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O tej bolnikovi poti

Uvod Bolezen mikrovilusnih vklju¢kov (BMV) je
e . redka bolezen in potrebuje posamezniku
Kaj je BMV? prilagojeno multidisciplinarno obravnavo v

. specializiranem centru. Za razumevanje
bolezni so potrebne nadaljnje raziskave,
kjluéna pa je dolgotrajna (dozivljenjska)
podpora bolniku in njegovi druzini.

Bolezen mikrovilusnih vkljuckov (BMV) je redka
bolezen, ki povzro¢a hudo, zivlienje ogroZajoCo drisko
pri novorojenckih.

Redka bolezen
Odpoved érevesja (OC) pri otrocih je redka
bolezen, za katero je znacilno, da Crevesje ne
more ucinkovito prebaviti in vsrkati (absorbirati)
NajpogostejSi osnovni vzroki za kroniéno odpoved Crevesja pri hranil, ki so potrebna za vzdrZevanje
otrocih so; ravnovesja, rast in razvoj.

1 - Sindrom kratkega Crevesa.

2 - Motnje ¢revesne gibljivosti
(npr. otroSka Crevesna nemehanska zapora -
OCNZ- angl. PIPO).

3 - Prirojene enteropatije (na primer BMV)

Ta bolnikova pot ponuja splosne

informacije, ki so v pomo¢ pri

razumevanju BMV. Vendar moramo
razumeti, da je vsak bolnik edinstven.

Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)


https://www.ern-ernica.eu/animations-and-e-learning
https://www.ern-ernica.eu/intestinal-failures
https://www.youtube.com/watch?v=RPm7undjCfw

Potrebni ukrepi

Bolnikova pot e V primeru suma na BMV mora biti
otrok oskrbovan v bolnisnici (centru), v

Prve teiave katerem so obravnavani otroci z

odpovedjo Crevesja (Univerzitetni kliniCni
BMV je sicer redka bolezen, vendar moramo center Ljubljana, Pediatricna klinika)
nanjo pomisliti ob obilnem odvajanju tekoCega
blata, ki se obiCajno pojavi zgodaj - pogosto ze
v prvih urah, dneh ali tednih po rojstvu. Izguba
tekoCin vodi v dehidracijo in pomembno izgubo

telesne teze.

* V sklopu diagnostike bo morda potrebna
endoskopija prebavil z odvzemom tkiva
(biopsij) iz tankega in/ali debelega
Crevesa, kar bo izvedel otroski
gastroenterolog.

* PriporoCeno je genetsko testiranje.

Idealno
e Starsi so s strani zdravnikov dobro
obves&eni 0 sumu na bolezen in
naslednjih korakih spremljanja in
ukrepanja.

* StarSi so seznanjeni, da gre za redko
bolezen, ki zahteva specializirano
znanje in obravnavo.

Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)
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Diagnoza

Zdravo ¢revo

Kaksna je pot do diagnoze:

Za diagnozo odpovedi Crevesja v sklopu BMV so potrebni: dobra klini¢na ocena,
laboratorijske preiskave, slikovne preiskave in po potrebi patohistoloska analiza
odvzetih vzorcev (biopsij) ter genetsko testiranje.

BMV potrdimo z odvzemom tkiva (biopsijo) revesa, ki pokaze znacilne histoloSke

lastnosti. Poleg tega kot del diagnosti¢nega postopka priporo¢amo tudi genetsko
testiranje bolnika in njegovih starSev.

Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)

érevo z BMV

Potrebni ukrepi
* Potrditev diagnoze BMV in €im hitrejSi
zaCetek multidisciplinarne strokovne
oskrbe.

* StarSe moramo izobraziti in usposobiti
za oskrbo specifiénih potreb otroka.

* Po potrebi zagotovimo podporo
specializirane oskrbe medicinske nege.

Idealno
* Zgodnja diagnoza BMV.

* Upostevanje ukrepov, ki so navedeni zgoraj
(potrebni ukrepi), prispeva k bolj$i kakovosti oskrbe
otroka.

* Psiholoka, finanéna in socialna podpora.

* Starsi naj bodo seznanjeni z moznostjo povezave z
drugimi starsi v organizacijah za bolnike z odpovedjo
Crevesal parenteralno prehrano na domu (e so na voljo):
za informacije, nasvete in stik z drugimi bolniki, njihovimi
starSi/skrbniki. Ker je BMV redka bolezen, se lahko bolniki
in njihovi starsi pocutijo osamljene — zgodnii stik s
posamezniki, ki imajo podobne izkusnje, jim lahko
pomaga pri prepoznavanju in izrazanju potreb.
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Kirurski
posegi

Prvi koraki

Vecina otrok z BMV ima za potrebe
vnosa hranilnih snovi centralni venski
kateter (CVK). Obstajajo razli¢ne vrste
katetrov, vendar je za parenteralno
prehrano (PP) pomembno, da je kateter
tuneliziran, kar pomeni, da je name$cen
pod koZo in nato vstopa v vecjo centralno
veno. Taksen kateter je bolj varen in se
obicajno uporablja za dolgotrajno oskrbo.

Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)

Potrebni ukrepi
* StarSe moramo izobraziti in
usposobiti za upravijanje PP,
vkljuéno z nego CVK.

* Pred vsako operacijo morajo biti
starsi dobro obvesceni o postopku,
morebitnih tveganijih, koristih ter
moznih pooperativnih zapletih in
njihovem obvladovaniju.

* QOtroci morajo biti vedno optimalno
hranjeni, tako enteralno kot
parenteralno.

Idealno
* StarSi morajo biti ustezno obvesceni
0 moznih teZavah po operaciji in
nacinu obvladovanja tezav.

 Zagotovljena naj bo nadaljnja oskrba
v bolninici in znani kontaktni podatki
(medicinska nega, zdravnik) za nujne
primere.

e StarSem naj bo omogocen dostop do
zdravstvene dokumentacije, kadar je
potrebno.




Potrebni ukrepi

. * Potrebno je redno spremljanje za zgodnje prepoznavanje in
Bolnikova pot zdravlienje tezav.

Nadalj nja OSKrba * Specializirana medicinska nega pomaga pri tezavah z oskrbo

katetra (npr. rast koze okoli mesta CVK).
Preden bolnik z BMV lahko odide v domaco oskrbo, mora biti njegovo stanje stabilno,

popraviti moramo tekoginsko in elektrolitsko ravnovesje ter zagotoviti prehransko * Omogocimo podporo pri prehrani, kadar so prisotne tezave s
podporo — pogosto s pomodjo parenteralne prehrane (PP). Kjer je mogoce, moramo hranjenjem, pridobivanjem na telesni masi ali rasti.

zaceti tudi s hranjenjem preko ust (oralno) in/ali enteralno prehrano (preko cevke, npr. « Multidisciplinama oskrba, vkfjuéno z dostopom do psiholoske
cevka, ki gre preko nosu v Zelodec, nazogastricna sonda/NGS). in fizioterapevtske podpore.

Idealno
* Zgodnje prepoznavanje morebitnih zapletov.

* Redno spremljanje pri ekipi, ki je vkljucena v oskrbo PP
(gastroenterologi, kirurgi, dietetiki).

* Spremljanje zapletov zaradi BMV in zdravljenja — kot so bolezen jeter
zaradi PP, okuzbe, tromboze, tehniCne tezave katetra ali zastoj rasti.

* Starsi so obvesceni, na koga se obrniti v nujnih primerih in imajo
neprekinjen dostop do podpore (24/7).

* Psiholo$ka, finanCna in socialna podpora.

* Dobro organizirana oskrba s PP ter dostop do medicinskih
pripomockov.

* Podpora za izbolj$anje kakovosti Zivljenja. Organizacije bolnikov igrajo
pomembno vlogo pri povezovanju druzin, izmenjavi izkusen;j in nasvetov.

I Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)
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5 Nadaljnja oskrba

Dolgotrajna obravnava

PP: Veliko bolnikov z
BMV je odvisnih od PP.
Koncni cilj je izboljSati
kakovost Zivljenja. Oskrba
naj bo organizirana v
specialistiénem centru. Pri
redkih boleznih, kot je
BMV, je pomembno, da
so0 zdravniki, bolniki in
starsi seznanjeni s
specializiranimi
strokovnimi centri v drzavi
in tujini.

BMV: Na splosno kirurSko
zdravljenje ni potrebno,
vendar moramo
dolgorocno razmisliti in se
pogovoriti 0 moznostih za
kasnejSo presaditev
Crevesja.

7 Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)

Nasveti in triki

Izobrazevalni material
za starSe in druzine:
preveza centralnega

venskega katetra
doma

Zdravila: Zdravljenje
lahko vkljuCuje zdravila
za lajSanje tezav,
spodbujanije gibljivosti
(motilitete) Crevesja,
povecanje absorpcijske
zmogljivosti Crevesja ali
zmanjSanje bakterijskega
prerasCanja (SIBO).

Izobrazevalni material
za starSe in druzine:
odklop PP infuzije
doma



https://www.youtube.com/watch?v=qJ7mC60pvjE&list=PLdmabVdgL6xkv8ii9mWeHZaEfXMOBUlIn
https://www.youtube.com/watch?v=x8mhFxsIecI&list=PLdmabVdgL6xlDWyvjJdbi6F-8AAnj_LIl

. Potrebni ukrepi
Bolnikova pot e Starsi naj preverijo,

éOISki OtrOk katera Sola je

najprimernejsa za
njihovega otroka — redna
Ko otrok za&ne obiskovati $olo, se veliko spremeni — e ali specializirana.
posebej, Ce je odvisen od PP. Pojavijo se vprasanja, kot
so: Ali lahko sodeluje pri vsakodnevnih dejavnostih kot
drugi otroci? KakSna podpora je potrebna v $oli?

* Pomagati moramo
starSem pri izobraZevanju
uciteljev/skrbnikov in po
potrebi doloCiti kontaktne
osebe za podporo.

* Omogoditi moramo
dodatno podporo, kadar
je potrebna. Koristen je
lahko stik z drugimi starsi

Ze v osnovnoolski dobi je pomembno, da otrok spozna svojo in bolniki.
bolezen in razvije samostojnost. Koraki vklju¢ujejo:
* StarSem in otroku moramo pomagati pri

razumevanju bolezni. Idealno

* Otrok lahko obiskuje
Solo, pri tem se starsi
pocutijo podprte, ker je
osebje seznanjeno z
otrokovimi potrebami.

* Vkljuciti ga moramo v lastno oskrbo, (npr. pri
pripravi zdravil ali PP).

* Spodbuditi ga moramo, da prevzame del
odgovornosti pri rednih pregledih.

To je kljuéno za nemoten prehod v

puberteto in odraslost. * Otrok lahko sodeluje pri

vsakdanjih dejavnostih
kot njegovi vrstniki.

Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)



https://www.ern-ernica.eu/intestinal-failure-vacation-tool
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[ | Puberteta

Ko otrok odra3ca, se pojavijo nova vprasanja:
* Kako lahko mladostnik postane samostojen pri upravljanju s CVK in PP?

* Kako se spoprijeti z boleznijo v osebnem in druzabnem Zivljenju?

* Kako bolezen vpliva na spolnost in vzpostavljanje odnosov?

9 I Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)

Potrebni ukrepi
* Redno spremljanje (ambulantno) za zgodnje prepoznavanje
morebitnih tezav.

* Po potrebi interdisciplinarna terapevtska podpora, vkljuéno s
strokovnim svetovanjem o spolnosti.

Pomembni psiholoSki dejavniki:

* Samozavest

* Razvijanje vescin za obvladovanje teZzav BMV
* Delovanje v druzbi (socialno funkcioniranje)

Prehod v odraslost:

* Od zgodnjega otrostva se trudimo za postopen prehod k
samostojnosti.

* Medicinski prehod naj se zaCne najkasneje pri 15-16 letih.

* \/ proces je vkljuCena tudi obravnava vprasanj o spolnosti.

|dealno

* Mladostnik lahko Zivi samostojno Zivljenje z manjSimi omejitvami.
* Zna obvladovati svojo bolezen in ve, kje poiskati pomoc.

* StarSi ga podpirajo pri iskanju svoje poti v odraslost.



https://www.youtube.com/watch?v=Yv5yUyipODE&t=131s
https://www.ern-ernica.eu/intestinal-failure-vacation-tool
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Odraslost

Odrasli z BMV potrebujejo zdravnika, ki ima
izkuSnje z dolgotrajnim potekom bolezni.
Nekatera vprasanja se pojavijo Sele kasneje v
Zivljenju.

Pogosta vpraSanja bolnikov z BMV:

* Kaj lahko pricakujem skozi
Zivlienje?
* Kak$na je verjetnost, da BMV

prenesem na naslednjo
generacijo (genetsko)?

* Ali obstajajo posebnosti
(nevarnosti ali zapleti) v
nosecnosti?Ali obstajajo
posebnosti pred in med
nosecnostjo?

* Kaksni dolgoro¢ni zapleti se
lahko pojavijo?

I Patient Journey Microvillus inclusion Disease (MViD)

Potrebni ukrepi

* Spremljanje s strani
specialista, ki pozna
BMV, kadar je to
potrebno.

* Posvet z
ustreznimi
specialisti, kadar je
potrebno.

Idealno

e Odrasla oseba ve, na
katere strokovnjake se
lahko obrne.

* |ma dobro kakovost
Zivlienja z minimalnimi
omejitvami povezanimi z
BMV.
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