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Vaikų, sergančių spinaline raumenų atrofija, kvėpavimo priežiūra





•





Families of SMA


Ruearch. Support. Hope.





Vadovas tėvams ir profesionalams











Turinys:








Kvėpavimo priežiūros įvadas
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• Kas yra kvėpavimo priežiūra?


• Kodėl kvėpavimo priežiūra yra svarbi sergant SMA?


• Kaip mes kvėpuojame?


• Kaip kvėpuoja sergantieji SMA?


➢ Pilvinis kvėpavimas


➢ Varpo formos krūtinė


➢ Įdubusi krūtinė


• Kokios yra dažniausios vaikų,  sergančių SMA, kvėpavimo problemos?


➢ Nepakankamas plaučių išsivystymas


➢ Silpnas atsikosėjimas


➢ Infekcijų ir  pneumonijų rizika


➢ Virusinės infekcijos, RSV


➢ Rijimo problemos, springimas


➢ Sleep  problems, hypoventilation
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Kvėpavimo priežiūros elementai
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#1: Įvertinimas, ištyrimas ir stebėjimas


#2: Kvėpavimo pratimai teisingam plaučių vystymuisi


➢ AMBU (gaivinimo) pūslė ir kaukė


➢ Atsikosėjimo aparatas


#3: Atsikosėjimo technika kvėpavimo takams atlaisvinti


➢ Atsikosėjimo aparatas


➢ Mechaninis atsikosėjimo pagalbininkas


#4: Gleivių šalinimas iš kvėpavimo takų ir plaučių (sekreto mobilizavimas)


➢ Krūtinės ląstos fizioterapija (perkusijos rankomis/ mechaninėmis priemonėmis)


➢ Pozicijos sekreto nutekėjimui


➢ Perkusinė ventiliacija


➢ Aukšto dažnio krūtinės ląstos vibravimas arba “vest” terapija


#5: Deguonies lygio matavimas


➢ Pulsoksimetrija


#6: Pagalbinės kvėpavimo priemonės 


➢ Neinvazinė kvėpavimo pagalba 


➢ Invazinė kvėpavimo pagalba
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Kam skirta ši brošiūra?


Ši brošiūra parašyta tėvams ir šeimoms, auginančioms vaikus, sergančius spinaline raumenų atrofija (SMA). Medicininės priežiūros specialistams, kurie susiduria savo darbe su SMA, ir bet kas suinteresuotas taip pat gali rasti čia labai naudingos informacijos.





➢ Pagalbinės priemonės kvėpavimui naktį.


➢ Dviejų lygių teigiamo oro srauto slėgis (BiPAP)


➢ Mechaninis ventiliavimo aparatas


➢ Neigiamo slėgio ventiliatorius (NPV)


➢ Gurkšninis ventiliavimo aparatas (Sipper Vent)


#7. Priežiūra sergant  peršalimo ligomis


➢ Gleivių susikaupimo įvertinimas ir sekreto atlaisvinimas


➢ Atsikosėjimo aparatas


➢ Kvėpavimo palaikymas


➢ Pulsoksimetrai ir deguonies prisotinimas (saturacija)


➢ Dehidracija


➢ Peršalimo ligų, RSV prevencija 





#8: Perioperative Evaluation  (Before  and  After Surgery)
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• SMA I tipas 


➢ Kvėpavimo palaikymas


➢ Kvėpavimo priežiūros galimybės ir sudėtingi sprendimai


➢ Neinvazinės galimybės


➢ Invaziniai būdai su intubacija


➢ Paliatyvinė priežiūra


• SMA  II tipas


➢ Priežiūra sergant peršalimo ligomis


SMA III tipas
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Išvados
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• Kvėpavimo pagrindų santrauka


• Apie SMA ŠEIMAS


• Kur rasti daugiau informacijos


• Respiratorinė įranga namuose


• Šios brošiūros kopijavimas
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Įvadas








Kas yra kvėpavimo priežiūra?





Respiratory  care deals  with lung function  and health, including  breathing.





Pulmonologinis – reiškia susijęs su plaučiais. Pulmonologija yra medicinos šaka, tirianti plaučių ir kvėpavimo trakto ligas. Kai kuriose šalyse šios sritys vadinamos krūtinės ląstos ar respiratorine medicina.





Pulmonologai (plaučių ligų specialistai) ir kvėpavimo funkcijos priežiūros specialistai padeda žmonėms, turintiems kvėpavimo problemų. Pediatras-pulmonologas yra plaučių ligų specialistas, kuris specializuojasi vaikų ligų gydyme.





Kodėl kvėpavimo funkcijos priežiūra yra tokia svarbi sergant SMA?





Kvėpavimo (respiratorinės) problemos yra pagrindinė SMA vaikučių neatsparumo ligoms priežastis. Jos taip pat yra dažna mirties priežastis SMA I ir II tipu sergančių vaikų. Kvėpavimo funkcijos priežiūra yra būtina sąlyga vaikų, sergančių SMA išgyvenimui ir komfortui.





Jums - tėvams labai svarbu pastebėti savo vaiko kvėpavimo problemas. Tuomet galite tartis su gydytojais, taip pat ir pediatru-pulmonologu, kad sudarytumėt tinkantį jūsų vaikui kvėpavimo funkcijos priežiūros planą. (iš susitarimo ataskaitos SMA priežiūros standartai)





Kaip vyksta normalus kvėpavimas?





Mes kvėpuodami naudojame dvi pagrindines raumenų grupes: tarpšonkaulinius raumenis ir diafragmą. Tarpšonkauliniai – tai raumenys, esantys tarp šonkaulių. Šie raumenys padeda išplėsti krūtinės ląstą, kai plaučiai prisipildo oro.





Diafragma – yra žiedinis raumuo, esantis krūtinės ląstos apačioje. Diafragma padeda krūtinės ląstai pasislinkti žemyn ir  leidžia plaučiams prisipildyti oro.





Normaliai kvėpuojant, tarpšonkauliniai raumenys ir diafragma dirba kartu. Išplėsdami krūtinę, šie raumenys leidžia plaučiams įkvėpimo metu prisipildyti oro. Šiame ore esantis deguonis per kraujotaką patenka į likusias kūno dalis. Iškvėpimo metu anglies dvideginis iš plaučių išstumiamas į orą.





Diafragmos padėtis
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Kaip kvėpuoja sergantieji SMA?








Pilvinis kvėpavimas


SMA vaikučiai kvėpuoja kitaip. Jų tarpšonkauliniai raumenys yra silpni. Diafragmos – stipresnės, tad tampa pagrindiniu kvėpavimo raumeniu. Silpni tarpšonkauliniai raumenys neleidžia krūtinės ląstai išsiplėsti į priekį kvėpuojant. Tuo tarpu diafragma išlieka stipri, tad tempia šonkaulių lanką žemyn.





To pasekmė - taip vadinamas “pilvinis kvėpavimas”—kuomet kvėpuojant vaikui plečiasi ne krūtinės ląsta, o pilvukas.





(Courtesy of M. Schroth, M.D.)





Varpo formos krūtinė


SMA vaikučiai gali turėti varpo formos krūtinę, kai krūtinės ląstos apačia atrodo platesnė nei jos viršus. Taip yra dėl silpnų tarpšonkaulinių raumenų, kurie nepadeda viršutinei krūtinės ląstos daliai normaliai išsiplėsti kvėpuojant ir dėl diafragmos, kuri tempia krūtinės ląstą ir šonkaulių lanką žemyn. 





Pilvinis kvėpavimas








Varpo formos krūtinė





Įdubusi krūtinė arba Pectus Excavatum


SMA vaikučiams taip pat gali išsivystyti “pectus excavatum.” Taip yra tuomet, kai krūtinkaulis(esantis krūtinės centre) atrodo lyg įdubęs. Kai diafragma patraukia krūtinės lanką žemyn,  krūtinkaulis taip pat įdumba.





Įdubusi krūtinė arba Pectus Excavatum
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Kokios yra dažniausios vaikų, sergančių SMA, kvėpavimo problemos?





Normalūs tarpšonkauliniai raumenys yra stiprūs.  Jie leidžia plaučiams efektyviai pasisavinti deguonį ir pašalinti anglies dvideginį. Kvėpavimas SMA vaikučiams dėl silpnos viršutinės krūtinės dalies yra žymiai sunkesnis.Dėl to jie gali turėti daug kvėpavimo problemų, taip pat ir plaučių nepakankamą išsivystymą bei silpną atsikosėjimą; sudėtingesnį virusinių infekcijų ir pneumonijų gydymą, rijimo problemų ir užspringimo riziką; miego problemų, įskaitant hipoventiliaciją.





Plaučių nepakankamas išsivystymas


Vaikams augant, jų plaučiai taip pat turi vystytis ir augti toliau. SMA vaikučių silpni tarpšonkauliniai raumenys nepadeda plaučiams pilnavertiškai vystytis. Laikui bėgant, jų plaučiukai neužauga iki normalaus dydžio, o taip pat ir krūtinės ląstos raumenys netampa tokie stiprūs, kokių mes norėtumėm.





Silpnas atsikosėjimas


Kai vaikas persišaldo, suserga gripu ar virusine kvėpavimo takų infekcija, šiuos susirgimus dažnai lydi sekrecijos (kaip sloga ir kosulys) padidėjimas.  Stiprus kosulys padeda išsivalyti šiam sekretui iš kvėpavimo takų ir taip neleidžia jiems užsikimšti.





SMA sergančių vaikų raumenys nėra pakankamai stiprūs, kad galėtų išvystyti pakankamai stiprų kosulį.  Silpnai kosint, sekretas lieka plaučiuose ir blokuoja kvėpavimą. Kai kvėpavimo takai užsikemša, dalis plaučių gali subliukšti ir įvykti taip vadinama atelektazė. Deguonies prisotinimo kraujyje lygis (dar vadinama – saturacija, parodanti deguonies kiekį kraujyje) taip pat gali nukristi. Apie deguonies saturaciją skaitykite 7 skyriuje.





Infekcijų ir pneumonijos rizika


Stipriai neatsikosint, peršalus, dėl gripo ar kitos virusinės infekcijos susidaręs sekretas, o taip pat ir dalelės, esančios ore, lieka prilipusios plaučiuose. O tai yra puiki terpė  bakterijoms augti, dėl to ir išsivysto pneumonija. Pneumonija – viruso ar bakterijos sukeltas plaučių uždegimas.





Štai keliai, kuriais pneumonija išsivysto SMA sergantiems vaikams:





Viršutinių takų infekcija, tokia kaip “peršalimas”, išsivysto į apatinių kvėpavimo takų infekciją (pneumoniją).





      • Kai vaikas užspringsta (skysčiu) maistu ar skrandžio turiniu ir jis patenka į plaučius.
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Virusinės kvėpavimo takų infekcijos, RSV


Virusinės kvėpavimo takų infekcijos gali būti gyvybei pavojingos. Vienas pavyzdys yra RSV (respiracinis sincitinis virusas). Jis gali atrodyti kaip paprastas ‘peršalimo’ virusas. Bet kas juo gali užsikrėsti ir daugeliui vaikų jis pasireikš ne daugiau, kaip įprastas peršalimas. Tačiau SMA vaikams RSV gali sukelti sunkias kvėpavimo problemas, neišvengiant ligoninės.





Kaip ir įprastas peršalimo virusas, RSV yra labai užkrečiamas ir paprastai atsiranda vėlyvą rudenį ir žiemos mėnesiais. Jis perduodamas labai lengvai nuo žmogaus žmogui ir liečiant daiktus, žaislus, užkrėstus šiuo virusu. Yra injekciniai vaistai, kuriuos gali išrašyti gydytojas tam, kad išvengtumėte RSV. Bet jie skiriami tik labai nedideliam skaičiui kūdikių, esančių rizikos grupėje.





Būdami tėvai, jūs galite apsaugoti savo vaiką nuo peršalimo, gripo ir  RSV, išsiugdydami tam tikrus sveikus įpročius: visiems namiškiams gerai plautis rankas, kiek įmanoma izoliuoti sergančius brolius ir seses nuo SMA vaikučio, peršalimo ligų sezono metu laikyti vaiką atokiau nuo tokių viešų vietų,   kaip prekybos centrai ir vaikų priežiūros įstaigos.





Daugiau informacijos apie imunizaciją ir vakcinaciją skaitykite 1-me skyriuje  „Įvertinimas, ištyrimas ir stebėjimas“  ir 7-me skyriuje „Priežiūra sergant peršalimo ligomis“. Būtinai aptarkite prevencines ir gydymo priemones su savo gydytoju.





Rijimo problemos, aspiracija(išsiurbimas)





Vaikai, sergantys SMA, dažnai turi rijimo problemų, dėl to valgant maistas gali patekti į plaučius. Be to,  SMA vaikams dažnai kyla rūgštis, jie kenčia dėl gastroezofaginio refliukso ir rėmens. Rūgštis kyla, kai skystis ar maistas iš skrandžio keliauja atgal į stemplę ir burną. Rėmuo – tai deginantis jausmas, kylantis nuo skrandžio ar paširdžių iki kaklo. Apsunkintas rijimas dėl raumenų silpnumo gali sąlygoti skysčių ar maisto įkvėpimą iš skrandžio į plaučius, kol vaikas kvėpuoja. 





Maistas ir pašalinės dalelės plaučiuose lemia pneumoniją. Kai pneumonija susergama dėl skysčių ar maisto likučių plaučiuose, tokia pneumonija vadinama aspiracine.








Miego problemos, hipoventiliacija 


Paprastai  miegant kūno raumenys atsipalaiduoja, įskaitant ir kvėpavimui naudojamus raumenis.  Vaikams, sergantiems SMA, toks atsipalaidavimas gali sukelti hipoventiliaciją. Hipoventiliacija reiškia, kad kvėpavimas yra paviršutiniškas arba per lėtas. Plaučiai negauna(neįkvepia) pakankamai deguonies ir neiškvepia anglies dioksido, kad patenkintų organizmo poreikius. Hipoventiliacija miego metu yra vienas iš dažnesnių ankstyvų kvėpavimo sutrikimų požymių.
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Kvėpavimo priežiūros elementai





1stebėjimas





Įvertinimas, ištyrimas ir stebėjimas Evaluation,





Rekomenduojame visiems tėvams, auginantiems vaikus su SMA aptarti su gydytojais kvėpavimo priežiūros priemones. Kiekvienas vaikas skirtingas ir reikalauja atitinkamo kvėpavimo priežiūros plano, kuriame išdėstyti tikslai, įskaitant priemones ligos atveju. Šie tikslai turi atspindėti vaiko poreikius ir tai, kokios priemonės jūsų nuomone jam labiausiai tiktų. 


.





Vaikams, sergantiems SMA, reikalingas reguliarus gydytojo stebėjimas kas 3-6 mėnesius, kad būtų įvertinta vaiko kvėpavimo funkcija ir stebimos kitos problemos.  Sergantieji III tipu gali būti apžiūrimi rečiau. Rekomendacijos gulintiesiems, sėdintiesiems ir vaikščiojantiesiems:


Gulintys pacientai turi būti sekami dėl:


• atsikosėjimo efektyvumo


• anglies dvideginio iškvėpimo, įskaitant deguonies kiekį kraujyje


• krūtinkaulio deformacijos 


• kvėpavimo miego metu (atliekamas miego tyrimas)


• krūtinės ląstos rentgenogramos 


• rijimo galimybių 


• atsiradusių naujų ar nepaaiškinamų kvėpavimo sutrikimų 





Sėdintys pacientai turi būti sekami dėl:


• atsikosėjimo efektyvumo 


• krūtinkaulio deformacijos


• kvėpavimo miego metu (atliekamas miego tyrimas)


• skoliozės





Vaikštantys pacientai turi būti stebimi dėl:


• atsikosėjimo efektyvumo


• plaučių funkcijos(atliekama spirometrija) 


• kiti tyrimai, atsižvelgiant į klinikinius simptomus ir kitus pastebėjimus





Visi vaikai turi būti skiepijami, jiems teikiamos konsultacijos dėl mitybos, hidracijos ir skarndžio stemplės refliukso. 








Daugiau informacijos apie imunizaciją ir vakcinaciją galite rasti tinklalapyje 


American Academy of Pediatrics at  �HYPERLINK "http://www.aap.org/" \h�http://www.aap.org. �
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Kvėpavimo pratimai teisingam plaučių vystymuisi








Kvėpavimo pratimai, atliekami namuose, gali padėti vystytis jūsų vaiko plaučiams. Taip pat tai padeda vaikams didinti plaučių tūrį











AMBU Gaivinimo pūslė ir kaukė 





Gaivinimo pūslė ir kaukė gali padėti kvėpuoti. Jei uždėtumėte kaukę ant nosies ir burnos, jūs galite teikti orą iš pūslės, kai jūsų vaikas įkvepia. Tai galima kartoti keletą kartų keletą minučių. 





Gaivinimo pūslė ir kaukė 











Atsikosėjimo aparatas 


Atsikosėjimo aparatas gali būti reikalingas padedant vaikui įkvėpti ir iškvėpti. Aparatas stumia orą į plaučius nustatytu slėgiu, po to išsiurbia. 





Plaučių funkcijos gerinimui aparatą nustatykite tik įpūtimo funkcijai, nustačius išpūtimo laiką “O”. Uždėkite kaukę ant nosies ir burnos arba naudokite kandiklį. Prieš tai nustatytas įkvėpimo slėgis padės prisipildyti vaiko plaučiams. 





Atsikosėjimo aparatas.
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Atsikosėjimo technika kvėpavimo takams atlaisvinti





Kosulys(arba kvėpavimo takų valymas)būtinas, norint  pašalinti nosies išskyras ir įkvėptas daleles. Padėdami kuo geriau atsikosėti, gelbstime vaikus nuo plaučių infekcijų ir kitų kvėpavimo komplikacijų, kurios atsiranda dėl likusių išskyrų. Kosulys gali būti gerinamas atsikosėjimo aparato arba mechaninio(rankinio) atsikosėjimo pagalba. 








Atsikosėjimo aparatas


Atsikosėjimo aparatas gali būti labai naudingas kosėjant ir valant kvėpavimo takus. Kaip užsiminta anksčiau, aparatas stumia orą į plaučius ir tada siurbia orą išplaučių nustatytu spaudimu. Toks veiksmas padeda efektyviai atsikosėti jūsų vaikui. Paprastai įkvėpus 4-5 kartus, ilsimasi 1-2 minutes. 





Atsikosėjimo aparatas





Rankų pagalba atsikosint





Vienas iš tėvų ar slaugytojas švelniai spaudžia rankomis pilvą ir diafragmą, kai vaikas kosti.  Tai padeda vaikui kilstelti diafragmą ir stipriau iškvėpti. Padedant atsikosėti rankiniu(ar mechaniniu) būdu, sekretas turi būti išspjaunamas arba nuryjamas. Paprašykite pulmonologą ar kvėpavimo specialistą parodyti, kaip padėti atsikosėti rankiniu būdu. 





Pagalba atsikosėjant  su intubacija
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Gleivių šalinimas iš kvėpavimo takų ir plaučių Removal of Mucus from the Airways





plaučių Lun





(Sekreto mobilizavimas)





Dauguma vaikų, sergančių SMA, peršalę turi didelių problemų atsikosint. Jie negali pašalinti sekreto, susikaupusio kvėpavimo takuose. Yra keletas būdų, galinčių padėti pašalinti gleives iš kvėpavimo takų ir plaučių. Tai krūtinės fizioterapija(rankomis  ir mechaninė), sekreto nutekinimas,  perkusinė ventiliacija(IPV), aukšto dažnio krūtinės ląstos vibracija(vest terapija).








Krūtinės fizioterapija(žinoma, kaip rankinė arba mechaninė perkusija). Krūtinės fizioterapija puikus būdas šalinti sekretui. Rankinės perkusijos būdu(vibracija, plojimu) naudojamos rankos ir svoris atlaisvinti  sekretui kvėpavimo takuose. Galima naudoti kaukę ar puodelius ir švelniai tapšnoti jais per krūtinės ląstą. Pasiteiraukite gydytojo, ar šis būdas tinka jūsų vaikui.





Krūtinės fizioterapija su palmių puodeliais











Mechaninės perkusijos metu slaugytojas naudoja vibruojantį prietaisą








Vaikai, kuriems stipriau progresuoja liga, pagalba kosint gali būti reikalinga kasdien. 


Kitiems gali prireikti tik tada, kai serga. 





Rankų padėtis atliekant perkusiją





11









































Po  u    D   n





Sekreto nutekinimas





Nutekinant sekretą, vaiką reikia paguldyti taip, kad keliai būtų aukščiau nei galva(tam galima naudoti pagalves). Slėgis stumia sekretą iš apatinių kvėpavimo takų į viršutinius, iš kur jie gali būti pašalinti kosint.














Perkusinė ventiliacija (IPV)





Tai mašina, kuri teikia teigiamą slėgį į plaučius nustatytu dažniu ir skleidžia garsą kaip traukinukas. Vaistai arba druskos yra purškiami į vaiko plaučius(jie virsta smulkia migla ir keliauja su oru). Slėgis ir dažnis nustatomas tinkamu vaikui lygiu. Taip virpinamas ir atpalaiduojamas sekretas plaučiuose, todėl lengviau jį iškosėti.





IPV yra brangi ir gali būti efektyvesnė ne daugiau nei krūtinės ląstos fizioterapija 


ar kiti gleivių šalinimo iš plaučių būdai.





Aukšto dažnio krūtinės ląstos vibracija arba Vest terapija 


Šis prietaisas naudojamas kaip liemenė. Ji švelniai vibruoja krūtinę ir atpalaiduoja sekretą plaučiuose. Liemenė yra brangi ir gali būti ne daugiau veiksminga nei kiti sekreto šalinimo būdai.





 Vest terapija





5Deguonies lygio matavimas





Pulsoksimetrija





Pulsoksimetrijos matavimas(deguonies kiekio kraujyje) gali būti atliekamas naudojant paprastą, lengvą gnybtą arba juostinį- pagalbinį-įvyniojimą dedant ant piršto. Šis tyrimas parodo, ar tinkamai išvalomas sekretas iš kvėpavimo takų. Jeigu jūsų vaiko kvėpavimo funkcija yra silpna apskritai, jums gali prireikti kraujo įsotinimo deguonimi, tuomet pulsoksimetrija gali būti naudinga kaip pradinis vertinimas. Galite palyginti pulsoksimetrijos matavimus, kai vaikas serga ir kai yra sveikas. 95 proc. ir daugiau laikoma normaliu kraujo įsotinimu deguonimi.





Daugiau apie pulsoksimetriją ir deguonies įsotinimą skaitykite, 7 skyriuje
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Pagalbinės





kvėpavimo priemonės Options








Neinvazinė kvėpavimo priežiūra


Neinvazinė reiškia, kad jokie įtaisai, prasiskverbiantys į kūno dalis,  kvėpavimo procedūroms nenaudojami. Viskas daroma iš išorės








Neinvazinė kvėpavimo priežiūra padeda vaikui kvėpuoti naudojant oro kaukę ant nosies arba ant nosies ir burnos.Kaukė prijungiama prie aparato, kuris padeda kvėpuoti.





Invazinė kvėpavimo priežiūra.


Invazinė – reiškia, jog prietaisai, padedantys kvėpuoti yra kūne. Gali būti naudojamos adatos, vamzdeliai, operacijos.





Neinvazinė pagalba kvėpavimui naudojant nosies kaukę





Invazinė kvėpavimo priežiūra padeda kvėpuoti naudojant vamzdelį











naudojant vamzdelį, prijungtą prie mechaninio ventiliatoriaus(kvėpavimo aparato). Vamzdelis įvedamas  į plaučius per burną arba per mažą skylutę kakle.Pirmiausia naudojamas kvėpavimo vamzdelis, vadinamas endotrachėjos vamzdeliu, per burną. Endotrachėjos vamzdelis, jei paliekamas ilgiau nei kelias dienas, gali pakenkti ir dirginti burną ir gerklę. Vamzdelio įvedimas vadinamas tracheostomija.











Intubacija su endotrachėjiniu vamzdeliu





Jei ventiliatoriaus pagalba reikalinga ilgesnį laiką, gydytojui gali prireikti įvesti tracheostomą.Tracheostoma įvedama chirurginiu būdu per mažą skylutę kakle.  Kvėpavimo vamzdelis, vadinamas  “trach,” įterptas per skylutę, aplenkia burną ir balso stygas ir eina tiesiai į didžiuosius kvėpavimo takus, vadinamus trachėja. 





Invazinė pagalba , naudojant tracheostomą





Pagalba kvėpuojant naktį


Vaikai, sergantys I tipu, ir kai kurie, sergantys II tipu, labia sunkiai kvėpuoja miegodami, įkvėpimai būna trumpi ir paviršutiniški, įkvepia per mažai deguonies ir iškvepia per mažai anglies dvideginio (hipoventiliacija). Dėl to vaiko organizme yra per mažai deguonies ir per daug dvideginio.





13





Kai deguonies per mažai, o anglies dvideginio per daug, organizmas negali normaliai funkcionuoti. Kad išvengtų hipoventiliacijos, kai kuriems vaikams reikalinga kvėpavimo aparatų pagalba miegant, kad kvėpavimo raumenys galėtų pailsėti. Jeigu serga peršalimo ligomis ar gripu, aparato gali prireikti ir dienos metu. 





Gerinant deguonies apykaitą organizme, vaikas geriau miega, todėl mažėja hipoventiliacijos požymiai: naktinis prakaitavimas, galvos skausmas, gerėja apetitas, auga svoris, gerėja koncentracija.





BiPAP su nosies kateteriu





Yra trys būdai, kaip padėti kvėpuoti miegant : naudoti BiPAP, mechaninį ventiliatorių


ir neigiamo slėgio ventiliatorių (NPV)





Dviejų lygių teigiamo oro srauto aparatas BiPAP. Jis aprūpina dviejų lygių teigiamo oro srautu tiekdamas deguonį per nosies ar nosies ir burnos kaukę arba per vamzdelį, įvestą į nosį per šnerves.





The BiPAP machine provides two levels of positive airway





 Aparatas didina slėgį ir padidina oro tūrį, kai vaikas įkvepia.  Kai vaikas iškvepia, aparatas automatiškai mažina slėgį ir taip normalizuoja kvėpavimą.





BiPAP Aparatas gali fiksuoti  normalų vaiko kvėpavimo ciklą  ir susitapatina su šiuo ciklu. Aparatas leidžia kvėpuoti net tada, kai vaiko miegas gilus ir jis pats negali atitinkamai kvėpuoti.





Bipap  su nosies kauke





Štai BiPAP parinktys dažniausiai naudojamos, sergantiems SMA, kurios leidžia ilsėtis kvėpavimo raumenims: 





•Įkvepiamo teigiamo oro srautas (IPAP) nuo 


14 iki 20 cm H2O.





• Iškvepiamo teigiamo oro srautas nuo 


3 iki 6 cm H2O.





• Kvėpavimo dažnis nuo 14 iki 30 įkvėpimų per minutę, atsižvelgiant į amžių ir į kvėpavimo dažnį ilsintis 


• Įkvėpimo laikas nuo 0.5 iki 1.5 sekundžių, atsižvelgiant į amžių ir į kvėpavimo dažnį ilsintis 








Su nosies vamzdeliu





Nuolatinio teigiamo oro srauto aparatas (CPAP) yra kitokio tipo ir teikia ištisinio lygio slėgį. Tai negali užtikrinti adekvataus poilsio kvėpavimo raumenims, todėl SMA pacientams nerekomenduojamas. 
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Mechaninis ventiliavimo aparatas


Šis aparatas turi daugiau funkcijų ir parinkčių, nei BiPAP ir leidžia geriau kontroliuoti kvėpavimą. Mechaninis ventiliatorius gali būti naudojamas su nosies kauke, nosies/burnos kauke ar su tracheostoma.  Šis aparatas gali būti naudojamas tiek miegant, tiek dienos metu. 





Yra skirtingų mechaninių ventiliatorių tipai, tarp kurių yra ir tokie, kuriuos galima nešiotis permetus per petį arba pritvirtinti prie vežimėlio. Baterijas taip pat galima nešiotis. 








Mechaninis ventiliatorius





Neigiamo slėgio ventiliatorius(NPV)





Šis ventiliatoriaus tipas gaubia krūtinę didele išorine kamera, panašiai, kaip prieš daugelį metų būdavo “geležiniai plaučiai”. Kamera sujungta su vakuumu, kuris nukreipia orą iš kameros. Kai oras iškvepiamas, kameroje kaupiasi neigiamas slėgis, padėdamas plėsti krūtinę ir tiekia orą į plaučius. Galima nustatyti konkretų vakuuminį slėgį ir kvėpavimo dažnį. Porta-Lung  yra neigiamo slėgio ventiliatoriaus pavyzdys. Kai kurie vaikai ir toliau naudoja NVP, bet šio tipo ventiliatorius šiomis dienomis retai skiriamas dėl technologinių BiPAP ir mechaninių ventiliatorių patobulinimų.  














Gurkšninis ventiliavimo aparatas





Šis prietaisas leidžia vaikams ir suaugusiems įkvėpti esant vežimėlyje per mažą kandiklį, pritaisytą kaip mikrofonas prie veido.  Kandiklis sujungtas su ventiliatoriumi, kuris leidžia kvėpuoti ir kalbėti tuo pačiu metu.





Gurkšninis ventiliavimo aparatas
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7Priežiūra sergant peršalimo ligomis











Gleivių susikaupimo įvertinimas ir sekreto atlaisvinimas


Peršalus, SMA sergantiems vaikams, labia sunku pašalinti sekretą iš plaučių. Sumažinti šią problemą gali padėti  keturi žingsniai atitinkama tvarka kas 4 valandas arba pagal būtinybę: 





•Kvėpavimo takų sekreto mobilizacija: darykite 10-20 minučių. Naudokite techniką, atpalaiduojančią išskyras, įskaitant krūtinės fizioterapiją rankomis ar su puodeliais, mechaninę perkusiją, Vest terapiją, perkusinę ventiliaciją.


•Atsikosėjimo aparatas: darykite 4 kartus po 5 įkvėpimus, kad pašalintumėte atsilaisvinusias išskyras. Tada išsiurbkite išskyras iš vaiko burnos.


•Sekreto nutekinimas: Darykite   15-30 minučių. Vaiką paguldyti nuolydžio pozicijoje padedant pagalvėms, kad krūtinė ir galva būtų žemiau nei užpakalis.


• Vėl atsikosėjimo aparatas








Atsikosėjimo aparatas


Atsikosėjimo aparatas labai svarbus prietaisas ir jį saugu naudoti. Naudokite atsikosėjimo aparatą kaskart, išgirdę šiurkštų kvėpavimą, ar iškilus problemoms dėl kosulio išskyrų. Jei vaikas turi problemų dėl išskyrų gerklėje su šiuo aparatu galite siurbti jas iš burnos.





Kvėpavimo pagalba


Dėl peršalimo SMA vaikai nusilpsta. Peršalus, jei jūsų vaikas jau naudoja BiPAP ar kitą kvėpavimo pagalbą, naudokite BiPAP miego metu naktį ar dienos pogulio metu. Kvėpavimo pagalba gali būti reikalinga, ir nemiegant, jei vaikas yra peršalęs. Naudokite pulsoksimetrą, kaip nurodyta kitame punkte, kad sužinotumėte, kada jūsų vaikui reikalingas BiPAP.





Atsikosėjimo aparatas cough machine





16





Pulsoksimetras ir įsotinimas deguonimi


Naudokite pulsoksimetrą, kol vaikas yra sveikas, kad nustatytumėte bazinę liniją.Tada naudokite ją dažniau, ypač, kai atrodo, jog vaikui sunku kvėpuoti. Dažnai naudokite, kai vaikas serga. Iš pažiūros ne visada galima nustatyti, ar vaikui reikalingas atsikosėjimo aparatas, o pulsoksimetras padeda tai nustatyti.





Deguonies įsotinimas yra priemonė deguonies kiekiui kraujyje palaikyti. Vaikams, sergantiems SMA, reikia papildomo kvėpavimo palaikymo, kai deguonies įsotinimo lygis yra per mažas.





Deguonies įsotinimo bendrosios gairės





Dehidracija.


Jei jūsų vaikas vemia, viduriuoja arba prastai valgo ir negeria skysčių, jis ar ji gali netekti daug vandens. Tai sunki komplikacija vaikams su SMA. Jūs turėtumėte skambinti savo gydytojui, jei pamatysite šiuos simptomus ar įtarsite dehidrataciją.








Peršalimo ligų, RSV (respiracinio sincitinio viruso) prevencija 





Keletas patarimų, kurių reikėtų laikytis bent keletą pirmųjų mėnesių, gimus vaikui, kad išvengtumėte peršalimo ligų, RSV ir kitų virusų. 





• Įsitikinkite, kad visi prieš liesdami kūdikį nusiplauna rankas





•laikykite kūdikį atokiai nuo sergančių net tik sloga.





• nesivežkite vaiko į dideles žmonių susibūrimo vietas





• Saugokite kūdikį nuo tabako dūmų.


• Apribokite vaiko buvimą tarp kitų vaikų, ypač darželiuose, šaltuoju metų laiku


• Skiepykite nuo gripo1





1Daugiau apie RSV ir kaip jo išvengti, rasite tinklalapyje 


�HYPERLINK "http://www.aap.org/" \h�http://www.aap.org.� Parenting Corner, American Academy of Pediatrics web site
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JEIGU…








TADA…








Jei deguonies lygis mažesnis nei 94 procentai...











Naudokite atsikosėjimo aparatą, stebėdami pulsoksimetro parodymus








Jei deguonies lygis yra 92procentai ir mažiau ir atsikosėjimo aparatas nepadidina deguonies įsotinimo…











Pirmiausia taikykite BiPAP ar kitą kvėpavimo aparatą ir taikykite kvėpavimo takų valymo gydymą, tada kreipkitės į gydytoją.








Jei nepavyksta įsotinimo deguonimi išlaikyti daugiau nei 90 procentų su BiPAP ir kambario oru…








Kvieskite greitąją pagalbą, nes jūsų vaikui gali būti reikalinga hospitalizacija ir intensyvioji terapija.
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Paciento būklės vertinimas prieš ir po operacijos 





Pacientams, sergantiems SMA po operacijos būdingos komplikacijos, dažniausiai kvėpavimo takų infekcijos ar kitos kvėpavimo problemos. Jei tokios komplikacijos atsiranda, jūsų vaikui gali prireikti intubacijos ar ventiliavimo, kartais netgi tracheostomos. 


 





Geriausias būdas, siekiant išvengti komplikacijų, yra įvertinti kvėpavimo takų būklę prieš ir po operacijos, ir imtis bet kokių reikalingų atsargumo priemonių.





Planuojant operaciją, paciento vertinimas turėtų apimti:


�• Pulmonologo apžiūrą��• kvėpavimo funkcijos ir kosulio stiprumo matavimą��•rijimo vertinimą, jei reikalinga ��• krūtinės ląstos rentgeną��• miego tyrimą, jei tai reikalinga





Pooperacinė priežiūra priklauso nuo pasiruošimo operacijai ir jos pobūdžio.





Jei po operacijos kvėpuojant ar kosint vaikas jaučia skausmą, nedelsiant praneškite gydytojui, nes tai gali sukelti pneumoniją.





Jei po operacijos jūsų vaikui atsiranda kvėpavimo problemų, kurį laiką jam gali prireikti intensyviosios terapijos.
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   Vaikų, sergančių SMA, specialieji poreikiai





I TIPAS. Vaikai, sergantys I tipu, susiduria su daugeliu fizinių problemų. Nėra nei gydymo, nei priemonių, kaip sustabdyti ligos progresą. Tačiau reikalinga priežiūra, kuri gali padėti spręsti kvėpavimo, maitinimo, silpnų raumenų problemas, kautis su liga ir diskomfortu.





Kvėpavimo palaikymas





Kiekvienas vaikas yra individualus ir susiduria su skirtingomis problemomis ir iššūkiais, kurios liečia kvėpavimo raumenų silpnumą ar stiprumą. Todėl tai, ką galite padaryti jūs ar gydytojai, siekiant padėti, labai priklauso nuo vaiko, nes jo poreikius sunku prognozuoti





Pagalba kvėpuojant, sergant  I tipu, gali apimti įvairias intervencijas netgi tada, kai vaikas jaučiasi gerai. Papildomų priemonių gali prireikti peršalus. Tai gali būti BiPAP ar ventiliatorius miego metu arba visą parą, kol būklė pagerės. Beveik visi I tipu sergantys vaikai geriau kvėpuoja BiPAP ar ventiliatoriaus pagalba, pradedant ankstyvame amžiuje.





Kvėpavimo parama I  tipui





BiPAP ar


ventiliatorius miego metu su nosies kauke.





Kvėpavimo parama visą parą su tracheostoma arba be jos .








Pagalba nereikalinga 





Kvėpavimo priežiūros galimybės ir sudėtingi sprendimai


Vaikų, sergančiųjų I tipu, tėvai susiduria su sudėtingais kvėpavimo pagalbos sprendimais, kuriuos reikia priimti. Tai yra, 1) neinvazinė kvėpavimo priežiūra 2)invazinė kvėpavimo priežiūra ir 3)  paliatyvioji priežiūra





Atvirai pasikalbėkite su gydytoju apie visų trijų tipų priežiūros galimybes, apie jų privalumus ir trūkumus, ir ką jie reiškia jums, kaip slaugančiam asmeniui. Nebijokite pasverti, ar viena, ar kita priežiūros schema gali pagerinti jūsų vaiko gyvenimo kokybę, ir apskritai, ar ji turi prasmę.
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Kai kurie tėvai yra labai atkaklūs, teikdami medicininę priežiūrą, 











 





 stengdamiesi kiek tik įmanoma pailginti savo vaiko gyvenimą. 


Kiti nori vidutinio lygio sveikatos priežiūros, ligos progresui pristabdyti ir suteikti kuo didesnį komfortą. Dar kiti mažai kišasi į ligos eigą ir leidžia klostytis įvykiams natūraliai. Galiausiai, kai kurie tėvai naudoja metodų derinį. Tėvai pasirenka skirtingai ir niekas negali pasakyti, kuris būdas yra geresnis ar teisingesnis.





Kokia priežiūra tinka vienam vaikui, gali netikti kitam. Įsitikinkite, kad aptarėte visas galimybes su savo gydytoju. Ar turite veiksmų planą skirtingiems etapams ateityje arba situacijoms, jei pasikeistų kvėpavimo būklė. Visada geriau būti pasiruošus, nei būti „pagautam“ krizės. Jums gali prireikti veikti labai greitai, todėl geriau būti pasiruošus. Planai gali būti keičiami ir koreguojami, atsižvelgiant į vaiko būklę ir poreikius bei keičiantis jūsų požiūriui.





Neinvazinė kvėpavimo priežiūra 


Jums gali būti reikalinga neinvazinė kvėpavimo priežiūra su nosies kauke arba nosies ir burnos kauke. Kaukė prijungiama prie Bi-PAP aparato arba mechaninio ventiliatoriaus, kurie užtikrina nenutrūkstamą oro srautą į plaučius. Paprastai šie metodai ir įranga būna veiksmingi, bet tėvams patariama atidžiai stebėti pulsoksimetriją. Daugelis tėvų pastebėjo, kad jie turi būti ypač atidūs vaikui sergant peršalimo ligomis.Žr. 7 skyrių.





Daugelis vaikų gerai toleruoja nosies kaukę ir gali ją naudoti nuolat. Tačiau dėl įvairių priežasčių kaukė tinka ne kiekvienam vaikui ar šeimai. Dažniausiai problemos kyla dėl odos dirginimo, slėgio opos ar apskritai vaikas atmeta kaukę. Tokiu atveju sprendimą priimti turi padėti pulmonologų- kvėpavimo specialistų komanda. Jei jūsų vaikui sunku pritaikyti Bi-PAP arba vaikui reikalinga pagalba kvėpuojant visą parą, kartais tenka priimti sunkius sprendimus dėl tolesnių veiksmų, kurie liečia jūsų vaiko kvėpavimo priežiūros planą.
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Invazinė kvėpavimo priežiūra 





Jums gali prireikti invazinių priemonių, tokių, kaip intubacija, jei jūsų vaikas labai serga, ypač peršalimo ligomis. Intubacija padeda įkvėpti oro į burną per vamzdelį. Tokia intubacija gali būti naudojama nuo kelių savaičių iki mėnesio arba gali prireikti  tracheostomos (vamzdelis chirurginiu būdu įvedamas per kaklą) Arba prijungiamas prie ventiliatoriaus vamzdelis, kuris tiekia orą į plaučius, be veido kaukės.





Atminkite, kad po peršalimo ligų kiekvienas nusilpsta. Jūsų vaikas gali atsigauti arba neatsigauti po peršalimo ar gripo. Išsiaiškinkite su gydytoju, ar iškilusios kvėpavimo problemos laikinos, ar tai ženklas, kad vaikas palaipsniui silpsta. 





Jei jūsų vaikas intubuotas po operacijos ar dėl ligos, svarbu, kad jam būtų valomi kvėpavimo takai. Tai labai naudinga intubuotiems ar iškart, pašalinus vamzdelį, kai vaikas grįžta prie neinvazinės kvėpavimo priežiūros su nosies kauke. Tikslas pasiektas, kai krūtinės ląstos rentgenograma normali ir nereikia papildomai deguonies prieš ekstubaciją.  





Jei Jūsų vaikas , grįžęs prie kaukės, ima netorleruoti jos, nepaisant gydytojų pastangų, jums gali tekti susidurti su sunkiais sprendimai, tokiais , kaip:





• Ieškoti kitų, labiau patyrusių gydytojų, neinvazinės kvėpavimo priežiūros srityje. 





•   pratęsti intubaciją





•	nutraukti visas intervencijas ir leisti procesams vykti natūraliu būdu





•  pereiti prie paliatyviosios priežiūros





Nėra vieno teisingo sprendimo, ir kaip tėvai, turite elgtis taip, kaip jaučiate, jog bus geriau vaikui ir šeimai. Tai labai asmeniški sprendimai ir kiekvienoje šeimoje jie skirtingi. 
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“Paliatyviosios priežiūros tikslas – pridėti gyvenimą prie vaiko metų, o ne metus prie gyvenimo…didinti vaiko patirtį, o ne paspartinti mirtį… 


”.2





Paliatyvioji priežiūra 





Žodis “paliatyvi” reiškia “raminanti, skausmą malšinanti”.





Sunku apibūdinti, kokie yra paliatyviosios prižiūros elementai vaikams, sergantiems SMA. Ji priklauso nuo kiekvieno vaiko ir šeimos. Jūs galite nuspręsti, kad nenorite tęsti vaiko gyvenimo, jei jis labai paveiktas ligos ir kenčia. Bet Jūs galite norėti padėti savo vaikui lengviau kvėpuoti kvėpavimo aparatų pagalba(pvz.Bi-PAP)














„Sunkiausiais SMA atvejais tėvai gali susidurti su sunkiais sprendimais dėl gydymo, kai jie mato, jog labiau pratęsiamos kančios, nei malšinama liga. Kai tik įmanoma, gyvenimo pabaigos priežiūros galimybės turi būti apibrėžtos ir atvirai aptartos su tėvais ir šeimos nariais, kad priimant bet kokį sprendimą, būtų atsižvelgta į jų vertybes. Nors sunku, tačiau svarbu, kad ši diskusija įvyktų prieš krizę”.3





Yra švelnių, neinvazinių priemonių, kurios leistų vaikui jaustis patogiai. Aptarkite tai su savo gydytoju. 





2 From American Academy of Pediatrics, Policy Statement on Palliative Care for Children.


3  From the Consensus Statement for the Standard of Care in SMA.
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                                                                                                                                                                    II TIPAS





Vaikams, sergantiems  II tipu,  retai prireikia tracheostomos. Dažniausiai šie vaikai būna pakankamai stiprūs, kad apsieitų  be invazinių kvėpavimo priemonių. Tai reiškia, kad vaikas gali naudoti Bi-PAP ar ventiliatorių su nosies kauke arba neigiamo slėgio ventiliatorių miego metu, taip pat prietaisą, padedantį atsikosėti, kai suserga. Kai kuriems visai nereikia prietaisų miego metu..





Kvėpavimo pagalba, sergantiems II tipu





BiPAP ar ventilatorius su nosies kauke miego metu,reikalui esant  (peršalus, sergant gripu,   ar kitomis ligomis).





BiPAP ar


ventilatorius su nosies kauke miego metu





Kvėpavimo pagalba nereikalinga 





Priežiūra susirgus


Kai vaikai, sergantys II tipu peršąla, jiems gali dažnai, o kartais ir ištisai, prireikti kaukės. Peršalus jie nusilpsta, bet pasveikę vėl grįžta prie įprastos būsenos. 





Peršalus kvėpavimo priežiūros procedūros gali būti reikalingos kas 4 valandas valant kvėpavimo takų sekretą , naudojant atsikosėjimo aparatą ar ortostatinį drenažą. Dažniausiai gali prireikti atsikosėjimo aparato . (Žr. 7 skyrių) 
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III TIPAS 


Vaikai, sergantys III tipu dažniausiai yra stiprūs ir kvėpavimo funkcija yra gera. Bet sergant ir jiems gali prireikti neinvazinės kvėpavimo pagalbos naudojant rankinį būdą atsikosėjimui. Kvėpavimo takų siurbimas, krūtinės ląstos fizioterapija, oksimetrija, ir ortostatinis drenažas turėtų būti taikomas pagal poreikį.Neinvazinė kvėpavimo pagalba kartu su kvėpavimo takų valymo technika sumažina intubacijos poreikį. Tracheostoma III tipui netaikoma.





Kai kuriais atvejais gali būti kvėpavimo problemų, kurias sunku atpažinti. Tai obstrukcinė miego apnėja ir hipoventiliacija.








Įprastiniai vertinimai turėtų apimti:





• Plaučių funkcijos tyrimus (spirometriją, plaučių tūrio, kvėpavimo raumenų funkcijos tyrimą)





• Fizinės būklės patikrinimą





• Kosulio efektyvumo matavimą
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