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Clanek |
Zakladni pojmy, vyskyt CF

Cysticka fibréza, dfive také mukoviscidoza, je autozomalné recesivné dédi¢né onemocnéni,
které ma charakter multiorgdnového postizeni. CF je zpusobena mutacemi v genu (CFTR)
kodujicim CFTR protein  (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator,
transmembranovy regulator vodivosti), jehoz narusenim dochazi k abnormalnimu transportu
chloridovych a sodikovych iontl pfes epitelialni membrany. U vétSiny nemocnych se choroba
manifestuje pod obrazem chronického sinobronchialniho (,plicniho®) onemocnéni,
pankreatické insuficience a zvySené koncentrace chloridd v potu. Onemocnéni je sice
nevylécitelné, v mutacich s téz8im prubéhem nezfidka smrtelné, ale stale vice a lépe IéCitelné
s postupnym zlepSovanim kvality a prodluzovanim deélky Zivota nemocnych. Progn6za velmi
zavisi na vC€asné diagnostice a multioborovém IéCebném pfistupu.

S incidenci 1: 4500 se CF v CR fadi mezi nejéast&j$i vzacna onemocnéni. V CR je registrovano
celkem 670 nemocnych, z nichZ asi polovina je ve véku do 18 let. Kazdy zhruba 27. - 34.

Clovék v Eeské populaci je zdravym nosi¢em mutace genu pro CF.

Clanek I

Diagnostika, systém péce o nemocné s CF

Celoplo$ny novorozenecky screening CF byl v CR zaveden od roku 2009. Novorozenecky
screening neni nastroj diagnosticky, ale pouze vyhledavaci, tudiz se jesté nejedna o kone¢nou
diagndzu, ale pouze o naléhavé podezfeni na CF a je nutné chorobu vylou€it nebo potvrdit
pomoci dalSiho neinvazivniho vysetifeni. Diagnéza CF je potvrzena &i vylou€ena stanovenim
koncentrace chloridd v potu, tzv. potnim testem. P¥i pozitivnhim (v nékterych vzacnych pfipadech
i nejasném) vysledku potniho testu se konfirmace diagnézy doplfiuje diagnostickym
molekularné genetickym vySetfenim genu CFTR z vendzni krve od probanda a jeho rodicu.
Je-li onemocnéni CF potvrzeno, je pacient pfedan k inicialni edukacni hospitalizaci
do Narodniho Centra CF Fakultni nemocnice Motol v Praze.

Nasledné jsou pacienti pfedani do spadovych regionalnich center, ktera jsou soucasti
pediatrickych klinik (Hradec Kralové, Plzer, Olomouc) nebo Kliniky détskych infekénich nemoci
(Brno) fakultnich nemocnic, kde probihaji pravidelné kontroly v intervalu 3 mésicu. BEéhem nich
se kontroluji hodnoty plicnich funkci, mikrobiologicky nalez ze sputa, stav vyzivy a dalsi
potfebné parametry. BéZnou léCebnou a preventivni péci poskytuji prakticti Iékafi pro déti

a dorost. V pfipadé respiracnich infektl postupuji podle protokolli CF centra, pfi rozvoiji
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komplikaci dité prechazi do péce spadového centra pro CF. Jednou ro¢né centrum pro CF
vydava souhrnnou zpravu o zdravotnim stavu, kde je zhodnocen prubéh onemocnéni
za uplynulé obdobi.

Po 18. roce véku péci o pacienty s CF pfFebiraji CF centra pneumologickych klinik fakultnich

nemaocnic.

Clanek I

Priubéh onemocnéni a symptomatologie

Nastup symptomu: vétSina nemocnych jevi symptomy jiz v dobé odhaleni novorozeneckym
screeningem, ve 4 tydnech véku, v 10-15 % jsou pfiznaKky jiz pfi narozeni (mekoniovy ileus),
nastup symptomu je ale i s ohledem na genotyp zna¢né variabilni.

Nejcastéjsi symptomy CF:

1. V dusledku insuficience zevné sekretorické funkce pankreatu:

fidka, objemna, mastna, pachnouci stolice. Projevem insuficience zevné sekretorické funkce
pankreatu je i mekoniovy ileus, vyskytujici se u 10-15 % novorozencu s CF, a prolaps rekta
u starSich déti. Malabsorbce vede k neprospivani, typickému habitu s velkym bfiskem, tenkymi
koncetinami; pfi dobré chuti k jidlu v§ak stav vyzivy na prvni pohled maze byt dobry. V disledku
malabsorbce jsou Casté i pfiznaky hypoproteinémie, hypoalbuminémie s edémy, anémie,
popfipadé kozni projevy karence stopovych prvkl a vitamind.

Insuficience zevné sekretorické funkce pankreatu vSak nemusi byt v 10-20 % pfipadu vabec
pfitomna, znamky malabsorpce pak nejsou vyjadieny.

2.V dusledku poruchy hlenotvorby v dychacich cestach:

dlouhodoby vihky &i suchy drazdivy kaSel, opakované ¢i protrahované respiracni infekty,
zvl. bronchitidy, bronchopneumonie. RTG nalezy atelektaz, zejm. pravého horniho laloku,
bronchiektazii, hyperinflace. Kultivace neobvyklych patogenu ze sputa, zvl. Pseudomonas
aeruginosa. Pfi vySetfeni funkce plic obstrukéni kfivka nereagujici na antiastmatika.
Recidivujici sinusitidy s trvalym zastfenim dutin na RTG, nosni polypéza. PaliCkovité prsty.

3. DalSi symptomy mimo respiracni trakt:

vyrazné slany pot (silné slana chut potu), metabolicky rozvrat v disledku ztrat elektrolytu
(hypoelektrolytémie s metabolickou alkal6zou), protrahovany novorozenecky ikterus, muzska
neplodnost, recidivujici pankreatitidy, dilataéni kardiomyopatie. V imunologii muze byt napadné
snizeni nebo naopak zvySeni hladin imunoglobulini hlavné 1gG, pozitivita autoprotilatek,
zvl. ANCA. Castou komplikaci je cukrovka, ktera se lidi od ,b&zné“ cukrovky déti, které CF

nemaiji. Jeji zacatek muze byt nenapadny a je tfeba po ni u vSech déti s CF po 10. roce Zivota
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patrat. LiSi se i jeji 1éCba: podava se inzulin a neomezuje se dieta, protoze nemocni museji
stale dodrzovat zasady pfijmu vysokokalorické stravy. Jaterni onemocnéni vazané na CF muze
vyustit v cirhdzu jater.

Pribéh onemocnéni a klinicka prognéza: onemocnéni je v sou¢asné dobé lécitelné, i kdyz
stale jeSté nevylécitelné a zUstava zatim stale progresivnim onemocnénim, v tézSich formach
mutaci nezfidka smrtelné. V€asné zahajena léCba vyznamné pfispéje ke zlepSeni klinického
prubéhu, kvality a délky Zivota. Cilem |éCby je oddaleni rozvoje komplikaci a udrzeni
co nejlepsiho stavu funkce plic a dobrého stavu vyZivy. Pfi zhor$eni zdravotniho stavu je tfeba
nemocné hospitalizovat, aplikovat intraven6zné antibiotika, v té€ZSich formach, napf. v pfipadé
rezistence bakterii, ménit kombinace podanych i.v. antibiotik k dosazeni zlepSeni klinického
stavu, zavést ventilaéni podporu. Nelze-li prdbéh nemoci zvladnout intenzivni |éCbou
a stav se nezadrzitelné zhorSuje, je v nékterych pfipadech indikovana transplantace plic.
Komplikace pri selhavani nebo nedostatecné terapii: Casté exacerbace respiraCnich
infekci, postupna ztrata funkéni plicni tkané se selhanim dychani, neprospivani, podvyziva,
rozvoj cirhézy jater, diabetu, osteoporédzy. Uvedené skuteCnosti plsobi snizeni fyzickych
schopnosti a maji dopad na schopnost samostatného zivota v pfirozeném socialnim prostredi.

Proto osoby s CF vyzaduji béhem svého Zivota rizné formy podpory a pomoci.

Clanek IV

Obecné zasady terapie CF

Komplexni lééba je zaméfena na péci o dobrou prichodnost dychacich cest, péci o dobry stav
vyzivy, boj proti infekci a zanétu a soustavné vyhledavani a Ié€bu komplikaci. Dllezité je v€asné
zahajeni léCby. NejnovéjSi terapeutické trendy sméfuji k 1é€bé kauzalni na principu napravy
defektniho proteinu zodpovédného za patologické slozeni sekretl exokrinnich zlaz; modulatory

proteinu CFTR jsou prvni kauzalni Ié€bou pro pacienty s CF.

T¥i zakladni pilire 1écby CF:
= Péce o dobrou prachodnost dychacich cest: inhalace mukolytik + dechova
fyzioterapie (optimalné 3x denné), u tézSich pribéhld nemoci 5x denné.
= Péce o dobry stav vyzivy je dullezita i pro €innost dychaciho Ustroji: substituce
pankreatickych enzymu (vysoké davky, az 10.000 IU lipazy/kg télesné hmotnosti),
vysokokaloricka strava na 120-150 % doporuenych dennich davek pro béznou

populaci, suplementace vitaminl rozpustnych v tucich, suplementace NaCl.



= Kontrola infekce: antibiotika pfi kazdé akutni exacerbaci respiraCni infekce —
Sirokospektra ATB s protistafylokokovym ucinkem; pfi zachytu Pseudomonas
aeruginosa, Klebsiella pneumoniae nebo Burkholderia cepacia pak cilena antibioticka
terapie proti tomuto patogenu, i kdyz nejsou klinické pfiznaky. Davkovani vzdy na horni
hranici davkovaciho rozmezi, minimalné na 14 dn(, aplikace peroralné nebo inhala¢né,
v pfipadé neefektni peroralni léCby indikace hospitalizace a aplikace intravenosni

antibiotické kombinace.

Clanek V

Rezimova doporuéeni pfi CF

V domacnosti se doporuduije:

= aplikovat na noc desinfekéni prostiedek do odpadu umyvadel, vany;
= Casto si myt ruce (Ize pouzivat antibakterialni mydla);

= pred splachnutim WC davat dolu viko zachodové misy;

= Casto ménit houbi¢ky k myti nadobi;

= pozor na odstatou vodu (vazy, destova voda, odpafovace u topeni);
= okamzité sanovat vihka mista, kde se tvofi plisen;

= aby osoby s CF chodily rano do koupelny ¢ na WC jako prvni;

= pravidelné Cistit po pouziti inhalator a ostatni pomucky k dechové rehabilitaci.

Opatifeni mimo domacnost:

= je vhodné omezit jizdu v prostfedcich hromadné dopravy a navstévy uzavienych prostor
s vétSi koncentraci lidi (jako jsou kina, divadla);
= pouzivat u osob s CF rousky jako bariérovou ochranu v dobé nepfiznivé

epidemiologické situace.

Dité a predsSkolni zafizeni, Skolni dochazka:

= dité s CF by nemélo v prvnich letech Zivota navstévovat détska kolektivni zafizeni,
aby se nevystavovalo styku s infekci;

= navstéva jesli se nedoporuCuje vibec a navstéva materské Skoly se doporucuje
az v poslednim predskolnim roce;

= u nékterych déti je vhodné doporucit odklad Skolni dochazky, ve Skole Ize mit individualni

vzdélavaci plan, pokud to zdravotni stav ditéte vyZaduje.



Clanek VI

Podklady pro posouzeni

Vzhledem k tomu, Ze prubéh onemocnéni CF mlze byt kolisavy, mély by Iékarské nalezy,
které jsou podkladem pro vypracovani posudku LPS, zachytit prib&éh onemocnéni v poslednim
roce. Pro posouzeni osob s CF plati § 2 odst. 2 vyhlasky, tj. Ze u osob, u nichz prabézné
dochazi ke zhorSovani a zlepSovani zdravotniho stavu, trva sledované obdobi rozhodné

pro posouzeni zavislosti zpravidla jeden rok.

PFi posuzovani zdravotniho stavu pro Ucely naroku na prispévek na péci LPS vychazi z nalezi
osetrujiciho specialisty/specialisti, z vysledkii funkénich vySetreni, popf. z nalezu
praktického lékare pro déti a dorost nebo z nalezu praktického lékare, ktefi poskytu;ji
komplexni informace o zdravotnim stavu. Osoby s CF jsou v centru kontrolovany zpravidla 4
x ro€né a 1 x roCné je vydan souhrnny nalez; ten se povaZuje za podrobné vypovidajici o
prubéhu CF v poslednim roce. DalSim podkladem po posouzeni je zaznam o provedeném
socialnim Setfeni a zjiSténi potfeb osoby, ev. vlastni zjisténi posudkového organu.
Za vyznamné pro posouzeni se povazuji zejména udaje o pribéhu povinné Skolni dochazky,
pfipravy pro pracovni uplatnéni, pribéhu zaméstnani, realizaci volnoCasovych aktivit. Tyto
informace mohou byt obsahem vySetfeni ve specialné pedagogickém centru, sdéleni
vzdélavaciho zafizeni, souc€asti zaznamu poskytovatele socialnich sluzeb nebo informaci od

zaméstnavatele.

Clanek VI

Posuzovani zdravotniho stavu a stupné zavislosti osob s CF

PFi posuzovani schopnosti zvladat jednotlivé ZZP je tfeba postupovat individualng,
na zakladé zhodnoceni vSech podstatnych skute€nosti a objektivizovat tizi funk&niho dopadu.
Schopnost zvladat jednotlivé ZZP a potfeba kazdodenni pomoci, pé&e nebo dohledu nebo
kazdodenni potfeba mimofadné péce jiné fyzické osoby se mulze v pribéhu Casu ménit
v zavislosti na stavu nemoci, jeji pfipadné progresi, vzniku zavaznych komplikaci (napf. rozvoj
dechové nedostateCnosti), celkovém zdravotnim stavu a také s ohledem na vék posuzované

osoby a pfipadné komorbidity.



Pro posuzovani zdravotniho stavu plati obecna pravidla uvedena v § 8 az 10 ZSS, v Casti prvni
a v pfiloze €. 1 vyhlasky a v Instrukci naméstkyné pro fizeni sekce socialné pojistnych systému
¢. 15/2016.

= Jde o posouzeni:
DNZS,
hodnoceni funkéniho dopadu DNZS na schopnost zvladat ZZP,

hodnoceni schopnosti zvladat ZZP,

nepfihlizeni k pomoci, dohledu nebo péci, ktera nevyplyva z funkéniho dopadu DNZS,
prokazani existence pfic¢inné souvislosti mezi poruchou funkénich schopnosti z divodu DNZS
a pozbytim schopnosti zvladat ZZP,

hodnoceni funkénich schopnosti s vyuzivanim ,facilitatort®,

hodnoceni potfeby mimoradné péce,

nepfihlizeni k potfebé péce vyplyvajici z véku a stupné biopsychosocialniho vyvoje,
hodnoceni schopnosti zvliadat ZZP podle aktivit, kterymi jsou vymezeny,

hodnoceni schopnosti zvladat ZZP v pfirozeném socialnim prostfedi a s ohledem na vék
posuzované osoby,

hodnoceni télesnych struktur a funkci,

prokazani poruchy funkénich schopnosti urovné uplné poruchy nebo poruchy tézke,

prokazani neschopnosti zvladat ZZP v pfijatelném standardu.

= Dale se hodnoti:

zda rozsah duSevnich, mentalnich, télesnych a smyslovych funkénich schopnosti je dostatecny
k pravidelnému zvladani ZZP a zda je posuzovana osoba schopna rozpoznat, provést
a zkontrolovat spravnost zvladnuti ZZP,

zda DNZS trvale ovliviiuje funkéni schopnosti,

vysledek rehabilitace,

adaptace na zdravotni postizeni,

u 0sob s kolisanim zdravotniho stavu trva sledované obdobi rozhodné pro posouzeni zavislosti
zpravidla jeden rok; funkéni schopnost zvladat ZZP se v takovém piipad& stanovi tak,

aby odpovidala pfevazujicimu rozsahu schopnosti ve sledovaném obdobi.



Clanek VIii
CF u osob do 18 let véku

Prispévek na pécdi je uren ditéti, které potiebuje kazdodenni mimoradnou péci pfi zvladani
stanoveného poétu ZZP. Prispévek na pédi je pfiznavan dle uznaného stupné zavislosti,
a to v zavislosti na tizi funkénich projevid onemocnéni a rozsahu potfeby kazdodenni

mimoradné péce jiné fyzické osoby.

Mimoradnou péci se podle § 10 véty tfeti ZSS rozumi péce poskytovana osobé do 18 let véku,
ktera svym rozsahem, intenzitou nebo naroCnosti podstatné presahuje péc¢i poskytovanou
osobé téhoz véku co do frekvence a narocCnosti. Pfi hodnoceni potfeby mimofadné péce
se porovnava rozsah, intenzita a naro¢nost péce, kterou je tfeba vénovat posuzované osobé
se zdravotnim postizenim s péci, kterou je tfeba vénovat zdravé fyzické osobé téhoz véku.
Touto péci se rozumi péce, ktera podstatné presahuje péci poskytovanou osobé téhoz véku
svym rozsahem, intenzitou nebo naro¢nosti. Podstatnosti se rozumi zvySeni rozsahu, intenzity
nebo narocnosti pé€e o cca vice nez jednu tfetinu oproti péci vénované ditéti bez zdravotniho

postizeni.

V pfipadé osob do 18 let je tfeba se také zabyvat kazdodennim dohledem, kdy osoba
se zdravotnim postizenim realizuje ZZP/jednotlivé kazdodenni aktivity pouze za pfitomnosti
jiné fyzické osoby, ktera ji vede, motivuje a kontroluje. Dohled se tedy poskytuje ditéti s CF,
které ma fyzicky zachovany schopnosti k jejich zvladnuti, ale z hlediska ,nezralosti ditéte“ - jeho
stupné biopsychosocialniho vyvoje a ,mentalni kapacity“ je nezbytny kazdodenni soustavny
dohled nad realizaci ZZP. Potieba ,ob&asného pfipomenuti & pravidelné rodigovské kontroly*
v oblasti péCe o vlastni osobu u starSich déti a mladistvych (s pfiméfenym stupném jejich
biopsychosocialniho vyvoje), ktefi si jiz osvojili rezimova opatfeni a CF zahrnuli do konceptu
svého Zivota, se nehodnoti jako mimoradna péce. Pozornost je tfeba vénovat non-compliance

syndromu starSich déti a mladistvych a jeho dopadu na potfebu mimoradné péce.

Pfi posuzovani potfeby kazdodenni mimofadné péce posuzujici I€kaF hodnoti zvladani vSech
9 ZZP. Piitom je tfeba mit na mysli, Ze rozsah, frekvence a naroénost mimoradné péce o dité
CF pfi zvladani jednotlivych ZZP se muaze vprab&hu &asu ménit podle toho,
jak postupuje vyvoj ditéte, jak dité reaguje na lécbu, jak jsou dodrZzovana rezimova opatfeni,
a také v zavislosti na progresi onemocnéni a vzniku zavaznych komplikaci. Mladsi déti

zpravidla vyZaduji vétSi objem péce. Dle aktualniho stupné biopsychosocialniho vyvoje
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a s ohledem na celkovy zdravotni stav (pokud je stabilizovan), nemusi byt u starSich déti
a mladistvych prokazana potfeba kazdodenni mimorfadné pécCe ve stejném rozsahu
a u stejnych ZZP jako u déti pfeddkolniho véku a mlad$ich déti. Pfitom také plati, Ze u nékterych
déti (bez ohledu na jejich vék), s velmi tézkym prubéhem CF, Casnymi a tézkymi komplikacemi,
muze vzniknout potfeba mimofadné péce v daleko Sir§im rozsahu nez u déti se stabilizovanym
stavem a prubéhem CF. K jednotlivym pfipadim je nutno pfistupovat individualné a posuzovat

v8echny dotCené skuteCnosti ve vzajemnych souvislostech.

Potfeba kazdodenni mimoradné péce byva u déti s CF zejména v téchto oblastech:

= pécCe o zdravi — dodrzovani stanoveného léCebného rezimu, kterym se rozumi soubor
opatfeni, ktera podporuji 1éCbu a minimalizuji jeji mozna rizika, provadéni stanovenych
preventivnich, lé¢ebnych a IéCebné rehabilitacnich a oSetfovatelskych postupl a opatfeni
a pouzivani k tomu potifebnych €kl nebo pomucek;

= stravovani — dohled nad pfijmem dostateCného mnozstvi stravy, nad dostatenym
kalorickym pfijmem a adekvatnim dosolovanim stravy;

= mobilita — potfeba individualni dopravy z divodu rezimu nafizeného odbornym lékafem
(zejména u téch déti, které mohou mit v disledku CF snizenou imunitu nebo vzhledem
ke stupni biopsychosocialniho vyvoje u nich nelze pfi cestovani prostfedky hromadné
dopravy uspokojivé zajistit dodrzovani potfebnych ochrannych opatfeni proti infekcim);

= osobni aktivity — nemoznost pobytu v jeslich a matefskych Skolach, v pfipadé povinné Skolni
dochazky individualni vzdélavaci plan s nutnosti domaci vyuky, upusténi od volno€asovych
aktivit nebo jejich podstatné omezeni apod.;

= vykon fyziologické potfeby — kazdodenni kontrola vyprazdriovani (se zaméfenim na kvalitu
stolice jako prostfedku ke sledovani kvality vyzivy a dostateCnosti jaterni a pankreatické
substituce aplikace u malych déti, které nejsou schopny o této véci rodiCe informovat),
pomoc nebo dohled na provedenim ocisty po defekaci mastné stolice;

Déle je tfeba v individualnich pfipadech zvazit potfebu mimofadné péce v oblasti:
= télesna hygiena - ZZP télesna hygiena lze uznat jako nezvladanou napf. v pfipadé

pokrocilé respiraéni insuficience, pfi zavedeni TCHST, pfi zavazném ubytku télesnych
sil pfed transplantaci, pfi rozsahlych koznich zménach, apod.

= oblékani a obouvani.

Jde o pfipady, kdy stav télesnych a duSevnich schopnosti neni dostateCny ve smyslu

§ 2 odst. 1 vyhlasky a pokud zdravotni stav neumozfiuje vySe jmenované ZZP provadét

v pfijatelném standardu dle § 1 odst. 4 véta druha, téze vyhlasky, kdy dité proto vyZaduje

kazdodenni mimofadnou péci jiné fyzické osoby.
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= komunikace - nezvladani ZZP komunikace pfichazi v Uvahu u zéavaznych stav(

s provedenou tracheostomii.

V pfipadé starSich déti a mladistvych, nemusi byt s ohledem na povahu a priabéh CF,
zpusob |éCeni a celkovy zdravotni stav (pokud je stabilizovan), v nékterych pfipadech
prokazana potfeba kazdodenni mimoradné péce ve vSech vySe citovanych oblastech Zivota,
protoZze vzhledem ke stupni jejich biopsychosocialniho vyvoje, v nékteré hodnocené oblasti
jiz nabyli pfiméfenych schopnosti k samostatnému zvladani.

V pfipadé déti s velmi téZzkym prabéhem CF, ¢asnymi a tézkymi komplikacemi vedoucimi
ke snizeni kvality Zivota mGze vzniknout potfeba mimoradné péde i v dalSich ZZP a dojit
i kuznani stupné zavislosti Il a IV (napf. jde o déti stézkou dechovou nedostatecnosti,

déti indikované k transplantaci plic aj.).

Clanek IX

CF a stupen zavislosti u osob starsich 18 let véku

Pokud se dafi fadu let udrzet CF pod kontrolou, s dobrou stabilizaci stavu, plicnich, jaternich
a pankreatickych funkci, a dobrym stavem funk&nich schopnosti, mize v takovych pfipadech
nastat mnohaleté obdobi, kdy osoba s CF starSi 18 let véku je plnohodnotné socialné
zaClenéna a schopna samostatného zivota v pfirozeném socialnim prostredi, tj. neni zavisla
ve smyslu podminek ZSS. Toto ovSem se dé&je pouze za intenzivni rehabilitacné
medikamentozni terapie, a dodrzovani [éCebného reZzimu osobou s CF. Aktualné (Cerven 2020)
je v CR asi 24 % nemocnych CF ve véku 30 a vice let (a asi 10 % ve v&ku 40 a vice let).
Se zvySujicim se vékem dochazi k postupné progresi onemocnéni, k omezeni schopnosti

samostatného zivota v pfirozeném socialnim prostfedi a vzniku nékterého stupné zavislosti.

Jsou i pfipady s vysoce nepfiznivym pribéhem, kdy se zavislost (potfeba péce a pomoci jiné
fyzické osoby) od détského véku do produktivniho véku postupné prohlubuje a zvySuje,

tj. stupen zavislosti se zvySuje postupné &i skokem, dle vyvoje nemaoci.

Pokud ma CF nepfiznivy prubéh, vede k dechové nedostatecnosti, jeji progresi, ke zhorseni
kvality Zivota a k omezeni v fadé aktivit bézného Zivota, objevuje se zavislost s potfebou

kazdodenni pomoci nebo péée zpravidla nejdfive v ZZP osobni aktivity, péée o domacnost

Vv,

nez ostatni ZZP a osoba se zavaznou dechovou nedostateénosti jiz nema dostatek fyzickych
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schopnosti k jejich zvladani v pfijatelném standardu. V pfipadé tézké dechové nedostateCnosti
nebo u stavl pfed transplantaci plic nebo preterminalnich a terminalnich stavli byva zavislost

i v dalSich ZZP a dosahuje stupné Ill az IV.

Clanek X
Platnost posudku

Platnost posudku u osob do 18 let véku se stanovi racionalné na dobu, kdy lze oCekavat
zlepSeni zdravotniho stavu, dosazeni pokroku v biopsychosocialnim vyvoji nebo nabyti
pfiméfenych schopnosti a dovednosti vzdélanim a vychovou, s pfihlédnutim k vékovym
vyvojovym milnikiim, zejména v obdobi nastupu povinné Skolni dochazky a v obdobi puberty

a dospivani.

U osob starSich 18 let véku se doba platnosti zpravidla nestanovuje. V pfipadech,
kdy je indikovana transplantace plic, ktera zna¢né zlepSuje kvalitu Zivota, je vhodné provést
kontrolni Iékafskou prohlidku v odstupu cca 1 — 1,5 roku od transplantace, aby bylo mozno

vyhodnotit funk&ni dopad na stupen zavislosti.

Mgr. Katefina Jirkova

nameéstkyné pro fizeni sekce podpory rodiny
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