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Wspomaganie oddychania u osob
cierpigcych na chorobe neuronu
ruchowego

Informacja dla os6b cierpiacych na chorobe neuronu ruchowego lub nig
dotknietych

Jesli oddech pacjenta stabnie wskutek choroby neuronu ruchowego (MND), wazne jest,
aby rozwazy¢ zastosowanie maszyny wspomagajgcej oddychanie.

Ta broszura informacyjna omawia kwestie, ktore nalezy wzig¢ pod uwage podczas
podejmowania decyzji dotyczgcej korzystania z tego wsparcia. Omowione zagadnienia:

1: Dlaczego wspomaganie oddychania moze by¢ potrzebne?

2: Co nalezy rozwazy¢ w przypadku nieinwazyjnego wspomagania oddychania
(ang. NIV)?

3: Co nalezy wzig¢ pod uwage w sytuacji wymagajacej tracheotomijnego

wspomagania oddychania?

4: Jak konserwowa¢ sprzet do wspomagania oddychania?
5: Co nalezy wiedzie¢ o rezygnacji z wspomagania oddychania?
6: Gdzie moge dowiedzie¢ sie wiecej?

Broszurata od samego poczatku porusza delikatny temat rezygnacji ze
wspomagania oddychania oraz planowania przysztej opieki. Ten fragment nie
nalezy do najtatwiejszych, ale moze pomoc w pore podjaé decyzje dotyczace
przysziego leczenia i opieki.

0 Ten symbol zostat uzyty do oznaczenia innych naszych publikacji. Aby dowiedziec
sie, jak uzyskac do nich dostep, nalezy przejs¢ do sekcji Dalsze informacje
znajdujgcej sie na konhcu tej broszury.



Ten symbol zostat uzyty do oznaczenia cytatow osob cierpigcych na MND

Nalezy pamietac, ze jest to ttumaczenie informacji zrédtowej. Cho¢
stowarzyszenie MND Association korzysta z cieszgcych sie uznaniem ustug
ttumaczeniowych, nie przyjmuje odpowiedzialnosci za btedy w ttumaczeniu.

Przed podejmowaniem decyzji dotyczgcych leczenia i opieki nalezy zawsze
konsultowac sie z zespotem medycznym / pomocy spotecznej. Zespot ten
moze byC w stanie zapewni¢ obecnos¢ na spotkaniu ttumacza ustnego.

Istnieje rowniez mozliwos¢ przettumaczenia dalszych informacji, ale ustuga ta
jest ograniczona. Prosimy o kontakt z naszg infolinig MND Connect w celu
uzyskania dalszych informacji:

Nr telefonu: 0808 802 6262
E-mail: mndconnect@mndassociation.org

Podczas rozmowy na temat wspomagania oddychania z pracownikami stuzby zdrowia /
pomocy spotecznej, pewne wyrazenia mogg brzmiec¢ podobnie a rézne stowa mie¢ te
same znaczenie. Moze to prowadzi¢ do nieporozumien. Pomocne mogg okazac sie
nastepujgce definicje:

Wspomaganie Metoda polegajgca na zastosowaniu maszyny do pomocy
oddychania: w oddychaniu.
BiPAP: BiPAP to skrot oznaczajgcy w j. angielskim wentylacje

dwufazowym cisnieniem dodatnim (Bilevel Positive Airway
Pressure). Jest to rodzaj nieinwazyjnego wspomagania
oddychania. Niektére osoby stosujg ten termin zamiast
skrétu NIV.

Zaleznosé: Gdy pacjent nie moze skutecznie oddychac bez
wspomagania. Jesli pacjent korzysta z urzgdzenia
wspomagajgcego oddychanie przez ponad 12 godzin na
dobe, zazwyczaj oznacza to wystgpienie zaleznosci. Moze
miec to miejsce zarowno podczas NIV jak tez przy
wspomaganiu oddychania przez sonde umieszczong w
tchawicy. Mozna réwniez powiedziec, ze taki pacjent
»polega” na wspomaganiu oddychania.
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Wspomaganie
oddychania przy
uzyciu ustnika
(MPV):

Nieinwazyjne
wspomaganie

oddychania (NIV):

Tracheotomia:

Tracheotomijne
wspomaganie
oddychania:

Opiekai wsparcie dla
pacjentéw majacych

problemy z
oddychaniem:

Zespot ds.
problemoéw z
oddychaniem
Wydzieliny:

Ptuca pacjentow cierpigcych na MND zasadniczo nadal sg w stanie wdychac i wydychaé

Rodzaj NIV, ktéry pozwala zwigkszy¢ skutecznosc
oddychania poprzez wtozenie do jamy ustnej ustnika
przypominajgcego stomke w celu wttoczenia wiekszej ilosci
powietrza do ptuc. W razie potrzeby mozna zwrdéci¢ sie do
zespotu ds. problemow z oddychaniem o dalsze
informacje.

Rodzaj wspomagania oddychania polegajgcy na
zwiekszaniu ilosci normalnie wdychanego powietrza,
zazwyczaj za pomocg maski przytrzymywanej przez paski
biegngce wokot gtowy pacjenta.

To zabieg chirurgiczny polegajacy na wykonaniu otworu w
przedniej czesci szyi w celu wtozenia rurki do tchawicy.
Rurka ta moze by¢ stosowana do wspomagania
oddychania.

Rodzaj wspomagania oddychania, w przypadku ktérego
maszyna wdmuchuje normalne powietrze do ptuc przez
rurke tracheotomijng. Niektorzy nazywajg te metode

»inwazyjnym wspomaganiem oddychania”.

Wsparcie i terapie zwigzane z oddychaniem.

Zespot opiekujacy sie pacjentami majgcymi problemy z
oddychaniem.

Sluz i lina.

powietrze. Ostabieniu jednak ostabieniu ulegajg miesnie, w tym te odpowiedzialne za
wcigganie powietrza do ptuc i wydychanie go. Cho¢ miesnie te z czasem przestajg
funkcjonowac, urzgdzenia mogg wspomagac oddychanie w celu tagodzenia wielu
objawow zwigzanych z oddychaniem i wydtuzenia zycia.



Okreslane jest to jako ,wspomaganie oddychania”. Aby utatwi¢ czytanie dalszych
informacji, skrocimy wyrazenie ,wspomaganie oddychania” i bedziemy w dalszej czesci
uzywac tylko stowa ,wspomaganie”. Aby dowiedzie¢ sie wiecej na temat rodzajow
wspomagania wykorzystywanych u pacjentéw z MND, nalezy zapoznac¢ sie z rozdziatem 2
i 3 tej broszury.

Szczegdtowe informacije na temat wptywu MND na oddychanie.
8A - Pomoc przy problemach z oddychaniem (ang. Support for breathing problems)

W wiekszosci przypadkow, u chorych cierpigcych na MND, do wspomagania oddychania
stosuje sie normalne powietrze. U pacjentéw z MND zazwyczaj nie zaleca sie podawania
dodatkowego tlenu, gdyz moze to zakiéci¢ rownowage pomiedzy tlenem a dwutlenkiem
wegla w organizmie. Tlen bywa jednak zalecany dla pacjentow cierpigcych na MND,
ktérzy przechodzg infekcje dolnych drog oddechowych lub chorobe ptuc. Czasem bywa
réwniez zalecany podczas opieki paliatywnej w celu zwiekszenia komfortu i jakosci zycia.

Kiedy nalezy zaczg¢ mysle¢ o wspomaganiu oddychania?

~Przezorny zawsze ubezpieczony. Zawsze wole wiedzie¢, co mi sie moze
przydarzyc i znac¢ sposoby postepowania w takich wypadkach. Niewiedza jest o
wiele bardziej przerazajgca’.

Podjecie decyzji co do tego, czy korzystac ze wspomagania oddychania moze by¢ trudne.
W podjeciu przemyslanej decyzji mogg pomdc otwarte i szczere rozmowy z zespotem ds.
probleméw z oddychaniem na temat:

rodzajéw wspomagania oddychania,

korzysci oferowanych przez kazdy z tych rodzajow i kwestii do przemyslenia,

tego, co moze sie sta¢ z biegiem czasu w przypadku kazdego z tych rodzajow
wspomagania,

tego, jak wyglgda opieka po wprowadzeniu wspomagania,

wszystkich ewentualnych pytan.
Ta decyzja bedzie rowniez zaleze¢ od:

potrzeb,
pogladdw, preferencji i zyczen pacjenta w odniesieniu do przysziej opieki,
oceny w celu sprawdzenia, czy dane leczenie jest dla pacjenta odpowiednie,

najlepszego momentu na wprowadzenie wspomagania.



Zapraszamy do zapoznania sie, w odpowiednim czasie, z mozliwosciami w zakresie
wspomagania. Bardzo wazne jest, aby porozmawia¢ z wszystkimi osobami
zaangazowanymi w opieke nad pacjentem przed pojawieniem sie objawdw zwigzanych z
oddychaniem lub pierwszych oznak zmian w oddychaniu.

Dzieki temu pacjent bedzie miat czas na:

przemyslenie swoich decyzji bez pospiechu,
zrozumienie, co jego wybor oznacza teraz i w przyszitosci,

upewnienie sie, ze bliskie osoby oraz zespot stuzby zdrowia / pomocy spotecznej
znajg zyczenia i preferencje pacjenta, aby pomoc mu skorzysta¢ z wybranych
procedur oraz unika¢ niepozgdanych oraz nieplanowanych procedur i interwencji,

upewnienie sie, ze wszystkie osoby wspierajgce pacjenta przygotowane sg na
przyszite zmiany, niezaleznie od decyzji co do korzystania ze wspomagania.

,Na przyktadzie mojego doswiadczenia widac, ze ludzie nie zawsze sg odpowiednio

wczes$nie przygotowani lub Ze objawy nie sg dostatecznie szybko rozpoznawane. W

przypadku mojego meza problemy z oddychaniem byty zbyt powazne, aby z
powodzeniem skorzystac¢ z nieinwazyjnego wspomagania oddychania’.

Rozmowy te mogg rodzi¢ u pacjenta i jego rodziny pytania dotyczace pracy i kosztow.
Zespot stuzby zdrowia i pomocy spotecznej moze stuzy¢ wsparciem w tych rozmowach.

Rozpoczecie planowania w zakresie zastosowania wspomagania na wczesnym etapie
pozwala ustali¢ odpowiedni rodzaj wsparcia, co moze obejmowac z poczatku korzystanie
Z niego przez ograniczony czas. Moze to pomdéc pacjentowi i wspierajgcym go osobom w
zorganizowaniu opieki, co moze utatwi¢ prowadzenie jej nad pacjentem w domu.
Podejmowanie decyzji dotyczgcych wspomagania w obliczu nagtych sytuacji moze
znacznie to utrudnic.

Jakie sg wczesne objawy wskazujace na to, ze potrzebuje
wspomagania?

»,Gdy stawiam sie w przychodni MND co trzy miesigce, poddaje sie badaniu

pojemnosci zyciowej ptuc i badaniu kaszlu. Jestem pewna, Zze zespot, ktory sie mng

opiekuje, proaktywnie udzieli mi porad i zalecer w przypadku zaobserwowania
spadku pojemno$ci ptuc do niepokojgcego poziomu”.

Ponizsze objawy mogg by¢ oznakami ostabienia miesni oddechowych, co moze nies¢ za
sobg potrzebe skorzystania ze wspomagania oddychania lub innego wsparcia w tym
zakresie:



brak tchu nawet podczas odpoczynku,

ptytki oddech nawet podczas lezenia na wznak,

problemy z odkrztuszaniem wydzieliny sluzowej lub flegmy,

staby kaszel,

nawracajgce lub dtugotrwate infekcje dolnych drog oddechowych,
stabe kichanie,

problemy ze snem,

uczucie zmeczenia po przebudzeniu lub w ciggu dnia,

koszmary lub halucynacije,

poranne bole gtowy,

staba koncentracja i pamie¢ lub dezorientacja,

ostabienie gtosu,

mniejszy apetyt, co moze prowadzi¢ do utraty wagi,

Aby dowiedzie¢ sie wigcej na temat badan drog oddechowych i objawow

wystepujgcych u chorych na MND, nalezy zapoznacé sie z broszura:
8A - Pomoc przy problemach z oddychaniem (ang. Support for breathing problems)

Jak intensywne wsparcie wymagane jest przy wspomaganiu
oddychania?

Kazdy rodzaj wspomagania moze wydtuzac czas zycia pacjenta w poréwnaniu z
pacjentami niekorzystajgcymi z tego rozwigzania. Dotychczas sgdzono, ze tracheotomia
wydtuza zycie pacjentow bardziej niz NIV, ale badania dlugosci zycia pacjentow z MND sg
nadal w toku. Niniejsza broszura zostanie zaktualizowana, gdy dostepne bedg nowe
rezultaty badan.

Cho¢ wspomaganie moze wydtuzac zycie, nie powstrzymuje ostabienia miesni ani nie
spowalnia ogblnego postepu choroby. Oznacza to, ze pomimo fatwiejszego oddychania
inne objawy bedg czasem ulegac¢ nasileniu, a pacjent bedzie potrzebowat wiekszego
wsparcia w miare postepu choroby.

Jesli pacjent nie zostat jeszcze skierowany do logopedy (SLT), nalezy poprosic¢ o
skierowanie, gdyz ostabienie miesni oddechowych moze mie¢ negatywny wptyw na mowe
i komunikacje.

Pacjent moze utraci¢ mozliwos¢ samodzielnego poruszania sie lub komunikowania. Czas,
po ktérym moze to nastgpic, rozni sie w zaleznosci od osoby. Stosowane wsparcie



komunikacji obejmuje obstuge komputera za pomocg ruchéw gatek ocznych oraz
korzystanie z przystosowanych przetgcznikow.

,Korzystam z komputera przy pomocy ruchow gafek ocznych, aby przegladac
internet, czytac i pisa¢ e-maile, a nawet korzystac z arkuszy kalkulacyjnych”.

W razie potrzeby mozna rowniez stosowac proste pomoce komunikacyjne, np. gdy zmiany
dotyczace proceséw myslowych lub wzroku utrudniajg korzystanie z nowoczesnych
pomocy komunikacyjnych.

,Zatuje, ze nie wiedziatam wczesniej o urzgdzeniach sterowanych ruchem gafek
ocznych, ktére mogty mu pomac. Niestety, teraz jest zbyt chory, by z nich
korzystac”.

Aby dowiedzie¢ sie wiecej na temat komunikacji oraz nagrywania gtosu w celu
korzystania z jego przetworzonej komputerowo wersji w przysztosci, nalezy
zapoznac sie z broszurami:

7C — Wsparcie w zakresie mowy i komunikacji (ang. Speech and communication)
7D — Tworzenie banku gfosowego (ang. Voice banking)

MND wptywa na sposéb jedzenia, picia i potykania. Korzystanie ze wspomagania moze
réwniez utrudniac jedzenie i picie. Wazne jest, by pacjent zastanowit sie, czy chce
otrzymywac pokarm przez sonde, aby zapewni¢ odpowiednig ilos¢ substancji odzywczych
w swojej diecie. Teraz jest dobry moment na przeprowadzenie szczerych rozmow z
rodzing, opiekunami oraz zespotem stuzby zdrowia / pomocy spotecznej na temat
karmienia przez sonde, gdyz ich poprowadzenie moze by¢ utrudnione, gdy miesnie
oddechowe ulegng ostabieniu.

Pacjent bedzie potrzebowaé wsparcia logopedy (SLT) i dietetyka, aby poradzi¢ sobie z
problemami z przetykaniem wywotanymi przez MND oraz zadba¢ o dostarczenie
odpowiedniej ilosci substancji odzywczych.

Dalsze informacje:

Broszura informacyjna 7A — Trudno$ci z potykaniem (ang. Swallowing difficulties)

Broszura informacyjna 7B — Karmienie przez sonde (ang. Tube feeding)
Jedzenie i picie u pacjentow chorych na chorobg neuronu ruchowego

W zwigzku z tym, ze MND moze utrudniaé przetykanie, istnieje ryzyko
zachtysniecia/zadtawienia sie jedzeniem, piciem lub $ling. W przypadku stabego kaszlu
wykrztuszenie moze by¢ utrudnione.

Przedostanie sie jedzenia, ptynow lub sliny do ptuc nazywa sie ,aspiracjg”. Jesli tak sie
stanie, nalezy jak najszybciej poddac sie badaniu logopedycznemu w celu sprawdzenia
sposobu potykania i uzyskania wsparcia.



Aspiracja moze powodowac infekcje dolnych drég oddechowych. Objawy:
katar lub zwiekszona produkcja sluzu,
dusznosc,
bél gardta lub kaszel,

symptomy gorgczki lub zte samopoczucie.

W razie podejrzenia infekcji dolnych drog oddechowych nalezy jak najszybciej
skontaktowac sie z lekarzem ogélnym, gdyz wczesne wprowadzenie kuracji
antybiotykowej moze przynies¢ pozytywne skutki. Mozna réwniez uzyska¢ pomoc przy
kaszlu, w tym:

wsparcie od zespotu stuzby zdrowia / pomocy spotecznej,

techniki do samodzielnego stosowania,

maszyne pomagajgcg w odkastywaniu.

Nalezy zwrdci¢ sie do lekarza o coroczng szczepionke na grype i jednorazowg
szczepionke na zapalenie ptuc, gdyz szczepionki te ograniczajg ryzyko wystgpienia tych
choréb. Mozna je uzyska¢ w przychodni lekarskiej. Gtéwny opiekun i bliska rodzina
réwniez mogg uzyskac te szczepienia.

Poniewaz wspomaganie oddychania wydtuza zycie os6b z MND, ich miesnie oddechowe z
czasem ulegajg ostabieniu, a takze zwieksza sie prawdopodobienstwo tego, ze stang sie
uzaleznieni od wspomagania. Moze sie tak stac¢ niezaleznie od rodzaju wspomagania, ale
czas, na przestrzeni ktérego moze do tego dojs¢, zalezy od objawow i stosowanej metody.

Pacjenci uzaleznieni od wspomagania wymagajg zaawansowanej opieki. Z czasem,
najprawdopodobniej, bedg potrzebowa¢ catodobowego wsparcia doswiadczonego zespotu
interdyscyplinarnego oraz innych opiekujgcych sie nimi oséb.

Jesli pacjent chce pozostaé w domu, najprawdopodobniej bedzie potrzebowat dostepnego
catodobowo zespotu w celu zapewnienia wsparcia. Zazwyczaj sg to zawodowi
opiekunowie, cho¢ czasami cztonkowie rodziny chcg lub czujg sie zobowigzani do
pomocy.

»Sypiam na kozetce obok w razie potrzeby odessania wydzieliny w $rodku nocy. Nie
moge go zostawi¢ samego w pokoju nawet przez chwile”.

Jesli MND lub urzgdzenia do wspomagania oddychania utrudniajg méwienie lub
komunikacje, istniejg systemy wyposazone w alarmy umozliwiajgce pacjentom zgtaszanie
potrzeby uzyskania pomocy. Jednak kto$ musi przez caty czas by¢ w poblizu, aby
zareagowac. Nalezy zwrécic¢ sie do zespotu stuzby zdrowia / pomocy spotecznej o porade.



Cztonkowie rodziny i opiekunowie czesto potrzebujg otuchy, szkolen i dodatkowego
wsparcia — niezaleznie od rodzaju wspomagania — zwlaszcza w pozniejszych stadiach
choroby.

~Mamy pielegniarke, ktéra przychodzi do niego raz w tygodniu, abym mogta wyj$c¢

na zakupy lub cos zatatwic. Przez reszte czasu, w zasadzie nie moge opusci¢ domu.

Nie moge nawet wyjsS¢, zeby wywiesic pranie, bo nie bytabym w stanie usfyszec
alarmu wskazujgcego, Ze cos sie dzieje”.

Potrzeba catodobowego zapewniania wsparcia utrudnia zorganizowanie programu opieki.
W zaleznosci od sposobu funkcjonowania wsparcia zdrowotnego w danym rejonie,
mozliwe iz odpowiedni poziom pomocy dostepny bedzie dla pacjenta tylko w placéwce
opiekunczej i zalezy to od regionu kraju. Nalezy to oméwi¢ ze swoim zespotem ds.
probleméw z oddychaniem, ktory moze zapewni¢ wsparcie przy wyszukiwaniu opcji
dostepnych w danym rejonie oraz zaplanowac najlepszy sposob uzycia wspomagania
oddychania.

Przebieg MND roézni sie u kazdej osoby. Niektorzy dostosowujg sie do rosngcego poziomu
niepetnosprawnosci i chcg zyc¢ jak najdtuzej. Wspomaganie pozwala wydtuzyc zycie, a
potgczenie opieki i dodatkowych technik moze podnosic jego jakosc. Jesli jednak pacjent
chce dokonac innego wyboru zgodnie ze swoimi preferencjami lub poglgdami, ma do tego
prawo i nalezy szanowac¢ takg decyzje. Omowienie wszystkich rozwigzan w zakresie
wsparcia i dostepnych opcji moze poméc w podjeciu odpowiedniej dla siebie decyzji.

Co nastapi jesli zdecyduje sie nie korzystaé ze wspomagania?

,Wazne jest, aby wiedziec¢, ze wspomaganie moze zwiekszy¢ dtugos¢ zycia u
pacjentow z MND. Jednak w naszym przypadku mgz nie chciat przedtuzac zycia’.

Decyzja co do tego, czy stosowac¢ wspomaganie, czy nie, nalezy do pacjenta. Pacjent
moze stwierdzi¢, ze nie chce korzysta¢ ze wspomagania lub stwierdzi¢ na pdzniejszym
etapie, ze nie jest w stanie sie do niego przystosowadé. Jesli tak sie stanie, zespot ds.
probleméw z oddychaniem, fizjoterapeuta lub zespét opieki paliatywnej, mogg wyjasni¢,
jak jeszcze mozna fagodzi¢ te objawy.
Moze to obejmowac:

Zmiane postawy i pozycji ciata,

¢wiczenia oddechowe,

pomoc w zakresie kaszlu,

wyszukiwanie sposobdéw na relaks,

przyjmowanie lekow tagodzgcych dusznosc i niepokoj.



0 Szczegdtowe informacije na temat innych terapii dla os6b majgcych problemy z
oddychaniem:
8A — Pomoc przy problemach z oddychaniem (ang. Support for breathing problems)

Cho¢ wsparcie to moze pomoc w tagodzeniu objawdw, bedg sie one pogtebiaé z czasem,
a terapie dla os6b majgcych problemy z oddychaniem nie sg w stanie zatrzymac postepu
choroby. Ostatecznie prowadzi to zwykle do $mierci. Zespot stuzby zdrowia i pomocy
spotecznej stuzy wsparciem w zakresie lekow tagodzgcych niepokg;.

Zestaw ,,na wszelki wypadek” dla pacjentow z MND.

Jeden ze sposobOw pozwalajgcy poczuc sie pewniej gdy pojawiajg sie problemy z
oddychaniem polega na trzymaniu w poblizu zestawu ,na wszelki wypadek” dla chorych
na MND.

Zestaw ,na wszelki wypadek” to pudetko przechowywane w domu zawierajgce leki do
stosowania w nagtych sytuacjach. Trzymanie takiego zestawu pod rekg dodaje otuchy i
jest przydatne w przypadku braku tchu lub kaszlu lub zadtawienia.

Mozemy nieodptatnie dostarczy¢ ten zestaw do lekarza ogélnego jesli o to wystgpi. Lekarz
0goIny nastepnie przepisze odpowiednie leki, ktére nalezy trzymaé w tym pudetku w
domu. Dzieki temu leki zawsze bedg pod reka dla lekarza lub pielegniarki srodowiskowej,
gdy zostang wezwani po godzinach.

Lekarz rodzinny moze dotgczy¢ pozwolenie na korzystanie przez innych specjalistow.

Pudetko to zawiera réwniez wskazowki na pismie dla specjalistow. Jesli lekarz ogolny
uzna to za stosowne, moze roéwniez przepisac leki dla opiekuna, ktéry bedzie mogt je
podac pacjentowi podczas oczekiwania na profesjonalng pomoc medyczng.

Lekarz og6lny moze sie skontaktowa¢ z naszg infolinia, MND Connect, w celu uzyskania
porad na temat tego zestawu. Patrz Dalsze informacje w sekcji 6: Gdzie moge dowiedzie¢
sie wiecej? aby znalez¢ dane kontaktowe.

2. Co nalezy wzig¢ pod uwage przy stosowaniu
nieinwazyjnego wspomagania oddychania
(NIV)?

Nieinwazyjne wspomaganie oddychania (NIV) jest czesto stosowane, aby pomagac
chorym na MND w oddychaniu poprzez zwiekszanie ilosci powietrza normalnie
wcigganego do ptuc, zazwyczaj poprzez wykorzystanie maski z paskami zaktadanymi
wokét gtowy.
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Maska podtgczona jest rurkg do urzgdzenia nazywanego respiratorem. Urzgdzenie to
zasilanie jest prgdem elektrycznym i/lub akumulatorem. Oddychanie aktywuje urzgdzenie,
ktére po wyczuciu wdechu zapewnia dodatkowg dawke powietrza, pomagajgc w
skutecznym oddychaniu.

Dostepna jest szeroka gama masek, ktére zazwyczaj zaktadane sg na nos badz na nos i
usta. Jesli stosowanie masek jest utrudnione, dostepne sg maski donosowe, ktére
dostarczajg powietrze przez dwie mate rurki biegngce w nozdrzach, przytrzymywane przez
paski biegngce wokot gtowy (po angielsku okreslane jako ,nasal pillows” lub ,nasal
prongs”).

Respirator, maska i inne elementy zostang dopasowane do potrzeb pacjenta. Zazwyczaj
wykonuj sie to ambulatoryjnie, ale w niektérych wypadkach moze by¢ potrzebna krétka
hospitalizacja. Niektére stuzby mogg jednak dojecha¢ do pacjenta, jesli podrézowanie jest
dla niego utrudnieniem.

Istnieje mozliwos¢ zdalnego dostosowania aktualnych modeli sprzetu oddechowego przez
zespot ds. problemow z oddychaniem, nawet jesli pacjent mieszka daleko od szpitala.
Nalezy zwrdci¢ sie od zespotu stuzby zdrowia / opieki spotecznej o pomoc w znalezieniu
dostepnych mozliwosci w swoim rejonie.

»~Moja pompa NIV przezkazana przez NHS wysyfa dane bezposrednio do mojego
zespotu ds. problemoéw z oddychaniem w celu analizy. Otrzymane rezultaty
pozwalajg skorygowac¢ dowolne ustawienia — w tym wilgotnos$¢ powietrza!”.

Wspomaganie NIV jest zalecane w przypadku probleméw z oddychaniem na podstawie
wytycznych Krajowego Instytutu na rzecz Zdrowia i Opieki (ang. National Institute for
Health and Care Excelence) odnosnie MND (NG42). Wytyczne NICE okreslajg zalecenia
dla pracownikéw stuzby zdrowia i pomocy spotecznej odnos$nie leczenia i opieki nad
osobami cierpigcymi na niektére schorzenia.

Aby uzyskac wiecej informacji, na temat wytycznych NICE, nalezy zapoznac sie z
nastepujgcymi materiatami:

Informacja 1A — Wytyczne NICE dotyczgce choroby neuronu ruchowego,

oraz naszg podreczng broszure na temat rozpoczynania rozméw z specjalistami:
Czego nalezy oczekiwac od opieki
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Potencjalne korzysci
stosowania NIV

Co nalezy rozwazy¢ podczas
korzystania z NIV

,NOszenie mojego respiratora [NIV]

przez catg dobe pozwala mi prowadzi¢

w miare ,normalne” zycie i nie
powstrzymuje mnie przed robieniem tego, co
chce’.

moze tagodzi¢ objawy wywotywane przez
ostabione miesnie oddechowe, takie jak
brak tchu, problemy ze snem, sennos¢ w
ciggu dnia oraz poranne bdle gtowy
(poprawiajgc samopoczucie w ciggu dnia
i pozwalajgc cieszyc¢ sie wiekszg energig
na osobiste zajecia),

moze wydtuzyc¢ zycie,

moze by¢ stosowane w wielu miejscach,
w tym w domu i w podrézy, w przypadku
korzystania z akumulatora,

NIV nie wymaga operaciji,

cho¢ z czasem konieczne bedzie wieksze
wsparcie, stosowanie NIV jest
zasadniczo fatwe we wczesnych stadiach
MND,

szeroka gama dostepnych masek
oznacza, ze mozna wybrac¢ odpowiednie
dla siebie rozwigzanie,

korzystanie z NIV pozwala zwiekszy¢
gtosnos¢ gtosu, jesli ulegt ostabieniu.

Informacje na temat podréozy

samolotem gdy pacjent korzysta ze
sprzetu wspomagajgcego oddychanie:
Broszura informacyjna 8D — Podréze
samolotem a podtrzymywanie oddychania u
pacjentow z chorobg neuronu ruchowego

moze powodowac dyskomfort
spowodowany podraznieniem oczu
przez powietrze przedostajgce sie
przez szczeliny dookota maski,

nacisk maski na skore moze
powodowac rany,

noszenie maski moze powodowaé
klaustrofobie, co w niektorych
przypadkach moze prowadzi¢ do
niepokoju lub paniki,

moze powodowac zatkanie nosa, katar
lub suchos¢ w ustach,

pacjent moze potrzebowac¢ pomocy
przy jedzeniu lub piciu podczas
korzystania ze sprzetu, gdyz przeptyw
powietrza moze zwiekszac ryzyko
zadfawienia lub zakrztuszenia (czyli
aspiraciji),

moze sprawiac, ze pacjent bedzie
potykaC wiecej powietrza niz
zazwyczaj, co moze powodowac
dyskomfort w zotgdku i utrudniac
oddychanie,

przyzwyczajenie sie do sprzetu i
przeptywu powietrza moze troche
potrwac,

w poOzniejszych stadiach choroby
opieka nad pacjentami korzystajgcymi
z NIV jest bardziej wymagajaca,

przeptyw powietrza moze zaktécac
naturalny rytm mowy,

cho¢ urzgdzenia NIC sg zazwyczaj
ciche, potrzebna czasu, aby sie
przyzwyczai¢ do wytwarzanego przez
nie hatasu, ktory z poczatku moze
zaktécac nocny spoczynek pacjenta i
osoby $pigcej z nim w pokoju.
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Jaka opieka potrzebna jest w przypadku NIV?

Zespot ds. probleméw z oddychaniem oraz inni specjali$ci z stuzby zdrowia / opieki
medycznej mogg stuzy¢ pomocg w razie dyskomfortu powodowanego przez sprzet.

Opieka nad pacjentami korzystajgcymi z NIV rézni sie w zaleznosci od przypadku, ale
moze obejmowac:

dbanie, aby zatozona maska byta wygodna, np. poprzez dopasowanie jej potozenia
na twarzy i dociggniecie paskow lub stosowanie réznych masek na zmiane
(pomocne moze by¢ rowniez stosowanie opatrunkéw i produktow do pielegnacji
skory zalecanych przez zespét stuzby zdrowia i opieki spotecznej),

pomoc w odkrztuszaniu wydzieliny sluzowej i $liny (pacjent moze nauczy¢ sie
korzysta¢ z technik do samodzielnego stosowania lub korzystac¢ ze wsparcia
zespotu ds. problemow z oddychaniem bgdz ze sprzetu specjalistycznego, takiego
jak maszyna pomagajgca w odkrztuszaniu),

korzystanie ze srodkow nawilzajgcych oczy w przypadku, gdy powietrze
wydostajgce sie z maski trafia do oczu (pomocne moze okazac sie wyregulowanie
maski),

uzupetnienie systemu o nawilzacz, aby zwiekszy¢ wilgotnos¢é podawanego
powietrza (co bywa pomocne, gdy pacjent doswiadcza suchosci w ustach, kataru
lub zatkanego nosa),

planowanie wspolnie z zespotem ds. probleméw z oddychaniem i logopedg
przyjmowania jedzenia i ptynow w trakcie stosowania NIV,

przyjmowanie wiekszej ilosci ptynéw, co moze pomaéc w przypadku suchosci w
ustach, gestej lub lepkiej sliny oraz zatwardzenia (sok ananasowy pozwala
niektorym osobom rozrzedzi¢ gestg sline),

korzystanie ze wsparcia logopedy w celu uzyskania pomocy dotyczgcej probleméw
komunikacyjnych i alternatywnych metod komunikacji,

zwrécenie sie do zespotu ds. probleméw oddechowych o dopasowanie parametrow
sprzetu NIV w celu ograniczenia ryzyka uwiezienia powietrza,

przemieszczanie sie lub pomoc w przemieszczaniu sie, aby uwiezione powietrze
mogto przej$¢ przez organizm (niektorzy twierdzg, ze pomocna jest rowniez woda
mietowa),

wsparcie zespotu stuzby zdrowia / pomocy spotecznej, aby uzyska¢ pomoc na
wypadek lekéw lub paniki (patrz rowniez zestaw ,na wszelki wypadek” dla chorych
na MND w sekcji 1).

gm Dalsze informacje:

Broszura informacyjna 7A — Trudno$ci z potykaniem (ang. Swallowing difficulties)
Broszura informacyjna 7C — Wsparcie w zakresie mowy i komunikacji (ang. Speech
and communication support)
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Nastepujaca sekcja zawiera informacje na temat postepu choroby. Ten fragment
nie nalezy do najtatwiejszych, ale moze pomo6c w pore podjaé decyzje dotyczace
wspomagania. Zapraszamy do lektury w stosownym momencie.

Jak postepuje rozwdj choroby u osob korzystajacych z NIV?

Na poczatku NIV moze by¢ wymagane jedynie w nocy, aby utatwia¢ oddychanie i
poprawiac jakosc¢ snu. W miare postepu choroby konieczne moze byc¢ korzystanie z niego
réwniez w dzien, aby ztagodzi¢ objawy.

L,Zaczgtem korzystac z NIV przez godzine kazdego dnia i stopniowo wydtuzatem ten
czas. Stwierdzitem, ze najtatwiej bedzie korzystac z tego urzgdzenia w nocy”.

Z czasem pacjenci mogg uzaleznia¢ sie od NIV. Wowczas muszg korzysta¢ z niego przez
caty czas i nie sg w stanie oddycha¢ samodzielnie. Jesli tak sie stanie, nalezy zaopatrzy¢
sie w zapasowe urzgdzenie zasilane akumulatorem (patrz informacje na temat
postepowania w przypadku przerwy w dostawie prgdu sekcja 4: Jak konserwowac sprzet
do wspomagania oddychania?) Prawdopodobnie pacjent bedzie potrzebowat wiekszego
wsparcia, gdyz jego potrzeby bedg bardziej ztozone. Moze to obejmowac opieke nocna.

Czas, po ktérym pacjent staje sie uzalezniony od NIV, zalezy od konkretnego przypadku.
W niektorych przypadkach moze to zajgc¢ miesigce lub lata, a w innych o wiele krocej.

W miare osfabiania sie miesni oddechowych, oddychanie bedzie rzadziej powodowaé
aktywacje urzadzenia. Respirator moze jednak dostarczac¢ powietrze przez maske, jesli w
ustalonym odstepie czasu oddech nie bedzie wystarczajgco mocny, aby aktywowac
urzagdzenie. Gdy maszyna odpowiedzialna jest za kazdy oddech (nie jest juz aktywowana
przez pacjenta), nazywamy to ,petng wentylacjg”.

Poniewaz stosowanie NIV moze wydtuzac¢ zycie, inne objawy bedg ulegac nasileniu. Staby
kaszel stwarza ryzyko przedostawania sie wydzielin do ptuc, tzw. aspiracji. Moze to
prowadzi¢ do infekcji dolnych dr6g oddechowych, aspiracyjnego zapalenia ptuc, ktére,
nieleczone, moze stanowi¢ zagrozenie zycia. Pomoc przy odkrztuszaniu moze ograniczac
ryzyko aspiracji, a antybiotyki mogg pomagac w leczeniu infekcji, ale moze nadejs¢ czas,
gdy nie bedg one juz skuteczne.
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W przypadku MND tracheotomijne wspomaganie oddychania przy uzyciu rurki wtozonej do
tchawicy przez otwor wykonany w przedniej czesci szyi. Ta rurka podtgczona jest do
respiratora zasilanego energig elektryczng, akumulatorem lub jednoczesnie na obydwa
sposoby.

Zabieg chirurgiczny majgcy na celu wykonanie otworu w szyi nazywa sie tracheotomia.
Rurka zazwyczaj wprowadzana jest przy znieczuleniu ogélnym (co oznacza, ze pacjent
przesypia ten zabieg). Rurka ta nie tylko pomaga przy oddychaniu, ale moze by¢ rowniez
stosowana do odsysania wydzielin z drog oddechowych (patrz pozniej czes¢ Jaka opieka
jest potrzebna w przypadku tracheotomii?).

Tracheotomijne wspomaganie oddychania nie zawsze jest oferowane osobom cierpigcym
na MND w Wielkiej Brytanii. Aby omowi¢ kwestig, czy tracheotomijne wspomaganie
oddychania jest odpowiednim rozwigzaniem, nalezy zwrdcic¢ sie do zespotu ds. probleméw
z oddychaniem o wyjasnienie mozliwosci i wsparcia dostepnych w danym rejonie kraju.

Zespot ds. problemow z oddychaniem najprawdopodobniej zasugeruje skorzystanie z
tracheotomijnego wspomagania oddychania, jesli:

wspomaganie NIV jest niewygodne lub MND jest w zbyt zaawansowanym stadium
rozwoju, aby NIV byto skuteczne,

miesnie jamy ustnej i gardta sg ostabione oraz wystepuje duza ilos¢ wydzieliny —
gdyz w tym przypadku pomocne bedzie wspomaganie tracheotomijne,

podczas powaznej infekcji dolnych dr6g oddechowych wymagane jest bardziej
intensywne odsysanie.

Procedura ta jest rowniez stosowana czasem w nagtych wypadkach, aby przejg¢ kontrole
nad oddychaniem (cho¢ z uwagi na to, jak trudna jest rezygnacja z tracheotomijnego
wspomagania oddychania u pacjentow z MND, warto, aby mieli oni mozliwos¢
samodzielnego podjecia tej decyzji, patrz dalsza czes¢ pt. Nagfe wypadki).

Po tracheotomii wymagana jest hospitalizacja pacjenta podczas przygotowywania
programu opieki stosowanego po wypisaniu ze szpitala. Zespot ds. probleméw z
oddychaniem bedzie wspiera¢ pacjenta podczas pobytu w szpitalu. Przygotowanie
programu opieki moze zajg¢ wiele miesiecy, gdyz znalezienie lub przeszkolenie zespotu
(zazwyczaj za posrednictwem agencji opieki) w celu zapewnienia opieki nad pacjentem
poddanym tracheotomii moze by¢ trudne. Zalezy to jednak od regionu kraju. Nalezy
omowic te kwestie z zespotem ds. problemow z oddychaniem, ktéry moze udzieli¢
informacji na temat sytuacji w danym rejonie.

15



»,Pomimo ostroznosci wymaganej w przypadku inwazyjnego wspomagania
oddychania, po konsultacjach z rodzing i lekturg wielu badan postanowitam poddac

sie tracheotomii”.

Wazne jest, aby przed podjeciem decyzji przeprowadzi¢ rozmowy na temat tracheotomii z
rodzing, opiekunami oraz zespotem stuzby zdrowia i pomocy spoteczne;j.

Mozliwe korzysci stosowania
tracheotomijnego
wspomagania oddychania

Co nalezy rozwazy¢ podczas
korzystania z
tracheotomijnego
wspomagania oddychania:

~,Lomimo pewnych niedogodnosci i

dyskomfortu (zwigzanego gtownie z

byciem przykutym do tézka niz samg
tracheotomig), ciesze sie zyciem. Ani ja,
ani moja rodzina nie zatowalismy tej
decyzji”.

moze tagodzi¢ objawy wywotywane
przez ostabienie miesni oddechowych,
takie jak brak tchu, zaburzenia snu,
sennos¢ w ciggu dnia lub zmeczenie,
a takze poranne bole gtowy (co moze
poprawia¢ samopoczucie pacjenta w
ciggu dnia i dodawac¢ mu energii),

moze przedtuzy¢ zycie,

moze by¢ stosowane w przypadkach,
w ktorych nie mozna skutecznie
stosowac NIV do wspomagania
oddychania,

w zaleznos$ci od stosowane;j rurki,
moze zabezpiecza¢ drogi oddechowe
przed aspiracjg i ograniczac ryzyko
zagrazajgcych zyciu infekcji ptuc
(nalezy omowi¢ rodzaj stosowane;j
rurki z zespotem opieki ds. problemow
z oddychaniem),

moze byc¢ stosowane do kontrolowania
wydzielin,

W naszym przypadku maz utracit
zdolnos¢ mowienia, jedzenia i picia
po tracheotomii’.

podobnie jak kazdy zabieg
chirurgiczny tracheotomia niesie za
sobg pewne ryzyko zwigzane z
infekcjg i opiekg. Pacjent zostanie
poinformowany o ryzyku tym
zabiegiem. W wiekszosci przypadkow
mozna sobie z nim tatwo poradzic,

wprowadzenie rurki do tchawicy niesie
za sobg pewne ryzyko dyskomfortu i
dtugotrwatego uszkodzenia tchawicy,
choc¢ nie dochodzi do tego czesto,

pacjent moze wymagac dtugiej
hospitalizacji po zabiegu w
oczekiwaniu na skompletowanie
zespotu odpowiedzialnego za opieke
nad nim,

w niektérych przypadkach opiekea
moznae zapewni¢ jedynie w domu
opieki (nalezy spytac¢ zespét ds.
problemow z ,oddychaniem, jak dziata
wsparcie stuzby zdrowia w danym
rejonie),

wazne jest, aby zaangazowacé rodzine
i przyjaciot w podejmowanie decyzji na
temat tracheotomii, gdyz
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» brak maski, pozwalajgcy unikac
probleméw zwigzanych z maska,
takich jak klaustrofobia,

e mozliwos¢ przenoszenia, w tym
podczas korzystania z wozka
inwalidzkiego, w przypadku zasilania
akumulatorem,

Wiecej informacji na temat latania

podczas korzystania ze

wspomagania oddychania:

Broszura 8D — Podroze samolotem
a wspomaganie oddychania (ang. Air
travel and ventilation)

,Bytem bardzo aktywnym i

m zapracowanym cztowiekiem. W

zwigzKku z inwazyjnym
wspomaganiem oddychania musiatem
przystosowac sie do zgota innego trybu
Zycia, m.in. jestem teraz bardziej
wyczulony na kwestie zwigzane z rodzing i
przyjaciotmi oraz jestem bardziej sktonny
do refleksji. Statem sie rowniez ekspertem
w dziedzinie filmoznawstwa”.

prawdopodobnie bedg oni
uczestniczy¢ w opiece nad pacjentem,

* wymagana jest regularna wymiana
rurek zgodnie z wytycznymi zespotu
ds. problemoéw z oddychaniem, co dla
niektorych jest niekomfortowe
(zazwyczaj dokonywane jest to raz w
miesigcu, a czasami rzadziej w
zaleznosci od potrzeb pacjenta),

e rurka, w zaleznosci od rodzaju, moze
wptywac na zdolnos¢ mowienia i
przyjmowania jedzenia oraz ptynéw,
jesli zdolnosci te nie ulegty jeszcze
pogorszeniu wskutek MND. Pacjent
moze wymagac wsparcia w zakresie
alternatywnych metod komunikacji
oraz korzystania z sondy do karmienia
w celu bezpiecznego zapewniania
wymaganych sktadnikéw odzywczych

e moze znacznie nasila¢ produkcje
wydzieliny, ktérg trzeba regularnie
odprowadzac¢ z drég oddechowych
(dla niektérych jest to niekomfortowe,
gdyz dokonuje sie tego, gdy pacjent
jest odtgczony od wspomagania
oddychania)

» przyzwyczajenie sie do sprzetu moze

troche potrwac.
o Dalsze informacje na temat
alternatywnych sposobow
karmienia:
Broszura informacyjna 7B — Karmienie
przez sonde (ang. Tube feeding)

Nastepujaca sekcja zawiera informacje na temat postepu choroby. Ten fragment
nie nalezy do najtatwiejszych, ale moze pomo6c w pore podjaé decyzje dotyczace
wspomagania. Zapraszamy do lektury w stosownym momencie.
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Jak postepuje choroba w przypadku stosowania wspomagania
tracheotomijnego?

»,Na przestrzeni siedmiu lat staliSmy sie Swiadkami dorastania naszych dzieci, ktore

wstagpity w zwigzki matzenskie, oraz zostalismy obdarowani dwojkg wspaniatych

wnukéw. Zatem przezylisSmy liczne wzloty podczas korzystania z wspomagania
tracheotomijnego, ale rowniez wiele gorszych dni, ktére byty na prawde trudne”.

Jesli MND spowodowato ostabienie miesni oddechowych, istnieje duze
prawdopodobienstwo, ze pacjent stanie sie zalezny od wspomagania tracheotomijnego
tuz po jego wprowadzeniu. Oznacza to, ze jesli pacjent nie bedzie w stanie przyzwyczaic
sie do korzystania z respiratora, prawdopodobnie nie w stanie mogt z niego zrezygnowac.
Ma jednak prawo do zrezygnowania ze wspomagania wedtug swojego uznania. Wiecej o
rezygnacji ze wspomagania: ,Co nalezy wiedziec¢ o rezygnacji ze wspomagania
oddychania?”

W miare osfabiania sie mie$ni oddechowych, oddychanie bedzie rzadziej powodowaé
zatgczanie sie urzadzenia. Respirator moze jednak dostarczac powietrze, jesli w
ustalonym odstepie czasu oddech nie bedzie wystarczajgco mocny, aby aktywowac
urzagdzenie. Gdy respirator odpowiedzialny jest za kazdy oddech (nie jest juz aktywowany
przez pacjenta), nazywamy to ,petng wentylacjg”.

Nalezy upewni¢ sie, ze respirator umozliwia prace na akumulatorze oraz ze jest w petni
natadowany. Wymagany jest rowniez zapasowy respirator na wypadek awarii aktualnie
stosowanego urzadzenia (informacje na temat postepowania w przypadku przerwy w
dostawie energii elektrycznej, patrz sekcja 4: Jak konserwowac sprzet do wspomagania
oddychania?)

Poniewaz stosowanie NIV moze wydtuzac zycie, inne objawy bedg sie rozwija¢. Pacjent
moze by¢ narazony na ryzyko nawracajgcych infekcji, ktére mogg zagrazac¢ jego zyciu.

Informacje na temat tego, jak udokumentowac zyczenia i preferencje dotyczace opieki i

leczenia: Jak planowac z wyprzedzeniem? w sekcji 5. Co nalezy wiedziec o rezygnacji ze
wspomagania oddychania?

Nagte wypadki

W nagtych wypadkach pracownicy stuzby zdrowia mogg wprowadzi¢ wspomaganie
tracheotomijne bez uzyskania uprzedniej zgody pacjenta.

Na przyktad, stosuje sie je czasem podczas reanimacji. Jednak w przypadku MND
poOzniejsza rezygnacja z niego moze by¢ trudna po wprowadzeniu tracheotomii, gdyz w
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miedzyczasie miesnie oddechowe mogty ulec ostabieniu. Pacjent moze wéwczas
zdecydowac, czy kontynuowac¢ wspomaganie tracheotomijne, czy z niego zrezygnowac.

» 1rafit do szpitala, gdyz miat problemy z oddychaniem spowodowane powazng

infekcjg dolnych drog oddechowych. Poddat sie tracheotomii, gdyz istniata nadzieja,

ze bedzie mogt samodzielnie oddychac. Okazato sie to jednak niemoZzliwe i od tego
czasu jest podfgczony do respiratora’.

Jesli pacjent bezwzglednie nie chce korzysta¢ z tracheotomii, musi jasno o tym
poinformowac wszystkie osoby uczestniczgce w opiece nad nim. Moze tego dokonac,
dokumentujgc podjety wybor w celu zapewnienia wytycznych dla innych w razie utraty w
przysztosci mozliwosci komunikowania swoich decyzji odnosnie wspomagania
oddychania. W niektorych przypadkach decyzje takie mogg by¢ prawnie wigzgce. Patrz
Jak planowac przysztg opieke? w sekcji 5: Co nalezy wiedzie¢ o rezygnacji ze
wspomagania oddychania?

Jaki rodzaj opieki potrzebny jest w przypadku
tracheotomijnego wspomagania oddychania?

Dla bezpieczenstwa i dobrego samopoczucia pacjentéw korzystajgcych z
tracheotomijnego wspomagania oddychania wymagana jest ciggta opieka.

Opieka wymagana dla danego pacjenta rézni sie w zaleznoséci od potrzeb i objawow, ale
moze obejmowac:
ciggte ogrzewanie i nawilzanie powietrza podawanego przez rurke, ktdre moze
dostarczac urzagdzenie podtgczone do respiratora,

regularne usuwanie i odsysanie wydzielin z drog oddechowych (moze byc to
niekomfortowe tuz po wprowadzeniu tracheotomijnego wspomagania oddychania, a
pacjent moze potrzebowac czasu, aby sie do tego przyzwyczaic),

pomoc w odkrztuszaniu wydzielin (rodzina i opiekunowie mogg nauczyc¢ sie
korzystania ze stosownych lub korzysta¢ ze wsparcia zespotu ds. probleméw z
oddychaniem bgdz ze sprzetu specjalistycznego, takiego jak urzgdzenie
wspomagajgce odkastywanie),

korzystanie z nebulizatora wraz z respiratorem, aby wprowadzi¢ drobng mgietke
roztworu soli fizjologicznej (wody z solg) do ptuc, co pomaga w usuwaniu wydzieliny
Sluzowej,

regularna konserwacja rurki i codzienne zapobieganie zatkaniom, infekcjom oraz
uszkodzeniom skory wokot miejsca przebiegu rurki,

korzystanie ze wsparcia logopedy przy komunikacji i alternatywnych metodach
karmienia. ROwnie wazne jest tez wsparcie dietetyka, aby zapewni¢ wystarczajgca
ilos¢ sktadnikow odzywczych w diecie.
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Zespot ds. problemow z oddychaniem zapewni wsparcie i doradztwo w zakresie opieki
nad pacjentami korzystajgcymi z tracheotomijnego wspomagania oddychania
dopasowanego do ich potrzeb.

Wiecej informacii:

7A — Trudnosci z potykaniem (ang. Swallowing difficulties)

7B — Karmienie przez sonde (ang. Tube feeding)

7C — Wsparcie w zakresie mowy i komunikacji (ang. Speech and communication
difficulties)

Uzycie respiratora podlega regularnym przeglagdom na wypadek zmianiajgcych sie potrzeb
pacjenta. Zespot ds. probleméw z oddychaniem moze zapewni¢ ciggte wsparcie, w tym
doradztwo dotyczgce konserwacji i czyszczenia sprzetu, a w razie potrzeby takze pilne
wsparcie po godzinach.

Co jesli nastgpi przerwa w dostawie pradu?

,~Jesli Pacjent korzysta z urzgdzenia zasysajgcego, nalezy zadbac, aby byto
wyposazone w akumulator na wypadek przerwy w dostawie prgdu.

Dodatkowy akumulator i zapasowy respirator sg niezbedne na wypadek przerwy w
dostawie prgdu. Akumulatory urzgdzen do wspomagania oddychania, w tym pomp
ssgcych, powinny by¢ przez caty czas natadowane.

LFigurowali$my na prowadzonej przez dostawce energii elektrycznej liscie 0sob
wymagajgcych szybkiej reakcji podczas przerw w dostawie”.

Nalezy skontaktowaé sie ze swoim dostawcg energii elektrycznej, aby dowiedziec sie,
jakie wsparcie mozna otrzymac poprzez zarejestrowanie sie jako uzytkownik priorytetowy
w Rejestrze Ustug Priorytetowych (ang. Priority Services Register). Uzytkownicy
priorytetowi powinni by¢ informowani o planowanych przerwach w dostawie pragdu w ich
okolicy. W razie dtuzszych przerw w dostawie prgdu pacjenci wymagajgcy uzycia
respiratora mogg poprosi¢ dostawce o dostarczenie zapasowego generatora do uzycia w
tym czasie lub powinni sami go zorganizowac.

Jesli jednak przerwa w dostawie prgdu ma potrwacé kilka dni, pacjenci wymagajgcy uzycia
respiratora powinni przenies¢ sie pod inny adres do momentu przywrocenia zasilania.
Zalecane jest to réowniez w przypadku pacjentow korzystajgcych z respiratora tylko w
wybranych godzinach.
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Pacjenci doswiadczajgcy problemdéw z mowg i komunikacjg lub ich opiekunowie moga
w sytuacji zagrozenia zycia wysta¢ SMS do stuzb ratunkowych, zamiast dzwonic.

Aby tego dokonac, nalezy zarejestrowac numer telefonu komoérkowego w internecie w
ustudze Next Generation Text Service pod adresem:
www.ngts.org.uk/how-to-use-ngt/contact-999-using-ngt.html

Czy ten sprzet wymaga serwisowania?

Tak. Za serwisowanie sprzetu na biezgco bedzie odpowiedzialny jego dostawca.

Jak mozna konserwowac sprzet w domu?

Korzystanie z dowolnego rodzaju wspomagania oddychania wymaga przechowywania
przez caty czas w dostepnym miejscu wielu réznych urzgdzen, np.:

* Mmaszyny zasysajgcej,

e zapasowego respiratora,

e zapasowych natadowanych akumulatorow,
e maszyny do kaszlu,

e nawilzacza,

e zapasowych rurek, materiatdw eksploatacyjnych itp. (w przypadku tracheotomijnego
wspomagania oddychania).

Regularna konserwacja sprzetu pozwala utrzymywac¢ go w dobrym stanie.

Pacjent, opiekunowie oraz cztonkowie rodziny zostang przeszkoleni z konserwacji sprzetu
zainstalowanego w szpitalu. W razie watpliwosci lub obaw nalezy poprosi¢ dostawce
sprzetu lub zespdt ds. probleméw z oddychaniem o wyjasnienie.

Nieinwazyjne podtrzymywanie oddychania (NIV): Regularna konserwacja moze
obejmowac:

e czyszczenie maski,

e wymiane filtrow,

e sprawdzanie, czy paski lub elementy maski z wy$ciotkg nie wykazujg sladow
zuzycia, gdyz moze to powodowaé wycieki.

Tracheotomijne wspomaganie oddychania: Regularna konserwacja moze obejmowac:
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e wymiane catej rurki (zwanej rowniez kaniulg) zazwyczaj raz na miesigc — jest to
drobna procedura, cho¢ niesie za sobg pewne ryzyko. Dla niektérych pacjentow jest
to sytuacja niekomfortowa lub niepokojgca, gdyz rurka wymieniana jest w
momencie, gdy pacjent odtgczony jest od wspomagania (zatrudnieni pracownicy
opieki sg zazwyczaj przeszkoleni w zakresie wymiany catej rurki, ale wsparcie
moze réwniez zapewnic¢ zespot ds. problemow z oddychaniem),

e czyszczenie lub wymiana wewnetrznej rurki (wewnetrznej kaniuli) — rodzina lub
opiekunowie pacjenta mogg zostac¢ przeszkoleni w ich konserwacji,

e codzienne lub czestsze zapobieganie zatkaniom, infekcjom i uszkodzeniom skory
wokoét rurek.

Dostawca sprzetu udostepni dane kontaktowe w razie problemoéw technicznych. Bedg one
obejmowac dane do kontaktu ,po godzinach”. Nalezy przechowywac te dane kontaktowe,
wraz z danymi kontaktowymi zespotu ds. probleméw z oddychaniem, w tatwo dostepnym
miejscu.

Nastepujaca sekcja zawiera informacje na temat rezygnacji ze wspomagania
oddychania i konca zycia. Polecamy zapoznanie sie z tekstem w stosownym

5. Co nalezy wiedzie€ o rezygnacji ze wspomagania
oddychania?

Czy moge zrezygnowac ze wspomagania oddychania?

Tak. Pacjent ma prawo zrezygnowac ze wspomagania oddychania. Czesto nazywane jest
to po angielsku ,withdrawal” (wycofanie). Pacjent moze zrezygnowac ze wspomagania
oddychania, gdy przestanie to by¢ pomocne lub bedzie mu zawadzac.

Nie jest to rOwnoznaczne z poproszeniem innej osoby o pomoc w zakonczeniu zycia, ktére
okresla sie jako samobojstwo wspomagane.

Jesli pacjent korzysta z wspomagania tylko przez pewien czas, moze podja¢ decyzje o
niewznawianiu korzystania z niej. Pacjenci z reguty potrzebujg wsparcia w radzeniu sobie
z objawami, wiec planowanie sposobu rezygnacji ze wspomagania wspolnie z zespotem
stuzby zdrowia / pomocy spotecznej jest bardzo wazne.

Jesli pacjent nie jest w stanie samodzielnie oddycha¢ bez wspomagania,
najprawdopodobniej wkrétce po wycofaniu respiratora nastgpi Smier¢. Pacjent moze
uzyska¢ wsparcie w tej kwestii ze strony zespotu sprawujgcego nad nim opieke po
starannym zaplanowaniu dziatania. Jednak decyzja o rezygnacji ze wspomagania nalezy
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podejmowac z petng swiadomoscig tego, ze stwarza ona znaczne ryzyko dla zycia
pacjenta.

Nalezy omowi¢ to z zespotem ds. problemdw z oddychaniem lub specjalistow ds. opieki
paliatywnej, ktorzy:

wyjasnig, w jaki sposbb leki mogg pomoc w uzyskaniu spokoju ducha oraz
ztagodzi¢ dyskomfort po wycofaniu wspomagania,

udzielg odpowiedzi na pytania dotyczgce wycofywania wspomagania, w tym
radzenia sobie z objawami i wsparcia dla rodziny pacjenta.

Informacje na temat wycofywania wspomagania oddychania:
8C — Wycofanie wspomagania oddychania u pacjentow z MND (ang. Withdrawal of
ventilation with MND)

Jak planowaé z wyprzedzeniem?

Korzystanie ze wspomagania moze budzi¢ pytania i obawy dotyczgce postepu MND. To
wazny czas na rozpoczecie rozméw z rodzing oraz zespotem stuzby zdrowia i pomocy
spotecznej na temat zyczen i preferencji dotyczgcych przysziej opieki.

Warto omowic:

Cco sie dzieje w pozniejszych stadiach MND, gdyz znajomos¢ faktow moze
ograniczy¢ obawy i poméc w skuteczniejszym planowaniu,

jak bardzo pacjent otwarty jest na korzystanie z nowych technologii, ktére moga
pomoc mu komunikowac sie z innymi, gdy stosowanie innych form komunikaciji
staje sie utrudnione,

wady i zalety korzystania z interwencji moggcych przedtuzac zycie zgodnie z
zyczeniami i preferencjami pacjenta (np. wspomaganie oddychania lub karmienie
przez sonde),

decyzje dotyczgce opieki paliatywnej,
mozliwosci w zakresie rezygnacji ze wspomagania,

jak rejestrowac swoje zyczenia dotyczace przysziej opieki i plandéw na przysztosé.

Sama mysl| o przeprowadzeniu tych rozmow moze by¢ przygnebiajgca. Wazne jest jednak,
aby omowic przysztg opieke, jak najszybciej gdy pacjent zechce to zrobi¢. Prowadzenie
skomplikowanych rozmow moze by¢ trudniejsze, gdyz MND powoduje:

trudnosci w mowie i komunikacji,

znuzenie lub skrajne zmeczenie,
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zmiany w mys$leniu i zachowaniu, ktére sg zwykle tagodne, ale mogg by¢
powazniejsze. Dotyczy to nawet potowy 0sob zyjgcych z MND, cho¢ w p6zniejszych
stadiach wystepuje jeszcze czesciej.

Przeprowadzenie tych rozméw i udokumentowanie ich rezultatu nazywa sie planowaniem
przysztej opieki. Mozna skorzysta¢ z pewnych dokumentéw, aby zarejestrowaé swoje
zyczenia dotyczgce opieki i leczenia, np. che¢ zrezygnowania ze wspomagania.

Mozna z nich skorzystac¢ do kierowania dziataniami osOb uczestniczgcymi w opiece lub
przekazywania konkretnych decyzji dotyczacych przysztosci. Pomaga to specjalistom oraz
rodzinie i opiekunom pacjenta zrozumiec¢, w jaki sposob chce by¢ wspierany. Zapewnia
réwniez wytyczne dla specjalistow stuzby zdrowia i pomocy spotecznej na temat
preferencji pacjenta w zakresie przysztych zabiegdw, interwencji i opieki. Obejmuje to
wstrzymywanie lub niestosowanie zabiegow, na ktére pacjent nie wyrazit zgody. W
niektorych przypadkach moze by¢ to prawnie wigzgce.

Zyczenia pacjenta mogg ulegaé¢ zmianie w miare postepu choroby. Pacjent kazdej chwili
moze dokonac przegladu lub zmian w dokumentach dotyczgcych planowania przysztej
opieki.

Wiecej informacji na temat planowania przysztej opieki:
Koniec zycia: przewodnik dla 0s6b z chorobg neuronu ruchowego (ang. End of life:
a guide for people with motor neurone disease)
Zrozumienie potrzeb (ang. Understanding my needs)
Broszura 14A — Wczesna decyzja o odmowie leczenia (ang. Advance Decision to
Refuse Treatment (ADRT) and advance care planning)

Nasza infolinia MND Connect moze réwniez zapewnic praktyczne wskazowki dotyczgce
planowania na przysztos¢. Dane kontaktowe znalez¢ mozna w: Dalsze informacje w sekcji
6: Jak moge dowiedziec sie wigcej.

Co jeszcze nalezy uwzglednic¢?

Pacjent moze nie zdecydowac sie na rezygnacje ze stosowania respiratora. Oznacza to,
ze bedzie on nadal wspomagat jego oddychanie. Jednak w przypadku kazdego z rodzajéw
wspomagania pacjent nadal moze by¢ narazony na ryzyko w przypadku wystgpienia
nawracajgcych infekcji gérnych drog oddechowych.

Zespot wspierajgcy pacjenta dotozy wszelkich staran, aby poméc mu w podejmowaniu i
komunikowaniu decyzji dotyczacych przysztej opieki. Moze on jednak zosta¢ zmuszony do
podejmowania decyzji w imieniu pacjenta, jesli pacjent nie bedzie w stanie podjgc¢ decyzji
samodzielnie lub takiej decyzji wyrazic.
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Mozna pokierowac tymi decyzjami z wyprzedzeniem:

omawiajgc preferencje dotyczace przysziej opieki z tym zespotem,

zapisujgc decyzje i preferencje w dokumencie dotyczgcym planowania przysziej
opieki, np. dotyczgcych wczesnej decyzji o zrezygnowaniu z leczenia (ADRT),

wyznaczajgc zaufanego przyjaciela lub cztonka rodziny jako petnomocnika (ang.
LPA).

Zespot stuzby zdrowia bedzie rozwazat strony dodatnie i ujemne leczenia oraz prowadzit
konsultacje z osobami znajgcymi preferencje pacjenta, takimi jak cztonkowie rodziny, w
sprawie wszystkich decyzji dotyczgcych przysztej opieki lub leczenia.

Jesli dalsze wspomaganie oddychania nie lezy w najlepszym interesie pacjenta, podjecie
decyzji w tej sprawie musi by¢ dobrze przemyslane. Jesli jednak dojdzie do sytuacji, gdy
wspomaganie bedzie pogarszato sytuacje zdrowotng pacjenta lub nie bedzie zgodne z
wyrazonymi wczesniej zyczeniami, prawdopodobnie zostanie wycofane. Pacjent otrzyma
leki zwiekszajgce komfort i ograniczajgce cierpienie. W wiekszosci przypadkow
odpowiednia opieka umozliwia spokojng $mier¢ ze wspomaganiem oddychania.

Wiecej informacji, na temat ADRT i LPA:
Broszura 14A — Wczesna decyzja o odmowie leczenia (ang. Advance Decision to
Refuse Treatment and advance care planning)

Przydatne organizacje

Nie reklamujemy zadnej z ponizszych organizacji, ale podajemy ich dane, aby poméc
pacjentowi w poszukiwaniu dalszych informaciji.

Dane kontaktowe byty poprawne w momencie druku, ale mogg ulec zmianie w kolejnych
wersjach. W razie pytan lub potrzeby znalezienia organizacji nalezy skontaktowac sie z
infolinia MND Connect (patrz Dalsze informacje na koncu tej broszury).

W przypadku probleméw z mowg i komunikacjg, mozna wystac do stuzb ratunkowych
wiadomos¢ SMS. Wczesniej nalezy zarejestrowaé numer telefonu komorkowego w Next
Generation Text Service pod nastepujgcym adresem.

Strona internetowa: www.ngts.org.uk/how-to-use-ngt/contact-999-using-ngt.html

Porady instytucjonalne dostepne internetowo dotyczgce zasitkow i opieki spotecznej, w
tym pomocy dla niepetnosprawnych, dla os6b mieszkajgcych w Anglii i Walii.

Strona internetowa: www.gov.uk
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Health and Care Professions Council (HCPC)
Organ regulacyjny prowadzacy rejestr pracownikow stuzby zdrowia spetniajgcych
standardy zawodowe tej organizaciji.

Adres: Park House, 184 Kennington Park Road, London SE11 4BU
Nr telefonu: 0300 500 6184
Strona internetowa: www.hpc-uk.org

Health in Wales
Internetowe zrédto informaciji na temat NHS i stuzb zdrowia w Walii (patrz takze NHS
Direct Wales).

E-mail: kontakt za posrednictwem podstrony kontaktowe;j: www.wales.nhs.uk

MND Scotland
Opieka, informacje i finansowanie badan dla oséb cierpigcych na MND w Szkocji.

Adres: 2nd Floor, City View, 6 Eagle Street, Glasgow G4 9XA
Nr telefonu: 0141 332 3903

E-mail: info@mndscotland.org.uk

Strona internetowa: www.mndscotland.org.uk

The National Institute for Health and Care Excellence (NICE)

Niezalezna organizacja zapewniajgca krajowe wytyczne i swiadczgca doradztwo w celu
poprawy stanu zdrowia i zapewniania pomocy spotecznej, w tym NG42 na temat oceny i
prowadzenia pacjentow z MND. Niniejszy poradnik zawiera sekcje na temat NIV.

Adres: 10 Spring Gardens, London SW1A 2BU
Nr telefonu: 0300 323 0140
E-mail: nice@nice.org.uk

Strona internetowa: www.nice.org.uk

NHS UK
Gtowne internetowe zrédto materiatow NHS, w tym informacje na temat ciggtej opieki
medycznej.

Strona internetowa: www.nhs.uk

NHS 111

Infolinia NHS dla oséb potrzebujgcych pilnej pomocy lub wsparcia medycznego
(nieznajdujacych sie w zagrazajgcych zyciu sytuacjach). Dostepna catodobowo, 365 dni w
roku.

Nr telefonu: 111 (Anglia i pewne regiony w Walii)

NHS Direct Wales

Porady i informacje zdrowotne dla Walii. Dostepna catodobowo, 365 dni w roku.
Nr telefonu: 0845 4647 lub 111 (jesli sg dostepne w danym regionie)

Strona internetowa: www.nhsdirect.wales.nhs.uk

Health and Social Care Online (NHS w Irlandii Pétnocnej)

Informacje online na temat stuzb zdrowia i pomocy spotecznej w Irlandii P6tnocne;.
Strona internetowa: http://online.hscni.net/
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Porady rzgdowe online dotyczgce zasitkow i opieki spotecznej, w tym pomoc dla
niepetnosprawnych, dla os6b mieszkajgcych w Irlandii Pétnocne;j.

E-mail: kontakt za posrednictwem podstrony kontaktowej
Strona internetowa: www.nidirect.gov.uk

Materiaty zrédtowe

Materiaty Zrodtowe wykorzystane do opracowania tych informacji dostepne sg na zadanie:
E-mail: infofeedback@mndassociation.org

Adres korespondencyjny:
Information feedback, MND Association, PO Box 246, Northampton NN1 2PR

Podziekowania
Pragniemy podziekowa¢ za pomoc w zakresie sprawdzania tych materiatow:

Alison Armstrong, Pielegniarka Specjalistka, North-East Assisted Ventilation Service,
Newcastle upon Tyne Hospitals NHS Foundation Trust

Christina Faull, Specjalista Medycyny Paliatywnej, LOROS, Leicester
Martin Latham, Pielegniarka Specjalistyczna, Sleep Service, St James Hospital, Leeds

Andria Merrison, Neurolog Specjalista specjalizujgcy sie w chorobie neuromiesniowe;j,
Dyrektor MND Care Centre w Bristolu

Ben Messer, Specjalista ds. intensywnej terapii i wspomagania oddychania w domu,
North-East Assisted Ventilation Service, Newcastle upon Tyne Hospitals NHS Foundation
Trust

Jonathan Palmer, Pielegniarka Specjalistka ds. wspomagania oddychania w domu,
Plymouth Hospitals Trust

Dalsze informacje

Udostepniamy nastepujace przydatne broszury informacyjne powigzane z tymi
informacjami:

1A — Wytyczne NICE dotyczgce choroby neuronu ruchowego

3D — Hospicjum i opieka paliatywna

7A — TrudnoSci z potykaniem

7B — Karmienie przez sonde (ang. Tube feeding)

7C — Wsparcie w zakresie mowy i komunikacji

8A - Pomoc przy problemach z oddychaniem

8C — Wycofanie podtrzymywania oddychania u pacjentow z MND
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8D — Podréze samolotem a podtrzymywanie oddychania u pacjentéw z chorobg neuronu
ruchowego

10A-G — Zestaw broszur na temat wsparcia finansowego i opieki spotecznej (ang. Our
financial support and social care range of information sheets)

14A — Wczesna decyzja o odmowie leczenia (ADRT) i zaawansowane planowanie opieki

Udostepniamy réwniez nastepujgce poradniki i narzedzia:

Czego nalezy oczekiwac od opieki — nasza ksigzeczka na podstawie wytycznych NICE
dotyczgcych MND, wyjasniajgca od czego, zaczynac¢ rozmowe z zespotem medycznym /
opieki spotecznej

Zycie z chorobg neuronu ruchowego (ang. Living with motor neurone disease) — nasz
gtéwny poradnik o MND i radzeniu sobie z wptywem tej choroby

Opieka i MND: wsparcie dla pacjenta — kompleksowe informacje dla nieoptacanych lub
rodzinnych opiekunéw opiekujgcych sie osobg z MND

Opieka i MND: szybki poradnik — skrocona wersja naszych informacji dla opiekunéw

Koniec zycia: poradnik dla oséb cierpigcych na chorobe neuronu ruchowego (ang. End of
life: a guide for people with motor neurone disease) — nasz obszerny poradnik na temat
podejmowania decyzji dotyczacych przysziej opieki i péznego stadium MND, w tym
planowania na przysztos¢ i wczesnego podejmowania decyzji

Zrozumienie moich potrzeb (ang. Understanding my needs) — narzedzie do robienia
notatek pomagajgce w zapisywaniu podstawowych informacji na temat potrzeb pacjenta i
preferencji dotyczgcych opieki, w przypadku przyjecia do szpitala lub hospicjum.

Wiekszos¢ naszych publikacji dostepna jest do pobrania z naszej strony:

www.mndassociation.org/publications lub do zaméwienia w formie drukowanej za
pomocg zespotu MND Connect, ktéra moze udostepni¢ dalsze informacje i wsparcie.

MND Association, PO Box 246, Northampton NN1 2PR
Nr telefonu: 0808 802 6262
E-mail: mndconnect@mndassociation.org

Strona internetowa: www.mndassociation.org
Forum internetowe: http://forum.mndassociation.org lub za pos$rednictwem strony

Zachecamy do dzielenia sie opiniami

Opinie pacjentow sg dla nas bardzo wazne, gdyz pomagajg ham opracowywac¢ nowe
materiaty i udoskonalac¢ istniejgce informacje z myslg o osobach cierpigcych na MND i
osobach, ktore sie nimi opiekujg. Anonimowe komentarze mogg réwniez postuzy¢ do
zwiekszania $wiadomosci i zasiegu naszych materiatow, kampanii i wnioskéw o
dofinansowanie.
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Aby podzieli¢ sie opinig na temat dowolnej broszury, nalezy przejs¢ do formularza internetowego
dostepnego pod adresem: www.smartsurvey.co.uk/s/infosheets 1-25

Mozna zwrdci¢ sie do nas o wydrukowang wersje tego formularza lub przestaé opinie
bezposrednio pocztg elektroniczna:
infofeedback@mndassociation.org

Adres korespondencyjny:
Information feedback, MND Association, PO Box 246, Northampton NN1 2PR

Ostatnie zmiany: 05/19 Organizacja charytatywna zarejestrowana pod nr 294354
Nastepny przeglad: 05/22 Spotka z odpowiedzialnoscig ograniczong do sumy
Wersja 1 gwarancyjnej nr 2007023

© MND Association 2019
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