Pulmonologija ir alergologija

Vaiky létinio kvépavimo nepakankamumo
priezastys ir gydymas
CAUSES AND MANAGEMENT OF CHRONIC RESPIRATORY FAILURE IN CHILDREN
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Santrauka. Vaiky létinis kvépavimo nepakankamumas (LKN) - tai reta, ta¢iau vis dazniau pasitaikanti problema. Medicinos
pasiekimai ir tobuléjanti sveikatos priezitra lemia didesnj vaiky iS§gyvenamuma per anksti gimus ar sergant jvairiomis sunkiomis
ligomis, kurios sukelia kvépavimo sutrikimus ir LKN. LKN sutrikimo priezastimis gali biti prasta kvépavimo mechanika, pakites
kvépavimo taky praecinamumas, sutrikusi kvépavimo reguliacija, plauciy parenchimos bei kraujotakos ligos. Tarp kity jvairiy
priezaséiy, vaikams svarbiausios yra nervy raumeny ir létinés pulinés plauciy ligos. Vaikams skirtingai nei suaugusiems LKN
daznai gali buti ilgainiui praeinanti buklé, o ne progresuojanti liga, todél labai svarbu laiku pastebéti ir diagnozuoti $ig bukle,
o nustacius LKN prieZastis bei numacius prognoze, adekvaciai gydyti. LKN gydymo sékmé $iuolaikinéje medicinoje labiausiai
priklauso nuo ilgalaikés multidisciplininés paciento priezitros, darniai ir veiksmingai veikiancios visose sveikatos priezitros
grandyse. Tikslas — panaikinti prieZastj arba sumazinti pagrindinés prieZasties, sukélusios LKN, padarinius ir pagerinti vaiko
bei jj globojanciy asmeny gyvenimo kokybe. Svarbiausi gydymo uZdaviniai: pagrindinés ligos gydymas ir ilgalaikés deguonies
terapijos, ir (arba) dirbtinés plauciy ventiliacijos pritaikymas namuose. Straipsnyje i§samiau aptariamos vaiky LKN prieZastys,
svarbiausiy diagnostikos metody ypatumai vaikams, taip pat konservatyvaus vaiky gydymo rekomendacijos, atsizvelgiant j
teisinj $iy paslaugy reguliavima $alyje.

Reik$miniai ZodZiai: vaikai, létinis kvépavimo nepakankamumas, deguonies terapija, invaziné ventiliacija, neinvaziné ventiliacija.
Summary. Chronic respiratory failure (CRF) is a rare childhood condition but due to better diagnosis and medical care more
children survive and the number of such children is increasing all over the world. All conditions leading to CRF could be
categorized as those that affect the respiratory pump, those that affect respiratory drive, extrathoracic and central airway lesions
and pulmonary parenchymal and vascular abnormalities. The main causes in children are neuromuscular and suppurative
lung diseases. Sometimes CRF in children could be rather as transitory condition than a progressive disease; therefore early
accurate diagnosis, identification of the cause of respiratory failure and appropriate treatment on time are of great importance.
Multidisciplinary care is the most recommended approach to the current management of CRFE. The main goals of the treatment
include reversing or ameliorating the cause of respiratory compromise, extending life, improving quality of life and reducing
morbidity. Long term oxygen therapy and/or ventilatory support are usually prescribed for such children. More detailed
information about the causes, diagnosis and management of pediatric CRF are presented further in the article.

Keywords: children, chronic respiratory failure, long-term oxygen therapy, invasive ventilation, non-invasive ventilation.

IVADAS

Létinis kvépavimo nepakankamumas (LKN) - tai
buklé, dazniausiai lydinti kitas pagrindines ligas, atsi-
randanti per neapibréztg laikotarpj ir nustatoma tada,
kai kvépavimo metu organizmas nuolat arba didele
paros dalj nepakankamai apripinamas deguonimi ir
(arba) i$ jo nepasalinamas anglies dvideginis [1]. Vaiky
LKN yra reta, taciau vis dazniau pasitaikanti problema.
Medicinos pasiekimai ir geréjanti sveikatos priezitra
salygoja vaiky isgyvenamuma per anksti gimus arba
sergant jvairiomis sunkiomis ligomis, kurios sukelia
kvépavimo sutrikimus ir LKN. Vaikams, skirtingai
nei suaugusiems asmenims, LKN gali bati ilgainiui
praeinanti buklé (pvz., buklé po bronchopulmoninés
displazijos, 1étiné naujagimiy plauciy liga ir kt.), todél
labai svarbu laiku pastebéti ir diagnozuoti $ia bukle

bei, nustacius LKN priezastis ir numacius prognoze,
adekvaciai gydyti [1-2].

LKN paplitimas tarp vaiky tiksliai nezinomas, nes §i
buklé dazniausiai yra kity pagrindiniy ligy pasekmé.
Sergamumas, ligotumas, medicininés pagalbos apimtys
bei LKN prognozé jvairiose $alyse taip pat labai skir-
tingi. Tai lemia etniniai, genetiniai, medicininiai, socia-
liniai ir kiti veiksniai. Dél anatominiy ir fiziologiniy
ypatumy bei ankstyvo gimimo LKN maziems vaikams
nustatomas kur kas dazniau nei vyresnio amziaus vai-
kams. Daznai naujagimiy patirti jvykiai i$sprendziami
arba praeina savaime, todél jiems LKN gali bati labiau
tranzitoriné busena nei progresuojanti liga [3].

Lietuvoje per pastaruosius penkerius metus kelis
kartus padaugéjo vaiky, kuriems dél LKN pripazinta
negalia. Padaugéjo ir kiekvienais metais auga skaicius
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vaiky, kuriems $iuo metu taikoma ilgalaiké dirbtiné
plauciy ventiliacija (DPV) namuose. Iki siol toks gy-
dymo metodas pritaikytas 26 $alies vaikams ir tai yra
beveik 5 atvejai is 100 000 vaiky.

LETINIO KVEPAVIMO NEPAKANKAMUMO TIPAI

Priklausomai nuo kraujo dujy poky¢iy, LKN skirs-
tomas j oksigenacinj (I tipo) ir hiperkapninj (II tipo).
Kai kuriais atvejais galimas abiejy LKN tipy derinys.

Pirmas tipas labiau susijes su pulmoniniu nepakan-
kamumu ir sutrikusia kraujo dujy difuzija plauciuose.
Jis atsiranda dél kraujotakos ir jvairiy plauciy ligy.
Pagrindiniai $io LKN mechanizmai yra ventiliacijos —
perfuzijos neatitikimas, $untiné kraujo srové, dujy
difuzijos sutrikimas plauciuose arba alveoliné hipoven-
tiliacija. Jei yra ventiliacijos — perfuzijos neatitikimas,
hipoksemija gali normalizuotis tiekiant deguonj. Esant
$untinei kraujo srovei, papildomo deguonies jtaka
hipoksemijai yra nereik§minga [1].

Oksigenacinio LKN laijkotarpiu parcialinis anglies
dvideginio slégis (pCO,) dazniausiai biina nepakites
arba dél hiperventiliacijos sumazéjes. Progresuojant
pagrindinei ligai, kai kvépavimo pastangos mazéja
dél nuovargio ir nusilpimo, $is rodmuo didéja. Létiné
hipoksemija ilgainiui gali bati policitemijos, plau-
tinés hipertenzijos ir cor pulmonale priezastis. Nors
nezinoma, koks hipoksijos laipsnis ir trukmé lemia
plautinés hipertenzijos atsiradimg, manoma, kad ri-
zika didesné, kai kraujo jsotinimas deguonimi (SpO,)
yra maziau nei 88-90 proc., ir mazesné, kai SpO, yra
daugiau 94-95 proc. Kadikiams, kuriems yra létiné
naujagimiy plauciy liga, blogiau miega, gresia staigios
mirties sindromas, jei jy ilgalaikis SpO, yra mazesnis
arba lygus 90 proc. [1, 2].

Antras tipas — hipoventiliacinis LKN, susijes su kve-
pavimo taky praeinamumu ir ventiliaciniu pajégumu.
Jis atsiranda sutrikus kvépavimo reguliavimui, esant
blogesniam kvépavimo taky praeinamumui ir (arba)
nepakankamai kvépavimo judesiy mechanikai. Dél iy
priezas¢iy sumazéja plauciy ventiliacija, todél daznai §is
tipas vadinamas hipoventiliaciniu. Jam badinga hiper-
kapnija, dazniausiai lydima hipoksemijos ir metabolinés
alkalozés, kuri atsiranda esant kompensacinei inksty
veiklai ir padidéjusiai hidrokarbonato (HCO;) gamybai.
Kraujo dujy pH dazniausiai yra normalus [1, 2].

DAZNIAUSIOS VAIKY LETINIO KVEPAVIMO

NEPAKANKAMUMO PRIEZASTYS

Dazniausiai LKN yra palaipsniui progresuojancios
pagrindinés ligos pasekmeé. Tarp kity jvairiy priezasciy
vaikams svarbiausios yra nervy-raumeny ir létinés
pulinés plauciy ligos. Pagal vyraujantj sutrikimg LKN
priezastis galima skirstyti j keturias grupes:

o Prasta kvépavimo mechanika (nervy-raumeny

ligos, stuburo smegeny ir raumeny pazeidimas,
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kratinés lastos deformacijos).

+ Pakiteskvépavimo taky praeinamumas (obstrukci-
némiegoapnéja(OMA)irhipoventiliacija,laryngo-
tracheo-bronchomaliacija, galvos ir veido malfor-
macijos).

o Sutrikusi kvépavimo reguliacija (jgimta centrinés
kilmés hipoventiliacija arba Undinélés sindromas,
jgimti ir jgyti centrinés nervy sistemos (CNS)
pazeidimai: navikas, encefalitas, kraujavimas,
degeneracinés ligos, Arnold-Chiari sindromas,
metabolinés ligos).

o Plaudiy parenchimos bei kraujotakos ligos
(bronchopulmoniné displazija ir 1étiné nauja-
gimiy plaucdiy liga, plauciy hipoplazija, cistiné
fibrozé ir kitos fibrozuojancios plaudiy ligos,
bronchektazés, buklé po aminio respiracinio
distreso sindromo, jgimtos $irdies ir kraujagysliy
ligos [1, 2].

SVARBIAUSI VAIKY LETINIO KVEPAVIMO

NEPAKANKAMUMO KLINIKINIAI SIMPTOMAI

Klinikiniai simptomai priklauso nuo pagrindinés
ligos, sukélusios LKN, ir vyraujan¢io kvépavimo
nepakankamumo tipo. Pabréztina, jog akivaizdus
dusulys néra pagrindinis LKN simptomus. Daznai
LKN simptomus slepia pagridinés ligos simptomai, o
palengva sunkéjanti paciento buklé ne visada sukelia
jtarima nuolat ji prizitrin¢iam gydytojui [2].

Svarbu jvertinti bendraja bukle ir fizine raida,
pagrindinés ligos simptomus, pakitusj kvépavimo
daznj (tachipnéja/bradipnéja/nereguliarus kvépa-
vimas), papildomus garsus ir pastangas kvépuojant
(padidéjusios/sumazéjusios/svarstyklinis kvépa-
vimas), Sirdies darba, fizinio kravio netoleravima,
miego sutrikimus, nuotaikos poky¢ius. Simptomai
pablogéja kars¢iavimo ir aminiy respiraciniy infek-
cijy metu [3].

Pagrindiniai oksigenacinio LKN poZzymiai:

« Daugiau akivaizdziy respiraciniy simptomuy.

» Bugno lazdeliy formos pirstai.

o Prasta fiziné raida.

« Cianoze.

» Kardiomegalija, plautiné hipertenzija.

« Eritrocitozé (policitemija).

Pagrindiniai hipoventiliacinio LKN poZymiai:

o Miego sutrikimai.

» Galvos skausmai rytais.

o Mieguistumas diena.

o Apsunkinta protiné veikla.

» Nuovargis, baimé.

o Depresija/sujaudinimas/asmenybés poky¢iai.

» Prakaitavimas.

o Dusulys.

 Tachikardija.

o Periferiné vazokonstrikcija arba vazodilatacija.
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DIAGNOSTIKA

LKN diagnostika grindziama
remiantis klinikiniais simpto-
mais bei objektyviais tyrimy
duomenimis. Klinikiniai simp-
tomai gali buti labai jvairas
ir nespecifiniai, juos daznai
maskuoja pagrindinés ligos
simptomai, kurie kartais atsidu-
ria didziausio démesio centre.
Svarbu nustatyti vyraujantj pa-
tofiziologinj mechanizma (hi-
pokseminis arba hiperkapninis
LKN), nes klinikiniai pozymiai
ir gydymas yra skirtingi [1, 4].

Diagnostikai naudojami $ie

Lentelé. Kvépavimo nepakankamumo rodikliai (http://ebook.vlk.It/e.vadovas)

Arterinio kraujo dujy tyrimas PaO, | PaCO, pH Pastabos
Kodai

J96.10 Létinis kvépavimo nepakanka- | <60 <50 Turi atitikti abu
mumas, | tipas [hipokseminis] rodiklius
J96.11 Létinis kvépavimo nepakanka- >50 | 7,35-7,45 | Turi atitikti abu
mumas, Il tipas [hiperkapninis] rodiklius
J96.19 Létinis kvépavimo nepakanka- | <60

mumas, nepatikslintas tipas

J96.90 Kvépavimo nepakankamumas, | <60 <50 Turi atitikti abu
nepatikslintas, | tipas [hipokseminis] rodiklius
J96.91 Kvépavimo nepakankamumas, | <60 >50 Turi atitikti abu
nepatikslintas, Il tipas [hiperkapninis] rodiklius
J96.99 Kvépavimo nepakankamumas, | <60 >50 Turi atitikti bent
nepatikslintas, nepatikslintas tipas vieng rodiklj

pagrindiniai tyrimo metodai:

o Kraujo dujy tyrimas.

o Pulsoksimetrija.

o Oksikapnometrija.

o Poligrafinis tyrimas.

o Polisomnografija.

o Kvépavimo funkcijos ir raumeny jégos bei kosulio

tyrimai.

Taip pat gali bati naudingi:

o Bendrasis kraujo tyrimas.

o Radiologiniai plauciy ir kratinés lastos tyrimai.

o Bronchoskopija.

o Mikrobiologiniai tyrimai.

o Elektrokardiograma (EKG).

« Sirdies echoskopija.

o Genetiniai tyrimai.

Arterinio kraujo dujy tyrimas yra auksinis standar-
tas, kurio pagalba diagnozuojamas LKN ir nustatomas
jo tipas. Kadikiams ir vaikams rekomenduojama tirti
kapiliarinj kraujg, kuris prilyginamas arterinio kraujo
duomenims, jei méginys paimtas i$ $iltos galanés, ji
nespaudziama ir neverziama, kraujas teka lengvai.
Svarbu Zinoti, kad arterinio ir kapiliarinio kraujo du-
jose geriausiai koreliuoja pH ir pCO,. Veninio kraujo
pCO, yra kiek didesnis nei arterinio, o arterinio ir
kapiliarinio bei veninio kraujo parcialinis deguonies
slégis (pO,) koreliuoja blogiausiai, ypac tais atvejais,
kai kraujo paimama netiksliai [3-4].

Lietuvoje pagal naujausias galiojanc¢ias nuostatas
LKN diagnozuojamas tada, kai pacientui, kvépuo-
janc¢iam aplinkos oru, ligos remisijos laikotarpiu
arteriniame kraujyje nustatoma pO,<60 mm Hg arba
pCO,>50 mm Hg.

Pagrindiniai kvépavimo nepakankamumo rodikliai
pagal Lietuvos kodavimo standartus pateikiami lenteléje.

Pastaraisiais metais vaiky kraujo dujy stebésenai
dazniausiai rekomenduojami neinvaziniai metodai:
pulsoksimetrija, kapnometrija, oksikapnometrija.
Kraujo dujy poky¢ius galima registruoti $iais prietaisais
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PaCO, —parcialinis anglies dvideguonio slégis, PaO. - parcialinis deguonies slégis.

momentis$kai arba monitoruoti tam tikrg laikotarpj
dieng ir (arba) naktj.

Polisomnografija — tai auksinis standartas miego
sutrikimy diagnostikai ir naktinei ventiliacijai jvertinti,
taip pat ventiliacijos parametry nutitravimui. Taciau
$is tyrimas yra brangus, atliekamas tik stacionaro sgly-
gomis bei reikalauja daug patirties analizuojant gautus
duomenis [4-5].

Kvépavimo funkcijos ir raumeny jégos bei kosulio
tyrimai dazniau atliekami vyresniems nei penkeriy
mety vaikams, kurie sugeba bendradarbiauti. Svarbu
registruoti ir stebéti dinamikoje gyvybine plauciy
talpa, maksimalias jkvépimo ir iskvépimo talpas,
maksimaly iskvépimo arba kosulio srovés greitj, nei-
giama jkvépimo slégj, raumeny jéga bei dujy difuzijos
sutrikimus. Kol kas kadikiy ir mazy vaiky kvépavimo
funkcijos tyrimai atliekami re¢iau ir ne visur. Kosulj
galima jvertinti matuojant maksimaly kosulio srovés
greitj (MKS) (angl. peak cough flow, PCF). Tyrimas
atliekamas naudojant veido kauke arba kandiklj, pri-
jungta prie pikmetro — maksimalaus iSkvépimo srovés
grei¢io matuoklio, j kurj vaikas po gilaus jkvépimo
maksimaliai stipriai bando koséti. Sveiky paaugliy ir
suaugusiyjy MKS yra 2400 I/min. [5]

GYDYMAS

Svarbiausia LKN gydymo procese — veiksminga mul-
tidisciplininé prieziara. Vaikai, kuriems diagnozuotas
LKN, turi buti stebimi ir gydomi specializuotuose
centruose arba universitetinése ligoninése, kur yra
visi reikalingi specialistai tokiy ligoniy gydymui ir
ilgalaikei stebésenai [6-7].

Specialisty komanda, teikianti paslaugas vaikams,
kuriems diagnozuotas LKN:

o Gydytojas vaiky pulmonologas.

o Vaiky intensyviosios terapijos gydytojas.
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o Gydytojas vaiky kardiologas.

o Gydytojas vaiky gastroenterologas ir dietologas.

+ Gydytojas vaiky neurologas.

o+ Gydytojas vaiky chirurgas ir kity sriciy specialistai

pagal poreikj.

o Kineziterapeutas.

« Psichologas.

« Socialinis darbuotojas.

« Slaugytoja.

Sios komandos svarbiausi tikslai turéty biti:

o Panaikinti priezastj arba sumazinti pagrindinés

priezasties, sukélusios LKN, pasekmes.

o+ Pagerinti vaiko augima, protinj vystymasi ir gy-

venimo kokybe.

o Prailginti gyvenimo trukme.

o Sumazintiligy ir paiméjimy, gydomy stacionare,

skaiciy.

Gydymo uzdaviniai:

o Pagrindinés ligos gydymas.

o Adekvacios deguonies terapijos ir ventiliacijos

uztikrinimas.

Pagrindinés ligos gydymas gali btiti konservatyvus,
chirurginis ir paliatyvus. Jei pagrindiné liga progre-
suoja, pasireiskia LKN, skiriamas gydymas deguonies
ir (arba) DPV aparatais (-u) namuose. Jei yra hipok-
seminis LKN (I tipas), skiriama ilgalaiké deguonies
terapija (IDT), jei hipoventiliacinis LKN (II tipas) —
pritaikomas vienas i§ DPV budy. Kartais taikomi abu
i$vardyti metodai [6-8].

Uminés respiracinés infekcijos visada pablogina lé-
tinémis ligomis serganciy pacienty bukle, todél aktyvi
stebésena ir adekvati gydymo korekcija tuo metu labai
svarbus uzdavinys [8].

ligalaiké deguonies terapija

Lietuvoje IDT vaikams skiriama ir kompensuojama,
kai, kvépuojant aplinkos oru, SpO, yra <92 proc. ir
(arba) ilgiau kaip 5 proc. matavimo laiko i$lieka ma-
zesné nei 90 proc., o PaO,, nustatytas kapiliarinio arba
arterinio kraujo dujy sudéties tyrimu, yra mazesnis nei
65 mm Hg, jei néra ligos paiméjimo [9].

Dazniausiai IDT skiriama pacientams, kuriems yra
bronchopulmoniné displazija ir 1étiné naujagimiy
plaudiy liga, progresuojancios intersticinés plauciy
ligos, obliteruojantis bronchiolitas, jgimtos Sirdies ligos
su plautine hipertenzija bei antriné plautiné hiperten-
zija, sukeliama plauciy ligos [2, 7, 8].

IDT skiria gydytojy konsiliumas, kuriame turi
dalyvauti bent vienas gydytojas vaiky pulmonologas.
Svabu jvertinti taikyta kvépavimo nepakankamumo
ir gretutiniy ligy gydyma bei skiriamo koncentruoto
deguonies srauto kiekj ir jo vartojimo trukme. Pacienta
suaugusieji, besirtipinantys vaiku, taip pat kiti specia-
listai pagal poreikj skubiy arba planiniy konsultacijy
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metu [8, 10].

Prie$ pradedant taikyti IDT, batina aptarti §j gydymo
metoda su vaika slauganciais tévais ir (arba) globéjais
bei su paciais vaikais, priklausomai nuo jy amziaus
ir gebéjimo priimti informacija. Reikety paaiskinti,
kodél reikalinga IDT, kokiu badu, kaip ilgai ir kokiu
rezimu ji bus taikoma, kokia tikétina gydymo nauda
bei galima rizika ir nepageidaujami reigkiniai. Jei IDT
poreikis ligoninéje trunka ilgiau nei tris savaites, taciau
paciento buklé yra stabili, rekomenduojama spresti
dél IDT namuose, pries tai jvertinus sglygas namuose
ir galimybes taikyti §j gydymo metoda. Tévai privalo
zinoti, kokios priemonés bus reikalingos namuose,
kaip jomis naudotis, taip pat kaip vertinti vaiko bukle
ir atpazinti pablogéjusios sveikatos pozymius. Biitinas
nuolatinis jy mokymas bei Ziniy tikrinimas [7, 10].

Taikant IDT, turi bati parenkamas maziausias
reikalingas deguonies srautas (dazniausiai uztenka
1-4 1/min.) ir skiriamas trumpiausig reikalinga lai-
kotarpj. Daugumai pacienty uztenka palaikyti SpO,
iki 90-95 proc., o atskirais atvejais gali pakakti ir
mazesniy rodikliy, ypa¢ ,,mélynyjy” sirdies ydy arba
hipoventiliacijos atvejais, atitinkamai — 75-85 proc. ir
88-92 proc. [8-11].

Optimalus budas teikti IDT namuose yra nosies
kaniulés ir deguonies koncentratoriai. Taip pat gali
buti naudojama jprastiné veido kauké arba speciali
kauké su oro is$kvépimo anga, skirta tiekti deguonj
per tracheostoma. Ligoninéje gali bati naudojamos ir
kitos priemonés: kaukés su rezervuaru, salmai, gaubtai,
kaukés su Venturi tipo voztuvu ir kt. Tiekiant deguonj
per tracheostomg arba didesniu srautu per kauke, rei-
kalingas jkvepiamo oro drékinimas [10].

Vaikams, kuriems yra hipoventiliacinis LKN, vien
deguonies terapija nerekomenduojama, nes gali suma-
7éti ventiliacijos poreikis ir dar labiau padidéti pCO.,.
Tokiu atveju ligoniui atsiras mieguistumas, vangumas,
gali sutrikti samoné, sustoti kvépavimas [8,10].

Svarbi yra pacienty prieziara jiems iSvykus i§ sta-
cionaro. Prie§ i$vykstant i§ ligoninés j namus, butina
patikrinti pCO, ir atlikti EKG, siekiant atmesti aki-
vaizdzig hipoventiliacija ir plautine hipertenzijg. Taip
pat reikéty informuoti pirminés sveikatos prieziiiros
specialistus apie naujg pacientg, kuriam pradéta taikyti
IDT. Pirma apziGra namuose turéty bati per 24 val. po
i$vykimo i$ ligoninés. Apzitrg turéty atlikti slaugyto-
ja. Batina uZregistruoti ir patikrinti pulsoksimetrijos
duomenis praéjus savaitei nuo i$vykimo i$ ligoninés,
véliau — kas 3—-4 savaites. Jei IDT taikoma stabiliems
pacientams ir néra létinés naujagimiy plauciy ligos,
pulsoksimetrija gali bati registruojama reciau [11].

Nuolatiné deguonies terapija gali bati nutraukta i§
karto arba palaipsniui, pereinant tik j nakties metu arba
epizodigkai teikiama deguonies terapija, jei SpO, ilgam
ilieka daugiau arba lygi 93 proc. ir (arba) deguonies
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poreikis yra tik 0,5-1,0 1/min. Nutraukus deguonies tera-
pija, aparatiirg rekomenduojama palikti dar bent 3 mén.
Jei déllétinés naujagimiy plauciy ligos deguonies poreikis
islieka ilgiau nei metus, batinas nuodugnus pulmono-
loginis iStyrimas. Rekomenduojama vertinti kvépavimo
daznj, pagalbiniy kvépavimo raumeny darba, $vokstima/
bronchy obstrukcijg, stridorg, nosies sparneliy judéjima/
dejavima kvépuojant, odos spalvos poky¢ius (pvz., ciano-
z¢), kapiliary prisipildymo laikg, sgmone, pulsoksimetrija
(namuose tik tuomet, jei buvo skirta gydytojo). Jei didéja
deguonies poreikis arba blogéja paciento buklé, butina
nedelsiant kreiptis j gydytoja [10, 11].

IDT privalumai, kai yra LKN:

o Sumazéja dusulys.

o Pageréja plauc¢iy hemodinamika.

o Pageréja psichomotorinis vystymasis ir kognity-
vinés vaiko funkcijos.

o Pageréja miegas, fizinio krawvio toleravimas, psi-
chologiné pacienty buklé ir gyvenimo kokybé.

o Mazéja tikimybé atsirasti antrinei plautinei hi-
pertenzijai.

o Naujagimiams sumazéja netikétos mirties pavo-
jus.

Galimos nepageidaujamos deguonies terapijos

pasekmes:

o Hiperkapnijos padidéjimas ir respiracinés aci-
dozés vystymasis, jei deguonies terapija skiria-
ma vaikui, kuriam yra létiné hiperkapnija arba
hipoventiliacinis nepakankamumas (pvz., ner-
vy — raumeny ligos, kratinés lgstos deformacijos,
cistiné fibrozé, nutukimas, létiné naujagimiy
plauciy liga).

o Nosies ir burnos gleivinés i$sauséjimas.

o Odos sudirgimas.

o Atelektazés.

o Toksinis deguonies poveikis (didelémis koncen-
tracijomis, ypa¢ naujagimiams) [10].

Dirbtiné plauciy ventiliacia namuose

Tais atvejais, kai vyrauja II tipo LKN, numatomos in-
dikacijos pagalbinéms priemonéms adekvaciai plauciy
ventiliacijai namuose uztikrint. Tai gali buti pastovus
teigiamas slégis kvépavimo takuose (angl. continuous
positive airway pressure, CPAP), neinvaziné plauciy
ventiliacija (NIV) arba invaziné plauciy ventiliacija
(IPV), taikoma per tracheostomg [11, 12].

Pagalbiniy priemoniy, palaikanéiy kvépavimo
mechanika, tikslai yra gydyti OMA, naktine ir (arba)
diening hipoventiliacija, sumazinti hospitalizavimo
dél kvépavimo taky infekcijy daznj ir hospitaliniy
infekcijy rizika, pagerinti vaiko ir $eimos gyvenimo
kokybe, vaiko augimga, socialine integracijg bei prail-
ginti gyvenimo trukme [13].

Pagalbiné ventiliacija vaikams gali buiti taikoma visg
para, tik naktj arba tik tam tikrg paros laiko dalj.

Namuose ilgalaiké DPV gali buti taikoma, kai:

o Diagnozuotos LKN ir IPV atveju reikalinga DPV
>6 val. per parg, >21 dienos stacionare.

o Stabili kity sistemy buklé.

o Nusistovéje DPV parametrai, jkvepiamo deguo-
nies frakcija (FiO,) <0,4, priimtini arterinio krau-
jo dujy tyrimo rodikliai, stabilas metaboliniai,
$army ir ragsciy rodikliai.

o Néra aminés infekcijos, kar§¢iavimo.

o Teigiama svorio priaugimo/palaikymo ir augimo
dinamika.

o Tinkama socialiné aplinka.

o Paciento artimieji sutinka, yra parengti pagal ati-
tinkama mokymo programa ir iSmokyti pradinio
gaivinimo.

o Paciento priezitrai turéty bati apmokyti bent du
suaugusieji Seimoje.

o Pacientas aprupinamas visomis DPV namuose
reikalingomis priemonémis.

Pagalbinés ventiliacijos namuose taikyti negalima, kai:

o Paciento buklé nestabili (FiO,>0,4 (santykiné
kontraindikacija), teigiamas slégis iskvépimo
gale (angl. positive end-expiratory pressure, PEEP)
>10 cm H,O, reikalingas nuolatinis invazinis
monitoravimas, naujai suformuota tracheosto-
ma (<1 mén.), kintami ventiliacijos parametrai,
kintamas kvépavimo taky pasiprie§inimas.

o Néra tinkamy salygy arba istekliy.

o DPacientas ir (arba) jo artimieji atsisako gydymo
[13].

Medicininiai prietaisai ir priemonés, adaptuojamos
kiekvienam pacientui individualiai. Naudojamos
priemonés turéty buti pripazintos Lietuvos Respub-
likos teisés akty nustatyta tvarka ir atitikti Lietuvos
Respublikos teisés akty, reglamentuojanc¢iy medicinos
prietaisy jdiegimo, naudojimo ir priezitros tvarka,
reikalavimus [9].

Pirmenybe vienam arba kitam pagalbinés ventilia-
cijos metodui, atsizvelgiant j pagrindine patologija,
salygojusia LKN, ligos eiga, gebéjimg savarankiskai
kvépuoti, aspiracijos rizika, virsutiniy kvépavimo taky
praeinamuma ir sekreto evakuacija i$ kvépavimo taky,
nustato universitetiniy ligoniniy, teikiandiy tretines
gydymo paslaugas, gydytojy konsiliumas, dalyvaujant
gydytojui vaiky pulmonologui ir (arba) vaiky intensy-
viosios terapijos gydytojui. Sie gydytojai atsakingi uz
aparaty parinkima, pritaikymg, ventiliacijos parametry
nustatyma ir korekcijg. Kartu su multidisciplininés
komandos nariais jie vykdo pacienty ir jy Seimos nariy
konsultavima bei mokymga [14].

Pritaikius ventiliacijos aparatg, kuris bus naudojamas
namuose, rastu dokumentuojami ventiliacijos rezimai
ir parametrai, nurodoma tracheostomos, jei tokia yra,
dydis, keitimo data, informacija apie artimyjy gebéjima
namuose slaugyti ventiliuojama vaika, taip pat kita svarbi
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su gydymu susijusi informacija. Prie§ i$vykstant ligoniui
i$ ligoninés, butina jvertinti salygas namuose, pasitelkiant
ligoninés ir vietoje dirbancius socialinius darbuotojus, ir
(arba) medicinos personalg, informuoti §eimos gydytoja
apie pacienta, kuris grjzta namo su pritaikytu ventilia-
cijos aparatu ir kitais specialiais poreikiais. Pakartotinai
buklé turéty biuti vertinama po 1 mén., o véliau - kas
6-12 mén. arba pagal poreikj [13, 14].

Vaiky ventiliacijos ypatumai:

o Dazniausiai naudojami slégiu kontroliuojami
ventiliatoriai.

o Ventiliatoriaus parinkimas sudétingas.

o Ne visi aparatai yra tinkami maziems vaikams,
nes neturi jautriy trigeriy ir mazo kvépuojamojo
tario galimybés.

o Sunku i$vengti nuosraviy, parinkti tinkamas kau-
kes, atsizvelgiant j vaiko augimg ir individualias
veido bei zandikauliy savybes.

» Vaikai kvépuoja nereguliariai ir nevienodu inten-
syvumu, todél ventiliacijos poreikis daznai kinta,
priklausomai nuo budravimo laikotarpio, miego
fazés, kvépavimo taky infekcijos, kar§¢iavimo.

Galimos dirbtinés plauciy ventiliacijos namuose

komplikacijos:

o Ventiliacijos sukeltos: hipokapnija, respiraciné
alkalozé, hiperkapnija, respiraciné acidozé,
hipoksemija, barotrauma, sgmonés sutrikimas,
hemodinamikos nestabilumas, aspiracija skran-
dzio turiniu.

« Ventiliacijos priemoniy sukeltos problemos (dél
ju gedimo) arba nelaimingas atsijungimas nuo
ventiliatoriaus, ar tracheostominio vamzdelio
iSkritimas, elektros tiekimo nutrukimas; netin-
kamas tiekiamy dujy Sildymas ir drékinimas,
netyc¢inis atsitiktinis parametry pakeitimas.

o Kvépavimo taky arba plauciy infekcija (tracheo-
bronchitas, pneumonija).

o Sukeltos ventiliacinés kaukeés: veido ir (arba)
nosies paraudimas, erozijos, opos, akiy sausu-
mas, konjunktyvitas, nosies uzgulimas, sinusitas,
kraujavimas i$ nosies, burnos sausumas, klaus-
trofobija, alergija.

o Trachéjos ir kvépavimo taky komplikacijos:
trachéjos nekrozé, granuliacijos, stenozé, perfo-
racija, kraujavimas, trachéjos ir stemplés jungtis,
trachéjos stomos arba trachéjos infekcija, balso
poky¢iai, kvépavimo taky uzsikimsimas sekretu,
bronchospazmas;

o Psichosocialinés: depresija, nerimas, resursy
praradimas (priezitros arba finansy) [15].

Neinvaziné plauciy ventiliacija

NIV skiriama kaip savarankiskas metodas arba kaip
tarpinis sprendimas po ekstubacijos daugelio létiniy
ligy atvejais. Dazniausiai tai yra nervy-raumeny li-

gos, kai reikalinga tik naktiné NIV. Metodas gali buti
taikomas ir ilgesniems periodams, jei ventiliacijos yra
didesnis daugiau nei 16-20 val. per parg, taikyti NIV
gali bati sudétinga dél daugelio iskylanciy problemuy,
susijusiy su maitinimu, kvépavimo taky prieziira,
veido deformacijomis [6].

Gali bati taikoma CPAP terapija, dviejy lygiy tei-
giamo slégio (angl. bilevel positive airway pressure,
BiPAP) terapija bei sinchronizuota intermituojanti
(pertraukiama) priverstiné ventiliacija (angl. Synchro-
nized Intermittent-Mandatory Ventilation, SIMV) arba
ventiliacija kitokiu asistuojanciu rezimu per nosies
kaniules, nosies arba veido kaukes, priklausomai nuo
naudojamo metodo ir paciento poreikiy [5, 6].

Indikacijos NIV:

o Naktinei NIV (I rekomendacijy klasé):

1. Yra naktinei hipoventiliacijai badingy simp-
tomy (miego sutrikimai, mieguistumas ir
nuovargis dieng, rytiniai galvos skausmai, dé-
mesio koncentracijos sutrikimai, prabudimai
su dusuliu ir tachikardija, naktiniai ko$marai).

2. Miego tyrimy metu nustatoma:

a) anglies dvideginio slégis oro iSkvépimo
pabaigoje (p.CO,) arba transkutaninis an-
glies dvideginio slégis (p..CO,)>50 mm Hg
trunka >2 proc. miego laiko;

b) p.CO, arba p,CO, miego metu padidéja
10 mm Hg, lyginant su dienos metu, ir
trunka >2 proc. miego laiko;

¢) Sp0O,<88 proc. trunka >2 proc. miego laiko
arba tesiasi 5 min. nepertraukiamai;

d) apnéjy-hipopnéjyindeksas (AHI)>5 atv./val.

3. Dienos metu didZiajg laiko dalj arterinio, veni-
nio arba kapiliarinio kraujo pCO,>45 mm Hg
arba p,CO,, p,.CO,>45 mm Hg, SpO,<95 proc.

4. Forsuota gyvybiné plauciy talpa (FVC)
<50 proc. numatyto dydzio ir (arba) maksi-
malus jkvépimo slégis (PI,,,,)<60 cm H,O [7].

» Dieninei NIV (I rekomendacijy klasé):

1. Jei, nepaisant taikomos naktinés NIV, dienos
metu islieka kvépavimo sutrikimai ir hipo-
ventiliacijai budingi simptomai.

2. Jei, nepaisant taikomos naktinés NIV, dieng i§-
lieka hiperkapnija >45 mm Hg, SpO, <95 proc.
(6, 7].

o Trumpalaikei NIV (I rekomendacijy klasé):

1. Po uminio kvépavimo nepakankamumo ir
trumpalaikés intubacijos, kai ruo$iamasi pacien-
ta ekstubuoti. Kosulio asistavimas pagal reikala.

2. Per ir (arba) po jvairiy procediiry, kai reika-
linga anestezija, sedacija.

3. Kaitminiy respiraciniy infekcijy metu (pneu-
monija, atelektazé) yra hipoksemija ir (arba)
hiperkapnija. Tuo metu taikyti ir kosulio
asistavima [15].
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CPAP terapija dazniausiai taikoma tik miego
metu. Per kauke suslégtas kambario oras puc¢iamas
j kvépavimo takus ir taip oro srové neleidzia virsu-
tiniams kvépavimo takams susiauréti. Pacientas gali
kvépuoti jprastu grei¢iu, iSnyksta deguonies kiekio
svyravimai kraujyje, prabudinimai, miegas tampa
kokybiskesniu. Dél to isnyksta mieguistumas bei kiti
ligos simptomai.

Galimi skirtingi CPAP aparatai: fiksuoto slégio CPAP
aparatas, vadinamas tiesiog CPAP aparatu, automatinis
nuolatinio teigiamo slégio (angl. automatic continuous
positive airway pressure, autoCPAP (APAP)) ir dviejy
lygiy teigiamo slégio (BiPAP, BiLevel)) aparatas [10,
11].

CPAP arba BiPAP terapija yra veiksmingiausi OMA
ir hipoventiliacinio sindromo gydymo budai, kai kitos
priemonés neveiksmigos. Antsvorj turintiems pacien-
tams, kai yra sunki OMA, CPAP terapija padeda ne tik
atkurti fiziologinj miega, mazina padidéjusj arterinj
kraujo spaudima, bet stimuliuoja metabolizmg bei
padeda mazinti kiino svorj. Sis metodas taip pat veiks-
mingas, kai yra liekamoji OMA po taikyto chirurginio
gydymo. Pacientams, kurie netoleruoja gydymo CPAP
aparatais, turi bati parinktas kitas gydymo metodas.

NIV negalima taikyti, jei pacientas pats nekvépuo-
ja arba yra vir§utiniy kvépavimo taky obstrukcija,
veido deformacijy arba nedrenuotas pneumotorak-
sas. Jei pacientui taikoma ventiliacija SIMV rezimu,
pacientui paliekama galimybé kvépuoti pac¢iam savo
dazniu, prie$ tai nusta¢ius minimaly kvépavimo
daznj, kurj ventiliatorius uztikrins. Toks rezimas
tausoja kvépavimo raumenis, sumazina hiperventi-
liacijos ir barotraumos rizika, padeda atprasti nuo
ventiliacijos, jei metodas buvo takomas tik tam tikra
laikotarpj [12].

Tracheostomija ir invaziné plauciy ventiliacija

NIV turéty bati teikiama pirmenybé, taciau kai ji
negalima, reikia spresti tracheostomos suformavimo
ir IPV klausimus.

Dél tracheostomos suformavimo kiekvienu atveju
sprendziama individualiai, jvertinus paciento klinikine
bukle, jo ir (arba) tévy/globéjy nuomone, gydytojy
specialisty jgadzius, vietinius medicinos praktikos
ypatumus bei galimybes slaugyti pacienta ir teikti
medicining pagalbg namuose (pvz., slaugytojo pagalba
diena ir naktj).

Pagrindinés IPV indikacijos (I rekomendacijy klasé):

1. Sunki bulbariné disfunkcija, kai nepavyksta hi-

persekrecijos ir aspiracijos seilémis suvaldyti su
kosulio asistentu.

2. Nepavykusi ekstubacija tris kartus, nepaisant NIV

ir kosulio asistento naudojimo po ekstubacijos.

3. Isliekanti hipoksemija arba hiperkapnija, taikant

NIV.

4. Sunki veido vidurinés dalies hipoplazija, nejma-
noma pritaikyti NIV kaukes.

5. Pacientas ir (arba) artimieji teikia pirmenybe
tracheostomai [13].

Svarbu tinkamai parinkti tracheostomos dydj, kad ja
jstacius tracheostomos galas buty trachéjos spindzio
centre ir nesiremty j trachéjos sienele. Butinas nuo-
sravis vaiko kalbos vystymuisi, todél rekomenduojama
tracheostoma be manzetés. Tracheostoma su manzete
reikéty naudoti tada, kai yra didziulé sekrecija ir aspi-
racijos rizika. Po tracheostomos suformavimo trache-
ostominis vamzdelis turéty buti pakeistas po 1 mén.,
o véliau — kas 3 mén. arba esant poreikiui ir dazniau
(pvz., kas 1 mén.) [14, 15].

Tracheostomijos pranasumai prie$ kitus metodus:

o Lieka atviras veidas, tampa lengvesnis maitinimas

ir bendravimas.

o Lieka atviras kelias sekreto atsiurbimui i$§ kvépa-
vimo taky.

Galimos nepageidaujamos pasekmeés:

o Suformavus tracheostomg maziems vaikams, ku-
riems ryskus raumeny silpnumas, jie gali nustoti
savarankiskai kvépuoti, nes iSnyksta gerkly funkcija
ir netenkama galimybés palaikyti veiksmingg funk-
cinj liekamajj tarj. Labai silpni vaikai su tracheos-
tomomis kalbéti pradeda reciau nei taikant NIV.

o Dél pagauséjusios sekrecijos i$§ kvépavimo taky
yra didesné respiraciniy infekcijy tikimybeé.

o Tracheostomos uzsiter§imo, uzsikim$imo ir is-
kritimo rizika.

o Galima disfagija bei granuliomy formavimasis ir
tracheoarterinés fistulés su gyvybei grésmingu
kraujavimu [14].

KVEPAVIMO TAKY PRIEZIURA

Pacientai, kuriems yra LKN, daznai sunkiau atsikosti,
todél jy kvépavimo takai gali uzsikimsti sekretu, yra
aspiracijos ir pasikartojanciy bakteriniy infekeijy rizika.
Yra du pagrindiniai budai, dél kuriy galima pagerinti
mukociliarinj klirensg - tai kvépavimo taky sekreto
suskystinimas ir mobilizacija bei priemonés, padedan-
¢ios pasalinti sekreta i§ kvépavimo taky [2, 4, 16, 17].

Priemoniy parinkimas priklauso nuo pagrindinés
ligos, paciento individualiy poreikiy ir toleravimo.
Dazniausi kvépavimo taky prieziiiros buidai: jprastiné
kineziterapija, forsuoto iskvépimo ir priverstinio ko-
sulio metodika, kvépavimo pastangas ir plauciy tarj
didinancios priemoneés, kosulio asistentas arba auksto
daznio kratinés lastos osciliacijos (pav.).

Kosulio asistentas yra vienintelé jrodymais pagrjsta
mechaniné priemoné, kuri veisminga ir batina pa-
cientams, kai jy FVC tampa mazesnis nei 50 proc.,
MKS <270 l/min., maksimalus i§kvépimo slégis
(PE0x)<60 cm H,O (A jrodymy lygis; I rekomendacijy
klasé) [17].
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« Nustatyti priezastj

Sutrikusi sekreto i$ kvépavimo taky evakuacija:

- Pritaikyti tinkamiausia bida sekreto suskystinimui ir jo pasisalinimui i$ kvépavimo taky

v v

v v

Padidinti Padidinti Aukéto daznio Padidinti Siurbimasis
lauciy tarj maksimalia vibraciné terapija iSkvépimo tarj tracheostominio
P i iSkvépimo srove Py P ! vamzdelio

Sekreto
mobilizacija

Tinkama
pozicija
Kosulio
pratimai

Kosulio
asistavimas
rankiniu badu

Kosulio
asistentas

Pav. Svarbiausi mukociliarinio klirenso gerinimo budai

Tinkama
pozicija

Kvépavimo
pratimai

Skatinamoyji
spirometrija

IPPB/CPAP/NIV

Spontaninis
kvépavimas:
IPV/HFCWO

Invaziné
ventiliacija:
IPV/HFCWO

Tinkama
pozicija

CPAP

PEP prietaisai

CPAP - pastovus teigiamas slégis kvépavimo takuose, HFCWO - auksto daznio kratinés vibracijas sukeliantis prietaisas, IPPB - kvépavimas intermituojanciu
teigiamu slégiu, IPV — intrapulmoniné perkusiné ventiliacija, NIV - neinvaziné plauciy ventiliacija; PEP - teigiamas iskvépimo slégis.

Ligos, kuriomis sergant btina didziausias kosulio
asistento poreikis:

o Nervy-raumeny ligos, kai koséjama.

o Pacientai, kuriems yra kvépavimo raumeny
paralyzius, sukeltas auksto stuburo smegeny
pazeidimo.

Pacientai, kurie koséja dél létinés plauciy ligos
sukelto kvépavimo raumeny silpnumo.

SOCIALINIO DARBUOTOJO VAIDMUO VAIKY

LETINIO KVEPAVIMO NEPAKANKAMUMO

GYDYME

Socialinio darbuotojo vaidmuo ypa¢ svarbus multi-
disciplininés komandos darbe. Svarbiausias $iy specia-
listy uzdavinys - sustiprinti j sveikatos priezitiros jstaiga
atvykusio arba joje gydomo asmens prisitaikymo prie
aplinkos gebéjimus, atnaujinti rysius su bendruomene,
padéti jam integruotis j visuomeng ir skatinti visavertj
asmens socialinj funkcionavimga. Socialiniai darbuoto-
jai tarpininkauja tarp sveikatos priezitros specialisty ir
paciento, padeda gauti reikiamg informacijg ir jvairius
pagalbos budus pagal poreikj, sprendzia klausimus,
susijusius su saugia vaiko aplinka, geresne psichine ir
emocine sveikata. Labai svarbu, kad socialiné pagalba
buty teikiama pastoviai, t. y. ne tik ligoninéje, bet ir
grizus | namus pagal gyvenamaja vieta [6, 12, 13].
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ILGALAIKES STEBESENOS ORGANIZAVIMAS

Vaiky LKN létai pasireiskianti ir létai progresuojanti
vaiko buklé, todél labai svarbu, kad pirminéje grandy-
je dirbantys gydytojai laiku jtarty blogéjancia vaiko
kvépavimo funkcijg ir nedelsdami siysty konsultuoti
specialistui. Patvirtinus LKN, sudaromas ilgalaikés
sveikatos priezitros planas, skiriamas geriausias gydy-
mas bei parenkamos reikalingos priemonés namuose
(2, 4,6, 15].

Esminis veiksnys pacienty, kuriems yra LKN,
priezitroje yra ilgalaiké ir pastovi stebésena visuose
grandyse: namuose, stacionare, pirminés sveika-
tos priezitros ir (arba) reabilitacijos jstaigose. Ne
dirbtinés plauciy ventiliacijos klausimais nuolatine
prieziarg vykdo $eimos gydytojas ir bendrosios
praktikos slaugytojas, specializuotus klausimus,
susijusius su kvépavimo funkcijos stebésena ir LKN
gydymu, sprendzia trecio lygio paslaugas teikianciy
ligoniniy specialistai, dazniausiai gydytojai vaiky
pulmonologai ir (arba) vaiky intensyviosios terapi-
jos gydytojai bei kiti multidisciplininés komandos
nariai. Vaikai, kuriems diagnozuotas LKN, turi bati
paskiepyti pneumokokine vakcina, kasmet — gripo
vakcina [6, 9, 18].

Technine prietaisy priezitirg 24 val. per para vykdo
medicininés aparataros tiekéjo serviso jmoné [9, 18].
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Svarbu anksciau pastebéti galimas komplikacijas, jas
sustabdyti ir gydyti.

Bukleés, dél kuriy pacientas turéty buti siunc¢iamas
j universitetiniy ligoniniy centrus, kur teikiamos
namuose taikomos DPV priezitros paslaugos [6,
12, 13]:

Ventiliacijos komplikacijos, kai reikia gydymo
ligoninéje.

Naujy gydymo priemoniy papildymas ir pritai-
kymas.

Gydymo korekcija dél pagrindinés ligos progre-
savimo arba esant jos paiméjimui.
Multidisciplininé konsultacija ir paciento bend-
ros buklés jvertinimas pagal ilgalaikés stebésenos
i$ anksto sudaryta plana.

APIBENDRINIMAS

Vai

kai, kuriems yra LKN, pastaraisiais metais gyvena

ilgiau ir kokybiskiau, o jy buklés prognozé labiausiai
priklauso nuo pagrindinés ligos ir jos gydymo, taip
pat nuo $alyje teikiamy sveikatos paslaugy galimybiy
ir kokybés.
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