Emergency

:: Stwardnienie zanikowe boczne

Ten dokument jest ttumaczeniem francuskich zalecen napisanych przez Prof. Vincenta

(1) Meiningera, Dr Pierre-Frangois Pradat i Dr Philippe Corci , zredagowanych i opublikowanych
przez Orphanet w 2007 roku.

Niektére wymienione procedury, gtdwnie wymienione leki, moga nie by¢ dostepne w kraju,
w ktérym praktykujesz.

Synonimy:

Choroba Charcota, ALS, choroba Lou Gheriga, chorba neuronu ruchowego

Definicja:

ALS jest najczestszg chorobg neuronu ruchowego u dorostych. Zwigzana jest z postepujgcym

umieraniem neuronéw ruchowych zaréwno centralnych (ktére biegng od kory do rdzenia kregowego lub
pnia moézgu), jaki i oowodowych (od rdzenia kregowego lub pnia mdzgu do miesni).

Dodatkowe informacje:

Przeczytaj abstrakt w Orphanecie

https://www.orpha.net/data/patho/Abs/PL/stwardzanikoweboczn-PLplAbs106.pdf

Zalecenia dla pracownikdw pogotowia ratunkowego
Wezwanie do pacjenta cierpigcego na stwardnienie zanikowe
boczne

Choroba Charcota, ALS, choroba Lou Gheriga, chorba neuronu ruchowego

» postepujace niszczenie centralnych i obwodowych neurondéw ruchowych
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» zaburzenia oddechowe (zajete miesnie oddechowe, zapalenie oskrzeli i ptuc, zator ptucny,
niedodma)

» zadtawienie (zaburzenia potykania)
» ciezkie zaparcie przewodu pokarmowego (niedroznos¢)

» problemy zwiazane z rurkg gastrostomijng

» riluzol (neuroprotektor)

problemy z pasazem w przewodzie pokarmowym pogarszajace problemy z oddychaniem
- (wzdecie brzucha)

decyzja o intubacji powinna by¢ podjeta za zgodg pacjenta lub jego/jej najblizszej rodziny
(na papierze lub jako jasne instrukcje przekazane ustnie)

» specjalny transport medyczny w pozycji potsiedzacej z tlenem lub nieinwazyjng wentylacja w
zaleznosci od stanu odechowego

odessanie ptynu oskrzelowego
inhalacje, fizjoterapia oddechowa, antybiotyki o szerokim spektrum dziatania

skopolamina s.c. lub beta blokery w przypadku nadmiernego wydzielania

v Vv Vv Vv

ustabilizowanego pacjenta nalezy odesta¢ do specjalistycznego osrodka
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Zalecenia dla szpitalnych oddziatéw ratunkowych

1. Problemy z oddychaniem

Zaburzenia oddychania sg z reguty bezposrednim rezultatem opanowania miesni oddechowych przez
chorobe, ale zawsze nalezy rozwazy¢ inng przyczyne: zator ptucny, zapalenie oskrzeli i ptuc, skurcz
oskrzeli i niedodme.

» Badania diagnostyczne w nagtych wypadkach

®  Natychmiastowa ocena funkcji oddechowych:

— przezskérna saturacja tlenem

— gazometria krwi tetniczej

— zdjecie RTG klatki piersiowej

— ocena pojemnosci zyciowej jest wazna na oddziale ratunkowym
® Ocena stanu pacjenta:

— wcigganie okolicy nadmostkowej

— oddech paradoksalny

— sinica

— objawy hiperkapnii (zaburzenia swiadomosci, pocenie, béle gtowy)
B Rozpoznanie czynnika wyzwalajgcego

— oznaczenie stezenia D-dimeréow

— zdjecie klatki piersiowej (niemozliwe gdy wystepuje ortopnoe)

— badanie USG konczyn dolnych

» Dziatania trapeutyczne w nagtych wypadkach

| W przypadku ostrej niewydolnosci oddechowej
— Umiesci¢ pacjenta w pozycji potsiedzacej
— Zmniejszy¢ obturacje oskrzeli spowodowang zadtawieniem lub sekrecjg sliny
— Leczy¢ czynnik wyzwalajgcy: zadtawienie, zator ptucny, wtdrng infekcje oskrzeli
— Jezeli rozpoczeto podawanie tlenu przez nos, nalezy dostosowaé jego przeptyw do pCO2
przy uzyciu oznaczen gazow we krwi tetniczej oraz sturacji
— Nalezy, jesli to mozliwe, rozwazy¢ sosowanie wentylacji nieinwazyjnej
— Jesli niezbedne uzy¢ niskich dawek morfiny, aby regulowac¢ rytm oddechowy

— Jezeli sytuacja jest powazna, decyzja o intubacji musi zostaé zaakceptowana przez pacjenta
lub jego najblizszg rodzine ( jasno napisane instrukcje)

— Kryteria dla uzycia respiratora w stwardnieniu zanikowym bocznym [ Consensus Conference
2005]

kryteria kliniczne objawy nocnej lub dobowej hipowentylacji pecherzykowej: dusznosé,
ortopnoe, zaburzenia snu, chrapanie, bezdech senny, nagte wybudzanie
z uczuciem duszenia, bezsennos¢, poranne béle gtowy, niewyjasnione
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zaburzenia poznawcze

kryteria parakliniczne jedno z ponizszych:

» paCO2>45mmHg
» CV < 50% lub maksymalne PI (cisnienie wydechowe) i SNIP (pomiar
ci$nien nosowych) < 60%
» nieprawidtowosi oksymetryczne:
B Sp02 < 90% przez wiecej niz 5% czasu nocnego pomiaru gdy nie
wystepuje zespdt obturacyjnego bezdechu sennego

®  i/lub Sp02 < 89% przez dtuzej niz 5 minut

B Przy obturacji oskrzeli
— Odessac¢ wydzieline oskrzelowa
— Zastosowac antybiotyki o szerokim spektrum dziatania

— Nalezy rozpoczgé wspomagane odkrztuszanie przy uzyciu odpowiedniej fizjoterapii (kaszel
wspomagany)

— Inhalacje oraz leczenie problmdw z potykaniem

— Beta-blokery gdy wydzielina z oskrzeli jest gesta oraz nie ma przeciwwskazan, w dawce
dostosowanej do wydolnosci serca

2. Problemy z potykaniem

» Badania diagnostyczne w nagtych wypadkach

®  Przy zadtawieniu:

— Odblokowanie gérnych drég oddechowych i zastosowanie chwytu Heimlicha w ostrej fazie
— Uspokojenie pacjenta i jego rodziny

— Terapia tlenem

— W przypadku niepokoju podanie 5 mg morfiny sc

— Zdjecie RTG klatki piersiowej i antybiotyki o szerokim spektrum dziatania jesli doszto do
aspiracji

B Gdy potykanie nie jest mozliwe
— Odpowiednie nawodnienie poprzez podanie ptyndw iv lub sc zgodnie z stanem klinicznym i
badaniem poziomu elektrolitéw we krwi.

— Jako rozwigzanie tymczasowe zatozenie sondy nosowo-zofgdkowej zanim bedzie mozliwe

umieszczenie rurki gastrostomijnej. Nalezy unika¢ podawania jedzenia zbyt szybko (ponizej
500 kcal na 24h przez pierwsze dwa dni)

3. Problemy z rurka gastrostomijng
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3.

Dziatania trapeutyczne w nagtych wypadkach

®m Zapalenie wokét wejscia rurki :
— Miejscowo leki antyseptyczne
— Parenteralnie antybiotyki jesli s3 ogdlne objawy zapalenia
— Chirurgiczne osuszenie
B Zablokowana rurka gastrostomijna:
— Delikatnie ugniesc¢ rurke by usung¢ zator
— Uzy¢ duzej strzykawki do przeptukania ruki wodg

— Jeili to zawiedzie, wstrzykngé¢ 2 ml wody utlenionej do rurki. Jezeli blokada nie ustepuje
zostawi¢ na 30 min i ponownie sprébowaé odblokowac.

— Ostateczne rozwigzanie to wymiana rurki.

B Usuniecie rurki gastrostomijnej:
Jest to sytuacja wymagajgca natychmiastowej pomocy, poniewaz otwdr w Scianie brzucha
zamknie sie po kilku godzinach.

— Umiesci¢ cewnik w otworze gastrostomijnym bez nadmuchiwania worka, przymocowac i jak
najszybciej skontaktowac sie z oddziatem gastroenterologicznym.

Problemy z pasazem w przewodzie pokarmowym

Problemy z pasazem w przewodzie pokarmowym mogg by¢ przyczyng znacznego pogorszenia stanu
ogonego ze wzgledu na wzdecie brzucha ograniczajace ruchy przepony i wzmagajgce problemy z
oddychaniem.

»

v Vv Vv Vv

Dziatania trapeutyczne w nagtych wypadkach

® Leki osmotyczne, tagodne $Srodki przeczyszczajgce lub lewatywy

® W niektdrych przypadkach potrzebna jest operacja zwiadowcza

Brak przeciwwskazan lub specjalnych srodkdw ostroznosci przy stosowaniu riluzolu.

Przeprowadzi¢ wstepna ocene uktadu oddechowego (gazometria krwi, pojemnosé zyciowa).
Unikaé pochodnych kurary i lekow wptywajgcych na depresje uktadu oddechowego.
Preferowane znieczulenie miejscowe/regionalne.

Jezeli wystepuje niewydolnos¢ oddechowa, znieczulenie czesciowe ogdlne bez intubacji
(neuroleptoanalgezja) niesie ryzyko pogorszenia stanu oddechowego w trakcie lub po zabiegu.
Decyzja o intubacji musi by¢ uzgodniona z pacjentem i jego rodzing.

Zabieg w znieczuleniu ogdlnym z intubacja u pacjenta z niewydolnoscig oddechowg niesie ryzyko, ze
nie bedzie mozna ekstubowa¢ i odtgczy¢ od respiratora. Taka mozliwos¢ musi zostac przedstawiona
pacjentowi i jego rodzinie.
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» Dostosowanie systemu wezwania pielegniarek do mozliwosci werbalnych i ruchowych pacjenta.
» Korzystanie ze sprzetu pacjenta ( syntezatory gtosu, tablice z literami lub piktogramami)
» Jezeli sg problemy z potykaniem:

®  Wskazowki dotyczgce opieki muszg zosta¢ przekazane catemu zepotowi opiekujgcemu sie
pacjentem, by unikngé zadfawienia: pozycja siedzaca, plecy wyprostowane, potykanie z gtowa
pochylong do przodu z broda dotykajgcg mostka.

B Dostosowanie jedzenia: odzywki, zmiana konsystencji, dodatki odzywcze, geste ptyny

» Utrzymanie prawidtowego pasazu w przewodzie pokarmowym by unikngé zapar¢.

(» Donacja organow nie jest przeciwwskazana przy tym schorzeniu.
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