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UVOD

Vystudovala jsem Stfedni zdravotnickou Skolu v Hradci Krdlové a nyni jsem
studentkou prezencni formy bakaldfského programu OSetfovatelstvi. Nikdy jsem zatim
nepracovala v Zddném 1é¢ebném zatizeni. S hospitalizovanymi pacienty se setkdvdm pouze
v ramci praxe, kterd je soucdsti studia. Tuto praxi jsem, jak na zdravotnické skole, tak i nyni,
vykondvala nékolikrat na oddéleni VétSich déti II. patro na Détské klinice ve Fakultni
nemocnici v Hradci Krélové, kam jsou pfijimani i nemocni s cystickou fibrézou. Setkdvala
jsem se pievazné sdétmi s cystickou fibrézou, které nyni postupné dospivaji. Diky
prodluzovani délky Zivota ptibyva jak na détské klinice, tak i na plicni klinice pocet takto
nemocnych dospélych pacientt.

SloZitou otdzkou u téchto pacientl je kvalita jejich Zivota. Diky stdle kvalitnéjsi péci
se dozivaji vy$§tho veéku a oteviraji se jim v Zivot¢ dalSi moZnosti. I proto je dulezité,
pro¢ se tomuto tématu vénovat. Ve své bakalaiské praci se chci zaméfit na kvalitu Zivota
dospivajicich i1 dospélych nemocnych s cystickou fibrézou. Napiiklad chci zjistit,
jak se nemocni s touto téZkou a zatim nevyléCitelnou nemoci dokdzi zaclenovat mezi
dospélé, jak se jim daii odpoutat od rodiny i bojovat se stadle mélo informovanou vefejnosti.
Zajima mne jak zvladaji pfirozené instinkty a tuzby, které s pribyvajicim vékem zdkonité
prichéazeji.

Mym cilem je pribliZit nejen to, co nemoc cystickd fibroza je, ale také pocity, prani
a problémy nékolika takto nemocnych lidi rodindm i ptatelim, laikim i odbornikiim, ktef{
se s témito lidmi at’ védomé ¢i nevédomé setkavaji a pozitivné ¢i negativné vstupuji do jejich

zivotu.



Cile teoretické ¢asti:

1. Popsat a analyzovat nemoc cysticka fibr6za s oporou o dostupnou literaturu.

2. Charakterizovat socidlni souvislosti tohoto onemocnéni a pomoc, kterou spolecnost t€émto
lidem poskytuje. Informovat o socidlnim zazemi, CF centrech a organizacich.

3. Charakterizovat oSetfovatelskou a psychologickou péci poskytovanou témto nemocnym
zdravotnimi sestrami.

4. Charakterizovat pojmy kvalita Zivota, kvalita Zivota souvisejici se zdravim a nemoci.

5. Charakterizovat soucasné poznatky o kvalité Zivota nemocnych s cystickou fibrézou.
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I. TEORETICKA CAST

Teoretickd cast je ftazena dle télesnych systémii a dalSi problematiky, neni

rozdélovana podle ¢innosti vykonavanych lékaiskym a nelékarskym persondlem.

1 Cysticka fibréoza

1.1 Co je cysticka fibréza

Cysticka fibr6za dale (CF) je zdvazné vrozené onemocnéni. Je oznaCovdna
jako autozomdlné recesivni choroba. Velmi zdvazné patologické zmény jsou lokalizovany
v dychacich cestich dile (DC), plicich a pankreatu, ddle postihuje i ostatni Casti
gastrointestindlniho systému, pohlavni zZl4zy, kiZi a vzdcné také srdce.

Projevuje se opakovanymi infekcemi DC, neprospivanim, vysokym obsahem soli v potu
a u dosp€lych muzl se mize projevovat i neplodnosti.
CF je nejcastéjsi smrtelnou geneticky podminénou chorobou. Ale nové lékaiské poznatky,

vCasna diagnostika a moderni 1é¢ba zménily prognézu nemoci 1 kvalitu Zivota nemocnych.

(Jakubec, 2006)

1.1.1 Historie

Charakteristické ptiznaky CF byly popisovédny jiz ve stiedovéku. Dle soucasnych
poznatk genetiky, ¢dst dosud zndmych mutaci vznikla v obdobi pied 50ti tisici lety.
Do 17. stoleti jsou datovany lidové popévky, ve kterych se zpivd o tom, Ze dité jehoZ pot
chutna slang, je oCarované a brzy zemfe.
,Dulezitym meznikem v historii CF je objev potni anomdlie. V dobé, kdy neexistovala
klimatizace, se stdvalo, Ze v obdobi horka se nékteré déti dostivaly do stavu tézké
dehydratace a obchového Soku. Ukdzalo se, Ze nemocni s CF jsou velmi citlivi na horké
podnebi.”“ (Vavrova a kolektiv, 2006, s. 18). Také se zjistilo, Ze tyto déti se nepoti vic
nez zdravé, ale Ze jejich pot obsahuje mnohem vice soli. Velkym piinosem pro diagnostiku
byl objev vysoké koncentrace soli, pfedev§im chloridl v potu. Prostiednictvim potniho testu
bylo snadné€j$i rozpozndvani nemoci a bylo mozné odhalovat i jeji méné typické formy.

V roce 1976 bylo vypracovano prvni komplexni 1é¢ebné schéma, po jehoZ zavedeni do praxe

se progndza nemocnych vyrazné zlepsila.
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Vyznamnym pokrokem bylo odhaleni genu CF v roce 1989. Doslo tak k ptiblizeni poznani
podstaty nemoci a moZnosti jeji ic¢inné 1écby. Naskytla se myslenka 1é¢it CF pomoci genové

terapie. (Vavrova a kolektiv,1999, 2006)

1.1.2 Vyskyt

CF je povaZovdna za nejCastéjSi zdvazné autozomdln€ recesivni onemocnéni
u evropskych populaci. Udaje o jejim vyskytu jsou viak zna¢né odli¥né. Obecné je uddvén
vyskyt jednoho ditéte na 2 500—4 500 novorozenct.. Na zdkladé¢ vyzkumi byla u nds
stanovena incidence 1 : 2 736 novorozencu. Z toho vyplyva, Ze kazdy 26. jedinec je zdravym
nosicem CF a kazdé 676. manzelstvi mohou tvofit dva nosici, u kterych existuje 25% riziko,
ze budou mit nemocné dité. (Vavrova a kolektiv, 2006)

Dle zahrani¢niho serveru byla v roce 2005 v USA ocekdvana doba pieziti 36,5 let.
V Ceské republice (CR) doposud nevznikl oficidlni registr, shromazd’ujici tdaje o této

nemoci. Probihaji ptipravy pro jeho vznik.

1.2 Podstata onemocnéni

1.2.1 Patogeneze

,Pri¢inou onemocnéni je mutace genu pro transmembranovy reguldtor vodivosti
(CFTR gene), ktery je uloZzen na dlouhém raménku 7. chromozomu (lokus 7q31.2). Tento
gen je odpovédny za tvorbu proteinu CFTR.“ (Jakubec, 2006, s. 7)
Dle Jakubce bylo do roku 2006 popsdno pies 1350 mutaci CFTR genu. Tyto mutace byly
rozdéleny do 5ti tfid podle mechanismu poskozeni struktury nebo-li podle funkce CFTR.

Pozd¢ji byly doplnény o dalsi dvé tiidy. (viz tab. 1)

Tab. 1 — Déleni mutaci CFTR genu (Jakubec, 2006, s. 7)

trida typ poruchy
L. tfida tvorba defektniho CFTR
II. tfida porusSend maturace CFTR
III. tfida porucha regulace CFTR
IV. tiida defektni priichod iontd CFTR
V. tfida snizend tvorba normalniho CFTR
VI tifida ztrata regulace dalsich iontovych kanala
VIL. tfida sniZena stabilita pln¢ funkéniho CFTR

12



,.Existuji i mutace, u kterych neni zndm mechanismus jejich ptisobeni na strukturu, event. funkci CFTR. Mutace
[.-III. tfidy jsou spojeny s pankreatickou insuficienci a Casn&j$i mortalitou. Zatimco mutace IV.-VIIL. tfidy

Vv

se vyskytuji Castéji u atypickych, monosymptomatickych forem CF a maji riznorodéjsi klinicky prubéeh.*
(Jakubec, 2006, s. 7)

Nejéastéjiim typem mutace v CR je mutace delta F508. Vyskytuje se u 70,74 % vsech
nemocnych CF. Tato mutace je stard asi 50 tisic let a je oznaCovana jako ,,protoevropska
mutace“. Nejveétsi vyskyt mutace delta F508 byl zaznamendm v Ddansku u 98% vsech

pacientt s CF.
,Podstata vSech patogenetickych zmén neni dosud zcela jasna. Predpoklada se, Ze bilkovinny produkt genu,
nazyvany ,transmembrdnovy reguldtor vodivosti“ (CFTR) je chloridovy kandl, lokalizovany v apikaln{
membrané a regulovany cyklickym adenosin monofosfitem (cAMP). Tento kandl je u CF neprichodny
pro chloridové ionty. V dusledku impermeability epitelidlni membrany se méni sloZeni a fyzikdlné-chemické
vlastnosti hlenu na povrchu sliznic.Hlenovy sekret na povrchu epitelu se zahustuje, coZ narusuje normalni
funkci orgédnt a je pficinou vétSiny klinickych pfiznaki CF.* (Vavrova a kolektiv,1999, s. 21) Proto nemohou
byt ve vyvodech potnich Zlaz resorbovany chloridy a ani natrium z primarniho sekretu. Vysledkem je vysoka
koncentrace soli v potu.
1.2.2 Dédi¢nost

Informace, kterd je obsaZzena v genu, je kédovand DNA (deoxyribonukleova
kyselina). DNA je tvofena ze ¢ty nukleotidovych bazi, které jsou propojeny a tvoii tak
dlouhé vlakno. K naruSeni funkce genu dochdzi pfi zméndch v pofadi ¢i pifitomnosti/
nepiitomnosti nukleotidovych bazi DNA.
V roce 1989 byl objeven CFTR gen, ktery se nachdzi na dlouhém raménku chromozomu
7q32. (Véavrova a kolektiv,1999)
,Geny se dédi po dvojicich, pfi¢emzZ jeden Clen této dvojice se nazyva alela, paterndlniho
a materndlntho pavodu. Jedinec postizeny CF zdédil tak mutace od obou rodici.
U rodicli nemutovand alela vyvazi svou aktivitou nedostate¢nou funkci mutované alely,
a proto se u nich CF neprojevi. Rodi¢e jsou nosi¢i mutace genu pro CF nebo také
,heterozygoty*.  Mutace genu jsou pienaSeny podle Mendelovych zdkonu
— autozomdlné recesivnim zpisobem. Pro takovyto par existuje 25% riziko narozeni ditéte
postizeného CF, v 50% budou jejich déti nepostizenymi nosi¢i mutace CFTR genu, v 25%
nezdédi potomek ani jednu mutaci od svych rodi¢t. Riziko nosi¢stvi mutace genu pro CF

vyznamn¢ stoupd, jestlize se v piibuzenstvu CF jiz u nékoho vyskytla.” (viz obr. 1) (Vavrova

a kolektiv,1999, s. 21)
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1.3 Diagnostika

Je nutné, aby diagnéza CF byla stanovena v co nejkrat$i dobé a s nejvyS$i moZnou

spolehlivosti.

1.3.1 Screening

Snaha o vcasnou diagnostiku CF vedla k vyzkouSeni fady screeningovych metod.
Z4dn4 metoda se zatim tplné neosvédéila.
Na podezieni na CF miiZze upozornit ultrazvukové vySetfeni plodu mezi 17.-20. tydnem
téhotenstvi, kdy je v krajiné bfiSni prokazovana zvySend echogenita, kterd svéd¢i pro
mekoniovy ileus. Zde je nutnd ndslednd indikace gynekologa ke genetickému vySetieni.
Dal$im typickym znakem je, Ze si matky vSimnou ndpadné slané chuti potu svého ditéte.
(Vavrova a kolektiv,1999)

Screenning u CF je dvojiho typu, novorozenecky a antenatalni.

Novorozenecky screening

Vavrovd uvddi dle zahranic¢nich autorii, ze cilem novorozeneckého screeningu je co nej¢asnéjsi odkryti nemoci.
Nejcastéji uzivanym testem je vysetieni koncetrace IRT. U novorozenctu s CF byvd hladina IRT ve srovnan{
se zdravymi novorozenci zvysena > 60 pg/l. Test je provadén ze suché kapky krve, kterd je u nds odebirana
mezi 72.-96. hodinou Zivota novorozencum napf. k vySetfeni fenylketonurie, hypotyreézy a jinych vrozenych
vad. (Vavrova a kolektiv, 2006)

Antenatalni screening

Antenatalni screening md za cil odhaleni rizikovych pari nosic¢li a jejich varovani pfed moznosti narozeni
nemocného ditéte. MysSlenkou konsenzu amerického Nérodniho udstavu zdravi USA (NIH) je provadét
vySetfeni, prevence, dal$i sledovdni a intervence, vSem pdrim planujici tehotenstvi, t¢hotnym
i tém, ktefi hledaji prenatdlni péci. Standardné se vysSetfeni provadi v rizikovych rodindch, u vSech dospélych
¢lent Sirsi rodiny a u partnert nemocnych s CF. (Vavrova a kolektiv, 2006)

1.3.2. Klinické podezi‘eni
Klinické podezieni tvoii zdklad pro stanoveni diagnézy. Nélez jednoho nebo vice
klinickych pfiznaki mize svédcit pro moznost diagnézy CF. Klinické pfiznaky upozoriujici

na diagnézu CF jsou zndzornény na obr. 2.

Klinické ptiznaky se 1isi v jednotlivych vékovych obdobich.

V novorozeneckém obdobi byva nejtypictéjsi znamkou mekoniovy ileus, ktery se nachdzi u 10-20%
vSech novorozenci s CF. Béhem 24-48 hodin se po narozeni objevuje zvraceni s pfimési Zluci, nafouknuti
biiska a pozdni odchod mekonia. Dal§imi piiznaky CF muze byt protrahovany novorozenecky icterus
(Zloutenka), zptsobeny cholestdazou (méstnanim Zluci) a projevy malnutrice. (Jakubec, 2006)

V batolecim obdobi a u vétSich déti patii mezi respiracni piiznaky CF chronické onemocnéni
dychacich cest a vedlejSich dutin nosnich. Pozornost by mél vzbudit opakovany kasel s produkei sputa,
hvizdanim a zatahovanim, a také vyskyt palickovitych prstti. Mezi gastrointestinaln{ pfiznaky v téchto obdobich
patii neprospivani a steatorea. V batolecim obdobi se muze CF projevit prolapsem rekta a u vétSich déti muze
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dojit k DIOS (syndrom distdlni stfevni obstrukce). DalSimi gastrointestindlnimi pfiznaky mohou byt opakované
pankreatitidy a cirh6za jater.

Mezi piiznaky CF v obdobi adolescence a dospivani muze patfit chronickd sinusitida, respira¢ni
obtize, piiznaky pankreatické insuficience nebo i vysoka koncentrace elektrolytii v potu. Pozornost by méla
vzbudit i kazda obstruktivni ¢i neobstruktivni azoospermie. (Vavrova a kolektiv,1999)

1.3.3 Laboratorni vySetieni

Laboratorni vySetfeni jsou dulezitou soucasti diagnostiky CF. V soucasné dobé¢
jsou vyuzivany tfi vyznamné metody: potni test, molekuldrn¢ genetické vySetieni
a transepitelidlni rozdil potencidli.

Potni test

,,Potni test spo¢iva ve stimulaci poceni pilokarpinovou iontoforézou, ve sbéru potu a v kvantitativnim stanoveni
koncentrace chloridd.” (Vavrova a kolektiv, 2006, s. 69)

Potni test 1ze provést i ambulantné.

Pii provadeéni potniho testu je tieba respektovat standardni provedeni. Elektrody musi byt dostatecné velké,
dostatecné podlozené mulem, aby nedoslo k popaleni. Test se provadi na volnarni ploSe ptedlokti pravé paZe.
Elektrody se nikdy neumist’uji na hlavu nebo na hrudnik. (viz obr. 3)

Minimdlni mnozstvi potu, které je potfebné k tomuto vySetieni je 100 mg. Normélni koncentrace chlorida
v potu je bézné v rozmezi mezi 10-30 mmol/I potu, u CF jsou hodnoty nad 60 mmol/l.

Potni test se opakuje vzdy v piipadé jeho pozitivity, u hrani¢nich hodnot koncentrace chlorida
a v pripad¢, kdy klinicky pribéh nemoci neodpovida diagndze.

Tyto informace se opiraji o (Vavrova a kolektiv, 1999, 2006), (Jakubec, 2006).

Molekularné genetické vySetieni

Pro molekuldrné genetické vysetfeni je nezbytné ziskat lidské bunky pro izolaci DNA. Geneticky test
se provadi nejcastéji z leukocytti obsazenych v Zilni krvi, z bunék plodové vody ¢i jinych bunck cloveka,
z kterych se da izolovat DNA. Neni mozné provést toto vysetfeni z krevni plasmy. Mutace v CFTR genu jsou
uréovany bud’ pfimou nebo nepiimou metodou, pomoci tzv. genovych markert, které jsou v tésné blizkosti
k mutovanému genu a nebo v genu samotném. (Vavrova a kolektiv, 1999)

Geneticky by m¢li byt vySetfeni i rodice, sourozenci a pokrevni piibuzni nemocnych s CF. Genetické vySetfeni
se mlze pouzit i vrdmci prenatalni a preimplantacni diagnostiky. Prenatdlni vySetfeni
se provadi mezi 11.—15. tydnem gravidity z bun€k plodové vody nebo placenty. U preimplanta¢ni diagnostiky
se odbiraji 1-2 bunky z6-8 bunééného embrya, které se posléze geneticky vySetfuji. Do délohy
se pak implantuji pouze embrya snegativnim ndlezem mutace CFTR genu. (Jakubec, 2006)

Transepitelialni rozdil potenciali
,Jeho hodnota je dana sloZzenim tekutin na povrchu sliznic, za kterou odpovida aktivni transport iontil natria

vy s v o

a chloridd pres bunééné membrany. Méfi se rozdil potenciali mezi métici elektrodou v nose (pod dolni nosn{
skofepou) a referencni elektrodou, uloZenou subkutanné v oblasti horni tietiny paze po podani isoproterenolu
a amiloridu. Vysetfeni se provadi na nosni nebo novéji na rektdlni sliznici. Normalni hodnoty jsou 0 az -30 mV,
u pacientl s CF je hodnota sniZena na -34 az -60mV. “ (Jakubec, 2006, s. 12-13)

1.4. PostizZeni respirac¢niho tustroji

Nemocni s CF maji prakticky vzdy piitomno postiZeni dychaciho dstroji (DU). Toto
postiZzeni se vSak miiZe projevit kdykoliv v priitbéhu Zivota, od narozeni az po dospélost.
Ptiznaky nemoci a jejich zdvaZnost se u jednotlivych nemocnych lisi.

Postizeni respira¢niho ustroji urCuje pribeh a prognézu nemoci a odbornd literatura udava,

7e zodpovida za 90 % umrti na toto onemocnéni. (Vavrova a kolektiv, 1999)
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1.4.1 Patofyziologie plicnich zmén
»Zakladni defekt CF spociva v poruSené funkci genu CFTR, kterd vyvolava kaskadu
patofyziologickych jevil vedoucich k progresivnimu onemocnéni dychacich cest.” (Vavrova

a kolektiv, 2006, s.185)

Dle Vidvrové a kolektivu autorii ,je velmi pravdépodobné, Ze porucha CFTR vede k zahus$téni hlenu
se vSemi dusledky. CFTR se na zvySené viskoelasticité sekretti podili pravdépodobné i poruchou v tvofeni
disulfidickych vazeb hlenu a defektem acidifikace intraceluldrnich organel. Zd4a se velmi pravdépodobné,
7e v dusledku poruchy CFTR genu neni percilidrni tekutina na povrchu epitelu DC u CF hypotonicka
a schopnd baktericidie, jako je tomu u normdlnich osob, ale isotonickd a neschopnd zabijet mikroby.
Dusledkem abnormadlni viskozity a zménéného sloZeni sekretu s vysokym obsahem soli, ale i disledkem
ptfimého plsobeni CFTR genu je porucha mukocilidrni clearance, nedostate¢nd obrana proti bakteriim

PATs

a nasledny zanét, jehoz produkty pfispivaji k poskozeni plicni tkdné.” (Vavrova a kolektiv,1999, s. 43)

Currie uvddi, Ze ,jpochody, které se v dychacich cestich nemocnych s CF odehravaji,
vyjadiuje zacarovany kruh bronchidlni obstrukce, infekce a zdnctu, jehoZz diisledkem
je poskozeni plicni tkdnég, vznik bronchiektazii a respiracniho selhani.”“ (Vavrova a kolektiv,

2006, s.186)

1.4.2 VySetiovaci metody

Mikrobiologické vySetieni sekreti dolnich dychacich cest (DDC)

Bakteridlni infekce DDC jsou diagnostikovany pomoci mikroskopickych
a kultivacnich vysetieni sekrett DDC. Mikrobiologické vysetfeni sputa u nemocnych s CF
je vhodné provadét 1x mésicné, pti kazdém zhorSeni stavu a po kazdém preléceni antibiotiky
(ATB). Je dulezité, aby ziskany sekret byl z DDC a ne z hornich dychacich cest (HDC).
Sekret z DDC obsahuje > 25 leukocytii. U pacientt, ktefi nejsou schopni sputum vykaslat,
se vySetifuji vytéry z krku a z nosu, hlubS§i laryngedlni vyt€ry nebo sekret
ziskany laryngedlnim odsatim. NejpiesnéjSi je vSak vySetieni materidlu ziskaného
pfi bronchoskopickém vySetfeni, které se rutinné neprovadi. Dilezité je také vybaveni
mikrobiologické laboratofe ke kultivaci takovych patogenti, jako jsou Stenotrophonas

maltofilia a Burkholderia cepacia, mykézy a atypickd mykobakteria. (Vavrova

a kolektiv, 1999)

VysSetieni funkce plic
Nemocni CF maji fadu abnormalit funkce plic, mezi nejvyznamnéjsi patii obstrukce
DC, kterd se nejcastéji hodnoti podle FEV,. Pro podrobngjsi hodnoceni

se vpraxi vyuzivd metoda zdznamu maximdlni vydechové kfivky ,priatok — objem®,
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oznacovana také jako FV kiivka nebo MEF kiivka. (Vavrovd a kolektiv, 1999)
,Parametry urCované z FV kiivky umoznuji posoudit nejen velikost obstrukce, ale také jeji
lokalizaci, tzn. zda se nachazi v perifernich (malych) nebo centrdlnich (vétSich) dychacich
cestach. FV kfivka umoZznuje velmi brzy zjistit pocatecni mirné formy obstrukce dychacich
cest, kterd obvykle zacind u téchto pacientll v perifernich dychacich cestich. FV kiivka
vyjadiuje vztah maximdlni vydechové rychlosti, tj. proudu vzduchu v litrech/s, k vitalni
kapacit¢ (v litrech) v prabéhu usilovného vydechu vitdlni kapacity.” (Vavrova

a kolektiv, 1999, s. 46)

Krevni plyny a acidobazicka rovnovaha

,Hypoxemie je pomérné Casnym ukazatelem progrese obstruktivniho onemocnéni
dychacich cest. Casto se objevi pfi namaze nebo ve spanku. Je proto tfeba vySetiovat
jak zatézovy test, tak nocni zmény saturace. Diisledkem chronické hypoxemie je plicni
hypertenze a cor pulmonale. V jejich prevenci je tedy dulezité hypoxemii v¢as odkryt

alécit.” (Vavrova a kolektiv, 1999, s. 50)

Zobrazovaci metody
Rtg

»Rentgenovy ndlez je charakterizovin zmnoZenim bronchovaskuldarni kresby,
zvétsenim hili. V pokrocilejSich fazich nemoci se objevuji bronchiektdzie. Infiltraty
a atelektdzy rizného rozsahu jsou pritomny v kterékoliv fazi nemoci. Charakteristickymi

zménami na rtg plic jsou hyperinflace a emfyzém plic.” (Vavrova a kolektiv, 1999, s. 50)

HRCT (pocitacova tomografie s vysokou rozliSovaci schopnosti)

»HRCT je metodou citlivgjsi, kterd odkryva strukturdlni zmény €asnéji a umoziuje
dobtfe sledovat jejich progresi. Lze ji odhalit ztlusténi stény bronchti jesté drive,

nez se vyvinou bronchiektazie.” (Vavrova a kolektiv, 1999, s. 50)

Scintigrafie
»Ventilacni a perfusni scintigrafie jsou indikovdny zejména pted transplantaci plic.”

(Vavrova a kolektiv, 1999, s. 50)
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Bronchoskopie

Bronchoskopické vysetfeni ma velky vyznam pro diagnostické zhodnoceni stavu
bronchidlniho stromu a umoziuje také odbér materidlu piimo z mista patologickych procest.
Dile je dualezitd pti 1é¢ebném odstranéni komplikaci, jako jsou hlenové zatky nebo akutni

hemoptyza. Bronchoskopie je v diagnostice a 1é€b¢é CF vyuzivéna jiz fadu let.

Ukazatelé zanétu

Nemocni s CF vzacné reaguji na vzplanuti respiracni infekce zvySenim télesné
teploty. K dilezitym ukazatelim patii vySetfeni CRP, vySetfeni krevniho obrazu
s diferencidlnim stanovenim, vySetfeni sedimentace erytrocytl,, elektroforéza bilkovin

aj. (Vavrova a kolektiv, 1999)

1.4.3 Klinicky obraz respira¢niho onemocnéni

»Architektura plic je pfi narozeni normdlni. Ve tfech mésicich Zivota ma vSak
az 50% nemocnych CF urcité respiracni piiznaky jako tachypnoe, hvizdani, zvySenou
dechovou priaci ¢i kaSel. Priznaky vyvoldva exacerbujici virovd infekce.” (Vavrova

a kolektiv, 2006, s. 190)

Klinicky obraz respiracnich projevii CF muze byt u jednotlivych nemocnych velmi
individudlni. Riiznd je jak doba zacatku, tak zdvaZnost pifiznakl. Respirani projevy
v prvnich letech Zivota mohou byt nendpadné a rozvijet se pozvolna. Pro vétSinu nemocnych

je charakteristické postupné zhorSovani ptiznakd, které je zvlast ndpadné v obdobi puberty.

Jednim z nejcastéjSich piiznakt byvd kasel. Muze byt suchy, drazdivy, ale také produktivni s expektoraci
hlenohnisavého az hnisavého sputa. Nékteré malé déti nejsou schopny hlen vykaslavat, polykaji ho a ndsledné
mohou i zvracet. Jen vzacné¢ byva kasel doprovdzen vysokymi teplotami, Castéj$i byvaji subfebrilni teploty.

Zrychlené dychani tachypnoe se muze objevit nékolik dni pfed ostatnimi zndmkami respiracni infekce.
Proto se rodictim doporucuje, aby ditéti zjistovali dechovou frekvenci ve spanku.

Dusnost nebo-li dyspnoe je pocit ztizeného nebo namdhavého dychdni ¢i nedostatku vzduchu.
U kojenct a malych déti je posuzovana podle znamek ztiZeného dychani jako je napft. tachypnoe, zatahovani
nadklickové jamky a meziZebernich prostor. Nemocni Casto du$nost neuddvaji, ale pfi namdhavé Cinnosti
se vétSinou brzy objevi. V pocatcich byva dusnost ndmahova pozdé&ji prechdzi v duSnost klidovou. DuSnost
miZze byt doprovazena slySitelnymi piskoty nebo chropy, které jsou vyvolany pohybem hlenu v DC.

Soudkovity hrudnik. Ke zméné tvaru hrudniku dochdzi pfi obstrukci DC. ZvétSuje se piedozadni primér
hrudniku a vyviji se hrudni kyf6za. (viz obr. 4)

Mezi dalsi dulezité piiznaky patii palickovité prsty, které pravdépodobné souvisi s nedostate¢nym
okyslicovanim krve. Projevuji se rozsitenim a ztluSténim poslednich ¢lankd prsti na rukou i nohou
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a nehty maji tvar hodinového sklicka. (viz obr. 5) Tento pfiznak se u nékterych nemocnych s CF vyviji velmi
Casn€. Zatimco u jinych onemocnéni DC, napf. u astmatu, jsou projevem az velmi téZkého onemocnéni.
Pritomnost pali¢kovitych prsti ov§em neznamend vzdy piitomnost CF. Vyskytuji se i u fady jinych chorob.
Avsak neptitomnost pali¢kovitych prsti diagnézu CF nevyluéuje. (Vavrova a kolektiv, 1999)

1.4.4 Infekce respiracniho astroji

Husty hlen nemocnych s CF, ktery ulpivd v DC, je Zivnou pidou pro bakterie a viry.
Proto nemocni s CF trpi opakovanymi chronickymi respira¢nimi infekcemi, které jsou hlavni
pfiCinou jejich morbidity a mortality. Kromé lokdlni poruchy imunity v plicich nebyva
u nemocnych s CF prokazovdn imunodeficit a pacienti nejsou obecné vice vnimavi

k infekcim. (Vavrova a kolektiv, 1999)

Virové infekce

Dle Jakubce k nejcastéjSim respiracnim virim patii krom¢ viru chiipky A a B také
RSV, parainfluenza, adenoviry a rhinoviry. Virové infekce mohou zhorSovat celkovy stav
a plicni funkce az o 30%. Dale také virové infekce usnadiuji bakteridlni kolonizaci DC,
zvlasteé pak kolonizaci bakterii Pseudomonas aeruginosa. Proto je dulezité kazdy rok

doporu¢ovat nemocnym s CF vakcinaci proti chiipce. (Jakubec, 2006)

Bakterialni infekce

Pro CF je typickd chronickd infekce a kolonizace dychacich cest ur€itymi
bakteridlnimi patogeny. U malych déti byva Casta chronicka infekce Haemophilus influenzae
a Staphylococcus aureus. Pro CF jsou specifickymi bakteriemi Pseudomonas aeruginosa
(PA) a Burkholderia cepacia (Bcc). V poslednich letech zacind byt problémem MRSA, jehoz
prevalence je odhadovéna az na 17 %. (Jakubec, 2006)

Pseudomonas aeruginosa (PA) je specifickou bakterii pro CF. Vyskytuje se v zevnim prostiedi
a to ve vodé - v malo chlorovanych bazénech a vitivkach. Ddle se vyskytuje v pidé kontaminované vykaly lidi
a zvitat. U nemocnych CF vyvoldvd tézkou chronickou plicni infekci, kterd se ve velké cdsti podili
na morbidit¢ a mortalit¢ téchto nemocnych. Vyskyt infekce roste sveékem, muze se nachazet
az u 80 % dospélych nemocnych CF. V fadé center, kde byla zahdjena striktni separace pacienti s CF dle typu
kolonizace, klesl vyskyt infekce. Coz se zdd jako dostateCny diikaz pro existujici riziko pfenosu infekce
mezi nemocnymi s CF. Chronickd infekce PA je zdlouhodobého hlediska jednoznacné odpoveédnd
za zhorSovani klinického stavu, funkce plic a prognézy nemocnych s CF. (Vavrova a kolektiv,1999), (Jakubec,
2006)

Burkholderia cepacia komplex (Bcc) je dalsi specifickou bakterii pro CF. Vyskytuje se v zevnim
prosttedi v padé. Dle Vdvrové a kolektivu autorii byl zjistén jeji rist v nékterych desinfekénich a antiseptickych
prostfedcich, ddle mlze prezivat i nékolik let ve vodé. Prenasi se kapénkovou infekci. ,,Rizikové faktory
pro ziskani Bcc jsou vysSi veék pacienta, t€Zké plicni postiZzeni s Castymi hospitalizacemi, CF diabetes mellitus
a blizky kontakt s Bec infekci. Infekce Bece redukuje plicni funkce, zvySuje morbiditu a mortalitu a je nezavisly

negativni predikator u CF. Klinicky mlze Bcc infekce probihat ve ¢tyfech formach — asymptomaticky prubeh,
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pomalé zhorSovani klinického stavu, progresivni plicni postiZzeni s recidivujicimi exacerbacemi a cepacia
syndrom. (Jakubec, 2006, s. 19)

Cepacia syndrom probihd jako rychle progredujici pneumonie s vysokymi horeckami, bakteriémii, splyvajicimi
oboustrannymi plicnimi infiltrdty a multiorgdnovym selhdnim.

Ostatni patogeny
Respiraéni infekce u nemocnych CF mulzZe zplsobovat fada dalSich patogend. Mezi
né napiiklad patii: Str. pneumoniae a Enterobacteriaceae, Klebsiella, Pasteurella multicida,

Alcaligenes faecalis a atypické mykobakteri aj. (Vavrova a kolektiv, 1999)

1.4.5 Komplikace

Komplikace vznikajici v souvislosti s postiZzenim respira¢niho dstroji viz tab. 2.
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Tab. 2 — Komplikace (Vavrova a kolektiv, 1999, 2006)

Sinusitis = sinusitida - zanét vedlejsich dutin nosnich.

e sinusitidy jsou nejéast&j$imi komplikacemi postihujici DU
nemocnych s CF, vyskytuji se prakticky u vSech
nemocnych.

Nosni pOlyp(’)za ¢ nenddorové zdufeni sliznice nosu a vedlejSich nosnich dutin.

¢ rizikovou skupinou jsou pravé nemocni s CF

e vyskyt nosnich polypll je mnohem castéjsi u dospélych
pacientii nez u déti

e tyto vyrustky ze sliznice se mohou postupné zvétSovat
az zpusobit neprichodnost nosnich priaduchit

Vv

Bronchiektazie e abnormadlni rozsiteni bronchti

¢ vznikaji na podkladé chronické infekce

¢ jsou lokalizovany v hornich plicnich lalocich, kde prevlada
levostranné postiZzeni

¢ mohou zpusobit komplikace jako je hemoptyza
¢i pneumothorax

Atelektaza ¢ je definovana jako nevzdus$nost plicni tkdné

¢ mizZe byt prvnim projevem CF

e pokud atelektdza dlouho pfetrvavd, muize plicni tkan
v nevzdusné oblasti trvale poSkodit

Pneumothorax e nahromadéni vzduchu v pohrudnié¢ni duting

e miZe byt vyvoldn spontdnné nebo veétsi télesnou naimahou
e vyskyt stoupd s vékem a zdvaznosti nemoci
¢ rozsahly pneumothorax je zdvaznou komplikaci se Spatnou

prognézou
Hemoptyza ¢ vznikd naruSenim cév v bronchiektatickych dutinach
¢ nitky krve se ve sputu nemocnych s CF objevuji pomérné
casto
* masivni hemoptyza je definovdna jako ztrata 240 ml krve
za 24 hodin

e ddle se za masivni hemoptyzu poklddd i opakovand ztrita
uré¢itého mnozstvi krve v kratkém casovém rozmezi

Respiracni e v pokrocilych fazich nemoci je narusena vyména krevnich

insuficience plynt.

e dochazi k nedostatenému okyslicovéni krve

e pokud plice nemohou zbavovat organismus oxidu
uhli¢itého, dochdzi k hyperkapnii a globalni respiracni
insuficienci

Cor pulmonale e vznikd v disledku nedostatecného okysliCovéni krve, které
ma4 za ndsledek plicni hypertenzi
e srdce je namdhdno a mize dojit aZ k srdeCni insuficienci
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1.4.6 Lécba respiracniho onemocnéni

Obecné se udava, ze lepsi péci a objektivné prokazatelné lepsi klinické vysledky
mohou nemocnym CF poskytnout specializovand centra, kde pracuje tym zdravotniki
zabyvajici se prevazné problematikou CF.
CF stdle patfi mezi nevyléCitelné onemocnéni, 1é€ba je pouze symptomatickd. Lécba
vyzaduje holisticky pfistup, trvd cely zivot a je nutné ji povaZovat za intenzivni,

az agresivni. (Vavrova, BartoSov4, Fila, 2007)

Toaleta dychacich cest

V dutsledku hromadéni hlenu v DC, je nezbytné udrZzovat prichodnost DC. Léky jsou
nejc¢astéji poddvdany inhalaéné. Dle kolektivu zahranicnich autori, které uvddi
Vdvrovd je ,cilem inhalacni 1écby dopravit ucinné léky piimo na sliznici DC pomoci
nebulizac¢nich pfistroji — inhaldtorti. Nemocni s CF inhaluji fadu 1€k, jako jsou antibiotika
(ATB), bronchodilatacni  1éky, mukolytika, = DNéza, amilorid,  hypertonicka
stil, steroidy, antiprotédzy. Uginnost inhalace je ovlivnéna dechovym vzorem pacienta.
Proto by mél provadéni inhalace snemocnym nacvi€it zkuSeny fyzioterapeut.*

(Vavrova a kolektiv, 2006, s. 225)

Také inhaldtory musi splnovat nékteré podminky. Musi vyrdbét dostate¢né hustou
mlhu s dostatecné malymi Cdasticemi, protoze vétsi Castice jsou vychytavany v HDC.
Existuje né¢kolik druhti inhaldtorG. Pouzivaji se inhaldtory tryskové, ultrazvukové.

V poslednich par letech je na trhu novy typ inhaldtoru - inhaldtor e-Flow rapid.

Tryskové inhaldtory rozprasuji mlhu pomoci kompresort. Jejich provoz je hlu¢ny. Vyrabé&ji mlhu
o spravné velikosti ¢astic, snadno se udrzuji a nejsou poruchové. Vyhodné je spojeni se specidlnimi ndstavci,
které umoziuji, aby se 1€k do DC dostaval jen v priabéhu vdechu. To nenuti nemocného
k rychlému dychani, nezahlcuje to DC nemocného drazdici mlhou a optimalizuje to spotiebu Iéku.

Ultrazvukové inhaldtory vyrdbé&ji velmi hustou mlhu, ale jsou poruchovéjsi nez tryskové a nejsou vhodné
pro inhalaci nékterych 1€k, protoZe je mohou porusovat. Jejich vyhodou je tichy provoz.

Inhaldtor e-Flow rapid je na rozdil od ostatnich inhaldtori maly, lehky, tichy a pfenosny. Pracuje
na principu membrany. Dal$imi vyhodami je vyrazné zkraceni doby inhalace a provoz na tuzkové baterie.
Nevyhodou je nevyuziti celé davky 1éku a vysoka cena.

Inhalatory je potieba denné myt, dezinfikovat a dokonale vysuSit. Po dezinfekci je tfeba
aparat proplachnout vodou, nejlépe prevafenou ¢i vhodné filtrovanou. Kazdy nemocny

s CF musi mit vlastni inhalator. (Vavrova a kolektiv, 2006)
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Lécba respiraéni infekce
Prevence

Vyznamnou slozkou je prevence, kterd se opird o tfi dulezité body. Prvnim bodem
je trvalé zlepSovani porusené mukocilidrni clearance prostfednictvim inhalace
a fyzioterapie. Déle je dulezitd separace nemocnych CF dle typu jejich kolonizace.
A tfetim dulezitym bodem je hygiena. Myti rukou a dezinfekce inhaldtort po kazdém pouziti

je velmi dualezité. Kazdy nemocny md své pomucky. (Vavrova a kolektiv, 1999)

Antibioticka 1é¢ba

Dle Jakubce nepanuje jednoznacna shoda v poddvani ATB terapie. Rozpor je, zda
podavat i.v. ATB pravidelné¢ profylakticky po dobu 14ti dnii 3-4x ro¢né¢ nebo poddvat
1.v. ATB terapii jen pii akutnich exacerbacich. Stejn¢ tak neni shoda v tom, zda 1écit

monoterapii nebo kombinaci ATB. VétSinou je preferovana kombinovana i.v. ATB terapie.

Protizanétliva 1écba
Neexistuje jednoznac¢ny ndzor jak protizanétlivou 1é€bu provadeét.

Oraln¢ podavané kortikoidy zlepSily plicni funkce a zvySily hmotnost, ale byly
doprovazeny tadou tézkych nezadoucich ucinkt. Jejich dlouhodobé podavani nebylo
doporuceno.

Po inhala¢né poddvanych kortikosteroidech se neprokazalo zlepSeni klinického stavu
a ani sniZeni zanétlivych ukazatela.

Jako tuspéSnd protizanctliva 1éCba se zpocitku zddla 1écba novymi nesteroidnimi
antirevmatiky COX-2, ale je u nich popisovana fada nezddoucich uc¢inki.

Roz§itené je poddvani azitromycinu, ktery zasahuje do funkci rdznych Ccasti
imunitntho systému. Dlouhodobé zpomaluje pokles plicnich funkci a zvySuje hmotnost.

(Vavrova, BartoSova, Fila, 2007), (Jakubec, 2006)

Dlouhodoba domaci oxygenoterapie (DDOT) a neinvazivni ventila¢ni podpora
,Dlouhodoba domaci oxygenoterapie snizuje riziko plicni hypertenze a cor

pulmonale a m4 u nemocnych s CF pfiznivy vliv na zlepSeni ventilace a tim i na odstranovani

CO,. Je dulezité, aby byla indikovdna vcas a aby nemocni doporuceny rezim dodrzovali.

Podavani kysliku béhem cviceni zlepsi hypoxemii a zvysi vykonnost nemocnych. Doméci
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kyslikové terapie prispivd ke zlepSeni kvality Zivota a je v tomto sméru jednim z velkych
piinosi.

Neinvazivni ventilaéni podpora umozni nemocnym pieklenout ¢ekaci dobu pted
transplantaci plic a zlepSovani béhem ni kondici cvi¢enim, coZ je dllezité pro piiznivé

zvladnuti potransplatat¢niho obdobi.” (Vavrova a kolektiv, 2006, s. 276-277)

Transplantace plic

Transplantace plic je stdle jedinou mozZnosti 1écby konecného stddia plicniho
onemocnéni. V dusledku nedostatku vhodnych déarct plic a dlouhych c¢ekacich Ihiit,
je dulezitd ¢asnd indikace k transplantaci a v€asné zatfazeni na Cekaci listinu. Nemocni CF
jsou k transplantaci plic indikovani pii splnéni urcitych kritérii.
Indikace ktéto operaci je nutné velmi peClivé zvazit a vyloucit vSechny absolutni

kontraindikace. (viz tab. 3) (Vavrova a kolektiv,1999, 2006)

Tab. 3 — Indikace a absolutni kontraindikace k transplantaci plic

(Modifikovano dle Vavrova a kolektiv,1999, 2006, s.292)

Kritéria pro indikaci k transplantaci Absolutni kontraindikace
plic
e permanentni zavislost na inhalaci o (&zké systémové onemocnéni
kysliku vice nez 16h denné
e vzdélenost chiize za 12 minut krats{ ® maligni onemocnéni

nez 800 metr
e FEV1 30 % nalezitych hodnot

globdlni respira¢ni insuficience * multiorganové selhani
® omezend aktivita pacienta a
odpovidajici motivace ® systémovd infekce

¢ rychlé zhorSeni onemocnéni a nutnost
trvalé i.v. 1éCby

e nelécitelné potencidlné Zivot ¢ extrémni kachexie Ci obezita
ohrozujici komplikace

e olekavana doba preziti pod 1218 ¢ dlouhotrvajici 1éCba vysokymi
mésict davkami kortikoidii

Transplantace predstavuje diileZitou metodu 1é¢by u nemocnych CF, umoziuje dlouhodobé
prezivani a navraci ztracenou kvalitu Zivota.
Klinické zkuSenosti ukazuji, Zze velmi dulezitym aspektem pro transplantaci plic, je dobré

rodinné zazemi.
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,Transplantaéni program byl v Ceské republice pod vedenim prof. MUDr. Pavla Pafka,
DrSc., zahdjen koncem roku 1997 ve FN Motol, Praha.” (Vavrova a kolektiv,1999, s. 89)

Genova terapie
Vyzkum a vyvoj genové terapie jde pomalu kupiedu, ale stile zistava velké mnoZstvi
nevyieSenych otizek a piekazek. AvSak nemocni CF i jeji pfibuzni a pratelé veéfi,

Ze se v budoucnu stane genova terapie dostupnou lécebnou metodou.

1.4.7 Lécebna rehabilitace

Lécebna rehabilitace (LR) je zdkladni 1écebnou metodou, kterd udrzuje priichodnost DC
a je nedilnou soucasti kazdodenni komplexni péce o nemocného s CF.

Zékladem LR jsou dvé metody, respiracni fyzioterapie a pohybova terapie. (Vavrova

a kolektiv, 2006)

Respiraéni fyzioterapie (RFT)

Dle mezindrodni fyzioterapeutické spolecnosti pro CF, jak wuvddi Vdvrovd,
predstavuje RFT souhrn metod a technik, jejichz cilem je terapeutické plsobeni
na dechové problémy nemocného.

Drenazni techniky RFT se zaméfuji na zmirnéni bronchidlni obstrukce, na zlepSeni
prichodnosti DC a ventilaénich parametrii a k prevenci zhorSovani funkce plic.
K zékladnim metoddm patii aktivni cyklus dechovych technik, autogenni drendz, PEP systém
dychdni, inhalacni 1écba v kombinaci s drendZni technikou a respirani handling.

(Vavrova a kolektiv, 2006)

Aktivni cyklus dechovych technik (ACBT) obsahuje tii samostatné techniky dychani:

e cviceni na zvyseni pruZnosti hrudniku je inspira¢ni technika stimulujici zlepSeni ventila¢nich
parametrui.

e technika silového vydechu a huffing je aktivni a svalové podpofeny vydech s modifikovanou
rychlosti, ktery obvykle byvd ukoncen huffingem. Jako huffing je oznaCovano kratké zrychleni
vydechu s posunem uvolnéné sekrece.

e kontrolované dychdni je uvolnéné a odpocinkové dychani bez cilené vydechové aktivace bfiSnich
svall. Je charakterizovano jako klidové dychani s relaxacni dlevou pro branici. Pomoci
kontrolovaného dychani je kontrola kasle snadné&js$i a napomdhd nemocnému kasel pfesné Casovat.
(Vavrova a kolektiv, 2006)

Autogenni drendZ je védomé fizené dychani. Funguje na principu pomalého nddechu s nddechovou pauzou
az na konci vdechu. Nasleduje opét védomé fizeny, pomaly a dlouhy aktivni vydech pfes uvolnéné HDC.
Vysledkem je rychlé a snadné uvolnéni bronchidlnich hlent. Tato technika miZze byt kombinovana s inhalc{
¢i flutterem, provadi se vsede¢ nebo vleze. (Vavrova a kolektiv, 1999)
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PEP systém dychdni funguje na principu vydechu proti zvySenému odporu, pifi kterém stoupd intrabronchidlni
tlak. Slouzi jako prevence vzniku bronchidlniho kolapsu, terapie atelektdz a jejich ndslednd prevence. Pro tento
systém dychani byla vyvinuta pomicka, oznacovana jako PEP maska. Nacvik PEP dychani a pouziti PEP
masky je nutné provadét pod vedenim zkuSeného fyzioterapeuta. (Vavrova a kolektiv, 1999)

Flutter je maly, lehky a pfenosny, da se snadno a rychle pouzit. Uvnitf je kulicka, kterd po vdechu kmitd
a vytvdii v DC vydechovy pretlak. Vyuzivd se k prevenci vzniku bronchidlniho kolapsu a vzniku atelektdz.
Flutter nesmi byt pouZivan u nemocnych po prodélaném pneumothoraxu a po opakovanych hemoptyzach, dale

neni vhodny pro nemocné po transplantaci plic. (Vavrova a kolektiv, 2006)

Inhalace jako soucdst respiracni fyzioterapie

Dle skupiny autorii uvedenych ve Vdvrové se inhalace u dospélych nemocnych prolind celou cvicebni lekci,
proto je nutné jiz od détstvi nacviCovat pohybovou koordinaci ruka — vdech — plice. ZvySuje
se tak efektivita inhalce a v kombinaci s technikami respiraéni fyzioterapie usnadiiuje odhlefiovani, vyznamna
je rovnéz prevence unavy inspiraénich svalt. (Vavrova a kolektiv, 2006)

Respiracni handling je zaloZen na principu kombinace dechové a motorické stimulace jako prevence vzniku
chybnych dechovych vzort. Je urcen spiSe malym détem, ale fada prvkd je pouZivdna i u vétSich déti
a dospélych.

Pohybova terapie

Pohybovd terapie by méla obnovovat spravné pohybové ndvyky spojené
s dychanim a zvySovat tclesnou zdatnost. Ma vytrvalostni charakter, jeji intenzita
je urcovana hodnotami ventilacnich parametri plic. (Jakubec, 2006)
Kondi¢ni cvi¢eni by mélo sniZzovat naroky na ob&hovy a respiracni systém. Dobra fyzickd
kondice je pfedpokladem spolecenské aktivity a vyznamné tak ovliviiuje kvalitu Zivota vSech

nemocnych. (Vavrova a kolektiv, 1999)

Rehabilitacni specifika dospélé populace

Dle odborné literatury Vdvrovd uvddi, Ze: ,Rehabilitace dospélych zahrnuje vedle
technik respiracni fyzioterapie a inhala¢ni 1écby také relaxacni pripravu, mobilizacni
techniky mékkych struktur, korekéni cviceni vadného drZeni téla a svalovych dysbalanci,
protahovani a posilovani svalll, trénink dechovych svalii, regeneracni programy a tréninkové
programy télesné zdatnosti.” (Vavrova a kolektiv, 2006, s. 240)
Dle Mdcka a Smolikové ,je nazornou cvicebni metodou Briiggeriiv princip (vizobr. 6),
pomoci  kterého dokaze pacient snadno a rychle porozumét pohybtim vlastniho téla, véetné
dechovych pohybt hrudniku a bfisni stény.” (Vavrova a kolektiv, 200, s. 241)
Pouhé statické “nastaveni t€la” do vzpfimeného sedu pfindsi nemocnym zaroven svalovou
a také dechovou tlevu.
,U dospélé populace je fyzioterapie indikovdna i ve velmi zdvaznych klinickych stavech
nemocnych, vyjimkou neni ani fyzioterapie pacienti v konecné fazi nemoci.”

(Vavrova a kolektiv, 2006, s. 241)
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1.5 Postizeni gastrointestinalniho traktu

Postizeni gastrointestindlniho traktu je soucasti klinického obrazu CF. Klinické
pfiznaky se zde, stejné¢ jako u plicnich projevli, mohou projevovat rizn¢ a vychazeji
z celého traviciho udstroji. Hlavnim pfiznakem je maldigesce pfi insuficienci pankreatu,

jejimz nasledkem je neprospivani nemocnych.

1.5.1 Pankreas

Insuficience exokrinni funkce pankreatu

Insuficience zevnésekretorické funkce je nejbézngjsi gastrointestindlni symptom CF.
Vznik pankreatické insuficience byvd velmi progresivni proces. Netvoii se enzymy
a bez jejich pritomnosti nemiZe probihat tradveni.
Mezi diagnostickd vySetfeni patii test ELISA, ktery spocivd ve vySetieni
elastazy I ve stolici. O insuficienci zevnésekretorické funkce svédci pokles hodnoty elastazy
pod 150 mikrogramt/1g. DalSim vySetfenim je kvantitativni analyza tuku ve stolici.
Klinickym projevem je maldigesce, kterd vede ke steratorhoei. Typickymi pfiznaky jsou
prijmovité, mastné, objemné a pdachnouci stolice, nadymani, bolesti bficha a vdhové
neprospivani. Laboratorné se malnutrice nejcastéji projevi jako hypoalbuminémie
a anémie.
Pankreaticka insuficience je léCena perordlni substituci pankreatickych enzymu. Jejich
nejdulezitéjsi soucdsti je lipdza. Davkovani zdavisi na vzhledu a frekvenci stolic

a na zmén¢ hmotnosti. Pankreatické enzymy by se mély podavat pifed kazdym jidlem.

(Vavrova a kolektiv,1999), (Jakubec, 2006)

Pankreatitida
Pankreatitida nebo-li zanét slinivky bfisni, jak v akutni tak i v chronické form¢, miize byt
nekdy prvni a také jedinou manifestaci CF. PostiZeni byvaji ptredevSim dospivajici a dospéli

pacienti. (Vavrova a kolektiv, 2006)
Diabetes mellitus vazany na CF

Diabetes mellitus vdzany na CF (CFRD) se vyvine hlavné u pankreaticky

insuficientnich pacientil, ale také vzdcné muze doprovazet i atypické formy CF. Celkova
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prevalence je 12-14%, ale s prodluzujicim se vékem jeho vyskyt stoupd aZz na vice jak
25 % u nemocnych s CF, ktefi jsou starsi 20ti let. ZhorSuje plicni funkce a zvySuje mortalitu
(dmrtnost) jak pfimym poSkozenim plic, tak nepifimo supresi (potlaCenim) systémové
zanétlivé odpovédi. (Jakubec, 2006)

V diagnostice CFRD je vyuZivan oGTT (ordlni test glukézové tolerance). Pokud jsou
vysledky testu v normé, vysetieni se opakuje za rok.

Klinické ptiznaky jsou zpocatku nendpadné. Patii k nim polydypsie a polyurie, pozdé&ji
nechutenstvi aZ zvraceni. MzZe dojit aZ k rozvratu vnitiniho prostiedi.

,V tomto pifipad¢é je dieta zcela odliSnd od klasické diabetické diety. Nejsou omezeny
sacharidy ani tuky vcetné nenasycenych mastnych kyselin. U CFRD je zakdzidno pouze
jednorazové vypiti velkého mnoZstvi sladkych ndpoji. Perordlni antidiabetika nejsou
u CFRD vlibec doporucena. U asymptomatického CFRD je moZno podat depotni inzulin
2x denn¢, pfi t€Z$im pribchu je nutno aplikovat kratkodoby inzulin pfed kazdym jidlem

a malou davku dlouhodobého inzulinu na noc. (Jakubec, 2006, s. 29)

1.5.2 Jicen

Gastroezofagealni reflux (GER)

Hlavni pfi¢inou vzniku GER je snizeni tonu dolniho jicnového svéraCe, opozdénd
evakuace Zaludku a zvySend sekrece Zaludecni $t'avy.
Mezi daignostickd vySetfeni GER patii kontrastni Rtg jicnu, 24 hodinovd pHmetrie jicnu,
jicnova endoskopie a scintigrafie.
Obecné¢ pro GER byvaji typické piiznaky jako pyrdza, regurgitace Ci zvraceni, ale u CF
nemusi byt vZdy provédzen témito ptiznaky. Obvykle se projevuje pocitem predCasné sytosti,
odmitdnim potravy, bolestmi bficha a neprospivinim. Ale muZe byt i bez klinickych
ptiznaku.

Lécba je sloZena z nékolika fazi, které na sebe navazuji. (Vavrova a kolektiv, 2006)

1.5.3 Zaludek

Peptické vicedy

,,Peptické viedy se mohou u nemocnych s CF vyskytovat ¢astéji, ale jsou spiSe dusledkem

fyzického 1 psychického stresu u t€zkého chronického onemocnéni.
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Pfi podezieni na vied by mélo byt provedeno endoskopické vySetieni a test na Helicobacter
pylori.
Viedova terapie zahrnuje H, blokdtory nebo blokatory protonové pumpy. Neékdy

je vhodnd i udrzovaci terapie.” (Vavrova a kolektiv,1999, s.109)

Gastritida
Gastritida nebo-li zdnét Zaludku, vznikd u tohoto onemocnéni pomérné ¢asto a mize

souviset jak s hyperaciditou, tak i s agresivni medikaci.

1.5.4 Tenké stievo

Mekoniovy ileus (MI)

MI je novorozenecké obstrukce (uzavieni prusvitu) urcité Casti stfeva vedouci
ke klinickym pfiznakim ileozniho stavu. MuZe vznikat v souvisloti s pankreatickou
insuficienci, ale objevuje se i pfi jinych stavech nez je CF.

Nejbeznejsi postnatdlni diagnostickou metodou je nativni Rtg snimek bficha.
Typickym ptfiznakem je zvraceni s pfimési zluci, vyrazna distenze bficha a opoZzdény odchod
mekonia 24-48h po narozeni. Komplikovany MI je doprovdzen perforaci stieva

a peritonitidou. (Vavrova a kolektiv, 1999)

Distalni intestinalni obstrukéni syndrom (DIOS)

DIOS ptipomind MI v novorozeneckém obdobi. Postihuje pfiblizné¢ urcité procento
pankreaticky insuficientnich nemocnych s CF a to hlavné v obdobi adolescence a dospélosti.
Pfic¢ina vzniku DIOS neni dosud zcela jasnd. Pfispivat miZe napt. dehydratace, nedostate¢na
pankreatickd substituce ¢i zmény ve stravé. Dochdzi k obstrukci v termindlnim ileu, céku
nebo vzestupném tra¢niku vazkym hlenem a fekalnim obsahem.

Mezi diagnostiké metody DIOS patii mimo fyzikdlniho ndlezu sonografie bficha, nativni Rtg
bficha, irrigografie, ddle CT nebo MR bficha.

Klinické ptiznaky mizou byt rizné. Mohou se objevovat kiecovité bolesti v pravém dolnim
kvadrantu bficha, nechutenstvi, Uibytek na vaze, adistenze bficha. Vylucovani stolice miiZe
byt zachovano.

Prevenci je dosateCnd vyZiva a hydratace a také dostateCnd substituce pankreatickych

enzymu. (Vavrova a kolektiv,1999), (Jakubec, 2006)
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Inavginace

Inavaginace nebo-li vchlipeni, je mén¢ Castou komplikaci u nemocnych CF. Klinicky
se projevuje kolikovitymi bolestmi bficha a zvracenim. Muze vzniknout zdroven s DIOS
¢i appendicitidou.

Je diagnostikovdna pomoci sonografie bficha a nasledn¢ pomoci irrigografie.

1.5.5 Tlusté stirevo

Fibrotizujici kolonopatie (FK)

Jednd se o zizeni lumen vzestupného trac¢niku fibrotizujicim procesem. MoZnou
pfiCinou je uzivani masivnich davek pankreatické substituce.
Klinické projevy piipominaji DIOS. Mimo diagnostické metody pouzivané u DIOS
je dilezitym vySetfenim koloskopie s biopsif sliznice.
Mohou se objevit rekurentni bolesti bficha, vodnaty prijem, subakutni obstrukce
¢i ptfimés krve ve stolici.
Adekvétni 1écbou je chirurgickd resekce zuZené CcCasti stfeva. Preventivnim opatfenim

je pfimétend substituce pankreatickych enzymii. (Jakubec, 2006)

Prolaps rekta

Prolaps rekta se objevuje u dosud nelécenych déti s CF do 5ti let véku. MiZe
se v8ak vyskytovat i u starSich pacientl pti uporném kasli.
Vyvoldvajicilm momentem byva zicpa, prijem nebo malnutrice. Chirurgickd 1é¢ba byva
mén¢ Castd, obvykle postaci tiprava pankreatické substituce.

(Vavrova a kolektiv, 1999)

1.5.6 Jatra a Zlucové cesty

CF hepatopatie

Pfi¢inou je primdrni porucha chloridového transportu v ZluCovodech. Dochazi
ke zméné mnozstvi a viskozity Zlu¢e a k obturaci ZluCovodu bilidrnimi zatkami.
K diagnostickym metoddm patii fyzikdlni vySetfeni, biochemické vySetieni, sonografie

bficha a jaterni biopsie.
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Jaterni choroba mize v pozd¢jsi véku probihat asymptomaticky se zvySenim jaternich testi
a se zvétSenim jater ¢i sleziny. Nebo také s klinickymi pfiznaky cholelithidzy
¢i zuzenim Zlucovodu s bolestmi bficha, ikterem a zanétem Zlucovodu.

CF hepatopatie je tteti nejcastéjsi ptri¢inou smrti u nemocnych s CF. Mezi rizikové faktory
patii probéhly mekoniovy ileus, muzské pohlavi a pfitomnost ,tézkych mutaci.”

(Jakubec, 2006)

1.6 Postizeni ostatnich systémi

1.6.1 Potni zlazy
Nemocni s CF jsou ohroZeni velkymi ztratami soli, zvlasté pfi velkém poceni. Muze
dojit dokonce k ndhlé smrti z dehydratace. Pii zvySenych teplotich zevniho prostredi

je nutné zvySovat denni piijem soli a je zakdzdn pobyt v saun¢ a prace v horkém prostiedi.

(Jakubec, 2006)

1.6.2 Reprodukéni sytém
,Nemocni s CF maji Casto opozdény zacCatek puberty. VéEtSinou to tzce souvisi

se stavem vyZivy a s funkei plic.” (Vavrova a kolektiv,1999, s.123)

Reprodukéni systém muzi

Puberta je u chlapci opozdéna piiblizn¢ o 2 roky, maximalni rastovad rychlost je
posunuta z 13ti na 15 let.
AZ 98% dospélych muzl s CF je neplodnych. ,,Hormondlné jsou vétSinou v mezich normy,
jen vyjime¢né jsou hodnoty testosteronu snizeny. Sperma se tvoii normadlng,
ale nadvarle kon¢i vétsinou slepé a jeho vyvod chybi. Pravdépodobné je to zplisobeno tim,
ze vyvodné cesty jsou ucpany hustym hlenem bezprostiedné pfed narozenim. Muzi s CF
mohou Zit zcela normalnim sexualnim Zivotem, nemohou se vSak normalni cestou stat otci

déti.“ (Vavrova a kolektiv, 1999, s.123)
Reprodukéni systém Zen

Dle zahranicnich autorii uvedenych ve Vdivrové je ,u divek s CF ndstup puberty

o 1-2 roky opozdény v zdavislosti na tiZi onemocnéni. U pacientek s CF je v 50% piipadi
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pfitomna amenorea nebo nepravidelnosti menstrua¢niho cyklu.” (Vavrova a kolektiv, 2006,
s.386)

Tvorba vazkého hlenu v déloZznim hrdle, miize zplsobovat potiZze pii oplodnéni. Zda
je t€hotenstvi vhodné, je dulezité zvazit dle klinického stavu Zeny.

»¢hotenstvi je tfeba se Zenami citlivé diskutovat a v pifipadé zdjmu a dobrého stavu
naplanovat. Je nutné probrat etické problémy, jako mozné zhorSeni stavu a krat$i preZiti,
stejné jako narozeni ditéte s CF.” (Vavrova a kolektiv, 2006, s.387)

Také pacientky s CF po plicni transplantaci se mohou citit velmi dobfe a uvaZovat
o téhotenstvi. Pred doporuc¢enim té€hotenstvi musi lékat posoudit kromé stavu pacientky
a plodu i stav transplantovaného organu. Odstup od transplantace je doporucovan
1-2 roky.

Plodnost pacientek s CF je sniZena, ale mohou otéhotnét i Zeny s malnutrici a téZkou
ventilaéni poruchou. Proto je tfeba uvazZovat o antikoncepci. Zcela béZzné€ se vyuZziva
hormonadlni antikoncepce. Ale vzhledem k pankreatické insuficienci existuje riziko selhdni
perordlni hormondlni antikoncepce. Navic hormondlni prepardity mohou zhorSovat
komplikace CF. Vhodnymi moZnostmi k zabrdnéni nechténého t¢hotenstvi jsou moderni

nitrodélozni  téliska €1 chirurgickd sterilizace. (Vavrovd a kolektiv, 2006)

1.6.3 Osteoporoéza

V dusledku del$iho piezivani nemocnych s CF ptibyvéji dalsi komplikace, mezi které
patii 1 osteoporéza. Mezi rizikové faktory vzniku osteoporézy patii Spatnd vyZiva
s nedostatkem vitaminu D a K, véapniku, ddle téZka postiZeni plic, porucha funkce pohlavnich
714z a respiracni aciddza.
Zékladni prevenci osteopordzy je intenzivni 1éCba zdkladniho onemocnéni. Z¢éjména
v détstvi je dulezitd péce o dobry stav vyzivy a IléCba plicntho onemocnéni.
Lécba osteopordzy spocivda piedev§Sim v nutricni podpoie, doddni vitaminu D a kalcia
a ve fyzioterapii. Mezi komplikace spojené s osteoporézou patii fraktury obratli

a obecné zvySené riziko zlomenin. (Vavrova a kolektiv, 1999)

1.6.4 Ledviny
Ledvinné poskozeni u CF neni tak ojedin¢lé, jak se doneddvna soudilo
a lze predpokladat, Ze s prodluzujicim vékem nemocnych bude tato komplikace

diagnostikovédna Castéji.
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Klinicky se mize poskozeni ledvin projevit proteinurii, hematurii, nefrotickym syndromem,

renalni kolikou a mize vést az k selhani ledvin. (Vavrova a kolektiv, 2006), (Jakubec, 2006)

1.6.5 Autoimunitni systém

S plicnim onemocnénim a opakovanymi zdnéty souviseji i jiné projevy CF,
povazované za projev autoimunity. Mezi né patii hypertrofickd osteoartropatie,
coz je bolestivé onemocnéni postihujici vétSinou kolenni klouby. Za projev autoimunity

je poklddana i1 Crohnova choroba, kterd neni u CF vzdacnd. (Vavrova a kolektiv, 1999)

1.7 Atypicka forma cystické fibrozy

Dle Jakubce muze mit atypickd forma CF oproti typické formé mirnéj$i prabch
a lepsi prognézu. Byvaji u ni pfitomny mirnéjsi mutace genu CFTR.
Pacienti postizeni tzv. atypickou formou CF maji zvySené az hrani¢ni hladiny chlorida
v potu, ale jejich obtiZe jsou vdzdny bud’ jen na plice, nebo jen na slinivku bfiSni
a nektefi trpi pouze opakovanymi zanéty nosnich dutin s nosni polyp6zou. U atypické formy
viak nelze vylouCit moZnost, Ze se s postupujicim vékem obtize rozvinou

do typické formy CF. (Vavrovi a kolektiv, 1999, s. 39)

1.8 Vyziva

wotav vyzivy CF je zdkladnim faktorem, ktery ovliviluje prognézu nemoci.
Na stavu vyZzivy zdleZi nejen rlst a vyvoj nemocného jedince, ale vyznamné s nim souvisi
1 stav plicni funkce, rozvoj infek¢nich komplikaci a postupny rozvoj plicni nemoci.*
(Vavrova a kolektiv, 2006, s. 351)

Stav vyzivy tedy zdsadné¢ ovliviuje kvalitu Zivota a dlouhodobé pieziti nemocného.

1.8.1 Pric¢iny malnutrice

U nemocnych s CF je hlavni pfi¢inou malnutrice pankreatickd insuficience. Nemocni
s pankreatickou insuficienci trpi steatoreou a v disledku toho dochédzi k malabsorpci tuka
a vitaminl rozpustnych v tucich. Charakteristickym projevem malabsorpce jsou objemné,

pachnouci, mastné, nékdy azZ napénéné stolice.
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Dle zahranicnich autorii uvddi Vdvrovd, Ze se ,,u n¢kterych adolescentl a mladych dospélych
na malnutrici podili i rozvoj diabetes mellitus a progredujici jaterni cholestdza. Pfiinou
malnutrice muze byt i pfidruzend celiakie, zdnétlivé onemocnéni stfev ¢i potravinova

intolerance.* (Vavrova a kolektiv, 2006, s. 351)

1.8.2 Hodnoceni stavu vyzivy

Stav vyzivy nemocnych s CF je nutné pribézné monitorovat. Daji se tak odkryt
pocateCni znamky zhorSeni stavu. A Casnymi zdsahy je pak moZné predejit komplikacim.
Nemocny by mél byt antropometricky proméfen pravidelné kazdé 3-4 mésice.

Pfi podezieni na jakékoliv zhorSeni stavu kdykoliv. (Vavrovd a kolektiv, 2006)

1.8.3 Nutri¢ni podpora

Je nezbytné, aby strava nemocnych s CF byla energeticky bohatd, s obsahem kalorii
a bilkovin, na trovni 130-150% davek doporucovanych pro béZnou populaci.

Tuky se ve vyzivé neomezuji. Také je nutnd substituce vitaminl rozpustnych v tucich,
zvlaste E, A 1 D. Dulezita je i substituce kuchynské soli a vapniku.

Pokud nemocny védhové neprospivd, je nezbytné co nejdiive zajistit kroky vedouci
ke zlepSeni stavu vyzivy:

1. ,,Prvnim krokem je kalorické obohaceni stravy o vyzivové doplnky,
nebo kaloricky ptidavek ve formé popijeni “sipping” - preparati tekuté vyzivy.*

2. ,,.Druhym krokem v nutri¢ni podpofe je piivod tekuté vyZzivy nasogastrickou sondou
nebo gastrostomii. Nasogastrické sondovéani by mélo byt vyhrazeno pro kratkodobé
uziti. Pro dlouhodobé podavéani enterdlni vyzivy je vhodné zvazit provedeni
perkutanni endoskopické gastrostomie (PEG).*

3. . Ttetim krokem je dopliikkova parenterdlni vyZiva vétSinou cestou centrdlniho Zilniho
katetru. Vzhledem potenciondlnim zdvaznym komplikacim je volena velmi uvazliveé
a to vétSinou u pacientl, ktefi se piipravuji na transplantaci plic ¢i jater,

nebo potiebuji ¢asto intravendzni poddvani 1ékl.” (Nevolova, 2007)
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1.8.4 Péce o vyzivu v urcitych zZivotnich obdobich

Dospivani (13-18)

V obdobi dospivani dochdzi ke =zrychleni rdstu, rozvoji hormondlni c¢innosti
a také k veétsi fyzické aktivite. V tomto veku castéji propukd plicni infekce, kterd zvySuje
kalorickou potfebu. Vétsi riziko nutricniho selhdni maji divky s mens$i télesnou hmotou.

Velmi diilezita je kontrola stavu vyZzivy. (Vavrova a kolektiv, 2006)

Dospélost

Je nezbytné, aby dospély Clovék s CF skloubil sviij Zivotni rezim s pracovnimi
povinnostmi. DuleZitd je dostate¢nd vyziva béhem dne. Zdakladem je vysokokaloricka strava
s velkym obsahem tukli. Soucdsti nutri¢ni intervence je nejen zvysit télesnou hmotnost,
ale také télesné sloZeni pomoci celkové svalové stimulace v rdmci individuédlniho kondi¢niho

programu. (Vavrova a kolektiv, 2006)

Téhotenstvi a kojeni

Téhotenstvi v souvislosti s vyZivou je pro nemocné s CF naronym obdobim.
Je nutné zajistit dostateny kaloricky ptfivod. Odbornd literatura doporucuje zvyseni piijmu
alespon o 20%, nez bylo optimdlni pfed graviditou, aby nebyl ohrozen rist
a vyvoj plodu. Usp&$ného pribdhu téhotenstvi lze docilit piedchozim dlouhodobé
stabilizovanym stavem vyZivy.
Dle zahranicnich autorii uvddi Vdvrovd, Ze matefské mléko Zeny s CF neni prvotné
zménéno, ale fada 1€éki, které Zena uzivd, do mléka prechdzi. Kojeni neni obecné

doporuCovdno Zzendm se Spatnym stavem vyzivy. (Vavrova a kolektiv, 2006)

1.9 Psychosocialni problematika cystické fibrozy

Onemocnéni CF pfedstavuje velikou psychosocidlni zatéz jak pro nemocné,
tak pro celou jejich rodinu.
Toto onemocnéni svym prubéhem i nirocnou lécbou vyrazné ovliviiuje zplisob Zivota
nemocnych. Samotné sdé€leni diagnézy byva pro lidi Sok. U urcitého procenta nemocnych
je CF diagnostikovdna az v dospélém véku. V tomto vékovém obdobi maji lidé vétSinou

jasné predstavy o svém budoucim Zivoté, maji zahdjenou profesni kariéru a ncktefi
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i zaloZenou rodinu. Tato informace pro n¢ mnohdy znamend velikou krizi, kterd muze

skoncit rozbitim socidlnich a rodinnych vazeb. (Jakubec, 2006)

1.9.1 Psychosocialni aspekty v urcitych vékovych obdobich

Adolescence a rana dospélost

Hlavnimi ukoly této Zivotni etapy je odpoutdni se od rodiny, realizace v profesi
a partnerstvi, ale u nemocnych s CF je toto ztizené. Touha jedince po odlouceni
je ze strany rodic¢t blokovana znac¢nou tuzkosti o jeho zdravi a Zivot, kterd je velmi Casto
podpofena zhorSujicim se zdravotnim stavem a ¢astéjSimi hospitalizacemi.
(Vavrova a kolektiv, 2006)
Ekonomickd nezdvislost a seberalizace v profesi se dafi pouze nékterym nemocnym, vétSina
pfechdzi do invalidniho diichodu okamZit¢ po ukonceni studia, aniZ by nastoupili
do zamé&stnini. Pro nemocné s CF je vhodné spiSe duSevni ¢i sedavé zaméstndni. Nesmi
pracovat v horku, prasném prosttedi, riziku infekce a ani vykondvat fyzicky ndro¢nou praci.
Také je vhodné€j$i zaméstnani pouze na Castecny uvazek. (Jakubec, 2006)
S prodluzujici se délkou Zivota téchto nemocnych je Casto diskutovanou problematikou
sexualita, partnerstvi, manZzelstvi a u Zen i téhotenstvi. V dusledku limitované Zivotni
perspektivy nedochdzi u ftady nemocnych kuzavieni snatku. To ale neznamena,
7e by tito lidé n&jakym vztahem neprogli. Rada mladych dospélych nemocnych CF preferuje
kratkodobgjSi nezdvazné zndmosti. AvSak kvalitni partnersky vztah je pro nemocné

vyznamnym a pro Zivot motivujicim prvkem. (Vavrova a kolektiv, 2006)

1.9.2 Psychologicka péce pied transplantaci plic a po ni

Predtransplantaé¢ni psychologicka péce

Predtransplantacni psychologickd péce je cilena na pomoc pii ujasiiovani postoje
nemocného i1 rodiny k navrZzenému transplantanimu vykonu a na vytvdfeni prostoru
pro takové rozhodnuti. Nemocny a jeho rodina podléhaji v ptedtransplantacnim obdobi
znaénému emocnimu rozkolisdni. Euforie se stfidd s uzkosti a s depresivné ladénymi

avahami.
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Potransplantacni psychologicka péce

Potransplantacni psychologickd péce zacina velmi brzy po transplantatnim vykonu.
Vlastné uz v dobé, kdy je nemocny na fizené ventilaci. Dédle pokracuje dle situace
a stavu nemocného az do jeho propusténi do domaéci péce.
Cilem psychologické potransplantaéni péfe je preklenuti a zvlddnuti extrémni zitéZové
situace, motivace nemocného ke spoluprici a podpora ventilace mySlenek, pocith

a emoci. (Vavrova a kolektiv, 2006)

1.9.3 Psychologicka péce poskytovana zdravotni sestrou
Viéazné a nevylécitelné onemocnéni piindsi nemocnému fadu omezeni a tykd se vzdy

celé rodiny, méni jeji dynamiku a vztahy.

Psychologickd péce sester spociva :
e v poskytnuti jistoty ve vztahu sestra — pacient, piibuzny
e v podpofte ventilace pocitll a popiipad¢ negativnich proZzitkl
e v prevenci psychické a socidlni izolace
e v podpote aktivni pée nemocného o své zdravi

e v podpofe a povzbuzeni nemocnych a jejich ptibuznych

Zékladem psychologické péce o pacienty v zadvérecném obdobi Zivota je udrZovani co mozna
nejvyssi kvality Zivota, a to zvlasté se zajiSténim fyzické pohody. Zvlast¢ mladi dospéli

se citi byt zasko&eni bliZici se smrti. (Spasové, Prchalové, 2002)

Osetfovatelskd problematika je rozpracovana v jiné podkapitole.
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2 Socialné pravni problematika cystické fibrozy

(informace platné ke konci roku 2007)

2.1 Osoby se zdravotnim postizenim (OZP)

2.1.1 Definovani OZP

“Osobami se zdravotnim postizenim jsou fyzické osoby, které jsou

e orgdnem socidlniho zabezpeceni uznany pln¢ invalidnimi
e organem socidlniho zabezpeceni uznany ¢4ste¢né¢ invalidnimi

¢ rozhodnutim tfadu priace uzndny zdravotné znevyhodnénymi* (Definice osob, 2007)

Zdravotni postiZzeni, pfi kterych je nemocny povazovan za dlouhodobé té€Zce zdravotné
postizeného, jsou rozdélena do 16ti skupin. CF je zatazena do skupiny ¢. 6 — Onemocnéni

dychaciho ustroji. (Vavrova a kolektiv,1999)

2.1.2 Zaméstnavani OZP

,Lidem se zdravotnim postizenim se poskytuje zvySend ochrana na trhu prace.
Zameéstnavatelé s vice nez 25ti zaméstnanci v pracovnim poméru jsou povinni zameéstndvat
osoby se zdravotnim postizenim ve vySi 4% z celkového poctu svych zaméstnanci.*

(Zdravotni postizeni, 2007)

2.1.3 Davky socialni péce pro OZP

»Podminky, za kterych se poskytuji davky socidlni péce pro osoby
se zdravotnim postiZenim, jsou upraveny ve vyhlaSce Ministerstva prace a socidlnich véci
CR ¢&. 182/1991 Sb., kterou se provadi zdkon o socidlnim zabezpeleni a zédkon o ptisobnosti

organti CR v socidlnim zabezpeceni, ve znéni pozdéjsich predpisi.*

(Zdravotni postizeni, 2007)

2.2 Invalidni dichody

Od 18ti let, vcetné¢ studentl, je mozné zadat o plny invalidni dichod

(PID) i castecny invalidni dichod (CID), prostiednictvim svého praktického 1ékare.
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»Zdravotni stav a pokles schopnosti soustavné vydéle¢né ¢innosti posuzuje posudkovy lékat

Okresni spravy socidlniho zabezpeceni.“ (Vavrova a kolektiv,1999, s144)

2.2.1 Plny invalidni dichod

»Pojisténec je pln¢ invalidni, jestliZze z divodu dlouhodobé neptiznivého zdravotniho stavu:

a) poklesla jeho schopnost soustavné vydélecné ¢innosti nejméné o 66 %, nebo
b) je schopen pro zdravotni postizeni soustavné vydélecné cCinnosti jen za zcela

mimotadnych podminek* (Invalidni dichody, 2007)
2.2.2 Casteény invalidni diichod
,,Pojisténec je ¢astecné invalidni, jestlize

a) zdavodu dlouhodobé neptiznivého zdravotniho stavu poklesla jeho schopnost
soustavné vydélecné ¢innosti nejméné o 33%, nebo

b) mu dlouhodob¢ nepiiznivy zdravotni stav znacné ztéZuje obecné Zivotni podminky.*
(Invalidni dichody, 2007)

»Zakonem €. 24/2006 Sb. byl s i€innosti od 1. tinora 2006 zruSen institut soub&éhu ¢astecného
invalidniho dtchodu s pfijmem z vydélecné cinnosti, takze vySe pi{jmi z vydélecné
¢innosti poZivatele tohoto dichodu nemd na vySi dichodu a jeho vyplatu vliv.“

(Invalidni dichody, 2007)

39



3 Organizace zabyvajici se cystickou fibrézou

3.1 Organizace zabyvajici se cystickou fibrézou v Ceské republice

3.1.1 Klub nemocnych cystickou fibrézou

V roce 1992 byl zalozen Klub rodi¢t a pratel déti nemocnych cystickou fibrézou,
dnes nazyvany Klub nemocnych cystickou fibrézou (Klub CF). Hlavni mySlenkou
i cilem ¢innosti Klubu CF bylo trvale zlepSovat zdravotni a socidlni podminky nemocnych

s CF. Za timto ucelem Klub CF vyviji stdle fadu aktivit. (Vavrova a kolektiv, 2006)

Mezi ¢innosti klubu patii naptiklad:

e zprostfedkovani uzké spoluprace nemocnych a jejich blizkych s 1€kafskym tymem

e zajiStovani psychologické pomoci pro nemocné i jejich blizké

e poskytovani socidlnich sluzeb pro nemocné a jejich rodiny

¢ informovani nemocnych prostfednictvim zpravodaju a dalSich materidla

e prostfednictvim médii informuje vefejnost o tomto dosud malo zndimém dédicném
onemocnéni**

e  pordda beneficni akce a vede vetfejnou sbirku*

e _ziskdvd finance na zdravotnické pfistroje a vybaveni center pro 1écbu
a diagnostiku CF i na provoz celé organizace

e  pfispivd nemocnym na piistroje pro 1écbu i rehabilitaci a 1écebné klimatické pobyty*

e spolupracuje s CF centry v CR

e spolupracuje s podobnymi organizacemi v CR a je ¢lenem Mezindrodni organizace

pro cystickou fibr6zu — CFW a Evropské organizace pro cystickou fibr6zu — CFE*

(Klub CF, 2007)

Klub CF ma i své patrony z fad zndmych osobnosti. Patroni klubu pomdhaji medializovat
diagnézu CF a podili se na ziskdvani finan¢nich prostfedkl. Ke konci roku 2007 patii mezi
patrony Klubu CF tenistka Nicole VaidiSov4, triatlonistka Lenka Radové, tenistka Helena
Sukova, triatlonista Martin Kriidvek a herecka a zpévacka Dagmar Patrasovd. (Klub CF,

2007)
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3.2 Organizace zabyvajici se cystickou fibrézou v Evropé

3.2.1 Cystic Fibrosis Europe

Cystic Fibrosis Europe (CFE), je organizaci sdruzujici evropské spolecnosti, které
se vénuji pomoci nemocnym CF. (Zajimavé odkazy, 2008)
,,CFE je federaci narodni Evropské asociace CF a celosvétové sekce CF.“ (What is CFE,
2008) Tato organizace zastupuje nemocné s CF a jejich rodiny v Evropé. CFE byla zaloZena
na Evropské konferenci CF v Belfastu vroce 2003. Jejimi c¢leny je doposud
25 evropskych ndrodnich asociaci CF. Mezi né patif napiiklad i Ceskd republika a Slovenska
republika.
CFE spolupracuje s dal$imi ndrodnimi, evropskymi a celosvétovymi organizacemi,

spole€nostmi a institucemi s podobnymi zdméry a cili.

,Hlavnimi cili CFE je:
e zlepsit kvalitu Zivota pacientli s CF a jejich rodin v Evropé
e zastupovat a hdjit zajmy pacientti s CF a jejich rodin po celou cestu Zivotem
e pozvednout veiejné povédomi a porozuméni tykajici se pacienti a jejich rodin

e podporovat vhodnou lékatskou péci vSude v Evrop¢ ““ (What is CFE, 2008)

Pro realizaci svych cili, shani CFE finan¢ni prostfedky prostiednictvim sponzora

a dart. (What is CFE, 2008)

3.2.2 European Cystic Fibrosis Society

European cystic fibrosis society (ECFS) je organizaci sdruzujici vSechny profesionély
vénujici se problematice CF. (Zajimavé odkazy, 2008)
Cilem ECFS je dosahnout nejlepSich moznych vysledkll 1écby a nejvyssi mozné kvality
zivota nemocnych s CF prostfednictvim rozvoje a rozSiteni znalosti v oblasti CF.
»ECFS zajistuje Evropské férum, kde se mohou setkdvat lékafi a védci a diskutovat

o poslednich zjiSténich tykajici se nemoci.“ (European Cystic Fibrosis Society, 2008)
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4 Péce o pacienty s cystickou fibrézou

Pro pacienty s CF je nutné zajistit specifickou lékaiskou a oSetfovatelskou péci.
S nartistajici délkou zivota jsou pacienti s CF hospitalizovdni nejen na oddéleni détské
kliniky, ale 1 na odd€leni plicni kliniky.
Prodluzovani Zivota nemocnych s CF je vysledkem nejen uspéSnosti lékarské péce,

ale 1 vétSim dirazem na oSetfovatelskou péci. (Spdsovd, Pardkova, Prchalovd, 2000)

4.1 Specializovana CF centra

»CF je komplexni onemocnéni vyzadujici holisticky pfistup k 1é¢bé. Zasadni
pro optimdlni l1é¢eni a jeho vysledky je péce v centrech tymem poucenych a zkuSenych
zdravotnikd. Specializovand pée ma lepSi vysledky v pirezivani 1 kvalit¢ Zivota.
Tato péfe zahrnuje casté klinické hodnoceni a monitorovani komplikaci 1ékafti
a zdravotniky specidlné cvi¢enymi v 1éeni CF a v Casném zahdjeni terapie.” (Kerem,

Conway, Elborn, Heijerman, 2007)

CF centrum by mélo mit tym pracovnikd, moZnost poskytovat rozsahlou péci a byt schopné 1éCit vSechny
komplikace. Také by melo byt soucdsti univerzitni nemocnice. Ddle by centrum mélo peCovat nejméné
0 50 nemocnych.

Péce 0 nemocné s CF by méla byt poskytovdna multidisciplindrnim tymem. Reditel centra by mél byt zkuseny
CF lékat, pracujici nejmén¢ s jednim dal$im v CF zkusenym Iékatem. Kromé toho by centrum mélo mit podle
poctu pacientti, rizné mnozstvi CF sester, dietologli, fyzioterapeutd, socidlnich pracovnikl, psychologt,
farmakologi a mikrobiologi. Ddle by mélo mit v rdmci nemocnice uzky vztah ke konsultantim
specializovanych v gastroenterologii, hepatologii, endokrinologii, otorinolaryngologii, obecné, hepatologické
a pediatrické chirurgii, rentgenologii, porodnictvi a gynekologii (v€etné¢ asistované reprodukce). Tyka
se to i infekénich nemoci a jejich kontroly, revmatologie, oftalmologie a nefrologie. CF centrum by mélo také
uzce spolupracovat s Ndrodnim transplantaénim centrem. Ddle musi mit nemocni 24 hodin denn€ moZnost
telefonického kontaktu pro radu, feSeni naléhavé situace nebo jinou konsultaci. (Kerem, Conway, Elborn,
Heijerman, 2007)

Ukolem CF sestry je koordinace péce mezi nemocnym, rodinou, sluzbami a nemocnici. Ddle
také radi a edukuje nemocné a pribuzné, je jejich divérnikem a poskytuje osetfovatelskou

péci. (Kerem, Conway, Elborn, Heijerman, 2007)

,Kritéria center pecujicich o CF podle Evropské spole¢nosti pro cystickou fibrézu (ECFES)

spliiuje CF centrum ve FN Motol v Praze, ddle v Hradci Krdlové a v Brné. Dalsi dvé mista,
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kde se staraji o mensi pocet pacientli s CF jsou v Plzni a Olomouci.” (Vavrovd, Brdzova,

2007)

4.2 Osetrovatelska péce o hospitalizované nemocné s cystickou fibrézou

Pfijem nemocnych s CF na oSetfujici jednotku k pravidelné intravendzni antibiotické
terapii je individudlni a odviji se od pribe¢hu nemoci u jednotlivych nemocnych. Déle miiZe

byt nemocny s CF hospitalizovany vzdy pfi akutnim zhorSeni klinického stavu.

Cilem oSetfovatelské péce je zajistit:
¢ plnéni ordinaci 1€kate
e planovand vysetieni
e izolaci pacientll
e dechovou rehabilitaci
® inhalaci
e péci ve volném Case
e spoluprici s rodinou a psychologem

(§pésové, Parakova, Prchalova, 2000)

CF je zavazné onemocnéni, které zasahuje do mnoha potieb takto nemocnych pacientil.
Pfi stanovovani oSetfovatelského planu a poskytovani oSetiovatelské péce je dulezité
se zamé&fit na vSechny oblasti tykajici se potieb nemocného. OSetfovatelsky plan péce
je sestavovan individudlné na kazdého pacienta, protoze kazdy pacient je osobnost a ma

své individudlni pfani, potfeby a problémy.

Ptiklady nejcast&ji pouzivanych ofetfovatelskych diagnéz' na odd&leni Vétsich déti IL. patro
FNHK. Cerpino z oSetfovatelského planu sestaveného na tomto oddéleni pro pacienty
s CF, pouzivaného do konce roku 2007. (viz Piiloha ¢&.1) Na tomto oddéleni byvaji
hospitalizovani nemocni s CF 1 star§i 18ti let.

e Omezeni priuchodnosti DC z divodi nadmérné tvorby vazkého hlenu

¢ Porucha vymény plynt v plicich v disledku vlastniho onemocnéni

! Jednd se o pifmou citaci z materiald, které byly zpracovany a pouZivany na oddéleni Vétich déti I1. patro ve
Fakultni nemocnici Hradec Kralové (FNHK) do konce roku 2007.
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e Zvysené riziko infekce z dlivodl zavedenti flexily, celkového onemocnéni

e ZvySené riziko hypertermie z ditvoda infekce DC

e Porucha vyZivy ze snizeného piijmu potravy z ditvodu Spatné funkce traviciho ustroji

e Porucha vyprazdiovani z diivodl Spatné funkce traviciho ustroji, nezadoucich ac¢inka
1écby

e Porucha spankového rytmu z diivoda Spatné pricchodnosti DC

e Neznalost pojmu z divodii $patné informovanosti

e Porucha piizptisobivosti rodiny z diivodii omezeni Zivotniho stylu

e Naruseni chovani a vyvoje z diivoda hospitalizace, nedostatku informaci

e SniZend sobéstacnost z diivodl zavedend flexily, celkového vycCerpani pti zdkladn{
diagnéze

¢ Porucha socidlni interakce z divodl vytrzeni ze zndmého prostredi

Existuji riznd doporuceni pro nemocné s CF, jak se chovat ve zdravotnickém zafizeni. Bud’
jsou tato doporuceni vytvaiena samotnym zafizenim, a nebo si ho formuluji ¢i piebiraji
a upravuji nemocni sami. Tyto materidly se objevuji také na internetovych strankach,

nazvané naptiklad jako Desatero nemocného CF. (viz Piiloha ¢&. 2).

PéCe a 1écba o tyto nemocné je narocnd nejen pro n¢ samotné, pro jejich rodinu, ale také
pro zdravotnicky persondl, ktery si s pacienty vytvoii velmi blizky vztah pfi opakovanych

hospitalizacich.

4.3 Zasady péce v domacim prostiedi

CF je chronické onemocnéni, které je nutné trvale 1éCit. Cilem 1écby a veskeré péce
o nemocného, je udrZet nemocného v dobrém zdravotnim stavu. Tyto informace jsou dulezité
nejen pro samotného nemocného, ale i rodinu a blizké okoli.

Je dulezité soustiedit se na nékolik oblasti:

Respira¢ni fyzioterapie

v _ 66

Cilem RF je mechanické ,,vy¢isténi* DC od hustého hlenu.
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Provadi se rdno ihned po probuzeni, nejlépe pred snidani. A déle po Skole ¢i praci nebo vecer
pied spanim.

U nemocnych s CF je kaSel bran za pozitivum, jelikoZ pomédha vycistit plice od hustého
hlenu. Je proto diilezité kasel u nemocného podporovat. Potlacovani kasle zpiisobi hromadéni

hlenu v DC a zvysi se tak riziko infekce. (Macek, rok neuveden)

Sport a télesna aktivita

Je-li nemocny s CF ochotny a zdravotné¢ schopny sportovat, sport mu jenom
prospiva. Sport nau¢i nemocného Iépe, silnéji a hluboce dychat a je také dulezity pro posileni
svalli a fyzické kondice. I minimdlni, ale kazdodenni pohyb je dostatecny. (Macek, rok

neuveden)

Pankreaticka substitucni terapie
Néhradni 1é¢ba enzymy slinivky bfiSni pomdhd nemocnému spravné travit pfijatou

potravu a pribirat na vaze.
Doporuceni: (Macek, rok neuveden)

e kapsle nebo tablety s enzymy se berou pred jidlem ¢i v nékterych ptipadech pfi jidle

e kapsle nebo tablety s enzymy se neberou po jidle

e kapsle nebo tablety s enzymy se nezvykaji

e kapsle nebo tablety senzymy se musi brat pred kazdym jidlem, krom& ovoce,

zeleniny, vody a ovocnych dzust

Kvalitni strava
Dosud neexistuje Zaddna ,,zvlastni* strava pro nemocné s CF. Strava by méla byt normalni
a vyvazena a m¢la by zahrnovat:
e jidla, kde je zvySeny obsah bilkovin — jako mléko, hovézi, kufeci a rybi maso, vajicka
a syr
e jidla, kterd jsou vysoce kaloricky hodnotnd - jako brambory, téstoviny, ryze, hrasek,

chléb a mléko. To musi byt pasterizované ¢i dobie pievarené
O spravné vyzivé je vhodné poradit se s 1€kafem ¢i dietni sestrou.

DulezZitou soucdsti je zvySeny piijem tekutin a soli, jelikoz se nemocni s CF vice poti

a ztrceji tak vice soli nez ostatni. (Macek, rok neuveden)
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Pravidelné uzivani vSech predepsanych 1éku

Prevence infekce

ockovani — pomdhd zabranit dalSim, hlavn€ virovym, infekénim onemocnénim
u nemocnych s CF

nemocni s CF se nesmi zbyte¢né vystavovat nebezpeci infekce

je dulezité, aby se chranili pfed stykem s akutné nemocnymi lidmi

je nutné, aby béznd pravidla hygieny, byla dodrZovéna piisnéji

(Macek, rok neuveden), (Vavrova a kolektiv, 2000)

Ochrana pred infekci Pseudomonas aeruginosa

myti rukou je velice dulezité
neni doporuc¢ovano, aby nemocny s CF chodil rdno do koupelny ¢i na toaletu jako
prvni

piisnd izolace infikovanych a neinfikovanych nemocnych

Ochrana pied Sifenim B. cepacia

v domdcim prostfedi nejsou nutnd Zadna zvlastni hygienicka opatfeni

doporucuje se shnilou cibuli vyhodit celou, nestaci odkrojit zdravou ¢ést

nejsou vhodné spolecné aktivity nemocnych s CF. Velmi rizikové je pouZzivani
stejného nddobi ¢i inhalaénich pomutcek a pobyt v nevétranych mistnostech jako

je auto nebo vytah

(Vavrova a kolektiv, 2000)
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5 Prognoza cystické fibrozy

Onemocnéni CF stdle patfi mezi nevylé€itelné nemoci s limitovanou délkou Zivota.

Avsak prognéza nemoci se v poslednich desetiletich rapidné méni k lepSimu.

Na prognézu ma vliv nékolik faktort:
e genetické faktory
e faktory vnéjSiho i vnitiniho prostiedi
e v¢k infekce Pseudomonas aeruginosa
e droven lékaiské péce
e socidlné ekonomické podminky
® spolupriace nemocného a jeho rodiny

e aktivni i1 pasivni koufeni

Diky modernim lécebnym postupiim se vyrazné prodlouzila délka Zivota nemocnych
a predevSim se zvySila jejich kvalita Zivota. NejlepSich vysledka 1écby dosahuji
specializovand centra pro 1écbu CF, kam je dasledné soustfed’ovdna péce o tyto nomocné.

(Vavrova a kolektiv, 2006)
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6 Kbvalita Zivota
V soucasné dobé& stoupa zdjem o hlubsi poznani toho, jak kvalitni Zivot maji nemocni

s CF. Proto je tato kapitola vénovana nejen pojmu kvality Zivota, ale je zaméfena i na kvalitu

Zivota nemocnych obecné a nemocnych s CF.

6.1 Definice kvality Zivota

Ani v dne$ni dobé neni moZné nalézt piesnou odpovéd na otdzku, co to vlastné
kvalita Zivota je a jaka je jeji definice.
Dle Spilkera Salajka wuvddi, Ze celkovy koncept kvality Zivota se skladd z tady
jednotlivych domén - oblasti, které kvalitu Zivota kazdého Clovéka v rtizné mife ovliviuji.

(Salajka, 2006, s.11)

Dle vétSiny autort mezi zdkladni oblasti patii tyto kategorie:
e “fyzicky stav a funk¢ni schopnosti
¢ psychologické parametry a celkova spokojenost
e socidlni interakce
e stavy a faktory tykajici se ekonomické situace a prace
e religiozni ¢i spiritudlni stav”

(Salajka, 2006, s.13)

Celkova kvalita zivota jedince muze byt charakterizovdna jako vniméni individudlniho
postaveni jedince v Zivoté, v kontextu kulturnitho a hodnotového systému, ve kterém Zije

a ve vztahu k jeho cilim, oekdvanim, standartiim ¢i obavam. (Salajka, 2006)

Kvalita Zivota mize byt také chdpana jako rozdil mezi chténymi a uskuteCnénymi Zivotnimi

-----

Obecné se pojem kvalita Zivota pouzivd v mnoha riznych oborech. Také je vyuzivan
ve zdravotnictvi a to jak v l€kafskych oborech, tak i v oSetfovatelstvi. (MaresS a kolektiv,

2006)
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6.2 Hodnoceni kvality Zivota

Dle skupiny autori Salajka uvddi, Ze: ,Hodnoceni kvality zZivota se vztahuje
k zdkladnim cilim zdravotni péce. Tykd se piimo nemocného a soustfedi pozornost na jeho
vlastni hodnotovou stupnici.* (Salajka, 2006, s. 21)
Na kvalitu zivota je nahlizeno jako na dileZitou vyslednou veli¢inu, kterd je urena nejen
charakteristikou nemoci, jejich symptomu nebo jeji 1écby, ale i individudlni reakci pacienta

na nemoc a jeji disledky.

Kvalita zivota miZe byt zjistovana riznymi metodami, které 1ze rozdélit z n¢kolika hledisek.

Z hlediska podoby na:

e kvalitativni — zahrnuje napft. rozhovor ¢i kresbu

e kvantitativni — napt. dotazniky, posuzovaci skaly

Z hlediska pouzitelnosti na:

e generické — sem patii metody, které jsou obecné pouzitelné

e gpecifické — zahrnuji  metody  pouzitelné v jednom  konkrétnim  kontextu
(u konkrétniho onemocnéni, napt. u astmatu, epilepsie aj.)

® jejich kombinace — genericky pfistup je doplnén o specidlni modul, ktery

hodnoti problémy souvisejici s ur€itou nemoci ¢i vadou

Z hlediska zkoumdani problému:

e globdlni — vyzkum se zabyva kvalitou Zivota celé populace

e generické — vyzkum zkouma kvalitu Zivota u definovanych vzorkt populace
e specifické — vyzkum je zaméfen na urcity typ onemocnéni ¢i vady

¢ metody zkoumajici konkrétniho jedince

(Mares, Maresova, 2004)
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6.3 Kvalita Zivota nemocnych obecné

Patrick 7ikd: ,Je samoziejmé, Ze nékteré vyznamné hodnocené aspekty lidského byti
obvykle zdsadnim zplisobem ovlivilujici kvalitu Zivota, jako napf. piiméfené bydleni,
zabezpeceny piijem, svoboda a dal$i, nejsou obecné spojovany se zdravim. Tyto zakladni
potfeby ale mohou ovliviiovat zdravotni stav nebo naopak byt zdravotnim stavem
ovlivnény.* (Salajka, 2006, s.13-14)

,Kvalita Zivota nemocnych byva nejcastéji charakterizovdna jako vliv choroby a jeji 1écby
na kaZdodenni fungovdni nemocného vyjadfeny tak, jak je pocitovdn samotnym

nemocnym.“ (Spasova, Prchalovd, 2002, s.35)

Mezi hlavni faktory, které ovliviiuji kvalitu Zivota spojenou se zdravotnim stavem patii
oblast:

e fyzicka - tato oblast zahrnuje pfiznaky, vedlejsi ucinky 1écby a celkové potize

e funk¢ni - zahrnuje droven aktivity a duSevni stav

¢ psychologicka - tato oblast se tykd emoc¢ni spokojenosti a emoc¢niho stresu

e socidlni - do této oblasti patfi pfibuzenské vztahy, price, volny Cas, penize

(§pésové, Prchalova, 2002)

6.4 Kvalita zivota nemocnych s cystickou fibrézou

Kvalita Zivota je stdle Castéji diskutované a také zkoumané téma.

Zahrani¢ni Casopis Journal of cystic Fibrosis vydal vroce 2003 ¢lanek, tykajici
se vyzkumu kvality Zivota nemocnych s CF. Pfi tomto vyzkumu byl pouzit dotaznik Cystic
Fibrosis Quality of Life (CFQoL). Tento dotaznik se skladda z 52 polozek, ve kterych
je zahrnuto 9 oblasti. Fyzikédlni a socidlni oblast, 1éCebné postupy, respiracni pfiznaky,
emocni oblast, také zaleZitosti tykajici se budoucnosti, mezilidské vztahy, fyzicky vzhled
a profesni oblasti. Bodové skére je precteno na hodnotu od 0 po 100, kdy O pfedstavuje
nejhorsi kvalitu Zivota a 100 nejlepsi kvalitu zivota. (Gee, 2003)

Pro vyzkum kvality Zivota nemocnych s CF, byvéd také pouzivan specificky dotaznik
Cystic Fybrosis Questionnare (CFQ). Existuje v nékolika verzich. CFQ pro déti s CF,

pro jejich rodice, i pro nemocné dospivajici a dospé€lé. (Quittner, Buu, Modi, 2005)
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V CR je za tdelem zjistovani kvality Zivota nemocnych s CF vyuZivdn dotaznik
Short Form-36 Health Questionnare (SF-36). Jednd se o genericky dotaznik, ktery
je vyuZzivan jak u zdravych, tak i nemocnych lidi.
Doposud jsem neobjevila Zidnou dostupnou ceskou verzi specifického dotazniku,

zamétfeného na kvalitu Zivota nemocnych CF.

Vyzkumem kvality Zivota nemocnych s CF se zabyvaji nejen 1ékati ¢i védci, ale také
studenti a studentky vysSich a vysokych skol.

V ramci studia na Lékatské fakult¢ UK v Hradci Kralové se v poslednich letech vyzkumem
kvality zivota nemocnych s CF zabyvaly dvé studentky bakaldfského oboru programu
OSetfovatelstvi.

Prvni studentka - Jana Cachovd, se zabyvala vyzkumem subjektivni kvality Zivota

nemocnych s CF. Jako vyzkumnou metodu zvolila rozhovor, pozorovdni a ndsledné
zpracovani dle modelu Gordonové. Oslovila deset nemocnych s CF ve vékovém rozmezi
16-27 let. V zavéru své prace udava tii oblasti, které povazuje za rozhodujici.
A to, ze 90% respondentii uddvd naruSenou sebekoncepci a 70% uvadi problémy
v mezilidskych vztazich a ve zvladini zitéZe. Toto se odrdZi v obavdch z budoucnosti,
nespokojenosti s vlastnim vzhledem, problémy v rodin¢, nemoZnost samostatné rozhodovat
0 svém Zivote.
Déle 80% udava zhorSeni ve vSech oblastech aktivity, nejvétSi omezeni je ve sportu
a celkové vykonnosti. Vyrazné se li§i subjektivni vnimédni zdravotniho stavu,
kdy 70% vnima svuj stav jako uspokojivy. Pii objektivnim hodnoceni zdravotniho stavu je
pouze 20% ve velmi dobrém klinickém stavu. Toto onemocnéni také omezuje nemocné ve
vybéru studia ¢i povoldni a znacné€ sniZuje spoleCenské uplatnéni. 80% nemocnych je
v invalidnim dtGchodu. Také vétSina nemocnych si uvédomuje nizkou informovanost
vefejnosti o tomto onemocnéni. (Cachovd, 2002)

Druh4 studentka - Romana Mulacova psala bakaldfskou praci na téma Kvalita Zivota
déti a dospivajicich s cystickou fibrézou. V empirické Cdsti si stanovila Ctyfi cile. Prvnim
cilem bylo zmapovat kvalitu Zivota u déti s cystickou fibr6zou v n¢kolika oblastech (fyzicka
aktivita, emoce, socidlni omezeni, energie a pocit zdravi, okoli, télesny vzhled, role, 1écba,
strava). Druhym cilem bylo zjistit, zda existuji rozdily v kvalit¢ Zivota
u nemocnych s cystickou fibrézou v zavislosti na pohlavi. Tretim cilem, zda existuji rozdily

v z4vislosti na véku. A Ctvrtym cilem bylo zjistit miru shody v hodnoceni kvality Zivota
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z pohledu nemocnych déti a z pohledu jejich rodict. Jako vyzkumnou metodu zvolila
dotaznik, jehoz zdkladem byl dotaznik CFQ. Rozdala dvé verze dotaznikii po 33 otdzkach.
Prvni verze byla pro déti a dospivajici, kde se vék pohyboval vrozmezi 12-25 let.
Druhd verze byla ur¢ena rodi¢iim nemocnych déti.

Od déti a dospivajicich se ji vrétilo 26 dotaznikdi a od rodict se ji vratilo dotaznikt
15. Udéva, Ze vysledky se od sebe znacné¢ lisily. Pfi zmapovani kvality Zivota v jednotlivych
oblastech, neuddvali nemocni vyraznéjSi omezeni. Problémy méli v oblasti emoci.
Hlavné v planovanim budoucnosti. Dédle také v oblasti 1écby, kterd je omezuje a zabird
mnoho cCasu.

Uvadi, ze i pfes pfiznivé procentudlni zhodnoceni vSech dotazniki, se vyskytlo mnoho
nemocnych, ktefi uddvali obtize téméf ve vSech zkoumanych oblastech. Pii zhorSovani
zdravotniho stavu pfibyvaly nejen fyzické obtiZe, ale také se znesnadnovalo plnéni roli,
zhorSovalo se vnimédni emo¢ni pohody a zvySovaly se ndroky na 1écbu a stravu.

Vliv v€ku a pohlavi na vniman{ kvality Zivota se nepotvrdil.

Shoda v odpovédich mezi rodi¢i a détmi byla spiSe mens$i. Z ¢ehoZ vyplyvd, Ze vnimani

kvality Zivota je velmi subjektivni. (Mulacova, 2005)
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II. EMPIRICKA CAST

7 Cile vyzkumu

1. Zmapovat subjektivni vnimani kvality Zivota dospivajicich s CF.

2. Porovnat subjektivni vnimani kvality Zivota u dospivajicich a dospélych ve 12ti
oblastech dle modelu Gordonové a kiivky Zivota.

3. Zhodnotit subjektivni pocity, co pozitivntho nemocnym jejich nemoc dala,
prostiednictvim kratkého dotazniku.

4. Zmapovat subjektivni hodnoceni zacClenovani dospélych s CF do spolecnosti.
8 Soubor respondentii

Vsechny zde uvedené vyzkumné metody, jsem aplikovala na ty samé respondenty.
Pro tuto bakaldiskou praci jsem vybrala pét dospivajicich, u kterych jsem
si zvolila minimdlni vékovou hranici 15ti let a pét dospélych, pro srovnani subjektivniho

vnimani kvality Zivota ve dvou vékovych obdobich.

Tab. 4 — Dospivajici

respondenti divka chlapec trvani nemoci vék
divka A 1 - 15 let 15
chlapec B - 1 13 let 15
chlapec C - 1 11 let 16
divka D 1 - 10 let 17
chlapec E - 1 17 let 17
celkem pocet pocet rozmezi rozmezi
5 2 3 10-17 15-17

53




Tab. 5 — Dospéli

respondenti Zena muz trvani nemoci vék
Zena A 1 - 21 let 22
Zena B 1 - 27 let 27
Zena C 1 - 23 let 30
Zena D 1 - 29 let 30
Zzena E 1 - 32 let 35
celkem pocet pocet rozmezi rozmezi

5 5 0 21-32 22-35
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9 Metody vyzkumu

Tento vyzkum probihal od fijna 2007 do bfezna 2008, pfevdzné na oddéleni
Vétsich déti II. patro na Détské klinice FNHK, déle také na oddéleni JIP na Plicni klinice
FNHK a jedna respondentka je pacientkou Fakultni nemocnice v Motole v Praze.

Pro vyzkum kvality Zivota jsem zvolila kombinaci nékolika metod. PouZila jsem
kombinaci pozorovani a rozhovoru, které jsem zpracovala dle 12ti oblasti dle modelu
Gordonové. Dalsi metodou bylo zakreslovani subjektivniho vnimani zdravi v jednotlivych
veékovych obdobich.

Také jsem pouZila kratky dotaznik, ktery slouzi ke zmapovéni, co nemocnym jejich nemoc
pfinesla. Z téchto metod byl nejvice ptinosny rozhovor, z kterého jsem se dozvédéla nejvice

informaci.
9.1 Pozorovani

Pozorovani je nestrukturované a nestandardizované. Pro pozorovéni jsou urCeny
konkrétni uddlosti, jevy €i osoby, které se maji pozorovat. Béhem pozorovani se mohou

odhalovat nepiedpoklddané ¢i skryté jevy a souvislosti. (Mares, 2006, ptednaska)

vV s

Zpocatku rozhovoru byli néktefi strnulej$i, bez vyraznych neverbdlnich projevi,

které se béhem rozhovoru postupné zintenziviovaly.
9.2 Rozhovor

Rozhovor je definovan jako ziskdvdni informaci prostiednictvim otdzek
s jednosmérnym tokem informaci, ktery probihd v pfimém kontaktu s respondentem tvari
v tvaf nebo telefonicky. Lze ho kombinovat spozorovanim. (Drabkovd, 2007)

Rozhovor s respondenty probihal v prostorich Fakultni nemocnice, ne vSichni
nemocni byli hospitalizovani, nékteti S$li pouze na kontrolu do pneumologické poradny.
Snazila jsem se zajistit klidné a ni¢im nerusené prostiedi s kazdym respondentem zvIast.
Béhem rozhovoru se vétSina nemocnych uvolnila a rozpovidala. Dospé€li nemocni byli

Vv s

na informace sdilnéjsi a nékteré rozhovory trvale déle nez s dospivajicimi. Rozhovory trvaly

55



v rozmezi 30 minut a 2 hodin, s nékterymi by trval i déle. O rozhovoru a o celém vyzkumu,
byli respondenti dostate¢né informovani a souhlasili s vyuzitim ziskanych informaci pouze
pro ucely této prace. PouZila jsem polostandartizovany rozhovor s otevienymi otdzkami.
Otédzky jsem méla predem pfipravené a upravené. (viz Ptiloha ¢. 3)

Pro jejich ptipravu jsem cerpala z modelu Gordonové a z otdzek dvou, zde jiZ uvedenych,
bakalafskych praci - ,,.Seznam otdzek pouzitych pii rozhovoru® Cachova, 2002 a upraveny
dotaznik CFQ - Mulacovd, 2005. Se souhlasem nemocnych, jsem si informace

zaznamendvala pomoci diktafonu a zapiska.

9.3 Model Gordonové

Model Gordonové, nebo-li ,,model funkéniho typu zdravi®, jehoZ koncepéni rdmec
umoziiuje systematické oSetfovatelské zhodnoceni zdravotniho stavu pacienta. ,,Klient/
pacient je vniman jako holistickd bytost se svymi biologickymi, vyvojovymi,
psychologickymi, socidlnimi, kulturnimi, behaviordlnimi, kognitivnimi, duchovnimi
a spiritudlnimi potrebami.* (Archalousova, Slezdkova, 2005, s.18)

»Zdravi Clovéka je v modelu Gordonové vyjadienim rovnovahy bio-psycho-socidlni
interakce.“ (Archalousova, Slezakova, 2005, s.18)
Model Gordonové obsahuje 12 zdkladnich oblasti a kazda znich predstavuje funkéni

nebo dysfunkéni soucdst zdravi ¢loveka. (viz tab. 6)

Tab. 6 — 12 oblasti dle modelu Gordonové (Archalousova, Slezakova, 2005, s. 19)

1. Vnimani zdravi 7. Sebepojeti a sebeticta

2. VyZiva a metabolismus 8. Role — mezilidské vztahy
3. VyluCovani 9. Sexualita

4. Aktivita - cviceni 10. Stres

5. Spéanek a odpocinek 11. Vira — Zivotni hodnoty

6. Vnimani, citlivost a poznavani 12. Jiné

Tento model slouZi k planovani oSetfovatelské péce. Cilem této prace neni napldnovat
oSetfovatelskou péci u jednotlivych nemocnych, ale zmapovat kvalitu Zivota dospivajicich
a dospélych s CF. Tento model mi umoznil pfehledné zpracovat zdkladni oblasti, které

kvalitu Zivota ovliviuji.
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9.4 Dotaznik

Dotaznik je nejpouzivanéjsi a nejpopularnéjsi vyzkumnou metodou. Jednd
se o standardizovany soubor otdzek na formulafi. Vyhodou této metody je moZzné ziskani
informaci od velkého poctu lidi v relativné kratkém case a s malymi ndklady. Nevyhodou
muZe byt nizkd navratnost dotaznikii a nemoznost kontroly, kdo dotaznik vyplnil. (Drabkova,

2007)

Jako posledni metodu jsem pouzila dotaznik BFSC pro dospivajici a dospé€lé
(viz Ptiloha &. 4), upraveny dle dotazniku BFSC pro déti a dospivajici. Tento dotaznik zjistuje,
co pozitivniho nemocnym jejich zdvaznd nemoc pfinesla. (Mare§S a kolektiv, 2007)
Tento dotaznik v dvodu obsahuje né€kolik zdkladnich ddaji jako vék, pohlavi a jak dlouho
Zile nemocny se svoji nemoci. Samotny dotaznik se sklddd =z deseti tvrzeni.
Na kazdé tvrzeni je mozné vybrat pouze jednu odpovéd’ z péti moZnych, oznacenych Cisly
1-5 (I — nesouhlasim, 2 - spiSe nesouhlasim, 3 — téZko fici, 4 — spiSe souhlasim,
5 — souhlasim).
Tento dotaznik jsem pouZila pro dospivajici a dospélé nemocné s CF. Pti rozhovorech jsem

dala tento dotaznik zdroven vyplnit, tudiZ navratnost byla 100%.

I kdyz pro tuto metodu mam velmi maly pocet respondentd, coZ by mohlo vysledky do jisté
miry zkreslovat, v&fim, Ze tato metoda splnila mtj zdmér. Z predeslych metod spiSe vyplyva,
jak nemocnym jejich nemoc ovlivnila kvalitu Zivota v zdporném slova smyslu.
Prostiednictvim tohoto dotazniku bych rdda u jiZ zminovanych dvou skupin respondentii

zhodnotila, co pozitivniho jim jejich nemoc ptinesla.
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10 Analyza vysledku

10.1 Analyza kazuistik dospivajicich

Jelikoz se odpovédi a ndzory vétSiny dotazovanych dospivajicich vyrazné neliSily,

rdda bych tyto informace pouze shrnula. Celé kazuistiky dospivajicich viz Piiloha &. 5.

Nemoc CF byla u dotazovanych dospivajicich diagnostikovdna jiz v rozmezi
od kojeneckého véku do 7 let. U vSech dospivajicich panovala shoda, co se tyce nezdjmu
o nové informace tykajici se jejich onemocnéni. VSichni jsou spokojeni s rozsahem
informaci, které o nemoci védi. Brdni se hledidni a zjiStovani novych informaci.
Nikdo ztéchto péti respondentli neni ¢lenem Klubu CF a nemd o to vétsi zdjem.
Také se vSichni shodli, Ze jednou z hlavnich ¢innosti, ve kterych je jejich nemoc omezuje
je pohyb ¢i sport (béh, cviceni,zdvodni sportovani, kolektivni hry...).

ZhorSovéni stavu za posledni rok nepocit'uji Ctyfi z péti dotazovanych. Nekteti uvedli mirné
zhorSovani stavu v zavislosti na rocnim obdobi.

V oblasti vyzivy nikdo z nich nepocituje vétsi obtize. Netrpi nechutenstvim, Zadné
potraviny jim nezplsobuji problémy. VétSina dotdzanych ji pravidelné pred kazdym jidlem
pankreatické enzymy a popijeji Fresubin €1 Nutridrink. U nékterych vaha za posledni rok
kolisd. VétSina z nich vazi méné, nez by na sviij v€k a vysku mela. Nikdo z nich nekoufi,
ani nebere drogy, néktefi piji piileZitostné alkohol. Také nikdo z dotazovanych nepocit'uje
problémy s kazi, vlasy ¢i nehty. AZ na kousdni nehti u dvou respondentti, u jednoho
respondenta se nadmérné kazi zuby. Dva respondenti uvdd€ji nadmérné poceni
nez je obvyklé. S vyprazdiiovdnim moce ani stolice neuddvaji Zadné potiZe, pouze ncktefi
uvadéji prujmovité stolice pii 1é¢bé ATB, ¢i pii zapomenuti poZziti pankreatickych enzymd.

Vsem respondentim déld nadmeérnd fyzicka aktivita potize. I kdyZ se néktefi ticastni
hodin télesné vychovy, nebyvaji klasifikovani. Pii posuzovani své fyzické aktivity
tii  respondenti uvedli, Ze nevidi rozdil, jeden uvedl spiSe zlepSeni a posledni naopak
zhorSovani fyzické aktivity.

Ne vSichni dospivajici jsou jiz na stiedni Skole ¢i stfednim odborném ucilisti.
Dva z nich jsou v 8. tfidé zdkladni Skoly, oba nastoupili o rok pozd¢ji. Tito dva respondenti
si mysli, Ze jejich nemoc ovlivni vybér stfedni Skoly. Dal§im dvéma respondentim jejich

nemoc ovlivnila vybér budouciho povolani, poslednimu nemoc ovlivnila jen misto studia.
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Souhrnné lze fici, Ze uz jen v profesnim Zivoté ovliviiuje nemocné jejich nemoc hned
na samém pocatku této etapy. Jako vétSina mladych a studujicich lidi by vSichni dotazovani
rddi chodili na brigddu a ptivydélali si. Dva z nich jiZ brigddu maji a zatim nepocit'uji Zadné
veétsi zdravotni obtiZe.

V otdzce rozhodnosti, samotné spokojenosti se sebou samym, ¢i ptipadné obavy, neni
jasny zavér. Odpovédi vychdzeji 3:2. Tti respondenti odpovédéli, Ze nemaji problémy
se rozhodnout a sami se sebou spokojeni jsou, maji vSak obavy v souvislosti s nemoci.
Kromé dvou, nemaji respondenti v souvislosti snemoci pocity nejistoty. Nyni
se také dva dotazovani, zac¢inaji bat smrti a vice o ni premysli. Dale tfi dotazovani pocituji
unavu béhem dne.

VSichni dotazovani se shodli, Ze nejvétsi oporou v nemoci jsou jim jejich rodice
¢i celd rodina. Tfi znich Ziji v dplné rodin€, dva jsou zrozvedenych rodin a nestykaji
se sjednim zrodicd. VétSina se neciti osaméle, maji kolem sebe spoustu pratel
a nepocit'uji problémy s navazovanim kontaktl ¢i zapadnutim do kolektivu. Uplnd shoda
panovala v otdzce zkuSenosti s negativnimi reakcemi ohledné¢ nemoci, a také ohledné
informovanosti vetejnosti. VSichni se shodli, Ze se doposud nesetkali s Zddnou negativni
reakci svého okoli. I wucitelé jim doposud ve vSem vysli vstiic. Také soudi,
Ze informovanost vetejnosti o cystické fibréze je velmi mala.

Vétsina neuddva vyrazné problémy s dospivanim. Ani problémy s navazovanim
kontakti s opacnym pohlavim nikdo znich nepocituje. VétSina z dotazovanych nevidi
problém v budoucnu zaloZit rodinu. AZ na jednoho respondenta, ktery se domniva,
Ze nemoc toto rozhodnuti muize ovlivnit.

Po psychické strance se dotazovani citi dobfe. VétSina zatézovych situaci, které
v poslednim roce prozivali, se pfimo netykala onemocnéni. Jelikoz vétSina dotazovanych
bere svoji nemoc jako soucdst Zivota, tak ji po psychické strance ani tolik neproZivaji.
Vzniklé problémy, aZ na jednoho respondenta, fe$i vétSina dotazovanych s nékterym
z rodinnym piislusnikti. V souvislosti s nemoci, odbornou psychologickou pomoc vyhledal
pouze jeden respondent.

Veskeré cile, sny ¢i pfani se u téchto péti dotazovanych poji hlavné s dokoncenim
Skoly a néjakou vizi budoucnosti. Ptdni ohledn¢ nemoci bylo jen u jednoho respondenta.

Tito dotazovani jsou jiz fadu let 1éCeni na oddéleni vétSich déti. Jsou zde zvykli,
s timto prostfedim se szili a maji velmi dobré vztahy se zdejSim persondlem, kterému

davétuji. Vétsina si prechod z tohoto oddéleni na oddéleni dospélych nedokdze predstavit,
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néktefi o tom zatim nepfemysleli. Doposud nikdo z nich nefesil néjaky problém v souvislosti

s CF s pojistovnami, ani si nejsou védomi, Ze by néco takového fesili jejich rodice.

10.2 Kazuistiky dospélych

Zena A, 22 let

Mlada divka, na prvni dojem ptisobi tiSe a zamlkle. Béhem rozhovoru se uvolnila
a rozpovidala. Rozhovor trval asi hodinu. Po celou dobu sed€la na posteli, vyrazné

Vv s

negestikulovala. Béhem rozhovoru obcas pokaslavala, je hubenéjsi, ma zietelné palickovité
prsty.

Cysticka fibréza byla diagnostikovdna v prvnim roce zivota. Od té doby je 1éCena na
klinice. K posledni pldnované hospitalizaci byla pfijata 27.11.2007. Nyni je jeji zdravotni

stav stabilni, zlepSeny.

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Cysticka fibr6za byla diagnostikovdna, kdyz ji byl jeden rok. Na prvotni pfiznaky
si nevzpomind a ani od rodi¢l je nevi. Prvni odliSnost od vrstevnikd, zaznamenala
az pozdéji, kdy byla Castéji unavend a rychleji se zadychala. Prvni informace o nemoci
ziskala od svych rodict. Nyni si je aktivné shani sama. Je ¢lenem Klubu CF, odebird jejich
Zasopis. Zadné informace nikdy nepostradala, chce byt informovéna v plném rozsahu.
Lécebny rezim dodrzuje, pravidelné inhaluje a rehabilituje 1 mimo nemocnici.
Za posledni rok nevyhledala neplanované 1éCebné zafizeni. Planované je hospitalizovdna
4x do roka na 14 dni. Do pneumologické poradny dochdzi 1x za 2 mésice. Za posledni rok
je jeji zdravotni stav stabilni, nijak se nezhorSuje, jen v zim¢ byva vice nemocnd. Nemoc

Jinejvice omezuje v cestovdni, rdda by se podivala do ciziny.

2. Vyziva a metabolismus

Rik4, 7e nechutenstvim nikdy netrpéla, snédla vzdy viechno. I nyni s tfm nemd problémy.
Ji vSechno, preferuje Spendt, nevyhybd se ani tuénym ¢i smaZenym jidlim. Nemysli si,
7e by ji ndjaka jidla zptisobovala potiZe. Rik4, 7e tekutin vypije za den malo i méné jak litr.
Nejradé€ji ma slazené minerdlni vody. Nutridrink popiji, chutnd ji Cokoladovy.

Nyni vazi 48 kg a méii ptiblizné 170 cm. Jeji vdha se za posledni rok pohybuje v rozmezi

48-51 kg. Nekouii, nezkouSela brat drogy, alkohol pije pfrileZitostné. Rodice koufd,
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ale nekouii doma. Pritel je kutdk, koufi vSak i v jeji pfitomnosti. Kouf z cigaret ji hodn¢ vadi
v souvislosti s dychanim.
Z4dné problémy s vlasy, nehty, kiZi & zuby nepocituje. K zubaii chodi pravidelng

2x ro¢né. ZvySenou teplotu mivéd vzdy pii chiipkovém onemocnéni, které letos prod¢lala 5x.

3. Vyluéovani
Problémy s vylu€ovanim stolice nemd, pravidelné bere pankreatické enzymy (Kreon). Stolice
je Ix denné pravidelnd formovand. Problémy s vyluCovdnim moce nemd. Nepocituje,

Ze by se potila nadmérné.

4. Aktivita, cvi¢eni

Jeji aktivita byla ve srovndni sjejimi vrstevniky hor§i. Rychle se unavila
a zadychala. Byla omluvena zhodin t&lesné vychovy. Zadnych pohybovych ani jinych
zajmovych krouzkd se nezucastnila. Nejvice Casu travi se svym psem a Cetbou. Veskeré
sportovni aktivity ji délaji problémy. Oproti détstvi se nyni citi 1épe. Lépe
se Ji dycha, tolik nekasle. Rehabilituje poctivé kazdy den.

M3 dokoncenou zdkladni Skolu. Na zdkladni Skole problémy s dochdzkou neméla, uclitelé
ji  vychdzeli wstfic. Pfi nemoci se wufila doma smatkou. Dadle studovala
na stfenim odborném ucilisti, ucila se na cukraiku. Skolu ze zdravotnich davod
nedokoncila. Byla neustdle nemocn4, 1. rocnik musela opakovat. Tento obor si vybrala kvili
nemoci, protoze je v blizkosti jejiho bydlist¢ a nemusela bydlet na interndtu. Mysli
si, ze stakovym to dennim reZimem jaky je nutny u CF dodrZovat, by to na internaté
nezvladala. Na ucilisti skoro potdd chybéla, viibec nestacila spoluzakiim. Tam se také setkala
s prvni negativni reakci v souvislosti se svoji nemoci, protoZe vyucujici netolerovala jeji
absence.

V plném invalidnim dtachodu je 5 let. O zadném pfivydélku nepfemyslela, mysli
si, ze k PID si nic vyd¢lat ani nemuze. Navic si mysli, Ze vzhledem ke své nemoci by téZko
shanéla né&jakou brigadu, kterd by ji nedé€lala zdravotni problémy. Kdyz chodila na praxi

v ramci Skoly, stav se Casto zhorSoval, zadychdvala se.
5. Spanek, odpocinek

Se spankem problémy nemd, obcCas se budi, neni to casté. Spi kolem 10ti hodin,

po probuzeni se vétSinou citi odpocatd. Unavu béhem dne pocituje jen ziidka.
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Rikd, 7e si nejlépe odpoéine, kdyZ si lehne a nic ned&ld. Zadné relaxacni techniky

nezkousela.

6. Vnimani (citlivost), poznavani

Ma zhorSeny zrak. Predepsané bryle na dalku vsak stejné nenosila. Ted’ ma nosit pouze bryle
na cteni. Na oc¢ni kontroly chodi kazdé dva roky. Se sluchem potize nema.
Podle svych slov se rozhoduje 1épe nez diive. Nemd zZadné pocity nejistoty. Mysli si, Ze vi

vSe 0 svém zdravotnim stavu a také vSemu rozumi.

7. Sebepojeti, sebevicta, vnimani sebe sama

Rik4, 7e sama se sebou je spokojend tak naptl. Vyhrady ke svému fyzickému vzhledu
az tak nemd, ale par véci by zménila. Charakterizuje se jako optimista. Véci nefeSi, bere
je takové, jaké jsou. Stejné je to i s nemoci. Obavy z ni¢eho konkrétniho nema. Véii v sama

sebe.

8. Plnéni roli, mezilidské vztahy

Bydli s obéma rodi¢i v rodinném domé. Mysli si, Ze maji dobry vztah. Odmala o ni méli
zédjem, byli ji vZdy oporou. Déle ma o 11 let starSi sestru. Ta s nimi jiZ nebydli, mé vlastni
rodinu. Obcas se vidaji.

Ma par dobrych kamaradek. Jejich vztah se upevnil az po prerusSeni Skoly. Ve volném cCase
se vidaji, chodi si obfas nékam sednout, nebo jezdi tancit na diskotéky. Obcas piespi u své
kamarddky. Nemiva s tim vétsi problémy, protoZe inhaldtor si bere vzdy s sebou. Jako dité
se pobytl na vice dni i pobytll v ramci Skoly zicastnila vZdy s matkou.

Svij volny cCas travi nejradéji se svym pfitelem. Obcas se citi osaméle, kdyZ je ptfes den
doma. Ale vzdy se nékdo najde, s kym si promluvi. Nemysli si, Ze by n€ékdy méla problém
zapadnout do kolektivu. Spoluzici ze zédkladni ani stfedni Skoly pfesné nevédéli, co ma
za nemoc. V&d¢li jen to, Ze ma nemocné plice. Kdyz se jeji novy pfitel o jeji nemoci
dozvédél, hned si zjistil veSkeré informace o této nemoci. To ji velmi potésilo.
Mysli si, Ze vetfejnost je o CF informovdna miniméln€é. Proto nikomu nic nevysvétluje
a vétSinou obecné fekne, Ze md nemocné plice. S negativni reakci v souvislosti s nemoci

se setkala pouze jednou. Bylo to s ucitelkou na stiedni Skole, kterd netolerovala jeji absence.
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9. Sexualita, reprodukéni obdobi

S problematikou dospivani byla sezndmena asi v 15ti letech na zdkladni Skole
od ucitelek. Nemysli si, Ze by méla néjaky problém s dospivanim. Prvni menstruace byla
v 15ti letech. Na prvni ndvstévu ke gynekologovi §la az v 19ti letech, kvuli piedepsani
hormonadlni antikoncepce. Ta ji nezptisobovala Zadné potiZe, ale nacas ji stejné¢ prerusila.
Nyni ji uziva posledni dva mésice.

Mysli si, Ze nemd problémy navazovat kontakty s opacnym pohlavim. Méla nékolik
znamosti. Nyni chodi n€kolik mésicii s novym piitelem. O nemoci je pln¢ informovany,
veskeré informace si zjistil sim na internetu.V budoucnu by se rdda vdala a méla déti. Nevidi

v tom Zadny problém.

10. Stres, tolerance, zatézové situace, jejich zvladani

Nyni se po psychické strance jiz citi dobfe. JeSt¢ neddvno feSila rizné spory a hadky
s byvalym pritelem. Prozivala to hlfe, ale nyni je jiZ vSe v pofaddku. VétSinu problémt fesi
rad¢ji sama nebo jde za matkou.

Odbornou psychologickou pomoc nikdy nevyhledala. Mysli si, Ze ani v budoucnu

by k psychologovi neSla. Nechtéla by se svymi problémy svéfovat nékomu cizimu.

11. Vira, zivotni hodnoty, piresvédceni

Z4dné konkrétni cile nemd. Rik4, 7e rad&ji nepldnuje, protoZe vie naplanované se ji doposud
vzdy pokazilo. Jejim snem je odsté¢hovat se od rodi¢i a pofidit si domek. V Zivoté
je pro ni nejdulezitéjSi mit se na koho spolehnout, mit se o koho se opfit.

V Boha ani v zadné jiné sily nevéii. Alternativni medicinu nikdy nevyzkousSela, nevéii ji.

12. Jiné

Nyni je hospitalizovand na plicni klinice. Zpocatku na plicni kliniku nechtéla nastoupit.
Pomalu si zde zvykd. Cekala vSe horsi. Rikd, 7e na détské klinice je pé¢e o nemocné s CF
vice zabéhld, propracovanéjsi. Na plicni klinice podle jejich slov zpocatku neznali dostatecné
postupy 1écby a péce. S praci zdravotnikll byla vZdy spokojend, protoZe s nimi mé pirevazné

jen dobré zkuSenosti. S pojiStovnou neméla nikdy Zadny problém.
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Zena B, 27 let

Plisobi jako velice inteligentni, sebevédoma Zena, plné energie. Rozhovor trval necelé
dvé hodiny a byl urychlen ptichodem Iékate. Pii rozhovoru piisobila velmi klidn€, otevien¢
a vyrovnang, jen ziidka pouZzila gestikulaci rukou. Znidmky CF u ni nejsou skoro vibec
patrné az na hubenost, kterd je nyni zpisobena podrazdénim pankreatu.

Cysticka fibréza u ni byla diagnostikovdna ve tfech mésicich. Na klinice se 1€¢i
od svych 20ti let. Pred tim byla 1é¢ena v jiném CF centru.

Posledni hospitalizace probéhla zacatkem fijna 2007. Nyni koncem fijna 2007 navstivila

ambulanci kviili bolestem v oblasti pankreatu a ndhlému ubytku vahy.

1. Vniméani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Cystickd fibr6za u ni byla diagnostikovdna ve tfech mésicich Zivota. Prvotni pfiznaky
CF se u ni projevily neprospivinim a poklesem pod porodni vahu. S touto nemoci Zije
odmalicka a bere ji jako soucést svého Zivota. Genetické predispozice se u Zadného Clena
rodiny nepotvrdily. Pouze prvni dité jeji matky zemielo hned po porodu na dechovou
nedostate¢nost. Zde vidi moZnou spojitost. Informovdna o své nemoci byla priubézné
s vékem od rodic¢ti. Nikdy v rodin€ nepocitovala rozdily mezi sebou a o 6 let star$i sestrou.
Nyni sama aktivné shani veSkeré informace tykajici se CF. Cerpa hlavné ze zahraniénich
internetovych serverd. S ceskymi servery neni spokojena, zdaji se ji moc pesimistické
a ubijejici. Také se aktivné zucastni internetovych diskusi tykajici se Zivota s CF,
kde se snazi podporovat matky nemocnych déti. Neztraci nadéji a veéfi, Ze jednou bude CF
vylécitelna.

V Klubu nemocnych cystickou fibrézou byla registrovdna fadu let. Nyni m4 na néj Spatné
vzpominky a s ¢innosti Klubu CF je velmi nespokojena. Ve 13ti letech se zicastnila tdbora
pro déti s CF organizovanym Klubem. Jeden den tam probihalo sezeni s Iékaikou zabyvajici
se CF. Podle jejich slov je 1€katka vydésila, negativné naladila a vzala chut’ do Zivota. Toto
sezeni bere jako hlavni pfi€inu, pro¢ zacala brat drogy. Svij zdravotni stav hodnotila
pozitivné a7 do nastupu aktudlnich problémi se slinivkou. Riké, Ze na sviij vék se citi velmi
dobfe. Snazi se dodrZzovat vSechna 1éCebnd doporuceni, rehabilituje a snazi
se 1 pravideln¢ inhalovat. Planované hospitalizace kvuli ATB terapii miva 1x za pul roku,
pneumologickou poradnu navS$tévuje ambulantné kazdé dva mésice. Rdda by misto
hospitalizaci vyuzila sluzeb agentury domdici péce, ale problém je v pojistovnich, které

odmitaji hradit doméci antibiotickou 1écbu.
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Se svoji nemoci se naucila Zit a nikdy ji nebrala jako handicap. Jediné omezeni vidi v riziku
cestovat mimo Evropu - napiiklad do USA. Problém vidi i v péc¢i o vlastni nebo adoptované

déti.

2. Vyziva a metabolismus

Pacientka tikd, Ze jeji stravovaci ndvyky v détstvi ovliviiovalo obdobi pied a po revoluci.
Pred revoluci byl trend, aby nemocni s CF dodrzovali nizkokalorickou, netu¢nou a nesladkou
dietu. Po revoluci bylo feceno, Ze musi mit naopak vysokokalorickou dietu. Nechutenstvim
nikdy netrpéla, teprve az v posledni dobé se musi do jidla nutit. Snazi se jist pravidelné
a vydatné 5 x denn¢. Nejradéji mé sttedomoiskou stravu, kufe, té€stoviny, pizzu a celozrnné
pecivo. Nevyhleddvd vepfové maso a saldmy. ZaZivaci potize ji zpisobuje Cesnek,
brambordky, plisiové syry a vSechna smazend jidla. Za den vypije 2-3 litry tekutin, preferuje
hlavné¢ Cerné cCaje a neperlivou vodu. Nutridrink pila dlouhou dobu jen z nutnosti
a z donuceni. Nyni objevila novou ptichut’ Nutridrink fat free - jablecny. Chutnd ji, popiji
ho 3 x tydné. Pfi posledni hospitalizaci méfila 168 cm a vézila 51 kg. Za tfi tydny zhubla
4 kg v souvislosti s podrazdénim pankreatu na 47kg. Vdha nyni kolisd. V poslednim roce
se pohybuje v rozmezi 47-54 kg.

Alkohol pije prilezitostn€é, nijak ho nevyhleddva. Brala drogy - zacala kolem 16ti let.
K drogim se dostala na gymndziu. Zacinala koufenim marihuany, pokracovala
az po intravendzni aplikaci heroinu. Toto obdobi popisuje jako velice té€zké. Nakonec byla
hospitalizovana v 1é€ebné. Jeji nejvétsi oporou v boji se zavislosti byli rodice. Tento boj
nakonec vyhréla.

Po prodélané zavislosti na drogach zacCala koufit. Koufila 8 let deset cigaret denné. Nyni
pravideln& nekouit, cigaretu si zapalf jen ziidka. Rikd, Ze koufenf ji necinilo Z4dné zdravotni
potize a jeji zdravotni stav se nezhorSoval. Jeji manZzel koufi, 1 kdyZ je tézky astmatik.
Preventivni stomatologické kontroly absolvuje 1x ro¢né, potiZze s chrupem neudava.
Ani svlasy ¢i nehty zddné problémy nezaznamenala. Prsty na rukou maji jen mirny

paliCkovity tvar.
3. Vylucovani

Problémy s vyluCovanim moce ani stolice neudava. Stolice je pravidelnd, 1-2x denné,

formovand, bez piimési. Uzivd pankreatické enzymy pred kazdym jidlem. Poti se vice
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nez lidé v jejim okoli, ale nijak vyrazn& ji to neobtéZuje. Cast&ji se sprchuje a pouZiva

antiperspiranty.

4. Aktivita, cviceni

Svoji fyzickou aktivitu v détstvi hodnoti jako téméf normdlni, svym vrstevnikiim stacila.
Krom¢ béhéni na delsi traté ji nic necinilo problém. Ve Skole se zicastnila télesné vychovy
s tim, Ze cvicila to, na co stacila. Pohybové krouzky nevyhleddvala kviili zdravotnimu stavu,
ale proto, Ze ji nebavily. NavsStévovala Skolni pcévecky sbor a hrila na flétnu.
Nepocituje, Ze by se jeji fyzicka aktivita néjak zhorSovala. SnaZi se stdle udrZzovat v pohybu
a stard se o rodinny diim, coz ji velmi bavi. Jezdi na kole, lyZuje, ma rdda dlouhé prochazky
se svymi psy. Snazi se vyhybat béhani a t€Zkym fyzickym pracem, snadnéji se zadycha.
Co se tyCe studia, hodnoti se jako pilnd studentka. Je velmi secCtéld a inteligentni.
Na ZS méla po celou dobu vyznamenani. Ze zikladni §koly se dostala na gymnazium,
kde prozivala velmi slozité obdobi. Na gymndziu na ni byly kladeny velké ndroky
a upadla do beznadéje i v souvislosti s nemoci. Prestala véfit v normdlni Zivot a v to,
Ze by se dozila vyssiho véku. Zacalo ji byt vSechno jedno. Pomoc zacala hledat v drogach.
A 1 kdyZ se nakonec vylécila, na vysokou Skolu neSla, protoZe stdle nevidéla smysl svého
Zivota. Bdla se, Ze nedostuduje a Ze brzy umie. Nyni m4 dplné jiny pohled na Zivot. Zije
naplno kazdy den. Kdyby své rozhodnuti mohla zménit, na vysokou Skolu by S$la.
N&jaky &as pracovala jako vedouci prodejny na plny tvazek . Zadné zdravotni problémy
ji to necinilo. Pak ji byl pfizndn ¢édsteény invalidni dichod a zacala pracovat na ¢astecny
uvazek. Kdyz se vdala a prest¢hovala na vesnici, zazddala si o plny invalidni dichod. Podle
jejich slov, se ji financné nevyplati nékam dojizdét na casteCny uvazek. Ve Skole
ani v zaméstndni se nesetkala sZadnymi negativnimi reakcemi v souvislosti s nemoci.
Jak tika, méla Stésti na ucitele 1 spoluzaky, vSichni ji spiSe pomdhali. V zaméstnani véd€lo
o nemoci pouze par spolupracovnikli, zaméstnavatele neinformovala. Hospitalizace

ji ani pfi Skolni ani pracovni dochdzce nezptsobovala problémy.

5. Spanek, odpocinek
S usindnim problémy nemad, vétSinou spi celou noc. Spi kolem 9ti hodin, po probuzeni se citi
odpocatd. ZhorSeni pocituje pravideln¢ meésic pred planovanou hospitalizaci v nemocnici,

kdy se obcas v noci budi kaslem.
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Unavend ¢i vycCerpand se citi jen ziidka. Je plnd eldnu a Zivotni energie. I kdyZ je nyni
v domdcnosti, stidle si hledd néjaké Cinnosti, které ji zabavi. Dokoncila tpravy na domé

a zahrad¢ a nyni sviij volny Cas travi se svymi psy. Nejlépe si odpocine pii prochdzce v lese.

6. Vnimani (citlivost), poznavani

Trpi tupozrakosti, nosi bryle. Kdy naposledy byla na o¢ni prohlidce si nevzpomind. Mysli
si, Ze to bylo asi pred osmi lety. Se sluchem obtiZe neudava, slysi dobte. Hlas ma pfiméteny,
komunikuje srozumiteln€.

Mysli si, Ze se rozhoduje velmi snadno. Pocity nejistoty nemivd, bere Zivot s nadhledem.
Informovand je dostatecné. Kdyz néfemu nerozumi, zeptd se lékafe nebo si informace

dohleda na internetu.

7. Sebepojeti, sebetcta

Sama se sebou je v ramci moZnosti spokojend. Neni na sebe hrdd, Ze v puberté propadla
drogdm. Ale tohle obdobi uz netesi. Mysli si, Ze je na tom i po psychické strance mnohem
1épe nez vétSina jejich vrstevnikli s CF. V sama sebe véfi, snazi se hodné véci zvladdat sama.
Ke svému fyzickému vzhledu néjaké vyrazné vyhrady nemd. S dsmévem dodava,
Ze by nemusela mit akné a mohla mit vétsi poprsi. Vyraznéj$i hubenost nefeSi, sméje
se tomu, Ze ji Stihlost kamaradky zavidi.

CF bere jako soucast svého zZivota, nikdy se nepovazovala za nemocnou. Byla v tom
1 vychovavéna.

Co bude dal nefeSi. Nechce se zabyvat budoucnosti, Zije pfitomnosti. Uddva obavy

ze zmény odd¢leni pro pravidelné hospitalizace.

8. Plnéni roli, mezilidské vztahy

Vdavala se ve 22ti letech, s manzelem Ziji ve svém rodinném domku na vesnici. Manzel
je tézky astmatik. Vzajemné se podporuji v boji se svymi nemocemi. U domu maji dva psy
a dv¢ kocky. Jak tikd, jsou to jejich adoptivni déti, protoze t¢hotenstvi vzhledem k diagnoze
Ji nebylo doporuceno. Ma o Sest let starSi sestru, se kterou se sblizila aZ ve starSim veku.
Rodina je pro ni to nejdulezitéjsi. S rodici a sestrou se vida pravidelné 1x mésicné, protoze

bydli daleko. Rodi¢iim je vdécnd za oporu, kterou vnich vzidy méla. Ceni si,

ze ji vychovdvali jako zdravé dit€¢ a nikdy nedé€lali rozdily mezi ni a jeji sestrou.
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S navazovanim novych kontaktti ¢i zapadnutim do nového kolektivu neméla nikdy problém.
SpiSe vyhledavala kolektivy lidi, ktefi byli o par let starSi nez je ona sama. I ted ma
kamarddy o 5-7 let star$i. Se svymi vrstevniky si nema co fict. S manZelem se snazi Zit
co nejvice aktivné, s ptateli se vidaji Casto. Jezdi na spolecné dovolené, potddaji spolecné
vikendy, jezdi lyZovat. Jeji okoli je o nemoci informovano a podporuje ji. Nikdy neméla
problém pfespat mimo domov vice dni. Obcas jezdi na dovolenou i do zahrani¢i, ale mimo
Evropu by se bila. Ma obavy, Ze pii pfipadném zhorSeni stavu by nesehnala potfebnou
Iékarskou pomoc.

Informovanost Siroké vetejnosti se ji zdd hodné Spatnd, i kdyZ je CF roz$ifend nemoc.
S Zadnymi negativnimi reakcemi ¢i néjakou vlezlosti tykajici se jeji nemoci, se nikdy

nesetkala. SpiSe zaznamenala zdjem okoli o tuto nemoc.

9. Sexualita, reproduk¢ni obdobi

Prvni informace o dospivdni ziskala od sestry, pak se o n¢ zacala zajimat sama. Dals{
informace ziskala i od své matky, se kterou ma dodneska velmi dobry, az kamaradsky vztah.
V kolika letech navstivila gynekologa si jiz nepamatuje. Bylo to jiz v détském véku, protoze
kvali ATB, trpéla kvasinkami. Problémy s dospivanim nepocitovala. Prvni menstruace
se dostavila v 15ti letech. Hormondlni antikoncepci nikdy nebrala, chrdni se bariérovymi
metodami. Na preventivni gynekologické prohlidky dochazi pravidelné 1x ro¢né. Prodélala
dvé téhotenstvi, ukoncené potraty. Obé tehotenstvi byla nepldanovand. Poprvé otéhotnéla
v 18ti letech. Byla rozhodnutd si dit¢ nechat a s pfitelem zacali planovat budoucnost.
V 16. tydnu téhotenstvi plod zemfel. Poté upadla do beznadé&je a jeji vztah s ptitelem skoncil.
Ve 20ti letech otéhotnéla znovu se svym budoucim manzelem. JelikoZ nem¢li Zadné zdzemi
a znali se krdtce, §la na umélé pierueni. Zadné vy&itky neméla, protoZe situaci brala jako
rutinni zaleZitost. AZ nyni toho lituje. Velmi by si prala dité. Ale t€¢hotenstvi ji nebylo 1ékafi
doporuceno. S manzelem chtéli dité¢ adoptovat, nebo si je vzit do péstounské péce. Socidlni
ufady jejich zadost zamitly vzhledem k jeji diagnéze. V posledni dobé¢ ji tato skutecnost dost
trapi. S manzelem se s Zivotem bez déti pomalu smifuji. Manzel je jeji velkou oporou,

o0 jeji nemoci védél od zacatku vztahu.
10. Stres, zatézové situace

Po psychické strance se citi dobfe. Snazi se hodné véci si nepfipoustét. Charakterizuje

se spise jako optimistka. Rikd, Ze pesimismus je$té nikomu nepomohl. KdyZ piijde problém,
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tak se nehrouti a snaZzi se ho konstruktivn¢ vyfesit. ZhorSeni svého stavu se snazi vyfesit
sama s pomoci lékaii. Nechce zbyte¢né désit rodinu. Nejvetsi oporu vidi v manZelovi.
Psychologa navStévovala pii 1écbé ze zdvislosti. Hodné ji pomohl. Nyni pomoc nepotiebuje,
ale nebdla by se ji vyhledat. Rozhodné ji neodsuzuje, ani Zddné predsudky vuci

psychologické pomoci nema.

11. Vira, piesvédceni, Zivotni hodnoty

Vétici neni. Zajimd ji vychodni filozofie, obCas si o ni néco preCte. Véfi v rodinu
a piitelstvi. Zije naplno, budoucnost nefeii. Zadny cil momentdlné nemd. Je rada,
Ze se smanzelem osamostatnili a maji svlij dim. Chtéli by dité, ale smifuji
se s mySlenkou, Ze je mit nebudou. Momentalné trochu tdpe. Skoro vSe, co chtéla, uz ma.

Véti, Ze alternativni medicina miiZze nékomu pomoci, ale nikdy ji nevyzkousSela.

12. Jiné

Doposud byla pacientkou détské kliniky. Pristi hospitalizace bude absolvovat jiZ na plicni
klinice. Rikd, 7e ztohoto pifestupu md smiSené pocity. Od ostatnich nemocnych
s CF neslysela dobré ohlasy. Radégji by zlstala na détské klinice. Spolupraci se zdravotniky
hodnot{ kladné.

Problémy s pojisStovnou meéla, kdyz si Zadala o protipseudomonadovou terapii
prostiednictvim agentury domdci péCe misto hospitalizaci v nemocnici. Velmi ji vadi,

Ze ji doméci terapie nebyla umoZnéna.

Zena C, 30 let

Velmi oteviend, pratelska a mild Zena. Rozhovor trval pies dvé hodiny. Nebyt
pfichodu manzela, trval by déle. Pii rozhovoru putsobila klidn¢, vstiicné, rada
si povidala. Obcas trochu posmutnéla. Pfi rozhovoru pokasldavala. Znadmky cystické fibrozy
nejsou na prvni pohled nijak patrné.

Cysticka fibr6za u ni byla diagnostikovdna v sedmi letech, od t€ doby je léCena
na klinice. Od 2711 let se 1é¢i na plicni klinice.

K posledni planované hospitalizaci byla piijata 3.12.2007. Zdravotni stav je Spatny.
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1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Cysticka fibréza byla diagnostikovdna v sedmi letech. Zpocatku se projevovala castou
unavou, polehdvanim, urputnym kaSlem. O nemoci se dozvédéla v deseti letech od lékare.
O nové informace se zajimd. Ma kamaradku, kterd také trpi CF. Hodné novych informaci ma
od ni. Ta ji také doporuéila ¢lenstvi v Klubu CF. Clenem klubu je od 22ti let. Pravidelné
dostava zpravodaj, ktery je pro ni dalsim zdrojem informaci.

Lécebnd doporuceni dodrzuje, kazdy den pravidelné inhaluje i fluttruje. Za posledni rok trpi
opakovanymi infekcemi doprovazenymi zhorSenym kaslem, horeCkou a zimnici. Nékolikrat
nepldnované vyhledala 1écebné zafizeni. Planované je hospitalizovand 4-5x do roka
a do pneumologické poradny dochazi kazdy mésic.

S nartstajicim vékem ji nemoc vice omezuje. Vadi ji, Ze nemiliZe pracovat a je zavisld pouze
na invalidnim dichodu. Mrzi ji, Ze si nemlze vzit Zddnou pujcku na vlastni bydleni. Rada
by méla miminko, ale to se ji nedafi. Dédle by rdda sportovala. Pfizndvd, Ze nemiiZe Zit

naplno.

2. Vyziva a metabolismus

V détstvi trpéla nechutenstvim, malo jedla, byla hodné¢ hubend. Rodi¢e ji museli nutit
do jidla. Nyni je to naopak. Ma velkou chut' k jidlu. Chutnd ji skoro vSe, md rada
italskou kuchyni. Snazi se vyhybat mastnym, tu¢nym jidlim a jidlim s majonézou, ktera
ji zplsobuji potize. Za den vypije kolem 2-3 litrii tekutin, hlavné¢ $tévy. Kazdy den
si da 1x kdvu. Také popiji Fresubin, nejradéji md cokolddovy. Nyni vazi 58,5 kg a méii
169 cm. Béhem roku se jeji vdha pohybuje mezi 58 az 62 kg. Nekouii, drogy nebere, obcas
si da sklenicku piva.

Rik4, Ze asi od 25ti let se ji vice kazi zuby. Za posledni rok navitivila zubafe 5x. Pocituje
Cast¢jSi padani vlasi. Obcas také trpi na kozni plisné, na které pouzivd krém proti plisnim.

S nehty problémy nema.

3. Vyluéovani
Stolice je pravidelnd, formovand 1-2x denné. Pfed kazdym jidlem uZivd pankreatické
enzymy (Kreon). Obcas se stane, Ze zapomene. Pak nésleduji prijmy. Trpi na opakované

zanéty mocovych cest. Nepozoruje, Ze by se zvySen¢ potila.
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4. Aktivita, cvi¢eni

Nemysli si, Ze by se v détstvi jeji fyzickd aktivita liSila od jejich vrstevnik. Hodin télesné
vychovy se zulastnila, ale nebyla Kklasifikovdna. Zadnych pohybovych krouzki
se nikdy nezucastnila, vZdy rdda Cetla. Nyni velmi rdda pali¢kuje, chodi do krajkatské Skoly.
Réada by se tim n€kdy Zivila. Citi, Ze béhem poslednich let, se jeji fyzickd aktivita zhorSuje.
Béhani byl pro ni vZdy velky problém. Na kole neujede vice jak 3 km. Také sekani zahrady
Ji zacalo délat potiZe. Snazi se rehabilitovat kazdy den.

Kvili ¢astym absencim, byly jeji vysledky ve Skole primérné. VétSina ucitelll jeji nemoc
akceptovala, ale pry se nasly i vyjimky. Rik4, Ze kviili volb& povolani byla i u komise, ktera
ji pomdhala rozhodnout, jaky obor si mize vybrat. Chtéla se ucit kuchatkou, zahradnici
¢i elektrikdtkou. Nic z toho ji nebylo ze zdravotnich diivodii umoZnéno. Nakonec se vyucila
Svadlenou. Do 21ti let pracovala v tovarn€ v oddéleni vystupni kontroly. Neméla problém
sehnat si praci. Pracovala v dvousménném provozu. Vedouci byl o jeji nemoci informovan.
Obcas jeji absence toleroval, obCas mél ptfipominky. Jeji spolupracovnice vSak mély k jeji
dochdzce obcCas vyhrady. Od 22ti let je v plném invalidnim dichodu. Zdravotni stav
se zacal zhorSovat, trpéla opakovanymi infekcemi. Od té doby jiz Zddné zaméstnani neméla

a na brigddy nikdy nechodila.

5. Spanek, odpocinek

S usinanim problémy nemd. Ale v poslednim mésici se v noci Casto budi, vétSinou starostmi.
VétSinou spi kolem 8 hodin, ale mdlokdy se citi po probuzeni odpocati. Velmi Casto
je pres den wunavend. VéEtSinou si  jde lehnout nebo odpocivd u televize.

Také rada odpociva pti palickovani. Zadné specidlni relaxacni techniky nikdy nepouzivala.

6. Vnimani (citlivost), poznavani

Je krétkozrakad jiZ n&kolik let, ale bryle nosit nechce. Rik4, Ze pii jejich nosent ji bolela hlava.
Na oc¢ni kontrole byla naposledy pfed tiemi lety. Se sluchem problémy nema.
Rik4, Ze mé velké problémy se rozhodnout, co je dobré a co ne. Se zhor§ovanim stavu neciti
Zadnou jistotu, ma obavy z budoucnosti. Mysli si, Ze je o svém zdravotnim stavu plné

informovana a vS§em informacim rozumi.
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7. Sebepojeti, sebeticta, vnimani sebe sama

Rik4, e spokojend se sebou je. Mysli si, Ze toho v Zivoté zvladla hodné. V& v sama sebe.
Ohledné vzhledu ftik4, ze vzdy je co zménit. Ma vyhrady ke své postave.
Se svym onemocnénim se jiz nau¢ila it. Riké, Ze jsou na tom lidé jesté hiife neZ ona. Svoji
nemoc Spatné¢ vnimala okolo 15ti let, protoZe se citila ve v§em velmi omezovand nemoci.

Nyni md velky strach z budoucnosti. Boji se, co bude dal.

8. Plnéni roli, mezilidské vztahy

Vyristala v iplné roding, jeji rodi¢e dodnes Ziji spolu. S otcem méla odmala problematicky
vztah. Neuzndval, Ze je nemocnd. Neakceptoval ji, moc spolu nevychéazeli. S matkou
vychdzela 1épe. Doma musela vzdy dé¢lat vSe, bez ohledu na zdravotni stav. Nyni je 2,5 roku
vdand a po celou dobu zije s manZelem u jeho rodicii, se kterymi nemd moc dobry vztah.
Pted svatbou kvuli Spatnym vztahlim s vlastnimi rodi¢i, hlavné s otcem, Zila né¢jakou dobu
v peCovatelském domé. S rodici je v telefonickém kontaktu, obcCas se vidaji.

M3 o 8 let mladsiho bratra, je hodné zamlkly, ale rozuméji si. Ma kolem sebe par piatel, kteti
o nemoci védi. Rik4, Ze ji ob&as lituji, ale zdroveii obdivujf za to, co vydrzi. Hodn& kamaradt
méla mezi lidmi s CF, ale vétSina jich zemfela. Obcas se citi velmi osaméla a je ji smutno.
Kvili nemoci nejezdila na akce a pobyty pofddané Skolou. Kazdy rok jezdila
na ozdravné pobyty s nemocnymi s CF, dokud je nezacali od sebe separovat. Nyni nikam
na vice dni nejezdi.

Do kolektivu nemocnych CF nikdy neméla problém zapadnout. Ze zdravého kolektivu byla
kvili nemoci ¢asto vyclenovana.Ve Skole se ji déti posmivaly.

Rikd, 7e s negativnimi reakcemi v souvislosti s nemoci, se setkdva docela casto. Hlavné
ze strany tchyné, kterd ji povazuje za ,,bacilonosic¢e a dav4 ji to najevo. Také zaZila n€kolik
vystupl v autobuse. Mysli si, Ze informovanost vetejnosti se postupné zlepSuje, ale mohla

by byt veétsi.

9. Sexualita, reproduk¢ni obdobi

Prvni informace ohledné dospivani ziskala ve 12ti letech ve $kole. Zadné potiZe s dospivanim
nikdy nepocitovala. Prvni menstruaci méla v 11ti letech. Gynekologa navstivila v 16ti letech
kvuali prevenci. Nyni ho navstévuje cCasto, protoze dlouhodobé trpi mykotickou infekci.
Neméla problém navazovat vztahy s opaCnym pohlavim. Mé¢la 1 pfitele s CF, ktery mésic

pred svatbou zemfel na tuto nemoc. Nesla to velmi t&7ce. Riké, 7e diky tomu, Ze bojoval
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se stejnou nemoci jako ona, méli velmi harmonicky vztah, plny pochopeni. Nyni je 2,5 roku
vdand, manZel je o nemoci informovany a je ji oporou. Jako antikoncep¢ni metodu vzdy
pouzivala pouze prezervativ, hormondlni antikoncepce ji kvili nemoci nebyla doporucena.
Nyni se jiZz nékolik let marn€ snazi o miminko, ale 1ékafi ji od toho zrazuji. Tuto skutec¢nost

nese tézce.

10. Stres, tolerance, zatézové situace, jejich zvladani

Po psychické strance se neciti nejlépe. V poslednich par mésicich je velmi stresovdna svym
Spatnym zdravotnim stavem a nenaplnénou touhou po miminku. Tyto situace vétSinou fesi
sama nebo s manZelem. Rikd, 7e ob¢as to zvlddd lépe, nékdy hiife. Pomoc psychologa
vyhledala po umrti svého pftitele. Méla dvé sezeni do mésice po dobu jednoho roku. Velmi
ji to pomohlo, citila se Iépe. Pomoc psychologii by v pifpadé potieby vyhledala znovu. Rika,

Ze jejich préace je pro nemocné lidi hodné dilezit4.

11. Vira, zivotni hodnoty, piresvédceni
Z4dné dlouhodobé cile nyni nemd, jejim velkym snem je mit vlastni miminko. V Zivot& véii
ve spravedlnost. V Boha véfi, ale do kostela nechodi. Nemysli si, Ze by ji vira v Boha

pomdhala v boji s nemoci. V tG¢inky alternativni mediciny ¢astecné véii, 1é¢itele v minulosti

navstivila. Zadné vyrazné zlepseni nepocitovala.

12. Jiné

Prechod z détské kliniky na plicni ji velmi vadil. Na zacdtky na plicni klinice nemd dobré
vzpominky. Rikd, Ze persondl byl nepfipraveny a neinformovany. Mysli si, Ze by bylo lepsi,
kdyby pacienti zistdvali ve zndmém prostiedi na détské klinice, kde jsou na tyto pacienty
pfipraveni.

Spoluprace se zdravotniky se 1iSi podle oddéleni. Né¢kde mé ty nejlepsi zkuSenosti, nékde
ma spise horsi.

Velmi ji vadi, Ze ji pojisStovna neumoznila domdci aplikaci antibiotik prostfednictvim

agentury domdci péce. NEkolikrat tento problém feSila, ale nedspéSné.

Zena D, 30 let

Tichd a inteligentni Zena s pf{jemnym vystupovanim. Rozhovor trval ptes hodinu.

Béhem rozhovoru ptisobila klidné a vyrovnané, nad odpovéd'mi piremyslela, ob¢as uhnula
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pohledem. Na prvni dojem nejsou patrné zndmky CF. Je mensi a drobné&j$i postavy, nema
vyrazn¢ palickovité prsty.

Cysticka fibréza ji byla diagnostikovdna v prvnim roce, od té doby je léCena
na Kklinice. Ddle je 1éCena pro kardiomyopatii. Nyni pfiSla k pldnované kontrole

do pneumologické poradny, 10.12. 2007. Zdravotni stav je mirn¢ zhorSeny.

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Cysticka fibréza byla diagnostikovdna v prvnim roce Zivota. Zpoc¢itku se nemoc projevovala
opakovanymi prijmy a bolestmi bficha, CastéjSimi infekcemi. O nemoci se dozvédéla
od rodiét, kteff ji postupné vie vysvétlili. Zadné informace o své nemoci nikdy nepostradala,
pfeje si byt maximalné¢ informovand. Sama nové informace vyhledavd, prevazné
na internetu a ve zpravodaji Klubu CF, kterého je ¢lenem vice jak deset let.

Snazi se maximdalné dodrZzovat veSkerd opatfeni a doporuceni. Jeji stav je za posledni rok
stabilizovany, vyrazné¢ se neméni, sama léCebné zafizeni nevyhledala. Pldnované
hospitalizovand byva kazdé 3 mésice na 14 dni. Do poradny dochdzi 1x za 6 tydnt.

Jeji nemoc ji nejvice omezuje ve sportovani a chozeni do zaméstnéni.

2. Vyziva a metabolismus

Rik4, Ze v obdobi jejtho détstvi byla zavedena tiplné jind 1é¢ebnd opatfeni neZ nyni. Musela
se drzet dieta bez tuku. Nic ji nechutnalo, nejedla, rodi€e ji museli do jidla nutit.
Nyni ji vSechno, snaZi se jist zdravé. Za den vypije kolem 2,5 az 3 litrti tekutin, preferuje caje
a neslazené minerdlni vody. Fresubin pije pravidelné, nejrad¢ji méd cokoladovy
¢i bez prichuté.Vaha je stabilni, drzi se na hmotnosti 50 kg pti vySce 160 cm.

Nikdy nekouftila, nebrala drogy, alkohol si obCas dala pfilezitostné, ale nedé€lal ji dobfe.
Z4dné obtizn&jsi hojeni ran &i jiné problémy s kiZi, vlasy, nehty &i chrupem nepocituje.
Na stomatologické prohlidky chodi 1x ro¢né. Za posledni rok méla horecku 2x a to vzdy

v ramci chiipkového onemocnéni.
3. Vyluéovani

Stolice je pravidelnd, formovand, 1x denné. Pravidelné uZivd pankreatické enzymy

pied kazdym jidlem. Problémy s vylu¢ovanim moce nema.
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Nadmérné se poti hlavné v obdobi letnich mésict. Nijak zvIast' nepifjemné se neciti,

diky zvySené hygien¢. V tomto obdobi zvySené ztriaty soli hradi dosolovdanim potravin.

4. Aktivita, cviceni

Co se tyce aktivity, svym vrstevnikim v rdmci moznosti stacila. Z hodin télesné vychovy
byla omluvena, Zadnych pohybovych krouzki se nezicastnila. Chodila na kresleni
a na hodiny klaviru. V 15ti letech lyZovala i1 bézkovala, Zadné problémy ji to ned¢lalo.
Celkové citi, ze se jeji fyzickda aktivita s vékem zhorSuje. Béhem poslednich dvou let
je stabilni. Nejveétsi potiZe ji ¢ini béh a chiize po schodech. Vyjde do 3. patra, pak se velmi
rychle zadycha. Rehabilituje pravidelné kazdy den, nedokdZe si to bez rehabilitace predstavit.
Mezi jeji nynéjsi konicky patii prace na zahradé, Cetba, ru¢ni prace - hackovani.

Absolvovala zdkladni i stfedni Skolu. Na zdkladni Skole byla hodné nemocnd a méla hodné
neomluvenych hodin. Ucitelé byli informovani o jeji nemoci a vychdzeli ji vstiic. Ucebni
latku vzdy dohnala. Opisovala si seSity od spoluzacky a neméla pocit, Ze ostatnim nestaci.
M4 vystudovanou stfedni sklafsko—primyslovou skolu. Jeji vybér byl ovlivnén tim,
Ze nemusela nikam dojizdét. V poslednich dvou rocnicich se jeji zdravotni stav zhorSil, byla
Casto hospitalizovana. Musela pfejit na individudlni studijni plan a UspéSné odmaturovala.
Chtéla jit studovat na vysokou Skolu, ale zdravotni stav ji to neumoZnil.
Po maturité si zazddala o plny invalidni dichod, ktery dostala. Nikdy nebyla zaméstnana,
pouze v 15ti letech byla 1x na brigddé v mistni sklarné. Pak se zacal jeji zdravotni stav
zhorSovat a na brigddu uz nemohla chodit. Nyni, i kdyZ je jeji stav stabilizovany, fik4,

Ze by Zadnou préci fyzicky nezvladla.

5. Spanek, odpocinek

Problémy se spiankem nemd, spi klidn¢ celou noc. Spi 8 hodin denné&, po probuzeni se citi
odpocata. Béhem dne se tolik unavena neciti, pravidelné prokldda praci odpo€inkem. Nejvice
si odpocine cCtenim knizek. Nyni zadné relaxacni techniky nepouzivd. Asi ptl roku
se vénovala autogennimu tréninku. Mysli si, Ze ji pomohl se trochu uvolnit a zklidnit,

ale nebavilo ji to.
6. Vnimani (citlivost), poznavani

Od 10ti let nosi bryle na dalku. Na o¢ni prohlidky chodi 1x ro¢né. Problémy se sluchem

nema.
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Mysli si, Ze nema problémy se rozhodnout. Pocity nejistoty mé Casto, vétSinou v souvislosti
snemoci a svou budoucnosti. Domnivéd se, Ze je o svém zdravotnim stavu informovana

dostate¢né. VSem informacim rozumi, pokud ne, zepta se.

7. Sebepojeti, sebeticta, vnimani sebe sama

Rik4, 7e je se sebou spokojend, nic konkrétniho by neménila. V& v sama sebe a fika,
Ze hodné vydrzi . S fyzickym vzhledem je v rdmci moZnosti spokojena.

O své nemoci fikd, Ze je to né€kdy velmi t€zké. V hodn&€ veécech se citi omezena,

ale snaZzi se 7it, tak jak to jde. Nejvice se boji zhorSeni stavu.

8. Plnéni roli, mezilidské vztahy

Bydli sobéma rodici, se kterymi md dobry vztah. VZdy pro ni byli oporou, snazili
se ji pomdhat a hlidali, aby dodrzovala 1écebny rezim. Mysli si, Ze matka to obc¢as s péci
pfehdnéla. M4 o tfi roky mladsi sestru, kterd s nimi jiZ neZije. I ta je pro ni v nemoci velkou
oporou.

M4 kolem sebe par kamarddek. NavStévuji se doma.Ven nikam moc nechodi, obcas
na prochdzky. Mélokdy u né&koho piespi, netroufd si odjet na nékolik dni. Vzdy to byl
pro ni problém. Nikdy nejezdila na Skoly v pfirod€ ¢i na vicedenni vylety. Ptateli se i s lidmi
s CF. Jsou v telefonickém kontaktu nebo si dopisuji. Jeji blizké okoli o nemoci vi, zajimaji
se o ni, maji starost.

Ve volném case si rdda popovida s kamarddkou, znaji se od zdkladni Skoly, se vSim
ji pomdhala. Jsou chvile, kdy se citi osamé¢la.

Stdle mad problémy se za¢lenovanim se do kolektivu. Rikd, Ze kdyZ se &lovék nemiize
zucastnit vSech akci jako ostatni, je to znét.

Spatné zazitky ma hlavné ze Skoly, kdy se ji déti kvili nemoci posmivaly. Nyni
se uz tak Casto s negativni reakci nesetkdva. Obcas k néjakym stfetim dojde v hromadnych
dopravnich prostfedcich. Mysli si, Ze informovanost vefejnosti je mald. Piekvapilo ji,

ze 1 nékteti 1ékati nevédi, co je to za nemoc.

9. Sexualita, reprodukéni obdobi
Prvni informace v souvislosti s dospivanim pochytila ve Skole mezi 12.—13. rokem. Vyrazné
problémy v dospivdni nezaznamenala. SpiSe jen opozdény vyvoj asi o 2-3 roky, menstruovat

zacala v 17ti letech. Poprvé navstivila gynekologa v 19ti letech kvuli nepravidelné
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menstruaci se zhorSenym pribéhem. Vzdy ji bylo pfi menstruaci velmi Spatné. Zvracela,
zhubla, mé¢la vysoké horecky. Po hormondlni antikoncepci se menstruace i potiZe upravily.
Hormondlni antikoncepci bere bez ptestavky asi deset let, Zddné problémy nepocituje.
Vzdy méla problémy navazovat kontakty s opacnym pohlavim. S nikym nechodila delSi
dobu. Rik4, 7e kdyZz se nékomu svéfila jakou ma nemoc, tak vzdy dotyény ztratil zdjem. Rada
by me¢la déti, ale vi, Ze jeji zdravotni stav to nedovoluje. Obcas je ji to lito, ale je s tim

smifend. Rikd, Ze ma kolem sebe hodné malych déti, kterym dél4 tetu.

10. Stres, tolerance zatézové situace, jejich zvladani

Nyni se jiz po psychické strance citi dobfe. Za posledni rok neprozila Zadnou krizi
¢1 zatéZovou situaci. Pred tfemi lety prodé€lala krizové obdobi v souvislosti s pfechodem
z détské kliniky na plicnf kliniku. Rik4, Ze na plicni klinice zaZila velmi $patné a necitlivé
jedndani. Neznali 1é¢ebné postupy, hygienicka opatieni, vSe si tam musela hlidat sama. Z této
situace se zhroutila. Vyhledala pomoc psychologa, ktery ji velmi pomohl. Nema problém
s tim, vyhledat ho v pfipad¢ potfeby znovu. V takovych situacich je ji nejvétsi oporou
kamarddka a rodina. VétSina zdt€Zovych situaci ¢i strestt vznikd v souvislosti s nemoci

¢1 hospitalizaci.

11. Vira, zivotni hodnoty, piresvédceni

Z4dné cile ¢ sny nemd. Rikd, Ze radgji nic nepldnuje. Uvidi, co piijde. V Zivoté véii v dobré
lidi, ktefi dokdZou pomoci. V Boha nevéii. Alternativni mediciné ¢4ste€né véri. Kdyz byla
mald, rodi¢e s ni navstivili hodng& 1é¢itelti. Riké, Ze pouze jedna lé¢itelka ji dokdzala trochu

pomadhat. S tou byla spokojena. JiZ k ni fadu let nechodi, ztratily kontakt.

12. Jiné

Chape nutnost ndvaznosti péce z détské kliniky na plicni. Kdyby si mohla vybrat, radéji
by zistala na détské klinice. Rikd, Ze v posledni dobé& se pfistup na plicni klinice zlepil.
Také se zlepSily vztahy s persondlem na plicni klinice, 1 kdyZ tikd, Ze obcas to jde ztuha.
Spolupréci s persondlem na détské klinice si nemlZe vynachvélit.Vadi ji, Ze pojiStovny

neumoznuji antibiotickou 1é¢bu doma, Ze musi byt kvuli terapii hospitalizovéna.
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Zena E, 35 let

Energicka, pratelska a vstiicnd Zena, bez patrnych zndmek CF.

Cystickd fibréza u ni byla diagnostikovdna ve tfech letech. Od té doby byla lé¢ena
na klinice. Trpi plicni formou cystické fibrézy. Od roku 1998 je po oboustranné transplantaci
plic. Nyni je pro rejekci’ navrZena na retransplantaci a zafazena na &ekaci listinu.V soutasné
dobé¢ je jeji zdravotni stav Spatny. V rodiné se CF nevyskytla, ale sestra i rodice jsou nosi¢em

CFTR genu.

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Cystickd fibréza byla diagnostikovana ve tiech letech. Zpocitku se projevovala prevazné
kaSlem a naslednymi virézami, pozd€ji i1 zdpalem plic. Prvni informace o své nemoci
se dozvédéla od rodi¢t a od lékafe. Rikd, Ze vzhledem ktomu, Z7e své détstvi
a dospivani prozivala za dob totalitntho rezimu, postrddala hodné informaci. Nikdo
Ji neinformoval o tom, jak brzy se na tuto nemoc umird. Podle jejich slov, chybély léky
a pomticky a lékafi nebyli tak sdilni jako v soucasné dobé. Nyni se velmi zajimd o nové
informace. Chce byt informovana v plném rozsahu, také o veSkerych novinkich tykajicich
se 1ékt, novych postupt ¢ piibshi lidi s CF. Clenem Klubu nemocnych CF nikdy nebyla,
ale ¢innost Klubu CF pravidelné sleduje na internetovych strankach.

Lécebnd doporuceni a opatfeni dodrZuje poctivé, sama si nic neupravuje. Veskeré zmény
vzdy konzultovala se svym lékafem. Po transplantaci plic jiZ nedochézi ani k pldnovanym
preventivnim hospitalizacim, ani do pneumologické poradny. Chodi na pravidelné kontroly
na transplantacni odd¢leni. Za posledni rok sama vyhledala 1écebné =zatizeni kvili
zhorSujicimu se stavu a narustajici dusnosti.

Jeji nemoc ji pred transplantaci omezovala hodné v pohybu, ve sportovani a cestovani.
Po transplantaci ji nékteré aktivity byly umoznény. Jako kazda Zena, by rdda méla déti,

coZ vzhledem ke svému stavu mit nemuze.

2. Vyziva a metabolismus

Rik4, 7e jedla tplné stejnd jako ostatni déti, navstdvovala $kolni jidelnu. Nechutenstvim
nikdy netrpéla. I nyni ji vSe, v nicem se neomezuje, ma velikou chut k jidlu. Z potravin
preferuje maso a zeleninu na viechny zptsoby. Zadné potraviny ji dosud nezptsobovaly

potize. Za den vypije 2-3,5 litrii tekutin, preferuje Cerné a ovocné caje. Obcas pije

? rejekce — jednd se o soubor imunitnich reakci organismu namitenych proti transplantovanému organu
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i coca — colu nebo kdvu ¢i cappucino. Nutridrink pila jen pfed transplantaci, jiZ ho fadu let
nepije.

s, s s

Nyni pii vySce 161 cm vazi 69 kg. Od ledna 2007 do zati 2007 byla jeji vdha stabilni, drzela
se mezi 59-60 kg. Od zari 2007 se hmotnost zvySila na nynéjSich 69 kg.

Pochdzi z nekutdcké rodiny, sama také nikdy nekoufila. Alkohol pila dfive pouze
piilezitostné€, nyni ho nepije vliibec. Drogy nikdy nebrala a odsuzuje je, protoze mé negativni
zkuSenosti ze svého okoli.

Na stomatologické prohlidky chodi pravidelné 2x ro¢né€. V poslednich letech se ji odvapnuji
zuby. Podle jejiho lékafe za to mize kortikoidova terapie. S kzi, vlasy a nehty Zadné obtize
nemd. Riké, 7e ji po transplantaci vymizel na prstech rukou pali¢kovity vzhled poslednich
¢lank prsth a nehti.

Za posledni rok méla opakované zvySenou teplotu v souvislosti se zhorSujicim se stavem

a infekcemi.

3. Vyluéovani

Z4dné potize s vyludovanim moce ani stolice nemd. Stolice je pravidelnd, formovand,
bez piimési, 1x denné&. Pankreatické enzymy brala pfed transplantaci, po transplantaci byly
vysazeny.

Nadmérné se poti hlavné pti fyzické ndmaze ¢i pii pobytu na slunci. Velmi ji to vadi. Situaci

feSi zvySenou hygienou a rtiznymi deodoranty.

4. Aktivita, cvi¢eni

Nemysli si, Ze by se jeji fyzickd aktivita liSila od jejich vrstevnik. Hodin télesné vychovy
se pln¢ ulastnila. Vradmci ZS hrdla aktivné vybijenou. V détstvi navitdvovala pouze
vytvarnicky krouzek. Mezi jeji souCasné zdjmy patii Cetba, fotografovéni, archeologie
a egyptologie.

Nyni se jeji fyzickd aktivita velmi zhorSuje. Problémy ji d€ld jakdkoliv aktivita spojena
s vetsi fyzickou zaté€zi. Denné rehabilituje.

Rikd, Ze nemoc ji nijak nekomplikovala dochdzku ani na zékladni, ani na stéedni §kole. Svym
spoluzaktim vétSinou stacila, ucitelé byli o jeji nemoci informovani a vychdzeli ji vstiic.
Jeji nemoc neovlivnila vybér povolani. Chtéla studovat polygrafii a také vystudovala stfedni
odborné ucilisté knihatské a polygrafické. Béhem studia chodila na brigddy bez omezeni.

Déle pracovala né€kolik let na plny dvazek jako ru¢ni knihatka. Zaméstnani ji Zddné zdravotni
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problémy nezptisobovalo. Jeji zaméstnavatel o nemoci védél a vychdzel ji vzdy vstiic. Nikdy
neméla problém, ze by kvuli nemoci nesehnala praci. Po transplantaci si musela zazadat
o plny invalidni diichod zdGvodu sniZzené imunity. Nyni by pricina plny uvazek

JiZ nezvladla.

5. Spanek, odpocinek
Problémy se spankem nemad. Spi celou noc, vétSinou kolem 7 hodin. Po probuzeni se citi
odpocata. Pfes den byva unavend tak 1-2 dny v tydnu. Nejvice si odpocine u televize,

pfi Cteni kniZek, nebo pfi luSténi kiiZovek. Nikdy nezkouSela Zadné relaxacni techniky.

6. Vnimani (citlivost), poznavani

M3 problémy se zrakem. Je kritkozrakd, nosi bryle na dalku. V poslednich mésicich miva
unavené oc€i. Podle jejtho lékate je ptiCinou 1écba kortikoidy. Na ocni kontroly chodi
1x ro¢né. Se sluchem problémy nema4.

Nemysli si, ze by nékdy meéla problémy se rozhodovat, spiSe naopak. Nemivd pocity
nejistoty.

Mysli si, Ze je o svém zdravotnim stavu dostate¢né informovédna. KdyZ néemu nerozumi,

vzdy se zepta.

7. Sebepojeti, sebedcta, vhimani sebe sama

Rik4, e sama se sebou spokojend je, ale chtéla by toho dokdzat jesté mnohem vice.
Charakterizuje se jako silny ¢lovek, ktery néco vydrzi. Jeji vnitini sila ji uz n€kolikrat hodné
pomohla. Jako kazdd Zena ma urcité vyhrady ke svému vzhledu. V soucasnosti ji nejvice
vadi, Ze ma po kortikoidech opuchly oblicej a krk.

Se svym onemocnénim se naucila zZit. Jsou chvile, kdy ho nevnimd vubec. Presto tika,

Ze se nejvice boji, Ze i1 ptes jeji velkou snahu nad ni nemoc zvitézi.

8. Plnéni roli a mezilidské vztahy

Jeji rodice se rozvedli, kdyZz ji bylo 12 let, ale doposud mezi sebou udrzuji kontakt
a zustali prateli. Pravideln¢ se s nimi vidd a ma velmi dobry vztah i s jejich partnery. Rodice
ji pomadhali, byli a jsou ji v nemoci oporou. Je podruhé vdand, bydli s manzelem. Ma dv¢
sestry, vlastni a nevlastni a s obéma ma velmi dobry vztah. Je obklopena mnoha prateli,

se kterymi se chodi bavit ven nebo se navstévuji doma. Nikdy neméla problém zapadnout
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do kolektivu, spiSe naopak. Sviij volny cCas travi nejradéji se svym manZelem, rodinou
a prateli. Jeji okoli o nemoci vi a podporuji ji v boji s touto nemoci. Nemiva problém opustit
domov na vice dni ¢i u nékoho pfespat. Neciti se osaméld, zatim k tomu neméla davod.
Negativni zkuSenosti zaZivd v podob& pohledti lidi v hromadnych prostfedcich. Rikd,
Ze jeden cestujici ji poslal k 1ékafi.

Mysli si, Ze informovanost o CF je stdle velmi mald, i kdyZ se to pry postupem Casu zlepSuje.

9. Sexualita, reproduk¢ni obdobi

Prvni informace v souvislosti s dospivanim ziskala od kamarddky a vradmci sexudlni
vychovy na ZS. Zadné problémy s dospivanim neméla. Prvni menstruaci méla
ve 12ti letech. Gynekologa navstivila poprvé ve 21ti letech kvili preventivni prohlidce.
Nikdy neméla problém navazovat kontakty s opaénym pohlavim. Nyni je vdand podruhé.
Oba manzelé byli o nemoci a prognéze informovéni. Soucasny manzel ji je velikou oporou
a nyni - pii zhorSovani stavu se o ni velmi boji. JiZ n€kolik let pouziva jako antikoncepéni
metodu hormondlni antikoncepci. Déti mit chtéla. S manZelem byli na genetickych testech,
které dopadly dobte. Oba jsou v pofadku, ale otéhotnét se ji nepodatilo. Nyni je jiz smifend

s tim, Ze pii jeji nemoci a soucasném zdravotnim stavu, to neni mozné.

10. Stres, tolerance zatézové situace, jejich zvladani

situaci, kdyZ prestala dychat a byla ptevezena na ARO, kde byla napojena na umélou plicni
ventilaci. Rik4, 7e i kdyZ rizné zit&Zové &i stresové situace zvladd dobie, toto byl
je pro ni oporou manZzel, rodie, sestra, tchyn¢ 1 kamaradi.

Odbornou psychologickou pomoc nikdy nevyhledala. Ale tikd, Ze pokud nékomu pomuize

nebo ho uklidni, je to jen dobfe.

11. Vira, piesvédceni, Zivotni hodnoty

Jejim dlouhodobym cilem je Zit co nejdéle. Sviij jeden velky sen si splnila - podivala
se do Egypta. To ji bylo umoznéno jen diky transplantaci plic. Jak sama fika,
neuskuteCnitelnym snem, je byt zdravd, mit déti a zit normdlni Zivot jako zdravi lidé.
V zivoté véii v obrovskou vnitini silu. V Boha nevéfi, ale o vite ¢te a premySli. Mysli si,

Ze alternativni medicina miize pomdhat, ale ne lidem vdZné nemocnym.
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12. Jiné

K navaznosti péce z détské na plicni kliniku, nemd Zadné vyhrady, ma pouze pozitivni
zkuSenosti. S persondlem se kterym se setkdvala a i ted setkdvd, md velmi dobry
a pratelsky vztah.

Negativnich zkuSenosti s pojistovnami ma hned né&kolik. Rikd, Ze v roce 1998,
kdy méla spirometrii 16% a byla navrZena na transplantaci plic a zafazena na ¢ekaci listinu,
ji revizni 1ékaf zdravotni pojiStovny zamitl ptidéleni kyslikového pfistroje.
Po skoro pilrocni hospitalizaci v nemocnici, kdy témét cely pobyt prolezela na JIP
a dokonce i na ARO, neustile za podpory kyslikovych piistrojii, byla navrZena
na retransplantaci a zafazena na Cekaci listinu , trvalo pojiStovné skoro Ctyfi meésice
nez ji schvdlila a poslala kyslikovy pfistroj. Podle svych slov, po celou tu dobu fungovala
pouze diky zdravotnickému persondlu, ktery ji domi pijcoval kyslikové bombicky

z oddéleni a manzel ji je obden jezdil vymeénovat.

10.3 Porovnani dospivajicich a dospélych
V této casti porovnavdm subjektivni vnimédni kvality Zivota dospivajicich a dospélych

v jednotlivych oblastech dle modelu Gordonové.

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Zde panovala shoda pouze ve véku, kdy byla tato nemoc diagnostikovéna, a to v rozmezi
od kojeneckého veéku do 7 let u obou skupin. Velky rozpor nastal v otdzce ziskdvani
informaci o CF. Dospivajici se na rozdil od dospélych brani veskerym novym informacim,
sami si nic nového nezjistuji. Jsou spokojeni srozsahem informaci, které maji. Naopak
dospéli se aktivné shani po novych informacich, tfi z nich jsou ¢leny Klubu CF, ctvrta
respondentka se aktivn€ zajimd o jeho Cinnost. Nikdo z dotazovanych dospivajicich neni
¢lenem Klubu CF.

ZhorSovani zdravotniho stavu za posledni rok, subjektivné nevnimaji Ctyfi dospivajici
a pouze dvé dospélé. Cinnosti, ve kterych nemoc nemocné CF omezuje, vSichni dospivajici
uvedli sport a celkové pohyb, kdeZto dosp€lé uvadéji Sirsi zabér omezeni. Nemoc je omezuje

nejen ve sportu, ale také v cestovani, v chozeni do prace a také v tom mit déti.
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2. Vyziva a metabolismus

V soucasné dob¢ trpi nechutenstvim pouze jedna dospéld respondentka, nikdo jiny
nechutenstvim netrpi. ZaZivaci obtize po urcitych jidlech, maji pouze dvé dotazované
dospélé. Co se tyCe popijeni Fresubinu ¢i Nutridrinku, zde nastala shoda. Vihu,
kterd odpovid4d vySce, ma pouze jeden dospivajici a tfi dospé€lé. Jak ncktefi dospivajici,
tak 1 nékteii dospéli vyhledaji ptileZitostné alkohol, nikdo nekouii a drogy bral pouze jeden
respondent. Problémy svlasy a kizi uvddi zdotazovanych pouze jedna dospéclad

respondentka. Problémy se zuby uvadi jeden dospivajici a dvé dosp¢lé.

3. Vyluéovani

PotiZze s vylu¢ovanim moce nikdo z dotazovanych neudava. U dospivajicich dva respondenti
uvadéji prijmovité stolice po terapii ATB a dalsi dva pfi vynechdni pankreatickych enzymt.
Toto uvadi pouze jedna dotazovanid dospéld. Nadmérné poceni vnimaji dva dospivajici

a ti'i dospélé.

4. Aktivita, cviceni

Na otazku, zda se fyzicka aktivita svékem zhorSuje, tfi dospivajici odpoveédéli,
Ze nevidi rozdil. Tti dosp€lé naopak uvadéji, Ze jejich fyzickd aktivita se s vékem zhorSuje.
Nadmérnd fyzickd aktivita ¢ini potize vSem dotdzanym. Dospéli i dospivajici,
ktefi se zucastnili ve Skole hodin télesné vychovy, vétSinou nebyli klasifikovani.

Co se tyCe studia, také u dosp€lych nemoc ovlivnila v§em (kromé& jedné respondentky)
dochdzku, vybér studia ¢i misto studia. V oblasti uplatnéni se na trhu préce, u dospivajicich
nelze toto zatim posoudit. VSichni maji vizi, Ze se budou svym studovanym ¢i planovanym
povolanim Zivit. Ne u vSech dospélych respondentek byly tyto vize z dospivani naplnény.
Nékteré nékolik let pracovaly, ale vétSina kvuli zhorSujicimu se zdravotnimu stavu zazddala
o plny invalidni diichod. Vétsina dotdzanych dospélych si mysli, Ze by nyni nebyla schopna

vykondvat n¢jaké zaméstnani.

5. Spanek, odpocinek

Souhrnné lze fici, Ze jako vSe, 1 spanek, je velmi individudlni. N&kteti dotazovani, spi celou
noc, jini se budi kaSlem ¢i starostmi. Dospivajici spi primérné zhruba 8 hodin, dospéli spi
primérné zhruba 8,5 hodin denné.V obou skupindch se vétSina citi po probuzeni odpocata.

Unavu pocit'uji tfi dospivajici, ziidka unavené byvaji tfi dosp¢lé.
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6. Vnimani (citlivost), poznavani

Problémy se sluchem nemd nikdo z dotazovanych. ZhorSeny zrak maji vSechny dotazované
dospélé a pouze jeden dospivajici. Problémy s rozhodnosti nemaji tfi dospivajici a Ctyfi
dospélé. Pocity nejistoty v souvislosti s nemoci maji jak dva dospivajici, tak 1 dv€ dotazované
dospélé. Jak dospivajici, tak dospé€li si mysli, Ze jsou dostatecné¢ informovani o svém

zdravotnim stavu.

7. Sebepojeti, sebedcta, vhimani sebe sama

Spokojenost sami se sebou, uvadéji tii dospivajici a Ctyfi dospélé. VéEtsina dotazovanych
uvedla, Ze v sama sebe vefi. Nekterym z nich jiz vnitini sila pomohla piekonat tézka obdobi.
Se svym fyzickym vzhledem je vétSina spokojena, néktefi maji drobné vyhrady. Naprostd
shoda panovala u vnimani svého onemocnéni. VSichni uvedli, Ze se se svoji nemoci szili
a vnimaji ji jako soucdst svého Zivota. Obavy z budoucnosti a ze zhorSovani zdravotniho

v

stavu uvadéji Ctyti dospéli a tii dospivajici.

8. Plnéni roli, mezilidské vztahy

VSichni dospivajici a Ctyfi dospélé se shodli, Ze nejvétSi oporou v nemoci, jim byli
vzdy rodice. Tti dospélé respondentky jsou vdané a mimo rodiny, jim dal$i oporou v nemoci
jsou jejich manzelé. Z rozvedenych rodin je pouze jedna dospéld a dva dospivajici. Spatny
vztah sjednim zrodi¢ii m4 jedna dospéld respondentka a dva dospivajici respondenti.
VSichni  dotazovani uvadéji, Ze maji kolem sebe né&kolik dobrych pratel.
Osaméle se obcas citi tii dotazované dospclé, z dospivajicich pouze jeden, ktery vSak samotu
vyhleddva. Veétsina dospivajicich a tfi dospélé nemaji problém zapadnout do nového
kolektivu. Ne vSichni se zucastnili ¢i stdle zucastiuji vicedennich Skolnich akci. Nyni
dva dospivajici a dv€ dospélé uvadéji jako problém, prespat mimo domov vice dni.
Oproti dospivajicim, kde se s negativnimi reakcemi v souvislosti s CF nesetkal zatim nikdo,
tak zdospélych maji negativni zkuSenosti Ctyfi dotdzané. Co se tyCe ndzoru
na informovanost vefejnosti, zde nastala shoda. VSichni se domnivaji, Ze o CF

je informovéno stale malo lidi.
9. Sexualita, reprodukéni obdobi

Stejné¢ jako u dospivajicich, ani vétSina dospélych nepocitovala Zadné problémy

s dospivanim. Pouze jedna dotazovand dospéld uvadi, Ze diky své nemoci ma problém
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navazovat kontakt sopaénym pohlavim. Dalsi tfi dospélé respondentky jsou vdané
a jedna ma pritele. Dospivajici nyni stdlé partnery nemaji, ale nepocituji problémy
v navazovini kontakti s opaénym pohlavim. Z dospivajicich ctyfi dotazovani uvedli,
Ze nevidi problém v zaloZeni rodiny, u dospélych ma stejny ndzor pouze jedna respondentka.
Zbylé ctyti dospélé respondentky, by si déti velmi pialy. Dvé z nich jsou smifené, Ze déti mit

nebudou, dalsi dvé se pomalu zac¢inaji s touto skutecnosti smifovat.

10. Stres, tolerance, zatézové situace, jejich zvladani

AZ na jednu dospé€lou respondentku, se vSichni dotazovani citi po psychické strance dobre.
Problémy, které ptichdzeji v souvislosti s nemoci, se narozdil od dospivajicich, snazi
vétSina dospélych fesit nejdiive sama. Odbornou psychologickou pomoc vyhledaly tii
dotazované dospclé a jeden dospivajici. Ten si jiZ nevzpomind, ¢eho konkrétné se problém

ohledn¢ CF tykal.

11. Vira, zivotni hodnoty, piresvédceni

V otdzce ohledné dlouhodobych cilii nastal vyrazny rozpor mezi dotazovanou skupinou
dospivajicich a dospélych. Na rozdil od dospivajicich, jejichZ cile se upinaji spiSe ohledné
dokonceni ¢i vystudovani Skoly, vSechny dospélé respondentky se shodly na tom,
Ze v soucasné dob¢ zadné cile nemaji. Na otdzku v co v zivoté véfi, byly odpovédi jak
u dospivajicich, tak u dospé€lych riznorod¢jsi. Objevily se odpovédi jako vira v rodinu
a pratelstvi, ,,v néco, co m¢ uzdravi®, ve spravedlnost, lasku, v dobré lidi ¢i ve vnitini silu.

V Boha v¢éii jeden dotazovany dospivajici a jeden dospély, néktefi v nic nevéfi, jini zase

v né&jaké jiné cizi sily.

12. Jiné

Oproti dospivajicim, je jiz vétSina dospélych, hospitalizovdna na oddé€leni pro dospélé.
Tii dospelé nemaji na prechod z détské kliniky na plicni kliniku dobré vzpominky,
ctvrtd respondentka mé z této zmény obavy. AZ na jednu respondentku z fad dospélych
se vSichni dotazovani shodli, Ze by radéji dochdzeli k pldnovanym hospitalizacim
na détskou kliniku. Lze fici, Ze si vSichni dotazovani s vétSinou zdravotnikdi,
které vidali ¢i vidaji opakované, vytvofili ptatelsky vztah zaloZeny na duavére.
Také na rozdil od dospivajicich, ktefi nikdy nefesili problémy s pojistovnami v souvislosti

sjejich nemoci, Ctyfi dotazované dosp€lé problémy s pojiStovnami mély. Problémy
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téchto tiech dospélych se tykaly umoznéni aplikace ATB prostfednictvim agentur doméci

péce.

10.4 Piinos nemoci nemocnym CF

K zjisténi pifinosu nemoci nemocnym, jsem pouZila upraveny dotaznik BFSC, ktery
se skldda z deseti tvrzeni. Tento dotaznik jsem dala vyplnit péti dospivajicim respondentiim a
peti dospélym respondentkdm, tudiz 20% predstavuje jednoho respondenta.

Pro vétsi ndzornost a lepsi porovndni, je kazdé tvrzeni vyjadireno grafem.

10.4.1 Tvrzeni
1. Moje nemoc mi pomohla stat se silnéjsim, odoIlnéjsSim ¢lovékem, néco vydrzim
S timto tvrzenim spiSe souhlasi 60% dospé€lych a zbylych 40% souhlasi. Kdezto 60%

dospivajicich odpovédélo tézko fict a po 20% maji odpovédi nesouhlasim a spiSe souhlasim.

Graf 1. - Moje nemoc mi pomohla stét se silnéjSim, odolnéjSim ¢lov€kem, néco vydrzim
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2. Diky své nemoci jsem zjistil (a), kdo jsou mi opravdovi kamaradi
Zde dochézi k rozporu, kdy 60% dospivajicich s timto tvrzenim nesouhlasi, a naopak

60% dospélych stimto tvrzenim souhlasi. Zbylych 40% dospivajicich i dospélych

odpovédélo tézko fict.

Graf 2. - Diky své nemoci jsem zjistil (a), kdo jsou mi opravdovi kamaradi
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3. Diky své nemoci jsem poznal (a), jak moc mé maji radi moji nejblizsi
Na toto tvrzeni odpovédélo 40% dospivajicich tézko fici, po 20% jsou odpovédi jako
spiSe nesouhlasim, spiSe souhlasim a souhlasim. Kdezto 60% dospélych s timto tvrzenim

spiSe souhlasi a zbylych 40% souhlasi.

Graf 3. - Diky své nemoci jsem poznal (a), jak moc mé maji radi moji nejblizs{
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4. M4 nemoc mi pomohla k novym a dobrym kamaradim
Zde 60% dospivajicich odpovédélo tézko ftict a zbylych 40% nesouhlasim.
40% dospélych odpovédélo tézko fici a spiSe souhlasim, zbylych 20% souhlasi.

Graf 4. - Ma nemoc mi pomohla k novym a dobrym kamaradiim
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5. Ma nemoc mé lépe naudila zvladat problémy
V tomto tvrzeni doSlo ke shodé, 60% dospivajicich i dospélych s nim spiSe souhlasi,
20% dospivajicich nesouhlasi a spiSe nesouhlasi. U dospélych 20% odpovédélo tézko fici

a souhlasim.

Graf 5. - Ma nemoc mé¢ 1épe naucila zvladat problémy
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6. Diky své nemoci jsem se naucil (a) byt mnohem trpélivéjsi
U dospivajicich, maji po 40% odpovédi tézko fici a spiSe souhlasim, zbylych 20%

spiSe nesouhlasi. 60% dospélych spise souhlasi a 20% dospélych spiSe nesouhlasi a souhlasi.

Graf 6. - Diky své nemoci jsem se naucil (a) byt mnohem trpélivéjsi
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7. Ma nemoc mi pomohla mit daleko vic lidi rad
Zde pouze 40% dospivajicich spiSe souhlasi, po 20% maji odpovédi jako
nesouhlasim, spiSe nesouhlasim a téZko fici. Kdezto 60% dospélych spiSe souhlasi a zbylych

40% dospélych souhlasi.

Graf 7. - Ma nemoc mi pomohla mit daleko vic lidi rdd
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8. Diky mé nemoci ted’ nase rodina drzi vic pohromadé a pomaha si

S timto tvrzenim nesouhlasi 60% dospivajicich, dalSich 20% uvedlo t&zko fici
a zbylych 20% spiSe souhlasi. U dospélych 40% odpovédé€lo t€zko fici a spiSe souhlasim,
20% souhlasi.

Graf 8. - Diky mé nemoci ted’ naSe rodina drZi vic pohromadé a pomdha si

H Dospivajici
E Dospéli

nesouhlasim spise tézko fici

nesouhlasim

tvrzeni

9. Ma nemoc mi pomohla zjistit, co je v Zivoté doopravdy dilezité
S timto tvrzenim 80% dospélych souhlasi a 20% spiSe souhlasi. U dospivajicich

40% spiSe souhlasi a 40% souhlasi, zbylych 20% stimto tvrzenim nesouhlasi.

Graf 9. - M4d nemoc mi pomohla zjistit, co je v Zivoté doopravdy dilezité
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10. Ma nemoc mé naucila byt Stastnym/ Stastnou a radovat se z dobrych véci
tak, jak v zZivoté prichazeji
Zde opét 80% dospélych souhlasi a 20% spiSe souhlasi. U dospivajicich panuje rozpor,

60% s timto tvrzenim spiSe souhlasi a 40% spiSe nesouhlasi.

Graf 10. - M4 nemoc mé& naucila byt Stastnym/ $tastnou a radovat se z dobrych véci

tak, jak v Zivoté prichdzeji
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Diskuse

Cilem empirické casti, bylo zhodnoceni subjektivniho vniméni kvality Zivota
u dospivajicich a dospélych, zhodnoceni negativ i pozitiv této nemoci a schopnost
zaClenovani takto nemocnych dospélych lidi do spole¢nosti.

Ziskané tdaje jsou pouze informativni a aplikovatelné na tyto 2 skupiny respondent.

V podkapitole, kde porovnavdm ndzory a vniméni dospivajicich a dospé€lych, doslo
v mnoha oblastech ke shodé€ s dosud zjiSténymi a publikovanymi informacemi, ale vyskytl
se i rozpor.

Jak uvadéji vSechny odborné publikace o CF, je to onemocnéni, které nemocné

omezuje v Sirokém spektru ¢innosti. Toto se mi také potvrdilo, kdy dospivajici uvadéli hlavni
omezeni ve sportu, ale dospéli uvedli i jiné ¢innosti a oblasti.
Prekvapil mé absolutni rozpor mezi dospivajicimi a dospelymi v otdzce zdjmu o nové
informace o své nemoci. Dospivajici nové informace odmitaji, nemaji o né zijem
a vyhybaji se jim. Na rozdil od dospélych, ktefi vitaji vSechny nové informace
a vyhledavaji si je sami. Zde se nabizi otdzka, co z toho plyne pro zdravotniky i rodice?
Je spravnym ¢i Spatnym krokem nechdvat dospivajici v nevédomosti, co jim nemoc
v dospélosti piinese? Je dulezité, aby informace, které se k nemocnym o jejich nemoci
dostavaji, byly sd€lovany vhodnou, Setrnou a nejlépe osobni formou. Z toho plyne dalsi
otdzka, zda na tuto Setrnou a osobni formu, je v dneSni uspéchané dob& a naSem
zdravotnickém systému, dostatek ¢asu a proskoleného persondlu?

V oblasti vyzivy a metabolismu a v oblasti vyluCovani neni jednoznacné potvrzeni
¢1 vyvraceni néjakého tvrzeni z literatury. Prevazovali dospivajici, kteti maji podvahu. U vice
jak poloviny dospélych byla vdha v normé. Problémy s vlasy, kizi a zuby byly uvadény
ziidka, stejn¢ tak i problémy s nechutenstvim ¢i vyprazdiiovdnim. To vypovidd i o tom,
jak tato nemoc aktudlné probihd a jak je vnimédna u kazdého nemocného individudlné.

Cachova, kterd mapovala respondenty s podobnym vékovym rozmezim (ale jako
celek), uvadi, Ze obCasné problémy s vylu¢ovanim mélo osm dotazovanych a to zpravidla
v souvislosti s i.v. ATB. Toto se mi potvrdilo pouze u dvou dotazovanych, dalsi tfi uvadéji
potiZe v souvislosti se zapomenutim pankreatickych enzyma.

Dle Véavrové fyzick4 aktivita ovlivituje spolecenskou aktivitu a kvalitu Zivota. N&ktefi

z dotazovanych uvedli, Ze se nezuicastnili ¢i stdle nezicastiiuji nékterych pohybovych aktivit,
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krouzkl ¢i akci. Presto se zapadnutim do kolektivu pocituji problém pouze dvé dospélé
a jeden dospivajici kolektiv nevyhleddva. ZhorSovani fyzické aktivity v zdvislosti na véku
uvadi jeden dospivajici a tii dospélé.

Jakubec uvadi, Ze vétSina takto nemocnych lidi pfechdzi do invalidniho dichodu hned
po dokonceni studia. U péti dotazovanych dospivajicich toto nelze posoudit, protoze stile
studuji. Sice vSem péti n¢jakym zplsobem nemoc ovlivnila at’ uz dochazku nebo vybér
studia, ale dva z dospivajicich maji brigddu a necini jim zdravotni potize. Také tfi dospé€lé
po ukonleni studii jeSt€ ncjaky Cas pracovaly a teprve az pozd¢ji presly
do plného invalidniho dichodu. V soucasné dobé je v plném invalidnim dichodu pét
dotazovanych dospélych, vétSinou kvili zhorSujicimu se zdravotnimu stavu.

Cachova ve své praci uvadi silné naruSenou sebekoncepci u péti dotazovanych
a u Ctyfech d¢asteCné naruSenou. K mému piekvapeni vSak vétSina dotazovanych,
kdyZ hovotila - o své spokojenosti sama se sebou a ptisobila zocelené a sebevédomé. Hlavné
na dospélych je znit, jak je jejich nemoc posilila a obrnila. VéEtSina si véfi a jsou se sebou
spokojeni. Také se vSichni s touto nemoci sZzili a berou ji jako soucdst Zivota. Jelikoz CF
je nemoc, pii které se nemocni nedozZivaji vysokého véku, tak neni pifekvapenim, Ze vice jak
polovina z dospivajicich a vétSina dospélych uvadi obavy z budoucnosti ¢i ze zhorSovani
stavu.

V jakékoli t€zké Zivotni situaci hraje nezastupitelnou roli blizky Cclovek, ktery
je jedinci oporou. V tomto piipadé¢ se vSichni dospivajici a Ctyfi dotazované dospélé
shodli, Ze nejvétsi oporou v boji s jejich nemoci jsou jim jejich rodice ¢i alespoii jeden z nich.
Prekvapilo mé&, Ze az na dvé dospélé, se nikdo z dotazovanych neciti vyclenovén z kolektivu
kvili nemoci. VSichni uvadéji, Ze jsou obklopeni piateli. Osaméle se obcCas citi tii dospélé
a jeden dospivajici. Co se tyCe zkuSenosti s negativnimi reakcemi v souvislosti s nemoct,
zde nastal rozpor. Zadné negativni zkuSenosti nemé nikdo z dotazovanych dospivajicich,
kdezto u dospélych se s negativnimi zkuSenostmi vétSina setkala. Z toho by se také dalo
vyvodit, Ze s pfibyvajicim vékem, zhorSovanim zdravotniho stavu ¢i osamostatiovanim se,
kdy zacaly ptibyvat dalsi problémy a vétSina ptestala byt pod ochranou rodicli, na nemocné
pusobi reakce Sirokého okoli. Tyto reakce okoli mohou souviset svelmi malou
informovanosti Siroké vetejnosti. Na tom se shodli vSichni dotazovani. I z vyzkumu Cachové
vyplyva, Ze si nemocni uvédomuji nizkou informovanost Siroké vetejnosti.

V oblasti partnerskych vztaht Vavrova uvadi, Ze fada nemocnych neuzavird siatky

a preferuje  kriatkodobéjsi zndmosti z divodu limitované Zivotni perspektivy.
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I kdyz jsem zkoumala nizky pocet respondentd, u dotazovanych dosp€lych se mi toto
nepotvrdilo. Ctyfi zpéti dospélych respondentek nikdy nemély problém navazovat
partnerské vztahy. Ttii respondentky jsou n€kolik let vdané a Ctvrtd méd nékolikamésicni
vztah, na kterém ji zélezi. Jak uvadi Vavrovd, s prodluzujici se délkou Zivota je dalSim
dilezitym tématem tc¢hotenstvi a touha mit vlastni déti. Tuto otdzku velmi proZivaji
¢i prozivaly Ctyfi dotazované dospé€lé. Naopak vétSina dospivajicich nevidi Zadny problém
v tom, zaloZit si v budoucnu rodinu. To muize byt disledkem nezdjmu o informace ohledné
své nemoci.

Dle vyzkumu Cachové, zvlddani zitéZe znacné zdvisi na moznostech mezilidskych
vztaht. Z jejtho vyzkumu vyplyvd, Ze dva dotazovani zvladdaji zatéZ Spatné a pét
dotazovanych s obtizemi. Tento nédzor, se mi potvrdil spiSe v pozitivhim slova smyslu.
Jelikoz vétSina dotazovanych ma dobré zdzemi a maji se o koho opfit, stdvajici problémy,
zvladli, 1 kdyZ néktefi s odbornou pomoci. Pouze jedna dospéld respondentka, kterd ma
zarovenl Spatné rodinné vztahy i zdzemi, se nyni po psychické strance citi Spatné.

Velkym, ale ne pfekvapivym rozporem byla otizka ohledné¢ dlouhodobych cilt.
Zatimco vétSina dospivajicich néjaky dlouhodoby cil md a vétSinou je spojen se Skolou,
z dospélych v soucasné dob& nemd dlouhodoby cil nikdo. JelikoZ veSkeré cile a sny
nemocnych se odvijeji od vyvoje zdravotniho stavu, vétSina dospé€lych nechce nic planovat.
U dospélych jako stile nesplnény sen ziistava to, stat se matkou a mit dité. Z toho lze také
vyvodit, Ze dospivajici, aC uddvaji, Ze se se svoji nemoci szili, si ji neptfipoustéji a planuji
budoucnost. KdeZto dospé€li jsou pln€ informovéni a boji se, co jim blizkd budoucnost
pfinese.

Stejné jako ve vyzkumu Cachové, viru v Boha uvadéji pouze dva ze vSech
dotazovanych. Dals§i odpovédi, tykajici se otdzky vco vZivote véti, byly riznorodé.

Diive byli tito pacienti léceni pouze na détskych oddélenich. S nartstajici délkou
Zivota takto nemocnych byvaji hospitalizovani 1 na oddélenich pro dospélé. VétSina
z dotazovanych dospélych byva jiz hospitalizovdana na oddé€leni pro dospélé. Ne vSichni
dospéli viak, vnimaji tento prechod pozitivné. Radu let byli hospitalizovani na oddéleni
vétSich déti, kde byli zvykli a spokojeni. Vztahy se zdravotnickym persondlem, hodnotila
vétSina dotazovanych kladné.

Stejné tak jako v otdzce zkuSenosti s negativnimi reakcemi, tak v otdzce negativnich
zkuSenosti s pojiStovnami, nikdo z dospivajicich Zadny problém nezaznamenal. Myslim si,

Ze 1 zde je ta samd pficina jako v otdzce negativnich zkuSenosti s okolim. VSichni stile Ziji
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srodiCi, ktefi jest€¢ vétSinu problémi feSi za né. Ctyfi dospélé jiz n¢jaké problémy

s pojistovnou ohledn¢ své nemoci zazily.

Snaha dospélych respondentek o zaclenovani do spolecnosti i pfes vdZznou nemoc,
je patrnd z vétSiny kazuistik. Nékteré se osamostatnily, vdaly se a snaZily se pracovat. Také

nckteré cestuji a pravidelné se schazeji s prateli.

V upraveném dotazniku BFSC pro dospivajici a dospé€lé, bylo péti dospivajicim
respondentim a péti dospélym respondentkdm piedlozeno deset tvrzeni. 20% predstavuje
jednoho respondenta.

S prvnim tvrzenim ,,Moje nemoc mi pomohla stit se silngjSim, odolnéjSim ¢lovékem,
néco vydrzim®, spiSe souhlasilo 60% dospélych a zbylych 40% souhlasilo. Kdezto 60%
dospivajicich odpovédélo tézko fici. Zde jsem u vétSiny dospivajicich a dospélych spise
¢ekala shodnou odpovéd’, toto tvrzeni mi potvrdila jen vétSina dospélych.

U tvrzeni ,,.Diky své nemoci jsem zjistil (a), kdo jsou mi opravdovi kamaradi*, doslo
opét k rozporu mezi dospivajicimi a dospélymi, kdy 60% dospivajicich s timto nesouhlasilo
a naopak 60% dospélych s timto tvrzenim souhlasilo. Z toho je také mozZné usuzovat to,
Ze spostupné zhorSujicim se stavem muZe byt pro nékteré nemocné naro¢né udrzet
si pratele.

Na treti tvrzeni ,.Diky své nemoci jsem poznal (a), jak moc mé maji radi moji
nejbliz$i*, neméli dospivajici vyhranény nédzor, 40% dosp€lych odpovédélo tézko fici,
po 20% mély odpovédi nesouhlasim, spiSe souhlasim a souhlasim. Zatimco 60% dospélych
odpovéd€lo spiSe souhlasim a zbylych 40% odpovédélo souhlasim. Zde mne piekvapil
rozpor v samotné skupiné dospivajicich.

U dal$tho tvrzeni ,,M4 nemoc mi pomohla knovym a dobrym kamarddim®,
60% dospivajicich odpovédélo tézko fici a zbylych 40% nesouhlasilo. U dospélych bylo
po 40% u odpovédi tézko fici a spiSe souhlasim, zbylych 20% souhlasilo. Tyto odpovédi mé
piekvapily, protoze jsem ¢ekala vyrazny nesouhlas ¢i pochyby s timto tvrzenim, jak
u dospivajicich tak 1 u dospélych.

U pétého tvrzeni ,,M4 nemoc mé lépe naucila zvladat problémy*, se potvrdilo mé
ocekavani. Kdy, 60% dospivajicich i dospelych se shodlo na odpovédi spiSe souhlasim.

Po 20% bylo u zbylych odpovédi.
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S dal$im tvrzenim, ,,Diky své nemoci jsem se naucil (a) byt mnohem trpélivéjsi®,
spiSe souhlasilo 40% dospivajicich a 60% dospelych. Také 40% dospivajicich odpovédélo
tézko ftici. Dale 20% jak dospivajicich, tak dospélych, odpovédélo spiSe nesouhlasim.
Zbylych 20% dospélych souhlasilo. U dospélych se mé ocekavani potvrdilo,
kdeZto u dospivajicich jsem ¢ekala vétsi prevahu u souhlasnych odpovédi.

U sedmého tvrzeni, ,,M4 nemoc mi pomohla mit daleko vic lidi rad*, nedoslo
mezi dospivajicimi k vyrazné shodé€. S timto tvrzenim souhlasilo 40% dospivajicich,
po 20% mély odpovédi, nesouhlasim, spiSe nesouhlasim a tézko fici. Kdezto
u dospélych znovu panovala shoda, 60% znich odpovéd€lo spiSe souhlasim
a 40% odpoveédélo souhlasim. Stejné jako u piedchoziho tvrzeni, mé ocekavani
se potvrdilo pouze u dospélych. Odpovédi dospivajicich se vyrazné liSily.

S tvrzenim ,,Diky mé nemoci ted naSe rodina drzi vic pohromadé¢ a pomdha
si“, nesouhlasilo 60% dospivajicich, po 20% maji odpovédi tézko tici a spiSe souhlasim.
U dospélych uz tak jednozna¢nd odpovéd nebyla. Po 40%, mély odpovédi tézko fici
a spise souhlasim, zbylych 20% souhlasim. I kdyz u dosp€lych neni jednozna¢na odpoveéd’,
nazory se piesto kloni spiSe do pravé casti grafu — ksouhlasu stimto tvrzenim.
Zde dochdzi krozporu mezi dospivajicimi a dospélymi. Piekvapil meé nesouhlas
dospivajicich, ocekdvala jsem spiSe shodu s dospélymi vjedné z kladnych odpovédi.

U devatého tvrzeni, ,,Md nemoc mi pomohla zjistit, co je v zZivot¢ doopravdy
dalezité®”, se potvrdilo mé ocekdavani. Kdy ptfevazuji kladné odpovédi — spiSe souhlasim
a souhlasim, jak mezi dospivajicimi, tak mezi dosp&lymi.

U posledniho tvrzeni, ,,M4 nemoc mé naucila byt Stastnym / Stastnou a radovat
se zdobrych véci tak, jak v Zivoté prichdzeji”, souhlasilo 80% dospélych a zbylych
20% dospélych spiSe souhlasilo. U dospivajicich stimto tvrzenim spiSe souhlasilo
60% a 40% dospivajicich spiSe nesouhlasilo. Zde jsem opét ocekdvala shodu mezi
dospivajicimi a dospelymi, ke které doslo, a¢ ndzor dospivajicich nebyl tak jednotny.

Souhrnné Ize fici, Ze vyrazn€jsi shoda panovala mezi dospelymi, které se vice klonily
k odpovédim - spiSe souhlasim a souhlasim. Narozdil od dospivajicich, kde ne vZdy panovala

v odpovédich shoda.
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ZAVER

Préce je vénovana hlubSimu pozndni kvality Zivota u nemocnych trpicich cystickou
fibrézou.
Cysticka fibréza je zavazné, vrozené a nevyléCitelné onemocnéni. Velmi zavazné

patologické zmény jsou lokalizovdny v dychacich cestich, plicich a pankreatu, déle
postihuje 1 ostatni ¢asti gastrointestindlniho systému, pohlavni Zldzy, kizi a vzacné
i srdce. Projevuje se opakovanymi infekcemi DC, neprospivanim, vysokym obsahem soli
v potu a u dospélych muzi se miiZe projevovat i neplodnosti. CF je nejcast¢jsSi smrtelnou,
geneticky podminénou chorobou.

Zavazné patologické zmény postihuji mimo jiné i respiracni trakt. Z toho vyplyva
i fada vySetfeni, kterd nemocni podstupuji, bud’ preventivné nebo pii jakémkoli zhorSeni
zdravotniho stavu. Mezi charakteristické klinické pfiznaky patii kaSel, zrychlené dychani,
dusnost, soudkovity hrudnik a palickovité prsty. V dasledku ulpivani hustého hlenu v DC,
jsou nemocni nachylni na opakované chronické respiracni infekce. Také miize dochazet
k fad¢ komplikaci. Mezi léCebné postupy patii toaleta dychacich cest, 1écba respiracni
infekce zahrnujici prevenci a 1écbu ATB a protizanétliva 1é¢ba. Mezi moznosti 1€Cby patii
dlouhodobd domaci kyslikova terapie, neinvazivni ventilaéni podpora ¢i transplantace plic.
Nadégji zlstava lécba CF prostfednictvim genové terapie, kterd je stile ve fazi vyzkumu.
Dulezitou soucdsti 1écby je i 1écebnd rehabilitace, kvalitni strava a dodrZovani ur€itych zasad.

Jsou postizeny i dalsi systémy, se kterymi se poji nejen zazivaci potiZe, neprospivani,
ale 1 dal$i problémy. S piibyvajicim vékem je stdle Cast€ji feSeno postiZeni reprodukéniho
ustroji jak u muzd, tak i u Zen.Tato nemoc nepostihuje pouze télesnou stranku, ale zahrnuje
1 psychosocidlni a socidlné€ pravni problematiku.

Nemocni s CF se dozivaji stile vyssiho véku, nejen diky udspéSné lékaiské péci,
ale také diky vét§imu diirazu kladenému na pééi osetfovatelskou. V Ceské republice existuje
n¢kolik CF center, ve kterych je péfe o tyto nemocné komplexni a poskytovand
multidisciplindrnim tymem.U nds i ve sv&été existuji organizace zabyvajici se touto nemoci.
Snazi se pomoci nemocnym i jejich rodindm ve vSech oblastech.

Onemocnéni CF stdle patii mezi nevyléCitelné nemoci s limitovanou délkou Zivota.
AvSak prognéza nemoci se v poslednich desetiletich rapidné méni k lepSimu.

V soucasné dobé stoupa zdjem o hlubsi poznani toho, jak kvalitni Zivot maji nemocni

s CF. Kvalita Zivota nemocnych obecné, miiZze byt charakterizovédna jako vliv choroby a jeji
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1é€by na kazdodenni fungovdni nemocného vyjadieny tak, jak je pocitovdn samotnym

nemocnym.

Empirickd st je zaloZena na tddajich od deseti nemocnych s CF. Udaje byly
ziskdvany kvalitativnimi pfistupy.

Price také zjistovala, zda existuje odlisné vniméni kvality Zivota mezi dospivajicimi
a dospélymi. Velky rozdil, se projevil v zijmu o informace tykajici se CF. S tim také déle
souvisi odlisny pohled na budoucnost a rodiCovstvi. Dospivajici odmitaji informace
o své nemoci, planuji studium, préaci, budoucnost a rddi by méli déti. Naopak informované
dospélé budoucnost nepldnuji, nikdo jiZ nepracuje a smifuji se s faktem, Ze nebudou mit
vlastni déti. A¢ se dospivajici informacim brani a u kazdého se nemoc vyviji individudlné,
a tak je i vnimdana, je velmi dilezitd forma a rozsah, jak se dal$i informace tykajici
se nemoci dozvédi. Informace ziskané nevhodnym zplisobem a v nevhodné form¢, mohou
vyustit ve vazné dusledky. V oblasti ziskdvani informaci je v dnesni moderni dob¢ i u této
nemoci piinosem, ale zaroven i zdporem, dostupnost internetového spojeni, nebo-li volny
pfistup ke vSem informacim. Pozitivni pfinos pro nemocné s CF ma internet hlavné
v podobé kontaktu CF nemocnych mezi sebou a v pfedavani riznych informaci a zkuSenosti
s touto nemoci prostfednictvim rtiznych internetovych diskusi, oficidlnich stranek riznych
organizaci ¢i soukromych webovych stranek takto nemocnych lidi. AvSak zdporem je,
ze napiiklad dosud neinformovani nemocni, se mohou dostat k nékterym informacim
o své nemoci, které mély byt sdéleny spiSe osobni a Setrnou formou.
CF je nemoc, kterd pifind$i nemocnym mnohd omezeni. Ale vétSina dotazovanych
se snazi témto omezenim nepodléhat a délat maximum véci, dokud jim to zdravotni stav jen
trochu umoziuje. Dospélé nemocné CF omezuje, nejen ve fyzické aktivité a dalSich jinych
¢innostech, ale i v pracovnim a rodinném Zivoté. I kdyz diky stdle kvalitnéjs$i péci o tyto
nemocné, i zde se posouvaji hranice. Kdy, ne vSechny dotazované nemocné zazadaly
o plny invalidni dichod ihned po ukonceni studii, ale snaZily se zaclenit
do normdlniho kolobéhu Zivota. Tti respondentky se odsté¢hovaly od rodict a jsou vdané.
A i kdyZ se péce stile zlepSuje a tito nemocni piezivaji déle, skuteCnost stdle pracovat,
Zit bez raznych omezeni a mit vlastni dité, s pfibyvajicim vékem a zhorSujicim se stavem
bohuzel stdle ziistdva pouze jejich snem.
VétsSina nemocnych se shodla, Ze velkou oporou v boji s nemoci, jsou jim jejich rodice.
Dobré zazemi, je pro Zivot s téZkou a nevyléCitelnou nemoci nepostradatelné. To vSak

nemusi byt tvofeno jen rodinnymi piislusniky, ale velky podil ma i zdravotnicky persondl,
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se kterym nemocni travi velkou ¢4ast svého Zivota. I proto jsou dulezita CF centra, kde je péce
komplexni a je poskytovdna vzdélanym a chdpavym persondlem. S malym pochopenim

se doposud vétSina dospélych setkala u pojistoven.

Pfi zkoumdni pozitiv, co nemoc nemocnym piinesla, vét§i shoda panovala
u dospélych, které s vétSinou tvrzeni souhlasily. U dospivajicim panoval v odpovédich
spiSe rozpor a s dospélymi se shodli jen na nékterych tvrzenich.

Shoda panovala v odpovédi na tvrzeni, zda je jejich nemoc naucila 1épe zvladat
problémy. Vice jak polovina dospivajicich i dospélych spiSe souhlasila. Mirnd shoda
panovala v tvrzeni, kdy se nemocni, diky své nemoci naucili byt vice trp€livéjsi. Spise
souhlasila vice jak polovina dospélych a u dospivajicich stejny pocet procent mély odpovédi
tézko fici a spiSe souhlasim. Dal§i mirnd shoda panovala mezi dospivajicimi
a dospélymi v tvrzeni, zda nemocnym jejich nemoc pomohla mit daleko vic rad lidi.
Ke shodé¢ také doSlo vtvrzeni, zda jejich nemoc pomohla zjistit nemocnym,
co je vzivot¢ doopravdy dilezité, kdy pievazovaly odpovédi spiSe souhlasim
a souhlasim v obou skupinédch. Ke shod¢ doslo 1 v poslednim tvrzeni, kdy nemoc naucila jak
nekteré dospivajici, tak vSechny dospélé nemocné, byt Stastnym a radovat se z dobrych véci.

Vyrazny rozpor mezi témito dvéma skupinami jsem zaznamenala u tvrzeni,
kdy nemocni diky své nemoci zjistili, kdo jsou jejich opravdovi kamaradi. Vice jak polovina
dospivajicich s timto tvrzenim nesouhlasila a naopak vice jak polovina dospélych s timto
tvrzenim souhlasila. Mirny rozpor jsem zaznamenala u tvrzeni, kdy diky nemoci drZi rodina
nemocnych vice pohromadé¢ a pomdhd si. Vice jak polovina dospivajicich nesouhlasila
a u dospélych mély odpovédi té€zZko fici a spiSe souhlasim stejné procent.

Souhrnné lze fici, Ze i zdvaznd nemoc miZe pfinést nemocnému néco pozitivniho.
A to hlavné¢ v mezilidskych vztazich a v posileni vlastni osobnosti. Z vétSiny tvrzeni,
kdy se dospélé klonily spiSe k souhlasnym odpoveédim, lze také vyvodit, Ze s pfibyvajicim

vékem a zhorSujicim se stavem, jsou nemocni ke svému okoli vice vnimaveé;jsi.

I kdyZz zijeme v moderni dob¢, kdy existuje fada technickych vymozZenosti a fada
nevyléCitelnych nemoci je jiz vyléCitelnd, CF stdle patii k nemocem, které zatim vylécit
nelze. Jednou z moznosti, jak zlepsit kvalitu Zivota takto nevyléciteln¢ nemocnych, miize byt

transplantace plic. A kazuistika jedné =z dospélych respondentek, je ditkazem toho,
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Ze transplantace plic ji nejen zkvalitnila nékolik let Zivota, ale splnila i jeji sny.
A nadgje, ¢i splnéni snu, je u zdvazné nemocnych lidi jednou z nejdiilezitéjSich véci.

AC jsou vSichni dotazovani silné osobnosti a snazi se se svoji nemoci bojovat, CF je
nemoc, kterd do urc€ité miry kvalitu Zivota sniZuje. Ale nezdleZi pouze na jedinci a jeho okoli,

ale 1 na celé spolecnosti, jak se s timto onemocnénim vypotadd a jedince podpofi.

Ve své prici jsem chtéla piibliZit ndzory, pocity a subjektivni vnimdni deseti takto
nemocnych lidi nejen jejich blizkému okoli, ale 1 Siroké vefejnosti. BEhem setkani s t€mito
lidmi, jsem si zacala vazit daleko vice véci a lidi kolem sebe. Tento vyzkum mé nesmirné

obohatil, nejen jako ¢lovéka, ale i jako zdravotnika.
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Bakalarskd prace pojednava o subjektivnim vnimani kvality Zivota dospivajicich
a dosp€lych s cystickou fibrézou. Popisuje nemoc cystickd fibréza, charakterizuje
oSetfovatelskou a psychologickou péci poskytovanou zdravotnimi sestrami, déle
charakterizuje pojmy kvalita Zivota, kvalita Zivota souvisejici se zdravim a i soucasné
poznatky o kvalit¢ Zivota nemocnych s cystickou fibrézou. Také charakterizuje socialni
souvislosti tohoto onemocnéni a informuje o socidlnim zdzemi, CF centrech a organizacich.
TéEziste¢ prace tvoii kvalitativni vyzkum, ktery se zabyvd subjektivnim vnimanim kvality
Zivota u dospivajicich a dospelych nemocnych a porovnanim nazort téchto dvou skupin.
Déle pomoci kratkého dotazniku mapuji, co pozitivniho nemocnym jejich nemoc pfinesla.
Dal$im cilem je zmapovani zacleniovani dospé€lych nemocnych do spole¢nosti. Zkoumany

vzorek tvoii dospivajici a dospéli nemocni s cystickou fibrézou.

This bachelor thesis deals with adult and young adult cystic fibrosis patients and their
subjective perception of quality of life. It gives thorough description of cystic fibrosis.
Nursing and psychological treatment for cystic fibrosis are characterized. Related key terms
and issues are also mentioned, such as quality of life and quality of life related to health.
An overview of latest findings in the field of quality of life for cystic fibrosis patients
is given. Social context of the disease is outlined, as well social background and the network

of CF care centers and organizations.
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The point of focus consists of a qualitative survey which is looking into subjective perception
of quality of life with a sample of young adults and adult cystic fibrosis patients. Results
form both groups are compared. A short questionnaire was also conducted in order to find
out about possible positive aspects of the disease in patient’s lives. Another area of interest

is the way the adult patients are integrated into society
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ARO - anesteziologicko resuscitac¢ni oddéleni
ATB - antibiotika

Bcec - Burkholderia cepacia komplex
BFSC - Benefit Finding Scale for Children
cAMP - cyklicky adenosin monofosfat

CF - cystickad fibréza

CFE - Cystic Fibrosis Europe

CFRD - Cystic fibrosis related diabetes
CFTR - Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
CFQ - Cystic Fibrosis Questionnare
CFQoL - Cystic Fibrosis Quality of Life

CO, - oxid uhlicity

COX-2 - selektivni inhibitory cyclooxygendzy
CRP - C- reaktivni protein

CID - ¢aste¢ny invalidni dichod

CR - &eska republika

DC - dychaci cesty

DDC - dolni dychaci cesty
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FNHK - Fakultni nemocnice Hradec Kralové
FV — flow - volume curve

GER - gastroezofagedlni reflux
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IRT - imunoreaktivni kationicky trypsinogen
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Obr. 1 — Dédi¢nost mutace CFTR genu z rodi¢t na déti (Slané deéti, 2007)
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Obr. 2 — Postizeni télesnych organa (Co je CF?, 2007)

Lerts | plice

= = | Zahlendnia infekce privdusek |
1| Eznesnadiiufe dychant. Sefamcarni |
infekce narusSufici plice jsou :
w el s eystickou filbrézou
nejdastesl prifinow st

jatra
ZFutovodil znesnadiye
trofueni a naruSige et
Jater asi w5 M perchentin
| slinivka bfign(
A=l u 856 % pacicnil
dochudzl i uzaofeni
kondlie stinfukoy brigni. § |
Nepostradatelng b
enezymy nemofiou byt
clopraueny do sifew.

1 2 P

i Vet K8 R ot raprnduua-.t
T R R R orgény

|| Nefunkénost keandiks
v pofilcamnim dstrofl (napt vas
| | defercns)_fe z 85 9% pfidinou
: muFskd sterility. ¥V nékdergch
] pripodech se maZe algeuil y
" | neplodnost { u Zen. Pricinou je |
| uepdni délozniho hrdio hleny, |
| Kfend znomoZin speThii .
| proniknout dile do delohy,

potni Zlazy
Porusend_funkce potnich 2lde se projevufe nodmérmngm

irirm, 5ol (efdortdy sodndhol, ZugSend mraEsivi
soll v potu je hlavnim pfiznakem pro diogndeu cysticke fibroey.

113



Obr. 3 — Provedeni pilokarpionové iontoforézy (Vavrova a kolektiv, 2006, s. 69)
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Obr. 4 — Soudkovity hrudnik(Vavrova a kolektiv, 2000, s. 34)
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Obr. 5 — Palickovité prsty (Vavrova a kolektiv, 2000, s. 35), (Cystickd fibroza, 2007)
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Obr. 6 — Briiggeriv princip (Smolikova, 2001)
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Priloha ¢. 1

/ i

Osetiovatelsky plan

1. Omezeni priichodnosti
dychacich cest z dGvodu
nadmé&rné tvorby vazkého
hlenu

2. Porucha vymény plyni
v plicich

Dit& produktivné
vykaslava, neudava stavy
dusnosti.

Lékaiska diagnéza: Cysticka fibroza
Jméno pacienta

*Zajisti ortopnoickou polohu, vihké
prostredi.
*Zajisti dech. rehabilitaci 2x denné.

kysliku dle ordinace lékafe.
*Informuj 1ékafe o kazdé zméng
stavu ditéte a ved’ o nich pfesnou
dokumentaci.

*Dohlédni na spravnou aplikaci
inhalaénich 1éka.

*Proved zdznam do dokumentace.

3. Zvysené riziko infekce
z diivodu

*zavedeni flexily
*celkového onemocnéni

U ditéte se nevyskytnou
Zadné znamky infekce

*Kontrolyj a proplachyj flexilu po
kazdém podani 1ékh i.v.

*V§imej si znamek infekce
(zarudnuti, vy$si TT, bolest).
*Vymeiiyj flexilu dle potieby,
zvyklosti a standardu oddéleni.
*Zajisti, aby nemocny nepfisel do
styku s dal§{mi nemocnymi CF.
*Kontroluj celkovy stav ditéte
*Proved’ zdznam do dokumentace

infekee dychacich cest

(hodnoceni dle Madona).
4. Zvysené riziko Dité ma teplotu do 37 st. | *Kontroluj TT 2x denng, dle potfeby
hypertermie z ddvodu Castéji.

*Nabizej dostatek tekutin.

*Zajisti izolované, klidné prostiedi.
*Zajisti vyménu pradla p¥i poceni.
*Kontroluj stav védomi, event.
vyskyt zachvatl a orientovanost
*Q kazdé zmeéné stavu informuj
lékafe.

*Proved’ zdznam do dokumentace.

5. Porucha vyZivy ze
sniZeného piijmu potravy
z divodu $patné funkce
traviciho Ustroji

Dité béhem pobytu zvysi
nebo alespon udrZi svou
soucasnou hmotnost

*Zajisti ditéti hodnotnou,
vysokokalorickou stravu.

*Kontroluj spravné uzivani enzymu
pied kazdym jidlem.

*Kontroluj hmotnost ditéte 1x tydné.
*Proved’ zaznam do dokumentace.

6. Porucha vyprazdiiovani
z divodu

*3$patné funkce tr. stroji
*nezadoucich G¢inkd
1écby

Dité ma pravidelnou,
formovanou stolici

*Informuj lékate o kazdé zméné
stavu. c

*Ved’ pfesnou dokumentaci o
vyprazdiiovéani ditéte

*Proved’ zaznam do dokumentace.

7. Porucha spankového
rytmu z ddvodu 3patné
prachodnosti dych. cest

Dit¢ ma kvalitni spanek,
nejmeéné 8 hodin

*Zajisti ditéti klidny, dobfe vétrany
pokoj.

*Zajisti dit&ti vhodnou polohu.
*Presun o$etf. Cinnosti na denni
dobu, pokud je to moZné.

*Proved zdznam do dokumentace.
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Osetrovatelsky plan

Lékarska diagnéza: Cysticka fibroza

Jméno pacienta:

8. Neznalost pojmu
z divodu $patné
informovanosti

Dité spravné pochopilo
povahu onemocnéni a
1é&ebny rezim

*Konzultyj s ditétem pripadné
dotazy ohledné jeho onemocnéni
ptiméfené jeho véku.

*Zjisti dotazy, zda vSe spravng
pochopilo, pfipadné nejasnosti
znovu vysvetli.

*Zajisti konzultaci s lékafem.
*Proved’ zdznam do dokumentace.

9. Porucha prizptsobivosti
rodiny z dvodu omezeni
Zivotniho stylu

Rodina spolupracuje s o8.
Iékatem, ptip. socialnim
pracovnikem, je aktivni
v péci o dité.

*Zajisti ditéti a jeho roding kontakt
se soc. pracovnikem

*Informuj dité i rodinu o
konzultacich s of. Iékafem.

*Sleduj zajem rodiny o zdravotni
stav nemocného.

*Dle svych kompetenci zajisti
edukaci a informovanost rodiny.
*Proved’ zaznam do dokumentace,

10. NaruSeni chovéni a
vyvoje nemocného

z diivodu
*hospitalizace
*nedostatku informaci

Dité se adaptuje na
prostedi, spolupracuje,
chova se adekvatné

*Snaz se zajistit, aby dit& bylo
uloZeno na pokoj s pfiblizné stejnd
starymi détmi.

*Kontaktuj herni terapeutku, aby
bylo dit¢ pfedem sezndmeno

s veSkerymi vykony pfistupnou
formou.

*Snaz se dité zklidnit, zabavit pfi
kaZdéprileZitosti.

*Proved’ zdznam do dokumentace.

11. SniZen4 sobéstatnost
z divodu

*nizkého véku
*celkového vycerpani pti
zakladni diagnéze
*zaveden{ flexily

Ditg je v dobré psychické
ifyzické pohodg,
nestrada v Zadném

ohledu

*Zajisti klidny, dobte vétrany pokoj,
Cisté a suché 1aZko priméfené véku.
*Dbej na dodrZovéni hygienickych
navykl ditéte, jejich rozvijeni.
*Pomahej dité s celkovou ogistou
dle jeho stavu, nejméng viak ob den.
*Zajisti vyménu osobniho pradla dle
potieby, nejméné viak 1x denng.
*Zajisti piimé&fenou stravu, dostatek
tekutin, sleduj chut’ k jidlu, hmotnost
a hydrataci nemocného.

*Pomahej ditéti pii jidle, dbej

na upravu jidla a vhodné prostfedi.
*Proved’ zdznam do dokumentace.

13. Porucha socialni
interakce z dGvodu
vytrZeni ze znamého
prostiedi

L

Dité se aktivné zapojuje
do kolektivu

*Kontaktuj ucitelky a informuyj je o
dennim reZimu ditéte.

*Zapoj do péce herni terapeutku.
*Nedovol, aby dité trp&lo
nedostatkem podnéti a kontaktt

s ostatnimi nemocnymi.

*Domluv se s rodiéi na éetnosti
navstév s piihlédnutim k povaze
nemocného.
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Priloha ¢. 2

Desatero nemocného CF

1.

DodrZujte rozdéleni ambulantnich hodin pro jednotlivé typy kolonizace (nekolonizovant,
Pseudomonas aeruginosa, Burkhorderia cepacia). Nevstupujte do ambulance ve dnech
vyhrazenych pro jinou skupinu. Respektujte nejaktudlné;si zarazeni 1ékafem.

2.
Pti kasli a kychanf si vzdy zakryjte tsta.

3.
Opakované si myjte ruce, nejméné vzdy pfi piichodu a odchodu z ambulance je nutné umyt
ruce v chloraminu.

4.

Sputum si noste zdomova. NevykaSlavejte v prostordch ambulance ¢i toalet. Je-li
to nezbytné¢ nutné, vykaSlete do papirového kapesniku, ktery vyhodite do urceného
odpadniho kose.

S.
Nemocni¢ni prosttedi je vzdy potencidlné infekéni, proto se doporucuje pouZivat
rousku, nejist v nemocnici, zbyte¢né neosahdvat vybaveni, hracky, atd.

6.
Pfi hospitalizaci, zavddéni domdci i.v. 1é€by a vySetfovdani na liZkovém oddéleni plati
piisné odd¢lovani pacientd.

7.
Po dobu hospitalizace neopoustéjte vyhrazeny pokoj. Odd€lenim prochdzejte s rouskou.
Navstévy pacientli s jinou diagnézou, rodici a kamarddd jsou na pokoji povoleny.

8.
Na oddéleni vykaSlavejte vzdy do sputovek, nikdy do WC, umyvadla nebo sprchy.

9.
Vyhybejte se rizikovym situacim pifi kontaktu s ostatnimi nemocnymi (sdileni nadobi,
inhaldtor a jinych véci, pobytu v malych nevétranych prostoridch — napi.vytah, auto).

10.
Spolecné aktivity nemocnych s CF jsou nevhodné. Pfi eventudlnim kontaktu s jinym
pacientem dodrzujte tzv.bezpecnou vzdalenost (tj.vzdalenost nataZzené paze).

(Desatero nemocného, 2007)
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Piiloha ¢. 3

Seznam otazek, razeny dle 12ti oblasti dle modelu

Gordonové

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

a)
b)
c)
d)
e)
f)
g)
h)
1)
),
k)
1)

V kolika letech u Vis byla diagnostikovdana CF?

Jak se nemoc v pocitcich projevovala?

Od koho a jakym zplsobem jste se o své nemoci dozveédél/a?

Jaké informace jste o své nemoci postradal/a?

Zajiméte se o nové informace tykajici se onemocnéni CF?

V jakém rozsahu chcete byt informovan/a?

Jste €lenem Klubu nemocnych cystickou fibrosou?

DodrZujete 1é¢ebnd opatieni a doporuceni? Pokud si je upravujete, tak proc?
Jak Casto byvéte pldnovan¢ hospitalizovéan/a?

Jak Casto navstévujete pneumologickou poradnu?

Vyhledal/a jste sam 1é¢ebné zatizeni za posledni rok? Pokud ano, proc?

V ¢em Vias VaSe nemoc nejvice omezuje?

m) Citite n¢jaké zmény ve vaSem zdravotnim stavu za posledni rok? K hor§imu/

lepsSimu?Jaké?

2. Vyziva a metabolismus

a)
b)
c)
d)
e)
f)
g)
h)
)
),

Jaké byly Vase stravovaci navyky v détstvi? Trpél/a jste nechutenstvim?

Jaké jsou Vase stravovaci navyky nyni? Mate chut’ k jidlu?

Které jidla a potraviny preferujete?

Maite né&jaké potiZe pfi jidle? Existuji potraviny, které vam zptsobuji potize?
Kolik litrti tekutin vypijete za den?

Jaké tekutiny preferujete?

Kolik nyni véazite a métite?

Je VaSe vaha stabilni za posledni rok? Pokud ne,v jakém rozmezi véha kolisa?
Kouftite? Koufil/a jste nékdy? Pokud ano, jak dlouho a kolik cigaret za den?

Pijete alkohol? Kolik ho vypijete a jak ¢asto?
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k)
)

Berete drogy? Bral/a jste nékdy drogy? Pokud ano, pro¢ a jaké?

Pijete Nutridrink? Jak ¢asto? Chutnd Vam?

m) Mite né€jaké problémy s vasim chrupem za posledni rok?

n)
0)
p)
<)

Chodite na preventivni stomatologické prohlidky? Kdy jste byl/a naposledy??
Pocit'ujete problémy s vlasy ¢i nehty? Jaké?
Me¢él/a jste za posledni roky zvySenou teplotu €1 horeCku? Pokud ano, co bylo

pfi¢inou?

3. Vyluéovani

a)
b)
c)
d)
€)
f)

Mite problémy s vyluCovanim stolice?Pokud ano, jak se projevuji a kdy nastavaji?
Vyprazdiiujete se pravidelné?

Mate problémy s vylu¢ovanim moce? Pokud ano, jak se projevuji a kdy nastavaji?
Potite se nadmérné? Pokud ano, v jakym situacich a pfi jakych ¢innostech?

Citite se nepiijemn¢?

Jak nadmérné poceni fesite?

4. Aktivita, cvi¢eni

a)
b)

c)
d)
e)
f)
g)
h)
i)
),
k)
)

Jakd byla Vase fyzickd aktivita v détstvi ve srovnani s aktivitou vasich vrstevnika?
Ucastnil/a jste se hodin t&lesné vychovy? Mohl jste se Giéastnit n&jakych pohybovych
zdjmovych krouzkii?

Jaké byly Vase zajmy v détstvi? Jaké krouzky jste navstévoval/a?

Citite, Ze se Vase fyzicka aktivita postupn¢ zhorSuje?

Cinf Vam nyni n&jaké aktivity potize? Jaké a pro¢?

Provadite pravidelné rehabilitacni cviceni?

Jaké mate dosazené vzdélani?

Komplikuje Vam nemoc dochazku ve skole/ v praci?

Mite problémy stacit svym spoluzdkiim/ spolupracovnikiim?

Ovlivnila VaSe nemoc vybér dalSiho studia?

Umoznuje Vam V4as zdravotni stav chodit na brigddy/do zaméstnani?

Jste zaméstnany/a?Pokud ano, jste zaméstnany/a na plny ¢i ¢astecny uvazek?

m) Jaké je Vase zaméstnani?

n)

Cinila Vam Vase nemoc problémy se shanénim prace?
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0) Je V&S ucitel/ zaméstnavatel informovan o vasi nemoci? Vychdzi Vam vstiic?

5. Spanek, odpocinek
a) Mate za posledni mé&sic n€jaké problémy s usindnim? Pokud ano, jaké?
b) Spite celou noc? Kolik hodin spite?
c) Citite se po probuzeni odpocaty/a?
d) Citite se béhem dne unaveny/a, vyCerpany/a? Pokud ano, jak Casto?
e) Jak nejrad&ji odpocivate?

f) Pouzivite néjaké relaxacni techniky?

6. Vnimani (citlivost), poznavani
a) Mate n¢jaké potize se zrakem ¢i sluchem za posledni mésic?
b) PouZzivite n¢jaké kompenzacni pomicky? Pokud ano, jaké?
¢) Chodite na pravidelné preventivni o¢ni kontroly?
d) Cini Vam rozhodovani né&jaké potiZe ¢i naopak?
e) Mivate pocity nejistoty? Pokud ano, v ¢em?
f) Myslite,Ze jste dostate¢né informovdan o svém zdravotnim stavu?

g) Rozumite v§em informacim?

7. Sebepojeti, sebedcta, vhimani sebe sama
a) Jste spokojeny/a sdm/a se sebou? S tim,co jste zatim dokdzal/a?
b) Jste spokojeny/a ¢i nespojeny/a s vaSim fyzickym vzhledem? Pokud jste
nespokojeny/d, co vam vadi?
¢) Jak vnimate své onemocnéni?
d) Mite z néceho obavy?

e) Jak vétite ve své vnitini sily?

8. Plnéni roli, mezilidské vztahy
a) Je vaSe rodina uplna?
b) Jaky mate vztah s rodi¢i?
c) Bydlite s rodinou nebo samostatn¢?
d) Mate sourozence? Pokud ano, jaky mate vztah?

e) Jak rodina proziva vasi nemoc? Je vam oporou?
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f)
g)
h)
)
7
k)
D

Mite blizké pratele? Chodite se s nimi bavit ven?

Cini vdm obtiZe pfespat mimo domov?

Cini Vam obtiZe opustit domov na nékolik dni?

S kym nejradéji travite volny ¢as?

Citite se osamé&ly/a?

Pocit'ujete potize se zapadnutim do kolektivu v souvislosti s vasi nemoci?

Jak vase okoli vnima vasi nemoc?

m) Setkal/a jste se s néjakou negativni zkuSenosti tykajici se vasi nemoci?

n)

Jak soudite informovanost vetfejnosti o CF?

9. Sexualita, reproduk¢ni obdobi

a)
b)

Kdy a jak jste byl sezndmen s problematikou dospivani?

Pocitujete n¢jaké potize v souvislosti s dospivanim? Pokud ano, jaké?

pro Zeny: (c, d)

c)
d)

€)
f)

2)
h)

V kolika letech Vam zacala menstruace?

Kdy poprvé jste navstivila gynekologa a proc?

Daii se Vam navazovat kontakty s osobami opa¢ného pohlavi?
Mate partnera/partnerku? Jak vnima vasi nemoc?
PouZzivate néjakou antikoncep¢ni metodu? Pokud ano, jakou?

Chcete v budoucnosti zaloZit rodinu?Pokud ne, proc¢?

10. Stres, tolerance, zatézové situace, jejich zvladani

a)
b)
c)
d)
e)
f)
g)

Jak se nyni citite po psychické strance?

ProZival/a jste za posledni rok néjaké napéti/zat€zovou situaci?

Jak zvladate zatéZové situace?

Kdo je Vam v téchto situacich oporou?

Vyhledal/a jste n€kdy odbornou psychologickou pomoc?Pokud ano, pro¢ a kdy?
Citil jste se pak 1épe?

Jaky mate nidzor na pomoc psychologa?
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11. Vira, zivotni hodnoty, piresvédceni
a) Jaké mate dlouhodobé cile?
b) Co je Vasim snem?
¢) V cov zZivoté vérite?
d) Jste vérici?
e) Pomaha Vam vira ve zvladani Vase onemocnéni?
f) Vérite v ucinky alternativni mediciny?

g) Mate s ni né¢jaké zkuSenosti? Pokud ano, jaké?
12. Jiné
a) Jaky mdte ndzor na ndvaznost péce z détské kliniky na plicni kliniku?

b) Jak vniméte spolupréci se zdravotniky?

c) Mate n¢jaké negativni zkuSenosti s pojistovnami?

(Modifikovano dle Cachova, 2001, Mulacova, 2005, Trachtova 2005)
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Priloha ¢. 4

Dotaznik BFSC pro dospivajici a dospélé

Milf pratelé,

vvvvv

Odpovida se zakrouzkovanim té Cislice, kterd vystihuje VA4S osobni ndzor. Kazdy ¢lovék ma
jiné zkuSenosti s nemoci, kazdy miiZe odpovidat trochu jinak. Nds zajima pravé Vase osobni

zkuSenost.

Pokud se spletete nebo chcete zménit svou odpovéd, nevadi. Skrtndte to, co neplati

a zakrouZkujte to, co plati.
Pro vyhodnoceni dotazniku potiebujeme znat n€kolik obecnych tudajt.
Jste: Veék: 15-16-17-18-19-20-21-22-23-24-25
e 7ena 25-26-27-28-29-30-31-32-33-34-35 - vice:...

* muz

Vase Nemoc S€ JIMENUJE: ...ouueeneeernreiteeniieenieeneennenn.

v v s
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Prosim, zakrouzkujte své odpovédi:

nesouhlasim

spise
nesouhlasim

téZko fici

spise souhlasim
souhlasim

1. Moje nemoc mi
pomohla stat se silnéjsim,
odolnéjsim ¢lovékem,
néco vydrzim

2. Diky své nemoci jsem
zjistil (a), kdo jsou mi
opravdovi kamaradi

3. Diky své nemoci jsem
poznal (a), jak moc mé
maji radi moji nejblizsi

4. Ma nemoc mi pomohla
k novym a dobrym
kamaradium

5. Ma nemoc mé lépe
naucila zvladat problémy

6. Diky své nemoci jsem
se naucil (a) byt mnohem
trpélivéjsi

7.Ma nemoc mi pomohla
mit daleko vic lidi rad

8. Diky mé nemoci ted’
nase rodina drZi vic
pohromadé a pomaha si

9. M4 nemoc mi pomohla
zjistit, co je v Zivoté
doopravdy diilezité

10. Ma nemoc mé naucila
byt Stastnym / St’astnou a
radovat se z dobrych véci
tak, jak v zivoté
prichazeji

nezapomnél (a) néco vyplnit.

.....
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Ptiloha é. 5

Kazuistiky dospivajicich

divka A, 15 let

Upovidand, oteviend a sebevédomd divka. Béhem rozhovoru nijak vyrazné negestikulovala, obcas
si pohravala s prstynky. Znamky cystické fibrézy nejsou tolik patrné, neni nijak vyrazné¢ hubend, b&hem
rozhovoru neodkaslavala, nezadrhdvala, ma mirn¢ pali¢kovité prsty. Rozhovor probihal na dvakrat, kvuli
planovanému ORL vySetieni.

Cystickd fibréza u ni byla diagnostikovdna v kojeneckém veéku. Od té doby je lécena na klinice. Trpi plicni
formou cystické fibrozy. V détstvi byl diagnostikovan diabetes mellitus na podklad¢ cystické fibrozy, pripichuje
si inzulin.

Posledni hospitalizace probéhla od 9.-24.10.2007. Byla pfijata k planované protipseudomondadové terapii.

Zdravotni stav je nyni stabilizovany.

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrZeni zdravi

JiZ v kojeneckém veku byla u klientky diagnostikovdna CF. Zpocatku se CF projevovala ubytkem na vize
a opakovanym zvracenim. Se svoji nemoci Zije odmalicka a ani si nevzpomind od koho ziskala prvni informace
o své nemoci. Rikd, Ze asi od své matky a lékate. Zadné informace o své nemoci nikdy nepostradala, spise
naopak. Sama nové informace nevyhledava, staéi ji, co vi.Clenem Klubu nemocnych CF nenf a nikdy se o jeho
¢innost nezajimala.

Lécebnd opatfeni se snazi dodrzovat. Rehabilituje kazdy den a inhaluje dvakrat denné.

K planované hospitalizaci ptichdzi kazdé 3 mésice, vétSinou na 15 dni, kazdé 2 mésice dochdzi
do pneumologické poradny. Za posledni rok sama nevyhledala zdravotnické zafizeni kvuli zhorSenému
zdravotnimu stavu. Nepocituje néjaké vyrazné zhorSeni zdravotniho stavu za posledni rok, spiSe naopak.

Se svoji nemocf se szila. Jediné v ¢em se nyni citi velmi omezena, je pohyb a cviceni.

2. Vyziva a metabolismus

Na stravovani v utlém détstvi si nevzpomind, ale nepamatuje si, Ze by kdy trpéla nechutenstvim Ani nyni ne.
Sni vSechno, nijak se nepfejidd, zddnou specidlni dietu nedrzi. Nejrad€ji md domadci jidla. Uddva,
Ze v nemocnici ji vice neZ doma. Za den vypije aZ 4 litry tekutin. Fresubin pije pravideln¢ kazdy den, kromég
¢okolddové pfichuti, ji moc nechutnd.Nyni vazi 41,5 kg a méti 156 cm. Za posledni rok védha kolisala mezi
38 — 45 kg. Alkohol a drogy nikdy nezkousela, koufeni pouze jednou.

Na stomatologické kontroly chodi vétiinou 1x roéné. Ale nékdy i Gast&ji, zuby se ji kazi vice. Zadné problémy

s vlasy €i nehty nepocit'uje. Jen si ¢asto kouSe nehty. Pry z nervozity ze Skoly. Problémy s hojenim ran nema4.

Opakovanymi infekcemi tolik netrpi, jen pifed mésicem méla chiipku a zvySenou horecku nad 37°C.
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3. Vyluéovani
Vyprazdnuje se pravidelné 2x denné, stolice formovand. Pouze pfi brani ATB udava opakované prujmy.
Pravideln€ bere pankreatické enzymy. S vyprazdiiovdnim moce problémy nemd. Poti se nadmérné, obcas

vz

ji to obtézuje. Castéji se sprchuje a pouZiva deodoranty.

4. Aktivita, cviceni

Nepocituje rozdil mezi soucasnou fyzickou aktivitou a aktivitou v détstvi. Nevzpomina si, Ze by nestacila svym
vrstevnikiim. Ale fikd, Ze to je asi tim, Ze se nikdy nezdcastnila hodin télesné vychovy ¢i néjakych pohybovych
krouzkt. Pouze chvili chodila na aerobic, ale rychle se zadychdvala. Nyni nikam nechodi. Nejradéji maluje
a posloucha hudbu. Mrzi ji, Ze nemiZe béhat ani plavat. Tyto Cinnosti ji délaji potize. Rehabilituje kazdy den,
pravidelné fluttruje a cvi¢i na baléné.

Do skoly §la o rok pozdégji, byla pry mald. Nyni chodi do 8. tfidy na zdkladni Skole. Rdda by se vyucila
kadefnici nebo kosmetickou, ale nevi, zda ji to lékat dovoli. Rik4, Ze je obcas tézké ve Skole dohnat ucivo,
i kdyZ ucitelé se ji snazi vychdzet vstiic. Jsou o nemoci informovani. Nepocit'uje, Ze by nestacila spoluzakiim.

Rdda by v budoucnu chodila na brigddy a doufd, Ze ji to zdravotni stav dovoli.

5. Spanek, odpocinek
VeétSinou spi klidné, za posledni mésic se ob¢as v noci budi kaslem. V noci spi kolem 7 hodin a ne vzdy se citi
odpocatd. Béhem dne se citi ¢asto unavend. Zadné relaxacni techniky nepouziva. Odpocivé pfes den spankem,

nebo jde ven s kamaradkou.

6. Vnimani (citlivost), poznavani

Zrak i sluch md v poradku, zadné kompenzac¢ni pomticky nepouzivd. Na preventivni o¢ni kontrole byla
2x v Zivote.

Pocit'uje problémy pfi rozhodovani, déla ji to potiZe. Nejistotu citi v budoucnosti. V posledni dobé se zacina bt
smrti.

O svém zdravotnim stavu je dobfe informovand, nemd potiebu dal§ich informaci. Pokud nécemu nerozumi,

zepta se.

7. Sebepojeti, sebeticta, vinimani sebe sama

Sama se sebou spokojend je. Nevzpomind si na nic, co by chtéla ve svém Zivoté vratit zpét. Rika,
Ze si docela véfi. Co chce, toho také docili. S fyzickym vzhledem az tak spokojend neni. Mysli si, Ze by mohla
jesté trochu ptibrat a hlavné se zacit trochu télesné vyvijet.

Svoji nemoc zacala vnimat jako soucdst svého Zivota. Pouze ma Casté obavy ze smrti.

8. PInéni roli, mezilidské vztahy

Zije s matkou a s jejim pfitelem v byté 3+1. Zvitata nemaji, ale oba dospéli doma kouii. Rodiée se rozvedli pred
7 lety. Otec pry pil a bil matku. Otec se s pacientkou snazi navazat kontakt, ale ona nemd zdjem. S matéinym
ptitelem vychdzi dobfe, maji pratelsky vztah. M4 tfi starSi sourozence, kteti s nimi nebydli. Rodina jeji nemoc

proziva, podle jejich slov nékdy aZ moc.
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Rikd, e m4 kolem sebe hodné kamarddek a nikdy ji nedélalo problém zapadnout do kolektivu. Osaméle
se neciti. Casto spolu chodi ven, nékdy u n&jaké kamarddky piespi. Jejimu okoli nemoc nikterak nevadi.
S Zadnou negativni zkuSenosti se zatim nesetkala. Na vylety od $koly nejezdi, protoZe to je pro ni vétSinou
velka fyzicka zatéz. Kdyz byla mensi, tak na Skole v ptirod¢ byla, ale byla s ni matka.

Co se tyce informovanosti vefejnosti o CF, soudi, Ze je velmi mala. Pry jen dokola vysvétluje, co je to za nemoc

a uZji to unavuje.

9. Sexualita, reprodukéni obdobi

S problematikou dospivani ji sezndmily jeji dvé sestry a jeji spoluzacky asi v 5. tiidé. Vyrazné problémy
s dospivanim nepocit'uje, jen vnima sv{j vyvoj oproti vrstevnicim vice opozdény. Podle jejich slov
se ji nezacala vyvijet prsa, menstruace zacala pied necelym rokem a je velmi nepravidelna. Gynekologa jeste
nenavstivila, ma obavy z prvni ndvstévy.

Rik4, Ze nemd problém navazat kontakt s n&jakym klukem. S nékolika jiz chodila, ale nebylo to nic vdZného.

Zadnou antikoncepci zatim nevyuZiva, nepotiebuje ji. V budoucnu by rada zaloZila rodinu.

10. Stres, tolerance, zatézové situace, jejich zvladani

Po psychické strance se nyni citi uz 1épe. V poslednich nékolika mésicich byla svédkem hadek mezi rodi¢i kvuli
bytu a alimentim. Dost ji to vadilo, md na otce zlost. Snazi se problémy si moc nepfipoustét,
ale nékdy to nejde. VétsSinu problému fesi s matkou a fikd, Ze ji je nejvétsi oporou. Mysli si, Ze odbornou pomoc

nevyhledala, zdd se ji to divné. U psychologa byla jen jednou a to pfed ndstupem do 1. tiidy.

11. Vira, Zivotni hodnoty, piresvédéeni
Mezi jeji dlouhodobé cile patii zlepSeni prospéchu ve Skole a ndstup na néjakou Skolu. Jejim snem je dobie

v, v,

se vdat a mit se dobfe. V Boha nevéii, nic ji to nefikd. V& v rodinu. Uginky alternativni mediciny nikdy

v,

nezkousela, véfi 1ékaitm.

12. Jiné

Na oddéleni détské kliniky je spokojend, nedokdze si predstavit, Ze by v dospélosti §la na plicni kliniku.
Se zdravotnickym persondlem ma dobry vztah, véfi mu.

Na problémy s pojistovnami si nevzpomini. Nemysli si, e by s matkou nékdy néco fesily. Rikd ale,

Ze vSe kolem jeji 1éCby je velice drahé.

chlapec B, 15 let

Uzavieny, malomluvny, tichy chlapec. Rozhovor trval pfes 30 min. Béhem rozhovoru pusobil
rozt€kané, nerozpovidal se, odpovidal stroze.
Cysticka fibréza u néj byla diagnostikovdna ve dvou letech. Je postizen cystickou fibrézou s pankreatickou
insuficienci. Nyni je jeho zdravotni stav zhorSeny, je osidlen Pseudomonas aeruginosa. Naposledy byl

k planované terapii piijat 1.11. 2007
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1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Cysticka fibréza byla diagnostikovdna ve dvou letech. Zpoc¢atku se projevovala opakovanymi prijmovitymi
stolicemi a neprospivanim. Prvni informace o nemoci ziskal od svého otce, ktery si s nim sednul a vSe mu
vysvétlil. Mysli si, Zze je plné informovany, Zadné informace nepostrddd. O nové informace zdjem nema,
nevyhleddvd je. O Klubu nemocnych cystickou fibrézou slysel, ale registrovany neni, ani o to nema zdjem.
Lécebnd opatfeni dodrzuje, pravidelné inhaluje jak v nemocnici, tak i doma. Planované hospitalizovany byva
kazdé 3 meésice. A do pneumologické poradny dochazi vzdy nasledujici meésic po hospitalizaci.
Za posledni rok nepldnované nevyhledal 1é¢ebné zafizeni. Nepocituje, Ze by se mu zdravotni stav n¢jak vyrazné
zhorSoval.

Nejveétsi omezeni citi ve sportu. Rad by se sportu vénoval zdvodné, ale kvili nemoci nemutize.

2. Vyziva a metabolismus

V détstvi jedl pravidelné 5x denné, rodice ho do jidla moc nutit nemuseli. Nyni ji 8x denné, ma velkou chut
k jidlu. Nejrad&ji mé kufe a svi¢kovou. Zadné potraviny mu nedélaji potiZe, ji vie. Za den vypije 2 litry tekutin,
prevazné st'avy. Fresubin obcas pije, ale nechutnd mu.

Nyni vazi 46 kg a mefi 160 cm.Vaha za posledni rok vyrazné kolisd, mezi 35-46 kg. V poslednich mésicich
na vaze spiSe ptibyva.Nepije alkohol, nebere drogy, koufeni nezkousel, pry by se udusil. Kouii pouze otec.
Nepocituje zadné problémy s vlasy, zuby, nehty ¢i kiizi. Zuby se mu nadmérné nekazi, na preventivni prohlidky

chodi 2x ro¢né. Horecku mel neddvno v souvislosti s chfipkou.

3. Vylucovani
Problémy s vylucovanim stolice nemd, pokud si nezapomene vzit pied jidlem pankreatické enzymy (Kreon),
coz se mu obcas stane. Vyprazdiiuje se pravidelng, 2x denné¢ formovand stolice. Problémy s vyprazdiiovanim

moce nemd.Nadmérné se nepoti.

4.Aktivita, cvi¢eni

Rikd, 7e v détstvi byla jeho fyzickd aktivita velmi $patnd. P¥i chiizi hned zfialovél, nechodil ven, pouze
ho otec popondsel. Postupné se stav zlepSoval. Hodin télesné vychovy se zicastni, pouze neb¢ha dlouhé traté.
Zadnych pohybovych krouzki se nikdy nezi¢astnil. Mezi jeho koni¢ky patfilo rybafeni, zp&v a hrani na flétnu.
Nyni hraje fotbal (je v bran¢), Zadné zdravotni potize mu to nedé€ld. Mysli si, Ze se jeho fyzickd aktivita
zlepSuje. Doma moc nerehabilituje, pravidelné€ cvi¢i jen v nemocnici.

Nynf je v 8. tfid¢ zdkladni Skoly. Do Skoly nastoupil o rok pozdéji. Dochdzku ve $kole mu nemoc nekomplikuje.
Mysli si, ze spoluzaktim staci. Po hospitalizaci vSe rychle doZene. U¢itelé jsou informovani, absence respektuji,
ddavaji mu Cas na douceni nové latky. S Zadnou negativni reakci se nesetkal. V budoucnu by se rdd stal
zdravotnickym zachranafem. Nevi ale, zda kvuli nemoci bude moci obor studovat. Na zadné brigddé zatim

nebyl, ale rad by si pozdéji néjakou nasel.
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5. Spanek, odpocinek
Spi dobie, v noci se nebudi. V nemocnici spi méné, kolem 7-8 hodin. Doma spi aZz 11 hodin. Réno se citi
odpocaty, zadnou vyraznou tGnavu béhem dne nepocituje. Relaxacni techniky doposud nezkousel, nejvice

si odpocine u pocitace.

6. Vnimani (citlivost), poznavani

Zrak i sluch md v poradku, zddné kompenzacni pomticky nepouzivd. Nevzpomind si, kdy byl naposledy
na preventivni o¢ni prohlidce. Na preventivni kontroly dochdzi na ORL kvuli polypim, které mu byly zjiStény.
Nemysli si, ze by mél problémy se rozhodnout, Zddné pocity nejistoty nemiva.

Mysli si, Ze svij zdravotni stav znd. VSem informacim zatim rozumél. V piipad¢ potieby by se zeptal.

7. Sebepojeti, sebeticta, vnimani sebe sama
Sam se sebou spokojeny je, nic co udélal by neménil. VEii v sam sebe, Ze si se v§im poradi.
S fyzickym vzhledem je spokojeny, nijak se nezkouma.

Na svoji nemoc si zvykl, nijak ji nefesi, z niceho zatim obavy nema.

8. PInéni roli, mezilidské vztahy

Rodice se rozvedli, kdyZ mu byly dva roky. Od té doby Zije s otcem a babickou v byté v panelovém domé. Maji
i psa. S otcem i babickou ma velmi dobré vztahy, maji o n¢ho zdjem a starost. Sourozence nemad, je jedinacek.
S matkou v kontaktu nenf, nevidaji se. Nevadi mu to, uz si zvykl.

Ma kolem sebe par kamaradd, se kterymi chodi hrat fotbal. O nemoci védi, nikdy o ni vSak neslySeli a divili
se, co je to za nemoc. Maji o néj zdjem, kdyz je v nemocnici.

Na tabory ¢i Skoly v piirodé nejezdil kvili inhalacim a infekci. U kamarada pres noc nepfespava. Na vice dni
byl jen u sestfenice na Morave.

Osaméle se moc neciti, pry se vzdycky par kamarddl najde. Nepocitoval vétsi problémy se zapadnutim
do kolektivu. S Zadnou negativni zkuSenosti ohledn¢ nemoci se zatim nesetkal. Mysli si, Ze lidé o CF nejsou

skoro vubec informovani.

9. Sexualita, reprodukéni obdobi
S problematikou dospivani byl sezndmen asi v 8 letech, pfevazné od kamaradt. Zadné problémy s dospivanim
nepocituje. Nemysli si, Ze by mél problém se bavit a navazovat kontakty s divkami. S jednou nékolik mésict

chodil, o nemoci védéla. V budoucnu by mél rad déti, nevidi v tom problém.

10.Stres, tolerance, zatézova situace, jejich zvladani
Po psychické strance se citi dobfe. Nikdy zadné vetSi problémy ¢i zatézové situace nezazil. KdyZ potiebuje
s néim pomoci ¢i poradit, jde vZdy za otcem. Pomoc psychologa vyhledali pouze jednou, v souvislosti

s dyslexii. Odborné pomoci se nebrani. Mysli si, ze kdyby bylo tfeba, vyhledal by ji.
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11. Vira, Zivotni hodnoty, piresvédceni
Zatim jeho jedinym cilem je, dostat se na stfedni Skolu a vbudoucnu se Zivit jako zachranaf.

O svych snech nikdy nepfemyslel. Rikd, Ze asi Zddné nemd. Nevi, v co v Zivot€ véfi. Rikd ale, Ze nevéii v Boha

ani v Ucinky alternativni mediciny.

12. Jiné
O névaznosti péce z détské kliniky na plicni kliniku jesSté moc nepfemyslel. Ale rad by zustal spiSe na détské

klinice. Se zdravotniky vychézi dobfe, veii jim. S pojistovnami nikdy zadny problém nemél.

chlapec C, 16 let

Velmi tichy, nesmély a mdlomluvny chlapec. Po celou dobu rozhovoru lezel klidné v posteli, obc¢as byl
mirn€¢ nervézni. Rozhovor trval necelou hodinu, ke konci rozhovoru piiSla jeho matka.

Cystickd fibréza u né& byla diagnostikovdna ndhodné pii zdpalu plic. Od té doby je IéCen
na klinice. V rodiné se cystickd fibréza nevyskytla, pouze rodice i bratr jsou nosici genu.

Posledni planovana hospitalizace probéhla od 9. — 21.10. 2007. Zdravotni stav je nyni dobry.

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Cystickd fibr6za byla diagnostikovdana v péti letech. Do tfech let nebyl skoro viibec nemocny, aZ pozdé&ji
se zacaly objevovat objemné mastné stolice. Nepamatuje si, kdy a od koho se o nemoci dozvéd¢l. Odlisnosti
si zacal v§imat az pozdé&ji, pfi opakovaném a urputném kasli.

Mysli si, ze je o své nemoci informovany dostate¢né. Nové informace ho nezajimaji, sim je zjisStoval pouze
jednou na internetu. Ale uz se po nich neshani. O ¢innosti Klubu nemocnych cystickou fibr6zou nic moc nevi,
pry se s matkou n€kam registrovali, ale nevi kam. Nezajima ho to.

Snazi se inhalovat denné, ale obCas zapomind. Doma rehabilituje zfidka, nemd na to Cas a nebavi ho to.
K planované protipseudomonddové terapii byva hospitalizovan 1x ro¢né€ na 14 dni. Do pneumologické poradny
dochazi 1x za ¢tvrt roku. Za posledni rok nevyhledal 1é¢ebné zafizen{ kvuli zhorSeni stavu.

Svij zdravotni stav charakterizuje jako dlouhodobé stabilni, mirné zhorSeni byvd pravidelné v kvétnu,

pak se stav zase ustdli. Vyrazna omezeni nepocituje - jen v béhu a pfi kolektivnich hrach.

2. Vyziva a metabolismus

Co se tyCe jidla, nechutenstvim nikdy netrpél. SpiSe je vybiravy a mdloco mu chutnd bez ohledu
na nemoc. Nejrad&ji m4 kufe a ryby. Zadné jidlo mu doposud nezptisobovalo zaZivaci obtize. Za den vypije
kolem 2 litrdi tekutin, preferuje hlavné $tavy, coca-colu a ¢aje. Nutridrink pije pravideln¢ kazdy den, chutnd mu
pouze ¢okolddovy. Vdha vyrazné nekolisd, kazdy rok ptibere 2 kg. Nyni vdzi 43 kg a méfi 163 cm. Alkohol
nepije, nikdy nezkousel drogy a ani nekoufi. V rodin¢ koufi pouze babicka a bratr.

Chrup ma v pofddku, dochdzi na pravidelné stomatologické kontroly 2x ro¢n&. Zadné koZni problémy

¢i problémy s vlasy a nehty nepozoruje. Pouze si kouSe nehty. Udédva, Ze z nudy.
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3. Vyluéovani
Problémy s vylucovanim stolice nemd, bere pravidelné¢ pankreatické enzymy (Kreon). Stolice
je pravidelnd, formovand, s frekvenci 1-2 stolice za den. S mocenim problémy nemd. Nijak vyrazné

se nepoti.

4. Aktivita, cvieni

Nikdy nemél pocit, Ze by nestacil svym vrstevnikim. Ve Skole se hodin télesné vychovy zicastni, snazi
se odcvicit vSe, ale nenf klasifikovan. Mezi jeho aktivity patfi hrani floorballu ve volném case. Jinak navstévuje
rybarsky krouzek a velmi ho bavi pocitace. Také lyZovani ¢i bézkovani mu nedélalo vétsi potize, ale nebavi
ho to. Jediné, co mu vadi vzhledem k nemoci, je b¢h. Nevnimd, Ze by se jeho fyzick4 aktivita n&jak zhorSovala.
Nyni je ve 2. rocniku na gymndziu, rdd by Sel studovat na vysokou Skolu. Vybér studia nemoc neovlivnila,
pouze misto studia. Studuje v misté bydlisté, nechtél bydlet nikde na internaté. S dochdzkou ve $kole nikdy
vetsi problémy nemél. Znamky mad pry horsi, ale nemd pocit, Ze by spoluzdkim nestacil. Ucitelé byli

vzdy informovani a vychazeli mu vstiic. Na zadné brigdd¢ jesté nebyl, ale ptemysli o ni.

5. Spanek, odpocinek
Problémy se spankem neuvadi. Spi klidné celou noc. Spi kolem 8 hodin, vétSinou se citi odpocaty. Béhem dne
byvé docela Casto unaveny a vycerpany. Nejradéji odpocivd spankem, u internetu nebo u televize. Relaxacni

techniky zatim nezkousel, ale matka ho nuti do jégy, coZ ho zatim nezaujalo.

6. Vnimani (citlivost), poznavani

Problémy se zrakem ani sluchem nem4d, Zadné kompenzacni pomticky nepotiebuje.

S rozhodovéanim problémy nema. Rikd, e mé v§e dopfedu promyslené. Nejistotu citi v&tSinou v souvislosti se
Skolou, ale obc¢as i s nemoci.

Myslim si, Ze je dostate¢né informovany. To co vi, mu podle jeho slov staéi. I kdyz tikd, Ze nerozumi celkové

té nemoci.

7. Sebepojeti, sebeticta, vnimani sebe sama

Sdam se sebou spokojen moc neni a fikd Ze je pofdd co zlepSovat a co dokazovat. V sam sebe Véii,
ale nékdy ma pochybnosti.

Svij vzhled nikdy moc nefesil. Pry si na image nepotrpi.

Se svym onemocnénim se naucil Zit, nefes{ to a z ni¢eho konkrétniho nyni obavy nema4.

8. PInéni roli, mezilidské vztahy

Bydli s obémarodi¢i a bratrem v rodinném domé. S rodi¢i ma velmi dobry vztah, miZze se na né kdykoliv
spolehnout. Maji zajem, jsou mu oporou. Bratr je o dva roky star§i. Vztah mezi nimi se pry vyrazné zlepsil.
Charakterizuje se spiSe jako samotar, velky kolektiv nijak nevyhledava, drzi se spiSe v dstrani. M4 pér blizkych
kamaraddt, se kterymi chodi i ven. Osaméle se citi jen obcas, ale podle jeho slov samotu spi§ vyhledava. Necini

mu problémy piespat vice dni mimo domov.
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Vv

O jeho nemoci je informovdno jen nejbliz§i okoli, ostatni o nemoci nevédi. S Zddnou negativni zkuSenosti

se nesetkal. Mysl{ si, Ze vefejnost je informovana minimalng.

9. Sexualita, reproduk¢ni obdobi

Mysli si, ze o problematiku kolem dospivani{ se zacal zajimat az tak kolem 15ti let. Podle jeho slov informace
prichdzely samy. Zadné problémy s dospivanim doposud nepocitoval. S divkami nemd problém navézat
kontakt, ale nijak ho nevyhledava. Partnerku zZadnou nema. V budoucnu by rad zalozil rodinu, nevidi v tom

problém.

10. Stres, tolerance, zatézové situace, jejich zvladani

Citi se docela vyrovnang, 74dné psychické problémy nemd. Zadné vyrazné napéti v poslednim roce neproZival.
Veétsinu problému fesi s matkou, kterd je mu vzdy oporou. U psychologa zatim nikdy nebyl. K psychologovi
dochazi jeho matka, kterd by rada, aby ho také navstivil. Zatim o tom neuvazuje. Na pomoc psychologa nema

Zadny vyhranény nézor.

11. Vira, Zivotni hodnoty, piresvédceni
Rad by dokoncil gymnazium a dostal se na vysokou Skolu, v budoucnu by se rdd vénoval prici s pocitaci.
V Boha nevéii. V& vsak, Ze existuje néco, co mu pomuze. Jeho matka vyhleddva pomoc alternativni

/////

pomdha.

12. Jiné
Nad tim, zZe v dospelosti se CF 1é¢i na plicni klinice jesté nepfemyslel. Na détské klinice je spokojen, libi se mu
tam. Persondlu divéfuje, se spolupraci byl vzdy spokojen.

Nemysli si, ze by v poslednich letech fesili né¢jaké problémy s pojistovnou.

divka D, 17 let

Usmévavd, pratelskd, energickd a mild divka. Rozhovor trval déle jak 1,5 hodiny. Ke konci byl
urychlen ptfichodem ndvstévy. Béhem rozhovoru pisobila klidngé, vesele, postupné se rozpovidala.
A7 na palickovité prsty neni CF na prvni pohled nijak ndpadna.

Cysticka fibr6za u ni byla diagnostikovana v sedmi letech. Od té doby je lé¢ena na klinice. M4
atypickou formu CF s pankreatickou insuficienci a s plicnimi projevy. Nynfi je pldnované pfijata na oddéleni

k protipseudomonddové terapii od 22.10. 2007. Jeji zdravotni stav je zlepSeny.

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

Cysticka fibréza byla diagnostikovdna v sedmi letech, kdy byl proveden potni test. Prvotnimi pfiznaky byla
Spatnd tolerance stravy a ubytek na vaze. O své nemoci se dozvédéla od matky. Pribézné je o svém zdravotnim
stavu informovana od svého lékate, kterého si nemtize vynachvalit. Zadné informace nikdy nepostradala, spise
toho chce védét, co nejméné. Po novych informacich nepatra. O ¢innosti Klubu nemocnych cystickou fibr6zou

vi, ale registrovand nenf a ani o tom neuvazuje.
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Lécebnd opatieni se snazi dodrzovat, kazdy den inhaluje 2x denné a fluttruje. Za posledni rok nemusela sama
vyhledat zdravotnické zafizeni. Planovan¢ hospitalizovand byva 1x rocné€ a do pneumologické poradny dochdzi
3x ro¢né. Zdravotni stav je ted’ delsi dobu stabilizovany, vyrazné nekolisa. Nyni citi zlepSeni svého zdravotniho
stavu, protoze zacala prfibirat na vaze. Obvykle se stav zhorSuje na podzim a v zim¢, v obdobi chfipek.
Na doporuceni Iékafe se v srpnu 2007 nechala ockovat proti chiipce.

V soucasné dobé ji nemoc nejvice omezuje v béhu a v hrani basketballu. Basketbal ptfestala hrat. protoze

se Castéji zadychavala a pohybem ubyvala na véze.

2. Vyziva a metabolismus

Ve Ctyfech letech ji nechutnalo, prestala jist a pfibyvat na vdze. Nyni md podle svych slov opacny problém.
V poslednich mésicich ji neustdle a ma velikou chut k jidlu. Nejradéji ma svickovou a rajskou omacku. Nevi,
Ze by ji n¢jakd jidla délala problémy. Doma toho sni mnohem vic nez v nemocnici. Za den vypije kolem
1,5 litru tekutin. Preferuje perlivou vodu a ¢aje. Nutridrink nepije jiZ dva roky. Za posledni rok vaha nekolisa,
pouze pribyva. V lednu 2007 vézila 64 kg, nyni v fijnu 2007 vazi 68 kg pti 185 cm. M4 z toho radost. Alkohol
pije piilezitostn€ o vikendech s pfateli, nekouii a také nikdy nebrala drogy.

S vlasy ani nehty potize nepozoruje. Hodné se ji ale kazi zuby. Za posledni rok byla u zubate 10x.

Na chiipkovd onemocnéni nijak vyrazné¢ netrpi, Pfi posledni chfipce v srpnu méla teplotu nad 37°C.

3. Vylucovani
Problémy s vylu¢ovanim stolice nemd, i kdyZ uz dlouhodobé¢ neuziva enzymy (Kreon). Stolice je pravidelnd
a formovana. Pouze po infuzich s ATB md opakované mastné prijmovité stolice. Problémy s vylucovanim

moce nemd. Nadmérné se nepoti.

4. Aktivita, cviéeni

Mysli si, ze co se tyce fyzické aktivity, se od vrstevnikil nijak neliSila. Vzdy se snazila aktivné délat vse,
aby se nevymykala. Hodin télesné vychovy se zicastni a snaZi se cvicit vSe. Dlouhou dobu hréla basketbal,
ale zacal jf &init potize. Rikd, Ze se jeji aktivita nijak vyrazn& nezhoriuje. Jediné, co ji déld velké problémy,
je béhani. Pravidelné nerehabilituje, podle svych slov to ¢asové nestihd. Prasknul ji mi¢, na kterém cvicila.
Novy uz si nekoupila.

Nynf studuje na stiednim odborném ucilisti. U¢{ se na prodavacku. Kdyby nebyla nemocnd, studovala by néco
jiného. Plvodné chtéla studovat zemédélskou nebo zdravotnickou S$kolu, ale ani jedna ztéchto Skol
ji ze zdravotnich divodi nebyla doporuc¢ena. Na zdkladni $kole problém s dochdzkou neméla, protoze ucitelé
byli informovéni a snaZzili se ji vychdzet vstiic. Na ucili$ti si snazi hospitalizace rozplanovat dle praxe. Obcas
ma pocit, Ze spoluzakiim nestaci, ale snazi se v§e dohnat. Na brigadu chodi prodavat do obchodu, kde absolvuje

i praxi v ramci Skoly. Vedouci obchodu i ucitelky praxe jsou o nemoci informovéni. VEétsi problémy nepocituje.

5. Spanek, odpocinek
Se spankem problémy nemad, spi dobie. Primérné spi kolem 7 hodin denné. Béhem dne se vétSinou citi
odpocatd, unavend byva pouze pii hospitalizaci v nemocnici. Zadné specidlni relaxa¢ni techniky nepouziva.

Nejvice si odpocine, kdyz si jde zaplavat.

135



6. Vnimani (citlivost), poznavani

Posledn{ tfi roky nosi bryle na dalku. Predtim zadné kompenzaéni pomticky nepouzivala. Na o¢ni kontrole byla
naposledy pfed témi tfemi lety. Slysi dobte.

Nemysli si, Ze by méla problémy srozhodovanim. Ani Zzadné pocity nejistoty v ni¢em nemiva.
O svém zdravotnim stavu je informovana v ramci toho, co chce védét dostateéné. Cemu kdy nerozuméla,

tak se zeptala.

7. Sebepojeti, sebeticta, vinimani sebe sama

Sama se sebou je spokojend. Rikd o sobg, Ze je bojovnice, protoZe se snadno nevzddva a véif v sama sebe.
K fyzickému vzhledu vétsi vyhrady nemd, s vdhou je spokojena, jen by chtéla byt o par centimetri mensi.
Na otdzku, jak vnim4 svoji nemoc, bez pfemysleni odpovedéla, Ze jako svoji sokyni, se kterou se musi poprat.
Snazi se zit svlj zivot naplno a nemoc fesit co nejméne.

Pted Casem se od nékoho dozvédéla, Ze nemocni s CF umiraji difve, nyni z toho ma velké obavy.

8. PInéni roli, mezilidské vztahy

Bydli sobéma rodi¢i a bratrem v rodinném domku. Srodi¢i si rozumi, jsou ji oporou. Maji zdjem
a starost o jeji zdravotni stav, ale v ni¢em ji neomezuji. S bratrem se za posledni rok vztahy zlepSily. Vice
si s nim rozumi a miZe za nim kdykoliv jit.

Ma pér hodné dobrych pratel, se kterymi se chodi kazdy vikend bavit. O nemoci védi, maji o ni zdjem. Nemd
problém jet nékam na vylet nebo piespat mimo domov. Inhalator si s sebou vétSinou nebere, jen léky. Svij
volny cas travi nejrad¢ji s kamarddkou mimo domov.

Osaméle se citi vétsinou jen v nemocnici. Nikdy neméla problém zapadnout do kolektivu. S Zddnou negativni

reakci se doposud nesetkala. Soudi, Ze informovanost vefejnosti je velmi mala.

9. Sexualita, reprodukéni obdobi

Informace ohledné dospivani ziskala v 7. tfidé od matky a kamarddek. Nikdy Zadné problémy s dospivanim
nepocitovala. Pouze ndstup menstruace byl opozdény, v 16ti letech. Problémy s navazovanim kontaktu
s opaénym pohlavim nem4. Zndmost méla, ale momentalné s nikym nechodi. Zadnou antikoncepci nepouZiva,
protoze zatim ji nepotiebuje. V budoucnu by rdda zalozila rodinu, ale podle jejich slov, se bude vSe odvijet

od jejtho zdravotniho stavu.

10. Stres, tolerance, zatézové situace, jejich zvladani

Nynfi se po psychické strance citi jiz 1épe. Tento rok ji zemfel dédecek. Bylo to tézké, ale zvlddla to. Kdyz ma
n¢jaké problémy, snaZzi se je ze sebe dostat. Jde se bavit ven, nebo si popovidat s kamarddkou, kterd ji je velkou
oporou. U psychologa byla pouze v détstvi, v souvislosti s CF, ale na konkrétni problém si nevzpomina.
Pomoc psychologti urcité neodsuzuje, mysli si, Ze jsou duleziti. V budoucnu by se nebranila jejich pomoc

vyhledat.
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11. Vira, Zivotni hodnoty, piresvédceni
V soucasnosti si nejvice pieje dokoncit Skolu a odmaturovat. Déle si pfeje, aby se jeji nemoc nezhorSovala
a zdravotn{ stav zustal stabilni. Jejim nejveétsim snem je potidit si velkou motorku.

v vy,

V Zivoté veéii ve spravedlnost a lasku. V Boha véii, ale pravidelné do kostela nechodi. Mysli si, Ze ji v nemoci

v o

pomdha v néco verit. Stejné tak veri v ucinky alternativni mediciny, ale zatim nic z této oblasti nevyzkousela.

12. Jiné
Prechod z détské kliniky na plicni si nedokaze predstavit. Radgji by zdstala na détské klinice. Je zde spokojena,

znd zdravotniky a divétuje jim. Problémy s pojistovnou zatim zZadné nefesila.

chlapec E, 17 let

Velmi vstiicny, mily a pfatelsky chlapec. Pfi rozhovoru se velmi rychle uvolnil a rozpovidal, neustale
byl vesely, usmival se a vtipkoval. Byla patrna Casta gestikulace rukou. Rozhovor trval 1,5 hodiny.
Znamky CF jsou zfetelné. Je hodné hubeny, ma vyrazné palickovité prsty a béhem rozhovoru opakované
odkaslava.

Cystickd fibréza u n¢j byla diagnostikovdna v kojeneckém véku. Posledni hospitalizace probéhla
od 16.7. - 30.7.2007. Nynf je pfijat k dalsi planované hospitalizaci od 1.10. - 12.10. 2007. Jeho zdravotni stav

je nyni zhorSeny, je osidlen Pseudomonas aeruginosa.

1. Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi

CF u ng byla diagnostikovdna v kojeneckém ve&ku, bere ji jako soucdst svého zivota. OdliSnost
od ostatnich zac¢al vnimat aZz pfi hrach, kdyZ ostatnim nestacil a Casto se zadychdval. O své nemoci byl
informovany od rodi¢ii a ofetfujictho Iékate. Dal¥f informace o této nemoci ho nezajimaji. Rikd, Ze toho moc
védét nechce, aby se nedozvédél néco Spatného. KdyZz néfemu nerozumi, zeptd se svého Iékarte.
O cinnosti Klubu CF se dozvédél teprve neddvno. Zatim registrovany neni, ale fikd, Ze o tom bude uvazovat.
K planované protipseudomonadové ATB lécbé byva hospitalizovan kazdé 3 mésice. Do pneumologické
poradny dochdzi vzdy 1 mésic po planované hospitalizaci. Rehabilitacni cviceni dodrzuje poctive
i doma, ale ne vzdy dodrZuje inhalace. Rik4, 7e inhalovat nestihd, ob&as zapomene, nebavi ho to.

Rik4, Ze jeho nemoc ho nijak vyrazné neomezuje. Problémy mu déld béh na delii trat. Velké omezeni vidi
v tom, ze nemohl jit studovat vojenskou Skolu, kterd byla jeho snem. Za posledni rok se jeho zdravotni stav
postupné zhorSuje. Také pravidelné kazdou zimu se citi unavengjsi a htife se mu dycha.

Je dyslektik a dysgrafik, zddné jiné obtiZe neuddva.

2. Vyziva a metabolismus

Od détstvi ma velikou chut’ k jidlu. Nechutenstvim nikdy netrpél a v jidle se nijak neomezuje. Riké, Ze doma
toho sni mnohem vice neZ vnemocnici. Porce vnemocnici se mu zdaji dost malé. Pfi pobytu
si obcas potraviny dokupuje. Nevzpomind si, Ze by mu n¢jaké jidlo délalo potize. Preferuje hlavné maso

a omacky, sladké az tak nevyhledava. Pitny rezim dodrZuje, vypije 3-4 litry tekutin za den. NejradSi m4 slazené
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ndpoje. Udavd, Ze po dobu hospitalizace pije méné. Fresubin se snazi pit denné, nejradéji ma cokoladovy.
Jiné druhy mu nechutnaji.

Jeho vdha kolis4, za posledni rok se pohybuje v rozmezi od 47 kg do 52 kg. Nyni, pfi vySce 173cm,vazi 49,5kg.
Drogy nikdy nebral, ani ho to neldkd. Cigarety nekouii. Nékolikrat to zkusil, ale koufeni vyvoldvalo drazdivy
kasel. Alkohol pije pfilezitostn¢, obcas zajde na pivo. Zuby ma zdravé. Chodi na pravidelné stomatologické

kontroly 2x ro¢né. PotiZe s vlasy, nehty a hojenim poranéni neudava. Je afebrilni.

3.Vylucovani

Obtize s vyluCovanim moce ani stolice neuddvd. Stolice je pravidelnd, 2-3x denné, formovana,
bez piimési. Pouze, kdyZ si zapomene vzit enzymy (Kreon), mivé prijem cely den. Riké, Ze ob&as zapominal,
ale ted’ uz je poucen. S vyprazdiovanim moce problémy neudava. Pocituje, ze se poti vice, nez by m¢l.

Ale problémy s tim nemd. Nadmérné poceni nijak nefesi, jen se vice sprchuje.

4. Aktivita, cvieni

Od détstvi je velmi aktivni, plny energie. Rikd, Ze vi, co si vzhledem ke své nemoci mtize dovolit. Mysli si,
7e svym vrstevnikim vzdy stacil. Z hodin télesné vychovy je od zakladni Skoly omluven. Ve svém volném Case
navitévoval zdjmovy krouZek, kde hrali vybijenou a basketbal. P¥i hie vétSinou potize nepocitoval. Rik4,
7e fyzickd aktivita se oproti détstvi spiSe zhorSuje. Ale stdle s kamarddy a bratrem pravideln¢ hraje paintball
a airsoft.

S dochézkou na zdkladni $kole mél potize ve 3. tfidé. Byl Casto hospitalizovany a musel tuto tfidu opakovat.
Pozdé&ji uz spoluzaktim stacil a problémy s dochdzkou jiz nemél. Nynfi je ve 2. ro¢niku odborného ucilisté, uci
se kuchatem. Problémy s dochdzkou nemad, spoluzéci i ucitelé mu pomahaji. Stfidd se mu tyden Skoly a tyden
praxe. Na praxi jsou kuchaiky a mistrovd informovany, jeho nemoc respektuji. Uddva, Ze pfi praxi miva
zachvaty kasle 2-3x denné. Do kuchyné, kde maji praxi, chodi i o vikendech na brigddu. Brigddu hodnoti 1épe
neZ praxi. Rikd, Ze na brigddé pracuje vice samostatn& a nikdo ho tolik nehoni do prace. Na brigddé pracuje
8 hodin denn¢, vyrazné obtize nepocituje. Jeho zaméstnavatel o nemoci vi. CF velmi ovlivnila vybér stfen{
Skoly. Jeho snem byla vojenska skola, kam se kvuli fyzické naroc¢nosti ani nezkousel dostat. Ddle mél zajem

o povolani autoelektrikdie, kam ho kvuli diagnéze nevzali. Mrzelo ho to, ale prace kuchaie ho zatim bavi.

5. Spanek, odpocinek
S usindnim problémy nemd, ale kvuli kasli se vnoci obCas budi. Pfes tyden spi malo, protoze dojizdi
do Skoly. V tydnu spi v noci primérné€ 6 hodin, nebyva odpocaty. Béhem dne se citi nevyspale a unavené.

Nejradéji odpociva v posteli, u televize, nebo u pocitace.

6. Vnimani (citlivost), poznavani

Problémy se zrakem a sluchem neuddvd. Zadné kompenzaéni pomiicky nepouzivd. Nevzpomind si, Ze by byl
nékdy na o¢ni prohlidce.

Rikd, Ze se obcas nedokaZe rozhodnout. Pocity nejistoty miva malokdy.

Rik4, 7e informace o zdravotnim stavu, které chce v&d&t, tak vi a vic se o to nezajimd. KdyZ né¢emu nerozumél,

1ékat mu vSe vysvétlil.
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7. Sebepojeti, sebeticta, vinimani sebe sama

Sam se sebou spokojeny moc neni. Rikd, Ze hodné véci odbyva a nemd pevnou vili. Vie odklada na pozdgji.
To by chtél do budoucna zlepsit. VEii v sdm sebe.

Vyrazné vyhrady ke své fyzickému vzhledu nemd. Rik4, Ze by mohl mit o par kilo vic.

Onemocnéni vnima jako soucdst svého Zivota. Obdobi beznadé¢je ma za sebou.

Velké obavy mad z pfipadné transplantace plic. Boji se samotné operace a také toho, Ze by jeho télo nemuselo

nové plice pfijmout.

8. PInéni roli, mezilidské vztahy

Je ze tif déti. Ma mlads{ sestru a starSiho bratra. VSichni bydli s rodici v rodinném domé na vesnici. Rodina bere
jeho nemoc jako soucdst jejich Zivota. Po dobu hospitalizaci ho moc nenavstévuji, ale denné mu volaji. Nejblize
md k bratrovi, ktery je o dva roky starsi. Maji i spolecné aktivity a konicky.

Rik4, 7e m4 kolem sebe hodné kamaradi. M4 svoji partu, se kterou travi skoro veskery sviij volny ¢as. Ob&as
vSichni jezdi ke kamarddovi na chatu na cely vikend. Pfespat mimo domov mu problémy ned¢ld. Nikdy
se necitil osaméle. Par kratkodobych vztahi mél. Svoji nemoc nikdy se svymi spoluzdky ani kamarddy
nerozebiral. Riké jim, Ze md nemocné plice. Kamaradi se ho na nemoc nikdy nevyptavali. Maji zdjem o jeho
aktudlni zdravotni stav. Mysl{ si, Ze lidé o CF nemaji bud’ skoro Zadné informace, nebo velmi zkreslené.

S negativnimi reakcemi okoli se zatim nikdy nesetkal.

9. Sexualita, reproduk¢ni obdobi

Informace o dospivani mé hlavné ze Skoly a od bratra. S rodici tuto otdzku nikdy nefeSil. Mysli si, Ze obdobi{
bouilivé puberty, mél asi v 11ti letech. Projevovala se hlavné pfi hospitalizacich. Rik4, Ze byl hodn& drzy
a vzpupny. Zadné problémy s dospivanim nepocituje. S navazovanim kontaktd s divkami nikdy problémy
nemé¢l. Stdlou partnerku momentdlné nemd, ani ji zatim nehledd. V budoucnosti by vlastni rodinu rdd mél.

Idedlni vek pro zaloZeni rodiny je pro néj mezi 27 -28. rokem.

10. Stres, zatézové situace

Nyni se po psychické strance citi dobfe a vyrovnané. Rikd, Ze kritické obdobi v souvislosti s nemoci prozival
v 11ti letech. Mél pocity beznadéje, zacalo mu byt vSechno jedno. Nedodrzoval lécbu, povazoval
to za zbyte¢né. V tomto obdobi mu pomohli zdravotnici, rodic¢e a hlavn¢ jeho teta.

Nyni zatézové situace proziva ziidka a lehce. S problémy by Sel za svoji tetou.

Psychologickou pomoc neodsuzuje a véii, Ze nékomu muze pomoci. On sam ji zatim nevyuZil. Pouze v détském

véku navstivil psychologa v souvislosti s dysleksif a dysgrafii.

11. Vira, Zivotni hodnoty, presvédceni

Rad by dokoncil odborné ucilisté a dodélal si maturitu. Rad by studoval i vysokou $kolu. Zatim ale nevi,
jaky obor. Jeho snem je mit vlastni restauraci a co nejdiive se osamostatnit.

V Zivoté veti v rodinu a v pevné pratelstvi. VE&fici neni. Mysli si, Ze ndbozenstvi mize zdravym i nemocnym

lidem dat nadgji. O alternativni medicin€ se doposud nijak neinformoval, véfi 1ékattim.
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12. Jiné
O ndvaznosti pée z détské kliniky na plicni kliniku zatim neuvaZzoval. Na détské klinice je spokojeny a zvykly.
Prostfedi by chtél ménit, co nejdéle. Se zdravotniky ma pozitivni zkuSenosti, davéfuje jim.

Nevzpomina si, Ze by s rodi¢i nékdy fesili néjaky problém s pojistovnou.
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