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Oszinte kaszénet illeti a dokumentum
atolvasasaban kozremUkodo csaladokat.

SMA 1-es csaladok: Leotardi, Macorig, Serra;
SMA 2-es csaladok: Candi, Castagnetti, Colosio.

Kilon koszonetet erdemelnek Aleksandrina szlei,
Maria és lvan lvanov (SMA 1),

amiert rendelkezestnkre bocsatottak

a jelen tajekoztatoban szerepld fenykepeket.

Jelen dokumentum a FAMIGLIE SMA ONLUS nev( egyesllet
Szervezesi és anyagi tamogatasaval valosult meg.

MODSZERTANI MEG)EGYZES

Jelen dokumentum eredetileg , A LEGZESI VESZELYHELYZET KEZELESE SPINALIS IZOMATROFIABAN” cimdi,

a FAMIGLIE SMA ONLUS egyesiilet altal szervezett es 2016. februar 5-én megtartott szakmai kerekasztalon
kerGlt bemutatasra. A szerz6k késabb egy orvosokbol és egeészsegligyi szakemberekbdl allo csoport
kozrem(kodesevel aktualizaltak és atdolgoztak a dokumentumot.

Veégill kivalasztottak hat SMA-ban szenvedd gyermeket gondozo csaladot, hogy atnézzek a dokumentumot

és visszajelzést adjanak annak alkalmazhatosagardl (kénny( olvashatdsag és érthetdség) és hasznossagarol.
A Famiglie SMA tamogatta es kezelte a szoveg kilonbozd reszeit, vegiil pedig gondozta a tajekoztatd kiadasat.
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Mit neveziink akut légzési elégtelenségnek?
Melyek az akut légzési elégtelenség leggyakoribb okai?

Melyek az akut Iégzési elégtelenseg tiinetei
és figyelmezteto jelei?

A mar emlitetteken kiviil lehetnek mas okok,
amelyek akut légzési elégtelenséget okozhatnak?

A gyermek nem tudja megfelel6en szabalyozni az ételek
és/vagy a nyal lenyelését. Mit jelent ez?

Hogyan ismerhetem fel, hogy a gyermek ételt
vagy nyalat lélegzett be, illetve mikor kell gyanakodnom?

Hogyan tudhatok eldre egy jovobeni,
otthon bekdvetkezo klinikai allapotromlas veszélyér6l?

Hogyan eldzheté meg az akut légzési
elégtelenség és annak elérehaladasa?

A pulzoximéternek folyamatosan
csatlakoztatva és bekapcsolva kell lennie?

Hogyan azonositsuk és kezeljiik a deszaturacio nelkili
akut légzési elégtelenséget?

Hogyan kezeljiik az akut légzési elégtelenseget,
ha alacsony az oxigénellatas?

A vészhelyzet esetén nélkiilozhetetlen 6nfelfujo ballon
vagy AMBU ballon alkalmazhato légzési fizioterapiaként is?
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Hogyan és mikor hasznaljuk a kohogtetdgépet a betegseg alatt?

Hogyan kell az inhalacids terapiat véegezni?

(aeroszol maszkon at, ambu ballon tavtartoval

és puffal, ampulla a Iégzékdrben, mikor alkalmazzunk
horgdtagito gydgyszereket)

Milkor fordulhat el6 hirtelen klinikai
allapotromlas nem a légutak miatt, hanem mas okbol?

Hogyan alljunk a taplalkozas és hidratalas kérdéseihez?

Mit tehetiink az alatt az idd alatt, amikor

a klinikai allapot romlik, és mi otthonunkban

varunk a tapasztaltabb orvosokra, hogy megvaltoztassak
a lélegeztetdgep és a kohogtetégep beallitasait?

Mi a teendd, ha esetleg oxigén adasara keriilne sor?

Melyek a legfontosabb teenddk a gégekaniilt viseld gyermekkel,
ha nagyon rosszul van?

Mit kell tudnom a légzésleallas kezeléserél?

Mikor kell elkezdeni a siirg0sségi
korhazi kezelésen gondolkodni?

Melyek a legfontosabb teendék, amelyekkel akut
|égzéselégtelenseég esetén biztonsagosabba tehetjiik
az utat amig otthonrol a korhazba ériink?
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FIGYELMEZTETES Jelen dokumentum kizaralagos célja a sziilok és a gondozdk tajékoztatasa. Kiegeésziti,
de nem helyettesiti a gyakorlati képzest és az egeszségiigyi dolgozok altal atadott készsegeket. A taje-
loztatoban szerepl6 informaciok helyessegerél azok felhasznalasa eldtt meg kell gydzGdni a megfeleld
0rvos s a kezelésért felelds egészsegiigyi dolgozok segitsegevel.
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Mit nevezink
akut legzesi elegtelensegnek?

Az akut légzési elégtelenség olyan allapot, amelyben a gyermek légzése megvaltozik, és nem
képes a megfelel6 oxigénelldtas biztositisira. A gyermek kezdetben képes lehet a légzési
hiba kompenzaldsira, 4m kiilonleges esetekben hirtelen légzési elégtelenség alakulhat ki.
Légzési elégtelenségnél olyan zavar léphet fel, amely megfelel6 kezelés hidnydban akar sulyos,
az egész szervezetet veszélyeztet kovetkezményekkel is jarhat (kilonos tekintettel a szivre és
az idegrendszerre).

1 sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3
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Melyek az akut legzesi elegtelenseg
leggyakoribb okai?

A 6 okok a kovetkezék:

- léguti fertézések, amelyeket okozhat virus, baktérium vagy gomba;

- nyal vagy élelmiszer belélegzése, amely gyakran eléfordul a gyenge garatizmokkal
rendelkezd személyek esetében, kulénos tekintettel az 1-es tipusa SMA-ra;

-  gastrooesophagealis (gyomor nyelécsé) refluxbetegség (GERD), amikor a gyomor-
tartalom a nyel6csé elégtelen zaréddsa miatt visszadramlik a gyomorbdl, és helyteleniil
alégutakba jut, ahol a horgdk és a tiidé szintjén problémdkhoz vezet.

NYELOCSO

ZAROIZOM

GYOMOR

GYOMORSAV

EGESZSEGES REFLUX

03 |SMA, Utmutatd a csaladnak [
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Melyek az akut legzesi elegtelenseg
tiinetei és figyelmezteto jelei?

Az akut 1égzési elégtelenség tiinetei és figyelmeztetd jelei lehetnek:

- alégzésszam novekedése a gyermek megszokott 1égzési ritmusahoz
viszonyitva;

- nehézlégzés tag orrlyukakkal, hasi légzés, behtuzodasok stb. (dyspnoe);

-  paradox légzés (a has és a mellkas aszinkron médon ellentétes iranyban
mozognak);

- deszaturaci6 (alacsony véroxigénszint) a bérszin megviltozasaval
(sapadtsag, cianézis stb.) vagy anélkiil;

- alégutak szekrécios (valadékképzési) tulajdonsagainak megvaltozasa;

- panaszos siras;

- csokkent beszédképesség;

MEGJEGYZES

az akut légzési elégtelenség diagndzisdhoz a fent felsoroltak egy része is elegendd.

I sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3



A mar emlitetteken kivil lehetnek mas okok,
amelyek akut légzesi eléegtelenseget
okozhatnak?

Igen. Az akut 1égzési elégtelenség ritkabb okai lehetnek:

A gondozéknak az alapszinti
- légmell ujraélesztési kompetencidkat

(ABC/BLS) kell alkalmazniuk,

mikézben a szakszerti orvosi

segitségre vdrnak

- tildéembolia
- szivelégtelenség

- megvaltozott tudatallapot - nyugtalansag vagy levertség.

-  gazok miatti hasi puffadas: maszkkal t6rténé mechanikus lélegeztetés kozben
fordulhat el6. Ilyenkor a gondozé gyomorszonda*segitségével megproébalhatja
eltavolitanialevegét a gyomorbdl (percutan endoszképos gastrostomia vagy nasogastricus
szonda behelyezése kilénésen 1-es tipusi SMA-ban szenvedd betegek esetében). Jelentds
bélpuffadas esetén végbélszonda vezethetd be.

- Gyakori és/vagy tartés hanyas.

*

s
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Az akut légzési elégtelenseég olyan allapot, amikor a [égzés elmarad a megfeleldtdl, és a betegnek erdl-
kodnie kell a [élegzetvételnel. Egyes esetekben ez odaig fajulhat, hogy a legnagyobb erdfeszitések elle-
nere nem sikeril fenntartani a légzeést.

X a gyermeket védeni kell a léguti fertézésektdl, a virusoktol és a baktériumoktol, mert a problémak
rendszerint valamilyen fert6zessel kezdgdnek.

Ha a gyermeknél nyelési nehézség vagy reflux (GERD) esetén, fennall a veszelye annak, hogy az étel vagy
a gyomortartalom a légutakba jut és a gyermek allapota hirtelen romlik.

% Jelek, amelyek arra utalnak, hogy a gyermek rosszul van : gyors és zihald levegGvétel, amelyet a has
fokozott mozgasa kiser; a gyermek kitagitja az orrlyukat, elmozditja a fejét, de nem tud a megszokott
modon beszelni, illetve ha sir, nehéz megvigasztalni, valamint az orrabol vagy a szajabol sarga vagy zldes
szind valadek jon.

b 4 Figyelembe kell venni, hogy ballonnal vagy maszkkal tdrténé lélegeztetésnél elGfordul, hogy levegd
juta gyomorba. llyenkor gastrostomiat (PEG) vagy az orron keresztiil a gyomorba vezetett szondat kell
alkalmazni, hogy tavozzon a levegg.

< [ 4

LEHETSEGES OKOK RITKA

x

L

NYELESI  LEGUTI FERTOZESEK LEGMELL Tiino ' ’ )
GERD NEHEZSEGEK  virus/baktérium/  ~ | EMBOLIA  SZIVELEGTELENSEG ~ GAZOK
gastro-oesophagealis  (pulbaris) gomba okozta PUFFADAS
reflux-betegseg —
Nyal
A gyomortartalom
visszaaramlik gvgrrllplrtartlalom
és a légutakba eleleszese
; (ab ingestis)
jut
¢ ¢ v v v v v

AKUT LEGZESI ELEGTELENSEG

A Hasi légzés Nyogés
FIGYELMEZTETO Tag orrlyukak A beszéd nehézségei
JELEK: Behiizodasok Valtozasok a kivalasztasban
Gyors levegdvétel (a nyak eliilsé Oldala/
mellkas)

2 sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3
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A gyermek nem tudja megfelelden szabalyozni
az etelek és/vagy a nyal lenyelését.
Mit jelent ez?

A nyelési nehézségekkel kiizd6 betegekre (bulbaris/nyel6 vagy garat izmok) dltaldban elégtelen
kaléria- és folyadékbevitel jellemzé. A bulbéris karosodés lehet a felelés a — még a jobb idésza-
kokban is jelentkezé — hirtelen akut légzési elégtelenségért, amelyet a gyomortartalom vagy
a nyal hirtelen belélegzése, vagy az étkezés kozbeni fulladdsos roham valthat ki. A sztil6knek
és az egészségugyi dolgozdknak tisztdban kell lennitik azzal, hogy a bulbaris kdrosodas klinikai

vagy oximetrids megfigyelést tesz szikségessé.

A gondozdknak és mindazon személyeknek, akik bulbaris zavartél szenvedé gyermeket vagy
betegetapolnak, rendelkeznitikkellazalapszint(ikardiopulmonalis (sziv-1égzési) Gjraélesztéshez
szitkséges kompetencidkkal (PBLS/BLS), hogy kezelni tudjak az esetleges akut légzési elégte-
lenséget vagy sziv- és légzésleallast.

03 |SMA, Utmutatd a csaladnak [ B
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Hogyan ismerhetem fel hogy a gyermek ételt
vagy nyalat lelegzett be, illetve mikor kell
gyanakodnom?

Az étel vagy a nyal étkezés kozben vagy azt koveten torténd belélegzése, amelyet a gyomortar-
talom légutakba valé visszadramldsa okoz, azonnali vagy észrevétlen tunetekkel is jelentkezhet.
Utébbi esetben nehézséget jelenthet a 1égzési rendellenesség eredetének megkiilonboztetése.
A gyermeknél jelentkezhet kohogés, 1az, nehézlégzés, és — legalabbis kezdetben — gyanitott
fert6zés elleni kezelést fognak felirni szdmara. Egyedil a tunetek tartéssdga, valamint adott
esetben az alsé légutakat érinté, visszatérd fertézésekre utalé jelek megléte irdnyithatja majd
a diagnozist a gastrooesophagealis refluxbetegség felé.

A garatizmok elégtelen miikodése hirtelen és nagyon sulyos légzérendszeri tineteket is

okozhat. Kiilléngsen az 1-es tipusi SMA-ban szenvedd gyermekeknél fordulhat el6 az emészts-
rendszerbdl alégutakba juté anyag okozta ,fulladas”. Ilyenkor a véroxigénszint hirtelen lezuhan,
a gyermek arca elkékiil, nehézlégzés 1ép fel, a pulzoximéter nagyon alacsony véroxigénszintet is

jelezhet, akar légzésleallas is bekovetkezhet.

Ilyen esetekben meg kell probalni felszabaditani a légutakat (orrszivéval és/vagy kohogte-
tégéppel) , és haladéktalanul meg kell kezdeni az Gjjaélesztést. Az ehhez hasonl6 események
kiszamithatatlansdga miatt fontos (amennyiben a garatizmok gyengesége &ll fenn), hogy
a gyermekre mindig csatlakoztatva legyen a pulzoximéter, illetve allandéan feliigyelje 6t olyan
személy, aki jaratos az Gjjdélesztési technikdkban.

I sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3
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Hogyan tudhatok elore egy jovobeni,
otthon bekovetkezo klinikali
allapotromias veszelyerol?

A Klinikai referenciakézpont el tud latni ezekkel az informacidkkal. El kell végezni a sziikséges
vizsgalatokat, hogy ki lehessen értékelni a sulyos klinikai allapotromlés esetleges veszélyét.
Ez az el6rejelzés a kohogési deficit miiszeres klinikai kiértékelésén is alapszik:

e A 12 év alatti gyermekek esetében a veszély a klinikai dllapot és az egy év
alatt elkapott léguti fertézések szama alapjan becstilhet6 meg;

o 12 évesnél idosebb betegek esetében a kockazatértékelés a kohogés
alatt kidraml6 levegé sebességének (PCF) mérésébol szarmazik.
Amennyiben a PCF-érték 270 1/perc alatt van, az dllapotromlas veszélye
nagyobb. A légzésfunkciés vizsgalatok (FVC, FEV1 stb.) szintén el6re
jelzik a klinikai allapotromlést;

o Egyiittmiikodé gyermek esetében célszer(i a lehets leghamarabb
megmérni az FVC-t, hogy kiértékelhet§ legyen a kohogési deficites akut
légzési elégtelenség veszélye. A PCF esetében referenciaértékek is
hasznélhatdk, amelyek rendelkezésre allnak a 12 év alatti gyermekeknél is.

Ahogyan a fenti bekezdésekben mar ismertettitk, a bulbaris/garat gyengeség és a GERD
hozzdjarulhatnak a klinikai allapotromlashoz.

I sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3



QWM mondva

¥ Amikora gyermeket kiengedik a korhazbal, a sziiléket minden esetben figyelmeztetni kell, hogy akut
|égzési elégtelenség lephet fel, illetve tajékoztatni kell 6ket, hogy mi a teendd ilyen esetben.

X 2 referenciakdzpontnak mindig tajékoztatnia kell a sziiléket, amennyiben a betegség lefolyasa és
az elvegzett vizsgalatok felvetik az otthoni gyors vagy hirtelen rosszabbodas lehetdséget.

¥ ahaziorvosnak és a gyermekorvosnak nem szabad megfeledkeznie arrdl, hogy a hirtelen allapotrom-
lasnak kevésbe gyakori oka is lehet.

X 2 gyermeket védeni kell a fertézésektél - legyenek azok virusos vagy bakterialis eredetiek -, mert
a legzési probléemak rendszerint valamilyen fertGzéssel kezdddnek.

¥ Ezeknél a gyermekeknél az elégtelen taplalék- és folyadékbevitel rosszullétet okozhat.

% Haa gyermeknek nyelési nehézségei vannak, hirtelen [égzési problémai adodhatnak. Ezért pulzoximéeter
segitsegevel mindig ellendrizni kell a égzési parametereit.

X 2 nyelési nehézségekkel kiizdd gyermek kozelében mindig ott kell tartozkodnia egy, az ujjaélesztésben
jartas szemeélynek, mivel hirtelen sziv- es légzesleallas veszelye all fenn.

¥ A gyermeket apold sziilonek vagy gondozonak tudnia kell, hogyan segitse a gyermeket a légzésben
az AMBU ballon segitségevel, maszkkal vagy légcsometszeses kandllel, illetve hatékonyan kel alkalmaznia
akohostetogepet *

ﬁ‘ -
e
—

-
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A sziiloket és az egészségiigyi dolgozokat a referenciakéozpontnak tajékoztatnia kell
az akut klinikai allapotromlas veszélyérdl, illetve képzésben kell részesiilniiik annak
kezeléséral.

A sziil6k, gyamok vagy egészségiigyi dolgozok képzésének tartalmaznia kell a kovet-
kezoket:

Készségelsajatitas az életveszély jeleinek és tiineteinek kiértékelésével kapcsolatban,
valamint az ezek megoldasara irdnyul6 képzés;

Rooming-iddszak (mindennapi élet védett szobaban) az otthoni betegapolas berendezé-
seivel (eszkozok, 1élegeztetd, pulzoximéter, orrszivé stb.), amelyet a kérhazban kell eltsl-
teni még a hazaengedés elétt;

Hozzajutas az alapvetd lélegeztetékésziillékekhez a korhazbél valé elbocsatas
pillanatiban:

- hordozhat6 orrszivé pétakkumulatorral és tartalék alkatrészekkel [1. dbra];

- hordozhaté gyermek pulzoximéter [2. dbra];

- onfelfaj6 ballon (AMBU) és maszk, a beteg testméreteihez igazoddan [3. dbral;

- hordozhat6 kohogtet6gép 6nallé akkumulatorral és a fogybeszkozokkel [4. dbra];
- hordozhat6 mechanikus lélegeztetkésziilék parasitéval[5. dbral;

SMA, Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3



D. A sziil6k, gondozok és otthoni betegipolassal foglalkozé egészségiigyi dolgozok
képzése, amelynek tartalmaznia kell az alabb felsorolt készségek elsajatitasat:

- az AMBU hasznalata mellkastagitashoz és vészhelyzetben [6. dbra];
- akohogtetégép hasznalata;

- szdjon és orron at torténd lélegeztetés stirgdsségi jelleggel is [7. abral;
- alégutak parasitasa;
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6.abra

- a mechanikus lélegeztet6késziilék kezel6feliletének hasznalata: megfelel§ pozicio-
nalas a bér/arc sebesedésének elkeriilése érdekében;

- tracheostomds kanil cseréje, amennyiben szitkséges (a kantl cseréjét a légcs6metszés
utdni kérhazbol valé elbocsitast megel6zéen kellene megtanitani, hogy az illeté
biztonsdgosan tudja kezelni a kantil esetleges szivargasat vagy akadalyoztatdsat);

- Basic Life Support (BLS): a kardiopulmonadlis twjraélesztési technikakkal (CRP)
kapcsolatos képzettség;

- alélegeztetokésziilék jelzéseinek felismerése és nyomon kovetése;
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- a gyermek biztonsigi testhelyzeteinek ismerete és hasznilata [8. dbra], kiilonos
tekintettel a vészhelyzetekre[9. dbra]: az oldaldn fekvé és a hason fekvé péz segit meg-

6vnia gyermeket anydl vagy a gyomortartalom belélegzése ellen, amennyiben bulbaris

gyengeségben szenved.

9. abra
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A kérhazbél torténé elbocsatas elétt MEGVIZSGALANDO:

a beteg jél alkalmazkodik-e az uj felszerelésekhez és eljardsokhoz;

a szilék/gondozdk/egészségiioyi dolgozdk képzettsége, tapasztalata és hozzdértése

megfelelé aberendezések hasznalatdhoz és az SMA-ban szenved6 gyermekkel valé banésra.

Az elbocsatas elott a referenciakézpontnak meg kell bizonyosodnia arrél, hogy az
alapveté légzéstamogatoé eszkozoket értékesito vallalat gondoskodott az alabbiakrol:

akkumuldtoros tdpegységgel, beleértve az autés akkumuldtortéltéket litta el az alabbi

eszkozoket:

— DPérasités 1égzékészilék;

— Pulzoximéter;

—  Orrszivé;

- Onallé akkumulatorral rendelkezé kohogtetgép.

technikai segitségnytjtas, amely napi 24 6raban miikédik Olaszorszdg barmely pontjén;

masodik tartalék lélegeztetékésziilék biztositdsa, ha a gyermeknek napi tébb mint 16 6rés

mechanikus lélegeztetésre lenne sziksége;

technikai segitségnyujtas elérhetésége utazas esetén is.

Az utazasi vészfelszerelésnek a korhazbél torténé elbocsatas pillanatatél kezdve - és
altaldban mindig - a gyermek kozelében kell lennie, és konkrétabban az aldbbiakat
kell tartalmaznia:

AMBU ballon a kézi Gjraélesztéshez, megfelel6 méretben, megfelel6 méret maszkkal:

- 0,5 literes AMBU + 1-es méretd maszk legfeljebb 10 kg testtomegii csecsemd részére;
- 1literes AMBU + 2-es méretii maszk legfeljebb 20 kg testtémeg(i gyermek részére;
- 1,5 literes AMBU + 3-as méretd maszk legfeljebb 20 kg testtémegli gyermek részére;

tracheostomas kaniil a jelenlegi méretben és egy kisebb méreti (ha a beteg légcs6metszé-

sen esett 4t);

sikosité zselé vagy -oldat;
segélyhivé szamok;
ollok;

néhdny ampulla fiziolégids séoldat a belsé viladékok esetleges szarazsiga ellen, illetve

azok felszivodasanak megkonnyitésére.
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Fontos a gyermek alabbiak szerinti beoltasa:

- Atfogé oltasi program;
— Influenza elleni oltadsok beaddsa;

- Monoklondlis ellenanyagok a legkisebb betegek szamara az dridssejtes tiidémegbete-

gedést okozo virus ellen (palivizumab), az orszdgos egészségpolitikanak megfelelGen.

A referenciakozpont orvosa a klinikai sziikségesség alapjan mérlegelheti a tamogaté

kezelések vagy a kiegészitok lehetoségét.

ﬁé
g

x

”

Asziléknek, a gondozoknak és az otthonapolasi dolgozoknak a korhazbal tortend elbocsatast megeldzien
keépzést kell kapniuk.

Aszil6knek és a gondozoknak idot kell tolteniiik a beteggel az elbocsatast megelGzéen, hogy megtanuljak
az otthonapolas alapjait.

Az elbocsatast megeldzden a szilknek és a gondozoknak kepzésiik sikerességének bizonyitasara felme-

rést kellene kitoltenidk.

Mindig sziikség van tartalékra az eszkozokbal, illetve arra, hogy a légzékeészilékekért felelds vallalat 6-12
oran belll gondoskodjon a lakehely szerinti technikai segitségnyujtasraol;

Ha a csaladtag utazasra indul vagy hazon kival tartozkodik, a csaladtagoknak mindig magukkal kell
vinniik egy taskat mindazon targyakkal, amelyek a gyermek biztonsagat szolgaljak.

Alakahelyre kildétt eszk6zok kozott kell lennie az 6nfelfujd ballonnak (AMBU), amely hasznos a légzétor-

nahoz, valamint adott esetben a légzésleallas altal sujtott gyermek Ujraélesztesehez.

Az Gsszes oltast be kell adatni (kiilon emlékeztetiink az influenza elleni oltasra).

Hasznos lehet, ha az orvos mérlegeli monoklonalis ellenanyagok felirasanak lehet(ségét az oriassejtes
tidémegbetegedést okozo virus (palivizumab) ellen, valamint a klinikai sziiksegesség szerint fontoldra
Veszi a tamogato kezelések vagy a kiegeszitGk alkalmazasanak lehetfséget.

“ .
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- Hordozhato orrszivo.

- Hordozhato pulzoximéter.

- Onfelftjo ballon (AMBU) és maszk.

- Hordozhato kihogtetogep.

- Hordozhato mechanikus lélegeztetGkeszilek
parasitoval.

TECHNIKAI
SEGETSEGNYUJTAS Az életmentd
igénybevetele POTESZKOZOK
hazhoz szallitasa
Bisszetores esetén.
Ala DVEtﬁ
ESZKOZOK ES
FELSZERELESEK
PROBAIDO
aszobaban, az sszes
felszereléssel
AZ AKUT LEGZESI A SZOLOK 65 a gondozok AZ ELLENGRZESE
. - KEPZESE hazaengedés elttt.
ELEGTELENSEG hazaengedés eldtt.
MEGELOZESE
4 N\
OLTASOK NYELESI NEHEZSEGEK:
A GASTRUES[]PHAF]EALIS REFLUX
KEZELESE: Mindig alkalmazza
a pulzoximetert, ha nincsen
» TESTHELYZET szoros szemkontaktus
- ETKEZES
- GYOGYSZEREK
\§ J
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A pulzoximéternek folyamatosan
csatlakoztatva és bekapcsolva kell lennie?

A pulzoximéternek folyamatosan aktivnak kell lennie, amikor a gyermek maszkos
mechanikus lélegeztetésben vagy légcsometszésben részesiil, vagy ha bulbéris gyenge-
ségben szenved, amelyet a gondozdk nem lathatnak kézvetleniil. Tovabbd a pulzoximéternek
a szaturdcié rendszeres értékelésének céljabol mindig rendelkezésre kell dllnia, illetve mindig,
amikor szokatlan tinetet vesziink észre a gyermeken.

Oda kell figyelni azokra az égési sériilésekre, amelyeket a szaturaciot
érzékeld, piros fényii szenzor keltette dllando hé okoz.

2 4 S5

’ 1
] ]
”

: Q%A@alwlnbm mondv :
1 a" 1
] ]

. ) 1
: 3 A pulzoximetert MINDIG alkalmazni kell, .
1 amikor a gyermek mechanikus lélegeztetd- 1
1 kesziilékre van kitve és nem feliigyeli senki; 1
1 amikor légzési nehézseggel kizd, és nem !
1 I, ) . . 1
. figyelik kozelrdl; illetve amikor leéguti fertd- 2
] Z6se van. ]
] 1
] ]
[ B B BN BN BN B BN BN OB BN BN BN BN BN BN OB OB BN BN OB BN BN BN BN BN BN BN BN OB BN BN OB BN BN B
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A sziiloket, egészségiigyi dolgozokat, az dltalanos orvost és a siirgosségi segélyszol-
galatot (104 vagy 112) elére figyelmeztetni kell arra, hogy olyan beteg van jelen, aki
fokozottan ki van téve az allapotromlas és az akut légzési elégtelenség kockazatanak.

. Az akut légzési elégtelenség legaldbb egy vagy tobb tinetének kell fennéllnia.

. Emlékeztetink arra, hogy a nyal vagy a gyomortartalom belélegzésével (GERD) 6sszefiiggd
események esetében a tiinetek gyorsabban alakulhatnak ki, hirtelen deszaturaciéval,
illetve nehézlégzéssel vagy légzésledllassal egyiitt.

Az akut légzési elégtelenség allapotaban 1évé gyermek vagy beteg szamara jotékony
hatasua:

a légzési fizioterdpia alkalmazésa (pl. AMBU segitségével);
a hason vagy az oldalt fekvés;
az orron/garaton keresztiil torténé lélegzés;

a séoldatporlasztoék (fiziol6gids s6oldattal torténd inhaldcids terdpia).

Ha GERD-et diagnosztizaltak, a kezelésnek a kovetkezibél kell dllnia:

alvés soran az anti-Trendelenburg testhelyzetet kell el6segiteni (vall/fej megemelve).

Megijegyzés: figyeljiink oda az 1-es tipusd SMA-ban szenvedd gyermekekre, akiknél

a megemelt fej/vall befolydsolhatja a diafragmatikus légzést. Naluk a hason fekvé
helyzetet javasoljuk, a fej oldalra forditdsaval (biztonsagi testhelyzet) [10. dbral;
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10. abra

. étkezések beosztasa;
L. azétkezések stirtiségének novelése;
(.  specialis gyogyszerek alkalmazasa.

. Amennyiben fert6zés gyanija meriil fel, az antibiotikumos kezelést koran el kell kezdeni.
Vélasztisunknak el6szor egy széles hatdsspektrumu készitményre kell esnie. Ezzel
egyid6ben meg kell kezdeni a légutak valadékanak kérkozoé vizsgélatit. Az elsé kezelési
moéd kudarca esetén az antibiotikumot egy, a Pseudomonas és a Staphylococcus ellen
specifikusabban hat6 készitményre kell cserélni.

. Mérlegelni kell tovibba a Candida-fertézés lehetéségét (gyakori, ,szdjpenészt” okozé
gombdrdl beszélink, amely az emésztérendszerbdl vagy a gastrostomabdl érkezhet),
killénésen, ha a beteget savlekotével vagy protonpumpagatléval kezelik, és igy gombael-
lenes szert alkalmazhatunk.
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r Egqysoeniiblsen mondva :
] 1
! X Haa gyermek refluxtol szenved, érdemes lehet sr(ibben adni neki kevesbeé kiadds etelt, a felss- :
: testét pedig kissé megemelni alvas kozben (Megjegyzes: az 1-es tipusti SMA-ban szenvedd gyermek 1
I esetében a megemelt fej/vall azonban akadalyozhatja a megfeleld diafragmatikus |égzést). 1
: :
: . Azorvos probalkozhat reflux elleni gyogyszerek felirasaval. :
! 1
: ¥ Kilonasen akkor kell azonnal elkezdeni az antibiotikumos kezeleést, ha a gyermek rosszul kezdi 1
1 érezni magat, ha pedig a széles spektrumu antibiotikum nem hasznal, révid iddn beliil le kell :
] cserélni egy hatasosabbra. 1
1 4 ) 1
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- Gyors leveggvetel

- Bélmozgasok

- Behuzodasok (a nyak ellls6 oldala/
mellkas)

- Tag orrlyukak

- Nyoges

- A beszéd nehezsegei

- Valtozasok a kivalasztasban

4 \
NYELESI _AZONNAL
NEHEZSEG ERTESETENI
ESETEN AZ ORVOST
. L = J/
£ LEGZESI ‘
r , ELEGTELENSEG )
LEHETSEGES i A AFTA
HRTELEN DESZATURACIO AZ ANTIBIOTIKUMOT
ESEMENYEK N ELKUL
\_ J

Ha Sp02 <94% vagy a kivalasztas
s(ird és boséges
ELEKZDENI
A LEGZESI
FIZIOTERAPIAT
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Léguti fert6zésnél az oxigénszaturacio 94% ala csokkenése gyakran eléfordul.

A kezelés célja, hogy normalizdlja a gazanyagcserét azaltal, hogy felszamolja azokat a he-
lyeket, ahol a levegé nem jut el a horgdkig, illetve optimalizalja a fizioterapiat. A stlyos-
abb betegségekben szenvedd paciensek esetében a fejlett és invaziv kezeléseket korlatozo
dontéseket elére kell meghozni.

. Klinikai dllapotromlas esetén el6zetesen figyelmeztetni kell az dltalanos orvost.
. Mihamarabb el kell kezdeni a 1égzési fizioterapiat, amely a pulzoximéter dltal mért

eredménytdl fugg majd. A 94% alatti értékek atelektazidra is utalhatnak (ez azt jelen-
ti, hogy a tidé bizonyos teriileteibe nem jut el a levegd), amelyet valadékfelhalmozddas
okoz. A fizioterdpia AMBU ballonnal és maszkkal valé 1élegeztetésbdl all (amely rogton
alkalmazhato elsésegélyként, amennyiben sulyos oxigénhidnyos allapot jelentkezne) [11.

4bra].

. El kell kezdeni a kohogéstamogatast (befuvasok AMBU ballonnal és maszkkal, air
stacking technikaval, hasfelnyomds, kéhogtetégép) [12. dbra], amikor a szaturdcié 94%
ald csokken, vagy amikor zavard és elmozdithatatlan valadékot tapasztalunk, hogy
megszintessik az atelektaziit és helyreéllitsuk a kivint oximetris értékeket, vagyis 94%
folé vigyiik a véroxigénszintet. Kohogéstamogatdsra a léguti valadékozds miatt is sziikség
lehet, amennyiben azt a beteg rosszul viseli, illetve nehézlégzés esetén.
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11. abra

12. abra

. Amennyiben a fizioterapia és a kohogéstamogatas hatastalannak bizonyul
a megfelel6 szaturacié visszadllitdisaban, nem invaziv mechanikus lélegezte-
tést (NIV) kell alkalmazni. Akut 1égzési elégtelenség fennéllasakor a NIV hosszabb
id6n keresztil is alkalmazhato, ébrenléti dllapotban, vagy akar napi 24 6raban is.

. Ha a beteg még nem részesiilt nem invaziv lélegeztetéssel (NIV) kapcsolatos
képzésben, hipoxias akut 1égzési elégtelenség esetén (oxigén <92%, nem lehet visz-
szaforditani kohogéstdmogatasi médszerekkel és fizioterapiaval) a gyermeket stirgésen
kérhéazba kell szallitani. A szalének vagy a gyamnak a menté megérkezéséig ballonos és
maszkos lélegeztetést kell alkalmaznia a tiid6kapacitas javitdsa és a hipoxia lekizdése
érdekében.
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. Hangsulyozni kell, hogy a CPAP készillék NEM hatasos SMA-ban szenvedé
betegek esetében, killonos tekintettel a stilyos 1-es tipust SMA-val kiizd6 gyermekekre.

. Akut légzési elégtelenség fennalltakor az 1-es és 2-es tipusi SMA-ban szenvedé
betegeken segithet, ha lefektetik vagy Trendelenburg-poziciéba helyezik ket
(utébbi jelentése: enyhén fejjel lefelé), mivel igy jobb diafragmatikus funkci6 érheté el [13.
abra].

. Akut légzési elégtelenség fennalltakor, illetve nyelési nehézség esetén a nyal
belélegzés veszélyének csokkentése érdekében megfontolandé az antikolinerg gyégysze-
rek alkalmazdsa, amelyek mérséklik a nyaltermelést. Ezt az Gtmutatast azonban esetrél
esetre kell mérlegelni, mivel az antikolinerg készitmények hatdsdra a horgévaladék siri-
sége fokozddhat, illetve mellékhatédsok jelentkezhetnek (vizelet-visszatartas, székrekedés,

szemszarazsag stb.).

. Amennyiben a szaturacios érték stabilan 92% alatt van, vagy ha tartésan silyos
nehézlégzés all fenn, a betegnek légszomja van, illetve fizikailag kimerilt, azonnal

tarcsazni kell a 112-es stirg8sségi segélyszolgélatot.

. Tartés nem invaziv lélegeztetésnél a szaj-orrmaszk hasznalata keriillendé
a belégzésveszély miatt a bulbaris gyengeségtél szenvedd betegek esetében.

. A tartos, maszkban torténé lélegeztetés soran nyitva kell hagyni a gastrostomias
bemetszést, hogy elkeriljuk a hasi puffadast.

13.abra
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. Hanyasnal a gyermeket az oldalara kell fektetni (stabil oldalfekvés) vagy a hasara,

és elszivokésziiléket kell alkalmazni [14. dbra] a belélegzésveszély elkeriilése érdekében.

. Akut légzési elégtelenség fennadllasakor biztositani kell a megfelelé és emelt
folyadékpotlast (erre a laz, a megnovekedett 1égzés és az alkalmazott technikak miatt
van sziikség).

. A silyosabb betegségekben szenvedé betegek esetében a fejlett és invaziv kezelések
korlatozasardl sz6l6 dontést elére kell meghozni.

I O

14.abra
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A gyermek rosszulléte esetén tanacsos azonnal értesiteni az az orvost.

x

x

Nem szabad megvarni, hogy elteljen az egyebként meghatarozott 48-72 ora, amely az SMA-ban nem
szenvedd gyermekekre vonatkozik.

x

Ha a szaturdcio 95% ala cstkken, a levegd nem jut el megfelelden a tidd minden részébe, ezért a légzesi
fizioterapia fokozasara van sziikség, mindaddig, amig 94%-osnal nagyobb értéket nem érink el. Nagyobb
levegGmennyiseg tiddbe vald jutasat kell 6sztdndzni a kivetkezok segitsegevel:

légzési fizioterapia;

testhelyzet megvaltoztatasa: megfontolando a hason fekvés, valamint az oldalon fekves;

el kell szivni a valadékot (hurut) a szajireg mélyebal és az orrbol egyarant;

fiziologias sdoldatbol aeroszolt kell késziteni az enyhiilés érdekeben.

x

Valahanyszor a szaturacid 95% ala csokken, a kohogést meg kell tamogatni az alabbi eszkozokkel:

alhasra kifejtett nyomas a megfelelé modon;
kohogtetGgep;

egyeb, testtartassal kapcsolatos technikak a valadék elmozditasa érdekében, amelyeket addig kell
ismeételni, amig az fel nem szakadozik, illetve amelyek akkor alkalmazandok, ha a gyermek faradt-
nak bizonyul.

x

Ha a kohogéstamogatas ellenére is alacsony a szaturacio, sziikségesse valik a maszkban valg lélegezte-
tés, fiiggetlendl attol, hogy a gyermek ébren van.

x

0lykor a mechanikus Iélegeztetest napokon keresztil, megszakitas nelkil kell végezni, mindaddig, amig
a gyermek nem kezd felépiilni a fertGzésbal.

x

Ha a szaturacio nem javul, és ha a gyermek nagyon el van faradva, tarcsazni kell a 104-es vagy 112-es
telefonszamot a korhazi kezelés érdekeben.

x

Mindig korhazi kezelésre szorul a lélegeztetGkeészilék nélkiili gyermek, illetve az a gyermek, akinek
a kohogestamogato technikak ellenére 92% alatt van a szaturacioja. A mentok kierkezése eldtt a mar
ismert technikakat kell folytatni: AMBU, kohagtetogep, alhasi nyomas a valadék elmozditasa és felszivasa
céljabol.

< 1 4
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Ha az SMA-s gyermek légszomjat produkal, a CPAP nem segit, ugyanis tulsagosan alacsony nyomast hoz
l6tre. Az AMBU alkalmazasanak folytatasat javasoljuk.

Ha a gyermek szervezetében nagy mennyiségl zavaro valadék gyilt fel (hurut), aki légszomjat produkal,
folytassuk az alhasra gyakorolt nyomassal, hogy megtamogassuk a kohogest, kohogtetégeppel kombi-
nalva.

KerQljiik az G16 testhelyzetet (antigravitacios hatasa miatt tovabb fokozza a légzesi nehézségeket).

Fert6zés miatt kialakulo nehézlégzes esetén, amelyen a nyal lenyelésenek nehézsege is hozzaadadik,
célszer( megfontolni nyaltermelést csokkentd gyogyszerek alkalmazasat. Ezen keszitmenyek alabbi
hatasai miatt fontos azonban az 6vatossag:

aladalyozhatjak vagy csokkenthetik a vizeletkivalasztast:
a horgdvaladék fokozott stristdéset idézhetik eld;
lelassithatjak a bélmozgast, és ezaltal székrekedést okozhatnak;

csokkenthetik a konnytermelést, aminek kovetkeztében szemvirisseg alakulhat ki. Ebben az eset-
ben gondolnunk kell a szem nedvesitésere.

Nem alkalmazhato olyan maszk, amely a szajat is fedi, mert igy fennall a veszélye annak, hogy a nyal,
ahelyett, hogy tavozna, a légutakba jut.

Ha a gyermek hosszul ideje maszkos Iélegeztetésben részesil, ki kel nyitni a gastrostomids bemetszést,
hogy tavozhasson a levegd. Ha nem esett at gastrostomian, akkor is ellendrizni kell, hogy nem jutott-e tul
sok levegd a gyomraba, sziikseg esetén pedig szondaval el kell tavolitani.

Akut légzési elégtelenség fennallasakor gondoskodni kell a megfeleld vizpatlasrol: a gyermek szervezete
ilvenkor akar a szokasosnal is tobb folyadékot igenyel.

Ha a gyermek hany, az oldalara vagy a hasara kell fektetni, hogy a hanyadék ne juthasson a légutakba.
Sziikséges tovabba a gyors elszivas egy nagy szonda segitsegevel.

Fontos, hogy a sziilok AZ AKUT ROHAM ELGTT eldéntsék, az 6ket pontos informaciokkal ellatni tudd szeme-
lyek segitsegével, hogy akarjak-e, hogy gyermekiik kezelése atlépjen egy bizonyos korlatot. Amennyiben
az akut roham alatt elvégzett kezelések hatasara nem normalizaladik a helyzet, és a gyermek vélheto-
en tulsagosan hosszu ideje szenved, a sztilGknek joguk van ahhoz, hogy azt kérjék: NE VEGEZZEK TOVABB
A KEZELESEKET. Ilyen esetben a kezeléseket ugyan nem szakitjak félbe, de arra KORLATOZZAK, ami feltétle-
nil sziikséges ahhoz, hogy jol érezze magat a gyermek, anélkil, hogy fajdalmat okoznanak neki. Késdbb
lehetdség nyilik majd arra, hogy a sziilék megvitassak vagy atgondoljak korabbi déntestiket, illetve eset-
leg meggondoljak magukat.

< 4
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A veszhelyzet eseten nelkilozhetetlen
onfelfujo ballon vagy AMBU ballon
alkalmazhata Iégzeési fizioterapiakeént is?

Igen: az AMBU [15. ibra] a mar ismertetett technikakkal egyiitt alkalmazva nélkiiloz-
hetetlen eszkoz az akut légzési elégtelenség kezeléséhez.

Ezenkiviil jol hasznalhaté a 1égzési fizioterdpidhoz, mivel arra szoktatja a mellkast, hogy nagy

mozdulatokat tegyen, amit a neuromuszkularis betegség akadalyozna.
Ezek a gyakorlatok segitenek javitani a mellkasfal rugalmassagat, és megoldani az esetleges

atelektaziat (a tudészovet olyan részei, amelyekbe a 1égzés folyaman nem jut el a levegé) [16.

abra].

15.abra

B sma Utmutato a csaladnak es a szakembereknek | O3
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Hogyan eés mikor hasznaljuk
a kohogtetogepet a betegseg alatt?

A kohogtet6gép [17. dbra], amennyiben a referenciakoézpont felirja, a vdladék légutakbdl valé
eltavolitasara és az oxigénellatas javitasira hasznédlhatd. [18. abra]. Az alkalmazas gyakorisaga
a probléma tartéssigatdl fugg. A haszndlat médjat és az értékeket, amelyeket id6kozben is
lehet mddositani, egyeztetni kell a referenciakézponttal. Amennyiben a hipoxia tartés, gyak-
rabban kell hasznalni. Teli gyomorral t6érténé hasznilata nem javasolt. A koéhogtetégép
tracheostomads gyermeknél/betegnél is alkalmazandé. A nyomassal 6sszefiiggé paramétereket

a referenciakézpontnak kell feltintetnie

17. abra

I sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3
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Hogyan kell az inhalacios terapiat vegezni?

(aeroszol maszkon at, ambu ballon tavtartdval és puffal,
ampulla a l1égzokarben, mikor alkalmazzunk
hirgdtagitd gyogyszereket)

Az inhaliciés terapia tényleges terapia, eléirasat orvosnak kell ellenériznie.
Nem a csalad és a gondozok felelGssége.

A légutak kiszaraddsat gatld pardsitist azonban 6nélléan is elvégezhetjuk. A parasitas
aeroszolos eszkozokkel vagy a 1égzékorbe csatlakoztathaté pardsitoval tortéhet. A 1élegezte-
t6gép pardsitéjanak kezelése Gsszetett feladat, amellyel a hazabocsétas el6tt, vagy legaldbb
a gépilélegeztetés el6irasival egyidejiileg kell foglalkozni. Az aeroszolterapids gépi parasitast
viszont szabadon alkalmazhatjuk. Célja a léguti vdladékok nedvességtartalminak novelése.
A kibocsatott aeroszolcseppek mérete alapjan a pneumatikus eszkoézok elényosebbek
az ultrahangosoknal.

I sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3
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Mikor fordulhat el6 hirtelen klinikai
allapotromlas nem a legutak miatt,
hanem mas okbol?

A szakirodalomban szerepl6 okok, amelyek miatt az SMA-ban érintett személy megbetegedhet,

a léguti okokon kivil a kévetkezsk:

. kardiovaszkularis eredetii és vegetativ idegrendszeri okok (,szimpatikus” ideg-
rendszer): az SMA-s betegeknél idénként jelentkezhet bradycardia (alacsony pulzus),
amely akar eszméletvesztéseket is okozhat. A bradycardia sulyos is lehet, 40 szivverés/

percnél alacsonyabb pulzussal. Ez a vegetativ idegrendszer miik6dési zavarara utal.

. az endokarditisz (Szivbelhartya-gyulladds): a gasztrosztémas betegeknél el6fordulhat,
hogy a gasztrosztéman kolonizicié alakul ki, (vagyis mikroorganizmusok telepszenek
meg rajta,) amely candida-fert6zést okoz. A candida a szivbillentytik miik6dését karosité

endokarditiszt is okozhat.

A fajdalom az SMA-s betegek korében nagyon gyakori, de alabecsiilt probléma.
A fajdalmat mindig ki kell vizsgalni, és mindig kezelni kell. A fajdalom akut kovetkezmé-
nyekért is felelds, mivel befolyadsolja az alvast, az evést és a pihenést. Fontos, hogy észben
tartsuk: amozdulatlanség és csontritkulds kévetkeztében csonttorések is el6fordulhatnak,

amelyeknek esetleg nem tulajdonitunk nagy jelent8séget, de amelyek fdjdalmat okoznak.

. A székrekedés zavarhatja a légzést, kiilonosen az 1. és 2. tipusia SMA esetében

emiatt mindig tigyelni kell ra és megfeleléen kezelni kell.

03 |SMA, Utmutatd a csaladnak [



. A vizelet visszatartasa is erés fajdalomforras, és komoly szenvedést okozhat.
A szakirodalom féleg SMARD, vagyis 1égzési distressz szindrémaval is érintett SMA-bete-
gek esetében emliti, de jelentkezhet SMA-betegeknél is

. Kiilonésen az 1. tipusu SMA-val érintett és a non-invaziv lélegeztetéshez orr-
maszkot hasznalo gyermekeknél ritkin ugyan, de el6fordulhat epistaxis, vagyis orr-
vérzés. Néhdny betegnél az orrvérzés nagyon erés formdban jelentkezhet, annyira, hogy
a beteg kérhazi kezelésre szorul és endotracheadlis intubaciét, azaz légcsémetszést kell
végezni nala, mivel az orrvérzés még a maszkos lélegeztetést is meggatolja.

QWJM@% mendva

K 2 gyermekek egeszsegi allapotaban a szivritmus zavarai is okozhatnak rosszabbodast. El6fordulhat, hogy
a pulzus nagyon lelassul, akar percenként 40 szivverés ala is csokkenhet.

¥ Ha a gyermeknel furcsa, nehezen azonosithato fertdzes jelentkezik, akkor egy olyan fertdzésre kell gon-
dolnunk, amely a sziv belsejében zajlik, és amelyet egy candida nev(, az emeésztdrendszerb6l szarmazo
mikroorganizmus okoz. £z a fertGzés gyakran a gasztrosztomabol ered.

]
]
1
]
]
1
]
]
]
]
1
]
]
1
]
Mindig meg kell kerdezni a gyermeket, hogy erez-e fajdalmat. Amikor a gyermek még kicsi, az ertékelesi
skalak segitségével meg kell prabalni felmerni, megérteni, hogy faj-e valamije, nincs-e sziksége fajda- %
lomcsillapitora. A tartds fajdalom lerontja az altalanos jo kozérzetet, és |égzési kriziseket is okozhat. :
]

]

1

]

]

1

]

]

]

]

1

]

]

o

b 4 Mindig ellendrizni kell, hogy a gyermek normalis modon driti-e székletét (rendesen kakil-e). Ha nem, be
kell avatkozni a megszokott ritmus helyreallitasahoz, a szekrekedes elkerilése érdekeben.

A Ritkan az is elofordulhat, hogy az izomgyengeseg vizelési képtelenséget okoz Ha a pocakban (a hugy-
holyagban) Gsszegyulik a pisi, az fajdalmas kriziseket, akar 1égzesi kriziseket is okozhat. Emiatt nem sza-
bad elfeledkezni a gyermek rendszeres psisilésenek ellendrzéserdl sem.

x
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A gepi l6legezteteshez maszkot hasznald gyermekeknél elofordulhatnak sulyos orrvérzések.
Ez a jelenseég a gyermekhez érkezd gdz paratartalmanak javitasaval keriilhet6 el, és azzal,
ha a valadeékszivast vatosan vegezzik. Az orrvérzes miatt esetenként akar a korhaz felkeresese
is szlikségessé valhat.
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Hogyan alljunk a taplalkozas
es hidratalas kerdeseihez?

Akut légzési elégtelenség esetén feltétleniil biztositani kell a megfelelé folyadék-
és tapanyagbevitelt.

. El kell keriilni a hosszabb koplalasi idészakokat, ez nagyobb gyermekeknél 6, egy év
alatti gyermekeknél 4 6rit jelent. Ennek érdekében az egészségiigyi dolgozéknak és a sziil6k-
nek nagyjabol ismernitk kell a beteg kaléria- és folyadéksziikségletét, és tudniuk kell,
hogyan biztosithatjak ezek bevitelét.

H EH H B 5 5 S S S S B B B EEEEEN
. Hasznos lehet, kiilléndsen az 1.

»
| |
tipusi SMA-val érintett gyer- B B
mekek esetében, ha az egész- | |
Sé . . d 1 ;k, "]_”k 2 B B
gigyi o,gozo, flszuo és ; = .

a gondozdék képzést kapnak ‘-?" 3
| : |
a nazogasztrikus szonda behe- . .
lyezésérdl, az elégtelen folya- ] ]
dék- és energiabevitel (kaldri- | H"\“ |
abevitel) elhtz6dé iddszakai i H“'*—-__ A i
e n e —— n
esetére. . .
| |
B E B EEEESEESESESESSESSESSSSNHBS
. Ha otthon nem lehet biztositani a megfelel6 tiplilkozasi tdmogatast, kérhazi kezelésre

lehet szikség.
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7”7
Q%Awubhm mondva
¥ £l kel kerdilni a hosszu ideig tarto koplalast: A nagyobb gyermekeknel 6, az egy év alattiaknal 4 oranal
hosszabb iddszakokat. ElGfordulhat, hogy amikor a gyermek rosszul van és gép segitsegével [élegzik, nem

merjik megetetni, mert feliink, hogy visszatklendezi. Muszaj azonban valamilyen modot talalni az élelem
bejuttatasara, maskepp a gyermek allapotanak rosszabbodasat kockaztatjuk, akar meg is betegedhet.

A Ahhoz hogy az etetés sikeres legyen az 1. tipusti SMA-s gyermek sziileinek és gondozéinak meg kell tanul-
niuk a taplaldszonda (nazogasztrikus szonda) behelvezését.*

A Haazetetés az eldre eltervezett iddpontokban egyaltalan nem jar sikerrel, korhazi kezelésre is sor kerdl-
het, ahol intravenas uton juttatjak be a tapanyagokat.

--------------------------~
‘--------------------------‘
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Mit tehetiink az alatt az ido alatt, amikor
a klinikai allapot romlik, es mi otthonunkban
varunk a tapasztaltabb orvosokra, hogy
megvaltoztassak a lelegeztetogep
es a kohogtetogep beallitasait?

Egyes lélegeztetdgépeken kétféle beallitas is elérheté.

Ezekre az esetekre el6re meglehet adni alélegeztet6gépen vagy a kohogtetégépen egy olyan,
a beteggondozasi centrumban el6re jelzett értékek alapjan elvégzett bedllitist, amelyre
az akut légzési elégtelenség fellépése esetén a sziil6k és/vagy a gondozok atvalthatnak.

Sajnosazonbannem mindenlélegeztet6gép enged egyszerre két beallitast. Ebben az esetben

tanacsos a beteggondozasi centrumhoz fordulni, hogy az aktualis klinikai allapot alapjan
értékeljék a lélegeztet6gép paramétereinek ujboli bedllitisanak lehet6ségét.

& sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3



/’ \\
/ N\
/ \

/ \
/ \
| \
I |
\ ]
\ /

\ /

\ /
N\ /
\\ ’/

- -

- =

Mi a teendd, ha esetleg oxigen adasara
kerdlne sor?

Az oxigén adasat el kell keriillni, mert megakadailyozza a légzési elégtelenség
gyors felismerését.

Az oxigén otthon kizarélag AMBU-ballonnal, ko6hogtet6géppel és lélegeztet6géppel egyiitt
adhat6, spontdn lélegzé betegnek folyamatos dramldst oxigént soha nem szabad adni!
Kizéarélag olyankor adjuk igy, ha a deszaturdcié minden kezelés ellenére fennall, és a beteg
a mentGk vagy a betegszallitok kiérkezésére var, hogy kérhazi kezeléshez jusson. Az oxigén
dramldsit azon a lehet6 legalacsonyabb szinten kell tartani, amely biztositja a szaturacié
94/95 folotti és 100 alatti értékét. A gépi kohogtetés alatt hasznalhatunk oxigént a hipoxia
elkertilése céljabol

03 | SMA, Utmutatd a csaladnak
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Melyek a legfontosabb teenddk
a gegekanlt viselo gyermekkel,
ha nagyon rosszul van?

A gégekaniil okozhat néhany eldre lathato, mégis varatlan vészhelyzetet: a kaniil
eltomddhet vagy elmozdulhat, vérzés léphet fel.

A szul6knek és az egészségugyi dolgozéknak ismerniiik kell ezeket a veszélyeket, és meg
kell tanulniuk, hogy bekévetkezésiik esetén hogyan tudnak koézbeavatkozni. Nem lehet
a szil6ket ugy hazabocsidtani, hogy nincsenek felkészitve ezeknek a vészhelyzeteknek
kezelésére:

d.  aprobléma felismerése;

D.  akaniil siirgés cseréje;

(. beavatkozas abban az esetben, ha nem sikeril Gjra behelyezni a kaniilt.

A szil6knek ismerniiik kell, és el is kell tudjak végezni az alapszint( Gjraélesztési eljaras (BLS)

légcsékaniilt visel gyermekre specializalt 1épéseit.

I sMa Utmutato a csaladnak és a szakembereknek | O3
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Mit kell tudnom
a legzesleallas kezeleserol?

A szilloknek és az egészségiigyi dolgozoknak képesnek kell lenniiik az alapszinti aj-
raélesztési eljaras elvégzésére. Ezt a hazabocsatast megel6zéen felajanlott képzéssel
kell biztositani szamukra, és az utankovetési vizsgalatokon at kell ismételni.

Ennek a képességnek birtokdban azonnal és hatékonyan nyujthatnak segitséget 1égzésledl-
las vagy szivmegallas esetén.

¢ H H =H =H = = =H =H H = = = = = =H = = = = = = = = = = = = = = = = W

V4
ggljbfjwudmlam" moendp
&
b 4 Lehet, hogy a lélegeztetdgép beallitott értékei nem felelnek meg arra az esetre, amikor a gyermek
rosszul van. Vannak olyan lélegeztetdgepek, amelyek kepesek 2 lélegeztetési program memorizalasara,

igy ha a gyermek légzese romlik, a szl6k egy gomb megnyomasaval atvalthatnak az ilyen esetekre eldre
beallitott masodik programra.

’
]

1

|

|

1

|

1

1

|

X u oxigent szinte soha nem szabad hasznalni. 0xigen adasanak kovetkeztében ugyanis a Szaturacio meg-
2 emelkedik, és nem lehet felismerni, ha a tidG rosszul mikddik vagy elzarodik. Ez meggatolja azt, hogy
1 a megfelelé mellkasi fizioterapiat végezzek el amikor sziikseg lenne ra. Adhatunk viszont oxigent akkor,
1 ha gy dontlnk, hogy korhazba vissziik a gyermeket. Ebben az esetben lelegeztetes kozben, a Iélegezte-
1 tagep segitségevel adjuk az oxigént.

|

]

S _?
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A gepi Ilegeztetéshez maszkot hasznald gyermekeknel eléfordulhatnak stlyos orrvérzések.
Ez a jelenség a gyermekhez érkez6 gaz paratartalmanak javitasaval keriilhetd el, és azzal,
ha a valadékszivast ovatosan végezziik. Az orrverzes miatt esetenkent akar a korhaz felkeresese
is sziksegesse valhat.

gyakorlat
az ljraélesztes elvegzeseben

e ~\ ~\
A g'épek. oxigen
para[netgrglnek
modositasa kizarolag szallitasra

o varakozva

Kizarolag a korhazba

a beteggondozasi 8s kizarolag

centrum engedelyeével kombinalva

a lélegeztetessel
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Tudjon kaniilt cserélni ’
ha legcsdkanilds beteget kezel ,
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Mikor kell elkezdeni
a sirgassegi karhazi kezelésen
gondolkodni?

Fontolora kell venni a siirgésségi korhazi kezelést, ha az alabbi felsorolas tételei
koziil egy vagy tobb bekovetkezik:

d. Az oxigénszaturacié tartésan 92% alatt marad 24 6ran 4t tarté maszkos lélegeztetés,
a lélegeztet6gép paramétereinek maximdlis bedllitdsa és a kohogtetégép ismétléds

alkalmazasa ellenére is;
. Nehézlégzés faradsaggal és kimeriiltséggel tarsulva;

L. Otthon nem tudjuk a lehetd legjobb elldtast nydjtani, vagy nem biztosithaté a meg-
felel6 taplalas és hidratalas (akar akut gasztroenteritisz miatt is), tartés laz és gyogy-
szerrel nem kezelt fert6zés mellett, vagy ezek hidnyaban is;

(. ANIV maszk miatt bérsériilések alakulnak ki és az allapot romlasa nélkiil mas médon

nem biztosithaté a légzés;
£. Eszméletvesztés;

. Légzésiasszimetria (légmentes tiid6részek), amelyet a haziorvos allapit meg (refrakter
atelektazia vagy légmell).
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SP02 < 92%
maximalis kezelés mellett

Barsérilések

amaszk allandd és/vag?(?rﬁgr%iltség
hasznalata miatt
MIKOR HiVJUK
A
104-ET?
Amikor a HIDRATALAS,
Eszméletvesztés GYI]AGF\'(LSAZLE‘:!SB\S\%AS

miatt INFUZIORA van sziikség

-
Légzési asszimetria
a mellkas mozgasaban,
kitérésében
(atelektazia/légmell)
\_ J
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Melyek a legfontosabb teendok,
amelyekkel akut legzeselegtelenseg eseten
biztonsagosabba tehetjik az utat amig
otthonrol a korhazba eriink?

Ha mar alkalmazzdk a pozitiv nyomdsu lélegeztetést, akkor a szallitds alatt AMBU
ballonnal és lélegeztet6 maszkkal vagy lélegeztet6géppel kell biztositani a légzést.
Ha a betegnek gasztrosztémaja van, a kinyitasaval megkonnyitheti a gyomorban felgytlt

gazok kidramlasat, igy javithat a légzésen.

A szaturdci6 mér6t folyamatosan ellenérizni kell, hogy sziikség esetén alkalmazhassuk
akohogtetégépet. Ha oxigént is adunk, folyamatosan tartsuk fenn a pozitiv nyomasu léle-
geztetést, és soha ne adjunk folyamatos dramlasu oxigént spontdn légzés mellett.

Tartsa szem el6tt a nyal vagy gyomortartalom aspirdlasanak veszélyét a kiesett bulbaris
funkcidja betegek esetében. Ha a gyermek és a csaldd mar elsajatitotta azt, részesitse
elényben a hason fekvé helyzetet, vagy az oldalt fekvést.
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. Tartsa szem el6tt, hogy az intubdciés mandéver az dllkapocs iziiletének (a temporomandi-
bularis iztiletnek) merevsége miatt nehézkes lehet, ezért részesitse elényben a ballonos és
maszkos lélegeztetést. Minden rendelkezésre 4ll6 informaciét meg kell adni a sziil6knek,
és lehet6vé kell tenni szdmukra, hogy a megkezdett kezeléseket otthonukban folytassak,

amennyiben ez lehetséges. Fontos megjegyezni, hogy a gyermek minden felszerelését be
kell vinni a kérhazba!

. Emlékezzen arra, hogy még ha intubaljdk is a gyermeket, ha az allapota stabilizdl6dik,
késébb extubalhatjik. Engedje az elsésegélynyujtoknak, hogy a lehetd legjobb segitséget
nyujtsak.

Nem szabad megszakitani
a lélegeztetest.
Kinyitni a gasztrosztomat (PEG-et).

Korabbi Fenntartani a
nehézkes intubacio a szaturacio mérét
kockazata és hasznalni

SZALLITAS a kohogtett gépet, ha kell
A KORHAZBA
A LEGNAGYOBB
BIZTONSAGBAN .
Fenntartani az . 'Enjl'ekeznl,
egyiittmikodest aspiracio kockazata
a szillékkel /gondozokkal (hason fekvd helyzet hasznos)

ha nyelési nehézseg all fent

Be kell vinni
minden otthoni gépet
a kdrhazba
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