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Rdeca vrtnica kot simbol bolnikov s cisti¢no fibrozo - izhaja iz zgodbe matere Weis.
Imela je tri sinove s cisticno fibrozo, zato je delala kot prostovoljka za Fundacijo
cisticne fibroze leta 1965. Vsak dan je klicala vladne, socialne sluzbe, razne
organizacije in tako iskala finanéno pomoc€ za raziskave cistiCne fibroze. Njen Stiri
letni sin jo je na skrivaj poslusal, ko se je pogovarjala po telefonu. Ko je govorila, da
dela za cisti¢no fibrozo (Cystic Fibrosis) jo je zaradi podobne izgovarjave razumel, da
dela za 65 vrtnic (Sixtyfive Roses). Od takrat naprej je vrtnica simbol bolnikov s
cisticno fibrozo, kajti zivljenje s cisti¢no fibrozo je tezko. Cvet je res prelep, ima pa
vrtnica veliko trnov. Taksno je tudi zivljenje bolnikov s cisti¢no fibrozo — lepo, a zelo
teZko. Vrtnica je bila Ze v antiki simbol herojskega poguma, zmagoslavja in zmage.

Taki so tudi naSi bolniki.
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Slavka Grmek Ugovsek
UVODNIK

Konec lanskega leta smo ustanovili Drustvo za cisti¢no fibrozo Slovenije, s sedeZzem na Igu.
Namenjeno je organizirani pomoci bolnikom z redkimi boleznimi, zlasti s cisti¢no fibrozo in
njihovim druzinam za dosego viSje kakovosti Zivljenja, ki pripomore k boljSemu in daljSemu

Zivljenju bolnikov. Drustvo je takoj vzpostavilo svojo spletno stran http://www.drustvocf.com,

ki jo vzdrZuje in aktivno ureja. Bolniki, oboleli s cisti¢no fibrozo in njihove druZine si preko
foruma, telefona, sestankov, sre€anj izmenjajo informacije in dragocene izkusnje ter si tako
pomagajo med seboj. Spletha stran je namenjena tudi SirSi javnosti, kjer pridobi dodatne
informacije o tej bolezni. Drustvo ureja tudi slovensko stran wikipedije o cisti¢ni fibrozi in

redkih boleznih. Na spletni strani drustva so opisane tudi redke bolezni.

Drustvo za cisti¢no fibrozo Slovenije je vklju¢eno v Evropsko drustvo cistiCne fibroze —
European Cystic Fibrosis Society (ECFS), Evropsko zvezo nacionalnih zdruZenj cisti¢ne
fibroze — Cystic Fibrosis Europe (CFE), ki je podruznica Cisti¢ne fibroze po celem svetu —
Cystic Fibrosis Worldwide (CFW) ter sodeluje z nevladno organizacijo bolnikov in
posameznikov, ki delujejo na podrocju redkih bolezni v Evropi — Rare Diseases Europe
(EURORDIS).

Drustvo je lani Ze aktivno sodelovalo v 1. evropskem tednu osveSc¢enosti o cistiCni fibrozi.
Clanica drustva se je udeleZila osrednjega dogodka evropske kampanije v Evropskem
parlamentu v Bruslju, kjer so spregovorili o problemih, ki so jih izpostavili bolniki, zdravniki,
evropski poslanci ter zainteresirana javnost. Predstavnice druStva je v Casu evropske
kampanije sprejel tudi predsednik DrZzavnega zbora Republike Slovenije dr. Pavel Gantar.
Drustvo je organiziralo kampanijo solidarnosti za boljSe in daljSe Zivljenje bolnikov s cisti¢no
fibrozo, kjer so strokovnjaki iz Univerzitetnega klinichega centra Ljubljana 3irSi javnosti
predstavili cisti¢no fibrozo, diagnostiko, zdravljenje in rehabilitacijo te bolezni. Predstavljena
je bila tudi presaditev plju¢ kot posledica napredovane cisti¢ne fibroze, ko so okvare pljuc
tako hude, da ni mogoce vec€ dihati brez dodatnega kisika. Pri tem je sodelovala tudi ¢lanica
drudtva, sedemnajstletno dekle s to diagnozo, ki je z osebno izkusnjo predstavila svoj boj za
Zivljenje. V osnovne in srednje 3ole je bila poslana pobuda, da ugitelji in profesorji, del Casa
namenjenega pouku biologije, posvetijo predstavitvi cisti¢ne fibroze oziroma genski mutaciji,
ki je prisotna pri cisti¢ni fibrozi. Tako je nekaj u€encev, ki imajo cisti¢no fibrozo, soSolcem v
sklopu pouka predstavilo svojo bolezen in Zivljenje z njo. lzdelali smo plakat in zloZenke o

cisti¢ni fibrozi, z namenom ozaveS¢&anja SirSe javnosti.
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Ob 3. evropskem dnevu redkih bolezni je druStvo aktivho sodelovalo tudi na tiskovni
konferenci, z namenom ozaveS¢anja o redkih bolezni, saj si prizadevamo k izboljSanju

kakovosti Zivljenja vseh ljudi, ki Zivijo z redkimi boleznimi.

V drustvu izvajamo programe samopomodi in razlicne delavnice, kot pomo¢ bolnikom in
njihovim druzinam. DruStvo sodeluje na javnih razpisih na podrocju svojega delovanja, ker
Zeli pomagati bolnikom, katerih zdravje ali Zivljenje je ogroZeno in prispevati h krepitvi
njihovega zdravja. S svojim delovanjem laja socialne stiske ter tezave ljudi. Sirimo
razpoznavnost drustva in smo prisotni v razlicnih medijih. Zastopamo interese bolnikov in

njihovih druzin na vseh podrodjih Zivljenja ter se zavzemamo za varstvo Clovekovih pravic.

Med naSe redne dejavnosti spada tudi priprava strokovnih sre€anj, zato organiziramo
dvodnevno prvo strokovno srecanje v okviru novega drustva, na katerem bodo strokovnjaki
predstavili osnovne znacilnosti bolezni, genetiko, pomen prehrane, moZnosti uporabe
konjugiranega pnevmokoknega cepiva, respiratorno fizioterapijo, komunikacijo in motiviranje,
sre€anje pa bo obenem priloZznost za izmenjavo izkuSenj vseh, ki se na kakrsenkoli nacin

sre€ujemo s to boleznijo.

Menimo, da je taka intenzivna dejavnost pogoj za uspesno delovanje drustva. Zavedamo se,
da samo dobro drustvo lahko veliko stori za bolnike in celotno druzbo, seveda pa je pogoj za
to, da so Clani drustva aktivni. Zato Zelimo delovati s skladu s sloganom: Ne vprasaj se, kaj
lahko drustvo naredi zate, ampak, kaj lahko ti stori$ za drustvo. Tako bomo Se bolj uspesni in

ucinkoviti, predvsem pa bolj povezani. Zelim veliko uspehov pri nadem skupnem delu.

Predsednica drustva
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Damjan Glava €
GENETIKA CISTICNE FIBROZE V OBDOBJU 1989-2010

UvoD

Cisti¢na fibroza je med najpogostejSimi smrtnimi dednimi boleznimi med belci s prevalenco
priblizno 1 na 2000. Ceprav celoten kliniéni spekter cistiéne fibroze ni bil prepoznan vse do
tridesetih let dvajsetega stoletja, so bili dologeni vidiki cisti¢ne fibroze znani ze veliko prej. Ze
v 17. stoletju so Anglezi pregovorno rekli: »Ce je koZa novorojen¢ka ob poljubu slana, bo ta
imel kratko Zivljenje.« V 19. stoletju je Carl von Rokitansky opisal primer smrti fetusa zaradi
zapletov mekonijskega ileusa, stanja, ki je tesno povezano s cisti¢no fibrozo. Leta 1938 je
Dorothy Hansine Andersen v American Journal of Diseases of Children objavila Clanek
»CistiCna fibroza trebusne slinavke in njena povezava s celiakijo: klinicna in patoloska
Studijax. Tako je bila prva, ki je opisala znacilno cisti¢no fibrozo trebusne slinavke in jo
povezala z boleznijo plju¢ in C&revesja, ki je izrazita pri bolnikih s cisti¢no fibrozo.
Predpostavila je, da je cistitna fibroza recesivha dedna bolezen, in je prvi¢ uporabila
encimske dodatke za zdravljenje prizadetih otrok. Leta 1952 je Paul di Sant'Agnese odkril
nepravilnosti v elektrolitih znoja in na osnovi te ugotovitve razvil diagnosticni test, ki se v

izboljSani obliki uporablja Se danes.

GENETIKA

Poznamo priblizno 6000 genetskih bolezni, za vecino pa so Ze bili odkriti geni in genske
okvare — mutacije, kar je prvi pogoj za uspesno in ucinkovito molekularno diagnostiko.
Cisticna fibroza je bila ena prvih dednih bolezni, za katero so z rekombinantno DNA-
tehnologijo, predvsem pa z genskim kartiranjem in s pozicijskim kloniranjem ugotavljali
predel naSega genoma, Kjer bi lahko bil bolezenski gen. V osemdesetih letih dvajsetega
stoletja so tri raziskovalne skupine pri iskanju mesta gena za cisti¢ho fibrozo neodvisno
uporabljale Studije genetske vezave druzin z vecjim Stevilom otrok, obolelih za cisti¢no
fibrozo. Novembra leta 1985 so vse tri skupine istoasno objavile, da je gen za cisti¢no

fibrozo na dolgi ro€ici kromosoma 7.
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Slika 1: Genetsko kartiranje gena za cisti¢no fibrozo

Raziskovalci so z analizo genetske vezave iskali gen za cisti¢no fibrozo. Leta 1985 so odkrili,
da je tesno povezan z oznacevalci RFLP na daljSi roCici kromosoma 7. Lahko so zaceli
fiziCno kartiranje gena, kar je trajalo skoraj tri leta.

Ceprav niti struktura niti funkcija gena Se nista bili znani, pa je to Ze omogocalo celo
prenatalno diagnostiko cistiCne fibroze. Priblizno v istem ¢asu so se zacele tudi prve
slovenske raziskave cisti¢ne fibroze. Tako smo s polimorfnimi oznacevalci MetdD, MetH, XV-
2c, KM-19 in J3.11, ki so bili v blizini bolezenskega gena, preiskali prve slovenske druzine s
cisti¢no fibrozo. Rezultati so pokazali, da je za slovenske druzine s cisti¢no fibrozo znacilna

velika molekularna raznolikost. Izvajati smo zaceli tudi prenatalno diagnostiko.
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Slika 2: Primer prenatalne genske diagnostike slovenske druzine s cisti¢no fibrozo iz leta 1988
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Uvedba novih tehnologij, kot sta »chromosome jumping« in gelska elektroforeza v
pulzirajo€em polju, je bila v pomo¢€ pri odkritju novih polimorfnih oznacevalcev, ki so bili Se
blizje genu za cisti¢no fibrozo. Nadaljnje raziskave tega obmocja z metodo »chromosome
walking« so vodile v identifikacijo gena in napoved aminokislinskega zaporedja kodiranega
proteina. lzkazalo se je, da je gen za cistiCno fibrozo pravzaprav transporter ABCR, ki sam
sebe regulira, zato je dobil ime gen CFTR (angl. cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator), torej regulator transmembranske prevodnosti pri cisticni fibrozi. Raziskovalci so
odkrili tudi najpogostejSo mutacijo, delecijo celotnega kodona na mestu 508, ki povzrogi
izgubo aminokisline fenilalanin na mestu 508 v proteinu CFTR (AF508).

Zaporedje proteina CFTR sestavlja dvanajst domen, ki so jih prepoznali kot membranska
zaporedja. Eksperimenti in vitro so pokazali obnovitev funkcije kloridnih kanal¢kov v celicah
trebuSne slinavke s cisti¢no fibrozo. Nadaljnje delo z uporabo o€iS¢enega proteina CFTR v
fosfolipidnih veziklih pa je dokonéno potrdilo, da protein deluje kot kloridni kanal€ek, odvisen

od cAMP.

)
- OO\

Slika 3: Shema predlagane strukture proteina CFTR, ki ga sestavlja pet

domen: dve membranski, ki tvorita ionski kanalcek, dve nukleotidno vezavni
domeni, ki veZeta in hidrolizirata ATP, in regulatorna domena (vir:

http://www.genet.sickkids.on.ca/CftrDomainPage.html).

MUTACIJE

Odkritih je bilo Ze ve¢ kot 1700 mutacij CFTR, vendar je samo za malo mutacij znan njihov
vpliv na funkcijo proteina. V tabeli je prikazan klasifikacijski sistem za vecCino mutacij na
osnovi spremembe funkcije proteina, ki jo povzrocajo. Odsotnost fenilalanina na mestu 508,
ki je mutacija tipa Il, predstavija priblizno dve tretjini (66-70 %) mutiranih alelov pri
populacijah v severni Evropi in Severni Ameriki. Ceprav se frekvenca mutacij CFTR od
populacije do populacije razlikuje, s svetovnega vidika nobena druga posamezna mutacija ne

predstavlja ve¢ kot okrog pet odstotkov mutacij CFTR.
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Mutacije tipa | so enobazne substitucije, ki vodijo v prezgodnjo terminacijo prepisov mRNA in
povzroc€ijo izgubo produkcije popolnega CFTR. Okrog deset odstotkov bolnikov s cistiCno
fibrozo ima nesmiselne mutacije, pri ¢emer sta najpogostejSi Trp1282X in Gly542X. Mutacije
tipa Il povzro€ajo napacno procesiranje nastajajoega proteina CFTR. Pri najpogostejSem
primeru, mutaciji AF508, se mRNA prevede v protein, ki se nepravilno zvije. Nepravilno zvitje
zaznajo mehanizmi kakovosti zvitja, ki so v endoplazemskem retikulumu, kjer nepravilno zvit
protein tvori stabilni konfomer s Caperonskimi proteini, se nato ubikvitinizira in oznaci za
razgradnjo. Proteini CFTR z mutacijo tipov Il in IV sicer doseZejo apikalno celi¢no
membrano, vendar ne delujejo pravilno. V primeru mutacij tipa Ill se protein ne odziva
pravilno na fosforilacijo, ki jo posreduje cAMP, v primeru mutacij tipa IV pa za protein ni

znacilna normalna prepustnost za kloridne ione.

stopkodoni (Trp1282X,
Gly542X), okvara
izrezovanja

(711 +1G - T)

Tip | odsotnost proteina ne

okvara transporta proteina z

) ubikvitinacijo in razgradnjo v _ Phe508del,
Tip Il ne/moc¢no zmanjSana
endoplazemskem Asn1303Lys

retikulumu/golgijevem aparatu

T okvarjena regulacija; CFTR se ne ne (v apikalni membrani jeGly551Asp,
i
g aktivira z ATP ali s cAMP nefunkcionalen protein) Ser492Phe

] zmanjSan transport kloridnih ionov
Tip IV _ _ _ _ da Ala455Glu, Arg117Cys
skozi CFTR na apikalni membrani

) okvara izrezovanja z zmanjSanim
Tip V o da 3849 + 10kbC —» T
nastajanjem normalnega CFTR

Tabela 1: Razvrstitev mutacij CFTR (vir: Freedman, S., Cystic fibrosis, Lancet, Vol. 373, No. 9678,
2009)

Nezadostno delovanje trebusne slinavke je tesno povezano z mutacijami tipov I-lll, vendar
pa tudi z variabilnostjo v genetskem ozadju (tj. drugih genov v genomu) in dejavniki okolja.
Korelacije genotipom in fenotipom so teZavne, saj se klini¢na slika cisti¢ne fibroze velikokrat
razlikuje med bolniki z istim genotipom. To razhajanje bi lahko pojasnili polimorfizmi v drugih
genih. Nekaj Studij je pokazalo, da so polimorfizmi v genih za transformirajoci rastni faktor 1

in manoza-vezavni lektin 2 povezani s hujSo boleznijo plju¢, z dokazi za interakcije med geni.
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Podobno kaze, da sta dva ali ve€¢ modifikatorskih genov poglavitna za nastanek obstrukcije

Crevesja pri novorojencih s cisti¢no fibrozo.

druga¢nosmiselna
premik bralnega okvirja
izrezovanje

nesmiselna
insercija/delecija  znotraj
bralnega okvirja

velika delecija/insercija
promotor

variacija zaporedja

neznano

693
285
213
157

33

48

238
45

40,29
16,57
12,38
9,13

1,92

2,79
0,47
13,84
2,62

Tabela 2: Pogostnost mutacij CFTR glede na vrsto mutacij. Trenutno je v podatkovni zbirki mutacij

CFTR (http://www.genet.sickkids.on.ca) zabelezenih 1720 mutacij.

Ocenjuje se, da je mutacija AF508 stara do 52.000 let. Predlagane so bile Stevilne hipoteze,

zakaj je tako smrtonosna mutacija ostala in se razSirila v Clove3ki populaciji. Za druge

pogoste avtosomne recesivne bolezni, kot je anemija srpastih krvnick, je znano, da nosilce

S¢itijo pred drugimi boleznimi, ker je koncept znan kot prednost heterozigotov. Kot moZzni vir

prednosti heterozigotov v primeru cisti¢ne fibroze se navaja predvsem odpornost proti koleri,

tifusu in tuberkulozi.

S4X stopkodon
A57TATIG premik br. o.
G542X stopkodon
Q685X premik br. o.
2907delTT premik br. o.
R1162X stopkodon
3905insT premik br. o.

1

4

11
13
15
19
20

Glavac et al. (1993)

Ravnik - Glavacg et al. (1994)
Kerem et al. (1990)

Ferenc et al. (1995)

Ravnik - Glavac et al. (1994)
Gasparini et al. (1990)

Malik et al. (1997)

Tabela 3: PogostejSe mutacije CFTR pri slovenskih bolnikih s cisti¢no fibrozo
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GENSKO ZDRAVLJENJE
Trenutno Se ni pravega zdravila za cisti¢no fibrozo, zato je terapija usmerjena v lajSanje
simptomov in upocasnjevanje bolezni. To se dosega predvsem z zdravljenjem okuzbe

dihalnih poti ter s spodbujanjem dobre prehrane in dejavnega Zivljenjskega sloga.

V zadnjem Casu so se raziskave usmerile tudi v moznost neposrednega zdravljenja cisti¢ne
fibroze, tako da se z novimi zdravili neposredno cilja mutirani protein. Nedavno je bila npr.
zakljuCena druga faza klinicne Studije z zdravilom PTC124, ki omogoca prepisovanje
celotnega gena CFTR, ki vsebuje nesmiselno mutacijo. V razvoju so tudi zdravila,
imenovana korektorji, ki bi omogocila normalen transport mutiranih proteinov CFTR iz
endoplazemskega retikuluma do celicne membrane (mutacije tipa I, npr. AF508), obenem
pa tudi zdravila, imenovana ojacevalci, ki bi oja¢ala delovanje CFTR, ki je pravilno v celi¢ni
membrani, vendar ne delujejo pravilno (mutacije tipov Il in IV). Primeri ojaCevalcev
vklju€ujejo npr. genistein, VX-770 (Vertex Pharmaceuticals, ZDA), alkilksantine (npr. CPX, ki

ga izdeluje SciClone Pharmaceuticals, ZDA) in inhibitorje fosfodiesteraze-5.

Gensko zdravljenje pri ¢loveku predstavlja vnos rekombinantnih genov po fizikalni poti ali z
dolo¢enim vektorjem (npr. virusnim, liposomskim) v somatske celice z namenom pozdraviti
bolezen ali vsaj omiliti njeno napredovanje. Kljub skoraj 1500 odobrenim klini¢nim
protokolom genskega zdravljenja, ki so vkljuCevali ve¢ kot 3500 bolnikov, je uspesnih

primerov genskega zdravljenja za zdaj razmeroma malo.

Slika 4: Stevilo odobrenih postopkov genskega zdravljenja po drzavah

Ze kmalu po odkritju gena CFTR so se pojavile prve ideje o genskem zdravljenju cistine
fibroze. Cisti¢na fibroza in gen CFTR sta bila idealna kandidata za gensko zdravljenje

predvsem zaradi naslednjih razlogov:
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- bolezen je monogenska;
- bolezen je recesivna,
- poglavitna patologija se nanaSa na pljuca, ki so lahko dostopen organ za zdravljenje;

- bolezen je progresivna, kar omogoca terapevtsko okno.

Idealni vektorski sistem naj bi imel naslednje znacilnosti:
- zadostno nosilno zmoznost;

- ne bi bil prepoznaven za imunski sistem;

- ne bi povzrocal vnetja;

- dolgotrajno izraZanje.

Virusni vektorji so razviti iz virusov, ki so jim odstranili nekatere gene — povzroditelje virusnih
bolezni, namesto njih pa vstavili gen, ki bi ga Zeleli vnesti v ljudi v postopku genskega
zdravljenja. Poglavitna prednost virusnih vektorjev je ucinkovit vnos v celice, slabosti pa so
tveganje, da bi se v doloCenih okolis¢inah lahko obnovila njihova funkcija povzrocitelja
bolezni, mozZno proZenje intenzivhega imunskega odziva (Se zlasti pri ponovnih vnosih istega
vektorja) in nevarnost za raziskovalno osebje, ki mora pripraviti tak vektor pred vhosom v
bolnika. Predvsem pri zaporednem vnosu virushih vektorjev so opazili, da so ponavljajoci se
vnosi manj ucinkoviti, verjetno zaradi imunskega odziva na vektorje. Trenutno se
najpogosteje uporabljajo vektorji, pridobljeni iz retrovirusov in iz spremenjenega adenovirusa,
sicer povzrocitelja prehladov. Adenovirusi so zmozni okuZiti Sirok spekter celic, vkljuéno s

celicami, ki se ne delijo.

Pri nevirusnih vektorskih sistemih se DNA poskuSa v celice vnesti s sinteticnimi ali z
naravnimi spojinami. Spojine, ki se pri tem uporabljajo, so obi¢ajno manj toksicne in
imunogene kot virusni vektorji. Poglavitna prednost nevirusnih vektorjev je manjSa nevarnost
za zdravje bolnikov in osebja, ki z njimi dela, glavna slabost pa je trenutno slabsi vnos v
celice, torej se ti vnesejo v manj celic kakor virusni vektorji. Trenutno se v preskusih genske
terapije uporablja ve¢ virusnih kakor pa nevirusnih vektorjev, hkrati pa potekajo intenzivne
raziskave, da bi izboljSali obe skupini vektorjev. Liposomi so majhni sferiéni delci, sestavljeni
iz lipidnega dvosloja. Lipidni dvosloj sestavljajo molekule s hidrofilno glavo in hidrofobnim
repom (najobicajnejsi primer so fosfolipidi, ki tvorijo celi€ho membrano). Pri poskusih genske
terapije se najbolj uporabljajo kationski liposomi, ki so sestavljeni iz lipidov s pozitivno nabito
hidrofilno glavo. Znotraj liposoma je prostor, kamor lahko vnesemo molekulo DNA (npr. v
obliki plazmida), ki jo Zelimo vnesti v celice. Zaradi svoje narave lahko liposomi spontano

prehajajo celicno membrano, najpogosteje med endocitozo.
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Slika 5: Adenovirus in kationski liposom z znacilno dvoslojno lipidno strukturo

Raziskovalci so domnevali, da je za popravilo okvare kloridnega kanalCka dovolj Ze
razmeroma majhna koli€¢ina normalnega gena CFTR (od pet do deset odstotkov), ¢eprav ni
jasno, ali je to treba doseci v vecini epitelijskih celic dihalnih poti ali pa zadostuje izraZzanje
veliko vecje ravni v manjsini celic. V Klini¢nih Studijah, ki so bile izvedene do zdaj, sta bila za
dostavo CFTR cDNA z ustreznim promotorjem v gostiteljske celice uporabljena oba glavna
vektorska sistema — virusni in nevirusni. Izkazalo se je, da kationski liposomi povzroc¢ajo
manj3i imunski odziv kot trenutni virusni vektorski sistemi, vendar so ravni izraZzanja gena
CFTR pri uporabi tega sistema dostavljanja razmeroma slabe. Premostiti je treba fiziche
ovire, kot sta gost, odporen mukus in pljuéni surfaktant, kot tudi logisticne tezave, ki so
posledica tega, da se veliko virusnih receptorjev izraza samo na bazolateralni membrani
bronhialnih epitelijskih celic. Vneta pljuca pri bolnikih s cisticno fibrozo so poseben problem,

zato je pomembno, da uporabljen vektorski sistem ne povzro¢i Se dodatnega hujSega vnetja.

Skupno je bilo do zdaj izvedenih 25 postopkov genskega zdravljenja, ki so vklju€evali okoli
420 bolnikov s cisti¢no fibrozo. Veliko jih ni doseglo tretje klinicne faze. O delnem uspehu
genskega zdravljenja je porocCal Alton leta 1999 v reviji Lancet. Uspel je liposomski vnos
gena CFTR; popravila se je tudi elektrofizioloSka napaka za priblizno 20 do 25 odstotkov in
se zmanjSala adhezija bakterij Pseudomonas aeruginosa na pljucni epitel. Za uspesno
gensko zdravljenje sta potrebna ucinkovit vnos terapevtske koli¢ine gena v celice in stabilna
ekspresija gena; vse to pa po moznosti brez neprijetnih stranskih u€inkov. Do zdaj znane
metode in tehnike genskega vnosa (liposomi, virusi, fizikalne metode idr.) so Se v razvoju ter
jih neprestano izboljSujejo in izpolnjujejo. Uspesnih primerov genskega zdravljenja je zato za

zdaj Se razmeroma malo.
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Zbornik predavan;

Jernej Brecel]

KAKO LAHKO 1ZBOLJSATI APETIT PRI OSEBAH S CISTI CNO

uvoD

FIBROZO

S prehransko obravnavo oseb s cisti¢no fibrozo (CF) Zelimo doseci normalno pridobivanje

telesne teZe in rast v okviru genetskega potenciala. Delovanje plju¢ je tesno povezano s

primerno prehranjenostjo, ki je neodvisni napovedni dejavnik za izid zdravljenja.

Primerna prehranjenost je odvisna tudi od vnosa ustreznih Zivil. Na to pa vplivajo razli¢ni

dejavniki: lakota, apetit, naCin prehranjevanja (vedenje), Custva, znanje in vera.

VZROKI

Vzroki za slabsi apetit pri osebah s CF so lahko povezani z boleznijo:

akutno poslabSanje bolezni (plju€nica, zaprtje, sindrom distalne zapore Crevesja —
DIOS),

malabsorpcija ma3¢ob pri neustreznem jemanju nadomestkov encimov trebusne
slinavke,

gastroezofagealna refluksna bolezen,

slab3e praznjenje Zelodca,

nosni polipi (slabSi voh, teZzave pri usklajevanju dihanja med hranjenjem),

vnetje sinusov (bolecine pri Zve€enju),

spremenjen okus zaradi zdrauvil,

pomanjkanje €asa za pripravo hrane (starejSi) in za hranjenje zaradi zamudnih
inhalacij in dihalne fizioterapije,

izogibanje hrani, za katero bolniki zmotno menijo, da jim 3kodi ali poslab3a bolezen
(ogljikovodiki, ker »povzocajo sladkorno bolezen«, mascobe, ker naj bi »povzrocale

bolecine v trebuhu«, mleko, ker naj bi »zvecalo izlo¢anje sluzi v pljuca« ipd).

Vzroki za slabsi apetit, ki niso neposredno povezani s CF, ki se lahko pojavijo tudi pri osebah
s CF, so:

motnje razpoloZenja (depresija, strah),

motnje hranjenja (anoreksija nervoza, bulimija),
kroni¢na vnetna ¢revesna bolezen,

celiakija,

motnje hormonskega nadzora okusa (glej spodaj),

ekonomski vzroki.

11
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FAZE PREHRANJEVANJA
Pri prehranjevanju lo€imo razli¢ne faze:

1. Zelod¢na faza — (nadzor: zivec klatez (lat. vagus)).

2. Postabsorpcijska faza — (nadzor: hormoni holecistokinin (povzro¢a obcutek sitosti in
upoCasni praznjenje Zelodca), ghrelin, beljakovina YY3 (povzro€a obc&utek sitosti z
upocasnitvijo gibanja Crevesa)).

3. Presnovna faza — spros¢anje krvnega sladkorja - glukoze (nadzor: inzulin (omogoca
vstop glukoze v celice miSic in mascevja), leptin).

4. llealna (lat. ileum — drugi del tankega Crevesa) faza — zmanjSa gibljivost Zelodca

(nadzor: nevropeptid Y).

OBRAVNAVA

Obravnava podhranjene osebe s CF se zaCnhe s pogloblijenim pogovorom, med katerim
povpraSamo tudi o okolis€inah prehranjevanja. Sledi telesni pregled. Pri obravnavi sodeluje
celotni tim, ki se ukvarja s CF ((pediater) gastroenterolog, (pediater) pulmolog, (pediater)
endokrinolog, otorinolaringolog, klini€ni nutricionist, fizioterapevt, diplomirana medicinska
sestra, psiholog), saj so vzroki za slabsi apetit in podhranjenost Stevilni in ne izvirajo samo iz
prebavil. Ob&asno vklju€¢imo v obravnavo Se druge strokovnjake, ki niso ¢lani stalnega tima
za CF kot npr. (pedo)psihiatra idr.

V Tabeli 1 so navedena nekatera zdravila, katerih ucinek (obi¢ajno nezelen, pri nekaterih
boleznih pa je koristen) je izboljSanje apetita in pridobivanje telesne teZe. Kljub nekaterim
raziskavam pri osebah s CF, pri katerih se je telesna teza izboljSala, pa nobeno od
navedenih zdravil ne vpliva samo na izboljSanje apetita in rast telesne teze. Zal ima
marsikatero opisano zdravilo pri dolgotrajnejSi obravnavi resne neZelene ucinke, ki prevesijo

odlocitev proti dajanju posameznega zdravila.
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Zbornik predavan;

Tabela 1. Nekateri vzpodbujevalci apetita.

GENERICNO IME | LASTNOSTI IN NEZELENI UCINKI DOSTOPNO | OPOMBE
KOMERCIALNO | UPORABA V SLOVENWJI
IME®
Megasterol hormon, verjetno | sladkorna bolezen, DA registrirano
acetat deluje preko osteoporoza, zavora za odrasle
Megace® nevropeptida Y nadledvi¢nice, nespecnost,
razdraZljivost
Ciproheptadin | antihistaminik, zaspanost NE za starejSe
hidroklorid mehanizem od 2 let
Periactin® povecCanja apetita
ni znan
Dronabinol derivat zmedenost, zaspanost, NE v vedini
Marinol® marihuane, halucinacije drzav ni
mehanizem registrirano
povecCanja apetita
ni znan
Olanzapin antipsihotik zaspanost, zvecani jetrni DA registrirano
Olanzapin testi, za odrasle
actavis®
Mirtazapine serotonergicni zaspanost DA
Remirta® antidepresiv
Rastni hormon | poveca tvorbo otekline, artralgije, DA visoka
Razli¢ni beljakovin in inzulinska rezistenca cena
pripravki uporabo masc€ob
oksandrolon anaboliéni zvecani jetrni testi, NE
androgeni steroid | poraS¢enost, globok glas

Na Sliki 1 je prikazan algoritem obravnave osebe s CF, ki slabSe pridobiva telesno tezo.

Zdraviti Zelimo tisto, kar je potrebno. Pri prenizkem kaloricnem vnosu je potrebno dodati

kaloricne napitke, ki jih pripravimo sami ali kupimo (polovico cene napitkov z liste krije

777S).
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bolnik z indeksom tel. teZze pod 25.
percentilom ali slabSe pridobivanje
TT v zadnjih 3 mesecih

L S~

opredeli/ preiskave za ugotovi/ zdravi zavraCanje
zdravi malabsorpcijo psihosocialne zdravljenja
A 4 A 4 A 4 A 4
plju¢no vecji odmerek zdravi, Ce je psiholog,
poslabsanje, Kreona, potrebno, intervencija.
sinuzitis, nosni dodatek PPI ali lahko uvedba
polipi, H2A, zdravil za
GERD, vodenje izboljSanje
monitoring, prehranskega apetita
pomanjkanje dnevnika,
Zeleza zbiranje blata za
72h steatorejo.
I
A 4
ni
izboljSanja v
3-6 M
A 4
stimulatoriji
apetita,
A 4
X enteralno
e hranjenje:
izboljSanja v NSG ali
3-6 M gastrostoma

Slika 1. Obravnava osebe s CF in slabim pridobivanjem telesne teze.

ZAKLJU CEK

Nezadostna telesna teza je pogost spremljevalec oseb s CF in neodvisen dejavnik tveganja
za zaplete bolezni. Na izboljSanje apetita vplivajo nekatera zdravila. Zal $e nimamo
idealnega. Vsako od navedenih zdravil ima svoje omejitve, predvsem zaradi neZelenih
ucinkov. Tudi v raziskave za dolgotrajno uporabo posameznih zdravil je bilo zaenkrat
vklju€enih malo oseb s CF. Zato o priporocilih e ne moremo govoriti. Pomembnejsi je Sirok

pristop k problemu prenizke telesne teze, katere del je tudi pomanjkanje apetita. Ko problem

prepoznamo, ga zacnemo reSevati in skuSamo odpraviti.
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Pomembno je dobro sodelovanje osebe s CF, starSev (Ce so Se otroci) in tima za obravnavo
CF.
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Barbara Salobir
POMEN PREHRANE ZA PREVENTIVO ZAPLETOV PRI BOLNIKIH S
CISTICNO FIBROZO PO PRESADITVI PLJUC

UvoD

Vedno ve¢ raziskav dokazuje, da pri bolnikih s cisti¢no fibrozo ustrezno nadomeSc¢anje
encimov trebusne slinavke v kombinacij z ustrezno prehrano, ki zagotavlja zadostni vnos
kalorij, beljakovin, vitaminov, antioksidantov, esencialneh mas&obnih kislin in mineralov
pomembno izboljSuje kvaliteto Zivljenja in preprecuje Stevilne zaplete bolezni. Zato je tudi po
presaditvi plju¢ izrednega pomena, da bolniki nadaljujejo z ustreznim nadomeS€anjem
encimov trebusne slinavke in skrbijo za ustrezno prehrano z vsemi potrebnimi dodatki.
Bolezenska prizadetost drugih organov po presaditvi plju¢ namre€ ostane in ne izzveni, tako
kot je mislil eden izmed bolnikov in je nedavno po uspesni presaditvi plju¢ utrpel hud, v
Clanku opisan zaplet v prebavilih (sindrom obstrukcije distalnega dela tankega cCrevesa)

zaradi zmanjSevanja odmerkov encimov trebusne slinavke.

POSEBNOSTI OBDOBJA PO PRESADITVI PLJU € PRI BOLNIKIH S CISTICNO FIBROZO
Po presaditvi plju¢ obi¢ajno izzveni respiracijska insuficienca, bolniki ne izkaSljujejo vec,
vsakodnevna respiratorna fizioterapija za lajSanje izkasljevanja ni ve¢ potrebna. Obi¢ajno se
povrne apetit, postopno se zane povecevati telesna zmogljivost in normalizirati telesna teza,
otroci in mladostniki pa priénejo tudi rasti.

Ceprav v presajenih pljugih ni veé¢ bronhiektazij in tako ni ve¢ pogostih zagonov okuzb v
bronhiektazijah, pa so okuzbe plju¢ vendarle pogostejSe zaradi zmanjSane odpornosti ob
zdravilih za preprecevanje zavrnitve. Se posebej so bolniki za okuzbe ob¢&utljivi v prvem letu
po presaditvi.

Zaradi zdravil za prepreCevanje zavrnitve, predvsem zaradi kortikosteroidov, imajo bolniki
povecano tveganje za razvoj ali poslabSanje sladkorne bolezni, ¢e je le ta Ze prisotna v
sklopu cistiCne fibroze. SoCasno je zaradi zdravil dodatno povecCana potreba po nekaterih
mineralih (magnezij, kalij). Vse to pove€a tveganje za pospeSeno nastajanje osteoporoze.
Zaradi zdravil se v€asih pojavi poslabSanje gastroezofagealne bolezni in prehodno zmanjSa
motiliteta Zelodca, ki lahko vodi do za¢asne izgube apetita, slabosti in bruhanja.

Potreba po nadomeS¢€anju encimov trebusne slinavke ostane nespremenjena in je odvisna
od koli¢ine zauzitih hranil. Ker se zmanjSana absorpcija hranil, beljakovin, masc¢ob,
mascobotopnih vitaminov in mineralov ne spremeni, ostanejo tudi po presaditvi potrebe po
nadome3€anju nespremenjene in jih je potrebno prilagajati glede na povecan vnos hranil

zaradi poveclane telesne aktivnosti ali rasti organizma.
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Zbornik predavan;

POMEN PREHRANE ZA PREPRE CEVANJE NEKATERIH ZAPLETOV PRI BOLNIKIH S
CISTIENO FIBROZO PO PRESADITVI PLJU €

Glede na posebnosti obdobja po presaditvi pljuc je pri vseh bolnikih s cisticno fibrozo,
otrocih, mladostnikih in odraslih iziemnega pomena, da imajo mozZnost ustrezne prehrane z
zadostnim kaloriénim vnosom (potreben je za 50% vecji vnos v primerjavi z vrstniki) in
zagotavljanjem vseh vitaminov (Se posebej mascobotopnih A, D, E in K), mineralov,
antioksidantov in esencialnih mas¢obnih kislin. Predvsem v zgodnjem pooperativhem
obdobju je v€asih potrebno prehodno nadomesc€anje z infuzijami, dokler bolnik Se ne more
uZivati hrane, potem je priporocljivo ¢im prej preiti na uZivanje hrane skozi usta. Kadar se ne
uspe zagotoviti ustreznega kaloriénega vnosa za rast oziroma vzdrZzevanje ustrezne telesne
mase, SO nujno potrebni ustrezni kaloriéni prehranski dodatki. Ce se pojavi sladkorna
bolezen, je pomembno ustrezno zdravljenje sladkorne bolezni z zdravili (najpogosteje z

inzulinom) in ne omejevanje vnosa visokokalori¢nih hranil.

Ob ustrezni prehrani bolniki s cistiéno fibrozo po presaditvi plju¢ hitreje napredujejo, hitreje
se povecCuje telesna kondicija, pove€a pa se tudi odpornost telesa in s tem preprec€uje
okuzbe. To je za kvaliteto Zivljenja po presaditvi plju¢ izredno pomembno, saj okuzbe zelo
pogosto zahtevajo bolniSni¢no zdravljenje, v€asih pa lahko sproZijo tudi zavrnitveno reakcijo.
Ob ustrezni prehrani v kombinaciji z ustreznimi zdravili je tudi drugih zapletov manj.
Osteroporoza se lahko uspesSno prepreCuje ali ustavi, ¢e je Ze prisotna. UspeSno se
preprecujejo gastrointestinalni zapleti, med katerimi je Se posebej pomembno omeniti sidrom
obstrukcije distalnega dela tankega Crevesa (v literaturi opisovan s kartico DIOS). To je
bolezen, podobna mekonijskemu ileusu novorojencev. Pri odraslih bolnikih s cisti¢no fibrozo
je pogostejSa prav v skupini bolnikov, ki so Ze po presaditvi plju€. Pri bolezni pride do zapore
prehoda tankega v debelo €revo s strjenim blatom. Mehanizem nastanka bolezni je
vecplasten, najpogosteje povezan z zmanjSano motiliteto (gibljivostjo) ¢revesja, nezadostno
koli¢ino encimov trebusne slinavke (kar je bil pomemben razlog za nastanek tega sindroma
pri naSem bolniku, omenjem v uvodu), nezadostnim pitjiem tekocin in posledi¢no dehidracijo.
Opozorilni znaki bolezni so zaprtje, Ceprav ni vedno prisotno, paradoksno se lahko pojavijo
tudi driske, kréevite bolecine v trebuhu, sprva v desnem spodnjem kvadrantu, kjer se lahko
zatipa zatrdlina, kasneje se pojavijo bole€ine po celem trebuhu, nazadnje se pridruzi Se
bruhanje. Vedinoma se da zaporo razreSiti z lavazo prebavil, ¢e je odkrita v pozni fazi je
potreben kirurski poseg. Zato je pomembno, da se na bolezen pomisli dovolj zgodaj. Se bolj
pomembno pa jo je prepre€evati z ustreznim nadomeS¢€anjem encimov trebusne slinavke, ki
jih je po presaditvi plju¢ vc€asih potrebno povelati so€asno s poveCanjem vnosa hranil,

skrbeti za zadostno uZivanje tekocin in gibanje, ki povec€uje motiliteto prebavil.
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ZAKLJU CEK

Poleg rednega jemanja vseh zdravil je za boljSo kvaliteto Zivljenja in mozZnost preprecevanja
zapletov bolezni je tudi po presaditvi plju¢ nujna ustrezna prehrana bolnikov s cisticno
fibrozo. Tako morajo imeti vsi bolniki s cistino fibrozo (otroci, mladostniki in odrasli) moznost
zdravljenja z ustreznimi vitamini, minerali, anitoksidanti, esencialnimi mascobnimi kislinami in
visokokalori¢nimi prehranskimi dodatki (kadar je to potrebno) tudi po presaditvi pljuc.

Zato je Se posebej pomemben nedaven doseZek novoustanovljenega DruStva za cisti¢no
fibrozo in njene predsednice gospe Slavke Grmek-Ugovsek, ki je pri Zavodu za zdravstveno
zavarovanje v imenu vseh bolnikov s cisti¢no fibrozo izpogajala, da so po novem tudi vsi
odrasli bolniki, ki imajo indeks telesne teze pod 18,5 kg/m? ali je prislo ne glede na razlog
(tudi zaradi presaditve plju¢) do padca indeksa telesne mase za 5% ali ve¢, upravi¢eni do
50% financiranja kalori¢nih prehranskih dodatkov.

Trudimo se, da bi bili vsi odrasli kot mladoletni bolniki s cisti¢no fibrozo, pri katerih obstaja
indikacija, upraviCeni do 100% financiranja Zivil za posebne zdravstvene namene s strani
ZZZS, saj cisti¢na fibroza spada v skupino bolezni s prirojeno presnovno motnjo. Presnova je
pri bolnikih s cisti¢no fibrozo namre¢ motena zaradi prirojene (genetske) motnje v delovanju
transportnega proteina, ki je umeSCen v celicno membrano izvodil Zlez z zunanjim
izlo€anjem. Pri najpogostejSi mutacij (delta F508) na primer telo zaradi encimske motnje ne
presnavlja ustrezno esencialne aminokisline fenilalanina, gre za izostanek aminokisline
fenilalanin na mestu F508 v proteinu, kar moti procesiranje proteina, ki se razgradi, Se
preden prispe do apikalne membrane epitelnih celic. Tako pride do neustreznega izloCanja
klora in vode, kar vodi do zaustavljanja toka prebavnih encimov iz trebusne slinavke v
prebavila in posledi€no malabsorpcijo Zivil. Malabsorpcija Zivil pa nato poleg sprememb v

dihalih igra eno izmed glavnih vlog v etiopatogenezi vseh zapletov bolezni.
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Metka Paragi
MOZNOSTI UPORABE PNEVMOKOKNIH CEPIV PRI BOLNIKIH S
CISTICNO FIBROZO

Bakterija Streptococcus pneumoniae (pnevmokok) je glavni povzrocitelj invazivnih
bakterijskih okuzb (gnojni meningitisi, bakterijemije in sepse) pri otrocih in starejSih ljudeh.
Prav tako je pomemben povzroCitel] neinvazivnih obolenj npr. bakterijske pljucnice,
bronhitisa, vnetja obnosnih votlin, srednjega uSesa in drugih. V drZzavah v razvoju je
pnevmokok pomemben povzrogitelj smrti, saj lethno umre vsaj en milijon otrok, mlajSih od
petih let. Kot posledica pnevmokoknih okuzb pa v svetu letno umre okrog 3 milijone ljudi.
Pnevmokokne bolezni imajo v Evropi pomemben javnozdravstveni delez kot infekcijske
bolezni, ki jih je potrebno stalno nadzorovati in spremljati. Tudi v Sloveniji je pnevmokok
najpomembnejSi povzrocitelj bakterijskij invazivnih okuzb pri otrocih in odraslih. Najbolj

ogoZena skupina so otroci pod 5 leti in odrasli po 50 letu ter kroni¢ni bolniki.

Glavni virulenéni faktor je njihova polisaharidna ovojnica, ki jih S¢iti pred fagocitozo in tako
olajSuje vdor v kri. Na osnovi kapsularnih polisaharidov lo€imo preko 90 vrst serotipov
pnevmokokov. Vendar jih le peScdica od teh povzro€a nevarna invazivha obolenja.
Pnevmokoki so del normalne mikrobne flore nosno Zrelne sluznice, pogosteje pri otrocih, kjer
S0 izpostavljeni razli¢nim protimikrobnim zdravilom. Tovrstha izpostavljenost pogosto vodi v
odstranitev obcutljivih sevov bakterije in daje vecjo moznost za nosilstvo in Sirjenje odpornih
sevov. Odpornost bakterij proti antibiotikom je v zadnjem desetletju porasla in je postala
pomemben javnozdravstveni problem. Povecanje Stevila odpornih sevov proti antibiotikom
pri bakteriji S. pneumoniae vzbuja skrb, zlasti zaradi zdravljenja sistemskih okuZzb.
Zaskrbljujo€e je predvsem naraS€anje odpornosti proti penicilinom in makrolidom, zdravljenje

pa oteZuje Se pojav mnogotero odpornih sevov.

V Evropi zasledimo naraS¢anje odpornosti pnevmokokov proti antibiotikom, zlasti penicilinu,
cefalosporinom tretje generacije in makrolidom. Odpornost proti penicilinu je razlicna v

posameznih drzavah in se spreminja sorazmerno s porabo antibiotikov v posamezni drzavi.

Ker je prenos kaplji¢en in med nami Zivi precej ljudi (zlasti majhnih otrok), ki so »prenaSalci«
teh bakterij (nosnoZrelni prostor), je velika verjetnost prenosa zlasti v prenatrpanih prostorih

in v zimskem €asu, ko smo velikokrat oslabljeni Ze od zimskih viroz.
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Pri kroni€nih bolnikih kot so to npr. bolniki s CF, kjer bolezen pogosto prizadane pljuca, pa
take okuzbe lahko vodijo v resne zaplete poleg osnovne bolezni.
Zato je pri kroni¢nih bolnikih, ljudeh z okvarami imunskega sistema oziroma pri ponavljajocih

se okuzbah s temi bakterijami, edina uc€inkovita zaSc¢ita cepljenje.

Imunost, pridobljena po okuZzbi, je tipsko specificna. Tako je tudi razvoj cepiv Sel v tipsko

specificnost za serotipe, ki so najpogostejsi povzrocitelji invazivnih obolen;.

Trenutno je na trziS€u vec vrst cepiv. Polisaharidno 23-valentno pnevmokokno cepivo

(PPV23), ki vsebuje antigene 23 serotipov, ki najpogosteje povzroajo invazivne
pnevmokokne bolezni po vsem svetu, se uporablja pri cepljenju odraslih in otrok, starejsih od
dveh let starosti. Pri zdravih odraslih in starejSih odraslih omogoca 60 do 80 % zaScito pred
invazivnimi pnevmokoknimi okuzbami, vendar je njegova ucinkovitost manjSa pri ljudeh z
oslabljenim imunskim sistemom. Prav tako so polisaharidna cepiva slabo imunogena pri
dojenckih in otrocih, mlajSih od dveh let starosti, kjer je imunski sistem Se nezrel in zato

PPV23 v tej starostni skupini ni imunogen in ne vzbudi imunskega spomina.

Z vezavo polisaharidnih antigenov na nosilno beljakovino so razvili konjugirana cepiva , ki
spodbudijo T-celi¢ni odziv in so tako u€inkovita tudi pri dojenckih in otrocih, mlajSih od dveh
let. Ta konjugirana cepiva bi bila tudi bolj primerna za otroke z CF, pri katerih je oslabljen
imunski sistem zaradi kroni¢nih okuzb dihal (psevdomonas). Poleg tega je pomembna
prednost konjugiranin cepiv tudi vpliv na nosilstvo, se pravi za odstranitev bakterij iz

nosnozrelnega predela, kar pa ni znacilnost polisaharidnih cepiv.

Trenutno so na razpolago 7, 10 in 13 valentana konjugirana pnevmokokna cepiva (PCV).
Primerjava ucinkovitosti teh cepiv med seboj, v Sloveniji je pokazala, da je odstotek ujemanja
krozecih serotipov invazivnih pnevmokokov pri otrocih, po starostnih skupinah, z zaS&itnimi
serotipi v cepivu najvecji pri 13 valentnem konjugiranem cepivu, zlasti pri otrocih pod petimi

leti starosti.

Studij v zvezi z pnevmokoknimi okuzbami pri otrocih s CF je malo. Ena od teh (J R May, N C
Herrick, D Thompson: Bacterial Infection in Cystic Fibrosis, Arcd Dis Child 47: 908-13, 1972)
kaze, da gre za dvig pnevmokoknih protiteles v krvi teh otrok po 6 letu starosti in le ta stalno
naraS¢a s starostjo (Slika 1a), medtem, ko je bil pnevmokok iz sputuma izoliran le pri
starejsih otrocih (21+), (Slika 1b).
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Vsled vsega bi morda veljalo razmisliti o preventivnem cepljenju zlasti starejSih otrok s

konjugiranim pnevmokoknim cepivom, ker gre pri njih za dolgo trajajoe kroni¢ne teZzave s

pljuci, kar poveduje moznost okuzbe s to nevarno bakterijo.
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Marija Speli &
KOMUNIKACIJA - MEDICINSKA SESTRA MED BOLNIKOM IN
SORODNIKI

UvoD

V zadnjem Casu se v svetu vse veC govori o sodelovanju zdravstvenega tima s sorodniki, 0
pravilni komunikaciji in takojSnji informaciji, ki mora biti natan¢na, pravilna, pooblas€ena za
podrocje, ki ga obvladamo, v katerem smo strokovnjaki, torej iz podrocja zdravstvene nege.
Tudi v literaturi je vse veC predavanj na to temo, ki je za vse aktualna. Govori se o
dokumentih v zvezi s pravicami sorodnikov.

V pojem » sorodniki « vklju€ujemo partnerje, starSe, otroke, bliznje sorodnike ali pa¢ osebe,
ki skrbijo za bolnika, Eeprav niso v sorodstveni vezi, so mu pa najbliZji.

Moje predavanje bo govorilo tudi o pravilnih in korektnih informacijah, ki bazirajo na pravilni,
usmerjeni komunikaciji, prilagojeni bolniku in sorodnikom ter v prizadevanje za boljSe odnose

med njimi in zdravstvenim kadrom (v tem primeru medicinskim sestram).

CILJI

Cilji, ki jih Zelimo dose€i so v vzpostavitvi medsebojnih odnosov med sorodniki in
medicinskimi sestrami, ki bodo temeljili na dobrih odnosih, medsebojnem spostovanju,
podpori in razumevanju. Da to doseZzemo uporabljamo primerno komunikacijo in pravilno
informacijo in s tem doseZzemo, da v vsakodnevni zdravstveni negi delujemo kot dober tim, Ki
dela v njegovo dobrobit. Vklju¢evanje sorodnikov je danes nuja, saj so oni del procesa
zdravstvene nege.

Vsekakor je bolnik tisti, ki odloga, katere informacije lahko posredujemo in komu. Ce pa
bolniki niso v stanju, da bi o tem odlocali, se je potrebno dogovoriti 0 informiranju z najblizjim
sorodnikom. Vsekakor smo dolzni nuditi dolo¢eno informacijo tudi ostalim sorodnikom, toda
obseg le-te se doloCi na osnovi odlocCitve zdravnika in medicinskih sester, katera naj bi bila ta
kljutna oseba. Ne smemo tudi pozabiti dejstva, da nekaterim sorodnikom ne poro¢amo o
stanju bolnika, ¢e to Skodi samemu bolniku ali so pa to zaupni podatki.

Vsekakor smo v zdravstveni negi medicinske sestre tista vez, ki omogoc¢a, da so odnosi
kakovostni, pravilni in dvosmerni (potrebujemo dodatne podatke o bolnikovih navadah,
Zeljah) in v tej povezavi tudi zastopamo interese bolnikov. Tudi sorodniki sebe vidijo kot
zastopnike bolnikov in tako moramo na korekten nacin, profesionalno in z vso pravico
pokazati sorodnikom, da bomo zastopali obojestransko korist in z ustreznim informiranjem to
tudi korektno izpeljali.

Vse potrebe sorodnikov (Mogglia, 2005) morajo medicinske sestre pravilno zaznati.
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Pomembno je, da ne pride do konflikta interesov (konfliktna obremenjenost), zato mora biti
komuniciranje pravilno, subtilno, govorimo skratka o umetnosti komuniciranja.
Marsikatera medicinska sestra bo morda pomislila na to, da je zopet vse na njenih ramenih,
saj ima tudi sicer polne roke dela, zadolZzena je skoraj za vse, vsestransko skrbi za bolnika -
sedaj pa Se njegovi sorodniki!?
Toda €e upoStevamo, da to uspesno po¢nemo vsak dan, vendar se Se vedno lahko nau¢imo
nekaj novega in o tem obvestimo bolnikove sorodnike.
Ne smemo poslusati tisto pogosto: »Jaz ni¢ ne vem in ne smem govoriti bolniku o tem in tem
- jaz sem samo medicinska sestra«.
NaSa pravica in dolZznost je posredovati podatke o Zivljenjskih aktivnostih bolnika, o planih
nase zdravstvene nege, 0 ocenah pri izpolnjevanju pri¢akovanega uspeha.
Naj omenim, katere potrebe in Zelje izraZajo sorodniki v zvezi z zdravniki. Na ta vpraSanja mi
ne dajemo odgovorov, informacij ali komentarja, ker ne sodijo v naso pristojnost:

» Diagnoza bolezni, njeno zdravljenje in prognoza;

» Kako je do bolezni prislo in zakaj;

» Zagotovilo, da je njihov sorodnik najbolje zdravljen in po najsodobnejSih metodah.
Od medicinskih sester sorodniki priCakujejo drugacne informacije in v primeru napacnega
vpraSanja jih vedno napotimo k zdravniku.
Najpogosteje informacije, ki jih od nas pricakujejo, so glede plana zdravstvene nege, kako
smo zadovoljni z izhodiS¢i teh planov, o Zivljenjskih aktivnostih, spremembah in potrebah. Te
potrebe se vsakodnevno Sirijo in edino medicinske sestre lahko dajejo ustrezne informacije iz
tega podrocja. Na ta nacin sorodniki dobijo obCutek, da osebje lahko kakovostno poskrbi za
bolnika v vsakem, Se tako zahtevnem primeru. Pravica sorodnikov je tudi, da so informirani o
izobrazbi in kvalifikaciji osebja, ki izvaja zdravstveno nego bolnika.
Obenem tudi pri¢akujejo, da sprotne informacije izvejo preko ustnih informacij ali telefonsko
od osebe, ki ima za to ustrezna pooblastila (naloga glavne medicinske sestre je pooblastiti
izkuSeno medicinsko sestro v timu, ki dobro pozna svoje pristojnosti).
NajpogostejSa vpraSanja, vezana na podrocje ZN bolnika so:

« Kako je z dihanjem?

» Alije Se nakisiku?

* Aliima Se vedno masko?

e Aliima bole€ine?

* Ima poviSano telesno temperaturo?

e Kako je s prehranjevanjem?

« Kako je z njegovim psihiénim stanjem; ali je slabe volje, depresiven?

« Kaj zeli, da mu sorodniki prinesejo (knjigo, ¢asopis, kaj drugega)?

Sorodniki lahko poSljejo le svoje pozdrave, dobre Zelje za boljSe pocutje in podobno.
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Na vsakem oddelku bi bila potrebna komunikacija med zdravstvenimi delavci in psihologom.
Znano je tudi, da ima bolezen posledice tudi pri sorodnikih, ki so zelo navezani na bolnike in
sicer v obliki utrujenosti, vznemirjenja, nejevoljnosti in zamorjenosti. Tako sorodniki Cutijo tudi
velik pritisk in sami potrebujejo podporo.

Zato je pravilna komunikacija zelo pomembna, s strokovnim pristopom pa se priblizamo
sorodnikom ter si s skupnimi mo€mi prizadevamo za dosego cilja -ozdravitev bolnika.

To je nas konéni cilj v procesu dela s sorodniki.

1. Srednja medicinska sestra (SMS) ali zdravstveni  tehnik (ZT
Mora se predstaviti svojcem z imenom in priimkom!
SMS ali TZ v okviru svojih pristojnosti, vezanih na Zivljenjske aktivnosti, lahko opi3ejo
trenutno stanje bolnika, nikakor pa ne smejo dajati splosnih informacij npr. ali je bolnik dobro
ali slabo. Odgovori naj bodo kratki, usmerjeni na dolo€ena podrodja (aktivnosti) in prijazni.

e ob naporu se zadiha, v mirovanju lazje diha;

e poseda se v postelji;

* nima temperature;

e gospa je danes za kosilo pojedla le juho;

* 0ob pomo¢i ZT se je tuSirala v kopalnici;

* vspremstvu ZT je Sla na WC;

e prosi, ¢e prinesete copate in kako knjigo;

e danes je lahko brala ¢asopis.

2. ViSja medicinska sestra (VMS) ali diplomirana me  dicinska sestra (dipl.m.s.)
Mora se predstaviti svojcem z imenom in priimkom, funkcijo. Podaja lahko vse informacije,
vezane na Zivljenjske aktivnosti in glede plana diagnosti¢no-terapevtskega programa.
Primer: Enako kot zgoraj, e zadevo zares pozna. V¢asih so s tem bolje seznanjene SMS ali
ZT in je treba njih vprasati.
Sicer pa:
* npr.. danes ima predvideno CT preiskavo (racunalnisko snemanje plju¢, za to
preiskavo ni potrebne posebne priprave, preiskava ni boleca);
e jutri ima predvideno bronhoskopijo, dopoldne bo moral biti teS€ in na kratko opiSejo
poseg;
» ima Se infuzije;
» dobiva kisik preko maske;
e za kisikovo Solo — dogovor s svojci, in podobno;
* informacije glede Zelja bolnika;

» planiranje in evaluacija postopkov zdravstvene nege;

24



Zbornik predavan;

» predlogi za vkljuCevanje svojcev v tim z SMS za nekatere aktivnosti, npr. varovanje

nemirnega bolnika — ¢e svojci to ne odklanjajo.

Pogovor ali podajanje informacij svojcem bolnika je zelo tezko nalrtovati. Vedno se
odlo¢amo sproti, glede na stanje in na nepredvidene situacije.

V sodobni zdravstveni negi — predvsem pri Zivljenjsko ogrozenih bolnikih — se predvideva
aktualizacija skupnega reSevanja problema — vse v korist boljSega pocutja bolnika. To so
najsodobnejsi trendi, Ceprav je s tem naSe delo dostikrat bolj zahtevno in kompleksno.
Vendar pa mora biti vse naSe delovanje prav tako transparentno in profesionalno.
Sodelovanje sorodnikov je torej nujno (to je Ze zdavnaj vpeljano na pediatriji). Tudi nas

starejsi in prizadeti bolnik potrebuje ob sebi sorodnike — prav tako kot mali bolnik — otrok.

ZAKLJU CEK

Ko govorimo o pristojnosti in izobraZzenosti medicinskih sester, ne smemo pozabiti na vse
eti¢ne in duhovne vrednote, zaradi kateri bo komunikacija z bolniki uspesna in bo presegla
obi¢ajno komunikacijo oz. bo njena nadgradnja. To je umetnost komuniciranja, ki pa ni vedno
odvisna od stopnje izobrazbe, temve¢ pogosto od vrednot posameznika kot Cloveka.

Sodobni poklici zahtevajo visoko stopnjo natan¢nosti, usklajenosti in sodelovanja. Nas poklic
Se posebej zahteva predvsem usklajenost in timski pristop. Ve¢ ko vemo o bolniku, bolj smo

obcutljivi zanj, Zelimo mu biti blizu, pomagati takrat, ko je v veliki stiski.

Mnogi dejavniki vplivajo na njegovo stisko:
* negotovost glede poteka bolezni,
e odnos bolnika do svoje bolezni,
e odnos svojcev do bolnika,
« delovno okolje,

e socialni, politiéni in kulturni dejavniki.

Prav zaradi tega je delo medicinskih sester in zdravstvenih tehnikov zelo odgovorno in
stresno. Odgovorno in dosledno ravnamo le takrat, ko ¢loveka zares globoko spoStujemo.
Spostovanje je osnova vsakega odnosa, tudi profesionalnega in na te lastnosti najbol]
prisegamo. Zato je timska usklajenost odvisna tudi od osebnosti posameznika. Notranja,
psiholoSka-duhovna trdnost vsakega posameznika v timu ustvarja dobro podlago za
izvajanje drugih nalog. Zaradi stresnih situacij in pomembnosti dela tima je treba Se posebej
poudariti skrb za razvoj osebnosti vsakega cClana. Ve€ kot vsak clan stori za svojo
osebnostno rast, ve€ lahko da drugim.

Kako lahko pomagamo pri delu v timu?
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Urejenost medsebojnih odnosov, ki so klju¢ uspesSnega timskega dela, samosposStovanije,
¢lovesko topli in globoki medsebojni odnosi v svoji druzini, med prijatelji, na delovhem mestu,
v formalnih in neformalnih odnosih. Urejeni odnosi so odsev in vir zdravega Zivljenja in
zanesljiva pot do sodelavcev, bolnikov in njihovih svojcev.

V danasSnjem Casu so medicinske sestre in zdravstveni tehniki podvrZzeni vsakodnevnim
pritiskom svojcev bolnikov in sodelavcev. Vse ve€ je tudi raznih pritozb na zdravstvene
usluge v razli¢nih medijih.

Zato moramo znati spoStovati sebe, svoj poklic, se izobrazevati na tem podrocju. IzkuSene in
modre medicinske sestre morajo pomagati mlajSim kolegicam, mlajSe pa znati to spoStovati
in s pridom uporabiti v korist duhovne rasti. S tem naj bi bolj samozavestno kreirali svojo
poklicno pot in bistveno vplivali na kakovost zdravstvene nege.

Biti s ¢lovekom v teZkih obdobjih - ne glede na to ali je to bolnik, njegovi sorodniki, ali celo
tvoj sodelavec - je vedno izziv: napor in veselje, breme in priloZnost, odgovornost in nova
moznost

Zelo pomembno je, da ima bolnik neomejeno zaupanje v has medicinske sestre, kajti mi smo
njihovi zagovorniki in smo tiste, ki mu bomo nudile so€utje-empatijo, predanost.

Ce medicinska sestra ni sposobna videti sebe skozi 0&i svojih varovancev,potem ji manjka
sposobnost vZivljanja v druge ljudi,manjka ji sposobnost empatije. Brez te sposobnosti lahko
svoje delo opravlja natancno, brezhibno, vendar kot avtomat, ki ne pozna naklonjenosti ne

spoStovanja ne upoStevanja varovanca.
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Ana Gali ¢
PREPRECEVANJE BOLNISNI ENIH OKUZB

1ZVLECEK

Bolnisni¢ne okuzbe (BO), so zaplet hospitalizacije in danes predstavljajo v zdravstvu velik
problem. Prizadenejo lahko vsak organ in vse dele telesa. Povzrocitelji bolnisni¢nih okuzb so
mikroorganizmi, najpogosteje na antibiotike veckratno odporne bakterije. Zbolijo bolniki ali pa

zdravstveno osebje. Pogostost le teh je eden izmed kazalcev kakovosti dela v bolniSnici.

Izvor bolniSniénih okuzb so bolniki, zdravstveno osebje, obiskovalci, bolnikova okolica s
kontaminiranimi predmeti in povrSinami. Ve¢ kot 90% BO se prenese prek rok. Ukrepi za

preprecevanje bolnidni¢nih okuzb so znani, najpomembnejsa je higiena rok.

UvoD

BolniSnica ni samo ustanova, kjer bolni ozdravijo, ampak tudi ustanova, kjer bolni Se bolj
zbolijo. Med ogroZene bolnike sodijo predvsem novorojencki, bolniki intenzivnega zdravljenja
in starejSi bolniki ter bolniki z oslabljenim imunskim sistemom, bolniki z znotrajvenskimi
pristopi, bolniki, ki so zdravljeni z antibiotiki, sladkorno boleznijo, kroni¢nimi boleznimi.
NajpogostejSi zaplet zdravljenja v bolniSnici predstavijajo bolniSni¢ne okuzbe, in to kar
polovico vseh zapletov zdravljenja v bolniSnici. Povzrocitelji BO so bakterije, virusi, glive
humanega izvora ali glive iz okolja. Med bakterijami so najpogostejSi stafilokoki,
enterobakterije, psevdomonasi in enterokoki.

Ceprav so bolnignice urejene in redno ¢&iséene, se lahko bolni$niéne okuzbe na izpostavljenih
oddelkih hitro Sirijo.

NajpogostejSe BO so okuzbe secil, ki predstavljajo 40% vseh BO, v 80% so povezane z
urinskimi katetri. NajpogostejSi povzrocitelji so gram negativne bakterije, koagulazno
negativni stafilokoki in glive.

Na drugem mestu po pogostnosti so okuzbe kirurSkih ran, zaradi katerih se C¢as
hospitalizacije podvoji. NajpogostejSe osamljene bakterije so Staphylococcus aureus,
Escherichia coli, Pseudomonas aeruginosa, Candida albicans, Klebsiella pneumonie.

Na tretiem mestu pogostnosti so bolniSni¢ne pljunice s 15- 20 % delezem med vsemi BO.
Povzroditelji so tako gram pozitivne kot gram negativne bakterije, najpogostejSa sta S.
aureus in P. aeruginosa.

10% BO predstavljajo bolniSni¢ne bakteriemije in sepse. Zaradi visoke odpornosti bakterij in
gliv na protimikrobna zdravila so bolniSni€ne sepse pogosto neresljiv problem tako v svetu

kot pri nas.
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V nerazvitem svetu predstavija problem tuberkuloza. Driske kot bolniSni€ne okuzbe so
problem v nerazvitem svetu zaradi slabih higienskih razmer, v razvitem svetu pa zaradi
velike in nenadzorovane porabe antibiotikov. V razvitem svetu in sodobno grajenih

bolniSnicah so najpogostejSi povzrocitelji BO bakterije in virusi, paraziti pa redko.

NACINI PRENOSA OKUZBE

- S stikom lahko prenaSamo okuzbo direktno ali indirektno. Direktni prenos je lahko z
rokami osebja, s pripomocki za nego in diagnostiko ali z obladili. Zato je zelo pomembna
higiena rok ter uspesna sterilizacija in razkuzevanje pripomockov.

- Indirekten prenos poteka s hrano, vodo, zdravili in dezinfekcijskimi sredstvi. Pojavlja se
predvsem pri bolnikih z oslabljenim imunskim sistemom, pri ¢emer je lahko vzrok
neopore¢na hrana in voda.

- Aerogen nacin prenosa prek kapljic ali kozZnih lusk v bakterijsko floro koZe in sluznic.

PREPRECEVANJE BOLNISNI CNIH OKUZB
Za to so potrebni ucinkoviti izvajalni ukrepi, s katerimi se zmanjSa Stevilo mikroorganizmov
na predmetih, bolniku in njegovi okolici, kakor tudi Stevilo okuzb v zdravstveni ustanovi.
Osnovni ukrepi za prepreCevanje BO, ki bi jih mogli izvajati v vseh zdravstvenih ustanovah,
Sso:

- higiena rok s poudarkom na razkuzevanju;

- pravilna uporaba ustreznih zaS¢itnih sredstev (rokavice, maske..);

- negovalni pripomocki in oprema za enkratno uporabo;

- sobe z malo bolniki z zadostno razdaljo med posteljami in moZnosti prezracevanja;

- dober standard in opremljenost bolniSnice ali zdravstvene ustanove;

- dovolj velike in prostorne Cakalnice;

- ustrezne in dovolj Stevilne sanitarije;

- sodobno organizirana prehrana;

- dobra oskrba s perilom za enkratno in veckratno uporabo;

- ustrezno CiS€enje prostorov in opreme;

- dovolj zdravstvenega osebija, ki je strokovno usposobljeno;

- zaS¢ita zdravstvenih delavcev (ceplienje..);

- nadzor nad porabo antibiotikov;

- organiziran nadzor in spremljanje BO.

Komisija za prepreCevanje BO pripravlja strokovna navodila za epidemiolo3ko spremljanje,
prepreCevanje in obvladovanje BO, obvezno v pisni obliki. Svetuje pri nabavi opreme in

materiala, ki se uporablja pri diagnostnicnih, terapevtskih ali negovalnih postopkih, pripravija
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program izobrazevanja zdravstvenih in drugih delavcev, pripravi in sprejme program ter letno

porocilo o izvajanju tega programa.

PSEUDOMONAS

Bakterije iz rodu Pseudomonas najdemo po vsem svetu. Nekatere so rastlinski in Zivalski
patogeni. V naravi jih najdemo v vodi, zemlji in na rastlinah. Dobro rastejo v vlaznem okolju.
P. aeruginosa je najpogostejSi povzrocitelj bolniSni¢nih, a tudi zunajbolnidni¢nih okuzb. Pri
zdravih ljudeh je redko del normalne flore, v bolniSnicah pa kolonizira prebavila do 30%
bolnikov. V zadnjih letih je tipi€na bolniSniéna bakterija, ki povzro€a razlicne okuZzbe,

najpogosteje okuzbo dihal, sepse, okuzbe ran, okuzbe secil.

V bolnisniénem okolju ga najdemo v pitni vodi, vodi v vlaZilcih ali tekoCinah za dializo, v
kopelih, bazenih, razkuZilih, teko€inah za izpiranje, kapljicah za odi, tekoCini za leCe, na
surovem sadju in zelenjavi, tudi na posteljnih viozkih, endoskopih, elektrodah, dihalnih
aparatih, povrSinah za izvajanje fizioterapije ipd. PrenaSa ga lahko medicinsko osebje z

rokami in okuZenimi napravami.

Pri nas med povzrocitelji okuzb ran in opeklin zaseda 2 mesto (16% vseh povzrociteljev),
takoj za stafilokoki. Njegove prednosti so izredna prilagodljivost ter odpornost proti
razkuzilom in antibiotikom. Ce ga bolniki zauZijejo s hrano, ostane v prebavilih. Naseli se tudi
v dihala, predvsem pri intubiranih bolnikih. Pogosto jih imajo bolniki, ki prejemajo antibiotike.
Naselitvi lahko sledi okuzba. Ker je Pseudomonas invaziven in toksigen, povzro¢i lokalno

infekcijo, lahko se razsiri sistemsko.

Od izvenbolniSni¢nih okuzb najpogosteje povzro€a okuzbe koZe in okuzbe povrhnjih struktur
oCesa ter maligni otitis.
Zdravljenje je teZavno, saj ima intrizi€no odpornost na antibiotike, odpornost pa se razvije

med samim zdravljenjem z doloCenimi antipseudomonasnim antibiotokom.

PrepreCevanje okuzbe s Pseudomonas aeruginosa je Se posebej pomembno za bolnike s
cisticno fibrozo. Pseudomonas aeruginosa je eden izmed najpogostejSih povzrociteljev
zagonov vnetja v bronhiektazijah in povezan s slabSo prognozo bolnikov. Poleg vseh Ze
nastetih ukrepov za preprecevanje okuzbe je pomembno preprecevanje medsebojnega stika
bolnikov s cisti¢no fibrozo med obravnavo v zdravstvenih ustanovah. V preteklosti, ko se ti
ukrepi Se niso izvajali, je bil namre€ glavni razlog prve okuzbe s Pseudomonasom prav

prenos iz enega ha drugega bolnika.
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ZAKLJU CEK

BolniSni¢ne okuZbe se pojavljajo v vseh zdravstvenih ustanovah po svetu, tudi najboljSih
klinikah, in jih ne moremo povsem prepreciti. Ukrepi za prepreCevanje in obvladovanje so
dobro znani in so v glavnem zelo preprosti, seveda jih je potrebno dosledno izvajati, kar
zlasti velja za higieno rok. Stopnja bolniSniénih okuzb pa je mera za kakovost bolniSnic v

razvitih dezelah sveta.
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Metka Medle, Vojko Sintler
RESPIRATORNA FIZIOTERAPIJA PRI BOLNIKIH S CISTI €NO
FIBROZO

uUvoD

Cisticna fibroza (CF) je redka, genetsko pogojena bolezen, ki povzro¢i motnjo v delovanju
Zlez z zunanjim izlo€anjem. Najpogosteje prizadene dihalne poti, plju¢a, trebusno slinavko in
Crevesje.

V stenah dihalnih poti se nahajajo Zleze, ki izlo€ajo sluz (mukus). Delci, ki jih vdihnemo z
zrakom, se prilepijo na sluz in se nato z migetalcnim gibanjem migetalk (cilij) zopet izlo€ijo iz
dihal. Pri CF je moteno izlo€anje prav te sluzi, ki je zaradi zmanjSanega procenta vode zelo
gosta in lepljiva, ter povzro€a hude zaplete.

Namen zdravljenja CF je predvsem upocasnitev napredovanja bolezni in izboljSanje dihanja.
Prvi cilj respiratorne fizioterapije pa je odstranitev goste sluzi (mukusa) iz dihalnih poti. Pljuca
so tako CistejSa, moznost respiratornih infektov pa manjsa.

Respiratorna fizioterapija ponuja razlicne pripomocke, metode in tehnike pri obravnavi
bolnikov s CF. To so: dihalne vaje, incentivha spirometrija (Respiflo 2500/5000), perkusija,
poloZajna drenaza,vibracijska masaza, kaSelj, flutter, huffing...

Lahko se jih uporablja lo¢eno, 3e boljSe pa v kombinaciji dveh ali ve¢ tehnik oz. metod.
Ucinkovito in celostno zdravljenje bolnikov s CF pa prav gotovo predstavlja tudi osnovno
poznavanje anatomije plju¢. Le ta je osnova vsem respiratornim tehnikam in metodam, tudi
poloZajni drenazi, ki je ena najucinkovitejSih tehnik za ucinkovito mobilizacijo sluzi (mukusa)

iz manjSih v vecje dihalne poti.

PLJUCA
Pjuca sestavlja 5 lobusov, 3 so na desni in 2 na levi strani prsne votline. Naprej se lobusi

delijo na razlicne segmente (slika 1).

Anatomy of the Lung - External

Anterios
Basal

Left

Slika 1. (Carolyn Russell): Groba razdelitev plju¢ na lobuse in segmente
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POLOZAINA DRENAZA

PoloZzajna drenaza je fizioterapevtska tehnika, ki s pomocjo sile teznosti pospesSi
odstranjevanje sluzi (mukusa) iz dihalnih poti.

Najpogosteje se uporablja pri bolnikih s CF, KOPB in kroni¢nim bronhitisom.

Izvaja se ob pomodi fizioterapevta, ki bolnika glede na prizadeti del plju¢ namesti v natan¢no
dolo¢en polozaj.

PolozZajev je ve€ in so natan¢no opisani, zato je samostojno izvajanje poloZajne drenaze
doma, dovoljeno in smiselno le ob predhodnem posvetovanju in edukaciji s fizioterapevtom.
Nepravilno izvedena poloZajna drenaza lahko naredi ve¢ Skode kot koristi!

Da je polozajna drenaza ucinkovitejSa, se lahko kombinira s pekusijo, vibriranjem prsnega
koSa, dihalnimi vajami ali asistiranim izkaSljevanjem.

Ko je bolnik name3c&en v pravilen poloZaj, fizioterapevt izvaja perkusijo in vibriranje prsnega
koSa na toéno dolo€enem mestu, odvisno od tega, kateri segment plju¢ je prizadet in
potreben dreniranja. Prizadeta podrocja so na slikah 4-12 natan¢no oznacena s ¢rno barvo.
Dreniranje posameznega segmenta plju¢ traja od 3-5 minut, bolnik pa vmes globoko in
poCasi diha. Vsako minuto ga spodbudimo, da zakaSlja in ocisti dihalne poti. PoloZajna
drenaZa naj se izvaja 1-2x dnevno, odvisno od prizadetosti plju¢, koli¢ine sekreta, starosti
bolnika in ostalih bolezni ter omejitev. Pomembno je, da se poloZajna drenaza izvaja
natanéno, potrpeZljivo in dovolj dolgo.

Potrebno je opozoriti, da nekateri drenazni poloZaji lahko povzrocijo teZzave, kot so: pekoca
zgaga, Zelod¢ni refluks in bruhanje. To so zlasti tisti poloZaji, pri katerih je glava pod nivojem
Zelodca. Poleg nelagodja in teZzke sape, pa lahko bruhanje povzrodi aspiriranje Zelod¢ne
vsebine v pliu¢a. Posledi¢no pride do posSkodbe dihalnih poti, infekta oz. aspiracijske
pljuénice. V primeru nelagodja med poloZajno drenaZo in pojavom simptomov opisanih
zgoraj, dreniranje prekinemo in tehniko dreniranja zamenjamo z drugo.

Kontraindikacije za izvajanje poloZzajne drenaze so: krvavitve v prsni koS, osteoporoza,

pljuénica, povecanje dispnoe, bolezni prsnega kosa.

PERKUSIJA PRSNEGA KOSA

Perkusija prsnega ko3a je tehnika pri kateri terapevt s pravilno oblikovano dlanjo (slika 2), ter
energi¢nimi in prodornimi udarci po prsnem kosu povzroc€i vibriranje dihalnih poti v prsnem
koSu. Vibracije pospesijo mobilizacijo sluzi iz manjSih v vecje dihalne poti, kjer jo bolnik lazje
izkaslja in izpljune.

Perkusijo celotnega prsnega ko3a izvajamo 20-30 min, odvisno od starosti bolnika in
prizadetosti pljuc.

Trajanje perkusije posameznega segmenta plju¢ doloci fizioterapevt.
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PoloZajna drenaza v kombinaciji s perkusijo in vibriranjem prsnega ko3a velja za eno najbolj
ucinkovitin metod zdravljenja bolnikov s CF.

Raziskave kaZejo, da se starejSim otrokom s srednjo do teZko prizadetostjo plju¢, 3 tedne po
prenehanju izvajanja poloZajne drenaze stanje poslabSa. (Boat, Acton, 2007)

Perkusijo vedno izvajamo z energi¢nimi, prodornimi in ritmi¢nimi udarci po prsnem koSu
to€no nad segmetom pljug, ki ga Zelimo drenirati.

Tehniko lahko izvajamo z eno ali obema rokama, nikakor pa ne smemo bolniku povzrocati
nelagodja ali bole¢ine. Ce bolnik &uti bolegino, pomeni, da dlan ni pravilno oblikovana oz.
nasSa tehnika ni pravilna.

Pri pravilnem izvajanju tehnike, udarce po prsnem ko3u spremlja votel zvok.

Perkusija se izvaja z udarci po rebrih, razen zadnjih dveh. Nikoli pa po prsnici, hrbtenici ali
ledvenem podrocju, kjer bi lahko poSkodovali kostne ali mehkotkivne strukture (notranje

organe).

Correct Hand Position for Chest Percussion

Slika 2. (Carolyn Russell): Pravilen poloZaj dlani pri tehniki perkusije

Kontraindikacije za izvajanje perkusije prsnega koSa: zlomi reber, huda osteoporoza,
poskodbe/infekcije koze, bronhospazem, empiem, bolezni prsnega koSa, krvavitve v prsni

koS, plju¢nica.

VIBRACIJA PRSNEGA KOSA

Roc¢na vibracija prsnega kosa, ki se izvaja v kombinaciji s perkusijo in poloZajno drenaZzo, je
tehnika, s pomocjo katere Se dodatno pospeSimo mobilizaciji sluzi v vecje dihalne poti. Z
vibracijami povzro¢imo nezno tresenje sluzi in hitrejSe dreniranje le te po dihalnih poteh
navzgor. S tehniko vibriranja vedno najprej obravnavamo podrocje vecjih dihalnih poti in Sele
nato male dihalne poti. Torej, v vedjih dihalnih poteh naredimo prostor za sluz iz malih

dihalnih poti.
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Med tehniko vibracij zravnano dlan (slika 3) z blazinicami prstov poloZimo na podrocje, ki ga
Zelimo drenirati. I1ztegnjene prste stisnemo, stabiliziramo ramo in z rahlim pritiskom ob prsni
koS ustvarjamo vibracije.

Bolniku naro¢imo, da med vibracijami globoko vdahne, zadrZzi 1-2 sekundi, nato pocasi in

popolnoma izdahne.

Correct Hand Position for Vibration

Slika 3. (Carolyn Russell): Pravilen poloZaj dlani pri tehniki vibracije

Kontraindikacije za izvajanje vibracij prsnega koSa: zlomi reber, huda osteoporoza, pljucnica,

bolezni prsnega koSa, poSkodbe/infekcije kozZe, bronhospazem.

DRENAZNI POLOZAJI

Slike spodaj prikazujejo razlicne drenazne poloZaje v katerih obravnavamo bolnike s CF.

Upper Lobes
Apical Segments
Position #1

Slika 4. (Carolyn Russell): PoloZaj dreniranja zgornjih lobusov — apikalni segmenti

Pri drenazi zgornjih lobusov — apikalnih segmentov (sl. 4), bolnik sedi na ravni povrSini z
iztegnjenimi nogami, naslonjen na blazino ali fizioterapevta. Terapevt izvaja tehniki perkusije
in vibracije na podrocju med klju¢nico in zgornjim robom lopatice, na obeh straneh, 3-5 minut
(€rno zasenceno podrocje). Bolnik naj diha po navodilih fizioterapevta. Perkusije ne izvajamo

na golo koZo.
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Upper Lobes

Posterior Segments
Position #2

’n_"nﬂ |

_ e

Slika 5. (Carolyn Russell): PoloZaj dreniranja zgornjih lobusov — zadnji segmenti

Pri drenaZi zgornjh lobusov — zadnjih segmentov (sl. 5), bolnik udobno sedi na stolu ali preko
roba postelje, nagnjen naprej, roke sproS€eno pocivajo na blazini. Terapevt izvaja tehniki

perkusije in vibracije na zgornjem delu hrbta.

Upper Lobes
Anterior Segments
Position #3

Slika 6. (Carolyn Russell): PoloZaj dreniranja zgornjih lobusov — sprednji segmenti

Pri drenazi zgornjih lobusov — sprednjih segmentov (sl. 6), bolnik udobno leZi na ravni
povrSini ali postelji z blazino pod glavo in koleni. Fizioterapevt izvaja tehniki perkusije in

vibracije levo in desno na sprednji strani prsnega ko3Sa med klju¢nico in prsno bradavico.

Lingula
Position #4

Slika 7. (Carolyn Russell): Polozaj dreniranja »lingule«
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Pri drenazi lingule bolnik leZzi na desnem boku (sl. 7), s pokréenimi in podloZzenimi kolki in
koleni. Trup je za 25 stopinj nagnjen v smeri nazaj, tako da dobimo rahlo rotacijo trupa. Z
blazino podlozimo bolnikov hrbet. Terapevt izvaja tehniki perkusije in vibracije ha zunanjem

robu leve prsne bradavice.

Middle Lobe

Position #5

Slika 8. (Carolyn Russell): PoloZaj dreniranja srednijih lobusov

Pri drenaZzi srednjih lobusov (sl. 8), bolnik lezi na levem boku, 25 stopinj nagnjen v smeri
nazaj. Desna roka je pokréena nad glavo, medenica in noge so podloZeni in dvignjeni ¢im
viSje. Bolniku z blazino podpremo hrbet. Terapevt izvaja tehniki perkusije in vibracije na

zunanjem robu desne prsne bradavice.

Lower Lobes
Anterior Basal Segments
Position #6

Slika 9. (Carolyn Russell): PoloZaj dreniranja spodnjih lobusov — sprednjih bazalnih segmentov

Pri drenazi spodnjh lobusov — sprednjih bazalnih segmentov (sl. 9), bolnik lezi na boku s
pokréenimi kolki in koleni. Medenica in noge so podloZeni z blazino in dvignjeni ¢im visje.
Hrbet je podprt z blazino za ¢im boljSo stabilnost in udobje. Terapevt izvaja tehniki perkusije

in vibracije preko reber.
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Lower Lobes
Posterior Basal Segments |
Position #7 e

Slika 10. (Carolyn Russell): PoloZaj dreniranja spodnjih lobusov — zadnji bazalni segmenti

Pri dreniranju spodnjih lobusov — zadnjih bazalnih segmentov (sl. 10), bolnik leZi na trebuhu,
z medenico in nogami podloZenimi ter dvignjenimi za 25 stopinj. Terapevt izvaja tehniki
perkusije in vibracije ob hrbtenici. 1zogibamo se neposrednemu stiku s hrbtenico in zadnjima

rebroma.

Lower Lobes

Lateral Basal Segments
Positions #8 and #9 @

s

7

I Il /]

i

Slika 11. (Carolyn Russell): PoloZaj dreniranja spodnjih lobusov — stranski bazalni segmenti

Pri dreniranju spodnjih lobusov — stranskih bazalnih segmentov, bolnik leZi na boku, s trupom
za 25 stopinj obrnjen v smeri naprej. Medenica in noge so podloZeni z blazino in dvignjeni od
podlage za 25 stopinj. Kolena so pokréena za stabilnost, med koleni je blazina za udobje.

Terapevt izvaja tehniki perkusije in vibracije kot je oznaceno na sliki 11.

Lower Lobes

Superior Segments
Position #10 o it
)

Slika 12. (Carolyn Russell): Polozaj dreniranja spodnjih lobusov — zgornji segmenti
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Pri dreniranju spodnjih lobusov — zgornjih segmentov (sl. 12), bolnik lezi na tebuhu, kolki so
podloZeni tako, da je medenica dvignjena. Potrebni sta dve blazini. Terapevt izvaja tehniki

perkusije in vibracije tik pod spodnjim robom lopatic.

ZAKLJU CEK

Pomen respiratorne fizioterapije pri bolnikih s CF je simptomatski. Poznavanje, pravilna
uporaba in izvajanje terapevtskih metod in tehnik ¢iS€enja dihalnih poti, redno in sistemati¢no
izvajanje dihalnih tehnik in telesne vadbe, omogoci bolniku, pa tudi njegovim najblizjim vecjo

kakovost Zivljenja.
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UrosS Sajko
MOJE POTOVANJE V AVSTRALIJO

‘Moje potovanje v/ Avstralijo

Uro$ Sajko

ZAKAJ AVSTRALIJA? KDAJ? KAKO?

Bila je priloZznost, da sem spremljevalec na sluzbenem potovanju partnerke. Potovanje je
trajalo od 5.3.2010 do 22.3.2010, v Avstraliji pa je bil ravno zacetek jeseni. Tja sva se peljala
z letalom, na relaciji LJU — MUN — DUB — MEL, bivala v hotelih in hostlih, uporabljala javna
prevozna sredstva, nazaj sva se peljala z letalom, na relaciji SYD — DUB — MUN - LJU.
Potovanje je trajalo 29 ur in smo prevozili 17 tiso¢ km.

PRIPRAVE NA POTOVANJE

Odlocitev o odhodu sem sprejel 45 dni pred odhodom. Najprej sem moral preveriti veljavnost
potnega lista, rezervirati letalske karte, narediti plan poti, rezervirati hotele in hostle,
rezervirati interni polet v Canberro, rezervirati avtobus proti Sydneyu, urediti zdravstveno
zavarovanje za tujino. Priskrbeti je bilo potrebno dovolj nujno potrebnih zdravil za potovanije,

preveriti ali so kaksne carinske omejitve glede vnosa in podobno.

KAJ JE BILO V PRTLJAGI?
S seboj sem vzel: fermente, Skatlo antibiotika, vitamine, flutter, Fluimukan, Lekadol, Daleron
Cold 3, zavarovanje Coriss, nekaj energijskih plos¢ic.

Doma sem pustil: inhalator, prehranske dodatke, piko-meter. Vzrok temu je omejitev v tezi in

velikosti prtljage, o vnosu tekocin na letalo in prakticno na vse vrste hrane.
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VZDRZEVANJE STANJA

Nisem se preveC obremenjeval s terapijo. Pazil sem, kje in s ¢im sem se prehranjeval.
Redno sem uzival fermente, zjutraj sem se skusSal dobro izkasSljati, obasno pa sem izvajal
fizioterapijo. Veliko sem se gibal, dnevno sem hodil okoli 8 ur, vecino ogledov v Melbournu,
Canberri in Sydneyu sva opravila pes.

KAKSNE TEZAVE?

Vegjih tezav nisem imel. Se najvecja tezava je bila bolezen asovne razlike, ko smo
zamenjali no€ za dan. Proti koncu potovanja sem staknil okuzbo dihal, vendar se nisem
odlocil za antibiotike. Kasneje se je izkazalo, da je Slo za virusno okuZbo in sem jo prebolel
po kakSnem tednu v Sloveniji le z inhalacijami natrijevega klorida (NaCl). V Avstraliji na
letaliS€u so vidna opozorila za novo gripo (pri njih se je ravno zacela jesen), vendar me tega

ni bilo prevec strah, ker sem bil proti novi gripi cepljen v Sloveniji.

Nekaj fotografij ...

ZAKLJU CEK

Kljub zagetnim pomislekom, da bom na letalis€ih in letalih izpostavljen velikemu tveganju za
okuzbo, zaradi mnoZice ljudi iz razli¢nih krajev sveta, nisem imel vegjih tezav.

Ne recite, da neka stvar ni za vas, preden ste sploh poskusili!

Prevelika izolacija in strah sta neproduktivna!

POMEMBNO SI JE UPATI!
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Katja Hrka €
PREDSTAVITEV BOLNIKA S CISTI CNO FIBROZO NA TEMO:
BOLEZEN IN SPORT

Bolezen in Sport lahko in tudi prav je, da hodita z roko v roki. Bolezen ne sme preprecevati,
da bi se ukvarjali s Sportom in Sportno udejstvovanje ne sme biti pogojeno z zdravstvenim

stanjem posameznika.

Eden drugemu lahko koristita in doprineseta pozitivne lastnosti. Bolezen da telesu in
karakterju osebe nekaj posebnega, to je borbenost, saj se telo Ze od rojstva bori za
obstanek. Tak3ni otroci smo potrpeZljivi, Ze zaradi vsega, kar prestajamo, ne popus€amo in
ne obupamo. Imamo neizmerno voljo in smo pripravljeni za delo. Zaradi poteka in
dolgotrajnega zdravljenja znamo ceniti Ze majhne uspehe. Navajeni smo boriti se. Vse te
lastnosti so lastnosti dobrega Sportnika in zaradi teh lastnosti pokazemo ljubezen in
pozZrtvovalnost z vsem srcem na Sportnem igriS€u. To pa Sportniku prinese uspeh, ki ga

nagradi za ves trud in e vzpodbudi za naprej.

Sport pa nam bolnikom pripomore k boljsi psihofiziéni kondiciji, ki pomeni boljse zdravstveno
stanje. Pri Sportu, ne da bi vedeli, dihamo pravilno — globoko, s celimi pljuéi in s trebusno
prepono. Pomeni, da izvajamo dihalne vaje. Zaradi tega so naSa plju¢a bolj predihana. Ob
morebitnem poslabSanju hitreje ozdravimo, ¢e smo fizi€no aktivni. Zaradi fiziCne kondicije je
teh poslabSanj manj, zato malokrat obis¢emo zdravnika ali bolniSnico. Moje Zivljenje je zaradi
Sporta pestro, zanimivo in vesela sem, ker vidim, da tudi jaz lahko igram in zmagujem. Vse to

pa mi daje mo€ za nove zmage.

Tudi bolani otroci se moramo zaceti gibati Ze od majhnega. Zmotno je miSljenje, da smo
revcki, da se nam lahko kaj zgodi, saj ne moremo zaradi bolezni,... Pomembno je, da se kot
otroci ukvarjamo z razli€énimi Spornimi dejavnostmi — naj te€emo, plezamo, skaemo, vozimo

kolo, plavamo, smu¢amo, se Zzogamo, hodimo v hribe,...pozimi, spomladi, poleti in jeseni.

Moja Sportna pot se je zaCela pri Stirih letih. Takrat sem zacela spremljati sestrico na turnirjih
in se tako seznanila s tem Sportom. Zaljubila sem se v tenis in tudi sama zacela obiskovati
teniSko Solo pri Sestih letih, ko sem zacela hoditi tudi v Solo. Po &tirih mesecih nisem vec
Zelela iti na trening, ker so bili preteZki zame. PoCakala sem do konca leta, nato pa zopet
zacCela jeseni trenirati. Tokrat je bilo zame vse lahko. Zdaj sem Ze dve leti v tekmovalni

skupini. Treniram 3x tedensko po uro in pol, poleg tega pa imam Se kondicijo 1x na teden po
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eno uro. Dvakrat letno se udelezim petdnevnih teniskih priprav na teniSkem kampu v hrvaski
Istri Dve leti se Ze udeleZujem turnirjev, na katerih sem zelo uspeSna. Na turnirjih sem tri
vikende na mesec. Tekmujem v vecih kategorijah: midi tenisu, tenisu do 10 let (Ze normalen
tenis na celem igriS€u), do 11 let in zdaj tudi Ze do 12 let. Na vsakem turnirju sem najmanjsa
in najlaZja, a vseeno premagam tudi nekatere starejSe, vecje od sebe in zdrave punce. Do
sedaj sem osvojila Ze 18 pokalov za zmago ali uvrstitev v finale in polfinale. Moje sanje, Zelje

in cilji so igrati na znamenitem igriS€u v Wimledonu. Upam, da mi bo uspelo.
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Za pomoc pri izvedbi dvodnevnega strokovnega sre€anja se zahvaljujemo:

predavateliem Medicinske fakultete, Oddelka za molekularno genetiko, UKC
Ljubljana, Klinichega oddelka za pljuéne bolezni in alergijo, Pediatricne klinike,
InStituta za varovanje zdravja RS;

predavateljem Drustva za cisti¢no fibrozo Slovenije;

podjetiem Solvay Pharmaceuticals, Merck Sharp Dohme (MSD), Glaxo Smith Kline
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zdraviliS¢u Terme Lendava.
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