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Uvod
Kaj je OCNZ (PIPO)?

Otroka Erevesna nemehanska zapora (OCNZ) je redka in huda
motnja gibljivosti (peristaltike) Crevesja, ki lahko vodi do odpovedi
grevesja (OC oz. intestinal failure, IF).

Najpogostejsi osnovni vzroki za kroniéno odpoved ¢revesja pri otrocih so:
1 - Sindrom kratkega Crevesa

2 - Motnje Crevesne ZivénomiSicne gibljivosti

(npr. otroSka nemehanska zapora Crevesa o0z.
psevdoobstrukcija Erevesa pri otrocih - ONCZ/PIPO).
3- Prirojene enteropatije

(npr. bolezen z
mikrovilusnimi vkljucki)

Bolnikova pot ponuja splosne informacije,
ki vam bodo pomagale razumeti bolezen
OCNZ (PIPQ). Zavedati pa se morate, da
je vsak primer edinstven.

Intestinal Failure - Peadiatric Intestinal Pseudo Obstruction (PIPO)

O tej bolnikovi poti

OtroSka nemehanska zaapora Crevesa
(ONCZ, PIPO) je redka bolezen, ki zahteva
specializirano, posamezniku prilagojeno
multidisciplinarno obravnavo. Za razumevanje
te bolezni so potrebne nadaljnje raziskave,
kljuénega pomena pa je dolgotrajna
(doZivljenjska) podpora bolnikom in njihovim
druzinam.

Redka bolezen

Odpoved &revesja (OC) pri otrocih je redka
bolezen, za katero je znacilno, da Crevesje ne
more ucinkovito prebaviti in vsrkati
(absorbirati) hranil, ki so potrebna
za vzdrZevanje ravnovesja,
rast in razvoj.

Diagnoza odpovedi Irevesja T ERNICA

Izobragevalni material za starge in
drugine o odpovedi Irevesja

Izobragevalni material za starge in drugine:
Kajje odpoved Irevesja pri otroku?



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 « Ob sumu na OCNZ (PIPO) mora biti
otrok pregledan v centru, kjer imajo

\ 4
Prve tezave izkuSnje z obravnavo otrok z odpovedjo

Crevesa.
OCNZ (PIPO) lahko nakazuijejo naslednje
tezave: epizode zapore Crevesja brez jasnega
mehanskega vzroka, ki se kazejo z bolecinami
v trebuhu, napetostjo v trebuhu in bruhanjem.
Zgodnji znak OCNZ je lahko zakasnjeno
izloGanje mekonija (prvega blata novorojencka)
ali celo odsotnost mekonija .

* Kirurski posegi, ki jih bolnik potrebuje, so
odvisni od stanja posameznega bolnika.
Mozni kirurski posegi so: Crevesna stoma
(zaCasna ali trajna odprtina na trebusni
steni za odvajanje blata in zraka),
gastrostoma (za praznjenije ali hranjenje),
diagnostiCni odvzem biopsij Crevesja.
Kadar kirurSki poseg ni potreben, je
mozna diagnosti¢na biopsija z
endoskopskim pregledom zgornjega in
spodnjega dela prebavne cevi.

* Genetsko testiranje.

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

* Seznanjeni so, da je OCNZ (PIPO)
redka bolezen, ki zahteva specializirano
znanje in obravnavo.

Intestinal Failure - Peadiatric Intestinal Pseudo Obstruction (PIPO)
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Bolnikova pot

Diagnoza

OtroSka Grevesna

nemehanska zapora (OCNZ)

Kako potrdimo diagnozo:

Diagnoza OCNZ (PIPO) temelji predvsem na Kliniéni sliki in izkljugitvi drugih moznih
vzrokov zapore Crevesja. V doloCenih primerih jo lahko potrdimo z genetskim testiranjem

in biopsijo.

Intestinal Failure - Peadiatric Intestinal Pseudo Obstruction (PIPO)

Potrebni ukrepi

« Potrditev diagnoze OCNZ (PIPO) &im hitreje.

* StarSe z u¢enjem ves¢in usposobimo, kako
poskrbeti za otrokove specificne potrebe.

* Po potrebi vkljuCitev podpore specializirane
medicinske sestre ali terapevta za stomo.

ldealno
« Zgodnja diagnoza OCNZ (PIPO).

* Upostevanije ukrepov, ki so navedeni zgoraj (potrebni
ukrepi) izbolj$ajo kakovost oskrbe otroka.

* PsiholoSka, finan¢na in socialna podpora.

* StarSi naj bodo seznanjeni z moznosljo povezave z
drugimi starsi v sklopu organizacij bolnikov z odpovedjo
Crevesja / parenteralno prehrano doma , ¢e so te na voljo.
Povezave omogocajo pridobitev informacij. Zaradi
redkosti OCNZ (PIPO) se bolniki in starsi pogosto po&utijo
osamljene — zgodnii stik s strasi, ki imajo podobne
izkusnje, lahko bistveno pomaga.






Bolnikova pot
Nadaljnja oskrba

Preden otrok z OCNZ (PIPO) lahko odide v domaco oskrob mora biti stanje
stabilizirano, tekoCinsko in elektrolitsko ravnovesje popravljeno ter zagotovljena
prehranska podpora — pogosto s pomocjo parenteralne prehrane (PP). Kadar
je mogoce, moramo zaceti tudi s hranjenjem preko ust in/ali enteralno
prehrano.

I Intestinal Failure - Peadiatric Intestinal Pseudo Obstruction (PIPO)

Potrebni ukrepi

* Redno spremljanje za zgodnjo prepoznavo in zdravljenje morebitnih
tezav.

* Specializirana pomo€ zdravstvene nege pri tezavah s CVK (npr. rast koze
okoli mesta vstavljenega katetra).

* Podpora pri prehrani, kadar so prisotne tezave s hranjenjem ali z rastjo.

* Multidisciplinarna obravnava, vklju¢no s psiholosko in fizioterapevtsko
podporo.

Idealno
* Zgodnje prepoznavanje morebitnih zapletov.

* Redno spremljanje pri ekipi specialistov, vkljutno z gastroenterologi,
kirurgi in dietetiki.

« Spremljanje zapletov povezanih z OCNZ (PIPO) in zdravljenjem — npr.
bolezen jeter zaradi PP, okuzbe, tromboze, tehnicne teZave s CVK ali
stomo ali zastoj v rasti.

* StarSi morajo biti obveSceni, na koga se obrniti v nujnih primerih in imajo
neprekinjen dostop do podpore (24/7).

* Psiholoska, finan¢na in socialna podpora.

* Dobro organizirana in zanesljiva oskrba s PP ter dostop do potrebne
medicinske opreme.

* Podpora pri izbolj$anju kakovosti Zivljenja. Organizacije bolnikov igrajo
kljucno vlogo pri povezovanju druzin, izmenjavi izkuSen;j in nasvetov za
lazje premagovanje izzivov.
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Long-term Management:

PP: Veliko bolnikov z
OCNZ (PIPO) je odvisnih
od PP. Koncni cilj je
izboljSanje kakovosti
Zivljenja, oskrba pa naj bo
organizirana v
specializiranem centru.
Pri redkih boleznih, kot je
OCNZ (PIPO), je
pomembno, da so
zdravniki, bolniki in starsi
seznanjeni s
specializiranimi centri v
svoji drzavi in v tujini.

Bolnikova pot

Nadaljnja oskrba

Kirurski posegi:
Operacija je lahko
potrebna glede na vzrok
in zaplete bolezni.
Odlocitve je treba
sprejemati v tesnem
sodelovanju z ekipo za
odpoved Crevesja,
vkljuéno z dietetikom in
otroSkim
gastroenterologom.

OCNZ (PIPO): V
dolocenih primerih je
lahko operacija
potrebna, na primer
pri razvoju volvulusa
(zasuk Crevesja) ali
zapletih povezanih s
stomo.

Intestinal Failure - Peadiatric Intestinal Pseudo Obstruction (PIPO)

Zdravila: Zdravljenje
lahko vkljuCuje zdravila
za lajSanje tezav,
spodbujanie gibljivosti,
povecanje absorpcijske
sposobnosti érevesja ali
zmanj$anje bakterijskega
prerasCanja Crevesa.


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 raziscejo,

Osnovna §O|a katera Sola je najbolj

primerna za njihovega
otroka — redna ali
Ko otrok za&ne hoditi v $olo, se veliko spremeni — e specializirana.
posebej, Ce je odvisen od parenteralne prehrane (PP).

Pojavijo se vpraSanja, kot so: Ali lahko sodeluje pri
vsakodnevnih dejavnostih kot njegovi vrstniki? KakSno
podporo potrebuje v Soli?

* Skupaj s strarSi moramo
poskrbeti za izobrazevanje
uciteljev ali skrbnikov in/ali
doloCiti kontaktno osebo za
podoporo v Solskem okolju.

e Zagotoviti moramo
dodatno podporo, kadar je
to potrebno. Stik z drugimi

tarsi ali bolniki je lahk
Od osnovno3olske starosti naprej je pomembno, da otroka Starstall boiniKi Je laho

. L . . . koristen.
ozaves¢amo 0 njegovi bolezni in ga podpiramo pri razvijanju
samostojnosti. Koraki lahko vklju€ujejo:
* Pomoc otroku pri razumevanju bolezni in kaj
Idealno

to pomeni za njegovo vsakdanje Zivijenje.

* Otrok lahko hodi v
Solo, ob tem se starsi
pocutijo dobro podprti.

* Vklju¢evanije otroka v skrb zase, npr. pri
pripravi zdravil.

* Otroku omogociti, da prevzame del
odgovornosti pri rednih pregledih

* Otrok lahko sodeluje pri
obicajnih vsakodnevnih
dejavnostih enako kot

ZaCetek tega procesa je kljuCen, saj olaj$a njegovi vrstikl

prehod v puberteto in odraslost za otroka in
starSe.

Intestinal Failure - Peadiatric Intestinal Pseudo Obstruction (PIPO)



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

Potrebni ukrepi
Bolnikova pot * Redno spremljanje za zgodnje prepoznavanje morebitnih

[ | Puberteta

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

Pomembni psiholoski dejavniki:

* Samozavest

* Razvijanje ves¢in za obvladovanje simptomov
OCNZ (PIPO)

* Delovanje v druzbi (socialno funkcioniranje)

Prehod v odraslost in odraslo oskrbo:

« Ze od zgodnijih let otroka usmerjamo k samostojnosti z
manjSimi koraki.

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

* Ta proces vkljuCuje tudi obravnavo tem povezanih s
spolnostjo.

Idealno
* Mladostnik lahko Zivi ¢im bolj neodvisno Zivljenje z malo omejitvami
in zna skrbeti za specifitne potrebe svoje bolezni.

Ko otrok prehaja v odraslost in vstopa v puberteto, se pogosto

* Najde svoj nacin sooCanja z boleznijo v zasebnem in javnem

pojaviio pomembna vprasanja: Zivlienju ter ve, kje poiskati pomog. Stik z vrstniki s podobnimi
* Kako lahko mladostnik postane samostojen in se nauci skrbeti za svoje telo, vkljuno tezavami je lahko v veliko podporo.
s CVKin PP?

* Starsi podpirajo svojega mladostnika na poti v samostojno odraslost
* Kako se lahko mladostnik spoprijema s svojo boleznijo v osebnem in druZzabnem
Zivlienju?

* Ali bolezen vpliva na spolnost in vzpostavljanje odnosov?

9 I Intestinal Failure - Peadiatric Intestinal Pseudo Obstruction (PIPO)


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

Bolnikova pot
Odraslo obdobje

Odrasli z OCNZ (PIPO) potrebujejo zdravnika
za odrasle s specializiranim znanjem in
izkusnjami z dolgotrajnim potekom te bolezni.
Nekatera vpraSanja se pojavijo Sele v poznejsih
fazah Zivljenja.

Pogosta vpraSanja

bolnikov z BMV:

* Kaj lahko pri¢akujem v poteku
Zivljienja?

* Kak3na je verjetnost prenosa
OCNZ na potomce?

* Ali obstajajo posebnosti (nevarnosti
ali zapleti) v nosecnosti?

* Kaks$ni zapleti se lahko pojavijo
dolgoro¢no?

Intestinal Failure - Peadiatric Intestinal Pseudo Obstruction (PIPO)

Potrebni ukrepi
* Spremljanje s strani
specialista, ki pozna
OCNZ, kadar je to
potrebno.

* Posvet z ustreznimi
specialisti, kadar je
potrebno.

Idealno

* Odrasla oseba ve, katere
strokovnjake lahko
kontaktira za nasvet ali
zdravljenje.

* Odrasla oseba ima
kakovostno Zivljenje z
manjSimi omejitvami,
povezanimi z OCNZ.



Funded by the European Union (EU4Health Programme). Views and opinions expressed are however those
of the author(s) only and do not necessarily reflect those of the European Union or the Health and Digital Executive
Agency (HaDEA). Neither the European Union nor the granting authority can be held responsible for them.

European

rererence | ERNICA

Network
SEPTEMBER 2024





