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ESIPUHE

Tdmin opaskirjasen tavoitteena on antaa tietoa kystisestd fibroosista ja sen
hoidosta sairaanhoitajille. Opaskirjanen on laadittu Rovaniemen ammatti-
korkeakoulun (RAMK) hoitotyonkoulutusohjelman sairaanhoitajakoulu-
tuksen opinniytetydni. Toimeksiantajana on ollut Hengitysliitto Heli ry,
Helin harvinaiset. Opaskirjasen tekijit ovat toimineet yhteistyossi Helin
harvinaisten suunnittelija Marika Kiikala-Siukon kanssa opasta kirjoitta-
essaan.

Kystinen fibroosi koskettaa liheisesti toista timin oppaan tekijoistd, koska
oma tytir sairastaa kyseistd sairautta. Tyttdren sairaus on ollut lddkirien
mukaan vaikeimmasta péisti ja hoidot ovat olleet vuosi vuodelta haasteel-
lisempiA. Nyt hinen tulevaisuutensa niyttdd kuitenkin jo valoisammalta,
koska hinelle on tehty vuoden 2009 alussa molempien keuhkojen elin-
siirto.

Opaskirjasta varten teimme kyselyn kystistd fibroosia sairastaville ja heidin
omaisilleen. Sen tuloksena ilmeni sairauden moninaisuus, yksilollisyys ja
hoitojen vaativuus. Lisiksi tutkimukseen osallistujat kokivat tukemisen
ja kannustamisen tirkedksi osaksi kokonaishoitoa. Vastausten perusteella
selvisi, ettd tiedon saaminen vaikutti sairastavien suhtautumiseen ja sopeu-
tumiseen sairauteensa tai lapsensa sairauteen seki siihen, miten se vaikutti
niiden elimiin.

Tdmai opaskirjanen on laadittu opinndytety6n tutkimustulosten perusteel-
la ja se on pyritty tekemdin huomioimalla kyselyyn vastanneiden toiveet
ja kunnioittamalla heididn mielipiteitadn. Lisiksi olemme opinniytetyotd/
opaskirjasta varten lukeneet kirjallisuutta ja hyddyntineet eri tutkimuksia
sairaudesta sekd haastatelleet ladkireitd ja sairaanhoitajia, jotka ovat hoita-
neet CF:4d sairastavia ihmisid. Opaskirjasen luotettavuuden lisadmiseksi
eri asiantuntijat; 1aakdrit, sairaanhoitajat, ravitsemusterapeutti ja fysiote-
rapeutit ovat lukeneet opaskirjasen tekstit ennen sen julkaisemista. Toi-
vomme opaskirjasesta olevan hy6tyi erityisesti niille sairaanhoitajille, jotka
hoitavat CF:44 sairastavia ihmisid ja auttavat ndiden omaisia.

Haluamme kiittid kaikkia niiti ibmisid, jotka ovat edesauttaneet opaskirja-
sen valmistumisessa.
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1. JOHDANTO

Lapsen pitkiaikaissairauden tai vamman toteaminen voi olla sairastavan
laheisille jarkytys. Alkujarkytyksestd toivuttu sairauden kanssa tulee kylld
toimeen ja sen kanssa oppii elimiin. Toisaalta se voi kyll4 vaikuttaa moniin
asioihin elimiin myds monella myonteiselld tavalla, silld perheenjisenet ja
liheiset voivat 16ytdd paljon iloa ja tyydytystd pienistd lapseen liittyvistd
arkiasioista. Vanhemmat ja sisarukset saattavat joutua miettimiin ja suun-
nittelemaan elimiinsi uudella tavalla ja kenties tekemain muutoksia, joita
eivit muuten olisi rohjenneet tehdd. Vuorovaikutus perheessd lisidntyy ja
arjen pyorittiminen vaatii keskustelua, yhteistyotd, joustoa ja kompromis-
seja. Perheen sisdinen tehtivien jako saattaa muuttua ja perheenjisenistd
paljastua uusia kykyji (Mannerheimin Lastensuojeluliitto 2009).

Kystinen fibroosi on viistyvisti periytyvi aineenvaihduntasairaus, joka on
Suomessa erittdin harvinainen. Sairauden eri geenimutaatioita tunnetaan
jo yli tuhat. Se voidaan varmentaa hikikokeella, ulosteen elastaasipitoisuu-
den miiritykselld ja geeni- diagnostiikalla (Halme — Kajosaari 2005, 434).
Kystisestd fibroosista on kiytetty myos nimed mukoviskidoosi, jota ei juu-
rikaan endi kiytetd. Englanniksi kystinen fibroosi on cystic fibrosis, josta
kiytetdin yleisesti lyhennettd CF. Satunnaisesti Suomessa esiintyy lyhenne
KF (kystinen fibroosi).

Tami opaskirjanen on tarkoitettu kystistd fibroosia sairastavien parissa
tyoskenteleville sairaanhoitajille. Siind kerrotaan lyhyesti CF-sairaudesta
sekd sen vaatimista hoitojen eri osa-alueista, joita ovat mm. ravitsemus,
ladkehoito ja fysioterapia. Tarkoituksena on antaa lisiksi tietoa apuvili-
neistd, oheissairauksista seki sairauden haastavuudesta, moninaisuudesta
ja yksilollisyydesta.

Selvitimme kyselyn avulla CF:44 sairastavilta ja heidin omaisiltaan ko-
kemuksia sairauden hoidosta ja siitd, millaiset asiat he kokivat tirkeiksi
sairauden hoidossa. Hengitysliitto Helin harvinaisten rekisterin kautta
lihetettiin 70 kyselylomaketta CF:44 sairastaville tai heidin omaisilleen.
Kolmekymmenti (43%) henkilod palautti lomakkeen. Tutkimustuloksista
ilmeni sairauden harvinaisuus ja sen haasteellisuus. Kyselyyn vastanneet



odottivat, ettd henkilokunnalla tulisi olla enemmin tietoa sairaudesta ja
sen hoidosta. Nididen lisdksi my6s tuki koettiin tarpeelliseksi sairastuneelle
ja hidnen perheelleen.

Olemme laatineet opaskirjasen hoitotyon nikokulmasta kiyttden apuna
Roper — Logan - Tierneyn elimisen toimintoja.Opaskirjasta voi hyédyn-
tdd sairaanhoitajat ja muuta hoitoalan ammattilaiset suunnitellessa, to-

teutettaessa, arvioidessa ja kehitettiessi CF-sairastavien hoitoa. Opas jid
Hengitysliitto Helin harvinaisten kiytt66n ja on saatavana Hengitysliiton
internetsivuilta sihkoiseni versiona.



2. PITKAAIK{\ISSAIRAS THMINEN
HOITOTYON HAASTEENA

Pitkdaikaissairaudella tarkoitetaan sairautta, joka aiheuttaa pitkdaikaista
ladketieteellisti ja toiminnallista haittaa ihmisen elimissd (Mannerheimin
Lastensuojeluliitto 2009). Titd opaskirjasta varten laaditun kyselyn tutki-
mustulosten mukaan: "kystisti fibroosia sairastava on myés ihminen, joka
usein unohdetaan sairaalamaailmassa. Osastolle joutuessaan hoidetaan sai-
rautta, joka on moninainen ja jokaisella yksilollinen. Hoitajan kartoittaessa
hoidon tarpeita ja suunnitellessa hoitoa yhdessi laikireiden kanssa unoh-
detaan usein itse potilas. Tdmi on ymmarrettivid, mutta ei hyviksytravii.
CF:44 sairastavan omaisina ymmarrimme timin uusissa hoitopaikoissa,
joissa ei ole ennen hoidettu CF:34 sairastavaa. Hoitoja on paljon, ja ennen
kuin saadaan kaikesta kokonaiskisitys, sithen menee aikaa. Omahoitaja
ja tuttu hoitoympdristo ovat CF-di sairastavalle ihmiselle paras mahdolli-
nen paikka, koska omahoitaja tietdd hoidon kokonaisuuden ja sairastava
ihminen on ennestddn tuttu hoitohenkilokunnalle. Hoidon tavoitteitta
voidaan paremmin toteuttaa ja arvioida. Lisiksi sairauden eteneminen
huomataan herkemmin seki pystytdan etukiteen suunnittelemaan monia-
mmatillisen tydoryhmin kanssa potilaan kokonaishoitoa.” (Tutkimuksen
tuloksia 2009.)

Pitkdaissairaan potilaan tai asiakkaan turvallisuus tulee hoitotydssi aina
huomioida. Hinen ulkoisen turvallisuutensa perustana on asiakkaan/po-
tilaan luottamus saamaansa hoitoon sekd hinen itsemiirdimisoikeus ja
hoitosuhteen luottamuksellisuus. Luottamusta voivat heikentdd aikaisem-
mat huonot sairaalakokemukset seki pelko. Jokaisella yksilslld on oikeus
turvallisuuteen, joka on jaettu sisdiseen turvallisuuteen, milld tarkoitetaan
turvallisuuden tunnetta seki ulkoiseen turvallisuuteen, milli tarkoitetaan
turvallista ympdristdd. Sisdinen turvallisuus perustuu omaan itseensi ja
toisiin ihmisiin kohdistuvaan luottamukseen ja se vahvistuu myénteisilld
eliminkokemuksilla. Elimankokemusten hankintaan liittyy monesti eri-
laisia kriisejd, joiden ldpikdynti kypsyttdd ja vahvistaa ihmistd positiivisella
tavalla ja sithen vaikuttaa myds oma persoonallisuus, temperamentti, eli-
minfilosofia ja uskonnollinen vakaumus. (Anttila ym. 1998, 44 — 46.)
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Turvallisuus on tirked osa-alue ja sithen vaikuttaa potilaan suhtautumi-
nen hoitoihinsa, hoitohenkilokuntaan ja hoitoympiriston sekd niiden
suhtautuminen potilaaseen. Tutkimustulostemme mukaan hoidon jatku-
vuuden turvaaminen potilaalle seki tuttujen hoitajien ja tutun hoitoym-

pariston merkitys ovat tirkeitd CF:44 sairastaville ja heidin omaisilleen.
(Tutkimuksen tuloksia.)

Hoitotyd pohjautuu humanistiseen ihmiskisitykseen, joka korostaa ihmi-
sen henkistd puolta, siind on tirkeintd vapaus ja yksilollisyys. Ihmiska-
sitys ohjaa tapaa, miten ihminen suhtautuu itseensi ja toisiin ihmisiin.
Se muodostuu ihmisen perusominaisuuksien pohjalta, silli ihminen on
ainutkertainen yksilo ja on itse parhaimmin selvilld omasta hyvinvoinnis-
taan. (Anttila ym. 1998, 12.)

Hoitotydssd ihminen otetaan huomioon kokonaisuutena eli holistisena.
Sithen kuuluu ihmisen fyysinen olemus, joka koostuu soluista, solujen
muodostamista kudoksista ja elimistd sekd toimivista elinjirjestelmistd.
Ihmisen psyykkisen ulottuvuuden tunnusomainen piirre puolestaan on
tietoisuus ja se sisdltdd muistin, ajattelun, taidon, kisiteltivin tiedon, tah-
don ja tunteen sekd toiminnan hengelliselld tasolla. Jokaisella ihmiselld on
hinelle tyypillinen tunne- ja kokemusmaailmansa, silli hin pystyy ajat-
telemaan, perustelemaan ja arvioimaan toimintaansa jirkiperiisesti. So-
siaalinen olemus ihmisestd eldd suhteessa luontoon, kulttuuriin ja yhteis-
kuntaan, jossa hin eldi yksilond, erilaisten ryhmien ja yhteisojen jiseneni
luovassa yhteydessi ympiristonsi kanssa. Thminen kehittyy sosiaaliseksi
”olennoksi” olemalla yhteydessi toisiin ihmisiin ja omaksumalla yhteison-
sd kdyttdytymissidnnot ja tavat. Tdrkein sosiaalinen ryhmi hinelle on per-
he. (Anttila ym. 1998, 12 -13.)

Tiiti opaskirjasta varten laadittuun kyselyyn vastasivat kystisti fibroosia sairastavat itse tai
heidin vanhempansa. Vanhemmat olivat vastanneet O — 12 -vuotiaiden sairastuneiden puo-
lesta ja yli 12-vuotiaat vastasivat itse tai yhdessi vanhemman kanssa (Kuvio 1). Tutkimukseen
vastanneiden tarkkaa ikii ei kysytty, vain ikijakawmaa. Tutkimustuloksissa ilmeni, etti nuorin
tutkimukseen osallistuja oli kahden kuukauden ikiinen ja yli 30-vuotiaita oli kaksi. Suurin osa
73 % tutkimukseen osallistujista oli alle 18-vuotiaita ja loput yli 18-vuotiaita. Eniten vastaa-
Jjista oli 0 - 7 -vuotiaita. (Kuvio 2).
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Kuvio 2. CF-sairastavien ikdjakauma

2.1 Kystinen fibroosi monielinsairaus

Kystinen fibroosi on yleisin valkoihoisen vieston periytyvi aineenvaihdun-
tasairaus, joka vaikuttaa moneen elimeen ihmisessi. Suomessa kystinen
fibroosi on poikkeuksellisen harvinainen. Se on vaikea, etenevi ja usein
kuolemaan johtava sairaus. Sairauden patofysiologia sijaitsee kromosomi
7:n pitkissd haarassa. Tami aiheuttaa sen, ettd elimiston soluissa veden,
natriumin ja kloridin normaali kulku solukalvon lipi on estynyt. CFTR
(cystic fibrosis transmembrane conductance regulor) proteiini on solukal-
vojen valkuainen ja timin tehtdvd on hiiriintynyt kystisessd fibroosissa.
CFTR on ATP-riippuvainen kloridikanavassa kaikkialla elimistdssd ja sen
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merkittdvin tehtdvd on haiman, hengitysteiden ja suoliston alueella. (Hal-
me - Kajosaari 2005, 434-435.)

Kystisen fibroosin taustalla on solukalvojen suolankuljetusvaurio, joka
nikyy usean elimen toiminnassa kuitenkin pidsddntoisesti keuhkoissa ja
haimassa. Kloridinerityksen estyminen ja natriumin absorptio sitkistavit
hengitysteiden limaa, joka toimii bakteerien elatusaineena. Paksu lima
haittaa virekarvatoimintaa ja johtaa yhdessi bakteeri-infektion kanssa
keuhkoputkien laajentumiseen ja bronkiektasioihin. Ylihengitysteissd on-
gelmia ilmenee toistuvina sinuiitteina eli poskiontelotulehduksia. Lisiksi
nenipolyypit ovat tavallisia. Kloridikanavan toimimattomuus aiheuttaa
my®&s hiirioitd maksassa, sappirakossa ja suolenrauhasissa. (Halme — Kajo-

saari 2005, 435-436.)

Haiman vajaatoiminta kehittyy valtaosalle kystistd fibroosia sairastavalle
jo ennen syntymai ja ruuansulatusentsyymien puute johtaa ravintoainei-
den imeytymishiiri66n ja rasvaripuliin. Haiman toimintahiiri6 vaikuttaa
my®&s insuliinieritykseen ja diabetes kehittyy lahes puolelle jo nuoruusvuo-
sina. Sairauteen voi liittyy niveloireita seki aikuisidssi esiintyy osteopo-
roosia ja varsinkin miehilld hedelmittomyyttd. (Halme - Kajosaari 2005,

4306.)

2.1.1 Perinnéllisyys ja sairauden diagnosointi

Perinnéllisyys sairauden synnyssi vaatii molempien vanhempien tautigee-
nin kantajuutta. Raskaudessa molempien vanhempien ollessa kantajina on
25 %:n riski saada kystistd fibroosia sairastava lapsi (kaavio 1). Vanhem-
mat ovat yleensi terveitd kantajia, jotka eivit tiedd kantavansa tautigeenii
(Valmari, 2009.) Suomalaisista vain noin joka 80:s on taudin oireeton
kantaja. Muissa maissa kantajia on noin 5 % viestostd. (Halme - Kajosaari

2005, 435.)

Suomessa sairauden perinnéllisyyden synnyssi on kaksi valtamutaatio-
tyyppid, jotka aiheuttavat yhteensd noin 80 % kaikista diagnosoiduista
CF-potilaista. Heistd puolella on delta F508-tyyppi (taudin vaikeampi
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muoto) ja noin 30 %:lla tyyppi 394delTT (hiukan lievempi tautimuoto)
ja jokin muu mutaatio on noin 20 %:lla. (Halme - Kajosaari 2005, 435.)

Peittyva eli resessiivinen periytyminen

aiti, kantaja @ @ isa, kantaja

munasolut Q @ Q siittiot

*

terve terve kantaja terve kantaja sairas
1/4 = 25%

Vaestoliitto perindllisyysklinikka 2005
Kaavio 1. Taudin periytyvyys

"Voi lasta, jonka otsalla suukko maistuu suolaiselle!
Hiinet on noiduttu ja héin kuolee varhain.”
(kansanloru 1500-luvulta)

Epiily CF-sairaudesta perustuu Kkliinisiin oireisiin sairauden diagnosoin-
nissa. Hien kloridimairitys johtaa usein diagnoosiin. Hikikokeessa hien-
eritystd stimuloidaan pilokarpiinilla ja midritetddn kisivarren ihon hien
natriumkloridipitoisuus. Pitoisuus alle 40 mmol/l on varmasti viitealueella
ja lihes varmasti patologinen on 60 mmol/l ylittavi arvo. Hien natrium-
kloridipitoisuus voi olla suurentunut muistakin syistd kuten huonosta ra-
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vitsemustilasta, kilpirauhasen tai lisikilpirauhasen vajaatoiminnasta, hypo-
gammaglobulinemia, lisimunuaisen vajaatoiminnasta tai keliakia. Hikikoe
pystytdin tekemidn kaiken ikdisille. Kaikilla vastasyntyneilld hien kloridi-
pitoisuudet ovat kuitenkin suurentuneet ensimmdisten elinvuorokausien
aikana. Episelvissi tuloksissa tulee hikikoe toistaa ja pyrkia geenidiagnos-
tiikkkaan sairauden varmistamiseksi. (Halme - Kajosaari 2005, 436.)

DNA-analyysi kystisen fibroosin geenivahvistus varmistaa diagnoosin. Ne-
gatiivinen tulos ei sulje sairautta pois, koska kaikkia geenimutaatioita ei
vield tunneta. Kystisen fibroosi sairauden eri geenimutaatioita tunnetaan
jo yli tuhat erilaista. Varhaisraskaudessa viikoilla 11-12 istukkabiopsian
avulla tai raskausviikolla 16 lapsivedestd voidaan tehdd kromosomi- ja
geenitutkimus, jonka tulosta verrataan perheen aiemman CF-sairastavan
potilaan analyysiin. (Halme - Kajosaari 2005, 436.) Niytteenotto lisda ras-
kauden keskenmenoriskii 0,5 - 1 %:a (Viestdliitto 2009).

Sairauden diagnosoinnin yhteydessi tutkitaan haiman eksokriininen va-
jaatoiminta midritctimalld ulostendytteen elastaasi-proteaasipitoisuus. Elas-
taasi on haimaspesifinen, ja pitoisuuden 200 mikrogrammaa/g ylittivit
arvot kuvastavat normaalia toimintaa. Synnynniisessd puutostilassa kuten
kystisessd fibroosissa mairi on hyvin pieni, alle 50 mikrogrammaa/g. (Hal-
me - Kajosaari 2005, 436.)

Kyselyyn vastanneiden mukaan kystinen fibroosi diagnosoitiin hyvin varhaisessa vaiheessa. 29
henkiloi (97% ) oli saanut CF-diagnoosin ennen seitsemiid ikivuotta. Yhdelle henkilille ( alle
3 %) oli diagnoosi tehty seitsemdiin ikivuoden jilkeen (Kuvio 3).

50%
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% ==
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Kuvio 3. Kystisen fibroosin diagnosoinnin ikidjakauma
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2.1.2 Kystisen fibroosin ilmeneminen Suomessa

Seuraavar tilastor ovar Hengitysliiton historian luennolta ja ne ovat vapaaehtoisuuteen perustu-
via tilastoja, eiviithi ole tiysin kattavia vaan suuntaa antavia (Jokinen, Leena 2008). Vuoden
1979 ( taulukkol) CF-esiintymiskoosteen mukaan CF-diin sairastuneiden kuolleisuus on ollut
suuri eri sairaaloiden alueella. Kymmenen vuoden ajalta CF:id sairastavia oli syntynyt 26 hen-
kilod eli keskimdidrin 2 - 3 henkilod vuodessa. Samassa ajassa heitii oli kuollut 19 henkiloi eli
1 — 2 henkiloi vuodessa ja vain 21 CF:di sairastavaa henkilod oli elossa vieli vuonna 1979.

Taulukkol. CF -esiintymiskooste vuodelta 1979 (Jokinen 2008.)

v. 68 -77

elossa kuollut syntynyt

HYKS 4 (5) 12 7
TYKS 5 3 8
TAYKS 5 2 3
KYKS 3 1 3
OYKS 4 1 5
YHTEENSA 21 19 26/ 10 years

Vuonna 2008 CF-sairastavia oli 69 henkilolli, joista naisia oli 35 henkiloi ja miehii 33 hen-
kilod. Tilastosta voidaan pidtelli, etti CF-sairautta esiintyy tasaisesti miehilli ja naisilla.
Keskimddrin vuodessa tehdiin CF-diagnoosia 1-3 henkilolle (Taulukko 2).

Taulukko 2. CF —sairauden ilmeneminen Suomessa vuonna 2008
(Jokinen 2008.)

Iké vuosina Miehia Naisia Yhteensa
0-2v. 2 2 4
3-6v. 6 0 6
7—-12v. 3 15 18
13-16v. 3 5 8
17 - 20 v. 4 5 9
21v- 16 8 24
YHTEENSA 33 35 69
Lisaksi Ahvenanmaalla 1 CF-lapsi ja ulkomailla nelja suomalais-
ulkolaista CF-lasta (Saksa, Australia;Hollanti).
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Maailman valkoisessa viestissié CF:n ilmaantuvuus on noin 1:2 500.
Suomessa CF on erittiin harvinainen ja ilmaantuvuus vain kymmenesosa eli

1:25 000-30 000 (Halme — Kajosaari 2005, 435).

2.1.3 Obheissairaudet kystisti fibroosia sairastavalla ihmiselld

Kystisti fibroosia sairastavalla ibmiselli voi olla useita obeissairauksia. Tutkimukseen osallistu-
neista 47 %:lla oli oheissairauksia. Vastaajista 53 % kertoi, etti heill ei ollur lainkaan oheis-

sairauksia (Kuvio 4). Obeissairaudet kuvaamme esiintyvyyden mukaan (Kuvio 5).
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Kuvio 4. Oheissairauksien ilmeneminen
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Kuvio 5. Tutkimukseen osallistuneiden oheissairaudet

Tihin tutkimukseen osallistuneet kertoivat, etti heidin tai heidin lihei-
sensi yleisin oheissairaus oli CF-diabetes (CFRD, cystic fibrosis related
diabetes). CF-diabetes eroaa autoimmuunipohjalta syntyneesti diabe-
teksesta siten, ettei saarekesolu- ja insuliinivasta-aineita ole todettavissa.
Diabetes on aluksi vihdoireinen ja hiipivé, ei-ketoottinen sekundaarinen
erillinen kokonaisuus. Vain kolmanneksella CF:44 sairastavilla ihmisilla
on hyperglykemian oireita. Akuutit ja krooniset tulehdukset, aliravitsemus
ja imeytymishiiriot suolessa, glukagonin puutos, bakteerien litkakasvu ja



maksan heikentynyt toiminta heikentivit yhdessi glukoosiaineenvaihdun-
taa kystistd fibroosia sairastavalla ihmiselld. CF-diabeteksen ensisijainen
hoitomuoto on insuliinihoito, jonka tarve vaihtelee runsaasti. Ruokavalio-
ohjeissa noudatetaan ensisijaisesti kystisen fibroosin ravitsemussuosituksia.

Niitd ovat runsaskalorinen, proteiinipitoinen ruokavalio ja jossa on riitti-
visti suolaa. (Halme - Kajosaari 2005, 440.)

Astma oli toiseksi yleisin oheissairaus CF-sairastavalla. Astma on keuh-
koputkien limakalvojen tulehdussairaus (inflammaatio), johon liittyy
keuhkoputkien ahtautumista. Limakalvon reagoinnin taustalla on taval-
lisesti allergian (allergeenien) tai mikrobien (virukset, bakteerit) aiheutta-
ma tulehdusreaktio. Tyypillisid oireita ovat yski, limaneritys, hengityksen
vinkuminen ja hengenahdistus. Pitkdaikainen yskd oiseen aikaan on usein
astman ensioire. Lapsilla oireet ovat samat ja muina oireina ovat lapsen
kasvun hidastuminen, visyminen ja hinen vetdytyminen leikeisti ja lii-
kunnasta. (Haahtela, Tari 2010.)

Rasitusastmassa ruumiillinen rasitus aiheuttaa hengityksen kiihtymisen
ja hengitysteistd karkaa lampoi ja kosteutta, jonka vuoksi tulehtuneet li-
makalvot drtyvit ja keuhkoputket ahtautuvat. Oireina ilmenee kasvojen
kylmenemistd, yskimistd, liman eritystd ja hengityksen vinkumista. Kun
astma on hyvissd hoitotasapainossa, astmaatikko kestdd rasitusta hyvin.
Perinnéllisyys voi olla astman taustalla, mutta astmaan sairastumisen tir-
kein edellytys on keuhkoputkiston voimakas ahtautumis- ja allergiataipu-
mus. Lapsuusidn astma paranee usein itsestddn. (Haahtela, Tari 2010.)

Kystistd fibroosia sairastavalla voi olla "hoitoresistenttiastma”. (Valmari
2009). Silloin toisin kuin astmassa vain puolet potilaista saa apua lyhytvai-
kutteisista keuhkoputkia laajentavista lddkkeistd. Inhalaatiosteroidihoito
(kortisonihoito) hidastaa mahdollisesti keuhkovaurion etenemisti, mutta
ndyttdd kliinisestd tehosta ei ole. (Halme - Kajosaari 2005, 438.)

Vastaajista (7%:lla) ilmeni oheissairautena kilpirauhasen vajaatoiminta.
Kilpirauhasen vajaatoiminta (hypotyreoosi) syntyy, kun kilpirauhanen ei
pysty erittdmidn riitcdvisti elintoimintoja yllipitivid tyroksiini- ja trijo-
dotyroniinihormoneja. Thmisen perusaineenvaihdunta hidastuu. Thoon ja
sidekudokseen kerddntyy aineita, jotka aiheuttavat turvotusta. Usein koko
elinidn kestivini lddkehoitona kiytetddn tyroksiinia. (livanainen — Jauhi-
ainen — Pikkarainen 2006, 527-528.)
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CF:44 sairastavalla ihmiselld aineenvaihduntahiirivihin on monia eri syiti.
Haimarauhasten toimintahiirié johtuu poikkeavasta eritteestd, joka tukkii
haimatiehyet. Imeytymishiirididen oireita ovat heikko painonnousu ja/tai
alhainen BMI (painoindeksi) seki kasvuhiiriot ja viivistynyt puberteetti.
Oireina ovat myds suoliston ylivilkas toiminta, epimairiinen mahakipu
ja suolen toimiminen toistuvasti yli 3-4 kertaa vuorokaudessa seki suuret
ulostemiirit. Ulosteet ovat tahraisia, rasvaisia tai limaisia, ne voivat haista
“hirskiintyneeltd” ja olla vériltddn kalpeita ja vaaleita. Usein ulosteet kel-
luvat ja niitd on vaikea huuhtoa pois. Oireina voi olla vatsan turvotusta tai
pahoja ilmavaivoja. (Valmari, 2009.)

Keliakia on tavallinen ruoansulatuskanavan ongelma kystistd fibroosia
sairastavalla (Halme - Kajosaari 2005, 440). Keliakialla tarkoitetaan tilaa,
jossa vehnin, ohran ja rukiin sisiltimi gluteeni saa aikaan ohutsuolen
nukkalisikkeiden vaurion. Téstd seuraa ravintoaineiden imeytymishiirio
(livanainen ym. 2006, 437-438). Haiman bikarbonaattieritys on vihenty-
nyt ja entsyymien eritys poikkeavaa ja timi vajaatoiminta aiheuttaa ravin-
toaineiden imeytymishiiriditd, joka voi edesauttaa keliakian syntyd. (Hal-
me - Kajosaari 2005,440). Sairaus voi puhjeta missi idssd tahansa. Voi
ilmetd tyypillisid suolisto-oireita, kuten turvotusta, ilmavaivoja ja ripuloin-
tia. Hoitona gluteiiniton ruokavalio. (Ilivanainen ym. 2006, 437-438.)

CF:44 sairastavalle osteoporoosi aiheutuu monesta eri tekijisti, joita ovat
mm. haiman vajaatoiminta, D-vitamiinin puute, K- ja D-vitamiinin seki
kalsiumin huono imeytyminen, diabetes, glukokortikoidihoito, aliravitse-
mus ja huono fyysinen aktiivisuus. Osteoporoosi on luuston aineenvaih-
duntahiirio, jossa luuta menetetdin tavallista nopeammin. Tavoitteena
on ennaltachkiisti sitd, sairauden hyvilld perushoidolla, monipuolisella
ravinnolla ja litkunnalla. Luun tiheyttd seuraamalla voidaan osteoporoosi
havaita ajoissa ja aloittaa hoito mahdollisimman tehokkaana. (Hengitys-
liitto, 2009a.)

CF:i4 sairastavalla ihmiselld on suurempi riski sairastua gastro-esofageaali-
seen refluksi-sairauteen eli GER:iin, jossa mahansisilto nousee ruokator-
veen. Kystiseen fibroosiin liittyvit bronkiekrtasiat aiheuttavat yskid, jonka
aiheuttama paineenmuutos altistaa mahan sisillén nousemisen ruokator-
veen varsinkin heti ruokailujen jilkeen. (Halme - Kajosaari 2005, 440.)



3. ELAMISEN TOIMINNAT CF:AA
SAIRASTAVAN IHMISEN TUKENA

3.1 Sairauden vaikutus verenkierto- ja hengityselimist66n

CF-sairauden vaikutukset verenkierto- ja hengityselimistén ulkoisina
merkkeini ovat rumpupalikkasormet, kellolasikynnet sekd ihon kalpeus ja
sinerrys kynsissi ja huulissa, jotka voivat pahentua aina infektioiden aika-
na. Huonossa kunnossa olevan potilaan vointia helpotetaan happihoidolla,
jotta sydin ei kuormittuisi litkaa. Keuhkotilanteen huonontuessa sydimen
kuormitus lisdéntyy ja syddmen tilaa seurataan ultradinitutkimuksilla ja
EKG:ll4 siannéllisen viliajoin. (Valmari, 2009.)

CF-potilaan keuhkot ovat syntymihetkelld normaalit. CF-potilaille infek-
tioita aiheuttava poikkeavan paksu ja sitked lima, joka tukkii pienid ilma-
teitd ja limarauhasia. Toistuvat hengityselintulehdukset ovat syyni keuhko-
putkien laajentumiselle eli Bronkiektasialle (bronchiectasia). Keuhkoihin
kehittyy vihitellen kroonisia bakteerikantoja eli bakteerikolonisaatioita.
Lima haittaa myos virekarvatoimintaa, joka johtaa keuhkoputkien laa-
jentumien kehittymiseen. Yleisoireita ovat kuume, visymys, ruokahalut-
tomuus ja painon lasku. Hengitysoireina ovat lisadntynyt hengenahdistus,
yski ja yskokset (Halme - Kajosaari 2005, 436-437). Yskd on elimiston
reaktio tulehdukselle hengitysteissi ja lima laukaisee yskinheijasteen, jon-
ka avulla lima pyrkii poistumaan hengitysteistd tulevan ilman mukana.
(Nienstedt — Hinninen — Arstila - Bjorkqvist, 2006, 289.)

Yskiminen on tyypillistid kystisessd fibroosissa ylimiiriisen liman poista-
miseksi. Tdma voi pelottaa kanssaihmisid, koska moni pelkii sairastuvansa
itse flunssaan. T4lloin on hyvi kertoa, ettei timi yski tartu ja siitd, mistd
yskiminen johtuu. Asioista kertominen muille auttaa heitd ymmartimain
ja suhtautumaan oikein. Usein sairauden salaaminen ja yskimisen viltte-
leminen tuo paineita niin potilaalle kuin hinen omaisilleenkin. ( Jokinen

2008).

CF:d4 sairastavan yskiminen rasittaa ja haittaa monia jokapiiviisid toi-
mintoja sekd voi estdd nukkumisenkin. Yskiminen on pahinta yleensi
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aamuisin potilaan heritessi tai asentoa vaihtaessa ja muulloin rasituksen
yhteydessi. Infektion aikana liman miiri kasvaa oleellisesti ja sen mairas,
koostumusta, virid ja hajua tulee seurata. Yskokset tulee sylked kertakiyt-
toliinaan, joka hivitetddn vilictomisti tai kannelliseen yskoskuppiin seki
huolehditaan kisihygieniasta. Veren yskiminen vaihtelee keuhkoputken
tulehduksen vakavuuden mukaan. Voi esiintyd punaiseksi virjiytynyt-
td limaa jopa massiiviseen verenvuotoon asti. (Roper — Logan — Tierney

1992,149- 150.)

Ensimmiinen massiivinen veriyski siikdyttdd vanhempia ja itse CF:44 sai-
rastavaa ihmisté. Tilanteessa kannattaa yrittdd rauhoitella CF:44 sairastavaa
ja turvata hinen hengityksensi ja auttaa hinet hyvidin istuma-asentoon
sekd suojata yksityisyys. Tirkedd on myds siistid ympiristd yskimisen ta-
saannuttua seki ottaa yhteys ldakiriin (Valmari 2009). Usein kuolinsyyna
kystistd fibroosia sairastavalla on loppuvaiheeseen edenneen bronkiektasia-
taudin aiheuttama hengitysvajaus (80%:a tapauksista) tai kystoihin liittyva
komplikaatio, kuten keuhkoverenvuoto tai ilmarinta. Lapsuusidssi puo-
lella CF:di sairastavista esiintyy virtsankarkailua, joka johtuu yskimisen
aiheuttamasta paineenmuutoksesta. (Halme — Kajosaari 2005, 436, 438.)

3.1.1 Tutkimukset hengittimisen seurannassa

Hengittdmisen seuranta ja tutkimukset ovat tirkei osa CF-potilaiden
hoitotydtd, koska hengitysticongelmat ovat yleisid kystisestd fibroosia sai-
rastavilla ihmisilli. Hengitystietulehdukset voivat aiheuttaa hengityksen
vaikeutumista ja sen vuoksi hengityksen seuraaminen ja hapetuksen tur-
vaaminen ovat osa sairauden hoitoa ldikehoidon ja ravitsemuksen lisini.
Happisaturaatiota seuraamalla ja tarvittaessa happihoidolla turvataan riit-
tdvd hapetus infektioiden aikana .(Halme — Kajosaari 2005, 438.)

Hengityseritteiden tutkiminen auttaa selvittimiin hiiva- tai bakteeri-
kantoja sekd antaa suuntaa antibioottihoidoille ja kertoo taudin eri vai-
heista. Sainnollisilli keuhkorontgenkuvilla seurataan taudin etenemisti.
Ohutleike-TT voi osoittaa poikkeavia 16ydoksid jo taudin varhaisvaihees-
sa. Kystistd fibroosia sairastaville tulee ennen pitkdd hyvistikin hoidosta



huolimatta pysyvid bakteeritulehduksia hengityselimiin. Bakteerikasvua
hoidetaan hengitettivin antibioottihoidoin ja myshemmin my6s suonen-
sisdisesti annettavilla antibioottein. (Halme — Kajosaari 2005, 437.)

Spirometrilld ja pef-seurannalla tutkitaan keuhkotilavuuden muutoksia.
CF:ii sairastavat, joilla on keuhko-oireita, tottuvat pienesti pitien erilai-
siin lddke-, ravitsemus-, inhalaatio- ja tyhjennyshoitoihin sekd hengitysfy-
sioterapioihin (Halme — Kajosaari 2005, 437). Tehokkailla keuhkotuule-
tusta parantavilla ja keuhkojen liman poistamista tehostavilla harjoitteilla
apuvilineineen yritetddn siirtdd niiden kroonisten bakteerikolonisaatioi-
den tuloa myShemmaksi. Kaikista infektioista tulee aina huolehtia erityi-

selld huolellisuudella ja tavanomaista herkemmin my®s antibioottikuurein.
(Jokinen 2004.)

3.1.2 Fysioterapia hengittimisen tukena

Fysioterapian ensisijainen tarkoitus on potilaan liman irrottaminen
hengitysteistd sekd pyrkid hillitsemdin bakteerien kasvua ja infektioiden
midrdd (Halme - Kajosaari 2005, 437). Lisiksi fysioterapian tavoitteena
on yllipitad ja kohottaa CF-sairastavan ihmisen fyysistd suorituskykyi ja
lihasvoimaa seki turvata rintakehin liikkuvuus ja parantaa oman kehon
tuntemusta. Hengitysteisti liman irrottamisen apuna kiytetiin erilaisia in-
halaatiohoitoja, joiden tarkoitus on helpottaa liman nousemista ylos hen-
gitysteisti yhdessd tyhjennyshoitojen avulla. Tyhjennyshoitoihin kuuluu
erilaisia valutusasentoja, taputuksia ja tdristyksid seki erilaisia puhallus- ja
hengitysharjoituksia. Potilaalle opetetaan oikeaa huffaustekniikkaa ja oi-
keaa yskimistekniikkaa, jonka avulla pyritiin saamaan lima tehokkaam-
min pois hengitysteisti ja sen avulla ylldpitimiin hyvii keuhkotoimintaa
(Willamo, Patrick 2009). Fysioterapeutin ohjauksessa CF-potilas on 1-5
kertaan viikossa, mutta kuitenkin jokaisen kohdalla fysioterapiatarve ar-
vioidaan henkilokohtaisen voinnin ja terveystilanteen mukaan. (Valmari

2009.)

Kystistid fibroosia sairastavaa kannustetaan fyysiseen aktiivisuuteen ja kaik-
ki tdrind’-litkunta on eduksi kotona ja vapaa aikana. Fysioterapeutti ohjaa
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ja neuvoo kuntoharjoittelua sekd kannustaa ja innostaa lasta liikkkumaan.

Siind tirkedd on siilyttdd litkkumisen ilo. Lapsen fysioterapiassa tulee ottaa

huomioon lapsen iki ja hinen pelko- tai jannitystilat sekid innokkuus eri

asioihin. Fysioterapeutin tulee huomioida potilaan rajoitukset ja suhtautu-

minen eri apuvilineisiin lisiksi tulee varata riittdvisti aikaa uusille asioille

ja kdyttdd apuna erilaisia leikkeji. (Willamo 2009.)

3.1.3 Fysioterapia ja sen toteutus sairaalajaksoilla

Tutkimukseen osallistuneista sai fysioterapiaa 83 % ja 17 % ei saanut fysioterapiaa lainkaan
( Kuvio 6 ). Fysioterapiasta huolehti fysioterapentti, CF-sairastava itse, vanhemmat tai kaikki
yhdessi. 14 henkiloi tutkimukseen osallistuneista vastasi, etti fysioterapian toteutuksesta huo-
lehti CF-sairastava, vanhemmat ja fysioterapeutti yhdessi. Niissi tapauksissa lapsi oli vieli alle
15-vuotias ja fysioterapiaa oli 1-2 kertaa piivissi viikon jokaisena piivini. Fysioterapeutilla
oli kiyntikertoja 2-10 kertaa viikossa. Fysioterapiasta huolehti fysioterapeutti yhdeksin henki-
lon kohdalla, silloin fysioterapiaa oli 1 -3 kertaa viikossa ja lisindi oli normaalia arkilijkuntaa.
Loput 4 henkiloi huolehti omasta kunnostaan itse eiki fysioterapiaa ollut lainkaan ( Kuvio

7).
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Fysioterapian miiiri viikossa vaibteli jonkin verran. Suurin osa 60 % CF-sairastavista sai
sidnndllisesti fysioterapiaa, 2-3 kertaa viikossa. Fysioterapian miidrvi oli verrannollinen keuhko-
infektioihin ja antibioottihoitojen mdidridin. Viikossa oli eniten fysioterapiaa, jos CF-id sairas-
tavalla oli runsaasti keuhkojen toimintaan liittyvii oireita ja vastaavasti vibiten fysioterapiaa
sai jos keuhko-oireita oli vihin. Fysioterapian mddriin vaikutti myos sairauden vaikeusaste
ja CFid sairastavien iki. Kouluikdiselli oli enemmiin fysioterapiaa kuin alle vuoden ikdiselli

( Kuvio 8 ).
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Kuvio 8. Fysioterapian mairi viikossa

3.1.4 Fysioterapiassa kiytettivit apuvilineet ja laitteet

Kuva 1. Pef-mittari

PEF-mittarilla (kuva 1.) mitataan uloshengityksen huippuvirtausta ja silld
saadaan tietoa erityisesti suurten keuhkoputkien viljyydesti. PEF-mittari
on myds erinomainen sairauden ja hoidon riittdvyyden seurantakeino.
Arvot pienenevit suurten keuhkoputkien ahtautuessa (esim astmassa)
ja hengitysvoiman vihetessi. PEF-mittarilla mitataan, kuinka nopeaan
uloshengitykseen potilas pystyy syvin sisddnhengityksen jilkeen. Kaikkien
PEF-mittarien kidyttdjien on tirkedd noudattaa oikeaa puhallustekniikkaa,
jotta tulos on luotettava. Puhallus suoritetaan ryhdikkiisti ja keuhkot
tyhjennetiin maksimaalisesti sisianhengityksen jilkeen mahdollisimman
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suurella voimalla. Puhallus toistetaan kolme kertaa ja puhallukset ovat hy-
viksyttivid, jos kahden suurimman puhalluksen vililld ei ole yli 20 1 /
min. eroa. PEF-arvoon vaikuttaa potilaan kiyttimi hengityslihasvoima,
joten tulos riippuu potilaan yhteistydstd. Luotettavan tuloksen saaminen
edellyttad puhaltamisen harjoittelua. Mittari tulee huuhdella limpimalld
vedelld kiyton jilkeen. (Astmaklinikka 2010.)

PEF:n viitearvot on esitetty oheisessa kuvassa (Kuva 2). Arvot ovat mak-
simissaan noin 30-35 ikdvuoden vililld ja riippuvat paitsi idstd, myos po-
tilaan pituudesta ja sukupuolesta. Seurantatutkimuksissa on muistettava
kiyttdd samalla potilaalla samaa mittaria. (Tukiainen 2010.)

PEF-viitearvot ikdryhmissid 15-85 v.

660 190 H6()
G40 1 8L, 40
620 I 620
600 Pill::m 600
e '33[] {L‘II'I:II igﬂ
E 560 ¥ oI 360
— £ Ormaanim alaraja: =
< 340 viilearvo miinus 80 1/min '::4{]
E 520 520
£ 500 ”:’;:* 500
= 480 /\ 2 _ 480
£ 460 /\ E Naiset 460
= Pituus
= 40 (cm) JH)
420 420
400 400
380 380
360 360
340 340

20 30 40 50 60 70 B0
Iki (v)

Kuva 2. Pef-viitearvot



Kuva 3. Voldyne

VOLDYNE:1l4 (Kuva 3) mitataan sisidgnhengitetyn ilman miirdd (5 lit-
raan asti) ja siitd voi myos seurata ilmanpainetta. Laiteen avulla saa erittdin
hyvin tuntuman hengityksessd kiytettdviin syviin lihaksiin. Mitattaessa
laitteen suukappale laitetaan kielen ja hampaiden viliin niin, ettd ilma
kulkee vapaasti. Sitten hengitetddn sisddn tasaisesti ja yritetddn pitdd kel-
tainen muovi pienemmissd kammiossa mahdollisimman alhaalla eli paine
pieneni koko hengityksen ajan. Kammioon on merkitty taulukko, jossa
on merkinnit good-better-best (hyvi-parempi-paras). Ilmavirta tulee pi-
tdd mahdollisimman tasaisena ja katsoa lopuksi suuremmasta kammios-
ta kuinka paljon on hengitetty ilmaa. (Voldyne, 2009.) CF:id sairastava
oppii timin avulla tunnistamaan syvit hengityslihaksensa ja yllapitimdin
niiden kuntoa seki oppii hyddyntimiin niitd myds muissa hengityshar-
joituksissa.

Kuva 4. Breas imp-2 laite

BREAS IMP-2 laite (kuva 4) on itseniinen ylipainelaite, joka on suunni-
teltu erityisesti akuuttiin tai pitkikestoiseen IPV (koneellinen limanpois-
totekniikka) -hoitoon. Fuchs Medicalin mukaan laite on tarkoitettu mm.
laitoksissa ja potilaan kotona annettavaan hengityshoitoon, hengityshoi-
toihin akuuteissa tai pitkikestoisissa sairauksissa. Hoidon aikana potilaan
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keuhkoihin johdetaan jatkuva, sykihtelevd kaasuvirtaus perikkiisind an-
noksina. Tdmi on tarkoitettu erilaisten keuhkosairauksista johtuvien peri-
feeristen ahtautumien ja hengityshiirividen hoitoon. Sen avulla pyritiin
saamaan potilaan keuhkoista lima pois ja nidin parantamaan keuhkotila-
vuutta ja hapetusta. IPV toimii tehokkaimmin silloin, kun sitd kiytetdin
yhdessi ja/tai vuorotellen tilavuuden ja virtauksen muutteluun perustuvan
manuaalisen hengitysteiden fysioterapian, kuten avustettu yskimisen, ta-
puttelun jne. kanssa. (Fuchs Medical.)

Hapetusta seurataan happisaturaatiomittarilla ennen ja jilkeen hoitojen,
jotta saadaan hoitovaikutus selville. Yskiminen hoitojen jilkeen on hyvi
merkki, silloin laite on saanut liikkeelle liman, joka poistuu yskimalld
keuhkoista. Huomioitavaa on, etti tuloksia alkaa tulla vasta useamman
kiyttokerran jilkeen riippuen keuhkotilanteesta ja selvit tulokset tulevat
vasta viikkojen kuluttua. Selvid tuloksia ovat mm. hapetuksen paranemi-
nen ja yskoksien viheneminen seki infektioiden harveneminen.

Kuva 5. CPAP-laiteisto

CPAP -laitteiston (kuva 5) avulla saadaan aikaan pieni ylipaine keuhkoihin
koko hengityssyklin ajan. Tami vaikuttaa hengitystoimintaan edullisesti
pitimilld ylipaineella keuhkorakkuloita pysyvisti avoinna. Uloshengityk-
sen lopussa keuhkoihin jddvi ilmatilavuus lisidntyy ja pitdd nidin keuhkoja
avoimempina. (livanainen ym. 2006, 270) Keuhkotilavuuden ja hape-
tuksen heikentyessid merkittavisti tai hengityskatkosten vuoksi, joudutaan
aloittamaan CPAP-hoidot riittdvin hapetuksen turvaamiseksi.



Kuva 6. Vesipep

VESIPEP:in (kuva 6) toimintaperiaate: Pulloon puhaltaminen vastustaa
uloshengitysti ja paineolosuhteet keuhkoissa muuttuvat. Keuhkojen pai-
neen lisiyksen my6td keuhkorakkuloissa olevat risteilevit ilmakanavat au-
keavat. Ilma kulkeutuu niditd kanavia my6ten liman taakse tyontden limaa
suuriin hengitysteihin, joista sen voi yskid pois. Hoidon tavoitteena on
tehostaa potilaan keuhkotuuletusta ja poistaa limaa keuhkoputkista. Tami
hoito on hyvi tehdi 15 minuuttia laajentavan liakkeen oton jilkeen. (VS-
SHP 2009.)

Vesipepin saa, kun pulloon laitetaan noin 8-10 cm vettd ja sitten upote-
taan letku pullon pohjaan saakka.
Nenin kautta hengitetddn rauhal-
lisesti sisddn ja ulos letkuun veden
vastusta hyodyntien, hieman taval-
lista pidemp3din niin, ettd vesi kup-
lii. Tdma toistetaan 10-15 kertaa ja
sitten honkdistddn 2-3 kertaa suu
ja kurkunpii auki aivan kuin huu-
rustettaisiin peilid. Vililld pidetdin
1-2 minuutin tauko. Harjoitus tois-
tetaan 1-2 kertaa tarpeen mukaan
1-3 kertaa paivissd. Vesi vaihdetaan
joka hoitokerralla. Pullo ja letku
puhdistetaan pesuaineella ja kuu-
malla vedelld pdivitedin (VSSHP
2009.) Tédd laitetta on hyvi kiytedd
tyhjennyshoitojen yhteydessi.
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Kuva 7. PARI BOY ° SX erikoisvarusteltu inhalaatiolaite (Mattila 2010).

Kuvassa on esimerkkini PARI BOY ° SX erikoisvarusteltu inhalaatiolaite,
jonka ominaisuudet on suunnattu ja suunniteltu eri ikiisille ja eri vaiku-
tusalueita varten. Esim. pienten lasten ahtaiden hengitystieden hoito vaa-
tii pienempdi pisarakokoa kuin aikuisten hengitysteiden hoito. Joidenkin
ladkkeiden optimaalinen vaikutusalue on keuhkojen perifeerisissi osissa ja
toisten taas keuhkojen keskiosassa. PARI BOY ° SX  tarjoaa optimaalista
inhalaatiohoitoa alempien hengitystiesairauksiin, kuten astma, keuhko-
ahtaumatauti, keuhkoputkentulehdus tai kystinen fibroosi. (PARI GmbH
2010.)

PARI BOY ° SX erikoisvarusteltu inhalaatiolaite on sihkokiyttdinen, jon-
ka avulla voidaan ottaa nestemadisid, lahinnd astman tai kystisen fibroo-
sin hoitoon tarkoitettuja ladkkeitd. Laitteessa nestemiinen liike muuttuu
”sumuksi”, joka annostellaan hengitysteihin sisdéinhengityksen aikana au-
tomaattisen tai kisikdyttoisen “kytkimen” avulla. Inhalaatiolaitteen avulla
voi helpommin ja nopeammin hengittdd tavallista suurempia mairid 1a4-
kettd. Myos hengenahdistuskohtauksen aikana inhalaatiolaitetta voi olla
helpompi kiyttdd kuin annos- tai jauheinhalaattoria. Ladkkeen ja ladk-
keenottokerrat mairad laakiri jokaiselle yksil6llisesti. (Oulun kaupunki
2009). Kiytettdessd lidke laitetaan nestekuppiin, kansi suljetaan ja suu-
kappale kiinnitetddn kanteen. Letkun toinen péi laitetaan ladkekuppiin ja
toinen pad sumutinlaitteeseen. (PARI GmbH 2010.)



Pari GmbH suosittelee kiyttimddn antibioottien inhalaatiossa PARI:n
suodatin- ja venttiilisarjaa, koska se estdd potilaan uloshengitysilmasta ai-
heutuvan ympiriston kontaminaation eli saastumisen. T4lld suodatin- ja
venttiilisarjalla suojataan hoitohenkilokuntaa ja kotiviked jatkuvilta ladk-
keiden terveyshaitoilta. Potilaan uloshengitysilma kulkee uloshengityssuo-
dattimen ldpi, ennen kuin tulee ulos sumuttimesta ja vihentdd uloshen-
gitysaerosolin pddtymisti ympiristoon huomattavasti n. 95%. (PARI
GmbH 2010.)

Laiteen puhdistaminen tapahtuu pesemilld kaikki erilliset osat limpimalld
vih. 40 asteisella vesijohtovedelld ja pesuaineella (annostus valmistajan oh-
jeen mukaan) huolellisesti viiden minuutin ajan. Huuhtele timin jilkeen
kaikki osat perusteellisesti limpimailld vedelld. Ravista vesi pois ja laita il-
mavaan paikkaan kuivumaan. Vaihtoehtoisesti astianpesukoneessa, mutta
ei likaisten astioiden kanssa yhtdaikaan ja vihintddn 50 asteisella ohjelmal-
la tai keittdimalld 15 minuuttia tai desinfiointi hoyryttimelld tai desinfioin-
tilaitteella kts. valmistajan suositukset ja ohjeet. (PARI GmbH 2010.)

3.1.4 Yhden fysioterapia kiynnin sisilto

Tutkimukseen osallistuneilla oli fysioterapian sisilto  erittiin vaihtelevaa. Pidsiintoisesti fy-
sioterapiaan kuului joka kerta lihasharjoituksia, kestivyysharjoituksia, tyhjennyshoitoja ja
hengitysharjoituksia. Kivelytesteji oli tehty 2-4 kertaan vuodessa, hierontaa ja nauruterapiaa
satunnaisesti ja yhdelli CF-sairastavalla oli hierontaa aina fysioterapian hoidon lopuksi ( Kuvio

9).
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Kuvio 9. Fysioterapian sisilto
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Seuraavassa kuvataan yhden fysioterapiakerran sisiltd. Asiakkaana on 13-vuo-
tias tyttd, jonka perussairautena kystinen fibroosi. Timin fysioterapia kerran
tavoitteena oli lihaskunnon, tasapainon, koordinaation parantaminen, var-
talon hallintaharjoitukset, kehon liikkuvuuden parantaminen rintakehin
alueelta. Lisiksi pyrittiin vaikuttamaan hengityslihaksiin ja keuhkojen toi-
mintaan sekd saamaan aikaan asiakkaan hengistyminen. Fysioterapiakerta
toteutettiin kaupungin litkuntahallilla, missd on valvonta. Olimme “omalla
porukalla” ns. permantotiloissa. Vilineind jumpan toteutukseen kidytimme:
puolapuita, permantorataa (pechmed, 20 m pitki), superlonkuutioita sisil-
tivdd 3 m syvid ja 5 m levedd hyppymonttua sekd matalia penkkejd (pituus
3 m ja leveys 50 cm), eritasonojapuita, isoa jittitrampoliinid, jumppapalloa
(65 cm) ja lisiksi kiytettiin sisijuoksurataa, joka oli pituudeltaan 65 metrii.
( Palojdrvi 2010.)

ALKUVERRYTTELYNA oli reipasta kivelyi, kisii kiyttien ja lantion lii-
ketti tehostaen (liikkkuvuutta keskikehoon) seki holkkii vililld. Erilaisia var-
talon hallintaan ja liikkkuvuutta lisddvid harjoitteita olivat seuraavat: ristiin
askelleet hitaasti ja nopeasti sekd sivuttain laukat, polvien nostot samalla loik-
kien, pakarajuoksua, kyykkykivelyi ja jittikivelyd sekid nojapuilla roikkumi-
sista (kuva 8). Asiakas hengistyi n. 5 minuutin sisilld ja niin ollen pidimme
vililld taukoa, jotta hengitys tasaantui. Kesto on noin 15 minuuttia.(Palojirvi

2010.)

Kuva 8. Nojapuilla roikkuminen (Lahtela, Valkola 2010.)



Kuva 9. Eritasonojapuilla valmis-
tautuminen.

nostot avustettuna.

(Lahtela, Valkola 2010.) (Lahtela, Valkola 2010.)

LIHASKUNTO-KESTAVYYSOSUUS suoritettiin temppuradalla. To-
teutus tapahtui siten, ettd ensimmiiselld kierroksella fysioterapeutti niytti
mallia, miten tehdéin ja asiakas seuraa mukana tehden. Fysioterapeutti

ohjaa, neuvoo ja tarvittaessa korjaa suoritusta. (Palojirvi 2010.)

Esimerkki temppuradan sisillosti:

1.
2.
3.

Trampoliinilla polvien vedot rintaan asti x 10.
Trampoliinilla tehddin X-hyppyja (kuva 11).
Trampoliinilla hyppy ylos ja sieltd istumaan ja takaisin

ylos x 10.

Siirtyminen juosten eri tasonojapuille ja siind roikkuminen
kisilld. Heijausta tasonojapuilla ja sieltd vauhtihyppy maa-
han.

Permannolla suoritetaan kolme kirrynpyoraa.

Puolapuilla kiikkuminen yls ja alas viiden puolapuun
vililla.

Hyppy superlonmonttuun ja sielld juokseminen. Se on to-
della tehokasta alaraajoja ja keskivartaloa vahvistava treeni,

Kuva 10. Eri tasonojapuilla polvien
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10.

11.

12.

jonka aikana hengitys tehostuu ja saadaan aikaan kunnon
hengistyminen.

Montun reunaa kiertivii reunapehmustetta pitkin reipasta
kivelyi kiertdimalld reunusta ilman, ettd jalat koskettaa lat-
tiaa tai, ettd tipahtaa hyppymonttuun. Tama liike kehittdd
tasapainoilutaitoa. Jos putoaa monttuun, sieltd ylos nouse-
minen vaatii tehokasta vartalon lihasten kiyttoi.

Isolla pallolla makaamalla selillddn tehdidin vatsalihaksia x
15 ja makaamalla vatsallaan tehdéin selkilihaksia x 15.
Ison pallon heitot toiselle 10 metrin padhin. Selit vastak-
kain ja sieltd heitto toiselle vartaloa kiertien, molemmin
puolin vuorotellen. Timi liike harjoittaa rintarangan liik-
kuvuutta.

Isolla pallon heitot, yhdelld pompulla toisille vuoron pe-
radn. Tami kehittdd kehon tasapainoa ja hallintaa.

Silmit kiinni heitot toisille vuoron peréin ja timi liike har-
joittaa eri aisteja. Vililld lepoa, ettd hengitys tasaantuu ja
toisen kierroksen teemme asiakkaan oman suunnitelman
mukaan. T4mi antaa onnistumisen tunteen ja harjoittaa
ohjaajana ja ohjattavana olemista. Tdmin kesto on noin 35
minuuttia. (Palojirvi 2010.)

oy

Kuva'lT. Tram_;oliinilla-X—hyppyi'zi. =




Kuva 12. Pulloon puhallukset (Lahtela, Valkola 2010.)

LOPPUVENYTTELYT JA RENTOUTUMINEN sisiltdd hengityshar-
joitukset ja "pulloon” puhaltamisharjoitukset. Yhdessd venytellen paili-
hasryhmit ja fysioterapeutin avulla venytelldéin reisien takaosan lihakset
jannitys-rentoutustekniikalla, koska ne ovat erityisen kiredt harjoituksen
jilkeen. Keuhkojen aikaisemman huonon toiminnan takia rintaranka on
luumaisen jiaykka”, hartia-alueen lihakset voimakkaasti krampissa niky-
en ryhdin huononemisena ns. hartiat korvissa. Fysioterapeutti rentouttaa
asiakkaan koko rintarangan alueen lihakset kevyelld hieronnalla. Hieron-
nan viliin yhdistetdin hengitysharjoituksia, kohdistaen ne keuhkojen eri
osiin. Fysioterapeutti ohjaa kisilld hengitysharjoitusten kulkua seki vililld
vastustaen liikettd, jolloin saadaan tehoa hengitykseen. Hieronnan lopuksi

fysioterapeutti hieroo asiakkaan niskan ja pdin selin puolelta. (Palojirvi
2010.)

Fysioterapeutti ohjaa istuen asiakkaan omatoimisen rintalihasten- ja nis-
kahartialihasten venyttelyn. Sovimme “kotildksyt”, jotka kirjoitetaan asi-
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akkaan reissuvihkoon. Lopuksi teimme pulloon puhallukset 10 pitkdin
puhallusta (kuva 12). Ensin keuhkot tiyteen ilmaa ja puhalletaan kaikki
ilma pois ja toistetaan sama uudelleen. Tamin jilkeen tehdidin PEF-puhal-
lukset, kolme puhallusta ja tulokset kirjataan vihkoon. Asiakas tekee myos
kotona PEF-mittaukset didin tai isin kanssa lidkkeiden oton yhteydes-
sd. Reissuvihkoon tulee tunnin sisdltd lyhyesti, asiakkaan olotila ja tietoa
vanhemmille asiakkaan “fiiliksistd” ja jaksamisesta sekd voinnista. Koko
terapiakerran kesto on 90 minuuttia, joka on suunniteltu yhteistyossd Hel-
singin keuhkosiirrinniisklinikan kanssa. (Palojirvi 2010.)

3.2 Ravitsemus osana potilaan hyvii hoitoa

Ravitsemus on kystistd fibroosia sairastavan ihmisen yksi tirkeistd hoidon
kulmakivistd. Hoidon muita kulmakivid ovat fysioterapia ja lddkehoito.
Ruokailu ei ole ihmiselle pelkkdd nilin tyydyttimistd tai kehon fyysisen
toiminnan turvaamista vaan siihen liittyy vahvasti myds psyykkiset te-
kijat kuten ruokailun tuottama mielihyvi ja nautinto. Jos ruuan maku,
ulkoniké tai tarjoilu ei vastaa ihmisen mielikuvaa, se voi herittdd negatii-
visia ja pettymyksen tunteita ruokailusta. Ruokailu on my®és sosiaalinen
tapahtuma, vaikka ruokailijat eivit istuisikaan samassa poydissi (Kassa-
ra ym. 2006, 146). Ravitsemuksen sosiaalinen merkitys, kuten perheen
yhteistoiminta, ystivien tapaaminen, yhteiset juhlat ja pdytitavat tuovat
yhteenkuuluvuutta. Hyvi ruokavalio on terveyttd ylldpitivi ja sitd edisté-
vd. Ravinnon peruselementteja ovat myds nautittavuus, monipuolisuus,
tasapainoisuus ja kohtuus. Eri sairaudet vaativat omat ruokavalionsa ja eri
ikdkausilla on omat ruokasuosituksensa. (Anttila ym. 1998, 150 — 171.)

Potilaan hoidossa ravitsemukseen vaikuttavia tekijoitd ovat yksilon sisii-
nen fysiologinen tila, johon kuuluu ihmisen optimaalinen terveys ja hinen
sairautensa, ravintoaineet, ruokailutottumukset seki hinen aineenvaih-
duntansa. Ravitsemukseen vaikuttavat psykososiaalinen ympiristo, omat
arvot, uskonto, kulttuuri, koulutus ja taloudelliset tekijit seki fyysiset te-
kijat. (Anttila ym. 1998, 150 — 171.)



Potilaan ravinnon tarpeen midrittiminen, suunnitteleminen ja toteutta-
minen on osa sairaanhoitajan ty6ti. Sairaanhoitajan tehtivini on huoleh-
tia, ettd potilas saa ruuan limpimini, esteettisesti ruokahalua herittavini
ja miellytcavissd ympiristdssi. Potilaan ruokahalua huonontaa sairaus it-
sessddn ja sithen liittyvd pahoinvointi sekd vihentynyt liikunta ja raittiin
ilman puute. Sairaanhoitajan tulee huomioida potilaan yksilslliset tarpeet,
joita ovat esim. ruokavalio, ravintolisit ja mahdolliset allergiat sekd se
onko potilaalla fysiologisia esteitd kuten nielemisvaikeutta tai ruuan takai-
sin virtausta, jolloin potilas tulee nostaa puoli-istuvaan asentoon. Potilaan
ruokailutottumukset tulee huomioida ja nykyiin voidaan tilata erityisesti
kyseiselle potilaalle maistuvia ruokia suoraan sairaalan keittiostd. (Kassara

ym. 2006, 146.)

Ravitsemuksessa on huomioitava eri toiminnalliset hiiriét kystistd fibroo-
sia sairastavalla ihmiselld. Heilld on usein haiman vajaatoimintaa. Minki
vuoksi ravinto ei imeydy ilman entsyymikapseleita ja energiatarve on 20
- 50 % suurempi kuin terveen henkilén normaali energiatarve. Runsas-
rasvainen ruokavalio parantaa energian saantia. Kokonaisenergia mairis-
td rasvan osuuden tavoite olisi 40—45 %:a. Tdmi luo oman haasteensa
ruokavalioon. CF:44 sairastavan ruokavalio on runsasenerginen, proteii-
nipitoinen, joka sisiltdd erilaisia 6ljy-, rasva- sekid vitamiinilisid (Paganus
2009). Eri laboratoriotutkimuksilla seurataan rasvaliukoisten vitamiinien
ja hivenaineiden midrdd veressd sekd albumiinia, miki kertoo elimiston
ravitsemustilasta. Sokeriarvoja seurataan verensokerimittauksilla ja tarvit-
taessa tehdiin sokerirasitustesti. (Valmari 2009.)

Ravitsemuksessa on huomioitava potilaan erilaiset tarpeet. Valttimattdmi-
en rasvahappojen tarve (linoli- ja alfa-linoleenihappo) on kystisti fibroosia
sairastavalla moninkertainen terveeseen ihmiseen verrattuna. Osa rasvasta
on syytd saada kasvioljyini, joissa on tarpeellisia rasvahappoja sopivassa
suhteessa. Esimerkkini voisivat olla rypsi6ljy, auringonkukkaéljy, soijadljy
ja saksanpihkinisljy. Ravitsemusterapeutti antaa yksilollisen ohjeen 6ljyn
laadusta ja madristd. Esimerkiksi ylimddriisen 6ljyn tarve noin 3-vuotiaal-
la lapsella on 40—50 ml ja 10-vuotiaalla noin 60-70 ml 6ljylisad vuorokau-
dessa. Oljyn voi ottaa sellaisenaan tai ruokaan sekoitettuna. Kalarasvassa
on terveydelle edullisia pitkiketjuisia rasvahappoja (EPA ja DHA). Ne
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parantavat elimiston vastustuskykyd ja vaikuttavat edullisesti veren kolest-
roliarvoihin eli rasva-arvoihin. Rasvaista kalaa suositellaan 2 — 3 aterialla
viikossa tai vaihtoehtoisesti omega-3-rasvahappoja ravintolisini. (Paganus
2009.)

CF-sairaudessa on tavallista ruokahaluttomuus, joka osaksi aiheutuu run-
saasta liman muodostumisesta ja tukkoisesta olosta. Ruoan tuputtaminen
lapselle jatkuvasti voi tuoda paineita syomiseen. Ruokahaluttomuudesta
saattaa seurata helposti kasvun pysidhtyminen, painon lasku ja terveyden-
tilan huonontuminen, joka aiheuttaa esimerkiksi infektioherkkyytti lilan
niukan energiansaannin johdosta. Hyvilld ravitsemustilalla pyritddn tur-
vaamaan lapsen tai nuoren kasvu, eliminlaatu, infektioiden hallinta ja
edistetddn keuhkojen toimintaa sekd korvataan imeytymishiiridistd joh-
tuvia ravinnon lisitarpeita. Kystistd fibroosia sairastava ihminen tarvitsee
saannollistd litkuntaa ja keuhkojen "tyhjennyshoitoja” piivittdin ja/tai vii-
koittain ja timi omalta osaltaan lisdd energian tarvetta. (Paganus 2009.)

Potilaan aliravitsemus nikyy huonona kasvuna ja infektioherkkyyteni
sekd heikentdd keuhkojen toimintakykyi (Paganus, 2009). Huonon ravit-
semuksen seurauksena tulee elimistoon erilaisia puutoksia esim. energian,
proteiinien, raudan ja vitamiinien elimistdssi (Valmari, 2009). Timin ta-
kia lihaskunto heikkenee ja osteoporoosiriski kasvaa.

Potilasta kannustetaan syomiin itse ja huolehditaan kisien pesusta ennen
ruokailua sekd hyvistd ruokailuasennosta. Tulee myos huolehtia siité, ettd
potilas saa syodd rauhassa ilman kiirettd sekd rauhallisesta ja viihtyisis-
td ympiristostd (Kassara ym. 2006, 146). Lapsipotilaalle ei koskaan tule
antaa negatiivista palautetta ja hoitajalla tulee olla rauhallinen, luottavai-
nen ja kannustava asenne. Lasta tulee muistaa kehua, rohkaista ja innostaa
syomiin sekd kiitcad pienistakin onnistumisista. Lapsen omia tuntemuk-

sia nilistd ja kylldisyydentunteesta tulee kuitenkin kunnioittaa. (Paganus
2009.)
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3.2.1 CF:i4 sairastavan ravintolisit ja energiatdydennykset

Tutkimukseen osallistuneista 29 (97 %) henkilii kiytti kiytti erilaisia vitamiini-, rauta, 6ljy-
tai hivenainelisii ja vain yhdelli (3 % ) ei ollut mitiin ravintolisiii kiytissi. Eniten kiytettiin
rasvaliukoisia A-,D-, E- ja K-vitamiineja. Monivitamiinivalmiste Multitabs, yhdistelmdituot-
teita kalsium-D-vitamiinivalmiste, C- vitamiini ja rautaa kiytti noin puolet tutkimukseen
vastanneista. Omega-3 on kalaéljyvalmiste, joka sisiltiii runsaasti omega 3 rasvabappoja ns.
hyvii rasvoja. Niiti kiytti 40 % vastanneista. Jonkin verran kéiytettiin muita vitamiini- ja
hivenvalmisteita seki erilaisia maitohappovalmisteita esim. Gefilus, Rela. Dygratylia kiytetiin
silloin, kun veren kalsiumpitoisuus on liian matala (kuvio 10).
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Kuvio 10. Eri ravintolisien miirit

Energiatiydennyksid tutkimukseen osallistujat kiyttiviit runsaasti. Yleisimpid olivat energiajuo-
mat ja -jaubeet, joita kiytti vastanneista 63 %:a ja puolet vastanneista kéiytti oljylisid. Muita
lisidi olivat hiven- ja vitamiinilisit. Viihiten kiytettiin suolalisid ja intralipideji eli suonensisii-
sesti annettuja rasvoja (Kuvioll).
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Kuvio 11. Energiatdydennykset
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3.2.2 Ravitsemukseen liittyvit erityiskeinot

Kystisté fibroosia sairastavan hiki on normaalia suolaisempaa. Hikoiltaessa
limpimini ja helteisind péivini tai urheiltaessa tulee huolehtia riictavistd
nesteiden ja suolojen saannista. Kaupasta ostettavat urheilujuomat ovat
hyvin kiytinnollisid. Myos runsaan rasvaripulin yhteydessi lisdsuolojen ja
nesteiden saanti on tirkedd. (Hengitysliitto 2009b.)

Kasvun turvaamiseksi ravitsemuksen erityiskeinot ovat tirkeitd CF:di
sairastavilla, kun normaali ravitsemus ei riiti. Kliiniset ravintovalmisteet
ovat ruoan ja juoman energiasisillon lisidmiseen tarkoitettuja jauheita tai
sellaisenaan kiytettivid tuotteita esim. vanukkaita, juomia, jauheita ja so-
seita. Tuotevalikoima on runsas ja niitd on kehitetty kiyttdtarkoitusten
mukaan. Joissakin valmisteissa rasva voi olla keskipitkiketjuista MCT -6l-
jyd, joka imeytyy eri reittid kuin tavanomainen rasva. Téstd saattaa olla
hydtyd CF:di sairastavalle, jolla esiintyy ravinnon pilkkoutumishairiditi.
(Hengitysliitto 2009b.)

Ravitsemuksen erityiskeinoihin kuuluu enteraalinen ravitsemus eli let-
kuruokinta. Tdhin turvaudutaan kun potilas ei voi nielemisvaikeuksien
vuoksi sy6dd normaalisti tai ei saa riittivisti suun kautta syodyksi. Ra-
vinnon antaminen tapahtuu nenimahaletkun tai gastrostooman kautta
(Anttila ym.1998, 150-171). Kystista fibroosia sairastavalle sitd suositel-
laan, kun pituuden mukainen paino on alle 80-85 %:a. Ravitsemus koko-
naisenergiamairistd annetaan letkuruokana 30-50 %:a illalla tai yaikaan.
Entsyymikapseleita annetaan 1,5 — 2 tunnin vilein tai ruokailun aloittami-
sen yhteydessi ja puolessa vilissd ruokailua, jotta ruoka imeytyisi kunnolla
(Paganus 2009). Lapselle valitaan sopiva letkuravintovalmiste ja valmis-
teen annostelu seki entsyymikapseleiden miird suunnitellaan yksildllisesti
CF:44 sairastavan tarpeen mukaan. (Sylva 2008.)

Enteraalinen ravitsemus voidaan toteuttaa neni-mahaletkun kautta. Sitd
kiytetdidn lyhytaikaiseen ravitsemustilan korjaamiseen tai pienilld vauvoilla
tai ennen gastrostooman laittoa. Se laitetaan nimensi mukaisesti nenin
kautta mahalaukkuun, jonka kautta voidaan antaa ravintoa ja lidkkeitd.
Syéttoletkut ovat ohuita ja taipuisia, silikonista tai polyuretaanista valmis-



tettuja letkuja ja ne kestivit kuukausia, mutta PVC-muovista valmistetut
letkut on tarkoitettu lyhytaikaiseen kiyttoon. Syottdletkut asennetaan
ulottuvaksi joko mahalaukkuun tai ohutsuoleen. Jokaisen systtokerran jil-
keen letku huuhdellaan vedelld tukkeutumisen estimiseksi ja huolehditaan
hyvisti kisihygieniasta. (Kassara ym. 20006, 152.)

Suunniteltaessa potilaalle pitkdaikaista enteraalista ravitsemushoitoa, tur-
vaudutaan erityiskeinoon, gastrostoomaan. Gastrostooma tarkoittaa ma-
halaukkuavannetta, jossa on vatsanpeitteiden lipi suora yhteys mahalauk-
kuun tai ohutsuoleen, perkutaaninen endoskooppinen gastrostomia eli
PEG. Se voi olla joko nappi tai letku, miki vaihdetaan 3-6 kuukauden
vilein valmistajan ohjeista riippuen. Vaihdon yhteydessi tarkistetaan, ettd
nappi tai letku on oikealla paikallaan ruiskuttumalla 20 ml vettd ja aspi-
roimalla se takaisin niin, ettd vatsan sisdltod tulee ruiskuun. Napin tai let-
kun kunnosta pitdd huolehtia tarkasti ja ympirilld oleva iho puhdistetaan
ja tarkastetaan piivittdin. Letkun tai sydtténapin tarttuminen avanteeseen
estetddn pyoraytedmilld sitd piivitddin. Ennen ruokinnan aloittamista
tarkistetaan, ettd gastrostooma on varmasti paikoillaan ja avoin, ruiskut-
tamalla gastrostooman kautta vettd n. 20 ml ja tarvittaessa aspiroimalla.

(Kassara ym. 2006, 154-155.)

Ravitsemuksen erityiskeinoihin kuuluu myos parenteraalinen ravitsemus,
joka tarkoittaa suonensisdistd ravitsemusta. Suoneen voidaan antaa kaik-
ki ravintoaineet ja ravitsemus voidaan annostella ympiri vuorokauden.
Suonensisdistd ravitsemusta kiytetddn joko tavanomaisen suun kautta syo-
misen tai letkuravitsemuksen rinnalla tai ainoana ravintona (Sylva 2008).
Pienetkin suun kautta itse syddyt madric ovat lapselle eduksi ja omaa syo-
mistd tuetaan aina, kun se on mahdollista. Kun lapsen omaa syomistd vah-
vistetaan, on mahdollista pitdi taukoja suonensisiisessd ravitsemuksessa tai
antaa suonensisiisti ravitsemusta esimerkiksi 6isin. (Sylva 2008.)

Parenteraalinen ravitsemuksen erityiskeinoa voidaan toteuttaa CVK:n
kautta. Keskuslaskimokatetri (CVK) on noin 20-30 cm pitkd ohut ka-
tetri, joka asennetaan potilaan ylionttolaskimoon lihelle sydimen oikeaa
kammiota. Katetri asennetaan paikoilleen tavallisimmin lavistimilld so-
lislaskimo solisluun alapuolelta. Laskimokatetria kiytetddn tavallisimmin

39



40

pitkikestoiseen nestehoitoon, suonensisiiseen ravitsemukseen, laskimoita
drsyttdvien nesteiden ja lddkkeiden antamiseen seki keskuslaskimopaineen
mittaamiseen tai perifeerisen laskimokanyloinnin epdonnistuessa. Keskus-
laskimokatetri voidaan asettaa paikoilleen leikkaussalissa, toimenpidehuo-
neessa tai potilashuoneessa riippuen potilaan tilasta ja idstd. Keskuslaski-
mokatetrin asentaa aina asiantunteva ladkiri. Hyvi kisihygienia, katetrin
pistokohdan piivittiinen tarkkailu ja nesteensiirtolaitteiden sddnnéllinen
vaihtaminen ehkiisevit infektioita (Kassara ym. 2006). Tarkemmat oh-
jeet katetrin hoidosta ja poistosta saa sairaanhoitopiirien ohjeistuksista ja
terveysportista, sairaanhoitajan tietokannasta: keskuslaskimokatetroidun
potilaan hoito.

Parenteraalinen ravitsemus voidaan toteuttaa myds keskuslaskimoportin
kautta. Keskuslaskimoportti muodostuu silikonikatetrista ja sithen kytke-
tystd pyOredstd porttiosasta. Porttiosaan kuuluu ruostumattomasta terik-
sestd, titaanista tai muovista valmistettu kammio, jonka kansi on silikonia
ja sen ldpi kestdd pistad jopa 4000 kertaa ei-leikkaavalla Huber-neulalla.
Portti sijoitetaan ihonalaiseen rasvakudokseen ja kiinnitetdin rintalihaksen
sidekudokseen ompelein. Porttiin yhdistetyn katetrin toinen pii johtaa
keskuslaskimoon. Portti tuntuu selvisti ihon alla ja sithen on helppo asen-
taa neula letkuruokintaa tai lddkkeitd varten. Portin kiyttd edellyttdd hyviid
aseptiikkaa sekd pistosalueen huolellista puhdistamista ja hoitovilineiden
kiyttod ohjeen mukaan. Tarkemmat kiyttdohjeet 16ytyvit osoitteesta Ter-
veysportti sairaanhoitajan tietokannat: keskuslaskimoportti tai sairaan-
hoitajan kisikirja. Keskuslaskimoporttia kiytetddn silloin, kun tarvitaan
pitkdaikaista neste-, lddke-, tai ravitsemushoitoa. Joskus siihen turvaudu-
taan kun perifeerisen laskimokanyloinnin laitto on vaikeaa tai suonet eivit
kestd tiheitd ja pitkddn kestdvid hoitoja. (Terveysportti 2009. Osoitteessa
http://ez.ramk.f1:2071/dtk/shk/koti?p_haku=keskuslaskimoportti.)

Diabetestd sairastavan ravitsemuksen erikoiskeinoihin kuuluu insuliini-
pumppu. Insuliinipumppu on tarkoitettu insuliinin jatkuvaan annoste-
luun vaihtelevilla nopeuksilla diabeteksen hoitoon insuliinia tarvitseville
henkiléille. Pumppu annostelee automaattisesti henkilokohtaisen insulii-
nitarpeen ja ohjelmoitujen asetusten mukaiset perusannokset jatkuvatoi-
misesti 24 tuntia vuorokaudessa. Pumpulla voi myos annostella lisdinsu-



liiniannoksia, jotka kattavat vilittdmin insuliinitarpeen aterioiden jilkeen
jaltai korjaavat korkean verensokerin. Pumpun ulkopinta puhdistetaan
miedolla puhdistusaineveteen kostutetulla liinalla ja kuivataan. Siilicloke-
ro ja paristolokero on pidettivi kuivina, eikd pumpussa saa kiyttdd voite-
luaineita. Pumppu desinfioidaan tarvittaessa 70-prosenttisella alkoholilla.
(Meditronic MiniMed. Paradigm.)

Insuliinipumpun lisilaiteita ovat seuraavat laitteet: Verensokerimittari,
jolla voi ohjelmoida pumpun vastaanottamaan verensokeriarvoja auto-
maattisesti. Sensori on laite, joka mittaa jatkuvasti ihonalaisen kudoksen
sokeripitoisuutta ja muuntaa sen elektroniseksi signaaliksi, jonka voimak-
kuus vastaa mitattua pitoisuutta. Sensori asetetaan ihon alle sisidnvien-
tineulan avulla, Sen-serter-asetinta apuna kiyttien. Lihetin on pieniko-
koinen laite, joka kytketddn sensoriin. Kun lihetin on kytketty kehoon
asetettuun sensoriin, lihetin alustaa sensorin automaattisesti ja alkaa li-
hettdd sokeritietoja sidnnollisin viliajoin radiosignaalein pumppuun. Li-
hettimen ulkopinta pyyhitiin puhtaalla liinalla, joka on kostutettu mie-
toon pesuaineliuokseen. Lihetin huuhdellaan limpimilla vesijohtovedelld
varoen kuitenkin veden joutumista liittimeen. Jos vettd joutuu liittimeen
se on ravistettava ulos ja annettava liittimen kuivua. Lihettimen pinta
desinfioidaan kisien desinfiointiaineeseen kostutetulla puhtaalla liinalla.
Desinfiointiainetta ei saa padstdd liittimeen ja hyvistd kisihygieniasta on
huolehdittava. (Meditronic MiniMed.) Laite on erittdin hyvi vaihtelevan
verensokerin seurannassa. Laite lisdd turvallisuuden tunnetta, koska sen
avulla voidaan midrittdd verensokerin turvarajat ja niiden alittuessa tai
ylittyessi laite hilyttdd automaattisesti.
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3.2.3 Insuliinit ja niiden kiytto ravitsemuksen turvaamiseksi

Insuliinin kiiytto oli kyselyyn vastanneiden keskuudessa vihiisti vain 10 % kéiytti sidnnollisesti
insuliinid( Kuvio 12). Novorapidi eli lyhytvaikutteista insuliinid kaytti 2 tutkimukseen osallis-
tuneista. Toinen vastaajista kiytti siti insuliinipumpussa ja roinen ateriainsuliinini. Kahdella
tutkimukseen osallistuneista oli kiytossi kahta pitkivaikutteista insuliinid, joista toisella oli
kéytissi insuliini pistoshoitona ja toisella tablettihoitoisena ( Kuvio 13).
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Kuvio 12. Insuliinien kiytto.
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Kuvio 13. Kidytdssd olevat insuliinit.

Novorapapid on lyhyt- ja nopeavaikutteinen insuliini, joka tasapainottaa
aterian yhteydessi syntyvii verensokerin kohoamista. Sen kanssa kiytetdan
tavallisesti pitki- tai ylipitkdvaikutteista perusinsuliinia tai sitd kidytetdin
insuliinipumpussa. Novorapidin vaikutus alkaa 10-20 minuutin kuluttua
pistoksesta ja kestdd 3-5 tuntia. (Duocemin 2010.)



Lantus on pitkivaikutteinen insuliini, jonka annostus on kerran vuoro-
kaudessa pistoksena. Kiytetdan perusinsuliinina, jonka tarkoituksena on
pitdd verensokeritasapainon mahdollisimman tasaisena. Sen rinnalla kiy-
tetdin usein ateriainsuliinii. (Duocemin 2010.)

Januvia on tabletti-insuliini, joka on pitkdvaikutteinen, annostus kerran
vuorokaudessa . Januvia auttaa nostamaan aterianjilkeisid insuliinipitoi-

suuksia ja vihentdd elimistdn tuottaman sokerin midrdd. Januviaa kiyte-

tddn yleensi kakkostyypin diabeteksen hoitoon. (Duocedim 2010.)
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3.3 Erittimisen seuranta

Virtsaneritys on elimistdn tirkein tapa kuljettaa kuona-aineet pois elimis-
tostd. Virtsa muodostuu munuaisissa, jotka sddtelevit virtsan mairas, eli-
miston suolapitoisuutta ja happamuutta seki erittdvit erilaisia hormoneja
verenkiertoon. Niitd ovat reniini, joka osallistuu verenpaineen siitelyyn ja
erytropoietiini, joka osallistuu verisolujen tuotantoon (Anttila ym. 1998,
168 — 193). Virtsan ominaisuuteen vaikuttaa ihmisen iki, koko, hinen
nauttimansa ruoka ja juoma, hikoilu ja vuorokauden aika. Ne aiheuttavat
vaihtelua virtsan midrissd ja lisiksi sairaudet saattavat muuttaa virtsan-
midrid tai sen koostumusta. Virtsaa seurataan virin, kirkkauden ja kerta-
midrin perusteella sekd tiedustellaan potilaalta, aiheuttaako virtsaaminen
kipua, tyhjeneekd rakko vaivattomasti ja esiintyykd poikkeuksellista hajua.
Tarvittaessa virtsa voidaan tutkia, jolloin katsotaan onko siind valkuaista,
sokeripitoisuutta, ketoaineita, sappiviriainetta, punasoluja tai bakteereita.
(Anttila ym. 1998, 168 — 171.)

Uloste on ruuansulatuksesta jiljelle jadnyttd suolen sisiltod joka poistuu
elimistostd. Ulostemassa muodostuu padasiallisesti ruuansulatusjitteistd,
bakteereista ja vedestd. Ulostaminen on tahdonalaista toimintaa, joka pe-
rustuu keskushermoston sditelemiin refleksisarjaan. Tavallisesti tapahtuu
yksi ulostamiskerta vuorokaudessa, joskus 2-3 piivin vilein tai useita ker-
taa pdivissi. Ulostaminen vaihtelee yksil6llisesti. Vatsan toimintaa tarkkai-
lemalla ulostamisen kidyntimiirid sekd tutkimalla ulosteen koostumusta,
kiinteyttd, virid ja hajua seki selvittimilld onko ilmavaivoja, kipua, ripulia
tai ummetusta. (Anttila ym. 1998, 168 — 171.)

Kystistd fibroosia sairastavalla voi esiintyi suolitukoksia, rasvaripulia ja il-
mavaivoja. Lisiksi ulosteen koostumus, kiinteys, viri ja haju kertovat ruu-
ansulatusvaivoista. Rasvaripuli kertoo haiman vajaatoiminnasta ja rasvan
imeytymishiiriostd, joka korjaantuu oikealla mairilli haimaentsyymii.
CF-potilailla ulosteen maird on suuri, miki johtuu sulamattomasta ruu-
ansulatusjitteestd, joka sisiltdd tavallista enemmin bakteereita. Antibioot-
tihoidot aiheuttavat ilmavaivoja seki bakteerikantojen muuttumista ruu-
ansulatuskanavassa. Siksi potilaalle suositellaan maitohappobakteereiden
kiyttod antibioottihoitojen yhteydessi. Suolitukos voi olla CF-sairastavalla
jo vastasyntyneend. (Halme - Kajosaari 2005, 439.)



Kisihygienian merkityksen opettaminen wc-kiyntien yhteydessi on tir-
kedd infektioiden vilttdmiseksi. CF-potilaiden virtsanmiirdi ja vatsan-
toimintaa seurataan tarkoin eri laboratoriotutkimuksilla. Sidnnollisin
viliajoin tarkistetaan munuaisten toiminta ja sen suodattamiskyky, pitki-
aikaissokerin maird elimistdssd ja tarvittaessa tehdéddn sokerirasitustesti,
seurataan happoemistasapainoa (astrup) ja maksa-arvoja. (Valmari 2009.)

3.4 Lepo ja litkunta CF:44 sairastavan tukena

Uni- ja valvetilaa sidtelee aivorungossa sijaitseva aivoverkosto, joka on
yhteydessi tahdonalaiseen unijirjestelmidin. Uni edistdd kaikkien solujen
uusiutumista, kasvua sekd kehitystd ja kasvuhormonien tuotanto lisdin-
tyy nukkuessa, haavat paranevat ja iho uusiutuu paremmin seki kiven-
niisaineet imeytyvit paremmin. Uni elvyttdd mys aivokuoren toimintaa,
mutta lepo ja rentoutuminen palauttavat lihasten toiminnan. Unen tarve
vaihtelee yksil6llisesti, ikikausittain ja sithen vaikuttavat myos perintote-
kijat. Unettomuuteen vaikuttavat psyykkinen ongelma, vaikea eliminti-
lanne, stressi, ylirasitus, alkoholin runsas kiytté ja jotkin lidkkeet. (Anttila
ym.1998, 114 — 127.)

Joidenkin kystistd fibroosia sairastavien younta hiiritsee yskd, hengenah-
distus, letkuruokinta, pahoinvointi ja CF-diabeteksen myotid insuliinin ja
verensokerin seuranta. Hoitojen m#iri ja normaali pdivinrytmin yhteen-
sovittaminen vaativat tarkkaa organisointia vuorokauden ympiri. Nykydin
varhain aloitetuilla hoidolla on saatu sairauden eteneminen hidastumaan
ja elinikiennuste on noussut hurjasti viimeisten vuosien aikana. (Halme —

Kajosaari 2005, 441.)

Hoitajan on tirked tunnistaa ja tiedostaa liikuntakyvyn merkitys ihmisen
fyysiseen, psyykkiseen ja sosiaaliseen hyvinvointiin sek litkunnan vaikutus
ihmisen terveyteen ja hyviin eliminlaatuun. Liikkuminen vaatii luiden,
nivelten ja lihasten yhteistyotd sekd harjaannuttaa tasapainoaistia. Lisdksi
se edistdd verenkiertoa, lihasten jintevyyttd ja ehkiisee nivelten jdykisty-
mistd sekd lisid hengityksen taajuutta ja syvyyttd. (Anttila ym.1998, 130
- 148.)
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Liikuntakykyyn vaikuttavat ihmisen ik, pitkdaikainen sairaus, harjoituk-
sen puute ja mieliala. Liikkumista voi vihentdd pelko, kipu, sirky, jayk-
kyys, kankeus, vapina, huimaus, hengenahdistus, huono tasapainoaisti,
vaikea sairaus, loukkaantuminen ja eri apuvilineiden kiyttd. Hoitajan mo-
tivointi, tukeminen ja kannustaminen voivat auttaa potilasta litkkkumaan
ja uskomaan omiin kykyihinsi. (Anttila y. 1998, 130 — 148.)

Lasten ja nuorten vahvimmat terveydelliset perusteet 16ytyvit tuki- ja lii-
kuntaelimiston kehittymisestd, psykososiaalisista vaikutuksista ja litkunta-
tottumusten muotoutumisesta ja sdilymisestd aikuisuuteen. Liikuntataidot,
litkkuvuus ja liikkkeen hallinta kehittyvit lapsella ensimmiisen kymmenen
elinvuoden aikana. Pdivikoti-ikd lienee kriittisin aika sekd aivan ala-asteen
alussa, jolloin on tirkedd saada hyvin monipuolista ja eri tavalla haasta-
vaa péivittdistd fyysistd aktiivisuutta. Pelkdstddn rauhallisella liikunnalla ei
edisty, vaan sen lisiksi tarvitaan kiipeilyjd, palloleikkejd, juoksua seki hyp-
pyjd ja pyrihdyksid, suunnanmuutoksia sisiltivii sekd painoa kannattavia
litkuntamuotoja. Nditd pitdisi harrastaa murrosidn kynnykselld. (UKK-
instituutti 2010.)

Psykososiaaliset vaikutukset voivat vahvistaa lapsen my6nteistd minikuvaa
ja ainakin liikuntaan liittyvd4d mindkuvaa. Timi edellyttdd hyvien koke-
musten ja palautteen saamista liikkunnasta. Piinvastaisessa tilanteessa lii-
kunta saattaa aiheuttaa lapselle ikivin kokemuksen, joka voi estdd innos-
tumasta mistddn ponnisteluja vaativasta leikistd tai pelistd. Joukkuepelit
ja yhdessi leikkiminen vaikuttavat yksiloiden viliseen vuorovaikutukseen,
toisten huomioon ottamiseen ja samalla lapsi oppii sddntdjen noudatta-
mista sekd reilun pelin ja mydtitunnon merkityksen. Lapsena ja nuore-
na harrastettu liikunta vaikuttaa myos aikuisidn litkunnan harrastuksiin
(UKK-instituutti 2010.) Keuhkojen toiminnan heikkeneminen vaikuttaa
suorituskykyyn. Liikkuminen sidnnollisesti piivittdin ja hengdstymiseen
asti menevi rasitus turvaa jaksamisen mahdollisimman pitkdin obstrukti-
ivisissa keuhkosairauksissa. (Kdypihoito 2008.)



3.5 Kivun hoito CF:i3 sairastavalla ihmiselld

Kivun hoito on yksi osa-alue ihmisen turvallisuuden tunteelle. Kipu maa-
ritellddn epamiellyteiviksi, aisti- ja tunneperiiseksi kokemukseksi, jolla
on yhteys kudosvaurioon. Kivun tunne syntyy aivoissa, joka vilittyy eli-
mistdn hermopditteistd (kipureseptoreista), joita on joka puolella iholla,
sisielimissi seki niitd ympirdivissi pintakalvoissa. Akillinen kipu varoittaa
elimistéd uhkaavasta vauriosta tai tuhosta. Krooninen kipu on kestinyt
pitkddn ja suistaa ihmisen helposti noidankehiin, jossa kipu saa ylikoros-
tuneen aseman ja kierrettd pahentaa korostunut itsensi tarkkailu ja sosiaa-
listen kontaktien viheneminen. Kivun laadun ja sen voimakkuuden selvit-
timinen ja sen poistaminen tai ainakin lievittiminen on tirkedi. (Anttila

ym. 1998, 73 — 76.)

Kystistd fibroosia sairastavilla voi olla monenlaisia kipuja, joita he eivit
vilttimitti osaa kertoa, koska ovat elineet niiden kanssa koko ikinsi. Tie-
detddn kuitenkin, ettd kystistd fibroosia sairastavilla esiintyy vatsakipua,
joka voi aiheutua ilmavaivoista, liman aiheuttamista tukoksista suolistossa
tai voi olla koliikkimaisia kipukohtauksia jos haimaentsyymin korvaushoi-
to on riittimaton. (Halme-Kajosaari 2005, 439.) Lapsi voi valittaa yskies-
sddn rintakipua, joka johtuu yleensi rintakehin lihasten kipeytymisestd,
mutta on sindnsd vaaraton ja itsestddn parantuva oire. Keuhkoissa ei ole
tuntoaisteja, mutta keuhkopussin tulehtuminen voi aiheuttaa kipua hen-
gittdessd ja yskiessd. (Jalanko, Hannu 2009.) Kipu nikyy myds eri mitta-
uksilla, verenpaineen nousuna tai kipushokissa laskuna, sydimen sykkeen
nopeutumisena, hengitystiheyden nopeutumisena entisestdéin ja apuhen-
gityslihasten kiytdstd, levottomana kiyttdytymisend ja ns. kylmin hien
hikoiluna.

3.6 Kehonlimmosti huolehtiminen infektioiden aikana

Aivojen hypotalamuksessa on limmaonsaitelykeskus, joka toimii ihmiseli-
mistén termostaattina ja pyrkii pitiméin elimiston limpétilan oikeana.
Perusaineenvaihdunnan tuottama energia pitdd levossa kehon riittdvin
limpimini. Limpo6d tuotetaan lihasliikkeiden avulla ja jos se ei riiti,
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kiynnistyy refleksiomainen lihastoiminta “hytiseminen”, joka lisid nope-
asti limmontuotantoa. Limpé poistuu elimistdstd ihon, hengityselinten
sekd erityselinten kautta ja elimisto sddtelee [limmonmenetystd ihon veren-
kierron avulla. Kuumetta pidetiin yleisesti infektion merkkini ja alilimpo
taas usein johtuu pitkdaikaisesta oleskelusta kylmissd, tajuttomuudesta tai
sokista. Elimiston verenkierto keskittyy suojelemaan vitaalielimid. Seuran-
tana on kehon limpéatilan mittaus. (Anttila ym. 1998, 114 — 127.)

CF:ii sairastavillakin infektioiden aikana nousee kuume, jonka hoitona
on kuumetta alentava kipuldike sekd potilaan vaatetuksen ja peitteiden
vihentiminen. Levosta, nesteen saannista ja ruokailusta tulee huolehtia
sekd keuhkojen tyhjennyshoidoista, jotka tehddin kevennettyni potilaan
voinnin mukaan joka tapauksessa. Hengityksen seuranta on erittiin tirke-
44, koska kuumeilu lisad elimiston kuormittumista. Jos potilas sairastaa li-
saksi diabetesta, seurataan verensokeria seki insuliinin tarvetta kuumeilun

aikana (Anttila ym. 1998, 114 — 127).

3.7 Hyvi ihon ja suun kunto infektioiden ehkaisijind

Tho suojaa elimistod ulkoa tulevilta bakteereilta, viruksilta, vahingollisil-
ta kemiallisilta ja fysikaalisilta vaikutuksilta seki toimii kosketuksen, kyl-
min, kuuman ja kivun aistielimeni. Tho osallistuu elimiston limpo- ja
nestetasapainon yllipitimiseen sditelemilld pintaverenkiertoa ja hikoilua
sekd osallistuu D-vitamiinin valmistukseen ja toimii myds verivarastona.
Thon hyvinvointia edistdd hyvd ihon puhtaudesta huolehtiminen, johon
vaikuttavat henkilokohrtaiset tavat, tottumukset ja kulttuuri. Ihon ulkoni-
kod tarkkailemalla saadaan arvokasta tietoa hoidettavan hyvinvoinnista ja
tirkeistd elintoiminnoista. (Anttila ym.1998, 196 — 220.)

Thon kunnosta ja suun hygieniasta huolehtiminen ehkiisee bakteerituleh-
duksilta. CF-34 sairastavalla hiki on poikkeuksellisen suolaista ja hikoi-
lun aikana hin menettdd paljon suoloja elimistdstd. Suolaisuus kuluttaa
vaatteita ja niiden limpdarvo huononee nopeasti. Suolaisuus ja hikoilu
vaikuttavat sithen, etteivit laastarit pysy iholla ja iho kuluu seki drsyyntyy
helposti. Antibioottikuurien aikana voi ilmeti hiivainfektioita, siksi suun



kunnon ja genitaalialueen seuranta ja puhtaanapito on tirkedd. Tarvitta-
essa kiytetddn hoitoina sienilddkkeitd paikallisesti tai sisdisesti. Jalkojen
hoito ja rasvaaminen on myds tirkedd pienestd pitien. Haavojen hoito
ja aseptiikasta huolehtiminen on tirkeid infektiovaaran vuoksi. Sairauden
vallitessa haavojen paraneminen on hitaampaa, tihin vaikuttaa hapetus
ja elimistén verenkierto. Pitkilld sairaalajaksoilla makaaminen singyssi tai
jatkuva istuminen voi aiheuttaa ihovaurioita tai makuuhaavoja ja siksi on
tirkedd muistaa asentojen vaihdot. (Valmari 2009.)

3.8 Sukupuolisuuden ilmaiseminen osana omaa identiteettidin

Ihmisen oman sukupuolisuuden biologinen perustarkoitus on lisiinty-
minen, suvun jatkaminen ja siten olemassaolon turvaaminen osana omaa
identiteettid. Ihmisen lisddntymistd rajoittavat myohdinen sukukypsyys,
pitki raskausaika sekd se, ettd usein syntyy vain yksi lapsi kerrallaan. Suku-
puoli-identiteetti on sosiaalinen prosessi, joka alkaa lapsen syntymisti ja
jatkuu kasvuna naiseksi tai micheksi. Lapsen kehityksen kannalta on tar-
peen turvallisuuden kokeminen ja hyviksytyksi tuleminen. Ympiristo ja
yhteiskunta luovat naisille ja michille erilaisia rooleja sekid odotuksia, joita
lapsi omaksuu jo varhain ja kuva itsestd oman sukupuolisuuden edustajana
selkeytyy vihitellen aikuisuuden kynnykselld. Se, ettd oppii hyviksymiin
itsensi sellaisenaan kun on, on elinikiistd oppimista. Seksuaalisuuteen liit-
tyy monenlaisia ongelmia, joita on esim. raskauden pelko, erilaiset tunne-
elimin ongelmat, sairauden aikaansaamat ongelmat, niiden vaikutuksista

kertominen jne. Nykydin on ehkiisyneuvontaa saatavilla runsaasti. (Ant-
tila ym. 1998, 221 — 229.)

CF-sairastavan lapsen saama turvallisuuden ja hyviksymisen tunne auttaa
hiantid hyviksymiin oma sairautensa yhtend osana omaa identiteettidin.
Erilaisuuden lapsi huomaa kasvaessaan ja vertaillessaan itseddn muihin sa-
manikdisiin. Lapsen kysymyksiin joutuvat vastaamaan niin vanhemmat,
isovanhemmat kuin hoitoalan ammattilaisetkin ja olisi hyvi jos asioista
olisi puhuttu hyvissi ajoin, jolloin kaikki vastaisivat samansuuntaisesti eiki
lapsi kyseenalaistaisi sairauttaan eri nikékantojen vuoksi .(Lidkérin ja hoi-
tajien haastattelut.)
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Kouluiissd lapsen seksuaalisuuden ilmaiseminen korostaa hinen omaa
identiteetididn ja erilaisuus voi johtaa koulukiusaamiseen tai eristiytynei-
syyteen, koska hoitotoimet seuraavat mukana kouluunkin jossain mairin,
mm. ladkitykset (haimaentsyymit), fysioterapia tai rajoitukset litkunnassa
tai kemian tunneilla, jolloin hajut yskittdvit. Murrosidssi tulevat ensim-
miiset ihastumiset ja se, miten hinet hyviksytiin, vaikuttaa lapsen tai
nuoren itsetuntoon. Parisuhde vaatii normaalistikin paljon, mutta toisen
erilaisuuden hyviksyminen ja ymmairtiminen sekd sairauden vaikutus ja
sithen kuuluva hoito, voivat lujittaa ja lisitd yhteenkuuluvuuden tunnetta
parisuhteessa. (Lddkirin ja hoitajien haastattelu.)

3.8.1 Myohistynyt puberteetti CF-nuorella

CF-nuorella puberteetin merkit tulevat myshemmin kuin saman ikiiselld
terveelld nuorella, silloin puhutaan myéhistyneestd puberteetista. Tytoilld
ensimmiinen ulospdin havaittava merkki murrosiin kiynnistymisestd on
rintojen koon kasvu noin 11% vuoden iissi. Pojilla vastaavasti ensimmai-
nen merkki on kivesten koon suureneminen yleensi noin 12 vuoden idssi.
Nuori voi olla aivan terve, vaikka ensimmiiset merkit kiynnistyvistd mur-
rosidstd alkavat vasta 14 ikdvuoden jilkeen. Tytoilld pituuskasvu nopeutuu
heti murrosidn kiynnistyttyi. Pojilla sen sijaan pituuskasvu kiihtyy selvisti
mydhemmin kuin tytoilld. (Dunkel 2007.)

Viivistyneen puberteetin vuoksi nuori voi eristiytyi ikdtovereistaan, vaik-
ka hin fyysisesti pirjisikin heididn kanssaan. Téllainen sosiaalinen eristy-
neisyys voi nuoressa synnyttdd riittimittémyyden ja yksindisyyden tun-
teita ja johtaa joskus vaikeaan masennukseenkin. Pojat ndyttavit kirsivin
viivistyneestd murrosidn kehityksestd enemmin kuin tytot. Tdmi johtuu
poikien suuremmasta tarpeesta olla samanlainen kuin muut seki siitd, ettd
heiddn fyysinen suorituskykynsi saa suurempaa arvostusta kavereiden kes-
kuudessa. (Dunkel 2007.)

Kystisté fibroosilla sairastavalla voi puberteetti myohistyd infektionkierteen
ja/tai huonon ravitsemustilan vuoksi, miki johtuu imeytymishiiriostd tai



ettei nuori saa riittdvisti energiaa tai syyni voi olla ruokahaluttomuuskin.
Siksi onkin tirkedd seurata nuoren kasvua ja ravitsemustilaa seki tarvitta-
essa turvautumaan vaihtoehtoisiin ravitsemuskeinoihin. Kuitenkaan aina
ei voida estdd puberteetin viivdstymistd ja silloin nuori tarvitsee tukea ja
kannustamista selvitikseen siiti.

Myéhistynyttd puberteettia seurataan luuston kypsyyskokeella eli luus-
toikd miiritetddn ottamalla rontgenkuva vasemmasta kidestd ja rantees-
ta. Samalla tavalla on tarkastettava myos luuston kehitystd ja vertaamalla
sitd tiettyihin mallikuviin. T4lléin voidaan pditelli mikd on murrosikii-
sen biologinen kypsyysaste. Tamai tieto auttaa ldakirid arvioimaan, kuinka
monta vuotta kasvua on vield jiljelld ja ennustamaan lopullista aikuispi-
tuutta. Luustoiki kertoo murrosikiisen kehityksen asteesta huomattavasti
paremmin kuin hinen varsinainen ikinsi. Jos luustoiki on 2 vuotta jiljes-
sd, niin timi tarkoittaa sité, ettei pituuskasvu pddtykdan 17 vuoden idssd
vaan nuori kasvaa aina 19 vuoden ikiin asti. (Dunkel 2007.)

3.8.2 Hedelmittdmyys CF:di sairastavalla aikuisella

Lihes kaikki CF:34 sairastavat michet ovat hedelmittdmid, joka johtuu
siemenjohtimien poikkeavuudesta (Halme — Kajosaari 2005, 436) tai sen
tukkeutumisesta sitkedn liman vuoksi (Hengitysliitto 2009a). Michen he-
delmittdmyyden arvioiminen on helpompaa ja vihemmin aikaa vievai
kuin naisten, minki vuoksi mies tutkitaan ensin. Yleisimmit syyt miehen
hedelmittémyyteen johtuvat tavallisesti siemennesteen laadun heikkene-
misestd ja ongelmista siemensyoksyssd tai anatomisista poikkeavuuksista
jne. (Tiitinen 2009.) Miehistd 98 %:lla on siementiehyeiden puutteesta
johtuva aspermia (ei lainkaan siemennestettd), mutta jos spermatogenee-
si on normaalin, voidaan siittiditd aspiroida kiveksistd. (Savilahti, Erkki
2009). Koeputkihedelmaitykselld voivat CF:4dd sairastavat michet saada
omia jilkeldisid. (Halme - Kajosaari 2005).

Kystistd fibroosia sairastavan naisen hedelmittomyys johtuu sitkedstd li-
masta kohdun kaulalla. Huono keuhkotilanne saattaa vaikuttaa siihen,
miten kestdd raskauden (Hengitysliitto 2009a.) Naisesta johtuvat lapset-
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tomuuden syyt voidaan jakaa karkeasti neljian osaan: munarakkulan kyp-
symishdiriéihin, munanjohdinvaurioihin, kohtuvikoihin ja endometri-
oosiin. Hedelmittomyyden syitd tutkittaessa, tutkitaan ensin munasarjat,
munanjohtimet ja kohtu. Jatkotutkimuksissa tehdddn ultraddnitutkimus,
vatsaontelon tihystys eli laparoskopia ja hormoniverikokeet, joilla varmis-
tetaan, ettd munasarjat ovat vahingoittumattomat ja terveet. Munasolun
kypsymis- ja irtoamishdiridt ovat tavallisimpia lapsettomuuden syitd (18-
32 % tapauksista). Syy luokitellaan sen mukaan, onko syy hypotalamuk-
sen, aivolisikkeen vai munasarjan toiminnassa tai onko ovulaatiohiirio
seurausta jostain muusta sairaudesta, kuten syémishéiiriéistéi, lisimunuai-
sen sairaudesta tai kilpirauhasen vajaatoiminnasta eli hypotyreoosista.
Ultradénitutkimuksen tutkitaan, onko munasarjoissa normaaleja muna-
rakkuloita seki sopivassa kuukautiskierron vaiheessa tutkitaan kohdun li-
makalvon paksuus ja rakenne. (Tiitinen 2009.)

Kuva: Seppo Mattila




4. LAAKEHOITO CF:AA SAIRASTAVAN
HOIDON TUKENA

4.1 Ruuansulatuskanavan liikkeet

Ruuansulatuskanavan liikkeind CEi4 sairastavan hoidossa kiytetdin ma-
hansuojaldakkeitd. Niitd kdytetidan mahahaavan, pohjukaissuolihaavan ja
happamista rdyhtiyksistd aiheutuneen ruokatorvitulehduksen hoitoon
sekd niiden uusiutumisen ehkiisemiseen eli yllipitohoitoon (Omeprat-
zol 2009). Kolesterolilaikkeitd kiytetddn, jos kolestroliarvot ovat koholla.
Maitohappobakteerivalmisteita kiytetddn antibioottihoitojen aikana jois-
sakin tapauksissa. (Tutkimuksen tuloksia.)

CF:i4 sairastavan ravitsemuksen korjaushoidoissa voidaan kiyttdd insulii-
nia yoruokinnan tai aterioiden aikana, vaikka CF-diabetestd ei olisikaan.
Insuliinia kdytetddn pelkistddn pitkdvaikutteisena tai nopeasti vaikuttavaa
ns. raketti-insuliinia tai ndiden yhdistelmini. Insuliinia kiytetdin anabo-
lisen vaikutuksen takia turvaamaan kasvu ja painonkehitys. Silld on vai-
kutusta kokonaisvointiin ja parantaa edellytyksid elinsiirron mahdollisuu-
teen. (Valmari 2009.)

CF:44 sairastava joutuu sydomain haimaentsyymikapseleita pdivittdin ruo-
kailun yhteydessd haiman vajaatoiminnan vuoksi. Haimaentsyymikapse-
leita, jotka sisdltdvit lipaasia. Lipaasi pilkkoo rasvaa ja amylaasia, joka puo-
lestaan pilkkoo hiilihydraatteja sekd proteaasia, joka pilkkoo proteiineja.
Entsyymejd otetaan aina ruokailun alussa ja ruokailun puolivilissi. Niiden
oikea annosmiiri haetaan kokeilemalla (Paganus, 2009). Suuntaa-antava-
na ohjeena pidetidn 1 kapseli/kg/vrk (Valmari, 2009). Entsyymihoidon
tavoitteena on mahdollistaa ruuan nauttiminen ilman imeytymishiirioista
aiheutuvia suolisto-oireita ja edesauttaa rasvaliukoisten vitamiinien seki
muista rilppumattomien rasvahappojen imeytymistd ja yllipitdd normaalia
ravitsemustilaa, jolloin elimiston vastustuskyky infektioita vastaan para-

nee. (Hengitysliitto 2009a.)
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CF-sairastavilla on yleisti runansulatuskanavan liikkeiden kéiytto. Tutkimukseen osallistujista
93 % kdytti niiti. ( Kuvio 14 ) Suurin osa n. 80 % kirsi keuhko- ja vatsapuolen oireita, 17
%:lla oli keubkoihin liittyvii oireita seki vatsapuolen oireita oli vain 3 %. Keubko-oireita
oli 97 % tutkimukseen osallistuneista. ( Kuvio 15 ) Tistid voimme pdiitelld, ettdi vatsaoireiden
mddrd ja vatsaldikkeiden kiytonmdidri on yhteydessi toisiinsa.
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Kuvio 14. Vatsaldikkeiden kiytto.
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Kuvio 15. Keuhko- ja vatsaoireiden midra.



Haimaentsyymien mdiiriin vaikutti tutkittavan ikd, koko ja ruuan imeytyminen. Entsyymien
mdidird oli aina yksilollinen ja vaibteli runsaasti myos eri ikikausina. Entsyymien oikea miidri
saadaan kokeilemalla ja seuraamalla vatsantoimintaa ja vatsaoireita (Kuvio 16).
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Kuvio 16. Haimaentsyymien kiyttomaird/vrk

4.2 Hengitettavit ladkkeet

Hengitettdvd lidke Humaani DNaasi-entsyymi (Pulmozyme®) pilkkoo
ekstrasellulaarista DNA:ta ja sitkedd keuhkoeritettd. Lidkeannosteluna on
ampulli (2,5 ml) kaksi kertaa vuorokaudessa tai jaksoittain infektiovaiheis-
sa. Kiytto on perusteltu, jos se parantaa keuhkofunktiota tai viimeistdin
Pseudomonas-bakteerin esiintymisvaiheessa, jolloin jatkohoito on vasteen
mukaan. (Valmari 2009.)

Keuhkoja avaavia ldakkeitd ovat Ventoline®, Ipramol®, Bricanyl® ja korti-
sonildikkeet, kuten Pulmicort®, Seretide® ja Symbicort®, jotka ovat hengi-
tettavid ladkkeitd. Niistd viimeksi mainitut ovat kiytdssi lihes koko eliniin
kystistd fibroosia sairastavilla, joilla on keuhko-oireita. Hengitettdvid anti-
biootteja kiytetdin yhdessd suun kautta tai suonensisdisten antibioottihoi-
tojen aikana. Lidkekuurien pituudet vaihtelevat kahdesta viikosta kahteen
kuukauteen, jopa puoleen vuoteen. (Valmari 2009.)
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Hengitettivien ladkkeiden ottojirjestys

1. Keuhkoputkia avaava lidke tai yhdistelmiliike,
jossa on avaava- ja kortisoonildike samassa
Kymmenen minuutin tauko
Pulmozyme
Fysioterapia ja tyhjennyshoito

AN

Keittosuola 5,85 % - fysioterapian puolessa vilissi ennen
tyhjennyshoitoja
6. Antibiootti- tai kortisooniliike viimeisini

Yhdistelmilddkettd tai keuhkoputkia avaavaa lidke otetaan ensimmiise-
ni, koska se auttaa tukkoisuuteen ja aukaisee keuhkoputkia. Ennen Pul-
mozymen ottoa pidetddn vihintian 10 minuutin tauko, jotta avaava lidke
ehtii vaikuttaa. Pulmozymen vaikutus on pilkkoa limaa juoksevampaan
muotoon, ettd lima saataisiin fysioterapian ja tyhjennyshoitojen avulla
pois keuhkoista helpommin. Keittosuola-inhalaatio suositellaan otetta-
vaksi puolessa vilissd fysioterapiaa, ennen tyhjennyshoitoja. Keittosuolan
tarkoitus on vaikuttaa bakteerien kasvuun suolan avulla. Se lisia myds
kosteutta, joka auttaa limaa juoksevampaan muotoon. Tyhjennyshoitojen
jalkeen otetaan kortisooni, jonka tarkoituksena on vihentid keuhkoput-
kien turvotusta ja drsytystd. Huomioitavaa on, ettei yhdistelmilddkettd ja
kortisooni kiytetd yhtd aikaisesti. Viimeiseni otetaan antibiootti, jotta se
menisi mahdollisimman hyvin “limasta tyhjennettyihin” keuhkoihin ja
pddsisi vaikuttamaan mahdollisimman tehokkaasti bakteerikasvustoon.
Ladkidri suunnittelee jokaiselle CF-sairastavalle yksil6llisen lidkehoidon.
(Laakdrien ja hoitajien haastattelut 2010.)

Tutkimukseen osallistuneilla keubko-oireita oli 97 %:lla. Inhaloitavia lidkkeiti kiytti tutki-
mukseen osallistuneista 90 %. (Kuvio 17)
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Kuvio 17. Inhaloitavia lddkkeitd kiytossi.



Tutkimukseen osallistuneista suurin osa 77 % kiytti sidnnollisesti keuhkoja avaavia liiikkei-
ti. Kortisonia ja antibiootti kiytettiin joko jaksoittain tai suojaliikityksend keuhkotilanteen
mukaan. Pulmogymei kéiytti vain 33 % tutkimukseeen osallistuneista. Tutkimuksessa kysyttiin
viimeisen vuoden aikana kiytissi olleet inhaloitavar lidkkeer ( Kuvio 18). Keittosuolaa 5,85
% ei mielletty lidkkeeksi ja se oli joissain tapauksissa vaihdettu Pulmozymen tilalle. Emme
pystyneet laskemaan tarkkaa prosenttimiirii keittosuolan kiyttijisti.
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Keuhkoja avaavat
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Kuvio 18. Inhaloitavat liikkeet

4.3 Antibioottilddkitys infektioiden ehkdisijini ja hoidossa

Antibiooteilla pystytdin ainoastaan rajoittamaan bakteerikasvua, ei poista-
maan sitd. Kystistd fibroosia sairastavilla on noidankehi keuhkoissa, joka
tarkoittaa toistuvia tulehduksia sadnnollisin viliajoin. Hengitysteissd klo-
ridierityksen estyminen ja natriumin imeytyminen sitkistyttdvit liman.
Tiami keuhkoerite on kuivaa ja sitkedd eikd poistu keuhkoista ja lisdksi
se toimii elatusaineena ja suojana bakteereille. Keuhkoissa on aina bak-
teereja, vaikka optimaalinen antibioottihoito olisikin piilld. Infektiot ja
bakteeritulehdukset tuhoavat keuhkoja jatkuvasti ja ajan kuluessa infek-
tio vain vahvistuu ja tila etenee. Hoidoilla pyritdin vilttimain samoin
my®&s haittaavia tai hankalia bakteerikantoja, joita ovat Staphylococcus au-
reus-, Hemophilus influenzae- ja Pseudomonas aeruginosa-bakteerit seki
Aspergillus-fumigatus-sieni. Bakteerikartoitusta tehddin siannollisesti li-
mandytteistd ja tarvittaessa BAL-ndyteelld (huuhtelunidyte), joka otetaan
nukutuksessa keuhkoista bronkoskopialla. (Valmari 2009.)
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Antibioottihoidot hidastavat sairauden etenemisti, mutta eivit esti siti.
Sairauden edetessi keuhkot arpeutuvat (fibroosia) vihitellen ja hengitys-
toiminta huononee hitaasti, mutta varmasti. Oireina tulee sinisyystaipu-
mus, miki voi aiheuttaa keuhkoperiisen sydinvian, koska sydin joutuu
koville hengityksen ja keuhkojen heikennettyd Krooninen infektio keuh-
koissa tekee kudostuhoa ja vihitellen tulee laajentumia keuhkoputkiin
(bronkiektasiat), jolloin liman maird lisidntyy ja liman poisto vaikeutuu.

(Valmari 2009.)

Keuhkoissa on aina bakteereja, vaikka optimaalinen antibioottihoito olisi-
kin péilld Jatkuvien infektioiden seurauksena rasituksen sietokyky huono-
nee koko ajan ja timd nikyy vdsymisend ja hengistymiseni litkkumisen
yhteydessi. Hapetuksen heikennyttyd, muodostuu potilaalle hiljalleen
rumpupalikkasormet ja kellolasikynnet. Rintakehin litkkuvuus huononee
hiljalleen ja potilaalle tulee tynnyrimiinen rintakehi. Kystistd fibroosia sai-
rastavalle saattaa tulla fataali hengitysvaje eli hengitysvaje pahenee koko
ajan ja lopulta ei endd riici. Happihoito aloitetaan, kun hapetus menee
riittimaittomiksi. (Valmari 2009.)

Antibioottihoitojen kannalta on tirkeii seurata sidnnollisesti kystistd fib-
roosia sairastavien yskosten virid ja rakennetta, joka kertoo ennakoivasti
tulehdustilanteesta. Virittdmiit tai pienet yskokset tulevat hyvissi vaihees-
sa, isommat ja vihredt ovat tulehdusvaiheessa eli pahenemisvaiheessa. Pa-
henemisvaiheessa tulee yleensd hengitysvaikeuksia ja hengityksen tihenty-
misté eli takypneaa.

Kystisen fibroosin tulehduksien hoidossa kiytetddn eri antibioottiladk-
keiden yhdistelmii, joista osa suonensisidisesti ja ainakin yksi inhaloiden.
Liikeannosmiirit ovat korkeita ja kestdvit aina vihintdan kahdesta kol-
meen viikkoon, joskus pidempainkin, kuitenkin aina tilanteen ja oireiden
mukaan. Liike, joka tehoaa pseudomonakseen, on mukana aina antibi-
oottiyhdistelmissi, jos timd on 18ydetty bakteerikartoituksesta. Jokainen
antibioottikuuri valikoi esiin sitd, mitd kirjo ei kata. Lisiksi antibioot-
tihoitoa kiytetddn suojalddkityksend esim. stafylokokkipenisilliini, silloin
kuin ASTA (vasta-aine) on koholla. (Valmari 2009.)



Suonensisiisesti antibiootteja kiytti alle puolet tutkimukseen osallistuneista edellisen vuo-
den (2008) aikana. Kerran vuodessa oli 4 henkilslle ja 2 — 4 kertaan vuodessa oli kolmelle
henkilélle ja vain kahdelle henkilélle oli annettu siinnéllisesti antibioottia vihintiin ker-

ran kahdessa kuukaudessa ( Kuvio 19).
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Kuvio 19. Suonensisiisten antibioottien kiyttokerrat/vuosi

Suonensisiisten antibioottien kirjo tutkimukseen osallistuneiden kesken oli laaja. Eniten oli
kéytissi Glazidim-antibioottia. Glazidim sisiltidi vaikuttavana aineena keftatsidiimia, joka
on kefalosporiinien ryhmiin kuuluva bakteereja tappava antibiootti. Glazidimia kéiytetidn
erilaisten bakteerien aiheuttamien tulehdusten hoitoon. Toiseksi eniten kiytettiin Tomycin-
antibioottia. Tobramysiini on aminoglykosidien ryhmdiin kuuluva antibiootti, jota kiytetidin
vaikeissa infektioissa yhdistelmihoidon osana (Kuvio 20).
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Kuvio 20. Kiytdssi olleet antibiootit
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5. ELINSIIRTO MAHDOLLISUUTENA

Suomessa kaikki elinsiirrot tehdiin HYKS:ssi. Suomessa tehtiin elinsiir-
toja vuonna 2004 seuraavasti: 197 munuaissiirtoa, 50 maksasiirtoa, 19
sydinsiirtoa ja 10 keuhkosiirtoa eli yhteensd 277 elinsiirtoa. Suomi parjii
eurooppalaisessa vertailussa aika hyvin, silld meilld on yli 20 elinluovutta-
jaa miljoonaa asukasta kohti (Hockerstedt, Krister 2000).

Elinsiirrot suomessa vuosina 2005-2009

Vuosittain tehddidn 230- 295 elinsiirtoa. Huippuvuosi oli vuonna 2007.
Silloin tehtiin 295 elinsiirtoa. Eniten tehddin munuaissiirtoja ja vihiten
keuhkosydinsiirtoja. Keuhkosiirtoja tehdiin vuosittain 10-15. ( Tauluk-
ko 3)

Taulukko 3. Elinsiirrot Suomessa vuosina 2005-2009 (Lahja elimille
2010).

ELINSIIRROT VUOSINA 2005 - 2009
ELIN 2009 2008 2007 2006 2005
Munuainen 180 150 173 210 166
Maksa 48 47 53 53 43
Sydan 13 21 18 17 12
Keuhko 13 12 11 14 9
Keuhko-sydan - - 4 1 -
YHTEENSA 254 230 259 295 230

Euroopan maat tekevit yhteistyotd yli rajojen, koska maiden sisilli on
kova pula elinluovuttajista ja siirrettdvistd elimistd. Pohjoismaissa on
oma jirjestd, jonka nimi on Scandiatransplant, sithen kuuluvat kaikki
viisi Pohjoismaata. Sen omistavat ne 11 sairaalaa, jotka tekevit elinsiir-
toja pohjoismaissa. Jrjestolld on valtuusto, joka pidttdd missi tilanteis-
sa jokin elin siirretddn esimerkiksi Norjasta suomalaiselle potilaalle. Niin
toimitaan esimerkiksi silloin, jos meilli Suomessa on potilaana henkils,
jolla on hyvin harvinainen kudostyyppi. Jos esimerkiksi Norjassa sattuu
olemaan elinluovuttaja, aivokuollut henkild, jonka kudostyyppi on juuri



sama kuin meidin potilaalla, niin silloin norjalaiset lihettdvit munuaisen
reittikoneella Suomeen. Tami yhteisty6 rajojen yli on  todella elintirkeii.
(Hockerstedt 2006.)

Elinsiirrot onnistuvat vuosi vuodelta paremmin. Viitetddn, ettd vuoden
kuluttua noin 90% siirteistd toimii. Suomessa on elinsiirron saaneita, jotka
ovat eldneet tiysipainoista elimii jo yli kolmekymmenti vuotta siirrdnnii-
sensd kanssa (Lahja elimille 2010). Elinsiirto antaa potilaalle tiysin uuden
elimin. Sydimen-, maksan- ja keuhkosiirtopotilaille ei ole olemassa mi-
tddn korvaavaa hoitoa, niin kuin munuaissiirtopotilaalla on keinomunu-

aishoidon mahdollisuus. (Héckerstedt 2006.)

Elinsiirto voi pidentdi ikdd, mutta se ei riitd, jos elimin laatu ei ole eli-
misen arvoista. Elinsiirtopotilaille on sen vuoksi suoritettu tarkkoja eli-
minlaatututkimuksia ja niiden mukaan heilld on sama eliminlaatu kuin
muulla viestolld. Elinsiirrot kannattavat my6s taloudellisesti, vaikka elin-
siirtoleikkaus ja ensimmadisen vuoden kustannukset maksavat yhteiskun-
nalle 30 000-100 000 euroa. Yhteiskunnallisesti ne kannattavat kuitenkin
pitemmin piille. (Hockerstedt 2006.)

Keuhkonsiirtoa harkitaan sairastuneelle silloin, kun muut kiytettivis-
si olevat hoitokeinot eivit enid tehoa. Silld kun ei ole korvaavaa hoitoa.
Keuhkonsiirrot aloitettiin Suomessa vuonna 1990 ja niitid tehddin calla
10-15 henkilélle vuodessa. Tarve olisi vieldkin suurempi. Lihes kaikki
keuhkosiirteet saadaan aivokuolleilta luovuttajilta ja siirrettyjen keuhkojen
hylkimistd estetddn ladkitykselld. Siirtojen tulokset ovat vuosien varrella
merkittdvisti parantuneet ja ovat nykyisin kansainvilisesti korkeaa tasoa.
(Lahja elimaille 2010.)

Elinsiirtomahdollisuutta aletaan miettid, kun keuhkojen toiminta merkit-
tavisti heikkenee. Ennen elinsiirtoon paisyd tehddin tarkat tutkimukset
ja madritelld4n potilaiden tilanne tiettyjen valintaperusteiden mukaan ja
lisaksi on erityiskysymyksid kystistd fibroosia sairastavalle. Vastauksia ja
tutkimustuloksia mietitddn jokaisen kohdalla yksilllisesti usean erikois-
alan asiantuntijoiden tyoryhmissi. (Halme - Kajosaari 2005, 441.) Vuon-
na 2009 oli nuorin Suomessa keuhkojen elinsiirron saanut 12-vuotias.
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Hinelle siirrettiin aikuisen keuhkot, jotka pienennettiin hinelle sopiviksi.

(Valkola.)

5.1 Keuhkoelinsiirron edeltivit tutkimukset ja valintakriteerit

Kystistd fibroosia sairastavalle tehdidn tavallisesti kahden keuhkon siirto-
leikkauksia, mutta tarvittaessa voidaan siirtid myds sydin eli silloin puhu-
taan syddmen- ja keuhkojen elinsiirrosta. Yhden keuhkon siirto ei sovellu
hoitomuodoksi infektioriskin vuoksi. Ennen elinsiirtoa pyritdin kaikki
infektiopesikkeet puhdistamaan mahdollisimman hyvin erityisesti hengi-
tysteistd, kuten poskionteloloista. Télld toimenpiteelld pyritdan suojamaan
siirtokeuhkot hengitysteiden bakteerikolonisaatiolta. (Halme — Kajosaari
2005, 441.)

Yleisimmit valintakriteerit elinsiirtomahdollisuudelle ovat mm. FEV1 eli
silloin kuin uloshengityksen sekuntikapasiteetti on pienempi kuin 30 %
tavoitearvosta ja timi arvo pienenee nopeasti. Levossa otetuissa verikaasu-
analyyseissd hiilidioksidisi arvo eli pCO2 on yli 7,3 kPa tai happipitoisuus
arvo eli pO2 on alle 6,7 kPa. Valinkriteereihin vaikuttaa myos sairaalahoi-
tojaksojen oleellinen lisddntyminen, joka johtuu usein keuhkoissa olevien
bakteeriresistenssikantojen esiintymisestd.  Elinsiirto valintakriteereihin
vaikuttavat my6s potilaalla esiintyvd massiivinen tai toistuva veriyski tai
kun tulee toistuvasti ilmarinta. Lisiksi sithen vaikuttaa nuoren tilan no-
pea huononeminen tai jatkuva laihtuminen. Kun potilas tiyttdd kyseiset
valintakriteerit, kansainvilisten tutkimusten mukaan hinelld on elinaikaa
todennikoisesti alle 2 vuotta. (Halme - Kajosaari 2005, 441.)

CF-potilaan keuhkosiirtoon liittyvid suhteellisia esteiti ovat moniresis-
tentti Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia ja erityisesti genomovar
III, jotka huonontavat ennustetta. Tamin lisiksi sitd huonontaa vield
hengitysteissd olevat Aspergillus- ja atyyppinen mykobakteeri-koloni-
saatio. Kaiken lisiksi potilaalla voi olla aspergillooma, jolla on vahvat
keuhkopussikiinnikkeet. Tilldin on pohdittava ndiden aikaisempien
keuhkopussitoimenpiteiden vaikutusta elinsiirtomahdollisuuteen. Yksi
huomioitava muiden sairauksien vaikutus on esim. vaikea maksa-



sairaus. Jokaista elinsiirtoa harkitaan ennen leikkaukseen ryhtymis-
ti usean asiantuntijan yhteistyoni. (Halme — Kajosaari 2005, 441.)

Keuhkonsiirtoon voivat johtaa erilaiset sairaudet kuten esim. keuhkoval-
timoiden verenpainetauti, erddt keuhkojen sidekudossairaudet, Kystinen
fibroosi, keuhkoahtaumatauti, vaikea keuhkojen laajentuma ja alfa 1-an-
titrypsiinin puutossairaus, joka on keuhkokudosta vihitellen tuhoava sai-
raus. (Lahja elimaille 2010.)

Keuhkojen siirrosta tutkimukseen osallistuneilla

Keubkosiirtoja oli tehty kahdelle, yhdelle aikuiselle ja yhdelle lapselle eli yhteensi 7 % tuthi-
mukseen osallistuneista. Kahdelle henkilolle oli keubkosiirto suunnitelmissa ja tutkimukset siti
varten oli aloitettu. Suurimmalle osalle (87 %) ei ollut suunniteltu keubkosiirtoa. Timi voi
kertoa tutkimukseen osallistujien keuhkojen hyvisti tilanteesta ja syyni voi olla tutkimuksen
osallistujien ik, joka oli suurimmalla osalla alle 18 (73 % )( Kuvio 21).
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Kuvio 21. Keuhkojen siirto.

5.2 Elinsiirtoa tukeva laki ja uusi lakiesitys

Lain ihmisen elimien ja kudoksien lidketieteellisestd kdytostd 8:nnen ja
9:nnen § (2.2.2001/101) mukaan kuolleen ihmisen elimid ja kudoksia
voidaan irrottaa, jollei ole syyti olettaa, ettd vainaja eldessddn olisi sitd vas-
tustanut tai ettd hinen liheisensi siti vastustavat. Jos ihminen on eliessiin
antanut suostumuksensa elintensi ja kudostensa kiyttimiseen, niitd voi-
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daan kiyttad hidnen liheistensd vastustuksesta huolimatta. Potilasjirjestd-
jen Lahja elimille -kampanjalla kehotetaan ihmisid tiyttimiin elinluovu-
tuskortti, joka on tarkoitettu sdilytettdviksi esim. lompakossa. Ruumiinsa
voi miiritd luovutettavaksi myos lddketieteen opiskelijoiden kiyttoon.
Vastineeksi saa ilmaisen hautauksen (Laki, elinsiirtotestamentti 2001).
Tutkimusten mukaan reilut 80 prosenttia suomalaisista luovuttaisi elimii.
Miten hyvin timi halukkuus toteutuu eli miten paljon elimii oikeasti luo-
vutetaan, vaihtelee. (Hockerstedt 2006.)

Sosiaali- ja terveysministerion tarkoitus onkin valmistella kudoslakiin
muutos, jonka my6td kuollut voisi luovuttaa elimid ja kudoksia, mikali
vainaja ei elinaikanaan ole oletettavasti vastustanut toimenpidettd. Esitys
painottaisi henkilon omaa elinluovutusta koskevaa nikemysti. Se helpot-
taisi myos omaisten vaikeaa asemaa tilanteessa, jossa he joutuvat liheisensi
dkillisen kuoleman lisiksi ottamaan kantaa elinluovutukseen. Esitys lisisi
elinluovutuksia ja timin mydti elinsiirtoja. Siksi Sosiaali- ja terveysvalio-
kunta piti lausunnossaan 3/2009 tarpeellisena selvittdd, ovatko kuolleelta
luovuttajalta tapahtuvaa elinten irrottamista koskevat nykyiset siannokset
tarkoituksenmukaisia elinten saatavuuden nikékulmasta. (Risikko, Paula
2009.) Tima uusi lakiesitys (24.6.2010/653) on tullut voimaan 1.8.2010
(finlex®).

Kuva: Seppo Mattila




KIELTAMINEN

6. SURUTYON VAIHEET JA
NIIDEN TUNNISTAMINEN

Suru sininsi ei ole mikiin sairaus, vaan luonnollinen elimiin kuuluva
asia, mutta surematon suru ilmestyy esim. pakkotekoina, ahdistuksena,
univaikeuksina, pelkoina, jotka tyypillisesti saattavat ”puhjeta”, kun asioi-
den pitiisi olla hyvin ja elimin sujua joten kuten menetyksen jilkeen vuo-
sienkin pddstd. Kuitenkin terveeseen suremisprosessiin tarvitaan usein vain
turvallisten lihimmiisten tukea, mutta jos sureva reagoi hyvin voimak-
kaasti suruun ja saa fyysisid oireita, jotka eivit poistu tai tuntee voimakasta
vihaa, epitoivoa, on hyvi hakea ammattiapua. (MLL 2009.)

Jos liheisesi suree voit helpottaa suruprosessin lipikdymistd olemalla lis-
nd tarvittaessa ja kuunnella heitd. Sinun pitdad hyviksyd surun ilmaisut
ja kunnioittaa surevaa sekd antaa surun ottaa aikansa. Jos tuntuu, ettd
ei tiedd mitd pitiisi tehdd, apua kannattaa kysyi joltakin asiantuntijalta.
(MLL 2009.)

Surutyon eri vaibeet kuviona esitettynd. Surutyi ei aina etene kuvion osoittamassa jirjestyk-
sessd, koska surutyon tyostiminen on henkilokohtaista ja yksilollisti. Eri vaiheet voivat kulkea
esim. limittiin tai palata edellisiin vaibeisiin. Jokainen surutyo kestid aikansa, joka vaibtelee
viikosta jopa vuosiin. Pitkdaikaissairauden pahenemisvaibe voi laukaista uuden surutyon pro-

sessin. (Kaavio 3)

VIHA
TINKIMINEN
MASENN

Kaavio 3. Surutydn vaiheet.

KIELTAMINEN on vaihe, jossa sairautta ei haluta uskoa todeksi ja usein
se kielletdin tai ei toimita saadun tiedon mukaan. Aluksi vanhemmat saat-
tavat kaivata menetettyd unelmaa, tervettd lasta ja kapinoida sitd vastaan,

HYVAKSYMINEN
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ettd unelma sirkyi. Reaktioina esiintyy usein itkua, vihaa, drtymystd, syy-
toksid ja toiset vanhemmat pyytivit apua useilta eri tahoilta kun taas toi-
set kieltdytyvit kaikesta ulkopuolisesta avusta. Tunteen ja jirjen vililld on
usein kuilu: jirki tietdd, ettd asia on niin kuin lddkiri sen kertoi, mutta
tunnetasolla asiaa ei ole viel voitu kisitelld. Pahimmillaan voi tuntua siled
kuin elimin perusta katoaisi, unelmat olisivat kuolleet, eiki tulevaisuutta
ole. Mielen valtaa levottomuus ja masentuneisuus. Mitka tahansa ulkoiset
muutokset voivat entisestddn haitata surevan psyykkisti tasapainoa, koska
hin on surussa menettinyt sisdisen turvallisuutensa. (MLL 2009.)

VIHANTUNTEITA herittdd terveyden menetys, joka kohdistuu usein
sairauteen sairastuneeseen, perheenjiseniin, yhteiskuntaan tai jumalaan ja
vanhemmat syyttivit usein myos itseddn asiasta. Monesti kysytdin miksi??
( Etra 2009). Monesti vanhempien itsesyytokset ovat kovia ja silloin on
tirkedd saada oikeaa tietoa sairaudesta tai vammasta, oppiakseen hyvik-
symiin asian ja elimiin sen kanssa. Siti mitd ei voida muuttaa, tiytyy
hyviksyi sellaisenaan. (Tutkimuksen tuloksia.)

TINKIMINEN alkaa kun sairaus tiedostetaan (Etra 2009). Vanhemmat
usein lupaisivat, mité vain, jos voisivat muuttaa tosiasiaa ja saadakseen ta-
kaisin terveen lapsensa. Jokainen surutydtd tehnyt muistaa timin vaiheen
hyvin ja ne epitoivon hetket sek vililld ne pienet valon pilkahdukset pilvi-
en raosta. [hminen itse, kokemukset ja elimintilanteet vaikuttavat ihmisen
mahdollisuuteen surra. Luopuminen, irti pidstiminen ja tuskan kohtaa-
minen pelottavat. Tyhjyyden, yksiniisyyden ja tarkoituksettomuuden tun-
teet ovat hyvin vaikeita kohdata. On elimitilanteita, joissa sureminen voi
olla ylivoimaista; on pakko pitdd perhe koossa ja arki pyorimissi. Silloin
vanhempi voi esim. suuntautua tychén, tdyttdd paivinsi mahdollisimman
tiiviisti kaikenlaisilla velvollisuuksilla ja jatkaa elimé4nsi niin kuin mitdin
kovin suurta ei olisi tapahtunutkaan. Olisi toivottavaa, ettei kenenkdin
vanhemman tarvitsisi paeta pahaa oloaan ja jiddd sen kanssa yksin. Jo-
kaisella on oikeus surra tavallaan ja ajallaan. Tunteiden patoaminen vie
voimavaroja ja ihmisen mieli pyrkii tasapainoon ja padotut tunteet etsivit
yleensd enemmin tai myshemmin purkautumiskanavansa. (MLL 2009.)



MASENNUSvaiheessa tulevaisuus voi tuntua synkilti ja tahto on lamaan-
tunut sekd tuntuu siltd, ettd kaikki ovat hylanneet ( Etra 2009). Tamikin
vaihe kuuluu suruty6hon ja monesti voi tuntua, ettei aamulla halua nousta
singystd ylos, vaan tekisi mieli vetdd peitto korville ja nukkua, olla ajatte-
lematta yhtdin mitddn. Mitkd ovat selvidmisen keinoja? Keinoina voivat
olla arkirutiineista kiinni pitiminen, ystdvit, perhe tai toiset lapset jne. On
yritettivi 16ytdd pienid ilonhetkid ja yrittdd ajatella, ettd huomenna on taas

uusi paivi. (MLL 2009.)

HYVAKSYMINEN on viimeinen vaihe, silloin on oppinut hyviksymiin
sairauden ja pystyy nauttimaan taas elimistidn (Etra 2009). Milloin ti-
min aika on, sitd ei kukaan voi sanoa varmasti, koska jokainen kisittelee
surua yksilollisesti. Onko se jo huomenna, viikon paistd, kuukauden tai
ehki joskus... Sitd vain jonain kauniina pdivini on “sinut” asian kanssa ja
huomaa nauttivansa taas elimisti. Vaikeiden vaiheiden jilkeen alkaa vihi-
tellen syntyi uusi unelma tulevaisuudesta. Elimai alkaa rakentua uudelleen

pala palalta. (MLL 2009.)

Sairauteen sopeutuminen alkaa siitd, kun saa diagnoosin. Tétd ennen on
voinut olla oireita seki pelkoa ja epitietoisuutta siitd, mistd oireet tulevat
ja mikd lasta vaivaa. Siihen, miten lapsi sopeutuu sairauteensa, vaikuttaa
vanhempien ja liheisten suhtautuminen ja se, miten ovat saaneet tiedon
asiasta. Toisaalta tulee helpotuksen tunne, kun syy selvidd, mutta toisaalta
nousee epitietoisuus tulevaisuudesta ja pelko siitd, sekd tiedon nilki sai-
raudesta ja sen hoidoista. Toisaalta herdd my®6s taistelutahtoa — halu tehdi
kaikki lapsen puolesta. (Tutkimuksen tuloksia.)

Vanhemmilla on mielikuvia ja toiveita tulevasta lapsestaan - mielikuvia
millainen hin on ja sukupuolta kysyttiessi vanhemmat vastaavat ei ole
vilid, kunhan lapsi vain on terve. Raskauden varhaisvaiheessa todettu siki-
on sairaus tai vamma tuntuu ahdistavalta. Toisaalta vanhemmille ji4 aikaa
valmistautua tulevaan. Useimmiten sairaus selvidd kuitenkin vasta lapsen
syntymin jilkeen. Myds aiemmin terveen lapsen pitkdaikainen sairastu-
minen tai vammautuminen tulee tiydellisend yllityksend ja vaatii paljon
sopeutumista koko perheelti ja lihiympiristoltd. Siind tilanteessa perhe
tarvitsee aikaa ja monipuolista tukiverkostoa ja niitd ovat laheisten tuki ja
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sosiaali- ja terveysalan ammattilaisten tuki, erilaiset potilas- ja omaisjirjes-
tot seki vertaistuki (MLL 2009).

Useimmat vanhemmat kokevat erilaisia visymyksenkin oireita. Suurin osa
oppii elimiin asian kanssa ja loytdd itsestddn tarvittavia, joskus ylldtti-
vidkin voimavaroja jaksamiseen. Tillaisessa elimintilanteessa voi kehittyd
"koettelemusmasennus”, joka ei ole psykiatrinen sairaus vaan siind ihmi-
nen kohtaa elimissiin vaikeita muutoksia tai jirkyttivid tapahtumia ja
timin jilkeen alkaa kirsid masennuksen oireista. Se voi kuitenkin pitkdin
jatkuessaan muuttua sairaudeksi, jolloin liakirin on asianmukaista arvioi-
da terapian ja lidkehoidon tarve. Masentuessaan ihmiset lakkaavat usein
tekemistd asioita, jotka ilahduttavat heité ja heididn pitiisi opetella vihitel-
len uudelleen tietdimain, mistd asioista pitdd ja mistd ei. (MLL 2009.)

Suomalaisessa kulttuurissa itsesddli on epamiellyttdvd sana. Mutta meilld
on lupa siilid itseimme silloin, kun koemme elimidmme vaikeaksi ja kun
meihin koskee. On luonnollista myds tuntea siilid sellaista ihmistid koh-
taan, jolla on yhti vaikeaa kuin itselld. Hyvi kysymys onkin, miksi emme
saisi kokea samoja tunteita itsedimme kohtaan? Itsesdili voi jopa auttaa
meitd suuntautumaan eteenpdin. (Etra 2009.)

Kuva: Seppo Mattila




7. TUKIVERKOSTO CF:AA
SAIRASTAVAN TUKENA

Ihminen eldd sosiaalisessa suhteessa jatkuvassa vuorovaikutuksessa ym-
piristonsd kanssa. Se vaikuttaa ihmisen terveyteen ja hyvinvointiin, sil-
la ihminen vaikuttaa elinympirist66nsi ja ympiristd vaikuttaa hineen.
Fyysiselld ympiristolld tarkoitetaan niitd olosuhteita, missd ihminen eldi.
Psyykkinen ja sosiaalinen ympiristo koostuu esim. ihmisten vilisistd suh-
teista, vuorovaikutuksesta, kielestd, kulttuurista ja kdyttdytymissadnnoisti.
(Anttila ym. 1998, 13.)

Monissa perheissi my6s elimidnarvot muuttuvat sairauden kohdatessa. Ai-
neellisten asioiden merkitys vihenee ja henkisten lisiantyy. Voi olla jarisyt-
tivd kokemus huomata, miten rakkaita ja tirkeitd liheiset ovat ja miten ar-
vokkaita ovat yhdessd vietetyt hetket. Usein yleinen kiinnostus sairaiden ja
vammaisten ihmisten asioiden ajamiseen lisidntyy ja silloin monista tulee
aktiivisia potilas- ja muiden jdrjestdjen jisenii. Samoja kokemuksia lipi-
kdyvien kanssa ihmissuhteisiin voi 16ytyd uudenlaista syvyytti ja merkitys-
td. Perhe kohtaa lapsensa kanssa monia uusia lithimmiisid ja ammattilaisia,
jotka auttavat ja tukevat monin tavoin. (MLL 2009.)

Hoitoympiristo jaotellaan fyysisiin, psyykkisiin ja symbolisiin osatekijoi-
hin. Fyysinen hoitoympiristo antaa potilaalle tunteen turvallisesta ja viih-
tyisdstd olosta, kun taas suotuisa sosiaalinen ympiristo sallii omaisten ja
lzheisten antaa sosiaalista tukea potilaalle. Symboliseen hoitoympiriston
kuuluvat kulctuuriset ja sosiaaliset arvot esim. kisityksen terveydesti ja
sairaudesta, seki siitd, miten ihminen itse kokee ne. Esim. miten sairaana
kokee saavansa kaipaamaansa hoivaa ja huolenpitoa seki pitdiko sairastu-
mistaan myonteisend tilana vai tulecko siitd voimakkaita syyllisyyden tai
hipein tunteita. (Anttila ym. 1998,13.)

Turvallinen sairaalaympiristd huolenpitoineen tuttujen hoitajien ja laaki-
rien mydti on noussut arvoon arvaamattomaan. Lapsen suora kysymys
didille: ”Aiti, rakastathan sini minua yhti paljon, vaikka minulla on timi
sairaus?” Aiti vastasi: “Aivan varmasti, onhan meilld aivan erityinen rak-
kaus toisiamme kohtaan, silld olemme eldneet niin tiiviisti koko ajan, ettd
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sinun vointisi vaikuttaa minuun. Sini olet opettanut minua nauttimaan
elimin pienistd asioista.” Usein olen sanonut lapsestani, etti jos jotain on
otettu pois, niin jotain on annettu tilalle. Se on lapseni luonne — valoisuus
ja positiivisuus, jotka vaikeinakin hetkini, lapseni 16ytdd. (Valkola.)

7.1 Perheen tuki CF:4i sairastavan lapsen hoidossa

Usein halutaan suojata lapsia vaikeilta asioilta ja kertoa heille vihin tai
ympiripy6redsti heidin sairaudestaan tai vammastaan. Pienimmitkin lap-
set vaistoavat perheen ilmapiirin: surun, huolen ja ahdistuksen, joka van-
hemmista vilittyy. Puhumattomuus asiasta voi saada lapsen luulemaan,
ettd on syyllinen, vaikka elimii uhkaava sairaus tuo normaalia suurem-
man huolen lapsesta. Avoimuus on keino lopulta hyviksyi sairaus. Lapsen
mielipidettd pitdisikin kysyd padtoksien teon yhteydessd, mutta kuitenkin
huomioimalla lapsen iki ja kehitystaso, vaikka se vanhemmista tuntuisikin
ahdistavalta. Lapset pelkiivit eniten vanhemmistaan eroon joutumista,
yksin jddmistd tai kipua. Puhuminen on askel avoimuuteen ja avoimuus
lisdd turvallisuuden tunnetta. Lapset sopeutuvat monesti paremmin kuin
aikuiset saatuaan tietoa enemmin sairaudesta tai vammastaan. He aavista-
vat asioiden todellisen tilan, joka nikyy heidin leikeissdidn tai piirustuksis-
saan. (MLL 2009.)

Usein sairauden ilmettyd kaikkien perheenjisenten vuorovaikutus lisiin-
tyy. Vanhemmilla voi olla vaikeaa rajoittaa tai rangaista sairasta lasta, koska
he tuntevat sen lisidvin sairauden aiheuttamaa epioikeudenmukaisuutta
ja heiddn mielestddn lapsella on tarpeeksi vaikeaa muutenkin. Arkielimii
on oman perheen lisiksi usein jakamassa iso joukko erilaisia sosiaali- ja
terveysalan ammattilaisia sekd henkilokohtaisia avustajia. Heitd kuitenkin
auttaa perheen ja liheisten rakkaus, tuki ja lisndolo, jotka ovat lapsen kas-
vun ja kehityksen kantavia voimia. (MLL 2009.)

Sisaruussuhde on usein elimin pisimpéin kestdvin ja ainutkertainen ih-
missuhde ja sisaruksen erilaisuus tuo siihen uusia ulottuvuuksia. Sairaus
tulee keskeiseen asemaan perheessi vaikuttaen koko perheen henkiseen
hyvinvointiin, johon my®s sisarukset joutuvat sopeutumaan. Nuoremmat



lapset ilmaisevat mustasukkaisuuden, huolen ja surun tunteitaan usein
hyvin avoimesti, kun taas vanhemmat lapset saattavat muuttua kilteiksi
tunnollisiksi ”pikku-hoitajiksi” tai kovaddnisiksi kapinoitsijoiksi. Kaikki-
en sisarusten vililld joskus koetaan rakkautta, kateutta, kiintymysti seki
kiukkua ja jokaisella on hyvii ja huonoja piivid. Tunteet sairasta tai vam-
maista siskoa tai veljed kohtaan voivat vaihdella ilosta, ylpeydestd, vihaan,
hipedin ja katkeruuteen, mutta ne ovat luonnollisia ja ymmirrettivi.
Kuitenkin tunteet voivat aiheuttaa sisaruksessa himmennysti ja syyllisyy-
den tunteita. (MLL 2009.)

Sopeutumisvalmennuskurssit, erilaiset vertaisryhmit ja sisaruksille tarkoi-
tettu kirjallinen materiaali voivat olla avuksi. Lastaan hoitavat vanhemmat
joutuvat tasapainoilemaan ajan ja huomion jakamisesta perheen muiden
lasten kesken, etteivit sisarukset tuntisi itseddn hylityiksi. Sisarusten pii-
vihoidossa ja koulussa pitiisi tietdd perheen tilanne, koska tieto siitd aut-
taa ymmirtiméin sisaruksia ja tarjoamaan heille tarvittaessa erityistd tu-
kea. Yleensi tieto lisad ymmartimystd, vihentdd pelkoa ja ennakkoluuloja
ja vihentidd sisarusten tarvetta salata tai hivetd. Sisarussuhde on lapselle
tirked, ainutlaatuinen ja opettava ihmissuhde. Tillaisessa tilanteessa sisa-
rusten on todettu olevan persoonallisuudeltaan ja sosiaalisilta taidoiltaan
keskimiiriistd kehittyneempii sekd heididn on helpompi ennakkoluulot-
tomasti kohdata erilaisia ihmisii. (MLL 2009.)

Ongelmia myds syntyy, jos vanhemmat ovat eri mieltd lapsensa hoidos-
ta. Ndmi ongelmat johtuvat usein siité, ettei toinen vanhemmista tapaa
lasta hoitavia ammattilaisia tarpeeksi usein, jolloin hin ei ehki ole saanut
riittdvisti tukea ja tietoa sairaudesta. Joskus diti saattaa myds “omia” lap-
sen itselleen ja hinestd voi tuntua, ettei kukaan muu voi, eiki saa hoitaa
lasta. Jaettu vastuu kuitenkin tukee parisuhdetta, kun toinen puoliso ei
uuvu lapsen hoidossa. Epitasaisesti jacttu vanhemmuus voi joskus joh-
tua puolisoiden omasta tahdosta seki taloudellisista seikoista. Siitd hyvini
esimerkkini on se, ettd miehelld on paremmin palkattu ty6 tai vaikka am-
mattilaisten painostuksesta iti jad kotiin lasta hoitamaan. Sairaan lapsen
hoito on yleensd hyvin tarkasti aikataulutettua. Parisuhteen kahdenkeskis-
td aikaakaan ei pitidisi unohtaa. Se voi olla piristys kaiken keskelld. (MLL
2009.)
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Erityisen rankkaa on myds pitkdaikaissairaan lapsen murrosiki. Nuorilla
on tarve itsendistyd ja irtaantua, mutta joskus itsendistyminen ei nuoren
sairauden vaatiman hoidon vuoksi ole mahdollista. Vanhemmat, itseniis-
tyvi nuori ja sosiaali- ja terveydenhoitoalan ammattilaiset joutuvat pohti-
maan tulevaisuutta, joita ovat nuoren hoito, asuminen seki huoli siitd, ettd
miten nuori pirjid tulevaisuudessa. (MLL 2009.)

Jotkut perheet eristdytyvit omasta tahdostaan sen vuoksi, etti toiset eivit
ndytd ymmirtavin perheen kokemia vaikeuksia tai vilttelevit perhettd,
koska eivit tiedd, mitd sanoa tai miten auttaa. Vanhemmat reagoivat til-
laisiin tilanteisiin eri tavoin. He voivat olla vihaisia niille, jotka tuijottavat
sairasta lasta tai he saattavat hivetd lapsen outoa kiytostd tai turhautuvat
joutuessaan jatkuvasti selittelemdin tilannettaan. Toisaalta ympirilld olevat
ihmiset haluavat usein auttaa ja tukea, vaikka usein my6s paetaan, koska ei
tiedetd miten kohdata sureva ihminen. Heiddn ristiriitaisia tunteitaan on
vaikea ymmirtii ja sietdd. He usein ajattelevat, ettd "Haluaisin olla avuksi,
mutta en osaa, pelottaa. Mitd mini osaan sanoa?” (MLL 2009).

7.2 Viranomaiset perheen ja lapsen tukena

Usein vanhemmille muodostuu kuva niistd ammattilaisista, jotka hoitavat
heiddn lastaan ja yleensi vanhemmat pitivit asiantuntijoita auttavaisina,
ymmirtiviisini, luotettavina, tukea tarjoavina ja kunnioittavina. Tdmi pa-
rantaa vanhempien kykyi selviti tilanteesta ja helpottaa sairauden hoitoa.
Useimmiten lddkireilld on vaativa tehtiva kohdata vanhemmat ensitietoa
antaessaan. Vanhemmat ovat odottaneet, pelinneet ja toivoneet tietoa lap-
sen sairaudesta tai vammasta, mutta ovat usein visyneitd jannittyneitd ja
“ylivirittyneessd” tilassa. He rekisterdivit tarkasti erilaisia asioita, sanat ja
tunnelma jadvit mieleen kuin filmille tallennettuna ja silloin véirinkdsi-
tysten riski on tavallista suurempi. Hyvin onnistunut, empaattinen tiedon
anto tukee vanhempien selviytymistd. Huonosti toteutettuna tiedon an-
totapa voi aiheuttaa vihaa, katkeruutta ja ahdistusta vield kymmenienkin
vuosien jilkeen. (MLL 2009.)



Monet vanhemmat tulevat eri asiantuntijoiden kanssa asioidessaan usein
hyvin kriittisiksi. Tdmi johtuu varmasti puolin ja toisin tapahtuneista, tie-
don ja ajanpuutteesta. Vanhemmat voivat kokea, ettd lddkirit ja hoitajat
keskittyvit vain sairauteen tai vammaan, eivitki tarpeeksi lapsen ja per-
heen yleiseen hyvinvointiin. He eivdt ymmarrd useinkaan, ettd sairauden
takana on myds tunteva ihminen. Joskus lapsi joutuu olemaan pitkdin
sairaalahoidossa tai kotona, jossa vanhempien lisiksi on lasta hoitavia am-
mattilaisia. Nami tilanteet ovat pitkiidn jatkuessaan niin lapsen, perheen
kuin hoitajien kannalta hyvin vaativia ja raskaita. Lapsen ja perheen tulisi-
kin saada niissi tilanteissa tukea esim. keskusteluterapiasta tai tyonohjaus-

ta hoitohenkilékunnalta. (MLL 2009.)

7.3 Sairaalakoulu lapsen tukena

Lakiin kirjoitettu oikeus koulunkidyntiin ja opetukseen kuuluu myds sai-
raalassa oleville lapsille. Peruskoululain 4. §:n mukaan sairaalan sijainti-
kunta on velvollinen jirjestimiin sairaalassa potilaana olevalle oppilaalle
opetusta siind méirin kuin hinen terveytensi ja muut olosuhteet huomi-
oon ottaen on mahdollista. (Perusopetus 2009.)

Sairaalakoulu on silta lapsen arkeen. Koulu on normaalia, ikitasoon kuulu-
vaa toimintaa vaikeassakin elimintilanteessa. Koulu tukee tervettd puolta
lapsen elimissi. Sairaus ei saa olla este opiskeluun, silld lapsella on oikeus
oppilaana oloon ja oppimiseen sairaalassa ollessaankin. Sairaalaopetuksen
miiri ja opetusjirjestelyt riippuvat oppilaan terveydentilasta. Esimerkiksi
tartuntavaarassa olevien lasten opetus jirjestetdin vuoteen vierelld yksi-
l6opetuksena. Lapsen voidessa liikkua, hin saa ryhmiopetusta sairaalan
koulutiloissa. Sairaan lapsen ja nuoren opetuksessa yhteistyon tirkeys
korostuu. Opettajan tulee tietdd ladkityksestd, apuvilineistd, terapioista,
kuntoutumiskeinoista jne. Huoltajien suostumuksella saadaan my®6s lisi-
tietoa oppilasta hoitavilta henkil®iltd ja omasta koulusta tarvittaessa. ( Edu

2004.)
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ERAAN CF:AA SAIRASTAVAN KOULUIKAISEN PAIVAOHJELMA,
.V.-ANTIBIOOTTIHOIDON AIKANA

klo 5 Antibioottihoidot suonensisaisesti (ihonalainen keskus-
laskimkatetrin kautta) — ambulanssihenkilokunta (kotona)
klo 6 Heratys
Inhaloivien laakkeiden otto spiralla
Breas IMP 2 — kone 3 x 3 min. ” keuhkojen jumputushoito
Laakkeet ja vitamiinit suun kautta, verensokeri mittaus
Aamupala ja aamupesut

klo7 Kouluun 1&ht6

klo 8 Koulu alkaa

klo 9 Valipala ( sovittu erikseen koulun kanssa)

klo9-10 Fysioterapia koululla jumppasalissa + tyhjennyshoito
klo 10 Koulu jatkuu

klo 11 Lounas

klo 13 Valipala

klo 15 Koulu paattyy

klo 15.15 Antibioottihoidot suonensisaisesti terveyskeskuksessa
klo 16.15 Fysioterapia - fysikaalinen hoitolaitos

klo 17.30 Kotimatka

klo 18 Paivéllinen, 1adkkeet ja vitamiinit suun kautta, koululdksyt
klo 18.30 Inhaloivien laakkeiden otto spiralla

Breas IMP -2 — kone 3 x 3 min. ” keuhkojen jumputushoito”
Laakkeet ja vitamiinit suun kautta
Verensokeri mittaus, insuliini ydruokintaa varten, iltapesut
Napin puhdistus seka tarkistus (1 x viikossa sunnuntaisin)
klo 19.30 lItapala
klo 20.30 — 02.30 Yoruokinta gastrostooman kautta

Ydéaikaan haimaentsyymien annot 1,5 tunnin vélein koko ruokinnan ajan +
gastrostooman huuhtelu ruokinnan loputtua seka verensokeriseuranta ja insu-
liinihoidot.

Lisaksi;

Hoidot, ladkkeiden jako, tilaukset sekd niiden annoista huolehtiminen, ruokai-
luista huolehtiminen, ihon kunnosta huolehtiminen, kotisairaanhoidosta tarvitta-
vien valineiden tilaukset, kuljetuksien jarjestdminen jne..
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. olet minulle rakas
sellaisena kuin olet ...

ain rakkauden maassa mubevassa
Jaksaa lapsi kasvaa
uuteen vuositubanteen
vain rakkauden maassa
Jaksaa lapsi uskoa ja toivoa.

— Anne Porio —
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OPAS -

KIRJANEN

Opaskirjasen tavoitteena on antaa
tietoa kystisestd fibroosista ja sen hoi-
dosta sairaanhoitajille. Opaskirjanen
on laadittu Rovaniemen ammattikor-
keakoulun (RAMK) hoitotyénkoulu-
tusohjelman  sairaanhoitajakoulutuk-
sen opinndytetyona.




