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Anotace:

Bakalarska prace se zabyva kvalitou Zivota nemocnych s cystickou fibrézou, jejich
potfebami v oblasti biologické, psychické i sociélni. Prace je rozdélena na Cast
teoretickou a praktickou. Teoreticka Cast se zabyva podstatou, klinickymi pFiznaky,
komplikacemi, IéCbou a psychickou rovinou onemocnéni, transplantaci plic a pfehledem

organizaci pro cystickou fibrozu u nés a ve svéte.

Praktickd Cast je zpracovdna na z&kladé kvalitativniho vyzkumu metodou pfimych
rozhovor( s dospélymi nemocnymi. Cilem bylo zjistit dopad onemocnéni na profesni a

osobni Zivot respondent(, zhodnotit Groven kvality jejich Zivota a spokojenost s péci.

KlicovA slova: cystickd fibroza, mutace CFTR genu, transplantace plic,
biopsychosocialni potfeby

Annotation:

The bachelor thesis looks into the quality of life of people with cystic fibrosis, their
biological, psychological and social needs. The work is divided into theoretical and
practical parts. The theoretical part deals with the nature, clinical symptoms,
complications, medical treatment and psychological aspect of the disease, lung
transplantation and the list of cystic fibrosis organisations here and abroad.

The practical part is made on the basis of qualitative research, using the method of
direct interviews with adult diseased. The goal was to find out the impact of the disease
on professional and personal life of respondents, to evaluate their quality of life and care
satisfaction.

Key words: cystic fibrosis, mutation in the CFTR gene, lung transplantation,
biopsychosocial needs
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1 Uvod

Veétrnik-symbol dechu a dychani, 21. listopad-Mezinarodniho den cystické fibrdzy,
herec Ivan Trojan-patron Klubu nemocnych CF jsou tfemi zakladnimi body probihajici
osvétové kampané o cystické fibroze. Cysticka fibréza (CF), mukoviscid6za ¢i nemoc
slanych déti, vSechny tyto nazvy oznaCuji velmi z&vaznou, v dneSni dobé jiz dobre
IéCitelnou, avSak stale jesté nevyléCitelnou chorobu. Ackoli se o slanych détech hovofrilo
uz davno v historii, stale jeSté nejsou zcela znamé vSechny mechanismy podilejici se na
vzniku a pribéhu onemocnéni. V Ceské republice je v soucasnosti léteno pod
diagndzou cysticka fibréza asi 500 osob. Nejméné stejny pocet osob je vSak podle
feditelky Klubu nemocnych CF léeno pod jinymi diagnézami ¢i vibec (Medical
Tribune, 2012).

Cystickd fibroza je vrozené, chronickeé, Zivot zkracujici onemocnéni postihujici
zejména dychaci a travici systém. Podstatou onemocnéni je porucha specifického genu,
coz vede kprodukci nadmérné vazkého hlenu v respiraCnim i trdvicim systému
nemocného. Zaroven je téz v disledku poruchy vstiebavani minerall produkovan
extrémné slany pot. Tento pfiznak je patrny jiZz ¢asné po narozeni. Na z&kladé tohoto
pfiznaku byla zorganizovana celosvétova kampari pod nazvem ,Kiss your baby‘
(,,Polib své dité*) scilem odhalit onemocnéni v€as a zaCit tak neprodlené s lébou.
V soucasné dobg je jiz rozsifen novorozenecky screening, v Ceské republice se zacalo

s testovanim novorozencl na CF v Fijnu 2009 (Ondfichova, 2009).

v v s

PrestoZe je CF nejCastéjSim autosomalné recesivné dédicnym onemocnénim bilé rasy,
spole¢nost o této chorobé vi velmi malo. | j& jsem znala pouze ndzev a zékladni
priznaky aZ do doby, nez se CF objevila u osoby mné velmi blizké. To byl ddvod, pro¢
jsem si CF nakonec vybrala jako téma své bakalafské prace. Tato prace ma seznamit
Ctenare se zakladnimi informacemi o CF a pfiblizZit, jak se nemocnym s touto chorobou
Zije. | pres cetné vyzkumy a moderni zplsoby lécby patfi CF stale mezi nevylécitelna

onemocnéni vyznamneé ovliviujici délku i kvalitu Zivota nemocnych.



Préci jsem rozdélila na teoretickou a praktickou Cast. V teoretické Casti jsou popsany
pfiznaky, 1éCba, nejCastéji se vyskytujici komplikace, genetickd podstata onemocnéni i
strucny pohled do historie onemocnéni. DalSi kapitoly se zabyvaji transplantaci plic a
psychologickou problematikou CF. Na konci kapitol jsou zafazeny mozné
oSetfovatelské diagndzy vztahujici se k dané problematice. Na konci teoretické Casti je

uveden pfehled Ceskych i zahrani¢nich organizaci zabyvajicich se CF.

Prakticka ¢ast mapuje, jak nazev prace napovida, biopsychosocialni potfeby nemocného
s CF. Pro lepsi pochopeni problematiky a blizsi kontakt s jednotlivymi nemocnymi jsem
zvolila metodu kvalitativniho vyzkumu. V obdobi od prosince 2012 do brezna 2013
jsem oslovila nékolik dospélych nemocnych. S osmi z nich se mi podafilo dohodnout
osobni schlizku a provést vyzkumné Setfeni. Prvotni kontakt na CF pacienty mi
zprostfedkovala socialni pracovnice Klubu nemocnych CF, poté jsem jiz jednotlive
respondenty oslovovala sama prostfednictvim socialni sité Facebook, kde maji CF
pacienti vytvorenou uzavienou skupinu, do které mé velmi ochotné pfijali. Vyzkumné
rozhovory probihaly se vSemi respondenty ve velmi pfatelském duchu, se souhlasem
respondentli byly nékteré nahravany na diktafon. Vyzkum probihal vétSinou v misté
bydlisté respondenta, jednu respondentku jsem navstivila v nemocnici, kde se
zotavovala po transplantaci plic. Cely vyzkum byl smeérovan Kk zjisténi vlivu
onemocnéni na profesni a osobni Zivot dospélych nemocnych a zmapovani

nejddlezitéjsich faktorl ovliviiujicich Zivot nemocného s CF.



1.1Cil prace

Zjistit dopad onemocnéni na profesni a osobni Zivot dospélych nemocnych, vystihnout
hlavni faktory ovliviujici Zivot nemocného s cystickou fibrozou a zhodnotit Urover

kvality Zivota nemocnych s cystickou fibrézou.

1.2Hypotézy

Hypotéza 1: Predpokladam, Ze vétsing respondentd onemocnéni nedovoluje vykonavat

zaméstnani v pIné mife.

Hypotéza 2: Predpokladam, Ze vsem respondentdm onemocnéni snizZilo v néjakém

aspektu kvalitu Zivota.

Hypotéza 3: Predpokladam, Ze mladsi respondenti maji vétsi problémy s dodrZzovanim

IéCebnych opatfeni.

Hypotéza 4: Predpokladam, Ze negativni pocity v oblasti sebelcty proZivaji vice Zeny

nez muzi.

Hypotéza 5: Predpokladam, Ze polovina respondentdl je spokojena s péci o nemocné

s cystickou fibrézou.
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2 Teoreticka cast

2.1 Cysticka fibroza

Cystickd fibroza (CF), dfive nazyvand téZz mukoviscidéza je zavazné chronické
nevylécitelné onemocnéni zplsobujici ¢etné nejen zdravotni, ale i psychologické,
socialni a Casto i ekonomické problémy nemocnému i jeho okoli. Z genetického
hlediska je CF nejCastéjSim autosomalné recesivné dédicnym onemocnénim bilé rasy,

zatimco u asijskych a africkych narod( se témér nevyskytuje (Jakubec, 2006).

Podle tdaji americké nadace pro cystickou fibrézu (Cystic Fibrosis Foundation) trpi CF
70 000 lidi po celém svété a kazdy rok je diagnostikovano priblizné tisicovka novych
pripadd. U vice neZ sedmdesati procent nemocnych je diagndza stanovena v prvnich
dvou letech Zivota a i diky tomu je jiz nyni v USA téméF polovina CF pacientl starSich

osmnécti let (www.cff.org).

V Ceské republice je priblizné kazdy 27. ob&an zdravym nosiem mutace genu pro
CFTR (cystic fibrosis transmembrane conductance) a tedy pfiblizné kazdé sedmisté
manzelstvi zatizeno 25 % rizikem narozeni ditéte s CF. V Ceské republice se kazdy rok
narodi asi 33 déti s CF, coz odpovida priblizné 1 nemocné dité na 3000 narozenych.
V soucasné dobé je popsano jiz vice nez 1900 mutaci genu CFTR délenych do 7 tfid
podle zavaznosti. Znalost typu mutace CFTR genu je dlleZita z hlediska predpovidani
klinického priibéhu onemocnéni (Vavrova, 2006).

2.1.1 Historie
Prvni zpravy o CF pochazi jiz z Antiky, kdy Helén Acron (5-3. stoleti pfed Kristem)
piSe ve své knize Epod o oCarovaném ditéti s extrémné slanym potem. Roku 1595 Pieter

Pauw popsal v pitevni zprave tézké zmény pankreatu u jedendctileté kachektické divky,
ktera pravdépodobné tedy CF trpéla. S. Farber zavedl ve snaze zddraznit pricinu potizi
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pojem mukovisciddza (z latinského mucus=hlen, viscidus=vazky). Jako cysticka fibrdza
bylo onemocnéni pojmenovano 1938 americkou psycholoZzkou Dorothy Andersenovou.
Andersenova tehdy ale hovorila pouze o cysticke fibrdze pankreatu. Roku 1960 byl pro
diagnostiku CF pouzit potni test a nastala éra rozkvétu poznatkli o onemocnéni
(Klapcova, 2008).

Prvni Cesky pacient byl diagnostikovan roku 1964 na Il. détské klinice v Praze, stale
v8ak nebyla spolehlivé vysvétlena podstata onemocnéni. Pokrok ve vyzkumu nastal
v osmdesatych letech dvacatého stoleti, kdy byla v souvislosti s CF zjisténa
nepropustnost bunéénych membran pro chloridy a zaCalo se intenzivné patrat po genu
cystické fibrozy. V roce 1987 byl hospitalizovan prvni dospély pacient na TRN FN
Motol. V srpnu 1989 byl objeven gen CFTR a lokalizovan na dlouhé raménko sedmeho
chromozomu. Nejvétsi zasluhu na objeveni genu maji tymy vedené Lap-Chee-Tsui,
Francisem Collinsem a Jackem Riordanem. Roku 1990 bylo ustanoveno CF centrum
Praha a zaCal prudky rozvoj diagnostiky i léCby. V roce 1994 byla objevena kolonizace
Burkholderia cepacia. O Ctyfi roky pozdéji byla v motolské nemocnici provedena prvni
transplantace plic u pacienta sCF a zaCalo se sdlslednou separaci pacientd dle
kolonizace. Od roku 2005 CF centrum pfijalo a pracuje podle evropskych standardd
péce o CF pacienty (Fila, 2006).

2.1.2 Podstata onemocnéni

Onemocnéni  vznikd  vddsledku  poruchy  bilkovinného  produktu  genu
(transmembrénovy regulator vodivosti = cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator-CFTR), coZ je chloridovy kanal v apikalni membrané epitelialnich bunék, u
CF nepriichodny pro chloridové ionty. V dlsledku nepropustnosti membrany pro ionty
se hlen nadmeérné zahuStuje a tim padem je obtizné odstranitelny. Nadmérné slany pot
je disledkem nedostatecného vstiebavani chloridl a natria ve vyvodech potnich Zlaz
(Vavrova, 1999).
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2.1.3 Klinicky obraz

Cysticka fibroza je onemocnéni, které postihuje do jisté miry vSechny télni systémy
kromé nervového. Nejvice je postizen dychaci systém, kde vazky hlen ulpiva na
sliznicich a ztézuje dychani. Zaroveri je idealni Zivnou pldou pro bakterie. U
nemocnych CF jsou specifickymi patogeny dychacich cest zejména Pseudomonas
aeruginosa a Burkholderia cepacia. U 85 % pacient( je porusena i zevné sekretoricka
¢innost pankreatu, coz plsobi potiZe v traveni a vstfebavani Zivin. Typickymi pFiznaky
CF jsou Fidké, objemné, mastné, pachnouci stolice jak u déti, tak i u dospélych
s nedostatecnou substituci pankreatickych enzym0. Prvnim priznakem CF u déti byva
mekoniovy ileus, u starSich déti prolaps rekta. Nemocni s pankreatickou insuficienci a
nedostateCnou léCbou jsou Casto na hranici podvyzivy, trpi hypoproteinémii a
hypoalbuminémii. PostiZzeni dychacich cest se projevuje dlouhodobym kaslem. Castymi
komplikacemi nemocnych s CF jsou opakujici se €i chronické infekce dychacich cest,
recidivujici sinusitidy, nosni polypéza, bronchiektazie Ci atelektaza plic. Ddlezitym
pfiznakem vedoucim ke stanoveni diagndzy je vyrazné slany pot a v pozdéjsi fazi i

paliCkovité prsty jakoZto projev hypoxie.

Z divod( rliznych mutaci a variant genu CFTR mize CF probihat i zcela atypicky, kdy
jedinym priznakem nemoci je napfiklad kongenitalni ageneze vas deferens, chronicka
idiopatickd pankreatitida, roztrouSené bronchiektdzie Ci alergick& bronchopulmonalni
aspergiloza. UvaZuje se, Ze i nékteré formy astmatu mohou mit svoji pfiinu v poruse
genu CFTR. Pacienty s atypickymi formami CF je nutno peclivé sledovat a informovat
o0 genetickych zakonitostech prenosu CF (Vavrova, 2006).

2.1.4 Diagnostika

Podezieni na CF mlZe byt vysloveno jiz prenatalné na zékladé ultrazvukového
vysetfeni plodu v 17. -20. tydnu. V tomto obdobi byva u plodu s CF v disledku

obstrukce terminalniho ilea vazkym mekoniem zvysena echogenita dutiny bfisni. Tento
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jev je prechodny, Casto se vSak stejny problém vyvine kratce po narozeni znovu a je

nazyvan jako mekoniovy ileus.

V soucasné dobé je zndmo 1932 mutaci CFTR genu, znichz vétSina je raritni.

NejcastéjsSi mutace vyskytujici se celosvétove uvadi tabulka 1.

Tabulka 1: NejcastéjsSi CFTR mutace ve svété

NAZEV FREKVENCE | (%) POPULACE S NEJVYSSIM

MUTACE VYSKYTEM

[[Delta]]F508 28,948 (66.0)

G542X 1,062 (2.4) SPANELSKO

G551D 717 (1.6) ANGLIE

N1303K 589 (1.3) ITALIE

W1282X 536 (1.2) ZIDE-ASHKENAZI

R553X 322 (0.7) NEMECKO

621+1G->T 315 (0.7) FRANCIE-KANADA

1717-1G->A 284 (0.6) ITALIE

R117H 133 (0.3)

R1162X 125 (0.3) ITALIE

R347P 106 (0.2)

3849+10kbC->T | 104 (0.2)

[[Delta]]1507 93 (0.2)

394delTT 78 10- NORSKO, FINSKO
30%*

(http://www.genet.sickkids.on.ca/resource/Tablel.html)
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V Ceské republice se standardné vy3etfuje tficet nejcastéjsich mutaci, které tvori 95 %
viech popsanych mutaci u éeskych CF pacientd. Vétsinovou mutaci v Ceské republice
je mutace AF508 vyskytujici se u 69 % Geskych pacientli a priblizné polovina
nemocnych jsou homozygoty pro tuto mutaci. Druhou nejCastéjSi mutaci je CFTR
dele2,3 (21 kb) vyskytujici se u 5 % nemocnych. DalSimi v pofadi jsou mutace G551D
(u 3,6 %), N1303K (u 2,7 %), G542X a 1898 + 1 (u 2%). Pomérné Casty vyskyt mutace
G551D dokazuje, Ze Ceska populace ma své koreny mezi Kelty, u kterych je tato mutace
nejcastéjsi (Macek, 2007).

Od 1. Fijna 2009 byl v Ceské republice rozsifen novorozenecky screening ze stavajicich
tfi chorob o dalSich osm dédi¢nych metabolickych poruch a cystickou fibrozu.
Screening se provadi metodou suché kapky krve z paty novorozence odebrané 48-72
hodin po porodu. Vysetfuje se hladina imunoreaktivniho trypsinu (IRT). Tento test je
pomeérné presny, avSak malo specificky. Pokud je u ditéte zjisténa zvySena hladina IRT,
nasleduje molekularné geneticka analyza nej¢astéjSich mutaci genu CFTR. Pfi zjisténi
dvou mutaci je neprodlené zahajena IéCba CF, pokud je nalezena pouze jedna mutace,
provadi se potni test. Pokud je potni test pozitivni, potvrzuje diagndézu CF a zahajuje se
IéCba. Pokud je potni test negativni, dité je zfejmé zdravym nosiem CFTR genu. U
nékterych déti je indikovan rescreening mezi 8. a 14. dnem po narozeni, zejména pak u
déti svelmi nizkou porodni hmotnosti a déti, kterym byl podan Kkortikosteroid
(Ondfichovd, 2009).

2.1.5 Prognoza
V disledku neustale se zlepsujici 1échy a véasngéjsi diagnostiky je progndza onemocnéni
znatelné priznivéjsi, nez tomu bylo pred lety. Dfive byla CF popisovana jako letalni jiz

v Casném détstvi. Dnes neni vyjimkou pacient s CF starSi 30 let, a pokud se potvrdi
soucCasny trend, bude se stfedni vék doZiti stale zvySovat.
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Na prognézu mé vliv pfedevsim zévaznost mutace CFTR genu, Uroven péce, socialné
ekonomické faktory a ochota pacienta a rodiny na spolupréci. Lepsi progndzu maji
chlapci, pacienti bez pankreatické insuficience v dobrém stavu vyZivy a pacienti bez
chronického osidleni patogennimi bakteriemi.

V tabulce 2 jsou uvedeny vyznamné objevy ve vyzkumu CF a jejich vliv na prezivani.

Tabulka 2: Objevy vyzkumu CF a jejich vliv na pFeZivani

NOVE OBJEVY ROK PRIBLIZNY MEDIAN
PREZIVANI

PRVNI POPIS CF 1938 6 MESICO

SUBSTITUCE 1940

PANKREATICKYCH

ENZYMU

PROKAZ VYSOKE 1950-1953 | 1 ROK

KONCENTRACE SOLI V

POTU

ZAVEDENI PILOKARPINOVE | 1959 2-4 ROKY

IONTOFOREZY

ROZSIRENI ANTIBIOTICKE 1960 10 LET

LECBY

HEPARINOVY UZAVER 1972 15 LET

PROKAZ PORUCHY 1981 18 LET

TRANSPORTU CHLORIDU

IDENTIFIKACE GENU CFTR | 1989 25 LET

GENOVA TERAPIE 1991

SOUCASNY MEDIAN 32 LET

PREZiIVANI VE VYSPELYCH

ZEMICH

(Véavrova, 2006, str. 478)
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2.2 Dychaci cesty

2.2.1 Klinické projevy onemocnéni dychacich cest

Ackoli je porucha CFTR genu vrozend, nemusi byt postiZzeni dychacich cest patrné
ihned po narozeni. V raném détstvi vétSinou pfevazuji potize v travicim traktu, zatimco
dychaci problémy se b&hem prvniho roku Zivota projevuji jen u tfetiny az poloviny
nemocnych. OvSem s pFibyvajicim vékem dychaci problémy zanou dominovat a v téle
nemocného s CF se tak vytvari zaCarovany kruh bronchialni obstrukce, infekce, zanétu
a poskozeni plicni tkané koncici respiracnim selhanim. Podle V. Vavrové (2006, s. 191)
je postizeni dychacich cest zodpovédné za 90 % Umrti pacientl s CF.

V dychacich cestach dochazi nejprve ke zménam v perifernich a pozdgji i v centrélnich
dychacich cestach, kde se na sliznici tvofi husty, téZko odstranitelny hlen, ktery brani
pohybu Fasinek, ¢imZ omezuje samocistici schopnost dychacich cest. Husty stagnujici
hlen zéroven predstavuje idealni Zivnou pldu pro bakterie. AZ 80 % pacientli s CF trpi
opakovanou kolonizaci dychacich cest bakterii Pseudomonas aeruginosa, 10 % pacientd
Stenotrophomonas maltophilia a 4-7 % Burkholderia cepacia komplexem (BCc).
PfiCemz az u 20 % pacientd sBCc vznikd cepacia syndrom charakterizovany
oboustrannou pneumonii s vysokymi horeckami, bakteriémii a v kone¢ném ddsledku
organovym selhdnim. U starSich nemocnych vétSinou pfibyva infekci dychacich cest a
¢asto maji i horsi priibéh. Rozviji se chronicky zanét, ktery postupné napada plicni tkan,
plicni parenchym fibrotizuje a tvofi se emfyzemat6zni buly. V dlsledku zniceni
plicniho parenchymu a hypoxické konstrikce plicnich cév dochazi k rozvoji plicni
hypertenze a cor pulmonale, coZ je jedna z nejzavazngjSich komplikaci CF (Jakubec,
2006).
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PFiznaky postiZeni dychacich cest

Béhem prvnich Sesti mésicl Zivota déti sCF velmi Casto prodélaji tézkou
bronchiolitidu. Dale se vyskytuje dlouhotrvajici kaSel, dusnost, vedlejSi dechové
fenomény jako hvizdani, piskoty, vrzoty, tachypnoe, bolest na hrudniku z ddvodu
zvyseného namahani dychacich svall. Pozdgji se objevuje priznak pali¢kovitych prstd,
pfipadné pfi vyrazné nizkém nasyceni hemoglobinu kyslikem i cyan6za. Rozvoj akutni
infekce dychacich cest signalizuje zvySeni intenzity kaSle, nemocni vykaSlavaji vétsi
mnozstvi hustého Zlutého Ci zeleného sputa, nékdy i spfimési krve. Dychani je
zrychlené, pacient je dusny, trpi nechutenstvim, zménou néalady, aviak zvySena teplota
jako typicky projev infekce se u pacientli s CF vyskytuje velmi zfidka (Vavrova,
BartoSov4, 2009).

2.2.2 Vysetieni dychacich cest

Dychaci cesty lez vySetfit pomoci zobrazovacich metod, funkénim vySetfenim plic a
bronchoskopicky. Diky modernim zobrazovacim metodam lze zjistit jak stuperi
obstrukce dychacich cest, tak i pfitomnost infekce, bronchiektazii, atelektazy i dalSi
komplikace postihujici dychaci Gstroji. Zakladni zobrazovaci metodou je nativni
rentgenovy snimek hrudniku v zadopfedni projekci. Nejpouzivangjsi metodou
v diagnostice je v soucasnosti poCitatovd tomografie, zejména pak HRCT (high
resolution computer tomography), nebot’ dokaze kvalitné zobrazit architektoniku plicni
tkané. K orientacnimu zjisténi komplikaci CF Ize pouzit i sonografii. Pfi hemoptyze je
metodou volby bronchiélni angiografie umoZzniujici nejen diagnostiku, ale i terapeuticky
zasah na postiZzené bronchialni cevé. Méné pouZivanou metodou je scintigrafie, ktera

dokéZe poskytnout informace o ocistujici schopnosti plic.
Vhodnou metodou k vySetfeni funkce plic je spirometrie. Spirometrie je nenarocné

neinvazivni vySetfeni umoznujici méFit dechové parametry. VySetfeni spoCiva v tom, Ze

pacient s tlackou na nose a pevném obemknuti ndustku spirometru rty provede do
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pristroje  maximalni nadech s maximalnim vydechem a dale maximalni nédech
s usilovnym vydechem. P¥istroj zaznamend hodnoty do spirometrické kfivky, podle
které se dale posuzuje stupeni postizeni dychacich cest. Pro pacienty sCF je
charakteristickd nejprve obstrukce perifernich dychacich cest, pozdgji dochazi i
k obstrukci centralnich dychacich cest, hyperinflaci plic a emfyzému. Kromé
respiracnich funkci plic se vySetfuji i tzv. nerespiratni funkce jako je vySetfeni oxidu
uhli¢itého (CO) a slozek vydechovaného vzduchu, nebot u pokrocilé obstrukéni
ventilatni  poruchy dochazi krozvoji hypoxemie, hyperkapnie a rozvoji
kardiovaskularnich komplikaci. K orientanimu zhodnoceni G¢innosti terapie (napfiklad
podani kysliku) lze vyuzit Sesti minutovy test chiize, pfi kterém sledujeme uslou
vzdalenost, zmény tepové frekvence a saturaci hemoglobinu kyslikem. Pro méfeni
saturace hemoglobinu se pouZiva pulzni oxymetr a miniméalni hodnota je 95 %. Pokud

saturace klesa pod 92 %, indikuje lékar obvykle vysetreni krevnich plyn(.

Bronchoskopie je vySetfovaci metoda, kterd pomoci optického systému umoZfiuje
prohlédnout stav dychacich cest a zaroven cilené odebrat vzorek materialu pro dalsi
vysetieni. Bronchoskopie miiZe byt pouZzita i terapeuticky, nebot’ Ize takto odstranit hlen
ulpivajici na sténé pridusek a omezuje tak jejich prdchodnost. V dnesni dobgé se jiz
standardné pouziva flexibilni bronchoskop, ktery nevyZaduje celkovou anestezii a
oproti rigidnimu je bezpe¢néjsi a umozriuje i lepsi pFistup do hornich lalokd plic, kde
obvykle u pacientl sCF stagnuje nejvice hlenu. Vyhodou bronchoskopie je i
neomezené pouZiti s ohledem na vék pacienta. Pouze u déti, které neumi spolupracovat,

se vykon provadi v celkové anestezii (Vavrova, 2006).
2.2.3 Komplikace postihujici dychaci cesty
Mezi komplikace postihujici dychaci cesty patfi sinusitida neboli chronicky zanét

vedlejSich nosnich dutin, c¢asto komplikovanad nosnimi polypy, bronchiektazie,

atelektazy, pneumotorax, a hemoptyza.
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Bronchiektazie jakoZto nésledek chronické infekce byvaji nejcastéji v levém hornim
laloku plic.

Atelektazy vznikaji v disledku stagnace hlenu uvnitf bronchll a vyskytuji se zejména
v hornich lalocich plic.

Pneumotorax je jednou z nejzavazngjSich komplikaci postihujici dychaci cesty, nebot’
median preziti po vzniku pneumotoraxu je asi 30 mésicl. Pneumotorax mlize vzniknout
bud spontanné prasknutim subpleurélnich bul nebo iatrogenné pfi zavadéni centralniho
Zilniho katetru. Vé&ra Vavrova (2006, s. 208) ve sve knize uvadi, Ze az 20 % dospélych
nemocnych prodéla béhem Zivota alespon jednu epizodu pneumotoraxu a to vétSinou

z divodu velkého fyzického vypéti.

Hemoptyza vznika prasknutim poSkozenych cév v dychacich cestdch nemocného. Podle
Vavrové (2006, s. 210) je u pacientll s CF bézna minimalné jedna epizoda hemoptyzy

ro¢neé.

2.2.4 OSetrovatelské problémy

e dusnost

e omezeni priichodnosti dychacich cest
e poruchy ventilace plic

e nedostatek informaci

e riziko infekce
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2.3 Travici systém, vyZiva

2.3.1 Travici systém

Travici systém pacienta s CF mize byt poruSen ve vSech svych ¢astech, nejvice je pak
traveni naruseno z ddvodu postizeni pankreatu. Komplikace se ovsem vyskytuji i
v oblasti jicnu, Zaludku, stfev i pfidruZzenych Zlaz (slinné Zlazy, jatra, Zlucnik, Zlazy

stfevni sliznice).

V oblasti jicnu je nejCastéjSi poruchou gastroezofagealni reflux (u 10-20 %
nemocnych). Zaludek byva postizen peptickymi viedy v disledku zvy3ené sekrece
kyselé ZaludeCni Stavy, sniZzeného mnoZstvi bikarbondtu v pankreatické Stavé a
v neposledni fadé uZivanim velkého mnoZstvi farmak. Casté&jsi jsou vSak poruchy jater,
zejména v pozdejSim véku, kdy se vdisledku poruchy transportu chloridld tvofi
nadmérné hustd Zlu¢, kterd se méstna a tak dochazi k druhotnému zanétu jater a
vazivové prestavbé jaterni tkdné srozvojem cirh6zy jater. Ackoli se jaterni cirhdza
rozvine asi jen u 4% nemocnych, je tfeti nejcastéjsi priCinou smrti u CF (Vavrova,
BartoSova, 2009).

PFiblizné 90 % nemocnych ma znamky pankreatické insuficience. Je poruseno slozeni
pankreatickych Stav, tvofi se husty hlen, ktery se méstna v duktech pankreatu a vznika
tak, podobné jako v jatrech, sekundarni fibrotizace a atrofie. PoSkozena slinivka
nasledné nedokdZe vytvorit dostatek trypsinu, lipdzy, amyldzy a bikarbonatu. Tim
padem neni dostatecné neutralizovana Zaludecni kyselina. To ma dopad na funkci uz tak
nedostateCného mnoZstvi lipazy a pacient obtizné travi tuky. Stupen postiZzeni pankreatu
je rlizny v zavislosti na typu mutace, véku pacienta a Grovni l1é¢by. Pokud vSak poklesne
tvorba enzyml pod 2% normy, objevuji se typické pfiznaky jako je steatorhea,
meteorismus, bolesti brficha, malnutrice s hubnutim, hypalbuminémii, anémii a

hypovitaminézou A, D, E, K vitamind. Castym diagnostickym znamenim, zejména u
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déti, je objemnd zapéachajici stolice s viditelnymi mastnymi kapénkami. K diagnoze

prispiva i stanoveni elastazy | a tuk( ve stolici.

Stfevo je u nemocnych CF postiZzeno obvykle ve vice ¢astech. Asi u 10 % déti s CF je
prvnim pfFiznakem onemocnéni mekoniovy ileus, ktery postihuje novorozence zahy po
narozeni a vyZaduje rychlé operativni feSeni. Ze stejné priciny, tedy nadmérné vazkym
stfevnim obsahem, mliZze nastat v pozdéjSim véku distalni intestinalni obstrukéni
syndrom (DIOS). Mistem obstrukce je zpravidla terminalni ileum, cékum a colon
ascendens. Vzacnou, teprve nedavno popsanou komplikaci je zGzeni lumen tracniku

neboli fibrotizujici kolonopatie.

Zejména u détskych pacientli s pozdé stanovenou diagnézou se mlize objevit jako

nasledek vypuzovani ¢astych objemnych stolic a zvySeného nitrobfisniho tlaku pFi kasli
prolaps rekta (Jakubec, 2006).

2.3.2 VyZiva

Kvalitni vyZiva je pro pacienta s CF zasadné dllezita, nebot’ plati, Ze ¢im lepsi stav
vyZzivy, tim lepsi je u nemocného Uroven plicnich funkci a také se vyskytuje méné
infekCnich komplikaci. | kdyZ zlepSeni vyZivy nedokaZe napravit zmény v plicni tkani,
doké&Ze alespon vyvoj téchto zmén vyrazné zpomalit. Nejvice se stav vyZivy a potazmo i
plicni funkce zhorSuji u kojencll. Pravé vtomto obdobi ma vcasny zéachyt potizi,
nasazeni pankreatické substituce a léCba pripadného postiZeni plic klicovy vyznam pro
progndézu onemocnéni. Druhym kritickym obdobim je nastup ditéte do Skoly, kdy
nastdva vyrazni zmeéna rezimu dne i stravovani. Vyznamnym obdobim pro oddaleni
vzniku patologickych zmén a udrZeni dobrych plicnich funkci je obdobi puberty. Stav
vyZivy je u vSech nemocnych pravidelné sledovan pomoci antropometrickych méreni
v intervalu tfi aZz ¢tyf mésicl a pfi zhorSeni celkového stavu. Nastésti je jiz v dnesni
dobé vétsina nemocnych i diky podplrnym prostfedkdm v uspokojivém stavu vyzivy a

nedochazi u nich k vyraznéjsim odchylkam v oblasti rlistu a vyvoje ve srovnani se
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zdravou populaci. Pacientdm s CF je doporuceno konzumovat tucna jidla, vejce,
smetanové jogurty i pridavat olej do jidel. Dospéli nemocni maji obvykle i vyssi
potiebu sodiku, vapniku a Zeleza. PFi sestavovani jidelnicku pro CF pacienta je dilezité
posouzeni energetickych potfeb konkrétniho jedince, ktery Ize vypocitat podle
nasledujici tabulky.

Tabulka 3: Doporuceny energeticky prijem CF pacienta podle véku

VEK DOPORUCENY DENNI
ENERGETICKY PRIJEM (kcal/kg)

KOJENCI 150-200

DETIOD 1 DO 9 let 130-180

CHLAPCI OD 11 DO 18 let 100-130

DEVACATA OD 11 DO 18 LET | 80-110

MUZI 100-120

ZENY 80-120

(Sabolov4, 2005, s. 4)

Je dilezité znat i stuperi poskozeni pankreatu, aby bylo zaroven ke kazdé porci jidla
stanoveno adekvatni mnoZzstvi potfebnych enzym(. Vyjimkou je pouze ovoce a

nealkoholické napoje, u kterych substituce enzym( neni nutna (Vavrova, 2006).

Zé&kladnim pravidlem vyZivy pacienta s CF je nabizet vysokoenergetické potraviny v co
nejmensim objemu potravy, tak aby nemocny nebyl zatéZovan mnoZstvim potravy a
pfitom mu bylo dodano dostateCné mnoZstvi viech potfebnych latek. Pokud se béznou
stravou nedafi udrzet uspokojivy stav vyZivy, je nutné pouZit nutri¢ni podporu ve formé
tekuté vyzivy (sipping), pfipadné invazivni nutricni podporu nasogastrickou sondou Ci

gastrostomii. PInd parenteralni vyziva je ovsem doporucena pouze pacientdm po
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velkych zékrocich na travicim traktu, pfipadné kandidatim na transplantaci plic
(Sabolov4, 2005).

2.3.3 OSetrovatelské problémy

riziko nedostatecné vyzivy

e prijem

e zmény vnimani chuti v dlsledku medikament6zni terapie
e snizeny objem télesnych tekutin v disledku prijmu

e poruchy pasaze v tlustém strevé

e zvraceni a nevolnost

2.4 Ostatni postizeni

2.4.1 Diabetes mellitus na podkladé cystické fibrozy

Diabetes mellitus na podkladé cystické fibrozy-z anglického cystic fibrosis related
diabetes (CFRD) je nejCastéjsi komplikaci spojenou s CF. CFRD se liSi od ostatnich
znamych typl diabetu mechanismem vzniku i Ié¢bou. U pacientd s CF dochazi ke
snizovani poCtu beta bunék produkujicich inzulin v disledku tukové infiltrace
pankreatu. Situaci zhorSuje zaroven snizend sekrece glukagonu a pankreatickeho
polypeptidu a zvysena inzulinova rezistence. Mezi faktory ovliviiujici vznik CFRD patfi
pankreatickd insuficience, typ mutace ve smyslu, ¢im téz8i mutace, tim vysSi
pravdépodobnost vzniku CFRD. Je dokazéano, Ze u Zen se onemocnéni manifestuje
primérné o pét let drive. DalSimi predisponujicimi faktory jsou vék, zavaznost plicniho
postizeni a terapie kortikoidy. Podle Vavrové (2006, s. 341) je mortalita pacientd
s CFRD Sestkrat vyssi nez u pacientl s normalni gluk6zovou toleranci a zaroven, Ze dva
az Ctyfi roky pred stanovenim diagnézy CFRD dochdazi u pacientd ke zhorSovani stavu
vyzivy i funkce plic.
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Pro screening CFRD je doporu€ena metoda méfeni glykémie nalacno, standardné se
provadi jedenkrat roc¢né, pokud je zdravotni stav pacienta dobry a nebyla naméfena

hodnota vysSi nez 7,0 mmol/l. Laboratorni kritéria pro stanoveni CFRD shrnuje stru¢né
tabulka 4.

Tabulka 4: Diagnostick& kritéria pro CFRD

Glykémie nalacno = 7,0 mmol/l ve dvou Ci vice vySetfenich

Glykémie ve 120. minuté pfi oGTT = 11,1 mmol/I

Glykémie nala¢no = 7,0 mmol/l v kombinaci s ndhodné zjisténou glykemii>
11,1 mmol/l

Nahodné zjisténa glykémie > 11,1 mmol/l spolu se symptomy

(Vavrova, 2006, s. 345)

Lécha CFRD je velmi dilezita, nebot” pacienti jsou ohroZeni vznikem proteinového
katabolismu a zhorSenim plicnich funkci. Naopak pfi dosazeni normoglykémie je u
vétsiny pacientd mozné opétovné zlepSeni plicnich funkci a stavu vyzivy. Lééba CFRD
by méla byt zahajena vZdy co nejdfive a od Iécby ostatnich typ( diabetu se lisi typem
diety. U pacientd s CF je nutnd dieta bohatd na tuky i bilkoviny, ale predevsim
dostatecny pFijem dobre vstfebatelnych sacharid(l v pribéhu celého dne. Naopak je pro
pacienty s CF zcela nevhodné pfijimat vétSi mnozstvi vlakniny, aby nedochazelo

k pocitlim brzkého nasyceni a tim ke sniZeni energetického prijmu.

2.4.2 Potni Zlazy

V dFivéjSich dobach se o détech s CF mluvilo vyhradné jako o ,,slanych détech”, nebot’
nemocni maji porusenou funkci potnich zlaz a v disledku toho pot asi pétkrat slanéjsi
nez zdravi jedinci. Z dlvodu vysokych ztrat soli v horku, béhem namahy nebo pfi
horecce jsou CF pacienti ohroZeni vznikem metabolické alkalézy. Zejména u déti mize
byt stav vystupriovan do vazomotorického Soku s hypoelektrolytémii a dehydrataci.

25



Prevenci téchto komplikaci je pridavani soli do jidla, pfipadné piti, zdkaz saunovani a
prace v horkém prostredi.

2.4.3 Reprodukéni astroji

Az 98% muzl s CF ma problémy s plodnosti z diivodu bilateralni ageneze vas deferens.
To znamend, Ze nadvarlata konCi vétSinou slepé, ejakulat tedy neobsahuje spermie, i
kdyz ty se tvofi v normalnim poctu i funkci. Sexudlni aktivita i potence je u muzli s CF
srovnatelna se zdravou populaci, jen puberta a s ni spojena maximalni rdstova rychlost
nastupuje v prliméru o dva roky pozdéji. I u divek trpicich CF nastava puberta asi o dva
roky pozdéji. AZ polovina Zen trpi nepravidelnosti menstruatniho cyklu nebo
amenoreou. Je prokazéana i vyssi Cetnost vzniku ovaridlnich cyst a zmenseni délohy,
ovsem existuji i Zzeny, které pfes svoje onemocnéni dokazaly donosit a porodit zdravé
dité. MoZnost otéhotnéni je u Zen s CF komplikovana vazkym cervikalnim hlenem,
ktery zhorSuje prdnik spermii do délohy. Pokud k téhotenstvi dojde, ¢astou komplikaci
je rozvoj gestacniho diabetu, vysSi riziko pred€asného porodu a hypotrofie plodu.
Z divodu zvétdujici se délohy dochazi béhem téhotenstvi k Utlaku branice a tim ke
zhorSeni plicnich funkci. Transplantace plic neni kontraindikaci téhotenstvi, i kdyz

v v

predstavuje vy$Si riziko neZz transplantace jinych organi. Naopak absolutni
kontraindikaci téhotenstvi je plicni hypertenze, cor pulmonale, hyperkapnie a klidova

hypoxie (Vavrova, 2006).

2.4.4 Kardiovaskularni komplikace

v =v s

NejcastéjSi kardiovaskularni komplikaci (asi u tfetiny nemocnych) je cor pulmonale,
coz je hypertrofie, dilatace a dysfunkce pravé srdec¢ni komory vznikla na zakladé plicni
hypertenze. Plicni hypertenze je onemocnéni ve svych zaCatcich léCitelne, bohuZel je
vSak malokdy diagnostikovana véas (Pokojova, 2006).
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2.4.5 Jiné komplikace

V soucasné dobé nabyvéa velkého vyznamu lé¢ba poruch kostniho metabolismu. Odhady
ukazuji, Ze pfiblizné 15 az 20 % dospélych nemocnych trpi osteopordzou a dalSich 40 %
osteopenii. Osteoporéza vznika pfi CF pravdépodobné z divodu snizené aktivity
osteoblastll, zvysené aktivity osteoklastl, pricemz rizikovymi faktory jsou
malabsorpce, hypogonadismus, fyzicka inaktivita, vysoka hladina osteoklasty
aktivujicich cytokinl v ddsledku chronického zanétu a v nemalé mife maji vliv také

uzivané kortikoidy (Pokojové, 2006).

TéZ je u nemocnych s CF prokazana vyssi incidence autoimunitnich chorob jako je
erytema nodosum, riizné typy vaskulitid a Crohnova choroba. Tyto projevy vznikaji
vétSinou sekundarné jako disledek chronické antigenni stimulace plsobici v kortikoidy

a imunosupresivy zménéném terénu (Jakubec, 2006).

2.4.6 OSetrovatelské problémy

e neefektivni IéCebny rezim

e nedodrzovani zdravého Zivotniho stylu

e riziko hypoglykemie, hyperglykemie

e poceni

e riziko padu, traumatu z divodu osteopordzy
e opozdény vyvoj a rist

e narusena funkce rodiny z ddivodu neplodnosti

e zmény sebepojeti
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2.5 Lécbha

Lécba CF znamené predevsim kvalitni péci o dychaci cesty tak, aby byla zajisténa jejich
dobré prdchodnost. Dale pak znamena snahu o dosazeni optimalniho stavu vyZivy a
v neposledni fadé pak soustavny boj proti infekci a komplikacim. ProtoZe onemocnéni
neni stale jesté zcela vylécitelné, vztahuje se soucasna moderni lé¢ba ke zmenSeni tize

obtizi a predchazeni komplikacim.

Se systematickou lé¢bou CF zacal po roce 1960 tehdejSi pfednosta Il. détské kliniky
motolské nemocnice profesor Housték, ktery po navratu ze studijniho pobytu ve
Spojenych statech zavedl do diagnostiky potni test a vyznamné se tak zvysil pocet
pripadl onemocnéni. Jiz tehdy bylo zfejmé, Ze nemocnym je nutno dodavat uméle
pankreatické enzymy, problém byl ovSem s jejich dostupnosti. Stejné tak nedostupné
byly i inhalatory, na pocatcich byl jeden spolecny pro vSechny nemocné. Prvni
intravendzni antibioticka lé¢ba nemocnych s Pseudomonadou byla aplikovana jiz roku
1978 a velky pokrok v IéCbé nastal v poloviné devadesatych let, kdy byla na trh
uvedena inhalacni DN&za pod obchodnim nazvem Pulmozyme, pouZivané dodnes. | v
oblasti fyzioterapie doslo v pribéhu let k vyraznym zménam. Rodice drive pouzivali
pouze poklepovou masaz a polohové drenaze, Casto velmi fyzicky narocné. Od roku
1986 se pravidelné poréadaly velmi oblibené rekondicni tabory pro déti s CF. Jedinou
podminkou téchto tabord bylo pouze oddélit nemocné kolonizované Pseudomonadou od
ostatnich. AZ v roce 1994, po objeveni Burkholderie cepacie se zjistilo, Ze sdruzovani
nemocnych déti neni vhodné a o Gtyfi roky pozdéji byly tabory zrueny (Smidova,
2012).
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2.5.1 Lécbha dychaciho systému

2.5.1.1 Lécba farmakologicka

Zé&kladnim predpokladem uspésné IéCby je odstranéni vazkého hlenu z dychacich cest.
Ktomu se pouZivaji léCiva jak v perordlni Ci intravenozni, tak i v inhalaCni formé.
Inhalacné lze podavat mukolytika (hypertonicky roztok soli (3-7%), amilorid,
v kombinaci s tobramycinem tvofi GCinnou léCbu multirezistentnich infekci,
rekombinantni lidska DNaza- rhDNaza, dornaza o, Pulmozyme). Z latek Stépicich
mucin, ktery je zodpovédny za hustotu hlenu se inhaluje ambroxol (Mucosolvan),
mesnum (Mistabron) a acetylcystein (ACC Inject). (Skalicka, 2010)

Inhaluji se téZz bronchodilatancia, ale i antibiotika, steroidy a antiproteézy.
Nedoporucuje se inhalovat tésné po jidle, ale ani zcela hladovym. Nacvik spravné

inhalace patfi k jednomu z nejtézsich tkoll nemocnych pFi IéCbg, nejcastéjSimi chybami
jsou prilis dlouhy a kfeCovity, nebo naopak kratky vydech a prudky, kratky vdech.

Jednou z nejdilezitéjSich sloZzek soucasné lécby CF je léCba infekci a zanétu, nebot’
pravé véasny lécebny zasah miZe zabranit trvalému zhorseni plicnich funkci. Mezi
hlavni zasady lécby antibiotiky u pacientli s CF patfi: minimalni doba Ié¢by antibiotiky
je 10 az 14 dnd, témér vzdy se Ié¢i kombinaci antibiotik ve vy$si nez obvyklé davce.
Specificky pFistup vyZaduje nalez pseudomonady (Skalicka a kol., 2010).

PFi IéCbé zanétu se uplatiuji kortikoidy sniZujici bronchialni hyperreaktivitu, pouzivané
ovéem pouze kratkodobé ke zvladnuti tézké infekce, antiprotedzy (inhalace oy
antitrypsinu) a nesteroidni antiflogistika-ibuprofen ve vysokych davkach 30 mg/kg vahy
dvakrat denné zabrafujici hromadéni neutrofild v misté zanétu. BéZznym standardem je
pravidelné planované preléceni pacientll kombinaci antibiotik intraven6zné po dobu 14

dni minimalné tfikrat do roka (Vavrova, BartoSov4, Fila, 2007).

29



2.5.1.2 Lécba kyslikem

Lécbha kyslikem, aneb dlouhodoba doméaci oxygenoterapie (DDOT) se nasazuje u
pacientd s tézkou respiracni insuficienci na zakladé pozitivniho kyslikového testu.
Indikaci provadi pneumolog. Na zé&kladé klinického stavu je pacient zafazen do urcitého
rezimu lécby DDOT, ktery se mize v pribéhu ¢asu ménit. Nemocni prijimaji kyslik
obvykle pomoci kyslikovych bryli a to bud z koncentratord kysliku, nebo ze systému
s tekutym kyslikem u pacientdl zafazenych na Cekaci listiné transplantace plic. PFi
pritoku nad dva litry za minutu je doporucovano pouziti zvihéovace kysliku. Minimalni
denni doba inhalace by méla byt 16 hodin, pfiCemZ pauzy mezi aplikaci by nemély
prekroCit dvé hodiny. Oxygenoterapie zlepSuje hypoxemii (pritok kysliku vétsi nez 4
I/min), snizuje riziko plicni hypertenze a cor pulmonale tim, Ze brani vazokonstrikci
plicnich cév a tim Setfi myokard, zlepSuje vykonnost plic a tim vyrazné zlepSuje
celkovou kvalitu Zivota pacientl (http://www.oxytechnic.cz/files/ddot.pdf).

2.5.1.3 Lécebna rehabilitace

LéCebna rehabilitace je zékladnim stavebnim prvkem Gspésné IéCby, bez ni by nebyla
ucinnd Z&dna z ostatnich metod péce. TF¥i z&kladni pilife tvofi respiraCni fyzioterapie
(drendZni techniky) zaméfené na odstranéni hlenu z dychacich cest, dechova
gymnastika s cilem zvySeni pohyblivosti a pruznosti hrudniku a uvolnéni dychacich
svalll a kondi¢ni cviceni k udrzeni kardiopulmonalni vykonnosti. VVhodnymi sporty pro
nemocné s CF jsou napfiklad skoky na trampoling, plavani, cvi€eni na mici, naopak
zcela nevhodné jsou silové sporty, kontaktni sporty a vytrvalostni béh (Pokojova, 2006).

Drenazni techniky je souhrnné oznaCeni pro nékolik metod, jak efektivné odstranit hlen
z dychacich cest a tim zlepSit ventilaCni parametry a zabranit rozvoji infekce
v dychacich cestdch. KaZzdému nemocnému je lékafem predepsan a specializovanym

fyzioterapeutem stanoven individudlni plan jak rehabilitovat. Fyzioterapie jako zé&klad
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péCe o dychaci cesty by méla provazet kazdého nemocného po cely Zivot stejné
automaticky, jako napfiklad péce o chrup (Klub nemocnych CF, 2007).

2.5.2 Lécba zazivacich problém(

Lécha zazivacich potizi je zaméfena zejména na dvé oblasti a to IéCbu pankreatické

insuficience a 1éCbu poskozeni jater.

2.5.2.1 LéCba pankreatickeé insuficience

Lécha pankreatické insuficience spociva zejména v substituci pankreatickych enzymd a
dodrzovani zasad vyzivy pro nemocné CF. Dostatecné mnozstvi enzym(l a dieta bohaté
na tuky vyznamné zlepSuji celkovy stav nemocného a tim i prognoézu vyvoje
onemocnéni. NejdlleZitéj$i slozkou substituce je enzym lipaza davkovana u kazdého
pacienta individualné podle stupné malabsorpce a mnoZstvi prijaté potravy. DilezZité je
nauCit pacienta self monitoringu. To znamena, Ze kazdy by mél vypozorovat, jak které
jidlo ovliviiuje charakter stolice a podle toho si individualné upravovat davkovani
substitu¢nich enzym(. Enzymy se podavaji dle ordinace Iékare pred kazdym jidlem
ide&Iné polovinu potfebné davky a uprostied jidla druhou polovinu. Nemusi se podavat
pred konzumaci ovoce, ovocnych dZustl a limonad. Hladovéjicim pacientlim se podava
Kreon 10 000 kazdé Ctyfi hodiny jako prevence obstrukce travici trubice vazkym
hlenem (Vanicek, 2006).

2.5.2.2 LéCba hepatopatii

Vaznym poSkozenim jater u CF je jaterni fibrdza Ci vystupfiované forma jaterni cirhoza,
souhrné oznaCovany jako ,,CF vazané hepatopatie”“. LéCba hepatopatii spociva
v prevenci stazy Zluce v duktulech a retenci hepatotoxickych Zlu¢ovych kyselin, které
maji hlavni Glohu v poskozeni hepatocytll. V pripadé patologického néalezu na
sonografickém snimku jater ¢i zjisténych patologiich jaternich testd nemocni uzivaji

trvale ursodeoxycholovou kyselinu. U rozvinuté jaterni cirh6zy je hlavnim cilem
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zabrénéni  komplikaci spojenych s pfidruzenymi jicnovymi varixy. Osvédcenou
metodou se stdva transjugularni intrahepatalni portosystémovy shunt (TIPS), ktery
ucinné snizuje portélni tlak (Skalickd, 2010).

2.5.3 Nové moznosti l1éCby

V soucasné dobé proziva vyzkum novych metod lecby a testovani novych léCiv velky
rozvoj. U nékolika preparatd probihaji klinické studie s G€asti nemocnych dospélych i
déti, existuje tedy velka nadéje, Ze jiz v dohledné dobé bude mozné Gc¢inné ovlivnit Ci
dokonce Uplné zastavit rozvoj onemocnéni, zejména pak nevratné zmény funkce plic.
Na webovych strankdch evropské spolecnosti cystické fibrézy je dostupny prehled
studii probihajicich v CF centrech zafazenych do sité CTN (Clinical Trials Network).
Pokud jsou k dispozici vysledky jiz provedenych klinickych studii, jsou zde zvefejnény

(www.ecfs.eu/ctn/clinical-trials).

Soucasné nové lécebné metody se zaméfuji na nékolik oblasti-na kauzalni genovou
terapii, na terapii ovliviujici transport iontli proteinem CFTR a dalSimi iontovymi
kandly, na boj proti destrukci tkani infekci, na protizanétlivou Ié¢bu a v neposledni fadé

na nalezeni preparatll ovliviiujicich sloZeni a vazkost hlenu (Vavrova, 2006).

Genova terapie je v poslednich letech predmétem intenzivniho laboratorniho i
klinického vyzkumu. Po neuspésnych pokusech o nahrazeni poSkozeného genu CFTR
se nyni vyvoj sméfuje k nalezeni latek modifikujicich CFTR gen, tzv. CFTR
modulator(, které maji za cil napravit pfi¢inu onemocnéni, tedy porusenou ¢ast CFTR

proteinu (www.ecfs.eu).

Ve fazi klinického vyzkumu je pripravek Kalydeco od firmy Vertex, vyvijeny na lécbu
nejrozsitenéjSi mutace 3849+10kbC-T. Jak prezentovanych vysledkd virtualni
konference z 12. ledna 2013 vyplyva, tento Iék byl schopen zlepsit plicni funkce o 10 %

béhem patnacti dnll normalizaci transportu chloridl v epitelu potnich Zlaz u déti i
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dospélych nezavisle na pohlavi. Pacienti zafazeni do vyzkumu téZ udavali béhem léCby
zadouci narlist hmotnosti. U Iéku byly doposud prokazany pouze minimalni nezadouci
ucinky a proto je v planu zaradit I1ék do distribuce (www.cftrust.org.uk).

Proteinova terapie je zaméfend na ovlivnéni resorpce natria, kromé jiz béZzné inhalacné
pouZivaného amiloridu se zkouSi inhibitory reabsorpce natria s dlouhotrvajicim
ucinkem-aprotinin a bikunin. Z latek ovliviujicich abnormalni sloZeni a vazkost hlenu
se zkousi inhalace izotonického a hypertonického roztoku bikarbonatu, nebot’ se zjistilo,
Ze tekutina na povrchu plic nemocnych CF je kyselejsi nez u zdravych osob a pravé
nizké pH ma vliv na viskozitu hlenu. Velké nadéje byly vkladany do pFipravku gelsolin,
ktery GCinkuje na principu ruSeni nekovalentnich vazeb podjednotek F aktinu
podilejicich se na vazkosti hlenu. Jeho uzivani se ovSem do soucasnosti prilis

nerozsitilo.

V boji proti rezistentnim bakteriim se stale zkou$i nova antibiotika. V boji proti
rezistentnim G* bakteriim to jsou pFedeviim linezolid a synercid. Do klinického
zkouSeni prevence a léCby zanétu vstoupil interferon y, od kterého se oCekava posun
zanétlivé odpovédi z Th2 na lépe ovlivnitelnou Thl vétev, navic ma i antifibrotické
ucinky. Vyznamnou Ulohu hraji i inhibitory proteéz (klinicky pokus s DMP777 s dosud
nejasnym vysledkem). Zkousi se i pozitivné nabité lipozomy obsahujici heparin, ktery
by mél inhibovat uvoliiovani elastazy z fagocytovanych neutrofildl. V soucasnosti téz
probiha klinické testovani vakcinace proti Pseudomonas aeruginosa (Vavrova, 2006).

2.6. Transplantace plic
Transplantace plic je nejradikaInéj$i moznosti lécby pacientl s konecnym stadiem

plicniho onemocnéni. PFinasi vyrazné zlepSeni kvality Zivota i moznost dlouhodobého

preZiti. PFi operaci je z téla prijemce odstranéna jedna nebo obé poSkozené plice a na
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jejich misto jsou vSity plice darce. Pro zajisténi kolob&hu okysli¢ené a odkysli¢ené krve
jsou tepny a Zily transplantované plice naSity na srdce prijemce. K zabezpeceni dychani
je napojena prdduska nové plice napojena na pridusku pFijemce. Prevazuji
transplantace organd zemrelych darcll, vzacné pak transplantace plicniho laloku od
Zijiciho darce. V soucasné dobé se provadi nékolik typl transplantaci plic. Jednostranna
transplantace plice predstavuje pro pacienta mensi zatéz a mensi riziko komplikaci. Je
vhodna pro starSi nemocné a je metodou volby u idiopatické plicni fibrézy a chronické
obstrukéni plicni nemoci. Oboustranna transplantace plic je nutnd u pacientl
s chronickymi zéanéty, kdy by ponechand plice predstavovala trvalé riziko pFenosu
infekce na transplantovanou plici. Tato metoda je nejvhodné;jsi pravé u cystické fibrézy.
Transplantace laloku plic od Zivého darce je vzacna, indikovana u détskych pacient(
(nejCastéji rodiCe) prenese na misto postizené plice. Aby cely zakrok netrval déle, nez je
nezbytné nutné, je dilezité mit vSe dopredu precizné naplanované. Obdobi od vyjmuti
organu z téla darce do uloZeni do téla pfijemce nesmi pFekrocit Sest hodin a nazyva se
jako obdobi studené ischémie. Po operaci je pacient uloZen na specializovanou jednotku
intenzivni pécCe a velice brzy zaCina rehabilitovat (Vavrova, 2006).

2.6.1 Historie transplantace plic

Prvni transplantace plic byla provedena v USA roku 1963 Jamesem Hardym, pacient
vSak zemfrel jiz po osmnacti dnech. Roku 1981 byla ve Stanfordu (Kalifornie)
provedena prvni transplantace bloku srdce-plice, 1983 v Torontu prvni jednostranna
transplantace plice u muZe s idiopatickou plicni fibrézou pod vedenim J. D. Coopera.
Tym pod vedenim J. D. Coopera provedl o tfi roky pozdéji i prvni oboustrannou
transplantaci plic. Dalsi celosvétové vyznamnou udalosti byla transplantace plic od
darce s nebijicim srdcem, kterou provedl Stig Steen ve Svédsku roku 2001.
V soucasnosti se provadi kazdoro¢né na 1700 transplantaci plic ve109 specializovanych
centrech po celém svété. Jeden rok po operaci preziva 70-80 % pacientd, pétileté preziti
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je statistiky udavano u poloviny a vice neZ desetileté preziti u Ctvrtiny
transplantovanych (Vavrova, 1999).

V Ceské republice se plice transplantuji od 22. 12. 1997 na 3. Chirurgické klinice
v Praze Motole. Prvni bilateréIni transplantace plic byla provedena u pacientky
s cystickou fibrézou v roce 1998. V obdobi 1997-2009 bylo na 3. Chirurgické klinice
motolské nemocnice provedeno 24 transplantaci plic pacientll s cystickou fibrézou, coz
¢ini 16,7 % vSech provedenych transplantaci plic (Lischke, 2010).

2.6.2 Indikace

Rozhodnout se pro transplantaci je vzdy velmi obtizny krok, nejen z dlvodu
nezanedbatelného rizika samotného vykonu, ale i pro zavazujici rezim po operaci
(dozivotni imunosupresivni terapie, dechova rehabilitace, Casté kontroly v nemocnici,
vysSi riziko infekce, nadorového bujeni, diabetes). ,,Transplantaci plic vyménite jednu
tézkou nemoc, kterd by vas zahubila béhem par mésicd, za jinou, kterd vdm umozni
dychat a Zit po Fadu let. A pravé nemocni cystickou fibrézou profituji z transplantace
nejvice.* (Lischke, 2008)

Aby mohli byt pacienti zafazeni na Cekaci listinu k transplantaci plic, musi spliiovat
pFisné stanovena kritéria. Pfed zafazenim na Cekaci listinu se zjistuji absolutni i
relativni kontraindikace vykonu. Mezi absolutni kontraindikace patfi jiné vazné
onemocnéni (nadorové), selhavani jiného organu kromé plic, celkova infekce
organismu, extrémni vyhublost, dlouhotrvajici Iécba vysokymi davkami kortikoidd,
infekéni onemocnéni jater, kolonizace kmenem Burkholderia cepacia, ktera zplsobuje
pooperacni letalni pneumonii. K relativnim kontraindikacim patfi poruchy ledvinovych

funkci a psychicky nestabilni a nespolupracujici pacient.

35



PFi zafazeni na Cekaci listinu Cekd pacienta fada vySetfeni, jako jsou odbéry krve,
spirometrie, ultrazvukové vySetfeni srdce, HRCT, bronchoskopie, antropometrie,
posouzeni stavu vyZivy, psychologické vySetfeni (Vavrova, BartoSova, 2009).

2.6.3 Obdobi po transplantaci

vy,

Mezi nejcastéjsi komplikace patfi krvaceni a otok plic (reperfizni edém) z diivodu
preruseni transportu krve do plice béhem operace. Bezprostfedné po operaci i kdykoli
pozdéji se u VvétSiny nemocnych objevi plicni infekce vyZadujici intenzivni
farmakologickou Ié¢bu. V delSim ¢asovém horizontu se mlze objevit stendza prddusky
v misté napojeni plice darce na pridusku pFijemce. Dal$i moznou komplikaci je
pneumotorax. V disledku manipulace se srdcem béhem operace mize vzniknout

porucha srdec¢niho rytmu, obvykle feSitelna béZnymi antiarytmiky.

Pooperacni rehabilitace je velmi narocna, je dobré zacit s ni co nejdfive. Jako prvni
nastava rehabilitace dechu, poté nasleduje pohybova rehabilitace a nacvik chize.
Pooperacni nemocnicni péCe je velmi rozsdhld a slozitd, avSak délka pobytu
v nemocnici po transplantaci zpravidla nepfesahuje Ctyfi tydny. Poté nasleduji Casté
pravidelné kontroly v transplantatnim centru s ucelem odhalit vCas pripadné
patologické procesy, zejména rejekci transplantované plice a komplikace zplisobené
vedlejSimi G€inky imunosupresiv, jako je diabetes mellitus, hypercholesterolemie,
hypertenze, snizena funkce ledvin. Dale pak neurologické komplikace, psychiatrické
problémy a nddorova onemocnéni (Lischke, 2008).

2.6.4 OSetrovatelské problémy

neefektivni ventilace

porusena vymeéna plyn(

poruseny spanek z ddvodu bolesti

deficit sebepéce v bezprostfednim pooperacnim obdobi
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e snizeny srde¢ni vydej pfi arytmiich
e riziko infekce
e akutni bolest

e riziko socialni izolace

2. 7 Psychologicka problematika cysticke fibrozy

ProtoZe CF patfi stadle mezi zavazna, nevylécitelnd, Zivot zkracujici onemocnéni, nese
s sebou fadu problémd pro samotné nemocné i pro jejich okoli v psychické i socialni
oblasti. Moznymi oblastmi problémi je zejména socialni izolace a omezeni kontaktu

s prateli, obava z nejisté budoucnosti, nenalezeni vhodného zameéstnani.

Béhem poslednich let bylo provedeno nékolik vyzkumil, které zkoumaly kvalitu Zivota
nemocnych CF. Vysledky téchto vyzkuml jsou pomérné rozporuplné. Mezi hlavni
proménné v oblasti zkoumani kvality Zivota jsou vék, pohlavi, rodinné faktory, znalosti
0 onemocnéni, pristup k lé&bé a dodrZzovani lé&ebného rezimu. V Ceské republice se
vyzkumem kvality Zivota zabyval v osmdesatych letech 20. stoleti Vyhnalek a v rdmci
diplomové préace Polaskova, ktera sledovala celkem 40 pacientll s CF rozdélenych do
skupin podle véku. Vyzkum byl zaméren na tfi zakladni kategorie Udajl a to zdravotni
potize a IéCebny rezim, emocCni reakce ditéte a socializace. Z vyzkumu vyplyva, Ze
s postupem vEéku vnimaji pacienti vice obtize, ale star§i nemocni nepfistupuji k l1é€bé
vyrazné zodpovédnéji nez mladsi. U mladSich i starSich pacientli roste s obtizemi
nedlvéra v léky. Nepotvrdilo se, Ze se zvySujicim se vékem pribyva Uzkosti a emocni
nestability. Naopak se zjistilo, Ze mladSi déti maji zodpovédnéjsi pristup k 16¢bé a ani u
jedné skupiny nemocnych neni vyrazné zhorSend sociélni adaptabilita a komunikace

s okolim.

Vstiicny pristup k 1éché a lécebnym postuplm je oznacovan pojmem compliance.

Opakem je noncompliance, ke které vede nejcastéji nedlivéra pacienta v lékare a
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IéCebny postup, dale pak vyhybani se 16€bé pFi zhorSeném zdravotnim stavu, pFipadné
pocit, Ze léCba je neslucitelnd s Zivotnim stylem nemocného. Compliance je obecné
horsi u dospélych, Zen a pacientll ve zhorSeném stavu, nebot’ tehdy lécba zabira vice
Casu a to nemocnym vadi. NejhorSi compliance je tradi¢né v obdobi dospivani. Naopak
nejlepsi compliance je u metod, které prinaseji okamzity efekt, Glevu. Complianci
podporuje setkavani se, spoluprace nemocnych se stejnymi problémy s terapeutickym
cilem vzajemné podpory (Vavrova, 2006).

2.7.1 Adaptace na onemocnéni

Mezi z&kladni faktory ovliviujici adaptaci na onemocnéni patfi vék, pohlavi, zdvaznost
stavu, copy mechanismy=mechanismy prizplsobeni se, zCasti téZ intelektové schopnosti
a socialni faktory. Hlavnim cilem psychologické pée je zvySeni adaptability na
onemocnéni a zlepSeni kvality Zivota. Psychologicka péce o pacienty s CF se v podstaté
nelidi od péce o pacienty s jinymi chronickymi chorobami. Jednou z nejndrocnéjSich
situaci je pfijeti diagnoézy. Tento proces trva pfiblizné rok a pacient/okoli prochazi
typickymi fazemi jako je Sok, popreni, pocity smutku, deprese, viny, nasledné pak vztek
a nakonec prijeti a vyrovnani se s onemocnénim. ZpUlsob prozivani i délka jednotlivych
fazi je znafné individudlni, zavisla predevsim na osobnostnich rysech samotného
nemocného (Klub nemocnych CF, 2007). Prvni fazi péce po sdéleni diagndzy je
edukace, pFi které by nemocny mél dostat ucelené, jasné, prehledné, srozumitelné
informace o onemocnéni a Ié¢bé. Dilezité je umét motivovat nemocného k aktivnimu
vyhledavani informaci, ale zaroven ktomu, aby byl schopen naCerpané informace
zpracovat a spravné interpretovat. Nejnaroc¢né;jsi ¢asti péce o nemocné a jejich rodinu je
tzv. provézeni. Tato faze trvd po celou dobu nemoci, zvIl&st intenzivni je v dobé
zhorSeni obtizi, kdy pacient ma tendenci své mysSlenky a pocity s nékym sdilet, ale
z obavy aby nezpUsobil svym blizkym dal$i trapeni a starosti, vyhledava spise pomoc
z kruhu odbornik.
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Psychoterapie je systematické, cilené plsobeni psychologickymi prostfedky v situaci
oznacené jako problém nebo starost pacienta samotného, jeho rodiny, partnera Ci lékare
(Véavrova, 2006, s. 462). MUze probihat individualné, nebo jako rodinna, péarova Ci
skupinova. Castym problémem probiranym v ramci psychoterapie je vztah rodiny a
nemoci. Nemélo by se stat, Ze nemoc ovladne celou rodinu ve viech jejich €innostech a

planech, ale zaroven by neméla byt nemoc ani bagatelizovana a prehlizena.

PFi hodnoceni dodrzovani 1éCby se hodnoti zpravidla Ctyfi zakladni kritéria-spolupréace
pri kazdodenni fyzioterapii, dodrZovani diety, uzivani lék(, spoluprace pfi vsech
rutinnich sledovanich a zaznamech vysledkd. Jako nejméné spolupracujici vychazi
v fadé studii dospéli nemocni. Z rliznych, prevazné zahranicnich studii je zfejmé, Ze
nemocni CF maji vyraznou psychologickou pfizplsobivost, to znamena, Ze adolescenti
a dospéli nemocni maji podobné psychologické profily jako zdrava populace. V roce
1981 Strauss a Wellish zjistili, Ze podceriovani a odvadéni pozornosti od problémi
spojenych s CF jsou obecné copingové strategie. Zaroven stanovili hypotézu, Zze muzi
uzivaji strategii popfeni vice nez Zeny. Abott a kolegové (2001) sestavili vlastni Skalu
k méFeni copingu a sefadili copingové strategie do pofadi optimistické pfijeti, vyhybani
se, nadéje a odvedeni pozornosti.

Z vyzkumu magistry Hodkové (2007) vyplyva, Ze v Ceské republice preferuji muZi i
Zeny strategii optimistické pFijeti, pficemz u Zen se vibec nevyskytuje odvadéni
pozornosti, u muzd pak nadéje. Zaroven z prace vyplyva, Ze dospéli pacienti s CF maji
vysokou dlvéru v Iéébu a lékarskou péci, ale velmi malo doposud vyuZivaji péci

psychologa.

2.7.2 Studium a CF

VétSina déti nema tak vyrazné problémy, aby nebyly schopné navstévovat pravidelné
pfedSkolni zafizeni, zakladni i stfedni Skolu. Problémem jsou pouze CastéjSi absence

z dlvodu zhorseni obtizi, planovanych hospitalizaci, pripadné preventivné napriklad
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v obdobi chfipkove epidemie. Déti s CF navstévuji stejné Skoly jako zdravi vrstevnici.
Skoly vychazi rodiclim vétsinou vstfic napfiklad moznosti Gpravy délky vyucovani
z dlvodu inhalaci, dohled na uzivani Iékd, osvobozeni Zaka od povinnosti jako zalévani
kvétin, mazani tabule. Déti s CF ve vétsiné pripadd nebyvaji ani osvobozeni od télesné
vychovy, av8ak vyuCujici by mél byt vidy o CF poucen a nechat ditéti moznost
regulovat si samo stuperi zatéZze. V soucasné dobé je k dispozici tiSténa prirucka pro
uCitele vydavand Klubem nemocnych CF a letdk pro ucitele o CF, kde jsou k nalezeni

vsechny dilezité informace o onemocnéni.

Vybér stfedni Skoly €i ucilisté byva nemoci vétSinou ovlivnén, nebot’ pro pacienty s CF
jsou naprosto nevhodné obory jako kosmeticka, kadefnice, obory zabyvajici se chemii,
zahradnické Skoly €i obory naro¢né na fyzickou kondici.

2.7.3 CF v dospélosti

CF a dospélost je v soucasné dobé z diivodu stale se zvysujiciho véku doziti nemocnych
s CF jedno z nejaktualngjSich témat. Vyzkumy zaméfujici se na dospélé pacienty
odhalily ¢&tyfi zakladni oblasti problémi-alterace zjevu, omezeni interpersonalnich
vztah(, socialni izolace, obavy z budoucnosti. Alterace zjevu se tyka predevsim vahy,
nebot” vétSina nemocnych ma problém s nechténym hubnutim. Nemocni jsou obvykle
mensiho  vzrlstu, tenkymi koncetinami, nékdy soudkovitym hrudnikem i
deformovanym nosem v dlsledku polypl. Castou viditelnou potiZi jsou palickovité
prsty. Omezeni interpersonalnich vztah( ¢i socialni izolace souvisi s GUrovni postizZeni,
respektive s aktualnim zdravotnim stavem. Velice Casté, ale i problematické je pratelstvi
vramci CF komunity. Hlavni nebezpeci spoCivad v moZnosti prenosu cross-infekce a
dale pak v ovlivnéni psychiky porovnavanim se s ostatnimi nemocnymi (pochybnosti o
spravnosti 1é¢by, pocity viny za to, Ze druhym je hiF, pfi smrti zndmého nemocného
obava o to, kdo bude ,ten dal$i na fadé“, nebo naopak zleh¢ovani problémi ve snaze
uzit si Zivota naplno, do krajnosti). V partnerstvi jsou FeSeny nejcastéji otazky télesného
vzhledu a s tim spojeny pocit neatraktivity, obava ze zavislosti, sloZitéjSiho sexualniho
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Zivota a pocit, Ze do vztahu nemiZze nemocny ¢lovék nic prinést. Podle dostupnych
vyzkumi se ukézalo, Ze priblizné dvé tretiny dospélych nemocnych Ziji v partnerstvi Ci
manZelstvi a pouze jedna tfetina s rodiCi. Zaméstnani na pIny Uvazek se podafilo najit

tfeting az poloviné nemocnych, ¢tvrtina dospélych s CF studuje (Hodkova, 2007).

V roce 2010 byl prostfednictvim Klubu nemocnych CF proveden vyzkum na téma
Sexualita nemocnych s CF, zaloZeny na vypovédich nemocnych z Ceské republiky.
Studie se Gcastnilo 15 muzl (primérny vék 23,9 let) a 35 Zen (primérny vék 25,9 let).
Zavér vyzkumu potvrdil teorii, Ze Zeny s CF se v oblasti sexuélniho vyvoje a chovani
vyznamng neli$i od zdravé populace, kdeZzto u muz( je patrno vice negativnich faktor(i a
snizena kvalita sexualniho Zivota. Obé pohlavi shodné udavaji pozitivni zkuSenost se
sdélenim faktu onemocnéni na zacatku partnerstvi. Jen zlomek respondentd uvedl, Ze o

problémech v sexuélni oblasti hovofil se svym lekafem (Chladova a kol., 2010).

2.7.4 OSetFovatelské problemy

e porucha adaptace

e beznadéj

e dusevni, psychicka tiser

e socialni izolace

e o0samélost

e narudend funkce rodiny

e zmény sebepojeti

e poruchy spanku z psychickych pficin a dusnosti
e nedostatecna spoluprace

e U(zkost

e zménéné vnimani télesného vzhledu
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2.8 Organizace péce o nemocného cystickou fibrézou

2.8.1 Organizace pro CF u nas

V roce 1997 bylo zfizeno Centrum pro diagnostiku a lé€bu CF v Praze Motole.
V pribéhu ¢asu byla zfizena dalsi centra pfi fakultnich nemocnicich v Hradci Krélové,
Brné a Olomouci. Dalsi CF centra jsou v Plzni, Ceskych Budg&jovicich, Ostravé, ZIiné a
Mostu. Roku 1992 zacal v Praze fungovat Klub rodi¢t a pratel déti nemocnych CF,
zpocatku sdruzujici jen rodi¢e nemocnych déti. Postupem Casu se prFidavali i dospéli
nemocni a klub se pfejmenoval na Klub nemocnych CF, jehoZ hlavnim poslanim je
trvalé zlepSovani zdravotnich a socialnich podminek nemocnych CF. Neméné dllezity
Ukol Klubu je zvySovani informovanosti verejnosti o CF, shromazdovani financnich i
materialnich prostfedkd na podporu nemocnych a poskytovani psychologického a
socialniho poradenstvi v souvislosti s CF. Klub nemocnych CF sdruZuje v soucasnosti
asi 400 Clenl/rodin, je soucasti Mezinarodni spolecnosti Cystic Fibrosis Worldwide
(CFW) a vydavé informacni Zpravodaj. Koncem roku 2006 byl na zakladé rozhodnuti
Vyboru klubu zfizen Fond socialni pomoci poskytujici finan¢ni pFispévky a socialni
poradenstvi. Od roku 2010 funguje v Klubu i sluzba Krizovy telefon, kam se mlZou
nemocni i jejich blizci obracet v pfipadé potizi Ci nejasnosti ve vSedni dny
v odpolednim a vecernich hodinach a o vikendech a svatcich celodenné. (Eislerova a
kol., 2012)

2.8.2 Organizace pro CF ve svété

Roku 1955 byla zfizena v New Yorku Narodni nadace pro vyzkum CF (NCFRF). Tato
nadace byla zaloZena stejné tak jako c¢esky Klub nemocnych CF skupinkou rodici
nemocnych déti a pozdéji byla pfejmenovana na Cystic Fibrosis Foundation (CFF).
Organizace funguje dodnes a zajiStuje financni prostfedky, podporuje vyzkum a Sifeni
informaci o CF. CFF akredituje dalSich 115 center v USA a podporuje vyzkum v deseti
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védeckych stfediscich. Kazdoroc¢né taktéz porada dvé konference o vyzkumu a objevech

novych lékl a pokroku v péci o nemocného CF (www.cff.org).

Roku 1965 byla v Pafizi zfizena Mezindrodni spolecnost pro CF/mukovisciddzu (ICFA,
ICFMA). Ceska republika patfila mezi zakladajici ¢leny této spole¢nosti kladouci si za
cil zlepsit péCi o nemocné, podporovat vyzkum a Sifit informace o onemocnéni na
mezinarodni Urovni. Spole€nost se délila na laickou a odbornou - medicinskou ¢ast a
poradni sbor. Tato organizace zanikla a v roce 2001 misto ni vznikla CFW = Cystic
Fibrosis Worldwide sdruZujici 57 zemi svéta.

Béhem kongresu v Bruselu (1982) dospéli nemocni z 25 zemi pfisli s ndvrhem zaloZit
spolecnost dospélych nemocnych. Vznikla tak International Association of Cystic
Fibrosis Adults (IACFA) organizujici vyménu informaci zejména na internetove siti a
publikujici vlastni ¢asopis.

V roce 1997 vznikla Evropska CF spoleCnost (European Cystic Fibrosis Society =
ECFS) poradajici kazdy rok konferenci o CF a jedenkrat za Ctyfi roky kongres. Od roku
2002 tato spolecnost vydava Casopis Journal of cystic fibrosis.

2003 byla v Belfastu zaloZena v ramci CFW nova organizace pouze evropskych zemi
(CFE-Cystic  Fibrosis  Europe) scilem zakladat asociace predevSim v

neclenskych zemich a prosazovat evropsky standard péce a lécby CF (Vavrova, 2006).
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3 Prakticka Céast

3.1 Metodika vyzkumu

Prakticka cast bakalafské prace vznikla na zékladé vysledkd kvalitativniho vyzkumu.
Kvalitativni vyzkum byl zvolen zdmérné proto, aby bylo mozné pfi osobnich schlizkach
s jednotlivymi respondenty zjistit detailni informace o vybranych problémech a
vysledovat i projevy neverbalni komunikace, které dobfe doplfiovaly slovni sdéleni.
Vyzkum probéhl pouze sosmi respondenty, nebot prace je zaméfena na dospélé
pacienty s cystickou fibrézou, kterych neni v Ceské republice mnoho. Béhem vyzkumu
byl srespondenty provadén rozhovor kombinaci otevienych otazek vztahujicich se
k jednotlivym hypotézam a otazek s moznostmi vybéru odpovédi. VSichni respondenti
odpovidali na stejné otazky, které jsou uvedeny v prFiloze jedna. Otazky rozhovoru
vznikly na zakladé poznatkll z teorie a predevsim pak na zakladé osobni zkusenosti.
Nameét pro nékteré okruhy otazek jsem Cerpala i z poznatk( z psychologie a komunikace
a etiky.

3.2 Charakteristika vzorku respondent(

Vyzkum probihal s osmi respondenty ve véku od 23 let do 57 let. Ze zGCastnénych
respondentl bylo 5 Zen a 3 muzi. Kromé véku jina kritéria vybéru zvolena nebyla. Dvé
respondentky byly v dobé provadéni vyzkumu po transplantaci plic. Jeden respondent
byl zafazen do vyzkumu jen na zékladé klinickych priznak(l a zplsobl Ié€by, ackoli
nema jesté presné stanovenou diagnézu. Tabulka 5 uvadi strucny prehled respondentd

Gcastnicich se vyzkumného Setfeni.
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Tabulka 5: Stru¢ny pfFehled informaci o respondentech

JMENO VEK | DIAGNOZA | INVALIDNIi | ZAMESTNANI | TRANSPLANTACE
DUCHOD PLIC

LUDMILA 57 CF ANO NE ANO

JAKUB 23 CF ANO NE NE

MARKETA |24 CF NE ANO NE

RENATA 47 CF ANO NE NA CEKACI

LISTINE

RADEK 25 CF ANO ANO NE

JANA 25 CF ANO NE NE

DANA 33 CF ANO MATERSKA ANO

DOVOLENA
MIROSLAV | 35 NEZNAMA NE ANO NE

3.3 Priibéh vyzkumu

Rozhovory probihaly od prosince 2012 do bfezna 2013, nejcastéji v misté bydlisté
respondenta. Jednu respondentku jsem navstivila v nemocnici, kde se zotavovala po
transplantaci plic. Nékteré rozhovory byly se souhlasem respondentli nahravany na
diktafon, u jinych byly odpovédi zaznamenavany pisemné pfimo pfi rozhovoru do
pfipraveneho formuléfe. U jednoho respondenta byl vyzkum proveden tak, Ze po
pfedchozi telefonické domluvé mu byly otazky poslany elektronickou postou.
Respondent na otdzky odpoveédél nejprve pisemné a poté pfi osobnim setkani byly
jednotlivé oblasti vyzkumu bliZe rozebirdny a doplfiovany informace. Tento postup byl
zvolen proto, Ze u tohoto respondenta neni stale CF definitivné potvrzena a proto nebylo
zprvu jisté, jestli tohoto respondenta do vyzkumného Setfeni zaradit. Po ziskéni

detailnich informaci byl i tento nakonec zarazen.
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3.4 Zpracovani ziskanych dat

Data ziskand formou rozhovor(l zpracovavam nejprve u kazdého respondenta zvIast
formou kazuistiky a poté provadim souhrn a analyzu vyznamnych dat v pfehlednych
grafech tak, aby byly na prvni pohled patrné spole¢né a rozdilné znaky jednotlivych
pripad(. Pro zpracovani prace jsem pouzila pro psany text program Microsoft Office
Word 2010 a Microsoft Office Excel 2010 pro grafické zndzornéni ziskanych dat.
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3.5 Vysledky vyzkumu

Ludmila, *1956

U pani Ludmily byla CF diagnostikovana pred jedenacti lety z ddivodu zhorsujici se
dusnosti, zejména po zatézi. Od détstvi byla lécena pod rlznymi jinymi diagndzami.
Podobnymi obtiZzemi trpéla a v osmnacti letech na né zemrela také sestra matky. Jelikoz
se 0 onemocnéni nevédélo, neovlivnilo nijak vybér ani pocet kamarad(l v détstvi
respondentky. | rodiCi byla vychovavana jako zdravé dité. Jediné omezeni méla ve Skole
v rdmci télesné vychovy. Studijni obor ani zaméstnani respondentky onemocnéni nijak
neovlivnilo, pracovala jako zdravotni sestra. Nyni je jiz Ctyfi roky v plném invalidnim
dlchodu a rok po transplantaci plic. Diky odchodu do invalidniho diichodu a nutnosti
uzivat fadu léki musela pfehodnotit priority a proto s financemi vychéazi bez vétsich

problémd, ackoli na Ié¢bu pouzije momentéalné témér 50 % svého mésicniho pFijmu.

JelikoZ respondentku znadm jiz del$i dobu a mdm moZznost ji osobné vidat, pokusim se
v nasledujicich odstavcich porovnavat jeji situaci pfed a po transplantaci plic. V obdobi
pfed transplantaci omezovala nemoc respondentku ve vSech dennich aktivitach
predevsim z dlivodu zadychavani se a Gnavy. V obdobi asi rok pred transplantaci jiz
byla odkazand domaci oxygenoterapii, ktera ssebou nesla dalSi opatfeni jako je
omezeni doby stravené mimo domov, objednavani dodavky kysliku €i omezeni
spolecenskych kontaktd. Po transplantaci je nejvétsim problémem prisné dodrZzovani
rezimu, bolesti na hrudi a Zeber. | kdyZ se po transplantaci podafil Uspésny navrat do
bézného Zivota, stale ji obcas vadi, Ze nemilZze vykonavat vSechny Cinnosti tak jako
zdrava. Témto pocitdim se snazi branit praci ¢i sportem. Doporuceni pro udrzeni zdravi
dodrzovala zodpovédné pred i po transplantaci, Casové ji nezatéZovala, stala se
automatickou soucasti denniho rezimu. Pokud mé& na vybér, zvoli si vzhledem ke své
financni situaci levnéjsi pomlicku. Nema problém s uzivanim lékd, aplikaci injekci ani
inhalacemi. Pobyt v nemocnici zvlada bez problémd, nebot’ vi, Ze se poté bude citit

Iépe. Nejvétsi potize ji €ini odhadnout své moznosti, zejména v oblasti sportovani.
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V prdbéhu Gasu a v zavislosti na udalostech zménila pani Ludmila svij Zebficek hodnot,
uvédomuje si nyni pIné cenu Zivota, doké&ze si vazit kazdé chvilky, kdy je ji dobre.
Vlivem onemocnéni a transplantace doSlo i ke zméné zalib a traveni volného Casu, nyni
planuje cestovat a zaCit cviCit jogu. NejvétsSi momentélni obavou je to, Ze neuvidi
vyrQstat vnoucata. Pokud ji neni dobfe po psychické strance, obraci se nejcastéji na
manzela €i dceru. DFive konzultovala vétSinu véci s psycholoZkou. Nejvétsi Zivotni
oporou a motivaci je rodina, vazi si pomoci vSech ¢lend a toho, Ze se naskytla moZnost

se prestéhovat do domku se zahradou, kde mé& vice moZnosti jak travit volny ¢as.

Pani Ludmila sama sebe nazvala ,,chronickym optimistou**, vétSinou je sama se sebou
spokojena. Pocity Uzkosti a beznadéje ji pfepadaji jen zfidka, pfi zhorSeni obtizi. Snazi
se Zit pfitomnosti, uZivat si Zivota, budoucnost nyni neplanuje. Z télesnych zmén
vzniklych v souvislosti s onemocnénim ji vadi predevSim jizva na hrudniku po
prodélané transplantaci a vykyvy vahy. Pokud se neciti dobfe, nedoké&Zze poZadat druhé
0 pomoc, snazi se v3e vyresit sama, i za cenu zhorSeni potizi. ObCas miva pocit, Ze svoji
nemoci obtéZuje okoli, hlavné v obdobi, kdy se zdravotni stav necekané zhorsi a ona
musi zménit plany celé rodiné. Také tehdy, kdyZ si potfebuje o potizich s nékym

popovidat a vidi, Ze ostatni nemaji naladu.

S kvalitou péCe o CF pacienty je spokojena na drovni CF centra, poraden pro
transplantované i odbornych lékard. Uvitala by zfizeni vice CF center, tim padem jejich
lepsi dostupnost a zruseni doplatk(i na léky. Nejvice informaci o onemocnéni a
transplantaci se dozvédéla od lékafe, spoleCnost neni podle jejiho nazoru o CF
informovana vibec. O Klubu nemocnych CF se dozvédéla aZz béhem tvorby mé
bakalarske préce.
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Jakub, *1990

Jakubovi byla CF diagnostikovdna v prvnim roce Zivota na zakladé typickych
klinickych potizi. Nikdo jiny z rodiny nemoci netrpi. Onemocnéni ovliviiovalo Jakub(iv
Zivot od zaCatku jak po télesné, tak i po psychické strance. V détstvi mél méné
kamaradl, onemocnéni ovliviiovalo i jejich vybér, ackoli se ho rodice snazili po celou

dobu vychovavat spolu s bratrem jako zdravé dité.

Na vybér studijniho oboru nemélo u Jakuba onemocnéni Zadny vliv, vybiral si hlavné
podle pfijimacich zkouSek. Vystudoval elektrotechnickou $kolu a od osmnacti let je
v pIném invalidnim dlichodu. Svoji finan¢ni situaci hodnoti variantou ,,Omezuji se na

N AT

nejnutnéjsi a vi, Zze pokud nastane chvile, kdy s financemi nevyjde, rodina mu pomiZe.
Protoze mu byl po ukonéeni $koly pFiznan invalidni dlichod, nema pocit, Ze by jeho
onemocnéni negativné ovlivnilo rodinny rozpocet. Na lécbu pouzije prlimérné 16 %

rv

svého mésicniho pFijmu, zalezi vSak na okolnostech a aktualnim zdravotnim stavu.

Onemocnéni méa obrovsky dopad na Jakubllv bézny Zivot, nema dostatek energie na
¢innosti, které ho bavi, vadi mu, Ze nemlZe vykonavat viechno jako zdravi vrstevnici.
ZpUsob traveni volného Casu se méni v zavislosti na zdravotnim stavu. Jako maly chtél
pracovat u zvifat, v tuto chvili je jeho nejvétSim konickem péstovani bonsaji, kvétin a
rajéat. Vyhledava aktivity, které si nevyzaduji tolik pohybu. Jak sam Fiké: ,,Cundrovani

po svych se zménilo na ¢undrovani autem.“

Pobyty v nemocnici zvladd pomérné dobfe, z nabizenych moZznosti vybral kombinaci
,Vim, Ze se potom budu citit 1épe, vadi mi, Ze si nemdzu planovat aktivity na del$i dobu
dopredu a pobyt v nemocnici mé stresuje*“. NejvétSi strach ma ze smrti, respektive
z toho, Ze by na tom po smrti mohl byt jesté hiF. Motivaci mu dodavaji zvitata, fika, Ze
musi Zit proto, aby se o né mohl postarat. Citi obrovskou podporu ze strany rodiny,
uvédomuje si, Ze se rodina musela onemocnéni pFizplsobit. TouZil se osamostatnit, ale

~ v

bohuZel zdravotni stav to nedovoluje. To méni i jeho ZebFficek hodnot, kde pFesunul
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hledani partnerky z prvniho na posledni misto, nebot’ by uz nemél silu Fesit spolecné
problémy. Pokud ma problémy, snaZi se je FeSit 0 samoté, ale nékdy se musi svéfit, to

pak nejCastéji mamince.

S dodrzovanim léCebného rezimu nemé Zadné vétsi problémy, nejvétsi potize mu délaji
inhalace, kvlli kterym musi rano vstavat a vecer nemUzZe jit spat dfive, pokud je
unaveny. Casové ho dodrZovani 1éEby nezatéZuje, nestéZuje si ani na financni zatéz,
nebot’ si uvédomuje, Ze po pFipadné transplantaci budou naklady na Ié€bu daleko Vétsi.

Nejhor$im obdobim je pro néj zima, protoZe je velmi unaveny.

Jakub hodnoti sam sebe slovy: ,,upFimny, zabavny, nelstupny, pratelsky, podporujici,
klidny, naslouchavy a prirozeny*, ale pfesto se sebou neni spokojen. Vadi mu, Ze je
hodné hubeny a také neustaly kaSel, coz mu plsobi potize mimo jiné i v navazovani
znamosti. Na otazku, zda ma nékdy pocit, Ze nemoci obtéZuje okoli, odpovida, Ze ano,
zejména v situacich, kdy si kvidli nému musi nékdo upravit plan, vzit dovolenou. O
pomoc dokaze druhé pozadat bez vycitek svédomi, ale aZ v situaci, kdy vi, Ze néco sam
nezvladne. ObCas ho prepadaji stavy uzkosti a beznadéje, ale neni to prilis Caste.

Nejvétsi obavou v budoucnosti je to, Ze skon¢i v nemocnici, kde se udusi.

S kvalitou péfe o nemocné s CF je spokojen, ale uvital by samostatny nadstandartni
pokoj pro CF pacienty, kde bude pFipojeni k internetu. Kdyby si mohl vybrat, uvital by
zrueni doplatk(l na léky. Vi o ¢innosti Klubu nemocnych CF, jeho vyhod zacal
vyuZzivat aZ v dospélosti, protoZe do té doby se o vSe ohledné onemocnéni starali rodice.
Nejvice informaci o onemocnéni ziskal v détstvi od matky a poté z internetu. Mysli si,
Ze Ceska spoleCnost je jiz o CF pomérné informovana, ale nevede to k zlepSeni

hygienickych navyka.
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Markéta, *1989

U Markéty se po CF zaCalo patrat ve tfech letech z divodu neprospivani. Nikdo
z rodiny onemocnénim netrpi, rodie jsou potvrzenymi prenaSe€i genu a prababicka
zemrela udajné na tuberkul6zu. V détstvi respondentka nepocitovala Zadné vétsi
problémy ani se necitila vy€lenéna z kolektivu. Méla kamarady mezi zdravymi détmi a
travila s nimi volny ¢as béznymi aktivitami. | ze strany rodi¢l byla vychovavana jako

zdravé dité, v podstaté nebyla nikdy v Zadnych aktivitach omezovéna.

Na zakladni $kole neméla Zadné omezeni, zvladala bez problémd. Pocitovala vstricnost
ze strany ucitel(. Stredoskolské vzdélani ma ve strojirenském oboru, vybér Skoly nebyl
onemocnénim nijak omezen. Po maturité pokracovala ve studiu na vy3si odborné 3kole,
kde se setkala s prvnimi negativnimi reakcemi. Konkrétné se jednalo o nerespektovani
CastéjSich absenci, proto studium ukoncila.

Respondentka v soucasné dobé pracuje na plny pracovni Uvazek v kancelafi a préaci
zvlada bez potizi. Praci si naSla sama, a jak sama fika, vSe bylo souhrou Stastnych
nahod. Uvédomuje si, Ze kdyby se tato moznost nevyskytla, tak by zaméstnani hledala
daleko obtiznéji. O tom, Ze m& CF zaméstnavatel vi, ale na jiném pohovoru by to
nezminila, pokud by nebyla nucena. Diky dlouhodobé dobrému zdravotnimu stavu
nema v zameéstnani problémy, obcasny kaSel kolegové chapou vétSinou jako astma Ci
»néjaké onemocnéni plic*. Financni situaci hodnoti jako uspokojivou, z nabizenych
moznosti vybrala: ,,Pfehodnotila jsem priority, proto s penézi vychazim®. Na lécbu
spotfebuje v soucasné dobé diky dobrému zdravotnimu stavu minimalni ¢astky, nebot’
vyuziva Clenskych vyhod ve vybranych Iékérndch a tak se ji vydaje na léky vyrazné

snizily.

Markéta se neciti onemocnénim vyrazné omezena, ma silu i energii na vSechny ¢innosti,
které ji bavi. Uvédomuje si, Ze existuji situace, které by nezvladla, ale nemrzi ji to.

Obcas ji délad problém uZivani pankreatické substituce pred kazdym jidlem a mezi
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cizimi lidmi. Nutné pobyty v nemocnici snasi dobre, protoZe vi, Ze ji 1écha pomlze citit
se lépe. Jen ji obCas vadi neprofesionalni pfistup neinformovaného personalu. Nejvétsi
oporou Vv tézkych situacich je rodina, pfitel a kamaradi. Snazi se byt samostatna a
sobéstacna, ale ma jistotu, Ze v pFipadé potieby se mdze spolehnout na pomoc rodiny,
ktera se podle jejiho nazoru onemocnéni musela prizplsobit hlavné z hlediska financi a
koupi automobilu. Mysli si, Ze CF méla vliv i na vybér stfedni Skoly sestry, ktera
studuje zdravotnickou $kolu. Respondentka uvadi, Ze si v disledku nemoci vice vazi
lidi kolem sebe, kterym mize Vveéfit a spolehnout se na né. Nejddlezitéjsi je pro ni
v Zivoté dobré z&zemi. NejvétSi obavu mé z toho, Ze nebude mit silu vychovat vlastni

dité, o kterém s pfitelem uvazuji.

DodrzZovani lécebnych opatfeni respondentce problémy neplisobi, vSechna opatfeni
dodrZuje ,v rozumnych mezich®. Casové ji lécba nezatéZuje, protoZe se vdechna
IéCby byla pro Markétu puberta, kdy mivala obCas pocit, Ze je l1éCba zbyte€na, kdyz

nema zdravotni problémy.

Respondentka sama sebe hodnoti jako ,.flegmatika, optimistu, je spokojena sama se
sebou, protoZe vypada jako zdrava a i se tak viceméné citi*“. Strach z budoucnosti nema,
snazi se mit nadéjné vyhlidky, planuje vSak maximalné jeden rok dopfedu. Nyni planuje
s pritelem svatbu, je to pro ni zdroj pozitivni energie. Jediné, co ji vyrazné obtéZuje, je
kasel, zejména mezi lidmi, proto se snaZi co nejvice vyhybat napfiklad verejné doprave.
Velice nepfijemné byly pro respondentku i zachvaty kaSle ve Skole, kdy méla pocit, Ze
vSechny vyrusSuje. Pokud se neciti dobfe, doké&Ze bez vycitek svédomi pozadat o pomoc.
Obcas, pfi zhorSeni obtiZi ji pfepadaji stavy uzkosti, ma pocit, Ze okoli 0 ni ma starost a
tim je trapi. V téchto situacich se pak obraci nejCastéji na pratele a stejné nemocné.

PéCi o pacienty v CF centru hodnoti jako velice kvalitni. Problém vidi na oddéleni
pneumologie, kde podle jejiho nazoru neni dostateCny prostor pro CF pacienty a ani

odpovidajici pristup personalu. Mysli si, Ze by zdravotnicky personal mél byt o CF vice
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informovan. Setkala se s naprostou neznalosti zejména u praktickych lékar( a lékar(
pohotovostni sluzby. V systému péce by uvitala zejména zlepSeni spoluprace mezi
odbornymi a praktickymi lekafi. O informovanosti spoleCnosti si mysli, Ze se situace
zlepSuje. Problémovou oblasti je podle respondentky pouzivani vyhod ZTP, nebot’
nékteri lidé CF jako zvI&st téZké postizeni nevnimaji. Nejvice informaci o onemocnéni
ziskdva respondentka od stejné nemocnych a internetu. Je aktivni ¢lenkou Klubu
nemocnych CF, vyuziva ¢lenskych vyhod a prispévkl na pomlicky a pobyt u more.

53



Renata, *1966

U pani Renaty byla CF diagnostikovana v deseti letech na zakladé opakujicich se zapal
plic a zanétl prddusek. Nikdo jiny z rodiny CF netrpi ani nemél podobné problémy.
V détstvi byvala ¢asto nemocna, ale nevnimala to jako problém. Méla kamarady a Zila
bez jakéhokoli omezeni. Dokonce byla ve Skole velice Gspédna v télesné vychove. | pres

Casté nemoci jezdila na Skolni zavody v béhu.

V soucasné dobg je jiz tfindctym rokem v pIném invalidnim dlichodu, predtim pracovala
jako domovnice a servirka. Zaméstnani si nasla sama, nebyl to pro ni tenkrat problém,
jelikoz stav nebyl jesté tak vazny, jako je ted. Pokud byla nemocna, stacily ji vétSinou
antibiotika v tabletach, maximalné dvakrat do roka, proto nebyl Zadny problém ani ze
strany zaméstnavatele. V zaméstnani o své nemoci pfili§ nemluvila, stydéla se za to, Ze
je nemocnd. Zameéstnavatel i vétSina pratel se diagnézu dozvédéli az v obdobi, kdy se
zdravotni problémy vystupniovaly. Ani poté ale nepozorovala odliSnosti v chovani k ni a
zdravym kolegim. Odchod do invalidniho ddichodu mél pro respondentku velky dopad,

zejména financni, nebot’ musi spoléhat vice na financni pomoc partnera.

Pani Renatu onemocnéni v soucasné dobé omezuje ve viech béZnych aktivitach,
zvaZuje se 0 jeji zafazeni na Cekaci listinu transplantace plic. NejvétSim problémem je
zadychavani se pfi béznych Cinnostech. Respondentka spoléhd na automobil, je pro ni
problém dojit na nakup, kontroly k Iékafi. V dlsledku zhorsujiciho se stavu méni svdj
Zebricek hodnot i zaliby. Vadi ji, Ze nemUze délat, to co dfiv. Nejvétsi obavu ma z toho,
Ze: ,,bude muset leZet a nebude moci dychat*“. Nyni pobyty v nemocnici zvlada bez
obtizi, protoZe vi, Ze ji to pomaha. Nejvétsi oporou je pro pani Renatu partner, rodice,
bratr a syn. JelikoZ se v osmnécti letech plné osamostatnila, nema pocit, Ze by se rodina
musela néjak pFizplsobit jejimu onemocnéni. Musela si pofidit auto, aby byla alespoi
Castecné sobéstaCna. Spoléha na partnera, ktery ji pomaha ve vSech oblastech Zivota.
V pripadé psychickych problém0 se obraci kromé partnera i na stejné nemocné nebo
rodice.
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Dodrzovani Ié¢ebnych opatieni respondentce nyni problémy neplisobi, ale pfiznava, ze
to tak dfive nebylo. Nejvice se musi nutit do inhalaci, momentalné az pétkrat denné, ale
uvédomuje si, Ze je to pro ni nezbytné nutné. Pokud ma na vybeér, zvoli si vzhledem ke
rok, kdy méla vazné zdravotni komplikace, které ji pfimély ke zméné Zivotniho stylu a

dodrZovani pravidelné 1é€by. Jako velkou zménu vnima téz zménu vahy.

Respondentka o sobé Fika, Ze je ,,optimistka, veseld, plna smichu a dokaZe se radovat
z malickosti*‘, miluje zvirfata, lidi a je velice obétava. Diky neveselé minulosti se sebou
neni prili§ spokojena, ale pravé proto si nyni vazi vieho dobrého. Zije pFitomnosti, ze
dne na den. Velkou nadgji je pro ni transplantace plic, ktera ji dava nadéji zazit jesté
plnohodnotny Zivot. ObCas trpi pocity beznadéje a Uzkosti, miva pocit, Ze obtéZuje
okoli, zvlast' ve dnech, kdy nema silu na bézné ¢innosti. Pokud potfebuje pomoc, obraci
se na pritele.

S péci o CF pacienty je pomérné spokojena, navstévuje centrum v Hradci Kralové. Jako
nedostatek vnima pouze jedno lizko pro CF pacienty a s tim spojenou nepravidelnost
v povinném léceni intraven6znimi antibiotiky. Uvitala by vice CF center a jejich lepsi
dostupnost, Veétsi informovanost zdravotnického personalu o CF, lepSi spolupraci
odbornych a praktickych lékar(i a zruseni ¢i snizeni doplatkd za léky. Mysli si, Ze
spole¢nost je uz v soucasné dobé internetu informovana o CF dobfe. Osobné Cerpala
nejvice informaci od lékar(l, na internetu, stejné nemocnych a v Klubu nemocnych CF,

kde je Clenkou.
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Radek, *1988

Radkovi byla CF zjiSténa jiz tfeti den po narozeni, nebot’ u néj dosSlo zahy po narozeni
k zauzleni stfev, coZ spolecné snizkou porodni hmotnosti rozbéhlo sérii vySetfeni.
Onemocnéni se v rodiné vyskytlo i u bratrance z otcovy strany. V détstvi Radek nemél
pocit, Ze by ho nemoc, kromé pobytd v nemocnici, vyrazné omezovala. Byl vychovavan

jako zdraveé dité, mél kamarady i dobré zazemi.

Vystudoval prirodovédné lyceum, onemocnéni nemélo na vybér studijniho oboru Zadny
vliv a nepotfeboval béhem studia Zadné Glevy. Nyni studuje vysokou Skolu, pracuje a
soucasné od osmnacti let pobira invalidni ddichod, ktery mu umoznil se osamostatnit a
nebyt financné zavisly na rodiné. Na IéCbu pouZije kazdy mésic asi 10 % svého prijmu.
S hledanim zaméstnani mu pomohli zndmi. Mysli si, Ze bez nich by misto jen téZko
ziskal. Onemocnéni a CastéjSi hospitalizace mu v zaméstnani ani ve studiu nebrani,
nebot’ mdZe pracovat i z nemocnice. Kolegové o jeho nemoci védi, nesetkal se s Zadnou

negativni reakci, naopak se ho snazi pozitivné motivovat.

Pobyty v nemocnici snasi dobfe, vZidy mu pomohou. Pokud neméa kriticky den Ci
potfebu se srovnavat ve vykonech se zdravymi jedinci, neomezuje ho onemocnéni
v Zadnych z béZnych €innosti. Kromé plavani nevi o Zadné €innosti, kterou by nemohl
vykonavat stejné jako zdravi vrstevnici. Diky nemoci se naucil byt na sebe pfisny a
vybirat si takové zéliby, které mu pomohou ke zlep3eni zdravotniho stavu. VétSinou
pfed planovanou hospitalizaci (tfikrat do roka) pocituje ,kyslikovy dluh®“, jinak méa
dostatek energie na vSechno, co ho bavi. Nejvice se boji toho, aby nechyboval v préci a

rv s

nedostal rodinu do potizi a také toho, aby neohrozil své zdravi nebo Zivot néjakym

vvvvv

rodina, Skola a prace. NejvétSi oporou jsou rodice. KdyZ se neciti psychicky dobre,

obraci se kromé rodiny i na pratele nebo stejné nemocné.
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ProtoZe je respondent velmi €inorody, obcCas si upravi rezim dle ¢asovych moZznosti.
Nejvetsi potiz mu déla orientace v rezimu. Dle svych slov se obCas ztraci v: “co, kdy,
jak a pro¢*“. Projevy nemoci mu vadi v zavislosti na okolnostech, nékdy ma pocit, ze
lidi kolem obtéZuje stalym pokaSlavanim. Nejvice nepfijemné je to na obchodnim
jednéni ¢i ve Skole. Velky vliv na psychiku respondenta zanechalo potvrzeni

neplodnosti, zasadné ho to poniZilo hlavné pfed partnerkou.

Sam sebe hodnoti jako soutéZivého Clovéka, ktery svou nemoc kompenzuje vykony,
pracovnim nasazenim a studiem. Obc¢as ho prepadaji stavy Uzkosti a beznadgéje, ale
z problém( se snazi za kazdou cenu dostat sam, jinak ztraci silu véfit v sebe a své télo.
Momentalné je spokojen s tim, kym je a jak plisobi na své okoli. NejvétSim jeho pranim

je porozumét Zenam. Z budoucnosti strach nema, tési se, co pfijde a také na to, Ze se
jednou opét setka s témi, které mu CF vzala.

S péci o pacienty s CF v Ceské republice je spokojen, ale v budoucnu by rad zkusil
vycestovat do zahrani€i, kde je dostupnd moderngjsi 1éCba. V systému péce by uvital
zfizeni vice CF center. Spole¢nost o CF podle jeho nazor( nevi, ani nema zajem
informace zjistovat. Nejvice informaci o onemocnéni dostal od lékafd a je aktivnim

¢lenem Klubu nemocnych CF.
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Jana, *1988

Jané byla CF diagnostikovana v Sesti meésicich, ale pfesné nevi, co Iékafe vedlo
k patrani po onemocnéni. Nikdo z jeji rodiny CF netrpi. V détstvi se citila omezena
stran kamarad(, protoZe byvala ¢asto v nemocnici. Pokud ale byla mezi détmi, délala
vSechno co ostatni. Puberta byla pro Janu téZkym obdobim, protoZe se ve viem chtéla

vyrovnat zdravym vrstevnikdm.

Vybér studijniho oboru bylo onemocnénim zasadné ovlivnéno, v soucasné dobé
respondentka studuje dalkové stfedni Skolu v oboru vefejnopravni €innost. Jiz Sest let
pobira pIny invalidni diichod, ktery ji umoZriuje byt alespor z¢asti nezéavisla. Udava, ze
na IéCbu pouzije minimalné deset procent mési¢niho pfijmu, pokud se citi Spatng, je to
vice. Svoji financni situaci hodnoti moznostmi ,,omezuji se na nejnutngjsi* a

,.Spoléham na finan¢ni pomoc partnera €i rodiny“.

Nemoc ovliviiuje u Jany vSechny bézné denni ¢innosti, zvIast' v dobé, kdy ji neni dobre,
neni schopna délat podle jejich slov téméF nic. Velmi ji vadi, Ze nemliZe vykonavat
vdechny €innosti stejné jako zdravi vrstevnici. Jako velky problém to vnima zejména
v partnerstvi. Respondentka uvadi, Ze v zavislosti méniciho se zdravotniho stavu
dochazi i ke zméndm v traveni volného Casu. DFive byla schopna délat témér cokoli, ale
po prudkém Ubytku vahy a obrovském psychickem vypéti, které proZila, je ted’ velmi
unavend. V dlsledku zhorSeni zdravotniho stavu nema dostatek sil ani energie pro

vSechny Cinnosti, které by rada zvladala.

Pobyty v nemocnici jsou Jané nepfijemné, stresuji ji, citi se poté hir po psychické
strdnce. Nejvétsi strach ma z toho, Ze se 0 sebe nedokaZe postarat. Nejvétsi Zivotni
oporou pro ni byl bratr a maminka, oba bohuzel nedavno zemfeli. KdyZ ji neni
psychicky dobre, fe$i vie sama, pripadné s kamaradkou ¢&i partnerem. Rika, Ze po

VT

nevyzpytatelny. Nyni ji motivaci byt v co nejlepsim stavu dodavaji hlavné zvirata.
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S dodrzovanim IéCebného reZzimu ma Jana problémy, zejména co se tyCe pravidelnosti.
Z&dny problém ji neplsobi uZivani tablet, naopak nejvétsi problém vidi v pravidelném
inhalovani. PFizndvé, Ze obCas se snazi prejit napfiklad nachlazeni, i kdyzZ vi, Ze to neni
spravné. Dodrzovani léCebnych opatfeni respondentku zatéZzuje jak financné, tak

Casoveé, Vse ale zalezi pfedevsim na aktualnim zdravotnim stavu.

Jana hodnoti sama sebe slovy: ,,neddvériva, pesimisticka, ochotnd pomahat druhym®.
Neni sama se sebou spokojena, mysli si, Ze by mohla vSe zvladat 1épe. Nejvétsi obavu
ma Jana z toho, Ze se v budoucnu nedokaze sama o sebe postarat, jelikoZ nedokaze
pozadat druhé o pomoc bez vycitek svédomi, kdyZ se neciti dobfe. Obas ma pocit, Zze
nemoci obtéZuje okoli, zvlast pokud ji neni dobfe a hodné kaSle. Nejvice ji vSak

momentalné vadi nizka télesnd hmotnost.

S kvalitou péce o pacienty v CF centru ze strany lékare je velmi spokojena, méné uz je
spokojena s pfistupem ostatniho personélu. V soucasném systému péCe by uvitala
zlepSeni spoluprace odbornych lékarll s praktickymi a také vétsi informovanost
zdravotnickych pracovniki o CF. Spole¢nost je podle Jany o CF informovana
nedostateCné, a to nejen laickd, ale i odborna. Respondentka vi o existenci Klubu

nemocnych CF a nejvice informaci o0 onemocnéni ziskala od oSetfujiciho lékare.
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Dana, *1980

U pani Dany se CF projevovala ze zacatku zejména neprospivanim. Situace se vyhrotila
v Sesti mésicich Zivota, kdy malnutrice vedla ke kolapsu ledvin a az poté byla stanovena
diagnéza CF. Onemocnéni nebylo u ostatnich ¢lend rodiny nikdy oficialné potvrzeno,
ale v minulosti zemrely v rodiné respondentky dvé dévCatka (8 a 10 let) dajné na Cerny
kaSel. Po stanoveni diagnézy a nasazeni |éCby Danu onemocnéni v détstvi nijak
vyznamné neomezovalo. Vypadala jako zdravé dité a jak sama fika, Zila dva odlisné
svéty. Jeden stejny jako ostatni zdravé déti, ktery ji motivoval a druhy, v Motole a
zejména pak mezi stejné nemocnymi détmi na letnich taborech, kde se citila opravdu
sama sebou. Oba svéty se pak misily v rodiné. Nikdy nepocitovala vyznamna omezeni,
coZ bylo dano podle jejiho nazoru také tim, Ze se v dobé jejiho détstvi védélo o CF
pomérné malo a nebylo tedy doporuceno tolik preventivnich opatfeni, jako je dnes.

Vybér studijniho oboru byl u respondentky diagn6zou vyrazné ovlivnén, vystudovala
strojni primyslovku, ackoli se chtéla stat kadefnici. Od osmnacti let pobirala ¢astecny
invalidni dlichod a vystfidala nékolik zaméstnani. Od dvaceti osmi let pobird plny
invalidni dichod a v soucasné dobé je na rodicovské dovolené s druhym synem. P¥i
hledani zaméstnani ji nikdo nepomahal, do dvaceti Sesti let neméla vyrazné zdravotni
problémy, proto nebyla vyraznéji limitovana. Snazila se vybirat si takova povolani, kde
citila, Ze ji vedeni vyjde vstfic v pfipadé potfeby hospitalizace Ci sleveni z fyzické
naro¢nosti prace, pfipadné aby byla moznost pracovat i zdomova €i nemocnice. Své
onemocnéni nikdy netajila. Mysli si, Ze by stejné kolegové poznali, Ze je nemocna.
Pokud se nékdo ptal, vzdy pfiznala, Ze ma CF a nikdy se nesetkala s negativni reakci.
Svoji finan¢ni situaci hodnoti respondentka vyb&rem moZznosti ,,pFehodnotila jsem
priority, proto s penézi vychazim*. Jako pozitivum vidi pFiznany invalidni dlichod,
ktery dava jistotu pfijmu i pfi neschopnosti jakkoli pracovat. JelikoZ respondentka

podstoupila roku 2012 transplantaci plic, pouZije nyni na léCbu vétSinu svého mésicniho

prijmu.
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Pokud se vratime do doby bezprostfedné pred transplantaci, plsobilo onemocnéni pani
Dané problémy ve vSech oblastech Zivota. Po narozeni druhého ditéte zaCala
respondentka znatelné pocitovat Gnavu a zadychavani se i pfi béznych ¢innostech jako
je péCe o déti ¢i domécnost. Tuto zménu vnimala velmi téZce, nebot” do té doby byla
zvykla Zit aktivné a zvladat vSe sama, bez pomoci. Musela se naucit vice odpocivat,
pozadat druhé o pomoc, pfenechat ¢ast péce o déti i domacnost manzelovi. Postupem
¢asu, v souvislosti se zhorSujicim se zdravotnim stavem dochazelo i k problémim
v psychické oblasti, nebot’ doslo k omezeni spolecenskych kontaktd, hlavné z diivodu
obavy z infekce a nedostatku energie. Zménilo se i traveni volného Casu, dfive oblibeny
sport ustoupil inhalacim, Iékim a starostem, nezbyvala energie na dfive oblibené

¢innosti.

Hospitalizace se pani Dana naucila bezproblémové zvladat, zaClenit je do Zivotniho
rezimu. VZdy si planuje ¢as v nemocnici tak, aby dokazala zvladat reZzim a zaroven se
méla na co tésit. Nejvétsi strach ma ze smrti. Ne kvlli tomu, Ze by sama trpéla pfi
samotném umiréni, ale proto, Ze smrt prijde ve chvili, kdy nebude pFipravena a se vim
smifena. Motivaci ziskava hlavné od rodiny, od které citi obrovskou podporu, které si
velmi vazi. Rodina se musela CF pfizpUsobit koupi automobilu a pFipravenosti byt vzdy
na blizku, pokud by bylo tfeba. Jako nejvétsi oporu v téZkych chvilich vidi pani Dana
rodiCe a manzela, psychickou vzpruhou jsou pak jeji dvé déti. Pokud se neciti dobre,
obraci se na psycholozku. V dlsledku onemocnéni se u respondentky zménil v priibéhu

Zivota ZebFiGek hodnot tak, Ze nejdlleZitéjsi je rodina, zdravi a pak az penize. Také vice

vnima lidi kolem sebe.

Doporuceni pro udrzZeni zdravi se snaZi dodrZovat viechna, dokazZe ale rozeznat, co si
v dané situaci mize dovolit vynechat a co je nezbytné nutné udélat podle pokynl
IéCbu s kojenim, pécCi o déti a domacnost. Nejvétsim problémem jsou zfejmé inhalace,
které trvaji pomérné dlouho a jsou pro ni nudné. JelikoZz nedavno podstoupila
respondentka transplantaci plic, vétSinu dne nyni zabiraji 1éCebnd a rehabilitacni
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opatfeni. Velké mnoZzstvi uzivanych Iékd a cesty k Iékari maji i velmi vyrazny finanéni

dopad na rodinny rozpocet respondentky.

Pani Dana se popisuje jako ,,v dobrém smyslu pali¢ata*, to znamena, Ze pokud se pro
néco rozhodne, dokaze vydrzet, aby toho dosahla. Tuto vlastnost vidi v lIéCbé jako
klicovou. Otdzku jak je spokojena sama se sebou roz€lenila na dvé Casti. Prvni je
spokojenost po vzhledové strance, kde momentéalné spokojena neni. Jiz pfed operaci ji
vadily vahove vykyvy, vice pak ve smyslu minus, kdy se citila unavend a spava,
nesedélo ji obleCeni a vytvofily se strie na prsou a stehnech. Druhou oblasti jsou
povahoVeé rysy, kde je naopak spokojend maximalné, nebot’ kone¢né je podle svych slov
,.takova, jaka vidy chtéla byt*“. Hodnoceni sebe sama uzavira slovy: ,,Kdybych neméla
CF, byla bych naprosto spokojena““.

Obcas mivéa pani Dana strach z budoucnosti, chtéla by védét, jak dlouho bude Zit. Sama
fika, Ze jejim cilem je minimalné sedm let, hlavné proto, aby byla k dispozici détem,
kdyZ to nejvic potfebuji. Diky nemoci se vSak naucila bez vycitek svédomi poZéadat
druhé o pomoc.

S kvalitou péce o CF pacienty spokojena neni. Nevidi problém v samotném CF centru,
kde je s péCi maximalné spokojena, ale v pneumologickém oddéleni, kde se setkava
opakované u personalu s nechuti vénovat CF pacientim jakoukoli péci. | proto by
uvitala zfizeni vice CF center, jejich lepsSi dostupnost a také vénovani vice pozornosti
CF ze strany vSech zdravotnickych zafizeni, nebot’ pfipadd bude pFibyvat a také se
budou nemocni doZivat vys$siho véku, coz zplsobi, Ze nemocnice nebudou tento napor
zvladat, pokud se v€as nepfipravi. Uvitala by i lepSi informovanost zdravotnického
personalu o CF. Podle nazoru pani Dany vétSina personalu vi, co CF je, ale neznaji
specifika jako je napriklad dodrzovani rozdilné diety u CF pacientll s diabetem oproti
béznym diabetiklim. Spole¢nost je podle respondentky informovana o CF velmi malo.
Ona sama ziskala nejvice informaci od stejné nemocnych béhem CF tabord a

hospitalizaci. S Klubem nemocnych CF spolupracuje od samého zacatku jeho existence.
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Miroslav, *1978

Pan Miroslav je zafazen zamérné jako posledni, nebot u néj neni stale diagnéza CF
definitivné potvrzena, i kdyZ pfiznaky trvajici prakticky od narozeni jsou pro CF
charakteristické. Ve tfech letech byl Miroslav vySetfovan ve Fakultni détské nemocnici
vBrné zddvodu opakovanych bronchitid a sinusitid se zavérem, Ze trpi
mukoviscidézou. Nikdo zrodiny podobné problémy nemél, ani nebyl vySetfovan
genetickymi testy. S&m respondent podstoupil v lofiském roce opétovné vySetfeni v CF
centru, kde byly provedeny potni testy, které prokazaly mirné nadlimitni hodnoty.
Ovsem pfi vySetfeni béznych mutaci vyskytujicich se v ¢eské populaci nebyla Zadna

z vySetfovanych mutaci potvrzena.

V détstvi byl Casto stranou od déti, protoZe byl nemocny. Trpél opakované zapaly plic,
zanéty stfedousi a silnymi alergiemi, zejména na traviny. Témér kazda zatéz, fyzické
vypéti vyvolalo zhorSeni zdravotniho stavu. Onemocnéni u respondenta ovlivnilo vybér
studijniho oboru, nebot’ chtél jit na gymnazium a poté byt Iékafem. Rodi¢e méli obavy,
Ze takto naroCné studium nezvladne, stal se tedy nakonec tiskafem. Je zaméstnan
v oboru, v sou€asné dobé je oviem v dlouhodobé pracovni neschopnosti a ve spolupréci
s lékarkou zvazuje, zda pozéadat o priznani invalidniho ddchodu. V zaméstnani mu
onemocnéni plsobi problémy aZ v poslednich tfech letech, kdy je vystaven vice
do préace i v dobé, kdy mu nebylo dobfe, Casto musel uzivat analgetika. VV zaméstnani se
nikdy nesetkal s negativnimi reakcemi tykajicimi se jeho onemocnéni. Diky
nemocenskym davkdm a navratu manzelky do zaméstnani po materské dovolené
hodnoti svoji financni situaci jako uspokojivou. Uvédomuje si vSak, Ze se financni

situace bude zhorSovat, pokud bude mit ¢im dal vétsi zdravotni problémy.

Jako nejvétSi omezeni pFi béZznych dennich €innostech vidi pan Miroslav zadychavani
se, uzivani lékl a nutnost pravidelné inhalovat. Mrzi ho, Ze nemliZe sportovat stejné

jako zdravi vrstevnici. Vlivem zhorSovani zdravotniho stavu doslo i ke zméné zajmd a
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trdveni volného Casu. Nyni se vSe odviji od momentalniho zdravotniho stavu, stupni
Unavy a je téZz limitovan vychazkami v ramci pracovni neschopnosti. Onemocnéni
zménilo i respondentdv Zebri¢ek hodnot, nyni si vse vice uvédomuje a dokaze si vice
véci vazit, drive byl dle svych slov ,,bez zodpovédnosti“. Nejvétsi strach ma z toho, Ze
se nedokaze postarat o rodinu. Pobyty v nemocnici zvlada bez problému. Nejvétsi
oporou je v Miroslavové Zivoté rodina, pokud se neciti psychicky dobfe, obraci se na
manzelku nebo feSi problémy sam. Zatim nema pocit, Ze by se rodina musela jeho
zdravotnimu stavu prizplsobovat, ale je si védom, Ze bez manzelky by byl jeho Zivot

daleko sloZit&jsi.

Doporuceni pro udrZeni zdravi se snazi dodrZovat co nejvice, nékdy to oviem nejde vse
uvadi obdobi puberty, nebot’ tehdy se chtél vyrovnat vrstevnikim. Nyni bez problémi
zvlada kontroly u lékari i inhalace, nejvétsi potize mu plisobi samotné projevy nemoci,
hlavné zadychavani se, Unava, zahlenéni dychacich cest a nespecifickd bolest pravé
strany krku. Vadi mu, Ze kvlli nemoci nemlze napfiklad doprovodit déti do Skoly.
ProtoZe se v soucasné dobé uci nove rehabilitacni techniky, zabira léCba vice €asu, nez

byl zvykly.

Pan Miroslav popisuje svoji osobnost slovy: ,,narcista, sobec, introvert*. Neni spokojen
sam se sebou, vadi mu nedostatecna fyzicka zdatnost, projevy nemoci a to, Ze se jesté
nesmifil s onemocnénim. Chtél by zacCit normalné Zit, nemyslet na nemoc a obavy, Ze
nedokaze zabezpecit rodinu. ObCasné pocity beznadéje a Uzkosti FeSi hrou na kytaru
nebo alkoholem. O pomoc dokaze pozadat, ale ma u toho vycitky svédomi.

Kvalitu péce o CF pacienty hodnotit nemiZze, on sam je se svymi oSetfujicimi Iékafi
spokojen. Uvital by ovSem lepSi informovanost zdravotnického personalu i laické
verejnosti o CF. Nejvice informaci o onemocnéni hleda na internetu a o ¢innosti Klubu

nemocnych CF do naSeho setkani nevédeél.
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3.5.1 Grafické zobrazeni vybranych otazek

1. Kdy bylo onemocnéni diagnostikovano?

Vék pri stanoveni diagndzy

mO0-1let
m1-5let

mvice nez 5 let

Graf 1. Vék respondentd p¥i stanoveni diagnézy

Graf 1 znéazorfiuje, Ze u 50 % respondent( (4 respondenti) byla CF diagnostikovana
v pribéhu prvniho roku Zivota. Konkrétné u jednoho respondenta tfeti den po narozeni a
u tfech respondent(l v Sesti mésicich Zivota. Béhem prvnich péti let Zivota byla diagnéza
stanovena u 25 % respondentl (2 respondenti) a u 25 % respondent(l (2 respondenti)
byla diagndza stanovena pozdéji nez v péti letech (u jedné respondentky v deseti letech
a u druhé respondentky byla diagndza stanovena az v dospélosti).
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2. Jaké potize predchazely diagnoze?

”

Potize predchazejici diagnoze

M respiracni
H neprospivani

i jiné nebo nezndmé

Graf 2. PotiZe predchazejici diagnoze

Jak ukazuje graf 2, u 38 % respondentl (3 respondenti) predchazely diagnostice CF
potize v dychacim systému. 25 % respondentd (2 respondenti) byli diagnostikovani na
zékladé neprospivani a u 38 % respondentd (3 respondenti) byla diagnéza stanovena na
zakladé jinych Ci neznamych potizi. Do této kategorie fadim dva respondenty, ktefi
potiZze vedouci k patrani po diagnéze neuvedli, a jednoho, kterému bylo onemocnéni

diagnostikovano zahy po narozeni na zakladé nizké porodni vahy a zauzleni stfev.
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3. Kde pracujete? Pobirate invalidni dlichod?

Zaméstnanost respondentu

| hlavni pracovni pomér
m plny invalidni diichod

m studium

Graf 3. Zaméstnanost respondent(

Z grafu 3 vyplyva, Ze 55 % respondent (6 respondent(l) pobira plny invalidni diichod.
Jedna respondentka je v souCasné dobé na rodiCovské dovolené a zéarover pobira plny
invalidni dlichod, v grafu ji samostatné neuvadim. V hlavnim pracovnim poméru je
zaméstnano 27 % respondentl (3 respondenti), z nichZ jeden soucasné pobira plny
invalidni diichod. Dva respondenti (18 %) studuji, oba zaroven pobiraji i invalidni
ddchod.
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4. Na koho se obracite, kdyZ se necitite dobfe po psychické strance?

Psychicka podpora

M partner

M rodice, sourozenci
H pratelé

H stejné nemocni

m psycholog

m nikdo

Graf 4. Psychické podpora

Tento graf ukazuje, na koho se respondenti obraci nejcastéji v pripadé psychickych
potizi. JelikoZ respondenti meéli moZnost zvolit vice z nabizenych mozZnosti, doSlo
k nasledujicimu rozloZeni vysledkd. Stejnym podilem se respondenti obraci pfi
psychickych potiZzich na svého partnera Ci partnerku, rodife €i sourozence, stejné
nemocné Ci nikoho (3 respondenti, 20 %). Dva respondenti (13 %) se obraci v pfipadé

potfeby na své pratele a pouze jedna respondentka (7 %) se obraci na psycholozku.
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5. Prepadaji Vés stavy beznadgéje?

Cetnost stavu beznadéje

M ano, kazdy den
H obcas ano
i jen pfi zhorSeni obtizi

H nikdy

Graf 5. Cetnost stavu beznadgje

Graf 5 znézorfiuje, Ze se u nikoho z dotazovanych nevyskytuje stav beznadéje kazdy
den. Polovina respondentl (4 respondenti, 50 %) uvadi, Ze tyto stavy obcas proziva. U
37 % dotazovanych (3 respondenti) se stav beznadéje dostavuje pfi zhorSeni obtiZi a

jedna respondentka, tvofici 13 % celkového poctu uvadi, Ze jeSté nikdy stav beznadéje

neproZzila.
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6. Jste spokojen (a) s kvalitou péce o CF pacienty?

Spokojenost s péci

M ano, bez vyhrad
M ano, s vyhradami
mne

® nehodnoceno

Graf 6. Spokojenost s péci o CF pacienty

Z grafu 6 je zfejmé, Ze vétSina nemocnych je s péCi o CF pacienty spokojena. Bez
vyhrad vidi péci 37 % respondentd (3 respondenti). Stejny pocet nemocnych je
spokojeno, ale s urcitymi vyhradami, nejCastéji byli tito respondenti nespokojeni se
spolupraci odbornych a praktickych lékar(i, nedostate¢nou kapacitou lizkovych
oddéleni, pfipadné neznalosti specifik péCe o CF pacienty ze strany zdravotnickych
pracovnikl. Jeden zrespondentd (13 %) s kvalitou péce spokojen neni. Jeden
respondent (13 %) kvalitu péCe o CF pacienty nehodnotil, nebot” nenavstévuje
pravidelné CF centrum z dlivodu nejasné diagnézy.
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7. Kdo Vam poskytl nejvice informaci o onemocnéni?

Poskytovatelé informaci

W [ékaf

M internet

1 ostatni nemocni

H Klub nemocnych CF

W rodice

Graf 7. Poskytovatelé informaci o onemocnéni

Graf 7 ukazuje, odkud respondenti ziskavaji nejcastéji informace o onemocnéni.
Respondenti méli na vybér z péti moznosti a méli mozZnost uvést vice zdroji. Vysledky
ukazuji, Ze 34 % respondentll (4 respondenti) ziskali nejvice informaci od Iékare. Jako
druhy nejCastéjsi zdroj informaci uvedli respondenti ve stejném podilu (3 respondenti,
25 %) internet a ostatni nemocné. Jeden respondent (8 %) uvedl jako hlavni zdroj
informaci rodice a jedna respondentka (8 %) Klub nemocnych CF.
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8. DodrZujete vSechna doporuceni pro udrzeni zdravi?

Dodrzovani lécby

M ano, vidy
H ano, podle moZnosti

Ene

Graf 8. DodrZovani IéCebnych opatieni

Z grafu 8 vyplyva, Ze vétsina z dotazovanych (62 %, 5 respondent(l) se snazi dodrzovat
vSechna doporuceni pro udrZeni zdravi podle mozZnosti, ne zcela striktné. Pouze 2
respondenti (25 %) dodrZuje vSechna doporuceni za kazdych okolnosti a naopak jedna
respondentka (13 %) vSechna doporuceni nedodrzuje.
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3.6 Diskuze

Na zakladé provedeného vyzkumu se prvni hypotéza ,,Vétsiné respondentli nedovoluje
onemocnéni vykonavat zameéstnani v pIlné mire“ potvrdila. Z celkového poCtu osmi
respondentd jich Sest pobira invalidni dlichod. Z pracujicich respondent( je v soucasné
dobé jeden v dlouhodobé pracovni neschopnosti a zvaZzuje podani Zadosti o invalidni
dichod. Jeden respondent je zaméstnan, studuje vysokou Skolu a soucasné pobira
invalidni diichod, jedna respondentka pobira invalidni dichod a zaroven studuje. Jen
jedna respondentka je zaméstnana v hlavnim pracovnim poméru bez naroku na invalidni
dlchod. Pouze dvéma z respondent(i onemocnéni nedovolilo nastoupit v pribéhu Zivota
do Zadného zaméstnani, ostatni alespof néjakou dobu zaméstnani byli a vSichni uvadi,
Ze se béhem této doby nesetkali sZadnymi negativnimi reakcemi ze strany
zaméstnavatele ¢i kolegll. Pokud se respondentlim podafilo najit praci, bylo to vétSinou
v oboru, ktery vystudovali, pripadné hledali takové zaméstnani, kde nebyl kladen ddraz
na fyzickou zdatnost. VSichni respondenti pocitili odchodem do invalidniho ddichodu
zménu ve financni situaci. Néktefi pozitivni, protoZe jim jistota pravidelného pfijmu
pomohla se osamostatnit, jini naopak vnimali odchod do invalidniho dlichodu negativngé
a vedlo to ke zhorSeni kvality jejich Zivota z dlivodu finan¢niho, ale i psychologického a

socialniho.

Pokud porovname vysledky vyzkumu této prace s vysledky magistry Hodkové, ktera ve
své diplomové préaci fesila taktéZz otazku zaméstnanosti CF pacient(, zjistime, Ze dosla
k podobnym zavérlim. Hodkova (2007, s. 28) uvadi, ze zaméstnani na plny Gvazek se
podafilo najit tfetiné aZ poloviné nemocnych cystickou fibrozou a priblizné Ctvrtina
dospélych nemocnych studuje. Z vysledkd vyzkumu vztahujicimu se k této préci
vyplyva, Ze z celkového podétu osmi respondentd dva studuji (18%), tfi jsou zaméstnani
v hlavnim pracovnim poméru (27%) a Sest jich pobira invalidni ddchod (55%).
Hypotéza se tedy potvrdila.
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Druhé& hypotéza je smérovana na hodnoceni kvality Zivota respondentl. Cilem otazek
vztahujicim se k této hypotéze bylo zjistit, do jaké miry a v jakém aspektu ovliviiuje
cysticka fibroza kvalitu Zivota respondentl. Predpokladala jsem, Ze vlivem onemocnéni
je kvalita Zivota snizena u vsech respondentdl. Ze zjisténych Gdajl je patrné, Ze kvalita
Zivota velmi Gzce souvisi s aktualnim zdravotnim stavem. Vétsina respondentl udava,
Ze aCkoli se v détstvi necitili onemocnénim nijak vyrazné omezeni, s pfibyvajicim
vékem jim velmi ztéZuje kazdodenni Zivot. Respondenti nemaji Casto dostatek sil a
energie na vykonavani béznych Cinnosti, konickd a zajmd. Néktefi se citi chorobou
limitovani i v navazovani partnerskych vztah(l. Obrovskym problémem je socialni
izolace u nemocnych béhem hospitalizace. Je patrné, Ze se vSechny tyto problémy
stupfuji s vékem. VSichni respondenti se shoduji, Ze nejvice obtéZujicim projevem
nemoci je kaSel. Zenam i muzim velmi vadi i télesné zmény, zejména hubnuti. | pfes
vdechny nepfijemnosti, které s sebou chronické onemocnéni nese, jedna respondentka
uvadi, Ze je s kvalitou svého Zivota spokojena a diky dobrému zdravotnimu stavu Zije
plnohodnotny Zivot ve vSech oblastech. Neciti se omezena v Zadnych aktivitdch ani
spoleCenskych kontaktech, chodi do zaméstnani a vétSinou ma dostatek energie na
praci, zabavu i lécbu. Kvalitu svého Zivota tato respondentka nevidi v disledku nemoci
jako sniZzenou, jak sama fik4, ,,vypadé jako zdravd i se tak citi*“. Druha hypotéza ,,VVSem

respondentlim sniZilo onemocnéni v néjakém aspektu kvalitu Zivota“ se nepotvrdila.

Treti hypotéza ,,MladSi respondenti maji vétSi problémy s dodrzovanim léCebnych
opatfeni“ se potvrdila, ackoli vyzkumy jinych autor(i tuto hypotézu spiSe vyvraci.
Napriklad Polaskova (1999) v ramci tvorby své diplomové prace zjistila, Ze ackoli starsi
nemocni si vice uvédomuji obtiZe a rizika, nepfistupuji k 1éCbé vyrazné zodpovedngji
neZz mladsi nemocni. Vavrova (2006) ve své knize o CF uvadi, Ze nejméné
spolupracujicimi v ramci lécby jsou dospéli nemocni. Complianci respondent
v souhrnu ukazuje graf Cislo osm, z néhoZ je zfejmé, Ze pouze Ctvrtina nemocnych

dodrZuje lécbu striktné.
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Aby bylo moZzné vysledky zpracovat, byli respondenti roz¢lenéni podle véku do
kategorie do 25 let a starSi 25 let. Kazdou kategorii reprezentuji Ctyfi respondenti.
Z respondentl do 25 let je u tfech respondentll pristup k léché zavisly na aktudlnich
moZnostech. LéCebna opatfeni se snazi dodrZovat, ale ne vzdy a zcela striktné. Jedna
respondentka opatfeni spiSe nedodrzuje. V kategorii 25 let a vice dodrzuji dvé
respondentky vSechna opatfeni striktné a ostatni se snaZzi dodrZzovat 1éCbu dle svych
¢asovych a financnich moznosti. Z téchto Gdajlil je zfejmé, Ze starsi respondenti jsou
v dodrZovani lééebnych opatfeni dislednéjsi nez mladsi. Toto je dano pravdépodobné
tim, Ze si nemocni postupem Gasu vice uvédomuji a pocituji disledky nedodrZovani
je u nich dobry zdravotni stav prioritou. Byli nuceni zafadit vSechny €innosti tykajici se
onemocnéni do pravidelného denniho rezimu tak, aby dokézali skloubit péci o sebe

sama s péci o rodinu.

Hypotézu Cislo Ctyfi: ,,Negativni pocity v oblasti sebelcty proZivaji vice Zeny nez muzi*
je velmi tézké zhodnotit z divodu malého poctu respondentd, pouze péti Zen a tfi muzd.
Ze tfi respondentll- muzd je jeden se sebou spokojen a dva respondenti (67%) se sebou
spokojeni nejsou. Nejcastéjsimi ddvody nespokojenosti muzi je télesny vzhled a
projevy nemoci, zejména pak kasel, ktery vnimaji jako vyznamny rusivy faktor pri

navazovani zndmosti ¢i intimnich vztazich.

Vroce 2010 byl Klubem nemocnych CF proveden vyzkum na téma Sexualita
nemocnych s cystickou fibrézou, z néhoz taktéz vyplynulo, Ze je u muzl s CF patrno
vice negativnich faktord ovlivriujicich jejich sexudlni Zivot nez u Zen. Vyzkum téz
dokazal, Ze u muzd s CF je kvalita sexualniho Zivota vyznamné sniZena. Zeny s CF se
v oblasti sexualniho vyvoje a chovani od bézné populace vyznamné nelisi (Chladova a
kol., 2010). Zeny trapi pocity ménécennosti i snizené sebelcty zejména z divodu
télesného vzhledu, konkrétné pak vykyvy vahy. Zeny po transplantaci vnimaji
negativné. Druhou oblasti, ktera trapi dle zjisténych informaci Zeny mnohem Castéji nez

muze, je pocit, Ze by mohly celou situaci zvladat 1épe. TFi z péti dotazovanych Zen
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uvedlo, Ze se sebou spokojeno neni (60 %), jedna respondentka je se sebou a svym
zivotem spokojena CasteCné a pouze jedna respondentka (20 %) je se sebou a svym
soucasnym Zzivotem plIné spokojena. Tuto hypotézu bych tedy zhodnotila jako ¢aste¢né
platnou, nebot’ pocet Zen nespokojenych a pouze Castecné spokojenych samo se sebou
tvori 80 %, kdezto muzl je pouze 67 %.

Patd hypotéza ,Polovina respondentll je spokojena s péci o nemocné s cystickou
fibrézou” se potvrdila. Abych mohla vyhodnotit tuto hypotézu, poloZila jsem
respondentlim oteviené otazky: ,,Jste spokojen (a) s kvalitou péce o CF pacienty?* a
,.Myslite si, Ze je spole¢nost dobrFe informovana o cystické fibroze?*“. Poté respondenti
odpovidali na tfi otazky z moznosti vybéru odpovédi tykajici se zmén systému péce,
informovanosti o fungovani Klubu nemocnych CF a zplsobech ziskavani informaci o
CF. Ze ziskanych dat vyplynulo, Ze tfi respondenti (37 %) jsou spokojeni s péci o CF
pacienty bez vyhrad, jedna respondentka (13 %) spéCi spokojena neni, jeden
respondent (13 %) péci v CF centru nehodnotil, nebot’ z divodu nejasné diagnoézy v CF
centru léCen neni. Ostatni respondenti (37 %) jsou s peci spokojeni s vyhradami.

Respondenti by uvitali zfizeni vice CF center a tim jejich lepSi dostupnost. Jako velky
problém nemocni vidi péci na béznych Iizkovych oddélenich nemocnic, kde se ¢asto
setkavaji s neznalosti specifik péCe o pacienta s cystickou fibrdzou, ze strany veSkerého
personalu. T¥i respondenti by uvitali lepsi spolupraci odbornych a praktickych Iékafl a
také zruSeni doplatkd na léky. Velice kladné hodnotili respondenti ¢innost a spolupréci
s Klubem nemocnych CF. Aktivnimi ¢leny Klubu vyuZivajicimi jeho sluzeb je pét
z celkového poctu osmi respondentl (62,5 %). Dva respondenti se o €innosti Klubu
dozvédéli v pribéhu vyzkumu. Jako velmi pozitivni Ize vnimat fakt, Ze polovina
respondentl ziskala nejvice informaci o onemocnéni od svého oSetfujiciho lékare
specialisty. Dal§im ¢astym zdrojem informaci je internet. BEhem vyzkumu se ukéazalo,
Ze CF pacienti se mezi sebou velmi dobfe znaji, udrZuji velice dobré pratelské vztahy a
prostfednictvim socialnich siti si mezi sebou vymeénuji velké mnoZstvi informaci a

zkusenosti.
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4 Zaver

Tématem této prace je cysticka fibroza a jeji dopad na vSechny oblasti Zivota
nemocnych i jejich blizkych. Pomoci pfedem pfipravenych, z vétsi Casti otevienych
otazek, vztahujicich se ke stanovenym hypotézam se podafilo zmapovat potfeby CF
pacientll, spokojenost s léCbou i to, do jaké miry jsou chorobou omezovani v oblasti

pracovni a socialni a jaké problémy s sebou pFinaSi onemocnéni v roviné psychologické.

Teoreticka Cast charakterizuje cystickou fibrézu obecné. V jednotlivych kapitolach jsou
probrany pfiznaky onemocnéni, nejcastéji se vyskytujici komplikace, léCba vCetné
transplantace plic. Na konci teoretické Casti je zafazen prehled Ceskych i zahrani¢nich
organizaci zabyvajicich se CF. Prakticka Cast byla zpracovana na podkladé
kvalitativniho vyzkumu s cilem zjistit vliv onemocnéni na profesni i osobni Zivot
dospélych nemocnych. Kvalitativni vyzkum byl pro tuto praci zvolen proto, aby bylo
mozné ziskat detailni informace, které by se dotaznikovym Setfenim ziskavaly velice
obtizné. PFi jednotlivych setkanich s respondenty je mozné rovnéZz vysledovat mimo

jiné i neverbalni projevy dokreslujici podtext celého sdéleni.

Na zakladé provedeného vyzkumu byly tfi z péti stanovenych hypotéz potvrzeny, jedna
se potvrdila CasteCné a jedna hypotéza byla vyvracena. Hypotéza Cislo jedna
~-Onemocnéni nedovoluje vétsiné respondentli vykonavat zaméstnani v plné mire“ se
potvrdila. Tyto vysledky lIze podloZit i diplomovou praci magistry Hodkové (2007),
ktera uvadi podobné procentudlni rozloZzeni CF pacientli zaméstnanych, studujicich a
pobirajicich invalidni ddchod.

Druhd hypotéza zaméfena na kvalitu Zivota respondent(i se nepotvrdila. Z vyzkumu
vyplynulo, Ze kvalita Zivota respondent(i zavisi nejvice na socialnim zazemi a pristupu
nemocného k chorobé a 1éChé. Je samoziejmé, Ze na kvalitu Zivota ma vliv zdravotni
stav, neni to ovsem faktor jediny a nejddlezitéjsi. Neni pravidlem, Ze nemocni se

zavazngjSim typem mutace a vyrazngjSimi projevy onemocnéni maji méné kvalitni Zivot
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nez nemocni s leh¢imi typy. JelikoZ vyzkum probihal i se dvéma respondentkami, které
podstoupily transplantaci plic, nabizi se moZnost provedeni vyzkumu srovnavajiciho

kvalitu Zivota nemocného pred a po transplantaci plic.

Hypotéza ,,Mladsi respondenti maji vétsi problémy s dodrZzovanim lé¢ebnych opatfeni*
se provedenym vyzkumem potvrdila, ac¢koli vyzkumy zmifiujici docentka Vavrova
(2006) ve svych publikacich vedly spiSe k zavéru, Ze pravé dospéli nemocni jsou
v [6Cbé nejméné spolupracujici a to i pfes to, Ze si vice uvédomuji obtiZe i rizika spojena
s nedodrzovanim Iécby. Je pravdépodobné, Ze na$S vyzkum dospél k zavéru, Ze starSi
respondenti jsou v l1é¢bé dlslednéjsi zejména proto, Ze ve skupiné respondentll nad 25
let jsou jiz dvé respondentky po transplantaci plic a jejich pfistup k IéCbé je proto
zodpovédnéjsi. Jedna respondentka zaCala 1éCebné opatfeni dodrzovat striktné az poté,
co ji vaZné zdravotni komplikace ohrozily na Zivoté. Ze zjisténého je ziejme, Ze pristup
k 1eCbé zavisi pfedevsim na momentélnim zdravotnim stavu, pocitech nemocného a

dlouhodobé na tom, ¢eho vSeho chce v budoucnu dosahnout.

Ctvrta hypotéza ,,Negativni pocity v oblasti sebelicty proZivaji vice Zeny nez muzi“ byla
velmi nestastné formulovana, nebot’ se v priibéhu vyzkumu ukazalo, Ze je velmi tézké
toto zjistit prostfednictvim jen nékolika otdzek. Tato hypotéza by byla dobrym namétem
pro novy vyzkum, kde by mohly byt detailné rozpracovany jednotlivé slozky
sebehodnoceni ¢lovéka. Hypotézu jsme uzavreli jako ¢astecné platnou, podloZenou tim,
Ze 80 % z dotazovanych Zen neni se sebou spokojeno €i je spokojeno pouze ¢astecné. U
muz({ tento pomér ¢ini 67 % spokojenych ku 33 % nespokojenych.

Patd hypotéza si kladla za cil potvrdit spokojenost s péci o CF pacienty nejméné u
poloviny respondentll. Hypotéza se potvrdila, respondenti hodnotili velice kladné péci
v CF centrech a fungovani Klubu nemocnych CF. Méné spokojenych bylo v oblasti
spoluprace odbornych a praktickych Iékafl. Jako nejvétsi problém se ukazala péce na
béznych llzkovych oddélenich a Iékafskych pohotovostnich sluzbach a to zejména
z divodu neznalosti specifik péce o CF pacienty ze strany personalu téchto zafizeni.
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Zavérem bych dodala, Ze ackoli se mi podafilo provést vyzkumné Setfeni pouze se
zlomkem CF pacient(, obohatilo mé to o spoustu zkusenosti jak komunikacnich, tak i
odbornych. Velice si vazim vsech respondentd, které jsem méla moZnost poznat, a ktefi
mi byli ochotni vénovat Cas. Vé&Ffim, Ze tato prace bude pfinosna pro laickou i odbornou
vefejnost, nebot’ podava ucelené informace o cystické fibréze a také pro samotné

respondenty, ktefi o vysledky vyzkumu taktéz projevili zajem.
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Seznam priloh

PFiloha €. 1: Otazky rozhovoru vyzkumné Casti

Obecné otazky

POHLAVI

ROK NAROZENI

KDY BYLO ONEMOCNENI DIAGNOSTIKOVANO?

JAKE POTIZE DIAGNOZE PREDCHAZELY?
MA/MEL STEJNE PROBLEMY NEKDO Z RODINY?

Otazky k hypotézam

H1: Predpokladam, Ze vétsiné respondent onemocnéni nedovoluje vykonavat
zameéstnani v plné mire.

e KDE PRACUJETE?

e POBIRATE INVALIDNI DUCHOD? JAK DLOUHO?

e JAKY OBOR JSTE SE VYUCIL/VYSTUDOVAL?

e OVLIVNILO ONEMOCNENI VYBER STUDIJNIHO OBORU?
Pokud pracuje:

e PODARILO SE VAM NAJIT PRACI V OBORU?

e POMOHL VAM NEKDO S HLEDANIM ZAMESTNANI?

e JAK MOC BYLO TEZKE NAJIT ZAMESTNANI?

e MUSELI JSTE USTOUPIT ZE SVYCH POZADAVKU, ABYSTE NEJAKE
ZAMESTNANI ZISKALI?

o CINI VAM POTIZE V ZAMESTNANI CASTEJSI ABSENCE NAPRIKLAD
Z DUVODU KONTROL U LEKARE, HOSPITALIZACE? POKUD ANO,
JAK JE RESITE?

e VEDI KOLEGOVE 0O VASI NEMOCI?

e POZORUJETE NEJAKE ODLISNOSTI V CHOVANI K VAM A OSTATNIM
KOLEGUM ZE STRANY SPOLUPRACOVNIKU?
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Pokud v invalidnim dtchodu:

e MEL ODCHOD DO INVALIDNIHO DUCHODU NEJAKY DOPAD NA
RODINNY ROZPOCET?

e JAK HODNOTITE SVOJI FINANCNI SITUACI?
o Omezuji se na nejnutnéjsi
o Prehodnotil (a) jsem priority, proto s penézi vychazim
o Vystacim bez problémd s tim, co mam
o Spoléhdm na finan¢ni pomoc partnera €i rodiny

e JAK VELKE PROCENTO VASEHO MESICNIHO PRIIMU POUZIJETE NA
LECBU? (doplatky na Iéky, poplatky u lékare,...)

H2: Predpokladam, ze vsem respondentlim onemocnéni snizilo v néjakém aspektu
kvalitu zivota.

e OVLIVNILO ONEMOCNENI VYBER A POCET KAMARADU
V DETSTVI?

e BYL (A) JSTE VYCHOVAVAN(A) JAKO ,ZDRAVE* DITE NEBO JSTE
JIZ OD DETSTVI POCITOVAL(A) NEJAKA OMEZENI? (stravovan,
volnocasové aktivity)

e OMEZUJE VAS NEMOC PRI BEZNYCH DENNICH AKTIVITACH? JAK?

e VADI VAM, ZE NEMUZETE VYKONAVAT VSECHNY CINNOSTI TAK,
JAKO ZDRAVI VRSTEVNICI?

e JAK ZVLADATE POBYT V NEMOCNICI?
o Bez problémd. Vim, Ze se potom budu citit lépe

o Vadi mi, Ze si nem0Zzu planovat aktivity na delsi dobu dopfedu (napf.
dovolena)

o Stresuje mé, citim se poté hiF po psychické strance

e DOSLO VLIVEM ONEMOCNENI KE ZMENE ZALIB, KONICKU A
TRAVENI VOLNEHO CASU?

¢ MATE DOSTATEK SILY A ENERGIE PRO VSECHNY CINNOSTI, KTERE
VAS BAVI?

e MENI SE V DUSLEDKU NEMOCI VAS ZEBRICEK HODNOT? JAK?
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e CEHO SE NEJVICE BOJITE?

e KDO NEBO CO JE PRO VAS V ZIVOTE NEJVETSIi OPOROU?

e CITITE PODPORU ZE STRANY RODINY?

e MUSELA SE RODINA PRIZPUSOBIT NOVYM PODMINKAM
V SOUVISLOSTI S ONEMOCNENIM?

e TOUZITE, TOUZIL(A) JSTE SE OSAMOSTATNIT?

e MATE PARTNERA/PARTNERKU?

O

O

O

Ne, ani nechci ->PROC?
Ne, ale chtél (a) bych
Ano ->V JAKE OBLASTI VAM NEJVICE POMAHA?
= Psychicka podpora
= Nakupy
= Uklid
= PécCe 0 déti
= Doprovod k lékari

=  Financné

e NAKOHO SE OBRACITE, KDYZ SE NECITITE DOBRE PO PSYCHICKE
STRANCE?

O

O

O

O

O

Partner

RodiCe, sourozenci
Pratelé

Stejné nemocni

Psycholog

H3: Predpokladam, Zze mladsi respondenti maji vétsi problémy s dodrzovanim
IéCebnych opatreni.

e DODRZUJETE VSECHNA DOPORUCENI PRO UDRZENI ZDRAVI?

e CO KONKRETNE DODRZUJETE BEZ PROBLEMU?

e CO VAM CINI NEJVETSI POTIZE?
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DO JAKE MIRY VAS ZATEZUJE DODRZOVANI LECEBNYCH
OPATRENI CASOVE?

o Velmi

o Zalezi na aktualnim zdravotnim stavu

o Vlbec, viechna opatreni se stala automatickou soucasti denniho rezimu
ZATEZUJE VAS DODRZOVANI LECEBNYCH OPATRENI FINANCNE?

o Ano, velmi

o Pokud si mizu vybrat, zvolim levnéjsi pomiicku

o Ne

VE KTEREM OBDOBI PRO VAS BYLO DODRZOVANI LECBY
NEJOBTIZNEJSI A PROC?

H4: Predpokladam, Ze negativni pocity v oblasti sebelcty proZivaji vice Zeny nez muzi.

NASTALY U VAS V DUSLEDKU ONEMOCNENI NEJAKE TELESNE
ZMENY, KTERE VAM VADI?

DO JAKE MIRY VAS OBTEZUJI PROJEVY NEMOCI JAKO JE
NAPRIKLAD KASEL, POTIZE S VAHOU?

o Velmi
o Zalezi na okolnostech
o NeobtéZuji mé viibec

MIVATE NEKDY POCIT, ZE SVOJi NEMOCI OBTEZUJETE OKOLI?
V JAKYCH JE TO SITUACICH?

MATE STRACH Z BUDOUCNOSTI? Z CEHO NEJVICE?
PREPADAJI VAS STAVY UZKOSTI, BEZNADEJE?

o Ano, kazdy den

o Obcas ano

o Jen pfi zhorSeni obtizi

o Nikdy

DOKAZETE POZADAT DRUHE O POMOC BEZ VYCITEK SVEDOMI,
POKUD SE NECITITE DOBRE?
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JSTE SPOKOJEN (A) SAM (A) SE SEBOU?
JAK BYSTE VYSTIZNE POPSAL (A) SVOJI OSOBNOST?

H5: Predpokladam, Ze polovina respondentt je spokojena s péci 0 nemocné
s cystickou fibrozou.

JSTE SPOKOJEN (A) S KVALITOU PECE O CF PACIENTY?
CO BYSTE V SOUCASNEM SYSTEMU PECE ZMENIL (A)?
o Vice CF center, jejich lepSi dostupnost
o VEétsi informovanost zdravotnického personalu o cystické fibroze

Lepsi spoluprace odbornych lékafd s obvodnimi

©)

o Zruseni doplatkd na Iéky
MYSLITE SI, ZE JE SPOLECNOST DOBRE INFORMOVANA O CF?
KDO VAM POSKYTL NEJVICE INFORMACI O ONEMOCNENI?

o Lékar

o Informace jsem si nasel/nasla na internetu

o Ostatni nemocni

o Klub nemocnych cystickou fibrézou
VITE O CINNOSTI KLUBU NEMOCNYCH CF?

o Ano, jsem Clenem a aktivné spolupracuji

o Ano, ale nespolupracuji

o nhe
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