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Taman projektityon tarkoituksena oli suunnitella ja laatia opas rakkoekstrofia lapsen
vanhemmille. Oppaan tarkoituksena on tuottaa perustietoutta tasta harvinaisesta ra-
kennepoikkeavuudesta. Tarkoituksena on, ettd opas olisi helposti vanhempien l6ydet-
tavissa ja se olisi tiivis paketti josta loytyy perustietoa rakkoekstrofiasta. Myos ver-
taistuen tarjoaminen ja sen l6ytdminen oppaan kautta oli yksi tyon keskeisisté tavoit-
teista.

Opas on tehty yhteisty6ssa Munuais- ja maksaliiton kanssa ja se on sahkdisessa muo-
dossa. Oppaan sisaltda aloin kartoittamaan kesakuussa 2016 tekeméni kyselyn avulla.
Opinnaytetyon prosessin aikana sain mahdollisuuden osallistua Munuais- ja maksalii-
ton jarjestdméan kehittdmispaivaan, jossa paasin esittelemaan tyotani ja sain kaipaa-
maani tietoa rakkoekstrofiaperheiltd oppaan siséllon suhteen. Prosessin aikana pyysin
mya0s perheiltd palautetta oppaasta suljetun rakkoekstrofia sivuston kautta. Arvokasta
palautetta sain myds Munuais- ja maksaliitolta jossa ohjaajanani toimi jarjestosuunnit-
telija Marjukka Miettinen.

Projektin tuotoksena syntyi perustietoa siséltava opas rakkoekstrofia lapsen vanhem-
mille. Opas siséltéa tietoa rakkoekstrofiasta ja sen hoidosta, tietoa virtsaamisesta ja
katetroimisesta, vertaistuesta, sosiaalietuuksista, hoito- ja apuvalineistd, kdytannon oh-
jeita sairaala-jaksoille seka tietoa yleisimmista tutkimuksista ja laboratorio kokeista.
Opas on tulostettavissa tarpeen mukaan ja oppaan paivittdminen on helppoa. Opas jaa
Munuais- ja maksaliiton kayttoon ja se on lisaksi tulevaisuudessa tulostettavissa hy-
pospadia.fi sivulta seké sosiaalisessa mediassa suljetulla rakkoekstrofia sivulla. Opas
on siis helposti saatavissa monessa foorumissa.
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The aim of this project was to design and make a guide book for parents with children
suffering from bladder exstrophy. The purpose of the guide book is to give general
knowledge about this rare structural defect. The guide book is meant to be easily ac-
cessible to parents and give all the necessary information about bladder exstrophy. One
of the main goals of this project was to offer and find peer support with the help of the
guide book.

The guide book has been made in a collaboration with Kidney and Liver Association
in Finland and it is in electric form. I started exploring the content of this guide with a
questionnaire made in June 2016. During the process | had an opportunity to partici-
pate in a seminar day organized by the Kidney and Liver Association. | had the oppor-
tunity to present my work at the seminar and received valuable information about the
content for the guide book from the parents of children with bladder exstrophy. Feed-
back from parents about the guide book was also gathered via non-public bladder ex-
strophy website. My mentor, society designer Marjukka Miettinen from the Kidney
and Liver Association was also a source of essential information.

As a result of the project, a guide book for parents of children with bladder exstrophy
with basic knowledge of this structural defect was produced. The guide contains infor-
mation on bladder exstropy and its treatment, information on urination and catheteri-
zation, peer support, social benefits, care products and aids, practical guidelines for
hospital episodes, and information on most common examinations and laboratory
tests. It is in electric form, which makes it easy to update and print when needed. The
guide book will be used by the Kidney and Liver Association and will also be available
for printing on hypospadia.fi and on a non-public exstrophy website in social media.
This makes the guide book accessible through various channels.
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1 JOHDANTO

Rakkoekstrofia (Dg.Q 64.1 Extrofia vesicae urine epispadia) on harvinainen virtsa- ja
sukupuolielinten synnynndinen rakennepoikkeavuus. Sen taustasyyt ovat tuntematto-
mat. Suomessa syntyy vuosittain muutama lapsi, jolla on rakkoekstrofia. (Ala-Mello
2016.)

Harvinaisuus on haasteellista, koska sairauden tunnistaminen, hoito sek& kuntoutus
usein vaatii erityistd asiantuntijuutta ja palveluiden piiriin padseminen saattaa olla han-
kalaa. Liséksi sairauden kanssa paivittdinen elama voi olla haasteellista. Mita harvi-
naisempi sairaus- tai vammaryhma, sitd haasteellisempaa on l0ytaa tietoa ja asiantun-
tijuutta. Myos hoitoon erikoistuneita yksikdita on usein vahan, jos ollenkaan ja usein
ne sijaitsevat kaukana. Joskus asiantuntijuus saattaa I6ytya maan rajojen ulkopuolelta.
Selké&a tietoa voi olla niukasti ja aiheesta saattaa olla tehty vain véahan tieteellista tut-
kimusta. Myds kokemusperdisen tiedon, eli vertaistuen 16ytyminen voi olla vaikeaa.
Harvinaisissa sairauksissa vertaistuen merkitys korostuu ja usein néihin sairauksiin
liittyykin monenlaisia ongelmia, joita palvelujérjestelmé ei valttamattd huomioi. Jos-
kus harvinaista sairautta sairastava ei koskaan tapaa toista saman diagnoosin saanutta.

(Harvinaiset-verkosto 2016.)

Tama opinnaytetyd on projektityd, jonka tarkoituksena on suunnitella ja laatia opas
rakkoekstrofia lasten vanhemmille. Tavoitteena on, ettd vanhemmat saavat oppaan

avulla perustietoa tastd kehityshairidsta ja sen hoidosta seka loytavat vertaistukea.

Opinnaytetyon toimeksiantaja on Munuais- ja maksaliitto. Opinnaytety koostuu ra-
portointiosuudesta ja toiminnallisesta osuudesta eli oppaasta. Aihe opinndytetyohon

syntyi henkilokohtaisesta kiinnostuksesta aiheeseen sekd oppaan tarpeesta.



2 RAKKOEKSTROFIA

Sana ekstrofia tulee kreikan kielestd ja tarkoittaa nurinpain kaantynyttd. Epdmuodos-
tuman on kuvannut jo vuonna 1583 Johann Schenk von Grafenberg ja my6hemmin
vuonna 1869 John Wood. (Socialstyrelsen 2013). Rakkoekstrofia (Dg.Q 64.1 Extrofia
vesicae urine epispadia) on virtsa- ja sukupuolielinten synnynnéinen rakennepoik-
keavuus. Sen taustasyyt ovat tuntemattomat. Sen esiintyvyys on arviolta 1:30 000.
Suomessa syntyy vuosittain muutama lapsi, jolla on rakkoekstrofia. Poikia syntyy hie-
man enemman. Rakkoekstrofiaa tavataan kaikkialla maailmassa, kaikissa vaestoryh-
missé. (Ala-Mello 2016.)

2.1 Etiologia

Rakkoekstrofiassa virtsarakko ja virtsaputki ovat sikiokaudella jdéneet sulkeutumatta.
Vastasyntyneelld virtsarakko sijaitsee avoimena, levymaéisena alavatsalla ja lapsen
napa “’sulautuu” virtsarakon ja ihon véliin. Virtsarakon kaula ja sen sulkijalihakset
puuttuvat. Pojilla virtsaputki kulkee peniksen ylapinnalla avoimena ja tyt6illa virtsa-
putki paattyy kahteen osaan jaaneen klitoriksen tyveen. Pojilla my6s peniksen paisu-
vaiskudos on kahtena osana. Lapsen luinen lantiorengas on jaényt avoimeksi. Virtsan
johtimet laskevat alavatsalla levyna olevaan rakkoon. My6s lapsen perdaukko saattaa
nayttaa sijaitsevan normaalia edempéna vaikka yleensa se sijaitseekin oikeassa koh-
dassa. (Ala-Mello 2016.) Rakkoekstrofiassa ongelmana on virtsainkontinenssi. Virt-
sarakon venymiskyky on myds heikentynyt avoinna olleen rakon arpeutumisen
vuoksi. Rakon limakalvon metaplasia eli kudostyypin muuntuminen, lisdd myos riskia

sairastua adenokarsinoomaan. (Lahdes-Vasama 2013, 346.)

Koska poikavauvalla penis kiinnittyy hapyluiden péihin, jotka ovat rakkoekstrofiassa
kaukana toisistaan, penis on tyvestaddn vetdaytynyt kahteen osaan. Penis on ylospain
kayra, litted ja normaalia lyhyempi. Kivekset saattavat olla laskeutumattomat ja etu-
rauhanen on halki. Pojilla rakkoekstrofia on kolme kertaa yleisempi kuin tyoilla.

Tytoilla klitoris eli hapykieli on kaksiosainen, kohtu voi olla anomaalinen ja emétin
on lyhyt. (Lahdes-Vasama 2013, 346.) Rakkoekstrofiaa sairastavilla naisilla riski koh-

dun laskeumaan on suurempi. (Ebert, Ludwig, Reutter, RGsch 2010).



Hairiot rakenteitten kehityksessa tapahtuvat sikiokehityksen alkuvaiheessa. Rak-
koekstrofia esiintyy yleensa ainoana rakennepoikkeavuutena, mutta voi myos esiintya
osana erilaisia oireyhtymia ja kromosomipoikkeavuuksia. Rakkoekstrofian taustalta ei
ole tunnistettu mit&&n yksittdista geenid, mutta on mahdollista, ettd taustalla on moni-
tekijainen periytymistapa. (Ala-Mello 2016.) Virtsarakon ekstrofian synnysta on ole-
massa erilaisia kasityksid, mutta kyseessa on keskiviivan rakenteiden sulkeutumishéi-
rid, joka alkaa navasta, paattyen sikidaikaisen genitaalikyhmyn karkeen. Rakkoekst-
rofian hoito kuuluu siihen erikoistuneeseen yksikkoon. (Wikstrom 2010, 1073).

Rakkoekstrofiaan liittyy muita ongelmia, kuten: epispadia, virtsan takaisinvirtaus, ha-
pyluun diastaasi, rakon pieni kapasiteetti, virtsarakon sulkijalihaksen ja kaulan puut-
tuminen, tyrét. Rakkoekstrofiaa sairastavat lapset voivat kuitenkin eld& normaalia ela-
mad, heilld on normaali elinajan ennuste ja heilla ei ole rajoituksia normaalissa el&-
massd. Koska lapsen luinen lantiorengas on jaanyt avoimeksi, jalkaterédt osoittavat

ulospéin ja kévely voi olla poikkeavaa. (Urology care foundation 2016.)

Lapsen virtsateissa ollessa rakenteellisia poikkeavuuksia virtsatietulehdukset ovat
yleisia ja niihin liittyy munuaisparenkyymin vaurioitumisen riski. Virtsatieinfektioi-
den hoidon tarkein tavoite lapsilla on oireiden poisto sekd munuaisvaurioiden estami-
nen. (Lautala, Uhari, Huttunen, Koskimies, Jalanko, Holmberg, Ruuskanen, Ala-Hou-
hala, Renko, Lanning 1992, 1344.) Virtsatieinfektion riskitekijana voi olla virtsan paa-
seminen rakosta takaisin virtsanjohtimiin sek& virtsarakon tyhjentdminen katetrin
avulla. Myos rakon tyhjenemista aiheuttavat sairaudet lisadvat virtsatieinfektion riskia.
(Tarnanen, Wuorela, Uhari, Kukkonen-Harjula 2015).

2.2 Rakkoekstrofian esiintyvyys

Rakkoekstrofian esiintyvyys on arvioilta 1:30 000. Rakkoekstrofiaa tavataan kaikKki-
alla maailmassa, mutta sen ilmenemistiheyksessa on eroja. (Ala-Mello 2016). Euro-
pean surveillance of congenital anomalies:in euroopasta kerdé&@mien tietojen mukaan

Suomessa on vuosina 2008 — 2011 syntynyt eldavana 13 rakkoekstrofiaa ja/tai epispa-



diaa sairastavaa lasta. Suurimmillaan rakkoekstrofiaa ja/tai epispadiaa sairastavia lap-
sia on syntynyt vuonna 2010, jolloin lapsia on syntynyt 5. (European surveillance of
congenital anomalies 2012.)

2.3 Rakkoekstrofian diagnosointi

Raskaudessa sikion rakkoekstrofia ei anna erityisia oireita odottavalle &idille eik& ylei-
sesti héiritse lapsen muuta kehitystd. Lapsen syntyessd on selvasti nahtévissa, etta
rakko ei ole sulkeutunut, vaan virtsarakko on auki ja virtsa valuu virtsan johtimien
aukoista. My0s nivustyréa esiintyy. Useimmiten lapsi on muuten terve ja kehittyy nor-
maalisti. Ultra&danen avulla kokenut katilo tai l1aékari voi diagnosoida rakkoekstrofian
jo raskausaikana. Usein sikion virtsarakko nayttéisi olevan tyhjé ja on nahtavissa, etta
napanuora on kiinnittynyt alas. (Socialstyrelsen 2013.) Rakkoekstrofia diagnosoidaan
Kliinisessa tutkimuksessa, mutta ylempien virtsateiden tilan sekd mahdollisten muiden
epamuodostumien selvittdmiseksi tehddan kaikukuvaus. Kun rakkoekstrofia todetaan,
jatkuu hoito siihen perehtyneessd sairaalassa. (Lahdes-Vasama 2013, 346.) Rak-
koekstrofia vaikuttaa my6s seksuaalisuuteen ja Suomisen, Santtilan ja Taskisen (2015,
199) tutkimuksen mukaan rakkoekstrofiaa ja epispadiaa sairastavilla miehilld ja
naisilla seksuaalitoiminnot ovat hyvat, mutta he ovat muuhun vaesto6n verrattuna sek-
suaalisesti aktiivisia mydhemmin. Tutkituilla oli myds harvemmin lapsia kuin

tutkimuksen verrokeilla.

Sukupuolielinten ulkonakd voi korjauksista huolimatta jaada poikkeavaksi. Murros-

idssa tama voi muodostua nuorta kuormittavaksi tekijéksi ja vaikuttaa minédkuvan ke-
hitykseen. (Ala-Mello 2016). Taskisen, Suomisen ja Mattilan (2015, 1518)
tutkimuksen mukaan viidesosalla rakkoekstrofiaa sairastavalla on mahdollisesti mie-
lenterveysongelmia. Tutkimuksen mukaan sukupuolielinten poikkeavuudella ja virtsa-
rakon toimimattomuudella on negatiivinen vaikutus rakkoekstrofiaa sairastavien mie-
lenterveyteen. Virtsarakon laajentamisella ei koettu tutkimuksen mukaan olevan en-

emman vaikutuksia mielenterveyteen, kuin lievalla virtsankarkailulla.

Rakkoekstrofiaan liittyy usein eriasteisia inkontinenssiongelmia ja/tai umme-

tusongelmia. On yleistd, ettd rakko katetroidaan paivittdin useita kertoja. Katetrointi
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tapahtuu joko avanteen kautta tai luonnonmukaista reittid. Katetroinnin avulla saavu-
tetaan virtsanpidatyskyky seka sosiaalisesta nakokulmasta valttamaton siisteys. (Ala-
Mello 2016.) Rakkoekstrofia potilailla harvoin onnistuu spontaani virtsaaminen ja yli
puolet heistd paatyykin toistokatetrointiin. (Lapsen katetroinnin taustalla voi olla myds
muu kuin neurogeeninen aihe 2007, 8-9).

Suomessa yliopistosairaalat ovat sopineet harvinaissairauksien hoidon jérjestamisesta.
Y liopistosairaalat tekevat tiivista yhteistyota hoidon parantamiseksi, mm. kehittdmalla
hoitoverkostoja ja jakamalla osaamistaan. Yliopistosairaaloissa on harvinaissairauk-
sien yksikko, jonka tehtdvana on koordinoida hoitoa. (Suomen tietotoimiston www-
sivut 2016.)

3 RAKKOEKSTROFIAN HOITO

Rakkoekstrofian hoitoon liittyy yleensa useita kirurgisia toimenpiteitd. Tavoitteena on
suolentoiminnan ja virtsaamisen hallinta, mutta usein inkontinenssiongelmat ja um-
metusvaivat ovat elinikéisid. Myos estolaékitys virtsatieinfektioiden estamiseksi on
usein elinikéinen. (Ala-Mello 2016.) Rakkoekstrofia vaikuttaa myds sukupuolitoi-
mintoihin. Suurin osa rakkoekstrofia potilaista kdy lapi monia leikkauksia, jolloin ke-
honkuva saattaa muuttua. Leikkausten tavoitteena on saada virtsanpidatyskyky, var-
mistaa munuaisten toimintaa ja saada kosmeettisesti ja toiminnallisesti hyvaksyttavat
sukupuolielimet. (Suominen, Santtila, Taskinen 2015, 195.) Rakkoekstrofian korjaus
on haastavaa ja usein paadytaan suolesta rakennettuun virtsareservuaariin. (Pyorala
2002, 244).

3.1 Kirurginen hoito

Rakkoekstrofian hoitoon sisaltyy erilaisia Kirurgisia toimenpiteitd ja tutkimuksia.
Leikkauksia voidaan tehdé lapsuudessa, nuoruudessa ja aikuisidssé. Lisaksi rakkoekst-

rofia potilaat saattavat tarvita emotionaalista ja psykologista tukea. Kirurginen korjaus
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riippuu poikkeavuuden laajuudesta. Kahta taysin samanlaista lasta ei ole ja hoitosuun-

nitelmat ovat yksil6llisia. (Association for the Bladder Exstrophy Community 2016.)

Rakkoekstrofian kirurginen hoito koostuu erilaisista korjaavista leikkauksista joita
voidaan tehda usean vuoden ajan. Ensimmainen leikkaus on virtsarakon sulkeminen,
jotta virtsa pysyy virtsarakossa. Virtsarakko ja vatsa suljetaan. Myos ulkoiset sukueli-
met saattavat vaatia useita kirurgisia toimenpiteitd. Virtsarakon kaulan rekonstruktio
tehdaan ja virtsanjohtimet sijoitetaan uudelleen virtsan takaisin virtauksen estamiseksi
munuaisiin. Usein esiintyy kuitenkin virtsatieinfektioita, munuaiskivia ja virtsankar-

kailua. (National Organization for Rare Disorders 2007.)

Nykyédédn jo muutaman pdivan sisalla lapsen syntymasta rekonstruoidaan virtsarakko,
rakon kaula, hépyliitos ja virtsaputki. Virtsaputken sulku ja peniksen muovaus voidaan
tehda vasta myohemmin, 6 — 24 kuukauden idssé. Pidatyskykya parantava rakon kau-
lan leikkaus tehddédn leikki-idssa. Genitaalien muovaus yleensa tehdaan useissa eri
leikkauksissa. (Lahdes-Vasama 2013, 346.)

Ileouretrostooma eli suoli-virtsanjohdinavanne, ns. Brickerin rakko on tehty ohut-
suolen ileumista eli sykkyrédsuolesta. Sen toiseen p&ahén yhdistetdan virtsanjohtimet
ja toinen péa viedaan vatsan ihon paélle avanteeksi. Uretrostooma eli virtsanjohdin-
avanteessa toinen tai molemmat virtsanjohtimet johdetaan vatsapeitteiden lapi. Kys-
tostooma eli rakkoavanne on avanne, jossa vatsanpeitteiden lapi on asetettu katetri,
jonka tarkoituksena on taata virtsan esteeton kulku ulos virtsarakosta. (Hollo 1984,
141.)

3.2 Konservatiivinen hoito

Jos lapsella on toistuvia virtsatieinfektioita, on estolaékitys aiheellinen, erityisesti jos
lapsella on virtsateissa rakennepoikkeavuus. Estoladkkeena kaytetadn pienia annoksia
trimetopriimia tai nitrofurantoiinia. (Tarnanen, Wuorela, Uhari, Kukkonen-Harjula

2015.) Lapsen kastelun hoitoon voidaan kayttdd desmopressiini-hormonia (Minirin),
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mutta on todettu, ettd ladkkeen lopetuksen jalkeen kastelu usein palaa. Myos tilapai-
seen kéyttoon voidaan kayttaa isoille lapselle desmopressiinid. Kaytossa on myos virt-
sarakon toimintaan vaikuttavia antikolinergeja. (Jalanko 2014.)

Vaippa-alueen ihon punoitus on seurausta virtsan ja ulosteen aiheuttamasta hautumis-
esta kosteassa ymparist0ssa ja eritteiden aiheuttamasta arsytyksesté iholla. Ihon ollessa
artynyt, saippuan kayttoéa tulee valttaa. llmakylvyt ovat olennainen osa vaippa-alueen
ihon hoitoa. Nykyisin suositaan sinkkioksidia siséltdvaa voidetta, jota voidaan laittaa
muutaman kerran péivassa artyneelle iholle. Thon kunnon paheneminen voi olla

merkki sienitulehduksesta. Sienitulehdus vaatii sieniladkkeen. (Jalanko 2015.)

Virtsarakon tyhjentdminen on tarkeéd& ja rutiinin opettelu rakon tyhjentdmiseksi on
tarked osa lapsen arkea. Virtsarakon hallinnan tavoitteena on estdd munuaisvaurioita
ja virtsatieinfektioita, pidatyskyvyn hallitseminen seké lapsen eldmanlaadun paranta-
minen ja lapsen itsendistyminen. Rakko tulisi tyhjentdd saannéllisesti tulehdusten
estdmiseksi. Pienikin méara rakkoon jaavaa jaannosvirtsaa voi altistaa tulehduksille.

(Coloplastin www-sivut 2016.)

Pienen lapsen ollessa kyseessd, katetroinnin hoitavat vanhemmat. Lapsi voi istua
potalla tai wc:ssa ja katetroinnin tulisi tapahtua istuvassa asennossa. Lasta tulisi myds
kannustaa osallistumaan katetrointiin. Lapsen hienomotoriikan tulisi olla riittavan ke-
hittynyttda osallistumisen onnistumiseksi. Lapsella tulisi my6ds olla mahdollisuus

harjoitella katetrointia ammattihenkilon ohjauksessa. (Coloplastin www-sivut 2016.)

Lasta on hyva opettaa kdymaan potalla, vaikka pidatyskyky olisikin huono. Nain lapsi
oppii hygienian merkityksen. Lapsi voi ulostaa pottaan, vaikka virtsaaminen ei onnis-
tuisikaan, nain myos infektioriski pienenee. Haasteeksi voi muodostua lapsen mo-
tivointi. Avuksi voi ottaa kellon ja kayttaa lasta sdannollisesti wc:ssa. Lapsen hadan
tunteen ilmaisu voi myds olla ongelmallista. Kun rakkoon on saatu rakon tubularisoin-
nin myotéa pitoa, voi pottakaynneilld ja wc:ssé virtsamaaraa mitata rakon koon arvio-
innin helpottamiseksi. Lapsen kaydessé pissalla tai katetroimassa tulee huomioida

hé&nen intimiteettisuojansa. (Invalidiliitto 2007, 9.)
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Lapsen kastelun hoito méaraytyy lapsen mukaan. Y0114 voidaan kayttad kasteluhélyt-
intd, ndin lapsi oppii reagoimaan virtsahatéan. Kasteluhalytin hoito on tehokas suurelle
osalle lapsista. Halyttimen voi saada lainaksi tai sen voi tilata omaksi internetin kautta.
Kasteluhdlytinhoitoon on hyvéa liittdd kastelupaivékirjan tayttdminen, josta hoidon
vaikuttavuutta voi seurata. Halytinhoitoa toteutetaan véhintdén 6-8 viikkoa ja hoidon

vaste saadaan usein viiveelld. (Jalanko 2014.)

4  VANHEMPIEN TUKEMINEN

4.1 Tuen jatiedon tarpeet

Sairaan lapsen synnyttyd vanhempien saama ensitieto tarkoittaa laajemmin ymmérret-
tynd tietoa sairaudesta, kuntoutuksesta ja palveluista joita perheelle on saatavilla. Par-
haimmillaan asiallinen ensitieto auttaa perhetta I6ytamaan voimavaransa seka tukee

perhettéd. (Kehitysvammaisten Tukiliitto ry 2016.)

Vastasyntyneen joutuessa sairaalaan, mahdollisesti vélittémasti syntymén jalkeen ja
tilanne, jossa lapsi viettdd ensimmadiset elinviikkonsa sairaalassa, luo vanhemmille
poikkeavan lahtokohdan vanhemmuudelle. Vanhemmat elédvat mahdollisesti usean
hengen huoneessa vauvan kanssa, eivatka paase tutustumaan lapseen normaalissa
ympéristossd. Mielikuva terveestd lapsesta voi kadota ja vanhemmat omaksuvat
uuden identiteetin vanhemmuuteen. Joskus myds jatkuva huolehtiminen voi nousta
vanhemmuuden paateemaksi ja vanhemmat kokevat lapsen ensisijaisesti sairaana ja
vammaisena. Kuitenkin useimmat vanhemmat l6ytdvat oman vanhemmuutensa ja
vauvansa, heidan parisuhteensa vahvistuvat samoin kuin heidan oma, uusi vanhem-
muutensakin. Vanhemmat saattavat kamppailla lapsensa oikeutuksesta hyvaan
eldméén ja heistd tulee ns. “tiikeriditeja- ja isid”. (Kettunen, Saarinen & Tainio 2002,
26-27.)

Vanhempien lahestyminen ei ole aina helppoa, Kriisissa olevan perheen kohtaaminen

koetaan vaikeana. Joskus vanhemmat tarvitsevat aikaa voidakseen ottaa tuen vastaan.
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Sairaalassa tulisi tarjota myos pohja kotona sairaan lapsen kanssa selviytymiselle. Ko-
tiinlahto sairaalasta voi olla pelottavaa ja vanhemmat saattavat tarvita aikaa totutella

hoitamaan vauvaa ilman sairaalan tuomaa turvaa. (Kettunen ym. 2002, 28.)

Tiedonsaannin merkitys on vanhemmille suuri. Vanhempien pelot liittyvét vahvasti
siihen, miten lapsen vanhemmat ovat saaneet tietoa. Mitd enemmé&n vanhemmat saavat
asiallista tietoa vauvan tilasta ja mahdollisuuksista sitd vdhemmén vanhemmat
pelk&évat. Jos vanhemmat kokevat asioita salattavan, heidan pelkonsa lisdéntyvat.
(Kettunen ym. 2002, 26.)

Sairaala-jaksolle mentdessa on tarkeaa kasitelld tulevaa tapahtumaa lapsen kanssa.
Kun sairaalaan menosta on puhuttu etukdateen, lapsi kokee vahemmaén jannitysta asi-
asta. Keskustelu my6s auttaa luottamuksen séilymista. Vanhemmat ovat usein huolis-
saan ja saattavat tuntea avuttomuutta ja lapsi saattaa aistia vanhempien tunteet. Tulevia
tapahtumia tulisikin Kkasitelld etukdteen yhdessa lapsen kanssa. Vanhempien
myonteinen suhtautuminen vaikuttaa lapseen ja helpottaa hdnen sopeutumistaan. Lasta
tulisi valmistella sairaalaan menoon hanen ika- ja kehitystaso huomioiden. Lapselle
kerrotaan rehellisesti mita sairalassa tapahtuu ja miksi sinne mennaan. Kertomisen
avuksi voi ottaa esimerkiksi lasten kirjoja aiheesta. Lapselle tulee kertoa, ettd kipua
voidaan lievittdd monin tavoin. Kivuttomuutta ei tulisi luvata. Lapsi voi pakata muk-
aansa itselleen tutun ja turvallisen lelun. Lapselle kerrotaan my6s kauanko sairaalas-
saolo kestad ja ketd hdnen seuranaan mahdollisesti on. (Helsingin ja Uudenmaan

sairaanhoitopiirin www-sivut 2016a.)

Sairaalassa lapsen potilashuoneessa useimmiten toinen vanhemmista voi yépyé lapsen
kanssa. Osastojen kéaytannot ja tilanteet kuitenkin vaihtelevat ja ydpymismah-
dollisuudesta kannattaa keskustella osastolla hoitohenkilokunnan kanssa. (Helsingin

ja Uudenmaansairaanhoitopiirin www-sivut 2016b).

4.2 Sosiaalietuudet

Vammaisetuuksia koskevasta lainsaddannon valmisteluista ja kehittamisesté vastaa

Suomessa sosiaali- ja terveysministerio. Tukia haetaan Kelasta ja Kela myds maksaa
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etuudet. Vammaistuet ja hoitotuki myonnetéan toistaiseksi tai méaaraajaksi. Alle 16-
vuotiaan lapsen vammaistukea voi hakea lapselle jonka sairauden hoidosta ja/tai kun-
toutuksesta aiheutuu tavanomaista suurempaa sidonnaisuutta ja rasitusta vahintaéan

kuuden kuukauden ajan. (Sosiaali- ja terveysministerio 2016b.)

Kela korvaa vanhempien ansionmenetysta maksamalla erityishoitorahaa, jota makse-
taan tilanteessa jossa alle 16-vuotiaan sairaan tai vammaisen lapsen vanhempi ei voi
tehdd tyotaan, koska han osallistuu lapsensa hoitoon tai kuntoutukseen. Erityishoito-
rahaa haettassa tarvitaan D-ladkarintodistus, jossa on maininta huoltajan hoitoon
osallistumisen tarpeellisuudesta. Erityishoitorahaa maksetaan vain lapsen huoltajalle.
(Kela 2016a.)

Kela osallistuu osaltaan julkiseen tai yksityiseen terveydenhuoltoon tehdyn matkan
kustannuksista. Myds kuntoutuspéétdkseen perustuvia matkoja korvataan. Matkat
korvataan halvimman kéytettavissé olevan matkustustavan mukaan. Jos kuitenkin
sairaus tai vamma on vaikea tai olosuhteet edellyttavat erityisajoneuvoa, esim. oman

auton kayttod, voidaan korvaus maksaa eri perustein. (Kela 2016b).

Kela voi korvata yopymisen ja maksaa yopymisrahaa, kun yopyminen on ollut tar-
peellinen esimerkiksi hoitoon ehtimisen tai toistuvien paivittdisten matkojen valtta-
miseksi. (Kela 2016c.)

Kunnallisen terveydenhuollon asiakasmaksuissa on maksukatto, joka on kalenteri-
vuosittainen. Vuonna 2016 se on maaraltdén 691 euroa. Kun maksukatto ylittyy,

ovat palvelut maksuttomia. Maksukattoon lasketaan:

e avosairaanhoidon ladkarimaksut (terveyskeskus)
e poliklinikkamaksut

e paivakirurgian maksut

o fysioterapian maksut

e kuntoutus maksut

e y0- ja paivahoidon maksut

e sarjahoidon maksut

e lyhytaikaisen laitoshoidon maksut
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Maksukaton tayttymistd on seurattava itse ja alkuperéiset kuitit on esitettava tarvitta-
essa. Myos ladkekustannuksilla on oma maksukatto, joka on myds kalenterivuosittai-
nen. Vuonna 2016 katto on 610, 37 euroa. Kun maksukatto on tayttynyt, maksetaan
la&kkeestd omavastuuhinta, joka on 2,50 euroa ladketté kohti. Ladkekorvauksen saa
suoraan apteekista Kela-korttia seké& Kelan ilmoituksen esittamélla. (Sosiaali- ja ter-

veysministerio 2016a.)

Sosiaaliturva-asioihin perehtyminen voi olla raskasta sairastuneelle ja joskus asioihin
perehtyminen koetaan vaikeaksi. Sairastunut voi pyytdd oman hoitoyksikon sosiaali-
tyontekijalta apua ja neuvoja sekd myds oman kunnan sosiaalityontekij6iltd ja sosiaa-
liasiamiehiltd. Munuais- ja maksaliitto tarjoaa myds ohjausta ja neuvontaa sosiaali-

turvaan liittyvissa asioissa. (Munuais- ja maksaliitto 2016a.)

4.3 Hoito- ja apuvélineet

Terveydenhuoltolain (1326/2010) 24 § mukaan kunnan tehtdvéana on jérjestaé alueensa
asukkaiden sairaanhoitopalvelut. Néihin palveluihin sisaltyy pitkéaikaisen sairauden
hoitoon tarvittavat hoitotarvikkeet. Toimivan hoitotarvikejakelun avulla potilaan oma-
hoidon toteutus paranee seké se edistdd hénen sitoutumista omaan hoitoonsa ja tata
kautta saavutetaan paremmat hoidon tulokset. Potilaan elaménlaatu paranee ja komp-

likaatioriskit seka hoidon tarve véhenee. (Sosiaali- ja terveysministerié 2016c.)

Hoitotarvikkeiden jakelu perustuu yksildlliseen tarpeeseen ja ammattihenkilon teke-
maan arviointiin ja seurantaan. Lahtokohtana on pitkaaikaissairaus, joka on kestanyt
yli kolme kuukautta. Hoitotarvikejakelu perustuu potilaan yksildlliseen tarpeeseen ja
kunta ei voi asettaa ehdottomia tarvikkeiden enimmaisméérid. Hoitotarvikkeet ovat
maksuttomia potilaalle. Hoitotarvikkeita voidaan jakaa terveyskeskuksista, sosiaali- ja
terveydenhuollon toimipisteista tai ne toimitetaan potilaalle kotiin. Hoitotarvikejake-
lun toteutumista valvoo Sosiaali- ja terveysministerio. (Sosiaali- ja terveysministerio
2016c¢.) Rakkoekstrofian hoidossa tarvittavia hoitotarvikkeita on mm. vaipat, katetrit
seka steriilit ké&sineet. (Invalidiliitto 2007, 13.)
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4.4  Sopeutumisvalmennus

Kuntoutus- ja sopeutumisvalmennuskurssit voidaan jarjestéa laitos- tai avomuotoi-
sesti. Avomuotoisissa kursseissa kurssilaiset yopyvat kotonaan. Kurssien tavoite on
antaa valmiuksia taysipainoiseen elamaan sairaudesta huolimatta. Perhekurssit tukevat
perheiden selviytymista ja kurssille voi osallistua perheenjésenet tai muu I&heinen.

Kurssien pituus ja siséltdo vaihtelevat kohderyhman mukaan ja ne voidaan toteuttaa
useammassa osassa. Kursseja jarjestetaan valtakunnallisesti ja alueellisesti. Kursseja

jarjestdd mm. vammaisjérjestot ja kuntoutuslaitokset. (Kela 2016d.)

Koko perheelle suunnattuja sopeutumisvalmennuskursseja jarjestdd mm Norio-kes-
kus. Norio-keskus on osa Rinnekoti-S&éatiota ja palvelee tietoa ja tukea tarvitsevia val-
takunnallisesti. Se sijaitsee Helsingissa, Pitdjanmaelld. Norio- keskuksen kurssit ovat
paasaantoisesti viiden paivan kursseja ja koko perhe voi yopya kurssin ajan Norio-

keskuksen tiloissa. Kurssit ovat osallistujille maksuttomia. (Norio-keskus 2016.)

45 Vertaistuki

Vertaistuki ei ole ammattiapua. Vertaistuki voi kuitenkin toimia rinnakkain am-
mattiavun kanssa ja tukea sen vaikutusta. Vertaistukeen liittyy vastavuoroisuus ja osa-
puolten omat kokemukset. Se on kokemusten vaihtoa, jossa samantapaista prosessia
lapikdyneet tukevat toisiaan. Se on halua jakaa kokemuksia ja tietoa kunnioittavassa

ilmapiirissd. Vertaistuki on voimaantumista ja voidaan maaritellda myds muutospros-

essina, jonka avulla voi loytaa voimavaroja ja vahvuuksia. (Huuskonen 2015.)

Vertaistukea voidaan toteuttaa eri tavoin, kuten esimerkiksi vertaistukihenkild -
toiminnan kautta ja vertaistukiryhmissa. Vertaistukea voi olla myds verkossa, jolloin
se on joko kahdenkeskista tai ryhmassa tapahtuvaa. Vertaistuki ei valttamatta liity mi-
hinkaan yhteis6on vaan se voi olla omaehtoista. Se voi myos olla jarjestojen ja erilais-
ten yhteisOjen jarjestamaa. Kolmas sektori yhdessa ammattilaistahon kanssa jérjestaé
myo6s vertaistukitoimintaa. Ammattilaistahon jarjestamé vertaistukitoiminta on osa

hoito- ja kuntoutusprosessia. (Huuskonen 2015.)
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Vertaistukea saava ihminen saa kokemuksen, ettd han ei ole tilanteessaan yksin. Kui-
tenkin tilanteiden erilaisuus tulee my6s ilmi kokemuksia jaettaessa. Vertaistuettu voi
saada omaan tilanteeseensa uuden nakokulman ja uutta perspektiivid, varsinkin kun
han voi keskustella henkilon kanssa, joka on prosessissa eri vaiheessa. Vertaistuki-

suhde on kaksisuuntainen, siind saadaan ja annetaan. Vertaistuen kautta saadaan
omaan tilanteeseen liittyvaa tietoa ja kaytdnnon asioiden tietoa, jotka voivat auttaa ar-
jessa. Vertaistukitoiminta voi kannustaa ihmisid vaikuttamaan omaan asemaansa ja se

my06s parhaimmillaan voimaannuttaa yksiloita ja ihmisryhmié. (Huuskonen 2015.)

Myds ammattihenkild voi toimia vertaistukitoiminnan kaynnistdjana tai ohjata
toimintaa. Vertaistuki perustuu osallistujien kokemiin asioihin, ajatuksiin ja tunteisiin
ja ohjaajan olisikin muistettava, ettd se ei ole ammattilaisen antamaa tukea. Ammat-
tilaisen tehtdvaksi jaakin luoda puitteen toiminnalle ja rohkaista osallistujia. (Huusko-
nen 2015.)

Munuais- ja maksaliittolla on vertaistukitoimintaa ja tietoa saa mm. sosiaalisesta me-
diasta, jossa Munuais- ja maksaliitolla on oma sivu “Vertaistukea ja perhetapahtumia
muman lapsiperheille”. Tdma sivu on tarkoitettu Munuais- ja maksaliiton lapsiperhei-
den vanhemmille ja se on vertaistukiryhma, jossa voi keskustella mieltd askarruttavista
asioista ja kertoa tapahtumista, joita jarjestetdaan lapsiperheille. Munuais- ja maksaliitto
jarjestda toiminnallisia perhepdivia seka vertais- ja virkistystapaamisia. (Munuais- ja

maksaliiton www-sivut 2016b,d).

Munuais- ja maksaliito jarjestaa myds vertaisvanhempitoimintaa. Vertaisvanhemmat
ovat perheiden tukena, kun perheeseen syntyy munuais- tai maksasairas lapsi. Vertais-
vanhemmat auttavat perheitd selviytymaan sairauden eri vaiheissa ja heillda on oma-
kohtaisia kokemuksia munuais- ja maksasairaan lapsiperheen arjesta. Vertaisvanhem-
man tehtdvana on kuunnella, olla l1asné ja rohkaista. Vertaisvanhempi on valmis anta-
maan aikaa ja jakamaan omia kokemuksiaan. Vertaisvanhemmat saavat Munuais ja
maksaliitolta koulutusta ja ohjausta tydhdonsd. Vuonna 2011 Munuais- ja maksaliitossa
liitossa toimi 9 koulutettua vertaisvanhempaa. Vertaisvanhempiin saa yhteyden Mu-
nuais- ja maksaliiton jarjestosuunnittelijan kautta. (Munuais- ja maksaliitton www-si-
vut 2017b).
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Vertaistukea on tarjolla myos erilaisilla keskustelupalstoilla ja sosiaalisessa mediassa.
Facebookissa on suljettu suomenkielinen keskusteluryhmé nimeltd ” Rakkoekstrofia /
Kloakaextrofia / Epispadia” jossa vanhemmat voivat vaihtaa ajatuksia ja keskustella.
My6s muiden maiden sivuja 16ytyy, esimerkiksi Yhdysvaltalainen ABC - The Asso-
ciation for the Bladder Exstrophy Community:n sivusto. Myos hypospadia.fi sivustolta

voi 10ytaa vertaistukea.

5 LAADUKAS OPAS

Kirjallisten ohjeiden tarkoituksena on vastata tiedon tarpeisiin. Antamalla kirjallisia
ohjeita, pyritddn véalttdmadn vaarinkasityksid, lisddméaan tietoa ja véhentdméaén
ahdistuneisuutta jota potilaalla saattaa olla. Kirjallisten ohjeiden tarkoituksena on
antaa ohjeita sairauteen liittyvista asioista, kuten tutkimuksista ja hoitotoimenpiteisté

ja auttaa potilasta sopeutumaan sairauteensa. Kirjallinen ohje ei ole ainoastaan tiedon

siirtoa, vaan se valittaa lukijalleen myos viestin tdman asemasta terveydenhuoltojar-
jestelmésséd. Yleensa kirjallinen ohje annetaan suullisen ohjauksen yhteydessa ja
talléin ohjetta onkin mahdollisuus tdydentad. (Lipponen, Kyngés, Kaaridinen 2006,
66.)

Kirjallisen ohjausmateriaalin merkitys on entisestddn korostunut, koska sairaalassa-
oloajat ovat lyhentyneet. Kirjallista ohjausmateriaalia ovat erilaiset ohjeet ja oppaat.
Kirjallisen ohjausmateriaalin etuna on, etta niihin voi perehtya itsekseen seka tarkastaa
tietoja. Hyvésté ohjeesta kdy ilmi kenelle se on tarkoitettu ja mika on ohjeen tarkoitus.
Ohjeessa tulisi huomioida myos yksilon kokonaisuus ja siina tulisi huomioida miten
sairaus vaikuttaa mielialaan tai sosiaalisiin suhteisiin. Riittdva kirjasinkoko on
vahintadan 12 ja tekstin tulee olla selkeésti jaoteltu ja aseteltu. Kaytettavien kuvien
tulisi olla olla mielenkiintoisia ja ymmarrettavid. Kieli pidetaan selkeéna ja sanat yk-
siselitteisind. Aktiivimuodon kayttd on suositeltavaa. (Kyngés, Ké&éaridinen, Poski-
parta, Johansson, Hirvonen, Renfors 2007, 124-127.)
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Suositeltavaa on kirjoittaa “tarkein ensin”- periaatetta noudattaen, koska niin myos
lukijat, jotka eivat lue tyota loppuun, saavat olennaisimman tiedon tekstista. Jos teksti
alkaa epéolennaisimmalla osuudella, se ei houkuta lukijaa lukemaan tekstia loppuun.
Kun aiheen téarkein sisaltd kerrotaan jo alussa, se heréttaa lukijan kiinnostuksen lukea
teksti loppuun. (Torkkola, Heikkinen & Tiainen 2002, 39.)

Tuotoksen tulisi erottautua muista vastaavanlaisista edukseen. Tarkeimpié kriteereita
opinndytetydssa ovat mm. kaytettdvyys, asiasisélto, informatiivisuus, selkeys,
johdonmukaisuus. Oppaan kohdalla I&hdekritiikki nousee tarke&an asemaan. (Vilkka,
Airaksinen 2004, 53). Oppaan tekstin tulee olla helposti luettavaa ja kieliopillisesti
oikein. Aihe vaikuttaa tekstin rakenteeseen. Tekstin tulisi edeté loogisesti ja sen tulisi
olla selkeésti jaettu kappaleisiin niin, ettd yksi kappale siséltdd yhden
asiakokonaisuuden. Tama lisdéd tekstin ymmarrettavyyttd. Oppaassa on hyva olla

mukana myos vinkkeja, misté lisatietoa voi etsid. (Torkkola ym. 2002, 42-46.)

Oppaan ollessa tulostettavissa séhkdisessa muodossa se pysyy tallessa ja tulostettaessa
kopiointi on laadukasta ja estetdan toistuvien kopiointien aiheuttama huono laatu. Pa-
lautetta varten oppaassa tulisi olla myds tekijatiedot. Séhkoiset tallenteet ovat myos
hallittavissa ja paivitettavissa paremmin ja ne ovat helposti kaikkien saatavilla. (Tork-
kola ym. 2002, 60-61).

Piirrokset ja valokuvat ovat tekijanoikeuslain alaisia aineistoja. Kaytettédessa kuvaa,
pitéa tarkistaa verkkosivuilta, onko sielld kayttooikeusehtoja. Usein kaytto on sallittua,
kun kuvan yhteydessa on tekijanoikeustieto, joka on merkitty etuliitteelld ©. Jos kayt-
tooikeusehtoja ei ole saatavilla, tulee miettia mité sdédnnoksia tulee soveltaa ja pyytaa
lupa aineiston kayttdmiseen. Vastuu luvista on kuvien kéyttajalla. Varminta on ladata
kuvat sivulta, jossa on selkeasti ilmoitettu kayttoehdot. (Haapajoki 2008.) Hyvin vali-
tut kuvat lisadvét luettavuutta ja tdydentdvat tekstid. Kuvan yhteydessa oleva kuvate-

ksti kokoaa kuvan sanoman. (Torkkola ym. 2002, 40).

Verkossa tehdyn kyselyn kéytto tarjoaa mahdollisuuden erilaisiin tiedonkerdysmallei-
hin ja se mahdollistaa entista monipuolisemman tiedonkerdayksen. VVerkossa toteutetut
kyselyt voidaan toteuttaa yhteisollisissd medioissa, esim Twitterissa ja Facebookissa.

(Tampereen teknillinen yliopisto 2017.) Kysely on tunnetuin survey-tutkimuksen
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menetelma. Survey Kkyselyssd kohdehenkil6t muodostavat otoksen. Kysely-
menetelman etuina on sen tehokkuus. Kysely voidaan lahettdd monelle ja lomakkeen
ollessa hyvin suunniteltu voidaan aineisto késitelld ja analysoida nopeasti. Aikataulu
ja kustannukset ovat yleenséd melko tarkasti arvioitavissa. Kyselynd saadun tiedon
kasittelyyn on olemassa tilastolliset analyysitavat sek& raportointimuodot, joten uusia
analyysitapoja ei tarvitse kehitelld. Kyselymenetelmén avulla saatua tietoa saatetaan
pitéd pinnallisena, perusteena pidetaan sitd, etté ei voida olla varmoja miten huolellis-
esti ja vakavasti vastaajat ovat vastanneet. (Hirsjarvi ym. 2009, 195.) Erityisryhmélle
ldhetettdessa kyselyd, kyselyn aiheen ollessa ryhmén kannalta tarked, voi vastaus-
prosentin odottaa olevan korkea. (Hirsjarvi ym. 2009, 193-196).

6 PROJEKTIN TARKOITUS JA TAVOITTEET

Tama opinndytetyo toteutettiin toiminnallisena. Tyoni tarkoituksena oli suunnitella ja
laatia sisalléltdén ja ulkoasultaan selked opas rakkoekstrofia lapsen vanhemmille. Op-
paan tarkoituksena oli sisaltad perustietoutta rakkoekstrofiasta ja sen hoidosta. Pyrki-

myksena oli saada opas mahdollisimman helposti vanhempien l6ydettavaksi

Tavoitteeni oli, ettd vanhemmat saavat oppaan avulla perustietoa rakkoekstrofiasta ja
sen hoidosta seké loytavat vertaistukea. Munuais- ja maksaliiton toivoin saavan op-
paasta hyotya heidan tarjotessaan tukea ja tietoa rakkoekstrofia lapsen vanhemmille.
Henkilokohtaisena tavoitteena oli tehdd onnistunut opinnédytetyd johon voin olla tyy-
tyvdinen ja sen tuotoksena opas, joka voi jaada vanhempien kayttoon vuosiksi eteen-
pain. Henkilokohtaisina tavoitteina liséksi oli projektitydssa seka tiedonhaussa kehit-

tyminen seka tiedon saaminen tasta harvinaisesta rakennepoikkeavuudesta.
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7 PROJEKTIN SUUNNITTELU

Toiminnallisen opinnédytetyon tarkoituksena voi olla toiminnan kehittdminen, oh-
eistaminen ja/tai toiminnan jarkeistdminen. Tuotoksena voi olla esimerkiksi opas,
messuosasto tms. Opinndytetydlla on yleensa toimeksiantaja, kun se toteutetaan
toiminnallisena. Toiminnallinen opinnaytetyd pitda sisalladn toiminnallisen osuuden
eli raportoinnin ja arvionnin joka tehdd&n tutkimusviestinndn keinoin. Lisaksi
opinndytetyon tulisi aina sisaltdd teoreettisen viitekehysosuuden. (Lumme & Lei-
nonen 2006.)

Toiminnallista opinnédytetyota tehtdessa pitdd huomioida tutkiva ja kehittéva ote tyon
suhteen, vaikka tutkimus usein jad& selvityksen tekemiseksi toiminnallisessa
opinndytetydssa. Tutkiva ote nakyy lahestymistavan perusteluna seké tyoté koskevien
ratkaisujen perusteluina. Myds tyon kriittinen pohdinta ja siihen suhtautuminen kertoo
tutkivasta otteesta. Tyon toteutustavan opinndytetyon tekija valitsee kohderyhman

mukaan niin, ettd tuotoksesta voi tunnistaa tyon paamaarat. (Lumme ym. 2006.)

7.1 Kohdeorganisaatio

Kohderyhmén madrittdminen opinndytetyossd on téarkedd, koska kohderyhma
vaikuttaa opinnaytetyon sisaltoon. llman kohdetyhmaa toiminnallinen opinnéytetyo
on haasteellista toteuttaa. Opinnaytetydn kokonaisarvioinnissa kohderyhman palau-
tetta voidaan hyddyntad. Kohderyhmaltd voi pyytda palautetta esimerkiksi tyon on-
nistumisen, selkeyden ja ammatillisen merkittavyyden kannalta. (Vilkka, Airaksinen
2004, 38-40.)

Munuais- ja maksaliitto on valtakunnallinen kansalaisjarjestd. Se tukee munuais- ja
maksassairauksiin sairastuneita, elinsiirron saaneita sekd heidén l&heisidan. Liiton
tehtdvana on myds antaa tietoa munuais- ja maksasairauksista ja niiden ennaltaeh-
kéisystd sekd huolehtia sairastuneiden hyvinvoinnista sekd ajaa heidan oikeuksiaan.
Munuais- ja maksaliitossa on 19 eri jasenyhdistystad ja nédissa on n. 6000 jasenta.

Yhdistykset tekevét alueellista vaikuttamisty6td. Liiton tehtédva on tukea kuntoutusta



23

ja jarjestadd sopeutumisvalmennuskursseja sekd neuvoa sosiaaliturva-asioissa. Myos

vertaistuen valittdminen kuuluu liiton tehtéviin. (Munuais- ja maksaliitto 2016c.)

Y hteistybkumppanini tdssa opinndytetydsséa on ollut Munuais- ja maksaliitto johon
olin yhteydessa jo heti opinndytetyon aiheen itselleni selvittyd. Yhteistydssa olen ollut
enimmaékseen jarjestosuunnittelija Marjukka Miettisen kanssa, jonka kanssa yhteyden-
pito on séhkodpostin kautta ollut sujuvaa ja olen saanut vastauksen kysymyksiini
nopeasti. Olen myds saanut hdnen kautta arvokasta palautetta koskien tydtani. Paasin
my0s Marjukka Miettisen kutsusta esittelemaan tyotani Munuais- ja maksaliiton jar-

jestdmaan kehittdmispaivaan.

7.2 Resurssi- ja riskianalyysi

Riskeihin varautuminen on normaali k&yténto. Pienet ongelmat saattavat kuitenkin ka-
sautuessaan aiheuttaa suuriakin viivastyksia aikataulussa. Riski on usein monen
tekijan summa. Riskin hallinta on menettely, jolla todetaan ongelmat ja tunnistetaan
riskit. Riskien vaikutukset tulee minimoida ja tata varten riskeja tulisi analysoida ja
laatia niistd lista. Tarvittavista toimenpiteista tulisi sopia ja suorittaa seurantaa seka
yllapitaa listaa. (Ruuska 2007, 248.)

Tahan opinndytetyohon sain tukea Munuais- ja maksaliitolta, mutta vastuu tyosta,
kyselysté ja oppaan tekemisesta on opiskelijalla. Taloudellinen riski oli pieni, koska
suunnitelmissa oli toteuttaa kysely sahkoisend. Opinndytetyosta aiheutuvista mah-

dollisista kustannuksista vastaa opiskelija.

Ulkomaisten lahteiden runsas kéytto oli yksi haasteista. Kaantaminen englannista su-
omeksi saattaa osoittautua ammattisanaston osalta haastavaksi ja on varauduttava

ulkopuolisen avun hankkimiseen k&antamisen suhteen.

7.3 Arviointisuunnitelma

Oppaan siséallon arviointia ja palautetta oppaasta suunniteltiin pyydettdvan Munuais-

ja maksaliitolta seka kyselyn avulla (Liite 3), jonka suuniteltiin toteutuvan suljetulla
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rakkoekstrofia sivustolla. Opasta muokataan kyselyn pohjalta. Ohjausta tyoni suhteen

tulen saamaan myGs ohjaavalta opettajalta.

8 PROJEKTIN TOTEUTUS

Toiminnallisen opinnéytetyon tarkoituksena voi olla toiminnan kehittdminen, ohjeis-
taminen ja/tai toiminnan jarkeistaminen. Tuotoksena voi olla esimerkiksi opas, mes-
suosasto tms. Opinndytetyolla on yleensa toimeksiantaja, kun se toteutetaan toimin-
nallisena. Toiminnallinen opinndytety6 pitd4 sisallaan toiminnallisen osuuden eli ra-
portoinnin ja arvionnin joka tehddén tutkimusviestinnan keinoin. Lisaksi opinndyte-

tyon tulisi aina sisltéa teoreettisen viitekehysosuuden. (Lumme & Leinonen 2006.)

Toiminnallista opinndytetyota tehtéessa pitdd huomioida tutkiva ja kehittdva ote tyon
suhteen, vaikka tutkimus usein jaa selvityksen tekemiseksi toiminnallisessa opinnay-
tety0ssé. Tutkiva ote nakyy lahestymistavan perusteluna seka tyota koskevien ratkai-
sujen perusteluina. Myos tyon kriittinen pohdinta ja siihen suhtautuminen kertoo tut-
Kivasta otteesta. Tyon toteutustavan opinndytetyon tekija valitsee kohderyhméan mu-

kaan niin, ettd tuotoksesta voi tunnistaa tyon paamaarat. (Lumme ym. 2006.)

8.1 RIiskit ja resurssit

Tyota tehdessa en kohdannut ylitsepadsemattomia ongelmia. Ulkomaiset lahteet loivat
omat haasteensa, mutta néistd haasteista selvisin. Enemman olisin halunnut tutustua
esimerkiksi saksankielisiin tutkimuksiin, joita vaikutti olevan melko paljon, mutta

Kielitaidon puute esti naiden tutkimusten syvemman tarkastelun.

Ensimmaista kyselyd toteutettaessani petyin véhdiseen vastausmaaraan, mutta koin
kuitenkin saavani riittavéa tietoa lokakuussa 2016 jarjestetyssa kehittdmispaivassa.

Liséksi tyoni aikataulu venyi kesén opiskelujen vuoksi, mutta koin tehneeni oikean
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ratkaisun, vaikka opinndytetyoni tekeminen viivastyi suunnitellusta aikataulusta.
Myos loppukesan tapaturmainen loukkaantuminen ja sairausloma viivastytti Kirjo-
itusprosessia. Mielestéani myos selkeampi aikataulu tyén suhteen olisi varmasti luonut

selkeammat tavoitteet tydn tekemiseen ja oman tydskentelyni suunnitteluun.

Tyoni kustannuksista vastasin suunnitelmani mukaisesti itse ja tyosta aiheutuneita
kustannuksia olivat 1ahinnd tulostuskustannukset sek& matkakulut Helsinkiin. Pidin
kuitenkin kuluja kohtuullisena eika yllatyksia kulujen suhteen tullut tyon aikana.

8.2 Oppaan suunnittelu ja toteutus

Esittelin tammikuun aikana aiheen ohjaavalle opettajalle ja suunnitteluseminaarin
pidin 11.2.2016. Toukokuussa 2016 kirjoitin yhteistydsopimuksen Munuais- ja maksa-
liiton kanssa. Suunnitelmissa oli tehda opinnaytetyota kesén aikana ja raportoida se
syksylla 2016. Kesélla suoritin opintojeni syventévéa harjoittelujaksoa tydskennellen
sairaanhoitajan sijaisena ja koin, ettd en pysty tarvittavalla panostuksella tekemaén

opinndytetyota keséan aikana, joten varsinainen tydskentely alkoi vasta syksylla 2016.

Aloitin oppaan sisallon kartoittamisen kesédkuussa 2016 kyselylld, jonka tein so-
siaalisen median kautta, facebookissa, suljetun > Rakkoekstrofia / Kloakaextrofia / Ep-
ispadia” sivuston kautta (Liite 2). Ajatuksena oli kartoittaa millaista tietoa vanhemmat
toivoivat oppaan siséltdvan ja millaista tietoa he olivat aikoinaan kaivanneet. Sain
vastauksia ainoastaan 2, mutta vastaajat olivat esittdneet samantyyppisid vastauksia
kyselyyn. Vastauksista kavi ilmi, ettd vanhemmat kokivat jadneensa ensitiedon ja
lapsen diagnosoinnin jalkeen “tyhjén paélle” ja olisivat kaivanneet tietoa hoitopolusta

seka vertaistuesta. Naiden vastausten pohjalta aloitin oppaan sisallon laatimisen.

Munuais- ja maksaliitto jarjesti 28.10.2016 Rakkoekstrofialasten perheiden tukitoi-
mien kehittdmispaivan Helsingissa, Ravintolalaiva Waiskissa, jonne sain kutsun tulla

kertomaan opinnéytetyostani. Kehittdmispaivén tarkoituksena oli ideoida tukitoimia

rakkoekstrofiaperheille. Paivén aiheina oli vertaistoiminnan kehittdminen, materiaalin

kehittdminen sek& rakkoekstrofia potilaan hoitopolkuun tutustuminen. Paikalla oli 13
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henkil64, isid ja diteji sek& 2 henkiloa, jotka tukitoimien suunnittelun liséksi kertoivat
omista kokemuksiaan rakkoekstrofiasta ja sen kanssa eldmisestd. Myds Helsingin
lastenklinikalta oli paikalle saapunut 2 sairaanhoitajaa, jotka kertoivat omalta osaltaan
tarjolla olevista palveluista seka hieman uudesta lastensairaalastakin.

Paivan aikana koottiin tietoa hoitopolusta ja todettiin sen olevan melko sekava télla
hetkelld. Koettiin, ettd teini-idssa seuranta véhenee ja aikuisena seurantaa ei koeta
riittdvand. Hoitopolkua toivottiin selkedmmaksi.

Kerroin power point esityksen avulla omasta opinndytetydsténi ja toivoin perheilta
ajatustenvaihtoa, palautetta sekd kommentteja tyOstani. Kavin esityksesséni lapi
opinndytetyoni teoriaosuutta seké kerroin omista ajatuksistani oppaan sisallosta. Sain
péivan aikana kaipaamaani palautetta, toiveita oppaan suhteen sek& uusia ajatuksia
vanhojen rinnalle. Ndiden palautteiden avulla pystyin suunnittelemaan opasta uudella
tavalla. Vanhemmat toivoivat oppaan sisaltavan kuvia seka lahteitd, joista tietoa voi
etsid lisdd. MyoOs vertaistuesta ja sen eri muodoista sekd apuvélineistd, etenkin
pissahalyttimisestd toivottiin tietoa. Myods jonkinlaista hoitopolkua toivottiin sel-
vitettdvan. Toisaalta todettiin hoitopolun olevan melko sekava ja jokaisen kohdalla

yksiléllinen.

Paivan aikana kuultiin my6s kokemuspuheenvuoroja seka paivén lopuksi pohdittiin
learning café ryhmien avulla millainen olisi ideaalinen hoitopolku, millaista materi-
aalia tarvittaisiin sekd millaisia tukitoimia tarvittaisiin. Ryhmatydskentelyyn osal-

listuen sain arvokasta tietoa opinnaytetyohoni.

Kehittdmispaivan yksi aihe learning café ryhmissé oli millaista materiaalia tarvitaan

ja ryhmatyon tuloksena esitettiin seuraavia asioita:

- Yleisopas

- Nettisivut

- Pissakouluopas kirjallisena ja video

- Video rakkoekstrofiasta

- Opas sosiaaliturvasta ja Kelan etuuksista

- Lapsille suunnattu peli tai video rakkoekstrofiasta
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Pyrin oman oppaani vastaavan osaltaan vanhempien kysymyksiin sekd sen toimivan
yleisoppaana josta vanhemmat saavat perustietoutta ja voivat halutessaan antaa oppaan
eteenpdin vaikka lapsen kouluun tai hoitopaikkaan.

Oppaan suunnittelussa ja Kirjoittamisessa minulla oli ”vapaat kddet” ja muutamia vaih-
toehtoja kokeillen paadyin kayttdmaan raikasta ja valoisaa keltaista varid seké fonttina
selkedd ja asiallisen ndkoistd Calibria. Keltainen luo ilon ja pirteyden tunnetta. Peh-
meitd savyja kaytetdan usein sukupuolineutraalisti. Vaaleankeltaisen luoma onnelli-
suuden tunne on levollisempi kuin kirkkaampien keltaisten sévyjen. (Chapman 2010).
Fonttikoko oppaassa oli 12 ja otsikoiden koko 14. Na&in teksti ei ollut liian pientd

luettavaksi ja oppaasta ei muodostunut sivumaaréllisesti liian pitké.

Kuvina kaytin itse ottamiani kuvia seké lasteni piirroksia. Kuvien kayttd lisasi sivu-
maaréd, mutta ne tekivét oppaasta mielekkddmmaén lukea ja osaltaan tukivat tekstia.
Kuvien kaytto osoittautui haastavaksi tekijaoikeuksien ollessa huonosti huonosti sel-
vitettavissé tai niiden Kieltdessa kuvien kéyton. Tasté johtuen paadyin kayttdmaan osit-

tain omia kuvia.

Suunnitellessani oppaan toteutustapaa vaihtoehtoinani oli Microsoft Publisher oh-
jelma seka Microsoft Word ohjelma. Pdadyin muutama kokeilun jalkeen toteuttamaan
oppaan Microsoft Word ohjelman avulla, jonka koin itselleni tutummaksi sekd oppaan
tekemiseen riittdvaksi. Word-ohjelman avulla opas mielestani muodostui riittavan sel-
kedksi ja helppolukuiseksi. Oppaan Kirjoittamisen aloitin kehittamispaivan jalkeen
marraskuussa 2016 ja ensimmadinen versio oppaasta oli valmis maaliskuussa 2017. Op-
paasta tuli lopulta 23 sivun mittainen ja sen sisélto kéasittelee rakkoekstrofiaa, sen hoi-
toa, virtsaamista ja katetrointia, vertaistukea, apuvalineitd, sosiaalietuuksia, yleisimpia

tutkimuksia seka ohjeita sairaala-jaksoille. (Liite 4.)

Huhtikuussa 2017 olin yhteydessa Vellu Halkosalmeen, joka yllapitda hypospadia.fi
nimista sivustoa. Tiedustelin mahdollisuutta saada linkittd4 valmis opas sivustolle.
Sain kyselyyni nopeasti vastauksen ja Vellu Halkosalmesta ajatus oli hyva. Tiedustelin

lupaa tyon linkittdmiseen Munuais- ja maksaliitosta ja sain luvan tahan. Hypospa-
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dia.fi-sivusto on tarkoitettu suomenkieliseksi vertaistukiryhmaksi kaikille joita hypos-
padia tai epispadia koskettaa. Ndama rakennepoikkeavuudet liittyvat myos rakkoekst-
rofiaan ja siksi tdma foorumi on hyvé julkaisualusta myds rakkoekstrofia oppaalle.

9 PROJEKTIN ARVIOINTI JA POHDINTA

9.1 Projektin arviointi

Aihe tyohon syntyi selvasta tarpeesta tallaiselle oppaalle. Kesalla 2015 otin aiheen
esille Munuais- ja maksaliiton jarjestamélld perheviikonloppu tapaamisessa ja
ajatukseen suhtauduttiin vanhempien taholta innostuneesti. Myds Munuais- ja maksa-
litton edustaja, jarjestosuunnittelija Maarit Heiniméki piti aihetta hyvanid. Tam-
mikuussa 2016 olin séhkdpostitse yhteydessd Munuais- ja maksaliittoon ja sain
nopeasti vastauksen jossa tyohon suhtauduttiin positiivisesti ja sain lupauksen
yhteistyostd. Sain myos jarjestdésuunnittelija Marjukka Miettiselta lupauksen ohjata ja

auttaa tyoni suhteen.

Kirjoittajan tapaturmainen loukkaantuminen elokuussa 2016 ja jadminen
sairauslomalle viivéstytti Kirjoittamisprosessia. Syksylla paneuduinkin tyéhdn uudella
innolla. Aikataulussa pysymattémyydesté huolimatta projekti eteni ja pystyin suunnit-
telemaan tyon tekemista oman aikatauluni ehdoilla. Syksylla 2016 Kirjoitin teoriaosuu-
den ja sen rinnalla aloitin oppaan kirjoittamista. Ohjaavalta opettajalta olen saanut
ohjausta teoriaosuuden ja raportointiosuuden Kirjoittamisessa. Maaliskuussa 2017
pyysin oppaasta palautetta Munuais- ja maksaliitolta sekad rakkoekstrofia perheilta
(liite 3). Ohjaavalta opettajalta pyysin palautetta myds oppaasta huhtikuussa ja sain
palautteen nopeasti, joka sopi hyvin aikatauluuni. Tein tyéhon korjaukset palautteiden

pohjalta ja opas oli valmis toukokuussa 2017.

Omat tavoitteeni tdiman opinndytetydn suhteen toteutuivat. Kehityin taman tyon myota
tiedonhaussa sekd sain paljon uutta tietoa rakkoekstrofiasta. Oppaan suhteen tavoit-
teeni my06s toteutuivat. Oppaasta tuli tiivis, perustietoa siséltava opas, joka on helposti

I0ydettavissa.
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9.2 Oppaan arviointi

Oppaan arviointi perustuu pitkalti pyytdmaani palautteeseen, jota sain toteuttamassani
kyselyssa (liite 3). Kyselyn toteutin sosiaalisen median kautta, suljetulla facebook
sivulla “Rakkoekstrofia / Kloakaextrofia / Epispadia” ja pyysin arvioimaan oppaan
ulkoasua, luettavuutta ja sisaltda. Sain vastauksia ainoastaan 2, joissa molemmissa oli
toivottu sisaltoon lisaa tietoa katetroinnista sek& toiveen, ettd oppaassa olisi myos
mainittu normaalin virtsaamisen olevan mahdollista. Ulkoasusta ja luettavuudesta en

saanut palautetta, mutta tyo koettiin tarkedna ja tarpeellisena.

Arvokasta palautetta tyostani sain 25.3.2017 jarjestetylla rakkoekstrofiaperheiden
tukitoiminnan kehittamispéiviltd, joka jéarjestettiin Nokialla. Valitettavasti en pééssyt
itse paikalle, mutta opastani oli tapahtumassa késitelty ja sain palautteen siitd. Pa-
lautteissa toivottiin mm. vieraskielisten sanojen suomentamista, “sairaus” sanan

valttamista, enemman tekstiin mainintaa, etta rakkoekstrofia ei ole este normaalille

taysipainoiselle elamalle seka linkkia Munuais- ja maksaliiton sivuille. Otin ndmé pa-
lautteet huomioon lopullisessa tydssani ja lisdksi muokkasin vield siséllon otsikointia
palautteiden pohjalta. Munuais- ja maksaliitossa ohjaajanani toimiva Marjukka
Miettiseltd sain palautetta oppaasta ja tdman palautteen pohjalta lisésin oppaaseen
tietoa Munuais- ja maksaliiton vertaisvanhempitoiminnasta sekd avasin enemman
katetrointia yhtena hoitokeinona seka poistin sosiaalietuuksien tukisummat, jotka
tulisivat olemaan jo vanhaa tietoa ensi vuonna. Myos lapsen ihon hoitoon ja ylei-

simpiin veri- ja virtsakokeisiin lisésin tietoa.

Ohjaavalta opettajaltani sain ohjausta didinkieleen ja otsikointiin liityviin seikkoihin
sekd palautetta siitd, ettd oppaassa oli keskitytty oikeisiin asioihin. Tein tyéhdn
muutoksia my6s ohjaavan opettajan palautteiden pohjalta. Toukokuussa opas oli
lopullisessa muodossaan. Opinndytetyd raportoidaan toukokuussa 2017. Oppaan ol-

lessa sdhkdisessd muodossa, sen muokkaus oli helppo toteuttaa.

Oppaan siséltd pohjautuu teoriaosuudessa esitettyihin aiheisiin. Oppaassa kerrotaan
mika on rakkoekstrofia ja miten sit4 hoidetaan. Myos vertaistuki ja sosiaalietuudet ja

apuvélineet on oppaassa kasitelty. Oppaan tekstin pyrin pitdimaan asiallisena, mutta
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kuitenkin toivoa herattdvana. Oman arvioni mukaan opas vastaa tarkoitustaan ja vastaa
kohderyhman tarpeisiin. Tyon rajaus on helpottanut tyskentelya ja aiheen ollessa Ki-
innostava ja laheinen, oli riskind menné kovin syvalle asioihin. Kirjallisissa oppaissa
riskind on, ettd tieto vanhenee nopeasti ja siksi halusin oppaassa ohjata vanhempia
my0s etsiméén tietoa linkkien kautta, jotka olivat oppaan lahdeluettelossa. Nain

vanhemmat saavat my0ds vinkkeja mista voi lahted etsiméan ajantasaista tietoa itse.

Opas on ollut monen rakkoekstrofia perheen puheissa jo pitk&an ja eri yhteyksissa
tdma on tullut usein vastaan nditd perheita tavatessani. Koska opas on ajateltu perust-
ietoa sisdltavaksi, se ei valttdmatta palvele perheitd, jotka ovat jo pitk&éan rakkoekstro-
fian kanssa elaneet, mutta toivon siitd olevan hyotyé néille perheille tietoa lisaa etsit-

téessd. Uskon oppaan palvelevan paremmin perheit, joille asia on uusi.

Y leispatevan oppaan tekeminen oli haasteellista. Rakkoekstrofia ei esiinny kaikilla sa-
malla tavalla ja perusasioissa pysyminen rajauksen mukaisesti mietitytti paljonkin
opasta tehdessa. Koska rakkoekstrofiaan ja sen hoitoon siséltyy paljon erilaisia asioita,

yllatti myds teoria osuuden runsaus.

Opas on ajankohtainen, nyt kun harvinaissairaudet ovat “tapetilla” ja harvinaisten
sairauksien kansallinen ohjelma on laadittu Sosiaali- ja terveysministerion toimesta.

Ohjelman yksi tavoite on, ettd harvinaissairaat, heidan laheisensa ja potilasjarjestot
osallistuisivat harvinaissairauksia koskevaan paatdksentekoon ja palveluiden suunnit-
teluun. Ohjelma myds pyrkii kasvattamaan potilasjérjestdjen vaikutusmahdollisuuksia

palvelujarjestelmassa.

9.3 Oma ammatillinen oppiminen

Tekoprosessi oli mielenkiintoinen, opettavainen ja haasteellinen. Olen tdmén proses-
sin myo6td oppinut paljon tiedonhausta, projektitydskentelystd seka tiedon luotetta-
vuuden arvioinnista. Koin myos etté projektitydskentely sopi minulle. Tyén tekeminen

yksin oli ajoittain haasteellista, mutta palkitsevaa ja opin tyoté4 tehdessa paljon myos
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itsestani ja tyoskentelytavoistani. Omassa tydsséni hoitoalalla tyé on paljolti tiimi-
tyoskentelyé ja yksin tyoskentely ilman ryhman tukea oli hieno oppimiskokemus joka
antoi itseluottamusta ja joskus turhauttikin, koska tyon jakajia ei ollut. Koin ty6ta
tehdessani myo6s riittamattomyyden tunnetta ja opin tiedostamaan entistd paremmin
omia kehittymistarpeitani. Omat tavoitteeni tyon suhteen tayttyivat ja kehityin
tiedonhaussa seké sain paljon uutta tietoa rakkoekstrofiasta. Olen myds tyytyvéinen

oppaaseen ja siihen millaisen oppaasta muodostui néill& resursseilla toteutettuna.

Projektitydskentelyn suunnitelmallisuuden tarkeys korostui tyon edetessa ja suunnitel-
man tarkeytta ei varmasti voi tarpeeksi korostaa. Oma tydskentelyni ei mennyt taysin
tekemani suunnitelman mukaan ja koin, ettd tarkempi suunnitelmassa pitaytyminen
olisi varmasti helpottanut omaa tydskentelya seka tuonut selkeytt ja aikataulutusta

tyoskentelyyni. Myds tyoni tavoite piti kirkastaa valilla ja tyo laittaa syrjaan ja siirtya

vélilla enemman ajatustydskentelyn puolelle.

Munuais- ja maksaliiton jarjestama rakkoekstrofialasten perheiden tukitoiminnan ke-
hittdmispaiva antoi paljon evaitd oppaan tekoon ja auttoi myés ymmartamaan kuinka
monella tavalla lapsen rakkoekstrofia koskettaa lasta ja koko perhettd. Koin myds saa-
vani paljon tukea ja apua Munuais- ja maksaliitolta, jossa opinndytetydni aihe otettiin
hienosti vastaan ja olen saanut liitolta apua oppaan sisallén arvioinnissa ja arvokasta

palautetta siita.

9.4 Johtopéaatokset ja kehittamisehdotukset

Oppaalle oli selvasti tarvetta ja olen tyytvdinen, ettd tartuin haasteeseen.
Harvinaissairauksista on haasteellista 16ytaa tietoa ja tieto onkin usein ldydettavissa,
mutta sen hakeminen on tyolasté ja tieto on pirstaleista. Tdmén oppaan avulla on pe-
rustieto koottu tiiviiseen pakettiin ja annettu vanhemmille vinkkeja mista tietoa voi

etsia lisaa.

Vanhempien kanssa keskusteluissa korostui etenkin tiedon suuri tarve lapsen
syntyessa. Uskon, ettd oppaani vastaa kysymyksiin joita vanhemmilla on lapsen

syntyessa. Toivon, ettd oppaan kautta vanhemmat myds voisivat kokea positiivisia
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tunteita lapsen rakennepoikkeavuudesta huolimatta ja ettd opas voisi omalta osaltaan
antaa lohdun ja toivon tunteita uudessa tilanteessa. Lapsen syntyessd tietoa saa
hoitohenkil6kunnalta, mutta usein harvinaisen sairauden ollessa kyseessd, saattaa
myo6s hoitajien tiedot olla vahaiset. Ladkari on sairauden asiantuntija, mutta usein ei
hanellékaan ole antaa tietoa miten sairaus nayttaytyy perheen arjessa. Vertaistuen mer-
Kitys korostuu oppaassa ja ladketieteellisiin faktoihin ja kirurgiseen hoitoon en ole syv-
entynyt, koska niiden asioiden asiantuntijat ovat kaytettavissa lasten hoidosta vastu-

ussa olevissa paikoissa.

Jatkotutkimushaasteena esittéisin tutkimuksen tekemisen t&man oppaan tarpeelli-

suudesta ja sen kaytosté seké tutkimusta miten hyvin opas on ollut vanhempien 16y-
dettdvissd, varsinkin uusien rakkoekstrofiaa sairastavien lasten vanhempien etsiessé
tietoa sairaudesta. Olisi myds mielenkiintoista tietdd onko opasta hyddynnetty kerrot-
taessa lapsen sairaudesta koulussa tai lapsen hoitopaikassa. Myds kehittdmispéivana

esille tulleita aiheita olisi mielenkiintoista ndhda opinnéytettina.
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LIITE 2

HEI!

Olen sairaanhoitajaopiskelija Satakunnan ammattikorkeakoulusta. Teen opinndytetyo-
nani oppaan rakkoekstrofiaa sairastavien lasten vanhemmille. Opinnéytetyoni tulen to-

teuttamaan yhteistyossa Munuais- ja maksaliiton kanssa.

Olisin kiitollinen jos osallistuisitte tulevaa opasta koskevaan kyselyyn ja auttaisitte
nain opinnaytetyoni kanssa. VVastaaminen on vapaaehtoista, mutta koska kyse on har-
vinaisesta sairaudesta, olisi vastauksenne tarked. Tama kysely toteutetaan sahkoisena,

joten siité ei aiheudu Teille kustannuksia.

Opinnaytetyoni tarkoituksena on tuottaa opas, jonka avulla rakkoekstrofiaa sairastavan
lapsen vanhemmat saavat perustietoa tastd harvinaisesta sairaudesta ja sen hoidosta.
Tarkoituksena on myds, ettd vanhemmat I6ytéisivat vertaistukea tdman oppaan avulla.

Pyrin saamaan valmiin oppaan helposti vanhempien I6ydettavaksi ja saatavaksi.

Taman kyselyn tarkoituksena on kartoittaa millaista tietoa Te, vanhemmat toivotte op-
paan sisaltavan. Voitte myods pohtia, millaista tietoa olisitte toivoneet saaneenne lapsen
sairauden Teille selvittya ja millaisia kysymyksia mielessdnne herasi. Kyselyn vas-
taukset kasitelladn luottamuksellisesti ja anonyymisti. Vastauksenne havitan taman
kyselyn paatyttya. Toivon, ettd vastaisitte kahden viikon sisalla. Jos Teille tulee kysyt-

tavaa, yhteystietoni ovat alla. Voitte ottaa yhteytta puhelimitse tai séhkdpostilla.

Kiitos vastauksestanne ja ajastanne!

Ystavallisin terveisin:

Piia Kaaresmaa
puh. 044 2134 107



piia.kaaresmaa@student.samk.fi

Opinnaytetyotani Satakunnan ammattikorkeakoulussa ohjaa:

Lehtori
Sirke Ajanko
sirke.ajanko@samk.fi

KYSELYLOMAKE
1. Mistd asioista olisit toivonut oppaassa olevan tietoa?

2. Millaisiin kysymyksiin toivoit saavasi vastauksia lapsen sairauden selvittya?

KITOS!


mailto:piia.kaaresmaa@student.samk.fi

LIITE 3

Palautelomake

Kerddn palautetta opinndytetyond toteuttamastani oppaasta “Rakkoekstrofia- opas
vanhemmille”. Vastauksenne avulla pystyn arvioimaan oppaan onnistumista ja mah-

dollisesti kehittamaan opasta palautteen pohjalta.

1. Onko oppaan sisélto kattava? Haluaisitko lisaa tietoa? Mista?

2. Arvioi oppaan selkeyttd, ulkoasua ja luettavuutta?

3. Muita kehittamisideoita?

Kiitos vastauksestanne ©



LIITE 4

RAKKOEKSTROFIA

-Opas vanhemmille
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1 JOHDANTO

Tama opas on tehty vanhemmille, joiden lapsella on todettu synnynndinen virtsara-
kon halkeama eli rakkoekstrofia. Opas sisaltdaa perustietoa rakkoekstrofiasta, sen hoi-
dosta ja siihen liittyvista asioista. Opasta voi kdyttda apuna, kun haluatte kertoa rak-
koekstrofiasta esimerkiksi koulussa tai hoitopaikassa. Voitte tulostaa oppaasta tarvit-

taessa vain haluamanne osuuden.

Opas on toteutettu opinndytetydna ja tyon taustalla on kirjoittajan oma kiinnostus
aiheeseen rakkoekstrofia lapsen ditind. Myos vertaistuen ndkokulma on siis vahvasti

mukana oppaassa. Opas on toteutettu yhteistyéssa Munuais- ja maksaliiton kanssa.

Kun lapsella todetaan rakkoekstrofia, voi se olla pysayttdavaa ja raskasta. Toivon ta-
man oppaan myota vanhempien saavan tiedon lisaksi vertaistukea, helpotusta ja tie-
don, etta vaikka kyse on harvinaisesta rakennepoikkeavuudesta, sen kanssa ei tar-
vitse olla yksin! Rakkoekstrofia ei esta lapsen ja perheen tdysipainoista elamaa eika

se vaikuta lapsen fyysiseen kehitykseen.

Rakkoekstrofia esiintyy jokaisella lapsella eri tavalla ja parhaimman tiedon omasta
lapsesta saatte lastanne hoitavalta laakarilta seka hoitohenkilokunnalta. Taman op-
paan tarkoituksena on antaa perustietoa rakkoekstrofiasta ja ohjata |0ytamaan lisaa

tietoa.



2 MIKA ON RAKKOEKSTROFIA?

Rakkoekstrofia (Dg.Q64.1 Extrofia vesicae urine epispadia) on harvinainen virtsa- ja
sukupuolielinten synnynndinen rakennepoikkeavuus, jonka taustasyyt ovat tunte-
mattomat. Suomessa syntyy vuosittain muutama lapsi, jolla on rakkoekstrofia. Pojilla
rakkoekstrofia on noin kolme kertaa yleisempi kuin tytoilld. Sana ekstrofia tulee krei-

kan kielesta ja tarkoittaa nurinpdin kaantynytta.

Rakkoekstrofiassa virtsarakko ja virtsaputki ovat sikiokaudella jadneet sulkeutu-
matta. Kehityshairio syntyy sikionkehityksessa varhaisessa vaiheessa, noin raskaus-
viikolla 6. Vastasyntyneelld virtsarakko sijaitsee avoimena, levymaisena alavatsalla ja
lapsen napa ”“sulautuu” virtsarakon ja ihon valiin. Virtsarakon kaula ja sen sulkijali-
hakset puuttuvat. Pojilla virtsaputki kulkee peniksen ylapinnalla avoimena ja tytoilla
virtsaputki paattyy kahteen osaan jaaneen klitoriksen tyveen. Pojilla myos paisuvais-
kudos on kahtena osana. Lapsen luinen lantiorengas on jadanyt avoimeksi ja tasta joh-

tuen jalkaterat saattavat osoittaa ulospain.

Virtsan johtimet laskevat alavatsalla levyna olevaan rakkoon. Myds lapsen perdaukko
saattaa nayttaa sijaitsevan normaalia edempana vaikka yleensa se sijaitseekin oike-
assa kohdassa. Rakkoekstrofiassa virtsarakon venymiskyky on myds heikentynyt
avoinna olleen rakon arpeutumisen vuoksi. Kun lapsen virtsateissa on rakenteellisia
poikkeavuuksia virtsatietulehdukset ovat yleisia ja niihin liittyy munuaisten vaurioitu-
misen riski. Virtsatieinfektioiden hoidon tarkein tavoite on oireiden poisto sekd mu-

nuaisvaurioiden estaminen.

Rakkoekstrofian muita ongelmia saattaa olla virtsan takaisinvirtaus, epispadia (virt-
saputken paadssa oleva virtsa-aukko sijaitsee peniksen ylapuolella), rakon pieni kapa-
siteetti, virtsarakon sulkijalihaksen ja kaulan puuttuminen, nivustyrat, virtsakivet, lui-
sen lantiorenkaan etuosien avoimuus hapyliitoksen kohdalla sekd pojilla laskeutu-

mattomat kivekset.



Rakkoekstrofiaan liittyy eriasteisia inkontinenssiongelmia ja/tai ummetusongelmia.
Spontaani virtsaaminen ei aina onnistu ja onkin yleistd, etta rakko katetroidaan pai-
vittdin useita kertoja. Katetroinnin avulla saavutetaan virtsanpidatyskyky seka sosi-
aalisesta ndakdkulmasta valttamaton siisteys. Normaali virtsaaminen ja hyvan pidatys-

kyvyn saavuttaminen on myds mahdollista.

Tytoilla klitoris eli hdapykieli on kaksiosainen, kohtu voi olla epdmuodostunut ja ema-
tin on lyhyt. Naisilla joilla on rakkoekstrofia, riski kohdun laskeumaan on suurempi ja
he synnyttavat sektiolla. Koska poikavauvalla penis kiinnittyy hapyluiden péihin, jotka
ovat rakkoekstrofiassa kaukana toisistaan, penis on tyvestdan vetdytynyt kahteen
osaan. Penis saattaa olla ylospain kayra, litted ja normaalia lyhyempi. Kivekset saat-

tavat olla laskeutumattomat ja eturauhanen on halki.

Rakkoekstrofiaan liittyvat ongelmat esiintyvat kaikilla eri tavoin ja naistd mahdolli-
sista ongelmista huolimatta rakkoekstrofian kanssa voi eldd normaalia ja tasapai-
noista elamaa. Rakkoekstrofia lapsilla on normaali elinajan ennuste ja heilld ei ole
juurikaan rajoituksia normaalissa elamassa. Rakkoekstrofia ei myodskaan nay ulos-

pain. Rakkoekstrofia ei ole este vanhemmaksi tulolle eika se rajoita uravalintoja.

3 MITEN RAKKOEKSTROFIAA HOIDETAAN JA MITA HUOMIOIDA
ARJESSA?

3.1 Kirurginen hoito

Rakkoekstrofian hoitoon liittyy yleensa useita kirurgisia toimenpiteita. Leikkauksia

voidaan tehda lapsuudessa, nuoruudessa ja aikuisiassa.
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Suurin osa kay lapi monia haasteellisia leikkauksia, jolloin kehonkuva saattaa muut-
tua. Leikkausten tavoitteena on saavuttaa riittava virtsan pidatyskyky, varmistaa mu-
nuaisten toimintaa ja saada kosmeettisesti ja toiminnallisesti hyvaksyttavat sukupuo-

lielimet.

Yleensd muutaman paivan sisalla lapsen syntymasta virtsarakko, rakon kaula, hapy-
litos ja virtsaputki korjataan leikkaamalla. My6s luinen lantiorengas suljetaan ja tasta
syysta lapsi on mahdollisesti alaraajavedossa n. 3-4 viikkoa. Lapsen virtsaputken sulku
ja peniksen muovaus tehddaan myohemmin, n. 6-24 kuukauden idssa. Pidatyskykya
parantava rakon kaulan leikkaus tehdaan leikki-idssa. Genitaalien muovaus yleensa
tehdaan useissa eri leikkauksissa. Kahta taysin samanlaista lasta ei kuitenkaan ole ja

hoitosuunnitelmat ovat yksilollisia.

dL il 3] [T
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3.2 lhon hoito

Vaippa-alueen ihon punoitus on seurausta virtsan ja ulosteen aiheuttamasta hautu-
misesta kosteassa ymparistossa ja eritteiden aiheuttamasta arsytyksesta iholla. lhoa
voi arsyttdd myos antibioottildakitys seka vaipan muovi. lhon ollessa artynyt, saip-
puan kayttoa tulee valttaa. llmakylvyt ovat olennainen osa vaippa-alueen hoitoa.
Sinkkioksidia sisdltdvaa voidetta voidaan laittaa muutaman kerran pdivassa arty-
neelle iholle. My0s vaseliini voidetta voidaan kadyttaa ihon hoidossa, mutta talléin on
tarkeaa kuivata iho niin, ettei kosteutta jaa voiteen alle. Kortisonivoidetta voi myos

kokeilla artyneeseen ihottumaan.

Vaippaihottuman paheneminen saattaa johtua sienitulehduksesta. Hoidoksi se vaatii
sienildaketta sisaltavan voiteen. Lapsen ihottuma on talldin parasta ndyttda neuvo-

lassa tai ladkarille.

3.3 Laakehoito

Virtsatieinfektioiden estoldadkkeena kaytetdan pienia annoksia trimetopriimia tai nit-
rofurantoiinia. Lapsen kastelun hoitoon voidaan kayttdaa desmopressiini-hormonia.
Kaytossa on myos virtsarakon toimintaan vaikuttavia antikolinergeja. Toisinaan
vaippa alueen ihoon saattaa tulla sienitulehdus, joka vaatii sienilaakityksen.

Antibioottihoito voi drsyttdaa vauvan vatsaa ja maitohappobakteereita voidaan kayt-

taa tasapainottamaan suolistomikrobistoa.



3.4 Uinti

Pienen vauvan kanssa uimahallissa ja kylpylassa kdymista ei suositella infektioriskin
vuoksi. Asiasta voi keskustella hoitavan ladkarin tai hoitajan kanssa jos asia askarrut-

taa.

Uimavaippa ja inkotinenssi-uimapuku voi olla ratkaisu satunnaiseen karkailuun.
Inkontinenssi-uimapukuja on helposti |6ydettavissa nettikauppojen kautta. Lapsen
uimapukuun voi myds halutessaan kiinnittaa kayttéoikeusmerkin, joka oikeuttaa ui-
mapuvun kdyton sauna-tiloissa ja suihkussa. Kayttooikeusmerkkia voi tiedustella ui-
mahallista, jolloin voi tarvittaessa esittdaa ladkarintodistuksen tai muun vaadittavan
dokumentin. Merkkeja voi myos tilata Suomen uimaopetus- ja hengenpelastusliitto

ry:n nettikaupasta, jolloin lddkarintodistusta ei vaadita.

Kuva 1. Kayttooikeusmerkki (Suomen uimaopetus- ja hengenpelastusliitto ry 2017)



4 VIRTSAAMINEN JA KATETROINTI

Rakkoekstrofian korjaus on haastavaa ja joskus paadytaankin suolesta rakennettuun

virtsasailioon, jolloin virtsaaminen tapahtuu katetroimalla.

Virtsarakon tyhjentaminen on tarkeaa ja rutiinin opettelu rakon tyhjentamiseksi on
tarkea osa lapsen arkea. Virtsarakon hallinnan tavoitteena on estdd munuaisvaurioita
ja virtsatieinfektioita, auttaa lasta parantamaan pidatyskykya seka lapsen elamanlaa-
dun parantaminen ja lapsen itsendistyminen. Rakko tulisi tyhjentda saannollisesti tu-
lehdusten estamiseksi. Pienikin maara rakkoon jaavaa jaannosvirtsaa voi altistaa tu-

lehduksille.

Lasta on hyva opettaa kiymaan potalla, vaikka pidatyskyky olisikin huono. Nain lapsi
oppii hygienian merkityksen. Lapsi voi ulostaa pottaan, vaikka virtsaaminen ei onnis-
tuisikaan. Ndin myos infektioriski pienenee. Haasteeksi voi muodostua lapsen moti-
vointi. Avuksi voi ottaa kellon ja kayttaa lasta sdannollisesti wc:ssa. Kun rakkoon on
saatu rakon kaulan kavennuksen myota pitoa, voi pottakaynneilld ja wc:ssa virtsa-
maaraa mitata rakon koon arvioinnin tueksi. Lapsen kaydessa pissalla tai katetroi-

massa, tulee huomioida hanen intimiteettisuojansa.

Virtsarakon koko voi olla pieni, jolloin voidaan rakentaa ns. suolirakko, jolloin virtsaa
mahtuu rakkoon enemman. Tdssa tapauksessa virtsaaminen tapahtuu katetroimalla.
Rakossa saattaa olla my0s erilaisia toiminnan hairidita, jotka edellyttavat toistokatet-

rointia.

Toistokatetrointi on tapa virtsata ja sen avulla ja siitd huolimatta voi elda normaalia
elamaa. Toistokatetroinnissa katetri, eli ohut muoviputki ohjataan virtsarakkoon,
jonka seurauksena virtsarakko tyhjenee. Katetrointi tapahtuu joko avanteen kautta
tai luonnonmukaista reittid. Oikein tehtyna katetrointi on kivutonta ja se voi olla koko

eldaman ajan kestava hoitomuoto.
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Pienen lapsen ollessa kyseessa, katetroinnin hoitavat vanhemmat. Lapsi voi istua po-
talla tai wc:ssa ja katetroinnin tulisi tapahtua istuvassa asennossa. Lasta tulisi myos
kannustaa osallistumaan katetrointiin. Osallistumisen onnistumiseksi lapsen hie-
nomotoriikan tulisi olla riittavan kehittynytta. Lapsella tulisi myos olla mahdollisuus

harjoitella katetrointia ammattihenkilén ohjauksessa.

Yolla voidaan kayttaa kasteluhalytintd, ndin lapsi oppii reagoimaan virtsahataan. Kas-
teluhalytinhoito on tehokas suurelle osalle lapsista. Halyttimen voi saada lainaksi tai
sen voi tilata omaksi netin kautta alan verkkokaupasta. Kasteluhalytinhoitoon on
hyva liittaa kastelupaivakirjan tayttaminen, josta hoidon vaikuttavuutta voi seurata.
Halytinhoitoa toteutetaan vahintdan 6-8 viikkoa ja hoidon vaste saadaan usein vii-

veella.
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5 TUEN JATIEDON TARVE

Vastasyntyneen joutuessa sairaalaan, mahdollisesti valittomasti syntyman jalkeen ja
tilanne jossa lapsi viettdaa ensimmaiset elinviikkonsa sairaalassa, luo poikkeavan lah-
tokohdan vanhemmuudelle. Perhe on mahdollisesti usean hengen huoneessa vauvan
kanssa, eika vauvaan paase tutustumaan normaalissa ymparistossa. Mielikuva ter-
veestd lapsesta voi kadota ja vanhemmat voivat omaksua uuden identiteetin van-
hemmuuteen. Joskus myos jatkuva huolehtiminen voi nousta vanhemmuuden paa-

teemaksi ja lapsi koetaan ensisijaisesti sairaana.

Sairaalassa tulisi tarjota tukea ja ohjausta kotona sairaan lapsen kanssa selviytymi-
selle. Kotiinlahto sairaalasta voi olla pelottavaa ja vanhemmat saattavat tarvita aikaa
totutella hoitamaan vauvaa ilman sairaalan tuomaa turvaa. Osallistu rohkeasti oman
lapsesi hoitoon sairaalassa. Alaraajavedossa olevalle lapselle voi tarjota ldheisyytta

kosketuksen kautta. Myds imetys on mahdollista alaraajavedossa.

Taman oppaan lopussa on lahdeluettelo, jonka avulla voi etsia lisaa tietoa. Juuri
omalle lapsellesi parhaimman ja ajankohtaisimman tiedon saat hanta hoitavalta 1aa-

karilta ja hoitohenkilékunnalta.

5.1 Vertaistuki

Vertaistukea saava ihminen saa kokemuksen, etta han ei ole tilanteessaan yksin. Ti-
lanteiden erilaisuus tulee myds ilmi kokemuksia jaettaessa. Vertaistuettu voi saada
omaan tilanteensa uuden nakdkulman ja uutta perspektiivia, varsinkin kun han voi
keskustella henkilon kanssa, joka on prosessissa eri vaiheessa. Vertaistukisuhde on
kaksisuuntainen, siind saadaan ja annetaan. Vertaistuen kautta saadaan omaan tilan-

teeseen liittyvaa tietoa ja kdytannon tietoa joka auttaa arjessa.
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Munuais- ja maksaliitolla on vertaistukitoimintaa ja tietoa toiminnasta saa mm. sosi-
aalisen median kautta liiton omalta Facebook sivulta ”Vertaistukea ja perhetapahtu-
mia Muman lapsiperheille”. Tdma sivu on tarkoitettu Munuais- ja maksaliiton lapsi-
perheiden vanhemmille ja se on vertaistukiryhma, jossa voi keskustella mielta askar-
ruttavista asioista ja saada tietoa tapahtumista joita jarjestetaan lapsiperheille. Mu-
nuais- ja maksaliitto jarjestaa jasenilleen toiminnallisia perhepdivid seka vertais- ja
virkistys-tapaamisia. Naista tapahtumista saa lisdtietoa liiton www-sivuilta;

www.muma.fi.

Munuais- ja maksaliito jarjestaa myos vertaisvanhempitoimintaa. Vertaisvanhemmat
ovat perheiden tukena, kun perheeseen syntyy munuais- tai maksasairas lapsi. Ver-
taisvanhemmat auttavat perheitad selviytymaan sairauden eri vaiheissa ja heilld on
omakohtaisia kokemuksia munuais- ja maksasairaan lapsiperheen arjesta. Vertais-
vanhemman tehtavana on kuunnella, olla Iasna ja rohkaista. Vertaisvanhempi on val-
mis antamaan aikaa ja jakamaan omia kokemuksiaan. Vertaisvanhemmat saavat Mu-
nuais ja maksaliitolta koulutusta ja ohjausta tyohonsa. Vuonna 2011 Munuais- ja
maksaliitossa liitossa toimi 9 koulutettua vertaisvanhempaa. Vertaisvanhempiin saa

yhteyden Munuais- ja maksaliiton jarjestosuunnittelijan kautta.

Vertaistukea voi I6ytdaa myos erilaisilta keskustelupalstoilta ja sosiaalisesta mediasta.
Facebookissa on suljettu suomenkielinen keskusteluryhma nimelta ” Rakkoekstrofia
/ Kloakaextrofia / Epispadia”, jossa vanhemmat voivat keskustella ja vaihtaa ajatuk-
sia. Myos muiden maiden sivuja 16ytyy, esimerkiksi Yhdysvaltalainen ABC — The Asso-
ciation for the Bladder Exstrophy Community:n sivusto. My6s hypospadia.fi sivustolta

voi loytaa vertaistukea.

Muiden perheiden tapaamiseen on myds hyva mahdollisuus sopeutumisvalmennus-

kursseilla, josta lisdd myohemmin tassa oppaassa.


http://www.muma.fi/

13

5.2 Tuet ja etuudet

Alle 16-vuotiaan lapsen vammaistukea voi hakea lapselle jonka sairauden hoidosta
ja/tai kuntoutuksesta aiheutuu tavanomaista suurempaa sidonnaisuutta ja rasitusta
vahintaan kuuden kuukauden ajan. Oikeus tukeen ja tuen suuruus arvioidaan yksil6l-
lisesti lapsen hoidon ja huolenpidon maaran suhteen. Vammaistuki myénnetdan
maaraajaksi ja sen maksua jatketaan jatkohakemuksen perusteella. Alle 16-vuotiaan
lapsen vammaistukea haettaessa hakemukseen liitetdaan ladkarin lausunto lapsen ter-
veydentilasta. Lausunto ei saa olla puolta vuotta vanhempi. Vammaistukea haetaan

Kelasta.

Erityishoitoraha; Kela korvaa vanhempien ansionmenetystd maksamalla erityishoito-
rahaa, jota maksetaan tilanteessa, jossa alle 16-vuotiaan sairaan tai vammaisen lap-
sen vanhempi ei voi tehda tyotdan, koska han osallistuu lapsensa hoitoon tai kuntou-
tukseen. Erityishoitorahaa haettaessa tarvitaan D-ladkarintodistus, jossa on maininta
huoltajan hoitoon osallistumisen tarpeellisuudesta. Erityishoitoraha maksetaan vain

lapsen huoltajalle.

Matkakorvaus; Kela osallistuu osaltaan julkiseen tai yksityiseen terveydenhuoltoon
tehdyn matkan kustannuksista. Myos kuntoutuspaatdkseen perustuvia matkoja kor-
vataan. Matkat korvataan halvimman kaytettavissa olevan matkustustavan mukaan.
Jos kuitenkin sairaus tai vamma on vaikea tai olosuhteet edellyttavat erityisajoneu-

voa, esim. oman auton kayttoa, voidaan korvaus maksaa eri perustein.

Yopymisraha; Kela voi korvata yopymisen ja maksaa yopymisrahaa, kun yopyminen
on ollut tarpeellinen esimerkiksi hoitoon ehtimisen tai toistuvien paivittaisten mat-

kojen valttamiseksi.

Kunnallisen terveydenhuollon asiakasmaksujen maksukatto, joka on kalenteri-vuo-

sittainen. Kun maksukatto ylittyy, ovat palvelut maksuttomia.
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Maksukattoon lasketaan:

- avosairaanhoidon ladkarimaksut (terveyskeskus)
- poliklinikkamaksut

- paivakirurgian maksut

- fysioterapian maksut

- kuntoutus maksut

- yO- ja paivahoidon maksut

- sarjahoidon maksut

- lyhytaikaisen laitoshoidon maksut

Maksukaton tayttymista on seurattava itse ja alkuperaiset kuitit on esitettava tarvit-
taessa. Myos ladkekustannuksilla on maksukatto, joka on myds kalenterivuosittainen.
Kun maksukatto on tayttynyt, maksetaan ladkkeestd omavastuuhinta. Ladkekorvauk-

sen saa suoraan apteekista Kela-kortin seka Kelan ilmoituksen esittamalla.

Kuntoutus- ja sopeutumisvalmennuskurssien tavoite on antaa valmiuksia tayspai-
noiseen elamaan sairaudesta huolimatta. Perhekurssit tukevat perheiden selviyty-
mista ja kursseille voi osallistua perheenjasenet tai muu laheinen. Kurssien pituus ja
sisaltd vaihtelevat kohderyhman mukaan ja ne voidaan toteuttaa useammassa

0sassa.

Koko perheelle suunnattuja sopeutumisvalmennuskursseja jarjestaa Norio-keskus.
Kurssit ovat viiden paivan kursseja ja koko perhe voi yépya kurssin ajan Norio-keskuk-
sen tiloissa Helsingissa. Kurssit ovat perheelle maksuttomia, kurssit rahoittaa Kela.
Linkki Norio-keskuksen sivuille on tdman oppaan lahdeluettelossa. Norio-keskus on
osa Rinnekoti-Saatiota ja palvelee tietoa ja tukea tarvitsevia valtakunnallisesti. Se si-

jaitsee Helsingissa, Pitdjanmaella.
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Veronmaksukyvyn alentumisviahennys

Veronmaksukyvyn alentumisvahennys voidaan myontaa, jos verovelvollisen veron-
maksukyky on verovelvollisen ja perheen tulot ja varat huomioon ottaen erityisesta
syystd vahentynyt olennaisesti. Sairaus voi olla erityinen syy ja peruste vahennyk-

selle. Lisatietoa asiasta l0ytyy verohallinnon www-sivuilta.

Sosiaaliturva-asioihin perehtyminen voi olla raskasta sairastuneelle ja joskus asioihin
perehtymien koetaan vaikeaksi. Hoitoyksikdn sosiaalityontekijalta voi pyytaa apua ja
neuvoja sekd myos oman kunnan sosiaalityontekijoiltd ja sosiaaliasiamiehiltd. Myos

Kelan www-sivuilla (www.kela.fi) on kattavasti ajantasaista tietoa vanhemmille.

5.3 Hoito- ja apuvalineet

Terveydenhuoltolain (1326/2010) 24§ mukaan kunnan tehtdvana on jarjestaa alu-
eensa asukkaiden sairaanhoitopalvelut. Naihin palveluihin sisaltyy pitkaaikaisen sai-
rauden hoitoon tarvittavat hoitotarvikkeet. Hoitotarvikkeiden jakelu perustuu yksi-
[6lliseen tarpeeseen ja ammattihenkilon tekemaan arviointiin ja seurantaan. Lahto-

kohtana on pitkaaikaissairaus, joka on kestanyt yli kolme kuukautta.

Hoitotarvikkeiden jakelu perustuu potilaan yksilélliseen tarpeeseen ja kunta ei voi
asettaa ehdottomia tarvikkeiden enimmaismaaria. Hoitotarvikkeet ovat maksutto-
mia potilaalle. Hoitotarvikkeita voidaan jakaa terveyskeskuksista, sosiaali- ja tervey-
denhuollon toimipisteista tai ne toimitetaan potilaalle kotiin. Hoitotarvikejakelun to-
teutumista valvoo Sosiaali- ja terveysministerié. Rakkoekstrofian hoidossa tarvittavia

hoitotarvikkeita on mm. vaipat, katetrit seka steriilit kdsineet.
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6 SAIRAALASSA

Sairaala-jaksolle mentdessa on tarkeaa kasitella tulevaa tapahtumaa lapsen kanssa.
Kun sairaalaan menosta on puhuttu etukateen, lapsi kokee vihemman jannitysta asi-
asta. Keskustelu myos auttaa luottamuksen sailymiseen. Vanhemmat ovat usein huo-
lissaan ja saattavat tuntea avuttomuutta ja lapsi saattaa aistia vanhempien tunteet.
Tulevia tapahtumia tulisikin kasitella etukateen yhdessa lapsen kanssa. Vanhempien
myonteinen suhtautuminen vaikuttaa lapseen ja helpottaa hanen sopeutumistaan.
Lasta tulisi valmistella sairaalaan menoon hanen ika- ja kehitystasonsa huomioiden.
Lapselle kerrotaan rehellisesti mita sairaalassa tapahtuu ja miksi sinne mennaan. Ker-
tomisen avuksi voi ottaa esimerkiksi kirjoja aiheesta. Lapselle tulee kertoa, etta kipua
voidaan lievittdd monin eri keinoin. Kivuttomuutta ei tulisi luvata. Lapsi voi pakata
mukaansa itselleen tutun ja turvallisen lelun. Lapselle kerrotaan myds kauanko sai-

raalassaolo kestda ja ketd hanen seuranaan mahdollisesti on.

Sairaalassa lapsen potilashuoneessa voi useimmiten yopya toinen vanhemmista.
Osastojen kaytannot ja tilanteet kuitenkin vaihtelevat ja yopymismahdollisuudesta

kannattaa keskustella osastolla hoitohenkilokunnan kanssa.

Osastolta voi myos tiedustella muita yopymismahdollisuuksia ja Helsingissa hoidossa
olevilla perheilla on mahdollisuus hakea Ronald McDonald Lastentalosaation yllap-
tamiin taloihin. Talot sijaitsevat Iahellda HYKSIN lastenklinikkaa ja lastenlinnaa. Talo-
hakeminen tapahtuu osaston kautta ja hakeminen kannattaa tehda mahdollisimman-

varhaisessa vaiheessa.
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7 TUTKIMUKSIA

Tutkimuksia tehdaan lapselle tarpeen mukaan ja niistd saa parhaimman tiedon hoi-
tavalta laakarilta seka hoitajilta. Alla on lueteltu osa lapselle mahdollisesti tehtavista

tutkimuksista.

Munuaisten ja virtsarakon ultradanitutkimus on lapselle kivuton eika se aiheuta
sateilyaltistusta. Tutkimuksessa virtsarakon tulisi olla tdysi. Ultradaanitutkimuksen ai-
kana lapsi on makuuasennossa vatsan alue riisuttuna ja tutkimuksen tekija levittaa
iholle geelia ja tutkii ultraddnianturia vatsan paalla lilkkuttaen munuaisten ja virtsara-

kon alueen.

Flow -virtsasuihkun mittaus — tutkimuksella saadaan selville virtsasuihkun voimak-
kuus. Lapsen virtsarakon tulisi olla tdynna ennen tutkimusta. Tutkimuksessa lapsi virt-
saa mittalaitteeseen, joka rekisterdi virtsaamisen keston, huippuvirtaaman seka virt-
samaaran. Paperille tulostuu kdyra virtsaustapahtumasta. Tutkimuksen lopuksi

yleensa mitataan ultradanilaitteen avulla jaanndsvirtsamaara vatsapeitteiden paalta.

Virtsateiden urodynaaminen tutkimus tarkoittaa lapsen virtsarakon, virtsaputken ja
perasuolen painemittausta seka sulkijalihaksen toiminnan tutkimista. Tutkimuksessa
lapselle laitetaan ohut letku virtsarakkoon ja toinen letku perdaaukkoon. Virtsarakko
taytetdan katetrin avulla nesteelld niin kauan, kunnes lapselle tulee virtsaamisen
tarve. Lapsi virtsaa astiaan jossa on mittauslaite. Virtsaamistapahtuma rekisteroityy

tietokoneelle.

Miktiokystografia eli virtsarakon toiminnan lapivalaisututkimuksen tarkoituksena
on rakosta virtsanjohtimiin suuntautuvan takaisinvirtauksen tutkiminen ja virtsan-
johtimien seka pojilla virtsaputken rakenteen selvittely. Virtsarakko taytetaan selin-
makuuasennossa ja rakon tayttymista seurataan lyhyin lapivalaisuvilkaisuin. Vauva
virtsaa spontaanisti rakon taytyttya riittavasti. Isompi lapsi voidaan pissattaa

potalla.
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Kystoskopia eli rakon tahystys tehdaan lapsen ollessa nukutettuna. Tahystys teh-
daan lapsen maatessa seldllaan jalat erilleen tuettuina. Kystoskopian yhteydessa

voidaan tehda myds hoitotoimenpiteita.

Veri- ja virtsakokeet joiden avulla selvitetddan munuaisten ja virtsateiden toimintaa.
Na&ita tutkimuksia on mm;

Kreatiniini (krea) joka kertoo munuaisten puhdistustoiminnasta

Hemoglobiini (Hb) voi paljastaa anemian (munuaissairaudesta johtuvan verenva-
hyyden)

Urea joka kertoo munuaisten puhdistustoiminnasta

Natrium (Na) kertoo veren suola-arvoja

Kalsium (Ca tai Ca-ion) kertoo veren kalkkipitoisuuden

Kalium (K) kertoo veren suola-arvoja

Virtsan proteiini (U-Prot) virtsan valkuainen

Glomerulusfiltraatio (GFR) glomerulusten suodatusnopeuden mittaus (glomerulus =
munuaiskerdsen osa)

Kreatiniini clearance (Krea.clear) munuaissuodoksen mittari

Albumiini (Alb), Proteiini (Prot) veren valkuainen

C-reaktiivinen proteiini (CRP) tulehduksen mittari
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8 LOPUKSI

Rakkoekstrofia ei valttamatta esiinny lapsilla samanlaisena ja yleispatevaa opasta on
haasteellista tehda, mutta toivon tdman oppaan myo6ta lukijan saaneen perustietoa
tasta harvinaisesta rakennepoikkeavuudesta ja |0ytavan etsimaasi tietoa tai ainakin
linkkeja ja vinkkeja tiedon ja vertaistuen etsimiseen. Moni asia selvida rohkeasti ky-
symalla ja ladkarin vastaanotolle mentdessa on hyvaksi havaittu etukateen kirjoi-

tettu muistilappu mieltd askarruttavista asioista.

Taman oppaan kansikuvassa on oppaan kirjoittajan perhe ja kuvan tarkoituksena on

kuvastaa miten rakkoekstrofia nakyy ulospain — eli ei mitenkdan. Kuvan on piirtanyt

9 vuotias rakkoekstrofia tytto

Lammin kiitos Munuais- ja maksaliitolle seka kaikille vanhemmille ja lapsille, jotka

ovat omalla panoksellaan osallistuneet taman oppaan tekemiseen Q)

Oppaan on tehnyt opinndytetydnaan Piia Kaaresmaa yhteistydssa Munuais- ja mak-

saliiton kanssa
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