17-4 Cystas fibrosis kovetkeztében kialakult funkciozavar / fogyatékossag
miatt sziikséges rehabilitacio ellatasi programja

| —II szint 1903 szakmakod (felnétt), 2205 szakmakadd (gyermek)

Autoszomalis, recessziv moédon 6roklodé anyagcesere betegség, melyért a cysticus fibrosis
transmembran conductans regulator (CFTR) gén mutacidja felelés. A kiilsé elvalasztast
mirigyek miikodési zavaranak kovetkezményeként csokken a termelt valadék viztartalma,
korosan megemelkedik a verejték natrium és klorid koncentracidja, az exkrétumok striivé,
tapadossa és nyulossa valnak. Gyermekkorban a so- és elektrolit haztartds zavara mellett a
1égzdszervi tiinetek (féleg bronchitis képében) a leggyakoribbak, a komplex, stlyos lefolyasu
esetekben a pancreas exocrin miitkodésének elégtelensége miatt kialakult malabsorptio
szindroma jellemzd, egyéb manifesztaciok a reprodukcios rendszert, a majat és epeutakat
érinthetik, de ardnylag gyakori a tartds orrmellékiiregi gyulladés, polyposis kialakulasaval. A
prognozist dontden a 1égzdszervi manifesztacidé hatdrozza meg, a kronikus endobronchialis
bakterialis kolonizaci6 (kezdetben Staphylococcus aureus ¢s Haemophilus influenzae, késébb
Pseudomonas aeruginosa) a gyakori exacerbaciok, bakteridlis, virusos ¢és gombas
szuperinfekciok formajaban, a stlyos bronchiectasia, cor pulmonale kialakuldsa.
Felnéttkorban a szovédmények eléforduldsa €s sulyossaga nagy valtozatossagot mutat.

Specifikus cél a betegség progresszid lassitdsa, a szovédmények megeldézése, nem csak az
¢lethossz, hanem az életmindség javitdsa. A gondozds eredményessége foleg ez utdbbin
mérhetd le, mivel a tulélést alapjaban a genetikai tényezOk hatarozzdk meg. A komplex
rehabilitaci6 modszervalasztasa életkor fiiggd, ez mindenképpen tobb szervrendszerre kell,
hogy iranyuljon. A CF beteg élete végéig igényli a szoros gondozast, a folyamatos
rehabilitaciot, ami a gydgyszeres és a nem gyogyszeres kezelési lehetdségek kovetkezetes és
tartdos alkalmazéasaval érhetd el. Utdbbinak kiillondsen nagy a jelentdsége, mivel a tiidod
természetes védekezésében és tisztulasaban, a koros folyamatok lassitasaban €s gyogyitasaban
a tiszta kornyezet, a taplalkozas, folyadék és elektrolit haztartas, ¢letmod, mozgas, specialis
mellkasi fizioterdpia, uszas €s egyéb sportolas valamint a pszichoterapia egyarant fontos!

Cél a kozosségbe valo visszatérés és beleilleszkedés eldsegitése, az Onellatasi képesség
mieldbbi javitdsa €s biztositasa, relapszus elkeriilése (lehetdség szerinti), kiskortiaknal az
oktatasi intézménybe vald visszakeriilés, felndtteknél pedig a munkaképesség visszaallitasa.

1. A paciensek allapotanak jellemzése
1.1. Betegség / baleset / rendellenesség és a kialakult karosodas / funkciézavar /

fogyatékossag leirasa

Lasd a NEAK honlapjan kozzétett kitoltési itmutatot, illetve torzseket, tovabba a 6. pont
tartalmazza a szakmai ajanlast.



1.2. Allapot-siilyossag: A rehabilitaciora keriils személyek allapot-stilyossaga a program
kezdetén limitek megadasaval: stilyos / kozepesen stulyos / enyhe

1.3. Humaneroéforras
1.3.1. Apoléi sziikséglet: kozepes

1.3.2. Specifikus szakdolgozoi  sziikséglet:  alapcsomag:  fizikoterapias
szakasszisztens, gyogytorndsz, szocialis munkatars, pszicholdgus, dietetikus,
diabetologiai szakapold és pedagdgus-edukator; bévitett csomag: gydgylaszas
oktatd és/vagy dietetikus, ergoterapeuta

1.4. Fogyo6anyag sziikséglet
1.4.1. Napi atlagos gyogyszer sziikséglet: nagy

Alapbetegség(ek) miatt sziikséges tipusos gyogyszerek ¢és esetleges mitéti
beavatkozasok  klinikai sulyossdgi fokozatok alapjan: Rovid hatastartama
horg6tagitd aerosol sziikség szerint (antikolinergikum és/vagy béta-agonista),
mucolytikum p.os és/vagy inhalalva: hypertonias so, pl. Salvus viz, acetilcisztein
(Fluimucil, ACC), Pulmozyme, stb., antibiotikumok i.v., p.os, aerosol inhalatio
forméjaban, pancreas enzimpotldas (pl. Kreon), zsirban o0ldodé vitaminok
(A,D,E.K), oxigénpotlas

Rehabilitacié sordn sziikséges gyogyszerek: ua, mint fent + gyogytapszerek
(hyperkalorizalas  érdekében), pl. MCT, Nutridrink, stb., + egyéb
taplalékkiegészitok (pl. PEG esetén)

1.4.2. Napi atlagos kotszer- egyéb orvosi és orvostechnikai anyag sziikséglet:
nagy

Alapbetegség(ek) miatt gyakran sziikséges anyagok: fentiek kiegésziilve taplaltsagi
allapot javitasat célzo gyogyszerekkel, taplalékkiegészitdkkel, vitaminokkal,

és légzdszervi tiinetek, maradvanytiinetek miatt indikalt szerekkel: horgtagitok,
expectoransok, oxigén potlas, gyulladascsokkentd.

Rehabilitacio soran sziikséges eszkozok:: Shaker deluxe flutter, 1égz6izom tréner,
PEP maszk, Vest vibracios mellény

1.4.3. Napi atlagos diagnosztikai anyag (fogyéeszkoz) sziikséglet: kozepes

Alapbetegség(ek) miatt sziikséges diagnosztikai anyagok: kopetcsésze,
1égzéstunkcidhoz szajcsutora, baktériumsziird, futdszonyeg jarasteszt elvégzéséhez

Betegutak leirasa
2.1. Hogyan Keriil a paciens rehabilitaciéra?

kozvetleniil akut koérhdzi osztalyrol, szakambulanciar6l, haziorvosi praxisbol, nem
akut korhazi osztalyrol



2.2. Mi a jellemzéje az adott betegcsoportnak a rehabilitacios ellatas idozitésére
vonatkozoan?

programozhato
3. A rehabilitacios ellaté helyre vonatkozé kivanalmak leirasa
3.1. Fekvobeteg ellatas:
Kozepesen stlyos, enyhe allapotban: alapcsomag — I. szint; Tartama: 14-28 nap

Sulyos allapotban: bévitett csomag — I1. szint: ha az allapot stabilizalasahoz rendszeres
dietetikai oktatds €s /vagy uszasterapia is sziikséges; a CF betegek ellatasakor gyakran
sziikséges a 13-as program egyidejii hasznalata. Tartama: 14-60 nap

3.2. Jarobeteg ellatas —enyhe allapotban: alapcsomag, szakambulancia (Il. szint).
Tartama: 14-28 alkalom; folytatolagos ellatasban ismételhetd

Folytatolagos ambulans ellatasban (kontrollok, dontés a tovabbi rehabilitacios
sziikségletrél) milyen programokra lehet sziikség a szokvanyos ellenérzésen tal? A
rehabilitdciés program elkezdését kovetden 2 hoé mulva a hatdsossdg lemérése. 6
havonta kontroll, allapotfelmérés, sze. terapias tervmodositas. A beteg otthonaban a
program fenntartdsa, 6 havonta ellenérzés funkcionalis allapotfelméréssel.

6 honapon beliil javasolt kapcsolodo ellatas: (karbantartas) rekondicionalas
4. A rehabilitacids terapias program kotelezéen elvégzendo és dokumentalando elemei
az adott betegcsoportban a NEAK honlapjan kdzzétett szabalyozas szerint
5. A rehabiliticio eredményességének értékelése
5.1. Valtozast jellemz6 teszteredmények:

e FNO,

e FIM motoros funkciok és FIM osszes (kotelezd), valamint

e tovabbi tesztek a funkciozavar fiiggvényében a NEAK honlapjan
kozzétett szabalyozas szerint: Barthel-index, 6 perces jarasteszt, nyugalmi
légzéstfunkci6 (FEV1ref%), VCref%, CAT, MMRC, Shwachman, Lombay
score. 8 éves kor alatti gyermekek esetében célskala alkalmazasa javasolt.

5.2. Kimeneti jellemzok: Taplaltsagi allapot, Nyugalmi légzésfunkcios paraméterek
valtozasa, célskala 8 év alatt

6. Szakmai ajanlas

6.1. BNO1
E8400 Fibrosis cystica tidé-manifestatiokkal
E8410 Fibrosis cystica intestinalis manifestatiokkal
E8480 Fibrosis cystica egyéb manifestatiokkal
E8490 Fibrosis cystica, k.m.n.



6.2. BNO3

12790 Pulmonalis szivbetegség, k.m.n.

J9500 Tracheostomia malfunctio

J9580 Egyéb beavatkozas utani 1égzési rendellenességek

J9590 Beavatkozas utani 1égzési rendellenesség, k.m.n.

J9610 Idiilt 1égzési elégtelenség

J9690 Légzési elégtelenség, k.m.n.

J9800 A horgdk mashova nem osztalyozott betegségei

J9810 Tidocollapsus

J9820 Interstitialis emphysema

J9830 Compensatoricus emphysema

J9840 A tiid6 egyéb rendellenességei

J9850 A mediastinum mashova nem osztalyozott betegségei

J9860 A rekeszizom rendellenességei

J9880 Egyéb meghatarozott 1€gzési rendellenességek

J9890 Légzési rendellenesség, k.m.n.

M8191 Kroénikus majbetegség talajan kialakult osteoporosis

R0600 Dyspnoe

R64HO0 Cachexia

R9420 A tiid6 funkcionalis vizsgalatainak koros eredményei
6.3. FNO-k

b445 A 1égz6izmok funkcioi

d240 A stressz és mas pszichés terhek kezelése

b455 A terheléstolerancia funkcioi

b530 Teststlymegtartasi funkciok

b280 F4jdalom érzése

b420 Vérnyomasfunkciok

b440 Légzési funkciok

b515 Emésztési funkciok

b545 A folyadék-, asvanyianyag- €s elektrolit-egyensuly funkcidi

b730 Izomero-funkciok

d410 Az alaptesthelyzet valtoztatasa

d450 Jarés

d460 Helyvaltoztatas kiilonbdz6 helyszineken

d540 Oltdzkddés

d550 Etkezés

ds570 Egészségmegorzés

d640 Hazimunka végzése

d760 Csaladi kapcsolatok



