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Incidenca CF — razliche rase

©Modrijan zalozba d.o.0.
1 Bela (Caucasian): 1:3200 ﬁ h
e oce mati
1 Afro ~Ameriska: 1:15000 owasicl N B
[ ] AZij ska: 1:31000 R .4

Razvite svetovne drzave: centri za CF E
Zdr. delavci: ,full time job*

zdrav prenasalca bolan
otrok (50 %) otrok
(25 %) (25 %)






Znacilnosti CF

\7<: nosni polipi

kronic¢ni sinuzitis

ponavljajoce
okuzbe dihal ! nenormalno izloc¢anje
bronhiektazije znoja (veliko soli)

bolezni jeter
portalna hipertenzija
zol¢ni kamni

pankreati¢na insuficienca
diabetes

beticasti prsti

sindrom zapore Crevesja

osteoporoza

steatoreja
(povecana koli¢ina magc¢ob v
blatu)

moska neplodnost

artritis




Spolnost in (ne)plodnost

- stres
prirojena

- podhranjenost
- gosta sluz zamasenost
| - nepravilni menstrualni | semenovoda
ciklus |
! obstruktivna
. majsa polodnost? azoospermija

08%




I puberteta, adolescenca - SPOLNOST
" vkljucevati starse, partnerje
" zdr. delavci naj spodbujajo pogovore o tej tematiki




e
PREVENTIVA OKUZB

" prenos okuzb:

/

" direktni kontakt (kaplji¢ni prenos...)

" indirektni kontakt (roke, kljuke, oprema...)

“lizogibanje kontaktov z bolnimi osebami
_Icepljenje (gripa)
Justrezna prehrana, vitamini

"lizogibanje aktivhemu in pasivhemu kajenju



" redno umivanje in razkuzevamje rok
" oddaljenost med osebami - pravilo 4 m
Isegregacija CF pacientov

"I primerni prostori (enoposteljna soba, ambulantni
prostori!?)







INTRAVENOZNA TERAPIJA
NA DOMU

13 dnevna hospitalizacija
"I edukacija pacienta, svojcev

"1 kontrola s strani patronazne ms.




|zbira venskega pristopa

Periferni i.v. kanal

Sy &5 A nbh




End of Catheter
Catheter Tail with Cap

PICC Catheter






omen prehrane pri bolnikih s CF

= kljucni dejavnik za izboljsanje
zdravstvenih rezultatov in prezivetja
Prehranski status pri bolnikih s CF:

I dojencki in otroci - obic¢ajno ni tezav
| starejs$i otroci in mladostniki - doseci 50. percentilo za ITM)
| odrasli - treba ohranjati ITM nad 20 kg/m2;

22 kg/m2 (Zenske) in 23 kg/m2 (moski)




Cilji bolnika

"1 Kaksni so cilji za vasega otroka?
lizboljsati prehranski status

lizboljsati plju¢no funkcijo

' Kaj bolniki zZelijo?
" manj ¢asa biti v bolnisnici
limeti ¢imbolj obicajno zZivljenje

"1 preziveti vec Casa s prijatelji
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*~ Pomembnost prehrane

1 boljsa prehranjenost v zgodnjem otrostvu je povezana z
boljsim klini¢nim stanjem in prezivetjem bolnikov s CF

_| Ce je dobro urejena prehrana in z njo telesna teza, je tudi
FEV1 dober, 1ITM = 1FEV1

| visokokalori¢na prehrana (potrebe 120%) - majhne
spremembe imajo velik uc¢inek (namesto posnetega mleka
uporabljamo polnomastno mleko - razlika je o¢itna)

| _ kcal/iooml | kcal/dan | kcal/teden
“-
) - ’ Polnomastno 64 kcal 320 kcal 2240 kcal
o mleko
Nizka vsebnost 47 kcal 235 kcal 1645 kcal

mlec¢nih mascob

Posneto mleko 37 kcal 185 kcal 1295 kcal




"1 Visoko kalori¢na hrana
" Dodatek kalorij

I Redni obroki + visoko kalori¢ni prigrizki




odatek encimov — pomemben
del prehranskega vodenja

1Kdaj? Pred vsakim obrokom pri Zivilih, ki vsebujejo
mascobe, beljakovine ali ogljikove hidrate

"1Koliko? Glede na vsebnost masc¢ob (10.000 enot na vsake
4g mascob)

1 Kako? Pogoltniti cele (poplakniti s pijaco ali zmes$ati v
hrano), ne Zveciti ali drobiti — zmanjsa ucinek,

¢ -
e R

problem pri nazogastri¢ni sondi




Prehransko dopolnilo

Prakti¢éni nasveti

1 Kdaj? Ob koncu dneva ali kot dodatek, K

nujno ob nenapredovanju telesne teze

1 Kaks$no? Bolnik sam izbere

1Koliko? Na priporocilo zdravnika




Vedenjska terapija

Prakti¢ni nasveti

Ito¢no dolocen cas za obroke
"I oceniti vnos kalorij, nagraditi otroka

za pozitivno prehranjevanje

"lizogibati se negativnim ukrepom

(ne kaznovati otroka, ¢e ne poje)




#~S cisti¢no fibrozo pogojena

sladkorna bolezen (CFSB)

= resno bolezensko stanje
"I pogosto spremlja tudi poslabsanje plju¢ne funkcije in

bolnikovo splosno stanje
" pomanjkanje inzulina

| posebna oblika (ne spada v tip 1 ali tip

Najpogostejsa starost manj kot 20let  vec¢ kot 40let  22-24let
zacCetka bolezni

Konstitucija normalna debelost normalna

[zlo¢anje inzulina absolutno znizuje znizuje



mnil<i s CF so pregledani:
_Iv obdobju klini¢ne stabilnosti pri 10. letih starosti;
 kadar gre za:
" plju¢na poslabsanja
"1 zacetek zdravljenja z glukokortikoidi

" enteralno hranjanje po sondi
1 pred nacrtovano presaditvijo oragnov

‘1 kjer so Ze znaki sladkorne bolezni (nenapredovanje ali
izguba telesne tezZe, kljub primernemu kalori¢cnemu vnosu,
povecana koncentracija sladkorja v krvi)

Zdravljenje:
~ funkcionalna inzulinska terapija (pred glavnimi obroki)
"I dober prehranski status (zadostna kolic¢ina kalorij — ni diete)



= ZIVLIEN

in PSIHOSOCIALNA PODPORA

Socialni delavci

"1 spadajo v svojo enoto, 5

_| zagotavljajo pomoc za vse vrste namenov —___
(ukvarjajo se z razli¢nimi vprasanji — skrb e
za predsolskega otroka; pouk na domuv
primeru bolezni; pomoc pri uveljavljanju pravic;
psihosocialna podpora v primeru brezposelnosti,
iskanju stanovanja, pri pripravi na presaditev organa)

(e SERVICE |

Psiholoska skupina <=3
" pomaga bolniku s CF, starS§em, bratom in sestram;
"I Ce je treba, je vkljucen tudi psihiater, ki deluje kot svetovalec



\/
" Kako delajo (v Franciji)?

" 7ze od odkritja diagnoze — starsi
"] otroci, starejsi od 3 let,
vkljuceni vambulantni pregled

‘T hospitalizacija: |
"1 sistemati¢no posvetovanje z bolnikom: vsaki¢, ko imajo
¢as, ponavadi v svojih prostorih, za vsaj 30 minut

 podpora pri posebnih (novih) preiskavah

"I svetovanje za starse
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Psihosocialna obravnava

Pacient je PRVO oseba, otrok s CF je otrok, odrasel s
CF je odrasel ...

CF je tisto, kar imas, ne tisto kar si! I

Psihologi so tam zato,

da bolnikom pomagajo

izboljsati dusevno zdravje

', ’.I'?)l" Y
féﬁ}«- 8



Dusevno zdravje

MENTAL
HEALTH

]

"Isocialni, kulturni, fizi¢ni in izobrazevalni vplivi lahko
(negativno) vplivajo na dusevno zdravje

- N

Ljudje, ki so ¢ustveno in dusevno zdravi lahko
obvladujejo tezavne situacije in ohranjajo pozitivnost.
Ostanejo osredotoceni, prilagodljivi in ustvarjalni tako v

\1 dobrih kot v tezkih trenutkih. 9

" kakovost spopadanja s CF bo vplivala na nacin, kako
ziveti z boleznijo
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Cisticna fibroza

1kronicna, trajna, huda bolezen, ki ima
progresiven razvoj: sedanje izkusnje
opozarjajo na pretekle in

/

vljucujejo tudi bodoce
" fizi¢ni napori (bolezen,
poslabsanja, pripomocki)

"I psiholoske spremembe

(samopodoba, samospostovanje)

"I pojavljajo se lahko dusevne motnje
(depresija, tesnoba, socialna
izoliranost)
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Zalovanje

_ postavitev dignoze CF se primerja z izkusnjami
zalovanja: kot zalovanje izgube dobrega zdravja (lahko
vzbuja ob¢utek nemoci in psiholoske stiske)

/

15 stopenj Zalovanja:
"~ zanikanje, jeza, pogajanje, depresija, sprejetje
Ivresnici mnogi ljudje nihajo med temi razli¢nimi
stopnjami vec let
" psiholoske stiske nam jih
pomagajo prebroditi ljudje,
ki so za to usposobljeni




P Akutni frenUtRr T

ko mora biti prisoten psiholog

"1 ob odkritju diagnoze, spopadanju z vsakodnevno terapijo
1 v otroStvu (novi pripomocki in terapije, prvic i.v.)

' pri adolescentih (samostojnost, veliko poslabsanj)

"I pri odraslih (dodatne diagnoze, CFSB, presaditev organa)

I pri ambulantnih pregledih, hospitalizacijah

kadar koli, ko se CF slabsa ~ aktivira izvirno travmo

Tudi v trenutkih stabilnosti je potrebna
podpora psihologa!




,INasa naloga je, da pomagamo bolniku
in njegovi druzini, da spozna, da je on
kot oseba in ne kot predmet ali stevilka,
mu pomagamo dati obcutek,
da vemo skozi kaksne preizkusnje gre
in mu biti zaupnik,
ter mu pomagamo najti pot do samega sebe.”



"~ CF odraslo Zivljenje je ...

" dokoncati izobrazevanje in se zaposliti;

Ivzdrzevati odnose med starsi, brati in sestrami;

" razvijati intimne odnose, si izbrati partnerja in imeti
druzino;

_ bolezen napreduje, vec vidnih znakov in zdravljenj,;

_ bolecine, nespecnost;

_Inegotova prihodnost.

( o Ve v e
Pomembno je doseci ravnotezje

med boleznijo in normalnim iivljenjemj
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CF ... trpljenje telesa in duha

v . v e g q’

cetudi smo Sibki in YA s>
- : / P N o

nemocni - brez panike; \ > Y &

organizirati se je treba

in premagamo Se tako

nedosegljivo, moc¢no

ORGANIZE.
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Zdravstvena oskrba bolniku s CF

"1v zdravstvenem sistemu je ¢as problem;
"1 bolniki potrebujejo cas;
" informacije dobivati postopoma - korak za korakom,

da jih lahko sprejmemo




FIZIOTERA

V VSAKDANJEM ZIVLIENJU

I prepreciti napredovanje bolezni (masenje plju¢nih
mesickov)
" prilagoditi vsakemu posamezniku (razli¢ne tehnike in
pripomocki)
1 vsi bolniki so razli¢ni,
" ena vrsta zdravljenja ni u¢inkovita za vsakogar,

"I pacientova izbira in sodelovanje.




Telovadba danes

"Ivcasih ni bilo priporocljivo (fizi¢ne omejitve, bolecine),
sedaj je pomembna za CF nego
‘I preventivna telovadba:
" manj c¢asa
11azje izvesti
" ni neprijetno/bolece
1 spodbujati in omogociti

udeleZzbo sorodnikov in starsev




*“~Ohranjanje dobre mobilnosti

prsnega kosa & dobro drzo

| zanimivo in spodbudno

| ustrezno stopnji tezavnosti
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