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1 JOHDANTO

Lapsen pitkaaikaissairauden tai vamman toteaminen voi olla sairastavan lahei-
sille jarkytys. Alkujarkytyksesta toivuttua sairauden kanssa tulee kylla toimeen
ja sen kanssa oppii elamaan. Toisaalta se voi kylla vaikuttaa moniin asioihin
myds monella myonteisella tavalla, silla perheenjasenet ja laheiset voivat 10y-
taa paljon iloa ja tyydytysta pienista lapseen liittyvista arkiasioista. Vanhemmat
ja sisarukset saattavat joutua miettimaan ja suunnittelemaan elamaansa uu-
della tavalla ja kenties tekemaan muutoksia, joita eivat muuten olisi rohjenneet
tehda. Vuorovaikutus perheessa lisaantyy ja arjen pyorittaminen vaatii keskus-
telua, yhteisty6ta, joustoa ja kompromisseja. Perheen sisainen tehtavien jako
saattaa muuttua ja perheenjasenista paljastua uusia kykyja. (Mannerheimin
Lastensuojeluliitto 2009.)

Kystinen fibroosi on vaistyvasti periytyva aineenvaihduntasairaus, joka on
Suomessa erittain harvinainen. Sairauden eri geenimutaatioita tunnetaan jo yli
tuhat. Se voidaan varmentaa hikikokeella, ulosteen elastaasipitoisuuden maa-
ritykselld ja geeni-diagnostiikalla. (Halme — Kajosaari 2005, 434.) Kystisesta
fibroosista on kaytetty myos nimea mukoviskidoosi, jota ei juurikaan enaa kay-
teta. Englanniksi kystinen fibroosi on cystic fibrosis, josta kaytetaan yleisesti
lyhennetta CF. Satunnaisesti Suomessa esiintyy lyhenne KF (kystinen fibroo-
si). Sairaus on nimetty sveitsilaisen professori Fanconi mukaan vuonna 1936
(Riksforbundet Cystisk Fibros 2010).

Opinnaytetyon tarkoituksena on laatia opaskirjanen sairaanhoitajille. Opaskir-
janen kertoo CF—sairaudesta ja sen hoidon eri osa-alueista. Opaskirjasta voi-
vat hyddyntaa sairaanhoitajat ja muut hoitoalan ammattilaiset suunnitellessa,
toteutettaessa, arvioidessa ja kehitettdessa CF-sairastavien hoitoa. Siina ker-
rotaan lyhyesti CF-sairaudesta seka sen vaatimista hoitojen eri osa-alueista,
joita ovat mm. ravitsemus, laakehoito ja fysioterapia. Tarkoituksena on lisaksi
antaa tietoa apuvalineista, oheissairauksista seka sairauden haastavuudesta,
moninaisuudesta ja yksilollisyydesta.

Opaskirjasta varten selvitimme kyselyn avulla CF:aa sairastavilta ja heidan
omaisiltaan kokemuksia sairauden hoidosta ja siita, millaiset asiat he kokivat
tarkeiksi sairauden hoidossa. Hengitysliitto Helin harvinaisten rekisterin kautta
lahetettiin 70 kyselylomaketta CF:aa sairastaville tai heidan omaisilleen. Kol-
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mekymmenta (43%) henkiléad palautti lomakkeen. Tutkimustuloksista ilmeni
sairauden harvinaisuus ja sen haasteellisuus. Kyselyyn vastanneet odottivat,
ettd henkilokunnalla tulisi olla enemman tietoa sairaudesta ja sen hoidosta.
Naiden lisaksi myos tuki koettiin tarpeelliseksi sairastuneelle ja hanen perheel-
leen. Tutkimustulosten perusteella vahvistui tieto siita, etta on tarkeaa saada
opaskirjanen, jossa kaikki CF-sairauden hoidon osa-alueet tulevat esille.

Opaskirjasen runkona olemme kayttaneet kyselyn tuloksia, sairaanhoitajien
ja laakarien haastatteluja seka CF-sairaudesta kertovia eri tietolahteita. Niita
ovat olleet eri ammattilaisten luennot, kirjallisuus seka suomalaiset ja ulko-
maalaiset nettilahteet. Opaskirjasta laatiessa olemme kayttaneet apuna Roper
— Logan - Tierneyn elamisen toimintoja ja hoitotyon nakokulmaa. Opaskirjanen
jaa Hengitysliitto Helin harvinaisten kayttoon ja on saatavana Hengitysliiton

internetsivuilta sahkoisena versiona.
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2 PITKAAIKAISSAIRAS IHMINEN HOITOTYON HAASTEENA

2.1 Pitkaaikaissairas hoitotyon asiakkaana

Pitkaaikaissairaudella tarkoitetaan sairautta, joka aiheuttaa pitkaaikaista 1aa-
ketieteellista ja toiminnallista haittaa ihmisen elamassa (Mannerheimin Las-
tensuojeluliitto 2009). Nykyisin yli kymmenesosa nuoruusikaisista sairastaa
jotain pitkaaikaista sairautta. Tama maara on koko ajan kasvussa (Makkonen
— Pynnénen 2007.) Pitkaaikaissairaan potilaan tai asiakkaan turvallisuus tu-
lee aina huomioida hoitotyossa. Hanen ulkoisen turvallisuutensa perustana
on luottamus saamaansa hoitoon seka itsemaaraamisoikeus ja hoitosuhteen
luottamuksellisuus. Luottamusta voivat heikentaa aikaisemmat huonot sairaa-
lakokemukset seka pelko. Jokaisella yksilolla on oikeus turvallisuuteen, joka
on jaettu sisaiseen turvallisuuteen, milla tarkoitetaan turvallisuuden tunnetta
seka ulkoiseen turvallisuuteen, milla tarkoitetaan turvallista ymparistdéa. (Antti-
la — Kaila-Mattila — Puska — Vihunen — Virolainen 1998, 44—46.)

Hoitotyd pohjautuu humanistiseen ihmiskasitykseen, joka korostaa ihmisen
henkista puolta. Siina tarkeinta on vapaus ja yksilollisyys. lhmiskasitys ohjaa
tapaa, miten ihminen suhtautuu itseensa ja toisiin ihmisiin. Se muodostuu ih-
misen perusominaisuuksien pohjalta, silla ihminen on ainutkertainen yksilo ja

on itse parhaimmin selvilla omasta hyvinvoinnistaan. (Anttila ym. 1998, 12.)

Hoitotydssa ihminen otetaan huomioon kokonaisuutena eli holistisena (Anttila
ym. 1998, 12). Hoitotyon hyvia lahtokohtia ovat perheen erilaisuuden ymmar-
taminen, tilan antaminen, perheen omien ongelmaratkaisu- ja selviytymiskei-
nojen seka heidan voimavarojen tukeminen (lvanoff — Risku — Kitinoja — Vuori
— Palo 2006). Tarkein sosiaalinen ryhma pitkaaikaissairaalle on perhe (Anttila
ym. 1998, 12-13). Joskus voidaan tarvita konkreettista tukea esim. tukiryhmien
tai vertaistuen muodossa (lvanoff ym. 2006, 11).

2.2 Kystinen fibroosi monielinsairaus
Kystinen fibroosi on yleisin valkoihoisen vaeston periytyva aineenvaihdunta-

sairaus, joka vaikuttaa moneen elimeen ihmisessa. Suomessa kystinen fibroo-
si on poikkeuksellisen harvinainen. Se on vaikea, eteneva ja usein kuolemaan
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johtava sairaus. Nykyisin elinikdennuste on noin 40 vuotta, kun se oli viela
70-luvulla vain 10 vuotta. (Valmari, Pekka 2009).

Sairauden patofysiologia sijaitsee kromosomi 7:n pitkdssa haarassa. Tama ai-
heuttaa sen, etta elimiston soluissa veden, natriumin ja kloridin normaali kulku
solukalvon lapi on estynyt. CFTR (cystic fibrosis transmembrane conductance
regulor) proteiini on solukalvojen valkuainen ja taman tehtava on hairiintynyt
kystisessa fibroosissa. CFTR on ATP-riippuvainen kloridikanavassa kaikkialla
elimistdssa ja sen merkittavin tehtava on haiman, hengitysteiden ja suoliston
alueella. (Halme - Kajosaari 2005, 434-435.)

Kystisen fibroosin taustalla on solukalvojen suolankuljetusvaurio, joka nakyy
usean elimen toiminnassa, kuitenkin paasaantoisesti keuhkoissa ja haimassa.
Kloridinerityksen estyminen ja natriumin absorptio sitkistavat hengitysteiden
limaa, joka toimii bakteerien elatusaineena. Paksu lima haittaa varekarvatoi-
mintaa ja johtaa yhdessa bakteeri-infektion kanssa keuhkoputkien laajentumi-
seen ja bronkiektasioihin. (Valmari 2009.) Ylahengitysteissa ongelmia ilmenee
toistuvina sinuiitteina eli poskiontelotulehduksina. Lisaksi nenapolyypit ovat
tavallisia. Kloridikanavan toimimattomuus aiheuttaa myos hairidita maksassa,

sappirakossa ja suolenrauhasissa. (Halme — Kajosaari 2005, 435-436.)

Haiman vajaatoiminta kehittyy valtaosalle kystista fibroosia sairastavista jo en-
nen syntymaa ja ruuansulatusentsyymien puute johtaa ravintoaineiden imeyty-
mishairidon ja rasvaripuliin. Haiman toimintahairié vaikuttaa myos insuliinieri-
tykseen ja diabetes kehittyy lahes puolelle jo nuoruusvuosina. Sairauteen voi
liittyy niveloireita seka aikuisiassa esiintyy osteoporoosia ja varsinkin miehilla
hedelmattomyytta. (Halme - Kajosaari 2005, 436.)

2.2.1 Perinndllisyys ja sairauden diagnosointi

CF on perinndllinen sairaus, joka vaatii molempien vanhempien tautigeenin
kantajuutta. Molempien vanhempien ollessa kantajina on 25 %:n riski saada
kystista fibroosia sairastava lapsi (Kuvio 1). Vanhemmat ovat yleensa terveita
kantajia, jotka eivat tieda kantavansa tautigeenia. Suomalaisista vain noin joka
80:s on taudin oireeton kantaja. Muissa maissa kantajia on noin 5 % vaestds-
ta. (Valmari 2009.)

Rovaniemen ammattikorkeakoulun opinnaytetyd 2010
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Suomessa sairauden perinndllisyyden synnyssa on kaksi valtamutaatiotyyp-
pia, jotka aiheuttavat yhteensa noin 80 % kaikista diagnosoiduista CF-potilais-
ta. Heista puolella on delta F508-tyyppi (taudin vaikeampi muoto) ja noin 30
%:lla tyyppi 394delTT (hiukan lievempi tautimuoto) ja jokin muu mutaatio on
noin 20 %:lla. (Halme — Kajosaari 2005, 435.)

Maailman valkoisessa vaestdssa CF:n ilmaantuvuus on noin 1:2500. Suo-
messa CF on erittdin harvinainen ja ilmaantuvuus vain kymmenesosa eli
1:25000-30000. (Halme - Kajosaari 2005, 435.) Suomessa on CF-sairastavia
noin 70 henkilda ja joka vuosi syntyy 1-3 CF-lasta (Hengitysliitto 2009 a). Ruot-
sissa on noin 600 CF-sairastavaa ja joka vuosi syntyy 1:5000 lasta kohden
(Riksforbundet Cystisk Fibros 2010).

Peittyvd eli resessiivinen periytyminen
N VLG N
e

diti, kantaja [\ _ O v O

A 4

e

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

Véestoliitto perinnélisyysklinikka 2005

Kuvio 1. Taudin periytyvyys

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

Epaily CF-sairaudesta perustuu kliinisiin oireisiin sairauden diagnosoinnissa.
Hien kloridimaaritys johtaa usein diagnoosiin. Hikikokeessa hieneritysta sti-
muloidaan pilokarpiinilla ja maaritetaan kasivarren ihon hien natriumkloridipi-
toisuus. (Halme - Kajosaari 2005, 436.) Pitoisuus alle 40 mmol/l on varmasti
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viitealueella ja lahes varmasti patologinen on 60 mmol/l ylittava arvo (Valmari
2009). Hien natriumkloridipitoisuus voi olla suurentunut muistakin syista, kuten
huonosta ravitsemustilasta, kilpirauhasen tai lisékilpirauhasen vajaatoiminnas-
ta, hypogammaglobulinemiasta, lisamunuaisen vajaatoiminnasta tai keliakias-
ta. Hikikoe pystytaan tekemaan kaiken ikaisille. Kaikilla vastasyntyneilla hien
kloridipitoisuudet ovat kuitenkin suurentuneet ensimmaisten elinvuorokausien
aikana. Epaselvissa tuloksissa tulee hikikoe toistaa ja pyrkia geenidiagnostiik-

kaan sairauden varmistamiseksi. (Halme - Kajosaari 2005, 436.)

DNA-analyysin kystisen fibroosin geenivahvistus varmistaa diagnoosin. Ne-
gatiivinen tulos ei sulje sairautta pois, koska kaikkia geenimutaatioita ei viela
tunneta. Kystisen fibroosin eri geenimutaatioita tunnetaan jo yli tuhat erilaista.
Varhaisraskaudessa viikoilla 11-12 istukkabiopsian avulla tai raskausviikolla
16 lapsivedesta voidaan tehda kromosomi- ja geenitutkimus, jonka tulosta ver-
rataan perheen aiemman CF-sairastavan potilaan analyysiin. (Halme — Kajo-
saari 2005, 436.) Naytteenotto lisda raskauden keskenmenoriskia 0,5 - 1 %:a
(Vaestdliitto 2009).

Sairauden diagnosoinnin yhteydessa tutkitaan haiman eksokriininen vajaatoi-
minta maarittamalla ulostenaytteen elastaasi-proteaasipitoisuus. Elastaasi on
haimaspesifinen, ja pitoisuuden 200 ug/g ylittavat arvot kuvastavat normaalia
toimintaa. Synnynnaisessa puutostilassa kuten kystisessa fibroosissa maara
on hyvin pieni, alle 50 ug/g. (Halme - Kajosaari 2005, 436.)

2.2.2 Oheissairaudet kystista fibroosia sairastavalla ihmisella

Kystista fibroosia sairastavalla ihmisella yleisin oheissairaus oli CF-diabetes
(CFRD, cystic fibrosis related diabetes). CF-diabetes puhkeaa osalle kystista
fibroosia sairastavaa ennen 20 ikavuotta (Valmari 2009). Se eroaa autoimmuu-
nipohjalta syntyneesta diabeteksesta siten, ettei saarekesolu- ja insuliinivasta-
aineita ole todettavissa (Halme - Kajosaari 2005, 440). Diabetes on aluksi va-
haoireinen ja hiipiva, ei-ketoottinen sekundaarinen erillinen kokonaisuus. Vain
kolmanneksella CF:a8a sairastavilla ihmisilla on hyperglykemian oireita. (Val-
mari 2009.) Akuutit ja krooniset tulehdukset, aliravitsemus ja imeytymishairi-
Ot suolessa, glukagonin puutos, bakteerien liikkakasvu ja maksan heikentynyt
toiminta heikentavat yhdessa glukoosiaineenvaihduntaa kystista fibroosia sai-
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rastavalla ihmisella. CF-diabeteksen ensisijainen hoitomuoto on insuliinihoito,
jonka tarve vaihtelee runsaasti. Ruokavalio-ohjeissa noudatetaan ensisijaises-
ti kystisen fibroosin ravitsemussuosituksia. Niitd ovat runsaskalorinen ja run-
sasproteiinipitoinen ruokavalio, jossa on riittdvasti suolaa. (Halme - Kajosaari
2005, 440.)

Astma oli toiseksi yleisin oheissairaus CF-sairastavalla. Astma on keuhkoput-
kien limakalvojen tulehdussairaus (inflammaatio), johon liittyy keuhkoputkien
ahtautumista. Limakalvon reagoinnin taustalla on tavallisesti allergian (aller-
geenien) tai mikrobien (virukset, bakteerit) aiheuttama tulehdusreaktio. Tyypil-
lisia oireita ovat yska, limaneritys, hengityksen vinkuminen ja hengenahdistus.
Pitkdaikainen yska diseen aikaan on usein astman ensioire. Lapsilla oireet
ovat samat ja muina oireina ovat lapsen kasvun hidastuminen, vasyminen,

vetaytyminen leikeista ja liikunnasta. (Haahtela, Tari 2010.)

Rasitusastmassa ruumiillinen rasitus aiheuttaa hengityksen kiihtymisen ja
hengitysteista karkaa lamp0a ja kosteutta, jonka vuoksi tulehtuneet limakalvot
artyvat ja keuhkoputket ahtautuvat. Oireina ilmenee kasvojen kylmenemista,
yskimista, liman eritysta ja hengityksen vinkumista. Kun astma on hyvassa
hoitotasapainossa, astmaatikko kestaa rasitusta hyvin. Perinndllisyys voi olla
astman taustalla, mutta astmaan sairastumisen tarkein edellytys on keuhko-
putkiston voimakas ahtautumis- ja allergiataipumus. Lapsuusian astma para-
nee usein itsestaan. (Haahtela, Tari 2010.)

Kystista fibroosia sairastavalla voi olla "hoitoresistenttiastma”. (Valmari 2009.)
Silloin toisin kuin astmassa vain puolet potilaista saa apua lyhytvaikutteisista
keuhkoputkia laajentavista laakkeista. Inhalaatiosteroidihoito (kortisonihoito)
hidastaa mahdollisesti keuhkovaurion etenemista, mutta nayttda kliinisesta te-
hosta ei toistaiseksi ole. (Halme - Kajosaari 2005, 438.)

Oheissairautena CF-sairastavalla esiintyi jonkin verran kilpirauhasen vajaatoi-
mintaa. Kilpirauhasen vajaatoiminta (hypotyreoosi) syntyy, kun kilpirauhanen
ei pysty erittamaan riittavasti elintoimintoja yllapitavia tyroksiini- ja trijodotyro-
niinihormoneja, jolloin ihmisen perusaineenvaihdunta hidastuu. lhoon ja side-
kudokseen keraantyy aineita, jotka aiheuttavat turvotusta. Usein koko elinian
kestavana ladkehoitona kaytetaan tyroksiinia. (livanainen — Jauhiainen — Pik-
karainen 2006, 527-528.)
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CF:aa sairastavalla ihmisella aineenvaihduntahairiéihin on monia eri syita.
Haimarauhasten toimintahairid johtuu poikkeavasta eritteesta, joka tukkii hai-
matiehyet. Imeytymishairididen oireita ovat heikko painonnousu ja/tai alhai-
nen BMI (painoindeksi) seka kasvuhairiot ja viivastynyt puberteetti. Oireina
ovat myos suoliston ylivilkas toiminta, epamaarainen mahakipu ja suolen toi-
miminen toistuvasti yli 3-4 kertaa vuorokaudessa seka suuret ulostemaarat.
Ulosteet ovat tahraisia, rasvaisia tai limaisia, ne voivat haista "harskiintyneelta”
ja olla variltdan kalpeita ja vaaleita. Usein ulosteet kelluvat ja niitd on vaikea
huuhtoa pois. Oireina voi olla vatsan turvotusta tai pahoja ilmavaivoja. (Valma-
ri, 2009.)

Keliakia on tavallinen ruoansulatuskanavan ongelma kystista fibroosia sai-
rastavalla (Halme - Kajosaari 2005, 440). Keliakialla tarkoitetaan tilaa, jossa
vehnan, ohran ja rukiin sisaltdma gluteeni saa aikaan ohutsuolen nukkalisak-
keiden vaurion. Tasta seuraa ravintoaineiden imeytymishairio. (livanainen ym.
2006, 437-438.) Haiman bikarbonaattieritys on vahentynyt ja entsyymien eritys
poikkeavaa ja tama vajaatoiminta aiheuttaa ravintoaineiden imeytymishairioi-
ta, joka voi edesauttaa keliakian syntya (Halme - Kajosaari 2005,440). Sairaus
voi puhjeta missa iassa tahansa. Siina voi ilmeta tyypillisia suolisto-oireita, ku-
ten turvotusta, ilmavaivoja ja ripulointia. Hoitona gluteiiniton ruokavalio. (liva-
nainen ym. 2006, 437-438.)

CF:aa sairastavalla osteoporoosi aiheutuu monesta eri tekijasta, joita ovat
mm. haiman vajaatoiminta, D-vitamiinin puute, K- ja D-vitamiinin seka kal-
siumin huono imeytyminen, diabetes, glukokortikoidihoito, aliravitsemus ja
huono fyysinen aktiivisuus. Osteoporoosi on luuston aineenvaihduntahairio,
jossa luuta menetetaan tavallista nopeammin. Tavoitteena on ennaltaehkaista
sita, sairauden hyvalld perushoidolla, monipuolisella ravinnolla ja liikunnalla.
Luun tiheytta seuraamalla voidaan osteoporoosi havaita ajoissa ja aloittaa hoi-
to mahdollisimman tehokkaana. (Hengitysliitto, 2009a.)

CF:aa sairastavalla ihmiselld on suuri riski sairastua gastro-esofageaaliseen
refluksi-sairauteen eli GER:iin, jossa mahansisalté nousee ruokatorveen. Kys-
tiseen fibroosiin liittyvat bronkiektasiat aiheuttavat yskaa, jonka aiheuttama
paineenmuutos altistaa mahan sisallon nousemisen ruokatorveen varsinkin

heti ruokailujen jalkeen. (Halme - Kajosaari 2005, 440.)
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3 ELAMISEN TOIMINTOJEN TUKEMINEN CF:AA SAIRASTAVALLA

Olemme kasitelleet CF-sairauden tuomia vajeita elamisen toimintoja apuna
kayttaen. Roger-Logan-Tierneyn ovat jaotelleet elamisen toiminnot 12:sta eri
osa-alueeseen. Ne sisaltyvat inmisen joka paivaiseen elamaan. Hoitosuunni-
telman laatimisessa on myos kaytetty apuna elamisen toimintoja ne auttavat
ottamaan huomioon potilaan kokonaisvaltaisesti. (Anttila ym. 1998, 24, 244-
245.)

3.1 Verenkierto- ja hengityselimiston tukeminen

Keuhkojen tilan huonontuessa potilaan vointia helpotetaan happihoidolla, jotta
sydan ei kuormittuisi liikaa. Keuhkotilanteen huonontuessa sydamen kuormi-
tus lisdantyy ja sydamen tilaa seurataan ultradanitutkimuksilla ja EKG:lla saan-
ndllisen valiajoin. CF-sairauden vaikutukset verenkierto- ja hengityselimiston
ulkoisina merkkeina ovat rumpupalikkasormet, kellolasikynnet seka ihon kal-
peus ja sinerrys kynsissa ja huulissa, jotka voivat pahentua aina infektioiden
aikana. (Valmari, 2009.)

CF:n potilaan keuhkot ovat syntymahetkella normaalit. CF-potilaille infektioita
aiheuttava poikkeavan paksu ja sitkea lima, joka tukkii pienia ilmateita ja li-
marauhasia. Bronkiektasia (bronchiectasia) eli keuhkoputkien laajentuminen,
jonka syyna ovat toistuvat hengityselintulehdukset. Keuhkoihin kehittyy vahi-
tellen kroonisia bakteerikantoja eli bakteerikolonisaatioita. Lima haittaa myos
varekarvatoimintaa, joka johtaa keuhkoputkien laajentumien kehittymiseen.
Yleisoireita ovat kuume, vasymys, ruokahaluttomuus ja painon lasku. Hengi-
tysoireina ovat lisaantynyt hengenahdistus, yska ja yskokset. (Halme - Kajo-
saari 2005, 436-437.) Yska on elimistdn reaktio tulehdukselle hengitysteissa
ja lima laukaisee yskanheijasteen, jonka avulla lima pyrkii poistumaan hengi-
tysteista tulevan ilman mukana. (Nienstedt — Hanninen — Arstila - Bjorkquvist,
2006, 289).

Yskiminen on tyypillista kystisessa fibroosissa ylimaaraisen liman poistami-
seksi. Tama voi pelottaa kanssaihmisia, koska moni pelkaa sairastuvansa itse
flunssaan. Talléin on hyva kertoa, ettei tama yska tartu ja siita, mista yskimi-

nen johtuu. Asioista kertominen muille auttaa heitd ymmartamaan ja suhtau-
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tumaan sairastavaan oikein. Usein sairauden salaaminen ja yskimisen valtte-
leminen tuo paineita niin potilaalle kuin hanen omaisilleen. (Jokinen 2008.)

CF:aa sairastavan yskiminen rasittaa ja haittaa monia jokapaivaisia toimintoja
seka voi estaa nukkumisenkin (Jokinen 2008). Yskiminen on pahinta yleen-
sa aamuisin potilaan heratessa tai asentoa vaihtaessa ja muulloin rasituksen
yhteydessa. Infektion aikana liman maara kasvaa oleellisesti ja sen maaraa,
koostumusta, varia ja hajua tulee seurata. Yskokset tulee sylkea kertakayttolii-
naan, joka havitetaan valittomasti tai kannelliseen yskdskuppiin seka huoleh-
ditaan kasihygieniasta. Veren yskiminen vaihtelee keuhkoputken tulehduksen
vakavuuden mukaan. Potilaalla voi esiintya punaiseksi varjaytynytta limaa jopa
massiiviseen verenvuotoon asti. (Roper — Logan — Tierney 1992,149-150.)

Ensimmainen massiivinen veriyska saikayttaa vanhempia ja itse CF:aa sairas-
tavaa ihmista. Tallaisessa tilanteessa potilasta rauhoitellaan, turvataan hengi-
tys ja autetaan hanet hyvaan istuma-asentoon tai laitetaan makuulle vuotavan
keuhkon puoleiselle kyljelle ja otetaan yhteys laakariin (Valmari 2009.) Tarkeaa
on my0s siistia ymparistd yskimisen tasaannuttua ja suojata yksityisyys (liva-
nainen ym. 2006). Usein kuolinsyyna kystista fibroosia sairastavalla on loppu-
vaiheeseen edenneen bronkiektasiataudin aiheuttama hengitysvajaus (80%:a
tapauksista) tai kystoihin liittyva komplikaatio, kuten keuhkoverenvuoto tai il-
marinta. Lapsuusiassa puolella CF:aa sairastavista esiintyy virtsankarkailua,
joka johtuu yskimisen aiheuttamasta paineenmuutoksesta. (Halme — Kajosaari
2005, 436, 438.)

3.1.1 Tutkimukset hengittdamisen seurannassa

Hengittamisen seuranta ja tutkimukset ovat tarked osa CF-potilaiden hoito-
tyota, koska hengitystieongelmat ovat yleisia kystisesta fibroosia sairastavilla
ihmisilla. Hengitystietulehdukset voivat aiheuttaa hengityksen vaikeutumista
ja sen vuoksi hengityksen seuraaminen ja hapetuksen turvaaminen ovat osa
sairauden hoitoa laakehoidon ja ravitsemuksen lisaksi. Happisaturaatiota seu-
raamalla ja tarvittaessa happihoidolla turvataan riittava hapetus infektioiden
aikana. (Halme — Kajosaari 2005, 438.)
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Hengityseritteiden tutkiminen auttaa selvittamaan hiiva- tai bakteerikantoja
seka antaa suuntaa antibioottihoidoille ja kertoo taudin eri vaiheista (Valmari
2009). Saannadllisilla keuhkorontgenkuvilla seurataan taudin etenemista. Ohut-
leike-TT voi osoittaa poikkeavia I0ydoksia jo taudin varhaisvaiheessa. Kys-
tista fibroosia sairastaville tulee ennen pitkaa hyvastakin hoidosta huolimatta
pysyvia bakteeritulehduksia hengityselimiin. Bakteerikasvua hoidetaan hengi-
tettavin antibioottinoidoin ja myohemmin myos suonensisaisesti annettavilla
antibiootteilla. (Halme — Kajosaari 2005, 437.)

Spirometrilla ja pef-seurannalla tutkitaan keuhkotilavuuden muutoksia poti-
lailla, joilla on keuhko-oireita. CF-sairastavat tottuvat pienesta pitaen erilaisiin
ladke-, ravitsemus-, inhalaatio- ja tyhjennyshoitoihin seka hengitysfysioterapi-
oihin. (Halme — Kajosaari 2005, 437.) Tehokkailla keuhkotuuletusta parantavil-
la ja keuhkojen liman poistamista tehostavilla harjoitteilla apuvalineineen, yri-
tetaan siirtda naiden kroonisten bakteerikolonisaatioiden tuloa myohemmaksi.
Kaikista infektioista tulee aina huolehtia erityisella huolellisuudella ja tavan-

omaista herkemmin myos antibioottikuurein. (Jokinen 2004.)

3.1.2 Fysioterapia hengittamisen tukena

Fysioterapian ensisijainen tarkoitus on potilaan liman irrottaminen hengitys-
teista seka pyrkia hillitsemaan bakteerien kasvua ja infektioiden maaraa ja sen
avulla tehostaa hengittamista (Halme - Kajosaari 2005, 437). Lisaksi fysiote-
rapian tavoitteena on yllapitda ja kohottaa CF-sairastavan ihmisen fyysista
suorituskykya ja lihasvoimaa seka turvata rintakehan liikkuvuus ja parantaa
oman kehon tuntemusta. Hengitysteista liman irrottamisen apuna kaytetaan
erilaisia inhalaatiohoitoja, joiden tarkoitus on helpottaa liman nousemista ylos
hengitysteistd yhdessa tyhjennyshoitojen avulla. (Willamo, Patrick 2009.)

Tyhjennyshoitoihin kuuluu erilaisia valutusasentoja, taputuksia ja taristyksia
seka erilaisia puhallus- ja hengitysharjoituksia. Potilaalle opetetaan oikeaa
huffaustekniikkaa ja oikeaa yskimistekniikkaa, jonka avulla pyritddn saamaan
lima tehokkaammin pois hengitysteista ja sen avulla yllapitamaan hyvaa keuh-
kotoimintaa. (Willamo, Patrick 2009.) Fysioterapeutin ohjauksessa CF-potilas
on 1-5 kertaan viikossa, mutta kuitenkin jokaisen kohdalla fysioterapiatar-
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ve arvioidaan henkildkohtaisen voinnin ja terveystilanteen mukaan (Valmari
2009).

Kystista fibroosia sairastavaa kannustetaan fyysiseen aktiivisuuteen ja kaikki
“tarina@”-liilkunta on eduksi kotona ja vapaa aikana hengittamisen tukemiseksi.
Fysioterapeutti ohjaa ja neuvoo kuntoharjoittelua seka kannustaa ja innostaa
lasta likkumaan. Siina tarkeaa on sailyttaa liikkkumisen ilo. Lapsen fysiotera-
piassa tulee ottaa huomioon lapsen ika ja hanen pelko- tai jannitystilat seka
innokkuus eri asioihin. Fysioterapeutin tulee huomioida potilaan rajoitukset ja
suhtautuminen eri apuvalineisiin. Lisaksi tulee varata riittavasti aikaa uusille

asioille ja kayttaa apuna erilaisia leikkeja. (Willamo 2009.)

3.1.3 Fysioterapiassa kaytettavat apuvalineet ja -laitteet

Fysioterapiassa kaytetaan apuvalineena PEF-mittaria, jolla mitataan uloshen-
gityksen huippuvirtausta ja silla saadaan tietoa erityisesti suurten keuhkoput-
kien valjyydesta. PEF-mittari on my6s erinomainen sairauden ja hoidon riitta-
vyyden seurantakeino. Arvot pienenevat suurten keuhkoputkien ahtautuessa
(esim astmassa) ja hengitysvoiman vahetessa. PEF-mittarilla mitataan, kuinka
nopeaan uloshengitykseen potilas pystyy syvan sisaanhengityksen jalkeen.
Kaikkien PEF-mittarien kayttajien on tarkeaa noudattaa oikeaa puhallustek-
niikkaa, jotta tulos on luotettava. Puhallus suoritetaan ryhdikkaasti ja keuh-
kot tyhjennetaan maksimaalisesti sisadnhengityksen jalkeen mahdollisimman
suurella voimalla. Puhallus toistetaan kolme kertaa ja puhallukset ovat hyvak-
syttavia, jos kahden suurimman puhalluksen valilla ei ole yli 20 | / min. eroa.
PEF-arvoon vaikuttaa potilaan kayttama hengityslihasvoima, joten tulos riip-
puu potilaan yhteistyosta. Luotettavan tuloksen saaminen edellyttda puhalta-
misen harjoittelua. Mittari tulee huuhdella Iampimalla vedella kaytdn jalkeen.
(Astmaklinikka 2010.)
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PEF:n viitearvot on esitetty oheisessa kuvassa (Kuvio 2). Arvot ovat maksimis-
saan noin 30-35 ikavuoden valilla ja arvot riippuvat paitsi iasta, myos potilaan
pituudesta ja sukupuolesta. Seurantatutkimuksissa on muistettava kayttaa sa-
malla potilaalla samaa mittaria. (Tukiainen 2010).

PEF-viitearvot ikdryhmissa 15-85 v.
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Kuvio 2. Pef-viitearvot

Fysioterapiassa kaytetdan apuvalineena VOLDYNE:4, jolla mitataan sisaan-
hengitetyn ilman maaraa (5 litraan asti) ja siita voi myos seurata ilmanpainetta.
Laiteen avulla saa erittain hyvan tuntuman hengityksessa kaytettaviin syviin
lihaksiin. Mitattaessa laitteen suukappale laitetaan kielen ja hampaiden valiin
niin, etta ilma kulkee vapaasti. Sitten hengitetaan sisaan tasaisesti ja yritetdan
pitaa keltainen muovi pienemmassa kammiossa mahdollisimman alhaalla eli
paine pienena koko hengityksen ajan. Kammioon on merkitty taulukko, jos-
sa on merkinnat good-better-best (hyva-parempi-paras). limavirta tulee pitaa
mahdollisimman tasaisena ja katsoa lopuksi suuremmasta kammiosta kuinka
paljon on hengitetty ilmaa. (Voldyne, 2009.) CF:a8a sairastava oppii taman
avulla tunnistamaan syvat hengityslihaksensa ja yllapitamaan niiden kuntoa
seka oppii hyddyntamaan niitd myoés muissa hengitysharjoituksissa (Willamo
2009).
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Fysioterapian tukena voidaan kayttaa apulaitetta BREAS IMP-2, joka on itse-
nainen ylipainelaite, joka on suunniteltu erityisesti akuuttiin tai pitkdkestoiseen
IPV (koneellinen limanpoistotekniikka) -hoitoon. Fuchs Medicalin mukaan laite
on tarkoitettu mm. laitoksissa ja potilaan kotona annettavaan hengityshoitoon,
hengityshoitoihin akuuteissa tai pitkakestoisissa sairauksissa. Hoidon aikana
potilaan keuhkoihin johdetaan jatkuva, sykahteleva kaasuvirtaus perakkaisina
annoksina. Tama on tarkoitettu erilaisten keuhkosairauksista johtuvien peri-
feeristen ahtautumien ja hengityshairididen hoitoon. Sen avulla pyritdan saa-
maan potilaan keuhkoista lima pois ja nain parantamaan keuhkotilavuutta ja
hapetusta. IPV toimii tehokkaimmin silloin, kun sitd kaytetdaan yhdessa ja/tai
vuorotellen tilavuuden ja virtauksen muutteluun perustuvan manuaalisen hen-
gitysteiden fysioterapian, kuten avustettu yskimisen, taputtelun jne. kanssa.
(Fuchs Medical 2005.)

Fysioterapiassa voidaan seurata hapetusta happisaturaatiomittarilla ennen ja
jalkeen hoitojen, jotta saadaan hoitovaikutus selville. Yskiminen hoitojen jal-
keen on hyva merkki, silloin laite on saanut liikkeelle liman, joka poistuu yski-
malla keuhkoista. Huomioitavaa on, etta tuloksia alkaa tulla vasta useamman
kayttokerran jalkeen riippuen keuhkotilanteesta ja selvat tulokset tulevat vasta
viikkojen kuluttua. Selvia tuloksia ovat mm. hapetuksen paraneminen ja yskok-
sien vaheneminen seka infektioiden harveneminen. (Fuchs Medical 2005.)

Fysioterapian tukena voidaan kayttaa CPAP -laitteistoa, jonka avulla saadaan
aikaan pieni ylipaine keuhkoihin koko hengityssyklin ajan. Tama vaikuttaa
hengitystoimintaan edullisesti pitamalla ylipaineella keuhkorakkuloita pysyvas-
ti avoinna. Uloshengityksen lopussa keuhkoihin jaava ilmatilavuus lisaantyy ja
pitaa nain keuhkoja avoimempina. Keuhkotilavuuden ja hapetuksen heikenty-
essa merkittavasti tai hengityskatkosten vuoksi, joudutaan aloittamaan CPAP-
hoidot riittdvan hapetuksen turvaamiseksi. (livanainen ym. 2006, 270.)

Fysioterapiassa kaytetaan yleisesti apuna VESIPEP-laitetta, jonka toiminta-
periaate: Pulloon puhaltaminen vastustaa uloshengitystasi ja paineolosuhteet
keuhkoissasi muuttuvat. Keuhkojen paineen lisayksen myota keuhkorakku-
loissasi olevat risteilevat ilmakanavat aukeavat. llma kulkeutuu naita kanavia
myoéten liman taakse tydontaen sen suuriin hengitysteihin, joista liman voi yskia
pois. Hoidon tavoitteena on tehostaa potilaan keuhkotuuletusta ja poistaa li-
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maa keuhkoputkista. Tama hoito on hyva tehda 15 minuuttia laajentavan laak-
keen oton jalkeen. (VSSHP 2009.)

Vesipepin saa, kun pulloon laitetaan noin 8-10 cm vetta ja upotetaan letku
pullon pohjaan saakka. Nenan kautta hengitetdan rauhallisesti sisaan ja suun
kautta ulos letkuun veden vastusta hyodyntaen, hieman tavallista pidempaan
niin, etta vesi kuplii. Tama toistetaan 10-15 kertaa ja sitten honkaistaan 2-3
kertaa suu ja kurkunpaa auki aivan kuin huurustettaisiin peilia. Valilla pidetaan
1-2 minuutin tauko. Harjoitus toistetaan 1-2 kertaa tarpeen mukaan 1-3 kertaa
paivassa. Vesi vaihdetaan joka hoitokerralla. Pullo ja letku puhdistetaan pe-
suaineella ja kuumalla vedella paivittain. (VSSHP 2009.) Tata laitetta on hyva

kayttaa tyhjennyshoitojen yhteydessa (Willamo 2009).

Fysioterapian tukena kaytetaan erilaisia inhalaatiolaitteita. Tassa esittelemme
yhden niistd PARI BOY ® SX erikoisvarusteltu inhalaatiolaite, jonka ominai-
suudet on suunnattu ja suunniteltu eri ikaisille ja eri vaikutusalueita varten.
Esim. pienten lasten ahtaiden hengitystieden hoito vaatii pienempaa pisara-
kokoa kuin aikuisten hengitysteiden hoito. Joidenkin laakkeiden optimaalinen
vaikutusalue on keuhkojen perifeerisissa osissa ja toisten taas keuhkojen kes-
kiosassa. PARI BOY ® SX tarjoaa optimaalista inhalaatiohoitoa alempien hen-
gitystiesairauksiin, kuten astma, keuhkoahtaumatauti, keuhkoputkentulehdus
tai kystinen fibroosi. (PARI GmbH 2010.)

PARI BOY ® SX erikoisvarusteltu inhalaatiolaite on sahkdkayttéinen, jonka
avulla voidaan ottaa nestemaisia, lahinna astman tai kystisen fibroosin hoitoon
tarkoitettuja laakkeita. Laitteessa nestemainen laake muuttuu "sumuksi”, joka
annostellaan hengitysteihin sisaanhengityksen aikana automaattisen tai kasi-
kayttoisen "kytkimen” avulla. Inhalaatiolaitteen avulla voi helpommin ja nope-
ammin hengittaa tavallista suurempia maaria laaketta. Myds hengenahdistus-
kohtauksen aikana inhalaatiolaitetta voi olla helpompi kayttaa kuin annos- tai
jauheinhalaattoria. Laakkeen ja laakkeenottokerrat maaraa laakari jokaiselle
yksilollisesti. (Oulun kaupunki 2009.) Kaytettaessa ladke laitetaan nestekup-
piin, kansi suljetaan ja suukappale kiinnitetaan kanteen. Letkun toinen paa
laitetaan laakekuppiin ja toinen paa sumutinlaitteeseen. (PARI GmbH 2010.)

Pari GmbH suosittelee kayttamaan antibioottien inhalaatiossa PARI:n suoda-

tin- ja venttiilisarjaa, koska se estaa potilaan uloshengitysilmasta aiheutuvan
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ympariston kontaminaation eli saastumisen. Talla suodatin- ja venttiilisarjalla
suojataan hoitohenkilokuntaa ja kotivakea jatkuvilta laakkeiden terveyshaitoil-
ta. Potilaan uloshengitysilma kulkee uloshengityssuodattimen Iapi, ennen kuin
tulee ulos sumuttimesta ja vahentaa uloshengitysaerosolin paatymista ympa-
ristoon huomattavasti n. 95%. (PARI GmbH 2010.)

Laiteen puhdistaminen tapahtuu pesemalla kaikki erilliset osat lampimalla vah.
40 asteisella vesijohtovedella ja pesuaineella (annostus valmistajan ohjeen
mukaan) huolellisesti viiden minuutin ajan. Huuhtele taman jalkeen kaikki osat
perusteellisesti lampimalla vedella. Ravista vesi pois ja laita ilmavaan paik-
kaan kuivumaan. Vaihtoehtoisesti astianpesukoneessa, mutta ei likaisten as-
tioiden kanssa yhtaaikaan ja vahintaan 50 asteisella ohjelmalla tai keittamalla
15 minuuttia tai desinfiointi hoyryttimella tai desinfiointilaitteella kts. valmista-
jan suositukset ja ohjeet. (PARI GmbH 2010.)

3.2 Ravitsemuksen tukeminen

Ravitsemus on kystista fibroosia sairastavan ihmisen yksi tarkeistd hoidon
kulmakivistd. Hoidon muita kulmakivia ovat fysioterapia ja laakehoito. Ruo-
kailu ei ole ihmiselle pelkkaa nalan tyydyttamista tai kehon fyysisen toiminnan
turvaamista vaan siihen liittyy vahvasti myos psyykkiset tekijat kuten ruokailun
tuottama mielihyva ja nautinto. Jos ruuan maku, ulkonakd tai tarjoilu ei vas-
taa ihmisen mielikuvaa, se voi herattda negatiivisia ja pettymyksen tunteita
ruokailusta. Ruokailu on my0s sosiaalinen tapahtuma, vaikka ruokailijat eivat
istuisikaan samassa poydassa. (Kassara ym. 2006, 146.) Hyva ruokavalio on
terveytta yllapitava ja sita edistava. Ravinnon peruselementteja ovat myos
nautittavuus, monipuolisuus, tasapainoisuus ja kohtuus. Eri sairaudet vaativat
omat ruokavalionsa ja eri ikakausilla on omat ruokasuosituksensa. (Anttila ym.
1998, 150-171.)

Potilaan ravitsemukseen vaikuttavia tekijoita ovat yksilon sisainen fysiologinen
tila, johon kuuluu ihmisen optimaalinen terveys ja hanen sairautensa, ravinto-
aineet, ruokailutottumukset seka hanen aineenvaihduntansa. Ravitsemukseen
vaikuttavat psykososiaalinen ymparistd, omat arvot, uskonto, kulttuuri, koulu-
tus ja taloudelliset tekijat seka fyysiset tekijat. (Anttila ym. 1998, 150-171.)
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Potilaan ravinnon tarpeen maarittaminen, suunnitteleminen ja toteuttaminen
on osa sairaanhoitajan tyota. Sairaanhoitajan tehtdvana on huolehtia, etta
potilas saa ruuan lampimana, esteettisesti ruokahalua herattavana ja miellyt-
tavassa ymparistossa. Potilaan ruokahalua huonontaa sairaus itsessaan ja
siihen liittyva pahoinvointi seka vahentynyt likkunta ja raittiin ilman puute. Sai-
raanhoitajan tulee huomioida potilaan yksildlliset tarpeet, joita ovat esim. ruo-
kavalio, ravintolisat ja mahdolliset allergiat seka se onko potilaalla fysiologisia
esteita kuten nielemisvaikeutta tai ruuan takaisin virtausta, jolloin potilas tulee
nostaa puoli-istuvaan asentoon. (Kassara ym. 2006, 146.) Nykyaan voidaan
tilata erityisesti kyseiselle potilaalle maistuvia ruokia suoraan sairaalan keitti-
osta (Paganus 2009).

Ravitsemuksessa on huomioitava eri toiminnalliset hairiét kystista fibroosia
sairastavalla ihmisella. Heilld on usein haiman vajaatoimintaa. Minka vuoksi
ravinto ei imeydy ilman entsyymikapseleita ja energiatarve on 20-50 % suu-
rempi kuin terveen henkildon normaali energiatarve. Runsasrasvainen ruoka-
valio parantaa energian saantia. Kokonaisenergia maarasta rasvan osuuden
tavoite olisi 40—45 %. Tama luo oman haasteensa ruokavalioon. CF:43a sairas-
tavan ruokavalio on runsasenerginen, proteiinipitoinen, joka sisaltaa erilaisia
Oljy-, rasva- seka vitamiinilisia. (Paganus 2009.) Eri laboratoriotutkimuksilla
seurataan rasvaliukoisten vitamiinien ja hivenaineiden maaraa veressa seka
albumiinia, mika kertoo elimiston ravitsemustilasta. Sokeriarvoja seurataan
verensokerimittauksilla ja tarvittaessa tehdaan sokerirasitustesti. (Valmari
2009.)

3.2.1 Ravitsemuksen erityistarpeet

Ravitsemuksessa on huomioitava potilaan erilaiset tarpeet. Valttamattomien
rasvahappojen tarve (linoli- ja alfa-linoleenihappo) on kystista fibroosia sai-
rastavalla moninkertainen terveeseen ihmiseen verrattuna. Osa rasvasta on
syyta saada kasvidljyina, joissa on tarpeellisia rasvahappoja sopivassa suh-
teessa. Esimerkkina voisivat olla rypsioljy, auringonkukkadljy, soijadljy ja sak-
sanpahkinadljy. Ravitsemusterapeutti antaa yksilollisen ohjeen 6ljyn laadusta
ja maarasta. Esimerkiksi ylimaaraisen 6ljyn tarve noin 3-vuotiaalla lapsella on
40-50 ml ja 10-vuotiaalla noin 60-70 ml 6ljylisda vuorokaudessa. Oljyn voi

ottaa sellaisenaan tai ruokaan sekoitettuna. Kalarasvassa on terveydelle edul-
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lisia pitkaketjuisia rasvahappoja (EPA ja DHA). Ne parantavat elimistdon vas-
tustuskykya ja vaikuttavat edullisesti veren kolestroliarvoihin eli rasva-arvoihin.
Rasvaista kalaa suositellaan 2—3 aterialla viikossa tai vaihtoehtoisesti omega-

3-rasvahappoja ravintolisana. (Paganus 2009.)

CF-sairaudessa on tavallista ruokahaluttomuus, joka osaksi aiheutuu runsaas-
ta liman muodostumisesta ja tukkoisesta olosta. Ruoan tuputtaminen lapselle
jatkuvasti voi tuoda paineita syomiseen. Ruokahaluttomuudesta saattaa seu-
rata helposti kasvun pysahtyminen, painon lasku ja terveydentilan huonon-
tuminen, joka aiheuttaa esimerkiksi infektioherkkyytta lilan niukan energian-
saannin johdosta. (Paganus 2009.) Huonon ravitsemuksen seurauksena tulee
elimistdon esim. energian, proteiinien, raudan ja vitamiinien puutoksia, taman

vuoksi lihaskunto heikkenee ja osteoporoosiriski kasvaa (Valmari 2009).

Hyvalla ravitsemustilalla pyritdan turvaamaan lapsen tai nuoren kasvu, ela-
manlaatu, infektioiden hallinta ja edistetdan keuhkojen toimintaa seka korva-
taan imeytymishairidista johtuvia ravinnon lisatarpeita. Kystista fibroosia sai-
rastava ihminen tarvitsee saanndllista liikuntaa ja keuhkojen "tyhjennyshoitoja”
paivittain ja/tai viikoittain ja tama omalta osaltaan lisaa energian tarvetta. (Pa-
ganus 2009.)

Potilasta kannustetaan syomaan itse ja huolehditaan kasien pesusta ennen
ruokailua seka hyvasta ruokailuasennosta. Hoitajan tulee myos huolehtia sii-
ta, etta potilas saa sydda rauhassa ilman Kkiiretta rauhallisessa ja viihtyisassa
ymparistdssa. (Kassara ym. 2006, 146.) Lapsipotilaalle ei koskaan tule antaa
negatiivista palautetta ja hoitajalla tulee olla rauhallinen, luottavainen ja kan-
nustava asenne. Lasta tulee muistaa kehua, rohkaista ja innostaa sydmaan
seka Kkiittaa pienistakin onnistumisista. Lapsen omia tuntemuksia nalasta ja

kyllaisyydentunteesta tulee kunnioittaa. (Paganus 2009.)

3.2.2 Ravitsemuksen erityiskeinot

Kystista fibroosia sairastavan hiki on normaalia suolaisempaa. Hikoiltaessa

lampimina ja helteisind paivina tai urheiltaessa tulee huolehtia riittavasta nes-

teiden ja suolojen saannista. Kaupasta ostettavat urheilujuomat ovat hyvin
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kaytannollisia. Myos runsaan rasvaripulin yhteydessa lisasuolojen ja nestei-
den saanti on tarkeaa. (Hengitysliitto 2009b.)

Kasvun turvaamiseksi ravitsemuksen erityiskeinot ovat tarkeitd CF:aa sairas-
tavilla, kun normaali ravitsemus ei riita. Kliiniset ravintovalmisteet ovat ruoan
ja juoman energiasisallon lisdamiseen tarkoitettuja jauheita tai sellaisenaan
kaytettavia tuotteita esim. vanukkaita, juomia, jauheita ja soseita. Tuotevali-
koima on runsas ja niita on kehitetty kayttotarkoitusten mukaan. Joissakin val-
misteissa rasva voi olla keskipitkaketjuista MCT -0ljya, joka imeytyy eri reittia
kuin tavanomainen rasva. Tasta saattaa olla hyotya CF:aa sairastavalle, joilla

esiintyy ravinnon pilkkoutumishairioita. (Hengitysliitto 2009b.)

Ravitsemuksen erityiskeinoihin kuuluu enteraalinen ravitsemus eli letkuruokin-
ta. Tahan turvaudutaan kun potilas ei voi nielemisvaikeuksien vuoksi syoda
normaalisti tai ei saa riittdvasti suun kautta syddyksi. Ravinnon antaminen
tapahtuu nenamahaletkun tai gastrostooman kautta. (Anttila ym.1998, 150-
171.) Kystista fibroosia sairastavalle sita suositellaan, kun pituuden mukainen
paino on alle 80-85 %:a. Ravitsemus kokonaisenergiamaarasta annetaan let-
kuruokana 30-50 %:a illalla tai ybdaikaan. Entsyymikapseleita annetaan 1,5-2
tunnin valein tai ruokailun aloittamisen yhteydessa ja puolessa valissa ruokai-
lua, jotta ruoka imeytyisi kunnolla. (Paganus 2009.) Lapselle valitaan sopiva
letkuravintovalmiste ja valmisteen annostelu seka entsyymikapseleiden maara
suunnitellaan yksildllisesti CF:aa sairastavan tarpeen mukaan (Sylva 2008).

Enteraalinen ravitsemus voidaan toteuttaa nena-mahaletkun kautta. Sita kay-
tetdan lyhytaikaiseen ravitsemustilan korjaamiseen tai pienilld vauvoilla tai
ennen gastrostooman laittoa. Se laitetaan nimensa mukaisesti nenan kautta
mahalaukkuun, jonka kautta voidaan antaa ravintoa ja laakkeita. Syéttoletkut
asennetaan ulottuvaksi joko mahalaukkuun tai ohutsuoleen. Jokaisen syotto-
kerran jalkeen letku huuhdellaan vedella tukkeutumisen estamiseksi ja huo-
lehditaan hyvasta kasihygieniasta. (Kassara ym. 2006, 152.)

Suunniteltaessa potilaalle pitkaaikaista enteraalista ravitsemushoitoa, turvau-
dutaan gastrostoomaan. Se tarkoittaa mahalaukkuavannetta, jossa on tehty
suora yhteys vatsanpeitteiden lapi mahalaukkuun tai ohutsuoleen. Perkutaa-
ninen endoskooppinen gastrostomia eli PEG, voi olla joko nappi tai letku, mika
vaihdetaan 3-6 kuukauden valein valmistajan ohjeista riippuen. Vaihdon yhte-
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ydessa tarkistetaan, etta nappi tai letku on oikealla paikallaan ruiskuttumalla
20 ml vetta ja aspiroimalla se takaisin niin, etta vatsan sisaltoa tulee ruiskuun.
Napin tai letkun kunnosta pitda huolehtia tarkasti ja ymparilla oleva iho puh-
distetaan ja tarkastetaan paivittain. Letkun tai syottonapin tarttuminen avan-
teeseen estetdan pyorayttamalla sita paivittain. Ennen ruokinnan aloittamista
tarkistetaan, etta gastrostooma on varmasti paikoillaan ja avoin, ruiskuttamalla
gastrostooman kautta vetta n. 20 ml ja tarvittaessa aspiroimalla. (Kassara ym.
2006, 154-155.)

Ravitsemuksen erityiskeinoihin kuuluu myos parenteraalinen ravitsemus, joka
tarkoittaa suonensisaista ravitsemusta. Suoneen voidaan antaa kaikki ravinto-
aineet ja ravitsemus voidaan annostella ympari vuorokauden. Suonensisaista
ravitsemusta kaytetaan joko tavanomaisen suun kautta syomisen tai letkura-
vitsemuksen rinnalla tai ainoana ravitsemuksen keinona. Pienetkin suun kaut-
ta itse syddyt maarat ovat eduksi ja omaa syomista tuetaan aina, kun se on
mahdollista. Kun lapsen omaa syomista vahvistetaan, on mahdollista pitaa
taukoja suonensisaisessa ravitsemuksessa tai antaa suonensisaista ravitse-

musta esimerkiksi oisin. (Sylva 2008.)

Parenteraalisen ravitsemuksen erityiskeinoa voidaan toteuttaa CVK:n kautta.
Keskuslaskimokatetri (CVK) on noin 20-30 cm pitkd ohut katetri, joka asen-
netaan potilaan ylaonttolaskimoon lahelle sydamen oikeaa kammiota. Katetri
asennetaan paikoilleen tavallisimmin lavistamalla solislaskimo solisluun ala-
puolelta. Laskimokatetria kaytetaan tavallisimmin pitkakestoiseen nestehoi-
toon, suonensisaiseen ravitsemukseen, laskimoita arsyttavien nesteiden ja
ladkkeiden antamiseen seka keskuslaskimopaineen mittaamiseen tai perifee-
risen laskimokanyloinnin epaonnistuessa. Keskuslaskimokatetri voidaan aset-
taa paikoilleen leikkaussalissa, toimenpidehuoneessa tai potilashuoneessa
riippuen potilaan tilasta ja iasta. Keskuslaskimokatetrin asentaa aina asiantun-
teva laakari. Hyva kasihygienia, katetrin pistokohdan paivittainen tarkkailu ja
nesteensiirtolaitteiden saanndllinen vaihtaminen ehkaisevat infektioita. (Kas-
sara ym. 2006.) Tarkemmat ohjeet katetrin hoidosta ja poistosta saa sairaan-
hoitopiirien ohjeistuksista ja terveysportista, sairaanhoitajan tietokannasta:
keskuslaskimokatetroidun potilaan hoito.

Parenteraalinen ravitsemus erityiskeinona voidaan toteuttaa myos keskuslas-

kimoportin kautta. Keskuslaskimoportti muodostuu silikonikatetrista ja siihen
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kytketysta pyoreasta porttiosasta. Porttiosaan kuuluu ruostumattomasta terak-
sesta, titaanista tai muovista valmistettu kammio, jonka kansi on silikonia ja
sen lapi kestaa pistaa jopa 4000 kertaa ei-leikkaavalla Huber-neulalla. Portti
sijoitetaan ihonalaiseen rasvakudokseen ja kiinnitetaan rintalihaksen sideku-
dokseen ompelein. Porttiin yhdistetyn katetrin toinen paa johtaa keskuslaski-
moon. Portti tuntuu selvasti ihon alla ja siihen on helppo asentaa neula letku-
ruokintaa tai laakkeita varten. (Terveysportti 2009.)

Portin kaytto edellyttaa hyvaa aseptiikkaa seka pistosalueen huolellista puh-
distamista ja hoitovalineiden kayttda ohjeen mukaan. Tarkemmat kayttoohjeet
|0ytyvat terveysportista, sairaanhoitajan tietokannoista tai sairaanhoitajan ka-
sikirjasta. Keskuslaskimoporttia kaytetaan silloin, kun tarvitaan pitkaaikaista
neste-, laake- tai ravitsemushoitoa. Joskus siihen turvaudutaan kun perifeeri-
sen laskimokanyylin laitto on vaikeaa tai suonet eivat kesta tiheita ja pitkaan
kestavia hoitoja. (Terveysportti 2009.)

Diabetesta sairastavan ravitsemuksen erityiskeinoihin kuuluu insuliinipump-
pu. Insuliinipumppu on tarkoitettu insuliinin jatkuvaan annosteluun vaihtele-
villa nopeuksilla diabeteksen hoitoon insuliinia tarvitseville henkildille. Pump-
pu annostelee automaattisesti henkildkohtaisen vuorokausi insuliinitarpeen
ohjelmoitujen asetusten mukaisesti. Pumpulla voi myos annostella lisdinsu-
liniannoksia, jotka kattavat valittdman insuliinitarpeen aterioiden jalkeen ja/
tai korjaavat korkean verensokerin. Pumpun ulkopinta puhdistetaan miedolla
puhdistusaineveteen kostutetulla liinalla ja kuivataan. Pumppu desinfioidaan
tarvittaessa 70-prosenttisella alkoholilla. (Meditronic MiniMed. Paradigm.)

Insuliinipumpun lisdlaiteita ovat seuraavat laitteet: Verensokerimittari, jolla
voi ohjelmoida pumpun vastaanottamaan verensokeriarvoja automaattisesti.
Sensori on laite, joka mittaa jatkuvasti ihonalaisen kudoksen sokeripitoisuutta
ja muuntaa sen elektroniseksi signaaliksi, jonka voimakkuus vastaa mitattua
pitoisuutta. Sensori asetetaan ihon alle sisaanvientineulan avulla, Sen-serter-
asetinta apuna kayttaen. Lahetin on pienikokoinen laite, joka kytketaan sen-
soriin. Kun lahetin on kytketty kehoon asetettuun sensoriin, lahetin alustaa
sensorin automaattisesti ja alkaa lahettaa sokeritietoja saanndllisin valiajoin
radiosignaalein pumppuun. Lahettimen ulkopinta pyyhitdan puhtaalla liinalla,
joka on kostutettu mietoon pesuaineliuokseen. Lahetin huuhdellaan lampimal-

|a vesijohtovedella varoen kuitenkin veden joutumista liittimeen. Jos vetta jou-
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tuu liittimeen se on ravistettava ulos ja annettava liittimen kuivua. Lahettimen
pinta desinfioidaan kasien desinfiointiaineeseen kostutetulla puhtaalla liinalla.
Desinfiointiainetta ei saa paastaa liittimeen ja hyvasta kasihygieniasta on huo-
lehdittava. Laite on erittain hyva vaihtelevan verensokerin seurannassa. Laite
lisaa turvallisuuden tunnetta, koska sen avulla voidaan maarittaa verensokerin
turvarajat ja niiden alittuessa tai ylittyessa laite halyttda automaattisesti. (Me-
ditronic MiniMed.)

3.3 Erittamisen seuraaminen

Virtsaneritys on elimiston tarkein tapa kuljettaa kuona-aineet pois elimistds-
ta. Virtsa muodostuu munuaisissa, jotka saatelevat virtsan maaraa, elimiston
suolapitoisuutta ja happamuutta seka erittavat erilaisia hormoneja verenkier-
toon. Naita ovat reniini, joka osallistuu verenpaineen saatelyyn ja erytropoietii-
ni, joka osallistuu verisolujen tuotantoon (Anttila ym. 1998, 168—193.) Virtsan
ominaisuuteen vaikuttaa ihmisen ika, koko, hanen nauttimansa ruoka ja juo-
ma, hikoilu ja vuorokauden aika. Virtsaa seurataan varin, kirkkauden ja ker-
tamaaran perusteella seka tiedustellaan potilaalta, aiheuttaako virtsaaminen
kipua, tyhjeneekd rakko vaivattomasti ja esiintyykod poikkeuksellista hajua. Tar-
vittaessa virtsa voidaan tutkia, jolloin katsotaan onko siina valkuaista, sokeripi-
toisuutta, ketoaineita, sappivariainetta, punasoluja tai bakteereita. (Anttila ym.
1998, 168-171.)

Uloste on ruuansulatuksesta jaljelle jaanytta suolen sisaltda joka poistuu eli-
mistdsta. Ulostemassa muodostuu paaasiallisesti ruuansulatusjatteista, bak-
teereista ja vedesta. Ulostaminen vaihtelee yksilollisesti. Vatsan toimintaa
tarkkaillaan ulostamisen kayntimaarina ja tutkimalla ulosteen koostumusta,
kiinteytta, varia ja hajua seka selvittamalla onko ilmavaivoja, kipua, ripulia tai
ummetusta. (Anttila ym. 1998, 168-171.)

Kystista fibroosia sairastavalla voi esiintya suolitukoksia, rasvaripulia ja ilma-
vaivoja. Lisaksi ulosteen koostumus, kiinteys, vari ja haju kertovat ruuansula-
tusvaivoista. Rasvaripuli kertoo haiman vajaatoiminnasta ja rasvan imeytymis-
hairidsta, joka korjaantuu oikealla maaralla haimaentsyymia. (Paganus 2009.)
CF-potilailla ulosteen maara on suuri, mika johtuu sulamattomasta ruuansu-
latusjatteesta, joka sisaltaa tavallista enemman bakteereita. Antibioottihoidot
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aiheuttavat ilmavaivoja seka bakteerikantojen muuttumista ruuansulatuskana-
vassa. Siksi potilaalle suositellaan maitohappobakteereiden kayttéa antibioot-
tihoitojen yhteydessa. Suolitukos voi olla CF-sairastavalla jo vastasyntyneena.
(Halme - Kajosaari 2005, 439.)

Kasihygienian merkityksen opettaminen wc-kayntien yhteydessa on tarkeaa
infektioiden valttdmiseksi. CF-potilaiden virtsanmaaraa ja vatsantoimintaa
seurataan tarkoin eri laboratoriotutkimuksilla. Saanndllisin valiajoin tarkiste-
taan munuaisten toiminta ja sen suodattamiskykya, pitkaaikaissokerin maaraa
elimistossa ja tarvittaessa tehdaan sokerirasitustesti seka seurataan happo-

emastasapainoa (astrup) ja maksa-arvoja. (Valmari 2009.)

3.4 Levon ja liikunnan tukeminen

Uni- ja valvetilaa saatelee aivorungossa sijaitseva aivoverkosto, joka on yhtey-
dessa tahdonalaiseen unijarjestelmaan. Uni edistaa kaikkien solujen uusiutu-
mista, kasvua seka kehitysta ja kasvuhormonien tuotanto lisdantyy nukkuessa,
haavat paranevat ja iho uusiutuu nopeammin seka kivennaisaineet imeytyvat
paremmin. Uni elvyttdd myos aivokuoren toimintaa, mutta lepo ja rentoutu-
minen palauttavat lihasten toiminnan. Unen tarve vaihtelee yksildllisesti, ika-
kausittain ja siihen vaikuttavat myos perintotekijat. Unettomuuteen vaikuttavat
my0Os psyykkiset ongelmat, vaikea elamantilanne, stressi, ylirasitus, alkoholin
runsas kaytto ja jotkin ladkkeet. (Anttila ym.1998, 114-127.)

Joidenkin kystista fibroosia sairastavien younta hairitsee yska, hengenahdis-
tus, letkuruokinta, pahoinvointi ja CF-diabeteksen myéta insuliinin ja verenso-
kerin seuranta. Hoitojen maara ja normaali paivanrytmin yhteensovittaminen
vaativat tarkkaa organisointia vuorokauden ympari. (Valmari 2009.) Nykyaan
varhain aloitetuilla hoidolla on saatu sairauden eteneminen hidastumaan ja
elinikdennuste on noussut hurjasti viimeisten vuosien aikana. (Halme — Kajo-
saari 2005, 441).

Hoitajan on tarkea tunnistaa ja tiedostaa liikkuntakyvyn merkitys ihmisen fyysi-
seen, psyykkiseen ja sosiaaliseen hyvinvointiin seka liikunnan vaikutus ihmisen
terveyteen ja hyvaan elamanlaatuun. Liikuntakykyyn vaikuttavat ihmisen ika,
pitkaaikainen sairaus, harjoituksen puute ja mieliala. Liikkumista voi vahentaa
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pelko, kipu, sarky, jaykkyys, kankeus, vapina, huimaus, hengenahdistus, huo-
no tasapainoaisti, vaikea sairaus, loukkaantuminen ja eri apuvalineiden kaytto.
Hoitajan motivointi, tukeminen ja kannustaminen voivat auttaa potilasta liikku-

maan ja uskomaan omiin kykyihinsa. (Anttila ym. 1998, 130-148.)

Lasten ja nuorten vahvimmat terveydelliset perusteet |0ytyvat tuki- ja liikkunta-
elimiston kehittymisesta, psykososiaalisista vaikutuksista ja liikuntatottumus-
ten muotoutumisesta ja sailymisesta aikuisuuteen. Liikuntataidot, liikkuvuus ja
likkeen hallinta lapsella kehittyvat ensimmaisen kymmenen elinvuoden aika-
na. Paivakoti-ika lienee kriittisin aika seka aivan ala-asteen alussa, jolloin on
tarkeaa saada hyvin monipuolista ja eri tavalla haastavaa paivittaista fyysis-
ta aktiivisuutta. Pelkastaan rauhallisella liikunnalla ei edisty, vaan sen lisaksi
tarvitaan Kkiipeilyja, palloleikkeja, juoksua seka hyppyja ja pyrahdyksia, suun-
nanmuutoksia sisaltavia seka painoa kannattavia liikuntamuotoja. Naita pitaisi
harrastaa murrosian kynnyksella. (UKK-instituutti 2010.)

Psykososiaaliset vaikutukset voivat vahvistaa lapsen myonteista minakuvaa ja
ainakin liikuntaan liittyvaa minakuvaa. Tama edellyttda hyvien kokemusten ja
palautteen saamista liikunnasta. Painvastaisessa tilanteessa liikunta saattaa
aiheuttaa lapselle ikavan kokemuksen, joka voi estaa innostumasta mistaan
ponnisteluja vaativasta leikista tai pelista. Joukkuepelit ja yhdessa leikkiminen
vaikuttavat yksildiden valiseen vuorovaikutukseen, toisten huomioon ottami-
seen ja samalla lapsi oppii saantdjen noudattamista seka reilun pelin ja myo-
tatunnon merkityksen. Lapsena ja nuorena harrastettu liikkunta vaikuttaa myos
aikuisian liikunnan harrastuksiin. (UKK-instituutti 2010.) Keuhkojen toiminnan
heikkeneminen vaikuttaa suorituskykyyn. Liikkkuminen saanndllisesti paivittain
ja hengastymiseen asti meneva rasitus turvaa jaksamisen mahdollisimman
pitkaan obstruktiivisissa keuhkosairauksissa. (Kaypahoito 2008.)

3.5 Kivunhoidosta huolehtiminen

Kivun hoito on yksi osa-alue ihmisen turvallisuuden tunteelle. Kipu maaritel-
laan epamiellyttavaksi, aisti- ja tunneperaiseksi kokemukseksi, jolla on yhteys
kudosvaurioon. Kivun tunne syntyy aivoissa, joka valittyy elimistdon hermopaat-
teista eli kipureseptoreista, joita on joka puolella iholla, sisaelimissa seka nii-

ta ymparoivissa pintakalvoissa. Akillinen kipu varoittaa elimistdd uhkaavasta
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vauriosta tai tuhosta. Krooninen kipu on kestanyt pitkaan ja suistaa ihmisen
helposti noidankehaan, jossa kipu saa ylikorostuneen aseman ja kierretta pa-
hentaa korostunut itsensa tarkkailu ja sosiaalisten kontaktien vaheneminen.
Kivun laadun ja sen voimakkuuden selvittaminen ja sen poistaminen tai aina-
kin lievittaminen on tarkeaa. (Anttila ym. 1998, 73-76.)

Kystista fibroosia sairastavilla voi olla monenlaisia kipuja, joita he eivat valt-
tamatta osaa kertoa, koska ovat elaneet niiden kanssa koko ikansa. Tiede-
taan kuitenkin, etta kystista fibroosia sairastavilla esiintyy vatsakipua, joka voi
aiheutua ilmavaivoista, liman aiheuttamista tukoksista suolistossa. Ne voivat
olla myds koliikkimaisia kipukohtauksia jos haimaentsyymin korvaushoito on
riittdmaton. (Halme — Kajosaari 2005.)

Lapsi voi valittaa yskiessaan rintakipua, joka johtuu yleensa rintakehan lihas-
ten kipeytymisesta, mutta on sindnsa vaaraton ja itsestaan parantuva oire.
Keuhkoissa ei ole tuntoaisteja, mutta keuhkopussin tulehtuminen voi aiheuttaa
kipua hengittaessa ja yskiessa (Jalanko, Hannu 2009.) Kipu nakyy myds eri
mittauksilla, verenpaineen nousuna tai kipushokissa laskuna, sydamen syk-
keen nopeutumisena, hengitystiheyden nopeutumisena entisestaan ja apu-
hengityslihasten kaytosta, levottomana kayttaytymisena ja ns. kylman hien
hikoiluna. (Anttila ym. 1998, 73-76).

3.6 Kehon lammosta huolehtiminen

Aivojen hypotalamuksessa on lammdnsaatelykeskus, joka toimiiihmiselimiston
termostaattina ja pyrkii pitamaan elimiston lampaétilan oikeana. Perusaineen-
vaihdunnan tuottama energia pitaa levossa kehon riittavan lampimana. Lam-
poa tuotetaan lihasliikkeiden avulla ja jos se ei riita, kaynnistyy refleksiomai-
nen lihastoiminta "hytiseminen”, joka lisda nopeasti lammontuotantoa. Lampo
poistuu elimistosta ihon, hengityselinten seka erityselinten kautta ja elimistod
saatelee lammonmenetysta ihon verenkierron avulla. Kuumetta pidetaan ylei-
sesti infektion merkkina ja alilampo taas usein johtuu pitkaaikaisesta oleske-
lusta kylmassa, tajuttomuudesta tai sokista. (Anttila ym. 1998, 114-127.)

CF:aa sairastavilla infektioiden aikana nousee kuume, jonka hoitona on kuu-
metta alentava kipuladke seka potilaan vaatetuksen ja peitteiden vahentami-
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nen. Levosta, nesteen saannista ja ruokailusta tulee huolehtia seka keuhkojen
tyhjennyshoidoista, jotka tehdaan kevennettyna potilaan voinnin mukaan joka
tapauksessa. Hengityksen seuranta on erittdin tarkeaa, koska kuumeilu lisda
elimiston kuormittumista. Jos potilas sairastaa lisaksi diabetesta, seurataan
verensokeria seka insuliinin tarvetta kuumeilun aikana. (Valmari 2009.)

3.7 Ihon ja suun kunnosta huolehtiminen

Iho suojaa elimistda ulkoa tulevilta bakteereilta, viruksilta, vahingollisilta kemi-
allisilta ja fysikaalisilta vaikutuksilta seka toimii kosketuksen, kylman, kuuman
ja kivun aistielimena. Iho osallistuu elimiston lampdtasapainon yllapitamiseen
saatelemalla pintaverenkiertoa ja hikoilua seka osallistuu D-vitamiinin valmis-
tukseen ja toimii verivarastona. Ihon hyvinvointia edistéa hyva ihon puhtau-
desta huolehtiminen, johon vaikuttavat henkildkohtaiset tavat, tottumukset ja
kulttuuri. Thon ulkonakoa tarkkailemalla saadaan arvokasta tietoa hoidettavan

hyvinvoinnista ja tarkeista elintoiminnoista. (Anttila ym.1998, 196-220.)

Ihon kunnosta ja suun hygieniasta huolehtiminen ehkaisee bakteeritulehduk-
silta. CF-aa sairastavalla hiki on poikkeuksellisen suolaista ja hikoilun aikana
han menettaa paljon suoloja elimistdsta. Suolaisuus kuluttaa vaatteita ja niiden
lampdarvo huonontuu nopeasti. Suolaisuus ja hikoilu vaikuttavat siihen, ettei-
vat laastarit pysy iholla ja iho kuluu seka arsyyntyy helposti. Antibioottikuurien
aikana voi ilmeta hiivainfektioita, siksi suun kunnon ja genitaalialueen seuranta
ja puhtaanapito on tarkeaa. Tarvittaessa kaytetaan hoitoina sienilaakkeita pai-
kallisesti tai sisaisesti. (Valmari 2009.)

Jalkojen hoito ja rasvaaminen on my0s tarkeaa pienesta pitden. Haavojen hoi-
to ja aseptiikasta huolehtiminen on tarkeaa infektiovaaran vuoksi. Sairauden
vallitessa haavojen paraneminen on hitaampaa, tahan vaikuttaa elimiston ha-
petus ja verenkierto seka ravitsemustila.Pitkilla sairaalajaksoilla makaaminen
sangyssa tai jatkuva istuminen voi aiheuttaa ihovaurioita tai painehaavaumia
sik,si on tarkeaa muistaa asentohoito 1-2 tunnin valein ja myohemmin 4-5 tun-
nin valein. (Relander Mikael 1996.)
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3.8 Sukupuolisuuden ilmaiseminen

Ihmisen oman sukupuolisuuden biologinen perustarkoitus on lisaantyminen,
suvun jatkaminen ja siten olemassaolon turvaaminen osana omaa identiteet-
tia. Inmisen lisaantymista rajoittavat myohainen sukukypsyys, pitka raskaus-
aika seka se, etta usein syntyy vain yksi lapsi kerrallaan. (Anttila ym. 1998,
221-229.)

Nuoren sopeutuminen pitkaaikaissairauteen edellyttaa sairauden jasentamista
osaksi omaa itseaan. (Makkonen — Pynndnen 2007.) Ymparistd ja yhteiskunta
luovat naisille ja miehille erilaisia rooleja seka odotuksia, joita lapsi omaksuu
jo varhain ja kuva itsesta oman sukupuolisuuden edustajana selkeytyy vahitel-
len aikuisuuden kynnykselld. Seksuaalisuuteen liittyy monenlaisia ongelmia,
joita ovat mm. raskauden pelko, erilaiset tunne-elaman ongelmat, sairauden
aikaansaamat ongelmat ja niiden vaikutuksista kertominen. (Anttila ym. 1998,
221-229.) Pitkaaikaissairas nuori tarvitsee myos seksuaaliterveyspalveluja.
Taman lisaksi he tarvitsevat asiantuntevaa neuvontaa sairauden vaikutukses-

ta seksuaalielamaan ja hedelmallisyyteen. ( Makkonen - Pynnénen 2007.)

CF-sairastavan lapsen saama turvallisuuden ja hyvaksymisen tunne auttaa
hanta hyvaksymaan oma sairautensa yhtena osana omaa identiteettiaan. Eri-
laisuuden lapsi huomaa kasvaessaan ja vertaillessaan itseaan muihin saman-
ikaisiin. (MLL 2009.) Tutkimuksen mukaan somaattisesti sairailla 3-19-vuoti-
ailla lapsilla on enemman sopeutumisongelmia ja huonompi itsetunto kuin ns.
terveilla lapsilla. (Makkonen — Pynnénen 2007).

Psykososiaalisen kehityksen riskitekijoitd ovat miessukupuoli, vaikea perheti-
lanne, vanhemman mielenterveyshairio tai rikollisuus ja huono sosioekonomi-
nen asema. Kun taas suojaavia tekijoita ovat lapsen positiivinen temperament-
ti, alykkyys, sosiaalinen kyvykkyys, hyva suhde ainakin yhteen vanhempaan,
laheiset perhesuhteet ja riittavat rajat. (Makkonen — Pynnonen 2007).

Murrosiassa tulevat ensimmaiset ihastumiset ja se, miten hanet hyvaksytaan,
vaikuttaa lapsen tai nuoren itsetuntoon. Nuoren ruumiinkuvaan ja seksuaali-
suuden kehitykseen voivat vaikuttaa ulkoiset sairauden merkit esim. avanteet
tai arvet tai sairauden hoito eristaa nuoren pitkaksi aikaa muista esim. sai-
raalajaksot. (Makkonen — Pynndnen 2007.) Parisuhde vaatii normaalistikin
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paljon, mutta toisen erilaisuuden hyvaksyminen ja ymmartaminen seka sairau-
den vaikutus ja siihen kuuluva hoito, voivat lujittaa ja lisata yhteenkuuluvuuden
tunnetta parisuhteessa. (MLL 2009.)

3.8.1 Mydhastynyt puberteetti CF-nuorella

CF-nuorella puberteetin merkit tulevat myohemmin kuin saman ikaisella ter-
veelld nuorella, silloin puhutaan myodhastyneesta puberteetista. Tytdilla en-
simmainen ulospain havaittava merkki murrosian kaynnistymisesta on rintojen
koon kasvu noin 1172 vuoden iassa. Pojilla vastaavasti ensimmainen merk-
ki on kivesten koon suureneminen yleensa noin 12 vuoden idssa. Nuori voi
olla aivan terve, vaikka ensimmaiset merkit kaynnistyvasta murrosiasta alka-
vat vasta 14 ikadvuoden jalkeen. Tytdilla pituuskasvu nopeutuu heti murrosian
kaynnistyttya. Pojilla sen sijaan pituuskasvu kiihtyy selvasti myéhemmin kuin
tytéilla. (Dunkel 2007.)

Viivastyneen puberteetin vuoksi nuori voi eristaytya ikatovereistaan, vaikka
han fyysisesti parjaisikin heidan kanssaan. Tallainen sosiaalinen eristyneisyys
Voi nuoressa synnyttaa riittamattomyyden ja yksinaisyyden tunteita ja johtaa
joskus vaikeaan masennukseenkin. Pojat nayttavat karsivan viivastyneesta
murrosian kehityksestda enemman kuin tytét. Tama johtuu poikien suurem-
masta tarpeesta olla samanlainen kuin muut seka siita, etta heidan fyysinen
suorituskykynsa saa suurempaa arvostusta kavereiden keskuudessa. (Dunkel
2007.)

Kystista fibroosia sairastavalla voi puberteetti myohastya infektionkierteen ja/
tai huonon ravitsemustilan vuoksi, mika johtuu imeytymishairiosta tai ettei nuo-
ri saa riittavasti energiaa tai syyna voi olla ruokahaluttomuus. Siksi onkin tarke-
aa seurata nuoren kasvua ja ravitsemustilaa seka tarvittaessa turvautumaan
vaihtoehtoisiin ravitsemuskeinoihin. Kuitenkaan aina ei voida estaa pubertee-
tin viivastymista ja silloin nuori tarvitsee tukea ja kannustamista selvitakseen
siitda. (Paganus 2009.)

Myohastynytta puberteettia seurataan luuston kypsyyskokeella eli luustoika
maaritetdan ottamalla rontgenkuva vasemmasta kadesta ja ranteesta. Samal-
la tavalla on tarkastettava myos luuston kehitysta ja vertaamalla sita tiettyihin
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mallikuviin. Talloin voidaan paatella mika on murrosikaisen biologinen kyp-
syysaste. Tama tieto auttaa laakaria arvioimaan, kuinka monta vuotta kasvua
on viela jaljella ja ennustamaan lopullista aikuispituutta. Luustoika kertoo mur-
rosikaisen kehityksen asteesta huomattavasti paremmin kuin hanen varsinai-
nen ikdnsa. Jos luustoika on 2 vuotta jaljessa, niin tama tarkoittaa sita, ettei
pituuskasvu paatykaan 17 vuoden iassa vaan nuori voi kasvaa aina 19 vuoden
ikadan asti. (Dunkel 2007.)

3.8.2 Hedelmattdomyys ja CF:aa sairastava aikuinen

Lahes kaikki CF:aa sairastavat miehet ovat hedelmattomia, joka johtuu sie-
menjohtimien poikkeavuudesta (Halme — Kajosaari 2005, 436). tai sen tukkeu-
tumisesta sitkean liman vuoksi (Hengitysliitto 2009a). Miehen hedelmattomyy-
den arvioiminen on helpompaa ja vdhemman aikaa vievaa kuin naisten, minka
vuoksi mies tutkitaan ensin. Yleisimmat syyt miehen hedelmattomyyteen joh-
tuvat tavallisesti siemennesteen laadun heikkenemisesta ja ongelmista sie-
mensyoksyssa tai anatomisista poikkeavuuksista. (Tiitinen 2009.) Miehista 98
%:lla on siementiehyeiden puutteesta johtuva aspermia (ei lainkaan siemen-
nestetta), mutta jos spermatogeneesi on normaali, voidaan siittidita aspiroida
kiveksista (Savilahti, Erkki 2009). Koeputkihedelmoityksella voivat CF:aa sai-
rastavat miehet saada omia jalkelaisia (Halme - Kajosaari 2005).

Kystista fibroosia sairastavan naisen hedelmattomyys johtuu sitkeasta limasta
kohdun kaulalla. Huono keuhkotilanne saattaa vaikuttaa siihen, miten kestaa
raskauden (Hengitysliitto 2009a.) Naisesta johtuvat lapsettomuuden syyt voi-
daan jakaa karkeasti neljagan osaan: munarakkulan kypsymishairidihin, mu-
nanjohdinvaurioihin, kohtuvikoihin ja endometrioosiin. Hedelmattomyyden
syita tutkittaessa, tutkitaan ensin munasarjat, munanjohtimet ja kohtu. Jatko-
tutkimuksissa tehdaan ultraaanitutkimus, vatsaontelon tahystys eli laparosko-
pia ja hormoniverikokeet, joilla varmistetaan, ettd munasarjat ovat vahingoittu-

mattomat ja terveet. (Tiitinen 2009.)

Munasolun kypsymis- ja irtoamishairiot ovat tavallisimpia lapsettomuuden
syita (18-32 % tapauksista). Syy luokitellaan sen mukaan, onko se hypotala-
muksen, aivolisakkeen vai munasarjan toiminnassa vai onko ovulaatiohairio

seurausta jostain muusta sairaudesta, kuten syomishairioista, lisdmunuaisen
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sairaudesta tai kilpirauhasen vajaatoiminnasta eli hypotyreoosista. Ultraaani-
tutkimuksessa tutkitaan, onko munasarjoissa normaaleja munarakkuloita seka
tutkitaan kohdun limakalvon paksuus ja rakenne tietyssa kuukautiskierron vai-
heessa. (Tiitinen 2009.)
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4 LAAKEHOITO CF:AA SAIRASTAVAN HOIDON TUKENA

4.1 Ruuansulatuskanavan ladkehoito

CF:aa sairastavan ravitsemuksen korjaushoidoissa voidaan kayttaa insuliinia
yoruokinnan tai aterioiden aikana, vaikka CF-diabetesta ei olisikaan. Insuliinia
kaytetaan pelkastaan pitkavaikutteisena tai nopeasti vaikuttavaa ns. raketti-
insuliinia tai naiden yhdistelmia. Insuliinia kaytetaan anabolisen vaikutuksen
takia turvaamaan kasvu ja painonkehitys. Silla on vaikutusta kokonaisvointiin
ja se parantaa edellytyksia elinsiirron mahdollisuuteen. (Valmari 2009.)

CF:aa sairastava joutuu sydmaan haimaentsyymikapseleita paivittain ruokai-
lun yhteydessa haiman vajaatoiminnan vuoksi. Haimaentsyymikapselit sisal-
tavat lipaasia, joka pilkkoo rasvaa ja amylaasia ja tama puolestaan pilkkoo
hiilihydraatteja seka proteaasia, joka taas pilkkoo proteiineja. Entsyymeja ote-
taan aina ruokailun alussa ja ruokailun puolivalissa. Niiden oikea annosmaara
haetaan kokeilemalla. (Paganus 2009.) Suuntaa-antavana ohjeena pidetaan
1 kapseli/kg/vrk. (Valmari 2009). Entsyymihoidon tavoitteena on mahdollistaa
myos ruuan nauttiminen ilman imeytymishairidista aiheutuvia suolisto-oireita
seka edesauttaa rasvaliukoisten vitamiinien ja muista riippumattomien rasva-
happojen imeytymista. Entsyymihoito myds yllapitda normaalia ravitsemusti-
laa, jolloin elimistdn vastustuskyky infektioita vastaan paranee. (Hengitysliitto
2009a).

4.2 Hengitysteiden laakehoito

Hengitettava ladke Humaani DNaasi-entsyymi (Pulmozyme®) pilkkoo ekstra-
sellulaarista DNA:ta ja sitkeaa keuhkoeritetta. Laakeannosteluna on ampulli
(2,5 ml) kaksi kertaa vuorokaudessa tai jaksoittain infektiovaiheissa. Kaytto
on perusteltu, jos se parantaa keuhkofunktiota tai vimeistadn Pseudomonas-
bakteerin esiintymisvaiheessa, jolloin jatkohoito on vasteen mukaan. (Valmari
2009.)

Keuhkoja avaavia laakkeita ovat esim. Ventoline®, Ipramol®, Bricanyl®) ja
kortisoniladkeet kuten esim. Pulmicort®, Seretide® ja Symbicort®, jotka ovat

hengitettavia laakkeita. Naista viimeksi mainitut ovat kaytossa lahes koko elin-
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ian kystista fibroosia sairastavilla, joilla on keuhko-oireita. Hengitettavia antibi-
ootteja kaytetaan yhdessa suun kautta tai suonensisaisten antibioottihoitojen
aikana. Laakekuurien pituudet vaihtelevat kahdesta viikosta kahteen kuukau-
teen, jopa puoleen vuoteen. (Valmari 2009.)

Hengitettavien ladkkeiden ottojarjestys
1. Keuhkoputkia avaava ladke tai yhdistelmalaake, jossa on avaava-
ja kortisoonilaake samassa
Kymmenen minuutin tauko
Pulmozyme

Fysioterapia ja tyhjennyshoito

o &~ w N

Keittosuola 5,85 % - fysioterapian puolessa valissa ennen
tyhjennyshoitoja

6. Antibiootti- tai kortisoonilaake viimeisina

Yhdistelmalaaketta tai keuhkoputkia avaavaa ladke otetaan ensimmaisena3,
koska se auttaa tukkoisuuteen ja aukaisee keuhkoputkia. Ennen Pulmozymen
ottoa pidetaan vahintaan 10 minuutin tauko, jotta avaava laake ehtii vaikuttaa.
Pulmozymen vaikutus on pilkkoa limaa juoksevampaan muotoon, etta lima
saataisiin fysioterapian ja tyhjennyshoitojen avulla pois keuhkoista helpommin.
Keittosuola-inhalaatio suositellaan otettavaksi puolessa valissa fysioterapiaa,
ennen tyhjennyshoitoja. Keittosuolan tarkoitus on vaikuttaa bakteerien kas-
vuun suolan avulla. Se lisda myos kosteutta, joka auttaa limaa juoksevampaan
muotoon. Tyhjennyshoitojen jalkeen otetaan kortisooni, jonka tarkoituksena on
vahentaa keuhkoputkien turvotusta ja arsytysta. Huomioitavaa on, ettei yhdis-
telmalaaketta ja kortisooni kayteta yhta aikaisesti. Viimeisena otetaan antibi-
ootti, jotta se menisi mahdollisimman hyvin "limasta tyhjennettyihin® keuhkoi-
hin ja paasisi vaikuttamaan mahdollisimman tehokkaasti bakteerikasvustoon.
Laakari suunnittelee jokaiselle CF-sairastavalle yksildllisen laakehoidon. (Laa-
karien ja hoitajien haastattelut 2010.)

4.3 Infektioiden ladkehoito

Infektioita hoidetaan antibiooteilla, mutta niilla pystytdan ainoastaan rajoitta-

maan bakteerikasvua, ei poistamaan sita. Kystista fibroosia sairastavilla on
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noidankeha keuhkoissa, joka tarkoittaa toistuvia tulehduksia saannallisin va-
liajoin. Hengitysteissa kloridierityksen estyminen ja natriumin imeytyminen sit-
kistyttavat liman. Tama keuhkoerite on kuivaa ja sitkeaa eika poistu keuhkoista
ja lisaksi se toimii elatusaineena ja suojana bakteereille. (Valmari 2009.) Infek-
tiot ja bakteeritulehdukset tuhoavat keuhkoja jatkuvasti ja ajan kuluessa infek-
tio vain vahvistuu ja tila etenee. Hoidoilla pyritaan valttdmaan samoin myods
haittaavia tai hankalia bakteerikantoja, joita ovat Staphylococcus aureus-, He-
mophilus influenzae- ja Pseudomonas aeruginosa-bakteerit seka Aspergillus-
fumigatus-sieni. Bakteerikartoitusta tehdaan saanndllisesti limanaytteista ja
tarvittaessa BAL-nayteella (huuhtelunayte), joka otetaan nukutuksessa keuh-

koista bronkoskopialla. (Halme - Kajosaari 2005.)

Antibioottihoidot hidastavat sairauden etenemista, mutta eivat esta sita. Sai-
rauden edetessa keuhkot arpeutuvat (fibroosia) vahitellen ja hengitystoiminta
huononee hitaasti, mutta varmasti. Oireina tulee sinisyystaipumus, mika voi ai-
heuttaa keuhkoperaisen sydanvian, koska sydan joutuu koville hengityksen ja
keuhkojen heikennyttya. Krooninen infektio keuhkoissa tekee kudostuhoa ja
vahitellen tulee laajentumia keuhkoputkiin (bronkiektasiat), jolloin liman maara
lisdantyy ja liman poisto vaikeutuu. (Valmari 2009.)

Jatkuvien infektioiden seurauksena rasituksen sietokyky huononee koko ajan
ja tama nakyy vasymisena ja hengastymisena liikkumisen yhteydessa. Ha-
petuksen heikennyttya, muodostuu potilaalle hiljalleen rumpupalikkasormet ja
kellolasikynnet. Rintakehan liikkuvuus huononee hiljalleen ja potilaalle voi tulla
tynnyrimainen rintakeha. Kystista fibroosia sairastavalle saattaa tulla fataali
hengitysvaje eli hengitysvaje pahenee koko ajan ja lopulta ei enaa riita. Happi-
hoito aloitetaan, kun hapetus menee riittamattomaksi. (Valmari 2009.)

Antibioottihoitojen kannalta on tarkeaa seurata saannollisesti kystista fibroosia
sairastavien yskosten varia ja rakennetta, joka kertoo ennakoivasti tulehdusti-
lanteesta. Varittomat tai pienet yskokset tulevat hyvassa vaiheessa, isommat
ja vihreat ovat tulehdusvaiheessa eli pahenemisvaiheessa. Pahenemisvai-
heessa tulee yleensa hengitysvaikeuksia ja hengityksen tihentymista eli ta-
kypneaa. (Laakarien ja hoitajien haastattelut 2010.)

Kystisen fibroosin tulehduksien hoidossa kaytetaan eri antibioottilaakkeiden
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yhdistelmia, joista osa suonensisaisesti ja ainakin yksi inhaloiden. Laakean-
nosmaarat ovat korkeita ja kestavat aina vahintdan kahdesta kolmeen viik-
koon, joskus pidempaankin, kuitenkin aina tilanteen ja oireiden mukaan. Laa-
ke, joka tehoaa Pseudomonakseen, on mukana aina antibioottiyhdistelmissa,
jos tama on loydetty bakteerikartoituksesta. Jokainen antibioottikuuri valikoi
esiin sitd, mita kirjo ei kata. Lisaksi antibioottihoitoa kaytetdan suojalaakityk-
sena esim. stafylokokkipenisilliini, silloin kuin ASTA (vasta-aine) on koholla.
(Valmari 2009.)
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5 ELINSIIRTO MAHDOLLISUUTENA

5.1 Elinsiirtoja yli rajojen

Suomessa kaikki elinsiirrot tehdaan HYKS:ssa. Suomi parjaa eurooppalaises-
sa vertailussa aika hyvin, silla meilla on yli 20 elinluovuttajaa miljoonaa asu-
kasta kohti. (Hockerstedt, Krister 2006.) Taulukossa 1 nahdaan vuosien 2005-
2009 aikana on tehty 230-295 eri elinsiirtoa vuosittain. Huippuvuosi oli vuonna
2007. Silloin tehtiin 295 elinsiirtoa. Eniten tehdaan munuaissiirtoja ja vahiten

keuhkosydansiirtoja. Keuhkosiirtoja tehdaan vuosittain 10-15 (Taulukko 1).

Taulukko 1. Elinsiirrot Suomessa vuosina 2005-2009 (Lahja elamalle 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 tekevat yhteisty6ta yli rajojen, koska maiden sisalla on kova
pula elinluovuttajista ja siirrettavista elimista. Pohjoismaissa on oma jarjesto,
jonka nimi on Scandiatransplant, siihen kuuluvat kaikki viisi Pohjoismaata. Sen
omistavat ne 11 sairaalaa, jotka tekevat elinsiirtoja pohjoismaissa. Jarjestolla
on valtuusto, joka paattaa missa tilanteissa jokin elin siirretaan esimerkiksi
Norjasta suomalaiselle potilaalle. Nain toimitaan esimerkiksi silloin, jos meilla
Suomessa on potilaana henkild, jolla on hyvin harvinainen kudostyyppi. Jos
esimerkiksi Norjassa sattuu olemaan elinluovuttaja, aivokuollut henkild, jonka
kudostyyppi on juuri sama kuin meidan potilaalla, niin silloin norjalaiset Iahet-
tavat munuaisen reittikoneella Suomeen. Tama yhteistyo rajojen ylion todella
elintarkeaa. (Hockerstedt 2006.)

Elinsiirrot onnistuvat vuosi vuodelta paremmin. Vaitetaan, etta vuoden kuluttua

noin 90% siirteista toimii. Suomessa on elinsiirron saaneita, jotka ovat elaneet
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taysipainoista elamaa jo yli kolmekymmenta vuotta siirrannaisensa kanssa.
(Lahja elamalle 2010.) Elinsiirto antaa potilaalle taysin uuden elaman. Syda-
men-, maksan- ja keuhkojen elinsiirtopotilaille ei ole olemassa mitaan korvaa-
vaa hoitoa, niin kuin munuaissiirtopotilaalla on keinomunuaishoidon mahdolli-
suus. (Hockerstedt 2006.)

Elinsiirto voi pidentaa ikaa, mutta se ei riita, jos elaman laatu ei ole elamisen
arvoista. Elinsiirtopotilaille on sen vuoksi suoritettu tarkkoja elamanlaatututki-
muksia ja niiden mukaan heillda on sama elamanlaatu kuin muulla vaestolla.
Elinsiirrot kannattavat myos taloudellisesti, vaikka elinsiirtoleikkaus ja ensim-
maisen vuoden kustannukset maksavat yhteiskunnalle 30 000-100 000 euroa.
Yhteiskunnallisesti ne kannattavat kuitenkin pitemman paalle. (Hockerstedt
2006.)

Keuhkonsiirtoa harkitaan sairastuneelle silloin, kun muut kaytettavissa olevat
hoitokeinot eivat enaa tehoa. Keuhkonsiirrot aloitettiin Suomessa vuonna 1990
ja niita tehdaan taalla 10-15 henkildlle vuodessa. Tarve olisi vielakin suurempi.
Lahes kaikki keuhkosiirteet saadaan aivokuolleilta luovuttajilta ja siirrettyjen
keuhkojen hylkimista estetaan laakityksella. Siirtojen tulokset ovat vuosien
varrella merkittavasti parantuneet ja ovat nykyisin kansainvalisesti korkeaa ta-
soa. (Lahja elamalle 2010.)

Elinsiitomahdollisuutta aletaan miettia, kun keuhkojen toiminta merkittavasti
heikkenee. Ennen elinsiirtoon paasya tehdaan tarkat tutkimukset ja maaritel-
laan potilaiden tilanne tiettyjen valintaperusteiden mukaan ja lisaksi on eri-
tyiskysymyksia kystista fibroosia sairastavalle. Vastauksia ja tutkimustuloksia
mietitdan jokaisen kohdalla yksildllisesti usean erikoisalan asiantuntijoiden
tydéryhmassa. (Halme - Kajosaari 2005, 441.) Vuonna 2009 oli nuorin Suomes-
sa keuhkojen elinsiirron saanut 12-vuotias. Hanelle siirrettiin aikuisen keuhkot,

jotka pienennettiin hanelle sopiviksi. (Valkola ).

5.2 Elinsiirtoon liittyvat tutkimukset ja valintakriteerit

Kystista fibroosia sairastavalle tehdaan tavallisesti kahden keuhkon siirtoleik-
kauksia, mutta tarvittaessa voidaan siirtad myos sydan eli silloin puhutaan sy-
damen- ja keuhkojen elinsiirrosta. Yhden keuhkon siirto ei sovellu hoitomuo-
doksi infektioriskin vuoksi. Ennen elinsiirtoa pyritaan kaikki infektiopesakkeet
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puhdistamaan mahdollisimman hyvin erityisesti hengitysteista, kuten poskion-
teloloista. Talla toimenpiteella pyritdan suojamaan siirtokeuhkot hengitystei-
den bakteerikolonisaatiolta. (Halme — Kajosaari 2005, 441).

Yleisimmat valintakriteerit elinsiitomahdollisuudelle ovat mm. FEV1 eli silloin
kuin uloshengityksen sekuntikapasiteetti on pienempi kuin 30 % tavoitearvos-
ta ja tama arvo pienenee nopeasti. Levossa otetuissa verikaasuanalyyseissa
hiilidioksidisi arvo eli pCO2 on yli 7,3 kPa tai happipitoisuus arvo eli pO2 on
alle 6,7 kPa. Valinkriteereihin vaikuttavat myds sairaalahoitojaksojen oleelli-
nen lisadantyminen, joka johtuu usein keuhkoissa olevien bakteeriresistenssi-
kantojen esiintymisesta. Elinsiirto valintakriteereihin vaikuttaa myo6s potilaalla
esiintyva massiivinen tai toistuva veriyska tai kun tulee toistuvasti ilmarinta.
Lisaksi siihen vaikuttaa CF:aa sairastavan tilan nopea huononeminen tai jat-
kuva laihtuminen. Kun potilas tayttaa kyseiset valintakriteerit, kansainvalisten
tutkimusten mukaan hanella on elinaikaa todennakoisesti alle 2 vuotta. (Halme
- Kajosaari 2005, 441.)

CF-potilaan keuhkosiirtoon liittyvia suhteellisia esteitd ovat moniresistent-
ti Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia ja erityisesti genomovar lll, jotka
huonontavat ennustetta. Taman lisaksi sita huonontaa vield hengitysteissa
olevat Aspergillus- ja atyyppinen mykobakteeri-kolonisaatio. Kaiken lisaksi
potilaalla voi olla aspergillooma, jolla on vahvat keuhkopussikiinnikkeet. Tal-
I6in on pohdittava naiden aikaisempien keuhkopussitoimenpiteiden vaikutusta
elinsiirtomahdollisuuteen. Yksi huomioitava muiden sairauksien vaikutus on
esim. vaikea maksasairaus. Jokaista elinsiirtoa harkitaan ennen leikkaukseen
ryhtymista usean asiantuntijan yhteistyona. (Halme — Kajosaari 2005, 441.)

Keuhkonsiirtoon voivat johtaa erilaiset sairaudet kuten esim. keuhkovaltimoi-
den verenpainetauti, eraat keuhkojen sidekudossairaudet, Kystinen fibroosi,
keuhkoahtaumatauti, vaikea keuhkojen laajentuma ja alfa 1-antitrypsiinin puu-
tossairaus, joka on keuhkokudosta vahitellen tuhoava sairaus. (Lahja elamalle
2010).
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5.3 Elinsiirtoa tukeva laki ja uusi lakiesitys

Lain, ihmisen elimien ja kudoksien laaketieteellisesta kaytosta 8:nnen ja 9:nnen
§ (2.2.2001/101) mukaan kuolleen ihmisen elimia ja kudoksia voidaan irrottaa,
jollei ole syyta olettaa, etta vainaja elaessaan olisi sita vastustanut tai etta
hanen laheisensa sitd vastustavat. Jos ihminen on eldessaan antanut suos-
tumuksensa elintensa ja kudostensa kayttamiseen, niita voidaan kayttaa ha-
nen laheistensa vastustuksesta huolimatta. Potilasjarjestojen Lahja elamalle
-kampanijalla kehotetaan ihmisia tayttamaan elinluovutuskortti, joka on tarkoi-
tettu sailytettavaksi esim. lompakossa. Ruumiinsa voi maarata luovutettavaksi
myOs laaketieteen opiskelijoiden kayttoon. Vastineeksi saa ilmaisen hautauk-
sen. (Laki, elinsiirtotestamentti 2001.) Tutkimusten mukaan reilut 80 prosenttia
suomalaisista luovuttaisi elimia. Miten hyvin tama halukkuus toteutuu eli miten

paljon elimia oikeasti luovutetaan, vaihtelee suuresti. (Hockerstedt 2006.)

Sosiaali- ja terveysministerion tarkoitus onkin valmistella kudoslakiin muutos,
jonka myota kuollut voisi luovuttaa elimia ja kudoksia, mikali vainaja ei elinai-
kanaan ole oletettavasti vastustanut toimenpidetta. Esitys painottaisi henki-
|I6n omaa elinluovutusta koskevaa nakemysta. Se helpottaisi myds omaisten
vaikeaa asemaa tilanteessa, jossa he joutuvat laheisensa akillisen kuoleman
lisdksi ottamaan kantaa elinluovutukseen. Esitys lisaisi elinluovutuksia ja ta-
man myota elinsiirtoja. Siksi Sosiaali- ja terveysvaliokunta piti lausunnossaan
3/2009 tarpeellisena selvittda, ovatko kuolleelta luovuttajalta tapahtuvaa
elinten irrottamista koskevat nykyiset sdannokset tarkoituksenmukaisia elin-
ten saatavuuden nakdkulmasta. (Risikko, Paula 2009.) Tama uusi lakiesitys
(24.6.2010/653) on tullut voimaan 01.08.2010 (Finlex® 2010).
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6 SURUTYON VAIHEIDEN TUNNISTAMINEN

Kystinen fibroosi on harvinainen sairaus, joka on vaikea, eteneva ja usein kuo-
lemaan johtava (Halme — Kajosaari 2005, 435). Pitkaaikainen sairaus vaatii
surutydnsa, minka avulla sairastunut ja hanen laheiset pystyvat hyvaksymaan
sairauden olemassa olon osaksi elamaansa. Suru sinansa ei ole mikaan sai-
raus, vaan luonnollinen elamaan kuuluva asia, mutta surematon suru ilmestyy
esim. pakkotekoina, ahdistuksena, univaikeuksina, pelkoina, jotka tyypillisesti
saattavat "puhjeta”, kun asioiden pitaisi olla hyvin ja elaman sujua joten kuten
menetyksen jalkeen vuosienkin paasta. Kuitenkin terveeseen suremisproses-
siin tarvitaan usein vain turvallisten lahimmaisten tukea, mutta jos sureva rea-
goi hyvin voimakkaasti suruun ja saa fyysisia oireita, jotka eivat poistu tai tun-
tee voimakasta vihaa, epatoivoa, on hyva hakea ammattiapua. (MLL 2009.)

Jos laheisesi suree voit helpottaa suruprosessin lapikaymista olemalla lasna
tarvittaessa ja kuunnella heita. Sinun pitda hyvaksya surun ilmaisut ja kunni-
oittaa surevaa seka antaa surun ottaa aikansa. Jos tuntuu, etta ei tieda mita
pitaisi tehda, apua kannattaa kysya joltakin asiantuntijalta. (MLL 2009.)

Surutydn eri vaiheet kuviona esitettyna. Suruty® ei aina etene kuvion osoit-
tamassa jarjestyksessa, koska surutyon tyostaminen on henkilokohtaista ja
yksilollista. Eri vaiheet voivat kulkea esim. limittain tai palata edellisiin vaihei-
siin. Jokainen surutyo kestaa aikansa, joka vaihtelee viikosta jopa vuosiin. Pit-
kaaikaissairauden pahenemisvaihe voi laukaista uuden surutyon prosessin.
(Kuvio 3.)

MASENN.

KIELTAMINEN
TINKIMINEN
HYVAKSYMINEN

<
S
S

Kuvio 3. Surutydn vaiheet.

KIELTAMINEN on vaihe, jossa sairautta ei haluta uskoa todeksi ja usein se
kielletdan tai ei toimita saadun tiedon mukaan. Synnynainen sairaus tai sai-
rastuminen varhaislapsuudessa heijastuu myos vanhempien suhtautumiseen
siihen, ettd vanhemmat saattavat kaivata menetettya unelmaa, tervetta lasta
ja kapinoida sita vastaan, ettd unelma sarkyi. (Makkonen — Pynnénen 2007.)
Reaktioina esiintyy usein itkua, vihaa, artymysta, syytoksia ja toiset vanhem-
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mat pyytavat apua useilta eri tahoilta kun taas toiset kieltaytyvat kaikesta ul-
kopuolisesta avusta. Tunteen ja jarjen valilla on usein kuilu: jarki tietaa, etta
asia on niin kuin Iaakari sen kertoi, mutta tunnetasolla asiaa ei ole viela voitu
kasitella. Pahimmillaan voi tuntua silta kuin elaman perusta katoaisi, unelmat
olisivat kuolleet, eika tulevaisuutta ole. Mielen valtaa levottomuus ja masentu-
neisuus. Mitka tahansa ulkoiset muutokset voivat entisestaan haitata surevan
psyykkista tasapainoa, koska han on surussa menettanyt sisaisen turvallisuu-
tensa. (MLL 2009.)

VIHANTUNTEITA herattaa terveyden menetys, joka kohdistuu usein sairau-
teen sairastuneeseen, perheenjaseniin, yhteiskuntaan tai jumalaan ja van-
hemmat syyttavat usein myds itsedan asiasta. Monesti kysytaan miksi??
Usein vanhempien itsesyytokset ovat kovia ja silloin on tarkeaa saada oikeaa
tietoa sairaudesta tai vammasta, oppiakseen hyvaksymaan asian ja elamaan
sen kanssa. Sitd mita ei voida muuttaa, taytyy hyvaksya sellaisenaan. (Etra
2009.)

TINKIMINEN alkaa kun sairaus tiedostetaan (Etra 2009). Vanhemmat usein
lupaisivat, mita vain, jos voisivat muuttaa tosiasiaa ja saadakseen takaisin
terveen lapsensa. Jokainen surutyota tehnyt muistaa taman vaiheen hyvin ja
ne epatoivon hetket seka valilla ne pienet valon pilkahdukset pilvien raosta.
Ihminen itse, kokemukset ja elamantilanteet vaikuttavat ihmisen mahdollisuu-
teen surra. Luopuminen, irti padstaminen ja tuskan kohtaaminen pelottavat.
Tyhjyyden, yksinaisyyden ja tarkoituksettomuuden tunteet ovat hyvin vaikeita
kohdata. On elamatilanteita, joissa sureminen voi olla ylivoimaista; on pakko
pitda perhe koossa ja arki pydrimassa. Silloin vanhempi voi esim. suuntautua
tyohon, tayttaa paivansa mahdollisimman tiiviisti kaikenlaisilla velvollisuuksil-
la ja jatkaa elamaansa niin kuin mitdan kovin suurta ei olisi tapahtunutkaan.
Olisi toivottavaa, ettei kenenkaan vanhemman tarvitsisi paeta pahaa oloaan
ja jaada sen kanssa yksin. Jokaisella on oikeus surra tavallaan ja ajallaan.
Tunteiden patoaminen vie voimavaroja ja ihmisen mieli pyrkii tasapainoon ja
padotut tunteet etsivat yleensa enemmin tai myohemmin purkautumiskana-
vansa. (MLL 2009.)

MASENNUS-vaiheessa tulevaisuus voi tuntua synkalta ja tahto on lamaantu-
nut seka tuntuu silta, etta kaikki ovat hylanneet. (Etra 2009). Tamakin vaihe

kuuluu surutydhon ja monesti voi tuntua, ettei aamulla halua nousta sangysta
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ylos, vaan tekisi mieli vetaa peitto korville ja nukkua, olla ajattelematta yhtaan
mitaan. Mitka ovat selviamisen keinoja? Keinoina voivat olla arkirutiineista
Kiinni pitdminen, ystavat, perhe tai toiset lapset jne. On yritettava 16ytaa pienia
ilonhetkia ja yrittaa ajatella, ettd huomenna on taas uusi paiva. (MLL 2009.)

HYVAKSYMINEN on viimeinen vaihe, silloin on oppinut hyvaksymaéan sairau-
den ja pystyy nauttimaan taas elamastaan (Etra 2009). Milloin taman aika on,
sita ei kukaan voi sanoa varmasti, koska jokainen kasittelee surua yksilollises-
ti. Onko se jo huomenna, viikon paasta, kuukauden tai ehka joskus... Sita vain
jonain kauniina paivana on "sinut” asian kanssa ja huomaa nauttivansa taas
elamasta. Vaikeiden vaiheiden jalkeen alkaa vahitellen syntya uusi unelma
tulevaisuudesta. Elama alkaa rakentua uudelleen pala palalta. (MLL 2009.)

Vanhemmilla on mielikuvia ja toiveita tulevasta syntyvasta lapsestaan - mie-
likuvia millainen han on ja sukupuolta kysyttaessa vanhemmat vastaavat ei
ole valia, kunhan lapsi vain on terve. Raskauden varhaisvaiheessa todettu
sikion sairaus tai vamma tuntuu ahdistavalta. Toisaalta vanhemmille jaa ai-
kaa valmistautua tulevaan. Useimmiten sairaus selviaa kuitenkin vasta lapsen
syntyman jalkeen. Myos aiemmin terveen lapsen pitkaaikainen sairastuminen
tai vammautuminen tulee taydellisena yllatyksena ja vaatii paljon sopeutumis-
ta koko perheelta ja lahiymparistolta. Siina tilanteessa perhe tarvitsee aikaa
ja monipuolista tukiverkostoa ja naita ovat laheisten tuki ja sosiaali- ja terve-
ysalan ammattilaisten tuki, erilaiset potilas- ja omaisjarjestot seka vertaistuki.
(MLL 2009.)

Useimmat vanhemmat kokevat erilaisia vasymyksen oireita. Suurin osa oppii
elamaan asian kanssa ja |0ytaa itsestaan tarvittavia, joskus yllattaviakin voi-
mavaroja jaksamiseen. Tallaisessa elamantilanteessa voi kehittya "koettele-
musmasennus”, joka ei ole psykiatrinen sairaus vaan siina ihminen kohtaa ela-
massaan vaikeita muutoksia tai jarkyttavia tapahtumia ja taman jalkeen alkaa
karsia masennuksen oireista. Se voi kuitenkin pitkaan jatkuessaan muuttua
sairaudeksi, jolloin laakarin on asianmukaista arvioida terapian ja ladkehoidon
tarve. Masentuessaan ihmiset lakkaavat usein tekemasta asioita, jotka ilah-
duttavat heita ja heidan pitaisi opetella vahitellen uudelleen tietamaan, mista
asioista pitaa ja mista ei. (MLL 2009.)

Suomalaisessa kulttuurissa itsesaali on epamiellyttava sana. Mutta meilla on
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lupa saalia itseamme silloin, kun koemme elamamme vaikeaksi ja kun meihin
koskee. On luonnollista myds tuntea saalia sellaista ihmista kohtaan, jolla on
yhta vaikeaa kuin itsella. Hyva kysymys onkin, miksi emme saisi kokea samo-
ja tunteita itsedmme kohtaan? Itsesaali voi jopa auttaa meita suuntautumaan
eteenpain. (Etra 2009.)
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7 TUKIVERKOSTO CF:AA SAIRASTAVAN TUKENA

7.1 Sosiaalinen ymparistdo perheen tukena

Ihminen elaa sosiaalisessa suhteessa ja jatkuvassa vuorovaikutuksessa ym-
paristonsa kanssa. Se vaikuttaa ihmisen terveyteen ja hyvinvointiin, silla ih-
minen vaikuttaa elinymparistoonsa ja ymparistd vaikuttaa haneen. Fyysisella
ymparistolla tarkoitetaan niita olosuhteita, missa ihminen elda. Psyykkinen
ja sosiaalinen ymparistd koostuu esim. ihmisten valisista suhteista, vuorovai-
kutuksesta, kielesta, kulttuurista ja kayttaytymissaannoista. (Anttila ym. 1998,
13.)

Hoitoymparistd jaotellaan fyysisiin, psyykkisiin ja symbolisiin osatekijoihin.
Fyysinen hoitoymparistd antaa potilaalle tunteen turvallisesta ja viihtyisasta
olosta, kun taas suotuisa sosiaalinen ymparistd sallii omaisten ja laheisten
antaa sosiaalista tukea potilaalle. Symboliseen hoitoympariston kuuluvat kult-
tuuriset ja sosiaaliset arvot esim. kasityksen terveydesta ja sairaudesta, seka
siitd, miten ihminen itse kokee ne. Esim. miten sairaana kokee saavansa kai-
paamaansa hoivaa ja huolenpitoa seka pitaako sairastumistaan myonteisena
tilana vai tuleeko siita voimakkaita syyllisyyden tai hapean tunteita. (Anttila ym.
1998,13.)

Monissa perheissa myos elamanarvot muuttuvat sairauden kohdatessa. Ai-
neellisten asioiden merkitys vahenee ja henkisten lisdantyy. Voi olla jarisyttava
kokemus huomata, miten rakkaita ja tarkeita laheiset ovat ja miten arvokkaita
ovat yhdessa vietetyt hetket. Usein yleinen kiinnostus sairaiden ja vammaisten
ihmisten asioiden ajamiseen lisaantyy ja silloin monista tulee aktiivisia potilas-
ja muiden jarjestdjen jasenia. Samoja kokemuksia lapikayvien kanssa ihmis-
suhteisiin voi [0ytya uudenlaista syvyytta ja merkitysta. Perhe kohtaa lapsensa
kanssa monia uusia lahimmaisia ja ammattilaisia, jotka auttavat ja tukevat mo-
nin tavoin. (MLL 2009.)

7.2 Perhe sairastavan tukena

Usein halutaan suojata lapsia vaikeilta asioilta ja kertoa heille vahan tai ympa-
ripyoreasti heidan sairaudestaan tai vammastaan. Pienimmatkin lapset vais-
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toavat perheen ilmapiirin: surun, huolen ja ahdistuksen, joka vanhemmista va-
littyy. Puhumattomuus asiasta voi saada lapsen luulemaan, etta on syyllinen,
vaikka elamaa uhkaava sairaus tuo normaalia suuremman huolen lapsesta.
Lapsen mielipidetta pitaisikin kysya paatoksien teon yhteydessa, mutta kuiten-
kin huomioimalla lapsen ika ja kehitystaso, vaikka se vanhemmista tuntuisikin
ahdistavalta. Lapset pelkaavat eniten vanhemmistaan eroon joutumista, yksin
jaamista tai kipua. Puhuminen on askel avoimuuteen ja avoimuus lisaa turval-
lisuuden tunnetta. (MLL 2009.)

Lapset sopeutuvat monesti paremmin kuin aikuiset saatuaan tietoa enemman
sairaudesta tai vammastaan. He aavistavat asioiden todellisen tilan, joka na-
kyy heidan leikeissaan tai piirustuksissaan. (MLL 2009.) Pitkaaikaissairaus
usein kuormittaa sairastavaa ja hanen perhettaan, mutta sen hoitoon voi liittya
myOs onnistumisen kokemuksia, jotka kasvattavat nuoren itseluottamusta ja
auttaa hanta ottamaan vastuuta elamastaan. (Makkonen — Pynnénen 2007.)

Sisaruussuhde on usein elaman pisimpaan kestava ja ainutkertainen ihmis-
suhde ja sisaruksen erilaisuus tuo siihen uusia ulottuvuuksia. Sairaus tulee
keskeiseen asemaan perheessa vaikuttaen koko perheen henkiseen hyvin-
vointiin, johon myos sisarukset joutuvat sopeutumaan. Nuoremmat lapset
ilmaisevat mustasukkaisuuden, huolen ja surun tunteitaan usein hyvin avoi-
mesti, kun taas vanhemmat lapset saattavat muuttua kilteiksi tunnollisiksi "pik-
ku-hoitajiksi” tai kovaaanisiksi kapinoitsijoiksi. Kaikkien sisarusten valilla joskus
koetaan rakkautta, kateutta, kiintymysta seka kiukkua ja jokaisella on hyvia ja
huonoja paivia. Tunteet sairasta tai vammaista siskoa tai veljea kohtaan voivat
vaihdella ilosta, ylpeydesta, vihaan, hapeaan ja katkeruuteen, mutta ne ovat
luonnollisia ja ymmarrettavia. Kuitenkin tunteet voivat aiheuttaa sisaruksessa
hammennysta ja syyllisyyden tunteita. (MLL 2009.)

Ongelmia myo6s syntyy, jos vanhemmat ovat eri mieltd lapsensa hoidosta.
Nama ongelmat johtuvat usein siita, ettei toinen vanhemmista tapaa lasta hoi-
tavia ammattilaisia tarpeeksi usein, jolloin han ei ehka ole saanut riittavasti
tukea ja tietoa sairaudesta. Joskus aiti saattaa myds "omia” lapsen itselleen
ja hanesta voi tuntua, ettei kukaan muu voi, eika saa hoitaa lasta. Jaettu vas-
tuu kuitenkin tukee parisuhdetta, kun toinen puoliso ei uuvu lapsen hoidos-
sa. Epatasaisesti jaettu vanhemmuus voi joskus johtua puolisoiden omasta

tahdosta seka taloudellisista seikoista. Siita hyvana esimerkkina on se, etta
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miehella on paremmin palkattu tyo tai vaikka ammattilaisten painostuksesta
aiti jaa kotiin lasta hoitamaan. Sairaan lapsen hoito on yleensa hyvin tarkasti
aikataulutettua. Parisuhteen kahdenkeskista aikaakaan ei pitaisi unohtaa. Se
voi olla piristys kaiken keskella. (MLL 2009.)

Erityisen rankkaa on myos pitkaaikaissairaan lapsen murrosika. Nuorilla on
tarve itsenaistya ja irtaantua, mutta joskus itsenaistyminen ei nuoren sairau-
den vaatiman hoidon vuoksi ole mahdollista. Vanhemmat, itsenaistyva nuori ja
sosiaali- ja terveydenhoitoalan ammattilaiset joutuvat pohtimaan tulevaisuutta,
joita ovat nuoren hoito, asuminen seka huoli siita, etta miten nuori parjaa tu-
levaisuudessa. (MLL 2009.) Joskus nuori ei onnistu sisdistdmaan omaa sai-
rauttaan ja han kohtelee sairautta itsestaan irrallisena. Tallaisessa tilanteessa
nuori saattaa sulkea sairauden pois mielestaan kieltamalla tai kokea se ulkoi-
seksi uhaksi tai jopa vainoajaksi. Tama voi johtaa hoidon vakavaan laiminlyo-

miseen ja siten vaarantaa oman terveytensa. (Makkonen - Pynnonen 2007.)

Jotkut perheet eristaytyvat omasta tahdostaan sen vuoksi, etta toiset eivat
nayta ymmartavan perheen kokemia vaikeuksia tai valttelevat perhetta, koska
eivat tieda, mita sanoa tai miten auttaa. Vanhemmat reagoivat tallaisiin tilantei-
siin eri tavoin. He voivat olla vihaisia niille, jotka tuijottavat sairasta lasta tai he
saattavat haveta lapsen outoa kaytdsta tai turhautuvat joutuessaan jatkuvasti
selittelemaan tilannettaan. Toisaalta ymparilla olevat ihmiset haluavat usein
auttaa ja tukea, vaikka usein myos paetaan, koska ei tiedetd miten kohdata
sureva ihminen. Heidan ristiriitaisia tunteitaan on vaikea ymmartaa ja sietaa.
He usein ajattelevat, ettd "Haluaisin olla avuksi, mutta en osaa, pelottaa. Mita

mina osaan sanoa?.”(MLL 2009.)

Sopeutumisvalmennuskurssit, erilaiset vertaisryhmat ja sisaruksille tarkoitettu
kirjallinen materiaali voivat olla avuksi. Lastaan hoitavat vanhemmat joutuvat
tasapainoilemaan ajan ja huomion jakamisesta perheen muiden lasten kes-
ken, etteivat sisarukset tuntisi itseaan hylatyiksi. Sisarusten paivahoidossa ja
koulussa pitaisi tietda perheen tilanne, koska tieto siitd auttaa ymmartamaan
sisaruksia ja tarjoamaan heille tarvittaessa erityista tukea. Yleensa tieto lisaa
ymmartamysta, vahentaa pelkoa ja ennakkoluuloja ja vahentaa sisarusten
tarvetta salata tai haveta. Sisarussuhde on lapselle tarkea, ainutlaatuinen ja
opettava ihmissuhde. Tallaisessa tilanteessa sisarusten on todettu olevan per-
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soonallisuudeltaan ja sosiaalisilta taidoiltaan keskimaaraista kehittyneempia
seka heidan on helpompi ennakkoluulottomasti kohdata erilaisia ihmisia. (MLL
2009.)

7.3 Viranomaiset perheen ja lapsen tukena

Usein vanhemmille muodostuu kuva niista ammattilaisista, jotka hoitavat hei-
dan lastaan ja yleensa vanhemmat pitavat asiantuntijoita auttavaisina, ym-
martavaisina, luotettavina, tukea tarjoavina ja kunnioittavina. Tama parantaa
vanhempien kykya selvita tilanteesta ja helpottaa sairauden hoitoa. Useimmi-
ten laakareilla on vaativa tehtava kohdata vanhemmat ensitietoa antaessaan.
Vanhemmat ovat odottaneet, pelanneet ja toivoneet tietoa lapsen sairaudesta
tai vammasta, mutta ovat usein vasyneita jannittyneita ja "ylivirittyneessa” tilas-
sa. He rekisterodivat tarkasti erilaisia asioita, sanat ja tunnelma jaavat mieleen
kuin filmille tallennettuna ja silloin vaarinkasitysten riski on tavallista suurempi.
Hyvin onnistunut, empaattinen tiedon anto tukee vanhempien selviytymista.
Huonosti toteutettuna tiedon antotapa voi aiheuttaa vihaa, katkeruutta ja ah-
distusta viela kymmenienkin vuosien jalkeen. (MLL 2009.)

Monet vanhemmat tulevat eri asiantuntijoiden kanssa asioidessaan usein hy-
vin kriittisiksi. Tama johtuu varmasti puolin ja toisin tapahtuneista, tiedon ja
ajanpuutteesta. Vanhemmat voivat kokea, etta laakarit ja hoitajat keskittyvat
vain sairauteen tai vammaan, eivatka tarpeeksi lapsen ja perheen yleiseen
hyvinvointiin. He eivat ymmarra useinkaan, ettd sairauden takana on myds
tunteva ihminen. Joskus lapsi joutuu olemaan pitkdan sairaalahoidossa tai ko-
tona, jossa vanhempien lisdksi on lasta hoitavia ammattilaisia. (MLL 2009.)
Siksi onkin tarkeaa, ettd CF-aa sairastavan ymparilla toimii moniammatillinen
tyéryhma, johon kuuluu eri alan ammattilaisia. Naita ovat lapsilla pediatri, psy-
Kiatri, psykologi, fysioterapeutti, ravitsemuterapeutti, kotisairaanhoito, kuntou-
tusohjaaja ja sosiaalityontekija seka joskus myos keuhkolaakari, gastroentero-
logi ja infektiolaakari. (Valmari 2009.) Nama tilanteet ovat pitkaan jatkuessaan
niin lapsen, perheen kuin hoitajien kannalta hyvin vaativia ja raskaita. Lapsen
ja perheen tulisikin saada naissa tilanteissa tukea esim. keskusteluterapiasta
tai tydbnohjausta hoitohenkilokunnalta. (MLL 2009.)
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7.4 Sairaalakoulu lapsen tukena

Lakiin kirjoitettu oikeus koulunkayntiin ja opetukseen kuuluu myds sairaalassa
oleville lapsille. Peruskoululain 4. §:n mukaan sairaalan sijaintikunta on vel-
vollinen jarjestamaan sairaalassa potilaana olevalle oppilaalle opetusta siina
maarin kuin hanen terveytensa ja muut olosuhteet huomioon ottaen on mah-
dollista. (Perusopetus 2009.)

Sairaalakoulu on silta lapsen arkeen. Koulu on normaalia, ikatasoon kuuluvaa
toimintaa vaikeassakin elamantilanteessa. Koulu tukee tervetta puolta lapsen
elamassa. Sairaus ei saa olla este opiskeluun, silla lapsella on oikeus oppilaa-
na oloon ja oppimiseen sairaalassa ollessaankin. Sairaalaopetuksen maara
ja opetusjarjestelyt riippuvat oppilaan terveydentilasta. Esimerkiksi tartunta-
vaarassa olevien lasten opetus jarjestetdan vuoteen vierella yksildopetukse-
na. Lapsen voidessa liikkua, han saa ryhmaopetusta sairaalan koulutiloissa.
Sairaan lapsen ja nuoren opetuksessa yhteistyon tarkeys korostuu. Opettajan
tulee tietaa laakityksesta, apuvalineista, terapioista, kuntoutumiskeinoista jne.
Huoltajien suostumuksella saadaan myos lisatietoa oppilasta hoitavilta henki-
I6ilta ja omasta koulusta tarvittaessa. (Edu 2004.)

7.5 Hengitysliitto sairastavan tukena

Hengitysliitto Heli on liitto, johon kuuluu kymmenia tuhansia hengityssairaita ja
heidan omaisiaan. Hengitysliiton tarkoituksena on edistaa hengitysterveytta ja
hengityssairaan hyvaa elamaa. Siihen kuuluu tiedotuksen ja tutkimuksien tie-
dottaminen eri viestinnan keinoin. Se jarjestdd myds kuntoutusta, koulutusta,
vertais- ja tukitoimintaa. Liittoon kuuluu 100 paikallisyhdistysta, 5 alueneuvos-
toa. Liittovaltuusto ja liittohallitus ovat korkeimmat toimintaa ohjaavat tahot.
(Hengitysliitto 2010.)

Hengitysliitto, Helin harvinaiset tarjoaa harvinaista hengityssairauksia sairas-
taville omia keskusteluryhmia, jotka tarjoavat tarkeaa tukea arjen keskella.
Lisaksi Helin kuntoutuskeskuksissa tarjotaan erityisesti harvinaista hengitys-
sairautta sairastaville Kelan rahoittamia kuntoutus- ja sopeutumisvalmennus-
kursseja. Heilla on myos tarjolla erilaisia oppaita ja kirjasia hengityssairaille ja
heidan omaisilleen. (Hengitysliitto 2010.)

Rovaniemen ammattikorkeakoulun opinnaytetyd 2010



48
8 OPINNAYTETYON TARKOITUS

Opinnaytetyon tarkoituksena on laatia opaskirjanen sairaanhoitajille. Opaskir-
janen kertoo CF-sairaudesta ja sen hoidon eri osa-alueista. Opaskirjasta voi
hyodyntaa sairaanhoitajat ja muuta hoitoalan ammattilaiset suunnitellessa, to-
teutettaessa, arvioidessa ja kehitettaessa CF-sairastavien hoitoa.

Toiminnallinen opinnaytetyd on kaytannon toiminnan ohjeistamista, opasta-
mista, toiminnan jarjestamista tai jarkeistamista. Toiminnallinen opinnaytetyo
voi olla ammatilliseen kaytantdon suunnattu ohje, ohjeistus tai opastus kuten
turvallisuusohjeistus, perehdyttamisopas, ymparistdohjelma tai jonkin tapah-
tuman toteutus. Kohderyhman mukaan toteuttamistapa voi olla kirja, kansio,
vihko, opas tai johonkin tilaan jarjestetty tapahtuma tai nayttely. Tapa, jolla
opinnaytetyd toteutetaan riippuu kohderyhmasta. (Vilkka & Airaksinen 2003,
9.) Toteutimme opinnaytetyon toiminnallisena opinnaytetyona. Tydssa on kol-
me osiota, tutkimus, opaskirjanen ja raportti.

Toiminnallisen opinnaytetydon aiheen valinta voidaan Hirsijarven ym. vuoden
2003 mukaan tehda kolmella eri tavalla: aihe tai aihevalikoima annetaan, aihe
liittyy kurssiin tai aihe valitaan vapaasti. Aiheen etsimisen voi aloittaa jostain
jo ennestaan tutusta tai ihan uudesta aihepiirista. Tutkimustyo on kiinnostava,
kun se liittyy tutkijan jokapaivaiseen elamaan ja ajatteluun. (Hirsijarvi, Remes
ja Sajavaara 2003, 66-68.)

Opinnaytetydbmme aiheen saimme Hengitysliitto, Heli:n harvinaisten suunnit-
telijalta Marika Kiikala-Siukolta. CF-sairaudesta ei ole sellaista opasta olemas-
sa, jossa olisi kaikki hoidon eri osa-alueet koottuna yhdeksi tietopaketiksi. Ta-
han oli heidan mielesta todellinen tarve ja he toivoivat oppaan, joka olisi tehty
hoitotydnnakokulmasta. Kiinnostus aiheeseen Iahti, kun toinen opinnaytetyon
tekijoista teki projektitydbna suunnitelman opinnaytetyon toteuttamisesta ja
Helin harvinaisten suunnittelija kertoi opaskirjasen tarpeesta sairaanhoitajien
tyonohjaukseen. Aiheen valintaan vaikutti myos toisen opinnaytetyontekijan
kiinnostus aiheeseen, silla hanen laheinen sairastaa kyseista sairautta.
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9 TOIMINNALLISEN OPINNAYTETYON PROSESSIN ERI VAIHEET

9.1 Opaskirjasen toteutuksen eri vaiheet

Tutkimuksen toteutus aloitettiin laatimalla kyselylomake, johon laitoimme seka
strukturoituja etta avoimia kysymyksia. Kysymyksia suunnitellessamme tutus-
tuimme sairaudesta kertovaan kirjallisuuteen ja eri tietolahteista saatuihin tie-
toihin. Keskustelelut toimeksiantajan, vertaistukijoiden seka sairaanhoitajien
ja laakareiden kanssa antoivat myos viitteita siihen, mita meidan tulisi kysya
saadaksemme tarvittavat tiedot opaskirjasta varten. Kysymykset liittyivat vas-
taajien diagnosointi-ikaan, oireisiin, oheissairauksiin, ravitsemukseen, laake-

hoitoon, fysioterapiaan ja sairaalajaksojen tiheyteen (kts. Liite 1).

Tutkimus toteutettiin kyselykaavakkeen muodossa ja ne lahetettiin Helin har-
vinaisten oman rekisterin kautta CF-sairastaville tai heidan vanhemmilleen.
Rekisteriin paasevat vain CF:aa sairastavat ja heidan lahiomaiset. Rekisteri
perustuu vapaaehtoisuuteen ja kaikki CF:aa sairastavat eivat valttamatta ole
halunneet antaa nimeaan siihen. Toimitimme 70 kyselykaavaketta Marika Kii-
kala-Siukolle toukokuussa 2009. Kyselylle vastausaikaa annoimme 15.6.2010
saakka. Vastauslomakkeet palautuivat Helin harvinaisten kautta meille. Vasta-
uksia palautui 30, jolloin vastausprosentiksi tuli noin 43. Halusimme kannustaa
kyselyn saaneita vastaamaan ja palkita heidat. Niinpa Normomedical Oy ja
Megra Oy lahjoittivat meille arvontaa varten tuotteita (8kpl), jotka arvoimme ar-
vontaan osallistuneiden kesken 24. 09. 2009 ja lahetimme tuotteet voittajille.

Heina-elokuun 2009 aikana luimme vastaukset useaan kertaan, teimme niista
yhteenvedon sovelletusti sisallon analyysia ja erittelya kayttaen, nain saim-
me keskeiset asiat esiin. Sisdlldonanalyysilla tarkoitetaan pyrkimysta kuvata
dokumenttien sisaltdoa sanallisesti, kun taas sisallon erittelylla tarkoitetaan do-
kumenttien analyysia, jossa kuvataan kvantitatiivisesti (maarallisesti) tekstin
sisaltéa. (Tuomi — Sarajarvi 2004, 107). Tutkimustuloksista ilmeni sairauden
harvinaisuus ja sen haasteellisuus. Kyselyyn vastanneet odottivat, etta hen-
kilokunnalla tulisi olla enemman tietoa sairaudesta ja sen hoidosta. Naiden
lisdksi myos tuki koettiin tarpeelliseksi sairastuneelle ja hanen perheelleen.
Tutkimustulosten perusteella vahvistui tieto siita, etta on tarkeaa saada opas-

kirjanen, jossa kaikki CF-sairauden hoidon osa-alueet tulevat esille.
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9.2 Opaskirjasen aihealueiden valinta

Opaskirjasen aihealueiden valintaan vaikutti ratkaisevasti opinnaytetyon ky-
selyn tulokset. Kystista fibroosia sairastavien parissa tydskenteleville sairaan-
hoitajille suunnatun opaskirjanen kertoo lyhyesti CF-sairaudesta seka sen
vaatimista hoitojen eri osa-alueista, joita ovat mm. ravitsemus, ladkehoito, fy-
sioterapia. Opaskirjanen antaa lisaksi tietoa apuvalineista, oheissairauksista
seka sairauden haastavuudesta, moninaisuudesta ja yksilollisyydesta. Opas-
kirjasen tarkoitus on toimia "ensiapuna” sairaanhoitajille, jotka hoitavat kystista

fibroosia sairastavia.

Opaskirjasen aihealueiksi valittiin kaikki ne osa-alueet, jotka tulee huomioida
kokonaisvaltaisessa hoidossa. Opaskirjasen sisaltoon vaikutti myos olemassa
olevat oppaat, joissa kerrotaan perustietoa sairaudesta, ruokavaliosta [0ytyi
useampiakin oppaita ja tdna vuonna (2010) on tullut tai ainakin tulossa ruo-
kaopas CF-sairastaville. Meilla oli kaytossa raakaversio tasta oppaasta, jon-
ka saimme HUS:n ravitsemusterapeutilta. Opaskirjasen aiheita lahestyimme
hoitotydn nakokulmasta eli mita sairaanhoitajan tulee tietdaa hoitaessaan CF-
sairasta ihmistd hanen iastaan riippumatta. Olemme kasitelleet CF-sairautta
elamisen toimintojen kautta, jattden kuitenkin kuolemisen pois, sitd olemme
sivunneet surutydn vaiheissa. Opaskirjasessa painotimme myos tukemisen

tarvetta niin itse sairastuneelle kuin hanen laheisilleen.

9.3 Opaskirjasen laatiminen

Syys-joulukuun 2009 aikana kerasimme tietoa teoreettiseen viitekehykseen.
Tietoa haimme aikaisemmista oppaista, tutkimuksista, kirjoista ja eri alan am-
mattilaisten luennoista, jotka koskivat CF-sairastavan hoitoa. Teimme viitteelli-
sen rungon opaskirjaseen, jonka sisaltd noudatti tutkimuksesta esiin nousseita
asioita. Toimeksiantajalta saimme malliksi Hengitysliiton oppaan. Teetimme
piirroksia (2kpl) taiteilija Anne Moilasella, jotka saimme joulukuussa 2009. Piir-
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rokset tulivat kansikuvaksi ja kirjasen ravitsemus-osioon. Keraamamme teo-
riatiedot hyvaksytimme toimeksiantajalla, jonka jalkeen aloimme kokoamaan
opaskirjasta. Fysioterapia-osioon otimme valokuvia opaskirjaseen yhden nuo-
ren kystista fibroosia sairastavan fysioterapiasta, havainnollistamaan mita fy-
sioterapia voi sisaltaa.

Opaskirjasen ensimmainen raakaversio valmistui 42-sivuisena tammikuun
2010 lopussa. Kirjasen nimi muuttui, ja siita tuli, Kystinen fibroosi, sairau-
den harvinaisuus haasteena hoitotydssa. Se lahetettiin koelukuun, Helin Har-
vinaisille, ohjaavalle opettajalle, Lapin Keskussairaalan lasten laakari Pekka
Valmarille seka LKS:n lastenosasto 8 sairaanhoitajille, fysioterapeuteille, ravit-
semusterapeutille seka yhdelle CF-sairastavalle aikuiselle ja CF-sairastavan
lapsen aidille. Saimme opaskirjasesta hyodyllista palautetta, jonka mukaan
teimme korjauksia ja lisayksia. Marika Kiikala-Siuko Helin harvinaisilta halusi

opaskirjaseen myds tutkimuksen tuloksia, joita lisdsimme kaavioina.

Kevaan 2010 aikana muokkasimme opaskirjasta useaan otteeseen saadak-
semme siitd mieleisemme. Opaskirjasen oikoluki Seppo Alajoutsijarvi, KT, ai-
dinkielen opettaja, Ita-Lapin Ammattiopistosta ennen opaskirjasen lopullista
muotoilua. Lisdksi suurena apuna oppaan muokkaamiseksi kirjasen muotoon
oli Maire Mattila, Graafinen toimisto Viestinetista Kemijarvelta. Lopullisen kirja-
sesta tuli 82-sivuinen ja sen nimeksi tuli Kystinen fibroosi harvinainen sairaus
hoitotyon haasteena. (Liite 4). Esittelimme ja luovutimme valmiin opaskirjasen
sahkoisen version Hengitysliiton kayttdon 01.08.2010 Kystista fibroosia sai-

rastavien ja laheisten ajankohtaispaivilla Verve Liperissa.

CF:aa sairastavien piirissa tyoskentelevien toiveesta paatimme toteuttaa myds
opaskirjasen painettuna versiona. Sponsoreiden avulla saimme painettua
opaskirjasen. Suuri kiitos tasta heille. Nain saimme painatettua 100 opaskir-
jasta, jotka lahetamme kyselyyn vastanneille seka luovutamme kaikille oppaan
prosessiin osallistuneille ja loput lahjoitamme Hengitysliitto, Helin harvinaisten

kayttoon ja levitykseen.
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9.4 Opaskirjasen luotettavuus

Eskolan ja Suorannan mukaan tutkimusraportin teksti on osoitus tutkimuksen
viimekatisesta luotettavuudesta. Se on kudoksenomainen monien eri aineksi-
en yhteenliittyma. Aineiston varmentaminen tapahtuu lahestymalla aineistoa
tietyin ennakko-oletuksin ja silla pyritddn varmentamaan ne olettamuksia. Jos
poikkeuksia ennakko-oletuksiin esiintyy, tulee tulkintoja korjattava. (Eskola,
Jari- Suoranta Juha 2005.)

Opaskirjasen toteutuksen pohjana oli hyvin suunniteltu kyselykaavake, joka
suunniteltiin CF-aa sairastavien hoitojen mukaan ja Hengitysliitto, Helin harvi-
naisten suunnittelijan sopeutumisvalmennuskursseista saatujen palautteiden
ja ryhmakeskustelujen perusteella. Palautteissa oli CF:aa sairastavien ja hei-
dan vanhempien kokemuksia sairaalahoidosta. Kyselykaavake suunniteltiin
naiden perusteella ja hyvaksytettiin Hengitysliitto, Heli harvinaisten suunnit-
telijalla ja opinnaytety6ta ohjaavalla opettajalla Sirkka Havelalla. Hyvaksytyn
kyselykaavakeen, halusimme viela testata CF-aa sairastavan lapsen van-
hemmalla ja eri alan asiantuntijoilla; kahdella sairaanhoitajalla, jotka hoita-
vat CF:aa sairastavia ja Leena Jokinen KM, fysioterapeutilla. Toimeksiantajan
edustaja Marika Kiikala-Siuko Hengitysliitto Helista tarkastivat myos kyselyjen
asianmukaisuuden ja teimme tarvittavat korjaukset ja lisaykset, saadaksemme
mahdollisimman kattavan kyselykaavakkeen.

Lisaksi olemme opinnaytetyota/opaskirjasta varten lukeneet kirjallisuutta ja
hyodyntaneet eri tutkimuksia sairaudesta seka haastatelleet |aakareita ja sai-
raanhoitajia, jotka ovat hoitaneet CF:aa sairastavia ihmisia. Opaskirjasen luo-
tettavuus ja oikeellisuuteen olemme todella panostaneet. Opaskirjanen on ai-
healueittain tarkistaneet kunkin osa-alueen ammattilaiset ja olemme hakeneet
todella luotettavia lahteita. Opaskirjanen on luetettu useampaan otteeseen eri
alojen ammattilaisilla ja olemme lisanneet tarkennuksia ja uusia nakokantoja
uusimmista tutkimuksista. Esimerkkina tulossa oleva ruokaopas, jossa on uu-

simmat maailmalla olevat ruokasuositukset CF-sairastaville.

Opaskirjasen on lukenut myos yksi CF-sairastava aikuinen ja yksi CF-sairas-
tavan aiti. Saimme heilta hienoa palautetta. Tassa esimerkkina muutama CF-
sairastavan aikuisen kommentti: "Kokonaisuutena hyvin kaiken kattava opas-

vihkonen, josta tyhmempikin saa valaistusta. Vanha konkarikin sai siita uutta
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tietoa. Tuskin vastaavaa on muista sairauksista tehtykaan, mene ja tieda...
Tassa opuksessa on kaikki tieto hienosti koottuna.”

Opaskirjasen laatuun olemme kiinnittdneet paljon huomioita ja tehneet tata
suurella antaumuksella ja mielenkiinnolla. Jokainen yksityiskohta on mietitty
tarkoin niin tekstien kuin kuvien ja piirrosten seka kuvioiden osalta. Olemme
tydstaneet tata pitkaan ja hartaasti. Olemme huomioineet toimeksiantajan oh-
jeet ja toiveet seka ohjaavien opettajien kommentit rakentavassa hengessa.
Nama kaikki asiat vaikuttavat myds opaskirjasen luotettavuuteen.

Valmiin opaskirjasen sisallon oikeellisuuden ennen julkaisua on lukenut lasten-
tautien osastonylildadkari, Pekka Valmari Lapin Keskussairaalasta, fysiotera-
peutit Riitta Pajojarvi (Kemijarven kuntokeskus) ja Patrick Willamo (HUS), ra-
vitsemusterapeutti Aila Paganus (HUS), Helin harvinaisten suunnittelija Marika
Kiikala-Siuko ja Jokinen Leena kasvatustieteen maisteri, fysioterapeutti, joka
on tehnyt t6itd kauan CF-sairastavien parissa ja Johanna Heimonen ensihoi-
taja, joka on hoitanut CF:aa sairastavaa lasta kotihoitojen i.v-antibioottikuurien
aikana useamman vuoden aikana. Sairauden haastavuus on tullut tutuksi ha-
nelle tdman prosessin aikana. Opaskirjasen muodon on suunnitellut yhdessa
opinnaytetyontekijoiden kanssa Maire Mattila, joka on graaffinen suunnittelija,
Viestinet-yrityksesta Kemijarvelta. Kuvituksen on tehnyt Anne Moilanen, taitei-
lija Kemijarvelta ja kuvat ovat opinnaytetyontekijoiden ja harrastevalokuvaaja
Seppo Mattilan ottamia. Lupa niiden kayttddon on saatu kuvissa olevilta henki-
I6ilta ja heidan edustajaltaan.

9.6 Tutkimuksen ja opaskirjasen eettisyys

Hyva tieteellinen kaytantd mm. noudattaa tieteellisia toimintatapoja, kayttaa
tieteelisesti ja eettisesti kestavia menetelmia seka noudattaa avoimuutta tulos-
ten julkaisemisessa. Se myo6s ottaa huomioon muiden tutkijoiden ty6t ja antaa
niille kuuluvan arvon. Tutkittavilla on myos oikeudet, joita tulee kunnioittaa.
Naita oikeuksia ovat mm. oikeus tietoiseen, mieluiten kirjalliseen suostumuk-
seen, tulla kohdelluksi kunnioittavasti ja rehellisesti koko aineistonkeruun ajan.
(Leino-Kilpi — Valimaki 2006.)

Rovaniemen ammattikorkeakoulun opinnaytetyd 2010



54
Tutkimukseen osallistuvien henkildllisyys ei ollut meidan tiedossa, koska Hen-
gitysliitto Heli lahetti ne oman rekisterinsa mukaan. Tutkimukseen osallistumi-
nen oli vapaaehtoista. Kyselyssa oli mahdollisuus osallistua arvontaa ja he,
jotka halusivat osallistua, laittoivat yhteystietonsa meille. Sailytimme ja havi-
timme vastauskaavakkeet asianmukaisesti tyon valmistuttua. Tutkimukseen
osallistujat antoivat pohjan meidan opinnaytetydlle ja opaskirjasen sisaltoon.
Opaskirjasen laatimessa olemme pyrkineet kunnioittamaan ja huomioimaan
heidan toiveitaan ja mielipiteitd. Opaskirjasen eri tydvaiheet olemme luetutta-
neet useampaan kertaan alan asiantuntijoille, jotta olemme pystyneet vastaa-
maan heidan odotuksiin.

Opaskirjasen teossa olemme huomioineet hoitotydnnakdkulmaa ja sairaan-
hoitajan eettisia ohjeita. Muistamalla sairauden takana olevan ihmisen ja ha-
nen oikeutensa saada kokonaisvaltaista hoitoa ammattitaitoisten hoitajien ja

ladkarien valvonnassa seka turvallisessa sairaala ymparistossa.

Opaskirjasen tekemiseen osallistuneilta kysyimme luvan tutkimuksen aikana
kaytettyjen asiatuntijoiden nimen kayttoon. Kaikki antoivat luvat kirjoittaa ni-
mensa nakyviin. Sen sijaan kaikkien opaskirjojen esilukijoiden nimia emme
julkaista yksityisyyden sailyttamiseksi.

Rovaniemen ammattikorkeakoulun opinnaytetyd 2010



55
10 TUTKIMUSTULOKSIA

Tassa muutamia suoria lainauksia, mita tutkimukseen osallistuneet olivat vas-
tanneet: "kystista fibroosia sairastava on myos ihminen, joka usein unohde-
taan sairaalamaailmassa. Osastolle joutuessaan hoidetaan sairautta, joka on
moninainen ja jokaisella yksilollinen. Hoitajan kartoittaessa hoidon tarpeita
ja suunnitellessa hoitoa yhdessa laakareiden kanssa unohdetaan usein itse
potilas. Tama on ymmarrettavaa, mutta ei hyvaksyttavaa. CF:aa sairastavan
omaisina ymmarramme taman uusissa hoitopaikoissa, joissa ei ole ennen hoi-
dettu CF:aa sairastavaa. Hoitoja on paljon, ja ennen kuin saadaan kaikes-
ta kokonaiskasitys, siihen menee aikaa. Omahoitaja ja tuttu hoitoymparisto
ovat CF-aa sairastavalle ihmiselle paras mahdollinen paikka, koska omahoi-
taja tietaa hoidon kokonaisuuden ja sairastava ihminen on ennestaan tuttu
hoitohenkilokunnalle. Hoidon tavoitteitta voidaan paremmin toteuttaa ja arvi-
oida. Lisaksi sairauden eteneminen huomataan herkemmin sekd pystytaan
etukateen suunnittelemaan moniammatillisen tydryhman kanssa potilaan ko-

konaishoitoa.”

Pitkaaikaissairaan potilaan turvallisuus on tarkea osa-alue ja siihen vaikuttaa
hanen suhtautuminen hoitoihinsa, hoitohenkilokuntaan ja hoitoymparistoon
seka heidan suhtautuminen potilaaseen. Tutkimustulostemme mukaan hoidon
jatkuvuuden turvaaminen potilaalle seka tuttujen hoitajien ja tutun hoitoympa-

riston merkitys ovat tarkeitd CF:8a sairastaville ja heidan omaisilleen.
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10.1 Kyselyn vastausmaara

Tutkimusta varten lahetettiin 70 kyselya CF-aa sairastavalle tai heidan omaisil-
leen. Vastausprosentti oli mielestamme kohtalainen ja merkityksellinen 42,86
% (Kuvio 4). Kyselyyn oli vastannut huoltaja tai CF-sairastava itse. Huoltajat
olivat vastanneet 0—12 -vuotiaiden puolesta ja sitd vanhemmat olivat vastan-

neet itse tai yhdessa huoltajan kanssa (Kuvio 5).

Tutkimukseen osallistuneet

Kyselyjen e _

60%

50%
Vastauksien maara 40%

30% 57%

20%
Vastausprosentti 42,86
10%
0%
0 10 20 30 40 50 60 70 80 ftse Huoltaja
Kuvio 4. Vastauksien maara Kuvio 5. Kyselyyn vastannut

10.2 Tutkimukseen vastanneiden ikdjakauma ja diagnosointi-ika

Tutkimukseen vastanneiden tarkkaa ikdd emme kysyneet vain ikdjakaumaa.
Kyselyissa tuli ilmi kuitenkin ilmi, ettd nuorin oli kahden kuukauden ikainen ja
yli 30-vuotiaita oli ainakin kaksi. Suurin osa (73 %) oli alle 18-vuotiaita ja loput
yli 18-vuotiaita ( 27%). Eniten vastaajia oli 0-7-vuotiaita (33%) ja 8-18-vuotiaita

oli yhteensa 40% tutkimukseen osallistuneista. (Kuvio 6).
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Kuvio 6. CF-sairastavan ika
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Kystinen fibroosi sairautena saadaan diagnosoitua hyvin varhaisessa vaihees-
sa, koska ennen ensimmaista vuotta oli diagnosoitu sairaus 60 %:lla tutki-
mukseen osallistuneista. Tutkimukseen osallistuneista 29:n henkiléa (97%) oli
saanut sairauden diagnoosin ennen seitsematta ikavuottaan ja vain yhdelle

(3%) oli diagnosoitu sairaus sen jalkeen (Kuvio 7).

50%
45%
40%
35%
30%
25%
20% 37%
15%
10% 17%

5%

0%

Heti synnyttya Alle 1v. 1-7 v. 8-15v

Kuvio 7. Kystisen fibroosin sairastavan diagnosointi-ika

10.3 Tutkimukseen osallistuneiden CF:aan liittyvat oheissairaudet

Kystista fibroosia sairastavan oheissairauksien maaraa selvitettiin tutkimuk-
sen avulla. Tutkimukseen vastanneilla oli oheissairauksia 47 %:lla ja 53 %:lla
ei ollut lainkaan oheissairauksia (Kuvio 8). Tutkimukseen osallistuneilla oli
monenlaisia oheissairauksia. Oheissairauksista yleisin oli diabetes 17 %:lla
tutkimukseen osallistuneista. Toisena oli astma (10%) ja seuraavaksi tuli aller-
gia, hypotyreoosia tai poskiontelotulendukset (7%), muita oheissairauksia oli

korvatulehdus, atresia tai silman riippuluomi (Kuvio 9).
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Kuvio 8. Oheissairauksia
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Kuvio 9. Tutkimukseen osallistujien oheissairaudet

10.4 Fysioterapia ja sen toteutus sairaalajaksoilla

16% 18%

Tutkimukseen osallistuneista sai fysioterapiaa 83 % ja 17 % ei saanut fysio-

terapiaa lainkaan (Kuvio 10). Fysioterapiasta huolehti fysioterapeutti, CF-sai-

rastava itse, vanhemmat tai kaikki yhdessa. Vastanneista 14 henkilon fysio-

terapian toteutuksesta huolehti CF-sairastava, vanhemmat ja fysioterapeutti

yhdessa. Naissa tapauksissa lapsi oli vield alle 15-vuotias ja fysioterapiaa ol

1-2 kertaa paivassa viikon jokaisena paivana. Fysioterapeutilla oli kayntikertoja

2-10 kertaa viikossa. Fysioterapiasta huolehti fysioterapeutti yndeksan henki-

I6n kohdalla, silloin fysioterapiaa oli 1 -3 kertaa viikossa ja lisana oli normaalia

arkiliikuntaa. 4 henkildoa huolehti omasta kunnostaan itse eika Fysioterapiaa

ollut lainkaan (Kuvio 11).
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10.4.1 Fysioterapian maara viikossa

Fysioterapian maara fysioterapeutin toimesta viikossa vaihteli jonkin verran.
Suurin osa 60 % CF-sairastavista sai saanndllisesti fysioterapiaa, 2-3 kertaa
viikossa. Fysioterapian maara oli verrannollinen keuhkoinfektioihin ja antibi-
oottihoitojen maaraan. Viikossa oli eniten fysioterapiaa, jos CF-aa sairastaval-
la oli paljon keuhkopuolen oireita ja vastaavasti vahiten oli jos keuhko-oireita
oli vain vahan. Tahan vaikuttaa sairauden vaikeusaste ja minka ikainen vas-
taaja oli, kouluikaisella oli enemman fysioterapiaa kuin alle vuoden ikaisella
(Kuvio 12).
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Kuvio 12. Fysioterapian maara viikossa

10.4.2 Fysioterapian sisaltod

Fysioterapian sisaltd oli erittain vaihtelevaa, kuitenkin paasaantodisesti siihen
kuului joka kerta lihasharjoituksia (25 henkildlld), kestavyysharjoituksia (20
henkildlld), tyhjennyshoitoa (24 henkildlld) ja hengitysharjoituksia (18 henki-
1611a). Kavelytesteja oli tehty kahdelle henkildlle vuosittain. Hierontaa tentiin
kolmelle henkildlle sdanndllisesti fysioterapian yhteydessa ja nauruterapiaa
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tutkimukseen osallistuneista sai kaksi henkiloa. Yhdella CF-sairastavalla oli

kaikkia naita yhdessa ollut vuoden aikana (Kuvio 13).

Lihasharjoituksia [ NG -5
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Kaikkia yhdessa [] 1
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Kuvio 13. Fysioterapian sisaltd

10.5 Ravitsemuksessa erilaisten ravintolisien kaytto

Tutkimukseen osallistuneista 97 % kaytti erilaisia vitamiini-, rauta, 6ljy- tai

hivenainelisia ja 3 % ei ollut mitdan ravintolisia kaytéssa (Kuvio 14). Eniten

kaytettiin rasvaliukoisia A-,D-, E- ja K-vitamiineja. Monivitamiinivalmiste Mul-

titabs, yhdistelmatuotteita kalsium-D-vitamiinivalmiste, C- vitamiini ja rautaa

kaytti noin puolet tutkimukseen vastanneista. Omega-3 on kaladljyvalmiste,

joka sisaltaa runsaasti omega 3 rasvahappoja ns. hyvia rasvoja. Niita kaytti

40 % vastanneista. Jonkin verran kaytettiin muita vitamiini- ja hivenvalmisteita

seka erilaisia maitohappovalmisteita esim. Gefilus, Rela. Dygratylia kaytetaan

silloin, kun veren kalsiumpitoisuus on lilan matala (Kuvio 15).
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Kuvio 14. Ravintolisien kayttd

Rovaniemen ammattikorkeakoulun opinnaytetyd 2010



61

A-vitam. | 0%

B-vitam. I 7%

C- vitam. | | 27%

D- vitamn. [ 73

Dygraty! [l 3%

E-vitam. |

| 7%

Gefilus I 7%

K-vitam. |

] 67%

Kalsium -d vitam. [N 33
kuitulisa [ 3%
Multitabs IR -
Omega 3 forte I
raute [N -
Rela [ ]7%

valkosipuli [l 3%

0% 10%  20% 30%  40% 50% 60%

Kuvio 15. Eri ravintolisien maarat

10.5.1 Energiataydennyksien kaytto

70% 80%  90%

Energiataydennyksia tutkimukseen osallistujat kayttivat paljon. Yleisimmat oli-

vat energiajuomat ja -jauheet 63 % ja puolet vastanneista kaytti oljylisia. Muita

lisia olivat hiven- ja vitamiinilisat seka vahiten kaytettiin suolalisaa ja intralipidi-

ja eli suonensisaisesti annettuja rasvoja (Kuvio 16).
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10.5.2 Tutkimukseen osallistuneiden insuliinien kaytto

Insuliinin kayttd oli CF-sairastavien keskuudessa vahaista vain 10 % (Kuvio
17). Novorapidia eli lyhytvaikutteista insuliinia kaytti 2 tutkimukseen osallistu-
neista, toinen kaytti sitad insuliinipumpussa. Kahdella tutkimukseen osallistu-
neilla oli kahta pitkavaikutteista insuliinia ja toisella oli pistoshoitona ja toisella
tablettihoitoisena (Kuvio 18).
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10.5.3 Ruuansulatuskanavan ladkkeiden kaytto

CF-sairastavilla on yleista ruuansulatuskanavan laakkeiden kayttd jopa 93 %
tutkimukseen osallistujista kaytti niita (Kuvio 19). Tutkimukseen osallistuneis-
ta suurin osa karsi keuhko- ja vatsapuolen oireita n. 80%, mutta vain 17 %
oli keuhkopuolen oireita seka vatsapuolen oireita oli vain 3 %. Keuhkopuolen
oireita oli 97 % yksistaan tai vatsapuolen oireita kanssa oli tutkimukseen osal-
listuneista eli melkein kaikilla eli 29:1la henkilolla. (Kuvio 20) Tasta voimme
paatella, ettd vatsaoireiden maara ja vatsalaakkeiden kayténmaara on yhtey-

dessa toisiinsa.
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Ruuansulatuskanavan laakkeina CF.4aa sairastavan hoidossa kaytetaan ma-
hansuojalaakkeita. Niita kaytetdan mahahaavan, pohjukaissuolihaavan ja
happamista royhtayksista aiheutuneen ruokatorvitulehduksen hoitoon seka
niiden uusiutumisen ehkaisemiseen eli yllapitohoitoon (Omepratzol 2009). Ko-
lesterolilaakkeita kaytetaan, jos kolestroliarvot ovat koholla. Maitohappobak-
teerivalmisteita kaytetaan antibioottinoitojen aikana joissakin tapauksissa.

10.5.4 Haimaentsyymien kaytto

Haimaentsyymien maaraan vaikutti tutkittavan ika, koko ja ruuan imeytyminen.
Entsyymien maara oli aina yksilollinen ja vaihteli runsaasti myds eri ikdkausi-
na. Entsyymien oikea maara saadaan kokeilemalla ja seuraamalla vatsantoi-

mintaa ja vatsaoireita (Kuvio 21)
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10.6 Inhaloitavien laakkeiden kaytto

Inhaloitavia laakkeita oli kaytossa tutkimukseen osallistuneista 90 %:lla ja 10
%:lla ei ollut mitdan inhaloitavaa laaketta (Kuvio 22). Tutkimukseen osallistu-
neista 77 % kaytti sdanndllisesti keuhkoja avaavia laakkeita. Kortisonia ja an-
tibioottia kaytettiin joko jaksoittain tai suojalaakityksena keuhkotilanteen mu-
kaan. Pulmozymea kaytti 33 % tutkimukseeen osallistuneista. Tutkimuksessa
kysyttiin viimeisen vuoden aikana kaytdssa olleet inhaloitavat ladkkeet (Kuvio
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23). Keittosuolaa 5,85 % ei mielletty 1aakkeeksi ja se oli vaihdettu Pulmozy-
men tilalle, joissain tapauksissa. Keittosuolan kayttajista emme pystyneet las-

kemaan tarkkaa prosenttimaaraa.
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Kuvio 22. Inhaloitavia laakkeita kaytdssa
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Kuvio 23. Inhaloitavat ladkkeet
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10.7 Suonensisaisten antibioottien kaytto

Suonensisaisesti antibiootteja kaytti alle puolet tutkimukseen osallistuneista
edellisen vuoden aikana. Kerran vuodessa oli 4 henkildlle ja 2 — 4 kertaan
vuodessa oli kolmelle henkildlle ja kahdelle henkildlle oli annettu suonensi-
saisia antibiootteja saanndllisesti vahintaan kerran kahdessa kuukaudessa
(Kuvio 24).

1Xx vuosi

2X VUOSi

3 —4 x vuosi

w

Kerran/ 2 kk

Ei osaa sanoa

o

05 1 15 2 25 3 35 4 45

Henkiloa

Kuvio 24. Suonensisaisten antibioottien kayt-
tokerrat/vuosi

Suonensisaisten antibioottien kirjo tutkimukseen osallistuneiden kesken oli
laaja. Eniten oli kaytdssa Glazidim-antibioottia. Glazidim sisaltaa vaikuttavana
aineena keftatsidiimia, joka on kefalosporiinien rynmaan kuuluva bakteereja

tappava antibiootti. Glazidimia kaytetaan erilaisten bakteerien aiheuttamien

Rovaniemen ammattikorkeakoulun opinnaytetyd 2010



66

tulehdusten hoitoon. Toiseksi eniten kaytettiin Tomycin-antibioottia. Tobramy-

siini on aminoglykosidien ryhmaan kuuluva antibiootti, jota kaytetaan vaikeissa

infektioissa yhdistelmahoidon osana (Kuvio 25).

Ciproflaxacin [ NG
Geftazidin [N 1

Glazidim |

Laxidim [ EEMR] 1
Meroneped [N 1
Netilyn [ ]2
Rosefalin |G
Tazocin | E
Tobramycin [INNENEGNN >
Tomycin | |5
Zinacef (NN 1
eitieds (NN

0 1 2 3 4 5

Kuvio 25. Kaytdssa olleet antibiootit

10.8 Keuhkosiirto hoitomuotona

Keuhkosiirtoja oli tehty kahdelle, yhdelle aikuiselle ja yhdelle lapselle eli yh-

teensa 7 % tutkimukseen osallistuneista. Kahdelle henkilolle oli keuhkosiirto

suunnitelmissa ja tutkimukset sita varten oli aloitettu. Suurimmalle osalle 87 %

ei ollut suunniteltu keuhkosiirtoa. Tama voi kertoa tutkimukseen osallistujien

keuhkojen hyvasta tilanteesta ja syyna voi olla tutkimuksen osallistujien ika,

joka oli suurimmalla osalla alle 18-vuotiaita, 73% (Kuvio 26).
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Kuvio 26. Keuhkojen siirto
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11 POHDINTAA

11.1 Ajatuksia tutkimustuloksista kohti opaskirjasta

Tutkimustulosten yhteenveto ja tulosten pohtiminen antoivat hyvan pohjan
opaskirjasta varten, koska CF-sairastaville ei ole aikaisemmin tehty tutkimusta
hoidoista tai siihen liittyvista asioista. Kelan jarjestamissa vertaisryhmissa on
asioista puhuttu ja tieto on jaanyt siella olleiden keskuuteen. Helin harvinaisten
sairauksien suunnittelijat ovat kiertaneet eri puolella maailmaa ja hakeneet uu-
sinta hoitotietoa CF-konfrensseista ja jakaneet sita vertaisryhmissaan

Kysymyksia suunnitellessamme tutustuimme sairaudesta kertovaan kirjalli-
suuteen ja eri tietolahteista saatuihin tietoihin, keskustelemalla toimeksiantajan
ja vertaistukijoiden kanssa seka haastattelimme sairaanhoitajia ja laakareita
asian tiimoilta. Siksi oli erittain tarkeaa kerata kyselyn avulla kokemuksia CF-
sairastavilta ja heidan omaisiltaan. Kaikki tama antoi hyvan pohjan opaskirjan
suunnittelulle. Kysely heratti uusia kysymyksia, joihin Iahdettiin etsimaan vas-
tauksia eri tietokannoista, eri alojen ammattilaisten luennoista seka haastatte-
lemalla heita. Kirjatietoa CF-sairaudesta oli vahan tarjolla. Eri tietokannoista
l6ysimme luotettavaa tietoa pienina palasina, jonka olemme yhdistaneet katta-
vaksi tietopaketiksi sairaudesta ja sen hoidosta.

Halusimme rajata opaskirjasessa esitetyt asiat niin, etta kaikki olleellinen ja
tarkea saatiin siihen. Kuitenkin korostimme sairauden moninaisuutta, yksilol-
lisyytta seka hoitojen kolmea kulmakivea, joita ovat ravitsemus, 1aakehoito ja
fysioterapia. Fysioterapia osuutta korostettiin, koska sen hoito oli usein unoh-
dettu tai jatetty omaisten tai sairastavan vastuulle. Halusimme, etta sairaanhoi-
tajatkin ymmartaisivat sen tarkeyden ja voisivat ottaa jotain ideoita opaskirja-
sesta joka paivaiseen hoitoon tai pyrkisivat sisallyttamaan fysioterapiaosuuden

suunnitellessaan CF-sairastavan paivaohjelmaa.

Olemme pohtineet tutkimukseen osallistuneiden vastaajien maaraa ja syita
siihen, miksi kaikki eivat vastanneet. Siihen voi vaikuttaa moni asia, koska
sairaus tuo arkeen jo paljon lisatoimintaa ja paineita. Vanhemmat eivat ehka
jaksaneet keskittya kyselyyn silla hetkella. Hengitysliiton CF-paivilla tuli esille,
etta heidan osoite- ja sahkopostirekisterinsa ei ole ollut ajantasalla. Osalle CF-
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paiviin osallistuneille ei ollut tullut kyselya juuri tasta syysta, joten sekin selittaa

vastauksien maaraa.

Tutkimuksen tuloksissa yllatti CF-sairaiden ja heidan omaisten saaman tuen
vahyys ja sen vaikutus oman sairauden hyvaksymiseen. Pohdimme paljon,
kuinka nama asiat vaikuttavat CF-lapsen ja nuoren elamaan. Kuinka CF-sairas
lapsi selviaa jos ymparilla ei olekaan luotettavia ja huolehtivia ihmisia? Tama
kysymys herasi viela vahvemmin kuin kavimme CF-tapaamispaivilla Vervessa.
Sielld kuulimme erilaisia selviytymistarinoita seka kuinka sitoutuneita perheet
olivat CF-sairastavan lapsen tai lapsien hoitoon ja kuinka se hallitsi heidan
arkeaan. Lisaksi erds isa kertoi, etta oli tormannyt myos valinpitamattomiin
vanhempiin, jotka eivat ole kiinnostuneet lapsensa hyvinvoinnista ja hoidoista
vaan CF-lapsen on parjattava omillaan. Tama tuntui meista todella pahalta,
koska kuinka lapsi selviaa kaikesta, kun se vaatii paljon tietamysta, aikaa ja
voimia koko perheeltakin. Johtuiko tama tuen riittamattémyydesta vai tiedon
puutteesta vai vanhemmista vastuutomuudesta? Onneksi, kuitenkin yleensa
vanhemmat ottavat vastuun myos CF-lapsen hoidosta hienosti ja myos sitou-
tuvat siihen.

Olemme opaskirjasta tehdessamme ymmartaneet sairauden yksildllisyyden
ja moninaisuuden viela tarkemmin tutkimuksen ansiosta. Toiselle se on ollut
tuttua jo oman kokemuksen myota ja toinen on saanut tutustua tahan sairau-
teen. Olemme molemmat voineet antaa oman nakokulman asioihin ja niista
keskustelemalla on asiat avartuneet paremmin molemmille, mika toiselle on
ollut ilmiselvaa on toiselle ollut uutta. Asioita voidaan katsoa niin monesta eri
nakokulmasta. Opaskirjasen kirjoittaminen sairaanhoitajan- ja hoitotydonnako-
kulmasta oli erittain mielenkiintoista ja palkitsevaa. Taman on auttanut meita
kasvamaan vastuullisiksi sairaanhoitajiksi, jotka huomioivat my6s ihmisen sai-

rauden takana.

Tutkimuksen tuloksissa eniten meita huolestutti fysioterapian hoidon jarjesta-
minen sairaalahoitojen aikana. Fysioterapia on yksi kolmesta hoidon kulma-
Kivista, se huomioitiin vaihtelevasti eri sairaaloissa. Siihen ei ollut yhtenaista
hoitolinjaa. Johtuiko se fysioterapeuttien vahyydesta vai sairaalajakson yllat-
tavyydesta, ettei sitd aina pystytty jarjestamaan. Juuri sen vuoksi halusimme
opaskirjasessa korostaa myds fysioterapian hoitoa laajemmin, jotta ymmarret-

taisiin sen tarkeys. Sairaanhoitajat eivat toteuta fysioterapiaa, mutta voisivat
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ottaa jotain pienia vinkkeja potilaan kuntoutuvan hoitotyon kannalta. Pienilla
asioilla voidaan parantaa potilaan kuntoa esim. kehottaa potilas tekemaan itse
mahdollisimman paljon tietenkin voinnin mukaan ja tarvittaessa infektioiden
aikana pulloon puhallus harjoituksia ja kehottaa Huffaamaan. Se auttaa liman
nousemisesta keuhkoista pois.

Yksi positiivisimpia asioita tutkimustuloksista oli se, etta viidella CF-sairasta-
valla oli jarjestetty suonensisaiset antibioottihoidot ns. kotisairaalassa. Tama
on CF-sairaan ja hanen perheen kannalta erittdin hieno asia. Mielestamme
nain han pystyy paremmin elamaan mahdollisimman normaalia elamaa sai-

rauden kanssa kotona perheensa parissa.

Toinen positiivinen asia oli se, etta tutkimukseen osallistujista vain kahdelle oli
tehty keuhkojen elinsiirto ja kuitenkin tutkimukseen osallistujista oli yli 18-vuo-
tiaita, 27 %. Elinsiirrot ovat onnistuneet hyvin ja he voivat nauttia nyt lahes
normaalia elamaa. CF-sairastavien elinikdennuste on noussut jo yli keski-ian,

mika johtuu ladketieteen ja hoitojen kehittymisesta.

11.2 Opaskirjasen hyodynnettavyys tulevaisuudessa

Opaskirjasessa on koottu kaikki olleellinen tieto CF-aa sairastavan hoidosta
seka apuvalineista ja hoidon erityiskeinoista. Mielestdmme CF.aa sairastavien
hoitoon osallistuvat sairaanhoitajat voivat ymmartaa sairauden vaativuuden ja
haasteellisuuden opaskirjan valityksella seka he voivat tarkentaa tiettyja osa-
alueita, joista haluavat tarkempaa tietoa. Naita eri osa-alueita ovat hoidon kol-
me kulmakived; fysioterapia, ladkehoito ja ravitsemus. Lisaksi opaskirjasessa
on kayty lapi elamisen toiminnot hoitotydn nakokulmasta CF:aa sairastavalla
ihmisella. Siind on myds pyritty huomioimaan tukemisen tarkeys sairastuneen
hoidossa ja myds huomioimaan omaiset ja laheiset. Tama auttaa heita ela-
maan sairauden kanssa ja ymmartamaan hoitojen tarkeyden.

Opaskirjanen on sahkdisena versiona Hengitysliitto, Helin harvinaisten sivuilla
ja sielta sen voi tulostaa osa-alueittain tai kokonaisena tietopakettina. Lisaksi
opaskirjasesta tulee 100 kappaleen painosera, joka jaetaan CF:8a hoitaviin
yksikoihin seka lahetetaan kaikille tutkimukseen osallistuneille ja opaskirjasen
teossa mukana olleille. Loput opaskirjasista jaa Hengitysliitto, Helin harvinais-
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ten kayttdoon. Opaskirjasen esityksessa kaytettava Power point-esitys oli meilla
kaytossa CF-paivilla Verve Liperissa elokuun alussa 2010, jossa esittelimme
opaskirjasen sahkdisen version. Hengitysliiton edustaja halusi sen ja on kayt-
tanyt sitd omissa koulutustilaisuuksissaan. HUS:n keuhkolaakari aikoi kayttaa
meidan opaskirjasta koulutustilaisuuksissa seka tietolahteena, jolle myos la-
hetdmme sahkdisen ja painetun version syksyn 2010 aikana.

Jos yksikin CF:aa sairastava saa parempaa hoitoa opaskirjasen ansiosta niin
se on tayttanyt tehtavansa. Kuitenkin toivomme, etta se auttaa hoitoalan ihmi-
sia ja CF:aa sairastavien laheisia ja omaisia ymmartamaan sairauden vaka-
vuuden ja hoitojen tarkeyden. Opaskirjasta voivat hyddyntaa sairaanhoitajat
ja muut hoitoalan ammattilaiset suunnitellessa, toteutettaessa, arvioidessa ja
kehitettdessa CF-sairastavien hoitoa.

11.3 Luomisen tuska opinndytetyon prosessissa

Opinnaytety6 prosessi on ollut moninainen ja aikaa vievaa, mutta sen olisi
voinut tehda nopeamminkin, jos emme olisi panostaneet sen laatuun. Lisaksi
panostimme sen laajuuteen, luotettavuuteen ja asioiden oikeellisuuteen seka
uusimpien maailman hoitotulosten hakemiseen ja selventamiseen. Helpoin
osio oli opinnaytetyon aloitus, kun oli valmis projektisuunnitelma opaskirjasen
tekemisesta. Itse opinnaytesuunnitelma ja kysely oli nopeasti tehty seka kyse-

lyn tulosten analysointi olivat viela aika helppoja.

Ensimmainen opaskirjanen lahti 42-sivuisena ensimmaista lukemiskertaa
varten Hengitysliiton, Helin harvinaisten edustajalle Marika Kiikala-Siukolle ja
opettaja Sirkka Havelalle seka osalle moniammatillisen tyéryhman jasenille.
Tyd palautui meille ja teimme tarkennuksia siihen. Parhaimmillaan meidan
opaskirjasen teoreettinen viitekehys paisui 110-sivuiseksi. Sen jalkeen aloim-
me muokkauksen. Teoreettisen viitekehyksen tiivistaminen ja muokkaaminen
seka otsikoiden miettiminen suuntaan jos toiseenkin. Meista tama oli kaikkein
vaikein osio opinnaytetydssa. Valilla tuntui, ettd "jungaamme” paikallaan eika
saada mitaan aikaiseksi. Valilla taytyi pitaa pieni tauko ja aloittaa taas uudel-

leen.
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Ehka kaikkein vaikeinta oli saada aikaan opaskirjanen, joka vastaisi toimek-
siantajan toivomusta ja CF-sairastavat saisivat opaskirjasen avulla parempaa
hoitoa ja ymmarrysta sairauden vaativuuteen ja moninaisuuteen. Lisaksi ha-
lusimme opaskirjasesta oman nakoisen seka todellisen tietopaketin ja luotet-
tavan tietolahteen sairaanhoitajille. Ennen kaikkea halusimme sailyttaa siina
sairaanhoitajan ja hoitotydn nakokulman koko ajan. Juuri ndiden syiden ta-
kia opaskirjasen ja teoreettinen viitekehyksen kokoaminen vaati aikaa monta
kuukautta ja kymmenia ehka lahemmas sataa lapi lukua ja muokkausta. Ot-
sikoiden muotoilu sai aikaan paljon harmaita hiuksia, mutta onneksemme on

variaineita hiuksille kehitetty.

Kaiken kaikkiaan opaskirjanen kavi kolmesta neljaan kertaan eri ammatin asi-
antuntijoilla. Ehka olisimme voineet nopeuttaa jos olisimme aina luetuttaneet
kaikilla opaskirjanen yhta aikaan, mutta I6ysimme uusia tietolahteita pitkin
opinnaytetydn aikana ja halusimme lisata kaiken loytamamme tarkean tiedon
opaskirjaseen. Loppuvaiheessa sokeuduimme omalle tekstille ja paadyimme
opaskirjasen osalta pyytamaan apua oikolukuun toisen opaskirjasen tekijan
entiselta aidinkielen opettajalta Seppo Alajoutsijarvelta. Han tarkisti opaskirja-

sen aidinkielen.

Opaskirjasen suunnittelu oli mielenkiintoista ja oli todella antoisaa seurata sen
muotoilua. Opaskirjasen muotoilun teimme yhdessa Maire Mattilan (Viestinet)
kanssa. Siihen meni nelja paivaa ja tuloksena oli juuri sen nakdisen opaskir-
janen kuin halusimmekin. Elokuun 1. paivana 2010 luovutimme Helin Harvi-
naisten sairauksien suunnittelijalle Sirpa Isokoskelle opaskirjasen sahkoisen
version ja samalla esittelimme sen CF-paivilla Verve Liperissa. Siella opaskir-
janen heratti paljon keskusteluja ja CF-vanhemmat olivat erittain kiiinnostunei-
ta opaskirjasesta ja saimme erittain hyvaa palautetta siita.

Opaskirjanen tulee sahkdiseen muotoon Hengitysliiton sivuille ja on siella nah-
tavana kaikille halukkaille. CF-sairastavien ja asiantuntijoiden saralta tuli toi-
veita saada opaskirjanen myds painettuna. Tahankin toiveeseenkin paatimme
vastata ja kerata sponsoreiden avulla rahoituksen painatuskuluihin.
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11.4 Jatkotutkimusaiheet

Tutkimuksen ja opaskirjasen teon myota herasi mielenkiinto, kuinka keuhkojen
elinsiirto on vaikuttanut heidan eldmisen laatuun. Sen tavoitteena olisi selvit-
taa, miten he kokivat elinsiirron ja miten se vaikuttaa nykyisin heidan jokapai-
vaiseen elamaansa. Toisena jatkotutkimusaiheena voisi olla CF-potilaan so-
peutuminen omaan sairauteensa ja mitka ovat heidan voimavaransa ja kuinka
tarkea on heidan tukiverkostonsa on heille. Lisaksi yhtena aiheena voisi olla
meidan opaskirjasen, kuinka on tayttanyt tehtavansa “sairaanhoitajien tietopa-
kettina”. Onko siita ollut todellista hyotya?
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