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Abstrakt

Cil prace: Tato prace se zaméfuje na sledovani posturdlnich a respira¢nich funkei u
dospélych pacientti s cystickou fibrozou a dale se zamétuje na sledovani spole¢nych znakt v
postufe téla. Déle se prace snazi, byt na malém vyzkumném vzorku, zhodnotit kvalitu zivota

pacientil s CF.

Metody: Mezi lety 2013 a 2014 bylo vysetfovano 9 dospélych pacientl s diagnézou CF
hospitalizovanych na odd¢€leni tuberkulozy a respiracnich onemocnéni Fakultni nemocnice
Motol. VSichni pacienti spadali do vékové kategorie 18 - 30 let. Pacienti byli vySetfovani
pomoci metod spirometrie, testu dynamiky patete, posture assesment software a na konci vSech
méteni byl dan pacientim k vyplnéni standardizovany dotaznik tykajici se kvality Zivota u

pacientt s CF (questionnaire of cystic fibrosis).

Vysledky: Z vysledkli nasi studie vypliva, ze typicky u pacienti s CF nalézadme
soudkovity hrudnik, ktery v pribéhu ¢asu zvétSuje sviyj predozadni prumér, nasledkem ¢ehoz

vzniké hrudni kyf6za, protrakce ramen, ztuhlost hrudniho koSe a hyperlordéza bederni patete.

Zavér: Pacienti s CF se pohybuji ve vSech pasmech plicnich funkei. Nejvice si pacienti
stézuji na kasel, ktery vyrazné ovlivituje kvalitu jejich Zivota (naruseni spanku, inava, Casté
nutnost hospitalizace). Po provedeném pozorovani se plné ztotoznuji s vysledky vyzkumu
Hodgese a spol. ze kterého jasné vyplyva, ze existuje dudlni tloha (dychaci a posturalni)
nervoveé soustavy pii fizeni ¢innosti vSech svalil trupu. Pfi intenzivnim dychani svaly trupu
zanedbavaji své pfirozené posturdlni reakce. Vlivem nedostatecné plicni funkce dochazi k

naruseni postury, coz u pacientil ¢asto vede k bolestem zad.

Klicova slova: cysticka fibroza, postura, respiracni funkce, kvalita zivota



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 | 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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UvoD

Dychani je nezbytnou zakladni vitalni funkci pro Zivot organismu. Lze ji jako jedinou
autonomni funkci ovlivnit vlastni vali. Dychaci soustava je v nejintenzivnéjSim a nejvétSim
kontaktu se zevnim prostfedim. Ze vSech automaticky vegetativnich funkci ma dychani nejuzsi
vztah k pohybové soustavé. Lze dokonce fici, Zze kvalita dychani je propojena s funkci

pohybového systému.

S omezenym rozvijenim hrudniku klesaji optimalni parametry dychacich funkci a z nich
vyplyvajici 1 mozné komplikace, kter¢ v mnohych ptipadech mohou ohrozovat na Zivoté. S
poruchami dychéni se nesetkdvame pouze u onemocnéni dychaciho systému, ale i u
neurologickych onemocnéni, onemocnéni pohybového aparatu, traumatologickych akutnich
stavl, u pacientd po operaci v oblasti hrudniku, nebo hrudnich deformit, funk¢nich poruch

pohybového aparatu, ale i v posledni dob¢ stale ¢ast&ji se vyskytujici obezity.

Cysticka fibroza (CF) je autozomalné recesivni onemocnéni, které ma vliv na fungovani
jednotlivych organt a té€lesnych systému. Primérny vek, jehoZ se dozivaji pacienti s CF, se v
poslednich desetiletich vyrazné zvysil a v souCasné dobé se ve veét§iné rozvinutych zemi
odhaduje na 38 let. K této zméné piispély razné faktory jako vCasna diagnostika,
multidisciplinarni pfistup ve specializovanych zatizenich a moZnost dosdhnout na odpovidajici
l1écbu. Primarni klinické nasledky CF souvisi s poskozenim dychacich cest, ve kterych husty
infikovany hlen vyvolava chronicky zanét. Funkce plic klesa exponencialné s piibyvajicim
veékem pacientl, zhorsuje se tak prichodnost dychacich cest, coz vede k hyperinflaci a dusnosti.
Odhaduje se, Ze 90 % pacientli umira v diisledku rozvoje plicni nemoci. Kromé zhorsené funkce
zévazna zdravotni omezeni. Ve srovnani s détskymi pacienty vykazuji dospéli s CF vyssi vyskyt
dysfunkce kosternich svalii, nutri¢niho vycerpani, diabetu a deprese. U této skupiny pacientd

se bézné vyskytuje osteopordza, zlomeniny kosti a problémy s klouby.

DrZeni téla je definovano jako vyvazené uspotradani skladby téla a je dano métenim
polohy ¢asti téla v urcitém okamziku. V normalnim rovném postaveni by mély byt svaly a
klouby v rovnovaze, kterd vyzaduje nejmensi miru usili a zatéze. Postaveni hrudniku pii
hyperinflaci plic mlizZe zplsobit, Ze patef, ramena a panevni pletenec se snazi kompenzovat
tento problém. U dospélych s CF jsou proto Casté deformace pateie, jako je zvySena hrudni
kyf6za a bederni lord6za. Biomechanika hrudniho kose ma vliv na celkovou mechaniku téla.

Jakakoliv respira¢ni nerovnovaha proto vede ke zménam v celkovém drzeni téla a stability. S

10



rozvojem plicnitho onemocnéni u pacienti s CF mtize hyperinflace a namahavé dychani
zpisobit celkovou svalovou dysbalanci z diivodu zménéné mechaniky dychani. Je tedy mozné

predpokladat, ze tyto zmény povedou ke snizeni funkéni kapacity.
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1 PREHLED POZNATKU

1.1 Ontogeneticky vyvoj dychaciho systému

Dychaci systém se vyviji z vychlipky ventralni stény kaudalniho konce primitivniho
faryngu. Proto je epitel a zlazky laryngu, trachey, bronchti a vystelka alveoli endodermélniho
puvodu. Chrupavka a svalové komponenty jsou ptivodu mezodermalniho. Ve ¢tvrtém tydnu
ontogenetického vyvoje se od predniho stifeva oddé€luje trachea a plicni pupeny
esofagotrachealnim septem, které rozd¢€li piedni stievo na ventralné lokalizovany respiracni
divertikl a dorzalné umistény esofagus. Kontakt mezi obéma se déje prostfednictvim laryngu,
ktery se tvofi z mezenchymu 4. a 6. Zaberniho oblouku. Distalné se levy plicni pupen vyviji ve
dva bronchy a dva laloky; pravy pupen vytvaii tfi hlavni bronchy a tii laloky. Chybné rozdéleni
ptedniho stfeva esofagotrachedlnim septem je pficinou vzniku pistéli mezi esofagem a tracheou.
Plice a bronchy se vyvijeji dale v pseudoglandularnim (5- 17. tyden) a kanalikularnim stadiu
(15- 25. tyden). Pozdg¢ji se bunky kubického epitelu méni v tenké a oplostélé buniky, alveolarni
epitelové bunky I. typu, tésné spjaté s krevnimi a lymfatickymi kapildrami. V 7. mésici je

vytvorena bariéra mezi krvi a vzduchem a je mozné vymeéna plynd v primitivnim alveolu.

Plice jsou pfed narozenim naplnény tekutinou s minimem proteinti, hlenem a obsahuji
surfaktant. Tato substance je produkovana alveolarnimi epitelovymi bunikami II. typu a vytvari
fosfolipidovou vrstvicku na alveolarnich membréanach. Na pocatku dychani novorozence je
tekutina z plic resorbovana, kromé vrstvicky surfaktantu, ktery zabranuje kolabovani alveolt
béhem expirace tim, ze sniZuje povrchové napéti na sty¢ném povrchu mezi vzduchem a
respiracnim epitelem. Nepfitomnost nebo nedostatek surfaktantu u nedonoSen¢ho ditéte je
pticinou respiratory distress syndromu (RDS), pfi kterém dochazi ke kolapsu vétSiny alveold
pfi vydechu. Rist plic po narozeni spoc¢iva v nariistu poctu respiracnich bronchiolli a alveoll a
nikoli v rstu velikosti alveold. Nové alveoly se tvofi dale béhem deseti let po narozeni.

(Jelinek, 2005, s. 114)
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1.2 Zakladni v§eobecna stavba a funkce

Dychaci systém ptedstavuje plice a systém trubicovitych ttvard, které spojuji oblast,
kde dochazi k vyméné plynii se zevnim prostiedim. Pro pohyb vzduchu v tomto systému je dale
dalezity tzv. ventilaéni mechanismus, ktery je tvofen dutinou hrudni, interkostalnimi svaly,

branici, elastickymi a kolagennimi komponentami plic.

Alveoly jsou specializované vackovité struktury, vytvarejici pfevaznou cast plicniho
parenchymu. Jsou hlavnim mistem, kde dochazi k vyméné kysliku a oxidu uhli¢itého mezi

vdechovanym vzduchem a krvi, coz je zakladni funkce plic.

Dychaci cesty maji dvé hlavni funkce: 1) privadét a odvadét vzduch do plic a z plic, 2)
udrzovat vdechovany vzduch v uréitém vhodném stavu. Na stavbé téchto cest se podileji
chrupavka, kolagenni a elastické fibrily a hladky sval, podmifiujici tuhou strukturalni oporu,
nutnou pro udrzovani a regulaci prisvitu, zajiStujiciho nepfetrzity a kontrolovany ptivod
vzduchu. Chrupavky, hyalinni spolu s n¢kolika elastickymi ve sténé laryngu, se nalézaji v
zevnich vrstvach lamina propria. Tvar chrupavek je rizny od formy malych fragmenti po
pravidelné prstence chrupavek podkovovitého tvaru v trachedlni sténé. Chrupavky slouzi k
vyztuzeni stén dychacich cest, zabrafuji kolabovani stén a tim 1 pferuseni ptivodu vzduchu do
plic. Jak dychaci cesty, tak respiracni Cast, obsahuji hojné elastickych fibril, které poskytuji
témto ¢astem znacnou flexibilitu a dovoluji po distenzi stény rychly navrat do plivodniho stavu.

Elastické fibrily se nalézaji v lamina propria a maji prevazné podélné uspotadani.

Nahromadéné mnozstvi elastickych fibril je nepfimo umérné priméru dychacich cest,
tj. v nejmensich bronchiolech se naléza nejvice elastickych fibril. Svazky bunék hladkého svalu
se nalézaji ve st€n€ dychacich cest od trachey aZ po alveolarni dukty. Kontrakce hladkého svalu
zmenSuje prumér dychacich cest a tim reguluje proud vzduchu béhem inspiria a exspiria.

(Jelinek, 2005, s 114-115)
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1.3 Kineziologie a biomechanika dychani

1.3.1 Respiracni svaly

Respiracni svaly zajistuji jednu ze zékladnich vitalnich funkci, jimZz je umoznéna
vyména plynit mezi alveoly a vnéj$im prosttedim. Dychéni je rytmicky pohyb, ve kterém se
cyklicky opakuji dvé faze: inspirium a exspirium. Obé faze piedchazeji pauzy nazyvané jako
pre-exspiracni a pre-inspiracni. Respiracni svaly délime na dvé hlavni skupiny: svaly
nadechové a svaly vydechové. Do kazdé z téchto skupin zatazujeme svaly primarni, jejichz
hlavni funkci je respirace, a svaly pomocné, neboli akcesorni. Akcesorni dechové svaly plni
zejména funkce posturdlni, fixaéni a hybné. Do respirace se zapojuji v ptipadé vysSich
pozadavkll organismu na ventilaci plic. Prosté anatomické déleni respiracnich svali na
nadechové a vydechové zcela neodpovida skutecnosti a plné nevystihuje slozitou funkéni
provazanost a vzajemnou koaktivaci respiracnich svali. (Véle, 2006, s. 207-230; Macek,

Smolikova, 1995, s. 15)

1.3.2 Mechanismus dychani

Branice jako hlavni dechovy sval je pouze svoji ¢innosti schopna zajistit ventilaci témet
2/3 vitalni plicni kapacity. Pti klidovém dychani je jeji role jesté zfejméjsi, podili se ptiblizné
na zméné 75 % ventilovaného objemu. Branice odd¢luje hrudni a bfisni dutinu, tvoii kopuli
konkavné se vyklenujici do hrudni dutiny. V prvni fazi je kontrakci branice tazen vazivovy
stted kaudalné, a tim se zvétSuje vertikdlni rozmér dutiny hrudni. Pti klidovém dychéni stied
branice klesa asi o 1,5 cm, pfi hlubokém nadechu miize poklesnout az o 7 cm. Tento pokles je
zastaven rezistenci organl a vazivovych slozek mediastina a zvySenim nitrobfiSniho tlaku. K
zvyseni nitrobfiSniho tlaku je nezbytna antagonicky-synergickd aktivita bfiSni muskulatury.
Opfenim vazivového stfedu o nitrobfiSni organy je pokles zastaven a pokracujici kontrakei
svalovych vldken branice nasledné¢ dochazi k pohybu dolnich zeber. Soucasnou kontrakci
inspira¢nich svalli (mm. levator costarum, mm. intercostales externi) se zvedaji za soucasné
rotace ve vertebrokostalnich kloubech horni Zebra, a tim se zvétSuje predozadni rozmér

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

Vzijemné spojeni komponent hrudni stény se sternem Se pii fyziologickém dychani
pohybuje ventralng, a tim se zvétSuje dutina hrudni v pfedozadnim rozméru. Vlivem
prostorového zakfiveni Zeber a aktivitou branice, ventralni muskulatury a panevniho dna se
dutina hrudni rozSifuje lateralnim smérem, soucasné se zvétSuje rozmér hrudni dutiny

kraniokaudalné€. Prostorové zmény hrudniku pii fyziologickém zapojeni respiracnich svall ve
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vSech tiech rovinach jsou zavislé na pohyblivosti v kostovertebralnich, kostotransverzalnich a
kostosternalnich skloubenich. Zebro pii nadechu rotuje kolem osy tvofené propojenim
kostotransverzalniho a kostovertebralniho kloubu, prostorova orientace této osy urcuje smér
vysledného pohybu ventralni ¢asti zebra. Osy rotace dolnich Zeber jsou orientovany témeét v
sagitalni roving, a proto se v pritbé¢hu nadechu dolni ¢ast hrudniku rozsifuje pievazné lateralne.
Naproti tomu jsou rotacni osy Zeber horni ¢asti hrudniku naklonény vice frontalné a skelet horni
¢asti hrudniku se pohybuje pfevazné smérem predozadnim. Z patofyziologického hlediska je
velmi vyznamny nezavisly pohyb jednotlivych segmenti hrudniho skeletu nezavisle na

pohybech hrudni patete. (Kapandji, 1997, s. 138-140 ; Kolat, 2009, s. 131-133)

Ke konci nadechu narustajici elasticky odpor plic a osteochondralnich komponent
hrudniku nadech ukonéi a nasleduje klidny vydech, naddechové svaly zpomaluji rychlost
vydechu negativni praci. Antagonistickou aktivitou bfi$nich svali se zvySuje nitrobfisni tlak a
vnitini organy abdomindlni dutiny zvedaji centrum tendineum kranidlné. Klesd objem
hrudniku, rozméry hrudniku se zmenSuji v roviné horizontélni, sagitalni i frontalni. (Kapandji,

1997, s. 150; Macek, Smolikova, 1995, s. 15)
1.3.3 Fyziologie a patofyziologie dychani

Respiraci lze popsat jako fyziologickou funkci, pfi které dochazi k vyméné plynit mezi
okolni atmosférou a plicemi (ventilace), vyméné plynli na alveoldrni membran¢ mezi

alveolarnim prostfedim a krvi (difuze) a transportu dychacich plynit mezi plicemi a tkdnémi.

Respirace zahrnuje dva procesy: zevni respiraci (vyména plynii mezi zevnim
prostiedim, plicemi a krvi) a vnitini respiraci (vyména Oz a CO2 mezi buitkami a mezibunéénou
tekutinou). Hladina kysliku a oxidu uhli¢itého v krvi je fizena regulacnimi mechanizmy dle

aktualni potfeby organismu. (Trojan 2003, s. 295; Ganong, 2005, s. 653)

Nadech: Vzduch je v dychacich cestach zvlh¢en, ohfan na télesnou teplotu a filtrovan.
V hlenu pokryvajicim dychaci cesty se zachytdvaji necistoty, které¢ fasinkovy epitel kmitavymi
pohyby posouva kranidlné k faryngu a jsou nasledné vykaslany. Krom¢ tohoto samocisticiho
mechanizmu se na obrané pred infekci podili i lymfaticky systém. K proudéni vzduchu v
dychacich cestach dochazi ve sméru tlakovych gradientli. Nadech zacind aktivni kontrakci
inspiraénich svalil a zvétSenim objemu hrudniku. V interpleuralni dutin€ i plicich klesa tlak a
vzduch je nasavan nosem nebo usty do dychacich cest, faryngu, laryngu, trachey, bronchii,

bronchioll a alveol. Negativni tlak mezi listy pleury je vytvafen rovnovdhou mezi retrakéni
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silou plic a opacné¢ pusobici pruznosti hrudniho koSe a v klidové fazi na zacatku nadechu
dosahuje hodnoty -2,5 mmHg. Pii klidovém inspiriu klesa na -6 mmHg a zvySenim sily
kontrakce inspira¢nich svalll pii usilovném nddechu se miize interpleurdlni tlak snizit az na
hodnoty -30 mmHg. Distribuce vzduchu v dychacich cestach a plicich je ovliviiovana zménou
pruméru dychacich cest pomoci hladké svaloviny, ktera je fizena humoralné¢ a autonomnim

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

Objem vzduchu pii klidovém vdechu &ini obvykle 500 ml. Cést objemu vdechnutého
vzduchu dosahujici po termindlni bronchioly nazyvame anatomicky mrtvy dechovy prostor,
tento vzduch se nepodili na vyméné plyni. Anatomicky mrtvy prostor u zdravého jedince
dosahuje objemu 150-200 ml. Za patologickych situaci se zvétSuje mrtvy prostor plnénim
vzduchu uvnitf rozsifenych nebo deformovanych bronchiold a alveolti a vzniklé¢ dutiny

nespliuji efektivni funkci ventilace a perfuze. (Smolikova, Macek, 2010, s. 24)

Konec inspiria nastdva ustalenim rovnovahy mezi retrakéni silou plic a silami
rozpinajici hrudnik, vyrovnanim intraalveolarniho a atmosférického tlaku se zastavuje proudéni
vzduchu v dychacich cestach. Na konci klidového nadechu lze je$té nadechnout dalsi 3 1
vzduchu, tento kompartment oznacujeme jako rezervni inspiracni objem (IRV). (Trojan 2003,

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

Vydech: Ukon¢enim ¢innosti inspiracnich svali i aktivitou exspiracnich svall se objem
hrudniku snizuje, interpleurdlni i interalveolarni tlaky se zvySuji, a vzduch z plic proudi do
okolniho prostiedi. Na pocatku exspiria nadechové svaly negativni svalovou praci brzdi
pusobeni smrstivych (retrakénich) sil, a tim zpomaluji vydech. Na konci klidového vydechu se
opé&t nastoluje rovnovaha mezi pruznosti hrudni stény a retrak¢ni silou plic a dojde k ustaleni
tlakového gradientu mezi plicemi a vné&jSim prosttedim. V této fazi jsou plice naplnény
objemem vzduchu, ktery oznacujeme jako funkéni rezidudlni kapacita (FRC). Po konci
klidového vydechu Ize védomym usilim za pomoci vydechovych svall jesté vydechnout dalsi
kompartment vzduchu, oznacovany jako exspiracni rezervni objem (ERV). Jeho hodnota se u
zdravych jedinct za fyziologickych podminek pohybuje kolem 1,1 1 vzduchu. Zbyly objem
vzduchu v hrudniku, ktery jiZ nelze ani pfi maximalnim Usili vydechnout, oznacujeme jako
rezidualni objem (RV). Po maximalnim exspiriu plice obsahuji jesté 1,2 1 vzduchu. Funkéni
rezidudlni kapacita (FRC) je tvofena exspira¢nim rezervnim objemem (ERV) a rezidualnim

objemem (RV).(Trojan, 2003. s. 298-300)
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1.4 Elastické vlastnosti plic a hrudnik

Tlakové a objemové zmény plic jsou zavislé na elastickych vlastnostech plicni tkané,
elastickych vlastnostech hrudni stény a povrchovém napéti tekutiny alveolti. Mira elasticity
neboli poddajnost je nepfimo umérnd mnozstvi kolagennich vlaken obsazenych v plicni tkéni
a hrudni sténé. V patologickych piipadech, kdy dochéazi ke zmnoZzeni kolagennich vldken, jako
je tomu u plicni fibrozy, plicni poddajnost klesa a k dosazeni zmény objemu hrudniku je nutné
vykonat vétsi svalovou praci. Naopak je tomu u plicnich onemocnéni charakteru emfyzému,
kdy poklesem hustoty plicniho parenchymu klesa i odpor plicni tkané. (Macek, Smolikova,
1994, s. 24-25)

Povrchové napéti alveolt snizuji fosfolipidy a plicni surfaktant, které jsou produkovéany
alveolarnimi epitelovymi bunikami II typu. Surfaktant udrZzuje sniZenim povrchového napéti
tekutiny alveoly rozvinuté a brani kolapsu plicni tkdné. Nedostatek surfaktantu byva ptic¢inou
syndromu respiracni tisné¢ novorozencli u piedCasné narozenych déti. Neptitomnosti
surfaktantu se zvySuje povrchové napéti, alveoly kolabuji a vznikaji atelektdzy. Nedostatek
surfaktantu a s tim souvisejici atelektdzy se vyskytuji i u dospélych pacientli po
kardiochirurgickych vykonech, po plicni embolii nebo u pacienti zavislych na dlouhodobé

oxygenoterapii. (Ganong 2005, s. 658-660)
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2 Cysticka fibroza

Cysticka fibroza (CF), (dfive byl uzivan i termin mukoviscidoza) je zavazné geneticky
podminéné, autosomalné recesivné dédi¢né onemocnéni. Jde o multiorgdnové onemocnéni,
které je zpsobeno mutaci genu pro protein CFTR (CF transmembranovy reguldtor vodivosti
iontd — CF transmembrane regulator, cystic fibrosis transmembran conductance regulator).
Projevuje se opakovanymi infekcemi dychacich cest, neprospivanim, vysokym obsahem soli v

potu a u 98 % dospélych muzl i neplodnosti.

2.1 Historie

Cystickou fibrozu poprvé popsala na védeckém podkladé uz v roce 1938 americka
patolozka D. Andersonovad. Az vyuziti potniho testu v 50. letech pomohlo ke spravné
diagnostice tohoto onemocnéni. Mnoho nemocnych do té doby zilo pod jinou diagn6zou. Prvni
komplexni 1é¢ebné schéma vzniklo v roce 1976. A teprve v poslednich letech zaznamenavame
dramaticky pokrok ve vyzkumu CF. V roce 1989 byla objasnéna podstata nemoci, kdyz byl
objeven samotny gen CF. Védci pfisli na to, Ze by se mohla CF 1é€it tzv. genovou terapii. V
roce 1992 se vyzkum provadél na mysich, na kterych bylo mozné pozorovat pochody nemoci
a aplikovat 1é¢ebné postupy. Prvni kombinovana transplantace (srdce-plice) u pacienta s CF
byla uskutecnéna v roce 1984 v Harefieldu. Nasledné v roce 1987 byla v Torontu provedena
oboustranna transplantace plic, ktera vSak byla provazena fadou komplikaci. V roce 1989 byla
nahrazena spéSnou metodou bilateralni sekvencni transplantace, kterd se provadi dodnes. V
Ceské republice zadal s transplantaci plic roku 1997 prof. MUDr. Pavel Pafko, DrSc., ve FN
Motol Praha. CF je dnes stale predmétem vyzkumu. Dosavadni 1é¢ba je pievazné
symptomatickd, ale je velice pravdépodobné, Ze se dnes narozeni jedinci doZziji kauzalni 1écby

genovou terapii nebo farmakologickym ovlivnénim defektniho proteinu.

Prvni nemocny s CF byl na détské klinice v Praze diagnostikovan roku 1946. Posléze
se zalaly objevovat prvni kasuistiky CF, které popisovali Svejcar, Benesova a Housték. Nové
informace o CF se k nam ze svéta dostavali s ur€itym zpozdénim, coz se odrazelo v klinické

praxi.

Onemocnéni se v té dob¢ diagnostikovalo pomoci vySetteni duodendlni Stavy, stolice a
nepiimého prikazu nedostatku pankreatickych enzymi. V roce 1960 byl zaveden pro
diagnostiku potni test, doslo k zachyceni vétSiho poctu nemocnych. Klinika v Praze zacala

provadét 1 vyzkumy, doslo k zavadéni novych 1écebnych metod. Situace se vyrazné zlepsila po
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roce 1989 a centrum CF v Motole v Praze dnes patii k vyspé€lym svétovym centriim fesici tuto
problematiku. (Vavrova, 2006)

2.2 Vyskyt

Ze zavéra epidemiologickych studii vyplyva, Zze v populaci CR je stanovena incidence
této choroby na 1 : 2736 novorozencii. Pii sou¢asné porodnosti v CR se kazdy rok narodi 33
déti s CF. Diagnostikuji se v§ak maximalné 2/3 nemocnych a je velmi pravdépodobné, ze
mnoho dalSich nemocnych Zije pod jinymi diagndzami. Jesté v relativné nedavné dobé byla
cysticka fibroza onemocnénim détského véku a naprosta vétSina nemocnych umirala v ¢asném
détském veéku. V poslednich 30 letech se ale zdsluhou moderni mediciny situace vyrazné
zménila. V souc¢asné dobé je v USA diagnostikovano asi 28000 nemocnych s CF, v CR jich je
asi 600, z nich je vice nez 33 % dospélych. CF tedy jiZ zdaleka neni ,,jen* pediatricky problém,
jak se jeste¢ v dnes$ni dobé néktefi mylné domnivaji. Tyké se 1 dosp€lé populace. To s sebou
prinasi naléhavost feSeni mnoha navazujicich otazek - spoleCenskych, ekonomickych,
socialnich, medicinskych — a mnoha dalsich. Nez vSak bude nalezena ucinna, bezpe¢na a
spolehliva 1écba, je tfeba piipravit vSechny jedince s CF tak, aby byli v optimalnim zdravotnim

stavu a mohli tuto 1é¢bu s uspéchem podstupovat. (Smolikova 2008, s. 3)

2.3 Etiologie a patofyziologie

Podstatou choroby je mutace cystic fibrosis transmembrane conductance regulator genu
(CFTR gene), uloZzeného na dlouhém raménku 7. chromozomu a identifikovaného v roce 1989.
Tento gen koduje stejnojmenny protein cystic fibrosis transmembrane conductance regulator —
CFTR (7). Dosud bylo popsano pies 1350 mutaci CFTR genu, které jsou déleny podle
mechanizmu poskozeni struktury resp. funkce CFTR do péti tfid. Toto déleni ma i klinicky a
prognosticky vyznam. Pribéh nemoci, resp. rozsah plicniho postizeni je ovlivnén dalsimi tzv.
»modifikujicimi geny, které reguluji lokalni plicni obranné mechanizmy a procesy zanétlivé
odpovédi. V Ceské republice je jednozna¢né nejéastéjsi mutaci deltaF508 mutace, tzv.
,protoevropska mutace*, ktera se nachazi u 71,6 % vsech CF pacientt. Dalsi mutace jsou jiz
mén¢ Casté. Protein CFTR (Cesky transmembranovy regulator vodivosti) je chloridovy kanal
umistény v apikalni membrané epitelialnich bunék, ktery ovliviiuje 1 jiné membranové proteiny.
Strukturalni nebo funkéni porucha CFTR zpusobuje alteraci transporta soli pies bunécnou

membranu dvéma moznymi zpusoby:
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1) zvysenou absorbci sodiku, ktery s sebou tahne do bunék vodu a dochazi k poklesu
mnozstvi tekutiny v hlenu, mukostaze a poruse mukociliarni clearence.

2) defektem transportu chloridovych iontu, jejichz koncentrace v hlenu vzrasta, hlen
piestava byt vazky, a proto nedochazi k aktivaci antimikrobialnich peptida —

defenzint.

Tento proces vede k poskozeni plicnich obrannych mechanizmu a rozvoji perzistujici
infekce a zanétu, kterého se ucastni hlavné neutrofily. Defektni CFTR mimo toho dysreguluje

cytokinovou sit’ a alteruje sekre¢ni funkci podslizni¢nich zlazovych bunék a tim také méni

-----

-----

nedostatecné produkci protizanétlivych cytokinini a snizené CcCinnosti antiprotedz a
antioxidacniho systému (glutathion). Vysledky soucasnych studii potvrzuji nazor, Ze zanét je u
CF primarné zpusoben defektnim CFTR a infekce pristupuje az sekundarné a cely proces

tkanového postizeni se stupnuje a urychluje.

CF je nejcCastéjsi smrtelnou geneticky podminénou chorobou indoevropského
obyvatelstva, kde se vyskytuje u jednoho z 2500-3000 narozenych déti. Mnozstvi nosica
mutované genové alely se odhaduje na 3—4 % celé populace. Naopak u asijskych a africkych

narodu je CF vzacna s incidenci 1/100 000 narozenych déti. (Jakubec, 2006, s. 235-239)

2.4 Zakladni metody pro diagnostiku CF

Diagnosticka kritéria spocivaji v pfitomnosti jednoho nebo vice charakteristickych
klinickych pfiznakd, rodinné anamnézy a laboratorniho prikazu abnormalni funkce genu

CFTR. (Vavrova, 2006)

I/ Klinické podezi‘eni. Na moznost CF musime diferencidln¢ diagnosticky myslet u nize

uvedenych klinickych nélezh:

1. Chronické sinobronchialni onemocnéni

To jsou recidivujici pneumonie a infekty dolnich cest dychacich (DCD), perzistujici kolonizace
nebo infekce DCD patogeny typickymi pro CF: Staphylococcus aureus, Haemophilus
influenzae, Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia. Klinicky se projevuje chronickym
produktivnim kaSlem, piskoty, hyperinflaci, pali€¢kovitymi prsty, typickymi radiologickymi
zménami na skiagramu hrudniku a/nebo HRCT plic, pfitomnosti obstrukéni ventila¢ni poruchy

jinak nevysvétlitelné.
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II/ Laboratorni vySetieni jsou nedilnou soucasti diagnostiky CF. V soucasné dob¢ jsou

pouzivany tfi metody:

1. Potni test

Spociva ve stimulaci poceni pilokarpinovou iontoforézou a v potu vysetiujeme koncentraci
chloridii. Normalni koncentrace chloridii v potu je 10—30 mmol/l, hrani¢ni hodnoty jsou 30—60
mmol/l. Pti vysledku nad 60 mmol/l je vySetfeni pozitivni. Kazdy pozitivni potni test musi byt

jesté jednou zopakovan.

2. Molekularné genetické vySetieni

Vysetifujeme DNA izolovanou z leukocytt zilni krve. VySetieni je pozitivni pfi nalezu mutace
obou alel genu CFTR. Geneticky by méli byt vySetteni i rodice, sourozenci a pokrevni piibuzni
CF pacientii. Genetické vySetieni miZeme pouzit 1 v rdmci prenatdlni a preimplantacni

diagnostiky.
3. Transepitelialni rozdil potenciala

M¢time odpoveéd’ rozdilu potenciald na nosni nebo nové€ji na rektdlni sliznici po aplikaci
isoproterenolu nebo amiloridu. Pro ¢asnou diagnostiku CF je hleddno validni screeningové
vySetieni. V nékterych zemich provadéji vysetieni imunoreaktivniho trypsinu (IRT) ze suché
kapky krve novorozence. Pii jeho zvySené hodnoté je indikovano genetické vySetfeni. Vysledky
ale nejsou jednoznaéné. Podezieni na CF muze také vzniknout pii ultrazvukovém vySetieni
v 17-20. tydnu gravidity, u ndlezu zvySené echogenity v bfisni krajiné plodu jako znamky
mekoniového ileu. Nejtrividlngj$i metodou je tzv. ,kiss your baby test®, kdy by se mél pediatr

rutinng ptat matky, jak chutnd pot ditéte pfi polibeni na celicko.

U pacienta je potvrzena diagnoza cystické fibrozy v ptipade, ze ma alespon jeden
pozitivni vysledek z klinického a také laboratorniho vysetfeni. U klinického vysetfeni musi byt
pozitivni jeden bod z nasledujicich: klinické ptiznaky, pozitivni rodinna anamnéza, pozitivni
novorozenecky screening. Taktéz musi byt kladna odpovéd’ u jednoho z laboratornich
vySetieni, Ktera zahrnuji potni test, prukaz mutaci obou alel CFTR genu a transepitelialni rozdil
potenciald. (Jakubec, 2006, 235-239)
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3 Cysticka fibroza je multiorganové onemocnéni

CF je multisystémové onemocnéni, kdy nejvice postizeny je respiracni systém a
gastrointestinalni trakt (GIT). Nepostihuje mozek, nepiisobi opozdéni vyvoje. Postizeny nejsou
ani svaly, ani krvetvorba. S vyjimkou plic a dychacich cest neni porusena schopnost organismu

bojovat s infekei. (Vavrova, 1999)

Projevy nemoci jsou riizné a lisi se dle zavaznosti mutace genu. Mohou se projevit zahy
po narozeni, ale taktéZ v dospé€losti, ¢i mezi témito etapami (Vavrova, 2000). Dnes se popisuje
tzv. typicka a atypicka forma CF. Postizeni jedinci s tzv. typickou formou maji dychaci a
soucasné zaZzivaci obtizZe, hladina chloridid v potu je jednozna¢né zvySena oproti normé. Pacienti
s tzv. atypickou formou maji zvySenou az hrani¢ni hladinu chloridi v potu. Jejich obtize jsou
vazany bud’ jen na plice nebo jen na pankreas (Vavrova, 2003). V nékterych piipadech je
ptitomna jen nosni polypoza, recidivujici sinusitidy, nespecificka plicni postizeni, idiopaticka
chronicka pankreatitida ¢i izolovana azoospermie. U atypické formy jsou pfitomny ,,mirné*
mutace CFTR genu a funkce proteinu je ¢aste¢né zachovana. Nemize se u ni vsak vyloucit, ze
s pribyvajicim vékem piejde atypicka forma do klinického obrazu typické formy CF. (Jakubec,
2006)

3.1 Postizeni respira¢niho systému u pacienti s CF

Porucha CFTR genu zpiisobuje, Ze periciliarni tekutina na povrchu epitelu dychacich
cest neni hypotonické a baktericidni jako u zdravych osob, ale isotonickd a neschopna nicit
mikroby. V dusledku ptimého ptisobeni CFTR genu, zahlenéni a zménéného slozeni sekretu s
vysokym obsahem soli, je u CF nedostate¢nd obrana proti bakteriim. Nasleduje zanét, jehoz
produkty se podili na destrukci plicni tkané. Infekce zplisobi, Ze se do dychacich cest dostanou
neutrofily, ze kterych se uvoliiuji protedzy (elastdza a katepsin G). Proteazy jsou v nerovnovaze
s antiprotedzovym systémem, poskozuji plice, zptisobuji hypersekreci hlenu a porusuji ¢innost
fasinek. Podmifiuji vznik zanétlivych interleukind a tumor nekrotizujiciho faktoru. Degradaci
neutrofilli v sekretu dychacich cest se uvolituje DNA (deoxyribonukleova kyselina), ktera
prispiva k viskoelasticité hlenu. Na destrukci plicni tkan€ se podileji i eozinofily, které jsou
obsazené ve sputu a krvi nemocnych CF, a kyslikové radikaly. VétSina dospélych s CF trpi
chronickou infekci Pseudomonas aeruginosa, kterd produkuje velké mnozstvi toxina a faktori
virulence. Protilatky, které vznikaji v pribéhu infekce, nejsou schopny nicit bakterie. Pacienti

trpi  opakovanymi zanéty vedlejSich nosnich dutin, nosnimi polypy, bronchitidami a
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pneumoniemi. NejcastéjSim projevem je kaSel, ktery muze byt suchy, drazdivy nebo s
vykaslavanim hlenu. Dychani je Casto ztizené, zrychlené a obvykle vede az k zietelné dusnosti
zpusobené pohybem hlenu v praduskdch a priduSnicich. Hromadénim hlenu dochazi v

dychacich cestach k obstrukci, na zaklad¢ které se rozvijeji abnormality funkce plic.

Existence zanétu v dychacich cestach je prokazana uz u déti s CF v prvnich Ctyfech

tydnech Zivota. (Jakubec, 2006)

Pfi narozeni maji déti architekturu plicniho parenchymu zcela stejnou jako zdravé déti.
Z diivodt defektu CFTR proteinu dochazi postupné k patologickym zménam (Vavrova, 2006).
Vzniké hyperplazie hladkych svalovych bun¢k dychacich cest bez jejich soucasné hypertrofie.
Tato hyperplazie prispiva k zazeni dychacich cest a k hyperreaktivité bronchti, (Hays, Ferrando,
Carter, Wong & Woodruff, 2005). Na sliznici dychacich cest se tvoii husty hlen, je znemoZnéna
mukociliarni clearence. V hlenu se usidluji patogeny bakterialniho nebo virového pivodu. U
virt je to napf. virus chfipky A a B, rhinovirus, adenovirus, RS virus. Z bakterii jsou to
Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumonie, Burkholdera
cepacia atd. Az z 80 % nemocnych je v dospélosti infikovano bakterii Pseudomonas aeruginosa
(Vavrova, 2003). Mikroby zplisobi zanét, ktery nasledné prechazi do chronicity. Dochazi k
tvorb€ malych cyst, abscest a bronchiektazii (Jakubec, 2006). To je zacatek postupné obstrukce

perifernich dychacich cest. (Vavrova, 2003)

3.2 Gastrointestinalni systém

Gastrointestinalni projevy patii neodd¢litelné ke klinickému obrazu CF. U kazdého
pacienta mohou byt rizné¢ vyznamné vyjadieny. Hlavnim symptomem je insuficience pankreatu
a z toho vyplyvajici neprospivani pacienta. Klinické ptfiznaky mohou pochazet z celého
traviciho traktu. Regulaéni mechanismy gastroinestinalniho systému zpisobi, ze mulze byt

porusena funkce urcitého organu, ktery neni primarné postizen CF. (Vavrova, 2003)

Exokrinni insuficience pankreatu je jednou z nejcastéjsich komplikaci. Udava se, ze az
80 — 90% pacienti ma do 2 let vyjadien tento symptom. Travici sekret obsahuje malo vody,
dochazi k obstrukci pankreatickych duktl, zanétlivé reakci, destrukci bunék a postupné
fibrotické prestavbé pankreatu. Netvoii se prekurzory travicich enzymt, nasledkem toho
nedochazi k fyziologickému traveni, dochazi k poruse vstiebavani zivin a vitamind rozpustnych
v tucich. Exokrinni pankreas ma velkou funk¢ni kapacitu a klinicky se symptom maldigesce

projevi, az poklesne produkce enzymu o zhruba 90 — 98%. (Vavrova, 2003)
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Typickymi pfiznaky jsou prijmovité, mastné, objemné a zapachajici stolice, nadymani,
bolesti biicha a celkové neprospivani (Vavrova, 2003). U nékterych neléCenych déti, kdy je
tézka porucha funkce pankreatu, mize vzniknou obraz velkého, vzedmutého bficha, které je v
kontrastu s hulkovitymi koncetinami. Vzacnou komplikaci je opakovany zanét slinivky —

pankreatitida. (Vavrova, 2000)

Cystic fibrosis related diabetes (CFRD) je jednou z dalSich komplikaci. Je postizena
endokrinni slozka pankreatu. Udava se, ze to muze byt z divodu redukce parenchymu v
souvislosti se zakladnim procesem, autoimunitnich mechanismii a insulinové rezistence
(chronicky zanét ¢i dlouhodoba mirna hyperglykemie). Mezi piiznaky patii: polyurie,
polydypsie, nechutenstvi, zvraceni, inava. Vyskyt diabetu se objevuje po desatem roku véku,

takze podrobné&jsi diagnostika se posouva do tohoto obdobi. (Vavrova, 2003)

3.3 Potni Zlazy

Pacienti jsou ohrozeni velkymi ztrdtami soli. Zvlasté pfi vétSim poceni se miiZzou na
rozhrani vlasové casti hlavy a Cela usazovat krystalky soli. Pii velkém poceni, které je
zpusobeno okolni vysokou teplotou, ¢i horeckou pacienta, je ¢lovek s CF ohrozen hyponatremii
a hypochloremii. Pii zvySeném vydeji tekutin je nutno dodrzovat i zvySeny piijem soli.
Nemocnym s CF se nedovoluje pobyt v sauné a v horkém prostiedi. (Vavrova, 2003; Jakubec,
2006)

3.4 Reprodukéni astroji

Z divodu prenatalni obstrukce vyvodnych cest se spermie nedostanou do ejakulatu, i
kdyz se tvofi a jejich pohyblivost je normalni.
Snizena plodnost u Zen je dana vazkym hlenem v déloznim hrdle. Casta je i amenorea a

nepravidelnost menstrua¢niho cyklu. (Jakubec, 2006)

3.5 Osteoporodza

Osteoporoza U pacientti S CF vznika v disledku sekundarniho tbytku kostni hmoty z
duvodu pankreatické insuficience, poruchy jaternich funkci (porucha metabolismu vitaminu K
a D), hypogonadismu, uzivani kortikosteroidii. Dale zde mizou mit vliv zanétlivé mediatory,
které snizuji aktivitu osteoblastii. Samotna role CFTR kanalu v kalciofosfatovém metabolismu
neni dosud zcela jasna. Neni znamo, zda je CFTR piitomen v kostni tkani ¢i pfistitnych

téliskach. (Otc¢enaskova, Vanicek, 2005)
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Dle Sermet-Gaudelus et al. (2007) je rozvoj osteoporozy u déti ziejmé nezavisly na
stavu jejich vyzivy a tizi choroby. U vSech déti se doporucuje stanovit denzitu kostni tkané co
nejdiive, aby se urcili pacienti, ktefi potiebuji preventivni 1é¢bu. Byly délany studie, zjist'ujici
dvakrat vyssi frekvence zlomenin u zen s CF mezi 16 — 34 rokem a u muzi mezi 25 — 45 lety.
Zlomeniny Zeber a kompresni fraktury obratli byly zjistény s 10 — 100krat vyssi ¢etnosti nez u
zdravych jedincti téhoz véku. Zlomeniny obratlovych tél a vertebralni deformity mohou vést ke
kyfoze, nasledné dochazi ke zhorseni plicnich funkci a snizeni efektivniho kasle. Osteoporoza
mize byt u pacienta s CF kontraindikaci pro podstoupeni transplantace plic. (Otéenaskova,
Vanicek, 2005)

3.6 Psychologicka problematika cystické fibrozy

Cysticka fibroza je chronické onemocnéni, které pacienta provazi cely zivot a uritym
zpusobem ho limituje. Je proto dulezité, aby byl souéasti tymu i psycholog a sociolog, z divodu
pece o dusi pacienta. Dulezity je pozitivni vztah nemocného k 1é¢bé a dodrzovani uréitych
pravidel. K tomu je zapotiebi mit pozitivni vztah a divéru jak ke svému oSetfujicimu 1ékafi, tak
ke v§em dal§im ¢lentim zdravotnického tymu. Nezastupitelné misto zde ma rodina, jeji pozitivni

ptistup k diagnoze a celkova podpora.(Vavrova, 2006)

Psychologicka podpora nemocnych spociva ve zlepseni kvality zivota s timto
onemocnénim a piekonani problému spojenych s touto problematikou. Snazi se o edukaci
pacienta a jeho rodiny a uziti novych teoretickych i praktickych zkusenosti. Osvédcily se
vikendova eduka¢ni setkani, ur¢ena hlavné pro rodice nové diagnostikovanych déti. Ziskaji zde
mnoho faktickych a praktickych informaci, ale hlavné si uvédomi, Ze nejsou jedini S timto

,problémem®, a ze s nim Ize také byt omezeng¢, ale kvalitn¢ zit. (Vavrova, 2006)

Déti jsou velmi Casto hospitalizovany a rodi¢lim by mé¢lo byt umoznéno, aby mohli byt
po celou dobu hospitalizace s nimi. Tak jako ostatni pacienti potfebuji sdilet pocity a zkusenosti,
potiebuji dale také aktivitu a rozptyleni stereotypu pobytu v nemocnici. Proto jsou pripravovany
nahliZet do béZného zivota. Nékdy se vyuziva spoluprace s ucitelkami matetskych a zékladnich
Skol, které za détmi dochdzi pfimo na oddéleni a uplatiiuji své znalosti z praxe. Pfi téchto
aktivitach je nutné brat v ivahu celkovy stav ditéte a tim padem moznosti zapojeni do danych
aktivit. Je velmi pozitivni, kdyz dit¢ ptijme tyto ¢asté hospitalizace jako pro n¢j béznou soucast
zivota. (Vavrova, 2006)
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Rodice se po zjisténi diagndézy musi vyporadat S po¢ateCnim Sokem a poté se postavit
vstiic skutecnosti. V nejlepsim ptipadé mohou tento fakt pfijmout, v hor§im pak bagatelizovat
nebo zvelicit. Zména chodu rodiny kvili této diagndze zavisi na mnoha faktorech, jako
naptiklad na v€ku, zralosti a charakteru rodicli, na tom, jak se obecné vyrovnavaji s tézkostmi
a jaké jsou v rodin¢ zakladni hodnoty. Psychoterapeuticka péce by méla byt nejen pro pacienty
se samotnym onemocnénim, ale také pro vSechny ¢leny rodiny. Hned od zacatku je nutné
pfipominat rodi¢im, Ze toto onemocnéni vznika na genetickém podkladé, takze neni divod
klast si néco za vinu. Dojde-li k amrti pacienta, je potfeba pomoci rodiné vyrovnat se s timto

faktem (Chladova, 2003; Vavrova, 2006).
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4 Terapie

Lécba CF je stidle symptomatickd. Je zaméfend predevSim na redukci obstrukce
dychacich cest, kontrolu respiracni infekce a zlepSeni stavu vyzivy. V poslednich letech byla
rozSifena o protizénétlivou 1écbu. Dilezity je i v€asny zachyt a intenzivni lé¢eni vSech
komplikaci. Lé¢eni CF musi byt komplexni, soustavné, vedené tymem, ktery dobfe zna vSechny
patofyziologické pochody a moderni pfistupy, jak je feSit. Po stanoveni diagnézy nasleduje
dikladna edukace rodi¢ii o povaze onemocnéni, moznostech 1écby s diirazem kladenym na
techniky udrzovani dobré priichodnosti dychacich cest, na vyzivu a na hygienicka p+0ravidla.
Dalsi péCe zahrnuje pravidelnd vysetfeni v ambulanci, v pfipad¢ zhorSeni stavu pacienty
hospitalizujeme. Nadé&je na to, Zze v budoucnu bude mozné 1éCit zakladni piic¢inu, ovlivnit
transport elektrolytu bunéénymi membranami, aktivovat kurantni CFTR, ovlivnit jeho
bilkovinny produkt ¢ zasadhnout pfimo genovou terapii jsou velké. Cim 1épe budou pacienti

kompenzovani v dobé zavedeni nové 1écebné moznosti, tim vetsi uzitek z ni budou mit. Léceni

CF se opira o tii pilite, které jsou popsany v dalSich kapitolach.

4.1 Léceni infekce dychacich cest

Vzhledem k tomu, Ze chronicka infekce P. aeruginosa a predevS§im B. cepacia zhorSuje
prubéh CF, je tifeba pfed ni nemocné chranit. Je nezbytné, aby nemocni byli dobfe informovani
o tom, kterymi mikroby jsou infikovani a dodrzovali v§echna doporuc¢ena hygienicka opatieni.
Ve zdravotnickych zafizenich je dulezit¢é dodrzovat kromé hygieny i1 pfisné separace
nemocnych s CF. Velice dulezitou soucasti ochrany proti mnoha bakteridlnim a virovym
infekcim je ockovani. U déti s CF plati stejna pravidla pro o¢kovani jako u ostatnich déti, tzn.,
ze ockovaci schéma se nelisi od schématu zdravych déti. Kromé povinného oc¢kovani se u déti
s CF doporucuje kazdoro¢ni vakcinace proti chiipce, nebot” toto onemocnéni miize prubeh CF
zhorsit. Jednou z nejvyznamnéjSich slozek soucasné 1écby CF je 1é¢ba infekce. Obecné plati,
ze infekci je nutno intenzivné 1é¢it antibiotiky ve vysokych davkach minimalné po dobu 10-
14ti dni. Protizanétliva 1écba je v soucasné dobé teprve v zacatcich, oCekavaji se vSak vetsi
studie. V soucasné dob¢ se zatim provadi steroidni a nesteroidni protizanétliva 1écba. Steroidni
1é¢ba mirn¢ zlepSuje funkei plic, ma vSak fadu vedlejSich ptiznaku (katarakta, poruchy rustu,

diabetes, osteopor6za). Nesteroidni jsou mén¢ toxické a pisobi selektivné na ¢innost neutrofilu.

4.2 Péce o hygienu dychacich cest
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A) Inhala¢ni 1é¢ba

Cilem inhalaéni 1é¢by je dopravit uc¢inné 1éky pfimo na sliznici dychacich cest pomoci
inhalatoru. Inhalatory méni tekuty 1€k na velmi jemnou suspenzi malych ¢astic, které jsou pak
deponovany v rtznych castech dychacich cest a plic. Prostfednictvim inhaldtoru se podavaji
antibiotika, 1éky fedici hlen — mukolytika, 1éky rozsifujici pradusky — bronchodilatancia, i
sviraly lehce skousnuty ndustek. Inhala¢ni techniku dychani je tfeba s détmi nacvicovat nejprve
pies masku a priblizné ve véku 2 let 1 s ndustkem. Edukace déti je zdkladem dobré aplikace
inhala¢ni 1é¢by. Pro inhala¢ni 1é¢bu jsou k dispozici inhalatory tryskové typu PARI, které
rozprasuji mlhu pomoci kompresoru, ostatni typy se jiz v 1€bé nepouzivaji. Inhalatory je nutné
udrzovat v dostatecné Cistoté, je vhodné je denné myt, dezinfikovat, dikladné po dezinfekci
proplachnout a vysusit. Zasadné by mél mit kazdy pacient vlastni inhalator (Srov. Vavrova, V.,

Cysticka fibroza pfirucka pro nemocné, jejich rodice a pratele, 2000, s. 76.)
B) LéCebna rehabilitace

Soucasti komplexni péce o pacienta s CF je 1é¢ebna rehabilitace. Je zakladni 1é€ebnou
metodou, kterd udrzuje priichodnost dychacich cest, je nedilnou soucasti klasické 1€cby a bez
ni nejsou u¢inné ani ostatni 1écebné postupy. Hlavni soucasti 1é€ebné rehabilitace u této
diagnozy je respiracni fyzioterapie a pohybova terapie.

1-Respiracni fyzioterapie

- je ur€ena pro odstranéni hlenu; jejim cilem je dosazeni Cistoty dychacich cest a
provzdusnéni plic. Pouzivd se predevSim pii postizeni praduSek a plic (pro lepsi funkci
dychani), dale pfi snizené plicni ventilaci (naptiklad pti dlouhodobé 1é¢bé, imobilizaci, nebo u
pooperacnich stavll) a k néacviku spravného stereotypu dychani (napiiklad po hrudnich
operacich).

K zékladnim metodam patfi:

- Autogenni drenaz (AD) = prace s dechem (vdech nosem, vydech tsty) a dechovymi
pauzami. Zékladnimi principy AD jsou odlepit, sesbirat a evakuovat hleny z dychacich cest.

- Modifikovana autogenni drenaZ (MAD) = AD kombinovana s pruZenim a vibracemi
hrudniku, které napomahaji odstranéni a vykaslani hlenu a zvySuji téz hrudni pruznost.

- Aktivni cyklus dechovych cviceni - zahrnuje zejména techniku usilovného vydechu
a huffing (kone¢né odstranéni sekretu z dychacich cest), kontrolované dychani (je uvolnéné,

klidové a odpocinkové dychani) a cviceni na zvySeni pruznosti hrudniku (inspiracni technika).
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- PEP systém dychani a PEP maska — je zaloZena na principu vydechu proti
zvySenému odporu, pii kterém stoupa intrabronchialni tlak. Jde o pozitivni vydechovy tlak,
ktery se muze ménit a pfizpisobovat individualnim potiebam pacienta.

- Reflexni dychani — vyuzivaji se prvky z Vojtova lokomocniho principu.

V respiracni fyzioterapii se vyuzivaji razné drobné dechové pfistroje, naptiklad tzv.
flutter, ktery ptsobi kolisanim tlaku (vydechovy ptetlak), vibracemi a zménami rychlosti
proudéni vzduchu. Je vhodny pro v§echny vékové kategorie. Flutter je mozné voln¢ nastavovat

do riiznych poloh. Doba cviceni je individualné upravena nemocnému.

2- Pohybova terapie - obnovuje spravné pohybové navyky spojené s dychanim, které
se musi budovat od nejranéjSiho véku pacienta. Jejim cilem je udrzovat celkové dobrou kondici
(protazenim zkracenych svalu, posilenim svalstva), napomdha zvysit pruznost hrudniku a
ohebnost patete. Pohybova terapie je prevenci proti vadnému drzeni téla, které se u téchto déti

vyskytuje. (Srov. Smolikova, L., Sedlackova, M., Ustav zdravotni vychovy, 1990, s. 5.)

4.3 Péce o dobry stav vyZivy

Optimalni vyvéazend vyziva je pro CF pacienty velmi dileZity. Vyznamné zlepSuje
progndzu a kvalitu Zivota a koreluje s celkovym stavem, Grovni plicnich funkci a vyskytem
infek¢nich komplikaci. Malnutrice u CF je definovana jako procentudlni pomér vadha/ vyska <
90% u déti a body mass index (BMI) < 18,5 u dospélych. Etiologie CF malnutrice je
multifaktoridlni. Na jedné strané je to zvySeny energeticky vydej pii infekcich a chronickém
plicnim postiZeni, na druhé stran¢ malabsorpce zptisobena pankreatickou insuficienci, zménou
skladby zlu¢ovych soli, poruchou transportu iontli a vody sliznici stieva a alteraci stfevni
motility. Diisledkem malabsorpce je nedostatené vstiebavani tukd, vitaminid rozpustnych v
tucich (A, D, E, K) a bilkovin. Denni energeticky pfijem u CF pacientli by mél byt mezi 120—
150% normy se zvySenym zastoupenim tukt (35-40 %) a bilkovin (25-30 %). Denni piijem
stravy neni omezovan, naopak jsou doporucovany takové potraviny jako tucné syry, vejce,
smetanové jogurty apod. Typicky je deficit esencialnich mastnych kyselin (EFA), kde je vhodna
suplementace vysokymi davkami -3 mastnych kyselin. Denni potfeba sodiku u dospélych CF
pacientt je 6-9 g a je nutné zvysit jej pii zvySeném poceni a teploté, v horkém prostiedi a pii

prijmu a cvicent.

Z dalSich minerall je Casty deficit zeleza a vapniku. Terapii Zelezem nasazujeme pii

nizké hladin€ transferinu. Denni pfivod vapniku u dospélych CF pacientt je 1,5 g 1 vice.
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Hypomagnezemie se objevuje pii dlouhodobé terapii aminoglykosidy vlivem zvySené¢ho
vylu¢ovani moci. U CF je také nutna suplementace vitaminQ rozpustnych v tucich. Denni davky
vitaminu A jsou 4 000-10 000 IU, vitaminu E 200400 IU, vitaminu D 400-2000 IU. Pii
dostatecné expozici kuze ultrafialovému zafeni ale neni dodavka vitaminu D nutna. Za
kontroverzni se povazuje substituce vitaminu K. Z vitamint rozpustnych ve vod¢ je u CF
popisovan jen deficit vitaminu B12 po rozsahlych resekcich terminalniho ilea s doporuc¢enou
substituci 100 pg mési¢né. V nekterych piipadech ale ani zvySeny energeticky piijem nevede k
uspokojivému stavu vyzivy, a potom je nutné pouzit nutricni podporu. Prvnim zptisobem je
suplementace formou popijeni (sipping) tekuté vyzivy, kdykoliv je to mozné. V piipadé
neuspéchu oralni nahrady je indikovana invazivni nutriéni podpora nazogastrickou sondou
nebo gastrostomii, kdy je enteralni vyziva podavana obvykle v no¢nich hodinach. (Jakubec

2006, 235-239)
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5 POSTURA U PACIENTU S CYSTICKOU FIBROZU

Jiz v roce 1981 Denton zaznamenal abnormality pohybového aparatu a navrhoval
natahovaci cviceni a posilovani. V roce 1987 Ross zaznamenal zeslabeni trupu a zvySené riziko
umrtnosti u déti s cystickou fibrézou. V roce 1999 Haworth zjistil, ze kostni hustota BMD je

pozitivn¢ ovlivnéna fyzickou aktivitou.

Existuje nékolik divodl, pro¢ mohou u pacientl s CF nastat problémy pohybového
aparatu. Za prvé se primérna délka zivota jedinct narozenych s CF v dnesni dobé prodlouzila
az na 38 let a problémy pohybového aparatu jsou s pfibyvajicim vékem castéj$i. Za druhé,
problémy s mineralizaci kosti jsou bézné u téchto pacientli a v pozdnich stadiich se mulze
rozvinout osteopordza s pridruzenou zvysenou mirou zlomenin, zablokovani obratli a hrudni
kyfozy. Za tfeti, s rozvojem onemocnéni plic mize zvySend ndmaha pii dychéni zpisobit
svalovou nerovnovahu v disledku zmén v mechanice dychani pfi zhorSujicim se plicnim
onemocnéni. VSechny tyto faktory mohou vyustit v posturdlni deformity. Kombinace
zablokovanych obratlt, stazeni meékkych tkani, Spatného drzeni téla a kasle (nebot’ se pii kasli
pacienti ohybaji) miize u téchto pacientl také navic zpusobit pretrvavajici bolesti zad. Mnoho
pacientl se zavaznym onemocnénim plic setrvavaji v predklonu, kdyZ jsou dudni, a tvrdi, ze se

jim takto snaze dycha.

Pacienti s chronickou obstrukci dychacich cest preferuji zejména polohu v sedu a stani
s nachylenim dopfedu. Pacientim se mize v této pozici snizit mira duSnosti. Existuje n¢kolik

moznych vysvétleni:

Poloha v sedu a stani v nachyleni tlaci obsah bficha proti branici, zvySuje zakiiveni
pfedni ¢asti branice a tim zlepSuje jeji délku / napéti a tim 1 silu kontrakce. Pf1 sedu a stani v
nachyleni pomahaji podepfené lokty zpevnit ramenni pletenec a tim optimalizovat pohyb
hrudniho koSe. V sedu v nachyleni se svaly napomahajici dychani dostavaji do mechanicky

vyhodné pozice.

Dlouhodobé pouZivani svalli napomahajicich dychani a jejich nasledna hypertrofie
doprovazena nachylenou polohou miize mit za nasledek zmény v drzeni téla. Typicka je
zvySend hrudni kyfoza, zvétSeni priméru hrudniku, zdvizend ramena a jejich prodlouzeni a
staZzeni bficha. Na druhé strané to miiZe zplsobit zkraceni svalit a mékkych tkani s naslednou
bolesti zad. Mnoho pacienti s CF navic nedokaze lezet rovné kvuli ortopnoey (klidové

dusnosti) a pretrvavajicimu kasli béhem noci, a proto se ve spanku nemohou natahnout.
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Dyspnoeticti (dusni) pacienti jsou méné aktivni nez jejich vrstevnici a mohou byt
navykli travit vice Casu shrbeni, kdy neroztahuji hrudni patet a neprotahuji a neposiluji tak
svaly. Pacienti, ktefi jsou vice zahlenéni, mohou trpét vétsi bolesti a posturdlnimi
abnormalitami, nebot’ se pfedklanéji pti zachvatech kasle.(Journal of the royal society of

medicine, supplement No. 45, 2005)

Piehled studii zabyvajicich se touto problematikou

Haworth v roce 2002, Hardin v roce 2001, Conway v roce 2001, Lonescu v roce 2003;
vsichni demonstrovali vyrazné nedostatky kostni hustoty BMD. Vyrazna kyfoza byla
zaznamenana ve studiich Arise z roku 1998 a Elkina z roku 2001. Dalsi posturalni potize jako
bolesti, omezeni hybnosti ramen a artritida byly zaznamenany ve studiich Rosse z roku 1987 a
Parasy z roku 1999. Nejnovéjsi zpravy vSak ukazuji snizeni kostni hustoty BMD ve vSech

vékovych kategoriich, ¢imz jsou v rozporu s piedchozimi zjiSténimi.

Studie provedena Bianchim v roce 2006 ukazuje 66% snizeni kostni hustoty BMD
napiic¢ skupinou pacientd (celkem 136 osob) ve véku 3 az 24 let. Dale Butain ve své studii z
roku 2006 zaznamenal snizeni BMD u 85 osob ve véku 5 az 18 let ve srovnani se stovkou

kontrol.

Koh v roce 2005 zjistil, Ze bolest byva spolecnym jevem u déti s cystickou fibrézou (u

vSech 46 pacientll) a Ze tento jev souvisi i s chatrnym zdravim ditéte s vysledky Gcasti.

Dood v roce 2005 posuzoval drZeni, bolest a inkontinenci a navrhoval zakroky tykajici
se pohybového aparatu. Swisher v roce 2006 popisoval zmény ve svalovém vldkné u pacientli

s cystickou fibrozou jako mozny divod snizené tcasti.

Podle Hodgese a Gandeviy je dychani spojeno s drzenim téla: Branice a biiSni svaly
zvySuji svoji posturdlni pfizplsobivost v zavislosti na posturdlnich poZadavcich zatimco

soucasné synchronizuji svoji kontrakci pro dychani.

5.1 Abnormalni drZeni téla a bolest zad u pacienti S cystickou fibrézu
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Vychylenim ze spravného drzeni téla se méni mechanika téla, ¢imz se nerovnomérné
zatézuji klouby, zvysuje se vazivové napéti a dochazi k posSkozeni kosterniho svalstva. Zkraceni
pfidruzenych mékkych tkani mze vyvolavat bolesti zad. Chronicka bolest je dal$im z fady
neduht, kterym trpi tato skupina pacientii, a mize zapiicinit Spatnou naladu a ztratu motivace.
Ztuhlost a bolesti v oblasti patefe a Zeber Casto znesnadnuji dychani a Spatné drzeni téla spolu
s nizkou télesnou hmotnosti muze jest¢ zhorsit celkovy vzhled téla a snizit sebevédomi
nemocného. Ztuhlad a bolestiva "respiracni pumpa" muze také branit procistovani dychacich

cest a znemoznit cviceni.

R. Tattarsall v jeho vyzkumu jasné ukazuje, ze dospé€la populace s onemocnénim CF
trpi vaznymi problémy pohybového ustroji, zatimco u nejmladsi v€kové skupiny, zejména ve
veéku do 8 let, nejsou pozorovany zadné problémy. Problémy pohybového ustroji se zacinaji
projevovat v prepubertalnim obdobi, u nekterych déti uz od 8 let véku, a vétsina pacientd jimi

obvykle trpi do konce puberty.

Vzhledem k tomu, Ze je jednodussi jak z hlediska pohybového aparatu, tak i z hlediska
planovani/ provedeni motoriky/pohybii zabranit rozvoji problému drZeni téla spiSe nez jeho
naprava, zda se, ze vyzkumné vysledky podporuji intervenci v podobé preventivniho trénovani
spravnych fyzickych navykl. S tim souhlasila pfednasejici Louise Lannefors v roce 2004 na
konferenci North American Cystic Fibrosis v St Louis ve staté Missouri. Dokladala to tim, ze
posturalni abnormality nejsou zpiisobeny pouhym snizenim BMD (nizkou kostni denzitou), ale
spiSe abnormalni respiracni zatéZzi, které je opakované vystavovan vyvijejici se pohybovy aparat

ditéte a jeho neuromuskularni opora.

Lannefors zdlraznila, ze prevence deformit pohybového ustroji je jednodussi nez
obnova a Ze je tfeba usilovat o to, aby nebyly poSkozeny pateini segmenty, zejména aby nedoslo
k zaklinéni obratli. S ohledem na vSechny dosud dostupné informace z klinické praxe a
vyzkumu se zdd byt optimélni zacit se snahou o minimalizaci nebo prevenci deformit
pohybového ustroji souvisejicich s CF v pribéhu prepubertalniho obdobi, kolem véku 8-12 let.
(Journal of the royal society of medicine, supplement No. 45, 2005).

5.2 Vztah mezi dychanim a drZenim téla
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Tvar hrudniku se z fylogenetického hlediska méni v souvislosti se zménou mechanismu
dychani. K vyvoji tvaru lidského hrudniku dochazi nejen béhem embryonalniho a fetdlniho
obdobi, ale i po narozeni v souvislosti se vzpfimovanim, kdy se vyviji vztah mezi dychdnim a
posturou. Proto se hrudnik novorozence a dospélého 1isi, a to nejen objemem a velikosti, ale i
ruznou hloubkou zanoifeni hrudni patefe pod linii oblouku Zeber a tvarem hrudni dutiny v
transverzalni rovin¢, kdy novorozenec ma hrudni dutinu ovalnou a dospély clovek

ventrodorzalné oplostélou.

V pribéhu evoluce se organismy adaptovaly na zmény zevniho prostiedi. V souvislosti
se zménou zpusobu dychani dochédzelo k morfologickym zménédm nejen hrudniku, ale 1 patete

a lebky.

Nehomidni a prehomidni opice mély hrudnik rozsifeny vic v sagitalni roviné nez ve
frontalni, ale s postupnou vertikalizaci dochazelo ke zménam tvaru hrudniku a u dospélého
¢loveéka jiz mizeme vidét hrudnik pfedozadné oplostély. Proces vertikalizace zapficinil nejen
zménu konfigurace hrudniku, ale zménilo se i zakiiveni patete a detailni morfologie zeber. Patet
Simpanze ma jen jednu kiivku a to kyfozu, ale patet ¢love€ka jiz ma kiivky dvé. Vyvojem doslo
také k tomu, Ze hrudni patet dospélého cloveka je zanotfena pod linii oblouku zeber. (Krobot,

2004)

Na formativni vliv funkce béhem vyvoje nejvice poukazuje vyvojova kineziologie, ktera
vychazi z globalnich motorickych vzort ¢lovéka. Spolu se zranim dechovych funkci dochazi
ke zrani schopnosti zaujmuti polohy — ke zrani drZeni téla, a branice se postupné zaclenuje do
posturalni funkce. Skalka (2002) uvadi, Ze zrani posturalni funkce a funkce svéracii jsou spjaty.
Dité podle n¢j ovlada spolehlivé funkci svéraci, az kdyz zvladne vzpiimenou chiizi s plnym
zapojenim panevniho dna, okolo 2. roku zivota. Podle neurofyziologickych poznatka souvisi

schopnost udrzet moc s vyzravanim mikcnich center ve frontalnim laloku a v pontu.

Mezi pohybovym vykonem svali a mezi dychacim objemem existuje dynamicka
biochemickd rovnovdha v zdvislosti na vyvijeném pohybovém vykonu. Porusenim této
rovnovahy napt. prohloubenym dychanim v klidové poloze vleze dochazi ke zvySeni
drazdivosti nervové soustavy. Toho se vyuziva pii detekci epilepsie pomoci EEG vySetfenim,
které zaznamenava zvyseni aktivity v uréitych mozkovych lokalitach, které jsou znama jako
zdroje epileptické aktivity na EEG. Pti vétSim stupni této nerovnovahy dochéazi k alkaléze
provazené az vznikem kieci. Této nerovnovahy se da uméle vyuzit i holotropnim dychanim

podle Groéfa, které navozuje v CNS zmény podobné tcinkiim nékterych psychotropnich drog.
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Z téchto poznatkli vyplyva, Ze existuje t€snd vazba mezi dychaci mechanikou a pohybovym
chovanim, ale i mezi dychanim a aktualnim stavem mysli. Tento fakt je tfeba si uvédomit
zejména pii terapeutickém pouzivani dechovych pohybt k jakémukoli uc¢elu. Dechové pohyby
probihaji jednak autonomné¢ podvédomé podle navyklého dechového programu a jednak cilené

podle volniho zaméru. (Véle, 2003)

5.3 Funkece svalii trupu a hrudniku vzhledem k dychani

Mezi svaly hrudniku (mm. thoracis) patfi tii svalové skupiny: hluboké hrudni svaly,
hlavni dychaci sval — branice, a thorakohumeralni svaly. Na pohybech hrudni stény béhem

dychani se podili také svaly bfisni (Dylevsky, 2000).

Dychaci svaly tvofi funkéni celek, proto mizeme z hlediska mechanismu dychacich
pohybt rozdé¢lit tyto svaly na svaly inspiracni a expiraéni (Dylevsky, 2000). Tyto se dale déli

na primarni a akcesorni:

* primarni svaly inspira¢ni — hlavnim inspira¢nim svalem je branice, dale sem patii mm.
intercostales externi a mm. levatores costarum

* akcesorni svaly inspiracni — patii sem svaly §ijové (mm. scaleni, mm. suprahyoidei et
infrahyoidei, m. sternocleidomastoideus), svaly hrudniku (mm. pectorales, m. serratus anterior,
m. serratus posterior superior a m. latissimus dorsi) pomahaji forsirované inspiraci pii abdukci
pazi
* primarni svaly expira¢ni — m. intercostalis interni a m. sternocostalis , které jsou
pomérmne malo ucinné, protoze vydech je pfevazné pasivni proces, ktery se uskuteciiuje
prostiednictvim elasticity hrudni stény a plic. (Véle, 2006). Tyto svaly se aktivuji pii vydechu

nosem, ktery klade vzduchu vétsi odpor. (Dylevsky, 2000)

Obraz vadného drzeni téla je autory (Macek, Smolikova, 1995; Urbancova, 2002)
popisovan u obstrukénich onemocnéni plic. Casto u tdchto pacientll vidime ramena vtodena
dovnitt, obraz kyfotického postaveni patete, ochablé bfisni svaly. Z kineziologického rozboru

dostaneme obraz vadného drZeni téla:

- zkracené svaly — prsni, extenzory §ije, horni fixatory ramenniho pletence

- ochablé svaly — bfisni, mezilopatkové, dolni fixatory ramenniho pletence, hluboké
flexory krku

- nerozvijejici se hrudnik a ztuhla branice

- omezena pohyblivost patefe a ramennich kloubii
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Pti déletrvajicim onemocnéni dychacich cest, at’ uz obstrukéniho nebo restrikéniho
charakteru, dochézi k deformaci hrudniku. Obstrukce ma za nasledek zvySeni odporu dychacich
cest, tim je postizena predevsim vydechova faze dechového cyklu, dochazi k zvétseni objemu
plic a tim 1 k inspiratnimu postaveni hrudniku. ZhorSeni vydechu vyzaduje zvyseni aktivity
svali béhem vydechu (za fyziologickych podminek se vydech povazuje za pasivni zalezitost).
U obstruk¢énich onemocnéni (astma bronchiale, CHOPN, cysticka fibroza, emfyzém) vede
zvySena poddajnost plic ke vzniku tzv. soudkovit¢ého hrudniku. Spole¢nym znakem
obstrukcnich a restrikénich onemocnéni je zvySeni energie vynalozené na dychani — zvysSeni
dechové prace. U obstrukénich onemocnéni je to dano zvySenym odporem v dychacich cestach
a snizenim plicni elasticity, jejiz schopnost plice smrS$tovat musi byt nahrazena zvysenou
aktivitou expiracnich svald. U restrikénich onemocnéni musi inspira¢ni svaly béhem nadechu

vynalozit vice sily, aby doslo k rozpéti hrudniku.

Autofi Casto v literatuie poukazuji na to, Ze nedostatecnou funkci svalil stabilizujicich
patet (lokalnich stabilizatorti), vznikaji bolesti zad (Kolaf, 2006; Malatova, 2006; Suchomel,
2006). Insuficience svaltl je bud’ ziskana, nebo se zaklada pti poruchach posturalni ontogeneze.
Stabiliza¢ni funkce svalll je fizena centralnim nervovym systémem. Pokud dojde k utlumu
lokalnich stabilizatort patete — svalii hlubokého stabilizacniho systému - jejich aktivitu piebere
globalni svalovy systém. Jeho stabiliza¢ni (zpeviiovaci) funkce neni dokonald, coZ se odrazi v

celkovém drzeni téla s rizikem vzniku bolesti zad.

VétSina respiraCnich svall ma i1 posturalni funkci, proto nelze oddé€lit dychani od
postury. Pti terapii vadného drZeni téla je potfeba pracovat na zlepSeni dechovych funkei a pii
terapii respiranich onemocnéni na zlepSeni drZeni téla, protoZze dychani ovlivni posturu a

postura dychani.

Paul Hodges v Australii se pustil do naprosto nového vyzkumu, jak se vzajemné
ovlivituji dychéni a drZeni té€la. Hodges prokazal, Ze kazdy sval trupu je jak respiracnim, tak i

posturalni svalem, zejména se to tyka branice.

Ukézal také, Ze je-1i ohroZena fyziologicka podpora dychéani, posturalni reakce svald
trupu se snizi, aby mohly reagovat na okamzité potifeby dychani. Proto pokud svaly potfebné
pro dychani a ¢innosti s tim souvisejici, jako je kaSel, jsou pfili§ zatézovany, pfimo ovlivni
posturalni schopnosti tychz svalii. Drzeni téla se mize pfizplsobit tomuto rozporu tak, Ze
ptestane byt efektivni pro optimalni rist a zrani. Hodges a kolektiv dokézali, Ze bolestivé stavy

vyvolavaji neefektivni neuromotorické podnéty hlavnich stabilizatori trupu, coz jsou tytéz
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svaly, které podporuji dychani a drzeni téla. R. B. Parasa uvedl, ze 94 % dospélych s CF si
stézuje na bolest. Nasledkem toho, ze svaly trupu kvili bolesti nejsou ovladany efektivnimi
strategiemi motorickych podnéti, mize skuteéné predurcit jedince s CF k dal§imu rozvoji

vaznych deformit pohybového aparatu. (Journal of the royal society of medicine, 2005)

5.4 Poruchy rozvijeni hrudniku na funkénim podkladu

Spravné drzeni téla je typické svym vzpfimenym postojem, soumernym rozvojem
svalstva, pfirozenym zakiivenim pateie (kréni a bederni lordoza, hrudni kyféza) a optimalnim
svalovym napétim. Hlava je vzpiimena, temeno sméfuje smeérem vzhlru, ramena jsou rozloZzena
do stran, spusténa doli ve stejné vySce. Bradu méame v trovni mezi klicnimi kostmi a svira
témert pravy thel s predni stranou krku. Hrudnik je vyklenuty dopfedu, hrudni kost prominuje
vice jak bficho. Lopatky jsou spustény voln¢ doli a jejich dolni uhel neodstavéa od hrudniku.
Bficho je stazené a boky ve stejné urovni. Pdnev je podsazend a bederni prohnuti je mirné.
Dolni koncetiny jsou mirn¢ vyto¢eny zevné. Chodidla jsou mirn€ od sebe, téziste je uprostied
chodidel (Hnizdil, Chvéalova, Savlik, 2005). Podle drzeni t€la hodnotime spravné postaveni
jednotlivych &asti téla a jejich vzajemné biomechanické vyvazeni. Zadouci je dostateéné napéti
svali. Nezadouci je jak ochablé drzeni téla, tak i strnulé tenzni drzeni. Pti vadném drzeni téla
se kloubni spojeni dostavaji do tzv. decentrované¢ho postaveni. Svaly, které toto postaveni v
kloubu zajist'uji, nejsou v rovnovaze (Kolat, 2002). Zpravidla byva jeden oslabeny a druhy
zkraceny (brani ve fyziologickém rozsahu pohybu). Nej€astéjsim typem vadného drzeni téla je
drzeni chabé, pasivni. Je charakteristické schoulenou postavou, svésenou hlavou, kulatymi zady
a ochablym svalovym aparatem. Na tomto drzeni ma vliv vznik svalovych dysbalanci. V oblasti
kréni a hrudni patefe nachdzime horni zktizeny syndrom (dle Jandy). Vznika zde svalova
dysbalance mezi hornimi a dolnimi fixatory ramenniho pletence, mezi mm. pectorales a
mezilopatkovym svalstvem a mezi hlubokymi flexory $ije a extenzory $ije. Jako reakce oslabeni
dolnich fixatort lopatek nastava zvysené napéti v hornich fixatorech. Pti zvySené tenzi prsnich
svali se tvofi kulatd zada a pfedsunuté drZzeni ramen, krku i1 hlavy. Nerovnovahou mezi flexory
a extenzory §ije dochazi k zvySeni lordozy v horni ¢asti kréni patete. U této dysbalance
nalézame horni typ dychani se zvySenou aktivitou mm. scaleni a trigger point na branici (Lewit,
2003). Dolni zkiizeny syndrom (dle Jandy) ptfedstavuje dysbalanci mezi oslabenymi mm.
gluteai maximi a zkracenymi flexory kycle, slabymi bfiSnimi svaly a zkrdcenymi bedernimi
extenzory trupu, slabymi mm. glutaei medii a zkracenymi tensory fasciae latae i mm. quadrati
lumborum (Lewit, 2003). K poruchdm a ke zmé&nam pftirozenych hybnych stereotypit dochézi

na podkladé zapojovani riznych svalovych skupin a nerovnomérnym zatizenim organismu.
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5.5 Napojova plechovka jako model kontroly drZeni téla a dychani

Z dvoji funkce dychacich a posturalnich svalt vyplyva, Ze ani jedna z téchto aktivit by
neméla byt posuzovana jako izolovana reakce. Vnéjsi a vnitini sily, které ovliviuji dychani,
zéaroven ovlivni reakce drzeni téla a naopak. Pro zrani ditéte trpiciho CF je toto srovnani zdsadni
pii vyvoji programu, ktery mé optimalizovat podporu posturalnich svalti, aby se co nejvice patet
ditéte srovnala, a zaroven rozviji respiracni program/dychéni ditéte. Nasledujici model
napojové plechovky jako model kontroly drzeni téla a dychani, se snazi objasnit vztah mezi

dychanim a drzenim téla. (Journal of the royal society of medicine, 2005)

Strukturou slaby, ale funkéné silny

Hlinikovy obal napojové plechovky je tenky, kiehky a pfirozené slaby. Piesto, kdyzZ je
plechovka zaviend, je plast’ funkéné silny. Je témét nemozné zavienou plechovku zmacknout
nebo deformovat, pokud neni obal propichnuty. Avsak kdyz je plechovka otevienad, ztraci svou
"silu" a lze ji snadno zmackat. Neni to hlinikovy obal, ale vnitini tlak, ktery vznikd sycenim
oxidem uhli¢itym, ktery plechovce dava silu. Trup téla funguje podobné, kdyz pouziva svalové
kontrakce, aby vnéjsi sily, jako je gravitace, ,,nezmackaly* jeho chatrny ram, kostru. (Journal

of the royal society of medicine, 2005)

Podpora tlakova

Trup téla se sklad4 ze dvou dutin (hrudni a bfi$ni), které jsou zcela odd€leny branici,
coz umoziuje kazdé dutin€ vytvoftit jiny vnitini tlak. Branice je primarnim regulatorem tlaku
obou dutin trupu. Dutiny jsou funkéné uzavieny hlasivkami shora a dolni ¢ast uzaviraji svaly
panevniho dna. Cely systém je dynamicky podporovan svaly, které vytvateji, reguluji a udrzuji
vnitini tlaky v obou dutindch. Tyto svaly tak musi soucasné spliiovat potieby dychani a drzeni
téla dan¢ho jedince. Jinymi slovy, svaly trupu funguji jako jeden souvisly funkéni celek, ktery
poskytuje zékladni podporu pro regulaci tlaku, ktery jedinci umoziuje zvladat vice tkola
najednou - chtizi, mluveni a zvykani, k nimz dochazi souc¢asné a bez namahy. (Journal of the

royal society of medicine, 2005)
Jak je tlak vyuzivan vnitifnimi organy

Tlak v dutin€ bfisni a hrudni také podporuje funkci vnitinich organt, zejména plic,
srdce, cév, gastrointestinalniho systému a lymfatického systému. Pokud nefunguje podpora
bézného tlaku, snizuje se hemodynamicky pohyb télnich tekutin a zpomaluje se Zaludec¢ni

pohyblivost. To je nejpatrnéjsi u jiné diagnostiky: u poranéni michy. Po poranéni michy ve
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spodni ¢asti krku sice branice stale funguje, ale primarni svaly hrudniho koSe (mezizeberni) a
bfisni svaly jsou ochromeny. Bez podpory vSech svald trupu nevyvolaji stahy branice adekvatni
zmény tlaku v obou dutinach trupu. Pacient s poranénim michy v oblasti krku neni mechanicky
schopen vyvinout pozitivni tlak ani v jedné dutiné. Aniz by doSlo k pfimému poskozeni
samotnych vnitinich organii, pacienta trapi obrovska dysfunkce: nizky krevni tlak (hypotenze),

slabnuti kasle, vyrazné ztizeni nddechu a zacpa. (Journal of the royal society of medicine, 2005)
Dysfunkce tlaku v souvislosti s CF

U pacienti s CF se objevuje opacny problém. Kvili patologickému stavu plic
sekundarné pti kasli opakované vyvijeji pretlak na tenky ,,hlinikovy obal" v podobé kostry. Tak
vznika abnormalni del$i podtlak v obou dutinach od hlasivek po panevni dno. Nedafi-li se
nemocnému s CF ovladnout tento pretlak siln€jSim a/nebo t€inngj$im stahovanim svald, pretlak
si najde nejslabsi bod ,,plechovky" a ptetlak upusti podobné, jako mize prasknout plechovka,
kdyz je zmrazend. Literatura zaméfena na pacienty s CF uvadi n€kolik typt uvolnéni
nahromadéného pretlaku, zejména kdyz dosdhnou dospélosti a piestane se jim vyvijet kostra.
Pokud je naptiklad panevni dno slabym c¢lankem v systému ptlisobeni tlakt, pfetlak se mize
projevit jako inkontinence ve stresovych momentech. V roce 2004 Langman uvedl, Ze stresova
inkontinence byla zaznamenana u 35-68 % Zen s CF ve srovnani s 8-13 % v normalni dospé€lé
zenské populaci. To znamend, Ze pfiliSné plisobeni vnitiniho tlaku v horni Casti téla, které
vznika v souvislosti s CF, mize mit vazny mechanicky dopad na jakékoliv misto, kde je
»plechovka" slabd, at’ uz je to panevni dno, bticho, patet, hrudnik nebo hlasivky. (Journal of

the royal society of medicine, 2005)
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6 Prakticka cast

Teoretické poznatky z prvni ¢asti prace bych chtél v této ¢asti prace ovétit na pozorovani
konkrétnich pacienti s cystickou fibrozou. Na ptipadech konkrétnich pacienti s cystickou
fibrézou budu ovétovat, zda je u nich zhorSend funkce dychaciho Ustroji doprovédzena

zhorSenou funkci pohybového ustroji a dale pak, zda u nich dochézi ke zméné¢ kvality Zivota.

K dispozici jsem mél vysledky méfeni deviti pacientli zaméfené na pohybovy aparat
pacientil s cystickou fibrézou, dale naméfené hodnoty u téchto pacientl ze specializovaného
vySetfeni plic a jejich odpovédi ze specializovaného dotazniku zaméteného na pacienty s

cystickou fibrozou a kvalitu jejich Zivota.

6.1 Vysledky méreni specializovaného vysetieni plic

Vysetieni plicnich funkci dotyénych pacienti jsem porovnaval s hodnotami

naméienymi u bézné populace. Pro porovnani byly uzity nasledujici ukazatele plicnich funkci:

PEF — vrcholova vydechova rychlost; méti se vydechomérem a predstavuje nejvyssi
rychlost, které v prub&hu usilovného vydechu proud vzduchu dosahne. Pacient
vydechne co nejvétsi silou a co nejrychleji. Zaznamenava se nejvyssi hodnota ze

tfi méreni.

FVC — usilovna vitalni kapacita; maximalni objem vzduchu, ktery Ize po maximalnim

nadechu prudce vydechnout.

FEV 1 — usilovné vydechnuty objem vzduchu za jednu vtefinu; objem vzduchu

vydechnuty s nejvétSim tsilim za 1. sekundu po maximalnim nadechu.
FEV 1% FVC — Tiffenealv index; jde o podil FEV 1 a FVC.

MEF - maximalni vydechové pritoky (rychlosti) na rliznych Grovnich FVC, kterou je

jesteé tieba vydechnout; nejcastéji na 75 %, 50 % a 25 % FVC.

Pro urceni, zda je dany ukazatel plicnich funkci u vybrané skupiny pacient skutecné
odliSny od normalnich hodnot, jsem provedl statistické testy o shodnosti stfedni hodnoty

vybérového souboru (hodnot naméfenych u pacientll) a normy pro dany ukazatel. Ocekavané
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hodnoty naméfitelné u bézné populace jsem pievzal z publikace vénujici se postupim

funké&niho vysetieni plic.'? Tyto hodnoty pro jednotlivé ukazatele uvadim v nasledujici tabulce.

Tabulka 1: Dolni hranice normy pro jednotlivé ukazatele vySetieni plic

Ukazatel Hodnoty
FVC 80%
FEV 1 80%
FEV 1% FVC 75%
PEF 72%
MEF 75 72%
MEF 50 2%
MEF 25 67%

Zdroj: Ceska 1ékai'ska spole¢nost Jana Evangelisty Purkyné. DOPORUCENE POSTUPY PRO PRAKTICKE
LEKARE. Projekt MZ CR zpracovany CLS JEP za podpory grantu IGA MZ CR 5390-3 Reg. &. 0/036/088. Zakladni a

specializovana funkéni vySetieni plic. Autor: MUDr. Jarmila FiSerova, 2001.
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6.1.1 Ukazatel FVC
Nameétené hodnoty ukazatele FVC u pacientti s cystickou fibrozou zobrazuje nasledujici

graf.

Graf 1: Naméfené hodnoty FVC u pacienti s cystickou fibrézou a dolni hranice normy daného ukazatele (hodnoty
v procentech)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySeti‘eni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zakladé porovnani namétenych hodnot ukazatele FVC u pacientti s cystickou
fibr6zou s dolni hranici normy ukazatele pro béZznou populaci prostfednictvim t-testu na stiedni
hodnotu mtizeme na 5% hladin¢ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti sttednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,039; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od

pacientil s cystickou fibrozou jsou tedy odlisné (nizsi) od hodnot ziskatelnych z bézné populace.
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6.1.2 Ukazatel FEV 1
Namétené hodnoty ukazatele FEV u pacienti s cystickou fibrézou zobrazuje nasledujici

graf.

Graf 2: Naméfené hodnoty FEV u pacienti s cystickou fibrézou a dolni hranice normy daného ukazatele (hodnoty
v procentech)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySeti‘eni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrozou.

Na zakladé¢ porovnani naméfenych hodnot ukazatele FEV 1 u pacientd s cystickou
fibr6zou s dolni hranici normy ukazatele pro béZznou populaci prostfednictvim t-testu na stiedni
hodnotu miiZeme na 5% hladiné vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,00053; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od

pacientl s cystickou fibrozou jsou tedy odlisné (nizsi) od hodnot ziskatelnych z bézné populace.
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6.1.3 Ukazatel FEV 1% FVC

Graf 3: Naméfené hodnoty FEV 1% FVC u pacienti s cystickou fibrézou a dolni hranice normy daného ukazatele
(hodnoty v procentech)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySetieni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Prestoze stiedni hodnota naméfenych hodnot ukazatele FEV 1% FVC u pacientli
S cystickou fibroézou je niz8i nez dolni hranice normy ukazatele pro béZnou populaci, na zakladé
porovnani namétenych hodnot daného ukazatele u pacienti s cystickou fibrozou s dolni hranici
normy ukazatele pro béznou populaci prostfednictvim t-testu na stftedni hodnotu nelze na 5%
hladin€ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich hodnot /statistika P
(T<=t) (2) = 0,19; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od pacientd s cystickou
fibrozou jsou sice nizs$i nez norma, nemuzeme o nich vsak fici, ze jsou vyznamné odlisSné od
zbytku populace. Divodem je konstrukce tohoto ukazatele (Tiffeneailv index), ktery je
definovén jako pomér FEV 1 a FVC. JestliZze jsou oba uvedené ukazatele u nami sledované
skupiny — pacienti s cystickou fibrézou — nizsi (podobnou mérou), nez hodnoty za béznou

populaci, pak v dasledku toho se Tiffeneatv index pacientl s cystickou fibrozou pfilis nelisi od

zbytku populace.
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6.1.4 Ukazatel PEV
Namétené hodnoty ukazatele PEV u pacienti s cystickou fibrézou zobrazuje nasledujici

graf.

Graf 4: Naméfené hodnoty PEV u pacienti s cystickou fibrézou a dolni hranice normy daného ukazatele (hodnoty
v procentech)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySetieni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Ptestoze stfedni hodnota naméfenych hodnot ukazatele PEV u pacienti s cystickou
fibrozou je niZsi nez dolni hranice normy ukazatele pro béZnou populaci, na zéklad€ porovnani
namétenych hodnot daného ukazatele u pacientli s cystickou fibrézou s dolni hranici normy
ukazatele pro béZnou populaci prostfednictvim t-testu na sttedni hodnotu nemtizeme na 5%
hladin€ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich hodnot /statistika P
(T<=t) (2) = 0,0577; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od pacientii s cystickou
fibroézou jsou sice niZ§i nez norma, nelze o nich vsak fici, zZe jsou vyznamné odlisné od zbytku
populace (i kdyZ je pravdépodobnost ziskani takovychto hodnot jen velice mirn€ nad hranici

pro zamitnuti nulové hypotézy).
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6.1.5 Ukazatel MEF 75
Naméfené hodnoty ukazatele MEF 75 u pacientli s cystickou fibrozou zobrazuje

nasledujici a graf.

Graf 5: Naméfené hodnoty MEF 75 u pacienti s cystickou fibrozou a dolni hranice normy daného ukazatele (hodnoty
v procentech)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySeti‘eni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zakladé porovnani naméfenych hodnot ukazatele MEF 75 u pacientu s cystickou
fibr6zou s dolni hranici normy ukazatele pro béZznou populaci prostiednictvim t-testu na stiedni
hodnotu mtizeme na 5% hladin¢ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,00005; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od

pacientil s cystickou fibrozou jsou tedy odlisné (nizsi) od hodnot ziskatelnych z bézné populace.
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6.1.6 Ukazatel MEF 50
Naméfené hodnoty ukazatele MEF 50 u pacientli s cystickou fibrozou zobrazuje

nasledujici a graf.

Graf 6: Namérené hodnoty MEF 50 u pacienti s cystickou fibrozou a dolni hranice normy daného ukazatele (hodnoty
v procentech)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySeti‘eni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zakladé porovnani naméfenych hodnot ukazatele MEF 50 u pacientu s cystickou
fibr6zou s dolni hranici normy ukazatele pro béZznou populaci prostfednictvim t-testu na stiedni
hodnotu mtizeme na 5% hladin¢ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,000006; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od

pacientil s cystickou fibrozou jsou tedy odlisné (nizsi) od hodnot ziskatelnych z bézné populace.
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6.1.7 Ukazatel MEF 25
Naméfené hodnoty ukazatele MEF 25 u pacientli s cystickou fibrozou zobrazuje

nasledujici graf.

Graf 7: Naméfené hodnoty MEF 25 u pacienti s cystickou fibrozou a dolni hranice normy daného ukazatele (hodnoty
v procentech)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySetieni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zakladé porovnani naméfenych hodnot ukazatele MEF 25 u pacienti s cystickou
fibrézou s dolni hranici normy ukazatele pro béZznou populaci prostfednictvim t-testu na stfedni
hodnotu mtizeme na 5% hladin¢ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,0000005; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od

pacientl s cystickou fibrozou jsou tedy odlisné (nizsi) od hodnot ziskatelnych z bézné populace.
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6.2 Dil¢i zavér — funkénost dychaciho ustroji

Provedené statistické testy ukazateli funkce dychaciho Gstroji u pacientt s cystickou
fibrozou ve vétSing pripadu prokazaly odlisnosti u hodnot vybranych ukazatell u sledovanych
pacientll s touto diagnézou ve srovnani s béznou populaci. Vychdzel jsem vzdy z nulové
hypotézy, ze hodnoty naméfené u pacientil nejsou statisticky odlisné od hodnot ziskatelnych u
bézné populace. Tyto hypotézy jsem u kazdého ukazatele testoval na 5% hladin¢ vyznamnost
prostiednictvim t-testu o shodnosti stfednich hodnot. V piipad¢ ukazatela FVC, FEV 1, MEF
75, MEF 50 a MEF 25 jsem na zaklad¢é provedeného statistického testu byl nucen nulovou
hypotézu zamitnout. V ptipad¢ ukazatele MEF 75 jsou naméfené hodnoty velice blizko hranici
zamitnuti nulové hypotézy. V ptipad¢ pomérového ukazatele FEV 1% FVC pak skute¢nost, ze
neni odliSny od hodnot bézné populace, je dana skutec¢nosti, ze jmenovatel i1 Citatel jsou

posunuty stejnym smérem (nize) a celkovy pomér pak zlstava zachovan.

Vysledek testovani tedy potvrzuje teoreticky predpoklad, Ze pacienti
s diagnostikovanou cystickou fibrézou budou mit odlisné schopnosti dychaciho ustroji. Ve
vSech piipadech je stfedni hodnota hodnot danych ukazateld souboru pacienti s cystickou
fibrézou nizsi nez u bézné populace. Potvrzuje to tak snizenou kapacitu dychaciho ustroji téchto

pacientd.

6.3 Vysledky méieni vySetieni patere

Jak jsem uvedl v teoretické casti, cysticka fibroza mize mit disledky na pohybovy
aparat. Pro posouzeni této otazky u konkrétniho vzorku pacientl s cystickou fibrozou jsem
provedl srovnani funkci pohybového aparatu téchto pacientl s béznou populaci. Pro porovnani
funkci pohybového aparatu pacientd s cystickou fibrézou s béznou populaci jsem zvolil
vysledky dynamickych vySetfeni patefe. Ke srovnani jsem pouzil nasledujici hodnoceni

pohyblivosti patefe:

Schoberova vzdalenost — hodnoti rozvijeni bederni patefe. Pro méfeni se vychazi z
oznaceni obou fossae lumbales (zevni oznaceni pro spinae iliacae posteriori) a
tam, kde spojnice protne patet, prochazi trnem LS. Od tohoto bodu se u dospélych
jedincii naméti 10 cm kranidlné. Pti volném piedklonu se pak u zdravé patete tato
vzdalenost prodlouzi nejméné na 14 cm (dolni mez jsem zvolil za srovnavaci

normu).
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Stiborova vzdalenost — hodnoti pohyblivost hrudni a bederni patefe. Pro méieni se
vychazi ze stejného bodu (trh LS5), jako v ptipadé Schoberovy vzdalenosti.
Druhym bodem pro méfeni je trh C7 — vertebra prominens. Zméfti se vzdalenost
mezi obéma body. Pii uvolnéném piedklonu se tato vzdalenost prodlouzi nejméné

0 7-10 cm (jako srovnavaci normu jsem pouzil dolni mez).

Cepojova vzdalenost — hodnoti pohyblivost kréni patete do flexe. Od trhu C7 (vertebra
prominens) se kranidln¢ naméti 8 cm (ud€ld se znacka). Pfi maximalnim
predklonu se pak tato vzdéalenost u bézné populace prodlouzi nejméné o 3 cm (tuto

dolni mez jsem pak pouzil jako srovnavaci normu).

Ottova inklinacni vzdalenost — hodnoti pohyblivost hrudni patete pii ptedklonu. Od trhu
C7 se naméti 30 cm kaudalnim smérem. Pii pfedklonu se tato vzdalenost
prodlouzi nejméné o 3,5 cm (tuto minimalni hodnotu jsem pouzil jako srovnavaci

normu).

Ottova reklina¢ni vzdalenost — hodnoti pohyblivost hrudni patefe pti zaklonu. Vychazi
se opét z trhu C7 a kaudalnim smérem se naméii 30 cm. Pii zéklonu se tato

vzdalenost primérné zmensi o 2,5 cm (tuto hodnotu jsem pouzil jako normu).

Thomayerova vzdalenost - hodnoti pohyblivost celé patefe. Stojici pacient provede
predklon a méfi se vzdalenost mezi $pickou tfetiho prstu (daktylion) a podlahou.
Zkousku lze provadét i v sed€ — plosky nohou jsou pevné opieny o podlozku, musi
byt zachovan pravy uhel nohy s bércem a natazend kolena. Pfi normadlni
pohyblivosti se prsty dotknou podlahy (pro testovani nulové hypotézy jsem jako

dolni hranici normy stanovil vzdéalenost 2,5 cm).

Pro urceni, zda dany ukazatel funk¢nosti pohybového Ustroji je u vybrané skupiny
pacientil s cystickou fibrézou statisticky vyznamné odlisSny od bé€zné populace, jsem provedl
statistické testy o shodnosti stfedni hodnoty vybérového souboru (hodnot naméfenych u
pacientll) a normy pro dany ukazatel hybnosti patefe. Hodnoty norem pro jednotlivé ukazatele
pouzité pfi testovani uvadim v nasledujici tabulce (v pfipadé, kdy je norma ur€ena intervalem,

jsem pouzil dolni mez tohoto intervalu).
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Tabulka 2: Hodnoty jednotlivych dynamickych vySetieni patefe uZité v dalSich vypoctech jako norma (hodnoty v cm)

Ukazatel Hodnoty
Schoberova vzdalenost 14
Stiborova vzdalenost 7
Cepojova vzdalenost 3
Ottova inklina¢ni vzdalenost 3,5
Ottova reklina¢ni vzdalenost 2,5
Thomayerova vzdalenost 2,5

V piipadech jednotlivych ukazateli jsem pak testoval nulovou hypotézu, Ze namétené
hodnoty u pacientii s cystickou fibrozou se statisticky nelisi od normy pro dany ukazatel.
Nulovou hypotézu jsem testoval pomoci t-testu na shodnost stfednich hodnot na hladiné

vyznamnosti 5%, vypocet jsem provedl v programu excel.
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6.3.1 Schoberova vzdalenost
Nameétené hodnoty ukazatele dynamického vySetfeni patefe Schoberova vzdélenost u
vybranych pacientl s cystickou fibrézou zobrazuje nasledujici graf (v grafu je zachycena i

norma).

Graf 8: Naméfené hodnoty Schoberovy vzdalenosti u pacienti s cystickou fibrézou a norma daného ukazatele
(hodnoty v cm)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySetieni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Ptestoze stfedni hodnota naméfenych hodnot ukazatele Schoberova vzdalenost u
pacientll s cystickou fibrézou je niz8i nez norma ukazatele pro béznou populaci, na zaklade
porovnani namétenych hodnot dané¢ho ukazatele u pacientl s cystickou fibrézou s normou
ukazatele pro béznou populaci prostiednictvim t-testu na stiedni hodnotu nemizeme na 5%
hladin€ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich hodnot /statistika P
(T<=t) (2) =0,14; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od pacienti s cystickou
fibrozou jsou sice niZ8i neZ norma (stfedni hodnota naméfenych tidajt je 13,3 cm), nemiZeme

o nich vsak fici, ze jsou vyznamné odlisné od zbytku populace.
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6.3.2 Stiborova vzdalenost
Nameétené hodnoty ukazatele dynamického vySetieni patefe Stiborova vzdalenost u
vybranych pacientli s cystickou fibrézou zobrazuje nasledujici graf (v grafu je zachycena i

norma).

Graf 9: Naméiené hodnoty Stiborovy vzdalenosti u pacienti s cystickou fibrézou a norma daného ukazatele (hodnoty
v cm)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySeti‘eni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zékladé¢ porovnani naméfenych hodnot ukazatele Stiborova vzdalenost u pacientl
s cystickou fibrozou s normou ukazatele pro béznou populaci prostfednictvim t-testu na stiedni
hodnotu mizeme na 5% hladin¢€ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,0008; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od
pacientl s cystickou fibrozou jsou tedy odlisné (nizsi, sttedni hodnota naméfenych hodnot je
5,05 cm) od hodnot ziskatelnych z béZzné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost

vybranych pacienti s cystickou fibrézou nizsi nez hybnost bézné populace.
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6.3.3 Cepojova vzdalenost

Graf 10: NaméFené hodnoty Cepojovy vzdalenosti u pacienti s cystickou fibrézou a norma daného ukazatele (hodnoty
v cm)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySetieni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zakladé porovnani naméfenych hodnot ukazatele Cepojova vzdalenost u pacientl
s cystickou fibrozou s normou ukazatele pro béznou populaci prostfednictvim t-testu na stiedni
hodnotu mizeme na 5% hladin€ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stfednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,0004; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od
pacientl s cystickou fibrézou jsou tedy odlisné (nizsi, stftedni hodnota namétenych hodnot je
1,39 c¢cm) od hodnot ziskatelnych z bézné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost

vybranych pacientl s cystickou fibrézou nizsi nez hybnost bézné populace.
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6.3.4 Ottova inklinac¢ni vzdalenost
Nameétené hodnoty ukazatele dynamického vysSetfeni patefe Ottova inklinacni
vzdalenost u vybranych pacientll s cystickou fibrézou zobrazuje nasledujici graf (v grafu je

zachycena i norma).

Graf 11: Naméfené hodnoty Ottovy inklina¢ni vzdalenosti u pacienti s cystickou fibrézou a norma daného ukazatele
(hodnoty v cm)

004

004

003

003

= Naméfené¢ hodnoty Ottovy

002 inklinaéni vzdalenosti u
pacienti s cystickou
fibrézou

002 —— Norma

001

001

000

1 2 3 4 5 6 7 8 9

Zdroj: Vlastni tvorba, vySetieni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zéklad¢ porovnani namétenych hodnot ukazatele Ottova inklina¢ni vzdalenost u pacientl
s cystickou fibrozou s normou ukazatele pro béznou populaci prostfednictvim t-testu na stiedni
hodnotu mizeme na 5% hladin€ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti sttednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,00006; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od
pacientl s cystickou fibrézou jsou tedy odlisné (niz§i, sttedni hodnota naméfenych hodnot je
1,33 c¢cm) od hodnot ziskatelnych z bézné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost

vybranych pacienti s cystickou fibrézou nizsi nez hybnost bézné populace.
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6.3.5 Ottova reklinac¢ni vzdalenost
Nameétené hodnoty ukazatele dynamického vysSetfeni patefe Ottova reklinacni
vzdalenost u vybranych pacientll s cystickou fibrézou zobrazuje nasledujici graf (v grafu je

zachycena i norma).

Graf 12: Naméfené hodnoty Ottovy reklina¢ni vzdalenosti u pacienti s cystickou fibrézou a norma daného ukazatele
(hodnoty v cm)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySetieni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zéklad¢ porovnani namétenych hodnot ukazatele Ottova reklina¢ni vzdalenost u pacientl
s cystickou fibrozou s normou ukazatele pro béznou populaci prostfednictvim t-testu na stiedni
hodnotu mizeme na 5% hladin€ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stiednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,00013; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od
pacientl s cystickou fibrézou jsou tedy odlisné (niz§i, sttedni hodnota naméfenych hodnot je
0,94 cm) od hodnot ziskatelnych z bézné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost

vybranych pacienti s cystickou fibrézou nizsi nez hybnost bézné populace.
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6.3.6 Thomayerova vzdalenost
Naméfené hodnoty ukazatele dynamického vysetieni patete Thomayerova vzdalenost u
vybranych pacientli s cystickou fibrézou zobrazuje nasledujici graf (v grafu je zachycena i

norma).

Graf 13: Naméiené hodnoty Thomayerovy vzdalenosti u pacientii s cystickou fibrézou a norma daného ukazatele
(hodnoty v cm)
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Zdroj: Vlastni tvorba, vySetieni vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou.

Na zéklad¢ porovnani naméfenych hodnot ukazatele Thomayerova vzdalenost u pacientl
s cystickou fibrozou s normou ukazatele pro béznou populaci prostfednictvim t-testu na stiedni
hodnotu mizeme na 5% hladin€ vyznamnosti zamitnout nulovou hypotézu o rovnosti stiednich
hodnot /statistika P (T<=t) (2) = 0,006; vypocet proveden v excelu/. Hodnoty ziskané od
pacientl s cystickou fibrézou jsou tedy odlisné (vyssi, sttedni hodnota naméfenych hodnot je
14,33 cm) od hodnot ziskatelnych z bézné populace. Podle tohoto ukazatele je hybnost

vybranych pacienti s cystickou fibrézou nizsi nez hybnost bézné populace.
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6.4 Dil¢i zavér — funkcénost pohybového aparatu

Provedené statistické testy ukazatelii funkce pohybového aparatu (dynamicka vysetieni
patere) ziskané z vysetieni pacientd s cystickou fibrozou ve vétsing ptipadi prokazaly odlisnosti
u hodnot téchto ukazateli u sledovanych pacientl s touto diagnézou proti bézné populaci.
Vychazel jsem z nulové hypotézy, ze hodnoty namétfené u pacientl nejsou statisticky odlisné
od hodnot ziskatelnych u bézné populace. Tyto hypotézy jsem v ptipadé kazdého ukazatele
testoval na 5% hladin¢ vyznamnost prostiednictvim t-testu o shodnosti stfednich hodnot.
V piipadé vysledkt vysetfeni Stiborova vzdalenost, Cepojova vzdalenost, Ottova inklinadni
vzdalenost, Ottova reklinaéni vzdalenost a Thomayerova vzdalenost jsem byl nucen na zakladé
provedeného statistického testu nulovou hypotézu zamitnout. V piipadé vySetfeni na
Schoberovu vzdalenost sice vybérova skupina pacientli s cystickou fibrézou vykazuje nizsi
sttedni hodnotu méfené vzdélenosti, ale nulovou hypotézu o shodnosti stfednich hodnot nelze
na 5% hladin€é vyznamnosti zamitnout. V ostatnich péti ukazatelich dynamického vySetieni
patete pacienti s cystickou fibrézou vykazuji horsi hodnoty hybnosti (u vySetfeni Thomayerovy
vzdalenosti vy$§i hodnotu, u Stiborovy, Cepojovy, Ottovy inklinaéni a Ottovy deklinaéni

vzdalenosti pak nizsi hodnotu).

Vysledek testovani tedy potvrzuje piedpoklad, Ze pacienti s diagnostikovanou cystickou
fibrézou budou mit odliSné schopnosti pohybového ustroji. Ve vSech ptipadech je stfedni
hodnota hodnot sledovanych ukazateld hybnosti pacientti s cystickou fibrézou hor$i nez u bézné
populace. Statisticky vyznamné odlisné hodnoty pak byly naméteny v péti ze Sesti sledovanych
zpisobi dynamického vySetfeni patefe. Potvrzuje to tak snizenou funkci pohybového ustroji

téchto pacientd.

Co se tyce pohybového aparatu a hybnosti pacientli s cystickou fibrézou, zaméfil jsem
se dale na drZeni téla pacientl s touto nemoci. VyuZil jsem k tomu programu spolecnosti
Bodyzone.com,® monitorujiciho tfi oblasti kli¢ové pro posturu pacienta, kterd méa pak dopady
na jeho celkovou hybnost. Program za pomoci snimani ze tfi smérd monitoruje (zepiedu, z boku
a zezadu) drZeni hlavy na trupu, drZeni trupu na panvi a drZeni panve na nohou. U pacienti
s cystickou fibrozou lze diky tomuto programu sledovat anomalie v téchto oblastech kli¢ovych

pro drzeni téla ve vztahu k bézné populaci, které maji za néasledek omezeni hybnosti (jak

3 Dostupné na <http://www.posturezone.com>. [cit. 8.7.2014].
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ukazala uvedena piedesla dynamicka vySetfeni patefe). Vysledky vySetfeni pacientli uvadim

Vv priloze.

6.5 Vysledky dotaznikového Setfeni u pacienti s cystickou fibrézou

Dalsi moznosti zkoumani stavu pacientt s cystickou fibrézou je jejich vlastni hodnoceni
svého stavu. K tomuto hodnoceni vlastni kvality Zivota téchto pacientl jsem vyuzil
nizozemského dotazniku pro pacienty s cystickou fibrozou pro skérovani kvality Zivota.?
Pacienti v ném odpovidaji na otazky tykajici se nékolika domén jejich Zivota. Domény, kterych

se otazky tykaji, a dale pak samotné otazky jsou uvedeny v nasledujici tabulce.

Tabulka 3: Domény otizek a otazky dotazniku piFedkladaného pacientiim s cystickou fibrézou

Doména Otazk [ Obsah otazky
a
Fyzicka 1 Obtizné vénovat se silovym aktivitam, jako je béhani ¢i
sporty
2 Obtizné jit stejné rychle jako ostatni
3 Obtizné nosit €1 zvedat t€Zké predméty, jako jsou knihy
4 Obtizné vyjit jedno patro schoda
5 Obtizné jit do schodii stejné rychle jako ostatni
13 Chtize s obtiZzemi
19 Problém se zotavit po fyzické ndmaze
20 Omezeni pii intenzivnich ¢innostech jako béhani ¢i sportech
Vitalita 6 Citil jsem se $t'astny
9 Citil jsem se unaveny
10 Citil jsem se plny sily/energie
11 Citil jsem se vyCerpany
Emocni stav 7 Me¢I jsem obavy
8 Citil jsem se zbytecny
12 Citil jsem se smutny
28 Naro¢né planovat budoucnost
33 Pocit osamoceni
Socialni 22 Zustaval jsem doma vic, neZ bych si ptal
26 Bylo mi pfijemné piespavat mimo domov...
30 Schazet se Casto s prateli
32 Citit se pfijemné pfi chozeni za vecerni zabavou
Role 37 Chybét ve Skole ¢i v praci z diivodu nemoci ¢i 1écby
39 Problém zvladat Skolu, praci nebo kazdodenni ¢innosti
Body image (vzhled | 23 Domnivam se, Ze jsem ptili§ hubeny/a
téla)

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 Domnivam se, ze jsem po fyzické strance jiny/a nez ostatni
v mém veéku (vypaddm jinak nez ostatni v mém véku)
25 Necitim se dobfe ohledné svého fyzického vzhledu
Porucha pfijimani 14 Pocit pfi jidle
potravy (jidlo)
21 Musim se do jidla nutit
Lécebna zatéz 15 Lécba zatézuje muj kazdodenni zivot
16 Cas, ktery mi denné zabira 1é¢ba ve srovnani s minulym
rokem
Stud 27 Lidé¢ kladou nepiijemné otazky/Lidé se ptaji na nepiijemné
véci
29 Lidé se boji, ze ma nemoc by mohla byt nakazliva
31 Domnivam se, Ze kaSlanim obtéZuji své okoli
Zdravotni stav 17 Momentalni zdravotni stav
18 Zdravotni stav ve srovnani se stavem pred 3 mésici
34 Citim se zdravy/a
35 Vedu normadlni Zivot
Viaha 40 Mam problém pribrat
Dychaci 41 Citil jsem se otekly / Pocit oteklosti
42 Kaslani béhem dne
43 Vykaslavani hlenu
44 Zabarveni hlenu
45 Sipani
46 Problémy s dychanim
47 V noci se budim kaslem
Traveni 48 Prijem
49 Bolest biicha

Zdroj: Vlastni tvorba, dotazovani vzorku deviti pacienti s cystickou fibrézou. Dotaznik, 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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Dotaznik vyplnilo devét sledovanych pacient s cystickou fibrézou. Absolutni Cetnosti

odpovédi na jednotlivé otazky zobrazuje nasledujici graf.

Graf 14: Absolutni ¢etnosti odpovédi deviti pacienti s cystickou fibrézou v dotazniku zaméieném na kvalitu jejich
Zivota

Cestnosti odpovédi na jednotlivé otazky

(=Y
o

@ Cetnost. ..

O P N W » O O N 00 ©

Zdroj: Odpovédi pacienti v dotaznikovém Setfeni, vlastni zpracovani.
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Déle se podivam na jednotlivé domény, kterymi se dotaznik zabyva. Nejveétsi mnozstvi

otazek dotazniku sméfuje do oblasti fyzické domény.

Graf 15: Zobrazeni relativnich ¢etnosti odpovédi vzorku pacienti s cystickou fibrézou na otazky z fyzické domény

Fyzicka doména - relativni Cetnost odpoveédi
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Obtizné  Obtizné jit  Obtizné Obtizné  Obtizné jit Chiizes Problém se Omezeni pii
vénovat se stejné nosit & vyjit jedno do schodii obtiZzemi zotavit po intenzivnich
silovym  rychle jako zvedat t¢zké  patro stejné fyzické  &innostech
aktivitim,  ostatni  pfedméty, schodi  rychle jako namaze jako bé&hani
jako je jako jsou ostatni ¢i sportech
béhani ¢i kniky
sporty

Zdroj: Odpovédi pacienti v dotaznikovém Setieni, vlastni zpracovani.

Z grafu je patrné, ze zadny z dotazovych pacientll netrpi tak vaznymi fyzickymi

obtizemi, které by mu znemoznovaly vykonavat zakladni pohyb nebo mu ¢inily vazné potize.

Dokonce zadny z dotazovanych neuvedl jako obtiZzné v€novat se sportu, nicméné vSichni

dotazovani (9) uvedli omezeni pfi intenzivnich ¢innostech jako b&hani ¢i sport. Lze tedy fici,

ze uvedeni pacienti subjektivné trpeli ur¢itymi omezenimi, nicméné nebyla takového rozsahu,

aby pro n¢ bylo obtizné vykonavat bézny dennodenni pohyb.

Nasledujici graf zobrazuje relativni Cetnosti odpovedi pacientll na otdzky z domény

vitality. VSichni dotazovani pfisvédcili pravé jedné varianté odpovédi. Z grafu je patrné, Ze

zadny z pacientl nepocit'oval plnost sil, nybrz vSichni pacienti pocitovali nedostatek vitality.

Jedna tfetina se citila unavend a dokonce dvé tietiny dotazovanych se citily vycerpané.
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Graf 16: Zobrazeni relativnich ¢etnosti odpovédi vzorku pacienti s cystickou fibrézou na otazky z domény vitality

Vitalita - relativni ¢etnost odpovédi
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sily/energie

Zdroj: Odpovédi pacienti v dotaznikovém Seti‘eni, vlastni zpracovani.

Stejnym zptisobem odpovidali pacienti na otazky tykajici se jejich emoc¢niho stavu —
odpovédéli vSichni a vSichni vybrali pravé jeden z nabizenych emocnich stavi. Relativni
Cetnosti odpovédi v této doméné zobrazuje nasledujici graf. Pacienti v nejvice piipadech
hodnotili jako naro¢né planovat budoucnost a dale pak odpovidali, Ze se citili smutni (zde je
ziejmé mozné dotazniku vytknout, Ze nabizi pouze negativni emotivni stavy. Pacient ma
moznost pouze nezaskrtnout negativni emotivni stav, nicméné nema moznost vybrat néktery

Z pozitivnich emocnich stavi).
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Graf 17: Zobrazeni relativnich ¢etnosti odpovédi vzorku pacienti s cystickou fibrézou na otazky z domény emoéni stav

Emocni stav - relativni ¢etnost odpovedi
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Zdroj: Odpovédi pacienti v dotaznikovém Seti‘eni, vlastni zpracovani.

Relativni Cetnosti odpovédi pacienti v souvislosti s jejich socialni roli zobrazuje

nasledujici graf. I v tomto ptipad¢ prisvédcili vSichni pacienti pravé jedné varianté odpovédi.
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Graf 18: Zobrazeni relativnich ¢etnosti odpovédi vzorku pacienti s cystickou fibrézou na otazky ze socialni domény

Socialni doména - relativni cetnost odpovédi
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domov... zabavou

Zdroj: Odpovédi pacienta v dotaznikovém Seti‘eni, vlastni zpracovani.

Z grafu je patrné, ze o néco vice nez pétina dotazovanych vnimala jistd omezeni v

socialni doméng, kdyz zlistdvala doma vice, nezZ by si prala.

Nekteré z variant odpovédi zatfazenych do domény body image prisvéd¢ilo osm z deviti
dotazovanych. Pacienti, kteii odpovedéli, vybrali pouze jednu z nabizenych variant. Nésledujici

graf pak zobrazuje rozlozeni relativnich Cetnosti ptfitazené jednotlivym variantam odpovédi.
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Graf 19: Zobrazeni relativnich ¢etnosti odpovédi vzorku pacienti s cystickou fibrézou na otazky z domény body image

Body image (vzhled téla) - relativni ¢etnost odpovedi
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v mém véku (vypadam jinak
nez ostatni v mém veéku)

Zdroj: Odpovédi pacienti v dotaznikovém Setieni, vlastni zpracovani.

Témet 90 % dotdzanych tedy citi néjaky nedostatek ve svém vzhledu. Vniméni pocitu
ptilisné hubenosti u tfech pacientti koresponduje s odpovéd’mi pacientii v doméné vaha, kde tfi
pacienti uvedli, Ze maji problém pfibrat (ve dvou piipadech ze tfi §lo o totozné pacienty).
Zaroven vsak zadny z pacientl neoznacil zadnou odpovéd’ z domény traveni upozoriujici na
problémy s prijmem nebo bolesti bficha. Zbyvajici pacienti hodnoti sviij vzhled jako

nedostate¢ny nebo jiny nez u vrstevnikli svého véku.

Na problematiku kontaktu s okolim, vnimani sebe sama upozorfiuje doména stud.
Z nabizenych tii moznosti kazdy dotdzany vybral pravé jednu moznost. RozlozZeni relativnich

cetnosti zobrazuje nasledujici graf.
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Graf 20: Zobrazeni relativnich ¢etnosti odpovédi vzorku pacienti s cystickou fibrézou na otazky z domény stud

Stud - relativni ¢etnost odpovéedi
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otazky/Lidé se ptaji na mohla byt nakazliva obtézuji své okoli
nepiijemné véci

Zdroj: Odpovédi pacienti v dotaznikovém SetFeni, vlastni zpracovani.

Z odpovédi je ziejmé, Ze dotazovany vzorek pacientll s cystickou fibrézou nema
problémy s tim, Ze by se jejich okoli obavalo, Ze jejich nemoc je nakazliva. Je vSak ziejmé, ze
je pro sve okoli patrnd. Vice nez dvacet procent pacientll uvadi, Ze jim jsou kladeny nepiijemné
otazky a zbyvajici se domniva, ze svym kasSlanim obtézuji okoli. Vysledné odpovéedi v této
doméné koresponduji s vysledky domény body image, kdy se velké ¢ast dotazovanych vnima

jako odlidni od svych vrstevniki.

Problémy s funkci dychaciho Ustroji zaznamendva doména dychani. V této doméné
vybral kazdy pacient pouze jednu ze sedmi nabizenych charakteristik. L.ze tak fici, ze kazdy
Z dotdzanych pacientli pocituje urCity stupenn obtizi. Odpovédi se vSak koncentruji (téméi 90
%) do dvou druhti odpovédi — vykaslavani hlenu a zabarveni hlenu, zbyvajici pfipada na kaslani
b&hem dne. Mezi nabizenymi odpovéd’mi lze nalézt i vazn&jsi potize. Zadna z nich viak nebyla
vyplnéna. Zplsob vyplnéni je tak konzistentni s vybérem odpovédi ve fyzické doméné, ktera
fik4, ze uvedeni pacienti pocit'uji ur€itd omezeni, ta vSak neptekrocila ur€itou mez. Lze tak
konstatovat, Ze pro vybrany vzorek pacientd s cystickou fibrozou piestavuje nemoc jistou zatéz,
Z nabizenych moZnosti vSak tito pacienti nehodnoti projevy nemoci (doména dychani) a fyzicka

omezeni (fyzickd doména) z ni plynouci jako ty nejvaznéjsi z nabizené skaly.

67



Graf 21: Zobrazeni relativnich ¢etnosti odpovédi vzorku pacientii s cystickou fibrézou na otazky z domény dychani

Dychani - relativni ¢etnost odpovédi
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Zdroj: Odpovédi pacientii v dotaznikovém Setfeni, vlastni zpracovani.
O mife zatéze, kterou pro pacienty cysticka fibroza predstavuje, svéd¢i odpovédi v dotazniku v
doméné role a v doméné léCebna zatéz. Ctyfi pacienti uvedli, Ze 1éCba zatéZuje jejich
kazdodenni zivot, z nich dva uvedli, Ze z ddvodu nemoci ¢i 1écby chybéli v praci nebo ve sSkole.

Na druhou stranu vS$ak zadny dotazovany pacient neuvedl, Ze by nemoc vedla k tomu, ze by

méli problém zvladat praci, Skolu ¢i kazdodenni ¢innosti.

6.6 Dil¢i zavér — dotaznik kvality Zivota pacienti s cystickou fibrézou
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Uvedeny vzorek pacientli, ktery vyplnil dotaznik zjistujici jejich vniméani prabéhu
nemoci a jejiho dopadu na kvalitu jejich Zivota, pocituje uréita omezeni. Primarnim disledkem
jsou faktické projevy nemoci (napft. kaslani, vykaslavani), které maji pak dopady na moznosti
fyzické aktivity a vitality a odezvu maji i ve vnimani svého téla. Vnimana fyzicka odliSnost a
projevy nemoci mohou vést k pocitim studu a urcitého vyclenéni ze spolecnosti (kaslanim
obtézuji své okoli) a negativnim emoc¢nim staviim. Nemoc samotnd a souvisejici 1éCba pak

urcitym zptsobem zasahuji do kazdodennich povinnosti pacienti jako je Skola nebo prace.

Vzorek uvedenych pacientt sice tedy pocit'uje uritd omezeni a obtize, at’ jiz ve fyzické
nebo socialni oblasti, a nemoc pocituji jako jakysi handicap, Zadny z nich v§ak pro hodnoceni
projevi nemoci na dychani, fyzicky stav nebo schopnost zvladat dennodenni povinnosti
nevyuziva extrémnich odpovédi. Lze tedy fici, ze pfestoze pacienti evidentné pocit'uji dopady

nemoci v riznych sférach svych zivoti, zadny z pacientl subjektivné nepocitoval stav, kdy by

vvvvv
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7 Diskuze

Podobna prace byla provedena jiz v roce 2012, v Brazilii v rehabilitatnim centru
Univerzity Augusto Motta. Prace byla publikovana v portugalském Journal of pulmonology.
K vyhodnoceni posturalnich funkci u pacientii s CF byla vyuzita softwarovd metoda Posture
assesment software (PAS) a pro vySetieni respirac¢nich funkci spirometrie a test Sestiminutové

chtize a na zavér pacienti vyplnili jeSté dotaznik kvality zivota Questionnaire-Revised (CFQR).

Ve své praci jsem zvolil téméf stejny postup, ale v mensSim poctu pacientil.
Problematika prace vyzaduje vétsi pocet pracovnikii, podobné jak tomu bylo v brazilské praci.
ze tiech stran v jednom okamziku a vysledky byly vyjadieny v procentech, coz vyzaduje dalsi
spolupraci IT pracovnika a témét laboratorni prostiedi pro toto specifické vysetfeni. Vyhoda
této metody vsak je, Ze vysledky vySetieni jsou ulozeny v programu a jsou kdykoliv k dispozici
pro dal$i kontrolu. Pfi mé praci byl pouzit stejny software, ale jen s jednou kamerou a vysledky
jsou vyjadieny slovné a taktéz ulozeny v programu. Aby bylo vyhodnoceni posturalnich a
respiracnich funkci u pacientti s CF objektivni, je zapotiebi dlouhodobé sledovani a to jiz od
predskolniho v€ku az do ukonceni puberty. Také na rozdil od brazilské populace CF dospélych
pacienti je v CR neustale toto onemocnéni povazovano za nemoc ,,slanych déti“, coz je sice
pravda, ale tento nazev zcela opomiji fakt, Ze se podet CF dospélych v CR podstatné navysil. V
ceském registru CF je aktualni zastoupeni dosp€lych 39 % ( Fila in Interni Med. 2014; 16(2):
54-60).

Lécba pacienti s CF je dnes na dobré urovni. Pacientim se dostdva kvalitni
farmakologické a psychosocialni terapie a propracované respiraéni fyzioterapie. CF je
diagnoza, ktera ani v dospélém véky nesmi omezovat nemocné v pohybovych aktivitach, zde
je tteba vykonat jesté potfadny kus prace pomoci fyzioterapie. J& povazuji za vhodné doplnit

dosavadni 1écbu jesté o rehabilitaci zaméfenou na posturalni funkce pacienta.
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8 Zavér

Na konkrétnim vzorku pacientii s cystickou fibrézou jsem ovefoval dopady nemoci na
funk¢nost jejich dychacich cest, dale pak, jak se nemoc projevuje na pohybovém ustroji
dotéenych pacienti a prostfednictvim specializovaného dotazniku jsem ovétoval dopady
nemoci na jejich fyzické schopnosti uplathované v kazdodennim zivoté, jejich socialni
postaveni, zvladani kazdodennich problémd, jejich pocitovany emocni stav a vnimani sebe

Sama.

Vysledky vysetfeni funkénosti dychacich cest u sledovanych pacientli jsem porovnaval
s normou daného ukazatele pro béznou populaci. K porovnani byly pouzity tyto konkrétni
ukazatele vySetfeni funkc¢nosti plic: vrcholova vydechova rychlost (PEF), usilovna vitalni
kapacita (FVC), usilovné vydechnuty objem vzduchu za vtefinu (FEV 1), Tiffeneativ index
(FEV 1% FVC) a maximalni vydechové pritoky (MEF). Nésledné jsem stanovil nulovou
hypotézu Ho, Ze hodnoty konkrétniho ukazatele funk¢nosti plic se u pacienti s cystickou
fibrézou neodlisuji od hodnot, které¢ bychom ziskali u bézné populace a dale alternativni
hypotézu Hi, ze vysledky u pacientd s cystickou fibrézou jsou odlisné od vysledki bézné
populace. Na pétiprocentni hladin€é vyznamnosti jsem prostiednictvim t-testu o shodnosti
sttednich hodnot porovnaval vybérovy soubor vysledkl vySetieni pacienti s cystickou fibrézou
S normou pro bé€znou populaci — testoval jsem tedy platnost nulové hypotézy Ho. Ve vétsSing
ptipadd (kromé Tiffeneaova indexu a ukazatele PEV) hodnot ukazatelii pacientii s cystickou
fibr6zou hodnota nahodné veli¢iny padla do kritického oboru — nulova hypotéza Ho by v jejich
ptipadech platila jen s velice malou pravdépodobnosti (niz8i neZ zvolend hladina vyznamnosti
5 %). V téchto ptipadech jsem nulovou hypotézu Ho zamitl a pfijal alternativni hypotézu Hi.
U dotcenych ukazatelli lezela stfedni hodnota vybérového souboru pacientd s cystickou
fibrézou podstatné niZe, nez je norma b&zné populace. Dil¢im zavérem tedy bylo, Ze uvedeni

vybrani pacienti maji skute¢né nizsi funkénost dychacich cest.

Dale jsem se zaméfil na to, zda u uvedenych pacientli dochazi k urcitym zménam
uspotadani skladby téla, v drzeni téla. Vychazel jsem z piedpokladu, Ze postaveni hrudniku pfi
hypertenzi plic miize zpiisobit zmény drzeni panve, ramen a panevniho pletence, které se snazi
o kompenzaci. Tedy zjistoval jsem, zda respirani nerovnovaha u uvedenych pacient vedla
téZ ke zménam v celkovém drZeni téla a rovnovahy. Zménénd mechanika dychani mize mit
také za nasledek celkovou svalovou nevyrovnanost a zmény povedou ke snizeni funkéni

kapacity. Pro porovnani hybnosti pacientii s cystickou fibr6zou s béznou populaci jsem zvolil
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dynamicka vysetieni patete. Jednak z divodu nalezeni dostate¢ného mnozstvi srovnatelnych
udajii pro béznou populaci, z divodu, Ze hybnost patefe ovlivituje hybnost celého téla a dale
pak z divodu, Ze zmény v oblasti patefe by méli byt prvnimi zménami, ke kterym dochazi

Vv dasledku nerovnovahy respira¢niho ustroji.

Pro srovnani bézné populace a pacientll s cystickou fibrézou jsem zvolil nésledujici
dynamickd vySetieni patefe: Schoberova vzdalenost, Stiborova vzdalenost, Cepojova
vzdalenost, Ottova inklina¢ni vzdalenost, Ottova reklinacni vzdalenost, Thomayerova
vzdalenost. Postupoval jsem stejn¢ jako u srovnavani funkénosti dychaciho ustroji bézné
populace a pacientli s cystickou fibrozou. Stanovil jsem nulovou hypotézu Ho 0 shodnosti
funkénosti pohybového Gstroji bézné populace a pacientl s cystickou fibrézou (a déale pak
alternativni hypotézu Hi o jejich rozdilnosti). Nasledn¢ jsem testoval nulovou hypotézu Ho na
hladin€ vyznamnosti o = 5% o shodnosti vybérového souboru namétenych hodnot pro dany
ukazatel a normy pro bé&Znou populaci pro dany ukazatel. Kromé jednoho ukazatele
(Schoberova vzdalenost), kde nahodna veli¢ina nepadla do kritického oboru, jsem na zakladé
statistického testu zamitl u vSech ostatnich ukazatelti nulové hypotézy. Vypoctené stiedni
hodnoty z vybérového souboru pacientii s cystickou fibrozou v piipadech vSech ukazateld
predstavovaly z pohledu hybnosti pacientii horsi hodnoty, nez je norma. Na zaklad¢ toho mohu
stanovit, ze funk¢nost pohybového Gstroji (méfeno pouze dynamickymi vySetfenimi patete) je
u pacientil s cystickou fibrozou hor$i nez u bézné populace. U danych pacienti tedy doslo

k druhotnym potizim zptsobenych jejich prvotnimi obtizemi s funkénosti dychaciho ustroji.

Dalsim aspektem, kterym jsem zkoumal na vybraném vzorku pacientti s cystickou
fibrézou, jsou dusledky nemoci pro jejich zvladani bézné fyzické ndmahy, zvladani
kazdodennich povinnosti, jejich socialniho zaflenéni a emocniho stavu. Pacientim byl
ptedlozen specializovany dotaznik zabyvajici se vyse uvedenymi doménami a pacienti se k nim
vyjadtovali. Z vysledkt dotazniku plyne, Ze vSichni pacienti pocit'uji ur€itd omezeni ve fyzické
oblasti (nikoliv vSak pfimo obtize) a st€zuji si na nedostatek vitality. Projevy ma nemoc i
Vv socialni oblasti, kdy ji pacienti ve velké mife vnimaji jako obtiz pro své okoli (kaslanim
obtézuji své okoli) a nemoc nebo jeji 1écba zatézuje kazdodenni zivot velké ¢asti z nich. Pocity
snizené vitality, fyzickd omezeni a dopady nemoci na socialni interakci zfeymé vyustuji do

snizenych emocnich stavil, kdy se pacienti citi smutni nebo je pro né té¢Zké planovat budoucnost.

K vysledku dotaznikového Setfeni u vybranych pacienti s cystickou fibrozou je mozné

fici, ze pacienti pocit'uji potize, zddny z pacientli vSak nevybral zddnou z nabizenych krajnich
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odpovédi. Nemoc je tedy pro n¢ omezenim, které v soucasné dob¢ viceméné zvladaji. VSichni
vsak pocituji smutek nebo obavy o budoucnost. Pribéh nemoci a jeji dalsi perspektivy na
pacienty zifejm¢ pusobi skli¢ujicim dojmem. Pro ovéfeni tohoto predpokladu by vSak bylo
vhodné ucinit dotaznikové Setfeni 1 u bézné populace, pro potvrzeni vazby mezi diagnézou

pacientl a jejich emo¢nim stavem.

Na uvedeném vzorku pacientli s cystickou fibrozou jsem tedy nejprve ovéril, ze
skute¢né maji nizsi funkcnost dychaciho systému. Déle jsem zkoumal teoreticky ptedpoklad,
ze cysticka fibréza zpisobujici nerovnovahu dychaciho tstroji vede k nerovnovaze
pohybového aparatu zejména v oblasti ramen, hrudniho koSe a panevni oblasti. Namétené
hodnoty dynamickych vySetieni patefe pacientil s cystickou fibrozou skuteéné ukazaly, Ze u
téchto pacienti dochézi ke snizené hybnosti. Dotaznikové Setfeni mezi pacienty pak upozornilo
na potize, se kterymi se vzhledem k nemoci setkavaji v dennodennim zivot¢, at’ jsou napf-.
z domény fyzické, socidlni a dalSich. Uvedené potize a prib¢h samotné nemoci zfejmé vedou

ke zhor§enému emoc¢nimu stavu téchto pacientd.

Zavérem lze tedy fici, Ze prestoZze se cysticka fibroza primarné projevuje jako sniZzena
funkénost dychacich cest, s jejimi dasledky se 1ze setkat i v dalSich oblastech jako pohyblivost,

popt. emocni stav pacientll. Komplexni pfistup k této nemoci Ize tak povazovat za spravny.
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