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SESTRINSKI ASPEKTI ZBRINJAVANJA PACIJENTA
SA HEMOFAGOLIMFOHISTIOCITOZOM I
HIPERINFLAMATORNIM SINDROMOM

ANDA SUDAR, DRAZENKA ZIVKOVIC*

U ovom radu biti ¢e prikazani aspekti i izazovi multidisciplinarnog pristupa u lijece-
nju djeteta oboljelog od adenovirusne infekcije koja je izazvala sistemski hiperinflamatorni
sindrom i hemofagolimfohistiocitozu (HLH). U literaturi postoji nekoliko izvjeséa o HLH-u
povezanoj s adenovirusom u prethodno zdrave djece. U ovom radu koristena je literatura
dostupna u Pediatric Annals vol. 46 No 8, 2017., Pediatric Hematology; Insights applicable
to all, American Society of Hematology. HLH je rijetka bolest s jos uvijek nedefiniranim
uzrocima. Postoje dva tipa HLH, nasljedni i steceni. Brojna stanja uzrokuju steceni HLH -
virusne infekcije, osobito EBV, a u ovom sluc¢aju adenovirus, druge infekcije i/ili oslabljen
imunoloski sustav. Cilj ovog rada je prikazati kompleksnost i teZinu zdravstvene njege i
lijecenja te izazove u kojima multidisciplinarni tim vodi borbu protiv jakog imunoloskog
odgovora na adenovirusnu infekciju u djeteta koje nije imalo povijest imunoloskih defekata,
obiteljske HLH ili maligne bolesti, a bolovalo je od adenovirusne pneumonije s progresiv-
nim klinickim pogorsanjem zbog pojave HLH-a povezanog s virusom.

Deskriptori: ADENOVIRUSNA INFEKCIJA, HEMOFAGOCITNA LIMFOHISTIOCITOZA,

MEDICINSKA SESTRA, DIJETE

UvOD

U ovom ¢e radu biti prikazani as-
pekti i izazovi multidisciplinarnoga pristu-
pa u lijecenju djeteta oboljelog od adeno-
virusne infekcije koja je izazvala sistemski
hiperinflamatorni sindrom i hemofagolim-
fohistiocitozu (HLH).

Vecina simptomatskih infekcija jav-
lja se u djece i uzrokuje vrucicu i simptome
gornjih di$nih puteva, ukljucujuci faringi-
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tis, kasalj 1 eksudativni tonzilitis s cervi-
kalnom adenopatijom koju je tesko razliko-
vati od streptokoknoga faringitisa grupe A
te upalu srednjega uha. Adenovirusi tipa 3
i 7 uzrokuju poseban sindrom konjuktiviti-
sa, faringitisa i vrucice (4).

Hemofagocitna  limfohistiocitoza
je hiperinflamatorni sindrom s visokom
smrtnosc¢u, ¢ak i uz odgovarajuce lijeCenje
(1). Preduvjet je za dijagnozu svijest da se
naizgled normalna infekcija moze razviti u
neadekvatan hiperupalni odgovor koji ka-
rakterizira HLH. Pravovremena dijagnoza
klju¢na je za pocetak terapije, prije nego
Sto oStecenje postane ireverzibilno. Ne po-
stoji ni jedno obiljezje koje je specifi¢no za
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HLH, ukljuc¢ujuc¢i hemofagocitozu, ali tri-
jas dugotrajne vruéice, hepatosplenomega-
lije i citopenije trebao bi pobuditi sumnju
na HLH.

Optimalno lije¢enje HLH nije po-
znato i varira, ovisno o osnovnoj bolesti i
tezini simptoma. Lijecenje HLH je izazov.
Hiperinflamacija se mora suzbiti kako bi
se sprijecili ili lijecili Stetni ucinci hiper-
citokinemije, ukljucuju¢i koagulopatiju,
produljenu neutropeniju, hiperinflamaciju
CNS-a i prijeteCe zatajenje organa. Naj-
vaznije su mjere u lijeCenju antibiotici, a
vrlo korisna u lijeCenju moze biti i kratka
terapija kortikosteroidima te imunoglobu-
linima, posebno kada postoji pocetno za-
tajenje organa.

Simptomi koji prate HLH, i na koje
¢emo se mi u ovom radu vezati, jesu: pro-
blemi s plu¢ima, ukljucujuci kasalj i ote-
zano disanje, otezano gutanje i probavne
poteskoce: bol, povracanje i proljev te neu-
roloski simptomi: glavobolja, smetnje vida
i slabost. Intervencije medicinske sestre
usmjerene su na pravovremeno prepozna-
vanje simptoma i provodenje intervencija
koje odredene dijagnoze zahtijevaju.

Cilj je ovoga rada prikazati kom-
pleksnost i tezinu zdravstvene njege i lije-
¢enja te izazove u kojima multidisciplinar-
ni tim vodi borbu protiv jakog imunoloskog
odgovora na adenovirusnu infekciju u dje-
teta koje nije imalo povijest imunoloskih
defekata, obiteljske HLH ili maligne bole-
sti, a bolovalo je od adenovirusne pneumo-
nije s progresivnim klini¢kim pogorSanjem
zbog pojave HLH-a, povezana s virusom.

MATERIJALI I METODE

U literaturi postoji nekoliko izvje-
$¢a o HLH-i, povezanoj s adenovirusom u
prethodno zdrave djece. U ovom radu ko-
riStena je literatura dostupna u Pediatric
Annals, Vol. 46 No 8, 2017., Pediatric He-
matology; Insights applicable to all, Ame-
rican Society of Hematology.

RAZRADA

HLH je rijetka bolest s joS nedefi-
niranim uzrokom. Postoje dva tipa HLH:
nasljedni i ste¢eni. Brojna stanja uzrokuju
steCeni HLH - virusne infekcije, osobito
EBYV, a u ovom slucaju adenovirus, druge
infekcije i/ili oslabljen imunoloski sustav

@.
Klinic¢ka slika i komplikacije:

e visoka i dugotrajna groznica koja ne re-
agira na antibiotike,

e povecanje jetre i slezene,
e 0sip na kozi,
e povecanje limfnih ¢vorova,

e anemija, trombocitopenija i leukopeni-
ja,

e hemofagocitoza,

e neuroloski simptomi: glavobolja, vrto-
glavica, konvulzije, krvarenje u mozgu,
promjene raspolozenja gubitak pamce-
nja, poremecaj svijesti.

Dijagnoza:

Dijagnoza HLH postavlja se na te-
melju klinickih i laboratorijskih kriterija.
Prema tim kriterijima dijete ima HLH ako
ima dokazanu mutaciju gena povezanog s
HLH ili ako zadovoljava najmanje pet od
osam sljedecih kriterija (3):

e groznica,
e povecanje slezene,

e citopenija u najmanje dvije od tri krvne
loze,

e povisena razina triglicerida i/ili sma-
njena razina fibrinogena,

e hemofagocitoza u kosStanoj srzi,
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e smanjena aktivnost prirodnih stanica
ubojica (NK stanica) koje su vazne za
kontrolu imunoloskog sustava,

e povecana razina feritina u krvi,

e povecana razina solubilnog interleuki-
na - 2 receptora u krvi.

Lijecenje:

Lijecenje HLH slozeno je i zahtijeva
multidisciplinarni pristup. Cilj je lije¢enja
suzbiti prekomjernu aktivaciju imunolos-
koga sustava i sprijeciti oSteCenje organa.

U literaturi, ali i u klinickoj praksi,
mogu se vidjeti komplikacije uzrokova-
ne adenovirusnom pneumonijom, kao §to
su HLH s prate¢im miokarditisom/stress
kardiomiopatijom (Takosubo sy) i postin-
fektivnim obliteriraju¢im bronhiolitisom,
poremecajem gutanja te Grieselovim sin-
dromom.

Aspekti sestrinskog zbrinjavanja i
dobra zdravstvena njega od velike su vaz-
nosti u lijeCenju. Dobro educirane medi-
cinske sestre koje su uz pacijenta kroz 24
sata moci ¢e prepoznati i znati ¢e reagirati
na novonastalo stanje te svojim postupci-
ma u provodenju zdravstvene njege biti od
velike vaznosti i pomoéi u lijeéenju bole-
snog djeteta.

SESTRINSKI ASPEKTI ZBRINJAVANJA
PACIJENTA

Medicinska sestra ¢e pri prijemu pa-
cijenta koji ima klini¢ku sliku i simptome
HLH, prikupiti podatke uzimajuéi dobru i
sveobuhvatnu sestrinsku anamnezu. Pre-
ma stanju pacijenta i prikupljenim podaci-
ma vaznim za planiranje sestrinske skrbi,
te postavljenim sestrinskim dijagnozama,
planirati ¢e se provodenje intervencija, a
sve u svrhu pruzanja $to sveobuhvatnije i
kvalitetnije zdravstvene njege.

Zadatci su medicinske sestre priku-
pljanje podataka o respiratornom statusu
- frekvencija i dubina disanja, hropci, zvu-
kovi, iskasljaj, kasalj, disanje u mirovanju
i pod naporom.

Medicinska sestra mjeri i ostale
vitalne funkcije te procjenjuje pacijento-
vo stanje, potrebu za oksigenacijom, prati
izgled izlu€evina, uzima uzorke za mikro-
bioloske analize, educira dijete i roditelje
o higijenskom pranju ruku, osigurava Cistu
i ugodnu okolinu, provodi mjere propisane
izolacije.

Prilikom prijema na odjel pacijen-
ta sa sumnjom na HLH medicinska sestra
treba uociti specificnosti i dobro procije-
niti stanje, te po odredbi lije¢nika izvrsiti
monitoring vitalnih funkcija i planirati te
uzorkovati potrebno za laboratorijske pre-
trage.

Duznost sestre je pratiti stanje paci-
jenta, uoCavati odstupanja u vitalnim zna-
kovima, biljeziti ih i o njima pravovremeno
informirati lije¢nika. U sveobuhvatnom
pristupu sestra ¢e vidjeti i dokumentirati
promjene u respiratornom statusu, vodi-
ti brigu o prehrani - vrsti i nac¢inu unosa
hrane. Potrebno je pratiti pojavu bolova,
febriliteta, promjena na kozi, promjene u
mentalnom statusu, uociti promjene u iz-
mjeni budnosti i sna. Po protokolu i prema
terapijskoj listi potrebno je primijeniti svu
terapiju pridrzavajuci se svih pet pravila u
primjeni lijeka.

Intervencije i aktivnosti planiraju se
i provode sukladno stanju pacijenta uzima-
juéi u obzir cjelokupni aspekt i dobru pro-
cjenu za postedni pristup kada i gdje je to
moguce.

Individualnim pristupom bolesnom
djetetu postize se pravodobno prepozna-
vanje i rjeSavanje komplikacija. Odgo-
varajuca sestrinska procjena tijekom pri-
kupljanja podataka omogucuje dobivanje
informacija neophodnih za planiranje i
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provodenje zdravstvene njege. Nakon utvr-
denih problema, medicinska sestra planira
i provodi zdravstvenu njegu zajedno s rodi-
teljima. U djeteta sa HLH zbog narusenog
imunoloskog sustava postoji visok rizik
za infekciju, dugotrajne epizode povisene
tjelesne temperature, smanjenu prohod-
nost di$nih puteva, smanjeno podnoSenje
napora, otezano gutanje te visok rizik za
aspiraciju. Uz navedeno postoji jos strah i
tjeskoba roditelja povezana sa neizvjesnim
ishodom bolesti. Buduéi da su tijekom bo-
lesti vazni ¢imbenici i psiholoski problemi
koji u djeteta mogu biti izazvani strahom,
neizvjesnoscu, potesko¢ama u prilagodbi,
suocavanjem sa vlastitom nemoci, nesu-
radnjom tijekom terapijskih i dijagnostic-
kih postupaka i dugotrajnim intravenskim
aplikacijama lijeka, potrebno je pokazati
strpljivost i razumijevanje prema njego-
vom psihickom i fizickom stanju, kao i na-
stojati pribliziti djetetu proces lijecenja na
razumljiv nacin. Neophodna je edukacija
roditelja i djeteta o svim aspektima bolesti
i skrbi. Nakon zavr$etka bolnickog lijece-
nja do potpunog oporavka cesto protjece
duzi period rehabilitacije.

Kako bi dijete prevladalo neke od
simptoma kao $to su nedostatak zraka, bol
u prsima, slabost misica i gubitak ravnote-
ze, potrebno je §to prije vratiti se u normal-
nu funkciju kao prije oboljenja. U tome mu
mogu biti od pomo¢i vjezbe disanja, vjezbe
jacanja i tjelesna aktivnost. Vjezbama disa-
nja smanjuje se nedostatak zraka i kratkoca
daha, a vjezbama jacanja poboljSava se sta-
nje misica koji su oslabljeni uslijed bolesti.
Vazno je uputiti dijete i roditelja da prate
i osluskuju djetetove mogucnosti prilikom
izvodenja vjezbi. Vjezbu ne zapocinjati sat
vremena poslije obroka te ne pretjerivati u
vjezbanju. Ukoliko dijete osjeti muc¢ninu,
vrtoglavicu, nedostatak zraka treba presta-
ti s vjezbanjem te nastaviti kada se simp-
tomi smire.

Samo multidisciplinarnim pristu-
pom i sveobuhvatnim planom lijecenja,

prepoznavanjem i prevencijom problema
iz podrucja zdravstvene njege osigurava
se oporavak bolesna djeteta i smanjuje broj
komplikacija.

ZAKLJUCAK

Medicinska sestra u multidiscipli-
narnom timu skrbi za bolesnika mora biti
dobro educirana kako bi znala pravovre-
meno reagirati na svaku, pa i minimalnu
promjenu stanja bolesna djeteta. U opisa-
nih bolesnika od posebne je vaznosti po-
stupanje prema pravilima asepse, a kako je
medicinska sestra najvise u kontaktu s ta-
kvim bolesnikom neophodno je da postupa
prema tim nacelima. Velika se pozornost
posvecuje prevenciji infekcija zbog naruse-
na imunolo$kog sustava.

Komplikacije, koje se u narusenom
zdravstvenom stanju razvijaju, ¢esto zahti-
jevaju dodatnu zdravstvenu skrb u jedini-
cama pedijatarskoga intenzivnog lijeCenja
te sveobuhvatno sudjelovanje svih subspe-
cijalnosti.

Dobrom komunikacijom i pravo-
vremenim protokom informacija u multi-
disciplinarnom timu koji ¢ine: pulmolog,
imunolog, kardiolog, neurolog, intenzivist,
medicinska sestra, fizioterapeut, psiholog i
logoped, pomaze se pravovremeno uocava-
nje te odgovarajuce interveniranje na novo-
nastalu i promjenama podloznu svaku situ-
aciju u planiranju provodenja zdravstvene
njege i lijecenja djeteta.

Provodenjem kvalitetne skrbi i
zdravstvene njege medicinska sestra dopri-
nosi smanjenju broja dana boravka u jedi-
nici intenzivnoga lijeCenja, manjem broju
dana hospitalizacije na klinickom odjelu
pedijatrije, te brzem oporavku i izljecenju
djeteta.
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Summary

NURSING ASPECTS OF CARE FOR A PATIENT WITH HEMOPHAGOCYTIC LYMPHOHISTIOCYSTOSIS
AND HYPERINFLAMMATORY SYNDROME

Anda Sudar, Drazenka Zivkovié

This paper will present the aspects and challenges of a multidisciplinary approach
in the treatment of a pediatric patient suffering from an adenovirus infection that caused
systemic hyperinflammatory syndrome and hemophagolymphohistiocytosis. There are se-
veral reports in the literature of adenovirus-associated HLH in healthy children. This paper
used the literature available in Pediatric Annals vol. 46 No 8, 2017., Pediatric Hematology;
Insights applicable to all, American Society of Hematology. HLH is a rare disease with still
unknown cause. There are two types of HLH, hereditary and acquired. Several conditions
cause acquired HLH such as viral infections, especially EBV and in this case adenovirus,
other infections and a weak immune system. This paper aims to show the complexity and
difficulty of health care and treatment and the challenges in which a multidisciplinary team
leads the fight against a strong immune response to an adenovirus infection in a child who
had no history of immune defects, HLH in the family history or malignant diseases and was
suffering from adenovirus pneumonia with progressive clinical deterioration due to the
onset of virus-associated HLH.

Descriptors: ADENOVIRUS INFECTION, HEMOPHAGOCYTIC LYMPHOHISTIOCYTOSIS,
NURSE, CHILD
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