CISTICNA FIBROZA

DIJAGNOSTIKA, LECENJE I SPECIFICNOSTI ZDRAVSTVENE NEGE
ADULTNIH PACIJENATA

Cisti¢na fibroza predstavlja autozomno recesivno, multisistemsko oboljenje koje je pra¢eno
poremecajem mukocilijarnog ¢iS¢enja u svim egzokrinim organima. Radi se o vrlo ozbiljnom
oboljenju koje se nasleduje genetskim putem sa roditelja na decu. Simptomi ovog ozbiljnog
hroni¢nog oboljenja poticu od organa koji stvaraju mukus, znoj, digestivne sokove 1 pljuvacku.
Promena strukture epitelnih ¢elija izaziva naruSavanje ravnoteze izmedu vode i elektrolita, a kao
odgovor na tu promenu organizam proizvodi gustu sluz $to se manifestuje promenama u radu
Zlezda sa spoljnim lucenjem zbog ¢ega su oSte¢eni mnogi organi, a najvise disajni, digestivni i

reproduktivni organi.

Fenotipske karakteristike koje odlikuju ovo oboljenje su heterogene i1 kre¢u se od mekonijalnog
ileusa 1 teskih respiratornih manifestacija kod male dece, usporenog rasta i razvoja, do
komplikacija opstruktivne bolesti plu¢a usled kojih se razvija pluc¢na arterijska hipertenzija.
Najveci broj obolelih ima hroni¢nu bolest pluca, insuficijenciju funkcije pankreasa i povec¢anu
koncentraciju hlora u znoju $to ¢ini poznati trijas cisti¢ne fibroze. Morbiditet i mortalitet bolesti
zavise od akumulacije mukusa, rekurentnih infekcija neuobi¢ajenim patogenima, kao Sto je

Pseudomonas aeruginosa i izrazite inflamacije u plu¢ima.

EPIDEMIOLOGIJA

U svetu Zivi oko 100 000 ljudi obolelih od cisti¢ne fibroze, pokazuju podaci Svetske
zdravstvene organizacije. U Srbiji je registrovano 360 obolelih, a procenjuje se da u opstoj
populaciji postoje i nedijagnostikovani pacijenti, kao i pacijenati koji se lece pod nekom drugom
dijagnozom. Stru¢njaci upozoravaju da svaki 900. brac¢ni par ima Sansu da dobije dete sa

cisticnom fibrozom. U Srbiji se se na svakih 2.500 beba rodi jedna sa tom retkom bolesc¢u.



ISTORIJAT CISTICNE FIBROZE

Odredeni aspekti CF-a su prepoznati jo§ u XVI veku gde nalazimo prve zapise o bolesti
koja veoma li¢i CF-u. U XVIII veku u Nemackoj i Svajcarskoj literaturi pojavljuje se upozorenje
koje kaze da ¢e dete ¢ije ¢elo je slano kada se poljubi, uskoro umreti. Dugo vremena je ljubljenje
detetovog Cela ili podlaktice bila glavna okosnica u dijagnozi CF-a, a i danas se 0 njima govori

kao o “deci slanog poljupca”.

1905. godine Karl Landsteiner prvi put opisuje mekonijski ileus, jedan od prvih simptoma
CF-a, mada on moze biti uzrokovan i drugim bolestima. Kasnije, 1936. godine Guido Fanconi
objavljuje opis bolesnika gde povezuje simptome celijakije (odnosno malapsorpcije), promene u

gusteraci 1 bronhiektazije.

Tokom 1938. godine Dorothi Hansine Andersen, patolog u Decjoj bolnici u Njujorku
objavljuje ¢lanak pod nazivom: “Cisti¢na fibroza pankreasa i njena povezanost sa celijakijom;
klinicka 1 patologijska studija”, gde opisuje posebnu podgrupu dece sa hroni¢nom dijarejom
kojima je nakon smrti utvrdila karakteristicne promene u izgledu gusterace (otuda naziv cisti¢na
fibroza), a za zivota su uz dijareju imala i ucestale upale plu¢a. Tako je Dr Doroti Hansine
Andersen povezala simptome digestivne 1 pluéne bolesti u jednu bolest - cisti¢nu fibrozu. Ona je
predlozila 1 prvi test za postavljanje dijagnoze ove bolesti, odnosno analizu prisustva pankreasnih
enzima u crevnom sadrzaju. Takode, ova naucnica prva iznosi hipotezu da je CF nasledna
recesivna bolest i prva je upotrebila nadoknadu enzima pankreasa u le€enju CF-a $to je uveliko

pomoglo i poboljsalo kvalitet Zivot obolelih.

1953. godine utvrden je tzv. znojni test za dijagnozu bolesti. Znacaj ovog otkri¢a nije se

ogledao samo u dijagnostici, ve¢ je pomogao daljem razumevanju osnovne patoloske promene.

1988. godine Francis Collins, Lap Chee Tsui i John R. Riordan otkrivaju prvu mutaciju
gena za CF na hromozomu 7 ljudskog genoma i to mutaciju delta F508 ¢ime su otvorene nove
mogucnosti za razumevanje 1 dalje istrazivanje osnove bolesti na Celijskom 1 molekularnom

nivou.



U 2012. godini americ¢ka agencija za hranu 1 lekove (FDA) je odobrila prvu terapiju za CF
koja deluje na nivou CFTR proteina, odnosno, ispravlja sam uzrok oboljenja. lako ovo
dostignuce predstavlja prekretnicu u terapiji, lek deluje samo u sluc¢aju odredenog tipa mutacija
klasifikovanih u grupi Ill (eng. gating mutations), za naj¢e$¢i tip mutacije G551D koja se srece
samo kod oko 4% osoba obolelih od CF. 2019.godine, FDA je odobrila i kombinovanu terapiju
za naj¢eséu mutaciju F508del, prisutnu kod vecine osoba sa CF. U Srbiji je ovaj lek u primeni od

2021. godine, ali jos uvek nije dostupan svim pacijentima.

NACIN PRENOSENJA

Cisti¢na fibroza se nasleduje autozomno recesivno $to zna¢i da mutacija CFTR gena na

drugom kraku sedmog hromozoma mora postojati na oba alela da bi se bolest razvila.

Cisticna fibroza je bolest koja pogada jedno od 2500 zivorodene bele dece, jedno od
32000 zivorodene dece Azijata i jedno od 15000 zivorodene dece crne rase. To prakti¢no znaci,
da ¢e se od 10.000 dece koja se godiSnje rode Cetiri biti sa cisticnom fibrozom. Cisti¢na fibroza je
nasledna bolest od koje oboljevaju 1 decaci 1 devojcice. Kod obolelih Zenskih osoba plu¢na
funkcija progresivnije opada tokom starenja pa bolesnice umiru u proseku ranije nego bolesnici
muskog pola. Deca se radaju sa cisticnom fibrozom 1 bolest se ne dobija tokom Zivota. Cisticna
fibroza nije zarazna bolest i ne mozZe se preneti sa jednog deteta na drugo. Moguce je da u

porodici, kroz viSe generacija bude nosioca gena, a da se to uopStene ne zna.

KLINICKA SLIKA

Prvi simptom ove bolesti moze se javiti na samom rodenju, kada je prva stolica -

mekonium, jako gusta $to moze izazvati opstrukciju crevne pasaze - ileus.

Klinicka slika CF-a manifestuje se velikim brojem razli¢itih klini¢kih pojava medu
kojima dominira hroni¢na pluéna bolest s razvojem bronhiektazija, zatim pankreasna
insuficijencija s razvojem bilijarne opstrukcije i mogu¢im razvojem ciroze jetre i sterilitet

muskaraca. Druge manifestacije javljaju se rede. Kod nekih bolesnika kombinuju se sve klinicke



pojave, a kod drugih moze klinickom slikom dominirati samo jedna, npr. sterilitet zbog
opstrukcije semenovoda. Cisti¢na fibroza ne uti¢e na nervni sistem i mozak ¢ime je sposobnost

ucenja normalna kao i kod ostale dece.

CISTICNA FIBROZA KOD ODRASLIH OSOBA

Slika CF-a tokom starenja i progresije bolesti se menja. Promene su jos i o¢iglednije i
izrazenije ako se parametri bolesti uporeduju izmedu razlicitih starosnih grupacija tokom zivota.
Dva najc¢esc¢a parametra koja se danas koriste u proceni stanja bolesti kod pacijenata su plué¢na
funkcija i uhranjenost. Plu¢na funkcija kao indikator pokazuje stalan pad do sredine dvadesetih
godina kad se donekle stabilizuje, a sli¢no vazi i za uhranjenost koja se, sa vremenom, u odrasloj
dobi stabilizuje. Pravo objasnjenje za navedena opazanja medicinski ¢esto nisu sasvim jasna i
najlakSe ih je tumaciti tzv. efektom prezivljavanja. Podaci dobijeni iz istrazivanja koja su
sprovedena u pet velikih centara za le¢enje obolelih od CF, a koji se ujedno 1 odnose na adultne
pacijente, dokazuju da oni imaju sva znacajna obelezja hroni¢nih plu¢nih bolesti, te je kod tih

bolesnika hroni¢na infekcija disajnih puteva Cesta, a u kolonizaciji preovladavaju:

» Pseudomonas aeruginosa (47-78%)

« Staphylococcus aureus (21- 61%)

« Haemophilus influenzae (0-22%)

» Burcholderiacepacia. complex (1,7-23%)
+ Stenotrophomonas maltophilia (1,1-22%)

» Bronhiekazije — oboljenje disajnih puteva koje otezava ulaz i izlaz vazduha iz pluc¢a

Medu ostalim parametrima prac¢enih kod adultnih pacijenata, u 9-10% slucajeva zabeleZena je
prisutnost ABPA (Alergijska bronhopulmonarna alspergiloza), prisutnost hemoptoa u 11-14%
slucajeva, pojava pneumotoraksa kod 7- 11% bolesnika, kao i nazalni polipi koji nastaju kao

rezultat hroni¢no upaljene i nate¢ene sluzokoze nosa.

Ostale najcesce komplikacije:



» Nutritivni deficit — nedostak vitamina i minerala usled nemogucnosti tih nutrijenata da
dodu do creva

» Dijabetes — nastaje kada insulin koji se proizvodi u pankreasu ne moze da opskrbi ostale
organe zbog pojacanog prisustva sluzi

» Blokada zu¢nih kanala — mogu izazvati probleme sa jetrom i dovesti do stvaranja kamena
u zucnoj kesi

» Neplodnost

» Osteoporoza

» Anksioznost i depresija - sva opterecenja bolesnika s hroni¢nom boles¢u utiCu i na
njegovu psiholosku stabilnost. Depresija i anksioznost ucestalije su kod bolesnika sa CF-
om za viSe od 30% u odnosu na opStu populaciju vrSnjaka. Starenjem i napredovanjem

bolesti psiholoski problemi postaju sve veci.

Od prvih opisa CF u medicinskoj literaturi pre osamdesetak godina dogodili su se znacajni
pomaci u trajanju i kvalitetu Zivota. Bolest je jo§ uvek neizleciva, ali zahvaljuju¢i naprecima
utemeljenim na boljem razumevanju patogeneze i nau¢nim dostignu¢ima primenjivim u praksi,
danas se uspesno le¢e i dobro kontrolisu simptomi i usporava napredovanje bolesti. Cetrdesetih i
pedesetih godina proslog veka bolest je bila fatalna u prvim godinama Zivota, sedamdesetih se
zivotni vek produZzio do Skolskog uzrasta, osamdesetih do kasne adolescencije, devedesetih do
tridesetak godina, a u skoraSnje vremena na Cetrdesetak i viSe godina. Procenjena medijana

zivotnog veka bolesnika koji se danas radaju je izmedu 50 1 60 godina.

U evropskom registru 2019. g. najstariji bolesnik je imao 85,5 godina. Oc¢ekivano trajanje Zi vota
se takode produZzuje: racuna se da ¢e viSe od polovine ameriCkih bolesnika rodenih izmedu 2015.
i 2019.g. doziveti 46 godina ili vise, a u Kanadi su perspektive 54 godine i viSe. U registrima se
tokom posljednje decenije prati i bolja uhranjenost bolesnika, manja stopa hroni¢ne kolonizacije s
Pseudomonas aeruginosa bakterijom, duze oc¢uvana plu¢na funkcija, ali i porast komplikacija
koje povezujemo sa boljim prezivljavanjem, kao Sto su dijabetes pridruzen cisti¢noj fibrozi
(CFRD - Secerna bolest pridruzena cisti¢noj fibrozi (eng. cystic fibrosis related diabetes) ),
alergijska bronhopulmonlana aspergiloza, hemoptizije, jetrene komplikacije, holelitijaza,

komplikacije koStano-zglobnog sistema 1 psihicki poremecaji (depresija i anksioznost).



DIJAGNOSTIKA

Ukoliko je porodi¢na anamneza pozitivna na nasledni gen za cisticnu fibrozu roditeljima
se preporucuje da se podvrgnu prenatalnoj dijagnostici. Testiranje se obavlja putem amniocinteze
ili biopsije horionskih ¢upica. Cilj prenatalne dijagnostike je radanje zdravog deteta ili moguénost

ranog lecenja ploda. Ako je test pozitivan roditeljima se daje moguénost izbora prekida trudnoce.

Dijagnoza cisticne fibroze se u 80% slucajeva postavlja na osnovu klinicke slike i
specificnih simptoma bolesti. Zasniva se na prepoznavanju simptoma bolesti, podacima o

osobama sa CF-om u porodici ili pozitivnom novorodenackom skriningu na CF.

U praksi se za dijagnostikovanjenje CF-a, odnosno kao dokaz poremecenog transporta jona,
najcesce koristi standardizovani postupak pomocu pilokarpinske jontoforeze, kojom se dobija
znoj za analizu koncentracije hlorida. Da bi rezultat testa bio pouzdan, vazno je skupiti adekvatnu
koli¢inu znoja (100 mg), a merenje treba izvrsiti barem u dva navrata u razli¢ite dane. Normalna
koncentracija Cl u znoju iznosi <40mmol/l. Deca sa CF mogu imati 2- 5 puta vecu koncentraciju

hlorida od normalne.

S obzirom da je CF multisistemska bolest neophodno je sprovesti dopunsku dijagnostiku:
pracenje funkcije pluca, ishranjenosti tkiva, metabolizam glukoze, funkciju jetre, kostiju i
bubrega, antropometrijska merenja deteta, endokrinoloSku procenu, ginekolosko- urolosku

procenu i po potrebi radioloSki pregled grudnog koSa 1 stomaka.

Vaznost poznavanja CFTR- mutacije jeste u davanju genetskog saveta roditeljima, a
danas i zbog eventualne terapijske mogucnosti korekcije funkcije samog genskog produkta. U
rutinskom radu ne ispituju se za svakog bolesnika sve poznate mutacije, nego se traze mutacije
koje su najzastupljenije u njegovoj populaciji. Radi se genetska analiza iz ¢elija amnionske

te¢nosti, a kod novorodenceta se moze uraditi i znojni test koji se dopunjuje genetskom analizom.

Neotanalni skrining sprovodi se na teritoriji VVojvodine od 2008. godine kao pilot projekat a od
2011. godine je na celoj njenoj teritoriji. U Citavoj Republici Srbiji, sprovodenje pocinje 2021.

godine.



TERAPIJA

Lecenje CF-a je dozivotno, zahteva od pacijenta i njegove porodice, lekara i drugih
zdravstvenih radnika (fizioterapeuta, nutricionista, psihologa i dr.) puno strpljenja, optimizma i
upornosti, ¢ime se u velikoj meri moze poboljsati kvalitet zivota i produziti zivot obolele dece i
mladih. Ciljevi le¢enja su odrzavanje odgovarajuée uhranjenosti, prevencija ili leCenje pluénih 1

drugih komplikacija, oCuvanje telesne aktivnosti i pruzanje odgovarajuce psihosocijalne potpore.

Simptomatska terapija koja je godinama bila i jedina metoda le¢enja CF jos je uvek vrlo aktuelna.
Prvi lekovi bili su enzimi pankreasa (stara i danas napustena generacija enzima), a ubrzo potom
usledili su prvi antibiotici. Primena sulfadiazina i nebuliziranog penicilina pocela je Cetrdesetih
godina. Antibiotici su ostali nezaobilazni deo terapije. Daju se u razli¢itim kombinacijama i
rezimima primene (oralno, parenterlno, u inhalacijama, ad hoc, u ciklusima ili kontinuirano).
Nema konsenzusa oko optimalnog odabira antibiotika i ciklusima primene, ali postoji jedinstven
stav 0 neophnosti rane i relativno agresivne terapije sa ciljem "uniStavanja" izolovanih bakterija 1
spreCavanja ili barem odgadanja hroni¢ne kolonizacije karakteristicnim patogenima
(Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa, Strenotrophomonas maltophilia, Burkholderia
cepacia). Od antiinflamatornih lekova, makrolidi su se dokazali delotvornima i primenjuju se od
devedesetih godina kao dugotrajna terapija (3 puta nedeljno). Mukolitici se daju inhalacijama (u
Srbiji hipertoni rastvor NaCl-a, a u drugim zemljama Cesto i sol.Manitol). Enzimi pankreasa,
vitaminski suplementi i nutritivna podrSka takode su deo standardne simptomatske terapije.
Nezaobilazni deo lecenja su 1 nefarmakoloSke metode, a naro€ito su korisne respiratorna fizikalna

terapija i veZbe disanja.

SPECIFICNOSTI ZDRAVSTVENE NEGE OBOLELOG OD CISTICNE FIBROZE

Cisti¢na fibroza je hroni¢no stanje koje ¢e obolela osoba imati do kraja Zivota. Ona se
mora tretirati na pravi nacin, da bi oboleli preziveo i1 Ziveo $to pribliznije normalnom nacinu

zivota. Zdravstvena nega obolelog od cisti¢ne fibroze ima za cilj :

1. Zadrzati $to bolju pluénu funkciju kontrolom pluéne infekcije i poboljSanjem evakuacije sluzi;



2. Poboljsati stanje uhranjenosti;
3. Poboljsati kvalitet zivota;
4. Omogu¢iti normalan rast, razvoj i sazrevanje;

5. Vremenom, a kako osoba stari, osposobiti ga da samostalno preuzme brigu o svojoj bolesti.

1.8.1 Utvrdivanje potreba za zdravstvenom negom

Znaci i simptomi :

1. Subjektivni simptomi: osoba je neraspolozena, malaksala, brzo se zamara, ispoljava stah od
pogorsanja bolesti, terapeutskih 1 dijagnostickih procedura, hospitalizacije.

2. Kasalj, perzistentan, suv, isprekidan. Osobaretko iskasljava, nakon napada kaslja iz zdrela se
mogu aspirirati vrpce gustog sekreta. Osoba koje kaslje Cesto i povraca.

3. Disanje je ubrzano, prisutna umerena dispnea ili napadi dispnje. Vizing- skripanje u grudima
nastaje radi smanjene brzine strujanja vazduha u nasitnijim disajnim putevima. Moguca pojava
cijanoze.

4. Temperatura dobija promenjiv i neuobicajen tok.

5. Koza je vlazna 1 slana zbog obilnog znojenja.

6. Gubitak soli usled znojenja i povracanja prouzrokuje vaskularni kolaps i hiperpireksiju.

7. Stolica je obilna, masna (steatoreja), smrdljiva, sa prisutnim zrncima skroba, obi¢no je svetlija
u odnosu na normalnu. Postoji moguénost distalne opstrukcije creva.

8. Cesta pojava diareje, nadutosti abdomena i bola u stomaku.

9. Opstipacija moze isprovocirati zastoj rada creva.

10. Rast 1 razvoj dece je poremecen, slabije su razvijene muskulature sa uve¢enim abdomenom.

Sestrinske intervencije

Glavni cilj u nezi 1 leCenju cisti¢ne fibroze je:



* osposobiti obolelu osobu da kvalitetno i normalno zivi;
« prevenirati, usporiti i kontrolisati progresiju bolesti;

« prevenirati nastanak respiratornih infekcija;

* posti¢i optimalnu nutriciju;

« umanjiti emocijalne patnje obolelog.

Oboleli od cisti¢ne fibroze su izuzetno podlozni visokom riziku poremecaja respiratorne
funkcije zbog zastoja sekreta u pluc¢ima i disajnim putevima, Sto dovodi do smanjenja
prohodnosti disajnih puteva, dispneje i pneumonije.

Sestrinske intervencije u prevenciji respiratorninh komplikacija kod obolelog usmerene su
na odrzavanje dobre pluéne ventilacije. Za pacijente sa hroni¢nim poremecajem disanja, potrebna
je terapija koja ¢e sakupiti i ukloniti izlu¢enu sluz iz disajnih organa koris¢enjem metoda ¢is¢enja
pluca (autogena drenaza, PEP disanje, disanje s VRP-1 Desitin aparatom, primena inhalacijske
terapije, redovna telesna aktivnost)

1. VISOK RIZIK ZA INFEKCIJU U/ S OPSTRUKCIJOM DISAJINIH PUTEVA
Definicija- stanje u kojem je pacijent izloZzen riziku nastanka infekcije usled prisustva
mikroorganizama

Cilj: Omoguciti bolesniku normalno disanje. Pacijent nece dobiti infekciju.

SESTRINSKE INTERVENCIJE ZNACAJ INTERVENCIJE
-podsticati bolesnika da iskaslje sekret ili aspirirati ako -odrzavanjm prohodnosti disajnih puteva
sam ne moze da iskaslje sprecavamo nakupljanje sekreta, nastanak

dispneje i infekcije pluca

-obezbediti odgovarajuci polozaj -Fowlerov polusedeci polozaj olakSava
disanje

-nauciti i podsticati bolesnika da sprovodi vezbe disanja ( | -veZbe disanja omogucavaju bolju

da dise dublje sa produzenim izdisajem kroz nos) ventilaciju pluc¢a i oksigenaciju celija

-sprovoditi drenazu sekreta-bolesnika postaviti u kosi ili - ovaj polozaj omogucava posturalnu

semipronirani poloZaj, masaza torakalnog dela leda, sa drenazu iz pluénih alveola




blagim tapkanjem

-odrzavanje funkcije disajnog sistema . opservacija i
uocavanje problema ( pratiti vitalne funkcije- frekvencu,
ritam i dubinu disanja, TA,puls, po nalogu lekara uzeti krv

za gasne analize,acidobazni status)

- zamor trbusnih, interkostalnih i
faringealnih misica uzrok je smanjenja
kapaciteta plu¢a.Poremecaj disanja uvek
prate poremecaji drugih vitalnih funkeija(

pulsa i tenzije)

-obezbediti dovoljnu rehidraciju bolesniku

- sprecava se dehidracija,razvodnjava i

razreduje sekret i olakSava iskasljavanje.

- sprovoditi mere sprecavanja kaplji¢nih infekcija

- pratiti izgled izlucevine;

- bronhijalni sekret poslati na bakteriolosku analizu;

- poducavati bolesnika o vaznosti odrzavanja higijene
ruku;

- nadzirati respiratorni status 24 h;

-mere prevencije podrazumevaju nosenje
zaStitne opreme u radu sa bolesnikom (
zaStitna maska, rukavice) sprecavanje
kontakta sa obolelim osobama od
respiratornih infekcija;

-povremeno uzimati bris nosa i guse i
sekreta za bakterioloski pregled u cilju
sprec¢avanja razvoja bakterijskih

pneumonija.

-podsticati bolesnika na fizicku aktivnost;

-pruzati emocionalnu podrsku

pravilno i kontrolisano vezbanje pomaze

oslobadanju i iskasljavanju sluzi

2. SMANJENA PROHODNOST DISAJNIH PUTEVA U/ S HIPERSEKRECIJOM BRONHA,
POVECANOM VISKOZNOSCU MUKUSA I NEMOGUCNOSCU ISKASLJIAVANJA

Definicija - Opstrukcija disajnih puteva koji omogucavaju adekvatnu ventilaciju

Cilj: Pacijent ¢e znati primenjivati tehnike iskasljavanja

SESTRINSKE INTERVENCIJE

ZNACAJ INTERVENCIJE

nadzirati respiratorni status 24 sata

repiratorni status ¢e biti pod kontrolom 24 sata

kontrolisati vitalne funkcije na 3 sata

vitalne funkcije ¢e biti kontrolisane i evidentirane

na 3 sata, po potrebi i ¢eSce




edukovati pacijenta o :

-primeni pravilne tehnike disanja
-tehnici kasljanja i iskasljavanja
-drenaznim poloZajima

-povecanom unosu te¢nosti

-vaznosti sprovodenja redovne terapije,
-pravilnoj primeni oksigenoterapije

-odrzavanju fizicke kondicije.

sprovoditi vezbe disanja i iskasljavanja tri puta

dnevno

prepoznati komplikacije forsiranog iskasljavanja(
tahikardija, hipertenzija, dispneja, miSi¢ni zastoj)

izvestiti lekara o uo¢enom

pratiti izgled, koli¢inu imiris iskasljaja

sprovoditi ordiniranu oksigenoterapiju po nalogu
lekara

primeniti propisane lekove ( antibiotike,
bronhodilatatore, ekspektoranse), pratiti njihovo
dejstvo, uociti nuspojave i izvestiti lekara o

uocenom

pruZziti emocionalnu podrsku

pacijent ¢e razumeti vaznost sprovodenja vezbi

disanja i pravilnog eliminisanja sluzi

evidentirace se koli¢ina, boja i miris svakog sekreta

kojeg je pacijent mogao da eliminise

pacijent i porodica ¢e usvojiti znanje o sprovodenju

pravilne terapije

3. NEUHRANJENOST U/ S NEMOGUCNOSCU APSORPCIJE HRANE

Definicija- Stanje smanjene telesne tezine zbog neadekvatnog unosa potrebnih nutritijenat



Cilj: Pacijent ¢e zadovoljiti nutritivne potrebe i dobijati na telesnoj teZini

SESTRINSKE INTERVENCIJE

ZNACAJ INTERVENCIJE

dati smernice za ishranu obolelih

kod dece se usvaja dojenje kao primaran nacin

hranjenja

u saradnji sa nutricionistom pripremiti plan ishrane

pacijent ¢e pokazati interes za uzimanjem

hrane/pacijent ¢e zadovoljiti nutritivne potrebe

nadzirati unos i iznos te¢nosti

savetovati uzimanje vece koli¢ine te¢nosti

pacijent ¢e povecati unos te¢nosti
pacijent ¢e imati dobar turgor koze, vlazan jezik

i sluznice

podsticati ces¢e konzumiranje, manjih

visokokalori¢nih obroka

nutritivne potrebe pacijenta su zadovoljene
pacijent postepeno dobija na tezini

pacijent ¢e dobro zvakati hranu i jesti polako

obezbediti redovno uzimanje enzima pankreasa po

preporuci lekara

pacijent ¢e redovno uzimati propisane lekove

vrsiti redovno kontrolu elektrolita

nivo elektrolita ¢e biti u referentnim granicama

edukovati dete i roditelje o vaznosti Uzimanja enzima

i visokoenergetske prehrane

koli¢ina stolice se smanjuje, a dobijanje na tezini

je dobar pokazatelj ispravnosti uzimanja terapije

osigurati pacijentu psiholosku podrsku

pacijent prihvata svoje stanje i pozitivno misli o
sebi

voditi dnevnik ishane

pacijent nece dalje gubiti na tezini

4. ANKSIOZNOST U/ S PROGNOZOM BOLESTI

Definicija: Nejasan osecaj neprijatnosti ili straha pracen psihomotornom napeto$cu, nesigurnoscéu

najcesc¢e uzrokovan prete¢om opasnoscu, gubitkom kontrole i sigurnosti s kojom se pojedinac

moze suoditi.

Cilj: Pacijent ¢e se pozitivno suociti s anksioznosti.

SESTRINSKE INTERVENCIJE

ZNACAJ INTERVENCIJE

stvoriti empatijski odnos

pacijentu ¢emo pokazati razumevanje njegovih




osecanja

opazati neverbalne izraze anksioznosti

prepoznace se smanjena komunikativnost,

razdraZljivost, agresija

odrzavati red u svakodnevnim

aktivnostima

pacijent ¢e biti informisan o tretmanima i planiranim

postupcima

omoguciti pacijentu da ucestvuje u

donosenju odluka

pacijent ¢e se pozitivno suociti s anksioznosti.

podsticati pacijenta da izrazava svoja

osecanja

stvorice se osecaj poverenja 1 pokazati stru¢nost

za vreme hospitalizacije omoguciti

¢esce posete roditelja

dete nece ispoljavati protest i ocaj na odvojenost od

roditelja

predloziti psihijatrijsku procenu i
tretman ukoliko su simptomi i dalje

prisutni

pacijent ¢e pokazati interes za uzimanjem hrane

pacijent ¢e zadovoljiti nutritivne potrebe

5. NEUPUCENOST U/S NEDOSTATKOM SPECIFICNOG ZNANJA

Definicija: Nedostatak znanja I vestina o specificnom problem

Cilj: Porodica ¢e aktivno ucestvovati u nezi pruziti podrsku pacijentu

SESTRINSKE INTERVENCIJE

ZNACAJ INTERVENCIJE

poduciti pacijenta i porodicu

specificnim znanjima i veStinama

pacijent i porodica su usvojili znanja o bolesti

osigurati pomagala tokom edukacije

pacijent ¢e koristiti pomagala

edukovati pacijenta i porodicu o

pravilnoj ishrani

pacijent ¢e pokazati interes za uzimanjem hrane

pacijent ¢e zadovoljiti nutritivne potrebe

edukovati pacijenta i porodicu o

vaznosti svakodnevne fizi¢ke aktivnosti

pravilnim 1 kontrolisanim vezbanjem podstice se

oslobadanje i iskasljavanju sluzi

upoznati pacijenta i porodicu o vaznosti

redovnih kontrolnih pregleda

pacijet i porodica ¢e razumeti vaznost redovnih

lekarskih kontrola




ZAKLJUCAK

Svaka hroni¢na bolest je velik problem, kako za obolelog tako i za sve ¢lanove njegove
najuze porodice. Cak i u trenucima kada je bolest u stabilnoj fazi, ona trazi neprekidnu snagu i
svakodnevni tretman, u pocetku roditelja, kasnije i samog pacijenta. [zuzetno je vazno shvatiti da
cisticna fibroza zahteva permanetno-stalno pracenje i ucenje. U ranim godinama zivota dete
prihvata kao potpuno prirodno stanje sve ono ¢emu ga roditelji nauCe i svaku terapiju moze
prihvatiti kao igru medutim, kad dode doba u kojoj postaje svesno terapije koju treba

svakodnevno primenjivati, javljaju se problemi.

Napredak medicine i nove fizikalne metode svakodnevno omogucavaju produzenje i

.....

smetnji 1 sprovodenje adekvatne terapije. Svakako treba naglasiti vaznost gastroenteroloske i
nutricionisticke potpore bez koje nema ni uspesne respiratorne terapije. Takav multidisciplinarni
terapijski pristup dovodi je do znatnog produzenja zivotnog veka i poboljSanja kvalitete Zivota
bolesnika sa cisticnom fibrozom pa danas rodena deca sa cisticnom fibrozom mogu ocekivati

zivotni vek duzi od 50 godina.
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