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Seznam pouzitych zkratek

BMI
CFTR

CR
DIOS

DNA
fi

FN
IRT
Mj.
MRSA
Napfr.
n;
NLS
PCR
PEG
PEP

RSV

Tzv.
VAS

Body Mass Index (Index télesné hmotnosti)

Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
(Transmembranovy regulator vodivosti)

Ceska republika

Distal intestinal obstruction syndrome (Syndrom distalni
intestinalni obstrukce)

Deoxyribonukleova kyselina

Relativni ¢etnost

Fakultni nemocnice

Imunoreaktivni trypsin

Mimojiné

Methicilin-Rezistentni Staphyloccocus Aureus

Naptiklad

Absolutni Cetnost

Novorozenecky laboratorni screening

Polymerazova tetézova reakce

Perkutanni endoskopicka gastrostomie

Positive expiratory pressure system (Pozitivni expiracni
tlak v systému)

Human respiratory syncytial virus (Lidsky respiracni
syncycialni virus)

Takzvany

Vizuélni analogova skala
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1 Uvod

Diivodem pro zvoleni pravé tohoto tématu je ma piima zkusenost v podob¢ setkani
S pacienty, kterym bylo toto onemocnéni diagnostikovano. A¢ by se na prvni pohled
mohlo zdat, ze pacienti s cystickou fibrozou (dale jen fibrozou) se nijak zvlast' nelisi
od zdravych jedinct, pfimé nahlédnuti do jejich soukromi mi odhalilo miru
komplikovanosti jejich kazdodenniho Zivota. Jde o bifemeno, které s sebou piinasi
spoustu obéti, starosti a zodpovédnosti, anetykd se pouze nemocného samého,
ale rovnéz jeho nejblizsiho okoli.

Fibréza je velmi zdvazné nevylécitelné genetické onemocnéni, které siln€ ovliviiuje
zivot nemocného jiz od narozeni. Oproti minulosti, dnes s novymi poznatky a moderni
medicinou je mozno zkvalitnit a prodlouzit zivot nemocnych s touto diagnézou (2).

V Ceské republice se jedna o relativné vzacnou chorobu. Roéné se narodi 30 déti
s fibrozou (1). Prestoze existuje pomérné nizka rozsifenost problematiky fibrozy nejen
Vv laické vetejnosti, ale 1 v odbornych médiich, m¢l by oSetiovatelsky personal
disponovat alespoit minimalnimi znalostmi o fibroze (3).

Cilem této bakalatské prace je proto zmapovat uroven védomosti studenti oboru
Vseobecna sestra na Fakulté zdravotnickych studii Technické univerzity v Liberci
ohledné této problematiky a na zékladé vysledkt dotaznikového Setfeni vytvofit studijni

material, ktery poslouzi studentiim jako studijni opora.
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2 Teoreticka ¢ast

2.1 Cysticka fibréza

Fibroza, znama také pod nazvem mucoviscidosis (mucus — hlen, viscidus — vazky),
je vrozené autosomalné recesivné dédicné onemocnéni europoidni (bélosské) rasy (3).
Podstatou onemocnéni je ztradta funkce endokrinnich zlaz astim spojend zvysSena
koncentrace chloridi v potu (3). Fibréza postihuje zejména respiracni
a gastrointestinalni ustroji, U nékterych pacienti dokonce 1 reprodukéni ustroji,
kde dochazi k tvorbé velkého mnozstvi patologického vazkého hlenu (4).

Poznatky o této chorobé byly sepsany jiz ve stfedovéku. Lékai jménem Busch
z Roztocku se dlouho vénoval lidovym povéram o zacarovanych détech, u nichz
si v8iml slané chuti potu (5). Historie fibrozy je dale rozvedena v Piiloze A.

Onemocnéni je vyvolano mutaci genu CFTR (3). Tyto mutace zatazujeme do péti
tiid. Mutace 1. az 3. tfidy jsou klasifikovany jako té€zké, vyvolavajici klasicky obraz
fibrozy. Naproti tomu mutace 4. a 5. tfidy jsou povazovany za mirné a projevuji se

atypickymi pfiznaky (6).

2.1.1 Klinické priznaky

Poruchy respirac¢niho ustroji

Typickym ptiznakem fibrozy je suchy drazdivy kaSel, pfechazejici pozdéji ve vlhky
s vykaslavanim hlenu nebo hnisu (3). Dalsimi moznymi klinickymi projevy
vyskytujicimi se u fibrozy je obstrukce dychacich cest a sinopulmonalni onemocnéni,
jeho projevy jsou popsany v Ptiloze B. Dale se vyskytuje ndmahova dusSnost spojena
s obtizemi pii expiraci. Casto si lze u nemocnych viimnout pali¢kovitych prst
a soudkovitého hrudniku v inspiracnim postaveni, kdy se jeho predni ¢ast vyklenuje
dopfedu a zada se kulati, viz Pfiloha B (3). V pokrocilejsich stadiich nemocni trpi
klidovou dusnosti s projevy dekompenzace cor pulmonale (7). U mensSich déti se
onemocnéni  atypicky projevuje kaslem s piskoty, chronickou sinusitidou,

pansinusitidami, nosnimi polypy nebo portalni a plicni hypertenzi (3).

Poruchy gastrointestinalniho stroji
Z poruch gastrointestindlniho Ustroji se mize u 10 % az 15 % novorozencl

vyskytovat mekoniovy ileus (8). V détském véku nemocni neprospivaji, jejich stolice je
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Casto fidka a zapachajici, mohou mit steatoreu (4). V dospélosti se mizZe objevovat
pankreatickd insuficience, hypovitaminéza, hypoproteinémie, hemolytickd anémie

DIOS, prolapsy rekta a mnoho dalsich komplikaci, viz Pfiloha B (7).

Poruchy reprodukéniho ustroji
U pacientd muzského pohlavi se mize objevit azoospermie z diivodu obstrukce
vyvodnych cest hustym hlenem. U Zen miize byt snizend fertilita zpiisobena tvorbou

vysoce vazkého cervikalniho hlenu (3).

2.1.2 Diagnostika

Diagnostika se odviji od klinickych projevii onemocnéni u daného pacienta. Mezi
diagnostické metody patii novorozenecky screening a molekularné genetické vysetteni
(9). Plicni funkce lze hodnotit pomoci spirometrie, ktera odhali obstrukci dychacich
cest. Dale mize byt vramci diagnostiky provadéno vySetfeni elastazy ve stolici,

u chlapcti spermiogram a dalsi vySetfeni dle aktualniho stavu nemocného (10).

Prenatalni diagnostika

Pokud je rodinnd anamnéza pozitivni na vyskyt fibrézy, je vhodné provést matce
mezi 12. az 13. tydnem gravidity odbér bunék z placenty (tzv. choriovych klku),
ze kterych lze ziskat DNA bunék plodu. Poté se na zékladé vzorku zhotovi molekularné
genetické vySetieni, kterym se zjisti, zda se plod vyviji s fibrozou, nebo je pouze
pfenasecem genu. Podle ziskanych vysledki od lékafe se rodi¢e rozhodnou 0 dalSim

postupu (11).

Novorozenecky screening

Vroce 2009 byl v CR zaveden novorozenecky laboratorni screening (dile jen
NLS). S jeho zavedenim se diagnostika fibroézy rapidné zlepsila. NLS spociva
v diagnostice fibréozy u vSech novorozenci na zékladé stanoveni koncentrace
imunoreaktivniho trypsinu (IRT) z krve odebrané z paticky novorozence (11). K odbéru

se pouzivaji filtra¢ni papirky, viz Ptiloha C, na které Ize kapku krve aplikovat (12).

Potni test
Potni test se vyuzivd jako diagnostickda metoda onemocnéni V pozdéjSim véku
ditéte. Jde 0 wvySetfeni hladiny chloridi v potu, jejichz obsah je zvySeny az u 99 %

pacientd (3). Pot se nejcastéji ziska z predlokti, u pacientt trpicich fibroézou jej lze
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odebrat mnohem Iépe diky jeho zvySenému vyluCovani na kazi, viz Pfiloha D (10).
Hodnota koncentrace chlorid byva fyziologicky kolem 10-30 mmol/l potu. U pacienta

s fibrézou byva vzdy hodnota nad 60mmol/I (3).

Molekularné genetické vySetieni DNA

Je-li onemocnéni potvrzeno, nasleduje molekuldrné genetické vySetfeni mutaci
genu CFTR, které ma za ukol gen vyhledat. Pro uréeni typu mutace lze pouzit genetické
vySetieni s prikazem dvou mutaci genu CFTR. Pokud jsou nalezeny dvé mutace genu
fibrozy, diagnéza je zcela jasna - jedna mutace genu je zdédéna od matky, druha

od otce, rodice jsou tedy pouze pienaseci fibrozy (3).

2.1.3 Lécba

Onemocnéni zatim nelze vylécit, nemocnému pouze prodlouzime a zkvalitnime
zivot potlatenim projevii onemocnéni. Lécba je celozivotni, kazdodenni a velice
naro¢nd. Zahrnuje mj. ro¢ni kontroly na specializovanych pracovistich v centrech
pro 1é¢bu fibrozy (10). V soucasnosti existuje v CR nékolik center pro sledovani
nemocnych s fibrozou, mezi ktera fadime Fakultni nemocnici (dale FN) Motol,
FN Hradec Kralové, FN Brno, FN Olomouc, FN Plzen, FN Ostrava a nemocnici Ceské

Budgjovice (13). Lécba zahrnuje farmakologické i nefarmakologické metody (14).

2.1.3.1 Farmakologické metody 1écby

Farmakologicka 1écba je zpravidla v kompetenci pneumologa. Zakladem 1éEby
pii projevech onemocnéni V respiracnim Ustroji je nezbytna inhalacni 1écba, ktera
vyuziva praskovych a aerosolovych inhalatori a nebulizatort. Pti exacerbaci
onemocnéni je potfeba pacienta hospitalizovat. Kinhalaci se pak pridava
| oXygenoterapie, kterou pacient Vv pfipadé respiracni insuficience potiebuje
I v domacim prostiedi. Dal$i moznosti je transplantace plic. Tu lze provést u vétSiny
pacienti s fibrézou. Vyjimku tvofi pacienti, ktefi trpi infekci zplsobenou bakterii
Burkholderia cepacia. Jsou znamé piipady ¢asného iimrti po transplantaci (15).

V inhalaéni terapii se vyuzivaji mukolytika, ktera uvoliluji hlen v hornich a dolnich
cestdch dychacich. Dale ptichazeji v iivahu léky ze skupiny bronchodilatancii, které
zpusobuji rozsifeni prudusek pii obstrukci dychacich cest. Dal§i moznosti jsou

expektorancia, ktera wusnadnuji odstranéni hustého hlenu zdychacich cest,
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¢i kortikosteroidy, snizujici bronchialni hyperaktivitu s poklesem dusnosti a kasle.
Nékdy je potieba pacienty 1éCit antibiotiky (8). Pfi  projevech nemoci
V gastrointestinalnim ustroji v ramci korigovani insuficience pankreatu jsou pacientovi
podéavany pankreatické enzymy, které napomahaji traveni potravy S vysokym obsahem
tukti (16). Vitaminy rozpustné Vv tucich — A, D, E, K — jsou pro nemocné dilezitou

soucasti stravy vzhledem k hypovitaminoze (13).

2.1.3.2 Nefarmakologické metody 1écby

Nefarmakologické metody zahrnuji kazdodenni respiraéni fyzioterapii, dechovou
gymnastiku a kondi¢ni cvi¢eni v kombinaci s 1é¢ebnou rehabilitaci (10). Fyzioterapie
zahrnuje autogenni drendze a ndcvik riznych dechovych technik. Dechové cviceni
predstavuje nacvik spravného dychani, dilezitého pro lepsi odstranovani hlenu
z dychacich cest, a kondi¢ni cviCeni ma za ucel zvysit télesnou zdatnost. Mezi ta
nejucinngjsi patii zejména plavani, jizda na koni, a cviceni s gymnastickym micem (8).

Pti projevech fibrézy v gastrointestindlnim ustroji je soucésti 1é€by tuprava
Zivotospravy. VSichni pacienti by méli dodrZovat vysokokalorickou dietu, kdy je denni
energeticky pfijem o 20 % az 50 % Kcal denné vyssi, nez je doporuceno pro zdravého

¢lovéka stejného veéku a pohlavi (17).

2.1.4 Komplikace

Fibréza s sebou nese fadu komplikaci, které¢ vétSinou postihuji oblast respiraéniho
ustroji. Pacienty suzuji opakované plicni infekce bakterialniho puvodu (4). Mezi
nejcast€j$i bakterie zplisobujici chronické infekce specifické pro pacienty mladSiho
veéku patii Staphylococcus aureus a Haemophilus influenzae. U starSich pacientt se
nejCastéji jedna o Pseudomonas aeurginosa a Burkholderia cepacia komplex.
Nespecifikované druhy bakterii dokdzi Zit v koloniich a zptisobuji chronické infekce.
Mezi odoIngjsi  bakterie pfizpusobujici se jakymkoliv podminkam se fadi
napt. Burkholderia cepacia komplex. U osob se snizenou imunitou se ¢asto objevuje
kolonizace netuberkulozni mykobakterii Mycobacterium avium complex a virové
infekce coxsackie, rinoviry, RSV viry a influenza (4).

U fibrozy se dale miize vyskytnout osteoporoza, jejiz pfi¢inou je hypovitamindza.
Lze se setkat také s hypovolemickym Sokem z horka pfi ztratach soli, ktery miize vést

k dehydrataci a edémim (10).
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2.2 Specifika oSetrovatelské péce u pacienta s cystickou fibrézou

V této kapitole budou popsana specifika osetiovatelské péce u pacienta s fibrozou.

Déle zde budou uvedeny potieby pacienta s timto onemocnénim a jejich mozné feseni.

2.2.1 Potieby pacienta s cystickou fibrézou

Potfeby pacienta jsou Vv praci tiidény podle Maslowovy pyramidy potieb, tak jak ji
vnima Trachtova (18). Pacienta s fibrozou suzuji zejména problémy v oblasti dychani,
vyZzivy, vyprazdiovani, spanku, hygieny a ¢istoty, pohybu a aktivity, bezpeci a bolesti.
Tyto potieby Maslow fadi mezi niz$i. Z potieb vysSich je v nasledujicich kapitolach

popsana potieba sounalezitosti a lasky, uznani a sebeucty a seberealizace (18).

2.2.1.1 Nizsi potreby

Potieba dychani

Specifické jsou pro nemocné s fibrézou dechové obtize. Typicka je dusnost, ktera
proces dychani komplikuje neustalou tvorbou vazkého hlenu. Dusnost lze klasifikovat
naptiklad pomoci Borgovy S$kaly, viz Piiloha E, ktera hodnoti subjektivni pocity
pacienta (19). Nemocni si osvojuji spravné dychani jiz od rané¢ho détstvi. Spravnou
techniku dychéani se nemocni uci pfi vSech béznych aktivitach vykonanych béhem dne.
Mezi tyto aktivity lze fadit vstavani, posazovani, zvedani pfedmétt, chizi po schodech,
odpocinek a relaxaci (18). Uvolnéni sekretu z dychacich cest 1ze dosahnout napiiklad
pomoci masaze s éterickymi oleji, ktera zmirfiuje bolest a vyvolava pocit tepla.
Trachtova (18) uvadi, ze 1ze pouzit k promazavani postizeného mista kafr, alpu ¢i masti,
které postizené misto prokrvi. Vykaslavani Ize podpofit poklepovou a vibra¢ni masazi.
Poklepy by mély byt provadény opatrné pésti, dlani nebo prsty od periferie k plicnimu
hilu a mély by trvat minimaln¢ 5 minut. Poloha pacienta u této techniky je volena
Vv zavislosti na postizené strané¢ (levy nebo pravy bok). Pfi vibra¢ni masazi se opét
sméfuje K plicnimu hilu, jedna ruka je poloZena na zadech, druha na sternu, ta béhem
dychaci pauzy vytvati tlak a vibrace (18).

K nacviku spravné techniky dychani lze u dospélych nemocnych doporucit pozici
vozky ¢i jezdeckou pozici (18). Dalsi polohy vhodné k lepsi pruchodnosti dychacich
cest jsou napf. Fowlerova poloha a ortopnoicka poloha (5). U¢inna je také poloha

V natazeni, kdy se zvétsi plocha pro dychani. Vhodna je i poloha piilmésice, kterou Ize

19



vyuzit ke zvétseni horniho oddilu plic a zaroven napomaha také k lep§imu provzdusnéni
plic, viz Ptiloha F. Tuto polohu je vhodné kombinovat s vibracni masazi. Vyse uvedené
polohy umoziuji dostate¢né provzdusnéni a urc¢ité odleh¢eni oddili plic (18) a obecné
napomahaji fyziologickému dychani (5). Nemocni jsou o existenci téchto poloh
edukovani a nasledné je vyuzivaji dle vlastnich preferenci (20).

V osetfovatelské péci u nemocnych s fibrozou je dale charakteristické vyuzivani
dechovych pomucek, které¢ usnadnuji vykaslavani, zlepsuji ventilaci plic a napomahaji
udrzet hygienu dychacich cest, naptiklad Flutter, viz Pfiloha G, vyuzivajici oscilujici
pozitivni vydechovy tlak (21). Cilem pouzivani Flutteru je uvolnit hlen a snizit jeho
viskozitu pomoci vibraci rozsifujicich se po celém hrudnim kosi (5). Dale se
Vv oSetfovatelské péci mohou pouzivat pomulcky vyuzivajici pozitivniho vydechového
pretlaku, naptiklad Thera PEP a Threshold PEP, viz Piiloha G. Tyto pomicky brani
nahromadéni hlenu, podporuji dychani a vyménu plynii (21).

Z metod respirani fyzioterapie pacienti nejcastéji vyuzivaji aktivni cyklus
dechovych technik, autogenni drenaz, PEP masku, PEP systém dychéani, kontaktni
dychani, respira¢ni handling, prvky drenaznich technik a dechovou gymnastiku (22).
U nemocnych je dilezitd edukace piinosu téchto metod pro jejich lécebny rezim.
Naptiklad dechova gymnastika, pokud je pacientem provedena spravné, dopomuze
k efektivnéjsimu provzdusnéni plicnich lalokt, uvolnéni sekretu a lepSimu vykaslavani
vazkych hlenti z dychacich cest (23). U vsech 1é¢ebnych metod by nemocni méli byt
motivovani pfed zahdjenim jejich 1€cby. Pokud pacienti budou sezndmeni s pozitivnimi
vysledky 1é¢by, mize se jednat o formu motivace, kdy pacient vidi smysl v pravidelném
dodrzovani postupu pii 1éc¢be (20).

U nemocnych s fibrézou je Casty vznik zanétd hornich i dolnich dychacich cest,
proto se nemocni uc¢i a jsou upozornovani, aby sledovali charakter kasle a vzhled
vykaslanych hlent (24).

Problémy s dychdnim mohou také nastat v t€hotenstvi. Plod béhem ristu tlaci na

branici téhotné, které se pak miize haife dychat, coz ve vysledku mize

Potieba vyzivy
V oblasti vyzivy by méli byt nemocni s fibrozou sledovani (26), uz jen ztoho

divodu, ze az 95 % pacienti mize trpét pankreatickou insuficienci (7). Enzymy

potiebné ke strdveni potravy se nedostavaji do tenkého stfeva bud’ vibec, nebo jen
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V malém mnozstvi. Organismus nedokéze stravit tuky a bilkoviny, nasledné mtze dojit
az k podvyzivé, proto by pacienti s fibrozou méli dodrzovat vysokokalorickou dietu
(27). Sledovani nemocného se sklada znutricniho screeningu, z vypoc¢tu BMI,
popfipad¢ lékafem ordinovaného biochemického vysetfeni (albumin, prealbumin,
celkova bilkovina, transferin) (17). ,,Déti s hodnotou BMI nizsi nez 25 je jiz treba
povazovat za rizikové“ (26 , str. 222).

V ramci vysokokalorické diety by mél pacient pozivat potraviny s vy$sim obsahem
energie, tuki, esencialnich mastnych kyselin, bilkovin, sacharidii, vlakniny, probiotik,
vitaminl rozpustnych v tucich a mineralti. Pro edukaci nemocného o vysokokalorické
diet¢ je mozno doporucit Klub nemocnych s cystickou fibrézou, ktery vytvofil praveé
pro tyto nemocné edukaéni materidly s vhodnymi a nevhodnymi potravinami (14).
Specifickou potfebou u pacienta s pankreatickou insuficienci je substituéni 1écba
pankreatickych enzymu po cely zivot (17).

Pokud tato vyziva nestaéi, vyuziva se sipping, tzv. vyzivovy suplement, coz
je profesionalné ptipravena vyziva uréena K pozvolnému popijeni. Pacientovi je
doporuceno popijet ndpoje vychlazené, mrazené ¢i rozmixované az na ledovou tiist,
z dtvodu podpory zlepseni chuti (28). Pokud i nadale dochazi k tbytku hmotnosti, 1ze
vyuzit enteralni vyzivu podavanou pomoci nasogastrické sondy ¢i PEG (17).
Kasper (26) uvadi, Ze se osvéd¢ilo podavani vyzivnych roztoki i v no¢nich hodinach za
ucelem zvyseni pfijmu kalorii.

Cilem oSetfovatelsk¢ péfe u nemocnych s fibrozou je udrzet dlouhodobé
uspokojivy stav pacienta z hlediska vyzivy (17). Pokud nemocny neni dostateéné
vyziven, dochazi snadno K plicni exacerbaci (15).

V osetfovatelské péci u nemocného je rovnéz dilezité sledovat vyprazdnovani
stolice (17), vcetn¢é barvy, zapachu, konzistence, mnozstvi i Castosti vyprazdnovani,
z divodu farmakoterapie (18), jelikoZz nemocny miize trpét steatoreou, prijmem nebo

zacpou (15).

Poti‘eba spanku

U nemocného s fibrézou je Casto ovlivnén i spanek. Béhem spanku se u pacienta
muze objevit duSnost nebo uporny kasel vedouci k probuzeni. Tomu lze predejit
napiiklad podanim bronchodilatancii pied ulehnutim nebo zaujetim Fowlerovy polohy
Dale je vhodné dodrzovat pacientovy spankové ritudly, které piindseji pocit pohody

a relaxace. Doporucuje se béhem hospitalizace tyto ritualy u nemocného naplnovat (29).
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Ke kvalitngj$imu usindni mtize pomoci vyvétrani pokoje, z diivodu lepsiho dychani
vétSinou pacienti preferuji nizsi teplotu. JelikoZ se pacienti s fibrozou Casto ukladaji na
jednolizkovy pokoj, da se teplota fidit zcela podle jejich ptéani. Vlhkost vzduchu
V pokoji hraje téZ vyznamnou roli. Pfed usindnim muze sestra pacientovi pomoci
upravit lizko. Pokud vySe zminéné intervence nevedou K tpravé poruch spanku,

ptichazi na fadu moznost farmakoterapie, napf. pomoci hypnotik (29).

Poti‘eba hygieny a Cistoty

Pro pacienty s fibr6zou je specifickd potieba zvySeného dodrzovani hygienickych
zasad z divoda prevence infekci respiracniho uGstroji. Proto byva edukace o téchto
hygienickych zasadach zahajena jiz od raného détstvi (5).

Fila (15) ve svém ¢lanku uvadi, Ze vramci prevence infekce by si nemocni
s fibrozou méli také sterilizovat pomicky k inhalaéni 1é¢b¢, Casto Si umyvat ruce
antibakterialnimi mydly a dezinfikovat odpady, umyvadla a vany v domacim prostiedi
(15). Cast podrobnéji vénovanou prevenci najdete v Ptiloze H.

Pii hospitalizaci na specializovanych oddélenich byvaji pacienti s fibrézou
rozdéleni dle typu kolonizace, tedy dle druhu bakterie, ktera jim osidluje dychaci cesty.
Dé¢li se minimalné na 3 skupiny: pacienti s komplexem Burkholderia cepacia,
s Pseudomonas aeruginosa a nekolonizovani. Daéle jsou separovani pacienti
s epidemickymi kmeny (napf. s Burkholderia cenocepacia) a nemocni s MRSA. Ke

zjisténi epidemickych kment 1ze vyuzit PCR metod (15).

Potieba pohybu a aktivity

U nemocnych s fibrézou jakykoliv pohyb zlepSuje jak zdravotni stav, tak 1 kvalitu
spanku a eliminuje duSevni napéti. Vede rovnéz ke zlepSeni plicni ventilace a lepSimu
prokrveni klize, navic také uvoliiuje a odstrafiuje vazky hlen z dychacich cest pomoci
rozpohybovani fasinkového epitelu (18).

Jednotné doporuceni v oblasti pohybové aktivity pro pacienty s fibrozou neexistuje.
Kazdy pacient je individualni osobnost, pohybova aktivita se navic odviji od stupné
onemocnéni, naptiklad od stupné poskozeni plic, nebo od ptidruzeného onemocnéni,
jako je diabetes mellitus ¢i osteopordza. Pfi pohybové aktivité je u nemocnych
s fibrézou energetickd spotieba a ztrata soli potem vysokd, pokud je porovname se

zdravymi jedinci (30).
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Nemocnym S fibrézou se nedoporucuji sporty s vyraznymi zménami tlaku, napft.
potapéni, horolezectvi, vysokohorskd turistika, lyzovéani ¢i skakani s padakem, a to
z divodu velkého rizika vzniku pneumothoraxu. Dale se Vv ramci eliminace rizika
poranéni hrudniku nedoporucuji kontaktni sporty, napt. box (30). Nemocnym je
doporuceno vénovat se fyzickym aktivitdim pravidelné. Pro zlepseni fyzické kondice
aplicni ventilace je mozné ve spolupraci s fyzioterapeutem doporucit nemocnému
kondi¢ni cvi¢eni. Dulezité je tedy vzdy zkonzultovat s Iékafem, jak velka zatéz bude

pro nemocného tnosna (30).

Potieba jistoty a bezpeci

U nemocnych s fibr6zou se pocity uzkosti, nejistoty a strachu dostavuji zvlasté pti
exacerbaci onemocnéni, kdy nemocni byvaji hospitalizovani. Tato potieba jistoty
a bezpedi je naruSena v souvislosti s uvédoménim si zavaznosti svého onemocnéni (18).
Podle Trachtové (18) je jakakoliv nemoc spojena s nejistotou, uzkosti, strachem
a nepiijemnymi pocity.

V péci o nemocného je dulezitd psychickd podpora, kdy lze vyuzit sluzeb
psychologa (24), ktery dokaze rozpoznat pacientovy potieby a snazit se mu pomoci
0svojit si pocit bezpeci po dobu hospitalizace (31).

Kazdy pacient je vSak jedineCny, proZivd a vnima svij aktudlni stav jinak.
Vzhledem Kk zavaznosti a nevylécitelnosti onemocnéni je tato oblast v péci 0 nemocné
s fibrozou velice dulezitd. Nutnosti je k pacientovi piistupovat holisticky, jako k celku

Vv jeho bio-psycho-socialni jednoté (18).

Potieba byt bez bolesti
Chronicka bolest miize narusit pocit jistoty a bezpeci U nemocného s fibrozou.
Bolest Ize ovlivnit pomoci fyzikalnich metod (aplikaci chladu nebo tepla) nebo pomoci

ulevovych poloh. Dalsi alternativou je aplikace tepla v zafatcich zanétu, které plisobi

oy w1

koupel (32).

V piipadé, Ze tyto metody nepomohou, pfichazi na fadu farmakoterapie, napiiklad
pomoci analgetik. V péci o nemocného je poté dilezité sledovani plsobeni U¢inku
analgetik pomoci VAS a sledovani ptipadnych nezadoucich ucinka (32), jako jsou
travici obtize, krvaceni do gastrointestinalniho traktu, zaludecni viedy a nejb&znéjsi

zacpa €i prujem (33).
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2.2.1.2 Vys§i potieby

Potieba sounalezitosti a lasky

Tato potieba je oznaCovana za afilia¢ni. Jiz od kojeneckého obdobi muze byt tato
potieba narusena. U vSech kojencti se objevuje silna fixace na matku, avSak u déti
s fibrézou z divodu castych hospitalizaci dochazi k odlouceni od matky, které se
projevuje tzv. separa¢ni tzkosti. Pokud u ditéte s fibrozou dochazi k opakovanym
hospitalizacim, méla by s nim byt vzdy hospitalizovana i matka z davodu dostate¢ného
kontaktu, ktery dité v tomto vékovém obdobi potiebuje (13).

V obdobi skolniho veéku u déti ¢asto kviili opozdéni psychomotorického vyvoje
dochazi k regresi. Naptiklad diky casté hospitalizaci vzniké socidlni izolace, coz se
mize projevit v dal$ich vyvojovych etapach Zivota (13).

K dalsim problémim ve vyvoji nemocného dochazi v obdobi dospélosti. Jde
0 v€ékové obdobi, kdy jsou jiz néktefi jedinci osamostatnéni a chtéji zalozit svou vlastni
rodinu. Vyznamnou roli hraje partnerstvi a rodicovstvi, které nemocného vede
k motivaci dodrzovat léCebny rezim. Nemocny se zafina zajimat v ramci svého

zdravotniho stavu vyrazné i o plodnost, ktera ovliviiuje zalozeni vlastni rodiny (13).

Potieba uznani a sebetcty
., Vyrovnavani se s faktem onemocnéni je véc dlouhodobd a obtizna. Je to proces, ktery

probiha v ¢ase, ma své zdakonitosti a specifické projevy, nelze jej uspechat“ (13,s. 149).

Zeny i muZi nemocni fibrézou se mohou &asto potykat s narusenym sebevédomim
v souvislosti s nespokojenosti se svym télesnym vzhledem. U Zen zejména kvuli
malnutrici, palickovitym prstim a cyandze. Muzi byvaji vétSinou astenické postavy,
proto udavaji potize pfi navozovani partnerskych vztahi. VétSina nemocnych z diivodu
nemoci nepracuje nebo pobira invalidni dichod. Pro zdravé jedince tato situace byva
obcas nepochopitelna. Z toho divodu casto dochazi ke spolecenské izolaci, ktera ma
negativni dopad i na psychickou stranku nemocnych (13).

U déti s fibrozou je specifické v mladSim Skolnim véku porovnavani se s détmi
zdravymi, zejména Vv oblasti fyzické kondice pfi té€lesné vychové nebo ve sportovnich
krouzcich. Déti stale kaslou a maji potfebu odkaslavani i béhem vyucovani. Velice
Casto se stanou V kolektivu teréem posméchu, coz u nich mize vést K pocitim
ménécennosti. V tomto vékovém obdobi (mlad§im Skolnim v€ku) se mohou déti piestat

starat o své zdravi, nedodrzovat 1é€bu a nespolupracovat s Iékafem ani s rodi¢i. Dale
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mohou mit pocity viny a nespravedlnosti svéta, zejména z divodu ¢asové naro¢nosti
jejich 1écebného rezimu. Déle je mnoho aktivit, kterym se musi vyhybat, na rozdil od

zdravych vrstevnikt. Napf. se nemohou koupat v rybnice nebo navstévovat saunu (13).

Potieba seberealizace

Potfeba seberealizace podle Maslowa patfi k potiebam ristu, které popisuji
specifické snahy Cloveka, ktery se chce seberealizovat. Uspokojenim této potieby muize
dochazet k pocitim $tésti a radosti. Clovéka moZe nejéastdji napliiovat dosaZeni
vzdélani a uspéchu (18).

U nemocného s fibrozou se miize vyskytnout problém v souvislosti se vzdélavanim,
které je komplikovano jeho onemocnénim. Mnoho nemocnych s fibrozou studuje
na vysokych Skoldch, pak je nutnd dobrd adaptace pii onemocnéni a porozuméni
signalim vlastniho téla, aby nedoslo k pfecenéni sil. Problémem byva velka absence pfi
vyuce, kterou lze vyfesit pomoci individualniho planu (5).

Po absolvovani nebo ukonceni Skoly nemocni hledaji vhodné zaméstnani, které by
jim vzhledem k néarocnosti 1écby vyhovovalo. Jsou vSak limitovani svym zdravotnim
stavem. Pokud je velmi vazny, jsou nuceni odejit do invalidniho dichodu (34).
Nemocnym neni doporucovana fyzicky naro¢nd prace, prace v chemickych
laboratotich, prace s lidmi a prace v prasném a Spinavém prostredi. Idealnim pracovnim
mistem je napiiklad prace v teple kancelafe, kterou nenavstévuje pfili§ velké mnozstvi
cizich lidi a kde nemocny neni nucen vynakladat pfiliSnou fyzickou aktivitu. Pracovni
pozici je nutno dikladné zkonzultovat se zaméstnavatelem, zminit riziko obcasné
pracovni neschopnosti a naznacit otazku prizpusobeni pracovni doby (13), (30).
Vhodnou alternativou by byla moznost prace z domova (15).

DalSim problémem u nemocnych byvd nemoZnost vyrovnat se zdravym
vrstevnikim, jelikoz museji z diivodu rizika ndkazy omezovat navstévovani mist s vétsi

koncentraci lidi, a tim mtze dochazet k limitaci jejich volnoc¢asovych aktivit (13).
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3 Vyzkumna ¢ast

3.1 Cile a vyzkumné predpoklady

Pro tuto bakaldiskou praci byly stanoveny 4 vyzkumné cile a 3 vyzkumné

predpoklady. Z diivodu transformace Ustavu zdravotnickych studii na Fakultu

zdravotnickych studii bude v popisu vyzkumného Setfeni pouzivan vyraz Fakulta.

3.1.1 Cile

1. Zjistit, zda studenti Fakulty zdravotnickych studii Technické univerzity v Liberci
oboru Vseobecna sestra dokazi definovat onemocnéni cysticka fibroza.

2. Zjistit, zda jsou studenti Fakulty zdravotnickych studii Technické univerzity
v Liberci oboru Vseobecna sestra seznameni s komplikacemi cystické fibrozy.

3. Zjistit, zda studenti Fakulty zdravotnickych studii Technické univerzity v Liberci
oboru Vseobecna sestra maji povédomi o specificich osetfovatelské péce u pacientl
s cystickou fibrézou.

4. Vytvorit studijni oporu pro studenty Fakulty zdravotnickych studii Technické

univerzity v Liberci oboru VSeobecna sestra.

3.1.2 Vyzkumné predpoklady

1.

Predpokladame, ze 76 % a vice studentti Fakulty zdravotnickych studii Technické
univerzity v Liberci oboru Vseobecna sestra dokaze charakterizovat onemocnéni
cysticka fibroza.

Predpokladame, ze 33 % a vice studentti znd komplikace cystické fibrozy.
Predpokladame, ze 40 % a vice studenti nezna specifika oSetfovatelské péce

cystické fibrozy.

3.2 Metodika vyzkumu

Pro vyzkumné Setfeni byl pouzit kvantitativni vyzkum a jako nastroj sbéru dat byl

pouzit dotaznik, viz Pfiloha I. Procenta vyzkumnych piedpoklad byla upfesnéna na

zakladé predvyzkumu, viz Pfiloha J, ktery probihal v listopadu 2016. Cilem

predvyzkumu bylo stanovit procenta pro vyzkumné predpoklady a zjistit srozumitelnost

dotazniku.
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Nasledné bylo provedeno hlavni vyzkumné Setfeni béhem prosince 2016 a ledna
2017. Pred zahijenim vyzkumného Setieni byl zajistén souhlas Mgr. Froikové,
povéfené vedenim Fakulty zdravotnickych studii Technické univerzity v Liberci,

viz Ptiloha K.

Charakteristika vyzkumného vzorku

Respondenty tvorfili studenti 2. a 3. ro¢niku oboru Vseobecna sestra, prezen¢ni
formy studia. V piedvyzkumu byl dotaznik distribuovan osobné 10 respondenttim, ktefi
byli aktualné ptitomni ve vyuce. Z toho bylo 5 respondenti ze 2. ro¢niku a 5 ze 3
ro¢niku. Dotaznik splnil vSechna naSe kritéria, pfedvyzkum nam potvrdil pouzitelnost
a srozumitelnost dotazniku. Pro hlavni vyzkumné Setieni nemusel byt upravovan.

Celkem bylo distribuovano 60 dotaznikd. Polovina dotaznik byla rozdana ve
2. ro¢niku a polovina ve 3. ro¢niku. Z celkového poctu 30 navracenych dotaznikt od
respondentil ze 2. roéniku byly 3 vyfazeny pro svoji netplnost. Od respondentii
ze 3. ro¢niku bylo ze 30 navracenych dotaznikll vyrazeno 7 nekompletné vyplnénych.

K analyze dat bylo pouzito 50 dotaznik?.

Dotaznik

Dotaznik obsahoval celkem 14 uzavienych dotaznikovych polozek. Jednotlivé
dotaznikové polozky vcetné odpovédi byly vypracovany na podkladé informaci
ziskanych z odborné literatury. Dvé dotaznikové polozky byly identifika¢ni, dal$ich 12
polozZek se tykalo tématu fibrozy.

Dotaznikové polozky ¢islo 3, 4, 5, 6 a 12 se vztahovaly K cili a pfedpokladu ¢. 1.

K cili a ptedpokladu ¢. 2 se vztahovaly dotaznikové polozky ¢islo 7, 8 a 9 a k cili
a predpokladu ¢. 3 se vztahovaly dotaznikové polozky ¢islo 10, 11, 13 a 14.

3.3 Analyza vyzkumnych dat

Vysledky vyzkumného Setfeni prace byly vyhodnocovdny pomoci programil
Microsoft® Word 2010 a Microsoft® Excel 2010. Vysledna data byla upravena do
tabulek a grafii, ve kterych jsou uvedena ve znacich absolutni ¢etnost (n;), relativni
cetnost (f;) a suma (X). Hodnoty jsou zaokrouhleny na jedno desetinné misto. Data byla
vyhodnocena pomoci popisné statistiky. Spravné odpovédi jednotlivych dotaznikovych

polozZek jsou v tabulkach zvyraznény tucné.
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Analyza dotaznikové polozky ¢islo 1: VaSe pohlavi?

Tabulka 1 Pohlavi respondenti

Muz 3 6,0
Zena 47 94,0

Pocet respondenti
0 5 10 15 20 25 30 35 40 45 50

Muz

Zena

Graf 1 Pohlavi respondent
Vyzkumného Setfeni se zacastnili studenti prezencni formy studia oboru Vseobecna

sestra. Z toho byli 3 (6,0 %) respondenti muzi a 47 (94,0 %) Zen.

Analyza dotaznikové polozky cislo 2: Ktery ro¢nik studujete?

Tabulka 2 Ro¢nik respondentti

2. ro¢nik 54,0
3. ro¢nik 23 46,0
Jiné

Pocet respondentti
0 5 10 15 20 25 30 35 40 45 50

2. ro¢nik

3. ro¢nik

Jiné

Graf 2 Ro¢nik respondentd
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Vyzkumného Setieni se zac¢astnilo 27 (54,0 %) student ze 2. ro¢niku a 23 (46,0 %)

studentti ze 3. ro¢niku. Vyssi rocnik neuvedl nikdo z dotazanych.

Analyza dotaznikové polozky cislo 3: Vyberte spravnou definici pojmu cysticka
fibroza:

Tabulka 3 Definice pojmu cystické fibrozy

ni[-] | fi[%]
a) Cysticka fibroza je maligni onemocnéni. Postihuje zejména
respiracni a travici ustroji. 1 20
b) Cysticka fibroza je nevylécitelné dédi¢né onemocnéni.
Postihuje zejména respiracni a travici ustroji. 43 86,0
c) Cysticka fibroza je dédicné onemocnéni, pfenaseci jsou pouze
muzi. 1 2,0
d) Cysticka fibroza postihuje v§echny organové systémy. Nemocni
umiraji v détském veku. 5 10.0
Py 50 100,0

Pocet respondentti

Graf 3 Definice cystické fibrozy

V této dotaznikové polozce méli respondenti vybrat spravnou definici pojmu
fibroza. Spravnou odpovéd’ b) zvolilo 43 (86,0 %) respondentd. Dalsich 5 (10,0 %)
dotazanych uvedlo variantu d). Variantu a) zvolil 1 (2,0 %) respondent a variantu

c) vybral téz 1 (2,0 %) respondent.
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Analyza dotaznikové polozky ¢islo 4: Jaké jsou typické priznaky cystické fibrozy?

Tabulka 4 Ptiznaky cystické fibrozy

a) Pritomnost hemoglobinu v mo¢i 3 3,1
b) Tvorba vazkého hlenu 43 443
c) Neuropatie 3 31
d) Hyperlipoproteinemie 5 5,2
e) Slany pot 42 43,3
f) Jiné

Spravné zodpovézeni otazky 36 72,0
Nespravné zodpovézeni otazky

Pocet respondentti

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45

42

Spravné zodpovézeni otazky

Nespravné zodpoveézeni
otazky

Graf 4 Ptiznaky cystické fibrozy
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V této dotaznikové polozce méli respondenti vybrat, jaké jsou typické ptiznaky
fibrézy. Jednalo se 0 otazku s vice moznymi odpovéd'mi. Za spravné zodpovézenou
otazku byl povazovan stav, kdy respondenti uvedli ob¢ varianty. V ostatnich piipadech
byla odpovéd’ povaZzovana za nespravnou. Z celkového poctu 50 (100,0 %) respondentil
spravné odpovédélo 36 (72,0 %) respondentii. Nespravné odpovédélo 14 (28,0 %)
respondentt. Z celkového poctu 97 (100,0 %) zvolenych variant vybrali odpovéd’ a) 3
(3,1 %) respondenti, odpoveéd b) 43 (44,3 %) respondentti, odpovéd’ c¢) 3 (3,1 %)
respondenti, odpovéd’ d) 5 (5,2 %) respondentl, odpovéd’ e) 42 (43,3 %) respondentl
a odpoved f) pouze 1 (1,0 %) respondent.

Analyza dotaznikové poloZKky ¢islo 5: Jak Ize diagnostikovat cystickou fibrézu?

Tabulka 5 Diagnostika cystické fibrozy

Varianty odpovédi ni[-] | fi[%]
a) Potnim testem 41 39,4
b) Mantoux testem 1 1,0

c) Hematoonkologickym vySetfenim 2 1,9

d) Molekularné genetickym vySetienim 43 41,3
e) Vysetfenim sputa 17 16,3
)y 104 100,0
Spravné zodpovézeni otazky 22 44,0
Nespravné zodpoveézeni otazky 28 56,0
) 50 100,0
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Pocet respondentil

0O 5 10 15 20 25 30 35 40 45

43

Spravné zodpovézeni
otazky

Nespravné zodpovezeni

otazky /ZS

Graf 5 Diagnostika cystické fibrozy

V této dotaznikové polozce meéli respondenti vybrat zplsob diagnostiky fibrozy.
Jednalo se o otazku s vice moznymi odpovéd’'mi. Za spravnou odpovéd’ bylo povazovano,
pokud respondent oznadil variantu a) i d). Ostatni moznosti odpovédi byly povazovany za
nespravné. Z celkového pocétu 50 (100,0 %) respondentd spravné odpovédélo 22
(44,0 %) respondentii, nespravné 28 (56,0 %) respondenti. Z celkového pocétu 104
(100,0 %) zvolenych variant vybralo odpoveéd’ a) 41 (39,4 %) respondentd, odpovéd’ b)
1 (1,0 %) respondent, odpovéd’ c) 2 (1,9 %) respondenti, odpoveéd’ d) 43 (41,3 %)
respondentt a odpoveéd’ e) 17 (16,3 %) respondentd.
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Analyza dotaznikové polozky cislo 6: V jakém vékovém obdobi se provadi
screening cystické fibrozy?

Tabulka 6 Screening cystické fibrozy

ni[-] | fi[%]
U novorozencu 42 84,0
U batolat 7 14,0
V ptedskolnim véku 0 0,0
V dospélosti 1 2,0
) 50 100,0

Pocet respondentt

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45

U novorozencu
42

U batolat

V ptedskolnim véku

V dospélosti

Graf 6 Screening cystické fibrozy

V této dotaznikové polozce méli respondenti vybrat, Vv jakém vekovém obdobi se
provadi screening. Na tuto otazku spravné odpovédélo 42 (84,0 %) respondentt.
Variantu u batolat zvolilo 7 (14,0 %) respondentt. Variantu v dospélosti zvolil pouze 1
(2,0 %) respondent a variantu Vv predskolnim v€ku nevybral nikdo

(0,0 %) z respondentt.
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Analyza dotaznikové polozky cislo 7: Mezi komplikace cystické fibrézy v dospélém
véku patii:

Tabulka 7 Komplikace cystické fibrozy v dospélém véku

Varianty odpovédi ni[-] | fi[%]
a) Diabetes mellitus 22 21,6
b) Otoky dolnich koncetin 11 10,8
c) Kolonizace plic patogennimi bakteriemi 41 40,2
d) Meningitida 5 4,9
e) Vertigo 2 2,0
f) Gastroesofagealni reflux 21 20,6
X 102 100,0
Spravné zodpovézeni otazky 6 12,0
Nespravné zodpovézeni otazky 44 88,0
X 50 100,0

Pocet respondentil

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45

1 1

Spravné zodpovézeni otazky

Nespravné zodpovézeni
otazky

44

Graf 7 Komplikace cystické fibrozy v dospélém veku
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V této dotaznikové polozce méli respondenti vybrat komplikace fibrozy v dospélém
veéku. Jednalo se o otazku s vice moznymi odpovéd'mi. Respondenti museli zvolit
kombinaci otazek a) i c), jinak byla dotaznikova polozka povazovana za nespravné
zodpovézenou. Z celkového poétu 50 (100,0 %) respondentli spravné odpovédélo 6
(12,0 %) respondentii. Nespravné odpovédélo 44 (88,0 %) respondentl. Z celkového
poctu 102 (100,0 %) zvolenych variant vybralo odpovéd’ a) 22 (21,6 %) respondentd,
odpovéd’ b) 11 (10,8 %) respondentl, odpoveéd’ c) 41 (40,2 %) respondentil, odpovéd’
d) 5 (4,9 %) respondentt, odpoveéd’ e) 2 (2,0 %) respondenti a odpovéd’ f) 21 (20,6 %)

respondentt.

Analyza dotaznikové polozky cislo 8: Mezi komplikace cystické fibrézy v détském
véku patri:

Tabulka 8 Komplikace cystické fibrozy v détském véku

Varianty odpovédi ni[-] | fi[%]
Mekoniovy ileus 20 21,3
Pankreatitida 12 12,8
Neprospivani 39 41,5
Aspirace 19 20,2
Cefalea 4 4,3

)y 94 100,0
Spravné zodpovézeni otazky 8 16,0
Nespravné zodpoveézeni otdzky 42 84,0
)y 50 100,0
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Pocet respondentli

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45

Mekoniovy ileus
Pankreatitida
Neprospivani
Aspirace

Cefalea

Spravné zodpovézeni otazky

Nespravné zodpovézeni otazky

?

Graf 8 Komplikace cystické fibrozy v détském véku

V této dotaznikové polozce méli respondenti vybrat, co patii mezi komplikace fibrozy
v détském veéku. Jednalo se o otdzku s vice moznymi odpovéd’'mi. Za spravnou odpovéd’
bylo povazovano, pokud respondent zaskrtl mekoniovy ileus a neprospivani. Z celkového
poctu 50 (100,0 %) respondentti Spravné odpovédélo 8 (16,0 %) z dotazanych. Nespravné
odpoveédélo 42 (84,0 %) respondentt. Z celkového poctu 94 (100,0 %) zvolenych variant
vybralo odpovéd’ a) 20 (21,3 %) respondentl, odpovéd b) 12 (12,8 %) respondentd,
odpovéd’ ¢) 39 (41,5 %) respondentl, odpoved’ d) 19 (20,2 %) respondentti a odpoveéd
e) 4 (4,3 %) respondenti.

wewr

wvewr

ni[-]| fi[%]
a) Pneumothorax, hemoptyza, globalni respirac¢ni insuficience 36 72,0
b) Meningitida, zvraceni, globalni respiracni insuficience 11 22.0
) Pneumothorax, meningitida, hemoptyza 3 6,0
X 50 100,0
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Pocet respondentt

10 15 20 25 30 35 40

komplikace u pacienta s fibrozou. Spravna byla pouze jedna varianta odpovédi.
Variantu a) zvolilo 36 (72,0 %) respondenti. Variantu b) zvolilo 11 (22,0 %)

respondentt a variantu c) vybrali 3 (6,0 %) respondenti.

Analyza dotaznikové polozky Cdcislo 10: Vyberte specifika péce u pacienta

s cystickou fibréozou:

Tabulka 10 Specifika péce u pacienta

ni[-] | fi[%]
a) Vysokokaloricka dieta, oxygenoterapie, inhalace, dodrZovani
hygienickych zasad 38 76,0
b) Inhalace, uzivani vitamini a dopliiki, nizkokaloricka dieta 11 22.0
c) Inhalace, oxygenoterapie, dodrzovani hygienickych zasad neni
nutné 1 2,0
d) Dodrzeni spravného ¢asu podani infuze, nizkokaloricka dieta 0 0,0
Y 50 100,0

Pocet respondentil
0 5 10 15 20 25 30 35 40
38

Graf 10 Specifika péce u pacienta
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V této dotaznikové polozce méli respondenti vybrat specifika péfe u pacienta
s fibrézou. Spravna varianta a) byla volena nejCastéji, a to v poctu 38 (76,0 %)
respondentti. Variantu b) zvolilo 11 (22,0 %) respondentt, variantu c¢) zvolil pouze

1 (2,0 %) respondent. Zadny (0,0 %) z respondentt nezvolil variantu d).

Analyza dotaznikové polozky ¢islo 11: Vyberte specifické ¢innosti u pacienta
s fibr6zou v domacim prostiedi:

Tabulka 11 Specifické ¢innosti u pacienta v domacim prostiedi

Varianty odpovédi ni[-] | fi[%]
a) Nutnost udrZovani vzdusné vlhkosti 38 36,9
b) Intenzivni dodrZovani hygienického reZimu - ¢isténi odpada | 20 19,4
C) Vyvarovat se rizikovému prosti‘edi - prach, plisné 42 40,8
d) Saunovani alespoii 3x tydné 3 2,9
p 103 100,0
Spravné zodpovézeni otazky 13 26,0
Nespravné zodpovézeni otazky 37 74,0
= 50 100,0

Pocet respondentti
0 5 10 15 20 25 30 35 40 45

Spravné zodpovézeni otazky

Nespravné zodpovézeni otazky

Graf 11 Specifické ¢innosti u pacienta v domacim prostiedi
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V této dotaznikové polozce méli respondenti vybrat specifické ¢innosti u pacienta
s fibrozou v domacim prostfedi. U této dotaznikové polozky bylo mozné zvolit vice
variant odpovédi. Za spravnou odpovéd’ bylo povazovano, pokud respondent oznacil
vSechny spravné varianty a), b) a c). Z celkového poétu 50 (100,0 %) respondenti
uvedlo spravné vSechny 3 odpovédi 13 (26,0 %) respondentii. Nespravné jich
odpovédélo 37 (74,0 %). Z celkového pocétu 103 (100,0 %) zvolenych variant vybralo
odpovéd a) 38 (36,9 %) respondentli, odpovéd’ b) 20 (19,4 %) respondentil, odpovéd’
c) 42 (40,8 %) respondentii a odpoved d) 3 (2,9 %) respondenti.

Analyza dotaznikové polozky ¢islo 12: Jaké jsou tii zakladni postupy lécby
cystické fibrozy?
Tabulka 12 Postupy 1é¢by

ni[-] | fi[%]
a) Homeopatika, antibioticka lécba, respira¢ni fyzioterapie 5 10,0
b) Operativni odebrani postizené ¢asti plicniho laloku 1 2,0
c) Inhalace, kondi¢ni cviceni, Setfici strava 11 22,0
d) Respira¢ni fyzioterapie, antibioticka 1é¢ba, vysokokaloricka
strava 33 66,0
p) 50 100,0

Pocet respondentt
0 5 10 15 20 25 30 35

4

Graf 12 Postupy lécby

V této dotaznikové polozce méli respondenti vybrat tii zakladni postupy 1éCby

fibrozy. Nejvice respondentli v poctu 33 (66,0 %) vybralo variantu d). Variantu
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¢) zvolilo 11 (22,0 %) respondentt a variantu a) vybralo 5 (10,0 %) respondentd. Pouze
1 (2,0 %) respondent vybral variantu b).

Analyza dotaznikové polozKky ¢islo 13: Vyberte prioritni oblasti oSetFovatelské péce
u pacienta s cystickou fibrozou:

Tabulka 13 Prioritni oblasti oSetfovatelské péce

Varianty odpovédi ni[-] | fi[%]
Vylucovaci systém 13 11,2
Respiraéni systém 48 41,4
Nervovy systém 4 3,4
Gastrointestinalni systém 38 32,8
Endokrinni systém 13 11,2
z 116 100,0
Spravné zodpovézeni otazky 17 34,0
Nespravné zodpovezeni otdzky 33 66,0
z 50 100,0

Pocet respondentt

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45 50

Vylu€ovaci systém
Respira¢ni systém

P Y 48
Nervovy systém

Gastrointestindlni systém

Endokrinni systém

Spravné zodpovezeni
otazky

Nespravné zodpovézeni
otazky

Graf 13 Prioritni oblasti oSetfovatelské péce
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Tato dotaznikova polozka obsahovala vice spravnych odpovédi. Respondenti méli
vybrat prioritni oblasti oSetfovatelské péce u pacienta s fibrozou. Za kompletni odpoveéd
bylo povazovano, pokud respondent oznacil pouze dvé spravné odpovédi. Z celkového
poctu 50 (100,0 %) respondentti spravné¢ odpovédélo 17 (34,0 %) dotazanych.
Zbyvajicich 33 (66,0 %) odpovédelo nespravné. Z celkového poctu 116 (100,0 %)
zvolenych variant vybralo odpovéd a) 13 (11,2 %) respondentti, odpovéd b) 48
(41,4 %) respondentd, odpovéd’ c¢) 4 (3,4 %) respondenti, odpovéd d) 38 (32,8 %)

respondenti a odpovéd’ e) 13 (11,2 %) respondentd.

s cystickou fibréozou patii:

Tabulka 14 Potfeby nemocného

Varianty odpovédi ni[-] | fi[%]
Dostatek informaci o nemoci 37 25,2
Eliminace du$nosti, kaSle 39 26,5
Eliminace vzniku a §ifeni infekce 38 25,9
Dostate€na vyziva 33 22,4
)y 147 100,0
Spravné zodpovézeni otazky 24 48,0
Nespravné zodpovézeni otazky 26 52,0
X 50 100,0
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Pocet respondentti
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Graf 14 Potfeby nemocného

U posledni dotaznikové polozky s vice moznymi odpovéd’'mi méli respondenti
pokud respondenti vybrali vSechny mozné varianty odpovédi. Spravné odpovédélo 24
(48,0 %) respondentt. Nespravné odpoveédelo 26 (52,0 %) respondentd. Z celkového poctu
147 (100,0 %) zvolenych variant vybralo odpovéd a) 37 (25,2 %) respondentt,
odpovéd’ b) 39 (26,5 %) respondentii, odpoved’ ¢) 38 (25,9 %) respondentt a odpoveéd
d) 33 (22,4 %) respondent.

3.4 Analyza vyzkumnych cilii a predpokladi

Vyzkumné predpoklady rozpracovavaji jednotlivé vyzkumné cile. Vyzkumné

piedpoklady byly vyhodnoceny na zaklad¢ aritmetického praméru.
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3.4.1 Analyza vyzkumného cile a predpokladu ¢. 1

Cilem ¢. 1 bylo zjistit, zda studenti Fakulty zdravotnickych studii Technické
univerzity v Liberci oboru VSeobecna sestra dokazi definovat onemocnéni cysticka
fibréza. Predpokladali jsme, Zze 76 % a vice studenti dokaze charakterizovat
onemocnéni cysticka fibroza. K tomuto vyzkumnému piedpokladu se vztahovaly

dotaznikové polozky ¢. 3, 4,5, 6 a 12.

Tabulka 15 Analyza vyzkumného cile a ptedpokladu ¢. 1

Odpovédi | Dotaznikové polozky

ot.¢. 3 ot. . 4 ot. .5 ot. €. 6 ot. ¢. 12 (%)
Spravné 86,0 % 72,0 % 44,0 % 84,0 % 66,0 % 70,4 %
Nespravné| 14,0 % 28,0 % 56,0 % 16,0 % 34,0 % 29,6 %

Z naSeho vyzkumného Setfeni vyplyva, ze 70,4 % respondentii dokdze
charakterizovat onemocnéni cysticka fibréza. Tedy muZzeme konstatovat, ze vysledky

vyzkumného Setieni nejsou v souladu s pifedpokladem ¢. 1. Cil ¢. 1 byl splnén.

3.4.2 Analyza vyzkumného cile a predpokladu ¢. 2

Cilem ¢. 2 bylo zjistit, zda jsou studenti Fakulty zdravotnickych studii Technické
univerzity v Liberci oboru VSeobecna sestra seznameni s komplikacemi cystické
fibrozy. Predpokladali jsme, ze 33 % a vice student zna komplikace fibrozy. K tomuto

predpokladu byly vyuzity dotaznikové polozky ¢. 7, 8 a 9.

Tabulka 16 Analyza vyzkumného cile a predpokladu ¢. 2

Odpovédi Dotaznikové polozky

ot. ¢. 7 ot. ¢. 8 ot.¢. 9 0
Spravné 12,0 % 16,0 % 72,0 % 33,3 %
Nespravné 88,0 % 84,0 % 28,0 % 66,6 %

Na zékladé vysledki vyzkumného Setieni lze konstatovat, ze 33,3 % respondentti
prokazalo znalost komplikaci cystické fibrozy. Na zaklad¢ tohoto zjisténi vysledky

vyzkumného Setieni jsou v souladu s predpokladem ¢. 2. Cil €. 2 byl splnén.
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3.4.3 Analyza vyzkumného cile a predpokladu €. 3

Cilem ¢. 3 bylo zjistit, zda studenti Fakulty zdravotnickych studii Technické
univerzity v Liberci oboru VSeobecna sestra maji povédomi o specificich oSetfovatelské
péce u pacienta s cystickou fibrozou. Predpokladali jsme, ze 40 % a vice studentli nezna
specifika osetfovatelské péce u pacienta s fibrézou. K tomuto predpokladu byly vyuzity

dotaznikové polozky ¢. 10, 11, 13 a 14.

Tabulka 17 Analyza vyzkumného cile a ptedpokladu ¢. 3

Odpovédi | Dotaznikové poloZky

ot. ¢. 10 ot. . 11 ot. ¢. 13 ot. €. 14 (%)
Spravné 76,0 % 26,0 % 34,0 % 48,0 % 46,0 %
Nespravné 24,0 % 74,0 % 66,0 % 52,0 % 54,0 %

Z naseho vyzkumného Setfeni vyplyva, ze 54,0 % respondentli neznd specifika
oSetfovatelské péfe u pacienta s cystickou fibrézou. Tedy musime konstatovat, Ze

vysledky vyzkumného $etfeni jsou v souladu s piedpokladem ¢. 3. Cil €. 3 byl splnén.

3.4.4 Analyza vyzkumného cile ¢. 4

Cilem ¢. 4 bylo vytvoreni studijni opory pro studenty Fakulty zdravotnickych studii
Technické univerzity v Liberci oboru VSeobecnd sestra, viz Pfiloha L. Cilem této

studijni opory je usnadnit studentim studium problematiky fibrozy. Cil ¢. 4 byl splnén.
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4 Diskuze

Onemocnéni fibrozy neni zcela rozsifenym tématem. V klinické praxi se s témito
pacienty nesetkavame kazdy den. Je tedy zapotiebi, aby se studenti jiz v prub&hu
ptipravy na budouci povolani dokazali orientovat v této problematice.

Pro shrnuti, naSimi stanovenymi cili bylo zjistit, zda studenti dokazi definovat
onemocnéni fibroza, zda jsou seznameni s komplikacemi fibrozy a zda maji povédomi
0 specificich osetiovatelské péce u pacientli s fibrézou.

Na uvod jsme se v naSem vyzkumném Setfeni zaméfili na definici pojmu fibroza.
Spravnou definici vybralo 43,3 % studentti, viz Tabulka ¢. 3. Na definici fibrozy se ve
své bakalafské praci dotazovala vieobecnych sester (dale jen sester) i Zuzana Cerna,
(35). Z jejiho vyzkumného Setfeni vyplynulo, Ze vice nez polovina (68,0 %) sester je
S definici fibrozy obeznamena. Nésledné se dotazovala sester, kde byly sezndmeny
s timto onemocnénim. V souctu 38,0 % sester v jeji praci odpovédelo, ze ziskaly nejvice
informaci ve $kole. Povédomi o fibroze studenti na nasi fakulté mohou ziskat nejen
Z absolvovanych pfedmétl OSetiovatelska péce v internich oborech a OSetfovatelska
péce v pediatrii, ale i z jinych doplnkovych akci, naptiklad z ,,Vétrnikového dne pro
slané déti“, ktery probihal tehdy jesté na Ustavu zdravotnickych studii v roce 2013 (36).

V ramci zjistovani teoretickych znalosti jsme se dotazovali respondentt na typické
pfiznaky onemocnéni. Za spravnou variantu odpovédi jsme povazovali ,,tvorbu vazkého
hlenu“ a ,,slany pot“. Odborna literatura uvadi tyto pfiznaky jako dva nejcastéjsi. Laicka
vefejnost muize zndt onemocnéni pod nazvem nemoc slanych déti, ktery odrazi
skutecnost, ze u déti s fibrozou se v potu nachazi zvysené mnozstvi soli, Eislerova (14).

Spravnou variantu odpovédi zvolilo 72,0 % respondenti, viz Tabulka ¢. 4, tudiz
muzeme konstatovat, ze tyto dva ptiznaky jsou mezi studenty znamé. Pti vyzkumném
Setfeni provedeném Zuzanou Cernou (35), ve kterém vyzkumny vzorek tvofily sestry
z praxe, vybralo tvorbu hlenu celych 97,0 % sester. Uspésnost studentii v nasem
vyzkumném Setfeni byla nizsi nez u Zuzany Cerné (35), nicméné vysledek povazujeme
za uspésny, vzhledem ke skuteCnosti, ze studenti disponuji mensimi klinickymi
zkuSenostmi.

Dale jsme v nasem vyzkumném Setfeni zjistili, Ze studentim cinila potize oblast
vénovana diagnostice. Pii vybéru diagnostickych metod odpovédélo spravné 44,0 %
respondentti, viz Tabulka ¢. 5. Celkem 16,3 % studentd se domnivalo, Ze Ize

onemocnéni diagnostikovat pomoci sputa. Domnivame se, Ze tuto variantu volili
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studenti z divodu, ze onemocnéni nejcastéji postihuje respiracni systém. Dalsi
dotaznikova polozka zjistovala, v jakém vékovém obdobi se provadi screening fibrozy.
V této oblasti se studenti orientuji velice dobie, 84,0 % z nich odpovédélo spravné,
viz Tabulka ¢. 6. Lécba fibrozy, jiz od 60. let minulého stoleti, jak uvadi Fila (15),
uplatituje tfi pilife, respiracni fyzioterapii, antibiotickou 1éc¢bu a vysokokalorickou
stravu. Tuto variantu v naSem dotaznikovém Setfeni zvolilo 66,0 % respondentt, viz
Tabulka €. 12.

Za vyznamnou povazujeme také znalost v oblasti komplikaci, kdy Fila (15) uvadi

wewr

ewr

Studentim vSak Ccinilo problém rozliSit komplikace détského a dospélého véku.
U komplikaci détského veéku odpovédélo spravné 16,0 % studenti a komplikace
dospélého veku spravné oznacilo 12,0 % studentd. V jednotlivych variantach odpovédi
uvadéli respondenti nejéastéji kolonizaci plic patogennimi bakteriemi v poétu 40,2 %.
Jako druhou nejcastéjsi odpoveéd’ volili diabetes mellitus, a to v poctu 21,6 % studentt,
viz Tabulka ¢. 7. Na znalost komplikaci je tfeba se u studenti v budoucnu zaméfit,
vzhledem ke skuteCnosti, ze se diabetes mellitus vyskytuje az u 95 % pacienta
s fibrozou, jak uvadi Soucek (7). Dalsi komplikaci fibrozy, zjisténou hned po narozeni,
je mekoniovy ileus u 10 % az 15 % novorozenct, jak uvadi Skalicka (8). Znalost této
komplikace neni mezi studenty rozsitena. Ze vS§ech moznych variant zvolilo mekoniovy
ileus 21,3 % studentt, viz Tabulka ¢. 8. Na mekoniovy ileus jako komplikaci fibrozy
v détském véku se dotazovala i Zuzana Cerna (35). V jeji praci odpovédélo spravné
62,0 % sester.

Dalsi oblasti, kterou je potfeba studentim pfibliZit, byla specifika oSetfovatelské
pée u nemocnych s fibrézou. Mezi zakladni specifika oSetfovatelské péce patii
vysokokaloricka dieta, oxygenoterapie, inhalacni terapie a dodrZovani hygienickych
zasad. Tuto variantu zvolilo spravné 76,0 % respondentt, viz Tabulka ¢. 10. V ramci
specifik jsme se dale zaméfovali na specifické Cinnosti nemocnych v domacim
prostiedi, coz byla dalsi oblast, ve které bylo pro studenty problematické nakombinovat
spravnou variantu odpovédi. VSechny spravné varianty odpovédi zvolilo pouze 26,0 %
respondentli, viz Tabulka €. 11. V pfedposledni dotaznikové polozce, ve které meli
studenti vybrat prioritni oblasti oSetfovatelské péce, uz spravné odpoveédélo vice

studentt, celkem 34,0 %, viz Tabulka ¢. 13. U posledni dotaznikové polozky jsme se

vvvvvv
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studenty naro¢né&jsi tim, ze spravné byly v§echny mozné varianty odpovédi. Pro spravné
zodpovézeni polozky tedy studenti museli zvolit vSechny varianty odpovédi. Spravné
odpovédélo 48,0 % studentli, Nespravné 52,0 % studentl. Zajisténi vyZzivy respondenti
volili v nejmensim poétu 22,4 %. To je v rozporu s tvrzenim Vilimovského (10), ktery
popisuje dostateéné zajisténi vyzivy, nejlépe formou vysokokalorické diety, jako jednu
z priorit u pacienta s fibrézou viz Tabulka ¢. 14.

Na zaklad¢ téchto zjisténych skuteCnosti byla vytvofena studijni opora, ktera se
zam¢iila na problémové oblasti, zejména nadefinici onemocnéni, specifika
osetfovatelské péce u nemocného, diagnostiku a na rozliSeni komplikaci fibrézy, coz
bylo nasim poslednim cilem. Ke studijni opote jsme ptilozili video formou rozhovoru.
Pomoci nejaktudlnéjSi prostudované literatury a poznatki pfimo od pacientky jsem
zjistila, do jaké miry je tato problematika dulezita. Zvolenim této problematiky
jsem méla moznost se podrobnéji vénovat onemocnéni, kterému se v ramci odborné
pripravy nevénuje tolik pozornosti jako jinym, v populaci hojnéji zastoupenym

onemocnénim.
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5 Navrh a doporuceni pro praxi

Praktickym vystupem, ktery navazuje na teoretickou 1 vyzkumnou cast prace, jsou
navrhy a doporuceni pro praxi, jimiz by se m¢li fidit jak nemocni, tak jejich oSetfovatelé
a nejbliz8i okoli. Pokud jde o studenty, z naseho vyzkumného Setfeni vyplyva, Ze se
problematicky orientuji zejména V oblastech definice onemocnéni, diagnostiky,
komplikaci pro jednotliva vékova obdobi a v oblasti specifik oSetiovatelské péce.

V ramci studia této problematiky muizeme jako vystup naSi bakalafské prace
nabidnout studijni oporu pro dalsi vyuku na fakulté¢. Studijni opora obsahuje
i videorozhovor s pacientkou trpici fibrozou, studenti maji moznost vyslechnout si
osobni zkuSenosti pfimo od pacientky. Studijni opora byla vytvofena pro snazsi
orientaci studentll v této problematice, zejména v oblasti definice onemocnéni,
komplikaci, prevence vzniku infekce dychacich cest, klinickych ptiznaki a v oblasti
nejdulezitéjSich specifik.

Osetrovatelska problematika nemocnych s fibr6zou neni zcela zdokumentovéana
apopsana, bylo by tedy vhodné pokracovat v dalSich vyzkumnych Setfenich
uchopenych z jiného pohledu, napiiklad zaméfenych na oSetiovatelskou péci z pohledu
vSeobecné sestry, rozSifenych na kvalitu Zivota pacienta ¢i se hloubéji vénovanym
komplikacim nebo reZimovym opatifenim ve zdravotnickém zatfizeni. Takto zaméfena
vyzkumna Setfeni by dale rozsitila oSetfovatelskou teoretickou zakladnu v oblasti
fibrozy. Vhodné by bylo zjisténé vysledky publikovat v odbornych periodikach, ktera
by informovala odbornou oSetfovatelskou vefejnost. Dale by se nase vysledna data
a zjisténi budoucich vyzkum mohla prezentovat na studentskych konferencich,
prezentacich ¢i seminafich. Studenti by se také mohli zapojit do riznych charitativnich
akci. Stalo by za zminku porovnat zkusenosti a oSetfovatelskou péci u takto nemocnych
v Ceské republice se zahrani¢im nebo vyhodnotit finanéni zatéz souvisejici s 1é¢bou
fibrozy.

Z siroka lze naSi praci vyuzit Vramci vyuky. Lze ji pouZivat na vysokych
I sttednich $kolach se zdravotnim nebo socidlnim zaméfenim. Primarné je uréena pro
vyuku vSeobecnych sester na nasi fakulté, av§ak vhodna je i pro obory zdravotnicky
zachranaf ¢i biomedicinska technika. Studijni opora by také mohla pomoci lidem
zajimajicim se o tuto problematiku, zejména pratelim a rodindm pacienta trpiciho

fibrozou. Zaroven miize laickému ¢tendi'stvu poslouzit k pochopeni problémi pacienta
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s fibrézou, které pomtize k jejich zaclenéni do spolecnosti. Také by ji mohli vyuzit Zaci
a studenti k prohloubeni svych znalosti.

Studie provedend mezi studenty oboru vSeobecna sestra na nasi fakult¢ mtize také
slouzit jako zpétna vazba pro vyucujici odbornych predmét. VétSina studentd sice zna
definici onemocnéni, avsak jiz s typickymi pfiznaky a specifiky maji zna¢né potize.

Véfim, ze tyto vystupy bakalaiské prace v rdmci ptipravy na budouci zaméstnani

studenti vyuziji a budou pro n¢ ptinosem.
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6 Zavér

Bakalarska prace se zabyva znalostmi studentii o specificich oSetfovatelské péce
U pacienta s fibrozou. Prace se sklada ze dvou ¢asti, teoretické a vyzkumné. Teoreticka
Cast je rozdélena na dvé hlavni podkapitoly. Prvni kapitola pojednava o charakteristice
onemocnéni, klinickych pfiznacich, diagnostice, 1é¢bé a komplikacich fibrozy. Druha
kapitola je zaméfena na specifika oSetfovatelské péCe u pacienta s fibrozou. V této
kapitole jsou podrobné rozebrané jednotlivé potieby nemocného podle Maslowovy
pyramidy potieb. Dalsi kapitola je vénovana prevenci infekce dychacich cest.

Ve vyzkumné c¢asti jsme se zaméfili na znalosti studentl, ktefi nemaji mnoho
ptilezitosti se s timto pomérné vzacnym onemocnénim setkat. Jednd o relativné vzacné
onemocnéni. Vysledky vyzkumného Setfeni poukazaly na to, vjakych oblastech
studenti potiebuji dalsi informace. Cilem nasi prace proto bylo vytvofit studijni oporu
a video, které by studentim mohly pomoci se orientovat v této oblasti. Na zaklade

nasich vyzkumnych dat byla vytvotena studijni opora s videem uréenym studentiim.
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Priloha A Historie

Profesor botaniky aanatomie z Leidenu, Pieter Pauw, v roce 1596 jako prvni
popsal té¢zké zmény pankreatu u kachektické 11leté divky (5).

Kvelkému posunu vSak dospéla az americkd patolozka Dorothy Andersenova
v roce 1938, kdy definovala a poprvé védecky zformulovala podstatu nemoci. Pozdé&ji
diagnostikovala fibrozu u ditéte na zédkladé¢ respiratniho onemocnéni a vySetfeni
duodenalni $tavy (5). Dorothy Andersenova v ramci provedenych pitev upozornila
také na zmény na slinivce, které oznalila za cystickou fibrozu pankreatu (5), (37).
U hospitalizovanych si pov§imla jejich spolecnych ptiznakli — nizké hmotnosti, castych
prijymi, pachnouci stolice a jejich celkového neprospivani. V roce 1954 se stale
0 onemocnéni mluvilo jako o ,,nové nemoci* (5). AZ po 2. svétové valce Sydney Farber,
vedouci patolog détské nemocnice Vv Bostonu, oznacil onemocnéni jako
,mukoviscidosis®, tento termin je pouzivan dodnes. V této dob&é se pocet
diagnostikovanych pacientti pohyboval mezi 50 az 60 ro¢né (2).

Americky 1¢kaf, védec a zakladatel nadace pro fibrozu Paul di Sant” Agnese zjistil,
7ze nedostatecnd sekrece pankreatu u nemocnych s fibrézou neni podminkou
ke stanoveni diagndzy, onemocnéni se muZe projevit pouze poOstizenim respiracniho
ustroji (2). V této dobé do popiedi rovnéz vystoupil objev potni anomalie, coz bylo
divodem zkoumani potu hospitalizovanych déti. Na zaklad¢ tohoto vyzkumu bylo
zjisténo, Ze se déti sice nepoti ve vétsi mife, nez je fyziologické, ale Ze maji pot
10x slanéjsi nez déti zdravé (2).

V polovingé 20. stoleti byla u pacientl s fibrozou zjisténa nespravna funkce
respiracni sliznice a k tomu nizka hladina vitaminu A s malabsorpci tuka (5). Vyslo
najevo, ze nemocni trpi nedostatkem pankreatickych enzymii. Tyto enzymy byly
dopliiovany v podobé¢ tablet. Lepsi vyziva nemocnych vedla k ndhrad¢ pankreatickych
enzymu. U pacientll byla nastolena komplexni péce v ramci specializovanych klinik,
coz mélo za nasledek razantni snizeni mortality (2).

Vroce 1957 vstoupila do praxe jednoducha metoda stimulace potnich Zzlaz
pilokarpinovou iontoforézou podle 1ékaii Lewise E. Gibsona a Roberta E. Cooka (13).
O par dekad pozdéji, konkrétné v roce 1989, skupina védct — Batseva Kerem, Jack
Riordan, Lap-Chee Tsui a Francis Collins — objevila a popsaai gen CFTR odpovédny

za projevy fibrozy (5). Objev polozil zaklady dal$im vyzkumum — do dnesni doby bylo



objeveno vice nez 1300 typt genovych mutaci, znichz se pouziva pouhych
45 nejcastéjsich mutaci genu CFTR (5).

Presuneme-li se od svétovych tuspéchii zpét k nam, prvni pacient s fibrézou byl
v CR diagnostikovan v roce 1946 na II. détské klinice v Praze. Do roku 1960 zde bylo
postupné¢ odhaleno 30 pacientd (5). V nasledujicich letech byla vybudovana
specializovand centra pro 1é¢bu fibroézy, zaméfend na vyuziti modernich 1é¢ebnych
postupii — nové moznosti respiracni fyzioterapie a riznych respiracnich pomtcek.

Do poptedi zacala vystupovat rovnéz transplantace plic (5).



Priloha B Klinické priznaky respiracniho ustroji

Soudkovity hrudnik

A A

T\/yklenuty

hrudnik

Kulata
zada

Obrazek 1 Schematicky obrazek soudkovitého hrudniku

(Zdroj: 13, s. 36)

Obrazek 2 Schematicky obrazek palickovitych prstt

(Zdroj: 13, s. 37)



Tabulka 18 Piehled hlavnich projevi cystické fibrozy v dospélém véku

Oblast Klinické projevy

Sinopulmonalni | Chronicka rinosinusitida; nosni

polypoza

Atelektazy; bronchiektazie; palickovité prsty
Perzistujici infekce patogeny typickymi pro CF
Pneumothorax; hemoptyza

Alergické bronchopulmonalni

aspergiloza

Plicni mykobakteriozy

Gastrointestinalni | Insuficience zevni sekrece pankreatu

a stav vyzivy  |Recidivujici pankreatitidy; diabetes mellitus
Malnutrice, metabolicka kostni nemoc
Deficience vitaminu A, D, E, K
Gastroezofagealni reflux
Syndrom obstrukce distalniho stfeva
Biliarni fibr6za az cirh6za jater; cholelithiaza

Potni Zlazy Hyponatremicka dehydratace (,,80k z horka®)

Chronicka metabolicka alkaloza

Reprodukéni | Infertilita; dysmenorea

(Zdroj: 15, s. 55, upraveno autorem)



Priloha C Ukazka filtra¢niho papirku
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Obrazek 3 Prazdny filtra¢ni papirek Obrazek 4 Filtra¢ni papirek s nanesenymi
kapkami krve

(Zdroj: autor)



Priloha D Potni test — postup odbéru

Krok ¢. 1

K pftistroji (pilokarpinové iontoforéze) piipojime elektrody (37).
, R —

Obrazek 5 Pilokarpinova iontoforéza

(Zdroj: autor)

Krok €. 2
Elektrody dale ocistime destilovanou vodou a pfilozime pilogenové disky

na ¢ervenou a ¢ernou elektrodu (37).

Obrazek 6 Pilogenové disky, elektrody

(Zdroj: autor)



Krok ¢. 3

Predlokti horni koncetiny odmastime alkoholem a poté destilovanou vodou.
Nésledné¢ zde pomoci feminkl pfipevnime pilogenové disky s elektrodami. Prvni
pilogenovy disk vlozime na pozitivni Cervenou elektrodu, na pfedlokti horni koncetiny
aplikujeme kapku destilované vody a na ni ptilozime elektrodu s pilogenovym diskem
a ptipevnime ¢ervenym feminkem (37).

Druhy pilogenovy disk pfiloZzime k ¢erné negativni elektrod¢, na ptedlokti horni
koncetiny opét aplikujeme kapku destilované vody a na ni pfiloZzime elektrodu
s pilogenovym diskem, ktery pfipevnime ¢ernym feminkem (37).

Nyni miizeme spustit pilokarpinovou iontoforézu ptidrzenim tlacitka, spravné
zapnuti potvrdi zvukovy signal (37).

Iontoforéza se vypne cca za 5,5 minuty za doprovodu dalSiho zvukového signalu

Obrazek 7 Pilogenové disky s elektrodami, pfipevnéné na horni koncetinu
a zapojené na pilokarpinovou iontoforézu

(Zdroj: autor)



Krok ¢. 4

Po skonceni iontoforézy mtizeme odstranit cernou a ¢ervenou elektrodu (37).
Stimulovanou kiZi otfeme destilovanou vodou a osusime. Na misté, kde byla pozitivni
cervena elektroda, se totiZ objevi zarudnuti, které je zplisobeno pomoci aplikace tepla

na kuzi (37).

Obrazek 8 Zarudnuti po pilokarpinové iontoforéze
(Zdroj: autor)
Krok €. 5

Na mista zarudnuti aplikujeme Macroduct, kterym lze protdhnout modry pasek

a ptipevnit pomoci suchého zipu. Nechame pusobit, budik nastavime na 30 minut (37).

Obrazek 9 Macroduct pfipevnény suchym zipem

(Zdroj: autor)



Krok ¢. 6

Po cca 30 minutach ptsobeni ptilozeného Macroductu se vytvari ve spirdle modra

tekutina, kterou pomoci stiikacky odsajeme a aplikujeme do mikrozkumavky (37).

—

Obrazek 10 Tvorba modré tekutiny ve spirale Macroductu
(Zdroj: autor)

Krok ¢. 7
Po ukonceni procesu odstranime z Macroductu pomoci klesticek vrchni skli¢ko
(38).

Obrazek 11 Odstranéni sklicka z Macroductu

(Zdroj: autor)



Krok ¢. 8

Pfipravime si injekéni stiikacku, pist povytdhneme na 0,3 ml a nasadime tupou
jehlu. Uchopime konec spiraly v Macroductu, nasadime tupy konec jehly a odsajeme
modrou tekutinu ze spirdly. Po sejmuti Macroductu z ptedlokti horni koncetiny pokozku

otfeme a promazeme krémem (38).

Obrazek 12 Odsati vysrazené modré tekutiny do injekéni stiikacky

(Zdroj: autor)



Krok ¢. 9
Tekutinu vysrazenou v Macroductu aplikujeme do oznacené mikrozkumavky

a odesleme do biochemické laboratote s ptilozenou zadankou (38).

Obrazek 13 Vysrazena (modra) tekutina v mikrozkumavce

. 3%’10,4&»@'“
ZADANKA NA BIOCHEMICKE VYSETRENI

Obrazek 14 Zadanka na vySetieni potu K pritkazu cystické fibrozy

(Zdroj: autor)



Priloha E Borgova $kala

Borgova skéla se vyuziva k subjektivnimu hodnoceni vnimaného pocitu dusnosti.

Je vyjadiena ¢iselné pomoci Skaly 0-10 a pomoci slovnich pojmi (19).

Tabulka 19 Borgova $kala

Ciselné hodnoceni Slovni hodnoceni

0 zadna

0,5 extrémne mirna
1 velmi mirna
2 mirna

3 stiedni

4 intenzivni

5 spiSe intenzivni
6

7 velmi intenzivni
8

9 témer nesnesitelna
10 nesnesitelna

(Zdroj: 19, s. 207, upraveno autorem)



Priloha F Lécebné polohy

Obrazek 18 Pozice vozky

(Zdroj:18, s. 121)

Obrazek 19 Jezdecka pozice

(Zdroj: 18, s. 121)



Obrazek 20 Fowlerova poloha

(Zdroj: 39, s. 2)

Obrazek 21 Ortopnoicka poloha
(Zdroj: 39, s. 2)



Obrazek 22 Poloha v natazeni

(Zdroj:18, s. 120)

Obrazek 23 Poloha pilmésice

(Zdroj: 18, s. 120)



Priloha G Inhala¢ni pomtcky

Obrazek 24 Pomucka Thera PEP
(Zdroj: 21, s. 252)

Obrazek 25 Flutter

(Zdroj: autor)



Obrazek 26 Pomiucka Threshold PEP
(Zdroj: 21, s. 252)



Piiloha H Prevence vzniku infekce dychacich cest

Preventivni opatieni v domacnosti

V kazdé domacnosti v rodinach snemocnym fibrozou by se méla dikladnéji
dodrzovat pravidla hygieny (13). Napiiklad dbat na Castou hygienu rukou, ktera by
unemocnych méla byt samoziejmosti (24). V takové rodin¢ je zcela zasadni
dezinfikovat odpady umyvadel a van a sterilizovat inhala¢ni pomtcky. Bakterie totiz
rady piezivaji ve vlhkém prostiedi (15). Nemocni by z tohoto diivodu neméli chodit po
probuzeni do koupelny nebo na toaletu jako prvni. Ideélni je alesponi 1x za den nechat
v odpadech ptisobit dezinfekéni prostiedek s chlérem, ktery bakterie zni¢i. Nevhodné je
mit v byté rostliny, udrzuji v sobé vlhkost, coz vede k mnozeni bakterii. Kuchynské
houbicky a jakékoliv jiné savé materidly na myti naddobi jsou také rizikové, proto by se

mély velmi ¢asto ménit (13).

Preventivni opatieni mimo domacnost

Mimo domdacnost by se nemocni s fibrozou neméli zbyte¢né vystavovat infekénimu
prostiedi, détem neni doporufovano navsStévovat matetskou Skolu. V nékterych
ptipadech je vhodny odklad zékladni Skoly. V dobé zvyseného vyskytu virovych infekei
dychacich cest je nemocnym doporucovdno omezit navstévu rizikovych mist. Kromé
myti rukou je také dulezité, aby si nemocni s fibrozou udrzeli odstup od nemocnych,
ktefi kaSlou akychajyi. VétSina ndkaz se totiz prend$i kapénkovou infekci

a zneCistényma rukama (13).

Preventivni opatieni ve zdravotnickém zafizeni

Ve zdravotnickém zafizeni je dodrzovani hygienickych zasad nutné. Také pecliva
hygiena rukou zdravotnického personalu i nemocného je nezbytnad. U nemocnych pfi
planované kontrole lékatem, je lepSi pro ochranu pfed ndkazou pouzit Ustenku,
Vv ¢ekarné se totiz mohou setkat s pacienty s tymz onemocnénim (13).

Pti hospitalizaci nemocného je preventivhim opatfenim co nejmensi mozna doba
hospitalizace. Nezbytnosti je separace pacientll s fibrézou od ostatnich pacient. Pokud
je to mozné, pacient by mél byt uloZen na jednolizkovy pokoj. Mezi nemocnymi
s fibrozou by se méla dodrzovat vzdalenost alesponi na délku natazené paze dospélého
Cloveka. V dobé hospitalizace nemocni vykaslavaji hleny. Proto by méli byt pouceni,
aby vykaSlavali do specidlnich nadobek (tzv. sputovek) a nepouzivali latkové

¢i papirové kapesniky, kterymi dochazi ke kontaminaci prostiedi (13).



Priloha | Dotaznik

Vazeni studenti,

Jsem studentkou 3. ro¢niku Fakulty zdravotnickych studii oboru Vseobecna sestra na
Technické univerzité¢ v Liberci. Chtéla bych vas pozadat o vyplnéni mého dotazniku,
ktery poslouzi jako vyzkumné Seteni k bakaléaiské praci na téma: ,,Znalosti studentit
o specificich oSetiovatelské péce u pacienta s cystickou fibrozou.“ Cilem této prace
bude zmapovat vase védomosti o onemocnéni cystickd fibréza a vytvofit pro vas
studijni oporu. Dotaznik je anonymni a vase odpovédi budou cennym materidlem pro
mou bakalarskou praci. Otazky, pokud neni uvedeno jinak, maji pouze jednu spravnou

odpoved'.

Moc dékuji za Vasi spolupraci a Vami straveny cas.

Fejfarova Jana

1. VaSe pohlavi?
a) muz

b) Zena

2. Ktery ro¢nik studujete?
a) 2. ro¢nik
b) 3. ro¢nik

3. Vyberte spravnou definici pojmu cysticka fibroza:

a) Cysticka fibroza je maligni onemocnéni. Postihuje zejména respira¢ni a travici
ustroji.

b) Cysticka fibroza je nevylécCitelné deédicné onemocnéni. Postihuje zejména
respiracni a travici Gstroji.

c) Cysticka fibroza je dédi¢né onemocnéni, pfenaseci jsou pouze muzi.

d) Cysticka fibroza postihuje vSechny organové systémy. Nemocni umiraji

v détském véku.



4. Jaké jsou typické priznaky cystické fibrozy?
(mozno zaskrtnout vice odpovédi)

a) Pfitomnost hemoglobinu v moci

b) Tvorba vazkého hlenu

¢) Neuropatie

d) Hyperlipoproteinemie

e) Slany pot

f) Jiné

5. Jak Ize diagnostikovat cystickou fibrézu?
(mozno zaskrtnout vice odpovédi)

a) Potnim testem

b) Mantoux testem

¢) Hematoonkologickym vysetfenim

d) Molekularné genetickym vySetienim

e) VySetienim sputa

6. V jakém vékovém obdobi se provadi screening cystické fibrozy?
a) U novorozenct

b) U batolat

c) V predskolnim véku

d) V dospélosti

7. Mezi komplikace cystické fibrézy v dospélém véku patri:
(mozno zaskrtnout vice odpovéedi)

a) Diabetes mellitus

b) Otoky dolnich koncetin

¢) Kolonizace plic patogennimi bakteriemi

d) Meningitida

e) Vertigo

f) Gastroesofagealni reflux



8. Mezi komplikace cystické fibrézy v détském véku patii:
(mozno zaskrtnout vice odpovéedi)

a) Mekoniovy ileus

b) Pankreatitida

¢) Neprospivani

d) Aspirace

e) Cefalea

wewrs

a) Pneumothorax, hemoptyza, globalni respira¢ni insuficience
b) Meningitida, zvraceni, globalni respira¢ni insuficience

€) Pneumothorax, meningitida, hemoptyza

10. Vyberte specifika péce u pacienta s cystickou fibrézou:

a) Vysokokaloricka dieta, oxygenoterapie, inhalace, dodrzovani hygienickych
zéasad

b) Inhalace, uzivani vitamint a doplik, nizkokaloricka dieta

) Inhalace, oxygenoterapie, dodrZzovani hygienickych zasad neni nutné

d) Dodrzeni spravného ¢asu podani infuze, nizkokaloricka dieta

11. Vyberte specifické ¢innosti u nemocného s fibrézou v domacim prostiedi:
(mozno zaskrtnout vice odpovédi)

a) Nutnost udrzovani vzdusné vlhkosti

b) Intenzivni dodrzovani hygienického rezimu - ¢isténi odpadt

€) Vyvarovat se rizikovému prostiedi - prach, plisné

d) Saunovani alespon 3x tydné

12. Jaké jsou tii zakladni postupy lécby cystické fibrézy?
a) Homeopatika, antibioticka 1é¢ba, respiracni fyzioterapie
b) Operativni odebrani postizené ¢asti plicniho laloku
¢) Inhalace, kondi¢ni cvi€eni, Setfici strava

d) Respiracni fyzioterapie, antibioticka 1écba, vysokokaloricka strava



13. Vyberte prioritni oblasti oSetfovatelské péce u pacienta s cystickou
fibrozou:

(mozno zaskrtnout vice odpovédi)

a) VyluCovaci systém

b) Respiracni systém

¢) Nervovy systém

d) Gastrointestinalni systém

e) Endokrinni systém

14. Mezi nejdiilezitéjsi potieby nemocného s cystickou fibrézou patii:
(mozno zaskrtnout vice odpovédi)

a) Dostatek informaci o nemoci

b) Eliminace dusnosti, kasle

¢) Eliminace vzniku a $ifeni infekce

d) Dostate¢na vyziva



Piiloha J Vyhodnoceni predvyzkumu

Tabulka 20 Vyhodnoceni pfedvyzkumu

Spravné odpovédi Nespravné odpovédi

Predpoklad ¢. 1

Dotaznikova polozka €. 3 80% 20%
Dotaznikova polozka €. 4 90% 10%
Dotaznikova polozka ¢. 5 60% 40%
Dotaznikova polozka ¢. 6 70% 30%
Dotaznikova polozka ¢. 12 80% 20%
O 76% 24%
Piedpoklad ¢. 2

Dotaznikova polozka ¢. 7 10% 90%
Dotaznikova polozka €. 8 10% 90%
Dotaznikova polozka ¢. 9 80% 20%
O 33,3% 66,7%
Piedpoklad ¢. 3

Dotaznikova polozka €. 10 80% 20%
Dotaznikova poloZka ¢. 11 60% 40%
Dotaznikova polozka ¢. 13 40% 60%
Dotaznikova poloZzka ¢. 14 60% 40%
%) 60% 40%

Vyzkumné predpoklady byly upresnény:

1. Piredpokladame, ze 76 % a vice studenti Fakulty zdravotnickych studii Technické
univerzity v Liberci oboru Vseobecna sestra dokaze charakterizovat onemocnéni
cysticka fibroza.

2. Ptedpokladame, ze 33 % a vice studentll zna komplikace cystické fibrozy.

3. Ptredpokladame, ze 40 % a vice studentl nezna specifika oSetfovatelské péce

cystické fibrozy.
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Seznam zKkratek

ABPA
BMI
CFTR
CR
DIOS

DNA
IRT
MRSA
Napf¥.
NLS
PCR
PEG
PEP

RSV

Tzv.
VAS

Alergicka bronchopulmonalni aspergiloza

Body Mass Index (Index télesné hmotnosti)

Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
(Transmembranovy regulator vodivosti)

Ceska republika

Distal intestinal obstruction syndrome (Syndrom distalni
intestinalni obstrukce)

Deoxyribonukleové kyselina

Imunoreaktivni trypsin

Methicilin-Rezistentni Staphyloccocus aureus

Naptiklad

Novorozenecky laboratorni screening

Polymerazova tetézova reakce

Perkutanni endoskopicka gastrostomie

Positive expiratory pressure system (Pozitivni expiracni
tlak v systému)

Human respiratory syncytial virus (Lidsky respiracni
syncycialni virus)

Takzvany

Vizuélni analogova Skala


http://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Syndrom_dist%C3%A1ln%C3%AD_intestin%C3%A1ln%C3%AD_obstrukce&action=edit&redlink=1
http://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Syndrom_dist%C3%A1ln%C3%AD_intestin%C3%A1ln%C3%AD_obstrukce&action=edit&redlink=1

1 Uvod

Studijni opora se zabyva specifiky oSetfovatelské péfe u pacienta s cystickou
fibrézou. V prvni Casti je studijni opora zaméfena na samotné onemocnéni, Klinické
ptiznaky, diagnostiku, komplikace a prevenci vzniku infekce dychacich cest. Dalsi ¢ast

je cilena na specifika péce o nemocné s cystickou fibrozou.
Cilem této studijni opory je poskytnout Ctenaii zakladni piehled o onemocnéni

cystické fibrozy a ziskat tak Sir$i piehled o této zavazné nemoci i o dopadu na

nemocného a jeho okoli.

Pouzité symboly a jejich vyznam:

2 cil studijni opory
- doba ke studiu
Z souhrn
e charakteristika pojmu
= I = studium textu
P
: kontrolni otazky
védomostni kiizovka
ﬁ video na DVD disku
— poznamky



(o)
“—" Po prostudovani studijni opory by nejen studenti méli zvladnout nasledujici

body:
e  Definovat onemocnéni cysticka fibroza.
e Vyjmenovat klinické priznaky cystické fibrozy.
e  Vyjmenovat diagnostické metody pro stanoveni cystické fibrozy.
e Vyjmenovat komplikace cystické fibrozy.
e  Popsat preventivni opatieni vzniku infekce v dychacich cestach.

e  Popsat specifika osetfovatelské péce u pacienta s cystickou fibrozou.

e
A
Ak

= 3,5hodiny

2

Definice onemocnéni cysticka fibroza
Klinické ptiznaky cysticke fibrozy
Diagnostika cystické fibrozy
Komplikace cystické fibrozy

Preventivni opatieni vzniku infekce v dychacich cestach

Specifika oSetfovatelské péce u pacienta s cystickou fibrozou

eCharakterizujte nize uvedené pojmy, popripadé vyuzijte doporucenou
literaturu:

Cysticka fibroza:

Pansinusitida;

Steatorea:

DIOS:




i
Ik—
| N —

2 Definice onemocnéni cysticka fibréoza

Cysticka fibroza, nebo-li mukoviscidoza, je vrozené autosomalné recesivné dédi¢né
onemocnéni europoidni (b&losské) rasy (1). Onemocnéni postihuje vice organti. Jeho
podstatou je ztrata funkce endokrinnich zldz astim spojena zvySena koncentrace
chloridii v potu. Postihuje zejména respiracni a travici ustroji, u nékterych pacienta
dokonce i1 reprodukéni ustroji, kde dochézi k tvorbé velkého mnoZzstvi patologického
vazkého hlenu (1).

Onemocnéni je vyvolano mutaci genu CFTR (1). Tyto mutace zatazujeme do péti
ttid. Mutace 1. az 3. tfidy jsou klasifikovany jako tézké, vyvolavajici klasicky obraz
cystické fibrozy (dale jen fibrozy). Tyto mutace patii mezi nejvyznamngjsi
a nejrozSifenéjsi. Naproti tomu mutace 4. a 5. tfidy jsou povazovany za mirné
a projevuji se atypickymi ptiznaky. T€z$i formy mutaci byvaji zjiStény po narozeni,

leh¢i v dospélosti ¢i adolescenci (2).

Trida Typ poruchy

l. tvorba defektu CFTR

Il. poruSeni maturace CFTR

II. porucha regulace CFTR

V. defektni priichod ionti CFTR

V. snizena tvorba normalniho CFTR

VI. ztrata regulace dalSich iontovych kanali
VII. sniZena stabilita pln€ funkéniho CFTR

Tabulka 1 Déleni mutaci CFTR genu

(Zdroj: 3 s. 55, upraveno autorem)

o



3 Kiinické priznaky

VétSinou u vSech nemocnych s fibrézou dochazi k postizeni respiracniho,

gastrointestinalniho a mén¢ ¢asto i reproduk¢niho tstroji (1).

3.1 Respiracni ustroji

Typickym ptiznakem fibrozy je suchy drazdivy kasel, prechazejici pozdéji ve vlhky
s vykaslavanim hlenu nebo hnisu (1). Dal$imi moznymi klinickymi projevy
vyskytujicimi se u fibrozy jsou obstrukce dychacich cest s hvizdanim a bronchialni
hyperaktivitou a sinopulmonalni onemocnéni projevujici se chronickou rinosinusitidou,
nosni  polypoézou,  atelektdzami,  bronchiektdziemi,  palickovitymi  prsty,
pneumothoraxem, hemoptyzou a ¢astymi chronickymi infekty typickymi pro fibrozu.

Pii vykaslavani jsou pacienti nuceni k zapojovani mezizebernich svala (1), (4).

Normdaini Ghel i
nehlového Kizka -
//
Uhel nehtoviho A
Kizka u palickon / 7 4

vitych prsti
Obrazek 1 Schematicky obrazek palickovitych prsti

(Zdroj: 5, s. 37)

Dile se vyskytuje namahovéa dusnost spojena s obtizemi pii expiraci. Casto si lze
vS§imnout soudkovitého hrudniku v inspira¢nim postaveni, kdy se jeho piedni ¢ast
vyklenuje doptfedu a zéda se kulati. Lze si povSimnout vpadavani jugularni jamky mezi
klicnimi kostmi, rozSifovani nozder a pohybu nosnich kiidel. Tento fenomén se mize

objevovat jiz v détském véku (1).



Soudkovity hrudnik
A / o

T {\ T\/yklenuty

Kulata
zada

hrudnik
/

Obrazek 2 Schematicky obrazek soudkovitého hrudniku
(Zdroj: 5, s. 36)

U mensich déti se onemocnéni atypicky projevuje kaSlem s piskoty a chronickou
rymou. Déle se lze setkat s pansinusitidami, sinusitidami, nosnimi polypy, portalni
a plicni hypertenzi (1).

V pokrocilejsich stadiich pacienti trpi klidovou dusnosti s projevy dekompenzace

cor pulmonale, coz zahrnuje kasel s expektoraci, hvizdani, cyanézu a unavu (6).

3.2 Gastrointestinalni ustroji

Z poruch gastrointestinalniho ustroji nemocni détského véku neprospivaji, jejich
stolice je Casto fidka a zapachajici, mohou mit steatoreu (7). Pfidavaji se bolesti biicha
z nejruznéjsich piicin, napt. bolesti z roztazeni stfev nasledkem plynatosti, z obturace
stfev zahusténym obsahem nebo bolesti svalti z tiporného kasle (4). Z dalSich pfiznaka
se objevuji prolapsy rekta, DIOS, hepatopatie, hypovitamindza, hypoproteinémie,
hemolytickd anémie a portalni hypertenze projevujici se krvacenim z jicnovych varix,
otoky a hubnutim. Dale pacienti mohou trpét gastroezofagealnim refluxem (6).

Mize se vyskytovat celiakie a atypicky probihajici apendicitida, klostridiové
kolitidy a nespecifické stfevni zanéty, naptiklad idiopaticka proktokolitida, morbus

Crohn nebo neur¢ita kolitida. Ve vyjimecnych ptipadech vznika jaterni cirhoza (8).

3.3 Reprodukéni ustroji

U pacientl muzského pohlavi v pubertalnim obdobi se muze objevit azoospermie,
a Vv dospélosti neplodnost az v 98 % z diavodu obstrukce vyvodnych cest hustym
hlenem. U zen mtze byt snizena fertilita kvtli porucham menstrua¢niho cyklu a tvorbé

vysoce vazkého cervikalniho hlenu (9).



3.4 Dalsi klinické priznaky
U fibrozy se dale miize vyskytnout osteoporoza, jejiz pfi¢inou je hypovitamindza.
Lze se setkat také s hypovolemickym Sokem z horka pfi ztratach soli, ktery muze vést

k dehydrataci a edémiam (6).

4 Diagnostika

Diagnostika se odviji od klinickych projevii onemocnéni u daného pacienta. Mezi
diagnostické metody patii novorozenecky screening a molekularné genetické vysetieni
(10). V rodinach, kde se jiz dité s fibrozou v minulosti narodilo, je matce v prenatalnim
obdobi vysetiena plodova voda nebo v obdobi postnatalnim odebrana DNA z krve
novorozence (3).

Plicni funkce Ize hodnotit pomoci spirometrie, ktera odhali obstrukci dychacich
cest. Dale mize byt vramci diagnostiky provadéno vySetfeni elastazy ve stolici,

u chlapcti spermiogram a dalsi vySetfeni dle aktualniho stavu nemocného (8).

Prenatalni diagnostika

Pokud je rodinnd anamnéza pozitivni na vyskyt fibrézy, je vhodné provést matce
mezi 12. az 13. tydnem gravidity odbér bunék z placenty (tzv. choriovych klkid), ze
kterych 1ze ziskat DNA bunék plodu. Poté se na zaklad€ vzorku zhotovi molekularné
genetické vySetieni, kterym se zjisti, zda se plod vyviji s fibrozou, nebo je pouze
pfenaseCem genu. V 16. az 17. tydnu téhotenstvi se provadi amniocentéza, tzv. odbér
plodové vody s ptfitomnosti bunék plodu. Podle ziskanych vysledkl od 1ékate se rodice

rozhodnou o dal$im postupu (11).

Novorozenecky screening

Vroce 2009 byl vCR zaveden novorozenecky screening fibrozy, piesnéji
novorozenecky laboratorni screening (dale jen NLS). S jeho zavedenim se diagnostika
fibrozy rapidné zlepsila. NLS spociva v diagnostice fibrozy u vSech novorozencl na
zaklad¢ stanoveni koncentrace imunoreaktivniho trypsinu (IRT) z krve odebrané
z paticky novorozence (11). K odbéru se pouzivaji filtracni papirky, na které Ize kapku
krve aplikovat. Fibrozu lze touto metodou diagnostikovat do druhého mésice po

narozeni ditéte (12).
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Obrazek 3 Filtra¢ni papirek
(Zdroj: autor)

Potni test

Potni test se vyuZzivd jako diagnostickd metoda onemocnéni v pozdéjSim véku
ditéte. Jde o vysetieni hladiny chloridii v potu, jejichz obsah je zvySeny az u 99 %
pacienti (1). Postizeni potnich Zlaz je totiz pro pacienty s fibrozou typické. Tato
metoda je zcela bezbolestnd, Ize ji provést i v rdmci ambulantniho vySetieni. Pred
testem neni nemocny nijak zvlast omezen v piijmu tekutin a stravy. Pot se nejcastéji
ziska z ptedlokti, u pacientl trpicich fibrézou jej lze odebrat mnohem Iépe diky jeho
zvySenému vylucovani na kzi. Na test musi nemocny vyckat piiblizné 30 minut,
vysledek zname piiblizn€ za 3 hodiny. Hodnota koncentrace chloridi byva fyziologicky
kolem 10-30 mmol/l potu, patologicka hodnota pak presahuje hranici 60 mmol/l.
U hrani¢ni hodnoty od 30 do 60 mmol/l je vhodné potni test pro jistotu zopakovat.
U pacienta s fibr6zou byva vzdy hodnota nad 60mmol/l. Pro zajisténi validity vysetieni
by tato metoda méla byt provadéna laboratofemi, které jsou natolik specializované, ze

provadéji minimalné 250 testl roéné (1).



Obrazek 4 Pilokarpinova iontoforéza

(Zdroj: autor)

Obrazek 5 Pilogenové disky s elektrodami, pfipevnéné na horni koncetinu
a zapojené na pilokarpinovou iontoforézu

(Zdroj: autor)

Obrazek 6 Odsati vysrazené modré tekutiny do injekéni stiikacky

(Zdroj: autor)



Molekulirné genetické vySetieni DNA

Je-li onemocnéni potvrzeno, nasleduje molekuldrné genetické vySetfeni mutaci
genu CFTR, které ma za ukol gen vyhledat. Pro urceni typu mutace lze pouzit genetické
vysetieni s prukazem dvou mutaci genu CFTR. Z periferni krve pacienta je mozno
ziskat DNA, pomoci které se vySetfeni provadi. Pokud jsou nalezeny dvé mutace genu
fibrozy, diagnéza je zcela jasna - jedna mutace genu je zdédénd od matky, druhd od
otce, rodice jsou tedy pouze pienaSeci fibrozy. V kazdém téhotenstvi je pak 25% riziko

narozeni nemocného ditéte. VySetieni je doporu¢eno provésti U piibuznych (1).

5 Komplikace

Komplikace u nemocnych s fibrézou se mohou vyskytovat nejen pti nedodrzovani
1é¢by, ale 1 postupem nemoci. VEtSinou se jedna o oblast respiracniho systému, kdy
pacienta suzuji opakované plicni infekce bakterialniho ptvodu, a o0 oblast
gastrointestinalniho systému (3).

Mezi komplikace détského véku fadime mekoniovy ileus zjistény hned po
narozeni ditéte. Pokud se fibr6za neprojevi hned po narozeni a dit€¢ neprospiva, je
dilezité na ni vZdy myslet. Dalsi komplikaci, zejména u novorozenctl, kojencti a batolat
je aspirace (13). Velice ¢asto se nemocni mladsiho véku setkavaji s riznymi bakteriemi
zpusobujici chronické infekce. Specifické jsou zejména Staphylococcus aureus
a Haemophilus influenzae (3).

V détském 1 v dospélém veku se u nemocnych miiZze vyskytovat ABPA (Alergicka
bronchopulmondlni aspergil6za). Pfic¢inou je hypersenzitivita nemocného k plisni rodu
Aspergillus, které se mohou vyskytovat v pudé, ve vodé ¢i hnijicim organickém
materialu (13).

U dospélych nemocnych se z bakterialnich infekci jedna nejcastéji o Pseudomonas
aeurginosa a Burkholderia cepacia komplex (3). U osob se snizenou imunitou se ¢asto
objevuje Kkolonizace netuberkul6zni mykobakterii Mycobacterium avium complex
a virové infekce coxsackie, rinoviry, RSV viry a influenza (7). V dospélosti se muize
objevovat pankreaticka insuficience, casté jsou recidivujici pankreatitidy. Dalsi
komplikaci, vazanou na fibrozu je diabetes mellitus, podili se na ném utlak

Langerhansovych ostrivku fibrotickou tkani pankreatu a autoimunita (6).
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komplikaci je hemoptyza, projevujici se vykaslavanim krve z dolnich cest dychacich
nebo plic. Masivni hemoptyza nastdva pii ztrat¢ 240 ml krve za 24 hodin. Ohrozuje
zivot pacienta asfyxii zobturace dychacich cest (1). Lze se setkat také
s hypovolemickym Sokem z horka pii ztratach soli, ktery muze vést k dehydrataci
aedémim (8). V posledni fazi 1éEby unemocného nastava globalni respiracni

insuficience (13).

6 Preventivni opatieni vzniku infekce dychacich cest

Nejlepsi zpiisob, jak predejit infekci dychacich cest je dodrZzovani urcitych

preventivnich opatfeni:
6.1 Preventivni opatieni v domacnosti

V rodinich s takto nemocnym by se méla béznd pravidla hygieny dodrzovat
dikladnéji, zejména Ccastd hygiena rukou antibakteridlnimi mydly by méla byt
samoziejmosti (5). U malych déti je dulezité dohlédnout na Cisté kuchynské nadobi,
které by dit¢ nemélo sdilet s ostatnimi ¢leny rodiny. V rodin€ nemocného s fibrézou je
zcela zasadni dezinfikovat odpady umyvadel a van a sterilizovat inhala¢ni pomicky.
Bakterie rady piezivaji ve vlhkém prostiedi (3). Nemocni by z tohoto divodu neméli
chodit po probuzeni do koupelny nebo na toaletu jako prvni. Poprvé by mél rano
splachnout odpady zdravy ¢len rodiny. Idealni je alesponi 1x za den nechat v odpadech
pusobit dezinfekéni prostiedek s chlorem, ktery bakterie zni¢i (5). Nevhodné je mit
v byté rostliny, nebot” v sobé drzi vlhkost, coz vede k mnozeni bakterii. Kuchyiiské
houbicky a jakékoliv jiné savé materidly na myti nadobi jsou velmi rizikové, proto by se

m¢ely ¢asto ménit (5).

6.2 Preventivni opatieni mimo domacnost

Aby se déti s fibrozou zbytecné nevystavovaly infekcim, neni jim doporucovano
navstévovat matefskou Skolu. U nekterych je vhodny odklad zakladni skoly (5). V dobé
zvySeného vyskytu virovych infekei dychacich cest je nemocnym doporuc¢ovano omezit
pobyt na vefejnych mistech. V letnich mésicich lze za rizikové prostfedi povaZovat
koupalisté, stojaté vody, sauny a dal$i (3). Nekritické je 1éto, kdy je snizeny vyskyt
virdéz a epidemii. V ostatnich obdobich Casto pneumologové preventivné nemocnym
predepisuji antibiotika z diivodu predchézeni zanéti hornich cest dychacich, které

zaCinaji zpravidla jako primarni virové zanéty, a pokud se neléci, transformuji se na
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sekundarni bakterialni infekce (14). Pokud jde o prvni zachyt patogent, je vhodné tyto
patogeny pielé¢it pomoci antibiotik. Casté je to u bakterie Pseudomonas Aeruginosa.
Nektefi pneumologové predepisuji détem v prvnich dvou letech Zivota preventivné
antibiotika k zabranéni infekce zptsobené bakterii Staphylococcus aureus (3). Kromé
myti rukou je také dilezité, aby si nemocni s fibrézou udrzeli odstup od nemocnych,
kteti kaSlou a kychaji. VétSina nakaz se totiz pifenasi kapénkovou infekei

a znecistényma rukama (5).

6.3 Preventivni opatieni ve zdravotnickém zarizeni

Pokud jde nemocny na ambulantni vySetieni nebo je pfijat k hospitalizaci,
dodrzovani hygienickych zasad je nutné. Také pecliva hygiena rukou zdravotnického
persondlll 1 nemocného je nezbytnd. U nemocnych pii jejich planované kontrole
lékafem, je lepsi pro ochranu pied ndkazou pouzit ustenku, v ¢ekarné se totiz mohou
setkat s pacienty stymz onemocnénim. Po kazdém kasli by nemocny mél ustenku
meénit, aby predesel mnozeni bakterii (5). Pti hospitalizaci nemocného je preventivnim
opatienim co nejkrat§i mozné doba hospitalizace. Nezbytnosti je separace pacientl
s fibrézou od ostatnich pacientd. Pokud je to mozné, pacient by mél byt uloZzen na
jednoluzkovy pokoj. Na stejném odd€leni by se neméli setkat nemocni s odlisSnym
typem bakterie (5). Mezi nemocnymi s fibrozou by se méla dodrzovat vzdalenost
alespoil na délku nataZzené paze dospé€lého Cloveéka. Z divodii prevence by se nemocni
s fibrozou také neméli setkdvat v malych nevétranych prostorach. Pii hospitalizaci
nemocného by sestra méla udrzovat vlhky a Cerstvy vzduch na pokoji nebo ve
vySetiovaci mistnosti (5). Pokud nemocni vykaslavaji hleny, byvaji pouceni, aby
vykaslavali do specialnich naddobek (tzv. sputovek) a nepouzivali latkové ¢i papirové
kapesniky, kterymi dochéazi ke kontaminaci prostfedi. Nejen v domacim prostiedi, ale
i vdobé hospitalizace nemocného je dilezité dezinfikovat odpady umyvadel,
sprchového koutu a toalety, prostiedkem obsahujici chlor (5).

Pii hospitalizaci na specializovanych oddé¢lenich jsou pacienti s fibrozou, rozdéleni
dle typu kolonizace, tedy dle druhu bakterie, ktera jim osidluje dychaci cesty. DéEli se
minimalné na 3 skupiny: s komplexem Burkholderia cepacia, s Pseudomonas
aeruginosa a nekolonizovani. Dale jsou separovani pacienti s epidemickymi kmeny
(napf. s Burkholderia cenocepacia) a nemocni s MRSA. Ke zjisténi epidemickych

kmeni 1ze vyuzit PCR metod (3).



6.4 Ockovani

Ockovani je dulezitou soucasti prevence u nemocnych s fibrozou. ,, Mluvime o tzv.
aktivni imunizaci, tedy preventivnim ockovani, pri kterém se do téla vklada oslabeny
ptivodce nemoci, proti kterému si telo samo vyrobi protilatky “(5, s. 99). U nemocnych
s fibrézou byva té€z8i prubéh chiipkového onemocnéni (15). Oc¢kovani je zakladem
prevence proti chiipce, nemocni maji moznost kazdoro¢niho ockovéani vakcinou

s protektivnim G¢inkem a minimalnimi nezadoucimi reakcemi (15).

7 Specifika oSetifovatelské péce u pacienta s cystickou fibrozou

7.1 Specifika v 1é6¢bé respiracniho ustroji
Specifické jsou pro nemocné s fibrézou dechové obtize. Typicka je dusnost, ktera
proces dychani komplikuje neustalou tvorbou vazkého hlenu. Dusnost 1ze klasifikovat

naptiklad pomoci Borgovy skaly, ktera hodnoti subjektivni pocity pacienta (16).

Ciselné hodnoceni Slovni hodnoceni

0 zadna

0,5 extrémn¢ mirna
1 velmi mirna

2 mirna

3 stfedni

4 intenzivni
5 spiSe intenzivni
6
7 velmi intenzivni
8
9 témeér nesnesitelna
10 nesnesitelna

Tabulka 2 Borgova §kala

(Zdroj: 16, s. 207, upraveno autorem)

Nemocni si osvojuji spravné dychani jiz od raného détstvi. Spravnou techniku
dychani se nemocni uéi pii vSech béznych aktivitach vykonanych béhem dne. Mezi tyto
aktivity lze fadit vstavani, posazovani, zvedani predmétt, chtizi po schodech, odpoc¢inek

a relaxaci (17). Uvolnéni sekretu z dychacich cest 1ze dosahnout napiiklad pomoci



masaze s éterickymi oleji, ktera zmirniuje bolest a vyvolava pocit tepla. Trachtova (17)
uvadi, ze lze pouzit k promazavani postizeného mista kafr, alpu ¢i masti, které postizené
misto prokrvi. Vykaslavani lze podpofit poklepovou a vibraéni masazi. Poklepy by
mély byt provadény opatrné pésti, dlani nebo prsty od periferie kK plicnimu hilu a mély
by trvat minimalné¢ 5 minut. Poloha pacienta u této techniky je volena v zavislosti na
postizené strané (levy nebo pravy bok). Pii vibra¢ni masazi se opét smétuje k plicnimu
hilu, jedna ruka je poloZena na zaddech, druhd na sternu, ta béhem dychaci pauzy vytvari
tlak a vibrace (17).

K nacviku spravné techniky dychani lze u dospélych nemocnych doporudit pozici
vozky ¢i jezdeckou pozici (17). Dalsi polohy vhodné k lepsi prichodnosti dychacich
cest jsou napt. Fowlerova poloha a ortopnoicka poloha (13). U¢inna je také poloha
Vv natazeni, kdy se zvétsi plocha pro dychani. Vhodna je i poloha pilmésice, kterou Ize
vyuzit ke zvétSeni horniho oddilu plic a zaroven napomaha také k lepSimu provzdusnéni
plic. Tuto polohu je vhodné kombinovat s vibra¢ni masazi. VySe uvedené polohy
umozhuji dostatecné provzdu$néni a ur¢ité odleh¢eni oddila plic (17) a obecné
napomahaji fyziologickému dychani (13). Nemocni jsou o existenci téchto poloh

edukovani a nasledné je vyuzivaji dle vlastnich preferenci (18).

Obrazek 7 Pozice vozky

(Zdroj: 17, 5. 121)



Obrazek 8 Jezdecka pozice
(zdroj: 17,s. 121)

Obrazek 9 Fowlerova poloh
(Zdroj: 18, s. 2)
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Obrazek 10 Ortopnoicka poloha

(Zdroj: 18, s. 2)

/\

Obrazek 11 Poloha v natazeni

(Zdroj: 17, s. 120)




Obrazek 12 Poloha pilmésice
(Zdroj: 17, s. 120)

V oSetfovatelské péci u nemocnych s fibrozou je dale charakteristické vyuZivani
dechovych pomicek, které usnadnuji vykaslavani, zlepsuji ventilaci plic a napomahaji
udrzet hygienu dychacich cest, naptiklad Flutter vyuzivajici oscilujici pozitivni
vydechovy tlak (19). Cilem pouzivani Flutteru je uvolnit hlen a snizit jeho viskozitu
pomoci vibraci rozsitujicich se po celém hrudnim kosi (13). Dale se v oSetfovatelské
péci mohou pouzivat pomutcky vyuzivajici pozitivniho vydechového pietlaku, naptiklad
Thera PEP a Threshold PEP. Tyto pomticky brani nahromadéni hlenu, podporuji
dychani a vyménu plynt (20).

Obrazek 13 Flutter
(Zdroj: autor)




Obrazek 14 Pomucka Thera PEP
(Zdroj: 19, s. 252)

Obrazek 15 Pomucka Threshold PEP
(zdroj: 19, s. 252)



Z metod respirani fyzioterapie pacienti nejCastéji vyuzivaji aktivni cyklus
dechovych technik, autogenni drenaz, PEP masku, PEP systém dychani, kontaktni
dychani, respira¢ni handling, prvky drenaznich technik a dechovou gymnastiku (20).
U nemocnych je dulezitd edukace pfinosu téchto metod pro jejich 1écebny rezim.
Naptiklad dechova gymnastika, pokud je pacientem provedena spravné, dopomtize k
efektivnéj§imu provzdusnéni plicnich lalokli, uvolnéni sekretu a lepSimu vykaslavani
vazkych hlenti z dychacich cest (22). U vSech 1é¢ebnych metod by nemocni méli byt
motivovani pfed zahdjenim jejich 1€cby. Pokud pacienti budou seznameni s pozitivnimi
vysledky 1é¢by, mize se jednat o formu motivace, kdy pacient vidi smysl
v pravidelném dodrzovani postupu pii 1écbé (18).

U nemocnych s fibrézou je casty vznik zanétd hornich i dolnich dychacich cest,
proto se nemocni u¢i a jsou upozoriiovani, aby sledovali charakter kasSle a vzhled
vykaslanych hlent (23).

Problémy s dychanim mohou také nastat v té¢hotenstvi. Plod béhem rtstu tlaci na

branici téhotné, které se pak mize hafe dychat, coz ve vysledku mize

wrwe

7.2 Specifika v 1é¢bé gastrointestinalniho ustroji

V oblasti vyzivy by méli byt nemocni s fibrozou sledovani (22), uz jen ztoho
duvodu, Ze az 95 % pacienti muze trpét pankreatickou insuficienci (6). Enzymy
potiebné ke strdveni potravy se nedostavaji do tenkého stfeva bud’ viibec, nebo jen
v malém mnozstvi. Organismus nedokaze stravit tuky a bilkoviny, nasledné¢ miize dojit
az k podvyZzivé, proto by pacienti s fibrozou méli dodrZzovat vysokokalorickou dietu
(23). Sledovani nemocného se sklada z nutri¢niho screeningu, z vypoctu BMI,
popiipadé lékatem ordinovaného biochemického vySetieni (albumin, prealbumin,
celkova bilkovina, transferin) (27). ,,Déti s hodnotou BMI nizsi nez 25 je jiz treba
povazovat za rizikové“ (25, str. 222).

V ramci vysokokalorické diety by mél pacient poZivat potraviny s vy$§im obsahem
energie, tuki, esencialnich mastnych kyselin, bilkovin, sacharidii, vlakniny, probiotik,
vitaminl rozpustnych v tucich a mineral. Pro edukaci nemocného o vysokokalorické
dieté je mozno doporucit Klub nemocnych s cystickou fibrézou, ktery vytvoril praveé
pro tyto nemocné edukacni materidly s vhodnymi a nevhodnymi potravinami
Specifickou potiebou u pacienta s pankreatickou insuficienci je substitu¢ni 1écba

pankreatickych enzymi po cely zivot (27).



Pokud tato vyziva nestaci, vyuziva se sipping, tzv. vyzivovy suplement, coZ je
profesiondln¢ piipravend vyziva urend k pozvolnému popijeni. Pacientovi je
doporuceno popijet napoje vychlazené, mrazené Ci rozmixované az na ledovou tiist,
Z dtivodu podpory zlepSeni chuti (28). Pokud i nadale dochazi k ibytku hmotnosti, 1ze
vyuzit enteralni vyzivu podavanou pomoci nasogastrické sondy ¢i PEG (27). Kasper
(25) uvadi, ze se osvéd¢ilo podavani vyzivnych roztokl i v no¢nich hodinach za ucelem
zvyseni piijmu kalorii.

Cilem osetrovatelsk¢é péfe u nemocnych s fibrozou je udrzet dlouhodobé
uspokojivy stav pacienta z hlediska vyzivy (6). Pokud nemocny neni dostate¢né
vyziven, dochazi snadno k plicni exacerbaci (3).

V oSetfovatelské péci u nemocného je rovnéz dulezité sledovat vyprazdnovani
stolice (27), véetné barvy, zapachu, konzistence, mnozstvi i Castosti vyprazdiovani,
z divodu farmakoterapie (17), jelikoZ nemocny muze trpét steatoreou, prijmem nebo

zacpou (28).

&5

Rozhovor s pacientkou s cystickou fibrozou naleznete v pfilozeném videu, viz
DVD disk.

3

Znate zakladni preventivni opatfeni vzniku plicni infekce?

Znate nekteré z klinickych ptiznaki projevujici se u cystické fibrozy?

Znate specifika oSetfovatelské péce u pacientt s cystickou fibrézou?

Znate nékteré z komplikaci détského a dospélého veéku u cystické fibrozy?
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1. Diaghostika cystické fibrozy (dvé slova)

. Lé€ebna poloha ulehlujici dychani

. Cysticka fibrdza postihuje ............. (dvé slova)

. Popijeni nutri¢niho pripravku béhem dne

. PouZivdni dezinfekénich pripravki a sterilizace pomtcek (dvé slova)
. Jeden z dychacich priznakl u nemocnych s cystickou fibrézou
.Jednd se o ...... onemocnéni
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. Dechovd rehabilitaéni pomtcka k 1é¢bé dychaciho dstroji
9. Vdechovani Ié€ebnych Idtek

Tajenka: Synonymum pro oznaceni déti s onemocnénim cystické fibrozy?
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Adresa: Chroustov 2, KnéZice, 289 02

Nizev bakalafské | Znalosti studenti o specificich o3etfovatelské péce

price: u pacienta s cystickou fibrézou

Osoba provadéjici vyzkum: Jana Fejfarova

1.

Ja, nize podepsany souhlasim v souladu s ustanovenim dle zakona ¢. 89/2012 Sb.,
obtansky zakonik s tim, aby Jana Fejfarova, narozena dne 09. 07. 1992 (déle jen
.,pofizovatel®) pofizovala videozaznam a fotografie mé osoby pro ucely bakalarské
prace.

2. Je mi vice nezZ 18 let. Moje i¢ast je dobrovolna.

3. Dale souhlasim s uZitim pofizeného videozaznamu a fotografii, ve hmotné ¢i
digitalizované (nehmotné) podobé a to nasledujicim zplisobem:

a. Souhlasim s tim, Ze videozaznam a fotografie mohou byt pouzZity pro ucely
bakalatské prace.

4. Moje osobni data budou uchovéna s plnou ochranou diivérnosti dle zdkona CR&.
101/2000 Sb. Pro tuto bakaldfskou praci mohou byt moje osobni udaje pouzity s
identifika¢nimi idaji (uvedenim jména ve videu).

5. S moji Gasti pii tvorbé videa v ramci bakalaiské prace neni spojeno poskytnuti Zadné
odmény.

6. Prohlasuji, ze vy3e uvedenému textu plné rozumim a stvrzuji ho dobrovolné svym
podpisem.

Datum:

e Podpis: //7“%7 3




