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POPIS SKRACENICA I AKRONIMA

PPC — pedijatrijska palijativna skrb

WHO - Svjetska zdravstvena organizacija

IAHPC — Medunarodna udruga hospicija i palijativne skrbi
LLC - stanje koje skracuje zivot (Life-Limiting Conditions)
LTC — stanje opasno po zivot (Life-Threatening Conditions)
TfSL — Udruga Together for Short Lives

CCC — kategorizacija slozena kroni¢na stanja

GERB - gastroezofagealna refluksna bolest

HLHS - sindrom hipoplasti¢nog lijevog srca

CF — cisti¢na fibroza

KBB — kroni¢na bubrezna bolest

SNI — teska neuroloska ostecenja

EEG — elektroencefalogram

iv. — intravenski

NBIA — neurodegenerativne bolesti s talozenjem zZeljeza u mozgu
DMD — Duchenneova misi¢na distrofija

SMA — spinalna miSi¢na atrofija
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1. UVOD

Palijativna skrb oduvijek je bila dio skrbi o djeci. Pedijatrijska palijativna skrb (PPC) odnosi se
na skrb koja se pruza djeci sa zivotno ugrozavaju¢im ili Zivotno ograni¢avajuc¢im stanjima,
uglavnom urodenim bolestima ili sekundarnim bolestima nakon teskog neuroloskog ostecenja ili
uznapredovalog raka. Palijativna skrb razvila je sveobuhvatniji pristup i raniji nastup, s
pruzanjem skrbi ne samo u napredovalim stadijima bolesti ili na kraju zivota, ve¢ i tijekom
stadija bolesti kada je kvaliteta zivota djeteta ili obitelji samo smanjena na bilo kojoj od svojih
dimenzija - fizickoj, psihickoj, socijalnoj ili duhovnoj. U slucaju da dijete umre, obitelj 1 uzi krug

nastavljaju primati podrsku i tijekom procesa zalovanja. (3)

Umjesto definiranja pedijatrijske palijativne skrbi u smislu baze pacijenata, ozbiljnosti bolesti ili
cak opce filozofije skrbi, palijativnu skrb najbolje je shvatiti kao specifi¢an skup zadataka
usmjerenih na ublazavanje patnje. Pedijatar moze uc¢inkovitije podrZati djecu s bolestima
opasnim po zivot i njihove obitelji kroz predvidanje patnje, suradivanjem s multidisciplinarnim
struénjacima, koriStenjem komunikacijskih vjestina i identificiranjem klinickih resursa.
Palijativna skrb je srediste skrbi koja je integrirana u sve faze Zivota i predstavlja skup

intervencija usmjerenih na ublaZzavanje patnje povezane sa stanjima opasnim po Zivot.(6)

PPC se u posljednja tri do Cetiri desetljeca u svijetu razvija razli¢itim brzinama. U¢inci i
epidemioloske tranzicije i utjecaj velikih javnozdravstvenih intervencijskih programa kao §to su
milenijski ciljevi razvoja i ciljevi odrzivog razvoja rezultirali su drugacijom slikom mortaliteta i
morbiditeta u djecjoj dobi nego $to je to bilo vidljivo prije 30 godina. (1) U industrijaliziranim
zemljama vecina djece o kojoj se skrbi u programima pedijatrijske palijativne skrbi ima

nemaligne bolesti osim raka. To ukljucuje vrlo Sirok raspon stanja koja utje¢u na mozak, misice,



srce 1 pluca. Rijetko postoje zarazna i imunoloska stanja. U Sjevernoj Americi rak ¢ini samo 30-
40 % slucajeva koje vide pedijatrijski klinicki timovi za palijativnu skrb. Ovo dokazuje
sveukupnu rijetkost raka u djec¢joj dobi 1 sveobuhvatni uspjeh trenutacnih tretmana. (2)
Epidemiologija pedijatrijskih bolesti razlikuje se od epidemiologije odraslih pri ¢emu vecina
smrtnih sluc¢ajeva u djetinjstvu dolazi od kongenitalnih anomalija, sr¢anih mana i malignih

neoplazmi. (2)
1.1. Definicije

Kako bi mogli razumjeti pedijatrijsku palijativnu skrb potrebno je definirati odredene pojmove.

Dijete je po UN-ovoj Konvenciji o pravima djeteta definirano kao osobu mlada od 18 godina. 1z
epidemioloske perspektive, brojni podatci podrazumijevaju djecu do dobi od 19 godina.
Prijelazna faza u kojoj se djeca prebacuju na usluge za odrasle uvelike se razlikuje medu
zemljama i njihovim zdravstvenim programima. Novorodencad su djeca u prvih 28 dana zivota,
a dojencad djeca mlada od jedna godine. Adolescenti su djeca od 10 do 19 godina, a dijelimo ih
u tri faze: rana adolescencija (10-14 godina), srednja adolescencija (15-17 godina) i kasna

adolescencija (18-19 godina). (1)

Svjetska zdravstvena organizacija (WHO) odjeljuje pedijatrijsku palijativnu skrb od palijativne
skrbi za odrasle te je posebno i definira. Nacela definicije vezane za palijativnu skrb djece vrijedi
1 za sve kroni¢ne pedijatrijske bolesti. Palijativna skrb za djecu je aktivna cjelovita skrb o tijelu,
umu i duhu djeteta, a ukljucuje i davanje podrske obitelji. Poc¢inje kada se bolest dijagnosticira i
nastavlja se neovisno o tome prima li dijete jos uvijek terapiju ili ne. Zdravstveni djelatnici
moraju procijeniti i ublaziti djetetovu fizicku, psihi¢ku i socijalnu patnju. U¢inkovita palijativna

skrb zahtijeva Sirok multidisciplinarni pristup koji ukljucuje obitelj i koristi dostupne resurse



zajednice; 1 ako su resursi ograni¢eni moguce je uspjeSno implementirati. Moze se pruziti u
ustanovama tercijarne skrbi, u drustvenim zdravstvenim centrima, pa ¢ak i u djetetovom

vlastitom domu. (5)

Medunarodna udruga hospicija i palijativne skrbi (IAHPC) nedavno je revidirala WHO
definiciju palijativne skrbi i predlozila novu definiciju iz 2018. koja se odnosi na djecu i na

odrasle i uvodi dva nova pojma patnje povezane sa zdravljem i ozbiljnih bolesti. (1)

Palijativna skrb je aktivna holisti¢ka skrb za pojedince svih dobnih skupina s ozbiljnim
poboljsati kvalitetu Zivota pacijenata, njihovih obitelji i skrbnika.Palijativna skrb ukljucuje
prevenciju, ranu identifikaciju, sveobuhvatnu procjenu i rjeSavanje fizickih tegoba, ukljucujuéi
bol i druge simptome, psiholoske poteskoce, duhovne poteskoce i drustvene potrebe. Kad god je
to moguce, ove intervencije moraju biti utemeljene na dokazima. Ona pruza podrSku pacijentima
1 njihovim obiteljima olakSavanjem komunikaciju te odredivanjem ciljeva skrb kako bi im
pomogla da zive $to potpunije do trenutka smrti. Skrb je primjenjiva tijekom cijelog trajanja
bolesti, prema potrebama bolesnika. Daje se s terapijama koje modificiraju bolest kad god je
potrebno te moze pozitivno utjecati na tijek bolesti. Nema namjeru niti poZurivati niti odgadati
smrt, ve¢ afirmira zivot 1 prepoznaje umiranje kao prirodan proces te pruza potporu obitelji i
njegovateljima tijekom bolesti bolesnika i u njihovoj vlastitoj zalosti. Kvalitetna palijativna skrb
se uvijek isporucuje uz prepoznavanje i postovanje kulturnih vrijednosti i uvjerenja pacijenta i
obitelji. Primjenjiva je u svim zdravstvenim ustanovama (mjesto stanovanja i ustanove) i na svim
razinama (primarni do tercijarni). Mogu je pruzati stru¢njaci s osnovnom obukom za palijativnu
skrb, ali kod sloZenih slu¢ajeva zahtijeva specijalisticku palijativnu skrb s multidisciplinarnim

timom. (1)



IAHPC uvodi dva nova pojma u terminologiju palijativne skrbi, patnja povezana sa zdravljem i
ozbiljne bolesti. Patnja je povezana sa zdravljem kada je povezana s boles¢u ili ozljedom bilo
koje vrste, a ozbiljna je kada se ne moze ublaziti bez medicinske intervencije 1 kada ugrozava
fizicko, socijalno i/ili emocionalno funkcioniranje. Ozbiljna bolest je definirana kao svaka
akutna ili kroni¢na bolest i/ili stanje koje uzrokuje znacajno ostecenje i moze dovesti do

dugotrajnog ostecenja, invaliditeta i/ili smrti. (1)

Razlikujemo skrb na kraju zivota, terminalnu skrb i skrb u sluc¢aju zalovanja. Skrb na kraju
zivota je vazna komponenta palijativne skrbi koje se pruza u posljednjim tjednima, danima i
satima zivota. Obi¢no se pocinje od one toc¢ke u kojoj se prepoznaje da je djetetovo stanje u
stanju progresivnog opadanja. Terminalna njega se pruza kada pacijent aktivno umire i obi¢no se
definira kao zadnjih 24-48 sati zivota. Skrb u slucaju zalosti ili savjetovanje o Zalovanju moze se
pruziti ili prije djetetove smrti (baveci se iskustvom gubitka zbog dijagnoze ili anticipacijske
tuge) ili nakon djetetove smrti. Cini se da se komponente, kvaliteta i trajanje usluga skrbi za

pokojnika znac¢ajno razlikuju u razli¢itim okruzenjima skrbi. (1)

Naziv hospicij za specijaliziranu skrb za umiruce je prvi put primijenila Cicely Saunders, 1967.
godine u Londonu. Ona je tada osnovala prvi moderni hospicij. U SAD-u, definiciju hospicijske
skrbi vodili su pruzatelji zdravstvenog osiguranja i bila je ogranicena na skrb pruzenu u
posljednjih 6 mjeseci zivota. Rije¢ hospicij sada se koristi opCenitije i ¢esto je sinonim za pojam

palijativne skrbi i nije viSe ograni¢ena na odredeno mjesto skrbi, ve¢ na filozofiju skrbi. (1)
1.2. Podjela

U pedijatrijskoj palijativnoj skrbi razlikuju se dvije vrste stanja. Prvo je stanje koje skracuje Zivot

(Life-Limiting Conditions - LLC) kod koje postoji realna nada za izljeCenje i djeca ili mladi ¢e



od njih umrijeti. Drugo je stanje opasno po Zivot (Life-Threatening Conditions - LTC) pod koje
spadaju dugotrajne bolesti za koje je kurativno lijeCenje moguce, ali mozda nece biti uspjesno.
Postoji gotovo 400 pojedinacnih dijagnoza koje se mogu klasificirati kao LLC ili LTC kod
djece.Postoji gotovo 400 pojedinacnih dijagnoza koje bi bile klasificirane kao ogranic¢avajuce ili
opasne po zivot kod djece. Udruga Together for Short Lives (TfSL), u suradnji s Royal Collage
of Pediatrics and Child Health, osmislila je sustav kategorizacije grupirajuci ova stanja u Cetiri

kategorije koje su temeljene uglavnom na razvoju i ishodima bolesti (vidi tablicu 1.1).

Prva od 4 kategorije bile su one bolesti kod kojih je izlje¢enje opcenito bilo moguce, ali za
pojedine bolesnike nije uspjelo. Broj izlje€ivih stanja raste, u ovoj kategoriji je na drugom mjestu
ucestalosti urodena bolest srca uz maligne bolesti na vrhu. Ostale 3 kategorije Cine ve¢inu bolesti
koje se vide u PPC. Kategorija 2 su stanja kod kojih izlje¢enje nije moguce, ali lijeCenje je
usmjereno na patofiziologiju osnovne bolesti §to uvelike produljuje zivotni vijek 1 omogucuje
dobru kvalitetu zivota kroz duzi period. Primjeri su cisti¢na fibroza te HIV. U ovu kategoriju
prelazi sve veci broj nasljednih metabolickih stanja, poput nekih lizosomskih bolesti nakupljanja.
Mnoge metabolicke i neuroloske nasljedne bolesti ostaju u kategoriji 3, za njih ne postoji lijek
niti ijjedan terapijski pristup lije¢enju bolesti. Fokus je na lijeCenju simptoma bolesti, kao Sto su
napadaji, neadekvatna prehrana, sekundarna osteopenija, itd. Intervencije za ova stanja Cesto su
antikonvulzivi, hranjenje kroz gastrostomu ili infuzija bisfosfonata. Ona poboljSavaju kvalitetu
zivota 1 nedvojbeno produljuju zivot, ali ne zaustavljaju napredovanje bolesti. U kategoriji 4
nalaze se ireverzibilna, ali neprogresivna LTC stanja neuroloska stanja kao $to su djeca koja su
dozivjela hipoksijsko-ishemijsku ozljedu mozga, kao i ona s kongenitalnom disgenezom mozga.

Sve dok ne pronademo nacine za izravni popravak ozlijedenog mozga, fokus skrbi za te osobe je

rjeSavanje simptoma i poboljSanje kvalitete Zivota.(2)



Tablica 1.1. Cetiri grupe djece sa stanjima opasnim po Zivot i stanjima koja skraéuju zivot, Together for
Short Lives and the Royal College of Pediatrics and Child Health

Kategorija 1

Stanja opasna po Zivot koja mogu biti izljeciva, ali lijeCenje se moze pokazati i
bezuspjesnim. U koliko lijeCenje ne uspije potrebno je osigurati pristup uslugama
palijativne skrbi, neovisno o vremenskom trajanju prijetnje zivotu. Kod dugoroc¢ne
remisije ili nakon uspjesnog kurativnog lijeenja viSe nema potrebe za uslugama
palijativne skrbi.

Primjeri maligne bolesti, zatajenje srca, zatajenje jetre, zatajenje bubrega,
transplantacija i djeca na dugotrajnoj mehanickoj ventilaciji

Kategorija 2

Stanja u kojima je prerana smrt neizbjezna koja mogu ukljucivati duga razdoblja
intenzivnog lijeCenja usmjerenog na bolest zbog produljenja zivota i moguénosti
sudjelovanja u normalnim aktivnostima. Djeca i mladi u ovoj kategoriji mogu biti
znatno onesposobljeni, ali dugi period imati razdoblje relativno dobrog zdravlja.

Primjeri cisti¢na fibroza, Duchenneova miSi¢na distrofija i SMA tipa 1 na ventilaciji.
*HIV na HAART-u

Kategorija 3

Progresivna stanja bez mogucnosti lijeCenja, gdje je lijeCenje iskljucivo palijativno i
obi¢no se proteze kroz dulji period.

Primjeri Battenove bolesti, mukopolisaharidoze i drugih teskih metabolickih stanja,
SMA tipa 1 bez ventilacije, HIV bez HAART-a.

Kategorija 4

Ireverzibilna, ali neprogresivna stanja koja uzrokuju tesku invalidnost koja dovode do
osjetljivosti na zdravlje, komplikacija i vjerojatnosti prerane smrti. Palijativna skrb
moze biti potrebna u bilo kojoj fazi bolesti te moze biti nepredvidivo i periodi¢no
potrebnija.

Primjeri teSka cerebralna paraliza, sloZeni nedostaci kao §to su ozljede mozga ili
ledne mozdine, kongenitalne infekcije (STORCH i Zika virusna infekcija), spina
bifida, TBC kraljeznice

Tablica ACT/RCPCH Categories - U.K. charity Together for Short Lives (previously ACT) and the Royal College of Pediatrics and Child Health
- Paediatric palliative care: Development and pilot study of a 'Directory’ of life-limiting conditions - Scientific Figure on ResearchGate. Available
from: https://www.researchgate.net/figure/ ACT-RCPCH-Categories-6_tbll 259316064 [accessed 13 May, 2024]

Od ostalih klasifikacija koristi se klasifikacija Canuck Place Children’s Hospice koja je

pedijatrijske palijativne pacijente svrstala u 7 kategorija bolesti. Podijeljeni su na maligna stanja,

primarna stanja CNS-a, biokemijske/metabolicke bolesti, neuromuskularne bolesti, sr¢ana i

pluéna stanja, zarazne i imunoloske bolesti te bolesti multiorganskog zatajenja zbog




kromosomske aneuploidije ili defekata gena. Ova klasifikacija se pokazala korisnom kao opisni

alat za otprilike 170 razlicitih bolesti.(2)

Slozena kroni¢na stanja (CCC) kategorizacija je od strane Medunarodne klasifikacije bolesti
(ICD) koje su Chris Feudtner i kolege razvili kako bi identificirali pacijente s "bilo kojim
medicinskim stanjem za koje se razumno moZze ocekivati da ¢e trajati najmanje 12 mjeseci (osim
dovoljno ozbiljno da zahtijeva specijalnu pedijatrijsku skrb i vjerojatno odredeno razdoblje
hospitalizacije u centru za tercijarnu skrb." Algoritam se moZze koristiti za identifikaciju djece s
odredenom CCC kategorijom ili za identifikaciju pacijenata s viSestrukim CCC kategorijama,
ukljucujuci: kardiovaskularne bolesti, neuroloske ili neuromuskularne bolesti, maligne bolesti,
kongenitalne ili genetske bolesti, respiratorne bolesti, bolesti novorodencadi, hematoloske ili
imunoloske bolesti, bubrezne bolesti, metabolicke bolesti, gastrointestinalne bolesti i

transplantacija organa.(2)



2. SVRHA RADA

U ovom radu predstavit ¢emo neke od kljuénih definicija u pedijatrijskoj palijativnoj skrbi i
podjelu palijativnih pedijatrijskih bolesnika, s detaljnijim opisom epidemiologije i klinicke slike

neonkoloskih palijativnih pedijatrijskih pacijenata.



3. PREGLED LITERATURE NA ZADANU TEMU

3.1. Opce teSkoce palijativne pedijatrije

Izmedu nacela i prakse upravljanja simptomima kod onkoloskih i neonkoloskih stanja vrlo su
sli¢na, s pojedinim razlikama koje su ¢esto kljucne za kvalitetnu skrb. lako su mnogi skloni
razmiSljati o pedijatrijskoj palijativnoj skrbi u kontekstu ovih pedijatrijskih onkoloskih i
progresivnih bolesti, u stvarnosti vec¢ina djece koja se upucuju na pedijatrijsku palijativnu skrb su
djeca sa sloZzenim kroni¢nim bolestima, ¢esto genetskim, metaboli¢kim ili neuroloskim
poremecajima s neizvjesnim putanjama bolesti. Mnoga od ove djece sa stanjima koja
ograni¢avaju zivot zive dulje nego §to su mogli u proslosti zahvaljujuci boljoj potpornoj njezi i
novim intervencijama. Kao rezultat toga, smjernice za pruzatelje usluga pedijatrije preporucuju
rano ukljucivanje palijativne skrbi uz upucivanje u vrijeme dijagnoze ozbiljne bolesti, tako da se
palijativna skrb moze pruziti kao dio paralelnog paketa s terapijama usmjerenim na bolest. Plan
skrbi za djecu s boles¢u koja potencijalno moze ograniciti zivot moZze se odvijati duz spektra koji
ukljucuje prevenciju, lijecenje, kurativne mjere ili intervencije koje produljuju Zivot u
kombinaciji s palijativnom skrbi. Zbog toga se ukljucenost u usluge palijativne skrbi moze s

vremenom promijeniti kako se ciljevi skrbi razvijaju.(7)

U palijativnoj skrbi najvaznije je olakSanje patnje. Izrazavanje fizickih simptoma, kao i
emocionalnih i duhovnih nevolja mijenja se i razvija tijekom razvoja u djetinjstvu. Svjetska
zdravstvena organizacija kao i nacionalna lije¢nicka udruZenja prepoznaju vaznost
interdisciplinarnog pristupa palijativnoj skrbi za rjeSavanje visestrukih podrucja nevolje
ukljucujuéi fizicku, emocionalnu, drustvenu i duhovnu podrSku. Unutar pedijatrijske palijativne

skrbi, interdisciplinarni pruzatelji usluga moraju biti u stanju uzeti u obzir razlike u nevolji u



djetinjstvu, ali 1 unutar konteksta obiteljske jedinice i pruziti podrsku obiteljima tijekom

pedijatrijske bolesti 1 nakon djetetove smrti.(7)

3.1.1. Simptomi

3.1.1.1. Bol

Prvi simptom koji je povezan s PPC je upravo bol. Bol je kompleksan fenomen koji ukljucuje
fizicke, emocionalne i psiholoske komponente. Djeca u palijativnoj skrbi cesto pate od
viSestrukih osnovnih stanja koja mogu prouzrokovati razli¢ite vrste boli. Vazno je razumjeti
kako djeca percipiraju bol, njihovo strahovanje od trenutne ili buduce boli, te kako interpretiraju
svoju bolest. Takoder, znacajno je pratiti njihovu patnju, obrambene mehanizme, nacine
suocavanja i stavove prema okolini. Holisticki model skrbi ukljucuje biopsihosocijalne aspekte
koji pomazu u cjelokupnom razumijevanju djetetove boli. Bol je definirana kao somatska
percepcija koja ukljucuje fizicki osjecaj, emocionalnu reakciju na prijetnju i neugodu povezanu s
njom. Na bol utjecu uvjerenja, paznja, o¢ekivanja i emocije, bilo da se javlja u kontroliranim

laboratorijskim uvjetima ili u situacijama fizi¢ke traume i emocionalnog stresa.(1)

Djeca s kompleksnim Zivotno ograni¢avaju¢im stanjima mogu dozivjeti razlicite vrste boli.
Akutna somatska bol koja nastaje uslijed ozljede tkiva, visceralnu bol povezanu s unutarnjim
organom, neuropatsku bol povezanu s oStecenjem zivaca i miSi¢nO-kostanu bol nastalu uslijed
problema s misi¢ima, kostima i zglobovima. Takoder, izloZena su riziku od komplikacija zbog

polifarmacije, $to ukljucuje nuspojave lijekova kao $to su glavobolje i kognitivni poremecaji.

Nacin na koji dijete percipira bol ovisi o dobi i razvoju. Djeca mlada od dvije godine nemaju

kapacitet da fizioloski ili psiholoski razumiju i nose se s boli, §to ih ostavlja bespomo¢nima. Tek

10



s 18 mjeseci djeca poc¢inju pokazivati gdje ih boli, a od 6 do 18 mjeseca pokazuje strah prema
bolnim situacijama ili znakove tuge ili ljutnje ako ih dozivi. Djeca do Sest godina, pak, mogu
opisati bol, ali njihova percepcija moze ukljucivati strah i osjecaj kazne. Djeca starija od Sest
godina pocinju shvacati uzro¢no-posljedi¢nu vezu izmedu boli i njenog uzroka te mogu bolje
opisati svoje iskustvo. Adolescent razumije da je bol posljedica fizickih 1 psihic¢kih uzroka. Bol,
kao 1 smrtonosnu bolest, dozivljavaju kao nepravdu i iskljucenje, Sto dovodi do osjecaja

napustenosti, a moZze se brzo razviti i depresija.(1)

Djetetova percepcija boli i sposobnost suocavanja s njom snazno su pod utjecajem emocionalnog
stanja, uvjerenja i podrske okoline. Djeca €esto ne izrazavaju svoju bol zbog straha od
zabrinutosti obitelji ili boravka u bolnici. Klju¢no je razumjeti i pratiti djetetove mehanizme

obrane i nacine suocavanja s boli kako bi se pruzila adekvatna podrska.

Lijecenje boli u pedijatrijskoj palijativnoj skrbi zahtijeva multimodalni pristup koji ukljucuje
farmakoloske intervencije (analgetici, opioidi, koanalgetici), fizioterapiju, radnu terapiju i
nefarmakoloske metode kao Sto su tehnike disanja, distrakcija i psiholoske usluge (kognitivno-
bihevioralna terapije). Uz to, vazno je obratiti pozornost na uzroke boli koji se mogu lako lijeciti,
poput displazije kuka, kroni¢nog zatvora ili loSe prilagodenih sustava sjedenja. U sluc¢ajevima
kada se ne pronade uzrok boli, potrebno je primijeniti pristup probira koji uzima u obzir tiha
stanja poput bubreznih kamenaca. Unato¢ ozbiljnom kognitivhom oSte¢enju, iskustvo boli kod
djece ostaje prisutno i zahtijeva paznju zdravstvenih djelatnika koji trebaju prepoznati i tretirati

bol na kraju zZivota koristeci Sirok raspon dostupnih opcija za lije¢enje (1).

3.1.1.2. Gastrointestinalni simptomi
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Gastrointestinalni trakt (GIT) je sloZzen organski sustav klju¢an za probavu i apsorpciju hrane te
izbacivanje otpadnih tvari. Medutim, lijeCenje osnovnih bolesti, uklju¢ujuci upotrebu opioida i
drugih analgetika, moze izazvati nuspojave u GIT-u. Na primjer, antikolinergici koji se koriste za
lije¢enje kolika mogu pogorsati kserostomiju (suhocu usta), dok opioidi mogu pogorsati

konstipaciju.(1)

Bolesti crijeva sve su ¢eS¢e medu djecom koja trebaju palijativnu skrb. Transplantacija
gastrointestinalnog trakta predstavlja veliki klinicki izazov zbog sloZenosti organa i potrebe za
kompleksnom imunosupresivnom terapijom. Iako je broj transplantacija jetre u porastu u
razvijenim zemljama, pedijatrijska transplantacija jetre cesto nije dostupna u slabije razvijenim
zemljama, gdje djeca s kronicnim bolestima jetre Cine znacajan dio populacije kojoj je potrebna

palijativna skrb.

Najces¢i gastrointestinalni simptomi kod djece s neonkoloSkim bolestima ukljucuju konstipaciju,

poteskoce s hranjenjem, otezano gutanje, regurgitaciju, proljev, mucninu i povracanje.

Konstipacija 1 poteskoce s hranjenjem su Cesti simptomi kod djece u palijativnoj skrbi. Lijecenje
konstipacije moze ukljucivati nefarmakoloske intervencije kao $to su masaza i promjena
prehrane, kao i1 farmakoloske intervencije. Netolerancija na hranu moze biti znak terminalnog

propadanja.(1,2)

Kod djece s neuroloskim poremecajima cesto se koristi umjetna enteralna prehrana. Ova djeca
mogu imati poteskoce s refluksom, odgodenim praznjenjem Zeluca i zatvorom. Umjetna
enteralna prehrana moze ukljucivati razli¢ite metode kao $to su nazogastricna sonda, zelu¢ana
sonda, gastrojejunostoma i jejunostoma. U nekim slucajevima moze biti potrebna potpuna

parenteralna prehrana, Sto zahtijeva srediSnji venski pristup i nosi odredene rizike.
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Intolerancija na hranu Cesta je kod pacijenata s uznapredovalom sr¢anom boles¢u, sto moze biti
rezultat crijevne opstrukcije zbog sréane kongestije ili crijevne ishemije. Titriranje terapija za
temeljnu sr¢anu fiziologiju moze pomoci, ali Cesto je potrebna prilagodba rezima hranjenja ili

potpuna parenteralna prehrana.(1)

Anoreksija i kaheksija su Cesti poremecaji hranjenja kod palijativnih pedijatrijskih bolesnika.
Kaheksija moze znacajno smanjiti kvalitetu Zivota djece, uzrokujuci gubitak miSi¢ne mase,

slabost i umor. Ovi simptomi mogu dovesti do diskriminacije i socijalne izolacije.

Gastroezofagealna refluksna bolest (GERB) Cesto se susrece u pedijatrijskoj palijativnoj skrbi,
uzrokujuci simptome kao §to su astma, rekurentna pneumonija, kroni¢ni kasalj, bol u prsima i
povracanje. GERB moze dovesti do visceralne hiperalgezije, stanja u kojem normalni podrazaji

uzrokuju znacajnu bol.

Povracanje i muc¢nina su Cesti simptomi koji mogu znacajno smanjiti kvalitetu zivota djece.
Nefarmakoloske terapije ukljucuju akupunkturu i promjene u prehrani, dok se farmakoloske

terapije sastoje od antiemetika.(1)

Proljev je Cest simptom koji moze dovesti do dehidracije, iritacije perianalnog podrucja i
pothranjenosti. Lijecenje proljeva ukljucuje hidrataciju, identifikaciju i uklanjanje uzroka te

farmakoloske intervencije kao §to je upotreba loperamida.

Gastrointestinalni simptomi kod pedijatrijskih pacijenata u palijativnoj skrbi mogu znacajno
utjecati na kvalitetu Zivota. Temeljita anamneza, promatranje simptoma i prilagodene
intervencije kljucni su za pruzanje adekvatne skrbi. Pored fizickih simptoma, vazno je uzeti u
obzir psihosocijalne i duhovne aspekte skrbi kako bi se poboljSala cjelokupna dobrobit djeteta 1

obitel;.
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3.1.1.3. Kardiorespiratorni simptomi

Kardiorespiratorni simptomi vazni su u pedijatrijskoj palijativnoj skrbi neonkoloskih bolesnika.
Simptom koji predstavlja veliku teskocu je gubitak daha kao krajnji stadij sr¢anog poremecaja i
problema s disanjem. Interdisciplinarni pristup lijecenju kardiorespiratornih oste¢enja kljucan je,
uzimajuci u obzir fizi¢ku, psiholosku, socijalnu i duhovnu dimenziju simptoma. Terapijski
pristup seze od nefarmakoloskih mjera do dugotrajne mehanicke ventilacije te mehanicke

cirkulacijske potpore.(1)

Dispneja 1 kaSalj uvijek su navedeni u prvih deset najces¢ih 1 najuznemirujucih simptoma u
pedijatrijska palijativna skrb za pacijente uznapredovale bolesti srca i drugih neonkoloskih
bolesti. U djece su razvijene ljestvice za odredivanje, poput Dalhousiejeve ljestvice dispneje.
Ove su ljestvice razvijene s verbalnom, kooperativnom djecom starijom od 8 godina, u
situacijama kao Sto su teska astma i cisti¢na fibroza. Nije razvijena sli¢na ljestvica za neverbalnu

djecu koja ne suraduju. (2)

Umor je dominantan simptom bolesti srca i diSnog sustava s progresivnom disfunkcijom
miokardijalnog ili miSi¢no-kostanog misica. Upravljanje simptomima, poput dispneje,

tahikardije i poboljSanja kvalitete sna, moze pomoc¢i u smanjenju ili upravljanju umorom.(1)

Otezano disanje, kasalj i otezano izlu¢ivanje sekreta predstavljaju znacajno opterec¢enje kako za
pacijente tako i za one koji ih njeguju. Uz njih se Cesto javljaju i hemoptiza i tahikardija koje

uzrokuju odredena stanja navedena u tablici uz ostale simptome.(vidi tablica 1.2.)

Uzrok Dispneja | Kasalj Hemoptiza | Tahikardija | IskaSljaj
Infekcija + + + +
Anemija +

Bol + +

Anksioznost +
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Slabost + + +
respiratornih
misica
Zatajenje srca + + +
Aritmija + +
Cijanoti¢na + +
sr¢ana bolest
Plasti¢ni + +
bronhitis (kod
sr¢ane bolesti
jedne
komore)
Plu¢ni edem + + +
Pleuralni ili + +
perikardijalni
izljev
Pneumotoraks +
Tumorska + + + +
masa
Opstrukcija + +
gornje Suplje
vene
Aspiracija + +
Refluks +
Otezano + +
gutanje
Poremecaj +
zgrusavanja
(pr.
hematoloski
maligniteti)
Tablica 1.2. Prilagodeno uz dopustenje Craig F. et al. (2015). Zbrinjavanje respiratornih
simptoma u pedijatrijskoj palijativnoj skrbi. Curr Opin Support Palliat Care. 9(3):217-25. DOLI:
10.1097/SPC.000000000000154.

Vazno je na vrijeme prepoznati pogorsanje tahikardije osobito kod bolesnika s uznapredovalom
sr¢anom bolescu. Pogorsanje moze biti posljedica sve ¢es¢ih aritmija, bilo novih ili recidiva
prethodno dijagnosticirane aritmije. LijeCenje aritmije treba biti pod strogim nadzorom njegovog
kardiologa zbog znacajnih negativnih posljedica na rad srca od strane antiaritmika. Osim toga,
tahikardija moze biti sekundarna u odnosu na bol opcenito ili moze biti simptom pogorSanja

ishemije miokarda. Bol u prsima se teSko moze diferencirati dijagnosti¢ki izmedu misi¢no-
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kostanih tegoba, simptoma tjeskobe ili povezanosti s ishemijom ili pogorSanjem zatajenja
miokarda. Ako se radi elektrokardiogram, vazno je usporediti s prethodnim studijama, budu¢i da
¢e mnogi pacijenti s pedijatrijskom sr¢anom bole$¢u imati abnormalnu poc¢etnu vrijednost.
Rjesavanje ovih simptoma vjerojatno je najbolje skrojeno uz vodstvo djetetovog kardiologa
specificnog za njihovu sr¢anu bolest. Bilo izravno zbog boli u prsima ili op¢enito zbog procesa
bolesti, djeca s uznapredovalom bolesti srca ¢esto imaju pojacane simptome boli pred kraj zivota

koje je potrebno lijeciti.(6)

Kardiorespiratorni simptomi savr$eno oslikavaju potrebu za visedimenzionalnim pristupom
upravljanju simptomima, usredotocenim na pacijentovo vlastito izvjes¢e o svom iskustvu. Odnos
izmedu objektivnih znakova i1 simptoma Cesto je los, a niz intervencija koje ukljucuju
farmakoloske, nefarmakoloske 1 psiholoske pristupe moraju biti dostupni kako bi se pruzila
najbolja podrska pacijentu. Specifi¢ni dokazi koji bi vodili pedijatrijsku kardiorespiratornu

palijativnu skrb uglavnom nedostaju, Sto ovo podrucje €ini vaznim za istrazivanje (1).
3.1.1.4. Neuroloski simptomi

Kod neonkoloskih pedijatrijskih palijativnih bolesnika posebno je vazno obratiti pozornost na

neuroloSke simptome.

Prvi medu njima su konvulzije. Bliska suradnja s djetetovim neurologom bit ¢e najbolji korak
prema odredivanju optimalnog plana za kontrolu samih konvulzija. Djeca se ¢esto suocavaju i s
distonijom koju je potrebno razlikovati od konvulzija, koje se u nekim slu¢ajevima mogu i
paralelno pojaviti. Dijagnostika nuzno mora ukljucivati EEG za procjenu i ocrtavanje pokreta

povezanih s konvulzijama i njihovo lijecenje. Dok lijeenje distonije moze ukljucivati
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miorelaksanse kao §to je baklofen, Cesto se pokuSavaju koristiti parasimpaticki inhibitori

(triheksifenidil), benzodiazepini 1 agonisti dopamina, ovisno o etiologiji stanja.(2)

Jedan od simptoma je i nedostatak uzbudenja gdje roditelji primijete da se dijete viSe ne ponasa
kao do tada ili da je manje interaktivno nego ina¢e. Mogu postojati mnogi uzroci koje treba
istraziti, ukljucujuci uvodenje novih lijekova, neuroloske promjene ili progresiju temeljne
bolesti, posebno za metabolickih bolesti skladiStenja. Uzrok moze biti povezan i s pojavom

depresije.(2)

RazdraZljivost moze biti sve ¢es¢i simptom prituzbe djeteta s pogorSanjem srcane funkcije ili
sr¢ane ishemije. Ciljane terapije za smanjenje simptoma kongestije ili podr§ku smanjenoj
funkciji miokarda mogu biti od koristi neko vrijeme, ali pred kraj Zivota, fokus na sedaciju,

anksioliticku terapiju i titraciju analgezije je vjerojatno prikladniji. (1)

Roditelji takoder prijavljuju disregulaciju temperature, posebno u odnosu na hladne i vruce
ekstremitete. Jedan od razloga zasto ruke 1 stopala mogu biti hladni je taj Sto djetetu mozda
nedostaje velika miSi¢na masa zbog neaktivnosti, $to rezultira smanjenom proizvodnjom topline.
Kada su ekstremiteti naizmjeni¢no vruci i hladni, etiologija moze biti centralna autonomna
disfunkcija.Kratkoroc¢no, korisne su jednostavne mjere za zastitu okoliSa, obra¢anje pozornosti

na hladne i vruce ruke i noge te mijenjanje odjece u skladu s tim. (2)

Drugi najces¢i simptom u nasem istrazivanju bila je disomnija. Poremecaji spavanja kod djece
mogu biti viSedimenzionalni i ukljuc¢uju probleme s odgodenim pocetkom, ¢estim budenjima s
fragmentiranim snom, neadekvatnim trajanjem sna i dnevnom pospanoscu (tzv. “preokret dan-
no¢”’). Mogu predstavljati veliki izazov za zdravlje djeteta i opcu dobrobit obitelji. Vrlo su Cesti u

djece s neuroloskim stanjima, a obuhvacaju veliki broj djece pracene u PPC. Postoje mnogi
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potencijalni uzroci koje treba uzeti u obzir u procjeni ukljucujuci fizicka zdravstvena stanja kao
Sto je opstrukcija gornjih diSnih putova, loSe lijecena bol koja dovodi do losSeg sna 1 Cimbenici
okolisa. Dobro je poznato da neka stanja, kao Sto su Rettov sindrom 1 mukopolisaharidoza tipa

II1, imaju poremecaje spavanja, vjerojatno na primarnoj neuroloskoj osnovi. (2)

Kod lijecenja disomnije potrebno je utjecati na okoli$ i ponaSanje, npr. strukturiranom rutinom
odlaska na spavanje, mracne i tihe sobe te izbjegavanje stimulacije videozapisima prije spavanja.
Postoje i preporuke za koristenje melatonina koji pomaze u pocetku sna, ali skra¢uje ukupno
trajanje te se preporuca dugodjelujuc¢i melatonin. Ostali lijekovi koji se koriste su Siroki raspon
lijekova sa sedativnim u¢inkom kao §to su antihistaminici, kloral hidrat i benzodiazepini.
Kljucno pri terapiji disomnije je 1 podrSka obitelji, posebno pomo¢ noéne medicinske sestre ili

dadilje.(2)
3.1.2. Emocionalna podrska

Emocionalna podrska oboljelom djetetu je odgovornost pedijatrijske palijativne skrbi. U tom
pogledu nema razlike izmedu djece oboljele od raka i one s dijagnozom koja nije vezana uz rak.
U obje situacije raspon usluga mora biti opSiran. Potreban je kapacitet za pruzanje mnogo
razli¢itih modaliteta prilagodenih dobi, razvojnom kapacitetu 1 preferencijama djeteta/mladih.
KoriSteni modaliteti ukljucuju terapiju temeljenu na igri, umjetnic¢ku terapiju, glazbenu terapiju i

standardne pristupe temeljene na razgovoru kao $to je kognitivno-bihevioralna terapija.(2)

Problemi mentalnog zdravlja medu djecom i mladima znacajan su i rastu¢i javnozdravstveni
problem, a ¢ak i vece stope problema mentalnog zdravlja i psiholoskih izazova mogu se povezati

sa stanjima koja ograni¢avaju Zivot (9).
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Samo zato Sto je dijete vrlo mlado ili neverbalno, pogresno je pretpostaviti da ono ne dozivljava
osjecaje kojima se treba pozabaviti. Mnogi roditelji neverbalne djece daju dosljedne opise
djetetovog razumijevanja koji obi¢no nadilaze ono Sto ¢e kratko promatranje u klinici pokazati
klinicaru. Dugotrajna interakcija i promatranje djeteta od strane medicinskih sestara, fizikalnih 1
radnih terapeuta i drugih u pravilu potvrduje procjenu roditelja. Stoga je vazno preuzeti vodstvo
od roditelja 1 razviti strategiju za rjeSavanje djetetove depresije, tjeskobe i strahova, bez obzira na

percipiranu razvojnu fazu. (2)

Klju¢na je mo¢ slusanja i dobre vjesStine komunikacije. Potreban je rad unutar granica palijativne
skrbi koje Cesto ne mogu biti jasno odredene. Ljudi se trebaju povezati kako na ljudskoj, tako i
na profesionalnoj razini, a kvaliteta odnosa kljuc¢ni je ¢imbenik. Znacajni razgovori mogu se
odvijati u Setnji vrtom ili kroz pravljenje kolaca u kuhinji. Visoka razina samosvijesti klju¢na je
u tim situacijama, tako da je stru¢njak sposoban postivati i cijeniti granice, a da pritom nije njima

kruto vezan. Nuzno je uzdrzavati dijete i njegovu obitelj bez previse uplitanja.(1)

Temeljni aspekt rada u pedijatrijskoj palijativnoj skrbi je olakSavanje i podrzavanje optimalne
komunikacije izmedu djece i roditelja. Djeci je potrebno uvjeravanje i podrska roditelja u isto
vrijeme kao iskrena i suosje¢ajna komunikacija. Dio posla stru¢njaka je omoguciti obiteljima
voditi ove znacajne razgovore sa svojom djecom, rade¢i na osnazivanju roditelja. Vazno je
prepoznati izazove s kojima se suocavaju obitelji i pomo¢i im razrijesiti ih. Mnogi roditelji su
jako nesigurni te im je potrebna podrska stru¢njaka. S druge strane, sama djeca su obi¢no tisa i
svjesnija nego Sto to daju do znanja svojim roditeljima. Kada su djeca izostavljena iz razgovora,
to se obicno radi s dobrom namjerom, s roditeljem koji Zeli zastititi svoje dijete od tjeskobe ili
gubitka nade. Medutim, sve je viSe dokaza da su osjetljive, pravovremene i dobi primjerene

informacije koje dijete dobije od onih s kojima vjeruje korisne i za dijete i za njegovu obitel;.
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Nema dokaza da ukljucivanje djece u osjetljive 1 pravovremene rasprave stvara znacajne
probleme, nego da uskra¢ivanje informacija moze dovesti do zbunjenosti, frustracije, nevolje i

ljutnje.(12)
3.1.3. Socijalna podrska

Pruzanje pedijatrijske palijativne skrbi ne odnosi se samo na brigu o bolesnom djetetu, vec¢ i na
podrsku cijeloj obitelji, ukljucujuci roditelje, bracu i sestre, bake 1 djedove, te druge Clanove Sire
obitelji. Obitelji se suoCavaju s emocionalnim izazovima kao §to su anksioznost, depresija i
krivnja, kao i s prakti¢nim problemima svakodnevnog zivota koji su komplicirani zbog djetetova

stanja opasnog po zivot.(2)

Kvalificirana psihosocijalna podrska je klju¢na za obitelji koje se suocCavaju s krajem zivota
djeteta. Dokazi sugeriraju da dobra komunikacija i kontinuitet skrbi sa zdravstvenim radnicima

poboljsavaju sposobnost roditelja da prebrode tugu 1 adaptiraju se na gubitak djeteta.(1)

Braca i sestre Cesto su zanemareni u skrbi, iako i oni prolaze kroz emocionalne izazove
suocavanja s boles¢u svog brata ili sestre. Vazno je priznati njihove reakcije 1 pruziti im podrsku
kroz razli¢ite resurse kao $to su ¢lanovi Sire obitelji, prijatelji, Skola i vjerske skupine. Ove
dodatne podrske mogu pomo¢i braci i sestrama da se nose s teSkim emocijama i osje¢ajem

zbunjenosti.(1)

Djeca s onkoloskim dijagnozama Cesto dobivaju sveobuhvatnu palijativnu skrb koja ukljucuje
podrsku cijeloj obitelji. Roditelji imaju koristi od usluga mentalnog zdravlja za sebe i bracu i
sestre, te od podrske kroz aktivnosti kao Sto su kampovi i zajednicka iskustva s drugim
obiteljima. Postojanje prepoznatljivog stanja kao $to je rak moze olak3ati drustveno

razumijevanje i podrsku. Za djecu s rijetkim ili nedijagnosticiranim stanjima, obitelji se esto
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suocavaju s izolacijom i nedostatkom podrske. Ove obitelji mogu imati problema s
objasnjavanjem situacije drugima, Sto dodatno povecava osjec¢aj izolacije. Zdravstveni sustav
ponekad ne pruza adekvatnu podrsku zbog nepoznavanja stanja, §to moze dodatno otezati

situaciju obiteljima.(1)

Pedijatrijski palijativni timovi, sa svojom stru¢nosti u upravljanju simptomima i pristupom
usmjerenim na obitelj, mogu biti klju¢ni u podrsci obiteljima djece s rijetkim ili
nedijagnosticiranim stanjima. Ovi timovi mogu sluziti kao "lije¢nicki dom" za obitelji, pruzajuci
kontinuiranu i sveobuhvatnu skrb. Cak i kada resursi nisu dovoljno dostupni, mogu biti vrijedni

kao savjetnici primarnim timovima koji skrbe o ovoj djeci.(2)

Psihosocijalna podrSka obiteljima u pedijatrijskoj palijativnoj skrbi je klju¢na za njihovo
emocionalno i prakti¢no blagostanje. Uklju¢ivanje svih ¢lanova obitelji u proces skrbi, priznanje
njihovih reakcija i pruzanje adekvatnih resursa i podrske mogu znacajno poboljsati kvalitetu

zivota cijele obitelji suoCene s krajem zivota djeteta.
3.1.4. Duhovna podrska

Duhovnost pomaze obiteljima racionalizirati sloZene situacije i donijeti tesSke odluke o zivotu 1
smrti. Duhovnost moze pruziti utjehu, potvrditi odluke, odrzati nadu i pomo¢i obiteljima da se
nose s gubitkom. Zdravstveni djelatnici trebali bi priznati vaznost duhovnosti u odlukama koje
obitelji donose za svoju djecu, osiguravajuci da podrze roditelje na odgovarajuci nacin bez
izravnog ispitivanja o njihovim vjerovanjima. U rastu¢em multikulturalnom drustvu, pruzatelji
zdravstvenih usluga suocavaju se s izazovom pruzanja odgovarajuce skrbi pojedincima razli¢itih
kulturnih pozadina, uvjerenja, jezika i sustava vrijednosti. Ovi izazovi su posebno izrazeni kada

je potrebna njega na kraju zivota tijekom djetinjstva.(13,14)
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Djeca razvijaju vlastito razumijevanje duhovnosti kroz razliCite faze odrastanja. Adolescenti
mogu vidjeti svoju bolest kao "Bozju kaznu", dok mlada djeca mogu imati mastovite i magic¢ne
predodZzbe poput "andela". Vazno je razumjeti i podrzati ove razlicite perspektive u pruzanju

palijativne skrbi.(13)

Religijsko suocavanje igra klju¢nu ulogu u mentalnom zdravlju roditelja djece koja primaju
palijativnu skrb. Roditelji ¢esto koriste religiju i duhovnost za podrsku, mir, utjehu i moralno
vodstvo. Molitva, ¢itanje Biblije i sudjelovanje u vjerskim zajednicama ¢esto pomazu roditeljima
da se nose s teskim situacijama. Duhovnost takoder pomaze roditeljima odrzati povezanost s
djetetom nakon njegove smrti. Roditelji mogu osjecati prisutnost djeteta kroz razlicite oblike
slika ili vjerovanja u zivot nakon smrti. Zdravstveni radnici moraju biti svjesni tih osjecaja 1
pruziti podrsku roditeljima u njihovoj tuzi. Takoder moraju biti otvoreni prema konceptima ¢uda.
Iako neki smatraju da to umanjuje njihovu sposobnost predvidanja, vazno je odrzavati
terapeutski savez s obiteljima. Poricanje moguénosti cuda moze dovesti do raspada odnosa

izmedu tima i obitelji. (13, 15)

Kulturoloske pristranosti mogu utjecati na pruzanje adekvatne palijativne skrbi. Zdravstveni
radnici odredene vjere mogu bolje razumjeti sustav vjerovanja obitelji iste vjere, dok razlike u
vjerovanjima mogu predstavljati prepreku. Gotovo polovica zdravstvenih radnika smatra

kulturoloske razlike znacajnom preprekom u pruzanju adekvatne skrbi.(13)

Uvodenje programa edukacije o duhovnosti za zdravstvene radnike moze pomo¢i u boljom
razumijevanju i podrsci obiteljima. Prije razgovora o osjetljivim temama, kao $to su donacija
organa ili obdukcija, vazno je razumjeti kulturoloSka uvjerenja roditelja. Otvoren i osjetljiv

razgovor kljucan je za pruzanje adekvatne podrske obiteljima.(13)
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Pruzanje palijativne skrbi u multikulturalnom drustvu zahtijeva razumijevanje 1 poStovanje
razli¢itih duhovnih i kulturnih uvjerenja obitelji. Zdravstveni radnici moraju biti osjetljivi na
duhovne potrebe obitelji, podrzavati ih u donosenju teskih odluka, te osigurati otvorenu i
suosjecajnu komunikaciju. Edukacija o duhovnosti i1 kulturoloskim razlikama moze poboljsati

kvalitetu skrbi i pomoci obiteljima da se nose s teskim situacijama.

3.2. Subspecijalisticke teSkoce pedijatrijske palijativne skrbi

Dokazano je da subspecijalisticke PPC konzultacije imaju pozitivne ucinke u razlicitim
pedijatrijskim bolesnim stanjima. Nakon toga, vrijednost rane primarne i subspecijalisticke PPC
dokazana je u nekim specificnim populacijama pedijatrijskih bolesti, ukljucujué¢i kardiologiju,
neurologiju, pulmologiju, nefrologiju, endokrinologiju, gastroenterologiju i1 infektologiju. U
svakom od ovih bolesnih stanja PPC se pokazao pozeljnim, korisnim za pacijente 1 obitelji 1 sve

vise integriran kao standard skrbi.(1)
3.2.1. Kardiologija

Opc¢e mjere za pedijatrijske bolesnike sa sr€anim poremecajima su ispravljanje reverzibilnih

stanja, osiguravanje odgovarajuce prehrane te promicanje zdrave i sigurne tjelovjezbe.

Prvi korak je identificiranje i lijeCenje stanja koja mogu pogorsati sr¢anu funkciju. Takva
reverzibilna stanja su nedostatak zeljeza i anemija, hipertenzija, zatajenje bubrega, acidoza,
pretilost ili pothranjenost, respiratorni poremecaji, poremecaji Stitnjace (hipo- ili hipertireoza) i
insuficijencija nadbubrezne zlijezde. Pedijatrijski pacijenti sa srCanim bolestima ¢esto imaju
dodatne zdravstvene probleme koji mogu pogorsati sr¢anu disfunkciju. Potrebno je detaljno
pracenje krvnog tlaka i renalne funkcije, pracenje i korekcija nutritivnog statusa uz redovite

pretrage za otkrivanje hormonalnih disbalansa.
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Zatajenje srca kod djece moze biti posljedica strukturnih ili funkcionalnih poremecaja srca.
LijeCenje ovisi o uzroku i stadiju bolesti te ukljucuje ranu integraciju palijativne skrbi te
utvrdivanje specificnog uzroka kako bi se usmjerila terapija. Skrb se usmjeruje na smanjenje
simptoma, smanjenje rizika od hospitalizacije, usporavanje napredovanja bolesti, poboljSanje
prezivljenja i kvalitete zivota. U slucaju teske kardiorespiratorne kompromitacije kao Sto su Sok
ili prijeteci sr€ani zastoj, potrebno je hitno lijeCenje za osiguravanje odgovarajuce perfuziju. Za
djecu s uznapredovalim zatajenjem srca, upotreba mehanickih uredaja moze biti neophodna
ekstrakorporalna membranska oksigenacija (ECMO) koja se koristi akutno 1 u intenzivnoj njezi.
Koriste se takoder ventrikularni pomo¢ni uredaji (VAD) ili totalno umjetno srce (TAH) kod
pacijenata s teSkom sr¢anom insuficijencijom. Rana integracija palijativne skrbi pomaze u
smanjenju anksioznosti, poboljSanju kontrole simptoma i donosenju informiranih odluka.
Podrska u prihvacanju stanja i pripremi za moguénost smrti omogucuje bolju pripremu obitel;ji i
pacijenata za sve ishode. Palijativna skrb se integrira s intenzivnhom njegom, pruzajuci
koherentnu strategiju lijeCenja. Klinicarima je potrebna obuka za planiranje skrbi unaprijed 1
rjeSavanje problema kvalitete zivota i kraja zivota jer se ¢esto medusobno ne slazu o skrbi istog
pacijenta. Kljuc¢no je i razumijevanje uloga specijalistickih timova za palijativnu skrb 1
ukljucivanje istih prema potrebama pacijenta. Napredak u dijagnozi i lijeCenju kongenitalnih
sr¢anih bolesti znac¢ajno je povecao prezivljenje djece. Rana i kontinuirana palijativna skrb
omogucava bolju podrsku pacijentima i njihovim obiteljima, poboljSava kontrolu simptoma i
donosenje informiranih odluka te pruza temelj za prihvacanje i pripremu za sve ishode. Sve veci
broj pacijenata s teSkom prirodenom sréanom boleSc¢u prezivljava kasno djetinjstvo i dalje.

Ranija integracija palijativne skrbi omogucuje jacu podrsku djeci i njihovim obiteljima, bolju
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kontrolu simptoma i bolje informirano donosenje odluka, kao i pomo¢ obiteljima da prihvate

stanje, planiraju skrb te se pripreme za mogucénost smrti.(16, 21)

Prenatalna dijagnoza sindroma hipoplasticnog lijevog srca (HLHS) omogucava planiranje
lijecenja u specijaliziranim centrima. Prenatalno savjetovanje ukljucuje obiteljsku anamnezu i
odluke o lijeenju, ukljucuju¢i moguénost fetalne intervencije. Postnatalno savjetovanje
obuhvacda planiranje kirurSke palijativne skrbi i moguce ishode. Vecina roditelja odabire kirursku
palijativu, dok neki biraju mjere utjehe, posebno u slucaju drugih komorbiditeta. Zahvaljujuci
suvremenim medicinskim i kirurskim intervencijama, SestogodiSnje stope prezivljavanja
znacajno su poboljsane, a dugorocno prezivljavanje za djecu koja prezive do 12 mjeseci iznosi
oko 90 %. Medutim, postoje zna€ajni rizici od neurorazvojnih poremecaja, trombotickih
komplikacija i drugih problema. Pocetno lijeCenje osigurava sistemsku perfuziju i prohodnost
duktusa arteriosusa, nakon ¢ega slijedi kirurSka palijativa u tri stupnja: Norwoodov postupak u
prvom tjednu zivota, Glennov postupak u dobi od 4-6 mjeseci, i Fontaneov postupak u dobi od 2-
5 godina. Djeca s HLHS-om trebaju razvojnu evaluaciju i ranu intervenciju zbog visokog rizika

od zastoja u razvoju.(19)

Jo§ jedno urodena anomalija koje zahvaca srca je tetralogija Fallot. Tetralogija Fallot je sr¢ana
mana koja obuhvaca Cetiri specifi¢na oSte¢enja srca: suzenje izlaznog trakta desne klijetke,
ventrikularni septalni defekt (VSD), devijaciju aorte udesno preko VSD-a te zadebljanje zida
desne klijetke. Potreba za medicinskom intervencijom ovisi o stupnju opstrukcije izlaznog trakta
desne klijetke. Pacijenti s teSkom opstrukcijom imaju neadekvatan pluéni protok i tesku cijanozu
te zahtijevaju hitnu terapiju. Umjereni slucajevi dolaze na klini¢ku evaluaciju zbog sr¢anog
Suma. Neka dojencad s tetralogijom Fallot trebaju ranu kirursku ili transkatetersku palijativau

intervenciju kako bi se osigurao stabilan pluéni krvotok prije potpunog popravka. Tradicionalno
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se provodio kirurski sustavno-pluéni spoj, no transkateterske intervencije poput stenta duktusa
arteriosusa postaju popularne alternative. Indikacije za ranu palijativnu intervenciju ukljucuju
tesku opstrukciju izlaznog trakta desne klijetke, premalenu dojencad za potpuni popravak,
medicinski otporne teske hipercijanoti¢ne napade, komplikacije koronarnih arterija te hipoplaziju
pluéne arterije. Palijativni Santovi, kao S$to su modificirani Blalock-Thomas-Taussigov Sant
(mBTTS), postaju atraktivne alternative za neonatalnu palijativnu skrb. Bez operacije, pacijenti s
tetralogijom Fallot imaju loSu stopu prezivljenja, dok kirurSke intervencije znacajno poboljSavaju
dugorocno prezivljenje. Napredak u kirurSkim tehnikama znatno je poboljSao ishode za ove

pacijente. (20)

Edwardsov sindrom i Patauov sindrom imaju visoku stopu mortaliteta i zastoj u neuroloskom
razvoju, s teSkim kognitivnim 1 motorickim promjenama. Vise od 80 % slucajeva moze
predstavljati sr€ane bolesti kao Sto su abnormalni septum 1 otvoren ductus arteriosus. Ukupno
prezivljenje djece s ovim sindromima je manje od 15 dana, a ve¢ina umire prije prve godine
zivota. Ovi su sindromi opisivani kao stanja opasna po zivot, a isklju¢iva palijativna skrb bila je
jedino moguce lijeCenje. Medutim, to se postupno mijenja. Invazivni postupci poput
traheostomije 1 postavljanja gastrostome s vremenom su se povecali, kao 1 indikacije za
operacije. Studije su pokazale povecanje stope prezivljavanja nakon druge godine Zivota, a vise
od pola osoba koje prezive viSe od Sest mjeseci zive vise od deset godina, posebno kada se
sr¢ane abnormalnosti kirurski isprave. Dakle, palijativna skrb mozda vise nije jedini tretman, ve¢
je inace povezana s kurativnim lijeCenjem, uskladujuci ga s ciljevima obitelji i potrebama
pacijenata. S jedne strane, palijativna ili korekcijska operacija za urodenu sréanu bolest kod
djece s T13 ili T18 moze omoguciti obiteljima da odvedu svoju djecu ku¢i, $to je mnogima od

njih cilj. S druge strane, studije su pokazale da doista postoji viSa stopa smrtnosti dojencadi s
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T13 1 T18 nego u ostaloj populaciji koja je podvrgnuta operaciji, uz komplikacije i druge
komorbiditete predstavljen nakon kirur§kog zahvata. Druga eticka pitanja kao Sto je kvaliteta
zivota nakon operacije, potencijal pruzanja nerealnih ocekivanja za obitelji i rizik od nepravilne
raspodjele vremena i resursa takoder se moraju uzeti u obzir. Stoga je vazno znati stvarno
trenutno stanje u pogledu broja bolesnika s tim sindromima koji se podvrgavaju operacijama,
njihove ishode i ¢cimbenike koji utjecu na postoperativnu prognozu, kako bi se mogle osmisliti

smjernice koje ¢e pomoc¢i zdravstvenim timovima i obiteljima u provodenju lijecenja.(27)

Downov sindrom (DS), ili trisomija 21, najcesca je kromosomska abnormalnost kod Zivorodene
djece. Karakteriziraju ga dismorfne karakteristike, oslabljene intelektualne sposobnosti, razliciti
sr¢ani septalni defekti, nizak rast 1 skraceni Zivotni vijek. Osobe s DS-om ¢esto zive do 60
godina, pri cemu muskarci obicno zive nesto duze od Zena. Smrtnost u djetinjstvu najcesce je
povezana s urodenim sr¢anim greskama ili leukemijom. Osim kognitivnih izazova, drugi Cesti
medicinski problemi ukljucuju ostecenje sluha, kataraktu, apneju za vrijeme spavanja, dentalne
probleme, urodene sr¢ane defekte, disfunkciju Stitnjace, napadaje, artroze, osteoporozu, kroni¢ni
zatvor, GERB, inkontinenciju, kongenitalnu dislokaciju kuka, potesko¢e u ponasanju te
ponavljajuce respiratorne infekcije. Parcijalni ili tonicko-klonicki napadaji najcesci su u prvoj
godini Zivota, §to moze znacajno utjecati na funkcionalnost pacijenta nakon njihove pojave.
Upravljanje simptomima u osoba s Downovim sindromom ukljucuje rutinske principe uzimajuci
u obzir komunikacijske ogranic¢enja koja mogu otezati cjelovitu procjenu stanja. Vazno je
pazljivo upravljati lijekovima, jer njihova primjena moze poboljsati ili pogorsati zdravstvene
probleme. Psihosocijalni aspekti uklju¢uju vazne komponente poput komunikacije,
samozbrinjavanja, upravljanja emocijama i obiteljskih dinamika. Jedinstveni problemi, poput

donosenja odluka o kraju Zivota, takoder mogu biti izazovni za obitelji i skrbnike osoba s
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Downovim sindromom. Potrebno je rano rjeSavanje pitanja skrbnistva i planiranja njege.

Prognoza za osobe s Downovim sindromom bitno se razlikuje od op¢e populacije.(29)
3.2.2. Pulmologija

Glavna dijagnoza s kojom se PPC obic¢no susrecu u podruc¢ju pulmologije je cisti¢na fibroza.
Cisti¢na fibroza (CF) uzrokovana je nasljednim genetskim mutacijama koje uzrokuju
proizvodnju gustog, zilavog sekreta koji zacepljuju izvodne strukture pluca i drugih organe. Ona
spada pod kategoriju 2 pedijatrijskih bolesti po kategorizaciji TfSL i Royal Collage of Pediatrics
and Child Health. Najdominantniji simptomi cisti¢ne fibroze su pulmoloske prirode poput
ucestalog kaslja, problema s disanjem 1 infekcija diSnih putova. Ostali simptomi su mekonijski
ileus u novorodencadi, sporo dobivanje tjelesne tezine u dojencadi, kroni¢ne infekcije sinusa,
zatvor i problemi s crijevima, dehidracija uz prekomjerno znojenje, usporen rast i odgodeni
pubertet. s novim lije¢enjima i skrbi, ljudi s CF mogu zivjeti dulje i ispunjenije zivote. PPC je
vazan dio skrbi za pacijente koji boluju od cisti¢ne fibroze i moze pomoc¢i u ublazavanju tereta
bolesti za pacijente i obitelji. Osobe koje imaju CF i ¢lanovi njihove obitelji trebali bi razgovarati
sa svojim lije¢nikom i timom za njegu o njihovoj prognozi i vrstama lijeCenja koje Zele dobiti.
Te su rasprave posebno vazne za pacijente ¢ija se plu¢na funkcija pogorsava. Jedna od rasprava
je 1 opcija lijecenja o transplantaciji plu¢a. Vecina pedijatrijskih pacijenata s CF koji se
suocCavaju s krajem zivota su stariji adolescenti koji su odgovorni i obi¢no sposobni donijeti
samostalnu odluku. Kada agresivni tretmani viSe ne pomazu, moguci su terapijski postupci
kojima je cilj ublaziti samo simptome. Nova istrazivanja pokazuju da PPC znacajno moze
poboljsati simptome i kvalitetu zivota kod pacijenata s CF te bi se trebao rutinski integrirati u

standardnu skrb za cisti¢nu fibrozu.(24)
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3.2.3. Nefrologija

Unato¢ napretku u lijeCenju pedijatrijske bubrezne bolesti, djeca s kronicnom bubreznom bolesti
(KBB) suocavaju se sa skra¢enim zivotnim vijekom, smanjenom kvalitetom Zivota i znac¢ajnim
patnjama. Velika je potreba za integracijom palijativne skrbi kako bi se poboljsali Zivoti djece s
KBB i njihovih obitelji, no njezina primjena je ogranicena. Zdravstvene organizacije preporucuju
rutinsku palijativnu skrb od trenutka dijagnoze, no ¢esto dolazi do nedovoljnog prepoznavanja
teSkoca i slabe uporabe palijativne skrbi. Lije¢enje KBB ukljucuje dijalizu i transplaNtaciju uz
koje je postupke takoder provoditi PPC zbog slozenosti bolesti i teSkoca pacijenta i obitelju.
KBB utjece na kvalitetu Zivota pacijenata, mentalno zdravlje i uzrokuje probleme kao $to su
disomnija i bol. Takoder, negativno utjece na bracu, sestre i roditelje, povecavajuéi stope
depresije i anksioznosti. Potrebno je ciljano donoSenje odluka koje ukljucuje pacijente, roditelje i

klinicare kako bi se smanjila patnja i poboljsala skrb za djecu s KBB.(8,9,10)
3.2.4. Gastroenterologija

Zatajenje crijeva nastaje kada apsorpcija hranjivih tvari vise nije dovoljna za odrzavanje zZivota.
Djeca s LLC cesto umiru zbog zatajenja crijeva, uz rekurentne infekcije prsnog kosa i tesko
izljeCive napadaje. Najces¢i uzrok je sindrom kratkog crijeva nakon operacije nekrotizirajuc¢eg
enterokolitisa, a drugi uzroci ukljucuju kongenitalne abnormalnosti i poremecaje pokretljivosti
crijeva. Simptomi zatajenja crijeva su nadutost, mucnina, proljev, letargija, anoreksija i
konvulzije. Lijecenje ukljucuje enteralnu prehranu, parenteralnu prehranu, kirurS§ku operaciju ili
transplantaciju crijeva. Kada je parenteralna prehrana nedostupna, fokus je na upravljanju

simptomima. Palijativna skrb se preporucuje za pacijente s dodatnim ozbiljnim komorbiditetima,
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osobito u okruzenjima s ograni¢enim resursima, kako bi se ublazila patnja i pruzila podrska

pacijentima i njihovim obiteljima.(1)
3.2.5. Neurologija

Ovdje ¢emo navesti brojna specifi¢na neuroloska i neuromuskularna stanja s kojima se PPC
timovi obi¢no susre¢u. Oni ilustriraju brzo razvijajucu skrb koju mnoga od te djece primaju

zahvaljujuci novim terapijama i promjenama u primjeni lijecenja.

Neuroloska i neuromuskularna stanja koja ogranicavaju zivot ¢esto se razvijaju sporo, uz
znacajno opterecenje simptomima i visoki stupanj funkcionalnog i kognitivnog ostecenja. Rano
zapocinjanje neuropalijativne skrbi kljucno je za osiguravanje skrbi usmjerene na pacijenta,
omogucujuci pacijentu da sudjeluje u donosenju odluka dok jo§ moze u¢inkovito komunicirati.

To pomaze u smanjenju psiholoskog stresa za obitelj 1 njegovatelje.(32)

Mnogi neuroloski poremecaji dijagnosticiraju se u perinatalnom razdoblju, pa je rana fetalna i
neonatalna PPC vazna. Tehnoloski napredak omogucio je rano prepoznavanje tih poremecaja, a
rani kontakt s neuropalijativnim timovima moZe uspostaviti povjerenje izmedu obitelji i
zdravstvenog tima. Prognosti¢ka nesigurnost ¢esto postoji zbog nepoznatih uzroka ili vremena
neuroloskih ozljeda i nedostatka biomarkera za njihovu tezinu. Neuropalijativna skrb ukljucuje
pomo¢ obiteljima u razumijevanju prognoze i donoSenju informiranih odluka. Multidisciplinarni
pristup, ukljucujuci neurologe, neonatologe, kliniare za palijativnu skrb, duhovnike i socijalne
radnike, osigurava postivanje obiteljskih vrijednosti u svim donesenim odlukama.
Neuropalijativni timovi igraju kljuénu ulogu u upravljanju boli i simptomima kako bi se

promicala ugoda djeteta i smanjio roditeljski stres. Interdisciplinarni pristup balansira upravljanje
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simptomima i nuspojavama lijekova, pruzaju¢i dugoro¢nu, prilagodenu podrsku dojencadi s

neuroloskim stanjima i njihovim obiteljima.(34)

Stecene ozljede mozga kod djece mogu biti uzrokovane raznim faktorima, ukljucujuéi traumu,
hipoksiju/ishemiju, infekcije srediSnjeg ziv€anog sustava, metabolicke poremecaje, tumore i
vaskularne abnormalnosti. Najces¢i uzrok ovih ozljeda su prometne nesrece. Ishod za djecu s
traumatskom ozljedom mozga ovisi o prirodi ozljede, kvaliteti posttraumatske skrbi i
¢imbenicima koji su postojali prije ozljede. Ocekivanja i pitanja vezana uz razvojne i
zdravstvene ishode (npr. hoce li dijete hodati, govoriti, funkcionirati samostalno) su Cesta, a nada
moze biti kljucan alat za uskladivanje pruzatelja usluga i obitelji tijekom ovih teskih razdoblja.
Potreba za palijativnom skrbi Cesto se javlja kada dijete vise nema koristi od daljnjih
intervencija, a bolnice sve viSe uvode protokole za odredivanje mozdane smrti i povlacenje
intervencija. Bol je veliki izazov za klini¢are koji skrbe o djeci s teSkim neuroloskim

oStecenjima, posebno ako su djeca neverbalna, $to otezava identifikaciju boli.(1)

Djeca s teSkim neuroloskim oste¢enjima ¢ine veliku veéinu pacijenata o kojima skrbi veéina
palijativnih timova, a oko 40 % pacijenata u pedijatrijskim palijativnim timovima ima teska
neuroloska oste¢enja (SNI). Ova djeca Cesto trebaju koordinaciju skrbi i simptomatsko lijecenje
od vise subspecijalista, kuénu njegu i razvojne usluge kroz Skolske ili druStvene programe.
Akutni planovi skrbi mogu se razvijati prema pojavi simptoma, ukljucujuéi nefarmakoloske
intervencije poput vodenih slika, molitve, meditacije, pripovijedanja, glazbene i umjetnicke
terapije. Roditelji ¢esto igraju klju¢nu ulogu u prepoznavanju strategija udobnosti, a pomocna
oprema moze minimizirati bol zbog polozaja. Djeca sa SNI takoder su izloZena riziku od
autonomne disfunkcije, poznate kao disautonomija, koja ukljucuje simptome poput tahikardije,

hipertermije, bljedila, povracanja, poremecaja motiliteta crijeva i drugih autonomnih disfunkcija.
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LijeCenje disautonomije je minimalno istrazeno, ali mogu se koristiti ciproheptadin i gabapentin

ili pregabalin.(1)

Najcesce dijagnoze u palijativnoj skrbi ukljucuju genetska i kongenitalna stanja, posebno
metabolicke bolesti. Djeca s metabolickim bolestima kao $to su mitohondrijski poremecaji,
peroksisomalne bolesti i lizosomske bolesti nakupljanja cesto imaju teska neuroloska oStecenja i
neverbalna su. LijeCenje je usmjereno na modifikaciju tijeka bolesti i kontrolu simptoma, iako
osnovna simptomatologija ¢esto ostaje zagonetna. Oko 15 % djece sa stanjima koja su opasna po
zivot u palijativnoj skrbi ima metabolicke bolesti, pri ¢emu su neuroloski, respiratorni i
gastrointestinalni simptomi najces¢i i tesko ih je lijeciti. Planiranje skrbi je kljucno zbog
neizvjesnosti ishoda i progresije bolesti, a dugoro¢ni ishodi novih strategija lijeCenja nisu
poznati. Obitelji Cesto Zele pristupiti eksperimentalnim tretmanima, Sto dovodi do etickih dilema.
Ukupno, djeca s teskim neuroloskim oste¢enjima zahtijevaju sloZzenu, multidisciplinarnu skrb
usmjerenu na kontrolu simptoma 1 kvalitetu Zivota, s naglaskom na ranu integraciju palijativne

skrbi kako bi se osigurala podrska za obitelji 1 kliniCare te poboljsali ishodi za pacijente.(1)

Tay-Sachsova bolest je rijetka, nasljedna metabolicka bolest uzrokovana mutacijama u HEXA
genu koji se nalazi na kromosomu 15 (15g23). Bolest se nasljeduje autosomno recesivno, §to
znaci da dijete mora naslijediti po jednu kopiju mutiranog gena od svakog roditelja da bi razvilo
bolest. Djeca s Tay-Sachsovom boles¢u obi¢no ne zZive dulje od pet godina. Bolest napreduje
brzo, uzrokujuéi teSke neuroloske simptome poput epileptickih napadaja, spasticiteta, ukocenosti
miSi¢a i problema s lu¢enjem sline. Palijativna skrb je klju¢na zbog nedostatka ucinkovitog
lijecenja. Ona ukljucuje respiratornu podrSku kroz terapiju kisikom, aerosola i respiratorne
terapije za kontrolu sekreta, zatim kroz uporabu nazogastri¢ne sonde ili gastrostome za prehranu
te koriStenjem lijekova. Od lijekova se koristi baklofen za kontrolu rigidnosti i spasti¢nosti
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miSica te antiepileptici za kontrolu napadaja. Redovito pracenje od strane neurologa,
gastroenterologa, neuroortopeda i drugih specijalista je neophodno za pracenje napredovanja
bolesti i dobrobiti djeteta. Multidisciplinarni timovi iz bolnice, predvoden palijativnim timom,

igraju klju¢nu ulogu u pruzanju podrske obiteljima u razli¢itim drustvenim aspektima.(31)

Neurodegenerativne bolesti s taloZzenjem Zeljeza u mozgu (NBIA) je heterogena skupina rijetkih
bolesti koja se moZze pojaviti u dva oblika. Tip 1 NBIA je neurodegenerativna bolest povezana s
mutacijom pantotenat kinaze, dok je tip 2 je povezan s mitohondrijskim proteinom i mutacijom
gena. Pedijatrijski NBIA javlja se prije 10. godine Zivota. Postoje dvije klinicke slike koje ovise
o dobi pocetka bolesti. Prvi, koji po€inje izmedu 1. i 2. godine Zivota, karakteriziran je
ukocCenos$c¢u misica, generaliziranom distonijom s torzijskim polozajem stopala i Saka te
simptomima oralno-mandibularno-vokalne distonije. Osim toga, prisutni su parkinsonizmi i
pojacana defleksija trupa unatrag, Sto otezava disanje 1 prehranu, te anartrija i disfagija. Drugi
oblik, koji po¢inje nakon 5. godine zivota, ima sli¢nu klini¢ku sliku, ali znatno sporiju
progresiju. Rani oblik se smatra neizljeCivom bolesc¢u s visokim rizikom od prerane smrti te je
kao takav indikacija za pedijatrijsku palijativnu skrb. Posebno je teSka situacija djece s ranim
oblicima neurodegenerativnih bolesti jer ne mogu verbalno prenijeti svoju patnju, iako su svjesni
1 pri svijesti. Kuéna palijativna skrb je naju¢inkovitiji oblik lije¢enja. Kontrola simptoma
moguca je kod kuce i ne zahtijeva intravenoznu terapiju. U slucaju postupanja roditelja protivnog
najboljem interesu djeteta, palijativni tim duzan je obavijestiti obiteljski sud. Primjer takve
situacije je neprikladna prehrana koja dovodi do gladovanja ili oralno hranjenje koje moze

uzrokovati aspiraciju i smrt. Zivotni vijek ovisi o odgovoru na prehrambeni tretman.(35)

Neuromuskularne bolesti koje PPC timovi obi¢no vidaju uklju¢uju Duchenneovu misi¢nu
distrofiju i spinalne miSi¢ne atrofije. To su stanja gdje je prerana smrt neizbjezna, i medunarodne
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standardizirane smjernice za skrb sugeriraju da je palijativna skrb neophodna za oboljelu djecu.
Nove terapije usmjerene na bolest (npr. nusinersen), neinvazivna ventilacija s pozitivnim tlakom
1 mehanicki potpomognuto iskasljavanje doveli su do povecanja prezivljenja djece s ovim
stanjima (6). Sre¢om, kao $to se sada moze vidjeti s nekim bolestima nakupljanja, a nedavno i sa
spinalnom miSi¢nom atrofijom, medicinski napredak premjesta bolesti iz kategorije 3 u

kategoriju 2.

Duchenneova miSi¢na distrofija (DMD) je teski oblik miSi¢ne distrofije uzrokovan mutacijama
gena DMD koji kodira distrofin, kljucni protein za funkciju misi¢a. Bolest se gotovo uvijek
javlja kod djecaka i poc€inje u ranom djetinjstvu. Bolest napreduje brzo, uzrokujuéi slabost misica
koja napreduje tijekom djetinjstva i adolescencije. Glukokortikoidi su glavni oslonac
farmakoloskog lijecenja, a u nekim zemljama dostupne su genetske terapije. PPC je klju¢na u
skrbi pacijenata koji boluju od DMD kako bi obavijestili o dugoro¢noj prognozi i ukljucili ih u
rasprave o mogucénostima lijeCenja, naprednom planiranju skrbi, i palijativnoj skrbi. Palijativna
skrb pomaze u upravljanju simptomima poput bolova, problema s disanjem, i kardiovaskularnih
problema te pomazu u donoSenju teskih odluka, uklju¢ujuci napredne upute i skrb na kraju
zivota. Pacijentima na kraju zivota treba ponuditi hospicijsku skrb, a oni bi trebali izraziti svoje

zelje u vezi s lijeCenjem i podrskom.(38)

Spinalna miSi¢na atrofija (SMA) je teski neurodegenerativni poremecaj karakteriziran
degeneracijom stanica prednjeg roga u lednoj mozdini i motornih jezgri u donjem dijelu
mozdanog debla, Sto rezultira progresivnom slabos¢u misica i atrofijom. Bez kurativnog
lijecenja, vec¢ina pacijenata s SMA tipa 1 umire prije 1. godine Zivota. Nusinersen,
onasemnogene abeparvovec i risdiplam su nova terapijska sredstva koja su pokazala klinicku

ucinkovitost u produzenju prezivljenja i poboljSanju kvalitete Zivota. PPC pruza pomo¢ pacijentu
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oko procjene prehrambenih potreba, respiratorne funkcije, spavanja, svakodnevnih zivotnih
aktivnosti i ortopedskih pomagala. Procjene se provode najmanje svakih Sest mjeseci. Slabost
respiratornih miSi¢a ¢esto zahtijeva neinvazivnu ventilaciju i metode mobilizacije sekreta diSnih
putova. Rana intervencija moze znacajno poboljsati kvalitetu zivota. Zbog bulbarne disfunkcije i
rizika od aspiracije, preporucuje se rana gastrostoma kako bi se osigurala pravilna prehrana.
Takoder se preporuca fizikalna terapija i koristi se za rjeSavanje skolioze. Kirursko lijeCenje

skolioze moze biti opcija, ali s oprezom zbog mogucih komplikacija.(36,37)

PPC kod neuromuskularnih bolesti ima zadatak pruzanja podrske pacijentima i obiteljima kroz
emocionalne aspekte bolesti, ukljucujuéi zalost 1 tugu. Takoder pruza pomo¢ mladim odraslim
osobama s neuromuskularnim bolestima u ostvarivanju neovisnosti i sudjelovanju u odlucivanju
0 svojoj skrbi te potice razgovore Zeljama na kraju zivota 1 definiranju naprednih uputa kako bi
se osigurala skrb u skladu s pacijentovim vrijednostima i preferencijama. Palijativna skrb za
neuromuskularne bolesti poput DMD-a 1 SMA-a ne samo da poboljSava kvalitetu zivota, ve¢ i

podrzava pacijente i njihove obitelji kroz teske odluke i emocionalne izazove.

4. ZAKLJUCAK

Kraj zivota je izazov s kojom se strucnjaci svakodnevno suocavaju u medicini, a osobito je kada
su u pitanju pedijatrijski pacijenti i njihove obitelji. Napretkom tehnologije i farmacije, velik broj
djece sve duze zivi s dijagnosticiranim neonkoloSkim stanjima koja su opasna po zivot ili Zivot
skra¢uju. Utoliko se povecava i potreba za palijativnom skrbi i dugotrajnom njegom koja ¢e
olaksati i pobolj$ati kvalitetu Zivota takve djece 1 njihove obitelji. Kod pedijatrijskih dijagnoza

koje spadaju pod subspecijalizacije neurologije, kardiologije, nefrologije, gastroenterologije i
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pulmologije imaju jednaku potrebu za uklju¢ivanjem palijativnog tima, poput onkoloskih
bolesnika. S ranijim uklju¢ivanjem palijativne skrbi kod takvih bolesti prognoza i kvaliteta
zivota pacijenata se poboljSava. Uz prepoznavanje 1 suocavanje sa simptomima, palijativni tim

pruza osnovnu psihosocijalnu i duhovnu podrsku.
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5. SAZETAK

Pedijatrijska palijativna skrb (PPC) odnosi se na skrb koja se pruza djeci sa Zivotno
ugrozavajuéim ili Zivotno ograni¢avaju¢im stanjima, uglavnom urodenim bolestima ili
sekundarnim bolestima nakon teskog neuroloskog oSte¢enja ili uznapredovalog raka. Palijativna
skrb razvila je sveobuhvatniji pristup i raniji nastup, s pruzanjem skrbi ne samo u napredovalim
stadijima bolesti ili na kraju Zivota, ve¢ i tijekom stadija bolesti kada je kvaliteta Zivota djeteta ili
obitelji samo smanjena na bilo kojoj od svojih dimenzija - fizickoj, psihi¢koj, socijalnoj ili
duhovnoj. Iako su mnogi skloni razmisljati o pedijatrijskoj palijativnoj skrbi u kontekstu ovih
pedijatrijskih onkoloskih i progresivnih bolesti, u stvarnosti ve¢ina djece koja se upucuju na
pedijatrijsku palijativnu skrb su djeca sa slozenim kroni¢nim bolestima, ¢esto genetskim,
metabolickim ili neuroloSkim poremecajima s neizvjesnim putanjama bolesti. Mnoga od ove
djece sa stanjima koja ograni¢avaju zivot zive dulje nego $to su mogli u proslosti zahvaljujuéi
boljoj potpornoj njezi i novim intervencijama. Kao rezultat toga, smjernice za pruzatelje usluga
pedijatrije preporucuju rano ukljucivanje palijativne skrbi uz upucivanje u vrijeme dijagnoze
ozbiljne bolesti, tako da se palijativna skrb moze pruziti kao dio paralelnog paketa zajedno s
terapijama usmjerenim na bolest. a i kongenitalna stanja ukljucujuci metabolicke bolesti, a

vec¢ina djece ima odredeni stupanj kognitivnog oStecenja. Potreban je interdisciplinarni pristup

svim takvim pacijentima s uklju¢enim palijativnim timom.

Kljucne rijeci: palijativna skrb, pedijatrija, bol, stanja opasna po zivot, stanja koja skracuju zivot
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6. SUMMARY

Pediatric palliative care (PPC) refers to the care provided to children with life-threatening or life-
limiting conditions, mainly congenital diseases or diseases secondary to severe neurological
damage or advanced cancer. Palliative care has developed a more comprehensive approach and
earlier onset, with the provision of care not only in the advanced stages of the disease or at the
end of life, but also during the stage of the disease when the quality of life of the child or family
is only reduced in any of its dimensions - physical, psychological, social or spiritual. Although
many tend to think of pediatric palliative care in the context of these pediatric oncology and
progressive diseases, in reality the majority of children referred to pediatric palliative care are
children with complex chronic illnesses, often genetic, metabolic or neurological disorders with
uncertain disease trajectories. Many of these children with life-limiting conditions are living
longer than they could in the past thanks to better supportive care and new interventions. As a
result, guidelines for pediatric providers recommend early inclusion of palliative care with
referral at the time of diagnosis of serious illness, so that palliative care can be provided as part
of a parallel package along with disease-directed therapies. and congenital conditions including
metabolic diseases, and most children have a certain degree of cognitive impairment. An

interdisciplinary approach is needed for all such patients with an involved palliative team.

Key words: palliative care, pediatrics, pain, life-threating conditions, life-limiting conditions
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8. ZIVOTOPIS

Petra Mrkovi¢ rodena 8.3.2000. u Splitu. Skolovanje je zapocela u Osnovnoj $koli Pujanki nakon
¢ega upisuje 1. gimanaziju Split, smjer jezi€na gimnazija, koju zavrSava 2018. Iste godine
upisuje studij medicine na Medicinskom fakultetu Sveucilista u Rijeci, koji zavrSava 2024.
Tijekom studija sudjelovala je u organizaciji Kongresa hitne medicine od 2020. do 2024. godine
te volontirala u referentnom centru za PTSP pri pisanju znanstvenih radova. Tri godine je
volontirala u Socijalnoj samoposluzi Kruh sv. Elizabete u radu s besku¢nicima 1 socijalno

ugrozenima. Podruc¢ja interesa su joj palijativna medicna, pedijatrija i neurologija.
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