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Kvaliteta zivljenja otrok in mladostnikov s cisticno
fibrozo

Kljuéne besede: cisticna fibroza, psihofizicno zdravje, otroci in mladostniki, kroni¢na

bolezen, plju¢na funkcija
UDK: 616-002.17-053.2(043.2)
Povzetek

Uvod: Cisti¢na fibroza je multisistemska bolezen, za katero so v preteklosti umirali otroci
in mladostniki, v zadnjih 20 letih pa se je zaradi uporabe presejalnih orodij za
prepoznavanje CF ter vse vecjih moZnosti terapij Zivljenjska doba podaljsala.
Multidisciplinarna obravnava in holisti¢ni pristop pozitivho vplivata na psihofizi¢ni in
socialni razvoj otroka oz. mladostnika, da se laze sooci z negativnimi posledicami, ki jih
pusca bolezen. Namen zaklju¢nega dela je ugotoviti, kaksna je kvaliteta Zivljenja otrok
in mladostnikov s CF s psihofizicnega in socialnega vidika.

Metode: Uporabili smo deskriptivno metodo dela. Izvedli smo sistemati¢ni pregled
znanstvene in strokovne literature obravnavane teme. V tabelah smo predstavili
karakteristike identificiranih relevantnih virov, ki smo jih izbrali in prikazali skozi
PRISMO. Kot orodje za kriticno oceno ¢lankov smo uporabili piramido hierarhije
dokazov, na raziskovalno vprasanje smo odgovorili z analizo izbranih znanstvenih
spoznanj.

Rezultati: Po kriti¢ni oceni 10 ¢lankov smo ugotovili, da je zaradi presejalnih testov
novorojenckov in naprednega zdravljenja Zivljenje bolnikov daljSe, kvaliteta Zivljenja
boljsa. V adolescenci lahko pride do depresije, anksioznosti in strahu pri spopadanju z
boleznijo, vendar podpora druzine in sovrstnikov pozitivho vpliva na obvladovanje
bolezni. Se vedno pa manjkajo strategije z bolj natanénimi usmeritvami glede zdravljenja
in tega, kako se lahko bolniki Se laze soocijo s simptomi bolezni. Pri tem imata glavno

vlogo pozitivna naravnanost in holisti¢en pristop.



Diskusija in zaklju¢ek: Pozitivno druZinsko okolje, dinamika in holisticen pristop
pozitivno vplivajo k optimalnemu zdravljenju otrok in mladostnikov s CF. Narejenih je

veliko pozitivnih premikov, ki vodijo v izboljSano kvaliteto Zivljenja.



Quality of life of children and adolescents with
cystic fibrosis

Keywords: cystic fibrosis, psychophysical health, children & adolescents, chronis

disease, lunge function
UDC: 616-002.17-053.2(043.2)

Introduction: Cystic fibrosis is a multisystemic disease for which children and
adolescents have died in the past, but in the last 20 years the use of screening tools to
identify CF and the increasing possibility of therapy has increased lifespan.
Multidisciplinary treatment and holistic approach have a positive impact on the
psychophysical and social development of children or adolescents in order to better
cope with the negative consequences of the disease. The aim of this thesis is to
determine the quality of life of children and adolescents with CF from a psychophysical
and social point of view.

Methods: We used a descriptive method. We conducted a systematic review of the
scientific and professional literature on the topic. In the tables we presented the
characteristics of the identified relevant sources, which we selected and presented
through the PRISMA standard. We used the pyramid of the hierarchy of evidence as a
tool for critical evaluation of the articles, and we answered the research question by
analysing the selected scientific findings.

Results: After a critical evaluation of 10 articles, we found that due to screening tests in
neonates and advanced treatment, due to neonatal screening tests and advanced
treatment, patients’s lives are longer and their quality of life is better. In adolescence,
depression, anxiety and fear can occur when coping with the disease, but the support
of family and peers has a positive effect on disease management. However, there is still
a lack of strategies with more precise guidelines regarding treatment and how patients
can cope even better with the symptoms of the disease. A positive attitude and a holistic

approach play a major role.



Discussion and conclusion: A positive family environment and dynamics, a holistic
approach, have a positive impact on the optimal treatment of children and adolescents

with CF. Many positive shifts that lead to an improved quality of life have been made.
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1 UVOD IN OPIS PROBLEMA

Cisti¢na fibroza (CF) ali mukoviscidoza je najpogostejSa dedna multisistemska bolezen,
podedovana po avtosomno recesivnem vzorcu (Tomazin, et al., 2019). To je bolezen, ki
prizadene vec organskih sistemov, saj gre za okvaro proteina CFTR (angl. »Cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator«), ki deluje na ionski kanaléek. Okvarjeni gen se
nahaja na sedmem kromosomu. Bolezen prizadene dihalne poti, spolni sistem,
prebavila, jetra in ledvice. Nefunkcionalen protein CFTR povzroca poskodbe v razlicnih
organih, ki so obloZeni z epitelijskimi celicami in sluzjo, vkljuéno s pljuci, trebusno

slinavko, prebavili, jetri in reproduktivnimi organi (Bergeron & Cantin, 2019).

Bolezen se pri vsakem bolniku lahko odraza na drugacen nacin, obstajajo pa znacilni
znaki oziroma simptomi, ki se pojavljajo pri razmeroma vseh bolnikih s CF. V preteklosti
je CF veljala za smrtonosno obolenje pri dojenckih in otrocih, danes pa je Zivljenjska doba
relativno dolga. Razlogi so predvsem zgodnja postavitev diagnoze z uporabo presejalnih
orodij pri novorojenckih, ucinkovitejSe prepoznavanje lazjih oblik obolenja ter

agresivnejSe oblike zdravljenja (Castellani & Assael, 2016).

Obravnava in zdravljenje bolnikov sta bila neko¢ le v rokah otrokovega pediatra. Po
ustanovitvi Centra za CF leta 1985 so otroci delezni multidisciplinarne obravnave, prislo

pa je tudi do napredka v zdravljenju (Praprotnik, et al., 2015).

Posledice CF se kaZzejo v funkcionalnih omejitvah, ki vplivajo na kvaliteto bolnikovega
zZivljenja. Ob poznavanju funkcionalne sposobnosti in bolnikove kvalitete Zivljenja skozi
obdobje od otrostva do mladostniStva se hitreje in ucinkoviteje prepoznava bolezensko
stanje, laZe se uravnava stopenjsko zdravljenje, kar izboljSa moZnost prezZivetja in

kvaliteto Zivljenja (Santana, et al., 2020).

V fazi odrascanja prihaja do hitrega psihofizicnega in socialnega razvoja otroka oziroma

mladostnika, ki se zaveda negativnih posledic, ki jih pusca bolezen, ki postopoma



napreduje. V tem obdobju prihaja do dodatnih diagnosti¢nih postopkov, kar pri otrocih

poglobi zavedanje o vplivu CF na njihovo Zivljenje (Ernst, et al., 2011).

Pomembno vlogo pri obravnavi bolnikov ima medicinska sestra, saj se aktivno vkljucuje
v proces zdravljenja otrok in mladostnikov s CF in predstavlja vezni ¢len med otroki in
njihovimi starsi ter ostalim zdravstvenim timom (Vidmar Globovnik & Zinkovi¢, 2016).
Zgolj s holisticnim pristopom lahko zagotavljamo celotno oskrbo bolnikov s CF in

ugodimo njihovim potrebam (Manley, et al., 2011).

Pomembno je ugotoviti, kateri so tisti dejavniki, ki ne vplivajo samo na izboljSano fizicno
zdravje pacientov, ampak predvsem na kvaliteto Zivljenja bolnikov s CF, ker ni
pomembno Zivljenja le podaljSevati, temvec najti tiste strategije, ki omogocijo ¢im bolj

polno Zivljenje kljub bolezni.

1.1 Cisti¢na fibroza

Cisticna fibroza je kompleksna monogenska bolezen, ki prizadene Zleze z zunanjim
izloCanjem ter vse organe, ki jih vsebujejo. Vpliva predvsem na delovanje dihal in
prebavil, zaradi ¢esar se klini¢na slika med bolniki lahko zelo razlikuje (Castellani &
Assael, 2016). Vecina bolnikov s CF je diagnosticirana do 2. leta starosti (Ernst, et al.,
2011). V preteklosti je CF veljala za smrtonosno obolenje pri dojenckih in otrocih, vendar
je danes »mediana preZivetja« (angl. »median survival age«) med 44 in 48 let, kar
pomeni, da lahko kar 50 % bolnikov doseZe to starost (Castellani & Assael, 2016).
Strokovnjaki ugotavljajo, da se je povprecna starost bolnikov s CF povecala za vsaj
dvakrat, kar pomeni vecji delez posameznikov, ki vstopajo v odraslo dobo (Cystic fibrosis
Canada, 2012). Tezave z dihali so odgovorne za 90 % obolevnosti in umrljivosti. Gre za
pogosto kroniéno dedno bolezen pri belcih - pojavnost v Evropi in Severni Ameriki je
mnogo visja kot v afriskih in azijskih drzavah (Kotnik Pirs, et al., 2014). V Severni Ameriki
je delez umrljivosti ocenjen na priblizno 1,8 % letno med populacijo bolnikov s CF,
medtem ko je v drzavah v razvoju zaradi redke pojavnosti bolezni in pozne diagnostike
ter s tem povezanim kasnejsim pricetkom zdravljenja CF umrljivost viSja —od 30 % do 50

% obolelih letno (Boussetta, et al., 2018). V Sloveniji je pojavnost CF 1 : 4.500 Zivorojenih



otrok, kar pomeni skupaj priblizno 100 bolnikov, izmed katerih je 85 otrok in

mladostnikov ter 15 odraslih (Kotnik PirS & Krivec, 2018).

1.1.1 Gen CFTR in dedovanje

CF je posledica motenj v delovanju gena za beljakovino CFTR na sedmem kromosomu
(Castellani & Assael, 2016). Motnje so razdeljene na 5 razredov: lahko gre za napako v
sintezi beljakovine, napako v procesiranju beljakovine, motnjo v regulaciji, napako v
prehodnosti kloridnega iona in ACT (angl. »Accelerated Channel Turnover«).
Najpogostejsa mutacija gena je delta F508 (A F508), ki jo najdemo pri priblizno 2/3
celotne svetovne populacije bolnikov s CF (Awatade, et al., 2018) in se kaZe z najtezjo

klini¢no sliko (Tomazin, et al., 2019).

CFTR je membranska beljakovina, ki deluje kot ionski kanalcek, ki prenasa kloridne ione.
Zaradi mutacije gena za beljakovino CFTR pride do okvare delovanja in posledi¢no do
zmanjSanja izlocanja klorida ter povecane absorpcije natrija preko epitelijskih kanalov.
Posledica je odstranjevanje vode iz izlockov, zato so ti viskozni, znoj pa je preslan (Mall
& Hartl, 2014). Posledica je gosta lepljiva sluz v dihalih, ki je gojis¢e gliv in bakterij, ki
povzrocCajo kronic¢na vnetja in spremembe dihalnih poti, kar lahko vodi v dihalno
odpoved ali celo v smrt (Tomazin, et al., 2019). Resnost obolenja je odvisna od dveh
spremenljivk: kako obdcutljiv je organ in kako odvisen je od ustreznega delovanja

beljakovine CFTR (Naehrig, et al., 2017).
CFTR je pri CF odsoten ali pa ne deluje povsem pravilno, kar povzroca Stevilne tezave:

» bronhiektazije in bakterijske okuzbe;
okvaro trebusne slinavke z malabsorpcijo;
bolezen jeter;

osteoporoza/osteopenija;

sindrom zapore distalnega dela ¢revesa (DIOS);

YV V V V

sladkorno bolezen (Tomazin, et al., 2019).

CF se deduje s kopijo okvarjenega gena od obeh starsev, pri éemer sta starsa zgolj nosilca

(CF se ne kaze). V primeru, da sta star$a nosilca, obstajajo naslednje moznosti, in sicer:



» 1proti4 (25 %): otrok ne bo podedoval nobenega gena z okvaro in ne bo imel CF
ter je ne bo prenasal;

» 1 proti 2 (50 %): otrok bo podedoval okvarjen gen le od enega od starSev in bo
nosilec gena za CF;

» 1proti4 (25 %): otrok bo podedoval okvarjen gen od obeh starSev in bo imel CF.
Ce ima eden od starsev CF in je drugi le nosilec, so moZnosti naslednje:

» 1 proti 2 (50 %): otrok bo nosilec gena za CF;
» 1proti 2 (50 %): otrok bo imel CF (National Health Service, 2018).

1.1.2 Prepoznavanje CF

Za prognozo bolezni je najbolj odlocilna okvara pljuc, in sicer zaradi kronicnega vnetja
in kroni¢ne okuzbe, kar vodi v progresiven upad pljuc¢ne funkcije (Naehrig, et al., 2017).
Potek kroni¢nega obolenja pljuc in sinusov se razlikuje od bolnika do bolnika in véasih
teze lo¢imo med ponavljajoimi se napadi bronhitisa in/ali pljucnice, predvsem pri
predolskih otrocih. Ce se pojavlja kaselj, produktivni izlo¢ek (izpljunek), sopenje in
bolezenski znaki trajajo vec kot tri mesece, radioloske slike kaZejo stanje, ki ne ustreza
tipicnemu obolenju, kulture bakterij so trajno pozitivne, prsti postanejo "beticasti", je
potrebno testiranje za CF navkljub negativhemu presejalnemu testu po porodu, ki pa ga

v Sloveniji rutinsko $e ne izvajamo (Naehrig, et al., 2017).

Simptomi CF pri otroku se kaZejo kot bledica, teZave z dihanjem, utrujenost, dolgotrajen
kaselj, vnetje sinusov, gastreoezofagealni refluks, povecan/zmanjsan apetit, niZja
telesna viSina, obilno smrdece blato, napihnjenost, slabo pridobivanje telesne teze,

pozen nastop pubertete (Henigman, 2011).

Pri otrocih se pojavljajo tudi tezave s prebavili, saj lahko odvajajo mastno blato, ne
pridobivajo na tezZi, tozijo zaradi bolecin v trebuhu, ob driski se lahko hitro pojavi
dehidracija. Kaselj je izrazit, spremlja ga zelena ali rumena sluz. Prvi znak so lahko tudi

nosni polipi (Kotnik Pirs, et al., 2014).

CF vpliva na vec¢ organov, med drugim ima kar 87 % bolnikov zmanjSano funkcijo

trebusne slinavke, 99 % moskih bolnikov je neplodnih. Simptomi se kaZejo tudi v



obolenju sinusov, lahko se pojavi hipokleremic¢na alkaloza brez bruhanja, kroni¢na jetrna

bolezen pa se pojavi pri priblizno 32 % bolnikov (Naehrig, et al., 2017).

1.2 Postavitev diagnoze in zdravljenje CF

V Sloveniji presejalno testiranje za CF Se ni uvedeno, zato se bolezen odkrije glede na
klinicno sliko (Kotnik Pirs, et al., 2014). Pri novorojenckih se na CF lahko posumi Ze v
prvih dneh Zivljenja, pokazatelj je mekonijski ileus. Povprecna starost pri ugotovljeni

diagnozi CF je 6 mesecev (Tomazin, et al., 2019).

Kadar pri otroku posumimo na CF, naredimo t. i. znojni test, pridobljen s tehniko
pilokarpinske iontoforeze (angl. »Quantitative pilocarpine iontophoresis test«). S to
diagnosti¢no preiskavo otroku na podlakti in dojencku na hrbtu spodbujamo izlocanje
znoja, ki ga nato zbiramo, v znoju pa nato dolo¢imo koncentracijo kloridnih ionov (Kotnik
Pir§, et al., 2014). Ce je raven klorida v znoju vi$ja od 60 mmol/L, je CF potrjena, kadar je
vrednost med 30 in 59 mmol/L, pa so potrebna nadaljnja testiranja. Pri bolnikih z
mejnimi vrednostmi je potrebno opraviti genetsko testiranje, ki potrdi ali ovrze
diagnozo. V dolocenih primerih se test doloc¢anja kloridov v znoju zamenja z analizo
mutacij v genu za CFTR. Pri bolnikih, ki imajo dve mutaciji na lo¢enih kromosomih, je
diagnoza CF potrjena, pri bolnikih, ki teh mutacij nimajo, pa nadaljnje testiranje ni
potrebno, ker je CF malo verjetna. Ce se mutacije ne dajo identificirati, se svetuje $e
izvedba testa NPD (angl. »Nasal Potential Difference«), ICM (angl. »Intestinal current
measurement«), analiza semenske tekocine ali funkcija trebusne slinavke (Schmidt &

Sharma, 2020).

Pri CF je moteno tudi delovanje trebusne slinavke. Pri ugotavljanju njene funkcije se
lahko uporabi dolo¢anje imunogenega tripsinogena ali IRT (angl. »Immunoreactive
trypsinogen«). Ta se proizvaja v trebusni slinavki in se pri CF izlo¢a v krvni obtok v mnogo
visji koncentraciji kot sicer. Test se izvaja v mnogih evropskih drzavah dva do tri dni po
rojstvu in pripomore k zgodnji diagnozi CF. Ker pa test ni specifi¢en (lahko je pozitiven
tudi pri manjsih okvarah trebusne slinavke), je smiselno ponoviti vzor¢enje po 10 do 21
dneh. Pri dojenckih, ki nimajo CF, v stirih tednih vrednosti IRT upadejo, medtem ko pri

CF ostanejo visoke (Castellani & Assael, 2016).



Za dokazovanje insuficience izlo¢anja trebusne slinavke je primeren tudi test merjenja
elastaze v blatu (FE). Normalne vrednosti so obi¢ajno nad 200 mcg/g, pri otrocih s CF pa
so te vrednosti mnogo niZje, celo manj kot 20 mcg/g. Ce je vrednost pod 200 mcg/g, se
nakazuje insuficienca trebusne slinavke in se priporoca diagnosticiranje CF z DNA testi
ter uvajanje nadomestne terapije z encimi pankreasa. Ce je FE nad 200 mcg/g, je

potrebno ponoviti znojni test, ko otrokova teza naraste na 4000 g (Barben, et al., 2016).

Glavni namen zdravljenja CF je primerni psihofizi¢ni in psihosocialni razvoj otroka in
mladostnika, predvsem glede plju¢ne funkcije, telesne rasti in ¢im kasnejSega pojava
okvare organov (Naehrig, et al., 2017). Tako se zaradi zmanjSanja eksokrine funkcije
trebusne slinavke Ze zgodaj uvaja dodajanje manjkajocih encimov, visoko kalori¢na in
visoko masc¢obna dieta (35-40 % dnevnega kalori¢nega vnosa z mas¢obami, dodatek
vitaminov, topnih v masc¢obah, in dolo¢enih elementov v sledovih). Potrebno je redno
spremljanje nivojev vitaminov A, D, E ter dolo¢anje INR (angl. »International normalized
ratio«) za ugotavljanje funkcije vitamina K. V primeru jetrne okvare se pogosto dodaja

ursodeksiholna kislina (Naehrig, et al., 2017).

Za ocenjevanje prizadetosti plju¢ pri bolnikih s CF se v najvecji meri uporabljata
spirometrija ter rentgensko slikanje prsnega kosa in CT. Ena najpomembnejsih metod
za oceno pljuéne funkcije pri bolnikih s CF je metoda FEV; (angl. »Forced Expiratory
Volume in 1st second«) (Kerem, et al., 2014). S to metodo ugotavljamo volumen zraka,
ki ga posameznik izdihne v prvi sekundi ob maksimalnem forsiranem izdihovanju. Za
ugotavljanje fizicnega stanja uporabljamo zmogljivostni test, s katerim pridobimo
podatke o kardiorespiratornem statusu, kar nam napoveduje kvaliteto Zivljenja in

vhaprejSnjo prognozo ter omogoca pravocasno ukrepanje (Ponce & Sharma, 2020).

Glavni cilj zdravljenja okvarjenih plju¢ je izboljsati mukociliarni ocistek s pomocjo
respiratorne fizioterapije, vaj in sekretoliticne terapije, s ¢imer zmanjSamo kroni¢ne
bakterijske okuzbe, ki zahtevajo antibioti¢no zdravljenje. NajpogostejsSe bakterije, ki se
pojavljajo pri okuzbah, so Staphyloccocus aureus (pri otrocih do 70 %), Haemophilus
influenze (50 % pri otrocih) in Pseudomonas aeruginosa (63 % pri mladostnikih
oz.odraslih) (Naehrig, et al., 2017). Redno mikrobiolosko testiranje (bris zrela ali sputum)

lahko pripomore k zgodnji prepoznavi zaetne pseudomonasne okuzbe, ki jo zdravimo



bodisi s peroralno ali inhalacijsko, po potrebi tudi z intravensko terapijo. Predvsem
inhalacijsko zdravljenje z nebulizatorji vnese zdravilo na mesto delovanja v nizjem
odmerku, kot je to potrebno pri sistemskem zdravljenju. Posledi¢no je ucinkovitost

vecja, stranskih ucinkov pa manj (Cystic fibrosis trust, 2013).

Pomembno je v rednih intervalih (npr. vsake 3 mesece) izvajati klinicne teste plju¢ne
funkcije in slikanje plju¢ (CT, MR). NajboljSo prognosticno vrednost za ocenjevanje
pljuéne funkcije ima FEV1, in Ceprav so rezultati individualni, je obi¢ajno poslabsanje 2,3
% FEVi/leto. Bolniki z boljsim rezultatom FEV: imajo pri¢akovano boljSo kvaliteto

Zivljenja in manjso smrtnost (Abbott, et al., 2012).

Za ocenjevanje fizicnega stanja otrok in mladostnikov uporabljamo enega izmed bolj
enostavnih in ponovljivih testov, in sicer Sestminutni test hoje oziroma 6MWT (angl. »6
minute walk test«) (Lima, et al., 2018). Pogosto ocenjevanje in pravocasno ugotavljanje
delovanja pljuc izboljsa kvaliteto Zivljenja pri otrocih in mladostnikih s CF (Shirzadi, et al.,

2020).

Preventivno zdravljenje in zgodnje prepoznavanje in zdravljenje simptomov so kljucni za
ohranjanje kakovosti Zivljenja. Kljub pravocasni diagnostiki pa daljSa Zivljenjska doba s
seboj prinese nekatere dodatne zaplete, povezane s CF, kot sta osteoporoza in sladkorna
bolezen, ki je kompleksno stanje, ki se kaZe z izgubo telesne mase, poliurijo, polidipsijo
in predvsem slabso plju¢no funkcijo, kar lahko vodi tudi do smrtnega izida (Tomazin, et

al., 2019).

Ko bolezen napreduje, kljub izboljSanemu zdravljenju in optimizaciji vseh dodatnih
terapij pride do upada plju¢ne funkcije in kardiorespiratorne odpovedi, zaradi ¢esa je v
nekaterih primerih potrebna transplantacija pljuc in/ali srca. To so zapletene operacije,
rehabilitacija je dolgotrajna in tezka, potrebno je jemanje dodatnih zdravil, ki

preprecujejo zavrnitev organa.

1.3 Kvaliteta Zivljenja otrok in mladostnikov s CF
V fazi odraséanja prihaja do psihofiziénega in socialnega razvoja otroka oz. mladostnika,
zato se ta Se bolj zaveda negativnih posledic, ki jih puséa napredujoca bolezen, saj prihaja

do nekaterih funkcionalnih omejitev s pomembnim vplivom na kvaliteto Zivljenja (Ernst,



et al., 2011). Dokler so otroci majhni, je to breme v glavnem na ramenih starsev, ki se
soocajo s strahom, Zalostjo, skrbjo za prihodnost, kar vpliva na kvaliteto Zivljenja celotne
druZine. Pri 4-6 letih se otrok zacne zavedati svoje bolezni in se Zeli na vsak nacin izogniti
raznim posegom in neprijetnim izkusnjam, ki jih je pri tem delezen. Zaradi bolezni so
starsSi v€asih prevec zascitniski in popustljivi, kar otrok izkoris¢a. Ob vstopu v Solo je zelo
pomembno, kako otroke s CF sprejemajo vrstniki, saj so razlike med zdravimi otroki in
otroki s CF vedno bolj ocitne (ponavljajo¢ kaselj, dodatno uzivanje vitaminov in encimov
med malico, pogosta odsotnost iz Sole zaradi zagona bolezni in terapij doma). Odnosi
med vrstniki so kljuéni za psihosocialni razvoj otroka; ¢e otrok ni sprejet, se lahko
pojavijo depresije, anksiozne motnje, psihi¢ne tezave. Kognitivho-vedenjska terapija je

prepoznana kot koristna za premagovanje tovrstnih tezav (Yohannes, et al., 2012).

Breme bolezni se Se poveca pri mladostniku, ker je CF progresivna bolezen, ki ni
ozdravljiva. V tem cCasu je za mladostnika pomembno, kako nastopi v druzbi, vlioga
druZine se zmanjsa. Bolniki s CF v fazi adolescence imajo na fizicnem, psihicnem in
socialnem podrocju vec tezav v primerjavi z relativno zdravo populacijo (Yohannes, et
al., 2012). Nekateri mladostniki svojo bolezen celo skrivajo, kar lahko vodi k slabsi
adherenci jemanja zdravil in izvajanje potrebnih terapij. Zato je potreben
multidisciplinaren pristop, predvsem iz psiholoSkega vidika, v obliki motivacijskih
razgovorov, psihosocialne podpore in kognitivno-vedenjske terapije (Radtke, et al.,

2017).

1.3.1 Dejavniki, ki vplivajo na kvaliteto Zivljenja otrok in mladostnikov s CF

Telesna vadba je klju¢nega pomena za boljse psihofiziéno pocutje otrok in mladostnikov
s CF. Pomaga krepiti misice in kosti, izboljSuje sploSno pocutje ter samopodobo in vpliva
na laZje izlo€anje izcedka iz plju€. Pri zdravih otrocih in mladostnikih je sluz v pljucih
spolzke vodne konsistence, ki zasciti pred okuzbo, pri otrocih in mladostnikih s CF pa je
gosta in lepljiva, idealna za razvoj bakterij, zato so bolj nagnjeni k okuzbam, kar hkrati
pomeni, da so veckrat odsotni od pouka in drugih dejavnosti (Cystic fibrosis Australia,
2014). Velik vpliv na kvaliteto Zivljenja imajo tudi stopnja bolecine, tesnobnost in

kvaliteta spanca ter nekateri kliniéni dejavniki, kot so FEVi, telesna teza, viSina, ITM



(indeks telesne mase) in drugi. Pogosto ocenjevanje omenjenih dejavnikov in
ocenjevanje psihiéno emocionalnega pocutja izboljsuje kvaliteto Zivljenja bolnikov s CF

in splosno pocutje (Tomaszek, et al., 2019).

Knudsen, et al. (2016) so ugotavljali povezanost med uposStevanjem jemanja terapije,
simptomi depresije in kakovosti Zivljenja pri mladostnikih s CF. V Studijo so vkljucili tri
razlicne vprasalnike (angl. »Morisky Medication Adherence Scale, Major Depression
Inventory & Cistic Fibrosis Questionnary-Revised«) ter 67 bolnikov s CF, starih med 18 in
30 let. Odzivnost je bila priblizno 77 %. 74 % bolnikov je porocalo o slabem upostevanju
rednega jemanja zdravil, priblizno 33 % je porocalo o simptomih depresije. Avtorji
poudarjajo, da bolniki navkljub izboljSanju zdravja na fizicni ravni porocajo o slabi
adherenci tako glede terapije z zdravili kot ostalih terapij. Opazena je tudi visoka
pojavnost depresije pri mladih odraslih s CF in posledi¢no nizka ocena HRQoL (angl.
»Health Related Quality Of Life«). Pomembno se je osredotoditi na pozitivne korelacije
psihosocialnih prilagoditev, kot so upanje, sprejemanje in pomen doseganja ciljev kljub

CF (Ernst, et al., 2011).

Ne smemo pozabiti na psihosocialni vidik bolezni, kajti otroci s CF so pogosto odsotni v
Soli, nadoknaditi morajo veliko snovi, znanja in ¢asa, ki so ga morali posvetiti zdravljenju,
npr. pri hospitalizaciji ali redni dihalni fizioterapiji, posledi¢no imajo manj ¢asa za ucenje
in domace naloge. Priporocljivo je tudi, da otrok ¢im vec¢ sodeluje pri Sportni vzgoji,
hkrati pa je potrebna dodatna empatija oziroma razumevanje s strani uciteljev in
soSolcev, ko se otrok ne pocuti dovolj zdrav za Sportne aktivnosti. Kljub vsem
spoznanjem je Se vedno premalo usmerjenosti v strategije za vzpodbudo fizi¢cne
aktivnosti (Radtke, et al., 2017). Predvsem s prehodom v najstnistvo se pojavi tudi upor
proti zdravljenju in avtoriteti (starSem, zdravniku), otrok zacne zavracati diete,
fizioterapijo, ne Zeli sprejeti dejstva o resnosti bolezni, pri de¢kih se kasneje pokazejo
sekundarni spolni znaki, kar jih spet lo¢i od vrstnikov in povzroca psihi¢no stisko (Cystic

fibrosis trust, 2013).

Pomembno je otroke opolnomoditi, da v obdobju adolescence laze preidejo v
samostojno Zivljenje (While, et al., 2016). Otroke in mladostnike bi bilo pri prehodu v

odraslo dobo potrebno usmerjati na nacin, da ¢im prej osvojijo samokontrolo in vescine,



s katerimi obvladujejo simptome svoje bolezni. Kljub temu da imajo bolniki kroni¢no
neozdravljivo bolezen, jo morajo ¢im prej sprejeti in Ziveti z njo neodvisno od pomoci
starSev (Cox, et al., 2013). Kot funkcionalno sposobnega smatramo posameznika, ki ima
moc opraviti vsakodnevne rutinske aktivnosti in naloge, kar zahteva odzivnosti vseh
telesnih funkcij. Zato je funkcionalen posameznik eden izmed najpomembnejsih

dejavnikov pri ocenjevanju kvalitete Zivljenja bolnikov s CF (Santana, et al., 2020).

1.3.2 Multidisciplinarna obravnava

Multidisciplinarna obravnava zagotavlja optimalno zdravljenje. CF je bolezen, ki zahteva,
da se otroci skupaj s starSi in sorojenci naucijo sprejemati mnogo izzivov, tako

zdravstvenih kot psihosocialnih (Ernst, et al., 2011).

Multidisciplinarna obravnava v Sloveniji, kjer se otroci zdravijo in vodijo, poteka na
Pediatri¢ni kliniki v Ljubljani, v Centru za CF, ki je pod vodstvom Sluzbe za plju¢ne bolezni,
in deluje po priporocilu Evropskega zdruzenja za CF. Tukaj se obravnavajo otroci in
mladostniki vse od postavljene diagnoze pa do dopolnjenega 18. leta starosti (Kotnik

Pirs, et al., 2014).

Otroci s CF se vodijo v specialisticni ambulanti, ki jo obiskujejo priblizno vsake 3 mesece,
dojencki in novoodkriti bolniki pa tudi pogosteje. V zdravljenje so vkljuceni razli¢ni
medicinski strokovnjaki: pediatri¢ni pulmolog, gastroenterolog, endokrinolog, specialist
ORL, radiolog, klini¢ni farmakolog, dietetik, mikrobiolog, respiratorni fizioterapevt,
psiholog in medicinska sestra, specializirana za delo z otroki, ki se soocajo s cisti¢no
fibrozo. Ambulantni pregled obsega klini¢ni pregled, meritev telesne visine in teze,
saturacije (nasi¢enost hemoglobina s kisikom), spirometrijo, mikrobioloski pregled
sputuma in aspirat zrela. Letni multidisciplinarni pregled se opravi v Centru za CF (slika
1), kjer opravijo Se presejalne preiskave za pravocasno odkrivanje zapletov pri CF

(Tomazin, et al., 2019).

10



OSNOVNE PREISKAVE

Hemagram, diferencialna krvna slika, ionogram, testi ledviéne funkcije (secnina, kreatinin), testi jetrme
funkeije (AST, ALT, yGT, bilirubin, alkalna fosfataza, Jaléne kisline), proteini, albumini.

SPECIFICNE PREISKAVE

Vitamini (A, 25(0H)D3, E), cink, selen, Zelezo, testi koagulacije (PC, PTC, INR), IgE, specificni IgE in 1gG

na alergen Aspergilus fumigatus, protitelesa za VZW (>10 let), osteocalcin >8 let, pokazatelji kostne
premene (crosslaps) =B let, iPTH =8 let, HbAIC (glikoliziran Hb), oralni glukoza taleranéni test (OGTT)
>10 let, a-fetoprotein pri bolnikik, ki imajo cirozo jeter, elastaza v blatu (pri bolnikih brez nezadostnosti
trebufne slinavke).

SLIKOVME IN DRUGE PREISKAVE

Rentgenogram pranih organov (RTG pe), ultrazvek trebuha, pri cirazi jeter dopplerski UZ portalnega
sisterna (ne na isti dan kot OGTT - za preiskavo mora biti preiskovanec tesc). Denzitometrija - merjenje
kostne gostote (DXA) =8 let; pri visoko rizicnih otrocih (FEV1 »50 %, diabetes, osteoporoza v druZini)
pred 8. letom.

FUNKCIONALNE PREISKAVE

Spirometrija, 6-minutni test hoje, EKG in UZ srca (FEV1 <60 %), 24urna pH-metrija pri sumu na GERB ali
slabdem pridabivanju na telesni tedi.

MIKROBIOLOSKE PREISKAVE

Izmecek ali aspirat frela na patogene bakterije in glive, izmedek na netuberkulozne mikobakterije (po
presaji specialista).

OCENA PREHRANJENOSTI

Spirametrija, 6-minutni test hape, EKG in UZ srea (FEV1 <60 %), 24urna pH-metrija pri sumu na GERB ali
slabdem pridobivanju na telesni tei.

FUNKCIONALNE PREISKAVE

Ubseg nadlakti tricepsova guba (oz. po dogovoru z dietetikom), 3-dnevni prehranski dnevnik za ocena
ustreznosti nadomedéanja pankreatiénih encimov, oz, 72-umo merenjs wnosa in izlodanja maifob v blatu.

PREGLEDI SPECIALISTOV
Pediatriéni pulmalog, gastroenterolog, endokrinolog, dietetik, psiholog, otorinolaringolog.
ZDRAVSTVENO IZOBRAZEVALNO DELO

Poutevanje stardev in otrok, Sola respiracijske fizioterapije, 2ola inhalacijske terapije, 2ola higiene rok in
bivalnega okolja.

Slika 1.1: Seznam preiskav ob lethem pregledu.

Multidisciplinaren pristop je zelo pomemben, predvsem je potrebno povecati psiholoske

aspekte zdravljenja oz. terapij. Za primerno se je pokazala kognitivno-vedenjska terapija,

in ¢eprav so v timu otroski psihologi Ze vkljuCeni, pa se izraza potreba po dodatnih

nezdravstvenih obravnavah in pristopih (Radtke, et al., 2017).

1.4 Vloga medicinske sestre ob soocanju otrok in mladostnikov s CF

Zelo pomembno vlogo ima medicinska sestra, saj se aktivno vklju¢uje v proces

zdravljenja otrok in mladostnikov s CF. Predstavlja vezni ¢len med otroki in njihovimi

starsi ter ostalim zdravstvenim timom, saj deluje kot zdravstvena vzgojiteljica, negovalka

in z otrokom vzpostavi zaupljiv in prijateljski odnos. Otroke uci pravilnega izvajanja

terapevtskih ukrepov, dokler jih popolnoma ne osvojijo (Vidmar Globovnik & Zinkovi,

2016).

Delo MS obsega celostno oskrbo, kar vkljuCuje ocenjevanje pacientovega stanja in

nacrtovanje zdravstvene nege, ob tem pa tudi izvaja in evalvira izvedene aktivnosti ter
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ocenjuje oskrbo pacienta in njegove druzine. Sodeluje z multidisciplinarnim timom in v
skupnem dogovoru lahko individualno prilagodi ali spremeni oskrbo v skladu z

obstojecimi protokoli in dolocili (Praprotnik, et al., 2017),

Medicinske sestre, ki skrbijo za bolnike s CF, morajo pri obravnavi upostevati fizicne in
psihosocialne dejavnike (celosten pogled), predvsem pa morajo biti pozorne pri
mladostnikih, saj prehajajo skozi obdobje, ki je samo po sebi zelo kompleksno (npr.
spolni razvoj, sprememba druzbenih skupin, vecja stopnja samostojnosti ...) (Tointon &
Hunt, 2016). Naloga MS je, da otroka motivira, pomiri, spodbuja, mu pomaga pri
izvajanju zivljenjskih aktivnosti, da bi postal ¢im bolj samostojen, hkrati pa zadovoljen in

sre¢en (Praprotnik, et al., 2017),

V raziskavi na Portugalskem je bil opravljen pregled literature na podroc¢ju kompetenc
medicinskih sester pri opazovanju mladostnika s CF. Cilj je bil ugotoviti, katere so tiste
intervencije, ki pozitivno izboljSajo kvaliteto Zivljenja in promovirajo samooskrbo pri
otrocih in mladostnikih s CF. Ena izmed kljuc¢nih intervencij je komunikacija, s pomocjo
katere se razvije profesionalen odnos med medicinsko sestro, bolnikom in njegovo
druZino. Skozi fazo odrascanja je bolnika in njegove druzinske ¢lane potrebno pouciti o
pravilnem ravnanju z boleznijo (prehrana, kisikove terapije, inhalacije itd.), saj se lahko
samo tako izognemo hospitalnemu zdravljenju. Raziskava zakljuuje s tem, da prav
dobro sodelovanje med medicinsko sestro in bolnikom, upostevanje njenih nasvetov in
doslednost jemanja terapije izboljsa kvaliteto Zivljenja in pravocasno identificira kriticna

podrocja, kot je denimo stigma zaradi bolezni (Reisinho & Gomes, 2016).
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2 NAMEN IN CILJI ZAKLJUCNEGA DELA

Namen zakljuénega dela je s sistematicnim pregledom literature ugotoviti kvaliteto

Zivljenja otrok in mladostnikov s cisti¢no fibrozo.
Cilji zaklju¢nega dela so:

e Pregledati in analizirati ustrezno strokovno in znanstveno literaturo o cisti¢ni
fibrozi pri otrocih in mladostnikih s poudarkom na prispevkih, ki obravnavajo
kvaliteto Zivljenja bolnikov;

e navesti ustrezne diagnosticne metode za zgodnje odkrivanje CF z namenom
izboljSanja kvalitete Zivljenja;

e predstaviti vlogo medicinske sestre pri obravnavi otrok in mladostnikov s CF.
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3 RAZISKOVALNO VPRASANIJE

V zaklju¢nem delu smo si zastavili naslednje raziskovalno vprasanje:

RVi: Kaksna je kvaliteta Zivljenja otrok in mladostnikov s CF s psihofiziénega in socialnega

vidika?
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4 RAZISKOVALNA METODOLOGIA

V zakljuénem delu smo uporabili kvantitativno metodologijo, pri kateri smo sistematicno
pregledali, analizirali in sintetizirali strokovno in znanstveno literaturo z obravnavanega

podrodja.

4.1 Metode pregleda

Uporabili smo opisno oz. deskriptivno metodo dela, vkljucili pa smo tudi metodo
kompilacije. Izbrana literatura je izhajala iz domacih in tujih baz, izmed katerih smo
izpostavili najbolj relevantne podatke. Postopek iskanja in kon¢no izbiro literature smo
predstavili skozi PRISMO (Moher, et al., 2009). Kot orodje za kriticno oceno ¢lankov smo
uporabili piramido hierarhije dokazov (Polit & Beck, 2012). V obliki tabele smo
predstavili karakteristike identificiranih relevantnih virov. Vsako raziskavo in ¢lanek smo
analizirali tako, da smo navedli avtorja, leto in drZavo raziskave ali ¢lanka, predstavili
raziskovalno metodologijo in metodo, zapisali glavni cilj raziskave in ugotavljali velikost
vzorca raziskave ter podali glavne ugotovitve. Na raziskovalno vprasanje smo odgovorili
z analizo dosedanjih znanstvenih spoznanj. Za dodatno pomo¢ smo uporabili piramidno
hierarhijo dokazov, s pomocjo katere smo uvrstili pridobljene vire po stopnjah

zanesljivosti in pristranskosti.

4.2 Iskalna strategija

Vire smo pridobili iz podatkovnih baz: PubMed, ScienceDirect, CINAHL, Cochrane Library
in SAGE. Za iskanje dodatnih virov izven mednarodnih podatkovnih baz smo uporabili
Google scholar. Iskanje virov po bazah smo opravili z Boolovimi operaterji AND in OR.
Iskalni niz smo sestavili iz naslednjih klju¢nih besed: ("children' OR "child" OR "baby"
OR "adolescent") AND ("quality of life'" OR "health related quality of life') AND ("cystic
fibrosis'" OR "mukoviscidosis"). Postavili smo si naslednje iskalne omejitve: jezik

(anglescina, slovenscina), vrsta ¢lanka (strokovni pregledni ¢lanki), ¢asovni okvir (2011 -
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2021). Uporabili smo naslednje vkljucitvene kriterije: viri, objavljeni v obdobju od 2011
do 2021, angleski jezik, slovenski jezik, polna dostopnost do besedila in strokovni,
pregledni ¢lanki, ki se tematsko nanasajo na nase podrodje. lzkljuéitveni kriteriji so:
¢lanki, ki so v drugem jeziku, nepopolna dostopnost do besedila, nestrokovni,
nepregledni ¢lanki, podvojeni ¢lanki (duplikati), ki se ne nanaSajo na raziskovalno
tematiko. Pri iskanju literature smo si zastavili vkljucitvene in izkljucitvene kriterije ter

omejitve, ki smo jih prikazali v tabeli 4.1.

Tabela 4.1: Iskalna strategija z vkljucitvenimi in izkljucitvenimi kriteriji

Podatkovne baze PubMed, ScienceDirect, CINAHL, Cochrane Library in SAGE

Vkljucitveni kriteriji Izkljucitveni kriteriji
.. Otroci in mladostniki do 18. leta -
Populacija . Osebe, starejse od 18 let.
starosti.
Intervencija Otroci in mladostniki, oboleli za Posamezniki, ki niso oboleli
/obravnava cisticno fibrozo. za cisti¢no fibrozo.
Samo medicinski vidik
. Pregled kvalitete Zivljenja otrok in Zivljenja otrok in
Izid . oy : . N
mladostnikov s cisti¢no fibrozo. mladostnikov s  cisticno
fibrozo.

Studije, ki temeljijo na kvantitativni, Reklamni ¢&lanki, ki niso

Vrste raziskav o . . .
kvalitativni in mesani metodologiji.  znanstveno podkovani.

Iskalni limiti

Casovni okvir 2011-2021

Jezik anglescina
Dostopnost polno dostopni ¢lanki
¢lankov
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5 REZULTATI

V nadaljevanju predstavljamo rezultate pregleda literature glede na kljuéne besede in
iskalne kriterije. V diagramu PRISMA smo predstavili pridobljeno in izlo¢eno gradivo ter
gradivo, ki smo ga izbrali za zaklju¢no delo (Moher, et al., 2009). Za dodatno pomo¢ smo
uporabili piramidno hierarhijo dokazov, s pomocjo katere smo uvrstili pridobljene vire

po stopnjah zanesljivosti in pristranskosti.

5.1 Rezultati pregleda literature

Za iskanje literature smo uporabili iskalni niz: ("children" OR "child" OR "baby" OR
"adolescent") AND (""quality of life" OR "health related quality of life'") AND ("cystic
fibrosis' OR "mukoviscidosis"). Iz tabele 5.1 so razvidni rezultati iskanja po posameznih

podatkovnih bazah.

Tabela 5.1: Rezultati iskanja v posameznih podatkovnih bazah

Podatkovna | Iskalni niz Uporabljeni limiti | Zadetki | Datum
baza

("Children" OR "child" OR "baby" | Jezik: angleski

OR "adolescent") AND ("quality of | Vrsta ¢lankov: 29, 10
PubMed life" OR "health related quality of | kvalitativne, 4.225 20'21 )

life"') AND ("cystic fibrosis" OR | kvantitativne in

"mukoviscidosis") mesane raziskave.

("Children” OR "child" OR "baby" f:;::(au .gikamozno

OR "adolescent") AND ("quality of Vrsta J E|E;nk0V' 144 29. 10.
CINAHL life" OR "health related quality of N ) 2021

e g - kvalitativne,

life"') AND ("cystic fibrosis" OR o .

" e kvantitativne in

mukoviscidosis") N .

mesane raziskave.
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Podatkovna Iskalni niz Uporabljeni limiti | Zadetki | Datum
baza
("Children"™ OR "child" OR | Jezik: angleski
"baby" OR "adolescent') AND | Vrsta clankov:
Cochrane ("quality of life" OR "health | kvalitativne, 86 29. 10.
Library related quality of life") AND | kvantitativnhe in 2021
("cystic fibrosis" OR | mesane
"mukoviscidosis'') raziskave.
("Children"™ OR "child" OR | Jezik: angleski
"baby" OR "adolescent") AND | Vrsta  clankov:
. . ("quality of life" OR '"health | kvalitativne, 29. 10.
ScienceDirect related quality of life") AND | kvantitativne in 740 2021
("cystic fibrosis" OR | mesane
"mukoviscidosis') raziskave.
("Children" OR "child" OR | Jezik: jezika ni
"baby" OR '"adolescent") AND | mogoce izbrati.
("quality of life" OR "health | Vrsta ¢lankov: 29 10
SAGE related quality of life"') AND | kvalitativne, 429 20'21 ’

("cystic fibrosis" OR

"mukoviscidosis')

kvantitativne in
mesane
raziskave.
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Slika 5.1: Prikaz poteka iskanja virov po priporocilih PRISMA (Moher, et al., 2009).

V podatkovnih bazah smo iz skupnega nabora zadetkov (n = 5624) izlocili duplikate (n =
394) in nato po pregledu naslovov in povzetkov izkljucili tiste, ki tematsko niso povezani
s predmetom nase raziskave in niso ustrezali vkljucitvenim kriterijem (n =3679). Nato
smo glede na vkljucitvene in izkljucitvene kriterije pregledali $e polno dostopni tekst
glede primernosti in izkljucili neprimerne (n = 1541). Za obravnavo nam je ostalo 10

¢lankov. Potek pregleda literature je prikazan na sliki 5.1.
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/ Nivo 2\ ¢ Posamezne L@nggmmmkllnlémvramskave
 Posamezne nerandomizirane klinicne raziskave
/ Niv 0 3 \ orgizsi’;(la(?\?tiéni pregledi korelacijskih/opazovalnih
/ Nivo 4 \ -ngiss?(?\ilc“éna korelacijska ali opazovalna
S Nwes O\ .,
/ Nivo 6 \ -rI;(Z)issakgw\ilgna opisna/kvalitativna
/ Nivo 7 \ -kl\gg‘]ei:;\%a avtorjev, ekspertnih

Slika 5.2: Hierarhija dokazov (Polit & Beck, 2012).

» Sistematicni pregledi randomiziranih klinicnih raziskav
1 o Sistematicni pregledi nerandomiziranih klinicnih raziskav

Clanke smo umestili tudi v hierarhijo dokazov po zgledu Polit & Beck (2012):
- vnivo 1smo razvrstili: VanDevanter, et al., (2016), Massie, et al., (2017), Malone,
et al. (2019).
- v nivo 6 smo razvrstili: Zorcec, et al. (2019), Kir, et al. (2015), Zubrzycka (2018),
Barker, et al. (2012), Grossoehme, et al. (2014), Alpern, et al. (2015), Fitzgerald,
et al., (2018).
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5.2 Analiza identificiranih virov

V tabeli 5.2 je prikazana podrobna analiza v raziskavo zajete literature (avtor, leto,
drzava raziskave, njen cilj, vzorec in glavni rezultati identificiranih raziskav).

Tabela 5.2: Analiza uporabljenih virov (Kmetec, et al., 2019).

Metodologija Glavne ugotovitve, vezane
Avtor, drZava Cilj raziskave Vzorec na oskrbo

- Ko ima otrok
kroni¢no
bolezen eden ali
oba starsa
prevzameta
vlogo stalnega
skrbnika.

-V kolikor se
starsi z otrokovo
boleznijo
spoprijemajo
pozitivho, ima
to na otroka

Cilj raziskave je pozitiven efekt.

ugotoviti o StarSi  otrok ..
Kvalitativna ) - Podporadruzine
Zorcec, et al. | kakovost . in .
A metodologija; . ima na otroka
(2019), Zivljenja otrok . mladostniko .
. ... | anketni oz. mladostnika
Makedonija | s CFvRepubliki vprazalnik v s CF (n = < CF pomembno
Makedoniji z | P ' 55). P
. " vlogo.
vidika starSev. . .
- Locitev pri
starsih, ki imajo
otroka s CF, je
redka.
- Druzine z
otrokom s CF se
srecujejo 3
financnimi
tezavami.
- Starsi se bojijo
stigmatizacije
otroka v
Solskem okolju.
e . N - P
Cilj raziskave je | Kvalitativna ozna .
. . . . . postavitev
. bil opredeliti | metodologija: Otroci in )
Kir, et al. . Y . .. diagnoze CF
kvaliteto krizno- njihovi starsi

(2015), Indija predstavlja velik
problem pri

vzdrZevanju

Zivljenja otrok | sekvencioniran | (n=45).
s CF glede na | astudija.
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Avtor, drZava

Cilj

Metodologija
raziskave

Vzorec

Glavne ugotovitve, vezane
na oskrbo

izbrane
parametre.

kvalitete
Zivljenja.

- Presejalni testi
dojenckov na CF
predstavljajo
pomembno
povezavo med
zdravjem otrok
in kvaliteto
Zivljenja.

Zubrzycka
(2018),
Poljska

Cilj Studije je
predstaviti
stresne
dejavnike, s
katerimi se
soocajo
matere z
otroki s CF.

Kvalitativna
metodologija;
anketni
vprasalnik.

Matere
otrok s CF (n
= 89).

- Poljske  mater
izberejo
pozitivne
strategije
spopadanja  z
boleznijo, kot
so: aktivno
delovanje,
sprejemanje
bolezni,
podpora v veri.

- Matere se 2x
pogosteje
odlocijo za
strategijo
vpletanja
Custev.

- Matere za
spoprijemanje z
boleznijo redko
uporabljajo
humor in
psihoaktivne
substance.

Malone, et
al. (2019),
Irska

Cilj studije je
predstaviti
strategije, s
katerimi se
otroci in
mladostniki
soocajo pri
obvladovaniju
njihovega
obolenja - CF.

Kvalitativna
metodologija —
sistematicen
pregled
literature.

-V tej meta-
analizi ni bilo
mozZno
identificirati
nobene
randomizirane
Studije, ki bi
podprla
oblikovanje
strategij za
izvajanje
zdravstvene
prakse glede
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Metodologija

Glavne ugotovitve, vezane

Avtor, drZava Cilj raziskave Vzorec na oskrbo
skupnega
pristopa
soodlo¢anja pri
obvladovanju CF
pri otroku in
mladostniku.

- Podporadruzine
in prijateljev
prispeva k
boljSemu
obvladovanju

Cilj Studije je bolezni.
ra2|vskat|, Kvalitativna Najstniki, i Potrebr\(.) )€

Barker, et al. | kaksno . . ugotoviti, katere

. metodologija — | oboleli za CF i
(2012), ZDA | socialno . . oblike podpore
.. | intervju. (n=24). .
podporo imajo so mladostniku
najstniki s CF. bolj pomembne
in hkrati
prispevajo k
boljsemu
obvladovanju
bolezni.

- Pomembne so
usmeritve za
spodbujanje

e we e rutine pri oskrbi

cil StL.JC.“Je 1€ otrok s CF, da bi

ugotoviti, kako L v 1

o stari Kvalitativna olajsali
Grossoehme, . metodologija — | StarSi otrok, vsakodnevno

spopadajo  z . . v .

et al. (2014), . semi — | obolelih  za zZivljenje.

obolelostjo

ZDA

svojih otrok s

strukturirani

CF(n=25.)

- Vkljucevanje in

CE na razli¢nih intervjuji. soodlocanje
- otrok s CF v
nivojih. .
dnevno rutino
zmanjsuje
konflikte v
druZini.
Cilj studije je - Starsi s pomocjo
oceniti vprasalnika
ustreznost, CFQ-R zanesljivo
zanesljivost in | Kvalitativna v. porocajo o
. . Starsi  otrok : .
Alpern, et al. | veljavnost metodologija — . simptomih,
y . obolelih s CF
(2015), ZDA | starsevskega anketni (n=314) bremenu
vprasalnika vprasalnik. - ) zdravljenja  in
CFQ-R pri dnevnem
otrocih s CF, funkcioniranju
mlajsih od 6 otrok.
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Metodologija

Glavne ugotovitve, vezane

Avtor, drZava Cilj raziskave Vzorec na oskrbo

let, ter - StarSi porocajo

ovrednotiti o blagih

dnevno respiratornih

simptomatiko simptomih,

teh otrok. bremenu
zdravljenja  in
dnevnem
funkcioniranju
otrok.

- StarSi porocajo
o} vedji
obremenitvi pri
uvajanju novih
zdravljen],
zaradi Cesar
menijo, da ta ne
dosegajo
njihovih
pri¢akovan;.

- Otroci z zgodnjo
diagnostiko CF
imajo boljse
izide
zdravljenja,
vkljuéno z
zmanjsano
smrtnostjo.

- Disfunkcija CFTR
pri dojenckih in
majhnih otrocih

... | Kvalitativna )€ p?ve.zana s
Cilj je ugotoviti N povecanim
VanDevanter . | metodologija — .
potek CF pri| . o tveganjem  za
, et al, otrocih in sistematicni N =125 nabiranje sluzi v
(2016), ZDA mladostnikih. Pregled dihalnih poteh,
literature. .
zadebelitev
stene bronhijev,
pojav
oportunisti¢nih
bakterijskih
okuzb,
motnjami v
delovanju
trebusne
slinavke, z
zastojem v rasti
ter slabo
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Metodologija

Glavne ugotovitve, vezane

Avtor, drZava Cilj raziskave Vzorec na oskrbo

prehranjenostjo
- Starsi vcéasih ne

vidijo CF kot
kroni¢ne,
neozdravljive
bolezni in
skusajo
minimizirati
simptome ter
zdraviti otrok na

Predstaviti, na svoj nacin (z

kakSen nadin naravnimi

pristopiti  do pripravki), kar
starSev, ki ne L povzroca

- . Kvalitativna ) .

. Zelijo/zmorejo N . izrazito
Massie, et Upottevati metodologija — | Otroci, oslabianie
al.,, (2017), pfiporoéil sistematicen oboleli s CF Etanja J
Avstralija regled n=3. ) .
J glede p & ( ) - Zdravstveni
. literature. . .
optimalnega delavci morajo
zdravljenja vzpostaviti
njihovih otrok spostljiv,

s CF. prijazen in
profesionalen
odnos do
starSev, da jih
pritegnejo k
skupnemu cilju:
zagotavljanju
optimalnega
zdravljenja
njihovih otrok.

Cilj je raziskati - Otroci in

breme . mladostniki s CF

. Kvalitativna .. . -
. skrbnikov . DruZine, ki potrebujejo
Fitzgerald, et .| metodologija — | . . ) Y.
otroka s CF in . imajo otroka, veliko pomodi
al., (2018), | . e krizno v
identificirati _ obolelega CF starSev in ti se
Irska o sekvencioniran .
rizi€ne v g (n=213). morajo zelo
o . | aStudija. . . o
dejavnike, ki hitro prilagoditi
vplivajo na vlogi
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Metodologija

Glavne ugotovitve, vezane

Avtor, drZava Cilj raziskave Vzorec na oskrbo
povecano neformalnega
obremenjenos skrbnika, kar
t skrbnikov (s zanje
pomocjo predstavlja velik
vprasalnika izziv. V Studiji je
CarerQol). bilo opazeno, da

za matere otrok
s CF oskrba
otroka pomeni
vecje breme kot
za ocCeta, ker so
imele glavno
vlogo pri oskrbi.
Tako matere kot
oCetje so izrazili
tezave v
psihomentalne
m stanju,
matere
pogosteje.
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6 INTERPRETACLA IN RAZPRAVA

Cisti¢na fibroza je prirojena neozdravljiva bolezen, ki prizadene ve¢ organskih sistemov.
Zanjo so znacilni doloceni simptomi, ki se pojavljajo pri vecini obolelih. Nekoc je veljala
za bolezen, za katero so umirali otroci in mladostniki, danes pa je zaradi presejalnih
orodij za zgodnjo postavitev diagnoze Zivljenjska doba vedno daljSa. Funkcionalne

omejitve kot posledice bolezni vplivajo na kvaliteto Zivljenja bolnika in njegove druZine.

V raziskavi Kir, et al. (2015) ugotavljajo, da so presejalni testi dojenckov na CF pomembni
za njihovo kvaliteto Zivljenja in da pozna postavitev diagnoze negativno vpliva na
vzdrievanje kvalitete Zivljenja. Podobno so ugotovili tudi ameriski raziskovalci
VanDevanter, et al. (2016), katerih cilj je bil ugotoviti potek CF pri otrocih in mladostnikih
glede na zgodnjo diagnostiko. Pri otrocih, kjer je bila izvedena zgodnja diagnostika, so
bili ugotovljeni boljsi izidi zdravljenja, vklju¢no z zmanjSano smrtnostjo. Kot vemo, je
disfunkcija CFTR pri dojenckih in majhnih otrocih povezana s povecanim tveganjem za
nabiranje sluzi v dihalnih poteh, zadebelitvijo stene bronhijev, s pojavom bakterijskih
okuzb, motnjami v delovanju trebusne slinavke, zastojem v rasti in slabo

prehranjenostjo.

Nekateri starSi v€asih ne vidijo CF kot kroni¢ne, neozdravljive bolezni in skusajo
simptome minimizirati ter zdraviti otroka na svoj nacin, npr. namesto z antibiotiki z
naravnimi pripravki, kar povzrodi izrazito poslabsanje stanja pri otroku. Otroci in
mladostniki potrebujejo precej pomoci s strani starSev, tako kot pri jemanju terapije kot
pri ostalih aktivnostih, potrebnih za obvladovanje simptomov bolezni. Avstralski
znanstveniki Massie, et al. (2017), so skusali ugotoviti, kako pristopiti do starsev, ki ne
Zelijo ali ne zmorejo uposStevati priporocil glede optimalnega zdravljenja. Njihova glavna
ugotovitev je bila, da morajo zdravstveni delavci predvsem vzpostaviti spostljiv, topel, a
hkrati profesionalen odnos do starSev in jih tako pritegniti k skupnemu cilju, to je

zagotoviti optimalno zdravljenje njihovih otrok. Podobno ugotavljajo tudi znanstveniki
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Grossoehm, et al. (2014), ki menijo, da so pomembne usmeritve za uporabo rutin pri
oskrbi otrok s CF, s ¢imer si olajSajo vsakodnevno Zivljenje. Pri tem je potrebno v dnevno

rutino vkljuciti otroke in druzinske ¢lane, kar zmanjsuje konflikte v celotni druzini.

Alpern, et al. (2015) so s pomocjo starSevskega vprasalnika CFQ-R pri otrocih s CF,
mlajsih od 6 let, skusali ovrednotiti dnevno simptomatiko teh otrok. Rezultati kazejo, da
lahko starsi s pomocjo vprasalnika CFQ-R zanesljivo porocajo o simptomih, bremenu
zdravljenja in dnevnem funkcioniranju otrok, pri tem pa izstopa porocanje starSev o
velikih obremenitvah pri uvajanju novih zdravljenj, zaradi ¢esar pogosto menijo, da ta

ne dosegajo njihovih pri¢akovanj.

Cilj irskih znanstvenikov Fitzgerald, et al. (2018) je bil preuditi obremenitev starSev kot
skrbnikov oz. negovalcev otrok s CF s pomocjo Career CQO vprasalnika in doloditi
faktorje, ki pomembno vplivajo na obremenitev in kvaliteto Zivljenja starSev. Zanimala
jih je tudi razlika materami in oCeti. Oskrba otroka s CF je namrec tezavna in predstavlja
izziv na vecC nivojih, kot so tezave pri sprejemanju napredovanja bolezni, financna
obremenitev zaradi oskrbe, zapleteni urniki zdravljenja v odvisnosti od izbruhov
simptomov bolezni, pogosti obiski ambulant, prilagajanje druzinskega Zivljenja zaradi
hospitalizacij otroka in podobno. Rezultati Studije so pokazali, da so tako matere kot
oCetje podobno ocenili kvaliteto Zivljenja, kar se ti¢e veselja in srece, kot starsi otrok z
drugimi kroni¢nimi boleznimi. V sploSnem so matere obcutile vecjo obremenitev zaradi
bolezni kot ocetje. V studiji je tudi ugotovljeno, da obstaja povezava med bolj izrazeno
depresijo pri starSih in posledi¢no njihovem slabSem sodelovanju pri zdravljenju in
terapijah, povezanih z boleznijo otrok. Poveano breme mater se je pokazalo tudi v
Studiji Zubrzycka (2018), vendar so matere za spopadanje z otrokovo boleznijo izbrale
pozitivno strategijo, in sicer aktivno delovanje, sprejemanje bolezni in podporo v veri.
Analiza rezultatov je pokazala, da je pri sooCanju z boleznijo potrebno Se naprej

spodbujati ohranjanje ves¢in pozitivnega holisti€nega pristopa.

V nadaljevanju se raziskava Zorcec, et al. (2019) navezuje na ugotavljanje kakovosti
Zivljenja otrok s CF v Republiki Makedoniji z vidika starsev. V kolikor se starsi z otrokovo
boleznijo spoprijemajo pozitivno, ima to tudi na otroka pozitiven efekt. Zelo pomembna

je podpora druZine oz. pri mladostnikih podpora vrstnikov. Ceprav Zivljenje otrok in
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mladostnikov s CF v veliki meri povzro¢a anksioznost, strah in depresijo ter
obvladovanje simptomov zahteva veliko angaZiranost vseh vpletenih, pa v Studiji
ugotavljajo, da otroci kljub bolezni poskusajo Ziveti polno Zivljenje. Tako starsi kot otroci
z boleznijo namrec nimajo druge moznosti kot Ziveti v razmerah, kakrsne so, in uzivati v

trenutkih tukaj in zdaj.

Z raziskavo ameriskih raziskovalcev (Barker, et al., 2012), katerih cilj je bil ugotoviti, kako
lahko spremembe v psihofizicnem razvoju mladostnika vplivajo na njegovo kvaliteto
Zivljenja, lahko vidimo, da je to podrocje, ki ga nikakor ne moremo deliti na »¢rno in
belo«, ampak je vmes Se polno sivih nians, ki niso nujno slabe. Spremembe v
psihofizicnem razvoju lahko povzrodijo zmanjSanje adherence mladostnika pri potrebnih
terapijah in jemanju zdravil, ker starsi kot skrbniki ne predstavljajo vec¢ sredisca
mladostnikovega Zivljenja. Zanj so vedno bolj pomembni vrstniki, njihovo mnenje,
sprejetost v druzbi. Rezultati Studije so pokazali, da tako starSi kot vrstniki podpirajo
mladostnike pri rednem jemanju zdravil in izvajanju terapij. Razlike so v tem, da druzina
sodeluje v smislu priprave zdravil, medtem ko vrstniki mladostnika s CF predvsem
opogumljajo za zdravljenje. Poleg tega druzina sodeluje pri terapiji vsakodnevno, vrstniki
pa le obcasno. Mladostnik sicer Se vedno potrebuje podporo druzine, predvsem ob
poslabsanju bolezni in hospitalizaciji, vendar je takrat zelo pomembna tudi podpora
vrstnikov v smislu kontaktiranja preko socialnih omreZij, saj se bolnik Zeli pogovarjati o
vsakodnevnih stvareh in ne Zeli dodatnih vprasanj o bolezni. Ce potegnemo érto, vidimo,
da podpora druZine in vrstnikov pozitivho vpliva na boljSe obvladovanje bolezni in

prispeva k boljsi kvaliteti Zivljenja.

Se vedno pa se odpira vprasanje, kako oblikovati strategije, s katerimi bi se otroci in
mladostniki laze soocili s simptomi bolezni. Malone, et al. (2019) ugotavljajo, da
trenutno ni mozZno identificirati nobene randomizirane studije, ki bi podprla oblikovanje
taksnih strategij in dala jasne usmeritve glede pristopa soodlo€anja vseh vpletenih pri

obvladovanju CF otroka oz. mladostnika.

Kljub vsemu pa iz navedenih raziskav ugotavljamo, da Se vedno ni natancnih, jasno
izrazenih usmeritev glede spremljajocih terapij in pristopov, ki bi pripomogli k boljsi

kvaliteti Zivljenja otrok in mladostnikov. Vidimo, da zelo pomembno vlogo igra sprejetost
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med vrstniki, pozitivha naravnanost, poskusi zmanjsanja stigmatizacije bolezni, spostljiv
odnos, vzpostavitev zaupanja in sodelovanje med vsemi udeleZenimi, torej starsi,
zdravstvenim osebjem in otroki, moznost nudenja psiholoske podpore starSem, da ne

Zivijo le za otrokovo bolezen.
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7 SKLEP

Cisti¢na fibroza je avtosomna recesivna genetska bolezen. Gre za redko bolezen, ki
prizadene vec organskih sistemov, vendar so dihalne manifestacije odgovorne za 90 %
obolevnosti in umrljivosti. V Sloveniji se vsako leto rodijo 3 do 4 otroci s CF, kar pomeni
skupno priblizno 100 bolnikov. Kljub temu da se bolezen pri vsakem bolniku kaze na
drugacen nacin, obstajajo simptomi, ki se pojavljajo pri razmeroma vseh otrocih s CF. Pri
CF gre za okvaro proteina CFTR na sedmem kromosomu, kar povzroca Stevilne
zdravstvene teZave. Danes je Zivljenjska doba relativno dolga, starost bolnikov se je
povecala za vsaj 2x, za kar je zasluinih ve¢ dejavnikov. Ceprav rutinsko presejalno
testiranje v Sloveniji Se ni uvedeno, se bolezen lahko odkrije glede na klini¢no sliko,
povprecna starost pri ugotovljeni diagnozi CF je 6 mesecev. Prognoza bolezni je boljsa
tudi zato, ker so bolniki vpeti v multidisciplinarno obravnavo, ki zagotavlja optimalno

psihofizicno zdravljenje.

Ker v fazi odrascanja prihaja do psihofizitnega in socialnega razvoja otroka oz.
mladostnika, ki se zaveda negativnih posledic bolezni, imajo oboleli nekoliko vec tezav
kot zdrava populacija. Ravno zaradi tega je izrazena potreba po dodatnih ne-
zdravstvenih obravnavah, in sicer na psiholoSkem podrocju, v obliki motivacijskih
razgovorov, psihosocialne podpore in kognitivno-vedenjske terapije za vse bolnike s CF.
Kot pozitivna bi se lahko izkazala uvedba ”life coacher-jev”, saj je zelo pomembno, da ti

nekdo prisluhne, predvsem v obdobju, ko si zaradi bolezni v slabsi psihofizi¢ni kondiciji.

Na kvaliteto Zivljenja otrok in mladostnikov pomembno vpliva mnogo dejavnikov.
Nekateri so prepoznani Ze dlje ¢asa, kot na primer zgodnje odkrivanje bolezni, zgodnje
nadomescéanje encimov in prehranska podpora, redno jemanje zdravil in redna dihalna
terapija. Drugi pomembni dejavniki pa se v raziskavah zaenkrat Sele nakazujejo; mednje

lahko pristevamo psihosocialno podporo, opolnomocenje otroka in mladostnika glede
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zdravljenja in pomoc¢ starSem pri oskrbi otroka, saj pozitivho druzinsko okolje in

dinamika pomembno prispevata k optimalnemu zdravljenju otrok in mladostnikov s CF.

Ne glede na vse pa je bilo v zadnjih letih kljub majhnemu stevilu obolelih s CF v Sloveniji
narejenih veliko pozitivnih premikov, ki vodijo v izboljSano kvaliteto Zivljenja in daljSo

Zivljenjsko dobo bolnikov s CF.
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