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Esipuhe

Hirschsprungin tauti on synnynnainen, joskus perinnéllinen paksusuolen hermo-
soluvajaus, joka johtuu suolen seinaman hermosolujen sikidkautisesta “vaellus-
hairidsta”. Suomessa syntyy vuosittain korkeintaan 12 tata tautia potevaa lasta.
Nain ollen Hirschsprungin tauti voidaan luokitella harvinaisiin sairauksiin, joihin
kuuluvat Suomessa ne diagnoosiryhmat, joihin kuuluvia henkil6ita |6ytyy maas-
samme enintaan reilu 500 (100: 1 000 000 asukasta).

Invalidiliiton Harvinaiset-yksikkd julkaisee opassarjaa, jonka tarkoituksena on
yhteisty6ssa diagnoosiyhdistysten kanssa tehda oppaita, jotka ovat avuksi arjen
elamassa. Oppaat on tarkoitettu harvinaisiin vamma- ja sairausryhmiin kuuluville
henkilGille ja heidan laheisilleen seka terveydenhuollon, sosiaalitoimen ja koulu-
toimen ammattilaisille. Tarkoituksena on levittdd muutoin niin hankalasti saata-
vissa olevaa vammakohtaista tietoa suomen kielella.

Tama Hirschsprungin tauti -opas on avaus Harvinaiset-yksikdn ensitieto-oppaiden
sarjassa. Tavoitteena on antaa tietoa ensikadessa vanhemmille, joiden lapsella
epailldan tai on diagnosoitu Hirschsprungin tauti. Opas on tehty yhteistydssa
Turun ammattikorkeakoulun Salon yksikon kanssa ja sen sisallén ovat ansiok-
kaasti toimittaneet opiskelijat Kirsi Makinen ja Pinja Uutela. Asiasisaltda ovat
tarkastaneet uroterapeutti, erikoissairaanhoitaja Pirjo Nurmi ja lastenkirurgian
professori Risto Rintala. Oppaan kuvituksesta vastaa Tuija Jyrkkio.

Invalidiliiton Harvinaiset —yksikké on harvinaisten tuki —ja liikuntaelinvammojen
resurssikeskus, joka toimii Invalidiliiton Lahden kuntoutuskeskuksessa. Oppaiden
laatimisen lisaksi yksikko jarjestaa tiedottavia ja vertaistukea antavia tilaisuuksia
harvinaisille ryhmille seka julkaisee Harava —lehtea. Lehti on suunnattu harvi-
naisille vammaryhmille ja alan ammattilaisille. Yksikkd osallistuu myos Lahden
kuntoutuskeskuksessa jarjestettavien harvinaisten vammaryhmien sopeutumis-
valmennus- ja kuntoutuskursseille.

Lisatietoja Harvinaiset —yksikdsta saa Invalidiliiton verkkosivuilta:
www.invalidiliitto.fi/harvinaiset

tai ottamalla yhteytta yksikkdon os. Harvinaiset —yksikkd, Launeenkatu 10, 15100
Lahti, puh. (03) 812 8706 tai 044 765 0410.
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1 Hirschsprungin tauti

Hirschsprungin tauti eli aganglioninen megacolon on harvinainen synnynnainen
suolistosairaus, jota sairastavia lapsia syntyy Suomessa vuosittain enintaan 12.
Pojilla tauti on nelja kertaa yleisempi kuin tytéilla. Tauti johtuu sikidkaudella tapah-
tuvasta suolen seinaman hermo- eli gangliosolujen mutaatiosta.

Hirschsprungin taudissa suolistosta puuttuu liiketta saatelevia hermosoluja, jonka
vuoksi suolen toiminta hairiintyy tai lamaantuu kokonaan. Taudin vaikeus vaih-
telee tapauskohtaisesti riippuen siita, kuinka laajalta alueelta suolistosta hermo-
soluja puuttuu. Yleisimmassa muodossa (75% tapauksista) hermosolut puut-
tuvat perasuolen alueelta, mutta tauti voi ulottua myos koko suoliston laajuudelle.
Normaalisti suolistossa tapahtuu supistelevaa ja rentoutuvaa liiketta, jonka ansi-
osta uloste tydntyy alaspain ja poistuu suolistosta. Hirschsprungin taudissa suolen
sairas osa, perasuoli seka sisempi sulkijalihas ovat jatkuvassa supistustilassa
kykenematta rentoutumaan, jonka vuoksi lapselta puuttuu normaali ulostamisref-
leksi. Uloste ei paase poistumaan suolistosta, vaan pakkautuu suoleen muodos-
taen toiminnallisen ahtauman tai jopa tukoksen. Tukoksen ylapuolelle jaava suoli
laajenee, jonka vuoksi tautia kutsutaan myds nimella jattisuoli eli megacolon.
Hoitamattomana tauti voi johtaa vakaviin ongelmiin.
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Eraissa oireyhtymissa, kuten Downin syndroomassa ja rusto-hiushypoplasiassa
on todettu olevan kohonnut riski Hirschsprungin tautiin. On pieni mahdollisuus,
etta Hirschsprungin tauti on perinndllinen. Jos tautia esiintyy suvussa, on perin-
nollisyysriski suurempi.

2 Hirschsprungin taudin oireet

Hirschsprungin taudin oireet voidaan huomata jo muutaman paivan ikaisella
lapsella. Viivastynyt mekoniumin eli vastasyntyneen ensiulosteen tulo, ulostamis-
kyvyttomyys, oksentelu, vatsan pompotys, sydmishaluttomuus ja itkuisuus ovat
merkkeja taudista. Oireet voivat kuitenkin ilmaantua vasta myohemmin imevai-
sella tai leikki-ikaisella. Hidastunut kasvu, vatsan pompdtys, oksentelu seka
ummetus tai toistuva ripuli ovat tyypillisia oireita. Oireet johtuvat suoleen keraan-
tyneesta ulosteesta, jonka vuoksi suoli on ahtautunut tai tukkeutunut.

Hirschsprungin taudin vakavin oire on enterokoliitti eli suolitulehdus. Se voi kehittya
ensimmaisena oireena ennen diagnoosia, leikkauksen komplikaationa tai toistu-
vasti mydhemmallakin ialla. Enterokoliitti voi johtua esimerkiksi hoitamattomasta
suolen tukkeutumasta tai ripulista. Enterokoliitin oireita ovat pahanhajuinen ripuli,
vatsan turvotus ja kuume. Oireiden tunnistaminen on tarkeaa, silla enterokoliitti
voi hoitamattomana johtaa hengenvaaralliseen suolen puhkeamiseen.

Leikkaushoidon jalkeen lapsen pidatyskyky on usein heikko ja uloste voi valua
jatkuvasti. Vauvoilla ripuli voi aiheuttaa voimakastakin vaippaihottumaa. Yleisimpia
lapsuusiassa esiintyvia oireita ovat ummetus ja ulosteen karkailu. Hirschsprungin
tautia sairastavan suolesta ei koskaan tule taysin normaalia, vaan esimerkiksi
WC:ssa on kaytava useita kertoja paivassa. Ajan myota suolen toiminta usein
tasaantuu ja oireiden hallinta helpottuu, jonka ansiosta aikuisialla sairaudesta on
usein vahemman haittaa.

3 Diagnosointi

Varhainen diagnosointi on tarkeaa, silla mitd vanhempi lapsi on, sitd kauemmin
suoli on karsinyt tukoksesta ja sitd huonommin se toimii. Suurin osa, yli 90 %,
diagnooseista saadaan tehtya vastasyntyneisyyskaudella. Diagnoosi tehdaan
oireiden ja tutkimusten perusteella. Diagnostiikassa kaytettavia tutkimuksia ovat
varjoaineella tehostettavat rontgenkuvaukset, suolen painemittaukset seka biop-
siat eli koepalojen otto ja tutkiminen.

Rontgentutkimuksessa eli colongrafiassa varjoainetta ruiskutetaan peraaukon
kautta suolistoon, jonka jalkeen suolisto kuvataan. Painemittauksessa eli anorek-
tumin manometriassa (ARPP) pienen perasuoleen laitettavan mittarin avulla
mitataan perasuolen painetasoa ja selvitetdan kykenevatkd peraaukon lihakset
rentoutumaan. Mikali lihakset eivat rentoudu, ulostamisrefleksi puuttuu ja voidaan



epailld Hirschsprungin tautia. Diagnoosi varmistetaan aina koepaloilla, jotka
voidaan ottaa suolen seindmasta imubiopsialaitteen avulla, jolloin lasta ei tarvitse
nukuttaa. Koepalat voidaan ottaa myds perdaukon kautta tehtdvan tahystyksen
eli skopian yhteydessa, joka tehdaan aina nukutuksessa. Koepaloista nahdaan
hermosolujen puuttuminen, mika on varma merkki Hirschsprungin taudista.

Tulosten valmistuminen saattaa kestda parikin viikkoa. Hirschsprungin taudin
diagnosointi ei aina ole helppoa. Kaikki tutkimukset pyritadn tekemaan lapselle
miellyttavalla tavalla ja suurimmassa osassa vanhemmat saavat olla mukana
lapsen tukena.

4 Hirschsprungin taudin hoito

Hirschsprungin taudin hoito on aina yksildllista, ja hoitolinja valitaan taudin
vakavuuden mukaan. Diagnosoitu Hirschsprungin tauti hoidetaan aina leikka-
ushoidolla. Hoitoon osallistuu monia eri alojen asiantuntijoita, kuten kirurgeja,
sairaanhoitajia, ravitsemusterapeutti, sosiaalitydntekija, psykiatrinen erikoissai-
raanhoitaja seka tarpeen mukaan muita ammattilaisia.

4.1 Leikkaushoito

Eri leikkausmenetelmia on useita, joista suurin osa suoritetaan peraaukon kautta.
Kaytetyin toimenpide on nimeltaan Pull through — eli lapivetoleikkaus, jonka tarkoi-
tuksena on poistaa toimimaton suolenosa ja sen ylapuolella oleva laajentunut
suolenosa. Jaljelle jaaneet terveet ja toimivat osat yhdistetaan toisiinsa. Leikka-
uksen tavoitteena on saada lapselle kauttaaltaan toimiva suolisto. Usein leikkaus
voidaan tehda heti diagnoosin varmistumisen jalkeen. Lapset toipuvat usein leik-
kauksesta nopeasti. Jotkut lapset saattavat tarvita useampia leikkauksia.

Joissain tapauksissa lapselle tehdaan kirurgisesti valiaikainen suoliavanne el
stooma. Avanne on peraaukon korvaava aukko vatsanpeitteissa, jonka kautta
uloste poistuu suolistosta. Uloste keraantyy avannepussiin, joka tyhjennetaan
ja vaihdetaan tarpeen mukaan. Alkuun ajatus avanteesta voi tuntua hankalalta,
ja sen hoito vaatii opettelua ja totuttelua. Lapsi voi elda suhteellisen normaalia
elamaa avanteen kanssa. Toimiva avanne vie mukanaan huolen ja stressin, mika
on saattanut aiheutua jatkuvasta suolentoiminnan seuraamisesta ja huolehtimi-
sesta. Avanteen tarkoituksena on antaa artyneelle suolelle aikaa parantua ja taata
suolen toiminta. Kun suolen tilanne on rauhoittunut, voidaan lapselle tehda lapi-
vetoleikkaus, jonka yhteydessa avanne suljetaan. Avanteen hoitoon saa neuvoja
ja ohjausta avannehoitajalta. Hoitotarvikkeet saa alkuun mukaan sairaalasta,
jatkossa laakarin tai hoitajan kirjoittamalla lahetteellda oman terveyskeskuksen
hoitotarvikejakelusta.



4.2 Enterokoliitin hoito

Enterokoliitin oireiden ilmaantuessa on otettava yhteytta lasta hoitavaan tahoon,
silla enterokoliitti on aina hoitoa vaativa tila. Useimmiten enterokoliitti on lieva,
jolloin se voidaan hoitaa suun kautta otettavilla antibiooteilla. Rajummissa tapa-
uksissa, jolloin lapsella on korkea kuume, hanen yleistilansa on huono ja vatsa
selvasti turvoksissa, lapsi tarvitsee nopeasti sairaalahoitoa. Sairaalassa ente-
rokoliittia hoidetaan aloittamalla suonensisainen antibioottihoito ja nesteytys
seka ravitsemus. Lisaksi suolen painetilaa helpotetaan rektaaliputken avulla 3-4
kertaa vuorokaudessa. Enterokoliittia voidaan ehkaista maitohappobakteereilla,
ruokavaliolla seka suun kautta otettavalla antibioottiestolaakityksella. Saanndl-
listen elamantapojen noudattaminen edistaa suolen toimintaa ja ehkaisee myos
tukosten ja enterokoliitin syntymista.

4.3 Ruokavalio ja suolisto-oireiden hoito

Lapsen ravitsemukseen tulee kiinnittda erityistd huomiota. Ruokavalio on yksilol-
linen ja se voi vaihdella tilanteiden mukaan. Ruokavalio maaraytyy sen mukaan,
kuinka paljon suolta on poistettu, ja millaiset oireet lapsella on. Sopiva ruokavalio
I6ytyy pikkuhiljaa kokeilemalla eri ruoka-aineita. Oikeanlaisella ravinnolla voidaan
helpottaa lapsen suolen toimintaa ja oireita. Ohjeita ja suosituksia lapselle sopi-
vaan ruokavalioon saa omalta hoitavalta laakarilta, hoitajalta ja ravitsemustera-
peutilta.

Hirschsprungin tautia sairastavaa lasta voi imettdd normaalisti ja se on myos
suositeltavaa. Rinta- tai korvikemaidon lisaksi vauvalle tulee antaa ravinto- seka
vitamiinilisia. Ensimmaisen vuoden ajan kaytetaan yleensa lisana kliinisia ravin-
tovalmisteita yksilOllisen tarpeen mukaan. Niitd varten kirjoitetaan resepti ja B —
todistus Kelasta anottavaa tukea varten.

Kirurgisen hoidon jalkeen ruokavalioksi
voidaan suositella vahajatteista ruokava-
liota. Vahajatteiset ruoka-aineet imeytyvat
mahdollisimman taydellisesti ja niista
syntyvan ulosteen maara on pieni. Vaha- §3q
jatteinen ruokavalio sisaltaa esimerkiksi =

vaaleaa leipaa, pastaa, muroja ja riisia.
Kuitua sisaltavia tuotteita sydédaan vahan.
Jos lapselta on poistettu paljon suolta, ei
elimistdon paase imeytymaan tarpeeksi
suoloja, vettd ja ravinteita. Talléin on
tarkeda kayttdaa lisaravinteita seka
huolehtia, etta lapsi juo runsaasti nesteita.
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Laktoosia sisaltavat tuotteet saattavat aiheuttaa lapselle herkasti suolisto-oireita,
jonka vuoksi laktoositon tai vahalaktoosinen ruokavalio on monille suositeltava.
Jos taudinkuva on vakava tai lapsella ilmenee oireita herkasti, on tarpeen ottaa
kayttéon maidoton ja gluteiiniton ruokavalio. Ravinnon tulee olla myds vahaso-
kerista, silla sokeri saattaa lisata osmoottista eli vetista ripulia ja siten myos ente-
rokoliitin riski kasvaa. Myos keinotekoisia makeutusaineita, kuten xylitolia ja
sorbitolia tulee valttaa.

Ripulin hoidossa on tarkeaa ehkaista kuivumista juomalla paljon nesteita, kuten
vetta ja laimeaa mehua. Apteekista saatavien ripulijuomien avulla voi korvata eli-
mistdn menettamia nesteita ja suoloja. Myds maitohappobakteereista ja hyyte-
|6ityvasta kuidusta saattaa olla apua. Vaikean ripulin hoidossa voidaan kayttaa
my0Os ladkarin maaraamia laakkeita. Ripuli voi aiheuttaa kipeita ihorikkoja. Niita
voidaan hoitaa ja ehkaista perusvoiteilla seka suojaavilla hoitorasvoilla.

Ummetus on yleinen vaiva Hirschsprungin tautia sairastavilla lapsilla. Hoito-
ohjeet annetaan tapauskohtaisesti, ja ne saattavat poiketa tavallisista umme-
tuksen hoito-ohjeista. Ummetuksen hoidossa keskeisintd on ennaltaehkaisy,
joka toteutetaan ruoka-valiolla, saanndllisilla ulostamistavoilla seka tarvittaessa
usein myos laakityksella, joka voi olla pitkakestoinenkin. Ladkkeina kaytetaan
usein bulklaksatiiveja, jotka sitovat nestettd suoleen ja lisdavat ulostemassaa.
Laakkeen kayton tulisi olla paivittain saanndllista ja sen yhteydessa tulee juoda
rittavasti. Laakkeen teho alkaa valmisteesta riippuen 2 - 3 vuorokauden kulu-
essa kayton aloituksesta. Laake soveltuu hyvin pitkaaikaiskayttoon. Myos laktu-
loosilaakitysta voidaan kayttaa pehmentamaan ulostetta ja helpottamaan ulosta-
mista. Jos pelkka laktuloosi ei auta, kaytetaan suolen
toimintaa lisaavia tippoja tai tarvittaessa myos
peraruiskeita. Vaikeassa ummetuksessa,
johon liittyy tuhrimista, suolen tyhjennys
aloitetaan kuuriluontoisesti saannodl-
lisilla peraruiskeilla. Kuurin jalkeen
aloitetaan suolta stimuloiva |aakitys.
Laakehoidon maaraa aina laakari ja se
toteutetaan laakarin ohjeiden mukaan.
Ongelmatilanteissa voi ottaa yhteytta
omaan hoitoyksikkoon.

Saanndllisilla elamantavoilla on merkit-
tava rooli suolisto-oireiden hoidossa.
Suolen hallintaa opetellaan saan-
nollisen ateriarytmin ja tiheiden
WC -kdyntien avulla. Lapsesta
WC-kaynnit saattavat tuntua ikavilta,

jonka vuoksi on tarkeda kannustaa



lasta ja palkita onnistumisista. Epaonnistumisista ei kuitenkaan pida moittia tai
rangaista. Suolen hallinnan opettelu aloitetaan samaan tahtiin kuin muillakin
lapsilla, noin kahdesta kolmeen — vuotiaana. Opetteluvaihe voi olla pitkakin ja
vaatii karsivallisyytta. Lapsi joutuu kdymaan kakalla usein, otollisin hetki on heti
ruokailun jalkeen. Vahitellen oikea ajankohta ja rytmitys I6ytyvat. WC:ssa istu-
misen tulee olla leppoisa ja turvallinen hetki. Joskus potalla istuminen kestaa
kauan, jolloin lapsella on hyva olla jotakin mielekasta tekemista. Esimerkiksi
lelut tai piirtdminen auttavat lasta istumaan paikallaan. Pitkia istumisaikoja tulee
kuitenkin valttaa. Lapsen istuma-asentoon on hyva kiinnittda huomiota. Ponnista-
minen helpottuu, kun jalat saavat tukea lattiasta tai korokkeesta.

Mikali lapsi kayttda vaippoja, on ne syyta vaihtaa riittavan tiheasti ja huolehtia
ihon puhtaudesta. Kun lapsen ulosteinkontinenssille eli ulosteen karkailulle on
olemassa diagnoosi, voi yli kolmevuotias lapsi saada laakarin tai hoitajan kirjoitta-
malla lahetteella vaipat iimaiseksi oman kunnan perusterveydenhuollosta, yleensa
omalta terveysasemalta. Joskus vaippoja voi saada jo aiemminkin, etenkin jos
niita joudutaan vaihtamaan normaalia useammin.

Osa lapsista ei valttamatta saavuta hyvaa suolen hallintaa, kun taas toisilla ongel-
mana voi olla jatkuva ummetus. Kun saanndllinen ruokavalio, WC-harjoittelu ja
la@kehoito eivat auta, voidaan joutua harkitsemaan lisatoimenpiteita suolentoi-
minnan hallinnan saavuttamiseksi. ACE -suolenhuuhtelukanava voidaan tehda
lapselle, kun ummetuksesta tai tuhrimisesta on suurta haittaa jokapaivaisessa
elamassa. ACE - kanava on kuin pieni tunneli vatsaniholta paksusuoleen, joka
tendaan kirurgisesti nukutuksessa. Sen kautta suoritettavan huuhteluhoidon
tavoitteena on, etta lapsi pysyy siistind, eikd ummetusta tai tuhrimista esiinny.
Huuhtelut tehdaan saanndllisesti kotona ja halutessaan lapsi voi hoitaa sen
itsekin. ACE tehdaan yleensa kouluikaiselle lapselle, mutta tarpeen vaatiessa se
voidaan tehda nuoremmallekin.

5 Arjessa selviytyminen

Tieto lapsen pitkaaikaissairaudesta on usein jarkytys. Diagnoosi voi olla myds
helpotus, jos lapsella on ollut selittamattdomia oireita pitkaan. Mieleen heraa monia
kysymyksia: Miten parjaan sairaan lapsen kanssa? Voiko lapseni elaa normaalia
elamaa? Sairaus aiheuttaa monenlaisia tunteita, kuten pelkoa, huolta, epavar-
muutta, ahdistusta, surua, turhautumista ja syyllisyytta. Joskus sairauden hyvak-
syminen voi olla vaikeaa. Hirschsprungin taudin harvinaisuus on lisdhaaste, silla
sairaus on useimmille taysin tuntematon.

Akuuttitilanteessa saattaa olla hankala jarjestella koko perheen elamaa. Laheisten
apu ja tuki onkin tarkeaa, mutta joskus on hyva rajata esimerkiksi sairaalassa
vierailuja ja puhelinkontakteja oman jaksamisensa ja toipumisensa vuoksi.
Omasta lahipiirista voi esimerkiksi sopia jonkin henkilon kanssa, ettda han toimii
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perheen kontakti-ihmisena sairaalaan pain. Lisaksi nykyaan sairaalan hoitotiimiin
kuuluu myos psyko-sosiaalinen henkildsto, joiden apua voi ja kannattaa tilanteen
mukaan kysya. Laheisten lisdksi tukea voi saada potilas ja omaisjarjestoista seka
vertaisperhetoiminnasta.

Alun vaiheiden jalkeen koko perheen on sopeuduttava elamaan sairauden tuomien
muutosten kanssa. Lapset sopeutuvat yleensa aikuisia paremmin uuteen elaman-
tilanteeseen. Sairaudesta on hyva puhua avoimesti ja rehellisesti lapsen ika ja
kehitystaso huomioiden. Avoimuus lisaa lapsen turvallisuuden tunnetta. Leikki on
lapsen tapa kasitella tunteita ja sairautta. Leikin avulla lapsi voidaan valmistaa
tuleviin tutkimuksiin ja hoitotoimenpiteisiin. Sairaalasta voi lainata tai saada vali-
neita, joita lapsi voi kayttaa leikeissaan. Neuvoja siihen, miten keskustella sairaan
lapsen, taman sisarusten tai muiden |ahipiiriin kuuluvien lasten kanssa saa lasta
hoitavilta ammattilaisilta seka potilasjarjestoilta. Myds lahipiirille kannattaa kertoa
sairaudesta ja antaa kirjallisuutta tai linkkivinkkeja luettavaksi.

Hirschsprungin tautia sairastavan lapsen arjessa on paljon asioita, jotka vaativat
huomiota. Lapsen suolen toiminnan tarkkailu, erityisruokavalio, sairaalahoito-
jaksot, ladkkeet ja ladkarikaynnit vaativat voimavaroja. Toisinaan hyvasta hoi-

dosta huolimatta lapsi saattaa sairastua enterokoliittiin ja tarvita sairaalahoitoa,
joka vaikuttaa jalleen koko perheen arkeen. Myds omasta jaksamisesta kannattaa
muistaa huolehtia. On tarkeaa viettaa valilla omaa aikaa ja rentoutua esimer-




kiksi harrastusten tai muun mielekkaan toiminnan parissa, jonka jalkeen arkeakin
jaksaa taas paremmin.

Lapsen aloittaessa paivahoitoa on hyva keskustella henkilokunnan kanssa
lapsen sairaudesta ja tarpeista. Paivahoitomuodon valintaan vaikuttavat lapsen
ika, kehitystaso, erityishoidon ja kasvatuksen tarve seka perheen ja paikka-
kunnan olosuhteet. Paivahoidossa lapsi saattaa tarvita erityista tukea esimer-
kiksi WC:ssa kaydessaan. Paivahoitajien tulee saada riittavasti tietoa Hirschsp-
rungin taudista, jotta he osaavat huomioida lapsen erityistarpeet ruokavaliossa
ja suolen toiminnassa, seka tunnistavat enterokoliitin oireet. Myds lapsen hoito-
kavereille kannattaa puhua sairaudesta, silla lapsen erityistarpeet kiinnostavat ja
voivat aiheuttaa hammennysta muissa lapsissa. WC-kaynnit tulisi jarjestaa siten,
etta lapsi saa olla avustajan tai hoitajan kanssa rauhassa. WC:n oven on oltava
lukittava tai lapsella tulisi olla oma WC. Lisaksi vaipat ja muut hoitoon liittyvat
tavarat olisi hyva sailyttaa kaapissa, ei kaikkien nakyvilla.

Lapsella voi olla hoidossa myos henkildkohtainen avustaja. Tata varten tarvitaan
laakarin lausunto. Avustaja auttaa lasta osallistumaan jokapaivaiseen toimin-
taan ja huolehtii lapsen henkildkohtaisista tarpeista. Paivahoitoa koskeva lain-
saadanto ei velvoita kuntia jarjestamaan avustajia, jonka vuoksi kuntien valilla
voi olla suuria eroja avustajien palkkaamisessa. Jos lapsi ei saa henkildkohtaista
avustajaa, tulee kuitenkin varmistaa, etta lapsi saa tarvitsemansa tuen.

6 Yhteiskunnan tuki

Kansaneldkelaitos tarjoaa perustukien lisdksi erilaisia rahallisia tukia sairaan
lapsen perheelle. Tukia haetaan tayttamalla niihin tarkoitetut lomakkeet. Jokaisen
lapsen tuen tarve arvioidaan yksildllisesti.

6.1 Tuet lapsen ollessa sairaalahoidossa

Lapselta sairaalapaivamaksu peritaan seitseman vuorokauden ajalta kalenteri-
vuoden aikana. Taman omavastuun jalkeen sairaalahoito on maksutonta kysei-
send vuotena. Lapsen sairastuessa toinen vanhemmista voi jadda pois tyosta
tilapaiselle hoitovapaalle, joka kestaa korkeintaan nelja tyopaivaa. Talta ajalta
tydnantajan ei tarvitse maksaa palkkaa. Sairaala- ja poliklinikkakaynneilta voi
hakea matkakorvauksia.

6.2 Erityishoitoraha
Erityishoitorahaa voi hakea, jos osallistuu alle 16-vuotiaan lapsen hoitoon tai

kuntoutukseen sairaalassa, poliklinikalla tai sopeutumisvalmennuskurssilla ja
joutuu talta ajalta olemaan pois tyosta. Myos kotihoidon ajalta voidaan maksaa
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erityishoitorahaa, jos lapsen sairaus on vaikea. Lausunnon sairauden vaikeu-
desta antaa hoitava laakari. Erityishoitorahaa ei voi saada, mikali vanhempi saa
hoidon ajalta palkkaa tai Kelan paivarahoja, kuten aitiysrahaa.

6.3 Alle 16-vuotiaan vammaistuki

Alle 16-vuotiaan vammaistuki on tarkoitettu pitkaaikaisesti sairaalle tai vammai-
selle lapselle. Tukea voi saada, jos sairauden tai vamman hoito, kuntoutus ja
huolenpito kestavat vahintaan kuusi kuukautta ja aiheuttavat perheelle tavan-
omaista suurempaa rasitusta ja sidonnaisuutta. Vammaistuen maara on porras-
tettu kolmeen ryhmaan sairauden tai vamman aiheuttaman rasituksen mukaan.
Tuki on verotonta eivatka siihen vaikuta vanhempien tulot. Vammaistuen voi
saada maaraajaksi tai siihen asti, kunnes lapsi tayttda 16 vuotta.

6.4 Kuntoutusraha vanhemmille

Sopeutumisvalmennuskurssin ajalta vanhemmille maksetaan kuntoutusrahaa,
mikali he ovat palkattomalla vapaalla tydsta tai vuosilomallaan kurssin vuoksi.

7 Vertaistuki ja jarjestotoiminta

Invalidiliiton Harvinaiset -yksikon toiminta on suunnattu henkildille, joilla on harvi-
nainen vamma tai sairaus, seka heidan perheilleen ja laheisilleen. Yksikko jakaa
ja keraa tietoa harvinaisista sairauksista, julkaisee Harava-lehtea ja Harvinaiset —
opassarjaa seka tarjoaa vertaistukitoimintaa ja sopeutumisvalmennusta. Yksikon
kautta on mahdollisuus saada tukiperhe tai —henkil6 seka osallistua sopeutumis-
valmennuskursseille.

Invalidiliiton jasenyhdistys AH —potilaat ry on tarkoitettu anusatresiaa, esofagus-
atresiaa seka Hirschsprungin tautia sairastaville ja heidan perheilleen. Yhdis-
tyksen tarkoituksena on antaa henkista tukea jasenilleen seka harjoittaa anusat-
resiaan ja Hirschsprungin tautiin liittyvaa valistustoimintaa. Jasenille on perustettu
Kanava, eli keskustelualue, joka toimii yhdistyksen nettisivuilla. Keskustelualueen
kautta paasee tutustumaan muihin Hirschsprungin tautia sairastaviin seka heidan
perheisiinsa



8 Sanasto

Aganglioninen megacolon = suolen seinaman hermo-

solujen puuttumisesta aiheutunut jattisuoli

Anorektumin manometria = ARPP = perasuolen paineenmittaustutkimus
Anusatresia = synnynnainen peraaukon puutos

Avanne = valiaikainen tai pysyva kirurgisesti tehtava peraaukon
korvaava aukko vatsalla, jonka kautta uloste poistuu suolistosta
Colongrafia = paksunsuolen varjoainetutkimus

Colonstoma = paksusuoliavanne

Downin syndrooma = kehityshairio

Enterokoliitti = suoliston tulehdus

Esofagusatresia = ruokatorven epamuodostuma

Gangliosolu = hermosolu

Gluteeniton ruokavalio = erityisruokavalio, joka ei sisalla vehnaa, ohraa tai ruista
Laksatiivi = ulostuslaake

Mekonium = lapsenpihka, vastasyntyneen vihertava, limainen ensiuloste
Mutaatio = geenimuunnos

Pull through- leikkaus = Hirschsprungin taudissa

kaytettava suolen lapivetoleikkaus

Rektaaliputki = putki, jonka avulla perasuo-

lesta voidaan tyhjentaa ilmaa tai ulostetta

Rektoanaalisen refleksin puutos = perasuolen sulkijalihakset eivat rentoudu
Rusto-hiushypoplasia = lyhytkasvuisuusoireyhtyma

Sfinkteri = sulkijalihas

Skopia = tahystystoimenpide

Tuhriminen = pidatyskyvyttomyydesta johtuva ulosteen karkailu
Vahajatteinen ruokavalio = erityisruokavalio, joka sisaltaa ruoka-aineita,
jotka imeytyvat mahdollisimman hyvin ja muodostavat vahan ulostetta
Stooma = avanne
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Muistiinpanoja:



Talle sivulle voit piirtdd kuvan, josta tulee hyvalle mielelle.
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Invalidiliiton Harvinaiset -yksikkd on harvinaisten tuki -ja liikuntaelinvammojen
osaamis- ja tietokeskus, joka julkaisee "Harvinaiset-opassarjaa, johon myos tama
Hirschsprungin tauti -ensitieto-opas kuuluu. Tarkoituksena on yhteistyossa diag-
noosiyhdistysten kanssa tehda oppaita, jotka ovat avuksi arjen elamassa.
Oppaiden tavoitteena levittda muutoin niin hankalasti saatavissa olevaa vamma-
kohtaista tietoa suomen kielella ja ne ovat tarkoitettu harvinaisiin vamma- ja saira-
usryhmiin kuuluville henkilGille ja heidan laheisilleen seka terveydenhuollon, sosi-
aalitoimen ja koulutoimen ammattilaisille.
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