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Namen diplomske naloge je teoreti¢no opredeliti cisticno fibrozo, njene
simptome, znake, nacine zdravljenja in diagnostiko. Cisti¢na fibroza je dedna
multisistemska bolezen, katera prizadene vse Zleze z zunanjim izloCanjem.
Podrobneje bomo opisali vpliv bolezni na dihala ter predstavili pripomocke,
ki se uporabljajo pri respiratorni fizioterapiji, saj je respiratorna terapija
pomemben del zdravljenja obolelih dihal. U€inki respiratorne fizioterapije se
pokazejo za pozitivne le, ¢e jo otrok izvaja pravilno in veckrat dnevno.
Pomembno vlogo pri zdravstveni negi otroka s cisticno fibrozo ima
medicinska sestra, saj je strokovnjakinja na podro¢ju zdravstvene nege in
svoje znanje prenasa na otroka in njegovo druzino. S prehransko obravnavo
zelimo pri otrocih s cisticno fibrozo dose¢i normalno rast in razvoj. Pri
otrocih, starejSih od 2 let, je priporocen 110 % — 200 % vec¢ji dnevni kalori¢ni
vnos. Otroci s cisti¢no fibrozo, pogojeno sladkorno boleznijo, sledijo enakim
priporocilom kot otroci s cisti¢no fibrozo brez sladkorne bolezni. Rezultati
pregleda literature so pokazali, da je po svetu za respiratorno fizioterapijo
najbolj uporabljena PEP tehnika. Pri prehranski obravnavi je literatura
pokazala, da imajo slabsi napredek pri rasti in razvoju otroci v nizjih socialno-
ekonomskih razredih, ob tem otroci in star$i tezko sledijo navodilom, zaradi
pomanjkanja ¢asa in hitrega nacina zivljenja.
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The purpose of the diploma work is theoretically define cystic fibrosis, its
symptoms, signs, mehotds of treahtment and diagnosis. Cystic fibrosis is
multisystem disease that affects all glands with external secretion. We will
describe the impact of the disease on the respiratory system and present
devices used in respiratory physiotherapy. Respiratory physiotherapy is an
important part of the treatment of respiratory diseases. The effects of
respiratory physiotherapy are shown to be positive only if the child performs
it correctly and several times a day. The nurse plays an important role in
health care of child with cystic fibrosis because she is an expert in the field of
nursing and she transfers her knowledge to the child and his family. With
nutritional treatment, we want to achieve normal growth and development in
children with cystic fibrosis. For children older than 2 years is recommended
110%-200% higher daily caloric intake. Children with cystic fibrosis-related
diabetes follow the same recommendations as children with cystic fibrosis
without diabetes. The results of the literature review showed that the PEP is
most used technique in respiratory physiotherapy. In the case of nutritional
treatment, the literature has showed that children with lower social-economic
status have poorer progress in growth and development, also children and
parents find it difficult to follow the instructions due to lack of time and fast
lifestyle.
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SEZNAM KRATIC

CF cisti¢na fibroza

CFSB s cisti¢no fibrozo pogojena sladkorna bolezen

CFTR cystic fibrosis transmembrane conductance regulator, regulator
transmembranske prevodnosti

FEV 6 forsirana vitalna kapaciteta

FEV 1 forsiran izdihan volumen v prvi sekundi

PV intrapulmonary percussive ventilation, intrapulmonalno tolkalno
prezracevanje

ISHLT international society for heart and lung transplantation, mednarodno
drustvo za presaditev srca in pljuc

KS krvni sladkor

MKG mineralna kostna gostota

PEP positive expiratory pressure, terapija s pozitivnim ekspiracijskim
tlakom

PI pancreatic insufficient, eksokrina insuficienca

PS pancreatic sufficient, eksokrina suficienca
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1 UVOD

Cisti¢na fibroza (v nadaljevanju CF) je avtosomska recesivna bolezen, ki se pri otroku izrazi,
¢e prejme okvarjen gen od obeh starSev. Zaradi mutacije gena zboli priblizno 1 od 5000
novorojenih otrok letno, ugotavlja avtorica Grmek Ugovsek (2019). Znanih je priblizno
70.000 primerov CF po vsem svetu, vsako leto je priblizno 1000 novo odkritih primerov,
opisujeta avtorja Rafeeq in Sayed Murad (2017). CF je najpogostejSa pri belcih severno-
evropskega porekla (zboli priblizno 1 od 2000 do 3000 novorojenih otrok letno), najmanj je
pogosta pri osebah Azijsko-AmeriSkega porekla (1:30.000), ugotavljata prej omenjena
avtorja. Iz podatkov Centra za CF na Pediatri¢ni kliniki v Ljubljani, je pojavnost v Sloveniji 1
: 4.500, kar pomeni, da se vsako leto rodi 4-5 otrok s CF (Kotnik Pirs, 2016).

Kot opisuje avtorica Aldeco idr. (2017), bolezen je avtosomno recesivno dedna, kar pomeni,
da so starSi prenasalci okvarjenega gena. Otrok s CF se rodi starSema, katera sta oba
prenasalca okvarjenega gena, verjetnost za to je le 25 %. Pri CF gre za mutacijo gena na
sedmem kromosomu (gen CFTR), imenovan regulator transmembranske prevodnosti pri
cistiéni fibrozi, kateri predstavlja vrata v steni celic, skozi katera potuje klorid, ki skupaj z
natrijem sestavlja sol. Prej omenjena avtorica navaja, da je sol nepogresljiva spojina, saj je od
soli odvisno, koliko vode gre iz in v celico. Pri CF se zaradi mutacije gena CFTR kloridni ioni
kopicijo znotraj celice, zato takrat celica tezi k elektronegativnosti in zato v celico vstopajo
ioni natrija, za natrijem pa vstopa v celice tudi voda, ugotavlja avtorica Aldeco idr. (2017),
posledica tega je gosta in lepljiva sluz na povrsini dihalnih poti in drugih prizadetih organih.
Prognozo bolezni dolo¢i okvara pljué, ki so prizadeta zaradi ponavljajoc¢ih se vnetij in okuZzb,
zato je izrednega pomena zgodnja prepoznava in zdravljenje. Pri bolezni se lahko pojavljajo
tudi simptomi bolezni prebavil, jeter in Zol¢nika, sekundarno se lahko pojavi tudi sladkorna
bolezen, zmanjSana kostna gostota (osteoporoza, osteopenija), navajata avtorja Rafeeq in
Sayed Murad (2017).

V stroki zdravstvene nege se lahko vsakodnevno sre¢amo s kroni¢no bolnimi otroci. Delo z
njimi zahteva od nas posebna znanja in nam predstavlja velik izziv. Trenutek, ko otrok in
starSi izvejo za kronicno bolezen, lahko primerjamo s procesom Zalovanja, v katerem si
sledijo faze Soka, zanikanja, strahu, Zalosti, jeze, tesnobe, krivde in na koncu sprejetja (Kreft
Hausmeister, 2014). Pomembno je, da se medicinska sestra poveze s starSi in otrokom, saj s
tem prepozna potrebe druzine in oceni stanje otroka, kar ji omogoca naértovanje in izvajanje
aktivnosti zdravstvene nege, ki jih bodo star$i in otrok izvajali doma. Aktivnosti zdravstvene
nege se izvajajo s pomocjo in z nadzorom medicinske sestre tako dolgo, dokler otrok in starsi
aktivnosti ne obvladajo sami (Ostir, 2014).
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1.1 Diagnostika cisti¢ne fibroze

Pred presejalnim testom za CF se je diagnoza postavila Sele, ko je otrok pokazal prve znake
bolezni (Leung in Heltshe, 2017). Ze vrsto let se v §tevilnih evropskih drzavah, Avstraliji in
Zdruzenih drzavah Amerike, uporablja presejalni test za novorojencke (Praprotnik idr., 2015).

V Sloveniji so najpogostejsi diagnosticni kriteriji (Redke bolezni, 2018):

— ne napredovanje na rasti in tezi, pogoste driske, pogoste okuzbe dihal idr.,

— vsaj dvakrat pozitivna iontoforeza,

— z molekularno-genetskimi metodami dokazani 2 mutaciji gena CFTR,

— povisana koncentracija imunoreaktivnega tripsina pri novorojenckih in pankreati¢na
elastaza v blatu pri vecjih otrocih.

Presejalni test za CF za novorojencke, ki se uporablja v Braziliji, temelji na dveh doloc¢itvah
imunoreaktivnih vrednosti tripsinagena, od katerih se prva meritev naredi ob rojstvu, druga pa
se izvede v 30 dneh po Zivljenju, navaja avtor Abensur Athanazio idr. (2017). Ce je presejalni
test pozitiven (dva pozitivna rezultata), se opravi iontoforeza, da se potrdi ali izkljuc¢i CF.
Iontoforeza je posebna preiskava, katera meri koli¢ino soli v znoju, trdi Grmek Ugovsek
(b.d.). Preiskava sloni na dejstvu, da je otrokov znoj s CF bolj slan — ima vecjo vsebnost soli.
Koncentracija kloridov v znoju mora presegati ali biti enaka > 60 mmol / L (preseganje
vrednosti v dveh vzorcih potrjuje diagnozo) (Abensur Athanazio idr., 2017).

Razlaga rezultatov iontoforeze (Saji idr., 2020):

— normalna vrednost: <30 mmol/l,

— mejna vrednost: 30 — 60 mmol/l (pri novorojenckih lahko to vseeno pomeni pozitiven
rezultat na CF),

— potrjena CF: >60 mmol/I.

1.2 Zdravljenje pljucnih bolezni

V dihalnih poteh se kopici lepljiva sluz, katera zaobjame migetalke, s ¢imer se zmanjSa
mukociliarno ¢iS¢enje, kar omogoc¢i ugodne razmere za rast in razmnozevanje bakterij
(Aldeco idr., 2017). Kroni¢ne okuzbe vodijo k strukturnim spremembam dihalnih poti —
bronhiektazije (Aldeco idr., 2017). Kroni¢ne okuzbe vodijo tudi do nastanka pljucnice
(Rafeeq in Sayed Murad, 2017). Veliko otrok ima kroni¢ni sinusitis ter nosne polipe,
hemoptizo, pneumotoraks, veliko se jih sreca tudi z morebitno odpovedjo dihal (Kotnik Pirs,
2016). Najpogostejsa povzrocitelja okuzb pri mlajsih otrocih sta Staphylococcus aureus ter
Haemophilus influenzae, pri vecjih otrocih in mladostnikih Pseudomonas aerugionsa,
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter xylosoxidans in Burkholderia cepacia, od gliv
pa predvsem Aspergillus fumigatus (Aldeco idr., 2017). V zadnjih letih so bolj zaznavne
okuzbe z netuberkuloznimi mikobakterijami, katere je zelo tezko ozdraviti, saj so odporne na
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Stevilne antibiotike, trdi avtorica Aldeco idr. (2017). Pogosto so prizadete tudi zgornje dihalne
poti.

Plju¢na poslabsanja se pogosto pojavijo postopno ali prikrito, navaja avtorica Aldeco idr.
(2017). Starse veckrat usmerjeno sprasujemo o prisotnosti simptomov in znakih poslabsanja,
kateri so (Saji idr., 2020):

— povecana koli¢ina kaslja, moker kaselj,

— povecana koli¢ina izmecka, spremenjena barva,

— hemoptiza,

— dispena,

— poviSana telesna temperatura,

— slabsi apetit, izguba na telesni tezi,

— nezazeleni zvoki v pljucih ob avskultaciji (poki, piskanje), ali otrok ve¢ kaslja, ima
ve¢ izmecka, je barva izmecka spremenjena, ima slabsi apetit, ali je izgubil na telesni
tezi itd.

Zgodnje odkrivanje in zdravljenje je pomembno, saj tako zmanjSamo oziroma upocasnimo
nastanek kroni¢nih sprememb na pljucih (Aldeco idr., 2017).

Smernice za paciente s CF priporocajo vsakodnevno ciS€enje dihalnih poti za ohranjanje
zdravja pljuc ter zmanjSanje in zdravljenje poslabsanj (Manor, Gur in Geffen, 2017). Sama
ucinkovitost inhalacijske terapije je odvisna od ve¢ dejavnikov: vrsta inhalatorja, moc¢
potisnega plina, pretok kisika, rezervoarja za zdravilo, Casa razprSevanja zdravila, lastnosti
zdravila, Casovne razporeditve inhalacij, uporaba ustnika ali maske, nacina vzdrzevanja
pripomockov ter od pravilne tehnike vdihovanja zdravila (Aldeco idr., 2017).

Postopek pravilne izvedbe inhalacij (Grmek Ugovsek, Henigman in Iskrenovic, 2010b):

1. Umivanje rok z milom in vodo.

2. 'V zbiralnik elektri€nega inhalatorja vlijemo predpisano koli¢ino zdravila.

3. Na elektricni inhalator namestimo ustnik ali masko. Pri inhalaciji antibiotikov
uporabimo poseben filter, katerega namestimo na elektricni inhalator, s tem
preprecimo kontaminacijo zraka pri izdihu, kjer pridejo v okolje bakterije in antibiotik
in s tem povzro¢imo nastanek multirezistentnih bakterij v okolici pacienta.

Vklju¢imo elektri¢ni inhalator.

Preverimo, e pravilno deluje (prisotnost meglice).

Namestimo se v sedec ali stojeC polozaj, v katerem lahko normalno dihamo.

Ustnik damo med zobe in na vrh jezika. Dihamo le skozi usta.

Zdravilo inhaliramo toliko ¢asa, dokler ni ve¢ prisotne predpisane koli¢ine zdravila v
zbiralniku elektri¢nega inhalatorja (priblizno 15 minut, pri e-Flowu 2 minuti).
Drugacen pisk inhalatorja pomeni konec.

® Nk
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1.2.1 Zdravljenje z inhalacijskimi antibiotiki

Pacientom s CF so na voljo razli¢ne tehnike ciSenja dihalnih poti (Manor idr., 2017).
Poznamo avtogeno drenazo in terapijo s pozitivnim ekspriacijskim tlakom (angl. positive
expiratory pressure, v nadaljevanju PEP), navaja prej omenjen avtor. Po svetu naras¢a tudi
Stevilo naprav za ciS€enje dihalnih poti, kot je Ze prej omenjena PEP maska, Flutter in
intrapulmonalno tolkalno prezracevanje (angl. intrapumlonary percussive ventilation — [PV),
uporabljajo vsaj eno napravo za respiratorno terapijo, na primer: elektricni inhalator, Flutter in
Acapello (Aldeco idr., 2017).

V Sloveniji najpogosteje uporabljamo standardni elektri¢ni inhalator (angl. jet nebulizer) Pari
ter inhalator z mesh tehnologijo (e-Flow), pri katerem je ¢as inhalacij krajsi, delovanje aparata
pa je tisje (Aldeco idr., 2017). Aparate je potrebno redno servisirati, vsaj enkrat na leto
oziroma po priporocilih proizvajalca, navaja prej omenjena avtorica.

Vecina otrok s CF dnevno inhalira ve€ vrst zdravil, navaja Aldeco idr. (2017), zato je Casovno
zaporedje inhaliranih raztopin pomembno, saj je od tega odvisna stopnja depozicije in
absorbcije aerosolov. Inhaliranje 7 % NaCl raztopine je priporo€ljivo inhalirati pred ali med
fizioterapijo, vendar 10 — 20 minut po bronhodilatatorju. S pomo¢jo inhaliranja 7 % NaCl
raztopine postane izlocek bolj redek, kar omogoca lazje ¢iS€enje dihalnih poti. Antibiotike v
inhalacijah mora otrok prejeti po konc¢ani fizioterapiji, ko je dihanje umirjeno. Ob inhaliranju
antibiotika v inhalacijah ob izdihu kontaminiramo okoljski zrak, kar lahko privede do razvoja
multirezistentnih bakterij v okolici, zato se uporablja filtre, ki jih namestimo na mestu izdiha.
Kadar se odlo¢imo za antibioticno zdravljenje, moramo pred zacetkom zdravljenja odvzeti
vzorec izmecka. Ce otrok nima izmecka, ali ga ne zna izkasljati, moramo odvzeti globok
aspirat Zrela, navaja avtorica Aldeco idr. (2017). Sprva se uvede antibiotik po antibiogramu
prejSnjega aspirata, po prejemu novega antibiograma pa zdravljenje prilagodimo, trdi avtorica
Aldeco idr. (2017). Zdravljenje traja 14 dni, odmerki so pa vi§ji od obic¢ajnih. Prednost
uporabe inhalacijskih zdravil je, da ustvarijo veliko koncentracijo v dihalnih poteh,
sorazmerno hitro delujejo in njihovi delci delujejo na to¢no doloCenem mestu (Agent in
Parrott, 2015). Lazje poslabSanje zdravimo s peroralnimi antibiotiki, v primeru, da se stanje
po 3 — 4 dneh ne izboljSa, je potrebna hospitalizacija za intravensko zdravljenje. Pri otrocih z
napredovano pljucno prizadetostjo je vc€asih potrebno neinvazivno predihavanje, kot tudi
trajno zdravljenje s kisikom na domu. Pri teZjem poslabSanju, ali kadar peroralno zdravljenje
ne pomaga, je potrebno intravensko zdravljenje, s kombinacijo vsaj dveh antibiotikov za vsaj
14 dni (Aldeco idr., 2017).

Antibiotike najdemo v obliki inhalacij (Tobramicin — Bramitob, Kolomicin — Colomycin) ter
v obliki prasnih delcev (Aldeco idr., 2017). V klini¢ni raziskavi v ZdruZenem kraljestvu se je
Tobramicin izkazal za najbolj ucinkovito zdravilo, saj bistveno izboljsa delovanje pljuc,
zmanjsa Stevilo poslabsanj ter izbolj$a kakovost zivljenja. Kolomicin se ze vrsto let uporablja
v Evropi in ZdruZenem kraljestvu, kot boj proti okuzbi s Pseudomonas aeruginosa. Ceprav so
inhalacijski antibiotiki na razpolago ze vec¢ kot 30 let, je sedaj razvoj osredoto¢en na razvoj
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antibiotika v obliki suhega prahu. Zdravila v obliki prasnih delcev imajo prednost, saj imajo
krajsSi Cas aplikacije, pripomocki so prenosljivi, uporaba je enostavna, zanje ni potreben vir
elektrike, ¢iSCenje in dezinfekcija nista potrebna (Agent in Parrott, 2015). Zdravila v obliki
prasnih delcev pa pri nekaterih povzrocajo drazec kaselj in akutno prehodno zaporo dihalnih
poti (Aldeco idr., 2017). Za antibiotike velja, da so osnova pri zdravljenju plju¢nih bolezni pri
CF, saj delujejo agresivno na mikroorganizme (Agent in Parrott, 2015).

Pri uporabi inhalacijske maske sta zelo pomembna oblika in model maske, ki pa morata
omogocati dobro tesnitev, saj se s tem poveca vnos zdravila v spodnja dihala in zmanjsa
kopiCenje zdravila na obrazu in oceh. Dojencki in malcki so najzahtevnejSa skupina za
zdravljenje z inhalacijsko terapijo, saj imajo manjSe dihalne poti, hitrejSo frekvenco dihanja in
manjsi inspiratorni volumen. Pri vecjih otrocih je priporocena uporaba ustnika, in sicer Ze od
5. leta starosti dalje, saj je z njim nanos zdravila dvakrat vecji. V primeru, da otrok ni zmozen
vdihniti zdravila, ali vdihovanja ne izvaja pravilno, je bolje, da uporablja masko (Aldeco idr.,
2017).

1.2.2 Ciscenje in razkuZevanje pripomockov

Pripomocki za respiratorno fizioterapijo so sestavljeni iz razli€nih vrst plastike (Manor idr.,
2017). Omenjeni avtorji navajajo, da je bilo ugotovljeno, da so Gram pozitivne in Gram
negativne bakterije sposobne preziveti ve¢ kot 90 dni na plasticnih povrsinah. Dokazano je
bilo, da bakterije, kot so Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomanas malthophilia in
Achromobacter xylosoyidans, lahko okuzijo otroke preko kontakta z okuzeno povr$ino
(Aldeco idr., 2017). Avtorica Grmek Ugovsek idr. (2010a) trdijo, da je ciscenje in
razkuZevanje opreme in pripomockov bistvenega pomena. Cistiti in razkuZevati moramo po
navodilih proizvajalca. Dele elektri¢nega inhalatorja sprva razstavimo in speremo z vroco
vodo. Ce proizvajalec omogo¢a, lahko dele elektri¢nega inhalatorja damo v pomivalni stroj ali
steriliziramo z destilirano vodo 15 minut ali 5 minut namakamo v 70 % alkoholu ali 30 minut
v 3 % peroksidu. Po uporabi peroksida ali alkohola vse dele dobro speremo s sterilno vodo.
Ce dele elektri¢nega inhalatorja prekuhamo, jih nato ni potrebno spirati, ampak jih pustimo na
Cisti brisaci, da se popolnoma posusijo. V primeru uporabe elektricnega inhalatorja v
bolni$nici, moramo po vsaki uporabi dele inhalatorja sterilizirati pri 121°C vsaj 20 minut ali
pri 134°C vsaj 7 minut.

1.2.3 Transplantacija pljuc

Transplantacija plju¢ je kirurSki poseg, pri katerem se zamenja eno ali obe pljucni krili s
pljuci mrtvega darovalca organov, opisujejo avtorji Harlander, Salobir in Turel (2011).
Transplantacija pljuc se izvede, ko so izérpane vse ostale moznosti zdravljenja, navajajo prej
omenjeni avtorji. Slovenskim pacientom je transplantacija na voljo od leta 1997, trdijo prej
omenjeni avtorji. Paciente, potrebne transplantacije, pripravijo na poseg na Kliniénem
oddelku za pljucne bolezni in alergije, kateri se nahaja v Univerzitetnem klinicnem centru v
Ljubljani, sam operativni poseg pa je izveden na Dunajski Univerzitetni bolnisnici. Omenjeni
avtorji ugotavljajo, da je bila pri nas opravljena prva in tudi do sedaj edina transplantacija v
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Univerzitetnem klinicnem centru v Ljubljani leta 2003. Program bi bil lahko ponovno
vzpostavljen, v primeru, ¢e bi bilo letno ve¢ kot 20 pacientov, ki potrebujejo transplantacijo.

Mednarodno drustvo za presaditev srca in plju¢ (angl. International Society for Heart and
Lung Transplatation — v nadaljevanju ISHLT) je razvilo tri smernice, s katerimi izberejo
ustreznega kandidata za presaditev pljuc, in sicer (Weill, 2018):

— visoko (>50 %) tveganje za smrt zaradi plju¢ne bolezni v roku dveh let, ¢e ni izvedena
transplantacija pljuc,

— velika (>80 %) verjetnost, da bo pacient prezivel vsaj 90 dni po presaditvi pljuc,

— velika (>80 %) verjetnost 5 -letnega prezivetja po transplantaciji pljuc.

Pri pacientih, obolelih s CF, je transplantacija indicirana, ko imajo manj kot 50 % 2-letno
prezivetje (Weill, 2018). S pomoc¢jo rednega merjenja delovanja plju¢ se lahko spremlja
napredovanje bolezni, ugotavlja prej omenjen avtor. Najbolj pogosto uporabljena
spremenljivka za oceno napredovanja bolezni je sprememba v forsiranem izdihanem volumnu
v prvi sekundi (v nadaljevanju FEV 1) (Topole, b.d.).

Zapleti po transplantaciji pljuc

Transplantacija plju¢ pacientom podaljSa zivljenje in s tem vpliva na njegovo kakovost
zivljenja. Nekateri pacienti, ki so prej potrebovali kisik, ga po transplantaciji ne potrebujejo
vec¢. Ponovno lahko za¢nejo s samostojnim opravljanjem vsakodnevnih dejavnosti, nekateri si
tudi najdejo zaposlitev. Vendar je kljub temu tezko napovedati, kakSen bo rezultat
transplantacije in kako dolgo bo pacient Zivel z novimi pljuci (Harlander, Salobir in Turel,
2011). Transplantacija plju¢ je kompleksna terapija, katera ima kot posledico veliko po-
operativnih  zapletov ter umrljivost (Weill, 2018). Najve¢ kirurskih zapletov, okuzb in
zavrnitve organa je prvo leto (Harlander, Salobir in Turel, 2011).

Mednarodno zdruzenje za presaditev srca in pljuc letno objavlja rezultate uspeha presaditev
pljuc po celem svetu, navajajo Harlander, Salobir in Turel (2011). Leta 2009 so porocali o 80
% enoletnem prezZivetju, 55 % petletnem preZivetju in nekoliko ve¢ kot 30 % desetletnem
prezivetju.

OkuZba je pogost zaplet po transplantaciji pljuc, njeno prepoznavanje je lahko tezavno, saj so
znaki in simptomi lahko vcCasih zavajajoCi. Pacienti s CF vse Zivljenje jemljejo
imunosupresive za preprecevanje akutnega in kroni¢nega zavracanja novih plju¢, to pa
prispeva k oslabitvi imunskega sistema, kar poveca ranljivost pacienta za nalezljive okuzbe
(Nosotti, Tarsia in Corrina Morlacchi, 2018).

V praksi so znani vsaj Stirje klinicni scenariji, ki so klasi¢no oznaceni kot moZzne situacije z
visokim tveganjem (Nosotti, idr., 2018):

— prejemniki novih plju¢ lahko gostijo mikroorganizme ali pa postanejo kolonizirani z
bolni$ni¢nimi mikroorganizmi,
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— nova pljuca bi lahko spodbujala mikroorganizme od darovalca,
— pacienti s transplantacijo plju¢ so nagnjeni k vecji okuzbi s povzrocitelji, ki so
relativno neskodljivi.

V prvem pooperativnem mesecu se pokazejo okuzbe, katere so povzroCene s strani
mikroorganizmov, kateri so bili prisotni pri darovalcu ali prejemniku. Od 1 do 6 mesecev po
presaditvi se pokaZejo okuzbe z oportunistiénimi mikroorganizmi. Sest mesecev po
transplantaciji so prisotne okuzbe z mikroorganizmi iz okolice (Nosotti idr., 2018).

1.3 Posledice cisti¢ne fibroze na endokrinoloski sistem
Osteopenija/osteoporoza

Ceprav je osteoporoza veljala za motnjo odraslih, postaja vse bolj jasno, da se lahko pojavi
tudi v otrostvu in mladostni$tvu, zaradi povecanega prezivetja otrok s kroni¢nimi boleznimi
ter zaradi povecane uporabe zdravil, ki lahko poskodujejo kosti, navaja Galindo — Zavala idr.
(2020). Z novejsimi nacini zdravljenja se je prezivetje otrok s CF podaljsalo v odraslo
obdobje, s tem pa jih spremlja tudi zmanjSanje mineralne kostne gostote (v nadaljevanju
MKG) in s tem povefano tveganje za zlome, navaja avtorica Aldeco idr. (2017). Do
zmanjSanja MKG pride zaradi poveCane razgradnje in zmanjSanje tvorbe kosti. Pri tem
sodelujejo Stevilni dejavniki, kot so: podhranjenost, poslabSana absorpcija v crevesju,
pomanjkanje vitamina D in K, kalcija, kroni¢no vnetje, sladkorna bolezen, zmanjSana telesna
aktivnost, zdravljenje s kortikosteroidi, navaja omenjeni vir. Zmanj$ana MKG se po navadi
pojavi v adolescentnem obdobju, s starostjo se Stevilo pacientov povecuje, tako da ima
zmanjSano MKG od 50 % do 70 % odraslih pacientov. MKG merimo z dvofotonsko
absorpcijometrijo (Aldeco idr., 2017).

Osteopenija pomeni zmanjSano mineralno gostoto kosti, velja za predhodnico osteoporoze,
vendar se ne razvije zmeraj (Bitenc, 2019). Pri otrocih se pogosto srecujemo z zastojem rasti,
zapoznelim pubertetnim razvojem ter zapoznelo kostno starostjo, kar moramo tudi upoStevati
pri interpretaciji izvidov. Pogosto se tudi srecujemo s tveganjem za zlomom dolgih kosti,
vretenc in reber, posledi¢no pride do kifoze in deformacij prsnega koSa. S tem se zmanjSa
plju¢na funkcija, sposobnost izkaSljevanja, ¢iSCenja dihalnih poti, kar privede do poslabsanja
pljucne bolezni. Pacienti z zmanjSano MKG morajo dnevno vnesti primeren kalori¢ni vnos s
pravilnim razmerjem med maS¢obami (40 %), beljakovinami (20 %) ter ogljikovimi hidrati
(40 %), dodatek vitamina D in K ter kalcija. Biti morajo redno telesno aktivni, ¢e je to le
mogoce. Pomembno je hitro zdravljenje akutnih poslabSanj. Kadar je potrebno zdravljenje s
kortikosteroidi, se odlo¢imo za novejse, kateri imajo manj stranskih uc¢inkov, uporabimo jih v
¢im manjSem odmerku in ¢im manjSem casu. V nekaterih primerih je potrebno tudi
nadomesc¢anje spolnih hormonov za zdravljenje pozne pubertete (Aldeco idr., 2017).

Za zdravljenje zmanjSanje mineralne kostne gostote uporabljamo pri osteopeniji kalcijev
karbonat, Plivit D3, pri osteoporozi pa bifosfate navaja Aldeco idr. (2017).
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Hipogodanizem pri cisticni fibrozi

Zaradi uc¢inkovitih metod zdravljenja CF otroci dosezejo adolescenco ter tudi odraslo dobo,
kjer sledi tudi naértovanje druzine. Zenske s CF so obi¢ajno plodne in zato je pomembna
edukacija o uporabi kontracepcije ter genetsko svetovanje pred nosecnostjo, navaja avtorica
Aldeco idr. (2017). Moski so zaradi zapore semenovoda neplodni, vendar zaradi novih
tehnologij vseeno obstaja moznost za potomce, zato jih je potrebno poslati k strokovnjaku za
reprodukcijo (Blackman in Tangpricha, 2016).

Priblizno 25 % moskih s CF trpi za nizko ravnjo testosterona. Za ugotavljanje hipogonadizma
pri odraslih moskih s CF ni nobenih standariziranih presajalnih smernic, poleg tega tudi ni
nobenih prospektivnih randomiziranih nadzorovanih preskusanj, ki bi ovrednotili zdravljenje
hipogonadizma pri moskih s CF. Pri moskih, kateri imajo simptome hipogonadizma ter
osteoporozo je smiselno preveriti vsebnost testosterona. Merjenje testosterona je potrebno
opraviti zjutraj in ne med akutno boleznijo. Preden pacient pri¢ne z zdravljenjem s
testosteronom, je potrebno nizko raven testosterona dvakrat potrditi. Preden se pricne
zdravljenje s testosteronom, je potrebno pacienta opozoriti, da bo zdravljenje s testosteronom
zmanj$alo spermatogenezo in negativno vplivalo na reproduktivni potencial (Blackman in
Tangpricha, 2016).

1.4 Posledice cisti¢ne fibroze na trebusni slinavki

Poleg pljuc¢ in jeter CF pogosto prizadene tudi trebusno slinavko (Singh in Schwarzenberg,
2017). Omenjeni vir navaja, da se prizadetost trebusne slinavke pri priblizno 85 % otrok kaze
kot eksokrina insuficienca (angl. pancreatic insufficient — v nadaljevanju PI) ali kot eksokrina
suficienca (angl. pancreatic sufficient — v nadaljevanju PS), kateri temeljita na tem, ali ima
oseba dovolj dobro ohranjeno funkcijo trebusne slinavke, da lahko ob tem normalno raste in
ohranja zdravje, brez dodatne terapije z encimi trebuSne slinavke. Avtorja Singh in
Schwarzenberg (2017) ugotavljata, da se zaradi nabiranja gostejSega izlocka v pankreati¢nih
Zlezah pri¢nejo masiti izvodila, kar vodi v obstrukcijo, vnetje in posledi¢no v fibrozo. Naloga
trebusne slinavke je izlocanje ve¢ kot 20 razlicnih encimov, kateri razgrajujejo beljakovine
(encim proteaza), mascobe (encim lipaza) in ogljikove hidrate (glikozidaze). Pri nezadostnem
delovanju pride predvsem do pomanjkljivega vsrkavanja mascob, kar wvpliva tudi na
vsrkavanje vitaminov, topnih v mas€obah, in kalcija (Singh in Schwarzenberg, 2017).

Priblizno 15 % otrok s CF, kateri imajo eksokrino suficienco, ima ustrezno koli¢ino encimov,
s katerimi lahko normalno prebavijo in absorbirajo potrebna hranila za normalno delovanje.
Dokazano je, da otroci, ki imajo eksokrino suficienco, imajo tudi lazjo obliko CF (Singh in
Schwarzenberg, 2017).

PrezZivetje se je z novejSimi nacini zdravljenja podaljsalo, trdi avtorica Praprotnik idr. (2015),
kar pa je povzrocilo nastanek dodatnih zapletov, kot je tudi razvoj sladkorne bolezni. V 95 %
je prisotna tudi okvara trebuSne slinavke. Pri ve€ini se pojavi ze kmalu po rojstvu, ugotavlja
avtorica Aldeco idr. (2017).
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S cisticno fibrozo pogojena sladkorna bolezen

S cisti¢no fibrozo pogojena sladkorna bolezen (v nadaljevanju CFSB) najveckrat pojavlja
med 18. in 24. letom starosti, pogosteje pri Zenskah, pri pacientih z motnjo v eksokrinem
delovanju trebusne slinavke in pri pacientih, ki imajo mutacijo v genu CFTR, kateri uravnava
prevodnost kloridnih kanal¢kov v epitelnih membranah. Otroci, ki imajo v druzinski
anamnezi sladkorno bolezen tipa 2, imajo trikrat ve¢jo moznost za nastanek CFSB. Raziskave
so pokazale, da za nastanek CFSB tipa 1 in 2 pripomore tudi pomanjkanje vitamina D ter
oksidativni stres (Praprotnik idr., 2015). CFSB najveckrat spremlja tudi poslabsanje plju¢nih
simptomov ter otrokovega sploSnega stanja, kar lahko privede tudi do smrti. Fibroza in
mascobna infiltracija eksokrinega dela pankreasa porusi zgradbo Langerhansovih otockov ter
unici vecjo koli¢ino beta celic, kar privede do glavne znacilnosti CFSB - pomanjkanje
inzulina. Posledica postopnega propadanja beta celic je poCasen nastanek bolezni, ki poteka
od normoglikemije, preko intolerance za glukozo, do sladkorne bolezni brez hiperglikemije
na te$¢e in nazadnje s hiperglikemijo na teS¢e (Singh in Schwarzenberg, 2017). Avtorica
Praprotnik idr. (2015) navajajo, da se toleranca za glukozo spreminja zaradi Stevilnih
dejavnikov, kot so okuzbe, vnetje, zdravljenje (kortikosteroidi) in prehrana.

Bolezen se razvija zelo pocasi in kaze malo simptomov. Upad plju¢ne funkcije in slabSanje
stanja prehranjenosti sta znacilna za prediabeti¢no fazo. Zaradi pomanjkanja inzulina pride
do povecanje razgradnje beljakovin in padca telesne teze, kar povzroci poslabsanje plju¢ne
bolezni, zato je kljucno zgodnje prepoznavanje bolezni in zgoden zacetek zdravljenja z
inzulinom, kar privede do izboljSanja pljucne funkcije in zmanjSanja Stevila akutnih okuzb
dihal (Singh in Schwarzenberg, 2017). Aldeco idr. (2017) navajajo, da diagnozo CFSB lahko
postavimo, kadar ugotovimo:

— povecano koncentracijo krvnega sladkorja (v nadaljevanju KS) na tes¢e (>7,0 mmol/l)
pri dveh ali ve¢ meritvah ali

— poleg povecane koncentracije KS na tes¢e (>7,0 mmol/l) ugotovimo $e povecano
koncentracijo KS pri nakljuéni meritvi (>11,1 mmol/l),

— povecano koncentracijo KS (>11,1 mmol/l) ob OGGT po 120 minutah.

Omenjeni vir navaja, da so standardne metode merjenje glikoziliranega hemoglobina,
naklju¢ne meritve sladkorja in/ali OGTT premalo zanesljive za potrditev diagnoze. Za
zgodnje odkrivanje se je za najbolj primerno metodo izkazalo neprestano merjenje glukoze v
medceli¢ni teko€ini, ki na podlagi meritev, katere se izvajajo vsakih 5 minut, omogoca
natancen vpogled v gibanje ravni sladkorja. Sistem za neprekinjeno merjenje KS sestavljajo
trije deli, povedo avtorji Gianini, Bratina, Zupanci¢, Logar DolinSek in Battelino (2011). Prvi
del sistema je oddajnik, majhna naprava, katero poveZzemo s senzorjem za merjenje KS, ki je
vstavljen v telo. Ko je oddajnik povezan s senzorjem, redno zbira podatke o vrednosti glukoze
v medceli¢nini. Pomemben del sistema je senzor, kateri deluje encimsko in vsebuje encim
glukozno oksidazo. Vrednost KS se meri na deset sekund ter kot elektricni signal potuje do
sprejemnika, kateri pa analizira in izraCunava povprecne vrednosti sladkorja v medceli¢nini.
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Sprejemnik je lahko inzulinska ¢rpalka ali druga oblika sprejemnika za neprekinjeno merjenje
(Gianini idr., 2011).

Pomanjkljivo delovanje eksokrinega dela pankreasa se kaze z izgubo telesne teze,
napihnjenostjo, otroci so pogosto podhranjeni, imajo pa vecji trebuh ter steatorejo (pogosto
obilno odvajanje mastnega, svetlega in zelo smrdecega blata), navajata avtorja Singh in
Schwarzenberg (2017). Pri dolgotrajni steatoreji lahko pride do izraza znakov pomanjkanja
vitaminov, topnih v mas¢obah (Brecelj, 2014):

— Vitamin A (noc¢na slepota, dematitis),

— Vitamin D (rahitis, osteoporoza),

— Vitamin E (hemoliti¢na anemina, nevroloSke spremembe),
— Vitamin K (osteoporoza, motnje strjevanja krvi).

Za ugotavljanje insuficience trebusne slinavke naletimo na dve tezavi, trdita avtorja Singh in
Schwarzenberg (2017). Prvi¢ ni postavljenega nobenega standarda za diagnostiko stopnje
insuficience trebusne slinavke. Druga tezava je, da testi, kateri so razpolozljivi, pokazejo
pozitiven test le, kadar je delovanje trebuSne slinavke mocno oslabljeno, navajata prej
omenjena avtorja.

Najenostavnejsi nacin je dolocane elastaze v blatu po metodi van de Kamer, opisujeta avtorja
Singh in Schwarzenberg (2017) — v naSem primeru je ta zniZzana. Za diagnosticiranje
izvedemo 72-urno analizo vnosa in iznosa mas¢ob (preiskovanec 3 dni belezi vso zauZzito
hrano in pijaco), sproti pa zbira blato z dnevnim zamikom v neprodusno posodo, trdijo prej
omenjeni avtorji. Ta metoda je bolj kot za diagnostiko uporabna za ocenjevanje ustreznosti
zdravljenja z nadomestki encimov trebuSne slinavke. Pozitiven test je opredeljen kot > 7 g
mascobe v obdobju 24 ur, pri dojenckih > 15g. V centrih, ki se poglobljeno ukvarjajo z
boleznimi trebuSne slinavke, vkljuCujejo zbiranje holecistokininske in/ali s sekreinom
stimulirane tekocine trebusne slinavke iz dvanajstnika, katere zberejo s pomocjo cevke (Singh
in Schwarzenberg, 2017). Po pregledu literature, avtorja Brecelja iz leta 2009, se v Sloveniji
posluzujemo istih metod.

Pomanjkljivo delovanje eksokrinega delovanja trebusne slinavke zdravimo z nadomestki
encimov (lipaza, amilaza, proteaza), kar je klju¢nega pomena za normalno rast in razvoj pri
otrocih in vzdrZevanju telesne teze pri odraslih (Singh in Schwarzenberg, 2017). Vecina
pacientov uporablja enteri¢no prevlecene prasi¢je encime, kateri so pakirani v Zelatinske
kapsule (Saji idr., 2020). Pri manjSih otrocih se lahko kapsule odprejo in vsebino kapsule
zmesamo v majhni koli¢ini mehke hrane, trdi Cystic fibrosis fundation (b.d.). Pri dojenckih
lahko vsebino kapsule raztopimo v materinem mleku ali mle¢ni formuli, navaja prej omenjen
vir. Odmerjanje nadomestkov encimov temelji na telesni tezi, vsebnosti mascob v obrokih in
koli¢ini izloCene lipaze trebuSne slinavke. Za odmerjanje lipaze na podlagi telesne teze
priporocajo 500-2500 enot lipaze/kg na obrok, polovico odmerka pa ob prigrizkih (Singh in
Schwarzenberg, 2017). V primerjavi iz Slovenske literature avtorja Brecelja (2009) je
priporoceno gramu zauZite maScobe dodati 300-3.000 enot lipaze. Encime nadomeSc¢amo

10



Pavsic¢ L. Diplomska naloga
Zdravstvena nega, UP Fakulteta za vede o zdravju, 2020

med obrokom ali takoj po obroku (Singh in Schwarzenberg, 2017). Na recept je na voljo ve¢
encimov, vendar je najpogosteje uporabljena znamka, imenovana Creon. Creon vsebuje tri
encime — lipazo, proteazo in amilazo, te pomagajo prebaviti mascobo, beljakovine in
ogljikove hidrate (Saji idr., 2020). Nekatera hrana ne potrebuje dodatkov encimov, ker
vsebujejo le preproste ogljikove hidrate, kateri se enostavno prebavijo, to je: sadje, naravni
sadni sokovi, ¢aj, ¢rna kava, zveCilke in trde sladkarije (lizika) navaja Cystic fibrosis
fundation (b. d.). Otrokom dodajamo tudi vecje odmerke vitaminov, topnih v mascobah ter
minerale, navajata avtorja Singh in Schwarzenberg (2017), koncentracijo vitaminov
kontroliramo ob letnem pregledu ali 3-6 mesecev po spremembi vitaminske terapije.

1.5 Posledice cisti¢ne fibroze na prebavilih in jetrih

Prizadetost prebavil pri pacientih s CF je od otroka do otroka razli¢na. Pri vecini slabse deluje
trebusna slinavka, ugotavlja avtorica Novak (2019). Najpomembnejsi cilj zdravljenja je
obvladovanje prizadetosti prebavil z ustrezno prehranjenostjo. Eksokrino delovanje trebusne
slinavke je prizadeto v kar 85-90 %, kar vodi v nezadostno vsrkavanje mascob in vitaminov,
topnih v mascobah (Praprotnik idr., 2015). Otroci s CF lahko dolofen ¢as normalno
napredujejo na telesni tezi in v rasti, vendar otroci z napredovalnimi plju¢nimi tezavami
kmalu potrebujejo 50-60 % ve¢ energijskih potreb, kot zdravi vrstniki (Drustvo za cisti¢no
fibrozo Slovenije, n. d.). Vecina otrok potrebuje oralno dodajanje encimov trebusne slinavke.
Ti encimi so: lipaza (razgrajuje mascobe), amilaza (razgrajuje Skrob) in proteaza (razgrajuje
beljakovine). Pomembno je tudi dodajanje vitaminov, topnih v mascobi. V tretjini primerov
se razvije tudi bolezen jeter, trdi avtor Homan (2014). Okvara jeter nastane kot posledica
zapore zol¢nih vodov, ki vodi v periportalno fibrozo in cirozo jeter. Z rednimi klini¢nimi
pregledi, biokemi¢nimi krvnimi testi in slikovnimi preiskavami pripomoremo k odkrivanju
bolezni jeter in Zol¢nih vodov, opisuje avtor Homan (2014). Za ohranjanje funkcije jeter je
pomembno nadomescanje encimov trebuSne slinavke, vitaminov, topnih v mascobah,
kalori¢no bogato prehrano, priporocljivo je tudi cepljenje proti virusu hepatitisu A in B, trdi
prej omenjen avtor.

Gastroezofagealna refluksna bolezen

Vec€inoma gre za primarni pojav, verjetno zaradi zmanjSanega pritiska in pogostejSih
sprostitev spodnje zapiralke poziralnika in pocasnejSega praznjenja Zelodca (Praprotnik idr.,
2015). Za zdravljenje uporabljamo inhibitorje protonske ¢rpalke (Aldeco idr., 2017).

Sindrom distalne zapore crevesa

Pri sindromu lahko pride do popolne ali delna zapore, navaja avtorica Praprotnik idr. (2015).
Akuten zacetek se zaCne z bolecino na sredini trebuha, bruhanjem Zol¢ne vsebine, kasneje
lahko tudi blata. Otroka je potrebno paranteralno hidrirati, ¢revo se izpira z raztopino
polietilen glikola. Pri popolnih zaporah se otroku vstavi razbremenilna nazogastri¢na sonda,
izvajajo se tudi klizme z gastrografinom, katere izvaja radiolog pod rentgenskim nadzorom.
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Dejavniki, ki povecujejo nastanek sindroma distalne zapore crevesa (Aldeco idr., 2017):

— nezadostno delovanje trebusne slinavke,
— nezadosten vnos soli,

— dehidracija,

— anamneza mekonijskega ileusa,

— stanje po presaditvi pljuc.

Bolecine v trebuhu

Avtorica Praprotnik idr. (2015) navaja, da so ponavljajoce se bolecine v trebuhu pogost vzrok
za obisk zdravnika. Vefinoma so funkcionalne. Funkcionalne boleCine so boleCine, ki so
lahko neprijetne, niso pa nevarne in nastanejo zaradi sprememb v gibanju prebavil in
znizanega praga za bolecinski drazljaj, trdi avtor Brecelj (2012).

Bolezen jeter

Priblizno ena tretjina otrok s CF ima tudi prizadeta jetra, trdi Kotnik Pir§ idr. (2014). Na
zaCetku so jetra vecja in mascobno spremenjena. Ko bolezen napreduje, se zaradi zapore
zol¢nih izvodil in napredujoce periportalne fibroze pojavi biliarna ciroza, navaja omenjen vir.
K temu lahko sledijo multitobulna fibroza, portalna hipertenzija in jetrna odpoved, kjer je
potrebna presaditev jeter. Za prepre¢evanje bolezni se trenutno uporablja ursodeoksiholna
kislina, katero uvedemo, kadar sta prisotni vsaj dve merili jetrne bolezni (spremenjena jetra
pri telesnem pregledu, povecani jetrni encimi, ali ultrazvocne spremembe jeter, trdi avtorica
Praprotnik idr. (2015). Zdravljenje z ursodeoksiholno kislino poteka v dnevnem odmerku 20
mg/kg telesne teze, razdeljenem v dva odmerka, navaja naveden vir.
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2 NAMEN, CILJI IN RAZISKOVALNA VPRASANJA
Namen

Namen diplomske naloge je teoreticno opredeliti CF, njene simptome in znake, nacine
zdravljenja, diagnosticiranje ter vlogo medicinske sestre kot kljucne pri prepoznavanje potreb
otroka in druzine ter nacrtovanju in izvajanju aktivnosti zdravstvene nege.

Cilji
Cilji diplomske naloge so:

— opisati CF in posledice bolezni na prizadetih organih,

— opisati pripomocke, ki se uporabljajo pri respiratorni fizioterapiji,

— opisati vlogo medicinske sestre, odgovorne za aktivnosti zdravstvene nege pri otroku s
CF.

Raziskovalna vprasanja
Glede na namen in cilje diplomske naloge smo si zastavili naslednja raziskovalna vprasanja:

RV1: Kaksna je vloga medicinske sestre pri obravnavi otroka s CF?

RV2: Kateri pripomocki se pri nas uporabljajo za respiratorno fizioterapijo pri
otrocih?

RV3: Kaksna je vloga medicinske sestre pri prehrambnem rezimu otrok obolelih s CF
pogojeno sladkorno boleznijo?
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3 METODE DELA IN MATERIALI

Pri pisanju naloge je bila uporabljena deskriptivna metoda dela, pregled domace in tuje
strokovne in znanstvene literature iz podrocja cisticne fibroze. Za pregled literature smo
uporabili bazo podatkov Google Scholar ter svetovne podatkovne baze, kot so COBISS, in
PubMed. Relevantne ¢lanke smo iskali v obdobju med 16. 11. 2019 in 30. 11. 2019 ter 14.
02. 2020, z uporabo naslednjih klju¢nih besed in njihovih kombinacij: cisti¢na fibroza/cystic
fibrosis, otrok/child, vloga/role, medicinska sestra/nurse, zdravstvena nega/health care. Ob
upostevanju izhodis¢a, da Zelimo obdelati le novejSo literaturo, smo se odlocili za dolocCitev
Casovnega kriterija, tako smo izbrali ¢lanke, dostopne v zadnjih desetih letih, z objavljenim
celotnim besedilom.

V prvi fazi smo uporabili klju¢ne besede, ki smo jih izbrali glede na izbiro teme, s tem smo
pridobili priblizno 19099 zadetkov. Z dolocitvijo ¢asovnega kriterija (od leta 2010 naprej)
smo jih pridobili 11196. S pregledom naslovov in povzetkov clankov smo izbrali 49
relevantnih ¢lankov.

Literaturo smo izbrali na podlagi ustreznosti in dostopnosti vsebine ¢lankov. Klju¢nega
pomena je bilo, da je literatura zagotovila podatke o cisticni fibrozi, njenemu poteku,
diagnostiki, vplivu cisticne fibroze na organske sisteme, podatke o prehrambenemu rezimu
otroka s cisti¢no fibrozo, vlogo medicinske sestre in potek respiratorne fizioterapije pri otroku
s cisti¢no fibrozo.
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4 REZULTATI

Skladno s cilji in zastavljenimi raziskovalnimi vprasanji so ugotovitve vsebinske analize
podale tri kategorije, ki so podrobneje opisane v naslednjih poglavjih.

4.1 Vloga medicinske sestre pri obravnavi otroka s cisti¢no fibrozo

Za celostno obravnavo otroka je klju¢nega pomena medsebojno sodelovanje ne le zdravnika
in medicinske sestre temveC celotnega zdravstvenega tima. Pomembno je medsebojno
izmenjevanje informacij o planiranih in izvedenih posegih in aktivnostih, kateri so potrebni za
boljso in hitrejSo ozdravitev. Medicinska sestra ima pomembo vlogo v multidisciplinarnem
timu, saj koordinira in usklajuje delo v timu s svojo strokovnostjo in profesionalnostjo,
pacientom in star§em svetuje in pomaga pri sooanju z boleznijo (Speli¢, 2015).

V Sloveniji sodeluje pri zdravstveni negi otroka s CF medicinska sestra, katera je
usposobljena za zdravstveno nego pacientov s CF. Odgovorna je pri zagovorniStvu pacienta s
CF, klini¢ni obravnavi, zdravstveni negi, podpori in svetovanju, edukaciji pacienta in svojcev
in raziskovanju. Njeno delo vkljucuje celostno in individualno obravnavo pacienta, njegovega
stanja, nacrtuje zdravstveno nego, izvaja zdravstveno nego, evalvira izvedene aktivnosti ter
oceno oskrbe pacienta in njegove druZine (Ostir, 2014). Glavna naloga usposobljene
medicinske sestra za CF v obravnavi pacienta s CF, ki pripadajo centru za cisti¢no fibrozo je:
zdravstvena nega, oskrba in vzpostavitev zilnih pristopov, aplikacija intravenozne terapije,
preverjanje in aplikacija inhalacijske terapije, vklju¢no z aplikacijo antibioti¢ne inhalacijske
terapije, izvajanje ukrepov za preprecevanje okuzb, edukacija pacientov ter svojcev ter
priprava za zdravljenje pacienta z antibioticno intravensko terapijo na domu. Drug pomemben
vidik medicinske sestre je: koordinacija pregledov (ko otrok opravi vse presejalne teste,
opravi pregled pri vseh specialistih), zbiranje izvidov, komunikacija s pediatrom, koordinacija
¢lanov tima, nega pacientov s trajnim zdravljenjem s kisikom na domu in neinvazivni
ventilaciji, edukaciji pri pripravi na Zivljenje v domacem okolju. Ko preide otrok v odraslo
dobo, se medicinska sestra sreCa z obravnavo plodnosti pri pacientih s CF, obravnavanje
nosecnosti pri pacientkah s CF ter s svetovanjem pacientom, kateri si zelijo ustvariti druzino
(Aldeco idr., 2017).

Za sprejem otroka s CF v bolni$nico obstaja vec¢ razlogov, med njimi so (Saji idr., 2020):

— edukacija otroka in starSev ob postavitvi diagnoze,

— preiskave,

— vsako poslabsanje klinicnega stanja, ki se ne odzove na ambulantne ukrepe,
— aplikacija intravenozne aplikacije antibiotika,

— operativni posegi.

Ce je sprejem naértovan in je datum sprejema znan, je mozno predhodno naroditi potrebne
antibiotike za intravenozno aplikacijo; to je Se posebej koristno, e je sprejem med vikendom.
Ob sprejemu je potrebno izmeriti: otrokovo telesno tezo, visino, temperaturo, pulz, pritisk,
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saturacijo, Stevilo vdihov na minuto ter obseg glave pri otrocih, mlajSih od enega leta (Saji
idr., 2020).

Vsaka hospitalizacija je stresna za otroka in starSa, Se posebej so stresni diagnosti¢no-
terapevtski posegi za otroka, zato poznamo nekaj predlogov, kateri pomagajo pri sprostitvi
otroka, navaja avtor Saji idr. (2020):

— starSe vprasamo, kaj je pomagalo pri prej$njih hospitalizacijah,

— pogovorimo se starSi/skrbniki, ali imajo tudi oni kaksne strahove ali dvome,

— otroka spodbujamo, da pije dosti tekoCine,

— otroku ponudimo izbiro (katera roka, koga zelijo ob sebi ...),

— z otrokom se dogovorimo, koliko poskusov bomo imeli pri dolo¢eni preiskavi (npr.
nastavitev intravenozne kanile),

— razmislimo o ¢asovnem razporedu postopkov in ne pustimo otroka cakati,

— Ce je le mozno, invazivne postopke opravimo v preiskovalni sobi in ne v otroski sobi,
igralnici,

— poskrbimo, da imamo ob izvedbi postopka pri sebi vse pripomocke,

— prepri¢ajmo se, da je otrok pred preiskavo bil na straniscu,

— pogovorimo se, katero nagrado bo otrok dobil, ko bo postopek koncan,

— na koncu poskusa (kljub temu ali je uspeSen ali ne) moramo pohvaliti otroka za
sodelovanje.

Kljuéno vlogo ima medicinska sestra pri zdravstveni negi pacienta s transplantacijo pljuc.
Transplantacija pljuc se opravi na Univerzitetni kirurski kliniki Splo$ne bolnisnice na Dunaju.
Ko pacient prebrodi kriticno fazo, se ga premesti na Klini¢ni oddelek za plju¢ne bolezni in
alergijo v Kliniéni center Ljubljana, trdi avtorica Speli¢ (2015).

Premestitev je nacrtovana in v prvi fazi se osredoto¢i na pripravo pacientove sobe. Pacient je
ob prihodu names¢en v enoposteljno sobo saj je Se vedno izpostavljen Stevilnim zapletom,
okuzbam ali zavrnitvi transplantacije. Vhod v pacientovo sobo je oznafen z napisom
transplantacija, v vednost zdravstvenem osebju za upostevanje izolacijskih pravil (Spelig,
2015):

— v sobo ne vstopamo po nepotrebnem,
— pred vstopom obvezno razkuzimo roke,
— v sobi upostevamo ukrepe in navodila za preprecevanje bolniSni¢nih okuzb.

Naloga medicinske sestre je, da v pacientovi sobi pripravi (Speli¢, 2015):

— osebna zas¢itna sredstva,

— taso z zdravili,

— taso s prevezovalnim materialom,

— elektri¢ni inhalator in pripomocke za izvajanje inhalacij,
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— brisi za odvzem kuznin,
— epruvete za odvzem krvi in mikrobioloskih vzorcev.

Po transplantaciji plju¢ se velikokrat sreCamo z zavrnitveno reakcijo, naloga medicinske
sestre je vzgoja pacienta za sprotno samokontrolo. Pacient se po transplantaciji prvi¢ sreca z
zdravili, imenovanimi protizavrnitvena zdravila, katera bo moral jemati do konca zivljenja,
zato je izrednega pomena edukacija o jemanju in stranskih uginkih zdravil (Speli¢, 2015).

Ob odpustu iz bolnignice pacienta nau¢imo nekaj osnovnih pravil (Speli¢, 2015):

izogibati se bolnim osebam, posebej tistim z nalezljivimi boleznimi,

— pozorni morajo biti na osebno higieno, zlasti na higieno rok,

— skrbeti morajo za ustno higieno ter redno opravljati preglede pri izbranem
zobozdravniku,

— vreznine in manjse rane je potrebno oskrbeti in zdraviti takoj,

— ne smemo pozabiti na psiholosko obravnavo otroka.

Pri spoprijemanju s kroni¢no boleznijo so vkljuCeni pacient, njegova druzina in najblizji
ter zdravstveno osebje. Medicinska sestra in starS§i morajo biti pozorni na: depresivno in
anksiozno vedenje, pomanjkanje socialne podpore, neupostevanje navodil, pri otrocih v
adolescentnem obdobju na zlorabo alkohola ali drog, kajenje, neupoStevanje diete,
neupostevanje nadzora vitalnih parametrov (Speli¢, 2015).

V zadnjih desetletjih so razli¢ni napredki v diagnostiki in zdravljenju CF drasti¢no spremenili
scenarij poteka bolezni, kar je povzro€ilo znatno povecanje prezivetja in kakovosti Zivljenja.
V Braziliji je trenutno vecina drzav pokritih z neonatalnim presejalnim programom za CF.
Sprva je bila CF omejena na otrosko starostno skupino, vendar lahko zaradi razvoja
diagnostike in zdravljenja opazimo povecano Stevilo odraslih pacientov s CF. Pojavlja se tudi
vecje Stevilo odraslih posameznikov z diagnozo atipi€nih oblik (z blaZjim fenotipskim
izrazanjem). V Braziliji imajo referencne centre (angl. refferal center), kjer redno zdravijo
vsaj 50 pacientov. Center mora imeti strukturo, ki ustreza potrebam, povezanim z diagnozo,
spremljanjem bolezni in zdravljenjem. Vsak referencni center mora imeti dostop do (Abensur
Athanazio idr., 2017):

— laboratorija (kjer se izvaja diagnostika za CF),

— spirometrije,

— mikrobioloSkega laboratorija,

— radioloskega oddelka, CT,

— laboratorija za preiskavo krvi, funkcijo jeter, ledvic, za analizo vsebnosti vitaminov,
proteinov, imunoglobulinov.

Ustanovljene imajo tudi ambulante, podobne referencnim ambulantam (angl. refferal facility),
katere imajo manj kompleksno strukturo kot referencni center. Obravnava manj kot 50
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pacientov in je namenjena predvsem za nadaljnje izobraZevanje pacientov (Abensur
Athanazio idr., 2017).

Glede na to, da je CF kronicna bolezen, ki prizadene veC organov, je pri negi potreben
multidisciplinarni tim. Zdravstvena nega, ki jo zagotavlja multidisciplinarni tim, omogoca
celovitejSe in ucinkovitejSe zdravljenje, kar prinasa kot posledico visjo Zivljenjsko dobo.
Najmanjs$i multidisciplinarni tim za zdravljenje in nego pacientov s CF mora biti sestavljen iz
naslednjih strokovnjakov: pediater (kadar je pacient otrok ali mladostnik), pulmolog,
gastroenterolog, fizioterapevt, nutricionist, medicinske sestre, psiholog, farmacevt in socialni
delavec (Abensur Athanazio idr., 2017).

4.2 Pripomocki za izvajanje respiratorne fizioterapije

Prvi cilj respiratorne fizioterapije je odstranitev goste sluzi. Respiratorna fizioterapija nudi
razli¢ne pripomocke, tehnike in metode pri obravnavi pacientov s CF. Poznamo: dihalne vaje,
perkusija, polozajna drenaza, vibracijska masaza, kaSelj, Flutter, »Huffing«, incentivna
spirometrija, ... Medle in Sintler (2010).

Dihalne vaje

Aktivno cikli¢no dihanje je sestavljeno iz treh korakov. Prvi korak je nadzorovano dihanje,
kjer ima pacient sproS¢en zgornji del prsnega kosa in ramena, medtem pa diha s trebusno
prepono (sprosc¢eno diha 20 — 30 sekund). Pri dihanju s trebusno prepono dihamo skozi nos in
izdihnemo skozi nasobljene ustnice Drugi korak je imenovan vaje za Siritev prsnega kosa, kjer
je govora o globokih vdihih in tihih izdihih (pacient naredi 3 globoke in pocasne vdihe skozi
nos, zadrzi dih za 3 sekunde in nezno izdihne). Zadnji korak je tehnika prisilnega izdiha in je
kombinacija enega ali dveh prisilnih izdihov (»Huffov«). »Huffing« pripomore k premikanju
sluzi iz manjs$ih dihalnih poti k ve¢jim centralnim dihalnim potem (pacient naredi en ali dva
»huffa«, hkrati prisilno izdihne in ob tem izgovori ¢rko H, s tem se izloc¢i izmecek. V primeru,
da se izmecek ne izkasSlja z enim ali dvema »Huffoma«, se postopek ponovi. Tehnika se lahko
izvaja samostojno, sede, leZe ali v bo¢nem poloZaju (Grmek Ugovsek, Skocir in Beri¢, 2012).

Polozajna drenaZa je tehnika, ki s pomocjo sile teZnosti pospeSi odstranjevanje sluzi.
Fizioterapevt pacienta, glede na prizadetost pljuc, namesti v to¢no dolo¢en polozaj. Poznamo
ve¢ vrst polozajev. Samostojno izvajanje polozajne drenaZze doma je dovoljeno le ob
posvetovanju in edukaciji fizioterapevta, saj nepravilno izvedena poloZajna drenaza lahko
naredi ve¢ Skode kot koristi. Da je drenaza ucinkovitejSa, se lahko kombinira s perkusijo in
vibriranjem. Ko je pacient namescen v poloZzaj, fizioterapevt izvaja perkusijo ali vibriranje na
tocno dolo¢enem mestu. Dreniranje posameznega segmenta pljuc traja od 3 do 5 minut. Izvaja
se jo 1 do 2-krat dnevno, odvisno od prizadetosti plju¢, od koli¢ine sluzi v pljucih, starosti
pacienta, ... Polozaji, pri katerih je glava pod nivojem Zelodca, lahko povzrocijo Zelod¢ni
refluks in bruhanje. Obstajajo tudi kontraindikacije za izvajanje poloZajne drenaze, kot so:
krvavitve v prsni koS, osteoporoza, pljucnica, povecanje dispnoe, bolezni prsnega koSa
(Medle in Sintler, 2010).
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Avtogena drenaza je tehnika, ko s pomocjo nadzorovanega dihanja dosezemo premikanje
sluzi iz dihalnih poti. V prvi fazi doseZzemo, da se sluz odlepi od stene pljuc, v zadnji fazi pa
se s pomocjo »huffa« sluz izlo¢i. Najprej izberemo polozaj, ki je lahko sedeci ali lezeci.
Ocistimo zgornje dihalne poti (nos, grlo). Skozi nos vdihnemo ustrezno koli¢ino zraka in
zadrzimo 2 do 4 sekunde. Ce je mogode, izdihnemo skozi nos ali pa skozi usta, kjer morajo
biti zgornje dihalne poti odprte (usta, grlo). Poznamo tudi modificirano avtogeno drenazo,
katera se uporablja pri pasivnih ljudeh in dojenckih (Grmek Ugovsek idr., 2012).

Tehnika, imenovana perkusija prsnega kosa, s pomocjo pravilno oblikovane terapevtove dlani
(Slika 1), povzroci z energi¢nimi in prodornimi udarci vibriranje po prsnem kosu. Vibracije
povzrocajo potovanje sluzi iz manjSih dihalnih poti v vecje. Perkusijo prsnega kosa lahko
kombiniramo s poloZajno drenazo in vibriranjem, kar se je izkazalo za eno najbolj u¢inkovitih
tehnik pri pacientih s CF. Perkusijo prsnega kosa izvajamo 20-30 minut, ob tem pacientu ne
smemo povzrocati boleCine oziroma nelagodja, to bi pomenilo, da je dlan napacno
oblikovana. Pri pravilnem izvajanju sligimo votel zvok (Medle in Sintler, 2010).

Slika 1: Pravilen poloZaj dlani pri perKkusiji prsnega koa (prirejeno po Medle in Sintler, 2010)

Visokofrekvencno stiskanje oziroma nihanje (mehanska perkusija)

S pomoc¢jo telovnika (Slika 2) kateri vibrira skuSamo stimulirati ponavljajo¢ kaselj, kar
omogoca ucinkovito odlepljenje sluzi od stene dihal. Pacient lahko to tehniko opravlja sam,
ob tem pa lahko isto€asno izvaja inhalacije preko inhalatorja (Grmek Ugovsek idr., 2012).

-\
e I

Slika 2: Mehanska perkusija (prirejeno po Grmek Ugovs$ek, Skoc¢ir in Beri¢, 2012)
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Pozitivni tlak izdiha

PEP je izdihovanje proti uporu, s ¢im dosezemo odprtost dihalnih poti, kar olajsuje ¢iScenje
dihalnih poti. Tehniko izvajamo preko maske ali ustnika na nezen in prisiljen nacin, trdijo
avtorice Grmek Ugovsek idr. (2012).

Treshold PEP (Slika 3) je poznan kot mehanski pripomocek, katerega namen je redna vadba
ekspiratornih in inspiratornih dihalnih miSic. Sestavljen je iz vzmetnega ventila, kateri
vzdrzuje konstanten upor. Ob pacientovem izdihu se ustvari pozitivni tlak, kateri pomaga
odpreti dihalne poti in forsira izkasljati sluz (Grmek Ugovsek idr., 2012).

Slika 3: Treshold PEP (prirejeno po Grmek Ugovsek idr., 2012)

HI — PEP tehnika se izvaja z uporabo PEP — maske (Slika 4). Postopek tehnike je enak kot pri
prejs$nji, samo da je pri tej tehniki prisoten mocnejsi pritisk, opisuje avtorica Grmek Ugovsek,
Skocir idr. (2012). PEP-maska je povezana ] spirometrom.

Slika 4: HI — PEP (prirejeno po Grmek Ugovsek idr., 2012)
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Flutter, Acapella

Flutter (Slika 5) je majhna naprava, ki ustvarja oscilacijski pozitivni tlak pri izdihu. Zasnovan
je v obliki pipe in ko se ustnik vstavi v usta, se pricne enakomeren izdih. Med izdihom zrak
naleti na oviro, kovinsko kroglico, katere tezo mora pacient premagati z izdihom. Z
enakomernim dihanjem in uporom kovinske kroglice se ustvari resonanca (vibracija), ki se po
dihalnih poteh prenasa v pljua. Med stalnim enakomernim izdihavanjem se pocasi
odstranjuje sluz, ki je pritrjena na stenah dihalnih poti (Grmek Ugovsek idr., 2012).

Slika 5: Flutter (prirejeno po Grmek Ugovsek idr., 2012)

Acapella (Slika 6) je sestavljena iz dveh vrst terapije, in sicer iz visoke frekvence nihanja in
PEP, opisuje avtorica Grmek Ugovsek idr. (2012). Notranjost Acapelle sestavlja rocica z
magnetom, katera ob¢asno prekine pretok zraka skozi ro€ico, s tem dejanjem sledijo vibracije
v pljucih. Acapella je na voljo v dveh razli¢icah, in sicer v zeleni razli€ici za tiste, ki imajo
vsaj 15 I/min ekspiracijskega toka in modri, za tiske ki imajo manj kot 15 I/min
ekspiraicijskega toka, trdijo prej omenjene avtorice.

Slika 6: Acapella (prirejeno po Grmek Ugovsek idr., 2012)

Spirometrija

Spirometrijo se uporablja za merjenje pljucnih volumnov in je zelo pogosto uporabljena
preiskava v diagnostiki CF, opisuje Topole (b.d.). Za preiskavo se uporablja naprava,
imenovana spirometer (Slika 7), s katero merimo FEV 1 in volumen zraka — forsirano vitalno
kapaciteto v nadaljevanju (FEV 6), opisuje avtorica Grmek Ugovsek idr. (2012). Namen
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spirometrije je preprecevanje respiratornih zapletov, povecanje dihalnih volumnov ter trening
respiratornih misic, navaja Topole (b.d.).
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Slika 7: Vrste spirometrov (prirejeno po Grmek Ugovsek idr., 2012)

4.3 Vloga medicinske sestre pri prehrambnem rezimu otrok obolelih s
cisti¢no fibrozo pogojeno sladkorno boleznijo

Medicinska sestra pacienta spremlja v vseh Zivljenjskih aktivnosti, pri temu mora do njih
pristopati z veliko mero empatije, spostljivosti, prijaznosti in hkrati odlo¢nosti. Za normalno
rast in razvoj ter ohranjanje dobre plju¢ne funkcije je kljunega pomena pravilna prehrana
(Praprotnik idr., 2015). Vecina otrok potrebuje povecan vnos kalorij, da pridobijo in
vzdrzujejo tezo zaradi povecCane porabe energije in malabsorbcije. Za dosego tega cilja
otrokom, starejSim od 2 let, svetujejo 110 %-200 % vecji dnevni kalori¢ni vnos od
priporocenega kalori¢nega vnosa splosne populacije, seveda vnos prilagodijo starosti, spolu in
potrebam posameznika. Priporofa se, da pacient z CFSB sledijo enakim prehranskim
priporo¢ilom kot pacienti s CF brez sladkorne bolezni. Prehrana mora biti bogata s kalorijami,
beljakovinami, mas$¢obami in soljo. Za dosego dobrih rezultatov lahko skupaj z dietetikom
pomagamo pri svetovanju otroku in svojcem pri sestavi obrokov, kombiniranju Zivil, pou¢imo
jih o pravilni uporabi hitro delujoCega inzulina in o pomembnosti rednega in pravilnega
prejemanja encimov trebusne slinavke (Kaminski idr., 2019).

Ogljikovi hidrati

Ogljikovi hidrati na sploSno predstavljajo 45-50 % skupnega dnevnega vnosa. Veliko
posameznikov pridobiva veliko Stevilo kalorij s pomocjo visoko rafiniranih enostavnih
sladkorjev, kateri se pojavljajo v obliki soka in ostalih sladkanih pija¢, vendar je pri osebah s
CFSB ta Zivila potrebno koli¢insko omejiti, saj je zelo teZzko nadzorovati hiperglikemijo, ki se
pojavi po zauzitju sladkih pijac. Tudi s hitro delujo¢im insulinom, kljub omejevanju sladkih
pijac¢, skupni dnevni vnos ogljikovih hidratov na splosno ne sme biti omejen, Se posebej pri
osebah, ki imajo nizko telesno tezo ali tezko dosegajo priporo¢ene prehranske cilje. Za
dosego cilja vnosa ogljikovih hidratov je priporo€en vnos zrn, Zitnih izdelkov, stro¢nic, sadja,
Skrobne zelenjave in mlecnih izdelkov v prehrano. Otroci s CFSB morajo pojesti vsaj Sest
obrokov zitaric na dan, od tega naj so vsaj 3 Zitarice polnozrnate, s pomocjo sadja pridobijo
ogljikove hidrate, vitamine in minerale ter vlaknine, sadni sokovi so manj zaZeleni saj
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vsebujejo veliko koncentracijo ogljikovih hidratov. Zelenjava na splosno vsebuje malo
ogljikovih hidratov, z izjemo Skrobne zelenjave, kot so koruza, grah in krompir. Mle¢ni
izdelki, vklju¢no z mlekom, zagotavljajo vnos ogljikovih hidratov, z njimi pridobijo tudi
beljakovine, mascobo, kalcij ter druge vitamine in minerale. Pacienti bi morali zauziti 3 do 4
mle¢ne obroke na dan (Kaminski idr., 2019).

Pri otrocih s CFSB bi bilo treba vsak vnos ogljikovih hidratov uravnavati s hitro delujocim
inzulinom (Brunzell idr., 2015). Pomembno je tudi spremljati vnos ogljikovih hidratov, saj s
tem pacienti lazje doloCajo Stevilo enot hitro delujoCega inzulina za aplikacijo, trdi prej
omenjen vir. Avtor Kaminski idr. (2019) v praksi obicajno priporocajo 1 enoto inzulina na 15-
30 g ogljikovih hidratov. Razmerja se lahko prilagodijo na potrebe posameznika, na podlagi
spremljanja glukoze v krvi, saj se lahko potrebe po inzulinu razlikujejo. Hitro delujo¢ inzulin
se obicajno aplicira priblizno 15 minut pred obrokom, ugotavlja prej omenjen vir, vendar se to
prilagaja glede na vrsto uporabljenega inzulina in lastnosti posameznika, kot so starost, apetit
in klinicnim statusom; na primer: zelo mladi ali pacienti s slabostjo ali gastroparezo zelo
tezko predvidijo vnos ogljikovih hidratov. V tem primeru je koristno zdravljenje z inzulinsko
¢rpalko, saj omogoca ponavljajo¢e odmerke insulina, ne da bi potrebovali dodatne aplikacije
inzulina (Kaminski idr., 2019).

Mascobe

Mascobe so del uravnotezene in zdrave prehrane ter predstavljajo energijski vnos, kar je
glavni razlog, da se pri pacientih s CF uvaja dieta z veliko mas¢obami, opisuje avtor
Kaminski idr. (2019). Vnos mas€ob naj bi predstavljal 35-40 % celotnih dnevnih kalorij.
Priporo€ljiva so razli¢na zivila z veliko vsebnostjo mascob, trdi prej omenjen vir, kot so
maslo, sir, smetana, olivno olje, razni prelivi, omake, mastne ribe, orescki in masla iz
oreSckov, semena in mastna zelenjava (avokado). Same masScobe ne vplivajo na raven
glukoze v krvi, vendar lahko maS€obe upocasnijo praznjenje Zelodca in absorpcijo ogljikovih
hidratov, kar vodi do poznejSega in poCasnejSega viSanja ravni glukoze v krvi po obroku z
veliko mascobami in visoko vsebnostjo ogljikovih hidratov (Brunzell idr., 2015). Pri okvari
trebusne slinavke je zagotavljanje ustrezne zamenjave encimov trebusne slinavke klju¢nega
pomena, le na ta nacin se lahko hrana popolnoma absorbira (Kaminski idr., 2019). Trenutni
predpisi priporocajo 500-2.500 enot lipaze/kg/obrok ali < 10.000 enot lipaze/kg/dan ali <
4.000 enot lipaze/g prehranske mas¢obe/dan, trdi prej omenjen vir.

Beljakovine

Pri pacientih s CF pride do slabse absorpcije beljakovin, zato je priporoceno zdravljenje z
encimi trebusne slinavke, kar bistveno izboljSa absorpcijo, trdi avtor Kaminski idr. (2019).
Potrebe po beljakovinah so pri osebah s CF povecane do 200 % kot pri pacientih brez CF,
ugotavlja prej omenjen vir.

Sol, minerali in vitamini
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Ker je CF stanje, kjer je prisotno pomanjkanje soli, Se posebej, ¢e je prisotno prekomerno
potenje (vroCina, telesna vadba, poviSana telesna temperatura), se priporoca dieta z veliko
soli, navaja Kaminski idr. (2019) . Neustrezen vnos soli lahko privede do hiponatremicne,
hipokloremi¢ne dehidracije, navaja prej omenjeni vir. Osebam s CF se svetuje, da si obroke
dodatno solijo, priporoceno je, da si sol dodajajo v Sportne napitke, kadar izvajajo telesno
vadbo. Osebe s CFSB ne smejo omejevati soli. V primeru pojava hipertenzije, jo je potrebno
uravnavati z zdravili (Kaminski idr., 2019).
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S RAZPRAVA

Namen diplomske naloge je bil raziskati vlogo MS pri zdravstveni negi otroka s CF. S
pregledom literature smo zeleli raziskovati nastanek CF, njene simptome, diagnozo,
zdravljenje ter pomen znanja MS pri obravnavi otroka s CF.

CF je resna genska bolezen, kjer se pojavljajo klini¢ni simptomi v ve¢ organskih sistemih, kot
so pljuca, prebavni in reproduktivni sistem. Standard oskrbe vkljucuje spremljanje pljucne
funkcije, prehranskega stanja, oskrbo dihalnih poti in nadzor ter prepreCevanje okuzb
(Continisio idr., 2020). Oates idr. (2015) ugotavljajo, da je CF v ZdruZenih drzavah Amerike
druga najpogostejSa genetska bolezen. Ve¢ kot 75 % otrokom je stanje diagnosticirano pred
drugim letom starosti, polovica obolelih s CF je mlajsa od 18 let, trdijo prej omenjeni avtorji.

S prvim raziskovalnim vprasanjem smo Zeleli prikazati vlogo MS pri obravnavi otroka s CF.
Dan, ko starSem sporocijo, da ima otrok cisti¢no fibrozo, se vtisne v njihov spomin, navajajo
avtorji Havermans, Tack, Vertommen, Proesmans in de Boeck (2015). Avtorji navajajo tudi,
da se starsi ob postavitvi diagnoze sre¢ajo z mocnimi Custvi, kot so strah, anksioznost, saj se
morajo spopasti s slabimi novicami in prilagoditi svoje ter otrokovo Zivljenje glede na
diagnozo cisticne fibroze.

CF je dolgo casa veljala za bolezen majhnih otrok, vecina otrok ni preZivela Solske starosti,
navaja avtorica Proesmans (2017). Zahvaljujo¢ izboljSanemu vpogledu v to zapleteno bolezen
in s tem boljse zdravljenje, se je prezivetje v zadnjih desetletjih drasti¢no izboljsalo, sedaj je
za novorojencke s CF predvideno zivljenje vsaj 40 let, navaja prej omenjena avtorica.

Medicinska sestra nacrtuje in izvaja intervencije, usmerjene na potrebe otroka, v razlicnih
obdobjih Zivljenja in bolezni ter zagotavlja podporo druzinskim ¢lanom pri soocanju s
kroni¢no boleznijo. Skrb za otroka s kroni¢no boleznijo, kot je cisticna fibroza, vkljucuje
multidisciplinarno delo, s ciljem zagotoviti najboljSo kakovost oskrbe pacientov s cisti¢no
fibrozo. Medicinska sestra ima veliko vlogo pri intravenskem dajanju zdravil, inhalacijah,
enteralnem in paraenteralnem prehranjevanju, pri terapiji s kisikom ter pri spodbujanju
vklju¢evanja druzinskih ¢lanov v terapevtski proces in podporo druZini, saj so oni kljucni
dejavnik, ki pomaga otroku, da se prilagodi na kroni¢no bolezen (Conceicdo Marinho Sousa
Ribeiro Oliveira Reisinho in Pereira Gomes, 2016). Pri oskrbi pacientov s CF je bil dosezen
pomemben napredek, kateri je bil usmerjen v izboljSanje mukociliarnega ¢iS¢enja, zmanjSanje
vnetij in obvladovanje okuzb; ta napredek vkljucuje nova protimikrobna zdravila, mukoliti¢na
in osmotska sredstva ter protivnetna zdravila (Pittman in Ferkol, 2015).

Center za zdravljenje pacientov s cisticno fibrozo West Midlands Adult Cystic Fibrosis
Centre, locirane v bolniS$nici v Birminghamu Heartlands, skrbi za odrasle osebe s CF v
zahodnem Midlandsu (Velika Britanija). Osebe s CF so nagnjene k plju¢nim poslabSanjem, in
pogosto potrebujejo hospitalizacijo zaradi intravenskega prejema antibiotika, trdijo avtorji
Khan, Nash, Whitehouse in Rashid (2017). Naredili so raziskavo, kje so opazili, da je bil
postopek sprejema pacienta s CF u¢inkovit med delovnim ¢asom (od 9:00 do 17:00 ure, od
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ponedeljka do petka), ko je ekipa, ki je usposobljena za nego pacientov s CF redno na voljo,
vendar je zunaj delovnega Casa prislo do zamud pri vzpostavitvi intravenske poti ter aplikaciji
prvega odmerka antibiotika. Pojavila se je skrb, da se zaradi tega pojavljajo vprasanja
kakovosti ter varnosti pri obravnavi pacienta. Avtor Khan idr. (2017) so v raziskavi ugotovili,
da pacienti s CF, ki so prisli na sprejem izven delovnega casa, pogosto niso prejeli takojsnje
obravnave, prislo je tudi do zamud z aplikacijo intravenskega antibiotika, kar podaljsa Cas
hospitalizacije in sam odpust.

Z drugim raziskovalnim vprasanjem smo zeleli prikazati pripomocke, ki se uporabljajo pri
respiratorni fizioterapiji. Pri CF se v pljucih kopici sluz, kar vodi do okuzb, vnetij in s¢asoma
do poslabsanja pljucne funkcije, zato je za ugoden izid zdravljenja pomembna vloga
respiratorne fizioterapije in drenaza sekreta (Wilson, Morrison in Robinson, 2019). Uspesnost
fizioterapije dosezemo le, ¢e jo izvajamo pravilno in veckrat dnevno, navaja ABC zdravja
(2010). Vecina ljudi s CF ima svoje lastne Zelje pri izbiri tehnik za respiratorno terapijo (Hoo
idr., 2015).

V Zdruzenem kraljestvu je bila izvedena raziskava med otroci s CF z namenom opisati
trenutno uporabo tehnik ¢iS¢enja dihalnih poti. Raziskava je bila opravljena pri otrocih, starih
> 11 let, v letu 2011, mlajSe otroke so iz raziskave izkljucili, saj bi raziskava vkljucevala
podatke, ki bi usmerili pozornost na tehnike, izbrane s strani starSev, ki so v tej fazi bolj
vklju€eni kot pa sami otroci (n=6372). Avtor Hoo idr. (2015) so v raziskavi ugotovili, da jih
89 % uporablja razlicne tehnike ¢iS¢enja dihalnih poti, 23 % uporablja PEP, poloZajno
drenazo in mehansko perkusijo uporablja le 4 % otrok s CF. Rezultati raziskave so pokazali
tudi, da je PEP tehnika najpogostejsa uporabljena tehnika pri ljudeh s CF v Zdruzenem
kraljestvu, medtem ko sta polozajna drenaza in mehanska perkusija najmanj izbrani tehniki.
Raziskava je tudi pokazala, da se izbira tehnike ¢iS€enja dihalnih poti razlikuje med otroci v
istem centru za CF, med razli¢nimi centi za CF v drZavi in med drugimi drzavami (Hoo idr.,
2015).

Avtorji Oates idr. (2015) ugotavljajo, da imajo otroci s CF in slabSim socialno-ekonomskim
statusom slabSo rast in delovanje pljuc, zato je velika verjetnost, da bodo umrli prej, kot tisti z
vi§jim socialno-ekonomskim statusom. V raziskavi so ugotavljali povezanost med socialno-
ekonomskim statusom in upoStevanjem terapije ¢iS€enja dihalnih poti ter respiratornimi
rezultati. Raziskava je potekala pri pediatri¢nih pacientih s CF, kateri se zdravijo v Univerzi iz
Alabame v Birminghamu — Otroski center za CF Alabama (n=110). Ugotovljeno je bilo, da je
socialno-ekonomski status povezan z naklonjenostjo do terapije za ¢iS€enje dihalnih poti in
respiratornim izidom pri otroku s CF (Oates idr., 2015). Nizka izobrazba starSev, nizek

dohodek v gospodinjstvu, kajenje vpliva na tehniko ¢iS€enja dihalnih poti ter na koncno
delovanje pljug, trdi prej omenjena avtorica.

Z zadnjim raziskovalnim vpraSanjem smo Zeleli prikazati prehrambni rezim otrok s CFSB.
Ljudje s CF imajo edinstveno vrsto sladkorne bolezni, imenovano s cisticno fibrozo pogojena
sladkorna bolezen (CFSB) navaja avtorica Brunzell idr. (2015). Otroci s CFSB imajo
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pomanjkanje inzulina, kar je posledica brazgotin na trebusni slinavki, ki jih povzroca gosta in
lepljiva sluz, zato potrebujejo nadomestke inzulina (Brunzell idr., 2015).

Za nego dojenckov obstajajo smernice za klini¢no zdravljenje s CFSB do starosti 2 let, za
otroke starosti od 2 do 5 let pa obstaja vrzel v priporocilih za klini¢no nego, ugotavlja avtor
Lahiri idr. (2016). Otrok in njegova druzina se soocajo s kompleksnimi in c¢asovno
zamudnimi rezimi zdravljenja, s ciljem, da bi ohranili zdravje plju¢ in dosegli optimalno rast
in razvoj, trdi prej omenjen avtor. Druzine predSolskih otrok se velikokrat soo€ajo s tezavo
uveljavljanja prehrambnega rezima, kar lahko vodi do slabih prehranskih rezultatov in s tem
do zastoja v rasti (Lahiri idr., 2016).

Za razliko od otrok, ki imajo sladkorno bolezen tipa 1 ali 2 in jim je odsvetovano uzivanje
mascob z nizko vsebnostjo energije oz. soli, morajo otroci s CFSB uzivati normalno hrano z
visoko vsebnostjo kalorij, veliko beljakovin ter veliko soli ugotavlja avtorica Brunzell idr.
(2015).

Otroci s CF potrebujejo visoko kalori¢no dieto, trdi avtorica Brunzell idr. (2015). Mascoba
nima velikega vpliva na porast KS v krvi, lahko pa upocasnijo resorpcijo OH, ugotavlja prej
omenjena avtorica. Kakor avtor Kaminski idr. (2019), tudi avtorica Brunzell idr. (2015)
priporo¢a vnos razli¢nih zivil z veliko vsebnostjo masc¢obe, kot so margarina, maslo, olje
(olivno, arasidovo, sojino, son¢nicno, kokosovo), slanina, arasidovo maslo, razlicna semena
ter mastno zelenjavo (avokado).

Pomemben je vnos beljakovin, navaja avtorica Brunzell idr. (2015), saj jih telo uporablja za
gradnjo, obnovo, vzdrzevanje miSic in drugih tkiv ter pomagajo pri uravnavanju imunskega
sistema in drugih procesov.

Otroci s CF morejo dnevno vnesti vecjo koli¢ino soli trdi avtorica Brunzell idr. (2015) saj
dnevno izgubijo vecjo koli¢ino soli s potenjem. Kakor avtor Kaminski idr. (2015) tudi
avtorica Brunzell idr. (2016) svetuje dodajanje soli med kuhanjem oziroma dodatno soljenje
hrane pri mizi. Izgubo soli lahko otroci nadomestijo s prigrizki, predelanim mesom,
za¢imbami (ke€ap, gor€ica), s hrano iz restavracij, navaja avtorica Brunzell idr. (2016). Prej
omenjena avtorica ugotavlja, da otrok s CF potrebuje dnevno 4000 miligramov soli (ena ¢ajna
zlicka vsebuje priblizno 2.300 miligramov soli).
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6 ZAKLJUCEK

V diplomskem delu smo opisali genetsko bolezen cisticno fibrozo. Za temo smo se odlocili
zaradi velikega interesa, saj menimo, da je ta bolezen v javnosti in stroki premalo
predstavljena. Ob pregledu literature smo ugotovili, da je na podrocju cistine fibroze v
zadnjem desetletju narastlo Stevilo raziskav.

Cisti¢na fibroza je kroni¢na bolezen, katera prizadene vec organskih sistemov, in s tem vpliva
na krajSe trajanje zivljenja, vendar ob zgodnji diagnozi, multidisciplinarni obravnavi ter
razvojem novih nacinov zdravljenja se je Zzivljenjska doba v zadnjih letih podaljsala. Z
obravnavo otrok v centrih za cisti¢no fibrozo doseZemo najbolj optimalen nacin zdravljenja,
ki vpliva na razplet bolezni.

V Sloveniji je bilo v letu 2017 zabeleZenih 112 otrok s cisti¢no fibrozo. Sele s pregledom
literature smo ugotovili, s ¢im se otroci in njihovi starSi spopadajo ob postavitvi diagnoze.
Soocajo se s strahom pred boleznijo, saj se morajo prilagoditi na nov nacin zivljenja. V
diplomski nalogi smo se zeleli predvsem osredotoCiti na vlogo medicinske sestre pri
obravnavi otroka s cisti¢no fibrozo. Medicinska sestra je prva oseba, na katero se lahko starsi
in otrok obrnejo, predstavlja povezavo med njimi in zdravnikom, saj prenaSa kljucne
informacije. Kljuéno vlogo ima tudi pri prepoznavanju potreb otroka in druzine ter
nacrtovanju in izvajanju aktivnosti zdravstvene nege, kot strokovnjakinja je tudi samostojno
aktivna pri izvajanju zdravstvene nege, po naroCilu zdravnika aplicira potrebno terapijo.
Otroku in druzini pomaga, da se priucijo vsakodnevnih aktivnosti, ki jih bodo izvajali doma,
dokler niso popolnoma samostojni.

V casu dela na oddelku za pediatrijo v Splo$ni bolni$nici Izola sem se kot srednja medicinska
sestra srec¢ala s 13-letno pacientko z diagnozo cisticne fibroze. Ob stiku z njo me je
presenetila njena samostojnost in znanje pri vsej potrebni terapiji, katero je morala jemati
zaradi svojega zdravstvenega stanja. Ob pogovoru s sodelavkami smo ugotovili, da imajo tudi
one redek stik s pacienti s cistino fibrozo, saj se tovrstni oboleli navadno vodijo na
Pediatri¢ni kliniki v Ljubljani, kar mi je dalo pobudo, da preu¢imo tovrstno bolezen in bomo
v prihodnje znali pomagati in svetovati pacientom s cisti¢no fibrozo.
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