni pouzivat
iolej sluneénicovy, sojovy, kukutiény, ryzovy nebo oleje z ofechti a semen jako
naptiklad Inény ¢i sezamovy. Zdrojem tuku jsou i samotné ofechy a semena,
piip. z nich pfipravena ofechova ,,masla“ a tyCinky (ofechové s medem, raw
nebo proteinové ty¢inky). V jidelnicku maji své misto i zivoc€isné tuky — maslo,
slanina, salamy a dal$i uzeniny, tvrdé, Cerstvé a tavené syry, smetana, Slehacka,
jogurty a ostatni zakysané mlécné vyrobky. Jednou tydné by se na talifi mély
objevit ryby, zejména tu¢né jako losos, tundk, makrela nebo sled’.

Jidelnicek déti s CF ma byt pestry a stravu je tieba rovnomérné rozdélit
béhem dne, nejlépe do 5 azZ 6 dennich jidel (snidané, dopoledni svacina,
obéd, odpoledni svacina, veceie, druha vecere), tedy jist priblizné kazdé
2,5 — 3 hodiny.

U malych miminek do pil roku véku je idealni, aby byla kojena. V ptipadé,
ze samotné kojeni nestaci a dité neprospiva, je potieba kalorické ¢i bilkovinné
obohaceni, které¢ho se dosahne tak, ze maminka vzdy trochu mléka odstiikne
a ptida do n¢j obohacujici ptipravky, tzv. modula¢ni nebo moduléarni dietetika
(Fantomalt, Protifar, Fresubin protein powder a Resource instant protein — viz
dale). Pokud nema maminka dostatek matefského mléka, podavame bézné
adaptované kojenecké mléko, které je také mozno obohatit o vySe zminéné
pripravky. Kromé toho ¢ast kojenecké formule nebo matefského mléka mize
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nahradit vysokoenergetickd vyziva pro kojence Infatrini. Mezi ukonfenym
4. a 6. mésicem se doporucuje postupné zavadét nemlécné prikrmy
a podle potieby a doporuceni 1ékatfe nebo nutri¢niho terapeuta je opét obohatit
modula¢nimi dietetiky. V tuto dobu neni tieba vyhybat se lepku ani potencialné
alergennim potravinam, jako jsou moiské ryby nebo vajecny bilek. Uz kolem
pul roku véku je mozné tyto potencidlni alergeny détem v piikrmech nabidnout.
Nejen v tomto, ale i v dalSich obdobich ma mit dité i dospély s CF kromé
tii zakladnich jidel také dopoledni a odpoledni sva¢inu a druhou vecefi, celkem
tedy Sest jidel denné. Zejména posledni jidlo pfed spanim ma byt velkou
,kalorickou bombou”, kterou v kojeneckém a batolecim obdobi piedstavuje
sladka ¢i slana obilna kase doplnéna o rostlinny tuk nebo maslo.

Zvyseny piijem energie docilime spravnym vybérem potravin a obohacovanim
jidel dostupnymi zdroji energie: upiednostnénim tucnych mlécnych vyrobkd,
pridavanim rostlinnych oleji a masla do pfikrmid a hotovych jidel, bohaté
zdobenymi cerealnimi kasemi ze smetany nebo plnotu¢ného mléka ke snidani
nebo k veceri, pfidavanim smetany, strouhaného syru, vajec nebo uzeného
masa do zapékanych pokrmi, beSamelovymi a syrovymi omackami k zelening,
téstovinam nebo masu, bramborovou kasi se smetanou, suSenym mlékem nebo
parmezanem, zalivkami k salatim, pfidavanim majonézy a tatarské omacky,
zdobenim dezertd a sladkych pokrmu S$lehackou, zakysanou smetanou,
cokoladovym topingem, javorovym ¢i jinym sirupem, strouhanou ¢okoladou ¢i
strouhanymi ofechy nebo zapeCenym snéhem z bilkd a cukru, upfednostnénim
krémovych polévek s rozmixovanym masem ozdobenych smetanou, olejem,
oprazenymi krutony a semeny, bohaté zdobenymi chlebicky, zapecenymi tousty
a panini s maslem, keCupem, syry a uzeninami. Vodu z vodovodu je potieba
ochutit sirupy, podavat dzusy, pfipravovat freshe a smoothie z ovoce, avokada,
kokosového mléka, smetany a;.

Pokud je hlavni jidlo sladké, mél by se jako pfedkrm podavat zeleninovy salat
nebo krémova ¢i piesnidavkova polévka. Nejméné jednou tydné by mélo dité
dostat morské ryby. Vhodny pomér nenasycenych mastnych kyselin, ktery
pravé moiské ryby obsahuji, hraje svoji roli v boji se zanétem. Rovnéz prvni
vecefe by méla byt varena, nikoli jen uzenina nebo studené jidlo. Napadi mtze
byt nepfeberné mnozstvi, je vSak tfeba mit na mysli rozmanitost stravy.

Ve vyzivé pacienti s CF bychom neméli zapominat na dostateény privod
tekutin (nejméné 2 litry denné) i soli, hlavné v horkém pocasi. Jinak hrozi
komplikace ze ztrat soli a rozvratu vnitiniho prostredi ¢i komplikace z nedostatku
vody, nasledného zahus$téni stfevniho obsahu a Zluci a zhorSeni uvolilovani
hlenu z dychacich cest. Vhodnymi napoji jsou takové, které soucasné dodavaji
energii (slazené mineralni vody, dZzusy, ovocné freshe a smoothie, limonady,
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sirupy, slazeny caj, mléko, kakao nebo mlécné napoje). Je dokazano, ze déti
s CF $patné odhaduji svou potiebu tekutin. Pfi intenzivnéj$im pohybu zejména
v teplém pocasi je tfeba déti s CF vyslovené nutit k pfijmu tekutin.

Dulezita ve stravé je i vlaknina, ktera je stejné jako u zdravé populace potiebna
pro spravnou ¢innost tlustého stfeva. Jeji mnozstvi doporu¢ované pro nemocné
s CF se nelisi od udajii uvadénych pro zdravou vyzivu bézné populace.
Probiotika (bakterie ptirozené stievni flory, napt. Lactobacillus acidophillus)
se doporucuji podavat zejména pii antibiotické 1écbé, ale Casto je podavame
preventivné i mimo ni. Kromé probiotik v kapslové formé je vhodné do stravy
denné zatazovat zakysané mlécné vyrobky jako jsou jogurty, jogurtové napoje,
kefiry a acidofilni mléka, piip. je jesté doplnit kvasenym zelim a zeleninou.
Smyslem je, aby jidlo détem chutnalo, aby dostatecné jedly a aby pfibyvaly
na vaze. Rlizna prilepSeni a dobroty podavame az po jidle, nikoli pfed nim,
abychom nesnizovali chut’ ditéte na hlavni jidlo. Zasadn¢ nesmime dité¢ do jidla
nutit, abychom nevyvolali nechutenstvi. O slozeni i mnozstvi stravy je mozno
se poradit s nutricnim terapeutem. Pfispévky o diet¢ u CF byly opakované
publikovany ve Zpravodaji Klubu CF, ktery v elektronické podobé vcetné
Pirucky o vyziveé a receptii muizete nalézt na webovych strankach Klubu CF.

PSYCHOLOGICKE ASPEKTY PRIJMU STRAVY

Piijem kalorické stravy je pro stav nemocného s CF podstatny. Proto je dilezité,
aby cela rodina méla dobré stravovaci navyky. Pfi hodnoceni jidelnicku s rodic¢i
se ptame, zda dité ji dobfe nebo jestli se s jidlem louda, a pfipadné jak rodice
na takovou situaci reaguji. Situace neni optimalni, kdyz dit¢ ji dlouho (déle nez
30 minut), pomalu a rodice je musi k jidlu trvale pobizet. V rodiné¢ by méla
byt stanovena pravidelna doba jidel, kdy se vSichni sejdou spole¢né u stolu
a nenechaji se ni¢im rozptylovat. Jasna, rodi¢i stanovena pravidla stolovani ma
dodrzovat cela rodina.

Pfi potiebé zvyseni kalorického piijmu u ditéte se dava prednost postupnému
pridavani, az béhem nékolika dnti dosahneme potfebného navyseni. Pti jidle
by rodice méli vénovat ditéti nalezitou pozornost a nesetfit chvalou nad snahou
ditéte potfebnou porci snist. Pokud dité ji pomalu a dlouho, nema poté, co jiz
ostatni dojedli, zlstat u stolu samo. Vyplati se ditéti vymezit porci, kterou ma
nezbytné snist, a tfeba mu 1 ur€it dobu, v niz ma jidlo snist. Samoziejmosti je
respektovani chut'ovych preferenci ditéte.

U dospivajicich se nutricni aspekty stavaji pfedmétem vécné diskuse mezi
oSetfujicim lékafem a pacientem. Nehovofi se tolik o pfibyvani na véze, ale
klade se diraz na zlep$eni svalové sily, na vylepSeni télesného vzhledu.

U ditéte s CF se nekdy i pfes vSechnu diislednost a zasadovost v piistupu
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k vyzivé a stravovacim navykim muze stat, ze neni schopno pozadovanou
enormni davku kalorif peroralné pfijmout. Veskera nutricni strategie selze a dité
neprospiva. Pocit selhani ¢i viny ze strany rodiny a nemocného v tom piipadé
neni namist¢ a je potieba hledat jiné moznosti pfijmu kalorii.

Pokud se stav vyZivy nedafi zlepsit, neni tfeba ¢ekat na dalsi kontrolu v CF
centru. Muzete se obratit na nutriéniho terapeuta CF centra. Pfinesete (nebo
zaslete) jidelni¢ek za 3 dny soucasné se zapisem uZivani pankreatické
substituce. Presny navod jak zapsat jidelnicek poda nutri¢ni terapeut. Podle
zapsan¢ho jidelnicku pak spocita kaloricky ptijem, zhodnoti, zda je dostatecny,
a ptipadné navrhne zmény. Zaroven posoudi i to, jestli ma dité dostate¢ny piijem
dilezitych prvkd, jako je vapnik apod. K dispozici jsou i letacky a brozurky,
podle nichz mtizete jidelni¢ek obohatit.

Kazdé dité je svébytné, ma rozdilné energetické naroky, rozdilné chuté, néktera
jidla dobfe snasi, jina ne. Proto jsou doporuceni sestavovana individualné.
Neékdy staci zména jidelnicku a stav vyzivy se zacne zlepSovat. Jindy je vSak
tteba podrobnéjsi vySetfeni, napf. vySetfeni stolice, patrani po pfic¢inach
nechutenstvi, odhaleni chronické infekce, vySetfeni gluk6zové tolerance apod.,
a nasledna cilena 1é¢ba. Tyto problémy jsou podrobnéji rozebrany v pfislusnych
kapitolach.

U vétsiny déti je jiz pti stanoveni diagndzy zjisténa zhorSena funkce slinivky
btisni a déti berou pankreatickou substituci. V nékterych ptipadech se porucha
funkce slinivky bfisni objevuje ¢i zhorSuje postupné béhem détstvi. Pribch
nemoci byva leh¢i a postupné zhorsovani stavu vyzivy mize po urcitou dobu
ujit pozornosti rodict i détského 1ékate. I zde je ale diilezity vCasny zachyt,
vySetieni stolice a nasazeni substitu¢ni 1écby diive, nez dojde k oslabeni
organismu podvyzivou.

Pokud se nedafi zlepSit stav vyZivy pouhou upravou jidelnicku a davek
pankreatické substituce (viz dale), je dnes k dispozici celd tada tzv.
piipravki pro zvlastni 1ékatské ucely, které obsahuji ziviny v 1épe stravitelné
a vstiebatelné podobé¢, mimo jiné jsou obohacené o vitaminy, stopové prvky
a nékteré i o vlakninu. Mluvime o peroralnich nutri¢nich doplncich (neboli
sippingu), jejichz tcelem je poskytnout velké mnozstvi energie a zivin v malém
objemu a lehce stravitelné podobé. Vyrobky jsou volné dostupné v 1ékarné
i v internetovych obchodech. Jsou nabizeny v rliznych ptichutich (vanilkové,
¢okoladové, karamelové, rizné ovocné, nesladké neutralni nebo dokonce slané
na zpusob krémovych polévek od firmy B. Braun Medical), 1isi se hustotou
a zpusobem podani (k popijeni ve formé koktejli nebo dzusu, krémové na 1zi¢ku
pfipominajici puding). Sipping se doporucuje popijet v pribehu celého dne, je
mozné jej vychladit ¢i ohrat, vypit samotny nebo piidat do hotového pokrmu
podle kuchatek dostupnych na internetu.
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Na nasem trhu je dostupny napt. Nutridrink pro dospélé a déti starsi 5 let, pro
kojence Infatrini a pro déti od 1 do 5 let Fortini Multi Fibre a Fortini Creamy
Fruit od firmy Nutricia, Fresubin od firmy Fresenius, Ensure a Prosure od
firmy Abbott nebo Resource od Nestlé. Pro nemocné s globalni respiraéni
nedostatecnosti je vhodny pripravek Pulmocare (od firmy Abbott). Existuje
i fada jinych preparatd, s nimiz zatim nemame zkusenost. Pro kojence a batolata
se v pripadé potfeby kalorického obohaceni pfidava do stravy maltodextrin
(Fantomalt), v ptipadé potieby navysSeni privodu bilkovin ¢isty kasein (Protifar,
Fresubin protein powder a Resource instant protein). Tyto ptipravky jsou témer
neutralni chuti a mohou se tedy pfidavat do mléka, napojt, jogurtd, ovocnych
presnidavek, obilnych kasi, polévek, omacek, bramborové kase apod. Vyse
uhrady téchto vyzivovych prosttedki pojistovnami se stale méni, do urcité miry
hrazeny jsou.

Pokud se stav vyzivy ani touto cestou neupravi, jsou mozné i méné piijemné
metody. Je to no¢ni vyZiva tzv. nazogastrickou sondou, ktera se nemocnému
ditéti vecer zavede nosem do zaludku a kterou mu pak v prib&hu noci kape
do zaludku vyzivny roztok podobného slozeni jako sipping.

Jiny zptsob je sonda, ktera se malou operaci zavede biisni sténou pfimo do
zaludku. Nazyva se perkutanni endoskopicka gastrostomie, zkracené¢ PEG.
Tato sonda se pfichyti ke kuizi, uzavie patentnim zavérem a béhem dne zlstava
uzaviena. Vecer se uzavér otevie a pripoji se k nému hadicka, kterou celou noc
kape pomoci pumpy vyzivny roztok ptimo do zaludku nebo do stfeva, pokud je
sonda zavedena az tam (viz fotografie ¢. 13).

Fotografie 13: PEG sonda
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Dalsi moznosti, jak zlepSit situaci pacienta ve velmi Spatném stavu vyzivy,
je parenteralni vyZiva, tj. vyziva podavana infuzi pfimo do Zily. Muze byt
bud’ jen castecna, tzv. ,,doplitkova™, kdy pacient ma cast kalorické potieby
hrazenu béznou stravou, pfipadné piipravky enterdlni vyzivy (sippingem
k popijeni usty nebo vyzivnym roztokem podanym nazogastrickou sondou nebo
perkutanni gastrostomii, zkracen¢ PEG — vse vysvétleno vyse), a k tomu dostava
doplnéni potiebné energie v infuzi, nebo se mtize jednat o celkovou (,,totalni*)
parenteralni vyzivu, kterd se podava vzdy cestou centralniho zilniho katetru, tzn.
delsi kanyly zavedené do velké zily vedouci ptimo k srdci. Centralni Zilni katetr
zavadi specialista anesteziolog nebo kardiochirurg na operacnim sale, u malych
déti v celkové narkoze, u vétsich déti a u dospélych v Castecném utlumeni
veédomi.

Kanyla muze byt ,klasicka“, tzn. hadicka, k niz se rovnou pfipojuje infuzni
set, nebo to muze byt tzv. ,,port™, kdy je zavedena kanyla zakonc¢ena komurkou
zasitou pod kazi. Systém s komtrkou je vhodny pro pacienty, ktefi nepotiebuji
zilni podavani 1¢kt nebo vyzivy trvale, ale s riizné dlouhymi prestavkami. Pokud
systém zrovna ,,neni v provozu®, je kanyla s komtrkou naplnéna protisrazlivym
roztokem heparinu, systém je pak potieba Ix za 3 tydny proplachnout
fyziologickym roztokem a uzavfit cerstvym roztokem heparinu. Kazdy vstup
do port systému, at’ uz se jedna o pravidelny proplach nebo o pouziti kanyly
k podani 1é¢iv ¢i vyzivy, je spojen s napichnutim podkozni komirky specialni
jehlou, které vSak ve srovnani s béznym pichanim do Zily neni tolik bolestivé.
Napichnuti komutrky provadi lékar.

Parenteralni vyzivu mize nemocny dostavat i v domacim prostiedi ve formeé
specialnich vyzivovych infuznich vakd, bud’ komeréné vyrabénych, nebo
pripravovanych v 1ékarné ,,na miru“. Pacient je k davkovani vyzivy vybaven
infuzni pumpou. Podobné¢ jako pfi domacim intraven6znim podavani antibiotik
je i v tomto piipad¢€ nezbytné, aby ten, kdo parenteralni vyzivu podava, byl
podrobné instruovan o tom, jak pecovat o centralni Zilni katetr, jak zachovavat
sterilitu, jak branit vniknuti vzduchu do cévy, jak ptedejit krvaceni pii rozpojeni
hadicek i jak udrzovat kanylu prichodnou roztokem heparinu.

Infuzni, parenterdlni vyziva je indikovana k vyzivé pacientl se specifickymi
problémy, jako je syndrom kratkého stieva po rozsahlejsi operaci (napf.
pfi feSeni komplikovaného mekoniového ilea), zanét slinivky bfisni
(pankreatitida) apod. Specialni indikaci je zlepSeni celkového stavu vyzivy
pacientt s t€zkym plicnim postizenim, ktefi se pfipravuji na transplantaci plic.
Vzhledem k moznym zavaznym komplikacim by méla byt parenteralni vyziva,
zejména dlouhodoba, vzdy peclivé zvazena.
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PANKREATICKE ENZYMY

Pankreatické enzymy nahrazuji 1ékovou formou chybéjici enzymy, které
porusend slinivka bfisni nevytvaii. Mluvime o tzv. pankreatické substituci
(ndhradé enzymt slinivky bfisni). Jen dostatecné mnozstvi uc¢innych 1éki tohoto
typu umoziuje takto nemocnym détem stravit potravu s vysokym obsahem tukt
a bilkovin.

Utinnost dnesnich piipravki je zptisobena vysokym obsahem lipazy, ktera
pomaha travit tuky. Pfipravky se podavaji ve formé malych kulic¢ek, z nichz
kazda je obalena blankou vzdorujici kyselé zaludecni stave. Kulicky se proto
rozpoustéji az ve dvanactniku, jehoz obsah neni kysely a kde tedy neni a¢innost
lipazy oslabovana. Z toho divodu nelze kulicky drtit, nebot’ tim by se jejich
ucinnost vyrazn¢ snizila.

Pankreatickou substituci je tfeba brat pred kaZdym jidlem. Obsah kapsle 1ze
vysypat a kulicky podat pied jidlem s malym mnozstvim tekutiny, ovocného
pyré, povidel nebo kase. Nikdy nemichame kojenciim kulicky do celé davky
jidla. Vétsi dité mtze polykat celé kapsle. Lék se zadsadné podava pied jidlem
nebo na jeho zacatku, uziva-li dit¢ kapsli mnoho, mize druhou ¢ast spolknout
v prubchu jidla. Nikdy se vsak léky nepodavaji po jidle. Lék je tieba brat
ke kazdému jidlu s vyjimkou cistého ovoce a nealkoholického slazeného
napoje. Jakmile ma dité k ovoci napft. piskoty ¢i suSenky, je tfeba substitucni
1é¢bu podat. Zcela samoziejmée ji musi mit dité ke kazdé zmrzling, Cokoladé ¢i
jinym dobrotam, které dostava mimo hlavni jidla. Ma-li dité chut’ néco malého
smlsnout priblizné za 1 — 2 hodiny po poziti 1ékdl, neni nutno davku opakovat.
Je-1i vSak interval delsi nez 2 hodiny, je tieba 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 lipdzy maji tedy Kreon 25 000
a Panzytrat 25 000. Nemocny by mél dostavat nejmensi mnozZstvi kapsli,
které normalizuje jeho stolici. PFiliS malé mnoZstvi kapsli vede
k neprospivani a zhorSeni stavu vyZivy. VétSina pracovist’ doporucuje
nepi‘ekracovat davku 10 000 j. lipazy/kg/den. Vhodnost davkovani se
posuzuje podle mnozstvi a charakteru stolice a podle vdhovych prirtstki.
Utelem je, aby dité mé&lo 1 — 2 normélni stolice denné a aby pravideln&
pribyvalo na vaze. Dalsim kritériem jsou nektera laboratorni vysetieni stolice
a hladina vitaminu E v krvi. Déti, jejichz substitucni 1é¢ba je dostatecna, ztraceji
svou ptivodni dravou chut k jidlu. Volba preparatt je individualni. Nékterym
détem vyhovuje ten, dalSim jiny preparat a je tieba najit ten nejvhodnéjsi.
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Pokud ani maximalni davka nenormalizuje stolici ditéte, je nutné se poradit
s odbornikem o dalSich moznych 1écebnych postupech, naptiklad o ptidani
bikarbonatu nebo jiného 1éku, snizujiciho kyselost zaludecni §tavy. Nékdy
sta¢i vymeéna piipravku. Ne vzdy je ucinek itmérny mnozstvi lipazy v kapsli.
Zvlastni situace nastava, pokud nemocny z néjakého divodl, byt prechodné,
stravu pfijimat nemutze. 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 dostateéné substitucni 1écbé je nutno détem s CF dodévat vitaminy, které
jsou rozpustné v tucich, tedy vitaminy A, D, E a nékdy i K.

Néekteré vitaminy jsou dostupné v kapkach i tobolkach, nékteré jen v kapkach,
nekteré bohuzel jen v tobolkach. Pii podavani vitaminti kojencim a malym
détem uprednostiujeme kapky, pokud vsak jsou k dispozici jen tobolky, musime
tobolku pfed podanim propichnout a jeji obsah vytlacit na lzicku s trochou
mléka.

Davkovani vitamint upravuje lékat podle vyse hladin vitamind v krvi, kterd je
zjistovana pii pravidelnych kontrolach.

Vitaminy A, D, E jsou dilezité tzv. antioxidanty, tedy vyznamné se uplatiiuji
v procesu zanétu, a to tak, ze chrani zdravé bunky v misté zanétu pred
poskozenim ni¢ivymi puisobky.

Vitaminu A neni ve volné prodejnych vitaminovych doplicich dostatecné
mnozstvi, proto jej na recept predepisuje lékar, ktery musi davku presné urcit.
Vitamin D je dilezity pro pevnost kosti, jeho nedostatek se projevi zndmkami
osteoporozy (fidnuti kosti), se kterou se u CF setkavame pomérné casto. Jeho
nedostatek se ale projevi i mimo kosterni systém, uzce souvisi se snizenim
funkce plic, s poruchou vylucovani a uplatnéni inzulinu a se snizenou imunitou.
U CF je doporuceno jeho pravidelné podavani, predevsim, ale nejen, v zimnich
mesicich. Davkovani téz urci 1ékar.

Z4dny multivitaminovy p¥ipravek neobsahuje dostatek vitaminu E. Samotny
vitamin E volné prodejny je. Rada nemocnych potiebuje tohoto vitaminu
pomérné velkou davku, aby se docilila u¢inna hladina v krvi. Davkovani opét
doporuci 1ékar.

Rovnéz vitamin K je dulezity, podava se v kapkach. Indikovan je zvlasté
u nemocnych s poruchou funkce jater.

Vitaminu C potiebuji déti s CF vice nez zdravé déti; jednak jako ochranu pred
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infekcemi, jednak pro podporu okyslicovani krve. Je-li vSak ve strave dostatek
prirozenych zdrojt vitaminu C, tedy hlavné ovoce a zeleniny, neni nutné jej
zvlast pridavat.

LECBA KOMPLIKACi POSTIHUJICICH ZAZivACi USTROJi

Komplikaci CF je velkd fada a stale se objevuji dal§i. Nékdy nelze zcela
jednoznacné urcit, co patii k obrazu CF, co je komplikace a ¢im je vyvolana.
Léceni vétsiny komplikaci je vyhradné zalezitosti I€kart, a proto se této kapitoly
dotkneme jen zbézné.

Mekoniovy ileus c¢ili ucpani stfeva novorozenct je vétSinou nutno fesit
operativné. Je dobfe, aby operaci provadél détsky chirurg, ktery ma zkuSenost
s operacemi novorozencl. Dalsi pribéh CF se u déti po operaci mekoniového
ileu nelisi od pribéhu u nemocnych s CF, ktefi tuto komplikaci neméli.

Ucpani stfeva u vétSich déti, které se nazyva distalni intestinalni obstrukéni
syndrom (DIOS), se vZdy snazime f'esit konzervativné, tedy bez operace. Lékar
vSak musi vzdy vyloucit jind zavazné onemocnéni vyvolavajici bolesti bficha
a zvraceni, tj. predev§im zanét slepého stfeva nebo tzv. invaginaci, pfi které
se jedna Cast stfeva zasune do druhé. Je dulezité, aby nemocni nevynechavali
1écbu pankreatickymi enzymy a aby pili dostatek tekutin. Vynechani tzv.
substitucni 1écby a maly piijem tekutin mohou totiz, jak jsme jiz zminili, tuto
komplikaci vyvolat.

Prolaps rekta neboli vyhfez konec¢niku se v akutnim stavu fes§i zasunutim
stieva zpét mirnym tlakem rukou. Pokud se to nepodafi, je tfeba ihned vyhledat
lékate. Opakovani této piihody zabrani ucinna substitucni lécba, zlepSeni
stavu vyzivy i léceni respiraéniho onemocnéni. Dit¢ nenechdvame vysedavat
na no¢niku, ddvame piednost vlozce na WC, kterd umozni, aby nozicky ditéte
volné visely a aby se o né dit¢ neopiralo. Opiraji-li se nozicky o podlozku,
zvySuje se nitrobfisni tlak a k prolapsu dojde snaze. Pomoci mohou i masaze
kolem konecniku, zpeviujici funkci svalli 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 1é¢i obvyklym zptisobem, tedy jako u nemocnych,
u nichz jeho podkladem neni CF. Pfedevsim se zavadi tzv. antirefluxovy rezim.
Ten spociva v tom, ze dit¢ nenechdvame zejména po jidle lezet, ale snazime se
ho udrzovat ve svislé poloze, tedy v sedé nebo ve stoje. U kojencti to zajistuji
sedacky podobné sedackam do auta. Jidlo podavame nejméné dvé hodiny pied
ulehnutim. V této dob¢ se vyhybame kyselym jidlim a tekutinam. Kojencim
podavame pred mlékem tuzsi stravu. Reflux zhorSuje nikotin a kofein, proto
je tfeba zamezit pasivnimu kutactvi, dosp€li nemocni by se méli vyhnout
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i kave. Vyssi kyselost zaludeéni §tavy se 1é¢i obvyklym podavanim 1éka, které
tuto kyselost snizuji (s UCinnymi latkami jako omeprazol, ranitidin). Nekdy
pridavame i léky urychlujici postup potravy zazivacim ustrojim. Pokud se
konzervativni 1é€bou nepodafii reflux zvladnout, doporucuje se jeho operativni
feseni. U CF pfichazi v ivahu vzacné.

U otoki z nedostatku bilkovin byva zpocatku nutny piivod bilkovin
do zily infuzi. Po zvladnuti akutniho stavu se vétSinou vse upravi zavedenim
pankreatické substituce a upravou vyzivy, tj. dostate¢nym piivodem bilkovin.
Porucha funkce jater je dnes léCena piedevsim podavanim Kkyseliny
ursodeoxycholové (preparaty Ursofalk, Ursosan apod.). Lék zkapaliuje zlu¢
a brani zhorSovani funkce jater. Podava se dlouhodobé.

Projevuje-li se zvysena ¢innost zvétSené sleziny tim, ze se snizuje pocet bilych
krvinek nebo krevnich desti¢ek, nebo je-li slezina tak obrovska, ze tvoii velkou
prekazku v duting bfisni, je tfeba piistoupit k jejimu vynéti, tzv. splenektomii.
Ped touto operaci je tieba dit€¢ nechat ockovat pneumokokovou, hemofilovou
a meningokokovou vakcinou.

Dojde-li ke krvaceni z jicnovych varixu, je tieba ¢asto velmi rychle zasahnout.
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 nasttikuji latkou, kterd je ucpe a zabrani
dalsimu krvaceni.

Nékdy se problémy s pretlakem v oblasti jater (varixy, volna tekutina v dutiné
brisni, velka slezina apod.) fesi tzv. zkratovymi operacemi, n¢kdy spojenymi
i s nutnosti vynéti sleziny. Nové&ji se uziva tzv. TIPS (transjugularni
intrahepaticky portosystémovy shunt), ktery propojuje cévni feCisté tak, ze se
jaterni pretlak neuplatni, varixy i slezina se zmensi a problémy ustoupi.

Selhani jater, které nemocné s CF ohrozuje pomérné vzacné, je mozné fesit
transplantaci jater. Jde o vykon, ktery je indikovan piedev§im u téch
nemocnych, jejichz plicni onemocnéni neni zadvazné a které ohrozuje jen
porucha jater. Transplantace jater provadi Institut klinické a experimentalni
mediciny v Praze — Kr¢i.

Léceni cukrovky vazané na CF naleznete v samostatné kapitole.
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V predchozich kapitolach jsme se pokusili nacrtnout pravdivy a co nejuplnéjsi
obraz nemoci. Nechceme a ani nemizeme zastirat zavaznost CF, ale jsme radi,
ze pohled do budoucna je dnes jiz optimisticky.

Prabéh CF je u kazdého nemocného jiny a je téméf nemozné predvidat, jaky
u konkrétniho ditéte bude. Je mnoho déti, kterym se fadu let nedafi dobie
a pak se jejich stav zlepsi, naopak jsou déti, které dlouho maji minimalni
obtize a pak najednou né&jaka infekce nebo jina okolnost cely pribéh zméni.
Vsichni lékari takové nemocné znaji, vSichni nemocni maji takové kamarady
a jsou pak bolestné zasazeni jejich pfipadnou ztratou. Je nesmirné dtlezité, aby
¢lenové rodiny byli s to o vSech problémech i o této skute¢nosti mluvit jak spolu
navzajem, tak s 1ékafem. Nemocny potiebuje dostat odpovedi na otazky, v ¢em
a jak se lisi od svych kamaradu, pro¢ musi délat to a ono, a zase néco jin¢ho, co
by rad délal, nesmi. Mél by se mit komu svéfit se svymi obavami i nadéjemi,
Pokroky v 1éceni CF jsou v poslednich dvou desetiletich obrovské. V prvnich
povalecnych letech umiraly vSechny déti v prvnich mésicich nebo nejvys
prvnich dvou letech zivota, jesté v 60. letech se vétSina déti nedozila Skolniho
véku. V soucasné dob¢ se udava, ze polovina nemocnych zije déle nez 40 let.
Nemocni narozeni v roce 2000 a pozdé&ji maji 50% Sanci, ze budou Zzit déle nez
50 let. Polovina nemocnych s CF je v dospélém véku a na svété zije mnoho
set nemocnych starSich nez 40 ¢i dokonce 60 let. V evropském registru CF
za rok 2014 udava 11 zemi, Zze maji nemocné star$i 70 let. Na prodlouzeni
zivota nemocnych se podili pfedevsim rozvoj novych 1é¢ebnych metod, novych
antibiotik, inhalatord, rehabilitacnich postupti, novych substitucnich preparatt
i podpirnych metod vyzivy.

Casné zahajeni a disledné dodrzovani 1é¢by je pro priibdh nemoci nesmirné
dilezité. Teprve nedavno uplynulo 30 let do doby, kdy byl na pracovistich
v USA vypracovan novy lé¢ebny postup, ktery se od té¢ doby stale zdokonaluje.
My jsme pted listopadem 1989 nemohli vyuzivat vS§echny moderni lécebné
metody. Proto mame za ostatnimi vyspélymi zemémi stale urcité zpozdéni,
které vSak pomérné rychle dohanime. Dnes jsou i u nds nemocni, ktefi jsou
od prvniho roku svého Zzivota jiz vice nez 20 let [éceni modernimi, intenzivnimi
metodami, které se na pribéhu jejich nemoci ptiznivé uplatiiuji.

Od objevu genu a pochopeni podstaty nemoci se stale objevuji nové 1é¢ebné
postupy. Vize genové terapie je stale dost vzdalena a ma fadu problémi.
Objevuji se vsak metody, kterymi Ize upravit genovy produkt, CFTR protein,
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ktery je na povrchu sliznic zodpovédny za poruchu v transportu vody a soli,
jak jsme vysvétlili na zacatku této knizky. Podrobnosti o této 1é€bé najdete
v kapitole Lécba priciny CF, tzv. nova terapie. VétSina téchto 1éCebnych
postuptl je zaméfena na konkrétni mutace CFTR genu. Rada z téchto metod je jiz
ve stadiu klinického vyzkumu. Je ovSem tieba si uvédomit, ze vyzkum novych
1€kt zacina v laboratofich, pokracuje experimenty na zvifatech a teprve pak se
presouva 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
pocita, ze od prvniho napadu, jak by mohl novy 1€k fungovat, do jeho uvedeni
na trh uplyne 10 let. Stale se objevuji nova antibiotika nebo jejich nové formy,
napi. ve formé prasku pro inhalace pomoci davkovact, nové 1éky ovliviiujici
kvalitu hlenu i nové typy pankreatickych enzymu. Stale uc¢inngjsi 1écba skyta
nové nadéje. Proto je skute¢né nezbytné intenzivné az agresivné 1écit nemocné
s CF klasickymi, dnes jiz dostupnymi metodami. VSude se zdiiraziuji nezbytnost
a prednosti 1é¢by ve specializovanych centrech. Je tieba zadit u co nejmensich
déti a délat to co nejlépe, aby i nasi nemocni byli v co nejlepsim stavu v dobé,
kdy bude 1é¢eni CF vyfeseno, a mohli pokroku v 1é¢bé co nejvice vyuzit.
Ktomu je ovSem tieba velmi dobra spoluprace snemocnymijeho rodinou. Mnoho
a/nebo jeho rodiny. Vsichni, kdo o nemocné s CF pecuji, nemocny a jeho rodina,
tvori tym, jehoz cilem je co nejucinngjsi boj s CF a snaha o co nejkvalitnéjsi
a nejdelsi zivot nemocného.
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17. PSYCHOLOGICKE ASPEKTY
ONEMOCNENI CYSTICKOU FIBROZOU

Chronické onemocnéni, jako je cysticka fibréza, poznamendva vyznamnym
zpusobem zivot a prozivani nemocného i celé rodiny. V anglicky psané literatuie
se v souvislosti s diagnézou CF a jejim vlivem na nemocného a rodinu ¢asto
pouziva vyraz ,,overwhelming® — nesmirny, zdrcujici.

Uvahy o mozné diagnéze CF, ke kterym dnes rodi¢e dospivaji dastéji nez dfive
i na zaklad¢ informaci z médii nebo aktivnim patranim na internetu, mohou
byt definitivné potvrzeny az opakovanym vySetfenim chloridii v potu ditéte
a genetickym vySetienim.

Sdélovani diagndzy vnimame jako zdvazny a dilezity moment, ktery by mél mit
sva pevna pravidla, napf. pfitomnost obou rodi¢u ptipadné i ditéte samotného
a pfitomnost vSech zainteresovanych odbornikt, ktefi se budou o dité
v budoucnu starat. Neni to zbytecny luxus, ale svym zplsobem uzite¢ny ritual,
kterym za¢ina obdobi dlouhodobé spoluprace, od niz si slibujeme co nejvetsi
efekt v podobé optimalniho zdravotniho stavu ditéte, co nejlepsi kvality zivota
jeho i celé rodiny. Ne vzdy se vSak dafi tento ,,uvod do spoluprace* zorganizovat
takto idealnim zptisobem.

Péce o nemocné CF a jejich rodiny je péci tymovou. To znamena, Ze se na ni
a soucasn¢ na komunikaci s rodinou bude na riznych trovnich podilet cela fada
odbornikd riizného zaméteni — osetiujici CF 1ékar, fyzioterapeut, antropolog,
odbornik na vyzivu — nutri¢ni terapeut, psycholog, socidlni pracovnik a dalsi
odbornici (genetik, mikrobiolog, gastroenterolog, ...). Spole¢nym cilem péce
vSech ¢lent tymu je pomoci a piispét v§emi dostupnymi silami a prostfedky
k tomu, aby stav dychacich cest a stav vyzivy nemocného ditéte byly v ramci
okolnosti co nejlepsi.

Vyrovnavani se s faktem onemocnéni je véc dlouhodoba a obtizna. Je to proces,
ktery probiha v ¢ase, ma sv¢é zakonitosti a specifické projevy, nelze jej uspéchat.
Vsichni ¢lenové tymu o tom védi, poéitaji s tim a snazi se v tomto duchu s kazdou
situaci spojenou s 1écbou, se zhorSenim stavu nebo s riznymi neocekavanymi
udalostmi béhem ni nakladat co nejcitliveji.

Skute¢nost, ze CF je onemocnéni genetické povahy, navozuje nékdy pocity
viny ze strany rodi¢t nebo i prarodi¢t smérem k ditéti. To neni nic Spatného
nebo neobvyklého, je to vlastné docela pfirozena reakce a je na misté, pokud se
o tomto tématu hovofit v prostiedi, které je dostatecné chapajici a akceptujici.
A podafi-li se i toto téma v n&jaké podobé& uchopit, pojmenovat a zafadit, prispéje
to v budoucnu k leps$i adaptaci na onemocnéni a k nakladani s nim jak na strané
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rodicl a ostatni §irsi rodiny, tak na strané nemocného samého.

Kazdé veékové obdobi, kterym dité prochdzi — a opét je to stav zcela prirozeny
a plynule se odvijejici v prib&hu zivota — ma své vyvojové tkoly, pfedstavme
si je jako jednotlivé ,,kaminky* stavby, ktera by nedrzela pohromad¢, pokud by
nékteré chybély nebo se povazlive zachvivaly.

Kojenecké obdobi (od narozeni do 1. roku Zivota)

je z psychologického hlediska ve znameni utvafeni zakladni davéry nebo
neduvéry vuci okolnimu svétu v duchu toho, jak pevné a emoén¢ dostatecné
sytici je pouto mezi ditétem a vyznamnymi vztahovymi osobami v jeho okoli.
Tento model utvaieni povahy vztahu k lidem a ke svétu obecné v prvnim roce
zivota se pak muze opakovat ve stejné podob¢ v pribéhu celého dalsiho zivota.
Kojenecké obdobi je casem velmi dramatického a rychlého ristu a uceni.
Za prvni rok zivota se z ditéte, které po narozeni pouze lezi, place a je ve vSech
smérech zcela bezmocné, stane ¢lovicek ovladajici své télo do té miry, ze se
zvedne do vzpiimené polohy a ucini prvni krok, ze dokaze uchopit do ruky
1 drobné predméty a vyslovi prvni smysluplné slovo. Tato rychlost a spad,
s nimiz se véci odehravaji, se uz v nasledujicich letech nebudou opakovat.
Diagndza CF je vEtSinou 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 t&lesné neprospivani zptisobené problémy s travenim zpomaluji
psychomotoricky vyvoj u déti s CF, je ale nutno fici, Ze po stanoveni diagnézy,
zavedeni adekvatni 1écby a rehabilitacni péce se stav obvykle velmi rychle
srovndva a nutnost kazdodenni fyzioterapie dokonce vytvaii dobry prostor pro
citlivy dotekovy kontakt s ditétem — nejen pro matku, ale zejména pro otce,
ktery by se mél nauéit formou hry s ditétem rehabilitovat tak, aby ani nepoznalo,
ze se jedna o n¢jaké cviceni, které se ,,musi®.

Mezi 8. — 15. mésicem zivota se muze objevit reakce ditéte v podobé enormniho
pripoutani k matce nebo jiné vztahové nejvyznamnéjsi osobé. Odpoutani od ni
byva provazeno strachem, uzkosti, neztiSitelnym placem, pozdéji odmitanim
jidla, poruchami spankového rytmu, celkovou apatii, regresi — krokem zpét
ve vyvoji pii delsim obdobi bez kontaktu. Jedna se o projev tzv. separacni
uzkosti, ktera je v tomto obdobi vyvojové ,,normalni*. Projevi-li se, je to signal
vypovidajici o tom, ze dité jesté neni zralé pro separaci od matky nebo jiné
vztahoveé vyznamné osoby, a je tfeba tento signal v tomto duchu oSetfit — tj. dité
podobné zatézi zbytecné nevystavovat. Naopak je dobré jistit je potiebnou
fyzickou blizkosti a dostatecnym kontaktem — pohlazenim, pochovanim,
mazlenim. Dnes je jiz naprosto bézné, ze matka (otec, babicka, déda...) jsou
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s dité¢tem na odd¢leni v priibéhu celé hospitalizace a traumatizace z odlouceni
vétsSinou nehrozi.

Velké naroky na psychiku doprovazejici osoby v priabéhu hospitalizace (zvlasté
v dobé tzv. edukac¢niho pobytu na oddéleni — tj. zhruba tyden po stanoveni
diagnozy, kdy se rodice uci, jak s nemocnym ditétem dale pracovat) se snazime
feSit moznosti kontaktu s psychologem nebo socialni pracovnici Klubu CF.
a jidla pro doprovazejici osobu, ktera je v této situaci enormné ohroZena stresem
a vycerpanim.

Hlavnim psychologickym tkolem batoleciho obdobi (od 1 do 3 let véku) je
samostatnost Cili autonomie a sebeuvédomovani, spojené velmi ¢asto s projevy
,vyvojového™ negativismu, ktery se zacina projevovat prevazné¢ mezi druhym
a tretim rokem Zivota ditéte.

Dité se prosazuje a usiluje o samostatné (,,ja sam®) zvladani véci, na které n€kdy
jesté nestaci, nebo odmita spolupracovat ¢i plnit to, o¢ je zadano (,,ja nechei®).
V situaci, kdy bézi pomérné narocny a kazdodenné se opakujici lécebny rezim,
je spousta prilezitosti k odmitani tkont, které je potieba provést. Zacinaji se
objevovat problémy s jidlem, které se pak zpravidla v n¢jaké podobé prolinaji
i do dalsich vékovych obdobi, odmitani inhalaci, rehabilitace, obtize v polykani
1éka.

Trénink kontroly vyprazdnovani, ktery je také jednim z ukold tohoto obdobi,
muize byt u déti s CF ponckud ztizen obfasnymi moznymi prolapsy rekta
(vyhtezy kone¢niku), které mohou byt bolestivé, a zamérny tlak na stolici tak
mize dit¢ védomeé oddalovat nebo jinak piekonavat.

Je pottebné a velmi uzitecné dit€ 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.

Predskolni obdobi (od 3 do 6 let)

je charakterizované predevsim iniciativou ditéte. Je to obdobi, kdy se tvofi
zaklady socializace — zaclenéni do détského kolektivu a do spolecnosti obecné.
V popiedi je rozvoj fantazie a smyslu pro magi¢no, opakuje se otazka ,,proc*
v neséetnych variantach a souvislostech. Re¢ je jiz natolik rozvinuta, Ze dovoluje
prostiednictvim slov vyjadfit i pomérné slozité myslenkové pochody, to vse
samoziejm¢ Umérn¢ intelektovym schopnostem konkrétniho ditéte. Ptredni
misto v zivoté predskolaka zaujima hra.

Dité s CF miize jiz v tomto vékovém obdobi pocit'ovat ,,nespravedlnost svéta“
v tom, ze musi délat fadu véci, které ho krati o ¢as urCeny ke hie, a naopak
nemuze délat nékteré véci jako ostatni vrstevnici — naptiklad koupat se v 1été
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v rybnice nebo chodit do sauny v pfipad¢, ze v matetské Skole, kam dochazi,
saunovani déti probiha.

Navstéva predskolniho zatizeni je u déti s CF zavisla zejménanajejich zdravotnim
infektli. Neni zcela doporuc¢ovana od 3. roku véku, jak je to obvyklé u zdravych
déti, ale v kazdém ptipad¢ je doporucena ve véku 5 — 6 let. Predskolni obdobi
slouzi k tomu, aby si dit¢ zvyklo na urcity rezim a vedeni jinym dospélym,
nez jsou rodiCe. To vSe samoziejmé& v situaci, kdy to schvali oSetfujici
lékat. Odklad skolni dochazky v piipade, zZe je dité fyzicky i psychicky zralé
pro nastup do 1. tfidy, nemusi byt v zddném piipad¢ pravidlem.

V piedskolnim 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 vznikaji prvni pocity viny.

Vedeni a plnou kontrolu pfi uskutectiovani 1é¢ebné rehabilitacniho programu
pod dohledem rodi¢i spolupracovat napi. pii oSetfeni inhalatoru, piipravé
jednoduchého jidla apod.

Miadsi Skolni vék (6 — 11 let)

je obdobi oznacované také jako prepuberta. Jeho ustfedni charakteristikou je
usili uspét ve Skole a Skolni praci, kam je napfena hlavni snaha ditéte.

Je to cas pomérného klidu, kdy se z vyvojového hlediska ned¢ji zadné pfilis
dramatické véci.

Rozvoj mysleni postupuje od konkrétnich operaci dale k vyssi abstrakei.
Navenek je povaha vztahl prevazné racionalni az realisticka. Bouflivéjsi emoce
se dostavaji ke slovu spise dodatecné.

U déti s CF mzeme v tomto obdobi spatfovat na jedné strané znamky dobré
adaptace na zménéné podminky Zivota — déti dovedou fikat i ukazat spoluzaktim
a kamaradtim, co vSechno musi denné provadét navic nez oni pro to, aby mohli
byt ve skole i v kolektivu (inhalace, flutterovani, uzivani enzymi pii jidle,
v piipad¢ potieby antibiotika do zily). Dovedou ¢asto i s trochou potieby
,,Vyjimec¢nosti® ukazat to, co maji jinak nez ostatni spoluzaci a vrstevnici, ¢im
vybocuji a jsou zajimavi. Na druhé strané jiz v tomto vékovém obdobi dochazi
Casto ke konfrontaci nemocného ditéte se zdravymi détmi v oblasti fyzické
kondice. Poméfovani sil v télesné vychoveé nebo v riiznych sportovnich krouzcich
mohou nelibé nést predevsim chlapci. Staly kasel, potteba odkaslavani i béhem
vyucovani a obCasny zapach mohou také vést k pocitim ménécennosti, stanou-
li se déti teréem posméchu ve tfid€. Proto je vzdy dobré velmi uzka spoluprace
rodicu s tfidnim ucitelem ditéte.
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Ke slovu se také postupné stale vice dostava naléhavost otazky ,,pro¢ prave ja“
— zprvu na zcela konkrétni trovni, v souvislosti s tim, co dit¢ pravé v tu chvili
nemuze délat na rozdil od zdravych kamarada nebo sourozenct. Postupné vSak
doznavaji tyto uvahy kvality hlubsich existencialnich rozmért s tim, jak dité
kolem 8 — 10 roku dospiva k pochopeni konecnosti lidského zivota a definitivni
povahy smrti.

Zavér obdobi mladsiho $kolniho véku je velmi citlivy, co se tyce ruznych
fantazii a s nimi spojenych uzkosti ohledné€ zdravi a nemoci a z toho plynoucich
ohrozeni, ktera chronické onemocnéni piinasi.

Tyto uvahy a reakce jsou opét zcela normalni a setkdvame se s nimi i u zdravych
déti, u nemocnych s CF maji pouze podstatné naléhavéjsi podobu a je tieba
vénovat jim v kazdém piipadé patficnou pozornost, nebagatelizovat je, byt
komunikace na toto téma je jist¢ vzhledem k povaze onemocnéni mnohem

Vv

s psychologem.

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

Popisuje se casto jako nejdramatictéjsi obdobi celého zivota. U déti v tomto
obdobi ptevlada kritinost v mysleni, vymezovani se vuc¢i autoritam, jakysi
negativismus ,,na druhou®, ktery je vyssim stadiem negativismu kolem druhého
roku zivota. Pubescent uvazuje nejen o skute¢nosti, ale i o svych tisudeich,
které konfrontuje zejména s tisudky a pozadavky autorit.

Zmény v télesném 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 piedchozi obdobi mladsiho skolniho véku ve znameni
modelu ,kluci s klukama a holky s holkama®, nastava zde zasadni pterod do
nové vztahové podoby ,.kluci s holkama a holky s klukama®.

V tomto vékovém obdobi (doba druhého stupné zakladni Skolni dochazky)
byva pro chronicky nemocné déti zcela priznacné, Ze se prestanou starat
o svij zdravotni stav, snazi se riznymi zpusoby S§idit doporuc¢enou lécbu,
unikat kontrole, nespolupracovat. Opét to vlastné neni nic neobvyklého nebo
neocekavaného, v podstaté jde o pfirozeny vyvoj. Podobné jako u zdravych
vrstevnikl klesd v tomto obdobi také Skolni vykonnost, coz je Casto zavazna
véc vzhledem k tomu, Ze je tfeba mit dobré vysledky k pfijeti na stfedni Skolu.
Volba stfedni Skoly nebo ucebniho oboru je limitovana pozadavky lé¢ebného
rezimu, déti nesméji napt. v budoucnu pracovat v horkém, prasném nebo jinak
znecisténém prostiedi, nesméji vykonavat fyzicky narocné prace, nemély by
pracovat s chemikaliemi atd. Déti mivaji casto velky pocet zameskanych hodin
vzhledem k c¢ast€j$i nemocnosti nebo opakovanym pielécenim antibiotiky
do zily.
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Tlak na vykon ve Skole ze strany rodict, tlak na dodrzovani lécby, dany
jejich tizkosti o dité a podporovany jest¢ pozadavky lékatt, vyusti neziidka
k vyhrocenym, krizovym situacim, které mohou vést az k bojkotu 1écby,
experimentim s koufenim nebo s navykovymi latkami atd. V popiedi je
maximalni snaha vyrovnat se vrstevnikim a moci si dovolit stejné véci jako
oni (chozeni na diskotéky, koncerty, do restauraci, klubt, 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 nedilezité a ze jsou zlehcovany.

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

Je to obdobi postupného dozravani k plnému pfijeti zodpovédnosti za své
jednani a takeé k piijeti nasledkd za né;j.

Mlady dospély by mél postupné pfijit k poznani, ze to, co déla sdm se sebou
a ve vztahu k sob¢, nedé€la pro druhé — rodi¢e a zdravotniky, ale pravé jen a jen
pro sebe. K tomu by mél byt veden jiz od utlého véku. K tomu je i pribézné
smétfovana péce osetiujiciho tymu.

Kontrola zvenéi je vzdy nepfijemna a pravidlo, ze ,,co se musi, to se hnusi“
plati neomylné i v tomto piipad¢. Jde tedy o uréité vnitini piijeti toho, co dosud
pozadovalo okoli, dospéni do podoby ,,ja sdm/a jsem si nyni svym vlastnim
strazcem a kontrolorem®.

To opét neni jednoduchy akt ani u zdravého jedince. Nezralost a spoléhani se
na druhé ma ptece jenom celou fadu piijemnych, ziskovych stranek —kdyZz se néco
nedafi, je vzdy pohodInéjsi svalovat vinu na nékoho jiného, nez ji vzit na sebe.

Vétsina nemocnych s CF néjakymi cestami do této faze dospiva a management
1écby ptebird zcela na sva bedra. Mame zkuSenost, Ze spoluprace s tymem
oSetfujicich zdravotnikd je v takovém ptipadé mnohem kvalitnéjsi, nez kdyz
za mladého dospélého stale jednaji a vystupuji rodice.

Jak se prerod k samostatnosti povede, zalezi na celé fad¢ okolnosti. Velka
odpoveédnost lezi i na vas, rodicich, jak budete se svym ditétem jednat a mluvit,
jak je budete vnimat jako kompetentni a zodpovédné za svou l1éCbu a za sviij
zivot. Je to nesmirné t€zké, a komu se to alespon v n¢jakém sméru zdafi, mél by
byt po pravu ocenén jako zaslouzily, moudry a prozietelny rodic.

Zrala dospélost (nad 25 let)

Dominuje pracovni kariéra, samostatné bydleni, partnerské vztahy — vétSina
za predpokladu, ze se dafi progresi onemocnéni zvladat tak, ze neni nutno
prozatim sahat k radikalnim opatfenim v 1écbé (transplantace plic).

Rada dospélych nemocnych s CF pracuje na plny & &asteny pracovni uvazek,
¢ast je v invalidnim dichodu, ktery vSak nebrani moznosti zaméstnani.
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Mnoho dospélych nemocnych studuje na vyssich odbornych a vysokych skolach.
I takovy rezim je mozny, ale vyzaduje velmi dobrou adaptaci na onemocnéni. Je
tieba dobfe rozumét signalim vlastniho téla a respektovat je, aby nedochazelo
k ptecenéni sil ani k podcenéni progrese onemocnéni.

Partnerstvi a rodicovstvi u nemocnych s CF pfedstavuji siln¢ motivujici oblasti
pro zivot a dodrzovani 1écby:.

Partner nemocného s CF by mél vzdy byt pravdivé informovan o povaze
onemocnéni, v pfipadé problémi v této oblasti lze opét vyuzit nabidky
psychoterapeutické pomoci.

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

Patfi sem samoziejmy zajem o partnerstvi a rodi¢ovstvi rodici nemocného
ditéte, zajem o sourozence, ktefi také né¢jakym zptisobem prozivaji dlouhodobé
stonani svého bratra nebo sestry, naslouchani a zajem o prarodice, ktefi ¢asto
chtéji n¢jakym zpliisobem pomoci, ale problematice dobie nerozuméji nebo maji
obavu se zeptat.

Vyznamnou soucasti podplrnych aktivit pro rodice a prarodice nemocnych
s CF jsou kazdoro¢ni setkani v ramci programu ¢lenské schiize Klubu CF,
vikendova setkani rodic¢ti, jednodenni setkani prarodict a dalsi akce, zamétené
napf. na informovani vefejnosti o onemocnéni nebo na pomoc pii ziskavani
finan¢nich zdroja pro zkvalitnéni 1é¢by a zivota nemocnych s CF.

Role psychologa u pacientii s CF

Psycholog je nedilnou soucasti celého tymu, ktery se CF zabyva. Je mozné se
s nim potkat jiz v pribéhu edukacniho tydne, kdy novée diagnostikované miminko
je ve FN Motol se svymi rodici. Psycholog v prubéhu edukacniho tydne nabidne
moznost spoluprace. Seznami rodice (pacienta) se skalou problémt, s nimiz se
na n¢j mohou obratit.

Nemusi se jednat jen o péci o dité s CF. Spoluprace psychologa je cilena na
celou rodinu (sourozenci, prarodice), €ili na v§echny, kterych se skute¢nost s CF
diagnézou dotkne.

V predchozich kapitolach jsou nastinény nejcastéjsi problémy, s nimiz se
potkavame v jednotlivych vékovych a vyvojovych etapach zivota ditéte a rodiny.
O vSech Ize v ramci konzultace s psychologem CF centra hovofit a pracovat
S nimi.

Konzultaci s psychologem mize doporucit 1ékai pii kontrole nebo se rodice
mohou objednat sami a domluvit se s konkrétnim psychologem CF centra.
Kontakty jsou k dispozici u sester v ambulanci CF, v Klubu CF, u o$etfujiciho
Iékatfe nebo na strankach FN Motol — odd¢leni klinické psychologie.
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Psychologické aspekty onemocnéni cystickou fibrozou

Prace psychologa v tymu je na poli psychodiagnostiky (Skolni zralost, vyvojova
vysetfeni, komplexninebo cilené psychologické vysetieni), na poli psychoterapie
(individualni ¢i rodinné) a na poli edukace, poradenstvi a provazeni. S détskymi
pacienty pracuje psycholog na poli herné terapeutickém, kdy muze dochazet
i konziliarn€ v prib&hu hospitalizace piimo k ltizku ditéte.

V ramci psychologické péce a edukace probihaji pribézné konkrétni projekty,
do nichz je mozno se zapojit. V nékterych ptipadech mtize psycholog navazat
i spolupraci se zakladni ¢i matef'skou Skolou nebo pedagogicko-psychologickou
poradnou.

Cilem celého tymu je co nejvice podpofit spolupraci (compliance) pacienta,
kterda muze ve velké mife ovlivnit celkovy postoj a zodpovédnost détského
i dospivajiciho pacienta za péci o sebe sama.
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18. KLUB NEMOCNYCH
CYSTICKOU FIBROZOU, Z. S.

Klub nemocnych cystickou fibrézou je zapsany spolek, ktery byl v roce 1992
zaloZen jako obcanské sdruzeni rodict déti s cystickou fibroézou. Jeho ¢lenskou
zakladnu tvori n¢kolik set nemocnych (déti a dospélych) a jejich rodin.
Poslanim Klubu je zlepSovani kvality zivota nemocnych s CF, hajeni jejich prav
a zvySovani informovanosti laické i odborné vefejnosti o tomto onemocnéni.
Nase organizace poskytuje vSestrannou pomoc nemocnym a jejich rodinam.

Co délame:

Posilame pravidelné vsem ¢lentim informacni dopis s novinkami.

Poskytujeme zakladni a odborné socidlni poradenstvi
a psychosocialni pomoc.

Pravidelné pofadame v Praze Clenskou schlizi, na niz je mozné
vyslechnout si novinky od lékarti, pfipadné se setkat s ostatnimi rodici.

Potadame vikendova setkani rodi¢u a prarodi¢u déti s CF.

Spravujeme webové stranky www.cfklub.cz a www.cystickafibroza.cz.

vVVY VY VY

Finan¢né podporujeme vSechny Cleny, zamétujeme se zejména na
rodiny s nizkymi piijmy. Poskytujeme piispévek na inhalator eFlow,
na nebulizatory a na dalsi soucasti inhalatort.

A\ 4

O cystické fibroze informujeme vefejnost prostiednictvim
médii a béhem raznych akei.
» Poi4adame veiejnou sbirku ve prospéch nemocnych s CF.

»  Spolupracujeme s CF centry v Ceské republice,
v piipadé potieby je financné podporujeme.

Kontakt:

Klub nemocnych cystickou fibrozou, z. s.
Kudrnova 22/95

150 06 Praha 5 — Motol

tel.: 257 221 028, 257 211 929
www.cfklub.cz
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Slovo zavérem

Tato prirucka poskytuje mnoho informaci o ptiznacich a 1é¢bé CF. Na zavér vam
pfinasime pohled rodice pacientky s CF na zivot s chronickym onemocnénim:
Vétsina zkusenych rodict a dospélych nemocnych jisté potvrdi, ze zivot s CF
neni jen o onemocnéni samotném. Co se v zacatcich zda nezvladnutelné, se po
urcité dobé stane denni rutinou. Ani napor na psychiku pfi vazném onemocnéni
ditéte ¢asem neni tak velky jako v dob¢ stanoveni diagnozy.

CF je zavazné onemocnéni, ale v soucasnosti je 1éCeni ptiznakt zvladnutelné
a nadé&je dalsiho pokroku obrovska. Rada dnesnich déti a dospivajicich s CF se
plné vénuje skole i svym zajmim. Dospéli studuji, pracuji a n¢kteii zakladaji
rodiny.

Dobry zdravotni stav je podminény kvalitni 1é¢bou. To, jak bude dit¢ svou
nemoc zvladat a brat, zalezi z velké ¢asti na rodi¢ich. Zdraveé rozumny pfistup,
tj. ,,nic nepodcenovat a také nic nepichanét”, vlastni vyrovnanost a pestré
aktivity celé rodiny jsou to nejcennéjsi, co mizete svému ditéti dat. Déti s CF
mohou mit détstvi stejn¢ Stastné jako jejich vrstevnici. Kolem nds je spousta
déti s riznymi handicapy a mluvit o nich dnes jiz neni tabu, jak tomu byvalo
diive. K dobrému zvladnuti naro¢né zivotni situace prispéje i komunikace
o starostech a problémech. Témét kazdy z rodi¢d se nékdy ocitne v situaci,
kdy si nebude védét rady, bude potiebovat pomoc ¢i si jen popovidat. Pro vas
vSechny je tu Klub nemocnych cystickou fibrézou.

Kamila Smidova, clenka vyboru Klubu nemocnych cystickou fibrézou, z. s.

Pi‘ejeme hodné sily a optimismu vam, rodi¢iim, détskym
a dospélym pacientim s CF.
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Rejstrik

A
ABR (vysetfeni acidobazické
rovnovahy) 82, 83, 88
air trapping 90
aktivni cyklus dechovych
technik 117
amilorid 109
amylaza 47, 48, 50, 92
amniocentéza 20, 21, 22
antibiotika 39, 40, 42, 76, 77, 96,
102-108, 110, 128, 144, 148
— hladiny 103
—inhalaé¢ni 7, 103-105, 107, 110
— intravenozni 103, 124, 138
— kombinace 104, 105
— podavani v domacim
prostiedi 6, 138
— rezistence 39, 105
ascites 54
Aspergillus 42,92, 105
aspergildza bronchopulmonalni
alergicka (ABPA) 92, 105
atelektazy 27, 43, 89-90, 93, 97, 123
autogenni drenaz 117-118
avitamino6za 51
azoospermie obstruktivni 51

B

bikarbonat 12, 48, 50, 140

bilkoviny 12, 14, 17, 27, 34, 40, 47-
48,51, 56,92,97, 133, 137, 139, 142
biopsie 129-130

body mass index (BMI) 59-61, 75, 127
bolesti

— bticha 6, 27, 54, 141

—hlavy 102, 122

—na hrudniku 44
bronchiektazie 27, 34, 40, 43-44,
89-91, 102
bronchoalveolarni lavaz (BAL) 92
bronchodilatancia 108, 110, 123
bronchoskopie 85, 92-94, 123, 125, 129
bronchospasmus 109
Burkholderia cenocepacia 41-42, 127
Burkholderia cepacia 39, 41, 43,75,
82, 101, 104
Burkholderia (B.) cepacia
komplex 41, 43, 101
Burkholderia (B.) multivorans 42

C
Candida albicans 42, 105
celiakie 13, 15, 91
centra pro lé¢bu CF 75, 81-83, 85-86,
95, 100-102, 123-125, 128-130, 136,
144,151, 153
centralni zilni katetr 138
cepacia syndrom 41
CFTR
—gen 17-23, 58, 74,76, 131, 144
— protein 12, 19, 23, 65, 109, 143
cirh6za 26-27, 49, 51, 54, 86
cor pulmonale 44, 91
CRP (C — reaktivni protein) 82, 85
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Rejstrik

D
darce plic 127-128
dédi¢nost autozomalné recesivni 17
dezinfekce 41, 100, 108
diabetes mellitus (CFRD) 26, 65-69
diagnostika
— molekularné geneticka 5, 12,
15, 17-23, 25, 28-29, 42, 92
— preimplantacni 5, 19, 23
— prenatalni 5, 20-23
dieta (strava) vysokokaloricka 97
DNA 17,19, 21, 23, 34, 108-109, 131
DNaza 108
— rekombinantni lidska
(rhDNaza) 106, 108
dusnost 36, 38, 44, 88-89, 93, 97, 129
dychani
— kontaktni 111-113
— PEP systém 117-118, 120

E
elastaza 50, 83, 92
emfyzém (rozedma plic) 44, 89-90
enzymy

— pankreatické — substituce 7, 51-

53,81, 83,97, 139, 141, 144

— stfevni mikrovilarni 22
epidemické kmeny 42-43, 100-101
exacerbace 37-38, 41, 86, 103, 105, 124

F
fertilita (plodnost) 22, 27, 73-75
FEV, 75,87, 102, 126, 129-130
flutter 83, 115, 118, 148

funkce plic 40, 44, 61-64, 75, 77, 82,
86-88, 90, 96, 102, 108-109, 129, 140
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G

gastroezofagealni reflux (GER) 6, 9,
27, 49-50, 97, 141-142

gastrostomie perkutanni
endoskopicka (PEG) 97, 126, 137-138
genomovar 41-43

glukdzova tolerance 66-68, 75,
83,93, 136

H

Haemophilus influenzae 38-39, 101, 103
hemoptyza 44, 97, 123-124, 126
hlen 7, 11-12, 25-26, 33-38, 41-42,
44, 50, 52, 73-74, 85, 92, 93, 96-97,
102-103, 106, 108-110, 112-113, 115,
117-120, 122-123, 134, 140, 144, 147
hlenové zatky 90, 93, 123

HRCT (pocitacova tomografie
hrudniku) 43-44, 82, 90-91, 125
huffing 117-118, 120

hyperinflace plic 44, 88

CH
chloramin 99
chloridy
— koncentrace v potu 5, 12-13, 20,
27-28, 145

|

ibuprofen 106, 123

ICSI 22

imunita 6, 10, 34, 39-40, 79, 125,
128, 140

imunoglobuliny

(IgA, IgG, IgM, IgE) 34, 79, 91-92
imunosupresiva 125, 129-130



Rejstrik

infekce 5-7, 11, 25-26, 33-45, 54, 56,
62-64,75,77,79, 82, 85-88, 91-93,
97, 99-108, 110, 124-125, 127-129,
136, 141, 143, 148

—virova 38, 41, 43, 85, 100, 102, 105
inhalace 7, 81, 96-97, 103-112, 114-
115,121, 123, 126, 144, 147-148
inhalatory 7, 40, 81, 83, 106-109,
123, 143, 148, 153
insuficience pankreaticka 50
inzulin 65, 67-69, 93, 140
invaginace 141
inzulinopenie 65
iontoforéza pilokarpinova 28
IRT (imunoreaktivni trypsin) 29
IVF 22
ivGTT (intravenozni gluk6zovy
toleran¢ni test) 66-67, 93

K
kanal chloridovy 13
kojeni 6, 51, 77, 133
kolonizace 75, 127
koncentrator kysliku 124
Kreon 139
krevni plyny 32, 88, 129
ktivka
— MEF 87
— usilovného vydechu vitalni
kapacity (kfivka FEV ) 75, 87,
102, 126, 129-130
kultivace 40, 42-43, 101
kyseliny esencialni mastné 47

L

1é¢ebné postupy doporucené 11, 23,
65, 67, 83, 87-88, 95-97, 110, 140,
143-144,

lécebny rezim 125, 146-147, 149
ligace varixt 142

lipaza 48, 50-51, 53, 92, 139-140

M

matefské mléko 51, 77, 133
mekoniovy ileus 6, 21, 25-27, 49, 52,
97,138, 141

metabolicky rozvrat 27

MRSA 39, 82

mukoidni kmen (forma) 40
mukolytika 108-110

mukoviscidoza 11

mutace 12-13, 17-23, 52, 54, 58, 74,
76, 109, 131-132, 144

N

nauastek 106, 114-115, 118, 120
nebulizator 106-108, 110, 153
nechutenstvi 38, 53, 135-136
neplodnost muzska 6, 11, 13, 22,
26-27, 73-74

neprospivani 11, 15, 27, 50-51, 133,
136, 139, 146

nosi¢ mutace 13, 17-22, 73, 76

(0)

obstrukce
— dychacich cest 35, 88, 117
— klasifikace 88
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Rejstrik

— stfeva — distalni intestinalni
obstruk¢éni syndrom (DIOS) 6, 27,
49, 53,97, 140-141
obvod paze 60-62, 82
ockovani 6, 39, 56, 58, 101-102, 142
odbér choriovych klkt 20-22
oralni glukdzovy tolerancni test
(oGTT) 66, 83,93
osteoartropatie hypertroficka plicni 44
osteopordza 26, 52, 127, 140
oxymetr pulzni 82, 88
oxygenoterapie (kyslikova terapie) 124

P
palickovité prsty 26, 36-37
pankreatitida 27, 49, 52, 138
PCR 42-43,92
PEP systém dychani 115-120
peribronchialni infiltrace 90
plicni
—emfyzém 44, 89-90
— funkce (funkce plic) 40, 44,
61-64, 75,717, 82, 86-88, 90, 96,
102-103, 108-109, 129, 140
plodova voda 20-22, 52
pneumokok 102, 142
pneumonie 26, 37-38, 42
pneumotorax 44, 89-90, 97, 123, 126
podpora nutri¢ni 63-64
polypy nosni, polypozy 13, 27, 43,
97,123
potni zlazy 6, 12-13, 17, 27-28, 71
prolaps rekta 27, 53, 97, 141, 147
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protein

— CFTR 12, 17-23, 40, 58, 65, 74,

76,109, 130-132, 143-144

protilatky 91-92, 101
Pseudomonas aeruginosa 39-41, 85,
91, 103

— intermitentni infekce 40

— mukoidni forma 40

— protilatky 91

R
rejekce 125, 129-130
reprodukce asistovana 22-23
respiracni
— fyzioterapie 7, 110-111, 117,
120-122
—handling 111, 113
— infekty 38, 88, 100, 148
— insuficience
(nedostatecnost) 86, 126, 137
rhinitida 37
rouska 99-100
rozedma plic 44, 89-90
R
fasinky 12, 33

S

sacharidy 47, 68, 133

screening novorozenecky 5, 25, 29, 81
sepse 126

sexualita 77

sinusitida 26, 37
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Rejstrik

sklerotizace varixu 142
sonda nazogastricka 97, 137-138
spermiogram 22
spirometrie 43, 82, 86-87, 109, 122,
125,129
sputum 42, 64, 82, 85, 101
Staphylococcus aureus 38-39, 102-103
Stenotrophomonas maltophilia 42, 105
Streptococcus pneumoniae 42
sul

— piijem 71

— krystaly na ktzi 25, 71
syndrom

— distalni intestinalni obstrukéni 6,

27,49, 53,97, 140-141
— kratkého stfeva 138

T
téhotenstvi (gravidita) 6, 18-23, 26,
53,73, 75-77
télovy pletysmograf 88
terapie (1écba)
— antibioticka 36, 40, 43, 103-105,
126, 135
— inhalaéni 103, 106-108, 110
— bronchodilata¢ni 108, 110, 123
— dlouhodoba domaci kyslikova
97, 124
—domaci i.v. 103
—genova 5, 15, 23, 132

— imunosupresivni 125, 129-130

— kyslikova 97, 124

— protizanétliva 105

— substitucni 136, 139-141, 143
test potni 5, 27-29
tobramycin 103-104
tomografie pocitacova (CT) 43, 82,
90, 129
transepitelialni rozdil potenciala 5, 29
transplantace

—jater 142

—plic 7,79, 97,102, 124-127,

128-130, 138, 150
tree in bud (kvetouci strom) 44, 90
trypsinogen imunoreaktivni (IRT) 29
tuky 47-48, 51-52, 56, 60, 67-68, 86,
92,95, 133-134, 139

A%
vitaminy 7, 47, 51-52, 81-82, 92, 97,
124, 133, 136, 139-141
vySetieni acidobazické rovnovahy 82,
83, 88
vyska télesna 17, 55-59
vyZziva 6, 25-26, 47, 53, 56, 58-68,
75-717, 83, 86-87, 92,97, 126-127,
133-139, 141-143, 145, 148

— enteralni 97, 138

— parenteralni 97,138

— porucha 53
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