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Prune Belly sindrom pripada u kategoriju rijetkih kongenitalnih anomalija. Karakteristika sindroma je potpuni ili djelomic¢ni
nedostatak migiéa trbuha, neuspjesno spustanje testisa te malformacije urinarnog trakta zbog kojih nastaje niz poreme¢aja u
funkcioniranju navedenih sustava. Lije¢enje ovisi o postojanju i jaini simptoma. Zdravstvena njega djeteta koji boluje od Prune
Belly sindroma kompleksna je i uklju€uje niz intervencija potrebnih za pruzanje kvalitetne skrbi. U radu s djetetom s Prune Belly
sindromom zdravstvena skrb usmjerena je ka rje$avanju problema nastalih zbog promjena u respiratornom i mokra¢énom
sustavu. Uloga medicinske sestre vrlo je slozena i zahtijeva specifiéna znanja i kompetencije u radu s djetetom, ali i roditeljima.
U radu ¢e biti opisan Prune Belly sindrom, njegove specifiénosti, dijagnostika i lije¢enje te rad i uloga medicinske sestre kao
vaznog ¢&lana tima u lije¢enju djeteta.
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Sazetak

Rijetke bolesti, u ¢iju skupinu pripada i Prune Belly sindrom, definiraju se kao
bolesti ¢ija je pojavnost u populaciji manja od 5 pojedinaca na 10000 stanovnika. Velik
broj rijetkih bolesti, njih gotovo 80%, ima definirani uzrok nastanka, no ipak ostaje dio
njih ¢iji mehanizam nastanka, usprkos napretku medicine, do danas nije poznat.
Zdravstvena njega djeteta koji boluje od Prune Belly sindroma zahtijeva poseban
pristup i vjestine kako bi se mogla pruziti prijeko potrebna skrb. Prune Belly sindrom
pripada u kategoriju rijetkih kongenitalnih anomalija. Karakteristika sindroma je
potpuni ili djelomi¢ni nedostatak miSi¢a trbuha, neuspjeSno spuStanje testisa te
malformacije urinarnog trakta zbog kojih nastaje niz poremecaja u funkcioniranju
navedenih sustava. LijeCenje ovisi o ozbiljnosti simptoma. Zdravstvena njega djeteta
koji boluje od Prune Belly sindroma kompleksna je i ukljucuje niz intervencija
potrebnih za pruzanje kvalitetne skrbi. Poznavanje osobitosti dje¢jeg organizma ima
veliku ulogu u planiranju zdravstvene njege. Sestrinske dijagnoze kod djeteta s Prune
Belly sindromom usmjerene su ka rjeSavanju problema nastalih zbog promjena u
respiratornom 1 mokra¢nom sustavu. Funkcioniranje respiratornog trakta djeteta
oboljelog od PBS-a zbog niza faktora moze biti naruSeno. Jedan od velikih problema je
mogucnost nastanka hipoksije uslijed displazije plu¢a. Kod djeteta oboljelog od PBS-a
¢eSc¢e dolazi do nakupljanje sekreta u diSnim putovima zbog slabosti muskulature koja
sudjeluju prilikom disanja te same bolesti. Unutar mokra¢nog sustava dolazi do
nastanka hidronefroze i vezikouretralnog refluksa te postoji velik rizik za nastanak
infekcije unutar mokraénog sustava. Osim pruzanja zdravstvene njege djetetu, koja je
specifi¢na i predstavlja izazov, potreban je razvoj partnerskog odnosa s obitelji kako bi

bili zadovoljeni svi aspekti pruzanja zdravstvene skrbi.

Kljuéne rijeci: Prune Belly sindrom, zdravstvena njega, uloga medicinske sestre,

edukacija



Summary

Rare diseases, whose group also belongs to the Prune Belly syndrome, are defined
as diseases whose incidence in the population is less than 5 individuals per 10000
population. A large number of rare diseases, almost 80%, have a defined cause of their
occurrence, but still remain a part of them whose mechanism of development, despite
the advancement of medicine, is unknown to this day. Health Care of a Child Affected
by Prune Belly Syndrome requires special approaches and skills to provide the utmost
care. Prune Belly syndrome belongs to the category of rare congenital anomalies.
Syndrome is characterized by complete or partial lack of abdominal muscles, failure of
the testicles and malformation of the urinary tract due to which a number of disorders
occur in the functioning of the aforementioned systems. Treatment depends on the
severity of the symptoms. The health care of a child suffering from the Prune Belly
Syndrome is complex and includes a range of interventions needed to provide quality
care. Knowing the peculiarities of a child's body has a major role in planning health
care. Nursing diagnosis in a child with Prune Belly Syndrome is focused on solving
problems caused by changes in the respiratory and urinary system. Functioning of the
respiratory tract of a child with PBS due to a number of factors may be impaired. One
of the major problems is the possibility of hypoxia resulting from lung dislocation. PBS
is more commonly associated with the secretion of secretions in the airways because of
the weakness of the muscles involved in breathing the same illness. Within the urinary
system, hydronephrosis and vesicouretral reflux occur and there is a high risk of
infection within the urinary tract. In addition to offering a health care to a child, which
is specific and represents a challenge, it is necessary to develop a partner relationship

with the family to ensure that all aspects of health care are met.

Key words: Prune Belly syndrome, health care, role of nurse, education



Popis koriStenih kratica

PBS — Prune Belly Syndrome
UZV — ultrazvuk

EKG - elektrokardiografija
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1. Uvod

Rijetke bolesti, u ¢iju skupinu pripada i Prune Belly sindrom, definiraju se kao
bolesti ¢ija je pojavnost u populaciji manja od 5 pojedinaca na 10000 stanovnika [1].
Kada se govori o rijetkim bolestima, vazno je napomenuti da su to u vecini slucajeva
bolesti degenerativne prirode, kroni¢nog tijeka sa smrtnim ishodom. U velikom broju
slu¢ajeva prava dijagnoza se kasno postavlja ¢ime se i relativno kasno zapocinje s
pravovaljanim lije¢enjem. Dugo vremena se o rijetkim bolestima u javnosti vrlo malo
znalo te je i podrska oboljelima i njihovim obiteljima bila nedostatna. Organiziranjem
samih pojedinaca u grupe potpore oboljelima se omogucio bolji pristup informacijama,
razmjena iskustava, prijeko potrebna podrska u sustavu koji jos uvijek u potpunosti ne
zbrinjava sve potrebe oboljelih.

Na podru¢ju Republike Hrvatske postoji nekoliko saveza, a medu njima i Hrvatski
savez za rijetke bolesti, koji pomaze u ostvarivanju prava i interesa oboljelih, njihovom
uskladivanju, ali i zastiti.

Odredeni broj rijetkih bolesti ima moguénost lijecenja, no takvi lijekovi su izuzetno
skupi 1 vrlo Cesto prosjecnoj obitelji nedostupni. Savez svojim djelovanjem utjece na
institucije 1 poti¢e uvrStavanje takvih lijekova na listu lijekova Hrvatskog zavoda za
zdravstveno osiguranje.

Veliki broj rijetkih bolesti, njih gotovo 80%, ima definirani uzrok nastanka, no ipak
ostaje dio njih ¢iji mehanizam nastanka, usprkos napretku medicine, do danas nije
poznat [1].

Rijetke bolesti cine posebnu skupinu bolesti jer se mogu izdvojiti odredene
karakteristike specificne samo za ovu skupinu bolesti. Medu karakteristikama koje
definiraju ovu skupinu bolesti izdvajaju se: teSke bolesti, degenerativne bolesti,
kroni¢ne i smrtonosne, kod polovine bolesti prvi simptomi javljaju se u djetinjstvu,
narusena kvaliteta Zivota oboljelih, ali i ¢lanova obitelji.

Prune Belly sindrom (PBS) rijetka je bolest koja zahtijeva kompleksno zbrinjavanje.
Zdravstvena njega djeteta koji boluje od Prune Belly sindroma zahtijeva poseban
pristup 1 vjestine kako bi se mogla pruziti prijeko potrebna skrb. Zbrinjavanje svakog
bolesnika zahtijeva potpunu predanost radu, no zbrinjavanje i zdravstvena njega djeteta
od svakog zdravstvenog djelatnika iziskuju dodatne vjestine kako bi se pruzila najbolja

moguca skrb.



Kod rijetkih bolesti problem nastaje zbog vrlo mnogo nepoznanica o samoj bolesti,
lijeCenju ili ishodu lije¢enja. Bolest ostavlja veliki utjecaj na cijelu obitelj te ona postaje
marginalizirana [1]. Susret s ovako teSkom boles¢u dovodi do povlacenja i izolacije Sto
samoj bolesti daje posebnu dimenziju.

Pruzanje pomo¢i djetetu ukljucuje i pruzanje pomoci cijeloj obitelji koja ukljucuje i
pruzanje psiholoSke pomoc¢i. Zdravstveni sustav unutar Republike Hrvatske ulaze velike
napore u lijeCenje 1 otkrivanje rijetkih bolesti, no i dalje se moze rec¢i da su oboljeli od
rijetkih bolesti mala skupina i donekle ugrozena zbog dugog vremena potrebnog za
samo postavljanje prave dijagnoze i pocetka lijeCenja [1].

Zbog spoznaje da postoji veliki niz rijetkih bolesti o kojima se vrlo malo zna, u ovom
radu bit ¢e opisana dosadasnja saznanja o Prune Belly sindromu. Nedostatak literature i
informacija moze utjecati na znanje i na kvalitetu pruZene zdravstvene njege.
Poznavanje problematike Prune Belly sindroma i rjeSavanje problema unutar
zdravstvene njege zahtijeva dodatno usvajanje vjeStina i znanja kako bi pruzena
zdravstvena njega bila adekvatna. Pristup rjeSavanju kompleksnih situacija i problema
mora biti sistematiCan kako tijekom pruzanja zdravstvene njege ne bi doSlo do
komplikacija. Edukacija medicinskih sestara i kontinuirano uéenje o novostima u
medicini nezaobilazan su slijed cjelozivotnog ucfenja koje je neophodno u svim
profesijama, a posebice u medicini.

U daljnjem dijelu rada biti ¢e detaljnije opisana dosadasnja saznanja o Prune Belly
sindromu, anatomija probavnog i reproduktivnog sustava, dijagnostika 1 lijeCenje,
osobitosti organizma novorodenceta, zdravstvena njega djeteta oboljelog od PBS-a te

sestrinske dijagnoze vezane uz Prune Belly sindrom.



2. Anatomija mokracnog i reproduktivnog sustava

Organi koji sudjeluju u izlu¢ivanju mokrace 1 reproduktivni organi zajednicki se
nazivaju apparatus urogenitalis. lako svaki od sustava ima svoju posebnu funkciju,

povezani su i ovise jedan o drugom.
2.1. Mokra¢ni sustav

Mokraéni sustav ima veliku ulogu prilikom eliminacije tvari koje su nastale
prilikom izmjene tvari unutar organizma, a u cijelom procesu sudjeluju bubrezi,
mokra¢ovod, mokraéni mjehur te mokraéna cijev.

U cijelom sustavu najvazniju ulogu imaju bubrezi koji su zapravo dvije velike zlijezde
koje nalazimo retroperitonealno s lijeve i desne strane [2]. Ukoliko opisujemo izgled
poput ¢ahure vezivnom ovojnicom i zaSti¢en masnim tkivom. Kora bubrega je smede

crvenkaste boje dok je mozdina bubrega nesto bljeda.

Slika 2.1.1 Izgled bubrega

Preuzeto: http://www.kakolijeciti.com/ciste-su-najcesce-na-bubrezima/

U uzduznom prerezu unutar bubrezne mozdine vidljivi su stupi¢i koji su usmjereni od
povrSine bubrega prema srediStu 1 pri tome tvore tvorbe koje svojim izgledom
podsjecaju na piramide. Na krajevima piramida nalazimo vrSne bradavice koje strSe u

centralnu bubreznu Supljinu [2].


http://www.kakolijeciti.com/ciste-su-najcesce-na-bubrezima/

Bradavicasti vrsci okruzeni su bubreznim vréevima koji su usmjereni prema bubreznoj

zdjelici na koju se nastavlja mokrac¢ovod (slika 2.1.2).

Slika 2.1.2 Anatomski prikaz bubrega

Preuzeto: https://www.dr-dragicevic.rs/uroloske-bolesti/kamen-u-bubregu-besici-

ureteru/

Mokracovod povezuje bubreg i mokra¢ni mjehur. Svojim izgledom to je cijev duZine 20
do 30 cm. Iz bubrega se mokracovod spusta niz straznju trbusSnu stjenku, gotovo
paralelno s kraljeznicom (slika 2.1.3). U nastavku se mokracovod spusta niz straznju
lateralnu stjenku zdjelice da bi zatim zaokrenuo medijalno do dna mokra¢nog mjehura.
Uloga mokra¢ovoda je da mokracu koja se nakupi u bubreznoj zdjelici ritmickim
stezanjem potiskuje prema mokra¢nom mjehuru. Koliko ¢e se mokracovod ritmicki
stezati ovisi o koli¢ini mokrace koja se nakupila u bubreznoj zdjelici, a moze se stezati 1

do 5 puta unutar jedne minute [2].


https://www.dr-dragicevic.rs/uroloske-bolesti/kamen-u-bubregu-besici-ureteru/
https://www.dr-dragicevic.rs/uroloske-bolesti/kamen-u-bubregu-besici-ureteru/

e mokracovod
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Slika 2.1.3 Prikaz polozaja mokracovoda
Preuzeto: http://www.mojezdravlje.net/Bolesti/23/bolesti-bubrega-i-mokracnog-

sustava/Cistitis.aspx

Mokra¢ni mjehur spremnik je u koji se nakuplja mokraca. Unutra$njost mokra¢nog
mjehura obloZena je sluznicom koja je naborana, a stjenku cine isprepleteni snopovi
glatkog miSicja [2]. Anatomski je mokraéni mjehur smjeSten unutar kostiju zdjelice iza

preponske kosti (slika 2.1.4).

Mokracni mjehur

®

Stidna kost Sjemenski mjehurici
Prostata
Rektum
Mokracna
cijev
Skrotum

Slika 2.1.4 Prikaz smjestaja mokracnog mjehura
Preuzeto: http://patients.uroweb.org/hr/ja-sam-uroloski-bolesnik/dobrocudno-

povecanje-prostate/simptomi-dobrocudno-povecanje-prostate/

Obujam mokra¢nog mjehura iznosi od 300 do 400 ml, ali zbog sposobnosti da se

njegova stjenka rasteze obujam se moze povecati i do 1000 ml.


http://www.mojezdravlje.net/Bolesti/23/bolesti-bubrega-i-mokracnog-sustava/Cistitis.aspx
http://www.mojezdravlje.net/Bolesti/23/bolesti-bubrega-i-mokracnog-sustava/Cistitis.aspx
http://patients.uroweb.org/hr/ja-sam-uroloski-bolesnik/dobrocudno-povecanje-prostate/simptomi-dobrocudno-povecanje-prostate/
http://patients.uroweb.org/hr/ja-sam-uroloski-bolesnik/dobrocudno-povecanje-prostate/simptomi-dobrocudno-povecanje-prostate/

Mokraéni mjehur ¢ini njegovo tijelo, vrat i dno. US¢a mokra¢ovoda nalaze se na dnu
mokraénog mjehura. Praznjenje mokra¢nog mjehura zapocinje stezanjem misica koji se
nalaze u njegovoj stjenki i tjeraju mokra¢u u mokraénu cijev.

Duzina mokraéne cijevi razlikuje se u odnosu na spol. Kod osoba Zenskog spola
mokraéna cijev je dugacka svega 2,5 do 4 cm, dok je kod osoba muskog spola njena
duljina od 18 do 22 c¢m [2]. Kod Zena mokra¢na cijev prolazi kroz mokra¢no-spolnu
pregradu i otvara se u predvorje rodnice. Ulaz u rodnicu nalazi se vrlo blizu te je stoga
kod Zena povecana mogucnost prijenosa bakterija i stvaranja infekcije. Kod muskaraca
je mokracna cijev podijeljena u tri dijela. Prvi dio polazi od mokra¢nog mjehura, drugi
dio prolazi kroz predstojnu zlijezdu, a zatim tre¢i dio koji prolazi kroz mokra¢no-spolnu
pregradu i spuzvasto tijelo 1 glavi¢ muSkog uda. Osim §to se razlikuje po svojoj duljini,
mokraéna cijev kod muSkaraca oblikuje i nekoliko zavoja te tri proSirenja i suzenja. Prvi

zavoj nalazi se ispod preponskog srastanja, a drugi na ulazu u spuzvasto tijelo muskog
uda [2].

2.2. Reproduktivni sustav muskaraca

Reproduktivni sustav €ine spolni organi koji se razvijaju iz jedne zajednicke
osnove, ali se ovisno o spolu razvijaju u razlicite sustave.
Reproduktivni sustav muSkaraca ¢ini vanjski 1 unutarnji dio. Vanjski dio saCinjavaju
penis, mosnje (skrotum) 1 sjemenik (testis). Unutarnji dio saCinjavaju sjemenovodi,
prostata, uretra i sjemenski mjehuri¢i [3]. Sperma je nositelj muskih gena i stvara se
unutar sjemenika i pohranjuje unutar sjemenih vre¢ica. Uz pomo¢ sjemene tekucine,
prilikom spolnog odnosa, sperma se prenosi kroz sjemenovod.
Anatomski, dijelovi penisa su korijen koji se nalazi uz sam trbusni zid, tijelo 1 glavi¢
(glans). Na vrhu glavi¢a nalazi se otvor uretre koji prekriva pred koza (prepucij). Tijelo
penisa ¢ini erektivno tkivo koje je gradeno od tri cilindri¢na prostora, dva kavenozna i
jedno spuzvasto koje okruzuje uretru. Mosnja svojim izgledom podsjeca na vrecu koja
je oblozen tankom kozom, a uloga joj je da stiti sjemenike. Ujedno, uloga mosnji je da
rashladuje sjemenike kako bi temperatura u njima bila neSto niZza nego unutar tijela.
Sjemenici izgledaju poput masline i nalaze se unutar mosnji (slika 2.2.1), a uloga im je

proizvodnja sperme i sinteza testosterona.



Na suprotnoj strani sjemenika nalazi se pasjemenik (epididimis) koji izgleda poput

cijevi koja je dugacka oko 6 metara. Unutar tog prostora sperma sazrijeva [2].

mokraéni sjemeni
mjehur mjehurici
stidna kost prostata
sjemenovod rektum
mokracnica pasjemenik
(uretra) (epididimis)
: > mosénja
erektilno tkivo (skrotum)
penis sjemenik

(testis)

Slika 2.2.1 Anatomski prikaz reproduktivnog sustava muskarca
Preuzeto: http://www.msd-prirucnici.placebo.hr/msd-za-pacijente/specificne-

bolesti-muskaraca/reproduktivni-sustav-muskarca

Spermu iz pasjemenika vodi sjemenovod koji se pruza iz sjemenika prema gore 1
straznjem dijelu prostate te od tamo ulazi u mokraénu cijev gdje tvori vodove za
ejakulaciju. Mokra¢na cijev je dio mokraénog sustava, ali njezina je uloga dvostruka,
prenosi mokra¢u iz mokra¢nog mjehura i sluzi za izbacivanje sjemena kao dio
reproduktivnog sustava. Ispod mokra¢nog mjehura smjeStena je prostata, veli¢ine oraha,

koja okruzuje mokra¢nu cijev na njenom srednjem dijelu [2].
2.3. Reproduktivni sustav Zene

Zenski reproduktivni sustav &ine unutarnji i vanjski spolni organi. Unutarnji dio
saCinjavaju jajnici, jajovodi, maternica i rodnica. Jajnici su spolne Zlijezde i oblikom
nalikuju bademu, a nalaze se s lijeve i desne strane uz stjenku male zdjelice. U njima se
nalazi od 200 000 do 400 000 zametnih stanica. Jajovodi su dvije cijevi duzine 10-12
cm i nalaze se u blizini jajnika u koji se otvaraju poput lijevka. Na putu prema sredini

zdjelice, jajovodi se suzavaju i ulaze u materni¢ne rogove (slika 2.2.1) [2].
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u profilu sprijeda

mokracni Jajovod
mjehur
. jajnik
stidna
kost

sluznica
matemice
(endometrij)

maternica
(uterus)

vrat
matemice

rodnica
(vagina)

vrat maternice
(cerviks)
zadnje

mokracna cnijevo (rektum)

o émar (anus)
Slika 2.2.1 Anatomija zenskog reproduktivnog sustava
Preuzeto: http://www.msd-prirucnici.placebo.hr/msd-za-pacijente/specificne-

bolesti-zena/zenski-spolni-sustav/unutarnji-spolni-organi

Maternica svojim izgledom podsjeca na krusku, Suplji je misi¢ni organ i smjestena je
izmedu ravnog crijeva 1 mokra¢nog mjehura [2]. Njena duZzina je izmedu 7 1 8 cm i
sastoji se od trokutastog tijela, maternicnog vrata i dna. UnutraSnjost je obloZena
debelom sluznicom (endometrij) koja je prozeta Zlijezdama. Rodnica je cjevasti organ
¢ija je duzina izmedu 7 1 10 cm. Gradena je od veziva i glatkih miSica te je elasti¢na i
rastezljiva.

Stidnica ¢ini vanjski dio Zenskog reproduktivnog sustava i smjeStena je ispod luka
preponskih kostiju. Rodni¢no predvorje plitka je udubina koju nalazimo u sredini
stidnice, a omeduju ga male i velike usne. U prednji dio predvorja rodnice otvara se i

us¢e mokracne cijevi [2].
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3. Prune Belly sindrom

Prune Belly sindrom (PBS) pripada u kategoriju rijetkih kongenitalnih anomalija
[4]. Specificnost je da se pojavljuje isklju¢ivo kod osoba muskog spola, a
karakteriziraju ga genitalne i mokraéne abnormalnosti uz potpunu ili djelomi¢nu
odsutnost muskulature trbusne stjenke. PBS je poznat joS kao Eagle Barettov sindrom
jer su Barett i Eagle definirali sindrom [5].
Incidencija PBS-a je od 1 na 50 000 poroda s ¢eS¢om pojavom u blizanackoj trudnoéi i
rijetko kod novorodencadi zenskog spola (samo 3-5%). Rizik se povecava kod trudnoca
mladih Zena [6]. Prema nekim provedenim istrazivanjima moze se zakljuciti kako na
pojavnost PBS-a mogu utjecati genetski i okolisni ¢imbenici te potpomognuta
reproduktivna tehnologija [5]. Rana dijagnostika (prenatalna dijagnostika ima veliku
ulogu u ranom otkrivanju PBS-a [7]. Takva rana dijagnostika, odnosno ultrazvu¢ni

pregledi (UZV) pomazu u ranom otkrivanju nedostatka funkcije bubrega.

3.1. Simptomi i znakovi

Karakteristika PBS-a je potpuni ili djelomi¢ni nedostatak misi¢a trbuha,
neuspje$no spustanje testisa (bilateralni kriptorhidizam) te malformacije urinarnog
trakta [8]. Promjene na urinarnom traktu mogu ukljucivati abnormalno proSirenje uretre
i nakupljanje urina u ureteru (megaureter) i bubrezima (hidronefroza) te povrat protoka
urina (vezikouretralni refluks). U tezim slucajevima moze do¢i i do bronhopulmonalne
displazije te zatajenja bubrega [8].

PBS je uzrokovan ureteralnom opstrukcijom koja se javlja u ranom razvoju Sto
posljedi¢no dovodi do urinarnih ascitesa i do degeneracije muskulature na abdominalnoj
stjenci [4]. Eliminacija urina iz mokra¢nog mjehura je oslabljena te dolazi do
oligohydramniose, pluéne hipoplazije 1 Potterovog sindroma. Oligohydramniosa
predstavlja smanjenu koli¢inu plodne vode unutar maternice [9]. Plu¢na hipoplazija,
odnosno nerazvijenost ili nepotpuni razvoj plué¢a, moze biti primarna i sekundarna [10].
Primarna plu¢na hipoplazija pojavljuje se rijetko i povezuje se s autosomno recesivnim
nasljedivanjem. Sekundarna pluéna hipoplazija prati odredene prirodene anomalije

bubrega i dovodi do otezanog disanja i respiratornog distresa [10].



Potterov sindrom predstavlja karakteristican izgled lica, pri ¢emu su o€i Siroko
razdvojene, nos je Sirok i spljoSten, mala brada i nisko poloZene usi [11]. Nedostatak
miSica trbuSne stjenke dovodi do nabiranja koze trbusne stjenke te posljedi¢no izgleda

trbuha poput suhe sljive (slika 3.1.1).

)

Slika3.1.1 Izgled djeteta s Prune Belly sindromom
Preuzeto: https://www.pinterest.com/pin/138556126012792333/

Fizicki izgled kod djece s PBS-om ovisi i 0 stupnju kongenitalnih anomalija, pa tako i

izgled varira ovisno o stupnju anomalije (slika 3.1.2).

o J - / o

Slika 3.1.2 Izgled djeteta s Prune Belly sindromom
Preuzeto: http://en.atlaseclamc.org/abdomen/134-prune_belly _sequence-Q79.4#.W
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Promjene na bubrezima mogu se razlikovati u odnosu na lijevi i desni bubreg. S jedne
strane moze biti prisutna hidronefroza, dok na drugoj strani bubreg moze biti potpuno
nerazvijen. Vrlo Cesto su prisutne ciste bubrega te hematurija i1 piurija, koje upucuju na

prisutnost infekcije.

3.2. Etiologija

Procjenjuje se da je incidencija PBS-a 1 na 35 000 poroda, ¢esto u blizanac¢kim
trudno¢ama i rijetko kod zena (3-5%) [5]. Vrlo rijetko se otkriva u ranoj fazi razvoja te
je stoga i patogeneza nejasna.

Nedostatak trbusne muskulature gotovo iskljuc¢ivo je poremecaj koji se javlja u
muskaraca. Sporadi¢no se pojavljuje 1 kod osoba zenskog spola, do sada je poznato
svega 30 slucajeva, ali s atipi¢nom slikom [12]. Etiologija PBS-a nije jasno poznata.
Primijec¢eno je da izmedu 6 i 10 tjedana trudnoce dolazi do poremeéaja u razvoju misica
trbusne stjenke te abnormalnosti u razvoju urinarnog trakta. Neke od teorija nastanka
govore u prilog tome da do atrofije miSi¢a trbuha dolazi zbog opstrukcije uretera koja
dovodi do pojave mega uretera (slika 3.2.1) 1 povecanja mokra¢nog mjehura [13].
Povecanje mokraénog mjehura takoder moze utjecati na kasniji poloZaj testisa, odnosno
bilateralni kriptorhidizam. Ujedno dolazi do povec¢anja i distenzije u cijelom urinarnom

traktu.

Slika 3.2.1 Megaureter

Preuzeto: http://hr.mymedinform.com/urology-nephrology/megaureter-children-

surgery-megaureter.html
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3.3. Dijagnostika

Metoda kojom se najbolje prati razvoj fetusa ultrazvucna je dijagnostika (UZV).
Prune Belly sindrom se prilikom redovitih ultrazvu¢nih pregleda moze lako zamijetiti te
se unaprijed mogu planirati potrebni zahvati [14]. Dijagnoza PBS-a na temelju nalaza
UZV moze se postaviti ve¢ u 12 - tom tjednu trudnoce [5] $to omogucava i rani pocetak
lijeCenja, posebice u slucaju opstrukcije urinarnog trakta jer se ranom intervencijom
omogucava bolji rast i razvoj pluca, poboljSava se funkcija bubrega i ujedno povecava
vjerojatnost opstanka samog fetusa. Mikcijska cistoureterografija gdje se kateter se
uvodi kroz uretru u mokraéni mjehur koji se zatim puni kontrastom i snima za vrijeme
punjenja i praznjenja, te scintigrafija bubrega gdje se scintilacijskom sondom ili
kompjutoriziranom gama kamerom prati dolazak radiofarmaka u bubreg te njegovo
izluivanje 1 eliminacija su pretrage koje se koriste u dijagnostici ovog sindroma.
Radionuklidne pretrage koje se koriste u dijagnostici nefroloskih bolesti pripadaju medu
najstarije pretrage unutar nuklearne medicine [15]. Diuretska renografija u slucaju PBS-
a ima veliku ulogu jer je indicirana kod djece koja imaju opstrukcijske anomalije, poput
hidronefroze.

Osim hidronefroze, kod PBS-a, prisutan je i vezikoureteralni refluks (retrogradni tijek
urina prema uretri i kanalima bubrega) c¢ija dijagnoza se postavlja temeljem
radionuklidne cistografije [15]. Samo nalaz ultrazvuka (UZV) ponekad nije dovoljan pri
postavljanju dijagnoze vezikoureteralnog refluksa jer kod velikog broja djece (74%),
nalaz UZV-a ¢e biti uredan. Potrebno je uvesti kateter u mokraéni mjehur koji se pri
tome puni kontrastom 1 prati se vraca li se mokraca prema bubregu [16].

Zbog hipoplazije pluca koja nastaje kao posljedica prirodenih anomalija bubrega u
dijagnostiku je ukljucena i provjera plinova u arterijskoj krvi (acidobazni status), Rtg
pluéa, elektrokadiografija (EKG) te ehokardiografija [17].

Uz sve navedene dijagnosticke metode, osnovu ¢ine laboratorijska pretraga krvi 1 urina.

3.4. Lijecenje

S obzirom da PBS ¢ini niz mokraénih i genitalnih anomalija, lijeenje ovisi o

postojanju i ja¢ini simptoma.
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Ukljucuje kirurske zahvate medu kojima je orhidopeksija (spustanje retiniranog testisa),
cistostomija (slika 3.4.1, stvaranje malog otvora u mokrachom mjehuru kroz abdomen),
cistoplastika (rekonstrukcija mokra¢nog mjehura), kirurSko prosirenje mokraéne cijevi i
povecanje miSi¢a koji zahvacaju mokraéni mjehur (povecanje detruzora),
abdominoplastika, reimplantacija uretera, te u odredenom broju slucajeva
transplantacija bubrega [18].

Odredeni broj zahvata moguce je provesti 1 prije samog rodenja. Ocuvanju pluéne
funkcije doprinosi ispustanje urina (dekompresijom mokra¢nog mjehura) u amnionsku
tekuc¢inu kako bi se sprijecila pluéna hipoplazija. Da bi se moglo kirurski intrauterino
intervenirati potrebno je zadovoljiti odredene kriterije medu kojima su: drugi ili treéi
trimestar trudnoce, prisutnost oligohydramniosa 1 hidronefroze [4]. Nedostatak
intrauterinog kirur§kog zbrinjavanja je u broju institucija u kojima je zahvat moguce

provesti te nedostatak standardizacije postupaka.

Figura 4

,éé%/ / — . Figura 5 v
Slika 3.4.1 Prikaz cistostomije

Preuzeto: https://es.slideshare.net/lainskaster/urologia-jonathan-molina
Megaureter se lijei operativno, vracanjem uretera natrag u mokraéni mjehur

(reimplantacija) ili njegovim suzavanjem, ovisno o nalazu [19]. Pristup lijeCenju djeteta

s PBS-om ovisi o stupnju i broju anomalija (slika 3.4.2).
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4

Slika 3.4.2 Operativni zahvat kod Prune Belly sindroma

Preuzeto: http://www.anatomybox.com/prune-belly-syndrome/
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4. Zdravstvena njega djeteta s Prune Belly sindromom

Zdravstvena njega djeteta koji boluje od PBS-a kompleksna je i ukljucuje niz
intervencija potrebnih za pruzanje kvalitetne skrbi.
Hospitalizacija djeteta predstavlja veliki stres za roditelje Sto dovodi do brojnih
emocionalnih 1 socijalnih promjena u obitelji. Komunikacija predstavlja vaznu kariku u
odnosu medicinskog osoblja i roditelja. Adekvatnom komunikacijom smanjuje se stres
roditelja 1 izazivanje krize jer roditelji ocekuju dobivanje informacija o stanju djeteta,
ishodu njegovog lije¢enja, informacije telefonom, pojaSnjavanje aparature i koja je
njezina funkcija, ukazivanje na postojanje nade te potreba da medicinska sestra bude
uvijek uz dijete [20]. Dobra komunikacija preduvijet je za partnerski odnos medicinskog
osoblja i roditelja.
S obzirom na niz problema djeteta oboljelog od PBS-a, poznavanje osobitosti djecjeg
organizma od velike je vaznosti prilikom pruZzanja zdravstvene njege. NajceSce se
pojavljuju problemi vezani uz respiratorni, mokraéni i probavni sustav.
Kao $to je ve¢ navedeno, toCan uzrok nastanka PBS-a nije poznat, no razvijene su
odredene teorije koje su povezane s embrionalnim razvojem. Urogenitalni sustav
podijeljen je na mokraéni i reproduktivni sustav. Tijekom tre¢eg tjedna embrionalnog
razvoja dolazi do procesa gastrulacije (pretvaranje dvoslojnoga u troslojni zametni $tit,
graden od definitivnih zametnih listi¢a: ektoderma, mezoderma i endoderma, a sastoji se
od proliferacije stanica epiblasta i njihove migracije na nova odredista) [4], odnosno
pocetka formiranja embrija iz slojeva ektoderma, mezoderma i endoderma. Iz ova tri
sloja razvijaju se specificni organi i tkiva. Izmedu 3.-eg i 4.- og tjedna trudnoce
pojavljuju se prvi bubrezi (pronephroi) koji su nefunkcionalni i nestaju do kraja 4 tjedna
trudnoce. Nakon toga razvijaju se mesonephroi koji sluze kao privremeni organi za
izlu¢ivanje do razvoja funkcionalnog bubrega u 9 - tom tjednu trudnoce [4].
Amnionska tekucina vazna je za razvoj i rast fetusa. PotjeCe od majke, ali i tekucine
koju lu¢i fetalni respiratorni trakt. Izmedu 9.-og i 10.-og tjedna trudnoce pocinje
proizvodnja urina koji doprinosi povecanju volumena amnionske teku¢ine. Nedostatak
dovodi do smanjene koli¢ine amnionske tekuéine $to dovodi do mogucnosti da zbog

kompresije abdominalnog zida dode do fetalne deformacije.
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4.1. Osobitosti respiratornog, probavnog i mokra¢nog sustava djeteta

po rodenju

Navedeni sustavi kod djeteta, po rodenju, imaju svoje osobitosti koje je vazno
poznavati kako bi se mogla na vrijeme opaziti odstupanja i pruziti potrebna zdravstvena
njega. Respiratorni, mokraéni i probavni sustav djeteta s PBS-om ne funkcionira

normalno, te je zdravstvena njega usmjerena prema problemima unutar ova tri sustava.

4.1.1. Respiratorni sustav

Respiratorni sustav, odnosno plu¢na funkcija, kod djece se uspostavlja odmah pri
rodenju, medutim rast i razvoj diSnih putova nastavlja se sve do odrasle dobi. Nakon
rodenja i odstranjivanja tekucine iz pluéa, dolazi do trajnog ispunjavanja alveola
zrakom. Ujedno se povecava protok kroz pluca, a centar za disanje preuzima funkciju
disanja. Prsni koS u dojenceta je mekan jer rebra nisu okoStala, promjer diSnih putova
viSe abdominalno disanje. Prisutnost 1 sasvim malih patoloSkih promjena kod malog
djeteta moZze uzrokovati pojavu teskih klinickih simptoma [20]. Tahipneja koja se javlja
ne mora odmah znaciti prisutnost teZze bolesti jer je vrlo Cesta u novorodencadi i

dojencadi. Volumen udaha kod djece je manji, ali je zato broj respiracija u minuti veci:

e Prvih 6 mjeseci — vise od 60/min
e Dojencad — vise od 52/min

e Druga godina — viSe od 42/min

e Predskolska dob — vise od 20/min

Ukoliko je prilikom inspirija prisutno Sirenje nosnica, potrebno je posumnjati na
prisutnost teZe dispneje. Uslijed pluéne hipoplazije postoji visok rizik za nastanak
respiratorne infekcije, te je vrlo vazno dijete pozicionirati za maksimalnu respiraciju.
Pogodno je podi¢i uzglavlje za 30 %, ali je potreban oprez zbog pritiska na dijafragmu

te po potrebi ako je propisano od strane lije¢nika, primijeniti kisik.
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Stvaranje sekreta moze biti povecano te je po potrebi potrebno aspirirati nastali sekret

na nacin da se aspirira najduze 5 sekundi, a nakon toga vrsi se reoksigenacija.

4.1.2. Mokraéni sustav

Mokrac¢ni sustav u djece funkcionira odmah nakon poroda, no nisu svi dijelovi
funkcionalno zreli. Koncentracijska sposobnost bubrega postize se unutar nekoliko
tjedana. Eliminacija 1 stvaranje urina je u prvih nekoliko dana smanjeno (fizioloska
oligurija) kao posljedica unosa manje koli¢ine hrane i tekucine te zbog toga urin postaje
zamucen i tamnije zute boje zbog primjesa urata i fosfata. S vremenom se povecava broj

mikcija te ih u 24 sata moze biti dvadesetak. Prvih dana diureza iznosi oko 60 ml [21].

4.1.3. Probavni sustav

Probavni sustav djeteta odmah po rodenju nema u potpunosti svoju funkciju. Usna
Supljina djeteta u prvim tjednima Zivota manje je vlazna jer Zlijezde slinovnice nisu u
potpunosti razvijene, pa se vrlo Cesto razvijaju infekcije. Zapremina Zeluca vrlo je
malena 1 po rodenju iznosi svega 10 ml da bi se kroz tjedan dana zapremina povecala na
70 ml. Crijeva su djeteta pri rodenju sterilna, a s poCetkom prehrane pocinje razvoj
bakterija koje ¢ine normalnu floru crijeva. Od samog rodenja, crijeva imaju dobru
resorpciju. Funkcija kolona gotovo je jednaka kao i u odrasle osobe. Unutar kolona
resorbira se voda, dolazi do deponiranja fekalnih masa uz sekreciju sluzi koja olakSava

prolaz stolice i samu defekaciju [22].

4.2. Fizi¢ka procjena

Fizicka procjena djeteta s PBS-om treba biti temeljita od glave do pete. Potrebno
je promotriti postoji li kakva anomalija na glavi djeteta koja bi mogla upucivati na
karakteristicne promjene vezane uz Potterov sindrom (Siroko postavljene o€i, spljosten
nos, nisko postavljene usi bez hrskavice, te deformacije kostiju glave) uzrokovan

oligohydramniozom.
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Prilikom pregleda prsnog koSa i trbuha potrebno je obratiti pozornost na postojanje
plu¢éne hipoplazije koja ¢e se manifestirati izgledom prsnog koSa poput zvona i
znakovima respiratorne insuficijencije uz smanjenu saturaciju kisika [4]. Trbuh djeteta
biti ¢e mekan na dodir bez ikakvog miSi¢nog tonusa.

Djeca s PBS-om u 50% slucajeva mogu imati i ortopedske anomalije koje su povezane s
oligohydramniozom [4]. Medu njima mozemo izdvojiti deformaciju stopala
(,,clubfoot) prikazanu na slici 4.2.1, kongenitalnu displaziju kuka, skoliozu, te jos
jednu deformaciju stopala (metatarsus adductus) prikazanu na slici 4.2.2, a uzrokovanu
intrauterinim pozicioniranjem. Vertikalni talus prikazan na slici 4.2.3 moze uzrokovati

velike ortopedske probleme.

Club foot
Normal in baby

Slika 4.2.1 Deformacija stopala
Preuzeto: https://nursingcrib.com/nursing-care-plan/nursing-care-plan-clubfoot-

or-talipes-equinovarus/

——Normal
foot

Foot with
MTA

Slika 4.2.2 Deformacija stopala- metatarsus adductus

Preuzeto: https://www.mountnittany.org/articles/healthsheets/7361
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Slika 4.2.3 Izgled djeteta s vertikalnim talusom

Preuzeto: https://www.orthobullets.com/pediatrics/4066/congenital-vertical-talus

Uslijed pozicioniranja u uterusu, a zbog oligohydramnioze moZe se pojaviti

kongenitalni tortikolis, odnosno jednostrana kontrakcija miSica vrata (slika 4.2.4).

Slika 4.2.4 Kongenitalni tortikolis

Preuzeto: https://aquacarephysicaltherapy.com/news-articles/torticollis-just-cute-
tilt/
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4.3. Uloga medicinske sestre

Skrb za dijete s PBS-om predstavlja veliki izazov za medicinske sestre/tehnicare
jer ukljucuje niz problema i zahtijeva kompleksnu skrb. Procjena diSnog sustava, te
unosa i iznosa tekucine od velike je vaznosti. Novorodenc¢ad s PBS-om zbog smanjene
koli¢ine amnionske tekucine imaju povecan rizik za nastanak pluéne hipoplazije. Akutni
klinicki znakovi koji upucuju na pojavu iste ukljucuju: propustanje zraka u pluc¢ima
(pneumotoraks), smanjenje saturacije kisikom, oslabljen Sum disanja na zahvacéenoj
strani, hipotenziju, pomak medijastinuma i pojavu marmorizirane koze zbog

vaskularnih promjena uslijed hipoksije (slika 4.3.1).

Slika 4.3.1 Izgled marmorizirane koze

Preuzeto: http://www.actforlibraries.org/mottled-skin/

Zbog displazije pluca vrlo Cesto je potrebno osiguravanje diSnog puta i adekvatne
ventilacije uz pomo¢ endotrahealne intubacije. Intubirano dijete potrebno je stalno
nadzirati jer pojava bilo kojeg znaka koji moZe upucivati na infekciju moze dodatno
ugroziti zivot djeteta [4]. Razlog tome je i nedostatak trbusnih miSi¢a koji sudjeluju
prilikom disanja, te je zbog toga povecana sklonost nastanku infekcije. Procjena
respiratornog stanja djeteta na respiratoru ukljucuje konstantni nadzor i monitoring

samog respiratora, oksigenacije, vitalnih parametara te plinova u krvi.
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Prehrambene navike, ravnoteza unosa tekucéine i elektrolita imaju veliku ulogu kod
djece oboljele od PBS-a. Zbog opstrukcije protoka urina dolazi do neravnoteze tekucine
i elektrolita i do smanjene apsorpcije natrija i hiperkalijemije $to dovodi do neravnoteze
[4]. Potrebno je redovito uzimanje krvi za laboratorijsko pracenje elektrolita 1
kreatinina. Pracenje elektrolita i kreatinina ima za cilj rano otkrivanje neravnoteze i
oc¢uvanje funkcije bubrega. Za procjenu promjena u ravnotezi tekuéine i elektrolita
potrebno je dnevno pracenje unosa i iznosa tekucina.

Prehrana djeteta oboljelog od PBS-a ukljucuje nizak unos proteina, parenteralnim i
enteralnim putem, kako bi se smanjilo opterecenje bubrega. Nutritivnu vrijednost treba
prilagoditi stanju organizma jer je prirast tjelesne tezine otezan, a i sklonija su razvoju
infekcija.

Zbog sklonosti razvoju infekcija mokra¢nog sustava potrebno je pratiti simptome koji bi
mogli upudivati na razvoj infekcije te po preporuci lijeCnika primijeniti antibiotik.
Preporuca se i profilaksa antibiotikom kako bi se sprijecio razvoj infekcije koja bi
mogla ugroziti funkciju bubrega koja je narusena. Kod PBS-a u mokra¢nom sustavu je
velika vijerojatnost za razvoj infekcije zbog zastoja urina i potencijalnog refluksa.
Infekcije koje se javljaju mogu biti prisutne bez vidljivih simptoma ili mogu prisutni
nespecifi¢ni simptomi poput slabijeg apetita, razdrazljivosti i bezvoljnosti.

Jedan od nacina lijeCenja je kirurSko zbrinjavanje u vidu abdominoplastike koja moze
doprinijeti boljem funkcioniranju mokra¢nog, probavnog 1 diSnog sustava [4].
Abdominoplastika se najcesce vrsi izmedu 8 1 12 mjeseci starosti djeteta. Nakon zahvata
potrebno je pracenje operativne rane zbog moguceg razvoja infekcije. Osim razvoja
infekcije nakon operacije moze do¢i do otezanog disanja zbog prevelike napetosti
trbusSne stjenke, te je potrebno redovito pracenje vitalnih funkcija kako bi se na vrijeme
reagiralo na nastanak hipoksije.

Odrzavanje integriteta koze predstavlja jedan od problema zbog Cinjenice da uslijed
nedostatka adominalnih miSi¢a dolazi do nabiranja koZe u predjelu trbuha (slika 4.3.2)
Sto moZe dovesti do pojave ekcema ili ulceracije koze. Upotreba blagih sredstava za
pranje, odrzavanje koZe suhom i njega blagim losionima mogu sprijeciti nastanak

navedenih problema.
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PBS je kompleksna bolest te zahtjeva i takav pristup. Pruzanje kontinuirane zdravstvene
skrbi ima veliku ulogu u zbrinjavanju pacijenta i obitelji. Komunikacija je vazan faktor
u odnosu zdravstvenih djelatnika i roditelja te je potrebno razvijati komunikacijske

vjestine kako bi se stvorio odnos pun povjerenja i partnerski odnos.

Slika 4.3.2 Izgled koze na predjelu trbuha

Preuzeto: http://nagendraradiology.blogspot.hr/2013/12/prune-belly-syndrome-g1.html

4.4. Sestrinske dijagnoze vezane uz Prune Belly sindrom

Sestrinske dijagnoze kod djeteta s PBS-om usmjerene su ka rjesavanju problema

nastalih zbog promjena u respiratornom i mokra¢nom sustavu.

4.4.1. Visok rizik za nastanak infekcije mokracnog sustava u/s osnovne bolesti

S obzirom da dijete oboljelo od PBS-a ima unutar mokra¢nog sustava promjene
zbog kojih dolazi do nastanka hidronefroze i vezikouretralnog refluksa, postoji velik
rizik za nastanak infekcije unutar mokra¢nog sustava. Infekcije koje se pojavljuju u
djece kod kojih postoji anatomska abnormalnost pripadaju skupini kompliciranih i
sekundarnih infekcija [23].

Kako bi se mogla planirati zdravstvena njega potrebno je prikupiti podatke o

postoje¢em stanju temeljem fizikalnog pregleda, mjerenjem vitalnih funkcija,

22


http://nagendraradiology.blogspot.hr/2013/12/prune-belly-syndrome-q1.html

prikupljanjem podataka o aktualnoj terapiji i lije¢enju, moguéim izvorima infekcije te

procijeniti druge faktore koji bi mogli utjecati na razvoj infekcije.

Kriti¢ni ¢imbenici koji mogu pogodovati razvoju infekcije mogu biti kroni¢ne bolesti 1

oslabljen imunoloski sustav, provedeni kirurski zahvat te urinarni kateter [24].

Ciljevi zdravstvene njege su:

Tijekom hospitalizacije dijete nece pokazivati simptome i znakove
infekcije 1 bit ¢e afebrilno (vrijednost temperature od 36 do 37°C)
Laboratorijski nalazi koji mogu upudivati na prisutnost infekcije nece
odstupati od zadanih referentnih vrijednosti

Urin ¢e biti makroskopski €ist, bez mirisa, bez sedimenta, te svjetlo Zute
boje

Uzorci uzeti za bakterioloSku analizu ostati ¢e sterilni

Intervencije koje je potrebno poduzeti kako bi se ostvarili ciljevi:

Redovito mjerenje vitalnih funkcija s napomenom da se djetetu koje je
afebrilno tjelesna temperatura mjeri dva puta tijekom dana kako bi se
uocilo odstupanje od normalnih vrijednosti

Potrebno je pratiti promjene koje se mogu pojaviti u vrijednostima
laboratorijskih nalaza te ukoliko se pojave potrebno je izvijestiti o njima
Pracenje izgleda izlucevina/urina

Uzimanje urina za bakteriolosku analizu prema odredbi lijecnika
Odrzavanje redovite higijene ruku te noSenje zastitnih rukavica
Odrzavanje higijene prostora prema standardnoj operativnoj proceduri
[24]

Pratiti pojavu znakova i simptoma infekcije

Njega urinarnog katetera ukoliko je uveden

Prema pisanoj odredbi lije¢nika davanje profilakse antibiotikom
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4.4.2. Visok rizik za hipoksiju u/s smanjene funkcije respiratornog trakta

Funkcioniranje respiratornog trakta djeteta oboljelog od PBS-a zbog niza faktora
moze biti naruSeno. Jedan od velikih problema je moguénost nastanka hipoksije uslijed
displazije pluca. Kako bi smo na vrijeme mogli uociti znakove koji mogu upudivati na
smanjenje funkcije respiratornog trakta potrebno je poznavati vrijednosti frekvencije

disanja koje su prikazane u tablici 4.4.2.1

DOB FREKVENCIJA
DJETETA DISANJA

Novorodende 30 do 80 u minuti

6.mjeseci 24 do 36 u minuti
1 godina 20 do 40 u minuti
3 godine 20 do 30 uminuti
6 godina 16 do 22 u minuti
10 godina 16 do 20 u minuti
17 godina 12 do 20 u minuti

Tablica 4.4.2.1 Frekvencija disanja u djece ovisno o dobi djeteta
Izvor: V. Turuk: Zdravstvena njega djeteta (nastavni tekstovi), Visoka zdravstvena
Skola, 2004.

Da bi smo definirali potrebne intervencije potrebno je prikupiti podatke o respiratornom
statusu djeteta koji ukljucuju: frekvenciju disanja, dubina disanja, zvukovi, prisutnost
hropaca, osobitosti u mirovanju i aktivnosti, postoji li simetri¢nost prilikom odizanja
prsnog kosa, koristi li dijete pomo¢nu muskulaturu prilikom disanja, da li je prisutan
kasalj, te vrijednost acidobaznog statusa [24]. Uz provjeru respiratornog statusa
potrebno je prikupiti podatke o vrijednosti vitalnih funkcija, medicinske dijagnoze,
nutritivni status te prometu 1 vrsti tekuc¢ine koju uzima.

Ciljevi zdravstvene njege su:

¢ Dijete ¢e tijekom hospitalizacije imati prohodne diSne putove

e Frekvencija disanja bit ¢e primjerena dobi djeteta
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e Vrijednost kisika u krvi biti ¢e primjerena dobi djeteta

¢ Dijete nece razviti komplikacije uslijed hipoksije
Intervencije koje je potrebno poduzeti kako bi se ostvarili ciljevi:

e Pracenje respiratornog statusa tijekom 24 sata

e Mjerenje vitalnih funkcija svakih pola sata do dobivanja zadovoljavaju¢ih
vrijednosti vitalnih funkcija

e Biljeziti pojavu 1 promjenu intenziteta hropaca, prisutnost piskanja i
zvucénog disanja

e Po potrebi provesti orofaringealnu aspiraciju prema propisanom standardu

e Primjena kisika prema standardu i pisanoj odredbi lije¢nika

¢ Primjena propisane medikamentozne terapije

e Pratiti unos i iznos tekuéina

e Pratiti vrijednosti acidobaznog statusa

e Postavljanje djeteta u polozaj koji olaksava disanje (poviseni polozaj), kod
dojenceta to je polozaj s glavom na jastuku koja je blago zabacena u stranu
uz dodavanje valjka od plahte koji se postavlja ispod gluteusa ili koljena

kako bi osigurali da dijete ne sklizne [25]

mikroklimatske uvjete uz vlaznost zraka koja iznosi 60%. S obzirom da do promjena
koje mogu ugroziti djetetov Zivot moze do¢i u vrlo kratkom vremenu, u blizini je
potrebno osigurati spreman aspirator 1 pristup kisiku. Kisik se djetetu moze aplicirati
putem retronazalne sonde, oronazalne maske, nosnog nastavka, te Satora jer pri prvom
simptomu koju upucuje na dispnoicnost potrebno je povecati koncentraciju kisika u
zraku koje dijete udiSe [26]. Prac¢enje vrijednosti kisika putem transkutanog oksimetra
ili acidobaznog statusa osigurava da se aplicira potrebna koncentracija kisika kako zbog

prevelike koncentracije ne bi doslo do neZeljenih reakcija.

4.4.3. Hipertermija u/s infektivnim procesom
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Hipertermija se definira kao stanje kod kojeg je doSlo do povisenja tjelesne
temperature iznad normalnih vrijednosti predvidenih za dob.
Kako bi se mogli definirati ciljevi i planirati potrebne intervencije potrebno je prikupiti
osnovne podatke koji ukljucuju: vrijednosti vitalnih parametara, osnovne podatke o
sadasnjoj bolesti, unos hrane i tekucine, dob pacijenta, koje lijekove uzima, te
laboratorijske pokazatelje.
Kriti¢ni ¢imbenik u slucaju pojave hipertermije kod djeteta s PBS-om svakako je
infekcija koja se najceS¢e pojavljuje kao posljedica vezikouretralnog refluksa,
megauretera te displazije pluca.
Pri pojavi hipertermije pojavit ¢e se vodeca obiljezja koja upuéuju na njenu prisutnost,
medu njima se izdvaja: tjelesna temperatura koja je iznad granica normale za dob
pacijenta, koza koja je crvena i na dodir topla, tahikardija, tahipneja, obloZen jezik,
gubitak apetita te poremecaj acidobaznog statusa [24].

Ciljevi zdravstvene njege su:

e Tjelesna temperatura djeteta nakon provedenih intervencija, a unutar
jednog sata, biti ¢e niZa za jedan stupanj

e Koza djeteta (koja je zbog specificnosti same bolesti dodatno izloZena)
biti ¢e uredna 1 suha

e Zbog povisene tjelesne temperature dijete nece razviti komplikacije

vezane uz stanje hipertermije

Intervencije koje je potrebno provesti i planirati kako bi se postigli navedeni
ciljevi:

e mjerenje tjelesne temperature svakih sat vremena nakon §to je primijenjena
intervencija

e ukoliko dode do promjena tjelesne temperature obavijestiti lijecnika

e metodu mjerenja tjelesne temperature uskladiti s dobi pacijenta i pri tome
koristiti uvijek odabranu metodu i odabrano mjesto mjerenja

e svakih 4 do 6 sati, a po potrebi i ¢eSce, mjeriti vitalne parametre

e primjena antipiretika koje je propisao lijecnik uz primjenu fizikalnih

metoda snizavanja tjelesne temperature
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e na vrijeme uociti znakove dehidracije te adekvatno hidrirati dijete

e biljeziti unos tekucine te diurezu.
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4.4.4. Smanjena prohodnost diSnih putova

Smanjena prohodnost disnih putova definira se kao stanje kod kojeg je doslo do
opstrukcije koja onemoguéava adekvatnu ventilaciju. Kako bi se definirali ciljevi i
planirale potrebne intervencije potrebno je prikupiti podatke koji ukljucuju: frekvenciju
disanja, prisutnost zvukova i hropaca, dubinu disanja, postoji li upotreba pomocne
muskulature prilikom disanja, mjerenje vitalnih parametara, dob pacijenta, te
medicinske dijagnoze.

Kriti¢ni ¢imbenici kod djeteta oboljelog od PBS-a su nakupljanje sekreta u diSnim
putovima, slabost muskulature koja sudjeluju prilikom disanja te sama bolest.
U slucaju smanjene prohodnosti diSnih putova pojavit ¢e se obiljezja poput: dispneje,

tahipneje, ¢ujnog disanja, hipersalivacije, tahikardije, te cijanoze.

Ciljevi zdravstvene njege su:

¢ Dijete ¢e imati prohodne diSne putove
e Dijete Ce disati bez prisutnosti hropaca

e Frekvencija disanja bit ¢e primjerena dobi djeteta
Intervencije koje je potrebno provesti ukljucuju:

e kontrolu respiratornog statusa djeteta tijekom 24 sata

e myjerenje vitalnih funkcija prema odredbi lije¢nika

e primjena kisika prema odredbi lije¢nika

e provodenje polozajne drenaze

e biljeZenje pojave hropaca i Sumnog disanja

e provodenje orofaringealne aspiracije

e asistiranje prilikom bronhoaspiracije

e primjena propisanih lijekova

e osigurati 60% vlaZnost zraka u prostoriji gdje dijete boravi

e pracenje vrijednosti acidobaznog statusa
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5. Zakljudak

Prune Belly sindrom pripada skupini rijetkih bolesti te stoga zahtijeva
prilagodavanja unutar pruzanja zdravstvene njege. Standardizirane procedure koje
postoje 1 primjenjuju se kod niza drugih stanja mogu se primijeniti i kod Prune Belly
sindroma. Nedostatak je svakako rijetkost, te nemoguénost pruzanja adekvatne
zdravstvene skrbi unutar zdravstvenog sustava zbog nemogucénosti zbrinjavanja
oboljelog djeteta u vecini bolnica. Kao i u Europskoj uniji, postoji samo manji broj
centara koji mogu pruziti kvalitetnu zdravstvenu skrb. Lije¢enje i zdravstvena njega
kompleksni su i zahtijevaju od medicinskog osoblja dodatnu edukaciju i poznavanje
specifi¢nosti zbrinjavanja oboljelih od Prune Belly sindroma. Bolest zahva¢a mokra¢ni 1
reproduktivni sustav, a kao posljedica same bolesti razvijaju se problemi i unutar drugih
sustava, poput diSnog i probavnog sustava. Poznavanje osobitosti dje¢jeg organizma
pred uvjet je za pruzanje zdravstvene njege. Prepoznavanje simptoma i znakova koji
nisu primjereni za dob djeteta osiguravaju brZze prepoznavanje moguceg problema i
postavljanje ciljeva 1 intervencija potrebnih kako bi se problem rijeSio. Zdravstvena
njega mora ukljucivati 1 pruzanje pomo¢i cijeloj obitelji koja je suocena s boles¢u
djeteta koja je teska i rijetka s nizom nepoznanica. Bolest djeteta predstavlja veliki stres
za roditelje, a ¢injenica da dijete boluje od rijetke bolesti o kojoj zdravstveno osoblje
nije dovoljno educirano taj stres dodatno produbljuje.

Kontinuirana edukacija i usvajanje novih saznanja svakako doprinose pruzanju
kvalitetnije i sveobuhvatne zdravstvene njege. S obzirom na rijetku pojavnost ovog
sindroma, komunikacija medu ¢lanovima tima, ali i1 roditeljima ima veliku ulogu.
Pruzanjem podrske, razumijevanja i korisnih informacija doprinosi se stvaranju
partnerskog odnosa Sto ima veliku vaznost prilikom lijecenja 1 pruZanja zdravstvene

skrhi.

U Varazdinu 2018. Sonja Mileti¢
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