Wspomaganie oddychania u pacjentéw z chorobami nerwowo — miesniowymi
w warunkach domowych
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Oddychanie to podstawowa czynnos¢ fizjologiczna dzieki ktorej zyjemy .
Pierwszy oddech wydajemy z siebie, z okrzykiem w momencie narodzin, a przy
koncu naszych dni, Zzycie konczy sie w ciszy wraz z ostatnim oddechem.
Pomiedzy tymi kraricowymi wydarzeniami wystepujq stany chorobowe w ktérych
dochodzi do niewydolnosci w oddychaniu i potrzeby okresowej lub statej wentylacji
zastepczej ptuc. Szczegolnie w chorobach nerwowo-mesniowych czesto dochodzi
do takiego ostabienia miesni oddechowych i niewydolnosci oddechowej, ktore
wymagajgq poczgtkowo okresowo, a nastepnie statej wentylacji ptuc.

Tabela 1
PRZYCZYNY NIEWYDOLNO$CI ODDECHOWEJ W CHOROBACH
NERWOWO-MIESNIOWYCH

Komorka rogu przedniego
Choroba neuronu ruchowego
Rdzeniowy zanik mig$ni
Poliomyelitis

Zespot post-polio

Nerw obwodowy
GBS

CIPD

Porfirie watrobowe
Polineuropatia stanu krytycznego

Synapsa nerwowo-mi e$hiowa
Miastenia

Zespoty miasteniczne
Botulizm

Leki zwiotczajgce

Miesie n szkieletowy
Dystrofie miesniowe postepujgce
Miopatie wrodzone

Miopatie metaboliczne

Miopatie zapalne

Miopatia stanu krytycznego




Zazwyczaj niewydolnos¢ oddechowa ,ktora towarzyszy chorobom nerwowo-
miesniowym rozwija sie powoli.

Odpowiedzialno$¢ za prowadzenie pacjenta oraz monitorowanie choroby
podstawowej i jej powiklar spoczywa na lekarzu prowadzgcym.

Narastajgce , przewlekle zmeczenie miesni oddechowych, ktore jest konsekwencjg
diugotrwatej wysilonej wentylacji przebiega podstepnie.

Poczagtkowe objawy tych zaburzen sg niespecyficzne i objawiajg sie mato
charakterystycznym zmeczeniem, ostabieniem koncentracji, bolami gtowy.
Charakterystycznym stanem jest zmeczenie po kazdym wypoczynku.

U pacjentow z utrudnionym kontaktem stowno-logicznym pierwszymi objawami moze
byc¢ czesta zmiana pozyciji ciata podczas snu i poranna drazliwosc.

Objawy te czesto wystepujg po nocnym odpoczynku. (tab.2)

Tabela2
OBJAWY PRZEWLEKLEJ HIPOWENTYLACJI

1. Ostabienie i tatwa meczliwos¢

2.Zaburzenia koncentraciji

3.Poranne bole gtowy

4Zaburzenia widzenia

5.Utrata apetytu

6.Spadek masy ciata

7.0bnizenie nastroju

8.Zmiana gtosu

9.Nerwowos$¢ i drzenia

10.Tachykardia

11.Trudno$ci w zasypianiu

12.Czeste budzenie sie

13.Koszmary senne

14.Nadmierne pocenie sie

15.Tachypnoe i dyspnoe

16.Widoczna praca dodatkowych miesni oddechowych
17.Sinica

18.Powtarzajgce sie infekcje ukt.oddechowego

Hipowentylacja pecherzykowa jako przyczyna niewydolnosci oddechowej w
chorobach nerwowo-miesniowych, w ktorych drogi oddechowe i ptuca sg
niezmienione, moze wystepowac takze w innych chorobach uktadu nerwowego i
zaburzeniach budowy klatki piersiowe.

Hipowentylacja to niedostateczna eliminacja dwutlenku wegla z organizmu pacjenta,
objawiajgca sie wzrostem cisnienia parcjalnego dwutlenku wegla we krwi tetnicze,.

PaCO2 > 6,0 kPa ( okoto 45 mmHg )



Tabela 3
PRZYCZYNY HIPOWENTYLACJI PECHERZYKOWEJ

Zaburzenia regulaciji
oddychania

Pierwotna hipowentylacja pecherzykowa(tzw.zespét Odyny)

Hipowentylacja otytych (zespét Pickwicka)

Zespoty nocnego bezdechu

Zaburzenia aktywnosci osrodka oddechowego(uraz,zapalenie mézgu,
wylew,padaczka,tezec,opioidy,barbiturany)

Zniszczenie lub usuniecie ktebka szyjnego

Choroby szkieletu kostnego i optucnej

Skrzywienia nkregostupa

Stan po zabiegu torakochirurgicznym
Odma optucnhowa

Ptyn w jamie optucnej

Urazy

Inne

Stan po resekcji ptuca
Przewlekfa obturacyjna choroba ptuc

Dla pacjentow przewlekle chorych, wymagajgcych w domu, stosowania oddychania
zastepczego przy pomocy elektrycznych wentylatoréw/respiratoréw wiasciwe jest
leczenie objawowe z dostarczeniem niezbednego sprzetu do wentylacji domowe;.
Opieka paliatywna oferuje kompleksowe swiadczenia(medyczne, rehabilitacyjne,
psychologiczne i duchowe), ktorych celem jest poprawa jakos$ci zycia pacjenta i jego
opiekundw.
Opieka ta moze byc¢ oferowana przez przeszkolone zespoty domowej opieki
paliatywnej lub zespoty domowego leczenia respiratorem.
Pacjent podczas opieki paliatywnej mierzy sie z faktem niepomysinej diagnozy i
podejmuje proby zaakceptowania nowego potozenia.
Zatroskany o wlasng osobe, zadaje czesto pytanie zespotowi terapeutycznemu:
,,Czy moge zyc z tg chorobg”. Na to wotanie pacjenta o pomoc tradycyjna
medycyna, ktorej celem jest wyleczenie odpowiada najczesciej ,tu sie nie da nic
zrobic¢”, natomiast opieka paliatywna oferuje catosciowe i aktywne rozwigzywanie
problemow somatycznych, psychosocjalnych i duchowych zaréwno pacjenta jak i
jego opiekundw.

Oddychanie zewnetrzne , polega na doprowadzeniu tlenu do komérek zgodnie z
gradientem cisnienia parcjalnego tlenu i jednoczesnym usuwaniu z komérek
dwutlenku wegla.



Cziowiek moze oddychac dlatego, ze wentylacja ptuc powodujgca przemieszczanie
sie gazéw oddechowych pomiedzy pecherzykami ptucnymi a atmosferg jest mozliwa,
dzieki skurczom przepony (zmiana objetosci klatki piersiowej o 2/3 ).

Pozostatg prace wykonujg miesnie miedzyzebrowe zewnetrzne.

W warunkach prawidtowych zuzycie tlenu dla potrzeb pracy oddychania stanowi
0ok.2% catkowitego zuzycia tlenu. U pacjentéw chorobami nerwowo — migesniowymi,
na skutek zmian chorobowych dochodzi do wzrostu zuzycia tlenu
wykorzystywanego na prace zwigzang z oddychaniem, co w dalszej kolejnosci
prowadzi do uposledzenia dostarczania tlenu do pozostatych tkanek organizmu oraz
zaburzen metabolicznych, kwasowo - zasadowych i niewydolnos$ci oddechowej.

Mianem niewydolnos$ci oddechowej nazywamy stan, w ktdrym niemozliwe jest
zaspokojenie potrzeb metabolicznych organizmu na tlen , w tym zwiekszonego
zuzycia tlenu zwigzanego z pracg oddychania.

Niewydolnos$¢ oddechowa towarzyszy wiekszosci wystepujgcych choréb nerwowo-
miesniowych w okresie znacznego zaawansowania choroby.

Dodatkowg przyczyng pogarszajgcq oddychanie jest postepujgca skolioza
kregostupa i deformacja klatki piersiowej , ktére zaburzajg mechanike oddychania i
doprowadzajg do wytgczenia catych segmentéw ptuc z udziatu w procesie wentylaciji.
Pacjenci oddychajg ptytko i nie kaszlg , poniewaz warunkiem efektywnego kaszlu
jest pojemnosc¢ zyciowa ptuc przynajmniej trzykrotnie przekraczajgca objeto$c
oddechowg, zachodzi niebezpieczernstwo zakazenia wydzieliny , powstania
niedodmy oraz wtérnie zapalenia ptuc.

Aby poprawic¢ efektywnos$c oczyszczania sie drég oddechowych przy
nieproduktywnym odruchu kaszlowym nalezy stosowac fizjoterapie, wtasciwe
postepowanie farmakologiczne,wspomagac pacjenta asystentem kaszlu —
koflatorem, ktory zapobiega zaleganiu wydzieliny w drogach oddechowych.

Dotychczas nie ustalono skutecznego leczenia przyczynowego, dlatego duze
Zznaczenie ma postepowanie paliatywne i zastepcza wentylacja przy pomocy
refundowanego przez Narodowy Fundusz Zdrowia respiratora, z wtasciwg opiekg
medyczng i rehabilitacjg.

Z powodu innych problemdéw takich jak zaburzenia mowy i potykania konieczne sg
konsultacje specjalistyczne np. logopedyczne i/ lub zatlozZenie przezskornej
gastrostomii w celu dobrego odzywiania pacjenta.

Chorobom nerwowo-miesniowym towarzyszg zmiany w miesniu sercowym dlatego
wskazane sg okresowe konsultacje kardiologiczne z mozliwoscig oceny funkcji serca
przy pomocy badar obrazowych i elektrokardiografii.

Dziatajgcy od roku 2002 w Domu Sue Ryder, w Bydgoszczy Zesp6t Domowego
Leczenia Respiratorem aktywnie rozwija opieke nad pacjentami z chorobami
nerwowo-miesniowymi.

Obejmujemy opiekg pacjentéw w catym kraju. Aktualnie pod opiekg mamy okoto 100
pacjentow.

Pacjentom oprocz respiratora zapewniamy niezbedny, dodatkowy sprzet medyczny
oraz wsparcie wykwalifikowanego personelu medycznego i rehabilitacje.

Nasi pacjenci mogg by¢ wentylowani nieinwazyjnie — przez gotowg lub specjalnie
robiong dla nich maske albo inwazyjnie, przez rurke tracheostomijng.



Od pewnego czasu obserwujemy znaczny wzrost liczby kierowanych do
naszej opieki pacjentow, ktdrzy wymagajg inwazyjnej wentylacji zastepczej.
Swiadczyé to moze o trudnosciach we wczesnym diagnozowaniu niewydolnosci
oddechowej w chorobach nerwowo-miesniowych.

Niestety, inwazyjna wentylacja zastepcza niesie ze sobg wiele dodatkowych
zagrozen i niedogodnosci.

Dlatego tez nalezy z wiekszg uwagg $ledzi¢ przebieg choroby a szczegdlnie
wczesne objawy niewydolnos$ci oddechowej, tak aby wczesnie mozna byto wdrozy¢
nieinwazyjny sposoéb wentylacji i uchronic jak najdtuzej pacjenta przed wykonaniem
tracheostomii.

Wentylacji nieinwazyjna ogranicza zmeczenie mie$ni oddechowych wywotane
diugotrwatym, zwiekszonym wysitkiem oddechowym, wynikajgcym ze zmniejszonej
podatnosci ptuc czy zwiekszonych oporow w drogach oddechowych.

Poprawia komfort Zzycia, redukuje retencje dwutlenku wegla oraz zmniejsza czestoSc
i gtebokos¢ epizoddw nocnej hipoksemii .
Wskazaniami do zastosowania nieinwazyjnej wentylacji zastepczej sqg :

- wystepowanie objawéw : zmeczenie, dusznos¢, poranne lub nocne béle gtowy,
czeste infekcje drog oddechowych, zaburzenia snu

- kryteria diagnostyczne : PaCO2 > 45mmHg, FVCex < 50% naleznej,[Pi max | <
60cmH20, nocna pulsoksymetria < 88% przez co najmniej 5 minut .

W ostatnich latach poprawita sie znaczgco mozliwos$¢ wykonywania diagnostyki w
domu pacjenta przy zastosowaniu badania spirometrycznego, kapnografii i
pulsoksymetrii nocnej z rejestracjg danych.

Zapraszamy do wspotpracy wszystkich lekarzy, ktorzy chcg poprawi¢ komfort Zycia
pacjentow z chorobami nerwowo-miesniowymi .

Podsumowanie :



1. Wczesna diagnostyka niewydolnosci oddechowej u pacjentow z chorobami
nerwowo-miesniowymi, pozwala wdrozy¢ we wtasciwym momencie wentylacje
nieinwazyjng, co znacznie podnosi komfort opieki i zmniejsza zagrozenie
powiktaniami zwigzanymi z tracheostomig i wentylacjg inwazyjng.

2. Specjalistyczna pomoc paliatywna $wiadczona przez domowe zespoly terapii
respiratorowej, podnosi jako$¢ zycia podopiecznych i zapobiega groZznym
powiktaniom.

3. Zespot Domowego Leczenia Respiratorem Domu Sue Ryder w Bydgoszczy,
pragnie pomoc we wczesnej diagnostyce niewydolnosci oddechowej u pacjentéw
z chorobami nerwowo-miesniowymi.
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