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Prispévek predklada pripad pétileté divky s cystickou fibrézou (CF). Zabyva se riznymi obdobimi Zivota holcicky s CF a jeji rodiny, od na-
rozeni, pies stanoveni diagndzy, postizeni organt a komplikacemi typickymi pro onemocnéni CF, jejich pribéhem a dopadem na celou
rodinu. Z vypravéni rodici je ziejmé, jak zdravotnicky profesional — détska sestra — svym pristupem a déle narocna Iécba ovlivnuji kvalitu
Zivota celé rodiny.
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The life of a child with cystic fibrosis seen through a paediatric nurse’s and parents” eyes

The contribution presents a case study of a five-year old girl with cystic fibrosis (CF). The case study deals with various periods of the life
of the girl with CF and her family. The case study describes the changes in the girl’s life, from birth, through making a diagnosis, being
affected by the complications that are typical for CF, their course and the impact on the whole family. The parents’ story shows the in-

fluence of a health professional - a paediatric nurse’s attitude and the treatment itself on the quality of life of the whole family.
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Uvod

Cysticka fibréza neboli mukoviscidéza je
autosomalné recesivni dédicné onemocnéni,
pri kterém dochézi k tvorbé abnormalnich vis-
kéznich sekretd a k vysoké koncentraci elek-
trolytl (zejména chloridd) v potu. Projevuje
se generalizovanou dysfunkci exokrinnich zlaz.
Nelécend CF je charakterizovanda chronickym
progresivnim bronchopulmonalnim zanétlivym
onemocnénim, které vede k respira¢nimu selha-
ni a malabsorpcnimu syndromu v disledku pan-
kreatické insuficience (1).V poslednich 30 letech
se zasluhou rozvoje genetiky, mnohych objevi
v patogenezi CF a moderni, ale velmi ndkladné
|écby situace vyrazné zménila. Pfestoze je CF
stale nevylécitelnou chorobou, kvalita Zivota
a primeérné doziti pacientl se markantné zvy-
Sily (2). Median preziti se dnes udavé 32-34 let.
Dle Vavrové (3) Ize pfedpokladat, Ze by se stfed-
ni vék dozitl dnes narozenych déti prodlouZil
na 40-50 let. Pfedpokladem je oviem vcasna
diagndza a intenzivni moderni |éceni. Z epi-
demiologického hlediska je mozné ocekavat,
Ze pocet pacientl s cystickou fibrézou bude
v blizké budoucnosti kazdoro¢né narlstat pfi-
blizné 0 5-7% (1). Rodiny s clenem nemocnym
cystickou fibrézou maji Zivot sloZit&jsi nez vétsina
rodin. Dlvodem je zejména ¢asové narocnost
lécby, omezeni, kterd s CF souvisi, a progndza
nemoci. Podstatou terapie je proaktivni Ié¢ba
infekce dychacich cest a povzbuzeni pacienta
k dodrzovanizdravé vyZivy a aktivniho Zivotniho
stylu s rehabilitacf.

Kazuistika

Holcicka, narozena v listopadu 2006, pochaz
z 1. fyziologické gravidity, s porodni hmotnostf
36509 a porodni délkou 50 cm. Perinatalni ob-
dobi probéhlo fyziologicky. Cysticka fibréza (CF
Delta508) ji byla diagnostikovéna v péti mésicich
prostfednictvim genetického vysetfeni. Potnf
test vykazoval 100 mmol/| chloridd. Ddvodem
podezfeni na onemocnéni CF byla zjisténa kolo-
nizace dychacich cest Pseudomonas aeuroginosa
pfi bronchoskopii.

Obdobi od narozeni do stanoveni
diagnodzy CF v 5 mésicich véku ditéte
Divenka se svym rodi¢im narodila jako pla-
nované dité v pfedpoklddaném terminu porodu.
V rdmci prenatdlni diagnostiky nebyly zjistény
odchylky od normalu v téhotenstvi maminky.
Divka pfisla na svét tésné po ukonceni plosné-
ho screeningu novorozenct na CF, podle rodicl
pokud by screening pokracoval a jeji nemoc byla
odhalena ihned po narozeni, tak mohla mit ted
lepsi stav plic i vyhlidky na budoucnost”. Ve véku
sedmi tydnd byla divka hospitalizovana se svou
maminkou z dlvodd neprospivani a zacala byt
pfikrmovana. Po dvou tydnech, kdy jiz byla
v domacim oSetfovani, se objevily nespecifické
stfevniobtize v podobé prdjmda. Protoze divenka
stéle nepfibyvala na hmotnosti a objevily se po-
tize s dychdnim (predevsim kasel a ryma), byla
ve 3 meésicich opét hospitalizovana. Vzhledem
ke zhorSovani dychacich obtizf a nezbytné pod-
pofe dychanfbyla mali¢kd po 8 dnech pfelozena
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na oddéleniintenzivni péce.,Vecer jsme za nijesté
byli a manZelka ji naposledy kojila, poté musela byt
zaintubovdna a pfipojena na umélou plicni venti-
laci. Tady ji byla poprvé v rozboru nalezena bakterie
Pseudomonas aeruginosa, které se do ted'nemutze-
me zbavit"Lékafi se ji poté opakované snazili od-
pojit od ventilatoru, pokusy vsak nebyly Uspésné.
Extubace se uskutecnila po pétidnech. Divka byla
pfevezena do Fakultni nemocnice Motol. Zde
bylo realizovano bronchoskopické vysetieni, které
odhalilo tracheomalacii. Onemocnéni cysticka
fibroza bylo holcicce diagnostikovéno a potvr-
zeno ve véku 5 meésicl genetickym vysetfenim.
,Toho jsme se opravdu bdlil KdyZ jsme sli na ARO
sdlek za nasi malickou, tak se manZelka sloZila: Pro¢

Obrdzek 1. Fotografie divenky k obdobi od naro-
zeni po stanoveni diagndzy CF, a) 14. 4. 2007,
b) 27. 4. 2007
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zrovna my! Nevédéli jsme, co mdme délat, a hledali

vinu samiv sobé.
niho stavu divenky zobrazuje (obrazek 1).

Autenti¢nost zavaznosti zdravot-

Diskuze

Nemocni s CF $patné travi potravu, proto
neprospivaji, respiracni projevy se v novoro-
zeneckém obdobi nemusi projevit vibec (3).
Nemocni CF mohou mit plice osidleny bakte-
riemi specifickymi pouze pro takto nemocné
(Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia).
Charakteristickym rysem péce o ¢lena rodiny
(zpravidla dité) s takovym onemocnénim je vy-
sokd naro¢nost péce, kterd je jen stézf souméri-
telnd s jinymi socidlnimi udalostmi tohoto typu.
Na druhé strané existuji velké rozdily v zdvaznos-
ti dopadu na kvalitu Zivota nemocného - a tim
zpravidla i na pecujici osobu (4). Diagndéza CF je
U naprosté vétsiny stanovena jiz v raném véku.
Jednoznacnéd diagndza onemocnéni je zalozena
na genetickém vysetfeni mutaci genu pro CF
a zjisténim vysokého obsahu chloridd v potu
(potnitest). V CR je nej¢astéjsi tzv. ,protoevrop-
sk& mutace”, deltaF508 mutace, kterd se nachazf
u 70,7 % pacientt s CF (2). Sdélenim diagndzy
se Zivot rodiny od zéklad méni. Zméni se péce
o dité, |ékafi stanovi nova, sloZitéjsi a casove na-
ro¢néjsi pravidla péce. Rodina se musi s 1é¢bou
ztotoznit. Zméni se fungovani rodiny, je tfeba
pfeorganizovat péci o domdacnost a dalsi déti,
rezim dne se pfizplsobuje onemocnéni ¢lena
rodiny. V rémci sdélovani diagnoézy probiha edu-
kace na vice Urovnich (zakladnf1éc¢ba, rehabilita-
ce, vyziva, socidlni poradenstvi atd.) a psycholog
zde mUze plnit funkci jakéhosi koordinatora.
DuleZité je s rodici spolupracovat, znamena to
rozdélit si ukoly, pravomoci a odpovédnost. K to-
mu je zapotiebi dobra a efektivni komunikace
(5). Nemoc ditéte je velmi vaznou problémo-
vou situaci, kterd je hodnocena dospélymi vice
emocné, protoze postihuje bezbranného jedin-
ce a vede k prozitku silného stresu (6). Pokud
je u potomka diagnostikovano v Utlém détstvi
zavaznéjsi chronické onemocnéent, rodice reaguijf
pocatecnim Sokem.

Obdobi od stanoveni diagnézy
(5 mésicu) do 1 roku véku ditéte

V dubnu 2007 bylo dité dle kalendafniho
veku pétimésicnim kojencem, ale dle psycho-
motorického vyvoje tomuto veku neodpovidalo.
Rodice v této dobé o onemocnéni CF ziskali jiz
velké mnozstvi informacf a stale jich pribyvalo,
bohuzel z jejich pohledu ¢astéji negativniho
charakteru. SnaZili se zjistit o této zakefné ne-
moci co nejvice, a to z riznych zdrojd. Rodice

dévcatka ji pravidelné navstévovali ve Fakultnf
nemocnici Motol, kde pokrac¢ovala hospitalizace
na anesteziologicko-resustitacnim oddélent. , Jeji
stav byl stdle stejny — nevédélo se, za jak dlouho
se podaii odpojeni od ventildtoru. Stdle jsme dou-
fali v uspéch, ale proZili jsme i fadu zklamdni, kdyz
se doba odpojovdni zkracovala do nuly.”Dva tydny
po stanoveni diagndzy osetiujici 1ékar rodictim
sdélil, ze odhaduje dobu pfipojenf k ventildtoru
na mésice az roky z déivodu tracheomalacie.
,Byli jsme na dné! Necekali jsme jesté horsi zprdvu,
neZ je nevylécitelnd nemoc.” HolCicka méla byt
prelozena do nemocnice v misté bydlisté. Uz
Jjsme se t&sili, Ze budeme mit malou blize nasemu
domovu.” Jeji zdravotni stav se ale komplikoval
vysokymi teplotami, a proto se pfevoz uskutecnil
az téméF za meésic. ,Cekdni pro nds bylo sklicuji-
cl”Po tydenni hospitalizaci se zdafila extubace.
Divka dychala tézce, ale sama. ,Nemohli jsme
rozrusenim spdt.” Jeji zdravotni stav se zlepso-
val a tékavé pohyby po tlumenf se postupné
srovndvaly. Cas nadale bé&zel a hol¢icka byla
preloZena na standardni détsky pokoj, kde byla
pfijata i maminka. ,Byli jsme neskutec¢né stastnf
a zdroven se bdli, co bude ddl. KaZdd noc mohla byt
osudovd, proto ji manZelka neustdle pozorovala.
Dychdni nasi malické délalo stdle velké problémy.”
Nasledné byla na tyden prevezena do Prahy,
do Centra lé¢by pro CF, k zaskoleni rodic¢d v apli-
kaciinhalaci, Iékd, rehabilitace a pak propusténa
domU. Domaci prostredi prospivalo celé rodiné
a holcicka pékné pfibyvala na véze. Dal3f zliom
se odehral za 3 mésice, kdy se opét projevily
dychaci obtize. Rodice divenku odvezli rdéno
do Fakultni nemocnice. Zacaly se ji podévat
inhala¢nf kortikosteroidy a intravenézné anti-
biotika. Po tfech dnech Iéky zabraly. V den svych
deviti mésicd byla propusténa dom, kde pozna-
vala své hracky a byla veseld., Byl z ni pékny buc-
lik. ViSichni si prejeme, aby se nase holcicka nékdy
zcela uzdravila.” Postupné si zvykla na pravidelné
pobyty v nemocnici, osetfovatelskou péci a Ié-
kafské vykony.,Dokonce se usmdla i na sestficky.”
Poslednf listopadovy den roku 2007 mohla byt
propusténd domu a oslavit 1 rok se svymi ro-
dici. ,Byli jsme vsichni opét pohromadé a doma.”
Ucinnost lé¢by a laska rodic¢d méla priznivy do-
pad na spravny rlst a vyvoj holcicky.

Diskuze

Prazskd Fakultni nemocnice v Motole je
Centrem pro lé¢bu CF. Obdobnych center
v Ceské republice plisobi celkem sedm. Pii po-
tvrzeni CF na zékladé dvou mutaciv genu CFTR
a nebo pozitivniho potniho testu je pacient
ihned predan k inicidini edukacni hospitalizaci.
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Obrdzek 2. Fotografie divenky k obdobi od sta-
noveni diagnézy CF do Vanoc 2007

Genetické poradenstvi rodi¢t mize byt prove-
deno ve stejném centru nebo v jiném specia-

lizovaném centru. Jako u vétsiny nemocnych
détf s CF se u holcicky nésledkem chronické
kolonizace rozvinula tézka infekce, kterd zpU-
sobovala a vyvoldvala obtize s dychanim a také
dalsi obavy rodic¢l. Stav vyzadoval hospitalizaci
s nutnosti intravendzniho podéni kombinace
antibiotik dle kultivace sputa a zjisténé citli-
vosti (pravidelna ordinace |ékafe). Péce o déti
s CF je vzdy multidisciplinarni, podili se na nf
|ékafi, détské a vSeobecné sestry, fyzioterape-
uti, nutri¢ni terapeuti, psychologové, socidlni
pracovnici aj. Dominantni je spolupréce rodiny
s détskou sestrou, kterd zajistuje péci o dychaci
cesty, tzn. aplikuje kyslikovou terapii, podava
inhalace nejprve pres masku, kolem dvou let
prostfednictvim ndustku, dle potieby odsava
hlen, podporuje uvolfiovani hlend respira¢ni
fyzioterapif a pohybovou terapif (napt. vibra¢nf
masazi hrudniku, poklepovou masazi hrudni-
ku apod.). Ditéti prospiva celkové cviceni, které
stimuluje vykaslavani. Sestra ¢asto obmeénuje
polohu ditéte jako prevenci rozvoje pneumonie.
Specidlni fyzioterapeutické postupy realizuji fy-
zioterapeuti. U kolonizovanych pacientd sestra
zajistuje také podavani intravendzni terapie —
antibiotik. Podili se na podavani stravy a obvykle
taky na poddvéni pankreatickych enzymd, véima
si klinickych priznakd, které mohou signalizovat
problémy s vyzivou — télesné hmotnosti, ristu
a vyvoje, stavu nehtd a vlasy, sliznic, celkové
vitality ditéte, vylucovani stolice apod. Nezbytna
je spravna ustni hygiena, protoze zuby déti s CF
byvaji ve Spatném stavu v disledku dietni defici-
ence. Sestra provadi hygienu dutiny Ustni po po-
lohové drendzi, protoze Usty se ven dostava
pachnouci hlen, zanechéavajici nepfijemny pocit.
Détskd sestra se stava pro dité kromé rodicd
nejblizsi kontaktni osobou, miZe byt partnerem
ve hfe, ndhradou kamaradt i rodica.



Obdobi od planovani dalsiho
potomka do 4 let véku ditéte

Cas bézel nelprosné dél a hol¢icka byla
batoletem, rodi¢e nadale dbali pokynd Iékard
a ostatnich nelékarskych profesionald. Méli jed-
no velké, zatim nesplnitelné prani. ,Aby se nasel
ucinny lék a holcicka se uzdravila. Ani by ndm ne-
vadila neustdld denni péce, ale védomi, Ze md nase
mald polovi¢ni Zivot, nds boli.” A zacali pomyslet
na pldnovani druhého détatka. Netrvalo dlouho
a maminka byla téhotna. Podstoupila prenatél-
ni genetické vysetreni ve 12. gesta¢nim tydnu.
,Doba mezi zjisténim téhotenstvi a genetickym od-
bérem byla dlouhd a cekdni na potvrzeni rozboru
jesté horsi. Je to osklivé, ale byli jsme presvédceni,
Ze pokud by byl plod s CF, tak bychom jej ukoncili.
S nasi malou uZ jsme si odmalicka uZili dost ner-
vového vypéti. A naddle potiebujeme mit dosta-
tek casu na jeji lécbu, takZe druhé dité s CF by bylo
riskantni. Véfime, Ze se nékdy (vcas) najde ucinny
Iék pro zdchranu nasi holcicky, zajimdme se proto
o fadu klinickych studii.”Vysledek z prenatdlniho
genetického vysetfenivyhodnotil plod za hete-
rozygota pro onemocneni CF.

Mladsi braska ve véku 3 let je velice bystry,
vnima a reaguje na procedury spojené s [é¢bou
nemoci sestry. Je hodné Sikovny a patrny je i je-
ho pokrocilejsi psychomotoricky vyvoj oproti
sestre. Holcicka jezdi na kontroly do Centra pro
CF v Praze Motol a dochazi na pravidelné pro-
hlidky v regionalnf Fakultni nemocnici pobliz
bydlisté. S poskytovanou péci Iékare je rodina
velice spokojend. Rodina si velmi vazi pomo-
Ci a oSetfovatelské péce v rdmci hospitalizaci.
Perfektni podporu uz od prvniho setkani ma
rodina s ¢leny Klubu CF.

Obrdzek 3. Fotografie divenky k obdobi od pléano-
vani dalsih

U holcicky se vyskytujf typické projevy one-
mocnéni CF. Dycha nahlas, ¢astéji, povrchné, pfi
fyzické ndmaze se rychle unavia vyrazné se potf.
Z dlvodu neustédlého nuceni k jidlu je vybirava,
nesmi se na ni vyvijet natlak, [épe reaguje na for-
mu hry pfi jidle. Nutri¢ni terapeut doporucuje
obcasné kalorické obohacent stravy o vyzivové
dopliky. Télesnd proporcionalita je vyvazena,
mirné nad statnim primérem. Stolice jsou nepra-
videlné a rlizné konzistence. Dlouhodobé zacpy
nemiva. Rodina jezdi na dovolenou k mofi, pro-
toze mé pocit, ze malické pobyt prospivé. Uvazuiji
také o vhodné alternativé pobytu na horach.
S pInénim role rodicd jsou spokojeni a pocituji
z ni naplnéni. ,Jsme stastni, Ze mdme takové déti.
Dobre vime, Ze existuji jesté zdkernéjsi nemoci. Jsme
rddi, Ze se dcera mize normdiné fyzicky a mentdiné
vyvijet. Ve vychové pristupujeme k obéma détem
stejné. Neomlouvdme malou jeji nemoci. Nebereme
Jjejinemoc jako ostudu rodiny, spis néco, s ¢im se mu-
sime poprat a malé pomoci.” Na obrazku 3 obou
sourozencl nelze rozeznat, které z déti ma CF.

Diskuze

Celé obdobi bylo pro divku s CF i pro jeji ro-
dice psychicky ndrocné, zejména z dlvodu Cas-
tého odlouceni ditéte od rodiny béhem hospi-
talizaci. Optimaln{ by bylo, kdyby mohla divenka
dostévat intravendzni antibiotika doma. Rodice
pro ni znamenaji pocit bezpedi, jistoty a spo-
kojenosti projevujici se iUsmeévem. Podminkou
efektivni spoluprace ditéte se zdravotniky je
predstaveni se ditéti pfi kazdém kontaktu, vy-
svétlenf viech zamyslenych ukond, vytvorenf
prostoru k zodpovézeni détskych nebo rodicov-
skych otdzek. Nezbytné je ze strany pecujicich
zdravotnikld najit takovy zpUsob vysvétlova-
ni, ktery vede k porozumeénf ditétem a rodici.
Béhem komplexni péce podavat ditéti nezkres-
lené a pravdivé informace, protoze klamanim
ze strany zdravotnika dité ztraci pocit dtvery (7).
Celkova situace péce o chronicky nemocné déti
vyrazné ovliviuje finan¢ni hospodareni rodin.
Radu nadstandardnich pomdicek si nékteré ro-
diny nemohou ani dovolit. Cllem o3etfovatelské
péce neni jen zlepseni zdravotniho stavu, ale
i zabezpeclenf co nejvyssi Urovné kvality Zivota.
Sestra v kazdém okamziku své prace zastava
nejen roli sestry, ale i ucitelky, kamaradky nebo
také ,druhé matky”, protoZe se dostavé s détsky-
mi pacienty do kontaktu nej¢astéji (6). Ukolem
détské sestry je volba takové pifpravy ditéte pred
kazdou aktivitou, kterd respektuje jeho vyvo-
jové charakteristiky a zajisti vhodné komfortni
podminky. K informovani détf je nutné vyuzivat
terminologii, které dité rozumi (8). Rodicovské

zajmoveé skupiny napomahaji vyméné myslenek
a poskytovani podpory.

Zaveér

Sdélenim jsme chtéli poukdzat na zavazné
chronické onemocnéni cystickou fibrézou, které
zcela nepochybné predstavuje obrovskou za-
té7 pro détské pacienty a jejich rodiny z ddvo-
du zkracovani délky Zivota, velké spotieby ¢asu
nutného na dosud dostupnou lécbu a feseni
komplikaci s timto onemocnénim spojenych.
Jednou ze zékladnich charakteristik CF je rdzno-
rodost klinickych pfiznakd. Zavazné jsou dopady
onemocnéni na situaci pecujicich osob (socidln,
ekonomické). Vysledkem je naprosto individualni
osud kazdého pacienta, kazdé pecujici rodiny
a jeji kvalita Zivota. Podpora a strategie, jak nemoc
zvlddnout, od tymu vsech zainteresovanych pra-
covnikl veetné klinickych psycholog(, jsou ¢asto
nedocenitelné. Pfemyslim, jak témto rodindm
pomoci. Rozumnym fesenim je rodiny podporo-
vata pomahat jim co nejlépe preklenout obdobf
od stanoveni diagndzy onemocnéni do chvile
objeveni kauzaIni lécby CF. Velkou roli hraje také
novorozenecky screening (NS) CF, rutinné za-
vedeny do praxe v roce 2009. Pilotn{ studie NS
CF probéhla v CRjiz v letech 2005-2006. VEasné
stanoven( diagndzy a tim i zahdjenf 1écby vedou
k lepsi progndze pacientt a lepsi kvalité Zivota

jich samotnych a jejich rodin.
Zverejnéni fotografif a kazuistiky
se uskutecnilo se souhlasem rodiny.
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