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Abstrakt 

Cíl práce: Tato práce se zaměřuje na sledování posturálních a respiračních funkcí u 

dospělých pacientů s cystickou fibrózou a dále se zaměřuje na sledování společných znaků v 

postuře těla. Dále se práce snaží, byť na malém výzkumném vzorku, zhodnotit kvalitu života 

pacientů s CF. 

Metody: Mezi lety 2013 a 2014 bylo vyšetřováno 9 dospělých pacientů s diagnózou CF 

hospitalizovaných na oddělení tuberkulózy a respiračních onemocnění Fakultní nemocnice 

Motol. Všichni pacienti spadali do věkové kategorie 18 - 30 let. Pacienti byli vyšetřováni 

pomocí metod spirometrie, testu dynamiky páteře, posture assesment software a na konci všech 

měření byl dán pacientům k vyplnění standardizovaný dotazník týkající se kvality života u 

pacientů s CF (questionnaire of cystic fibrosis). 

Výsledky: Z výsledků naší studie vyplívá, že typicky u pacientů s CF nalézáme 

soudkovitý hrudník, který v průběhu času zvětšuje svůj předozadní průměr, následkem čehož 

vzniká hrudní kyfóza, protrakce ramen, ztuhlost hrudního koše a hyperlordóza bederní páteře. 

Závěr: Pacienti s CF se pohybují ve všech pásmech plicních funkcí. Nejvíce si pacienti 

stěžují na kašel, který výrazně ovlivňuje kvalitu jejich života (narušení spánku, únava, častá 

nutnost hospitalizace). Po provedeném pozorování se plně ztotožňuji s výsledky výzkumu 

Hodgese a spol. ze kterého jasně vyplývá, že existuje duální úloha (dýchací a posturální) 

nervové soustavy při řízení činnosti všech svalů trupu. Při intenzivním dýchání svaly trupu 

zanedbávají své přirozené posturální reakce. Vlivem nedostatečné plicní funkce dochází k 

narušení postury, což u pacientů často vede k bolestem zad. 

 

Klíčová slova: cystická fibróza, postura, respirační funkce, kvalita života 



 

 

 

Abstract 

Thesis objective: This thesis focuses on postural and respiratory functions in adult 

patients with cystic fibrosis. Furthermore, it studies observations of common features in body 

posture. 

Finally, this thesis tries to evaluate life quality of patients with cystic fibrosis despite the 

fact of small experimental sample group used. 

Methods: Between the years, 2013 and 2014, 9 adult patients with cystic fibrosis 

diagnosis who were hospitalized, at the department of tuberculosis and respiratory diseases at 

Motol hospital were examined. All examined patients belonged to the age category 18 to 30 

years old. Methods used in examining the patients included spirometry, spine dynamic test, 

posture assesment software and at the end of all examinations a standardized questionnaire was 

given to all patients to evaluate the life quality of patients with CF (questionnaire of cystic 

fibrosis). 

Results: a common manifestation was the barrel-shaped thorax that increases its size in 

the anteroposterior direction, which causes thoracic kyphosis, shoulder protraction, stiffness of 

the ribcage and hyperlordosis of the lumbar spine. 

Conclusion: Patients with cystic fibrosis are to be found in all ranges of pulmonary 

functions. The most common complaint is the cough that distinctly affects their life quality 

(sleep interruption, fatigue, frequent need for hospitalization). After observation I completely 

agree with the findings of Hodges et al. that clearly show the dual function of the central nervous 

system (respiratory and postural) in coordinating the muscles of the trunk. During intensive 

breathing the trunk muscles tend to partly ignore their natural postural reaction. Insufficient 

pulmonary function causes postural defects that lead to back pain. 

 

Key words: Cystic fibrosis, posture, respiratory function, life quality. 
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ÚVOD 

Dýchání je nezbytnou základní vitální funkcí pro život organismu. Lze ji jako jedinou 

autonomní funkci ovlivnit vlastní vůlí. Dýchací soustava je v nejintenzivnějším a největším 

kontaktu se zevním prostředím. Ze všech automaticky vegetativních funkcí má dýchání nejužší 

vztah k pohybové soustavě. Lze dokonce říci, že kvalita dýchání je propojena s funkcí 

pohybového systému. 

S omezeným rozvíjením hrudníku klesají optimální parametry dýchacích funkcí a z nich 

vyplývající i možné komplikace, které v mnohých případech mohou ohrožovat na životě. S 

poruchami dýchání se nesetkáváme pouze u onemocnění dýchacího systému, ale i u 

neurologických onemocnění, onemocnění pohybového aparátu, traumatologických akutních 

stavů, u pacientů po operaci v oblasti hrudníku, nebo hrudních deformit, funkčních poruch 

pohybového aparátu, ale i v poslední době stále častěji se vyskytující obezity. 

Cystická fibróza (CF) je autozomálně recesivní onemocnění, které má vliv na fungování 

jednotlivých orgánů a tělesných systémů. Průměrný věk, jehož se dožívají pacienti s CF, se v 

posledních desetiletích výrazně zvýšil a v současné době se ve většině rozvinutých zemí 

odhaduje na 38 let. K této změně přispěly různé faktory jako včasná diagnostika, 

multidisciplinární přístup ve specializovaných zařízeních a možnost dosáhnout na odpovídající 

léčbu. Primární klinické následky CF souvisí s poškozením dýchacích cest, ve kterých hustý 

infikovaný hlen vyvolává chronický zánět. Funkce plic klesá exponenciálně s přibývajícím 

věkem pacientů, zhoršuje se tak průchodnost dýchacích cest, což vede k hyperinflaci a dušnosti. 

Odhaduje se, že 90 % pacientů umírá v důsledku rozvoje plicní nemoci. Kromě zhoršené funkce 

plic způsobuje CF výrazné změny i v dalších orgánech a systémech, což může zapříčinit až 

závažná zdravotní omezení. Ve srovnání s dětskými pacienty vykazují dospělí s CF vyšší výskyt 

dysfunkce kosterních svalů, nutričního vyčerpání, diabetu a deprese. U této skupiny pacientů 

se běžně vyskytuje osteoporóza, zlomeniny kostí a problémy s klouby. 

  Držení těla je definováno jako vyvážené uspořádání skladby těla a je dáno měřením 

polohy částí těla v určitém okamžiku. V normálním rovném postavení by měly být svaly a 

klouby v rovnováze, která vyžaduje nejmenší míru úsilí a zátěže. Postavení hrudníku při 

hyperinflaci plic může způsobit, že páteř, ramena a pánevní pletenec se snaží kompenzovat 

tento problém. U dospělých s CF jsou proto časté deformace páteře, jako je zvýšená hrudní 

kyfóza a bederní lordóza. Biomechanika hrudního koše má vliv na celkovou mechaniku těla. 

Jakákoliv respirační nerovnováha proto vede ke změnám v celkovém držení těla a stability. S 
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rozvojem plicního onemocnění u pacientů s CF může hyperinflace a namáhavé dýchání 

způsobit celkovou svalovou dysbalanci z důvodu změněné mechaniky dýchání. Je tedy možné 

předpokládat, že tyto změny povedou ke snížení funkční kapacity. 
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1 PŘEHLED POZNATKŮ 
 

1.1 Ontogeneticky vývoj dýchacího systému 

Dýchací systém se vyvíjí z výchlipky ventrální stěny kaudálního konce primitivního 

faryngu. Proto je epitel a žlázky laryngu, trachey, bronchů a výstelka alveolů endodermálního 

původu. Chrupavka a svalové komponenty jsou původu mezodermálního. Ve čtvrtém týdnu 

ontogenetického vývoje se od předního střeva odděluje trachea a plicní pupeny 

esofagotracheálním septem, které rozdělí přední střevo na ventrálně lokalizovaný respirační 

divertikl a dorzálně umístěný esofagus. Kontakt mezi oběma se děje prostřednictvím laryngu, 

který se tvoří z mezenchymu 4. a 6. žaberního oblouku. Distálně se levý plicní pupen vyvíjí ve 

dva bronchy a dva laloky; pravý pupen vytváří tři hlavní bronchy a tři laloky. Chybné rozdělení 

předního střeva esofagotracheálním septem je příčinou vzniku píštělí mezi esofagem a tracheou. 

Plíce a bronchy se vyvíjejí dále v pseudoglandulárním (5- 17. týden) a kanalikulárním stádiu 

(15- 25. týden). Později se buňky kubického epitelu mění v tenké a oploštělé buňky, alveolární 

epitelové buňky I. typu, těsně spjaté s krevními a lymfatickými kapilárami. V 7. měsíci je 

vytvořena bariéra mezi krví a vzduchem a je možná výměna plynů v primitivním alveolu. 

Plíce jsou před narozením naplněny tekutinou s minimem proteinů, hlenem a obsahují 

surfaktant. Tato substance je produkována alveolárními epitelovými buňkami II. typu a vytváří 

fosfolipidovou vrstvičku na alveolárních membránách. Na počátku dýchání novorozence je 

tekutina z plic resorbována, kromě vrstvičky surfaktantu, který zabraňuje kolabování alveolů 

během expirace tím, že snižuje povrchové napětí na styčném povrchu mezi vzduchem a 

respiračním epitelem. Nepřítomnost nebo nedostatek surfaktantu u nedonošeného dítěte je 

příčinou respiratory distress syndromu (RDS), při kterém dochází ke kolapsu většiny alveolů 

při výdechu. Růst plic po narození spočívá v nárůstu počtu respiračních bronchiolů a alveolů a 

nikoli v růstu velikosti alveolů. Nové alveoly se tvoří dále během deseti let po narození. 

(Jelínek, 2005, s. 114) 
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1.2 Základní všeobecná stavba a funkce 

Dýchací systém představuje plíce a systém trubicovitých útvarů, které spojují oblast, 

kde dochází k výměně plynů se zevním prostředím. Pro pohyb vzduchu v tomto systému je dále 

důležitý tzv. ventilační mechanismus, který je tvořen dutinou hrudní, interkostálními svaly, 

bránicí, elastickými a kolagenními komponentami plic. 

 Alveoly jsou specializované váčkovité struktury, vytvářející převážnou část plicního 

parenchymu. Jsou hlavním místem, kde dochází k výměně kyslíku a oxidu uhličitého mezi 

vdechovaným vzduchem a krví, což je základní funkce plic. 

Dýchací cesty mají dvě hlavní funkce: 1) přivádět a odvádět vzduch do plic a z plic, 2) 

udržovat vdechovaný vzduch v určitém vhodném stavu. Na stavbě těchto cest se podílejí 

chrupavka, kolagenní a elastické fibrily a hladký sval, podmiňující tuhou strukturální oporu, 

nutnou pro udržování a regulaci průsvitu, zajišťujícího nepřetržitý a kontrolovaný přívod 

vzduchu. Chrupavky, hyalinní spolu s několika elastickými ve stěně laryngu, se nalézají v 

zevních vrstvách lamina propria. Tvar chrupavek je různý od formy malých fragmentů po 

pravidelné prstence chrupavek podkovovitého tvaru v tracheální stěně. Chrupavky slouží k 

vyztužení stěn dýchacích cest, zabraňují kolabování stěn a tím i přerušení přívodu vzduchu do 

plic. Jak dýchací cesty, tak respirační část, obsahují hojně elastických fibril, které poskytují 

těmto částem značnou flexibilitu a dovolují po distenzi stěny rychlý návrat do původního stavu. 

Elastické fibrily se nalézají v lamina propria a mají převážně podélné uspořádání. 

Nahromaděné množství elastických fibril je nepřímo úměrné průměru dýchacích cest, 

tj. v nejmenších bronchiolech se nalézá nejvíce elastických fibril. Svazky buněk hladkého svalu 

se nalézají ve stěně dýchacích cest od trachey až po alveolární dukty. Kontrakce hladkého svalu 

zmenšuje průměr dýchacích cest a tím reguluje proud vzduchu během inspiria a exspiria. 

(Jelínek, 2005, s 114-115) 
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1.3 Kineziologie a biomechanika dýchání 

1.3.1 Respirační svaly       

           Respirační svaly zajišťují jednu ze základních vitálních funkcí, jimž je umožněna 

výměna plynů mezi alveoly a vnějším prostředím. Dýchání je rytmický pohyb, ve kterém se 

cyklicky opakují dvě fáze: inspirium a exspirium. Obě fáze předcházejí pauzy nazývané jako 

pre-exspirační a pre-inspirační. Respirační svaly dělíme na dvě hlavní skupiny: svaly 

nádechové a svaly výdechové. Do každé z těchto skupin zařazujeme svaly primární, jejichž 

hlavní funkcí je respirace, a svaly pomocné, neboli akcesorní. Akcesorní dechové svaly plní 

zejména funkce posturální, fixační a hybné. Do respirace se zapojují v případě vyšších 

požadavků organismu na ventilaci plic. Prosté anatomické dělení respiračních svalů na 

nádechové a výdechové zcela neodpovídá skutečnosti a plně nevystihuje složitou funkční 

provázanost a vzájemnou koaktivaci respiračních svalů. (Véle, 2006, s. 207-230;  Máček, 

Smolíková, 1995, s. 15) 

1.3.2 Mechanismus dýchání 

Bránice jako hlavní dechový sval je pouze svojí činností schopna zajistit ventilaci téměř 

2/3 vitální plicní kapacity. Při klidovém dýchání je její role ještě zřejmější, podílí se přibližně 

na změně 75 % ventilovaného objemu. Bránice odděluje hrudní a břišní dutinu, tvoří kopuli 

konkávně se vyklenující do hrudní dutiny. V první fázi je kontrakcí bránice tažen vazivový 

střed kaudálně, a tím se zvětšuje vertikální rozměr dutiny hrudní. Při klidovém dýchání střed 

bránice klesá asi o 1,5 cm, při hlubokém nádechu může poklesnout až o 7 cm. Tento pokles je 

zastaven rezistencí orgánů a vazivových složek mediastina a zvýšením nitrobřišního tlaku. K 

zvýšení nitrobřišního tlaku je nezbytná antagonicky-synergická aktivita břišní muskulatury. 

Opřením vazivového středu o nitrobřišní orgány je pokles zastaven a pokračující kontrakcí 

svalových vláken bránice následně dochází k pohybu dolních žeber. Současnou kontrakcí 

inspiračních svalů (mm. levator costarum, mm. intercostales externi) se zvedají za současné 

rotace ve vertebrokostálních kloubech horní žebra, a tím se zvětšuje předozadní rozměr 

hrudníku. (Kolář , 2009, s. 255;  Kapandji, 1997, s. 144-146; Ganong 2001, s. 655-656) 

Vzájemné spojení komponent hrudní stěny se sternem se při fyziologickém dýchání 

pohybuje ventrálně, a tím se zvětšuje dutina hrudní v předozadním rozměru. Vlivem 

prostorového zakřivení žeber a aktivitou bránice, ventrální muskulatury a pánevního dna se 

dutina hrudní rozšiřuje laterálním směrem, současně se zvětšuje rozměr hrudní dutiny 

kraniokaudálně. Prostorové změny hrudníku při fyziologickém zapojení respiračních svalů ve 
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všech třech rovinách jsou závislé na pohyblivosti v kostovertebrálních, kostotransverzálních a 

kostosternálních skloubeních. Žebro při nádechu rotuje kolem osy tvořené propojením 

kostotransverzálního a kostovertebrálního kloubu, prostorová orientace této osy určuje směr 

výsledného pohybu ventrální části žebra. Osy rotace dolních žeber jsou orientovány téměř v 

sagitální rovině, a proto se v průběhu nádechu dolní část hrudníku rozšiřuje převážně laterálně. 

Naproti tomu jsou rotační osy žeber horní části hrudníku nakloněny více frontálně a skelet horní 

části hrudníku se pohybuje převážně směrem předozadním. Z patofyziologického hlediska je 

velmi významný nezávislý pohyb jednotlivých segmentů hrudního skeletu nezávisle na 

pohybech hrudní páteře. (Kapandji, 1997, s. 138-140 ; Kolář, 2009, s. 131-133) 

Ke konci nádechu narůstající elastický odpor plic a osteochondrálních komponent 

hrudníku nádech ukončí a následuje klidný výdech, nádechové svaly zpomalují rychlost 

výdechu negativní prací. Antagonistickou aktivitou břišních svalů se zvyšuje nitrobřišní tlak a 

vnitřní orgány abdominální dutiny zvedají centrum tendineum kraniálně. Klesá objem 

hrudníku, rozměry hrudníku se zmenšují v rovině horizontální, sagitální i frontální. (Kapandji, 

1997, s. 150; Máček, Smolíková, 1995, s. 15) 

1.3.3 Fyziologie a patofyziologie dýchání 

Respiraci lze popsat jako fyziologickou funkci, při které dochází k výměně plynů mezi 

okolní atmosférou a plícemi (ventilace), výměně plynů na alveolární membráně mezi 

alveolárním prostředím a krví (difuze) a transportu dýchacích plynů mezi plícemi a tkáněmi. 

Respirace zahrnuje dva procesy: zevní respiraci (výměna plynů mezi zevním 

prostředím, plícemi a krví) a vnitřní respiraci (výměna O2 a CO2 mezi buňkami a mezibuněčnou 

tekutinou). Hladina kyslíku a oxidu uhličitého v krvi je řízena regulačními mechanizmy dle 

aktuální potřeby organismu. (Trojan 2003, s. 295; Ganong, 2005, s. 653) 

Nádech: Vzduch je v dýchacích cestách zvlhčen, ohřán na tělesnou teplotu a filtrován. 

V hlenu pokrývajícím dýchací cesty se zachytávají nečistoty, které řasinkový epitel kmitavými 

pohyby posouvá kraniálně k faryngu a jsou následně vykašlány. Kromě tohoto samočisticího 

mechanizmu se na obraně před infekcí podílí i lymfatický systém. K proudění vzduchu v 

dýchacích cestách dochází ve směru tlakových gradientů. Nádech začíná aktivní kontrakcí 

inspiračních svalů a zvětšením objemu hrudníku. V interpleurální dutině i plicích klesá tlak a 

vzduch je nasáván nosem nebo ústy do dýchacích cest, faryngu, laryngu, trachey, bronchů, 

bronchiolů a alveolů. Negativní tlak mezi listy pleury je vytvářen rovnováhou mezi retrakční 
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sílou plic a opačně působící pružností hrudního koše a v klidové fázi na začátku nádechu 

dosahuje hodnoty -2,5 mmHg. Při klidovém inspiriu klesá na -6 mmHg a zvýšením síly 

kontrakce inspiračních svalů při usilovném nádechu se může interpleurální tlak snížit až na 

hodnoty -30 mmHg. Distribuce vzduchu v dýchacích cestách a plicích je ovlivňována změnou 

průměru dýchacích cest pomocí hladké svaloviny, která je řízená humorálně a autonomním 

nervovým systémem. (Ganong 2005, s 654;  Trojan, 2003, s 298) 

           Objem vzduchu při klidovém vdechu činí obvykle 500 ml. Část objemu vdechnutého 

vzduchu dosahující po terminální bronchioly nazýváme anatomický mrtvý dechový prostor, 

tento vzduch se nepodílí na výměně plynů. Anatomický mrtvý prostor u zdravého jedince 

dosahuje objemu 150-200 ml. Za patologických situací se zvětšuje mrtvý prostor plněním 

vzduchu uvnitř rozšířených nebo deformovaných bronchiolů a alveolů a vzniklé dutiny 

nesplňují efektivní funkci ventilace a perfuze. (Smolíková, Máček, 2010, s. 24) 

Konec inspiria nastává ustálením rovnováhy mezi retrakční silou plic a silami 

rozpínající hrudník, vyrovnáním intraalveolárního a atmosférického tlaku se zastavuje proudění 

vzduchu v dýchacích cestách. Na konci klidového nádechu lze ještě nadechnout další 3 l 

vzduchu, tento kompartment označujeme jako rezervní inspirační objem (IRV). (Trojan 2003, 

s. 295; Ganong, 2005, s. 653) 

Výdech: Ukončením činnosti inspiračních svalů i aktivitou exspiračních svalů se objem 

hrudníku snižuje, interpleurální i interalveolární tlaky se zvyšují, a vzduch z plic proudí do 

okolního prostředí. Na počátku exspiria nádechové svaly negativní svalovou prací brzdí 

působení smrštivých (retrakčních) sil, a tím zpomalují výdech. Na konci klidového výdechu se 

opět nastoluje rovnováha mezi pružností hrudní stěny a retrakční silou plic a dojde k ustálení 

tlakového gradientu mezi plícemi a vnějším prostředím. V této fázi jsou plíce naplněny 

objemem vzduchu, který označujeme jako funkční reziduální kapacita (FRC). Po konci 

klidového výdechu lze vědomým úsilím za pomocí výdechových svalů ještě vydechnout další 

kompartment vzduchu, označovaný jako exspirační rezervní objem (ERV). Jeho hodnota se u 

zdravých jedinců za fyziologických podmínek pohybuje kolem 1,1 l vzduchu. Zbylý objem 

vzduchu v hrudníku, který již nelze ani při maximálním úsilí vydechnout, označujeme jako 

reziduální objem (RV). Po maximálním exspiriu plíce obsahují ještě 1,2 l vzduchu. Funkční 

reziduální kapacita (FRC) je tvořena exspiračním rezervním objemem (ERV) a reziduálním 

objemem (RV).(Trojan, 2003. s. 298-300) 



17 

 

1.4 Elastické vlastnosti plic a hrudník 

Tlakové a objemové změny plic jsou závislé na elastických vlastnostech plicní tkáně, 

elastických vlastnostech hrudní stěny a povrchovém napětí tekutiny alveolů. Míra elasticity 

neboli poddajnost je nepřímo úměrná množství kolagenních vláken obsažených v plicní tkáni 

a hrudní stěně. V patologických případech, kdy dochází ke zmnožení kolagenních vláken, jako 

je tomu u plicní fibrózy, plicní poddajnost klesá a k dosažení změny objemu hrudníku je nutné 

vykonat větší svalovou práci. Naopak je tomu u plicních onemocnění charakteru emfyzému, 

kdy poklesem hustoty plicního parenchymu klesá i odpor plicní tkáně. (Máček, Smolíková, 

1994, s. 24-25) 

Povrchové napětí alveolů snižují fosfolipidy a plicní surfaktant, které jsou produkovány 

alveolárními epitelovými buňkami II typu. Surfaktant udržuje snížením povrchového napětí 

tekutiny alveoly rozvinuté a brání kolapsu plicní tkáně. Nedostatek surfaktantu bývá příčinou 

syndromu respirační tísně novorozenců u předčasně narozených dětí. Nepřítomností 

surfaktantu se zvyšuje povrchové napětí, alveoly kolabují a vznikají atelektázy. Nedostatek 

surfaktantu a s tím související atelektázy se vyskytují i u dospělých pacientů po 

kardiochirurgických výkonech, po plicní embolii nebo u pacientů závislých na dlouhodobé 

oxygenoterapii. (Ganong 2005, s. 658-660) 
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2 Cystická fibróza 

Cystická fibróza (CF), (dříve byl užíván i termín mukoviscidóza) je závažné geneticky 

podmíněné, autosomálně recesivně dědičné onemocnění. Jde o multiorgánové onemocnění, 

které je způsobeno mutací genu pro protein CFTR (CF transmembránový regulátor vodivosti 

iontů – CF transmembrane regulator, cystic fibrosis transmembran conductance regulator). 

Projevuje se opakovanými infekcemi dýchacích cest, neprospíváním, vysokým obsahem soli v 

potu a u 98 % dospělých mužů i neplodností. 

2.1 Historie 

Cystickou fibrózu poprvé popsala na vědeckém podkladě už v roce 1938 americká 

patoložka D. Andersonová. Až využití potního testu v 50. letech pomohlo ke správné 

diagnostice tohoto onemocnění. Mnoho nemocných do té doby žilo pod jinou diagnózou. První 

komplexní léčebné schéma vzniklo v roce 1976. A teprve v posledních letech zaznamenáváme 

dramatický pokrok ve výzkumu CF. V roce 1989 byla objasněna podstata nemoci, když byl 

objeven samotný gen CF. Vědci přišli na to, že by se mohla CF léčit tzv. genovou terapií. V 

roce 1992 se výzkum prováděl na myších, na kterých bylo možné pozorovat pochody nemoci 

a aplikovat léčebné postupy. První kombinovaná transplantace (srdce-plíce) u pacienta s CF 

byla uskutečněna v roce 1984 v Harefieldu. Následně v roce 1987 byla v Torontu provedena 

oboustranná transplantace plic, která však byla provázena řadou komplikací. V roce 1989 byla 

nahrazena úspěšnou metodou bilaterální sekvenční transplantace, která se provádí dodnes. V 

České republice začal s transplantací plic roku 1997 prof. MUDr. Pavel Pafko, DrSc., ve FN 

Motol Praha. CF je dnes stále předmětem výzkumu. Dosavadní léčba je převážně 

symptomatická, ale je velice pravděpodobné, že se dnes narození jedinci dožijí kauzální léčby 

genovou terapií nebo farmakologickým ovlivněním defektního proteinu.   

První nemocný s CF byl na dětské klinice v Praze diagnostikován roku 1946. Posléze 

se začaly objevovat první kasuistiky CF, které popisovali Švejcar, Benešová a Houštěk. Nové 

informace o CF se k nám ze světa dostávali s určitým zpožděním, což se odráželo v klinické 

praxi. 

Onemocnění se v té době diagnostikovalo pomocí vyšetření duodenální šťávy, stolice a 

nepřímého průkazu nedostatku pankreatických enzymů. V roce 1960 byl zaveden pro 

diagnostiku potní test, došlo k zachycení většího počtu nemocných. Klinika v Praze začala 

provádět i výzkumy, došlo k zavádění nových léčebných metod. Situace se výrazně zlepšila po 
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roce 1989 a centrum CF v Motole v Praze dnes patří k vyspělým světovým centrům řešící tuto 

problematiku. (Vávrová, 2006) 

2.2 Výskyt               

Ze závěrů epidemiologických studii vyplývá, že v populaci ČR je stanovena incidence 

této choroby na 1 : 2736 novorozenců. Při současné porodnosti v ČR se každý rok narodí 33 

děti s CF. Diagnostikují se však maximálně 2/3 nemocných a je velmi pravděpodobně, že 

mnoho dalších nemocných žije pod jinými diagnózami. Ještě v relativně nedávné době byla 

cystická fibróza onemocněním dětského věku a naprostá většina nemocných umírala v časném 

dětském věku. V posledních 30 letech se ale zásluhou moderní medicíny situace výrazně 

změnila. V současné době je v USA diagnostikováno asi 28000 nemocných s CF, v ČR jich je 

asi 600, z nich je více než 33 % dospělých. CF tedy již zdaleka není „jen“ pediatrický problém, 

jak se ještě v dnešní době někteří mylně domnívají. Týká se i dospělé populace. To s sebou 

přináší naléhavost řešení mnoha navazujících otázek - společenských, ekonomických, 

sociálních, medicínských – a mnoha dalších. Než však bude nalezena účinná, bezpečná a 

spolehlivá léčba, je třeba připravit všechny jedince s CF tak, aby byli v optimálním zdravotním 

stavu a mohli tuto léčbu s úspěchem podstupovat. (Smolíková 2008, s. 3) 

2.3 Etiologie a patofyziologie 

Podstatou choroby je mutace cystic fibrosis transmembrane conductance regulator genu 

(CFTR gene), uloženého na dlouhém raménku 7. chromozomu a identifikovaného v roce 1989. 

Tento gen kóduje stejnojmenný protein cystic fibrosis transmembrane conductance regulator – 

CFTR (7). Dosud bylo popsáno přes 1350 mutací CFTR genu, které jsou děleny podle 

mechanizmu poškození struktury resp. funkce CFTR do pěti tříd. Toto dělení má i klinický a 

prognostický význam. Průběh nemoci, resp. rozsah plicního postižení je ovlivněn dalšími tzv. 

„modifikujícími“ geny, které regulují lokální plicní obranné mechanizmy a procesy zánětlivé 

odpovědi. V České republice je jednoznačně nejčastější mutací deltaF508 mutace, tzv. 

„protoevropská mutace“, která se nachází u 71,6 % všech CF pacientů. Další mutace jsou již 

méně časté. Protein CFTR (česky transmembranový regulátor vodivosti) je chloridový kanál 

umístěný v apikální membráně epiteliálních buněk, který ovlivňuje i jiné membránové proteiny. 

Strukturální nebo funkční porucha CFTR způsobuje alteraci transportů soli přes buněčnou 

membránu dvěma možnými způsoby: 
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1) zvýšenou absorbci sodíku, který s sebou táhne do buněk vodu a dochází k poklesu 

množství tekutiny v hlenu, mukostáze a poruše mukociliární clearence. 

2) defektem transportu chloridových iontů, jejichž koncentrace v hlenu vzrůstá, hlen 

přestává být vazký, a proto nedochází k aktivaci antimikrobiálních peptidů – 

defenzinů. 

Tento proces vede k poškození plicních obranných mechanizmů a rozvoji perzistující 

infekce a zánětu, kterého se účastní hlavně neutrofily. Defektní CFTR mimo toho dysreguluje 

cytokinovou síť a alteruje sekreční funkci podslizničních žlázových buněk a tím také mění 

viskozitu a vlastnosti hlenu. Protizánětlivá aktivita v dýchacích cestách je neadekvátní díky 

nedostatečné produkci protizánětlivých cytokininů a snížené činnosti antiproteáz a 

antioxidačního systému (glutathion). Výsledky současných studií potvrzují názor, že zánět je u 

CF primárně způsoben defektním CFTR a infekce přistupuje až sekundárně a celý proces 

tkáňového postižení se stupňuje a urychluje. 

CF je nejčastější smrtelnou geneticky podmíněnou chorobou indoevropského 

obyvatelstva, kde se vyskytuje u jednoho z 2500–3000 narozených dětí. Množství nosičů 

mutované genové alely se odhaduje na 3–4 % celé populace. Naopak u asijských a afrických 

národů je CF vzácná s incidencí 1/100 000 narozených dětí. (Jakubec, 2006, s. 235-239) 

2.4 Základní metody pro diagnostiku CF 

Diagnostická kritéria spočívají v přítomnosti jednoho nebo více charakteristických 

klinických příznaků, rodinné anamnézy a laboratorního průkazu abnormální funkce genu 

CFTR. (Vávrová, 2006) 

I/ Klinické podezření. Na možnost CF musíme diferenciálně diagnosticky myslet u níže 

uvedených klinických nálezů: 

1. Chronické sinobronchiální onemocnění 

To jsou recidivující pneumonie a infekty dolních cest dýchacích (DCD), perzistující kolonizace 

nebo infekce DCD patogeny typickými pro CF: Staphylococcus aureus, Haemophilus 

influenzae, Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia. Klinicky se projevuje chronickým 

produktivním kašlem, pískoty, hyperinflací, paličkovitými prsty, typickými radiologickými 

změnami na skiagramu hrudníku a/nebo HRCT plic, přítomností obstrukční ventilační poruchy 

jinak nevysvětlitelné. 



21 

 

II/ Laboratorní vyšetření jsou nedílnou součástí diagnostiky CF. V současné době jsou 

používány tři metody: 

1. Potní test 

Spočívá ve stimulaci pocení pilokarpinovou iontoforézou a v potu vyšetřujeme koncentraci 

chloridů. Normální koncentrace chloridů v potu je 10–30 mmol/l, hraniční hodnoty jsou 30–60 

mmol/l. Při výsledku nad 60 mmol/l je vyšetření pozitivní. Každý pozitivní potní test musí být 

ještě jednou zopakován. 

2. Molekulárně genetické vyšetření 

Vyšetřujeme DNA izolovanou z leukocytů žilní krve. Vyšetření je pozitivní při nálezu mutace 

obou alel genu CFTR. Geneticky by měli být vyšetřeni i rodiče, sourozenci a pokrevní příbuzní 

CF pacientů. Genetické vyšetření můžeme použít i v rámci prenatální a preimplantační 

diagnostiky. 

3. Transepiteliální rozdíl potenciálů 

Měříme odpověď rozdílu potenciálů na nosní nebo nověji na rektální sliznici po aplikaci 

isoproterenolu nebo amiloridu. Pro časnou diagnostiku CF je hledáno validní screeningové 

vyšetření. V některých zemích provádějí vyšetření imunoreaktivního trypsinu (IRT) ze suché 

kapky krve novorozence. Při jeho zvýšené hodnotě je indikováno genetické vyšetření. Výsledky 

ale nejsou jednoznačné. Podezření na CF může také vzniknout při ultrazvukovém vyšetření 

v 17–20. týdnu gravidity, u nálezu zvýšené echogenity v břišní krajině plodu jako známky 

mekoniového ileu. Nejtriviálnější metodou je tzv. „kiss your baby test“, kdy by se měl pediatr 

rutinně ptát matky, jak chutná pot dítěte při políbení na čelíčko.  

U pacienta je potvrzena diagnóza cystické fibrózy v případě, že má alespoň jeden 

pozitivní výsledek z klinického a také laboratorního vyšetření. U klinického vyšetření musí být 

pozitivní jeden bod z následujících: klinické příznaky, pozitivní rodinná anamnéza, pozitivní 

novorozenecký screening. Taktéž musí být kladná odpověď u jednoho z laboratorních 

vyšetření, která zahrnují potní test, průkaz mutací obou alel CFTR genu a transepiteliální rozdíl 

potenciálů. (Jakubec, 2006, 235-239) 
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3 Cystická fibróza je multiorgánové onemocnění 

CF je multisystémové onemocnění, kdy nejvíce postižený je respirační systém a 

gastrointestinální trakt (GIT). Nepostihuje mozek, nepůsobí opoždění vývoje. Postiženy nejsou 

ani svaly, ani krvetvorba. S výjimkou plic a dýchacích cest není porušena schopnost organismu 

bojovat s infekcí. (Vávrova, 1999) 

 Projevy nemoci jsou různé a liší se dle závažnosti mutace genu. Mohou se projevit záhy 

po narození, ale taktéž v dospělosti, či mezi těmito etapami (Vávrová, 2000). Dnes se popisuje 

tzv. typická a atypická forma CF. Postižení jedinci s tzv. typickou formou mají dýchací a 

současně zažívací obtíže, hladina chloridů v potu je jednoznačně zvýšena oproti normě. Pacienti 

s tzv. atypickou formou mají zvýšenou až hraniční hladinu chloridů v potu. Jejich obtíže jsou 

vázány buď jen na plíce nebo jen na pankreas (Vávrová, 2003). V některých případech je 

přítomna jen nosní polypoza, recidivující sinusitidy, nespecifická plicní postižení, idiopatická 

chronická pankreatitida či izolovaná azoospermie. U atypické formy jsou přítomny „mírné“ 

mutace CFTR genu a funkce proteinu je částečně zachována. Nemůže se u ní však vyloučit, že 

s přibývajícím věkem přejde atypická forma do klinického obrazu typické formy CF. (Jakubec, 

2006) 

3.1 Postižení respiračního systému u pacientů s CF 

            Porucha CFTR genu způsobuje, že periciliární tekutina na povrchu epitelu dýchacích 

cest není hypotonická a baktericidní jako u zdravých osob, ale isotonická a neschopná ničit 

mikroby. V důsledku přímého působení CFTR genu, zahlenění a změněného složení sekretu s 

vysokým obsahem solí, je u CF nedostatečná obrana proti bakteriím. Následuje zánět, jehož 

produkty se podílí na destrukci plicní tkáně. Infekce způsobí, že se do dýchacích cest dostanou  

neutrofily, ze kterých se uvolňují proteázy (elastáza a katepsin G). Proteázy jsou v nerovnováze 

s antiproteázovým systémem, poškozují plíce, způsobují hypersekreci hlenu a porušují činnost 

řasinek. Podmiňují vznik zánětlivých interleukinů a tumor nekrotizujícího faktoru. Degradací 

neutrofilů v sekretu dýchacích cest se uvolňuje DNA (deoxyribonukleová kyselina), která 

přispívá k viskoelasticitě hlenu. Na destrukci plicní tkáně se podílejí i eozinofily, které jsou 

obsažené ve sputu a krvi nemocných CF, a kyslíkové radikály. Většina dospělých s CF trpí 

chronickou infekcí Pseudomonas aeruginosa, která produkuje velké množství toxinů a faktorů 

virulence. Protilátky, které vznikají v průběhu infekce, nejsou schopny ničit bakterie. Pacienti 

trpí opakovanými záněty vedlejších nosních dutin, nosními polypy, bronchitidami a 
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pneumoniemi. Nejčastějším projevem je kašel, který může být suchý, dráždivý nebo s 

vykašláváním hlenu. Dýchání je často ztížené, zrychlené a obvykle vede až k zřetelné dušnosti 

způsobené pohybem hlenu v průduškách a průdušnicích. Hromaděním hlenu dochází v 

dýchacích cestách k obstrukci, na základě které se rozvíjejí abnormality funkce plic. 

Existence zánětu v dýchacích cestách je prokázána už u dětí s CF v prvních čtyřech 

týdnech života. (Jakubec, 2006) 

Při narození mají děti architekturu plicního parenchymu zcela stejnou jako zdravé děti. 

Z důvodů defektu CFTR proteinu dochází postupně k patologickým změnám (Vávrová, 2006). 

Vzniká hyperplazie hladkých svalových buněk dýchacích cest bez jejich současné hypertrofie. 

Tato hyperplazie přispívá k zúžení dýchacích cest a k hyperreaktivitě bronchů, (Hays, Ferrando, 

Carter, Wong & Woodruff, 2005). Na sliznici dýchacích cest se tvoří hustý hlen, je znemožněna 

mukociliární clearence. V hlenu se usidlují patogeny bakteriálního nebo virového původu. U 

virů je to např. virus chřipky A a B, rhinovirus, adenovirus, RS virus. Z bakterií jsou to 

Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumonie, Burkholdera 

cepacia atd. Až z 80 % nemocných je v dospělosti infikováno bakterií Pseudomonas aeruginosa 

(Vávrová, 2003). Mikroby způsobí zánět, který následně přechází do chronicity. Dochází k 

tvorbě malých cyst, abscesů a bronchiektázií (Jakubec, 2006). To je začátek postupné obstrukce 

periferních dýchacích cest. (Vávrová, 2003) 

3.2 Gastrointestinální systém 

Gastrointestinální projevy patří neoddělitelně ke klinickému obrazu CF.  U každého 

pacienta mohou být různě významně vyjádřeny. Hlavním symptomem je insuficience pankreatu 

a z toho vyplývající neprospívání pacienta. Klinické příznaky mohou pocházet z celého 

trávicího traktu. Regulační mechanismy gastroinestinálního systému způsobí, že může být 

porušena funkce určitého orgánu, který není primárně postižen CF. (Vávrová, 2003) 

 

  Exokrinní insuficience pankreatu je jednou z nejčastějších komplikací. Udává se, že až 

80 – 90% pacientů má do 2 let vyjádřen tento symptom. Trávicí sekret obsahuje málo vody, 

dochází k obstrukci pankreatických duktů, zánětlivé reakci, destrukci buněk a postupné 

fibrotické přestavbě pankreatu. Netvoří se prekurzory trávicích enzymů, následkem toho 

nedochází k fyziologickému trávení, dochází k poruše vstřebávání živin a vitamínů rozpustných 

v tucích. Exokrinní pankreas má velkou funkční kapacitu a klinicky se symptom maldigesce 

projeví, až poklesne produkce enzymů o zhruba 90 – 98%. (Vávrová, 2003) 
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Typickými příznaky jsou průjmovité, mastné, objemné a zapáchající stolice, nadýmání, 

bolesti břicha a celkové neprospívaní (Vávrová, 2003). U některých neléčených dětí, kdy je 

těžká porucha funkce pankreatu, může vzniknou obraz velkého, vzedmutého břicha, které je v 

kontrastu s hůlkovitými končetinami. Vzácnou komplikací je opakovaný zánět slinivky – 

pankreatitida. (Vávrová, 2000) 

      

Cystic fibrosis related diabetes (CFRD) je jednou z dalších komplikací. Je postižena 

endokrinní složka pankreatu. Udává se, že to může být z důvodu redukce parenchymu v 

souvislosti se základním procesem, autoimunitních mechanismů a insulinové rezistence 

(chronický zánět či dlouhodobá mírná hyperglykemie). Mezi příznaky patří: polyurie, 

polydypsie, nechutenství, zvracení, únava. Výskyt diabetu se objevuje po desátem roku věku, 

takže podrobnější diagnostika se posouvá do tohoto období. (Vávrová, 2003) 

3.3 Potní žlázy 

Pacienti jsou ohrožení velkými ztrátami soli. Zvláště při větším pocení se můžou na 

rozhraní vlasové části hlavy a čela usazovat krystalky soli. Při velkém pocení, které je 

způsobeno okolní vysokou teplotou, či horečkou pacienta, je člověk s CF ohrožen hyponatremií 

a hypochloremií. Při zvýšeném výdeji tekutin je nutno dodržovat i zvýšený příjem soli. 

Nemocným s CF se nedovoluje pobyt v sauně a v horkém prostředí. (Vávrová, 2003; Jakubec, 

2006) 

3.4 Reprodukční ústrojí 

Z důvodu prenatální obstrukce vývodných cest se spermie nedostanou do ejakulátu, i 

když se tvoří a jejich pohyblivost je normalní.  

Snížená plodnost u žen je dána vazkým hlenem v děložním hrdle. Častá je i amenorea a 

nepravidelnost menstruačního cyklu. (Jakubec, 2006) 

3.5 Osteoporóza 

Osteoporóza u pacientů s CF vzniká v důsledku sekundarního úbytku kostní hmoty z 

důvodu pankreatické insuficience, poruchy jaterních funkcí (porucha metabolismu vitamínu K 

a D), hypogonadismu, užívaní kortikosteroidů. Dále zde můžou mít vliv zánětlivé mediátory, 

které snižují aktivitu osteoblastů. Samotná role CFTR kanálu v kalciofosfátovém metabolismu 

není dosud zcela jasná. Není známo, zda je CFTR přítomen v kostní tkáni či přištitných 

tělískách. (Otčenaškova, Vaníček, 2005) 
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Dle Sermet-Gaudelus et al. (2007) je rozvoj osteoporózy u dětí zřejmě nezávislý na 

stavu jejich výživy a tíži choroby. U všech dětí se doporučuje stanovit denzitu kostní tkáně co 

nejdříve, aby se určili pacienti, kteří potřebují preventivní léčbu. Byly dělány studie, zjišťující 

dvakrát vyšší frekvence zlomenin u žen s CF mezi 16 – 34 rokem a u mužů mezi 25 – 45 lety. 

Zlomeniny žeber a kompresní fraktury obratlů byly zjištěny s 10 – 100krát vyšší četností než u 

zdravých jedinců téhož věku. Zlomeniny obratlových těl a vertebrální deformity mohou vést ke 

kyfóze, následně dochází ke zhoršení plicních funkcí a snížení efektivního kašle. Osteoporóza 

může být u pacienta s CF kontraindikací pro podstoupení transplantace plic. (Otčenášková, 

Vaníček, 2005) 

3.6  Psychologická problematika cystické fibrózy 

Cystická fibróza je chronické onemocněni, které pacienta provází cely život a určitým 

způsobem ho limituje. Je proto důležité, aby byl součástí tymu i psycholog a sociolog, z důvodu 

peče o duši pacienta. Důležitý je pozitivní vztah nemocného k léčbě a dodržovaní určitých 

pravidel. K tomu je zapotřebí mít pozitivní vztah a důvěru jak ke svému ošetřujícímu lékaři, tak 

ke všem dalším členům zdravotnického týmu. Nezastupitelné místo zde má rodina, její pozitivní 

přístup k diagnóze a celková podpora.(Vávrová, 2006) 

Psychologická podpora nemocných spočívá ve zlepšení kvality života s tímto 

onemocněním a překonání problémů spojených s touto problematikou. Snaží se o edukaci 

pacienta a jeho rodiny a užití nových teoretických i praktických zkušeností. Osvědčily se 

víkendová edukační setkání, určena hlavně pro rodiče nově diagnostikovaných děti. Získají zde 

mnoho faktických a praktických informaci, ale hlavně si uvědomí, že nejsou jediní s tímto 

„problémem“, a že s ním lze také byť omezeně, ale kvalitně žít. (Vávrová, 2006) 

Děti jsou velmi často hospitalizovány a rodičům by mělo být umožněno, aby mohli být 

po celou dobu hospitalizace s nimi. Tak jako ostatní pacienti potřebují sdílet pocity a zkušenosti, 

potřebují dále také aktivitu a rozptýlení stereotypu pobytu v nemocnici. Proto jsou připravovány 

pro rodiče s malými dětmi nejrůznější činnosti: vycházky, hry, kreslení a další, které jim dává 

nahlížet do běžného života. Někdy se využívá spolupráce s učitelkami mateřských a základních 

škol, které za dětmi dochází přímo na oddělení a uplatňují své znalosti z praxe. Při těchto 

aktivitách je nutné brát v úvahu celkový stav dítěte a tím pádem možnosti zapojení do daných 

aktivit. Je velmi pozitivní, když dítě příjme tyto časté hospitalizace jako pro něj běžnou součást 

života. (Vávrová, 2006) 
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Rodiče se po zjištění diagnózy musí vypořádat s počátečním šokem a poté se postavit 

vstříc skutečnosti. V nejlepším případě mohou tento fakt přijmout, v horším pak bagatelizovat 

nebo zveličit. Změna chodu rodiny kvůli této diagnóze závisí na mnoha faktorech, jako 

například na věku, zralosti a charakteru rodičů, na tom, jak se obecně vyrovnávají s těžkostmi 

a jaké jsou v rodině základní hodnoty. Psychoterapeutická péče by měla být nejen pro pacienty 

se samotným onemocněním, ale také pro všechny členy rodiny. Hned od začátku je nutné 

připomínat rodičům, že toto onemocnění vzniká na genetickém podkladě, takže není důvod 

klást si něco za vinu. Dojde-li k úmrtí pacienta, je potřeba pomoci rodině vyrovnat se s tímto 

faktem (Chladová, 2003; Vávrova, 2006). 
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4 Terapie 

Léčba CF je stále symptomatická. Je zaměřená především na redukci obstrukce 

dýchacích cest, kontrolu respirační infekce a zlepšení stavu výživy. V posledních letech byla 

rozšířena o protizánětlivou léčbu. Důležitý je i včasný záchyt a intenzivní léčení všech 

komplikací. Léčení CF musí být komplexní, soustavné, vedené týmem, který dobře zná všechny 

patofyziologické pochody a moderní přístupy, jak je řešit. Po stanovení diagnózy následuje 

důkladná edukace rodičů o povaze onemocnění, možnostech léčby s důrazem kladeným na 

techniky udržování dobré průchodnosti dýchacích cest, na výživu a na hygienická p+0ravidla. 

Další péče zahrnuje pravidelná vyšetření v ambulanci, v případě zhoršení stavu pacienty 

hospitalizujeme. Naděje na to, že v budoucnu bude možné léčit základní příčinu, ovlivnit 

transport elektrolytu buněčnými membránami, aktivovat kurantní CFTR, ovlivnit jeho 

bílkovinný produkt či zasáhnout přímo genovou terapií jsou velké. Čím lépe budou pacienti 

kompenzováni v době zavedení nové léčebné možnosti, tím vetší užitek z ní budou mít. Léčení 

CF se opírá o tři pilíře, které jsou popsány v dalších kapitolách.  

4.1 Léčení infekce dýchacích cest 

Vzhledem k tomu, že chronická infekce P. aeruginosa a predevším B. cepacia zhoršuje 

pruběh CF, je třeba před ní nemocné chránit. Je nezbytné, aby nemocní byli dobře informováni 

o tom, kterými mikroby jsou infikováni a dodržovali všechna doporučená hygienická opatření. 

Ve zdravotnických zařízeních je důležité dodržovat kromě hygieny i přísné separace 

nemocných s CF. Velice důležitou součástí ochrany proti mnoha bakteriálním a virovým 

infekcím je očkování. U dětí s CF platí stejná pravidla pro očkování jako u ostatních dětí, tzn., 

že očkovací schéma se neliší od schématu zdravých dětí. Kromě povinného očkování se u dětí 

s CF doporučuje každoroční vakcinace proti chřipce, neboť toto onemocnění může průběh CF 

zhoršit. Jednou z nejvýznamnějších složek současné léčby CF je léčba infekce. Obecně platí, 

že infekci je nutno intenzivně léčit antibiotiky ve vysokých dávkách minimálně po dobu 10-

14ti dní. Protizánětlivá léčba je v současné době teprve v začátcích, očekávají se však vetší 

studie. V současné době se zatím provádí steroidní a nesteroidní protizánětlivá léčba. Steroidní 

léčba mírně zlepšuje funkci plic, má však řadu vedlejších příznaku (katarakta, poruchy růstu, 

diabetes, osteoporóza). Nesteroidní jsou méně toxické a působí selektivně na činnost neutrofilu. 

 

4.2 Péče o hygienu dýchacích cest 



28 

 

A) Inhalační léčba 

Cílem inhalační léčby je dopravit účinné léky přímo na sliznici dýchacích cest pomocí 

inhalátoru. Inhalátory mění tekutý lék na velmi jemnou suspenzi malých částic, které jsou pak 

deponovány v různých částech dýchacích cest a plic. Prostřednictvím inhalátoru se podávají 

antibiotika, léky ředící hlen – mukolytika, léky rozšiřující průdušky – bronchodilatancia, i 

protizánětlivé léky. Je důležité, aby pacient dýchal skutečně ústy a ne nosem a aby rty pevně 

svíraly lehce skousnutý náustek. Inhalační techniku dýchání je třeba s dětmi nacvičovat nejprve 

přes masku a přibližně ve věku 2 let i s náustkem. Edukace dětí je základem dobré aplikace 

inhalační léčby. Pro inhalační léčbu jsou k dispozici inhalátory tryskové typu PARI, které 

rozprašují mlhu pomocí kompresoru, ostatní typy se již v léčbě nepoužívají. Inhalátory je nutné 

udržovat v dostatečné čistotě, je vhodné je denně mýt, dezinfikovat, důkladně po dezinfekci 

propláchnout a vysušit. Zásadně by měl mít každý pacient vlastní inhalátor (Srov. Vávrová, V., 

Cystická fibróza příručka pro nemocné, jejich rodiče a přátele, 2000, s. 76.) 

B) Léčebná rehabilitace 

Součástí komplexní péče o pacienta s CF je léčebná rehabilitace. Je základní léčebnou 

metodou, která udržuje průchodnost dýchacích cest, je nedílnou součástí klasické léčby a bez 

ní nejsou účinné ani ostatní léčebné postupy. Hlavní součástí léčebné rehabilitace u této 

diagnózy je respirační fyzioterapie a pohybová terapie. 

1-Respirační fyzioterapie 

- je určena pro odstranění hlenu; jejím cílem je dosažení čistoty dýchacích cest a 

provzdušnění plic. Používá se především při postižení průdušek a plic (pro lepší funkci 

dýchání), dále při snížené plicní ventilaci (například při dlouhodobé léčbě, imobilizaci, nebo u 

pooperačních stavů) a k nácviku správného stereotypu dýchání (například po hrudních 

operacích). 

K základním metodám patří: 

· Autogenní drenáž (AD) = práce s dechem (vdech nosem, výdech ústy) a dechovými 

pauzami. Základními principy AD jsou odlepit, sesbírat a evakuovat hleny z dýchacích cest. 

· Modifikovaná autogenní drenáž (MAD) = AD kombinovaná s pružením a vibracemi 

hrudníku, které napomáhají odstranění a vykašlání hlenu a zvyšují též hrudní pružnost. 

· Aktivní cyklus dechových cvičení - zahrnuje zejména techniku usilovného výdechu 

a huffing (konečné odstranění sekretu z dýchacích cest), kontrolované dýchaní (je uvolněné, 

klidové a odpočinkové dýchaní) a cvičení na zvýšení pružnosti hrudníku (inspirační technika). 
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· PEP systém dýchaní a PEP maska – je založena na principu výdechu proti 

zvýšenému odporu, při kterém stoupá intrabronchiální tlak. Jde o pozitivní výdechový tlak, 

který se muže měnit a přizpůsobovat individuálním potřebám pacienta. 

· Reflexní dýchání – využívají se prvky z Vojtova lokomočního principu.  

V respirační fyzioterapii se využívají různé drobné dechové přístroje, například tzv. 

flutter, který působí kolísáním tlaku (výdechový přetlak), vibracemi a změnami rychlosti 

proudění vzduchu. Je vhodný pro všechny věkové kategorie. Flutter je možné volně nastavovat 

do různých poloh. Doba cvičení je individuálně upravena nemocnému. 

2- Pohybová terapie - obnovuje správné pohybové návyky spojené s dýcháním, které 

se musí budovat od nejranějšího věku pacienta. Jejím cílem je udržovat celkově dobrou kondici 

(protažením zkrácených svalu, posílením svalstva), napomáhá zvýšit pružnost hrudníku a 

ohebnost páteře. Pohybová terapie je prevencí proti vadnému držení těla, které se u těchto dětí 

vyskytuje. (Srov. Smolíková, L., Sedláčková, M., Ústav zdravotní výchovy, 1990, s. 5.) 

4.3 Péče o dobrý stav výživy 

Optimální vyvážená výživa je pro CF pacienty velmi důležitý. Významně zlepšuje 

prognózu a kvalitu života a koreluje s celkovým stavem, úrovní plicních funkcí a výskytem 

infekčních komplikací. Malnutrice u CF je definovaná jako procentuální poměr váha/ výška < 

90% u dětí a body mass index (BMI) < 18,5 u dospělých. Etiologie CF malnutrice je 

multifaktoriální. Na jedné straně je to zvýšený energetický výdej při infekcích a chronickém 

plicním postižení, na druhé straně malabsorpce způsobená pankreatickou insuficiencí, změnou 

skladby žlučových solí, poruchou transportu iontů a vody sliznicí střeva a alterací střevní 

motility. Důsledkem malabsorpce je nedostatečné vstřebávaní tuků, vitamínů rozpustných v 

tucích (A, D, E, K) a bílkovin. Denní energetický příjem u CF pacientů by měl být mezi 120–

150% normy se zvýšeným zastoupením tuků (35–40 %) a bílkovin (25–30 %). Denní příjem 

stravy není omezován, naopak jsou doporučovány takové potraviny jako tučné sýry, vejce, 

smetanové jogurty apod. Typický je deficit esenciálních mastných kyselin (EFA), kde je vhodná 

suplementace vysokými dávkami ω-3 mastných kyselin. Denní potřeba sodíku u dospělých CF 

pacientů je 6-9 g a je nutné zvýšit jej při zvýšeném pocení a teplotě, v horkém prostředí a při 

průjmu a cvičení. 

Z dalších minerálů je častý deficit železa a vápníku. Terapii železem nasazujeme při 

nízké hladině transferinu. Denní přívod vápníku u dospělých CF pacientů je 1,5 g i více. 
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Hypomagnezemie se objevuje při dlouhodobé terapii aminoglykosidy vlivem zvýšeného 

vylučování močí. U CF je také nutná suplementace vitaminů rozpustných v tucích. Denní dávky 

vitaminu A jsou 4 000–10 000 IU, vitaminu E 200–400 IU, vitaminu D 400–2000 IU. Při 

dostatečné expozici kůže ultrafialovému záření ale není dodávka vitaminu D nutná. Za 

kontroverzní se považuje substituce vitaminu K. Z vitaminů rozpustných ve vodě je u CF 

popisován jen deficit vitaminu B12 po rozsáhlých resekcích terminálního ilea s doporučenou 

substitucí 100 μg měsíčně. V některých případech ale ani zvýšený energetický příjem nevede k 

uspokojivému stavu výživy, a potom je nutné použít nutriční podporu. Prvním způsobem je 

suplementace formou popíjení (sipping) tekuté výživy, kdykoliv je to možně. V případě 

neúspěchu orální náhrady je indikována invazivní nutriční podpora nazogastrickou sondou 

nebo gastrostomií, kdy je enterální výživa podávaná obvykle v nočních hodinách. (Jakubec 

2006, 235-239) 
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5 POSTURA U PACIENTŮ S CYSTICKOU FIBRÓZU 

Již v roce 1981 Denton zaznamenal abnormality pohybového aparátu a navrhoval 

natahovací cvičení a posilování. V roce 1987 Ross zaznamenal zeslabení trupu a zvýšené riziko 

úmrtnosti u dětí s cystickou fibrózou. V roce 1999 Haworth zjistil, že kostní hustota BMD je 

pozitivně ovlivněna fyzickou aktivitou. 

Existuje několik důvodů, proč mohou u pacientů s CF nastat problémy pohybového 

aparátu. Za prvé se průměrná délka života jedinců narozených s CF v dnešní době prodloužila 

až na 38 let a problémy pohybového aparátu jsou s přibývajícím věkem častější. Za druhé, 

problémy s mineralizací kostí jsou běžné u těchto pacientů a v pozdních stádiích se může 

rozvinout osteoporóza s přidruženou zvýšenou mírou zlomenin, zablokování obratlů a hrudní 

kyfózy. Za třetí, s rozvojem onemocnění plic může zvýšená námaha při dýchání způsobit 

svalovou nerovnováhu v důsledku změn v mechanice dýchání při zhoršujícím se plicním 

onemocnění. Všechny tyto faktory mohou vyústit v posturální deformity. Kombinace 

zablokovaných obratlů, stažení měkkých tkání, špatného držení těla a kašle (neboť se při kašli 

pacienti ohýbají) může u těchto pacientů také navíc způsobit přetrvávající bolesti zad. Mnoho 

pacientů se závažným onemocněním plic setrvávají v předklonu, když jsou dušní, a tvrdí, že se 

jim takto snáze dýchá. 

Pacienti s chronickou obstrukcí dýchacích cest preferují zejména polohu v sedu a stání 

s nachýlením dopředu. Pacientům se může v této pozici snížit míra dušnosti. Existuje několik 

možných vysvětlení: 

Poloha v sedu a stání v nachýlení tlačí obsah břicha proti bránici, zvyšuje zakřivení 

přední části bránice a tím zlepšuje její délku / napětí a tím i sílu kontrakce. Při sedu a stání v 

nachýlení pomáhají podepřené lokty zpevnit ramenní pletenec a tím optimalizovat pohyb 

hrudního koše. V sedu v nachýlení se svaly napomáhající dýchání dostávají do mechanicky 

výhodné pozice. 

Dlouhodobé používání svalů napomáhajících dýchání a jejich následná hypertrofie 

doprovázená nachýlenou polohou může mít za následek změny v držení těla. Typická je 

zvýšená hrudní kyfóza, zvětšení průměru hrudníku, zdvižená ramena a jejich prodloužení a 

stažení břicha. Na druhé straně to může způsobit zkrácení svalů a měkkých tkání s následnou 

bolestí zad. Mnoho pacientů s CF navíc nedokáže ležet rovně kvůli ortopnoey (klidové 

dušnosti) a přetrvávajícímu kašli během noci, a proto se ve spánku nemohou natáhnout. 
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Dyspnoetičtí (dušní) pacienti jsou méně aktivní než jejich vrstevníci a mohou být 

navyklí trávit více času shrbení, kdy neroztahují hrudní páteř a neprotahují a neposilují tak 

svaly. Pacienti, kteří jsou více zahlenění, mohou trpět větší bolestí a posturálními 

abnormalitami, neboť se předklánějí při záchvatech kašle.(Journal of the royal society of 

medicine, supplement No. 45, 2005) 

Přehled studií zabývajících se touto problematikou 

Haworth v roce 2002, Hardin v roce 2001, Conway v roce 2001, Lonescu v roce 2003; 

všichni demonstrovali výrazné nedostatky kostní hustoty BMD. Výrazná kyfóza byla 

zaznamenána ve studiích Arise z roku 1998 a Elkina z roku 2001. Další posturální potíže jako 

bolesti, omezení hybnosti ramen a artritida byly zaznamenány ve studiích Rosse z roku 1987 a 

Parasy z roku 1999.  Nejnovější zprávy však ukazují snížení kostní hustoty BMD ve všech 

věkových kategoriích, čímž jsou v rozporu s předchozími zjištěními. 

Studie provedená Bianchim v roce 2006 ukazuje 66% snížení kostní hustoty BMD 

napříč skupinou pacientů (celkem 136 osob) ve věku 3 až 24 let. Dále Butain ve své studii z 

roku 2006 zaznamenal snížení BMD u 85 osob ve věku 5 až 18 let ve srovnání se stovkou 

kontrol. 

Koh v roce 2005 zjistil, že bolest bývá společným jevem u dětí s cystickou fibrózou (u 

všech 46 pacientů) a že tento jev souvisí i s chatrným zdravím dítěte s výsledky účasti. 

Dood v roce 2005 posuzoval držení, bolest a inkontinenci a navrhoval zákroky týkající 

se pohybového aparátu. Swisher v roce 2006 popisoval změny ve svalovém vlákně u pacientů 

s cystickou fibrózou jako možný důvod snížené účasti. 

Podle Hodgese a Gandeviy je dýchání spojeno s držením těla: Bránice a břišní svaly 

zvyšují svoji posturální přizpůsobivost v závislosti na posturálních požadavcích zatímco 

současně synchronizují svoji kontrakci pro dýchání. 

 

 

 

5.1 Abnormální držení těla a bolest zad u pacientů s cystickou fíbrózu 
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Vychýlením ze správného držení těla se mění mechanika těla, čímž se nerovnoměrně 

zatěžují klouby, zvyšuje se vazivové napětí a dochází k poškození kosterního svalstva. Zkrácení 

přidružených měkkých tkání může vyvolávat bolesti zad. Chronická bolest je dalším z řady 

neduhů, kterým trpí tato skupina pacientů, a může zapříčinit špatnou náladu a ztrátu motivace. 

Ztuhlost a bolesti v oblasti páteře a žeber často znesnadňují dýchání a špatné držení těla spolu 

s nízkou tělesnou hmotností může ještě zhoršit celkový vzhled těla a snížit sebevědomí 

nemocného. Ztuhlá a bolestivá "respirační pumpa" může také bránit pročisťování dýchacích 

cest a znemožnit cvičení. 

R. Tattarsall v jeho výzkumu jasně ukazuje, že dospělá populace s onemocněním CF 

trpí vážnými problémy pohybového ústrojí, zatímco u nejmladší věkové skupiny, zejména ve 

věku do 8 let, nejsou pozorovány žádné problémy. Problémy pohybového ústrojí se začínají 

projevovat v prepubertálním období, u některých dětí už od 8 let věku, a většina pacientů jimi 

obvykle trpí do konce puberty. 

Vzhledem k tomu, že je jednodušší jak z hlediska pohybového aparátu, tak i z hlediska 

plánování/ provedení motoriky/pohybů zabránit rozvoji problému držení těla spíše než jeho 

náprava, zdá se, že výzkumné výsledky podporují intervenci v podobě preventivního trénování 

správných fyzických návyků.  S tím souhlasila přednášející Louise Lannefors v roce 2004 na 

konferenci North American Cystic Fibrosis v St Louis ve státě Missouri. Dokládala to tím, že 

posturální abnormality nejsou způsobeny pouhým snížením BMD (nízkou kostní denzitou), ale 

spíše abnormální respirační zátěží, které je opakovaně vystavován vyvíjející se pohybový aparát 

dítěte a jeho neuromuskulární opora. 

Lannefors zdůraznila, že prevence deformit pohybového ústrojí je jednodušší než 

obnova a že je třeba usilovat o to, aby nebyly poškozeny páteřní segmenty, zejména aby nedošlo 

k zaklínění obratlů. S ohledem na všechny dosud dostupné informace z klinické praxe a 

výzkumu se zdá být optimální začít se snahou o minimalizaci nebo prevenci deformit 

pohybového ústrojí souvisejících s CF v průběhu prepubertálního období, kolem věku 8-12 let.  

(Journal of the royal society of medicine, supplement No. 45, 2005). 

 

 

5.2 Vztah mezi dýcháním a držením těla 
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Tvar hrudníku se z fylogenetického hlediska mění v souvislosti se změnou mechanismu 

dýchání. K vývoji tvaru lidského hrudníku dochází nejen během embryonálního a fetálního 

období, ale i po narození v souvislosti se vzpřimováním, kdy se vyvíjí vztah mezi dýcháním a 

posturou. Proto se hrudník novorozence a dospělého liší, a to nejen objemem a velikostí, ale i 

různou hloubkou zanoření hrudní páteře pod linii oblouku žeber a tvarem hrudní dutiny v 

transverzální rovině, kdy novorozenec má hrudní dutinu oválnou a dospělý člověk 

ventrodorzálně oploštělou.    

V průběhu evoluce se organismy adaptovaly na změny zevního prostředí. V souvislosti 

se změnou způsobu dýchání docházelo k morfologickým změnám nejen hrudníku, ale i páteře 

a lebky. 

Nehomidní a prehomidní opice měly hrudník rozšířený víc v sagitální rovině než ve 

frontální, ale s postupnou vertikalizací docházelo ke změnám tvaru hrudníku a u dospělého 

člověka již můžeme vidět hrudník předozadně oploštělý. Proces vertikalizace zapříčinil nejen 

změnu konfigurace hrudníku, ale změnilo se i zakřivení páteře a detailní morfologie žeber. Páteř 

šimpanze má jen jednu křivku a to kyfózu, ale páteř člověka již má křivky dvě. Vývojem došlo 

také k tomu, že hrudní páteř dospělého člověka je zanořena pod linii oblouku žeber. (Krobot, 

2004) 

Na formativní vliv funkce během vývoje nejvíce poukazuje vývojová kineziologie, která 

vychází z globálních motorických vzorů člověka. Spolu se zráním dechových funkcí dochází 

ke zrání schopnosti zaujmutí polohy – ke zrání držení těla, a bránice se postupně začleňuje do 

posturální funkce. Skalka (2002) uvádí, že zrání posturální funkce a funkce svěračů jsou spjaty. 

Dítě podle něj ovládá spolehlivě funkci svěračů, až když zvládne vzpřímenou chůzi s plným 

zapojením pánevního dna, okolo 2. roku života. Podle neurofyziologických poznatků souvisí 

schopnost udržet moč s vyzráváním mikčních center ve frontálním laloku a v pontu. 

Mezi pohybovým výkonem svalů a mezi dýchacím objemem existuje dynamická 

biochemická rovnováha v závislosti na vyvíjeném pohybovém výkonu. Porušením této 

rovnováhy např. prohloubeným dýcháním v klidové poloze vleže dochází ke zvýšení 

dráždivosti nervové soustavy. Toho se využívá při detekci epilepsie pomocí EEG vyšetřením, 

které zaznamenává zvýšení aktivity v určitých mozkových lokalitách, které jsou známá jako 

zdroje epileptické aktivity na EEG. Při větším stupni této nerovnováhy dochází k alkalóze 

provázené až vznikem křečí. Této nerovnováhy se dá uměle využít i holotropním dýcháním 

podle Grófa, které navozuje v CNS změny podobné účinkům některých psychotropních drog. 
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Z těchto poznatků vyplývá, že existuje těsná vazba mezi dýchací mechanikou a pohybovým 

chováním, ale i mezi dýcháním a aktuálním stavem mysli. Tento fakt je třeba si uvědomit 

zejména při terapeutickém používání dechových pohybů k jakémukoli účelu. Dechové pohyby 

probíhají jednak autonomně podvědomě podle navyklého dechového programu a jednak cíleně 

podle volního záměru. (Véle, 2003) 

5.3 Funkce svalů trupu a hrudníku vzhledem k dýchání 

Mezi svaly hrudníku (mm. thoracis) patří tři svalové skupiny: hluboké hrudní svaly, 

hlavní dýchací sval – bránice, a thorakohumerální svaly. Na pohybech hrudní stěny během 

dýchání se podílí také svaly břišní (Dylevský, 2000). 

Dýchací svaly tvoří funkční celek, proto můžeme z hlediska mechanismu dýchacích 

pohybů rozdělit tyto svaly na svaly inspirační a expirační (Dylevský, 2000). Tyto se dále dělí 

na primární a akcesorní: 

* primární svaly inspirační – hlavním inspiračním svalem je bránice, dále sem patří mm. 

intercostales externi a mm. levatores costarum 

* akcesorní svaly inspirační – patří sem svaly šíjové (mm. scaleni, mm. suprahyoidei et 

infrahyoidei, m. sternocleidomastoideus), svaly hrudníku (mm. pectorales, m. serratus anterior, 

m. serratus posterior superior a m. latissimus dorsi) pomáhají forsírované inspiraci při abdukci 

paží 

* primární svaly expirační – m. intercostalis interni a m. sternocostalis , které jsou 

poměrně málo účinné, protože výdech je převážně pasivní proces, který se uskutečňuje 

prostřednictvím elasticity hrudní stěny a plic. (Véle, 2006). Tyto svaly se aktivují při výdechu 

nosem, který klade vzduchu větší odpor. (Dylevsky, 2000) 

Obraz vadného držení těla je autory (Máček, Smolíková, 1995; Urbancová, 2002)  

popisován u obstrukčních onemocnění plic. Často u těchto pacientů vidíme ramena vtočena 

dovnitř, obraz kyfotického postavení páteře, ochablé břišní svaly. Z kineziologického rozboru 

dostaneme obraz vadného držení těla: 

        - zkrácené svaly – prsní, extenzory šíje, horní fixátory ramenního pletence 

       - ochablé svaly – břišní, mezilopatkové, dolní fixátory ramenního pletence, hluboké 

flexory krku 

       - nerozvíjející se hrudník a ztuhlá bránice 

       - omezena pohyblivost páteře a ramenních kloubů 
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Při déletrvajícím onemocnění dýchacích cest, ať už obstrukčního nebo restrikčního 

charakteru, dochází k deformaci hrudníku. Obstrukce má za následek zvýšení odporu dýchacích 

cest, tím je postižena především výdechová fáze dechového cyklu, dochází k zvětšení objemu 

plic a tím i k inspiračnímu postavení hrudníku. Zhoršení výdechu vyžaduje zvýšení aktivity 

svalů během výdechu (za fyziologických podmínek se výdech považuje za pasivní záležitost). 

U obstrukčních onemocnění (astma bronchiale, CHOPN, cystická fibróza, emfyzém) vede 

zvýšená poddajnost plic ke vzniku tzv. soudkovitého hrudníku. Společným znakem 

obstrukčních a restrikčních onemocnění je zvýšení energie vynaložené na dýchání – zvýšení 

dechové práce. U obstrukčních onemocnění je to dáno zvýšeným odporem v dýchacích cestách 

a snížením plicní elasticity, jejíž schopnost plíce smršťovat musí být nahrazena zvýšenou 

aktivitou expiračních svalů. U restrikčních onemocnění musí inspirační svaly během nádechu 

vynaložit více síly, aby došlo k rozpětí hrudníku. 

Autoři často v literatuře poukazují na to, že nedostatečnou funkcí svalů stabilizujících 

páteř (lokálních stabilizátorů), vznikají bolesti zad (Kolář, 2006; Malátová, 2006; Suchomel, 

2006). Insuficience svalů je buď získaná, nebo se zakládá při poruchách posturální ontogeneze. 

Stabilizační funkce svalů je řízena centrálním nervovým systémem. Pokud dojde k útlumu 

lokálních stabilizátorů páteře – svalů hlubokého stabilizačního systému - jejich aktivitu přebere 

globální svalový systém. Jeho stabilizační (zpevňovací) funkce není dokonalá, což se odrazí v 

celkovém držení těla s rizikem vzniku bolesti zad. 

Většina respiračních svalů má i posturální funkci, proto nelze oddělit dýchání od 

postury. Při terapii vadného držení těla je potřeba pracovat na zlepšení dechových funkcí a při 

terapii respiračních onemocnění na zlepšení držení těla, protože dýchání ovlivní posturu a 

postura dýchání. 

Paul Hodges v Austrálii se pustil do naprosto nového výzkumu, jak se vzájemně 

ovlivňují dýchání a držení těla. Hodges prokázal, že každý sval trupu je jak respiračním, tak i 

posturální svalem, zejména se to týká bránice. 

Ukázal také, že je-li ohrožena fyziologická podpora dýchání, posturální reakce svalů 

trupu se sníží, aby mohly reagovat na okamžité potřeby dýchání. Proto pokud svaly potřebné 

pro dýchání a činnosti s tím související, jako je kašel, jsou příliš zatěžovány, přímo ovlivní 

posturální schopnosti týchž svalů. Držení těla se může přizpůsobit tomuto rozporu tak, že 

přestane být efektivní pro optimální růst a zrání. Hodges a kolektiv dokázali, že bolestivé stavy 

vyvolávají neefektivní neuromotorické podněty hlavních stabilizátorů trupu, což jsou tytéž 
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svaly, které podporují dýchání a držení těla. R. B. Parasa uvedl, že 94 % dospělých s CF si 

stěžuje na bolest. Následkem toho, že svaly trupu kvůli bolesti nejsou ovládány efektivními 

strategiemi motorických podnětů, může skutečně předurčit jedince s CF k dalšímu rozvoji 

vážných deformit pohybového aparátu. (Journal of the royal society of medicine, 2005) 

5.4 Poruchy rozvíjení hrudníku na funkčním podkladu 

Správné držení těla je typické svým vzpřímeným postojem, souměrným rozvojem 

svalstva, přirozeným zakřivením páteře (krční a bederní lordóza, hrudní kyfóza) a optimálním 

svalovým napětím. Hlava je vzpřímená, temeno směřuje směrem vzhůru, ramena jsou rozložena 

do stran, spuštěna dolů ve stejné výšce. Bradu máme v úrovni mezi klíčními kostmi a svírá 

téměř pravý úhel s přední stranou krku. Hrudník je vyklenutý dopředu, hrudní kost prominuje 

více jak břicho. Lopatky jsou spuštěny volně dolů a jejich dolní úhel neodstává od hrudníku. 

Břicho je stažené a boky ve stejné úrovni. Pánev je podsazená a bederní prohnutí je mírné. 

Dolní končetiny jsou mírně vytočeny zevně. Chodidla jsou mírně od sebe, těžiště je uprostřed 

chodidel (Hnízdil, Chválová, Šavlík, 2005). Podle držení těla hodnotíme správné postavení 

jednotlivých částí těla a jejich vzájemné biomechanické vyvážení. Žádoucí je dostatečné napětí 

svalů. Nežádoucí je jak ochablé držení těla, tak i strnulé tenzní držení. Při vadném držení těla 

se kloubní spojení dostávají do tzv. decentrovaného postavení. Svaly, které toto postavení v 

kloubu zajišťují, nejsou v rovnováze (Kolář, 2002). Zpravidla bývá jeden oslabený a druhý 

zkrácený (brání ve fyziologickém rozsahu pohybu). Nejčastějším typem vadného držení těla je 

držení chabé, pasivní. Je charakteristické schoulenou postavou, svěšenou hlavou, kulatými zády 

a ochablým svalovým aparátem. Na tomto držení má vliv vznik svalových dysbalancí. V oblasti 

krční a hrudní páteře nacházíme horní zkřížený syndrom (dle Jandy). Vzniká zde svalová 

dysbalance mezi horními a dolními fixátory ramenního pletence, mezi mm. pectorales a 

mezilopatkovým svalstvem a mezi hlubokými flexory šíje a extenzory šíje. Jako reakce oslabení 

dolních fixátorů lopatek nastává zvýšené napětí v horních fixátorech. Při zvýšené tenzi prsních 

svalů se tvoří kulatá záda a předsunuté držení ramen, krku i hlavy. Nerovnováhou mezi flexory 

a extenzory šíje dochází k zvýšení lordózy v horní části krční páteře. U této dysbalance 

nalézáme horní typ dýchání se zvýšenou aktivitou mm. scaleni a trigger point na bránici (Lewit, 

2003). Dolní zkřížený syndrom (dle Jandy) představuje dysbalanci mezi oslabenými mm. 

gluteai maximi a zkrácenými flexory kyčle, slabými břišními svaly a zkrácenými bederními 

extenzory trupu, slabými mm. glutaei medii a zkrácenými tensory fasciae latae i mm. quadrati 

lumborum (Lewit, 2003). K poruchám a ke změnám přirozených hybných stereotypů dochází 

na podkladě zapojování různých svalových skupin a nerovnoměrným zatížením organismu. 
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5.5 Nápojová plechovka jako model kontroly držení těla a dýchání 

Z dvojí funkce dýchacích a posturálních svalů vyplývá, že ani jedna z těchto aktivit by 

neměla být posuzována jako izolovaná reakce. Vnější a vnitřní síly, které ovlivňují dýchání, 

zároveň ovlivní reakce držení těla a naopak. Pro zrání dítěte trpícího CF je toto srovnání zásadní 

při vývoji programu, který má optimalizovat podporu posturálních svalů, aby se co nejvíce páteř 

dítěte srovnala, a zároveň rozvíjí respirační program/dýchání dítěte. Následující model 

nápojové plechovky jako model kontroly držení těla a dýchání, se snaží objasnit vztah mezi 

dýcháním a držením těla. (Journal of the royal society of medicine, 2005) 

Strukturou slabý, ale funkčně silný 

Hliníkový obal nápojové plechovky je tenký, křehký a přirozeně slabý. Přesto, když je 

plechovka zavřená, je plášť funkčně silný. Je téměř nemožné zavřenou plechovku zmáčknout 

nebo deformovat, pokud není obal propíchnutý. Avšak když je plechovka otevřená, ztrácí svou 

"sílu" a lze ji snadno zmačkat. Není to hliníkový obal, ale vnitřní tlak, který vzniká sycením 

oxidem uhličitým, který plechovce dává sílu. Trup těla funguje podobně, když používá svalové 

kontrakce, aby vnější síly, jako je gravitace, „nezmačkaly“ jeho chatrný rám, kostru. (Journal 

of the royal society of medicine, 2005) 

Podpora tlaková 

Trup těla se skládá ze dvou dutin (hrudní a břišní), které jsou zcela odděleny bránicí, 

což umožňuje každé dutině vytvořit jiný vnitřní tlak. Bránice je primárním regulátorem tlaku 

obou dutin trupu. Dutiny jsou funkčně uzavřeny hlasivkami shora a dolní část uzavírají svaly 

pánevního dna. Celý systém je dynamicky podporován svaly, které vytvářejí, regulují a udržují 

vnitřní tlaky v obou dutinách. Tyto svaly tak musí současně splňovat potřeby dýchání a držení 

těla daného jedince. Jinými slovy, svaly trupu fungují jako jeden souvislý funkční celek, který 

poskytuje základní podporu pro regulaci tlaku, který jedinci umožňuje zvládat více úkolů 

najednou - chůzi, mluvení a žvýkání, k nimž dochází současně a bez námahy. (Journal of the 

royal society of medicine, 2005) 

Jak je tlak využíván vnitřními orgány 

Tlak v dutině břišní a hrudní také podporuje funkci vnitřních orgánů, zejména plic, 

srdce, cév, gastrointestinálního systému a lymfatického systému. Pokud nefunguje podpora 

běžného tlaku, snižuje se hemodynamický pohyb tělních tekutin a zpomaluje se žaludeční 

pohyblivost. To je nejpatrnější u jiné diagnostiky: u poranění míchy. Po poranění míchy ve 
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spodní části krku sice bránice stále funguje, ale primární svaly hrudního koše (mezižeberní) a 

břišní svaly jsou ochromeny. Bez podpory všech svalů trupu nevyvolají stahy bránice adekvátní 

změny tlaku v obou dutinách trupu. Pacient s poraněním míchy v oblasti krku není mechanicky 

schopen vyvinout pozitivní tlak ani v jedné dutině. Aniž by došlo k přímému poškození 

samotných vnitřních orgánů, pacienta trápí obrovská dysfunkce: nízký krevní tlak (hypotenze), 

slábnutí kašle, výrazné ztížení nádechu a zácpa. (Journal of the royal society of medicine, 2005) 

Dysfunkce tlaku v souvislosti s CF 

U pacientů s CF se objevuje opačný problém. Kvůli patologickému stavu plic 

sekundárně při kašli opakovaně vyvíjejí přetlak na tenký „hliníkový obal" v podobě kostry. Tak 

vzniká abnormální delší podtlak v obou dutinách od hlasivek po pánevní dno. Nedaří-li se 

nemocnému s CF ovládnout tento přetlak silnějším a/nebo účinnějším stahováním svalů, přetlak 

si najde nejslabší bod „plechovky" a přetlak upustí podobně, jako může prasknout plechovka, 

když je zmražená. Literatura zaměřená na pacienty s CF uvádí několik typů uvolnění 

nahromaděného přetlaku, zejména když dosáhnou dospělosti a přestane se jim vyvíjet kostra. 

Pokud je například pánevní dno slabým článkem v systému působení tlaků, přetlak se může 

projevit jako inkontinence ve stresových momentech. V roce 2004 Langman uvedl, že stresová 

inkontinence byla zaznamenána u 35-68 % žen s CF ve srovnání s 8-13 % v normální dospělé 

ženské populaci. To znamená, že přílišné působení vnitřního tlaku v horní části těla, které 

vzniká v souvislosti s CF, může mít vážný mechanický dopad na jakékoliv místo, kde je 

„plechovka" slabá, ať už je to pánevní dno, břicho, páteř, hrudník nebo hlasivky. (Journal of 

the royal society of medicine, 2005) 
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6 Praktická část  

Teoretické poznatky z první části práce bych chtěl v této části práce ověřit na pozorování 

konkrétních pacientů s cystickou fibrózou. Na případech konkrétních pacientů s cystickou 

fibrózou budu ověřovat, zda je u nich zhoršená funkce dýchacího ústrojí doprovázena 

zhoršenou funkcí pohybového ústrojí a dále pak, zda u nich dochází ke změně kvality života. 

K dispozici jsem měl výsledky měření devíti pacientů zaměřené na pohybový aparát 

pacientů s cystickou fibrózou, dále naměřené hodnoty u těchto pacientů ze specializovaného 

vyšetření plic a jejich odpovědi ze specializovaného dotazníku zaměřeného na pacienty s 

cystickou fibrózou a kvalitu jejich života. 

6.1 Výsledky měření specializovaného vyšetření plic 

Vyšetření plicních funkcí dotyčných pacientů jsem porovnával s hodnotami 

naměřenými u běžné populace. Pro porovnání byly užity následující ukazatele plicních funkcí: 

PEF – vrcholová výdechová rychlost; měří se výdechoměrem a představuje nejvyšší 

rychlost, které v průběhu usilovného výdechu proud vzduchu dosáhne. Pacient 

vydechne co největší silou a co nejrychleji. Zaznamenává se nejvyšší hodnota ze 

tří měření.  

FVC – usilovná vitální kapacita; maximální objem vzduchu, který lze po maximálním 

nádechu prudce vydechnout. 

FEV 1 – usilovně vydechnutý objem vzduchu za jednu vteřinu; objem vzduchu 

vydechnutý s největším úsilím za 1. sekundu po maximálním nádechu. 

FEV 1% FVC – Tiffeneaův index; jde o podíl FEV 1 a FVC. 

MEF - maximální výdechové průtoky (rychlosti) na různých úrovních FVC, kterou je 

ještě třeba vydechnout; nejčastěji na 75 %, 50 % a 25 % FVC. 

Pro určení, zda je daný ukazatel plicních funkcí u vybrané skupiny pacientů skutečně 

odlišný od normálních hodnot, jsem provedl statistické testy o shodnosti střední hodnoty 

výběrového souboru (hodnot naměřených u pacientů) a normy pro daný ukazatel. Očekávané 
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hodnoty naměřitelné u běžné populace jsem převzal z publikace věnující se postupům 

funkčního vyšetření plic.12 Tyto hodnoty pro jednotlivé ukazatele uvádím v následující tabulce. 

Tabulka 1: Dolní hranice normy pro jednotlivé ukazatele vyšetření plic 

Ukazatel Hodnoty 

FVC 80% 

FEV 1 80% 

FEV 1 % FVC 75% 

PEF 72% 

MEF 75 72% 

MEF 50 72% 

MEF 25 67% 
Zdroj: Česká lékařská společnost Jana Evangelisty Purkyně. DOPORUČENÉ POSTUPY PRO PRAKTICKÉ 

LÉKAŘE. Projekt MZ ČR zpracovaný ČLS JEP za podpory grantu IGA MZ ČR 5390-3 Reg. č. o/036/088. Základní a 

specializovaná funkční vyšetření plic. Autor: MUDr. Jarmila Fišerová, 2001. 
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6.1.1 Ukazatel FVC 

Naměřené hodnoty ukazatele FVC u pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje následující 

graf.  

Graf 1: Naměřené hodnoty FVC u pacientů s cystickou fibrózou a dolní hranice normy daného ukazatele (hodnoty 

v procentech) 

 

 Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele FVC u pacientů s cystickou 

fibrózou s dolní hranicí normy ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,039; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší) od hodnot získatelných z běžné populace. 
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6.1.2 Ukazatel FEV 1 

Naměřené hodnoty ukazatele FEV u pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje následující 

graf.  

Graf 2: Naměřené hodnoty FEV u pacientů s cystickou fibrózou a dolní hranice normy daného ukazatele (hodnoty 

v procentech) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele FEV 1 u pacientů s cystickou 

fibrózou s dolní hranicí normy ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,00053; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší) od hodnot získatelných z běžné populace. 
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6.1.3 Ukazatel FEV 1% FVC 

Graf 3: Naměřené hodnoty FEV 1% FVC u pacientů s cystickou fibrózou a dolní hranice normy daného ukazatele 

(hodnoty v procentech)  

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Přestože střední hodnota naměřených hodnot ukazatele FEV 1% FVC u pacientů 

s cystickou fibrózou je nižší než dolní hranice normy ukazatele pro běžnou populaci, na základě 

porovnání naměřených hodnot daného ukazatele u pacientů s cystickou fibrózou s dolní hranicí 

normy ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední hodnotu nelze na 5% 

hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních hodnot /statistika P 

(T<=t) (2) = 0,19; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od pacientů s cystickou 

fibrózou jsou sice nižší než norma, nemůžeme o nich však říci, že jsou významně odlišné od 

zbytku populace. Důvodem je konstrukce tohoto ukazatele (Tiffeneaův index), který je 

definován jako poměr FEV 1 a FVC. Jestliže jsou oba uvedené ukazatele u námi sledované 

skupiny – pacienti s cystickou fibrózou – nižší (podobnou měrou), než hodnoty za běžnou 

populaci, pak v důsledku toho se Tiffeneaův index pacientů s cystickou fibrózou příliš neliší od 

zbytku populace. 
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6.1.4 Ukazatel PEV 

Naměřené hodnoty ukazatele PEV u pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje následující 

graf. 

Graf 4: Naměřené hodnoty PEV u pacientů s cystickou fibrózou a dolní hranice normy daného ukazatele (hodnoty 

v procentech) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Přestože střední hodnota naměřených hodnot ukazatele PEV u pacientů s cystickou 

fibrózou je nižší než dolní hranice normy ukazatele pro běžnou populaci, na základě porovnání 

naměřených hodnot daného ukazatele u pacientů s cystickou fibrózou s dolní hranicí normy 

ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední hodnotu nemůžeme na 5% 

hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních hodnot /statistika P 

(T<=t) (2) = 0,0577; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od pacientů s cystickou 

fibrózou jsou sice nižší než norma, nelze o nich však říci, že jsou významně odlišné od zbytku 

populace (i když je pravděpodobnost získání takovýchto hodnot jen velice mírně nad hranicí 

pro zamítnutí nulové hypotézy).  
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6.1.5 Ukazatel MEF 75 

Naměřené hodnoty ukazatele MEF 75 u pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje 

následující a graf. 

Graf 5: Naměřené hodnoty MEF 75 u pacientů s cystickou fibrózou a dolní hranice normy daného ukazatele (hodnoty 

v procentech) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele MEF 75 u pacientů s cystickou 

fibrózou s dolní hranicí normy ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,00005; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší) od hodnot získatelných z běžné populace. 
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6.1.6 Ukazatel MEF 50 

Naměřené hodnoty ukazatele MEF 50 u pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje 

následující a graf. 

Graf 6: Naměřené hodnoty MEF 50 u pacientů s cystickou fibrózou a dolní hranice normy daného ukazatele (hodnoty 

v procentech) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele MEF 50 u pacientů s cystickou 

fibrózou s dolní hranicí normy ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,000006; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší) od hodnot získatelných z běžné populace. 
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6.1.7 Ukazatel MEF 25 

Naměřené hodnoty ukazatele MEF 25 u pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje 

následující graf. 

Graf 7: Naměřené hodnoty MEF 25 u pacientů s cystickou fibrózou a dolní hranice normy daného ukazatele (hodnoty 

v procentech) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele MEF 25 u pacientů s cystickou 

fibrózou s dolní hranicí normy ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,0000005; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší) od hodnot získatelných z běžné populace.  
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6.2 Dílčí závěr – funkčnost dýchacího ústrojí 

Provedené statistické testy ukazatelů funkce dýchacího ústrojí u pacientů s cystickou 

fibrózou ve většině případů prokázaly odlišnosti u hodnot vybraných ukazatelů u sledovaných 

pacientů s touto diagnózou ve srovnání s běžnou populací. Vycházel jsem vždy z nulové 

hypotézy, že hodnoty naměřené u pacientů nejsou statisticky odlišné od hodnot získatelných u 

běžné populace. Tyto hypotézy jsem u každého ukazatele testoval na 5% hladině významnost 

prostřednictvím t-testu o shodnosti středních hodnot. V případě ukazatelů FVC, FEV 1, MEF 

75, MEF 50 a MEF 25 jsem na základě provedeného statistického testu byl nucen nulovou 

hypotézu zamítnout. V případě ukazatele MEF 75 jsou naměřené hodnoty velice blízko hranici 

zamítnutí nulové hypotézy. V případě poměrového ukazatele FEV 1% FVC pak skutečnost, že 

není odlišný od hodnot běžné populace, je dána skutečností, že jmenovatel i čitatel jsou 

posunuty stejným směrem (níže) a celkový poměr pak zůstává zachován.  

Výsledek testování tedy potvrzuje teoretický předpoklad, že pacienti 

s diagnostikovanou cystickou fibrózou budou mít odlišné schopnosti dýchacího ústrojí. Ve 

všech případech je střední hodnota hodnot daných ukazatelů souboru pacientů s cystickou 

fibrózou nižší než u běžné populace. Potvrzuje to tak sníženou kapacitu dýchacího ústrojí těchto 

pacientů. 

6.3 Výsledky měření vyšetření páteře 

Jak jsem uvedl v teoretické části, cystická fibróza může mít důsledky na pohybový 

aparát. Pro posouzení této otázky u konkrétního vzorku pacientů s cystickou fibrózou jsem 

provedl srovnání funkcí pohybového aparátu těchto pacientů s běžnou populací. Pro porovnání 

funkcí pohybového aparátu pacientů s cystickou fibrózou s běžnou populací jsem zvolil 

výsledky dynamických vyšetření páteře. Ke srovnání jsem použil následující hodnocení 

pohyblivosti páteře: 

Schoberova vzdálenost – hodnotí rozvíjení bederní páteře. Pro měření se vychází z 

označení obou fossae lumbales (zevní označení pro spinae iliacae posteriori) a 

tam, kde spojnice protne páteř, prochází trnem L5. Od tohoto bodu se u dospělých 

jedinců naměří 10 cm kraniálně. Při volném předklonu se pak u zdravé páteře tato 

vzdálenost prodlouží nejméně na 14 cm (dolní mez jsem zvolil za srovnávací 

normu). 
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Stiborova vzdálenost – hodnotí pohyblivost hrudní a bederní páteře. Pro měření se 

vychází ze stejného bodu (trh L5), jako v případě Schoberovy vzdálenosti. 

Druhým bodem pro měření je trh C7 – vertebra prominens. Změří se vzdálenost 

mezi oběma body. Při uvolněném předklonu se tato vzdálenost prodlouží nejméně 

o 7-10 cm (jako srovnávací normu jsem použil dolní mez). 

Čepojova vzdálenost – hodnotí pohyblivost krční páteře do flexe. Od trhu C7 (vertebra 

prominens) se kraniálně naměří 8 cm (udělá se značka). Při maximálním 

předklonu se pak tato vzdálenost u běžné populace prodlouží nejméně o 3 cm (tuto 

dolní mez jsem pak použil jako srovnávací normu).  

Ottova inklinační vzdálenost – hodnotí pohyblivost hrudní páteře při předklonu. Od trhu 

C7 se naměří 30 cm kaudálním směrem. Při předklonu se tato vzdálenost 

prodlouží nejméně o 3,5 cm (tuto minimální hodnotu jsem použil jako srovnávací 

normu).  

Ottova reklinační vzdálenost – hodnotí pohyblivost hrudní páteře při záklonu. Vychází 

se opět z trhu C7 a kaudálním směrem se naměří 30 cm. Při záklonu se tato 

vzdálenost průměrně zmenší o 2,5 cm (tuto hodnotu jsem použil jako normu). 

Thomayerova vzdálenost - hodnotí pohyblivost celé páteře. Stojící pacient provede 

předklon a měří se vzdálenost mezi špičkou třetího prstu (daktylion) a podlahou. 

Zkoušku lze provádět i v sedě – plosky nohou jsou pevně opřeny o podložku, musí 

být zachován pravý úhel nohy s bércem a natažená kolena. Při normální 

pohyblivosti se prsty dotknou podlahy (pro testování nulové hypotézy jsem jako 

dolní hranici normy stanovil vzdálenost 2,5 cm). 

Pro určení, zda daný ukazatel funkčnosti pohybového ústrojí je u vybrané skupiny 

pacientů s cystickou fibrózou statisticky významně odlišný od běžné populace, jsem provedl 

statistické testy o shodnosti střední hodnoty výběrového souboru (hodnot naměřených u 

pacientů) a normy pro daný ukazatel hybnosti páteře. Hodnoty norem pro jednotlivé ukazatele 

použité při testování uvádím v následující tabulce (v případě, kdy je norma určena intervalem, 

jsem použil dolní mez tohoto intervalu). 
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Tabulka 2: Hodnoty jednotlivých dynamických vyšetření páteře užité v dalších výpočtech jako norma (hodnoty v cm) 

Ukazatel Hodnoty 

Schoberova vzdálenost 14 

Stiborova vzdálenost 7 

Čepojova vzdálenost 3 

Ottova inklinační vzdálenost 3,5 

Ottova reklinační vzdálenost 2,5 

Thomayerova vzdálenost 2,5 

 

          V případech jednotlivých ukazatelů jsem pak testoval nulovou hypotézu, že naměřené 

hodnoty u pacientů s cystickou fibrózou se statisticky neliší od normy pro daný ukazatel. 

Nulovou hypotézu jsem testoval pomocí t-testu na shodnost středních hodnot na hladině 

významnosti 5%, výpočet jsem provedl v programu excel. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



52 

 

6.3.1 Schoberova vzdálenost 

Naměřené hodnoty ukazatele dynamického vyšetření páteře Schoberova vzdálenost u 

vybraných pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje následující graf (v grafu je zachycena i 

norma). 

Graf 8: Naměřené hodnoty Schoberovy vzdálenosti u pacientů s cystickou fibrózou a norma daného ukazatele 

(hodnoty v cm) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Přestože střední hodnota naměřených hodnot ukazatele Schoberova vzdálenost u 

pacientů s cystickou fibrózou je nižší než norma ukazatele pro běžnou populaci, na základě 

porovnání naměřených hodnot daného ukazatele u pacientů s cystickou fibrózou s normou 

ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední hodnotu nemůžeme na 5% 

hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních hodnot /statistika P 

(T<=t) (2) =0,14; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od pacientů s cystickou 

fibrózou jsou sice nižší než norma (střední hodnota naměřených údajů je 13,3 cm), nemůžeme 

o nich však říci, že jsou významně odlišné od zbytku populace. 
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6.3.2 Stiborova vzdálenost 

Naměřené hodnoty ukazatele dynamického vyšetření páteře Stiborova vzdálenost u 

vybraných pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje následující graf (v grafu je zachycena i 

norma). 

Graf 9: Naměřené hodnoty Stiborovy vzdálenosti u pacientů s cystickou fibrózou a norma daného ukazatele (hodnoty 

v cm) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele Stiborova vzdálenost u pacientů 

s cystickou fibrózou s normou ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,0008; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší, střední hodnota naměřených hodnot je 

5,05 cm) od hodnot získatelných z běžné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost 

vybraných pacientů s cystickou fibrózou nižší než hybnost běžné populace. 
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6.3.3  Čepojova vzdálenost 

 

Graf 10: Naměřené hodnoty Čepojovy vzdálenosti u pacientů s cystickou fibrózou a norma daného ukazatele (hodnoty 

v cm) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele Čepojova vzdálenost u pacientů 

s cystickou fibrózou s normou ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,0004; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší, střední hodnota naměřených hodnot je 

1,39 cm) od hodnot získatelných z běžné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost 

vybraných pacientů s cystickou fibrózou nižší než hybnost běžné populace. 
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6.3.4 Ottova inklinační vzdálenost 

Naměřené hodnoty ukazatele dynamického vyšetření páteře Ottova inklinační 

vzdálenost u vybraných pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje následující graf (v grafu je 

zachycena i norma). 

Graf 11: Naměřené hodnoty Ottovy inklinační vzdálenosti u pacientů s cystickou fibrózou a norma daného ukazatele 

(hodnoty v cm) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele Ottova inklinační vzdálenost u pacientů 

s cystickou fibrózou s normou ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,00006; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší, střední hodnota naměřených hodnot je 

1,33 cm) od hodnot získatelných z běžné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost 

vybraných pacientů s cystickou fibrózou nižší než hybnost běžné populace. 
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6.3.5 Ottova reklinační vzdálenost 

Naměřené hodnoty ukazatele dynamického vyšetření páteře Ottova reklinační 

vzdálenost u vybraných pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje následující graf (v grafu je 

zachycena i norma). 

Graf 12: Naměřené hodnoty Ottovy reklinační vzdálenosti u pacientů s cystickou fibrózou a norma daného ukazatele 

(hodnoty v cm) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele Ottova reklinační vzdálenost u pacientů 

s cystickou fibrózou s normou ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,00013; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (nižší, střední hodnota naměřených hodnot je 

0,94 cm) od hodnot získatelných z běžné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost 

vybraných pacientů s cystickou fibrózou nižší než hybnost běžné populace. 
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6.3.6 Thomayerova vzdálenost 

Naměřené hodnoty ukazatele dynamického vyšetření páteře Thomayerova vzdálenost u 

vybraných pacientů s cystickou fibrózou zobrazuje následující graf (v grafu je zachycena i 

norma). 

Graf 13: Naměřené hodnoty Thomayerovy vzdálenosti u pacientů s cystickou fibrózou a norma daného ukazatele 

(hodnoty v cm) 

 

Zdroj: Vlastní tvorba, vyšetření vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. 

Na základě porovnání naměřených hodnot ukazatele Thomayerova vzdálenost u pacientů 

s cystickou fibrózou s normou ukazatele pro běžnou populaci prostřednictvím t-testu na střední 

hodnotu můžeme na 5% hladině významnosti zamítnout nulovou hypotézu o rovnosti středních 

hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,006; výpočet proveden v excelu/. Hodnoty získané od 

pacientů s cystickou fibrózou jsou tedy odlišné (vyšší, střední hodnota naměřených hodnot je 

14,33 cm) od hodnot získatelných z běžné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost 

vybraných pacientů s cystickou fibrózou nižší než hybnost běžné populace. 
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6.4 Dílčí závěr – funkčnost pohybového aparátu 

Provedené statistické testy ukazatelů funkce pohybového aparátu (dynamická vyšetření 

páteře) získané z vyšetření pacientů s cystickou fibrózou ve většině případů prokázaly odlišnosti 

u hodnot těchto ukazatelů u sledovaných pacientů s touto diagnózou proti běžné populaci. 

Vycházel jsem z nulové hypotézy, že hodnoty naměřené u pacientů nejsou statisticky odlišné 

od hodnot získatelných u běžné populace. Tyto hypotézy jsem v případě každého ukazatele 

testoval na 5% hladině významnost prostřednictvím t-testu o shodnosti středních hodnot. 

V případě výsledků vyšetření Stiborova vzdálenost, Čepojova vzdálenost, Ottova inklinační 

vzdálenost, Ottova reklinační vzdálenost a Thomayerova vzdálenost jsem byl nucen na základě 

provedeného statistického testu nulovou hypotézu zamítnout. V případě vyšetření na 

Schoberovu vzdálenost sice výběrová skupina pacientů s cystickou fibrózou vykazuje nižší 

střední hodnotu měřené vzdálenosti, ale nulovou hypotézu o shodnosti středních hodnot nelze 

na 5% hladině významnosti zamítnout. V ostatních pěti ukazatelích dynamického vyšetření 

páteře pacienti s cystickou fibrózou vykazují horší hodnoty hybnosti (u vyšetření Thomayerovy 

vzdálenosti vyšší hodnotu, u Stiborovy, Čepojovy, Ottovy inklinační a Ottovy deklinační 

vzdálenosti pak nižší hodnotu).  

Výsledek testování tedy potvrzuje předpoklad, že pacienti s diagnostikovanou cystickou 

fibrózou budou mít odlišné schopnosti pohybového ústrojí. Ve všech případech je střední 

hodnota hodnot sledovaných ukazatelů hybnosti pacientů s cystickou fibrózou horší než u běžné 

populace. Statisticky významně odlišné hodnoty pak byly naměřeny v pěti ze šesti sledovaných 

způsobů dynamického vyšetření páteře. Potvrzuje to tak sníženou funkci pohybového ústrojí 

těchto pacientů. 

Co se týče pohybového aparátu a hybnosti pacientů s cystickou fibrózou, zaměřil jsem 

se dále na držení těla pacientů s touto nemocí.  Využil jsem k tomu programu společnosti 

Bodyzone.com,3 monitorujícího tři oblasti klíčové pro posturu pacienta, která má pak dopady 

na jeho celkovou hybnost. Program za pomoci snímání ze tří směrů monitoruje (zepředu, z boku 

a zezadu) držení hlavy na trupu, držení trupu na pánvi a držení pánve na nohou. U pacientů 

s cystickou fibrózou lze díky tomuto programu sledovat anomálie v těchto oblastech klíčových 

pro držení těla ve vztahu k běžné populaci, které mají za následek omezení hybnosti (jak 

                                                 
3 Dostupné na <http://www.posturezone.com>. [cit. 8.7.2014]. 
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ukázala uvedená předešlá dynamická vyšetření páteře). Výsledky vyšetření pacientů uvádím 

v příloze.   

6.5 Výsledky dotazníkového šetření u pacientů s cystickou fibrózou 

Další možností zkoumání stavu pacientů s cystickou fibrózou je jejich vlastní hodnocení 

svého stavu. K tomuto hodnocení vlastní kvality života těchto pacientů jsem využil 

nizozemského dotazníku pro pacienty s cystickou fibrózou pro skórování kvality života.4 

Pacienti v něm odpovídají na otázky týkající se několika domén jejich života. Domény, kterých 

se otázky týkají, a dále pak samotné otázky jsou uvedeny v následující tabulce. 

Tabulka 3: Domény otázek a otázky dotazníku předkládaného pacientům s cystickou fibrózou 

Doména Otázk

a 

Obsah otázky 

Fyzická 1 Obtížné věnovat se silovým aktivitám, jako je běhání či 

sporty 

 2 Obtížné jít stejně rychle jako ostatní 

 3 Obtížné nosit či zvedat těžké předměty, jako jsou knihy 

 4 Obtížné vyjít jedno patro schodů 

 5 Obtížné jít do schodů stejně rychle jako ostatní 

 13 Chůze s obtížemi 

 19 Problém se zotavit po fyzické námaze 

 20 Omezení při intenzivních činnostech jako běhání či sportech 

Vitalita 6 Cítil jsem se šťastný 

 9 Cítil jsem se unavený 

 10 Cítil jsem se plný síly/energie 

 11 Cítil jsem se vyčerpaný 

Emoční stav 7 Měl jsem obavy 

 8 Cítil jsem se zbytečný 

 12 Cítil jsem se smutný 

 28 Náročné plánovat budoucnost 

 33 Pocit osamocení 

Sociální 22 Zůstával jsem doma víc, než bych si přál 

 26 Bylo mi příjemné přespávat mimo domov… 

 30 Scházet se často s přáteli 

 32 Cítit se příjemně při chození za večerní zábavou 

Role 37 Chybět ve škole či v práci z důvodu nemoci či léčby 

 39 Problém zvládat školu, práci nebo každodenní činnosti 

Body image (vzhled 

těla) 

23 Domnívám se, že jsem příliš hubený/á 

                                                 
4 Zdroj: Peter H. Klijn, Henk F. van Stel, Alexandra L. Quittner, Janjaap van der Net, 

Wytze Doeleman, Cees P. van der Schans, Cornelis K. van der Ent. 
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 24 Domnívám se, že jsem po fyzické stránce jiný/á než ostatní 

v mém věku (vypadám jinak než ostatní v mém věku) 

 25 Necítím se dobře ohledně svého fyzického vzhledu 

Porucha přijímání 

potravy (jídlo) 

14 Pocit při jídle  

 21 Musím se do jídla nutit 

Léčebná zátěž 15 Léčba zatěžuje můj každodenní život 

 16 Čas, který mi denně zabírá léčba ve srovnání s minulým 

rokem 

Stud 27 Lidé kladou nepříjemné otázky/Lidé se ptají na nepříjemné 

věci 

 29 Lidé se bojí, že má nemoc by mohla být nakažlivá 

 31 Domnívám se, že kašláním obtěžuji své okolí 

Zdravotní stav 17 Momentální zdravotní stav 

 18 Zdravotní stav ve srovnání se stavem před 3 měsíci 

 34 Cítím se zdravý/á 

 35 Vedu normální život 

Váha 40 Mám problém přibrat 

Dýchací 41 Cítil jsem se oteklý / Pocit oteklosti 

 42 Kašlání během dne 

 43 Vykašlávání hlenu 

 44 Zabarvení hlenu 

 45 Sípání 

 46 Problémy s dýcháním 

 47 V noci se budím kašlem 

Trávení 48 Průjem 

 49 Bolest břicha 

 Zdroj: Vlastní tvorba, dotazování vzorku devíti pacientů s cystickou fibrózou. Dotazník, zdroj: Peter H. Klijn, Henk 

F. van Stel, Alexandra L. Quittner, Janjaap van der Net, Wytze Doeleman, Cees P. van der Schans, Cornelis K. van der 

Ent. 
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Dotazník vyplnilo devět sledovaných pacientů s cystickou fibrózou. Absolutní četnosti 

odpovědí na jednotlivé otázky zobrazuje následující graf. 

Graf 14: Absolutní četnosti odpovědí devíti pacientů s cystickou fibrózou v dotazníku zaměřeném na kvalitu jejich 

života 

 

Zdroj: Odpovědi pacientů v dotazníkovém šetření, vlastní zpracování. 
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Dále se podívám na jednotlivé domény, kterými se dotazník zabývá. Největší množství 

otázek dotazníku směřuje do oblasti fyzické domény.  

Graf 15: Zobrazení relativních četností odpovědí vzorku pacientů s cystickou fibrózou na otázky z fyzické domény 

 

Zdroj: Odpovědi pacientů v dotazníkovém šetření, vlastní zpracování. 

Z grafu je patrné, že žádný z dotazových pacientů netrpí tak vážnými fyzickými 

obtížemi, které by mu znemožňovaly vykonávat základní pohyb nebo mu činily vážné potíže. 

Dokonce žádný z dotazovaných neuvedl jako obtížné věnovat se sportu, nicméně všichni 

dotazovaní (9) uvedli omezení při intenzivních činnostech jako běhání či sport. Lze tedy říci, 

že uvedení pacienti subjektivně trpěli určitými omezeními, nicméně nebyla takového rozsahu, 

aby pro ně bylo obtížné vykonávat běžný dennodenní pohyb. 

Následující graf zobrazuje relativní četnosti odpovědí pacientů na otázky z domény 

vitality. Všichni dotazovaní přisvědčili právě jedné variantě odpovědi. Z grafu je patrné, že 

žádný z pacientů nepociťoval plnost sil, nýbrž všichni pacienti pociťovali nedostatek vitality. 

Jedna třetina se cítila unavená a dokonce dvě třetiny dotazovaných se cítily vyčerpaně. 
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Graf 16: Zobrazení relativních četností odpovědí vzorku pacientů s cystickou fibrózou na otázky z domény vitality  

 

Zdroj: Odpovědi pacientů v dotazníkovém šetření, vlastní zpracování. 

Stejným způsobem odpovídali pacienti na otázky týkající se jejich emočního stavu – 

odpověděli všichni a všichni vybrali právě jeden z nabízených emočních stavů. Relativní 

četnosti odpovědí v této doméně zobrazuje následující graf. Pacienti v nejvíce případech 

hodnotili jako náročné plánovat budoucnost a dále pak odpovídali, že se cítili smutní (zde je 

zřejmě možné dotazníku vytknout, že nabízí pouze negativní emotivní stavy. Pacient má 

možnost pouze nezaškrtnout negativní emotivní stav, nicméně nemá možnost vybrat některý 

z pozitivních emočních stavů). 
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Graf 17: Zobrazení relativních četností odpovědí vzorku pacientů s cystickou fibrózou na otázky z domény emoční stav 

 

Zdroj: Odpovědi pacientů v dotazníkovém šetření, vlastní zpracování. 

          Relativní četnosti odpovědi pacientů v souvislosti s jejich sociální rolí zobrazuje 

následující graf. I v tomto případě přisvědčili všichni pacienti právě jedné variantě odpovědi.  
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Graf 18: Zobrazení relativních četností odpovědí vzorku pacientů s cystickou fibrózou na otázky ze sociální domény  

 

Zdroj: Odpovědi pacientů v dotazníkovém šetření, vlastní zpracování. 

Z grafu je patrné, že o něco více než pětina dotazovaných vnímala jistá omezení v 

sociální doméně, když zůstávala doma více, než by si přála. 

Některé z variant odpovědí zařazených do domény body image přisvědčilo osm z devíti 

dotazovaných. Pacienti, kteří odpověděli, vybrali pouze jednu z nabízených variant. Následující 

graf pak zobrazuje rozložení relativních četností přiřazené jednotlivým variantám odpovědí. 
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Graf 19: Zobrazení relativních četností odpovědí vzorku pacientů s cystickou fibrózou na otázky z domény body image 

 

Zdroj: Odpovědi pacientů v dotazníkovém šetření, vlastní zpracování. 

Téměř 90 % dotázaných tedy cítí nějaký nedostatek ve svém vzhledu. Vnímání pocitu 

přílišné hubenosti u třech pacientů koresponduje s odpověďmi pacientů v doméně váha, kde tři 

pacienti uvedli, že mají problém přibrat (ve dvou případech ze tří šlo o totožné pacienty). 

Zároveň však žádný z pacientů neoznačil žádnou odpověď z domény trávení upozorňující na 

problémy s průjmem nebo bolestí břicha. Zbývající pacienti hodnotí svůj vzhled jako 

nedostatečný nebo jiný než u vrstevníků svého věku.  

Na problematiku kontaktu s okolím, vnímání sebe sama upozorňuje doména stud. 

Z nabízených tří možností každý dotázaný vybral právě jednu možnost. Rozložení relativních 

četností zobrazuje následující graf. 
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Graf 20: Zobrazení relativních četností odpovědí vzorku pacientů s cystickou fibrózou na otázky z domény stud 

 

Zdroj: Odpovědi pacientů v dotazníkovém šetření, vlastní zpracování. 

Z odpovědí je zřejmé, že dotazovaný vzorek pacientů s cystickou fibrózou nemá 

problémy s tím, že by se jejich okolí obávalo, že jejich nemoc je nakažlivá. Je však zřejmé, že 

je pro své okolí patrná. Více než dvacet procent pacientů uvádí, že jim jsou kladeny nepříjemné 

otázky a zbývající se domnívá, že svým kašláním obtěžují okolí. Výsledné odpovědi v této 

doméně korespondují s výsledky domény body image, kdy se velká část dotazovaných vnímá 

jako odlišní od svých vrstevníků. 

Problémy s funkcí dýchacího ústrojí zaznamenává doména dýchání. V této doméně 

vybral každý pacient pouze jednu ze sedmi nabízených charakteristik. Lze tak říci, že každý 

z dotázaných pacientů pociťuje určitý stupeň obtíží. Odpovědi se však koncentrují (téměř 90 

%) do dvou druhů odpovědí – vykašlávání hlenu a zabarvení hlenu, zbývající připadá na kašlání 

během dne. Mezi nabízenými odpověďmi lze nalézt i vážnější potíže. Žádná z nich však nebyla 

vyplněna. Způsob vyplnění je tak konzistentní s výběrem odpovědí ve fyzické doméně, která 

říká, že uvedení pacienti pociťují určitá omezení, ta však nepřekročila určitou mez. Lze tak 

konstatovat, že pro vybraný vzorek pacientů s cystickou fibrózou přestavuje nemoc jistou zátěž, 

z nabízených možností však tito pacienti nehodnotí projevy nemoci (doména dýchaní) a fyzická 

omezení (fyzická doména) z ní plynoucí jako ty nejvážnější z nabízené škály. 
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Graf 21: Zobrazení relativních četností odpovědí vzorku pacientů s cystickou fibrózou na otázky z domény dýchání 

 

Zdroj: Odpovědi pacientů v dotazníkovém šetření, vlastní zpracování. 

O míře zátěže, kterou pro pacienty cystická fibróza představuje, svědčí odpovědi v dotazníku v 

doméně role a v doméně léčebná zátěž. Čtyři pacienti uvedli, že léčba zatěžuje jejich 

každodenní život, z nich dva uvedli, že z důvodu nemoci či léčby chyběli v práci nebo ve škole. 

Na druhou stranu však žádný dotazovaný pacient neuvedl, že by nemoc vedla k tomu, že by 

měli problém zvládat práci, školu či každodenní činnosti. 
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Uvedený vzorek pacientů, který vyplnil dotazník zjišťující jejich vnímání průběhu 

nemoci a jejího dopadu na kvalitu jejich života, pociťuje určitá omezení. Primárním důsledkem 

jsou faktické projevy nemoci (např. kašlání, vykašlávání), které mají pak dopady na možnosti 

fyzické aktivity a vitality a odezvu mají i ve vnímání svého těla. Vnímaná fyzická odlišnost a 

projevy nemoci mohou vést k pocitům studu a určitého vyčlenění ze společnosti (kašláním 

obtěžuji své okolí) a negativním emočním stavům. Nemoc samotná a související léčba pak 

určitým způsobem zasahují do každodenních povinností pacientů jako je škola nebo práce.  

          Vzorek uvedených pacientů sice tedy pociťuje určitá omezení a obtíže, ať již ve fyzické 

nebo sociální oblasti, a nemoc pociťují jako jakýsi handicap, žádný z nich však pro hodnocení 

projevů nemoci na dýchání, fyzický stav nebo schopnost zvládat dennodenní povinnosti 

nevyužívá extrémních odpovědí. Lze tedy říci, že přestože pacienti evidentně pociťují dopady 

nemoci v různých sférách svých životů, žádný z pacientů subjektivně nepociťoval stav, kdy by 

nemoc byla v některých ze sledovaných domén již těžko zvládnutelná. 
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7 Diskuze 

Podobná práce byla provedena již v roce 2012, v Brazílii v rehabilitačním centru 

Univerzity Augusto Motta. Práce byla publikována v portugalském Journal of pulmonology. 

K vyhodnocení posturálních funkcí u pacientů s CF byla využita softwarová metoda Posture 

assesment software (PAS) a pro vyšetření respiračních funkcí spirometrie a test šestiminutové 

chůze a na závěr pacienti vyplnili ještě dotazník kvality života Questionnaire-Revised (CFQR).  

 Ve své práci jsem zvolil téměř stejný postup, ale v menším počtu pacientů. 

Problematika práce vyžaduje větší počet pracovníků, podobně jak tomu bylo v brazilské práci. 

Metoda PAS byla náročnější na techniku, vyžadovala totiž tři kamery, které snímaly pacienta 

ze třech stran v jednom okamžiku a výsledky byly vyjádřeny v procentech, což vyžaduje další 

spolupráci IT pracovníka a téměř laboratorní prostředí pro toto specifické vyšetření. Výhoda 

této metody však je, že výsledky vyšetření jsou uloženy v programu a jsou kdykoliv k dispozici 

pro další kontrolu. Při mé práci byl použit stejný software, ale jen s jednou kamerou a výsledky 

jsou vyjádřeny slovně a taktéž uloženy v programu. Aby bylo vyhodnocení posturálních a 

respiračních funkcí u pacientů s CF objektivní, je zapotřebí dlouhodobé sledování a to již od 

předškolního věku až do ukončení puberty. Také na rozdíl od brazilské populace CF dospělých 

pacientů je v ČR neustále toto onemocnění považováno za nemoc „slaných dětí“, což je sice 

pravda, ale tento název zcela opomíjí fakt, že se počet CF dospělých v ČR podstatně navýšil. V 

českém registru CF je aktuální zastoupení dospělých 39 % ( Fila in Interní Med. 2014; 16(2): 

54–60). 

Léčba pacientů s CF je dnes na dobré úrovni. Pacientům se dostává kvalitní 

farmakologické a psychosociální terapie a propracované respirační fyzioterapie. CF je 

diagnóza, která ani v dospělém věky nesmí omezovat nemocné v pohybových aktivitách, zde 

je třeba vykonat ještě pořádný kus práce pomocí fyzioterapie. Já považuji za vhodné doplnit 

dosavadní léčbu ještě o rehabilitaci zaměřenou na posturální funkce pacienta.  
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8 Závěr 

Na konkrétním vzorku pacientů s cystickou fibrózou jsem ověřoval dopady nemoci na 

funkčnost jejich dýchacích cest, dále pak, jak se nemoc projevuje na pohybovém ústrojí 

dotčených pacientů a prostřednictvím specializovaného dotazníku jsem ověřoval dopady 

nemoci na jejich fyzické schopnosti uplatňované v každodenním životě, jejich sociální 

postavení, zvládání každodenních problémů, jejich pociťovaný emoční stav a vnímání sebe 

sama. 

Výsledky vyšetření funkčnosti dýchacích cest u sledovaných pacientů jsem porovnával 

s normou daného ukazatele pro běžnou populaci. K porovnání byly použity tyto konkrétní 

ukazatele vyšetření funkčnosti plic: vrcholová výdechová rychlost (PEF), usilovná vitální 

kapacita (FVC), usilovně vydechnutý objem vzduchu za vteřinu (FEV 1), Tiffeneaův index 

(FEV 1% FVC) a maximální výdechové průtoky (MEF). Následně jsem stanovil nulovou 

hypotézu H0, že hodnoty konkrétního ukazatele funkčnosti plic se u pacientů s cystickou 

fibrózou neodlišují od hodnot, které bychom získali u běžné populace a dále alternativní 

hypotézu H1, že výsledky u pacientů s cystickou fibrózou jsou odlišné od výsledků běžné 

populace. Na pětiprocentní hladině významnosti jsem prostřednictvím t-testu o shodnosti 

středních hodnot porovnával výběrový soubor výsledků vyšetření pacientů s cystickou fibrózou 

s normou pro běžnou populaci – testoval jsem tedy platnost nulové hypotézy H0. Ve většině 

případů (kromě Tiffeneaova indexu a ukazatele PEV) hodnot ukazatelů pacientů s cystickou 

fibrózou hodnota náhodné veličiny padla do kritického oboru – nulová hypotéza H0 by v jejich 

případech platila jen s velice malou pravděpodobností (nižší než zvolená hladina významnosti 

5 %). V těchto případech jsem nulovou hypotézu H0 zamítl a přijal alternativní hypotézu H1. 

U dotčených ukazatelů ležela střední hodnota výběrového souboru pacientů s cystickou 

fibrózou podstatně níže, než je norma běžné populace. Dílčím závěrem tedy bylo, že uvedení 

vybraní pacienti mají skutečně nižší funkčnost dýchacích cest. 

Dále jsem se zaměřil na to, zda u uvedených pacientů dochází k určitým změnám 

uspořádání skladby těla, v držení těla. Vycházel jsem z předpokladu, že postavení hrudníku při 

hypertenzi plic může způsobit změny držení pánve, ramen a pánevního pletence, které se snaží 

o kompenzaci. Tedy zjišťoval jsem, zda respirační nerovnováha u uvedených pacientů vedla 

též ke změnám v celkovém držení těla a rovnováhy. Změněná mechanika dýchání může mít 

také za následek celkovou svalovou nevyrovnanost a změny povedou ke snížení funkční 

kapacity. Pro porovnání hybnosti pacientů s cystickou fibrózou s běžnou populací jsem zvolil 
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dynamická vyšetření páteře. Jednak z důvodu nalezení dostatečného množství srovnatelných 

údajů pro běžnou populaci, z důvodu, že hybnost páteře ovlivňuje hybnost celého těla a dále 

pak z důvodu, že změny v oblasti páteře by měli být prvními změnami, ke kterým dochází 

v důsledku nerovnováhy respiračního ústrojí. 

Pro srovnání běžné populace a pacientů s cystickou fibrózou jsem zvolil následující 

dynamická vyšetření páteře: Schoberova vzdálenost, Stiborova vzdálenost, Čepojova 

vzdálenost, Ottova inklinační vzdálenost, Ottova reklinační vzdálenost, Thomayerova 

vzdálenost. Postupoval jsem stejně jako u srovnávání funkčnosti dýchacího ústrojí běžné 

populace a pacientů s cystickou fibrózou. Stanovil jsem nulovou hypotézu H0 o shodnosti 

funkčnosti pohybového ústrojí běžné populace a pacientů s cystickou fibrózou (a dále pak 

alternativní hypotézu H1 o jejich rozdílnosti). Následně jsem testoval nulovou hypotézu H0 na 

hladině významnosti α = 5% o shodnosti výběrového souboru naměřených hodnot pro daný 

ukazatel a normy pro běžnou populaci pro daný ukazatel. Kromě jednoho ukazatele 

(Schoberova vzdálenost), kde náhodná veličina nepadla do kritického oboru, jsem na základě 

statistického testu zamítl u všech ostatních ukazatelů nulové hypotézy. Vypočtené střední 

hodnoty z výběrového souboru pacientů s cystickou fibrózou v případech všech ukazatelů 

představovaly z pohledu hybnosti pacientů horší hodnoty, než je norma. Na základě toho mohu 

stanovit, že funkčnost pohybového ústrojí (měřeno pouze dynamickými vyšetřeními páteře) je 

u pacientů s cystickou fibrózou horší než u běžné populace. U daných pacientů tedy došlo 

k druhotným potížím způsobených jejich prvotními obtížemi s funkčností dýchacího ústrojí. 

Dalším aspektem, kterým jsem zkoumal na vybraném vzorku pacientů s cystickou 

fibrózou, jsou důsledky nemoci pro jejich zvládání běžné fyzické námahy, zvládání 

každodenních povinností, jejich sociálního začlenění a emočního stavu. Pacientům byl 

předložen specializovaný dotazník zabývající se výše uvedenými doménami a pacienti se k nim 

vyjadřovali. Z výsledků dotazníku plyne, že všichni pacienti pociťují určitá omezení ve fyzické 

oblasti (nikoliv však přímo obtíže) a stěžují si na nedostatek vitality. Projevy má nemoc i 

v sociální oblasti, kdy ji pacienti ve velké míře vnímají jako obtíž pro své okolí (kašláním 

obtěžuji své okolí) a nemoc nebo její léčba zatěžuje každodenní život velké části z nich. Pocity 

snížené vitality, fyzická omezení a dopady nemoci na sociální interakci zřejmě vyúsťují do 

snížených emočních stavů, kdy se pacienti cítí smutní nebo je pro ně těžké plánovat budoucnost. 

 K výsledku dotazníkového šetření u vybraných pacientů s cystickou fibrózou je možné 

říci, že pacienti pociťují potíže, žádný z pacientů však nevybral žádnou z nabízených krajních 
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odpovědí. Nemoc je tedy pro ně omezením, které v současné době víceméně zvládají. Všichni 

však pociťují smutek nebo obavy o budoucnost. Průběh nemoci a její další perspektivy na 

pacienty zřejmě působí skličujícím dojmem. Pro ověření tohoto předpokladu by však bylo 

vhodné učinit dotazníkové šetření i u běžné populace, pro potvrzení vazby mezi diagnózou 

pacientů a jejich emočním stavem. 

Na uvedeném vzorku pacientů s cystickou fibrózou jsem tedy nejprve ověřil, že 

skutečně mají nižší funkčnost dýchacího systému. Dále jsem zkoumal teoretický předpoklad, 

že cystická fibróza způsobující nerovnováhu dýchacího ústrojí vede k nerovnováze 

pohybového aparátu zejména v oblasti ramen, hrudního koše a pánevní oblasti. Naměřené 

hodnoty dynamických vyšetření páteře pacientů s cystickou fibrózou skutečně ukázaly, že u 

těchto pacientů dochází ke snížené hybnosti. Dotazníkové šetření mezi pacienty pak upozornilo 

na potíže, se kterými se vzhledem k nemoci setkávají v dennodenním životě, ať jsou např. 

z domény fyzické, sociální a dalších. Uvedené potíže a průběh samotné nemoci zřejmě vedou 

ke zhoršenému emočnímu stavu těchto pacientů.  

Závěrem lze tedy říci, že přestože se cystická fibróza primárně projevuje jako snížená 

funkčnost dýchacích cest, s jejími důsledky se lze setkat i v dalších oblastech jako pohyblivost, 

popř. emoční stav pacientů. Komplexní přístup k této nemoci lze tak považovat za správný. 
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