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10 GODINA EDUKACIJSKO-REKREACIJSKIH
KAMPOVA ZA DJECU S EPILEPSIJOM U HRVATSKOJ

KRISTINA KUZNIK, SNJEZANA BOTA, NIKOLINA BEDEKOVIC,
MONIKA KUKURUZOVIC, MASA MALENICA*

Edukacijsko - rekreacijski kampovi za djecu i adolescente oboljele od epilepsije or-
ganiziraju se Sirom svijeta i pokazali su se izuzetno korisnima kako za djecu samu, tako i za
obitelj, kao i za njihovo Skolovanje i osamostaljenje. U Hrvatskoj je epilepsija kao kronicna
bolest velika nepoznanica za djecu koja boluju od te bolesti i njihove roditelje. Isto tako
izrazena je nedovoljna informiranost o postojanju edukacijsko rekreacijskih kampova za
djecu s epilepsijom. Cilj ovog rada je prikazati kroz deset godina svrhu odrzavanja eduka-
cijsko rekreacijskih kampova u RH i koliko ovakav nacin aktivnosti doprinosi destigmatiza-
ciji epilepsije u djece i adolescenata. Osnovna svrha kampova je omogucéavanje interakcije
sa vrsnjacima u sigurnom okruzenju, u kojoj bolesna djeca jacaju osjec¢aj samopouzdanja
otkrivajuci Sto se sve moze postici unatoc bolesti. Opci cilj akcije je dugorocan te obuhvaca
prihvacanje bolesti, podrsku osobi i obitelji, poboljSanje naseg svakodnevnog rada i isku-
stva. Specificni ciljevi se odnose na rjesavanje najcescih dilema oko terapije i Skolovanja,
organiziranje kontinuirane potpore putem dezurnih telefona i elektronskih medija, uklju-
¢ivanje u vrtice, Skole i obrazovne ustanove. Ovim radom prikazano je postojanje eduka-
cijsko rekreacijskih kampova za djecu s epilepsijom u Hrvatskoj, kao izvrsnog strucnog,
volonterskog nacina rada zdravstvenog tima, u svrhu destigmatizacije epilepsije u djece i
adolescenata.

Deskriptori: EDUKACIJISKO-REKREACIJSKI KAMPOVI, EPILEPSIJA, DJECA, ADOLESCENTI,
SESTRINSTVO

Uvod vezana uz bolest je potpuna nepredvidi-
vost hoce li se ili ne javiti ponovni napa-
daj, kada ¢e se i u kojim okolnostima do-
goditi, kako ¢e napadaj izgledati, odnosno
kojeg ¢e tipa biti i koliko dugo trajati. Po-
java napadaja u vrticu, skoli ili na javnim
mjestima moze izazvati u djeteta osjecaj
stigmatiziranosti s obzirom na predrasude
koje postoje o toj bolesti u mnogih. Tome
¢e pridonijeti i neznanje i nerazumijevanje
*Klinika za pedijatriju, KBC sestre milosrdnice okoline koja ¢e djetetu braniti i Skolovanje
i aktivnosti poput vrinjaka. Iako se na tijek
bolesti moze utjecati razli¢itim lijekovima,

Epilepsija je kroni¢na bolest od koje
obolijevaju djeca razlicite dobi, od novoro-
denacke do adolescentne. Osnovnu klini¢-
ku manifestaciju ¢ine epilepti¢ki napadaji
koji izazivaju razliCite poremecaje stanja
svijesti te motoricke i senzori¢ke fenomene
(Barisi¢ 2009.). Najtraumatic¢nija spoznaja

Adresa za dopisivanje:
E-mail: kristina.kuznik@gmail.com
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rije¢ je o kroni¢noj bolesti koja najéesce
prati bolesnika kroz ¢itav zivot. Radi se
o bolesnicima koji se u mnogo slucajeva
razlikuju po svom motori¢kom i kognitiv-
nom razvoju od djece bez epilepsije. Jedan
dio djece ima i komorbiditet uz osnovnu
bolest, odnosno drugi uzrok bolesti kod
simptomatskih epilepsija, a ponekad mogu
nastati 1 nuspojave, odnosno komplikacije
dugotrajnog lije¢enja. Nisu svi oboljeli od
epilepsije jednako pokretni i veéina ih ima
neku od brojnih neurorazvojnih poteskoca:
cerebralna djecja kljenut, pervazivni ra-
zvojni poremecaji, poremecaji hiperaktiv-
nosti i deficita paznje (Bielen 2001., 2003.).

Djeca s dijagnozom epilepsije tre-
baju i psiholosku i socijalnu potporu, kao
iu sluc¢ajevima svake kroni¢ne bolesti koja
traje godinama i zahtijeva dugorocno lije-
¢enje s nepredvidivim recidivima i neiz-
vjesnom prognozom (Barisi¢ 2009.). Djeca
s epilepsijom izlozena su mnogim streso-
rima, ukljucujuéi ograni¢enja u svakod-
nevnom funkcioniranju, zahtjevne nacine
lijeCenja, Ceste hospitalizacije te izostaja-
nje iz Skole i aktivnosti primjerenih dobi.
Pri tom trebaju takoder ispunjavati duzno-
sti koje su obavezne u procesu odrastanja:
izvrSavanje Skolskih obaveza, razvijanje
samostalnosti, stvaranje identiteta, uspo-
stavljenje adekvatnih odnosa s vr$njacima.
Navedeni problemi znacajno poveéavaju
vjerojatnost razvoja psiholoskih problema
i razvoj stigme koji mogu utjecati kako na
psiholosku prilagodbu na bolest, tako i na
tijek 1 ishod lije¢enja (Wiebe 2014.).

Edukacijsko rekreacijski
kampovi

U zelji da se djeci i adolescentima
pruzi adekvatna psihosocijalna podrska
organiziraju se druzenja s vr$njacima koji
imaju isto iskustvo, kroz grupe podrske i
ljetne kampove. Edukacijsko - rekreacijski
kampovi za djecu i adolescente oboljele od
epilepsije organiziraju se Sirom svijeta i
pokazali su se izuzetno korisnima za djecu

i za obitelj, u mnogim aspektima, pa tako i
za Skolovanje i osamostaljenje (Cvitanovié
Sojat 2010.).

Osnovna svrha organiziranja kam-
pova za kroni¢no bolesnu djecu je pruza-
nje psihosocijalne podrske neophodne za
dobru prilagodbu na bolest. Istrazivanja iz
podrucja zdravstvene psihologije pokazuju
da je upravo socijalna adaptacija jedno od
stanja, te da odnosi s vr$njacima znacajno
utjeCu na prilagodbu na bolest (Hrvatska
udruga za epilepsiju (2011., 2013.). Eduka-
cijsko rekreacijski kamp za djecu s epilep-
sijom. Dostupno na: http://www.epilepsija.
hr/ 01.02.2023.).

Jedan od nacina pruzanja psihoso-
cijalne podrske djeci koja boluju od kro-
ni¢nih bolesti je organizacija edukacijsko-
rekreacijskih kampova. Pokazalo se da su
kampovi korisni iz viSe razloga: socijalna
prilagodba je podrucje posebno osjetljivo u
adolescenata sa kroni¢nom boles¢u, a od-
nos s vr$njacima moze pomo¢i u adapta-
ciji na bolest, interakcija sa vrSnjacima je
aktivnost primjerena razvojnim potrebama
djece i adolescenata, grupe daju moguénost
modeliranja, rjeSavanja problema, poma-
ganja drugima i povezivanja s vr$njacima
koji dijele sli¢na iskustva. Time postizemo
interakcije sa vr$njacima u sigurnom okru-
zenju u kojoj bolesna djeca jacaju osjecaj
samopouzdanja otkrivajuéi §to se sve moze
posti¢i unato¢ bolesti (Bielen 2007.). Dru-
zenje u kampu pomaze razvijanju navika
koje su korisne i nakon povratka kuéi (Hr-
vatska udruga za epilepsiju (2011., 2013.).
Edukacijsko rekreacijski kamp za djecu s
epilepsijom. Dostupno na: http://www.epi-
lepsija.hr 01.02.2023.).

Dobrobiti kampa su visestruke: mo-
guénost upoznavanja vrsnjaka koji boluju
od iste bolesti, izmjenjivanje iskustava s
drugom djecom, pro$irivanje spoznaja o
svojoj bolesti i mogucnostima lijeCenja,
jacanje samopouzdanja osobe oboljele od
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epilepsije. Djeca vrlo €esto po prvi puta
imaju mogucnost boravka negdje bez rodi-
telja gdje mogu poceti sami voditi brigu o
sebi (a ipak su nadzirani) pa je to moguc-
nost odmora za roditelje i staratelje i oslo-
badanje od 24 satne svakodnevne kontrole
pravovremenog uzimanja lijekova. Ista-
knuti treba zajednicki rad svih koji borave
u kampu na demistifikaciji epilepsije i in-
formiranju Sire populacije o toj kronic¢noj
bolesti odnosno rusenje predrasuda koje
jos uvijek vladaju u drustvu i znacajno
pogorsavaju kvalitetu zivota oboljelih od
epilepsije, a ¢lanovi stru¢nog tima koji su
u pratnji djece imaju mogucnost dozivjeti
u praksi svakodnevne probleme roditelja
(Bielen 2010.). Kamp takoder omogucuje
otkrivanje rizi¢ne djece i problema koji
zahtijevaju vecu paznju ili odredenu in-
tervenciju (Hrvatska udruga za epilepsiju
(2011., 2013.). Edukacijsko rekreacijski
kamp za djecu s epilepsijom. Dostupno na:
http://www.epilepsija.hr/ 01.02.2023.).

Edukacijsko rekreacijski kampovi za djecu
s epilepsijom u svijetu

Organizacija raznih edukacijskih,
sportskih i drugih kampova za djecu ima
dugu tradiciju postojanja u svijetu. Prema
literaturi prvi organizirani kamp za djecu
s kroni¢nim oboljenjima, koji ukljucuje i
epilepsiju, odrzan je u ljeto 1998. godine
u nacionalnom parku Covenant Heights,
Estes Park, Kolorado, u sklopu njihovih
ljetnih aktivnosti i organizacije kampira-
nja, koje odrzavaju svake godine. Kamp
nudi djeci mnoge prilike za uéenje novih
vjestina, upoznavanje novih prijatelja i po-
stizanje samostalnosti. Organizacija nave-
denog kampa postoji i danas i upravo su u
tijeku prijave za slijedec¢i kamp. Aktivnosti
u kojima sudjeluju djeca i adolescenti s epi-
lepsijom traju tjedan dana i ukljucuju razne
radionice umjetnosti i stvaranja, penjanje
po stijenama, voznju kanuom, pecanje,
streli¢arstvo, zip-line, jahanje na konjima,
noéni kamp na otvorenom uz logorovanje

kraj vatre za mogucnost stvaranja novih
prijateljstava (Christian camp and confe-
rence assotiation (1998). Covenant Heights
Camp and Retreat Center. Summer Camp.
Dostupno na: http:/www.covenantheights.
org/?view=mobile 01.02.2023.).

Camp Ouest (djeca 8-12 godina sta-
rosti) i Camp Coelho (djeca 13-15 godina
starosti) su dva izazovna i uzbudljiva ljetna
kampa za djecu i adolescente s epilepsi-
jom koje organizira Fondacija za epilepsiju
okruga San Diego iz Kalifornije i traju Sest
dana i pet no¢i, a djeca su ukljucena u sve
kamperske aktivnosti (Epilepsy Foundati-
on Nothern California (2022.). Coelho Epi-
lepsy Youth Summer Camp. Dostupno na:
http://www.epilepsynorcal.org/?page _id=7
05.02.2023.).

Ljetni kamp za djecu i adolescen-
te s epilepsijom organizira i Fondacija za
epilepsiju drzave Georgije koja organizaci-
jom istog Zeli naglasiti vaznost izgradnje
samopostovanja i samopouzdanja djece i
adolescenata kroz prijateljstva i uéenjem
iz iskustava drugih u kampu. Fokus je na
onome §to se moze napraviti i poti¢e se
sve kampere da postignu svoj maksimum.
Time stjeCu osjecaj pripadnosti, uspjeha
i samozadovoljstva (Epilepsy foundation
Georgia (2022.). Dostupno na: http:/www.
epilepsy.com/ 05.02.2023.).Postoji jo$ niz
organiziranih kampova na istu temu kao
Sto su Camp Roehr, Camp Great Rock,
Camp Discovery-Michigan, Camp Ozawi-
zeniba. Svi ovi kampovi nalaze se na po-
drucju SAD ili Kanade.

U literaturi postoji nekoliko kam-
pova za djecu i adolescente s epilepsijom
koje organiziraju zemlje Europe i to pr-
venstveno Velika Britanija. Financiraju
se sredstvima dobivenim preko donacija
Fondacija za epilepsiju u raznim drzavama
(Choi Kwo 2003.).

Svi kampovi, bez obzira tko ih or-
ganizira i financira, ukljucuju integraciju
djece i adolescenata s epilepsijom u sva-
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kodnevne aktivnosti kampiranja s ostalom
djecom, mnogo sportsko - rekreativnih
aktivnosti, raznih radionica prezivljavanja,
a sve u svrhu stjecanja novih prijateljsta-
va, razmjene istih i slicnih iskustava, iz-
gradnje samopostovanja i samopouzdanja,
razumijevanja bolesti i nastalog stanja,
postizanja maksimuma i ostvarenja zada-
nih ciljeva. Uz djecu u svim kampovima
sudjeluju medicinsko edukacijski timovi i
mnogo volontera. Za svaki kamp specific-
no je da nema prisustva roditelja, a djeca se
uce samostalnosti i svakodnevnom zivotu s
kroni¢nom bolesti.

Edukacijsko rekreacijski kampovi za
djecu s epilepsijom u Hrvatskoj

Edukacijsko rehabilitacijski kamp
za djecu s epilepsijom u Hrvatskoj po-
krenut je idejom prof. dr. sc. I. Bielena,
tadasnjeg Predsjednika Hrvatske udruge
za epilepsiju te prof. dr. sc. M. Grubié, kli-
nickog psihologa, KBC Zagreb, Klinika za
pedijatriju, koja je do tada veé organizirala
razne kampove za djecu poput kampa dje-
ce s dijabetesom, astmom i sli¢no. Izradu-
je se projekt pod nazivom: "Unapredenje
zivota djece 1 adolescenata oboljelih od
epilepsije", nacrt se Salje Gradskom uredu
za zdravstvo, rad, socijalnu skrb i branite-
lje grada Zagreba te se dobivaju sredstva
i odobrenje za organizaciju. Zelja i ideja
Predsjednika Hrvatske udruge za epilepsi-
ju, prof. dr. sc. I. Bielena je da, uz pokrovi-
teljstvo koje imamo od grada Zagreba, sva-
ke godine jedan odjel djecje neurologije iz
Zagreba naizmjeni¢no organizira kamp, a
ukljuceni su odjeli iz KBC Zagreb, Klinike
za djecje bolesti Zagreb, KBC Sestre milo-
srdnice i Specijalne bolnice za zastitu djece
s neurorazvojnim i motori¢kim smetnjama
(Bielen 2007., Cvitanovié Sojat 2010.).

Prvi  edukacijsko-rehabilitacijski
kamp za osamnaestero djece u dobi od 8
do 18 godina odrzan je u Fuzinama od 8.-
12. listopada 2010. godine. Organiziraju
ga Hrvatska udruga za epilepsiju, Odjel

djecje neurologije, Klinike za pedijatriju,
KBC Zagreb i KB Sestre milosrdnice uz
pokroviteljstvo Gradskog ureda za zdrav-
stvo, rad, socijalnu skrb i branitelje grada
Zagreba. Za vrijeme boravka u kampu uz
djecu su cijelo vrijeme bili lije¢nik neu-
ropedijatar, klinicki psiholog, dvije medi-
cinske sestre i dvije animatorice. Program
Kampa je ukljucivao edukativne, zabavne i
sportske aktivnosti s ciljem $to boljeg me-
dusobnog upoznavanja vrsnjaka koji imaju
istu bolest, stjecanja novih znanja o bole-
sti i poboljSanja psiholoske prilagodbe na
bolest. Slijedeée Cetiri godine u lipnju se
kamp organizira u Selcu, a organiziraju ga
redom KBC Sestre milosrdnice, Klinika za
djecje bolesti Zagreb, ponovno KBC Sestre
milosrdnice i zadnji kamp organizira KBC
Zagreb. Nakon toga organizaciju kampova
preuzima Odjel dje¢je neurologije i epilep-
tologije, Klinike za pedijatriju, KBC Sestre
milosrdnice uz pomo¢ Hrvatske udruge za
epilepsiju, te se to ostvaruje do danasnjih
dana. Prekid je bio samo za vrijeme Covid
pandemije, kada su izostala dva kampa. Od
2015. godine tri kampa zaredom su organi-
zirana na Sljemenu zatim jedan u Stubic-
kim Toplicama, te zadnja dva do sada na
seoskom imanju Kezele u Ivani¢ Gradu.

Intervencije i zadaci medicinske sestre
u organizaciji i odrzavanju edukacijsko
rekreacijskih kampova

Kako je navedeno u organizaciji i
odrzavanju kampova, uz ostale clanove
stru¢nog tima sudjelovale su dvije me-
dicinske sestre. Medicinske sestre su pr-
vostupnice sestrinstva, a imaju iskustva
u organizaciji i odrzavanju kampova za
djecu s dijabetesom. Prije samog odlaska
u navedeni kamp, dobivanjem potvrde o
odrzavanju istog, pocinje se s tehnickom
organizacijom navedenog. Kampovi su
organizirani na potpuno identi¢an nacin,
osim malih promjena u broju djece i 0so-
blja stru¢no edukacijskog tima. Veéi dio
organizacije preuzele su medicinske sestre
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dogovaranjem struc¢nih sastanaka tima jed-
nom tjedno sve do odlaska u kamp. Na sa-
stancima su se dogovarali detalji oko orga-
nizacije i podijelile zadace za svakog ¢lana
tima. Neuropedijatri i psiholozi trebali su
izraditi plan strucno edukacijskih radioni-
ca, dok su volonteri izradivali plan rekrea-
cijskih i zabavnih radionica. Sve ostalo oko
Kampa organizirale su medicinske sestre.
To je podrazumijevalo izradu popisa stvari
koje djeca moraju ponijeti u kamp, izradu
popisa i pripremu medicinskog pribora i
lijekova za hitne intervencije, popis antie-
pileptika i pripremu istih, zvanje roditelja i
djece koja sudjeluju u kampu, izradu i pot-
pisivanje Suglasnosti za odlazak u kamp i
Suglasnosti za fotografiranje djece, od stra-
ne roditelja. Medicinske sestre kontaktira-
le su roditelje o navikama djece, prehrani,
socijalnoj prilagodbi i sli¢no. Prikupile su
svu potrebnu dokumentaciju za kamp o
svakom djetetu: povijest bolesti, upitnici
o alergijama, razne suglasnosti, kontakt
brojeve. Napravljena je tabela s popisom
djece koja idu u kamp, a sadrzavala je osim
imena i prezimena djeteta, datum rodenja,
vrstu epilepsije koju dijete ima i terapiju
koju uzima. U prilogu su se nalazile i povi-
jesti bolesti za svako dijete koje su lijecnici
unaprijed pripremili. Unaprijed je naprav-
ljen plan i raspored aktivnosti za djecu u
kampu. U kamp se u pocetku odlazilo au-
tobusom, a u pratnji djece tijekom voznje
bio je medicinski tim. Kasnije su prijevoz
u kamp 1 iz kampa preuzeli roditelji. Do-
laskom u kamp nakon smjestaja djece po
sobama zapocelo se s planom aktivnosti
prema rasporedu, a prvo je na popisu bila
radionica upoznavanja djece medusobno,
a zatim s medicinskim timom i volonteri-
ma. Kako je navedeno dnevni raspored u
kampu ukljucivao je mnoge edukacijske,
kreativne, zabavne i Sportske aktivnosti.
U svom svakodnevnom radu u kampu me-
dicinske sestre pratile su i pomagale djeci
u izvrsenju osnovnih fizioloskih potreba
(prehrana, kupanje, oblacenje, spavanje),
te sudjelovale na svim edukacijskim, kre-

ativnim, zabavnim i Sportskim aktivno-
stima aktivno ili kao pomo¢ u realizaciji
odredene radionice. Istovremeno su djeci
dijelile potrebnu propisanu terapiju, nadzi-
rale uzimanje istog, organizirale raspored
odlazaka na plazu ili Setnju noseéi potre-
ban medicinski pribor u slucaju napadaja,
razgovarale s djecom o problemima veza-
nim uz bolest, njihovim strahovima i zapa-
zanjima. Ispunjen je Upitnik predznanja o
epilepsiji na pocetku kampa, kao i evalua-
cija uspjesnosti edukacijsko-rekreacijskog
kampa na kraju Testom znanja o epilepsi-
ji. Ispunjen je i Upitnik prilagodbe na Zzi-
vot s epilepsijom, o subjektivnoj procjeni
epilepsije kao bolesti koju imaju. Jednaki
upitnici 1 test znanja koristeni su u vecini
odrzanih kampova. Zadnji dan u kampu
podijeljene su djeci simboli¢ne nagrade za
aktivnosti koje su radili u kampu tijekom
njegovog odrzavanja.

Zakljucak

Djeci i1 adolescentima s epilepsijom
boravak u kampu je pomogao nauciti vise
o0 bolesti te razviti pozitivniji stav o bolesti
$to je preduvjet uspjesne psiholoske adap-
tacije na bolest. Uspjeh kampa naglasa-
va potrebu i korist organiziranja buducih
kampova za djecu i adolescente oboljele od
epilepsije kako bismo kontinuirano i dugo-
ro¢no poboljsali kvalitetu njihova zivota.
Dokazali smo da su dobrobiti kampa vise-
struke: mogucénost upoznavanja vr$njaka
koji boluju od iste bolesti, izmjenjivanje
iskustava s drugom djecom, proSirivanje
spoznaja o svojoj bolesti i moguc¢nostima
lijecenja, jaCanje samopouzdanja osobe
oboljele od epilepsije. Djeca vrlo ¢esto po
prvi puta imaju moguénost boravka negdje
bez roditelja gdje mogu poceti sami voditi
brigu o sebi (a ipak sunadzirani), pa imamo
moguénost odmora za roditelje i staratelje i
oslobadanje od 24 satne svakodnevne kon-
trole pravovremenog uzimanja lijekova. Tu
je 1 zajednicki rad svih koji borave u kam-
pu na demistifikaciji epilepsije i informira-
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nju Sire populacije o toj kroni¢noj bolesti
odnosno ruSenje predrasuda koje vladaju
jos§ uvijek u drustvu i znaéajno pogorsava-
ju kvalitetu Zivota oboljelih od epilepsije,
a Clanovi stru¢nog tima koji su u pratnji
djece imaju moguénost dozivjeti u praksi
svakodnevne probleme roditelja. Kamp ta-
koder omogucuje otkrivanje rizicne djece
i problema koji zahtijevaju vecu paznju ili
odredenu intervenciju.

Osnovni cilj organiziranja kampova
za kroni¢no bolesnu djecu je u sigurnom
okruzenju omoguditi djeci interakcije s
vr$njacima koje jacaju osjecaj samopouz-
danja, daju iskustvo §to se sve moze po-
sti¢i unatoc¢ bolesti te pomazu u razvijanju
takvih navika koje ¢e biti korisne kad se
polaznici vrate kuéi. Edukacija u kampu
odvija se direktnim ucenjem i spontano
tijekom svakodnevnog druzenja s vr§njaci-
ma koji imaju isto iskustvo.

Vazno je sudjelovanje u edukacij-
skim radionicama pod stru¢nim vodstvom
lijecnika, psihologa i medicinske sestre uz
rasprave o razli¢itim temama vezanim uz
bolest, tijek lijecenja i zivot s epilepsijom.
Sportske i ostale aktivnosti bile su uskla-
dene s individualnim potrebama i mogu¢-
nostima pojedinog djeteta.

Medicinska sestra je neizostavni
¢lan tima u edukacijsko-rekreacijskom
kampu za djecu i adolescente s epilepsijom
radi svoje stru¢nosti iz podrucja zdrav-
stvene njege koje obuhvaca zadovoljavanje
svih fizioloskih potreba kod djece i adoles-
cenata. Ponekad je samo pomo¢ ili nadzor
u procesu zdravstvene skrbi, no ovisno o
dobi djeteta samostalno provodi mnoge in-
tervencije koje dijete ne moze samo izvrsi-
ti. Isto tako vr$i podjelu i uzimanje propi-
sane terapije, te provodi medicinske inter-
vencije kad dode do epilepti¢kog napadaja
(stavljanje djeteta u bo¢ni polozaj, davanje
mikroklizme Diazepama, postavljanje in-
tranile i slicno). Tim u radu uvazava pri-
stup partnerstva 1 struénosti. Primjenom

principa timskog rada, koriste¢i strucne
kompetencije ¢lanova tima i provedbom
mjera moze se posti¢i ucinkovita psihoso-
cijalna prilagodba i uspjeh djeteta u skoli,
dobra kontrola bolesti, smanjenje izosta-
naka i hospitalizacija te uspostava dobre
komunikacija s djetetom, obitelji 1 unutar
samog medicinskog tima.
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Summary

10 YEARS OF EDUCATIONAL AND RECREATION CAMPS FOR CHILDREN
WITH EPILEPSY IN CROATIA

Kristina Kuznik, Snjezana Bota, Nikolina Bedekovié, Monika Kukuruzovi¢, Masa Malenica

Educational-recreational camps for children and adolescents suffering from epi-
lepsy are organized around the world and have proven to be extremely useful both for the
children themselves and for the family, as well as for their education and independence.
In Croatia, epilepsy as a chronic disease is a big unknown for children suffering from this
disease, and their parents. Insufficient information about the existence of educational and
recreational camps for children with epilepsy was also expressed. The aim of this paper is
to show the purpose of holding educational and recreational camps in the Republic of Cro-
atia over ten years and how much this type of activity contributes to the destigmatization of
epilepsy in children and adolescents. The main purpose of the camps is to enable interaction
with peers in a safe environment where ill children strengthen their sense of self-confidence
by discovering what could be achieved despite their illness. The general goal of the action is
long-term and includes accepting the disease, supporting the person and family, improving
our daily work and experience. Specific goals relate to solving the most common dilemmas
regarding therapy and schooling, organizing continuous support via hotlines and electronic
media, inclusion in kindergartens, schools and educational institutions. This paper shows
the existence of educational and recreational camps for children with epilepsy in Croatia,
as an excellent professional, volunteer way of working of the health team for the purpose of
destigmatizing epilepsy in children and adolescents.

Descriptors: EDUCATIONAL-RECREATION CAMPS, EPILEPSY, CHILDREN, ADOLESCENTS, NURSING
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PROCJENA I ZBRINJAVANJE DJETETA SA
BRONHOOPSTRUKCIJOM U PEDIJATRIJSKOJ
AMBULANTI

RUZICA BUDAK*

.....

bulantu. Vrlo Cesta klinicka prezentacija respiratorne infekcije je bronhoopstrukcija, koja
zahtijeva inicijalnu procjenu opcéeg stanja djeteta i njegovih vitalnih funkcija. Bronhoop-
strukcija je stanje koje obiljezavaju izrazene smetnje disanja. dijete dise plitko, ubrzano i
kratkog je daha te se cuje ,,sviranje* pri disanju. Simptomi mogu perzistirati od blagih do
vrlo teSkih. Nastaju kao posljedica spazma misi¢ne stijenke malih disnih puteva. Rizicni
faktori za nastanak bronhoopstrukcije su dojenacka dob, muski spol, anatomsko uski disni
putevi, izlozenost duhanskom dimu, pozitivna obiteljska anamneza, prematuritet te infekcije
virusima koji su skloniji izazivanju spazma glatkog misi¢ja bronha. U pedijatrijskoj ambu-
lanti Poliklinike za djecje bolesti Helena tijekom 2022. godine pregledano je 356 djece sa
simptomima akutne respiratorne infekcije. U radu je prikazano zbrinjavanje pacijenata s
obzirom na etiologiju, klinicku manifestaciju i terapijske mogucnosti s posebnim osvrtom na
one koje su se manifestirale klinickom slikom bronhoopstrukcije. Adekvatno i pravovreme-
no prepoznavanje simptoma i znakova ugrozenosti respiratorne funkcije djeteta s akutnom
respiratornom infekcijom te dobra timska suradnja znacajno pridonose sprjecavanju kom-
plikacija i dobroj perspektivi oboljelog djeteta.

Deskriptori: BROHOOPSTRUKCIJA, RESPIRATORNA INFEKCIJA, DIJETE

UvoD uzrokovati alergeni i iritansi. Nadrazujuce
tvari (iritansi) unose se udisanjem - dim,
zagadeni zrak i praSina (1). Iritansi dovode
do spazma miSi¢ne stijenke diSnih puteva
(bronhokonstrikcije), $to se prezentira ka-
rakteristicnom klini¢kom slikom bronho-
opstrukcije. Povremeno virusna infekcija
gornjih disnih puteva moze napredovati do
donjih disnih puteva, §to rezultira akutnim
bronhiolitisom ili pneumonijom. Klinicka
slika akutnog bronhiolitisa je prezentirana
kasljem, dispnejom, tahipnejom, interko-
stalnim retrakcijama, adinamijom, razdra-
zljivoséu 1 inapetencijom. Kasalj nakon

Akutni bronhitis je upala sluznice
bronha i jedno od najc¢esc¢ih stanja u djecjoj
dobi koje zahtijeva zbrinjavanje u pedija-
trijskim ambulantama. Akutni bronhitis je
uzrokovan infekcijom velikih di$nih puto-
va, najcesce je virusne etiologije i obi¢no
je samoogranicavajuc¢i. Ponekad ga mogu

*Poliklinika za djec¢je bolesti Helena
Pedijatrijska pulmologija, Pedijatrijska alergologija
i klini¢ka imunologija

Adresa za dopisivanje:
E-mail: ruzicavg@gmail.com
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akutnog bronhiolitisa obi¢no traje do 14
dana, ali povremeno moze perzistirati 4 ili
vise tjedana (2).

Dijagnozu akutnog bronhitisa po-
stavljamo na temelju anamneze, fizikalnog
pregleda djeteta i laboratorijskih nalaza.
Mjerenje saturacije krvi kisikom ima zna-
¢ajnu ulogu u procjeni ozbiljnosti bolesti,
zajedno s vrijednostima pulsa, vrijednosti-
ma tjelesne temperature i frekvencije disa-
nja (3). Akutna bronhoopstrukcija u dojen-
¢adi Cesto ima dugotrajan tijek, u neke djece
opazene su ponavljajuce epizode. Temeljna
patogenetska podloga bronhoopstrukcije
je spazam miSi¢ne stijenke diSnih puteva,
uz pridruZeni upalni proces same stijenke.
Cilj lijecenja bronhoopstrukcije je osigu-
ravanje adekvatne oksigenacije i hidraci-
je djeteta. Opce fizikalne mjere lijecenja
ukljucuju mirovanje, primjenu antipiretika
u stanjima poviSene tjelesne temperature,
odgovarajuci oralni unos tekucine i toaletu
nosa te povisen polozaj, kontrolu mikroo-
kolisa. Specifi¢ne mjere lije¢enja ukljucuju
primjenu inhalacijske terapije bronhodila-
tatorima (racemic¢ni adrenalin, salbutamol,
hipertona otopina Natrij Klorida), primje-
na peroralnih/parenteralnih lijekova (anti-
biotici, metilprednizolon). Prepoznavanje
prediktora astme i uvodenje odgovarajuce
terapije je kljucno za uspjesno lijeenje (4).

Bronhiolitis je akutna upala bronhi-
ola, najcescée virusne etiologije. Najcesce
se javlja u dojencadi i djece mlade od dvije
godine. Klini¢ki je prezentiran disajnim
tegobama koje mogu biti pracene febrili-
tetom. Najces¢i virusni uzrocnik akutnog
bronhiolitisa u dojencadi je respiratorni
sincicijski virus. Tipi¢na klinicka slika se
manifestira dispnejom, tahipnejom, uvla-
¢enjem medurebrenih prostora i jugulu-
ma, wheezingom, sipnjom i stenjanjem.
Bolest ima raznolik i slozen klinicki tijek,
¢iji simptomi mogu varirati od blagih do
teskih 1 brzo dovesti do zatajenja disanja
(5). Respiratorni distres sindrom sprjeca-
va odgovarajuci oralni unos, $to rezultira

Cestim posjetima lije¢niku i prijemima u
bolnicu. To je postao jedan od najc¢escih
razloga hospitalizacije djece mlade od 2
godine tijekom zimskih mjeseci. Lijecenje
je suportivno i treba ukljucivati hidraciju,
aspiraciju sekreta iz gornjih disnih pute-
va te pazljivo pracenje znakova respira-
tornog zatajenja kako bi se pravodobno
poduzele mjere potrebe za intubacijom i
mehanickom ventilacijom Sto u konacni-
ci poboljsava ishode lijecenja. Antibiotici
se primjenjuju samo ako je bronhiolitis
kompliciran bakterijskom superinfekcijom
(6). Dijete s bronhiolitisom treba zbrinuti
u adekvatnom prostoru s pristupom opre-
mi za aspiraciju i kisikom. Veliku paznju
treba posvetiti postupcima kontrole in-
fekcije. Respiratorna kontaktna izolacija
moze smanjiti nozokomijalni prijenos (7).
Bronhodilatatori se ¢esto koriste u lijece-
nju bronhiolitisa. Medutim, bronhodilata-
torska ucinkovitost za ovu bolest je dvoj-
bena. Aktivno se raspravlja o ucinku in-
halacijske terapije hipertoni¢ne fizioloske
otopine (3%-tni NaCl) na bronhiolitis, a u
Cochrane pregledu je objavljeno da se in-
halacijska primjena hipertonicne fizioloske
otopine ¢ini sigurnom i da skracuje duljinu
hospitalizacije u dojencadi s prosje¢nim
smanjenjem od 10 sati. Nekoliko je studija
pokazalo da salbutamol moze poveéati broj
otkucaja srca i razinu zasi¢enosti kisikom
u dojencadi s bronhiolitisom (8).

RAZRADA
Materijali i metode

U ovom radu se koriste podaci in-
formacijskog sustava pedijatrijske ambu-
lante Poliklinike za djecje bolesti Helena iz
2022. godine. Provedena je retrospektivna
analiza povijesti bolesti 356 pacijenata s di-
jagnozom akutnog bronhitisa pregledanih
u opéoj pedijatrijskoj ambulanti Poliklini-
ke Helene u navedenom razdoblju.

Zbornik radova za medicinske sestre 9



Ruzica Budak: Procjena i zbrinjavanje djeteta...

Rezultati i rasprava

Tijekom 2022. godine u opcoj pe-
dijatrijskoj ambulanti Poliklinike Helena
pregledano je ukupno 3001 dijete, od ¢ega
je s dijagnozom akutnog bronhitisa bilo
njih 356, odnosno 11,87%. Od tog bro-
ja, 112 je djecaka i 78 djevojcica. Od 356
dijagnoza bronhoopstrukcije, 33 (9,27%)
je ponavljaju¢ih. Dob djece s dijagnozom
akutnog bronhitisa tijekom 2022. godine je
prikazan u Tablici 1.

Tablica 1.
Dob djece s dijagnozom akutnog bronhitisa.

Broj djece s dg.

Godina rodenja djeteta akutnog bronhitisa

2012. 2

2013. 6

2014. 8

2015. 12
2016. 14
2017. 12
2018. 23
2019. 27
2020. 35
2021. 31
2022. 20

Zbrinjavanje djece s bronhoop-
strukcijom je ukljucivalo praéenje vitalnih
funkcija (broj respiracija, saturaciju i puls,
temperaturu), zatim hidraciju djeteta i pri-
mjenu inhalacija salbutamola.

Alharbi i suradnici navode da je
bronhiolitis naj¢escéa bolest u djece mlade
od 2 godine i vode¢i je uzrok hospitalizaci-
jau ovoj dobnoj skupini. To je sezonska bo-
lest, koja se najéesée javlja kao epidemija
tijekom zimskih mjeseci u oko 1%-3% sve
zdrave djece i vise od 10% u visokorizi¢-

nim skupinama. Isto tako, navode da bron-
hiolitis predstavlja veliki javnozdravstveni
teret u cijelom svijetu gdje 2%-10% sluca-
jeva zahtijeva hospitalizaciju. Oko 5% slu-
cajeva RSV bronhiolitisa zahtijeva prijem
u Jedinicu intenzivnog lije¢enja. Smrtnost
je vrlo niska u razvijenim zemljama, ali vi-
soka u zemljama u razvoju, vjerojatno zbog
prenapucenosti, lose prehrane, visoke ino-
kulacije i slabe medicinske skrbi. Smrtnost
je visoka u visokorizi¢nim skupinama i do-
seze 47% kod djece s kroni¢nom pluénom
bolesti 1 49,7% kod dojencadi s prirodenim
sr¢anim bolestima. Autori navode da je
RSV dominantni patogen odgovoran za
oko 70% slucajeva bronhiolitisa u svijetu.
Djeca mogu imati Sirok raspon simptoma,
od jednostavne infekcije gornjih disnih pu-
tova do respiratornog zatajenja koje zahti-
jeva potporu respiratora. Infekcija RSVom
obi¢no ima blag tijek, ali povremeno po-
staje ozbiljan, posebno u visokoriziénim
skupinama kao Sto su nedonoscad, djeca
s prirodenim sréanim bolestima, djeca s
kroni¢nom bolesti pluca i djeca s metabo-
lickim bolestima i imunodeficijencijama te
mlada dojencad. Vrhunac incidencija RSV
bronhiolitisa javlja se u dojencadi izmedu
jednog i Sest mjeseci starosti (9).

Nguyen i suradnici su proveli istra-
zivanje u Djecjoj bolnici Haiphong u Vijet-
namu u vremenskom razdoblju od listopa-
da 2016. do rujna 2017. godine, a ukljuceni
su svi prijemi u pedijatrijsku ambulantu
zbog bronhiolitisa djece mlade od 2 godi-
ne. U istrazivanju je sudjelovalo ukupno
377 djece, od toga 261 djecak i 116 djevoj-
Cica; djeca mlada od 6 mjeseci bila su naj-
veci udio (57%). U svih bolesnika nadeni
su klinicki simptomi akutnog bronhiolitisa
kao $to su kasalj, tahipneja i nosna sekreci-
ja. Broj oboljelih od bronhiolitisa povecan
je u zimsko-proljetnom razdoblju, a ¢im-
benici rizika ukljucivali su dob (<6 mjese-
ci), nisku porodajnu tezinu, prijevremeni
porod, djecu koja nisu dojena, izloZenost
duhanskom dimu (10).
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ZAKLJUCAK

Akutni bronhitis jedna je od najce-
$¢ih infekcija u djece mlade od 5 godina i
vodec¢i je uzrok hospitalizacije. Mikrobio-
loski uzro¢nici mogu biti razli¢iti. Virusni
patogeni, posebice respiratorni sincicijski
virus i rinovirusi, navode se kao vodeci
uzrocnici u razvoju ozbiljnih epizoda.

Pregledom informacijskog sustava
pedijatrijske ambulante Poliklinike Hele-
na moze se zakljuciti da je tijekom 2022.
godine vecina djece s dijagnozom akutnog
bronhitisa bila u dobi mladoj od dvije go-
dine, $to je dokazano i u literaturi, da su
najznacajniji simptomi dispneja, tahipne-
ja, nize vrijednosti saturacije kisikom,
blijeda i oroSena koza, oslabljen apetit i
nosna sekrecija. Dokazali smo da je bron-
hoopstrukcija bila ¢esc¢e dijagnosticirana u
muske djece. Lije¢enje djece s dijagnozom
akutne bronhoopstrukcije je ukljuciva-
lo suportivne mjere i primjenu inhalacija
bronhodilatatorima $to je u vecini sluca-
jeva poluéivalo povoljan u¢inak. Manje od
2% pregledane djece s dijagnozom bronho-
opstrukcije je zahtijevalo lijecenje u jedini-
ci intezivnog lijecenja.
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Summary

ASSESSMENT AND TREATMENT OF CHILDREN WITH BRONCHOOBSTRUCTION
IN THE PEDIATRIC CLINIC

Ruzica Budak

The most common reason of a child’s visit to the pediatric clinic is an acute respira-
tory infection. A very common symptom of a respiratory infection is broncho-obstruction
which requires an initial assessment of the child’s general condition and vital functions.
Acute broncho-obstruction is a condition characterized by severe breathing problems: the
child breathes shallowly, rapidly and is short of breath, and “whistling” is heard when
breathing. Symptoms can range from mild to very intense, and are a reflection of spasm of
the small airways. Risk factors for the development of bronchial obstruction are infant age,
male gender, anatomically narrow airways, exposure to tobacco smoke, genetics, prematu-
rity, and infections with viruses that are more likely to cause spasm of the bronchial smooth
muscle. In 2022, 356 children with symptoms of acute respiratory infection were examined
in the pediatric outpatient clinic of the Helena Polyclinic. The paper presents the treatment
of patients with regard to etiology, clinical manifestation and therapeutic options, with
special reference to those who presented with acute broncho-obstruction. Adequate and
timely recognition of symptoms and signs of compromised respiratory function in a child
with an acute respiratory infection and good team cooperation significantly contribute to
the prevention of complications and a good outcome for the affected child.

Descriptors: BRONCHIAL OBSTRUCTION, RESPIRATORY INFECTION, SYMPTOMS
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Hrvatska proljetna pedijatrijska Skola ¢ XXXIX. seminar Split, 2023.

ZDRAVSTVENA NJEGA DJECE OBOLJELE OD
BRONHIOLITISA U KLINICI ZA INFEKTIVNE BOLESTI
"DR. FRAN MIHALJEVIC"

ANA CUCIC, MARTINA PRANJIC*

Bronhiolitis je akutna bolest donjeg disnog sustava od koje najcesce obolijevaju do-
jencad i djeca do dvije godine starosti. Najzastupljeniji uzrocnik bronhiolitisa je Respira-
torni sincicijski virus (RSV), koji znacajno doprinosi velikom broj hospitalizacija. Virus se
prenosi kontaktom s inficiranim sekretima ili kontaminiranim predmetima, te kapljicno, a
posto RSV moze relativno dugo prezivjeti izvan Zive okoline, (Cak vise od 24 sata u osusenim
kapljicama sekreta) to mu olaksava Sirenje i ¢ini ga znacajnim uzrocnikom nozokomijalnih
infekcija (1). Radi dosta ucestalih potreba za hospitalizacijom, pogotovo dojencadi, vrlo je
vazna sestrinska skrb i njega oboljele djece. Medicinske sestre/tehnicari su dio medicinskog
tima i sudjeluju u zbrinjavanju oboljelih. Lijecenje je uglavnom simptomatsko, adekvat-
na hidracija (intravenska ili na nazogastricnu sondu), antipireza i odrzavanje prohodnosti
gornjih disnih puteva, a oksigenoterapija se preporucuje ako saturacija hemoglobina kisi-
kom padne ispod 90-92%. Cilj ovog rada je prikazati zadatke i posao medicinskih sestara/
tehnicara, te fizioterapeuta u zbrinjavanju i njezi djece oboljele od bronhiolitisa kojima je
potrebno adekvatno bolnicko lijecenje, zbog tezZine njihove bolesti.

Deskriptori: RSV, ASPIRACIJA, INHALACIJA, ANTIPIREZA, HIDRACIJA, MEDICINSKA SESTRA, DIJETE

Uvod virusi influence. RSV (Respiratorni sinci-
cijski virus) je najces¢i uzro¢nik bronhio-
litisa. Uzro¢nik bronhiolitisa u organizam
ulazi kroz sluznicu gornjih di$nih puteva
gdje se razmnozava i proSiruje na donje
diSne puteve.

Bronhiolitis je akutna respiratorna
infekcija malih disnih puteva (bronhiola).
Veéinom je uzrokovan virusima, a karak-
teriziraju ga simptomi gornjih disnih pute-
va (rinoreja) nakon kojih slijede simptomi
donjih disnih puteva. Najvise obolijevaju
djeca do 2 godine starosti. Bronhiolitis je
bolest hladnih mjeseci u godini i najveci
broj oboljelih javlja se u periodu od stu-
denog do ozujka, kada dominiraju RSV i

Klinic¢ka slika

Inkubacija traje od 2-5 dana, a bo-
lest pocinje zacepljenoséu ili curenjem
nosa, blagim kasljem, suzenjem ociju.
Nakon 1-3 dana pojavljuju se simptomi
od strane donjih disnih puteva. Kasalj po-
staje intenzivniji i razvija se dispneja (Si-

Adresa za dopisivanje: renje nosnih krila, uvlac¢enje juguluma i
E-mail: anacucic76(@gmail.com

*Klinika za infektivne bolesti "Dr. Fran Mihaljevi¢"
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interkostalnih prostora), klimanje glavom.
Vrlo Cesto prisutna je tahipneja i tahikardi-
ja. Temperatura je obi¢no blaze povisena.
Djeca su cesto inapetentna, klonula, pos-
pana i razdrazljiva. Simptomi su najizraze-
niji izmedu petog i sedmog dana bolesti, a
prosjecno bolest traje 12 dana (2). Apneja
se pojavljuje u do 5% hospitalizirane djece
i moze biti jedan od prvih simptoma bole-
sti, pogotovo kod prematurno rodene djece
i djece do 2 mjeseca starosti. Najvaznija
komplikacija bronhiolitisa je respiratorna
insuficijencija. Mortalitet hospitaliziranih
je manji od 1%. Na temelju klinicke slike
postavlja se dijagnoza bronhiolitisa.

LijeCenje

Lijecenje bronhiolitisa uglavnom
je simptomatsko, osim ako je uzro¢nik vi-
rus influence, koji se lije¢i lijekom ostel-
mavirom. Antibiotsko lijeCenje potrebno
je samo kod pojave bakterijske suprain-
fekcije. Simptomatsko lijeenje ukljucuje
antipirezu, adekvatnu hidraciju i posebno
vaznu - njegu di$nih puteva. Oksigenote-
rapija se preporucuje u slucajevima kad je
saturacija kisika manja od 90 do 92%. U

lijecenje je uvrstena i inhalatorna terapija i
to upotreba inhalacijskih bronhodilatatora
i inhalacije fizioloskom otopinom.

Statisticki podaci

Iz statistickih podataka u periodu
od pocetka 2018. do kraja 2022. godine
moze se zakljuciti da je najveca pojavnost
bolesti u zimskim mjesecima (od listopada
do ozujka), te da kroz analizirani vremen-
ski period pada broj oboljelih u vrijeme
epidemije uzrokovane SARS-CoV-2. Pre-
ma dobi najvise obolijevaju dojencad (0-12
mjeseci).

Cilj rada

Cilj ovog rada je prikazati zadatke
i posao medicinskih sestara/tehnicara i
fizioterapeuta u zbrinjavanju i njezi djece
oboljele od bronhiolitisa, kojima je po-
trebno adekvatno bolnic¢ko lijecenje, zbog
tezine njihove bolesti. Indikacije za hospi-
talizaciju su: toksican aspekt, poteskoce u
hranjenju, letargija, dehidracija, umjereni
do teski respiratorni distres koji se ocituje
jednim ili viSe znakova poput dispneje, ta-
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Graficki prikaz 1.

Broj pacijenata oboljelih od bronhiolitisa kroz godine.
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Graficki prikaz 2.

Broj pacijenata oboljelih od bronhiolitisa mjesecno.

hipneje >70 udisaja u minuti, cijanoze (3).
Primitak djeteta na bolnicki odjel obuhva-
ca:

e mjerenje vitalnih funkcija (temperatu-
ra, RR, RF, Spo2.);

e postavljanje venskog puta;

e uzimanje uzoraka za laboratorijske pre-
trage (krv, urin, nazofaringealni aspi-
rat);

e RTG pluca;

e toaleta gornjih disnih puteva;

e postavljanje nazogastri¢ne sonde;
e respiratorna fizikalna terapija;

e inhalacije fizioloSke otopine i primjena
inhalatorne terapije (salbutamol, atro-
vent, pulmicort).

Mjerenjem vitalnih funkcija dobiva
se uvid u tezinu bolesti, pogotovo mjere-
njem respiratorne frekvencije i pracenjem
izgleda djeteta kod inspirija i ekspirija

jer kod bronhiolitisa je vrlo cesto disanje
ubrzano uz vidljivu dispneju (koriStenje
pomo¢ne disne muskulature, uvlacenje ju-
guluma, Sirenje nosnih krila, intrakostalna
retrakcija, stenjkanje...).

U slucéaju da se zasi¢enost kisikom
krec¢e od 90-92% na sobnom zraku potreb-
na je suplementacija kisika putem nosnog
katetera ili maske. Ukoliko ni onda ne do-
lazi do poboljSanja saturacije, a dispneja se
pogorsava, lije¢nici odlucuju je li potrebno
dijete staviti na aparat za potporu disanja
putem visokih protoka kroz nosnu kanilu
(HFNC) ili na neki tip mehanicke ventila-
cije (neinvazivna ventilacija ili invazivna
ventilacija putem endotrahealnog tubusa).

Jedna od najbitnijih stavki u lije-
¢enju bronhiolitisa je redovita i kvalitet-
na toaleta gornjih di$nih puteva. Iz vise
studija dokazano je da kod bronhiolitisa
nije potrebna duboka aspiracija osim kod
pacijenata sa nekim kroni¢nim bolestima
(miSi¢éna atrofija, distrofija...) Mehanicka
aspiracija nosa uz koriStenje kapi za nos
s fizioloskom otopinom, moze uvelike po-
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mo¢i u ublazavanju djelomi¢ne opstrukcije
gornjih disnih puteva, a time i smanjiti pro-
bleme kod disanja kao i kod hranjenja.

Respiratorna fizioterapija je vazan
segment u lijeCenju bronhiolitisa. Prije
svake aspiracije pozeljno je provesti respi-
ratornu fizikalnu terapiju (inhalacija, odre-
deni drenazni polozaj, vibracija, perkusija
), osim ako postoji kontraindikacija poput
poviSenog intrakranijskog tlaka, pneumo-
toraksa, hematotoraksa, pleuralnog izljeva.
Respiratorna fizioterapija novorodencadi i
dojencadi vrlo je specifi¢na i mora biti pri-
lagodena svakom djetetu posebno. Ovisno
o konzistenciji sekreta, djecu je potrebno
prije aspiracije inhalirati fizioloSkom oto-
pinom da bi se sekret "otopio" i tako lakse
odstranio aspiracijom.

Vrlo bitna je i dobra rehidracija koja
se moze provoditi intravenozno ili pero-
ralno, a s obzirom da je sisanje i gutanje
otezano, najcesce to bude putem nazoga-
striéne sonde. Djeca oboljela od bronhio-
litisa Cesto su inapetetna, zbog zaceplje-
nosti gornjih disnih puteva tesko sisaju i
gutaju, ucestalo se zakasljavaju te se s time
povecava mogucnost aspiracije zelucanog
sadrzaja u diSni sustav. Da bi se to izbje-
glo, takvim bolesnicima potrebno je uvesti
nazogastri¢nu sondu te ih hraniti ¢esce s
manjom koli¢inom, tj. koli¢ina hrane treba
biti procijenjena prema tome koliko dijete
hrane moze podnijeti, a da mu ta koli¢ina u
Zelucu ne otezava ve¢ otezano disanje. Bit-
no je da su djeca sita i da zadovoljavaju po-
trebu za kalorijskim unosom. Prije svakog
obroka vrlo vazno je provesti adekvatnu
toaletu disnih puteva.

Zakljucak

Iz svega navedenog moze se za-
kljuéiti da je zbrinjavanje djece oboljele
od bronhiolitisa vrlo kompleksno i zahti-
jeva suradnju svih ¢lanova medicinskog
tima - lije¢nika, medicinskih sestara i fi-
zioterapeuta. Nakon postavljanja dijagnoze

i ordiniranja terapije, medicinske sestre i
fizioterapeuti su dio tima koji naviSe vre-
mena provode uz dijete, prate njegovo kli-
nicko stanje te provode svu ordiniranu i
simptomatsku terapiju. Redovite aspiracije
sekreta, nakon inhalacija i pripreme djete-
ta za aspiraciju $to ukljucuje provodenje
kompletne respiratorne fizikalne terapije,
kljucne su za brzi oporavak djeteta i skra-
¢ivanje broja dana na bolnickom lijecenju.
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O&usage type=default&display rank=l, pristu-
pljeno 5. ozujka 2023.
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Summary

CHILDREN SUFFERED FROM BRONCHIOLITIS IN UNIVERSITY HOSPITAL
FOR INFECTIOUS DISEASES "DR. FRAN MIHALJEVIC"

Ana Cucié¢, Martina Pranji¢

Bronchiolitis is an acute disease of the lower respiratory system that most often
affects infants and children up to two years of age. The most common cause of bronchiolitis
is the respiratory syncytial virus (RSV), which significantly contributes to a large number
of hospitalizations. The virus is transmitted by contact with infected secretions or contami-
nated objects, and by droplet transmission, and since RSV can survive for a relatively long
time outside the living environment (even more than 24 hours in dried droplets of secretion),
this facilitates its spread and makes it a significant cause of nosocomial infections (1). Since
the need for hospitalization is quite high, especially for infants, nursing care and care of sick
children is very important. Nurses/technicians are part of the medical team and participate
in the treatment of patients. Treatment is mainly symptomatic, adequate hydration (intrave-
nous or nasogastric tube, antipyresis and maintenance of patency of the upper respiratory
tract, and oxygen therapy is recommended if hemoglobin oxygen saturation falls below 90-
92%). The aim of this work is to show the importance of adequate aspiration, respiratory
physical therapy, and the use of inhalations with physiological solution in addition to inha-
lation therapy prescribed by the doctor (salbutamol, atrovent, pulmicort...).

Descriptors: RSV, ASPIRATION, INHALATION, ANTIPYRESIS, HYDRATION, NURSE
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RESPIRATORNI SINCICIJSKI VIRUS - NOVI/STARI
UZROCNIK RESPIRATORNIH BOLESTI U DJECE -
ISKUSTVA KLINIKE ZA DJECJE BOLESTI ZAGREB

SILVIJA DUMIC, VLASTA PALCIC, MAJA KOVAC*

Od proglasenja pandemije koronavirusa 2020. godine drasticno se smanjio broj za-
razenih bolesnika drugim vrstama respiratornih virusa, kako medu odraslom populacijom
tako i medu djecom. Zbog kontinuiranog nosenja maski, izbjegavanja bliskih kontakata,
ucestalog pranja ruku i brige za viastitu sigurnost, mogucnost Sirenja koronavirusa i dru-
gih virusa znacajno je pala. Smanjivanjem gore navedenih mjera i postupaka osobne za-
stite dolazi do ponovnog porasta broja zarazenih respiratornim virusima, izmedu ostalog
i respiratornim sincicijskim virusom (RSV). RSV spada u vrstu pneumovirusa i najcesci je
uzrocnik virusnih upala gornjeg disnog sustava kod novorodencadi, dojencadi i male djece
do Cetiri godine starosti. Virus je sezonski i javija se u zimu i rano proljece, a dokazuje se
brisom nazofarinksa. Infekcija RSV-om se najces¢e manifestira kao bronhiolitis u novoro-
dencadi i dojencadi te kao pneumonija. Kod vece djece i odraslih osoba u veéini slucajeva
prode kao obicna prehlada bez tezZih simptoma. Kod manje djece cesce su komplikacije,
veca je vjerojatnost hospitalizacije te takvi bolesnici zahtijevaju dugotrajniju skrb, njegu i
lijecenje. U ovom radu prikazati ¢e se rezultati istrazivanja provedenog u Klinici za djecje
bolesti Zagreb na Odjelu za pedijatrijsku pulmologiju, alergologiju i imunologiju. Istrazi-
vanje je provedeno u vremenskom razdoblju od listopada 2022. do ozujka 2023., a obuhvatit
¢e svu hospitaliziranu djecu s dokazanim RSV uzrocnikom bolesti. U istrazivanju ce biti
iskazani podaci o dobi, spolu i starosti hospitalizirane djece, duljini njihove hospitalizacije,
koristenoj terapiji te provedenim specificnim postupcima u zdravstvenoj njezi djece te kom-
plikacijama i njihovom rjesavanju. Zdravstvena njega djeteta sa RSV infekcijom zahtijeva
teoretsko znanje o svim mogucim medicinskim problemima i komplikacijama infekcije, ali
i 0 primjeni specificnih postupaka i sestrinskih intervencija vaznih u zbrinjavanju oboljele
djece.

Deskriptori: MEDICINSKA SESTRA, RESPIRATORNI SINCICIJSKI VIRUS, DIJETE

UvoD rodencadi, dojencadi i male djece do Cetiri
godine starosti. Virus je otkriven 1965.
godine i od tada je prepoznat kao vodeci
uzro¢nik respiratornih oboljenja i kompli-
kacija kod djece mlade od Sest mjeseci na
globalnoj razini (1). Infekcija RSV-om do-
kazuje se uzimanjem brisa nazofarinksa,
a moze biti komplicirana stanjima poput

Respiratorni sincicijski virus (RSV)
spada u vrstu pneumovirusa i ¢est je uzroc-
nik upala gornjeg diSnog sustava kod novo-

*Klinika za djecje bolesti Zagreb

Adresa za dopisivanje:
E-mail: silvija.dumic@yahoo.com
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pneumonije, febriliteta, osipa i sl. Kod ma-
nje djece, dojencadi i novorodencadi cesce
su komplikacije zaraze, a kod vece djece
zaraza se u veini slucajeva manifestira
kao obi¢na prehlada koja se simptomatski
lijeci i prolazi bez hospitalizacije (2).

U Klinici za djecje bolesti Zagreb,
na Klinici za pedijatriju na odjelu za pul-
mologiju, alergologiju i imuno reumatolo-
giju lijece se pacijenti oboljeli od raznih
bolesti respiratornog sustava kao §to su:
bronhitis, bronhiolitisi, astma, cisti¢na fi-
broza, pneumonije, respiratorne insufici-
jencije i sl. neovisno o tome jesu li te bo-
lesti primarne ili nastale kao komplikacija
odredenog virusa ili bakterije. U razdoblju
od listopada 2022. godine do ozujka 2023.
godine na odjelu za pulmologiju bilo je
hospitalizirano 90 djece s dokazanim RSV
uzro¢nikom bolesti.

METODE

U svrhu ovog retrospektivnog istra-
zivanja koriStena je medicinska dokumen-
tacija i podatci dostupni u dokumentaciji
Bolni¢kog informacijskog sustava (BIS).
Svi podatci pacijenata koriste se iskljucivo
u svrhu ovog istrazivanja za §to je i dobive-
na dozvola etickog povjerenstva Klinike za
djecje bolesti Zagreb.

RASPRAVA

Od 90 hospitaliziranih pacijenata s
dokazanim RSV-om od listopada 2022. do
ozujka 2023. samo je troje djece bilo starije
od cetiri godine (jedno dijete imalo je 11
godina, ali i pridruzenu cerebralnu parali-
zu, epilepsiju i Ceste respiratorne insufici-
jencije, drugo dijete u dobi od 7 godina i 10
mjeseci imalo je otprije poznatu i nekon-
troliranu astmu, a treée dijete bilo je staro 6
godina i nije imalo druge kroni¢ne bolesti
ili komorbiditete) $to nam pokazuje kako
RSV i dalje vise napada manju djecu. Naj-
vise je bilo zarazene dojenc¢adi, njih ¢ak 54.

Od ukupnog broja zarazenih ima-
mo pozitivan nalaz u 19 novorodencadi, u
djece izmedu jedne i Cetiri godine virus je
dokazan kod njih 17. U distribuciji prema
spolu biljezimo veéu pojavnost kod mus-
kog spola gdje je virus izoliran u 52 muske
djece, dok je ukupno bilo pozitivno 38-ero
zenske djece.

Svako je dijete individua za sebe,
pa tako svatko zahtijeva razliCitu vrstu i
razinu skrbi, primjenu razli¢itih specific-
nih postupaka zdravstvene njege i duljinu
hospitalizacije. Prosjecno su djeca s RSV
dokazanim virusom na bolnickom lijece-
nju provela 5 dana, a najduza hospitaliza-
cija na odjelu trajala je 11 dana. Na duljinu
hospitalizacije utjeCe i prisutnost drugih
kroni¢nih bolesti, stanja i izolata koji mogu
prolongirati lijeCenje i oporavak od infek-
cije. Dvanaestero je pacijenata s izoliranim
RSV-om imalo otprije poznate kroni¢ne
bolesti, stanja ili dodatno izolirane viruse.
Od kroni¢nih stanja ili komorbiditeta mo-
zemo izdvojiti slijede¢e: dismorfija, niski
rast, astma, Otahara sindrom, epilepsija
kod dvoje djece, hidrocefalus s postavlje-
nom VP drenazom, hipotrofija i Cesti res-
piratorni distresi kod jednog djeteta, ane-
mija, izolat noro virusa kod dvoje djece i
BHS-A pracen osipom kod jednog djeteta.
Osim kroni¢nih bolesti, komplikacije kod
RSV-a ono su $to usporava oporavak od
same infekcije. Naj¢eS¢a komplikacija koja
je bila prisutna kod ¢ak 39 pacijenata bio
je febrilitet koji se kod vecine uspjesno ku-
pirao antipireticima. Desetero je djece ra-
zvilo pneumoniju, a dvoje otitis. Takoder je
dvoje djece razvilo osip, a jedno je imalo i
tonzilofaringitis. Jedno dijete s pozitivnim
RSV virusom razvilo je proljevaste stolice
u kojima je dokazan Noro virus koji je ta-
koder prolongirao oporavak.

Sva stanja i bolesti, kao i komplika-
cije, multidiscplinarno se lijece, pa tako i
infekcija RSV-om. U oporavak cak 60 pa-
cijenata bio je ukljucen rad fizioterapeuta
koji su provodili fizikalnu terapiju, respi-
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ratornu terapiju ili prodisavanje, ovisno o
komplikacijama koje je dijete razvilo. Kod
sve je djece bila primijenjena intravenozna
nadoknada tekuéine i simptomatsko lijece-
nje zbog smanjenog unosa hrane i tekucine
koja se javljala zbog kaslja, zakasljavanja,
umora i kongestije nosa.

Inhalacijska terapija ono je Sto kod
male djece jako olakSava disanje, ublazava
upalne procese, smanjuje retenciju sekreta
i pomaze pri Sirenju malih diSnih puteva
(3). Od ukupnog broja djece njih 84 djece
primalo je inhalacijsku terapiju, a od toga
je njih 35 inhalirano recepinefrinom koji
olaksava disanje prilikom spazma bronha,
brzo djeluje te je najvise je bio primjenjivan
kod novorodencadi i dojencadi. Nadalje, 14
je djece bilo inhalirano samim Salbutamo-
lom, a njih 19 dobivalo je kombinirane in-
halacije Salbutamola i Ipratroprij - bromida
kako bi se prolongiralo njihovo djelovanje
na opstrukciju disanja. Inhalacijska terapi-
ja Salbutalmola i 3,3% NaCl-a pokazala se
ucinkovitom kod primjene kod dojencadi,
a primilo ju je 8 pacijenata, dok je samo
3 dobivalo inhalacije 3,3% NaCl-om, a
kod dvoje djece primijenjene su inhalacije
samo 9% NaCl-om bez dodatka lijekova.

Zadatak je medicinske sestre pre-
poznati potrebe pacijenta i osigurati mu
zadovoljavanje osnovnih ljudskih potreba.
Djeci je nekada pomo¢ potrebna vise nego
odraslim ljudima. Najbolji primjer je iska-
Sljavanje i ispuhivanje nosa koje mala dje-
ca, dojencad i novorodencad nisu u stanju
sami izvesti. Jedan od najviSe koriStenih
postupaka, kod ¢ak 79 pacijenata bila je
aspiracija sekreta iz nosa i usta. Osim as-
piracije, kod 36 pacijenata pokazala se po-
treba za primjenom terapije kisikom preko
maske ili nazalnog katetera. Vazna zadaca
medicinskih sestara bila je kontrolirati ra-
zinu zasi¢enosti krvi kisikom i u dogovoru
s nadredenim lije¢nikom primijeniti tera-
piju kisikom i korigirati njegove protoke.

Kontinuirano pracenje stanja dje-
ce pokazalo je kako je kod 9 pacijenata s
dokazanim RSV-om bilo potrebno postav-
ljanje nazogastricne sonde (NGS). "Radi
sprjecavanja neishranjenosti i aspiracije,
djetetu se postavlja sonda da zadovolji
njegove nutritivne potrebe" (4). Nutritivne
potrebe djece i samim time osnovna ljud-
ska potreba za uzimanjem hrane i teku¢ine
kod ove djece bila je ugrozena zbog kaslja,
zakasljavanja i umora. Kod dvoje djece po-
kazala se potreba za izvodenjem lumbalne
punkcije zbog nejasnih nalaza upalnih pa-
rametara i visokih febriliteta. Oboje djece
bila su dojencad i ni kod jednog nije naden
niti jedan patoloski uzro¢nik ni izolat u li-
kvoru dobivenom iz lumbalne punkcije.

Kod rapidnog pogorsanja djeteta
s RSV-om, pada saturacija kisika u krvi,
dispneje, duljeg koristenja pomocne mu-
skulature za disanje i sl. dijete se premjesta
u jedinicu intenzivnog lijecenja - ili s odje-
la ili odmah s hitnog prijema u bolnicu.
Od ukupnog broja djece s RSV-om njih je
7 lije¢eno u jedinici intenzivnog lijeCenja
i svih sedmero preseljeno je na odjel pul-
mologije nakon zavrsetka lijeCenja u JIL-u.

Jedan od lijekova izbora i brzog re-
agiranja kod bronhoopstrukcije, a ¢esto se
primjenjuje kod djece s RSV-om, je korti-
kosteroid koji se primjenjuje intravenski.
Broj pacijenata koji je primio intravenske
kortikosteroide jednokratno ili visekratno
kroz nekoliko dana je 46, a to je pokazalo
dobre rezultate u vidu porasta saturacija,
smirivanja disanja, manjeg koriStenja po-
mo¢ne muskulature prilikom disanja i sl.

U razdoblju od listopada 2019. do
ozujka 2020, prije pandemije koronaviru-
sa, na odjelu za pulmologiju, alergologiju i
imuno reumatologiju Klinike za djecje bo-
lesti Zagreb bilo je hospitalizirano 28 djece
s dokazanim RSV uzro¢nikom bolesti $to
je 62 djece manje nego u istom razdoblju
2022./2023. Pacijenti su prije pandemije
rjede su zahtijevali terapijsku potporu kisi-

20 Zbornik radova za medicinske sestre

Silvija Dumi¢ i sur: Respiratorni sincicijski virus...

kom, manje ih je bilo smjestano u jedinicu
intenzivnog lijecenja, njih 16 bilo je febril-
no, ali samo dvoje djece razvilo je pneu-
moniju. Inhalirani su jednako cesto s istim
inhalacijama jer jednako djeluju na orga-
nizam, ali je puno manje djece dobivalo
terapiju kortikosteroidima. Omjer muskih
i zenskih bolesnika s RSV-om bio je to¢no
50:50, a prosjecna duljina hospitalizacije
bila je 6 dana.

ZAKLJUCAK

RSV je stari uzro¢nik respiratornih
bolesti kod male djece. Pandemija koro-
navirusa usporila je kretanje svih drugih
virusa, pa tako i RSV-a, barem prividno.
U najZeS¢em vremenu pandemije nisu se
uzimali brisevi na ostale viruse i bakterije
intenzitetom na koji smo navikli, ve¢ samo
na koronavirus, pa se pretpostavljalo da su
drugi virusi i bakterije naprosto u stanju
mirovanja. Smanjivanjem mjera izolacije,
nazalost rjedim pranjem ruku i ukidanjem
socijalne distance doslo je do ponovne po-
javnosti raznih bolesti.

lako kraj epidemije jo§ sluzbeno
nije proglasen, populacija diljem svijeta,
ali i kod nas se opustila u pogledu koriste-
nja zastitne opreme. Na§ je zadatak i da-
lje educirati djecu i roditelje o pravilnom
koriStenju zastitne opreme, higijeni ruku,
provjetravanjima prostora, a svakako i pra-
vilnoj i pravovremenoj primjeni ordinirane
terapije za bolesti koje se javljaju.

Ovim istrazivanjem dokazali smo
kako je RSV i dalje prisutan te joS prisut-
niji nego prije pandemije u pedijatrijskoj
populaciji. Takoder, jedan od zakljucaka
je da je velikom broju djece bila potrebna
potpora kisikom kao i nastavak lijeCenja u
jedinicama intenzivnog lije¢enja. Ce$ée su
primjenjivani kortikosteroidi te se i dalje
primjenjuju Ceste inhalacijske i fizikalne
terapije. Zajednickim radom vise dionika
u lijeCenju bolesnika (medicinske sestre,
fizioterapeuti, lijecnici...) moze se i mora

posti¢i benefit u ozdravljenju pacijenata s
RSV-om. Zadaca je medicinske sestre pra-
titi vitalne znakove pacijenta, mjeriti satu-
raciju, procjenjivati opée stanje, sudjelovati
u terapijsko-dijagnostickim postupcima i
olaksavati pacijentu koji sam mozda jos$ ne
zna kako da si sam "olaks$a disanje".
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Summary

RESPIRATORY SYNCYTIAL VIRUS - NEW/OLD CAUSE OF RESPIRATORY DISEASES IN CHILDREN -
EXPERIENCES OF CHILDREN’S HOSPITAL ZAGREB

Silvija Dumi¢, Vlasta Palcié, Maja Kovac

Since the declaration of the coronavirus pandemic in 2020. number of patients infec-
ted with other types of respiratory viruses has drastically decreased, both among the adults
and among children. Due to continuous wearing of masks, avoidance of close contacts,

frequent hand washing and concern for personal safety, the possibility of spreading the co-

ronavirus and other viruses has decreased significantly. By reducing the above - mentioned
measures and personal protection procedures, the number of people infected with respira-
tory viruses, including respiratory syncytial virus (RSV), is increasing again. RSV belongs
to the type of pneumovirus and is the most common cause of viral inflammation of the upper
respiratory system in newborns, infants, and small children up to four years of age. The
virus is seasonal and appears in the winter and early spring and is proven by swabbing
the nasopharynx. RSV infection is most often manifested as bronchiolitis in newborns and
infants and as pneumonia. In older children and adults, in most cases, it passes like as an
ordinary cold without more serious symptoms. Complications are more common in smaller
children, hospitalization is more likely and such patients require longer-term care, nursing
and treatment. This paper will present the results of research conducted at the Children’s
hospital Zagreb at the Department of Pediatric Pulmonology, Allergology and Immuno-
logy. The research was conducted in the period from October 2022 to March 2023 and will
include all hospitalized children with proven RSV as the causative agent of the disease. The
research will present data on the age, gender and age of hospitalized children, the length
of their hospitalization, types of therapy used and the specific procedures carried out in the
health care of children, as well as complications of the RSV infection and their resolutions.
Health care of a child with RSV infection requires theoretical knowledge about all possible
medical problems and complications of the infection, but also about the application of spe-
cific procedures and nursing interventions important in the care of sick children.

Descriptors: NURSE, RESPIRATORY SYNCYTIAL VIRUS, CHILD
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NERIJESENA UPALA PLUCA U DJECE
KATARINA BOGOVIC, MARIJA MIKOVIC, MARIJA VODOPIJA*

Upala pluca ili pneumonija najceséa je akutna infekcija pluénog tkiva, ukljucujuci
alveolarne prostore i intersticij. Tipicna klinicka slika pneumonije ukljucuje povisenu tem-
peraturu i kasalj, uz odgovarajuci radioloski nalaz. Najteza je upalna bolest disnog sustava
uzrokovana razlicitim virusima ili bakterijama, ali i kemijskim oStecenjima (inhaliranim
toksinima, tekuc¢inom ili plinovima). Pneumonija je jedan od vodecih uzroka smrtnosti djece
u svijetu. Prema podatcima Svjetske zdravstvene organizacije pneumonija je u 2019. godi-
ni ¢inila 14% svih smrti djece mlade od 5 godina i 22% svih smrti djece u dobi od 1 do 5
godina. Osim visoke stope smrtnosti, upala pluca Cesti je razlog hospitalizacije bolesnika,
a isto tako Cesta je bolnicka infekcija. Kod odredenog broja bolesnika moze se razviti tzv.
nerijesena upala pluca (engl. nonresolving pneumonia). Takva pneumonija perzistira una-
toc lijecenju, zbog nemogucnosti detekcije patogenog uzrocnika ili njegove rezistencije na
primijenjenu terapiju. U bolesnika s nerijeSenom pneumonijom, uz pocetnu infekciju vrlo
se cesto razviju komplikacije. Vecina bolesnika s nerijesenom pneumonijom ima u podlozi
osnovnu bolest kao sto je astma, prirodeni ili steceni imunoloski poremecaj, bronhopulmo-
nalna displazija, cisticna fibroza, GERB, anomalije disnog sustava, itd. Lijecenje je djece
s nerijeSenom pneumonijom empirijsko i ovisi o klinickom stanju djeteta, dobi, uzrocniku
bolesti kao i njegovoj osjetljivosti na terapiju. Zdravstvena njega djeteta s nerijesenom pne-
monijom kompleksna je, zahtijeva timski pristup i poznavanje osobitosti disnog sustava
kod djece kako bi se na vrijeme uocila svaka promjena zdravstvenog stanja pacijenta koja
odstupa od normalnog. U svakodnevnoj skrbi za bolesno dijete uz provodenje opce njege,
postupci zdravstvene njege usmjereni su na olaksavanje disanja i iskasljavanja, provodenja
mjere antipireze, rehidraciju i osiguranje adekvatne prehrane.

Deskriptori: NERIJESENA UPALA PLUCA, SESTRINSKA SKRB, DIJETE

Uvod stava oboljenja javljaju u drugacijem obli-
ku nego kod odrasle osobe. Postoji nekoli-
ko klasifikacija pneumonija u djecjoj dobi,
ali niti jedna nije jedinstvena.

Respiratorni trakt djeteta razlikuje
se od respiratornog trakta odrasle osobe po
anatomiji i fiziologiji cijelog sustava te se

upravo zbog specifi¢nosti respiratornog su- Etioloska je podjela svakako najbo-

lja, ali zbog mnostva razliCitih uzrocnika
*Dje&ja bolnica Srebrnjak dijagnoza se tesko postavlja. U klinickoj
Odjel za alergologiju i pulmologiju predskolske i podjeli pneumonija baziranoj na etiologiji
Skolske dobi dijelimo ih na bakterijske (alveolarne) i ati-
Adresa za dopisivanje: picne (intersticijske) (1). S praktickog sta-
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stava pneumoniju u jednu od dvije osnovne
skupine koje zahtijevaju razliciti terapijski
pristup u lije¢enju. Sto je dijete mlade, to
je simptomatologija i klinicka prezentaci-
ja bolesti jace izrazena. U novorodenackoj
dobi pneumonije se dijele u tri skupine. To
su pneumonije nastale u trudno¢i (tran-
splacentarne), nosokomijalne pneumonije i
intersticijske pneumonije.

U dobi do navrSenih 6 mjeseci zivo-
ta kao uzrocnici prevladavaju virusi, oso-
bito respiratorni sincicijski virus (RSV),
hemofilus B, pneumokok i stafilokok. Kod
starije dojencadi i male djece infekcije do-
njih di$nih puteva najcesc¢e su uzrokovane
virusima (RSV, virusi parainfluence, influ-
ence i adenovirusi). Od bakterija najcesci
je uzro¢nik pneumokok. Kod skolske djece
i adolescenata najces$¢i su uzrocnici mi-
koplazma i klamidija pneumonije, adeno-
virusi, pneumokok. Isti uzro¢nik razlicito
se klini¢ki manifestira s obzirom na dob
i imunoloski odgovor djeteta. Patolosko-
anatomski i rendgenski oblici pneumonija
u djece ovise viSe o zivotnoj dobi djete-
ta, manje o uzro¢niku bolesti. NerijeSena
upala pluca je upala pluca koje napreduje,
sporo dolazi do izlje€enja ili ne dolazi do
izljeCenja unato¢ propisanoj terapiji (2).
Predstavlja izazov u svakodnevnoj praksi
svih zdravstvenih djelatnika, a stvarna je
incidencija kod djece nepoznata (3).

Dijagnostika

Dijagnosticki postupci djece s pne-
umonijom obuhvacaju klinicku procjenu,
rendgensku obradu pluéa, katkada i kom-
pjuteriziranu tomografiju (CT) i ultrazvuc-
ni pregled, pribavljanje i pregled iskaslja-
ja i drugih respiratornih sekreta, razlicite
bakterioloske i seroloske pretrage, brze
metode otkrivanja antigena te invazivne
tehnike (4). Kod mlade djece uzorak iska-
Sljaja vrlo je tesko dobiti, poseban problem
pribavljanje je kvalitetnog uzorka iz donjeg
dijela diSnog sustava, a da pritom ne dode
do kontaminacije koja nastaje pri prolazu

kroz nazofarinks. Inhalacija s mukolitici-
ma uz fizioterapiju moze pomoci pri priku-
pljaju uzorka.

Bronhoskopija je minimalno inva-
zivna metoda i preporuca se kao inicijalna
procedura za detektiranje bronhalnih lezi-
ja. U kompliciranim slu¢ajevima kao §to je
perzistirajuca ili recidivirajuéa pneumoni-
ja ili kod imunokomprimitiranog pacijen-
ta potrebno je uciniti bronhoskopiju (4).
Dijagnostika fleksibilnim bronhoskopom
s bronhoalveolarnim lavatom (BAL) poka-
zala se kao vrlo ucinkovita i sigurna me-
toda u evaluaciji kod "nonresolving" pne-
umonije (3). Uzimanjem uzorka prilikom
bronhoskopije mogu se izolirati mikroor-
ganizmi koji nisu reagirali na antibiotsku
terapiju. Upotrebom fiberoptickih instru-
menata 1 specijalnih zasticenih katetera
te specijalnih cetkica za uzimanje obrisa-
ka sluznice bronha, skoro se u potpunosti
izbjegava kontaminacija florom iz gornjeg
respiracijskog trakta i omogucuje uzima-
nje materijala s mjesta patoloskog procesa
(5). Osim bronhoskopije ostale se invaziv-
ne metode rijetko izvode, indicirane su u
bolesnika u kojih prethodni dijagnosticki i
terapijski postupci nisu dali o¢ekivani re-
zultat (6).

LijeCenje

Izbor nacina lije¢enja ovisi o uzroc-
niku bolesti, dobi djeteta i ozbiljnosti simp-
toma. Svaka se pneumonija pocinje lijeciti
antibioticima, osim kada je u pitanju jasni
slu¢aj virusne pneumonije. Antibiotska
terapija obi¢no traje 7 do 10 dana, a kod
stafilokokne pneumonije i drugih kompli-
kacija lijecenje traje i do 6 tjedana. Odluku
o hospitalizaciji donosi lijecnik na osnovu
klinickih parametara i dobi djeteta. Pri-
mjenjuje se i tzv. "switch" terapija, prijelaz
s parenteralne na peroralnu terapiju nakon
2-3 dana kako bi se smanjio broj dana hos-
pitalizacije (4). Zadaca medicinske sestre
je takoder pruziti kvalitetnu zdravstvenu
njegu, koja obuhvaca: hidraciju djeteta,

24 Zbornik radova za medicinske sestre

Katarina Bogovi¢ i sur: NerijeSena upala pluca u djece

antipirezu, suzbijanje suhog kaslja, pospje-
Sivanje iskasljavanja, primjenu terapije ki-
sikom (2).

Simptomi

Bakterijske pneumonije se cesto
razvijaju nakon infekcije gornjeg disnog
sustava uz iznenadni porast temperature
pracen zimicom i tresavicom te dispnejom.
Produktivan kasalj, pracen je s gnojno su-
krvavim iskasljajem pa se pacijenti mogu
zaliti na probadanje u prsima i glavobolju
(2). Atipi¢ne pneumonije imaju postepen
tijek jer se klinicki simptomi razvijaju
puno sporije. Dijete je febrilno, kaslje suho
i podrazajno. Vrlo €esto su prisutni uredni
parametri laboratorijskih nalaza.

Sestrinska skrb

Hospitalizacija predstavlja stresnu
situaciju za dijete i njegovu obitelj. S obzi-
rom na dob djeteta medicinska sestra ima
vaznu zadacu kako pristupiti djetetu i na
koji nacin zapoceti komunikaciju, bila ona
verbalna ili neverbalna (7). Pravilan pri-
stup medicinske sestre pomoci ¢e djetetu i
obitelji $to boljoj prilagodbi.

Medicinska sestra koja sudjeluje
u zbrinjavanju hospitalizirane djece mora
poznavati osobitosti respiratornog susta-
va u djece kako bi pravovremeno uocila
promjenu zdravstvenog stanja te planirala
zdravstvenu njegu djeteta. Planiranje je
bitno za utvrdivanje intervencija koje su
prikladne pacijentovu stanju. Intervencije
medicinske sestre u zbrinjavanju pacijena-
ta proizlazi iz sljedecih bolesnikovih pro-
blema: nestasice zraka, smanjenog podno-
Senja napora, kaslja i boli u prsima, visoke
temperature, smanjene mogucnosti brige
o0 sebi, zabrinutosti i straha (8). Njega dje-
teta s nerijeSenom upalom pluéa u bolnici
uglavnom je potporna i ukljuéuje rutinsko
praéenje 1 procjenu respiratornog statusa i
oksigenacije djeteta, procjenu unosa i rizi-
ka od sepse (9).

Intervencije medicinske sestre:

promatranje pacijenta, uzimanje se-
strinske anamneze, razumijevanje pa-
cijenta - postojeCeg stanja i njegove
bolesti;

stalni nadzor i monitoring pacijenta
ovisno o tezini bolesti;

psihicka i fizicka priprema djeteta za
svaki dijagnosticki i terapijski postu-
pak;

kontrola vitalnih funkcija;

= mjerenje tjelesne temperature i pro-
vodenje mjera antipireze

= pracenje respiratornog statusa - br-
zina, ritam, dubina disanja, prisut-
nost dispneje, tahipneje, hipoksije,
prisutnost upotrebe pomocne diSne
muskulature misica

= pracenje pulsa - ritam, frekvencija

= mjerenje krvnog tlaka - porast ili
pad vrijednosti

= praéenje saturacije kisikom pomo-
¢u pulsnog oksimetra ili mjerenjem
parcijalnog tlaka kisika u arterijskoj
krvi (acidobazni status), jer previ-
soke koncentracije kisika mogu iza-
zvati oStecenje retine oka, usporeno
disanje i pogorSanje stanja svijesti

.

smjestanje pacijenta u poviseni polusje-
dec¢i polozaj - podizanje glave i pravi-
lan polozaj olaksavaju ekspanziju plu-
¢a, omogucujuéi pacijentu uc¢inkovitije
disanje: dojence mora lezati na jastuku
s lagano zabacenom glavom u stranu,
ispod gluteusa ili koljena moze se sta-
viti valjak od plahte kako dijete ne bi
skliznulo (7);

primjena kisika i ostale terapije prema
odredbi lije¢nika;
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rehidracija i pravilna prehrana - pero-
ralno i parenteralno prema odredbi li-
jecnika: dijete moze biti izlozeno riziku
za dehidraciju ako loSe jede i pije te ako
je febrilno;

pazljivo pracenje unosa i iznosa teku-
¢ine pomaze u odredivanju rizika za
dehidraciju: postavljanje nazogastri¢ne
sonde moze biti indicirano ukoliko pa-
cijent ne moze uzimati hranu na usta pa
treba osigurati prehranu koja zadovo-
ljava nutritivne potrebe pacijenta;

humidifikacija zraka u prostoriji gdje
pacijent boravi ili samo zraka koji udise;

respiratorna fizikalna terapija - vjezbe
disanja, relaksacija, drenaza, tehnika
iskaSljavanja: fizioterapija je prsnog
kosSa vazna jer opusta i mobilizira se-
kret (10);

redovita kontrola plinova u krvi;
pojacana njega koze i sluznice;
planiranje perioda aktivnosti i odmora;
osiguranje odmora pacijentu;

pradenje kaslja - intenzitet, pojavu,
ucCestalost, period u kojem se javlja,
ovisnost o vanjskim ¢imbenicima, je li
pracen bolovima u prsnom kosu, ometa
li aktivnost, izaziva li mu¢ninu i povra-
¢anje: ucinkovit, usmjeren kasalj tako-
der moze poboljsati prohodnost disnih
putova (10);

pracdenje iskasljaja - boja, koli¢ina,
izgled, miris: zbog sakupljanja sekreta
u nosu i ustima i nemoguénosti manje
djece da iskasljaju potrebno je provoditi
aspiraciju sekreta: sekret treba ukloniti
jer zadrzani sekret ometa izmjenu pli-
nova i moze usporiti oporavak (10): ta-
koder adekvatnom hidracijom pojacava
se cilijarna aktivnost koja pospjesuje
uklanjanje sekreta i smanjenje visko-
znosti (11);

prevencija komplikacija i infekcija;
pruzanje podrske djetetu i roditeljima;

provodenje edukacije roditelja.

Sestrinske dijagnoze

Neadekvatna prohodnost disnih puteva
u/s hipersekrecijom.

Smanjena aktivnost u/s poremecenom
respiratornom funkcijom.

Visok rizik za dehidraciju u/s pojaca-
nim znojenjem i hiperventilacijom.

Otezano disanje u/s bolovima u grudi-
ma i hipoksijom.

Visok rizik za osStecenje sluznice usne
Supljine u/s disanjem na usta i pojaca-
nim iskasljavanjem.

Poremecaj prehrane u/s dispneom i
abdominalnom distenzijom 2° gutanje
zraka.

Visok rizik za febrilitet u/s infektivnim
procesom.

Visok rizik za nastanak infekcije.

SMBS u/s umorom 2° neadekvatno di-
sanje 1 oksigenacija.

SPN u/s hipoksemijom.
Neupucenost.
Anksioznost u/s dispnejom.

Nesanica u/s kasljem, ortopnejom i
strahom.

Socijalna izolacija u/s umorom, depre-
sijom, zaokupljenoscu bolescu.

Neucinkovito suceljavanje s novonasta-
lom situacijom.

Poremecaj izmjene plinova u/s neade-
kvatnom ventilacijom i perfuzijom.
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e Bol.

e Hospitalizam.

Zakljucak

Rjesavanje ovog tipa pneumonija
zapocCinje procjenom rizi¢nih faktora koji
doprinose konac¢noj klini¢koj slici, ovisno
o dobi djeteta, istodobnoj prisutnosti dviju
ili viSe bolesti, ozbiljnosti i identifikaciji
specificnog uzro¢nika. Moderniziranim i
Sirokim spektrom dijagnostickih mogucé-
nosti, ve¢inom se pronalazi naéin za tera-
pijsko lijecenje bolesti i time dug period
prisutnosti simptoma ipak rezultira pozi-
tivnim ishodom. Sestrinska skrb za bole-
snika zahtjeva konstantnu i sveobuhvatnu
brigu kako fizickih tako i psihickih faktora
koji stvaraju tegobe.

Obzirom na dugotrajnost prisutno-
sti simptoma i Sirok spektar dijagnosti¢kih
postupaka neophodno je biti djetetu podrs-
ka i razumjeti njegovo stanje, te maksimal-
no ukljuciti u proces lijeCenja i roditelje.
Lijecenje moze trajati dugo i nuzno je da
dijete, ukoliko je u bolni¢kim uvjetima,
ima ispunjeno vrijeme $to sli¢nije i sa $to
vise aktivnosti kao i kod kuce, uz adekva-
tan nadzor struc¢nog osoblja.
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Summary
NONRESOLVING PNEUMONIA IN CHILDREN

Katarina Bogovi¢, Marija Mikovi¢, Marija Vodopija

Pneumonia is the most often acute infection of the lung tissue, including the alveo-
lar spaces and interstitium. The typical clinical presentation of pneumonia includes fever
and cough, with corresponding radiological findings. It is the most severe inflammatory
disease of respiratory system, caused by various viruses and bacteria, but also by chemical
damage (inhaled toxins, liquids or gases). Pneumonia is one of the leading causes of death
in children worldwide. According to data from the World Health Organization, in 2019,
pneumonia accounted for 14% of all deaths of children under 5 years of age, but 22% of
all deaths of children aged 1 to 5 years. In addition to the high mortality rate, pneumonia
is a frequent reason for hospitalization of patients and hospital-acquired infections. Pneu-
monia is an acute disease, which is cured after a certain period, usually within a month. A
certain number of patients may develop the so-called nonresolving pneumonia. Such pne-
umonia persists despite treatment due to the inability of detecting the pathogenic agent or
its resistance to the applied therapy. Patients with nonresolving pneumonia, in addition to
the initial infection, often develop complications. Studies show that most patients with non-
resolving pneumonia have an underlying disease such as asthma, congenital or acquired
immune disorder, bronchopulmonary dysplasia, cystic fibrosis, GERD, respiratory system
anomalies, etc. Treatment of children with nonresolving pneumonia is empirical and depen-
ds on the child’s clinical condition, its age, the causative agent of the disease as well as its
sensitivity to therapy. The health care of a child with nonresolving pneumonia is complex,
requiring a team approach and knowledge of the peculiarities of the respiratory system in
children in order to detect in time any change in the patient’s health condition that deviates
from normal. In daily care for a patient, in addition to providing general care, health care
procedures are aimed at facilitating breathing and coughing, implementing antipyresis me-
asures, rehydration and ensuring adequate nutrition.

Descriptors: NONRESOLVING PNEUMONIA, NURSING CARE, CHILD
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ZDRAVSTVENA NJEGA DJETETA S KONGENITALNOM
TRAHEOEZOFAGEALNOM FISTULOM -
PRIKAZ SLUCAJA

IVANA MIMICA STANIC*

Kongenitalna traheoezofagealna fistula (TEF) je rijetka razvojna malformacija u
novorodenackoj dobi. To je abnormalni spoj izmedu jednjaka i traheje, a manifestira se
prekomjernom sekrecijom iz usta, kasljem i cijanoticnom bojom koze oko usana pri hranje-
nju, te apnejom. Do uspostave konacne dijagnoze, lijecenje je simptomatsko. To ukljucuje
inhalacije i aspiraciju sekreta iz disnih puteva. Potrebno je pratiti saturaciju kisika u krvi,
zbog mogucénosti prestanka disanja. Dijagnoza se uspostavija na temelju klinicke slike, RTG
nativnog abdomena, CT-a prsista te endoskopskom pretragom-traheoskopijom. Potreban je
multidisciplinarni pristup u zbrinjavanju dojenceta u ovom slucaju, sva potrebna sestrinska
skrb i edukacija majke, pocevsi od hranjenja putem nazogastricne sonde, respiratorne dre-
naze do aspiracije gornjih disnih puteva.

Deskriptori: TRAHEOEZOFAGEALNA FISTULA, RAZVOJINA MALFORMACIJA NOVORODENCETA,

APNEJA

UvOoD

Kongenitalna  traheozeofagealna
fistula (TEF) je rijetka razvojna anomali-
ja koja se javlja u oko 1 od 2500 novoro-
dencadi (1). TEF se moze klasificirati na
5 podtipova; prva 4 obi¢no su povezani s
atrezijom jednjaka, vecinom se dijagno-
sticiraju 1 lijeCe nakon rodenja. Tip broj
5 ("H-type") je rjedi, kod kojeg je prisu-
tan TEF bez atrezije jednjaka, te ¢ini oko
4% od svih urodenih TEF-a (2). "H-type"
se rijetko dijagnosticira u novorodenceta
zbog male veli¢ine fistule. Kao rezultat
toga Ceste su aspiracije tijekom hranjenja,
upale pluca, otezano disanje i razvoj bron-

*KBC Split, Klinika za djecje bolesti

Adresa za dopisivanje:
E-mail: ivana.mimica25@gmail.com

hiektazija. Moze do¢i i do smrti u dojenac-
koj dobi. Vecina slu¢ajeva sa simptomima
tijekom neonatalnog razdoblja rijetko su
dijagnosticirana unutar prvog mjeseca Zzi-
vota, a neki se dijagnosticiraju do odrasle
dobi (2, 3). U meduvremenu, ta djeca pate
od ponavljaju¢ih pluénih infekcija i Cesto
budu vise puta hospitalizirana. Zabiljezen
je irazvoj depresije u starije djece (5).

Kod dojencadi, zbog kaslja i guse-
nja tijekom obroka, moze se greskom di-
jagnosticirati gastroezofagealni refluks (3).
Potvrda dijagnoze TEF-a moze biti oteza-
na Cak i uz CT, bronhoskopiju i/ili ezofa-
goskopiju (4). Vazno je i napomenuti da je
vecéina tih ranih, klinickih simptoma nes-
pecificna. Neki od njih su: kasalj pri hra-
njenju, gusenje, cijanoza, stridor povezan
s hranjenjem, kratkoc¢a udaha, tahipneja i
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ponavljajuce upale pluéa, distenzija trbuha,
prekomjerna sekrecija (5, 6). U ranom neo-
natalnom razdoblju, mehanizam kaslja jos
nije u potpunosti razvijen i neka novoro-
dencad zahtjevaju mehanicku ventilaciju,
te se tada ne mozemo pouzdati u klinicku
sliku.

Prema prethodnim izvjes¢ima, naj-
ceS¢e koriStene metode za dijagnostiku
TEF "H-type" su bile RTG (pasaza jed-
njaka), bronhoskopija i CT pluca (6). Me-
dutim, nijedna od dijagnostickih pretraga
nije bila 100% sigurna. Bronhoskopija u
kombinaciji s ezofagoskopijom je, u zna-
¢ajnoj mjeri, pridonijela jednostavnijem
dijagnosticCkom pristupu. TEF utjeCe na
kvalitetu zivota i zbog toga su potrebne
pouzdane dijagnosticke metode. Medutim,
niska incidencija i nespecificna klinicka
slika dovode do pogresne ili kasno po-
stavljene dijagnoze. Nakon uspostavljanja
prave dijagnoze TEF-a, dijete se podvrga-
va operativnom zahvatu (zatvaranje fistule
endoskopskom fotokoagulacijom).

PRIKAZ SLUCAJA

Zensko dojenge u dobi od 1 mjesec
i 7 dana, s dijagnozom laringealne hipo-
lazije, prima se na naSu Kliniku zbog po-
teskoca s hranjenjem i nenapredovanja na
tjelesnoj masi. Majka navodi da se dojence
ceSc¢e zakasljava nego inace i da ima na-
padaje kaslja, te uzima koli¢inski manje
obroke.

Pristupa se lijeenju i dijagnostickoj
obradi. Po prijemu ucini se laboratorijska
dijagnosti¢ka obrada ¢iji su nalazi u grani-
cama normalnih referentnih vrijednosti uz
blago povisene transaminaze. Na RTG-u
prsista prikaze se parcijalni pneumotoraks
u donjem desnom pluénom polju. Dojen-
Cetu je ordinirano simptomatsko lijecenje
uz respiratornu drenazu. Inhalira se Pul-
micortom i fizioloSkom otopinom, nakon
Cega se drenira te se aspirira obilni sekret
iz di$nih puteva. Pri pokusaju inhaliranja

hipertoni¢nom fiziolo§kom otopinom dola-
zi do jakog nadrazajnog kaslja, zbog ¢ega
su uvedene inhalacije Bisolvonom na Sto
dolazi do smirivanja kaslja. Cijelo vrijeme
boravka u bolnici dojence je monitorirano,
prati se saturacija kisika u krvi i respira-
torni status.

Daljnji tijek boravka obiljezavaju
tesko¢e hranjenja i zagrcavanje prilikom
podoja te povremeni napadaji jakog na-
drazajnog kaslja uz obilan gusti sekret iz
disnih puteva. Stoga se odluci na prehranu
putem nazogastri¢ne sonde, a zbog sumnje
na moguce postojanje traheoezofagealne
fistule ucini se endovideolaringoskopija i
traheoskopija. Pretragom se, na straznjem
zidu traheje, prikaze prolaps bistrog pje-
nusavog sadrzaja u lumen traheje, suspek-
tno na traheoezofagealnu fistulu. Potom se
dojencetu napravi kontrolni snimak akta
gutanja koji prikaze, u razini sredi$njeg
dijela jednjaka, komunikaciju jednjaka i
traheje. Konzilij djecjih kirurga predlaze
da se dojence uputi u tercijarni centar gdje
se fistula zatvara endoskopskom fotokoa-
gulacijom, te je dogovoren prijem u djecju
bolnicu u Rimu.

Tijekom boravka u bolnici, dojence-
tu je bila neophodna inhalacija i aspiracija
sekreta iz diSnih puteva svaki dan. Do ot-
pusta, dojence je bilo dobrog opéeg stanja,
urednih saturacija sa povremenim epizo-
dama zakasljavanja i distenzije trbuha.

ZAKLJUCAK

Traheoezofagealna fistula je rije-
dak oblik malformacije u novorodenackoj
dobi. Zbog nespecifi¢ne klinicke slike, ¢e-
sto moze do¢i i do pogresno postavljene
dijagnoze. Dojencetu je potrebno ublaziti
postoje¢e simptome do pouzdanog uspo-
stavljanja dijagnoze. Zbog prekomjernog
nakupljanja sekreta u diSnim putevima,
potrebno je provoditi respiratornu drenazu
i aspiraciju sekreta. Ukoliko postoje tes-
koc¢e hranjenja, zagrcavanje, potrebno je
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dojencetu uvesti prehranu putem nazoga-
stricne sonde. Potreban je multidisciplinar-
ni pristup u zbrinjavanju dojenceta u ovom
slucaju, sva potrebna sestrinska skrb i edu-
kacija majke, pocevsi od hranjenja putem
nazogastri¢ne sonde, respiratorne drenaze
do aspiracije gornjih di$nih puteva.
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Summary

HEALTH CARE OF A CHILD WITH CONGENITAL TRACHEOESOPHAGEAL FISTULA - CASE REPORT

Ivana Mimica Stani¢

Congenital tracheoesophageal fistula (TEF) is a rare developmental malformation
in newborns. It is an abnormal connection between the esophagus and trachea, and is ma-
nifested by excessive secretion from the mouth, coughing and cyanotic skin color around
the lips when feeding, and apnea. Until the establishment of a final diagnosis, treatment is
symptomatic, which involves inhalation and aspiration of secret from the upper airways. It
is necessary to monitor the saturation of the oxygen in the blood, due to the possibility of
discontinuation of breathing. The diagnosis is established on the basis of the clinical pictu-
re and the findings of the RTG of the native abdomen, CT of the chest and tracheoscopy. A
multidisciplinary approach in the care of the infant from the TEF is required, and nurse’s
care involves all procedures for maintain respiratory tract patent, to prevent aspiration
and to educate parents, starting with feeding via nasogastric probe, respiratory drainage to

aspiration of the upper respiratory tract.

Descriptors: TRACHEOESOPHAGEAL FISTULA, DEVELOPMENT MALFORMATION OF THE

NEWBORN, APNEA
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DISCHARGE PLAN FOR A CHILD WITH CHRONIC
RESPIRATORY FAILURE FROM THE TRANSITION TO
THE HOME ENVIRONMENT

KLAVDIJA KOVACIC*

The article describes the organization of parent education and the discharge plan for
children with chronic respiratory failure. Education is an interactive process and is based
on good communication. For successful education, it is necessary to set good goals that are
aimed at laypeople and health professionals. The paper presents an educational plan and
standardized approaches. The problem of parents being overburdened with constant care
for a child with a tracheostomy and artificial ventilation at home is highlighted.

Descriptors: PARENT'S EDUCATION, CHILD, CHRONIC RESPIRATORY FAILURE

Introduction

Planning a patient's discharge from
the hospital to the home environment is
a process that begins immediately upon
admission to the hospital. The entire
healthcare team should be involved in
planning. The goal of nursing care and he-
alth education is to bring the patient with
a tracheostomy and their relatives to the
highest possible level of self-care before
discharge from the hospital (1).

Tracheostomy in paediatrics is no
longer a rarity. Due to the progress of me-
dicine, more and more children with chro-
nic respiratory failure and tracheostomy
are discharged to home care, where their
parents and relatives take care of them. Nu-
rses are responsible for providing parents

*University Clinical Centre Ljubljana,
Paediatric Clinic, Department for lung diseases

Corresponding author:
E-mail: klavdija.kovacic@kclj.si

with the education necessary for a smooth,
successful, and safe transition to home
care. Parents have to deal, not only with the
disease, but also with the burden of daily
24-hour care and functionality of the fa-
mily. This creates stress for some families,
leading to physical and mental exhaustion
in parents (2, 3).

At University Clinical Centre Lju-
bljana, Paediatric Clinic, Department for
lung diseases training parents to care for
chronically ill children has a long history.
We have started 25 years ago. We believe
that parent education can begin when pa-
rents are prepared to take on the burden
and full responsibility of caring for a chro-
nically ill child. The scope of knowledge is
planned based on the knowledge needs for
safe care at home. It was determined on the
child's needs. Education is carried out in an
agreed medical team, and takes place in the
clinical department.
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The process of education

Based on several years of monito-
ring children with chronic diseases, pro-
grams were created that are the starting
point for the education process. It turned
out that the parents were overwhelmed and
asked for help at home. Cooperation with
primary health care or community nurses
proved to be the ideal solution (4, 5).

Education is a directed process of
changing an individual's thinking in acqu-
iring knowledge, skills and abilities. For
successful education, it was necessary to
initially set goals for laypeople and health
workers. The nurse first presents the plan to
the parents, then they begin teaching met-
hods that include an explanation, discussi-
on, demonstration and practical work on
the manikin. When parents are ready, they
start simulating the situations that require
action with the child (1, 5). Learning the
skills of parents of chronically ill children
with long-term ventilation at home is divi-
ded into theoretical and practical part (5).

As part of the theoretical work,
parents get to know and gain knowledge
about: tracheal cannulas respirator, aspira-
tor and accessories for safe care, possible
complications and resolving complications
and hygiene regime (washing and disinfec-
ting hands, preparing the surroundings).
When parents and nurse finish work on the
theoretical part, nurse start with a practical
demonstration of the work on the manikin.
The practical part consists of: hygiene re-
gime, aspiration, changing and attaching
the tracheal cannula, changing the respi-
ratory system, operation of the respirator
and ventilation with a breathing balloon,
and use of oxygen (5). On average, a nu-
rse works with parents for 2 hours a day.
After three weeks of learning, parents are
qualified, some need more time. We adapt
to their needs until they feel competent and
ready to take care of a sick child themsel-
ves. A community nurse is included in the

treatment, who gets to know the patient in
the clinical department, and special edu-
cational content is presented to her. The
community nurse then visits them regu-
larly in their home environment, provide
help and monitors their condition (2, 5).

To achieve the goal of learning to-
pics, we pay attention to the choice of le-
arning methods. For teaching methods,
we mainly choose explanation methods,
demonstration methods, and immediate
and final assessment methods for laype-
ople and health workers. We use medical
devices and a teaching manikin when le-
arning. The evaluation method is real-time
and two-way. We consider the quality of
competence to be the combination of the-
ory and practice and manual skills. The
live evaluation method allows us to provide
feedback and further work planning (4, 5).

Conclusion

All members of the nursing team
are involved in parent education, which
leads to successful treatment. Previous
experience has shown that the preparation
of the patient and parents is a process that
lasts from admission to discharge. The pro-
cess takes place gradually, because each
family is specific and their dynamics of life
at home are different than in the hospital,
so we prepare them for all possible compli-
cations and adjustments at home.
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CISTICNA FIBROZA: KVALITETA ZIVOTA OBOLJELIH
OD PEDIJATRIJSKE DO ADULTNE DOBI - PRIKAZ
SLUCAJA

JELENA DOMINIKOVIC*

Cisticna fibroza (CF) ili mukoviscidoza je autosomno recesivna nasljedna bolest.
Osnovno je obiljezje cisticne fibroze stvaranje gustoga, ljepljivoga sekreta na svim mjestima
gdje ima zlijezda s vanjskim izlucivanjem. To je najizrazenije na disnim putevima, gusteraci,
crijevu, zucnome sustavu, reproduktivnome sustavu i znojnim Zzlijezdama. Simptomi i tezZi-
na bolesti znatno variraju u razlicitih bolesnika s cisticnom fibrozom. Glavni su simptomi
kombinacija kronicne plucne i probavne bolesti, a sve zajedno utjece na svakodnevni Zivot
oboljelih te na njihovu kvalitetu zivota. U disnome sustavu zlijezde su disfunkcionalne pa
Jje sekret gust, Zilav i obilniji nego Sto je to normalno. Sve to pogoduje i ponavljajucim in-
fekcijama uzrokovanim raznim bakterijama koje naseljavaju donje disne puteve te koje ni
lijecenjem antibioticima nije moguce potpuno eliminirati. Osim bakterijskih, mogu se javiti
virusne i gljivicne infekcije. Posebno je znacajna kronic¢na kolonizacija s gram-negativnom
bakterijom Pseudomonas aeruginosa koja dovodi do ponavljanih infekcija. Ponavljane in-
fekcije vode upalnim reakcijama, nagomilavanju produkata upale, pojacanomu stvaranju
sluzi i razaranju pluénoga tkiva. Napredovanjem bolesti prsni koS postaje bacvast, a ne-
dovoljno kisika moze dovesti do baticastih prstiju i plavkaste boje koze. Naposljetku, na
plué¢ima nastaju bronhiektazije, odnosno prosireni disni putevi u kojima nema normalne
cirkulacije zraka, ve¢ su puni sekreta te samim time djelotvorna povrsina pluca biva sve
oskudnija. U starije djece i adolescenata, kod kojih su pluc¢ne promjene ve¢ uznapredovale,
moze se javiti i manje ili veée krvarenje iz pluca. Brzina napredovanja pluénih promjena je
individualna i ovisi o tezini bolesti u , ali i redovitom provodenju lijecenja kod pojedinog
pacijenta. U konacnici plu¢na bolest odreduje i trajanje zivota, a progresija same bolesti
Cesto dovodi do potrebe za specificnim terapijskim postupcima i odredenim medicinsko-
tehnickim pomagalima u bolnickim i ku¢nim uvjetima, a kao posljedica javlja se ovisnost o
tudoj pomoci i njezi, Sto predstavlja izazov u svakodnevnom funkcioniranju oboljele osobe
i njene obitelji. Zivjeti kvalitetan Zivot s cisticnom fibrozom svakodnevni je izazov za obo-
[jele, njihove obitelji, ali i cjelokupno drustvo. Kvaliteta Zivota i rad na njezinom postizanju
zahtijeva poznavanje odredenih karakteristika bolesti, edukaciju oboljelih i njihovih obitelji
o bolesti i specificnim terapijskim postupcima, pruzanje emocionalne potpore u skladu s
napredovanjem bolesti i dostupnost prava iz sustava socijalne zastite.

Deskriptori: CISTICNA FIBROZA, KVALITETA ZIVOTA, SKRB

*Medicinska §kola Dubrovnik
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Uvod

Cisti¢na fibroza (CF) ili mukovis-
cidoza je autosomno recesivna nasljedna
bolest koja se ubraja u skupinu rijetkih bo-
lesti, buduci da se javlja s ucestalo$¢u oko
1 na 3000 ljudi. Ako dijete od oba roditelja
naslijedi mutirani gen, oboljet ¢e od cistic-
ne fibroze. Ukoliko od jednog roditelja na-
slijedi zdravu kopiju gena, a od drugog mu-
tirani gen, dijete ¢e biti zdravo, ali ¢e biti
nositelj mutacije. Bolest nastaje kao poslje-
dica mutacije u CFTR (eng. cystic fibro-
sis transmembrane conductance regulator
gene) genu. Produkt je gena protein CFTR
koji djeluje kao prenosilac iona klora kroz
membrane epitelnih stanica. Oboljelima
od cisti¢ne fibroze, koji u svojim stanica-
ma nose mutirani protein, takve stanice
efikasno ne luce kloride, vodu i pokazuju
povecanu apsorpciju natrijevih iona. Sve to
dovodi do stvaranja dehidriranog mukusa,
a posljedica su patoloSka oSte¢enja na or-
ganskim sustavima i organima (1).

Kroz povijest cisticna se fibroza
spominje u medicinskoj literaturi u 18. sto-
ljecu gdje se nalaze opisi nekih bolesnika
za koje se pretpostavlja da su bolovali od
cistiéne fibroze. Isto tako, pojavljuje se i
upozorenje da ¢e dijete, Cije je Celo slano
pri poljupcu, uskoro umrijeti. Dugo je vre-
mena ljubljenje djetetova Cela ili podlaktice
bila glavna okosnica u dijagnozi CF-a, a i
danas se o njima govori kao o "djeci slanog
poljupca". No, tek cetrdesetih godina 20.
stolje¢a lijecnica Dorothy Anderson donosi
prvi pravi opis bolesti jer je uocila da do-
jencad koja pati od stalnih infekcija diSnog
puta i kroni¢ne dijareje ima karakteristi¢ne
promjene na gusteraci, cistiCna prosirenja
i zaCepljenja kanali¢a. Zbog svih karakte-
ristiCnih promjena nazvala je bolest cistic-
nom fibrozom (2).

Obiljezja bolesti

Osnovno je obiljezje cisti¢ne fibro-
ze stvaranje gustoga, ljepljivoga seckreta

na svim mjestima gdje ima zlijezda s vanj-
skim izluc¢ivanjem. To je najviSe izrazeno
u disnim putovima, gusteraci, crijevu, Zuc-
nom sustavu, reproduktivnom sustavu i
znojnim zlijezdama. Simptomi i teZina bo-
lesti znatno variraju u razlic¢itih bolesnika
s cisticnom fibrozom. Glavni su simptomi
kombinacija kroni¢ne pluéne i probavne
bolesti (3).

U diSnom sustavu Zzlijezde su dis-
funkcionalne te je sekret gust, zilav i obil-
niji nego $to je normalno. Sve to pogoduje
i ponavljaju¢im infekcijama uzrokovanim
raznim bakterijama koje naseljavaju donje
disne putove te koje i uz lijeCenje antibi-
oticima nije moguce potpuno eliminira-
ti. Uz bakterijske, mogu se javiti virusne
i gljivicne infekcije. Posebno je znacajna
kroni¢na kolonizacija sa gram-negativnom
bakterijom Pseudomonas aeruginosa koja
dovodi do ponavljanih infekcija. Ponav-
ljane infekcije dovode do upalne reakcije,
nagomilavanja produkata upale, pojacanog
stvaranja sluzi i razaranja pluénoga tkiva.
Napredovanjem bolesti prsni ko§ postaje
bacvast, a nedovoljno kisika moze dovesti
do baticastih prstiju i plavkaste boje koze.
Naposljetku, na plu¢ima nastaju bronhiek-
tazije, odnosno prosireni di$ni putovi u ko-
jima nema normalne cirkulacije zraka, ve¢
su puni sekreta i samim time djelotvorna
povrsina pluca biva sve oskudnija (3). U
starije djece i adolescenata, kod kojih su
pluéne promjene ve¢ uznapredovale, moze
se javiti 1 manje ili ve¢e krvarenje iz plu-
¢a. Brzina napredovanja plu¢nih promjena
je individualna i ovisi o tezini bolesti kod
pacijenta i o redovitom provodenju lijece-
nja. U konacnici, plu¢na bolest odreduje i
trajanje zivota (4).

Probavni su simptomi uglavnom
posljedica bolesti gusterace, jedne od Zzli-
jezda s vanjskim lucenjem. Ne stvara se do-
voljno enzima za normalnu probavu hrane
pa nastaju proljevi i pothranjenost. Gusti i
ljepljivi sekret dovodi do djelomic¢noga ili
potpunoga zacepljenja vodova koji idu od
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gusterace do tankog crijeva, sprecavajuci
izluCivanje probavnih enzima potrebnih za
iskoriStavanje masti, Secera i bjelancevina
iz hrane. U stolici se izlu¢uju neiskoristene
hranjive tvari zbog ¢ega pacijenti najéesce
gube na tjelesnoj tezini. Stolice su obilne,
zaudaraju¢e i masne. Javljaju se bolovi u
abdomenu, pojac¢ane nadutosti, a ¢esta je i
pojava distalnog intestinalnog opstrukeij-
skog sindroma (DIOS) (5).

Dijagnostika

Dijagnoza se obicno potvrduje ti-
jekom dojenacke dobi ili ranog djetinj-
stva, no moze se dogoditi da se dijagnoza
postavi u adolescenciji ili ranoj odrasloj
dobi. U Hrvatskoj jo$ uvijek ne postoji
novorodenacki probir (screening) na ci-
stiénu fibrozu, ve¢ na dijagnozu ukazuje
karakteristi¢na klinicka slika, a potvrduje
ju pretraga znoja ili genetska analiza krvi.
Genetska analiza krvi od iznimne je vaz-
nosti jer cisti¢na fibroza nastaje kao poslje-
dica mutacije u samo jednom genu, to¢nije
genu CFTR. Unutar gena CFTR do danas
je opisano preko 1000 mutacija, od kojih su
mnoge vrlo rijetke, a njihova raznolikost i
razli¢ita zastupljenost unutar jedne popu-
lacije u mnogome otezavaju dijagnostiku
cisti¢ne fibroze. Najées$ca je mutacija gena
AF508 (6). Od ostalih pretraga izvode se
testovi pluéne funkcije (ovisno o dobi bo-
lesnika), radioloSke pretrage, endoskopske
pretrage te ostale pretrage koje mogu do-
prinijeti postavljanju navedene dijagnoze.
Rano postavljanje dijagnoze od iznimne je
vaznosti kako bi se zapocelo kvalitetno i
sustavno lije¢enje te samim time utjecalo
na dinamiku progresije bolesti i kvalitetu
zivota oboljelih i njihovih obitelji.

LijeCenje

LijeCenje cisti¢ne fibroze je dozi-
votno, intenzivno i sveobuhvatno. Provodi
ga iskusni klinicar s multidisciplinarnim
timom koji ukljucuje druge lije¢nike speci-

jaliste, medicinske sestre, nutricioniste, fi-
zikalne i respiratorne terapeute, ljekarnike
i socijalne radnike.

Lijeenje pluénih tegoba usmjera-
va se na sprjeCavanje zacepljenja diSnih
putova i kontrolu pluénih infekcija. Prepo-
rucuje se fizikalna terapija koja se sastoji
od polozajne drenaze, lupkanja, vibracije
i potpomognutog iskasljavanja. Osim fizi-
kalne terapije, koristi se i terapija bronho-
dilatatorima, kortikosteroidima, antibioti-
cima te oksigenoterapija u kuénim uvjeti-
ma. Nadoknada enzima gusterace obavlja
se uz sve obroke i meduobroke s priprav-
cima enzima guSteraCe u obliku filmom
oblozenih mikrogranula ili mikrotableta.
Dijetalno lijeCenje ukljucuje dovoljnu ko-
licinu kalorija koja potice normalan rast.
Za povecanje kalorijske vrijednosti hrane
moze biti potrebno od 30 do 50% vise od
uobi¢ajenih prehrambenih potreba, norma-
lan do poviSen unos masti, podvostru¢ena
koli¢ina preporuc¢enoga dnevnoga unosa
vitamina te nadomjestanje vitamina toplji-
vih u mastima (A, D, E, K) i soli tijekom
razdoblja vrucina i poja¢anog znojenja. U
bolesnika kod kojih se ne uspijeva odrzati
normalnu uhranjenost moze se Koristiti i
parenteralna prehrana. Kod lije¢enja dru-
gih simptoma bolesti mozZe biti indiciran
kirurski zahvat. S obzirom na progresiju
bolesti u terminalnim fazama bolesti indi-
cirana je i transplantacija organa, bilo da
se radi o transplantaciji jetre kod onih bo-
lesnika gdje je doslo do zatajenja funkcije
jetre i transplantaciji pluc¢a kod bolesnika u
terminalnoj fazi plu¢ne bolesti (7).

Osim transplantacije organa, velika
nada polaze se u modularnu terapiju koja
usporava napredovanje bolesti i dijelom
popravlja ve¢ prisutna oStecenja zahvace-
nih organa, osobito u mladih osoba. Kod
starije djece 1 adolescenata s ve¢ izrazenim
tezim strukturnim promjenama usporava
napredovanje bolesti. Navedena terapija
ne zamjenjuje druge oblike lijecenja vec se
nadopunjuje (8). Hrvatski zavod za zdrav-
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stveno osiguranje krajem 2021. godine na
Osnovnu listu lijekova uvrstio je lijeko-
ve zaSti¢enih imena Orkambi, Kaftrio i
Kalydeco za lijecenje cisticne fibroze kod
bolesnika kojima je bolest potvrdena i ima-
ju potvrdene odredene genske mutacije (9).

Kvaliteta Zivota oboljelih od cisticne
fibroze i njihovih obitelji

Cisti¢na fibroza je kroni¢na, dozi-
votna i neizljeciva bolest koja se odraza-
va na razne organske sustave razli¢itom
dinamikom progresije i kao takva djeluje
na kvalitetu zivota oboljelih i ¢lanova nji-
hovih obitelji. Svjetska zdravstvena orga-
nizacija 1993. godine definirala je kvalitetu
zivota kao individualnu percepciju vlastite
zivotne stvarnosti u svjetlu kulturalnih i
vrijednosnih sustava u kojima netko zivi,
a s obzirom na oc¢ekivanja, vlastite ciljeve i
standarde (10). Prema americkom psiholo-
gu Lawtonu koncept kvalitete zivota obu-
hvaca Cetiri glavna podrucja:

e komponente ponasanja (zdravlje, funk-
cionalna sposobnost, spoznajna spo-
sobnost, koristenje vremena i drustve-
no ponasanje);

e psihi¢ko zadovoljstvo (mentalno zdrav-
lje, kognitivna procjena opéega Zivot-
noga zadovoljstva, pozitivne i negativ-
ne emocije 1 iskustva u opcoj zivotnoj
situaciji);

e percipiranu kvalitetu zivljenja (zado-

voljstvo  kuéanstvom, susjedstvom,
osobna sigurnost);

e objektivinu okolinu (fizicka okolina,
uvjeti zivljenja, ekonomska situacija)

(10).

U procjeni kvalitete Zivota oboljelih
od cisti¢ne fibroze i njihovih obitelji anali-
ziraju se sljedeci Cimbenici:

e kuvaliteta zdravstvene skrbi;

e obrazovanje;
e zaposljavanje i ekonomska neovisnost;
e socijalna politika.

Kvaliteta zdravstvene skrbi usmje-
rena je na odrzavanje, unapredenje i zastitu
zdravlja te brigu za bolesne na svim razi-
nama zdravstvene zastite. Danas se sma-
tra da bi se bolesnici s cisticnom fibrozom
trebali lijeéiti u odgovaraju¢im centrima,
pri ¢emu centri za odrasle bolesnike mogu
biti spojeni s pedijatrijskim centrom (npr.
u istoj bolnici) ili mogu djelovati potpuno
odvojeno. Suradnjom pedijatara, interni-
sta te drugih struka s podru¢jem interesa
usmjerenim na cisti¢nu fibrozu, 2017. go-
dine u Klini¢kom bolnickom centru Za-
greb osnovan je Centar za cisti¢nu fibrozu
djece i odraslih. Centar za cisti¢nu fibrozu
djece i odraslih jest funkcijska jedinica
koja se sastoji od pedijatrijskog centra za
cisticnu fibrozu koji djeluje u sklopu Kli-
nike za pedijatriju te adultnog centra za
cisticnu fibrozu koji djeluje u sklopu Klini-
ke za pluéne bolesti Jordanovac. Oni Cine
jedinstvenu i neodvojivu cjelinu u sklopu
KBC-a Zagreb. Tim korakom omogucéeno
je i daljnje unapredenje zdravlja pacijenata
jer je uspostavljena cjelovita, strukturirana
i organizirana skrb za oboljele i to u skla-
du sa svjetskim trendovima i preporukama
nadleznih struénih drustava (11).

Obrazovanje za oboljele od cisti¢ne
fibroze predstavlja izazov na svim razina-
ma obrazovanja koje se u Republici Hrvat-
skoj sastoji se od ranoga i predskolskoga
odgoja i obrazovanja, osnovnoga, sred-
njega i visokoga obrazovanja (12). Kada
govorimo o ranom i predskolskom odgoju
vazno je istaknuti da su djeca oboljela od
cisti¢ne fibroze osjetljivija na infekcije dis-
nog sustava pa ¢e samim boravkom u vrti-
¢ima imati veéi rizik za pojavu infekcija.
Odluku o upisu u vrti¢ najbolje je zajed-
nicki donijeti s vode¢im lije¢nikom koji je
upoznat sa zdravstvenim stanjem djeteta.
Sljedeca razina obrazovanja je osnovnos-
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kolska. Osnovna $kola obvezna je za svu
djecu, a svrha je osnovnoga obrazovanja da
uceniku omogu¢i stjecanje znanja, pojmo-
va, umijeca, stavova i navika potrebnih za
zivot i rad ili daljnje Skolovanje (12). Kod
izbora programa srednjoskolskoga obrazo-
vanja vazna je suradnja izmedu roditelja,
oboljelog djeteta i njegovih vodecih lijec-
nika te Sluzbe za medicinu rada i skolsku
medicinu. Potrebno je uzeti u obzir speci-
ficnost odabranog programa i zdravstveno
stanje oboljeloga. Redovitost pri pohadanju
nastave veliki je izazov za oboljele zbog
Cestih hospitalizacija u periodu pogorsa-
nja bolesti i redovitih kontrola u fazama
poboljsanja. Slozeni nacin lijecenja, koji
se sastoji od fizikalne terapije, inhalacijske
terapije 1 ostale terapije koja se provodi i
po nekoliko puta na dan, moze utjecati na
redovitost izvrSavanja Skolskih obveza.

Zaposljavanje osoba s cistiénom
fibrozom od iznimnog je znacaja za pi-
tanje socioekonomskog statusa. Oboljeli
od cisti¢ne fibroze i njihove obitelji imaju
financijske izdatke u vidu nabavke odre-
denih dodataka prehrani i pomagala koje
moraju samostalno kupovati na mjese¢noj
i godisnjoj razini. Osim financijske dobiti,
zapoSljavanje omogucuje oboljelima osje-
¢aj korisnosti, ostvarenje najvise moguce
razine samoaktualizacije u skladu sa svo-
jim potencijalima, doprinos vlastitoj obite-
lji 1 drustvu u ¢jelini.

Izazovi pri zaposljavanju oboljelih,
ali 1 njihovih c¢lanova obitelji, vezani su
uz obvezu odlaska na redovite kontrolne
preglede i potrebe za hospitalizacijom u
fazama pogorSanja bolesti. Tada dolazi do
privremene nesposobnosti za rad i obolje-
log, ali i ¢lana obitelji koji skrbi o njemu.
Trajanje privremene nesposobnosti za rad
ne moze se sa sigurnoséu predvidjeti jer
ovisi 0 samoj progresiji bolesti. Ovo je po-
sebno izrazeno u terminalnoj fazi bolesti
kada oboljela osoba postaje ovisna o tudoj
pomo¢i i njezi u pogledu svakodnevnog
funkcioniranja. Upravo su ovakve situaci-

je prostor gdje moze doc¢i do krsenja rad-
nickih prava od strane poslodavca pa je od
iznimne vaznosti pravovremeno djelovanje
sa svrhom zastite radnickih prava oboljelih
i njihovih ¢lanova obitelji.

Sustav socijalne politike u Repu-
blici Hrvatskoj u dijelu koji se odnosi na
osobe s invaliditetom ureden je tako da ove
osobe, radi prevladavanja tesko¢a, mogu
ostvariti pravo na nov¢anu pomo¢ ili na
odredene usluge. Naknade u sustavu so-
cijalne skrbi temeljem Zakona o socijalnoj
skrbi su: zajam¢ena minimalna naknada,
naknada za troskove stanovanja, naknada
za ugrozenog kupca energenata, naknada
za osobne potrebe, jednokratna naknada,
naknada za pogrebne troskove, naknada
za redovito studiranje, plac¢anje troskova
smjestaja u u¢enickom domu, osobna inva-
lidnina, doplatak za pomo¢ i njegu, status
roditelja njegovatelja ili status njegovatelja,
te socijalne usluge: prva socijalna usluga,
usluga sveobuhvatne procjene i planiranja,
savjetovanje, stru¢na procjena, psihosoci-
jalno savjetovanje, socijalno mentorstvo,
obiteljska medijacija, psihosocijalni tre-
tman radi prevencije nasilnickog ponasa-
nja, psihosocijalna podrska, rana razvojna
podrska, pomo¢ pri ukljuéivanju u progra-
me odgoja i redovitog obrazovanja, pomo¢
u ku¢i, boravak, organizirano stanovanje i
smjestaj. O priznavanju prava na naknade
u sustavu socijalne skrbi, rjesenjem odlu-
¢uje nadlezni Zavod za socijalni rad (do 31.
prosinca 2022. Centar za socijalnu skrb)
prema mjestu prebivalista, dok naknadu za
troSkove stanovanja priznaje jedinica lo-
kalne samouprave i Grad Zagreb (13).

Za oboljele od cisti¢ne fibroze i nji-
hove obitelji mogucnost ostvarivanja prava
pozitivno utjeCe na mogucnost integracije
osoba u drustvo, Sto posljedi¢no utjece i na
samu kvalitetu zivota. No, kada se govori
o iznosu odredenih naknada, vazno je da
sustav socijalne zastite stvara socijalnu po-
litiku gdje ostvarena novCana prava prate
stvarne financijske izdatke koji oboljeli
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imaju na mjesecnoj razini, bilo da se radi o
pedijatrijskoj ili adultnoj populaciji.

PRIKAZ SLUCAJA

Pacijentica je rodena 1989. godine
iz prve trudnocée. Trudnoca i porod bili su
urednoga tijeka. Porodajna tezina iznosila
je 3650 g, a porodajna duljina 51 cm. Od
druge godine do desete godine Zivota u
viSe navrata hospitalizirana u Klini¢kom
bolni¢kom centru Split na Klinici za pedi-
jatriju zbog prolapsa rektuma, juvenilnoga
reumatoidnoga artritisa i pneumonija.

Dijagnoza cisticne fibroze postav-
ljena je 2000. godine, u dobi od jedanaest
godina (AF508/N) u Klinici za djecje bole-
sti Zagreb, Klaic¢eva 16. Tada je zapocelo
lijecenje uz pracenje progresije bolesti. U
ozujku 2016. godine pacijentica je hospita-
lizirana u KBC Zagreb, odnosno u Kliniku
za pluéne bolesti Jordanovac. Zapoceta je
predtransplantacijska obrada u svrhu obav-
ljanja transplantacije plu¢a u AKH Wien.
Pacijentica je tijekom terminalne faze bo-
lesti i u procesu cekanja transplantacije
bila na oksigenoterapiji 24 sata i bila su joj
potrebne tuda pomo¢ i njega u obavljanju
svakodnevnih poslova. S obzirom da je
zaposlena na neodredeno od 2014. godine
stekla je pravo nov€ane naknade temeljem
privremene nesposobnosti za rad, no ne i
pravo osobne invalidnine jer je zasnivanje
radnog odnosa iskljucivalo ostvarivanje
prava na osobnu invalidninu. U trenutku
stavljanja na aktivnu listu cekanja Eu-
rotransplanta, na zahtjev lijeCnika paci-
jentica se morala preseliti iz Dubrovnika
u Zagreb i u istom ostati sve do trenutka
poziva za transplantaciju i odlaska u Bec.
Zbog potrebe za tudom pomoci i njegom
pacijentica je preselila u Zagreb s majkom.
Obostrana transplantacija plu¢a naprav-
ljena je u listopadu 2017. godine u Becu.
Pacijentica je nakon operativnog zahva-
ta iz BeCa premjestena u KBC Zagreb, u
Kliniku za pluéne bolesti Jordanovac. Rani
posttransplantacijski tijek komplicirao se

razvojem PCP pneumonije. U veljaci 2018.
lijecena je zbog pneumonije uzrokovane
Burkholderia sp. Kasniji tijek je bez kom-
plikacija, bez potrebe za hospitalizacijom i
primjenom antibiotske terapije. Pacijentica
redovito uzima kroni¢nu terapiju koja se
sastoji od imunosupresiva, kortikosteroida,
enzima gusterace i ADEK vitamina. Kon-
trolne preglede obavlja redovito na Klinici
za pluéne bolesti Jordanovac. Dobrog je
opceg stanja te stabilnih pluénih funkcija.
Pacijentica se u rujnu 2018. godine vratila
na svoje radno mjesto nastavnika struéno-
teorijskih predmeta za smjer medicinska
sestra/tehnicar u Medicinskoj skoli u Du-
brovniku. Pravo na osobnu invalidninu
ostvarila je u srpnju 2018. godine jer je
1.1.2018. godine doslo do promjene Zakona
o socijalnoj skrbi. Promjena se odnosi na
mogucénost ostvarivanja prava na osobnu
invalidninu uz zasnivanje radnog odnosa.

Zakljucak

Cisti¢na fibroza je rijetka, kroni¢na
i neizljeciva bolest koja utjece na kvalitetu
zivota oboljelih i njihovih ¢lanova obitelji.
Radi se o bolesti koja svojom progresijom
dovodi do potrebe za transplantacijom
organa. Kako bi se poboljsala kvaliteta
zivota, vazno je poznavanje odredenih
karakteristika bolesti, edukacija oboljelih
i njihovih obitelji o bolesti i specificnim
terapijskim postupcima, pruzanje emocio-
nalne potpore i provodenje adekvatne so-
cijalne politike u skladu s napredovanjem
bolesti. Ipak, bez obzira na to Sto se radi
o rijetkoj bolesti, potrebno je poticati nor-
malan i aktivan Zivot uz pridrzavanje svih
uputa dobivenih od zdravstvenih djelatni-
ka, jer rijetke bolesti zasluzuju jednakost u
drustvu.
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Summary

CYSTIC FIBROSIS: QUALITY OF LIFE OF PATIENTS FROM PEDIATRIC TO ADULT AGE -
CASE REPORT

Jelena Dominikovié¢

Cystic fibrosis, or mucoviscidosis, is an autosomal recessive hereditary disease. The
essential feature of cystic fibrosis is the formation of a thick, sticky secretion in all places
where there are glands with external secretion. That is the most pronounced in the respi-
ratory tract, pancreas, intestine, biliary system, reproductive system, and sweat glands.
The symptoms and severity of the disease are considerably very in different patients with
cystic fibrosis. The main symptoms are a combination of chronic lung and digestive disease,
affecting the sufferers’ daily life and quality of life. In the respiratory system, the glands are
dysfunctional, so the secretion is thick, stringy, and more abundant than usual. All those
things favor recurring infections caused by various bacteria that inhabit the lower respira-
tory tract, which cannot eliminate even with antibiotic treatment. In addition to bacterial,
viral and fungal infections can occur. Chronic colonization with the gram-negative Pseu-
domonas aeruginosa is particularly significant, leading to repeated infections. Repeated
infections lead to inflammatory reactions, accumulation of inflammatory products, increa-
sed mucus production, and destruction of lung tissue. As the disease progresses, the chest
becomes barrel-shaped, and insufficient oxygen can lead to clubbed fingers and bluish skin
color. Finally, bronchiectasis occurs in the lungs, that is, enlarged airways in which there is
no average air circulation but are full of secretions. Thus the effective surface of the lungs
becomes increasingly scarce. In older children and adolescents, in whom pulmonary chan-
ges have already advanced, minor or significant bleeding from the lungs may occur. The
speed of progression of pulmonary changes is individual and depends on the severity of the
disease in the individual patient, as well as the regular implementation of treatment. In the
end, lung disease also determines the duration of life. The progression of the same illness
often leads to the need for specific therapeutic procedures and certain medical-technical
aids in hospital and home conditions. As a result, dependence on other people’s help and
their help appears, representing a challenge in the everyday functioning of the sick person
and his family. Living a quality life with cystic fibrosis is a daily challenge for patients, their
families, and society. Quality of life and work to achieve it requires knowledge of specific
characteristics of the disease, education of patients and their families about conditions and
specific therapeutic procedures, provision of emotional support by the progression of the
disease, and availability of rights from the social protection system.

Descriptors: CYSTIC FIBROSIS, QUALITY OF LIFE, CARE
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CETIRI SESTRE OBOLJELE OD CISTICNE FIBROZE
- PRIKAZ SLUCAJA: ZDRAVSTVENA SKRB ZA
OBOLJELE, PODRSKA TE OSNAZIVANJE OBITELJI

HELENA VUJATOVIC*

Cisticna fibroza tj. mukoviscidoza, multisistemska je nasljedna bolest koja se ocituje
stvaranjem zilavog, gustog, ljiepljivog sekreta u zlijezdama s vanjskim izlucivanjem. Obo-
lijevaju djeca cija oba roditelja nose kopiju mutiranog CFTR gena. Obitelj, ¢ija se djeca
lijece u Centru za cisticnu fibrozu djece i odraslih KBC-a Zagreb, jedinom u Republici
Hrvatskoj, ima petero djece od kojih cetiri sestre boluju od cisticne fibroze, dok je jedno
dijete zdravo. Oboljele djevojcice u dobi su od 1, 7, 9 te 11 godina. Zbog tezine bolesti, niza
komplikacija te redovite parenteralne terapije mandatorno su hospitalizirane na Zavodu za
klinicku imunologiju, respiracijske bolesti, alergologiju i reumatologiju. Tijekom boravka
u bolnici, osim na parenteralnoj terapiji, fokus je i na adekvatnoj zdravstvenoj njezi, una-
predenju skrbi te stjecanju navika i provodenju istih kuci. Lijecenje ukljucuje inhalacijsku
mukoliticku terapiju, fizioterapiju, pankreaticnu enzimatsku terapiju, nutritivnu potporu,
antibiotike i terapiju CFTR modulatorima. Sestrinske intervencije usmjerene su na pravil-
nu raspodjelu terapijskih zadataka tokom dana, ukljucujuci pri tome u rad cijelu obitelj.
Medicinska sestra svakodnevno s pacijenticama nastoji imati isti rezim provodenja zada-
taka kako bi imale jasnu viziju provodenja skrbi samostalno kuci. Budenje, zatim osobna
higijena, uzimanje vitamina te modulatorne terapije, potom inhalacije, briga za higijenu
perkutane endoskopske gastrostome (PEG), uzimanje nutritivnih pripravaka na usta ili sa-
mostalno na PEG, postavljanje nosnih nastavaka zbog potrebne oksigenacije, provodenje
vjezbi disanja i drenaze samo su neki od zadataka koji se provode nekoliko puta dnevno.
Podrskom, edukacijom, ohrabrivanjem te boljim razumijevanjem bolesti medicinska sestra
roditeljima nastoji olaksati borbu s bolesc¢u te poboljsati kvalitetu zivota.

Deskriptori: CISTICNA FIBROZA, INTERVENCIJE MEDICINSKE SESTRE, EDUKACIJA

uUvoD i reumatologiju KBC-a Zagreb, s ciljem
uspostavljanja dugoroéne kontrole bolesti
te zbog lijeCenja egzacerbacija. Pacijenti-
ce hospitalizacije najces¢e provode u isto
vrijeme, kako bi se odrzala obiteljska dina-
mika i u bolni¢kim uvjetima. Trajanje hos-
pitalizacije prosjecno je 14 dana, ponekad i
*KBC Zagreb, Klinika za pedijatriju 21 dan. Znaéajna udaljenosti mjesta stano-
Adresa za dopisivanje: vanja od mjesta lijeCenja dodatno oteZava
E-mail: helenavujatovic98@mail.com proces lijecenja.

Hospitalizacija pacijentica obolje-
lih od cisti¢ne fibroze provodi se nekoliko
puta godisnje na Zavodu za klinicku imu-
nologiju, respiracijske bolesti, alergologiju
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Jedna je sestra stara 12 godina. Di-
jagnoza cisti¢ne fibroze postavljena joj je
u dobi od 2,5 godina genskim testiranjem
nakon §to je mladoj sestri postavljena ista.
Gracilne grade, blijede koze, tjelesne mase
28,3 kg, BMI 13,9 kg/m2 (1,5 ct.,-2,8 zsco-
re), tjelesne visine 142 cm, SpO2 91%, izra-
zito pothranjena, odaje dojam kroni¢no bo-
lesnog djeteta. Produktivno kaslje te iska-
Sljava Cesto tokom dana i no¢i gusti sekret
zelenkaste boje. Tokom dana ne zahtjeva
potporu kisikom, medutim tokom noci
spava u povisenom polozaju uz potporu 1
litre 02. Uzima enteralne pripravke 2 kcal/
ml Cetiri puta tokom dana. Prilikom hoda-
nja te drugih aktivnosti izrazito se umara
te radi ¢este odmore.

Druga sestra je djevojcica u dobi od
9 godina i 9 mjeseci kojoj je cisti¢na fibroza
otkivena u dobi od 3 mjeseca, a prezentira-
la se nenapredovanjem na tjelesnoj tezini te
pseudo-Bartterovim sindromom. Kod nje
je prisutna teska klinicka slika. TeSko pot-
hranjena, tjelesne mase 17,2 kg, BMI 11,2
kg/m2 (<1. ct.,-4,75 zscore), tjelesne visi-
ne 118cm (-2,9 zscore), SpO2 75%, blijede
koze, baticastih prstiju, pri disanju koristi
pomoc¢nu disnu muskulaturu, odaje dojam
kroni¢no bolesnog djeteta. Produktivno
kaslje i iskasljava prozirni sadrzaj, zahtje-
va potporu kisikom, 2-3 litre svakodnevno.
Usprkos svom trudu medicinskog tima,
nije se postigao porast na tjelesnoj masi,
Sto je bio jo$ jedan od razloga mandator-
nih hospitalizacija svaka 3 mjeseca. Tako-
der joj je, s obzirom na dugoroc¢ni problem
neuhranjenosti, postavljena perkutana en-
doskopska gastrostoma (PEG) s posebnim
rezimom hiperkalorijske prehrane - 8 dol0
bocica 3,2 kcal/ml a 200 ml kroz 24h uz
odgovaraju¢u dozu pankreati¢nih enzima.

Trecoj sestri, koja je u dobi od 7
godina i 3 mjeseca, cisticna fibroza otkri-
vena je genetskim testiranjem po rodenju.
Gracilne je konstitucije, tjelesne mase 17
kg, BMI 12,4 kg/m2 (zscore -2,94) i visine
117 cm (19.ct.,-0,87 zscore), SpO2 91% - ta-

koder se radi o cisti¢noj fibrozi u iznimno
teSkom stanju. S obzirom na cjelokupno
stanje te nenapredovanja na tezini, rasprav-
ljano je s roditeljima o postavljanju PEG-a.
Dobrog je apetita, ne povraca. Iskasljava
tokom dana i no¢i obilne koli¢ine sluza-
vog i gustog sekreta prozirne boje. Popije
tokom dana 7-8 kalorijskih pripravaka 2,0
kcal/ml koje odli¢no podnosi. U usporedbi
s dvije godine starijom sestrom u boljem je
klinickom stanju.

Od ozujka 2022. uvedena je svim
trima sestrama modulatorna terapija iva-
kaftor/lumikaftor, koju dobro podnose.

Najmladoj sestri, staroj 15 mjese-
ci, cisticna fibroza otkivena je odmah po
rodenju. S obzirom na dob i stabilno sta-
nje bolesti uz terapiju, nije bilo potrebe za
mandatornom hospitalizacijom.

ZDRAVSTVENA SKRB TIJEKOM
HOSPITALIZACIJE

Svaka hospitalizacija priblizno je
sli¢na. Prijemom na odjel zapoc€inju pretra-
ge. Pri dolasku na Zavod za klinicku imu-
nologiju, respiracijske bolesti, alergologiju
i reumatologiju mjeri se tjelesna visina i
tezina, vitalne funkcije, postavlja se venski
put te vadi krv za krvne pretrage, uzima
obican urin te prvi iskasljaj. Tijekom cijele
hospitalizacije sestre obave pregled otori-
nolaringologa, gastroenterologa sa UZV
abdomena, nutricionista, psihologa, spiro-
metriju pri prijemu i otpustu, daju vise iska-
§ljaja, acidobazni status (ABS) u budnom
stanju i u snu te jednom godisnje OGTT (a
u ovisnosti o rezultatima radi im se profil
GUK-a). Tokom prve no¢i uzima se ABS u
snu te iduée jutro prvi jutarnji urin na natrij
i kreatinin. Cijeli postupak pretraga ponav-
lja se i prije otpusta. S obzirom na dobivene
nalaze uvodi se odgovarajuca venozna te-
rapija, odreduje koli¢ina ostalih nutritivnih
pripravaka te vrste inhalacija koje ¢e dobi-
vati. Njega oko pacijentica provodi se svaki
dan hospitalizacije na isti naéin kako bi se
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stekle navike za provodenje istih postupa-
ka kod kuée te uvela rutina. Dan zapocinju
osobnom higijenom, zatim uzimanjem per
os terapije te im se mjere vitalne funkci-
je. Potom slijedi previjanje intravenoznih
kanila kod svake pacijentice. Podrucje
oko PEG-a osjetljivo je i povremeno vla-
7i. Jedna od sestara je svladala samostalno
pripremiti pribor za previjanje PEG-a te
uz pomo¢ oca isti previje. Venska terapija
nastavlja se tokom cijelog dana. Nerijetko
zbog osjetljivih i tankih vena te primjene
raznih antibiotika dolazi do pucanja istih
stoga se novi venski put postavlja vise puta
tokom boravka na odjelu §to zbog bolnosti
pacijentice psihic¢ki teze podnose. Ukoli-
ko postavljanje perifernih venskih puteva
bude neuspjesno te psihicki opterec¢avajuce
pacijenticama, postavi se centralni venski
kateter. Tjelesnu tezinu mjerimo tijekom
hospitalizacije tri puta, pri dolasku, zatim
na sredini boravka, te pred otpust iz bol-
nice kako bi se vidio tijek napretka. Nakon
jutarnje njege slijedi inhalacijska terapija.
Kako bi im se olaksalo disanje te sprijecio
razvoj infekcije, vazno je ukloniti sluz iz
disnih puteva. Inhalacijama se gusta sluz
razrieduje te olaksava iskasljavanje. S ob-
zirom da tri sestre imaju veliki broj poprat-
nih pomagala, koje uz sebe svakodnevno
imaju vezano za inhalacije, kao $to su sprej
za nos, inhalator, set i komorica za inhala-
ciju te baby haler za primjenu salbutamola
prije inhalacija, sestre na odjelu predlozile
su roditeljima kupnju malih tvrdih kofera
kako bi svaka sestra imala svoje uredno
posloZzeno. Na taj nacin se poboljSava odr-
zavanje higijene pomagala. Pacijentice su
educirane da samostalno sloze set za in-
halaciju kao i babyhaler za primjenu sal-
butamola te se inhaliraju u razmacima s
rhDNAzom, 5,5% NaCl-om te kolistinom.
Svaki dan provode vjezbe disanja te dre-
nazu zajedno s fizioterapeutima, dva puta
dnevno, jednom nakon jutarnjih inhalacija
te potom po dogovoru. Fizikalna terapija
provodi se Vest uredajem ¢ija je svrha po-
kretanje sekreta iz diSnih puteva te olak-

Savanje iskasSljavanja. Takoder koriste i pu-
halicu. Poslije rucka slijedi odmor te zatim
odlazak u skolu na klinici (I).

Svaka pacijentica ima odredeni broj
nutritivnih pripravaka koje tijekom dana
treba popiti, s ciljem odrzavanja tjelesne
tezine, s obzirom da uobic¢ajenom prehra-
nom to ne postizu. Svaki dan zajedno sa
medicinskim sestrama pripreme broj boci-
ca na vidljivo mjesto kako bi ih podsjetilo
koliko ih jo§ moraju popiti tokom dana.
Jedna sestra uz pomo¢ oca svoje priprav-
ke uzima na PEG. Poznata je poveznica
izmedu loSeg nutritivnog satusa i pada u
pluénoj funkciji te su stoga enteralni napit-
ci vazni u postizanju ciljne tjelesne mase.
Pacijentice uz svaki obrok uzimaju kapsule
pankreati¢nih enzima s obzirom na insufi-
cijenciju pankreasa. Kapsule se uzimaju uz
svaki obrok i meduobrok. Svakom hospita-
lizacijom vrijeme dorucka, rucka i vecere
te meduobroka u danu je isto, Sto je bitno
za njihovu percepciju i nastavak lijecenja
kod kuée s obzirom da se lijekovi uzima-
ju u odredeno vrijeme. Medicinske sestre
prilikom svakog obroka s pacijenticama
zajedno odreduju koji broj kapsula moraju
popiti. Medicinsko osoblje ukljucuje paci-
jentice u postupke lijecenja u skladu s dobi
i moguénostima glede njihovog tjelesnog
stanja te organizira okolinu u skladu s po-
trebama (2).

PODRSKA I OSNAZIVANJE
OBITELJI

Briga o bolesnom djetetu utjece na
cjelokupnu obitelj. Kroni¢na bolest postav-
lja ogranicenja te mijenja nacin zivota i na-
vike u obitelji. U situacijama kroni¢ne bo-
lesti pred svakog clana obitelji stavljaju se
odredene obaveze i zadaci. Ono $to je evi-
dentno iz prikazanog je da je, zbog bolesti
viSe ¢lanova obitelji, obiteljska harmonija
pod velikim optere¢enjem. U ovoj obitelji
sve je usmjereno na cetiri oboljele djevojéi-
ce. Fokus je na posjetama lije¢niku, nabav-
ci svih potrebnih lijekova, hospitalizaciji i
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kontrolnim pregledima sestara, a potom na
svakodnevni zivot izvan bolnice, promjeni
zivotnih navika, prehrani, privikavanju na
ograni¢enja. U skrb na odjelu ukljucen je
otac koji razumno i savjesno nastoji dje-
voj¢icama olaksati zivot i stvoriti im kon-
tinuitet u zbrinjavanju. Medicinsko osoblje
primjerom svoga nacina rada nastoji ocu
ukazati na postupke koje ¢e provoditi kuéi
te ga maksimalno ukljucuje u sve bitne
postupke zajedno s pacijenticama. Otac je
detaljno educiran za provodenje higijene
oko PEG-a, za pravilnu primjenu inhalacij-
ske 1 per os terapije te nutritivne potpore.
Prilikom svakog boravka na odjelu zajed-
no s kéerima, otac ima psiholosku potporu
od strane psihologa, vodeceg lijecnika te
ostatka tima (3).

ZAKLJUCAK

Obiteljska situacija sa Cetiri sestre
koje nekoliko puta godisSnje hospitalizira-
mo na Zavodu za respiratorne bolesti, izra-
zito je teska i zahtjevna. Cesti boravci u
bolnici iscrpljujuéi su za cijelu obitelj. Me-
dicinski tim nastoji pacijenticama pruziti
stimulirajucu atmosferu i sigurnu okolinu
prilikom svake hospitalizacije, kako bi idu-
¢i dolazak u bolnicu bio psihi¢ki §to ugod-
niji i produktivniji. Sustavnom edukacijom
i podrskom u svakom pogledu nastoji se
ojacati pacijentice i ¢lanove obitelji u brizi
oko kontrole bolesti te time poboljsati kva-
litetu zdravlja i zivota.
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Summary

FOUR SISTERS WITH CYSTIC FIBROSIS - A CASE REPORT:
HEALTHCARE, SUPPORT AND FAMILY EMPOVERMENT

Helena Vujatovi¢

Cystic fibrosis is the hereditary multisystemic disease, manifested by the formation
of tough, thick and sticky secretions in exocrine glands. Affected are the children, whose
parents both carry a copy of the mutated CFTR gene. The family, whose children are being
treated at UHC Zagreb’s Center for Cystic Fibrosis for Children and Adults, the only of
its kind in the Republic of Croatia, has five children. Four suffer from cystic fibrosis. One
child is healthy. Affected girls are 1, 7, 9 and 11 years old. Due to the severity of the disease,
complications and the need for parenteral therapy, they are hospitalized, mandatory, in the
Department of Clinical Immunology, Respiratory Diseases, Allergology and Rheumatology.
During their stay at hospital, in addition to venous therapy, the focus also lies on adequate
health care, improvement of care and the acquisition of habits of carrying it out once they
get back home. Treatment consists of inhalant mucolytic therapy, physiotherapy, pancrea-
tic-enzymes therapy, nutritive support, antibiotics and CFTR modulator therapy. Nursing
interventions are focused on the proper organization of therapeutic tasks during the day.
Those tasks focus on including the whole family as well. Every day, the nurse tries to have
the same routine of carrying out the tasks with the patients so that they can have a clear
vision of how to carry them out independently at home. Waking up, followed by personal
hygiene, taking vitamins and modulatory therapy, inhalations with the use of salbutamol via
babyhaler, taking care of the hygiene of the PEG, taking calorie rich supplements by mouth
or independently on the PEG, placing nasal extensions due to the necessary oxygenation,
performing breathing and drainage exercises are just some of the tasks that are carried out
several times a day. With support, education, encouragement and better understanding of
the disease, the nurse tries to make it easier for parents to fight the disease and improve the

quality of life.
Descriptors: CYSTIC FIBROSIS, NURSING INTERVENTIONS, EDUCATION
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TREATMENT OF CHILDREN AND ADOLESCENTS
WITH CYSTIC FIBROSIS WITH NEW CFTR
MODULATORS, THE EXPERIENCE OF CF CENTRE
FOR CHILDREN AND ADOLESCENTS AT THE
UNIVERSITY CHILDREN'S HOSPITAL IN LJUBLJANA

MAJDA OSTIR, KATARINA KORENIN*

Cystic fibrosis (CF) is the most common autosomal recessive genetic disease that
affects many organs, especially the respiratory and gastrointestinal tract. Since we start
with appropriate preventive treatment for patients by performing regular daily inhalati-
on therapy and respiratory physiotherapy even before the clinical signs of the disease are
expressed, we prolong the time until the appearance of chronic changes in the lungs. With
all the listed treatment methods and the possibilities of using the latest drugs, from repla-
cement pancreatic enzymes to inhaled antibiotics and CFTR modulators, we delay the time
until the necessary organ transplantation. Life expectancy for people with CF has increased
dramatically over the past few decades. The reason for this is the progress in the treatment
of the disease, and in particular the comprehensive multidisciplinary treatment of patients
in CF centers. The new CFTR modulator drugs will undoubtedly contribute to the additio-
nal improvement of lung function and the extension of life expectancy.

Descriptors: CHILDREN, ADOLESCENTS, CFTR MODULATORS

Introduction 1:20.000. In Slovenia, the incidence of CF
is 1:4.500 live births (2). Lung disease is
the major cause of morbidity and mortality,
with frequent symptoms in the pancreas
(exocrine and endocrine), gastrointestinal
tract, sinuses, liver and biliary tree, swe-
at gland, and vas deferens. CF is caused
by autosomal recessive mutations in the
gene that encodes the cystic fibrosis tran-
>Last smembrane conductance regulator protein
Ireland 1:1.800, and the lowest in Finland (CFTR), with >2,000 mutations reported
(1). As it affects multiple organs, patients
with CF are treated by multidisciplinary
teams of experts in specialized CF centers.
One of these is the CF center at the Uni-
versity Children's Hospital in Ljubljana,

CF is the most common lethal ge-
netic disorder in the Caucasian population,
affecting >70.000 people worldwide (1).
The frequency varies between populations,
with the frequency being much lower in
Asian and African countries than in Eu-
ropean and North American populations.
The highest incidence of the disease is in

*University clinical Centre Ljubljana,
Paediatric clinic, Department for lung diseases

Corresponding author:
E-mail: majda.ostir@kclj.si
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where all children and adolescents with
CF in Slovenia are monitored. A database
of patients that has been maintained since
the center's establishment helps us analyze
conditions and compare the quality of tre-
atment of our patients with other European
CF centers. In 2020, in our centre we trea-
ted 78 patients, of which 56% (44/78) were
male patients. The mean age of the patients
was 13.2 years (SD 6.4 years), with a range
of 1.2 years to 25.5 years. The F508del mu-
tation was the most frequently represented,
as 88.5% were carriers of at least one, and
64.1% of patients had the mutation on both
alleles. 19.2% (15/78) of all patients had
chronic P. aeruginosa infection, of which
7.7% (4/52) were patients under 18 years of

age (2).

CF has been at the forefront of cli-
nical research for the past decade. The dis-
covery of the gene in 1989 was followed by
the search and development of new drugs
that would definitively cure the disease.
We have entered the era of precision medi-
cine, when patients with certain mutations
are treated with certain drugs. The drugs
are effective only in patients with certain
mutations, and so far have not resulted in
a definitive cure for the disease and are
not effective in all CF patients (2). CFTR
modulators represent one of the most im-
portant discoveries in the treatment of cy-
stic fibrosis. These are targeted drugs that
affect the production, intracellular proce-
ssing and/or function of defective CFTR
protein (2). Understanding the cellular and
molecular basis of the disease has paved
the way for the development of therape-
utic strategies targeting the underlying
dysfunctions caused by CF mutations.
CFTR modulator therapies are in clinics
and they represent a landmark in patients'
lives, demonstrating short- and long-term
benefits in clinical outcomes (3).

We distinguish two main groups
of modulators, correctors and enhancers:
correctors (lumacaftor, tezacaftor and

elexacaftor) affect the CFTR protein by
they improve the synthesis and transport of
the tubule to the surface of the cell mem-
brane and potentiators (ivacaftor) impro-
ve the functioning of the CFTR channel,
which has already arrived at the cellular
top, by improving the opening and thus the
better passage of chloride ions (4).

Experience in CF center for children
and adolescents at University Children's
Hospital in Ljubljana, Slovenia

In August 2020, in the program of
orphan medicine, we started introducing a
triple CFTR modulating drug and initially
introduced the drug to nine patients with
advanced diseases who were carriers of
the F508del mutation. Following the offi-
cial registration of the drug in November
2020, we continued to introduce the drug
to other patients for whom the drug is in-
dicated. By the end of 2020, we introduced
the treatment to sixteen patients, which
represents 20.5% of all our patients. By
2023 ivacaftor, lumacaftor/ivacaftor and
elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor are avai-
lable to patients from 6 years old. Medici-
nes are effective for carriers of a specific
CFTR mutation, so it is important that both
CF-specific mutations are identified in all
patients. Ivacaftor is effective as monothe-
rapy in patients with certain IV mutations.
class, and in combination with other mo-
dulators, it is suitable for patients with the
F508del mutation on one or both alleles (4).

Research to date has shown that
CFTR modulators are safe drugs. Common
side effects are rashes and headaches,
which are usually transient in nature and
resolve spontaneously without additional
measures. Serious side effects (e.g. high
elevation of liver enzymes, severe pulmo-
nary deterioration) that require treatment
to be completely discontinued, at least tem-
porarily, are rare (4).
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Because of possible transient pul-
monary deterioration, CFTR modulators
are introduced in the hospital. Before the
introduction of the drug, the patient's liver
tests (AST, ALT, gamma GT), bilirubin and
ultrasound of the abdomen are checked. He
must also undergo an examination by an
ophthalmologist. Liver tests are checked
every three months in the first year after
the introduction of the drug, then once a
year if the results are appropriate. Based
on the description of cataracts in animal
models, an ophthalmologist examination
once a year is recommended (4). Patients
data shows that lung function, nutrition,
physical performance and quality of life
improve significantly in patients who re-
ceive modulatory treatment. These results
are most pronounced in patients receiving
a triple modulator treatment (4).

It is important that the patient and
parents are well informed about the disease
and the action of the drugs. CFTR modula-
tors are not a substitute for all other drugs
that successfully manage cystic fibrosis.
Our experience shows that the drugs are
effective, but at the same time we face new
challenges, such as poorer cooperation
with physiotherapy and inhalation therapy,
because the patients have fewer respiratory
symptoms, excessive weight gain and poo-
rer detection of mild exacerbations of the
disease.

Nevertheless, strategies to achieve
optimal, lifelong adherence to treatments
should be optimized. Several barriers
have still been preventing equitable acce-
ss worldwide to the current CFTR modu-
lators, including the costs and regulatory
national issues, and as such further discu-
ssions are needed to identify feasible and
sustainable solutions for these therapies to
achieve all eligible patients. Furthermore,
many rare and ultra-rare CF-causing muta-
tions are still without any efficient, correc-
tive therapy (3).

Conclusion

We were among the first countries
in Europe to introduce CFTR modulatory
drugs, which promise a significant impro-
vement in the clinical condition and quality
of life of CF patients. Data shows that lung
function, nutrition, physical performance
and quality of life improve significantly
in patients who receive modulatory tre-
atment. These results are most pronounced
in patients receiving a triple modulator tre-
atment. We need to address new treatment
challenges, such as poor compliance, exce-
ssive weight gain and find solutions to treat
patients with more severe side effects, as
well as find new treatment options for those
patients who have rare mutations for which
currently available drugs do not work.
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ZBRINJAVANJE DJETETA NAKON TRANSPLANTACIJE
PLUCA - PRIKAZ SLUCAJA

MARIJA DELIC*

Transplantacija pluca je zadnja terapijska mogucénost za produljenje zivota djeteta
ili odraslog, u zavrsnoj fazi cisticne fibroze i uznapredovale plucne bolesti kod koje su iscr-
pljene sve druge mogucnosti lijecenja, a da kandidat za transplantaciju ispunjava kriterije.
Cisticna fibroza je multisistemska bolest koja ima svoje posebnosti te o tome treba voditi
racuna u izboru kandidata za transplantaciju. Primijenjuju se mnogi pokazatelji procjene
bolesnika u zavrsnoj fazi pluéne bolesti prije transplantacije te u procjeni ocekivane duljine
prezivljavanja nakon nje. Danas se u svijetu radi oko 3900 transplantacija pluc¢a na godinu
dana (International Society for Heart and Lung Tranplantation Registry). U odrasloj dobi
cisticna fibroza je treca indikacija za transplantaciju pluéa, dok u adolescenata cini 2/3 svih
indikacija. Produljenje Zivotnog vijeka u transplantiranih bolesnika s cisticnom fibrozom
Jje bolje u odnosu na one kod kojih je transplantacija ucinjena iz drugih razloga. Vecéina
bolesnika nakon transplantacije osjeca olaksanje pri disanju uz lakse podnosenje napora,
bolju fizicku izdrzljivost, a maksimalan fizicki napor je smanjen. Sve to utjece na poboljsanje
kvalitete zivota transplantiranog bolesnika.

Deskriptori: TRANSPLANTACIJA PLUCA, SESTRINSKA SKRB, ODBACIVANJE, IMUNOSUPRESIJA

uvoD dob (kod jednostruke transplantacije pluca
pacijent mora biti <65 godina; kod dvo-
struke transplantacije plu¢a mora biti <60
godina; a kod transplantacije srca i pluca
<55 godina), aktivno puSenje cigareta, ra-
niji operativni zahvat na prsnom kosu te,
za neke pacijente s cisticnom fibrozom kao
i u nekim medicinskim centrima, pluéna
infekcija rezistentnim vrstama Burkhol-
deria cepacia, koja znatno povecava rizik
mortaliteta. Jednostruka i dvostruka tran-
splantacija plu¢a su gotovo podjednako
zastupljene i otprilike su najmanje 8 puta
¢eS¢e nego transplantacija srca. Gotovo
sva pluca potjecu od darovatelja kod kojih
*KBC Split, Klinika za djegje bolesti je dokazana mozdana smrt (umrli darova-
telj), gdje srce kuca. Presadci iz darovatelja
kod kojih srce ne kuca, nazvani darovatelji

Transplantacija plu¢a je zadnja tera-
pijska opcija za bolesnike s respiratornom
insuficijencijom ili zatajenjem, kojima
unato¢ optimalnom lije¢enju prijeti pove-
¢ani rizik od smrti. Najc¢esce indikacije za
transplantaciju plu¢a su KOPB, idiopatska
pluéna fibroza, cisticna fibroza, deficijen-
cija alfa-1 antitripsina, primarna plu¢na
hipertenzija. Manje ceste indikacije su
ostali intersticijski poremecaji pluca (npr.
sarkoidoza), bronhiektazije i prirodene bo-
lesti srca. Relativne kontraindikacije su:

Adresa za dopisivanje:
E-mail: marijadelic4@gmail.com
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koji doniraju nakon kardijalne smrti (DCD,
prema engl. donation after cardiac death)
se sve vise koriste jer nedostaje pluca od
vi$e pogodnih darovatelja. Rjede se izvodi
lobarna transplantacija sa zive odrasle oso-
be (obi¢no s roditelja na dijete) i to kad nisu
dostupni organi pokojne osobe. Darovatelji
moraju biti <65 godina, nepusaci (nikad
nisu pusili), te oni koji nemaju aktivnhu
plu¢nu bolest (1).

Prva transplantacija plu¢a obavljena
je 1963. god., a nakon toga su bila potreb-
na gotovo dva desetlje¢a da se poboljSaju
tehnicki uvjeti i terapijske moguénosti, kao
i da se uspostave odredeni kriteriji koji su
omogucili daljnji napredak transplantacije
i prezivljavanja bolesnika nakon nje. Kod
bolesnika sa cisticnom fibrozom transplan-
tacija pluca prvi put je obavljena 1983. god.
(University of Pittsburgh), a kod djeteta sa
cisti¢cnom fibrozom 1987. god. (University
of Toronto). Danas se u svijetu radi oko
3900 transplantacija plu¢a na godinu pre-
ma podatcima International Society for
Heart and Lung Transplantation Registry
(). U odrasloj dobi cisti¢na fibroza je po
ucestalosti tre¢a indikacija za transplanta-
ciju, dok u adolescenata ¢ini 2/3 svih tran-
splantacija. Iako raste broj transplantiranih
pluca u svijetu, one uvelike zaostaju za bro-
jem transplantacija drugih solidnih organa,
kao $to su jetra, srce i bubreg (2).

Vrijeme upucivanja na transplan-
taciju treba biti odredeno c¢imbenicima
kao $to su: stupanj opstruktivnog defekta:
prisilni izdisajni volumen u 1 sek (FEV,,
prema engl. forced expiratory volume) <25
do 30% predvidenog u pacijenata s KOPB-
om, deficijencijom alfa-l-antitripsina ili
cistitnom fibrozom, PaO, <73 kPa (<55
mmHg), PaCO,>6,6 kPa (>50 mmHg),
tlak desne pretklijetke >10 mmHg te vrsni
sistolicki tlak >50 mmHg za pacijenata s
primarnom pluénom hipertenzijom, stopa
progresije klinickih, radioloskih ili fizio-
loskih pokazatelja bolesti (2). Osnova svake
transplantacije je imunosupresivna terapi-

ja, prvo se bolesnicima preoperativno daju
visoke doze metilprednizolona i.v., a ¢esto
se daje 1 intraoperativno, prije reperfuzije
transplantiranih plu¢a. Potom se daju nize
doze za odrzavanje. Antitimocitni globulin
(ATG) ili alemtuzumab se cesto daje kao
indukcijska terapija. Ovi lijekovi takoder
mogu smanjiti potrebu za posttransplan-
tacijskom imunosupresivnom terapijom.
Ukoliko se daje indukcijska terapija, takro-
limus je Cesto dovoljan kao monoterapija.
Kortikosteroidi se mogu izostaviti kako bi
se olaksalo cijeljenje bronhijalne anasto-
moze; u tom slucaju se ve¢e doze drugih
lijekova (npr. ciklosporin, azatioprin) kori-
ste umjesto njih. Imunosupresivna terapija
je dozivotna (3).

U vecine pacijenata dolazi do od-
bacivanja, unato¢ imunosupresivnoj tera-
piji. Simptomi i znakovi su sli¢ni kod hi-
perakutnog, akutnog i kroni¢nog oblika, a
uklju¢uju vruéicu, dispneju, kasalj, snizenu
Sa0, (arterijska saturacija kisika) i snizen
FEV, za >10 do 15%. Cisti¢na fibroza nije
samo bolest plu¢a nego je i multisistemska
bolest, pa tako i transplantacija pluc¢a ne
znaci bolesnikovo konacno izljecenje veé
je rije¢ o prijelazu u drugi oblik bolesti
u kojem su i dalje prisutne manifestacije
bolesti na drugim organskim sustavima
koje su i prije postojale (4). Cisti¢na fibro-
za je najcesca nasljedna bolest koja dovo-
di do skradivanja zivotnog vijeka medu
bijelcima. Pojavnost bolesti u Sjedinjenim
Americkim Drzavama iznosi otprilike 1
na 3.300 zivorodene djece. Budu¢i da su
nove spoznaje pridonijele boljem lijecenju,
a time produzile zivotni vijek osobama s
cisticnom fibrozom, danas oko 54% ljudi
u Sjedinjenim Drzavama dozivi stariju zi-
votnu dob. Cisti¢na fibroza jednako je uce-
stala medu djecacima i djevoj¢icama. Pro-
duzenje zivotnog vijeka u transplantiranih
bolesnika sa cisticnom fibrozom je bolje u
odnosu na one kod kojih je transplantacija
uc¢injena iz drugih razloga, unato¢ kompli-
kacijama i komorbiditetima (4). U nasto-
janju poboljSanja ishoda transplantacije te
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kakvoce zivota i ocekivane duljine preziv-
ljavanja nakon transplantacije, primjenjuju
se mnogi pokazatelji procjene bolesnika u
zavrsnoj fazi pluéne bolesti prije transplan-
tacije, a isto tako i u procjeni o¢ekivane du-
ljine prezivljavanja nakon transplantacije.

RAZRADA

Transplantacija pluéa je vrlo tesko
iskustvo kako za pacijenta tako i za nje-
govu obitelj. Nakon zahvata pacijent se
suocava sa brojnim nepoznatim iskustvi-
ma kao §to su nuspojave imunosupresiva,
kroni¢na bol i druge moguée komplikacije,
Sto pacijenta moze dovesti u stanje kronic¢-
nog stresa te nerijetko rezultirati psihickim
problemima. Kroni¢na bol postaje paci-
jentova svakodnevica, utje¢e na spavanje,
fiziku aktivnost, dnevnu rutinu, te sve-
ukupnu kvalitetu zivota. Transplantacija
pluca je izvor stresa za pacijenta i njegovu
obitelj koji moze dovesti do depresije (5).
Kroni¢na bol, neizvjesna buduénost, kom-
plikacije nakon zahvata - akutno i kroni¢no
odbacivanje, infekcije, teze nuspojave lije-
kova, financijski problemi, sve je to ono s
¢im se bolesnik i obitelj moraju nositi (6).
Struénjaci koji su uklju¢eni u oporavak i
svakodnevicu pacijenta nakon transplan-
tacije pluca su lije¢nici, medicinske sestre,
fizioterapeuti, psiholozi, socijalni radnici,
grupe potpore.

Djevojcica rodena 2010. g. koja se
12 godina lijecila zbog cisticne fibroze u
KBC-u Split, transplantirana je prije godi-
nu dana u Miinchenu. U nasu kliniku do-
lazila je na redovite kontrole kroz prvih 6
mjeseci te se prati putem dnevne bolnice
(kontrolni pregled i vadenje razine takro-
limusa, spirometrija 1x mjesecno). Prati-
mo opce stanje kod djevojcice (povecana
tjelesna tezina zbog nuspojava lijekova,
prorijedivanje kose, krhkost noktiju). Dje-
vojcica je prvo dijete u Hrvatskoj kojem su
transplantirana pluéa te se opseznije kon-
trole obavljaju u Miinchenu (HZZO snosi
troskove puta i lijeCenja). Zbrinjavanje ta-

kvog bolesnika je slozeno i ukljuéuje po-
sebnu pozornost i medicinsku skrb uz psi-
hoterapeutsku potporu djetetu i njegovoj
Siroj obitelji. Provodimo edukaciju djeteta
za povratak u normalni zivot, boravak u
skoli i druzenje s vrSnjacima. Obavezno
je redovito sezonsko cijepljenje (u skladu s
epidemioloskim preporukama). Djevojcica
je nakon transplantacije pokazala neprepo-
znatljivu razliku u ponasanju koje se pro-
mijenilo na bolje, s vedrim pogledom na
zivot i optimizmom. Nakon 7 mjeseci lije-
Cenja tjelesna tezina se vratila na normalne
vrijednosti, s obzirom na postupno smanje-
nje imunosupresivne terapije. Prva hospi-
talizacija nakon transplantacije uslijedila je
u veljaci 2023. godine zbog febriliteta i ka-
Slja. Nakon provedene dijagnosticke obra-
de utvrdi se akutna respiratorna infekcija
uzrocnika virusa gripe tip B uz pozitivan
mikrobioloski nalaz brisa na adenovirus.
Nakon provedene obrade i lijeCenja dje-
voj¢icu smo uputili u Miinchen radi sum-
nje na kroni¢no odbacivanje presatka (lose
vrijednosti 1 rezultati spirometrije), Sto se
klinicki nije ocCitovalo nikakvim znacaj-
nim simptomima, niti su radioloski nalazi
pokazivali znacanijih odstupanja. Odbaci-
vanje se obi¢no dijagnosticira bronhosko-
pijom, ukljucuju¢i bronhoskopsku trans-
bronhalnu biopsiju. Bolesnici je pocetkom
ozujka 2023. uradena transbronhalna biop-
sija kojom je dokazana prisutnost kronic¢-
nog odbacivanja plu¢a. Kroni¢no odbaci-
vanje se razvija nakon >1 godine u do 50%
pacijenata; manifestira se kao obliterativni
bronhiolitis ili rjede kao ateroskleroza (7).

Akutno odbacivanje moze povecati
rizik od kroni¢nog odbacivanja. Pacijenti
s obliterativnom bronhiolitisom imaju ka-
Salj, dispneju, snizen F 25-75% ili FEV , sa
ili bez fizikalnih i radioloskih dokaza pro-
cesa disSnih putova. Niti jedan oblik lijece-
nja se nije pokazao dovoljno u¢inkovitim,
ali se mogu primijeniti kortikosteroidi,
ATG, inhalacije ciklosporina i retransplan-
tacija. Stope prezivljavanja pacijenta su u
prvoj godini zivota 84% s presadcima Zivih
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darovatelja 1 83% s presadcima pokojnog
darovatelja, a petogodi$nje prezivljenje je
34% s presadcima zivih darovatelja i 46%
s presadcima pokojnog darovatelja. Cim-
benici rizika mortaliteta uklju¢uju nepo-
dudarnost seroloskih rezultata testiranja
na citomegalovirus (davatelj seropozitivan,
primatelj seronegativan), nepodudarnost
humanog leukocitnog antigena (HLA-DR),
Sec¢ernu bolest i raniju potrebu za mehanic-
kom ventilacijom ili inotropnu potporu.

ZAKLJUCAK

Kod bolesnika sa CF transplantacija
pluca postaje sve dostupnija i posljednja je
terapijska mogucnost za produljenje Zivo-
ta u zavr$nom stadiju pluéne bolesti (6).
Posljednjih desetlje¢a postignut je znaca-
jan napredak u razumijevanju cijelog niza
¢imbenika koji mogu utjecati na ishod pri-
je 1 poslije transplantacije. Unato¢ tome,
odabir trenutka za upuéivanje nekoga na
transplantaciju i dalje ostaje osjetljivo pi-
tanje. Prezivljavanje bolesnika je poboljsa-
no ne samo primjenom bolje selektivnosti
za transplantaciju, ve¢ 1 usavr$avanjem
kirurske tehnike, boljom pripremom tran-
splanta, boljim posttransplantacijskim lije-
¢enjem 1 ranijim prepoznavanjem kompli-
kacija (6). Zdravstveno stanje nakon tran-
splantacije je bolje u odnosu na ono prije
zahvata, a samim tim bolja je i kvaliteta
zivota, iako je njena procjena otezana u pe-
dijatrijskoj populaciji. Transplantacija plu-
¢a kod bolesnika sa CF ne znaci i konac-
no izljecenje, ve¢ je prijelaz u jedno novo
medicinsko stanje u kojem su sve druge
manifestacije bolesti i dalje prisutne (7).
Multidisplinarni tim je ukljucen u lijece-
nje ovakvih bolesnika i medicinska sestra
je bitan dio tima koji svojim doprinosom
uvelike poboljsava ishode, olaksava Zivot i
osigurava bolju medicinsku skrb u periodu
nakon transplantacije, koja im je itekako
potrebna i neophodna.
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Summary
NURSING CARE FOR A CHILD AFTER LUNG TRANSPLANTATION

Marija Delié¢

Lung transplantation is the last therapeutic option for prolonging the life of a child
or adult in the final stage of cystic fibrosis and advanced lung disease where all other tre-
atment options have been exhausted, provided that the transplant candidate meets the cri-
teria. Cystic fibrosis is a multisystem disease that has its own peculiarities, and this should
be taken into account when choosing a candidate for transplantation. Many indicators are
used to assess patients in the final stage of lung disease before transplantation and to assess
the expected length of survival after it. Today, around 3.900 lung transplants per year are
performed in the world (International Society for Heart and Lung Transplantation Regi-
stry). In adulthood, cystic fibrosis is the third indication for lung transplantation, while in
adolescents it accounts for 2/3 of all indications. Life extension in transplant patients with
cystic fibrosis is better compared to those in whom the transplant was done for other rea-
sons. Most patients after transplantation feel relief in breathing with easier exertion, better
physical endurance, and maximum physical effort is reduced. All this affects the quality of
life of the transplanted patient.

Descriptors: LUNG TRANSPLANTATION, NURSING CARE, REJECTION, IMMUNOSUPPRESSION
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KRONICNI KASALJ KAO SIMPTOM RIJETKE PLUCNE
BOLESTI - ISKUSTVO 1Z KLINICKE PRAKSE

MATEA MILER*

Cilj rada: Prikazati sestrinsku skrb za brata i sestru sa respiratornim simptomima od
dojenacke dobi. Prikazati znacaj respiratorne fizikalne terapije te intervencije medicinskih
sestara u kontekstu skrbi za djecu na plucnoj rehabilitaciji.

Opis slucaja: Djecak, 2007. godiste i djevojcica, 2010. godiste, brat i sestra rodeni
iz urednih trudnoca djeca su zdravih roditelja i primjerenog psihomotorickog razvoja, koji
od dojenacke dobi imaju respiratorne simptome: neonatalni respiratorni distres sindrom,
cjelogodisnji produktivni kasalj, rinitis, recidivirajuci bronhitis i bronhopneumonije. Nakon
niza intervencija i pretraga uslijedilo je upucivanje u tercijarni centar. Ucinjenom bron-
hoskopijom verificiraju se upalne promjene plucnih reznjeva s obilnom gustom sluzi. Uzet
Je uzorak iz donjeg nosnog hodnika koji je obraden u inozemnom Centru za dijagnostiku
cilijarne diskinezije. Obiljezenim protutijelima dokazana je poremecéena lokalizacija prote-
ina RSPHY te se potvrduje dijagnoza primarne cilijarne diskinezije. Obzirom na navedeno,
osim medikamentozne terapije potrebne su intervencije medicinskih sestara u vidu respira-
torne drenaze, inhalacija, aspiracija te visokofrekventne oscilirajuce terapije prsnog kosa i
mehanicke insuflacije-eksuflacije.

Zakljucak: Kod djece s kronicnim kasljem, osim lijecenja uzroka i primjene medika-
mentozne terapije, izuzetno je znacajna respiratorna fizikalna terapija koja djeci znacajno
olaksava simptome bolesti i omogucuje im obavljanje svakodnevnih aktivnosti bez teskoca,
a samim time poboljsava njihovu kvalitetu Zivota.

Deskriptori: BRONHIEKTAZIJE, MEDICINSKA SESTRA, DIJETE, PRIMARNA CILIJARNA DISKINEZIJA

UvoD traje dulje od 4 tjedna. Diferencijalna di-
jagnoza kroni¢nog kaslja Siroka je. [zuzev
Cestih bolesti poput dugotrajne infekcije
disnih puteva, protrahiranog bakterijskog
bronhitisa, astme, gastroezofagealnog/la-
ringofaringealnog refluksa, uzrok kronic-
nog kaslja u djece mogu biti i rijetke pluéne
bolesti poput primarne cilijarne diskinezije
(PCD).

Smjernice Europskog respiratornog
drustva (engl. European Respiratory Soci-
ety, ERS) i Americkog drustva pulmologa
(engl. American College of Chest Physici-
ans, CHEST) kroni¢ni kasalj u djece defi-
niraju svakodnevnom pojavom kaslja koji

*Qdjel za pedijatriju, OB Dr. Josip Bencevié,
Slavonski Brod PCD relativno je rijetka autosomno
recesivna, rjede X-vezana, nasljedna sku-

pina poremecaja pokretljivosti epitelnih
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cilija koju prati smanjeni mukocilijarni
klirens disnih putova. Prevalencija PCD
gotovo sigurno je podcijenjena (1:10.000
do 1:20.000 zivorodene djece), a kasna di-
jagnoza je uobicajena (1). Klinicka slika
PCD zapocinje u novorodenackoj dobi res-
piratornim distres sindromom (RDS) neja-
snog uzroka. Na navedeno se nadovezuju
cjelogodisnji rinosinuitis 1 produktivni
kasalj te recidivirajuce infekcije gornjih i
donjih disnih puteva, a kao najteza kompli-
kacija, mogu se razviti bronhiektazije (2).

Klini¢ke manifestacije vezane su uz
funkciju i rasprostranjenost cilija. Pokretne
cilije u respiratornom epitelu imaju vaznu
ulogu u odstranjivanju tekucine, sluzi i
udahnutih stranih Cestica iz donjih prema
gornjim diSnim putevima. Osnovni uzrok
kroni¢nih upala gornjih i donjih diSnih
puteva jesu upravo neadekvatno odstranji-
vanje tekucine i sluzi. Prva klini¢ka mani-
festacija u novorodencadi javlja se 12-24
sata od rodenja pojavnom RDS-a pra¢enog
tahipnejom, upalom pluca i produktivnim
kasljem (3, 4).

Kroni¢na infekcija disnih putova
ocita je u ranom djetinjstvu. Vecina djece
tijekom cijele godine ima kroni¢ni vlazni
kasalj sa stvaranjem sekreta i kroni¢nim
hripanjem. Plu¢na funkcija djece u tom
razdoblju u korelaciji je sa opstruktivnom
boles¢u plu¢a. Takva kroni¢na infekcija
disnih putova dovodi do bronhiektazija
koje su gotovo jednako prisutne u djece i
odraslih osoba (5, 6).

INDIVIDUALIZIRANA RESPIRATORNA
FIZIKALNA TERAPIJA

Ne postoji zlatni standard za dija-
gnostiku PCD-a ve¢ se sama dijagnoza te-
melji na klinic¢koj slici. Uz klini¢ku sliku
za potvrdenu dijagnozu PCD-a potrebno
je mjerenje nazalnog dusikovog oksida
(nNO), transmisijska elektronska mi-
kroskopija (TEM), genetsko testiranje te
svakako imunofluorescencija. Nedovoljan

broj klinickih ispitivanja i samih smjerni-
ca za lijecenje PCD-a vode ka postoje¢im
smjernicama i iskustvima lijeCenja cisti¢-
ne fibroze. Sam lijek za PCD ne postoji, a
unato¢ prisutnim simptomima, bolest vrlo
Cesto ostaje neprepoznata. Kako bi se spri-
jecile moguée komplikacije i ireverzibilne
promjene, cilj je rano otkrivanje i zbrinja-
vanje postoje¢ih komplikacija za oCuvanje
plué¢ne funkcije pacijenata (7).

Cilj lijecenja je odrzavanje pluéne
funkcije odstranjenjem sekreta iz di$nih
puteva, poboljSanje mukocilijarnog kli-
rensa i prevencija respiratornih infekcija
(8). Lijecenje PCD ukljucuje toaletu dis-
nih puteva uz svakodnevnu respiratornu
fizioterapiju (visokofrekventna osciliraju¢a
terapija prsnog kosa, mehanicka insuflaci-
ja-eksuflacija) i mukolitike. Uz navedeno
potrebno je provodenje manualne perkusi-
je, fizioterapije prsnog kosa te posturalna
drenaza. U lijecenje treba ukljuciti tehnike
i vjezbe disanja, disanje u aktivhom ciklu-
su te iska$ljavanje tijekom tjelesne aktiv-
nosti. Potrebno je asistirirano iskasljavanje
uz primjenu pomagala sa ili bez pozitivnog
ekspiracijskog tlaka (9).

Svrha pluéne rehabilitacije odno-
sno respiratorne fizioterapije, kao grane
pulmologije, jest redukcija simptoma i po-
boljsanje kvalitete zivota bolesnika s kro-
ni¢nim pluénim bolestima u ¢emu je izu-
zetno znacajna procjena medicinske sestre
sa iskustvom. U sestrinsku skrb spada i
edukacija roditelja o provedbi terapije, pre-
poznavanju postoje¢ih i novih simptoma
bolesti (8, 10).

POSTURALNA DRENAZA

Izbacivanjem sluzi iz plu¢a pobolj-
Sava se pluéna funkcija i sprjeCavaju se
infekcije. Osim raznih tehnika disanja po-
stoje i druge metode €iSéenja disnih puto-
va. Posturalna drenaza tehnika je kojom se
mobilizira sekret iz jednog ili vise segme-
nata u centralne di$ne puteve. Navedeno se
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postize postavljanjem pacijenta u razlicite
polozaje u kojima gravitacija potpomaze
procesu drenaze. Posturalnoj drenazi po-
mazu i manualne tehnike poput perkusije.

Drenazni polozaji temeljeni su na
anatomiji pluéa odnosno traheobronhal-
nom stablu. Svaki segment pluca drenira
se u odredenom polozaju. Prvenstveno je
potrebno znati koji segment se zeli dreni-
rati, zatim se provjeravaju vitalni znakovi
te se pacijenta pozicionira u za taj segment
odredeni polozaj. Polozaj se zadrzava 5-10
minuta, a sve ovisi koliko pacijent tolerira
odredeni polozaj, odnosno nastoji se zadr-
zati polozaj dok se ne producira sekret. U
trenutku kada sekret dode u diSne puteve
potrebno ga je iskasljati ili aspirirati. Zna-
¢ajno je da pacijent duboko diSe, no ne bi
smio hiperventilirati. Perkusija se provodi
u trenutku zadrzavanja polozaja na mjestu
segmenta koji se drenira. Trajanje perku-
sije maksimalno je 3 minute, a njime se
potpomaze odvajanju i mobilizaciji sekre-
ta. Trajanje jednog tretmana posturalne
drenaze sa perkusijom traje izmedu 45 1 60
minuta. Za drenazne polozaje mogu se ko-
ristiti jastuci (11).

INHALACIJE T ASPIRACIJA

Inhalatori su medicinski uredaji
koji tekuéi lijek pretvaraju u kapljice aero-
sola. Inhalacija se provodi pomocu maske
udisanjem aerosola. Pri provodenju inhala-
cija dijete je potrebno staviti u bo¢ni po-

lozaj, ¢ime se sprjeCava mogucnost aspira-
cije zelucanog sadrzaja. Dijete je potrebno
prikljuciti na monitor ili pulsni oksimetar.
Aspirirati je potrebno njezno, kruznim po-
kretima prilikom izvlacenja sonde. Tlak za
vrijeme aspiracije ne smije biti ve¢i od 0,2
bara. Postupak traje maksimalno 10 sekun-
di, a moze se ponoviti 3-4 puta. Aspiracija
se prekida u slu¢aju pada sréane frekvenci-
je 1 povecanja krvnog tlaka. Inhalacije su
pozitivne jer se njima lijek dostavlja izrav-
no na mjesto koje tretiramo te minimalizi-
ra Stetne ucinke (11).

VISOKOFREKVENTNA OSCILIRAJUCA
TERAPIJA PRSNOG KOSA (ENGL. THE VEST)

Visokofrekventna osciliraju¢a te-
rapija prsnog kosa napredna je tehnika ci-
S¢enja disnih puteva (engl. High Frequency
Chest Wall Oscillation, HFCWO). The
Vest sustav funkcionira pomocu genera-
tora zra¢nih impulsa koji brzo napuhuju
i ispuhuju prsluk, njezno stiskajuci i opu-
Stajuéi stijenku prsnog kosa do 20 puta u
sekundi.

Proces The Vest-a uzrokuje "male
kasljeve" koji odvajaju sluz od bronhalnih
stijenki, povecavaju¢i time mobilizaciju i
pomicanje sluzi prema sredi$njim diSnim
putevima. Postupak je jednostavan, ne
zahtjeva posebne polozaje i traje od 15-20
minuta. Za terapiju The Vest-om potrebna
je individualizirana respiratorna terapija.
Pri izvodenju potrebno je pracenje vitalnih

Tablica 1.
Modlificirano prema Minnesota Protokolu.
CIKLUS FREKVENCIJA SNAGA TRAJANJE
1. 8 hz 6 5 min
2. 9 hz 6 5 min
3. 10 hz 5 5 min
4. 14 hz 4 5 min
S. 14 hz 4 5 min
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znakova. Ukoliko dijete ne tolerira terapi-
ju, tretman se zaustavlja i radi se pauza,
potom se pokusava vratiti zadnja frekven-
cija koju je dijete toleriralo. Prema potrebi
nakon The Vest terapije potrebna je aspira-
cija (12, 13).

MEHANICKA INSUFLACIJA-EKSUFLACIJA
(ENGL. COUGH ASSIST)

Cough assist je mehanic¢ki medicin-
ski uredaj za insuflaciju-eksuflaciju, diza-
jniran za neinvazivno ¢iS¢enje izlucevina
iz pluéa simuliranjem prirodnog kaslja.
Sli¢no normalnom dubokom udahu, uredaj
postupno primjenjuje pozitivan tlak zraka
(insuflacija) kako bi dobio veliku koli¢inu
zraka unutar plu¢a. Uredaj zatim brzo pre-
okrece protok zraka prebacivanjem na ne-
gativan tlak zraka (eksuflacija) nakon ¢ega
visoki protok izdisaja pomaze pri mobili-
zaciji sekreta iz disnih puteva kao $to bi to
ucinio duboki, prirodni kasalj. Prije Cough
assist-a potrebna je aspiracija pacijenta.
Terapija ukljucuje 4 do 6 ciklusa sa 4 do
6 udaha/izdaha, ovisno o koli¢ini sekreta.
Potrebno je zapoceti sa najnizim tlakovima
te ih postupno povecéavati. Zbog moguéno-
sti izazivanja pneumotoraksa, ne smije se
stavljati uredaj na 40 i vise (14).

Cilj rada jest prikazati primjer slu-
Caja iz prakse te se osvrnuti na sestrinsku
skrb za djecu sa respiratornim simptomima

od dojenacke dobi te prikazati znacajnost
i ucestalost kroni¢nog kaslja kod djece.
Takoder i ukazati na vaznost respiratorne
fizikalne terapije te intervencije medicin-
skih sestara u kontekstu skrbi za djecu
na pluc¢noj rehabilitaciji kao i na nuznost
pravovremenih i ispravnih intervencija za
olaksavanje simptoma bolesti i poboljSanja
kvalitete Zivota.

PRIKAZ SLUCAJA

U nastavku rada prikazuje se slucaj
djecaka i djevojcice, brata i sestre. Postupci
prikupljanja suglasnosti roditelja, prikaza-
ni podatci i postupci sestrinske skrbi tije-
kom hospitalizacije provedeni su sukladno
etickim standardima povjerenstva nadlez-
nih institucija.

Sestrinska anamneza i status
pri prijemu

Djecak, 2007. godiste, roden je pri-
rodnim putem iz uredne trudnoce, gesta-
cijske dobi (GD) 38. tj. te porodajne tezine
(PT) 2900 g.

Drugog dana zivota, novorodence
postaje tahipnoi¢no. Po ustanovljenoj as-
piracijskoj pneumoniji, novorodence se li-
jeci na odjelu neonatologije, empirijskom
antibiotskom terapijom. Slijedi niz respi-

Tablica 2.
Primjer Cough assist terapije.
TLAK (cm H,0) VRIJEME

negativni pozitivni udaha izdaha broj udaha
1. - 15 +15 2s 0,5s 4
2. -25 +25 2s 0,5s 4do6
3. -40 +30 2s 0,5s 4do6
4. -40 +30 2s 0,5s 4do6
5. -40 +30 2s 0,5s 4do6
6. -40 +30 2s 0,5s 4do6
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racijskih simptoma, tahidispneja, kasalj
te pozitivan radioloski nalaz (bronhopne-
umonicni infiltrati). Tijekom dojenackog
razdoblja dijete se u Cetiri navrata hospi-
talizira upravo zbog bronhopneumoni¢nih
infiltrata te je tada lijeCen antibioticima,
bronhodilatatorima i inhalacijskim korti-
kosteroidima.

Sa nepunih godinu dana, uinjena je
prva pulmolo§ka obrada u tercijarnom cen-
tru. Tada se iskljuuju dijagnoze imuno-
deficijencije i cisticne fibroze. U€injenom
bronhoskopijom uocava se uredna morfo-
logija bronha te izgled sluznice. 24-satnom
pH-metrijom dokazan je gastroezofagusni
refluks te je preporucen antirefluksni al-
ginat. Na inicijativu roditelja zdravstvenu
skrb u daljnjem tijeku preuzeo je obiteljski
lijecnik.

2017. godine ponovo se javljaju u
Opcu bolnicu na odjel pedijatrije. Tada
majka djecaka navodi ucestale bronhitise,
do cetiri puta godisnje, prisutnost kaslja
u mirovanju i pri provodenju tjelesne ak-
tivnosti te stalnu sekreciju iz nosa. U sta-
tusu se kod djecaka uocava gracilna kon-
stitucija, neprohodan nos te vlazni hropci
iz auskultacijskog nalaza. Obradom se
utvrdi sljedece: senzitizacija na alergene
grinje, FeNO 7 ppb, nNO 112 ppb, FVC
115%, FEVI1 100%, FEV1/FVC 72% (0,7),
MEF75 79%, MEF50 68%, MEF25 34%,
pozitivan ventolinski test. RTG pluc¢a pri-
kazuje infiltrativno zasjenjenje u podrucju
lingule, bazalnog lateralnog i medijalnog
segmenta donjeg plu¢nog reznja lijevo, uz
reakciju bazalne pleure.

U lijeCenje se uvodi antibiotska te-
rapija te kombinacija inhalacijskog korti-
kosteroida i dugodjelujuceg bronhodilata-
tora, no nema regresije upalnog infiltrata ni
poboljsanja pluéne funkcije. Obrada je is-
kljucila dijagnoze cisti¢ne fibroze, imuno-
deficijencije, gastroezofagealnog refluksa i
aspergilozu, dok se na CT-u plu¢a uocavaju
bronhiektazije. Dje¢ak se tada ponovo Salje

na obradu u tercijarni centar. Bronhoskopi-
jom se verificiraju upalne promjene u po-
drucju lingule, bazalnih segmenata lijevog
pluénog reznja, srednjeg pluénog reznja te
segmenata donjeg desnog reznja s obilnom
gustom sluzi. Uzet je uzorak iz sluznice do-
njeg nosnog hodnika koji je obraden u ino-
zemnom Centru za dijagnostiku cilijarne
diskinezije. Imunofluorescentno obiljeze-
nim protutijelima dokazana je poremecena
lokalizacija proteina RSPH9 u cilijarnom
aksonemu S$to uzrokuje defekt radijalnih
krakova i potvrduje dijagnozu PCD.

Djevojcica, 2010. godiste, rodena iz
uredne trudnoce, Cetvrto dijete u obitelji,
PT 4000 g.

U dobi od mjesec dana javljaju se
prvi simptomi, kasSalj, tahidispneja, au-
skultacijski nalaz na plu¢ima ukazuje na
produljen i otezan ekspirij uz krepitacije.
U dojenackoj dobi uslijedile su ¢etiri hos-
pitalizacije gdje je lijeCena antibiotskom
terapijom, inhalacijama bronhodilatatora,
inhalacijskim kortikosteroidima i antileu-
kotrijenima. Iz dijagnoze su iskljucene ato-
pija, cisticna fibroza, imunodeficijencija te
prirodene sréane greske.

U dobi od 10 mjeseci ucinjena je
prva obrada u tercijarnom centru. Tada
ucinjena bronhoskopija ukazuje na trahe-
obronhomalaciju uz sumnju na akcesorni
bronh medijalno od ulaza uz gornji desni
bronh. 24-satna pH-metrija registrira ga-
stroezofagealni refluks.

2017. godine, djevojcica se zaprima
na odjel pedijatrije. Dolazi sa simptomima
kroni¢nog kaslja prisutnog u mirovanju te
neposredno po zavrSetku teze tjelesne ak-
tivnosti, ¢es¢e u hladnijim mjesecima. Dje-
vojCica je gracilne konstitucije. Auskulta-
cijskim nalazom uocavaju se krepitacije i
vlazni hropci. Jednako kao kod brata, po-
novnom pulmoloskom obradom iskljucuju
se ve¢ navedene dijagnoze. CT pluca uka-
zuje na bronhiektazije.
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Zajedno s bratom upucuje se u ter-
cijarni centar. U¢injenom bronhoskopijom
uocavaju se upalne promjene obostrano.
Uzetim uzorkom iz donjeg nosnog hodnika
obradenog u inozemnom Centru za dija-
gnostiku cilijarne diskinezije verificiraju
se imunofluorescentno obiljezena protuti-
jela usmjerena na protein, izmedu ostalog
i na RSPHY. Poremeca;j strukture proteina
nije dokazan.

Obzirom na postojeéu obiteljsku
anamnezu PCD-a, postavlja se sumnja na
prisutnost PCD i kod djevojcice. Lijecenje
je preporuceno uz antibiotik te inhalacije
hipertonicnom otopinom natrij klorida uz
respiratornu drenazu.

SESTRINSKE DIJAGNOZE

Temeljem prikupljenih podataka,
definirani su sljedeéi sestrinski problemi/
dijagnoze:

A)Smanjena prohodnost disnih putova u/s
osnovnom bolesc¢u.

B) Neucinkovita izmjena plinova u/s
osnovnom boles¢u.

C) Visoki rizik za oStecenje sluznice usne
Supljine u/s disanjem na usta i pojaca-
nim iskasljavanjem.

D) Visoki rizik za pothranjenost u/s pore-
mecajem nutritivnog statusa.

E) Smanjeno podnosSenje napora u/s pore-
mecéenom respiratornom funkcijom.

A) Smanjena prohodnost disnih putova u/s
osnovnom bolescu.

Cilj: Odrzavati prohodnost diS$nih
putova pacijenta.

Intervencije:

e aspirirati diSne putove pridrzavajuéi se
mjera asepse u trajanju od maksimalno
15 sekundi;

e odrzavanje prohodnosti disnih putova
pravilnim pozicioniranjem i promje-
nom polozaja;

e primjeniti tehnike posturalne drenaze
uz perkusiju;

e nadzirati respiratorni status;

e provoditi tehnike i vjezbe disanja;
e pratiti ritam disanja;

e pratiti vitalne parametre.

Evaluacija: Cilj je postignut. Disni
putovi pacijenta su prohodni.

B) Neucinkovita izmjena plinova u/s
osnovnom bolescu.

Cilj: Pacijent ¢e pravilno disati uz
produljeni ekspirij.

Intervencije:
e osigurati dobru ventilaciju pluéa;
e povecati alveolarnu ventilaciju;
e provoditi vjezbe inspiracijskog disanja;

e provoditi snazan ekspirij kroz stisnute
zube;

e provoditi vjezbe pravilnog disanja s di-
jafragmom;

e pratiti promjene prsnog kosa i abdome-
na;

e demonstrirati i pripomo¢i pri upotrebi
bronhodilatatora i ostalih inhalacijskih
terapija;

e provoditi visokofrekventnu osciliraju-
¢u terapiju prsnog kosa;

e provoditi mehani¢ku insuflaciju-eksu-
flaciju;

e procijeniti u¢inkovitost primjenjene te-
rapije.
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Evaluacija: Pacijent samostalno pri-
mjenjuje inhalacijsku terapiju. Pacijentu je
produljen ekspirij.

C) Visoki rizik za osteéenje sluznice usne
Supljine u/s disanjem na usta i pojacanim
iskasljavanjem.

Cilj: Odrzavanje higijene i vlazno-
sti usne Supljine te preveniranje mogucih
komplikacija/ infekcija.

Intervencije:

e cdukacija pacijenta o pravilnom kaslja-
nju i iskasljavanju;

e provoditi adekvatnu higijenu usne i no-
sne Supljine;

e provesti orofaringealnu aspiraciju;

e pruziti podrSku i poticati pacijenta na
iskasljavanje;

e pratiti i evidentirati izgled, koli¢inu i
miris iskasljaja;

e nadzirati stanje koze i sluznice;

e unositi veliku koli¢inu tekuéine dnevno
ukoliko isto nije kontraindicirano.

Evaluacija: Pacijent nema oSte¢enu
sluznicu usne Supljine. Pacijent iskasljava
pravilno i dobro je hidriran.

D) Visoki rizik za pothranjenost u/s pore-
mecajem nutritivnog statusa.

Cilj: Sprijeciti pojavu nutritivnog
rizika kod pacijenta.

Intervencije:

e dokumentirati pacijentov indeks tjele-
sne mase;

e pratiti pacijentov razvoj - progresiju i
regresiju tjelesne mase;

e Dbiljeziti parametre tjelesne mase i koli-
¢inu uno$ene tekucine;

e poticati pacijenta na redovite obroke;

e cducirati roditelje na uvodenje pravilne
i raznolike prehrane;

e pratiti cjelokupan nutritivni status pa-
cijenta.

Evaluacija: Pacijent je dobrog nutri-
tivnog statusa.

E) Smanjeno podnosenje napora u/s pore-
mecenom respiratornom funkcijom.

Cilj: Poboljsanje tolerancije napora
bez pojave simptoma.

Intervencije:
e olaksati prohodnost diSnih putova;
e poboljsati respiratornu funkciju;

e provoditi respiratornu fizikalnu terapi-
ju za poboljSanje pluéne funkcije i sma-
njenje simptoma;

e poticati na postepeno uvodenje aktiv-
nosti;

e poticati na koriStenje tehnika disanja
tijekom aktivnosti.

Evaluacija: Pacijent izvodi tjelesnu
aktivnost bez povecane zaduhe i tahidis-
pneje. Pacijent povecava kardiorespirator-
nu sposobnost i snazi muskulaturu.

SESTRINSKO OTPUSNO PISMO

Djecak i djevojCica, brat i sestra,
rodeni iz urednih trudnoca s dijagnozom i
sumnjom na dijagnozu PCD zaprimaju se
na odjel Pedijatrije za adekvatno lijecenje i
provedbu respiratorne fizikalne terapije za
sprjec¢avanje oStecenja pluéne funkcije. Te-
meljem prikupljenih podataka, definirani
su sljedeci sestrinski problemi/dijagnoze:

e Smanjena prohodnost disnih putova u/s
osnovnom bolescu.

e NecucCinkovita izmjena plinova u/s
osnovnom bole$¢u.
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e Visoki rizik za oStecenje sluznice usne
Supljine u/s disanjem na usta i pojaca-
nim iskasljavanjem.

e Visoki rizik za pothranjenost u/s pore-
mecajem nutritivnog statusa.

e Smanjeno podnosenje napora u/s pore-
mecéenom respiratornom funkcijom.

Pri prijemu djecak i djevojCica, zbog
osnovne bolesti, pokazuju znakove sma-
njene prohodnosti di$nih putova. Znakovi
smanjene prohodnosti di$nih putova o¢i-
tuju se promjenom disanja, tahikardijom,
blagom apnejom, zaduhom te kasljem.
Medicinska sestra odrzava prohodnost
disnih putova pravilnim pozicioniranjem i
promjenama polozaja. Aspiracijom di$nih
putova, vise puta dnevno, smanjuje se mo-
guénost neprohodnosti disnih putova. Dis-
ne puteve se aspirira pridrzavajuéi se asep-
ti€nih mjera u trajanju od maksimalno 15
sekundi. Primjenjuje se tehnika posturalne
drenaze i provode vjezbe disanja. Prilikom
provodenja respiratorne terapije, medi-
cinska sestra prati ritam disanja i vitalne
parametre. Uz pracenje respiratornog sta-
tusa, adekvatnom aspiracijom i pravilnim
pozicioniranjem, kod djec¢aka i djevojCice
verificira se smanjenje po¢etnih simptoma
uz prohodnost disnih putova.

Neucinkovita izmjena plinova, zbog
osnovne bolesti, pospjesuje pogorsanje
simptoma i pojavu komplikacija 1 infek-
cija. Educirana medicinska sestra sa paci-
jentom provodi vjezbe dubokog disanja te
inhalacije hipertoniénom otopinom natrij
klorida. Medicinska sestra provodi indivi-
dualiziranu respiratornu fizikalnu terapiju
koriste¢i se visokofrekventno osciliraju-
¢om terapijom prsnog kosa i mehanickom
insuflacijom-eksuflacijom. Uz navedeno,
prati vitalne parametre i klinicke znako-
ve. Nakon visokofrekventno oscilirajuce
terapije prsnog kosa te prije mehanicke in-
suflacije-eksuflacije, potrebno je aspirirati
pacijenta. Prilikom provodenja navedene
terapije, potrebno je procijeniti uc¢inkovi-

tost iste. Navedenim postupcima zdrav-
stvene skrbi, medicinska sestra omogucuje
pacijentu bolju ventilaciju pluca.

Kroni¢ni kasalj prisutan kod paci-
jenata uzrokuje osteéenje sluznica. Medi-
cinska sestra educira o pravilnom iskaslja-
vanju i provodi adekvatnu higijenu usne i
nosne Supljine. Prilikom respiratorne fizi-
kalne terapije koja podrazumijeva iskaslja-
vanje i aspiracije, medicinska sestra prati
i evidentira izgled, koli¢inu i miris iska-
Sljaja. Pravilnom i adekvatnom zdravstve-
nom njegom pacijent ne¢e imati ostecenje
sluznica, a ujedno se sprjecavaju moguce
komplikacije izazvane infekcijama.

Kod pacijenata sa kroni¢nim plu¢-
nim bolestima, ucestale su pojave pothra-
njenosti stoga je nutritivni status pacijenta
od izuzetne vaznosti. Medicinska sestra
dokumentirati ¢e pacijentov nutritivni
status prilikom uzimanja sestrinske ana-
mneze. Tijekom hospitalizacije odnosno
terapije, medicinska sestra prati pacijentov
razvoj te biljezi potrebne parametre, educi-
ra roditelje o redovitoj pravilnoj prehrani te
potice pacijenta na redovite obroke.

Prilikom dolaska, dje¢ak i djevoj-
Cica poremeéene su respiratorne funkcije.
Poremecena respiratorna funkcija odraz
je kroni¢nog kaslja prisutnog u mirovanju
i naporu, $to pacijentu onemogucuje ade-
kvatno podnosenje napora. Smanjeno pod-
noSenje napora uzrokuje nedostatak zraka
uz tahikardiju. Medicinska sestra, respira-
tornom terapijom pacijentu ¢e olaksati pro-
hodnost disnih putova, samim time smanji-
ti prisutne simptome i poboljsati funkciju
plu¢a. Adekvatnim rjeSenjem pacijent ée
bez napora poceti provoditi tjelesnu aktiv-
nost uz koristenje naucenih tehnika disanja.

RASPRAVA

Kroni¢ni kasalj jedan je od najce-
$¢ih simptoma bolesti u populaciji, s pre-
valencijom od 12%. Po definiciji, kronic¢ni
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kasalj jest onaj koji traje dulje od 8 tjeda-
na, odnosno dulje od 4 tjedna kod djece.
Najcesci uzroci kroni¢nog kaslja kod djece
jesu sindrom gornjih disnih puteva, astma,
bakterijski bronhitis, gastroezofagealni re-
fluks i cisti¢na fibroza. U dijagnostici je po-
trebna suradnja multidisciplinarnog tima
stru¢njaka, otorinolaringologa, pulmologa
i gastroenterologa. Ovisno o rezultatima
obrade potrebno je napraviti spirometriju,
ventolinski test, metakolinski test, alergo-
losku obradu te radiolosku obradu pluéa i
paranazalnih Supljina, a u daljnjem tijeku
bronhoskopiju, mikrobiolosku pretragu
sputuma te pH-metriju (15).

Primarna cilijarna diskinezija ge-
netski je heterogena skupina ciliopatija
s razli¢itim klinickim manifestacijama.
Bolest se u razlicitim dobnim skupinama
manifestira razli¢itim klinickim slikama.
U novorodenackoj i dojenackoj dobi mani-
festira se neonatalnim distres sindromom
i upalom pluca, u predskolskoj i Skolskoj
dobi manifestira se kroni¢kim kasljem,
sinopulmonalnim infekcijama te razvojem
bronhiektazija, dok je odrasloj dobi uz na-
vedenu klinicku sliku izrazena neplodnost
(16).

Zdravstvena skrb  medicinskih
sestara za djecu na odjelu pedijatrije od
izuzetnog je znacaja za ocCuvanje zdrav-
lja, razvoj i buduénost djeteta. Sestrinska
skrb za djecu zahtjeva poznavanje podruc-
ja rada, iskustvo, edukaciju, no svakako i
strpljenje, psiholosku i emocionalnu po-
drsku. Sestrinskom anamnezom i statu-
som prepoznaju se i dijagnosticiraju pro-
blemi (sestrinske dijagnoze) iz podrucja
zdravstvene njege. Osim toga omogucuje
se prepoznavanje uzroka, odnosno Cinite-
lja koji utje¢u na problem, osobitosti koje
omoguduju prilagodbu ciljeva i sestrinskih
intervencija djetetovim navikama. Uvidom
u problem potrebno je prikupiti specific-
ne podatke postavljanjem pitanja djetetu
odnosno roditeljima, od kada dijete ima
poteskoce sa disanjem, u kojem djelu dana

najvise osjec¢a umor i nedostatak zraka, je
li doslo do problema pri spavanju i hranje-
nju. Uvidom u cjelokupan status medicin-
ska sestra provodi sestrinske intervencije
koje u pulmoloskom smislu ukljucuju i dio
respiratorne terapije.

Respiratorna terapija zahtjeva edu-
cirane zdravstvene djelatnike koji su spe-
cijalizirani za pruzanje zdravstvene skrbi
u pulmologiji. Vrlo Cesto susreCemo se s
manjkom radne snage, pa tako i nedostat-
kom educiranog osoblja za navedeno pod-
rucje rada.

Bez respiratornog fizioterapeuta
kao adekvatne osobe za obavljanje res-
piratorne fizioterapije, medicinske sestre
primorane su educirati se u navedenom po-
drucju kako bi svojim intervencijama po-
mogle pacijentima u olakSavanju simptoma
i poboljSanju respiratorne funkcije. Izuzet-
no je vazno preuzeti zdravstvenu skrb za
dijete i djelovati u trenutku. U klinickoj
praksi nuzna je promjena, medicinske se-
stre zahtijevaju edukacije, potrebnu apara-
turu i dodatno osoblje kako bi cjelokupna
zdravstvena skrb bila personaliziranija i
uspjesnija.

ZAKLJUCAK

Kroni¢ni kasalj ucestali je simptom
razli¢itih bolesti te time predstavlja znaca-
jan javnozdravstveni problem. Neophod-
na je detaljna obrada svakog bolesnika uz
multidisciplinarni pristup u dijagnostici i
lije¢enju djece s kroni¢nim kasljem. Pri po-
javi simptoma, znacajni su lijeCenje uzro-
ka, prevencija novonastalih simptoma te
odrzavanje plu¢ne funkcije. Osim navede-
nog klju¢na je sekundarna prevencija koja
podrazumijeva dosljednu i kontinuiranu
respiratornu fizioterapiju. Cilj struke treba
biti povecanje svijesti o klinickim znacaj-
kama PCD, §to u nastavku olaksava lijece-
nje i poboljsava kvalitetu zivota djeteta.
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Summary

CHRONIC COUGH AS A SYMPTOM OF A RARE LUNG DISEASE:
EXPERIENCE FROM CLINICAL PRACTICE

Matea Miler

Objectives: The aim of the paper is to present the nursing care of a brother and
sister with respiratory symptoms from infancy. Show the importance of respiratory physi-
cal therapy and nursing interventions in the context of care for children within pulmonary
rehabilitation.

Case: A boy, born in 2007, and a girl, born in 2010, brother and sister born from
normal pregnancies. Children of healthy parents and adequate psychomotor development
who have respiratory symptoms such as neonatal respiratory distress syndrome, year-ro-
und productive cough, rhinitis, recurrent bronchitis and bronchopneumonia since infancy.
After a series of interventions and tests, referral to a tertiary center followed. Bronchoscopy
verifies inflammatory changes in the lung lobes with abundant thick mucus. A sample was
taken from the lower nasal passage, which was processed in the foreign Center for the dia-
gnosis of ciliary dyskinesia. Disrupted localization of the RSPH9 protein was demonstrated
by labeled antibodies, and the diagnosis of primary ciliary dyskinesia is confirmed. In view
of the above, in addition to drug therapy, the nursing interventions is required in the form of
respiratory drainage, inhalation, aspiration and high-frequency oscillating therapy of the
chest and mechanical insufflation-exufflation.

Conclusion: In children with chronic cough, in addition to treatment of the cause and
drug therapy, respiratory physical therapy is extremely important, which significantly eases
the symptoms of the disease in children and enables them to perform daily activities without
difficulty, thereby improving their quality of life.

Descriptors: BRONCHIECTASIS, PEDIATRIC NURSING, PRIMARY CILIARY DYSKINESIA, POSTURAL
RESPIRATORY DRAINAGE
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INTERVENCIJE MEDICINSKE SESTRE KOD DJETETA
S PRIMARNOM CILIJARNOM DISKINEZIJOM

DANIJELA DEVIC

Primarna cilijarna diskinezija - PCD je rijetka autosomno recesivna bolest kod koje
Jje ostecena struktura i funkcija cilijarnog epitela. Cilije su dio obrambenog sustava koje
ciste disne puteve od sluzi i drugih Cestica. Prevalencija bolesti je 1:10.000-20.000 zivoro-
dene djece, a oko 50% bolesnika ima dekstokardiju ili zrcalni raspored viscelarnih organa.
Na Klinici za pedijatriju Klinickog bolnickog centa Sestre milosrdnice lijeci se petero djece
sa potvrdenom dijagnozom i dvoje sa sumnjom na PCD. Simptomi bolesti javijaju se ve¢ u
novorodenackoj dobi, a najizrazeniji simptomi su: Cesti kasalj s iskasljajem, Ceste infekcije
gornjih i donjih disnih putova, upale uha, rinitis i rinoreja. Ovi kronic¢ni simptomi negativno
utjecu na kvalitetu Zivota. Trenutacno ne postoji nacin lijecenja koji bi vratio funkciju cilija,
tako da je lijecenje usmjereno na potporne i simptomatske mjere. Intervencije medicinske
sestre usmjerene su na: sudjelovanje u dijagnosticiranju bolesti, zdravstvenu njegu bole-
snika i edukaciju djece i roditelja. Zdravstvena njega bazira se na odrzavanju prohodnosti
disnih putova i sprecavanju daljnjih komplikacija. Rano dijagnosticiranje bolesti i lijecenje
simptoma smanjuje morbiditet i poboljsava kvalitetu zZivota. Potrebno je i osigurati odgova-
rajucu podrsku oboljelom djetetu i obitelji. U radu ¢e biti prikazan slucaj djeteta u dobi od
8 god kod kojeg je bolest dijagnosticirana ve¢ u novorodenackoj dobi. Cilj ovog rada je pri-
kazati rad medicinskih sestara u zdravstvenom timu koji zbrinjava djecu oboljelu od PCD-a.

Deskriptori: PRIMARNA CILIJARNA DISKINEZIJA, DISNI PUTEVI, KASALJ, KVALITETA ZIVOTA

UvoD problematika u bolesnika s PCD-om je po-
sljedica nakupljanja sekreta u diSnim puto-
vima koji Cesto sadrzi bakterije i alergene
i dovodi do kroni¢ne upale i ponavljajuéih
infekcija gornjih i donjih di$nih putova, a
Cesto izazivaju i razvoj bronhiektazija (2).
Prosjec¢na dob kada se bolest dijagnosticira
je 5,3 godine.

PCD je nasljedni poremecaj struk-
ture ili funkcije cilija na povrsini epitela
disnih putova koji se uglavnom nasljeduje
autosomno recesivno (1). Cilije ¢ine osno-
vu mukocilijarnog klirensa ¢ija je funkcija
¢isc¢enje disnih putova od sluzi i Cestica kao
dio tjelesnog obrambenog sustava. Pore-
mecaj strukture cilija moze zahvatiti svaki
dio strukture i tako njihova funkcija moze Klinicka obiljezja bolesti
biti razli¢ito pogodena, od potpune nepo-
kretljivosti do slabije i neuskladene pokret-
ljivosti Sto rezultira razli¢itim intenzitetom
klinicke prezentacije bolesti. Respiratorna

PCD manifestira se obi¢no rano u
zivotu, a oko 80% bolesnika u novorode-
nackoj dobi ima respiratorni distres unutar
24h od rodenja. Djeca imaju svakodnevni,

Zbornik radova za medicinske sestre 67



Danijela Devi¢: Intervencije medicinske sestre kod djeteta...

produktivni kasalj koji je povezan s pore-
mecéenim mukocilijarnim klirensom Sto
dovodi do kroni¢ne infekcije diSnih puto-
va, opstrukcije diSnih putova i bronhiek-
tazija. Cesti su rinosinusitisi s vodenastim
sekretom iz nosa kao i upale uha, a 75%
djece ima neki stupanj gubitka sluha. Osim
simptomima respiratornog sustava bolest
se moze manifestirati i na drugim susta-
vima: inverzija viscelarnih organa, muska
neplodnost i otezana mogucénost zaceca
kod Zena kao i ¢eS¢e vanmaterni¢ne trud-
noc¢e (2). Trijas simptoma: inverzija vis-
celarnih organa, bronhiektazije i sinusitis
oznacava se kao Kartagenerov sindrom (1).

Dijagnosticiranje bolesti

Dijagnostika PCD-a je slozena jer
ne postoji zlatni standard, a vecina pretraga
ima ogranicenja: dob bolesnika, cijena pre-
trage i dostupnost dijagnostike. Vazna je
detaljna anamneza od novorodenackog raz-
doblja. Simptomi su nespecificni i tesko je
identificirati bolesnike koje treba uputiti na
Siru dijagnosti¢ku obradu. U cilju probira
i dijagnosticiranja bolesti mjeri se dusikov
oksid u izdahnutom zraku kod djece starije
od 4 godine (nizak nazalni dusikov oksid je
sumnja na PCD nakon iskljucenja cisi¢ne
fibroze). Uzrokuje se cilijarni epitel biopsi-
jom za analizu elektronskim ili video mi-
kroskopom zbog procjene gibljivosti cilija
i anomalija grade. Genotipzacija obuhvaca
oko 50 gena ¢ije mutacije uzrokuju PCD (4
su najcesca, a koriste se genski paneli koji
se ¢esto aZuriraju u broju gena) (3).

LijeCenje

Specifi¢nog lijecenja PCD-a kojim
bi se vratila funkcija cilija nema. Temelj li-
jec€enja je Cis¢enje disnih putova, fiziotera-
pija prsnog kosa, profilaksa antibioticima i
redovite kontrole. Uspjesno lije¢enje zahti-
jeva multidisciplinarni pristup zdravstve-
nog tima koji ukljucuje pulmologe, ORL
specijaliste, fizioterapeute i medicinske se-

stre, a prema indikaciji i ostale specijaliste
(2). Preventivne mjere obuhvacaju izbje-
gavanje dima cigarete, provodenje progra-
ma primarnog cijepljenja u djecjoj dobi te
dodatno cijepljenje protiv pneumokoka i
gripe (1).

INTERVENCIJE MEDICINSKE SESTRE

Medicinska sestra kao dio tima
sudjeluje u dijagnosticiranju 1 lijeCenju
primarne cilijjarne diskinezije. Glavni cilj
zdravstvene njege je smanjiti u¢estalost po-
navljajucih infekcija i usporiti pad pluéne
funkcije odrzavanjem prohodnosti di$nih
putova a to se postize edukacijom djeteta
i obitelji. Procjenom opéeg stanja djeteta
i fizikalnim pregledom prikupljaju se po-
daci o rastu i razvoju i zdravstvenom sta-
nju djeteta u svrhu utvrdivanja potreba za
zdravstvenom njegom. Treba biti uvijek
dostupan i odrzavati dobru komunikaciju
sa djetetom 1 obitelji.

Intervencije u dijagnostici

Pretraga probira kod sumnje na
PCD je nazalno mjerenje dusikovog oksi-
da. Za ispravne rezultate vazna je surad-
nja bolesnika pa je potrebno objasniti tijek
pretrage i procijeniti moze li zbog dobi i
zdravstvenog stanja dijete pristupiti izvo-
denju pretrage. Najniza dob za izvodenje
pretrage je 4 godine, a prisustvo infekcije
do 4 tjedna prije pretrage mijenja rezultat.
Ako su rezultati nazalnog mjerenja dusi-
kovog oksida niski, sumnja se na PCD i
bolesnici se upucuju na daljnje pretrage.
Uzimanje uzorka cilijarnog epitela najce-
S¢e se provodi biopsijom nosne sluznice
pa je potrebno objasniti bolesniku tijek
pretrage koja moze biti neugodna ali tra-
je kratko. Uzorak biopsije nosne sluznice
nije adekvatan za mikroskopske pretrage
ako nije dobro pripremljen za transport,
stoga je vazno osigurati da uzorak bude
u odgovarajucoj otopini sa fiksatorom na
niskoj temperaturi do analize. Prisustvo
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virusne ili bakterijske infekcije uzrokuje
abnormalnu funkciju cilijarnog tkiva te
je potrebno prije uzrokovanja dobro uzeti
anamnezu 1 iskljuciti prethodne infekcije.
Genska analiza iz periferne krvi dogovara
se sa laboratorijem u inozemstvu, vazno
je osigurati transport i biti podrska djete-
tu i obitelji u periodu do dobivanja nalaza.
Zbog spreCavanja komplikacija bolesti,
svaka 3 do 4 mjeseca, te kod pojave akut-
nog pogorsanja bolesti uzrokuje se iskasljaj
i obrisci za mikrobiolosku analizu. Uzorak
iskasljaja uzima se kod vece djece, a kod
manje bris zdrijela u kaslju. Kako bi dobi-
li uzorak iskasljaja vazno je djetetu dobro
objasniti kako se nakasljati i da se iskasljaj
ne mijesa sa slinom nego da ga odmah
ispljune u sterilnu posudu (4).

Odrzavanje prohodnosti disnih
putova

Dijete sa PCD-om ¢esto ima kasalj
sa iskasljajem guste sluzi §to u sluc¢aju obil-
nog nakupljanja sluzi stvara dobru podlo-
gu za rast bakterija i time ¢ini visok rizik
za opstrukciju di$nih puteva a s godina-
ma i razvoj bronhiektazija. Najvazniji cilj
zdravstvene njege je odrzavanje di$nih pu-
teva prohodnim i olakSavanje iskasljavanja
sekreta. Kako bi se cilj postigao medicin-
ska sestra ¢e nadgledati respiratorni status
i savjetovati obitelj kako to Ciniti. Kako bi
se lakSe osiguralo iskasljavanje medicin-
ska sestra treba poticati dijete na uzimanje
tekuéine, koli¢ine koja odgovara njegovoj
dobi. Medicinska sestra ¢e dijete poduciti
vjezbama dubokog disanja i kako ih moze
izvoditi kroz igru, savjetovati ¢e koristenje
aparata za vjezbe disanja i drenazni prsluk.
Fizikalne mjere drenaze prsnog kosa sa-
stavni su dio terapije s ciljem da se odstrani
S§to veca koli¢ina gustog sekreta iz diSnih
puteva te se djeca i njihove obitelji educira-
ju u provodenju fizioterapije ¢iséenja i pro-
¢iS¢avanja diSnih putova, dva puta dnevno,
pojacano u vrijeme respiratornih egzacer-
bacija. Metode koje se upotrebljavaju su

klasi¢ne perkusijske metode i drenazni po-
lozaj koji se izvodi 1sat prije ili 2 sata iza
obroka. Vazno je tretirati i obilnu sekreciju
u nosu: kapima za nos, sprejevima za nos
i ispiranje nosa fizioloskom ili hipertoni¢-
nom otopinom koje je ako se podnosi naju-
¢inkovitije. Primjena hipertoni¢ne otopine
natrijevog klorida preko nebulizatora fizi-
oloskom zbog hidracije di$nih putova koja
omoguéava razrjedenje gustog sekreta i
time lakse iskasljavanje preporucuje se pri-
je fizikalnih mjera. Vazno je poticati redo-
vite kontrole, barem svaka 3 mjeseca i biti
podrska djetetu i obitelji. U tinejdZerskoj
i adolescentnoj dobi poticati bolesnika na
suradnju i ukazivati na vaznost dosljedno-
sti u lije¢enju. Educirati o vaznosti pravil-
ne prehrane i poticati tjelesnu aktivnost (5).

PRIKAZ BOLESNIKA

Djecak u dobi od 8 godina s dija-
gnosticiranim Kartagenerovim sindromom
u novorodenackoj dobi. U prvim satima Zi-
vota imao je slabije prohodan nos, kasalj,
tahipneju, dispneju. RTG-om prsnog kosa
prikazana je atelektaza pluca i desno situs
viscerum inversus. Nakon provedene anti-
biotske terapije zbog sumnje na upalu plu-
¢aidalje prisutan gusti sekret u diSnim pu-
tevima uz kasalj. Provodena je fizioterapija
prsnog kosa i inhalacije fizioloskom oto-
pinom. Na uzorku cilija dobivenom biop-
sijom nosne sluznice uocene su promjene
elektronskim mikroskopom. Nakon otpu-
sta iz neonatalne intenzivne njege multidis-
ciplinarno se prati na Klinici za pedijatriju
i ORL Kklinici. Cijelo vrijeme kod djecaka
je prisutan gusti sekret u disnim putevima
uz kagalj. Ranije je imao ¢esce upale pluéa,
a posljednjih godina ¢este upale srednjeg
uha gotovo svaka 3 mjeseca, zbog Cega je
nastalo osteCenje sluha. Svakodnevno se
provodi fizioterapija prsnog koSa, majka
navodi najbolju ucinkovitost drenaznog
prsluka. Svakodnevno i do nekoliko puta
dnevno primjenjuju inhalacije fizioloskom
otopinom i inhalacije alfa - dornazom 1x
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dnevno ako su u mogucénosti kupiti lijek.
Svaka 3 mjeseca prema preporuci otorino-
laringologa koristi intranazalni kortikoste-
roid. Zbog obilnog i gustog sekreta Cesto
je potrebna i aspiracija di$nih putova koju
provodi majka. S obzirom na dob, majka je
savjetovana da u svrhu boljeg odrzavanja
prohodnosti di$nih putova ¢esc¢e koristi
drenazni polozaj uz perkusiju kako bi sma-
njila potrebu za aspiriranjem sekreta.

ZAKLJUCAK

PCD je rijetka nasljedna bolest koja
se jo§ uvijek istrazuje. Simptomi i tezina
bolesti ovise od osobe do osobe, mogu biti
blagi, ali se i pogorsati. U posljednjih 20
godina biljezi se napredak u dijagnostici
¢ime je omoguceno ranije postavljanje di-
jagnoze i standardiziranje skrbi uz kori-
Stenje multidisciplinarnog pristupa. Rana
dijagnoza bolesti omoguéuje djetetu lijece-
nje infekcija sinusa i pluéa te poduzimanje
drugih koraka potrebnih za odrzavanje dis-
nih putova i pluca $to je moguce zdraviji-
ma a to pomaze u sprec¢avanju ireverzibilne
bolesti pluéa. Individualizirani rezim Ci-
S¢enja disnih putova i provodenje drenaze
prsnog kosa uz redovite kontrole su temelj
lijeCenja. Svi zdravstveni djelatnici trebaju
imati saznanja o toj bolesti kako bi mogli
procijeniti potrebu i opseg dijagnosti¢ke
obrade bolesnika sa simptomima PCD-om.
Medicinska sestra tima koji skrbi za djecu
sa PCD-om sudjeluje u provodenju pretra-
ga, provodi zdravstvenu njegu i edukaciju
kako bi se smanjile komplikacije bolesti i
ireverzibilna oste¢enja organskih sustava.
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Summary
NURSING INTERVENTIONS IN CHILDREN WITH PRIMARY CILIARY DYSKINESIA

Danijela Devi¢

Primary ciliary dyskinesia - PCD is a rare autosomal recessive disease in which the
structure and function of the ciliary epithelium is damaged. Cilia are part of the defense
system that cleans the airways of mucus and other particles. The prevalence is 1:10.000-
20.000 in newborns, and about 50% of patients have dextocardia or a mirror arrangement
of other organs of the visceral group. Five children with a confirmed diagnosis and two with
suspected PCD are being treated at the Pediatric Clinic of the Sestre milosrdnice University
Hospital Center. The symptoms of the disease appear from the newborn age, and the most
pronounced symptoms are: frequent productive cough, frequent infections of the upper and
lower respiratory tract, ear infections, rhinitis and rhinorrhea. These chronic symptoms
negatively affect the quality of life. Currently, there is no treatment method to restore the
function of the cilia, so the treatment is focused on supportive and symptomatic measures.
Nurse interventions are focused on: participation in diagnostics, health care of patients
and education of children and parents. Health care is based on maintaining the patency of
the airways and preventing further complications. Early diagnosis of the disease and tre-
atment of symptoms reduces morbidity and improves quality of life. It is also necessary to
ensure adequate support for the sick child and family. The paper will present the case of an
8-year-old child who was diagnosed with the disease as a newborn. The aim of this work is
to present the work of nurses in the health team that cares for children suffering from PCD.

Descriptors: PRIMARY CILIARY DYSKINESIA, AIRWAYS, COUGH, QUALITY OF LIFE
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DIJETE S NEUROFIBROMATOZOM TIP 1 -
ZADACI MEDICINSKE SESTRE

DARIJA DRGESTIN*

Neurofibromatoza tip 1 (NF 1) je relativno cesta autosomno dominantna bolest koja
pogada 1:3000 ljudi. Klinicka dijagnoza se temelji na prisutnosti dva ili vise sljedecih krite-
rija: Sest i vise pjega boje bijele kave (cafe au lait pjege), aksilarna ili ingvinalna pjegavost,
vise od dva neurofibroma ili jedan pleksiformni neuorfibrom, opticki gliom, vise od dva ha-
martoma Sarenice, razlicite kostane promjene i prvi stupanj srodstva s bolesnikom sa NF1I.
Lijecenje ove bolesti je uglavnom simptomatsko i svodi se na lijecenje komplikacija bolesti.
Prikaz slucaja: Djecak D.K. roden 2005. od 2. godine Zivota prati se na Klinici za pedijatri-
Ju gdje je primarno hospitaliziran zbog akutnog laringitisa i obrade inspiratornog stridora.
Daljnjom obradom pacijentu je postavljena dijagnoza NF 1 i to na osnovu pozitivne obitelj-
ske anamneze, prisutnosti cafe au lait pjega te tumora medijastinuma. Na taj nacin zadovo-
ljeni su 3 od 7 kriterija za postavljanje navedene dijagnoze. U dobi od 11 godina pacijentu je
zbog izrazenog inspiratornog stridora i lokalnih laringealnih edema postavljena traheosto-
ma. Pristup oboljelima zahtjeva odgovarajucu zdravstvenu skrb cijelog zdravstvenog tima
u kojem medicinska sestra ima znacajnu ulogu u procesu zdravstvene njege. Kontinuirano
pracenje zdravstvenog stanja pacijenta tijekom hospitalizacije, pracenje vitalnih znakova,
pravovremeno prepoznavanje komplikacija, pravilno zbrinjavanje traheostome te podrska
u svakodnevnom zivotu oboljelom i cijeloj obitelji, samo su neke od intervencija medicinske
sestre tijekom zdravstvene skrbi za dijete.

Deskriptori: NEUROFIBROMATOZA, DIJETE, TRAHEOSTOMA, ZDRAVSTVENA NJEGA,
MEDICINSKA SESTRA

Uvod Postoje dvije vrste neurofibromatoza: NF
tip 11 NF tip 2. NF 1 je jedan od najcescih
autosomno dominantnih poremecaja uzro-
kovan mutacijom NF1 gena. Klinicka di-
jagnoza se temelji na NIH-dijagnostickim
kriterijima. Pogada 1:3000 ljudi neovisno
o dobi, spolu i etnickoj pripadnosti.

Neurofibromatoze su skupina neu-
rokutanih nasljednih bolesti koje karakte-
rizira poremecaj razvoja i diferencijacije
organa, s naglasenom sklono$¢u tumor-
skom rastu, osobito stanica perifernog
ziv€anog sustava, srediSnjeg ziv€anog su-

stava te poremecajem kozne pigmentacije. Neurofibromatoza tip 1

Klinicka slika NF1 je raznoli-

*KBC Sestre Milosrdnice, Klinika za pedijatriju ka progresivnog je tijeka $to znadi da ée

Adresa za dopisivanje:
E-mail: darija.drgestin@kbcsm.hr

oboljeli od rane djecje pa sve do odrasle
dobi pokazivati sve veéi broj promjena.
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Dijagnoza se postavlja na temelju sedam
glavnih dijagnosti¢kih kriterija utvrdenih
od Americkog instituta za zdravlje - NIH
dijagnosticki kriteriji NF 1. Kako bi se po-
stavila dijagnoza kod bolesnika mora biti
prisutno dva ili viSe od sljedec¢ih dijagno-
sti¢kih kriterija:

e Sest i viSe koznih pjega boje bijele kave
(cafe au lait pjege);

e dvaili viSe neurofibroma bilo kojeg tipa
ili jedan pleksiformni neurofibrom, ak-
silarna i/ili ingvinalna pjegavost;

e opticki gliom;

e dva ili viSe hamartoma Sarenice (Lis-
chovi noduli);

e razliCite koStane promjene poput dis-
plazija krila sfenoidalne kosti lica,
savinuée dugih kostiju sa ili bez pseu-
doartroze, prorjedenje korteksa dugih
kostiju;

e pozitivna obiteljska anamneza odnosno
prvi stupanj krvnog srodstva s NF 1.

Druge promjene i komplikacije koje
se ucestalije javljaju u bolesnika sa NF 1
ukljucuju niski rast, makrokraniju, deformi-
tete prsnog kosa-pectus exavatum (uleknu-
¢e prsne kosti) ili pectus carinatum (izboce-
nje prsne kosti), kifoskolioza, povecan rizik
za spinalni tumor, razliciti stupanj poreme-
¢aja govora i jezika, normalan 1Q koji tendi-
ra nizim vrijednostima (oko 90), epilepsija,
povisen krvni tlak itd. Posljedice ove bolesti
su slab uspjeh u skoli zbog mogué¢eg ADHD
poremecaja, psihosocijalni problemi zbog
fizickog izgleda. Djeca i adolescenti sa NF1
pokazuju znacajno ucestalije emocionalne,
socijalne 1 psihicke probleme u odnosu na
zdrave vrsnjake i okolinu te im je time na-
rusena kvaliteta Zivota.

Lije¢enje NF 1 je uglavnom simpto-
matsko i svodi se na lijeCenje komplikacija
bolesti. Kirurski se mogu ukloniti perifer-
ni tumori (kozni 1 potkozni neurofibromi,

te pleksiformni neurofibromi). Neuroki-
rurski se mogu odstraniti opticki gliomi,
drugi mozdani i spinalni tumori. Moguce
je uraditi i ortopedski i plasti¢no-rekon-
struktivni zahvat zbog kostanih promjena.
Ujedno se kreée u ranu dijagnostiku i lije-
¢enje prisutnih drugih simptoma i kompli-
kacija kao $to su poremecaji komunikacije
ili poremecaji ucenja.

Prikaz slucaja

Djecak D.K. u dobi od 2. godine
zivota prati se na Pulmoloskom odjelu
Klinike za pedijatriju, KBC Sestre milo-
srdnice zbog NF 1, inoperabilnog pleksi-
formnog tumora medijastinuma i vrata u
sklopu osnovne bolesti i suzenja lijevog
glavnog bronha. Primarno je, u drugoj go-
dini zivota, hospitaliziran zbog akutnog
laringitisa i obrade inspiratornog stridora.
Od tre¢eg mjeseca zivota je u viSe navrata
lije¢en mikronefrinom i kortikosteroidima
zbog akutnog laringitisa zbog ¢ega je bio
hospitaliziran na Klinici za ORL. Tijekom
obrade je u¢injena bronhoskopija kojom se
prikazalo suzenje lijevog glavnog bronha
te je dalje upucen na Kliniku za pedijatriju
zbog dodatne dijagnosticke obrade. Po pr-
vom prijemu na Kliniku za pedijatriju, po
kozi na ledima i abdomenu prisutno je vise
od 5 caffe au lait pjega promjera 0,5 cm ili
vise. Iz obiteljske anamneze doznaje se da
majka boluje od NF, kao i1 baka po majci.
Tijekom boravka na odjelu u¢injeni su ra-
zni laboratorijski krvni nalazi, RTG srca
i pluéa, echokardiografija, bronhografija,
genotipizacija na NF 1, te CT toraksa na
kojem je u konacnici otkriven tumor medi-
jastinuma. Tijekom hospitalizacije djecak
razvija upalu pluca.

Idu¢ih godina djecak je u viSe na-
vrata hospitaliziran na Klinici za pedijatri-
ju, naizmjeni¢no zbog pneumonije, oteza-
nog disanja ili kontrolnih obrada. Paralelno
se prati na Klinici za ORL, kod hemato-
loga-onkologa, djecjeg kirurga, ortopeda.
Takoder se kontrolira u Psihijatrijskoj bol-
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nici za djecu i mladez gdje je utvrdeno da
jerizican za odgoj i brigu te mu je potreban
cjelodnevan nadzor i nastavak koriStenja
prava iz socijalno zdravstvene zastite. Uz
analgetike 1 antialergijske lijekove, u tera-
piji suuvedeni i psihofarmaci. U dobi od 11
godina, zbog izrazenog inspiratornog stri-
dora, uéinjena je traheotomija na Klinici za
ORL. Tijekom daljnjih obrada u nekoliko
navrata kirurski su lijeCene tumorske tvor-
be po vratu i iza uha od kojih se najvise
zalio na bol tvorbi prisutnih na vratu. Ve-
¢ina hospitalizacija je bila indicirana zbog
kontrolnih obrada te pracenja i procjene
progresije tumora vrata i medijastinuma.
Hospitalizacije prolaze bez osobitosti.

Obzirom da su terapijske moguéno-
sti lije¢enja pleksiformonog neurofibroma
ogranic¢ene, kemoterapija je nedjelotvorna,
radioterapija kontraindicirana, a kirurski
zahvati su rizi¢ni i uglavnom parcijalni,
jedina moguénost lijeCenja za djeCaka je
primjena MEK-inhibitora. Kod oboljelog
je u 10. mj. 2022. g. pokrenut postupak
odobravanja selumetiniba (Koselugo) koji
je jedini registirani lijek u RH za lijecenje
inoperabilnih pleksiformnih neurofibroma
u djece s NF 1 te mu je isti odobren. Dogo-
voreno je lijeCenje na Klinici za pedijatriju,
KBC Sestre milosrdnice. Majka je upozna-
ta sa na¢inom primjene i moguéim nuspo-
javama te pristaje na lijecenje navedenom
terapijom. Zadnja dva puta je hospitalizi-
ran ove godine na Klinici, prvi puta zbog
desnostrane pneumonije, lije€en je antibi-
otskom terapijom. Osim koznih promjena
(akni po licu) nisu zabiljezene znacajne nu-
spojave selumetiniba. Zatim se drugi put
zaprima iza operativnog zahvata na Klinici
za ORL, kirurski su tretirane fibromatozne
promjene po vratu, gdje zahvat prolazi bez
komplikacija. Selumetinib prestaje uzimati
tjedan dana prije operacijskog zahvata po
preporuci lije¢nika. Hospitalizacija je ta-
koder protekla bez osobitosti. Djecak se i
dalje multidisciplinarno prati kod otorino-
laringologa, pulmologa, onkologa, psihija-
tra, fizijatra, ortopeda i oftalmologa.

Zdravstvena njega djeteta
oboljelog od NF tipa 1

Vecdina sestrinske skrbi u njezi dje-
teta oboljelog od NF 1 je usmjerena na pre-
venciju komplikacija i pravovremeno pre-
poznavanje istih. Kada se dijete primi na
odjel sestrinska zadaca je prvo procijeniti
opc¢e zdravstveno stanje pacijenta, uzeti
sestrinsku anamnezu od djetetove pratnje
i od djeteta ovisno o njegovom stanju. Me-
dicinska sestra procjenjuje stupanj samo-
stalnosti djeteta te tijekom cijele hospitali-
zacije pomaze djetetu u obavljanju svakod-
nevnih aktivnosti. Nuzno je stvoriti profe-
sionalni i empatijski odnos sa pacijentom,
stvoriti povjerenje koje ¢e djetetu olaksati
hospitalizacije koje su nazalost nuzne u
sklopu obrade bolesti. Educiranost o ovoj
bolesti, prac¢enje vitalnih znakova djeteta,
prepoznavanje simptoma i komplikacija
kao i primjena ordinirane terapije sastavni
su dio pruzanja cjelovite zdravstvene skr-
bi oboljelom. Oboljela djeca u odnosu na
svoje vrsnjake imaju ucestalije emocional-
ne, socijalne i psihicke probleme, pa im je
samim time nuzno pruzati psiholosku po-
drsku u kojoj je medicinska sestra na prvoj
liniji zbog stalnog prisustva uz dijete. Me-
dicinska sestra mora biti otvorena za svako
pitanje pacijenta, treba ga saslusati i rea-
girati na njegove promjene, a posebice ako
se zali na neke tegobe. Takoder pruza psi-
holosku i emocionalnu potporu i savjetuje
roditelje oboljelog pogotovo ako su pratnja
djetetu na odjelu. Sestrinske intervencije
kod bolesnika sa NF 1I:

e Kontinuirano pracenje zdravstvenog
stanja pacijenta tijekom hospitalizacije.

e Procjenjivanje zdravstvenog stanja pa-
cijenta.

e Pracenje vitalnih znakova.

e Stvaranje profesionalnog i empatijskog
odnosa sa pacijentom i obitelji.

e Prikupljanje podataka o stupnju samo-
stalnosti.
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e Upoznavanje pacijenta sa okolinom i
aktivnostima.

e Osigurati povoljne mikroklimatske uv-
jete.

e Osiguravanje adekvatne prehrane.
e Primjena ordinirane terapije.

e Pravilno zbrinjavanje traheostome.
e Aspiracija di$nih puteva.

e Pravovremeno prepoznavanje kompli-
kacija bolesti.

e Pruzanje psiholoske podrske u svakod-
nevnom zivotu oboljelog i obitelji.

e Pomoc¢ pri svakodnevnim aktivnostima
djeteta.

e Obavljanje njege ili pomo¢ pri njezi pa-
cijenta.

Zakljucak

U Siroj javnosti NF 1 se jo$ uvijek
pogresno smatra rijetkom boles¢u, iako
predstavlja jednu od najées¢ih autosomno
dominantno nasljednih bolesti. Za djecu s
NF tipa 1, glavni aspekt interdisciplinarne
zdravstvene zastite je pravodobno otkriva-
nje i nadzor ljecivih komplikacija bolesti.
Timski rad pedijatara, oftalmologa, on-
kologa, djecjeg kirurga, genetiara, psi-
hologa, logopeda-defektologa, ortopeda,
fizijatra te u konac¢nici medicinskih sestra
i tehnicara nuzan je za $to bolje provodenje
zdravstvene skrbi djeteta i primjene novih
metoda u lijeenju komplikacija bolesti.
Dijete mora imati osigurano redovito kli-
nicko pracenje, detaljan pregled jednom
godisnje, a po potrebi i ¢es¢e. U mnogim
zemljama Europe i SAD-a osnovane su
specijalizirane klinike ili centri za neurofi-
bromatozu u kojima rade stru¢njaci raznih
specijalnosti potrebnih u lijecenju obolje-
lih, te je potreba za osnivanjem takvog cen-
tra u nasoj zemlji neupitna.
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Summary
CHILD WITH NEUROFIBROMATOSIS TYPE I - TASKS OF THE NURSE

Darija Drgestin

Neurofibromatosis 1 (NF 1) is a relatively common autosomal dominant disease that
affects 1:3000 people. Clinical diagnosis is based on the presence of two or more of the
following criteria: six or multiple freckles the color of white coffee (cafe au lait), axillary
or inguinal freckles, more than two neurofibromas or one plexiform neurofibroma, optic
glioma, more than two hamartomas irises, different bone changes and first degree of rela-
tionship with a patient with NF1. Treatment of this disease is mostly symptomatic and it is
based to the treatment of complications of the disease. Case report: Boy D.K. born in 2005.
Since the age of 2, he has been monitored at the Pediatric Clinic where he was primarily
hospitalized for acute laryngitis and treatment of inspiratory stridor. The patient was dia-
gnosed with NF 1 based on a positive family history, the presence of cafe au lait spots and
mediastinal tumors. In this way, 3 out of 7 criteria are satisfied for establishing the diagno-
sis. At the age of 11, the patient had severe inspiratory stridor and local laryngeal edema
and tracheostomy was placed. Access to patients with NF 1 requires appropriate health
care of the entire health care team where nurses have a significant role in whole process.
Continuous monitoring the patient’s health condition during hospitalization, monitoring
vital signs, recognition of complications, proper management of tracheostomy and support
in everyday life of the patient and the entire family, are just some of the very important nurse
interventions.

Descriptors: NEUROFIBROMATOSIS, CHILD, TRACHEOSTOMY, HEALTH CARE, NURSE
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ASTMA I OSTALE ATOPIJSKE BOLESTI KAO
CIMBENICI RIZIKA ZA RAZVOJ ASTME -
VAZNOST EDUKACIJE

INES BIRKIC BELANOVIC*

Astma je kronic¢na opstruktivna upalna bolest disnih puteva. U prosjeku u svijetu od
astme boluje oko 9% djece, a ucestalost varira 1-30% (1). Atopija i/ili alergije u obitelji naj-
veci su rizicni faktori za razvoj astme u djece. Atopija je genetska sklonost imunoga sustava
da proizvodi antitijela na uobicajene alergene, sto dovodi do simptoma alergije. Atopijski
dermatitis (ekcem) i alergijski rinitis (peludna groznica) mogu sluziti kao kljucni pokaza-
telji rizika razvoja astme u dojencadi i male djece (2). Atopijski mars zajednicki je naziv za
cijeli niz atopijskih bolesti koje zapocinju u ranoj Zivotnoj dobi, ve¢ od prvih mjeseci Zivota.
Prva u nizu atopijskih bolesti najcesce je atopijski dermatitis, zatim nutritivne i inhalacijske
alergije, astma i na kraju alergijski rinitis ili rinokonjuktivitis, najcesce tim redoslijedom,
Sto znaci da se bilo koja od atopijskih bolesti moze pojaviti u bilo koje doba Zivota. Oboljeli
od atopijskog dermatitisa, pogotovo oni s tezim oblicima bolesti i djeca koja imaju pridru-
Zenu alergiju na hranu, puno cesée obolijevaju od astme i alergijskog rinitisa. Imajuci to u
vidu, poseban naglasak treba staviti na pravovremenu edukaciju roditelja oboljele djece i
samih oboljelih, u svrhu sprecavanja razvoja ostalih atopijskih bolesti poput astme ili aler-
gijskog rinitisa. Pravilna njega koze, pravovremena primjena lokalne i sistemske terapije
te eliminacijska prehrana kod dokazane nutritivne alergije, mogu pomoci u prevenciji ili
barem ublazavanju simptoma ostalih atopijskih bolesti. Na Klinici za kozne i spolne bolesti
KBC-a Sestre milosrdnice dugi niz godina postoji interdisciplinarni edukativni program
pod nazivom Skola atopije ciji je osnovni cilj prevencija i edukacija oboljelih od atopijskih
bolesti.

Deskriptori: ASTMA, ATOP1IJSKI DERMATITIS, ALERGIJSKI RINITIS, DJECA, EDUKACIJA

uvoD lizacije i/ili alergije na hranu u ranoj zivot-
noj dobi, prethodi kasnijem razvoju astme
i drugih atopijskih bolesti u djece (npr. ato-
pijski dermatitis, alergijski rinitis), obi¢no
slijedom poznatim kao atopijski mars (3).

Astma

Astma je kronicna upalna bolest
disnih puteva. Bolest je kompleksnija ako
je povezna s drugim atopijskim bolestima,
kao sto je alergija na hranu. Pojava senzibi- U astmatskih se bolesnika u 45%
slu¢ajeva nadu pozitivna specificna IgE
protutijela na jedan od Sest glavnih aler-
gena hrane: jaja, kravlje mlijeko, soja, pSe-
Adresa za dopisivanje: nica, kikiriki, riba (4). Mnoga istrazivanja
E-mail: ines.birkic.belanovic@gmail.com

*KBC Sestre milosrdnice,
Klinika za kozne i spolne bolesti
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pokazuju da je astma teza kod djece koja
imaju polivalentnu senzibilizaciju na nutr-
tivne alergene, ¢e$¢e su egzacerbacije bo-
lesti 1 veca je potreba za hospitalizacijom.
Djeca s atopijskim dermatitisom i senzi-
bilizacijom na jaja imala su veéi rizik za
razvoj astme u Skolskoj dobi (5). Zato je
iznimno vazna prevencija kod pojave bilo
koje atopijske bolesti; a najcesce je to ato-
pijski dermatitis koji se pojavljuje prvi i uz
koji Cesto ide pridruzena alergija na neku
od spomenutih namirnica.

Atopijski dermatitis

Atopijski dermatitis (AD) Cesta je
upalna nezarazna bolest koze kroni¢no-
recidivaju¢eg tijeka obiljeZena pojavom
svrbeza i ekcema, koja se moze pojaviti u
svakoj zivotnoj dobi, no u vecini slucajeva
pojavljuje se u ranom djetinjstvu (6). Ato-
pijski dermatitis jedna je od najé¢es¢ih djec-
jih dermatoza. Klinicka slika bolesti moze
biti razli¢ita, od minimalnih promjena do
zahvacenosti velikih povrSina koze, pa ¢ak
i vlasiSta. Prevalencija bolesti je u porastu
tako da svako drugo ili treée dijete boluje
od atopijskog dermatitisa. Bolest nastaje
pod utjecajem mnogobrojnih genetskih, ali
i vanjskih ¢imbenika o kojima ovisi i ek-
spresija bolesti.

Oboljeli od atopijskog dermatitisa
imaju Cetiri puta veci rizik oboljenja od as-
tme i alergijskog rinitisa u usporedbi s op-
¢om populacijom (6). Na to mozemo utje-
cati tako da educiramo oboljelu djecu i nji-
hove roditelje kako se pravilno njegovati,
istaknuti vaznost pravovremene primjene
lokalne i sistemske terapije te u slu¢aju po-
jave bilo koje druge atopijske bolesti zatra-
ziti adekvatnu srtu¢nu pomo¢. Ako se radi
0 astmi, potrebno je javiti se pulmologu, u
slu¢aju rinokonjuktivitisa otorinolaringo-
logu i oftalmologu, a kad je u pitanju koza,
potraziti pomo¢ dermatologa.

Alergijski rinitis i
rinokonjuktivitis

Alergijski rinitis i astma su u osnovi
su jedna bolest, koja se ocituje razlicitim
simptomima. Alergijski rinitis manifesti-
ra se na gornjim diSnim putevim (nos, si-
nusi) dok se astma manifestira na donjim
diSnim putevima (bronhi, pluc¢a). I rinitis i
astma, ovisno o uzro¢nicima, mogu biti se-
zonskog ili cjelogodi$njeg karaktera. Ako
su uzroc¢nici bolesti grinje, kuéna prasina
ili plijesan, onda je bolest cjelogodiSnja, a
ako je uzrok bolesti pelud pojedinih trava,
korova ili stabala, bolesti imaju sezonski
karakter.

Smatra se da oko 40% bolesnika s
alergijskim rinitisom ima astmu, a da cak
90% astmaticara ima 1 alergijski rinitis.
Alergijski rinitis smatra se izravnim ¢im-
benikom rizika za razvoj astme jer joj Ce-
sto godinama prethodi. Cini se da je u bole-
snika s aktivnim alergijskim rinitisom tijek
astme tezi, a za ucinkovito lijecenje astme
neophodno je istodobno lijecenje alergij-
skog rinitisa (7). Vrlo ¢esto alergijski rini-
tis ide uz upal spojnice oka, pa govorimo o
rinokonjuktivitisu.

ZAKLJUCAK

Atopijske bolesti obuhvacaju cijeli
niz bolesti koje su medusobno povezane.
Atopijski dermatitis najéesce je prva u nizu
atopijskih bolesti. Ponekad se atopijske bo-
lesti pojavljuju istovremeno, tj. medusobno
se isprepli¢u. Uoceno je da jedan dio obo-
ljelih od atopijskog dermatitisa, narocito
djeca s tezim oblicima bolesti i djeca koja
imaju pridruzene nutritivne ili inhalacijske
alergije u kasnijoj dobi, ¢eSc¢e obolijeva od
astme ili alergijskog rinitisa ili rinokonju-
ktivitisa. To nas navodi na zakljucak koli-
ko je vazno rano prepoznavanje i lije¢enje
bolesti s posebnim naglaskom na pravilnoj
njezi osteéene djecje koze. Treba istaknuti
vaznost multidisciplinanog pristupa u lije-
¢enju oboljelih od ovih bolesti.
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Da bi bili §to uspjesniji na tom po-
lju, zdravstveni radnici trebaju educirati
roditelje i oboljelu djecu o samoj prirodi
bolesti, o lokalnoj i sistemskoj terapiji i
njezi. Sve to moze imati znacajan utjecaj
na prevenciju ili barem ublazavanje u slu-
¢aju pojave ostalih atopijskih bolesti poput
astme i alergijskog rinitisa.

Skola atopije kao interdisciplinar-
ni edukativni program, koji se provodi u
KBC-u Sestre milosrdnice na Klinici za
kozne 1 spolne bolesti punih 11 godina,
ima izvanredna postignuéa 1 pozitivne
povratne informacije od strane oboljelih i
roditelja oboljele djece. Kroz taj program
educiraju se ne samo oboljeli, nego ¢esto i
zdravstveni radnici koji se bave ovom po-
pulacijom, a program je vazan i za istrazi-
vacki i znanstveni rad.
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Summary

ASTHMA AND OTHER ATOPIC DISEASES AS RISK FACTORS FOR THE DEVELOPMENT OF ASTHMA -
THE IMPORTANCE OF EDUCATION

Ines Birki¢ Belanovi¢

Asthma is a chronic obstructive inflammatory disease that affects the airways in the
lungs. On average, approximately 9% of children worldwide suffer from asthma, and preva-
lence rates of the disease vary from 1% to 30%. Atopy and/or allergies in the family are the
major risk factors for the development of asthma in children. Atopy is a genetic tendency of
the immune system to produce antibodies to common allergens, resulting in allergy symp-
toms. Atopic dermatitis (eczema) and allergic rhinitis (hay fever) are the most important
indicators of the risk of developing asthma in infants and young children. Atopic march
is a common name for a series of atopic diseases that begin at an early age, practically in
the first months of life. The first in a series of atopic diseases is usually atopic dermatitis,
followed by nutritional and inhalation allergies, asthma, and finally allergic rhinitis or
rhinoconjunctivitis. Most often, the diseases occur in this order, although not necessarily,
which means that any of the atopic diseases can appear at any time of life. Patients with
atopic dermatitis, especially those with more severe forms of the disease and children with
an associated food allergy, are much more likely to suffer from asthma and allergic rhinitis
much more often. With this in mind, emphasis should be placed on the education of the pa-
rents of sick children and the patients themselves in due time to prevent the development of
other atopic diseases such as asthma or allergic rhinitis. Proper skin care, timely applicati-
on of local and systemic therapy, and elimination diet in cases of proven nutritional allergy
can help prevent or at least alleviate the symptoms of other atopic diseases. In the Clinic of
Skin and Venereal Diseases of the Sestre milosrdnice University Hospital Centre, for many
years there has been an interdisciplinary educational programme called the Atopy School,
whose main goal is the prevention and education of patients with atopic diseases.

Descriptors: ASTHMA, ATOPIC DERMATITIS, ALLERGIC RHINITIS, CHILDREN, EDUCATION
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Hrvatska proljetna pedijatrijska Skola ¢ XXXIX. seminar Split, 2023.

REZULTATI ALERGOLOSKE OBRADE DJECE S
VODECIM SIMPTOMOM KASLJA

ANITA NAKIC, VIOLETA STRBAC, JASNA PETRIC DUVNJAK*

Kasalj je najcesci simptom radi kojeg se trazi savjet lijecnika. Kronicni kasalj se
Jjavlja svakodnevno tijekom najmanje Cetiri tjedna, Sto je period u kojem bi kasalj uzrokovan
akutnom respiratornom infekcijom trebao proc¢i. Moguci uzroci kronicnog kaslja su: aspi-
racija stranog tijela, kronicna infekcija, prirodene anomalije pluca i astma. Alergoloska
obrada, medu ostalim, ukljucuje kozni ubodni test na inhalacijske alergene i odredivanje
vrijednosti ukupnog imunoglobulina E. Tijekom tri mjeseca u ambulanti djecjeg pulmologa
Opce Veteranske Bolnice Knin pregledano je i obradeno 55 djecaka i 45 djevojcice s vo-
decim simptomom kaslja. Preduvjet pravilne analize koznog ubodnog testa je u njegovom
ispravnom izvodenju od strane educirane medicinske sestre. Vazna uloga medicinske sestre
Jje i u psiholoskoj pripremi djece i roditelja prije alergoloSke obrade. Koznim ubodnim te-
stom utvrdena je alergoloska senzitizacija kod 64% djece, i to 51% na peludi, 31% na grinju
kuéne prasine i 22% na Zivotinjsku dlaku (epitel macke i dlaka psa). Povisene su vrijednosti
IgE u 20 djece. Alergijski kasalj i astma uzrokovani su otokom i iritacijom disnih puteva.
Utvrdivanje alergijske senzitizacije je vazno radi ispravnog lijecenja i provodenja preven-
tivnih mjera. Visoki postotak pozitivnih nalaza navodi na dobro obavljeni probir od strane
lijecnika primarne zdravstvene zastite.

Deskriptori: KASALJ, ATOPIJA, KOZNI UBODNI TEST, MEDICINSKA SESTRA, DIJETE

UvoD uzrok kaslja i lijeciti ga. Kasalj znacajno
otezava dje€ji san, igru, ucenje i utjee na
kvalitetu zivota djece, ali i roditelja i cijele
obitelji. Americka istrazivanja su potvrdila
ST - . da se kasalj bez simptoma prehlade javlja
je 1 najéeséi razlog upotrebe lijekova, iako 4 550/ diczaka i 30% djevojcica (2).

je dokazano da lijekovi, pogotovo antibioti-
ci nisu najbolje rjesenje za lijecenje kaslja.
Kasalj nastaje pri upali sluznice zdrijela, la-
rinksa, traheje, bronha ili paranazalnih si-
nusa i povezan je sa mnogim respiratornim
poremecajima radi ¢ega je vazno pronaci

Kasalj je vodeci simptom zbog ko-
jeg roditelji traze savjet lijecnika (1). U ra-
zvijenim zemljama kasalj u tijeku prehlade

Kasalj dijelimo na akutni i kronicni.
Akutni kasalj se javlja u trajanju <3 tjedna
i obi¢no je uzrokovan akutnom respirator-
nom infekcijom. Kroni¢ni kasalj se javlja
svakodnevno duze od 4 tjedna. Smatra se
da ¢e u roku od 4 tjedna akutni kasalj pre-
*OVB Knin, Odjel za pedijatriju stati (3). Uzroci nastanka kroni¢nog kaslja
su: kroni¢ne respiratorne infekcije, astma,
prirodene anomalije pluca i aspiracija stra-

Adresa za dopisivanje:
E-mail: anita.nakicl@gmail.com
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nog tijela. Produzeni akutni kasalj je du-
ljeg, ali ogranic¢enog trajanja, npr. kasalj u
tijeku pertusisa koji traje 3-8 tjedana.

AKUTNI I KRONICNI KASALJ

Uzroci akutnog kaslja su: akutna
respiratorna infekcija gornjeg ili donjeg
diSnog sustava, aspiracija stranog tijela,
sezonski alergijski rinitis, pocetak kronic¢-
nih bolesti. Akutni kasalj je najcesce uzro-
kovan virusnom infekcijom gornjeg diSnog
sustava. Kod $kolske djece uobicajeno je
javljanje akutnog kaslja 7-10 puta godis-
nje (4). Uzroci kroni¢nog i ponavljajuceg
kaslja su: ponavljaju¢i virusni bronbhitisi,
kasalj nakon virusne infekcije kod djece s
neprepoznatom blagom astmom, pertusis
i pertusiformni kasalj, astma i alergijski
rinitis. Psihogeni kasalj je kroni¢ni kasalj
koji se javlja kod starije djece i adolescena-
ta kao reakcija na stres i karakteristi¢no ga
nema tijekom spavanja (2). Obrada kaslja
zapocinje uzimanjem iscrpnih anamnestic-
kih podataka od roditelja i djeteta. Nakon
klinickog pregleda, ukoliko postoji sumnja
da je kasalj uzrokovan astmom ili alergij-
skim rinitisom, indicirana je alergoloska
obrada koja ukljucuje kozni ubodni test na
alergene i odredivanje vrijednosti ukupnog
i specificnog imunoglobulina E.

KOZNI UBODNI TEST NA
ALERGENE

Alergoloski kozni ubodni test (eng.
skin prick test, SPT) dokazuje IgE posredo-
vanu alergijsku reakciju na odredeni aler-
gen. Testiraju se sve dobne skupine od do-
jenacke do starije zivotne dobi. Ima visoku
osjetljivost, kako na inhalacijske, tako na
nutritivne alergene i lijekove. Za testiranje
se koriste standardizirani ekstrakti alerge-
na, pozitivna proba (histamin) i negativna
proba (fizioloska otopina). Prije testiranja
potrebno je saznati koje lijekove dijete uzi-
ma, te koliko je dana proslo od posljednjeg
uzimanja lijekova. Na rezultat testiranja,
od cesc¢e uzimanih lijekova, utjecu: anti-

histaminici (oralni, parenteralni, lokalni,
intranazalni, intraokularni), antagonisti
H2 receptora (cimetidin, famotidin), korti-
kosteroidi, omalizumab, tricikli¢ki antide-
presivi i metotreksat u visim dozama.

POSTUPAK MEDICINSKE SESTRE TIJEKOM
ALERGOLOSKOG KOZNOG TESTA

Testiranje provodi medicinska se-
stra. Alergeni se pohranjuju u hladnjaku
na +4°C. Pola sata prije injiciranja stavlja-
ju se na sobnu temperaturu. Testiranje se
vrsi na Cistoj, zdravoj kozi volarne strane
podlaktice. Koza se o¢isti alkoholom i osu-
§i. Kapljice alergena se nakapaju na kozu,
a zatim se metalnom lancetom probode
povrsinski sloj koze (za svaki alergen po-
sebna lanceta). Test se oCitava nakon 10-20
minuta, mjere¢i najdulji promjer urtike (ne
eritema) pomocu ravnala. Reakcija se zapi-
suje u milimetrima (pozitivnim se smatra
sve iznad 4 mm, a negativnim sve manje
od 2 mm) (5).

POGRESKE PRI IZVODENJU KOZNOG
UBODNOG TESTA:

e nedovoljan razmak izmedu apliciranih
alergena (<2 cm), zbog ¢ega je nemo-
guce vidno razluciti granice pojedinih
reakcija;

e mikrokrvarenja u ubodnom mjestu
(lazno pozitivan rezultat);

e nedovoljna koli¢ina apliciranog alerge-
na (lazno negativan rezultat);

e prekomjerno Sirenje - razlijevanje aler-
gena po kozi ili pretjerano hlapljenje sa
koze (6).

Uloga medicinske sestre ocituje se
ponajprije u psiholoskoj pripremi rodite-
lja i djeteta. Potrebno je detaljno objasniti
roditelju i djetetu postupak testiranja. Kod
malog djeteta osobito naglasiti vaznost
suradnje roditelja tijekom postupka testi-
ranja (polozaj djeteta, pravilno ispruzene
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Tablica 1.

Rezultati alergoloske obrade u tromjesecnom periodu.

Djevojéice (N 45) Djecaci (N55)
Kozni ubodni test: 31 (69%) 50 (91%)
Peludi 14 (45%) 27 (54%)
Dermatophagoides pteronyssinus 9 (29%) 16 (32%)
Zivotinjska dlaka 7 (23%) 11 (22%)
Nutritivni alergeni 6 (19%) 8 (16%)
Povisen IgE 7 (23%) 13 (26%)

podlaktice, sprjecavanje ceSanja). Obja-
sniti bolnost i neugodu tijekom testiranja.
Osigurati sigurnu okolinu za izvodenje
testiranja. Prevenirati ozljedivanje djeteta
u slucaju nesuradnje i odbijanja postupka.

IMUNOGLOBULIN E

Imunoglobulin E (IgE) je protein
koji se stvara u tijeku alergijske reakcije i
sudjeluje u odgovoru imunoloskog sustava
na alergen. Sintetizira se u plazma stani-
cama submukoze diSnog i probavnog su-
stava, te u limfnom tkivu nosa i grla, pa
ga se moze naéi i u sekretu bronha i nosa.
Povisene su vrijednosti IgE kod alergijskog
rinitisa, dermatitisa, atopijskog bronhitisa,
alergije na hranu, lijekove i ubod insekata.
Bolesnici s atopijskim dermatitisom imaju
u prosjeku vise vrijednosti IgE prema oni-
ma s astmom i alergijskim rinitisom (7).

Niska vrijednost IgE u krvi ne is-
klju¢uje mogucnost atopije, jer njegova
produkcija moze biti i samo lokalna (u tki-
vu). Visoka vrijednost IgE ukazuje na sen-
zitizaciju, ali ne i alergiju. Jo$ uvijek nije
poznat mehanizam radi Cega neke osobe
s povisenim IgE razviju alergijsku reak-
ciju, a druge ne. Iz uzorka krvi odreduju
se: ukupni IgE i specifi¢ni IgE na odredeni
alergen.

POSTUPAK MEDICINSKE SESTRE TIJEKOM
UZIMANJA KRVI ZA ODREDIVANJE UKUPNOG
I SPECIFICNOG IGE

Uloga medicinske sestre, osim
ispravno izvedene venepunkcije, ocituje
se ponajprije u psiholoskoj pripremi rodi-
telja i djeteta. Potrebno je detaljno objasniti
postupak izvodenja venepunkcije i vaz-
nost suradnje djeteta i roditelja. Ukoliko
je moguce pokusati zaokupiti djetetovu
paznju (pjesmicama, brojalicama, pricom).
Za uzimanje uzorka koristi se epruveta
bez aditiva, epruveta se ne mijesa, ve¢ se
ostavlja u uspravnom polozaju. Koncentra-
cija IgE se analizira iz seruma.

REZULTATI

Tijekom tri mjeseca u ambulanti
djecjeg pulmologa Opcée Veteranske Bolni-
ce Knin pregledano je 100 djece s vode¢im
simptomom kaslja, od toga 55 djecaka i 45
djevojcica. Prosjecna dob djevojcica je bila
7 godina i 5 mjeseci, a djecaka 6 godina i 4
mjeseca. Alergoloska obrada provedena je
kod 31 djevojcice (69%) i 50 djecaka (81%).
Na koznom ubodnom testu najcesca je bila
senzitizacija na peludi (45% djevojcica i
54% djecaka) i to na pelud masline. Koz-
nim ubodnim testom utvrdena je alergolos-
ka senzitizacija kod 64% djece, i to 51% na
peludi, 31% na grinju kuéne prasine i 22%
na zivotinjsku dlaku (epitel macke i dlaka
psa). Povisene su vrijednosti IgE u 20 djece.
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ZAKLJUCAK

S obzirom da je kasalj najcesca
smetnja radi koje se roditelji javljaju lijec-
niku, vazno je utvrditi njegovu etiologiju.
Uzrok kaslja moze biti alergijske prirode i
tada je indicirana alergoloska obrada (koz-
ni ubodni test i odredivanje ukupnih i spe-
cificnih IgE). Uloga medicinske sestre je
u pripremi i pravilnom izvodenju koznog
ubodnog testa, te uzimanju uzoraka krvi.
U tromjesecnom razdoblju od djece upuce-
ne s dijagnozom kaslja 80% je alergoloski
obradeno, te je 64% pokazalo alergolosku
senzitizaciju $to govori o visokoj ucestalo-
sti alergijskog kaslja. Manji broj djece ima
izmjerene vrijednosti IgE, jer se ta pretra-
ga vec¢inom obavlja ciljano, nakon koznog
testiranja. Kozni ubodni test daje rezultat
odmah po izvodenju testa, jednostavan je
i dostupan i treba mu dati prednost u aler-
goloskoj obradi. Visoka ucestalost alergij-
ske senzitizacije ukazuje i na dobar probir
lije¢nika primarne zdravstvene zastite pri
upucivanju na daljnju obradu.
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Summary
ALLERGY ASSESSMENT IN CHILDREN WITH COUGH AS A MAIN SYMPTOM

Anita Nakié, Violeta Strbac, Jasna Petrié Duvnjak

Cough is the most common reason why patients seek medical consult. Chronic cou-
gh is defined as a daily cough lasting four or more weeks, because most acute respiratory
infections in children resolve within this interval. Potential causes are foreign body aspira-
tion, chronic respiratory infection, congenital anomalies, and asthma. Allergic assessment
includes skin prick test on inhalant allergens and measurement of total Immunoglobulin E.
During three-month period pediatric pulmonologist examine 55 males and 45 females with
main symptom of cough. Educated nurse perform skin prick test which has high importance
for proper analysis. Psychological preparation of parents and children is very important
before nurse provide allergology procedures. Skin prick test was positive in 64% of cases,
51% was sensitized on pollen, 31% on house dust mites and 22% on animal dander (cats
and dogs). Raised IgE values were in 20 children. Asthma and allergy coughs are typically
caused by swelling or irritation of the airways. Allergy testing is necessary to provide tar-
geted treatment and efficient preventive measures. High prevalence of positive allergy tests
is proof of good primary practitioner targeting.

Descriptors: COUGH, IGE, ATOPY, SKIN PRICK TEST, NURSE, CHILD
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CJELONOCNA RESPIRATORNA POLIGRAFIJA -
INDIKACIJE I POSTUPAK

ANITA NAKIC, JASNA PETRIC DUVNJAK*

Polisomnografija je zlatni standard u dijagnostici poremecaja disanja u spavanju. S
obzirom na nedostupnost specijaliziranih pedijatrijskih laboratorija za spavanje i u samim
smjernicama Americke pedijatrijske akademije se preporucaju druge metode evaluacije di-
sanja u spavanju, poput poligrafije. Za razliku od polisomnografije, poligrafija ne ukljucuje
EEG, elektromiogram i elektrookulogram. Tijekom jednogodisnjeg razdoblja na Odjelu pe-
dijatrije napravljeno je 39 cjelonoénih poligrafija na 30 djece u dobi do 16 godina. Koristen
Je uredaj Alice Night One s tri senzora (pletizmograf, nosna kanila i oksimetar) i ugradenim
senzorom polozaja tijela koji omogucuju biljezenje podataka sa sedam kanala (SpO2, po-
lozaj tijela, protok tlaka zraka, respiratorni napor, hrkanje, puls, pletizmografija). Uredaj
Jje postavljala i ispravnost nadzirala medicinska sestra. Roditelji su sudjelovali u nadzoru
snimanja i biljezili opazeno. Najéesca indikacija za poligrafiju je bila sumnja na opstruk-
tivau apneju u spavanju (18 poligrafija). Sest poligrafija napravljeno je tijekom neinvazivne
ventilacije pozitivnim tlakom preko nosne kanile. Poligrafija zahtjeva manje vremena za
postavljanje i analizu, te predstavlja kompromisno, brze rjesenje koje osigurava dovoljno
podataka za analizu disanja u spavanju.

Deskriptori: POLIGRAFIJA, APNEJA, MEDICINSKA SESTRA, DIJETE

UvoD poplazija donje ¢eljusti i kompleksni genet-
ski sindromi. Opstruktivne smetnje disanja
¢ini raspon od hrkanja do opstruktivne
apneje. Prevalencija opstruktivne apneje
u spavanju u djece je 7,45% (1). Vazno je
na vrijeme otkriti i lijeciti poremecaj disa-
nja tijekom spavanja jer njegove posljedice
mogu biti metabolicke, kardiovaskularne,
neuroloske i kognitivne.

Simptomi poremecaja disanja u spa-
vanju su otezano disanje tijekom spavanja
i hrkanje. Roditelji ponekad primijete za-
stoj disanja (apneju) ili promjenu boje koze
(cijanozu). Tijekom dana djeca mogu biti
umorna ili sasvim suprotno - hiperaktivna.

Rizi¢ni faktori za nastanak pore-
mecaja disanja u spavanju su: opstrukcija
gornjeg diSnog puta, neuromisi¢na bolest,
nedonosenost, anomalija sredine lica, hi-

Polisomnografija ostaje zlatni stan-
dard u dijagnostici poremecaja disanja u
spavanju, u djece i odraslih (2). Nazalost,
ograni¢eni smo malim brojem laboratori-
ja i centara za medicinu spavanja djece. S
obzirom na manjak specijaliziranih pedija-
trijskih laboratorija za spavanje i u samim

*OVB Knin, Odjel za pedijatriju

Adresa za dopisivanje:
E-mail: anita.nakicl@gmail.com
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smjernicama Americke pedijatrijske aka-
demije preporucuju se druge metode eva-
luacije disanja u spavanju, poput poligrafije

3).

1994. godine Americka akademi-
ja za medicinu spavanja (eng. American
Academy of Sleep Medicine - AASM) kla-
sificirala je uredaje koriStene u studijama
spavanja na:

e Tip 1: nadzirana polisomnografija u
laboratoriju za spavanje (najmanje 7
kanala).

e Tip 2: polisomnografija izvan laborato-
rija za spavanje (najmanje 7 kanala).

e Tip 3: poligrafija (4-7 kanala).
e Tip 4: pulsna oksimetrija (1-2 kanala).

Osim tipa 1 svi ostali uredaji se
mogu koristiti u kuénim uvjetima (4).

CJELONOCNA POLIGRAFIJA

Za razliku od polisomnografije,
poligrafija ne uklju¢uje EEG, elektromi-
ogram 1 elektrookulogram. Postoji vise
uredaja razli¢itih proizvodaca. Mi smo
koristili uredaj Philips Alice Night Onea
s tri senzora (pletizmograf, nosna kanila i
oksimetar) i ugradenim senzorom polozaja

Slika 1.
Philips Alice NightOned poligraf-

tijela koji omogucuju podatake sa sedam
kanala (SpO2, polozaj tijela, protok tlaka
zraka, respiratorni napor, hrkanje, puls,
pletizmografija).

Snimanje se provodilo tijekom no¢i
u zasebnoj bolesnickoj sobi u kojoj su bo-
ravili roditelj i dijete. Roditelje smo uputili
da donesu predmete koje dijete i inace ima
na svom krevetu (jastuke, dekice, pliSane
igracke). Postupak postavljanja objasnjen
je roditelju i djetetu. Nakon vremena pri-
lagodbe i vecere (u prosjeku 2-3 sata) me-
dicinska sestra postavila je uredaj preko
odjece djeteta. Radi nemira kod neke djece
nosna kanila se postavila u nosnice nakon
usnivanja. Pulsni oksimetar i nosnu kani-
lu osigurali smo samoljepljivom trakom.
Mala veli¢ina poligrafskog uredaja na sre-
dini prsnog koSa omogucavala je spavanje
u svim polozajima i okretanje tijekom spa-
vanja. Tijekom snimanja, uredaj svjetlo-
snim znakom upozorava na slabiji kontakt
ili gubitak kontakta senzora. Medicinska
sestra je educirala roditelje kako ¢e pro-
vjeriti kvalitetu signala senzora i ispraviti
moguce nepravilnosti. Roditelji su motivi-
rano sudjelovali u nadzoru snimanja i bi-
ljezili opazeno u dnevniku snimanja (vrije-
me usnivanja i budenja, nemirno spavanje,
plac, ustajanje, aspiraciju diSnog puta i sl.).
Djeca koja tijekom no¢i koriste neinvaziv-
nu ventilaciju pozitivnim tlakom snimana
su postavljanjem nosne kanile ispod nosne
maske (mekani silikonski rub maske omo-
gucio je dobar kontakt).

REZULTATI

Tijekom jednogodisnjeg razdoblja
na Odjelu pedijatrije Opce i veteranske
bolnice "Hrvatski ponos" Knin napravlje-
no je 39 cjelono¢nih poligrafija, od cega
je 30 poligrafija snimano prvi put. Petoro
djece snimano je dva puta, a dvoje tri puta
tijekom istog razdoblja. Na dan snimanja
djeca su bila stara od jedne do 16 godina,
od ¢ega je 14 djece bilo mlade od 6 godina,
od 6 do 12 godina je bilo 20 djece, te 5 sta-
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Tablica 1.
Indikacije za cjelonocnu poligrafiju u OVB Knin
tijekom jednogodisnjeg razdoblja.

Indikacije Broj
Opstruktivna apneja u spavanju 18
Ostecenje sredi$njeg zivéanog sustava 8
Neuromisi¢na bolest 5
Kromosomopatija 3
Down sindrom 2
Prematuritet 2
Mukopolisaharidoza 1

rijih od 12 godina. Sest poligrafija snimano
je uz istovremenu neinvazivnu ventilaci-
ju pozitivnim tlakom preko nosne maske.
Najcesca indikacija za poligrafiju je bila
sumnja na opstruktivnu apneju u spavanju
(18 poligrafija) (Tablica 1).

ZAKLJUCAK

Sve bolesti koje utjecu na organske
sustave ukljucene u proces disanja, pocevsi
od srediSnjeg ziv€anog sustava (neurolos-
ka ostec¢enja, neurometabolicki sindromi,
nedonosenost, centralni hipoventilacijski
sindrom), diSnog puta (opstrukcija gornjeg
diSnog puta, laringomalacija, traheomala-
cija), bolesti pluénog parenhima (cisticna
fibroza, bronhopulmonalna displazija, in-
testicijska bolest pluca), respiracijske mu-
skulature (neuromisi¢ne bolesti) i kosta-
nog dijela prsnog kosa (deformacije prsnog
kosa) mogu uzrokovati poremecaj disanja
u spavanju. Studija disanja tijekom spava-
nja indicirana je kod sve djece s navedenim
¢imbenicima rizika za nastanak poremeca-
ja disanja u spavanju. S obzirom na ogra-
niceni broj izvedivih polisomnografija u
specijaliziranim laboratorijima za spavanje
djece, preporuca se poligrafsko snimanje.
U nekim europskim zemljama poligrafsko
snimanje je uklju¢eno unutar laboratori-
ja za spavanje, na samom pedijatrijskom
odjelu ili se provodi u ku¢nim uvjetima (5).

Nasa iskustva ukazuju da educi-
rana medicinska sestra tijekom redovitog
rada na pedijatrijskom odjelu moze vrlo
uspjesno postaviti i nadzirati poligrafsko
snimanje. Poligrafija zahtjeva manje vre-
mena za pripreme i analizu, te predstavlja
kompromisno, brze rjeSenje koje osigura-
va dovoljno podataka za analizu disanja u
spavanju. Americka pedijatrijska akademi-
ja preporuca druge dijagnosticke testove u
nedostatku polisomnografije obrazlazuci
da je objektivno testiranje ipak bolje od
same klinicke evaluacije (2).
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Summary
INDICATIONS AND PROCEDURE FOR ALL NIGHT RESPIRATORY POLYGRAPHY

Anita Nakic, Jasna Petri¢ Duvnjak

Polysomnography is a gold standard in diagnostic sleep disordered breathing.
American Pediatric Academy suggest alternative methods, like polygraphy, due to lack of
specialized sleep laboratories with pediatric expertise. Polygraphy doesn’t include EEG,
electromyogram, and electro-oculogram. Total amount of 39 all night polygraphy were
performed on Pediatric Ward. Children were underage of 16. Alice NightOne device has 3
sensors (effort belt, cannula, and oximeter) and a built-in body position sensor that provide
seven channels of data (body position, pressure flow, snore, respiratory effort, SpO2, pleth
and pulse rate). Registrated nurse setup and supervised recording. Parents accompanied
their children were in charge in support and making notes. Main indication was Obstructive
Sleep Apnea (18 polygraphy). Sixth recording were with nasal mask noninvasive ventilation
during sleep. Polygraphy is much less time consuming to set up and score and represents
good balance between quality and sufficient dana for sleep disordered breathing.

Descriptors: POLYGRAPHY, APNEA, CHRONIC RESPIRATORY FAILURE, NURSE, CHILD
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PRIMJENA DUSIKOVOG (II) OKSIDA U PEDIJATRIJI

DOLORES CIKOJA, ANAMARIJA BROZ*

Dusikov (Il) oksid je bezbojan, otrovan i nezapaljiv plin koji se primjenjuje kao pluc-
ni vazodilatator za lijecenje djece u jedinicama intenzivnog lijecenja. Indikacije su hipok-
sicno respiratorno zatajenje, desnostrano zatajenje srca, plu¢na hipertenzija. Najcesce se
koristi kod djece na mehanickoj ventilaciji gdje se pomocu posebnih sistema prikljucuje na
respirator, a moguce je koristiti ga i kod djece na ,,bubble” Continuous Positive Airway
Pressure (CPAP) i High Flow Nasal Cannula (HFNC). Moguce komplikacije su oStecenje
tkiva, methemoglobinemija i pluéni edem. Sestrinska skrb za takve pacijente je zahtjevna
pa je stoga potrebno visegodisnje iskustvo rada u intenzivnoj skrbi, kao i stalna edukacija.
Cilj rada je prikazati intervencije medicinske sestre u zdravstvenoj skrbi za dijete na terapiji

dusikovim (Il) oksidom.

Deskriptori: DUSIKOV (II) OKSID, PEDIJATRIJA, DIJETE

Uvod

Dusikov (IT) oksid (NO) je vazodi-
latator koji djeluje tako da potice selektivno
opustanje glatkih misi¢a. U terapeutskom
smislu, uporaba inhaliranog dusikovog
oksida dovodi do smanjenja tonusa krvnih
zila pluca, bez znacajnih uc¢inaka na ostali
krvozilni sustav. To rezultira smanjenjem
pluénog arterijskog tlaka i poboljSanjem u
izmjeni plinova. Ovo poboljsanje prven-
stveno je rezultat vaskularne relaksacije od
primjene dusikovog oksida i sekundarno
od poboljsane apsorpcije kisika, koji je ta-
koder snazan vazodilatator. DuSikov oksid
je takoder neurotransmiter bitan za upalni
odgovor i imunitet domacdina.

*KBC Osijek, Klinika za Pedijatriju

Adresa za dopisivanje:
E-mail: dolores.cikojal@gmail.com

Indikacije i nuspojave

Uvodenje terapije inhalacijskim
dusikom predstavlja veliki napredak u ne-
onatalnoj intenzivnoj njezi. Od odobrenja
te vrste terapije 1999. godine, osim u ne-
onatologiji koristi se i u drugih pedijatrij-
skih pacijenata (1). Terapija inhalacijskim
dusikovim oksidom naj¢esce je indicirana
u lije¢enju novorodencadi sa hipoksijskim
respiratornim zatajenjem i pluénom hi-
pertenzijom. Ostale indikacije mogu biti
desnostrano zatajenje srca (koristi se za
povecanje izbacaja desne strane i smanje-
nje opterecenja lijeve strane smanjenjem
pluénog arterijskog tlaka), pluéna hiper-
tenzivna kriza, kao i hipoksijsko respira-
torno zatajenje zbog akutnog respiratornog
distres sindroma (ARDS) ili akutne ozljede
pluc¢a. U ovom slucaju terapija ima dvojbe-
ne rezultate, ali se svejedno preporucuje u
trenutku kada pacijent ne reagira na ostale
metode ventilacije (2).
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Pojavom Covida-19 doslo se do spo-
znaje da terapija dusikovim oksidom moze
biti antimikrobna terapija pri njegovom li-
jecenju jer kada se daje u visokim dozama
ima antimikrobna svojstva. Kao i pri sva-
kom lije¢enju, nuspojave su razne. Mogu-
¢e je ostecenje tkiva stvaranjem toksi¢nih
slobodnih radikala i dusikovog dioksida.
NO moze brzo reagirati s kisikom u plu-
¢ima kako bi se stvorio dusikov (IV) oksid
(NO,), koji je snazan plu¢ni iritant i moze
izazvati akutnu ozljedu pluca.

Methemoglobinemija se moze javiti
kod dugotrajnog lijecenja ili primjene viso-
kih doza, jer NO pretvara hemoglobin koji
prenosi kisik u methemoglobin $to moze
dovesti do poremecene isporuke kisika
tkivima. Kod kriti¢no bolesnih pacijenata,
moguca je i pri nizim dozama pojava tes-
ke hipoksije. Neke od nuspojava takoder
mogu biti poremecaj zgruSavanja, abnor-
malni rast pluéa (novorodencad), pluéni
edem i trajna ili ponavljajuca pluéna hiper-
tenzija (3).

Primjena u neonatalnim i pedijatrijskim
jedinicama intenzivnog lijeCenja

Terapija inhalacijskim duSikovim
oksidom najcescée se provodi kod djece na
mehanickoj ventilaciji, ali se moze primje-
njivati i kod djece na neinvazivnoj venti-
laciji, kao $to je "bubble" CPAP i HFNC.
Za primjenu je potreban cilindar dusikovog
oksida, uredaj za mjerenje koli¢ine i ispo-
ruku dusikovog oksida, boca, potrosni ma-
terijal za isporuku u koju spadaju sistemi
i ostali materijal koji se koristi za spajanje
respiratora ili neinvazivnog aparata za ven-
tilaciju na uredaj za dusik.

Sestrinska skrb

Zadace sestre se mogu podijeliti na
zadatke prije pocetka primjene, za vrijeme
i poslije primjene. U zadatke prije pocet-
ka primjene ubrajamo pripremu potrebnog

pribora i djeteta. Pozeljno je da u skrbi
sudjeluju barem dvije sestre s dugogodis-
njim iskustvom rada u pedijatrijskoj jedi-
nici intezivnog lijecenja (4). Djeca kojima
je potrebna terapija dusikovim oksidom
najCesce se intubiraju i primaju ga putem
mehanicke ventilacije, te je stoga jedna od
zadac¢a medicinske sestre i priprema za in-
tubaciju. Priprema pribora ukljucuje pro-
vjeru ispravnosti aparata za primjenu NO
i ostalog potrebnog pribora, kao i spajanje
na izabrani aparat za ventilaciju. Prilikom
postavljanja obvezno je provjeriti kolici-
nu dusSikovog oksida u boci i ispravnost
cilindra boce, procistiti aparat i crijevo
od zaostataka NO (zbog moguceg laznog
ocitanja vrijednosti), kalibrirati aparat pri-
je pocetka svake terapije i tek onda spajati
na respirator ili drugi izabrani aparat. Pri-
likom zamjene boce paziti da ne dode do
curenja NO, §to moze dovesti do trovanja
osoblja (glavobolja, vrtoglavica, mucnina i
povracanje, a ako je izlozenost dugotrajna
moze do¢i ¢ak i do cijanoze, boli u prsi-
ma, palpitacija i znakova plué¢nog edema).
Dok jedna medicinska sestra priprema pri-
bor, druga ¢e dijete. Uz prije spomenutu
intubaciju, ako stanje djeteta to zahtijeva,
potrebno je osigurati prohodan venski put
(centralna vena i arterija), provoditi konti-
nuirani monitoring (EKG monitor, central-
ni arterijski tlak), kontrolirati laboratorij-
ske nalaze (krvna slika, biokemija, plinske
analize, urin).

Nakon $to lije¢nik ordinira dozu
dusikovog oksida, po¢ne se s njegovom
primjenom. Prva 24 sata potrebno je mjeri-
ti vitalne znakove svakih sat vremena. La-
boratorijski nalazi ¢e se takoder cesce kon-
trolirati, osobito plinske analize zbog mo-
guce pojave methemoglobinemije. Zadaci
medicinskih sestara ukljucuju promatranje
djeteta i pravovremeno prepoznavanje pro-
mjena u njegovom stanju koje mogu biti
znak komplikacija. Isto tako potrebno je
kontrolirati aparat i takoder pravovremeno
obavijestiti lijeCnike ako isti ne isporucuje
zadane koncentracije dusikovog oksida.
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Uz sve navedeno, provode se ostali
uobiéajeni postupci za dijete na mehanic-
koj/neinvazivnoj ventilaciji, kao §to su pro-
vodenje ordinirane terapije (odgovarajuca
sedacija), aspiracija tubusa/disnih puteva,
parenteralna ili enteralna prehrana, redo-
vita promjena polozaja zbog prevencije
dekubitusa, toaleta ulaznog mjesta cen-
tralnog arterijskog i/ili venskog katetera
te provodenje njege djeteta. Nakon prva 24
sata, kontrola vitalnih znakova i laborato-
rijskih nalaza provoditi ¢e se rjede, osim
ako stanje djeteta ne zahtijeva drugacije.

Terapija duSikovim oksidom preki-
da se s poboljsanjem zdravstvenog stanja
djeteta. U isto vrijeme najcesce se prestane
provoditi i mehanicka ventilacija. U nekim
slu¢ajevima, potrebna je neinvazivna pot-
pora disanju nekoliko dana nakon ekstu-
bacije. Zadaci medicinske sestre usmjereni
su odrzavanju prohodnosti di$nih puteva i
pravilnoj respiraciji. Navedeno ukljucuje
aspiraciju diSnih puteva, provodenje res-
piratorne terapije, promatranje djeteta za
znakove otezanog disanja, kontrolu vital-
nih znakova, provodenje terapije ordini-
rane od strane lijecnika, redovitu kontrolu
laboratorijskih nalaza i plinskih analiza.

Zakljucak

Primjena dusikova (II) oksida u te-
rapijske svrhe u pedijatriji ima Siroku pri-
mjenu i dokazano je ucinkovita u lijecenju
novorodencadi s hipoksijskim respirator-
nim zatajenjem i kod plué¢ne hipertenzije.
Lijecenje hipoksijskog respiratornog zata-
jenja zbog ARDS-a i akutne ozljede pluca
jo§ uvijek ima dvojbene rezultate, ali se
svejedno preporucuje. Terapija se provodi
u jedinicama intenzivnog lijecenja i pod
strogim nadzorom. Medicinske sestre koje
sudjeluju u skrbi za takvu djecu moraju
imati viSegodisnje iskustvo rada u inteziv-
noj skrbi. Takoder, potrebna je kontinuira-
na edukacija zbog specifi¢nosti same tera-
pije i aparature koja se koristi. Sestrinska
skrb osim §to je usmjerena na specificnosti

vezane uz samu terapiju i moguce kompli-
kacije, usmjerena je i na zdravstvenu nje-
gu djeteta na mehanickoj ventilaciji. Iako
u medicinskoj literaturi postoji veliki broj
istrazivanja o primjeni dusikovog oksida, u
sestrinskoj je jo§ uvijek mali broj ¢lanaka
koji prikazuju njegovu vaznost za sestrin-
sku praksu.
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Summary
APPLICATION OF NITRIC (II) OXIDE IN PEDIATRICS

Dolores Cikoja, Anamarija Broz

Nitrous (II) oxide is a colorless, poisonous and non-flammable gas that is used as a
pulmonary vasodilator for the treatment of children in intensive care units. Indications are
hypoxic respiratory failure, right-sided heart failure, pulmonary hypertension. It is most
often used in children on mechanical ventilation, where it is connected to a ventilator using
special systems, and it can also be used in children on Bubble Continuos Positive Airway
Pressure (CPAP) and High Flow Nasal Cannula (HFNC). Possible complications are ti-
ssue damage, methemoglobinemia and pulmonary edema. Nursing care of such patients
is demanding, so many years of experience working in intensive care, as well as ongoing
education, are required. The aim of the paper is to present the interventions of nurses in the
health care of a child undergoing nitrous (Il) oxide therapy.

Descriptors: NITRIC (IT) OXIDE, PAEDIATRIC, CHILD
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STRANO TIJELO U DONJEM DISNOM PUTU -
PRIKAZ SLUCAJA

ALEKSANDRA BANCIC, ZORICA GRGIC*

Aspiracija stranog tijela u disne puteve predstavilja po zivot opasno stanje, kako
kod djece, tako i kod odraslih osoba i znacajan je uzrok bolesti i smrti tijekom djetinjstva.
Vrsta, velicina i oblik stranog tijela utjecu na lokalizaciju zaglavljivanja, kao i na klinicku
sliku, tijek, evakuaciju i posljedice. Faktor koji bitno utjece na ishod lijecenja je dob djeteta.
Pravovremeno postavljanje dijagnoze i adekvatno zbrinjavanje pacijenta sa stranim tijelom
u disnim putevima uvelike pospjesuje krajnji ishod. Educiranje zdravstvenog osoblja te po-
dizanje svijesti roditelja o opasnosti aspiracije kao i pravodobnim reakcijama u kriticnim
situacijama takoder je od velike, ako ne i presudne vaznosti, za daljnji tijek lijecenja. Cilj
ovog prikaza slucaja je opisati kompleksnost zbrinjavanja pacijenta sa stranim tijelom u do-
njim dijelovima disnog puta, intervencije medicinske sestre u planiranju zdravstvene njege,
edukaciji bolesnika i roditelja te provodenju sestrinske skrbi.

Deskriptori: DISNI PUT, MEDICINSKA SESTRA, STRANO TIJELO, DIJETE

UvOD

Aspiracija stranog tijela nastaje
kada strano tijelo ude u diSne puteve i time
nastaje po zivot opasno stanje. Strano tije-
lo moze dovesti do smanjene prohodnosti
disnih puteva, otezane ventilacije i oksige-
nacije (1). Najveci broj aspiracija dogada se
izmedu prve i treée godine zivota djeteta,
kada djeca imaju tendenciju stavljanja ra-
znoraznih predmeta u usta, a postoji nedo-
statak kutnjaka i time nemoguc¢nost dovolj-
nog usitnjavanja hrane pri jelu. Rizik za
aspiraciju takoder povecava i sklonost tr-
¢anju, smijanju i igranju tijekom zvakanja
(2). Lokalizacija aspiriranog stranog tijela

*Klinicki bolnicki centar Osijek
Klinika za pedijatriju

Adresa za dopisivanje:
E-mail: aleksandra.sokac@kbco.hr

ovisi o vrsti, veli¢ini i obliku stranog tije-
la. Vecina stranih tijela zastaje u glavnim
bronhima dok veca strana tijela zaostaju u
grkljanu i dusniku $to izaziva potpunu op-
strukciju di$nih puteva s gusenjem (2).

Cilj kod svake aspiracije stranog ti-
jela je pravovremeno postavljanje dijagno-
ze i adekvatna reakcija, a to predstavlja i
uvjet za pozitivan ishod lijecenja. Simpto-
mi i znakovi kao i ishod uveliko ovise o
lokalizaciji, vrsti, veli¢ini i obliku stranog
tijela. Strana tijela koja dospijevaju do do-
njih diSnih puteva mogu biti ziva, recimo
kukei, i neziva, gdje spadaju topiva tijela
kao $to su bomboni, tablete i sli¢no. Neto-
pljiva strana tijela su stalna ili promjenjiva
oblika, primjerice sjemenke koje bubre u
kontaktu s vlaznom sluznicom. Cesto stra-
na tijela mogu biti i tekuca kao na primjer
voda, tekuéine, kiseline i sli¢no (2).
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Kada se strano tijelo nade u diSnom
putu, dijete odmah reagira kasljanjem, po-
kusavajuéi ga izbaciti. Spontano iskaslja-
vanje je sigurnije i u¢inkovitije od poku-
Saja uklanjanja stranog tijela. U nedostatku
ili neucinkovitosti kaslja, a strani predmeti
blokiraju dis$ne puteve, dijete ¢e brzo osta-
ti bez kisika. Intervencije vadenja stranog
tijela smiju se provoditi samo kada je ka-
Salj neucinkovit, a moraju se uciniti brzo i
sigurno kako se dijete ne bi ugusilo. Kasalj
moze potpuno prestati ili se moze pojav-
ljivati periodi¢no kasljanje te plac i/ili glas
promijene tonalitet. Prilikom dijagnostike
uvijek prvo ide auskultacija, standardni
rentgenogram te kao zadnja - bronhosko-
pija, ukoliko osim klinic¢ke slike stoji ana-
mnesticki podatak o udahnutom stranom
tijelu. Bronhoskopija, rigidna ili fleksibil-
na, potrebna je tijekom dijagnosticiranja
stranog tijela u disnom putu (3).

Napretkom medicine, bronhoskopi-
ja je modernizirana i nosi manje posljedi-
ca, a ozbiljne komplikacije su rijetke. Ma-
nje krvarenje na mjestu biopsije prijavljeno
je u 10% do 15% slucajeva. Premedikacija
moze dovesti do pretjerane sedacije i de-
presije respiratornog centra, hipotenzije
i sréanih aritmija. Sama bronhoskopija
moze uzrokovati edem ili oStec¢enje grklja-
na, promuklost, hipoksemiju kod bolesnika
s poremecenom izmjenom plinova, sréane
aritmije, a u rijetkim sluc¢ajevima infekcije
su nastale zbog neadekvatno sterilizira-
nih instrumenata. Transbronhijalna biop-
sija moze uzrokovati pneumotoraks (2%
do 5%) 1 veliko krvarenje (1% do 1,5%).
Smrtnost se kre¢e od 1 do 4/10.000 bole-
snika. Stariji pacijenti i oni s drugim me-
dicinskim stanjima (kroni¢na opstruktivna
pluéna bolest, koronarna arterijska bolest,
hipoksemi¢na pneumonija, uznapredovali
tumori, psihijatrijski poremecaji) su u naj-
vecem riziku (4).

PRIKAZ SLUCAJA

Musko dijete u dobi od godinu dana
i dva mjeseca hospitalizira se na Klinici za
pedijatriju, na Odjel za djecju gastroente-
rologiju, hepatologiju, pulmologiju, alergo-
logiju i imunologiju zbog sumnje na aspi-
raciju hrane, majka navodi "¢okoladnu ba-
nanicu". Pri prijemu afebrilan, temperatura
37,2°C, urednih vitalnih parametara, 96%
saturacija periferne krvi, puls 160 otkucaja
u minuti, uznemiren i placljiv, no dispno-
ican u mirnom stanju, te stenje. Prisutan
sekret u nosu. Prilikom auskultacije nad
lijevim pluénim krilom prisutni polifoni
zvizduci dok je na desnom pluénom krilu
nalaz uredan. Ucinjen je radiogram pluéa
gdje se vidi naglasen peribronhovaskular-
ni crtez obostrano perihilarno bez drugih
patoloskih zasjenjenja. Alergije nije nikada
manifestirao te nije teze bolovao. Medicin-
ska sestra zbrinjava pacijenta u 21h, uvodi
intravensku kanilu te se dijete monitorira
zbog 24h pracenja vitalnih parametara.

Medicinska sestra pravovremeno
uocava svaku promjenu stanja pacijenta i
obavjestava dezurnog lije¢nika. Zapocinje
se lijecenje empirijskom antibiotskom tera-
pijom - Klimicinom te nije bilo potrebe za
terapijom kisikom. U¢injena je fleksibilna
bronhoskopija u opcoj anesteziji u 23h. Za-
dnji obrok djeteta, voéna kasica, bio je 17
sati i time se prolongira postupak anestezi-
ranja. Sest sati od zadnjeg obroka djeaku

Slika 1.
Desni bronh, u potpunosti opstruiran stranim
tijelom.
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se uradi bronhoskopija. Ekstrahira se stra-
no tijelo u potpunosti, gusti zelatinozni sa-
drzaj, mukus. Pretraga je trajala oko jedan
sat te je uc¢injena bez neposrednih kompli-
kacija uz dva kratkotrajna pada saturacije
kisika do 85%, no cijelo vrijeme pacijent je
bio hemodinamski stabilno.

Nakon ucinjene pretrage, djecak
se prima na Odjel za intenzivno lijeCenje
djece gdje je ucinjen kontrolni rentgeno-
gram pluca. Strano tijelo nije detektirano,
desno pluéno krilo u gornjem dijelu je pri-
mjereno prozrac¢no, dok su donji i srednji
dio pluc¢a mrljasti i inhomogeni. Dijete je
stabilnih vitalnih funkcija tijekom boravka
na Odjelu za intenzivno lijecenje djece te
se premjesta na Odjel za djecju gastroen-
terologiju, hepatologiju, pulmologiju, aler-
gologiju i imunologiju. Djecak je tijekom
boravka na odjelu bio dobrog opceg stanja,
afebrilan, stabilnih vitalnih funkcija, pri-
mao antibiotsku terapiju i uveden je Solu-
medrol te inhalacije Pulmicorta. Sedmog
dana boravka na odjelu obavlja se kompju-
torizirana tomografija (CT) toraksa koja je
urednog nalaza.

Tijekom bronhoskopije ucinjene su
mikrobioloske pretrage, poslan je vrh en-
dotrahealnog tubusa , nalaz je bio uredan.
Uzorak ekstrahiran tijekom bronhoskopije
dolazi kao sluzavo tkivo u kome se nalaze
naslage fibrina i nesto granulacijskog tki-
va. Djecak se tijekom boravka na odjelu

Slika 2.
Uredan nalaz bronha.

produktivno zakasljava, urednih je vital-
nih funkcija i dobrog opéeg stanja te vise
nije dispnoi¢an. Deveti dan terapije radi se
kontrolna fleksibilna bronhoskopija u op-
¢oj anesteziji, nalaz uredan.

Tijek boravka na odjelu prolazi bez
komplikacija te se jedanaestog dana borav-
ka na odjelu djecak otpusta uz pismene i
usmene upute roditeljima.

ZAKLJUCAK

Aspiracija stranog tijela u diSnim
putevima hitno je i po zivot opasno stanje
te zahtijeva brzo i adekvatno zbrinjavanje i
lijecenje. Bronhoskopija je zlatni standard
te se izvodi kada postoji i najmanja sum-
nja na aspiraciju stranog tijela. Edukacija
zdravstvenih djelatnika i roditelja je od
iznimne vaznosti za prevenciju. Prevencija
je najbolji nain za sprjeCavanje udisanja
stranog tijela. Primarna prevencija uklju-
¢uje zakone i propise kako bi se smanjili
kontakti djece s malim igrackama i igrac-
kama ¢iji se dijelovi mogu usitniti, posta-
viti upozorenja pakovanja hrane koja se
moze inhalirati (npr. kikiriki). Sekundarna
prevencija je sprjeCavanje nastanka doga-
daja, edukacija roditelja. Sto se ti¢e hranje-
nja, istaknuti treba da se djeci mladoj od
4 godine ne smiju davati slatkisi i zvaka-
¢e gume, orasi, kokice, grozde, komadici
orasastih plodova, da samo roditelji trebaju
hraniti svoju djecu, a ne braca, sestre ili
druga djeca.

Djecu treba poticati da Zvacu hranu
§to je vise moguce, a bez razgovora, smija-
nja, placa ili igre tijekom hranjenja. Prili-
kom kupnje igra¢aka potrebno je izbjega-
vati igracke sa sitnim dijelovima, slijediti
upute za ograniCenje igracke prema dobi
djeteta. Svi koji se bave zdravstvom i obra-
zovanjem djece te roditelji trebaju biti upo-
znati s pruzanjem prve pomo¢i djeci koja
su aspirirala strano tijelo.
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Summary
FOREIGN OBJECT IN THE LOWER RESPIRATORY TRACT

Aleksandra Bancié, Zorica Grgic¢

Foreign body aspiration into the airways is a life-threatening condition, both in chil-
dren and adults. It is a significant cause of illness and death during childhood. Localization
of foreign body jam, clinical picture, course and consequences determine the type, size and
shape of the foreign body and also affect the evacuation of the facility and the outcome. A
factor that significantly affects the outcome of treatment is the age of the child. It is common
knowledge that timely diagnosis and adequate care of a patient with a foreign body in
the airways greatly enhances the final outcome. Educating health care staff and raising
parents’ awareness of the dangers of aspiration as well as timely reactions in critical situa-
tions is also of great, if not crucial importance for the further course of treatment. The aim
of this case report is to describe the complexity of taking care of the patient with a foreign
body in the lower respiratory tract, the intervention of the nurse in the planning of health
care, the education of patients and parents and the implementation of nursing care.

Descriptors: AIRWAY, NURSE, FOREIGN BODY, CHILD
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PERIOPERACIJSKA SKRB 14 DANA STAROG
NOVOROPENCETA KOD LAPAROSKOPSKE
ADRENALEKTOMIJE - PRIKAZ SLUCAJA

NADA JUKIC*

Tumor nadbubreznih Zlijezda endokrina je bolest. Prema dijagnostickim i klinickim
kriterijima razlikujemo benigne i maligne novotvorine nadbubrezne Zlijezde. Tumori nad-
bubrezne Zlijezde predstavijaju 7-15% svih tumora u djecjoj dobi. U 80% slucajeva pojave
se do pete godine zivota. Najcesce se dijagnosticiraju izmedu 18. i 24. mjeseca zZivota. Lapa-
raskopska adrenalektomija prihvacéena je kao zlatni standard za lijecenje benignih tumora
nadbubrezne zlijezde u odraslih. Ista terapija u djece znatno se rjede primjenjuje. U ovom
radu prikazat éemo slucaj 14 dana starog muskog novorodenceta operiranog u Klinici za
djecju kirurgiju KBC-a Split i naglasiti znacajnu i konstruktivnu ulogu operacijske sestre u
cijelom procesu, pogotovo u perioperacijskoj skrbi. Od izrazite je vaznosti naglasiti da ¢e
svijest o anatomskim i fizioloSkim razlikama djece, u odnosu na druge razvojne faze covje-
ka, omoguciti bolju perioperacijsku skrb te osigurati kvalitetniji oporavak, jer posebnosti
su djecjeg tijela zapravo najveci izazov kirurskog lijecenja. Operacijska sestra kvalitetnim
i sustavnim vodenjem medicinske dokumentacije moze uvelike pridonijeti kvaliteti periope-
racijskog procesa. Minimalno invazivni zahvati kod dojencadi pridonose brzem razvoju i
oporavku malih pacijenata. lako je spor napredak radi relativno malog broja pacijenata,
neka od dostignucéa su manji rezovi, smanjen rizik od infekcije i skracena duljina boravka
u bolnici. Operacijska sestra izuzetno je bitna u pripremi, organizaciji i provodenju zdrav-
stvene njege te kao c¢lan tima, u skladu sa svojim kompetencijama, u znacajnoj mjeri sudje-
luje u perioperacijskoj pripremi, samom tijeku operacije i brizi o pacijentu.

Deskriptori: TUMOR NADBUBREZNE ZLIJEZDE, NOVORODENCE, LAPARASKOPIJA,
PERIOPERACIJSKA SKRB

uUvoD zlijezda trokutastog, a lijeva polumjese-
Castog oblika. Krvne zile koje opskrblju-
ju nadbubrezne zlijezde su desna i lijeva
a.suprarenalis superior, a.suprarenalis me-
dia i a.suprarenalis inferior. Sto se ti¢e ven-
skog sustava, drenazu desne nadbubrezne
zlijezde vrsi v.suprarenalis dextra (koja
se direktno ulijeva u donju Suplju venu), a
drenazu lijeve nadbubrezne Zzlijezde vrsi
v.suprarenalis sinistra (koja se ulijeva u
renalnu venu). Lifmni se sustav drenira u

Nadbubrezne su zlijezde parni, en-
dokrini i retroperitonealni organi smjeste-
ni na superiornim polovima oba bubrega.
U prosjeku su oko 5 cm duge, 3 cm Siro-
ke i 1 cm debele. Desna je nadbubrezna

*KBC Split, Klinika za djecju kirurgiju
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lumbalne limfne ¢vorove. Celijacni plek-
sus simpaticki 1 parasimpaticki inervira
nadbubrezne zlijezde (1).

Svaka se nadbubrezna Zlijezda sa-
stoji od kore i srzi, a razvoj zapocinje u 5.
gestacijskom tjednu. Kora je mezodermal-
nog, a srz ektodermalnog podrijetla. Kora
se sastoji od 3 zone - glomerulosa (koja
Iu¢i mineralokortikoide poput aldostero-
na), fasciculata (koja luci glukokortikoide
poput kortizola) i reticularis (koja lu¢i male
koli¢ine glukokortikoida i androgena).
Kromafino tkivo srzi izlu¢uje katekolami-
ne poput adrenalina i noradrenalina (1).

Tumori nadbubrezne zlijezde mogu
biti dobroc¢udni ili zlocudni. Rijetki su u
djece i adolescenata. U djece se javljaju u
80% slucajeva do 5.godine zivota, a najce-
S¢e se dijagnosticiraju u dobi do 22. mjese-
ca zivota. Tumor kore moze biti adenom,
onkocitom, mijelolipom ili karcinom. U
tumore srzi ubrajamo neuroblastom, feo-
kromocitom i ganglioneurom (1). Ovisno o
hormonskoj aktivnosti tumora moze, ali i
ne mora, do¢i do klinickog ocitovanja tu-
mora. Zapravo, oni se najées¢e i otkriju
sluéajno (tzv. adrenalni incidentalomi) tije-
kom CT-a u sklopu obrade za druge bole-
sti (1, 2). Dok se u odraslih laparoskopska
adrenalektomija primjenjuje kao zlatni
standard u lijeCenju, u djece se znatno rje-
de koristi (2, 3).

U ovom prikazu slucaja ultrazvuc-
nom je pretragom utvrdena solidna tvorba
desne nadbubrezne zlijezde muskog fetusa
u 33. tjednu gestacije. Nakon rodenja, MR-
om je dokazan tumor i indiciran je opera-
cijski zahvat. Kada je novorodence imalo
14 dana, obavljena je laparoskopska adre-
nalektomija. S obzirom da pacijent nije
imao dodatne src¢ane, plu¢ne ili neuroloske
komorbiditete i nije bilo nikakvih apsolut-
nih tumorskih kontraindikacija, zakljuce-
no je kako bi laparoskopska adrenalekto-
mija bila najbolja terapija za pacijenta (3).

RAZRADA
Prijeoperacijska priprema

Uz pomo¢ identifikacijske naru-
kvice potvrden je identitet novorodenceta.
Suglasnost je za operacijski zahvat pret-
hodno ispunjena i potpisana. Uslijedilo je
prijeoperacijsko popunjavanje kontrolnih
lista koje ukljucuje upisivanje pacijentovih
identifikacijskih podataka, upisivanje nazi-
va seta kirurskih instrumenata, upisivanje
kompletnosti i ispravnosti seta te upisiva-
nje broja pamucnih kompresa.

Hipotermija je jedna od ¢es¢ih i oz-
biljnijih perioperacijskih komplikacija kod
djece. Kako bi se odrzala normotermija.
koristeni su grijac, vata, termalna kapica i
ezofagealna sonda. Takoder se odrzavala i
temperatura operacijske dvorane. Eviden-
tiran je i podatak o postavljanju neutralne
elektrode - na skici tijela kontrolne liste
oznaceno je mjesto na kojem je neutralna
elektroda postavljena te je upisano ime i
prezime osobe koja ju je postavila. Kori-
Stena je "Infant Patient Return Electrode"”
(2.7-13.6 kg). Posljednji je dio prijeopera-
cijske pripreme bio potvrditi sterilnost ma-
terijala i taj je podatak takoder evidentiran
u kontrolnu listu (Slika 1).
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Slika 1.
Perioperacijska priprema,
(KBC Split - Klinika za djecju kirurgiju)
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Intraoperacijski tijek

Intraoperacijski tijek trazi izvrsnu
koordinaciju anestezioloskog i kirurskog
tima, a vaznost operacijske sestre ogleda
se u pripremi sofisticirane opreme, pribora
i materijala, provedbi postupaka sestrinske
prakse te asistiranju pri provedbi sestrin-
sko medicinskih postupaka u operaciji.
Tijekom zahvata primjenjuje se opc¢a ane-
stezija, nakon koje slijedi sterilno pranje
i pokrivanje bolesnika. Nakon uspostave
adekvatnog venskog puta, anestezioloski
je tim pristupio intubaciji novorodenceta
(OET).

Uz pomo¢ silikonskih podmeta-
¢a pacijent je postavljen u ledni polozaj s
blago podignutom desnom stranom tijela.
Sigurnost novorodenceta temelji se na pro-
misljenom namjestanju na operacijskom
stolu. Operacijska sestra, kirurg i ¢lanovi
anestezioloskog tima odgovorni su za pra-
vilan polozaj tijela pacijenta tijekom ope-
racijskog zahvata. Koristenje sredstava za
sprje¢avanje nastanka dekubitusa nuzan
je dio opreme koji povecava stupanj intra-
operacijske sigurnosti pacijenta. Koristen
je 3,5 milimetarski instrumentarij te 5
milimetarski troakar za harmoni¢ni rezaé

Slika 2.
Potrebni intraoperacijski instrumenti,
(KBC Split - Klinika za djecju kirurgiju)

Slika 3.
Grijac plina - izmjenjivac topline,
(KBC Split - Klinika za djecju kirurgiju)

(Slika 2). Upotrijebljen je grijac plina - iz-
mjenjivac topline Cija je svrha zagrijavanje
optike i plina (Slika 3).

U medioklavikularnoj liniji, nepo-
sredno uz desni rebreni luk, ucinjena je
incizija i uveden prvi 3 mm troakar kroz
koji je postignut pneumoperitoneum kori-
Stenjem CO, pod tlakom 6 mmHg. Potom
su postavljena dva radna 3 mm troakara uz
desni rebreni luk i jo§ jedan 5 mm troakar.
Uocena je kuglasta, inkapsulirana i ostro
ogranic¢ena tvorevina uz desni pol bubrega.
Nakon otvaranja peritoneuma i uz pomo¢
harmoni¢nog rezaca, tvorba se u cijelosti
preparira, odvaja od perirenalnog tkiva i
ekstirpira na mjestu 5 mm troakara (Slika
4).

Slika 4.
Prepariranje i ekstirpacija tumora,
(KBC Split - Klinika za djecju kirurgiju)
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Poslijeoperacijska skrb

Preparat je pohranjen i dokumenti-
ran. Kirurska je kontrolna lista azurirana i
zavrSena. Ona u sebi sadrzi sve obligatne i
vazne informacije o vrsti i broju preparata
uzetih i1 pohranjenih tijekom zahvata, kao
i informacije o trajanju vremena zahvata,
grijanju pacijenta, koriStenoj anesteziji,
provedenom i planiranom zahvatu itd. (Sli-
ka 5). Nakon operacijskog zahvata pacijent
je premjesten u jedinicu intenzivnog lije-
¢enja na budenje. Nekoliko sati nakon ope-
racijskog zahvata zapocet je unos tekucine
na usta, a nakon uspostavljanja crijevne pa-
saze uvedena je dijetalna prehrana. Trec¢eg
dana nakon operacije, na temelju urednog
postoperacijskog tijeka, pacijent je pusten
kuéi.

Patohistoloskom je pretragom dija-
gnosticiran neuroblastom. Neuroblastom
je zlo¢udni tumor koji potjece od stanica
embrionalnog neuralnog grebena i najce-
§¢e zapocCinje u srzi nadbubrezne Zlijez-

POHRANIEN: ) suho

POSLANONA: ) extempore o)bipm
OPERATER E

(OPRANA OPERACLISKA SESTRATEHNCAR
OPERACLISKA SESTRATEN!

Slika 5.
Materijal za pravilnu pohranu preparata,
(KBC Split - Klinika za djecju kirurgiju)

de. Najces¢a je solidna ekstrakranijska
neoplazma u djec¢joj dobi, obi¢no u djece
mlade od 2 godine (4). Uglavnom nastaje
sporadi¢no, no u 20% oboljelih je uocena
hereditarna predispozicija (5).

ZAKLJUCAK

Perioperacijska se njega temelji na
prijeoperacijskoj, intraoperacijskoj i po-
slijeoperacijskoj skrbi za pacijenta. Prije-
operacijska skrb naglasava psihofizicku
pripremu pacijenta. Kako bi se osiguralo
potonje, potrebno je osigurati informirani
pristanak pacijenta ili skrbnika na kirurski
zahvat, koristenje adekvatnih psiholoskih
postupaka, procjenu opcéeg nutritivnog
stanja i eventualne ispravke bilo ¢ega Sto
bi utjecalo na ishod operativnog zahvata
ili oporavak. U intraoperacijsku skrb uk-
ljuuje se predaja pacijenta operacijskom
timu, identifikacijska potvrda bolesnika,
odredivanje mjesta kirur§kog zahvata, sam
zahvat kao takav, adekvatno pozicioniranje
pacijenta i anesteziranje potonjeg. Konac-
no, poslijeoperativna skrb obuhvaca detalj-
no pracéenje pacijentova statusa, sprjecava-
nje komplikacija i simptomatsko lijecenje.

Laparaskopska adrenalektomija u
novorodencadi bez kontraindikacija omo-
gucuje kvalitetnu skrb za pacijenta. Pred-
nosti su: manje incizije, smanjen rizik od
infekcije, manja bol te skraéena duljina
boravka u bolnici. Uvodenjem novih ki-
rurSkih tehnika iz podruéja minimalno
invazivnih zahvata i sofisticiranije opreme,
omogudena je sigurna i brza procedura s
dobrim postoperacijskim oporavkom. Se-
strinska je skrb za ovakvog pacijenta izni-
mno vazna. Ona se razlikuje od uobicaje-
nih procedura i potrebno ju je besprekidno
usavrSavati. U suradnji s ostalim ¢lanovi-
ma tima, medicinska sestra upotpunjuje
sve faze pacijentova procesa oporavka.
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Summary

PERIOPERATIVE CARE OF 14-DAY-OLD NEONATE WHO UNDERWENT LAPAROSCOPIC
ADRENALECTOMY - CASE REPORT

Nada Jukié¢

Adrenal gland neoplasia is an endocrine illness. We differentiate between benign and
malignant adrenal gland neoplasia. The latter represent 7-15% of all neoplasia in children.
In 80% of cases the neoplasia appears by the 5th birthday. In most cases, they are diagnosed
between the 18th and 24th month of life. Laparoscopic adrenalectomy is widely accepted as
a golden standard for treating benign adrenal gland neoplasia in adults. However, the same
therapy is not applied often in children. In this case report, we will present a laparoscopic
right adrenalectomy in 14-day-old male operated in the Children Surgery clinic of KBC
Split. Furthermore, we will emphasize the significant and constructive role of a nurse in the
whole process, especially in the perioperative care. The conscience of both anatomical and
physiological differences between children and other stages of human life will permit better
perioperative care and ensure an improved recovery, for the particularity of child body is
the biggest challenge in the surgical therapy. A surgical nurse can contribute to the quality
of perioperative care if the medical documentation is handled with great meticulousness.
Minimal invasive procedures in infants contribute to faster recovery. Because of a relati-
vely small number of patients, the progression in this field is slow. However, some of the
achievements are smaller incisions, reduced risks of infections and reduced recovery time
in the hospital. A surgical nurse is especially important in the preparation, organization,
and conduction of the care.

Descriptors: ADRENAL GLAND NEOPLASIA, INFANT, LAPAROSCOPY, PERIOPERATIVE CARE
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UBRZANI OPORAVAK NAKON OPERACIJSKOG
ZAHVATA U NOVORODPENACKOJ DOBI -
PILOROSTENOZA

SNJEZANA JOLIC, NADA JUKIC, SIMONA ORSOLIC*

Uvod: Hipertroficna stenoza pilorusa, najucestalije stanje s kojim se suoc¢ava novo-
rodenacka kirurgija, ima za posljedicu povracanje, metabolicku alkalozu, dehidraciju i pot-
hranjenost. Pilorostenoza nije hitno kirursko stanje, a prije same operacije potrebno je na-
doknaditi manjak tekucine i elektrolita pa je tek nakon stabilizacije indicirana pilorotomija.
U posljednje vrijeme u vecini centara za djecju kirurgiju popularizirala se laparaskopska
tehnika. Pokazalo se kako pacijenti podvrgnuti laparoskopskom zahvatu mnogo bolje pod-
nose operacijski zahvat. Trajanje hospitalizacije je krace, oporavak i pocetak hranjenja su
znacajno brzi, manja je potreba za analgeticima i kozmetski efekt je neusporedivo bolji.

Cilj: Prikazati ¢imbenike koji utjecu na brzi oporavak nakon opercijskog zahvata
kod djece sa pilorostenozom.

Metode: Retrospektivna analiza podataka iz medicinske dokumentacije.

Rezultati: Dijagnoza pilorostenoze postavija se na Klinici za djecje bolesti KBC-a
Split uz stabilizaciju acidobaznog statusa te nadoknadu tekucine i elektrolita. Potom se
pristupa operacijskom zahvatu na Klinici za djecju kirurgiju KBC-a Split pri cemu se ko-
risti laparaskopski pristup. Za vrijeme operacijskog zahvata i u postoperacijskom periodu
prevenira se hipotermija, pristupa se ranom otklanjanju nazogastricne sonde, prvog po-
slijeoperacijskog dana pristupa se hranjenju djeteta sa naglaskom na majcinom mlijeku,
dojenjem, uz pracenje tjielesne tezine. Takav pristup skracuje vrijeme boravka u Jedinici
intenzivne njege, kao i duljinu hospitalizacije.

Zakljucak: Istrazivanje je pokazalo kako uskladivanje s najnovijim smjernicama u
svijetu, o kirurskom lijecenju, ali i sestrinskoj skrbi za djecu sa pilorostenozom, pokazuje
pozitivne rezultate. Pokazalo se da je takoder potrebno sustavnije pratiti cijeli proces, te
razviti vlastite protokole koji bi pridonijeli jos boljim ishodima.

Deskriptori: HIPERTROFICNA STENOZA PILORUSA, NOVORODENCAD, DJECJA KIRURGIJA

UvVOD
Hipertroficna  stenoza  pilorusa
*KBC Split, Klinika za djecju kirurgiju (HSP) rezultira opstrukcijom lumena pilo-
Adresa za dopisivanje: rusa uslijeq hipertroﬁje kruilr.log slojal pi-
Snjezana Joli¢, mag.med.techn. lori¢nog misica (1). Opstrukeija dovodi do
KBC Split, Klinika za djecju kirurgiju progresivnog povracanja zeluanog sadr-

E-mail: sjolic@kbsplit.hr 7aja, u luku, i nemoguénosti uzimanja bilo
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kakve hrane na usta (2). Prvi opisi piloro-
stenoze datiraju iz 18. stolje¢a, medutim,
za prvi opis 1888. godine, na temelju dvaju
slucaja potkrijepljenih klinickim 1 pos-
tmortalnim nalazima, zasluzan je danski
pedijatar Harald Hirschprung (3, 4). Prvu
uspjesnu piloromiotomiju izveo je 1911.
godine Conrad Ramstedt (5). Hipertoficna
stenoza pilorusa ubraja se u najucestalija
stanja s kojima se suoc¢ava novorodenacka
kirurgija, s incidencijom 1:400 novoroden-
¢adi (6). Nakon vise od 120 godina pozna-
vanja hipertroficne stenoze pilorusa kao
klinickog entiteta, unato¢ brojnim istrazi-
vanjima, etiopatogeneza nije u potpunosti
razjasnjena (7).

Zbog suzenja izlaznog dijela zeluca
prolaz zeluanog sadrzaja prema dvanae-
sniku je otezan, a kako bolest napreduje,
prolaz postaje potpuno nemogué. Kao po-
sljedica toga sva hrana i zelu€ani sadrzaj
mogu napustiti zeludac jedino eksploziv-
nim povracanjem. Prolongirano povraca-
nje kiselog zelu€anog sadrzaja s visokom
koncentracijom vodikovih iona dovest ¢e
do razvoja hipokloremijske metabolicke
alkaloze i hipovolemije. Hipovolemija po-
tice aktivaciju kompenzatornih mehaniza-
ma, renin-angiotenzin-aldosteronske osi.
Porast vrijednosti aldosterona u distalnim
tubulima bubrega potaknut ¢e zadrzavanje
natrija i pojacano izlucivanje kalija uri-
nom, §to ¢e dovesti do hipokalijemije (8).
Tipic¢na klinicka prezentacija hipertroficne
stenoze pilorusa obi¢no zapocinje povraca-
njem u dobi od dva do osam tjedana (9).
Metabolicka alkaloza, hipovolemija i elek-
trolitski disbalans, zajedno s klini¢kim na-
lazom palpabilnog "tumora" u epigastriju i
povra¢anjem u luku, osnovne su znacajke
hipertroficne stenoze pilorusa (6). HSP se
lijeci kirurski, piloromiotomijom sa 100%
uspjehom. Razumijevanjem patologije i
patofiziologije progresije bolesti tijekom
20. stoljeca, stopa smrtnosti smanjena je
s preko 50% na 0% (10). Prijeoperacijska
resuscitacija i stabilizacija novorodencadi
smanjuje broj perioperativnih komplika-

cija, posebice apneje koju niz autora pove-
zuje s metabolickom alkalozom i visokim
vrijednostima bikarbonata (11).

Najveéi doprinos razvoju tehnike
piloromiotomije, koja se izvodi danas dali
su Pierre Frédet, Weber i Conrad Ramstedt.
Postoje dva razlicita pristupa otvorenoj pi-
loromiotomiji: supraumbilikalni i gornji
desni poprecni (12). U posljednje vrijeme
laparaskopska tehnika uvelike je zamjenila
otvorenu piloromiotomiju. U usporedbi s
tradicionalnom, otvorenom piloromioto-
mijom, laparskopska tehnika biljezi brojne
prednosti. Trajanje hospitalizacije je krace,
oporavak i pocetak hranjenja su znacajno
brzi, manja je potreba za analgeticima i
kozmetski efekt je neusporedivo bolji (10).
Metaanaliza je potvrdila da laparskopski
pristup ima jednaku sigurnost i u¢inkovi-
tost kao 1 otvorena piloromiotomija (13).

Najces¢e komplikacije piloromio-
tomije su: perforacija sluznice, infekcija i
dehiscijencija rane, incizijska hernija, po-
slijeoperacijsko povracanje te perzistiraju-
¢a pilorostenoza, najc¢es¢e kao posljedica
nepotpune piloromiotomije. Treba spo-
menuti 1 komplikacije karakteristi¢ne za
laparskopski pristup tijekom uvodenja tro-
akara ili Veressove igle, a to su moguénost
ozljede trbusnih organa, pneumotoraks i
plinska embolija (6). Cilj ovog istrazivanja
je usporediti ishode lijecenja u dojencéadi s
hipertroficnom stenozom pilorusa izmedu
otvorenog i laparskopskog pristupa, te pri-
kazati ¢cimbenike koji utjecu na brzi opora-
vak nakon operacijskog zahvata.

MATERIJALI Il METODE

Ova retrospektivna studija obuhva-
¢a period od 2014. do 2019. godine. Prove-
dena je na Klinici za dje¢ju kirurgiju KBC-
a Split. Izvori podataka su pisani protokoli
i pismohrana povijesti bolesti Klinike za
djec¢ju kirurgiju KBC-a Split. Istrazivanjem
je obuhvaceno 17 dojencadi koja su podvr-
gnuta operacijskom zahvatu zbog stenoze
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pilorusa. Dob djece je bila je od 2 dana do
3 mjeseca starosti. 8 djece operirano je ki-
rurSkom tehnikom po Ramsted-Weberu, 9
djece je operirano laparskopskom meto-
dom. Poslijeoperacijski tijek, neovisno o
pristupu piloromiotomiji, ukljucuje kon-
trolu poslijeoperacijskog krvarenja, povra-
¢anje 1 analgeziju, te postepeno uvodenje
peroralne prehrane. Nakon operacijskog
zahvata, bolesnici su smjesteni u Jedinicu
intenzivne njege Klinike za djecju kirur-
giju te im je ordinirana intravenska oto-
pina (5%-tna glukoza + 0,45%-tni NaCl).
Nazogastricna sonda se odstranila prvi
dan poslije operacijskog zahvata kod djece
operirane laparaskopskom metodom, dok
se kod djece operirane kirurS§kom meto-
dom po Ramsted-Weberu odstranila drugi
poslijeoperacijski dan. Peroralno hranjenje
zapoceto je s 5-10 ml 5%-tne glukoze i to
prvi do drugi poslijeoperacijski dan ovisno
o metodi operacijskog zahvata.

Potom se zapocinje hranjenje maj-
¢inim mlijekom ili adaptiranom mlijecnom
formulom. Koli¢ina mlijeka povecavala se
sa svakim obrokom sve do koli¢ine ade-
kvatne tjelesnoj masi djeteta. U slucaju
povracanja, nastavljena je kontinuirana in-
fuzija, te se nakon nekoliko sati ponovo or-
dinirala hrana na usta u manjim obrocima.

Hipotermija, kao posljedica opera-
cijskog zahvata, prevenira se u operacijskoj
dvorani utopljavanjem bolesnika dekicama
koje se pune toplim zrakom. Za analgeziju
je koristen Paracetamol u dozi 10-15 mg/
kg. Afebrilni pacijenti, koji su u potpuno-
sti tolerirali hranu na usta, bez povracanja,
otpusteni su iz bolnice. Pacijenti operirani
kirur§kom tehnikom po Ramsted-Weberu
otpusteni su osmi dan hospitalizacije, dok
su bolesnici operirani laparaskopskim pri-
stupom otpusteni peti dan hospitalizacije.
Zbog malog uzorka nije se trazila statistic-
ka znacajnost.

RASPRAVA

Rezultati ovog istrazivanja potvrdi-
li su da je laparaskopska piloromiotomija
sigurna i ucinkovita metoda za lijeCenje
dojencadi sa hipertroficnom stenozom pi-
lorusa. Ova studija je potvrdila da je du-
ljina hospitalizacije i vrijeme do pocetka
hranjenja na usta nakon laparskopske pi-
loromiotomije krace u usporedbi s otvore-
nom piloromiotomijom. Ismail i sur. prove-
li su prospektivno randomizirano klini¢ko
istrazivanje na 80 dojencadi usporedujuci
ishode otvorene i laparaskopske piloromi-
otomije. Dobiveni rezultati potvrdili su
superiornost laparoskopskog zahvata nad
otvorenim. Duljina hospitalizacije 1 vri-
jeme do pocetka hranjenja na usta bili su
znacajno kraéi u dojencadi koja su podvr-
gnuta laparskopskom zahvatu (14). Ovi su
rezultati u koleraciji s rezultatima naSeg
istrazivanja. Moguca ogranic¢enja ove stu-
dije proizlaze iz retrospektivnog ustroja
istrazivanja i ogranic¢enog broja bolesnika
zbog relativno niske ucestalosti bolesti.

ZAKLJUCAK

Obje istrazivane tehnike, otvorena i
laparoskopska piloromiotomija, sigurne su
i u¢inkovite za lijecenje dojencadi s hiper-
troficnom stenozom pilorusa. Nasa studija
je pokazala da laparaskopski pristup kod
operirane dojencadi ima prednost zbog
krac¢eg vremena do pocetka unosa hrane na
usta nakon zahvata te krace hospitalizacije.
Uskladivanje s najnovijim smjernicama o
kirur§kom lijecenju u svijetu, ali i unaprje-
denje sestrinske skrbi za djecu sa piloroste-
nozom pokazuju pozitivne rezultate.
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Summary
ENHANCED RECOVERY AFTER SURGERY IN INFANTS; PYLORIC STENOSIS

Snjezana Jolié, Nada Jukié, Simona Orsolié

Introduction: Hypertrophic pyloric stenosis (HPS) is one of the most common condi-
tion facing newborn surgery, results in vomiting, metabolic alkalosis, dehydration, malnu-
trition. Pyloric stenosis is not a surgical emergency. Before the surgery itself, it is necessary
to replace the lack of fluid and electrolytes. After stabilization, pylorotomy is induced. Re-
cently, the laparoscopic technique has become popular in most pediatric surgery centers. It
has been shown that patients undergoing laparoscopic surgery tolerate the operation much
better. The duration of hospitalization is shorter, recovery and oral feeding are significantly
faster. There is less need for analgetics, the scar is smaller and more discreet.

Objective: To show the factors that affect a faster recovery after surgery in children
with piloric stenosis.

Methods: Retrospective analysis of data from medical records.

Results: Diagnosis of piloric stenosis is performed at the KBC Split Children’s Di-
sease Clinic with stabilization of acid status and liquid and electrolyte compensation. Then
the surgical procedure is accessed at the KBC Split Pediatric Surgery Clinic, where the
laparoscopic approach is used. During the surgical procedure and in the postoperative
period, hypothermia is prevented, access to the early removal of the nasogastric probe is
approached, on the first postoperative day infant is being fed with anemphasis on breast
milk by bodyweight monitoring. This approach shortens the time spent in the Intensive Care
Unit as well as the length of hospitalization.

Conclusion: The study has shown that alignment with the latest guidelines for sur-
gical treatment, as well as nursing care for children with piloric stenosis, shows positive
results. It was also necessary to systematically follow the whole process and develop its own
protocols that would contribute to even better results.

Descriptors: HYPERTROPHIC PYLORIC STENOSIS, INFANTS, PEDIATRIC SURGERY
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INTERVENCIJE SESTRE INSTRUMENTARKE U
SKRBI ZA DIJETE KOD OPERATIVNOG ZAHVATA NA
ZUCNJAKU

DIANA BOBINEC, MARA RASIC*

Operacija zucnog mjehura ili Zucnjaka je rutinska operacija koja se izvodi laparo-
skopijom ili klasicnom laparotomijom te joj je cilj uklanjanje zucnjaka. Psihicka i fizicka
priprema svakog djeteta koje ulazi u operacijski blok izuzetno je bitna i kompleksna osobito
kod zahvata koji se ne izvode svakodnevno ili su visoko rizic¢ni za djecu. Razlicite komplika-

cije i pogreske u radu moraju biti svedene na minimum jer su djeca najosjetljiviji pacijenti
kako psihicki tako i fizicki. Specificnosti rada na laparoskopskim operacijama moraju biti
svjesni svi sudionici procesa; medicinske sestre na odjelu, operacijske sestre, anestezioloski
tim i tim kirurga koji se nalazi na operaciji. Veliki znacaj treba dati i postoperativnoj brizi
za pacijenta kako bi se hospitalizam i drugi negativni utjecaji boravka u bolnici sveli na
minimum. Najvecu vaznost ima medusobna komunikacija odjela, sale i popratnih radilista.

Deskriptori: OPERATIVNI ZAHVAT, MEDICINSKA SESTRA ISTRUMENTARKA, DIJETE

UvVOD

Zuénjak ili zuéni mjehur je organ
koji je smjeSten u abdominalnoj Supljini
ispod jetre. U njemu se stvara zu¢ koja je
sastoji od zucnih soli, bilirubina, elektro-
lita, kolesterola i drugih lipida. Funkcija
zucnjaka je lakSa probava masti. Najcesce
bolesti koje zahvacaju zu¢njak su koleliti-
jaza i koledokolitijaza. Kolelitijaza oznaca-
va kamenac u zuc¢njaku, a koledokolitijaza
kamenac u Zucovodu.

Glavni uzrok problema sa zucnja-
kom su genetika i nepravilna ishrana. Kod
odraslih se problemi sa zu¢njakom javlja-
ju u puno ve¢em broju nego kod djece. U

*KDB Zagreb, Operacijski blok

Adresa za dopisivanje:
E-mail: diana.bobinec@gmail.com

prosjeku se na Klinici za djecje bolesti Za-
greb izvrsi laparoskopskom tehnikom oko
tridesetak operacija zu¢njaka, a na odrasloj
kirurgiji radi se mjesecno o tolikoj brojci.

Dijagnostika upale zu¢njaka kod
djece odvija se laboratorijski, radioloski i
neradioloski. Zlatni standard za potvrdiva-
nje upale zucnjaka je ultrazvuk abdomena.
Lijecenje upale moze biti konzervativno i
kirurski.

Konzervativno se daju lijekovi koji
razgraduju zuéni kamenac i ujedno dijete
mora paziti na ishranu te je nekoliko dana
na promatranju u bolnici dok se upala ne
smiri. Kirursko lijecenje ukljucuje lapa-
roskopsku operaciju odstranjenja zu¢nog
mjehura.
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Gallbladder
retractor

Telescope

Slika 1.
Prikaz pristupa laparoskopskim instrumentima
kod operacije zucnjaka u djecjoj dobi.

PSIHOLOSKA I FIZICKA PRIPREMA DJETETA
ZA OPERATIVNI ZAHVAT ZUCNJAKA NA
ODJELU I U OPERACIJSKOM BLOKU

Psiholoska priprema djeteta

Psiholoska priprema sastoji se od
razgovora i dobre komunikacija sa djete-
tom 1 njegovim roditeljima ili skrbnicima.
Treba omoguéiti da dijete razumije gdje se
nalazi u svakom trenutku i koji postupci se
planiraju obavljat,i da bi izbjegli obrambe-
ne mehanizme poput plakanja i nesuradnje.
Ovisno o roditeljima dijete dolazi na odjel
psihi¢ki djelomi¢no pripremljeno. Ako
medicinska sestra primijeti da dijete ne ra-
zumije operaciju ili zbog Cega se nalazi u
bolnici potrebno mu je objasniti prikladno
njegovoj dobi.

Na operaciju zucnjaka najcesce
dolaze djeca starija od 12 godina te lakSe
razumiju zasto su ovdje i komunikacija je
u samom pocetku puno laksa. Prikladna i
umirujuca komunikacija od odjela i u ope-
racijskoj sali temelj je potpune psihicke
pripreme.

Fizicka priprema djeteta

Preoperativna  fizicka priprema
djeteta ukljucuje potpunu njegu tijela (ku-
panje, brijanje ako je potrebno i stavljanje
kompresivnih carapa). Postoji moguénost
da dijete dolazi ujutro na operativni zahvat
ve¢ okupano i pripremljeno. Medicinske
sestre na odjelu moraju provjeriti je li ta
njega bila adekvatna i poboljsati je ako je
potrebno, kako bi se izbjegla moguénost
infekcije. Nakon obavljenog razgovora,
psihicke i fizicke pripreme dijete se zapu-
ti nakon poziva anestezioloskog tehnicara
prema operacijskom bloku.

PSIHICKA I FIZICKA PRIPREMA U
OPERACIJISKOM BLOKU

Nakon dolaska u operacijski blok
provodi se kompletna identifikacija paci-
jenta, kontrola medicinske dokumentacije,
pristanaka na anesteziju i operativni zahvat
te nakon toga dijete preuzimaju anestezio-
log, anestezioloski tehnicar te medicinska
sestra instrumentarka. Ako je psihicka i fi-
ziCka priprema napravljena, instrumentar-
ka poprica sa djetetom kako bi steklo dozu
sigurnosti i prepusta ga anestezioloskom
timu.

Namjestanje djeteta krece nakon
uspavljivanja i zavrSenog anestezioloSkog
dijela. Izbjegavanje namjestanja u budnom
stanju djeluje na njihov osjecaj sigurnosti.
Polozaj djeteta je na ledima sa rasirenim
nogama koje obavezno imaju kompresiv-
ne Carape. Noge se fiksiraju neelasticnim
zavojem da bi se izbjegla mogucnost pada
prilikom podesavanja stola nakon pocetka
operativnog zahvata. Postavlja se neutral-
na elektroda na desnu natkoljenicu (osim
ako zdravstveno stanje to ne dozvoljava) i
dodatno se zastiti kompresom ili nepropu-
snim platnom. Uz zastitu komprese pazi se
i na suhoc¢u ispod i oko djetetovog tijela jer
koristenjem monopolarne struje u kombi-
naciji sa mokrim medijem na kojem dijete
lezi moze do¢i do razvoja opeklina. Nakon
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potpunog zbrinjavanja, pranja operativnog
polja i sterilnog pokrivanja kirurski tim
krece sa operativnim zahvatom.

POSTOPERATIVNA SKRB ZA DIJETE

ZavrSetkom operacije potrebno je
skloniti sve instrumente i sterilne kom-
prese sa pacijenta i vratiti ga u fizioloski
polozaj prije budenja iz anestezije. Provje-
rava se detaljno tijelo djeteta da nije dos-
lo do opekline, dekubitusa ili neke druge
ozljede. Ako sluc¢ajno dode do bilo kakve
komplikacije potrebno je evidentirati na
premjestajnu listu te sestrinsku dokumen-
taciju 1 usmeno napomenuti operateru i
medicinskim sestrama kojima se dijete
predaje (odjel ili intenzivna jedinica). Na-
kon zavrSene brige za pacijenta i pomo¢i
oko budenja sestra instrumentarka zavrsa-
va medicinsku dokumentaciju i prilaze ju
zajedno sa djetetovom dokumentacijom.
Sestra instrumentarka zajedno sa aneste-
zioloS§kim timom odlazi predati pacijenta.

ZAKLJUCAK

Psihicka i fizicka priprema u opera-
cijskom bloku imaju izuzetno veliku ulogu
u sprjecavanju nastanka traume u djecjoj
dobi. Iako dijete bude psihicki adekvatno
pripremljeno na odjelu, vrlo ¢esto lose po-
stupanje u operacijskom bloku moze dove-
sti do kontraefekta. Djeca zahtijevaju mul-
tidisciplinaran pristup kako bi operativni
zahvat prosao bez traumatskih posljedica i
smanjio se njihov boravak u bolnici.
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Summary
INTERVENTIONS OF AN INSTRUMENT NURSE IN CHILD CARE DURING GALLBLADDER SURGERY

Diana Bobinec, Mara Rasi¢

Gallbladder surgery is a routine operation that is performed with laparoscopy or
classiclaparotomy and aims to remove the gallbladder. The psychological and physical pre-
paration of every child who enters the operating block is extremely important and complex,
especially in procedures that are not performed daily or are high risk for children. Various
complications and errors in work must be kept to a minimum because children are the most
sensitive patients both mentally and physically. The specifics of the work on laparoscopic
operations must be aware of all participants in the process,; nurses in the ward, surgical
nurses, an anesthesiology team and a team of surgeons who are undergoing surgery. Great
importance should also be given to postoperative care for the patient in order to minimize
hospitalization and other negative impacts of hospital stay. The greatest importance is the
mutual communication of departments, halls and accompanying worksites.

Descriptors: SURGICAL PROCEDURE, NURSE, CHILD
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SESTRINSKA SKRB ZA DJECU OBOLJELU OD
EPILEPSIJE 1 KOMUNIKACIJA S RODITELJIMA

JELENA BEGIC, ZELJKA BARTULAC*

Epilepsija je jedna od najstarijih poznatih bolesti cija incidencija iznosi 50-
70/100.000 stanovnika godisnje. Rezultati za Hrvatsku ukazuju na prevalenciju epilepsije
djecje dobi od 4,9 oboljele djece /1000, u dobi od 0 do 18 godine od kojih 9-23% boluje od
farmakorezistentne epilepsije. Medicinske sestre/tehnicari (ms/t) u zdravstvenoj skrbi za
oboljele od epilepsije sudjeluju od samog pocetka bolesti pruzajuci sestrinsku skrb tijekom
dijagnostike i lijecenja. Osim EEG-a, kao zlatnog standarda u dijagnostici epilepsije ucini
se i neuroradioloska dijagnostika i laboratorijski testovi. Neuroradioloska dijagnostika u
djece zahtjeva primjenu sedacije tijekom snimanja te je stoga Cesto iznimno zahtjevna za
sve sudionike. Isto je i s laboratorijskim testovima, koji su mahom invazivni. Dijagnosticke
metode moraju se uciniti brzo i tocno, u svrhu postavljanja dijagnoze i primjene ciljane te-
rapije. Ms/t sve ordinirano planira, organizira i dogovara te je nuzno znanje o uzorkovanju,
pripremi uzoraka i dokumentacije, pohrani te slanju uzoraka. Nakon postavljene dijagnoze
i uvodenja specificne terapije ms/t educiraju roditelja/skrbnika o vaznosti redovitog uzima-
nja lijeka. Ms/t sudjeluju i u provedbi modificirane Atkinsove dijete. Vazan dio sestrinske
skrbi svakako je educiranje roditelja o postupanju tijekom epileptickog napadaja, kao i
primjeni lijeka za zaustavljanje napadaja te vodenju dnevnika epileptickih napadaja. Cilj
komunikacije podrazumijeva dobivanje i prijenos informacija, omogucavanje roditeljima/
skrbnicima da izraze osjecaje i smanje napetost i zabrinutost te pomo¢ da razumiju i na
najbolji moguci nacin rjesavaju probleme vezane uz bolest. Uz empatiju, otvorenu i aktivnu
komunikaciju, pomaze se u izgradnji odnosa dijete/roditelj/medicinska sestra i postize osje-
¢aj sigurnosti i zadovoljstva roditelja/skrbnika.

Deskriptori: DJECA, EPILEPSIJA, KOMUNIKACIJA, RODITELJI, SESTRINSKA SKRB

UVvOD

Epilepsija je jedna od najstarijih
poznatih bolesti koja je tijekom povijesti
razliCito shvac¢ana obzirom na specifi¢nu
simptomatologiju. Hipokrat je prvi ustvr-
dio da se uzrok bolesti ne nalazi u nadna-
ravnim silama, ve¢ u mozgu (1). Incidenci-
Adresa za dopisivanje: ja bolesti iznosi 50-70/100.000 stanovnika
Jelena Begi¢ godisnje, prosje¢no 61/100.000 stanovnika,
51000 Rijeka, Istarska 43 s nesto visom stopom u zemljama u razvo-
E-mail: begi.jelena@gmail.com . .. .. .. .. .

ju. Najvisa incidencija bolesti je u ranoj

*KBC Rijeka, Klinika za pedijatriju,

Zavod za neurologiju i dje¢ju psihijatriju

Referentni centar Ministarstva zdravstva Republike
Hrvatske za epilepsije i konvulzivne bolesti razvojne
dobi
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djecjoj (<7 godina) i starijoj zivotnoj dobi
(>65 godina). Pojavnost epilepsije razli-
kuje se izmedu razvijenih zemalja, onih
u razvoju te nerazvijenih. U razvijenim
zemljama ona je najvisa u postnatalnom
periodu, sa znacajnim daljnjim porastom
incidencije nakon 60-e¢ godine. Najveca
pojavnost epilepsije u zemljama u razvoju
je tijekom mladosti (2).

Prema epidemioloskim podacima
incidencija epilepsije u dobnoj skupini od
0 do 18 godina iznosi od 41 do 187 novo
dijagnosticiranih pacijenata /100.000 djece
godiSnje. Rezultati za Hrvatsku ukazuju na
prevalenciju epilepsije od 4,9 djece /1000 u
dobi od 0 do 18 godina. Takoder se smatra
da oko 9%-23% djece sa epilepsijom bolu-
je od farmakorezistentne epilepsije Sto po
medunarodnim kriterijima znaci da unato¢
primjeni dva ili viSe antiepilepticka lijeka,
prvog ili drugog izbora, sukladno opce pri-
znatim smjernicama za lijecenje epilepsije,
primijenjenih u primjerenim dozama, i da-
lje imaju epilepticke napadaje (3).

RAZRADA

U svrhu postavljanja dijagnoze epi-
lepsije, pracenja ucinkovitosti antiepilep-
tickih lijekova, kao i diferenciranja epilep-
tickih napadaja od nevoljnih pokreta, osim
klinicke slike i anamnestickih podataka od
roditelja/skrbnika, kao i samog pacijen-
ta ukoliko je isto moguée te popunjenog
dnevnika epileptickih napadaja, veoma
je vazna pravilno tehnicki izvedena elek-
troencefalografija (EEG). EEG je neinva-
zivna metoda kojom se biljezi elektricna
aktivnost mozga. Da bi EEG bio tehnicki
dobro ucinjen i €itljiv, osim prepoznavanja
i otklanjanja mogucdih artefakata, vazna je
i pravilna priprema kako pacijenta, tako i
roditelja. Fizicka priprema ukljucuje Cisto
vlasiSte i kosu bez primjesa ucvrséivaca i
ukrasa. U pojedinim situacijama fizicka
priprema, osim navedenog, ukljucuje i dje-
lomi¢no uskraéivanje spavanja (depriva-
ciju spavanja) djetetu. Uspjesnost izvedbe

pretrage znatno ovisi o uspjesnosti komu-
nikacije ms/t-roditelj/skrbnik. Uspjesna
komunikacija rezultira viSom razinom
suradljivosti samog roditelja/skrbnika. Psi-
hicka priprema nesto je zahtjevnija. Vazno
je naglasiti roditelju da pretraga nije Stetna,
ne zraci 1 ne boli. Objasniti treba cjeloku-
pni postupak snimanja, ukljucivo s aktiva-
cijskim metodama. Ponekad ¢e dijete dola-
ziti 1 po nekoliko puta, a da bi se upoznalo s
prostorom, ms/t, aparatom, kapom.

Osim EEG-a, kao zlatnog standar-
da, u dijagnostici epilepsije ucini se i ne-
uroradioloska dijagnostika, laboratorijski
testovi (rutinski, genetski, metabolicki).
Neuroradioloska dijagnostika u djece za-
htjeva primjenu sedacije (op¢a anestezija)
tijekom snimanja te je stoga cesto iznimno
zahtjevna kako za ms/t tako i za dijete i ro-
ditelja/skrbnika. Navedeno podrazumijeva
uzorkovanje laboratorijskih nalaza, po-
stavljanje venskog puta za potrebe aneste-
zije kao i za pre/post anestezilosku nado-
knadu tekuéine (hidraciju). Sve navedeno
jednu neinvazivnu dijagnosticku pretragu
¢ini vrlo invazivnom i zahtjevnom.

Isto je i s laboratorijskim testovima
koji su mahom invazivni, poput lumbalne
punkcije te uzorkovanja krvi (venske, ka-
pilarne). Ordinirana dijagnostika mora se
uciniti brzo, tocno, a u svrhu postavljanja
dijagnoze i primjene ciljane terapije. Ms/t
sve ordinirano planira, organizira i dogo-
vora te je nuzno znanje o uzorkovanju (na-
taste, nakon obroka, ujutro/navecer, nakon
epileptickog napadaja), pripremi uzorka
(serum, plazma, puna krv, koli¢ina likvo-
ra) i dokumentacije (uputnica, suglasnost,
subspecijalisticki nalaz), pohrani uzoraka
(ledenica -20°C, hladnjak +4°, materijal,
bocice) kao i slanju uzoraka (kojim dani-
ma, na suhom ledu, ambijentalno, vrijeme
potrebno da uzorak stigne do ciljanog la-
boratorija).

Nakon postavljene dijagnoze i uvo-
denja specifine terapije ms/t educiraju
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roditelja/skrbnika o vaznosti redovitog
uzimanja lijeka te provode edukaciju ro-
ditelja/skrbnika i djece (ovisno o dobi) na
koji nacin ¢e pohraniti lijek, dozirati, naba-
viti, kamo s neiskoriStenim lijekom te koje
su naj¢esée moguce nuspojave. Odredeni
dio pacijenata treba dodatnu pomo¢ u do-
ziranju lijekova u mililitrima, ili raspodjeli
tablete na ordinirane terapijske miligrame.
Tijekom savjetodavnih razgovora lijecnik-
pacijent/roditelj prisutna je i ms/t budu-
¢i nerijetko roditelji naknadno jos imaju
mnostvo pitanja koja nece postaviti lijec-
niku te im je ponekad potrebno rastuma-
¢iti na njima shvatljiv nacin i dati trazene
odgovore. Vrlo Cesto pacijenti se obracaju
ms/t za savjet u smislu: "Upravo sam pri-
¢ao s lijeénikom rekao je to i to. Sto vi mi-
slite sestro?"

Ms/t sudjeluju i u provedbi kom-
plementarnog lijeCenja (modificirana At-
kinsova dijeta-MAD). Nakon inicijalnog
razgovora s lijeCnikom, provede se kratki
edukativni razgovor, daju se pisane upute i
materijali, nakon ¢ega roditelj/skrbnik od-
lucuje hoce 1i ili ne dijete ukljuciti u pro-
vedbu MAD-a. Ukoliko je roditelj/skrbnik
suglasan, ms/t organizira edukaciju s nu-
tricionistom o dopuStenim namirnicama,
njihovoj kalorijskoj i nutritivnoj vrijedno-
sti, dnevnom unosu te individualiziranom
tjednom jelovniku. Potom se uzorkuju ini-
cijalni laboratorijski nalazi te se zapocCinje
s provedbom MAD-a. Ms/t tijekom 24 sata
nadzire provedbu, suradljivost, uzimanje
hrane i tekuéine, postignutu ketozu tije-
la, kao i1 pojavu poteskoca i komplikacija
primjene MAD-a (konstipacija, opstipa-
cija, hipoglikemija). Istovremeno roditelja
se kontinuirano educira o samoj dijeti, o
komplikacijama i poteSko¢ama te kako ih
rijesiti te kontroli ketoze tijela.

Ms/t aktivno sudjeluju u zdrav-
stveno-odgojnom radu u vidu edukativnih
radionica koje se provode po odgojno-
obrazovnim ustanovama. U sklopu radi-
onica educiraju se djelatnici o epilepsiji,

postupanju tijekom epileptickog napadaja,
prolaznim nuspojavama antiepileptickih
lijekova (AEL), a koje bi mogle utjeca-
ti na Skolske uspjehe i sl. Jednako tako,
ms/t sustavno educiraju roditelje 1 dijete
o smjernicama koje bi trebali implementi-
rati u svakodnevne aktivnosti, odnosno o
potrebnim promjenama nekih zivotnih na-
vika, poput redovitog spavanja, odredenih
nuznih ogranicenja, istovremeno poti¢uci
na bavljenje sportom.

Vazan dio sestrinske skrbi svakako
je educiranje roditelja o postupanju tije-
kom epileptickog napadaja, kao i primjeni
lijeka za zaustavljanje napadaja te vodenju
dnevnika epileptickih napadaja. Upute su
usmene 1 pisane. Naglasak je na smireno-
sti tijekom napadaja ¢im vise je moguce. Iz
tog razloga je iznimno vazno i ponasanje
zdravstvenih djelatnika u slucaju napadaja
na odjelu. Moramo imati na umu da ljudi
uce 1 promatranjem te im je vazno vlastitim
ponasanjem pokazati $to se od njih ocekuje.

Ms/t kontinuirano tijekom 24 sata
skrbe o pacijentu te istovremeno konti-
nuirano komuniciraju s roditeljima/skrb-
nicima. Po Farell i Frostu (1992.) potrebe
roditelja hospitalizirane i tesko bolesne
djece ukljucuju, izmedu ostalih, i otvore-
nu informiranost o stanju djeteta, da im
se objasnjenja daju razumljivim jezikom,
da mogu razgovarati s ms/t, da ms/t uvi-
jek bude blizu djeteta te da se maksimalno
angazira. Cilj komunikacije je dobivanje
i prijenos informacija, omogucavanje ro-
diteljima/skrbnicima da izraze osjecaje i
smanje napetost i zabrinutost te pomo¢ da
razumiju i na najbolji moguci nacin rjesa-
vaju probleme vezane uz bolest (pruzanje
podrske). Za uspjesnu komunikaciju vazne
su potrebe roditelja/skrbnika tijekom same
komunikacije (kognitivne, afektivne) te
verbalne i neverbalne vjestine ms/t (po-
stavljanje pitanja/davanje odgovora, pre-
poznavanje emocija, empatija, uvazavanje,
kontakt oCima, geste). Preduvjet uspjesne
komunikacije je prepoznavanje emocije i
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nacina reagiranja roditelja/skrbnika kro-
ni¢no bolesnog djeteta. Nacin komunika-
cije zdravstvenih djelatnika utjece na pe-
riod prilagodbe kao i emocionalno stanje
roditelja/skrbnika. Roditelj/skrbnik suocen
s loSim vijestima pod stresom je iz viSe ra-
zloga (strah od nepoznatog, strah od medi-
cinskih postupaka, nedostatak informacija
i komunikacije, osjec¢aj krivnje...) te rea-
gira na stres Sokom, poricanjem, ljutnjom,
bijesom, depresijom. Smjernice uspjesne
komunikacije ms/t-roditelj/skrbnik uklju-
¢uju pripremljenost ms/t o zdravstvenom
stanju pacijenta (dijagnoza, dijagnostika,
lijecenje, prognoza). Na pocetku razgovora
najbolje je saznati §to roditelj/skrbnik ve¢
zna 1/ili ponoviti ve¢ receno u prethodnoj
smjeni te ispraviti krive dojmove, nadopu-
niti informacije, ne koristiti medicinsku
terminologiju, vazne informacije re¢i na
pocetku razgovora te ih ponoviti nekoliko
puta tijekom razgovora. Koristenje empati-
je, otvorena i aktivna komunikacija poma-
Ze u izgradnji odnosa i ima snazan utjecaj
na osjecaj sigurnosti i zadovoljstva rodite-
lja/skrbnika (4).

ZAKLJUCAK

Medicinske  sestre/tehnicari u
zdravstvenoj skrbi za djecu oboljelu od epi-
lepsije sudjeluju od samog pocetka bolesti,
prvog epileptickog napadaja te sustavno
pruzaju sestrinsku skrb tijekom dijagno-
stike i lijecenja dokle god ono traje. Sve-
obuhvatna skrb ukljuéuje skrb o oboljelom
djetetu/adolescentu, njegovoj obitelji, kao i
socijalnoj sredini tijekom razlicitih aktiv-
nosti.
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Summary
NURSING CARE OF CHILDREN WITH EPILEPSY AND COMMUNICATION WITH PARENTS

Jelena Begié, Zeljka Bartulac

Epilepsy is one of the oldest known diseases. The incidence of the disease is 50-
70/100.000 inhabitants per year. The results for Croatia indicate a prevalence of childhood
epilepsy of 4.9 affected children/1000 persons aged 0 to 18 years, of which 9%-23% suffer
from pharmacoresistant epilepsy. Nurses participate in the health care of patients with epi-
lepsy from the very beginning of the disease by providing nursing care during diagnosis and
treatment. In addition to the EEG, which is the gold standard, in the diagnosis of epilepsy,
neuroradiological diagnostics and laboratory tests are also performed. Neuroradiologi-
cal diagnostics in children requires the use of sedation during imaging and is therefore
often extremely demanding for all participants. The same is the case with laboratory tests,
which are mostly invasive. Ordered diagnostics must be done quickly, accurately for the
purpose of establishing a diagnosis and starting specific therapy. Nurses plans, organizes
and arranges everything in an orderly manner, and knowledge of sampling, preparation
of samples and documentation, storage and sending of samples is necessary. After intro-
duction of specific therapy, nurses educates the parent/guardian about the importance of
regularity in taking the medicine and conducts the education. Nurses also participate in the
implementation of the modified Atkins diet. An important part of nursing care is definitely
educating the parents about first aid during an epileptic seizure, as well as the use of rescue
medications and how to keep a diary of epileptic seizures. The goal of communication is to
obtain and transmit information, enable parents/caregivers to express feelings and reduce
tension and anxiety, and help them understand and solve the problems related to the disease
in the best possible way. The use of empathy, open and active communication helps to build
relationships and has a strong impact on parents/caregivers’ sense of satisfaction.

Descriptors: CHILDREN, EPILEPSY, COMMUNICATION, PARENTS, NURSING
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OGRANICENJA I ZABRANE U DJECE I
ADOLESCENATA OBOLJELIH OD EPILEPSIJE

JELENA BEGIC, ZELJKA BARTULAC*

Epilepsija je bolest koja je od najranijih zapisa prac¢ena nerazumijevanjem, predra-
sudama i praznovjerjem. Diskriminacija oboljelih, nametanje nepotrebnih zabrana i ogra-
nicenja, a osobito u adolescenata i djece u razvoju, posljedicno moze dovesti do smetnji
psiholoskog funkcioniranja i daljnjeg razvoja, sto u konacnici rezultira socijalnim, ekonom-
skim i kulturoloskim deficitom. Uloga nastavnika kljucna je za dobru integraciju i prilagod-
bu djece/adolescenata oboljelih od epilepsije unutar skolskog sustava i izbjegao poviseni
rizik lose prilagodbe djeteta/adolescenta oboljelog od epilepsije s posljedicnim nepovoljnim
utjecajem na savladavanje skolskog gradiva i Skolski uspjeh. Utjecaj sporta na kvalitetu Zi-
vota veoma je znacajan. Fizicke aktivnosti povoljno djeluju na dobro raspolozenje, umanju-
Jju tjeskobu, poveéavaju samopostovanje i osjecaj polozaja unutar grupe. Svojevremeno su
oboljelima od epilepsije bile strogo zabranjene i ogranicene fizicke i sportske aktivnosti, no
skorija istrazivanja ukazuju na povoljno djelovanje fizicke aktivnosti i sporta na klinicki ti-
Jjek epilepsije. Navike spavanja narocito se mijenjaju ulaskom u adolescenciju. Ogranicenja
i zabrane vezano uz ritam budnosti i spavanja moraju biti prilagodene svakom adolescentu
ponaosob. Osim promjene navika spavanja, adolescentna dob sa sobom nosi i druge oblike
ponasanja, poput eksperimentiranja s lakim drogama, konzumaciju alkohola, kave i duhan-
skih proizvoda. Pridrzavanje odredenih preporuka moze prevenirati pojavu epileptickog
napadaja i to ogranicavanjem, a ne apsolutnom zabranom suvremenih oblika zabave (drus-
tvene mreze, igrice) Odredene mjere opreza nuzne su, no pretjerane zabrane i ogranicenja
u djece/ adolescenata oboljelih od epilepsije mogu ometajuce djelovati na psihosocijalnu
prilagodbu te ih je nuzno revidirati i svesti na najmanju mogucu mjeru.

Deskriptori: ADOLESCENTI, DJECA, EPILEPSIJA, SKOLA, SPORT

UvVOD

Epilepsija je bolest koja je od naj-
ranijih zapisa pracena nerazumijevanjem,
predrasudama i praznovjerjem. Diskrimi-

*KBC Rijeka, Klinika za pedijatriju,
Zavod za neurologiju i djecju psihijatriju

Referentni centar Ministarstva zdravstva nacija oboljelih, nametanje nepotrebnih
Republike Hrvatske za epilepsije i konvulzivne zabrana i ograni¢enja, a osobito adolescen-
bolesti razvojne dobi tima i djeci u razvoju, posljedi¢éno moze
Adresa za dopisivanje: dovesti do smetnji psiholoskog funkcio-
Jelena Begi¢ niranja i daljnjeg razvoja, $to u konacnici
51000 Rijeka, Istarska 43 rezultira dru$tvenim, ekonomskim i kul-

E-mail: begi jelena@gmail.com turoloSkim deficitom. Brojne predrasude
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0 samoj bolesti imaju izrazito negativan
utjecaj na psihosocijalni razvoj djece i ado-
lescenata, Cija snizena kvaliteta zivota pro-
izlazi iz ograni¢avajuc¢ih ¢imbenika same
bolesti, ali i iz miSljenja i stavova okoline
(1, 2).

Socijalna i kulturna sredina imaju
veliku i vaznu ulogu, kako problemi sva-
kodnevnog funkcioniranja ne bi bili tezi
od same simptomatologije bolesti. Na kva-
litetu zivota i socijalnu integraciju najvise
utjecu ¢imbenici poput ucestalosti epilep-
tickih napadaja, pojave nezeljenih ucina-
ka antiepileptickih lijekova, naruSavanje
kognitivnih funkcija i inteligencije, te broj
i tezina zabrana i ogranicenja koje su zna-
¢ajne za svakodnevni zZivot (2).

U omogucéavanju primjerene so-
cijalne integracije djece i adolescenata
oboljelih od epilepsije pitanje zabrana i
ogranicenja vrlo je osjetljivo. Osnovno je
racionalno procijeniti rizik koji se mora
uskladiti s rigoroznim i permisivnim sta-
vom okoline. Oboljela populacija vrlo rano
uocava promjene i osjeca razlike u postup-
cima, kako od socijalne okoline tako i od
roditelja (3).

RAZRADA
Skolske aktivnosti

Uloga nastavnika klju¢na je za
dobru integraciju i prilagodbu djece/ado-
lescenata, oboljelih od epilepsije, unutar
Skolskog sustava. Mudro se mora izbjeci
poviseni rizik lose prilagodbe djeteta/ado-
lescenta oboljelog od epilepsije s poslje-
dicnim nepovoljnim utjecajem na savla-
davanje skolskog gradiva i skolski uspjeh.
Nastavnici bi trebali biti educirani o epi-
lepsiji u tolikoj mjeri da sama simptoma-
tologija epileptickog napadaja u njima ne
izazove strah, da mogu pruziti prvu pomo¢
uceniku tijekom napadaja te da prevladaju
dramati¢nu reakciju okoline te odbaciva-
nje od strane vrSnjaka i socijalnu izolaci-

ju. Ohrabrujuéi stav nastavnika i vr$njaka
koji su eventualno svjedocili epileptickom
napadaju, moze zna¢ajno umanjiti drama-
tiku dogadaja. Nastavnik moze uvelike
premostiti jaz unutar skupine vr$njaka po-
ticu¢i druzenje i destigmatizirajuci djecu
oboljelu od epilepsije. Ukoliko izostane
gore navedeno, sam nastavnik sudjeluje u
stigmatiziranju oboljelog djeteta/ adoles-
centa (4). Takoder, pretjerano popustljiv
stav nastavnika spram oboljele djece ote-
zava daljnji psihosocijalni razvoj. Postiva-
nje autoriteta, kao i grupe kojoj pojedinac
pripada, izvrSavanje i postivanje obaveza
unutar grupe i spram Skolskih zadataka,
ima viSestruko povoljniji utjecaj od neo-
pravdano popustljivog stava (4). Neoprav-
dano je zabranjivati i ogranicavati odlazak
na izlete, terenske nastave, maturalna puto-
vanja, ve¢ oboljelu djecu treba ohrabrivati
i poticati na ista, budu¢i da neopravdane
zabrane i ograni¢enja djeci 1 adolescentima
znacajno utjecu na mentalno zdravlje. Ve-
¢ina zabrana i ogranicenja u izboru Skole i
buduceg zanimanja nije opravdana. Nuzno
je osuvremeniti kriterije za izbor profesije
te vrsiti individualnu procjenu radne spo-
sobnosti ovisno o vrsti, ucestalosti i tezini
epileptickih napadaja (5).

Sportske aktivnosti

Utjecaj sporta na kvalitetu zivo-
ta veoma je znacajan. Fizicke aktivnosti
povoljno djeluju na dobro raspolozenje,
umanjuju tjeskobu, povecavaju samoposto-
vanje i socijalni polozaj unutar grupe (6).
Ne manje vazno, fizicka aktivnost reducira
rizik od pretilosti, te samim time rizik od
komorbiditeta. Bavljenje sportom zadovo-
ljava potrebu za natjecanjem kao i potrebu
za pripadnosc¢u grupi.

Ne tako davno oboljelima od epi-
lepsije bile su strogo zabranjene i ogranice-
ne fizicke 1 sportske aktivnosti, no skorija
istrazivanja ukazuju na povoljno djelovanje
fizicke aktivnosti i sporta na klinicki tijek
epilepsije (7). No, neovisno o promjeni
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smjernica, oboljeli od epilepsije rjede su
ukljuceni u sportske aktivnosti u uspored-
bi s populacijom zdravih vrs$njaka (8). Kao
datka navodi se strah od epileptickog na-
padaja, kao i obeshrabrujuci stav okoline i
pojedinih sportskih djelatnika. Predrasude
i stigmatizacija ovog tipa vode u socijalnu
izolaciju i Cesto su neproporcionalne tezini
samog epileptickog napadaja. Vecina obo-
ljele populacije rjede ima epilepticke napa-
daje tijekom fizi¢ke aktivnosti, dok su isti
¢es¢i tijekom odmora ili u spavanju (7). Za
sigurno bavljenje sportom potrebno je po-
Stivati odredene smjernice:

e postivanje sigurnosnih mjera, odgova-
rajuc¢ih za odredeni sport;

e oprez tijekom promjene antiepileptic-
kih lijekova;

e izbjegavanje ekscesivnog zamora;
e dobra hidracija;

e sprjecavanje hipoglikemije adekvatnim
kalorijskim unosom;

e izbjegavanje hipertermije;

e postivanje doznog rezima uzimanja an-
tiepileptickih lijekova (9).

Djeca i adolescenti oboljeli od epi-
lepsije mogu se baviti ve¢inom sportova,
ukoliko je kontrola epilepti¢kih napadaja
dobra (9). Americka pedijatrijska akade-
mija preporuca bavljenje timskim sporto-
vima, koji imaju povoljni psihosocijalni
ucinak, poput kosarke, nogometa, odbojke.
Takoder, moguée je i bavljenje profesio-
nalnim sportom, buduci se vecina antiepi-
leptickih lijekova ne smatra zabranjenim
doping supstancama (7, 9). No, odmjera-
vajuéi pozitivne ucinke bavljenja sportom
nasuprot rizicima koje odredeni sport nosi
sa sobom, pojedini sportovi kontraindici-
rani su u djece i adolescenata oboljelih od
epilepsije:

e podvodno ronjenje;
e padobranstvo;
e skijaski skokovi;

e boks i borilacki kontaktni sportovi (9).

Kuéno okruzenje

Fizicke povrede i nesretni slucajevi
u djece i adolescenata oboljelih od epilepsi-
je ¢esce se dogadaju u kuci nego izvan nje.
Tjelesne povrede poput opeklina, povreda
glave, koje mogu nastati tijekom ili nakon
epileptickog napadaja, mogu biti teske i
ozbiljne (10). Takoder, u kuénim uvjetima
postoji visok rizik od slucajnog utapanja
tijekom obavljanja osobne higijene (10-12).

Vrijeme u kojem zivimo sa sobom
nosi i neke suvremene oblike zabave, koje
djeca i adolescenti svakodnevno praktici-
raju. Jedna od takvih zanimacija svakako
su 1 igranje igrica pred ekranima, kao i
boravak uz racunalo, te druzenje i zabava
putem drustvenih mreZa i interneta, Sto sa
sobom nosi rizik od epileptickog napadaja
izazvanog foto-stimulacijom. Pridrzava-
nje odredenih preporuka moze prevenirati
pojavu epileptickog napadaja i to ograni-
¢avanjem, ne apsolutnom zabranom. Ravni
LCD ekrani nose minimalni rizik od pro-
vokacije fotostimulacijom. Preporuca se:

e apstinencija od igranja igrica 2-3 mje-
seca nakon prvog neizazvanog epilep-
tickog napadaja;

e apstinencija nakon uvodenja antiepilep-
tickih lijekova, do postizanja povoljne
kontrole napadaja, a u dogovoru s lijec¢-
nikom specijalistom;

e apstinencija nekoliko mjeseci nakon
ukidanja antiepileptickih lijekova;

e igranje igrica najviSe 2 sata dnevno

(13).
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Adolescencija

Ulaskom u adolescenciju mijenjaju
se navike spavanja. Cesti su kasni izlasci,
kratko no¢no spavanje i dugotrajno spava-
nje tijekom dana, te su poremecaji spavanja
¢es¢i u adolescenata nego u djece. Ograni-
Cenja i zabrane vezano uz ritam budnosti
i spavanja moraju biti prilagodene svakom
adolescentu ponaosob. Preporuca se:

e noc¢no spavanje u trajanju od 8 sati;
e ograni¢avanje no¢nih izlazaka;

e tijekom vikenda i slobodnih dana nado-
knaditi odmor i spavanje.

Osim promjene navika spavanja
adolescentna dob sa sobom nosi i druge
oblike ponaSanja, kao $to su eksperimen-
tiranje s lakim drogama, konzumaciju al-
kohola, kave i duhanskih proizvoda (14, 21,
22).

Alkohol kao takav nije ¢imbenik
snazne precipitacije epileptickog napadaja,
ali akutno pijanstvo moze izazvati napa-
daj. Ucestalo i1 ekscesivno konzumiranje
alkohola faktor je rizika za sindrom nagle,
iznenadne smrti adolescenta oboljelog od
epilepsije. Umjerene koli¢ine alkohola ne
povecavaju ucestalost epileptickih napa-
daja i ne narusavaju znacajno serumske
koncentracije antiepileptickih lijekova.
Dozvola prigodne konzumacije male koli-
¢ine alkohola ublazava nepotrebne socijal-
ne restrikcije.

lako je epilepsija jedna od rijetkih
bolesti koju pusenje duhanskih proizvoda
ne pogorsava, prevencija i borba protiv
pusenja provodi se s ciljem zastite opceg
zdravlja (15). Konzumacija lakih droga
moze pogorsati kontrolu epileptickih na-
padaja, izazvati akutne simptomatske na-
padaje te se zabranjuje i zakonskom regu-
lativom i medicinskom kontraindikacijom

(16).

Konzumacija kave i pi¢a koja sa-
drzavaju kofein dozvoljena je ukoliko je
konzumiranje umjereno, buduci velike ko-
licine kofeina mogu imati prokonvulzivni
ucinak (15). Dobivanje vozacke dozvole
kod adolescenata oboljelih od epilepsije
regulirano je zakonom te je moguce dobi-
ti vozacku dozvolu ako je proslo najmanje
godinu dana od zadnjeg epileptickog napa-
daja, uz uvjet da lijekovi nisu kontraindi-
cirani s upravljanjem motornim vozilima,
kao i nakon 6 mjeseci od zadnjeg epileptic-
kog napadaja uzrokovanog promjenom i/ili
ukidanjem antiepileptickih lijekova (17).

ZAKLJUCAK

Poznato je da u osnovi diskrimina-
cije i posljedi¢ne stigme lezi nedostatno
znanje i/ili neznanje te da postupci proi-
zasli iz istog mogu omesti socijalnu inte-
graciju, pridonose¢i pojavnosti socio-psi-
holoskih poteskoca, te rezultirati komor-
biditetnim smetnjama. Nedostatak znanja
i/ili neznanje moze dovesti do pogresnih
odluka i1 postupanja spram djece i adoles-
cenata s epilepsijom.

Pogreske u postupanju mogu se
ocitovati pretjeranim zabranama koje osu-
jecuju sudjelovanje djeteta i adolescenta u
odredenim pozeljnim aktivnostima. Jed-
nako tako, neprimjerene dozvole mogu
rezultirati opasnim situacijama. Ispravno
postupanje moze pridonijeti osjecaju sigur-
nosti i prihvacenosti u djece i adolescenata
s epilepsijom unutar drustvene sredine, sli-
jedom Cega bi se umanjila i stigma. Samo
primjerena educiranost s posljedi¢nim zna-
njem, kao i primjerena prakti¢na primjena
istog, mogu doprinijeti da se dugo citirana
recenica W. Lennoxa: "Ni kod jedne dru-
ge bolesti, kao kod epilepsije, predrasude
socijalnog okruzenja nisu teze od same
bolesti." ne smatra nepromjenjivom ¢inje-
nicom.
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Summary
RESTRICTIONS AND PROHIBITIONS IN CHILDREN AND ADOLESCENTS WITH EPILEPSY

Jelena Begié, Zeljka Bartulac

Epilepsy is a disease that has been accompanied by misunderstanding, prejudice and

superstition since the earliest records. Discrimination of the patient, imposition of unnece-
ssary prohibitions and restrictions, especially in developing adolescents/children, can con-
sequently lead to disturbances in psychological functioning and further development, which
results in a social, economic and cultural deficit. The role of teachers is crucial for good
integration and adaptation of children/adolescents with epilepsy within the school system. It
is wise to avoid the increased risk of maladjustment of a child/adolescent with epilepsy, with
the consequent unfavorable impact on mastering school material and school success. The
impact of sports on the quality of life is very significant. Physical activities have a beneficial
effect on mood disorders, reduce anxiety, increase self-esteem and social position within
the group. At one time, physical and sports activities were strictly prohibited and limited
for people with epilepsy, but recent research indicates a beneficial effect of physical acti-
vity and sports on the clinical course of epilepsy. Sleeping habits change especially when
entering adolescence. Restrictions and prohibitions related to the rhythm of wakefulness
and sleep must be adapted to each adolescent individually. In addition to changing sleeping
habits, adolescence also brings with it other forms of behavior, such as experimenting with
“soft drugs”, consumption of alcohol, coffee, and tobacco products. Adherence to certain
recommendations can prevent the occurrence of an epileptic seizure, by limiting, but not by
absolutely banning, modern forms of entertainment (social networks, video games). Certain
precautions are necessary, but excessive prohibitions and restrictions in children/adoles-
cents with epilepsy can have a disruptive effect on psychosocial adaptation and must be
revised and minimized.

Descriptors: ADOLESCENTS, CHILDREN, EPILEPSY, DAILY FUNCTIONING, SCHOOL
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OSOBITOSTI ZDRAVSTVENE NJEGE DJETETA SA
SINDROMOM WEST

ANA KOMAR*

West sindrom predstavlja maligni oblik generalizirane epilepsije u dojenackoj dobi.
Cajeva. Razvoj klinicke slike najcesce se javlja od 4. mjeseca Zivota, s klasicnim trijasom
simptoma: infantilnim gréevima, abnormalnim EEG-om koji pokaze hipsaritmiju i uspore-
nim psihomotornim razvojem. Sy West moze se klasificirati kao simptomatski i kriptogeni.
Prvi korak u postavljanju dijagnoze je prikupljanje anamnestickih podataka. Uz anamnezu,
potrebno je provesti temeljitu neuroloSku obradu koja ukljucuje elektroencefalografiju, la-
boratorijska testiranja i slikovnu pretragu mozga (CT, MR), s ciljem odredivanja uzroka te
iskljucenja prisutnosti drugih neuroloskih poremecaja. S obzirom da je lijecenje sindroma
West tesko i dugotrajno, odmah po postavljanju dijagnoze potrebno je krenuti s provode-
njem terapije. Lijecenje je individualno i ovisi o uzroku. U lijecenju se koriste antiepileptici
i ACTH. Zensko dojence u dobi od 4 mjeseca i 8 dana, zaprimljeno je na Kliniku za djecje
bolesti KBC-a Split zbog pojave epileptickih napadaja tipa infantilnih spazama, u vidu gr-
¢enja u trajanju od 1 do 2 minute, bez kontakta ocima. EEG nalaz je tipican za Sy West,
prisutna su “burst suppression” izbijanja. Tijekom hospitalizacije u prvom tjednu, dolazi
do ucestalog ponavljanja fleksijskih spazama, stoga je zapoceta terapija valproatom i tetra-
kozidom, a kontrola napadaja postize se 4. dana, nakon uvodenja tetrakozida. Potreban je
multidisciplinarni pristup u zbrinjavanju dojenceta. Zadaci medicinske sestre su: pracenje
stanja dojenceta, provodenje postupaka prilikom napadaja, edukacija roditelja i psiholoska
potpora roditeljima.

Deskriptori: WEST SINDROM, MEDICINSKA SESTRA, DOJENCE

UvoD West sindrom predstavlja maligni
oblik generalizirane epilepsije u dojenac-
koj dobi. Jedan je od najces¢ih i najtezih
oblika epilepsije u dojenackoj dobi, obu-
hvaca 25% slucajeva. West sindrom prvi
se put opisuje u medicinskom vjesniku
"The Lancet". 1841. godine. Engleski li-

Epilepsija ili epilepticki sindrom
kroni¢na je bolest koju obiljezava sklonost
ponavljanju epilepticnih napadaja. Epilep-
sija predstavlja javnozdravstveni problem.
Procjenjuje se da u svijetu oko 10 milijuna
djece mlade od 15 godina boluje od epilep-

sije (1). jecnik William James West (1793.-1843.)
prvi opisuje infantilne spazme od kojih je

*Klinika za dje&je bolesti, KBC Split bolovao njegov sin. Detaljan OpiS klinicke
o slike opisali su Gibs i Gibs 1952. godine,

Adresa za dopisivanje: koji prvi prikazuju jedinstveni EEG zapis

E-mail: akomar@Xkbsplit.hr
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kod djece s infantilnim spazmima, karak-
teriziran hipsaritmijom. 1960. godine, prvi
se put pojavljuje pojam West Sy, karakte-
riziran trijasom simptoma. Klasi¢ni trijas
simptoma obuhvaca infantilne spazme,
abnormalni EEG s prikazom hipsaritmi-
je 1 usporeni psihomotorni razvoj. Razvoj
klinicke slike moze se javiti od 3. do 12.
mjeseca zivota, a veéinom se pojavljuje
u dobi od 4. do 6. mjeseca zivota. Prema
etiologiji, Sy West klasificiramo kao simp-
tomatski i1 kriptogeni. Kod simptomatskog
West sindroma, uzrok nastanka je poznat,
a obuhvaca bilo koji faktor koji moze uzro-
kovati ostecenje mozga. Kada uzrok nije
poznat, tada govorimo o kriptogenom West
sindromu. Kako bi se postavila dijagnoza
West sindroma, dijagnosti¢ka procjena
obuhvaca nekoliko aspekata. Cilj biljezenja
tocne obiteljske anamneze i opéeg fizickog
pregleda jest iskljuciti sistemske anomali-
je koje obuhvacaju kozu, srce, unutarnje i
spolne organe. Slijede¢i korak obuhvaca
detaljnu neurolosku procjenu i obradu koja
ukljucuje elektroencefalografiju, laborato-
rijska testiranja i slikovnu pretragu mozga
(CT, MR) s ciljem iskljucenja prisutnosti
drugih neuroloskih poremecaja. LijeCenje
Sy West je individualno i ovisi o uzroku
koji je izazvao sindrom. S obzirom da se
tesko i dugotrajno lijeci, potrebno je krenu-
ti s provodenjem terapije odmah po postav-
ljanju dijagnoze. Zlatni standard u lijecenju
predstavlja primjenu adenokortikotropnog
hormona (ACTH), kortikosteroida i antie-
pileptika. U nekim slucajevima, primjena
visokih doza pyridoxina (Vit B6) dobro
utjece na klinicku sliku sindroma.

PRIKAZ SLUCAJA

Zensko dojen¢e u dobi od 4 mije-
seca i 8 dana, hospitalizira se na Kliniku
za djecje bolesti zbog pojave epilepti¢nih
napadaja tipa infantilnih spazama, u vidu
gréenja, u trajanju od 1 do 2 min.

Uzimajué¢i anamnesticke podatke
od majke, saznajemo da je majka, vecer

prije hospitalizacije, primijetila pri hra-
njenju neuobicajeno ponasanje, u vidu gr-
¢enja u trajanju od 1 do 2 min, bez kon-
takta o¢ima. Majka je hospitalizirana u 33.
tjednu gestacije zbog ultrazvucnog i MR
potvrdenog patoloskog nalaza fetalnog
mozga, a dijete je pod neuropedijatrijskim
nadzorom zbog permagne cisti¢ne lezije
desno TPO. Pri hospitalizaciji pristupa se
dijagnostic¢koj obradi i lije¢enju. U prvom
tjednu boravka dolazi do ucestalog ponav-
ljanja fleksijskih spazama uz oroalimen-
tarne automatizme, u trajanju od 3 do 4
min. Tijek lijeCenja zapocinje uvodenjem
valproata, dok se dulji napadaji prekida-
ju diazepamom i.v. i fenobarbitalom i.m.
Nalaz EEG-a pokazuje asimetriju voltaze
i frekvencije, specificno paroksizmalno je
dizritmican uz pojavu "burst suppression"
obrasca, izrazenije iznad desne hemisfere.
Zbog ucestalijih napadaja i perzistiranja
"burst suppression" obrasca, uvodi se tetra-
kozid. Kontrola napadaja postize se 4. dana
nakon uvodenja tetrakozida, uz valproat. Iz
EEG nalaza iS¢ezava "burst suppression"
izbijanje, uz jos$ uvijek asimetriju voltaze i
frekvencije desno. U klinickom statusu je
kusingoidna, dok druge znakove steroidne
toksiénosti nije razvila. Sestog dana borav-
ka, dojence je febrilno do 38°C, uz pojavu
ucestalih vodenastih stolica. Mikrobiolos-
kom analizom registrira se Rotavirus, dok
je iz koprokulture izolirana Salmonela Cl1.
U terapijski tijek ukljucen je ceftriakson
iv. Tijekom dijagnosti¢ke obrade, anali-
zom krvi je utvrdena visoka vrijednost FV
i FVII, zbog cega je provedena hemato-
loska obrada, te je preporucena profilaksa
acetilsalicilnom kiselinom. Kod djeteta je
indicirano multidisciplinarno praéenje:
infektoloska obrada zbog kliconostva Sal-
monele Cl, genetska obrada, provodenje
NRT po Bobathu, te nastavak pracenja po
neuropedijatru.

U dobi od 8 mjeseci i 16 dana po-
novno se hospitalizira zbog intenziviranja
napada i pogorSanja EEG nalaza. EEG za-
pis je multifokalno zari$no promijenjen uz
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sklonost generalizaciji i elemente "burst
suppression” izbijanja. U prvom danu bo-
ravka, primijeceni su napadaji tipa spaz-
ma uz devijaciju bulbusa. Uvode se pulsne
doze metilprednisolona i.v., uz gastropro-
tekeiju pantoprazolom, te se uvodi vigaba-
trin per os. Provedenom terapijom postize
se prekid napadaja i poboljsanje EEG nala-
za. Dijete se otpusta uz preporuku nastavka
pulsnih doza metilprednisolona i redovnu
kontrolu neuropedijatra, EEG-a i labora-
torijskih parametara. Neuropedijatrijskim
nadzorom utvrdeno je da se napadaji na-
kon terapijskog protokola nisu ponavljali, a
nastavak lijecenja pulsnim dozama provodi
se kroz Dnevnu bolnicu Klinike za djecje
bolesti. S obzirom da West sindrom utjece
i na psihomotorni razvoj, dijete psihomo-
torno napreduje uz kasnjenje, te se i dalje
provodi NRT po Bobathu.

OSOBITOSTI ZDRAVSTVENE NJEGE DJETETA
SA SINDROMOM WEST

U zbrinjavanju dojenceta sa Sy West
potreban je multidisciplinarni pristup. Se-
strinske intervencije kod dojenceta sa Sy
West obuhvacaju niz postupaka u provode-
nju zdravstvene njege. Medicinske sestre
odgovorne su za praéenje i procjenu stanja
dojenceta, pruzanje pomoci prilikom na-
padaja, prikupljanje podataka o vitalnim
funkcijama, dokumentiranje provedenih
postupaka, primijenu ordinirane terapije,
edukaciju roditelja i pruzanje psiholoske
potpore tijekom hospitalizacije djeteta. U
zbrinjavanju djeteta u napadaju, medicin-
ska sestra mora biti brza, spretna i prisebna
kako ne bi izostala pravovremena reakcija.
Intervencije medicinske sestre za vrijeme
napadaja obuhvacaju obavijestavanje lijec-
nika o tijeku napadaja, stavljanje djeteta u
boéni polozaj, pracenje intenziteta i duzine
napadaja, praéenje stanja svijesti i promje-
ne boje koze, uklanjanje suvisne odjece,
postavljanje venskog puta, osiguravanje
dobre ventilacije (primjena O2), kontrolu
vitalnih znakova, primjenu terapije. Profe-
sionalnim pristupom prema djetetu i obite-

lji postizemo suradnicki odnos i povjere-
nje, $to olaksava zdravstveni odgoj. Kroz
zdravstveni odgoj roditelje educiramo o
prevenciji i lijeCenju, te individualnim
pristupom prema djetetu demonstriramo
postupke i dajemo pisane edukativne ma-
terijale.

ZAKLJUCAK

S obzirom na klini¢ku sliku dojen-
Ceta vazno je zakljuciti da se radi o simpto-
matskom West sindromu koji uzrokuje per-
magna prirodena cista. U daljnjem nadzo-
ru potreban je dugoro¢ni mutidisciplinarni
pristup u rehabilitaciji i procjeni kognitiv-
nog, socijalnog i psihomotori¢kog razvoja.
Medicinska sestra ima vaznu ulogu u skrbi
za dijete i roditelje. Zbog profesionalnog
i holisti¢kog pristupa zdravstvenih dje-
latnika, roditelji stje¢u povjerenje u njih,
posebice u medicinske sestre koje najvise
vremena provode s djetetom i roditeljima.
Stjecanjem povjerenja u daljnjem tretmanu
postizemo jo§ bolju suradnju, a individu-
alnimm pristupom i metodama edukacije
postizemo i bolje rezultate u zdravstvenoj
skrbi za dijete kao i bolju kvalitetu Zivota
djeteta.
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Summary
NURSING CARE FOR A CHILD WITH WEST SYNDROM

Ana Komar

West syndrome is a malignant form of generalized epilepsy in infancy. It is one of
the most common and severe forms of epilepsy in infancy, accounting for 25% of cases.
The development of the clinical picture mainly occurs from the 4th month of life, with the
classic triad of symptoms: infantile convulsions, abnormal EEG revealing hypsarrhythmia
and slowed psychomotor development. Sy West can be classified as symptomatic and cryp-
togenic. The first step in establishing a diagnosis is the collection of anamnestic data. In
addition to the history, it is necessary to carry out a thorough neurological examination,
which includes electroencephalography, laboratory tests and imaging of the brain (CT, MR)
in order to determine the cause and exclude the presence of other neurological disorders.
Given that the treatment of West syndrome is difficult and long-term, it is necessary to start
the therapy immediately after the diagnosis. Treatment is individual and depends on the
cause that caused West syndrome. Antiepileptics and ACTH are used in the treatment. A
female infant, aged 4 months and 8 days, was admitted to the Children’s Disease Clinic of
KBC Split due to epileptic seizures of the infantile spasm type in the form of convulsions
lasting 1-2 minutes, without eye contact. The EEG finding is typical for Sy West - there are
“burst suppression” outbreaks. During the hospitalization in the first week, flexion spasms
frequently recurred, therefore therapy with valproate and tetracoside was started, and se-
izure control was achieved on the 4th day after the introduction of tetracoside. Caring for
an infant requires a multidisciplinary approach. The nurse’s tasks include monitoring the
condition of the infant, carrying out procedures during seizures, education and psycholo-
gical support for parents.

Descriptors: WEST SYNDROME, NURSE, INFANT
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NEURONALNA CEROIDNA LIPOFUSCINOZA -
OD PRVIH SIMPTOMA DO ZAHTJEVNE
SESTRINSKE SKRBI

TIHANA MUSE*

Neuronalna ceroidna lipofuscinoza je grupa poremecaja lizosomskog skladistenja
uzrokovanih genetskim mutacijama koje rezultiraju nakupljanjem masti i proteina ili li-
pofuscina u tijelu. Ovu bolest obiljezava progresivno propadanje motorickih, kognitivnih i
osjetnih funkcija. Neuronalna ceroidna lipofuscinoza pripada rijetkim bolestima te se inci-
dencija procjenjuje od oko 1 na 100.000 zZivorodenih u svijetu. Usporen razvoj govora, epi-
lepticni napadaji i motoricki poremecaji rani su simptomi ove bolesti. Epilepticki napadaji
se obicno javljaju u dobi izmedu druge i Cetvrte godine zZivota, a od motorickih poremecaja
najcesce se javlja ataksija, nespretnost, nedostatak koordinacije, tremor i ucestali spontani
padovi. Elektroencefalografsko snimanje (EEG) najcesce je prva dijagnosticka pretraga
u djece s epileptickim napadajem. U ranoj fazi bolesti EEG zapis moze biti nespecifican.
Izvodenje EEG-a uz nisko frekventnu IFS od 1Hz do 3Hz, dovodi kod djece sa ovim pore-
mecajem do fotoparoksizmalnog odgovora koji se ocituje registracijom Siljka i siljak val
kompleksa. Sljedeci koraci prema ranoj i pravovremenoj dijagnozi neuronalne ceroidne
lipofuscinoze su mjerenje aktivnosti enzima TTPI u suhoj kapi krvi na filtarskom papiru i
MRI mozga. Rana dijagnoza i rani pocetak lijecenja preduvijeti su za usporenje progresije
bolesti. Progresija bolesti je brza, napadaji ucestaliji, a motoricko i kognitivno osteéenje
sve izrazenije. U pravilu takva su djeca nepokretna i imaju tesku farmakorezistentnu epi-
lepsiju, te s progresijom bolesti nastaju poteskoce s hranjenjem, respiratorne poteskoce,
oStecenje koze, kontrakture. Lijecenje i zdravstvena skrb djece s neuronalnom ceroidnom
lipofuscinozom je i dalje uglavno simptomatsko, te se provodi kroz multidisciplinarni pri-
stup u suradnji s ¢lanovima obitelji.

Deskriptori: NEURONALNA CEROIDNA LIPOFUSCINOZA, SESTRINSKA SKRB, DJECA, EEG

UvoD i proteina ili lipofuscina u tijelu (1). Na-
sljeduje se autosomno recesivno §to znaci
da se pojavljuje samo kada dijete naslijedi
dvije kopije mutiranog gena, po jednu od
svakog roditelja (5). CLN pripada rijetkim
bolestima te se incidencija procjenjuje od
oko 1 na 100.000 zZivorodenih u svijetu (3,

Neuronalna ceroidna lipofuscinoza
(CLN) je grupa poremecaja lizosomskog
skladiStenja uzrokovanih genetskim muta-
cijama koje rezultiraju nakupljanjem masti

*Klinika za djecje bolesti, KBC Split

Adresa za dopisivanje:
E-mail: tihana.muse@gmail.com

4). Neuronalna ceroidna lipofuscinoza tip
2 - CLN 2, naj¢es¢i je tip bolesti iz skupine
neuronalnih ceroidnih lipofuscinoza (2).
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KLINICKI SIMPTOMI I ZNAKOVI
NEURONALNE CEROIDNE LIPOFUSCINOZE

Rani simptomi ove bolesti su us-
poreni razvoj govora koji prethodi epilep-
tickim napadajima, motori¢kim poreme-
¢ajima, progresivnom propadanju vida i
kognitivnih funkcija (6, 7).

Usporen razvoj govora nespecifi¢an
je simptom kod djeteta kojemu je govor u
razvoju. Najce$ce se usporenom razvoju
govora ne pridaje specifican uzrok. Sma-
tra se bezazlenim simptomom koji ¢e proci
djetetovim razvojem i rastom. Prvenstveno
se provode dijagnosticki postupci radi is-
kljuéivanja oStecenja sluha ili poremecaja
iz spektra autizma. Rijetko se posumnja na
to da usporen razvoj govora moze biti prvi
rani simptom progresivne neurodegenera-
tivne bolesti (8).

Epilepticki napadaji uz usporen ra-
Zv0j govora prvi su rani simptomi ove bo-
lesti. Epilepticki napadaji obicno se javljaju
u dobi izmedu druge i Cetvrte godine Zi-
vota. Najcesce se javljaju zari$ni napadaji,
no s napretkom bolesti javljaju se miokloni,
tonicki, atonicki, tonicko-kloni¢ni napada-
ji, kao i apsansi (2, 9, 7).

Ostecenje vida popraéeno abnor-
malnostima mreznice i jedan je od prvih
simptoma neuronalne ceroidne lipofus-
cinoze. Manifestira se kao nistagmus, fo-
tofobija, nedostatak percepcije boja. To je
ujedno i pocetak opseznije degeneracije
cerebralne funkcije. Ostecenje vida napre-
duje postupno i do desete godine veéina
djece je slabovidna ili slijepa (10).

Od motorickih poremecaja istice se
nespretnost, nedostatak koordinacije, tre-
mor, ucestali spontani padovi, hipotonija,
ali i umjerena hipertonija misica. Ataksija
je naglaseniji motoricki poremecaj kod ove
bolesti, no ona se javlja u nesto kasnijem
tijeku bolesti, nakon pojave epileptickih
napadaja (2, 9, 7).

DIJAGNOZA NEURONALNE CEROIDNE
LIPOFUSCINOZE

Elektroencefalografsko  snimanje
(EEQG) je najcesce prva dijagnosticka pre-
traga u djece s epileptickim napadajem. U
ranoj fazi bolesti EEG zapis moze biti nes-
pecifican, poput usporenja osnovne aktiv-
nosti, uz suspektne epileptiformne grafoe-
lemente. Registracija EEG-a uz standardne
frekvencije intermitentne fotostimulacije
(IFS) ne dovodi do fotoparoksizmalnog od-
govora. [zvodenje EEG-a uz niskofrekven-
tnu IFS od 1Hz do 3Hz dovodi kod djece sa
ovim poremecajem do fotoparoksizmalnog
odgovora koji se o€ituje registracijom S$ilj-
ka i siljak val kompleksa (11, 12).

MRI mozga je najées¢a neurosli-
kovna pretraga koja se obavlja kod djece s
neprovociranim epileptickim napadajima.
Promjene uoc¢ene na MR-u mozga najéesce
ukljucuju atrofiju malog mozga. Nerijetko
se opisyju i hiperintenziteti periventriku-
larne bijele tvari (13-15).

Ispitivanje aktivnosti enzima TTP1
- jedna od prvih laboratorijskih pretraga
koje se izvode kod postavljanja dijagno-
ze neuronalne ceroidne lipofuscinoze je
mjerenje aktivnosti enzima TTP1 u suhoj
kapi krvi na filtarskom papiru. Izmjerena
snizena aktivnost enzima TTP1 zahtjeva i
dodatnu potvrdu genskim testiranjem (16,
17).

LIJECENJE NEURONALNE CEROIDNE
LIPOFUSCINOZE

Rekombinantni enzim cerliponaza
alfa (BRINEURA) koji zamjenjuje neucin-
koviti gen dostupan je od 2017. godine. En-
zim se primjenjuje izravno u CNS putem
intracerebroventrikularnog katetera svaka
dva tjedna. Postoje dobri dokazi da se na-
predovanje bolesti usporava tijekom razdo-
blja od 4 godine (18). U klinici za pedija-
triju rijeckog Klinickog bolnickog centra,
2019. godine prvi put u Hrvatskoj apliciran
je lijek Brineura.
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PRIKAZ SLUCAJA

S.D. je Sesnaestogodisnji djecak ko-
jem je neuronalna ceroidna lipofuscinoza
dijagnosticirana u dobi od 4,5 godine. U
potpunosti je ovisan o tudoj njezi i pomo-
¢i. Nepokretan je, ne govori, ne sjedi, ima
posljedicne smetnje vida kao i lijevostrani
glaukom, inkontinentan je. Hrani se putem
gastrotube. Od kada je traheotomiran 2017.
godine strojno se prodisava zbog posljedic-
ne kroni¢ne respiracijske insuficijencije.
Kod kuée se o njemu brinu roditelji, koji
su tijekom edukacije u Zavodu za inteziv-
nu pedijatriju, KBC-a Split, usvojili znanja
i vjestine iz podrudja zdravstvene njege
djeteta koje se kroni¢no strojno prodisava.
Educirani su za aspiraciju diSnih puteva,
mijenjanje endotrahealne kanile, toaletu
traheostome, gastrostome, hranjenje putem
gastrotube, mjere ozivljavanja, prevenciju
dekubitalnih ulkusa i primjenu aparata za
kuénu ventilaciju.

SESTRINSKA SKRB ZA DJECU OBOLJELU OD
NEURONALNE CEROIDNE LIPOFUSCINOZE

S obzirom da je progresija bolesti
brza, ucestalost napada sve veéa, motoric-
ko 1 kognitivno ostecenje sve izraZenije, u
pravilu su takva djeca nepokretna i imaju
tesku farmako-rezistentnu epilepsiju. Lije-
cenje i zdravstvena skrb za djecu oboljelu
od neuronalne ceroidne lipofuscinoze i da-
lje su uglavnom simptomatski. Provode se
kroz multidisciplinarni pristup u suradnji
s ¢lanovima obitelji. Potrebna je $to ranija
edukacija roditelja kako bi se omogucila
kvalitetna zdravstvena skrb nepokretnog
djeteta (18).

S progresijom bolesti poteskoce s
hranjenjem su sve izraZenije te bi trebalo
na vrijeme zapoceti prehranu preko PEG-
a, s ¢ime se postizu dva cilja. Jedan je
ostvarenje adekvatne prehrane, a drugi je
sprjec¢avanje aspiracije u diSne putove i ra-
zvoja aspiracijske pneumonije (19).

Prevencija respiratornih kompli-
kacija vazan je dio zdravstvene skrbi, Sto
ukljucuje respiratornu drenazu, lezanje na
boku, ¢esto mijenjanje polozaja i aspiraciju
disnih putova. Zbog smanjene sposobnosti
kasljanja preporucuje se i upotreba apa-
rata za iskagljavanje (Cough assist). Ce-
sto mijenjanje polozaja tijela uz upotrebu
analgetika moze ublaziti bolove u tijelu i
ekstremitetima koji nisu neuobicajeni kod
ove bolesti.

Mnogi pacijenti s uznapredovalom
neurodegenerativnom boles¢u imaju pro-
blem s niskom tjelesnom temperaturom i
hladnim ekstremitetima. To je vjerovatno
djelomi¢no uzrokovano regulacijom krv-
nog tlaka u mozgu, na koje bolest utjece,
ali i nepokretnost moze biti jedan od uzro-
ka. Masazom poti¢emo cirkulaciju u ek-
stremitetima (10).

U posljednja dva desetljeca primje-
¢eno je sveukupno dulje prezivljavanje
bolesnika s mnogim oblicima CLN, bez
obzira na tezinu mutacija. Takve rezultate
moglo se posti¢i zahvaljuju¢i dostupnosti
potpornih pomagala za kuénu njegu koji
omogucéuju odgovarajuc¢e hranjenje (hra-
njenje preko PEG-a, enteralne pumpe), res-
piratornoj potpori (aparati za iskasljavanje,
respirator za neinvazivnu i invazivnu ven-
tilaciju), poboljsanoj kvaliteti koze i op¢oj
njezi (prevencija dekubitusa koriStenjem
antidekubitalnih pomagala) (18).

ZAKLIJUCAK

Obiteljski zivot dramati¢no se mi-
jenja kada se djetetu dijagnosticira neu-
ronalna ceroidna lipofuscinoza. Takva di-
jagnoza podrazumijeva dugu i zahtjevnu
skrb. Rana edukacija roditelja bila je prvi
korak u multidisciplinarnom pristupu kod
ove dijagnoze. Educiranost zdravstvenih
djelatnika je osnova za kvalitetnu skrb,
rehabilitaciju i edukaciju roditelja djece sa
neuronalnom ceroidnom lipofuscinozom.
Pravilnom edukacijom i znanjem o ovoj
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bolesti koja uzrokuje invaliditet poveéava
se razina kvalitete zdravstvene njege. Me-
dutim, rana dijagnoza i rani pocetak lije-
¢enja preduvjeti su za usporenje progresije
bolesti, a otkrice lijeka budi nadu za poten-
cijalnu izljecivost bolesti.

10.
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Summary

NEURONAL CEROID LIPOFUSCINOSIS - FROM THE FIRST SYMPTOMS
TO DEMANDING NURSES CARE

Tihana Muse

Neuronal ceroid lipofuscinosis is a group of lysosomal storage disorders caused
by genetic mutations that result in the accumulation of fat and protein or lipofuscin in the
body. This disease is characterized by progressive deterioration of motor, cognitive and
sensory functions. Neuronal ceroid lipofuscinosis belongs to rare diseases, and the inciden-
ce is estimated at about 1 in 100.000 live births in the world. Delayed speech development,
epileptic seizure and motor disorder are early symptoms of this disease. Epileptic seizures
usually occur between the ages of two and four, and the most common motor disorders are
ataxia, clumsiness, lack of coordination, tremors, and frequent spontaneous falls. Electro-
encephalographic recording (EEG) is most often the first diagnostic test in children with
epileptic seizures. In the early stages of the disease, the EEG recording may be non-specific.
Performing an EEG with a low-frequency IFS from 1Hz to 3Hz leads to a photoparoxysmal
response in children with this disorder, which is manifested by the registration of a spike
and a spike wave complex. The next steps towards an early and timely diagnosis of neuronal
ceroid lipofuscinosis are the measurement of TTPI enzyme activity in a dry drop of blood
on filter paper and MRI of the brain. Early diagnosis and early treatment are prerequisites
for slowing down the progression of the disease. The progression of the disease is rapid, se-
izures are more frequent, and motor and cognitive impairment is increasingly pronounced.
As a rule, such children are immobile and have severe drug-resistant epilepsy, and with the
progression of the disease, feeding difficulties, respiratory difficulties, skin damage, con-
tractures arise. Treatment and health care of children with neuronal ceroid lipofuscinosis
is still mostly symptomatic, and is carried out through a multidisciplinary approach in
cooperation with family members.

Descriptors: NEURONAL CEROID LIPOFUSCINOSIS, NURSING CARE, CHILDREN, EEG
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SESTRINSKA SKRB ZA DIJETE NAKON UGRADNJE
STIMULATORA NERVUSA VAGUSA

KSENIJA KOVACIC, KAROLINA KLASIC*

Stimulacija zivea vagusa (eng. Vagal Nerve Stimulation - VNS) je neurostimulativna,
minimalno invazivna metoda koja se koristi kako bi se smanjila frekvencija epileptickih
napadaja u pacijenata rezistentnih na lijekove. Kandidati za ugradnju vagusnog stimulato-
ra su bolesnici koji boluju od parcijalne ili primarne generalizirane epilepsije koja je far-
makorezistentna te kod kojih ne postoji odgovarajuci supstrat za neurokirursku resekciju.
Operacija se izvodi postavljanjem vodic¢a na srednji cervikalni dio lijevog zivca vagusa, a
baterija se implantira subkutano na pektoralni misi¢. Programiranje se provodi kompju-
terski, putem magneta koji se postavlja na generator u prsistu i potpuno je bezbolna. Sama
stimulacija programirana je tako da se vrsi intermitentno (30 sekundi “on”, 5 minuta “off”
period). Tijekom narednih tjedana povisuje se jacina stimulacije do 1,5-2,0 mA, uz ma-
nje individualne varijacije kako stimulacije tako i ostalih parametara. Ugradnja vagusnog
stimulatora nije zamjena za medikamentoznu terapiju, koja se i po ugradnji nastavlja, no
u slucaju zadovoljavajuceg klinickog odgovora postupno se mogu reducirati doze pojedi-
nih antiepileptika. Zdravstvena njega djeteta s epilepsijom postavlja izazov za medicinske
sestre/tehnicare. Pristup djeci je individualiziran, holisticki i multidisciplinaran. Takoder
ovisi i o tipu dijagnosticirane epilepsije. Medicinske sestre/tehnicari moraju posjedovati
znanja i kompetencije kako bi se plan zdravstvene njege mogao individualno osmisliti za
svako dijete. Naglasak se stavlja na trajnu edukaciju medicinskih sestara/tehnicara u vidu
stjecanja kompetencija potrebnih za sto kvalitetnije zbrinjavanje djeteta s epilepsijom.

Deskriptori: DIJETE, EPILEPSIJA, VAGUS ZIVAC, MEDICINSKA SESTRA

Uvod Sku metodu za parcijalne napade u bolesni-
ka u dobi od 12 godina i starijih. Precizan
mehanizam djelovanja stimulatora nervusa
vagusa (VNS) nije u potpunosti definiran.
Vjeruje se da djeluje i neposredno i dugo-
ro¢no. Neposredni mehanizmi ukljucu-
ju promjene u jezgri i vezama solitarnog
trakta Sto je povezano sa sinkronizacijom
i desinkronizacijom elektricne aktivnosti
mozga. Dugoro¢ni mehanizmi ukljucuju
promjene u koncentracijama neurostimu-
latora i regionalnom cerebralnom protoku
krvi. Neki istrazivaci pretpostavljaju da

Stimulacija nervusa vagusa (VNS)
je minimalno invazivna neurostimulativna
metoda koja se koristi kako bi se smanjila
frekvencija epileptickih napada u pacije-
nata rezistentnih na lijekove. Stimulaciju
nervusa vagusa odobrila je 1997. godine
Uprava za hranu i lijekove kao neurokirur-

*KDBZ, Klinika za djec¢ju kirurgiju

Adresa za dopisivanje:
E-mail: ks.kovacic42@gmail.com
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Slika 1.
Ugradnja stimulatora (7).

VNS djeluje kroz povec¢anu aktivnost no-
radrenergickih i serotoninergi¢kih putova

(.

Kandidati za ugradnju vagusnog
stimulatora su pacijenti koji boluju od
parcijalne ili generalizirane farmakorezi-
stentne epilepsije te kod kojih postoji od-
govarajuci substrat za klasi¢no resektivno
lijeCenje. Nervus vagus je najduzi parni
mozdani zivac. Ime mu potjece od latinske
rijeci vagus, $to doslovno znaci "lutajuéi".
Zato se ponekad za njega koristi naziv Zi-
vac lutalac - ne bez razloga, buduci da luta
od mozdanog debla kroz vrat, prsni kos i
abdomen, te se grana po organima u obli-
ku plexusa. Naziv pneumogastri¢ni zivac
rijetko kad se koristi, a najéesce se koristi
naziv deseti mozdani zivac (2). Metoda se
izvodi postavljanjem vodi¢a na srednji cer-
vikalni dio lijevog vagalnog zivca, a bateri-
ja se implementira subkutano na pektoralni
misi¢ (3).

Slika 2.
Programiranje stimulatora

Programiranje se provodi racunal-
no, putem magneta koji se nastavlja na
generator u prsistu i potpuno je bezbolno.
Sama stimulacija programirana je tako da
se vrsi intermitentno kroz dvadeset i éetiri
sata dnevno u ritmu 30 sekundi "on", 5 mi-
nuta "off" perioda. Tijekom iducih tjeda-
na postupno povisujemo jac¢inu od 1,5-2,0
mA, uz manje individualne varijacije kako
stimulacije, tako i ostalih parametara.

Ugradnja vagusnog stimulatora
obi¢no nije zamjena za medikamentoznu
terapiju koja se i po ugradnji nastavlja, no,
u slucaju zadovoljavajuceg klini¢kog odgo-
vora, postupno se mogu reducirati doze po-
jedinih antiepileptika. Veé¢ina komplikaci-
ja operativnog zahvata su blage i prolazne.
Kirurske komplikacije ukljucuju krvarenje
i infekciju na mjestu ugradnje, te povrede
samog n. vagusa, karotidne arterije ili ju-
gularne vene na vratu. Rizik stimulacije
ukljucuje kasalj za vrijeme trajanja stimu-
lacije, uz osjecaj "grebanja" i "Skakljanja" u
grlu, promukli govor te prolazne poteskoce
gutanja. Ozbiljne komplikacije su rijetke i
mogu ukljucivati poremecaje sréanog ri-
tma, loSu regulaciju krvnog tlaka i vegeta-
tivne poremecaje. U Republici Hrvatskoj ta
se metoda radi u KBC-u Zagreb i u Klinici
za djecje bolesti Zagreb.

Kod bolesnika s patoloski promije-
njenim nalazom MR-a mozga postignuta je
redukcija napadaja za 51%, a u bolesnika s
urednim nalazom MR-a mozga za 41% (2).
0d 2017. godine ugradnja VNS uspjesno se
radi i u Klinici za djec¢je bolesti Zagreb, a
godisnje se obavi zahvat na desetero djece
s rezistentnom epilepsijom. Od 2022. go-
dine ugraduje se novija generacija stimula-
tora, manja po veli¢ini. Mehanizam je pro-
gramiran unaprijed, stimulator prepoznaje
epilepticki napad po brzini otkucaja srca,
aktivira se i Salje impulse prema mozgu.
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Preoperacijska priprema
djeteta

Priprema prije ugradnje VNS treba
biti planirana. Pristup djetetu je individua-
lan, holistic¢ki 1 multidisciplinaran. U radu
s djetetom kome se ugraduje VNS radi tim
sastavljen od neuropedijatra, neurokirur-
ga, anesteziologa, inzenjera iz tvrtke koja
proizvodi stimulator i medicinskih sesta-
ra. Neurokirurg, koji je s neuropedijatrom
postavio indikaciju za VNS, objasniti ¢e
roditeljima potrebu, vaznost i korisnost
ugradnje stimulatora, moguce rizike, kom-
plikacije i predvidenu duzinu trajanja bo-
ravka u bolnici. Skrbnik djeteta potpisuje
informirani pristanak za operativni zahvat,
u kojem je u potpunosti obavijesten o indi-
kaciji za operativni zahvat, potencijalnim
rizicima i komplikacijama koje se mogu
javiti.

Dijete i roditelj kao pratnja, prima-
ju se na Odjel za neurokirurgiju dan prije
operativnog zahvata. Medicinska sestra
uzima sestrinsku anamnezu, upoznaje di-
jete i roditelje s odjelom, osobljem i dnev-
nim aktivnostima na odjelu. Sestrinskom
anamnezom prikupljeni su podatci o navi-
kama, epilepti¢kim napadima, alergijama,
terapiji koju dijete uzima i prehrani.

Medicinska sestra uz bolesnika pro-
vodi najvise vremena, stoga je u prilici po-
mo¢i rijesiti djetetu i roditelju nedoumice
i strahove. Roditelja i malog pacijenta po-
trebno je ukljuéiti u planiranje i provedbu
procesa zdravstvene njege, $to ¢e pridoni-
jeti tome da se stekne osjecaj povjerenja.
Komunikacija je od presudne vaznosti i
mora biti dvosmjerna tako da omoguéimo
svima slobodno postavljanje pitanja i izra-
zavanje osjecaja, straha i nedoumica.

Nakon dobre psiholoske pripreme
bolesnik bolje podnosi operacijski zahvat,
brze se oporavlja, treba manje analgetika,
a boravak u bolnici se skracuje. Jedna od
osnovnih mjera u sprecavanju postopera-
tivnih komplikacija i komplikacija nastalih

uslijed dugotrajnog mirovanja je poucava-
nje bolesnika u preoperativnoj pripremi.
Pri tome je potrebno obratiti pozornost na
nacin poucavanja koji se mora prilagoditi
pacijentu. Tijekom poucavanja medicin-
ska sestra mora biti educirana, strpljiva i
uvjerena u ono Sto poucava. Upute mora
ponavljati, poticati bolesnika na izvodenje
i provjeriti znanja i vjestine (4).

Preoperativna priprema ukljucuje:
pregled neuropedijatra, RTG pluca i srca,
EKG, UZV srca i kardioloski pregled ako
je EKG promijenjen, krvnu grupu, KKS,
biokemijsku analizu krvi i urina.

Prije svake anestezije ucini se ane-
stezioloski pregled, roditelj potpisuje pri-
stanak i suglasnost za op¢u anesteziju. Pot-
puni fizikalni pregled anesteziologa potre-
ban je kako bi se utvrdila prisutnost i op-
seg svih zdravstvenih problema koji bi bili
kontraindikacija za predlozeni zahvat ili
koji mogu zahtijevati posebne mjere opreza
prije, tijekom ili nakon operacije (4).

Na dan operacije dijete mora biti na-
taSte. Obavezno se ujutro na dan operacije
dva sata prije zahvata daje terapija koja je
propisana. Tog jutra obvezno je antisep-
ti¢no kupanje prema protokolu, mjerenje i
kontrola vitalnih znakova. U pripremi po-
trebno je provjeriti i skinuti nakit, naocale,
kontaktne lece, slusni aparati¢, a djevojci-
cama lak s noktiju. Premedikaciju dijete
dobije na odjelu, po pozivu anesteziolos-
kog tehnicara iz operacijske sale.

Kod djece se daje midazolam sirup
kojeg ordinira ljecnik anesteziolog prema
tjelesnoj tezini pacijenta. Premedikacija je
uvod u sedaciju, smanjuje se neugodan do-
zivljaj, smanjuje se strah, nakon operacije
smanjuje se salivacija i produzuje se dje-
lovanje analgetika (6). Medicinska sestra
koja vodi pacijenta mora napisati operacij-
sku premjestajnu listu. Na listi upisuje sve
podatke o djetetu: terapiju koju je dijete
dobilo, alergije, promjene na kozi, nala-
ze pregleda djeteta i potpis za anesteziju,
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pripremu operativhog polja po protokolu,
koli¢inu i vrijeme premedikacije te vrijeme
poziva u salu. Kada se dijete pozove u salu,
medicinska sestra vozi dijete u operacijsku
salu s povijesti bolesti i potrebnom doku-
mentacijom.

Procjena stanja djeteta nakon
kirurskog zahvata

Nakon operativnog zahvata dijete
se smjesta u sobu za budenje, a anestezi-
olog otpusta dijete na odjel. Po dolasku na
odjel, dijete se smjesti u bolesnicki krevet
na bok, ako je mogucée, a ako mora lezati na
ledima treba mu okrenuti glavu na stranu i
u poviseni polozaj. Medicinska sestra mora
izmjeriti vitalne znakove i upisati sve para-
metre u obrazac za pracenje.

Procjena ukljucuje: vitalne zna-
kove, razinu svijesti, senzornu funkciju,
motornu funkciju, zjenicne reakcije, ocne
pokrete, izgled koze, procjenu boli prema
skali za bol, izgled operativnog polja i ev.
epilepticke napadaje. Ucestalost sestrin-
ske procjene ovisi o stabilnosti pacijenta i
vremenu proteklom od kirur§kog zahvata.
Procjena se radi svakih 15 do 30 minuta pr-
vih 8 do 12 sati. Kada se dijete stabilizira,
procjena se radi svaka 4 sata. Medicinska
sestra mora primijeniti nadoknadu tekuci-
ne i dati terapiju koja je propisana.

Pacijent na odjelu ostaje dva dana
i dobije antibiotsku terapiju po odredbi
lijecnika. Prvi postoperativni dan rana se
previja, a konci su u vecini slucajeva re-
sorptivni. Treéi dan se dijete otpusta kuéi.
Desetak dana nakon operacije javlja se u
neuropedijatrijsku ambulantu i pocinje se
s programiranjem stimulatora nervusa va-
gusa.
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Summary
CHILDS’ NURSING CARE AFTER IMPLANTATION OF VAGAL NERVE STIMULATION

Ksenija Kovaci¢, Karolina Klasié¢

Vagal Nerve Stimulation (VNS) is a neurostimulative, minimally invasive method
used for seizure frequency reduction in patients with drug resistant epilepsy. Candidates for
VNS implantation are patients with partial or primarily generalized epilepsy, which is drug
resistant and has no neurosurgically resectable substrate. The procedure is performed by
conductor placement on the middle, cervical part of the left vagal nerve while battery is pla-
ced subcutaneously on the left pectoral muscle. Programming is done by computer through
magnet placed on top of the pectoral generator and it is completely painless. Stimulation
itself'is programmed intermittently 24 hours a day (30 seconds “on”, 5 minutes “off” peri-
od). During subsequent weeks stimulation is magnified to 1.5-2.0 mA, with minor individual
variations of stimulation as well as other parameters. Implantation of VNS is not replace-
ment for drug therapy, which is continued after operation, but, in case of adequate clinical
response, antiepileptic drug dosages can be subsequently reduced. Health care of children
with planned Vagal Nerve Stimulation (VNS) implantation should be individually tailored.
Preoperatively, each child is prepared in psychological as well as in physical aspect. After
operation child goes to the Department of Neurosurgery. Department nurse should watch
over and identify changes that can be subtle and fast. Patient evaluation includes level of
conciseness, appearance (changes in skin color), pupil reactions, eye movement, sensory
and motor functions, and vital functions. Frequency of evaluation depends on initial status
and time spent after operation. The purpose of postoperative care is to bring patient into
status of self~-maintaining or at least into status recorded before operation. In conclusion,
health care of neurosurgical patient in early postoperative period is focused on evaluation
of patients’ general and neurological status, elimination or reduction of physical symptoms
and recognition of complications.

Descriptors: CHILD, EPILEPSY, VAGAL NERVE, NURSE
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ELEKTROENCEFALOGRAFIJA U PROCJENI
POREMECAJA 1Z AUTISTICNOG SPEKTRA

ZELJKA MARTINIC!, KATARINA LOVRINOVIC2, CHRISTINA LUS?, JADRANKA
SEKELJ FURES?, VLASTA PURANOVIC?, MATILDA KOVAC SIZGORIC*

Uvod: Poremecaji rane komunikacije, pogotovo poremecaji iz spektra autizma
(ASD) ocituju se trajnim smetnjama u socijalnoj komunikaciji, uz ogranicene, ponavijaju-
¢e obrasce ponasanja i aktivnosti, Cest izostanak razvoja govora i motoricka odstupanja.
Komorbiditet izmedu ASD i epilepsije je dobro poznat u medicinskoj literaturi. Brojni geni
povezani s ASD povezani su i s epilepsijom. Prevalencija epilepsije u bolesnika s ASD je
znatno veca nego u opcoj populaciji (1,8-60%). Bolesnici s ASD imaju veliku stopu epilep-
togenih izbijanja i bez jasne klinicke slike konvulzija. Incidencija epileptiformne aktivnosti
(EA) na elektroencefalografiji (EEG) krece se od 23,6 do 60,8%.

Rezultati: U Poliklinici Helena smo u razdoblju od 1.1.2020. do 30.11.2022. god. sni-
mili ukupno 461 EEG-a, od toga 60 djece s posebnim potrebama. Svi EEG su snimljeni u
budnosti, pospanosti i spavanju, Sto je bio preduvjet za uspjesnost snimanja. Nismo koristili
premedikaciju. Od ukupno 60 snimljenih EEGa kod djece s posebnim potrebama njih 14 ili
23,3% je bilo epileptogeno promijenjeno, a od toga je 6 djece ili 10% imalo i klinicku sliku
konvulzija u trenutku prvog pregleda subspecijaliste neuropedijatra.

Zakljucak: U prvom kontaktu s pacijentom neobicno je vazna uloga medicinske se-
stre/EEG tehnicara. Pravilna priprema, detaljno objasnjenje razloga i nacina snimanja
EEG-a nuzni su za uspjesnost same pretrage i konacni ishod snimanja.

Deskriptori: DIJETE, AUTIZAM, ELEKTROENCEFALOGRAFIJA (EEG), EPILEPSIJA,
MEDICINSKA SESTRA

Uvod ljajuce obrasce ponasanja i aktivnosti kao i
Cest izostanak razvoja govora i motoricka
odstupanja. Komorbiditet izmedu ASD i
epilepsije je dobro poznat u medicinskoj
literaturi. Brojni geni povezani s ASD po-
vezani su i s epilepsijom. Prevalencija epi-
lepsije u bolesnika s ASD je znatno veéa

Poremecaji rane komunikacije,
pogotovo poremecaji iz spektra autizma
(ASD) o¢ituju se trajnim smetnjama u soci-
jalnoj komunikaciji, uz ograni¢ene, ponav-

'Poliklinika za djeéje bolesti "Helena"

*Klinika za djecje bolesti Zagreb, Klinika za
pedijatriju, Odjel za pedijatrijsku neurologiju
3Poliklinika za rehabilitaciju slusanja i govora - SUVAG
“Djecja bolnica Srebrnjak, Odjel za neuropedijatriju i
poremecaje spavanja

Adresa za dopisivanje:
E-mail: martinic86@gmail.com

nego u op¢oj polpulaciji (1,8-60%). Epilep-
sija moze utjecati na sinapticku plasti¢nost
i kortikalnu vezu, stvarajuéi predispoziciju
rastuéem mozgu za kognitivna kaSnjenja
i abnormalnosti u ponasanju. Bolesnici s
ASD imaju veliku stopu epileptogenih iz-
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bijanja i bez jasne klinicke slike konvulzi-
ja. EEG je koristan alat u otkrivanju i mo-
guc¢em mjerenju disfunkcije u odredenim
regijama mozga i neuronske regulacije kod
ASD-a. Incidencija epileptiformne aktiv-
nosti (EA) na elektroencefalografiji (EEG)
krece se od 23,6 do 60,8% (1-4). Epileptic-
ke abnormalnosti mozemo pronaéi u bilo
kojoj regiji mozga u djece s ASD-om, ali
ipak se CeSce nalaze u frontalnim i tempo-
ralnim reznjevima (5).

Svrha studije

Svrha ove studije bila je da pokaze
ucestalost epileptogenih izbijanja u djece
upucene s dijagnozom ASDa u nasu poli-
kliniku, postotak onih koji su razvili epi-
lepsiju, te da istakne u kojim okolnostima
smo se odlucili na uvodenje specificne an-
tiepilepti¢ke terapije, odnosno, da na pri-
mjeru jednog bolesnika pokaze nuznost
dobre pripreme za EEG snimanje i vaznost
medicinske sestre/EEG tehniCara kao cla-
na tima.

Metode

Provedena je retrospektivna analiza
povijesti bolesti 461 bolesnika pregledanih
unasoj poliklinici u vremenskom razdoblju
od 1. sijecnja 2020. godine do 30.11.2022.
godine s uvidom u snimke njihovih EEG-a.
Dijagnoza poremecaja iz spektra autizma
postavljena je na osnovu prethodno dovr-
Sene timske obrade psihologa, logopeda i
edukacijskog rehabilitatora te neuropedi-
jatrijskog pregleda jednog od tri subspe-
cijalista pedijatrijske neurologije. EEG su
snimala tri educirana EEG tehnic¢ara/medi-
cinske sestre, a o€itavala tri subspecijalista
pedijatrijske neurologije. Roditelji svih bo-
lesnika dobili su detaljnje upute o nacinu
postavljanja elektroda, pripremi bolesnika
te nuznosti snimanja u budnosti, pospano-
sti 1 spavanju. EEG je sniman na aparatu
Nihon Kohden 1200 K u trajanju 60 minu-
ta. Nije koristena premedikacija.

Rezultati

U nasu retrospektivnu studiju uku-
pno je bilo ukljuc¢eno 60 bolesnika, od toga
41 ili 68,3% djecaka i 19 ili 31,7% djevojci-
caudobi od 1,5 godine do 18 godina. Tim-
sku obradu logopeda, psihologa i eduka-
cijskog rehabilitatora proslo je 51 ili 85%,
ADOS testiranje proslo je samo 6 ili 10%
bolesnika. Ispitivanje sluha prethodno je
ucinjeno kod 45 ili 75% bolesnika. Epilep-
togene promjene u EEG-u zabiljeZzene su
kod 14 ili 23,3%, od toga 11 ili 78,6% dje-
¢aka i3 ili 21,4% djevojcica. Srednja dob u
kojoj su zabiljezene epileptogene promjene
bila je 4 godine. U 50% bolesnika radilo se
o0 izbijanju iz lijeve frontotemporalne regi-
je. U trenutku prvog pregleda subspecijali-
ste neuropedijatra 6 djece ili 10% imalo je
i klini¢ku sliku konvulzija. Tijekom prace-
nja, epilepsiju je razvilo jo§ 20 bolesnika, a
srednja dob prvog napadaja bila je 5 godi-
na. Semioloski se u 15 bolesnika ili 57,7%
slucajeva radilo o zariSnim napadajima s
prelaskom u bilateralne tonicko - klonic-
ke napadaje. MRI mozga ucinjen je u svih
bolesnika s epileptogenim promjenama u
EEG-u, a strukturna odstupanja srediSnjeg
zivéanog sustava (SZS) nadli smo kod 3
bolesnika ili 21,4% i to hipoplaziju ponsa,
glioti¢ne promjene kao rezultat perinatalne
asfiksije i Arnold Chiari tip | malformaci-
ju. Svi bolesnici su nakon pregleda upuce-
ni na neurometaboli¢ku i neuroradiolosku
obradu, te pregled i obradu geneticara.

Prikaz bolesnika 1

Djecak, sada dobi 14 god., upucen
na neuropedijatrijsku obradu zbog poreme-
¢aja komunikacije iz autisticnog spektra i
epizoda zagledavanja. Obiteljska anamne-
za negativna u smislu neuroloskih odstu-
panja. Perinatalna anamneza je uredna. Od
dobi 2 god. uocava se izostanak ocekiva-
nog razvoja govora, uz potesko¢e komuni-
kacije. Prethodno provodena polivalentna
stimulacija, logopedska terapija, senzoric-
ka integracija, ABA terapija, neurofeed-
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back, hiperbaricna komora, bezglutenska
prehrana uz multidisciplinarno pracenje
logopeda, psihologa i edukacijskog reha-
bilitatora, bez Sire neuropedijatrijske obra-
de. U mjestu stanovanja EEG ucinjen 2x u
budnosti - uredan.

Nakon pregleda, zbog slabije su-
radnje i nemogucnosti deprivacije spava-
nja ucinio se cjelonoéni 16-kanalni EEG
s respiratornim parametrima u kojem se
registriraju zari$na izbijanja sporog $iljak
vala predominantno lijevo CFPT. U tera-
piju je uveden levetiracetam koji dovodi
do kontrole napadaja i normalizacije EEG
zapisa. Dijagnosticka obrada je dodatno
prosirena. MRI mozga sa spektroskopijom
pokazala je ovalnu hiperintenzivnu tvor-
bu u T2/FLAIR u lijevom pulvinaru koja
odgovara talamickom hamartromu. Array
CGH analiza pokazala je dobitak jedne
kopije regije 2ql4.3 veli¢ine oko 1 Mb
muskog DNA profila. Regija 2q14.3 sadrzi
protein kodiraju¢i gen, CNTNAPS opisan
u bazi OMIM (#MIM610519). Rijetke va-
rijante CNTNAPS koje uzrokuju gubitak
funkcije povezane su s razvojem autizma.
Opisana promjena naslijedena je od majke.
Klini¢ki egzom detektirao je heterozigot-
nu pogresnu varijantu u genu CACNAIH
(NM_021098.2). Detektirana varijanta do
danas nije opisana kao patogena niti kao
benigna. Varijanta uzrokuje zamjenu li-
zina glutaminom u kodonu 1417 proteina
CACNAIH (p.Lys1417GlIn). Bialelne rijet-
ke varijante u navedenom genu opisane su
u literaturi kod pacijenata s poremecajima
iz autisti¢nog spektra.

Prikaz bolesnika 2

Djecak, sada u dobi 4 god., upucen
je na prvi neuropedijatrijski pregled u dobi
od 3 god., zbog poteskoc¢a rane komunika-
cije i izostanka o¢ekivanog razvoja govora.
Prethodno je timski obraden po psihologu,
logopedu, edukacijskom rehabilitatoru.
Dobiveni rezultati ukazivali su na odstupa-
nja u svim razvojnim podruc¢jima u odnosu

na kronolosku dob, posebno na podrucju
socijalne komunikacije i jezicno-govornog
razvoja te socio-emocionalnog razvoja.

Obiteljska anamneza je uredna. U
osobnoj anamnezi dobije se podatak da je
poroden hitnom sekcijom zbog preeklamp-
sije. Motoricki razvoj je bio primjeren,
prohodao je s 14 mj, dok je razvoj govora
kasnio. U dobi od 2 god. zapoceta je timska
obrada, a po njoj i neuropedijatrijska obra-
da. Neurometabolicka obrada je uredna.
Video EEG u budnosti, pospanosti i spa-
vanju jasno je zariSno promijenjen lijevo
centroparietookcipitalno, bez tendencije
generalizacije.

MRI mozga po protokolu za epi-
lepsiju je uredna. ADOS-2 testiranje po-
tvrduje pervazivni razvojni poremecaj iz
autisticnog spektra. aCGH analiza je po-
kazala dobitak jedne kopije dijela regije
16p11.2 velic¢ine oko 608 kb muskog DNA
profila. Mikrodelecije i mikroduplikacije
proksimalne regije 16p11.2 nalaze se u oko
1% pacijenata s poremecajima iz spektra
autizma te se navode kao jedan od najce-
$¢ih mikrodelecijskih/mikroduplikacijskih
sindroma povezanih s autizmom.

Djecak je trenutno bez epileptickih
napadaja 1 bez specificne antiepilepti¢ke
terapije, no u pracenju jer opisana mutacija
izmedu ostalog uzrokuje pojavu autoso-
mno dominantnih konvulzija obiteljskog
tipa s paroksizmalnom koeroatetozom.

Diskusija

ASD je prvi opisao Kanner 1943.
god., a poremecaj je okarakterizirao "tri-
jasom ostecenja" koji se sastoji od kvali-
tativnog oStec¢enja u komunikaciji, kvali-
tativnog ostecenja socijalnoj interakciji te
ograni¢enih ponavljaju¢ih 1 stereotipnih
obrazaca ponasanja, interesa i aktivnosti.
Podloga ASD jos uvijek nije razjasnjena do
kraja. Osim strukturnih odstupanja u SZS,
Cesto nalazimo i genetske poremecaje npr.
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jednog gena (fragilni X, tuberozna sklero-
za) rijetke varijante broja kopija (delecije
16pl1, duplikacije 15q13) (6, 7). Tako smo
i mi, u nasoj maloj skupini bolesnika, u do
sada prispjelim nalazima genetske obrade,
pronasli neka genetska odstupanja koja se
povezuju s ASD.

Svim bolesnicima sugerirana je ne-
uroradioloska obrada, a hitna je ucinjena
kod onih koji su imali epileptogene pro-
mjene u EEG-u. Strukturno odstupanje
pronasli smo u 3 bolesnika i to hipoplazi-
ju ponsa, glioticne promjene kao rezultat
perinatalne asfiksije i Arnold Chiari tip
1. Kod mnogih bolesnika ne nalazimo niti
strukturno odstupanje SZS niti genetsku
podlogu te prevladava misljenje da mnogi
bolesnici imaju slozenije genetske i epige-
netske abnormalnosti, ukljucujuéi vrlo pe-
netrantne jo§ neotkrivene rijetke mutacije
ili kombinacije manje prodornih i ¢es¢ih
varijanti. Vrlo varijabilna klinicka pre-
zentacija ASD-a odrazava ovu heteroge-
nost. Pogodene osobe se uvelike razlikuju
u klinickoj slici, povezanim medicinskim
stanjima, odstupanju u ponasanju (na pri-
mjer senzorni problemi, hiperaktivnost) i
stupnju intelektualnog ostecenja.

Ako gledamo opcenito pojavnost
epileptogenih promjena zabiljezenih u
EEG-u, u dostupnim studijama se spomi-
nje da 23,6 do 60,8% bolesnika s ASD ima
epileptiformna izbijanja u EEG-u (1-4). U
14 ili 23,3% nasih bolesnika zabiljezene
su epileptiformne promjene, sto bi bilo u
skladu s podacima iz literature. Sest bole-
snika ili 42,8% imalo je izbijanja iz lijevog
frontotemporalnog reznja, §to odgovara
podacima zabiljezenim u recentnim istra-
zivanjima. Poznato je da bolesnici s ASD-
om takoder imaju visoku prevalenciju epi-
lepsije. Stopa incidencije epilepsije uvelike
varira medu objavljenim izvje$¢ima. Pre-
valencija epilepsije u op¢oj populaciji je
0,5-1,0%, dok je kod bolesnika s ASD zna-
¢ajno veca. Jos su Danielsson i sur. 2005.
godine predstavili prospektivnu studiju o

108 djece s ASD-om i izvijestili da je 38%
djece ispitanika obuhvaceno prac¢enjem u
njihovoj studiji u nekom trenutku svog Zzi-
vota imalo simptome epilepsije (8).

Prema Liu i sur., koji su proveli meta
analizu ukupno 66 studija iz 53 objavljena
rada, prevalencija epilepsije u djece s ASD
iznosi 7% (9). Cedée se javlja u predskol-
skoj 1 adolescentnoj populaciji u odnosu na
skupinu Skolske djece. Prevalencija epilep-
sije raste s dobi, zenskim spolom i niskim
stupnjem intelektualne funkcije autisti¢nih
osoba. U nasoj studiji od ukupno 60 bole-
snika s dijagnozom ASD, 26 bolesnika ili
43,3% je imalo ili razvilo epilepsiju u pro-
sje¢noj dobi 5 godina.

Ukoliko gledamo posljednju klasi-
fikaciju epilepsije ILAE 2017, tada moze-
mo re¢i da je vecina bolesnika, njih 15 ili
57,7% imalo epilepsiju s ZariSnim pocet-
kom i prelaskom u bilateralno tonicko-klo-
nicke napadaje. Ti rezultati bi odgovarali
podacima iz literature gdje se spominje da
je medu bolesnicima s ASD najcesca zaris-
na epilepsija s ometenom svjesnoscu (4).

Zakljucak

Ukoliko pogledamo gore navede-
ne rezultate, vidimo da je EEG bitan dio
obrade svakog bolesnika s poremecajem
rane komunikacije iz autistiénog spektra.
U prvom kontaktu s pacijentom neobi¢no
je vazna uloga medicinske sestre/EEG teh-
nicara koji ¢e detaljno objasniti razloge i
nacin snimanja EEG-a te dati upute za pra-
vilnu pripremu bolesnika. Pravilna pripre-
ma je nuzna za uspjesnost same pretrage i
konacni ishod snimanja. Tehnicki ispravan
EEG neophodan je u praé¢enju svakog bole-
snika, a uz detaljnu dijagnosticku obradu i
multidisciplinarni pristup izrazito bitan za
postavljanje ispravne dijagnoze.
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Summary
ELECTROENCEPHALOGRAPHY IN THE ASSESSMENT OF AUTISTIC SPECTRUM DISORDERS

Zeljka Martini¢, Katarina Lovrinovi¢, Christina Lus, Jadranka Sekelj Fures,
Vlasta Puranovié, Matilda Kovac Siz'goric’

Introduction: Early communication disorders, especially autism spectrum disorders
(ASD), are manifested by permanent disturbances in social communication, along with limi-
ted, repetitive patterns of behavior and activities, frequent absence of speech development
and motor deviations. The comorbidity between ASD and epilepsy is well known in the me-
dical literature. A number of genes associated with ASD are also associated with epilepsy.
The prevalence of epilepsy in patients with ASD is significantly higher than in the general
population (1.8-60%). Patients with ASD have a high rate of epileptogenic changes wit-
hout a clear clinical picture of convulsions. The incidence of epileptiform activity (EA) on
electroencephalography (EEG) ranges from 23.6 to 60.8%.

Results: At the Clinic for pediatric medicine Helena we recorded a total of 461 EEG-s
in the period from January Ist 2020 until November 30th 2022., of which 60 children with
special needs. All EEG-s were recorded in wakefulness, drowsiness and sleep, which was
a precondition for successful recording. We did not use premedication. Out of a total of 60
recorded EEG-s in children with special needs, 14 of them or 23.3% were epileptogenically
changed, and of these, 6 children or 10% had a clinical picture of convulsions at the time
of first check-up.

Conclusion: In the first contact with the patient, the role of the nurse/EEG technician
is of most importance. Proper preparation, detailed explanation of the reasons and met-
hods of EEG recording are necessary for the success of the examination itself and the final
outcome of the recording.

Descriptors: CHILD, AUTISM, ELECTROENCEPHALOGRAPHY (EEG), EPILEPSY
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STO TREBAMO ZNATI O SINKOPI U DJECJOJ DOBI?
MONIKA CORDAS, KAROLINA KRAMARIC*

Prema definiciji, sinkopa je iznenadni, privremeni i prolazni gubitak svijesti i tonu-
sa uzrokovan difuznim i reverzibilnim poremecéajem mozdane funkcije nastalim ishemijom.
Oporavak se dogada unutar nekoliko sekundi ili minuta. Provedeno je pretrazivanje baza
Pub Med i Medline. Pregledani su svi dostupni radovi, sestrinska i medicinska literatura
iz razdoblja od 2015. godine do 2022. godine. Tijekom pretrazivanja literature koristeno je
nekoliko kljucnih rijeci: dijete, sinkopa, vazovagalna sinkopa. Sinkopa je cest problem u
pedijatrijskoj populaciji. Do 18. godine priblizno 15% djece dozivi barem jednu epizodu sin-
kope. Sinkope recidiviraju u 35% bolesnika tijekom godine dana. Uzroci sinkopa su brojni,
a nerijetko se ispreplicu. Mogu biti autonomni, kardijalani, kardijalno opstruktivni, neu-
rogeno psihogeni, metabolicki. Vazovagalne sinkope su najcesce, a nastaju kao posljedica
vazovagalnog mehanizma koji uzrokuje hipotenziju i bradikardiju. Kada dijete izgubi svijest
i padne, obicno ubrzo dolazi k svijesti. Postavljanjem tijela u vodoravni polozaj s odizanjem
donjih ekstremiteta moze se ubrzati oporavak. Isti polozaj ili posjedanje u presinkopal-
noj fazi moze sprijeciti razvoj sinkope. Sinkopa je cest dogadaj u mladih osoba i obicno
je bezazlenog karaktera no medutim potrebno je razjasniti etiologiju koja bi mogla imati
potencijalno ozbiljnu podlogu ili uzrokovati Zivotno ugrozavajuca stanja. Cilj ovog rada je
prikazati kratki pregled o sinkopi kroz literaturu. Sinkope u djecjoj dobi izazivaju tjeskobu
i nelagodu u djece i roditelja narocito ukoliko imaju rekurentni karakter te do razjasnjenja
etiologije mogu bitno narusavati kvalitetu Zivota cijele obitelji.

Deskriptori: SINKOPA, DIJETE, MEDICINSKA SESTRA

UvoD kolabiralo. Sinkopa je cest problem u pe-
dijatrijskoj populaciji, ve¢inom je etioloski
nejasna, najéesc¢e dobrocudna, ali moze biti
i predznak iznenadne smrti (2). Pet do 15%
djece i adolescenata ima sinkopu izmedu 8.
i 18. godine. Jedno od petero djece dozivi
sinkopu prije 5-e godine Zivota dok su pre-
ma nekim autorima sinkope prije 6-e godi-
ne vrlo rijetke. Kod 35% bolesnika sinkope
recidiviraju tijekom godine dana (1). Naj-
*Klinika za pedijatriju, veca ucestalost je u dobi od oko 15 godina
K e O e  dvostruko veca u zenskog sola (3. Zbo

ucestalosti pojave sinkope medu nasim
Adresa za dopisivanje: malim pacijentima i adolescentima, cilj
E-mail: moca.kira@gmail.com ovog rada je napraviti kratak pregled o sin-

Sinkopa je iznenadni prolazni gubi-
tak svijesti i tonusa, uzrokovan difuznim
i reverzibilnim poremeéajem mozdane
funkcije zbog ishemije. Sinkopa je ishe-
micni cerebralni napadaj (1). U hitnim
pedijatrijskim ambulantama cesto ¢ujemo
nazive kolaps, nesvjestica i da je dijete
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kopi kroz dostupnu literaturu, medicinske
i sestrinske radove koje smo pretrazivali u
bazama Pub Med i Medline u razdoblju od
2015. do 2022. godine uz kljucne rijeci: di-
jete, sinkopa, vazovagalna sinkopa.

Karakteristike sinkope

Za razliku od drugih cerebralnih
napadaja i poremecaja, sinkopu karakte-
riziraju brzi pocetak, kratko trajanje te
spontani i potpuni oporavak svijesti (4).
Nakon sinkope dijete se sje¢a dogadaja, a
neuroloski status prije i poslije sinkope je
normalan, osim u slucaju nekih postojecih
bolesti poznatih od ranije (1). Gubitak svi-
jesti obi¢no nastaje u stojeem, a rjede u
sjede¢em polozaju te traje do 20 sekundi,
iako nekada zna trajati i nekoliko minuta
(3). Ono $to takoder karakterizira sinko-
pu je pocetna, presinkopalna faza koja joj
prethodi. Javljaju se prodromalni simptomi
kao $to su vrtoglavica i poremecaj ravno-
teze, gubitak vida, poremecaj sluha, muc-
nina, bolovi u trbuhu, bljedoca, znojenje,
nalet vruéine i osjecaj slabosti (1). Pacijenti
stanje prije gubitka svijesti opisuju kao da
prolaze kroz tunel, kao da im se cijela soba
okrece, zacrnilo im se pred o¢ima, zuji im
u uSima i odjednom nemaju snage. Izosta-
nak presinkope i prodromalnih simptoma
moze biti znak potencijalno ozbiljnih i zi-
votno ugrozavajuéih stanja.

Etiologija

Sinkopa pripada vecoj skupini po-
remecaja kojima je zajednicki prolazni
gubitak svijesti (engl. transient loss of con-
sciousness - T-LOC). Te poremecaje dalje
dijelimo na traumatske i netraumatske.
Traumatski uzrok prolaznog gubitka svije-
sti je potres mozga, odnosno jasno prepo-
znata trauma koja je dovela do toga. Sin-
kopu zajedno s epileptickim napadajima
i psihogenom pseudosinkopom ubrajamo
u netraumatske prolazne gubitke svijesti.
Ono §to jasno definira i razlikuje sinkopu

od ostalih poremecaja svijesti u ovoj sku-
pini je prolazna hipoperfuzija mozga (3).
Uzroci sinkopa su brojni, mogu biti auto-
nomni, kardijalni, kardijalno opstrukeijski,
neurogeno psihogeni, metabolicki, i neri-
jetko se ispreplicu. Uzrok sinkope ostaje
nepoznat u trec¢ini slucajeva (4).

Klasifikacija sinkope

Najcesca podjela sinkopa je na kar-
diogene i neurokardiogene, a osnovna ra-
zlika medu njima je prisutnost prodromal-
nih simptoma u neurokardiogenoj sinkopi.
Neurokardiogena skupina sinkopa obuhva-
¢a vazovagalnu, mikturicijsku sinkopu,
zatim sinkopu uzrokovanu ortostaticCkom
hipotenzijom, migrenom kao i sinkopu ve-
zanu uz kasalj ili ¢in gutanja. Uzroci kardi-
ogenih sinkopa mogu biti bolesti koronar-
nih arterija, aritmije, strukturalne sréane
greske, tumori, miokarditis, poremecaji
strukture i funkcije lijeve sréane klijetke te
pluéna hipertenzija (1).

Neurokardiogene sinkope

Najces¢i uzrok sinkopa kod djece
i adolescenata su vazovagalne/neurogene
sinkope koje nastaju kao posljedica vazo-
vagalnog mehanizma koji uzrokuje hipo-
tenziju 1 bradikardiju (Bezold-Jarischev
refleks), a klinicka slika rezultat je hipo-
perfuzije ponajprije u kori temporalnog re-
Znja, a potom retikularne aktivirajuée sup-
stance u ponsu i srednjem mozgu. Prema
mehanizmu nastanka moze se podijeliti na
vazodepresornu, kardioinhibitornu i mije-
Sanu, ovisno o tome radi li se o hipotenziji,
bradikardiji ili o kombinaciji. Za veéinu
pedijatrijskih pacijenata karakteristi¢na je
upravo kombinacija hipotenzije i bradikar-
dije (1, 5). Refleksna bradikardija i sinkopa
mogu nastati tijekom cesljanja, istezanja,
ortodontskih zahvata, anomalija vratne
kraljeznice i traume zuba.
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Vazovagalne sinkope uglavnom na-
staju zbog jakih emocionalnih dozivljaja
kao Sto su strah, bol, vadenje krvi i cije-
pljenje ili zbog ortostatskog stresa, a mogu
biti 1 isprovocirane febrilitetom, kasljem,
mokrenjem, defekacijom, hipoglikemijom,
hipovolemijom, anemijom 1 toksi¢nim
uc¢inkom nekih lijekova (1-3). Vazovagal-
ne sinkope su dobro¢udne no Cesto imaju
rekurentni karakter. Odvijaju se u 3 faze:
presinkopa sa prodromalnim simptomima,
zatim gubitak svijesti uz oporavak kroz
1-2 minute u leze¢em polozaju te potpuni
oporavak vitalnih parametara tijekom 5-30
minuta uz moguéu popratnu glavobolju,
mucninu i/ili malaksalost (6).

Sinkopa uzrokovana ortostatskim
stresom tipi¢no je vezana uz dugotrajno
stajanje (npr. na skupovima ili u crkvi) te
je kod djece vrlo Cesta pojava. Za razliku
od sinkope uzrokovane dugim stajanjem,
ortostatska hipotenzija karakteristi¢na je
za naglo ustajanje odnosno zauzimanje
uspravnog polozaja te pad tlaka barem
za 20 mmHg sistolickog i 10 mmHg dija-
stolickog. Dogada se unutar 3 minute od
ustajanja, a simptomi su vrtoglavica, sla-
bost, umor, palpitacije, znojenje, omaglica,
tinitus te bol u donjem dijelu leda ili u pre-
kordiju (3). Sindrom posturalne ortostat-
ske tahikardije (engl. Postural orthostatic
tachycardia syndrome - POTS) karakte-
riziran je porastom sréane frekvencije za
viSe od 30 otkucaja/min nakon ustajanja,
uz ostale simptome ortostatske hipotenzije,
te je ¢esc¢i kod zenskog spola (3, 6).

Sinkope izazvane kasljem (tusige-
na), kihanjem, defekacijom, mokrenjem
(mikturicijska), nakon jela (postprandi-
jalna), rastezanjem tijela (stretching), gu-
tanjem ili faringitisom (glasofaringealna)
lako je prepoznati i svrstavamo ih u sku-
pinu situacijskih sinkopa (2-4). Psihogena
pseudosinkopa obi¢no je oblik somatiza-
cije, vida se u adolescenciji i nema okida-
juéeg ¢imbenika ili traume u anamnezi te
joj Cesto prethodi hiperventilacija. Hiper-

ventilacijom izazvana sinkopa obic¢no se
javlja kod anksioznosti, napadaja panike
ili depresije i ¢es¢a je kod adolescentica.
Hiperventilacija dovodi do hipokapnije $to
rezultira konstrikcijom mozdanih krvnih
zila (7). Neurokardiogene sinkope mogu
biti popracene konvulzijama.

Oblik sinkope udruzen s kratko-
trajnim tonizmima i mioklonizmima ¢ini
konvulzivnu sinkopu. U 5-12% bolesnika
udruzena je sa vazovagalnom sinkopom.
Za razliku od postupnog hipotoni¢nog ru-
Senja u vazovagalnoj sinkopi, tonizmi u
konvulzivnoj sinkopi mogu uz pad uzro-
kovati ukocenost tijela dok mioklonizmi
mogu biti u obliku diskretnih trzaja pe-
rioralnih misic¢a, generalizirani, ali i za-
hvaéati cijelo tijelo. SloZenim pokretima
poput mljackanja, lizanja usnica, Zvakanja,
okretanja glave ili vokalizacije, takoder se
moze ocitovati konvulzivna komponenta.
Ugriz jezika pojavljuje se u generalizira-
nim tonicko-kloni¢kim napadajima, ali
vrlo rijetko u sinkopi (1, 3). Sinkopi Cesto
prethodi okomiti nistagmus uz devijaciju
ocne jabucice, a vizualne i slu$ne halucina-
cije pojavljuju se u 60% bolesnika.

Neuroloske bolesti sa znakovima
autonomne disfunkcije kao periferne po-
lineuropatije, Guillain-Barreov sindrom,
spinocerebelarna i strijatonigralna degene-
racija takoder uzrokuju sinkopu. Mogu se
pojavljivati u bolesnika koji boluju od epi-
lepsije i mogu isprovocirati pravi epileptic-
ki anoksi¢ni napadaj. Migrena i mozdani
udar takoder mogu biti udruzeni sa sinko-
pom (1, 2). Neurokardiogena sinkopa goto-
vo uvijek ima prodrome te ako sinkopa na-
stupi bez prodromalnih simptoma najprije
treba pomisliti na kardiogenu sinkopu.

Kardiogene sinkope

Kardiogena sinkopa nema prodro-
malnih simptoma i presinkopalnu fazu,
nastaje u naporu i pracena je tahikardijom
zatim bradikardijom te bolovima u prsi-
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Stu. Najcesc¢i uzrok kardiogene sinkope je
kompletni atrio-ventrikularni blok i bradi-
kardija ispod 40 o/min. (Adams-Stokesov
sindrom). Adams-Stokesov sindrom obu-
hvaca kardijalnu sinkopu udruzenu s krat-
kim tonic¢kim ili kloni¢kim napadajima, a
napad nastaje 10-20 sekundi nakon pocet-
ka asistolije (1).

Uz potpuni AV blok najces¢i kardi-
jalnirazlozi sinkope koja dovodi do opasnih
promjena mogu jos biti produljen QT-inter-
val u okviru Romano-Wardova sindroma,
bolesti sinusnog ¢vora, supraventrikularna
tahikardija ili fibrilacija udruzene sa bradi-
kardijom, stenoza izlaznog trakta lijeve ili
desne klijetke, teSka pluéna hipertenzija,
tamponada te opstrukcije u srcu nastalih
prisustvom intrakardijalnih tvorbi (1, 5, 6).

Kardiogene sinkope zahtijevaju
izrazito ozbiljan i temeljit pristup jer pred-
stavljaju po zivot opasna stanja. Kod djece
u Cijoj obitelji postoji obiteljska anamneza
o iznenadnoj smrti u osoba mladih od 30
godina mogu biti povezane sa smrtnim is-
hodom. Povecan rizik smrtnog ishoda po-
stoji 1 kod sinkopa koje nastaju za vrijeme
napora ili vjezbi, u leze¢em polozaju i kao
odgovor na buku, strah te ekstremni emo-
tivni stres (1).

Pristup, dijagnoza i lijeCenje

Kada dijete izgubi svijest i padne,
obi¢no ubrzo dolazi k svijesti. Postavlja-
njem tijela u vodoravni polozaj, s odiza-
njem donjih ekstremiteta, moze se ubrza-
ti oporavak. Isti polozaj ili posjedanje u
presinkopalnoj fazi moze sprijeciti razvoj
sinkope. Klju¢ pronalazenja vec¢ine uzroka
sinkope nalazi se u pazljivo uzetim podat-
cima o obiteljskoj i osobnoj anamnezi. Uzi-
manje detaljne anamneze uvelike doprinosi
razjas$njenju etiologije jer se mogu utvrditi
okolnosti i polozaj u kojem se dogodio gu-
bitak svijesti, dogadaji koji su neposredno
prethodili sinkopi (temperatura, mokrenje,
defekacija, vadenje krvi, dugotrajno staja-

nje), prisutnost prodromalnih simptoma ili
simptoma nakon gubitka svijesti. U pedi-
jatrijskoj populaciji sinkopama najcesce
svjedoce roditelji malih pacijenata, nastav-
nici, prijatelji ili pak sluc¢ajni prolaznici od
kojih u vecéini slucajeva mozemo dobiti i
bitne podatke o duljini trajanja sinkope,
nacinu disanja, boji koZe djeteta kao i pri-
sutnosti nekih abnormalnih pokreta. Vaz-
no je i je li sinkopa nastala tijekom napora,
vjezbanja ili u mirovanju (3, 4). U obradi je
na prvom mjestu potrebno iskljuciti kardi-
ogeni uzrok sinkope zatim diferencijalno i
epilepticke napadaje.

Kod recidivirajué¢ih sinkopa radi se
tilt-table test, a izvodi se tako da se bole-
snik nakon 20-minutnog mirovanja postav-
lja iz horizontalnog u vertikalni polozaj u
kojem ostaje 60 minuta. Cijelo vrijeme
prima infuziju fizioloske otopine, a prate
se puls i krvni tlak te snima EKG. Test je
pozitivan ako bolesnik dozivi presinkopu
ili sinkopu §to potvrduje vazovagalnu eti-
ologije sinkope (1).

Glavni dio lijjecenja je edukacija
malih pacijenata ili adolescenata i njiho-
vih obitelji o mjerama sprecavanja sinko-
pe. Kod vazovagalnih sinkopa uz redovite
obroke bitna je i dobra hidracija, te usvaja-
nje fizikalnih postupaka kojima se spreca-
va nakupljanje krvi u donjem dijelu tijela, a
time i gubitak svijesti. To je, uz spomenuto
zauzimanje horizontalnog polozaja sa po-
dignutim nogama, jos i napinjanje trbusnih
miSica ili miSi¢a ruku. Izbjegavanje provo-
ciraju¢ih okolisnih ¢imbenika preporuca
se kod vazovagalnih, ali i ostalih refleksnih
sinkopa. Kod bolesnika sa ortostatskom
hipotenzijom savjetuje se unos dovoljno
tekucine i soli (2, 3, 7). Lijecenje kardioge-
nih sinkopa je kompleksno i ovisi 0 samom
uzroku. Za ve¢inu lijekova nema nedvojbe-
nih dokaza o koristi njihove primjene kod
sinkopa u djece (2).
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ZAKLJUCAK

Sinkopa je najces¢i paroksizmalni
neepilepticki napadaj u djece te je zbog
visoke ucestalosti vazan za pedijatrijsko
zbrinjavanje u hitnim ambulantama. Va-
zovagalne/neurogene sinkope su najcescée,
uglavnom dobrocudne, te kod vecine dje-
ce terapija nije potrebna ve¢ se preporuca
promjena stila zivota. Sve sinkope nastale
u naporu trebamo smatrati ozbiljnima. Sin-
kope u djec¢joj dobi izazivaju tjeskobu i ne-
lagodu u djece i roditelja narocito ukoliko
imaju rekurentni karakter te do razjasnje-
nja etiologije mogu bitno narusavati kvali-
tetu Zivota cijele obitelji.
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Summary
WHAT DO WE NEED TO KNOW ABOUT SYNCOPE IN CHILDHOOD

Monika Cordas, Karolina Kramarié

According to the definition, syncope is a sudden, temporary and transient loss of
consciousness and tone caused by a diffuse and reversible disorder of brain function caused
by ischemia. Recovery occurs within seconds or minutes. PubMed and Medline databases
were searched. All available works, nursing and medical literature from the period from
2015 to 2022 were reviewed. Several key words were used during the literature search:
child, syncope, vasovagal syncope. Syncope is a common problem in the pediatric populati-
on. By the age of 18, approximately 15% of children experience at least one episode of syn-
cope. Syncope reocurs in 35% of patients within a year. There are many causes of syncope,
and they are often intertwined. They can be autonomic, cardiac, cardiac obstructive, neu-
rogenic, psychogenic, metabolic. Vasovagal syncope is the most common and occurs as a
result of the vasovagal mechanism that causes hypotension and bradycardia. When a child
loses consciousness and falls, they usually regain consciousness soon. By placing the body
in a horizontal position with the lower extremities raised, recovery can be accelerated. The
same position or sitting in the presyncopal phase can prevent the development of syncope.
Syncope is a common event in young people and is usually of a harmless nature, however,
it is necessary to clarify the etiology, which could have a potentially serious basis or cause
life-threatening conditions. The aim of this paper is to present a brief overview of syncope
through the literature. Syncope in childhood causes anxiety and discomfort in children and
parents, especially if they have a recurrent character, and until the etiology is clarified, they
can significantly impair the quality of life of the entire family.

Descriptors: SYNCOPE, CHILD, NURSE
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MEDICINSKE SESTRE - VAZAN CIMBENIK U
PROVODENJU NOVORODENACKOG PROBIRA

IVA BILANDZIJA KUS, ANA SKARICIC, IVANA KRIZIC,
KORANA LIPOVAC, KSENIJA FUMIC*

Proslo je pet godina od prosirenja novorodenackog probira u Republici Hrvatskoj
na osam rijetkih bolesti. U proteklom smo razdoblju nastojali optimirati organizaciju i pro-
vodenje ovoga slozenog programa. Medutim, uskoro su pred nama novi izazovi zbog pro-
Sirenja novorodenackog probira koji ukljucuju i metode molekularne dijagnostike. Cilj je
ovog clanka upozoriti na vaznu ulogu medicinskih sestara svih profila u zadovoljavanju svih
kriterija kvalitete nuznih za provodenje ovoga preventivnog programa zdravstvene zastite.

Deskriptori: NOVORODENACKI PROBIR, SUHA KAP KRVI NA FILTARSKOM PAPIRU,

MEDICINSKE SESTRE

Uvod

Sto smo naucili iz dosadasnjeg
provodenja prosirenoga novorodenackog
probira u Republici Hrvatskoj? Uvode-
njem prosirenoga novorodenackog probira
u Republici Hrvatskoj (RH) 2017. godine
metodom tandemske spektrometrije masa
na dodatnih Sest bolesti (nedostatak acil-
CoA-dehidrogenaze srednjih lanaca, ne-
dostatak  3-OH-acil-CoA-dehidrogenaze
dugih lanaca (izoliran ili kao dio manjka
trifunkcionalnog proteina), nedostatak
acil-CoA-dehidrogenaze vrlo dugih lana-
ca, nedostatak karnitinskog nosaca, izo-
valerijanska acidurija i glutarna acidurija
tipa I, uz ranije uvrStenu fenilketonuriju i
konatalnu hipotireozu (TSH). U svrhu po-
boljSanja rada ovako slozenog programa,

*Klinicki zavod za laboratorijsku dijagnostiku
Klinickoga bolnickog centra i Medicinskog fakulteta
Sveucilista u Zagrebu

Adresa za dopisivanje:
E-mail: iva.bilandzija@kbc-zagreb.hr

u kojem sudjeluju dionici svih medicin-
skih profila, odjel za laboratorijsku dija-
gnostiku nasljednih metabolickih bolesti
i novorodenacki probir napravio je brojne
promjene u svim fazama laboratorijskog
procesa: predanalitickim postupcima, ana-
litickom dijelu i postupcima nakon pozitiv-
nog probira. Optimizacija radnog procesa,
evaluacija postupnika za bolesti uvrstene u
novorodenacki probir, optimiziranje gra-
ni¢nih vrijednosti te analiza dostupnih po-
dataka i izrada raznih izvjestaja, rezultirali
su poboljSanjima programa probira kako bi
se dovoljno rano postavila dijagnoza i na
vrijeme zapocela potrebna terapija i prace-
nje pacijenata (1).

U razdoblju od listopada 2017. do
prosinca 2022. godine u novorodena¢kom
probiru otkriveno je i od posljedica bolesti
spaseno 220 djece. No prednosti od novo-
rodenackog probira nemaju samo novoro-
dencad, nego i cijela obitelj pa su tako te-
meljem rezultata novorodenackog probira
otkrivene majke novorodencadi koje nisu
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znale za svoju bolest (otkrivene majke s
manjkom karnitinskog nosaca i glutarnom
acidurjiom tipa 1) te bolesna braca i sestre
u presimptomatskoj fazi (2).

Kako testovi probira nisu dijagno-
sticki testovi, ve¢ samo upucuju na novoro-
dencad koja mogu imati odreden metabo-
licki poremecaj, svaku postavljenu sumnju
na odredenu bolest u probiru treba potvr-
diti odgovaraju¢im potvrdnim testovima.
Godine 2022. uveden je genski panel kojim
se otkrivaju mutacije u genima za bolesti
uvrStene u nacionalni program novorode-
nackog probira RH. Genski panel sluzi kao
potvrdni test nakon pozitivnog probira, ali
ima iulogu drugostupanjskog testa u sluca-
jevima kada druge analize nisu dostupne.

Godine 2017. uspjes$no je zavrSena
prva faza informatizacije sustava (otvara-
nje sluzbene e-adrese, nprobir@kbc-za-
greb.hr 1 implementacija novorodenackoga
laboratorijskog informacijskog sustava),
¢ime se poboljsala razina sigurnosti i uku-
pna kvaliteta funkcioniranja nacionalnog
programa. Druga faza informatizacije po-
drazumijeva povezivanje novorodenacko-
ga laboratorijskog sustava sa sustavom e-
novorodence, ¢ime bi nam bila omogucena
potpuna identifikacija pacijenata, pracenje
sljedivosti uzoraka i to¢an izra¢un pokri-
venosti novorodenackog probira u RH.

Indikatori kvalitete u provodenju
novorodenackog probira

Kako bismo mogli kontinuirano
pratiti i neprekidno poboljsavati provode-
nje novorodenackog probira u Odjelu za
laboratorijsku dijagnostiku nasljednih me-
tabolickih bolesti i novorodenacki probir
odabrali smo nekoliko uobicajenih indika-
tora za pracenje kvalitete rada sustava. In-
dikatori kvalitete koje pratimo jesu: vrije-
me uzimanja uzoraka, vrijeme od uzimanja
uzorka do dolaska u laboratorij, vrijeme od
rodenja djeteta do potpunih rezultata no-
vorodenackog probira, broj neprihvatljivih

uzoraka za analizu te zadovoljavanje ana-
litickih kriterija prihvatljivosti (unutarnja i
vanjska procjena kontrole kvalitete).

Vrijeme uzimanja uzoraka

Za uspjesno provodenje prosirenoga
novorodenackog probira od velike je vaz-
nosti osigurati odgovarajuée i pravodobno
prikupljanje uzoraka iz rodilista u RH. Pre-
poruceno vrijeme uzimanja uzoraka za sve
bolesti koje se probiru iz uzoraka suhe kapi
krvi na filtarskom papiru jest izmedu 48 i
72 sata djetetova zivota. To je vrijeme kada
ocekujemo porast karakteristicnih analita
za bolesti uvrstene u program probira, ali i
jedan od parametara koji je klju¢an za ko-
ristenje poslijeanalitiCkih postupnika (3).

Osim standardnog uzimanja uzora-
ka svoj donosenoj djeci, potrebno je napo-
menuti da za nedonos¢ad (porodajna masa
<1800 grama i/ili gestacijska dob <32 tjed-
na) treba uzeti tri kartice (4, 5). Prva kar-
tica uzima se izmedu 48 1 72 sata starosti,
druga kartica s dva tjedna starosti, a treca
s Cetiri tjedna starosti. Svaku 2. i 3. karticu
potrebno je obiljeziti napomenom "2. kar-
tica" ili "3. kartica" (1). U tu svrhu dostu-
pne su posebne naljepnice u zZutoj, odnosno
crvenoj boji koje je potrebno nalijepiti na
kartice.

Radi lakseg pracenja statusa paci-
jenta za svu novorodencad za koju se trazi
ponovljeno uzimanje uzoraka (npr. 2. kar-
tica zbog povisenog TSH ili 2. kartica zbog
loseg vadenja) karticu je potrebno odgova-
rajuce obiljeZiti napomenama zbog kojih se
kartica Salje ("2. put TSH" ili "2. put lose
vadeno"). Navedene nam informacije po-
mazu kako bismo na vrijeme prepoznali o
kojem se uzorku suhe kapi krvi radi i pri
upisu pravilno zaveli kartice u sustav. Po-
sebnu paznju potrebno je obratiti na djecu
koja su otpustena iz rodiliSta prije 48 sati
djetetova Zivota i djecu koja su rodena kod
kuée. U tim slucajevima klju¢nu ulogu
imaju patronazne medicinske sestre koje
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moraju biti informirane o vaznosti pravil-
nog uzimanja uzoraka za novorodenacki
probir (1).

Vrijeme od uzimanja uzorka do
dolaska u laboratorij

Nakon uzimanja uzoraka za novo-
rodenacki probir karticu je potrebno od-
govarajuce posusiti (minimalno Cetiri sata,
optimalno preko no¢i) i poslati prvoga rad-
nog dana, bez odgadanja (neovisno o broju
kartica) u Odjel za laboratorijsku dijagno-
stiku nasljednih metabolickih bolesti i no-
vorodenacki probir (4).

Vrijeme od rodenja djeteta do potpunih
rezultata novorodenackog probira

Prema dosada prikupljenim i obra-
denim podacima u 2020. godini, prosjec-
no vrijeme od rodenja djeteta do potpunih
rezultata novorodenackog probira iznosilo
je izmedu tri i 10 dana, a za 2021. godinu
izmedu jedan i 8 dana. Kako bi se skrati-
lo vrijeme od rodenja djeteta do rezultata
analize, za djelatnike laboratorija uveden
je dvosmjenski rad i rad subotom, Sto je
omogucilo skraéivanje vremena od primit-
kauzoraka do provodenja analize od pet na
Cetiri dana.

Broj neprihvatljivih uzoraka
za analizu

Minimalne kriterije prihvatljivosti
kvalitete uzorka pratimo kroz broj nesu-
kladnosti. Zbog toga se izraduju mjesecni
izvjestaji o nesukladnosti u kojima se na-
vodi broj i vrsta nesukladnosti po rodili-
Stima. Minimalni kriteriji prihvatljivosti
uzorka jesu: potpuno ispunjeni svi trazeni
podaci na kartici, uzorak uzet izmedu 48 i
72 sata zivota, ispunjena minimalno tri is-
crtana kruga s obje strane filtarskog papira
(krv mora probiti na drugu stranu kartice
kroz filtarski papir), neoStecen i potpuno
posusen filtarski papir (6). Kada primimo

karticu koja ne zadovoljava minimalne
kriterije prihvatljivosti kvalitete uzorka
odmah obavjestavamo rodiliSte e-poru-
kom i trazimo novi uzorak suhe kapi krvi
ili nadopunu administrativnih podataka na
kartici. Obradom podataka u razdoblju od
sije¢nja 2017. do sije¢nja 2019. godine imali
smo 3% lose vadenih kartica zbog Cega je
za tu djecu bilo odgodeno provodenje no-
vorodenackog probira §to moze imati oz-
biljne posljedice po zdravlje novorodence-
ta. U razdoblju od sije¢nja 2020 godine do
sije¢nja 2022. godine imali smo oko 1,7%
neprihvatljivih uzoraka, dok smo u prote-
kloj godini, od sije¢nja 2022. do sijenja
2023. imali smo samo 0,8% neprihvatljivih
uzoraka. To nam pokazuje da su svi dionici
novorodenackog probira, a posebno medi-
cinske sestre svih profila, svjesni vaznosti
kvalitete uzorka suhe kapi krvi. Nepravil-
no uzet uzorak krvi moze odgoditi vrijeme
postavljanja dijagnoze i dovesti do lazno
negativnih rezultata probira.

Kontrola kvalitete analitickog
dijela procesa

U svakodnevnom radu provodimo
unutarnju kontrolu kvalitete koja nam sluzi
za pracenje rada analitickog dijela procesa.
Nekoliko puta godi$nje sudjelujemo u Sest
razli¢itih programa kontrole kvalitete ne-
ovisnih inozemnih organizatora, odnosno
godisnje obradimo oko 50 uzoraka vanj-
ske procjene kontrole kvalitete. Minimal-
ni kriterij prihvatljivosti rezultata vanjske
procjene kontrole kvalitete iznosi 90%, Sto
smo u dosadasnjem radu uvijek uspjesno
zadovoljavali.

Svi navedeni kriteriji prihvatljivosti
sluze nam kako bismo obradom podataka
mogli zakljuciti koja su to podrucja koja bi-
smo zajednickim radom mogli poboljsati.
Najvazniji kriterij za uspje$no provodenje
novorodenackog probira dobar je uzorak
suhe kapi krvi. Dobar uzorak suhe kapi
krvi osigurava da djeca s rijetkim, ali po
zivot opasnim stanjima budu na vrijeme
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otkrivena i spasena od mogucih posljedica.
Iscrpne upute za pravilno uzimanje uzora-
ka nalaze se na poledini svake kartice za
novorodenacki probir kao i na edukacij-
skim plakatima poslanim svakom rodilistu
(Upute za uzorkovanje krvi za novorode-
nacki probir).

Cilj Nacionalnoga programa novo-
rodenackog probira jest pratiti rezultate
probira, usvajati nova iskustva, sustavno
informirati javnost o prednostima provo-
denja novorodenackog probira, osigurati
relevantno dijagnosticko i terapijsko pra-
¢enje, procjenjivati i unaprjedivati sustav
osiguranja kvalitete te kontinuirano prosi-
rivati programe novim bolestima.

Izazovi prosirenja novorodenackog
probira na SMA tipa 1

Spinalna miSi¢na atrofija (SMA)
tipa 1, najces¢i tip od svih SMA, autoso-
mno je recesivna nasljedna bolest koju ka-
rakterizira izrazito progresivan prirodni
tijek koji je Cesto dovodio do smrti ve¢ u
dojenackoj dobi. Unazad nekoliko godina
optimizam bolesnicima i njihovim obite-
ljima donijelo je nekoliko modificiraju¢ih
terapija Cija pravodobna primjena mijenja
prirodni tijek bolesti: nusirensen koji se
primjenjuje lumbalnom punkcijom intra-
tekalno, risdiplam koji se primjenjuje na
usta i genska nadomjesna terapija za jedno-
kratnu primjenu u venu. Bitno je naglasiti
da je potonja terapija dostupna oboljelima
i u nasoj zemlji, ovisno o kriterijima za
primjenu pojedinoga terapijskog pristupa
te prisutnosti eventualnih kontraindikaci-
ja za pojedine terapije. Ucinkovitost ovih
terapijskih pristupa umnogome ovisi o
dobi pocetka terapije kao i prije usvojenim
stupnjevima motorickog razvoja djeteta.
Prema smjernicama Europskog drustva za
djec¢ju neurologiju idealno bi bilo zapoceti
s terapijom do 14. dana od postavljanja di-
jagnoze u novorodenackom razdoblju (7).
Sva dosadasnja iskustva u primjeni modi-
ficirajuéih terapija upucuju da je kaSnjenje

u postavljanju dijagnoze bitan ¢imbenik o
kojem ovisi tijek i ishod lijecenja (8). Zbog
toga se provodenje novorodenackog pro-
bira na SMA nametnulo kao neizbjezna
potreba u svim zemljama u kojima je do-
stupno lijecenje. UvrStanje SMA u nacio-
nalne programe novorodenackog probira
opravdano je i sukladno novim europskim
preporukama (9). U manjem broju zema-
lja SMA je ve¢ sastavni dio nacionalnoga
programa novorodenackog probira (10, 11).
Medutim, ve¢i broj europskih zemalja u
nekoj je od faza provodenja pilot programa
optimiranja procesa. Pritom se laboratoriji
koriste razli¢itim metodama molekularne
biologije koje u oko 95% slucajeva otkriva-
ju bolesnike. Cilj je svih tih metoda otkriti
nositelje homozigotne delecije gena SMNI
u presimptomatskoj fazi bolesti koji mogu
klini¢ki manifestirati sve tipove SMA.

Promjene koje donosi uvodenje SMA u
novorodenacki probir

Unazad godinu dana i RH se ak-
tivno priprema za takav pristup novorode-
nackom probiru. U tu svrhu prilagoden je
izgled kartice za uzimanje kapljica krvi na
filtarski papir (Slika 1).

Razlika od prethodne kartice od-
nosi se na neke administrativne podatke o
djetetu. Medutim, najvaznija izmjena napi-
sana je na straznjoj strani: upute za uzima-
nje krvi, a odnosi se na potrebu pravilnog
ispunjavanja svih Cetiriju iscrtanih krugo-
va (ili minimalno tri kruga) s kapljicama
krvi.

To je nuzno zbog toga §to se ista
kartica koristi za odredivanje analita razli-
¢itim tehnologijama: spektrofluorimetrija,
tandemska spektrometrija masa, meto-
de molekularne biologije. Osim toga, dio
uzorka krvi potrebno je sacuvati jer se kar-
tice sukladno prihva¢enim preporukama
za novorodenacki probir moraju pohraniti
u odgovarajucéoj arhivi pet godina.
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Slika 1.

Kartica s filtarskim papirom za uzimanje krvi za novorodenacki probir - prednja strana.

S obzirom na to da se za analizu
SMA koriste tehnologije molekularne bio-
logije, odnosno analiza DNA novorodence-
ta, od velike je vaznosti sacuvati sterilnost
uzorka. Uzorak se nikada ne bi smio dirati
bez zastitne opreme (rukavice, medicinske
maske), potrebno je izbjegavati sve poten-
cijalne izvore kontaminacije (kapanje krvi
iz spremnika s antikoagulansom EDTA i
heparinom) te, nakon odgovarajuceg suse-
nja, pohraniti u prozirnu foliju. PosuSene
kartice potrebno je slati u laboratorij sva-
koga radnog dana neovisno o broju rodene
djece, §to je iznimno vazno za probir na
SMA zbog pravodobnog postavljanja dija-
gnoze i §to ranije zapocete terapije.

Zakljucak

Novorodenacki probir slozen je pro-
gram za ¢ije je uspjeSno funkcioniranje
potreban dobro organiziran i uskladen rad
svih dionika razli¢itih medicinskih profila,
odgovarajuca podrska drzavnih ustanova
i suradnja roditelja. U proteklih pet godi-
na prosirenja probira metodom tandemske
spektrometrije masa uvidjeli smo da je naj-
vazniji kriterij za dobre rezultate probira
kvalitetan uzorak suhe kapi krvi zbog ¢ega
veliku vaznost u provodenju Nacionalnog
programa imaju medicinske sestre svih

profila. Medutim, i dalje je potrebna kon-
tinuirana izobrazba, a kako bismo mogli
upozoriti 1 na vrijeme sprijeciti moguce
probleme. S obzirom na pocetak rekon-
strukcije zagrebackih rodiliSta i proSire-
nje programa probira na SMA za koju je
bitno u S$to ranijoj zivotnoj dobi postaviti
dijagnozu i zapoceti terapiju, svjesni smo
da je izrazito zahtjevno osigurati sve uv-
jete za uspjesno provodenje probira. Potre-
ban je veliki trud na svim razinama kako
bi novorodenacki probir tekao neometano
i uvjerenja smo da ¢e suradnja medu svim
njegovim dionicima i dalje ostati uspjesna.

Literatura

1. Bilandzija I, Barié¢ I, Skarigi¢ A, Zekusié M, Kri-
7ié 1, Petkovié Ramadza D, Zigman T, Fumié K.
Program prosirenoga novorodenackog probira u
Republici Hrvatskoj - zahtjevi i izazovi pravil-
nog uzimanja suhe kapi krvi, Paediatria Croatica.
Supplement (1330-724X) 62 (2018); 1; 10-14.

2. Lisa A Schimmenti, Eric A Crombez, Bernd C
Schwahn i sur. Expanded newborn screening
identifies maternal primary carnitine deficiency,
Molecular Genetics and Metabolism 2007; 90 (4):
441-5.

3. Giancarlo la Marca, Mass Spectrometry in Cli-
nical Chemistry: the case of Newborn Scree-
ning, Journal of Pharmaceutical and Biomedical
Analysis (2014).

Zbornik radova za medicinske sestre 153



Iva Bilandzija Kus i sur: Medicinske sestre - vazan ¢imbenik...

Public Health England, Guidelines for Newborn 8. Dangouloff T, Servais L. Cinical Evidence
Blood Spot Sampling (Internet), 2016 (March 31). Supporting Early Treatment Of Patients With
Dostupno na: https:/www.gov.uk/government/ Spinal Muscular Atrophy: Current Perspectives.
uploads/system/ Handbook_March_2016_ 2019, Ther Clin Risk Manag. 2019; 2 (15): 1153-
v1.0.pdf. 61.

. Clinical and Laboratory Standards Institue (In- 9. European Alliance for Newborn Screeningin
ternet), 2014 (October 23). Newborn Screening SMA. Whitepaper - Spinal muscular atrophy:
DVD | Informational Video. Dostupno na: https:// screen at birth, save lives. March 2021.
www.youtube.com/watch?v=EnpByF LgxA.

10. Boemer F, Caberg JH, Dideberg V, Dardanne D,

. Roanna S. George and Stuart J. Moat, Effect of Bours V, Hiligsmann M i sur. Newborn screening
Dried Blood Spot Quality on Newborn Screening for SMA in Southern Belgium. NMD 2019; 29
Analyte Concentrations and Recommendations (5): 343-9.
for Minimum Acceptance Criteria for Sample
Analysis, Pediatric Clinical Chemistry, 2016; 62 11. Vill K, Kélbel H, Schwartz O i sur. One year of
(3): 466-75. newborn screening for SMA - results of a Ger-

man Pilot Project. J Neuromuscul Dis. 2019; 6 (4):

. Kirschner J, Butoianu N, Goemans N i sur. Euro- 503-15.
pean ad-hoc consensus statement on gene repla-
cement therapy for spinal muscular atrophy. Eur J
Paediatr Neurol. 2020; 28: 38-43.

Summary

NURSES AND THEIR IMPORTANT ROLE IN IMPLEMENTATION OF NEWBORN SCREENING

Iva Bilandzija Kus, Ana Skaricié¢, Ivana Krizi¢, Korana Lipovac, Ksenija Fumié

Five years ago, the newborn screening in Croatia was expanded to include eight rare
diseases. In this past period we have tried to optimize the organization and implementation
of this complex program. Ahead of us are soon new challenges to further expand newborn
screening and they involve molecular diagnostic methods. The aim of this paper is to point
to a significant role of nurses of all practice profiles in meeting the criteria necessary to
carry out this preventive health care program.

Descriptors: NEWBORN SCREENING, DRY BLOOD SPOT ON A FILTER PAPER, NURSES
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BRIGA ZA NEUROLOSKI RAZVOJ KROZ RAZVOJNU
SKRB I SKRB USMJERENU NA OBITELJ

KAROLINA KRAMARIC!2, MONIKA CORDAS!

Prijevremeno rodena djeca su u vecem riziku za razvoj kognitivnih, senzornih, moto-
rickih i bihevioralnih poteskoca u odnosu na djecu rodenu u terminu. Najcesci razlog tome
su rana ozljeda mozga i poremecaj u razvoju mozga. Od prvog dana Zivota potrebno je
provoditi strategije sprjecavanja neuroloskih ostecenja koja bitno utjecu na kvalitetu Zivota
djeteta. Provedeno je pretrazivanje baza Pub Med i Medline. Pregledani su svi dostupni
radovi, smjernice i preporuke, sestrinske i medicinske literature iz razdoblja 2017. godine
do 2022. godine. Tijekom pretrazivanja literature koristeno je nekoliko kljucnih rijeci: neu-
rorazvojna skrb, skrb usmjerena na obitelj, djeca. Nedonoscad i bolesna novorodencad se
skrbe u Neonatalnim jedinicama intenzivne skrbi (Neonatal Intensive Care Unit - NICU)
u kojima se Cesto suocavaju s mnogim stresorima poput buke, jakog svijetla, bolnih sti-
mulacija i nedostatkom kontakta s roditeljima. Pretjerano senzorno opterecenje odnosno
stresori mogu negativno utjecati na neurobihevioralni razvoj se koji moze manifestirati
poremecajem funkcije u kasnijem rastu i razvoju te smanjenom kvalitetom Zivota djeteta.
Prijevremeno rodenje djeteta negativno utjece na psiholoski status roditelja koji se ocituje
uznemireno$cu, tjeskobom i pretjeranom brigom za trenutno stanje djeteta i njegovu bu-
ducnost. Skrb usmjerena na obitelj opisuje se kao pristup zdravstvenoj skrbi koji ukljucuje
planiranje, provodenje intervencija i evaluaciju usmjerenu na pozitivan odnos i interakciju
izmedu obitelji, zdravstvenih djelatnika i pacijenta. Nadalje, podrazumijeva brigu o obitelji,
ukljucivanje roditelja kao aktivnog sudionika u proces skrbi djeteta, empatiju, integritet
obitelji te transformaciju njihova znanja. Skrb usmjerena na obitelj, kao i razvojna skrb po-
kazala se obecavajucim pristupom za djecu vrlo rane dobi s ciljem brzeg oporavka djeteta,
povoljnijim neuroloskim i bihevioralnim ishodom, zadovoljstvom roditelja te smanjenjem
troskova hospitalizacije. Cilj ovog rada je prikazati pristupe skrbi kojima se omogucava
bolja kvaliteta Zivota djeteta nakon izlaska iz NICU. Pristupi skrbi poput razvojne skrbi
u neonatologiji, individualizirane razvojne skrbi, skrb osnazivanjem roditelja, imaju ele-
mente skrbi usmjerene na obitelj te dokazano imaju pozitivne utjecaje na medicinske i ne-
urorazvojne ishode. U eri povecanog prezivljavanja nedonoscadi (i ekstremno niske rodne
mase) neophodno je voditi brigu o sprjecavanju neuroloskih i razvojnih poteskoca djeteta
kroz dokazano ucinkovite koncepte skrbi kako bi se smanjio razvoj neuroloskih poteskoca
te omogucila Sto bolja kvaliteta Zivota djeteta u buducnosti.

Deskriptori: RAZVOJNA SKRB, SKRB
Klinika za pedijatriju, Klini¢ki bolni¢ki centar Osijek USMJERENA NA OBITELJ,

*Fakultet za dentalnu medicinu i zdravstvo NICU, DJECA

Adresa za dopisivanje:
E-mail: karolina kramaric@gmail.com
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UvOD

Rodenje djeteta radosno je iskustvo
za vecinu obitelji. Stalna fizicka blizina
majke i djeteta od samog rodenja, osobito
kroz provodenje kontakta "koza na kozu"
doprinosi razvoju privrzenosti i uspjeSnom
dojenju. Proces privrzenosti temeljan je za
rast i razvoj djeteta. Za neke obitelji, medu-
tim, iskustvo rodenja djeteta je daleko od
ocekivanog.

Prijem bolesnog novorodenceta u
Neonatalnu jedinicu intenzivne skrbi (Ne-
onatal Intensive Care Unit - NICU) moze
biti izuzetno stresno iskustvo, kako za
novorodence, tako i za njegovu obitelj. Se-
paracija majke i novorodenceta je stresna,
neprirodna i iznimno emotivna. Zbog toga
interakcija roditelja i novorodenceta moze
biti znatno otezana. Razdvajanje majke i
novorodenceta, fizicko okruzenje s alar-
mima, glasnim i prodornim zvukovima,
opremom za nadzor novorodenceta, medi-
cinskim intervencijama koje su ¢esto bolne
te osjecaj neizvjesnosti i nedostatka kon-
trole nad onim §to novorodence dozivljava
mogu doprinijeti stresu i loSem iskustvu
poroda. Sve to ima dugoroéne posljedice
na privrzenost roditelja i djeteta, neuro bi-
hevioralni razvoj novorodenceta, mentalno
zdravlje roditelja te obiteljsko funkcioni-
ranje (1). Oko 5 do 18% novorodencadi se
rodi prerano. U prvoj godini Zivota biolos-
ki, okolisni i socijalni ¢imbenici utjecu na
rani motoricki i neuro bihevioralni razvoj

Q).

Hospitalizirana  nedono$¢ad u
NICU prezivljava zahvaljuju¢i medicin-
skom i tehnoloskom napretku u podrucju
neonatalne skrbi, no to iskustvo predstav-
lja i rizik od stjecanja razvojnih poteskoca
u motorickom, senzornom, emocionalnom,
socijalnom i kognitivnom razvoju. Stresni
podrazaji kojemu je nedonosce izlozeno
u NICU povezani su s promjenama u ce-
rebralnoj strukturi i funkciji te su mogu-
¢i uzroci poremecaja u psihomotornom

razvoju koji utjecu na kvalitetu zivota. U
neonatologiji 21. stoljeca intervencije u
NICU su prosirile fokus od prezivljavanja
na zastitu i prevencija razvojnih poteskoca.
Razvio se integralan pogled na nedonosce
injegov aktivni odnos prema fizickom i so-
cijalnom okruzenju. To ukljucuje djetetovu
interakciju s obitelji i okolinom koja utjece
na razvoj nedonosceta u specificnom okru-
zenju potpuno razli¢itom od intrauterinog
u razdoblju djetetove velike vulnerabilno-
sti (3).

Cilj ovog rada je prikazati pristupe
skrbi kojima se omogucava bolja kvalite-
ta zivota djeteta i nakon izlaska iz NICU.
Provedeno je pretrazivanje baza Pub Med
i Medline. Pregledani su svi dostupni ra-
dovi, smjernice i preporuke, sestrinske i
medicinske literature iz razdoblja 2017. go-
dine do 2022. godine. Tijekom pretraziva-
nja literature koristeno je nekoliko klju¢nih
rije¢i: neurorazvojna skrb, skrb usmjerena
na obitelj, djeca

Razvojna skrb

Razvojna skrb je okvir za pruza-
nje skrbi koji podupire neuro bihevioralni
razvoj. Orijentiran je na Siroku preventi-
vu usmjerenu na sprjeavanje razvojnih
poteskoca nedonoscadi. Razvojna skrb je
pristup utemeljen na procjeni i prilagodbi
prema potrebama nedonosceta, za razliku
od usmjerenosti na zadatak i rutinsku skrb.
Podrazumijeva holisti¢ki pristup nedono-
Scetu, obitelji i okolini te se u skladu s tim
pruza interdisciplinarna skrb. Razvojna
skrb je metoda koja promice stabilnost (au-
tonomnog i motori¢kog sustava, stabilnost
stanja svijesti i regulacije paznje) i smanju-
je prevalenciju znakova prepoznatljivih po-
remecéaja minimiziranjem negativnih utje-
caja iz okoline (4). Razvojna skrb sastoji se
od Sirokog raspona medicinskih i sestrin-
skih postupaka koje pomazu u smanjenju
stresa nedonoscadi u NICU te omogucuju
optimalan neuro bihevioralni razvoj nedo-
nosceta. Ukljucuju planiranu i individua-
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liziranu njegu, izbjegavanje stimulacije i
stresa, poticanje mehanizama samoregula-
cije, pruzanje potpore i aktivno ukljuciva-
nje roditelja u skrb za vlastito dijete.

Intervencije se provode kroz pri-
mjenu strategije pozicioniranja i "handlin-
ga", redukcijom Stetnih okoli$nih utjecaja
poput buke, jakog svijetla i dodira, osigu-
ravanjem sna i spavanja, terapijskog dodi-
ra, Kangaroo njege, omogucavanje nenu-
tritivnog sisanja, nju$nim i okusnim stimu-
lacijama, ublazavanjem boli te aktivnim
uklju¢ivanjem roditelja u skrb. Najorgani-
ziraniji neurorazvojni program u NICU je
novorodenacka individualizirana razvoj-
na skrb i nadzor (Newborn Individuali-
zed Developmental Care and Assessment
Program - NIDCAP). Program ukljucuje
individualiziranu skrb i njegu, edukaciju
NICU djelatnika te 24 satnu prisutnost ro-
ditelja i obitelji. NIDCAP podrazumijeva i
pruzanje podrske cijeloj obitelji, pomo¢ ro-
diteljima u kontroli emocionalnih reakcija,
poticanje psihosocijalnog funkcioniranja
te smanjenje stresa.

Skrb usmjerena na obitelj

Praksa skrbi usmjerene na obitel;
(Family Centered Care - FCC) i integrira-
ne skrbi za obitelj promice aktivno sudje-
lovanje roditelja u skrbi za novorodence u
NICU, prepoznajuci roditelja kao ¢lanove
tima te pomaze roditeljima u donoSenju
odluka $to im daje osje¢aj odgovornosti (1).
Razvojna skrb usmjerena na obitelj (Family
Centered Developmental Care - FCDC) ce-
sto se opisuje kao sastavni i neizostavni dio
holisticke i individualizirane skrbi. Iako se
definicije razlikuju, op¢e je prihvaéeno da
FCDC stavlja potrebe nedonosceta u kon-
tekst obitelji prepoznajuci roditeljsku ulo-
gu kljuénom u pruzanju, planiranju skrbi
i donosenju odluka, a nedonosce stavlja u
okruzenje njegove obitelji gdje prirodno i
pripada. Cilj koncepta FCDC je skrbiti za
nedonoscad na nacin koji im omogucu-
je postizanje njihovog punog potencijala,

smanjenje negativnih posljedica vezanih
uz nedonesenost ili bolest ponajvise neu-
rorazvojna odstupanja. Znacajne koristi
FCDC ukljucuju poboljsano povezivanje
i privrzenost djeteta i roditelja, ucinkovi-
to dojenje, poboljsane ishode mentalnog
zdravlja te reduciranu duljinu hospitaliza-
cije (4). Cilj skrbi usmjerene na obitelj je
pozitivna interakcija obitelji, zdravstvenih
djelatnika i pacijenata. FCDC se smatra
najhumanijom filozofijom skrbi te je kao
takvu u cijelosti treba promicati u klinicka
skrb. Skrb usmjerena na obitelj je pristup
skrbi kojemu je fokus ukljuc¢enost ¢lanova
obitelji te naglasava emocionalne, socijalne
i razvojne potrebe djeteta. FCC podrazu-
mijeva zdravstveni pristup koji ukljucuje
planiranje, provodenje i evaluaciju usmje-
renu na ravnopravan pozitivan odnos obi-
telji 1 zdravstvenih djelatnika. Nacela FCC
opisani su kao ocuvanje dostojanstva, di-
jeljenje informacija, ukljucivanje obitelji u
skrb 1 donosenje odluka, empatija, integri-
tet obitelji i transformaciju znanja roditelja.
Centralni fokus FCC je educiranje rodite-
lja kao primarnog njegovatelja i pruzanje
psihosocijalne pomoc¢i. Takav pristup se
pokazao ucinkovitim omogucavajuci brzi
oporavak, emocionalnu i bihevioralnu po-
drsku djetetu, zadovoljstvo roditelja i sma-
njivanje troskova hospitalizacije (2).

Briga o vise novorodencadi u istom
prostoru NICU povijesno je bila jedina do-
stupna opcija za pruzanje skrbi novoroden-
¢adi 1 njihovim obiteljima. Takvi otvoreni
prostori omogucuju zdravstvenim djelat-
nicima praéenje nekoliko novorodencadi
istovremeno, ali nude ograni¢ene moguc-
nosti za prisutnost i privatnost roditelja. Ti-
jekom vremena prepoznata je vaznost pro-
stornih uvjeta koji roditeljima omogucuju
aktivno sudjelovanje u skrbi u manje stre-
snom okruzenju. Stoga se NICU odmicu
od prostornog koncepta otvorenih prostora
u jedinice s privatnim obiteljskim sobama.
Provedena istrazivanja pokazala su da su
roditelji vise ukljuceni u skrb te provode
viSe vremena sa svojom novorodencadi u
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takvim obiteljskim sobama. Njihova po-
vecana prisutnost pojacava emocionalnu
vezu izmedu roditelja i novorodencadi, a
intimna atmosfera omogucava privatnost,
olaksava interakciju roditelja i novoroden-
Ceta te provodenja metode kontakta koza
na kozu. Prema istrazivanjima prisutnost
roditelja ima pozitivan utjecaj na smanji-
vanje stresa, porast tjelesne mase novoro-
denceta, smanjenu smrtnost, manja je uce-
stalost razvoja sepse i bronhopulmonalne
displazije, bolji kognitivni razvoj djeteta,
bolju laktacija u majke te uspjesnije doje-
nje. Mehanizmi ovih dobrobiti nisu poznati
kao ni onih vezanih uz iskustva roditelja

).

Potrebno je obratiti pozornost na
moguce poteskoce u ovom pristupu skrbi,
u smislu povezivanja i komunikacije rodi-
telja sa zdravstvenim djelatnicima, osjeca-
ju smanjene informiranosti i smanjenom
ukljuc¢ivanju u donoSenje odluka i poslje-
dicnom "gaSenju" roditeljskih osjecaja.
Roditelji takoder mogu dozivjeti usamlje-
nost i izolaciju jer je teze upoznati druge
roditelje 1 dobiti podrsku onih sa slicnim
iskustvima. Iz tog razloga danas se provo-
de mnoga istrazivanja na tom podrucju, a
u bolnicama u kojima se provodi razvojna
skrb i skrb usmjerena na obitelj moze se
organizirati individualna podrska s rodi-
teljem hospitaliziranog novorodenceta, a
i grupna podrska okupljajuéi roditelje sa
slicnim iskustvima (5). Jedna od mogucih
poteskoca je da se roditelji zele ukljuciti u
brigu o svom djetetu, ali se osjecaju pre-
viSe nemocno, tjeskobno i preoptereéeno
da bi to ucinili u NICU. Medutim, stres i
nedostatak roditeljskog osjecaja nije uvijek
u korelaciji s tezinom stanja djeteta. Medi-
cinska skrb novorodenceta obic¢no je priori-
tet, a okruzenje NICU (zdravstveno stanje
novorodenceta i visokotehnoloski uredaji)
mogu biti prepreka roditeljskoj prisutnosti
i sudjelovanju. Stoga je na pojedinacnim
neonatalnim jedinicama intenzivne skrbi
da promicu pozitivno okruzenje za obitelji
kako bi pomogli roditeljima da razumiju

ponasanje i potrebe svog djeteta te ih po-
taknu da sudjeluju u skrbi za svoje novo-
rodence (1).

Istrazivanja pokazuju da FCDC
nije implementirana u svom maksimalnom
potencijalu. Tako su nacela globalno do-
bra poznata, provodenja u praksi su ¢esto
nedosljedna, parcijalna i sporadi¢na. Ce-
sto je to nenamjerno, a problem je obicno
u svojevrsnom nedostatku u neonatalnoj
skrbi koji moze biti vezan uz nedostatak
zdravstvenih djelatnika, organizacijskog
karaktera, nedostatak edukatora, moguc-
nosti neformalne edukacije itd. U NICU
gdje izostaju standardi FCDC, isti postaju
sekundarni u odnosu na prezivljavanje no-
vorodencadi. Poznavajuéi vaznost kvalite-
te zivota nakon prezivljavanja, bitno je reci
kako su prezivljavanje i odgovarajucéa skrb
koja sprjecava morbiditete i osigurava kva-
litetno odrastanje postaje jednako bitna.

Za uspjesno provodenje FCDC po-
treban je educiran multidisciplinarni tim iz
podrucja razvojne skrbi i skrbi usmjerene
na obitelj. Tim se moze kolektivno istovre-
meno educirati ili ¢e djelatnike NICU in-
dividualno educirati sluzbeni edukator koji
bi provodenje pojedinih segmenata FCDC
trebao i supervizirati. Osim zadovoljavanja
svih segmenata FCDC iznimno je vazno
posvetiti vrijeme edukaciji roditelja koja
treba biti standardizirana i individualizira-
na. Cijela filozofija skrbi temelji se ideji da
su roditelji primarni njegovatelji, a medi-
cinske sestre i lijenici su primarni podr-
zavatelji koji ujedno nadziru sve postupke
u skrbi (4).

Medicinske sestre u NICU provo-
de najvise vremena s novorodencadi te su
zbog toga Cesto odlucne preuzeti vodstvo
u interdisciplinarnim timovima za cjelovit
pristup novorodencetu s ciljem pobolj$anja
ishoda lijecenja te smanjenja rizika i kom-
plikacija koje mogu biti posljedica hospita-
lizacije u NICU. Pristup neonatalnoj skrbi
koji nastoji poboljsati kvalitetu Zivota ge-
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nerirala je promjene u praksi NICU kroz
razvojnu skrb te skrb usmjerenu na obitelj
kojima se provodi skrb prilagodena fizio-
loskim i razvojnim potrebama novoroden-
¢adi i njihovih obitelji. FCC saznanja ¢i-
njenic¢no potvrduju da se najbolji rezultati
u zdravstvenoj skrbi postizu kada je obitelj
novorodenceta aktivno ukljucena u brigu o
emocionalnim, socijalnim i razvojnim po-
trebama novorodenceta. To podrazumijeva
promjene u elementima kao Sto su: fizicko
okruzenje NICU (individualni prostori za
obitelji), komunikacija (sudjelovanje u do-
nosenju odluka), te stavovi zdravstvenih
djelatnika NICU. Prema teoriji na kojoj je
utemeljen NIDCAP navodi se da novoro-
dencad posjeduje sposobnost komunikacije
svojih potreba kroz fizioloske i bihevioral-
ne znakove. Primarni skrbnici i zdrav-
stveni djelatnici moraju znati protumaciti
neonatalnu komunikaciju kroz ponasanje i
stanje djeteta kako bi prilagoditi interven-
cije. Ponasanje nedonosceta koje reflektira
stres, obranu i defanzivno ponaSanje za-
htjeva modifikaciju skrbi i okoline NICU.
Razvojna skrb je usmjerena na optimizaci-
ju okruzenja NICU: svjetla; zvukovi; polo-
zaj novorodenceta; manipulacija; upravlja-
nje boli i sudjelovanje obitelji kroz ulogu
primarnog njegovatelja svog djeteta (3).

ZAKLJUCAK

Iako se o dobrobiti razvojne skrbi
prvi put raspravljalo prije 30 godina i sada
jumnogi vide kao temeljni aspekt moderne
neonatologije. Skrb usmjerena na obitelj,
kao i razvojna skrb pokazala se obecava-
juc¢im pristupom za djecu vrlo rane dobi s
ciljem brzeg oporavka djeteta, povoljnijim
medicinskim i neurorazvojnim ishodom,
zadovoljstvom roditelja te smanjenjem
troSkova hospitalizacije. To su sigurne i
ucinkovite strategije s pozitivnim kratko-
ro¢nim i dugoro¢nim ishodima za roditelje
i novorodencad. Za podr§ku omogucavanja
razvoja bliskosti roditelja i novorodenceta i
provodenje skrbi koja ispunjava elemenate

skrbi usmjerene na obitelj potrebna je su-
stavna promjena u smislu edukacije te po-
sljedi¢nim promjenama u promisljanju te
visokim vrednovanjm NIDCAP i FCC. U
eri povecanog prezivljavanja nedonoscadi
(i ekstremno niske rodne mase) neophodno
je voditi brigu o sprjecavanju neuroloskih
i razvojnih poteskoca djeteta kroz doka-
zano ucinkovite koncepte skrbi kako bi se
smanjio razvoj neuroloskih poteskoca te
omogucila Sto bolja kvaliteta Zivota djeteta
u buducénosti. Briga o neurobihevioralnom
razvoju pocinje od prvog dana djetetova
Zivota.
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Summary

CARE FOR NEUROLOGICAL DEVELOPMENT THROUGH DEVELOPMENTAL CARE
AND FAMILY CENTERED CARE

Karolina Kramari¢, Monika Cordas

Preterm born infants are at high risk of impaired cognitive, sensory, motor and be-
havioral development when compared to full- term infants. The most common reason for
this is early brain injury and impaired brain development. From the first day of life, it is
necessary to implement strategies to prevent neurological damage that significantly affects
the quality of life of the child. The databases of PubMed and Medline were searched. All
available papers as well as clinical guidelines and recommendations, nursing and medical
literature from 2017 to 2022 have been evaluated. Several keywords were used during the
literature search: developmental care, family-centered care, children. Preterm infants and
sick newborns are usually admitted in neonatal intensive care (NICU) to provide special
care and management and due to that often faces many stressful situations such as noise,
bright lights, painful stimulations and interventions and lack of parental contact. Excessi-
ve sensory load or stressors may negatively impact on neuromotor and behavioral deve-
lopment which can be manifested as impaired function in child’s growth and development
and reduced quality of life of the child. Birth of a very preterm infant affects the mental well-
being of the parents leading to distress and anxiety and excessive concern for the current
state and the future of the child. Family-centered care (FCC) is described as a healthcare
approach that includes planning, delivery and evaluation focused on a positive relationship
and interaction among family, health care professionals, and the patient. Furthermore, it
implies family care, involvement of parents as active participants in the child care process,
empathy, family integrity and the knowledge transformation. Family-centered care as well
as developmental care has shown to be a promising approach for children by providing fa-
ster recovery, more favorable neurological and behavioral outcomes, parental satisfaction,
and reduced cost due to hospitalization. This paper is a brief overview of care approaches
that enables a better quality of life for the child after leaving the NICU. Approaches such as
Developmental care, Newborn Developmental Care and Assessment Program (NIDCAP)
and Creating Opportunities for Parent Empowerment (COPE), have elements of family-cen-
tered care (FCC) which are shown to be beneficial on medical and developmental outcomes
of preterm infants. In the era of increased survival of premature babies (and extremely low
birth weight), it is necessary to take care of the prevention of neurological and developmen-
tal difficulties of the child through proven effective care concepts in order to reduce the
development of neurological difficulties and enable the best possible quality of life of the
child in the future.

Descriptors: DEVELOPMENTAL CARE, FAMILY CENTERED CARE, NICU, CHILDREN
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PARASOMNIJE DJECJE DOBI
IVANA MARUSIC KRNIC*

Uvod: Poremecaji spavanja Cest su i znacajan socioekonomski i zdravstveni pro-
blem u djece i njihovih obitelji. Parasomnije su skupina poremecaja spavanja obiljezena
neuobicajenim i nezeljenim noénim ponasanjem. Cesto su benigne naravi i spontano pro-
laze sazrijevanjem, ali mogu biti dramaticne i imati nezeljene ishode, pogotovo u djece s
komorbiditetima.

Razrada teme: Parasomnije pobudenosti su NREM parasomnije iz dubokog NREM
sna, u prvoj polovini noc¢i. Najzastupljenije su smetena pobudenost, nocni strahovi i mje-
secarenje. Nakon epizode NREM parasomnije djeca mogu biti konfuzna ili smetena i ne
sjecaju se dogadaja. REM parasomnije se dogadaju u drugoj polovini noc¢i iz REM sna,
a najznacajnije su no¢ne more, paraliza spavanja i poremecaj ponasanja u REM-u. Epi-
zode parasomnija ponekad je teSko razlikovati od nocénih epilepsija poput hipermotorne
epilepsije povezane sa spavanjem, Sto predstavija velik izazov klinicarima. Polisomnogra-
fija i cjelonocna elektroencefalografija s video monitoringom su metode koje se izvode u
specijaliziranim laboratorijima za poremecaje spavanja, u cilju diferencijalne dijagnostike
poremecaja spavanja razlicite etiologije. Prikazom pacijenata s parasomnijama i komorbi-
ditetima dodatno ¢e se ukazati na specificnosti no¢nih snimanja i vaznost edukacije osoblja
iz podrucja medicine spavanja.

Zakljucak: Pravovremeno postavijanje dijagnoze parasomnije i iskljucivanje posto-
Jjanja drugih bolesti i poremecaja omogucava izbjegavanje brojnih dijagnostickih pretraga
ili nepotrebnog uvodenja antiepilepticke terapije te umanjuje stres djeteta i obitelji. Higi-
Jena spavanja vazna je terapijska mjera u djece s parasomnijom, koja je indicirana ve¢ pri
sumnji da je rijec¢ o parasomniji, bez obzira na etiologiju i komorbiditete. Edukacija djeteta
i obitelji o zdravim navikama spavanja iznimno je vazna.

Deskriptori: NREM I REM PARASOMNIJE, POLISOMNOGRAFIJA, HIGIJENA SPAVANJA

UvoD nju se desetlje¢ima istrazuje i piSe, te se
zna koliko je zdrav san vazan za rast i ra-
zvoj djeteta, kogniciju, reparaciju, odmor,
pamcéenje i ucenje. No opet, na neki nacin,
vaznost spavanja se Cesto zanemaruje ili
olako shvacéa. Poremecaji spavanja u djece
vrlo su Cest, te nekada ozbiljan zdravstveni
i socioekonomski problem, koji zbog svojih
osobitosti, vezanost na no¢ i deprivaciju ili

Adresa za dopisivanje: fragmentaciju sna mogu imati mnogostru-
E-mail: marusic_i@yahoo.com

Spavanje je zZivotna nuznost i 0s-
novna ljudska potreba, sastavnica zivota.
Problemi i poteskoce sa spavanjem jedan
su od glavnih upita pedijatrima. O spava-

*Qdjel za poremecaje spavanja,
Odjel neuropedijatrije, Dje¢ja Bolnica Srebrnjak
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ke posljedice na dnevno funkcioniranje,
uspjeh u skoli, socijalne i obiteljske odno-
se, te zdravlje u cjelini. Prema tre¢em izda-
nju Medunarodne klasifikacije poremecaja
spavanja ICDS (International Classifica-
tion of Sleep Disorders, ICDS III) klasifi-
cirano je sedam glavnih kategorija pore-
mecaja spavanja, a parasomnije spadaju u
petu skupinu (1).

DEFINICIE, ETIOLOGIJA I PODJELA
PARASOMNIJA

Rije¢ parasomnija dolazi od grcke
rijeci "para" - iznad, vise od i od latinske
rije¢i "somnius" - san; parasomnije su u
direktnom prijevodu "iznad sna" ili "vise
od sna". Parasomnije su definirane kao
neugodan ili nepozeljan dogadaj, iskustvo
ili ponasanje predominantno tj. iskljucivo
vezano uz spavanje ili san. Opisuju se kao
neobi¢an fenomen koji se dogada za vrije-
me tonjenja u san, za vrijeme spavanja ili
kod budenja iz sna (2). Etiologija paraso-
mnija je nepoznata, a prihvacena je teorija
o maturacijskom uzroku parasomnija kao
razvojnom poremecaju spavanja. Osnovna
podjela parasomnija je prema fazi spava-
nja u kojima se dogadaju, pa tako postoje
Non REM (NREM) parasomnije koje se
dogadaju u fazi dubokog ili sporovalnog
spavanja, REM parasomnije koje su veza-
ne uz REM spavanje i tzv. skupina ostalih
parasomnija koje nisu nuzno vezane uz
faze spavanja.

NON REM PARASOMNIJE - PARASOMNIJE
POBUDIVANJA

Sve Non REM (NREM) parasomni-
je imaju neke iste specificnosti. Dogadaju
se u prvoj polovini no¢i, kada prevladava
duboko spavanje, djeca su za vrijeme tra-
janja dogadaja konfuzna, dezorjentirana,
ne mogu se razbuditi, a ujutro se u pravilu
ne sjecaju no¢nih zbivanja. NREM paraso-
mnije dogadaju se zbog inercije spavanja
ili nemoguénosti razbudivanja iz NREM
spavanja i tzv. stanja disocijacije, odnosno

sposobnosti simultanog stanja budnosti i
spavanja u razli¢itim regijama mozga (3).
Kod ve¢ine NREM parasomnija klinicki
pregled i dobro uzeta anamneza mogu biti
dovoljni za postavljanje dijagnoze.

SMETENA POBUDENOST,
ENGL. COFUSIONAL AROUSAL

Oko 20% djece u dobi od 3 do 13
godina povremeno pati od smetene pobu-
denosti. Sazrijevanjem se ucestalost epizo-
da smetene pobudenosti smanjuje. Epizodu
smetene pobudenosti iz klinickog primjera
mozemo opisati ovako: dijete duboko spa-
va, nakon 1-2 sata sna odjednom sjedne u
krevetu, pritom ima otvorene o¢i. Moze
vokalizirati, re¢i nesto nepovezano ili ne-
razgovjetno, uzdisati, mrmljati. Ponekad
sjedne na rub kreveta, ogleda se oko sebe.
Moze mahati rukama ili nogama, izvodi-
ti neobi¢ne pokrete. Djeluje konfuzno i
smeteno, no razina uzbudenja nije visoka.
Epizoda traje izmedu nekoliko do 15 minu-
ta. Nakon budenja, dijete ima parcijalnu, a
najéesce potpunu amneziju na dogadaj.

NOCNI STRAHOVI, ENGL. NIGHT TERORS,
SLEEP TERRORS

Prevalencija no¢nih strahova je 3%,
a najcesce se desSavaju od trece do osme
godine zivota. Dijete se iznenada "pro-
budi" najcesce u prvoj trecini noéi, s gla-
snim vriskom, neutje$no place, nikako se
ne moze smiriti, uzasnuto strahom. Pritom
moze biti agresivno te odguruje roditelja,
moze udariti, grebati, Cupati, ugristi i/ili
biti autoagresivno. Epizoda zna potrajati
do 30 minuta i dulje, pogotovo ako rodi-
telj u neznanju pokusSava probuditi dijete.
Razina uzbudenosti u no¢nom strahu je
izrazito visoka, pa je to najdramaticnija
parasomnija.
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MIJESECARENJE, ENGL. SLEEPWALKING,
SOMNABULISM

Kod somnabulizma govorimo o se-
riji kompleksnih ponasanja koja su inicira-
na parcijalnom pobudenos¢u iz dubokog
sna (2). Zna se da je prevalencija znacajno
veca u djece, te da se postepeno smanjuje
s dobi. Znacajna je genetska predisponira-
nost, prekomjerna dnevna pospanost i pre-
klapanje s drugim parasomnijama. Epizo-
da mjesecarenja traje prosje¢no 5 minuta,
no moze potrajati i do 30 minuta. Mjese-
¢ari hodaju otvorenih ociju, uspjesno zao-
bilaze predmete i stvari na putu, ali imaju
izmjenjenu percepciju. Smatra se da su
mjesecari rijetko agresivni, osobito medu
djecom. No zabiljezeni su i slucajevi nasr-
taja na druge ljude i autoagresije. U djece
i adolescenata koji mjesecare najvaznije je
umanjiti rizik od potencijalnih nezgoda ili
ozljeda. U tom smislu treba onemoguciti
izlaz iz doma, pripaziti na vrata, prozore,
skloniti kljuceve, ostre predmete i sl.

REM PARASOMNIJE

Zajednicko obiljezje REM paraso-
mnija je da se dogadaju za vrijeme REM
spavanja ili na prijelazu iz REM faze u
budnost. U REM parasomnije su ukljuce-
ni snovi. Obiljezja REM parasomnija su
vividni snovi koji mogu biti ugodni i zani-
mljivi, ali i neugodne manifestacije REM
spavanja poput hipnagognih i hipnapom-
pnih halucinacija kod tonjenja u san ili raz-
budivanja.

PARALIZA SPAVANJA, ENGL. SLEEP
PARALYSIS

Paraliza spavanja dogada se kod
tonjenja u san ili budenja iz sna, a karak-
terizira ju osjecaj nemogucnosti pomica-
nja odredenog dijela tijela ili cijelog tijela.
Zahvaceni paralizom su svi voljni misi¢i
osim dijafragme, vanjskih misica oka i mi-
Si¢a stapediusa. Zbog atonije interkostalne
muskulature osobe imaju osjecaj gusenja

ili nemoguénosti disanja. Epizoda moze
trajati manje od minute te do 10 minuta.
Onaj tko je imao epizodu paralize spavanja
tesko da ju je zaboravio. To su najdramatic-
nije parasomnije kojih se mozemo sjecati.
Uobicajeno su povezane s velikim stresnim
dogadajem, jakim umorom, deprivacijom
sna. Ucestalost je od jedne epizode u zi-
votu, pa do ponavljaju¢ih epizoda svake
no¢i. Paraliza spavanja moze biti izolirana,
a moze biti sastavni dio tetrade simptoma
narkolepsije. Opisano je da u sklopu nar-
kolepsije i do 50% bolesnika moze imati
paralizu spavanja (4).

NOCNE MORE, ENGL. NIGHT MARE
DISORDERS / NIGHT MARES

Noéne more su intenzivni, uznemi-
rujuci ruzni snovi koji ukljucuju razbudi-
vanje iz REM spavanja (2). Dogadaju se
uglavnom u drugoj polovini noéi, a najce-
S¢e pred jutro. Razina uzbudenja varira od
srednje do visoke, s ubrzanom frekvenci-
jom rada srca i disanja. Dijete uobicajeno
uznemireno i placuci dolazi k roditeljima u
krevet, te isprica ruzan san koji je sanjalo.
Djeca najéesée sanjaju ¢udovista i zvijeri,
drugi opisani snovi su snovi proganjanja, a
treéi su snovi o nesrecama ili nezgodama.
Povremene no¢ne more su ucestale medu
djecom, a smatra se da je svaka osoba za
zivota bar jednom imala no¢nu moru. No,
poremecajem se smatra ukoliko su epizode
ponavljajuce, remete san i kvalitetu zivota.

REM POREMECAJ PONASANJA, ENGL. REM
SLEEP BEHAVIOUR DISORDER (RBD)

REM poremecaj ponaSanja u snu je
REM parasomnija koja je obiljezena izo-
stankom atonije u REM spavanju, abnor-
malnim ponaSanjem u REM fazi spavanja,
a popracena vividnim snovima. Od ovog
poremecaja pate oba spola, te je recentno
naden i u adolescenata i djece. Kod RBD
atake dogada se doslovno prozivljavanje
sna, s razli¢itim varijacijama motoric¢kih
kretnji poput trzanja, mahanja, lupanja ru-
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kama i nogama, poskakivanja. Pri tom su
prisutne razli¢ite vokalizacije od vikanja,
vriskova, stenjanja i sl. Osobe s RBD ce-
sto mogu pasti s kreveta, ozlijediti sebe ili
osobe iz blize okoline. Dokazano je da 0so-
be s idiopatskim RBD dugoroéno u velikoj
mjeri (80%) razviju neurodegenerativnu
bolest, uglavnom parkinsonizam. Tako se
smatra da je RBD predisponirajué¢i rani
faktor za Parkinsonovu bolest (5).

PREPORUKE KOD PARASOMNIJA
ZA VRIJEME DOGADAJA

Kod epizode parasomnije vazno je
educirati roditelja da treba ostati smiren i
sabran, ne buditi dijete, paliti svijetlo, bez
suvisnih podrazaja. Dijete zagrliti i utjesiti,
te osigurati od mogucih ozljeda ili nezgo-
da. Mjesecara se moze otpratiti do kreve-
ta. Preporuka je pokusati snimiti i voditi
dnevnik dogadanja.

PARASOMNIJE I NOCNE EPILEPSIJE

Diferencijacija izmedu epileptickih
i neepileptickih dogadaja u spavanju moze
biti vrlo zahtjevna i predstavlja izazov u
klinickom radu. Napretkom tehnologije
i kvalitetnijom dijagnostikom uz neizo-
stavni video EEG monitoring i koristenje
upitnika poput FLEP skale olaksSano je ra-
zlikovati parasomnije od no¢nih epilepsija
poput hipermotorne epilepsije povezane sa
spavanjem. Polisomnografija i cjelono¢na
elektroencefalografija s videomonitorin-
gom su metode koje se izvode u specijali-
ziranim laboratorijima za poremecaje spa-
vanja, u cilju diferencijalne dijagnostike
poremecaja spavanja razlicite etiologije.

HIGIJENA SPAVANJA

Pod higijenom spavanja podrazumi-
jevaju se sve mjere, preporuke i saznanja
koja pomazu uspostaviti kvalitetniji i bolji
san. Ispravni obrasci uspavljivanja, vri-
jeme odlaska na pocinak, ugodni rituali,
prikladno okruzenje, prehrana, smanjenje

aktivnosti i podrazaja prije spavanja, izbje-
gavanje zabrinutosti u krevetu ¢ine mjere
higijene spavanja. Ovisno o dobi i potrebi
djeteta, sociokulturoloskim, obiteljskim i
osobnim vrijednostima roditelji bi trebali
svojoj djeci pomo¢i savladati, te ustaliti na-
vike vezane uz spavanje, koje Cesto ostaju
za cijeli zivot. Higijena spavanja vazna je
terapijska mjera u djece s parasomnijom
koja je indicirana ve¢ pri sumnji da je ri-
jec o parasomniji, bez obzira na etiologiju
i komorbiditete.

ZAKLJUCCI

Spavanje, fiziologija spavanja i po-
remecaji vezani uz san i dalje su u fokusu
i interesu mnogih istrazivanja. Pa tako i
parasomnije - najceS¢e neopasan poreme-
¢aj spavanja karakteristican za djecu. No-
vija su saznanja da se NREM parasomnije
desavaju iz dubokog sna u prvoj polovini
no¢i zbog inercije spavanja ili nemoguéno-
sti razbudivanja iz NREM spavanja i tzv.
stanja disocijacije, odnosno sposobnosti
simultanog stanja budnosti i spavanja u
razli¢itim regijama mozga. Kod mjeseca-
renja je nadena znacajna genetska predis-
poniranost, prekomjerna dnevna pospa-
nost i korelacija sa drugim parasomnijama.
Paraliza spavanja moze biti izolirana, ali
i dio tetrade simptoma narkolepsije. Rem
poremecaj ponasanja u spavanju (RBD)
je recentno naden i u djece, a dokazan je
kao predisponiraju¢i rani faktor za Par-
kinsonovu bolest. Diferencijacija izmedu
nocne epilepsije i parasomnija je olaksana
kvalitetnijom dijagnostikom s video EEG
monitoringom i kori§tenjem upitnika poput
FLEP skale. Mjere higijene spavanja i dalje
se smatraju vrijednim postupcima kojima
umanjujemo ucestalost parasomnija i po-
boljsavamo kvalitetu spavanja.

PRILOG: HIGIJENA SPAVANJA

e Uspostaviti redoviti raspored budnost -
spavanje.
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Vrijeme budenja i odlaska na spavanje
uvijek u priblizno isto vrijeme (+/- 1
sat).

Izbjegavati provodenje vremena u kre-
vetu - krevet, kinderbet, kolijevka neka
budi asocijaciju na spavanje.

Vrijeme odlaska na spavanje neka bude
dio rituala i predvidljivih dogadaja npr.:
vecera, kupanje, pranje zubi, prica za
laku no¢, spavanje.

Nastojati odvojiti hranjenje i nosenje od
uspavljivanja.

Staviti dijete u krevet kada je pospano,
ali jo§ ne spava.

Spavaéa soba hladnija, zamracena,
tiha, ugodna za boravak.

Igracka za spavanje, mekana, sigurna,
ne stimulativna.

Iskljuciti radio, tv i sl. iz uspavljivanja.

Prekide ili moguénost narusavanja
spavanja svesti na minimum, provjera
kako dijete spava treba biti kratka i dje-
tetu nezanimljiva.

Maknuti satove ukoliko djete Cesto gle-
da na sat.

Krevet - siguran, primjeren dobi dje-
teta, madrac ¢vrst, bez puno igracaka,
posteljine, jastuka.

Kasni obrok bogat triptofanom (¢aSa
toplog mlijeka, zitarice).

Prije spavanja izbjegavati cokoladu,
gotove Cajne 1 gazirane napitke (Secer,
kofein, tein).

Smanjiti tjelesnu aktivnosti prije spa-
vanja.

Slusati umirujucu, opustajucu glazbu
(uspavanke), Citati.

Eliminirati sve podrazaje iz spavace
sobe koji nisu povezani sa spavanjem
(tv prijamnik, rac¢unalo, tablet, mobitel,
playstation, hrana, pice).

Smanyjiti zabrinutost u krevetu - poticati
dijete da kad legne u krevet ne planira
sutra$nji dan, ne brine o ispitivanju u
Skoli i sl.
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Summary
PARASOMNIAS IN CHILDHOOD

Ivana Marusi¢ Krnié¢

Introduction: Sleep disorders are a common and significant socioeconomic and he-
alth problem in children and their families. Parasomnias are group of sleep disorders cha-
racterized by unusual and unwanted nocturnal behavior. Although they are often benign
and resolve spontaneously with growing up, they can be dramatic with unwanted outcomes,
particularly in children with comorbidities.

Elaboration: Parasomnias of arousal are NREM parasomnias from deep NREM
sleep, in the first half of the night. The most common are confused arousal, night terrors
and sleepwalking. After an episode of NREM parasomnia, children may be confused or
disturbed and have no memory of the event. REM parasomnias occur in the second half of
the night from REM sleep. The most significant are nightmares, sleep paralysis and REM
sleep behavior disorder. Occurrences of parasomnias are sometimes difficult to distinguish
from nocturnal epilepsies such as sleep-related hypermotor epilepsy, which presents a ma-
Jjor challenge to clinicians. Polysomnography and overnight electroencephalography with
video surveillance are methods performed in specialized sleep laboratories, in the diffe-
rential diagnosis of sleep disorders of various etiologies. The presentation of our patients
with parasomnias and comorbiditirs will additionally highlight the specificity of nightime
recordings and the importance of educating the staff, dealing with pediatric sleep medicine.

Conclusion: Timely diagnosis of parasomnia allows us to avoid unnecessary anti-
epileptic therapy, numerous diagnostic tests and reduces stress of child and family. Sleep
hygiene is an important therapeutic measure in children with parasomnia, which is indica-
ted as soon as parasomnia is suspected, regardless of comorbidities. Education of child and
family about healthy sleeping habits is extremely important.

Descriptors: NREM AND REM PARASOMNIAS, POLYSOMNOGRAPHY, SLEEP HYGIENE
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POREMECAJI DISANJA U SPAVANJU
INES KUNIC*

Poremecaji spavanja predstavijaju raznolik spektar stanja vezanih uz spavanje. Po-
remecaji disanja u spavanju potencijalno su ozbiljan uzrok bolesti i komorbiditeta. Prema
Internacionalnoj klasifikaciji dijele se na: sindrom opstruktivne apneje u spavanju (OSAS),
sindrome centralne apneje u spavanju, hipoventilacijske poremecaje vezane uz spavanje,
poremecaj hipoksemije vezan uz spavanje te izolirane simptome (primarno hrkanje i ka-
tatrenija). Poremecaji disanja u spavanju u djece javljaju se od novorodenacke do adoles-
pretilost, upalne bolesti disnog sustava i misSi¢na hipotonija. Cjelono¢na polisomnografija
Jje zlatni standard za utvrdivanje postojanja i tezine poremecaja disanja u spavanju. Apneja
hipopneja indeks je broj apneja/hipopneja u snu po satu, a koristi se za procjenu tezine
apneja. Ovisno o tezini smetnji, OSAS narusava arhitekturu spavanja, uzrokuje hipoven-
tilaciju, hipoksemiju i hiperkapniju. Sindromi centralne apneje, poremecaji hipoksemije i
hipoventilacije vezani uz spavanje zahtijevaju specifican timski pristup. Lijecenje je indi-
vidualno: OSAS lakseg/umjerenog stupnja lijeci se lijekovima, ORL operacijom, a djecu s
teskim poremecajem disanja treba titrirati aparatima za kontinuirani pozitivan tlak disnih
puteva ili neinvazivnu ventilaciju. Prikazom nasih neuropedijatrijskih pacijenata s poreme-
¢ajem disanja u spavanju dodatno e se ukazati na specificnosti no¢nih snimanja i potrebu
za kontinuiranom edukacijom osoblja. Dijete sa sumnjom na poremecaj disanja u spava-
nju potrebno je Sto ranije uputiti na polisomnografiju i timsku obradu. Rana dijagnostika
omogucava pravovremenu terapiju, cilijanu edukaciju i prevenciju komplikacija. Edukacija
roditelja i djeteta o vaznosti adekvatnog disanja u spavanju iznimno je vazna, pogotovo u
djece s kronicnim neuroloskim bolestima.

Deskriptori: POLISOMNOGRAFIJA, SINDROM OPSTRUKTIVNE APNEJE U SPAVANJU, SINDROMI
CENTRALNE APNEJE, DIJETE

Uvod apneje u spavanju (OSAS), sindrome cen-
tralne apneje u spavanju (CSA), hipoven-
tilacijske poremecaje vezane uz spavanje,
poremecaj hipoksemije vezan uz spavanje
te izolirane simptome (primarno hrkanje
i katatrenija). NajCes¢i uzroci su hipertro-
fija krajnika, specificnosti grade gornjeg

Poremecaji disanja u spavanju u dje-
ce javljaju se od novorodenacke do adoles-
centne dobi. Prema Internacionalnoj klasi-
fikaciji dijele se na: sindrom opstruktivne

*Qdjel za poremeéaje spavanja, diSnog puta, pretilost, upalne bolesti dis-
Odjel neuropedijatrije, Dje¢ja Bolnica Srebrnjak nog sustava i miSi¢na hipotonija. Cjelo-
Adresa za dopisivanje: noc¢na p(.)hso.mnogra.ﬁja. je zlavlFm standard
E-mail: kunic.ines@gmail.com za utvrdivanje postojanja i tezine poreme-
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¢aja disanja u spavanju. Apneja hipopneja
indeks je broj apneja/hipopneja u snu po
satu, a koristi se za procjenu tezine apne-
ja. Ovisno o tezini smetnji, OSAS i CSA
naruSavaju arhitekturu spavanja, uzrokuju
hipoventilaciju, hipoksemiju i hiperkapni-
ju. Lijecenje poremecaja disanja u spavanju
zahtijeva specifi¢an timski pristup, a najce-
S¢e se lijeci operativnim zahvatom, reduk-
cijom tjelesne tezine ili primjenom CPAP/
NIV uredaja.

Spavanje

Spavanje je reverzibilno fiziolos-
ko stanje prekida budne svijesti, smanje-
nog odgovora na podrazaje iz okoline i
smanjene motorne aktivnosti (1). U nor-
malnom spavanju izmjenjuju se REM i
NREM spavanje. NREM spavanje se dijeli
u 3 faze (N1, N2, N3). N1 je najpovrSnija
faza spavanja i karakterizira ju smanjenje
alfa EEG aktivnosti, spori pokreti o¢iju te
verteks valovi. N2 fazu spavanja karakte-
riziraju nize voltazne mijeSane theta i delta
aktivnosti, vretena spavanja, K-kompleksi
te umjeren do nizak EMG signal. U N3
fazi spavanja nalazimo "spore" visoko-
voltazne EEG aktivnosti te se ujedno na-
ziva 1 "duboko" ili "sporovalno" spavanje.
REM spavanje je po izgledu EEG valova i
metabolickom stupnju sli¢no budnosti, ka-
rakteriziraju ga grupiranje pilastih valova,
brzi pokreti o¢iju na EOG, misi¢na atonija,
misiéni trzajevi.

Poremecaji disanja
u spavanju

Poremecaji disanja u spavanju cesti
su i znacajni poremecaji spavanja u djece.
Iako nema to¢nih podataka o prevalenciji,
neke studije pokazuju da se opstruktiv-
na apneja u spavanju javlja u 1-3% djece
predskolske i rane skolske dobi, a vjeruje
se da apneju u spavanju ima 5-6% djece.
Do predpubertetske dobi ne postoji znacaj-
na razlika u spolu, poremecaj se podjedna-

ko javlja i u djecaka i u djevojcica. Pore-
mecaji disanja u spavanju kod djece prema
Internacionalnoj klasifikaciji dijele se na:
sindrom opstruktivne apneje u spavanju
(OSAS), sindrome centralne apneje u spa-
vanju (CSA), hipoventilacijske poremecaje
vezane uz spavanje, poremecaj hipoksemi-
je vezan uz spavanje te izolirane simptome
(primarno hrkanje i katatrenija).

Sindrom opstruktivne apneje
u spavanju (OSAS)

OSAS je Cesti poremecaj koji je ka-
rakteriziran pove¢anom opstrukcijom gor-
njeg diSnog puta tijekom spavanja rezultira-
juéi izrazitim smanjenjem ili prestanakom
protoka zraka kroz nos/usta. Ti dogadaji su
udruzeni sa smanjenom saturacijom i obic¢-
no zavrsavaju s kratkim razbudivanjem,
§to dovodi do fregmentiranog spavanja sa
smanjenim sporovalnim i REM spavanjem
(2). Opstruktivnu apneju u spavanju prvi je
opisao McKenzie jo§ 1880. godine, a sre-
dinom 70-tih godina proslog stolje¢a pre-
poznata je i kod djece. Studije su pokazale
da je OSA disproporcionalno visa u djece
s nizim Skolskim uspjehom, a djeca koja
su uspjesno lijeCena zbog OSAS pokazala
su akademski napredak, za razliku od one
djece kod kojih OSAS nije izlijecena (2).
Najcesci uzroci opstrukeiji disanja u spa-
vanju kod djece su hipertrofija adenoida
i/ili tonzila, specifiénosti gornjeg disnog
sustava, kroni¢ne upalne bolesti disnog su-
stava, pretilost i mi§i¢na hipotonija.

Simptome OSAS mozemo podijeliti
nanoc¢ne i dnevne. Najcesc¢i noéni simptom
je hrkanje, a uglavnom ga opisuju rodite-
lji ili braca/sestre koji spavaju u istoj sobi.
Do 20% djece hrée ponekad, a 7 do 10%
djece hrce redovito, a prema drugim istra-
zivanjima 1 od 7 djece hrée (3). Cesto se
tijekom hrkanja pojavljuju pauze u disa-
nju koje obi¢no zavrse glasnim i zvucnim
udisajem. Ostali no¢ni simptomi u djece s
OSAS su: nemirno spavanje, prekomjerno
znojenje, paradoksalno disanje i enureza.
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Dnevni simptomi su disanje na usta, tesko
budenje ujutro, prekomjerna dnevna pos-
panost, problemi u ponasSanju, lo§ uspjeh
u skoli, jutarnje glavobolje. Ponekad je to
ocito kada dijete zaspe na satu u skoli ili
za vrijeme vecere, a ponekad su simptomi
OSAS suptilniji, pa se ¢esto manifestiraju
kao problemi u ponasanju, agresivnost, hi-
peraktivnost, smetnje u ucenju (4). Nelije-
¢eni OSAS moze utjecati na kardiovasku-
larni sustav (hipertenzija, koronarna bolest
itd.), moze dovesti do razvoja dijabetesa i
hipotireoze.

Sindromi centralne apneje
(CSA)

CSA je karakterizirana odsutnos$éu
pokusaja respiracije bez opstrukcije diSnih
puteva. Uzroci CSA mogu biti neuromisic-
ne bolesti (misi¢ne atrofije, amiotroficna
lateralna skleroza), centralne lezije (moz-
dani udar, encefalitis i Arnold-Chiarijeva
malformacija), nelijeCeni OSAS, te defor-
macije prsnog kosa (skolioza).

Hipoventilacijski
poremecaji

Hipoventilacija podrazumjeva nea-
dekvatnu alveolarnu izmjenu plinova koja
rezultira razvojem hipoksemije 1 hiper-
kapnije koja je najizrazenija tijekom sna.
Razni patofizioloski mehanizmi doprinose
hipoventilaciji, od neuromuskularnih po-
remecaja do pretilosti, a mogu se pojaviti
sami ili u kombinaciji (2).

Poremecaji hipoksemije vezani uz
spavanje

Hipoksemija u spavanju karakteri-
zirana je periodima znacajnog smanjenja
oksihemoglobina, a moze biti povezana uz
hipoventilaciju, smanjeni parcijalni tlak ki-
sika ili je nejasne etiologije.

Izolirani simptomi

Hrkanje je zvuéna manifestacija
koja se javlja pri kretanju zraka tijekom
disanja, koje pokrece i dovodi do vibracije
mekog nepca i ostalih tkiva u gornjim dis-
nim putevima zbog snizenog tonusa misi¢a
u spavanju. Ne mora nuzno biti povezana s
apnejama. Katatrenija su periodi stenjanja
ili jecanja tijekom spavanja.

Dijagnoza poremecaja disanja
u spavanju

Dijagnoza poremecaja disanja u
spavanju postavlja se na osnovu anamneze,
detaljnog klinickog pregleda, ispunjavanje
upitnika za probir na prekomjernu dnevnu
pospanost i apneju u snu (Epworth ska-
la pospanosti, Berlinski upitnik, Stanford
upitnik, Stop Bang upitnik). Ipak, zlatni
standard u dijagnostici poremecaja disanja
u spavanju je cjelono¢na polisomnografija
ili studija spavanja. Cjelono¢na polisomno-
grafija je metoda za dijagnostiku poreme-
¢aja spavanja, koja se provodi tijekom no¢i,
u posebno opremljenim laboratorijima, uz
educiranog tehnicara. Visoko obrazova-
no medicinsko osoblje treba biti posebno
izuc¢eno za izvodenje, snimanje i interpre-
taciju rezultata studije. Tijekom snimanja
polisomnografije koriste se elektroencefa-
lografija (minimalno 6 EEG kanala), elek-
trookulogram (EOGQG) i elektromiografska
(EMG) aktivnost ispod brade i na potko-
ljenici, kako bi se mogle odrediti faze spa-
vanja. Abdominalna pletizmografija, nosni
tla¢ni i toplinski senzor te senzor saturacije
hemoglobina sluzi nam za evaluaciju disa-
nja. Stavljaju se dva odvoda elektrokardio-
grama (EKG-a) za mjerenje sr¢anog ritma.
Takoder, koristimo senzor za polozaj tijela,
infracrvenu kameru te mikrofon za audio
snimanje.

Arhitektura spavanja, i dogadaji za
vrijeme spavanja: apneje, hipopneje, mi-
krobudenja, latencije spavanja i dr. su stan-
dardizirani, uz preporuku analize i ozna-
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Tablica 1.

Prikaz tezine opstruktivne apneje u spavanju po vrijednostima AHI (2).

Odrasli Djeca

1. Blaga OSA (AHI 5-15) 1. Blaga OSA (AHI 1-2)

2. Umjerena OSA (AHI 15-30) 2. Umjerena OSA (AHI 2-5)

3. Teska OSA (AHI >30) 3. Srednje teska OSA (AHI 5-10)
4. Teska OSA (AHI >10)

Cavanja prema prirucniku Americke aka-
demije za medicinu spavanja (engl. AASM
- American Academy of Sleep Medicine).
Apneja hipopneja indeks (AHI) koji dobi-
jemo nakon snimljene polisomnografije
koristi se za procjenu ozbiljnosti apneja
za vrijeme spavanja na temelju ukupnog
broja apneja i hipopneja koje se javljaju po
satu sna. Opcenito, AHI se koristi za kla-
sifikaciju tezine bolesti. U djecjoj dobi, pa-
toloskim se smatra AHI veéi od 1 po satu
spavanja.

Lijecenje poremecaja disanja
u spavanju

Odluka o nacinu terapije ovisi o vr-
sti 1 tezini poremecaja disanja u spavanju,
o akutnim bolestima te komorbiditetima
djeteta. Izlje¢enje apneja je moguée spu-
Stanjem vrijednosti AHI unutar granica
normale. Uzroci OSA kod djece u vecini

te je najcesce rjesenje operativni zahvat.

Pretilost je Cest uzrok opstruktiv-
ne apneje u snu, a porast indeksa tjelesne
mase uzrokuje vecu pojavnost apneja. Dje-
cu koja su pretila vazno je uputiti na nutri-
cionisti¢ko savjetovanje kako bi im se uveo
plan prehrane i restriktivne dijete. Vrsi se
edukacija roditelja i djeteta o vaznosti tje-
lesne aktivnosti i pronalasku odgovarajuce
aktivnosti za dijete. Postoje brojna istra-
zivanja koja dokazuju da gubitak tjelesne
tezine direktno utjeCe na smanjenje broja
apneja u snu. Gubitak tezine stoga ostaje
vrlo uc¢inkovita strategija za lijecenje apne-

je u snu. Oralna pomagala povlace jezik
prema naprijed ili ué¢vrscuju tj. stabilizira-
ju donju vilicu ili mandibulu od pomicanja
unatrag, a korisna su za lijeCenje blagih
opstruktivnih apneja, hipopneja i hrkanja.

CPAP (eng. Continuous Positive
Airway Pressure) ili kontinuirani pozi-
tivni tlak u di$nim putevima djeluje tako
da kontinuiranom primjenom pozitivnog
tlaka preko maske tijekom cijelog ciklusa
disanja otvara di$ni put i omogucuje venti-
laciju plu¢a. U potpunosti ovisi o pacijen-
tovim inspiracijskim naporima i spontanoj
frekvenciji disanja te kad se primjenjuje
samostalno, zapravo predstavlja spontano
disanje pacijenta, uz odredenu razinu me-
hanicke potpore. Cilj CPAP-a je osigurati
otvorenost gornjih disnih puteva kroz res-
piracijski ciklus, poboljsati funkcionalni
rezidulani kapacitet plu¢a i smanjiti napor
pri disanju.

U neke djece s OSAS, CPAP ¢e biti
ucinkovit no u mnogo vise slucajeva kori-
stimo NIV koji ima razli¢ite modove rada
te se tako prilagodi svakom djetetu indivi-
dualno. NIV (eng. Non-invasive ventilati-
on) ili neinvanzivna ventilacija definira se
kao ventilacija koja ne zahtijeva umjetan
ulaz putem traheotomije ili endotrahealne
intubacije (5). Neinvazivna ventilacija od-
nosi se na pruzanje ventilacijske potpore
kroz pacijentove gornje diSne putove po-
mocu maske. NIV se koristi kada je povi-
Sen no¢ni CO2, §to kod djece vidamo mno-
go cesce, posebice kod neuromuskularnih
bolesti, kraniofacijalne abnormalnosti,
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hipoventilacije zbog debljine. Koristenjem
NIV-a nocu, poboljsava se dnevni ABS,
pluéni volumeni, snaga respiratornih misi-
¢a, smanjuje broj hospitalizacija, pruza se
potpora u neromuskularnim bolestima.

Kod djece titracija CPAP-a i NIV-a
vrsi se u bolnici nakon ili za vrijeme poliso-
mnografskog snimanja uz kontrolu ABS-a.
Polisomnografijom kasnije pratimo para-
metre koji se mogu mijenjati uslijed rasta
djeteta ili postoje¢e patologije. Djecu i
roditelje iznimno je vazno educirati o apa-
ratu i problemima. Razlog nepodnosenja
uredaja ili maske moze biti lose prijanjaju-
¢a maska koja propusta zrak. Maska moze
izazvati nadrazaj ili upalu koze i sluznica,
ranice, probleme s upalom o¢iju, suho¢om
sluznica i sl.

Zakljucak

Dijete sa sumnjom na poremecaje
disanja u spavanju potrebno je Sto ranije
uputiti na polisomnografiju i timsku obra-
du jer su ovi poremecaji potencijalno oz-
biljan uzrok bolesti i komorbiditeta. Rana
dijagnostika omoguéava pravovremenu te-
rapiju, ciljanu edukaciju i prevenciju kom-
plikacija. Lijecenje ovisi o tezini sindroma
opstruktivne apneje u spavanju, sindroma
centralne apneje i hipoventilacijskog pore-
mecaja, dobi pacijenta i komorbiditetima.
Svako dijete zahtijeva individualiziran i
multidisciplinaran pristup. Edukacija rodi-
telja i djeteta o vaznosti adekvatnog disanja
u spavanju iznimno je vazna, pogotovo u
djece s kroni¢nim neuroloskim bolestima.
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Summary
SLEEP-RELATED BREATHING DISORDERS

Ines Kunié

Sleep disorders represent a diverse spectrum of sleep-related conditions. Sleep bre-
athing disorders are potentially serious cause of morbidity and comorbidity. According to
the International Classification there are: obstructive sleep apnea syndrome (OSAS), central
sleep apnea syndromes, sleep-related hypoventilation disorders, sleep-related hypoxemia
disorder and isolated symptoms (primary snoring and catathrenia). Sleep breathing disor-
ders in children occur from newborn to adolescent period. The most common causes are:
hypertrophic tonsils, specificities of the upper respiratory tract, obesity, inflammatory res-
piratory diseases and muscle hypotonia. Overnight polysomnography is the gold standard
for determining the presence and severity of sleep-disordered breathing. The sleep apnea
hypopnea index is the number of apneas/hypopneas per hour, and it evaluates the severity
of apnea. Depending on its severity, OSAS disrupts sleep architecture, causes hypoventila-
tion, hypoxemia and hypercapnia. Central apnea syndromes, sleep-related hypoxemia and
hypoventilation disorders require a team approach. Treatment is individual: mild/moderate
OSAS is treated with drugs, surgery, while children with severe breathing disorders need to
be titrated with devices for continuous positive airway pressure or non-invasive ventilation.
The presentation of our neuropediatric patients will additionally highlight the specificity
of nightime recordings and the importance of continuous stuff education. A child with sus-
pected sleep-disordered breathing should be referred as early as possible for polysomno-
graphy and team menagement. Early diagnosis enables timely therapy, targeted education
and prevention of complications. Education of parents and children about the importance of
adequate breathing during sleep is extremely important, especially in children with chronic
neurologic diseases.

Descriptors: POLYSOMNOGRAPHY, OBSTRUCTIVE SLEEP APNEA SYNDROME, CENTRAL APNEA
SYNDROMES, CHILD
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PERORALNA PRIMJENA LIJEKA - ISKORAK U
LIJECENJU SPINALNE MISICNE ATROFIJE

DRAGICA BESTAK, DRAZENKA TOMLJENOVIC*

Spinalna misi¢na atrofija (SMA) je autosomno recesivna, progresivna degenerativna
bolest uzrokovana mutacijom gena SMNI na kromosomu 5q. Djelotvorno zbrinjavanje bo-
lesnika i utjecaj standardiziranog terapijskog pristupa radi postizanja bolje kakvocée Zivota
zahtijeva multidisciplinarni terapijski pristup i koordinaciju velikog broja strucnjaka ra-
znih specijalnosti. Rana primjena neinvazivne ventilacije i aparata za potpomognuto iska-
Sljavanje te ortopedski pristup rjesavanju skolioze, znacajno povoljno utjecu na prirodni
tijek bolesti. Uspjesan ishod terapijskih postupaka zapocinje ranom primjenom modificira-
juce geneticke i genske terapije. Protusmjerni oligonukleotid nusinersen i mala molekula
(risdiplam) usmjereni su na ukljucivanje egzona 7 u SMN2 mRNK te stvaranja stabilnog i
funkcionalnog proteina, a genska terapija (onasemnogen abeparvovec) nadomjesna je te-
rapija mutiranog gena SMNI. Rezultati primjene nusinersena upucuju na to da je napredak
na testovima motorickih funkcija najznacajniji u prvih 6 -12 mjeseci primjene, osobito za
SMA 1, uz dobru podnosljivost i s malim brojem nuspojava. Rana primjena modificirajuce
terapije povezana je s promjenom prirodnog tijeka i ishoda bolesti u smislu zaustavljanja
njene progresije i napretka u razvoju. Zasad nema medunarodno prihvacenih kriterija za
ukljucivanje bolesnika u gensku i geneticku terapiju prema tipovima, dobi, trajanju bolesti
i ovisnosti o trajnoj mehanickoj ventilaciji. Potrebna su dodatna ispitivanja radi procjene
ucinkovitosti terapije, temeljem procjene motorickih funkcija i stupnjeva motorickog razvo-
Jja, terapijskog ,,prozora”, procjene ishoda pomocu biomarkera bolesti, trajanja lijecenja,
doze lijeka, nuspojava vezanih za dugotrajnu primjenu i ishoda terapije, ponajprije ucinka
na poremecaje ventilacije i gutanja, ucinka na razvoj skolioze, kognitivnog razvoja, rasta
i autonomnih funkcija te procjene objektivnosti ljestvica za procjenu motorickih funkcija.

Deskriptori: SPINALNA MISICNA ATROFIJA, DJECA, TERAPIJA

Uvod vode o ucinkovitosti lijeka i poboljSanju
zdravstvenog stanja djece, pokazuju da je
sposobnost gutanja i hranjenja zadrzana
kod vecine djece, poboljSana je moguénost
sjedenja, a broj hospitalizacija je znacajno
manyji. Istrazivanja su pokazala da je dje-
lotvornost lijeka i jednostavnost primjene
uveliko poboljsala zdravstveno stanje djece

Peroralna primjena lijeka na Kli-
nici za pedijatriju KBC-a Zagreb provodi
se od 2021. godine. Studije koje se pro-

*Klinika za pedijatriju, KBC Zagreb

Adresa za dopisivanje:

Dragica Bestak, mag. med. tech.
Klinika za pedijatriju, KBC Zagreb
E-mail: dbestak@kbc-zagreb.hr

koja boluju od SMA. Djelotvornost lijeka s
aktivnom tvari risdiplam, za lije¢enje bole-
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snika oboljelih od SMA s nastupom u doje-
nackoj dobi (SMA tipa 1) i SMA s kasnijim
nastupom (SMA tipa 2 i 3) ocjenjivala se u
dvama pivotalnim klinickim ispitivanjima
nazvanima FIREFISH i SUNFISH. Istra-
zivanjem je obuhvaceno 15 zemalja uklju-
¢ujudi i Hrvatsku.

Firefisch studija

Ispitivanje FIREFISH otvoreno je
dvodijelno ispitivanje u kojem se ispituju
djelotvornost, sigurnost, farmakokinetika
i farmakodinamika lijeka Evrysdi u bole-
snika koji imaju simptomatski SMA tipa 1
(svi su bolesnici imali geneti¢ki potvrdenu
bolest i 2 kopije gena SMN2). Prvi dio ispi-
tivanja FIREFISH bio je dizajniran kao dio
za utvrdivanje doze. U drugom, potvrdnom
dijelu ispitivanja ocjenjivala se djelotvor-
nost lijeka koji ima aktivnu tvar risdiplam.
Bolesnici iz prvog dijela nisu sudjelovali
u drugom dijelu. Kljuéna mjera procjene
djelotvornosti bila je sposobnost sjedenja
bez potpore tijekom najmanje 5 sekundi
nakon 12 mjeseci lijeCenja, a mjerila se 22.
stavkom podljestvice za ocjenu grube mo-
toricke funkcije, koja je dio treceg izdanja
Bayleyevih ljestvica za ocjenu razvoja do-
jencadi 1 male djece (engl. Bayley Scales
of Infant and Toddler Development - Third
Edition, BSID-III).

Rezultati firefish studije

U drugi dio FIREFISH ispitivanja
ukljucen je 41 bolesnik koji je imao SMA
tipa 1. Medijan dobi pri nastupu klinickih
znakova i simptoma SMA tipa 1 iznosio je
1,5 mjeseci (raspon: 1,0 - 3,0 mjeseca), 54%
ispitanika bilo je zenskog spola, 54% njih
bili su bijelci, a 34% Azijci. Medijan dobi
pri uklju€ivanju u ispitivanje iznosio je 5,3
mjeseca (raspon: 2,2 - 6,9 mjeseci), a me-
dijan vremena izmedu nastupa simptoma
i primjene prve doze 3,4 mjeseca (raspon:
1,0 - 6,0 mjeseci). Na pocetku je medijan
rezultata na testu za dojencad s neuromi-

§icnim poremecajima Djecje bolnice u
Philadelphiji (engl. Children's Hospital of
Philadelphia Infant Test for Neuromuscu-
lar Disease, CHOP INTEND) iznosio 22,0
boda (raspon: 8,0 - 37,0), dok je medijan re-
zultata za modul 2 Hammersmith neurolos-
kog testa za dojencad (engl. Hammersmith
Infantilni Neurological Examination Mo-
dule 2, HINE 2) iznosio 1,0 bod (raspon:
0,0 - 5,0).

Primarna mjera ishoda bila je udio
bolesnika koji su nakon 12 mjeseci lijece-
nja bili sposobni sjediti bez potpore tije-
kom najmanje 5 sekundi (22. stavka BSID
IIT podljestvice za ocjenu grube motoricke
funkcije). Rezultati Firefisch (drugi dio is-
pitivanja) su pokazali da je 39/41 postiglo
primarne ciljeve studije nakon 12 mjeseci:
djece su bila ziva, 73% kontroliralo je drza-
nje glave, 22% je sjedilo samostalno, 31%
se rolalo u stranu a 4,9% je moglo stajati
uz pridrzavanje i 2% je moglo hodati sa-
mostalno. 95% je moglo gutati i prije kli-
nickog ispitivanja i po zavrsetku ispitivanja
(36/38) 1 89% bolesnika hranjenih peroral-
no prije klini¢kog ispitivanja zadrzali su tu
sposobnost i postigli su stupnjeve moto-
rickog razvoja - Sto bolesnici u prirodnom
tijeku bolesti ne postizu. U 24. mjesecu je
44% bolesnika steklo sposobnost sjedenja
bez potpore tijekom 30 sekundi (26. stav-
ka BSID III ljestvice). Bolesnici su nasta-
vili postizati dodatne motoricke funkcije
prema rezultatima testa HINE-2: 80,5%
moglo se prevrtati, dok je 27% bolesnika
ispunilo mjerilo za stajanje (12% ih je po-
drzavalo vlastitu tezinu, a 15% stajalo bez
potpore). Nelijeceni bolesnici sa SMA s na-
stupom u dojenackoj dobi nikad ne bi stekli
sposobnost sjedenja bez potpore, a o¢ekuje
se da bi svega njih 25% prezivjelo dulje od
14 mjeseci bez trajne ventilacije.

Sunfish studija

Ispitivanje SUNFISH dvodijelno je
multicentri¢no ispitivanje u kojem se ispi-
tuju djelotvornost, sigurnost, farmakokine-
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tika 1 farmakodinamika lijeka s aktivnom
tvari risdiplam u bolesnika u dobi od 2 do
25 godina koji imaju SMA tipa 2 ili tipa 3.
Prvi dio ispitivanja bio je eksploracijski i
usmjeren na utvrdivanje doze, dok je dru-
gi dio bio randomiziran, dvostruko slijep,
placebom kontroliran potvrdni dio. Bole-
snici iz prvog dijela nisu sudjelovali u dru-
gom dijelu. Primarna mjera ishoda bila je
promjena rezultata na ljestvici za mjerenje
motoric¢ke funkcije od 32 stavke (engl. Mo-
tor Function Measure 32, MFM32) nakon
12 mjeseci u odnosu na pocéetnu vrijednost.
MFM32 omogucuje ocjenjivanje Sirokog
raspona motoricke funkcije kod bolesni-
ka s razli¢itim klinickim slikama SMA.
Ukupan MFM32 rezultat izrazava se kao
postotak (raspon: 0 - 100) maksimalnog
mogucéeg rezultata, pri cemu visi rezultati
ukazuju na bolju motoric¢ku funkciju.

Rezultati sunfish studije

Drugi dio ispitivanja SUNFISH
randomiziran je, dvostruko slijepi, place-
bom kontrolirani dio koji se provodi u 180
nepokretnih osoba oboljelih od SMA tipa 2
(71%) ili tipa 3 (29%). Bolesnici su bili ran-
domizirani u omjeru 2:1 za primanje lijeka
risdiplam u terapijskoj dozi (vidjeti dio 4.2)
ili placeba. Randomizacija je bila stratifici-
rana prema dobnoj skupini (2, 5, 6, 11, 12,
17, 18, 25 godina).

Medijan dobi bolesnika na pocetku
lijecenja iznosio je 9,0 godina (raspon: 2 -
25 godina), dok je medijan vremena izme-
du nastupa prvih simptoma SMA i prvog
lijecenja iznosio 102,6 (1 - 275) mjeseci.
Sveukupno je pri ukljucivanju u ispitiva-
nje 30% ispitanika bilo u dobi od 2 do 5
godina, njih 32% bilo je u dobi od 6 do 11
godina, 26% ih je bilo u dobi od 12 do 17
godina, a 12% ispitanika bilo je u dobi od
18 do 25 godina. Od 180 bolesnika ukljuce-
nih u ispitivanje, njih 51% bilo je zenskog
spola, 67% bili su bijelci, a 19% Azijci. Na
pocetku je 67% bolesnika imalo skoliozu
(32% bolesnika imalo je tesku skoliozu).

Bolesnicima je srednja vrijednost pocetnog
MFM32 rezultata iznosila 46,1, dok im je
rezultat prema revidiranom modulu za
ocjenu funkcije gornjih ekstremiteta (engl.
Revised Upper Limb Module, RULM)
iznosio 20,1. Pocetne demografske znacaj-
ke bile su ujednacene izmedu skupine lije-
cene lijekom 1 one koja je primala placebo,
uz izuzetak skolioze (koju je imalo 63%
bolesnika u skupini lijecenoj lijekom 1 73%
onih u skupini koja je primala placebo).

Primarna analiza za drugi dio ispi-
tivanja SUNFISH - analiza promjene uku-
pnog MFM32 rezultata nakon 12 mjeseci u
odnosu na pocetnu vrijednost - pokazala je
klini¢ki vaznu i statisticki znaéajnu razliku
izmedu bolesnika lije¢enih lijekom i onih
koji su primali placebo.

Nakon zavrsetka 12 mjese¢nog raz-
doblja lijecenja 117 bolesnika nastavilo je
primati lijek koji sadrzi aktivnu tvar ris-
diplam. U trenutku provedbe 24 mjesecne
analize, u tih bolesnika koji su primali lijek
tijekom 24 mjeseca sveukupno je zabiljeze-
no odrzano pobolj$anje motori¢ke funkcije
izmedu 12. i 24. mjeseca. Srednja vrijed-
nost promjene od pocetne vrijednosti izno-
sila je 1,83 (95% CI: 0,74; 2,92) za MFM32
te 2,79 (95% CI: 1,94; 3,64) za RULM.

Zakljucak

Rano prepoznavanje klini¢kih zna-
kova, novorodenacki probir i rana genetic-
ka dijagnoza, primjena ciljane terapije koja
modificira tijek bolesti, redovito multidis-
ciplinarno timsko praéenje i lijeenje pore-
mecaja disanja, ortopedskih i gastroentero-
loskih komplikacija bolesti, kao i rani po-
Cetak tranzicijskog razdoblja, neizostavan
su dio skrbi o bolesnicima sa SMA. Radi
unapredenja zbrinjavanja i njege bolesni-
ka, kao i standardizacije skrbi o njima,
znacajna je kontinuirana evaluacija krite-
rija za ukljucivanje i prekid modificiraju-
¢e terapije te individualni pristup svakom
bolesniku i poticanje osnivanja i redovitog
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obnavljanja registra bolesnika s neuromu-
skularnim bolestima s podatcima vezanim
za ishod lijeCenja na nacionalnoj razini i u
razli¢itim zemljama Sirom svijeta, te njiho-
vo medusobno povezivanje i suradnja.

Paradigma u lijecenju u zadnjih
nekoliko godina znacajno se promijenila
u korist bolesnika koji boluju od spinalne
miSi¢ne atrofije. Osim lijeka koji se aplicira
intratekalno postoji i peroralna primjena
lijeka te genska terapija. Nadalje, realizi-
ran je i metabolicki probir na SMA koji
¢e uveliko pridonijeti lijeCenju bolesnika.
U KBC-Zagreb od 01. 03. 2023. godine
zapocinje novorodenacki probir. U probir
su ukljucena sva rodiliSta u Hrvatskoj koja
dostavljaju uzorak kapilarne krvi u meta-
bolicki laboratorij KBC-a Zagreb.

Literatura

. Barisi¢ N. i suradnici. Paediatr Croat. 2020; 64:

236-51.

. Evrysdi. Sazetak opis svojstava lijeka. Dostupno

na: http://dx.doi.org/10.13112/PC.2020.36 Refe-
rence. Pristupljeno: 10.2.2023.

. Darras et al. N Engl J Med 2021; 385: 427-35.

. Mercuri E. Et al. Lancet Neurol 2022; 21: 42-52.

176 Zbornik radova za medicinske sestre

Dragica Bestak i sur: Peroralna primjena lijeka...

Summary

ORAL APPLICATION OF MEDICINE ADVANCES IN THE TREATMENT OF
SPINAL MUSCULAR ATROPHY

Dragica Bestak, Drazenka Tomljenovié

Spinal muscular atrophy is an autosomal recessive, progressive degenerative dise-
ase caused by mutation of the SMNI (survival of motor neuron 1) gene on chromosome 5q.
Effective patient care and success of standardized therapeutic approaches taken to achieve
better quality of life require multidisciplinary therapeutic approach and coordination of a
large number of specialists. Successful outcome of diagnostic and therapeutic procedures is
based on the application of the standardized procedure. It begins with early recognition of
clinical signs and symptoms, as well as the risk of complications. Early application of non-
invasive ventilation and cough assist device together with orthopaedic approach to scolio-
sis significantica alter the natural course of the disease. Antisense oligonucleotide (AON)
nusinersen and small molecules are directed to enhancing inclusion of exon 7 in SMN2
mRNK and formation of a stable and functional protein, and gene therapy (onasemnogene
abeparvovec) is an example of SMNI gene replacement therapy. Results of treatment with
nusinersen show improvement on motor function scales, which is most pronounced in the
first 6 to 12 months of therapy in spinal muscular atrophy type I, with good tolerability and
safety. Earlier application of modifying therapy for SMA, primarily for type I, may signifi-
cantly change of the natural course and outcomes of the disease in terms of halting disease
progression, as well as establishing progress in motor development. There are currently no
strict internationally accepted criteria for inclusion of different genetic or gene therapies in
patients according to disease type or duration, patient age and dependence on permanent
mechanical invasive ventilation. Additional studies are required to evaluate therapeutic
efficacy, therapeutic window, duration of treatment, drug dose, side effects related to long-
term use and treatment outcome, preferably effects on ventilation and swallowing, effect
on cognitive development, scoliosis, growth and autonomic function, and objectivity of the
rating scale for motor functions. In conclusion, early genetic diagnosis, neonatal screening
and application of target therapy that modifies the course of the disease, timely monitoring
and treatment of respiratory, cardiologic and gastroenterological complications, as well
as early onset of the transition period are crucial parts of the care for spinal muscular
atrophy patients. In order to improve patient care, it is important to enable treatment po-
ssibilities according to standards of care, ongoing evaluation of the criteria for inclusion
and termination of modifying therapy, relieving centers for tertiary level of care, reducing
the number of disease related hospitalizations and individual access to each patient, along
with encouraging the establishment of patient registries for neuromuscular disorders at the
national level, as well as in referent countries around the world, and their interconnection
and cooperation.

Descriptors: SPINAL MUSCULAR ATROPHY, CHILDREN, THERAPY
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NOVOSTI U LIJECENJU SPINALNE MISICNE
ATROFIJE: POZITIVNI REZULTATI I NOVI IZAZOVI

Anela Culo: Novosti u lijetenju spinalne misi¢ne atrofije...

Tablica 1.

Klinicka klasifikacija spinalne misi¢ne atrofije.

ANELA CULO*

Spinalna misiéna atrofija (SMA) je jedna od najcesé¢ih autosomno recesivnih bolesti
s progresivnom slaboséu misica, Sto dovodi do znacajnog invaliditeta. Poremecaj je uzro-
kovan mutacijom u genu za prezivljavanje neurona 1 (SMNI), s posljedicnim smanjenjem
proteina SMN sto dovodi do degeneracije motorickog neurona. Nedostatak proteina SMN
uzrokuje odumiranje zivca koji kontroliraju misic¢e (motoricki neuron), dovodeci do slablje-
nja i atrofije misica te na kraju do gubitka pokreta te nemogucnosti disanja, hranjenja i go-
vora. Onasemnogene abeparvovec je prva genska terapija odobrena u republici Hrvatskoj
za lijecenje bolesnika s najtezim tipom, SMA I. Prethodna dva lijeka za lijecenje bolesnika
sa SMA nusinersen (Spinraza) su dostupni od 2016. godine i risdiplam (Evrysdi) od 2021.
godine, daju se dozivotno, dok se genska nadomjesna terapija onasemnogen abeparvovek
(Zolgensma) primjenjuje jednokratno intravenozno. Sva tri lijeka sprjecavaju napredovanje
bolesti. Rezultati su bolji kod Sto ranije primjene lijeka pa je zato vazno zapoceti lijecenje
vrlo rano. Genska nadomjesna terapija je treci lijek za spinalnu misi¢nu atrofiju.

Deskriptori: SPINALNA MISICNA ATROFIJA, LIJECENJE, DIJETE

UuvoD

Spinalna miSi¢na atrofija je najée-
§¢a nasljedna degenerativna bolest donjeg
motoneurona koja rezultira progresivnom
misi¢énom slabosti 1 atrofijom. Dijeli se u
Cetiri fenotipske skupine, od vrlo teskog
oblika s manifestacijama simptoma in ute-
rino do vrlo blagog oblika koji se manife-
stira u odrasloj dobi.

POSTAVLJANJE DIJAGNOZE

Na SMA treba posumnjati kod sva-
kog dojenceta sa slabos¢u i hipotonijom.
Dodatni pokazatelji koji upucuju na dija-

*Zavod za djecju neurologiju, KBC Zagreb

Adresa za dopisivanje:
E-mail: anela.culo@gmail.com

gnozu SMA kod djece su motoricke potes-
koce, gubitak motorickih vjestina, slabost
proksimalnih miSi¢a, hiporefleksija, fas-
cikulacije jezika i znakovi bolesti donjeg
motorickog neurona pri pregledu. Moleku-
larno geneticko testiranje s ciljanom ana-
lizom mutacije moze potvrditi dijagnozu
SMA otkrivanjem homozigotnih delecija
egzona 7 SMNI. Delecija egzona 7 najce-
$¢a je mutacija u SMN.

Elektromiografija i biopsija misica
bile su standardni dio dijagnosticke obra-
de za potvrdu SMA, a danas je dostupno
molekularno gensko testiranje. Za uspjeh
lijecenja bitna je rana dijagnostika. Za ranu
dijagnostiku sluzi novorodenacki probir
koji se radi iz suhe kapi krvi pomoc¢u neko-
liko razli¢itih metoda.
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Maksimalno Broj
TIP SMA  Drugi naziv Dob nastupa Zivotni vijek  ostvarenje Ostale karakteristike SMN
funkcija kopija
imrr‘t/?;l ishod Teska slabost pri
prvi Uglavnom porodaju. Izrazena
Prenatalna . nekoliko . . .
. . Prenatalna in ne dosegnu hipotonija. Facijalna
Tip 0 kongenitalna dana ako se o . .. .. 1
SMA utero ne primieni motoricke diplegija. Arefleksija.
meﬁaniéka prekretnice Rani respiratorni
I zastoj
ventilacija
Werdin Slabost. Hipotonija.
Hoffmainova <2 godine Ne moeu Fascikulacije jezika.
. . . bez ¢ mog Hiporefleksija.
Tip 1 bolest, < 6 mjeseci . sjediti . . 2
teska SMA respiratorne samostalno Arefleksija. Poteskoce
(nonsitters) potpore sisanja i gutanja.
Respiratorni zastoj
Proksimalna slabost.
2 sodine Sjede Posturalni tremor
Umjerena SMA . . & v . samostalno, ruku. Hiporefleksija.
. . . 6-18 mjeseci 70% dozivi A S
Tip 11 6-18 mjeseci . . ali nikad ne Prosje¢ne ili 3
. (sitters) 25 godina . . .
(sitters) . prohodaju iznadprosje¢ne
starosti
samostalno intelektualne
sposobnosti. Skolioza
>18 mjeseci
Kugelberg- Tip Illa Hodaju Mogué tremor ruku.
. Welanderova <3godine Gotovo R " s
Tip 111 . gegajudi ali Podsje¢a na misi¢nu 4
bolest, blaga starosti IITb>  normalan camostalno distrofiiu
SMA (walkers) 3 godine J
starosti
Pojavljuje se Progresivna misi¢na
Tip IV Adultna SMA od 10. do 30. Normalan Normalan s]ab%)st 4do8
godine
GENETICKA T GENSKA lazi do stvaranja proteina ¢iji nedostatak
TERAPIJA

SMA je rijetka progresivna bolest
koja se nekad lijecila simptomatski ili su-
portivno. Zahvaljujuéi razvoju ciljane tera-
pije mijenja se i tijek bolesti. U posljednjih
pet godina zabiljezen je veliki napredak
u podrucju genske terapije. Ovakva vrsta
terapije omogucéava poboljSanje u moto-
rickom razvoju i zaustavljanje progresije
bolesti. Prema definiciji gensku terapiju
¢ine lijekovi koji sadrze rekombinantnu
nukleinsku kiselinu (DNK ili RNK) i koji
se primjenjuju radi nadoknade, reparacije,
zamjene ili uklanjanja genske sekvence.
Genska terapija podrazumijeva uvodenje
funkcionalnog gena u stanice kako bi se
nadomjestio nefunkcionalni gen, ¢ime do-

dovodi do bolesti.

In vivo uklapanje gena u mati¢nu
stanicu omoguceno je integriraju¢im viru-
snim vektorom na poseban dio kromosoma
ili virusnim vektorom koji ne integrira i
ne replicira, ve¢ se uklapa u dugozivucu
stanicu 1 tako djeluje onoliko koliko traje
zivot stanice. Ex vivo znaci da se stanice
izdvoje 1 potom nakon obrade ponovo tran-
sduciraju u genom domacéina. Danas raspo-
lazemo s tri lijeka koji modificiraju bolest:
nusinersen, risdiplam, onasemnogene abe-
parvovec.

Nusinersen je oligonukleoid koji
modificira spajanje gena SMN2 kako bi
se povecalo stvaranje normalnog proteina
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motornog neurona pune duljine prezivlja-
vanja koji je manjkav kod SMA. Daje se in-
tratekalno, svaka doza ima 12mg u Sml. Li-
je€enje zapocinje sa Cetiri udarne doze koje
se daju u razmacima od 14 dana s tim da
se Cetvrta udarna doza daje 30 dana nakon
tre¢e. Nakon toga doza odrzavanja daje se
svaka Cetiri mjeseca.

Evrysdi (risdiplam) je odobren u ko-
lovozu 2020. godine od strane FDA za lije-
¢enje SMA, a u ozujku 2021. godine odo-
bren je i od European Medicines Agency.
Indiciran je u bolesnika u dobi od 2 mje-
seca i starijih. Risdiplam je mala molekula
koja genu SMN2 omogucuje proizvodnju
proteina puno dulje, koji moze normalno
raditi. Ovaj lijek daje se oralno i resorbira
se kroz krvno-mozdanu barijeru u sredisnji
Ziv¢ani sustav.

Onasemnogene abeparvovec sma-
tra se genskom terapijom, lijek je koji sa-
drzi ljudski genski materijal. Onsamnogen
abeparvovek nadomjesta gubitak funkcije
gena SMNI zbog genske mutacije i omo-
gucéuje produkciju proteina SMN. Kopija
gena SMN isporucuje se u stanice gdje je
potreban pomocu nosaca - vektora za is-
poruku gena. Vektor koji isporucuje gen

SMN proizveden je od modificiranog vi-
rusa koji se naziva adenoasocirani virus 9
ili AAV9. Ovaj tip virusa ne uzrokuje bo-
lest u ljudi. Za proizvodnju vektora, veéina
DNK virusa se uklanja i u njega se stavlja
novi gen SMN. Primjenjuje se jednokratno
intravenski. Mehanizam djelovanja je tran-
sferacija i prolazi krvno-mozdanu barijeru.

Doziranje i nacin primjene: lijece-
nje se provodi u klinickim centrima pod
nadzorom lije¢nika sa iskustvom u lijece-
nju SMA. Prije primjene onasemnogena
abeparvoveka, potrebno je napraviti odre-
dene laboratorijske pretrage:

e testiranje na prisutnost protutijela na
AAV9 koristenjem prikladnog validi-
ranog testa,

e provjera vrijednosti ALT, AST, uku-
pnog bilirubina, kreatinina, KKS i tro-
ponina.

24 sata prije davanja lijeka primje-
njuje se prednizolon peroralno u dozi Img/
kg/dan. Lijek se primjenjuje kao jednodo-
zna intravenska infuzija. Bolesnik dobije
nazivnu dozu 1,1x10" mg/kg onasemnogen
aberparvoveka. Ukupni volumen odreduje
se prema tjelesnoj tezini bolesnika. Lijek

Prije infuzije 24 sata onasemnogen aberparvoveka

Nakon infuzije abeparvoveka)

30 dana ( ukljucuje dan primjene onasemnogen

Prednizolon peroralno 1mg/kg/dan
(ili ekvivalentno ako se primjeni
drugi kortikosteroid)

Prednizolon peroralno Img/kg/dan

Nakon ¢ega slijedi 28 dana. Za bolesnike s

urednim nalazima (normalni klinicki pregled,
ukupni bilirubin, vrijednosti ALT-a i AST-a
ispod 2xgornje granice normale (GGN) i na
kraju razdoblja od 30 dana ili Za bolesnike s
poremecajem funkcije jetre na kraju razdoblja
od 30 dana; nastavljanje dok vrijednosti AST-a
i ALT-a nisu ispod 2xGGN i dok se sve druge
vrijednosti ne vrate u normalni raspon, nakon

Sistemski kortikosteroidi trebaju se
postepeno smanjivati. Smanjivanje
prednizolona (ili ekvivalenta ako

se primjeni drugi kortikosteroid)
npr. 2 tjedna pri 0,5mg/kg/dan i
zatim 2 tjedna pri 0,25mg/kg/dan
prednizolona peroralno. Sistemski
kortikosteroidi trebaju se postepeno

Cega slijedi smanjivanje doze tijekom 28 dana ili smanjivati

duze ako je potrebno

Potrebno je pratiti funkeciju jetre tijekom najmanje
3 mjeseca nakon infuzije onsemnogen abervoveka
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se primjenjuje infuzijskom pumpom u vre-
menskom roku od 60 min. Apliciraju se
dvije intravenske kanile (druga kanila se
postavlja preventivno u slucaju zaceplje-
nja). Nakon dovrsetka infuzije linija se tre-
ba isprati 0,9%-tnom otopinom natrijevog
klorida .

Mjere opreza pri rukovanju
ili primjeni lijeka

Lijek sadrzi ljudski modificirani
genski materijal i potrebno je pridrzavati
se prikladnih mjera opreza za rukovanje i
zbrinjavanje:

e priprema lijeka asepticki, u sterilnim
uvjetima;

e nosenje zastitne opreme (rukavice, za-
Stitne naocale);

e zbrinjavanje neiskoriStenog lijeka ili ot-
padnog materijala sukladno propisima
za rukovanje bioloskim otpadom.

Onasemnogen abeparvovek se izlu-
¢uje nakon primjene kroz tjelesne izluce-
vine najmanje mjesec dana. Medicinske
sestre i ¢lanovi obitelji koji su uz bolesnika
trebaju:

e pravilno rukovati tjelesnim teku¢inama
iizluéevinama bolesnika (pelene);

e obavljati pravilnu higijenu ruku;

e pravilno zbrinjavati pelene za jedno-
kratnu uporabu koje treba hermeticki
zatvoriti u dvostruke plastiéne vrecice.

Nuspojave
e poremecaj funkcije jetre i Zuci;
e prolazna trombocitopenija;

e porast razine troponinina.

INTERVENCIJE MEDICINSKE
SESTRE

PRIKAZ PACIJENATA

Genska terapija lijekom onasemno-
gen abeparvovek primijenjena je u 4 djece
koja boluju od SMA tip I, u dvoje zenske
dojencadi u dobi 4 i 5 mjeseci, u jednog
muskog dojenceta u dobi 2 mjeseca te u
djecaka u dobi 14 mjeseci. Lijek se primi-
jenio intravenski prema protokolu, uz imu-
nomodulatornu terapiju kortikosteroidima

INTERVENCIJE

OBJASNJENJA

Mjerenje vitalnih funkcija
Odrzavati prohodnost intravenske kanile
Primjena ordinirane terapije

Procjena boli, uo¢avanje promjene u ponasanju
(plac, nemir)

Pradenje djetetovog stanja

Koristiti asepticke uvjete rada i pravilnu higijenu
ruku

Podrska roditeljima

Kontrola labaratorijskih nalaza

Prevencija infekcije

Uocavanje odstupanja od normalnih vrijednosti

Omogucuje sigurnu primjenu lijeka

Pravodobno olaksavanje boli

Uociti i evidentirati promjene

Djelatna tvar u lijeku moze se izlucivati kroz stolicu
i mokracu

Verbalna i neverbalna komunikacija smanjuje strah i
anksioznost roditelja

U svrhu pracenja stanja djeteta (jetreni enzimi,
acidobazni status)

Povecana je podloznost infekcijama, provoditi mjere
izolacije
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i pracenje laboratorijskih nalaza. Nakon
primjene lijeka doslo je do blagog pobolj-
Sanja motorickih funkcija u vidu povisenog
misi¢nog tonusa, poveéanja pokretljivosti
gornjih i donjih ekstremiteta.

Nisu zamije¢ene znacajne nuspoja-
ve, kod jednog djeteta koje je dobilo gen-
sku terapiju u dobi od 5 mjeseci doslo je do
porasta vrijednosti transaminaza (registri-
rana nuspojava), s najvis§im vrijednostima
Cetvrti dan od primjene (AST 285, ALT
128, GGT 21, LDH 984), pada broja trom-
bocita (najnize vrijednosti 7. dan nakon
primjene - 50), porast troponina I (najvisa
vrijednost 2. dan od primjene - 6.3) te po-
rast D-dimera (najvisa vrijednost 6. dan od
primjene - 1.06)

Kod muskog dojenceta u dobi od 2
mjeseca u prvom tjednu nakon primjene
lijeka registriran je porast aktivnosti ami-
notransferaze (manje od 2 X gornje granice
normale), uz oporavak te trombocitopenija
uz oporavak, bez klinickih manifestacija,
a u drugom tjednu porast vrijednosti tro-
ponina uz normalan EKG-a i UZV srca. U
nekoliko navrata dijete je bilo subfebrilno
i febrilno bez znacajnog porasta upalnih
parametara. Sve navedene promjene regi-
strirane su kao ocekivane nuspojave lijeka.
Tijekom boravka kod sve djece je doslo do
normalizacije laboratorijskih nalaza te su
otpustena s urednim vrijednostima labora-
torijskih nalaza.

U vremenskom pracenju od 2 mje-
seca do 12 mjeseci, tijekom neuropedij-
strijskog pracenja djeca su klinicki stabil-
na, biljezi se blago pobolj$anje i napredo-
vanje u motori¢kom razvoju. Jedno dijete
moze stajati uz pridrzavanje i ortoze. Jedna
djevojcica je nakon respiratorne infekcije
traheotomirana, dok ostala djeca diSu sa-
mostalno. Vazno je naglasiti da je moguc-
nost nastavka lije¢enja uz fizikalnu terapiju
te pracenje i suport za ovu tesko bolesnu
djecu.

ZAKLJUCAK

U proslosti u lijeCenju djece sa
SMA primjenjivale su se simptomatske
mjere lijecenja i bolesnoj djeci nismo mogli
puno pomodi, ali napretkom medicine i do-
laskom novih inovativih lijekova za SMA
znacajno mozemo poboljsati kvalitetu zi-
vota i prezivljavanje ove djece. SMA, koja
je do nedavno bila smrtonosna u prvim
mjesecima zivota djeteta, to viSe ne mora
biti - sada mozemo produljiti i poboljsati
kvalitetu zivota. Najbolji rezultati posti-
zu se lijeCenjem u presimptomatskoj fazi
u ¢emu kljuénu ulogu ima novorodenacki
probir i molekularna geneticka dijagnosti-
ka. Napredak u lijecenju SMA je u velikom
zamahu. Prije nekoliko godina SMA je bila
neizljeciva bolest, danasnja dostupnost ra-
nog postavljanja dijagnoze i dostupnost no-
vih lijekova ostavlja nadu za bolju kvalitetu
Zivota.
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NEW TREATMENT FOR SPINAL MUSCULAR ATROPHY - POSITIVE RESULTS
AND NEW CHALLENGES

Anela Culo

Spinal muscular atrophy (SMA) is autosomal recessive disease leading to progre-
ssive muscle weakness and significant disability. Disorder is caused by a mutation in the
survival neuron gene 1 (SMNI) resulting in significant reduction of SMN protein leading
to motor neuron degeneration. The lack of SMN protein causes death of motor neurons,
weakening and atrophy of muscles, and eventually resulting in the loss of movement, res-
piratory problems and problems with speech and feeding. At the moment there are three
available drugs that can slow down progression of SMA. Nusinersen (Spinraza) (available
since 2016.) is administered intrathecally several times per year according to the schedulle.
Risdiplam (Evrysdi) (available since 2021.) is administered daily per os. The third one is
gene therapy also known as Onasomnogen aberparvovek (Zolgensma), and it is admini-
stered as one single dose intravenously. All three drugs prevent progression of the disease.
Results are better with earlier application of the drug, and because of that it is essential to

start treatment as early as possible.

Descriptors: SPINAL MUSCULAR ATROPHY, TREATMENT, CHILD
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PROCJENA KVALITETE ZIVOTA DJECE OBOLJELE
OD SPINALNE MISICNE ATROFIJE OD STRANE
NJIHOVIH RODITELJA ODNOSNO SKRBNIKA U

REPUBLICI HRVATSKOJ

IVONA MIHALIC*

Uvod: Spinalna misi¢na atrofija (SMA) je autosomno recesivna neurodegenerativina
bolest, koju karakterizira gubitak funkcije gena SMNI i smanjena razina SMN proteina.
Dijeli se na 5 tipova (0-1V), koji se prezentiraju rasponom klinicke slike od blagog gubitka
motorickih neurona i normalnog ocekivanog Zivotnog vijeka (tip IV) sve do progresivne
misicne slabosti i prerane smrti (tip 0) . Rijec je o bolesti za koju trenutno ne postoji lijek
koji bi omogucio potpuno izljecenje.

Cilj: Cilj ovog istrazivanja je utvrditi kakva je u Republici Hrvatskoj kvaliteta Zivota
djece koja boluju od SMA,vezana uz njihov nacin zivota i specificne simptome koji se vezu
uz njihovu bolest, prema misljenju njihovih roditelja/skrbnika.

Metode: Ovaj rad se temelji na obradi podataka o kvaliteti Zivota djece oboljele od
spinalne misicne atrofije koji se provodi ispitivanjem roditelja odnosno skrbnika koristeci
Upitnik The PedsQL™ 3.0 Neuromuscular Module, koji je specificiran za neuromuskularne
bolesti. Upitnik je na engeskom jeziku, ali su usmena pitanja postavljana na hrvatskom je-
ziku. Anketa se provodila na odjelu neuropedijatrije Klinickog bolnickog centra u Zagrebu.

Rezultati: U ovom upitniku sudjelovalo je 50 ispitanika, odnosno po jedan roditelj/
skrbnik svakog oboljelog djeteta. Rezultati su prikazani u obliku tablica i analizirani de-
skriptivnom analizom. Rezultati istrazivanja su pokazali da su problemi koji najvise sniza-
vaju kvalitetu Zivota djece oboljele od spinalne misicne atrofije komunikacijski problemi.

Deskriptori: SPINALNA MISICNA ATROFIJA, KVALITETA ZIVOTA, PROCJENA, DJECA

UvoD ¢ini jednom od najée$¢ih neuromuskular-
nih oboljenja u pedijatrijskoj populaciji.
Najces¢i oblik SMA uzrokovan je muta-
cijom gena SMNI na 5. kromosomu, §to
posljedi¢no izaziva propadanje motorickih
neurona u prednjim rogovima kraljeznicke
mozdine (1, 2). Tip I klasificira se kao naj-
ozbiljniji 1 najtezi tip oboljenja, te spada i

Spinalna miSi¢na atrofija (SMA) je
degenerativna bolest motorickih neurona
koja zapocinje ve¢ tijekom trudnoce i pro-
gresija se nastavlja nakon rodenja. Bolest
se javlja kod 1:10.000 zivorodenih $to je

*KBC Zagreb, Klinika za neuropedijatriju

Adresa za dopisivanje:
E-mail: ivonamihalicl 6@gmail.com

u najcesci tip oboljenja, smatra se da je od
ukupnog broja oboljelih zastupljenost tipa
I izmedu 50 i 70%. Bolest se najéesée ot-
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krije kroz nekoliko tjedana ili mjeseci po
rodenju, a prezentira se klinickom slikom
mlohavog dojenceta. U danasnje vrijeme,
zahvaljujuéi boljoj respiratornoj njezi,
broj prezivjele djece je veéi. Djelotvorno
zbrinjavanje bolesnika i dobar terapijski
pristup, da bi se omogucila bolja kvaliteta
zivota oboljelih, zahtjeva multidisciplinar-
ni tim velikog broja stru¢njaka (3). Iako je
SMA teska i progresivna bolest, vazno je
ipak naglasiti da oboljeli nemaju nikakva
mozdana oStec¢enja i da su im sve kogni-
tivne funkcije ocuvane. Djeca koja boluju
od SMA su izrazito inteligentna i zato ih se
treba poticati da sudjeluju u aktivnostima
koje njima odgovaraju i kojima se mogu
lako prilagoditi s obzirom na njihovo kli-
nicko stanje. Jako je bitno da se oboljelima
pomogne u ostvarenju punog potencijala u
skoli, kod kuée i u drustvu vrsnjaka (4).

MATERIJALI Il METODE

Istrazivanjem kvalitete zivota dje-
ce oboljele od spinalne miSi¢ne atrofije
(SMA) obuhvaceno je 50 ispitanika sa po-
dru¢ja cijele Republike Hrvatske. Bio je
koriSten manji prigodni uzorak (n=50) ko-
jeg su Cinila djeca na odjelu neuropedijatri-
je Klini¢kog bolni¢kog centra u Zagrebu.
Ispitanici su bili roditelji odnosno skrbnici
te djece. Podatci su podjeljeni u 3 skupine:

e 1|7 podataka o psihofizickim proble-
mima djece (disanju, sklonosti obolje-
njima i ozljedama, umoru, odrzavanju
higijene);

e tri podatka o problemima u komunika-
ciji;

e cetiri podatka o obiteljskim problemi-
ma.

Pitanja u upitnicima preuzeta su sa
standardnog upitnika namijenjenog proma-
tranoj skupini oboljele djece pod nazivom
The PedsQL™ 3.0 Neuromuscular Modu-
le. Pitanja u upitnicima su zatvorenog tipa,
isklju¢ivo sa jednim mogu¢im odgovorom

od njih vise ponudenih. Na svih 24 pitanja
odgovori su u upitniku davani na petstu-
panjskoj skali ucestalosti problema od 0 do
4:

0 =nikada

1 = skoro nikada
2 = ponekad

3 =cesto

4 = skoro uvijek

Prema tome, kod svih je pitanja ma-
nja procjena ucestalosti znacila manji pro-
blem (nikada, skoro nikada), dok je veca
procjena ucestalosti znacila veci problem
(Cesto, skoro uvijek). Dakle, vise vrijedno-
sti ukazuju na nizu kvalitetu Zivota odno-
sno nize vrijednosti ukazuju na visu kvali-
tetu zivota.

REZULTATI / RASPRAVA

Ovim istrazivanjem smo istrazili
kvalitetu zivota djece oboljele od SMA, u
razli¢itim aspektima njihova zivota. U ob-
zir smo uzeli psihicka i fizicka oSteéenja,
kao i razvijenosti komunikacije i utjecaj
razlicitih situacija u obitelji na razvoj kva-
litete zivota oboljele djece. Kroz rezultate
ankete mozemo potvrditi da psihofizicka i
komunikacijska razvijenost najvise utjece
na kvalitetu Zivota. Aktivnosti svakod-
nevnice kao Sto su hranjenje, tusiranje,
hodanje, obrazovanje su izrazito slabo ra-
zvijene, te predstavljaju najvecu prepreku
u kvaliteti zivota i pokazatelj su da obo-
ljela djeca uvijek ovise o pomo¢i skrbni-
ka/roditelja kao i o medicinskom osoblju.
Anketom potvrdujemo da je kod oboljelih
komunikacija slaba ili nikakva, te su ro-
ditelji/skrbnici u veéini birali odgovor na
sva postavljena pitanja, koji glasi: "skoro
pa uvijek" dijete ima poteskoca u razli-
¢itim vrstama komunikacije, Sto stvara
emocionalnu zatvorenost i samim time je
smanjena perspektiva za socijalni i emoci-
onalni rast. Ucestalosti problema oboljele
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djece najmanji su kod problema u obitelji,
te su odgovori disperzirani, odnosno nisu
homogeni. Na pitanje o poteskocama veza-
nim za planiranje godiSneg odmora, ispita-
nici su dali odgovor da ga nemju skoro pa
nikad, dok su pitanje vezano za poteskoce
oko pronalaska vremena za odmor dali od-
govor - cesto. Takoder na pitanje "mislim
da nasa obitelj ima puno problema" veéina
je dala odgovor skoro pa nikad, kao i kod
problema s financijama u obitelji, odgovor
je glasio ponekad.

Osvrnut ¢emo se na prethodno na-
vedene odgovore, te bismo mogli rec¢i da s
obzirom na financijsku situaciju stanovnis-
tvau Hrvatskoj, te iskustvom rada s obolje-
lom djecom i komunikacijom s roditeljima/
skrbnicima, financije uvelike predstavljaju
problem za kvalitetnije lijecenje obolje-
lih, $to posljedi¢no ima utjecaj i na razvoj
kvalitete zivota. Kao §to smo ve¢ i napo-
menuli, oboljela djeca nisu samostalna,
te se roditelji puno odricu, imaju manjak
vremena, poteskoce u organizaciji, mnogi
su prisiljeni prestati raditi zbog nedostatka
vremena da bi se posvetili oboljelom dje-
tetu, te svi prethodno navedeni ¢imbenici
mogu biti predispozicija za obiteljske pro-
bleme koji vode disfunkcionalnosti obi-
teljskog zivota. Roditeljima tesko oboljele
djece nuzno je omoguciti psiholosku pot-
poru. Kod rijetkih i teSkih oboljena kao §to
je SMA cesto susre¢emo obitelji koje se u
svojim potesko¢ama i problemima osjecaju
usamljeno, a ponekad i odbaceno. Takve
obitelji nailaze na prepreke i na nerazu-
mijevanje okoline u kojoj zive. Zbog same
prirode i tezine bolesti roditelji ¢esto nai-
laze na poteskoce i teSko uskladuju brigu
za dijete sa drugim obvezama vezanim uz
posao, financije, ku¢anske poslove i drus-
tveni zivot. Tezina uskladivanja svih obve-
za ¢esto dovodi do nakupljenog stresa koji
se posljedi¢no reflektira na njihovu djecu.
Psiholoska potpora kroz bolnic¢ki sustav
¢esto nije dovoljna za takve obitelji, stoga
bi nam u buduénosti trebao biti cilj da se
takvim obiteljima pruzi adekvatnija i ceS¢a

psiholoska potpora kako bi se njihov stres
smanyjio, te kako bi se naucili lakse prilago-
diti na probleme sa kojima se susrecu ili ¢e
se susretati u buduénosti.

ZAKLJUCAK

Na kraju ovog istrazivanja zakljuci-
li smo da su problemi koji najvise snizava-
ju kvalitetu zivota djece oboljele od SMA
komunikacijski problemi. Problemi te vr-
ste imaju najvisi prosjek od 2,7 (na skali od
0 do 4), dok ostale dvije skupine problema
kao Sto su problemi u obitelji i problemi
psihofizi¢kih sposobnosti imaju nize pro-
sjeke odnosno manje utjecu na kvalitetu
zivota djece. SMA je nasljedna, neizljeciva
neuromuskularna bolest, koja ima svoj pro-
gresivni tijek. Bolest dovodi do propadanja
motornih neurona u lednoj mozdini i moz-
danom stablu. Najve¢i problem kod same
bolesti predstavlja miSi¢na slabost koja
oboljelima izaziva komplikacije drugih
organskih sustava i posljedi¢no dovodi do
smrti. Kod pojave prvih simptoma vazno
je Sto prije postaviti dijagnozu same bolesti
jer se tako omogucava bolji ishod za bole-
snika, a adekvatnom rehabilitacijom i sva-
kodnevnom fizioterapijom te kvalitetnom
njegom moze se znacajno poboljsati kva-
liteta zivota. Takvim pristupom oboljelom
se omogucéava kvalitetnije sudjelovanje
u svakodnevnim zivotnim aktivnostima,
smanjuje se utjecaj bolesti, odrzava se mi-
Si¢na snaga, a samim time i pokretljivost,
te mu se produzuje zivotni vijek.
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Summary

ASSESSMENT OF THE QUALITY OF LIFE OF CHILDREN SUFFERED FROM SPINAL MUSCULAR
ATROPHY BY THEIR PARENTS AND CAREGIVERS IN THE REPUBLIC OF CROATIA

Ivona Mihalié

Title: Assessment of quality of life in children with spinal muscular atrophy from the
perspective of parents or caregivers in Croatia

Background: Spinal muscular atrophy (SMA) is an autosomal recessive neurodege-
nerative disease, characterized by loss of SMNI gene function and decreased levels of the
SMN protein. SMA is divided into 5 types (0-1V), which presents in a wide range of clinical
vignettes from progressive muscle weakness and premature death (type 0) to mild loss of
motor neurons and normal life expectancy (type IV). It is a disease for which there is cu-
rrently no cure.

Aim: The aim of this study is to determine the quality of life of children suffering
from spinal muscular atrophy, according to the opinion of their parents or caregivers in the
Republic of Croatia, related to their lifestyle and specific symptoms associated with their
disease.

Methods: This paper is based on the processing of data on the quality of life of
children with spinal muscular atrophy, which wich is conducted by examining parents or
guardians using a questionnaire. Questionnaire The PedsQL™ 3.0 Neuromuscular Modu-
le. The questionnaire is in English, it is a questionnaire that is specified for neuromuscular
diseases, but oral questions were asked in Croatian. The survey was conducted at the De-
partment of Neuropediatrics at Clinical Hospital Center in Zagreb.

Results and conclusion: 50 respondents took part in this questionnaire, i.e. one pa-
rent/guardian of each sick child. The results are presented in the form of tables and analyzed
by descriptive analysis. The research results showed that the problems that most reduce the
quality of life of children with spinal muscular atrophy are communication problems.

Descriptors: SPINAL MUSCULAR ATROPHY, QUALITY OF LIFE, ASSESSMENT, CHILDREN
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MIASTENIJA GRAVIS: STANDARDI LIJECENJA -
PRIKAZ SLUCAJA

JELENA NEKIC*

Miastenija gravis (MG) je autoimuna bolest karakterizirana fluktuiraju¢om motoric-
kom slaboséu. Nastaje zbog djelovanja autoantitijela na nikotinske acetilkolinske receptore
(mAChR) u postsinaptickoj membrani neuromuskularne spojnice, Sto prekida neuromusku-
Bolest je ¢eséa kod zZena, a najcesce se javilja izmedu 20. i 40. godine zZivota, no moze se
pojaviti i u djecjoj dobi. Cilj rada je prikazati slucaj djevojcice koja boluje od generalizira-
nog oblika mijastenije gravis s teskim klinickim tijekom. Prve tegobe su se javile u dobi od 9
godina kada je zamijeéena slabost licne muskulature, dvoslike i problemi s gutanjem. Nakon
prispjeca pozitivnog nalaza nAChrR antitijela zapoceta je terapija mestinonom, u kasnijem
tijeku bolesti nastavljena kortikosteroidima, azatioprinom, plazmaferezama, rituksimabom.
U dobi od 11 godina ucinjena je tirektomija. Usprkos do sada ucinjenim terapijskim napori-
ma, jos uvijek, u dobi od 14 godina, nije postignuta zadovoljavajuca kontrola bolesti. MG s
pozitivnim antitijelima na nikotinske acetilkolinske receptore je rijetka autoimuna bolest u
djecjoj dobi. Prikazujemo djevojcicu s teskim klinickim tijekom i neodgovarajuéim klinickim
odgovorom unatoc svim mjerama lijecenja.

Deskriptori: MIJASTENIJA GRAVIS, LIJECENJE, TIMEKTOMIJA, DIJETE, MEDICINSKA SESTRA

uUvoD U 90% sluc¢ajeva MG uzrokuju an-
titijela na acetilkolinske receptore (AchR).
Kod zdravih osoba vezanje oslobodenog
neurotransmitera acetilkolina (vrsta bje-
lancevine, Ach) koji se izluCuje iz sinap-
tickih vezikula (pro$irenja na kraju svakog
zivéanog vlakna koja izgledaju kao mje-
huri¢i) za AchR, uzrokuje depolarizaciju
postsinapticke membrane, koja omogucuje
kontrakciju misica. Nakon toga Ach napu-
Sta AchR, acitilkolinesteraza (enzim) ga
razgraduje, zbog ¢ega se ponovo vraca u
ziv¢ano vlakno, a kontrakcija misi¢a popu-
sta. I dok god zdrava osoba izvrSava odre-
deni pokret, taj se proces ponavlja. Kod
osobe s mijastenijom gravis zbog stvaranja
antitijela Ach se ne moze vezati za AchR,

Mijastenija gravis (lat. Myastenia
gravis) je autoimuna bolest koja zahvaca
neuromuskularnu spojnicu tako da dolazi
do blokiranja prijenosa impulsa sa zivaca
na misice, Sto rezultira razvojem promjeni-
ve slabosti misic¢a i brzim zamorom (1). Od
tuda potjece naziv bolesti, jer rije¢ myaste-
nia na latinskom znaci "slabost misi¢a" i
gravis, §to znaci "teska" (2).

*KBC Zagreb, Klinika za pedijatriju,
Zavod za djecju neurologiju

Adresa za dopisivanje:
E-mail: yelaziha@gmail.com
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Slika 1.
Neuromisiéna spojnica kod oboljenih od
mijastenije gravis i kod zdravih osoba.

https:/www.abc-doctors.com/opsta-razmatranja-
i-etiologija-nervnih-poremecaja

zbog Cega ne dolazi do Sirenja vala depola-
rizacije i kontrakcije misi¢énog vlakna. Prvi
podrazaji koji putuju zivcem oslobadaju
Ach, koji popuni sve postojece receptore,
ali kako se Ach i dalje oslobada nema se
viSe za S§to vezati, zbog Cega se miSi¢na
vlakna ne mogu kontrahirati i snaga misica
slabi. Osim toga, dolazi i do smanjivanja
broja AchR za ¢ak do 50% (3).

Za pokretanje imunoloskih procesa
koji su posljedica nastajanja protutijela od-
govorni su odredeni dijelovi tkiva timusa
(¢ija uloga nije posve jasna) jer je u 75%
bolesnika zapazena abnormalnost timusa,
od ¢ega je 10 do 15% tumor dok je u 60%
oboljelih uocena hiperplazija timusa (4).
MG boze biti i genetska bolest, jer osobe
kojima ¢lan obitelji ima MG imaju 1000
puta vecu Sansu da ¢e se kod njih takoder
razviti (5).

Klinicka slika MG ovisi o tome ko-
liko je bolesnik odmoran ili umoran. Bolest
se najces¢e manifestira ptozom kapaka,
dvoslikama i poremecajem oStrine vida,
nazalnim prizvukom u glasu, disfonijom,
dizartijom, disfagijom, umorom ili nemo-
gucénoscu zvakanja, slabo$¢u misica ruku
ili nogu. U tezim oblicima moze do¢i do
respiracijske insuficijencije (6). MG se jav-
lja u tri oblika, a to su okularni oblik, ge-
neralizirani oblik i neonatalni oblik. Kod
okularnog oblika bolesti simtomi su ptoza
gornjeg ocnog kapka na jednom ili oba

oka, koja je kod umora izrazenija. Osim
ptoze, Ceste su i dvoslike (70% bolesnika).
Vazno je re¢i da se ptoze povlace ako bole-
snik miruje. Ako se u roku dvije godine ne
pojavi niti jedan drugi simptom osim ptoze
i dvoslika, rije¢ je o dobro¢udnom obliku
bolesti. Ako se pojave drugi simtomi, MG
progredira u generalizirani oblik. Genera-
lizirani oblik obiljezen je, uz o¢ne simpto-
me, sa slabos¢u misi¢a ekstremiteta, pore-
mecajem govora i poremecajem gutanja i
zvakanja. U neonatalnom obliku bolesti,
majka s MG prenosi bolest na dijete preko
posteljice. Taj je oblik obiljezen potesko-
¢ama pri hranjenju, plakanju i mlohavoséu
djeteta. lako je taj oblik prolazan i povlaci
se u roku mjesec dana, novorodence moze
imati teSke komplikacije.

Mijastenicka kriza je najtezi oblik
koji se javlja kod oko 10% bolesnika. Jav-
lja se nakon neke infekcije koja reaktivira
imunoloski sustav, a kada je bolesnik u
respiratornoj insuficijenciji zatajenje srca
moze nastupiti vrlo brzo. Klasifikacija MG
temelji se i na vrijednostima protutijela
anti-AchR, anti-MuSK, antititin, te pristut-
nosti ili odsutnosti timoma i HLA-tipiza-
ciji. U dijagnostici bolesti prvo uzimamo
detaljnu anamnezu, zatim se bolesnike po-
tie da zatvraju i otvaraju oci, §to izaziva
ptozu kapaka. Nadalje provjerava se jesu li
se javile poteskoce pri zvakanju i gutanju.
Upucuje ga se na fizicku aktivnost u kon-
troliranim uvjetima (podiZe noge, pruza
ruke, radi ¢ucnjeve, hoda na prstima i pe-
tama). Nakon toga ocekuje se da ¢e do¢i do
pogorsanja klinicke slike. MG se dokazuje
prostigminskim testom s.c. ili i.m., elektro-
fizioloskim testovima, pregledom antitijela
na Achr ili MuSK u krvi, te CT-om ili MRI
toraksa glede timusa (7). Takoder se utvr-
duje elektromioneurografijom procjenjuje
elektricna aktivnost miSica i Zivaca.

Lijecenje MG je individualno, a cilj
lijecenja je potpuni nestanak simptoma. U
terapiji se primjenjuje piridostigmin u dozi
od 60 mg do maksimalno pet doza dnev-
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no. U sluéaju da u lijeCenju simptoma ne
pomaze piridostigmin, koriste se korti-
kosteroidi. U lijeCenju se moze provoditi
i nesteroidna imunosupresija. U tom se
slucaju koristi antimetabolik azatioprin.
Medutim, azatioprin daje rezultate tek na-
kon 6 mjeseci, a maksimalni ucinak lijeka
primjetan je tek za jednu ili dvije godine.
Za lijecenje teskih oblika MG i kada se nije
postigao adekvatan terapijski odgovor na
ranije spomenutu terapiju, primjenjuje se
ciklosporin. U fazi mijastenicke krize ili
u pogorsanju simptoma bolesti provodi se
plazmafereza i/ili intravenski imunoglobu-
lin tijekom 5 dana. U imunosupresivhom
lijecenju radi se i timektomija, odnosno ki-
rur$ko odstranjivanje timusa. U bolesnika
kod kojih se ne postigne zadovoljavajuée
poboljsanje primjenom spomenutih lijeko-
va, U novim smjernicama se spominje ci-
klofosamid (Rituximab).

Edukaciju bolesnika provodi lijec-
nik i medicinska sestra koja je vazan ¢im-
benik u zdravstvenoj njezi bolesnika s MG.
Upoznaje ga sa vaznos$c¢u ispravnog lijece-
nja i rehabilitacije, koji su to cimbenici koji
naruSavaju oporavak ili pridonose oporav-
ku. Medicinska sestra savjetuje bolesnika
i obitelj da se lijek pije pola sata prije jela
kako bi mu uc¢inak bio ve¢i i kako bi svla-
dao probleme sa gutanjem i zvakanjem.
Nadalje, savjetuje ga da osobnu higijenu
provodi u doba dana kada ima vise snage,
da se odmara tijekom dana. Savjetuje ga i
o pravilnog prehrani Naime, bolesnicima
sa MG preporucuje se dijeta bogata bjelan-
¢evinama i vitaminom E. Vjezbati treba u
skadu sa dobi i tjelesnom kondicijom. Isto
tako treba i educirati obitelj jer je svakom
¢ovjeku najvaznije imati, a pogotovo djeci,
podrsku svojih najblizih.

PRIKAZ SLUCAJA

Kroz prikaz slucaja djevojcice s
MG ukazati ¢emo na osobnu anamnezu,
simptome, postavljanje dijagnoze i ishod
bolesti.

Djevojcica L.K., Cetvrto je dijete u
obitelji, rodena je iz uredne trudnoce i po-
roda. Rani razvoj uredan, prohodala je sa
11 mjeseci. Nije zamije¢ena nestabilnost
niti ucestalo padanje. Nije otezano hodala
po stepenicama i nisu joj ispadale stvari iz
ruku. Prve tegobe su se pojavile u travnju
2018. kada je zamijeéena slabost licne mu-
skulature, najizrazenije perioralne, te neo-
bi¢an smijesak. Ubrzo se pocela zaliti na
dvoslike, te su se pojavili problemi s guta-
njem i tréanjem. Tolerirala je samo kasastu
hranu. U lipnju 2018. godine s obzirom na
progresiju simptoma ucinjena je obrada. Iz
nalaza: anti nAChR pozitivna, anti MuSK
negativna. Dodatnom obradom (MR moz-
ga i EMR) potvrdena je dijagnoza MG i za-
poceta je terapija Mestinonom, inicijalno u
dozi 3 x 30 mg koja je, s obzirom na neza-
dovoljavajuci terapijski odgovor, postupno
podignuta na ukupno 180 mg dnevne doze.

Prvu mijastenicku krizu je imala u
srpnju 2018. g. te je hospitalizirana u KDB
Klai¢eva gdje je uz svoju redovnu terapiju
lijeCena IVIG-om kroz 5 dana, te je zapo-
Ceta terapija Decortinom (a25mg). Druga
mijastenicka kriza je nastupila krajem ruj-
na 2018. g. kada je hospitalizirana u nasoj
klinici. Tijekom hospitalizacije je ponov-
ljen ciklus imunoglobulina, a zbog ucesta-
losti pogorsanja uvedeni su kortikosteroidi
(od srpnja 2018.) i azatioprin (Imuran, od
listopada 2018.). Tre¢u mijastenicku krizu
je imala u 11. mj. 2018. koja je nastala na
podlozi respiratornog infekta. Po prijemu
je u terapiju nadodan prostigmin 0,6 mg
im. i atropin 0,3 mg i.m. te je provedena
terapija IVIG-om. Tada je po prvi put pro-
vedeno lije¢enje plazmaferezom. Cetvrtu
mijastenicku krizu je imala u 12. mj. 2018.
u smislu disfagije, otezanog hoda i druge
bulbarne simptomatologije. Zbog ucestalih
mijastenickih kriza i ¢injenice da nije po-
stignuta stabilna remisija nakon konzilijar-
nog sastanka odluceno za lijecenje VATS
timektomijom koja je ucinjena 24.04.2019.
Nakon timektomije je postignuto razdo-
blje remisije do sijecnja 2020. godine, uz
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otezano gutanje. Tijekom hospitalizacije
je primila IVIG-e kroz 5 dana te je pove-
¢ana doza Imurana na 2 x 50 mg. Tijekom
hospitalizacije od 13.10. - 15.10.2020. go-
dine primijenjena je prva doza rituximaba
zbog recidiviraju¢ih mijastenickih kriza.
Ponovno je hospitalizirana u Zavodu od
24.10. - 30.10.2020. godine zbog recidivi-
raju¢ih mijastenickih kriza po tipu oteza-
nog gutanja, umaranja i otezanog govora
unato¢ primijenjenoj terapiji (rituksimab
14.10.2020.) i ciklusa IVIG-a. Po primitku
ordinirana terapija prostigmina i.m. (Ne-
ostigmin 0,5 mg i.m.) uz Atropin 0,3 mg
i.m te je zapocet ciklus IVIG-a, ukupno je
primjenjeno 40 g kroz cetiri dana. Obzi-
rom na ponavljanje tegoba 30.10.2020. pri-
mjenjena je druga doza rituksimaba prema
protokolu (375 mg/m2 - ukupna doza 500
mg) sto je proteklo bez komplikacija i nu-
spojava. Tijekom hospitalizacije od 28.1.
do 10.2.2021. je u dogovoru s roditeljima
i s obzirom na povoljan klini¢ki odgovor
na danu terapiju, odluc¢eno da ¢e djevojci-
ca dolaziti jedanput mjeseno na primjenu
IVIG-a.

Terapija: Decortin 1 x 20 mg p.o.,
Controloc 1 x 20 mg p.o., Mestinon 5 x 60
mg p.o., Imuran 12,5+0+25mg, Vit D3 1 x
4 kapi p.o., Ferrum Sandoz 1 x 100 mg p.o.
Tijekom posljednje hospitalizacije (sijecan;j
2023. godine), djevojcica je klinicki bez
simptoma misi¢ne slabosti i zamora, bez
smetnji gutanja i bez dvoslika. U neurolos-
kom statusu odrzava ekstremitete.

SESTRINSKA ANAMNEZA

Djevojka sada u dobi od 13 godi-
na, hospitalizirana je ucestalo na odjelu
neuropedijatrije u Klinici za pedijatriju
Klini¢kog bolni¢kog centra Zagreb zbog
obrada, mijastenickih kriza, primjene te-
rapije, lijeCenja VATS timektomijom. Pri-
likom svakog prijema uzimamo anamnezu
i procjenjujemo stanje pacijenta kako bi
mogli planirati zdravstvenu njegu. Djevoj-
Cica prihvaca hospitalizacije i svjesna je

svog zdravstvenog stanja. Djevojcica je pri
svijesti, orijentirana, diskretno nazalnog
govora, oslabljene mimika lica. Pri hodu
zabacuje noge. Hod na prstima izvodi, na
petama takoder, ali otezano. Izvodi dva
cucnja za redom. Noge drzi u Mingazzini-
ju nekoliko sekundi. Drzi ruke u antigravi-
tacijskom polozaju . U Rombergu stabilna.
Sfinktere kontrolira, ima ste¢eno znanje o
svojoj bolesti i terapiji.

SESTRINSKE DIJAGNOZE

Sestrinske dijagnoze i sestrinsko
medicinski problemi bolesnika s mijasteni-
jom gravis su:

e Smanjeno podnoSenje napora u/s
osnovnom bolesc¢u.

e Anksioznost u/s neizvjesnim tijekom
bolesti.

e Strah od vr$njackog neprihvacéanja.

e Smanjeno samopouzdanje u/s socijal-
nom izolacijom.

ZAKLJUCAK

Mijastenija gravis je steCena auto-
imuna bolest neuromuskularne spojnice
uzrokovana djelovanjem vlastitih antitijela
protiv nikotinskog receptora na postsina-
prickoj membrani. Rijetka je u dje¢joj dobi,
a karakterizirana je zamorom i fluktuira-
juc¢om slabo$¢u muskulature. Pocetak bo-
lesti kod mijastenije gravis je varijabilan.
Cesce se javlja kod Zenske djece. Bolest se
moze postepeno razvijati ili ¢ak i akutno
nakon febrilnog stanja ili alergijske reak-
cije, odnosno stresa. Ocituje se zamorom,
oftalmoparezom, dvoslikama, bulbarnim
simptomima, te regresijom simptoma na-
kon perioda odmora, odnosno ujutro na-
kon spavanja. Otezano gutanje, govor i di-
sanje, takoder se mogu javiti. Tijek bolesti
je progresivan. Dijagnoza MG postavlja se
na temelju anamneze i klinicke slike, pro-
stigminskog testa, elektrofizioloskih testo-
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Summary
MYASTHENIA GRAVIS: TREATMENT STANDARDS - CASE REPORT

Jelena Nekié¢

Myasthenia gravis is an autoimmune disease characterized by fluctuating motor we-
akness. It is caused by the action of autoantibodies on nicotine acetylcholine receptors
(mAChR) in the postsynaptic membrane of the neuromuscular coupling which interrupts
neuromuscular transmission. The most common symptoms are ptosis, diplopia and muscle
weakness after exertion. The disease is more common in women, and most often occurs
between the 20th and 40th year of life, but it can also occur in childhood. The aim of the
paper is to show the case of a girl suffering from a generalized form of myasthenia gravis
with severe clinical course. The first ailments occurred at the age of 9 when a weakness of
personal musculature, duplicates, and swallowing problems were noticed. Following the
positive finding of N-AchrR antibodies, mestinone therapy was initiated, in the later course
of the disease found by corticosteroids, azathioprine, plasmapheresis, rituximab. At the
age of 11, a tirectomy was done. Despite the therapeutic efforts made so far, satisfactory
disease control has not yet been achieved at the age of 14. Myasthenia gravis with positive
antibodies to nicotine acetylcholine receptors is a rare autoimmune disease in childhood.
We show a girl with a severe clinical course and an inappropriate clinical response despite
all the treatment measures.

Descriptors: MYASTHENIA GRAVIS, TREATMENT, TIMECTOMY, NURSE
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LABORATORIJSKE PRETRAGE CEREBROSPINALNE
TEKUCINE

7ZELJKA VOGRINC*

Lumbalna punkcija je zahvat koji se cesto izvodi u pedijatriji, a analiza sastava ce-
rebrospinalne tekucine (likvora) je vazna u dijagnostici i lijecenju razlicitih neuroloskih
bolesti. Pretrage likvora su sastavni dio laboratorijske obrade kod sumnje na akutnu ili
kronicnu upalu u sredisnjem zivéanom sustavu, u dijagnostici demijelinizirajuéih sindroma,
subarahnoidnog krvarenja ili metastatskih tumora. Za vjerodostojnost dobivenih nalaza
kljucnu ulogu ima kvaliteta uzorka. Najces¢a komplikacija kod uzimanja uzorka likvora
Jje traumatska punkcija koja se kod djece dogada u oko 20-30% slucajeva. Primjesa krvi u
likvoru u traumatskoj punkciji moze znacajno utjecati na rezultate pretraga. Da bi se sma-
njio ili potpuno iskljucio utjecaj traumatske punkcije likvor treba skupljati u vise spremnika
(epruveta). Idealno bi bilo dobiti Cetiri epruvete, a u svakoj oko 1 ml uzorka. Prva i cetvrta
epruveta su namijenjene za citoloSke, druga za mikrobioloske, a treca za biokemijske i sve
druge pretrage. Preporuceni spremnik za likvor je sterilna epruveta bez aditiva s crvenim
ili bijelim cepom. Iznimno se smije koristiti spremnik s EDTA, ali samo za citoloske pretra-
ge. Citolosku analizu likvora treba napraviti najkasnije unutar 60 minuta od punkcije jer se
u in vitro uvjetima stanice vrlo brzo raspadaju. Za transport u drugu ustanovu radi izrade
specijalistickih pretraga uzorci likvora se trebaju centrifugirati, bistri supernatant odvojiti
u Cistu epruvetu bez aditiva s cepom na navoj i pohraniti u hladnjak do dostave. Treba izbje-
gavati zamrzavanje likvora, osim u slucaju kada to zahtijevaju specificne pretrage i dostavu
u suradnu ustanovu izvrsiti u najkracem mogucéem roku.

Deskriptori: CEREBROSPINALNA TEKUCINA, LABORATORIJSKE PRETRAGE, PREDANALITIKA

uvoD ima vaznu ulogu u odrzavanju homeosta-
ze u srediSnjem zivéanom sustavu (SZS)
jer osim S$to pruza mehanicku zastitu i
omoguduje uzgon, osigurava stalan sastav
izvanstani¢ne tekuéine, odrzava cerebral-
ni perfuzijski tlak, pomaze u uklanjanju
razgradnih produkata metabolizma, tran-
*Klini¢ki zavod za laboratorijsku dijagnostiku sportira n.euroaktlvne Spojeve 1 lijekove i
KBC Zagreb dr. Nastaje ultrafiltracijom krvne plazme
L pa je i sastav likvora ovisan o sastavu krvi,
Adresa za dopisivanje: veéi di I o - da. N
Doc. dr. sc. Zeljka Vogrine a najvedi dio volumena Cini voda. Na sa-
Voditeljica Odjela za opcu klini¢ku biokemiju i stav likvora utjece 1 funkcionalnost krvno-

analitiku cerebrospinalne tekucine mozdane barijere (KMB) koja selektivno
E-mail: zvogrinc@kbc-zagreb.hr

Cerebrospinalna tekucina je bistra i
bezbojna teku¢ina u koju su uronjeni mo-
zak 1 kraljezni¢na mozdina. Ova dinamic-
na, metabolicki aktivna tjelesna tekucina
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Tablica 1.
Koncentracije pojedinih sastojaka likvora kod djece. Vrijednosti su ovisne o dobi.

Broj leukocita/uL Glukoza mmol/L Proteini g/L
Deb Srednja vrijednost (raspon)
Nedonosce 9 (0-25) 2,8 (1,3-3,5) 1,15 (0,65-1,50)
Novorodence 8 (0-22) 2,9 (1,9-6,6) 0,90 (0,20-1,70)
0-4 tjedna 11 (0-35) 2,6 (2,0-3,4) 0,84 (0,35-1,89)
4-8 tjedana 7 (0-25) 2,6 (1,6-3,4) 0,59 (0,19-1,21)
>8 tjedana 2(0-5) 3,4 (2,5-3,6) 0,28 (0,20-0,45)

propusta pojedine tvari iz periferije u SZS.
Zbog toga likvor ima vrlo malo stani¢nih
elemenata i vrlo niske koncentracije prote-
ina (Tablica 1). Volumen likvora kod djece
ovisan je o dobi i krece se izmedu 65 1 150
ml, a kompletan volumen likvora se pot-
puno obnovi svakih 4-6 sati (1). Promjene
sastava likvora mogu vrlo rano ukazati na
patoloski proces koji zahvaéa SZS zbog
¢ega analize likvora imaju vaznu ulogu u
dijagnostici i lijeCenju razli¢itih neurolos-
kih bolesti.

PUNKCIJA LIKVORA

Postupak uzimanja likvora za la-
boratorijske pretrage provodi se u strogo
aseptickim uvjetima nakon temeljitog ne-
uroloskog pregleda. Kod djece se uzorak
likvora dobije najéesée lumbalnom punk-
cijom u interspinalnom podrucju izmedu
L3-L4 ili L4-L5. Osim lumbalnom punk-
cijom, likvor se moze dobiti i subokcipital-
nom punkcijom u podrucju cisterne magne
ili kroz fontanele, no ovi postupci se izvo-
de rijetko zbog veceg rizika za pacijenta.
Takoder, uzorci likvora se mogu dobiti i iz
razli¢itih drenaza koje se ugraduju nakon
trauma ili neurokirurskih operacija. Naj-
¢esc¢a indikacija za lumbalnu punkciju u
pedijatrijskoj populaciji je klini¢ka sumnja
na meningitis ili encefalitis. Od ostalih sta-
nja to su subarahnoidno krvarenje (SAH),
Guillain-Barréov sindrom i razli¢iti drugi
demijeliniziraju¢i procesi, pseudotumor

cerebri, tumori mozga te glavobolja nepo-
znatog uzroka (2). Lumbalna punkcija se
kod mlade djece izvodi u bo¢nom poloza-
ju, tijela maksimalno savijenog u struku i
vratu kako bi koljena bila blizu brade. Kod
starije djece se moze koristiti sjedec¢i polo-
Zaj, s nogama objesenim preko ruba stola
za pregled i tijela savijenog u struku. Koli-
¢ina uzorka koja se uzima prilikom punk-
cije ovisi o dobi djeteta, a najcesce se dobi-
je oko 3-5 ml likvora (2). Premda su rizici
lumbalne punkcije za dijete minimalni,
ipak se prema ovom dragocjenom biolos-
kom materijalu treba odnositi s posebnom
paznjom.

TRAUMATSKA PUNKCIJA

Traumatska punkcija je najéesca
komplikacija kod uzimanja uzorka likvo-
ra, a posljedica je slué¢ajnog ulaska igle u
epiduralni venski pleksus tijekom punk-
cije. Traumatska punkcija se kod djece
dogada u oko 20-30% slucajeva, CeSce
kod novorodencadi i vrlo male djece kod
kojih se dogada u oko 30-50% slucajeva
(3). Primjesa krvi u likvoru u traumatskoj
punkciji moze znacajno utjecati na rezul-
tate laboratorijskih pretraga, a najveci
utjecaj se o€ituje na citoloSkom nalazu te
nalazu proteina. Sto je veca koli¢ina krvi
u uzorku, nalaz je manje vjerodostojan.
U rijetkim slucajevima, kada se uzorak
zbog velike koli¢ine krvi u epruveti potpu-
no zgrusa, analize nije moguée napraviti.
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Tada treba punkciju ponoviti. Traumatska
punkcija utjeCe na interpretaciju nalaza u
svim klinickim slucajevima. Primjerice,
u traumatskoj punkciji je vrlo tesko inter-
pretirati poviSen nalaz leukocita u likvoru
u slu¢aju sumnje na neonatalni meningitis
(4). Takoder, zbog proteina iz prisutne krvi
nepouzdani su rezultati pretraga za procje-
nu funkcionalnosti KMB, a mogu se dobiti
i lazno pozitivni nalazi intratekalne sinteze
imunoglobulina (5). Ipak, najveci problem
traumatska punkcija predstavlja kod paci-
jenata sa sumnjom na SAH. Razlikovanje
patoloskog krvarenja od traumatske punk-
cije je vrlo tesko i nema pretrage likvora
koja ¢e sa sigurnoscu iskljuéiti SAH, po-
gotovo ako u laboratorij stigne samo jed-
na epruveta likvora. Zbog toga je vazno
uzorak skupiti u vise epruveta jer se kod
traumatske punkcije koli¢ina krvi najcesce
smanjuje od prve do zadnje porcije (epru-
vete) dok je kod SAH krv prisutna u svim
porcijama likvora u podjednakoj koli¢ini i
uzorak nikada nije koaguliran (Slika 1).

PRETRAGE LIKVORA

Pretrage likvora su sastavni dio
laboratorijske obrade u dijagnostici i lije-
¢enju razlic¢itih neuroloskih bolesti, a pa-

toloski procesi koji zahvaéaju SZS mogu
promijeniti sastav likvora ve¢ u ranom
stadiju bolesti. No, premda su analize li-
kvora vrlo osjetljiv pokazatelj patoloskog
zbivanja u SZS-u, one su tek u malom
broju slucajeva i specifi¢ni pokazatelj po-
jedine bolesti. U meningitisu je patoloski
nalaz likvora najpouzdaniji i Cesto jedini
pokazatelj bolesti na temelju kojeg se ve¢ u
ranom stadiju diferencijalno dijagnosticki
moze razlikovati virusni od bakterijskog
meningitisa. Za razliku od toga, u velikom
broju ostalih upalnih ili demijelinizirajuc¢ih
stanja u SZS nalaz likvora je nespecifi¢no
promijenjen i na temelju njega je moguce
svrstati bolest samo u pojedinu skupinu,
ali ne 1 kona¢no potvrditi dijagnozu. Zbog
toga je Cesto potrebno napraviti velik broj
pretraga da bi se dobila prava slika. U li-
kvoru se danas rade pretrage iz razlicitih
podrucja laboratorijske medicine: citologi-
je, mikrobiologije, biokemije, imunokemi-
je, molekularne dijagnostike i sl. i stalno se
razvijaju i uvode nove pretrage u skladu sa
istrazivanjima i saznanjima o njihovoj di-
jagnostickoj i/ili prognosti¢koj vrijednosti
(Slika 2) (6, 7). U hitnim stanjima kao §to
su npr. meningitis ili SAH u laboratoriju
se rade pretrage likvora koje su dostupne
u svakom trenutku tijekom 24 sata/7dana

Slika 1.

Izgled uzorka likvora u traumatskoj punkciji (4) i SAH (B).
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CITOLOGIJA BIOKEMIJA
IMUNOKEMIJA
Ukupan broj stanica bgﬁg%?sie Kvalitative |
prerage || Sl rotena krv |
Diferencijalna P
analiza stanica
Tumorski biljezi -
Albumin, IgG, Albumin,
| Imunocitokemija | I(\:dlf:\oklonski g IgA, IgM IgG, IgA, IgM
B, mikroglobulin I_ Q _|
| Protocna citometrija | Feritin
) Oligoklonski | |  Oligoklonski
IgG IgG
| Mozdani proteini - -
Organizam- Organizam-
MIKROBIOLOGIJA NSE specifi¢na At specifi¢na At
S-100
MBP ASI
MOLEKULARNA GFAP I MoZdani proteini u
DIJAGNOSTIKA Neurofilamenti krvi
Tau, p-tau
Beta amiloid | Autoantitijela '—' Autoantitijela |
AQP4
MOG
NMDAR
VGKC
AMPAR1/R2...
Slika 2.

Pregled likvorske dijagnostike.

i rezultati su gotovi unutar 60 minuta od
primanja uzorka. Hitne pretrage likvora
ukljucuju izgled i boju, osnovnu citolosku
analizu (brojanje i diferenciranje stanica)
i osnovne biokemijske pretrage (glukozu,
laktat, ukupne proteine, CRP) te ukoliko
je potrebno i mikrobioloske pretrage. Osim
ovih hitnih pretraga, danas je dostupan
velik broj specijalistickih pretraga za Ciju
izradu je potrebno vise vremena (ponekad
i nekoliko dana ili tjedana). Za pravilnu in-
terpretaciju rezultata pojedinih pretraga u
likvoru vazno je poznavati nalaze iz krvi.
Zbog toga se cesto uz likvor treba pacijen-
tu izvaditi i u laboratorij poslati epruveta
krvi. Specijalisticke pretrage obuhvacaju
imunocitokemijske analize likvorskih sta-
nica, analize specificnih proteina (albu-
min, imunoglobulini, beta-2 mikroglobu-

lin i dr.), tumorskih biljega (CEA, NSE),
aminokiselina, neurotransmitera te razli-
¢itih biljega ozljede mozga (S-100, GFAP,
neurofilamenti i dr.). U novije vrijeme se
u likvoru rutinski odreduje i velik broj au-
toantitijela na razliCite neuralne antigene
(NMDAR, AMPARI/R2, VGKC, i dr)
povezane s autoimunim bolestima SZS-a.

Odabir pojedine specijalisticke pre-
trage ovisi o uputnoj dijagnozi, ali i kolici-
ni dostupnog uzorka. Kako je kod mlade
djece volumen dostupnog materijala vrlo
ogranicen, potrebno je racionalno proci-
jeniti potrebu za pojedinom pretragom. To
je vazno naglasiti jer se zbog velikog broja
narucenih specijalistickih pretraga pone-
kad dogodi da laboratorij nema dovoljno
uzorka za analizu. Tako se npr. kod sum-
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Slika 3.
Spremnici (epruvete) za likvor.

nje na kroni¢ni upalni ili demijelinizirajuci
proces unutar SZS-a u likvoru i serumu uz
osnovne citoloske i biokemijske pretrage
rade i pretrage za procjenu funkcije KMB
(albumin, IgG) te pretrage za dokazivanje
intratekalne sinteze antitijela (oligoklonski
IgG 1 indeksi specificnih antitijela) za §to
je potrebno minimalno 1-2 ml likvora i 1
ml seruma. Ako su istovremeno zatrazene
i pretrage za dokazivanje specificnih au-
toantitijela na razliCite neuralne antigene,
potreban volumen uzorka se zna¢ajno po-
vecava. Zbog toga je dobra komunikacija
izmedu pedijatrijskog odjela i laboratorija
od neprocjenjive vrijednosti za dobivanje
najbolje usluge.

PRIKUPLJANJE I DOSTAVA UZORAKA ZA
LABORATORIJSKE PRETRAGE

Za vjerodostojnost dobivenih rezul-
tata i pravilnu interpretaciju nalaza vazna
je kvaliteta uzorka koji se Salje u laborato-
rij. Pozornost se treba obratiti ve¢ od tre-
nutka izvodenja lumbalne punkcije. Likvor
se treba skupljati u viSe epruveta kako bi
se smanjio ili potpuno iskljucio utjecaj
traumatske punkcije na rezultate analiza.
Idealno bi bilo dobiti Cetiri epruvete, a u
svakoj oko 1 mluzorka (2). Svaku epruvetu
treba pazljivo obiljeziti pomocu barkodira-

nih naljepnica generiranih u BIS-u te ozna-
¢iti brojem prema redoslijedu prikupljanja.
Prva i Cetvrta epruveta su namijenjene za
citoloske, druga za mikrobioloske, a treca
za biokemijske i sve druge specijalisticke
pretrage. Preporuceni spremnik za likvor
je sterilna epruveta bez aditiva s crvenim
ili bijelim ¢epom (Slika 3). [znimno se smi-
je koristiti spremnik s EDTA ali samo za
citoloske pretrage. U Tablici 2 su navedene
upute kako na pravilan nacin prikupiti i do-
staviti uzorke likvora i seruma u laborato-
rij te potrebne koli¢ine materijala za najce-
§¢e pretrage koje se rade u diferencijalnoj
dijagnostici neuroloskih bolesti kod djece.

Likvor se odmah nakon punkcije
treba dostaviti u laboratorij i predati u ruke
laboratorijskom osoblju kako bi se uzorak
obradio u S§to kraéem vremenu, posebice
ako se radi o hitnim citoloskim, biokemij-
skim ili mikrobioloskim pretragama. Ci-
tolosku analizu treba napraviti najkasnije
unutar sat vremena od punkcije jer se u in
vitro uvjetima stanice u likvoru vrlo brzo
raspadaju. To se posebno odnosi na uzorke
likvora kod bakterijskih upala u kojima se
ocekuje izrazita pleocitoza s predominaci-
jom neutrofilnih granulocita. Duljim staja-
njem takvog uzorka na sobnoj temperaturi
(duze od 90 minuta) udio raspadnutih sta-
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Tablica 2.

Najcesce laboratorijske pretrage likvora (i seruma) u diferencijalnoj dijagnostici neuroloskih bolesti kod
djece i postupanje s uzorcima bioloskog materijala.

Zeljka Vogrinc: Laboratorijske pretrage...

Autoantitijela na

Laboratorijska Uzorak za . Potreban volumen  Postupanje s
. Vrsta spremnika
pretraga analizu uzorka uzorkom*
Izgled i boja
likvora
Hitne citoloske
pretrage (brojanje
i diferenciranje
stanica) Svjeze Sterilna epruveta bez 1-2ml . ..
L. . L. Hitno dostaviti u
Osnovne punktlranl afilmlva svcrvemm ili laboratorij
biokemijske likvor bijelim ¢epom
pretrage (glukoza,
proteini, laktat,
CRP)
Hematogem 1ml
pigmenti
Hitno dostaviti
. Sterilna epruveta s u laboratorij. U
. . Svjeze N . - .
Mikrobioloske L ¢epom na navoj (sa ili slu¢aju odgodenog
punktirani i . 1-2 ml
pretrage likvor bez tekuce hranjive transporta uzorz.lk
podloge) Cuvati na sobnoj
temperaturi
Procjena Likvor: sterilna U slucaju
funkcije KMB + epruveta bez aditiva odgodenog
oligoklonski IgG . . s crvenim ili bijelim 1-2 ml likvora; 1 transporta
Likvoriserum | ; e .
¢epom na navoj; ml seruma centrifugirani
Indeksi specifiénih standardna epruveta uzorak Cuvati u
antitijela (MRZ) za serum hladnjaku na +4°C
U slucaju
odgodenog
Sterilna epruveta bez transporta
Aminokiseline Likvor aditiva s Cepom na 0,2 ml centrifugirani
navoj uzorak ¢uvati u
zamrzivacu na
-24°C
Sterilna epruveta bez Centrlfugllratl !
Neurotransmiteri Likvor aditiva s cepom na 0,5-1,ml zamrznuti uzorak

navoj

na -80°C odmah
nakon punkcije

nica moze biti ve¢i od 30% S$to znacajno
utjece na tocnost nalaza (8). Za mikrobi-
oloske pretrage likvor se uzima u sterilnu
epruvetu s ¢epom na navoj (sa ili bez te-
kucée hranjive podloge) i odmah dostavlja
u laboratorij (<15 minuta) te predaje labo-
ratorijskom osoblju. U slucaju odgodenog
transporta uzorak se drzi na sobnoj tem-

peraturi, nikada u hladnjaku zbog osjetlji-
vosti potencijalnih bakterijskih uzroc¢nika.
Moguca je i inokulacija uzorka u pedijatrij-
sku bocicu za hemokulture. Biokemijske,
imunokemijske i sve ostale specijalisticke
pretrage se rade u likvoru nakon centrifu-
giranja i odvajanja stanica.
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. 0.5-1 ml
AQP4iMOG Likvor: sterilna
Autoantitijela na epruveta bez aditiva
ekstracelularne Serum i/ili s crvenim ili bijelim
neuralne antigene likvor ¢epom na navoj;
(NMDAR standardna epruveta 0,5-1 ml
AMPARI/R2, za serum U slucaju
CASPR2...) odgodenog
transporta
Autoantitijela na centrifugirani
1ntracelu1arn'e 0.5-1 ml uzorak Cuvatiu .
neuralne antigene hladnjaku na +4°C
(Hu, Yo, Ri)
Serum Standardna epruveta
Antigangliozidna Za serum 12 ml
autoantitijela
Autoantitijela na 192 ml

AChR i MuSK

*za slanje uzoraka u suradnu ustanovu treba koristiti brzu dostavu (dostava unutar 24h) i osigurati ga od

prolijevanja

Kada je zbog specijalisticke obrade
potrebno uzorke slati u suradne ustanove,
likvor se centrifugira, a bistri supernatant
prelije u oznacenu (ime i prezime, godina
rodenja, odjel/ustanova), po mogucnosti
sterilnu epruvetu bez aditiva s ¢epom na
navoj. Likvor ne treba zamrzavati (osim u
slu¢aju kada to zahtijevaju specificne pre-
trage kao npr. za odredivanje neurotran-
smitera ili aminokiselina) veé centrifugira-
ni likvor ¢uvati u hladnjaku na +4°C i do-
stavu izvrSiti u najkra¢em moguéem roku
koristeéi brzu dostavnu sluzbu. Ako je uz
likvor za kompletnu obradu potreban i uzo-
rak seruma, s njime se postupa na isti na-
¢in kao i s likvorom. Uzorke treba dodatno
osigurati od prolijevanja. Za sve detaljne
informacije oko pripreme i transporta uzo-
raka pozeljno je kontaktirati laboratorijske
djelatnike.

ZAKLJUCAK

Laboratorijske pretrage likvora ima-
ju vaznu ulogu u dijagnostici velikog bro-
ja neuroloskih bolesti kod djece. Pravilno
prikupljanje i transport uzoraka u labora-
torij ima velik utjecaj na dobivene rezultate
pretraga, a dobra komunikacija i razmjena

informacija izmedu odjela i laboratorija
osigurava tocan i pouzdan nalaz pacijentu
u najkra¢em vremenskom periodu.
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Summary
LABORATORY ANALYSIS OF THE CEREBROSPINAL FLUID

Zeljka Vogrinc

Lumbar puncture (LP) is a procedure that is often performed in pediatrics, and the
laboratory analysis of the cerebrospinal fluid (CSF) composition is important in the dia-
gnosis and treatment of various neurological diseases e.g. suspected acute or chronic in-
flammation in the central nervous system, demyelinating syndromes, subarachnoid hemorr-
hage or metastatic tumors. The quality of the sample plays a key role in the credibility of
the obtained results. The most common complication of LP is a traumatic tap, which occurs
in children in about 20-30% of cases. The admixture of blood in CSF in traumatic tap can
significantly affect the test results. In order to reduce or completely exclude the impact of
traumatic puncture, the CSF should be collected in several containers. It would be ideal to
get four test tubes, each with about 1 ml of sample. The first and fourth tubes are intended
for cytological, the second for microbiological, and the third for biochemical and all other
laboratory tests. The recommended container for CSF collection is a sterile test tube wit-
hout additives with red or white cap. Exceptionally, a container with EDTA may be used, but
only for cytological tests. The cytological analysis should be done no later than 60 minutes
after the puncture, because CSF cells break down very quickly in in vitro conditions. For
transport to another institution, CSF samples should be centrifuged, the clear supernatant
should be separated into a clean test tube without additives with a screw cap and stored in
the refrigerator until delivery. Freezing of CSF samples should be avoided, except in the
case when it is required for some specific tests, and delivery to the another institution should
be carried out as soon as possible.

Descriptors: CEREBROSPINAL FLUID, LABORATORY TESTS, PREANALYTICS
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AUTOIMUNI ENCEFALITISI U DJECE -
NASA ISKUSTVA

KRISTINA GRASO, MARIJA VUKUSIC*

Encefalitis je upalni proces parenhima mozga koji dovodi do poremecaja mozdane
funkcije te uzrokuje niz razlicitih simptoma bolesti. Prema uzroku dijelimo ga na infektiv-
uzrocnici infektivnih encefalitisa su virusi i to najcesce enterovirusi, herpes simplex vi-
rusi (HSV), virus krpeljnog meningoencefalitisa i drugi. Rutinske dijagnosticke pretrage
za dokazivanje encefalitisa i otkrivanje njegove etiologije jesu uzimanje uzoraka likvora i
seruma, slikovne pretrage te neurofizioloske pretrage, odnosno snimanje EEG zapisa. Naj-
Ces¢i autoimuni encefalitis u djece je Anti-NMDAR, uzrokovan IgG protutijelima na N-me-
til D-aspartatne receptore (NMDAR), Cije prisustvo mozemo dokazati u serumu i likvoru.
Klinicki simptomi koji ukazuju na prisustvo bolesti najcesce zapocinju vrucicom, glavobo-
ljom, promjenama u ponasanju, epileptickim napadajem te progrediraju do psihijatrijskih
manifestacija, nesanice, diskinezije, poremecaja u funkciji govora i slicno. Na Zavodu za
neurologiju Klinike za djecje bolesti u posljednje dvije godine lijecilo se troje djece, djecaci
od devet, pet i sedam godina, svi sa pozitivnim anti NMDAR protutijelima u likvoru te pa-
toloski izmijenjenim EEG-om. Dvojica su imala uredan, a jedan patoloski izmijenjen MR
mozga. Vodeci zajednicki simptom bile su im psihicke promjene (nesanica, razdrazljivost,
psihoticni ispadi), zatim facijalna diskinezija, tonicki spazmi, inkontinencija i teskoce u
govoru. Svi su imali pozitivan odgovor na lijecenje imunoterapijom (pulsne doze kortikoste-
roida, plazmafereza, IVIG, rituksimab). Zbog tezine bolesti te kompleksnog i dugotrajnog li-
Jjecenja koristen je multidisciplinarni pristup u njezi i skrbi za oboljele. Uz medicinske sestre
kao prve i najvaznije karike u lancu, ukljuceni su jos i psihijatar, fizioterapeut, psiholog,
logoped, radni terapeut i nutricionist. Svakodnevna psiholoska podrska pruzena djetetu i
roditelju stvorila je odnos povjerenja, razumijevanja i strpljivosti sto je olaksalo boravak u
bolnici te ubrzalo konacni oporavak.

Deskriptori: AUTOIMUNI ENCEFALITIS, NMDAR, DIJETE, MEDICINSKA SESTRA

Uvod sindrome, geneti¢ke, metabolicke, posttra-
umatske, paraneoplasticne, epilepticke,
intoksikacijske te imunoloski posredovane
encefalopatije. Zbog sli¢ne klinicke slike,
bez obzira na patogenezu bolesti, sve za-
htijevaju slozeni dijagnosticki i terapijski
pristup.

Encefalopatija oznacava poremece-
nu funkciju mozga te je kod djece razno-
like etiologije. Ukljucuje parainfekcijske

*Klinika za djecje bolesti, KBC Split

Adresa za dopisivanje:
E-mail: kristina.graso@gmail.com
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Autoimuni encefalitis je upalna bo-
lest mozga koja je uzrokovana vlastitim
protutijelima. Pojavu autoimunih encefa-
litisa mogu potaknuti tumorski i virusni
antigeni, iako Cesto okidaci mogu ostati
neprepoznati. Po etiologiji ih dijelimo na
praneoplasticne i ne-paraneoplasticne.
Autoimuni encefalitis kod djece uglavnom
nije povezan s tumorima, za razliku od
odraslih. U djece su oni naj¢esce uzroko-
vani protutijelima na povrsinske antigene.
Vode¢i autoimuni encefalitis kod djece je
uzrokovan protutijelima na N-metil-D-as-
partatne receptore - NMDAR (dio neurona
koji djeluje kao kanal) te se naziva anti-
NMDAR encefalitis. Manifestacija simp-
toma u pocetnoj fazi najcesée odgovara
virusnoj infekciji 1 o€ituje se glavoboljom
i vruéicom, zatim progredira do psihija-
trijskih manifestacija, poremecaja stanja
svijesti, konvulzivnih napadaja, diskine-
zije, poremecaja u autonomnom Zivéanom
sustavu. Rutinske dijagnosti¢ke pretrage
za dokazivanje encefalitisa 1 otkrivanje
njegove etiologije jesu uzimanje uzoraka
cerebrospinalne tekuéine i seruma, sli-
kovne pretrage te neurofizioloske pretrage,
odnosno snimanje EEG zapisa. Tijekom
lijecenja provodi se suportivna i specific-
na terapija. U suportivnu terapiju spadaju
antikonvulzivni 1 gastroprotektivni lije-
kovi, lijekovi za snizavanje krvnog tlaka,
analgetici, antipsihotici i drugi. Pocetno im
se daje 1 empirijska terapija, uglavnom aci-
klovir, te antibiotik Sirokog spektra dok se
ne iskljuci bakterijska ili virusna infekcija.
U primjeni specificne terapije prvi izbor su
kortikosteroidi, zatim plazmafereza, IVIG
te rituksimab. Lije¢enje oboljelih od au-
toimunog encefalitisa je zahtjevno i kom-
pleksno, oporavak je dugotrajan, neurolos-
ke posljedice poput psihomotornog zaosta-
janja, problema u paméenju i ponasanju su
Ceste 1 dugoro¢ne. Suradnja medicinskog
tima s ostalim stru¢nim sluzbama je neop-
hodna kako bi olaksala i ubrzala oporavak
te umanjila psihicke i fizicke tegobe obolje-
log djeteta i roditelja.

Razrada

U Zavodu za neurologiju Klinike za
djecje bolesti KBC-a Split u posljednje dvi-
je godine lijeceno je ¢etvero djece oboljele
od autoimunih encefalitisa. Kod troje djece
je dijagnosticiran anti-NMDAR encefalitis
- djecaci od 5, 719 godina, svi sa dokaza-
nim pozitivnim anti-NMDAR protutijeli-
ma u serumu i likvoru. Jednoj adolescentici
je dijagnosticiran Caspr2 encefalitis koji je
dokazan prisutno§c¢u protutijela na Caspr2
(engl. contactin associated protein-like 2)
jedinicu neurona u likvoru i serumu. Sva
djeca su imala patoloski izmijenjen EEG, a
jedan pacijent je imao promjene zabiljeze-
ne na MRI mozga.

Kod djecaka od 5 godina pocetni
simptom bolesti su bili parcijalni cere-
bralni napadaji uz inkontinenciju. Zbog
patoloski izmijenjenog EEG-a uvedena
je antikonvulzivna terapija. Pretragom
likvora dokazana su pozitivna anti-NM-
DAR antitijela, uvedena je pulsna terapija
metilprednizolonom (500 mg/5 dana) uz
gastroprotekciju pantoprazolom te je na-
stavljeno s prednizonom peroralno, uz po-
stepeno ukidanje. Kako ucestalo ponavlja
napade u terapiju se ukljucuje midazolam
u trajnoj intravenskoj infuziji, kojeg je pri-
mao Cetiri tjedna, uz postepeno ukidanje.
Provedena je plazmafereza sa ukupno de-
set izmjena plazme te je dobio IVIG. Zbog
perzistiraju¢ih napada uveden je dodatni
antiepileptik. U cetvrtom tjednu hospitali-
zacije dolazi do porasta temperature i upal-
nih parametara u krvi te je dokazana sepsa
zbog ¢ega je ukljucena antibiotska terapija
parenteralno i peroralno. Zbog pogorsanja
simptoma, u dogovoru s reumatologom, za
vrijeme hospitalizacije primio je i rituksi-
mab. Cijelo vrijeme trajanja hospitalizacije
u skrb su bili ukljuceni psiholog, radni te-
rapeut, logoped, defektolog i fizioterapeut.
Za vrijeme bolnic¢kog lijecenja nije doslo
do potpunog prestanka napadaja, iako su
bili znatno rjedi i blazeg intenziteta. Cijelo
vrijeme trajanja hospitalizacije djecak je
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bio jako razdrazljiv, neraspolozen i nervo-
zan. Majka koja je boravila uz dijete bila je
zabrinuta i nepovjerljiva prema svom me-
dicinskom osoblju §to je dodatno otezavalo
lijecenje i oporavak.

Drugi bolesnik je dje¢ak u dobi od
7 godina premjesten iz OB Zadar zbog
sumnje na autoimuni encefalitis. Unatrag 5
dana majka je primijetila neobi¢no pona-
Sanje navecer pred spavanje kada ga uhva-
ti panika, pocrveni i preznojava se, bude
uplasen i ne moze se smiriti, ponavlja iste
reCenice, trudi se ne zaboraviti odredene
Cinjenice, bezrazlozno place. Navedeno
se dogada i tijekom dana, u Skoli je izra-
zenije, viSe se ne smije. Nakon petog dana
boravka u nasem Zavodu stanje se pogorsa-
va, postaje subfebrilan uz kasalj te se pri-
mjecuju facijalne diskinezije, koreiformni
pokreti lijeve Sake te hemiparetski obrazac
lijevo. Nalaz likvora i seruma je jako pozi-
tivan na anti-NMDAR protutijela te se ura-
di plazmafereza sa deset izmjena uz pulsne
doze metilprednizolona (500 mg/5 dana) i
gastroprotekciju pantoprazolom, a nakon
toga dobiva prednizon peroralno. Po za-
vrSetku plazmafereze dobio je intravenske
imunoglobuline (2 gr/kg/5 dana). Zbog po-
gorsanja u nalazu EEG-a te ukupnog psi-
hofizickog stanja, u terapiju je postepeno
uveden klonazepam, a ukinut okskarbaze-
pin. U skrb za djecaka i majku za vrijeme
trajanja lije¢enja ukljuceni su uz medicin-
ske sestre 1 lijeCnike Zavoda i psihijatar,
fizijatar, fizioterapeut, psiholog, logoped
i radni terapeut. Na primijenjenu terapiju
dolazi do znacajnog klinickog poboljsanja
raspolozenja i promjene ponasanja, zaosta-
je tek blaza neuromotorna asimetrija lijevo
i nespretnost.

Kod djecaka starog deset godina
prve manifestacije bolesti po¢inju padom
sa stabla kada je ucinio radiolosku obradu
- MSCT mozga koji je bio uredan. Nakon
nekoliko dana majka primjecuje nesanicu,
nemogucnost uspostave kontakta te ne-
prestano pricanje koje postaje disocirano

i nerazumljivo. Odmah po prijemu u nasu
Kliniku u€injena je i slikovna pretraga MR
mozga koja je uredna. Ucinjena je lumbal-
na punkcija, u likvoru je dokazano posto-
janje antitijela na NMDAR. U terapiju je
uklju¢en ceftriakson i aciklovir, pulsne
doze kortikosteroida (metilprednizolon 1
gr/d/7d) uz gastroprotekciju pantoprazo-
lom, plazmaferezu sa ukupno Sest izmjena
plazme. Po zavrSetku plazmafereze do-
bio je intravenske imunoglobuline (2 mg/
kg/5 dana). Kortikosteroidi su nastavljeni
peroralnom primjenom prednizona, tako-
der uz gastroprotekciju pantoprazolom.
Djecak je bez bitnijeg poboljsanja uz pri-
mijenjenu terapiju, i dalje je bez kontakta,
ima napade agitiranosti, tonickih spazama,
koreoatetotskih kretnji, visoko je febrilan
od 7. dana hospitalizacije, ima nesanicu, ne
guta, hrani se parenteralno i putem NGS
(pod nadzorom nutricioniste) zbog cega se
odlucuje na drugu liniju terapije rituksi-
mabom (375 rng/m?2), 4 puta svakih tjedan
dana. U meduvremenu su u terapiju uklju-
¢en baklofenak zbog spasticiteta i klona-
zepam zbog rijetkih epileptickih napadaja
te koreoatetotskih kretnji. Na primijenje-
nu terapiju pacijent se oporavlja, pocinje
spavati, nema vise facijalnih diskinezija,
rigidnih spazama, uvrtanja ekstremiteta,
postaje subfebrilan, potom i afebrilan, sve
vise je u kontaktu. Zapoceta je fizikalna te-
rapija, tretman logopeda i radnog terapeuta
kao 1 psihologijska potpora. Cijelo vrijeme
lijecenja praceni su zivotni znakovi, kon-
trolirane krvne pretrage te je provedena
specificna zdravstvena njega.

Adolescentica u dobi od Cetrnaest
godina primljena je na lijeCenje u nasu
Kliniku zbog pojave svakodnevnih napa-
daja u smislu vidnih i slu$nih halucinacija
koje zavr$e gubitkom svijesti te gubitaka
svijesti u trajanju oko pet do deset minu-
ta, nakon ¢ega se ne sje¢a dogadaja i bude
dezorijentirana. Prethodno je pocetkom
godine bila hospitalizirana u nasoj Klinici
zbog retencije urina i opstipacije uz pozi-
tivan PCR test na SARS-CoV-2, nakon
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Cega su psihosomatske smetnje pocele.
Po preporuci psihijatra uvodi joj se terapi-
ja zyprexa i zolofta te naknadno lamictal
zbog perzistirajucih halucinacija. U Klini-
ku je primljena kako bi se provela multi-
disciplinarna obrada zbog sumnje na au-
toimuni encefalitis. Napravljena je neuro-
imunoloska obrada, pretrage likvora i krvi,
MR mozga i EEG snimanje te obrada po
svim organskim sustavima kako bi se is-
kljucio paraneoplasti¢ni sindrom. Tijekom
hospitalizacije snizenog je raspolozenja
uz povremene suicidalne misli. Dolaskom
pozitivnih CASPR2 protutijela u uzorku li-
kvora prima pulsne doze metilprednizolo-
na uz gastroprotekciju te IVIG. Do otpusta
je boljeg psihickog stanja, blaze snizenog
raspolozenja te zadovoljavaju¢eg neurolos-
kog statusa. Skrb za adolescenticu tijekom
hospitalizacije je bila dodatan izazov za
medicinske sestre s obzirom na izrazenu
psihijatrijsku simptomatologiju s neade-
kvatnim prostornim uvjetima za skrb.

Zakljucak

Etiologija encefalitisa ne moze se
definirati u priblizno 50% slucajeva, a
vodeéi infektivni uzroénici su virusi. Au-
toimuni encefalitis u djece najcesée nije
povezan sa tumorima za razliku od odra-
slih. Lije¢enje je dugotrajno i u prosjeku
traje oko dva mjeseca u akutnoj fazi, a ve-
¢ina djece dostize potpuni oporavak 6-12
mjeseci nakon otpusta iz bolnice. U nekih
pacijenata zaostaju dugoro¢ne neuroloske
posljedice poput problema s ponasanjem,
problema s uéenjem te zaostajanjem u psi-
homotori¢kom razvoju. Zbog toga je vazno
jos§ u akutnoj fazi bolesti ukljuciti sve po-
trebne sluzbe poput psihologa, logopeda,
fizioterapeuta, radnog i senzornog terapeu-
ta te defektologa kako bi sprijecili ili uma-
njili moguéa dugoro¢na i trajna ostecenja.

Pristup i komunikacija medicinskog
osoblja s bolesnikom i roditeljima vazan je
i neizostavan dio tijekom hospitalizaci-
je. Osmijeh, empatija, pozornost i prostor

prilagodeni uzrastu klju¢ni su u stvaranju
odnosa povjerenja s djecom. Roditelje je
vazno informirati o prirodi bolesti djeteta
i postupcima lijecenja, pruziti im potporu
s ciljem umanjivanja njihove zabrinutosti i
tjeskobe, educirati ih, pokazati empatiju i
slusati ih sa pozornoséu.

Komunikacija s roditeljima bole-
snog djeteta bitno utje¢e na rad i odnos
medicinske sestre i djeteta, te se provlaci
kroz cijeli proces sestrinske skrbi tijekom
djetetove hospitalizacije. Neadekvatno us-
postavljen komunikacijski kanal u odno-
su bolesnik/roditelj i medicinsko osoblje
stvara odnos nepovjerenja i frustracije
obje strane te otezava sam proces lijeCenja.
Iskustvo je pokazalo da optimistican i po-
zitivan stav roditelja u startu razvija kva-
litetan medusoban odnos pa je time i tijek
lijecenja manje stresan i otezavajuci.
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Summary
AUTOIMMUNE ENCEPHALITIS IN CHILDREN - OUR EXPERIENCE

Kristina Graso, Marija Vukusi¢

Encephalitis is an inflammatory process of the parenchyma of the brain that leads
to brain disorders and causes a number of different symptoms of the disease. According to
the cause, we divide it into infectious, post-infectious and post-vaccinal and the group of
autoimmune encephalitis etiology. The most common causes of infectious encephalitis are
viruses, most often enteroviruses, herpes simplex viruses (HSV), tick-borne meningoen-
cephalitis virus and others. Routine diagnostic tests to prove encephalitis detection of its
etiology is taking of CSL and serum samples, imaging tests and neurophysiological tests,
EEG recordings. The most common autoimmune encephalitis in children is Anti-NMDAR,
caused by IgG antibodies to N-methyl D-aspartate receptors (NMDAR), whose presence
can be proven in serum and liquor. Clinical symptoms that indicate the presence of the
disease most often begin with fever, headache, change in behavior, epileptic seizure and
progress to psychiatric manifestations, insomnia, dyskinesia, disorders in the function of
speech and the like. At the Department of Neurology of the Clinic for Children’s Diseases in
the last two years three children were treated, boys aged nine, five and seven, all with posi-
tive anti NMDAR antibodies in the cerebrospinal fluid and pathologically altered EEG. Two
of them had a pathologically altered MRI of the brain. Their leading common symptom was
psychological changes (insomnia, irritability, psychotic outbursts), then facial dyskinesia,
tonic spasms, incontinence and speech difficulties. All had a positive response to treatment
immunotherapy (pulse doses of corticosteroids, plasmapheresis, IVIG, rituximab). They are
discharged to home in remission.

Descriptors: AUTOIMMUNE ENCEPHALITIS, NMDAR, REVIEW
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GUILLAIN-BARREOV SINDROM
KRISTINA MEKOVEC*

Guillain-Barré sindrom (GBS) je akutna upalna autoimuna neuropatija koja se ma-
nifestira progresivnom, simetricnom misi¢cnom slaboséu, udruzenom s oslabljenim ili pot-
puno odsutnim dubokim tetivnim refleksima. Klinicka slika moze biti od blagog pa do vrlo
teskog oblika, s kompletnom oduzetoséu ruku, nogu, trupa, misica lica, bulbarno inervira-
nih misi¢a kao i respiratornih misic¢a. Vaznu ulogu u nastanku GBS ima prethodna infekcija,
Sto moze dovesti do pokretanja autoimune reakcije koja dovodi do upalnog ostecenja mijeli-
ropatija (AIDP), a rijetki oblici su akutna motorna aksonalna neuropatija (AMAN), akutna
motorna i osjetna neuropatija (AMSAN) i Miller Fischerov sindrom (MFS). Dijagnoza GBS
se temelji na klinickoj slici, analizi cerebrospinalnog likvora u kojem su poviseni protei-
ni uz uredan nalaz stanica (albuminocitoloska disocijacija) i EMNG nalazu. Primjenom
plazmafereze i imunoglobulina postignuti su pomaci u lijecenju i ishodu bolesti. Cilj ovog
rada je prikazati klinicku sliku Guillain-Barré sindroma, simptome te nacin lijecenja akutno
nastale bolesti. Naglasak je na vaznosti edukacije medicinskog osoblja koje sudjeluje u pro-
cesu lijecenja i oporavka oboljelih. GBS se sve cesc¢e pojavljuje te bi iz tog razloga trebao
postati predmet pomnijih istrazivanja kako bi se unaprijedilo lijecenje, ali i sestrinska skrb
za oboljele.

Deskriptori: GUILLAIN-BARRE SINDROM, LUMBALNA PUNKCIJA, EMNG, PLAZMAFEREZA,
IMUNOGLOBULINI, MEDICINSKA SESTRA

UuvoD GBS. GBS je autoimuna neuropatija koja
se odituje progresivnom i simetriénom mi-
Si¢nom slabos¢u, udruzenom s oslabljenim
ili potpuno odsutnim dubokim tetivnim
refleksima. Ovaj sindrom se pojavljuje s
incidencijom 1,2 do 1,7/100.000 stanovni-
ka godisnje (1). Incidencija raste s dobi te
je osam puta veéa u osoba starijih od 70
godina, u odnosu na mlade od 15 godina.

bolesti je genetski uvjetovana, a veéina {753y 10cnika s GBS prethodi bakterijska
njih imunoloski posredovana, kao $to je i ili virusna infekcija

NeuromiSi¢ne bolesti ne spadaju u
najucestalije neuroloSke poremecaje, ali
su po ozbiljnosti klinicke slike, slozenosti
dijagnostike i lijecenja, vrlo vazna neuro-
loska disciplina. Ovo podrucje u stalnom
je napretku, u smislu patofiziologije, dija-
gnostike i lijeCenja. Vecina neuromisi¢nih

*Klinika za infektivne bolesti Dr. Fran Mihaljevié Kao najces¢a prethodna infekcija
Odjel za malu djecu s jedinicom intenzivnog lije¢enja navodi se ona s bakterijom Campylobacter

jejuni. Medu ostalim ¢e$¢im uzroénicima

Adresa za dopisivanje: . . .
navode se citomegalovirus, mikoplazma

E-mail: kristina.bogic26@gmail.com
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pneumonije, Epstein Barr virus i drugi.
Manji postotak bolesnika razvije GBS na-
kon cijepljenja, kirurskog zahvata, traume,
transplantacije kosStane srzi.

Simptomi ove bolesti mogu varirati,
od blago otezanog hoda do teske oduzeto-
sti svih udova, facijalne, bulbarne i respi-
ratorne muskulature. Zahvacéenost respi-
ratorne muskulature koja zahtijeva meha-
nicku ventilaciju razvija se u 10-30% hos-
pitaliziranih bolesnika, a slabost facijalne
1 orofacijalne muskulature u vise od 50%
bolesnika. Kod bolesnika s GBS rijetko se
moze razviti i edem papile, facijalne mio-
kimije, gubitak sluha, paraliza i sindrom
neprimjerenog lucenja antidiuretskog hor-
mona. Na temelju klinicke slike, patofizi-
oloskih i patohistoloskih te elektrofiziolos-
kih nalaza, GBS mozemo podijeliti na tri
oblika: AIDP, AMAN i AMSAN. Najc¢es¢i
je AIDP koji se u Europi pojavljuje u 85-
90% bolesnika. Miller Fisherov sindrom je
varijanta koja se manifestira kao oftalmo-
plegija, ataksija i arefleksija.

KOMPLIKACIJE GUILLAIN-BARRE
SINDROMA

GBS zahvaca mozdane Zzivce S§to
moze uzrokovati brojne komplikacije i
probleme s pokretima. Neke od najcescih
komplikacija su:

e Teskoce disanja zbog miSi¢ne slabosti
ili paralize misi¢a koji sudjeluju u di-
sanju.

e Zaostala ukocenost, slabost te trnci.

® Problemi sa srcem 1 krvnim tlakom; Ce-
ste sr¢ane aritmije.

e Prisutna bol koja se lije¢i farmakoloski.

e Krvni ugrusci (zbog nepokretnosti ili
dugotrajnog mirovanja); mogu¢ nasta-
nak tromboze.

e Gastrointestinalni problemi: opstipaci-
ja, ileus.

e Kardiorespiratorni arest - rjeda, ali mo-
guca komplikacija koja moze dovesti i
do letalnog ishoda.

Dijagnoza GBSa se temelji na kli-
nickoj slici, analizi likvora i EMNG nala-
zu. U likvoru nalazimo povisene proteine
uz normalan broj leukocita, §to se naziva
albuminocitoloska disocijacija. EMNG
otkriva usporenje brzine provodenja elek-
tricnog impulsa u zivcu. U imunolo$kim
testovima pronadena su brojna protutijela
na gangliozide zivca. U klini¢koj praksi
dostupan je test IgG protutijela na razne
vrste gangliozida.

KLINICKE OSOBITOSTI GUILLAIN-BARRE
SINDROMA U DJECJOJ DOBI

Glavne klinicke znacajke GBSa su
progresivna slabost miSi¢a i simetricno
oslabljeni duboki tetivni refleksi. Slabost
naj¢esce pocinje u donjim ekstremitetima
i uspinje se u gornje, u roku od nekoliko
dana do tjedana. U 15-20% slucajeva sla-
bost je prvenstveno proksimalna; oko 50%
oboljele djece dosegne kriticnu tocku sla-
bosti za jedan tjedan, 80% za 2 tjedna, a
vise od 90% za 3 tjedna (2). Tijek bolesti
GBSa moze se podijeliti u tri stadija:

e Progresivni stadij u trajanju od nekoli-
ko dana do nekoliko tjedana.

e Stadij platoa sli¢nog je trajanja kao i
progresivni stadij.

e Stadij oporavka koji traje viSe tjedana
ili mjeseci.

Slabost facijalne i orofaringealne
muskulature se pojavljuje u vise od 50%
bolesnika. Slabost okulomotorne musku-
lature se pojavljuje oko 15% bolesnika.
Parestezije u rukama i nogama udruzene
sa slaboS¢u misi¢a udova pojavljuju se u
viSe od 80% bolesnika. Obi¢no se najprije
javljaju parestezije, a nakon toga dominira-
ju motoricki simptomi. Probadajuca bol u
misi¢ima je opisana u 66% bolesnika prili-
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kom pregleda. Regresija boli obi¢no nastu-
pa unutar 8 tjedana dok parestezije obi¢no
perzistiraju dulje vrijeme.

LIJECENJE GUILLAIN-BARRE
SINDROMA

Ne postoji specifican lijek za GBS,
zbog toga je cilj lijeCenja smanyjiti tezinu
bolesti i pospjesiti oporavak. Djecu obolje-
lu od GBS treba hospitalizirati odmah na
pocetku bolesti radi praéenja i pravovre-
mene terapije. Postoje 2 imunoloska po-
stupka za lijeCenje GBS:

e Intravenski imunoglobulin (IVIg).
e Plazmafereza.

Najveci izazov kod GBS je uklanja-
nje makrofaga mijelinskih ovojnica koje
doprinose slabosti miSi¢a. LijeCenje intra-
venskim imunoglobulinima je jedan od
preferiranih oblika lije¢enja te je siguran
tretman za brojne imunoloski posredovane
neuroloske bolesti. [VIg sadrzi u normal-
nom serumu visoku razinu antitijela koja
se primjenjuje kod bolesnika kako bi se
dobio suprotan ucinak bolesnikovih auto-
antitijela. U akutnim slucajevima bolesnik
¢e primiti 1-2 g IVIg-a po kilogramu tezi-
ne, podijeljeno u dnevne doze tijekom 2-5
dana. Kod djece se primjenjuje takoder
1-2gr IVIg-a po kilogramu tezine, ali s pri-
mjenom kroz 16h ili 18h. Nuspojave [VIg-a
su moguce te se manifestiraju kao glavobo-
lja, poviSena tjelesna temperatura, zimica,
tresavica, muénina, povracanje i dr. Dru-
gi nacin lijeCenja je plazmafereza, pomo-
¢u koje se odstranjuje krv bolesnika koja
cirkulira kroz aparat koji pomocu filtera
odstranjuje autoantitjela te nadoknadu-
je izgubljenu tekucinu s 5% albuminima.
Plazmafereza se primjenjuje kroz 7-10 tre-
tmana. Prva 3 tretmana idu uzastopno prva
3 dana, dok ostali tretmani idu u razmaku
od 48h ili 72h. Plazmafereza takoder moze
imati nuspojave kao §to su hipotenzija te
sr€ana aritmija. U kontroliranim studija-

ma oba tretmana imaju pozitivne ucinke,
povoljno mijenjajuci prirodni tijek bolesti.
Ispitivanjem kombinacije plazmafereze te
potom IVIg-a, nije se postigao ocekivani
dodatni efekt. Terapija nije uCinkovita dva
tijedna nakon Sto se pojave prvi simptomi,
pa je lijeCenje potrebno zapoceti §to je prije
moguce. Za razliku od drugih autoimunih
bolesti gdje se uspjesno primjenjuju kor-
tikosteroidi kao terapijska opcija, velike,
multicentri¢ne, randomizirane studije nisu
dokazale ucinkovitost terapije kortikoste-
roidima za lije¢enje GBS (3). Potrebno je
nadzirati respiracijske i autonomne funk-
cije, prevenirati razvoj venske tromboze,
pluéne embolije i hipernatremije. Smrt
moze uslijediti zbog autonomne denerva-
cije srca ili respiratorne insuficijencije pa
zbog toga bolesnici moraju biti smjesteni
u jedinicama intenzivnog lijecenja. Mak-
simalni ispadi vidljivi su nakon dva do
Cetiri tjedna, a nakon toga slijedi opora-
vak koji ovisi o stupnju oStecenja aksona.
GBS u vec¢ine bolesnika prestaje spontano,
a manjeg broja bolesnika dolazi do recidi-
va. Prognoza lijecenja bolesti zbog visoko
kvalitetne intenzivne skrbi ostaje najvazni-
ji aspekt u lijecenju teskih slucajeva GBS.
Djeca s GBS imaju kraci klinicki tijek i
¢es¢i potpuni oporavak u odnosu na odra-
sle (4). Smrtnost je niska, a ako i nastane,
posljedica je respiratornih komplikacija i
kobnih sréanih aritmija. Relapsi su rijetki i
uglavnom reagiraju na imunomodulatornu
terapiju.

ZAKLJUCAK

Sve je veca incidencija GBSa te bi
iz tog razloga GBS trebao postati predmet
pomnijih istrazivanja kako bi se unaprije-
dilo lijecenje, ali i sestrinska skrb za obo-
ljele. S obzirom na to da GBS moze biti
potencijalno vrlo opasan i smrtonosan, jer
postoji moguénost depresije respiratornog
sustava i sr€anog zatajenja, pozeljno bi bilo
educirati Siru javnost o samom sindromu,
koji su mu simptomi te nakon Cega se jav-
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ljaju. Rana dijagnostika najbitnija je kako
bi se Sto prije zapocelo lije¢enje odgova-
raju¢om terapijom i kako ne bi doslo do
napredovanja bolesti i njezinih simptoma.
Kod bolesnika s GBS potrebno je provodi-
ti kvalitetnu i temeljitu zdravstvenu njegu,
osobito kod paraliziranih bolesnika kako
ne bi doslo do komplikacija dugotrajnog
lezanja, zbog kojih bi bolesnik mogao ima-
ti problema u procesu rehabilitacije i opo-
ravka. GBS je teska bolest s dugotrajnim
oporavkom 1 nitko osim samog bolesnika
ne moze razumjeti kako se on osjeca. Svaki
medicinski djelatnik koji radi s bolesnici-
ma koji imaju GBS trebao bi se dobro edu-
cirati, ¢ime ¢e postati osoba od povjerenja
bolesniku. Izrazito je vazno biti uz bole-
snika, slusati ga, pohvaliti svaki njegov na-
predak, biti mu podrska. To ¢e bolesniku
pruziti znac¢ajnu motivaciju i Zelju za opo-
ravkom. Rehabilitacija je klju¢na za konac-
ni oporavak, povratak u zivot koji su imali
prije pojave GBS.
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Summary
GUILLAIN-BARRE SYNDROME

Kristina Mekovec

Guillain-Barré syndrome (GBS) is an acute inflammatory autoimmune neuropathy
manifested by progressive, symmetrical muscle weakness associated with weakened or
completely absent deep tendon reflexes. The clinical picture can range from mild to very
severe, with complete loss of arms, legs, trunk, facial muscles, bulbar innervated muscles
and respiratory muscles. An important role in the development of GBS is played by previous
infection, which can lead to the initiation of an autoimmune reaction that leads to inflamma-
tory damage to myelin and/or nerve axons. The most common form of GBS in Europe is acu-
te inflammatory demyelinating neuropathy (AIDP), and rare forms are acute motor axonal
neuropathy (AMAN), acute motor and sensory neuropathy (AMSAN) and Miller Fischer
syndrome (MFS). The diagnosis of GBS is based on the clinical picture, the analysis of the
cerebrospinal fluid in which the proteins are elevated with the regular finding of cells (albu-
minocytological dissociation) and EMNG findings. Advances in the treatment and outcome
of the disease have been achieved with the use of plasmapheresis and immunoglobulin. The
aim of this work is to present the clinical picture of Guillain-Barre syndrome, the symptoms
and the treatment method of the acute disease. The emphasis is on the importance of the
education of medical personnel who participate in the process of treatment and recovery
of patients. Guillain-Barre syndrome is appearing more and more often among the popula-
tion, and for this reason it should become the subject of more detailed research in order to
improve treatment, as well as nursing care for patients.

Descriptors: GUILLAIN-BARRE SYNDROME, EMG, NCS, PLASMAPHERESIS, IVIG, NURSE
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ZDRAVSTVENA NJEGA I HOLISTICKI PRISTUP DJECI
OBOLJELOJ OD GUILLAIN-BARREOVA SINDROMA:
PETOGODISNJA RETROSPEKTIVNA ANALIZA NA
RAZINI PET HRVATSKIH BOLNICA

RENATA APATIC, KRISTINA KUZNIK, ROBERT LOVRIC*

Cilj je ove studije analizirati sestrinske dijagnoze definirane tijekom zdravstvene skr-
bi za djecu oboljelu od Guillain-Barréova sindroma te predstaviti specificnosti holistickog
pristupa oboljeloj djeci. Primijenjena je retrospektivna analiza medicinske dokumentacije
iz perioda od 01.01.2015. do 31.12.2019. godine. Obuhvaceno je 14-ero djece oboljele od
Guillain-Barréova sindroma koja su hospitalizirana u pet hrvatskih bolnica. Studija je obu-
hvatila 10 (71,4%) djecaka i Cetiri (28,6%) djevojcice (8 mjeseci - 17 godina). Prosjecno je
trajanje hospitalizacije iznosilo 12 dana. Na vrhuncu je bolesti petero (35,7%) djece bilo
apaticno/zbunjeno i reagiralo na glas ili blaZi podrazaj. Pomo¢ je druge osobe, nadzor
ili instrukcije tijekom tjelesne aktivnosti na vrhuncu bolesti trebalo Sestero (42,9%) djece.
Potrebu je za terapijom kisika imalo jedno dijete, a kod troje (21,4%) je djece bio postavljen
CVK. Bol je zabiljezena u 13-ero (92,9%) djece. Visok rizik za nastanak infekcije imalo
je 1l-ero (78,6%) djece. Lumbalna je punkcija provedena u sve djece, a imunoterapija je
primijenjena u njih 13-ero (92,9%). Odrzavanje prohodnosti i toaleta CVK, posturalna dre-
naza, perkusija prsnog kosa te vjezbe dubokog disanja i iskasljavanja provodene su u troje
(21,4%) djece. Prema kategorizaciji s obzirom na zdravstveno stanje, dvoje (14,3%) je djece
zahtijevalo intenzivnu njegu. Nepredvidiv razvoj i ishod Guillain-Barréova sindroma, uz
iznimno zahtjevan opseg zdravstvene njege za medicinske sestre predstavljaju velik osobni i
profesionalni izazov te zahtijevaju holisticki pristup oboljelom djetetu.

Deskriptori: GUILLAIN-BARREOV SINDROM, HOLISTICKI PRISTUP, MEDICINSKE SESTRE,
ZDRAVSTVENA NJEGA, PEDIJATRIJA

UvVOD

Guillain-Barréov sindrom (GBS)
akutna je autoimuna upalna poliradikulo-
*Medicinski fakultet Osijek, neuropatija karakterizirana autonomnim,
SveuciliSte Josipa Jurja Strossmayera u Osijeku motornim i senzornim simptomima, sma-

2

Dom zdravlja Osjecko-baranjske zupanije .. . .. . .
Zavod za sestrinstvo "Prof. Radivoje Radic¢", njenim dubokim tetivnim  refleksima i

Fakultet za dentalnu medicinu i zdravstvo Osijek simetricnom uzlaznom slabo$¢u (1). Sin-
Klinicki bolni¢ki centar Sestre milosrdnice drom moze uzrokovati demijelinizaciju
mijelinske ovojnice i degeneraciju aksona

Adresa za dopisivanje: .. . . S
E-mail: apatic.renata@gmail.com (2). Tijek sindroma je nepredvidiv, stoga
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je mogu¢ razvoj brojnih akutnih i visoko-
riziénih dijagnoza u pedijatrijskoj zdrav-
stvenoj njezi (npr., neucinkovito disanje,
bol, smanjena moguénost brige za sebe,
smanjena pokretljivost, oSte¢ena verbal-
na komunikacija, itd.) (5). Uslijed kom-
plikacija GBS-a (disfunkcija autonomnog
zivéanog sustava, respiratorno zatajenje,
itd.) zabiljezeni su i smrtni slucajevi (4).
Ovakve situacije zahtijevaju visoku razinu
holizma u sestrinskoj procjeni djetetovog
stanja, predvidanju i prepoznavanju mogu-
¢ih komplikacija, donosenju odluka i pra-
vovremenoj reakciji. Medutim, Kudhaer
i sur. zakljuéuju kako 80% anketiranih
medicinskih sestara ima neadekvatno zna-
nje o zdravstvenoj njezi djece oboljele od
GBS-a, sto moze predstavljati potencijalni
rizik u pedijatrijskom klinickom okruzenju
(6). Prikazi slucajeva u podrucju sestrinske
skrbi uglavnom opisuju tijek GBS-a u dje-
ce, dijagnosticke i terapijske postupke i ak-
tualne sestrinske dijagnoze dok je vidljiv
izostanak analize visokorizi¢nih sestrin-
skih dijagnoza, kategorizacije djece prema
potrebama za zdravstvenom njegom ili za-
daca medicinskih sestara tijekom pruzanja
zdravstvene njege (3, 4).

CILJ

Glavni je cilj ove petogodisnje stu-
dije analizirati aktualne i visokorizi¢ne
sestrinske dijagnoze utvrdene tijekom skr-
bi za djecu oboljelu od GBS-a i prikazati
specifiéne sestrinske intervencije i katego-
rizaciju djece prema potrebama za zdrav-
stvenom njegom. Svrha je studije omogu-
¢iti dublji uvid u specifi¢nosti holistickog
pristupa i kompleksnosti zdravstvene njege
djece oboljele od GBS-a.

MATERIJALI I METODE

Istrazivanje je provedeno tijekom
ozujka i travnja 2021. godine. Primijenjena
je retrospektivna analiza medicinske do-
kumentacije iz perioda od 01.01.2015. do

31.12.2019. godine na pedijatrijskim odje-
lima pet hrvatskih bolnica. Primijenjen je
upitnik kreiran za potrebe ovog istraziva-
nja. Podatcima iz medicinske dokumen-
tacije djeteta i podatcima iz ispunjenih
upitnika je tijekom i nakon istrazivanja
osigurana potpuna anonimnost i podatci se
nikako ne bi mogli povezati s ispitanicima.

REZULTATI
Opéa obiljezja djece

Analiza je ukljucila 14-ero djece od
kojih je 10 bilo djecaka i Cetiri djevojcice.
Djeca su bila u rasponu dobi od osam mje-
seci do 17 godina s prosjekom dobi od 8,8
(SD=6,1) godina. Gotovo polovica djece,
njih Sestoro, je bilo u dobi izmedu 13 1 17
godina. Prosjecno je trajanje hospitalizaci-
je djece iznosilo 12,2 (SD=4,9) dana (3-20
dana).

Specifi¢ni podatci iz sestrinske
dokumentacije

Kisik je primijenjen u jednog trogo-
diSnjeg djeteta u trajanju od dva dana. Uri-
narni je kateter postavljen u jednog djeteta,
a centralni venski kateter u troje djece. Na
vrhuncu je bolesti petoro djece bilo agiti-
rano/pospano/blago - umjereno sedirano i
reagiralo na verbalni stimulans, a Sestoro
je zahtijevalo pomo¢ i/ili nadzor tijekom
aktivnosti samozbrinjavanja (hranjenje,
osobna higijena, odijevanje i eliminacija).
Prema kategorizaciji, Sestoro je djece za-
htijevalo minimalnu njegu (druga kategori-
ja), dok je dvoje djece zahtijevalo intenziv-
nu njegu (Cetvrta kategorija).

Aktualni 1 visokorizi¢ni
problemi djece

Aktualni problem smanjene tjelesne
pokretljivosti zabiljezen je u sve djece, dok
je sindrom smanjene moguénosti brige o
sebi imalo 11-ero djece (Tablica 1). Najce-
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Tablica 1.

Aktualni i visokorizicni problemi iz podrucja zdravstvene njege (N=14).

Sestrinske Djeca oboljela od GBS-a (DI - D14)
dijagnoze

D1 D2 D3 D4 D5 D6
Smanjena

mogucnost brige X X X X X
o sebi (SMBS)

Smanjena
tjelesna X X X X X X
pokretljivost

Smanjeno
podnosenje X X X
napora

Neuravnotezena
prehrana:

unos manji od
tjelesnih potreba

Otezano gutanje X X

Poremecaj
eliminacije urina

Proljev X X

Neucinkovito
disanje

Ostecena
verbalna X X X
komunikacija

Akutna bol X X X X X X

Strah/
anksioznost

Hipertermija
Visok rizik za
infekciju

Visok rizik za
komplikacije
smanjene
pokretnosti

Visok rizik za
aspiraciju
Visok rizik za

ozljede

Visok rizik za
pad

§¢i je visokorizi¢ni problem bio visok rizik
za infekeiju, zabiljezen u 11-ero djece, dok
je visok rizik za aspiraciju zabiljeZen u jed-
nog djeteta.
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Tablica 2.

Specificne intervencije medicinskih sestara tijekom skrbi za oboljelu djecu.

Intervencije Broj (%) djece
Uzimanje uzoraka za mikrobioloske/biokemijske pretrage 14 (100)
Sudjelovanje pri lumbalnoj punkciji 14 (100)
Procjena neverbalnih znakova i simptoma boli 13 (92,9)
Primjena imunoloske terapije 13 (92,9)
Postupci pripreme, tijekom i nakon pretraga (EEG, EKG, EMNG...) 13 (92,9)
Postavljanje elektroda i senzora monitora na kozu djeteta 12 (85,7)
Makroskopski pregled urina, mjerenje unosa tekucine i diureze 12 (85,7)
Procjena svijesti primjenom skala (AVPU, Glasgow koma skala) 11 (78,6)
Uzimanje uzorka kapilarne krvi 9 (64,3)
Postupci vezani uz CVK (prohodnost, sterilnost, njega podrucja ubodnog mjesta) 3(21,4)
Primjena posturalne drenaze, perkusije prsa, vjezbe disanja i iskasljavanja 3(21,4)
Procjena djetetovih refleksa 3(21,4)
Primjena terapije kisikom (maska, nazalni kateter...) 1(7,1)
Priprema i asistiranje pri postavljanju urinarnog katetera, kateter vrecica 1(7,1)

EEG = elektroencefalografija; ECG = elektrokardiografija; EMNG = elektromioneurografija

Specifi¢ne sestrinske
intervencije

U sve su oboljele djece prikupljeni
uzorci za mikrobioloske/biokemijske pre-
trage 1 uzorak cerebrospinalne tekucine.
U 13-ero djece, medicinske su sestre pro-
cjenjivale neverbalne znakove i simptome
boli, provodile pripreme tijekom i nakon
pretrage i sudjelovale u primjeni imunolos-
ke terapije (Tablica 2).

RASPRAVA

Rezultati ovog istrazivanja upucuju
na CeSc¢u zastupljenost GBS-a medu mus-
kom djecom, $to je u skladu s rezultatima
drugih studija (7-9). Nekoliko autora navo-
di kako je pojavnost GBS-a ¢es¢a u djece
od prve do pete godine zivota no, u ovom je
istrazivanju najvise oboljele djece adoles-
centne dobi (10, 11). Navedeno upucuje na

moguci porast incidencije GBS-a u starije
djece, Sto sugeriraju i drugi autori na glo-
balnoj razini (12, 13).

Znakovi 1 simptomi povezani s
GBS-om u djece ukljucuju paresteziju,
disfunkciju autonomnog zivéanog sustava,
poremecaj svijesti, nerazgovijetan govor,
otezano gutanje, ataksiju i respiratorni dis-
tres (8). Neucinkovito je disanje uslijed res-
piratorne insuficijencije jedan od mogucih
problema iz podrucja zdravstvene njege
u djece oboljele od GBS-a (5). U ovom je
istrazivanju navedeni problem imalo samo
jedno dijete kod kojega su medicinske se-
stre primjenjivale propisanu terapiju kisi-
kom. Takoder, kako bi smanjile rizik na-
stanka zivotno ugrozavaju¢e komplikacije
GBS-a, odnosno akutnog respiratornog za-
tajenja, medicinske su sestre u troje djece
primjenjivale posturalnu drenazu, perkusi-
ju prsista, vjezbe dubokog disanja i iska-
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Sljavanja. Rezultati drugih studija opisuju
vrlo teske probleme poput zatajenja disanja
kada je djeci bila potrebna mehanicka ven-
tilacijska potpora (14, 15).

Kod veéine je djece u ovom istrazi-
vanju, njih 13-ero, zabiljezen problem boli,
dok pojedine studije biljeze navedeni pro-
blem u 13-79% ispitivane djece (7, 16). Po-
jedini autori izrazavaju zabrinutost i napo-
minju kako u djece oboljele od GBS-a zbog
prisutnih parestezija i hipoestezija bol Ce-
sto ostaje neprepoznat problem (7). Nada-
lje, vazno je napomenuti kako je bol ¢esci
problem u djece, nego u odraslih oboljelih
od GBS-a i da upravo kvaliteta tretiranja
boli u djece, osobito one kriti¢no bolesne,
utjece na kvalitetu zdravstvene skrbi, pa i
ishod lijecenja (17).

Relevantna stru¢na i znanstvena
literatura o zdravstvenoj skrbi djece obo-
ljele od GBS-a opisuje aktualne probleme
iz podrucja zdravstvene njege, dok su viso-
korizi¢ni problemi uglavnom izostavljeni
(3-5). Ovo istrazivanje uz aktualne djete-
tove probleme obuhvaca i one visokorizic-
ne medu kojima najvecu pojavnost u djece
ima visok rizik za infekciju koji je zabilje-
zen u cak ll-ero djece. Uz ¢imbenike ri-
zika od strane djeteta oboljelog od GBS-a,
niz je invazivnih dijagnosticko-terapijskih
postupaka i medicinsko-tehnickih zahvata
koji dodatno doprinose moguéem razvoju
infekcije: primjena mehanicke ventilacije
putem endotrahealnog tubusa ili trahealne
kanile, lumbalna punkcija, uvodenje sonde
za enteralnu prehranu, primjena imuno-
loske terapije i tako dalje (8, 9, 12, 14, 15).
Neki su od navedenih postupaka primjenji-
vani u ispitivane djece. Tako je, na primjer,
lumbalna punkcija radena kod sve djece, a
imunoloska je terapija primjenjivana u 13-
ero djece.

Kategorizacija se djece, ovisno o
potrebama za zdravstvenom njegom, u Re-
publici Hrvatskoj temelji na ¢imbenicima
odredenim definicijama zdravstvene njege

prema V. Henderson i D. E. Orem (18). Ka-
tegorizacija pruza uvid u tezinu djetetovog
zdravstvenog stanja i ukazuje na potrebe
za zdravstvenom njegom. U skladu s na-
vedenim kriticnim ¢imbenicima, djeca is-
pitanici u ovom istrazivanju razvrstana su
u Cetiri kategorije od kojih je samo jedno
dijete svrstano u prvu, najnizu kategoriju,
koja podrazumijeva samonjegu. Najveéi je
broj djece u drugoj (minimalnoj) i trecoj
(intermedijalnoj) kategoriji, dok je dvoje
djece svrstano u ¢etvrtu, najvise rangiranu
kategoriju koja podrazumijeva intenzivnu
njegu. Raspodjela djece u sve Cetiri kate-
gorije odrazava nepredvidiv razvoj i ishod
GBS-a u djece, a visoka zastupljenost dje-
ce u trecoj i Cetvrtoj kategoriji (50%) odra-
zava iznimno zahtjevnu slozenost i opseg
zdravstvene njege $to za medicinske sestre
predstavlja znacajan profesionalni izazov.

ZAKLJUCAK

U istrazivanom petogodi$njem
razdoblju na pedijatrijskim odjelima pet
hrvatskih bolnica lije¢eno je 14-ero djece
oboljele od GBS-a. Medu ispitivanom dje-
com najveéi je broj djecaka u dobi 12-18
godina. Gotovo su sva djeca na vrhuncu
bolesti bila djelomicno ili potpuno ovisna
o pomoci druge osobe stoga je najveci broj
djece imao aktualne probleme iz podrucja
zdravstvene njege koji su se odnosili na po-
kretljivost i aktivnosti samozbrinjavanja,
dok je visok rizik za infekciju bio najza-
stupljeniji visokorizi¢ni problem. U gotovo
sve ispitivane djece medicinske sestre su
provodile intervencije tijekom medicin-
sko-tehnickih zahvata i dijagnosticko-tera-
pijskih postupaka kao i procjene djetetove
boli. Polovica je djece svrstana u trecu i
Cetvrtu kategoriju §to je iziskivalo iznimno
zahtjevnu 1 opseznu zdravstvenu njegu.
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Summary

HOLISTIC NURSING CARE FOR CHILDREN WITH GUILLAIN-BARRE SYNDROME: A FIVE-YEAR
RETROSPECTIVE ANALYSIS IN FIVE CROATIAN HOSPITALS

Renata Apatié, Kristina Kuznik, Robert Lovri¢

The study aimed to analyze nursing diagnoses defined during the care of children
with Guillain-Barré syndrome and to present the specifics of holistic pediatric care. A re-
trospective analysis of nursing documentation was conducted on 14 children with Guillain-
Barré syndrome hospitalized between 2015 and 2019 in five Croatian hospitals. The study
included 10 (71.4%) boys and 4 (28.6%) girls (8 months - 17 years of age). The average
duration of hospitalization was 12.2 days. At plateau, 5 (35.7%) children had minor changes
in consciousness and 6 (42.9%) required assistance and/or some supervision in performing
self-care activities. Oxygen was administered to one child, and a central venous cathe-
ter (CVC) was placed in 3 (21.4%) children. Thirteen (92.9%) children reported pain. The
risk for infection was recorded in 11 (78.6%) children. Lumbar puncture was performed in
all children, while immunotherapy was administered to 13 (92.9%) of them. The care of a
CVC and breathing exercises were performed in 3 (21.4%) children. Two (14.3%) children
required intensive care. The unpredictable development and outcome of the Guillain-Barré
syndrome require complex holistic pediatric care that represents a significant professional
and personal challenge for the nurses.

Descriptors: GUILLAIN-BARRE SYNDROME, HOLISTIC HEALTH, NURSES, PATIENT CARE
MANAGEMENT, PEDIATRICS
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UBRZANA PROGRESIJA SIMPTOMA
METAKROMATSKE LEUKODISTROFIJE -
PRIKAZ BOLESNIKA

NIKOLINA BEDEKOVIC, KRISTINA KUZNIK, TATJANA KOLARIC*

Metakromatska leukodistrofija (MLD) predstavlja nasljednu neurodegerativnu me-
tabolicku progresivnu bolest bijele tvari, odnosno mijelina, s dobro definiranom moleku-
larnom podlogom koja je odgovorna za metabolicki defekt mijelinskog omotaca ili stanica
koje ga stvaraju, a koja rezultira izostankom razvoja bijele tvari. To je bolest talozenja
koja zahvaca metabolizam glikosfingolipida i javlja se sa incidencijom 1:40.000 - 1:160.000.
Bolest dovodi do odlaganja lipida u stanicama poput hepatocita, epitela zucovoda i zucnog
mjehura, te epitela bubreznih tubula. Cilj rada nam je prikazati slucaj H.M. koji je u dobi
od nepune dvije godine prvi put pregledan u neuropedijatrijskoj ambulanti Klinike za pe-
dijatriju KBC Sestre milosrdnice. Simptomi koje majka navodi su poteskoce hodanja koje
su zapocele u starosnoj dobi od 15 mjeseci, uz nestabilnost, ¢esto padanje koje prate udarci
glavom, te trazenje oslonca za majku ili predmete iz okoline, Samostalno je prohodao u dobi
od 11 mjeseci, uz uredan psihomotorni razvoj. Uspostavija kontakt o¢ima, prica s majkom.
U proces zbrinjavanja djeteta ukljucen je multidisplinarni tim lijecnika, medicinskih sestara
i tehnicara, fizioterapeuta, klinicki psiholog i nutricionist. Sestrinska skrb usmjerena je na
sprjecavanje komplikacija dugotrajnog lezanja, odrzavanje prohodnosti disnog puta i njegu
usne Supljine, kao i zadovoljavanje nutritivnih potreba organizma prilagodenom prehra-
nom. Edukacija roditelja mora biti vodena empatijom i razvojem partnerskog odnosa koje
e za cilj imati Sto bolju suradnju i usvajanje znanja o pravilnoj njezi. Skrb za bolesno dijete
utjece na cjelokupnu obitelj i njene ¢lanove jer u prisustvu kronicne bolesti svaki ¢lan obite-
lji ima nove zadatke i obveze. Roditelji/skrbnici moraju se nositi sa zdravstvenim i tjelesnim
potrebama djeteta, a pritom moraju brinuti i o njegovim emocionalnim potrebama, ali i o
potrebama drugih ¢lanova obitelji. Obiteljska se dinamika i dosadasnji zivotni stil obitelji
mijenja. Roditelji su usmjereni na posjete lijecniku, hospitalizacije djeteta, a potom na re-
habilitaciju, promjenu Zivotnih navika, prehranu i privikavanje na ogranicenja. Ucinkovito
lijecenje za metakromatsku leukodistrofiju ne postoji. Trenutno se istrazuje nekoliko drugih
terapijskih mogucnosti; prvenstveno u kasnim infantilnim oblicima bolesti, ukljucujuci gen-
sku terapiju, enzimsku nadomjesnu terapiju, terapiju redukcije supstrata, i potencijalno,
terapiju sa svrhom poboljsanja aktivnosti enzima.

Deskriptori: METAKROMATSKA LEUKODISTROFIJA, MEDICINSKA SESTRA

*Klinika za pedijatriju, KBC Sestre milosrdnice

Adresa za dopisivanje:
E-mail: nikolina.bedekovic@kbcsm.hr
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Uvod

Metakromatska leukoistrofija rije-
dak je, nasljedni degenerativni poremecaj
koji pripada u skupinu bolesti lizosomskog
talozenja. MLD najc¢e$ce izaziva mutacija
gena 22 (22ql3), tj. manjak ili nedostatak
enzima arilsulfataze A (ARSA) koji je ne-
ophodan za razgradnju i ¢iS¢enje stanica
od sulfatida. Karakterizira ga akumulaci-
ja sulfatida u stanicama, osobito u stani-
cama ziv€éanog sustava, jetri, bubrezima i
drugim organima. Akumulacija sulfatida
dovodi do progresivnog unistavanja mije-
linskog omotaca, odnosno do procesa de-
mijelinizacije.

MLD moze zapoceti u djetinjstvu,
adolescenciji ili odrasloj dobi, biljezi se sa
incidencijom 1:40.000 - 1:160.000, i pred-
stavlja oko 20% svih leukodistrofija. Na-
ljeduje se autosomo recesivnim nacinom;
oboljeli mora naslijediti dvije kopije gen-
ske mutacije (po jedna od svakog roditelja)
da bi imala bolest. Postoji nekoliko oblika
MLD; spomenuti ¢emo tri najizrazenija u
populaciji:

Kasni infantilni oblik - najéeséi je
oblik i predstavlja 50-60% slucajeva. Obic-
no se javlja u prve dvije godine Zivota i
djeca, nakon razdoblja relativno urednog
razvoja, postepeno gube steCene vjestine
te dolazi do problema s pokretljivoscu i
do misiéne slabosti. Kako bolest napredu-
je, misi¢ni tonus opada sve dok ne dosti-
gne stanje apsolutne krutosti, poteskoce s
govorom postaju sve ocitije i pojavljuju se
poteskoce u finim motori¢kim vjestinama.
Progresijom bolesti dijete gubi sposobnost
razmisljanja, razumijevanja i interakcije s
okolinom. Stopa smrtnosti je visoka i djeca
Cesto ne prezivljavaju dalje od djetinjstva.

Rani juvenilni oblik - drugi je po
ucestalosti, oko 20-30% slucajeva. Obic¢no
pocinje izmedu 2. ili 3. godine starosti i
adolescencije, do izrazaja dolaze problemi
u ponasanju djeteta, razdrazljivost, nemo-
guénost hodanja i bolovi u ekstremitetima

zbog zahvacenosti perifernih zivaca te ote-
zan govor (dizartrija). Juvenilni oblik ima
sporiju progresiju, a prepoznaje se po atak-
siji 1 mentalnom deficitu. Do smrti dolazi
oko 10 godina od pocetka simptoma.

Kasni juvenilni oblik - najmanje je
uobicajena varijanta MLD, javlja se u 15-
20% slucajeva. Prvi simptomi pojavljuju se
izmedu. 6.-12. godine zivota, a odrazavaju
se losim skolskim performansama sa pro-
gresivnim padom kognitivnih sposobnosti
i problemima u ponasanju. Ovaj oblik bo-
lesti Cesto je pogresno prikazan kao pro-
mjena li¢nosti i promjena u ponasanju uz
gubitak sposobnosti za u€enje i rad, obolje-
li mogu patiti i od psihijatrijskih simptoma
poput zabluda ili halucinacija. Pored toga,
pacijenti imaju motoricku nespretnost i
mogu postati inkontinentni, ¢esto se pre-
zentiraju tremorom, te na kraju gubitkom
sposobnosti hodanja. Pacijenti ¢esto dozive
zrelu zivotnu dob.

Dijagnosticke metode kojima se ko-
ristimo pri postavljanju dijagnoze MLD su
klini¢ki pregled i MR. MR moze biti in-
dikativan za MLD, ali nije adekvatan kao
potvrdni test. Test krvi na nivou enzima
ARSA sa potvrdnim testom urinarnog sul-
fatida najbolji je biokemijski test za MLD.
Potvrdivanje urinarnog sulfatida vazno je
za razlikovanje rezultata MLD i pseudo-
MLD u krvi. Genetsko sekvenciranje tako-
der moze potvrditi MLD, medutim, vjero-
jatno je vise od 200 mutacija ve¢ poznatih
da uzrokuju MLD, tako da je u tim slucaje-
vima kemijski test jo$ uvijek potreban kao
i hematolosko biokemijski krvni nalazi te
lumbalna punkcija. Za MLD, ucinkovito
lijecenje ne postoji, a uobicajeni tretmani
ukljucuju:

e Simptomatsko i suportivno lije¢enje koje
ukljucuje primjenu antikonvulzivne tera-
pije, terapije za opustanje misica, fizikal-
ne terapije poboljSanje funkcije i pokret-
ljivosti, kognitivnoj stimulaciji i podrsci
¢lanovima obitelji u predvidanju budu¢ih
odluka o nabavci tehnickih pomagala.
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e Transplantaciju krvotvornih matic-
nih stanica ili koStane srzi - koriste se
zdrave mati¢ne stanice koje se uzimaju
iz donirane krv ili kosStane srzi. Tran-
splantacija se preporucuje u kasnijoj
dobi, a moze potencijalno biti korisna
i kod pacijenta u odrasloj dobi u ranoj
fazi bolesti.

e Enzimsku terapiju - jo§ uvijek je u fazi
klinickih ispitivanja, studije na zivoti-
njama pokazuju da moze imati povoljan
u¢inak na smanjivanje nakupljanja sul-
fata i dovesti do funkcionalnog pobolj-
Sanja kod pacijenata.

e Gensku terapiju koja je jos u fazi znan-
stvenog istrazivanja. Obuhvaca sve po-
stupke tijekom kojih se u stanici nekog
organizma ciljano modificira genetski
materijal, sa svrhom postizanja tera-
pijskog ucinka ili prevencije bolesti.
Injekcija virusnih vektora sastoji se od
ubrizgavanja genetski modificiranog
virusa koji sadrzi normalnu kopiju gena
ARSA u mozak, u ¢ije se stanice potom
ugraduje. Tako bi se, teoretski, nivo en-
zima vratio. Na Zivotinjskim modelima
istrazivanje je bilo uspjesno, a klinicka
ispitivanja su u toku u nekoliko zemalja.

Prikaz bolesnika

Djecak u dobi od nepune dvije go-
dine prvi puta dolazi na pregled neuropedi-
jatra na Kliniku za pedijatriju KBC Sestre
Milosrdnice zbog poteskoc¢a u hodu i ne-
stabilnosti.

Majka je primijetila u starosnoj dobi
od 15 mjeseci da je u hodu postao nesta-
bilan, drzi se za majku ili okolne predme-
te, Cesto pada i udari glavom. Inicijalno je
prohodao u dobi od 11 mjeseci i mogao je
prehodati cijelu prostoriju sam, a sada na-
pravi najvise po 2-3 koraka. Govor je ocu-
van. Prethodno nije bio bolestan, nije imao
povisenu tjelesnu temperaturu, prethodno
je primio cjepivo. Isto tako majci se doima

da ga boli u lijevom kuku, te je pregledan
od ortopeda. Prilikom pregleda primijece-
no je da hoda na Sirokoj osnovi, nesigurno
inestabilno, uz pridrzavanje, buni se i trazi
oslonac, pusti se po 2-3 koraka i nakon toga
ide u puzeéi polozaj. Isti¢e se losa koordi-
nacija pokreta u hodu bez oslonca, dok sje-
di leda su zaobljena. Iz osobne anamneze
za izdvojiti je da je roden carskim rezom
zbog stava zatkom i tezine. Majka u trud-
no¢i uzimala nadomjesnu terapiju za Stit-
njacu. Apgar 10/10. Psihomotorno se ured-
no razvijao do prve godine Zivota. Majka i
otac navode da nisu u rodbinskoj vezi. Na
pregledu je dogovorena hospitalizacija sa
planom obrade zbog gore navedenih simp-
toma. Na dogovorenoj hospitalizaciji, samo
dva mjeseca kasnije, glavu drzi nagnutu na
lijevu stranu uz izvijanje leda, unatrag dva
tjedna roditelji su primijetili da mu titraju
o¢i uz horinzontalni nistagmus, prati po-
gledom, odaziva se. Atakti¢ni pokreti uz
nagib glavice u lijevu stranu, koraca na
Sirokoj osnovi uz pridrzavanje, stopala su
spustena. Tonus je slabiji, izrazitije lijevo u
donjim ekstremitetima, ali o¢uvane moto-
ricke snage. Refleksi na donjim ekstremite-
tima su odsutni.

Laboratorijska obrada bila je ured-
na, u¢injen je MR mozga koje je pokazao
simetricno bilateralno periventrikularno
povisen intenzitet signala duboke bijele
tvari u T2 i FLAIR sekvenci, leptirastog
oblika, tigrastog uzorka na aksijalnim pre-
sjecima - metakromatska leukodistrofija.
Djecak se redovito multidisciplirano prati
po neuropedijatru, fizijatru, pulmologu,
gastroenterologu, provodi se fizikalna te-
rapija. 2019. godine dolazi do pojave kon-
vulzivnih napada, za izdvojiti je psihomo-
torno propadanje koje nastupa ubrzano, ne
hoda, ne komunicira, u leze¢em polozaju
rotacije su samo do boka. Izrazen je nista-
gmus, spazam nogu osobito u koljenima,
prsti Saka su u polufleksiji, refleksi se ne
izazivaju, noge izrazito ukocene. Uvodi se
i antikonvulzivna terapija. Hospitalizacije
su brojne, $to zbog ucestalih konvulzivnih
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napada, §to zbog infekcija od strane res-
piratornog sustava koji kroz napredovanje
bolesti zahtjeva potporu neinvazivnom
ventilacijom. Hrani se putem postavljene
nazogastri¢ne sonde.

Prilikom svake hospitalizacije u
proces lije¢enja ukljucen je multidiscipli-
narni tim lije¢nika, medicinskih sestara
i tehniCara, fizioterapeuta, nutricionista,
klinickog psihologa. Intervencije medi-
cinskih sestra pocinju prvim kontaktom sa
pacijentom i njegovim roditeljima/skrbni-
cima, pregledom, procjenom i uzimanjem
sestrinske anamneze te antropometrijskim
mjerenjem i mjerenjem vitalnih funkcija,
postavljanjem venskog puta i uzimanjem
uzoraka za dijagnosticku obadu. Prilikom
razgovora s roditeljima i uzimanja sestrin-
ske anamneze prvenstveno smirujemo ro-
ditelje i razgovaramo s njima naglasavajuci
da je dijete zbrinuto i pod skrbi zdravstve-
nog tima.

Sestrinska skrb zahtjeva dodatnu
pozornost i paznju te prilagodbu brojnih
intervencija kako bi se olakSalo svakod-
nevno samozbrinjavanje i boravak u bolni-
ci. Medicinska sestra u skrb uzima citavu
obitelj i pruza im potrebnu medicinsku,
psiholosku i edukacijsku pomo¢. Sestrin-
ska skrb usmjerena je na sprjeCavanje
komplikacija dugotrajnog lezanja, odrza-
vanje prohodnosti diSnog puta i njege usne
Supljine, kao i zadovoljavanje nutritivnih
potreba organizma prilagodenom prehra-
nom, s obzirom na prisustvo velikog broja
nutritivnih alergija.

Edukacija roditelja mora biti vo-
dena empatijom i razvojem partnerskog
odnosa $to ¢e za cilj imati bolju suradnju
i postizanje specifi¢nih znanja roditelja o
pravilnoj njezi. Sa roditeljima su prove-
dene edukacije o snizavanju poviSene tje-
lesne temperature, postupanju za vrijeme
konvulzivnog napadaja i primjeni terapije
za zaustavljanje napada. Edukacija je i o
postavljanju, odrzavanju i prehrani putem

nazogastri¢ne sonde, o aspiraciji sekreta
iz disnog puta, o postupanju s pulsnim ok-
simetrom, o neinvazivnoj ventilaciji, i na
kraju o mehanickom insuflatoru/eksuflato-
ru (Cought Assist).

Skrb za bolesno dijete utjece na cje-
lokupnu obitelj i njene ¢lanove, u situaciji
kroni¢ne bolesti pored svakog ¢lana obite-
lji stavljaju se novi zadaci i obveze. Rodi-
telji/skrbnici moraju se nositi s zdravstve-
nim i tjelesnim potrebama djeteta, a pritom
moraju brinuti i 0 njegovim emocionalnim
potrebama, ali i o potrebama drugih ¢lano-
va obitelji. Obiteljska se dinamika i dota-
dasnji zivotni stil obitelji mijenja. Roditelji
su usmjereni na posjete lijeCniku, hospita-
lizacije djeteta, a potom na rehabilitaciju,
promjenu zivotnih navika, prehranu i pri-
vikavanje na ograni¢enja. U takvim situ-
acijama roditelji/skrbnici preplavljeni su
koli¢inom zahtjeva, iscrpljeni i bespomoc-
ni, u drugi plan stavljaju sebe, partnerske
odnose, posao, druge ¢lanove obitelji, $to
dodatno pojacava njihove osjecaje 1 iscr-
pljenost.

Zakljucak

Neuroloske bolesti specificne su
po tome Sto se oStecenja dogadaju u naj-
i srediSnjem ziv€anom sustavu. Pacijenti
zahtijevaju pracenje, specifi¢no lijecenje i
zbrinjavanje komorbiditeta te intenzivnu
skrb i potpunu pomo¢ u svakodnevnim
aktivnostima. Zbog tezine bolesti, bole-
snike treba pratiti multidisciplinarni tim, u
kojem sudjeluju medicinske sestre. Uloga
dobro educirane medicinske sestre odnosi
se na primjenu kroniéne terapije, pracenju i
evidenciji pogorSanja zdravstvenog stanja.
Jo§ je vaznija skrb sestre u zbrinjavanju
svakodnevnih potreba i njezi malih tesko
oboljelih pacijenata $to zahtjeva dobro po-
znavanje same bolesti, ali i stanja i potreba
djeteta.
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Summary
ACCELERATED PROGRESSION OF METACHROMATIC LEUKODYSTROPHY - CASE REPORT

Nikolina Bedekovi¢, Kristina Kuznik, Tatjana Kolarié

Metachromatic leukodystrophy (MLD) is a hereditary neurodegenerative metabolic
progressive disease of white matter, that is, myelin with a well-defined molecular basis that
is responsible for a metabolic defect in the myelin sheath or the cells that create it, which
results in the absence of white matter development. It is a deposition disease that affects
glycosphingolipid metabolism and occurs with an incidence of 1:40.000 - 1:160.000. The
disease leads to the deposition of lipids in cells such as hepatocytes, bile duct and gall
bladder epithelium, kidney tubule epithelium. In the early stages of the disease, the child’s
psychomotor development is normal for the age, but in later infancy, ataxia and walking
difficulties develop. Over time, the development of spasticity, quadriplegia and cortical
blindness follows, with an unfortunately early death before the age of 10. Present the case
of H.M. who, at the age of less than two years, was examined for the first time in the neuro-
pediatric clinic of the University hospital center Sestre milosrdnice. The symptoms repor-
ted by the mother are walking difficulties that started at the age of 15 months, along with
instability, frequent falls accompanied by head hits, and seeking support for the mother or
objects from the environment; he walked independently at the age of 11 months with proper
psychomotor development. He makes eye contact, talks to his mother. A multidisciplinary
team of doctors, nurses and technicians, physiotherapists, clinical psychologists and nutri-
tionists is involved in the process of caring for the child. Nursing care is aimed at preventing
complications from long-term lying down, maintaining the patency of the respiratory tract
and care of the oral cavity, as well as meeting the nutritional needs of the body with an
adapted diet. The education of parents must be focused on empathy and the development of
a partner relationship, which will aim at the best possible cooperation and satisfaction of
physiological needs, as well as instructions on proper care. Caring for a sick child affects
the entire family and its members, in a situation of chronic illness, new tasks and obligati-
ons are placed next to each family member. Parents/caregivers must deal with the medical
and physical needs of the child, while also taking care of his emotional needs, as well as
the needs of other family members. Family dynamics and the family’s previous lifestyle are
changing. Parents are focused on visits to the doctor, hospitalization of the child, and then
on rehabilitation, changing lifestyle habits, nutrition and getting used to restrictions. In
such situations, parents/caregivers are overwhelmed by the amount of demands, exhausted
and helpless, they put themselves, partner relationships, work, other family members in
the background, which further intensifies their feelings and exhaustion. There is no effec-
tive treatment for metachromatic leukodystrophy. Several other therapeutic options are
currently being investigated; primarily in late infantile forms of the disease, including gene
therapy, enzyme replacement therapy, substrate reduction therapy, and potentially, therapy
aimed at improving enzyme activity.

Descriptors: METACHROMATIC LEUKODYSTROPHY, NURSES AND TECHNICIAN
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PERIFERNA NEUROPATIJA UZROKOVANA VINKA
ALKALOIDIMA

MIHAELA EVACIC, ISABELLA LOVRIC*

Vinka alkaloidi su lijekovi koji ometaju mitoticku diobu stanica, a time i rast stani-
ca karcinoma. Predstavnici skupine vinka alkaloida su: Vinkristin, Vinblastin, Vindesin
i Vinfunin. Iz skupine vinka alkaloida u kemoterapijskom lijecenju najvise se koristi Vin-
kristin. Vinkristin je u pedijatrijskih bolesnika, u kombinaciji s drugim antineoplasticnim
lijekovima, indiciran u lijecenju akutne limfoblasticne leukemije, limfoma, neuroblastoma,
sarkoma te tumora sredisnjeg zZivcanog sustava. U pedijatrijskih bolesnika, periferna ne-
uropatija opisuje se kao ozbiljna nuspojava terapije vinka alkaloidima. Neuropatija moze
biti senzorna (parastezije, utrnulost, osjetljivost na dodir, neuropatska bol, bol u celjusti),
motoricka (slabost ekstremiteta, poteskocée pri hodanju, pogorsani refleksi i fine motoricke
liticki ileus, inkontinencija, retencija urina, ortostatska hipotenzija). Cimbenici rizika za
nastanak periferne neuropatije uzrokovane vinka alkaloidima mogu biti povezani s paci-
Jentom (dob, rasa, etnicka pripadnost, genetski polimorfizmi) i povezani s lijecCenjem (doza,
vrijeme infuzije, interakcija lijek-lijek). U istrazivanju iz 2017. godine, Nazir i suradnici
opisali su razvoj periferne neuropatije uzrokovane vinka alkaloidima u 18% pacijenata
s akutnom limfoblasticnom leukemijom. Znakovi i simptomi mogu se javiti unutar tjedan
dana od pocetka terapije te mogu ostati nepromijenjeni do 12 mjeseci nakon smanjenja
doze, cak i trajati godinama nakon zavrsetka lijecenja. Obzirom na vaznost i dokazanu
ucinkovitost vinka alkaloida kao sastavnog lijeka u protokolu za lijecenje malignih bolesti,
njihova primjena je neizbjezna, bez obzira na nuspojave.

Deskriptori: VINKA ALKALOIDI, PEDIJATRIJSKI BOLESNICI, MALIGNE BOLESTI, NEUROPATIJA

Uvod znanstvenici Robert Noble i Charles Beer,
prvi su otkrili vinka alkaloide 1950-ih go-
dina. Dobivaju se iz biljke Madagaskarski
zimzelen (Catharanthus roseus-ruzicasti
zimzelen, syn. Vinca rosea) (2). Iz skupine
vinka alkaloida u kemoterapijskom lijece-
nju najvise se koristi Vinkristin. Vinkristin
— . - je antineoplasticni lijek prve linije koji se
*Zavod za pedijatrijsku hematologiju onkologiju i &esto primjenjuje u kombinaciji sa drugim
transplantaciju krvotvornih mati¢nih stanica lickovi liecen Kk limfobl
KBC Zagreb jjekovima za lije¢enje akutne limfobla-
sti¢ne leukemije, limfoma, neuroblastoma,
sarkoma te tumora srediSnjeg zivéanog

Vinka alkaloidi su lijekovi koji
ometaju mitoticku diobu stanica, a time i
rast stanica karcinoma. Predstavnici skupi-
ne vinka alkaloida su: Vinkristin, Vinbla-
stin, Vindesin i Vinfunin (1). Kanadski

Adresa za dopisivanje:
E-mail: isabellal97@icloud.com
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sustava (1). Kod pedijatrijskih pacijenata
Vinkristin ¢esto kao nuspojavu ima neu-
rotoksicnost, uzrokuje ostecenje perifernih
zivaca (motorickih, osjetnih i autonomnih).
Takva klini¢ka slika ¢esto ograni¢ava dozu
citostatika, moze uzrokovati odgodu njego-
va davanja ili u najgorem slucaju prekinuti
zapoceto lijeCenje (3).

Perifernu neuropatiju izazvanu Vin-
kristinom posebno je teSko otkriti i pratiti
u pedijatrijskih pacijenata, a ona kod njih
uvelike moze umanjiti dugoro¢nu kvalitetu
zivota (4). Bolesnici sa senzornom neuro-
patijom imaju ostecenje osjetilnog zivca sa
simptomima poput parestezija, distezija,
peckanja, zarenja, stezanja, probadanja,
preosjetljivosti na dodir, pojac¢ane osjetlji-
vosti na temperaturu, osobito na hladnocu.
Trnci ili utrnulost u nogama ili prstima
Cesto su rani znak bolesti (5). Motoricka
neuropatija karakterizirana je perifernom
senzornom obamrlo§¢u, parastezijama, po-
remecajem ravnoteze, slabosc¢u tetiva i pro-
mjenama u hodu. Autonomna neuropatija
moze uzrokovati poremecaj rada abdomi-
nalnih organa i srca, u bolesnika moze na-
stati retencija urina, konstipacija, gastro-
pareza, paraliticki ileus, oscilacije krvnog
tlaka, tahikardija ili bradikardija. Osim
toga Vinkristin moze uzrokovati kranijal-
nu neuropatiju, $to dovodi do poremecaja
vida i sluha, ¢ak i do sljepoce i gluhoce.
Znakovi i simptomi mogu se pojaviti unu-
tar tjedan dana od pocetka terapije i mogu
ostati nepromijenjeni do 12 mjeseci nakon
smanjenja doze ili trajati godinama nakon
zavrSetka lijecenja (1).

U istrazivanju iz 2017. godine, Na-
zir i sur., opisali su incidenciju neurotok-
sicnosti vinkristina medu 103 pedijatrij-
skih pacijenata. Opisali su razvoj periferne
neuropatije uzrokovane Vinkristinom u 19
pacijenta (18%) s akutnom limfoblasti¢nom
leukemijom, ali i relativno ¢estu incidenci-
ju autonomne neuropatije (1 bradikardija, 1
tahikardija, 5 abdominalnih bolova i kon-
stipacija) te toksic¢nosti kranijalnih zivaca

(1 jednostrani gubitak sluha, dva po Zivot
opasna zahvacenja kranijalnih Zivaca s bi-
lateralnom ptozom i rekuretna zahvacenost
laringelanog Zivca) (1).

Nekoliko alata je koristeno za pro-
cjenu i mjerenje Vinkristinom izazvane
periferne neuropatije (VIPN) u pedijatrij-
skih onkoloskih pacijenata. Koristena je
"The common Terminology Criteria for
Adverse Events" (CTCAE) za procjenu
periferne neuropatije, ali je pokazala sla-
bu osjetljivost u otkrivanju senzorne i mo-
torne neuropatije. "The Total Neuropathy
Score-Pediatric Vincristine" (TNS-PV) se
pokazala preciznijom za mjerenje u djece
starije od 6 godina (1). Tako je vecina stu-
dija koje dokumentiraju ¢imbenike rizika
povezane s razvojem VIPN-a usredotoce-
na na odraslu populaciju, nekoliko vaznih
¢imbenika rizika takoder je uoceno u pedi-
jatrijskoj populaciji.

Cimbenici povezani s pacijentom:
dob, spol, dijabetes, infekcija virusom hu-
mane imunodeficijencije, alkoholizam, ve¢
postoje¢e neuropatije (dijabeticka neuro-
patija, neuropatije malih vlakana), Guilla-
in-Barreov sindrom, Charcot-Marie-Toot-
hova bolest, vitamin B i drugi nedostaci
u prehrani, primjena vise neurotoksi¢nih
agensa, postojeca disfunkcija jetre (6).
Cimbenici povezani s lijekom i njegovom
primjenom: primjena bolusnih injekci-
ja Vinkristinom, visa doza (>30-50 mg),
preosjetljivost na lijek, istodobna primjena
drugih lijekova, kao $to su Alopurinol, eri-
tromicin, izoniazid, mitomicin C, fenitoin
i itrakonazol (1, 6).

Pouzdane preventivne mjere do
danas jo$ nisu poznate, ali u ispitivanju je
nekoliko lijekova i preparata kao $to su:
vitamini B i E, glutation, glutamin, N-
acetilcistein, infuzije kalcija i magnezija,
alfa lipoi¢na kiselina, karbamazepin i ok-
sakarbazepin (5). LijeCenje neuropatske
boli opéenito je usmjereno na smanjenje
simptoma. Neuropatska bol se lije¢i trici-
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klickim antidepresivima, antiepilepticima,
kortikosteroidima, u tezim sluéajevima i
opioidima ili topikalnom primjenom lokal-
nih anestetika poput lidokaina (5).

Zakljucak

Vinkristinom izazvana periferna
neuropatija posebno je teSka za otkriva-
nje i pracenje u pedijatrijskih bolesnika, a
utjece na kvalitetu zivota oboljelih u smi-
slu bolova, proljeva, nesanice i poteSkoca
s disanjem. Prepoznavanje simptoma iza-
zvanih primjenom Vinkristina omogucuje
razvoj sestrinske dijagnoze, postavljanje
ciljeva i provodenje odgovarajucih sestrin-
skih intervencija. S obzirom na nedostatak
odgovarajuc¢ih standardiziranih mehani-
zama procjene i mjerenja, stvarna preva-
lencija Vinkristinom izazvane periferne
neuropatije u pedijatrijskoj populaciji nije
poznata. Za bolje razumijevanje nastanka
toksi¢nih neuropatija potrebna su daljnja
istrazivanja u okviru prevencije i lije¢enja.
Vinkristin je zbog svoje dokazane ucinko-
vitosti sastavni lijek u protokolu za lijece-
nje malignih bolesti te je njegova primjena
neizbjezna bez obzira na nuspojave.
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Summary
PERIPHERAL NEUROPATHY CAUSED BY VINCA ALKALOIDS

Mihaela Evacié, Isabella Lovri¢

Vinca alkaloids are drugs that interfere with the mitotic division of cells and the
growth of cancer cells. Representatives of the group of vinca alkaloids are: Vincristine,
Vinblastine, Vindesine and Vinfunine. From the group of vinca alkaloids, Vincristine is used
the most in chemotherapy treatment. In pediatric patients, in combination with other anti-
neoplastic drugs, vincristine is indicated in the treatment of acute lymphoblastic leukemia,
lymphoma, neuroblastoma, sarcoma, and tumors of the central nervous system. In pediatric
patients, peripheral neuropathy has been described as a serious side effect of vinca alkaloid
therapy. Neuropathy can be sensory (paraesthesia, numbness, sensitivity to touch, neuro-
pathic pain, pain in the jaw), motor (extremity weakness, difficulty walking, impaired re-
flexes and fine motor skills, balance disorder, muscle spasms) and autonomic (constipation,
paralytic ileus, incontinence, urine retention, orthostatic hypotension). Risk factors for pe-
ripheral neuropathy caused by vinca alkaloids may be patient-related (age, race, ethnicity,
genetic polymorphisms) and treatment-related (dose, infusion time, drug-drug interaction).
In a 2017 study, Nazir et al described the development of peripheral neuropathy caused by
vinca alkaloids in 18% of patients with acute lymphoblastic leukemia. Signs and symptoms
may appear within a week of starting therapy and may remain unchanged for up to 12
months after dose reduction, even lasting for years after treatment ends. Considering the
importance and proven effectiveness of vinca alkaloids as main drug in the protocol for the
treatment of malignant diseases, their use is unquestionable, regardless of the side effects.

Descriptors: VINCA ALCALOIDS, PEDIATRIC PATIENTS, MALIGNAT DISEASES, NEUROPATHY
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SPECIFICNOSTI U KOMUNIKACIJI KOD DJECE S
TESKOCAMA U RAZVOJU

IVANA SMETISKO, NIKOLINA BEDEKOVIC, KRISTINA KUZNIK*

Komunikacija je razmjena informacija koja moze biti verbalna i neverbalna, a s dje-
com je specificna, osobito u djece s teSkocama u razvoju, zbog njihovih urodenih ili stecenih
poteskoca kao Sto su oStecenje sluha, osStecenje vida, intelektualne poteskoce, te mnoga
druga ostecenja. Kako bi nam olaksali pristup djetetu koje ima neko od osteéenja, uvelike
nam pomazu roditelji koji znaju njegove tjielesna, psiholoska i komunikacijska ogranicenja
u svakodnevnom Zivotu. Uz roditelje i njihove ve¢ razvijene i usavrsene metode komuni-
ciranja s djecom, danas koristimo mnoge tehnike i alate za pomo¢, kao Sto su znakovni
Jezik kod djece s ostecenjem sluha, asistivna tehnologija kod djece s misicnom distrofijom,
prilagodeni vokabular kod djece s intelektualnim poteskocama. Znati prilagoditi nacin ko-
munikacije kako bi nas dijete razumjelo od velike je vaznosti jer na taj nacin mozemo dobiti
mnogo povratnih informacija kojima poboljsavamo proces zdravstvene njege, te samim time
olaksavamo djetetov boravak u zdravstvenoj ustanovi. Trenutno se na Klinici za pedijatriju
KBC Sestre milosrdnice odrzavaju radionice znakovnog jezika za sve djelatnike, kao jedan
od vida usavrsavanja za rad s djecom koja borave na Klinici, a imaju problema s govorom
ili sluhom. Svaki kvalitetan, struc¢an i empatican tim medicinskih sestara i tehnicara nastoji
savladati neku od navedenih tehnika, kako bi bili spremni kvalitetno pruzati skrb djetetu s
teskocama u razvoju.

Deskriptori: KOMUNIKACIJA, TESKOCE U RAZVOJU, DJECA, MEDICINSKE SESTRE

Uvod obuhvaéa komunikacijske metode koje se
S ) ) koriste kao dopuna ili zamjena govora ili
Komunikacija je razmjena infor- pisanja kod osoba s teSko¢ama u produk-

macya prekp ;nakovngg sustava, odnosno ciji ili razumijevanju govornog ili pisanog
proces slanja informacija sebi ili drugome. jezika (1).

Postoje mnogi oblici komunikacije kao

§to su: verbalna, neverbalna, grupna, jav- U radu s pedijatrijskom populaci-

na, usmena, pismena, te augmentativna ili jom komunikacija je specificna i moramo
alternativna komunikacija. Ovaj oblik je ju prilagoditi, a osobito kada govorimo o
vrlo vazan prilikom komunikacije s dje- djeci s teSko¢ama u razvoju ona predstav-
com koja imaju poteskoée u razvoju jer lja poseban izazov. Pod teSkoce u razvoju

ubrajamo poremecaje iz spektra autizma,
poteskoce vida i sluha, urodene ili steCene
bolesti kao $to su cerebralna paraliza, mi-

Adresa za dopisivanje: Si¢ne atrofije, misiéne distrofije, poremeca-
E-mail: ivana.smetisko@kbcsm.hr ji paznje.

*Klinika za pedijatriju, KBC Sestre milosrdnice
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Rad s djecom zahtjeva prilagod-
bu komunikacije, te zdravstveni djelatnik
mora biti upoznat s na¢inom komunikacije
koju koristi pacijent. Treba imati na umu da
djeca oboljela od nekih bolesti, poput mi-
Si¢ne distrofije i atrofije, nemaju kognitiv-
ni deficit nego progresijom bolesti postaju
"zarobljenici" u svom tijelu dok primjerice
djeca iz autisticnog spektra imaju razlicite
intelektualne sposobnosti ovisno o tome u
kojem djelu spektra se nalaze.

U svom radu mozemo se susresti sa
djetetom kod kojeg su jedva vidljivi zna-
ci autizma te s njime gotovo i ne moramo
koristiti metode alternativne komunika-
cije, a mozemo se susresti sa djetetom iz
spektra autizma koje uopce ne uspostavlja
verbalnu komunikaciju. Kod djece iz spek-
tra autizma vazno je obratiti pozornost na
ton glasa i gestikulaciju jer odredenim to-
novima ili pretjeranom gestikulacijom kod
djece mozemo izazvati nelagodu i strah.
Vazno je procijeniti djetetove intelektualne
moguénosti, jer ponekad starosna dob nije
prac¢ena intelektualnim moguénostima te
u takvim slucajevima trebamo prilagodi-
ti svoj vokabular. Prilikom komunikacije
vazno je obratiti pozornost na gestikulaciju
i facijalnu ekspresiju jer i pokretima tijela
takoder Saljemo informacije. Osim $to je
vazno uspostaviti pravilan nac¢in komuni-
kacije s djetetom, jednako je vazno uspo-
staviti dobru komunikaciju s roditeljima/
skrbnicima jer ¢e nam oni uvelike pomo¢i
pri uspostavljanju kvalitetnije komunika-
cije, poznajudi djetetove navike, tjelesna i
psiholoska ogranicenja.

Softverski paket Tobii

Tehnoloskim napretkom razvijena
je asistivna komunikacijska tehnologija
koja nam sluzi za potpomognutu komuni-
kaciju kod odraslih osoba i djece s moto-
rickim 1 teSko¢ama razumijevanja, kao i
djece iz spektra autizma. Jedna od poznati-
jih asistivnih komunikacijskih tehnologija
je Tobii.

Tobii je softverski paket za pot-
pomognutu komunikaciju koji tekstove
i simbole pretvara u razumljiv razgovor.
Prvenstveno je osmisljen za osobe koje
pomoc¢u njega komuniciraju ali i zdrav-
stvene suradnike (logoped, radni terapeut,
edukacijski rehabilitator) koji pomocu nje-
ga rade setove kartica za laksu komunika-
ciju. Tobii je kompatibilan s uredajima za
pracenje pokreta oCiju, pa pomocu njega
korisnik moze pokretima ociju pisati rijeci
koje ¢e se prikazivati na ekranu. Uz Tobii
komunikator postoje i mnogi drugi uredaji
koji omoguéuju komunikaciju npr. razna
pomagala koja imaju funkciju kompjuter-
skog misa, ali se umjesto pokretima ruke
korisnici sluze pokretima usana.

Komunikacijska ploca

Jedan od nacina komunikacije je i
komunikacijska plo¢a. Na komunikacij-
skoj plo¢i su prikazani simboli slika ili
slova pomoc¢u kojih korisnici komunicira-
ju s okolinom. Do sada su komunikacijske
ploCe postavljene u nekoliko hrvatskih
gradova. Grad Pula ima postavljene komu-
nikacijske ploce na igraliStima i gradskim
plazama, svoje su mjesto takoder pronasle i
u Zadru, bolnici u Rovinju te zagrebackom
naselju Slobostina.

Asistivna tehnologija koja sluzi u
svthu komunikacije prilagodena je uzra-
stu i intelektualnim sposobnostima kori-
snika, namijenjena djeci s intelektualnim
potesko¢ama. Koriste se slike i jednostav-
nei simboli koje mogu razumjeti dok se za
djecu bez intelektualnih teskoca, ovisno o
uzrastu, mogu koristiti sofisticiraniji obli-
ci potpomognute komunikacije kao §to je
primjerice ranije navedeni Tobii komuni-
kator pomocu kojeg korisnik moze stvarati
recenice.
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Znakovni jezik

Kod djece s oSte¢enjem sluha ko-
ristimo znakovni jezik. Znakovni jezik se
koristi kao vizualno - manualni modalitet
prenoSenja znacenja. Prilikom koriStenja
znakovnog jezika osim na pokrete jedna-
ko tako treba obratiti pozornost na govor
tijela kao i na svjetlost, kako bi nas osoba
kojoj tumacimo S$to bolje vidjela, te na po-
zadinsku buku. Pozeljno je pripaziti na ge-
stikulaciju jer ona ne smije biti pretjerana,
takoder bitno je da govori jedna po jedna
osoba radi lakSeg pracenja znakova, te je
pozeljno ne zvakati, jer osobe s oSte¢enjem
sluha prate i pokrete usana koji im poma-
zu i8¢itati rije¢i. Znakovni jezik nije uni-
verzalan, te trenutno postoji 300 razli¢itih
znakovnih jezika. U Hrvatskoj koristimo
dvoru¢nu i jednoru¢nu abecedu. Dvorucna
abeceda oponasa velika tiskana slova, te je
odredena polozajem prstiju obje ruke. Jed-
noruc¢na abeceda je hrvatska inacica me-
dunarodne abecede, uglavnom koristi mala
slova i Cesto se koristi u Skolama za djecu
s oStecenjem sluha. Prema registru osoba
s invaliditetom trenutno u Hrvatskoj ima
13.460 osoba s ostecenjem sluha (3).

Trenutno se na Klinici za pedijatriju
KBC Sestre milosrdnice odrzavaju radio-
nice znakovnog jezika kako bi zdravstveni
djelatnici bili educirani za komunikaciju s
djecom koja imaju oSte¢enja govora ili slu-
ha. Radionice se pod vodstvom mentora i
profesora znakovnog jezika odrzavaju dva
puta mjesecno, te su grupirane po deset su-
dionika. Radionice se odrzavaju u sklopu
projekta "Salji dalje 2", u suradnji s timom
Srednje medicinske Skole Vinogradska,
Zagreb, na nacin da su profesori skole i
ucenici petih razreda mentori i aktivni
prakti¢ni voditelji radionica. Svaki uc¢enik
tijekom radionice vodi i u¢i jednu medicin-
sku sestru ili tehnicara znakovni jezik, te
pri zavrsetku grupno ponavljaju sve nauce-
no. Radionice ¢e tijekom Sest mjeseci proci
ukupno 70 medicinskih sestara/tehnicara
koji rade na Klinici.

Braillovo pismo

Djeci s oste¢enjem vida uvelike po-
maze Braillovo pismo ili brajica, to je su-
stav pisan za osobe s oSte¢enjem vida koji
je 1829. god. stvorio Lois Braille, koji je i
sam imao oS$tecenje vida od svoje 4. godine
Zivota, te je djelovao kao glazbenik i ucitel;
djece s oStecenjem vida na Institutu za sli-
jepu mladez u Parizu. Brajica je prihvacena
diljem svijeta. Prvu hrvatsku pocetnicu na
Braillovom pismu izdao je Vinko Bek dav-
ne 1889. god. Upotrebljava se 6 izbocenih
tockica u shemi po 3 tockice u 2 okomita
reda pomocu kojih se mogu dobiti 63 zna-
ka. Samostalno su prepoznatljiva 32 znaka,
a 31 znak se moze prepoznati uz drugi znak
ili eliminacijom pomoc¢u pravila o upotrebi
znakova. Velika slova i brojevi se dobivaju
pomocu predznaka i malih slova. Citaju se
opipavajuéi prstima obje ruke, s lijeva na
desno (4). Zahvaljujuéi napretku tehnologi-
je osobama s oSte¢enjem vida dostupno je
niz tehnoloskih pomagala koja im pomazu
pri ucenju Braillovog pisma.

Zakljucak

Izuzetno je korisno i bitno zdrav-
stvene djelatnike kontinuirano educirati
o nacinima komunikacije kako bi bili u
moguénosti pacijentima pruziti §to bolju i
kvalitetniju zdravstvenu skrb. Prilagodeni
nacin komunikacije od izuzetne je vazno-
sti, posebice u pedijatriji, gdje je strah paci-
jenta mnogo veéi nego kod odraslih pacije-
nata. Medicinska sestra/tehnicar ima zna-
¢ajnu ulogu u skrbi za pacijenata, te je od
iznimne vaznosti koristiti pravilan nacin
komunikacije kako bismo dobili Sto vise
informacija o tome kako se pacijent osjeca
i dali pacijentu do znanja da uvazavamo i
njegovo misljenje i osjecaje te mu umanju-
jemo strah. Svaki kvalitetan, strucan i em-
patican tim medicinskih sestara/tehnicara
kontinuiranom edukacijom na podrucju
komunikacije u moguénosti je pruziti kva-
litetnu, sveobuhvatnu, zdravstvenu skrb, te
pokazati visoki stupanj razumijevanja za
pacijentove potrebe.
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Summary

SPECIFICS IN COMMUNICATION IN CHILDREN WITH DEVELOPMENTAL DIFFICULTIES

Ivana Smetisko, Nikolina Bedekovi¢, Kristina Kuznik

Communication is the exchange of information that can be verbal and non-verbal,
and in pediatrics it is particularly specific, especially in children with developmental diffi-
culties, because their congenital or acquired difficulties, such as hearing, visual, intellectu-
al disabilities, and many other impairments. In facilitating communication with a child who
has one of the disabilities, parents who know his physical, psychological and communica-
tion limitations in everyday life help us a lot. With parents and their already developed and
perfected methods of communicating with children, today we use many techniques and tools
to help, such as sign language for children with hearing impairment, assistive technology
for children with muscular dystrophy, adapted vocabulary for children with intellectual
disabilities. If we know how to adapt the way of communication so that child understands
us is of great importance because in this way we can get a lot of feedback that improves
the health care process, and thus makes the child’s stay in the health care facility easier.
Currently, at the Pediatric Clinic, UHC Sestre milosrdnice, sign language workshops are
being held for all employees as one form of training for working with children who stay at
the Clinic and have speech or hearing problems. Each quality, professional and empathetic
team of nurses and technicians strives to master one of the mentioned techniques, in order
to be ready to provide quality care to a child with developmental difficulties.

Descriptors: COMMUNICATION, DEVELOPMENTAL DIFFICULTIES, CHILDREN, NURSES
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DJECA S AUTIZMOM: ZNAMO LI O TOM
POREMECAJU?

NIKOLINA OZBOLT*

Postoji nekoliko medusobno povezanih uzroka koji mogu dovesti do poremecaja iz
spektra autizma. U vecini slucajeva postoji kombinacija genetskih cimbenika rizika koji
mogu stupiti u interakciju s ¢imbenicima rizika iz okolisa. Zbog slozenosti poremecaja i
zbog preklapanja simptoma koji cine svakog autisticnog pojedinca jedinstvenim, tocan
uzrok je tesko odrediti. Cilj ovog rada je bio saznati Sto zdravstveni radnici znaju o djeci s

autizmom.

Deskriptori: AUTIZAM, DJECA, ZDRAVSTVENI RADNICI

UvOoD

Poremecaj iz spektra autizma bi-
oloski je utemeljen (Wing, 1966.). Utjece
na sposobnost osobe da koristi 1 razumije
socijalnu komunikaciju i interakciju te da
bude fleksibilna u svojem razmisljanju,
ponasanju i upotrebi maste. Djeca s autiz-
mom imaju probleme sa hipoosjetljivoséu
ili hiperosjetljivoséu na senzorne podraza-
je (Morling i sur., 2015.). Autizam se pojav-
ljuje u prve tri godine zivota, nakon razvoja
u kojem je razvoj bio uredan ili poremecaj
postoji kontinuirano od rodenja.

Djeca s poremeéajem iz spektra au-
tizma prepoznaju se po kvalitativnom dru-
gacijem razvoju komunikacije, neobi¢nim
oblicima ponasanja, interesa i aktivnosti,
te teSkocama u socijalnoj interakciji (Rade,
2015.). Prema svjetskoj zdravstvenoj orga-
nizaciji, autizam se definira kao: skupina

*Opca bolnica u Puli, Odjel za pedijatriju

Adresa za dopisivanje:
E-mail: nikolina.ozbolt@gmail.com

poremecaja koje obiljezavaju kvalitativne
nenormalnosti uzajamne interakcije i obra-
zaca komunikacije kao i ogranicen, ste-
reotipan, ponavljajuci repertoar interesa i
aktivnosti. Ove kvalitativne nenormalnosti
su osnovno funkcionalno obiljezje oboljele
osobe, ali se razlikuju u izrazenosti. Pre-
ma americkoj klasifikaciji DSM 1V, (Dia-
gnostical and Statistical Manual of Mental
Disorders) bitna obiljezja autisti¢nog pore-
mecaja su izrazito abnormalan ili oStecen
razvoj socijalnih interakcija i komunicira-
nja, te izrazito smanjene aktivnosti i inte-
resi, a manifestacije poremecaja razlikuju
se prema razvojnom stupnju i kronoloskoj
dobi (Wing, 1966.).

MATERIJALI I METODE

Analizirani su podaci prikupljeni
anonimnom anketom (putem interneta) u
razdoblju od 14. svibnja 2021. do 8. lipnja
2021. Prikupljanje podataka ucinjeno je
pomocu anketnog upitnika.
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ISPITANICI

Ispitanici (N=200) su zdravstveni
djelatnici oba spola sa najmanje 5 do 45
godina radnog staza, koji su zaposleni na
svim razinama zdravstvene zastite: pri-
marna, sekundarna, tercijarna te razina
zdravstvenih zavoda.

REZULTATI

U obradi rezultata koristena je pro-
gramska verzija Excell 2016 (Microsoft
Office professional Plus 2016), te Jamovi
1.6.9.

Anketno ispitivanje podijeljeno je
na 3 skupine. Prva skupina anketnog ispi-
tivanja sadrzavala je opca pitanja. Druga
skupina anketnog ispitivanja sadrzavala je
opcenita pitanja o djeci s autizmom. Treca
skupina anketnog ispitivanja sadrzavala je
pitanja povezana sa pristupom zdravstve-
nih djelatnika djeci s autizmom. U istrazi-
vanju je sudjelovalo 200 ispitanika.

Od ukupnog broja ispitanika
(N=200), njih 128 (64%) je zenskog spola,
dok je 72 (36%) ispitanika muskog spo-
la. U istrazivanju prevladavaju ispitanici
koji imaju od 5 do 15 godina radnog staza
(N=58, 29%), slijede ispitanici sa 5 godina
radnog staza (N=57, 28,5%), nesto manje
ispitanika ima 15 do 25 godina radnog
staza (N=29, 19,5%), od 25 do 35 godina
radnog staza (N=33, 16,5%), te najmanje
ispitanika ¢ini skupina od 35 do 45 godina
radnog staza (N=13, 6,5%). Utvrdeno je da
najviSe ispitanika radi na tercijarnoj razi-
ni (N=71, 35,5%), te nesto manje (N=70,
35%) ispitanika zaposleno je na sekundar-
noj razini, idué¢e podrucje €ini primarna
razina (N=44 - 22%) ispitanika, te naj-
manje ispitanika (N=15 - 7,5%) dolazi iz
zdravstvenih zavoda. Ispitanici su takoder
podijeljeni i prema stru¢noj spremi, najvi-
Se ispitanika (N=95, 47,5%) ima srednju
strucnu spremu, slijede oni sa viSom struc-
nom spremom (N=73, 36,5%), te najmanje

ispitanika (N=32, 16%) ima visoku stru¢nu
spremu. Ukoliko gledamo susrecu li se is-
pitanici na svom radiliStu sa djecom, njih
115 (57,5%) se na svom radilistu susrece sa
djecom, dok se njih 85 (42,5%) ne susre-
¢e. Kontakt sa djetetom s autizmom imalo
je: (N=123, 61,5%) ispitanika, dok (N=77,
38,5%) ispitanika tijekom svog radnog
iskustva nije imalo kontakt sa djetetom s
autizmom. Ispitanicima su postavljena
opcenita pitanja o djeci s autizmom, te je
na njih trebalo odgovoriti sa: da, ne ili ne
znam. "Autizam zahvada sve aspekte djecje
licnosti (komunikacija, motorika, ponasa-
nje, ucenje)". Ispitanici su na to pitanje od-
govorili sa "da" (N=173, 86,5%), "ne znam"
(N=14, 7%), dok (N=13, 6,5%) ispitanika
odgovara "ne". "Djecu s autizmom mogu-
¢e je prepoznati prema njihovom tjelesnom
izgledu". Odgovor "da" (N=65, 32,5%),
odgovor "ne" (N=122, 61%), "ne znam"
(N=13, 6,5%). "Djeca s autizmom pokazu-
ju emocionalnu hladnocu i odbijaju tjelesni
kontakt". (N=147, 73,5%) ispitanika sma-
tra da je "da" potvrdan odgovor, odgovor
"ne" odabralo je (N=38, 19%) ispitanika,
a "ne znam" (N=15, 7,5%). "Djeca s autiz-
mom izbjegavaju kontakt o¢ima": (N=164,
82%) ispitanika odgovorilo je s potvrdnim
odgovorom, njih (N=19, 9,5%) "ne znam",
dok (N=17, 8,5%) smatra da je "ne" ispra-
van odgovor. "Moze li dijete s autizmom
razviti talent u nekim drugim podrucjima
kao Sto su glazba, slikarstvo, matemati-
ka, kiparstvo". Vecina ispitanika (N=185,
92,5%) dala je odgovor "da", (N=10, 5%)
"ne znam", te (N=5, 2,5%) ispitanika dala
je odgovor "ne". "Dijete s autizmom ima
sposobnost paméenja i obrade dobivenih
podataka". Potvrdan odgovor "da" (N=134,
67%) ispitanika, (N=39, 19,5%) odgovor
"ne", dok (N=27, 13,5%) ispitanika odgo-
vara sa "ne znam". "Djeca s autizmom Zzive
u istom svijetu kao i svi drugi, samo ga
dozivljavaju na drukéiji naéin". Potvrdan
odgovor "da" (N=169, 84,5%), (N=18, 9%)
ispitanika "ne znam" od, te (N=13, 6,5%)
navode "ne" kao tocan odgovor. "Djeca
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s autizmom cCesto su izolirana od strane
drustva". Potvrdan odgovor "da" (N=189,
94,5%) ispitanika, "ne znam" (N=6, 3%)
ispitanika, a u (N=5, 2,5%) ispitanika od-
govor je "ne".

Sljede¢e anketno ispitivanje od-
nosilo se na pristup djetetu s autizmom
prilikom pruzanja zdravstvene skrbi. "Je
li dijete s autizmom potrebno izolirati od
ostale djece" (N=137, 68,5%) su vecinski
na to pitanje odgovorili sa "ne", (N=43,
21,5%) ispitanika stavilo je odgovor "da",
dok (N=20, 10%) ispitanika odgovara "ne
znam". "Djeci sa autizmom nije potrebno
objasnjavati medicinsko-tehni¢ke zahvate
jer ih oni ne bi razumjeli" (N=169, 84,5%)
ispitanika na to pitanje odgovorilo je sa od-
govorom "ne", (N=18, 9%) ispitanika od-
govorilo je na to pitanje sa "da", te (N=13,
6,5%) ispitanika "ne znam". "Potrebno je
obratiti paznju na djetetove geste tijekom
komunikacije" (N=187, 93,5%) ispitanika
odgovorilo je sa potvrdnim odgovorom
"da", (N=8, 4%) ispitanika odgovorilo je
sa "ne", dok (N=5, 2,5%) ispitanika "ne
znam". "Zbog promjene okoline i dnevnih
rutina djeca s autizmom mogu pokaziva-
ti strah i agresivnost" - potvrdni odgovor
na to pitanje odabralo je (N=182, 91%) is-
pitanika, odgovor "ne" odabralo je (N=9,
4,5%), te jednako toliko ispitanika odabra-
lo je odgovor "ne znam".

ZAKLJUCAK

Cilj ovog rada bio je ispitati znanje
razliCitih profila zdravstvenih djelatni-
ka o djeci s autizmom. Djeca s autizmom
vrlo Cesto dozivljavaju diskriminaciju od
strane drustva te okoline u kojoj se nala-
ze, no svakako zasluzuju jednaka prava
kao i ostali, te im se je potrebno prilago-
diti i pristupiti na nac¢in koji njima najvise
odgovara. Neopisivo je zahtjevno raditi s
djecom s autizmom jer je svako dijete indi-
vidualno i posebno, te ne mozemo svakom
djetetu pristupiti na isti nacin. Zdravstveni
djelatnici koji rade s djecom s autizmom

moraju biti smireni, te puni razumijevanja
i znanja o djeci s autizmom. Kako navodi
Savez udruga za Autizam Hrvatske (SU-
ZAH) potrebno je postaviti protokole i na-
praviti smjernice kako pristupati djetetu s
autizmom prilikom pruzanja zdravstvenih
usluga.

Na temelju rezultata istrazivanja
mozemo zakljuciti sljedece: Vec¢ina anketi-
ranih zdravstvenih djelatnika se susrelo te
imalo kontakt s djetetom s autizmom. An-
ketirani zdravstveni djelatnici smatraju da
djeca s autizmom pokazuju emocionalnu
hladnocu i odbijaju tjelesni kontakt. Da di-
jete s autizmom ima sposobnost paméenja
i obrade dobivenih podataka podrzava ve-
¢ina anketiranih zdravstvenih djelatnika.
Dijete s autizmom nije potrebno izolirati
od ostale djece, potvrduje vecina anketi-
ranih zdravstvenih djelatnika. Zdravstveni
djelatnici shvacaju da je djeci s autizmom
potrebno objasniti medicinsko-tehnicke
zahvate.

Svako pruzanje zdravstvenih usluga
djetetu s autizmom predstavlja stres, te je
potrebno individualizirati smjernice prema
djeci s autizmom. Povremeno zdravstveni
djelatnici nemaju adekvatan pristup prema
djeci s autizmom pa bi bilo potrebno bolje
ih educirati zdravstvene kako i na koji na-
¢in pristupiti djetetu s autizmom.
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Summary

CHILDREN WITH AUTISM: DO WE KNOW ABOUT THIS DISORDER?

Nikolina Ozbolt

There are several interrelated causes that can lead to autism spectrum disorders. In
most cases, there is a combination of genetic risk factors that may interact with environmen-
tal risk factors. Because of the complexity of the disorder and the overlapping symptoms
that make each autistic individual unique, the exact cause is difficult to determine. The aim
of this study was to find out what health professionals know about children with autism.
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