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Toiminnallisen opinnaytetyon tarkoituksena oli tehda perheelle suunnattu ensitieto-opas
kystisesta fibroosista Pirkanmaan sairaanhoitopiirin lastenyksikkoon. Tehtévina oli sel-
vittaa, millainen sairaus kystinen fibroosi on ja millaista ensitietoa perhe tarvitsee lapsen
sairastuessa kystiseen fibroosiin. Opinndytetyon tavoitteena oli toimia tietopakettina sai-
raanhoitajille ja hoitoalan opiskelijoille seka tuottaa ensitieto-opas perheelle. Tuotoksen
tavoitteena oli koota tietoa kystisesta fibroosista, sen hoidosta ja sairauden vaikutuksesta
lapsen ja perheen elamaan.

Kystinen fibroosi on valkoihoisen vaeston yleisin periytyva aineenvaihduntasairaus, joka
on poikkeuksellisesti Suomessa harvinainen. Kystinen fibroosi on eteneva pitk&aikaissai-
raus, johon ei ole vield parannuskeinoja, mutta siihen on paljon erilaisia hoitomuotoja.
Kystisen fibroosin aiheuttaa geenivirhe, joka on resessiivisesti periytyva. Sairauden diag-
nostiikassa kéytetaan hikitestia ja verikokeella tehtdvaa DNA-testid. Geenivirhe aiheuttaa
elimiston soluissa veden ja natriumin epétasapainoa, jonka vuoksi elimistoon kertyy sit-
kedd limaa aiheuttaen oireita monissa eri elimistoissd. Keuhkoissa runsas lima vaikeuttaa
hengitysté ja on kasvualusta bakteereille aiheuttaen toistuvia keuhkoinfektioita. Haimassa
lima vaikeuttaa ruuansulatusta ja ravintoaineiden pilkkoutumista. Kystisen fibroosin tar-
keimpi& hoitomuotoja ovat fysioterapia, liikunta, oikeanlainen ravitsemus seka ladke-
hoito.

Ensitiedon tarkoitus on auttaa perhettd ymmartdmaan tilannetta ja auttaa heitd 16ytdmaan
voimavaroja uudessa yllattavassd seka haasteellisessa eldmantilanteessa. Ensitieto tulee
antaa perhelahtoisesti, huomioiden perheen emotionaaliset ja tiedolliset tarpeet.

Ensitieto-oppaassa kerrotaan ensitietohetkellda merkitykselliset asiat kystisesta fibroo-
sista. Jatkotutkimuksessa voisi tutkia perheen tyytyvaisyytta ensitiedon saamiseen lapsen
sairastuessa pitkdaikaissairauteen, seka perheen tyytyvéisyyttd ensitietotilanteessa saa-
tuun ensitieto-oppaaseen.

Asiasanat: kystinen fibroosi, lapsi, pitkdaikaissairaus, perhe, ensitieto



ABSTRACT
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Bachelor's thesis 36 pages, appendices 2 pages
October 2017

The purpose of this functional thesis was to produce an early information leaflet for fam-
ilies whose child has been diagnosed with cystic fibrosis. The leaflet was produced for
Pirkanmaa District Hospital Children’s clinic. The task was find out what kind of illness
cystic fibrosis is and what kind of information is needed in the moment of early infor-
mation. The aim was to gather information about cystic fibrosis, treatments and its effects
on a child's life.

Cystic fibrosis is a genetic chronic illness, which is rare in Finland. It is caused by a gene
mutation and diagnosis is based on a sweat test and genetic test. Because of the gene
mutation thick mucus is building up to body organs. Cystic fibrosis affects mostly lungs
and pancreas. In the lungs mucus creates breathing difficulties and exposes for recurrent
lung infections. Mucus affects pancreas and decreases secretory functions which weakens
digestion. The most important treatments are physiotherapy, exercising, nutrition and
medication.

The purpose of early information is to help families to understand the situation and help
them to find assets in their new life situation. Early information should be given the way
family needs it. As a further study one could investigate how happy families are for the
early information they had received when their child was diagnosed with a chronic illness.

Key words: cystic fibrosis, child, chronically ill, family, early information
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1 JOHDANTO

Kystinen fibroosi on autosomeissa peittyvasti periytyvéa aineenvaihdunnallinen monielin-
sairaus, joka vaikuttaa hengitysteihin, keuhkoihin, haimaan seké suoliston toimintaan.
Sairaus diagnosoidaan usein imevaéisikaisilla tai leikki-ikaisilla. Kystinen fibroosi on vai-
kea ja eteneva sairaus, joka on kuolemaan johtava. Taudin aiheuttaa vaurio solukalvojen
suolankuljetuksessa. Kystinen fibroosi on Suomessa harvinainen sairaus. (Halme & Ka-
josaari 2006, 1345.) Vuonna 2017 maassamme oli noin 120 kystista fibroosia sairastavaa
ihmisté (Ruti 2017).

Opinnaytetyon tarkoituksena on kuvata kystista fibroosia sairautena seka lisaksi suunni-
tella ja toteuttaa ensitieto-opas kystisté fibroosia sairastavan lapsen perheelle. Opinnay-
tety6 on toiminnallinen opinnéytetyd, jonka perustana on kirjallisuuskatsaus. Toiminnal-
lisen opinndytetyon tuotoksena on tiivistetty ja selkokielinen ensitieto-opas. Opinnéyte-
ty6 tehtiin yhteistydssa Pirkanmaan sairaanhoitopiirin kanssa ja opinndytetyon taustalla
oli tarve kystisté fibroosia kasittelevélle ensitieto-oppaalle. Kyseisesta sairaudesta ei ollut
kirjallista ensitietomateriaalia ja kystista fibroosia sairastavien lasten hoitotiimi huomasi
sille olevan tarvetta. Opinndytetyon tuotos on tehty Pirkanmaan sairaanhoitopiirin ohjeis-
tuksen pohjalta. Opinnéytetyon aihe valikoitui tekijoéiden mielenkiinnon perusteella Pir-

kanmaan sairaanhoitopiirin valmiiksi annetuista aiheista.



2 OPINNAYTETYON TARKOITUS, TEHTAVA JA TAVOITE

Opinnaytetyon tarkoituksena on kuvata kystista fibroosia sairautena seké suunnitella ja

toteuttaa ensitieto-opas Kystisté fibroosia sairastavan lapsen perheelle.

Opinnaytetyon tehtdviksi muodostuivat:

1. Millainen sairaus kystinen fibroosi on?

2. Millaista ensitietoa perhe tarvitsee lapsen sairastuessa kystiseen fibroosiin?

Tavoitteena on tuottaa ensitieto-opas, joka voidaan antaa Kystiseen fibroosiin sairastu-
neen lapsen perheelle hoidon alkuvaiheessa. Oppaassa on tietoa sairaudesta, sen hoidosta
jasairauden vaikutuksesta lapsen ja perheen eldmaén. Opinndytetyon tavoitteena on myos
toimia tietopakettina kystisesté fibroosista sairaanhoitajille seké hoitoalan opiskelijoille,
silla kystinen fibroosi on Suomessa harvinainen. Tekijoiden tavoitteena on saada laajasti
tietoa kystisesta fibroosista seké oppia, mitd ensitietoa perhe tarvitsee lapsen sairastuessa

siihen.



3 OPINNAYTETYON TEOREETTISET LAHTOKOHDAT

Teoreettisen viitekehyksen avulla tuodaan opinndytetydssé esille tietty nakokulma ja ai-
heen rajaus (Vilkka 2015, 86). Teoreettinen viitekehys koostuu késitteistd, jotka on valittu
tyotd varten. Kaésitteiksi valikoituivat kystinen fibroosi, kystisen fibroosin oirekuva ja
hoito, ensitieto ja kystista fibroosia sairastavan lapsen hoitoty¢ (kuvio 1). Ndma ovat
opinndytetyota eteenpdin vievat késitteet ja opinndytetyon keskeiset asiasanat, joiden ym-
pérille opinnéytetyo rakentuu.

KYSTINEN FIBROOSI

KYSTISTA
FIBROOSIA
SAIRASTAVAN
LAPSEN HOITOTYO

ENSITIETO

KUVIO 1. Opinnéytetyon keskeiset kasitteet

3.1 Kystinen fibroosi

Kystinen fibroosi on periytyvd aineenvaihduntasairaus, joka todetaan yleensa ime-
vaisikaisilla tai leikki-ikaisilla lapsilla (Nikulainen & Lehtinen 2011, 34). Kystisessa fib-
roosissa viallinen geeni aiheuttaa paksun liman kertymisté esimerkiksi keuhkoihin ja hai-
maan (Cystic fibrosis foundation n.d. a). Oireita ovat muun muassa keuhkosairaudet, ku-
ten vaikeasti yskittdvé paksu lima tai keuhkoinfektiot, haimaan liittyvéat ongelmat, kuten
vaikeudet ruuansulatuksessa tai -imeytymisessa seka liiallinen suolan menetys hikoillessa
(Genetics in Family Medicine 2007, 1). Kystista fibroosia sairastavilla taudin oireet ja
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vakavuus vaihtelevat tapauskohtaisesti (Cystic fibrosis foundation n.d. a). Erilaiset teki-
jat, kuten geenin eri mutaatiot voivat vaikuttaa yksilon terveyteen ja taudinkulkuun (Luk-
karinen 2016, 24-25).

Kystinen fibroosi on eroteltu omaksi sairaudeksi vuodesta 1938 lahtien (Thomson & Har-
ris 2008, 2). Se on valkoihoisen vaeston yleisin periytyva aineenvaihduntasairaus. Tasta
huolimatta kystinen fibroosi on poikkeuksellisesti Suomessa hyvin harvinainen. Sen il-
maantuvuus on noin yksi sairastunut 20 000:ta syntynytté lasta kohden, kun taas esimer-
kiksi Englannissa ja muualla maailmassa vastaava luku on 1:2500. (Savilahti 2013.)

Vuonna 2017 Suomessa oli noin 120 kystista fibroosia sairastavaa ihmisté (Ruti 2017).

Kystinen fibroosi on sairautena vaikea, etenevé seké kuolemaan johtava (Halme & Kajo-
saari 2006, 1341). Sairauden hoito kehittyy jatkuvasti ja nykyisilla hoitomenetelmilla po-
tilaiden elinik& on pidentynyt huomattavasti. Vuonna 1950 kystista fibroosia sairastava
lapsi eli harvoin niin pitk&an, etta paési aloittamaan koulun (Cystic fibrosis foundation
n.d. a). 2000-luvulla syntyneilla elinajanodote saattaa olla taudin vaikeudesta riippuen
jopa 50 vuotta (Savilahti 2013).

3.1.1 Perinnollisyys

Kystinen fibroosi on geneettinen sairaus, joka aiheutuu mutaatiosta Cystic Fibrosis Trans-
membrane Conductance Regulator (CFTR) -geenissa (Pohja-Nylander 2006, 226). CFTR
-geenin mutaatioita on olemassa yli 1700 erilaista (Cystic fibrosis foundation n.d. a).
Yleisin CFTR -mutaatio on delF508, jota on noin 70 % kaikista kystisen fibroosin mu-
taatioista Pohjois-Euroopassa (Genetics in Family Medicine 2007, 4). Geenien eri mutaa-
tiot vaikuttavat sairauden oireisiin ja vakavuuteen (Lukkarinen 2016, 24-25).

Kystinen fibroosi on resessiivisesti eli peittyvasti periytyva sairaus, jolloin kummankin
vanhemmista tulee kantaa kyseisté geenimutaatiota. Geenia kantavilla vanhemmilla itsel-
I&&n ei ole oireita kystisesta fibroosista, silla tautiin sairastuminen vaatii kaksi CFTR -
geenimutaatiota. (U.S. National Library of Medicine 2017.) Jos kumpikin vanhemmista
kantaa CFTR -mutaatiota, heilld on jokaisella raskaudella 25 %:n todennékoisyys saada
kystista fibroosia sairastava lapsi (Genetics in Family Medicine 2007, 4). Heilld on myds
50 %:n todennakaisyys, ettd lapsi on geenin kantaja, mutta ei sairasta kystisté fibroosia
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ja 25 %:n todennékoisyys, etté lapsi ei peri kyseista geenid, eika sairasta kyseistd tautia

(Cystic fibrosis foundation n.d. a).

3.1.2 Diagnostiikka

Oireet kystista fibroosia sairastavalla lapsella voivat olla hyvin harhaanjohtavia. Oireet
hengityselimissé voivat olla astman kaltaisia ja ruuansulatuksen ongelmat voivat muis-
tuttaa ruoka-aineallergiaa tai suolitulehduksia. Sairauden harvinaisuus Suomessa tuo lisaa
haasteita taudin tunnistamiseen. (Hengitysliitto 2016.) Yleisimpia kystiseen fibroosiin
viittaavia oireita ovat painon huono kehittyminen riittavasta ruokailusta huolimatta, tois-
tuvat keuhkoinfektiot ja pitkittynyt yska. Sairautta ei kuitenkaan voida diagnosoida pel-

kan oirekuvan avulla. (Thomson & Harris 2008, 2-3.)

Kystisen fibroosin aiheuttaa mutaatio CFTR -geenissd. Kyseinen geeni koodaa glykopro-
teiinia, joka vaikuttaa elektrodien kuljetukseen solukalvon lapi. Solukalvojen vaurioitu-
nut suolankuljetuskyky aiheuttaa hikirauhasissa kloridin takaisinimeytymisen estymisté,
jonka takia hikeen erittyy enemmaén natriumkloridia. (Pohja-Nylander 2006, 226.) Klii-
nisten epailysten pohjalta tehd&an hikikoe, joka toimii diagnoosin pohjana. Tdma toiste-
taan ja diagnostiikan tueksi tehdaan yleensa myds DNA-analyysi. Satojen eri mutaa-
tiomahdollisuuksien vuoksi negatiivinen geenitestin tulos ei taysin poissulje sairauden
mahdollisuutta. (Halme & Kajosaari 2006, 1342.)

Hikikokeessa stimuloidaan hieneritystd kuljettamalla pilokarpiinia pienen sahkoévirran
avulla ihon alle. Taman jalkeen ihosta pyyhitaan hikinayte, josta voidaan analysoida hien
kloridipitoisuus. Alle 40 mmol/I tulos on normaali ja yli 60 mmol/I pitoisuus viittaa kys-
tiseen fibroosin. Téh&n véliin jadvat arvot voivat viitata kyseiseen sairauteen, mutta eivét
ole diagnostisia. (Pohja-Nylander 2006, 226-228.) Kystista fibroosia on myds mahdol-
lista seuloa sikiddiagnostiikalla joko istukkabiopsiasta tai lapsivesinaytteestd. Tata voi-
daan harkita, mik&li molempien vanhempien tiedetaén olevan taudinkantajia tai perheen-
jasenisté jo yksi sairastaa kystista fibroosia. (Halme & Kajosaari 2006, 1342.)
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3.2 Kystisen fibroosin oirekuva

Kystisessa fibroosissa solujen veden ja natriumin kulku on epétasapainossa CFTR —gee-
nin aiheuttaman kloridi-ionikanavan héirioén vuoksi. Vaara veden ja natriumin tasapaino
soluissa aiheuttaa limakalvojen kuivumista seké sitkean liman kertymisté elimistéon. Li-
maa kertyy erityisesti hengitysteihin, haimaan, suolistoon sekd maksaan. Liman tukkiva
vaikutus aiheuttaa suurimman osan taudin oireista. (Lukkarinen 2016, 24-25.)

3.2.1 Keuhko-oireet

Kystisté fibroosia sairastavan lapsen keuhkot ovat normaalit syntymisen aikaan. Hiljal-
leen limaisuus aiheuttaa tulehdusta limarauhasiin ja pieniin ilmateihin. Usein kystisen
fibroosin hengitystieoireet alkavat ilmet& imevaisiassa toistuvin keuhkoputkentulehduk-
sin ja keuhkokuumein. (Halme & Kajosaari 2006, 1341-1346.) Hengitystieoireet yleisty-
vat imevaisian jalkeen ja lapsuusiassa keskeisia kystisen fibroosin oireita ovat vaikeutu-

neet hengitysoireet (Savilahti 2013).

Sairastavuus ja kuolleisuus kystisessa fibroosissa johtuu padosin etenevastéd keuhkojen
toiminnan heikkenemisestd, josta seuraa kroonistuvia infektioita ja ilmateiden ahtautu-
mista (Corvol ym. 2007, 88). Kystisen fibroosin aiheuttamat limaiset, tulehtuneet ja vau-
rioituneet keuhkot ovat kasvualusta bakteereille. Bakteerien mééran kasvaessa tulehdus
keuhkoissa pahenee ja esille tulee enemmaén oireita, kuten hengenahdistusta, yskaa, ruo-
kahaluttomuutta seké yleiskunnon laskua. Lapsuusidssa bakteerikasvu on staphylococcus
aureusta ja haemophilus influenzaeta, kun taas aikuisidssa se on padosin Pseudomonas
aeruginosta. (Elpern, Patel & Balk 2007, 293-298.)

Limakalvojen kuivumisen vuoksi, epiteelisolujen vérekarvojen toiminta on heikentynyt
aiheuttaen luonnollisen vastustuskyvyn heikkenemistd. Taman takia kystista fibroosia
sairastavalla on poikkeuksellisen voimakkaita tulehdusreaktioita infektioille. (Savilahti
2013). Keuhko-oireet voivat tulla esiin limaisena yskan, jatkuvina keuhkoinfektioina,
hengityksen vinkumisena sekd hengenahdistuksena (Cystic fibrosis foundation n.d. a).
Taudin lievéssa ja varhaisessa vaiheessa tyypillista on keuhkoputkien ahtautumisesta ai-
heutuvat oireet, kun taas edenneeseen tautiin liittyy keuhkojen toiminnan huomattava hei-
kentyminen (Halme & Kajosaari 2006, 1341-1346).
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3.2.2 Haima- ja suolisto-oireet

Kystisessa fibroosissa haimaan muodostuu arpikudosta, jota kutsutaan fibroosiksi seka
nestetta siséltavia rakkuloita eli kystia. Tastd muodostuu sairauden nimi, kystinen fib-
roosi. (Thomson & Harris 2008, 2.) Fibroosin, kystien seké liman vuoksi haiman tuotta-
mien ruoansulatusentsyymien kulku estyy aiheuttaen ravintoaineiden imeytymishairioita
(Rovner ym. 2007, 1694-1699). Ravintoaineiden imeytymishairiot voivat nayttaytya kas-
vun ja ruuansulatuksen ongelmina. Pituuskasvu ja painon nousu voi olla heikkoa ja uloste
saattaa olla rasvaista seka tilaa vievéd, jonka liséksi suoliston peristaltiikassa voi olla on-

gelmia. (Cystic fibrosis foundation n.d. a.)

Vastasyntyneilla kystisen fibroosin yleisin oire on mekoniumtulpasta johtuva suolen tuk-
keuma. Perinataalikaudella ja imevadisilla voi olla keltaisuutta johtuen sappiteiden tukok-
sesta sek& valkuaispuutteesta johtuvaa turvotusta. Oireena voi ilmetd myos anemisoitu-
mista sekd rasvaliukoisten vitamiinien puutoksesta aiheutuvia oireita, kuten vuototaipu-
musta, hemolyyttistd anemiaa tai kohonnutta aivopainetta. 85-90%:1la imevéisikaisista
on oireilevaa haiman toiminnanvajausta, josta voi seurata krooninen rasvaripuli. On myos

harvinaisia tapauksia, joissa perésuolen prolapsi on ainoa oire. (Savilahti 2013.)

Kystiseen fibroosiin liittyy myos liitdnnaissairautena diabetes, jonka esiintyvyys lisaan-
tyy ian myoté. Diabetes voi olla joko tyypin 1 tai tyypin 2 diabetes. (Horseley, Cunning-
ham & Innes 2010, 95.) Kystiseen fibroosiin liittyvé diabetes on usein alussa véh&oireinen
jaainoastaan noin joka kolmannella on korkeaan verensokeriin viittaavia oireita. Glukoo-
siaineenvaihdunnan heikkenemiseen liittyy kystisessa fibroosissa aliravitsemus, tuleh-
dukset, bakteerien liikakasvu, imeytymishairio, glukagonin puute sek& maksan alentunut
toiminta. Kystiseen fibroosiin liittyvaa diabetesta hoidetaan ensisijaisesti insuliinilla.
Ruokavalion suhteen on syyta noudattaa kystiseen fibroosiin liittyvié ravitsemusohjeita.
(Halme & Kajosaari 2006, 1345.) Insuliinihoito on talla hetkelld ainoa suositeltava laak-
keellinen hoito kystiseen fibroosiin liittyvan diabeteksen hoidossa (Horseley ym. 2010,
103-104).
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3.2.3 Muita liitannaisoireita

Kystista fibroosia sairastavilla ihmisilla voi olla laaja kirjo eri oireita (Genetics in Family
Medicine 2007, 1). Kystiseen fibroosiin voi kuulua liitinnaissairautena maksan sairau-
det, kuten rasvan kertyminen maksasoluihin tai paikallista sidekudoksen muodostumista
ja myohemmin mahdollisesti kirroosia (Innis, Davidson, Melynk & James 2007, 702—
708). Ravintoaineiden imeytymishdirididen takia luiden mineraalimééra voi vahentya,
jonka vuoksi aikuisialla voi esiintyd osteoporoosia (Kalnins & Wilschanski 2012, 151

161). Kystiseen fibroosiin saattaa liittyd myos niveloireita (Harvinaiset-verkosto n.d.).

Kystisessa fibroosissa kloridin takaisin imeytyminen on hikirauhasissa estynyt, jonka ta-
kia hikeen erittyy paljon natriumkloridia (Halme & Kajosaari 2006, 1341). Hikoilun run-
saus Vvoi aiheuttaa suolan puutosta ja elimiston nesteiden liiallista eméksisyytta (Savilahti
2013). Runsaan hikoilun vuoksi kystisté fibroosia sairastavan iho voi olla poikkeukselli-
sen suolainen (Cystic fibrosis foundation n.d. a).

Kystinen fibroosi vaikuttaa erityisesti miesten hedelmallisyyteen, silla 98 %:a miehista
karsii infertiliteetistd. On kuitenkin tarke&a, ettd miehet kayvat hedelmallisyystestissa
varmistamassa asian. Kystista fibroosia sairastavilla naisilla kuukautisten alku voi usein
viivastya. Todellinen hedelmaéllisyys ei ole tarkkaan tiedossa, mutta jopa kaksi kolmas-
osaa naisista, jotka haluavat tulla raskaaksi, tulevat raskaaksi luonnostaan. Lapsen riski
sairastua kystiseen fibroosiin riippuu siit4, onko aidin kumppani CFTR- geenimutaation
kantaja vai ei. (Horseley ym. 2010, 147-148.)

3.3 Kystisen fibroosin hoitomuodot

Kystista fibroosia ei voi parantaa, joten oireita ennaltaehkéisevat paivittdiset hoitorutiinit
on luotava sairauden alusta alkaen. Perheiden tarvitsee omaksua eri hoitorutiinit osaksi
arkea ja oppia elaméén sairauden kanssa. Hoito-ohjelma on yksilditava potilaan tarpei-
siin, persoonallisuuteen sek& elamantapaan. Tavoitteena on mahdollistaa mahdollisuus

eldd normaalia elaméaa. (Lannefors, Button & Mcllwaine 2004, 12.)

Kystiseen fibroosiin ei ole parantavaa ladkettd, mutta siihen pyritddn I6ytdmaan uusia
la&kkeellisia hoitomuotoja (Lukkarinen 2016, 24-25). Lisaantynyt ymmarrys kystisen
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fibroosin patofysiologiaan edesauttaa uusien hoitomuotojen kehittymista (Horseley ym.
2010, 159). Vaikeuksia tuo CFTR-geenimutaatioiden laaja kirjo. Kystisen fibroosin 1aa-
kehoito on mutaatiospesifista, eli tietty ladkehoito sopii vai tiettyjen geenimutaatioiden
hoitoon. Ongelmana on myds ladkekehityksen kallis hinta. Téalla4 hetkelld markkinoilla
olevien ladkkeiden hinta on potilaskohtaisesti noin 100 000-200 000 euroa/vuosi. (Luk-
karinen 2016, 24-25.)

Geenihoidon osuus kystisessa fibroosissa on toistaiseksi kliinisen tutkimuksen tasolla.
Geenihoidon tarkoituksena on mutanttigeenin korjaus tai korvaus, jonka vaikutuksesta
taudin etenemisen tulisi pysahtyd. Aikaisemmin syntyneité vaurioita CFTR- geeniterapia
ei pysty kuitenkaan korjaamaan. Hyodyllisinta olisi aloittaa geenihoito heti syntymaén jal-
keen, jotta tulos olisi paras mahdollinen. (Halme & Kajosaari 2006, 1346.) Kystisen fib-
roosin tutkimuksen ja hoidon kehittymisen mydta monet kystista fibroosia sairastavat ela-
vat tarpeeksi pitk&én toteuttaakseen aikuisuuden haaveet ja unelmat (Cystic fibrosis foun-
dation n.d. a).

3.3.1 Keuhko-oireiden hoito

Kystisté fibroosia sairastavilla henkil6illa on suurempi riski saada keuhkoinfektioita, silla
keuhkojen limainen ympéristd luo bakteereille kasvualustan. Bakteerien aiheuttamat
keuhkoinfektiot ovat vakava ja krooninen ongelma monille sairauden kanssa elaville.
(Cystic fibrosis foundation n.d. a.) Kystista fibroosia sairastavan hoidossa on tarke&é nou-
dattaa hyvaa hygieniaa ja ndin ehkaista infektioiden tartuntaa. Tavallisimpia keinoja ovat
kasien pesu, hygieeninen yskiminen sekd mahdollisten hengitysapuvalineiden asianmu-

kainen puhdistus ja desinfektio. (Cystic fibrosis foundation n.d. b.)

Inhalaatioladkkeitd kaytetdan osana kystisen fibroosin keuhko-oireiden hoitoa. Tuleh-
dusta lievittavien glukokortikoidivalmisteiden kayton hyddysta ei ole varmaa nayttoa,
mutta ne mahdollisesti hidastavat keuhkojen kunnon heikkenemista sek& parantavat sel-
viytymista sairauden oireiden kanssa. Inhaloitavat glukokortikoidit eivat valttamétta tuo
apua kaikkien oireisiin, mutta vahéisten haittavaikutusten vuoksi, niitd pyritdan kaytta-
mé&én hoidossa. (Corvol ym. 2007, 88.) Antibiootti-inhalaatioiden eli tobramysiini-inha-
laatioiden kayt6ll& on osoitettu olevan keuhkojen toimintaa parantava vaikutus. Niiden
kaytolla voidaan pienent&d sairaalahoidon tarvetta. (Halme & Kajosaari 2006, 1344.)
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Hengitysteiden limaisuuden hoitoon kaytetaan limaa vahentévia inhalaatioita (Savilahti
2013). Namé inhalaatiovalmisteet muuttavat limaa helpommin yskittavéksi (Halme &
Kajosaari 2006, 1344).

Kystisessa fibroosissa keuhkoinfektion pahenemisvaiheita tulee usein vuosittain. Keuh-
koinfektiot aiheuttavat suurimman osan sairaalassa kertyvistad hoitovuorokausista, sill&
pahenemisvaiheet hoidetaan yleensé suonensisdisesti antibiooteilla. (Elpern, Patel & Balk
2007 293-298.) Kystisen fibroosin aiheuttamien imeytymisongelmien ja laékeaineiden
suuremman jakautumistilavuuden takia pelkké suun kautta otettava antibiootti ei ole usein
riittava. Sairaalajaksolla pyritdéan myos parantamaan heikentynyttd ravitsemustilaa seka

korjaamaan keuhkoja limaisuutta. (Halme & Kajosaari 2006, 1341.)

Molemminpuolinen keuhkojensiirto voi olla hoitovaihtoehto joillekin kystista fibroosia
sairastaville potilaille (Fink 2017, 91-97). Syyna keuhkojensiirtoon voi olla loppuvaiheen
keuhkosairaus, johon la&kkeellinen hoito ei end4 auta. Kystisen fibroosin hoitoa tulee jat-
kaa myos toimenpiteen jalkeen, silla keuhkojensiirto ei paranna sairautta, vaan helpottaa
sen oireita. Siirranndisen vuoksi hyljinnénestolaékitysté tulee jatkaa loppueldman ajan.
Estolaakitykseen liittyy merkittavia haittavaikutuksia, jotka voivat itsessadn aiheuttaa sai-
rastavuutta. Onnistuessaan keuhkonsiirto tarjoaa mahdollisuuden aktiiviseen ja pidem-

paan elamaan potilaille. (Horsley ym. 2010, 129.)

3.3.2 Fysioterapia

Kystisté fibroosia sairastavan lapsen hoitoa tukeva fysioterapia ja saannéllinen liikunta
aloitetaan jo vauvaidsta lahtien, silld se on omahoidon kannalta keskeista ja antaa sille
hyvan perustan. (Harvinaiset-verkosto n.d.) Liikunta tukee fysioterapian harjoitteita pois-
taen limaa, yllapitaen ryhtia seké vahvistaen fyysista kuntoa ja hengitysta. Liikuntamuo-
tojen tulee olla monipuolisia, jotta vain tietyt kehon osat eivat rasitu. (Thomson & Harris
2008, 40-45.)

Fysioterapialla yll&pidet&én ja lisatédén fyysisté suorituskykyé, lihasvoimaa seka rintake-
hé&n toimintaa (Halme & Kajosaari 2006, 1343-1344). Erilaiset harjoitukset tehostavat
keuhkotuuletusta ja irrottavat keuhkoissa olevaa limaa samalla ehkéisten bakteerien kas-
vua keuhkoissa (Harvinaiset-verkosto n.d.). Keuhkoputkien tyhjennystd harjoitellaan
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aluksi fysioterapeutin kanssa sédénnollisesti viikoittain. Tamén jalkeen limaa irrottavia
harjoitteita tehddan itsendisesti paivittain hengitysharjoitusten ja apuvélineiden avulla.
Fysioterapiassa voidaan tehdd myds harjoitteita hoitamaan virtsainkontinenssia, jota
esiintyy noin puolella kystista fibroosia sairastavista lapsista. Virtsainkontinenssia ja ref-
luksia voi ilmetd elimiston paineenmuutoksien vuoksi, jota runsas yskiminen aiheuttaa.
(Halme & Kajosaari 2006, 1343-1344.)

Paivittaisten fysioterapiaharjoitteiden suorittaminen kystisté fibroosia sairastavan lapsen
kanssa vaatii vanhemmilta paljon sitoutumista asiaan. Vanhemmat kokevat usein fysiote-
rapia harjoitteiden toteuttamisen ja oppimisen stressid aiheuttavaksi tehtavaksi. Vanhem-
mille on térked antaa yksil6llista apua ja tukea hoidon vaatiman fysioterapian toteuttami-
seen ja viemiseen arkeen. (Tipping, Scholes & Cox 2010, 205-211.)

Fysioterapiaa on hyodyllisté lahestya leikkihetkind vanhemman ja lapsen vélilla. N&istéa
hetkistd on hyvé tehda osa arkeen kuuluvista rutiineista. T&mé helpottaa lasta hyvéaksy-
maan harjoitteiden tekemisen, vaikka voinnissa ei olisi ongelmia. On térkeaa jatkaa fy-
sioterapian toteuttamista, vaikka liman erittyminen ja yskiminen olisi vahaista. Saannol-
linen ja jatkuva harjoitteiden toteuttaminen yllapitadéd keuhkojen toimintaa ehkaisee pien-
ten keuhkoputkien tukkeutumista limalla. (Thomson & Harris 2008, 40-45.)

3.3.3 Ravitsemushoito

Ravintoaineiden imeytymisessa ja ruuansulatuksessa on usein ongelmia runsaan limai-
suuden vuoksi (Genetics in Family Medicine 2007). Paksu lima voi estéa ravintoaineiden
imeytymisté ja heikentdd ruoansulatusta. Tdman takia ruokavalio on tarke& osa hoitoa.
Ruokavalion noudattaminen tukee lapsen riittdvaa kasvua ja kehitystd. (Cystic fibrosis

foundation n.d. b.)

Kystisté fibroosia sairastavan lapsen ruokavalio on runsasenerginen ja -rasvainen turva-
takseen lapsen normaalin kasvun sekd sairauden oireiden minimoimisen (Thomson &
Harris 2008, 63-65). Woestenenken ym. (2017, 410-417) mukaan rasvan osuus ruoka-
valiosta tulee olla 35 %, josta suurin osa tulee olla tyydyttyméattomiéa rasvoja. Mikali oraa-

linen ravitsemus ei ole riittavad, voidaan harkita enteraalisen ravitsemuksen aloittamista
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oraalisen rinnalle riittdvan energiansaannin turvaamiseksi (Kalnins & Wilschanski 2012,
151-161).

Kystisté fibroosia sairastaville imevaisikaisille suositellaan rintamaitoa tarkeimmaksi ra-
vinnonlahteeksi ensimmaisen vuoden ajaksi. My6s didinmaidonkorvikkeet kdyvat ime-
vaisikaiselle ravinnoksi, mikéali rintaruokinta ei onnistu. Joskus suositellaan lisattavéksi
rintamaitoon tai didinmaidonkorvikkeeseen energialisaa, silla kystista fibroosia sairasta-
valla lapsella energiantarve voi olla normaalia suurempi. Lapsi voi alkaa normaalisti har-
joittelemaan kiinteiden ruokien syomistd 4-6 kuukauden ikéisend. Lisaksi imevaisikai-
selle lapselle tulee antaa suolalisd maitoon tai kiinteisiin ruokiin sekoitettuna, annoksena
4-6 mmol/kg/vrk. (Kalnins & Wilschanski 2012, 151-161.)

Runsasenergisen ja -rasvaisen ruokavalion liséksi eri ravintolisien riittdvasta saannista
huolehditaan. Yksi tarkeimmista ravintolisistd on haimaetsyymivalmisteet, jotka auttavat
haiman vajaatoiminnassa pilkkomaan ravintoaineita elimistolle k&yttokelpoiseen muo-
toon. (Kalnins & Wilschanski 2012, 151-161.) Haimaentsyymi valmisteet eivat kuiten-
kaan taysin korjaa rasvan imeytymishdairiotd. Taméan takia lapsen sairastaessa kystisté fib-
roosia suositellaan rasvaliukoista vitamiinilisista A-, E-, D-, ja K-vitamiinia. Kystisessa
fibroosissa on my®os riski osteoporoosille, jonka takia on tarked huolehtia D-vitamiinin

ohella kalsiumlisén riittavasta annostuksesta. (Rovner ym. 2007, 1694-1699.)

3.4 Kystista fibroosia sairastavan lapsen hoitotyo

Potilaan ja hdnen laheistensd ohjaaminen kuuluu kystisen fibroosin hoitoon. Ohjauksen
tulee alkaa heti diagnoosin selvittyé ja ohjauksen tulee jatkua lapi sairauden. Ottaen huo-
mioon infektioita aiheuttavat tekijét, voidaan ohjaus toteuttaa ryhmissé tai yksilollisesti.
Nama yksilolliset ohjaustilanteet voidaan sovittaa sadnnéllisten klinikkatapaamisten yh-
teyteen, hoitotilanteisiin tai tilanteisiin, joissa kysymyksia ilmenee. Ohjaukseen tulee si-
séllyttad taudin ilmenemismuodot, keuhko-oireiden eteneminen, ennaltaehkaisevén hoi-
don merkitys ja pahenemisvaiheiden oireiden tunnistaminen seka se, miten taudin etene-
mista voidaan parhaiten hidastaa. (Lannefors, Button & Mcllwaine 2004, 14.) Ohjausta
tulee jarjestdd myos muille lapsen hoidosta vastuussa oleville osapuolille, esimerkiksi

paivakotiin ja kouluun (Storvik-Syddnmaa, Kaisvuo, Talvensaari & Uotila 2015, 103).
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Eldminen kystisen fibroosin kanssa voi olla psykososiaalisesti vaativaa potilaille ja hei-
dan laheisilleen, jonka takia psykologinen tuki heti diagnoosin annon jalkeen sek& myo-
hemmassé vaiheessa on erityisen tarkedd (Horseley ym. 2010, 1191-20).

3.4.1 Pitkaaikaissairaus

Storvik-Sydanmaa ym. (2015, 100) maarittelevét pitkaaikaissairaudeksi sairauden, joka
on lapsella vahintaan kuusi kuukautta. Kystinen fibroosi lasketaan pitk&aikaissairaudeksi,
silla se on elinik&dinen sairaus (Elpern, Patel & Balk 2007, 293-298). Pitk&aikaissairaus
vaikuttaa aina lapsen kehitykseen ja kasvuun. Lapsen omat voimavarat ja tuki, jota hén
saa sairauden aikana vaikuttavat lapsen jaksamiseen ja sairauteen sopeutumiseen. Pitka-
aikaissairaista lapsista voi toisaalta tulla pikkuvanhoja, silla he viettavat usein poikkeuk-
sellisen paljon aikaa aikuisten seurassa ja oppivat hoidon yhteydessé ladketieteellisia tee-
moja. (Storvik-Sydédnmaa ym. 2015, 100.)

Pitk&aikaissairaan lapsen kaytannon asioiden hoitaminen on usein monimutkaista. Perhe
voi kaivata taloudellista tukea ja kaytdnndn apuja, jonka vuoksi yhteistyd kunnan, sosi-
aalitoimen tai Kelan kanssa on tarpeen. Tutut ladkarit ja omahoitajat tuovat perheelle tur-
vaa seka apua riittavan tiedon saantiin sairauteen liittyvista tutkimuksista ja hoidoista.
(Niinikoski 2016.) Pirkanmaan sairaanhoitopiirissé lastentautien poliklinikalla on oma-
hoitajakaytanto kaikissa pitkaaikaissairauksissa. Omahoitaja jarjestaa ja suunnittelee lap-
sen hoitoon liittyvid asioita yhdessa perheen kanssa. (Pirkanmaan sairaanhoitopiiri 2017.)

3.4.2 Perhehoitoty6

Storvik-Sydanmaan ym. (2015, 83) mukaan perhehoitoty6lla tarkoitetaan hoitotydn suun-
nitelmassa ja hoidon arvioinnissa yksilon ja perheen terveyden ja sairauden valisten yh-
teyksien huomioon ottamista. Perhehoitotyd koostuu perheen arvokkaasta ja kunnioitta-
vasta kohtelusta, oikean tiedon valittdmisesta sek& kommunikoinnista ja yhteistyosté hoi-
tohenkilékunnan kanssa (Lehto 2004, 30). Perhe voidaan mééritelld eri nakokulmista,
mutta usein perheeseen lasketaan kuuluvan samassa taloudessa asuvat (Storvik-Sydén-
maa ym. 2015, 81-83).



18

Perhehoitotyon piirteisiin kuuluu, ettd toiminta on perhekeskeisté ja siind otetaan huomi-
oon perheen jasenten ndkokulmia. Koko perhe koetaan hoitotyon asiakkaana ja on tarkeda
tunnistaa perhettd tukevat voimavarat. Sairaanhoitajan on tiedettavé, mit4 kasite perhe
hanen ty6ssaén sisaltad. Perheen terveys koetaan yksildiden kautta, joten perheen tervey-
den perustajana on sen yksildiden hyvinvointi. Perhekeskeisessé tydskentelyssa perheen
annetaan tunnistaa omat voimavaransa ja heikkoutensa. Samalla pyritdén vahvistamaan
perheiden osallistumista ja vaikutusmahdollisuuksia. On tarke&a hyddyntdd moniamma-
tillista yhteistyota seka hyddyntaa vertaistuen tarjoamia mahdollisuuksia. (Storvik-Sy-
danmaa ym. 2015, 81-83.)

Vanhempien huoli seka heidan tapansa reagoida lapsen sairauteen vaikuttavat myos lap-
sen omaan suhtautumiseen sairauttaan ja itsedan kohtaan. Lapsi saattaa taantua, silla van-
hemmat saattavat huolehtia normaalia enemman hénen paivittaisista toimistaan, osaltaan
hidastaen lapsen normaalia uusien taitojen oppimista. (Storvik-Syddnmaa ym. 2015,
100.) Jokainen perhe on erilainen ja tuen tarve voi vaihdella, joten jokainen perhe tarvit-
see henkilokohtaisesti suunniteltuja tukimuotoja. Perheet haluavat asiakassuhteen olevan
luottamuksellinen ja se edellyttaa tasavertaista kumppanuutta ja molemminpuolista kun-
nioitusta. (H&ggman-Laitila & Pietild 2007, 52-54.)

Omahoitajuus on tarked osa pitkdaikaissairautta sairastavan lapsen hoitotyota (Storvik-
Sydanmaa ym. 2015, 103). Sen tarkoituksena on mahdollistaa mahdollisimman tasokas
hoitotyd. Omahoitajan tehtdviin kuuluu kaikkiin hoitotyon osa-alueisiin liittyvien asioi-
den koordinointi, kuten yhteydenpito ja organisointi jatkohoitopaikkaan, tutkimuksiin ja
muihin toimenpiteisiin. Omahoitaja vastaa yhteydenpidosta ja asioista tiedottamisesta
perheelle. Omahoitaja osallistuu la&karinkierroille ja huolehtii muiden ammattiryhmien
toimintojen jarjestdmisesta. (Munnukka & Aalto 2002, 42—-43.) Omahoitaja huomioi koko
perheen ja ohjaa heité asioissa, joissa he tarvitsevat tukea ja apua. Omahoitajuuden ansi-
osta hoitajan ja perheen vélille muodostuu luottamuksellinen hoitosuhde, jossa hoitaja
pystyy nakemadn perheen tilanteen kokonaisuudessaan. (Storvik-Sydanmaa ym. 2015,
103.)
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3.4.3 Vertaistuki

Vertaistuki perustuu omaehtoiseen, vastavuoroiseen kokemusten vaihtoon, jossa saman-
laisessa elamantilanteessa olevat voivat tukea toisiaan (Mielenterveystalo n.d.). Vertais-
tuki ei ole sama asia kuin ammattiapu, mutta ne toimivat rinta rinnan ja tukevat toistensa
vaikutusta. Vertaistuki voi auttaa ihmista ymmartamaan, ettei hén ole tilanteessa yksin.
Vertaistuen on tarkoitus olla vastavuoroista ja siind on mahdollista olla samalla seka tu-

Kija ettd tuen saaja. (Terveyden ja hyvinvoinnin laitos 2015.)

Kystisté fibroosia sairastavilla on Suomessa oma yhdistys, Suomen CF- yhdistys, jonka
tavoitteena on muun muassa antaa tietoa sairaudesta ja edistdd sen hoitoa ja tutkimusta
Suomessa. Liitto pitad tarkedna vertaistukitoimintaa kystisté fibroosia sairastaville ja hei-
dan laheisilleen. (Hengitysliitto 2017.) Vertaistukitoiminta koetaan usein vapauttavana,
silla silloin ei ole tarvetta huolehtia l&heistensd kuormituksesta omaan sairauteen liittyen.
My0s laheiset tarvitsevat vertaistukea, jotta he voivat keskustella saman tilanteen omaa-

vien kanssa. (Hengitysliitto n.d. b.)

Vertaistukitoimintaa 10ytyy oman yhdistyksen lisaksi hengitysliitosta, jossa vertaistuki-
toiminta on hyvin keskeisessé asemassa. Kystista fibroosia sairastavalla on monesti tarve
kokemusten ja tiedon vaihtoon toisen samassa tilanteessa olevan kanssa. Vertaistuki on
tarkedd harvinaisissa sairauksissa. L&heisten voi olla hankalaa tukea sairastunutta, silla
heilld ei ole omakohtaista kokemusta sairaudesta. (Hengitysliitto n.d. b.) Hengitysliitolla
on myos tarjota kuntoutusjaksoja, joissa tarjotaan apua hengityssairauksien vaatimien ter-

veellisten elaméantapojen omaksumiseen (Hengitysliitto n.d. a).

3.5 Ensitieto kystista fibroosia sairastavan lapsen perheelle

Ensitiedolla tarkoitetaan tietoa, joka annetaan sairaan lapsen perheelle lapsen sairastuessa
(Ensitietoverkosto 2014, 5). Tassa opinndytetydssé ensitiedolla tarkoitetaan tietoa, jonka
perhe saa hoitohenkil6kunnalta lapsen sairastuttua kystiseen fibroosin. Hannisen (n.d.)
mukaan tieto lapsen sairaudesta jarkyttaa lahes kaikkia perheité ja tdiman takia ensitieto-
prosessi kaynnisty heti, kun tieto lapsen sairaudesta saadaan. Lapsen vanhemmat odotta-
vat hoitohenkil6kunnalta yksiloitya tietoa juuri heidén tilanteestaan. Ensitiedon térkein

tehtévé on tiedon valittdminen ja perheen hyvinvoinnin turvaaminen. (Hanninen n.d.)
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Lapsen syntyessa vanhemmat olettavat lapsen olevan terve. Lapsella todettu sairaus
muuttaa vanhempien ennakko-odotuksia, joten vanhemmat voivat kokea sairauden suu-
rena uhkana ja kokea psyykkista hatéa tilanteessa. (Pihko 2008, 3647—-3653.) Se, miten
vanhemmille kerrotaan tieto lapsen sairaudesta, vaikuttaa heille muodostuvaan kasityk-
seen sairaudesta. On tarked4 antaa tietoa todenmukaisesti kertoen, miké tieto on varmaa

jamitd ei viel4 tiedetd. (Hanninen n.d.)

3.5.1 Ensitiedon periaatteet

Kystisen fibroosin ensitiedon hetki riippuu siitd, missa ikévaiheessa sairaus lapselta diag-
nosoidaan. Joissain tapauksissa lapsi on sairastanut kystista fibroosia jo monta vuotta,
ennen kuin lapsen oireille saadaan diagnoosi. Erityisesti talléin vanhemmat saattavat ko-
kea vihan tunnetta tai apeutta siitd, ettd heidan lapsensa on joutunut ké&rsiméan pitkaan

useista oireista ilman selvaa syyta. (Thomson & Harris 2008, 76.)

Vaikka jokainen ensitieto tilanne on ainutlaatuinen, on havaittu olevan tietyt periaatteet,
joita ensitietotilanteessa tulisi noudattaa. Ensitieto tulee antaa perhelahtoisesti, huomioi-
den perheen emotionaaliset ja tiedolliset tarpeet. Perheelle tulee antaa vaihtoehtoja, joista
he saavat itse valita heille sopivat. Esimerkiksi sopivat vastaanottoajat tai tarve keskuste-
luapuun. Lasta ja perhetté tulee kohdella kunnioittaen, heidan tunteitaan, tapojaan seka
kulttuuriaan huomioiden. Lapsesta tulee aina puhua hanen nimell&an. (Ensitietoverkosto
2014, 15.)

Ensitietoa antaessa tulee huomioida tiedon huomaavainen ja empaattinen antotapa. Sen
tulee olla rehellistd, mutta hienotunteista seka avointa ja myotatuntoista. Mikéli ensitie-
don antajasta huokuu tunteettomuus ja sanat ovat tokerdjé tai loukkaavia, eivat vanhem-
mat unohda néita koskaan. Asiallinen ja paikkaansa pitava tieto vaikuttaa vanhempien

kokemaan stressin ja tyytyvaisyyden maaréan. (Ensitietoverkosto 2014, 15.)

Tietoa tulee antaa perheelle oikea-aikaisesti ja sopivassa méarin, jotta tieto tyydyttaa hei-
dan tietotarpeensa (Ensitietoverkosto 2014, 17). Liika tieto saattaa hAmment&a perhettd,
kun taas tunne hyvin annetusta tiedosta vahentdd vanhempien stressid (Thomson & Harris

2008, 67). Ensitiedossa viestien tulee olla myonteisia ja toivoa yllapitavia, esimerkiksi
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tietoa siitd, ettd apua on saatavilla. Vanhempia kannustetaan iloitsemaan lapsestaan ja
huomiota tulee kiinnittd4 lapseen ja vasta toissijaisesti sairauteen. (Ensitietoverkosto
2014, 17.)

Ensitieto koostuu yhteistydsté ja suunnittelemisesta, joten ndin ollen ensitieto on ennem-
min prosessi, kun yksittadinen tapahtuma. Siihen kuuluu valmistautumista ja yhteistyota
perheen asioita hoitavien palveluntarjoajien sekd viranomaisten kanssa. Ensitiedon anta-
minen onnistuminen suositusten mukaisesti vaatii tyontekijéiden sitoutumista tilantee-
seen. (Ensitietoverkosto 2014, 17.)

On todettu, ettd ensitiedon antotavalla on iso vaikutus perheen tulevaisuudessa. Ensitie-
don tarkoitus on auttaa perhettd ymmartamaan tilannetta ja auttaa heitd 16ytamaan voi-
mavaroja uudessa yllattavassa seka haasteellisessa elaméntilanteessa. Ensitiedon antami-
sella on suuri merkitys luottamuksen muodostumiseen terveydenhuollon henkilokunnan
japerheen vélille. Hyvé luottamuksellinen hoitosuhde auttaa jatkossa yhteistyon onnistu-
miseen ja on lapsen edun mukaista. (Ensitietoverkosto 2014, 5.) Onnistunut ensitietoti-
lanne voi auttaa ehkdisemaan tulevaisuuden haasteita kystisen fibroosin kanssa elami-
sessé (Havermans ym. 2015, 540-546). Samalla se voi tukea perheen voimavaroja ja an-
taa keinoja selviytya kriisin keskelld (Hanninen n.d.).

3.5.2 Ensitiedon antaminen

On tarkeda muistaa, etta jokainen ensitietotilanne on erilainen. Ensitiedon antajat ja saajat
ovat erilaisia, joten jokainen ensitietohetki on yksiléllinen. Tamén vuoksi yksityiskohtai-
sia ohjeita ensitiedon antamista varten ei ole. (Hanninen n.d.) Ensitiedon antaminen on
hyvin haastava tilanne seké kertojalle etté tiedon vastaanottajalle (Ensitietoverkosto 2014,
5). Ensitietotilanne jaa perheelle muistiin, joten on téarkedd huomioida ensitiedon antami-
seen vaikuttavat tekijat. Perhettd hoitavan sairaanhoitajan on tarkeda olla mukana ensitie-
don antamisessa, silla hoitajan on helpompi olla perheen tukena, kun han tietdd mité per-
heelle on kerrottu ja miten he ovat tiedon ottaneet vastaan. Myds lapselle tulee kertoa
sairaudesta lapsen oman ikatason mukaisesti. Vanhempien kanssa on hyva keskustella
siitd, miten lapselle sairaudesta kerrotaan. (Lonnqvist 2014, 57-62.) Tassa opinnayte-
ty6ssa maarittelemme ensitietotilanteeseen osallistuviksi henkil6iksi ladkarin, hoitajan ja

perheen.
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Vanhemmat ovat kertoneet, ettd parhaassa ensitietotilanteessa molemmat vanhemmat
saavat olla kokonaisvaltaisesti mukana. Perheiden kokemusten pohjalta on kehitetty per-
heldhtdinen ensitietomalli, joka koostuu avoimesta vuoropuhelusta, todellisesta lasna-
olosta ja rehellisesté tiedosta. Naiden tyokalujen avulla voidaan mahdollistaa perheelle

onnistunut ensitietotilanne. (Hanninen n.d.)

Avoimessa vuoropuhelussa seka ensitiedon antajilla, ettd perheelld on oikeus kuulluksi
tulemiseen ja tasapuoliseen puhumiseen. Sairaanhoitajalta vaaditaan ensitietotilanteessa
hyvéa tilannetajua. Jokainen perhe on yksild, toiset haluavat kaiken tiedon heti, kun taas
toiset eivat halua kuulla kerralla kaikkea mahdollista asiaa. On tarkedd kysyé perheelta
itseltddn, kuinka paljon he haluavat tietdd, jotta hoitotiimissa pystytddn suunnittelemaan,
miten juuri Kyseisessa tilanteessa on jarkevaa edetd. (Hanninen n.d.) Havermansen ym.
(2015, 540-546) mukaan kolmasosa heidan haastattelemista vanhemmista olisi toivonut
enemman tietoa kystisen fibroosin liitdnnaissairauksista. T&méan lisaksi osa vanhemmista
toivoi tiedon tulevaisuudesta olevan realistista, mutta toivoa antavaa. Ensitietoverkoston
(2014, 23) mukaan usein vanhemmat toivovat saavansa liséa tietoa siitd, miten sairaus

voi ilmetd ja mitd tilastoja siita on.

On tarkeéd, ettd perheelle puhutaan yleiskieltd kayttden helposti ymmarrettavia ilmaisuja
jaselittdaen ladketieteelliset termit. Perhettd rohkaistaan esittamaan kysymyksia ja sairaan-
hoitajan kuuluu varmistaa, ettd perhe on ymmartanyt annetun tiedon. (Ensitietoverkosto
2014, 23.) Havermansen ym. (2015, 540-546) mukaan miltei kaikki vanhemmat hakivat
kystisesta fibroosista lisatietoa internetistd. Vanhempia on syyta muistuttaa olemaan va-
rovaisia internetistd haetun tiedon kanssa ja kysymaan hoitohenkilokunnalta rohkeasti li-

sétietoa asioista, joita he sieltd 10ytavat. (Havermans ym. 2015, 540-546.)

Todellisessa lasndolossa tyontekija on aidosti lasna tilanteessa, eikéd hénella saa olla Kiire
tai muita tyotehtavia. Omat tunteet tulee sallia ja ne voi ndyttdd, mutta on muistettava,
ettd tyontekijén tulee olla vastuussa tilanteen etenemisesta. Ensitietotilanteeseen liittyy
mya0s sanaton tuki. Katseella seka koskettamisella hoitaja voi viestia valittamista ja tuke-
mista. (Hanninen n.d.) Kystisen fibroosin ensitietotilanteissa vanhemmat ovat kokeneet,
ettd eniten merkitysta on ensitiedon antajien asenteella. Vanhemmat toivovat asiantunte-

vaa asennetta ja empaattisuutta. (Havermans ym. 2015, 540-546.)
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4 OPINNAYTETYON MENETELMALLISET LAHTOKOHDAT

4.1 Toiminnallinen opinnaytetyo

Opinndytetyon menetelmaksi valikoitui toiminnallinen toteutus, silla opinnaytetydssa ku-
vataan teoreettisen osuuden lisaksi ensitieto-oppaan tuottamisen prosessia. Vilkan ja Ai-
raksisen (2003, 51) mukaan toiminnallisen opinnaytetyon tunnusmerkkina on jokin konk-
reettinen tuote lopullisena tuotoksena. Opinnéytetytssa tama konkreettinen tuote on en-
sitieto-opas. Kaikissa toiminnallisissa opinnédytetdissa tulee pyrkié viestinnéllisin ja visu-
aalisin keinoin luomaan kokonaisilme, josta tulee esille tavoiteltu pdamééara (Vilkka &
Airaksinen 2003, 51). Pirkanmaan sairaanhoitopiirilla on tarkat visuaaliset ohjeistukset
ensitieto-oppaan tekemista varten ja he vastaavat itse lopullisesta ensitieto-oppaan ulko-

naosta.

Aineiston ja tiedon kerddminen tulee toiminnallisessa opinnaytetyossa olla tarkoin har-
kittua. Aineistonkeruu tapahtuu perehtymaélla aiheesta I0ytyvéaan ajankohtaiseen kirjalli-
suuteen ja tutkimuksiin. Toiminnallisessa opinndytetydssa ei ole valttaméatonta analy-
soida keréttya aineistoa yhta tarkasti ja jarjestelméllisesti kuin tutkimuksellisessa opin-
naytetyossa. (Vilkka & Airaksinen 2003, 56—58.)

Toiminnallisessa opinnaytetydssa raportointi on ainoastaan yksi osa tyon dokumentoin-
tia, sill& toiminnallisessa opinnédytetydssa merkittdvin osa on tuotos. Raportti toiminnal-
lisessa opinnaytetyossa selventad tyoprosessia, tuloksia ja johtopaatoksia. Yleisia tutki-
musviestinnallisia piirteitd toiminnallisen opinndytetyon raportissa ovat muun muassa
lahteiden kaytto ja merkinnét, tarkat kasitteet ja termit sek& tekstin asiatyylisyys. Rapor-
toinnissa on kasiteltdva konkreettisen tuotoksen saavuttamiseksi kaytettyja keinoja. Ra-
portin perusteella lukija voi pééatelld, kuinka tyd on onnistunut. (Vilkka & Airaksinen
2003, 51-83.)

4.2 Opinnaytetyon toteuttaminen

Salosen (2013, 17) mukaan ideavaihe laittaa kehittdmishankkeen liikkeelle. Ideavaihe si-

séltdd kehittdmistarpeen, -tehtdvan, toimintaympériston ja mukana olevat toimijat.
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Ideavaiheessa on tirke&é keskustella asioista, jotka ovat valttaméattdmia tyén onnistumi-
sen kannalta. Kyseisessé vaiheessa tulee myds huomioida projektiin sitoutuminen, tarvit-
tava tuki seka aiheen realistinen rajaus. Aiheeseen liittyvét ajatukset on téssa vaiheessa
tarkedd Kkirjata ylos. (Salonen, 2013, 17.) Opinnaytetyéprosessin alussa kdvimme tyoelé-
maépalaverissa ohjaavan opettajan ja tydeldamatahon yhteyshenkildiden kanssa. Tyoela-
maépalaverissa kaytiin l1&pi opinndytetyon tehtdvd, tarkoitus sekd tavoitteet ja kirjattiin
ylos keskustelussa esille tulleet asiat. Liséksi palaverissa maariteltiin prosessin kulkua

seka tuotoksen vaatimuksia.

Suunnitteluvaiheessa tulee tehda kirjallinen opinnédytetydsuunnitelma, jossa tulee ilmeta
tavoitteet, ymparisto, vaiheet, toimijat, aineistot, tiedonhankintamenetelmat, dokumen-
tointitavat ja niiden késittely. Myds toimijoiden tehtavét ja vastuut tulee ilmetd suunni-
telmasta. Suunnitelmavaiheessa on tarkead, ettd tydskentely on suunniteltu huolellisesti.
(Salonen 2013, 17.) Opinndytetyon suunnitelma vaihe eteni tdmé&n méaéritelmén mukai-
sesti noudattaen samalla Tampereen ammattikorkeakoulun ohjeistuksia suunnitelman ra-
kenteesta. Suunnitelmaan kerattiin tietoa teoreettisen viitekehyksen ympérille, jonka jal-

keen haettiin lupa opinndytety6lle Pirkanmaan sairaanhoitopiirilt.

Esivaihe voi olla lyhyt ja lahinnd suunnitelman nopeaa lapikayntid. Samalla esivaiheessa
organisoidaan tulevaa tydskentelya. (Salonen 2013, 17.) Esivaiheessamme annoimme
opinndytetydsuunnitelmamme luettavaksi ensin vertaisarvioijille, sitten ohjaavalle opet-
tajalle ja viimeisend tyoelamétaholle, joka hyvaksyi suunnitelmamme. Kun suunnitelma
hyvaksyttiin, l&hetimme lupahakemuksen opinndytetyostd Pirkanmaan sairaanhoitopii-

rille.

Tyo6stdvaihe on suunnitteluvaiheen jalkeen térkein vaihe. Siiné tydskennelldan intensiivi-
sesti kohti yhdessa sovittua tavoitetta ja tuotosta. Tydstovaihe on pisin ja vaativin ja siind
tuodaan esille lopulliset hankkeen osatekijat, kuten toimijat, aineistot ja dokumentointi-
tavat. Vaihe on vaativa, mutta se on ammatillisen oppimisen kannalta rikastuttava. Tassa
vaiheessa ohjaus, vertaistuki ja palaute ovat tarkeitd hankkeen onnistumisen kannalta.
(Salonen 2013, 18.) Tyd6stovaiheessa opinnaytety6té on kirjoitettu opinndytetydn suunni-
telman pohjalta. Palautetta ja ohjausta on saatu ohjaavalta opettajalta s&é&annollisesti opin-
nédytetyOprosessin eri vaiheissa. Lisaksi palautetta ja korjausehdotuksia on saatu opinnay-

tetyon vertaisarvioijilta. Tyostovaiheessa on oltu yhteydessd Suomen CF-yhdistykseen,
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jonka jasenet ovat esittaneet ehdotuksia ensitieto-oppaan siséltoon. Tyoelamatahon mie-
lipidettd ja toiveita on huomioitu ensitieto-oppaan sisallon laatimisessa. Oppaan ulko-

asusta vastaa Pirkanmaan sairaanhoitopiiri.

Tarkistusvaiheen voidaan ajatella siséltyvan kaikkiin vaiheisiin, mutta sen erottaminen
omaksi vaiheeksi korostaa sen tarkeytta kehittdmishankkeessa. Tarkastusvaiheessa tuo-
tosta arvioidaan toimijoiden taholta ja sen perusteella tuotos voidaan siirtaa takaisin tyos-
tovaiheeseen tai suoraan viimeistelyvaiheeseen. (Salonen 2013, 18.) Ohjaava opettaja,
vertaisarvioijat ja tydelaméataho ovat lukeneet ja arvioineet useaan kertaan opinndytetyon.
Tarkistusvaiheiden pohjalta opinnédytety6hon ja oppaaseen on tullut useita pienid muu-
toksia. Esimerkiksi teoreettiseen viitekehykseen sekd kappaleiden otsikointiin on tullut
muutoksia. Viimeistelyvaiheessa tapahtuu opinndytetyon hiominen ja karsiminen. Tahan
vaiheeseen tulee varata reilusti aikaa, silla siind voi kestaa hyvinkin kauan. Viimeistely-
vaiheessa viimeistelld&n sek& opinnéytetyo ettd tuotos ja ndistd yhdessa muodostuu toi-
minnallinen opinnaytetyd. (Salonen 2013, 18.)

Viimeisessa vaiheessa valmis tuotos esitetdan, julkaistaan ja prosessi saatetaan paatok-
seen (Salonen 2013, 19). Salosen (2013, 19) mukaan lopputuloksena syntyy konkreetti-
nen tuote. Opinndytetyon tuote on tassé tapauksessa kystisen fibroosin ensitieto-opas per-
heelle. Opinndytety0 ja tuotos esitelldan koululla pidettavassa seminaarissa seka liséksi

tyéelaméatahon osastotunnilla.

Vilkan ja Airaksisen (2003, 56) mukaan opinnéytetyon tekijan on hyva kartoittaa ajalliset,
taloudelliset ja henkiset resurssit seké tunnistaa ja tunnustaa oma osaamisensa. Opinnay-
tetyon kirjallinen toteutus tapahtui itsenaisena tydskentelyna varsinaisen kouluajan ulko-
puolella. Opinnéytety6té tehdessa huomioitiin omat voimavarat ja jaksaminen koulussa
tapahtuvan opiskelun ohella. Aikataulu tdsmentyi opinndytetyoprosessin edetessa.

4.3 Oppaan sisalto ja ulkoasu

Oppaan kohderyhmana on kystisté fibroosia sairastavan lapsen perhe. Oppaan sisalto on
koottu opinnéytetyon teorian pohjalta ja siihen on koottu vain se tieto, joka on merkityk-
sellista ensitiedon hetkell&. Liika tietomadra voi ahdistaa lukijaa ja tarkeit4 asioita voi olla

vaikea hahmottaa. Ymmarrettavyyteen vaikuttaa aiheiden esittdmisjarjestys. (Hyvérinen
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2005, 1769-1772.) Ensitieto-oppaassa esittamisjarjestys kulkee aihepiireittdin. Oppaan
teossa on hyddynnetty ensitiedon antamisen irlantilaista suositusta (Ensitietoverkosto
2014). Suositus antaa pohjan ensitieto-oppaan rakenteelle ja tiedonantotavalle, jotta opas

tukee mahdollisimman hyvin perheen tuen tarvetta.

Oppaassa on lyhyesti ne tiedot, jotka ovat merkityksellisi& perheen saadessa diagnoosin
lapsen sairaudesta. Oppaassa on yhteensa kahdeksan sivua. Aluksi oppaassa kerrotaan
mika on kystinen fibroosi, mitké& ovat sen keskeiset oireet ja vaikutukset elimistosséa. Op-
paassa on nostettu esiin keskeisimmat hoitomuodot joita ovat fysioterapia, liikunta, ravit-
semus ja ladkehoito. Tydeldmatahon toiveesta oppaassa on esimerkki siitd, kuinka usein
kystiseen fibroosiin sairastuneella lapsella on tapaamisia eri hoitotahojen kanssa. Op-
paassa kerrotaan vertaistuen merkityksesta ja lisatietona on CF-yhdistyksen tiedot, josta

perhe voi saada enemman tietoa sairaudesta.

Potilasohjeen tulee olla kirjoitettu potilasl&htoisesti, jotta se palvelee kohderyhmaa. Toi-
mivassa potilasohjeessa asiat kulkevat luontevassa jarjestyksessd ja kappaleet ovat ly-
hyitd. Lyhyet kappaleet ja selkeét sanavalinnat helpottavat sisallén omaksumista. Tiedon
tulisi olla yleiskielista, koska turhat termit voivat tuntua vierailta ja tdiméan takia asia voi
jaada epaselvaksi. Liian pitkia virkkeité tulee valttéa ja lauseiden tulee olla rakennettu
selkeésti, jotta ne ovat helposti ymmarrettavissa. (Hyvarinen 2005, 1769-1772.) Ensi-
tieto-oppaan teksti on kirjoitettu mahdollisimman selkedksi ja helppolukuiseksi, vélttaen

turhien l&aketieteellisten termien kayttoa.

Potilasohjeissa on tarkeaa niiden oikeinkirjoitus. Kirjoitusvirheet voivat vaikeuttaa teks-
tin ymmartamista ja vaaristdd sen sanomaa. Toistuvat kielioppivirheet voivat heikentaa
kirjoittajan uskottavuutta. Tekstilla on syytd olla joku toinen lukija, silla ulkopuolinen
lukija huomaa herkemmin kirjoitusvirheet. (Hyvérinen 2005, 1772.) Opinnéytetyon oh-
jaava opettaja ja tydelamatahon vastaavat henkilot ovat lukeneet ensitieto-oppaan ja hei-
dan korjausehdotukset on huomioitu oppaan viimeistelyssa. Ensitieto-oppaan laaketie-
teellisen luotettavuuden on tarkastanut kystisté fibroosia hoitava lastentautien erikoisl&a-

kari.

Ensitieto-oppaassa kaytetdan kystistd fibroosia sairastavien lasten vanhempien antamia

lauseita. Lauseet on kerdnnyt Suomen CF-yhdistyksen puheenjohtaja, jolta on saatu Kir-
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jallinen suostumus siteerauksien kéayttéon (Liite 1). Han on kerénnyt siteeraukset van-
hemmilta pyytden ensitieto-oppaaseen lauseita, jotka antavat tukea kystisen fibroosin
diagnoosin saaneille perheille. Siteerauksien antajat olivat tietoisia mihin lauseet tulevat
jamiten niita kéytetdan. Ensitieto-oppaassa siteeraukset ovat anonyymeja, eika niista kay

ilmi Kirjoittajien henkil6llisyys.

Potilasohjeiden kuvat voivat lisdta mielenkiintoa seké& auttaa tekstin ymmaértamisessa.
Tarkoin valitut kuvat helpottavat tekstin lukemista. Kuvitusta suunnitellessa tulee huomi-
oida kuvien tekijanoikeuslait, joiden mukaan Kirjallisen tuotoksen kuvituksen oikeudet
kuuluvat tekijalle. (Torkkola, Heikkinen & Tiainen 2002, 40-41.) Tdman vuoksi oppaan
kuvitus on tekijoiden tuottama. Kuviksi valikoitui aihepiiriin sopivia piirroskuvia, jotka

tuovat positiivisuutta ja lapsenomaisuutta oppaaseen.

Oppaan ulkoasusta vastaa Pirkanmaan sairaanhoitopiiri. Heill& oli valmis Word-tiedosto
pohja, johon liitettiin ensitieto-oppaan siséltd. Pshp:n oppaat ja esitteet noudattavat yhte-
naistéd visuaalista ilmetta ja kaikki potilasohjeet tehdddn samaan Tietoa Taysista -esite-
pohjaan (Strém 2017). Tydeldmataho sai ensitieto-oppaan elektronisena tiedostona. En-
sitieto-opas tulostetaan ja annetaan perheelle paperisena versiona. Opinndytetyon teki-
Joill& on opinndytetyonsa tekijanoikeus ja Pirkanmaan sairaanhoitopiiri sai kayttéoikeu-

den opinnédytety6hdn omassa toiminnassaan. Kayttdoikeudesta ei suoriteta palkkiota.
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5 POHDINTA

5.1 Luotettavuus ja eettisyys

Hyvien tieteellisten toimintatapojen noudattaminen takaa tutkimuksen luotettavuuden ja
uskottavuuden. Hyv4 tieteellinen kaytanto sisaltdd muun muassa sen, etté tutkija on re-
hellinen, huolellinen ja noudattaa tarkkuutta tutkimuksessa. Tutkimuksen yksityiskohtai-
nen raportointi ja eettisesti kestavat tiedonhankintamenetelmat kuuluvat myds hyvaan tie-
teelliseen kaytdntoon. (Kuula 2006, 34—35.) Opinndytetyotd on tehty huolellisesti ja re-
hellisesti. Ty6t4 tehdessé on noudatettu hyvié tieteellisia toimintatapoja, jotka ilmenevét

tekijanoikeuksien kunnioittamisena viitteiden ja lahteiden oikeassa kéaytossa.

Vilkan ja Airaksisen (2003, 51) mukaan opinndytety6td tehdessa tulee ehdottomasti pe-
rehtyd oman ammattikorkeakoulun ohjeistuksiin asiasta. Opinnaytety6té tehdessa on seu-
rattu Tampereen ammattikorkeakoulun antamia ohjeistuksia ja rakenteita. Opinndytetyon
luotettavuutta lisaa se, etta tyota on tehnyt kaksi ihmisistd. Tama on tuonut esimerkiksi
kaannosprosessiin luotettavuutta. Opinnaytetyon tutkimusluvat on haettu asianmukaisella
tavalla ja lupahakemus toimitettiin ty6elamétaholle ohjeiden mukaisesti.

Opinnaytetyoté tehdessé tarvitaan taitoa lahteiden valitsemiseen ja lahdekriittisyyteen.
Tunnetun tekijan tuore l&hde on usein luotettava valinta. (Vilkka & Airaksinen 2003, 72.)
Opinnaytety6ssa on pyritty kayttdmaan korkeintaan kymmen vuotta vanhoja l&hteitd. Li-
séksi kaytdssa on muutama vanhempi lahde, joita pidimme luotettavina. Ne kasittelivat
aiheita, joissa kaytannot eivat ole muuttuneet. Opinnaytetyon lahteind on kaytetty muun
muassa tieteellisid kirjoja ja artikkeleita, hoitotyon tutkimuksia seka internet-lahteita.
Useat kaytetyistd lahteistd ovat englanninkielisig, joiden kdadnndsprosessissa on nouda-

tettu erityista tarkkuutta mahdollisten kadnndsvirheiden vélttdmiseksi.

Ensitieto-oppaassa kaytetyt sitaatit on saatu Suomen CF-yhdistykseltd puheenjohtajan
kokoamista sitaateista, joita hdn on pyytanyt CF-yhdistykseen kuuluvilta vanhemmilta
ensitieto-opasta varten (Liite 1). Opinndytetyon tekijat eivat tulleet tietoisiksi sitaattien

antajien henkil6llisyydestd, joten ensitieto-oppaan sitaattien kdytdssa on noudatettu hy-
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vaa etiikkaa ja huolehdittu yksityisyyden suojasta. Sitaatin antajat eivét ole tunnistetta-
vissa lainauksista. Tarvittavista luvista sitaattien k&yttéon on huolehdittu asianmukaisesti

ja opinnaytetyon liitteend on haastatteluluvan pohja (Liite 1).

5.2 Opinnaytetydprosessin pohdinta

Opinnaytetyon aiheen valinta on térked osa opinnaytetyotd. Hyvé aihe auttaa syventa-
maan tietoja ja taitoja itsed kiinnostavasta aiheesta. Toiminnallisessa opinndytetydssé on
suotavaa loytaa opinnaytetydlle toimeksiantaja. Tydelamalahtdisyys opettaa vastuuntun-
toa ja projektinhallintaa ja se tukee ammatillista kasvua. (Vilkka & Airaksinen 2003,
16—17.) Opinndytetyon aihe on valikoitunut tekijoiden mielenkiinnon perusteella Pirkan-
maan sairaanhoitopiirin lastenosastojen esittdmista aiheista. Sairaanhoitajan ammatilli-
seen osaamiseen on mééritelty kuuluvaksi opinndytetyon tekeminen hoitotyon kehittami-
sen ndkokulmasta (Erikson, Korhonen, Merasto & Moisio 2015, 13). Opinnéytetyon aihe
tuki hyvin hoitotyén kehittdmisen nakdkulmaa, silla tarve kystisen fibroosin ensitieto-

oppaalle tuli tydelamataholta.

Opinnaytetyossa kaytettdvia lahteitd tulee arvioida tunnettavuuden, auktoriteetin, lahteen
ian ja laadun, uskottavuuden seka luotettavuuden avulla. Oman alan kirjallisuuden ja jul-
kaisujen seuraaminen ohjaa kéyttdmaan ajantasaisia aineistoja lahteina. (Vilkka & Airak-
sinen 2003, 72—73.) Opinnaytetytté tehdessa on kaytetty paljon aikaa lahteiden etsimi-
seen ja arviointiin. Haastetta lahteiden hankintaan on tuonut rajallinen suomenkielisten
lahteiden saatavuus. Lisaksi lahteitd etsiessa on oltu yhteydessd Suomen CF-yhdistyk-
seen, josta on saatu lahteita opinnaytetyohon. Lahteiden haku oli mielekasta, silla aihe oli
valikoitunut toiveiden mukaisesti ja tavoitteina oli 10ytad mahdollisimman laajasti tietoa
kystisesta fibroosista sekd oppia, millaista ensitietoa perhe tarvitsee lapsen sairastuessa
siihen. Sairaanhoitajan ammatilliseen osaamiseen kuuluu tutkimustiedon Idytdminen,
hyodyntdminen ja tiedon luotettavuuden arviointi (Eriksson ym. 2015, 23). Opinnéyte-

ty6té tehdessa tekijoiden taidot ovat kehittyneet ndiden osa-alueiden osalta.

Opinndytetyon teoriaosuus vastaa hyvin méériteltyihin tutkimuskysymyksiin, millainen
sairaus kystinen fibroosi on ja millaista ensitietoa perhe tarvitsee lapsen sairastuessa kKys-

tiseen fibroosiin. Opinndytetyon tavoitteet toteutuivat, ja ensitieto-oppaan lisaksi opin-
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naytetyosta tuli hyva tietopaketti kystisesta fibroosista. Hoitoalan opiskelijat ja sairaan-
hoitajat voivat hyddyntdd opinndytetyota etsiesséan tietoa kystisesta fibroosista, silla ky-
seisestd sairaudesta on véhan koottua tietoa suomen kielell.

Yhteistyo kirjoittajien valilla on sujunut ongelmitta. Opinndytetyota koskevista asioista
on keskusteltu avoimesti, mik& on edesauttanut prosessin sujuvaa etenemistd. Opinnay-
tetyon tekijoille kirjoitusprosessi ja tuotoksen tekeminen olivat uutta. Opinndytetyon te-
keminen oli opettavaista ja toi paljon uutta tietoa opinndytetyohon valikoidusta aiheesta,
tiedonhausta seké raportin kirjoittamisesta. My6s yhteistyd ohjaavan opettajan, vertaisar-
vioijien seka tydeldmatahon kanssa on sujunut hyvin. Sujuva yhteisty6 on edesauttanut

opinnaytetyon ja sen tuotoksen valmistumista.

5.3 Jatkotutkimus- ja kehittdmisehdotukset

Opinnaytetyon tarkoituksena oli keraté teoriatietoa, jonka pohjalta on tehty kystisesta fib-
roosista ensitieto-opas perheelle. Esiin nousi erityisesti ensitiedon ja sen antotavan mer-
kitys, kun vanhemmille kerrotaan lapselle diagnosoidusta sairaudesta. Jatkotutkimusai-
heena voisi tutkia perheen tyytyvéisyytté ensitiedon saamiseen lapsen sairastuessa pitka-
aikaissairauteen, seka perheen tyytyvéisyytta ensitietotilanteessa saatuun ensitieto-oppaa-

seen.
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Pyydan Teita osallistumaan opinnaytety6honi, jonka tarkoituksena on tuottaa
perheelle ensitieto-opas kystisesta fibroosista.

Osallistumisenne tdh&n opinndytetydbhon on taysin vapaaehtoista. Voitte kieltay-
tya osallistumasta tai keskeyttaa osallistumisenne syyta ilmoittamatta, milloin ta-
hansa. Opinnaytetydlle on myonnetty lupa Pirkanmaan sairaanhoitopiirista, joka
toimii opinnaytetyon yhteistydtahona.

Pyydamme lupaa kayttaa teidan kerdamia sitaatteja opinnaytetyon tuotoksena
valmistuvassa ensitieto-oppaassa. Sitaateista ei ole tunnistettavissa niiden kir-
joittajia. Kaytamme teidan nimeé lahteena sitaattien kerddmisesta ja kokoami-
sesta.

Opinnaytetydn valmistuttua aineisto havitetdan asianmukaisesti. Aineisto on ai-
noastaan opinnaytetyon tekijoiden kaytdssa. Aineisto sailytetdan salasanalta
suojattuina tiedostoina, kirjallinen aineisto lukitussa tilassa.

Teilta pyydetaan kirjallinen suostumus opinnaytetydhon osallistumisesta. Opin-

naytetyon tulokset kasitellaan luottamuksellisesti ja nimettdmin&, opinndytetydn

raportista ei yksittaista vastaajaa pysty tunnistamaan. Opinnaytety6t ovat luetta-
vissa elektronisessa Theseus - tietokannassa, ellei Pirkanmaan sairaanhoitopii-
rin kanssa ole muuta sovittu.

Mikali Teilla on kysyttavaa tai haluatte lisatietoja opinnaytetydstani, vastaamme
mielellamme.

Opinnaytetyon tekijat:

Sanna Konttinen

Sairaanhoitajaopiskelija (AMK)

Tampereen ammattikorkeakoulu

040 5703272 sanna.konttinen@health.tamk.fi

Emma Korhonen

Sairaanhoitajaopiskelija (AMK)

Tampereen ammattikorkeakoulu

040 5232294 emma-korhonen@health.tamk.fi
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SUOSTUMUS

/"

TAMPEREEN
AMMATTIKORKEAKOULU

Kystinen fibroosi —Ensitieto-opas perheelle

Olen saanut seka kirjallista etta suullista tietoa opinnaytetyosta, jonka tarkoituk-
sena on tuottaa ensitieto-opas perheelle kystisesta fibroosista, seka mahdolli-
suuden esittdd opinnaytetydsta tekijalle kysymyksia.

Ymmarran, ettd osallistuminen on vapaaehtoista ja ettd minulla on oikeus kiel-
taytya siita, milloin tahansa syyta ilmoittamatta. Ymmarran myos, etta tiedot kéa-
sitelladn luottamuksellisesti.

Paikka ja aika

Suostun osallistumaan opinnaytetyohon:

Haastateltavan allekirjoitus

Nimen selvennys

Suostumuksen vastaanottaja:

Opinnaytetyon tekijan allekirjoitus

Nimen selvennys




