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Supplementum 16/1978, 96 s.

MOZNOSTI LECEBNE REHARILITACE
{ U CYSTICKE FIBROSY

V. VAVROVA, ]. STEFANQVA

Souhrn: Cystickd fibrosa [CF} je zdvainé onemocnéni, proje-
vujict se vedle ostainich pFiznakit pFedev¥im chronickou obstrukini
chorgbou plicnf. Nedilnou souldsti komplexniho 16&ebného programu,
ktery je tieba u d6ti s CF trovale provdddt, je rehabilitadni 188ba.

V posiednich deseti letech byl na nalem pracovilti vypracovdn
postup 14febné rehabilitace, spofiivajici predevsim v téch meloddoh,
které se osv&dlily v praxi.

Expektorace fe nutnd k udrient hygieny dfchacich cest. Nacvidu-
jeme ji ve spofenti s uvolfiovdnim hrudniku masdfi a s aplikaci po-
Iohovlich drendZi. [e vhodnd u kojencidt a batolat, ale i vét¥ich déii
v t8%kém stavu, kdy potiebuji dopomoci k vyka$ldvdni.

Autaexpekiorace je u déti v lehdim stovu nejibinnéj§i po zdté-
Zovém cvideni nebo jakékoli télesngé ndmaze, spofené s fysiclogicky
prohloubenym dychdnim. Autoexpektoract u Stfedn® téikigch stavi
je nutno soustabnd nacvifovat ve spojeni s uwwvolnbnim  hrudniku
a dechovfm cuvifenim, aby se stala hygienickgm ndvykem. Ndcvik
autoexpektarace se osvddfil u néktergeh nemocngeh i@ melfodou
autogenniho tréninku.

Reedukace dychdni fe vhodnd v kaidém stadiu choroby. Plisodi
na relaxaci hrudniku, na koordinaci dechovgeh pohybd, na zklidné-
nt dechové frekvence. Dynamickd i statickd dechovd cvifeni jsou
zaméfena predev§im na brdnifni a bFisni dygchdni,

Metodika cpifeni k zlepSeni motorickd [unkee svalid trupu o mo-
bitity hrudniky a pdtefe. Kombinace iéchto dvou technik coifeni
uvolfiuje inspiraéni postaveni hrudniku, a tim zlepluje koordinaci
dechovijch pohybii. Zdroveri zlepsuje a udriuje hybnost a pruinast
hrudniku a pdtefe.

Metoda autogenntho tréninku k ndcviku celkové relaxare se osvéd.
&ila u détskjch pacientt s CF zejména tehdy, probihala-li kolek-
tivni jormou v malé skupiné stemé stargeh déif

Témitc metodami jsme v letech 1968 — 1977 16Cili na 1. déiské
klinice v Praze 129 dé&tt s CF. Ke ani 31, 12. 1977 %ilo 89 téchio
nemacnijch, Viznam véas zapofaié 186by ukazuje skutefnost, e
z 52 déti, u ktergeh byla komplexni 186ba, a tedy i pravideind le-
Sebnd tdlesnd vychova zahdjena fif v pronim roce Livota, byl
u 67 % dé&ti hodnocen pribéh jako pFiznivy.




Zavedenf intensivni 166by se projevilo | na prodloufeni Zivota
défi s CF. Statistickgm zpracovdnim sledovansho souboru jsme zjis-
tili, Ze 59,3 % datt prefivd 7 let po stanoveni diagnosy, zatim co
pfed zavedentm komplexni 18&by prefivalp 7 let pouze 23,8 % déti.
Lédebnd t8lesnd vygchova se z klinického hlediska jevi jako pFinos
v lethé CF, i kdyf fsme si piné vddomi toho, ¥e viechny d&ti fsou
lé8eny komplexné a nelze tedy 1éfebné vysledky pFiditar pouze
jedné metodé,

Zdkladni abnormalitou plicnt funkce u déti s CF je obsirukce dij-
chacich cest. Pro [ejl posouzeni se jevi jako nejvhodngj§i hodno-
ceni maximdinich wvfdechovigeh rychlosti, kieré citlivé reagufi na
poruleni prichodnosti dijchacich cest. Z jefich zmény je proto moi-
no usuzovat nejiépe na ovlivnéni obstrukce rehabilitaini 1é&bou.

Otdzku télesné zdatnosti dbti s CF jsme posuzovgli u skupinyg
jedendcti déti zdtéZovgm vySetienim na bicyklopém ergometru,
U osmi déti byla ndpadnd akeelerace srdeéni frekvence po télesnd
ndmaze. U lehkjch a stiedné tézkich jorem nemoci nebyl tenio
ndlez provdzen zménami fingjch ukazateld. Ve skupiné t8tkijch
forem se zhorSila i ventiladni Gfinnost, col mifie byt jednou z pri-
din snifend snesitelnosti t8lesné ndmahy.

Dlouhodobé sledovdni télesnsho ristu a vgvoje d&ti s CF ukd
zalo, fe onemocnéni ve spém 18i§im pribéhu zinafné ovliviiue
vivej hrudniku. Vyivdil se velkf soudkovity hrudnik, kierg se de-
formuje aZ v pectus carinatum. Zmény toaru hrudniku dobfe ko-
relujf se zménami plicnich junkei.

Komplexni péée o déti s CF a jefich rodiny se neobejde bez psy-
chologické pébe, kterd se realisuje ve formé poradenstvi a psycho-
terapie. Ndplni obou je formovdni optimdlnihe domdciho 1é6ebného
refimu a z hlediska daleké budoucnosti celé rodiny i ofdzka smysiu-
piného Felenit Zivoinich perspekiiv.

Klitovd slova: Cystickd fibrosa — metody rehabilitace —
16¢ebnd t8lesnd vgehova — autogennt trénink — zdt&fové testy —
télesng rdst a vigvej — psychologické aspekty.



(1)
ovoD

Cystickd fibrosa {CF) pPedstavuje zdvaing medicinsky, socidlni i psycholo-
gicky problém. PFi koncipovdni price, kterou zde predkldddme, jsme ideové
vychdzeli z principu komplexni péfe o chronicky nemocné dité, kterf je
jednou z hlavnich zdsad soclalistického zdravotnictvi. Proto wvedle kapitol
v lédebné rehabilitaci dotl s CF jsme :zafadili i dilleZité kapitoly klinteks
u rerapeutické. V souvisiosti s longitudindlnim sledovdnim déti s CF jsou zde
zatazeny staté o funkénich a zdtéfovgch vySetfenich, ddle pak shrnuti poznat-
kit 5 somatickém a psychickém vgvefi nemocngeh déti. Jde o proni soubornou
prdci tgkafict se choroby, kterd nent v rehabilitact b&%né zndma.

I prdci cheeme ukdzar vijznam viech medicinskjch poznatkii a pristupid
réaznjeh obarit k onemocnéni. Zddraziiujeme, joky meff pfimg vliv na rozvoj
lébebné rehabilitace, kterd se tak stdvd dilleZitou souldsti komplexni létebné
prerentivni péde.

Schodlenim koncepce rehahilitace faoko samostatného oboru se v dnebni
dobé otvirafi dalsi moZfnosti jejimu rychlému rozvoji. Rehabilitaéni péle v pe-
diatrické praxi je dnes souédsti 166by na Fadé détskijch oddéleni i v specialiso-
canrgoh l8debndeh.

Voasnd Indikace k rehabilitaci v défském véku md i ditleZity vijznam pre-
ventivni. U vyuvijejiciho se détského organismu lze zabrdnit nepfiznivim nd-
sledkitim chronického onemocnéni nebo je alespoff véas zavedenou I186bou
rmirnit nebo dGdstednd  upravit.

Snaha odkrijt nemoc je¥té pFed vinikem pronich piiznakd screeningem a
viasnd diagnosa na zdkladé dobré znalosti klinickgeh pFiznakid choroby umoi-
fiuje indlkovat k rehabilitacl i kojence. Indikace k rehabilitaci kojencit a ba-
islat se v poslednich pétl letech zvygsily o 50 % a stdle jich pFibjvd. Jsou
to zejména déti s poSkozenim centrdiniho nervového systému, s vroZengmi va-
dami srdefnimi, déti po chirurgickieh zdkrocich a d5ti s chronickimi plicnimi
cnemocnénimi, k nimi paifi i CF.

¥ na¥l prdci predkldddme nékteré metody lséehnd rehabilitace u CF, g sdé-
lujeme zkuSenosti, které jsme s nimi za poslednich deset let ziskall. Tyto me-
tody jsme si v praxi ovdFovali a postupné ddle dlouhodobym sledovéinim t funk-
fnfmi vyletfenimi ovéfufeme.

Bez tymovéha pFistupu k onemoenént g bez fzké spoluprdce viech oboril
si nelze v soudasné dobé pééi o détl s CF a jejich rodiny pFedstavlt,



’ (2]
DEFINICE A PROBLEMATIKA CYSTICKE FIBROSY

J. HOUSTEK, V. VAVROVA

Cysticka fibrasa (ddle CF) je vrozen&, d&ditnd piendfené onemocndni, pro-
jevujici se v klasické formé trifdou pfiznakd: chronickou obstrukéni chorobon
plicnf, insuficienci zevni sekrece pankreatu a vysokou koncentraci elektrolyti
¥ potu.

Ojedin&ld pozorovédni sl viimala ji# koncem minulého a potAtkem tohoto stoleti
cystickfch zmé&n na pankreatu u cellakalniho syndromu nebo u chronickych plienich
zmdn, V roce 1903 Je popsal Landsteiner (7] u mekonlového ileu. 19386 upozornil Fan-
coni {3} na soufasng vgskyt bronchiektasi!{ a cystickfch zm®n na pankreatu. [eho
préce viak upadla v zapomenuti. Teprve 1938 vytlenila Doroty andersenovd (1) cystic-
kou fibrasw pankreatu jako samostatnou klinickou jednotku a upozornila na toto one-
macn#ni Sirokou [ékaFskou vefejnost..

V roce 1944 zdiraznil Farber (4) defekt v sekreci hlenn a navrhl pPro toto onemoc-
néni ndzev mukoviscidosa {mucus = hlen, viscidus = vazky), KdyZ byla v roce 1953
odkryta druhd sekrefni anomalie onemocn&ni — vysokd koncentrace elekirolytii v po-
tu [2), vyvstaly proti tomuto oznadeni namitky, protoZe bere v tivahu pouze posti¥eni
rlenotvernfch Zlaz. Ani prvni nazev — cysticka fibrosa pankreatn — nevystihuje zeela
podstatu nemoci a Zanedbdvd skutefnosti, Ze prognosticky nejzdvaZn&)$f je u této cho-
roby postiZeni plic. Ustdlilo se tedy prosté oznadeni cystickd fibrosa nebo oznatent
mukoviscidosa. V této praci uZivame ndzvu cystickd fibrosa,

Podkladem CF je postiZeni hlenotvornych 214z a #laz produkujicich
serosni sekret, pfedeviim pot a slinv. Hlenotvorné Zlazy vytvafeji sekret
abnormélnich fysikdln& chemick¢ch vlastnosti, ktery snadno precipituje, ucpa-
vd vyvody, a tak vyvelavd klinické piiznaky chronického cnemocn®ni dvcha-
cich cest, pankreatu, jaterni cirhosy, stfevni obstrukce, muZské sterility a ¥Fa-
dy jingch komplikaci. Serosni #14zy jsou postifeny pouze funk@ng, struktu-
rdlnf zmény na nich pozorovény nebyly. Potni Zlazy produkuji sekret o vy-
sokém obsahu natria a chlorldd, v mensi mife i kalia. Tato anomalie je p¥i-
tomna od prvniho dne Zivota u vSech homozygotinich nosiéfi nemoct a nemda
vztah k tiZi choroby. Plicni piiznaky se mohou u nékterych nemocnych vy-
vinout aZ v pozdéjiim v&ku, vyvijejl se viak u 100 % nemocnych, piiznaky
pankreatické insuficience u 10—15 % zcela chybsji.

Problém CF, v jehoZ stifedu je nemocné ditd a jeho rodina, neni pouze
problémem medicinskym, ale i psychologickym, socidlnim, ekonomickym a vv-
zkumnym. Po strénce medicinské vyZaduje pravidelné sledovani ditéte, hod-
necen! a prehodnocovéni jeho zdraveiniho stavu, dobrou vzdfjemnou informo-
vanost a spoluprdci vSech odbarwiki s 16ka¥i prvni linie, Péte o nemocns
diti se mus! zaméfit jak na problémy respiraéni, tak na pornchy vyZivy, reha-
Lilitaci, vy#aduje spoluprdci s oterbinolaryngology, chirurgy, stomatology. se-
xuology a jiny¥mi odbornfky. 8 prodlufujicim se vikem nemocnych je t¥eba resit
1 otazky jejich pra~ovnfho zafazeni. Nedilnou souddsti péte o diti s CF i€

8



proto i dobfe fungujicl slu¥ba socidlni. Bez spoluprace s psychology a dobrého
kontaktu s uflitell sl nelze moderné koncipovanon pééi o d&ti s CF pfed-
slavit.

ZavaZnost nemoci je urfovana pfedeviim pfiznaky plicnimi. Moderni péce
¢ d&ti s CF zlepfila pribsh nemoci a umoZnila Fadé déti uspokojivy Zivol.
AvSak i nejlépe vedena centra udavaiji, Ze pouze 50 % nemocnych preZije 26.
rok Zivota. Phirozené rozdily v zévaZnosti nemoci jsou zna®né a maji nemaly
vliv na lécebné vysledky.

V literatufe se udavd, ¥e CF patfi k nejéast&iSim a nejzavaZnéjsim chro-
nickym onemocndnim détského veEku, je nejfast&Sim smrtelnym onemochénim
dédi‘néhe plivodu u bilé rasy. Zodpovidd prakticky za viechny chronické
pankreatické insuficience v détském vélku a za velkou &ast chronickych ne-
tuberkulosnich plicnich nemoci i za znatn§ dil jaternich cirrhos s portdalni hy-
pertensi u d&ti.

U kavkazské rasy se nejfast&ji uddvd vyskyt okolo 1: 2000 Zivé narozenych
dzt. K podobnému ¢&islu jsme dosp&li i my ve stfedoteském kraft {6]. Procentn
nosiéll v populaci se uddvd 3—6 %. Chorcba neni vazdna na pohlavi,

0 zplisobu d&di¢nosti neni dosud jednoty. Obecn# se vEtSina autorl piiklani
k jednoduché autesomalné& recesivni d&dicnosti. Pedle této domnénky jsou
homozygotnl nosifi genu nemocni s pln& vyjadfenon chorobou, heterczygoti
neonemocni manifestnd, mohou viak nemoc pfensst na potomstvo, oZeni-li se
s jinym heterozvgotem. Vyhléddvani heterozygoth neni v soutasné dob& moZné,
i kdy# se Pada metod zddla slibnd (5). Proti jednoduché recesivni dédi€nostt
byla vyslovena Fada ndmitek. SloZit&j8I zpiisob pfemosu je teoreticky moZny,
prokazdn v3ak dosud nebyl Genealogické studie nejsou v rozporu s teorii
recesival dédidnosti [9). Proto p#i genetickfch poradiach seznamujeme rodide,
ktefi ji¥ dité s CF m#li, s 25 % risikem, ?e jejich dal8i dité bnde touto nemoci
rovnd? postifeno, Vysledek predchoziho t&hotenstvi nekraje roli. Prenatalnf
diagnostika neni za sou¥asného stavu vEdomosti moZna.
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{3.)
SOUCASNY STAV NAZOR{ NA PATOGENESD
]. TI0USTEK, V. VAVROVA

Patogenesa CF zfistava stiale nevyPeSena (2). Odkrytl zdkladniho defektuy,
ktery je pfidinon této nemoci, je v popfedl zdjmu mnoha vyzkumngch pra-
covi§f. Byla oadkryta Ffada biochemickych cdchylek, o kterych se pFedpokla-
dalo, Ze mohou mit k patogenesg vztab, dalst vizlkumy vEak bud jejich exi-
stenci nepotvrdily, nebo se ukadzalo, #e jde o sekunddrni jev. Bylo pfi tom
dusaZeno mnoha dil¢ich poznatkd o {fvsiologii sekrecniho procesu, zdkladni
defekt vyvolavajici CF v3ak objeven uebyl.

Zdd se, Ze CF neni geneticky homogenni. Vyzkumy na tkahovfch kulturaeh, i kdyz
jsou leckdy protichiidng, ukazujf, Ze metabolick$ defekt phsobi ve v8ech bunkéch orga-
nismu, manifestuje se viak pouze v exokrinnich ¥ldzéch. Pred zaddtkem patologickyol
projevi jsou viechny exokrinni Zldzy morfologicky a s vyiimkou potnich Z1dz i funkéng
zcela norméint,

Dlouhon dobu se soudilo, ¥& CF je vrozena porucha metabolismu glykoproteinil
(3], Byl studovdn obsah fukosy a sialové kvseliny i jejlch vzédiemny pomér,
mno#sivi sulfdtovych mucin@t a obsah riznych enzymil. Bylo ziiiténo, Ze s po-
stupem nemoci stoupd koncentrace kalcia v sekretech, €imZ dochazi k jejich
snadn&jii precipitaci. Generalisovand porucha metabolismm kaleia se v3ak
nepiedpoklddd. Json hleddny zmé&ny v obsalw a metabolismu vody v sekre-
tech, v permeabilité hlenu, jehoZ Gkolem je chranit bun&fné mebrany pied
hydrostatickymi, osmotickymi i koncentradéniml gradienty i v permeabilité bu-
ndtnych membrdn. je studovdn zeta potencidl jako mira naboje koloidnich
t:dstic.

Studie fibroblastt na tkéfiovich kulturdch prokédzaly u ©F metachromasii.
Jevila ji skupina fibroblastl schopnych produkovat tzv, ciliotoxicky faktor
{viz niZe), zatfm co ametachromatické fibrohlasty tento faktor neprodukovaly.
Metachromasie je vdzdna na pritomnost kyselych mukopolysacharidd. Nadgje
na mo¥nost uFit této metady k odkryvani heterozygotl £ v prenatalnf diag-
nostice skontily viak zklamanim. Metoda je pifi nejmen3im nespecifickid a
fpatnd reprodukovatelnd. Na tkaifov§ch kulturdch byla sledovdna téZ mety-
lace ribonukleové kyseliny., N&ktefl autofi prokdzali sniZené hodnoty, jini
viak tento ndlez nepotvrdill

Na subceluldrni tdrovni byla studovdna fada lysozomdélnich hydrolas. Pres
rfizné popsané adchylky se zdd, Ze lysozomy a pravd&podobné i1 viechny ostatni
intracelularni organelly jsou normdlni jak moriologicky, tak funk{ng,

Nejvice pozornasti je v posledni dob& sousiFedé€no pa tzv, faktory CF. Byly
prokdzdny v rliznych t&lesnvch tekutindch. Jako prvni byl popsén faktor
ovliviigjic pohyb fasinek (tzv. cilictoxicky) podie autora zvany Spockitv [5).
Byl purifikovdn, byla zji¥téna jeho molekulovd vaha, nekovalentni vazba na
imunoglobuliny séra. Podrohné je sledovdan jeho vztah ke komplementu,
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Conover a spol. {1} prokdzali degranulatni efekt séra nemocnych CF.
vztah degranulaéniho a ciliotoxického faktorn nenf zatim jasny. Comover
soudi, ¥e zdkladaim defektem CF je chyb2ni enzymu, jehoZ substratem jsou
povrchové aktivai molekuly. Objasnit struktiru pilkovin a odkryt abnormalni
latku specifickou pro CF vedlo k zavedeni elektrofokusace do studia CF.

V roce 1987 prokdzal Mangos (4] faktor ovliviiujici reabsorpci natria.
Soudi, #e faktor psobi v potnich #lazdch intraluminarnim tdinkem a zodpo-
vidd za vysokou koncentraci elektrelytli v potu. Skute€nosi, e sérum a sek-
rety nemocnych CF ovliviiuji transpart iontfl bun&&nymi membranami, prokazali
16Z jini auto¥ méfenim elektrického poiencidlu napfi¢ stfevni sténou krysy.

Vv poslednich letech je sounstfedéna pozornost na pulvaminy. Bylo ziisténo.
3o v séru nemocnych CF i heterozygotfl pro tuto nemoc je zviieny pomér
spermidinu a sperminu. Tento polyawnin je prvni dobie charakterisovany me-
tabolit nizké melekuldrni vahy, ktery je u CF abnormalni

Afkoll studium tzv. faktorit pfinesty Fadu teoretick¢ch poznatkii, nepodafilo
se zatim vibec prokdzat, e by bhyly prodvktem abnermélniho genu. Jejich
piitomnost u heterozygoth vylunje viak mo¥nost, Je json sekundarnim dft-
sledkem nemoci. Jsou-li pfitomny proto, Ze chybi sérové proteasy, kiere by
je normdlnd degradovaly, a jaky je jejich skuteény vztah K patogenese
nenioci, se vBak zalim neobiasnilo.

7 pstatnich biochemickych ndchvlek zaujaly préace o kalikreinové akiivilg, o karbo-
¥ypeptidase B, inhlbitorech proteas, alfa — 1 — antitrypsinu, alfa — 1 — antichy-
rmolrypsint a alfa 2 makroglobulinu. Hypothesa o zvy3eni hladiny alfa fetcproteinu se
nepolvrdila.

Domuenka, ¥e zakladni defekt ie povahy reguladéni, vedla ke zkouméni
autonomniho nervového systému, ktery kontroluje sekvefni dinnost. Jako pri-
kaz jeho dysfunkee se uvadi zvyiend sekrece glandulae parotis, zvyEend kon-
centrace acetylcholinu v potu, vyjasnéni zdkalu sekretil po pfiddni adreners-
nfch blokator(l & experimentalni vyvoldni nekterych pfiznakin nemoci podava-
nim isnproteronclu. Mo¥nym sidlem porachy mfize byt kierykoli stupeti re-
gulace sekreniho procesu od receptoru k cyklické AMP Zi k intracelulirnimu
kalcin.

Vynoiuji se stdle nové teorie o patogenese CI. Po vIngé nadSeni zavlddne vZdy
viklamani, kdyZ se objevi protichidng visledky a plivodni pokusy nelze re-
produkovat. Zd4 se, Ze zékiadni defekt je spiSe povahy kvantitativni neZ kvali-
tativni. Jeho odkeyti bude dileZitym meznikem ve vizkumu CF.

LITERATURA trol of the secretion of mucus glycopro-
teins #s possible pathogenic factor in
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(4.}
DIAGNOSA A SCREENING CYSTICKE FIBROSY
J. HOUSTEK, V. VAVROVA

Prvnim Kkrokem k sprdvné & vZasné diagnose je klinické podezieng {4). Je
tieha, aby sl 16kaii byli védomi velkd variability v klinickém obraze a v prii-
ehu nemoci i skute¢nosti, Ze pfiznaky se manifestuji u réznych nemocnych
v riizném véku a rizns zdvaZné, i toho, ¥e nejriiznejsi komplikace mohou obraz
pemoci znaéné modifikovat.

Diagnosa CF se opird o Ctyll zékladni body (1):

L. familidrni vyskyt,

2. chronické plicnt onemocnéni,

3. priikaz insuficience zevni sekrece pakreatu,
4. prikaz vysoké koncentrace elektrulyti v potu.

Ctvrty bod ie pro diaghosu CF prakticky nezbytny, z prvoich t¥f vyplyvaji
I tfi zdkladni oblasti, v kterych musime podezieni na CF vyslovit,

ad 1. Familidrni vy¢skyt nés nuti k tomu, abychom z CF podezifvali viechny souro-
zence d&ii, u kter¢ch byla CF prokdzdna. Vy$etfeni potniho testy téchio sourpzench
do konce prvnihg mésice Zivota by mélo byt naprosto samozfejmé | tehdy, nema-l
dité Zadné klinické p¥iznaky, Prvni bratranci a sestfenice zndmych CF maji psmkrat
aZ desetkrdt vetsi risiko, Ze budou mit CF, neZ ostatni dsti.

ad 2. Z respiraénich prflznakd ma vzbudit pedezieni na CF nejen typick¢ pertussoid-
ni KkaSel, ale ka%¥dy kagel, kiery neustupuje na obvyklou 1éEpu nebo se opakuje.
Podndtem &k pravedeni potntha testu by mély bft i neustupujici sinusliidy a predeviim
nosni polyposy. Z onemacnéni dolnich dychacich cest je na CF tieha myslet u chro-
nickfeh pneumonif a piedeviim u atelektas., Ka%da atelektasa v ddtském vEku mé
bft v tomto sméru vyset¥ena. Velmi casto vyslovi podeztfeni na CF rentgenolog na
zaklad& charakteristickych zm&n nebo bakteriolog, kter§ najde ve sputu nemocnych
inukosn! formu Pseudomonas aeruginosa, kterd se u jinfch plicnich chorob VZACnH
Zjistuje.

ad. 3. Z insuficience zevni sekrece bankreatu vyplyvaji i dal& klinické pfiznaky,
predevdim neprospivini, Soudi se, Ze podezfeni m4 vzbudit kaZds dité, které ve
tfech tydnech Zivota nedosdhne své porodni vahy nebo které v sedmém mésici Zivota
tuto vahu nezdvojndschl. Jakékoi recidivujicl prjmy, objemné pachnouct stolice i ty-
bicky celiakélnl syndrom by mély vzbudit podezieni na CF. Potnl test by m& byt
provddén zdsadné u kazdého ditéte s prolapsem rekta. Klasickou manifestaci CF v no-
vorozeneckém obdobi je mekoniovy lleus, podezfeni na CF musi proto vzbudit viechny
strevnf obstrukce v novorozeneckém obdohf.

Z vzdcnéjiich afekci je tPeba na CF myslet u prolongovanych novoroze-
neckych ikterf, u jaternich cirhos s portalni hypertensi, u hypoproteinemii
s edémy, u Sokovych stavii v gbdabi veder, u muZsky¥ch sterilit apod.

Vyslovime-ll podezieni na CF, je tfeba diagnosu potvrdit nebo vylouéit. Plati
zdsada, Ze k diagnose CF stadi dva z vySe uvedenych &tyP bodd. Jednim z nich
viak musi byt priikaz vysoké koncentrace elektrolytd v potu. Pfi typickém
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klinickém prih&hu a vysoké koncentract elektrolytit v potu neni tedy funkéni
vySetfenl pankreatu pro stanoveni diagnosy podminkou. Naopak plati, fe nor-
mélni funkece pankreatu nestati k vylcuéeni CF. V literatufe se udava, Ze
1—2 % nemocn¥ch s CF maji normalni koncentraci elekirolyt? v potn, ale
o spriavitosti diagnosy jsou v téchto pripadech vyslovoviany vidy uréité po-
chybnosti.

VySetfeni elektrolyt@ v potn — struéng nazyvans potei test — lze tedy
pokladat v Qétském veku za suverenni diagnostickou metodu pro CF.

Pro stimulaci poceri je wmetodou wvoiby pilokarpinova iontoforssa podie Gibsona
a Cooka {2). NezatéZuje nemocného a ize ji provést i n zcely mal¥ch nebo téfce
nemocingch détf. Metodu jsme opakovang popsali {5, 3h). Je jednoduchd, je wdak
tleba respektaovat uréité zasady, abychom nemocného nepokkodili, abychom ziskali
dostatefné mno¥stvi potun a dobfe reprodukovatelng vysledky koncentrace elektro-
lytd (6)-

Pot védinou shirdme do filtra&nich papirki prostych chloridd, které Xryjeme Etver-
cem igelitu a pevné prilepime levkoplastem ke k0Zi. Tato faze vyietieni je nejtas-
wj3im zdrojem chyb. Je tieha se vyvarovat znedistdni vzorku, odpateni i chyb pri
vaZen{. Kvantitativoi analysa elektrolytd se t¥ka bud urdeni Koncentrace natria na
plamenném fotometru,. nebo koncentrace chloridil, nejlépe titradng. Doporufuje se
provdddt oh& metody paraleln& neni to v¥azk podminkou. Zjistime-li patologicky vy-
sokou Koncentraci elekirclytl, vidy vysetfeni opakujeme ditv, neZ roditim sdeéliine
diagnosu,

PEi interpretaci vysledkil je tfeba respektovat zavislost koncentrace elektro-
Iytd v potu na v&ku. Novorozenci maji vy hodnoty, které Xoncem prvnito
meésice Klesaji. Po puberté stoupd znovu koncentrace elektrolviii v potuy,
pravd8podobn& v zdvislosti na vy$§i rychlosti poceni. Pro spravinon inter-
pretact vysledki je nezbytné, aby byla Xoncenrtrace soli stonovena z dosta-
teéného mno#stvi potu, pokud moZno vei¥iho neZ 100 mg. Vzorky mendi neZ
53 mg se nedoporutuje vithec vyietfovat,

Koncentrace chloridi v potu vyESi ne¥ 60 mekv/] polu a Koncentrace natria
vy38i neZ 70 mekv/l potu svEdCi v datském véku jednoznaénd pro CF. Hodnoty
50—70 mekv/l jsou pokldddny za hraniéni, je tFeba je opakovat, déd sledova®
a zvdZit i ostatnl diagnostickd kritéria. Definitivni rozhodnuti diagnosy byva
v téchto pFipadech obliZné a vé&t¥inou jl urfi a¥ dlonhodobé sledovAni. V do-
spdlém veku je hranice normédlnich hodnot vy&$i, v&i3inou se udava 80 meky/l.
PovnéZ rozptyl hodnot je vy38i neZ u déti,

Odkryvani heterozygotfi neni v soufasné dob® mo¥né. O cels fadé metod se
soudilo, Ze tuto otazku vyPedi, dal¥{ studie v¥zk tento pFedpokiad nepotvrdily.
Ze zkouSen¥ch metnd lze uvést vySetfovdni elektrolytll po z4t®2% neslanou
stravou nebo DOCoun, hleddni dvojiho druhu potnich 3ldz srovnavanim pom
ze dvou mist té€lesného povrchu, pritkaz tzv. sérového faktora, metachromasie
fibroblastd, prtikaz alfa — 1-fetoproteinu &1 uréeni tzv. bromidovéhn indexmu.

tejné Jako prikaz heterozygotli selhaly i pokusy o preuatalni diagnostikn.

Pankreatickd funkce se vySetfuje bud u nemnenfch s nedplnym obrazem
neraoci bez charakteristickfch plicnich pfznakd, nebo u tdch, u nichZ jsou
lwdraty elektrolytd v potu nesnadno interpretovatelné, P typickém pri-
héhu a jednoznalném vysledku poiniho testu neni pro diagnosu CF nezbytni
vt proto, Ze 15 ¢ nemocnych ma norméini pankreatickou funkci.
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Vysetfen! spofiva v ptimém nebo nepfimém prilkazu pankreatické jnsuoficience. P
plimém vydetfen{ se m&fi viskasita a pH ducdendlni §tivy a obsah enzymf, prede-
viim trypsinu, lipasy, amylasy, po pifpadé chymotrypsinu Ci karboxypeptidasy, Do-
poruéuje se provddst sb&r v pravidelnych intervalech po stimulaci pankreatu i, v.
aplikac! sekretinu a pankreozyminu, ev. po intraduodendlnim poddni olivového oleja.
Lidle¥ité je vy3etiovat koncentraci bikarbondtli v duodenalni 3tavé, nebot byva po-
stizena vice ne? sekrece enzymil

NepPimé testy pankreatické insuficlence nejsou dostatefn# spolehlivé. Stadi
15 % intaktniho parenchymu pankreatu K tomu, aby tyto tesly byly normalni
Zaklddajl se na priikazu chyb&ni trypsinu ve stolici, jiné sleduji absorpci
vitaminu 4, lipiodolu, radloaktivniho trinleinu apod. BilanZni studie mohou
rovnéZ potyrdit pankreatickou insuficlenci, jako diagnostickd metoda vSak
jsou pFiliS sloZité.

Snuba odkryt CF jest& pFed objevenim se klinickyeh piiznakd vedla ke
zkoudeni screeningovych metod. Shwachman (4a) totiZ zjistil, Ze u vEt3iny
déti s tézkym prithéhem CF v kojeneckém vEku je diagnosa stanovena pozds,
priémérnd § tydnd po zalatku klinick¢ch pfiznakii, To ovliviinje nepiizaive
prognosu nemoci, nebot je zndmo, Ze ditd mé tim lep¥i vyhlidky, &im difve
je nasazena cilena 1écha.

Pro metody screeningn CF plat{ obecn® uznévand litéria pro screeningové
metody: jednnduchost, spolehlivast, specifitnost a nendkladnost., Cenu me-
tnd snizuji predevsim fale¥n® negativni vosledky, posilivni musf byt vidy
provéfeny definitivni diagnostickou metodon, v pfipadé CF polnim testem.
(v rfiznych metoddch uZivanych ve screeningu CF jsme jiZ referovali [3].
Vv goudasné dubé se pozornost soustfedvie pledevdim na priikaz sérovych bil-
kKovin v mekoniu, at jif barevnou reakci s tetrabromfenolitaleinem, € imu-
noprecipitaéni metodou. Ani tyto relativng jednoduché testy viak nejsou ideal-
ni. Prokdzali isme, ¥e mai{ ¢etné falend negativni vysledky a 2,5 % faleln#
positivaich ndlezi,

Zavérem lze jen zmovu zopakovat, Ze pro vfasnou diagnosu CEF je nejdile-
Zit&i81 klinické podezfeni. Vyietfenl novorozen¥ch sourozencil znamych CF je
nezbytns, Ureni koncentrace elektrolytti v potu stimulcvaném pilokarpinovou
iontoforesou je diagnostickou metodon volby. Rozpoznavani heterozvgotfl ani
prenatalni diagnostika nejsoun zatim moZné. Vhodnou a spolehlivoun metedu
o screening dosud nemame.

LITERATURA dosu. Kaopitola v knize Pokroky v pe-
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1. DI SANT’ AGNESE, P. A.: Die zystische 224—267
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sweat in cystic fibrosis of the pan- i—3: 9—15
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VA, V., SIMANKOVA, N. Metodiky Pediat. 17, 1962, 324—331
screeningu cystické fibrosy a na¥e zku- 8. Report of the Committee for a study
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(5.
KLINICKY OBRAZ CYSTICKE FIBROSY
J. HOUSTEK, V. VAVROVA

Klasicky kHnick¢ obraz CF vidime dnes jiZ vzdcn® Je to obraz vyhubiého
ditdte, které neprospiva ples dravoun chut k jidlu, ma veliké biicho, hilkovité
konletiny, deformovany hrudnik, palikovité prsty. Bezmocny, témef trvaly
kagel, klidovd dudnast a cyanosa tento obraz dopliluji, DIt vyprazdiinje Ko-
plosni pdchnouci stolice. Je to gbraz plné vyvinuté, diouhotrvajici neléfené
choroby. Dnes je &astdji stanovena diagnosa nemoci jiZ na zdkladé inicldlnich
piiznakil, je zahdjena lécba, kterd priib3h znalné modifikuie. Mpdifikuji ho
i éetné komplikace. Ditd s mén& pokro¢ilym obrazem CF se vétSinou vzhiedem
piflis nelis od déti tepicich opakovanymi respirainimi chorobami jiného
plvodu.

V prvnich dvou aZ tfech mésicich Zivota se respiratni priznaky na pod-
klad® CF manifestuji v8tiinou jako dechové obiife a kaSel. PostiZeni zaZiva-
ciho ustroji se nemusi z poédtku projevit, zejména ne tehdy, je-li ditg plné
koieno. Prvnim priznakem nemoci mfZe byt pounze rychlej&l dychéini nebo ob-
tesny kagel. Je vyvolan vazkym hlenem. Ipicim na sténe priidusek. V sek-
retu se snadno usidii infekce, kterd stupiluje jak mmozstvi, tak vazkost hienu.
Chstrukce dychacich cest postihuje pFedevdim drobné bronchioly. Peribron-
chioldrni zandt vede k obstruktivni chronické bronchitid& Postifenim stény
dvchacich cest se vytvadieji bronchi- a bronchiolekiasie, Pneumonie, kleré jsou
v prvoni fdzl reversibilni, se organisuji a vedow k intersticidlni fibrose. Pod
pieurou vznikajl droimd cystoidni dtvary.

Zacdtek plicnich priznakd je rilzng. U n&kterych deti se vyvijejl velmi fasn.
u jinych a¥ po ndkolika letech Fivota. Prakticky jJe viak 1majl viechony deti
s CF. Jejich pribéh znazorfiuje schéma (1}

Vyplyvail z n&j i hlavni respiracnf p¥iznaky a komplikace. ProtoZe jsme
se o vBtdine z nich zminili jiZ v kapitole o diegnostice CY, shrneme je pouze
strucng:

Ka3el nemus! byt pouze neproduktivni, dvdZdivy, pPipominajici pertussi, ale
byvd Gasto vihky s mohutnou expekioraci. Vazky hlenovity sekret se s pii-
druzenog infekel stava hnisavem.

Bakterialni infekce vyvolava recidivujici bronchitidy ngkdy spastického cha-
raktern a bronchepneumoenie. Pansinusitidy jsou piilommy u 05 by stavsich
nemocnych s CF, Ne vzdcn® se vyskytuji nosni pulyposy, jeiichZ etiologie nent
7eela jasha.

Na bakteridlni infekci se nejfast&jl podili zlaty stafylokok o Pseudemonas aerugi-
nosa jak v nemukosni, tak zejména v mukosni form&, kterd je pro CF zvlast cha-
rukteristicka. Vzacn#il prokazujeme jinou bakteridlni floru, Otdzka, pro€ pravé u datl
s CF je mukosni forma Pseudomonas aeruginosa tak fasiym ndlezewm, neni dosud vy-
¥e¥ena (2}. Soudi se v¥ak, e md podstatny ppodil pa ireversiblinfm postiZeni plicai
tkané,
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Pabuika 1. Sled plicnich zmén u eystické fibrosy

Interkurentni respiraéni infekce
Neschapnost odsfranit hust§ hlen
fn‘cenchlz‘ilni:l obstrukce
Obstrukﬁnrf emfysem

+
Chronicks bronchopneumonje
|
—————_______l —-—.—-—.______ — — -
i ] | |

¢ ) S i
Opakované ataky Bronchiectaste Lobuldrng 7 lobfrni begz postiZeni st¥ny
bronchiglni obstrukce atelektazy bronchtt

Cor pulmonale J J'
1

1
Opakovan? bneumotorax Exitys mensf nebo masivny rolladeni infekce
hemoptysa 16&bouy

}
mirné chronické
plicni postiZeni

e

Plicnl komplikace CF jsou ¢&asté a Po delSim pribehy nemoci fe boj
s CF predevsim bojem s fejimi plicnfmi komplikacems:,

Nejéast&jsi a nejéasnéjsi je emfysem, Projevuje se pEt fysikdlnim vySerfens
hypersonornim poklepem, aslaienyim d¥chanim, scudkovitym tvarem hrua-
zkym stavem branice vedoueim k snizen] jater a sleziny. Charakie-
risticky se projevuje na rtg plic.

Atelektasy byvaji lobdrni, segmentdlni & lamindrni Neni-li pro jejich vznik
lednoznadné vysvétleni, maly by byt vidy signdiem k podezien; na CF. Nejtas-
t&8j1 byvaji lokallsovfmy V pravém hornim laloku, aviak anj nilez v jinyeh la-
locich nent v¥jimkou (abr. 1, 2. Nenij hevdusng plice vias rozvinuta, vy-
viieji se v atelektaticks ¢4sti bronchi- g bronchiolektasie, Cvysty a plicni
abscesy jsou vatinay drobné, mohou viak nabyt i velkych rozmiri,

K velmi zavainvin komplikacim Datff bneamotorax, ktery #asto recidivuje.
Prognosticky nepfiznivon kumplikact je hemoptysa, kters mfize byt masivnf,
Vznikd vdtiinouy po deliim trvani nemoci, tedy u stargich nemocnych. Jeji
piiéinou je nejéastéfi nahloddng cévy v bronchiektaticka duting.

Vétdina a8y s CF je v parciadlni respiraéni insuficienct, proievujici se hy-
boxemil pH normadini tensi kysiidniky uhfiitého, Hyperkapnii bozornjeme
Easto u malfch diti v prvnich mésicich Zivota, kdy viak Po nasazeni intensivni
lécby a ustupu klinick¥ch piiznakd rychle mizi. Jeji vznik 2 zejména piehrva.
Vani u stardich détl fe vidy prognosticky nep¥iznivym Znamenim (9) —
viz obhr, 3, Hypoxemie, acidosa 4 hyperkapnie vyvolavaji vasokonstrikej plic-
mreh cév, plicni hvpertensi a cop pulmonale. Jehg kompensace 3 QF je
velmt ohii¥nas, Lyva nejtastdigi pFiginong amrti na CF. Prilkaz plicni hypertense
a4 ¢or pulmonale bez poufiti katetrisace srdce je obtiiny. Z nepiimych zndmek
sv8dfi pro cor pulmonale predeviim t8¥ky klinicky stav, trvala hypoxemie
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a hyperkapnie, sniZeni houdoot vitdln{ kapacity a rtg nalez. EKG zmé&ny neison
vet§inou charakteristické. Vice pozornosii se v posledni dob8 vEnuje vySetfeni
vektorkardiografickéron (3} a echokardicgrafickému (8).

Obr. 1. Atelsktdaza pravého sifednfho la---,Obr. 2. Boing snfmek téhoZ nemocného.
loku na zadopfednim snimku Sestileiého
chlapce s CF. Lot
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Obr, 3. Regresni kfivka hodnot pH, parcidlniho tlaku kysliéniko uhlititého {Pcos)
i nadbytku basl [BE) d&tf, které zemfely na CF. Z priibéha k¥ivky je zfejmé, Ze par-
cidlnl tlak kysliénfku uhliditého pFesahoval ji¥ 3—4 roky pfed smrti hodnotu 40 torr,
k prudkému vzestupu viak doflo v poslednim roce Zivotu.



Ditsledkem chronické hypoxemie jsou palitkovité prsty. Jejich piitomnost
1ze hodnotit aspeksi, ale i objektlvnd méfenim poméru vyiky prstu v nivean
IiZka nehtového k vyfce v prvnim interfalangeainim kloubu, Pfesahuje-li tentn
pomér hodnotu 1,0, jsou palitkovité prsty pFitomny. MFit lze p¥imo na prstu
neho na jeho sddrovém odlitku (5). PAtrdni po pali€kovitych prstech by méalo
patfit k rutinuimu klinickému vySetfeni a jejich p¥itomnost by meéla vzbudit
vidy podezfeni na CF.

Rtg zmény byly jiZ CdstetnZ wvylifeny. Nejcharakterisii¢i&j¥im nalezem je
emfysem Pri jeho posouzeni hodnotime tvar hrudniku, pfedevdim na bosném
snimkuy, vyklenutf sterna, kyfosu hrudni patefe, stupefi deprese brdnice jak
na zadopfednim, tak na boénim snimku (7).

Zastinéni se projevuji jednak linedrnimi stiny, zpfisobenymi viSinou zvy-
Senou peribronchidinf kresbou, jednak skvrnitymi zastin®nimi s nepfesn#& ohra-
nieuymi okraji a cystoidnimi projasnénimi (obr. 4, 5); zastindni celych seg-
mentdi nebe laloki nejsou vzdcnd a sv&d&i pro zandtlivé inliltrdty nebo ate-
lektasy,

Gastrointestinélni manifestace CF se projevi cca u 10 % nemocnych i
v novorozeneckém obdobi jako mekoniovy ileus. Jde o stfevni neprichod-
nost, vyvolanou abnormilni smolkou obturnfici st¥evo. Bricho diidte mbZe byt
tak vzedmnuié, Ze znamen# porodni pFekaZku. Jindy se pFiznaky projevi a¥
po narozeni. Smolka neadchdzi, dité zvraci, md vzedmuté biifko s charakteris-
tickym rtg nalezem, v kterém v&t3inou chybéji hladinky. Castou komplikaci je
mekouninvd peritonitis.

PFiznaky malabsorpce, vyvolané nedostatetnou funkei pankreatn, se ma-
nifestuji velmi Casto pil pfevadéni dit¥te na umlou strave neprospivanim

Qbr. 4. Hrubé intersticidlni zmény plicni
5 Cetnymi cysteidnimi projasnénimi u étyf-
leté holfilky s CF,

Obr. 5. Na bo&ném snimku této pacientky
je zFejmy retrosternalni i retrokardiflnf
emfysenm,
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a koplosnimi stolicemi. Z komplikact je velmi Casty prolaps rekta. Je tiporny
a mize patfit k prvnim piiznakiim nemoci. VySetfeni elektrolytic v potu mA
pattit k rutinnim vysetfenim viech déti trpicich prolapsem rekta.

Casté json i pseudoileosni stavy, vyvolané blokddon stFeva =zahufidnyin
ohsahem nebo nadmarnou flatulenci, Intususcepce vyvoland fekalnimi masami
Lyvd vétsinou lokalisovdna v pravé lleccekalni krajiné. MOZe byt jednoun
z pii&in ¢astfch boiesti bficha. Kromé& ni se na nich mohou podilet i svalové
bolesti pFi kasli, zvsi¥eni jater pfl kardidlnt dekompensaci, akutni pankrea-
titls, ¥lu¥nikové kameny apod. Regurgitujici kyseld pankreaticka 3tfava mii%e
ardzdit sliznici Zaludku. Zvvdend acidita se vvsvitluje sniZenou sekrec! bikar-
hondtd, které za normalnich okolnosti neutralisuji ZaludeCni kyselinu.

Edémy a anasarka jsou pomé&rnd vzdcnou komplikaci CF. U malych kojenci
létengch stravou chudou na bilkoviny mohou byt spojeny s anemii a hemor-
hagickou diathesou. U vdt3fch détl s respiratni a kardidlni insuficienci je
typalbuminemie privodnim znakem srdetnfho selhdni a souvisi s hypervo-
lemii.

Intnlerance disacharidd a deficit laktdsy jsou u d&ti s CF popisovany Cas-
t8ii neZ n normalini populace.

§ pankreatickou insuficienei souvisi 1 porucha vstiebdvani vifaminil roz-
pustngch v tucich. Klinicky se tyto avitaminosy projevuji po delSim trvani
nemoci a vech déti, Které nemaji dostatefnon substitu€ai 1é¢bu. Defieit A vi-
taminu vyvoldvd hemeralepii, deficlt E vitaminu poruchy hematologické; je
vkrdceno pre#ivani ervtrocytll (1a), soudi se i1 na poruchu v riznych bunécaych
membrandch, iejlch? oxidact E vitamin brdnf. Hypovitaminosa K se manifestuje
hypoprotromhinemii zejména u dé&ti na dlouhotrvajict antibiotické 18ihé.

V souvislost s pankreatickon insuficienci se uvddi 1 jind vzécn#jsl kompli-
kace CF — difusni fibrosa myckardn. Papsal ji opakovang Nezelof (8], u nds
Linhartovd (4). Predpoklddd se karence ldtky ditllefité pro trofiku myokardu
ncho uvoliiovdni n&jakébo proteolytického enzymu. Difusni fibrosa myokardn
miZe but ptitinon ndhlych amrti u détl s CF.

Komplikace postitujici jatra se mohoun projevit jiZ v novorozeneckém obdobi
protrahovanou ¥lontenkou. Nej¥astéisi jaterni komplikeci je v8ak cirrhosa.
Mi¥e vést kK portdlni hypertensl a tvorb& jicnovych varixi Probiha v néko-
lika typech.

PostiZeni potnich #ldz se klinicky projevuje vzdcnd. V obdobt velkyeh
veder a pfl masivnim poceni hrozi nemocnym CF 8ok ze ztraty elektrolytd.
Ziraty elektrelytll potem nebe mo# zejména p¥i poddvani diuretik nebo kor-
tiknidll mohou byt p¥iginow metabolické alkalosy.

Jako vzdcn®j# komplikace je popisovdna u 959% muZfi s CF sterilita, zplisobend
obturaci ductus deferens. Zeny s CF maji sice sni¥enou fertilitu, je vEak popsdna jiZ
fada Zen, které porodily ditd, Ze sta tShotenstvl je zndmo pouze o dvou détech, Ze
maji CF jako fejich matky. P¥i podédvédnt perordlnfch antikencepnich prostfedkd majf
Zeny s CF sklon k cervikdlnf polypose.

Rada komplikaci CF mii%e b¢t vyvoldna l&¢bon. Zminime se pouze o tma-
vém zharveni zubll po tetracyklinech, strum# po jodidech, podavangch jako
expectorans, o vyklenuti velké fontanely po A vitaminu, o poruchach slnchu
¢1 krvetvorby po antibinticich aj.

7 Petensho vyplyvd, ¥e kilnicky obraz CF je nesmirng pestry. Lze jen po-
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tvirdit tvrzeni Shwachmanova,
obr
nemoci. Pokladdme za svou
pribéhy nemoci. Véfime,
lékafl pomd¥e véasnémuy r
5¢ tak podafi

htthu CF,
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(6.1
ZASADY LECBY

J. HOUSTEK, V. VAVROVA

Lécbu déti s cystickou fibrosou ma ridit 1éka¥ ovladajici vSechny problémy
tohoto cnemccnéni i soudasny stav védomosil o ném. Lékafi zah¢vajici se
touto nemoct se v CSR sdruZuji v Komisi pro cystickou fibrosu pfi Ceské pe-
diatrické spoletnosti, Tato komise je kolektivnim tlerem Evropské pracovni
skupiny pro cystickou fibrosu, tvofici spolu s Americkym klubem pro cystic-
kou fibrosu Mezindrodni spolefnost pro cystickou fibrose. Tato spoleénost
rozdifuje informace o akcich jednotlivich narodnich spoletnosti i o v¥sledcich
vfzkumu a organisuje pravidelnd v@deckd zaseddni i scbiizky rodi¢i a piatel
nemocnych déti. U nds se centra specialisovand na léfeni CF tvoli vEtiinou
pii détskych klinikdch jednotlivich lékafskych fakult,

Lékal zabyvajict se vyhradn& CF nemfZe 16¢it viechny diti s touto chorobou
pii b&Znvch infektech, nebof £asto byva jejich bydlist® od centra dost vzda-
leno. 2 téhoZ divodu nembZe déti anl dost Casto konirolovat. Proto musi
velmi Gzce spolupracovat s obvodnim d&tskym lékafem v mist® bydlistg, infor-
movat ho pravidelng o tom, co pfi kontrole dit&te v centrn zjisti, seznamit ho
se viemi zdsadami 16¢hy a navrhnout co nejpodrobnéjl postup 1éCeni na obdo-
bi da dalsi kontroly.

P¥ hodnoceni prdb&hu nemoci je tfeba se zamé&Fit na vSechny obtiZe, které
dité md. Je tieba dikladné probrat anamnesu zejména co do zava¥nosti a &as-
tosti ka¥le, charaktera expektorace, zeptat se, je-li spdnek ruSen kaSlem.
Hodnotime vykonnost, du3nost, chut k jidiu, pofet a charakter stelic, ev,
vyskyt prolapsu rekta a pod. V pravidelnych intervalech se vyetfuje sedi-
mentace dervenych krvinek, krevni obraz a baktericlogie sputa, jednou aZ
dvakrit rofné rtg plic a vedlejSich dutin nosnich, EKG, funké&ni vyZet¥eni plic
a jaterni funkce.

S ditdtem a jeho rodinon je ifeba navédzat co nejuZSi kontakt, ziskat jejich
dbivéru a povzbudit je k spoluprdci na léfebném postupu. Je tFeba vysvétlit
rodi¢dm i ditéti — jakmile je dost velké, aby to pochopllo — podstatu ne-
moci a smysl jedaotlivych l1é¢ebnych metod. Informace, které jim podavame,
maji byt co nejiplnZjsi, aviak tak optimistické, jak jen je moZno, aby rodite
neztrdceli nadéji a vili spolupracovat.

V lécheé CF se zamdfujeme piFedeviim na postiZen{ respiracnibo {isirofi a
jeho komplikace a na lé&bu gastrointestindlnich pFiznaki.

Lé¢bha pifiznakd vyvolanych postiZenim dychaciho tstroji spogiva ve zka-
palfiovdni hlenu inhala¢ni léZbou, které vénujeme samostatnon kapitolu, v od-
strafiovdnl hlenu z dychacich cest, v bojl s infekcf a s komplikacemi.

Ostrafiovdani hlenu z dvchacich cest je cilem léfebné t&lesné vychovy [viz
kapitola 8. a 9.). N&kteFi autofi uvad#jl p¥iznivé vysledky s bronchidlni
lavdZi provedenou v lehké celkové anestesii {8). OiAzka kdy a zda viibec tento
vykon indikovat neni viak dosud jednoznalné& vyfelena [(2).

Létha infekce d§chacich cest chemoterapii je pokladédna za nejdfileZitéjsi
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{3]. Dosud viak neni jednoznatné zodpovézena otdzka, zda se majl antibiotika
poddvat trvale od okamiika, kdv byla stanovena dlagnosa -- a to i tehdy,
je-li stanovena screeningem v bezpfiznakovém obdobi — & a% po vzniku
regpiraéni infekce (11}. Oboji postup mé své zastdnce i odpilirce. Zeela ne-
sporné je posuzovdna nezbytnost 16¢it antibiotlky kaZdou exacerbaci respi-
racnl Infekce a poddvat antibiotika trvale, jakmile se po jejich vysazeni
zhordujl klinické &1 rentgenologické piiznaky. Pfitomnost exacerbujici infekce
je tieba hodnotit jak podle anamnestick¢ch ddajii (v3iSi frekvence kasle,
nocni kaSel. chrieni piFi dychdani, sniZend tolerance na zaieZ, zirdta chuti
k jidlu, zmé#na charakteru a pné&tu stolie, zména chovani), tak podle fysikdlni-
e ndlezu a laboratornich vysetfenf. VSechna antibiotlka podavdme v piné
davce dostatedné diouhou dobu. PH jejich volb& se Fidime pfedeviim citlivosti
vyvoldvajictho agens. U ambulatnich nemocnych ddviame pFednost peroralni
aplikacl. Vhodné jsou semisynthetické peniciliny, z nichZ je u nés dostupny
zeiména Oxacilin, U téZich infekei, hlavn® ram, kde jsou vyvoldny smifenou
infekci stafylokokovou a Pseudomonas aeruginosa, je tfeba poddvat kombinaci
autibiotik, z nichZ nejméné jednc poddvame parenterdlnd, nellépe intrave-
nosné (i3). Osvéd€uje se zejména kombinace gentamicinu s carbenicilinem
(Pyopen), amikacinu s carbenicilinem (63, tobramycin s carbencilinem nebo
vibramycinem, colistin s chloramfenikolem apod. Vtasn® indikovana ciiena
komplexni antibiotickd lééba miZe zabrdnit v&t3{ progresi nemoci.

Kromé celkové aplikace antibiotik je lze podavat té% formou inhalaéni. Desoxyri-
Lonukleinovd kvseiina hnisavych sekretfi viak vEt3inu antibiotik (s vyjimkou peni-
vilinu a chloramfenikolu) precipituje a inaktivuje. Casto se doporuguji inhalace neomy-
cinu, vhodnd je jeho kombinace s bhacitracinem [Framykoin Spofa). Vzacngjsi vyskyt
plisiiavyeh infekei w déti s CF je tfeba 1&8it antimvkotiky; osv&dduje se inhalaéni
paddvani Bimafucinu.

Vzhledem k chronicité bakteridlni infekce u déti s CF je t¥eba hledal 1 jing
formy boje s Infekei Jednou z moZnyeh cest, které jsou zatim v stadiu vy-
zKumu, je imtnunisace a lerapie specifickymi fagy (5].

Ochrana déti pPfed banalni virovon infekei i pied infekEnimi chorabami,
piedevSim pled spalnitkami, je conditio sine gqua non. VE&asng odkovdni,
isnlace od nemocnych sourczencl & jinfch &lendl rodiny trpicfch ban&lnimi
respiraénimi infekty i odklad navitivy kolektivnich zafizeni neiménd do pati
let jsou soudsti 1é€elbndho reZimu.

Z plicnick komplkaci CF lé¢ime hemoptysu nejtast&ii symptomaticky.
Prieuinotorax vyZaduje nékdy { radik&ini chirurgicky =zdkrok. Lokalisované
bronchiektasie nebo diouho se nerozvijejici atelektasy mohou byt FeSeny chi-
rurgicky. Podminkow je ovSem dobr{¢ funkéni stav ostatniho plicniho paren-
chymu. U sprdvng Indikovany¢ch nemocnich po 3etrné provedeném zdkroku
s vynikajici pooperafni péfl jsou vysledky povzbudivé (7, 10).

Akutni i chronickd resplra¢ni insuficience vyZaduje pFedevdim soustavnou
& intensivni l1éfbu zbavujici nemocného vazkého sekretu jako zkapalfiovdnim
i ndsatim. V Zivot ohroZujicich stavech lze nemocnym pPispdt poddvanim kor-
tikkoidd. Ovlivn&ni oxygenace Krve anabolick¥mi steroidy je rozporné.

Dlouhotrvajici hypoxemie vede k vasokonstrikei plicnich eév, plicni hyper-
tensl a cor pulmonale {viz kapitcla 5). V prevenci této komplikace je dile-
ziid péfe o hygienu dychacich cest a nédleZlton oxygenaci krve. Vasodilatace
piienich cév Isuprelem, Priscalinem ev. Talazolinem miiZe mit p¥iznivy dlinek
Kyslik poddvdme v indlkovanych pFipadech v 40 % koncentracl. Sna¥ime se
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udr¥ovat parcidlni tlak kysliku v arterldlni krvi nad 50 min Hg. Z kardio-
tonik se davd prednost Digoxinu pro jeho positivng inotropni plisobeni. Po-
dsvame jej v obvyklych ddvkéch. Péce o dostateinou diuresu za soutasne
koniroly ionogramu a pbivodu draselnych soli je samoziejmosti.

Otazku klimatoterapie je t¥eba Peit pfisng Individualng. Pobyt v prostiedi prostén
drazdivych ldtek a inlekce je pro dité s CF samoziejm# prosp#iny. To fe tfeba zdh-
razhovat zejména rodiéGm-kurdkdm.

V 16¢b& pankreatické insuficience je na prvnim mistgé dieta. Musi obsahovat
dostate€né mno#stvi kalorii a bilkovin a pongkud omszzovat piived itukidi. Ka-
luricky pfijem se doporuduje zvysit o 50—100 % proti pifiimu zdravych d&ii
pitvod bilkovin o 200—250 %. Tuky neomeznjeme striking, Fidime se tole-
ranci a stavem ditéte. Kojencim davame 30—80 g denne, vEtSim détem
*—120 g.

V posledni dob& se zkoudeil rlizné specislni diety. Kalorickd potfeba ditdte
se kryje polymerem glukosy, potfeba hilkovin hydrolysatem hovéziho séra
jako dapliikem normélnf stravy {1 jako jeji nahradou {1). Néktefi kojenci
prospivaji dobfe na hydrolysatech kaseinu. Triglyceridy se sifedng& diouh§m
tetdzcem se lépe travi ne? normalai triglyceridy s dlouhymi Fetézel, UZivame-l
1 Kojencii tyto preparaty, sniZuje se steatorhea a stoupa viahovd kfivka [14].
Nevyhodou je nepiijemnd chut téchto preparali. Nelze oviem zanedbdvat ani
dudavky esencidlnich mastnych kyselin. Jejich karenci lze zamezit poddvanim
rostlinného cleie {1 g kg vahy/24 hod.) s piidavkem E vitaminu (89]. Dosud
viak neni prokdzana, Ze by jakékali dieta nebo dietni piidavky ovlivnily v¥voj
plicnich zmén (12j.

Vitaminy rozpustné v tucich je t¥eba podavat dEtem s CF v dvojnédsobné davce nei
normalofm détem, a to ve formé& hydrosclubilni, Davky A vitaminm nejsou presnia
stanoveny. Uddva se, Ze dEtem vaZicim mén® neZ 20 kg je t¥eba podavat 12 500 j.
denné, dstem véZlcim vic nef 20 kg 25000 j. Tuto substituci maj dostivai viechny
détl s pankreatickou insuficiencl cely Zivot, TotéZ plati pro E vitamin, kterému je
v posledni dob# v&novina zvfiena pozornost. Doporuéuli se d4avky S5—10 me/kg
vly/24 hod,, ne viak vice neZ 300 mg. K vitamin je tfeba podévat kojenciim v prvnim
race Zivota, star¥im détem zejména tam, kde jsoun pifznaky jaternf cirrhosy s porialni
bypertensi nebo hemoptysy, & pii dlouhodobé 16Eh& antibiotiky, Davkuje se 2,5—5 ng
jednou aZ dvakrdt tydné. Z kompleXu vitamini B se doporufiuje zvyiend dodivka
B. zejména p¥l cheilitiddch, cely B komplex pil podavdn{ antibiotik se girpkym
spairem.

Suhstituce Gdinn¥mi pankreatickym! fermenty je u diti s CF nezbytna.
Zlepdenim stavu vyZivy se zlep3f i ndlada ditéte, jeho odolnost proti infekei
a celkovy stav., NaSe pPeparaty (Pancreolan, Pancreclan Forte} nejscu dost
Gsinné. U kompletni insuficlence pankreatu se u dg&t! nejlépe osvédtuje Co-
tazym Forte firmy Organon Holandsko v davce 1—2 tablety p¥l kaZdem jidle,
dale Nutrizym firmy Merck v ddvce 3—5 tabl dennd, ndkteré d&ti snaseii
dobfe i Panzynorm forte firmy Nordmark (3 tabl. denn&). Pro kojence jsou
nejvhndgj$l granulované nebo praikované prepardty {Viokase). U nékter¢ch
nemocnych zvlddd steatorheu lépe podévini pankreatickych fermenit se Zlu-
tovymi solemi. Davkovani pankreatickych fermenti je individualni a ¥idi se
pfedevéim podtem a charakterem stolic. Idedlni je docilit jedné formované
stolice dennd. N&kdy viak ani velké davky pankreatickych fermentd neza-
vrani steatorhel; zda se, Ze absorpce tukd je pvlivnéna 1 jinymi mechanis-
my (4].
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Lédeni mekoniového ileu lze u nekomplikovanych piipadi provadét konservativng
nédlevy Gastrographinu za rtg kontroly a parenleralniho piivodu lekutiny, Nevyprazdoi-
Ii se smolka a neuvolni-li se st¥evni obstrukce, je chirurgicky zakrok nezhytny.

Rektdlmi prolaps by se w dobie léfenych CF nemdl vyskytovat, V jeho 1éEhé je ni
prvnim misté fprava diety a dostateCnd a (8innd pankreatickd substitnce. Chirurgicky
zakrok je pak indikovén jen v¢jlme&né,
Lédent jaternl cirrhosy a portdlni hypertense na podklad® CF se nelidf od léfen:
téchto afekc! na jiném podklads,

Lécba solnych ztrdt je v naZich klimatickych pomérech nutnd jen v hor-
kém letnim obdobi, pfedevSim pFl Inhalacich v kyshHkovém stanu nebo u di-
iéte s vysokou teplotouw. KojencOim pfidavime k potravé 1 g soli denrs,
2—3-letym détem 2 g, stari{m gétem 3—4 g soli denné.

Zavérem Je tfeba znovu zdfraznit, Ze CF je dosud nevyléSitelnou choro-
bou. Intensivai véas zahdjenou a dislednd provadsnou komplexni 1&&bou
vBak lze zlepSit vyhlidky velké ¢é4sti postiZenych dsti,
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{7.}
INHALACNI LECBA
]. HOUSTEK, V. VAVROVA

Cizi télesa a bakterie jsou z epitelu d¥chacich cest odstrafioviny muko-
cilidrnim systémem, jenZ je zdkladnim obrann¥m mechanismem dychacich cest.
Samoéistici schopnost epitelu dychacich cest zdvisi na pohybu Fasinek a toku
hienové wvrstvy, kierd je kryje. Tato wrstva se skladi ze soln, v kterém se
pohybuii fasinky a z gelu, ktery na povrchu zachycuje cizi latky. Stoupne-UI
verazné viskosita vrstvidky, v které jsou zavzaty Fasinky, nemohou se pohy-
hovat a tok hlenu se zastavi [5). Mukocilidrni systém ie pokladan za funkiai
jednotku. PFes to se viak udavd, Ze lze isolované ovlivnit sflu a frekvenci
tasinkového pohyhu napf. heta adrenergni stimmlaci, zatim co produkei a
transport hlenu mukolytiky (13

Mukocilidrnimu systému nemocngch CF bylo a je v&novdne mnoho pozor-
nosti, aviak vysledky vfzkumu ani zévEry z nich vyvozend nejson jednoznacné.
Fysikdlni viastnosti hlenu, jeho mnoZstvi, cilloinhibiéni viiv séra nemocnych
CF i rychlost mukocilidrniho transportu jsou pfedmétem mnoha protichddn¢ch
zprav (2, 3, 7, 12]. Pfes to se uzndva, Ze obstrukce dychacich cest hlenem
je primdrni manifestaci plicniho postiZeni u CF, manifestaci, na kterou na-
vazuje Fada daldich patologickych d&if (10].

Proto vznikla predstava, Ze je tfeba hlen zfedit a zkepalvit, aby mohl byt
7 dychacich cest snadno odstranén. K tomu cill byla zavedena inhalacni
1¢¢ba. Jeifm dfelem je udi¥ovat normélni vlhkost dychacich cest a ukladat
na sliznici kapénky vody zfedujici sekret i Eastice lokélng pfisobicich 16kid.

V poslednich letech byly vzneseny rilzné namitky proli této léthé a po-
chwybnosti o jeji difelnostl. Bylo zjisténo, Ze i fysiclogicky roztok zvySuje resis-
;anci dychacich cest. Destilovand voda tento nfinek neméla. Dycha-l1i nemoc-
n{ nebulisovany roztok nosem, vychytdvaji se prakticky viechny ¢4stice v hov-
nich cestdich dfchacich a hlen v dolnich cestich se nezvlhituje. PodraZdéni
hornich cest dychacich vodnimi Gdsticemi md¥e vyvolat bronchospasmus, Je
prokdzano, ¥e extremni vykyvy v teploté a vlhkosti vdechovaného vzduchu
poikozuji kompensa&ni mechanismy dfchacich cest. Proto se prakticky na
viech pracoviStich ustoupilo od uZlvani tzv. miZnvch stanll (viz obr. 81, ve
kterych dftgé trdvilo cclou noc | dobu denniho spianku a v kiergch byly
rezpra§ovany indiferentni roztoky. Ziistilo se, Ze tato lécba neovlivijuje ani
muoZstvi hlenu ani jeho viskositu (8].

Dnes se¢ uZivd témd&F vyhradnd intermitentni inhalace, p¥i které se roz-
prasujl 14tky s lokdlnim plsobenim. Je indikovdAna pfedeviim u t&ch d8ti,
kterym usnadiiuje expektoraci.

Rozhodneme-li se u¥ivat intermitentni nebulisa®ni létbu, musime respekto-
vat urdité zdsady. PPedeviim je t¥eba zvolit p¥istroj, kiery ma dostateéné
velky pritok a vyrdbi ¢éastice vhodné velikostl, tj. 1—5 mi. Tato velikost {4stic
neni vychytavdma v hornfch dychacich cestdch a dostava se do drobné&jsfch
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bronchi ev. bronchicld. DfileZitd je i hustota Castic. Je Zadouci, aby pFistroj
rozpradoval cca 2 ml roztoku za 10 minut. Ufinnost aerosolové 188by zale#
i na frekvenci a hioubce dechu a na zpfisobu, jaky¥m je aerosol k ditdti pii-
vadén.

e

Obr. 6. Dité v mliném stanu,

Inhaldtary, vyhovujici uvedenym poZadavkim, jsou dvojihe druhu: tryskové a ultra-
zvukové. Tryskové inhalatory majf prednost pfedeviim v tom, ¥e jsou mdlo poru-
chové, jejich obsluha je jednoduchd, potizovacl naklady malé, Velikou prednssti je
skuteZnost, Ze nejsou snadno kontaminovany bakleriemi. Nevyhodou je hlufnoust
a pomdrn#d maly pritok.

Z tryskovfch inhaldtorli jsou u nds dostupné cslosklen&né inhaldtory dle Synka,
které vyrdbl druZstve INVA Kyjov v zdvod® BorZov. Jejich parametry jsou velm:
dobré, Je oviem tfeba mit k rim zdroj stla¥eného vzduchu, Jinou meoZnosti je inhalator
fv Draeger (obr. 7] neba penicilinovy inhaldtor INH 23, vyrab®n¢ Chiranou a do-
davany i s kompresorem. Castice, které tento p¥#istroj wyrdbf, majf uspokojivou ve-
likost. Tento pfFistroj md doma vétSina na¥ich nemocnych s CF. Aparat je majetkem
ptisiusného QUNZ a je do rodiny nemocného ditste dlouhodob8 zaphjtovan.

Ultrazvukgvé pfistroje majl{ tichy chod a relativhg@ vysoky pritok, Vyrabéjt iedy
hustou a jemnou mlhu. Jejich nev§hodon je velmi snednd kentaminace bakteriemi,
predeviim Pseudomonas aeruginosa. Musi se proto fasto Eistit. Nejvet3¥i nevyhedou je
vysokd poruchovost téchto pristroji a Xpatnd dostupnost ndhradnich dild. Vyrabi je
firma TUR NDR. Star3i typ USI 2 (obr. 8] je urfen piedeviim pro aktivni inhalaci
Pro kojence & té¥ce nemocné dé&ti, kieré aktivni inhalzce nejsou schopny, je theba
pZit pro vypuzovdni mlhy z piistraje ventildtor nebo zdroj stladeného vzduchu. No-
vEj8l typy USI 3 a 4 majl }iZ zabudovany ventilator. Ze Zapadu se k ném dovazeii
rlizné typy de Vilbissovych ultrazvukovich nehulisdtort.

Rozprafovan{ roztok vdechuje vétsf dité tlustost®nnou hadici z nm#lé hmo-
ty, kterou drZi v tstech (viz obr. 8], Tento zpfisoh pflvad&ni aerosolu je po-
klddan za nejvhodnejsi proto, Ze trubice ponékud stlagi kofen jazyka. Dychaci
cesty se tim rozdiFi a pfivod nebulisovaného roztoku je lepif. D{t& musi oviem
dvchat Gsty -— néktervm détem je tfeba nos stisknout skfipcem. MenSi déil
inhaluji maskou. le t¥eha zvolit vhodnou velikost masky s co nejmenSim
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Obr. 7. Kojenec inhalujici ve stanu z plexiskla tryskovym in-
haldtorem fy Draeger.

Qbr, 8. Dit& inhalujici na ultrazvukovém inhaldtoruy USI 2
{yv TUR, NDR.

mrtvym prostorem. Kojenci inhaluji ve stanu z plexiskla {viz obr. 7]. jeho
rozméry maji byt relativnd malé (0,2—0,3 m?}, aby se v ném docflilo dostatet-
né hustoty aerosolu. Ud&vd se, Ze ditd¥ méd byt v mlze st&%1 videt Béhem
teplého letntho obdobi je t¥eba dhdt na to, aby se ditd ve stanu nepiehfl-
vala.

Pokud nemd nebulisdtor kompresor nebo ventilator vypuzujicl mlhu do stanu,
je t¥eba uZit stlafeného vzduchu nebo ventildiorn, napi. elekirického vysou-
sede vlasi. Kyslik se uZivd jen u hypoxickych d&ti, a ip v nejniZsi koncentra-
ci, kterd upravuje hypoxemii, Nadmérné uZivani kysliku pfi hyperkapnii je
nebezpedné. Vysokd koncentrace kysliku kromé tohio vysuluje sliznice dy-
chacich cest, vede k vasokonstrikci, poskozuje &innost Faslnek a naruduje
epitel.

Viechny druhy nehulisatorii je ifeba uZivat ozkostlive isté. Pfed zaplijce-
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nim pristroie do rodiny provedeme instruktdZ o zachézeni s aparélem i o je-
ho  tiSténi. Ndvod na &15t&ni dostanou rodite pisemnd. VEétdinou doporu-
tujeme 2 % kyselinu octavou, Ize uZit i 39 peroxid vodiku nebo néktery
z detergentnich roztokd.

Kazd¢ lokalng aplikovany lék miZe u ndktervch nemocnych vyvolat hron-
chuspasmus nebo plsabit draZdiveé, Individwalni citlivost je proto tfeba vy-
zkouSet. Léky poddvané aerdgsolem se do urdité miry iéZ vst¥ebfvaji. Nékteré -
18Ky se nemaji v aerosolu poddvat soufasng (napf. acetyl-cystein a nékterd
antibiotikaj.

Intermitentni aerosolovou lé€hu indlikujeme n déti, které maji respiraéni
furmu CF, dlouhodob& — tedy i v domédcim prostfedi. Doporufujeme inhalovat
jednou aZ dvakrat dennd, pfedeviim rdno, nebot b&hem nnci se v dychacich
castdch nahromadi hojné sekretu, ktery je tPeha zPedit a vyprdzdnit. TéZce
nemocng d&ti inhahluji Etyfikrdt { vickrdt deon& U d&ti bez respiracnich
piiznakfd inhalace neindikujeme, p¥i minimélnich znamkéach podivame indife-
rentni roztoky.

Veétiinou doporu€ujeme, aby inhalace pPedchézela 1é¢ebné t8lesné vychové.
Zied#ny sekret se héhem cvifeni spdze odstrani. Nékdy je viak tFeba, aby 18k
deponovany na sliznici d¥chacich cest ve form& aerosolu nebyl posturdlni
drenaZi a cvifenim odstrandn (napf. antibictika). Takova inhalace se provédi
aZ po cvicenl. Inhalace i cvitenf zaFazujeme vZdy pied jidlem, aby dit¥ ne-
zvianelo,

Léky poddvané inhalacni cestou mfiZfeme rozdélit do nékolitka skupin, Bylo
o nich 1 v nadi literatufe opakovang referovéno {da), shrneme proto ien
strofng 186ky uZivané u CF. fsou to p¥edeviim mukolytika a detergentn#, plisohici
1¢ky, déle bronchodilatancia, léky s vasckonsirikénim plsohenim a antibio-
Loiga.

Viazky sekret lze ziedit a stiznici zvihéit 1 soln¥mi rozioky. Osvédiuje se
k tomu napf. inhalace Vincentky. 3 % roztok kuchyiiské soll, doporutovany
nékterymi autory, dréazdi pfi del¥im poddvdni sliznice.

Detergentnd pldsobic{ léky sniZuji povrchové nap#ti, a tim omezulf pFilnavost hlenn
k bronchidlni stén& a usnadiiuji expektoraci. Do téte skupiny patii fasto uZivany
aleveire a Tacholiguin, 10 % propyvlenglykol mé& vedle detergentniho €inku pFizntvy
vliv na stabllisaci CAstefek aerosolu a uddva se, ¥e do wrfité miry pisobi 1 dekontami-
naci vzduchuw, Proto se uZivd zejména u tryvskovych inhaldtorii pravideng, a to jak sa-
mostatné, tak k teddni jingch latek. .

Mukolytika sniZuji viskositu sekretdl tim, Ze svymi chemickymi vazbami naruiuji
vazhy molekul glykoproteinf a fragmentuji dlouhé fibrilérni struktury. N-acetyl-
cvsteln — Mucomyst fy Mead fohnson, Mueolyticum iy Lappe, Mucosolvin z DDR
nebo  Broncholysin Spofa — [13) otvird svymi sulhydrilov§fmi skupinami disulfi-
dické vazby mukoproteinn. U¥ivd se vit3inou v 10 % ted&ni. Bisolvon firmy Boehrin-
ger fragmentuje kvselé mukopolysacharidy po deélce. UZiva se v fed®ni 1:1. Mistabron
iy uch plsobf velmi G&inn& na disulfidické vazby. V pediatrické praxi se uZiva vet-
ginou v 4% koncentraci. Jeho velkou prednosti je skutefnost, ¥e je pomérné maio
drazdivy. L. — arginin rozruluje vodikové vazby, vdie kovové lonty a pfisobi detergentné.
je mdlo toxicky (11}, Urea rozruluje trojrozmérné gelové struktury uvolnénim OH
vizeh mezi glykoproteinovimi maolekulami. Byl viak popsdan jeji draZdivy uZinek na
sliznici dychacich cest.

Enzymatické prepardty se dnes jiZ vét¥inouw neufivaji, protoZe phsobi draZdivé na
sliznici dychacich cest. Na ndkterfch pracovistich se dosud doporuffuje dornasa —
desoxyribonukieasa — fragmentujici vldkna desoxyribonukleové kyseliny. OsvEd&uje se
vehrodné u hnisavych sekretld (6).
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Bronchodilatancia jsou indikovAna u téch dBtf, Které maji sklon k bronchespasmiim
nebe u kterych mukolytika vyvoldvaji bronchospasmy. VESinon se podavéa Isuprel
v fedéni 1: 200.

Vasokonstrikéni latky omezuji edém sliznice dychacich cest. Fenylefrin v 0,125 i
koncentraci lze poddvat s acetylcysteinem i ostainimi latkami.

Antihiotika podévdme bud v komblnaci s celkovon aplikaci nebo samostatné, To se
ifk4 piedev3im toxickych, male se vsti‘ehdvajicich antibiotik s mistnim plsobenim
[neomycin, bacitracin, polymyxin, kolimycin aj.). Inhalafnd je tfeba antibintika podavat
nejménd tiikrat dennd.

Snaha vyhnout se nepfznivym Géinkim inhalagni létby a pfi tom usnadnit
expektoraci hlenu vedla ke zkou3eni rdznych mukolytik podavairych perordind
neba parenterdlnd. Nejvice zkuSenosti je s Bisolvonem, ktery lze poddvat
v roztoku, tabletdch &i imjekcich. Objektivni zhodnoceni {finku chybi Kii-
nickd zkuZenost je rizna. Mnozi nemocn! viak udavaji zmnoZeni sekrece
a snazsi expektoraci po tomto l&ku. MNovEji vyrdbi zapadonZmeckd firma
Inpharzam preparat Fluimucil v granulované form&. Zhodnoceni dfinku mé-
fenim viskosity sputa & zmény plicoich funkei po jeho podavéni ukéZe,
jak se tento prepardt osvedel
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{8.]
LECERNA TELESNA VYCHOVA
J. STEFANOVA, V. VAVROVA

Indikaci k léfebné tdlesné vychové (dale LTV} json u CF pfedsviim plicni
#IEnY.

le zndmo, Z%e [Fada chronickych respiratngch onemocn&ni je provézena
abnormdlni funkci dychacich svald. Je popisovdna jejich hypertonie, spasti-
cita, porucha koordinace mezi svaly hrudnikn a hrénici a mohutné kontrakce
pomocnych svalil d¥chacich. Branici je vénovana pozornost pFedeviim. U chro-
unickych obstrukénich chorcb plicnich, jejichZ protoiypem v d&tském veku
je CF — je hranice ulofena nizko a je oplesStela. Podil na tom ma ziejmé
zvy3end funkéni residudlni kapacita. Pro vykon branice json toto uloZeni
i var nevyhodné. vVidkna jsou zkrdcena a polumér zakPiveni vEtSi [pro oplos-
téni), proto je podle Laplacecva zdakona tfeba vEtsiho nap8ti k vyvoldni daného
transdiafragmatickéno tlaku [1].

Studie relativnihae pohybu hrudniku a branice u néklerych nemocnych
3 extrémné velikou funkén{ residudlni kapaciton ukézaly, Ze bEhem inspiria
dochédzl k vtahovani bficha soudasnd se zvBt¥ovanim priméra hrudniku. To
znamend, Ze branice se kontrahuje jen slab& a pohybuje se vzhiirm soutasnd
s hrudnim kofem. B&hem hyperventilace dochazl pak k desorganizované a ne-
koeordinovang Ginnosti dychacich svali.

Zakladnim tkolem LTV je tedy ndevik bréunifniho dfchdni ke zlep3eni
funkce dychacich svalll. VvuZitim exspiria za ti¢asti brénice se dech prohlubuje
~- zpomaluie, coZ vede ke zmendeni FRC. Ufinnost d¢chdni se zvysi, naudi-li
se nemocny uZlvat vic branice a méng pomocnych svalll d¢chacich. Tim se
zlepsi i efektival alveolarni ventilace, u¢innost kasle a dochdzi ke spriavné-
mu  vyuZiti nebulisadni terapie. Koordinaci biiSniho-branitniho dychini
s ostatni fysickou éinnosti se zleps{ vykonnost a ulevi se pFiznakim dyspnoe.
Ic oviem otazka, jak &aslo a za jakych okolnosti dycha nemocny nacviGenym
zplsobem. Aviak uZ samo zpomaleni dechové frekvence a zvétSeni dechového
objemu zlep3i Géinnost dychdni zmenlenim ventilace mrtvého prostoru v poc-
méru k celkové ventilaci a tim, e umoZni jednotkdm plicniho parenchymu.
aby byly adekvdiné ventilovany deld[ #asovoun jednotku.

Inkoordinace pomoenych dechovych svalll | n8kterych svalli trupn se pro-
jevi v jejich vlastni motorické funkci. Pacient musi pfekondvat pfi dychéni
zv¥3end odpory statické 1 dynamické, Typ dechovgch pohyblt hrudniku se
méni, vzniké nerovnom&rné svalové napgti. Pomocné dechové svalstvo méni
svon klidovou polohu a adaptuje se pPfedevEim na svon pomocnou dechovou
funkel, Pacient ztrdaci schopnost zapoiit se do fysiologickych stereoiypli bEz-
nvch pohybll. V souvislosti s inkoordinaci dechovfch pohybfi, tuhne hrudnik
I patef zejména v oblasti, kde tvoIfl nejv&t81 oporu ndmahového dychini, t].
v oblasti hrudni a kréni. Hrudni pétef tuhne v&iSinon v kyfotickém postaveni,
pritem# ztrdci schopnost rozvijet se 1 do flexe. Pchyb v kriéni pdtefi vdzne
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ve viech smérech. Ramena lopatky i{sou v elevaci a protrakeci a ¢asto smeé-
fuji do vnitFni rotace.

PFi orientadnim testovan!i v pritbéhu pohybn a pfi rozborn pohybové funkce
svald trupu u chronickych plienich chorob gbstrukéniho typu si miZeme
poruchy svalové ginnosti rozd@lit:

a} na svaly s tendenct ke zkraceni,

b} na svaly s tendenci kK oslabeni.

Zkrdceni a hypertonus zjistujeme v horni rastt m. trapezius, dile je zkra-
cen m. sternocleidamastoideus, m. levator scapulae, m, pectoralis a svaly
paravertebralni. Oslabeni se jevi u dolnich fixatord lopatek, hlavn® v dolni
¢dsti m. trapezius, oslabeny byvaji i m. serratus anterior a depresory a ro-
tAtory pletence ramenniho. Dale jsou oslabeny fixatory irnpu, svaly bfisni
{zvlasta 3ikmé a pfitné}. Rozhorem pohybuvé funkce t&chio svalli u chronic-
k¢ch, plicnich chorob abstrukiénilio typu se zabyva prace In. 1. Sachseho (3).

Zlepsenim funkce t&chto svalovych skupin plisobime na uvolnéni insplrac-
nihu postaveni hrudniku, na korekci drZeni trupu, co¥ se projevi ve zlepdeni
koordinace dechovich pohybd hrudniku,

Dalsim tkolem LTV je hygiena bronchf, Hygienu hronchil ndriujeme a zlep-
sujeme vykadlavanim hlenf. Kasel zde neni zbytefny a nesmi byt potlatovan.
Nerovnoviha mezi nadm@rnou produkel sekretun a nedostatednym odstrafiova-
nim vede k mukostase a loZisku infekce. Viskosnost sekretu zt&Zuje a namda-
ha pacienta hlen vykaslat. Proto je nutnid aplikace polohovich dren&Zi. Poln-
hové drendfe jsou zalo¥feny na vyprazdiiovéni sekretu spadem. Sekret se tak
z perifernich &é4sti dostava do velkych bronchfl, odkud je odstraftovan kaSlem.
Pro sprdvnou volbu poloh Je dile¥ita zédkladni znalost anatomie tracheo-
pronchialniho stromu. Drenovany segment musi byt v¥dy nahofe tak, aby odick
sekretu na zakladd gravitace byl moZn¢. Polohov§m drend¥im vétsinou pied-
chazi inhalace mukolytik, jejim# plsobenim se hlen zfeduje a snadgngji vy-
kaglavd (viz kap. 71

U cystickych fibros zdsadng neomezujeme telésny pohyb. Varujeme se
upoutat ditd na 1iZko. Je-li tu naprosto nezbytné, dbame pfisng na to, aby
poloha ditéte byla pravidelnd m&néna. Zména poleh pii cviteni a fysiolo-
gicky prohloubené d¢chani pii stfednd {&2ké zAt8¥i usnadni expektoraci 1épe
we¥ jing ndrotny zpisob légéenl. D3ti s leh&im pribéhem gniemocnéni neosvo-
Lozujeme od fkolni t&lesné vychovy., SpiSe se spojime s utitelem a upozorni-
e o na snizenl wdtd¥e pro vetdi tnavnost ditéte.

Stupefi plicniho postiZenl se u jednatlivych nemocnych 1i&1. Velkeré lé-
tebné postupy je proto tieba u nemocnych s cystickon fibroson piisngé indi-
viduallsovat. To plati i o lé&ebné télesné vichové. Trvani i Castost jednotli-
vych cvitebnych lekei, podet pcloh pro poluohové drenaZe a cel¥ postup se
¥idi podle klinického a renigenologického nalezu. jinak posiupnjeme u loka-
lisovanych zmén, jinak u generalisevanych. Zhruba 1ze z hlediska indikaci
k LTV roziigit t¥i stadia cystické fibrosy. Postup a8 program rehabilitagni pée
se upravuie a Fidi podle stadia choroby, klinického stavu pacienta a vyvojové
podle pohybovych schopnosti vEkového tdobi.

i Klidové stadium, do kterého zafazujeme:

a) dsti bez klinick¢ch projevit nemoci, kieré byly odkryty screeningem nebo
na zakladd rodinného v¥skytu,
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b} d&ti s lehkym pribéhem nemoci v obdobi mezi excerbacemi respiraéni
infekce.

Tyto dé&ti jsou dobfe v¢konné, maji normalni fysikalni nalez plicni, norméalni
potet dechd. Na rtg jsou minimalnf zmeny, vétSinou pouze zesfleni broncho-
vaskuldrnf kresby. Lédebnd télesni v¥chova se provadi profylakticky,

U kogjenctt a hatolat, protoZe jde o lexfci pacienty, je ddleité nékolikrat dennd
ménit polohy. MiZeme to provadst jak zvySovdnim npebo snifovdniin &ela postelo,
tak pfevracenim d(téte v poloze horizontalni {z lehu na zddech do lehu na b¥igko a pa
bok). Doporufujeme davat také kojence do poloh vertikdlnich, nejen po jidle, ale
i héhem dne pochovat ho na rukou. Zména poloh provokuje dfté k prohloubenéma
dychiani, a tim i k expektoraci. Pi prebalovani, pred koupdnim se doporuduje zacvigit
s ditétem kofeneckou gymnastiku {viz kap. 9j.

Polohové drendZe u tdchto d&tf zafazujeme podle poifeby aslepoit jednou aZ dva-
krit dennd. Rano vZdy a héhem dne pri provokaci cvifenim nebo polohou. Je-ii

dii& v dobrém stavu, doporugujeme i otufovAni vzduchem — dostatefny pobyt na
ferstvém vzduchu, vzdugné oblékani i otuZovani vodou — omyvani viafnou i stu-
dearey yodon

U déti predikoiniho a g$kointho véku podporujeme spontani pohyb wvieho drubu
v d#tskgch hrdch, cvidenich 1 dostupn¥ch sportovnich disciplindch, Ufast d&t{ pki
mifovgch hrdch, pfi turistice, plovanf, zimnich sportech, lyZovdni, brusleni, zvysujs
Jjefich t€lesnou zdatnost. Fyslologickou zdt#%i, pohvbem dochazi k prohloubenémn
dychani i k autoexpektoracl, coZ je pro pacienty nejdfileZit&jsi. D&t si sami regulnjl
stupell zdtéfe podle dnavy, a to je nutno respektovat. V&i$ina z nich snese stéedng
teZkou 24t8% a vyvijeil se norméind. Otu¥ovéni doma i v pfirod® a dostateényg pohyb
na ¢erstvém vzduchu zde plati dvojnésobh.

Lécebnd télesna vychova md v tomto stadin réz prevence a je indikovdna po
excerbaci respiralnich infekel, VétSinou je tp ndcvik reedekace dychani
{dynamickd dechovéd cvieni}, ndcvik relaxace a autoexpektorace a cviky mo-
bilisace hrudniku a péatefe. Vyb&r cviki dostdva pacient podle individualni
potteby i za damadci cvifeni, Pokud dité kasle, doporudtuji se aplikace postural-
nich drendZf, hlavaé rano, neZ jdou d&ti do Skotly,

2. StFfedné t62KY¢ stav, kam poditame:

aj déti v pokrocilejdim stadin nemoci, jejichZ vykonnost je jiZ chorobou po-
nékud omezena a kieré se pil zat8%i unavi. Tyto d&ti kaglou nebo pokaila-
vaji piedeviim rdno,

b) dé&ti v stfedn& t8Zké excerbaci akutni infekce nebo v rekonvalescenci po
akutni exacerbacl, u kterych jsou v popiedi znamky akuiniho &i pravé pro-
b&hlého zanétu.

U obou téchto skupin déti byvd zvffena dechuva frekvence, difusnd neho
lokalisované je positivni auskultadni nédlez, po#inaji se tvoFit palidkovité prsty,
funkéni vvietfenl plic sv&d&i pro abstruk®ni poruchu, Na rtz je hrubd zmnoZe-
nd plicnf a bronchovaskuldrni kresba, je pfitomen emfysem, lamindrni ate-
lektdsy ev. zanétlive infiltrdty.

K této skupin& lze pofital i

c] lubdrni atelektdsy, u kterych se Ii3I postup pouze tim, Ze puzurnost zamsiu-
jeme na postiZeny lalok.
Stfedné té¥ky slav miZe se vyskytovat jiZ v kojeneckém a batolivém viku
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a pietrvavat du predSkelniho a Skolniho véku nebo se miZe postupng vyvijet
z klidového stadla nédsledkem opakujlcich se respirataich infekei

vykonnost téchtu d&ti Je jiZ omezena, d&ti jsou zahlengng, pokaslavaiji, majyi
12 parcidlni dechovou insuficienci, kterd se odraZi ve Zrychlené dechové frek-
venci a v inkoordinovanych dychacich pohybech za titasti pomocnych svalil
dechovych. Hrudnik je v inspira®nim postaveni a bgva i deformovin vllvem
pokradujici obstrukéni poruchy a tubne v nevyhodném postaven{ pro d¥chani.
Eraniéni dychani a dechové pehyby v dolni €4sti hradniku json oslahené.

Léfebna télesnd vychova se zamer predevdim na metody relaxace ve spojeni s ex-
pektoraci na dikladné polohové drendZe a na reedukaci dychani pledevdim bréanic-
niha d¢chéni a na cviky k uvolnén{ inspiraéniho postaveni hrudniku {viz kap. 9).

ProtoZe tyto dBtl se snadno unavi, je nuing dslat vet$i prestavky k odpoéinku mez!
jednotlivimi drend¥emi i pfi aplikaci naslednych dechovgch cvifeni. Nekdy jJe 1&pe
rozddlic cvitebn! lekci ve dve &asti, Nejprve provad®t polohové drentZe, nechat pa-
cienta v klidu odpofinout pil hodiny a% hodinu a potom aplikovat prvky a metody
reedukace dychani, Pokud je to mo#né, doporudujeme i t&mto détem néast v kolektiv-
nich détskych hrach a tehkych kondidnich cvidenich.

U kojenci a bhatolat se provadéjl aplikace popsané jako v prvuim stadiu, tj.
siiidani poloh, masaze k uvoln#ni hrudniku a posturdlni drenaze, které je viak nuino
provadét castdli, alespoll tiikrat dennd. ProtoZe tyto déti neumé&ji hlen vykaZlat a po-
iykaji jej, pouZijeme odsdvacky zavadenim do dutiny fdstnf & nosnich priiduchd —
neba jemnym tlakem na kofen jazyka pfinutime dité ke kadlani a hleny z dutiny
fistni jemné vytirdame navlhéen¢m imulem. Op8t pro velkon inavnost, provokovanou kas-
lem a pro ndsledné ztiZeni dychani, je nutno délat piestdvky mezi jednotlivymi po-
lohov§mi drenaZemi, nechat df{l& uklidnit, pochovat ho ve veriikaini poloze nebo miL
upravit jinak zvySenmon polohu podlozenim hrudniku.

Pro usnadnéni vykastavéani viskosniho sekretu je v tomio stadiu nutni inha-
lace mukolytik pfed aplikaci posturalnich drend#i. Doporufuje se také méfit
mno¥stvi vykaslaného sputa za 24 hodin a vySetfit i konsistenci sputa, zda
jde o zvydeni pulmondlnich kompoenenti a ne slin. VEtSina nemocnych udéva,
ze aplikace inhalagni lachy vede k vykaslavdni vétSiho mno#stvi sputa a
k omezeni spontdnnihu kakle na delsi dobu po procedufe [Mellins?).

7 kojenecké gymnastiky volime jeden aZ dva cviky, které dité nejvice po-
itebuie.

Vv tomto stadiu choroby jsou déti stfidavé v doméaci a klinické péti. Proto
je nutné peclivé iustruovat rodide v aplikaci inhalaci, posturdlnich drendZi a
metndice cvifenl.

3. T&E¥k¢ stav, u kterého pfisné individualni pFistup plati dvojnasob. Do
této skupiny pocitame:

@] d&ti v pokro&ilém stadiu nemoci, které jsou ji¥ v Kklidu dyspnoicke a maji
trvaly produktivni kaSel, V téchto fdzich je témdf vZdy piitommna defor-
mace hrudnfku, vyraznd jsou vytvoleny palitkovité prsty, aunskultan& jsou
na plicicli difusnd chriipky &i chropy. Rtg ndlez vykazuje pokrofilg, rozsahle
zmény, svdddici pro emfysem, piltomnost bronchicktasii, atelektas &i zé-
nétlivyeh infiltratd. LéSebna télesnd v¢chova je u téchto déts nezbyina, ie
viak nutno ji pFlzplsobovat moZnostem dftéte, respektovat jeho snadnou
unavitelnost;

b t&%ce probihajici exacerhace respiratni infekce u stfedné t€Zce nemoenych
dati. V priahshu vysokych teplot provadime pouze kratkodobg jemné ma-
sd¥e, Seirné vibrace, event. kratkadohé polobovani;
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c) tézké plicni komplikace jako je pneumotorax a hemoptysa, kde je nutné
na urditou deobu lé¢ebnou t&lesnou vychovu zcela vysadit. Pacient v tom-
to stavn jiZ v klidu a pfi sebemendi zatd%i dycha velmi zid¥ka. Hlen se
hromadi v brounsich a zpfisobuje Inspiralni a hlavn® exspiratni dyspnoi
provazenou exspiraénim, chrlivym chropem. Nesoulad dechovych pohyhil
vede Casto | k paradoxnimu d¢chéni. P¥ vdechu pacient viahuje bficho,
hrudnik se pohybuje jako celek, nejprve smérem nahoru a od sterna se roz-
sifuje v piedozadnim priméru. Je ji¥ deformovany a tuhne v tomto pe-
staveni.

Léfebna télesnd vychova je zde zaméfena predeviim na hygienu pridufek s di-
kladnou expektoraci a na polohové drena¥e s pfedbs¥nou inhalaci mukolytik, I kdvZ
tato metoda v tomto stadiu dit¥ vyferpavd, nutno ji provadét Odstran#ni hlenu e
nutné, hlen zvy3uje napdt! a odpory p¥i dychéani.

Polohové drendZe provddime opatrnd a jemnd, ne viechny najednou. Vitging pa-
cientd uZ nesné&3i pfl drenovdni poklepy, jenom vibrace se stlatovanim hrudniku PEi
vydechu. Pfed polohovymi drendZemi uvolfiujeme hrudnik mesa¥ a také v piestav-
kiach mezi drendfeml uklidiiujeme ditd jemnymi masaZnimi tahy na hrudniku a podél
patefe. Mlmo masaz hrudnfku a péatefe je dobré v tomto stadin proviédét masaZ doi-
Bich i hornich konéetin, aplikovat I drobné pohyby aktivni jako u kardiakf pro zlep-
Zeni krevntho ob&hu. Dft& si pii t&chto mas&Zich odpodine a odvadi se | pozornost od
namahy ka3le, Jakmile se pacient po polohovfch drems¥ich zklidni, navedime nécvik
bréniéntho dychéni, nejlépe v relaxované poloze v lehun na boku pi zvyZené poloze
hrudniku a hlavy. Je-li dft& ka¥lem pEli§ vyterpané, nechame ho odpofinout alespoli
plil bodiny a pak provddime ndcvik brénidniho dychéni a podle moZnosti nékolik
cvikldl pro zlepfen! koordinace svaldl trupu. Cvikv mfiZeme provadit v&tdinou vseds
s dopomac! — vedenym pohybem, I kdyZ pacienti pfevdin® leZi, nutime je do zmdny
pelohy na 10¥ku a samostatné obstuhy b&Znf¢ch dennich &innosti, pokud to jde. Pro
vhodné zamé&stnant leZicich v&t3ich d&ti je dobfe se spojit s ubitelkami a s instruk-
torkou 1éEby pracf, aby vzbudily zdjem d&ii o n&jekou &innost, kierd se da provadst
i na l4Zku,

Aplikace LTV u kojencd a batolat zlistdavA stejna jako v predeflém stadic — ma-
sdZe, zména poloh. Polohové dren&Ze viak provadime kratkodobd a Hetrng.

U t&%ce probihajici respirafni infekece tFetiho stadia onremocn#ni, pi dug-
nosti napejujl se déti na respirdtor nebo se predavali na oddéleni intensivni
péte — resuscitace. 1 zde pomédhd rehabilitatni pracovnice facilitovat dechové
pohyhy hrudniku a branice n&kolikrat denns, hlavng pii pferuSeni nebo ukon-
€eni rozdychavani pacienta v respirdtorn,

Prace rehabilitatnich pracovnic u pecientll s CF je nArofnd na fas i trps-
livost a v pokro¢ilém stadiu i na citlivy p¥istup k t&¥ce nemocnému ditdti.
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(9.}
METODICKE POSTUPY V LECEBNE TELESNE
VYCHOVE S PRIKLADY CVIKU

j. STEFANOVA

Syndrom ztuhlého hrudnfku se v prib&hu tohoto chronického onemocn&ni
zhorSuje, proto zaéindme vidy nacvikem relaxace. Uvoln#éni hrudniku potfe-
bujeme k expektoraci i k reedukaci dychéni. Z relaxainich metod pouZivame
masaZe.

Uvoln&ni mas&¥{ provadime vZdy pFed polohov¢mi drendZemi i bEhem apli-
kaci polohovych drenaZi a pied dechovym cvitenim. MashAZe provadime vleZe;
jestliZe se pacleutovi Spatn& dychd v horizontalni poloze, zv§sime mu polohu
podloZenim hrudniku nebo &ela paostele, nebo ho posadime do uvoinéného sedu
& volime hmaty, které miZeme apllkovat i vsedd Male dité si mbZeme vzit
na klin a opfit ho o svilj hrudnik neho o svou paii, podobndg jako pfi polo-
hov¢ch drendZich.

Masaini hmaty:

a) Vytirani hrudniku v diagonile.
Pravadi se vie¥e ma zddech, cvifltelka priloZi ruce na sternum pacienta a pfi vy-
dechu provede tlakov§ tah Sikmo od sterna na dolnl Zeberni cblouk a soufasné k ra-
mennimu kloubu ve sméru protafenf svatu prsntho {viz obr. & 8, 10). Timie¥ zpl-
sobem protahujeme zadni ¥4st hrudnfku v lgha na bfife ze sifedu nejvyssiho kylo-
tického zakFivenl smérem k hornimu okraji lopatky a na protileblon stranu dolnich
feber,

Obr. 9. Masaz hrudnfku. Zdkladni poloka rukon ve stfedni Casti
hrudnjku.
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Cbr. 10, Maséf hrudniku. ProtaZeni hrudniku v diagondle p¥l vydechn.

b) Vytirdni podél pdtefe — dvEma prsty od zdola nahoru oboustranné.
c¢] Vytirani meziZehii — tah ze pfedu smérem k pétefi

d) Vytirdni v linii ramen a krku nad lopatkou smérem k pateii,

e) Vytirani pod dolnimi Zebernimi oblouky ze piedu k pateii

Hmaty provddime nékolikrat podle patfeby a sila tlaku se odstupfinje podle
svalave sily dit#te a zdvovefl podle jehu nocitd.

Relaxace aktivni — lokdini (mistni)

Relaxaci aktivni nacvitujeme k uvdduméni si pocitd uvolnéni jednotlivich
svalovych skupin. Nejjednodu$si je vychizet z kontrastd maximdlniho napstl
svalového do uvolngni. Néti bez véisiho vysvétleni pochopi rozdil pocitu mezi
svalem napjatym a wvolnénym. Vnimaji auditivag2 nd3 pokyn, sleduoji visudlni
poliyb a svou vdll jej mén{, a tlin si uv&domuji cely proces Zpofdatku cvidime
pubiyb na jednaduchych kligubech, napf. uvolnéni extensorii ruky, Ruka se
rnapne od zapésti a¥ ke konedkim prstl — kratka vydrZ, nato se nechd pasivné
klesnout uvolnénim extensord bez fakékoliv akiivity flexorii. Od menSich sva-
lovyech skupin postupujeme k vE&t8im svalovym skupindm, Dit® musi aktivné
spolupracovat, a proto se hodi nacvigovat n déti $kolniho véku.

Nécvik celkové relaxace v ndvaznosti na LTV se osvEdCil u ve&t&ich déii [asi 8 len)
& mladistvych metodou autogennihe tréninku [(viz kap. 11}

Pulohové drendZe

Jak jiZ bylo Feleno, U€innd drendZ vyZaduje pe€livé polohovani pacienta —
uemocné ophlasti maji hyt co nejvysSe, aby spad a gravitace pomohly sekre-
thm odtékat z perifernich hronchiolll do velk$ch bromchii, odkud mohou byt
snadnéji expektorovany.

Zikladni polohy:
DrendZ ptedni &dsti hornich lalokdi — poloha vsedé v mirném zdklonu, poklep
it vibrace v linii ramen pod Kl{€éni kosti (obr. &. 11).
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Obr. 11. Drena’ predni c¢asti hornich la- br. i2. Drena# zadni Casti hornich lalok{.

Obr. 13. Drena¥ prednich segmentl stfed- Obr. 14. Drena# hornich segmentil dolnich

niho laloku. Jalokd.

Drena? zadni &asti hornich lalokii — poloha vsedg v mirném predklonu, poklep
nad hornim uhlem lopatky (obr. €. 12).

Drend? piednich segmentl stFedniho laloku — poloha vlehu sikmo na zadech, trup

snizen v ahlu do 30°, poklep ve stfedni Casti hrudniku vpfed (obr. €. 13]).

37



DreuaZ anterchasainiho segmentu pFednich segmentd dolnich lalokfi — poloha
vlehu Zikmo na zadech, trup snifen v dhlu nad 30°, poklep ve stiednf fasti hrudniku
vpfed (obr. & 13).

DrendZ antergbasalniho segmentu pFednich segment® dolnich lalokii — poloha
viehu ¥kmo na ziddech, trup snifen v dhle nad 30°, poklep v dolni &asti hrudnikn
yvptedu,

DrendZ hornich segmentd dolnich lalokG — leh $ikmo na bFife, frup sniZen do 20°
poklep pod lopatkami ([cbr. &. 14).

DrendZ zadnich segmentd dolnich lalokl — leh #ikmo na bii%e, sklon 45° I vice,
poklep na dolnich Zebrech vzadu.

Drend% pravého stfedniho laloku — leh 3fkmo na boku s rolaci trupu asl do 45°
sklon trupu do 30° poklep na hoén{ stran® nad prsn! bradavkou.

DrendZ pravého delnfho laloku — leh 3ikmo na boku, sklon do 45° i vice, poklep
na postranni dolnl Zebra. DrendZ vievo — opatné polohy.

Polohové drendZe mitZeme provadét bud piimo na HiZku, kterdé upravaieme
do Sikmych poloh posuvn¥m podhlavonikem, nebo zvednutim nohou postele
nebo tpravou podloZenim matraci dekou. Poloha mé byt upravena bezpe&ns
a pohodlné — je to zéroveli peloha relaxaCni. Aplikaci poloh lze také pro-
vadéi na trakénim stole v potifebném sklonu @ upevnéni, U mendich d&i
provddime zdkladni polohy pfimo na kling evititelky nebo na postylce.

PFi polohovych dremaZich pomah&dme pacientu k expektoraci stimulac{ nad
mistem, které je drenovdno. Jsou to poklepy, které provadi cvicitelka diirazn®
a rychle prsty ruky, které jsou lehce flektovAny, tvoii jakousi misku (obr,
C. 15]. Pohvb ruky je pruiny, zapésti volné. Flexe a extense v zapastl se vel-
mi rychle stfidail. Poklepy se stfidajl s vibracl, ktera se provadi rukou na-
plocho (diani a prsty]. Vibrac{ se pirenad3ejl jermné otlfesy na hrudni stdénu
z ruky a paZe cviditelky tim, Ze svaly jejiho pFedlokti flexory a extensory se
stfidaji v jakési isometrické kontrakci. Vibrace pfenaSené na hrudnik jsou pro-
vazeny stlafovanim hrudniku b8hem exspiraénich pohybii hrudnfku. Vibratnim
tlakem pil exspirlu se vydech postupn® prodinsZuje, co? facilituje expektorac.
Tyto dkony polohovéni, poklepy, vibrace a stladovani hrudniku piisobi na posun
sekretu z periferie, do bronchidlnich kmeni, ¢imZ je navazovdn reflexni
kadel.

Obr. 15, Flekénl postaven! prstd rukv pii poklepu.
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Polohové drendZe se provaddji jedenkrdt aZ tfikrat denng podie zahlené&nj
pacienta. V kaZdé poloze je nuino setrvat 4 aZ 6 minut. V dennim reZimu je
zafazujeme vZdy pfed jidlem nebo jednu hedinu po jidle a medikaci. U pa-
cientll 2. a 3. stadia ptl hromadéni vEt5iho mnoZstvi hlenu navazuji polohové
drend®s na inhalaci mukolytik. fen u pacientii s velkym mnoZstvim hlend
drenujeme pfed lnhalaci a po inhalaci {4). U zahlendnych kojenci je nuino
hlenr odsdvat.

Lutoexpektorace

Za alleZitou metodu u CF pokladdame nacvik autoexpekiorace, kterému pied-
chdz{ ndcvik uvolndni hrudniku. Paclent se u¢i uvEdomit si pocit uvolnént
nrudniku. Po uvolndni hruduiku vyzveme pacienta k nskolika prohloubenym
dechiim a vykaslani sekretu. Opakujeme s dirazem: ., VykaSidvej z hloubky."
U pacientd se zafixovanym ispiracoim postavenim hrudniku je nutné zinien-
s{vnit brani¢ni dfchdni a pak zkou3et vyka3ldvat. Zvy3enim dechovfch pohyhl
pranice a dolni apertury hruduiku se &asteéné reflexn# uvolnf horni gast
hrudniku a pacient sndze vyka8ldva. (‘asto si déti samy dopoméahaji tim, Ze
si polo#i svou ruku na uréltou &dst hrudniku jakoby si pomdhaly ,,podrZenim
hrudniku® k diikladnému vykaldvani. Autoexpektorace by se méla provadét
u CF denné, hlavné rdno, ale | b&hem dne. Nejlépe se proviadi v uvoln8ném
sedu. Doporuduje se provddst pfedev§im u pacientd stredng téZkého a t8%-
keho stadia, které nemizeme zatiZit pohybem. Podobng miZeme navedit auto-
expektaraci z ndcviku relaxace autogennim iréninkem, kdyZ pfechazime z cel-
kové relaxace na uvolnéné dychdni a expektoraci.

Heedukace dychdnt

Dechovéd cviteni ovliviiuji také relaxaci hrudniku a ziep3uji koordinact de-
cho¥ych pohybd. PFi aplikaci dechovych cviteni je nuino respektovat dnesnl
pAzory na patofysiologii dychdnl v tom smysly, Ze chorobnym stavem je
ovlivnéna jak prdce, tak 1 &innost dechovych svald. To znamena, Ze urfité
ekonomické Fizeni m& i chorobny organismus, kter§ se adaptuje na danou
sitnaci (podle rozsahu patclogickych zmén). Nepokousime se tedy o vyraz-
nou zménu ventiladniho typu, zvidstd u stavii, kde mohou byt irreversibiini
zmény {31].

U CF je dillefity ndcvik pFedeviim branigniho d¢chani, jak jiZ bylo zddraznénc
v pledchozich kapitoldch. Nacvifujeme ho ve viech polohach horizontalnich (v lehn
na bFi%e, na boku, na zddech, v podpora kletmo), ale 1 vertikdlnich [vsed& a ve
ste;t). Cvidime zpoddtku tak, #e mezi normaln! dfchéni pacienta vkladame 6 aZ B8
cyklli spravng provedeného brdni¢niha dychdni v rytmu dychiani pacienta. Podle spo-
luprace s paclentem dechové cvidenl zintensivaime. Branitni a brisni dychdni miiZems
provadét v riizngch variantach:

2] jako branifni a b¥isni dgchdni celkem znamé [pfi vdechu uvolfiujeme bfisni
sienu a pil vydechu zatahujeme];

%) jako bréniéni a bil¥ni d¢chani s predchozim rozevienim dolnich Zeber do stran
pied vdechem do bficha (obr. & 18]} a klidny wvydech se slaZenfm bfiSni stény
a dolnich Zeber. Tato varianta je v provedeni 1828i pro pacienta, podporuje viak
dtkladné rozvinuti brdnice, co jsme sledovali na rtg Stitoveho obrazu pomoci zesilovate
se goutasnym zdznamem na videorekordu [Philips) a souifasnym zaznamem Kino-
filmu. Po piekopfrovéni kinofilmu jsme si mohli zm&Fit rozsah pohybi brénice. U toboto
typu dychéni byly pohyby branice zvétSené o 12 mm ve srovndn{ s typem prvnim;
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¢) vdech z uvoinéné bfi%ni stény do celého bhroadniku (dechovd vlna)., Pl tomio
nacviku dychdni sledujeme souhru svalfl bFisnich a svalii hrudniku, Pro zhybniéni
dolnich Zeber zafazujeme 1 lokalisované dechové pohyby dolntho hradnikn hlavng
do stran, NacviGujeme je stimulaci odporem aZ k uvddoméni. Podle individualni potiehy
zafadime dal$i lokalisované dechové pohyby hrudniku (2).

Pro zdlraznéni a procvifien! vydechu st mohou déti vkladat do (st odpor hlésko-
vanim na fffff nebo sssss apod. NacviBujeme u d&ti, které uméji spife nadechovat neZ
vydechnout. Pii vyslovenl sss, %38, fif, pft vydechu se svaly trupu napnon ve smysiu
vdechu isometricky, ani¥ vykonaji pfislu¥ny pohyb pod uzavienymi hlasivkami. Ma-
opak vdech po hléskovaném vydechu nastane pfi otevieni hlasivek a v§datném po-
hybu branice.

Podle moZnosti zdtéZe aplikujeme i dechovd cviteni dynamicka s pohybem
trupu a hornich konletin pro ziepSeni pruZnosti hrudniku a uvolnéni pleten-
ce paZniho a dynmamickd cvideni dolnich konfetin ve spojeni s braniénim
dychanim k vycviku biiSnich svald (3]. Dobry stav t&chto svald pomahd k ex-
pektoraci. Aplikace téchio cviCent provddime u dé&ti, které {iZ spolupracuji od
t¥i aZ ctyd let.

Ndcvik prohloubeného dfchani u batolat miZeme cvitit pomoct bubl4ni do
fhve s vodou {obr. 17). Naplnime ldhev nebo hlub$i misku vodou a ponofme
do ni gumovou haditku asi 50 ¢m diouhou o priméra jeden cm. Druhy konec
déme ditéti do 1st. Ddvame piitom pozor, aby ditd vdechovalo nosem a ne
asty. Pfi dgchéni stimulujeme biiSko ditdte dlani poloZenou pod dolni ¥eberni
ablouky., PEi vdechu se bPiSni sténa uvolni, pfi vydechu a bubldni se biisni
sténa stahuje. Ndcvik prohlouhenéhe dfchani n kojenci, jak jiZ byloe ieceno
v pPedeSlé kapitole, dosahiujeme zménami poloh, masd?emi hrudniku, stimmn-
lacl, stlatovéanim 1 kladenim odporu hrudniku a pasivnimi pohyby hornick
koncetin.

Obr. 18. Brénigni dychéni [ fdze — rozevieni dolnich Zeber pied
vdechem do hficha.
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Obr. 17. Ndcvik prohloubeného dgchéni braniniho ,bublanim” se
stimulaci biiSni stény.

Metodika cvifeni u keojenc® a batolat

Nékteré déti s diagnoson CF od narvzeni byvaji pohybové i psychicky
retardované. Psychomotoricky vyvoj se vyrovndvd ve t¥etim roce viéku. Proto
se doporu€uje podporovat v¢voj hybuosti ditéte cvifenim jl¥ v tomto tidobi.
Cviteni je vhodné provdd&t vicekrat denn& Kratd dobu, nejlépe pii piebalo-
vanf, pted koupdnim nebo po koupdni, v dob& mezi krmenin.. S détmi cvicime
pomalu, klidn&, s jistotou dit®& uchopujeme. Pii zméné poloh je nuiné piidriet
hlaviéku, aby nepfepadaia.

Nekteré pFiklady cvikid s mensi ndrofnosti na kardiovaskuldrni aparat (3).

Cviky pro dolni a horni Kandéetiny

V poloze vieZe na zddech uchopime ob# nofitky rukama nad hlezennym kloubem
a stfidavd vedeme jednu a druhou da skreeni pfednoimo a zpét do nataZeni.

V téZe poloze vedeme obd& nofitky soufiasng do skréeni pfednoZmo, pfitem¥ na
nofiéky p¥i skedeni mirné pfitldfime; tim dosihneme mirné masd%e bFi%ni stény.

Ve steiné poloze, stejnym uchopenim KrouZlme noZiékami v ky€elnim kloubu, ze
skréeni pfednoZmo zevn(mi kruhy aZ do nataZeni snoZmo.

Poloha tdZ, nohy ditéte uchopime nad hlezennymi kiouby, u men$iho ditéte v ko-
lenou, ale zespodu a velkym obloukem pfednoZmoe vedeme napnuté nohy, aZ se
dpitky nohou dotknon ¢ela, pozdéji aZ do lehu vznesmo.

VieZe na zddech procvifujeme horni kondetiny, Podame ditéti palce. JiZ zcela
maté dité Je uchopi a pevnd se jich dr¥i. Na¥e dlané a prsty voln# oblimaji ruce
a zapésti ditéte, pfipraveny okamZlt& d(t& uchopit, kdyby se néas pustilo. Vedeme
pake do vzpaZeni zevnd a zpét do pPipa¥eni zkfiZmo s mirnym piitladenim pa¥ na
postranni pfedni &dst hrudniku. Jemné pfitlafeni paZi na hrudnik je nuti k vydechu,
a tim reflexnd i k vétSimmu nadechnuti,

V 1éfe poloze vedeme paZe ditéte upaZenim do vzpaZeni a stejnd zpét, nebo z pfi-
pazeni skrémeo do vzpaZenl a zpdt, Mfeme pouZit k protaZeni svald 1 vedenych
pohyhil v diagondle (podle Kabata).
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Ve stejné poloze krouZfme je¥t&€ obEéma peZemi pFedpaZenim do vzpeZenf a upaZe-
nim zpét.

Aktivni pohyb za hratkou

Dosahovani na pfedmst vzpaZovénim sifidavé jedné a druhé paZe aplikujeme v po-
loze na zddech, na boku 1 na hifgku.

P¥iklady cvikd k posilovani svalll truapu a bficha

Spravny v§voj svalstva trupu, 3{je { kondetin podporujeme cvifenim polohov§ch
reflexfi. Dité zveddme drice je obEma rukama kelem hrudniku ve svislé poloze a po-
malu je naklanime do polohy horizontslnf, britkem nebo i bokem a zddy k podloZce.
Tyto pohyby v3ak kondme jen kritce, a teprve tehdy, kdy¥ dit¥ zveda hlavu a kon-
fetiny,

PH cvideni postupujeme zcela podle individudlnfho stava a schopnosti ditéte.

Dal¥im ddleiltym cvikem je polohovén! ditdte do lehu na biiSko. Md se provadet
nékolikrat denné mezl jldlem a spanfm, u kojencli do dvou mésfch na krat3i dobu
s dohledem. Pro posileni svalstva zad cvifime mirné nadzveddvan! trupu z lehu na
bi#igku, Uchopime ditd za ruce a zapdst(, paZe jsou ve vzpaZeni zewnd Mirnym pro-
taZenim pa¥ v udané poloze nadzvednutim trupu ndm dit¥ velmi brzo pomahd. Cv:k
provéddime v pomalém a stejnomérném rytmii

Vle¥e na bii3e posilujeme svalstvo zad dal¥im cvikem. Nohy diidéte uchopime pravou
rukou t&snd nad kotnfky, paZze dit¥te slo¥ime do podporu o pfedlikti a levon rukou
podpirame hrudnik ditSte, aby vdha tSla, jsou-li paZe je3tg slabé, spofivala ma madi
ruce. Pak ob& nohy soudasné zveddme do zano¥eni a pomalu spoustime zpét.

Pro positeni pletence ramenntho & bii¥niho lisu provadime trak&ni test. V poloze
vlefe na zddech podame ditdti prsty a mirnym pFitaZenim paZi smérem dopfedu
vzhiru ddme ditdtl impuls k pFita¥en{ pa¥l danym smérem a k nadzvednuti hiavy
a celého trupu.

Je-li dit& slabé, nacvifujeme napted jen tuchop s plitaZenim hlavy, a teprve kdyz
dité ma ji¥ natolik posilené kréni svalstvo, Ze undr#i hlavitku, miZeme je zvedat aZ
do sedu.

Cviky s v8t%1 ndrofnosti na pohybovy a kardiovaskularni
apardt (3

Jsou to cviky odporové a vybavné na reflexnim podklads, které aktivuji svalové
souhry mutné pro vytvofeni fysiologick¢ch podminek k norméini svalove £innost
v ramci lokomoce.

U kojencd pouZivdme reflexniho plazeni, pomoci kterého nacvitujeme vzpiimeus
ze 3lje a pletencd ramennich a zdroveil celkové zapojujeme do funkce vzpFimovaie
trupu a pletenec pdnevni, Aktivujl se L svaly bFi¥ni st&ny. Reflexni plazeni je vybavne
u zdravjch jedincd do konce 1. trimenonu, u dt! retardovanfch deéle.

Jsou rfizné modifikace reflexniho plazeni, Zale¥i na tom. které spoustove zony
pouZijeme. [Podrobnéjl viz v knize Pfeifer a kol.: Facilita®nl metody v l¢Cebné re-
habilitacl. {1].

Nejiastéjt uzfvand modiftkace reflexniho plazenl je tzv. plazenf v diagondle, kdy po-
uZfvéme spouffové zony na dGelistn! horni konfetin® a zahlavi dolni kondeting, Na
Zelistni horni kontetingd je spoultovou z6nou tlak na medialnim epikondyla bumeru,
icondetina je ve vezpaZeni, opird se o podloZku. Na zdhlavni dolni konceting je spousto-
vou zénou tlak mna patidku, noha je v eversi, kondetina je v lehké semiflexi a zevni
rotacl v ky&elnim kloubu. DIf¥ otadi hlavu, addukuje lopatky — vzplimuje se v pletenct
ramennim na telistnl stran®, vysunuje zahlavni horni kongetinu smérem vpled, opira
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se o nakradujici ®elistni dolni kondetinu, vzptimuie se [nadzvedavd panev], extendule
zahlavni dolni konéetinu; zapojuji se zdadové svaly a svaly bridni stény.

Chceme-11 zlepdit extensi dolnf konetiny a posilit zadové a btidnf svalstvo, miZeme
pouZit tzv. cviku ,Zdimék®. MaZeme cvi&it od druhého aZ tfetiho mésice.

Zakladn( poloha: D(t8 leZ na bokn, spodni horni Konéetinn mé ped hlavou opfenocu
e predlokt!, ob& dolni KonEetiny jsou fIlektované, pPitisknuté k bfi¥ku a vytofené
zevn#, Tladime pilochou dlang na svrchni rameno Sikmo dopfedu a dolil.

Dit% se opIrd o spodnf i vrchnl horni konéetinu, vykopavé dolni konetinu [exten-
duje) pFes odpor, stahuje bfiini sténu.

Velmi u&inny cvik u kojencii druhého a tetiho trimenonu, ale i pozdgjl, je ota-
¢enf na bok.

Obr. 18. Tlak dlani v mamildrnf £4fe v mistd dponun brénice smé-
rem diagonalnim proti podloZce.

Obr. 19. Tlakem vyvoland extense a roiace hlavy, extense v hradni
tasti, stah b¥isni stény, flexe panve a dolpich konfelin s mirnou
rataci panve,



Obr. 20. Dokonteni rotace panve a trupu — ditd je notofeno na
hok.

V poleze vleze na zdadech draZdime tlakem dland hrudnik v mamilarni linii v aponu
brdnice v tak zvandé ,hrudnf zon&" (obr, 18, 19, 20]. Timto nrastavenym odporem pro-
vokujeme vzptimovac{ mechanismy, fazickou hybnost a zaroveit plsobime na prohlou-
eni dychdni pfimym stahem interkastdlnich svald 7. a 8. Zebra, pfenesenym stahem
transversokostdlnlch svalli 6. a¥ 8. Zehra a pFes nervus frenicus na preiteseny stah
tsmriténi) branice se stahem biisn{ stény. Reflexnim otdZenim na bok miZeme ovliy-
nit rbzne deformity hrudniku, napt. Harrisonovou ryhu.

Dit# nikdy neufime sed¥t ani stdt, ani chodit — pouze posilujeme poitebné sku-
piny svalové a aktivujeme souhry svalové, a tim pFispivame ke spravnému pohybo-
vému vivoji ditéte.

Lviky mobillty hrudniku a pdtefe a cviky na zlep¥eni
pohybové fuunkce svalll trupu

Tyto dva druhy cvikd se dapliluji u ztuhlych hrudnikii chorob obstrukéniho typu.

Pohyblivost hrudniku si ovdfujeme aspekc! pohyblivosti Zeber v klidovém dychani
@ dychdnlm po mens[ zdigZi (napt. 10 af 15 dfepd). Pohyblivost palefe sledujeme
v riznych pohybech celkav® i Usekové,

K udrfeni pohvblivost! hrudniku a patste volime cviky jednoduché v rychlejgim
tempu, Napf. jsou to Ghyby hrudniku v#emi sméry, které procvituleme v lehu nebo
scdu {obr. 21), Déle jsou to dklony, pfedklony a pozd&ji i zdklony hlavnd v hrudni
¢asti, predklony v diagondle i rotace trupu. Dille¥ité je 1 procvieni ztuhlych ramen,
kZde aplikujeme rychié pohyby stfiddnim elevace deprese, protrakce a retrokce i ve
smnyslu rytmické stabilisace, a krouZivé pohyby ramenntho kloubu do zevni rotace
o deprese.

Pro zlepfeni pohybové funkce svalf trupu, jak jiZ bylo uvedeno v predeslé ka-
pitole (kap. 9] se zamé&fime na vycvik svald s tendenci ke zkracen! a oslabeni.
Cviky provddime pomalu, aby st pacient uvddomil spravnou polohu a dbdme na piesné
provadéni cvikd [obr. 22, 23). PF ndcviku vychézime vidy z polohy a pocitu, kter§
je pacientu zZndm. Napf.: pacient dr¥i ramena v elevaci, hrudni patet je v Kyfotickém
postaveni, Zkraceni se projevuje v hornf ¢4sti m. trapesius — oslabeni v jeho delni
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Ghr. 21. Chyby hrudnfkuo. Qbr. 22, Niacvik Gilonun v bhrodpi Ghsti,

Obr. 23, Zdlrazndnf sprdvné polohy ra-
men pii procvidovdni paZi a pletence pai-
niho.

Obr, 24, ProtaZeni — uvolnéni pietence
paZnibo do elevace,

tisti a v depresorech lopatky. Zadéindme tim, Ze pacienta nechdme zvednout ramena
jest& vice do elevace [obr. 24] — tim inhibujeme zKkrécené svaly k protaZent — pak
jdeme pomalu do deprese s kauddlnim posunem lopatek p¥i protaené pateli, &imZ
aktlvujeme a posilujeme svaly ve zkraceni [obr. 25). Pii tomto zpisobu provAdéni
cvikll je aktivace oslahenych svall vEtSi
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Obr, 25, Deprese s kaudalnim posunem
lopatky pii vzpfimené pdteli.

Obr. 26. Svis na Zehfiné s protaZeniin
hrudni pdtere pii spravné poloze ramen.

Tento cvik povafujeme za velmi dfileZity, protoZe pomdhd vracet pomocné vdechovd
svalstvo do Kklidavé polohy, coZ se projevi { v koordinaci dechovych pohybii. Cvik
lze provdddt v riznvch aplikacich, napf, ve svisu na ZebPing [viz obr. 26).

o

Ohbr. 27. Vdech do zad v hrodni &4sti patefe.
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Ddle ho miZeme provéddt i vleZe na biife s pohybem patefe a dfchanim,
Pif vdechu uvolnime pdtef do kyfotického postaveni [obr. 27, 28). pil v{dechu
cvidime kauddini posun lopatky a vzp¥imen! péatefe (obr. 28).

CObr. 28, Vydech s tlakem hrudniku k podlofce se soufas-
nym protaZenim pdtefe 4 kaudAlnim posurem lopatek.

4 - 5
Obr. 29. ProtaZeni trupu a pletence prE Obr. 30. ProtuZeni trupu do rovného pied-
niho vzpaZenim za hrackou. klonu predpaZenim za hrackou.

U batalat da tii let aplikujeme tyto cviky nejlépe v sedu na kling cvifitelky pomoct
stimulace za hratkou. Pohyby vedeme: % protaZen! hrudniku vzpaZenim {obr, 29]
aZ do zdklonu, predpaZenim do protaZeni pate¥e v predklonu {obr. 30], déle upaZeniin
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do rotace f[obr., 31) a hlubokych predklontl, kde zarovei posilujeme svaly zadovo
(obr. 32],

Pro procviteni patefe u d&ti skolniho viku 1 starsich moZno pouZit i cvikdl z auto-
mobilisace pétefe podle Lewita (2].

Obr. 31, Rotace trupn upafenim za hrai-
kou.

Obr. 32. Protafeni trupu v hlubokém
predklonu zveddnim hracek.

Llomaci cviteni

PratoZe CF jako ciovonické plicnf onemocnéni ms ve viech ibech stadiich obdobi
kildu a zhor¥eného stavu, je nutné upravit denni refim nemocngho ditéte i cviten:
pro ob& tato obdobi.

Pfi zhorfeném stavu excerbace respiradni infekce a v dohd rekonvialescence in-
struujerne déti a jejich rodi¢e v aplikaci polohovych drendZi = poklepy, vibracemi
a nékterymi masd¥nimi hmaty podle individualni potfehy. Zdiraziujeme dfleditost
hygieny pridudek. U vtich d&ti to spojujeme s instrukta¥i nicviku braniéniho dy-
chani. Védina rodiéll se to snaZi poctivé provadst.

V klidovém abdobi je horii ptesvédiovat rodice, Ze maji s ditdtem cvitit dal, pod-
porovat jeho viestrannou pohybovou aktivitu, Ze pohyl a cvidenf s jeho pravidelné
provdd&ni prindsl dobré vystedky, Ze zvyduje télesnou zdatpost ditdte n odolnost
proti infekci, Ze je to Cdst 1éEby zaméiené ma prevenci, U pacientd II stadia choroby
$ Zastou excerbaci respiradni infekce a u pacientli I1L. stadia choroby by se pru-
videIng provddénd specifickd cvifeni méla stat denni hvgienickou potfebou jako
expekiorace. Cviky zde vybirame pFisnd individualng podle potPeby vzhiedem k pohy-
voveé vyspélosti dit&te a moZnosti zdté#e. Diraz klademe na cviky relaxace, kieron po-
tebujeme k expektoraci. Déle za¥azujeme cvikv na posileni svalf bfiSnich, zddovych,
na posileni svald trupu, na zlepSeni mability hrudniku a na cviky pro spavng drzenf
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16la. Zdaraziiujeme cvideni brdniénito dychani siaticky v riiznych polohdch {v sedu,
v lehu na hoku, na zadech a v podporu kletmo) {3), ale i1 dynamicky s pobybem
Jdolnich konfetin a trupu, kdy pflsobime zaroveii na posileni svalll b¥iini stény [3).

Cviky zatazujeme postupné, dbdme na jeiich pilsné provadéni, » proto si zveme pa-
cienty ke komntrole.

Celkové by mél pacient ovladat sestavu desiti a7 dvanactt cvikil (u dé&ti Skolniho
viku], které opakuje Seslkrat aZ osmkrat, coZ znamend 25 af 30 minut denniho
cvidenl. Jestlife ho to zatéZuje, mQZe si to rozlofit na dvakrat. Toké u kojenci a ba-
tolat, zvldsté u pohybové opoZdéngch jedincll, daviéme instrukiaZe dvou aZ péti cvikil
podle individudini potreby. {asto je natus, aby pii tomto cvigeni a hlavné pri in-
siruktd# byll oba rvodide, oba pfi cvidenl pomahali, aby je znali a méEli jistotu, ie
cviky provadajl spravng. U téchto malyeh dili je nuiné cvifit  Kratdi dobu, ate
tastdji, to znamena, ma-li dité 5 cvikil, rozdélime je na 3 aZ 4 etupy. Kizdy cwvek
opakujeme titkrdr ag &tyfikrar a mezi opakovanim dBlame pfestivky — dité pochin-
véme a podobng. Malé déti fasto plafou — to v3uk neni vibcc phekazka ve cvilenth
O nutnosti provddét domdci cvileni musi presveédtovat rodifc d&ti nejen rehabili-
tatn! pracovnice, ale i ofetfujici a indikujici 16ka¥, ktery mize takeé sledoval vysledky
cvitent,
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(10.]
METODICKE POKYNY K AUTOGENNIMU

TRENINKU
M. VYHNALEK

Autogenni trénink {AT] je relaxadni metoda, kterd v sobg spojuje principy
relaxace, koncentrace, autosugestivnfho ovlivnins a systematického nacviku.
Relaxa¢ni metody vychéazeji z poznatku o vzéjemné souvislosti mezj tFemi
faktory: psychickym napétim, funk&nim stavem vegetativnibo nervového sys-
temu a nap&tim kosterniho svalstva, Existuje Yada relaxa&nich postupit k psy-
chohygienickym ufellim, autogenni trénink ie z nich nejrozii¥en&;si,

Metodu autogenniho tréningu vypracoval J. H. Schuoltz {1). Vynil jednak nékters
prvky z jogy, jednak zkuSenosti s hypndsou, Pozddji metodu dale propracovala fada
autord v NDR a v SSSR Kleinsorge (2], Panov [3), Roiiov (4). U nés se AT za-
Ifvali hiavnd Bouchal (5], Hoskovec (6] a Kratochvil (7], [8).

UZivéme niZ3f stuped AT podle Schultze {1), ktery jsme upravili pro pouZiti u détf,
Modiftkace spodivd v obm&nd zn&ni formulek a v celkovi jiném pojeti nacviku, V na-
Sem pEistupu nacvidujeme AT ve stavu lehks hypnosy. Po AT nésleduje aplikace
rehabilitatnich metod. Tyto ti moZné zplisoby, které vedou k celkové relaxaci, se
vzdjemné prolinajl a ovliviiuji. PouZiti lehké hypnoésy vsnadni ndcvik a vede k vyras-
néjai fixaci AT. Poté je patrny strmEj3f nabéh do celkové relaxace. Po odcvideni AT se
vidy plimo pfechazi k viastnimu rehabilitatnimi cviceni. Takto kombinované relaxacni
technika je nejvhodn&jsi pro wSkovon kategoril d&tskfch pacientd 8 a¥ 14 let,

Podle stupné zdvaZnosti choroby je indikovén zplsob uZiti kombinovane re-
laxa€nl techniky. Pro pacienly sa st¥ednd t&éZk¢m priib8hem nemoct se cvideni
doporutuje v ramct lédebnsg péace. U pacientll s t&Zk¢m pribdhem nemoci po-
stupujeme velmi individudlng NeuZivame pfimo nacviku AT, ale spife ve
formé& zklidifujicich sugesci podporujeme ffinek rehabilitafiniho cviteni, Tim
odvddime pozornost od ztiZeného dy¥chdni a zvolna navozujeme pocit klidn
i celkového uvolnéni.

Kombinovand relaxaéni technika ngsleduje v postupném sledu:

=t

. rozhover s ditétem,

. navozeni lehké hypndsy,

. ndcvik AT v lehké hypnése,

. expektorace navozena stavem vyrazné relaxace,
. vlastni LTV.

Nyni k jednotlivym bodim podrchna.

S LR )

1. Rozhovor s ditédtem
V rozhovoru néds zajim4 pirozend situace relaxace, Ptame se, jakym zpiiso-

bem Qft& odpo¢ivd. Nechame si od ndho podrobng popsat hezkv zaZitek na-
prostého klidu a pohody.
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2 Navozeni lehké hypnosy

P¥i navozovani lehké hypnosy poufijeme této vzpominky, nechame ji dit&ii
znovu pro¥it, UZivdme vlastnich slov ditéie, popisujeme stav relaxace dét-
skému pacientu uZ zndmy. Zdrovetl si viimdme celkového psychického la-
deni ditdte. Zivy zédZitek a psychické nalad#ni ditdte — obojl tvofi obsahovy
ramec hypnosy. Hloubka hypudsy neni pro efekt cviteni dfiteZita {Khan (9}).
Stari navodit stav vukiidnéni ditéle.

-

3 Ndcvik AT v hyprnase

Bshem ohjeveni se proZitkd relaxace v hypnose maji d&ti pocit tithy a tepla.
Pueit tihy vzaika pfi uvolnéni sval, pocit tepla pfi roz&ifen! cév (Davis [101].
Cbhoii signalisuje celkové t&lesné uvelnEni. Tim je splnén jeden z pFedpokla-
dii vlastniho ndcviku AT. Zdiraziiujeme d&tem, Ze svalstvo mé Dbyt uvolnénsd
jako ve spdunku, v kontetindch nemd byt Zddné svalové napéti. Pacientovy

kontetiny se maji na3i manipulaci zcela bezvlddn® poddavat — zvedame je
a nechdvdme padat vlastnf vahou zpét.
K relaxaci se poji daldi ddleZity pfedpoklad ndcvikn AT — koncentrace.

Déti sl maji uvddomit klidnou polohu viastniho i8la a soustfedit se na
myslenku: ,,Jsem aplng kiidny, do tZla se ml vraci novd sila.”

Niz&i stupeti AT obsahuje ¥est cviteni, pii nichZ se dosahuje probloubeného
wvolndni v riznych &dstech téla ve spojeni se soustfedtnim na p¥isluiné
suhjektivni pocity. Cvigenl jsou fazena takio:

1. tiha
teplo
regulace srdedni Cinnostl
kencentrace na dech
regulace hifiZnich orgdni
koncentiace na oblast hlavy.

U dit! uZivame aejprve individualnich formulek, které jim jsou proZitkové
a smyslovd blizké. PFi hiedéni téchto formulek pro vyjadieni adekvétniho
pocitu u ditéte sl pomdhame plastickymi obrazy: napf. pocit tepla — WSviti
sluniéko®, .jsi ponofen v piijemné tepld vode ve vang”, pocit tepla v bfise
-~ .vypil isi horky #aj®, ,,ma3 teplou kasi v zalndku" apod. Individualni
formulky navodi zdkladni pocit, ktery se teprve potom vaze s formulkami
standardnimi.

oG

Piiklad vyvoldnf poeitu tiliy:

1. ,Celé t8lo je té2ka jako z olova, jako kdyZ dloubo Leha¥ a isi unaveny® (Indivi-
dudini formulka).

2. Pravé ruka je t¥2kd, pravou ruku mas tefkon, pravou ruku mam téZkou" (it
typy standardnich formulek].

Standardni formulky jdou za sebou tak, Ze poprve upozoriiujeme na vZnikajici po-

cit, podrulié sugerujeme vznikajic pocit a potiet! umoZiiujeme pacientovi nvédomeén

si navozeného pocitu, a tim usnadiiujeme jeho opakovéni v hdé&iém stava.

Vormulky 1. cvifent® pocit tihy

prava ruka je w@ika — pravou ruku mé% té¥kon — pravou mém 18%kou

obé ruce fsou téZké — obd ruce mdj (8%ké — obb ruce mam 18Zké — nohy jsou tézké
— nohy m43 t82ké — nohy médm t&Zké

celé télo je t82ké — celé t¥lo mas t8Zké — celé t8lo mém tEZké

THHA
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Formulky 2. cvideni: pocit tapla

prava ruka je tepld — pravou ruku mas teplon — pravou ruku mam teplou

levd ruka je tepld... ddle se postupufe obdobn® jake v prvnim eviteni wprojde se”
celé téle kroma hlavy ...

TEPLO

Formulky 3. coifient: regulace srdeéni sinnosti
srdee tepe klidn& a pravidelnd — srdce t tepe... — srdce mi tepe...
SREDCE

Formulky 4. cvideni: koncentrace na dech
dech je zcela klidny — dech mdd... dech mam zcela ... d¥chd mi to somo
NECH

Formulky 5. epifenl: regulace biidnich orgdni
do ablasti bMcha proudi teplo — ... ti proudi...—,.. proudi. .,
TEPLO v BRIZE

Formulky 6. cvifeni: koncentrace na oblast hlavy
¢elo je prijemn& chladné — ., .ma¥... — #elo mam. ..
CHLADNE CELO

Koncentrace na urdené formulky nema prilis aktivisovat organismus, ma
nmit spife pasivni rdz. V AT ma vie plynout volag a samozlfejme, bez nsili.
V ndcviku AT se neuplatiiuje viile, ta Oy vedia k napéti. Vanik poeitii celkove
relaxace neni vysledkem délky jednotlivich cvicéeni, n%br¥ Zastosti a pravi-
delnosti cviteni — jak wvdadi Kratochvil 11},

PFi ndcviku mdme vBnovat gvyenou pozurnosi dechn a srdedni cinnosti,
aviak nesmime ndsilné zasahovat do ekonomického tizeni nemocného orga-
nismu. Pri kaZdém cvideni AT zddraznime ditéti, aby si vzaiklé pocity re-
laxace vZdy pipominalo va spojeni se zn@nhin formulek.

4. Expektorace navozena stavem virazné relaxace

Dité celkovE uvolndné i zklidnéné v peloze vieZe vyzveme k expektoraci
v poloze vsedd. Expektorace hezprostiedns po odevideni AT je velmi vydatnd.

Viemi t8mito zpisoby navozend celkovad relaxace détského pacienta tvovi
pak podklad pro uZiti vlastni LTV Piechod z relaxace do L1V se ma dit pozvol-
na, vzhledem k tomu, #e tepovd frekveuce se Pl AT sniZuje, coZ bylo nvé-
fenn méfenim.

5 Vlastni LTV

Odkazujeme na kapitaolu 9.

Metodieké pFipominky

Poloha pacienta p¥i cvideni je vleZe na zadech, ruce podél téla, dlandmi dold,
ofi jsou zavieny. Druhy zplsob Je vsed, v poloze »Spiciho vozky“, ruce
jsou poloZeny dlanémi na stehnech, hlava spotivd na prsou. Treti poloha je
v uvelnéném sedu s oporon hrudni a kréni pitei'e. Relaxatni polohy zkousime
a aplikujeme podle pianf dit¥te. Pro d&ti ve stfednd t5%kém a t&¥kém stavu
j¢ nékdy lépe uZit polohu vseds.
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PFi kaZdém cviceni AT probereme viech Sest dilfficn cvikd, po sob8. Kon-
trolu relaxace provadime pribszng béhem cvifeni. V celem cvifeni se od za-
tatku do konce pomalu zrychluje tempo. Pofidtefni nacvik mimo LTV trvd
asi dvacet minut, pao jeho zviddnuti se cviéi dvakrat denné po deseti minu-
tach. Cviteni ma vyznam pouze pfi pravidelném a dlouhodob&m provadéni.

Velmi dobré zkuZenosti jsme méli s AT probihajicim kolektivai formou ve
skupince &tyF aZ gesti d&tl. Pro tento zplsob nacviku vybirame dti pfibliZns
sigjného veéku.

Nacvik AT provadény u chronicky nemocnych déti zpotiatku pomoci lehké
bypnosy se ukédzal velmi vyhodny. Ve srovndni s relaxaci navozenou kla-
sickym zpdsobem pouze pomoci LTV, je tato kombinovand forma AT v udin-
cich trvalejéi. RovnéZ expektorace je pro déti s CF snadnéjsl.

AT patfi k technikam, které mohou rehabilitadni pracovnice za supervise
lékate &1 psychologa provadét s pacienty samostatngé, Pledpokladem je, Ze
se pracovnice nauCi celému postupu na subd, cof umoZiiuje porozuméni riz-
n¢¥m fdzim nacviku, prablémim i potiZim, které se mobou pfl nAcviku vysKy-
tovat {Kratochvil [113].
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{11.]

VYSLEDKY LECEBNE PECE A MOZNOSTI
JEJIHO ZLEPSENI

J. HOUSTEK, V. VAVROVA

Pokroky v lé&eni CF za uplynulych tFicet let vyrazng zménily osud nemouc-
n¥ch détl. Onemocnéni, jerauZ vetdina d&ti podléhala v kojeneckém véku,
zaling dnes byt Zdva¥nym problémem zajimajicim lékafe v&nujici se dorostu
a dospdlym. Vik nemocnych se tedy vyraznd prodlou#l. Nasi snahiou vsak
nemiiZe byt pouze prodlouZeni Zivota. Nasfm cilem Je. aby nemocni mohli
vést co nejaktivngjsi, pIny Zivat.

Piirozeny prlibéh nemoci je bohuZel u ndkterych nemocnych nepfiznivy
a neize jej ovliveit ani véasnou diagnosou ani intensivni léthou. Tato skutes-
nost viak nesmi vést k pehnanému pesimismu ani k terapeutickému nihilismu.
Méla by byt podnétem k hledani co nejafinnéjsiho screemingu a co nejlep-
Sich léfebnych metod.

Skute¢nost, e se ZFivot ditf s CF v¥razngé prodlouZil (5! se pFicita pie-
devSim soustavné a véas zavedené l&&he. Zhodnocen! pfinosu jakéhokoli 18-
¢ebného posiupu je vdak u dati s CF nasmirné obtifné. Ka¥dé dits je toti¥
lé¢eno komplexnd a nelze hodnotit Jednotlivé sloZky této komplexni lé&tby
isolovand. Onemocnéni probihd u kaZdeho ditéte )inak, a proto je tszke
v§voj nemoci n jednotlivich dti srovnévat, Ovliviiuje jej celd Fada okolnosti,
at vZ to je stupen a charakter infekce dychacich cest, i odolnost ditéie,
LPidruZené komplikace aj.

Léfebné postupy, doporuéované riznymi autory, se v nékterych bodech
lifi. Na nuatnosti provadst pravidelné posturdlni drendZe a lééebnou t&lesnou
v¥chovu se viak shoduiji prakticky vieciny Skoly. Srovnant jednotlivfch 18-
¢ebnych pastupdl a jejich zhodnoceni lze provest jen na velm{ potetné sku-
ping nemocngch, u které se nepodstatné vlivy maodifikujici v¥sledky Iétby pii
statistickém zpracovani neprojevi. Jsou proto zahdjeny prospektivni mezina-
rodni studie s pFedem uréenym lédebnym programem, jejichZ sbér vysledki
potrvd nékolik let. Je nad#je, e toute studii se podafi vytipovat nejitéinne jsi
leebny postup.

Na dlouhodobyeh vysledeich lédebné peCe ma veliky podil nejen lgékar
@ jeho spolupracovnici, ale predevdim rodina. Dits s CF se snaZime hospitali-
zovat co nejkratsi dobu a pokug je to jen trochu moZné, predavame ie
§ podrobnym névodem lédby rodiétm. Pii tom si musime bhit v&domi rozd{ld
mezi jedmotlivimi rodinami i toho, %e ne viichni respektuii viechny nase
rady. Je zndmou zkuZenosti, Ze nejcolibengjsim zplisobem lé&by je poddvéani
lekd. VétSina rodi¢d je ochotna divat pravideln# antibiotika i pankreaticks
fermenty, 1 kdyZ se n&ktel sna%i amezit pofet poddvanych tablet napf¥. vy-
nechavdnim dévek vitaminfi. Inhalaéni 1&¢ba zatBfuje rodinu jiZ vic a byva
Castdjl omezovdna. LéGebnad rehabilitace Je Casové nejndrofn&isi, v urditém
veku se i d&ti brani, matky d&ti lituji, cviteni si zjednodu¥i nebo je zcela
vynechdvaji. U d&tl v dobrém klinickém stayu se nepliznivy vliv omezeni isio
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1é¢by mneprojevi bezprostfedn&, coz matky utvrdi v tom, Ze denni provadéni
cvikd neni nezbytné. Této skutetnostl si musi byt védom oSetfujici 1éka¥ i re-
habilitan{ pracovnici, p¥ichdzejici s rodinou do styku. e tfeba patrat po
tom, jak intensivng je lééba doma provddéna a je tteba trvale matky k této
cinnostl vybizet.

Pfiznivy vliv 1édebné tElesné vychovy na dal¥i osud déti s CF prokézalt
u skupiny 78 d#tf s touto chorohon Jehanne a spol (2). Ve skuping déti, u kie-
rfch se memoc v pozdéi§im priibdhu vyvijela nepfiznivé, bylo s Gfinnon
lé¢ehnou tdlesnou vychovou zapodato v prvnim roce Zivota pouze u 37 %
nemocnych, zatim co ve skuping priznive se vyvijejicich d&ti byla vEas
zavedena v 78 %0.

Jak jsme ji# zddrazniii, jsme si vEdomi tuho, Ze lécebna tBlesnd vychova
je pouze jednon ze sloZek komplexnihe terapeutickéhe postupu u CF. Pres
to jsme se pro Uel této publikace pokusili zhodnotit jejl v§znam. Objektivi-
sovat 1ze tyto vysledky u vetdich d&ri pomoci nékteryeh funknich vysetfeni.
i zde je oviem otdzka, mame-li Lodnotit bezprost¥edni Gfinek rehabilitaéniho
vikonu &i aéinky po deldim Casovém odslupd, po jak diouhém odstupu. Této
otazce je vénovdna samostatnd kapitola. U kojenclt a malych dEti jsoun tyto
metody nedostupné, Jedinym objektivaim kritériem by zde mohly bft hodnoty
krevaich plynd.

Posuzovéni zmény klinického stavu v souvisiosti s rehabilitaci je pFilis
subjektivni. Vétdina vétdich dq&ti s CF udava, e po cviteni vykalle vBt5i
mnofstvi sputa a Ze se jim pak lépe dychd. Maié déti nekdy samy vyZaduji
vibrace a masaZe (,klepej m&!“]. D&ti, které nejsou dusné a jsou v dobrém
celkovém stavu, neudavaji oviem 2adny rozdil ve stavu p¥ed cvitenim a po
ném. Posuzovani mnoZstvi sputa, vykaslaného v souvislosti s cvifenim, je
rovné¥ u ddti méalo spolehlivé, mebot dBti Sasto Uast sputa polykaji. Pfes
viechny tyto vyhrady mluvi klinické opozorovani pro 1o, Ze rehabilita&ni lécba
mé& v pédi o déti s CF své vyznamné misto. MasaZe a pplohové drendfe zlep-
suji vykasldvani a zbavi ditd sekretu, éim# se zlepsi vyméEna plynd v plicich.
Ostatni akony zlepdi celkovy stav ditéie i jeho vykonnost, jak je o tom re-
ferovano v samostatnych kapitolach.

Soustavnou lé¥ebnou t&lesnou vy¥chovu tak, jak byla v pfedchozich kapito-
lich popsdna, provddime na nasich pracovistich deset let. V pribshn této
duby se kladl rGzny dfiraz ma jednotlivé prvky lédebnéhn postupu zejmeéna
u kojencl, v zdsad® se vSak metody neménity.

V této dobd — tedy od 1. 1. 1968 do 31. 12, 1877 -— bylo na 1L détské klinice
v Praze l6¢eno celkem 129 d&ti s CF,znich# k 31, 12. 1977 Zilo 89. Hodnotime-li hacinnost
lé¥ebné télesné vfchovy stejnym zpdsobem jako v citované praci francouzskych autd-
ril (2}, zjistujeme, e u 61 d&ti, jejich¥ v¢voj mitZeme zatim posuzovat jako piiznivy.
cvidilo v prvnim roce Zivota popsanou lé¥ebnou gymnastiku 57,5 % d&il proti 37 %
ze skupiny 27 nemocn§ch s nepfiznivfm vyvojem nemoci, Ctyticet d#ti na3i skupiny
zombelo. 7 toho 14 d&ti zemielo v kojeneckém vEku, zdhy po stanoveni diagnosy.
U t&chto dé&ti nelze adinek lé¥ebné télesné vfchovy posuzovat, nebot byla provadéna
kratce a pro téXky stav déti pouze v omezeném rozsahu, Ze zbyvaiicich 28 dBti byio
u 19, ti. v 73 % zapofato s létebnou t&lesnou v¢chovou af po prvnim roce Zivola.
Pouze 27 % z t@chto A&t provadélo rehabilita¥ni 16Zbu jiz v kojeneckém vekm,

Jednou z metod srovnévajicich h&inek létby v urfitych nepfilis dlouhych
¢asovych Gsecich je metoda tzv. dmrinosinich tabulek (4). Informuji nés o tom,
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kolik procent nemocnjych pefije uréité #asové obdobi, v kterém byl zave-
den novy lécebny postup. Doviddme se, Zg zavedenim komplexniho lé&ebného
postupu stouplo procento déti, preZivajicich 3 roky po zavedeni 16¢by v nékte-
rych sestavach z 57 % na 73 % (1}, &1 dokonce z 33 % na 80 s (3).

Zhodnotili jsme touto metodou suubor 129 nemocnyci, létenych komplexnd
s pouZitim vy3e popsanych metod létebné télesne vichovy. Statistickym
Setfenim jsme zjistili, Ze 53,5 % nemocnych preZivad deset let po stanoveni
diagnosy a zavedeni terapie. Pro srovnéni s citovanymi literdrnimi ddaji uva-
dime, Ze (M roky preZilo 78,5 % tohoto souboru. Ve své diiveéjsi praci jsme
hodnotili kratdi ¢asové dseky z doby pfed zavedenim komplexni 16¢by a po
nem. Srovondme-li sedmileté pleZivdni skupiny ddti z Iet 1957-—1964, tedy
déti léCenych pouze dietou, pankreatick¥mi fermenty a antibictiky bez inha-
luént Jécby a létebné télesna vychovy, zjidtujeme, Ze se vyznammé 1isf od
vysiedkii soufasn® hodnocené skupiny: 23,8 % proti 39,3 %. Nelze tedy po-
chybovat o tom, Ze se létebnd télesna vichova projevuje na ztepseni vyhlidek
déti s CF pi¥iznive, i kady# znovu opakujeme, Ze vysledky Jé&by nelze pfricitat
pouze jedné metods.

3 desaZenymi v¥sledky lé&ehné péfe o dBti s CF nejsme viak dusud stile
zcela spokojeni. Aby se soucasny stav zlepsil, je tfeba prohlubovat v§zkumnou
¢innost, spoéivajici v patrani po zdkladnim defektu zodpovddném za tuto cho-
robu, v hiedanf novych metod screeningu, prenatalni diagnostiky i vyhledavant
heterozygutll. Predevsim viak je tFeba rozsifovat Znalosti klasickyeh 1 méns
obvyklych piffznaki nemdei a zajistit tak jeji vZasnouw diagnostiku, Jakmile se
CF prokdze, je téeba z této skutednosti vyvodit zAvBry a zad{t ithned soustavnd
l¢tit. Je tfeba vychovdvat lékafe v terénu i rodife nemocnych déti k tomu,
aby vfas rozpozndvali projevy infekce a aby byla vZdy pii jejich projevech
zavedena Gginnd antihiotickd 1étha. Je t¥eba rozsifit sif soclainich a rehabili-
tatnich pracovnic, trvale kontrolovat péfi o déti v rodinach, nabddat matky
k soustavné inhalatni a rehabilita&ni l&ch. Spravny postup jejiho provdadéni
je tfeba v pravidelnych fasovych fisecich hodnotit.

Citlivy a optimisticky p¥istup celého kolektivu lékatl, sester, rehabilitaénich
pracovnic, psycheloga i viech ostatnich, ktefi s nemocnym ditétem a jehn
rodinou pfijdou do styku, je nedilnou souédsti a natmon podminkou dobré
péce o déti s CF.
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[12.
HODNOCENI FUNKCE PLIC
A. ZAPLETAL

Nejvyznamndjsi abnormalitou funkce plic u pacientd s plicni formon cys-
tické fibrosy ({CF) je zhorSend prichodnost, tj. ohsirnkce dychacich cest.
7 ni vyplyvajl klinické pFiznaky a daldi abnormality iunkece plic u této cho-
roby. Objektivni zii§tovdni této obsirukce, pasouzeni 1ejiho stupné i jeji pli-
Ji#né lokalisace v dgchacich cestdch umoZinji nékieré metody vySeifeni
funkce plic. Stancveni obstrukce dfchacich cest 1 t&chito pacientld m& nejen
viznam diagnosticky, ale rovngZ pli posuzovdni terapeutickych postupil. Dnes
existuje Fada metod, kterymi lze uréavat gbstrukci dfchacich cest (2, 3), aviak
ne viechny metody davaji stejné vysledky, pokud s¢ tykad stupng této ob-
sirukee.

Ukazatele vyjadfujici obstrukci dychacich cest je moZné zhroba rozdélit na
ptimé a nepilmé. Mezi pfimé ukazatele zaFazujeme ty, kieré charakte-
Bshem klidového dychéani je pak urfovan proudovy odpor dychacich cest [Raw] nebo
béhem klidového dfchani. Patfi sem jednovielinovd vitdlni kapacita {FEVy]), primérnd
stiedovd videchovd rychlost {MMEF.;_s; % ve), vreholova vgdechovd rychlost [PEFR],
maximélnl vydechové rychlosti stanovené na rhznych objemov§ch hladindich [Vmax)
Tyto vechny hodnoty jsou ziskdvany pti usillovném vydechu vitalni kapacity (FVC)
Pihem klidového dfchéni je pak urfovan proudovy odpor déchacich cest (Raw) nebo
proudovy plicni odpor (Rpl. Za neptimé ukazatele obstrukce dychacich cest
povaZujeme statické plicnl objemy ziskané spirogratick§m vySetfenim a meérenim
funkénl residualni kapacity (FRC) v télovém pletysmografu nebo pomoci inertnich
piynd (helium -- dilutnl metoda, vyplavovact kfivka dusiku). Mezi zakladni staticka
plicni objemy pat¥l pak vitalni kapacita [VC), celkova plicni kopacita [TLC), funkéni
residudlni kapacita (FRC) a resldualni objem [(RV). Krom& znalosti absolutnich
hadnot statickych plicnich objem@ je dileZitsé pi posuzovdnl obstrukce djchacich
cest zndt rovnd? vzdjemny pomér RV/TLC a FRC/TLC. Z doaldich nepiimych ukaza-
telt obstrukce je urdovdn ,closing volume" [uzaviraci objem]), ,volume of isoflow™
{objem stejpého prdtoku), prib&h sedmiminutové vyplavovact kiivky dusikn z piic
a residuum dusiku na konel téchto sedm! minut vyplavovéni, Déle je to frekvening
zavisla dynamickd plicni kompliance a distribuce krve v plicich aj,

K posouzeni chstrukce dychacich cest u pacientd s cystickou fibrosos a
vfibec u pacientii s obstruk&nimi chorohami plic povaZujeme za nejdileZitgifi
pitmé ukazatele, které vyjadioji proudéni vzduchu dychacimi cestami. Z nich
jsou to pPedevdim maximalni vfdechové rychlosti meiend na niZsich obje-
movych hladinach plic a ziskané p¥i provedeal usilovného vydechu vitalni
kapacity. Tito ukazateld velmi citliveé reaguji na zménu v prichodnosti dy-
chacich cest, zvlastd pak u poddtednich mirnych forem obsirukce dvchacich
cest, ktera byvd lokalisuvdna v drobnych perifernich dy¥chacich cestach. Hod-
noty maximélnich vydechov§ch rychlosti iscu uréovany z kfivek — ,pritok-
objem® (angl, flow-volume], (abr. 33). Kfivka ,priitok-phjem™ vyjadfuje vztah
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Cbr. 33, Kfivka ,pritok-objem® u chlapce V. M. s cystickou fibrosou, ziskand v listo-
padu 1974 (A). Jeho v¢¥ka byla 139 cm g vdk 12 let Drizha kiivka [B) byla ziskdna
v bfeznu 1977 u téhoZ chlapce ve viku 14 let, t8lesnd vyska 148 cm. ObE k¥ivky maji
svllj zaddtek vievo po maxim&lnim nddechu, po kterém pak nasleduje usilovny vy-
dech Kfivka ,pritok-objem* znazoriiuje vztah vitlng kapacity [registrované na vode-
rovné ose} a maximaini vydechové rychlosti [reglstrované na ose svislé) ve stejns
doh&. Béhem usilovného v§dechu, ktery za¥ind levou Gdsti k¥ivky, vydechova rychiost
stoupd (vzestupnd &ast kfivky) aZ dosshne vrcholu a pak wvydechovd rychiost klesa
(sestupnd &ast kiivky). Pro posouzeni obstrukce malgch, perifernich dfchacich cest
je dilefitd sestupnd &ast k¥ivky. U tohoto pacienta vidime vyvpj obstrukce perifer-
nfch dychacich cest, kierd se zfetelnd zyétiila, pravé srovndnim sestupnych £asti chou
kflvek (dolni &4st grafu). Sestupnd st kfivky B ma konkédvnl tvar typicky pro ob-
strukel d¢chacich cest. Sestupng &ast ktivky A neni je¥t& tolik konkavni jako stefnd
C¢ést kfivky B,

maximéln{ vydechové rychlosti k vitdlni kapacilé v celém rozsahu vitdlni
kapacity. Na svislé ase kiivky je zaznamenédna vydechovd rychlost a soutasns
s ni ve stejnou dobu vitdlni kapacita na ose vodorovné. Kiivka ma vZestupnou
a sestupnou &dst, NejddleZit8jsi pro zjitovani obstrukce dgchacich cest, a to
pedeviim praveé poditeénich mirngch forem, e seslupna &ast kfivky ,priitok-
objem®. Tato &4st kfivky zhruba v rozsahu 0.—75 % vitdIni kapacity je pro
téhoZ jedince vidy stejna, reproducibllni [opakovatelna} a tedy velmi charak-
teristicka, jakmile vy3etfovany dosdlil uréiiého maximéalniho v¥dechového tisi-
li. To prota, Ze po dosa¥eni tohoto maximéintho videchového usilf tvar sestup-
ne gast{ kfivky ,pritok-objem* (v rozsahu 0-—75 % vitdlni kapacity) zavisi
pouze na mechanickych vlastnostech ptlie, ti. prichednosti dychacich cest
a pruZnych vlastnostech plic, a neni ovlivnén dal%im Zv¥ienim vydechového
Gsili. Maximalni vydechové rychlosti, uréovana na sestupné Casti k¥ivky | pra-
tok-objem"”, zachovavaiji k vitdlni kapacité stdly vztah a lze jich proto pouZit
hejen k pasouzeni obstrukce dfchacich cest, ale také k bosouzeni spoluprice
vySetfovaného p¥i manévru usilovného vgdechu vitalni kapacity, Reproducibi-
iilta a charakteristicky tvar sestupné &asti krivky ~pritick-ohjem* u vygetto-
vaného umoZiivje vyloudit ty Ifivky, pfi kterych vydechové tisili bylo nedo-
konalé, a tim i kFivky ovilvnéné dinnosti dy¥chaciho svalstva, nap¥. svalovon
Unavou. V praxi to znamend, %e ziskfme-li béhem usilovného vydechu vitdlni
kapacity n vySetFovaného alespoii 3 kiivky »pritok-objem®, jejichZ sestupné
dasti jsou stejné, mifeme soudit na maximalni v¥dechove 1isill vySetFovaného
Lbéhem tohoto m&feni, a tim i dobrou spolupridci vySetfovaného, Hodnoty ma-
ximdlnich v¢dechovfch rychlosti, stanovens na sestupné Zasti k¥ivky | priitok-
objem® v rliznych objemavych polohach plic, napf. v poloze 25 % V¢, 50 G
V{ nebo 60 % TLC, vyladfuji pak pouze priichodnost, a tim ohstroktivni zmeény
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¢¢chacich cest. Navic pak vyjadiuji prichodnest perifernich dychacich cest,
kde obstrukce vdtSinou zadind a byvd dlouhou dobu bez klinick¢ch ptiznaki.
Je tomu tak proto, Ze dychacf cesty hehem usilovného vydechn v rozsahu
0--75 0 wvitalni kapacity (tj. v rozsahu pilieniho ocbhjemun, ve kierém jsou
maximaln! v¢dechové rychlostl nezdvislé na dalsim v¢¥dechovém usili a vy-
jadfuji pouze prilchodnost dfchacich cest), jsou rozdéleny na centrdlni a pe-
riferni dsek plsobenim positivntho Intrapleurdintho tlaku. Centralni nsek je
timto tlakem komprimovan (stlafen) a zabrafuje tak dalfimun zvy¢Seni ma-
ximalni v§dechové rychlosti. Periferni usek dychacich cest timto intrapleu-
rdlnim positiviim tlakem komprimovan nen!, nebof tlak uvnitf téchto cest je
vy§sl ne? intrapleurdini tlak, a pruto nedojde k jejich kompresi. Hodnoty ma-
ximdlnich vydechovych rychlosti mgéfené na sestupné casti kiivky ,pritok-
obtem® vyjadfuji proto také prichodnost a tedy i obstruktivni zmény perifer-
rich dychacich cest [podrobnostl viz v cit. 1].

U zdrav¥ch det! a mladistv¥ch je sestupna ast kiivky ,pritok-objem" véi-
ginou rovnd. U pacientdl s obstrukénimi ghorobami plic, a tedy 1 u pacientd
s CF b¢va sestupnd &ast kEivky .pritok-objem” konkévni, {. j. prohnutd
smérem dold (viz obr, 1). U mirn&jiich forem obstrukce se objevuie tato kon-
kavita kFivky jen v dolni {obr. 1A}, konetné jeji casti, u td¢kjch forem ob-
strukce dychacich cest pak v celém rozsahu sestupné Gasii kFivky (obr. 1B).
velmi citlivou hodnotou, reagujici jiZ na mirné obstruktivni zmény dychacich
cest. je hodnota maximélnf vydechové rychlasii stanovené v poloze 25 % vi-
talni kapacity (Vmaxss % vc). Pro kvantitativni posouzeni maximalnich vyde-
chovych rychlosti u pacientd s obstrukEnimi chorobami plic, ti. 1 s cystickou
{ibrosou, ie tPeba mit viak normalni hodnoty. U zdravich d&tl a miadistvych
s¢ hodnoty maxlmalnich vydechovych rychlosti mdni s jejich ristem. Nel-
lépe koreluii s télesnou vidkou d&ti a mladistvgch f{tab. 1}; nebyl z{ist&n rozdil
v jejich hodnotdch mezi chlapci a déviaty. Hodnoty, které jsou mensi o vice
ne* 28D od primé&ru normélnich hodnot, povaZzujeme za signifikanin® abnor-
walni a svddéi pro obslrukei dychacich cest.

Dalsi dnes ji? velml roziifenou metodou, zavedenou pro posuzovani obstruk-
ce dychacich cest & vyjadiujici velikost proudéni vzduchn dychacimi cestami,
i& uréovani proudevého udporn dvchacich cest [resistence, Raw], (obr. 34, 35).
Tato hodnota vyjadtuje velikost atveolarnibo tlaku v centimeirech vodniho
stoupce jaks hnaciho tlaku k tomu, aby vzduch pfi normAlnfm d¥chani
proudil rychlost! jednoho litru za vteFinu dfchacimi cestami. Pfi obstrukei
d¢chacich cest hodnota proudového odporu dychacich cest stoupa. Proudovy
pdpor dychacich cest dnes vyietfujeme obvykle v t&lovém pletysmografu, coZ
je kabina, ve které je vysetfovany hermeticky uzavien a v ni dyché. 2 tlako-
vtch zmén uvnitf kabiny lze vypeditat hodnotu alveolarniho tlaku a pfipojenym
prneumotachagratem pak uréime proud vzduchu béhem dychdani. Ob& hodnoty
jsou soutasné zaznamendvauy [viz obr. 34). Ve stejné dob# je t¥eba rovni
uréit tzv. chjem plynu v hrudniku {angl. thoracic gas volume, TGV]. To profo,
#e hodnota proudovéhe odporu dfchacich cest zavisi na obiemn plic, na jehoZ
drovni (hladind) je méfFena. Hodnota proudového odporn klesa se zvBtiovi-
nim objemu plic, a to neiineArnd. Je prote nutng vztdhnout hodnotu Raw
k¥ omu objemu plic, na jehoZ trovnl byt Raw méfen, tj. obvykie k hodnoté
funkiéni restdudlni kapacity (FRC). Hodnotu FRC ziskavdme pak méfenim
v pletysmografu jako TGV v poloze klidového vydechu. Hodnota Raw hyvad
pak dale vyjadfovdna jako tzv. konduktance [vodivost, Gaw) dychacich cest,
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cuZ je pFevratnd hodnota Raw/Gaw = R ). Je tomu tak proto, Ze zavislost
aw

GGaw na FRC je linearni a hodnoceni proudovébo odpuitt je proto snazii. Ho:l-
nota konduktance je rovnas Pro snazii posuzovdni jesté vyjadfovana na jed-
notku plicniho gbjemu (napi. FRC) jako tzv, specificka konduktance [(Gaw/FRC),

Tabulka 1. Maximdlni vgdechoves rychlost stonovend v poloze 25 % pitding kapacky
{Vmaxs; % ve) o zdvislosti na télesns vhkce u Zdravgeh chlapch a dévbat dehromad,y

‘max;; ¢ orni z
Vyska (em} ‘F;;;tﬁ]ﬁjc primér D'[J]—ngjgie H[ HP

115 0,94 0.63 1,41

116 0,36 0,64 1,44

118 1,00 057 1,48

120 1,04 0,89 1,55

122 1,08 0,72 1,61 |

124 111 0,75 160 ;

128 1,16 0,77 ; 173 i

128 1,20 0.50 1,79 |

i30 1,24 0,83 1,85

132 1.25 .85 121

134 1,32 0.89 | 1.98

134 1,37 b9z 2.04

134 141 0,95 | 23

140 | 1,46 .08 235

142 | 1,51 1,01 2,25

144 1,55 1,04 2,32

14§ 1,60 1,07 2,38

148 1,65 1,11 ; 2,46 |

154 1,760 1,14 | 25 ,'

152 1,78 1,17 2,61 i

154 150 1.21 2,69 |

155 1,66 1.24 277 ;

158 1.81 1.28 2,5 !
, 160 1,96 1,31 2,93 i

162 2,02 135 3,01 !

162 2,07 1,39 3,69

186 2,13 1,43 3,18

168 2,19 i 1,47 3,28

170 2,25 1,50 3,35

172 2,30 1,54 3,44

174 2386 1,58 3,53

176 242 1,52 3,62

174 2,49 187 3.7%

180 2,55 1,71 3,60
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Obr, 34, Ziaznam méfeni proudového odporu dychacich cest [Raw] a objemu plyna
v hrudniku [thoracic gas wvolume, TGVex) s uvedenim &iselnych hodnot téchto veli€in
a rovnd? hodnoty specifické konduktance [Gaw/TGVex). Zaznam A je u desetiletého
chlapce s cystickou {fibroscou, vy$ka 138 cm. Zédznam B je u déviete s cystickon Iibro-
sou, vk 22 let, vy¥ka 163 c¢m, Pro srovndni hodnot t€chto funkdénich parameiri mezi

U zdravych déti a mladistvich ve vBku B—17 let jsme zjistill, Ze hodnota
specifické konduktance je nezavisld na t&lesné vy¥ce a véku a &ini v priméru
0,193 + 0,044 litrii'sec/em H.O/HIr. V praxi to znamend, ¥e stati znét toto
jediné &islo pii posuzovani naméfené hodnoty specifické konduktance u pa-
cientii. Hodnoty, ktecé jsou pod hranici pdsma 28D od primé&ru normalinich
hndnot, znamenail obstrukci d¥chacich cest. Hodnota Raw nebo Gaw, kterd je
méiena b&hem klidovéha dychdni, tedv v dobg, kdy dychaci cesty nejsoun kom-
primovany positiviim intrapleurdlnim tlakem jako p#i usilovném vydechu, vy-
jadifuje prlchodnost hlavné velkych centrdlnich dychacich cest. To proto, Ze
celkovy prifez centrdinich d¢chacich cest je menii neX celkovy priifez pe-
rifernich dychaciclh: cest. Zmé&ny v priisvitu centralnich dfchacich cest, jako
jsou larynx, trachea, iobdrni a segmentélni bronchy, ovlivni proto vice hod-
notu Raw neZ zmény v prisvitu perifernich d¢chacich cest.

lestli¥e pak méFfime ve stejné dob& u vySetfovaného maximé&lni vydechové
rychlosti na ni#$ich objemovych hladindch plic a proudevé odpor dychacich
cest {lépe konduktanci ve vztahu k plicnimu objemu), miZeme se také vyjadiit
o piibliZné lokalisaci obstrukce v dfchaeich cestéch. To znamend, zda se ob-
strukce nachdzi v perifernich neba ve v&t3ich centralnich dychacich cestach.
Néasledkem obstrukce dychaclch cest dochézi pak také ke zménAm statickych
plicnicl objemdl. tj. VC, TLC, FRC, RV. ZvEtSuje se hodnota RV, FRC, i TLC,
kiesd naopak hodnota VC a zvétSuje se pom#r RV/TLC a FRC/TLC. Hovofime
o hyperinflaci plic, K poscuzeni hodnot statick¥ch plicnich objemd n pacientl
je tbeba opét pouZit normdlnich hodnot. U némi sledované skupiny zdravych
détl a mladistvich ve véku 6—17 let hodnoty VC, TLC, FRC a RV, které ném
sloufi jako normalni (referentni] hodnoty, nejlépe korelovaly s t8lesnou
vyskou (tab. 2, — 5.]. Tato zdvisiost byla exponencidlni a hodnoty statick¢ch
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plicnich objem&i krom& RV se lisily mezi chla
kieré jsou mimo pasmo 95 % normélnich hodnot

priiméru) povafujeme za patologicke.

Tabulka 2 Vitdini kapacita {VC} v zdvislosti na télesns p

a dévdat zoldst

pct a dévéaty. Ty hodnory,
(1j- + 2SD nebe — 23D od

gice u zdravgeh chlapesd

62

Ve (ml] —~ Dolni meze Horni meze
Vyska _primer (—28D) [+ 25D)
{em} |
chlapei dévéata chlapeci déviiata chlapci | dévata
115 1418 1365 1238 1128 1823 1651
1i8 1452 1396 1269 1154 1662 1889
118 1523 1461 1330 1207 1743 1767
120 1598 1527 1304 1262 1827 1847
122 1871 1595 1480 1318 1912 1930
124 1748 1665 1527 1376 20m 2014
126 1528 1738 1597 1435 2092 2101
128 1569 1810 1668 1496 2188 2190
i306 1304 1886 1742 1559 2282 2281
132 2080 1963 1817 1623 2381 2375
134 2169 2043 1893 1623 2482 2471
136 2260 2124 1974 1758 2587 2589
138 2354 2207 2058 1824 2684 2670
140 2450 2293 2140 1895 2804 2774
142 2548 2380 2228 1967 2017 2879
144 2649 2489 2315 2041 3032 2987
i46 2753 2561 2405 2117 3151 2098
148 2839 2854 2494 2194 3273 3211
150 2968 2750 2593 2273 1397 3327
152 3079 2848 2690 2354 3524 3445
154 5103 2948 279¢ 2436 3655 3566
156 3310 3050 2892 2521 3788 i 3689
156 3429 3154 2996 2807 3925 | 3815
180 3551 3260 3102 2695 085 | 3944
162 3676 3369 3211 2784 4207 4075
| 184 3803 347¢ 3323 2876 4353 4209
166 3934 3502 3437 2969 4503 1345
168 4057 3708 3553 3065 4B55 4485
170 4203 3825 3672 3182 1611 4823
172 4342 3945 3783 3261 4970 4772
174 4184 4067 3917 3362 3132 4420
176 4629 4191 4044 3465 5298 5071
178 4778 4318 4173 35869 5467 5224
180 4927 4447 4304 3678 5639 5380




Tabulka 3. Celkovd plicnf kapacita stancvend v t&lovém pletysmografu {TLChox} v 2d-
vislost! na télesné vi¥ce u zdravgjeh chlapcld a dévéar zvld§t

i TEChox (ml) -~ Doln! meze Hornl meze
Vitka primér [—25D) [+ 25D}
(cm] |

chlapel dévata chlapci : déviala chiapeci déviata

i |

115 1966 1860 1732 1575 2232 2196
116 2011 1902 1771 1611 2283 2245
118 2101 1987 1851 1683 2385 2346
120 2194 2075 1932 1758 2490 2450
122 2289 2166 2016 1834 2599 2558
124 2387 2258 2102 1913 2709 2666
126 2487 2353 2109 1993 2823 2778
128 2589 2451 2281 2076 2940 2893
130 2695 2551 2374 2161 3059 3011
132 2803 2653 24690 2247 3182 3121
134 2913 2758 2566 2338 3307 3255
136 3026 2865 2666 2427 2436 3382
138 3142 2875 2787 2520 3567 3512
140 3280 3087 2872 2615 | 3701 2644
|
142 3381 3202 2978 2712 3839 3780
144 3505 3319 3087 2812 3979 2018
146 3631 3439 3199 2914 4123 4080
148 3761 3562 3313 3m7 4260 4205
i50 3893 3587 3429 3124 4419 4353
152 4028 3815 3548 3232 4572 4504
154 4165 3946 3689 3343 4729 4658
156 4306 4079 3794 3455 4888 4816
158 4449 4216 3919 3571 5051 4976
16¢ 4505 4354 4048 3889 5217 5140
162 4744 4498 4179 3809 5386 5307
1684 4896 4640 4313 3931 5558 5478
166 5051 4787 4449 4055 5734 5851
168 5209 4937 4587 4183 5914 5828
170 5370 5090 4730 4312 6095 6009
172 5534 5247 4874 4444 6282 6193
i 174 5701 5405 5021 4576 6472 5580
176 5870 5560 5171 4715 6665 8570
178 6043 5730 h323 4854 6561 6765
180 6220 5898 5468 4956 7061 6962

Obstrukce dychacich cest zplischuje zmény i pstatnich funkiénich testd,
napi. prodlouZeni vyplavovani dusiku z plic a vznik residui na konci sedmi-
minutového vyplavovdni dusfku. Klesajf rovn&? hodnoty FEV), % FEV,/FVC
a dochdzi jestd k Fadé dalsich zmdn funkce plic, které viak pro posouzeni
obstrukce dychacich cest nejsou jiZ tak ddleZité, Ve¢siedkem poruchy jednotli-
vych eta?i funkce plic, vyvolané obstrukci d¢chacich cest, jsou pak take
zmény v hodnotdch krevnich plynd a acldobasické rovnovahy v arterlalni krvi
(v praxi nahrazované arterialisovancu kapildrni krvi]. Nejdfive se objevuie
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hypoxemie, pozd&ji pak pfistupuje hyperkapnie s respiradni acidosou. Zmény
v hodnotach krevnich plynil a acidobasické rovnovaby u obstruktivnich zmén
dvchacich cest se v3ak objevuji daleko pozd&ji neZ napF. zmény maximalnich
videchovych rychlosti, stanovenych v ni¥sich objemovych polohdach (nmapk
Vmaxs; % ve), Je tomu tak proto, Ze plice svfmi znadngmi kompensa&nimi
mechanismy umoZfiuji stdle dobrou plynovou vymdnu i za situace, kdy je ji-
nvymi metodami {i¥ prokazatelnd obstrukce dfchacich cest.

Tabulka 4. Funkéni residudlni kapacita stanovend v 8lopém pletysmografu {FRCoox}
v zdvislosti na t8lesné vifSce u zdravgeh chlapell a déptat zoldsf

PRChe: [l — Dolni meze Horni maze
v§ska primér {(—2sn) f+255)
[cm])

chlapci ddvlata chlapci déviata chlapci déviata
e i I
115 ’ 941 s0e 790 ‘ 707 1121 1160
116 ! 963 926 409 I 723 1128 1156
118 | 1008 569 846 ‘ 756 1201 1241
120 | 1054 1012 885 750 1256 1298

1 |

122 | 1101 1057 925 : B25 1212 1354
124 | 1150 1103 965 , 851 1370 1412
126 | 1200 1150 1007 | 808 1429 1473
128 1251 1198 1050 ! 938 1460 1535
130 | 1303 1248 1094 974 1553 1598
132 1357 1299 1140 1014 1617 1663
124 1413 1381 1186 1055 1883 1730
138 | 1489 1404 1233 1097 1750 1799
138 | 1527 1459 1282 i 1138 1819 1869
140 1587 1515 1332 1183 1590 1940
142 1848 1572 1383 1228 1962 2014
144 1710 1631 ¢ 1435 1273 2037 2089
146 1774 1691 14839 1320 2113 2165
148 1839 1752 1344 1368 2190 2244
150 1905 1815 1600 1417 2270 2324
152 1974 1879 1857 1487 Z351 2408
154 2043 1944 17158 1518 2434 2489
156 2114 2011 1775 1570 2518 2575
158 2187 2G74 1438 1623 2605 2662
150 2261 2148 1898 16877 2603 2751
162 2337 | 2219 1962 1733 2784 2842
184 2414 2292 2027 1789 3066 2935
166 2493 2365 2G93 1847 3163 3029
168 2574 2441 2161 1908 3283 3126
170 2656 2517 2230 1966 3365 3224
172 2739 2596 2300 2027 3468 3324
174 2825 2675 2372 2089 2876 3426
176 2912 2758 2445 2152 2070 3530
1758 2000 2839 2514 2217 3574 3636
184 3091 I 24923 2505 2283 3681 3744
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Tabulka 5. Residudini objem stunaveny v ielovem pletysmografu [(RViusx} v zdvisivsit
na télesné vijce u zdravgch chiapcit a déviar dehromady,

. T R¥yax fml} — ' Dolni meze Horni meze
Vidka [cm) {primér) [ - 28D [ + 25D)

115 519 255 758
116 529 362 772
118 549 75 £01

! 120 565 KeTH 830

| 122 589 464 860

: 124 610 413 890

i 126 631 432 921
128 653 _ 447 952
130 674 ; 482 584
132 697 a77 1017
134 720 493 1050
136 743 509 1084
138 766 525 1118
140 790 541 1153
142 814 ’ 558 1148
144 839 575 1224
148 864 592 1261
148 915 609 1298
150 #89 627 1335
152 941 645 1374
154 oG8 663 1412 .
156 995 682 1452 !
158 1022 701 1492
160 1050 720 1532
162 1078 739 1574
164 1197 759 1615
168 1136 779 1658
188 1165 799 1700
170 1195 819 1744
172 : 1225 84D 1788

. 174 - 1256 B61 1833

i 176 ! 1287 882 18748

178 | 1318 904 1024

i 180 1350 925 1970

{ : '

Viechny tyto uvedené vyZetfovaci postupy ke stanoveni vbsirukce dvcha-
cich cest plati vSak predevSim pro d&tl star3i p8ti aZ Sesti let, kdy ditg je
jiZ schupné spoluprdce pri vy3etfovani, U d&ti pod hranici p&ti let veku je
posuzovdni obstrukce dychacich cest metodami funk&nfho vySetfeni plic mno-
hem obtizn&jii, nebof dité v tomto vEku se brani vy3etfovéni. PHi tom pravé
v&t§ina d#ti s cystickou fibrosou je mlad3f péti let. U nich nelze urfeovat ma-
ximdalni vydechové rychlosti, nejvhodn&idi k Ccasnému zjisfovani obstrukce
dychacich cest. Je viak moZno po zklidngni ditéte urfovat proudovy odpor
dychacich cest v t&lovém pletysmografn pro né plizpisobeném, dédle pak sta-
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novit hodnoty krevnich plyn8l a acidobasické rovnovahy nebo alveolarnich
plynd pomoaci motového spektrometry, pokusit se o vyplavovacl kfivku dusiku
z nlic,

Za zdkladni metody pro posuzovdni obstrukce dgchacich ecest u pacientfi
s obstrukénimi chorobamit plie, a tedy i u pacientit s cystickou fibrosou po-
vaZujeme viak urdovdni maximdinich vgydechovgeh rychlosti na niziich obje-
movgeh hladindch plic a specifické konduktance.

%
pat

1001 »2en 2220 <25D <25D

<25D

<250

>250
<250 < 29D

»>28D

L0 »250

261

0/ )
Ve TIC FRC RV RV FRC Trap Vmax FEV, OGaw

TJLC TiC  gas 25% S0P B(P4 oV
vC Ve TLC

Obr. 35. Jednotlivé sloupky udavaiji procento  paclentldl s eystickou fibrosou [vak:
3 — 24 let), u nich# byly zjistény abuormalni hodnoty [tj. vice nebo méné neZ 25D
od naleZité hodnoty)uvedenych ukazovateld priichodnosti dychacich cest, Zkratky
téchto funkdnich ukazatelll a dalsi viz v texin

Z Fady ukazatell hodnoticich obstrukei dychacich cest u dlorhodohg sle-
dované skupiny 28 pacientd s cystickou fibrosou starsich 6 Iet [obr. 35) jsme
ziistili, Ze byly u nich nejtast8ji abnormélni, 1j. patologicky sniZené, hodnoty
niaximalnich v¥dechovych rychlosti, urdenych na niZ8ich objemovych hladi-
nach plic (Vmaxy % ve, Vmaxg % mc). Tyto patologicky sniZené hodnoty
maximédlnich vydechov§ch rychlosti svidii o tom, Ze obstrukce postihovala
Predevsim drobné periferni dfchaci cesty, a to n 93 % (schto paclentd. V da-
sledku této cobstrukce drebnyeh perifernich dychacich cest do3lo k uzdvéru
néktergch oblasti plic, které se pak neti¢astnily na plynové vyméng U vice
neZ poloviny t¥chta pacientit dodlo Xk signifikantnimu zv&t$eni hodnot tzv,
polapenéha vzduchu (angl. trapped gas), u 96 %) pacientd jsme nachdzel sig-
nifikaning zvétSené hodnoty poméru RV/TLC, Tyto nalezy jsou dokladem RKy-
perinflace [pfevzduinéni) plic. Hodnota speciiické konduktance [Gaw/TGV}
byla patologicky nfzkd zhruba u dvou tfetin stejnfch pacientdi a svBd&l
0 tom, Ze obstrukee centrdlnich dychacich cest postihovala pacienty s cystickou
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fibrosou ménd &asto ne¥ obstrukce perifernich dychacich cest. Z naSich
vgsledkfi rovndZ vyplynulo, ¥e obstrukci u té&chto pacientit je moZno zjistit
nejprve v perifernich dychacich cestéch, a teprve pozdgji k ni pFistupuje
také obstrukce centralnich dychacich cest. Obsirukce centrdlnich dychacich
cest pledstavuje proto jiZ rozsdéhlejsi postiZeni dfchacich cest patologickim
procesem ovliviiujicim prichodnost dychacich cest. Rovn&Z hodnota jedno-
vtefinové vitalni kapacity (FEV,) byla patologicky sniZena témeéf u S50 i
pacientd, vitdlai kapacita {VC) byla vyznamné sniZena un dvou tfetin pacientil

Tobulka 6. Pramérnd videchovd rychlost v rozsahu dvou stfednich Giurtin vitdint kapa-
city {MMEFQa_ﬁ% vo) v zdvislostl na télesné vfSce u zdravfich chlapeidt a dévlat
dohromady

l | MUEF oo Yve | |
H acd T4 1mni
: Yeika {cm) l [h’sef:] — | D?I_Iilzg_)e)ze l [ +28D)
i | primér . i
!_ . ____,____:_._ ; e - | e —
| 115 | 197 i 1,11 ; 2.20
i 113 160 : 1,13 ! 2.25
118 ! 1,66 1,18 i 2.34
; 123 1| 1.73 1,23 i 2.43
122 1,80 i 1.28 l 2,53
124 : 1,87 ' 1,33 j 2.63
126 1,94 1.38 ! 2,73
125 2,02 1.43 _ 2,84
130 2,69 : 1.49 ! 2,04
132 217 , 154 3,05 ]
134 2,25 ' 1,60 i 318 _
133 2,33 165 : 3,27 i
133 2,41 : 1.71 ! 3,39 ;
140 2,49 1,77 : 3,50 :
142 2,58 . 1,82 3,82 ;
! 144 2.66 : 1,89 3,75 i
148 275 1,85 i 3,87 ;
148 2,84 2.02 : 4,00 :
150 2,93 ! 2,08 g 4,12 !
' . I
152 3.02 2,15 ‘ 4,26 !
154 312 i 2.22 I 4,39 ;
155 3,22 ; 2,29 ' 452 '
154 3,31 ! 2.38 : 4,68 i
160 3,41 ! 2,43 ! 4,80 :
162 3,52 i 250 : 4.95
164 362 257 ; 5,00
163 372 2,65 ; 524
5% ' 3,83 ; 2,72 ; 5,39
170 . 3,94 ' 2,80 l 5,54
172 4,05 2,88 ! 5,70
i74 418 i 2,96 i 5,86
176 428 2.04 ‘E 6.02
178 4,39 3,12 ; 6,18
150 451 ; 3,21 . 6.34
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Tubuika 7. Jednovteirinovd usiovns vydechnutd vitdlni kapacita IFEVy} v zépislost:
nu 18lesnd vice u zdravgeh chlapesd g dévsat zpldst

| FEVy iml) — f Colni meze Hornl meze
Vyska | primar | { — 23D} [+ 25D
(cm) | .’ |
.Ichlapei aévigin | chlapei téviarm chlapei dévitata
— - N B
115 1135 1105 052 583 1352 1382
116 1183 133 975 v03 1386 1415
118 | 1222 1186 1025 948 1456 1485
120|1 1262 1242 | 178 993 1524 1553
! |
| 122 1345 1289 1124 1039 1602 1625
, 124 1409 13584 | 1142 1086 1679 1699
| 126 1475 1419 | 1233 1135 1758 1775
, 128 1544 1482 1295 1185 1839 1853
i 130 1614 1546 | 1354 1238 1523 1934
I 132 1686 612 | 1415 1289 2009 2015
I 134 1761 1680 1473 1344 2098 2101
138 1837 1750 1542 1399 2189 2188
138 1616 1821 1608 1457 2283 2274
140 | 1997 1895 1676 1515 2380 2360
142 | 2080 1970 1746 1575 2479 2483
144 2165 2047 1817 1637 2580 2560
L1468 2253 2126 1891 1700 2685 2658
148 2343 2207 1966 1765 2792 2759
i150 2435 2289 2043 1831 2501 2862
150 2529 2374 2123 1838 3014 2869 |
| 154 | 262 2461 2204 1968 3120 3077
! 156 | 2725 2549 2287 2039 3248 3188
158 | 2827 2640 2372 2111 3369 | 301
|| 160 | 2931 2732 2480 2185 2493 3417
boog2 3038 2627 2540 1 2261 3620 3555
I 164 3147 2924 2641 2338 3749 %56 |
| 166 3288 2023 2734 2417 3882 3780 |
| 188 3azz 3124 2830 2498 4018 s
170 i| 3489 3227 2928 2580 4157 4035
,| 172 . 2608 3332 3028 2664 <200 4166 |
I 174 | 3730 3434 3130 2750 2445 4300 !
| 176 | 3854 3549 3235 2634 4593 4437 !
{178 | 3982 3660 3342 2927 4744 4577 -
% 180 4112 3774 3451 2018 4899 a7ig !
i !

a celkova plicai kapacita (TLC} zase pak zvyiena {jako ukazatel plicniho
emfyzému dychacich cest u nasich pacientii s cystickou fibrosou, vidime, Ze
strukei dychacich eest u nasich paclenti s cystickon fibroson, vidime, e
nejeitlivéjdim ukaxatelem zménéns prichodnosti, a tedy i obstrukce d¢cha-
cich cest, byly hodnoty maximdlnich videchov§ch rychlosti, mnérens na ni#sich
ubjemovych hladindch plic na sestupné cdstl kfivek , pritok-ohjem",

Neni pocliyb o tom, %e na této abstrukei se pedili pfedeviim sekrece velmi
viskosniho hlenu v d¥chacich cestdch, dile pak  zanétlivée zmény sliznice.
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Zjistili jsme rovné¥, Fe u ndkterych pacientll s cystickon fibrosou se miZe
na ohstrukc! dychacich cest podilet i dbytek pruZnych vliastnosti plic. Mecha-
nické uvolitovani dgchacich cest jejich vypréazdiiovanim miZe hrat proto vel-
mi dileZitou roli pF udrZovdni jejich prichodnosti, a tedy 1 pFi zmenSenl
jejich obstrukce. Vypracovdni tohoto l&Zebného postupu je pak prfedeviim
gkolem rehabilitaéni 16&by. Velba vhodného rehabilitacniho postupu by méla
mit za ndsledek zlepSeni priichodnosti dfchacich cest, a ten je moZno pravd
posvudit metodami funkéniho vySetfeni plic. Domnivame se, Ze urfovanim hod-
not maximélnich v¥dechovych rychlosti z kfivek ,priltok-objem® a specifické
konduktance v t&lovém pletysmografu je mo¥no velmi spolehlivé a objektivng
hadnotit rehabilitadni postup, zaméFeny na uvoln®ni obstrukce v dychacich
cestach u pacientdl s cystickou fibrosou. Nejsou-1i viak tyto metody k disposici,
je moZno posoudit tento rehabilitaéni postup pouze méné citlivymi ukazatell
obstrukce. Nejlépe je pak ur&ovat hadnoty primérné sttedové vydechové rych-
losti (MMEFs;-7; % ve) a jednovtefinové vitdlnf kapacity (FEV)) z objemo-
v6 kiivky usilovného vvdechu VC. Normélni hodnoty téchto dvon ukazatelit
jsou na tab. 6 a 7. RovngZ urfovani statickych plicnich cbjemit pfed rehabili-
taéni l&¢bou a po ni miZe poskytnout uZitefnou informaci o 1&écebném acinku
tétc metody. Nékdy se efekt této 1éCby nemusi projevit zlepienim ukazateld,
hodnoticich prichednost dychacich cest, ale zlepSenlm statickfch plicnich
objemfl. Uvoln&nim dychacich cest se totiZ oteviou nékteré diive obstrukei
vzaviené cblasti plic. Tim se zvét§] hlavné hodnota vitdlni kapacity a zmensi
residudlni objem jako dfistedek obnovené komunikace mezi postiZenou oblasti
plic a zevnim prostfedim (atmosférou). Vysledny efekt rehabilitalni letby
se miZe projevit i ve zlepSenych hodnotach krevnich plynh a acidobasické
rovnovdhy. Dosavadni zkuSenaosti ziskané pii studin funkce plic po rehabili-
atni 166b% u pacientd s cystickou fibrosou nejsou viak jednoznacné, Domni-
vame se v3ak, Ze wolbou vhadnych a citlivych metod funkéntho vysetieni
plic, jako jsou maximalni vydechové rychlosts, specifickd konduktance i po-
uIitim ostatmich metod vySetfeni funkce plic (statické plicni objemy) bure
mo#no provadét ohjektivni hodnoceni rehabilitagnich pustupfl v 18¢ebné praxi
u pacientd s cystickou fibrosoun, postiZenych predeviim ohstrukci dychacich
cest.
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{13.}

ZATEZOVE VYSETRENI U DLTi
S CYSTICKOU FIBROSQU

. VAVRA, M. MACEK

Reakce d&ti postiZenych cystickou fibroson na ielesnou ndmahu byla sle-
dovéna p¥i laboratornim zdtéZavém vydetfeni na bicyklovém ergometru, Takto
Lylo vy3etfeno 5 chlapcu a 8 dévéat a sledovdna byla srdetni frekvence [EKG],
rilnutovd ventilace a sloFeni vydechovaného vzduchu. U viech d&ti byly
nejprve zjistény hodnoty klidavé {vsedd na bicyklovem ergometru) a pak
na zvysujicich se stupnich submaximdlniho zatffeni. Prvnf stupett zatdFovs
intensity byl 05 — 10 Wikg t8lesné hmotnosti podle odhadu ditdte, dalsi
stupné byly vidy o 0,5 Wikg vySSl, Na kaddém stupni trvala zAt®Z 5 minat
4 uvedené parametry byly stanovovany v posledni minut® zatd¥e v setrva-
iém stavu. V dalsi d4sti vySet¥eni byl proveden pokus o maximAlni zati%en’ ke
stanoveni transportni kysikové kapacity. X tomuto agelu byla zAt&Z posledniho
submaximéalniha stupni zvySovana po minutd o 10 a¥ 15 W do snesitelnosti,

Toto vySetFeni bylo moZno provést jen u osmi dBli, u ¥ dsti celkovy stav ne-
dovolil takové zatiZen;.

Vysledky a hodnocent

Pt hodnoceni zdtaFového vydettenl se podrzime rozdsleni deti 5 Cystickou fibrosoy
pedle klinického prithéha fviz kap, 9] do t¥ stadii Vysledky jsou uvedeny v tap. 1.

1. Klidové stadium: zahrauje 4 déti. Stupfiované zaliZeni submaximdlni intensirr ve-
smés ukézalo, ¥e zrychlenf frekvence srdefni phi tdlesné ndmaze je znafnd yyssi
neZ odpovidd vEkové normé u nadl zdravé primdrné diétske populace a svddil pro
ztetelné zhorfencu reakei ob&hu na télesnou ndmahu, Extrémnim pifkludem je ne-
mocna H. N. Naproti tomu ukazatel vyuZiti kysliku se prakticky nelisi od normdiv
zdravfch diti. P télesném zatiFen! se zvyinje aZ do urfite intensity zatiZeni o p¥i
velmi vysokém zatiZeni bliZicim se maximp se sniZuje. U vEech étyr déd tohots sta-
dia bylo moZno provést zitd# maximalni, DosaZené hodnoty maximalniho prijnm
kysltku jsou pouze u nemocné H. N. veimi nizké, kdeZto u ostatnfich tii dats FEon
v dolnim pésmu normélnich hodnot,

2. Stadium — stiednd t8Zky stav: v této skuping jsou 3 dati Jejich vysledky jsou
podobné jako u skupiny prvaiho stadia, a to v Gdinnosti ventilace, jak i zobrazuje
pracente vyuZitf kysliku a v hodnotdch maximalniho pifjmu kysliku, Hodnoty chou
téchto ukazateld se nevymykaji hodnotdm nachdzenym u zdravé détské pogutace
stejného véku., Akcelerace srdedni frekvence phi télesném zatiZeni je u dvon téchio
déti (P. M., ]. M.) celkem piimérend, odpovida vékove norms, pouzZe u nEmMNene
E. 8. je zPetelné vyssl

3. Stadium — t8Zky stav: byly zafazeny 4 d#tl. Pouze n jednoho z nich {R. P.) bylo
moZno proveést i ,maximalni® zatéZ, oviem Kritéria k posouzeni maximalni zitéze
ani zde nebyla spln&na, napf hodnoty srdedni frekvence nedosahly maximslnich
hodnot pro tuto vikovau kategorii, hodnota (Vcoy/Vos) v posiedni fizi vysetieni
je stale men3i neX 1,0. Jde tedy spife o nejvyssi tolerovanou hodnotu pkijmu kys-
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Iku a je zietelné niZ%l ne¥ odpovidd vikové normé. Prece viuk bylo pfekvapenim,
Ze chlapec pies svQj t&¥KY stav dosihl této pomerng jesté slu¥né hodnoty. U ostat-
nich (& d&ti bylo moZno provést pouze vydetieni pii lehké, nejvy¥e stiednd t¥zke
zAlEZi, coZ bylo limitovdno zhor¥ujicim se stavem ditéte, dyspnof, eyanosou, kaslem
apod. U¢innost ventilace v obrazu hodnoty vyuZit kysliku se u této skupiny jen
nepatrné li§f od d&tf prvnich dvouy skupiu pouze v klidovfch hodnotach pled zati-
Zenim. PH zatiZeni fe ji¥ rozdil vyrazn§, protofe hodnoty v 16to ireti skupiné jsou
Vyrazné niZsl, cof svidéf pro zietelns zhordeni ventiladni ddinnosti, Take akcelerace
srdfen( frekvence pii zatideni je u téchto déti znatnd vat¥ ned hodnoty obvykle
u zdravfch, co¥ svéddi pro velmi zherfenou reakci ob8hu na t&lesnou ndmabu,

Zdver

Zat&¥ové vySetifeni nasi skupiny nemocnych s CF dovoluje jen omezené
zavery pro velmi nizky po&et d&t v jednotlivich podskupinach. NejobvyklejSim
liilezem je zna®né urychleni srdedni frekvence pif t&lesné namaze. Na tomto
ukazateli hy se teoreticky mohlo podilet onemocnéni plic znamenajici poruchn
vimény plynfi. Proti tomu viak svEdfi dalsi ukazatele, totiZ procento vy-
uZiti kysliku a hodnoty maximalniho pfijmu kyslikn u prvnich dvou skupin.
Proto je tfeba hledat pFitinu jinde, nejspife v niZ8i G¥innosti ch&hového Systé-
Ity na podkladé malé celkové fysické zdatnosti disledkem »hetrénovanost{"
-— télesného Zeteni, Kkteré vede k tomu, Ze stejna t&lesndé namaha je spo-
jena s vy381 aktivaci sympatiku u netrénovanych nef n trénovangch, a to se
viemi diistedky pra ob&h. Lze tedy soudit, Ze vhodnd tdlesnd cviteni zama-
fend na zlepSeni celkové kondice nadich nemocnych, pokud to jejich zdra-
voinf stav dovoluje, by zlepdila i reakei a adaptaci organismn na télesnou
ndmahu a to by se projevile i na hodnotéden srdecni frekvence. Jind je situace
u nemacnych ve tietim stadiu, u nich? je kaZda t&lesnd namaha vyZerpavajici,
kde nelze vyloudit urychleni vivoje cor pulmonate, nezname-l hodnoty tlakuo
v malém obéhu, a to nejen v klidu, ale i pii tdlesné ndmaze.

le zajimavym ndlezem, e u lehkvch a stfedns t&Zkveh forem CF se nezhor-
Zuje =zfetelnd ventiladni tcinnost, coZ miZe citlivd ukézat Dravé zatéZové
vydetfeni, Zmény vyu#iti kyslikn z vdechovanéhn vzduchu jsou u vdtdiny na-
gich nemocnych pii tdlesné zdtd¥ podobné jako w zdrav¥ch. Ohsahové je to
komplexni ukazatel nezdvisejici jen na fifinnosti ventilace, ale také na koordi-
naci mezi dychidnim a distribuci krve v malém ob&hu, a také na vyuiti kysliku
na periferii v cilovych orgdnech. Otdzkou u naXich nemocnych ziistdv4, za
jakou cenu je tato ventiladni u€innost udr¥ovana. Predmétem dalitho studia
bude spife oblust mechaniky dychdni a dechovd prace. Ventilagni déinnost je
zfetelné zhorSena proti zdravym pouze ve skupiné téZkych forem CF, ale
i zde je vozdil proti normaln zdravé populace vyrazn¢ teprve pfi télesnim za-
tiZeni.
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(14.}

TELESNY RUST A VYVO] DETI
8§ CYSTICKOU FIBROSOU

M. NOVAKOQVA

Cystickd fibrosa miZe v d&tském vEku velmi vyznamné ovlivnit t8lesn§
rist a vyvo][ nemocnych d&ti, zejména pFi t&¥kém priibdhu onemocnéni, Ge-
neralisovand povaha této choroby miZe postupné oviivnit rizné systémy t&lni
a détsky organismus velice citlivé reaguje na viechny jejich dysfunkce.
Nejzdvainéisi je postiZeni respiraénich orgénd.

Antropologie svymi metrickymi metodami somatického riistu a statistic-
kymi vypolty umoZiuje objektivné slednvat télesny vyvoj a hodnotit edchylky
od nermdlnfho riistu. Graficky zndzorn®né odchylky t&lesnych znakil na
morfogramu télesné stavby informuji o stupni t8lesné disproporcionality. Cha-
rakteristicky obraz postavy ditdte pFl téZkém pribShu onemocnéni je mengi
hubend postava s wvelkym bFichem, hilkovitymi konfetinami, relativng velkym
soudkovitym hroudnikem, pfFipadné deformovanym v pectus carinatum a pa-
lickovité prsty (obr. 38), (5).

Z mnoha sledovanych t8lesmvch znakil jsme vybrali deset, u kterfch jsme

prokdzali b&hem doby, po kterou tyto d8ti sledujeme, viyznamué oviivnéni
igjich vyvoje.

1. Télesnd vyska (V8) — i kdy? je tento tBlesn§ znak siin# geneticky podmingng,
téZka forma cystické fibrosy miiZe zpdsobit retardaci v riistu, podle na¥eho pozorovani
v primé&ru aZ o dvé smérodatné odchylky ([déle s), i kdy® rodife jsou normélniho
vzristu,

2. Télesn& vaha [VH] — je nejcitlivéi3im ukazatelem soufasngho zdravotniho stavu.
MiZze u této choroby pfi dlouhodobém sledovani velice kolisat. U skupiny vSech pa-
cienti s téZkou formou onemacndni jsme prokézali primérnou odehylku vahy téméf
minus 2 5 (4].

S rtélesuou wvihou vysoce koreluji obvodové zmaky., D pacientd s t&¥kou formou
onemocndni jsme dokdzali, Ze:

3. Obvod 1ytka [0!) — je v priméru aZ o dvié s mendi g )

4. Obvod paZe [0pZ) — je rovnéZ podprimérny shodné s obvodem lytka., Jsou to
ony typicky hiilkovlté kondetiny, které snad do velké miry lze pokladat za ukaz ne-
dostatetné funkce dolnich a hornich konéetin [ex inactivitaie). Tato nedostatefnd
funkce je zpiisobena nedostateénosti dechovou. Tyto déti nestal! na vydatné fysicka
pohyby, které by mohly posilit svalstvo pohybovéhoe nstroji, hlavn# koncetin.

5. Obvod hrudniku [OThx] — ohvod v roving xifosternAlni, Tvoli kontrast v pro-
porcionalitd vzhlederm k véze a obvodfim kongetin. Je mirné nad normen (v pri-
méru o + 1/2 s), coZ u hubenych d&ti znamend zvBiSeni jehn objemu pro tvoficl se
emfysém,

8. Obvod biicha [OBF] -— stejng jako obvod brudniku je relativng veliky (v prim&-
ru 0% o 1 s ve smyslu plus] a je doprovodnym jevem potifi v fréveni.

7. Transversalni pramér hroudniku (TT) a

#. Anteroposteriorni primé&r hrudniku [APxj — deokazuji ménici se tvar hrudniku
& potvrzu|l zmeény v nitrohrudnich orgédnech, jak co do ohsabu, tak také funkce.

73



Vytvd¥l se typick¢ soudkovity hrudnik, disproporciondlni vasi zakladnim télesnym
znaklm — tdlesné v¢¥ce a vize, TT je v primé&rua aZ o jednu smérodatnou odchyliku
vétsi, APx aZ o 3 s. Apxz pokldddme za nejdfileZit¥j% znak progrese tohoto onemocnéns.
PFi dlouhodobém siedovani jsme prok4zall u letdlnich pfipadli, ¥e APx pFedis svou
velikost! absolutn! hodnotu TT.

9. Torakdlnl index {ThI] ktery vyjadfuje vztah APy ku TT, potvrzije nedmérnd
zvdtSovanl pledozadnthe primdra hrudnfku (1, 2).

10. PaliCkovité prsty (PP) jsou ze vZech znakd nejvice odlifns, v primérn  aZ
0 + 7 s. Chronickd hypoxemie je patrn& nejdileZité¥i pfiginou vzniku pali¢kovitych
prstd [3).

Qbr. 36. Typickd postava ditéte s t#Zkon formou CF, Men3{ postava,
oabjemné bficho, velky soudkovity hrudnik, niilkovité konéetiny. Pa-
likovité prsty.
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Mira ovilvndni jednotlivich télesnjch znakt se Fidi imidividudlni formou
onemocnéni a jejim stupngm. Také vyvoj hrudnikn se Fidi stupn&m onemocné-
ni. Kyrtograficky zazmam tvaru hrudniku v dlouhodobém sledovani poddvé
objektivni obraz o jeho vyvoji. Uvddime zdznamy o vyvojl tvaru hrudniku
n divky s lehkon a stfedng téZkou formou pnemocnén! a u hocha s t&Ekon

formou onemocndni (obr. 37, 38 a 39].
10R
|

L'F 9 8 ROKU
7R 3R

Obr. 37. Kyrtografické zdznamy v§voje prudniku n divky od 8 do
13 rokll s lehkou formou onemocnéni. Posledni zdzliam zobrazuje
hrudnlk zcela normalniho tvaru, dobfe vyvinuty.

JFQ 1 ROK

3R 5R

1t
m qn .
Obr. 38. Kyrtografické zéaznamy vyvole ivaru hrudniku u divky sle-
dované od jednoho roku do 11 let. Jde zpotatkn o stiednd i&Zkou
formu onemacnéni, kterda se v poslednich letech zhorZuje. Posledni

z4znam potvrzuje ji¥ vyvoj soudkovitého emfysematického hrudniku
s vysokym torakdini indexem.
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Obr. 39. Kyrtograficky zaznam vyvoje tvaru hrudniku w hocha
s téZkou formou onemocnéni ve véku od 2 do 5 iet. Postedni zaznam:,
sefmuty dva mésice pfed exitem, dokazuje deformitu hrudniku
v pectus carinatum, torakélni index je 102. Tzn., Ze anternposto-
riorni pramér hrudniku je v&t3i ne? transversélini.

Z uvedenych kyrtografickych zdznamn dlonhodebého sledovani v¥voje hrud-
niku u tfi pacienti je dohfe patrny jednak ménici se tvar hrudniku, jednak
na TT a APx priméru a jejich m&nicim se vztahu, Ten je také vyjadien to-
rakélnim Indexem., Pii zhordavani dechovych poti#i a celkového zdravotniho
stavu hliZf se hodnota predozadniho primére hrudniku [APx} hodnotd trans-
versalni (TT) a torakalni index je vysoky, Tyto poznatky jsme prokézali i na
celé skuping pacientll s timto onemocnsnim.,

Sledovali jsme jestd dalgi tslesné znaky pfi dlonhodobgm vyzkumu téchio
pacientd. Na pfiklad vyvoj druhotnych pohlavnich znaki, Prokazalo se, Ze
vyvoj druhotnych pohlavnich znaki je normalni vzhledem k voku.

V posledni doh# v&nujeme pozornost vztahu t&lesného v¥voje k funkénim
hodnotdm dychdni ve spolupréci se Zapletalem. Nagli jsme 1izky
vztah mezi vyvojem t&lesné vyiky, vahy a obvodu hrudniku k celkové plic-
ni kapacitd (TEC] a k pruZnému odporu plic {Pst), Tyte funkéni hodnoty
dichéni jsme pouZili proto, ¥e TLC umaoZiiufe posoudit stupeii hyperinflace
a Pst Informuje o zm&ndch pruZnosti plicni tkdné. Tyto adaje slou# k posun-
zent vyvoje emfysemu.

Nage studie t¥f skupin pacientdi s lehéi, st¥edni formou a velmi t&zkym pre-
béhiem onemocnéni prokizala zavislost funkénich hodnot dgchani s télss-
nym vyvejem. U skupiny s leh&im priilbéhem onemocnéni jsoun jak v t&lesneém
vyvoji, tak i ve funkénich hodnotich dfchdni odchylky celkem norméini.
U skupiny stfedné t&kého priib&hu ie JIZ naznaten nepiiznivy vy¥Vvoj, zejména
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vihy, obvodu hrudniku a funk&nich hodnot d¢chani. U d&ti s velmi téZkym
pribdhem onemocndni jsou odchylky vyscce vyznamné ve viech sledovanych
parametcech, télesnych i funk&nfch. Zajimavé je, Ze u déii s leh#i a stfedni
tormou onemocnéni json odchylky tdlesnych i funkénich znakidt ve stejném
smyslu  jako u skupiny s velmi t&Zk¥m postiZenim, kde viak jsou vSechny
vysace signifikantni (obhr. 407,

DIFERENCE TELESNYCH A FUNKENICH ZNAKU U DETI
S CF

PRUBEH ONEMGCNENI
|

!
| i
LERCI f STREDNI | TEZKY :
45, | | |
3 i | H ||
: ll il |
l': v& VH OTH \ i | i l
. ¥ 0 t . I
y EE__]—LJ | |T_§_[ LJ = L—] " XX XX |
T 1 .
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3
_5' ix
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Obr. 40. Uvadi odchylky tFi t8lesngch znakdl (vy¥ky, vahy a obvodu hrudalkn) a dvou
funkénich znakd dychini (celkové plicni kapacity a pruinéhe odporn plic) a i
sgupin déd s CF,

Prvni skupina — leh& forma ouemocn&ni. Odchylky jsou v mezich normalu.
Nruhad skupina — stfedni postiZenl, odchylky jsou v steiném smyslu, ale vEti.
Tieti skupina — velmi téZky priibéh onemocn#ni, viechny cdehylky isou vysoce vyznamné.

Uvedenda antropologickd metoda sledovdni télesného vyvoje u déti s cystic-
kou fibrosou dovoluje objektivné posuzovat odchytky od normédlniho ristu,
twodnotit disproporcionalitu tdlesné stavby a jej zmény ve vyveoji, Radi se
ke klinick§m vy3ettenfm. Vysoka korelace plicnich zmén somatického vyvole
potvrzuje vyznam tohoto sledovéani. U déti, kde neni potfebnd spoluprdce pro
funkfnl vy$etfeni plic, mohou byt vysoce vyznamné odchylky uvedenych

t&lesnych znakdl voditkem pro posouzeni funkénich zmén plicnich.
LITERATURA ceni palitkovitgeh prstd. Cs, Pediat., 31,
7, 376379, 1976

1. HOUSTEK, ]., VAVROVA, V, NOVAKO- 4. NOVAKOVA, M, HLOUSKOVA, 2., CO-

vA, M.: Cysticka fibr6za (mukoviscidao-
sa] jiko podklad chronické obstrukéni
choraby plicni u détl. Cas. 1ék, tes., LI,
18, 353—357, 1972

. HOWATT, W. F., DeMUTH, G. R.: Con-
figuratton of the chest, Pedlafrics, 35,
177—184, 1965

3. MICHALIKOVA, R.: Kvantitativnl hodno-

ra

POVA, M., VAVROVA, V. ZVAROVA, [.:
V1iv opakovanfch & chronickfch one-
mocnéni dychacich cest na véhuo v dét-
ském veku, s, Pediat., 28, 3, 115—118,
1971

. NOVAKOVA, M.: Somaticky v§voj deti

s mukovistidnsou. Cs. Pediat. 27, 6, 284
—285, 1972

77



{15.)
PSYCHOLOGICKE ASPEKTY CYSTICKE FIBROSY
M. VYHNALEK

Vyrovnan! se rodiéd se skutednosti chronické nevylégitelnd nemoci u di-
téte Je proces. Adaptace rodiny na nemoc ditdte probfha postupné& ve &ty-
fech fazich:

1. faze prediagnosticka,

2. fdze konfrontace s nemnef,

. tdze dlnuhodobé adaptace radiny na nemoce,
. féze termindlni — letalas priibEh nemoci.

[F SV . |

Fdze prediagnostickas, jak uvadi Mc Collum {1). je ohranifena dobown.
kdy rodi¥e jsou upozornsni na mo¥né postiZenf ditdte, je§t8 ne¥ se stemovi kone&nd
diagnosa. V této fézi zachytime prvni spontanni renkce rodi&s na nemoc ditéte. DAale
vystopujeme u rodidit vznik tzv. vlastn! tearie o nostiZeni ditdte. Zde se obra% to, co
rodife o problému jiZ vEdi 2 co kolem toho pocifuii,

Fdze konfrontace s nemoci zading lékafsk§m vviet¥enim, potvrzenim ding-
nosy a Informacemi lékafe. Pro rodide je to stadium akutniho stresu,

D&dinost onemocndnf se st4vd pro rodino hrozbou. V psychaterapii je tfeba sei-
mout 7 obou rodid a celé Xir$i rodiny poeit viny za pfenos CF na ditd, V této 8w
5€ paprvé ohjevuji abnormiing zv¢iens ochranné rodifovsks postoie viifi nemocnémit
dftti,

Faze dlouhodobé adaptace raodiny mna nemoc. Rodife ve svfch po-
stojich k dft&ti doslova Kkolisajl mezi akceptaci skutefnosti nemoci a vlastnf skepsi,
pifpadng negacf onemacn#ini, Ditd a jeho zdravotni praoblemy pfindSeji fadu napjatych
situaci i konfliktd do rodiny.

Fdze termindlnf — letdlni priib&h nemoci — rozhor této faze je
mimn rdmec nafi publikace, zmlfuji se o nf Friedman (2), a Patterson [3) a Anthony
[4].

Ukolem psychologické price je vyilt u kaZdé rodiny z faze prediagnosticke,

p¥edvidat dskzlli fize konfrontace s nemoci a stsle pomghat fedit problémy,
kterd s sebou pFindii faze dlouhodobé adaptace na nemoc. Diile¥its je v detsim
Casovém tseku postupné pilvaddt k smysluplnému vyFefeni rodinné situace
— napiiklad adopci.
Psychologlckd péée se reallzuje ve form& poradenstvi a psychoterapie. Pra-
cujeme s ditétem, sourozenci, rodidl zv1A%t, ale i s celou rodinou dohromady.
Psychologicky vydetfujeme u ditdte vivol rozumov¥ehr schopnost, osobnostni
charakteristiky a socldlni dimense osobnosti. U roditd sf vEimdme vychovnych
postoifl a stylft jedndni.

Y¢vojovd hlediska CF

V kojenecké vEku se psychomotorick¢ v¢voj népadn® npoZduje ve sloZkéch
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motoriky, socidlnfho chovdni a celkové adaptivity u vétiiny d#ti s CF. Je to
patrné zvas§td u déti se stfedné t&¥kym pribshem nemeci. Odpoveédi rodi&d
v dotazniku o chovani d&ti upozoriiujf na zmény tykajict se emotivity, U déti
jsou Gasté rozlady, dysforie a labilita nalady.

v obdobi batolete pietrvdvaji ve vyvojovém zrani ditéte projevy parcidlnf
retardace, pfipadn& zndmky disharmonického wyvoje. Pod vlivem nevyvaZe-
ného emoctondlniho ladéni je vychova d&ti k hygienickym navykiim obtiZnéjsl
velkou roli zde maji rizné vychovné praktiky rodici.

v pledskolnim véku se opoZdéni ve vjvoji rozumovych schopnosti vyrov-
névd a i pki zavagném prib&hu choroby se nelidi od zdravych dsti [5). Pouze
emocidlni labilita a ndkteré neurotické projevy ptetrvavaji zejména u dBti se
stfednd téZkym a t&¥kym pribZhem chorcby.

Ve Ekolnim viéku a v obdabi dospivani piisobl u vétsiny dati jako kompen-
zace nepfiznivych nasledk(i nemoci zéjem o gkolni vyuku. Kolem osmého —
devdtého roku viak musime poditat s vySSi unavitelnosti détskfch pacientd
v souvislosti se zvySovdaim vyukovych poZadavkl ze strany gkoly. Nepfijem-
né piiznaky pfimo spoiené s nemoci se diti snaZi skryt pfed svymi spola-
7aky. Psychologickym vySetfenim jsou u deti s CF zachyceny znAmky tizkosti
a komplexy ménécennosti. Tréma, strach ze Skolnfhe nezdaru, symptomy
inavy — to vie nepiiznivé ovliviivje pribéh 1é6¢by.

Z psychologického hlediska json tf1 kriticka vyvojovd obdobi: Kkojenecky
vk a cely pfedskolni vék, v obou probthd zdkladni a dlouhodoba adaptace
ditéte a rodiny na nemoc. V pubertd a adolescenci je daldi kritické obdobi,
kdy se Tedi problémy spojené s valbou povolani a vznikajieich partnerskych
vziahil.

Psychologicke charakteristiky dgti s CF
Intelekt

Psychomatorlcky vyvoj nemucaych CEF se opuiduje u deti do jedenapll aZ
dvon let véku. Nemoe pPedstavuje nedmérncu zaté¥ pro vyvijejici se orga-
mismus. Do konce tfetiho roku véku viak dochazi k vgvojové akceleraci.

v ptedskolnim, $kolnim véku i v obdobi dospivani je Grovel intelektovych
schopnosti pilméfend i u pacientil s t&8Zk¥m priibéhem choroby.

Dloulodobé hodnoceni v§vajové drovné a intelektovych schopnosti nemoc-
nych d&ti je dlezitym kritériem kooperace pii 1edbe, pil zalazovani do
skoly a pfi volbié povoldni

Jdsobnost

Nalezy emociondlnich poruch se yyskytuji u deti viech vékovych skupin
a na vdech tfech stupnich nemoci. MiZeme ¥lci, ¥e CF nepFiznivé zasahuje
do emoclondlni sféry a tlumi aktivitu déti i pfi lehkyeh formach onemocnéni.

V¢raznym znakem asobnosti je hypoaktivita ve smyslu ochablosti zajmi
a u t&¥¥ich stavil onemocn®ni je patrna zvyZend unavitelnost pacientd pil
vEech druzich ¢innosti, jak uvddi Spock {61).

U diti & CF nalézdme profivani piiznaki choroby, vyskytuji se nepiijemné
z4Zitky hlavnd pii dechovych ohtiZich, objevnie se strach z n&kterych lédebnych
tkon@t a obavy z hospitalisace — to vie naruduje jeiich emocionalni a osob-
nostni vyvoj.
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V ablasti socidlnich vztahil u tdchto d&ti pfetrvava infantilismus ve smysin
zavislusti na socidlnf ochrana {7]. lindvy se objewje naopak pfeditasnd ne-
detskd vaZnnst a vyspilost (3). V oblasti sebehodnoceni je patrné podcefinovani
a netmérng vysoké citlivost na pechvalu a trest.

Psvychologickea faktory pfFizpidsobeni rodiny na nemoc

Dite s CF ve stfedné téZkém a t8%kém stavu strhava na sebe prevaZnou &ast
pozornesti rodi¢d. PFl nepfetr#itém pfsobeni chronické, nevyléditelné nemoci
se v rodiné fixuji zplsoby jednani a vychovné praktiky vzhledem k nemoe-
nému ditéti, Vychova hyva piili§ dzkostna vedend, s vyraznymi postoji zvy-
§ené ochrany a nadmérnou potiebou ditdti vyhovdt, Vyskytuje se snaha rodici
isolovat dité od socidlnil okoli, Existuje vZidy nebezpeti, e rodite — ve
shaze pomoci ditéti — vytvoll z nemoci dstfedni motiv rodinného Zivota.

U rodin optimdln& adaptovanych na nemoc ditdte se podobné vlastnosti
a chybné postoje vyskytuji pouze v mensi mife. Na zéklads katamnestického
sledovani 78 postifenych rodin jsme urdili 9 bositivnich faktorii, které pFispi-
vajl ke zdarnému piizplsobeni celé rodinv na nemoc jednoho €lena — diigte.
Uvadime tF faktory. majici pfim¥ vztah k formovani doméaciho lé&ebného re-
Zimy. fsou to:

1. Aktivisi Zupojeni vBech {lend rodiny do terapie — praktickd pomoc cobou rodidh.
PElpadn& i sourazencdl pfi inhalact a LTV. Domdei 12&ebny refim nemocného diigie
je pevnt zakotven v dennim reZimu rodiny. Poéita se s nim ani¥ brzdi provuz
domdédcnosti,

2. Uvait? rodiny chybi projevy dzkosti, nevyskyluje se p¥ehnany siruch o ditd. V ro-
diné prevlada uvolngud atmosféra. Zivot d8tského pacienta ma byt, jak jen je moZno,
pfirozeny. Ditéll se pnemd zhytednd wytvafet sklenikové prostiedi.

. DilleZitym faktorem je Stastné détstw rodit{l, uspokpjivé a harmonické manzZelsia
vztahy, ale pledeviim je to vyvaZend zodpovBdnost obou roditll v péfi o chronicky
nemocng dité,

s |

Hlavni problémy psychologické péée o déti s CF

MoZnosti a meze psychologické price s celou rodinou chronicky nemocného
ditdte jsou ddny mircu dplné a vy@erpdvajici Informace ofetfujiciho lékate
rodi€im. Informace lékafe se stdvd platfurmon pro spolupraci psychologa
s rodiéi,

Velmi dfleZity je tfmovy piistup k problematice ditéte i rodiny (8] a vza-
jemn4 informovanost viech adbornikia podilejicich se na komplexni pé&i o ns-
mocnéhi,

Ukolem psychologické prdce je vést oba rodite ke stalé knoperaci pfi 1&dha.
V ubdobi pfiméfené zralosti ditéte povzbuzovat tuto spolupraci a osobni odpo-
védnost za 16¢bu také u samych déti.

V pledskelnim véku ditdte je tfeba se zamBFit na vypéstovani spravngch
hvgienickych a socidlnich ndvykd, na rozvoj intelekiudlni zvidavosti a na phi-
méfené uspokojenl hrou. Podle ndvrhu lékafe lze zaFadit dit&é pFfed nAstupem
do Skoly na rok do matefské Skoly, pFipadng odloZit nastup Ekolni dochdzky.

Ve 3kolnim vEkn je nutné spolupracovat se $kolou, informovat utitele o po-

Tebdch nemocnéhe ditéte.
V pubert® je tfeba vyuZit psychologického poradenstvi p¥i volbd povoldni
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~— mladistvi jsou v&t3inou schopni vykondvat prédci, kierd nevyZaduje vEtEi
télesnou ndmahu. V tomto obdobi je tfeba Fe$it Fadu citovych problémil dospi-
vajicich pacientd. Po celou dobu je t¥eba aktiviné, soustavné a pravidelng kon-
trolovat vychovné praktiky rodifd, celkovou rodinnou atmosférn, ustaveni do-
mdciho lé¢ebného refimu a podporovat vyrovndni rodiéil se skutetnosti chro-
pické nevylécitelné nemoci ditéte,

V psychologické pé&l o rodiny s d&umi postiZenymi CF je velmi dilleZita
psychoterapeutickd pomoc. Napini psychoterapie je formovani optimalniho
domdclho lé&ebného reZimu, FeXeni problémid, které s sebou pFinast onemoc-
néni jak pro Ait&, tak 1 pro rodie a z hlediska daleké budoncnosti pro celon
rodinu otdzku smyshupilného Fedeni Zivoinich perspektiv.
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{16.)
ZAVER

Létebnd télesng vichouva je dfileZitou sondasti lecby Fady chronickych a opa-
kavanych respiraénich onemocnénl détl. Uplatfiuje se viznamng i v légeni
blicnich projevid cvstické fibrasy. Byly vypracovany metody, jejich VVZNam
potvrdila nékolikaletd praxe. Kladuu diiraz pfedeviim na relaxaci, expekto-
raci, autoexpektoraci, reedukaci dychdni a cviky k zlgpfeni motorické funkce
svalll trupu a mobility hrudniku i pédtefe.

V tomto rozsahu se lédebnd télesns vychova provadi na 11 détské klinice
v Fraze u ddti s cystickon fibrosou deset let. Bylo léfeno ceikem 129 dati
s touto chorobou, z nich¥ 89 Zije. PFiznivy fifinek IéZby byl prokéazan kiinickym
pozorovanim, n¥kter§mi funkénimi vySetfenimi 1 pFiznivim ovlivagnim S0-
matického a psychickéhn v¥voje d&ti. Ples to nejsme se soufasnym stavem
pele o déti s cvstickou fibrosau zcela spokojeni. Je t¥eba dale ZlepSovat scree-
ning a diagnostiku, hledat nové 16&ehné postupy jak v rehabilitaci, tak v boil
s Infekei a navazovat Gzk¢ kontakt se vSemi pracoviiiky podilejfcimi se na
vyzkumu i pédi o déti s toato charobou, VeFime, e s rrib¥vajicimi poznatky
se zlapdi 1 osud nemocnych d&ti,
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B. BABPOBA, 1. LITEDAHOBA:

BO3IMOKHOCTI AEYEEHOW ©M3KYILTYPHI ¥ HOETEM C KM
TO3HLIM SHBEPO30M

Peswome

Kucvo3upit uidpos (Kd) — BLKHOE 300icnnne, NPOABILIOLILCed, Kponie  Apyrox
CHMITOMOE, IPCHKNC BUCTO XPOTUIICCKOH 03 PVKIIORHON JIeTOUHOi DONE3IBH. Heorse-
MICMOR COCTABHOM HACIBIO KOMUACKCHOM NEYCHHON LPOFPAMMLL, KOTORYHD HYAKHO ANM-
TEALHO MPOBOIUTH ¥ ACTCH ¢ KD, ABIAETCA seucdnag HH3KYABTYRA.

B uociHeZHHe CCATE JIET OuT B HADNCHM  VUPCRICHEH Pa3paGoTaIL MeToi AcuedHON
IRYALTY b 3AKIIOUGHUITICT TIABHEIM OOPAZOM B NPONCCCAX, ONPIBAIBINNX ceda Ha
IE{]H!{I[I{(C:

OFKARUIMBILEIG HEOBRONHMO MLt COXPAHCHIGL ITINNEHM  AMNITCILHIN NyTen. Ml ero
JA3YUEBACM B CBAZI C PUCCHADACHMEM YPYHHOT KICTKR 1VICH MK B ¢ TPHAMCHC
BUEN LOBMIHOHROLO APCHUPOBIENA. (0 VMCCIHO ¥ I'PYAHMX ACTCH 1D LHON3YHKOB, PABLo
KR MY CTAPUMINX ACIeil B OTAMCHOM COULOSHILL, KOTAL OHH BYAGLONC 3 LOMOIIL UPH
AT THRL L

ABTOOKCUEKTOP AL Y ACTCH B MUHCC THXCHCM COCTOAHMM #BJCTCA HAnboiee
DK TIHON  10CaE 3Dy IOUALIN YHPOSHSHNIL ILET KAROA-80 PHAMYMCCKOE ATy IR
€ GuI3MOIOrHYEeCKID GoHce TIYDOKHM AMXAINNUCM. ABTOIKCICKTODMIUI) B CPEUETIRCEIOM
cuol i AT HCOG.’\'(),‘J’,{IMO CICTeMATHYC UK BI:T[](‘.G."["'LIBJT‘_» I OCBHIW U ])ElCCJITI&FIC]]l‘lEI\I i a-
HOTI BAICTRIT T ADIEOT GBI }'ﬁ[}l\_ﬁ([lﬁlii[}!:\-i}[. JIONLE OB CPHL TIHHCTHHCCKMAM HABLMIKOM.
Besafiotikd ABTUOSKOICKIOPAENN PaBaana cefd ¥ NCROTOPLIN OUALHMX TUKIKE BCTOAOMN
BTOUCHLOSL THEHIEPORETL

Peaqvealma AeXAUMI OPRMCHIMI B KLKAONT CTjinK saboaeBanaks. OHA 1ei-
COITET I PLITRCRITIRD UPYARON KIeTKH, 12 KOODAHAIIG ABIXATCIRULIX OBIDKCHINT K HA
VOHOKOEHHC W2 OTED JalSalinl JINHAMUIYCCKHC M CTITHUMECKHE YIIDAXKIICHMA JALINAINA HA-
RRIEECHB CAABHNAL GOPASOM B AnadparMankioe M GPoyTHoe ARAHIC,

ACTC G VEPARHCHAA [t YAYYICHA MOTOPROO (DYURIIMH AN TYAOB/IIA 1 MO-
QiABROUTH FRYAHGE  FacTRie # IIQIBOHGHI cToaD,  CoYerigne 3THXY  UBYX TEXHHK
CHPAAUCHIET PACCREHECT  THCHUPITOPIYIo O3RN0 UPYABOT KWIICTKH, 1 TOAM COMeIM
CAYULLIETOA  KOOPAHOIPUBARIE J{WMXITEJILHEY  UBIDKEHNIH. ORHOBPCMCHEO  YAYHUIAETCA
1 EOXPAHACIC YupRy¥rol s P ASON KACTRI T GIBOROMHIIK,

MeToj ABTGrCcHHONL TNEHMIPURKIE i BHPaduiRy oDIuCh PERIKCAIUN OLUpAB-
A0l cefig v (B HBIN ,'[u'_"l'(_'i_l OCGRCLIHG TOVIRE, CCIIL 4 El'\fylllcl"f']i.}]ﬂﬂal)b KOMWAICKIIBIO B HE-
ACRINOT FPYING FCTEH JIHLARONOIO BOIPACT.

FILALL ACTCI(AMH MoYINIOCh B 1368-—1977 voaax ua IT-0ft JETCKOR KANHHMKC B llpare
129 peTeit ¢ Fab, K 31-niy AeRaDpy 1977 1. JKUIK 89 H3 3THX aeteil. o 3HAUCHHC BOBPEMA
HOHATOR  TEPImI HOKA3sEae] (PIAKT, 4re ¥3 52 JeTell, ¥ KOTOPWX WPUBOMILIOC: KO-
WCKCHO? HCMCBIE, 2HALE, M CHOTCMATHUECKAH A¢uedHnag (dn3kvianTypa Nadiiaack yRC Bl
EPBEOM L4y SKIDHL, NPROrHo3 5 67 My CUMTNICA ORATOIDHA NILIAL

Bae, (e WHe ITHTCHCITRBOYG JICHCHIH  CKIUANOCE 1T HI  HPOAICHEN ST nerefl ¢ K,
CRaTUCTHUCCKON  OUCHRON  PUSyJILGITOE  HOUICAYCMOH  IPYOUL  #b YOTMHOBMI, HTO
39,30, JCVell DERSKMBACT oGl U0 1CTALOBRY AMArNe34a, ¥ TO BPCMY KAK [0 BEE-
SOTHEH KOMMEICKCROIL TCRMNNE 7 0T HePeRUBLN AMe 23,8 M, KINHIUECKOHd TOUKH
APCUNE U (PNIRVALTY ] ABICTCH BRIIA{OM B ACHEHNe Kb, X0ovi MBl XOPOMIO 313
A UTO DOC Aekil ¢ K nedalci KOMILICKCNG 11, (NCAOBITENLHO, DCIVARTATIL TCpalin
HCTH3H IPUMUIICHIBATD JIMELL OMHOMY MCTOAY.

OCAGRHOT HENOPMANLHGCTLI (PYHKUHKM ACTKOX ¥ ACTell ¢ K ARagcTes OOCTPVEKIHA
ARNATCUBHLY WvTCIL JLIM OUenkH nocaciuell Hanbonee BLIFOQHOI ABINETUL OUCHKA MAK-
CHALUILILSY CKOPOCTEN BEOXA, KOTOPLIC YY¥BCTRITEARHO DEArMPYIOL HA HAPYILEHHC 11POX0-
HNMOCTH ALINATEALHEIN NVTe. CACH0BATCNLHO, MO HX H3MCHEHWUAN MOAKHO JYHINC BCEro
JIKTHOMATE O BMISHHM NEYcOHOR (PUAKVILTYPH Ia 0DCTPYRUHIO.

Bonpoc 0 M3IMHECKOR BLIHOIMAOCTH fETCi ¢ KP Mpl M3Y9any B TPYNOE OLMEHANNATH
ACTCIT HCCHEIOBAMKCM HA BEIOCIHLICHRIOM 3pProMeTpe. ¥ BOCLMI OETeEd HADMONANACh 33-
MCTHAA AKCCISDAIMA CCRMCUHON MUcTOTH Mocue (hM3MYECKOl HArpy3kW, Y JICTKMX B CPEf-
HOTsKEAn® hopM 3a00RCBAHIST JTOT FHATHOZ HE COUPOBMKAANCA HIMCIEHIHAMI J[PYTHY
noxasateieil. B rpyilne THEECNLX BOPM YXVALIMAACE M BEHTHIATMONAAA StH(PERTUBBEGCTH,
UTO MOMKET UPCACTABNSTE OJIHY M3 UPHMIGT AOONIDKCHNOH NPHEMIEMOCTH (PH3HUECKOTO
TPYia.
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HTO 3aG0ACBANME B cBoen TSHERCIOM TeuenHy IHAMHTENLNO Baiger wa Pa3BHMTHE rpyanoi
KIeTRM. Bosumpaer Bousiuas GOUKOBHINAN TDYXAHAA KHeTka, AedopMupyIcInance A0 KHAe-
oOpasnoli. MaMmenenng hopmer IDYIHOH KIeTKK X0poLip KOppeanpyoT ¢ HM3IMEHEHANH
NETORHBIY Y HRI T,

Komnnercuag 3aboTnueocte o ACTAX, Gonemwnny Kb, 1 ux CCMbEX He obxoamuTea Ges
ICIXOnar iae cxony 3a80THMBOCTY, OCFIIECTRAMIOMCHCY B thopme WOHCYNRTAUMA W mrcmxo.
Tepanmyt. Copepanmen cOeux dhopm ABIACTCH (hOPMHDOBaiC ONTMMANLHOTO Nomamine.
FO PEXHMA, 4 ¢ Toyky IPCHME jJanexoro Oyaymero seejr CECMBH M BORDPOC OCMBICACHHDIG
PCILCHMA nepcmexTyy FKIEIHI,

V. VAVROVA, |. STEFANOVA.

MOGLICHKETTEN DER PHYSIOTHERAPIE
ZYSTISCHER FIBRQSE

lesﬂmmenfassung

Die zystische Fibrose (ZF} ist eine ernste Erkrankung, die neben anderen Sympto-

In den letgten zehn Jahren wurde in dep Arbeitsstitte der Authoren eine Methoge
der Physiotheraple alusgearbeitet, die vgp allem  jene Renabilitatjanselemente ein-
schliefit, die sich i der Praxis bewdhrt haben, .

Die Expektoratian ist fftr die Aufrechterha]tung der Hygiene der Atemwege
vamginglich. Sie wirq im Zusammenhang mit der Lockerung des Brustkorbs mit Hiife
von Massage und der Anwendung von Lagedrinagen eingeiibt, Die Expektoration 1.t
fiir die Behandlung von Sduglingen upg Kleinkindern, aber auch von dlteren Kindern
bei schweren Zustinden geeignet, wenn Hiife fiir das Aushusten henbitigt wirg_

Die Autgex Pekioration ist bei Kindern mit leichteren Krankheitsformen naci
BelastungSUbungen oder nach k&rperlichep Beanspruchung jeglicher Art it physio-
logisch  vertieftep Alaung am wirksamsten, Bej mittelschweren Zustinden ist eg
Hotwendig, die Autoexpektoration systematisch in Zusammenhang mit der Lockerung
des Brustkorbs und mit Atemiibungen einzuiiben, damit sie zy einer hygienischen
Angewchitheit seiit werde. Bej einigen Patienten hat sich auch die Methode des auio-
genen Trainings zyy Aneignong dey Autoexpektoration bewihrt,

Die Reedukation der Atmung jst filr jedes Stadium ey Erkrankun;:
geeignet. Sie wirkt m Sinte der Relaxation des Brustkorbs, fordert die Koordina-
lioa der Atemhewegungen und beruhigt die Atmungsfrequenz. Dynamische ung sta-
tische Atemitibungen sing vor allem auf dag Zwerchiell- und Bauchatmen eingestelly.

Methodik dep Ubungen zur Besserung doy motorischen Funktion der Rumpfmuskel
sowie der Mobilitit des Brustkorbs und ey Wirbelsiiyle. Dig Kembination dieser beiden
Ubungsrechnlken lockert die Einatmungslage des Brustkorbs yppg bessert dadurch
tie Koordinierung der Atmungsbewegungen. Zugleich bessert und erhidit sie (ip
Mobilitiit ung Elastizitit deg Brusikorbs und der Wirbelsiinle.

Die Methaode des Qutogenen Trainings zyr Eintibung der allgemeinen
Relaxation hat sich bel Patienten im Kindesalter mir zr m jenen Fiillen bewidhre, wo
sle in kollektiver Farm in einer kleinen Gruppe gleichalliger Kinder durchgefiibrt

Mit diesen Methoden wurden in der Zeit von 1868 bis 1977 an der 11 Kinderklinik
in Prag 129 Kinder mit ZF behandeit. Am 31. Dezember 1977 waren 89 dieser pi-
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tienten am Leben. Wie wichtig es ist, mit der Therapie frilh zu beginnen, zeigt
die Tatsache, dafl von 52 Kindern, bei denen schon im ersten Lebensjahr mit der
komplexen Behandlung einschlieflich der regelmibigen Heilgymnastik begonnen
wurde, der Ablauf der Entwicklung bei 87 % als glinstig gewertet wurde,

Die Auswirkung der Intensivtherapie lieB sich auch an der Verlingerung des Lebens
der an Z2F erkrankten Kinder erkennen, Auf Grund statistischer Auswertung des
Ensembles wurde festgestellt, daB 59,3 % der Kinder das siebente Jahr nach Fest-
stellung der Diagnose @berleben, wihrend vor der Einfilhrung der komplezen Be-
handlung nur 23,8 % der Kinder das siebente Jahr iiberlebten, Die Rehabilitationsbe-
handlung erscheint vom Kkiinischen Gesichtspunkt aus als Beitrag zur Therapie von
ZF, obzwar man sich dessen bewubBt ist, daP alle Kinder komplex behandelt werden
und die Ergebnisse der Behandlung nicht nur einer Methode allein zZugeschrieben
werden diirfen.

Die grundlegende Abnormalitit der Lungenfunktion bei Kindern mit ZF besteht in
der Obstruktion der Atemwege, Am geeignetstep fiir ihre Beurteilung erscheint die
Wertung der maximalen Ausatmungsgeschwindigkeiten, die aui die Stbrung der
Durchléssigkeit der Atemwege empfindlich reagieren. Aus ihrer Verdnderung kann
daher am bhesten auf die Beeinilussung der Obstruktion durch dle Rehabilitationsbe-
handlung geschlossen werden. Die Frage der kbrperlichen Leistungsfahigkeit der Kin-
der mit ZF wurde hei elner Gruppe von elf Kindern mit Hilfe der Belastungsuntersu-
¢chung auf dem Faheradergometer untersucht. Bei acht Kindern wurde nach kdrper-
licher Anstrengung eine aunifallende Beschleunigung der Herzfrequenz festgestellt.
Bei Fillen mit leichten und mittelschweren Formen der Erkrankung wurde dieser
Befund von keinen Verdnderungen anderer Kenngrifen begleitet, In der Gruppe
it schweren Formen der Erkrankung verschlechterte sich auch die Ventilationswir-
hung, was auch eine der Ursachen der verringerten Belastbarkeit durch korperliche
Anstrengung sein kann.

Durch langfristige Beobachiung des kdrperlichen Wachstums und der Entwickiung
der Kinder mit ZF wurde festgestellt, daf diese Erkrankung in ibrem schwersien
verlauf die Entwicklung des Brustkorbs wesentlich beeinflufft, Es entsteht ein
groBer fafftrmiger Brustkorb, der his zu elnem pectus carinatum deformiert wird,
Die Veranderungender Form des Brustkorbs entsprechen den Verdnderungen der
Lungenfunktionen.

Die komplexe Flirsorge um Kinder mit ZF und ihre Familien muf auch eine psycholo-
gische Betreuung einschiieBen, dile in Form von Beratungsdiensten und von Psycho-
therapte durchzuftihren ist. Zweck beider Formen ist die Einfithrung eines optimalen
Hellregimes im Haushalt und vom Gesichtspunki der weiteren Zukunft der gesamien
Familie auch die sinnhaite Ldsung des Problems der Lebensperspektiven.

V. VAVROVA, |. STEFANOVA:

POSSIBILITIES OF PHYSIOTHERAPY IN CHILDERN
WITH CYSTIC FIBROSIS

Summary

Cystic Fibrosis [CF) is a severe disease manifesting itself, next to oiher symptoms,
by chronic pulmonary obstructive disease. An unseparable component of the complex
therapeutical programme necessary to be carried out in childern with CF is rehabili-
tation therapy.

In the past 10 years a programme of rehabilitation therapy has been worked out,
consisting chiefly of methods which have proved to be successful in practice.
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Expectoration is necessary for the maintainance of the hygiene of rthe
airways. This 1s being practised by relaxation of the thorax by massage and by
application of positioning drainage. This is suitable for infants and babies, but also
for older children in severe conditions where help Is needed for expecloration.

Autoexpectoration is in children in milder conditions most effective after
exersise or any other physical load with physiological breathing intensification, Autg-
expectoration in medium severe conditions must he practised systematically togethar
with breathing exercises in order to achieve thoracic relaxation, as this is to become
habitual hygiene, The practice of auntoexpectoration has hbeen suctessful in some
patients, together with autogenous training.

Breathing reeducation is suitable for all stages of the disease. It jnfluences
thieracic relaxation and the coordination of breathing movements and recovery of
breathing frequency. Dynamic and static breathing exercises are puarticulary aimed at
diaphramatic and abdominal breathing.

Method of exercise for the improvement of motoric function of trunc muscles und
the thoracic and spinal moebility. The combination of these two exercise technigues
relaxes the inspiratory position of the chest and thus improves the coordination of
breaihing movements, At the same time ikey maintain mohility and elasticity of the
thorax and the spine.

The method of autogenous trainig for the practice of total relaxotion
has been successful in children particularly when carried out in small groups of
patients of the same age,

in the years 1968 — 1977, 129 children with CF were treated at the 2Znd Children’s
Clinic. Up to Decembler 31, 1877, 89 children patients lived. The importance of
early started therapy is proved by the fact, that in 52 children in which complex
therapy, i. e, systematic exercise therapy was started already in the first year of Hfe,
the further course of the disease was evaluated to be favourable in 67 %o.

The introduction of intesive therapy waus also reflected in the prolongation of life
ai children with CF. Statistically elaborated results showed that 59,3 Y0 of childron
survived 7 years after the diagnosis was made, while prior to the introduction of
this therapy only 23,8 7% survived 7 years. Exercise therapy proved to be, from tie
clinicai aspect, a contribution to the treatment of cystic fibrosis, even though we
are fully aware that all children with CF are sobjects to complex treatment and the-
rapeutical results cannot be ascribed to one method ouly.

The basie abnormalily of pulmonary function In childern with CF is the obstructios
o1 airways. For its evaluation the most suitable estimation is the masimal explratory
flow which reacts to the disturbance of passage m the arways, From its changes
the influence of rehabilitation treatment can be well estimated.

The problem of physical fitness in chitldren with CF was evaluated in a group
of 11 children by the examination on the Dicycle ergometer. In 8 children a accelera-
tion of heart rate was ducing physical exercise. In mild forms of the disease this
finding was 1ot accompanied by changes of other itndices. In the groups of te severe
form of the disease the ventilatory effect was deteriorated which may be one the
reasons for decreased tolerance of physical load.

Long-term observation of hody growth and development of childrer with CF sho-
wed that the disease in its more sever form considerably influences the development of
the thorax. A large barrel-like thorax develops deforming itself up to pectus cari-
natum. Alterations of the thoracic form well correlate with alteration of pulmonarv
function,

Complex care for children with CF and their families cannot be realised without
psychologlcal care carried out through advisory activity and psycholherapy. Bodh
is carried out by an optimal therapeutical regimen at home, and irom the poict
of view of the future of the whole family, also the sensible solution of life perspective.
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V. VAVROVA, . STEFANOVA:

POSSIBILITES DE READAPTATION
MEDMCALE DANS LA FIBROSE KYSTIQUE

Résume

La fibrase kystlque {FK] est une affection grave se manifestant a cdté dautres
symptémes, tout d'abord, par la maladie cbstructive chronique pulmonaire, Une partie
inséparabie du programme thérapeutique complexe qu’il convient d'exercer de fagon
permanente chez les enfants affectés de la FK est la réadaptation medicale.

Dans la derniére décennie, fut élaborée une méthode de réadaptation médicale sur
aotre champ d'activité comprenant, avant tout, des méthodes éprouvées en pratigue.

L'expectoratian est nécessaire pour maintenir Thygiéne des voles respira-
tolres. Mous Yexercans en relation avec le déblocage du thorax par massage et
applicatlons de drainages de position. Elle convient sux nourrissong et hébés, mals
aussi aux enfants plus dgés gravement affectés, ayant bespin d'une aide pour le
crachement,

L'autpexpectoration est plus efiicace chez les enfants moins gravement
aifectés aprés un effort d’exercice ou tout autre effort physigque avec une respiration
physlolagique profonde, L'autoexpectoraiion dans les cas moyennement graves est
o)ligatoire de fagon contintle pour arriver 4 en faire une habitude hygiénique.
Lentraipement de lautoexpectoration a aussi fait ses preuves chez certalns malades
par la méthode d'entrainement autogéne.

La rééducation respiratoire convient a tous les stades de la maladic.
Eile influence la relaxation du thorax, la coordipation des mouvements respiratoires
gl la quiétude de la Iréquence respiratoire. Les exercices dvnamigues et statiquss
sont orientds, avant rour, sur la respiration diaphragmatigue et ithdominale,

La méthede d'excercices assurant Pamélioration de la fonction wmotorigue des
muscies du tronc et la mobilité du thorax et de la colonne vertébrale. La combinaison
de ces deux techniques d’exercices débloque la position de 'inspiration du ihorax e
améllore aussi la condition des mauvements respiratiores. Elle améliore ausst et
maintient lagilité et la souplesse du thorax et de la colonne vertébraie.

La méthode dentrainement autogéne pour lexercice de la relaxation
complexe & fall ses preuves chez les enfants affectés de la FK notamment 1& o
celle-ci artelnt une forme colleclive en petit groupe d’enfants du méme age.

Au cours de la période entre 1968 & 1977, om & traité par ces wéthodes & la Ilg
clinique de pediatre & Prague, 129 enfanis affectés de ia FK. Au 31 décembre 1977,
80 de ces malades étalent vivants. Limportance dune theérapie opportune est da-
montrée par le fait gue chez 52 enfants, dont la thérapie complexe fut efieciuge
dens la premiére année de la vie, chez 67 p. c. la suite fut appréciée comme satis-
faisante,

L'application d'une thérapie intense s'est manifestée de facon favorable dans le
prolongement de la vie des enfants affectés de la FK. Por 1'élaboration statistique
des résultats d’un groupe, on a coustaté aque 59,3 p. c. d'enfants vivent plus de 7 ans
aprés la détermination du diagnostic, tandls qu’avant I'application de la thérapin
complexs, seulement 23,8 p. c. d'enfants vivaient 7 ans. La réadaptation médicale s2
présente du point de vue clinigue comme un apport dans la thérapie de la FK,
malgré que nous SsoMmmMmes canscients que tous les enfants affertés de la FK sont
cqignés par la théraple complexe et il ne faut pas attribuer les résultats thérapeuti-
gaes & une seuile méthode.

L'anormalité principale de la fonction pulmonaire chez les enfants affectés de la
FK est lobstruction des vales respiratoires. Pour apprécietion elle se manifeste
comme le moven d’examen le plus favorable pour les débits maximum d’expiratioi
reagissant de facon sensible aux troubles de passage des voles respiratoires. Leurs
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ci:angements permattent donc de constater ay mieux I'ebsiruction de la réhabilitation
médicale.
La question de la honne condition physigue des enfants affectés de la FK a é&té

L'observation a long terme de laccrolssement physique et Jle dévelopment dec
cnfants affectés de la FK a démontré que Ia maladie dans sa forme Plus grave,

'au pectus carinatan, Leg changements de
forme du thorax corrélérent étroitement avec cenx des fonctions pulmonaires.

Les soins complexes vouds aux enfants affectés de la FK et & ieurs familles ne we
passent pas de sollicitude psychologique, qui e realise sous forme de consultations
et de psychothérapie. Leurs fonctions reposent dans ia formation dv régime de la
thérapie de maison et du point de vue de l'avenir lointain de toute 1g famille et le
prabléme devant résoudre les perspectives de la vie,
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NOMUCKH XK PHCYHKOM

Pue,

Prc.
Prc.

Pue.
Prc.

Pre.
Puc.

Prc.
Puc.
Puc.
Puc.
Puc.
Puc.
Pue.
Pue.
Puc.

Puc.
Puc.

Puc.

Puec.
Pxue.
Prc.
Pue.

Puc.
Puc.
Pite.

Puc.
Puc.

Puc.
Puc.

Puc.
Puc.
Puc.

1

2
3

14.

20.
2L
22,
23.

24,

2

26.

27.
28,

29,
30.

31.
32
33.

ATelexTas NpaBEoR CpeOHel IOAM HA 5alHe-TIEpeIHeM CHAMEE ¥ UIECTHAETHETO Madkh-
umka ¢ K.

BOROEOI CHHMOK TOra e GOALHOTO.

Perpeccas kpupas suasemuit pH, uacTuuHoro narnemus yraexmcaero rasa (CO:)
i uafiorea ocHomaHmit (BE) y mereir, yMepmux or K®. Ilo xoay kpusoit acko, uTo
YACTHYHOE AaBTeHHe YTAEKHCAOTO TA3A DNPEBHMWAA0 yxe 3a 3—4 rona A0 CHMeprH
sHaueHse 40 TOppoB, OOHAKO, De3KOE NOBHINEHHEe IPOMIOMING AHIOL Ha I0CHeaHeM
TOLy SKHIHH,

. l'pyﬁme HHTEPCTHIHANEHEIE MerQuHbie E2MEeHEHHA MHEOTUMH KHICTOIHBIMH NOROSCHE-

muamu y 4-nerHell mepourm ¢ K.

Ha GoxosoM CHHMKe STOH e GONBHON OYEBHIHMA DETPOCTEpPHAALHAS M PeTPOKAPINAILSL-
HaA amdbraema.

PeGénox 3 MrmmucIof naiaTre.

. Tpynuoii pefignoR mpw MHranAMIl B [asaTke M3 TINEKCHUINA3d HHIAIATOPOM PupHMLl

Diracger.

PeGéHOX mpH METANAUEM cEepxsBykopsy MHranzropom USI 2 ¢upuwr TUR, TAP,
Maccam tpyun. OcHOBHOE TOAOWEHME DYK B CPeAHeH $acTH TPyas.

Maccam rpy=u. IIpordArupadue TpyIHO# KNeTKM B IMATOHANH NPH BLIAOXE.

. HOpenam pepenmeii wacTi Bepxunx Ionedi.

Hpeuaw: sazueit yacTu BepxXHHX doneil.

Jpenak NeperHHX CerMeHTOB cpelfeRl IoaM.

HpeHam BepXHHMX CETMEHTOR MIDKHMX Iosed.

DoexcHONNOE MONCKEHHE HANLIEB PYKM IIPH BRCTYKMBAHKH.

IuabparMannsoe #exaude | §asa — pacTakenuwe HWKHKWX pefiep Depel BroXOM
8 JKHBOT.

BripafioTka yray6ieHHOro IWXAaEMA IuadparMaishore <OyNbKAaHbA® €O CTHMYNAUAEA
SPOIIHOR CTEHKEH.

Iosopiunsaune B cropouy. Japlerne 1aloumio B MaMMMAAPHON THHHE B MECTe OpH-
KperneHus muapparMol § IHATOHAIEHOM HATPABIEHHM TIPOTHE MOAKIALKH.

BriapaHHAA HaBIcHHeM AJKCTEHIMA W POTAUHA TOMOBH, SKCTEHIWA B IPYAHOH wacTw,
CIATHBAHMe GpIOWMHOH CTCHKH, $AeKcHA Tasa M HIKHUX KOMeYHOCTeHd ¢ ymepeHHod po-
TalMeR Taza. :

Qronuanite POTAITAH T334 MW TYJIOBHIA — peBEHOK TorepuyT na Ook.

¥®IOHE TPy.IH.

BripaforTka HAKIOHA B TPYIROH 4acTH.

Tlonyepxusanue RPABKIGHOIO NOAGKEHHA NJEY GPH YTPamHEHNIX njeda i IEYE30TO
nosca,

[Iporarusanuue — paccaalingHie IAEUEBOTD TOSCA B 3IEBAITHIO.

Hempeccra ¢ KayloAbHEM CMellfeHHEM JOTATKH NPH BRIIPAMIEHHOM TO3BOHOMHMKE.
Buc Ha rEMHAacTHMeCKOH CTemKe € MpPOTACMBAHMEM TPYAHON YACTH TIO3BOHOYHHKA TP
RAPABHJIBPHOM TONMREHHH [LI€Y,

Bnox B comiy B IPyOHOE 4acTH NO3BOHOTHHEA.

Brigox ¢ JapieduweM TPYIM K OOIKITadke ¢ OIHOBPEMEHHRM NPOTATHBAREEM TO3BO-
HOUHHKA C KAYLAJIbHGIM CMEUICHWEM JOTIATOK H JenpeccHed.

TIpOTATMBAHME TYJIOBMIMA H TEYEROTo TOACA TMOIMATHEM PYKH BREPX 32 HIPYWEOH.
TIpoTariipaHie TYMOBMMA B OPAMOfl HAKNOH BOeped MpPOTATMBAHMEM DYKH Bhepea 2a
UIpPYIIKAOH.

PoTalusa TYICERUIA HPOTATMBAHHEM PYKH B CTOPOHY 3& HTPYUIKOH.

TiporsrupaHue TYJIOBKIA B INyGOKOM Hakiowe BREpel NPH NOIHMMAHHKE HTPyMIEK.
Kpusasg mpotok — ofimeM y mMamsuMxka B. M. c xucrosHmy $ubposoM, noayueHHAA
5 Hosfipe 1974 1. (A}. Pact — 139 cm, pespact — 12 ner, Bropas xpuzas (B)
Gnaz noayuera 5 Mapre 1977 r. y Toro ke MaawuKKa B Bospacte 14 ner, poer 148 cm.
Ofie kpuBEe HAYHMHAKT BJAENO NOCAE MAKCHMAJEHOTO BIOXA, BCAGH 33 KOTOPHIM HACTY-
maer ymopmeni: Bhizox. Kpueag mporok — ofmex HaofpaKaeT OTHOMIEHHE JKHIHEHHOH
eMKoCTE  ( pEruCTPHPOBAHHOH HA TODHIOHTARBHON OCH BEPTHMKAABHONH]) B TO XK€ BpeMI.
Bo BpeMs ynOpHOro BEIIORA, MAMMHALUIEIOCH aeBod wicTeid KpHEBOH, CKOPOCTE BLLID-
x4 HapacTaeT (BOCXOIAIAs 4acTh KPHBOH) BONOTH 10 NCCTFXEHMA BEPIIMEEL, NOCIE
Yerg CKOPOCTh Boiioxa Ialaer (HHCXoaalljasd YacTh kpreoit). Maa ofcyxnenHs of-
CTPYRUMH MENKHX TepHPEPHYECKHY IBIXATENBHX Tyrell BaXHAa HUCXOAAMER dACTL
kpuBoil. ¥ 2T0Tc GOIRHOTO BHIHO PAsBHTHE OBCTPYRUMYM NEPHPEPUUECKUX IHXATEABHLIX
TyTefl, xOTopas 3JaMeTHO YBEAH4IINACh, HMMEHHO IIPH CPaBHEHHM RMCXOIAIMUX HACTEH
ofiemx xpusstx (HixHa gacre rpaduxa). Hacxozmmas uacTs Kpupoit B Mmeer Bm-
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Pue,

Piic.

P,

Pitc.

Pirc.

Pic.

a0

34,

40.

nuyenyir GOpMy, THRMYHYIO 18 oOCTPYKUHI amXaTeawuwx nvTeit. llHcXomsnian u-crs
KDUROIl A ellle He IOUTHCEeT BBIIVEIOCTH To# e YacTn wpvsoi B.

3Anuch H3MEPEHHM NOTOUHOTO COUPUTHENEHMA AMXATEIbHLX ayreiit (Ravv) w ofBnema
[1a3a B rpyadoit waetke (thoracic gas volume, TG Vex) ¢ YKAIGHUEM  dHCAGERIX
HARELIX  STHX  BENMYHH, pARHO KAK H  GHAYEHHA  CoeLHGHYEcKoi ROHILYKTAUGH
(Gaw. TGVex). 3auuer A npunsisesar 10-aeTHeMy ManrvMuRy ¢ KMCTOSHmM  dut-
posoM, pocroM B 138 cx. Bamues B unueassesar denvmke ¢ mucrodnunM $nipoaos.
Baapact — 22 roja, poeT — 163 cv. Hasm CPaBHLRAHUA 3HaWeHMH 271X pyHrumouans-
Hin X liapaMeTpor ¥ PAJHRKX SO_THJH'I\]X naKHenmner AHa9eHHE MMerT L'liEIJ,H¢I/I'-IECKaH KO-
AYRTAHLES,

Otazizuine CTOAGH NOKAINBAOT IPOUEAT DOALHBX € KHUTOIHMM bufipozom  {eozpacr
5—24 rozal), ¥y roTopux Brin OfEADYFeHB HEHDPMANBAEE SHAYCHLA (T, e, Goznure
aay meneille 2 5D aomwnoro aHauenns)  npusciaeHHARX  NOKAsaTers LPOXOIMMDCTI
AbIXATeAEHMX  yTeil. CORPAIMOUEA  3THX  dyHKIHOHANEHLY [OKAIATEREH  HAXOIATCH
B TeRCTa.

Tunitauad ¢urypa peiiuxa ¢ Twea0id doproli xucroswore $udposc. HeSoawmoi poer,
Goavwioft KHBAT, GunbIAt, SOUKOEMIIAN TPY¥INaA KIeTKA, UAIDUKORIIINLTE KOLEVHOCTH,
LHAACYROLN AH LIS TIA.AG0LL.

Kuprorpaduaeckme sasuck passiris  doprs TPYaR0fl RASTEM ¥ erVIiNKH  Haamuan
¢ & 20 13 T ¢ aetwoit opsyoit zadosesanng. [locrernss = mics H3OODpAKAET 1Dy IRV
KICTRY BIOIHE HOPMAZLHOW DIPMLI, XOPOINOG  PAsBITY ),

huprorpaduueckie Jalici p4svurna Popuni rpraneil Kaerknm v devous, Ilo1ae-
MM ¢ owaHOTe 1oxa 20 L1 ger. CHusasa pedas naer o CREIHEITHSTON dupMe 3adode-
HALLA, ROUTODPOL w nocnerHus roasl yxyumaercs. [locnelnan sanmes vontsepslaet vikie
PASFHTHE GOURaGNIHON dMduseMarlineckod ITPyaA0il KieTKi c Buicokid TPYLIIWM  HH-
TERLUM,

Kiprotpaduecsan saumcs pasatrite Hops, FPYasol EIeTKil ¥ MadibgHua © TAHe10d
dopuoit salovesanug v osospacre ot 1 a0 5 aser. Horze: a:Hag a3t
2 secana aw CMEPTI, CRUICTUAWTEVET o JedopMauidn I B opeLtils vad
naivul rpyidai nHaesc — 1020 3o amaunT, uTo depeige- i AHaMeTH TpyaRDH
KA2UH COTplle MOTepetHnTa,

[Mpreoary  uTRAOHEMIE Tpex  dMI3NYelKHX  ApHalasos L povta, Rkeca 1 OEDY EIICTH
TPYIM) o 2BYX oy HRUMOHASBULIX TPEIE KOB AMXAHHMA (O3Med oMEOCTH IoTR: {1 3Jar-
TUHIHATD (.'Olll'.IUT}IH.-'!E‘}EIIﬁ ﬂeL'KZiX) ¥y oTpex ]."l)}'ll]'l c K‘-p

caen

Tlepsan rpynua — rnersas dopMa aasonepadiis. QTKAOHeHis b PaMEax 0P

Bropas 1pymna — cpeamermimenan fOpMa —  OTEOOHEHNH B TOM  me  thi Ho
BRI T

Tpetea rpyuna — LecoMa TAEei0 TeueHIe 3 :DOTEUAHIA, BCe  OTHAOHONMH BLECOKD
SHAMEIATEARHLL,



TEXTE ZUR ABBILDUNG
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19.
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24,
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27.

28.

30,

3l.

32,
33.

Atelektase des rechten Mittelfliigels auf einem dorsiveniralen Rontgenbild
eines sechsjihrigen Jungen mit zystischer Fibrose.

. Laterale Aufpnahme desselben Patienten.

Riickldufige Kurve der pH-Werte, des partialen Kohlensguredrucks [Pcoz)
und des Baseniiberschusses bei Kindern, die an zystischer Fibrose gestorben
sind. Aus dem Verlauf der Kurve wird klar, dab der partiale Kehlensduredruck
schon 3—4 Jahre vor dem Tode den Wert von 40 Torr fiiberstieg, zu einen
stiirmischen Anstieg kam es jedoch im letzaten Lebensiahr.

. Ernste interstitidvre Verdnderungen der Lunge mit zahlrpichen zystoiden

Aufhellungen bel einem vierjdhrigen M#dchen mit zystischer Fibrose.

. Die Lateralaufnahme dieser Patientin zeigt ein kilares retrozternales und retro-

kardiales Emphysem.

. Ein Kind im Nebelzeli.
. Ein im Plexiglaszelt durch einen Dfiseninhalator der Fa Draeger inhalieren-

der Sdugling.

. Ein mit dem Ultraschall-Inhalator Usl 2 der Fa TUR, DDR, inhalierendes

Kind.

. Massage des Brustkorbes, Grundstellung der Hande im miitieren Teil des

Brusikorbes.

Massage des Brustkorbes. Strecken des Brustkorbes in der Diagonale beim
Ausatmen.

Dranage des Vorderteils der oberen Lungenfliigel,

Drianage des Hinteriells der gheren Lungenfligel.

Drinage der vorderen Segmente des Mittelfliigeis,

. Drinage der oberen Segmente der unteren Lungenfliigel.

Flexionsstellung der Finger beim Abklopfen.

Die erste Phase der Zwerchfellatmung — Auseinandersiracken cer unieren
Rippen vor der Baucheinatmung.

Fipliben des vertieften Atmens mit LZwerchfellrodeln™ unter Bauchwandsti-
mulisrung.

zurseitedrehen. Druck der Handflichen in der Mammillarlinie an der
Ansatzstelle des Zwerchfelis in Diagonalvichtung zur Unterlage.

Die durch den Druck hervorgeriifene Extension und Rotation des Kopfes, die
Extension im Brusttell, Kontraktion der Bauchwand, Flexion des Beckens und
der unteren Glledmaben bet m#ifiger Rotation des Beckens.

_ Abschluf der Rotation von Becken und Rumpi — das Kind ist zur Selie

gedreht,

Ausweichbewegungen des Brustkorbes.

EinQbung des Vorbeugens im Brustteil,

Akzentierung der richtigen Lage der Schultern beim Uben mit den Armen

und dem Arminuskelkranz.

Streckung — Lockerung des Armmuskelkranzes bls zur Flevation,
Depression mit Abwirtsverschiebung des Schulterblaties hef .gestreckrem.
Ruckgrat.

Abbingen auf der Leiter mit Sireckung des Brusttells der Wirbelsdule bei
richtiger Lage der Arme.

Einatmung in den Rilckenteil im Brustteil der Wirbelsanle,

Ausatmen unter Druck des Brustkorhes gegen dle Unterlage bei gleichzeltiger
Streckung der Wirheisiule und Abwartsverschiebung der Schulterblatter und
Depression.

, Streckung des Rumpfes und des Armmuskelkranzes bei dem Hochsirecken

der Arme nact dem Spielzeug.

Streckung des Rumptes his zur geraden Vorbengung durch Vorstrecken der
Arme nach dem Spielzeug.

Rotation des Rumpfes durch Seitwirtsstrecken der Armoe nach dem Spielzeug.
Streckung des Rumpfes in tlefer Vorhengung heim Aufheben des Spielzeugé.
Die FluR-Volumen-Kurve bel dem Jungen V, M. wmit zystischer Fibrose
von November 1974 [A]). Er war 139 cm hoch und 12 Jahre a't. Die zweitn
Kurve (B} wurde im Mirz 1977 bei dem gleichen Patienlen im Alter von
14 Jahren und hei einer Kdrperhtthe von 148 cm auigezeichnet. Beide Kurven
beginnen links nach maximaler Finatmung, woran! forciertes Ausatinen folgt.
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Abb, 34,

Abb, 35.

Abb. 36.

Abhb. 37,

Abb. 38,

Abh. 39,

Abb. 40,
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Die FluB-Volumen-Kurve widerspiegelt das Verhélinis der Vitalkapazitit
(registriert senkrecht zur waagerechten Achse) in der gleichen Zeit, Whhrend
des forcierten Ausatmens, das mit dem linkem Teil der Kurve beginnt, steigi
die Ausatmungsgesehwindlgkeit {aufsteigender Kurventeil] bis zum Gipfel-
punkt an, um dann wieder abzusinken [abfallender Kuarventeil). Fiir dia
Wertung der Obstruktion Kleiner, peripherer Atemwege ist der abfallende
Kurvenabschnitt wichtig, Bei dem gleichen Patienten siebt man die Entwir-
klung der Obstruktion der peripheren Atemwege, die sich merklich ver-
groferte, eben durch Vergleichen der abfallenden Abschmitte beider Kurven
(unterer Teil der grafischen Darstellung), Der ebfallende Abschpitt der B.
Kurve weist die fir die Obstruktion der Atemwege typische konkave Fuhrung
auf. Der abfallende Abschnitt der A-Kurve ist noch nicht so konkav wie
der entsprechende Abschnitt der B-Kurve.
Aufzeichnung der Messungen des Stromwiderstandes der Atemwege [Raw)
sowie des Gasvolumens im Brustkorb [thoracic gas volume, TGVex] mit
Angabe der Zahlenwerte dieser Gréfen sowle der Werte der spezifischen
Konduktanz {Gaw/TGVex), Die Aufzeichnung A stammt von einem zehnjihrigen
Jungen mit zystischer Fibrose, Korperhshe 138 cm, Die Aufzeichnung B
stammt von elnem 22jahrigen Médchen, Kbérperhthe 163 cm, mit zystischer
Fibrose, Fir den Vergleich der Werte disser Funktionsparameter von verchie-
denen Patienten ist der Wert der spezifischen Konduktanz am wichtigsten.
Die einzelnen Rubriken geben den prozentnalen Anteil der Patienten mit
zystischer Fibrose am [Alter: 5-—24 Jahre), bei denen abnormale Werte fest-
gestellt wurden (d. h. mehr oder weniger als 2 8D Abweichung vom erwar-
teten Wert) in bezug auof die angegebenen KenngriBen der Durchléssigkeit
der Atemwege. Die Abkilrzungen diesep FunktionskenngréRen sind im Text
erldutert,
Typische Statur sines Kindes mit schwerer zystischer Fibrose, Kleinerer
Wuchs, umfangreicher Bauch, grofer faBftrmiger, Brustkorh, stabftrmige
Glitedmafien, Trommelfinger,
Kyrtographische Aufzeichnungen tiiber gie Entwicklung der Brustkorbforu
bei einem Médchen von 8 bis 13 Jahren mit leichter Erkrankung. Die letztc
Aufzeichnung zeigt einen gut entwickelten Brustkorb mit villig normalen
Formen,
Kyrtographische Aufzeichaungen ftiber die Entwicklung der Brusikorbforin
bet einem vom ersten bis zum eiften Jahr beobachteten Madchen. Es handelt
sich um eine wvorerst mittelschwere Erkrenkung, die in den letzten Jahbren
schlimmer wird. Die letzte Aufzeichnung bestitigt schon die Entwicklung eines
faBldrmigen emphysematischen Brustkorhes mit hohem thorakalem Index.
Kyrtographische Aufzeichnungen tber die Entwickiung der Brustkorbform
bei einem [ungen mit schwerer Erkrankung im Alter von 2 big 5 Jahren. Die
letzte Aufzeichnung wurde zwei Monate vor den Exitus gemacht, Sie beweist
die Deformitit des Brustkorbes m einem pectus carinattm, der thorakaie
Index betrigt 102, Das heifit soviel, daf der antero-posteriore Durchschuiit
des Brustkorbes grofer ist als der transversale,
Die Abbildung zeigt Abweichungen von drei Kdrpermerkmalen {Hbohe, Gewicht
und Brustkorbumfang) und zwei Funktionsmerkmale der Atmung ([gesamie
Lungenkapazitit und elastischer Widerstand der Lunge) bei drei Patienten-
gruppen mit zystischer Flbrose,
Erste Gruppe — leichtere Erkrankung. Die Abwelchungen bleiben im Rah-
men des Normalen,
Zweite Gruppe — mittelschwere Erkrankung, die Abweichungen gehen in die
gleiche Richtung, sind jedoch gréBer,
Dritte Gruppe — sehr schwerer Erkrankungsgrad, alle Abweichungen sing
noch signifikant.



TEXTS TO ILLUSTRATIONS

fig. 1.Atelectasis of the right middle leche on the anteroposlerior roenigemegrem in
a six year-ald boy with CF.

Fig. 2. Lateral view of the same patient.

Fig. 3. Regressive curve of pH values, the partial CO, tension (PCO;p) and base excess
(BE] in children who bhave died of CF. From the course of the curve it is
evident that the partial CO; tension exceeded the value 40 torr already
3—4 years before the death, a rapid increase however occurred during the last
year of life.

Fig. 4.Pronounced interstitial pulmonary changes with numerous cystoid transparen-
ces in a four year-old girl with CF.

Fig. 5.0n the lateral view of this patient a refrosternal and retrocardial emphysema
can be seermn.

Fig. B.Child in a mist tent.

Fig. 7.Infant inhaling through a .Draeger” inhaler in a perspex fent,

Fig. 8.Child inhaling on a ultrasonic nebuliser USE 2 from TUR GDR.

Fig. 9.Thoracic massage, Basic position, hand in the middle of chest.

Fig. 10. Thoracic massage. Extension of chest diagonally during expiration.

Fig. 1i. Drainage of ventral part of upper lobes.

Fig. 12, Drainage of dorsal part of the upper iobes.

Fig. 13. Drainage of ventral segments of the middle lobe.

Fig. 14. Dralnage of the upper segments af the lower lobes.

Fig.15. Flexion position of the fingers of the hand in percussion,

Fig. 18. Diaphragm respiration Ist phase — cpening of the lower ribs before abdominal
inspiration,

Fig. 17. Practising of deep respiration of diaphragm SJoubbling” with stimulation oi
abdominal wall.

Fig. 18. Side positioning. Palm pressure in the mamiliar line in the place of the
diaphragm in diagonal direction against ithe Ded.

Fig. 19. Extenslun and rotation of the head by pressure, extension in the thoracic part,
contraction aof abdominal wall, {lexlon of pelvis and lower extremities with
mild rotation of pelvis.

Fig. 20. Completed rotation of the pelvis and trunc, the child is turned on its side.

Fig. 21. Thoracic eXcursion.

Fig. 22. Practising trune sideways in the thoracic part. .

Fig. 23, Emphasizing correct position of shoulders during exerclse with arms and
shoulders.

Fig. 24, Extension — relaxation of shoulders to elevation,

Fig. 25. Depresion with candal shift of shoulder nlade in spine gxlension,

Fig. 26. Hang on the side ladder with stretching of thoracic part of the spine in
correct shoulder position.

Fig. 27. Dorsal 1nspiration in the thoracic part of the spine.

Fig. 28. Expiration wilh pressure of the chest against the bed with simultaneous ex-
tenslen of spine with caudal move of shoulder hlades and depressiol,

Fig. 29, Stretching of trunc and shoulder, arms backwards reaching for toy.

Fig. 30. Stretching of trune into straight bend forward and arms forward reaching
for a tay.

Fig. 31. Rptation of trunc, arms sideward reaching for toy.

Fiz. 32. Stretching of trunc, avms sideward reaching for toy.

Fig.33. The . flow -- volumao® curve in the boy V. M. with cystic fibrosis registered

in Novemher (974 (A). He was 139 cm tali, his sge was 12 years. The second
curve [B] was registered in March 1977 in the sume Hoy at the age of 14, he
was 144 cm tall. Botih curves start on the left after maximal inspiration, afler
which expiration follows. The curve SLlow — ynlume” demonstrates the relation
of vital capacity [registered on the horizontal axis at the some time. During
expiration which begius on the left part of ithe eurve, expiratory flow increases
{asconding part of the curve), the peak is reached and (ke expiratory flow
decreases [(descending part of the curve). For the estimation of obstruction
ot the smaller peripheral airwavs the descending part of the curve is impor-
tant. in this palient we see the development of obstruciion of the peripheral
airways which clearly increased in size, as evident by comparison of the
pact of curve B has a concave form. typical for abstrucion of the air ways.
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Fig. 34.

Fig. 35.

Fig. 36.

decreases (descending part of the crurve), For the estimation of obstruction
The descending part of curve A is not yet as concave as the same par of curve B,
The record of measurement of air flow resistance [Raw) and the thoracie gas
volume [TGVex] with presented numeric values of specific conductance
(Gaw/TGVex). The record A was made in a ten vears old oy with cvstic
fibrosis, he was 138 cm tall. Recard B is in a gIrl eystic fibrosis, 22 years old,
163 cm tall. For the comparison of values of thesc functional parameters
between various patients the value of specific conductante is most important.
The individual columns indicate the percentage of patients with cystic flbro-
sis [age 5—24 years) in which abnormal values were found (i e. more or iess
than 2 SD of the predicted value) of the mentioned indices of the function
of air ways. Abbreviations of these functional indices are found In the text.
A typical figure of a child with severe form of CF, Short stature, bulky
abdomen, barrel-like chest, thin extremities and dubbed fingers.

Fig.37. The cyrtographic record of the development of the thoracic shape in & girl

Fig. 38.

Fig. 30.

Fig. 40.
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between the age of 8 to 13 with mild form of the disease, The last record
shows a quite normal shape of the well developed chest.

Cyrtographic record of the development of the thoracic shape In a gir] follo-
wed up from the age of cme to eleven years. At the beginning it was a me-
dium severe form of the disease, deteriorating with the years. The last record
confirms already the development of the barrel-like emphy sematic chest with
high thoratic index.

Cyrtographic record of development of the thoracic shape in a boy with
severe form of the dlsease from the age of two to five vears, The last re-
cord taken 2 manths befare his death shows thoracic deformity in pectus ca-
rinatum, thoracic index 102, showing that the anteroposieral thoracic diameter
is greater than the transversal.

Showing deviations of three bady characteristics [stature, weight and tho-
racic perlmeter] and of two functlonal signs of respiration {total pulmonary
capacity and lung recsil fressure In three groups with CF from the normat
subjects,

First group — miid form of disease, deviations are wilthin norm

Second group — medium affection, deviations in the same sense but greater.

Third group — very severe course of disease, all deviations are highly sig-
nificant,



TEXTES SQUS LES FIGURES

Fig. 1. Atélectase du lobe droit central sur le radipgramme antério — postérienty d'un
gargon dgé de 6 aus affecté de fibrose kystique.

Fig. 2. Radiograme latéral du méme malade.

Fig. 2. Courbe de régression des valeurs pH, de la pression partielle du gaz carbo-

Fig. 4.

Fig. 9.

nigque (Pco,) et de l'excés des bases (BE) chez les enfants décédés par suite
de ja fibrose kystique. De Pallure de la courhe il ressori que la pression par-
tielie du gaz carhonique dépassait depuis 3 & 4 ans avant le déces, Ia valeur
de 40 tarr, un accroissement brusque est survenu dans la derniére année de
la vie.

Altérations pulmonaires grossiéres lnterstitielles avec Eclaireissements cystoidi-
ques chez une fillette de 4 ans affectée de fibrose kystigque,

Sur le radiogramme latéral de cette patienie les emphysémes rétrosternal et
rétrocardial sont évidents.

Fig. 6.Enfant dans un appareil en forme de roguillage.

Fig. 7. Nourrisson dans un appareil inhalateur en plexiglas de la firme Draeger.

Fig. 8.Ental dans un inhalateur ultrasonoscopique USl 2 de ia firme TUR, RDA,

Fig. 9.Massage du thorax. Pgsitlon Initiale de la main dans la parlie centrale du
thorax.

Fig.10. Massage du thorax. Allongemeni du thoraz en diagonale pendant l'expira-
tion.

Fig. 11. Drainage de la partie antérleure des lobes SupEerieurs.

Fig.12. Drainage de la partie posiérieure des lobes supérieurs.

Fig.13. Drainage des segments antérienrs du lobe central.

Fig.14. Drainage des segments supérieurs des lobes inférieurs.

Fig. 15. Basition flexible des doigts de Ila main pendant la percussion.

Fig. 16. Respiration diaphragmatique de la l2re phase — ouverture des cbies inférieures
précédant V'asplration ventrale.

Fig.17. Exercice respiratoire approfondie du ,murmure” diaphragmatiqgue ave¢ sti-
mulation de la paroi abdominaie,

Fig.18. Rotation de cOté. Pression des paumes de Ia main sur la ligne mamilaire gu
paint de sarment du diaphragme dans le sens diagonal opposé & la piague.

Fig.19. Extension provoquée par pression et rotation de la téte, extension dans la
partle thoracique, contraction des parois ventrales, flexion du bassin et des
extrémiiés inférieures avec rotation ralentie du hassin.

Fig.20. Fin de la rotation du bassin et du tronc — lenfant est tourné sur le coté.

Fig. 21. Détournement du thorax.

Fig. 22. Exercice d'inclination dans la partie thoracique.

Fig. 23. Accentnation de la position juste des épaules lors de Vexercice des bras et
du plexus brachial.

Fig. 24. Allongement — déblacage du plexus brachial jusqu’ a I'&lévation.

Fig. 26. Dépression par geste caudal de l'omoplate avec redressement de la colonne
veriebrale,

Fig. 26. Suspenslon & l'espalier avec allongement de la pertie thoracique de 1'épine
dorsale avec pasition correcte des épaules.

Fig. 27. Aspiration dorsale dans la partie thoracique de la colonne vertébrale.

Fig. 28. Expiration avec pression thoracique au support avec allongement simultanég
de la colonne vertéhrale et déplacement candal des omoplaies et dépression.

Fig. 29. Allongement du tronc et du plexus braxfal avec étendue verticale en haunt des
bras pour attraper un jouet,

Fig. 30. Allongement du corps avec penchement en position droite des bras en avant
pour attraper un jouet.

Fig. 31. Raotation du corps avec écartement latéral des bras pour attraper un jouet,

Fig. 32. Allangement du corps avec penchement en avant prolougé pour soulever des

jouets.

Fig. 33. Courbe ,débit-volume* chez un garcon V. M, alfecté de fibrose kystique obtenue

an mois de novembre 1974 [A}. Sa taille était 139 cm, Age 12 ans. La deuxiéme
courbe (B] obtenue au mois de mars 1877 chez ce méme gragon A4gcé alors
de 14 ans, taille 148 cm. Les deux courbes commengaient & gauche aprés une
inspiration maximale sulvie d'une expiration forcée. La courbe ,débit-volume®
représente la relation de la capaclté vitale [enregistrée sur l'axe des tourillons
vertical] an méme moment. Pendant une expiration forcée qui commence par
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Fig. 34.

Fig. 35.

Fig. 38.

Fig.a7.

Fig. 38,

Tig. 30.

Fig. 40.

g6

la partie droite de 1a courbe, 1a vitesse d’expiration angmente {partie ascendants
de la courbe), jusqu'au moment oil ele atteint le sommet et alors la vitesse
d’expiration diminue {partie descendante de la courbe}, Pour analyser 1'obstruc-
tion des petites voies respiratoires périphériques, la partie descendante de !a
courbe est importante. Chez ce patient on observe Je progrés de V'obstruction
des voies respiratoires périphériques qui a nettement augmentée, justement
en comparant les parties descendantes des deux courbes (partie Inférieure du
diagramme). La partie descendante de la courbe A N'est pas encore aussi
concave que la méme partie de la courbe B.

L'enregistrement des valeurs de la résistance d’écoulement des voies respi-
ratoires fRaw] et du volume de 84z dans le thorax {thoracic gas volunie,
TGVex) avec mention des valeurs numériques de Ces quantités de méme que
les valeurs spécifiques de 1a conductance (Gaw/TGVex). L'enregistrement A est
chez un gargon dgé de dix ans affects de fibrose kystique, hauteur 138 em.
L'enregistrement B est chez une jeune fille affectée de fibrose kystique, ageée
de 22 ans, hauteur 163 cm. Pour effectuer 1la comparaison des valeurs des
paraméires fonctionnels entre les différents patients, la valeur de la conduc-
tance spécifigue est lg plus importante,

Les difiérentes colonnes donnent le pourcentage de patients affectés de fib-
rose kystique [dge: 5 4 24 ansj]; chez lesquels on & observé des valeurs alor-
males [c.a.d. supérieures ou inférieures 4 2 S0 de la valeur respective) das
indices mentionnés de passage des voies respiratoires, Les abréviations de reg
Indices fonctionnels se trouvent dans le texte,

Tallle typique dun enfant avec fibrose kystique grave. Talile plus petite, venire

voluminoux, thorax grand en forme de tonneau, extrémités en forme de ba-
tonnets. Doigts de tamhour.,

Enregistrements kyrtographiques di développement de la forme du thorax chez
une fille 4dgée de 8 a 13 ans avec une forme légdre de maladie. Le dernier
enregistrement représente un thorax tout & fait normai, bien développé.
Enregistrements kyrtographiques dy développement de la forme du thorax chez
une fille, ohservés depuis l'dge d'un & 11 ans. Ay début, il s'agissait de forme
oyennement grave de la maladie qul s’aggravait dons =g anhees suivantes.
Le dernier enregistrement coonfirme déjd un développement de thorax
emphysémateux en forme de tonneanp avec un indeXe thoracique éleve.
Enregisirement kyrtographique dn développement de la torme du thorax cheg
un gargon dgé de 2 4 5 ang affectd d'une forme grave de maladie. Le dernier
enregistrement précadant deux mois avant Yexit démontre 1 déformation du
thorax en pectus carinatum, I'index thoracique est 102, Cela signifie que le
diamétre antéropostérieur du thorax est supérieure diamétre irinsversal.
Représente les anomaiies de trofs signes physiques [tailies, poids et périmetre
du thorax) et deux caractérez fonctionnels respiratoires (capacité pulmonaire
totale et pression élastigue des poumons) chez trois groupes avec fibrose
kystique.
Fremier groupe -— forme légére de la maladie., les anomalies sont dans les
déviations normales,
Deuxiéme groupe — affection moyenne, les déviations sont les mémes, mais
plus graves,
Traisiéme groupe — Affection trés grave de la maladie, les déviations sont
trés significatives,



