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O tej bolnikovi poti
Bolnikova pot za sindrom kratkega Crevesa
Uvod (SKC) poudarja visoko zapletenost obravnave

Ka' - e SKC? te zahtevne in vegplastne bolezni. Poudarja

J J . pomen posamezniku prilagojene,

. ; . _ multidisciplinarne obravnave, potrebo po
Sindrom kratkega Crevesa (SKC, angl. short bowel syndrome, SBS) je eden nadalinjih raziskavah ter kijuéno viogo podpore
izmed vzrokov za odpoved Crevesja (OC). SKC nastane zaradi obsezne bolniku in njegovi druzini skozi celotno
kirurSke odstranitve Crevesja, ki je potrebna pri zdravljenju prirojene Zvljenje.

razvojne nepravlinosti ¢revesja in/ali odmrtju (nekrozi) ¢revesja. Ostanek

delujoCega Crevesja je po posegu prekratek, da bi Crevesje ustrezno

Diagnoza odpovedi ¢revesja — ERNICA

[zobrazevalni material za starSe in
druzine o odpovedi Crevesja

delovalo.
Redka bolezen
Odpoved é&revesja (OC) pri otrocih je redka ) : : )
bolezen, za katero je znagilno, da érevesje ne Izo.brazeyla\Inl malt'enal za starse
more ucinkovito prebaviti in vsrkati (absorbirati) L dvruzmef KaJ_Je odpoved
Najpogostejsi osnovni vzroki za kroniéno odpoved ¢revesja pri ofrocih so: hranil, ki so potrebna za vzdrzevanie Crevesja pri otroku?
1. Sindrom kratkega Crevesa /7/7%\ ravnovesja, rast in razvoj.
2. Motnje Grevesne gibljivosti (peristaltike) ) X
(npr. otroska Crevesna nemehanska zapora, OCNZ, /0 . /\\
angl. PIPO) T
3 Prirojene enteropatije

(npr. bolezen mikrovilusnih vkljuckov)

Ta bolnikova pot ponuja splosne %
informacije, ki so v pomoc pri ‘
razumevanju bolezni SKC.
Vendar moramo razumeti, da je
vsak bolnik edinstven.

Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)


https://www.ern-ernica.eu/
https://www.ern-ernica.eu/animations-and-e-learning
https://www.ern-ernica.eu/intestinal-failures
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Prve tezave

Pri sindromu kratkega ¢revesa (SKC) se
tezave pojavijo po izgubi in/ali kirurski
odstranitvi veCjega dela tankega Crevesa (ve€
kot 50 %), z ali brez ileocekalne zaklopke ali z
ohranjenim debelim Crevesom ali brez njega.
Tezave vkljuCujejo odvajanje tekoCega blata
(neprebavljeno hrano), nezadostno vsrkanje
(malabsorpcijo) in pomanjkanje hranil, tekocin
in elektrolitov.

Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)

Potrebni ukrepi

*\/ primeru suma na SKC mora biti otrok obravnavan v
centru, kjer imajo izkusnje z odpovedjo Crevesja.

* Glede na okolisCine so lahko potrebni (dodatni) kirurski
posegi kot so oblikovanje stome (odprtina revesja na
trebusni steni, ki omogo¢a odvajanje blata in zraka),
gastrostome ali odvzem tkiva za preiskave (biopsije
Crevesja). V¢asih je na mestu nekoliko manj invazivna
endoskopija z odvzemom materiala (biopsijami) za oceno
zgornjega in spodnjega dela prebauil.

* Po potrebi genetsko testiranje.

* \/ nekaterih primerih lahko ultrazvocni pregledi Ze med
nose&nostjo pokazejo poveano tveganje za SKC — npr.
ob prirojenih razvojnih nepravilnosti, kot je gastroshiza. V
teh primerih moramo starSem omogociti ustrezne
pogovore, jim zagotoviti informacije in dodatne preiskave
ter noseCnost skrbno spremljati v specializiranem centru.
Priporocljivo je vnaprej kontaktirati vkljucene strokovnjake
multidisciplinarnega tima
(ginekolog/porodnicar, perinatolog, otroski kirurg,
neonatolog, pediater intenzivist) in pripraviti nacrt za
porod, poporodno oskrbo in morebitne zaplete.

Idealno

* Starsi so s strani zdravnikov dobro obve$¢eni o sumu na
bolezen in naslednjih korakih spremljanja in ukrepanja.

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

IzobraZevalni material
za starSe in druzine:
Kaj je odpoved
Crevesja pri otroku?



https://www.youtube.com/watch?v=RPm7undjCfw
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Diagnoza

Odpoved Crevesja pri
sindromu kratkega
trevesa (SKC)

Kako potrdimo diagnozo:

Za diagnozo odpovedi Crevesja so potrebni: dobra klinicha ocena, laboratorijske preiskave,
slikovne preiskave in po potrebi patohistoloSka analiza odvzetih vzorcev (biopsij) ter
genetsko testiranje.

SKC: kliniéna diagnoza je jasna po kirurskem posegu, kjer je ugotovljena izguba (nedelujoce

klinicne tezave.

Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)

Potrebni ukrepi
« Potrditev diagnoze SKC in &im hitrejsi zagetek
multidisciplinarne strokovne oskrbe.

» StarSe moramo izobraziti in usposobiti za oskrbo
specifiénih potreb svojega otroka.

* Po potrebi zagotovimo podporo specializirane
oskrbe medicinske nege ali terapevta za stomo.

Idealno
« Zgodnja diagnoza SKC.

* UpoStevanje ukrepov, ki so navedeni zgoraj
(potrebni ukrepi), prispeva k visji kakovosti oskrbe otroka.

* Psiholoska, 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 SKC redka bolezen, se lahko bolniki
in njihovi starsi pocutijo osamljene — zgodnii stik s
posamezniki, ki imajo podobne izkusnje, jim lahko veliko
pomaga pri prepoznavanju in izrazanju potreb.


www.kengurujcek.si

Potrebni ukrepi

. Smernice 0
BO|.nIkOV8vat. . * StarSe moramo izobraziti in usposobiti parenteralni prehrani
KI ru rs kl po Se I za upravijanje PP, vkljuéno z nego otrok: parenteralna

CVK. Po potrebi vklju€imo tudi prehrana doma

izobrazevanje o negi stom (gastro-,
ileo-, jejuno- ali kolostome).

* Pri otrocih z zaCasno stomo moramo
nacrtovati drugo operacijo (zaporo
stome). V vmesnem Casu morajo biti
otroci optimalno hranjeni z enteralno in
parenteralno prehrano.

Osrednii (centralni) Zilni dostop (venski kateter)
(CVK) poteka skozi zgornjo votlo veno v sréno
votlino. Parenteralna prehrana preko te poti
neposredno doseze centralni krvni obtok.

Prvi koraki * Pred vsako operacijo morajo biti starsi

dobro obvesceni o postopku,
morebitnih tveganjih, koristih ter moznih
pooperativnih zapletih in njihovem
obvladovanju.

Vegina otrok s SKC ima za potrebe vnosa hranilnih snovi centralni venski kateter (CVK).
Obstajajo razlicne vrste katetrov, vendar je za parenteralno prehrano (PP) pomembno,
da je kateter tuneliziran, kar pomeni, da je namescen pod koZzo in nato vstopa v vecjo
centralno veno. TakSen kateter je bolj varen in se obi¢ajno uporablja za dolgotrajno
oskrbo.

Pri SKC je prva operacija tista, ki povzrogi nastanek SKC, torej odstranitev (resekcija)
Crevesja, vendar bi neodstranjeno ¢revo ali prvotno stanje lahko ogrozilo prezivetje
novorojencka. V nadaljnji oskrbi SKC je pogosto zapiranje stome, kadar je to le mogoce.

Nasledniji koraki lahko vkljucujejo rekonstruktivne operacije Crevesja (npr. razreSevanje ldealno

* StarSi morajo biti ustezno obveSceni 0 moznih tezavah po
operaciji in naCinu obvladovanja tezav.

zoZitev, posegi podaljSevanja ali povecanja absorptivne povrsine ¢revesja). Pristop
kirurSkega zdravljenja po korakih prispeva k ohranitvi ¢im vecje dolZine in delovanja

tankega Crevesa.
* Zagotovljena naj bo nadaljnja oskrba v bolninici in znani

kontaktni podatki (medicinska nega, terapevt za stomo, zdravnik)

Gastrostoma (odprtina skozi trebugno steno v Zelodec) je véasih potrebna pri % za nujne primere.

zastajanju Zelod¢ne vsebine in je uporabna za odvajanje odveéne zelodéne vsebine
(preko cevke). Z odstranjevanjem plinov, tekocine ali hrane prepreujemo napenjanie in
bruhanje.

* StarSem naj bo omogoc¢en dostop do zdravstvene
dokumentacije, kadar je potrebno.

5 I Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)
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Kirurski posegi

\_/*'\\
)

To je stoma. Obstaja ve¢ vrst stom na Gastrostomo lahko vstavimo v Zelodec za pomo€ pri Blato se zbira v vrecki, ki jo je Obstaja ve€ vrst hranilnih cevk:
trebuhu. Stoma je del Crevesa, ki je speljan na hranjenju (dovajanje hrane) ali za odvajanje odvecéne mogoCe menjati. nazogastricna cevka, zelod¢na
povrsino trebusne stene in pritrjen na kozo.  zelodéne vsebine. Stoma je lahko oblikovana v tankem ali cevka in jejunalna cevka.

debelem Crevesju, praviloma omogoc¢a odvajanje blata
(terminalna stoma). Nekatere stome omogocajo obe vlogi —
blato gre delno v stomalno vrecko, delno pa naprej skozi
Crevo (bipolarna stoma).

Patient Journey Microvillus Inclusion Disease (MID)



Potrebni ukrepi

. » Potrebno je redno spremljanje za zgodnje prepoznavanije in zdravljenje
Bolnikova pot o J premijanj godnje prep | jen)

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

(npr. rast koZe okoli mesta CVK).
Preden bolnik s SKC lahko odide v domago oskrbo, mora biti njegovo stanje « Omogodimo podporo pri prehrani, kadar so prisotne te%ave s hranjenjem,
stabilno, popraviti moramo tekocinsko in elektrolitsko ravnovesje ter zagotoviti pridobivanjem na telesni masi ali rast.
prehransko podporo — pogosto s pomocjo parenteralne prehrane (PP). Kjer je
mogocCe, moramo zaceti tudi s hranjenjem preko ust (oralno) in/ali enteralno
prehrano.

* Multidisciplinarna oskrba, vkljuéno z dostopom do psiholoske in
fizioterapevtske podpore.

Idealno
* Zgodnje prepoznavanje morebitnih zapletov.

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

« Spremljanje zapletov zaradi SKC 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).

* Psiholoska, finan¢na in socialna podpora.

CveC | =~ . *Dobro organizirana oskrba s PP ter dostop do medicinskih
pripomockov.

* Podpora za izboljSanje kakovosti zivlienja. Organizacije bolnikov igrajo
pomembno vlogo pri povezovanju druzin, izmenjavi izkusen; in
nasvetov.

I Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)
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Dolgotrajna oskrba

PP: Veliko bolnikov s
SKC je odvisnih od PP.
Koncni cilj je izbolj$ati
kakovost Zivljenja. Oskrba
naj bo organizirana v
specialisticnem centru. Pri
redkih boleznih, kot je
SKC, je pomembno, da
so zdravniki, bolniki in
starsi seznanjeni s
specializiranimi
strokovnimi centri v drzavi
in tujini.

Bolnikova pot

Nadaljnja oskrba

Kirurski posegi: Glede
na vzrok in zaplete ima
lahko kirursko
zdravljenje svojo viogo.
Odlocitve o morebitnih
posegih morajo biti
sprejete v sodelovanju z
ekipo za odpoved
Crevesja, vkljuCujo¢
otroSkega
gastroenterologa in
dietetika.

SKC: V specializiranih
strokovnih centrih
lahko razmislimo o
zdravilih in postopkih
za poveCanje
absorpcijske povrsine
Crevesja ali za
uravnavanije gibljivosti
(motilitete) Crevesja.
Kirursko zdravljenje je
lahko potrebno pri
hudih razsiritvah delov
tankega Crevesa, ki
povzréajo motnjo
prehodnosti (OCNZ/
PIPO) ali bakterisko
prerasCanje (angl.
syndrome of intestinal
bacterial overgrowth,
SIBO).

Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)

Nasveti in triki

Video 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 bakterijskeg
preras€anja (SIBO)

Video 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 « Starsi naj preverijo, katera $ola je

v najprimernejsa za njihovega otroka — redna
Osnovna Sola

ali specializirana.
Ko otrok zaCne hoditi v Solo, se veliko spremeni — Se
posebej, Ce je odvisen od PP. Pojavijo se vprasanja, kot
so: Ali lahko sodeluje pri dejavnostih kot njegovi vrstniki?
KaksSna podpora je potrebna v Soli?

* Pomagati moramo star§em pri
izobrazevanju uCiteljev/skrbnikov in po
potrebi doloCiti kontaktne osebe za podporo.

* Omogociti moramo dodatno podporo, kadar
je potrebna. Koristen je lahko stik z drugimi
starsi in bolniki.

« Otrok s SKC morda pogosto potrebuje
strani$¢e — zagotoviti moramo ustrezno
okolje ozavestiti odgovorne, da se otrok
pocuti varno (npr. loeno stranidce,
razumevanje pri odhodu sredi pouka).

Ze v osnovno3olski dobi je pomembno, da otrok spozna svojo
bolezen in razvije samostojnost. Koraki vkljuCujejo:

* StarSem in otroku moramo pomagati pri
razumevanju bolezni.

* Vkljuciti ga moramo v lastno oskrbo (npr. pri
negi stome ali pripravi zdravil).

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

* Otrok lahko obiskuje Solo, pri tem se
starsi poCutijo podprte.

To je kljuéno za nemoten prehod v
puberteto in odraslost.

* Otrok lahko sodeluje pri vsakdanjih
dejavnostih kot njegovi vrstniki.

Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)



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

Ko otrok odrasc¢a, se pojavijo nova vprasanja:
* Kako lahko mladostnik postane samostojen pri upravijanju s CVK in PP?

* Kako se spoprijeti z boleznijo v osebnem in druZabnem Zivijenju?

* Kako bolezen vpliva na spolnost in vzpostavljanje odnosov?

10 Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)

Potrebni ukrepi
* Redno spremljanje za zgodnje prepoznavanje tezav.

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

Pomembni psiholoski dejavniki:

* Samozavest
* Razvijanje ves¢in za obvladovanje tezav SKC
* 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.

* VkljuCuje tudi pogovor o spolnosti.

Idealno
* Mladostnik lahko Zivi ¢im bolj samostojno Zivljenje z malo
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 s SKC potrebujejo zdravnika, ki ima
izkusnje z dolgotrajnim potekom bolezni.
Nekatera vpraSanja se pojavijo Sele kasneje
v Zivljenju.

Pogosta vprasanja bolnikov s SKC:
* Kaj lahko pri¢akujem skozi Zivljenje?

* Kaksna je verjetnost, da SKC
prenesem na naslednjo generacijo
(genetsko)?

* Ali obstajajo posebnosti pred in med
nosecénostjo?

* Kaksni dolgorocni zapleti se lahko
pojavijo?

Patient journey Intestinal Failure — Short Bowel Syndrome (SBS)

Potrebni ukrepi

* Zdravniski pregledi pri
specialistu za SKC,
kadar je to potrebno.

* Posvet z drugimi
specialisti, kadar je to
potrebno.

Idealno

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

* Ima dobro kakovost
Zivlienja z minimalnimi
omejitvami povezanimi
s SKC.
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