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Cysticka fibréza (CF) postihuje kazdého ¢lovéka jinak. Zadné dvé déti
nejsou stejné, a to ani v pripadé, Ze maji stejné mutace genu CFTR.
Existuji velké rozdily v tom, jaké priznaky mtize CF zpusobit - u kaz-
dého ditéte jsou jedinecné. Je to vZdy osobnost jedince, ktera ovlivni,
jak bude reagovat na zivot a cystickou fibrézu.

Mnoho rodi¢ti nam teklo, Ze se citi pri stanoveni diagndzy velmi izolo-
vani a Ze nevédi, jak se bude jejich zivot dal vyvijet. Obavaji se o Zivot
svého ditéte, chtéji ho co nejlépe chranit a pomoci mu vyporadat se
s nemoci.

Klub CF ptipravil tuto prirucku, protoZe chceme, abyste védéli, Ze na
CF nejste sami. Poskytneme vam nejdilezitéjsi informace o Zivoté
s CF i o podpore, kterd je vam k dispozici, pokud ji budete potiebovat.

Dozvédét se, ze vase dité ma cystickou fibrézu, je velmi stresujici.
Kazdy se s tim vyrovnava jinak. Zavisi to na okolnostech a vlastnich
pristupech k feSeni problémt. Neexistuje Zadnd univerzalni rada
a tato prirucka vam nemiize dat odpovédi na vSechny otazky a na vse,
co byste mohli chtit védét. PfindSime vam struc¢ny prehled a nékolik
informaci o tom, jaky miize mit CF vliv na vas kazdodenni Zivot. Do-
zvite se také, jak na situace, ve kterych se nyni ocitate, reagovali jini
rodice.

Vice informaci se mtzete dozvédét v nasich dal$ich priruckach, na
webovych strankach nebo na nasich socialnich sitich. Vérime, ze kaz-
dy si najde praveé to, co potiebuje. MazZete se také zastavit za nami do
Klubu CF a zde se vam bude vénovat nase socialni pracovnice nebo jini
zameéstnanci.

Jsme tady pro vas.
Vas Klub CF



Stanoveni diagnozy

Diagnoza CF je pro kazdého rodice zdrcujici a necekana, ale musite se této
nové situaci pomalu zacit prizptisobovat. Neni potieba védét vséechno hned
dnes a ani neni nutné na sebe vyvijet velky tlak. Misto toho se snazte po-
premyslet o tom, co potiebujete védét pravé ted. Starejte se nejen o své
dité, ale i o sebe, protoZe i vase zdravi je pro vase dité dilezité. Nezboril se
vam svét, mate krasné dité, které ma jen jiné potteby nez jeho vrstevnici.
UZivejte si své dité a naucte se pracovat s CF.

Vzdycky je mi smutno, kdyZ se dozvim o nové diagnostikovaném
détatku, a soucitim s rodici. Moc dobre si pamatuji, jak bylo pred
7 lety mné, kdyz jsem se dozvédéla stejnou zpravu o nasem synovi.
Pohltil mé smutek, beznadéj, strach, zoufalstvi, ale musim vam néco
rict. Téch 7 let uteklo jako voda, CF splynula s nasim Zivotem tak,
Ze ji ani nevnimame, a casto si ted rtkam, Skoda Ze jsem tenkrat ne-
mohla nahlédnout do budoucnosti a videét, Ze nas Zivot nebude Zad-
na tragédie, ale Ze bude krasny, normalni, Ze muj syn bude vesely,
chytry kluk chodici do skolky a na krouzky. Kdybych tohle tenkrat
védela, urcité bych si to obdobi novorozeneckého a kojeneckého veku
milionkrat vic uZila a nebyla jen ve stresu pri péci o néj. Mrzi mé to
o to vic, Ze to bylo moje prvni miminko a ja byla vlastné smutna...
Nevim, jestli je vase détatko prvni, druhé, nebo treti, ale urcité bud'te
Stastni rodice a svoje novorozeriatko si uZivejte dosyta! Vse zvladne-
te a bude to dobré.

Veronika, maminka sedmiletého chlapce

Jiz pred narozenim miminka vétSina rodi¢ti premysli o tom, v ¢em bude
zZivot s prichodem ditéte jiny. Tyto predstavy ndm pomahaji pripravit se na
to, co prijde, a poskytuji pocit kontroly v situaci, ve které se mnoho zmé-
ni. O chronickém onemocnéni vétSina rodi¢ti neuvazuje a predstavuje si

rodinny Zivot se zdravym ditétem. Ve chvili, kdy se rodice o diagnoze své-
ho ditéte dozvédi, déje se néco naprosto neocekavaného. Rodice prichéazeji
o predstavy, které méli. Mohou prozivat pocit ztraty a litosti. Rodinu c¢eka
naroc¢ny proces, ve kterém si potrebuje vytvorit nové predstavy o dalSim
zZivoté, jehoz soucasti bude chronické onemocnéni.

Klara BeneSova, psycholozka
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»~A mas po kariére!“ - ,A mate po téch vasich dobrodruzstvich.“
I tohle byla prvni slova, ktera se ke mné donesla v reakci ostatnich na
informaci, Ze nase novorozené, krasné a dokonalé miminko ma cys-
tickou fibrézu. Také jsme si mysleli, Ze je to pravda. UZ jsem nechtéla
od Zivota nic. VSe ztratilo smysl. Ale tohle byl velmi jednostranny
pohled! Dité totiZ na nic neceka a nezabyva se lékarskou zpravou
nebo tim, co se pise v knize. NeZ se nadéjete, stahne vas do svéta her
a obdivu, do svéta zabavy, smichu a lasky. Inhalace, podavani lékti
a rehabilitace se stanou soucasti normalniho Zivota a budou jen do-
plnék k tomu, co vSechno béhem dne zaZijete.

Museli jsme se preorientovat na nové cile a hledat kompromisy, aby-
chom neohrozili zdravi nasi dcery, ale zaroveri Zili v harmonii k sobé
i rodiné. Znamenalo to nejen novou praci pro manZela, ale i stéhovani
a zmény v domdcnosti. Diky provedenym zménam se nam usnadnilo
zvladani kazdodenniho Zivota, tak abychom neZili v permanentnim
strachu a viycitkach, ze jsme néco zanedbali.

Sara, maminka dvouleté Josefinky

Vétsina déti u nas je diagnostikovana kratce po narozeni. Pro mnohé z rodi-
¢ to prijde jako blesk z ¢istého nebe. Jini si to uvédomili bud’ pred porodem
prostfednictvim vysetteni, ¢i kratce po porodu. Zptisob, jakym se dozvidate
o CF, miize mit velky vliv na to, jak diagn6zu svého ditéte prijmete.



Réada bych vam hned zkraje napsala - nehledejte nic na internetu.
Vychazejte z toho, co vam reknou lékari v CF centru, anebo z infor-
maci na webu Klubu CF. Také miiZete vyuZit nékterého z Patronu
rodicti, kteri poskytuji konzultace ve vasem okoli.

V tuto chvili pro vas diagnéza CF musi byt naprosto zdrcujici a pred-
stava, Ze se s touto nemoci nékdy srovnate, vdm mozna prijde ne-
moznd. Dejte tomu vSemu ¢as. Sama mam CE, je mi 33 let a mam
sedmiletou zdravou dceru. Vzdycky to neni jednoduché, ale presto
Ziji s obrovskou laskou k Zivotu a citim se ve svém Zivoté stastna
a spokojend. Pro nas nemocné neni Zivot s diagnézou CF takova hrii-
za, protoze nemame porovnani s Zivotem zdravého c¢lovéka. Nekdy
nds ty inhalace a hygienicky rezim Stvou, ale stale jsou to opatrenti,
se ktergmi lze Zit kvalitnim a spokojenym Zivotem. Jde jen o to, jestli
si z CF udélame v hlavé obrovskou bariéru, anebo se rozhodneme
hledat cesty, jak vybalancovat nase prani a potreby navzdory CF.

Nemoc od vas bude vyZzadovat predevsim vytrvalost. Musite pri-
jmout ten reZim tak, jak je, a dodrzovat jej. Cil je jasny - udrZet
plice co nejdéle bez kolonizace nékterou z bakterii. S léky, které jsou
v soucasnosti dostupné, ma vase dité sanci na velmi kvalitni Zivot
a nebojim se rict, Ze ma vysokou Sanci, Ze se doZije diichodového
véku. Méjte své dité radi a vychovavejte je tak, aby mélo rado samo
sebe. A také jej vedte ke vSem moznym rekrea¢nim sportum, at ma
dobrou fyzickou kondici. To je asi nejvic, co pro né miiZete udélat.

Markéta, dospéla pacientka s CF
Reakce na informaci o tom, Ze m& miminko cystickou fibrézu, jsou rtizné.

Neexistuje zadna spravna nebo Spatna reakce. Vétsinu z toho, co rodice pro-
Zivaji a délaji, Ize vyhodnotit jako normalni reakci na nenormalni situaci.

Vétsina rodi¢h mlze zpocatku zazivat Sok, ktery se pozdéji proménuje
v dals$i emoce. Rozhodné sem patii obavy, litost, zklamani, vztek, ale i od-
hodlani vSe zvladnout nebo pocit smireni. Nékteti rodi¢ce mohou prozivat
dlevu z toho, Ze se nejednéd o zavaznéjsi diagndzu, Ze se jejich dité bude
vyvijet stejné jako ostatni. Rodice pozdéji diagnostikovanych déti mohou
pocitovat tlevu, Ze konec¢né védi, co jejich détatku je.

Pomérné casto se objevuji také pocity viny. Rodice se ptaji nas, ale i sami
sebe, zda nemohli situaci ovlivnit drive.

Muyslim, Ze urcitym pocitem viny si prochdzi vsichni rodice po sde-
leni diagnézy. Kazdy premysli, jestli mohl udélat néco jinak. V prvni
radé si nesmite nic vycitat, neni to vaSe vina. NejduleZitéjsi je, Ze se
na diagnézu prislo vcas a vcas se zacne i s lécbou. Tolik bych vas
chtéla podporit, ale myslim, Ze Zadn4 slova v tuto chvili neprinesou
dostatecnou ttéchu. Chtéla bych vam tedy poprat hodné sily a détat-
ku hodné zdravi. Vse to spolecné zvladnete.

Hanka, maminka dvanActileté divky

Rodice mohou zazivat obrovskou nejistotu a tizkost. Mohou pochybovat
o tom, zda péc¢i o miminko zvladnou dostatecné dobte, nebo premyslet,
kolik zmén v jejich Zivoté bude onemocnéni vyZzadovat. Mohou mit obavy
z prabéhu a vyvoje nemoci, o které toho zezacatku moc nevédi. Pribéh
CF se u jednotlivych déti znac¢né lisi. Zatimco nékteré nevyzaduji o mnoho
vice pozornosti nez zdravé déti, jiné potfebuji intenzivnéjsi dohled a péci.
To je pro rodic¢e na jednu stranu povzbudivé, na druhou stranu mohou CF
vnimat jako néco nepredvidatelného. Popisuji, ze ,nevédi, do ¢eho jdou“

Zpracovani této situace trva rtzné dlouho a probihd rznymi zptsoby.
Obecné lze Tici, Ze pripominéd horskou drahu. V prvnich tydnech ¢i mési-



cich od diagnézy se mohou emoce velmi rychle stridat a mohou byt rizné
intenzivni. Pocity klidu a zvladnuti situace miiZe stfidat tzkost a naopak.
VSechny tyto emoce jsou normalni a do zdravého procesu patti. SpiSe nez
o prijeti diagn6zy mluvime o adaptaci na ni. To lépe odpovida tomu, Ze se
jedna o postupny proces, jehoz cilem neni nemit obavy a prozivat pouze
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pozitivni emoce. Je v poradku, pokud je ve vasem proZivani misto pro rizné
pocity a myslenky.

Klara BeneSova - psycholozka

Béhem prvnich dni po prichodu z edukacniho pobytu na nds doleh-
la cela tize vaznosti situace. Clovék je vytrZen ze svéta, kterty zna,
a vhozen rovnou do ledové reky, kterda ho hned nese pryc a otlouka
o vsechny prekazky. Chvili ma hlavu pod vodou, chvili nad vodou.
Nadchézejici tydny az mésice byly velmi zvIlastni smésici strachu,
zachvatu paniky a zaroveri radosti z pokrokii miminka.

Ve chvilich, kdy mala poklidné spinkala, jsem sedéla a listovala si
v materialech, které jsme dostali v Motole, Cetla jsem si lékarskou
zpravu a obcas, ale velmi malo, i zabrousila na internet. Pokazdé
mé to ale dostalo do faze paniky, nedélalo mi to viibec dobre. Mys-
lela jsem si, Ze to prece nemiizeme zvladnout. Je toho tak moc! Je to
nadlidsky tkol uchranit dité... od svéta, od Zivota, uplné od vseho.
A zaroveri jesté pracovat s tim, Ze zatimco ho ochrariujeme, tak
i jeho vlastni télo stejné porad produkuje skodlivy hlen, se kterym se
vlastné musime snaZit vyporadat také.

Sara, maminka dvouleté Josefinky
Kdy si fict o pomoc

Zacatky s CF jsou narocné a muze trvat rtizné dlouho, neZ rodice najdou
svlij rezim a emoce se ustali.

Psycholog CF centra je vam k dispozici. Nevahejte se na néj obratit, pokud:

» se vaSe pocity ¢asem neproménuji k lepsimu, ale citite se ¢im dal hif;

+ zazivate silné uzkosti, obavy nebo navaly paniky;

« mivate intenzivni nebo nepfijemné myslenky, kterych se nejde zbavit;

« nemate chut k jidlu nebo mate problémy se spankem;

» jste vyCerpani, bez energie, nemate zajem o véci, které vas driv bavily;

« mate pocit, Ze CF komplikuje vas vztah k ditéti (neuzivate si spole¢né
chvile, primarné resite zdravotni stav atd.);

¢ mate pocit, Ze situaci $patné zvladate.

Co nas ¢eka doma

Rodiny se s CF vyrovnavaji riznymi zptisoby. Stejné tak i déti jsou rtizné.
Nékteré zvladaji onemocnéni dobre, jiné hire. Nékteré pristupuji k 1é¢bé
zodpovédné odmalicka, jiné maji problém se zvladanim rezimu.




Cysticka fibréza znamena, Ze vase dité bude pravdépodobné muset uzivat
fadu 1éka a provadét hodné fyzioterapeutickych cviceni, aby bylo co nej-
zdravéjsi. Mohlo by se to zdat zpocatku zdrcujici, ale 1é¢ba od utlého véku
pomahd udrZet zdravotni stav vaseho ditéte v co nejlepS$im stavu i v bu-
doucnu. Mnoho rodict zjisti, Ze se 1écba brzy stane béznou soucasti dne
a nastaveny rezim rutinou.

Hygienicky rezim

V domécim prostredi je dtlezité chovat se tak, abychom u pacienta pred-
chézeli infekcim dychacich cest. Infekce mohou zanechat na plicich pacien-
ta nevratné zmeény, na coz je dobré myslet, ale je dilezité najit rovnovahu
mezi hygienickym reZimem pacienti s CF a plnohodnotnym Zivotem.
Je tedy dtilezité tici, Ze neni v silach rodice, aby zabranil kazdému riziku in-
fekce. Pristupujte k hygienickému rezimu se zdravym nadhledem a udrzte
si psychickou pohodu v rodiné.

Na co si dat pozor

+ Dezinfikujte odpady a toalety. Pti splachovani toalety je nutné mit vzdy
sklopené prkénko. Stojata voda je pro pacienty s CF nebezpecna!

« Pacient s CF by také rano nemél byt prvni osobu v domécnosti, ktera
pusti vodu z kohoutku.

«  Meérite casto houbicky na myti nddobi a riizné hadriky nebo ru¢niky.

« Vyhybejte se praci s hlinou a kvétinami nebo manipulaci s miskami
domacich mazlicka.

» Vyhybejte se prasnému prostredi, necistotam a plisnim.

« Bud'te opatrni, pokud je nékdo v domécnosti nemocny - omezte kon-
takt s nemocnym, Casté€ji si myjte ruce, vhodné je i pouZziti rousky.

+  Omezte jizdu v hromadné dopravé. Pro nemocné CF je vhodné se do-
pravovat spise individualné, tedy autem. Vyhybat se hromadné dopravé
je dilezité predevsim v dobé zvyseného vyskytu virovych infekci dycha-
cich cest (napft. chripkové obdobi). Nedoporucuje se ani navstéva mist
s vysokou koncentraci osob (napt. obchodni centra). Pokud se na tako-
vé misto chystate, pouzijte rousku nebo respirator.

« U déti s CF se doporucuje, aby do skolky nastoupily az na posledni po-
vinny rok. Déti s CF casto maji odklad. V tomto véku si déti ve vzdé-
lavacich zarizenich predéavaji respira¢ni infekce, nemusite se vsak bat,
nemocnost se poté snizuje.

Jak je to se zviraty

Zvitata jsou zdrojem bakterii. Po-
kud tedy uz néjaké zviratko doma
mate, dbejte na pravidelné kont-
roly u veterinare a pravidelna pre-
ockovani. Nejvétsim rizikem jsou
zvitrata hospodarska, ptaci a plazi.

Co se tyce zoologické zahrady, ne-
musite se bat brat tam své déti.
Dejte vSak radéji prednost ven-
kovnim pavilonlm a vynechte
predevsim ty expozice, kde se drzi
vlhkost. To samé plati pro navsté-
vu botanické zahrady. Ve vnitinich
prostorech se drzi vlhkost, ktera
miiZe byt pro pacienty s CF nebez-
pecna.

Pouzivani vody ze studny
Vodu ze studny miiZete pouZivat,
pokud si jeji kvalitu nechate pravi-
delné kontrolovat.

"



Hrani na piskovisti

Co se piskovisté tyce, nedoporucujeme navstévovat piskovisté na verejnych
htistich. Pokud chcete, aby si vase dité uzivalo této hry, je vhodné volit
spiSe piskovisté na zahradé, v soukromi. Prosté tam, kde mate prehled, jak
je o néj pecovano. Dilezité je pouzivat viko, aby do piskovisté nenaprselo,
pripadné se do né&j nedostaly necistoty.

Na co si jeSté dat pozor

Na sudy s destovou vodou, sekani travy, hrabani listi, praci s hlinou a kom-
postem, stavebni a bouraci prace, manipulaci s nahnilou zeleninou a ples-
nivym pecivem.

Ze zacatku byl hygienicky program narocny, hodné jsem se béla, Ze
na néco zapomenu a malé ubliZim. Umyvala jsem si stokrat denné
ruce a viechna doporuceni si opakovala. Casem jsem se naucila, Ze
to nemusim preehanét, ale pouZivat hlavu a vse délat v klidu. Hlavné
se nestresovat, protoze pak byla ve stresu i dcera. Hlavni hygienicka
doporuceni se zautomatizovala doma i na dovolené nebo navstéeveé.
Méame doma také zvirata. Cisténi a hygienu provadime, kdyz dcera
spi, aby se okolo nemotala. Toaletu, koupelnu a kuchyri také uklizim,
kdyz spi.

Ridim se heslem - hlavné se z toho nezblaznit, byt $tastna, aby
i mala byla stastna a spokojena.

Martina, maminka dvouleté holCicky



Jidlo

Cysticka fibr6za zptsobuje u vétsiny pacienti hromadéni lepkavého hlenu
a narusuje tak plynuly transport travici stavy ze slinivky brisni. Slinivka
bri$ni vytvari travici stavy (enzymy), které jsou potrebné k tomu, aby po-
mahaly rozkladat potravu na jednotlivé ¢asti a tim zajistit jejich dostate¢né
vstfebani. Pokud se travici stavy nemohou dostat ze slinivky ven, maji déti
problémy s nedostatkem Zivin a s pribyvanim na vaze. Mohou mit ¢asty po-
cit hladu a pri nedostatku travicich enzymu ze slinivky se objevuji mastné
objemné pachnouci stolice, které jsou zptisobeny nedostatecné stravenou
potravou (zejména tuky). Travici enzymy (1ék Kreon) se potom détem po-
davaji s pokrmy a nahrazuji chybéjici travici stavy. Pomahaji détem s CF

normalné rast, jsou jednou z nejdtlezitéjsich véci, které nase déti potrebu-
ji, aby byly zdravé.

Déti s CF mohou mit v nékterych situacich malou chut k jidlu, treba kvili
infekci, bolestem briska nebo jsou prosté€ jen horsi jedlici. Navic obvyk-
le potiebuji mnohem vice kalorii nez jejich zdravi vrstevnici, jednak kvali
hor$imu vstrebavani Zivin, jednak pro vétsi vydej energie na dychéani a boj
s infekci.

Stav vyzivy zlistava jednou z oblasti CF, kterou miZete do velké miry ovliv-
nit. Vénujte pozornost vybéru potravin, aby byly co nejvydatnéjsi. Sleduj-
te na vyrobcich energetické hodnoty a obsah tuku. Zarover vsak vnimejte
preference svého ditéte. Strava nemocného CF by méla byt bohaté na tuky,
presto vSak nékteré déti nesnaseji tézka mastna jidla dobre - vyvolavaji
u nich nevolnost a nechutenstvi.

Urcité se vam bude hodit par ovérenych rad:

« Nedélejte kolem jidla prili§ velky rozruch, ale zaved'te spravné navyky.

« Zapojte dité do pripravy jidla.

« Jezte spolecné jako rodina a bud'te détem v jidle prikladem.

« Nechte obcas dité vybrat, co se bude varit nebo jaky druh z vhodnych
vyrobki chce koupit.

« Snazte se pti jidle zachovat klid a pohodu.

« Byva lepsi nabidnout ditéti mensi porci a pripadné mu pak pridat nez
rovnou servirovat velké mnozstvi jidla.

» Pochvala za snédené jidlo je ucinnéjsi nez kritizovani a vytky.

« Nechat dité jist prilis dlouho je zbytecné.

+ Neékteré déti preferuji vice mensich jidel béhem dne nez vysedavani
u velkych porci.

Davkovéani enzymu

Pankreatické enzymy by se mély podavat nejlépe pred kazdym jidlem
s men$im mnoZstvim tekutiny. Kojencim a mensim détem se podava-
ji mikropelety (kulicky) vysypané z Zelatinové kapsle, idealné na lZicce
s mensim mnoZstvim tekutiny ¢i kase. Kulicky se nesmi drtit ani rozpoustét
a nesméji se michat do celé davky jidla. Kreon neni treba podavat v pripadé,



Ze jsou konzumovany ovocné dzusy, limonady nebo samotné ovoce. Vyjme-
nované potraviny obsahuji prevazné jednoduché cukry (monosacharidy),
které se vstiebaji bez nutnosti pisobeni pankreatickych enzymi (vyjimkou
muZe byt pouze bandn nebo avokado, které obsahuji vétsi mnozstvi tuku).

Nemusite se bat, kdyzZ vase dité vyzvraci enzym nebo ho zapomenete
podat. Dité bude pravdépodobné bolet brisko, ale brzy to prejde.

Kreony jsme si prvnich par tydnti vysypavali na lZicku a synovi jsme
Jje takto podavali pred kazdym kojenim. JenZe ¢tm byl starsi, tim vice
kolem sebe kopal a ve vétsiné pripadi mi do lZicky drcnul, takZe
kulicky byly tiplné vsude. ManzZel mi tedy na 3D tiskarné vyrobil ta-
kové malé nadobky ve tvaru valeckti se stojankem, kam jsem si vzdy
rano podle poctu krmeni Kreonky nadavkovala.

Nejidealnéjsi obdobi nastalo, kdyz nam vychazel jeden cely Kreon
k jidlu, to jsem tabletku jen nacala a celou ji rovnou vysypala malému
do tst. Chce to sypat smérem do tvaricky, protoze kdyz jsem mu to
nasypala moc dozadu na jazyk, zacal hodné kaslat, az davit. Jakmile
jsme zacali syna prikrmovat (od 4,5 mésice), bylo vse o dost jedno-
dussi. Sice stale nespolkne cely prasek, ale vysypeme mu ho na lZicku
spolecné s prikrmem, takZe ani nepozna, Ze néjaky lék dostava.

Momentalné u nas uz prevazuje klasické jidlo nad kojenim. TakZe se
snaZzime Sebikovi varit tak, aby mu to dalo poti'ebné mnoZstvi kalorii.
Do jidel pridavame rtizné oleje, davame preednost smazeni na masle
pred pripravou v pare a samozrejmé je velmi duleZité prikrmy oso-
lit roztokem. S chuti k jidlu nastésti zatim Zadné vyrazné problémy

nema. Jeho nejoblibenéjsi jidlo jsou bananové livance s arasidovym
maslem.

Lucie, maminka rocniho Sebika

Lécba CF

Nutnost trvalé 1é¢by je v souvislosti s chronickym onemocnénim logic-
ka. Ackoli CF umime velmi kvalitné 1écit, stale je to nemoc nevylécitelna.
Vsechny 1éky a fyzioterapeutické metody maji tedy za cil udrzet nemocného
v co nejuspokojivéjsim zdravotnim stavu po co nejdelsi dobu. My vsichni
mame v dychacich cestach (plicich) malé mnozZstvi pohybujici se tekutiny
a hlenu, které pomahaji udrzovat plice zdravé. U lidi s CF je produkovany
hlen velmi husty a lepkavy, prestane se hybat a za¢ne postupné blokovat
nékteré mensi dychaci cesty. To vSe vede k tomu, Ze se v hustém hlenu
dari riznym bakteriim, které zptisobuji zanét a priznaky infekce jako kasel
a teplota. Pokud se u vaseho ditéte objevi znamky infekce, bude muset uzi-
vat antibiotika, aby se infekce vylé¢ila a zabrénilo se poskozeni plic. Inhala-
ce, fyzioterapie a uzivani predepsanych 1ékt predstavuji zptisob, jak nejlépe
pecovat o plice vaseho ditéte.

Inhala¢ni 1éc¢ba hraje v Zivotech pacientd s CF velkou roli. Je to pro né
v podstaté rutinni zaleZitost, inhalovat musi kazdy den a jen diky tomu
je 1écba efektivni a pomaha udrzovat dlouhodobé dobry zdravotni stav.




Pacient by mél mit stanoveny lécebny plan, ktery bude disledné dodrzovat.
Pti spravné a pravidelné inhalaci se pacient citi 1épe, byva méné hospitali-
zovany a zaziva méné tzv. exacerbaci (akutnich zhorseni zdravotniho sta-
vu). Inhalace jsou tedy velmi dilezité i v ptipadé, Ze u ditéte nepozorujete
priznaky jako kasel nebo pritomnost hlenu. V kojeneckém véku maji funkci
zejména preventivni - brani tomu, aby se hlen tvoril, usazoval a zptisobil
chronicky zanét v plicich.

Idealné inhalujte pred jidlem. JelikoZ inhalace miize drazdit ke kasli,
mohlo by se détatko s plnym briSkem pozvracet — a to nechceme.
Pokud se vse dari a dité spolupracuje, tak po inhalaci prijde na radu
rehabilitace. Po ranu se ndm vsak casto stava, Ze je dcera hladova,

a tak rehabilitaci zkracujeme na minimum.

Petra, maminka Sestileté holcicky

Po navratu z eduka¢niho pobytu domt je dilezité zavést si urcity rezim.
Samoziejmé Ze ziskani rutiny ve vSech doporucenich vyzaduje cas a tr-
pélivost. Inhalacni terapie je totiZ ¢asové velmi naroc¢na: pocita s ranni
a vecerni inhalaci, pti které pacient inhaluje roztok redici hlen (solny roz-
tok). Hned poté navazuje dechové fyzioterapie, jejimz cilem je ocisténi plic.
Pokud ma pacient v plicich trvale pritomné bakterie (jako napt. pseudo-
monadu), musi do vycisténych plic inhalovat i antibiotika. To vSe je potieba
rano stihnout pred ostatnim dennim programem (snidané, odchod do skol-
ky, Skoly, prace...) a vecer pred usnutim. Vétsina pacientt pak musi inhalo-
vat roztok fedici hlen i v odpolednich hodinéach, opét s navazujici fyziotera-
pii. Celkovy cas inhalace a fyzioterapie se odhaduje na 2-4 hodiny denné.

Jak spravné dezinfikovat inhalator

Nebulizator a pomiicky k dechové fyzioterapii se musi dezinfikovat denné.
Ve vlhku se velmi dobre dati bakteriim, které jsou pro pacienty s CF nebez-
pecné. V pripadé€, Ze by nebyl nebulizdtor vydezinfikovan, hrozi pri dalsi

inhalaci vdechnuti téchto bakterii. Po kazdé inhalaci je tedy treba nebuli-
zator rozebrat, umyt Cisticim prostredkem (saponatem) a horkou vodou.
Poté je tfeba vSe dtikladné vysusit. Nezapomerite nebulizator jednou denné
sterilizovat: v pripadé vyvareni je nutné nechat nebulizator ponoteny pét
minut ve vrouci vodé, skvélou pomtickou mohou byt také parni steriliza-
tory na détské lahve, dal$im uzitecnym tipem mtze byt dezinfekce pomoci
dezinfekénich tablet (napft. Milton). V pripadé sourozenct s CF v jedné do-
macnosti je samozrejmosti sterilizovat nebulizatory zvlast.

Fyzioterapie

Aby byly dychaci cesty Cisté a zbavené hlenu, doporuci vam lékar fyziotera-
peuticka cviceni. Cviceni mohou byt ¢asové naro¢na a mohou vam pripadat
neucinna. V kojeneckém a mladsim détském véku se opét jedna predevsim
o preventivni opatteni bez okamzitého efektu. Prestoze u ditéte nepozoru-
jete kasel ani pritomnost hlenu, plati, Ze pravidelné provadéni fyzioterapie
je nesmirné dilezité k tomu, aby zabranilo hromadéni hlenu a vzniku chro-
nického zanétu v plicich.




Nechte se inspirovat zkusenostmi rodi¢ti i radami fyzioterapeutt:

« Je dobré spojit inhalace s né¢im prijemnym - tieba se ¢tenim nebo sle-
dovanim oblibené pohadky.

« Dité by nemélo fyzioterapii vnimat jako neptijemnou povinnost prova-
zenou vytkami a ktikem.

«  Po urcitém intervalu udélejte kratkou prestavku, aby se dité znovu sou-
stedilo na spolupraci.

« Vysvétlujte ditéti, proc fyzioterapii potiebuje.

« Pochvala je pro dité dobrou motivaci. Ujistéte ho, Ze to zvlada nejlip ze
vSech. Chvalte, chvalte, chvalte.

« Kdyz se dité vzteka, prejdéte na chvili k jiné ¢innosti, ale potom se vrat-
te zpét k fyzioterapii.

« Zakazy a vyhrizky nejsou spravnou motivaci, lepsi je dité nalakat od-
meénou v podobé slibeni oblibené ¢innosti, pakliZze vSe zvladne.

« Zapojte sourozence a ostatni ¢leny rodiny.

« VydrZte a budte dtsledni. Dtslednost se vyplaci.

Zkuste najit nejlepst hodinu, kdy je miminko nejklidnéjsi, a v tu dobu
toho vyuzit a odinhalovat a odcvicit. Prvni 4 meésice dcera hodné
trpéla na prdiky, takZe hlavné vecerni inhalaci jsme si ,,uZili‘ Na in-
halace doporucuji vyuzit skakacti mic, velmi nam pomahal. Miminko
houpéni krasné uklidni a pak to jde vse mnohem lip.

Petra, maminka ctyrleté holcicky

Lépe zvladat inhalace pomiize vaSemu ditéti i mobilni aplikace CF

Hero, na které se Klub CF podilel. Inhalace s aplikaci jsou rychlej-
$i, i€innéjsi a zabavné;jsi.
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Sportovni aktivity

Bude velmi dtlezité zatadit sport a fyzické aktivity do vaseho rodinného zi-
vota. Fyzicka aktivita je to nejlepsi, co mlZete pro zdravé plice svého ditéte
udélat. Sportujte, chodte do prirody, vedte své dité k lasce k pohybu. Déti
prirozené miluji skakani, béhani, vyuzijte toho a budte hodné venku. Do
aktivit se zapoji i zdravi sourozenci a nebudou se citit odstrceni.

Cela naSe rodina je sportovné zalozend, a kdyZ se ndm narodila Na-
talka a zanedlouho ji byla diagnostikovana CF, snaZili jsme se nepre-
myslet nad tim, co kvuli této diagnéze nebudeme moct délat, ale na-
opak, co vse se i s touto nemoci délat da a bude to mit pro nasi dceru
co nejvétsi prinos. Odmalicka pouZivala k inhalovani ,,houpatko*; kde
zacala s prvnimi aktivnimi pohyby, a nasledné jsme poridli tram-
polinu, kterou si zamilovala a vyuziva ji dodnes. Velmi radi mame
obecné komplexni/aerobni sporty, které pracuji s celym télem, ne-
Jsou tak silové, ale podporuji dychani, celkovou stavbu téla, daji se
délat v prirode, na cerstvém vzduchu.

Kamil, tatinek osmileté Natalky

Ambulantni kontroly a hospitalizace

Na ambulantni kontroly do Centra cystické fibrézy budete zvani v pocatcich
Castéji, pozdéji jsou kontroly kazdé 3 mésice. Pravidelné kontroly jsou dile-
zZitou soucasti 1écby. Lékar vase dit€ vysetii a zjisti, zda 1é¢ba probiha sprav-
né. Navic mate pri kontrole moznost konzultovat s osetiujicim lékarem své
postupy, ale i obavy. Soucasti kontroly jsou v urcitych intervalech i odbéry
krve, u vétsich déti potom spirometrie (vysetieni funkce plic). S oSettuji-
cim lékatem se vzdy v predstihu domluvite, zda budou soucasti kontroly
i odbéry. Pokud je vase dité v dobrém klinickém stavu, tak se jednou ro¢né
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v ramci kontroly provadéji i ultrazvuk bricha, RTG plic a antropologické
méreni (vaha, vyska, tloustka koznich ras). U starsich déti je to i ORL vyset-
reni (kontrola polypti v nose). VSechna planovana vysetfeni mate moznost
prodiskutovat s oSettujicim 1ékarem a pripravit se na né.

« Napiste si, na co se chcete lékare zeptat.

« Osvédcilo se psat si vSe ohledné 1é¢by tieba do diare: co dité kdy a jak
bralo - vSechny problémy, infekce, ockovani apod. Pti kontrole je tfeba
lékari sdélit vse.

« Budte k lékarim uptimni a nezatajujte, pokud n€kdy l1éc¢ba neni takova,
jaka by méla byt.

« Pro Gspésnou lécbu je potreba vytvorit si s 1ékati vztah zaloZzeny na
dtwvére, spolupraci a dobré komunikaci.

« Dodrzujte zasady hygieny - noste respiratory, dodrzujte 2m odstupy od
ostatnich pacientt, dezinfikujte si ruce.

V pripadé hospitalizace plati vSe vySe napsané. Inhalace a stravovani by
mélo probihat striktné ve vasem pokoji. Denné sterilizujte svij nebulizator
k inhalatoru. Na chodbach a ve spolecenskych mistnostech se zdrzujte mi-
nimalné. Mimo pokoj vzdy noste rousku. Dbejte na dodrzovani hygienicko-
-epidemiologického rezimu i u personalu nemocnic.
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Acodal?

Cysticka fibrdza, stejné jako kazda jina vazna nemoc, zasadhne do Zivota celé
rodiny. Rodinny Zivot se najednou zac¢ina prizptisobovat potfebam nemoc-
ného ditéte. Je to tak spravné, ale nesmite zapominat na dalsi ¢leny rodiny
a na sebe. Pokud ma vase miminko starsiho sourozence, mize vam to po-
moci normalizovat Zivot. Je pravdépodobné, Ze vase starsi dité bude stéle
ocekavat stejny rezim a pozornost a muze byt pro néj tézké vyrovnat se
s prichodem nového sourozence, kterému bude vénovana vétsi pozornost.
Pokud je nemocné dité prvorozené, nebojte se a pfemyslejte o sourozenci.
Nemocné dité sourozence potrebuje a vy zjistite, Ze dalsi ,,radosti a starosti“
v rodiné vam pomohou odpoutat se od stereotypu, kdy se vSe toci jenom
kolem CF. Rozhodovani, zda mit dalsi dité, neni jednoduché. Urcité vam
ho mtize usnadnit dostupnost prenatalni diagnostiky. Spousta rodic¢t tuto
moznost vyuZiva.

Kdyz synovi diagnostikovali CF, zejména psychika rodiny klesla. Ze
vseho zlého mi po dlouhém trapeni pomohla jedina véta od socialni
pracovnice Klubu CF, kterd mi rekla: ,,Takovy pékny chlapec. Na vas
je vidét, Ze ho mate rada, to ZVLADNETE.“

Stale jsem se divila, pro¢ se mé porad kazdy pta, jestli chceme druhé
dite. Z pocatku to pro mé bylo nepredstavitelné. Za ptil roku (jak-
mile dokazal syn odkaslavat) se to stalo mym jedingm cilem. Kdyz
se dcerka narodila, vitali jsme navstévy slovy: ,,Pojd’ ukdzat svoji
sestricku.“ Velky diiraz jsme dévali na to, Ze on je velky BRACHA,
a doposud ztistava pravé on, nemocny CFE, diilezitym bodem v jejim
Zivoté, stejné jako ona pro néj. Jsme ctyrc¢lenna rodina a i pres vsech-
ny prekazky vim, Ze je to tak dobre.

maminka osmnaéctiletého chlapce
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Bud'te aktivni, péstujte spole¢né rodinné aktivity. Chod'te na vylety, navsté-
vujte pratele, nevzdavejte se svych konickt. Organizace aktivit bude naroc-
néjsi, protoze budete muset planovat inhalace, zabalit vSechny potiebné
léky a nebulizatory, ale ¢asem se tyto aktivity zautomatizuji a zabéhnou
a pro vas to bude jen taska navic, kterou budete muset pribalit k ostatnim
vécem. Odménou vam budou krasné spolecné zazitky.

Kdyz Matyskovi diagnostikovali CF (chvili po narozeni), myslela
jsem, Ze veskery nas dosavadni Zivot se bude muset zménit. Ze se
vSeho budu muset vzdat, protoZe je toho tolik, co ho ohroZuje. Je
nase prvni dité a zmény naseho volnomyslenkarského muzikantské-
ho fungovani byly ocekavané. Ale az tak?

Postupem casu jsme zjistili, Ze kdyz budeme dodrZovat jasné dana
pravidla, miiZeme vlastné skoro vsechno. Jezdime na festivaly, ta-
bory, spime v typi, lyZujeme, v lété jsme vic jinde neZ doma. Steri-
lizovat se da mnoha zptisoby a skoro vsechny mame vyzkousené.
Dezinfekce a Kreony v kazdém zavazadle, nejvykonnéjsi nabijeci ba-
terky v zasobé, mala solarni elektrarna v auté, dostatecné viyjkonna
autochladnicka na léky a vsude s sebou Savo. To vsechno jsme casem
prozkouseli a nebrani nam to v naSem mozna trochu bohémském,
cestovatelském a komediantském fungovani. S prichodem Matyska
do nasi rodiny jsme zacali Zit na 300 % a téch zaZitki, co mame!
VSechny prekazky v Zivoté se daji prece podlézt nebo obejit.

Alena, maminka Sestiletého Matyska




Jak mluvit o diagnéze

Obecné podporujeme rodice v tom, aby na situaci neziistavali sami a s oko-
lim o onemocnéni mluvili. Mnohem lépe se rodina a dité na onemocnéni
adaptuje, pokud je komunikace o nemoci oteviena a prirozena. Kazda rodi-
na ma svlij komunikacni styl, tempo i potieby a miiZe si sama rozhodovat
o tom, komu, kdy a co sdéli.

Pravé komunikace v rodiné a v nejblizsim okoli pfichazi na fadu jako prvni,
a to vétsinou jesté diive, neZ se diagnéza CF potvrdi. Rada rodi¢t komu-
nikuje s blizkymi a rodinou jiZ v procesu stanovovani diagnodzy, protoZe
prirozené hledaji v blizkych vztazich oporu.

Nékdy byva pro rodice stresujici predstava rozhovoru s $ir§im okolim nebo
situace nahodnych setkani pti prochéazce s kocarkem. Rodice jsou ti, kdo
rozhoduji o tom, kolik toho o svém ditéti sdéli, a nemusi podléhat tlaku

okoli. Stres mlize zmirnit, pokud si dopredu rozmysli, jak chtéji v urcité
situaci reagovat. Vétsina rodict si ¢asem promysli nékolik verzi o onemoc-
néni, které pouzivaji. Obsahlejsi, detailni sdili s blizkymi. Obecné, kratké
verze jsou urceny pro $irsi okoli. Jisté budou situace, kdy se rodi¢e mohou
rozhodnout nesdé€lovat nic - a je to v poradku.

Komunikace o nemoci se sourozencem nemocného ditéte se odviji od jeho
véku a toho, jak je rodina zvykla s ditétem hovorit. Obecné lze vSak do-
porucit otevienost a reagovat na otazky trpélivé a srozumitelné vzhledem
k v€ku. Sourozence lze primérené véku do péce o miminko zapojovat -
miiZze podat Kreon nebo podrzet inhalator. To vyznamné pomaha utvareni
vztahu se sourozencem i porozuméni tomu, co se déje.

Uz v zacatku rodice nékdy uvazuji o tom, jak o onemocnéni mluvit se sa-
motnym ditétem. CF je pro dité prirozenou soucasti zivota od jeho zacatku.
Komunikace o nemoci za¢ina ihned a kopiruje bézny styl komunikace mezi
rodi¢em a ditétem. Rodice béZné komentuji okolni predmeéty, popisuji ¢in-
nosti - tedy i to, co se tyka CF a s tim souvisejici péce. Pozdé€ji mluvi o tom,
kam jede dité na kontrolu a k ¢emu je inhalace.

Stejné jako se dité prirozené zajima o svet kolem sebe, zacne se zajimat také
o svou nemoc. Pta se: ,,Co to je?“ nebo ,Pro¢?“ To v§echno jsou prilezitosti
ke komunikaci o nemoci. Pozd€ji se mohou déti zacit ptat konkrétnéji, na-
priklad pro¢ maji CF jen ony a rodice ne, zda budou muset inhalovat napo-
rad, nebo jestli budou moci nékdy prestat. To jsou béZné dotazy a odrazeji
zdravy psychicky vyvoj ditéte. Je mozZné, Ze se vas dité zeptd na néco, co
nebudete umét zodpovédeét. Je naprosto v poradku tici, Ze nevite, ale Ze se
miuizete spolecné zeptat lékare. Dilezity je pocit, Ze se dité mlize zeptat na
cokoliv. Pres otevienou komunikaci doma se dité uci o své nemoci mluvit
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s ostatnimi a vytvari si ke své nemoci vztah.

Klara BenesSova - psycholozka
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Klarka je osmileté veselé dévcatko, od jejiho diagnostikovani jsme se
snazili s rodinou a nejblizsimi prateli mluvit o jeji nemoci. Vytvorili
Jjsme si takovy okruh prétel, kteri respektuji Klarciny potieby a pod-
poruji nas. S détmi nasich pratel Klarka vyrtistala a déti o jeji nemo-
ci védi a spise ji poméahaji a treba i pripominaji, Ze si ma vzit Kreony.
Ve skole ji spoluzaci maji radi, a tak se tam zatim neprojevilo, Ze by
déti néjak zasadné vnimaly jeji nemoc, i kdyZ o ni védi. Sem tam se
objevi chvile, kdy si Klarka vice uvédomuje rozdily od zdravych déti,
ale je velice rozumna a da si vSechno vysvétlit. S vysvétlenim jeji
nemoci nam pomohla také prirucka pro déti s CF.

Staria, maminka osmileté Klarky

Vyhledy do budoucna

V soucasné dobé je predpokladany préimérny vék doziti pacienttt v CR
38 let. Pro porovnani miizeme uvést, zZe jesté v devadesatych letech lékari
sdélovali rodindm primérny veék doZiti 23,5 roku. V porovnani s nékterymi
zapadnimi staty si stojime htif, to je vSak zptisobeno zejména nedostupnos-
ti lécebnych prostredki pred rokem 1989.

Jak to je v zahranici

V Kanadé je to jiz 50,9 let (napf. v roce 1980 byl predpokladany vék doziti
jen 12 let), v USA je to vice nez 41 let a ve Velké Britanii vice nez 43 let (napt-
v roce 2008 byl predpokladany vék doziti 38,8 let).

Z téchto dat je patrné, Ze se predpokladany vék preziti pacientti s CF ne-
ustale vyrazné zvysuje.

V poslednich 10 letech doslo k fantastickému pokroku na poli vyzkumu,
ktery vede k novym a lepsim 1é¢ebnym postuplim. Pievazna cast pacientti
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s nejcastéjsimi mutacemi CF
ma jiz v CR k dispozici moder-
ni, tzv. modulatorovou lécbu.
Ta cili na pri¢inu onemocnéni,
tedy na vadny chloridovy kana-
lek. Jedna se o tablety, které jsou
schopny upravit naruSenou
funkci chloridového kanalku.
Tim se vyrazné omezi tvorba
vazkého hlenu, a tak se zlepsi
i stav a funkce postiZzenych or-
gand (zejména plic). Diky této
1é¢bé se vyznamné zlepSuje
zdravotni stav pacienta a zvy-
Suje se kvalita Zivota. Modula-
torova lécba vyrazné zpomalu-
je progresi onemocnéni, a tak
i prodluzuje délku Zivota.

Nevime, jaky bude Zivot vaseho
ditéte, ale mame vsechny dvo-
dy k tomu, divat se do budouc-
nosti s velkou nadéji. CF do
vaseho Zivota prinese mnoho
problémi, nutnost udélat radu
kompromisti. Na druhou stra-
nu se postupné stane soucasti
vaseho Zivota, ktery nebude
0 nic méné radostny a krasny,
nez jaky by byl bez CF.
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Patroni rodi¢éu

Patroni jsou poradci z fad rodi¢ti déti nemocnych CF, ktefi jsou pripraveni
byt vam napomocni zejména v predavani zkusenosti se vSemi moznymi
aspekty Zivota s CF. Jejich pomoc nenahrazuje odbornou lékarskou péci
ani podporu psychologickou ¢i socialnépravni. V Klubu CF jsme pripraveni
pomoci vam se vSemi moznymi problémy, které vas v Zivoté mohou po-
tkat. Chapeme vsak, Ze denné narazite na rtiizné otazky ¢i drobné problémy
a s témi mize byt prijemnéjsi oslovit pravé n€kterého z Patrona rodica,
ktefi vam mohou poskytnout svou osobni zku$enost. Nesmirnou vyhodou
této sluzby je, Ze Patroni rodi¢ti se nachézeji v rtiznych méstech po celé CR,
a tak se miZete setkat i osobné.

Chcete védét vice?

Dalsi informace miiZete Cerpat na nasich internetovych strankach:
www.klubcf.cz

Naleznete tam rovnéz sekci edukacnich materialti ke stazeni, kde mizete
najit napriklad Nutri¢ni prirucku, knihu pro déti Byval jednou jeden myval,
knihu s p¥ibéhy pacienti Zivot s prichuti soli ¢ obsahlou ptirucku pro pa-
cienty a jejich blizké (tyto materialy mtzete dostat v Klubu CF také v tisténé
podobé).

Mtzete kontaktovat i socialni pracovnici Klubu CF, kterd vam pomtze ne-
jen v prvnich chvilich po sdéleni diagndzy.

Sledujte nas také na socialnich sitich.

o @klubnemocnychcystickoufibrozou
(@) @lubcf
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