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KINEK ERDEMES ELOLVASNIA EZT A FUZETET?

Ezt a flizetet gerincvelGi izomatrofi aban (SMA) szenvedd gyermekek sziilei és csaladja szamara irtak, de
az SMA ellatasaban résztvevl egészségiigyi szakemberek, valamint a nagykdzonség is nagyon hasznosnak
taldlhatja ezeket az informacidkat.
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BEVEZETES

MI AZ A LEGZORENDSZERI GONDOZAS?

A légzéstamogatds a tidSk mikodéséven és egészségével foglalkozik ideértve a légzést is.

A pulmondlis azt jelenti, hogy a tlid6kkel kapcsolatos. A tidégydgyaszat és

a pulmonoldgia olyan teriletek, melyek a tiid6k és a légutak betegségeivel
foglalkoznak. Egyes orszagokban ezeket a tudomanyagakat mellkasi medicinanak
és légzésmedicindnak nevezik.

Pulmonoldgusok (tlid6gydgydszok) és |égzésterapeutdk segitenek a légzésproblémakkal kiizd
betegeken. A gyermekpulmonoldgus egy olyan tiidégydgyasz,
aki gyermekeket lat el.

MIERT OLYAN FONTOS A LEGZORENDSZERI ELLATAS?

SMA-s gyermekekben a légzGszervi (Iégzési) problémak a megbetegedések
els6szamu okai. . és Il. tipusi SMA-ban szenvedé gyermekekben vezet6
haldlokoknak szamitanak. A légzéstamogatasi beavatkozdsok alapvet6 fontossaguak
az SMA-s gyermekek tulélésének és kényelmének biztositasaban.

Szil6ként nagyon fontos az, hogy figyeljen gyermeke |égzési problémaira.
Konzultaljon orvosokkal, koztik gyermekpulmonoldgussal is és tlizzenek ki

kilon a gyermekre szabott |égzéstamogatasi célokat (forrds: Konszenzus-nyilatkozat
az SMA szabvdnyos elldtdsdhoz).

HOGYAN LELEGZUNK P
NORMALIS ESETBEN?

Két f6 izomcsoport segitségével |élegziink: a bordakozi =
izmokkal és a rekeszizommal. A bordakdzi izmok a bor-

dak kozott elhelyezkedd izmok, melyek segiti k a borda- . )
kosar tagulasat, mikozben a tidé megtelik levegével. e =

T0DG Y . LEGCSO

A rekeszizom egy kor alaku izom, ami a bordakosar al-
jan talalhaté és segiti annak lefelé mozgasat, lehetévé
téve azt, hogy a tid6k megteljenek levegdvel.

A bordakdzi izmok és a rekeszizom normilis légzésben | \ll
egyutt dolgoznak. A mellkas kitdguldsaval az izmok

lehet6vé teszik a tid6k szamara, hogy belégzés soran ReKeszizom 1
megteljenek levegbvel (amikor levegbt vesziink). '
Az ebben a levegbben lévé oxigén a véraramon at
eljut a tiddékbdl a test tobbi részébe. Kilégzés soran
(amikor kifujjuk a leveg6t), kiengedjik a tlid6nkben
[évé szén-dioxidot a levegbbe.

A rekeszizom helyzete a tiid6khoz
képest.




HOGYAN LELEGEZNEK AZ SMA-BETEGEK?

Hasi légzés

Az SMA-s gyermekek mashogy lélegeznek. A bordakozi izmaik
gyengébbek, mig a rekeszizmuk erésebb és ez valik a |égzés soran
hasznalt els6szamu izomma. A gyenge bordakozi izmok miatt

a bordakosar nem tagul kifelé a légzés soran.

A rekeszizom azonban erés marad és lefelé huzza a bordakosarat.
Ez okozza az ugy nevezett , hasi légzést” — amikor a gyermek légzés
soran a mellkasa helyett a gyomrat dilleszti ki.

Harang alaku mellkas

szélesebb, mint a felsé része.

kitdgulasat (kidlllesztését),

a mellkast és a bordakosarat.

Harang alaki mellkas

Besuippedt mellkas
vagy tolcsérmellkas
(pectus excavatum)

Az SMA-s gyerekeknél télcsérmellkas is
kialakul. Errél akkor beszéliink, amikor

a mellkasi kbzepén Iévé csont, a szegycsont
ugy néz ki, mintha be lenne sullyedve.
Amikor a rekeszizom lefelé huzza a borda-
kosarat, azzal a szegycsontot befelé huzza.

Az SMA-s gyermekeknek harang alaku
mellkasuk van: a mellkas alsé része

Ez azért alakul ki, mert a gyenge
bordakézi izmok nem segitik a mellkas

felsé felének 1égzés alatti normalis

a rekeszizmok pedig lefelé huzza

Mellkasfali valtozasok

Normalis SMA

*. ~

Pt vt

(Dr. M. Schroth dbrdja)

Hasi légzés

Besiippedt mellkas vagy tolcsérmell
(pectus excavatum)
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MILYEN GYAKORI LEGZESI PROBLEMAK
FORDULNAK ELO SMA-S GYERMEKEKBEN?

Normilis esetben a bordakosar izmai erések. Ezek teszik lehetévé

a tudd szdmadra azt, hogy hatékonyan fogadja be az oxigént és tavolitsa el

a szén-dioxidot. SMA-s gyermekekben a mellkas felsé részének gyenge izmai
miatt a |égzés sokkal nehezebb. Emiatt szamos kiilonbo6z6 1égzdszervi prob-
[émajuk alakulhat ki, kdztik a tiddk fejletlensége, erétlen kohogés, ferts-
zések, koztik virusfert6zések és tiidégyulladas soran fokozddd nehézlégzés;
nyelési problémak és aspiracio, valamint alvaszavarok nem megfelel§ mértékd
légzéssel (hipoventilacidval).

Tido fejletlensége

Ahogy a gyermekek nének, a tiidejik is novekszik és fejlédik. SMA-s gyer-
mekekben a gyenge bordakdzi izmok nem segitik a tiidé megfelel6 fejl6dé-
sét. Ahogy telik az id6, a tid6- nem érik el a normalis méretét, a mellkasi
izomzat pedig nem valik olyan erdssé, mint amilyenre sziikség lenne.

Er6tlen kohogés

Amikor egy SMA-s gyerek megfazik, influenzas lesz vagy elkap egy virusos
léguti fert6zést, gyakran megnd a valadékok elvalasztdsa az orrdban és

a tlidejében. ErGteljes kohogéssel meg lehetet tisztitani a légutakat ezektdl
a valadékoktdl és meg lehet el6zni a valadék altali elzarodasukat.

Az SMA-s gyermekeknek azonban nincs elegendé izomerejiik ahhoz, hogy
erdsen tudjanak kohogni. Gyenge kohogés mellett a valadék a tiid6ben
marad és rontja (csokkenti) a |égzést. Amikor a tubusok és a légutak eldu-
gulnak, 6sszeeshet a tidd egy része, ami egy atelektdzia nevd allapotot
eredményez. Hirtelen lecsdkkenhet az oxigénszaturdcié értéke is (annak
mérészama, hogy mennyi oxigén van a vérben). Az oxigénszaturaciorol

a 7. szegmensben tudhat meg tébbet.

Fert6zések, tiidégyulladas veszélye

ErGteljes kohogés nélkil egy megfazas, influenza vagy egyéb virusfert6zés
miatt termel&dé véladék, valamint a leveg6ben talalhato részecskék a tiid6-
ben ragadhatnak, ami idealis kdrnyezetet teremt a baktériumok névekedé-
séhez és a tiddégyulladas kialakuldsahoz. A tidégyulladas (pneumonia)

a tlid6k baktériumok vagy virusok okozta fert6zése és gyulladasa.

SMA-s gyermekekben tobbféleképpen is kialakulhat tidSgyulladas:

e FelsG léguti fert6zés, példdul egy natha révén, ami az alsé légutak
fert6zésébe (tlid6gyulladdsba) megy at.

e Ha a gyermek ételt vagy gyomortartalmat lélegzik be a tlidejébe.




Virusos léguti fertozések, RSV

A virusos léguti fert6zések életet veszélyeztet6ek lehetnek. llyen példaul az RSV, ami léguti
oridssejtes virust jelent. Ez a virus akar kozonséges megfazasnak is tlinhet. Barki elkaphatja
és a legtobb RSV-fert6zott gyermek esetén csak egy csinya megfazas alakul ki. SMA-s
gyermekekben azonban az RSV-fert6zés nagyon sulyos is lehet és sulyos légzésproblémakhoz,
akar kérhazi kezeléshez is vezethet.

Ahogy a kozonséges megfazas, Ggy az RSV is nagyon fert6z6 és leggyakrabban a késé Gszi és
téli hénapokban jelentkezik. Kénnyen terjed emberr6él emberre és a virussal fert6zott targyak,
példaul jatékok érintésén keresztiil. Létezik olyan injekcids gydgyszer, melynek felirdsaval
orvosa megprébalhatja megel6zni az RSV-fert6zést. Ezt kizardlag nagyon pici, a kdrhazi
kezelés szempontjabdl nagyon magas kockdzatu gyermekek esetén hasznaljak.

Sziil6ként On is segithet a megfazas, influenza, illetve RSV-fert6zés megel6zésében néhany
észszer(i szokas kialakitasaval. Ezek kozé tartozik a haztartasban él6k megfelel§ kézmosasa;
a fert6zott testvérek tavoltartasa az SMA-s gyermektdl és a gyermek tavoltartasa a hideg
évszakban az olyan zsufolt, nyilvanos helyektdl, mint a plazak és az évodak.

Az immunizalassal és véddoltasokkal kapcsolatos tovabbi informécidkat az , Allapotfelmérés,
értékelés és monitorozas” cimd 1. szegmensben és a ,,Megfazas alatti ellatas” cim(i 7. szeg-
mensben taldl. Beszéljen orvosaival a megel6zéssel és kezeléssel kapcsolatos teend6krél.

Nyelési panaszok, aspiracio

Az SMA-s gyermekeknek gyakran vannak nyelési problémaik, melyek miatt evés kézben ételt
aspiralhatnak (Iélegezhetnek be) a tiidejlikbe. Tovabba az SMA-s gyermekek gyakran kiiz-
denek savas vagy nyel8csé refluxszal, illetve gyomorégéssel. A savas reflux akkor alakul ki,
amikor a savas tartalmu folyadék vagy étel visszajut a gyomorbdl a nyel6csébe és a szajba.

A gyomorégés egy égs érzés, ami a gyomor vagy a mellkas alsé része fel6l terjed felfelé

a nyak irdnydba. Az izomgyengeség miatti rossz nyelés miatt a beteg a gyomorbdl feljutd
folyadékot vagy ételt belélegezheti a tlidejébe levegbvétel kozben.

A tid6ben Iévé ételdarabok és mas idegen részecskék tliid6gyulladashoz vezethetnek. Amikor
egy tliddGgyulladds étel vagy folyadékok félrenyelése miatt alakul ki, azt aspiraciés pneumoni-
anak nevezik.

Alvaszavarok, nem megfelel6 mértékii l1égzés (hipoventilacid)

Normalis esetben testlink izmai, beleértve a légzéshez hasznalt izmokat is, ellazulnak alvas
kdzben. SMA-s gyermekekben a légz6izmoknak ez az elernyedése hipoventildciohoz vezethet.
Ez azt jelenti, hogy a légzés tul felliletes vagy tul lassu. A tid6k nem fogadnak be (belégzés)

a szervezet mikodéséhez elég oxigént, vagy nem engednek ki (kilégzés) elég szén-dioxidot.
Az alvas kozben jelentkez6 hipoventilacid gyakran az SMA légzési nehezitettségének egyik
elsé jele.
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A LEGZESTAMOGATASI ELLATAS ELEMEI SMA-BAN

ALLAPOTFELMERES, ERTEKELES
ES MONITOROZAS

Az SMA-s gyermekek esetén altaldban rendszeres, harom- vagy hathavi orvosi allapotfelmérés
szlikséges ahhoz, hogy megvizsgaljak a légzésiiket és azt, hogy van-e valamilyen problémajuk.
Il. tipust SMA esetén ritkabb kontrollvizsgalatok is elegend&ek. Az SMA harom funkcionalis
szintjéhez (nem-ulGk, Gl6k, jaroképesek) az alabbi javaslatokat fogalmaztak meg:

A nem-iil6k esetén rendszeresen vizsgalni kell:
Azt javasoljuk, hogy min-

den SMA-s gyermek sziilei

beszéljenek a kezel6orvo-
¢ a mellkasfal deformitdsait (elvaltozasait) sukkal gyermekiik légzésta-

e akohogés hatékonysagat
e agdzcserét, ideértve az oxigén szintjét a vérben

¢ poliszomnograffal az alvds kdzbeni légzést (alvasvizsgalat) mogatasi ellatasroél.
Minden gyermek
kiilonb6z6 légzésta-
mogatasra szorul kitiizott

e mellkasrontgent
* anyelési képességet

* Ujvagy ismeretlen eredet(i Iégzési nehézséget célokkal és a betegségek
Az Gil6k esetén rendszeresen kovetni kell: esetére kialakitott tervek-
e ] k('jh('jgés hatékonysa’gét kel. Ezeknek a céloknak a

gyermek igényeit kell tiik-
roznilik és azt, hogy On mit
gondol a legjobbnak, de fi

¢ a mellkasfal deformitdsait (elvaltozasait)
e poliszomnograffal az alvas kézbeni légzést (alvasvizsgalat)

* agerincferdléstket gyelembe kell venniiik azt
A jaréképesek esetén id6szakosan ellendrizni kell: is, mi az, ami elfogadhatoé
o akohdgés hatékonysagat Onnek, mint sziilének és

gondozdnak, valamint

e alégzésfunkcidt spirometrias vizsgalattal (a |égz6kapacitas tesztje) B’
a csaladnak.

e egyéb vizsgalatok a klinikai tiinetektél és észrevételektdl fliggben.

Minden SMA-s gyermeknek meg kell kapnia a rendszeres védG&oltasokat, valamint megfelel
taplalék-kiegészitésre, folyadékbevitelre, illetve a nyel6csé reflux (GERD) ellenérzésére van
szliksége.

Az immunizaldssal és védGoltasokkal kapcsolatos tovabbi informacidkért tekintse meg az
irdnyelveket az Amerikai Gyermekgydgyaszati Akadémia honlapjan a www.aap.org cimen.
Egyeztessen orvosaival a gydgyszerekrél és a megel&zés mddszereirdl, melyekkel csdékkenthetd
a megfazasok, influenza és léguti fert6zések, koztiik az RSV kockazata. Ezen feliil tekintse meg
a ,,Megfdzas alatti ellatds” cim( 7. szegmenst.




LEGZOGYAKORLATOK
A TUDO FEJLESZTESEHEZ

Az altaldban otthon végzett |égzGtorna segiteni tudja az SMA-s
gyermekek tidejének fejlédését. Ezen beavatkozasok és gyakorlatok
révén a gyermekek jobban tele tudjak szivni a tiidejuket levegbvel.

UJRAELESZTO BALLON ES MASZK

Az Ujraélesztd ballon és maszk segithetik a 1égzést. Ha a maszkot
a gyermek orra és szdja folé helyezi, a ballon segitségével levegét
juttathat a gyermek tiidejébe a gyermek belégzése kozben.

Ez tobbszor is megismételhetd akar tobb percen keresztil is.

Kohogtet6 gép, csGvezeték
és arcmaszk

Ujraéleszt6 ballon és maszk

KOHOGTETO GEP

A kohogtets6 géppel segiteni lehet a gyermek

be- és kilégzését. A gép el6re megadott nyomassal
leveg6t juttat a tlid6kbe, majd szintén megadott
nyomassal leveg6t sziv ki onnan. A tidék fejlesz-
téséhez dllitsa a gépet ,,csak belégzés” mddba
azzal, hogy a kilégzési id6t O-ra allitja. Helyezze a
maszkot a gyermek orr és szdja felé vagy hasznal-
jon egy szajba illeszthet6 végzédést A készilék ezt
kdvet6en a megadott nyomassal fogja tdmogatni
a gyermek tiidejének ,felfujasat”.
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KOHOGES ES
A LEGUTAK
MEGTISZTITASA

Kohogésre (vagy a légutak megtisztitasara) sziikség van
ahhoz, hogy eltavolitsuk az orrvéladékot és a belélegzett
részecskéket. Ha el@segitjik azt, hogy az SMA-s gyermekek
erGteljesebben kohogjenek, azzal megel6zhetjik a tidé
fert6zéseit és mas, a valadékok pangasa okozta
légzGszervi szovédményeket. A kohogést kohogtetd
géppel vagy manualis kohogéssegitéssel lehet fejleszteni.

KOHOGTETO GEP

Egy kohogtetd gép szintén nagyon hasznos lehet a kohogés és a légutak megtisztitdsdnak
elGsegitéséhez.

Ahogy fentebb olvashatd, a gép megadott nyomassal levegét nyom a tiidékbe, majd kiszivja

azt onnan. Ez a mUvelet elGsegitheti, hogy gyermeke kohogése hatékonyabba valjon és jobban
hasonlitson egy egészséges gyermek kohogésére. A gép hasznalatanak egy altalanos technikdja az,

ha 1-2 percig pihen 4-5 légvétel kozott.

Kohogtetd gépet orvostdl kapott recept segitségével tud beszerezni egy megbizhatd gydgyaszati kellék
beszallitétol

MANUALIS KOHOGESSEGITES

A manudlis azt jelenti, hogy kézzel torténé. Manualis
légzéssegités soran a sz(il6 vagy mas gondozo a kezeivel
6vatosan felfelé nyomja a gyermek hasat és rekeszét,
mikoézben a gyermek kohog. Ez segiti a gyermeket a rekesz
felfelé mozgatasaban és erésebb kilégzéshez vezet. Ma-
nualis vagy mechanikus kohogéssegitést kovetben ki kell
szivni a valadékot a gyermek szajabadl, hogy ne nyelje azt
le. Kérjen meg egy pulmonolégust vagy légzésterapeutat,
- - SEE hogy mutassa meg Onnek a manualis kéhogéssegitést,
Kéhogéssegités intubalassal mielGtt elvégezné azt a gyermekén.




VALADEK ELTAVOLITASA A LEGUTAKBOL
ES ATUDOKBOL (VALADEKMOBILIZALAS)

Kohogésre (vagy a légutak megtisztitasara) szlikség van
ahhoz, hogy eltavolitsuk az orrvdladékot és a belélegzett
részecskéket. Ha el@segitjik azt, hogy az SMA-s gyermekek
erGteljesebben kohogjenek, azzal megel6zhetjik a tid6
fert6zéseit és mas, a valadékok pangasa okozta légz&szervi
szovédményeket. A kohogést kohogtets géppel vagy
manualis kohogéssegitéssel lehet fejleszteni.

MELLKASI FIZIOTERAPIA
(MAS NEVEN MANUALIS VAGY
MECHANIKUS PERKUSSZIO)

A mellkasi fizioterapia a valadékmobilizalas arany standard-
ja. Célja a valadék fellazitasa, hogy kdnnyebb legyen azt
felkéhogni. A manudlis perkussziés technikaval (vibracio,
Utogetés) a gondozd a sajat kezei és a gravitacio segitségével
lazitja fel a valadékot. Arcmaszk vagy tenyérkopoly segitsé-
gével finoman Utogesse a gyermek mellkasat.

Erdeklédjon egészségiigyi ellatéjanal,
hogy javasolja-e ezt a gyermek szamara,
illetve hogy mutassa meg a mellkasi
fizioterdpia megfelel6 technikajat.

Mellkasi fizioterapia tenyérképoly
segitségével

Mechanikus rezegtetés soran a gondozd
egy vibracioés eszkozt helyez

a gyermek mellkasara, hogy annak
segitségével lazitsa fel a valadékot.

Sulyos SMA-s gyermekeknek akar
naponta is sziikséguk lehet mellkasi fizi-

Csészét formalo e o
oterdpidval torténd kohogéssegitésre.

tenyér
a fizioterapidghoz ~ Masoknal el6fordulhat, hogy csak
betegség esetén van ilyenre sziikségiik.




SMA ESETSOROZAT - Légzési alapok

POSZTURALIS DRENAZS
(VALEDEKLEVEZETES)

Poszturalis drendzs soran a gyermeket gy fektetik (parnak és ékek segitsé-
gével), hogy a feje és mellkasa alacsonyabban legyen, mint a feneke.

A gravitacio ilyenkor a valadékot az alsébb légutakbdl a fels6bb |égutak felé
tereli, ahonnan szivds vagy kohogés segitségével eltavolithatdak.

Poszturalis drenazs

INTRAPULMONALIS PERKUSSZIV VENTILACIO (IPV)

Az IPV egy olyan gép, ami megadott frekvencidval pozitiv Iégnyomdst nyom a tiid6kbe és olyan hangja van,
mint egy g6zmozdonynak. Gydgyszert vagy séoldatot nebulizdlnak (alakitanak at finom parava, ami
a levegdbvel egyltt mozog) a gyermek tiidejébe. A nyomas és a frekvencia el6re be

van dllitva egy, a gyermek szdmara kényelmes szintre. Ez a terdpia felrazza és
fellazitja a valadékot a tlid6kben, igy azt konnyebb felkohogni. Az IPV draga és a valadék
tudbékbdl torténd eltavolitdsaban nem hatdsosabb, mint mas, kevésbé koltséges mddsze-
rek, példaul a mellkasi fizioterapia

NAGYFREKVENCIAS MELLKASFALI
OSZCILLACIO VAGY MELLENYKEZELES

Ezt az eszkozt egy mellényhez hasonldan viseli a gyermek. Finomon remeg-
teti a mellkast és fellazitja a tiid6kben Iévé valadékot. A mellény draga és
lehet, hogy a tlid6k valadékanak eltavolitasaban nem hatasosabb, mint mas,
kevésbé koltséges modszerek, példaul a mellkasi fizioterapia.

AZ OXIGEN
MERESE
PULZOXIMETRIA

Mellényterapia

Pulzoximetrids méréseket (a vérben 1évé oxigénmennyiség meghatarozasa) egy egyszer(, konny( csipesszel
vagy ragtapaszhoz hasonlé eszkozzel, melye a gyermek ujjdra vagy labujjara helyezhet6. Ez a mérés megalla-
pitja, hogy gyermeke megfelel6en meg tud-e szabadulni a valadékoktdl. Ha gyermeke Iégzése altalanossagban
véve nagyon gyenge, hasznosnak talalhatja, ha akkor meg tudja megérni az oxigénszaturaciot (a vérben lévé
oxigén szintjét) egy pulzoximéterrel, amikor a gyermek jol van, hogy legyen egy kiindulasi értéke. Ebbdl

az egészségesebb hasonlitasi alapbdl tud majd kés6bb kiindulni, ha a gyermeke
megbetegedne. 95%-0s vagy magasabb értéket tekintenek normalis oxigénszaturacidnak.

—

- #
" Tobb informacidt a pulzoximetridrdl és az oxigénszaturdciordl a ,Megfazas alatti ellatas”
cim(i 7. szegmensben taldl.




A LEGZESTAMOGATAS
LEHETOSEGEI

NON-INVAZIV LEGZESTAMOGATAS

A non-invaziv azt jelenti, hogy a lélegeztetés soran egyetlen olyan eszkozt
sem hasznal, ami a gyermek testében lenne vagy behatolna abba. Minden
a gyermek testén vagy azon kiviil helyezkedik el.

A non-invaziv |égzéstamogatds , a gyermek orrdra vagy orrara és szajara
légmentesen zarodé maszkon keresztil segiti a |égzését.

A maszk egy géphez van kotve, ami a légzést segiti.

Non-invaziv légzéstamogatas
arcmaszkkal

INVAZIV LEGZESTAMOGATAS

Az invaziv azt jelenti, hogy a |égzés segitése sordn olyan eszkozoket is
alkalmaznak, ami a gyermek testében van vagy behatol abba. T(ik, csovek,
vezetékek és m(itéti beavatkozdsok is alkalmazhatdak ehhez.

Az invaziv légzéstdmogatds soran a gyermeket egy

[élegeztets tubuson keresztiil egy |élegeztet6gép
"- d segiti a légzésben. A tubus a szajon, vagy egy,

J a nyakon lévé aprd lyukon &t jut be a testbe és

Intubdcié endotrachealis tubussal

a tlid6be. Els6ként az invaziv |égzéstdmogatds sordn egy szajon keresztiili,
endotrachedlis tubus nev( lélegeztet6csovet hasznalnak. Az endotrachedlis tubus,

Invaziv légzéstamogatas ha néhany napnal vagy hétnél tovabb marad a légutban, karosithatja és irritadlhatja
tracheosztoman keresztiil  a szajat és a torkot. A tubus behelyezését a testbe intubdldsnak hivjak.

Amikor elhlzddd ideig van sziikség lélegeztetGgép segitségére, el6fordulhat, hogy az orvosnak tracheosz-
tédmias tubust kell behelyeznie. A tracheosztdmiahoz az orvos mitéti Uton egy kisméretd lyukat alakit ki
a gyermek nyakdn. Ezen a lyukon at egy tracheosztdmias tubus nev(i eszkozt vezetnek be, ami igy elkerili
a szajat és a hangszalagokat és kdzvetleniil egy nagy légltba, a légcsébe kerdl.

AZ EJSZAKAI LEGZESTAMOGATAS LEHETOSEGEI

Az |. tipusi SMA-s gyermekeknek, valamint a Il. tipusd SMA-s gyermekek egy részének nagyon gyenge
a légzésik alvds kozben, légvételeik rovidek és felliletesek, rossz az oxigén és a szén-dioxid csere (hipoven-
tilacié). Amikor ez torténik, a gyermek szervezetében tul kevés lesz az oxigén és tul sok a szén-dioxid.
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Amikor az oxigén szintje tul alacsony és a szén-dioxid szintje
tul magas, a szervezet nem tud normadlisan mdékodni.

A hipoventilaciéo megel6zéséhez néhany gyermeknek gépi
|égzéstdmogatdsra van szilksége alvas kdzben, hogy pihen-
hessenek a légzdizmaik. Ha megfaznak vagy influenzdsak
lesznek, erre a tdmogatasra akdr ébren is sziikségiik lehet.

Az oxigéncsere javuldsa és a jobb alvas révén a hipoventila-

] e, ¥

E ; !ﬁ; - 16 gyermekeknél csokkenhet az éjszakai izzadas, enyhilhet-
L Bs nek afejfajasok, javulhat az étvagy, n6het a sulyuk és jobb
BiPAP orrvillakkal lehet a koncentrdléképességik is.

Harom mddszerrel lehet segiteni az SMA-s gyerekek |égzését alvas kdzben.
Ezek a kovetkezdk: BiPAP, gépi lélegeztetés és negativ nyomasu lélegeztetés (NPV).

Kétfazisu pozitiv léguti nyomas
(BIPAP, kiejtése: ,,bajpap”)

A BiPAP gép egy orra, vagy orra és szajra helyezett maszk, vagy egy orr alatti,
az orrlyukakban elhelyezked6 csé segitségével biztositja a kétfazisu, pozitiv
[éguti nyomast. A késziilék magasabb nyomast és leveg6térfogatot biztosit,
amikor a gyermek leveg6t vesz. Amikor kifujja a leveg6t, a gép automatikusan
csokkenti a nyomast, hogy kialakulhasson egy normalishoz kozeli
légzésmintdzat.

BiPAP
orrmaszkkal
A BiPAP gép képes érzékelni a gyermek normalis |égzési ciklusat és
szinkronizalja m(kodését ezzel a ciklussal (ugyanabban az id6ben
vagy frekvencidval mikodik). A gép emellett biztositja a gyermek
|égzését akkor, amikor az mélyen alszik és sajat magatdl nem vesz
megfelelGen levegbt.

Oxigénterapiaban részesiils
Az aldbbiak az SMA-ellatas soran gyakran hasznalt BiPAP gyermek NG (nazogasztrikus)

beadllitasok, melyek segitik a gyermek légz&izmainak pihenését: szondaval
e 14-20 vizcm belégzési pozitiv [éguti nyomas (IPAP)
e 3-6 vizcm kilégzési pozitiv 1éguti nyomas (EPAP)
e 14-30/perces légzésszam az életkortdl és a nyugalmi légzésszamtdl fuggben
e 0,5-1,5 masodperces belégzési idb az életkortdl és a légzésszamtdl figgben

A folyamatos pozitiv [éguti nyomads (CPAP) egy mdsik tipusu beallitas, ami dllandé mennyiség
vagy szintl nyomast biztosit. Ez nem feltétlenil tudja megfelel6en pihentetni a légzGizmokat,
igy nem javasolt SMA-s gyermekeknek.




LELEGEZTETOGEP

A lélegeztet6gépek tobb lehet&séggel és beallitdssal rendelkeznek,
mint a BiPAP gépek és jobban irdnyithato vellk a légzés.

A gépi lélegeztetés biztosithatd orrmaszkon, orr- és szajmaszkon,
vagy tracheosztémids tubuson keresztil is. Ez a tipusu légzéstdmo-
gatds ébren 1évé és/vagy alvo gyermeken is alkalmazhaté.

A lélegeztetGgépeknek kilonb6z6 tipusai vannak, koztik olyanok,
melyek vallra akasztva vagy kerekesszékre helyezve mozgathatdak.
Lélegeztet6gép Hordozhatd kiils6 akkumulatorok is elérhetéek.

NEGATiIV NYOMASU LELEGEZTETOGEP (NPV)

A lélegeztet6gépeknek ez a tipusa egy nagy, kiilsé kamrdaval korbeveszi a mellkast, hasonléan a régi
id6kben hasznalt ,vastiid6khoz”. A kamra egy vakuumhoz van csatlakoztatva, ami kiszivja a leveg6t

a kamrdbdl. Ahogy a leveg6 tavozik, a kamraban negativ nyomas alakul ki, ami segiti a mellkas
kitdguldsat és a levegs bejutdsat a tlidGkbe. A lélegeztetégépen kiilonb6z6 vakuumnyomasokat és
légzésszamokat lehet bedllitani. llyen negativ nyomasu lélegeztet6gép példdul a Porta-Lung. Habar
néhany gyermek tovabbra is NPV-t hasznal, de a BiPAP késziilékek és a |élegeztet6gépek technoldgiai
fejlesztéseinek koszonhet6en manapsag mar ritkan irnak el az orvosok ilyen NPV lélegeztetést.

SZIPPANTASOS LEGZESSEGITO

Ezzel az eszkdzzel a gyermek vagy felndtt leveg6t tud venni egy kere-

kesszékben ilve egy apré szdjrészen (csutoran) at, ami mikrofonszertien
az arca elé helyeznek.

A szajrész egy lélegeztet6géphez csatlakoztatjdk, ami levegGrasegitést
ad, amikor a beteg egyszerre akar beszélgetni és |élegezni.

Szippantasos légzéssegitd
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MEGFAZAS (FELSO LEGUTI
BETEGSEG) ALATTI ELLATAS

A VALADEKPANGAS MEGALLAPITASA
ES A VALADEKURULES ELOSEGITESE

Ha megfadznak, az SMA-s gyerekeknek problémat okozhat a valadék kilritése a tiidejlikbdl.
Ennek a problémdnak a csokkentésére megfdzds esetén 4 dranként, illetve szlikség szerint,
javasolt az alabbi |épések elvégzése:

e [éguti vdladékmobilizdcid: 10-20 percen keresztil kell csinalni. Olyan technikdat alkalmazzon, ami fellazitja
a valadékot, ideértve a mellkasi fizioterapiat a kezei vagy tenyérkdpolyok segitségével; elektronikus
perkusszorral (mechanikus perkusszié) vagy nagy frekvencidju mellkasfali oszcillacidval (mellényterapia);
vagy intrapulmonalis perkussziv ventilaciéval (IPV).

e Kbhédgtetd gép: A fellazitott valadék eltavolitdsahoz végezzen 4, egyenként 5 levegbvételbdl 4ll6 sorozatot.
Ezt kovetSen szivja ki a valadékot a gyermek szajabol.

e Poszturdlis drenazs: 15-30 percen keresztiil kell csinalni. Fektesse a gyermeket olyan helyzetbe
(parnak és ékek segitségével), hogy a feje és mellkasa alacsonyabban legyen, mint a feneke.

e KGhdgtetd gép (ismételten): Ismételten végezzen 4, egyenként 5 levegbvételbdl all6 sorozatot a fellazitott
valadék eltavolitdsahoz. Majd ismét szivja ki a valadékot a gyermek szajabdl.

KOHOGTETO GEP

A kbhogtetd gép egy hasznos eszkdz, amit nem lehet tul sokszor hasznalni. Hasznalja a gépet minden
alkalommal, amikor gyermeke légzési hangjai zihalova vélnak, vagy ha problémat okoz a valadék felkohogése.
Ha gyermeke nehezen kdhogi fel a torka mélyén 1évé véladékot, akkor kiszivhatja azt a szajabdl.

LEGZESTAMOGATAS

A megfazas legyengiti az SMA-s gyerekeket. Megfazas soran a mar eleve BiPAP-ot vagy mas légzéstamogatast
hasznalni gyermek alvasa soran végig hasznalja a BiPAP gépet, még a napkozbeni alvasok idején is. Légzésta-
mogatdsra akkor is sziiksége lehet a megfazassal kiizd6 gyermeknek, amikor ébren van. Hasznalja a kbvetkezd
fejezetben leirtaknak megfelel6en a pulzoximétert, hogy megtudja, gyermekének sziiksége van-e a BiPAP-ra.

Kohogteto gépet
hasznalo gyermek




PULZOXIMETER ES OXIGENSZATURACIO

Amikor gyermeke jol van, egy pulzoximéter segitségével mérje meg vére oxi-

[ génszintjét, hogy legyen egy kiindulasi értéke. Ha a gyermeknek légzési problé-
’ /) maja van, vagy megbetegedett, végezzen gyakrabban méréseket. Nem mindig
i egyszer( ranézéssel eldonteni, hogy a gyermeknek van-e légzési problémaja.
of

A pulzoximéter megmondja, hogy van-e probléma és hogy a gyermeknek
sziiksége van-e kohogéssegitésre.

|

Az oxigénszaturdcié annak a mérészdma, hogy mennyi oxigén van a vérben.
Az SMA-s gyermekeknek extra |égzéstamogatdsra van sziikség, amikor
az oxigénszaturaciojuk tulsagosan lecsékken.

Az oxigénszaturacio altalanos iranyelvei

Hasznalja a kohogtet6 gépet a valadékok eltavolita-
sara, mikdzben folyamatosan ellendrizni kell
a pulzoximétert.

El6szor kezdje meg a gyermek BiPAP vagy egyéb
légzéstamogatd kezelését, alkalmazzon léguttisztitd
kezelést és vegye fel a kapcsolatot az orvosukkal.

Hivja a mentészolgdlatot, mert lehet, hogy gyerme-
kének intenzivebb, kérhazi elldtasra van szlksége

KISZARADAS

Ha a gyermeke hanydssal, hasmenéssel vagy étvagytalansaggal kiizd és nem visz be elég folyadékot,
akkor kiszaradhat. SMA-s gyermekekben ez sulyos szév8dmeénynek szamit. Hivja fel orvosukat, ha
ezeket a tiineteket észleli és kiszaraddsra gyanakszik.

MEGFAZAS MEGELOZESE, IDEERTVE AZ RSV-FERTOZEST IS

Megtehet néhany fontos Iépést annak érdekében, hogy csokkentse a megfazasnak, RSV-nek és mas
virusoknak valé kitettséget, kiilondsen a gyermek életének elsé par hdnapjaban.

e Gondoskodjon réla, hogy mindenki mosson kezet, miel6tt hozzdérnének a gyermekéhez.
e Tartsa tdvol a gyermekét mindenkitdl, aki megfazott, 1azas, vagy folyik az orra.
e Tartsa tavol a gyermekét az olyan zsufolt helyektdl, mint a bevasarlokdézpontok.

e Tartsa tavol a gyermekét a dohanyfistt6l, mivel az ndveli a sulyos virusfert6zések és azok
szovédményeinek kockazatat.

e A hideg évszakban prébalja meg minimalizalni gyermeke mas gyermekek csoportjaval torténé
érintkezését, kiilondsen az dvodaban.

o SMA-s gyermeke és testvérei kapjak meg az influenza elleni védéoltast.!

1 Miaz az RSV és hogy tudom megvédeni a gyermekemet attél, hogy elkapja? Szul6i sarok, Amerikai Gyermek gyodgyaszati

Akadémia, honlap:www.aap.org.

cure

SMA
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PERIOPERATIV VIZSGALATOK
(MUTETEK ELOTT ES UTAN)

Az SMA-s betegek esetén fokozottabb bizonyos miitét utani komplikaciok,
koztik a léguti fertGzések és a légzési problémak kialakuldasanak esélye.

Ha ilyen szovédmények jelentkeznek, gyermekének intubalasra és egy ideig
gépi lélegeztetésre, sGt, akar tracheosztomia kialakitdsara is szliksége lehet.
Ahogy az a korabbi szegmensekben részletezték, a tracheosztdomia soran
m(téti uton egy apro lyukat alakitanak ki a beteg nyakan, ahova egy léle-
geztets tubust helyeznek be. Ez a tubus elkerli a szajlireget és a hangsza-
lagokat, kozvetlenil egy nagy légutba, a légcsGbe vezet. A legjobb mddja
a szovédmények elkerlilésének az, ha a beteg légz6szervi statuszat a miitét
el6tt és utan is felmérik és megteszik a sziikséges dvintézkedéseket.

A valasztott id6pontban végzett (elektiv) mitétek el6tti (preoperativ)
vizsgdlatsorozatnak az aldbbiakat kell magaban foglalnia:

e Pulmonoldgus altal végzett fizikalis vizsgalat

o Alégzésfunkcid és a kohogés erGsségének vizsgalata
e A nyelési funkcid felmérése, ha indokolt

e Mellkasrontgen

e Alvasvizsgalat, ha indokolt

A miitét utdni (posztoperativ) ellatasi terv a preoperativ kivizsgalas eredményétdl
és a m(itét tipusatdl fugg.

Ha a m(itét utan a légzés vagy a kohogés fajdalmat okoz, minél hamarabb beszéljen
az orvossal arrdl, hogy milyen fajdalomcsillapitasra van lehet&ség. A fajdalommal
jaro felliletes légzés és gyenge kohogés tiid6gyulladashoz vezethet.

Ha a m(itét utan a gyermeknek sulyos, a légzéssel (pl. alvasi apnoé), a valadék felko-
hogésével vagy az izomm(ikodés gyengeségével kapcsolatos problémadi jelentkeznek,
akkor intenziv osztalyos kezelésre is szlikség lehet.




MELYEK AZ I. TIPUSU SMA-S
GYERMEKEK KULONLEGES

SZUKSEGLETEI?

Az |. tipusu SMA-s gyermekek esetén szamos testi kihivas merdl fel. A dokumentum lezardsa 6ta elérhetd Uj
kezelésekrél kérdezze meg kezelGorvosat! Vannak azonban olyan [épések, melyek segithetnek a Iégzéssel és
taplalassal, izomgyengeséggel, betegségekkel és diszkomforttal kapcsolatos problémakon.

LEGZESTAMOGATAS

Minden I. tipusi SMA-s gyermek egyedi, és kiilonb6z6 problémaik vannak a mellkasi izmaik gyengeségével és
erejével kapcsolatban. Emiatt gyermekenként kiilénb6z6 az, hogy mit tudnak tenni az orvosok, a terapeutdk
és a szll6k.

Nehéz megjodsolni azt, hogy a gyermekeknek milyen szlikségleteik lesznek.

Az I. tipusu SMA-s gyermekek |égzéstamogatasa kapcsdn beavatkozasok széles kore all rendelkezésre akkor,
amikor a gyermekek jél vannak. Amikor megfaznak, a legtobb gyermek extra légzéstdmogatdsra szorul.

Ez lehet BiPAP vagy lélegeztet6gép és torténhet alvas kdzben, vagy akdr napi 24 éraban is, amig a gyermek
fel nem gydgyul a megfazasbol. Majdnem minden I. tipusd SMA-s gyermek légzése javul, ha mar fiatal koratdl
kezdve alvas kdzben BiPAP késziiléket, vagy orrmaszkos |élegeztet6gépet hasznal.

I. tipusu SMA légzéstamogatasa

BiPAP vagy
IélegeztetGgép alvas
kézben orrmaszkon

keresztiil

Folyamatos
légzéstamogatas
tracheosztomias

Nincs sziikség
légzéstamogatasra
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LEGZESTAMOGATASI LEHETOSEGEK ES NEHEZ
DONTESEK

Az 1. tipusu SMA-s gyermekek sziileinek nehéz dontésekkel kell szembenéznilik a gyermekik |égzéssegitésével
kapcsolatban. Ezek a dontések az alabbiakkal kapcsolatosak:

1) non-invaziv l[égzéstamogatas
2) invaziv légzéstamogatas és
3) palliativ ellatas.

Kérje meg orvosukat arra, hogy nyiltan beszélje meg Onnel, hogy ennek a harom stratégianak mik képezik

a részét, beleértve az elénydket és hatranyokat a gyermek szempontjabdl, és hogy Onnek, mint gondozénak
ezek mit jelentenek. Amikor errél beszélnek, mondja el az orvosnak azt, hogy On errél mit gondol és mit tart
fontosnak. Hogy érzi, mi az, ami gyermeke életminGségét javitja és értelmet ad életének?

Néhany szUl6 nagyon agressziv a gyermek orvosi ellatasaval kapcsolatban és olyan hosszura
prébalja nydjtani a gyermek életét, amilyen hosszura csak lehet. Masok kézepes szinti
orvosi ellatast akarnak, ami a megbetegedések minimalizaldsara és az erénlét, valamint

a kényelem el@segitésére koncentral. Megint masok nagyon kevés beavatkozast akarnak és
azt szeretnék, ha engednék a betegség természetes lefolyasat. Végezetil vannak olyan szii-
|6k, akik ezeket a stratégiakat kombinaljak. A szeretd, odaado sziil6k is kiilonb6z6 dontése-
ket hoznak. Nincs helyes vagy legjobbnak szamité dontés.

Az, ami a legjobb az egyik gyermeknek, lehet, hogy nem a legjobb vélasztas egy masik
gyermeknél. Beszélje meg az orvosukkal az 6sszes lehet&séget. Alakitsanak ki egy
cselekvési tervet a betegség jov6beli stadiumaira, beleértve azt az idészakot is, amikor
megvaltozik a gyermek légzésének allapota.

Mindig jobb az, ha az embernek van egy terve és el6re tud gondolkodni, mint az,
ha nem tervezett el6re és felkésziletlen(l éri egy krizis. Lehet, hogy egy vészhelyzet miatt gyorsan kell
cselekedni —ilyenkor jobb minél felkésziltebbnek lenni. Tartsa észben, hogy a terveket mindig meg lehet
valtoztatni és a gyermek igényeihez lehet igazitani, ha meggondolna magat.

NON-INVAZIV LEGZESTAMOGATAS

Meg fogjak kérdezni Ont, hogy mit gondol az orrmaszkon, vagy orr- és szajmaszkon keresz-
tdli non-invaziv légzéstamogatdsrodl. A maszk egy BiPAP (kétfazisu pozitiv léguti nyomas)
készllékhez vagy egy lélegeztet6géphez csatlakoztatjak, mindkett6 folyamatosan leveg6t
aramoltat a gyermek tiidejébe. Ezek a mddszerek és késziilékek altaldban hatékonyak, de
a szll6ket tdjékoztatni kell arrél, hogy szoros pulzoximéteres megfigyelésre van szlikség.

Sok szuilg ugy latja, hogy még éberebbnek kell lennie a gyermek ellatasaval kapcsolatban akkor, amikor
a gyermek beteg. A gyermekkel kapcsolatos specialis |épésekrdl a ,,Megfazas alatti ellatas” cim 7. szeg-
mensben olvashat.




Sok gyerek jol tolerdlja az orrmaszkos légzéstdmogatdst és esetiikben
ez folyamatosan alkalmazhaté. Kiilonb6z6 okokbdl azonban a maszk
nem minden gyermek/csaldd szamara felel meg.

A gyakori okok kozé tartozik a bér irritacidja, a maszk altal okozott felfekvés,
a maszk rossz illeszkedése, vagy az, ha a gyermek egyszer(ien visszautasitja
a maszk viselését. A pulmonoldégusbdl és légzésterapeutabdl all6 csapat

az On segitségével megprobalhatja megtalalni a megfelel6 megoldést

a gyermek szamara. Ha a gyermek nehezen alkalmazkodik a BiPAP-hoz,

vagy ha napi 24 6raban légzéstdmogatasra szorul, akkor sziikség lesz néhany
nehéz dontés meghozdsdra a gyermek légzéstdmogatasi tervének kovetkezé
[épéseit illetGen.

INVAZIV LEGZESTAMOGATAS INTUBALASSAL

Meg fogjak kérdezni Ont az invaziv stratégiakrol is, beleértve az intubalast,
ha gyermeke nagyon megbetegszik, kiilondsen példaul egy megfazas ese-
tén. Az intubalas egy, a szdjba helyezett tubuson at tudja segiteni gyermeke
légzését. Ez a tubus par héten vagy egy hdnapon at alkalmazhato, ellenke-
26 esetben tracheosztémidra (egy tubus behelyezése egy, a nyakon ejtett
metszésen at) lehet sziikség. Mindkét tubus egy lélegeztetégéphez csatla-
kozik, ami folyamatosan levegdt dramoltat a tiid6kbe. Nem szikséges hozza
arcmaszk.

Tartsa észben, hogy egy megfazds mindenkit legyengit. El6fordulhat, hogy gyermeke nem tud kigydgyulni
egy megfazasbdl vagy influenzabdl. Tudja meg orvosatdl, hogy a betegség és a légzésproblémak atmenetiek
és visszafordithatdak-e, vagy vannak-e arra utald jelek, hogy a gyermek fokozatosan egyre gyengdl.

Ha gyermekét mdtét utan vagy hirtelen kialakulé megbetegedés miatt intubaljdk, fontos lesz szdmara

a légutak agressziv megtisztitdsa. Ez igen nagymértékben segit a gyermeket intubadlt allapotban és kdzvetlendl
az extubalds (a tubus eltavolitasa) utan is, amikor a gyermek visszatér az orrmaszkok, non-invaziv légzéstamo-
gatashoz. A cél az, hogy az extubdldst megel6z6en a gyermek mellkasi rontgenvizsgalati eredménye normalis
legyen és ne legyen sziiksége (extra) oxigénterapiara.

Ha gyermeke vissza tud térni a maszkhoz és a légzéstamogatashoz, de nem tolerdlja azokat (az orvosok és

a légzésterapeutak legnagyobb igyekezete ellenére sem), akkor az alabbi, nehéz dontésekkel szembesdil:

e Masodvéleményt kér olyan orvosoktdl és terapeutdktdl, akik tapasztaltabbak a non-invaziv
légzéstamogatds és az SMA teriiletén?

e Folytassa az intubadlt légzéstdmogatast?
e Sziintessen meg minden beavatkozast és hagyja, hogy a betegség természetesen lefolyjon?
e Palliativ ellatdsra valtsanak?

Nincs helyes valasz, és szil6ként csak azt tudja tenni, ami a legjobb a gyermeke és a csaladja szamara.
Ezek nagyon személyes dontések és minden csalad esetén kilonbozéek.
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PALLIATIV ELLATAS

A palliativ sz6 jelentése az, hogy lecsendesitd,
megnyugtatd, fajdalomenyhit6. Lényege a kényelem,
ajolét.

Nem lehet egyszerlien meghatdrozni a palliativ ellatas
elemeit SMA-s gyermekek esetében. Ezek minden gyer-
mek és csalad esetén kiilonboz6ek. Donthet gy, hogy
tobbé nem akarja tovabb nyujtani a gyermek életét,

ha az csak még tobb betegséggel és szenvedéssel jar.
De lehet, hogy szeretné, ha a gyermek kdnnyebben
tudna leveg6hoz jutna bizonyos szint( légzéstdmogatas
révén (példaul BiPAP) és hogy a lehetd legjobban érezzék
magukat, barmi is torténjen.

Szamos olyan évatos, non-invaziv beavatkozas létezik,
ami segithet abban, hogy gyermeke minél jobban
érezze magat. Beszéljen ezekrél orvosaikkal.

»A palliativ ellatas célja az,
hogy életet adjon a gyermek
éveihez és nem egyszeriien
csak éveket a gyermek életé-
hez... hogy javitsa azt, amit
a gyermek atél ahelyett,
hogy elodazna a halalat”.?

»Az SMA legstlyosabb eseteiben

a sziilok fajdalmas dontésekkel
szembesiilnek a kezeléseket illetGen,
melyekrdl inkabb azt gondoljak,
hogy a szenvedést hosszabbitjak
meg ahelyett, hogy a betegséget
enyhitenék. Ha lehetséges, meg kell
hatdrozni az életvégi lehetGségeket
és ezeket nyiltan meg kell beszélni a
szuil6kkel és a csaladtagokkal, hogy
a meghozott dontés titkrézhesse az
értékeiket. Ha nehéz is, fontos, hogy
ez a beszélgetés megtorténjen, még
miel6tt kritikus allapotba keriilne

a gyermek”.?

2 Az Amerikai Gyermekgyogyaszati Akadémia Gyermekek palliativ ellatasardl szolé iranyelveibdl.

3. Forras: Konszenzus-nyilatkozat az SMA szabvéanyos elldtasahoz.




MELYEK A II. TIPUSU SMA-S
GYERMEKEK KULONLEGES
SZUKSEGLETEI?

A Il. tipust SMA-s gyermekek ritkan szorulnak tracheosztémiara.
Ezek a gyermekek altaldban er&sek és non-invaziv légzéstamogata-
si technikakkal is ellathatéak a mindennapokban. Ez azt jelent,
hogy amikor a gyermek egészséges, akkor csak alvas kézben
hasznalja az orrmaszkos BiPAP késziléket vagy |élegeztetdgépet,
illetve a negativ nyomdsu lélegeztet6gépet, a kohogtets gépet
pedig csak akkor, amikor sziikséges.

Néhany II. tipusi SMA-s gyermeknek még alvas kdzben sincs
szliksége légzéstamogatasra.

Il. tipusu SMA légzéstamogatasa

BiPAP vagy
lélegeztetSgép
Nincs sziikség alvas kézben, sziikség
légzéstamogatasra szerint (megfazas,
influenza vagy egyéb
betegség idején)

Folyamatos
légzéstamogatas
tracheosztomias

MEGFAZAS ALATTI ELLATAS

Amikor a Il. tipusu SMA-s gyermekek megfaznak,
el6fordulhat, hogy gyakrabban, néha akar folyamatosan

is maszkos légzéstdmogatdsra szorulnak. A megszokottnal
gyengébbek a megfazds idején, de amint kigydgyulnak bel6-
le, erejiik visszatér.

A megfazas alatt minden 4. érdban légzéstamogatasi kezelés-
re van szlikségiik: a léguti valadék mobilizalasara, kohogtet6
gép haszndlatara és poszturdlis drenazsra. A kohogtet6 gépre
akar gyakrabban is szlikség lehet a valadék eltavolitasahoz.

Lasd a ,,Megfazas alatti ellatds” cimi 7. szegmenst.

cure

SM
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MELYEK A I1I. TIPUSU SMA-S
GYERMEKEK KULONLEGES
SZUKSEGLETEI?

A lll. tipusd SMA-s gyermekek altaldban erdsek és légzésik megfele-
I6en mlkodik. Azonban, ha megbetegszenek (megfazas, influenza,
fert6zés), sziikség lehet manualis kohogéssegitéssel torténd non-in-
vaziv |égzéstamogatdsra. A légutak leszivasa, mellkasi fizioterapia,
oximetria és poszturdlis drenazs alkalmazasa is megfontolandd,
illetve sziikség szerint alkalmazando. A |éguttisztitasi technikakkal
kombinalt non-invaziv |égzéstdmogatds csokkenti az intubaciot
igényl6 esetek el6forduldsat. A tracheosztémia nem megfeleld
kezelés Ill. tipusi SMA-ban.

El6fordulhat, hogy a Ill. tipusi SMA-s gyermekekben és felnGttekben
olyan légzési zavarok alakulnak ki, melyeket sokaig nem észlelnek,
példaul obstruktiv alvasi apnoé vagy hipoventilacié.

A rutin kivizsgdlasnak tartalmaznia kell az aldbbiakat:
e Légzésfunkcid-vizsgalatok (spirometria, tid6térfogat,
légzGizmok funkcionalis vizsgalatai)
e Fizikalis vizsgalat
e A kohogés hatékonysaganak vizsgalata




A LEGZES ALAPJAINAK OSSZEFOGLALASA

e SMA-s gyermekekben a légzéssel kapcsolatos, illetve légzéstdmogatasi problémak
a megbetegedések elsGszamu okai. I. és Il. tipusu SMA-s gyermekekben ezek
szamitanak az els6szamu halalokoknak is.

o Alégzéstamogatasi beavatkozasok (Iégzéstamogatasi modszerek) alapvet6 fontossaguak
az SMA-s gyermekek tuléléséhez és kényelméhez.

e Azl ésll. tipusu SMA-s gyermekek légz6izmai nagyon gyengék. Emiatt a gyengeség
miatt nagyon nehezen tudnak kbhogni és megszabadulni a tidejiikben [évé valadéktdl,
illetve emiatt rosszabb lehet az alvas kozbeni légzésiik. A |égz6izmok gyengesége miatt
nehezebb megkilizdenilik a megfazasokkal, az influenzaval és egyéb megbetegedésekkel.

e Az SMA-s gyermekek mashogy lélegeznek a gyenge légzGizmaik miatt. Az erésebb
rekeszizmuk hizé hatdsa miatt hasi légzés alakul ki, ami harang alakd mellkashoz
és beslippedt szegycsonthoz vezet.

e SMA-s gyermek sziilGjeként jobb, ha minél hamarabb konzultdl tobb orvossal, kdztiik
gyermekpulmonoldgussal is. Gyermekének egyénileg kialakitott |égzéstamogatasi tervre
van szlksége kit(izott célokkal, melyek a megbetegedések idejére is vonatkoznak.

o Azl tipusu SMA-s gyermekeknek szamos testi problémadjuk van. Légzéstamogatasi
igénylik igen kiilonb6z6 és nehezen megjdsolhatd a nincs sziikség légzéstamogatdsra
kategoriatdl az orrmaszkos légz6késziilék éjszakanként csoporton at a folyamatos
|égzéstamogatds tracheosztémidval vagy anélkiil igényl gyermekig.

e Megfazas idején az I. tipusu gyermekeknek extra |égzéstamogatasra van sziikség, ideértve
a napi 24 6ran at hasznalt légz6késziiléket addig, amig a megfazds el nem mulik.

e Azl tipusu SMA-s gyermekek sziileinek nehéz dontésekkel kell szembenézniiik a gyer-
mekik légzéstdmogatasdval kapcsolatban. Ezek a dontések harom stratégiaval kapcso-
latosak: non-invaziv légzéstamogatas, invaziv légzéstamogatas és palliativ ellatas. Jobb,
ha a szul6k nyiltan megbeszélik ezt a hdrom stratégiat az orvosokkal, beleértve a kilon-
b6z6 megkozelitések elényeit és hatranyait a gyermekre és a csaladra nézve. A szeret6,
odaadd szil6k is kiilonb6z6 dontéseket hoznak, nincs helyes vagy legjobbnak szamitd
dontés.

e Al és Il tipusi SMA-s gyermekek ritkan szorulnak tracheosztdmiara. Altalaban ezek
a gyermekek erések és a mindennapokban non-invaziv |égzéstamogatdsi mddszerekkel is
ellathatdak. Megfazasok és megbetegedések idején orrmaszkos légzéssegitésre
és kohogéssegitésre szorulhatnak alvas kozben.
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e Alll tipusu SMA-s gyermekek és felnSttek altaldban erések
és megbetegedések idején is ellathatéak non-invaziv légzés-
tdmogatdé mddszerekkel. Kialakulhatnak olyan légzészavaraik,
melyeket sokdig nem diagnosztizdlnak, példaul obstruktiv
alvasi apnoé vagy hipoventilacié. Fontosak a rendszeres kont-
rollvizsgalatok.

e Alégzéstamogatasi program alapvetd elemei:

1: Allapotfelmérés, értékelés és monitorozas
Az SMA-s gyermekeknek dltaldban rendszeres orvosi feliilvizs-
gdlatokra van sziikséglik 3-6 havonta ahhoz, hogy megitéljék
a légzésiiket és megvizsgdljdk, hogy van-e valamilyen problé-
ma. A lll. tipusu SMA-sok esetén ritkabbak is lehetnek a vizsgd-
latok.

2: Légzbgyakorlatok a tiid6 fejlesztéséhez
Az dltaldban otthon végzett Iégz6gyakorlatok segithetik az SMA-s
gyermekeket a tlidejlik fejlesztésében.

3: Kohogés és a légutak megtisztitasa
Az orrvdladékok és belélegzett részecskék eltdvolitdsdhoz kbhdgésre és
a légutak megtisztitdsdra van sziikség. Azzal, hogy segitjiik az SMA-s gyerme-
kek erételjesen kbhdgését, megelbzhetjiik a tiido fertdzést és mds légzdszervi
szévédmények kialakuldsdt. A non-invaziv mddszerek kézé tartozik a kbhdgtetd
gép alkalmazdsa, valamint a manudlis kbhégéssegités.

4. Valadék eltavolitasa a légutakbol
Az SMA-s gyermekek nem tudnak elég erésen kéh6gni ahhoz, hogy eltdvolitsdk
a vdladékot a felsé légutaikbdl — ez kiilénésen igaz akkor, ha megfdznak.
A vdladékeltavolitds non-invaziv technikdi k6zé az alabbiak tartoznak: mellkasi fizioterd-
pia (manudlis vagy mechanikus perkusszid), poszturdlis drendzs, intrapulmondlis perkusz-
sziv ventildcio (IPV) és nagy frekvencidju mellkasfali oszcilldcié vagy mellényterdpia.

5. Oxigénszint mérése
Az SMA-s gyermekeknek extra légzéstdmogatdsra van sziikségiik, amikor oxigénszaturd-
cidjuk tul alacsony szintre csékken. A pulzoximéter egy egyszerd, non-invaziv eszkéz
az oxigénszint mérésére.

6: Légzéstamogatas
Léteznek invaziv és non-invaziv beavatkozdsok is, melyekkel megkénnyithetd az SMA-s
gyermekek légzése. A non-invaziv légzéstdmogatdshoz egy légmentesen zdrdodo maszkra
van szliksége, melyet az orr, vagy az orr és a szdj folé helyeznek, mig az invaziv mddszer-
hez egy szdjon vagy egy, a nyakon ejtett sebészi lyukon (tracheosztomidn) dt bevezetett
lélegeztets tubusra van sziikség. Mind a non-invaziv, mind az invaziv mddszer esetén
a csovek egy lélegeztet6géphez vannak csatlakoztatva, ami levegét pumpdl a légutakba
és a tiidSkbe.




Az I. és Il. tipusu SMA-s gyermekek gyakran szorulnak kiegészité légzéstamogatdsra alvds
kézben, illetve akkor, ha megfdznak, influenzdsok lesznek, vagy megbetegszenek.

: Megfazas alatti ellatas

Ha megfdznak, az SMA-s gyermekeknek még nehezebbé vdlik a valadék eltdvolitdsa

a tiidejiikbél. Ezen lehet segiteni a Iéguti valadék mobilizaldsdval, kbhdgtets gép
alkalmazdsaval, poszturdlis drendzzsal és oxigénszaturdcio szintjét mérd pulzoximetridval.

: Perioperativ vizsgalatok

Az SMA-betegekben gyakoribban bizonyos miitét utdni sz6védmények, példdul Iéguti
fert6zések és légzési problémdk. A legjobb mddszer ezek elkeriilésére a betegek légzési
statuszdnak m(itét el6tti és utdni felmérése és a sziikséges dvintézkedések meghozatala.
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A CURE SMA-ROL

A Cure SMA elkotelezett a betegeket a jaras, az étkezés és a légzés képességétdl is
megfosztd betegség, a gerincvelGi izomatréfia (SMA) kezelése és gydgyitasa mellett.
Az SMA a csecsemdk haladlozasanak els6szamu genetikai oka.

1984 ¢6ta iranyitunk és tamogatunk befektetésekkel olyan atfogd kutatdsokat, amelyek
atformaltdk a tudomanyos kozésség SMA-val kapcsolatos gondolkoddsat.

Jelenleg olyan attorések kiiszobén allunk, amelyek megerésitik gyermekeinket,
meghosszabbitjak az életiiket és gydgyuldshoz vezetnek.

Jelent6s szakértelemmel rendelkeziink az SMA minden teriletén —a mindennapok
valdsagatol az ellatasi lehetGségek aprdsagaiig -, és amig meg nem taldljuk a gyégymaodot,
mindent megtesziink a betegség 4ltal sujtott gyermekek és csalddok megsegitéséért.
Tudjon meg tébbet arrdl, hogy hogyan tud minket a kezelés és a gydgymad elérésében
tdmogatni a www.cureMSA.org weboldalon.

Cure SMA
925 Busse Road
Elk Grove Village, IL 60007

Telefonszam: 1-800-886-1762
Fax: 847-367-7623

Email: info@curesma.org

Megtaldl minket az interneten is!
www.cureSMA.org

Adomanyok az SMA-kutatdsokra:
www.cureSMA.org

Jelen flzettel kapcsolatos megjegyzések:
info@curesma.org

@
.
o
o
¥
s




TOVABBI INFORMACIOKAT ITT TALAL:

Cure SMA honlap: www.cureSMA.org

Milyen |égzéstamogato eszkozokre
lesz szuiksége az otthonaban?

Egyeztessen orvosaikkal és légzésterapeutdjukkal arrdl, hogy milyen eszkozokre
lesz sziikségilik otthon. Az alabbiakra lehet szlkség:

O

O

O

O

O

O

kohogteto gép

A léguti valadék mobilizacidjanak (manualis vagy elektromos mellkasi
fizioterdpia) biztositasa

Poszturdlis drenazs elvégzéséhez sziikséges eszkdzok
Pulzoximéter az oxigénszaturacié szintjének monitorozasahoz
BiPAP késziilék vagy |élegeztet6gép

Hordozhato szivo késziilék

Kérjlk, vegye figyelembe, hogy oxigénpalackokra altaldban nincs szlikség, néhany
I. tipusti SMA-s gyermek azonban vészhelyzetek esetén kiegészité oxigénterapiara
szorulhat.

A flizet eredeti kiadasat részben az Angel Baby
Foundation tdmogatta
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Elektronikus példanyokért:

Toltse le ezt a flizetet a Cure SMA honlapjardl a www.cureMSA.org cimen. A hon-
lapunkon keresse meg a tamogatdssal és ellatassal kapcsolatos kiadvanyokrol szélo
részt.

Nyomtatott példanyokért:

Kérjlk, Iépjen kapcsolatba a Cure SMA orszagos iroddjaval az info@curesma.org
e-mail cimen.

Jogi nyilatkozat:

Mint szervezet, a Cure SMA nem tdmogat és nem részesit el6nyben egy kimondott

kezelést vagy terdpiat. Az ebben a flizetben taldlhato informacidk csak tajékoztatasi
és oktatasi célokat szolgalnak. Az itt bemutatott 6sszes orvosi informaciot meg kell

vitatnia egy képzett orvossal.
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