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SPECIFICNOSTI U ZBRINJAVANJU DJECE SA
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Sindrom aktivacije makrofaga (MAS) je zZivotno ugrozavajuca komplikacija reu-
matske bolesti koja se najcesc¢e pojavljuje u pojedinaca sa sustavnim tipom juvenilnog idi-
opatskog artritisa (sJIA). Ovaj sindrom je klinicki obiljezen prekomjernom aktivacijom i
proliferacijom limfocita T i makrofaga, sto dovodi do prekomjerne proizvodnje citokina i
hemofagocitoze koja rezultira citopenijom, zatajenjem jetre, encefalopatijom s konvulziv-
nim napadima i poremecajem stanja svijesti, ponekad renalnom insuficijencijom s proteinu-
rijom i hematurijom. S obzirom na to da ne postoji jedinstveni parametar za pravovremeno
prepoznavanje MAS-a, ispravno postavijena dijagnoza znatno ovisi o iskustvu klinicara, te
pazljivom pracenju relativnog pada u laboratorijskim vrijednostima. Odgadanje lijecenja
i ¢ekanje razvoja pune klinicke slike moglo bi dovesti do potencijalno smrtnog ishoda. Cilj
ovog rada je prikazati specificnosti u prepoznavanju i vaznost sestrinske skrbi za dijete sa
sindromom aktivacije makrofaga. Primarni cilj zbrinjavanja je povratak djeteta u svakod-
nevne aktivnosti koji se ostvaruje kroz razvijanje tehnika nosenja sa simptomima osnovne
bolesti, identifikaciju i rjeSavanje okolinskih stresora i razrjesavanje eventualnih emocio-
nalnih problema.

Deskriptori: SINDROM AKTIVACIJE MAKROFAGA, ZIVOTNA UGROZENOST, KLINICKA SLIKA,
SESTRINSKA SKRB

UvVOD cijom T limfocita i makrofaga koja dovo-
di do prekomjerne proizvodnje citokina
i hemofagocitoze. Iako je razmotren kao
rijetka komplikacija, MAS je vjerojatno
¢es¢i nego Sto se mislilo. U retrospektiv-
T e A ; noj studiji iz tercijarne skrbi, razvilo ga je
naca sa sustavnim Juvgrplmm 1@1opatsk1m 7 od 103 djece (6,7%) s dijagnozom sJIA,
a'rt.rmson.l (SJIA)Z OV&}J s1r.1drom'Je kavr'akte- u razdoblju od 20 godina. U veéine bole-
riziran visoko Vst1.mu11ran1m, ali neuctr'lk(‘)- snika razvije se tijekom osnovne reumat-
vitim 1mur}olosk1m osigO\‘/.orom., a ogltuje ske bolesti, najc¢esce u njenoj ranoj fazi ili
se prekomjernom akfivacijom i prolifera- kao inicijalni simptom bolesti. Javlja se s
podjednakom ucestalos¢u kod djevojcica i
*Djedja bolnica Srebrnjak, Zagreb djecaka, bez rasne i dobne predominacije,
te se moze razviti u bilo kojoj dobi.

Sindrom  aktivacije = makrofaga
(MAS) je Zivotno ugrozavajuca kompli-
kacija reumatske bolesti koja se zbog ne-
poznatih razloga ¢e$ce pojavljuje u pojedi-
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Uzrok MAS-a je nepoznat, ali
se moze povezati s promjenom terapije
osnovne bolesti (nesteroidni antireumatici,
bolest-modificirajuci lijekovi, osobito sul-
fasalazin) ili s interkurentnom virusnom
infekcijom, no u vecine bolesnika nastaje
spontano, bez jasnog povoda. Ipak smatra
se da u vecine bolesnika kao okida¢ za ra-
zvoj MAS-a djeluje pogorsanje osnovne
reumatske bolesti. Dijagnoza se temelji na
laboratorijskim nalazima krvi iz kojih je
vidljiv nagli porast jetrenih enzima, feriti-
na, produzeno protrombinsko i parcijalno
tromboplastinsko vrijeme i niske vrijedno-
sti fibrinogena u koagulogramu uz povise-
ne fibrinske produkte razgradnje (d-dime-
ri) 1 niske vrijednosti faktora koagulacije
ovisne o vitaminu K. Izrazito su povisene
vrijednosti citokina koje lu¢e makrofagi i
T stanice, Sto zajedno s prisutnoscu velike
koli¢ine 1 ostalih proupalnih citokina nazi-
vamo tzv. "citokinskom olujom".

PRIKAZ RADA

MAS se najceS¢e prezentira kao
akutno stanje koje moze biti dramati¢no.
U tipi¢nom slu¢aju bolesnik postaje akutno
bolestan s razvojem kontinuirane visoke
vrudice, citopenije, limfadenopatije te he-
patosplenomegalije uz jetrenu insuficijen-
ciju. Bolesnici imaju poremecaj koagulaci-
je uz produljeno protrombinsko i parcijalno
tromboplastinsko vrijeme, niske vrijedno-
sti fibrinogena te poviSene fibrinske pro-
dukte razgradnje (d-dimeri) i niske vri-
jednosti faktora koagulacije ovisne o vita-
minu K. Posljedi¢no mogu imati purpuru,
hematome i krvarenja u sluznicu. U djece
s postavljenom dijagnozom sustavnog tipa
JIA, ponovna pojava febriliteta moze uka-
zivati na egzacerbaciju osnovne bolesti, ali
i na infekciju kao mogucu komplikaciju
imunosupresivne terapije. Ipak, za MAS
je karakteristi¢na febrilna kontinua za ra-
zliku od remitirajué¢e vrucice s pikovima
visoke temperature koja se moze vidjeti
kod sustavnog JIA. Kod pacijenata koji

razviju MAS paradoksalno moze do¢i do
stanovitog poboljSanja osnovne reumatske
bolesti, odnosno do povlacenja znakova i
simptoma artritisa te do pada vrijednosti
sedimentacije eritrocita.

Klinicka slika MAS-a posljedica je
pojacanog upalnog odgovora uzrokovano-
ga hipersekrecijom upalnih citokina koje
izlu¢uju aktivirani limfociti i makrofazi §to
infiltriraju sva tkiva, a to dovodi do tkivne
nekroze i oStecenja organa. Upalni citokini
odgovorni su za nastanak karakteristicnih
biljega za ovu bolest kao Sto su citopenija,
koagulopatija i poviSeni trigliceridi. Tako-
der je prisutna vrudica, hepatosplenomega-
lija, poviSene vrijednosti jetrenih enzima,
hiperferitinemija, hipofibrinogenemija kao
i simptomi disfunkcije sredi$njeg ziv€anog
sustava. Moze do¢i i do oStecenja bubrega,
srca i pluca, odnosno do multiorganskog
zatajenja.

Dijagnosticiranje MAS-a dodatno
otezava 1 Siroka lepeza klinicke slike, koja
se moze kretati od akutnog i dramati¢nog
stanja s brzim razvojem multiorganskog
zatajenja do suptilnijeg stanja obiljezenog
samo blagim pogorSanjem osnovnih la-
boratorijskih vrijednosti. MAS treba brzo
prepoznati, jer zahtijeva promptno lijece-
nje pulsnim dozama kortikosteroida (do
30 mg/kg TT) ili cyclosporinom, uz opce
simptomatske i potporne mjere. Ako se ka-
sni s dijagnozom, smrtnost je vrlo visoka i
varira od 20 do 50%.

Pravovremeno prepoznavanje i po-
stavljanje dijagnoze MAS-a, te pravovre-
meni pocetak lijeCenja glavni su preduvjeti
za sprjecavanje morfoloskih promjena na
strukturama miSi¢no-koStanog sustava,
smanjenje boli i poboljsanje kvalitete zivo-
ta. Prilagodba na bolest, lijeCenje bolesti,
primjena i nuspojave lijekova, promjena
zivotnih navika, samo su neke od faza pro-
cesa suradnje medicinskog tima i oboljelog
djeteta i njegovih roditelja. Problemi s ko-
jima se dijete/roditelj susrece su raznoliki
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i mnogobrojni, te se mogu ocitovati, uz
fizicke simptome (bol), indirektni efekti
kao $to su promjena u funkcionalnoj spo-
sobnosti, povecanje ovisnosti o drugima i
socijalna izolacija.

NAJCESCI PROBLEMI DJETETA
OBOLJELOG OD MAS-a

e Promjene zivotnih navika (svakodnev-
no uzimanje lijekova, bolni dijagno-
sti¢ko-terapijski postupci, ¢este posjete
lije¢niku, boravak u bolnici, izostanci
iz §kole).

e Izdvajanje od vrSnjaka zbog fizickih
ogranicenja (svijest o razliCitosti, ma-
njak samopouzdanja, izostajanje iz
sportskih aktivnosti).

e Poremecaji u ponasanju (osjecaj kriv-
nje, agresivnost).

e Komplikacije izazvane nuspojavama
lijekova.

e Ogranicenje aktivnosti (nemogucnost
bavljenja omiljenim sportom).

e Vanjski izgled (zaostajanje u rastu,
pojacana dlakavost, akne, deformacije
zglobova, koriStenje pomagala).

e Cushingov sindrom (poremecaj uzro-
kovan poviSenjem razine kortizola u
krvi).

e Ogranicenje bliskih kontakata (odnos
prema suprotnom spolu).

e Nemogucénost kontrole nad sobom.

e Osjecaj bespomocnosti ("prezastice-
nost" od strane obitelji).

e Nesposobnost za samostalan zivot.
e Sram.
e Socijalna izolacija.

e Strah od neprihvacanja.

Vazno je uloziti sve raspolozive re-
surse kako bi se poboljsala suradljivost pa-
cijenta/roditelja i na taj se nacin poboljsao
uspjeh lijecenja i unaprijedila sveukupna
zdravstvena skrb, a time 1 kvaliteta zivota.
Zajednickim timskim radom medicinskih
sestara/tehnicara, lijecnika specijalista re-
umatologa, fizioterapeuta, te angazmanom
samog pacijenta i njegove obitelji, lijeCenje
djeteta u bolnici nastoji se provesti uz sto
manje stresa, a boravak u bolnici uciniti
S§to je moguc¢e ugodnijim. Sveukupna se-
strinska skrb za pacijenta te njegovo zbri-
njavanje provode se kroz strukturirane se-
gmente osnovnih i specifiénih postupaka.
Individualnim planom zdravstvene njege
olakSava se pristup pacijentu i definiraju se
intervencije sukladno pacijentovim potre-
bama, ali i mogu¢nostima.

U sestrinskom pristupu izuzetno je
vazno uspostaviti povjerenje i razumijeva-
nje. Dugotrajno lije¢enje zahtjeva poseban
psiholoski pristup kako bi se specifi¢ne
intervencije provele uz $to manje stresa.
Sestrinske dijagnoze vezane su za klinicku
sliku same bolesti. Kako se radi o stanju
koje potencijalno ugrozava zivot djeteta
nuzno je da u zbrinjavanju sudjeluju educi-
rane medicinske sestre.

ZAKLJUCAK

Obzirom na to da je MAS Zivot-
no ugrozavaju¢a komplikacija reumatske
bolesti, pravovremena reakcija je vazan
¢imbenik u zbrinjavanju oboljelih. Takoder
je vazno 1 posti¢i da su pacijent i njegova
obitelj prethodno prihvatili postavljenu di-
jagnozu. Psiholoska prilagodba na zivot s
kroni¢nom bolesti je slozen proces, stoga
¢e bolja informiranost i edukacija uvelike
smanjiti neizvjesnost pacijentu i njegovoj
obitelji. Za optimalno odvijanje procesa
prilagodbe nezaobilazan dio lije¢enja je
psiholoska pomo¢ i podrska u okviru ho-
listickog pristupa kao standarda dostupnog
svakom kroni¢no bolesnom djetetu i njego-
voj obitelji.
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