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Streszczenie

Domowa wentylacja mechaniczna to w ostatnich kilku latach coraz czesciej stosowany w Polsce system
opieki dlugoterminowej dla pacjentéw z niewydolnosciag oddechowa, wymagajacych oddechu wspomaganego lub
zastepczego, w przebiegu roznych choréb (gtéwnie nerwowo-miesniowych). Program wentylacji mechanicznej
domowej w naszym kraju zapoczatkowany zostal przez Instytut ,,Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie. Do
niedawna leczenie dzieci z takimi schorzeniami polegalo w gléwnej mierze na stosowaniu wentylacji mechanicz-
nej w oddzialach szpitalnych intensywnej terapii. Dtugie leczenie w tych oddziatach pozwalato pozyskac czas na
przedluzenie zycia dzieci, ale powodowalo tez szereg niekorzystnych nastgpstw. Zakazenia szpitalne, oddzielenie
od domu, wysokie koszty leczenia, blokowanie 16zek w OIT to gléwne konsekwencje diugotrwaltego leczenia.
Anestezjologia i Ratownictwo 2009; 3: 206-219.

Stowa kluczowe: wentylacja mechaniczna, choroby nerwowo-miesniowe
Summary

Home mechanical ventilation for patients with respiratory insufficiency is becoming increasingly common
in Poland, in recent years. It was initiated by The Children’s Memorial Health Institute in Warsaw. Until recently
children in need of such respiratory support were mechanically ventilated in hospital PICUs. It prolonged their
lives, but it was also a source of many adverse sequences. Hospital-acquired infections, home-sickness, high costs of
therapy and occupying ICU beds are the main consequences of prolonged, hospital-based mechanical ventilation.
Anestezjologia i Ratownictwo 2009; 3: 206-219.
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Wstep maganego lub zastepczego, w przebiegu réznych
choréb (gtéwnie nerwowo-miesniowych). Prowadzenie

Domowa wentylacja mechaniczna to w ostatnich sztucznej wentylacji w warunkach domowych odbywa
kilku latach coraz czeéciej stosowany w Polsce system sie poprzez tracheotomie (wentylacja inwazyjna) lub
opieki dlugoterminowej dla pacjentéw z niewydol- maske twarzowa i/lub nosowa (wentylacja nieinwa-

noscig oddechows, wymagajacych oddechu wspo- zyjna). Sztuczna wentylacja przywraca prawidlowa
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wymiang gazowg bez koniecznosci zwigkszania pracy
oddychania [1].

Program wentylacji mechanicznej domowej
w naszym kraju zapoczatkowany zostal przez Instytut
»Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie. W 2000
r. Minister Zdrowia i Opieki Spolecznej, w ramach
programoéw polityki zdrowotnej, zlecil Klinice
Anestezjologii i Intensywnej Terapii tamtejszego
Instytutu przeprowadzenie programu: ,, Wprowadzenie
standardéw leczenia dzieci przewlekla mechaniczng
wentylacja w warunkach domowych oraz wprowadze-
nie standardéw leczenia stymulatorem nerwoéw prze-
ponowych”. Do programu tego zgtoszonych zostalo
do 2003 r. prawie 70 dzieci, z czego do tego przedsie-
wziecia zakwalifikowano 32. Program ten przyczynit
sie do powstania w tym Instytucie pierwszego osrodka
w Polsce, ktdry zaczal kompleksowo organizowaé
opieke za pomocg mechanicznej wentylacji domowej
[2]. W pdzniejszym okresie Instytut wypozyczal zaku-
piony sprzet do innych osrodkéw, ktére podjely sie
leczenia pacjentéw w domu za pomocg respiratora.

Drugim osrodkiem na terenie naszego kraju,
ktory podjat sie prowadzenia domowej wentylacji
mechanicznej byl Dom Sue Ryder w Bydgoszczy.
W 2002 r. zorganizowal on Zesp6t Domowego Leczenia
Respiratorem. Przy tworzeniu domowej wentylacji
mechanicznej osrodek ten korzystal z doswiadczen
francuskich. Dzigki temu wlasnie Dom Sue Ryder
w Bydgoszczy stal si¢ w 2006 r. najwiekszym polskim
centrum sprawujacym ten rodzaj opieki. Duza czegs¢,
bo az 42% podopiecznych tego o$rodka, stanowig mali
pacjenci. W gronie tych dzieci 18 wentylowanych jest
metodg nieinwazyjng, a dla 22 zastosowano wentylacje
inwazyjna [2].

Na terenie wojewddztwa pomorskiego pierwszym
o$rodkiem, ktory zaczal organizowaé w 2005 r. respira-
toterapie domowa dla dzieci byl Specjalistyczny Zespot
Opieki Zdrowotnej nad Matka i Dzieckiem w Gdansku
(korzystal z do$wiadczen Instytutu ,Centrum Zdrowia
Dziecka”). Obecnie szpital ten $§wiadczy ustugi w tym
zakresie dla 13 pacjentow w wieku 1-14 lat. Sposréd
wszystkich pacjentéw tylko u 15% zastosowano wen-
tylacje nieinwazyjna za pomocg maski nosowej, pozo-
stali chorzy wentylowani sa metoda inwazyjna (85%),
z czego znaczna wigkszo$¢ to pacjenci z chorobami
nerwowo-mie$niowymi. Od niedawna, bo od 2008
r., na terenie naszego wojewodztwa utworzony zostal
jeszcze jeden o$rodek prowadzacy domowa opieke
nad pacjentami wentylowanymi mechanicznie, ale

207

dla dorostych. Osrodek ten istnieje przy Pomorskim
Centrum Traumatologii Wojewodzkiego Szpitala
Specjalistycznego w Gdansku.

We wszystkich etapach zmagania sie cztowieka
z chorobg zawsze obecna jest nadzieja. Pozwala ona
choremu i jego rodzinie zachowac¢ spokdj i znosi¢ dole-
gliwosci, nie tylko fizyczne, ale réwniez psychiczne,
duchowe i spoleczne. Pielegniarka powinna towa-
rzyszy¢ choremu i jego rodzinie zaréwno w chorobie,
jak i zdrowiu. Powinna stara¢ sie zrozumie¢ chorego,
wzbudzi¢ jego zaufanie i wspiera¢. Wzmaga to bowiem
odczucie bezpieczenstwa [3].

Niewydolnosé oddechowa

Oddychanie jest procesem warunkujgcym ludzkie
zycie, bardzo wazne jest wigc zabezpieczenie prawi-
dlowej wentylacji ptuc w przypadku pojawienia sie
roznych zaburzen oddechowych prowadzacych do
niewydolnosci oddechowej [4,5].

Niewydolnoscia oddechowa okreslamy stan, wkto-
rym chory nie moze wykona¢ niezbednego wysitku
oddechowego potrzebnego do utrzymania wystar-
czajacej wymiany gazowej. Dlatego niemozliwe jest
dostarczenie odpowiedniej ilosci tlenu (O,) do tkanek
oraz odbieranie powstalego w nich dwutlenku wegla
(CO,). Taki stan uniemozliwia zaspokojenie potrzeb
metabolicznych organizmu, w tym zwigkszonego
zuzycia tlenu zwigzanego z pracg oddychania [4].

Gléwnym objawem rozpoczynajacej si¢ niewydol-
nosci oddechowej jest tachypnoe z czestoscia oddechow
powyzej 35/min. Inne objawy to: spadek objetosci
oddechowej, duszno$¢, pocenie sie, wlaczenie dodat-
kowych mie$ni oddechowych, oddech paradoksalny,
tachykardia, nadci$nienie czy sinica [4-7].

Precyzyjna ocene stopnia nasilenia oraz typu nie-
wydolnosci oddechowej umozliwia nam jedynie bada-
nie gazometryczne krwi tetniczej. Badanie to pozwala
okresli¢ warto$¢ takich parametréw, jak prezno$é tlenu
w krwi tetniczej (PaO,,i preznos¢ dwutlenku wegla
we krwi tetniczej (PaCO,,. W przypadku, gdy cisnie-
nie parcjalne (PaO,) jest ponizej 60 mmHg méwimy
o hipoksemii, w sytuacji, gdy PaCO, przewyzsza 45
mmHg - o hiperkapni, czyli niedostatecznej eliminacji
CO,. Jezeli jeden z tych parametréw jest nieprawidtowy
moéwimy o czesciowej niewydolnosci oddechowej,
w przypadku, gdy nieprawidlowe s3 oba jednocze$nie
moéwimy o niewydolnosci catkowitej[7].
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Przyczyny niewydolnosci oddechowej
Przyczynami niewydolnosci oddechowej moga

by¢:

o zmiany w plucach, tj. zwl6knienie tkanki ptucnej,
skurcz oskrzeli, stany zapalne,

o zmiany w aparacie mie$niowo-kostnym klatki
piersiowej, np. uszkodzenie migéni oddechowych,

o zmiany w ukladzie nerwowym, zaréwno obwo-
dowym, jak i osrodkowym (porazenie osrodka
oddechowego, udar, zapalenie nerwéw),

o choroby Kklatki piersiowej, np. zltamanie Zzeber
[7,8].

Podzial niewydolnosci oddechowej

Wyrdzniamy kilka podziatéw niewydolnosci
oddechowej, w zaleznosci od przyjetych kryteriow.
Podstawowym podziatem, jak juz wspomniano
wczesniej, jest podzial na niewydolno$¢ czesciows
i catkowitg [8].

Podzial drugorzedny moze by¢ w oparciu o dane
kliniczne (niewydolno$¢ wentylacyjna i oddychania),
inny ze wzgledu na mechanike oddychania. Wsréd tej
ostatniej mozemy wyrézni¢ niewydolnos¢ oddechowa
zaporowg (obturacyjng) i ograniczajaca (restrykcyjna).
Niewydolno$¢ zaporowa powstaje na skutek zmniej-
szenia si¢ sprezystosci tkanki plucnej lub/i zwezenia
$wiatla oskrzeli. Niewydolnoé¢ oddechowg ogranicza-
jaca cechuje ograniczenie rozprezenia pluc w wyniku
znacznego zwloknienia ptuca, zrostéw w oplucnej
i zmian w klatce piersiowej. Innym podziatem dru-
gorzednym jest podzial na niewydolnos¢ ostra i prze-
wlekly. Ostra niewydolno$¢ oddechowa ma przebieg
ostry i jest potencjalnie odwracalna, np. obturacja
goérnych drog oddechowych. Towarzyszace jej objawy
to silna duszno$¢ oraz sinica. Przewlekla niewydolnos¢
oddechowa rozwija si¢ stopniowo w przebiegu innych
schorzen i nie jest w petni odwracalna [7,8].

Wskazania do wentylacji mechanicznej u dzieci
Rozpoznanie niewydolno$ci oddechowej kwalifi-

kuje do leczenia oddechem mechanicznym. Wskazania

do rozpoczecia wentylacji mechanicznej u dzieci sa
podobne, jak u dorostych. Zaliczamy do nich:

o wstrzas - udzieci szybciej dochodzi do dekompen-
sacji oddechowej w réznych rodzajach wstrzasu,
dlatego nalezy jak najszybciej wspomoc uklad
oddechowy - intubacja i rozpoczecia wentylacji
mechanicznej,

« hipowentylacja, a takze bezdech,
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« niewydolno$¢ oddechowa powstajaca na skutek
hipoksemii oraz réznych choréb ptuc,

« choroby nerwowo-mieéniowe, tj. porazenia, dys-
trofie mig$niowe, miopatie,

« niewydolno$¢ oddechowa pooperacyjna,

« konieczno$¢ zmniejszenia wysitku oddechowego.
Generalizujac mozemy powiedzie¢, ze istnieja

dwa zasadnicze wskazania do podjecia wentylacji

zastepczej. Jest to brak oddechu lub nadmierny wysilek

oddechowy tzw. hipo- lub hiperdynamiczna niewydol-

nos$¢ oddechowa [9,10].

Niewydolnos¢ oddechowa w chorobach
nerwowo-migsniowych

Choroby nerwowo-mig$niowe, mimo duzego
postepu medycyny, sa w dalszym ciggu przedmiotem
wielu badan, zaréwno klinicystéw, jak i genetykow,
stanowia grupe réznorodnych fenotypowo i gene-
tycznie chordb, gdzie uszkodzony jest miesien lub
jego unerwienie. Cechg charakterystyczng dla nich
jest postepujace ostabienie i zanik ksobnych i/lub
dosiebnych migéni. Zaburzenia te, jako jedne z wielu,
moga wplywa¢é niekorzystnie na funkcjonowanie
uktadu oddechowego i prowadzi¢ do niewydolnosci
oddechowej, czasami okresowo, a czasami w spos6b
postepujacy. Schorzenie te moga dawad objawy juz
u niemowlat lub dzieci. Wczesne rozpoznanie ma
ogromne znaczenie, ale postawienie diagnozy wymaga
duzej czujnosci [4].

Charakterystyczng cechg choréb nerwowo-mie-
$niowych jest podobienstwo objawéw klinicznych, do
ktorych zaliczamy:

o wiotko$¢, czyli obnizone napiecie mig$niowe,

o niedowlad - oslabienie sily mieéniowej moze
dotyczy¢ miesni ksobnych lub dosiebnych, naj-
czesciej ze zniesieniem lub ostabieniem odruchow
fizjologicznych,

o meczliwo$¢ mieéni - ten objaw obserwujemy naj-
czg$ciej w miastenii,

o bdl mie$ni - czesto odczuwany w miopatiach
zapalnych, jak réwniez w niektérych miopatiach
metabolicznych,

« zanik mies$ni wystepuje w dystrofiach z przewaga
migéni ksobnych, w neuropatiach dotyczy miesni
odsiebnych,

o kurcze mies$ni - zazwyczaj wystepuja po wysitku
(4,6].
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Rodzaje choréb nerwowo-mie$niowych
Omowienie wszystkich choréb nerwowo-mie-
$niowych jest niemozliwe, ze wzgledu na ogromna
liczbe réznych typow i postaci tych schorzen.
Scharakteryzowano kilkanascie, ze szczegélnym
uwzglednieniem tych, ktére w kolejnych etapach cho-
robowych doprowadzaja do zaburzen oddychania, a w
konsekwencji do niewydolno$ci oddechowej wyma-
gajacej wentylacji mechanicznej, ktora jest tematem
tej pracy.
Poziom uszkodzenia mieé$ni w chorobach ner-
wowo-miesniowych réznicuje je na:
o choroby pierwotne migsni, a wérdd nich miopatie,
dystrofie,
«  choroby nerwéw obwodowych, czyli neuropatie,
o choroby komoérek ruchowych rogéw przednich
rdzenia kregowego - rdzeniowy zanik mie$ni,
« choroby zfacza nerwowo-miesniowego tj. miaste-
nia, wrodzone zespoly miasteniczne [11].

> Choroby pierwotne mieéni. Zaliczamy do nich
miopatie i dystrofie. Miopatie to grupa choréb,
gdzie uszkodzenie miesni moze by¢ pierwotne,
nabyte lub genetycznie uwarunkowane. Miopatie
charakteryzuja si¢ zmianami w badaniach klinicz-
nych, elektromiograficznych i histopatologicz-
nych mie$ni. Duzg grupe, zaréwno pod wzgledem
iloéci, jak i czestosci wystepowania w miopatiach
stanowia dystrofie mie$niowe. Objawy kliniczne
daja sie zaobserwowaé do$¢ wezednie. Zaczynajg
sie przewaznie od zajecia proksymalnych grup
miesniowych, czasami towarzyszy temu rzekomy
przerost miesni powstalty w wyniku proliferacji
tkanki facznej w miejsce wyrodniejacych i zani-
kajacych widkien mig$niowych. Najbardziej dotad
poznang chorobg z tej grupy jest dystrofia mie-
$niowa postepujaca Duchenn’a (DMD), ktorag
dziedziczy sie recesywnie w sprzezeniu z chro-
mosomem X (zwigzana jest z plcig, choruja na
nig tylko chtopcy). Matka jest nosicielem choro-
bowego genu. Mozliwo$¢ zachorowania wynosi
1:3300 zywo urodzonych chlopcéw. DMD to tzw.
dystrofinopatia wynikajaca z niedoboru dystrofiny
w migéniu. Zadaniem dystrofiny jest stabilizacja
komorki mieéniowej w czasie skurczu i rozkurczu
mie$nia. Odpowiada ona réwniez za utrzymanie
wiasciwej homeostazy wapnia komorki [11,12].
Klinicznie choroba rozwija sie okolo 3-4 rz,
objawia si¢ narastajagcymi zaburzeniami chodu
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(rzadko opézniony rozwoj ruchowy od poczatku).
Wystepuja trudnosci we wchodzeniu po scho-
dach, jak réwniez przy wstawaniu z pozycji lezg-
cej, tzw. wspinanie sie po sobie (manewr Gowersa)
oraz w bieganiu. Ostabienie sily mie$ni obreczy
biodrowej zazwyczaj wystepuje przed objawami
ze strony miesni obreczy barkowej. Obserwuje sie
réwniez zniesienie odruchéw kolanowych oraz
przerost tydek. Dzieci z dystrofia Duschennea
moga by¢ bardzo szczupte [9], ale rOwniez bar-
dzo otyle. Czesto otyto$¢ maskuje zanik miesni.
Miedzy 8 a 9 rz. zaczynajg si¢ rozwijac przykurcze
$ciegien Achillesa, ktére powoduja chodzenie na
palcach, poglebia sie lordoza ledzwiowa, docho-
dzi do unieruchomienia. Po unieruchomieniu
pojawiaja si¢ przykurcze w stawach biodrowych,
kolanowych i okciowych. W wyniku unieru-
chomienia i postepujacego znieksztalcenia klatki
piersiowej oraz kregostupa moze dochodzi¢ do
niewydolnosci oddechowej, jak réwniez zabu-
rzen krazenia. U okofo 30-50% chorych z DMD
stwierdza sie objawy uposledzonego rozwoju
umystowego. Stosowanie fizykoterapii, zabiegow
ortopedycznych oraz mozliwo$¢ leczenia chorych
w oddzialach intensywnej opieki wydluza zycie
tym chorym [11].

Wirdd dystrofii mozemy jeszcze wymieni¢ dys-
trofie miesniowa Beckera (BMD). Przebiega ona
mniej dynamicznie niz DMD, ale ze wzgledu na
to samo Jocus genowe uwazana jest za jej alleliczna
odmiane. U pacjentéw z BMD dystrofina w mie-
$niach jest obecna, ale w mniejszej ilosci i posiada
mniejszag mas¢ molekularng. BMD od DMD
réznicuje przede wszystkim poézniejszy poczatek
wystapienia pierwszych objawdéw, mniejsze nasi-
lenie oraz mniejsza dynamika narastania obja-
wow klinicznych. Czesto$¢ wystepowania wynosi
5,4/100000 zywych urodzen [12].

Dystrofia ~ migéniowa  Emeryego-Dreifussa
(EDMD) to dystrofia miesniowa topatkowo-strzat-
kowa. Choroba ta rzadko wystepuje, charaktery-
zuje sie powoli postepujacym ostabieniem mieéni.
Ostabienie dotyczy gléwnie miesnia dwugtowego
i tréjgtowego, jak réwniez mieéni strzatkowych.
Jednym z objawdw jest réwniez brak przerostu
mie$niowego. Rozwdj umystowy pacjentéw z ta
jednostka chorobowa jest prawidlowy. W wiek-
szosci przypadkéw obserwuje sie postepujace
z wiekiem zaburzenia rytmu serca, spowodowane
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réznego rodzaju blokiem przewodzenia, moga-
cym doprowadzi¢ u niektérych chorych do naglej
$mierci sercowe;j.

Najwazniejsze miejsce w postepujacych dystro-
fiach mie$niowych zajmujg dystrofie obreczowo-
konczynowe o dziedziczeniu autosomalnym rece-
sywnym i autosomalnym dominujacym. Dystrofie
o dziedziczeniu recesywnym maja ciezszy prze-
bieg niz postacie o dziedziczeniu autosomalnym
dominujgcym. Objawy w tej grupie choréb majg
rézny stopien nasilenia, zazwyczaj zajmuja naj-
pierw miesnie obreczy biodrowej lub barkowej.
Serce w tym przypadku rzadko dotkniete jest cho-
roba, poziom inteligencji prawidtowy. Rzekomy
przerost mieéni obserwuje sie tylko u okoto 30%
pacjentow.

Wiéréd wielu choréb nalezacych do miopatii
mozemy jeszcze wymieni¢ dystrofie wrodzong
Fukuyamy (dziedziczenie autosomalnie rece-
sywne). Dystrofie te cechuje uogélnione ostabie-
nie i wiotko$¢ miesni, czesto stwierdzana juz po
urodzeniu, obserwuje sie zajecie mieéni twarzy,
jak réwniez znacznie upo$ledzony rozwéj umy-
stowy, ktéremu mogg towarzyszy¢ napady drga-
wek. Do dystrofii wrodzonych zaliczamy réwniez
zesp6l Walkera-Wartburga dziedziczony takze
autosomalnie recesywnie. W zespole tym wyste-
puja objawy dystrofii mie$niowej, wrodzone wady
o$rodkowego ukladu nerwowego, takie jak: posze-
rzenie komor, wodogtowie, hipoplazja mézdzku
czy przepuklina potyliczna. Wadami dotkniety jest
tez narzad wzroku, gdzie mogg zachodzi¢ procesy
chorobowe w postaci za¢my, dysplazji siatkéwki,
zaniku nerwu wzrokowego czy mikroocza.
Kolejng grupa choréb mieéni, majacych zupet-
nie inny obraz kliniczny i elektrofizjologiczny, sa
zespoly miotoniczne. Charakterystyczng cechg
zaburzenn miotonicznych jest utrzymujacy sie
aktywny skurcz mie$ni, mimo zakonczonej sty-
mulacji lub $wiadomego ruchu. Wrodzona dys-
trofia miotoniczna Steinerta, to dziedziczone
autosomalnie dominujaco (wylacznie od matki)
schorzenie wielouktadowe, gdzie obok objawéw
miesniowych obserwuje sie takze objawy oczne,
hormonalne, narzagdowe, neurorozwojowe oraz
psychiczne. W przypadku wrodzonej postaci
mamy nasilong wiotko$¢ mieéni, ktéra objawia sie
juz od urodzenia, z zaburzeniami ssania i poly-
kania. Moze dochodzi¢ do niewydolnosci odde-
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chowej. Jezeli poczatek choroby przypada na poz-
niejszy okres to pierwszymi objawami s3 mioto-
nia, wyszczuplenie miesni skroniowych i zwaczy.
Ostabieniu ulegaja réwniez mig$nie mostkowo-
obojczykowo-sutkowe oraz migénie dosiebne kon-
czyn. U wigkszosci pacjentéw w drugiej dekadzie
zycia mozemy zaobserwowac¢ wystapienie za¢my,
a takze dolgczajace sie objawy zajecia narzadow
wewnetrznych, takie jak: niewydolno$¢ krazenia,
nawracajace zapalenia pluc czy kamica peche-
rza z6lciowego. Wérdd objawdéw mozemy jeszcze
wymieni¢ niedoczynnoé¢ gruczotéw dokrewnych
i tysienie czolowo-ciemieniowe. Do zespolow
miotonicznych zaliczamy réwniez paramiotonie
wrodzong Eulenburga (dziedziczenie autosoml-
nie dominujgce). Choroba ta cechuje si¢ ogromnag
wrazliwo$cig na zimno. Objawy chorobowe poja-
wiajg si¢ czesto juz w okresie niemowlecym i obej-
muja miesnie powiek, twarzy, dloni, a czasem réw-
niez gardla. Czynniki takie, jak zimno czy wysilek
fizyczny moga powodowaé napadowe ostabienie
mieéni o réznym okresie trwania. Najlepszg pro-
filaktyka w zapobieganiu niedowladéw miesnio-
wych u tych chorych jest unikanie ozigbienia
i duzego wysitku.

Jeszcze inny obraz kliniczny maja miopatie meta-
boliczne, ktore spowodowane s3 upo$ledzeniem
szlakéw biochemicznych bioracych udziat w pro-
dukeji adenozynotrifosforanéw (ATP), czyli mate-
riatu energetycznego komorek. Energia wykorzy-
stywana przez miesnie uzalezniona jest od rodzaju,
czasu trwania i natezenia wysitku, jak réwniez od
treningu fizycznego i diety. Podczas spoczynku
miesienn wykorzystuje kwasy tluszczowe, nato-
miast przy bardzo ostrym wysitku pobiera ener-
gie z beztlenowej glikolizy. Jeszcze inny proces
pobierania energii zachodzi przy wysitku podo-
strym, najpierw pobierana jest energia pocho-
dzaca z glukozy i wolnych kwaséw ttuszczowych
a niekiedy glikogenu. Razem z przedtuzajacym si¢
wysitkiem umiarkowanym etapowo wzrasta zuzy-
cie wolnych kwaséw tluszczowych, pomniejsza sig
zuzycie glukozy i zachodzi oksydacja tluszczow.
Uproszczajac, niewatpliwie mozemy przyjaé, iz
zaburzenia metabolizmu kwaséw ttuszczowych
daja swoje objawy po wydluzajacym sie wysitku,
za$ nieprawidlowe zmiany glikogenu sg przyczyna
dokuczliwosci po umiarkowanym badZ inten-
sywnym, krotkim wysitku. Deficyt energetyczny
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(niezaleznie od uposledzonego szlaku) moze
objawia¢ sie w dwoch zasadniczych postaciach.
Posta¢ ostra, czesto nawracajgca, odwracalna nie-
tolerancja wysitku z bolem mie$ni oraz kurczami,
druga to utrwalony postepujacy niedowtad mie-
$ni wymagajacy czesto weryfikacji z dystrofig mie-
$niows, procesem zapalnym badZ neurogennym.
Do miopatii metabolicznych zaliczamy: glikoge-
nozy (zaburzenia przemiany glikogenu), miopatie
tluszczowe (zaburzenia oksydacji kwaséw ttusz-
czowych), choroby mitochondrialne (uposledzona
funkcja mitochondriéw).

Cierpigcy na choroby mie$niowe w szczegolnosci
narazeni sg na wystapienie hipertermii zlosliwej.
Jest to grozne powiklanie znieczulenia ogdlnego.
W przypadku wyzszej koniecznosci wykonania
zabiegu operacyjnego w znieczuleniu ogdlnym
u pacjentéw z miopatig powinno podac si¢ zapo-
biegawczo dantrolen [12,13].

Neuropatie to choroby nerwéw obwodowych,
genetycznie uwarunkowane lub nabyte, ktore
zajmujg korzenie i pnie nerwéw obwodowych.
Schorzenie to cechuje si¢ obnizeniem napie-
cia mieéni a takze ostabieniem sity mie$niowej,
natomiast uszkodzenie widkien ruchowych oraz
czuciowych nerwéw obwodowych zwigzane jest
z ostonkg mielinowg lub/i wypustka osiowa. Do
neuropatii zaliczamy genetycznie uwarunkowane
ruchowo-czuciowe neuropatie dziedziczne, typu
1-demielinizacyjnego oraz typu 2-aksonalnego,
a takze neuropatie nabyte [6,12,13].

Choroba Charcot-Marie-Tooth-CMT, to najcze-
$ciej wystepujaca genetycznie uwarunkowana
neuropatia (czesto$¢ wystepowania to 1 na 2500
osob). W postaci demielinizacyjnej (CMT1)
poczatek choroby przypada na pierwsza dekade
zycia. Symptomy chorobowe to: paraliz odsieb-
nych miesni konczyn dolnych (na poczatku
dotyczy przede wszystkim grupy miesni strzal-
kowych), potem konczyn gérnych, pojawiaja sie
zaburzenia czucia, wady kostne stép oraz krego-
stupa. W kolejnych latach choroby obserwuje sie
zanik mies$ni zwigzany z wzrastajacym wtérnym
uszkodzeniem aksondéw. Posta¢ aksonalna, zwana
tez CMT?2, spotykana jest trzy razy rzadziej niz
CMT1, postepuje wolniej, a jej pierwsze objawy
na ogot zaczynaja pojawiac si¢ w drugiej dekadzie
zycia lub pézniej (znane sg jednak przypadki rece-
sywne z pierwszymi objawami ok. 5 roku zycia).
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Uzewnetrznienie zaniku i niedowladu mieéni
konczyn dolnych czesto wyrazne jest juz w poczat-
kowym okresie choroby, powodujac zaburzenia
chodu na palcach i pietach, ale deformacje stop sa
rzadsze niz w CMT1 [6].

Spoéréd neuropatii nabytych nalezy wymienié
zespol Guillain-Barre (GBS). Jest to ostra zapalna
choroba nerwéw obwodowych, w ktérej do uszko-
dzenia nerwdéw dochodzi na skutek proceséw
autoimmunologicznych (tworza sie przeciwciata
przeciwko komponentom mieliny). Symptomy
chorobowe czesto poprzedza infekcja gérnych
drég oddechowych lub przewodu pokarmowego.
Za pierwsze objawy mozemy uznac zaburzenia
czucia w formie dolegliwoéci bélowych i pareste-
zji. Moga pojawic sie bole korzeniowe, niedowtad
wiotki konczyn dolnych postepujacy od dotu do
gory. Czesto towarzyszy ostabienie lub zniesienie
odruchdéw glebokich, a takze zaburzenia o charak-
terze autonomicznym w postaci wahania ci$nie-
nia tetniczego krwi oraz zaburzen rytmu serca
[14]. W nieleczonych przypadkach GBS moga
wystapi¢ objawy niewydolnosci oddechowej,
ktére wynikaja z porazenia mies$ni opuszkowych,
przepony i pomocniczych miesni oddechowych
[15]. W zespole tym, jezeli zachodzi koniecznos¢
zastosowania wspomaganej wentylacji, w wiek-
szo$ci przypadkow jest to krotki okres, poniewaz
wladciwe leczenie najczeéciej prowadzi do remisji
choroby. Podobnie jak GBS, przewlekla idiopa-
tyczna neuropatia demielinizacyjna (CIDP) jest
choroba demielinizacyjng obwodowego ukladu
nerwowego. Cecha charakterystyczng sg postepu-
jace 1 nawracajace niedowtady konczyn dolnych,
czasem tez, ale w mniejszym zakresie, ramion
irgk. Utrudnione chodzenie nasila si¢ przez ponad
8 tygodni. Czesto chorzy odczuwaja mrowienia
i zaburzenia czucia. Kolejne zaburzenia z grupy
neuropatii to: neuropatie toksyczne (zwigzane
z toksycznym wplywem alkoholu, a co za tym idzie
niedoborami dietetycznymi) i neuropatie cukrzy-
cowe (jako przewlekle powiklania cukrzycy).
Cukrzyca moze doprowadzi¢ do uszkodzenia
kazdego rodzaju nerwu i w kazdym zakresie. Na
skutek zajecia np. nerwéw czuciowych powstaje
neuropatia czuciowa. Pacjent uskarza si¢ na pare-
stezje, mrowienia, dretwienia, bez odczucia bélu
lub z odczuciem bélu lub ewentualnie z samym
bélem [6,12-15].
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Stwardnienie zanikowe boczne (SLA), podobnie
jak neuropatie, zaliczane jest do choréb neuro-
gennych, sklasyfikowane jako nabyta choroba
komérek rogéw przednich rdzenia kregowego.
Wystepuje najczesciej u oséb w §rednim wieku,
glownie w szdstej lub na poczatku siodmej dekady
zycia, zdarzaja si¢ jednak przypadki zachorowa-
nia w znacznie mlodszym wieku, jak tez w wieku
podeszlym. Poczatkowy kliniczny obraz choroby
uzalezniony jest od poziomu, na jakim pojawia
sie uszkodzenie uktadu nerwowego oraz od wigk-
szych nieprawidlowos$ci gérnego lub dolnego neu-
ronu ruchowego. Klasyczna posta¢ SLA wystepuje
najczesciej. W wigkszo$ci zmiany chorobowe
obejmuja zaréwno dolny, jak i gérny neuron
ruchowy. Jesli zmiany lokalizowane sa w odcinku
szyjnym, to objawy, ktére wystepuja sa typowe dla
stwardnienia zanikowego bocznego. Pacjenci ci
skarzg si¢ na oslabienie (nie zawsze symetryczne)
dfoni lub palcéw, ,,poruszanie sie robakéw pod
skorg’, sztywno$¢ ndg lub problemy z chodze-
niem. Poczatkowo zanikowi ulegaja odsiebne mie-
$nie koniczyn goérnych, drzenia peczkowe, czesto
wzmozone napiecie migsniowe i nadmierne odru-
chy okostnowo-sciegniste, obserwuje si¢ jeszcze
dodatni objaw Jacobsona, odruch Babinskiego
oraz brak odruchéw podeszwowych. W tocza-
cym sie procesie chorobowym zlokalizowanym
w odcinku piersiowym i ledZzwiowo-krzyzowym,
a takze w opuszce, pojawia sie narastajacy zanik
miesni i niedowlad konczyn dolnych, trudnosci
w polykaniu i zaburzenia mowy. Czesto obraz
kliniczny imituje rdzeniowy zanik mieéni [2].
SLA - to postepujaca choroba, w ktdrej osiowym
zespotem klinicznym sa symptomy uszkadzajace
o$rodkowy i obwodowy neuron ruchowy, w kon-
sekwencji prowadzacy do porazenia wszystkich
miesni szkieletowych. Efektem takich zmian jest
niewydolnos$¢ oddechowa, w ktorej konieczne jest
zastosowanie wentylacji mechanicznej. W poczat-
kowym okresie najbardziej pozadang metoda
wentylacji jest jej nieinwazyjne wspomaganie.
Perturbacje zwigzane z wlaczeniem sztucznej
wentylacji zaleza od wybranej metody wentylacji
[6,14-16].

Innym schorzeniem nalezagcym do choréb komé-
rek rogéw przednich rdzenia kregowego, ale wro-
dzonym, jest zanik mie$ni rdzeniowy (SMA). Jest
to schorzenie o dziedziczeniu autosomalnie rece-
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sywnym, gdzie zwyrodnieniu ulegaja komorki
ruchowe rogéw przednich rdzenia kregowego.
Zwyrodnienie to stanowi jedng z najczestszych,
zaraz po dystrofii mie$niowej Duchemea, ciez-
kich choréb nerwowo-miesniowych z czestoscia
wystepowania 1 na 7-10 tysigcy zywych urodzen
[17]. Najczesciej spotykang postacig tego zaniku
jest ksobny dziecigcy i mlodzienczy rdzeniowy
zanik mie$ni. W obrazie klinicznym choroby
uwage zwraca oslabienie i zanik mieéni dosieb-
nych, a takze miedzyzebrowych bez zajecia prze-
pony i mied$ni twarzy. Charakterystyczne jest tez
wiotkie napigcie, oslabienie, a nawet brak odru-
chow glebokich. Przy takich zmianach czesto
mozna zaobserwowal fascykulacje na jezyku
i drzenie palcéw [6, 17, 18]. Obraz kliniczny jest
zrdznicowany, wynika to z faktu niejednorodnego
czesto poczatku choroby. Pierwsze przypadki
takiego zwyrodnienia opisane zostaly dokfadnie
przez Werdinga (1881 r.) i Hoffmanna (1893 r.).
Werding opisal dwdch braci, u ktérych wysta-
pifo postepujace oslabienie miesni od 10. mie-
sigca zycia, jeden z nich zmarl w 3., drugi nato-
miast w 6. roku zycia. Przeprowadzone badania
autopsyjne diagnozowaly ubytek neuronéw
rdzenia kregowego, gltéwnie w okolicy szyjnej
i ledzwiowej. W opracowaniach Wohlfarta i wsp.
oraz Kugelberga i Welandera przedstawione byty
tagodniejsze postacie choroby. Objawy zaczynaty
sie miedzy 2. a 17 rz. i cechowaly sie dtugim okre-
sem utrzymania zdolno$ci chodzenia i przezycia
[17].

Podzialéw SMA w ostatnich latach bylo kilka,
ostatni sklasyfikowat te chorobe na trzy postacie:
ostra, posrednigitagodng. Postacostra,czyliSMAL,
zwana inaczej chorobg Werdinga i Hoffmanna,
cechuje si¢ bardzo wczesnym poczatkiem, zdarza
sie, ze matka juz w czasie trwania cigzy odczuwa
stabsze ruchy plodu. W obrazie klinicznym wys-
tepuja objawy dziecka wiotkiego, ruchy kon-
czyn, gléwnie dolnych, sg ograniczone, dziecko
nie potrafi unie$¢ nozek znad podltoza a raczek
powyzej barkow. Wszystkie odruchy sg zazwy-
czaj zniesione, zaniki miesniowe czesto maskuje
tkanka ttuszczowa. Ulozenie dziecka przypomina
»pozycje zaby”, czyli konczyny odwiedzone w sta-
wach biodrowych oraz zgiete w stawach kolano-
wych, przy unoszeniu dziecka pod pachami nogi
luzno zwisajg. Obserwuje sie trudnoéci w ssaniu
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i polykaniu, placz tych dzieci jest cichy i staby,
a samodzielne siedzenie i chodzenie niemozliwe.
Wystepuja czestsze i ciezsze infekcje dolnych drég
oddechowych (wynikajace z oslabienia mieéni
miedzyzebrowych a - co za tym idzie - zwiekszo-
nej skfonnoéci do zalegania wydzieliny), ktore
powodujg niewydolno$¢ oddechowa wymagajaca
czesto wspomagania oddechu. W tej ostrej postaci
rokowanie jest niepomysélne, poniewaz wiekszos¢
dzieci umiera w wieku 2-4 lat, mozliwe jest jed-
nak znacznie dluzsze przezycie, nawet do 17, 18
lat [6,15,17,18].

Zdarzajg sie tez fagodniejsze postacie, w ktorych
dziecko po urodzeniu jest pozornie zdrowe, a po
kilku miesiacach obserwuje sie brak dalszego roz-
woju ruchowego, czyli nie unosi glowy, nie siada,
przy prébie posadzenia sklada sie jak scyzoryk.
W postaci posredniej (SMA2) pierwsze znamiona
tej choroby pojawiaja si¢ przed 18. miesigcem
zycia. Poczatkowo dziecko rozwija sie prawi-
diowo, zaczyna siada¢, czesto raczkuje, ale wtedy
dochodzi do zahamowania rozwoju ruchowego
- dziecko nigdy nie chodzi. Ostabienie mie$niowe
wigksze jest w obreczy biodrowej niz w barkowej,
zniesione lub ostabione s odruchy $ciegnowe.
W postaci tej szybko dochodzi do przykurczow,
gltéwnie w stawach biodrowych i kolanowych,
ostabione migénie tulowia i pozycja siedzaca przy-
czyniaja si¢ do skrzywien kregostupa, ktére moga
powodowa¢é powiklania oddechowe. Okres prze-
zycia tych chorych jest $cisle zwigzany z mozliwo-
$ciami zapobiegania i leczenia powiklan, i wynosi
$rednio kilkana$cie lat [17,18].

Posta¢ SMA3 lagodna jest niejednorodna,
zaréwno pod wzgledem wieku wystapienia pierw-
szych objawdw, jak i przebiegu. Pierwsze objawy
dotycza ostabienia miesni obreczy biodrowej,
wystepuja w rézinym wieku, poczynajac od 18.
miesigca zycia do 20-30 roku Zzycia, na pewno
po osiggnieciu umiejetnosci samodzielnego cho-
dzenia. Pojawiaja sie trudnosci w chodzeniu po
schodach i wstawaniu. W tej grupie dokonuje si¢
czesto podziatu na postaé ostrzejsza i tagodniej-
szg. Pacjenci z SMA3 w okresie dojrzewania moga
mie¢ pogorszenie sprawnosci ruchowej z powodu
intensywnego wzrostu, najczesciej jednak poru-
szaja sie¢ do pdznego wieku, a okres przezycia nie
rézni si¢ od stwierdzonego w populacji [17, 19].
Do tej pory nie znaleziono mozliwosci leczenia
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przyczynowego rdzeniowego zaniku miesni, naj-
wazniejsze jest zapobieganie infekcjom, wlasciwe
odzywianie oraz systematyczna fizykoterapia, aby
poprawi¢ site miesni i nie dopusci¢ do przykurczy
[20].

W patogenezie choroby gtéwna rol¢ odgrywa gen
SMNI i jego odpowiednik - gen SMN2. Objawy
zwyrodnieniowe wystepuja przez mutacje genu
SMN1. W ponad 96,5% mutacje te stanowig
delecje eksonu 7 lub 7 i 8 na obu allelach genu,
w pozostalych przypadkach za wystapienie obja-
wow odpowiadaja inne mutacje genu [19,21].
Obecnos¢ genu SMN2, ktéry jest prawidlowy
w SMA rodzi spore nadzieje terapeutyczne.
Potencjalne strategie maja na celu zwigkszenie
pelnowartosciowego biatka SMN poprzez nateze-
nie ekspresji kopii centromerowej genu SMN2 lub
zmiane transkrypcji genu SMN2, by ekson 7 nie
byl wycinany. Substancje takie, jak maslan sodu,
kwas walproinowy czy aclarubicyna maja wplyw
na te procesy. Alternatywg jest rowniez klasyczna
terapia genowa czy wykorzystywanie komorek
macierzystych [22].

Ostatnig grupg choréb omawianych sa choroby
ztacza nerwowo-mie$niowego wrodzone lub
nabyte, do ktérych zaliczamy miastenie i zespoly
miasteniczne. Miastenia to choroba nabyta, naj-
czesciej wystepujaca w tej grupie, nalezy do cho-
rob autoimmunologicznych. Patomechanizm jej
nie jest do konca poznany, duza role odgrywa tu
grasica, poniewaz tam powstaje nieprawidlowa
reakcja immunologiczna. We krwi badanych
obecne sg przeciwciala przeciw receptorom ace-
tylocholinowym mieéni szkieletowych [23,24].
Gléwnym objawem miastenii jest meczliwos¢
miesni prazkowanych. Meczliwo$¢ ta narasta wraz
z wysitkiem, duzy lub dlugi wysilek moze dopro-
wadzi¢ do calkowitego bezwladu. Zaprzestanie
wysitku (odpoczynek) lub ewentualnie przyjecie
lekéw spowoduje zmniejszenie ostabienia mieéni.
W wigkszosci przypadkéw zmiany chorobowe
nasilaja sie wieczorem, maleja po odpoczynku
nocnym. Schorzenie to moze wystepowaé samo-
istnie, ewentualnie jako wspolistnienie innych
chorob, takich jak cukrzyca, choroby tarczycy,
godciec, toczen rumieniowaty czy stwardnie-
nie rozsiane, nierzadko tez wystepuje wspdlnie
z padaczka. Meczliwo$¢ miesni, ktdra jest gtow-
nym objawem choroby, dotyczy najczesciej migsni
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zewnetrznych galki ocznej z oznakami opadania
powiek i podwodjnym widzeniem. Czesto obser-
wuje sie meczliwo$¢ konczyn z zaburzeniami
lokomogji, niekiedy oslabienie miesni grzbietu
ikarku, co przejawia sie w postaci opadania glowy.
Zdarza sie, ze choroba zaczyna sie od zajecia mie-
$ni opuszkowych i wynikajacymi z tego powodu
trudno$ciami w jedzeniu, potykaniu $liny i mowy.
W miastenii mozemy spotkac¢ si¢ réwniez z wcze-
snym zajeciem mieéni oddechowych z bardzo
szybko postepujaca niewydolnoscia oddechowa.
W przypadku oslabienia mieéni twarzy, zaburza
sie mimika, zmienia si¢ usmiech. Badana osoba
nie moze w pelni rozciagna¢ mieénia okreznego
ust, powstaje usmiech poprzeczny (zwany u$mie-
chem Giocondy) [23,24].

Omawiajac miastenie, nalezy wspomnie¢ o moz-
liwosci wystapienia przeloméw miastenicznych,
ktore stanowig zagrozenie zycia, a powstajg
w wyniku reakgji organizmu ma czynniki egzo-
genne, np. szczepienia, infekcje, przemeczenie czy
cigza [6,14,15].

Zaburzenia transmisji nerwowo-mie$niowej to
réwniez zespoly miasteniczne, a wérdd nich zespét
Lamberta-Eatona (LEMS), ktéry - podobnie jak
miastenia - ma podloze immunologiczne. Jest
to dos¢ rzadki przypadek, wystepuje najczeéciej
u pacjentéw z chorobg nowotworows, a w szcze-
golnosci z rakiem drobnokomoérkowym pluca.
Pod wzgledem klinicznym obserwuje si¢ zmiany
takie jak, nuzliwo$¢ i oslabienie mie$ni, gtéwnie
dosiebnych. Najwigksze i najbardziej dotknigte
s3 miesnie konczyn dolnych, w mniejszym stop-
niu zmiany dotycza mie$ni opuszkowych i gatek
ocznych. W przeciwienstwie do miastenii chorzy
czuja sie lepiej wieczorem niz rano [6,12].

Mechanizm powstawania niewydolnosci oddechowej
w chorobach nerwowo-mi¢sniowych

Niewydolno$¢ oddechowa, jak juz wspomniano
we wczeéniejszym rozdziale, oznacza zaburzenie
dostarczania tlenu lub odbierania dwutlenku wegla
z tkanek organizmu. Proces oddychania zalezy od
wspoldziatania takich mechanizméw, jak: wentyla-
cja, perfuzja krwi przez tozysko kapilar pecherzykow
plucnych, dyfuzja gazéw przez bariere pecherzykowo-
wloéniczkowg oraz przenoszenie O, i CO, przez krew
obwodowg [7,9].

W chorobach nerwowo-mieéniowych zmniejsze-
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nie kurczliwoséci miesni oddechowych nie pozwala na
odpowiednie rozszerzanie klatki piersiowej i powo-
duje niewystarczajacy doplyw tlenu z zewnatrz i zle
usuwanie dwutlenku wegla z pluc. W konsekwencji
tego zwigksza sie ilo§¢ dwutlenku wegla (hiperkap-
nia) w krwi. Niewydolno$¢ w przebiegu tych choréb
moze mie¢ tto neurogenne lub pierwotnie miesniowe
[6,16]. Najwieksze znaczenie w ocenie niewydolnosci
oddechowej ma gazometria krwi tetniczej. Wazne
informacje o wentylacji chorego uzyskujemy réwniez
w badaniu spirometrycznym, ktére ocenia czynno-
$ciowe parametry pluc (pojemnos¢ oddechowa, pojem-
no$¢ zyciowa, natezona pojemnosc zyciowa wdechowa
i wydechowa, maksymalny przeplyw wydechowy,
maksymalne ci$nienie wdechowe i wydechowe oraz
maksymalna wentylacja minutowa) [4,6]. Choroby
nerwowo-mie$niowe moga zaburzaé gtéwnie faze
wentylacji (wptywaja niekorzystnie na funkcjonowanie
mie$ni oddechowych). Pacjenci z objawami niewydol-
nosci oddechowej (powstajacymi w przebiegu choréb
nerwowo-migéniowych) powinni by¢ bezwzglednie
hospitalizowani w oddziale intensywnej terapii (OIT).
Hospitalizacjg w takim oddziale powinni by¢ objeci
réwniez pacjenci z zagrazajacg niewydolnoscig odde-
chowg (objawy w tym przypadku sa mniej nasilone)
[13].
W tej grupie choréb, charakterystyczne problemy,
z ktérymi mozemy sie spotka¢ zwigzane sa gléwnie
z:
o unieruchomieniem chorego, czesto diugotrwa-
tym,
« konieczno$cig zastosowania przedtuzonej intuba-
cji,
o odpowiednim wyborem momentu tracheotomii
i przysztg dekaniulacja,
»  zastosowaniem dlugotrwalej sztucznej wentylacji,
o odzywianiem chorego, czesto prawidlowym, ale
przy wspdlistniejacych zaburzeniach potykania,
« utrudniong mozliwo$cig komunikowania sie cho-
rego z otoczeniem [11].

Postepowanie w takiego rodzaju niewydolnosci
oddechowej jest typowe. Wdraza si¢ leczenie farma-
kologiczne, zapobiega zachty$nieciom oraz stosuje sie
sztuczng wentylacje.

Leczenie farmakologiczne polega na stosowaniu
lekéw rozszerzajgcych oskrzela oraz lekéw powoduja-
cych rozluznienie wydzieliny w drzewie oskrzelowym.
Bardzo wazna jest rowniez bezzwloczna antybiotykote-
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rapia wspolistniejacej infekeji. U niektérych pacjentow
konieczne jest zastosowanie tlenoterapii. Nalezy jednak
pamigtad, ze u pacjentéw oddychajacych samodzielnie
tlen nalezy stosowaé ostroznie, gdyz nadmierna jego
podaz moze by¢ przyczyna poglebienia hipowentylacji
i zwiekszonej retencji CO,. Moze powodowac réwniez
kwasice oddechowg i paradoksalne nasilenie objawow
niewydolnosci oddechowej, co doprowadzi¢ moze do
wystapienia zaburzen §wiadomosci [10].

Zachlyéniecia to jeden z gléwnych probleméw
w chorobach nerwowo-miesniowych. Zapobieganie
zachly$nieciem polega na wlasciwym uktadaniu
chorego, stosowaniu fizjo- i fizykoterapii oddecho-
wej, jak réwniez manualnym wspomaganiu chorego
i wezesnym uruchamianiu pacjenta. Nalezy pamie-
ta¢ o odpowiednim ulozeniu chorego do karmienia
(nie wolno karmi¢ w pozycji lezacej), zawsze unie§é
jego tutéw przynajmniej o okoto 30°. Nadmierng
ilo$¢ §liny i wydzieliny z drzewa oskrzelowego
chory powinien odpluwad¢, gdy nie jest w stanie tego
wykona¢ sam, nalezy odessa¢ wydzieline migkkim
cewnikiem. Utozenie w pozycji drenazowej bardzo
korzystnie wptywa na opréznianie drég oddechowych
z wydzieliny. Mozna réwniez zastosowac kolator, czyli
urzadzenie do mechanicznego wspomagania kaszlu.
W sytuacji, kiedy proby karmienia groza zachtys$nie-
ciem, nie nalezy ich ponawia¢, ale zalozy¢ zglebnik
nosowo- zotadkowy i ta droga zywi¢ chorego [7,9].

Przy nawracajacych zachlystowych zapaleniach
pluc nalezy rozwazy¢ zalozenie przezskérnej endo-
skopowej gastrostomii (PEG) oraz wykonanie tra-
cheostomii. Mozliwosci utrzymania droznosci drég
oddechowych pogarszaja si¢ wraz z rozwojem cho-
roby chociazby z powodu nasilajacych sie probleméw
z utrzymaniem wlasciwego polozenia glowy. Pacjenci
z zaburzeniami nerwowo-mig¢sniowymi czesto tez
tracg zdolnosé¢ efektywnego kaszlu. Wytworzenie
sztucznej drogi oddechowej staje sie dla zapewnienia
bezpiecznego i skutecznego sposobu odsysania wydzie-
liny z drzewa oskrzelowego niezbedne [9,13].

Kwestig dyskusyjna jest wybranie optymalnego
momentu wykonania zabiegu tracheotomii w celu
zalozenia sztucznej drogi oddechowej. Podstawowa
zasada, ktdrg kieruja si¢ lekarze anestezjolodzy jest
stwierdzenie czy zmiany chorobowe powodujace zabu-
rzenia w ukladzie oddechowym sa odwracalne, czy
tez nie. Chorzy z chorobami nerwowo-mie$niowymi,
z objawami ostro narastajacej niewydolnosci odde-
chowej, w stanach zagrozenia zycia moga wymaga¢
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zastosowania sztucznej wentylacji. Decyzja o wdro-
zeniu sztucznej wentylacji opiera si¢ na objawach
hipowentylacji pecherzykowej, hipoksemii, jak réwniez
wynikach badan spirometrycznych [6].

Wspomaganie oddychania wentylacja mechaniczna
w chorobach nerwowo-mi¢$sniowych u dzieci
w warunkach domowych

Gléwnym zadaniem wentylacji mechanicznej
jest wzrost usuwania CO, i poprawa dostarczania
odpowiedniej ilo$ci tlenu do wszystkich narzadéw.
Zwiekszona podaz tlenu spowoduje optymalizacje
jego zawartoséci we krwi tetniczej, co stanowi istotna
cze$¢ skladowg leczenia stanéw niskiego przeptywu
lub niskiej perfuzji [4,16].

Potrzeba wspomagania wentylacji bez watpienia
wymagana jest w przypadku glebokiej niewydolnosci
nerwowo-mie$niowej. W sytuacji, gdy naped odde-
chowy lub wydolno$¢ nerwowo-migsniowa czesciowo
jest zachowana, decyzje o wspomaganej wentylacji
nalezy podja¢ ostroznie, ale bez zwloki. Do niedawna
leczenie dzieci z takimi schorzeniami polegato w gtow-
nej mierze na stosowaniu wentylacji mechanicznej
w oddziatach szpitalnych intensywnej terapii. Diugie
leczenie w tych oddziatach pozwalalo pozyskaé czas
na przedluzenie zycia dzieci, ale powodowalo tez
szereg niekorzystnych nastepstw. Zakazenia szpi-
talne, oddzielenie od domu, wysokie koszty leczenia,
blokowanie stanowisk do leczenia w OIT to gltéwne
konsekwencje dltugotrwalego leczenia [25].

Od kilkunastu lat obserwuje si¢ proces przenosze-
nia opieki nad osobami przewlekle chorymi ze szpitala
do domu. Choremu daje to mozliwo$¢ przebywania
w przyjaznym domowym $rodowisku (ogromne zna-
czenie ma to w sytuacji dzieci), szpitalom natomiast
pozwala na lepsze wykorzystanie 16zek szpitalnych.
Ogromne znaczenie ma réwniez aspekt finansowy,
leczenie to jest zdecydowanie tansze. Zapewnienie
cigglosci leczenia wymaga czesto zastosowania czesci
szpitalnych technik w domu chorego. Jedng z takich
technik jest wentylacja mechaniczna. Stosowanie wen-
tylacji mechanicznej w leczeniu przewleklej niewydol-
noéci oddechowej zdecydowanie zmniejsza zmeczenie
towarzyszace chorobie, poprawia komfort zycia, a takze
wspomaga oddychanie [26].

Sztuczna wentylacja w warunkach domowych
moze by¢ prowadzona metodami nieinwazyjnymi
lub inwazyjnymi. Nieinwazyjna wentylacja zastep-
cza prowadzona w domu to wentylacja ci$nieniem
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dodatnim przez maske nosows, ustng lub twarzowa.
Wentylacja nieinwazyjna polega na podlaczeniu rur
respiratora do masek, a te z kolei mocowane sg paskami
do twarzy. Maska szczelnie okrywa nos lub nos i usta
(rzadziej), w tego rodzaju wentylacji taczy sie okresy
samodzielnego oddychania pacjenta z okresami wen-
tylacji mechanicznej, pozwala to odpocza¢ migéniom
oddechowym [27]. Wiele przeprowadzonych badan
poréwnawczych wykazato duzo zalet wentylacji
nieinwazyjnej w stosunku do wentylacji inwazyjnej.
Wsréd tych zalet mozemy wymieni¢ ograniczone
ryzyko intubacji, poprawe przezywalnosci chorych,
zmniejszenie czestotliwoéci wystepowania zapalen
pluc. Drugim sposobem wentylacji jest wentylacja
inwazyjna sztuczng droge oddechows, tzn. przez
rurky tracheotomijng (stosowana czesciej u dzieci).
Wentylacja przez rurke tracheotomijng pozwala nam
bardziej kontrolowa¢ droznos¢ drég oddechowych
podczas wentylacji i jest to bardzo cenne w przypadku
dzieci z zaawansowanymi chorobami nerwowo-mie-
$niowymi [25,26].

Utrzymanie droznoéci drég oddechowych pod-
czas wentylacji mechanicznej to zespot dziatan wielu
czynnikéw, ktore moga by¢ podejmowane doraznie
lub stosowane przewlekle. Stosowane dzialania maja
ogromne znaczenie dla leczenia (np. zmniejszenie
ryzyka zapalenia pluc) wentylacyjnego [28].

Kryteria kwalifikacji dzieci do domowej
wentylacji mechanicznej

Zapoczatkowany w 2000 r. program rozwoju
opieki dlugoterminowej w Polsce dal podstawy do
stworzenia zorganizowanej formy opieki nad dzie¢mi
z przewlekla niewydolno$cia oddechowa. Wéwczas
to Minister Zdrowia i Opieki Spolecznej zobligowat
Klinike Anestezjologii i Intensywnej Terapii Instytutu
»Pomnika - Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie
do poprowadzenia w ramach programéw polityki
zdrowotnej tego przedsiewziecia. Powstaly wtedy
programy: ,Wprowadzenie standardéw leczenia dzieci
przewlekla mechaniczng wentylacja w warunkach
domowych” oraz ,Wprowadzenie standardéw lecze-
nia stymulatorem nerwdéw przeponowych”. Instytut
,Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka” stal sie pierw-
szym o$rodkiem, ktéry podjal sie organizowania
opieki za pomoca mechanicznej wentylacji domowe;j.
Obecnie najwigkszym polskim osrodkiem, ktoéry
zajmuje si¢ respiratoroterapia domowga jest Dom Sue
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Ryder w Bydgoszczy [2].

Na terenie wojewddztwa pomorskiego program
respiratoroterapii domowej rozpoczal jako pierwszy
Specjalistyczny Zespot Opieki Zdrowotnej nad Matka
i Dzieckiem w Gdansku.

Standardy kwalifikujace dzieci do leczenia domo-
wego oddechem zastepczym, a potem dalszej opieki,
sporzadzit zespdt sktadajacy sie anestezjologa, pulmo-
nologa, psychologa, chirurga, rehabilitanta, wyspecja-
lizowanej pielegniarki i technika medycznego [25].

Kryteria kwalifikacji do programu to gtéwnie:

1. Kryteria medyczne

o zdiagnozowanie przewleklej niewydolnosci
oddechowej i jej przyczyny,

o poprzedzajacy okres wentylacji oddechem
zastepczym przez tracheostomie (24 godz./
dobe), nie krétszy niz 6 miesiecy,

« wyeliminowanie innych ciezkich choréb lub
wad, dotyczacych przede wszystkim ukladu
krazenia i oddechowego,

ustabilizowany stan ogélny dziecka,

« mozliwo$¢ zapewnienia przez oddziat inten-
sywnej terapii pediatrycznej (regionalny)
dodatkowego sprzetu medycznego, jak: pul-
soksymetr, worek samorozprezalny, ewentu-
alnie koncentrator tlenu,

»  w sytuacjach naglych, jak awaria respiratora
lub pogorszenie stanu dziecka, zapewnienie
opieki szpitalnej w regionalnym oddziale
intensywnej terapii pediatrycznej;

« poinformowanie (ewentualnie przeszkolenie)
lekarza z POZ o takim dziecku w rejonie,

«  przeszkolenie rodzicow/opiekunéw w zakre-
sie  resuscytacji krazeniowo-oddechowej,
pielegnacji drég oddechowych oraz obstugi
sprzetu medycznego [25].

2. Kryteria socjalne

o pisemna zgoda rodzicow (opiekunéw) na
podjecie sie opieki w domu nad dzieckiem
wymagajacym oddechu zastepczego,

« aprobujaca ocena rodzicow przez zespol,
ktory kwalifikuje do opieki domowej (opinia
lekarza, psychologa, pielegniarki i rehabili-
tanta),

Poza kryteriami medycznymi i socjalnymi nale-
zalo ustali¢ zrodlo finansowania opieki w domu na co
najmniej dwunastomiesi¢czny okres (kasa chorych lub
fundusze pozabudzetowe) [25].

W trakcie szkolenia rodzicéw z pielegnacji drég
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Tabela 1. Wymagania dotyczace personelu

Lekarze specjalisci/
koordynatorzy lub

konsultanci chirurgii lub kardiologii

- anestezjologii i intensywnej terapii lub choréb wewnetrznych, choréb ptuc,

Pielegniarki

- wyksztatcenie wyzsze lub licencjat i co najmniej roczny staz pracy w lecznictwie
stacjonarnym lub wyksztatcenie srednie i przynajmniej roczny staz pracy
w lecznictwie stacjonarnym oraz specjalizacje lub kurs kwalifikacyjny w dziedzinie
pielegniarstwa anestezjologicznego

Fizjoterapeuci

- wyksztatcenie wyzsze lub srednie kierunkowe

Warunki udzielanych swiadczen

Opieka lekarska

- nie rzadziej niz raz w tygodniu, przez 1,5 godz. dla 1 pacjenta;
- stata dostepnos¢ (w systemie zmianowym/dyzurowym) pod telefonem

Opieka
pielegniarska

- nie rzadziej niz 2 razy w tygodniu, przez 1,5 godz. dla 1 pacjenta
- stata dostepnos¢ (w systemie zmianowym/dyzurowym) pod telefonem

Fizjoterapeuta

- nie rzadziej niz dwa razy w tygodniu przez 1 godzine dla 1 pacjenta

Czestosc¢ i ogolna
liczba wizyt
domowych

- ustalana indywidualnie przez lekarza prowadzacego

oddechowych szczegdlny nacisk kladziemy na zapo-
bieganie zakazeniom drég oddechowych. Oprécz
toalety drzewa oskrzelowego, ktérg utatwia przede
wszystkim zwrocenie glowy chorego w przeciwnym
kierunku do odsysanego oskrzela, musimy réwniez
nauczy¢ prawidlowej toalety jamy ustnej [29]. Podczas
pielegnacji drég oddechowych nalezy réwniez pamie-
ta¢ o przekazaniu rodzicom wiedzy o prawidlowe;j
pielegnacji przetoki tracheotomijnej, aby radzili sobie
z tg sytuacja w domu.

Obecnie opieke domowa nad pacjentami wenty-
lowanymi mechanicznie sprawuje zespdt dlugotermi-
nowej opieki domowej. Opieka ta objeci sa obloznie
chorzy z niewydolnosciag oddechows, ktérzy wyma-
gaja stosowania inwazyjnej (przy pomocy respiratora
przez rurke tracheostomijng) lub nieinwazyjnej (przez
réznego rodzaju ustniki, maski czy kaski), ciaglej
lub okresowej terapii oddechowej. Pacjenci ci nie
wymagaja hospitalizacji w oddziatach intensywnej
terapii czy pobytu w zakladach opieki calodobowej,
wymagaja natomiast specjalistycznego statego nad-
zoru lekarza, profesjonalnej pielegnacji i rehabilitacji.
Swiadomg zgode na taki typ leczenia podejmuja sami
pacjenci, a w przypadku dzieci opiekunowie prawni.
Zgoda ta stanowi element dokumentacji medycznej.
Swiadczeniami takiego zespotu moga by¢ objeci cho-
rzy, ktorzy majg odpowiednie warunki mieszkaniowe,
a rodziny tych chorych sa przeszkolone z zakresu
obstugi sprzetu medycznego i udzielania pierwszej
pomocy, aby zapewni¢ pacjentowi przebywajacemu
w domu bezpieczenstwo [29].

Podstawg prowadzenia wentylacji w warunkach
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domowych jest:

o wyposazenie chorego w niezbedny sprzet
medyczny, czyli respirator, ssak czy pulsoksymetr,

« zapewnienie pacjentowi i jego rodzinie poczucia
bezpieczenistwa (dostepnoé¢ do $wiadczen opieki
zdrowotnej przez 24 godz. w ciagu doby, w kazdy
dzien tygodnia).

Standardowy pakiet §wiadczen obejmuje:

o $wiadczenia lekarskie, pielegniarskie i rehabilita-
cyjne,

« zapewnienie mozliwosci realizacji badan diagno-
stycznych, ktére umozliwiaja wlasciwg terapie
oddechowg w domu,

o  pelen zakres badan obrazowych: RTG lub USG,

o gazometria krwi,

« badanie potencjaléw wywolanych.

Podstawg medyczna do objecia pacjenta $wiadcze-
niami zespolu dltugoterminowej opieki domowej to:

o udokumentowane zakonczone leczenie przyczy-
nowe, a takze

o pelne zdiagnozowanie (wykonane wszelkie nie-
zbedne badania diagnostyczne, uzasadniajgce
rozpoznanie i potwierdzajace niemoznos¢ stoso-
wania innej formy terapii niz ciagta wentylacja).
Objecie pacjentéw wentylowanych mechanicz-

nie opieka domowg wymaga od lekarza oddziatu

szpitalnego, w ktérym pacjent jest obecnie leczony
wystawienia skierowania. Do skierowania powinno
sie dofgczy¢:

« karte informacyjna leczenia szpitalnego,

«  wyniki badan bedacych w posiadaniu pacjenta lub
jego rodziny/opiekundw,
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«  kwalifikacje do leczenia wydana przez lekarza spe-
cjaliste anestezjologii i intensywnej terapii.
Wymagania dotyczace personelu i warunki udzie-

lanych $wiadczen przedstawiono w tabeli 1 [30].
Pacjenci objeci opieka przez zesp6t dtugotermino-

wej opieki domowej nie moga korzysta¢ ze §wiadczen

w ramach pielegniarskiej opieki dtugoterminowe;.
Opieke nad dzie¢mi wentylowanymi mechanicz-

nie w domu na terenie wojewddztwa pomorskiego

obecnie sprawuje w gléwnej mierze Specjalistyczny

Zespot Opieki Zdrowotnej nad Matka i Dzieckiem

w Gdansku.

Zadania pielegniarki w opiece nad
dzieckiem wentylowanym mechanicznie
w domu

Sprawowanie opieki nad dzieckiem wentylowa-
nym mechanicznie w domu wymaga od pielegniarki
duzej wiedzy, duzego zaangazowania i do§wiadczenia
zawodowego, zaréwno w opiece nad dzieckiem z nie-
wydolnoscig oddechows, jak tez dzieckiem unieru-
chomionym.

Pielegniarka:

o realizuje $wiadczenia pielegnacyjnych zgodnie
z procesem pielegnowania,

e pomaga w rozwigzywaniu probleméw zdrowot-
nych zwigzanych z samodzielnym funkcjonowa-
niem w $rodowisku domowym,

« edukuje osoby objete opieka (nie dotyczy malych
dzieci) oraz ich rodziny w zakresie utrzymania
zdrowia na jak najwyzszym poziomie,

Pi$miennictwo

+ pomaga w pozyskiwaniu sprzetu medycznego
i rehabilitacyjnego, niezbednego do wlasciwej pie-
legnacji i rehabilitacji chorego w domu [29].

Podsumowanie

Sprawowanie opieki nad dzieckiem wentylowa-
nym mechanicznie w domu wymaga od pielegniarki
duzej wiedzy, duzego zaangazowania i do$wiadczenia
zawodowego. Pielegniarka realizuje $wiadczenia piele-
gnacyjne zgodnie z procesem pielegnowania, pomaga
rodzinie w rozwigzywaniu probleméw zdrowotnych.
Edukuje pacjentéw (nie dotyczy najmltodszych dzieci)
oraz rodzing w zakresie utrzymania zdrowia, a takze
pomaga w pozyskiwaniu sprzetu medycznego i reha-
bilitacyjnego.

Pielegnowanie dziecka wentylowanego mecha-
nicznie w domu jest procesem zlozonym, w ktérym
oprocz pielegniarki biorg udzial pozostali cztonkowie
zespolu terapeutycznego i przede wszystkim rodzina.
Plan opieki ulega ciaglej modyfikacji ze wzgledu na
zmieniajgce sie problemy pielegnacyjne.
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