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Abstract

The article presents the practical aspects of home care provided to patients diagnosed with amyotrophic
lateral sclerosis (ALS) receiving mechanical ventilation. It discusses issues related to qualifying patients
diagnosed with ALS for mechanical ventilation, patients’ palliative care at home and education of caregiv-
ers. The most important nursing problems facing caregivers and recommended approaches are discussed.
Attention is drawn to the role of nurses who provide palliative care to patients staying at home, particularly

to their important role in educating patients’ families.
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Abbreviations

ALS (sclerosis lateralis amyotrophica) — amyotrophic
lateral sclerosis

NIV — non-invasive ventilation

IV — invasive ventilation

PEG — percutaneous endoscopic gastrostomy

SpO, — arterial oxygen level

pCO, — partial pressure of CO,

Introduction

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS, sclerosis latera-
lis amyotrophica) belongs to a heterogeneous group

of motor neuron diseases. Due to the impossibility
to apply an effective causative treatment, the main
objective of the management of patients is to provide
them with palliative care and assistance with their
day-to-day problems that arise in the course of the
disease because of its progressive nature.
Amyotrophic lateral sclerosis causes damage to
the upper and lower motor neuron which is clinically
manifested when skeletal muscle pareses and atro-
phies occur, resulting in signs of respiratory failure
[1]. Long-term non-invasive (NIV) or invasive (IV)
ventilation can be introduced when respiratory disor-
ders occur in the course of ALS. Invasive ventilation,
i.e. ventilating the patient using an individually fitted
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mask, relieves respiratory muscles and allows them to
function more effectively between ventilation sessions,
reduces breathing effort and shortness of breath and
makes coughing more effective enabling the removal
of secretion from the bronchial tree. Non-invasive
ventilation enables more effective elimination of car-
bon dioxide from the body, minimising the symptoms
of chronic hypercapnia [2]. According to Sancho et
al., the use of NIV avoids the necessity of invasive
ventilation in the course of respiratory infections and
pneumonia; moreover, NIV maintains lung ventilation
at a level sufficient to avoid the need of inserting
a tracheostomy tube and starting IV [3].

The increasing awareness of the implications of
being diagnosed with ALS leads us to the conclusion
that the symptoms of the disease should be relieved
based on multidisciplinary cooperation A holistic ap-
proach to patients diagnosed with ALS — a disease
causing negative consequences in many dimensions
of their functioning — provides an opportunity to
improve their quality of life [4-6]. Amyotrophic lat-
eral sclerosis leads to a number of negative sequelae
that impair the functioning of patients. The nursing
staff attending patients with diagnosed ALS should
focus on tasks related to the day-to-day nursing-care
problems, as well as try to predict the emergence of
future ones.

Although it is the patient’s family or caregivers that
assume the burden of caring for the patient at home,
patients diagnosed with ALS present a challenge for
the nursing staff responsible for recognising problems
resulting from the provision of care by individuals who
most often have no medical education. The purpose
is to ensure that patients feel safe and caregivers are
as comfortable as possible. Patients diagnosed with
ALS have multiple deficits resulting from progressive
muscle atrophy. The situation in which a patient uses
NIV or IV due to respiratory failure also constitutes
a major challenge. The fundamental task of a nurse
in the home care of mechanically ventilated patients
is the provision of ongoing education for patients and
their caregivers, the scope of which depends on the
type of mechanical ventilation used and is tailored
to the situation of a particular patient and his or
her caregivers.

Qualifying patients for home
mechanical ventilation

Discharging a patient from the hospital and his or
her subsequent care at home requires a qualification
procedure based on recommendations developed
by scientific societies from other countries in Europe
(mainly Germany and France) and North America. The

Polish Society of Anaesthesiology and Intensive Thera-
py is currently developing patient qualification criteria
for long-term home ventilation aimed at assessing the
patient’s respiratory function and the possibility for
the patient’s family to attend to the patient at home or
to engage another person for that purpose (Table 1).
The qualification procedure also assesses the ability
to provide care, that is adequate social and living
conditions, appropriate human resources, as well as
the possibility of a home ventilation team to reach the
patient’s home. In the case of non-invasive ventilation,
one healthy caregiver is required, while at least two are
required to care for an invasively ventilated patient.
The qualification should be carried out at a hospital
department due to the possibility of fully monitoring
the implementation of mechanical ventilation which
ultimately is to be carried out in the home environ-
ment. The physician conducts a physical examination
involving the assessment of the patient’s general
health and assesses arterial blood gas results, pulse
oximetry, capnometry and polysomnography results
enabling the assessment of the patient’s respiratory
function which informs the decision whether or not
to qualify the patient for home ventilation.

If NIV cannot be applied due to the significant
progression of the disease, the creation of an arti-
ficial airway — tracheostomy — is considered. The
guidelines of the American Academy of Neurology
indicate that implementing IV in a patient is deter-
mined by the impossibility to maintain SpO, > 90%
and pCO, < 50 mm Hg during spontaneous respiration
and the absence of effective cough which prevents the
removal of the secretion retained in the bronchial tree
[7]. Andresen et al. note that it is recommended to
implement NIV before the implementation of 1V [8].
Before the patient leaves the hospital department, it
is vital that initial training is provided to the patient’s
future caregivers on the most important issues relat-
ed to the care of a ventilated individual [9]. It is also
necessary that the patient’s place of stay is prepared
in advance in terms of logistics and organisation, for
example, that disposable equipment is provided such
as suction catheters for clearing bronchial secretion
and tracheotomy tubes. The family and caregivers
declaring the willingness to provide care are required
to sign a questionnaire of informed consent to pro-
vide care for a home-ventilated patient (NIV or IV) in
accordance with the principles outlined by a particular
home ventilation centre and submit a written certifi-
cation of their skills acquired in the field of providing
care for a mechanically ventilated individual [1, 9].
The home care of a mechanically ventilated patient
is a service contracted by the Polish National Health
Fund carried out by specialised long-term care centres
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Table 1. Qualification for long-term non-invasive ventilation, according to Szkulmowski [13]

Clinical evaluation of the patient

Assessment of home conditions

History, including assessment of presence/severity of
alveolar hypoventilation symptoms

Assessment of home conditions in terms of ability to pro-
vide safe therapy at the patient’s residence (power grid
access, telephone communication, possible home ventila-
tion team visits)

Evaluation of medical records (patient without other
organ/system function pathologies)

Fulfilled caregiving conditions:

e 1 adult healthy and trained caregiver for dependent
patients ventilated for less than 8 hours per day

* 2 adult healthy and trained caregivers for patients
ventilated more than 8 hours per day

* 2 adult healthy and trained caregivers for patients with
neuromuscular diseases and children

Evaluation of the patient’s previous treatment for dise-
ases that may affect respiratory function

Obtaining the patient’s informed consent for home
treatment in accordance with the policy provided by the
ventilating centre providing care

Evaluation of respiratory muscle performance (respira-
tory amplitude assessment, cough reflex effectiveness
assessment)

Obtaining informed consent from the patient’s caregivers
to conduct NIV in the patient’s home according to the
policies provided by the ventilating centre providing care

Physical examination:

* Breathing pattern assessment

* Respiratory sound assessment

* Performing gas exchange studies (pulse oximetry,
capnometry)

e TcCO2 measurement at night (while the patient is
sleeping)

* Polysomnography/polygraphy

* Performing muscle strength tests (Polish versions of
sniff test, peak expiratory flow)

Assessment of the patient’s clinical status with respect
to home NIV (no active infection, possible mechanical
ventilation without applying high ventilator settings)

Evaluation of the feasibility of using NIV up to 16 hours
per day for satisfactory outcomes, except for palliative

care patients who do not consent to invasive ventilation

Compulsory qualifying hospitalisation
P055|b|I|ty of preliminary diagnostics (gasometry,
imaging studies)

* Possibility of monitoring ventilation tolerance at
initial parameters

* Possibility of providing initial training to caregivers
before the patient is transferred home

Possibility of assessing whether the patient is stable in

terms of ventilation before transfer to home (on a home

ventilator)

providing professional medical care and necessary
equipment (Table 2) [9, 10].

Care provided to patients qualified for
non-invasive ventilation

The qualification of an ALS patient for NIV means
that, despite the symptoms of increasing respira-
tory failure, the patient has preserved respiratory
independence and is able to expectorate secretions
through productive coughing. Therefore, it is not the
purpose of NIV to mechanically replace spontaneous
breathing but it is intended to relieve the patient’s

respiratory muscles, and consequently lead to their
increased efficiency during ventilation-free intervals
[1, 4]. NIV probably enables more efficient coughing,
and therefore more effective removal of secretions
from the respiratory tract [11]. The purpose of NIV is
to reduce the severity of adverse respiratory symptoms
that will occur due to the progressive impairment of
respiratory muscles. The patient develops dyspnea
which can be reduced by positive-pressure reduction
of foci of atelectasis, decreasing respiratory effort and
improving oxygenation, as well as increasing carbon
dioxide removal. A relatively undisturbed level of
carbon dioxide in the body results in less fatigue of
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the patient during the day and the absence of muscle the need of forming an artificial airway [4]. According
cramps and clammy sweats which are symptoms of to Dorst and Ludolph, NIV therapy is based on simple
hypercapnia [1, 12]. assumptions, which is why it can be successfully con-

Non-invasive ventilation involves positive-pressure tinued at home [4]. However, this method raises many
mechanical ventilation with a mask, that is without concerns in patients and their caregivers to whom

Table 2. National Health Fund (NFZ) reimbursement rules for patients mechanically ventilated at home [10]

1. Inpatient guaranteed benefits include:

* Services provided by a physician

* Services provided by a nurse

Basic general rehabilitation to reduce the effects of motor impairment and improve mobility

Services provided by a psychologist

Occupational therapy

Pharmacological treatment

* Dietary treatment

* Provision of medical devices

* Health education involving preparation of the beneficiary and the beneficiary’s family or caregivers for self-care at
home

2. Conditions for provision of guaranteed benefits:

* Conclusion and documentation of causal treatment

* Performance of all necessary diagnostic tests to substantiate the diagnosis and confirm that no therapy other
than continuous or intermittent mechanical ventilation can be administered

* Non-eligibility for guaranteed benefits in the scope of palliative and hospice care or provided by a long-term care
nurse

* Non-eligibility for guaranteed benefits in the scope of provision of medical devices classified as orthopaedic items
(a CPAP for treatment of obstructive or central sleep apnea)

3. Guaranteed benefits are provided on the basis of a referral from a health insurance physician, accompa-
nied by:

* Hospital discharge summary

* Beneficiary’s test results

» Confirmation of eligibility for home care:

a) for beneficiaries with chronic respiratory failure who require invasive mechanical ventilation — issued by an
anaesthesiology and intensive care specialist employed at the hospital where the beneficiary’s treatment has
been concluded

b) for beneficiaries with chronic respiratory failure who require non-invasive mechanical ventilation — issued by
an anaesthesiology and intensive care specialist or a pulmonary disease specialist employed at the hospital
where the beneficiary’s treatment has been concluded

4. Inpatient care under guaranteed benefits is provided by:

* An anaesthesiology and intensive care specialist or a neurology specialist or a pulmonary disease specialist or a
paediatrics specialist

* A nurse with at least one year of professional experience who completed specialisation or a qualification course in
anaesthesiology and intensive care nursing or palliative care nursing or long-term care nursing or nursing of the
chronically ill and disabled or who completed specialist courses in palliative care/nursing of mechanically ventilat-
ed adults/nursing of mechanically ventilated children

* A physical therapist

5. Required medical equipment and aids:
a) At the beneficiary’s place of residence:

* Ventilator with a battery allowing for free use of a wheelchair, capable of maintaining the ventilator’s operation
for up to 4 hours, air filters in the system, all necessary adjustable parameters, two alarms: system disconnection
and excessive airway pressure

* Aspirators, depending on the needs of the patient

* Tracheostomy care kit, depending on the needs of the patient

* Equipment necessary to operate the ventilator, including single-use

* Pulse oximeter

* A resuscitator with one-way valve and a face mask
b) At the place of service:

* Portable ECG unit

* Medical first-aid kit

* A nursing bag for each nurse, with basic equipment and disposable supplies, including an injection set, an IV in-
fusion set, a dressing set, a basic surgical instrument set, a protective kit, a kit for NG tube insertion and removal
and for NG tube feeding, an ostomy pouch, a kit for PEG feeding and stoma care, a kit for catheter insertion,
flushing and removal, a disinfection kit, a shock kit, a glucose meter, a thermometer, a blood pressure monitor, a
hygiene and care kit, personal protective equipment: aprons, masks and gloves
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Table 2. National Health Fund (NFZ) reimbursement rules for patients mechanically ventilated at home [10]

6. Other conditions for provision of guaranteed benefits

Care at the home of a beneficiary who requires invasive mechanical ventilation:

* Medical consultation at the home of the beneficiary at least once a week, for each beneficiary, and constant avail-
ability on a shift basis or on an emergency basis by phone

* Nurse visits at least twice a week for each beneficiary and constant availability on a shift basis or on an emergen-
cy basis by phone

* Physical therapist visits at least twice a week for each beneficiary.

Care at the home of a beneficiary who requires non-invasive mechanical ventilation for beneficiaries ventilated for

more than 16 hours per day, for beneficiaries with chronic respiratory failure caused by neuromuscular diseases and

for children under 18 regardless of the duration of non-invasive mechanical ventilation:

* Medical consultation at least once a week, for each beneficiary, and constant availability on a shift basis or on an

emergency basis by phone

* Nurse visits at least twice a week for each beneficiary and constant availability on a shift basis or on an emergen-

cy basis by phone

* Physical therapist visits at least twice a week for each beneficiary
Care at the home of a beneficiary who requires non-invasive mechanical ventilation for beneficiaries ventilated for 8

to 16 hours per day:

* Medical consultation at least once every 2 weeks, for each beneficiary, and constant availability on a shift basis or

on an emergency basis by phone

* Nurse visits at least once a week for each beneficiary and constant availability on a shift basis or on an emergency

basis by phone

* Physical therapist visits at least twice a week for each beneficiary
Care at the home of a beneficiary who requires non-invasive mechanical ventilation for beneficiaries ventilated for

less than 8 hours per day:

* Medical consultation at least once per quarter, for each beneficiary, and constant availability on a shift basis or on

an emergency basis by phone

* Nurse visits at least once per quarter for each beneficiary and constant availability on a shift basis or on an emer-
gency basis by phone (maximum frequency and overall number of home visits referred to in item 3b is determi-
ned on an individual basis by the doctor providing guaranteed benefits to the beneficiary)

the concepts of non-invasive ventilation or face-mask
ventilation are new, and it is also frequently the first
time that they are dealing with a ventilator, mask or
respiratory devices. It is not without significance that
the care of a patient receiving home mechanical ven-
tilation requires regular home visits by medical staff
(physicians, nurses, physiotherapists). The concern
that individuals working in a patient’s home have to
face is anxiety related to the use and operation of
equipment. Long-term therapy ventilators are gen-
erally uncomplicated and user-friendly devices, but
it should be remembered that the patients and their
caregivers can be afraid to use medical equipment,
and, what is more, they may be of different ages
and have different experience and skills in using new
technologies. Considering the above, medical staff
should tailor communication to the individual needs
of patients and their caregivers.

Nursing care provided to patients receiving home
mechanical ventilation involves, i.a., regular home
visits. In the case of ALS patients, these are two visits
a week, during which the nursing staff educates pa-
tients and their caregivers on care, the prevention of
complications resulting from progressive neurological
deficiencies, as well as on the proper use of ventilation
equipment. Taking care of all of the above aspects
increases the chances of effective therapy. In the care
of a patient with NIV, especially at the beginning, it is

important that all information is conveyed with regard
to the benefits of long-term non-invasive ventilation.
This is of utmost significance as the benefits of us-
ing NIV will only appear after some time of regular
use of the therapy. Moreover, it is equally important
that all the members of the medical team establish
rapport with the patient and his or her caregivers,
based on mutual trust. This poses a challenge to the
entire team including professionals, caregivers and
the patient [12].

An immensely important element of patient and/or
caregiver education is learning how to properly put
on and remove the ventilation mask and use the
ventilator. In addition to providing information on
how certain tasks related to the equipment should
be performed, it is of utmost significance that the
patient and/or caregivers are reassured that learning
to use the equipment is within their capabilities. Most
patients are recommended to use NIV during night-
time. In the case of severe respiratory failure, the
use of ventilation is also recommended during the
daytime [2]. From the beginning of the use of NIV,
an important task to be implemented by the nursing
staff is the prevention of adverse effects which could
potentially discourage the patient from continuing
the therapy. The most important risk is many hours of
pressure due to incorrect placement of the ventilation
mask [2, 12] which can result in pressure ulcers on
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the patient’s face, discomfort and reduce the effec-
tiveness of the therapy [2, 13]. Failure to apply NIV
due to pressure sores increases respiratory failure,
is detrimental to the patient’s well-being and his or
her general condition [4]. Pressure ulcer prevention
should be addressed by a nurse as early as at the
moment of choosing a suitable mask for the patient
and teaching him or her how to properly put it on
(Fig. 1, Table 3). Algahtani and AlAhmari claim that
for pressure sore prevention, the facial areas in direct
contact with the mask for non-invasive ventilation
should be frequently assessed [14]. Bambi et al. note
that the areas at risk of pressure from a ventilation
mask should be assessed every 2 to 4 hours, as skin
lesions usually develop between the fourth and sixth
hour of continuous pressure [15]. It should be taken
into account that frequent assessment of facial skin for
pressure ulcers is possible during the daytime. During
nighttime ventilation, which is the main assumption
of ventilatory support, the possibilities of verification
are limited, as it entails interrupting the patient’s
sleep, and is therefore detrimental, which is why it is
so important to educate patients on proper placement
of an NIV mask and facial skin care. A properly suited

Figure 1. Non-invasive mechanical ventilation mask and worn mask should be tightly fitted, and at the

Table 3. Facial and oral care of patients diagnosed with SLA and undergoing NIV

Prevention Education of patients/caregivers on the proper way to put the mask on (maximum tightness with

of chaffing/ minimum pressure)

pressure Providing the patient with at least two types of ventilation masks to change the pressure locations;
ulcers due to  education of the patient on the need change the ventilation masks.

prolonged Facial skin care between NIV sessions:

pressure * Education of patients/caregivers: paying attention to imprints on or redness of the patient’s facial
caused by the skin after the mask is removed (optimally assessment of the patient’s skin after 2-4 hours of NIV)
mask * Protection of facial skin using care products; keeping the skin clean and dry is key to pressure ul-

cer prevention, so it is beneficial to use products which prevent the formation of pressure ulcers
while moisturising the skin, e.g. products containing arginine, between ventilation sessions
In case of redness/chaffing which does not go away despite pressure relief after another NIV mask is
put on, a hydrocolloid patch should be used, which, owing to its thin structure, does not interfere
with mask tightness during NIV while ensuring treatment of skin lesions

Prevention of Education of patients and caregivers about the need for oral care
complications  Oral hygiene after each meal for patients fed orally and at least once a day for patients fed via other
related to ina- routes
dequate oral  Use of a soft brush and mild care products (non-alcohol-based)
care during Prevention of oral mucosal injuries through proper preparation of food (semi-liquid consistency) for
NIV patients with dysphagia

Prevention of mucosal dryness through:

* Providing the patient with a humidifier for use during NIV

* Recommending frequent small sips of water/water with lemon or sucking on frozen fruit juice

* Avoiding strong coffee and tea brews (they dry up the mucosa)

* Avoiding hot and cold beverages (room temperature recommended), as they can damage the

oral, pharyngeal and esophageal mucosa

Observation for fungal lesions/reporting of alarming symptoms to a doctor

For patients using dentures:

* Daily cleaning of dentures and removal of dentures at night

* Massaging of dentures with a finger wrapped in a compress to improve blood circulation

www.journals.viamedica.pl/palliative_medicine_in_practice

47



48

Palliative Medicine in Practice 2021, vol 15, no 1

same time cause as little pressure to the facial skin
as possible to ensure effective and safe ventilation.
Algahtani and AlAhmari claim that for the prevention
of skin lesions resulting from the pressure it is crucial
that the facial skin remains dry and clean, which
is why protective face creams should be used, for
example with zinc oxide or arginine, between venti-
lation sessions [14]. A patient prone to pressure sores
should be provided with at least two different types
of mask to alternate between them, which makes it
possible to increase the intervals between the times
of pressure applied to the most vulnerable areas of
facial skin. While the range of masks available on the
market is wide and seems sufficient to satisfy the
needs of every patient, custom-made plastic masks
are recommended for patients with atypical facial
anatomy [2]. Patients who use NIV for many hours
should be allowed a 10-minute break from ventilation
unless their respiratory function makes it impossible.
If ventilation cannot be interrupted, helmet masks
are indicated [14]. It should however be highlighted
that non-invasive ventilation with the use of a helmet
mask can be used exclusively in a hospital setting. The
use of a helmet mask at home in a patient diagnosed
with SLA who has motor deficits that prevent him
or her from taking off the interface independently,
in the event of ventilator failure or disconnection of
the tubing system, can cause significant hypoxia and
subsequent death of the patient.

If, despite prevention, redness or epidermal dis-
continuity appears, which is observed in 5 - 20% of
patients receiving NIV, hydrocolloid dressings can be
applied which reduce the risk of skin lesions and
support their treatment [13, 16]. These dressings are
available in the form of plasters that can be cut to
obtain the shape and size needed. Due to their thin-
ness, they can be used with NIV without the risk of
excessive air leakages around the mask. The dressings
additionally protect the area under pressure, so the
patient does not feel pain after putting the mask on.
Hydrocolloid products are also used as ointments,
especially between ventilation sessions.

Patients with ALS can experience dry mouth as
a consequence of NIV use, especially when it is used
through the night. Mouth dryness causes pain and
taste disturbances, it can also cause difficulties in
forming and swallowing food bites, eating disorders
and emaciation [2]. A patient with changes within the
oral cavity associated with inadequate moisture may
refuse to continue ventilation, which will usually lead
to deteriorating his day-to-day functioning.

With a focus on oral care and ensuring that the
patient is comfortable during NIV, a two-way approach
is needed. First, it is important that the air supplied

to the patient during NIV is properly humidified to
prevent oral mucosa dryness [2]. To this end, venti-
lator-supplied air is actively humidified with distilled
water in a leak-tight chamber through which the air
flows from the ventilator. The thermal conditions of
liquid evaporation cause heating and vapour satu-
ration of the flowing mixture [1]. Ventilators with
factory-fitted humidifiers are also available, the use
of which is connected with the necessity of proper
hygiene of the humidifier and supply ducts. The
conditions inside the humidifier chamber and the
condensing liquid promote the growth of pathogens
and can therefore be a source of infection. At home, it
is recommended to rinse the humidifier chamber and
the supply duct with running water once a day and
letit dry completely. Bates-Jansen et al. and Tuggey et
al. point out that higher humidification of the air ad-
ministered to the patient improves breathing comfort,
while the simultaneous increase in skin temperature
results in an increased risk of chafing and other skin
damage during NIV [17, 18].

Oral care is an essential part of patient care, re-
gardless of the fact if the patient is fed orally or via
an artificial feeding route due to swallowing disorders
(Table 3). Patient oral care is a problem for a significant
number of caregivers, so the nurse should devote
adequate time to it to prevent excessive dryness and
lower respiratory tract infections [19]. Daily oral care
includes thorough oral hygiene after each meal for
patients fed orally and at least once a day for patients
fed via alternative routes. Soft-bristle toothbrushes
should be used to prevent any further damage to
the mucosa.

ALS patients with normal swallowing reflex can be
offered relief from the discomfort caused by dry
mouth by frequent small sips of water or water with
lemon (which prevents fungal lesions) or sucking on
ice cubes or frozen fruit juice. Drinking coffee and
tea infusions or taking hot beverages or meals are
not recommended [6]. For patients with dysphagia,
meals should be prepared in such a way that their
intake does not damage the mucosa — served food
should have soft or semi-liquid consistency. In the
case of patients who use dentures, the family should
be informed that it is necessary to clean them daily
with a denture cleaner and remove them at night.
A daily gingiva massage with a finger wrapped in
a compress may also be recommended to improve
blood circulation. Blood supply disturbances caused
by gingival adherent dentures may result in mucosal
damage, bleeding, or ulcer development [20].

Swallowing disorders significantly reduce the qual-
ity of life of ALS patients. Degeneration and atrophy of
the motoneurons of the cranial nerve nuclei lead to the
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development of dysphagia and, eventually, aphagia
[1]. Swallowing disorders can affect any stage of the
process, from difficulty taking a bite due to inability to
bite or move the food morsel to difficulty or inability
to swallow. Aspiration of the digestive content into
the bronchial tree (microaspirations) also becomes
a problem.

Diagnosis of swallowing disorders in ALS patients
is critical because patients may not report it or deny
staff’s suspicions about difficulty with food intake,
possibly due to fear of undergoing a percutaneous en-
doscopic gastrostomy (PEG). Endoscopic procedures in
ALS patients are burdened with a high risk due to the
increased likelihood of respiratory decompensation.
Deterioration of respiratory efficiency may result from
the necessity to place the patient in a flat position
during the procedure, manipulation of the upper
nasopharyngeal airway, which impairs its patency and
increases the effort of patients with limited respiratory
reserves, as well as filling the stomach with air, which
causes elevation of the diaphragm and increases the
risk of gastric juice choking. It is important for the
attending physician to discuss the possible PEG tube
insertion with the patient early. It allows deciding on
whether to insert a gastrostomy tube at a time when
the ALS has not yet significantly reduced the patient’s
respiratory reserves. To reduce the risk of respiratory
decompensation and complications during the PEG
tube insertion in an ALS patient, the procedure should
be performed in the presence of an anesthesiologist
[1, 21].

At the early stages of dysphagia, it is usually advis-
able to prepare meals in a form that enables safe oral
administration for as long as possible, which allows
preserving the physiological route of nutrition and
proper gastrointestinal function. Patients are most
prone to accept semi-liquid, properly blended foods
or, in the case of beverages, thickened with pharmacy
preparations in a powdered form, thus constituting
nutritional products intended for special medical
purposes. By adding such a product to a pre-blended
meal or a drink, depending on the amount used, it is
possible to acquire the desired density of food without
changing its smell or taste.

Dysphagia is often accompanied by unwillingness
to accept food, thus the caregivers should be en-
couraged to prepare meals that contain the highest
amount of calories in the smallest possible volume. If
the family can afford it, oral dietary supplements or
commercial formulas administered orally or via probe
may be recommended. If it is not possible to admin-
ister food orally, the patient may be placed under the
care of a feeding centre (provided that the commer-
cially prepared formulas must be administered via arti-

ficial nutritional route: a probe or a PEG tube), which,
as part of the guaranteed services, provides medical
and nursing care, as well as nutritional therapy with
home delivery of commercially prepared formulas.

Nutritional therapy indicates that both the gastros-
tomy tube and the skin around the access site must be
properly cared for. If the patient’s gastrointestinal tract
is functional, a PEG tube is inserted to allow long-term
and safe enteral feeding of the patient at home. The
goal of such care is to maintain the patency of the
access site and skin hygiene. Apart from addressing
issues related to the PEG feeding, the nurse should
also provide the caregivers with information on how
to achieve the optimal consistency of food to allow
its administration via syringe into the probe, which
is particularly important in the case of home-made
meals. The cause of PEG access obstruction may con-
sist in its improper preparation for the administration
of medications. The caregivers should be instructed
to pulverise the tablets thoroughly, preferably using
a mortar, and to administer the medications in several
portions, each time flushing the probe with water.
After administration of food or medication, the probe
should be flushed with water to keep the drainage
tube free of food and medication particles [22].

The basic principle of care for the area around PEG
access is to maintain the skin dry. Therefore, frequent
changes of compresses (at least twice a day) are rec-
ommended in order to increase their absorption in the
event of a possible leakage around the PEG access site.
It is advisable, but not necessary, to place a compress
around the PEG access site, as it protects the skin
from abrasions and helps to keep that area dry. The
skin around the PEG access should be washed using
water with natural (e.g. grey) soap and gently yet
thoroughly dried afterwards. It is not recommended
to use antiseptic fluids in the absence of skin damage
around the feeding access [23, 24].

Most patients with dysphagia suffer from con-
comitant hypersialosis, which is very embarrassing
for such patients and often constitute the cause of
social withdrawal. The American Academy of Neu-
rology recommends the use of pharmacological and
non-pharmacological methods of treatment [25].
Pharmacotherapy includes the administration of tricy-
clic antidepressants or atropine drops [1, 4]. Alterna-
tive methods of treatment include radiation therapy
and botulinum toxin injections administered directly
into the salivary glands. Both methods are effective
and reduce hypersialosis in ALS patients to a satis-
factory degree. However, it is necessary to conduct
further research, as there is no consensus among
specialists on which salivary glands should be injected
with botulinum and at what dose. The area and dose
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of radiotherapy are also subject to debate [8, 25, 26].
Unfortunately, these methods are not available in
Poland. In the European Union and the United States,
there is a possibility of percutaneous application of
hyoscine hydrobromide in the form of patches, which
are not yet registered in Poland. However, the existing
studies do not explicitly support their efficiency and
even indicate the possibility of adverse effects [27].
Furthermore, the nurse may suggest that the patient
use an electric aspirator with a dental tip to remove
excess saliva from the mouth [27].

Another problem is that patients find it difficult to
communicate with others due to the weakness and
atrophy of facial, tongue, and pharyngeal muscles [1].
Speech becomes quieter and increasingly unclear as
the disease progresses (dysarthria) until it disappears
completely (anarthria). Absence of effective communi-
cation between the patient and the environment may
result in a significant amount of tension and generate
many negative emotions in both the patient and the
caregivers. Communication with a patient diagnosed
with ALS-induced speech impairment should be based
on asking closed-ended questions and patiently wait-
ing for an answer, which may assume the form of
blinking, glancing in a particular direction, or nodding.
If the patient is capable of expressing their needs and
thoughts in writing, it is a good solution to use an app
installed on a phone or a tablet (e.g. Text to Speech),
or write on a piece of paper. Such solutions may be
proposed and applied until the moment the upper
limb function is lost. Due to the rapid accumulation
of neurological deficits in ALS patients, it is worth to
consider alternative means of communication be-
tween the patient and the environment as early as
possible. For this purpose, boards with letters and/or
simple messages may be used, which the patient
would point to, for example, by blinking [1]. There are
also advanced computer systems that enable effective
communication.

Care provided to patients qualified for
invasive ventilation

The development of ALS results in respiratory
failure and ineffective NIV. If the patient has granted
consent in advance, an artificial airway (tracheosto-
my) is created. It is assumed that NIV lasting more
than 16-18 hours per day constitutes an indication for
considering IV. One of the reasons for replacing NIV
with IV may be the patient’s inability to expectorate
lingering secretions and maintain airway patency.
As a result, it necessary to create a tracheostomy,
which renders the performance of NIV impossible.
Stable patients who stay at the Anesthesiology and

Intensive Care Units but cannot be disconnected from
ventilators due to their underlying diseases may be
eligible for long-term IV at home. If the requirement
for periodic or round-the-clock IV is the sole reason
for hospitalisation, provision of further treatment at
home allows discharging the patient from the hospital
[2]. Replacement of NIV with IV significantly affects
family functioning. Application of IV indicates that
at least two trained caregivers are needed. It is often
the case that one family member has to quit their job,
which can decrease the family’s financial resources [1].

The nurse’s role is to provide the appropriate
amount of equipment necessary to care for a patient
subject to invasive ventilation in the home setting. The
family and caregivers should be aware of the location
of equipment necessary for patient care in the house,
be properly trained in the use of such equipment and
recognise that, in certain situations, the patient’s life
may depend on it, which is also the nurse’s responsi-
bility. It is recommended to have a set of equipment
for tracheotomy tube replacement (tube, syringes, gel,
sterile gloves) prepared and in sight at all times. The
family should be prepared for the necessity to perform
immediate tracheotomy tube replacement in the event
of its obstruction. The patient’s house should also be
equipped with a bag valve mask and a manual aspi-
rator in case the electric one fails [10].

It is also the nurse’s responsibility to provide the
caregivers with all necessary theoretical and practical
information. The nurse educates the caregivers in
the scope of monitoring the patient condition using
a pulse oximeter and interpreting the measurement
results, performing tracheobronchial toilet preserving
the safety precautions, ventilating the patient with
a bag valve mask, recognising symptoms of tra-
cheostomy tube obstruction or leaking balloon/cuff,
replacing the tracheostomy tube in the event of
its obstruction, interpreting ventilator alarms and
implementing actions to eliminate causes of such
alarms. Proper education of caregivers ensures safety
of the patient. It should be noted that, in the event
of a sudden deterioration of the patient’s health, the
caregivers are obliged to call an ambulance. Due to
significant motor deficits, patient care also includes
provision for full-body hygiene and toileting, as well
as pressure ulcer prevention.

A significant problem consists in constipation
caused by weakened abdominal muscles, immobili-
sation and administration of drugs inhibiting gastro-
intestinal peristalsis (e.g. tricyclic antidepressants) [1].
Prevention includes, e.g. a proper diet and adequate
fluid intake, toilet access for patients capable of walk-
ing, and privacy during defecation or urination [21].
Administration of osmotic laxatives (macrogols) and
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senna derivatives may be necessary. In the absence
of effect, a rectal infusion or, sometimes, manual ex-
traction of stool is performed following the provision
of analgosedation.

Summary

Care for a patient subject to ventilation in the
home setting requires significant involvement of all
members of the medical team and the patient’s
family (caregivers). The basic task of a nurse consists
of educating the patient and the caregivers in the
scope of providing ventilation, conducting effective
symptomatic treatment and care, ensuring efficient
communication with the patient and all caregivers,
which positively affects not only the effectiveness of
therapeutic and nursing methods applied but also the
quality of life and the sense of safety of the patient
and their loved ones.
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Streszczenie

W artykule przedstawiono praktyczne aspekty opieki domowej zapewnianej pacjentom z rozpoznanym
stwardnieniem zanikowym bocznym (SLA, sclerosis lateralis amyotrophica) wentylowanym mechanicznie.
Przedstawiono zagadnienia zwigzane z kwalifikacjg pacjentéw z rozpoznanym SLA do wentylacji mecha-
nicznej, opieka paliatywna domowa zapewniang chorym i edukacjg opiekunéw. Omoéwiono najwazniejsze
problemy pielegnacyjne, z ktérymi majg do czynienia opiekunowie chorych i zalecane sposoby postepowa-
nia. Zwrécono uwage na role pielegniarek zapewniajacych opieke paliatywna pacjentom przebywajacym
w domu, zwfaszcza na znaczacg role w edukacji rodzin.
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Stowa kluczowe: inwazyjna wentylacja mechaniczna, nieinwazyjna wentylacja mechaniczna, opieka pa-
liatywna, opieka pielegniarska, stwardnienie zanikowe boczne

Skroty IV (invasive ventilation) — wentylacja inwazyjna

PEG (percutaneous endoscopic gastrostomy) — prze-
SLA (sclerosis lateralis amyotrophica) — stwardnienie zskérna endoskopowa gastrostomia
zanikowe boczne SpO, — saturacja (stopien wysycenia tlenem krwi tet-
NIV (non-invasive ventilation) — wentylacja niein- niczej)
wazyjna pCO, — poziom parcjalnego dwutlenku wegla we krwi
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Stwardnienie zanikowe boczne (SLA, sclerosis la-
teralis amyotrophica) zalicza sie do niejednorodnej
grupy choréb neuronu ruchowego. Ze wzgledu na
brak mozliwosci skutecznego leczenia przyczynowe-
go, gtéwnym celem postepowania jest zapewnienie
chorym opieki paliatywnej i pomoc w rozwigzywaniu
biezacych probleméw, ktére pojawiaja sie w przebie-
gu choroby ze wzgledu na jej postepujacy charakter.

Stwardnienie zanikowe boczne powoduje uszko-
dzenie gérnego i dolnego motoneuronu, ktére klinicz-
nie ujawnia sie, kiedy wystepujg niedowtady i zaniki
miesni szkieletowych, a w konsekwencji objawy nie-
wydolnosci oddechowej [1]. W przypadku wystgpienia
zaburzen oddechowych w przebiegu SLA istnieje moz-
liwos¢ wdrozenia dfugoterminowej wentylacji mecha-
nicznej nieinwazyjnej (NIV, non-invasive ventilation)
lub inwazyjnej (IV, invasive ventilation). Wentylacja
inwazyjna, czyli wentylowanie pacjenta przy uzyciu
indywidualnie dobranej maski, pozwala na odcigze-
nie miesni oddechowych i ich skuteczniejsza funkcje
w okresie pomiedzy sesjami wentylacji, zmniejszenie
wysitku oddychania i uczucia dusznosci oraz efektyw-
niejszy kaszel, co pozwala na usuwanie wydzieliny
z drzewa oskrzelowego. Wentylacja nieinwazyjna
pozwala na skuteczniejszg eliminacje dwutlenku we-
gla z organizmu, minimalizujac objawy przewlektej
hiperkapnii [2]. Wedtug Sancho i wsp. korzystanie
z NIV pozwala unikna¢ koniecznosci zastosowania
wentylacji inwazyjnej w przebiegu infekgcji drég od-
dechowych i zapalenia ptuc, ponadto NIV utrzymuje
wentylacje ptuc na poziomie wystarczajgcym do unik-
niecia koniecznosci zatozenia rurki tracheostomijnej
i wprowadzenia IV [3].

Wozrastajgca swiadomos¢ konsekwencji rozpozna-
nia SLA dla pacjentéw sktania do refleksji, ze nalezy
zapewni¢ fagodzenie objawéw choroby oparte na
wspotpracy wielodyscyplinarnej. Holistyczne spojrze-
nie na pacjentéw z rozpoznaniem SLA, ktére powo-
duje negatywne skutki w wielu ptaszczyznach zycia
chorych, daje szanse na poprawe jakosci zycia [4-6].
Stwardnienie zanikowe boczne prowadzi do wysta-
pienia wielu negatywnych nastepstw pogarszajacych
funkcjonowanie pacjentéw. Personel pielegniarski
zajmujacy sie chorymi z rozpoznaniem SLA powinien
koncentrowac sie na dziataniach dotyczacych bieza-
cych problemoéw pielegnacyjnych, jak rowniez prébo-
wac przewidywac pojawienie sie kolejnych.

Pomimo ze w domu pacjenta ciezar opieki przej-
muje rodzina lub opiekunowie, chorzy z rozpoznaniem
SLA stanowia wyzwanie dla personelu pielegniarskie-
go, ktérego zadaniem jest rozpoznanie probleméw
wynikajacych ze sprawowania opieki najczesciej przez

osoby nieposiadajgce wyksztatcenia medycznego. Ma
to na celu zapewnienie pacjentowi poczucia bezpie-
czenstwa, a takze mozliwie najwiekszego komfortu
opiekunom. U chorych z rozpoznaniem SLA wyste-
puje wiele deficytéw wynikajacych z postepujacych
zanikéw miesni. Duzym wyzwaniem jest roéwniez
sytuacja, kiedy chory z powodu niewydolnosci odde-
chowej korzysta z NIV lub 1V. Podstawowym zadaniem
pielegniarki w opiece domowej zapewnianej chorym
wentylowanym mechanicznie jest prowadzenie cia-
gtej edukacji pacjenta i opiekunéw, ktérej zakres
uzalezniony jest od rodzaju prowadzonej wentylacji
mechanicznej i dostosowany do sytuacji danego cho-
rego i opiekunow.

Kwalifikacja pacjentow do wentylacji
mechanicznej w warunkach domowych

Wypis pacjenta ze szpitala i pdzniejsza opieka
w domu wymaga procedury kwalifikacji, ktéra opiera
sie na zaleceniach opracowanych przez towarzystwa
naukowe z innych krajéw Europy (gtéwnie Niemiec
i Francji) oraz Ameryki Pétnocnej. Polskie Towarzystwo
Anestezjologii i Intensywnej Terapii obecnie opraco-
wuje kryteria kwalifikacji pacjentéw do wentylacji
dtugoterminowej w warunkach domowych, majace
na celu ocene wydolnosci oddechowej chorego i moz-
liwosci podjecia opieki przez rodzine lub zatrudnione
w tym celu osoby w domu pacjenta (tab. 1). W pro-
cesie kwalifikacji ocenie podlega réwniez zdolnos¢
do zapewnienia opieki, a wiec zaréwno odpowiednie
warunki socjalno-bytowe, odpowiednie zasoby ludz-
kie, a takze mozliwosc¢ dotarcia zespotu wentylacji do
miejsca zamieszkania pacjenta. Konieczny jest jeden
wydolny opiekun w przypadku chorych wentylowa-
nych nieinwazyjnie i przynajmniej dwdch w sytuacji
zastosowania wentylacji inwazyjnej. Kwalifikacja po-
winna odbywac sie na oddziale szpitalnym ze wzgle-
du na mozliwos¢ petnego monitorowania podczas
wdrazania wentylacji mechanicznej, ktéra docelowo
ma by¢ prowadzona w warunkach domowych. Lekarz
wykonuje badanie przedmiotowe, w trakcie ktérego
okresla stan ogolny chorego i ocenia wyniki badania
gazometrycznego, pulsoksymetrii, kapnometrii i po-
lisomnografii, ktére pozwalajg na ocene wydolnosci
oddechowej pacjenta, na podstawie ktérej podejmo-
wana jest decyzja o zakwalifikowaniu lub dyskwalifi-
kacji chorego do wentylacji domowej.

Jezeli ze wzgledu na znaczny stopien zaawanso-
wania choroby nie mozna zastosowa¢ NIV, rozwazane
jest zabezpieczenie za posrednictwem sztucznej drogi
oddechowej, czyli tracheostomii. Wytyczne Ameri-
can Academy of Neurology wskazuja, ze o wdrozeniu
u pacjenta IV decyduje brak mozliwosci utrzymania
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Tabela 1. Kwalifikacja do wentylacji dtugoterminowej nieinwazyjnej wedtug Szkulmowski Z [13]

Ocena kliniczna pacjenta Ocena warunkéw domowych

Wywiad z uwzglednieniem oceny wystepowania/nasile-
nia objawéw hipowentylacji pecherzykowej

Ocena warunkéw domowych pod wzgledem mozliwosci
prowadzenia bezpiecznej terapii w miejscu zamieszkania
pacjenta (dostep do sieci energetycznej, tagcznos¢ telefo-
niczna, mozliwos¢ dotarcia zespotu wentylacji domowej)

Ocena dokumentacji medycznej (pacjent bez patologii
w zakresie funkcjonowania innych narzadéw/uktadéw)

Spetnione warunki opiekuncze:

* 1 dorosty wydolny i przeszkolony opiekun dla pacjen-
téw niesamodzielnych wentylowanych przez mniej niz 8
godzin na dobe

* 2 dorostych wydolnych i przeszkolonych opiekunéw dla
pacjentéw wentylowanych dtuzej niz 8 godzin na dobe

* 2 dorostych wydolnych i przeszkolonych opiekunéw dla
pacjentéw z chorobami nerwowo-migsniowymi i dzieci

Ocena dotychczasowego leczenia pacjenta w zakresie
choréb mogacych wptywad na wydolnos¢ oddechowa

Uzyskanie swiadomej zgody pacjenta na leczenie w domu
zgodnie z zasadami przedstawionymi przez osrodek wen-
tylacji sprawujacy opieke

Ocena wydolnosci miesni oddechowych (ocena ampli-
tudy oddechéw, ocena skutecznosci odruchu kaszlo-
wego)

Uzyskanie swiadomej zgody opiekunéw pacjenta na pro-

wadzenie NIV w domu pacjenta zgodnie z zasadami przed-

stawionymi przez osrodek wentylacji sprawujacy opieke

Badanie przedmiotowe:

* ocena toru oddechowego

* ocena szmeru oddechowego

* wykonanie badan wymiany gazowej (pulsoksyme-
tria, kapnometria)

e pomiar TcCO, w nocy (podczas snu pacjenta)

* polisomnografia/poligrafia

* wykonanie badan sity miesniowej (polskie ttumacze-
nia sniff test, peak expiratory flow)

Ocena stanu klinicznego pacjenta odnosnie prowa-
dzenia NIV w domu (brak czynnej infekcji, mozliwos¢
prowadzenia wentylacji mechanicznej bez koniecznosci
stosowania wysokich nastawien respiratora)

Ocena mozliwosci stosowania NIV do 16 godzin na

dobe dla uzyskania zadowalajacych efektow, z wyjat-
kiem pacjentéw objetych opieka paliatywng nie wyra-
zajacych zgody na zastosowanie wentylacji inwazyjnej

Obowigzkowa hospitalizacja kwalifikacyjna:

* mozliwos¢ wykonania wstepnej diagnostyki (bada-
nie gazometryczne, badania obrazowe)

* mozliwos¢ obserwacji tolerancji wentylacji przy
wstepnych parametrach

* mozliwos¢ wstepnego przeszkolenia opiekunéw
przed przekazaniem pacjenta do domu

Mozliwos¢ oceny, czy pacjent jest w stanie stabilnym
wentylacyjnie przed przekazaniem do domu (na domo-
wym respiratorze)

SpO, > 90% i pCO, < 50 mm Hg podczas oddychania
spontanicznego i brak wydolnego odruchu kaszlowe-
go, co uniemozliwia odkrztuszenie zalegajacej wy-
dzieliny w drzewie oskrzelowym [7]. Andresen i wsp.
wskazuja, ze przed zastosowaniem IV, zalecane jest
wdrazanie pacjentom NIV [8]. Zanim pacjent opu-
$ci oddziat istotne jest przeprowadzenie wstepnego
szkolenia przysztych opiekunéw w zakresie najistot-
niejszych kwestii dotyczgcych opieki nad chorym wen-
tylowanym [9]. Konieczne jest rowniez wczesniejsze
przygotowanie stanowiska w miejscu pobytu chorego

pod wzgledem logistycznym i organizacyjnym, na przy-
ktad dostarczenie sprzetu jednorazowego, takiego jak
cewniki do odsysania wydzieliny z drzewa oskrzelowe-
go i rurek tracheotomijnych. Od rodziny i opiekundw,
ktérzy deklarujg ched sprawowania opieki, wymagane
jest podpisanie kwestionariusza $wiadomiej zgody na
sprawowanie opieki nad pacjentem wentylowanym
(NIV lub IV) w domu, zgodnie z zasadami przedstawio-
nymi przez dany osrodek wentylacji domowej i ztozenie
pisemnego poswiadczenia zdobytych umiejetnosci
w zakresie sprawowania opieki nad osobg wentylowa-
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na mechanicznie [1, 9]. Opieka nad pacjentem wen- realizowanym przez wyspecjalizowane osrodki opieki
tylowanym mechanicznie w domu jest swiadczeniem dtugoterminowej zapewniajace profesjonalng opieke
kontraktowanym przez Narodowy Fundusz Zdrowia, medyczng i potrzebny sprzet (tab. 2) [9, 10].

Tabela 2. Zasady refundacji swiadczen NFZ dotyczace pacjentow wentylowanych mechanicznie w domu [10]

1. Swiadczenia gwarantowane udzielane w warunkach stacjonarnych obejmuja:
+ Swiadczenia udzielane przez lekarza
+ Swiadczenia udzielane przez pielegniarke
* Rehabilitacje 0gélng w podstawowym zakresie prowadzong w celu zmniejszenia skutkéw uposledzenia ruchowe-
go i usprawnienia ruchowego
Swiadczenia psychologa
Terapie zajeciowa
Leczenie farmakologiczne
Leczenie dietetyczne
Zaopatrzenie w wyroby medyczne
Edukacje zdrowotng polegajaca na przygotowaniu swiadczeniobiorcy i rodziny lub opiekunéw do samoopieki i
samopielegnacji w warunkach domowych

2. Warunki realizacji Swiadczen gwarantowanych:

» Zakonczenie i udokumentowanie leczenia przyczynowego

¢ Wykonanie niezbednych badan diagnostycznych uzasadniajgcych rozpoznanie i potwierdzajacych niemoznosé
stosowania innej terapii niz ciggta lub okresowa wentylacja mechaniczna

* Nieobjecie udzielaniem swiadczen gwarantowanych w zakresie opieki paliatywnej i hospicyjnej lub realizowanych
przez pielegniarke opieki dfugoterminowej

* Nieobjecie udzielaniem swiadczen gwarantowanych w zakresie zaopatrzenia w wyroby medyczne bedace przed-
miotami ortopedycznymi (proteza powietrzna do leczenia obturacyjnego lub centralnego bezdechu sennego)

3. Swiadczenia gwarantowane udzielane sg na podstawie skierowania lekarza ubezpieczenia zdrowotnego,
do ktérego dotacza sie:

* Karte informacyjng leczenia szpitalnego

* Wyniki badan swiadczeniobiorcy

» Kwalifikacje do objecia opiekg w warunkach domowych:

a) w przypadku swiadczeniobiorcow z przewlektg niewydolnoscig oddechowa wymagajacych stosowania inwa-
zyjnej wentylacji mechanicznej — wydang przez lekarza specjaliste anestezjologii i intensywnej terapii zatrud-
nionego w szpitalu, w ktérym zakonczono leczenie swiadczeniobiorcy

b) w przypadku swiadczeniobiorcow z przewlekta niewydolnoscig oddechowa wymagajacych stosowania niein-
wazyjnej wentylacji mechanicznej — wydang przez lekarza specjaliste anestezjologii i intensywnej terapii lub
lekarza specjaliste choréb ptuc zatrudnionego w szpitalu, w ktérym zakonczono leczenie $wiadczeniobiorcy

4. Opieke nad pacjentem w warunkach stacjonarnych w ramach swiadczen gwarantowanych sprawuje:

* Lekarz specjalista w dziedzinie anestezjologii i intensywnej terapii lub neurologii lub choréb ptuc lub pediatrii

¢ Pielegniarka z rocznym doswiadczeniem zawodowym, ukonczong specjalizacjg lub kursem kwalifikacyjnym w
dziedzinie pielegniarstwa anestezjologicznego i intensywnej opieki lub opieki paliatywnej lub opieki dtugotermi-
nowej lub pielegniarstwa przewlekle chorych i niepetnosprawnych lub po ukonczeniu specjalistycznych kurséw
w zakresie opieki paliatywnej/pielegnowania dorostego wentylowanego mechanicznie/pielegnowania dziecka
wentylowanego mechanicznie

* Osoba prowadzaca fizjoterapie

5. Zaopatrzenie w sprzet medyczny i pomocniczy:
a) w miejscu pobytu swiadczeniobiorcy:

* Respirator wyposazony w akumulator pozwalajacy na swobodne korzystanie z wozka inwalidzkiego, podtrzyma-

nie czynnosci respiratora do 4 godzin, filtry powietrza w uktadzie, komplet parametréw nastawnych, dwa alarmy:

roztaczenia uktadu i nadmiernego cisnienia w drogach oddechowych

Ssaki zaleznie od potrzeb pacjenta

Zestaw do pielegnacji tracheostomii zaleznie od potrzeb pacjenta

Sprzet niezbedny do obstugi respiratora, w tym jednorazowego uzycia

Pulsoksymetr

Samorozprezalny worek oddechowy z zastawka jednokierunkowgq i maska twarzowa

b) w miejscu udzielania swiadczenia:

* Przenosny aparat EKG

* Zestaw do udzielania pierwszej pomocy lekarskiej

* Neseser pielegniarski dla kazdej pielegniarki wyposazony w podstawowy sprzet i materiaty jednorazowego uzyt-
ku, w tym zestaw do wykonania iniekcji, przetaczania ptynow infuzyjnych, zestaw do wykonywania opatrunkéw,
zestaw podstawowych narzedzi chirurgicznych, pakiet ochronny, zestaw do zatozenia i usuniecia zgtebnika i do
karmienia przez zgtebnik, stomie, zestaw do karmienia przez przetoke i pielegnacji przetoki, zestaw do zatozenia,
ptukania i usuniecia cewnika, pakiet do dezynfekcji, zestaw przeciwwstrzasowy, glukometr, termometr, aparat do
pomiaru cisnienia krwi, zestaw do wykonywania zabiegéw i czynnosci higieniczno-pielegnacyjnych, srodki ochro-
ny osobistej: fartuchy, maski i rekawice
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Tabela 2 cd. Zasady refundacji Swiadczen NFZ dotyczace pacjentéw wentylowanych mechanicznie w domu [10]

6. Inne warunki udzielania swiadczen gwarantowanych

Opieka w domu $wiadczeniobiorcy wymagajacego stosowania inwazyjnej wentylacji mechanicznej:

* Porady lekarskie w domu $wiadczeniobiorcy nie mniej niz raz w tygodniu — dla kazdego swiadczeniobiorcy i stata
dostepnos¢ w systemie zmianowym lub dyzurowym pod telefonem

¢ Wizyty pielegniarskie nie mniej niz 2 razy w tygodniu dla kazdego swiadczeniobiorcy i stata dostepnos¢ w syste-
mie zmianowym lub dyzurowym pod telefonem

* Wizyty osoby prowadzacej fizjoterapie, nie mniej niz 2 razy w tygodniu dla kazdego swiadczeniobiorcy.

Opieka w domu swiadczeniobiorcy wymagajgcego stosowania nieinwazyjnej wentylacji mechanicznej w przypadku

Swiadczeniobiorcéw wentylowanych powyzej 16 godzin na dobe, w przypadku swiadczeniobiorcéw z przewlekta

niewydolnoscig oddechowg na podfozu choréb nerwowo-miesniowych i w przypadku dzieci i mtodziezy do ukoncze-

nia 18. roku zycia bez wzgledu na czas trwania nieinwazyjnej wentylacji mechanicznej:
* Porady lekarskie nie mniej niz 1 raz w tygodniu dla kazdego Swiadczeniobiorcy i stata dostepnos¢ w systemie

zmianowym lub dyzurowym pod telefonem

* Wizyty pielegniarskie nie mniej niz 2 razy w tygodniu dla kazdego swiadczeniobiorcy i stata dostepnos¢ w syste-

mie zmianowym lub dyzurowym pod telefonem

* Wizyty osoby prowadzacej fizjoterapie, nie mniej niz 2 razy w tygodniu dla kazdego swiadczeniobiorcy

Opieka w domu swiadczeniobiorcy wymagajgcego stosowania nieinwazyjnej wentylacji mechanicznej, w przypadku
Swiadczeniobiorcéw wentylowanych od 8 do 16 godzin na dobe:

* Porady lekarskie nie mniej niz raz na 2 tygodnie dla kazdego swiadczeniobiorcy i stata dostepnos¢ w systemie

zmianowym lub dyzurowym pod telefonem

* Wizyty pielegniarskie nie mniej niz raz w tygodniu dla kazdego swiadczeniobiorcy i stata dostepnos¢ w systemie

zmianowym lub dyzurowym pod telefonem

¢ Wizyty osoby prowadzacej fizjoterapie, nie mniej niz 2 razy w tygodniu dla kazdego swiadczeniobiorcy

Opieka w domu swiadczeniobiorcy wymagajgcego stosowania nieinwazyjnej wentylacji mechanicznej, w przypadku
swiadczeniobiorcéw wentylowanych ponizej 8 godzin na dobe:

* Porady lekarskie nie mniej niz raz na kwartat dla kazdego swiadczeniobiorcy i stata dostepnos¢ w systemie zmia-

nowym lub dyzurowym pod telefonem

* Wizyty pielegniarskie nie mniej niz raz na kwartat dla kazdego swiadczeniobiorcy i stata dostepnos¢ w systemie
zmianowym lub dyzurowym pod telefonem (maksymalna czestos¢ i ogdlna liczba wizyt domowych, o ktérych
mowa w punkcie 3b jest ustalana indywidualnie przez lekarza udzielajacego swiadczeniobiorcy swiadczen gwa-

rantowanych)

Opieka zapewniana pacjentom
zakwalifikowanym do wentylacji
nieinwazyjnej

Zakwalifikowanie pacjenta z SLA do NIV ozna-
cza, ze pomimo objawoéw narastajacej niewydolnosci
oddechowej, chory posiada zachowang autonomie
oddechowg i moze odkrztuszaé wydzieline poprzez
produktywny kaszel. Zadaniem NIV nie jest wiec
mechaniczne zastepowanie oddechu, a odcigzenie
miesni oddechowych chorego, a co za tym idzie, uzy-
skanie skuteczniejszej ich pracy w okresach wentylacji
wiasnej [1, 4]. Wentylacja nieinwazyjna prawdopo-
dobnie umozliwia bardziej efektywny kaszel, a wiec
skuteczniejsze usuwanie wydzieliny zalegajacej w dro-
gach oddechowych [11]. Celem NIV jest zmniejszenie
natezenia objawéw niepozadanych ze strony uktadu
oddechowego, ktére wystapig w zwiazku z pogte-
biajacg sie niewydolnoscia miesni oddechowych.
U chorego pojawia sie uczucie dusznosci, ktére mozna
zmniejszy¢ poprzez redukcje ognisk niedodmy pod
wptywem dodatniego cisnienia, zmniejszenie pracy
oddychania i poprawe utlenowania, a takze zwiek-
szenie eliminacji dwutlenku wegla. Wzglednie nie-
zaburzone stezenie dwutlenku wegla w organizmie
powoduje mniejsze zmeczenie pacjenta w dzien, brak

kurczu miesni i zlewnych potéw bedacych objawami
hiperkapnii [1, 12].

Wentylacja nieinwazyjna polega na wentylacji me-
chanicznej dodatnim cisnieniem za pomocg maski,
czyli bez koniecznosci wytworzenia sztucznej drogi
oddechowej [4]. Wedtug Dorst i Ludolph terapia NIV
jest prosta w swoich zatozeniach, dzieki czemu moze
by¢ z powodzeniem kontynuowana w domu [4]. Me-
toda ta budzi jednak wsréd pacjentéw i ich opiekunéw
szereg obaw, najczesciej po raz pierwszy spotykajg sie
z pojeciami wentylacji nieinwazyjnej, czy wentylacji
przez maske, czesto po raz pierwszy maja stycznosc
z respiratorem, maska i uktadem oddechowym. Nie
bez znaczenia jest fakt, ze opieka nad pacjentem
wentylowanym mechanicznie w domu przewiduje
regularne wizyty personelu medycznego (lekarze,
pielegniarki, fizjoterapeuci). Obawa, z ktérg personel
pracujacy w domu pacjenta musi sie zmierzy¢, to lek
zwigzany z uzytkowaniem sprzetu i jego obstuga.
Respiratory przewidziane do terapii dtugoterminowe;j
to urzadzenia z zasady nieskomplikowane i fatwe
w uzyciu, jednak nalezy pamieta¢, ze sami pacjenci
i ich opiekunowie moga obawiac sie obstugi sprzetu
medycznego, ponadto sa w réznym wieku i posiadajg
odmienne doswiadczenia oraz umiejetnosci w zakresie
korzystania z nowych technologii. Majac powyzsze na
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Rycina 1. Maska do nieinwazyjnej wentylacji mecha-
nicznej

uwadze, personel medyczny powinien dostosowad
sposéb komunikacji do indywidualnych potrzeb pa-
cjentéw i ich opiekundw.

Opieka pielegniarska zapewniana chorym wentylo-
wanym mechanicznie w domu polega, miedzy innymi
na regularnych wizytach u pacjenta. W przypadku cho-
rych z rozpoznaniem SLA s3 to dwie wizyty w tygodniu,
podczas ktérych personel pielegniarski edukuje pacjen-
tow i opiekunéw w zakresie pielegnacji, profilaktyki
powiktan bedacych wynikiem postepujacych deficytéw
neurologicznych i w zakresie wiasciwego uzytkowa-
nia sprzetu wentylacyjnego. Zadbanie o wszystkie
powyzsze aspekty daje szanse na efektywngq terapie.
Istotne w opiece sprawowanej nad pacjentem z NIV,
zwtaszcza na poczatku, jest przekazanie choremu
wszystkich informacji zwigzanych z korzysciami, jakie
moze zapewni¢ dfugotrwate stosowanie tego typu
wentylacji. Jest to bardzo istotne, poniewaz korzysci
stosowania NIV pojawiajg sie dopiero po pewnym
czasie regularnego stosowania terapii, ponadto réwnie
wazne jest zbudowanie przez wszystkich cztonkéow
zespotu medycznego relacji z chorym i opiekunami,
ktérej fundament stanowi wzajemne zaufanie. Stano-
wi to wyzwanie dla catego zespotu, w sktad ktérego
wchodzg profesjonalisci, opiekunowie i pacjent [12].

Bardzo istotnym elementem edukacji pacjenta
i/lub opiekunéw jest nauka prawidiowego zaktadania

i zdejmowania maski do wentylacji oraz obstugi re-
spiratora. Oprécz przekazania informacji dotyczacych
sposobu wykonywania okreslonych czynnosci zwigza-
nych z uzytkowaniem sprzetu, niezwykle istotne jest
przekonanie chorego i/lub opiekunéw, ze nauczenie
sie obstugi sprzetu lezy w zasiegu ich mozliwosci.
Wentylacja nieinwazyjna jest zalecana wiekszosci
pacjentow w porze nocnej. W przypadku nasilonej
niewydolnosci oddechowej zaleca sie wdrozenie wen-
tylacji réwniez w dzien [2]. Od poczatku stosowania
NIV istotnym zadaniem personelu pielegniarskiego jest
podjecie dziatan zapobiegajacych wystapienia obja-
woéw niepozadanych, ktére moga potencjalnie znie-
checi¢ chorego do kontynuowania terapii. Najwieksze
zagrozenie stanowi wielogodzinny ucisk wynikajacy
z niewtasciwego zatozenia maski do wentylacji [2, 12],
ktéry moze powodowac odlezyne na twarzy pacjenta,
dyskomfort i zmniejszenie skutecznosci terapii [2, 13].
Brak zastosowania NIV z powodu odlezyn w miejscu
ucisku pogtebia niewydolnos¢ oddechowa, pogarsza
samopoczucie i stan ogdlny pacjenta [4]. O profilakty-
ke przeciwodlezynowa pielegniarka powinna zadbad
na etapie doboru maski i nauki prawidtowego zakta-
dania maski przez pacjenta (ryc. 1, tab. 3). Algahtani
i AlAhmari uwazaja, ze w celu zapobiegania odlezy-
nom nalezy dokonywac czestej oceny miejsc na twarzy
pacjenta, ktére maja bezposredni kontakt z maska do
wentylacji NIV [14]. Bambi i wsp. zwrdcili uwage, ze
ocena miejsc narazonych na ucisk maska do wentylacji
powinna mie¢ miejsce, co 2-4 godziny, zmiany na
skérze powstaja najczesciej pomiedzy 4-6 godzing
ciagtego ucisku [15]. Nalezy bra¢ pod uwage, ze czesta
ocena skory twarzy dotyczaca zmian odlezynowych
jest mozliwa w czasie dnia. Podczas wentylacji noc-
nej, ktéra stanowi gtdwne zatozenie wspomagania
oddychania, mozliwos¢ weryfikacji jest ograniczona,
poniewaz wigze sie z przerywaniem snu pacjenta, co
bytoby niekorzystne, stad istotna jest edukacja opie-
kunéw w zakresie prawidtowego zaktadania maski
do NIV i pielegnacji skéry twarzy. Wtasciwie dobra-
na i zatozona maska powinna przylegac¢ szczelnie,
a jednoczesnie wywiera¢ jak najmniejszy ucisk na
skére twarzy, co zapewnia skuteczng i bezpieczng
wentylacje. Wedtug Algahtani i AlAhmari, kluczowa
kwestig w zapobieganiu zmian skérnych spowodowa-
nych uciskiem jest utrzymanie suchej i czystej skory
okolicy twarzy, dlatego pomiedzy sesjami wentylacji
nalezy zabezpieczac skore twarzy, uzywajac kremdw
ochronnych, na przyktad zawierajgcych tlenek cynku
lub arginine [14]. Pacjenta ze skfonnoscia do powsta-
wania odlezyn nalezy wyposazy¢ w przynajmniej dwa
rézne rodzaje maski, aby mogt ich uzywac¢ na zmia-
ne, co pozwala wydtuzy¢ czas odcigzenia od ucisku
najbardziej narazonych okolic skéry twarzy. Wybor
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Tabela 3. Pielegnacja twarzy i jamy ustnej pacjenta z rozpoznaniem SLA i NIV

Cel gtowny Postepowanie

Zapobieganie po-
wstaniu otaré/od-
lezyn spowodowa-

Edukacja w zakresie wiasciwego zaktadania maski przez pacjenta/opiekunéw (maksymalna
szczelnos¢ przy minimalnym nacisku)
Zabezpieczenie pacjenta w przynajmniej dwa rodzaje masek do wentylacji, celem zmiany miej-

nych dtugotrwatym sca ucisku, edukacja pacjenta w zakresie koniecznosci zmiany masek do wentylacji

uciskiem maski

Pielegnacja skory twarzy pomiedzy sesjami NIV:

* edukacja pacjenta/opiekunow: zwracanie uwagi na slady lub zaczerwienienia skoéry twarzy
pacjenta po zdjeciu maski (optymalnie ocena skory pacjenta po 2-4 godzinach NIV)

* zabezpieczenie skory twarzy produktami do pielegnacji; kluczowe dla profilaktyki przeci-
wodlezynowej jest utrzymanie skory czystej i suchej, dlatego w okresach pomiedzy sesjami
wentylacji korzystne jest zastosowanie produktéw, ktére zapobiegajg powstaniu odlezyn, a
jednoczesnie nawilzaja skére, np. zawierajace arginine

W przypadku zaczerwienienia/otarcia, ktdre nie ustepuje pomimo odcigzenia ucisku po zato-

zeniu innej maski do NIV, nalezy zastosowac¢ opatrunek hydrokoloidowy, ktéry dzieki cienkiej

strukturze nie zaburza szczelnosci maski podczas NIV i jednoczesnie zapewnia leczenie zmian

skéry

Zapobieganie powi- Edukacja pacjentéw i opiekunéw odnosnie koniecznosci pielegnacji jamy ustnej
ktaniom zwigzanym Wykonanie toalety jamy ustnej po kazdym positku u chorych odzywianych drogg doustng i

z niedostateczng
pielegnacja jamy
ustnej podczas
stosowania NIV

alkoholu)

przynajmniej raz na dobe u pacjentéw odzywianych innymi drogami
Uzywanie szczoteczki z miekkiego wiosia i tagodnych produktow pielegnacyjnych (nie na bazie

Zabezpieczenie sluzéwki jamy ustnej przed urazami poprzez wtasciwe przygotowanie zywno-

sci (konsystencja potptynna) dla pacjentéw z dysfagia

Zapobieganie wysuszeniu sluzowek poprzez:

» zabezpieczenie pacjenta w nawilzacz powietrza uzywany podczas NIV

* zalecenie czestego przyjmowania matych tykéw wody/wody z cytryng lub ssania zamrozo-

nego soku owocowego

* unikanie picia mocnych naparéw kawy i herbaty (wysuszajg sluzéwke)

* unikanie przyjmowania goracych i zimnych napojéw (wskazana temperatura pokojowa),
gdyz moga spowodowac uszkodzenie sluzowek jamy ustnej, gardta i przetyku

Obserwacja wystepowania zmian grzybiczych/zgtoszenie lekarzowi, jezeli wystapia niepokoja-

ce objawy.

U pacjentow korzystajacych z protez zebowych:
* codziennie oczyszczanie protez zebowych i zdejmowanie na noc
* masowanie dzigset palcem owinietym w kompres, w celu poprawy ukrwienia

masek dostepnych na rynku jest duzy i wydaje sie by¢
wystarczajacy do zabezpieczenia potrzeb kazdego
pacjenta, dla chorych o nietypowej anatomii twarzy
zalecane moze by¢ wykonanie maski z masy plastycz-
nej na zamowienie [2]. Pacjentom, ktdrzy stosujg NIV
przez wiele godzin, nalezy zapewni¢ 10-minutowa
przerwe od wentylacji, o ile pozwala na to wydolnos¢
oddechowa chorego. Jezeli nie mozna przerwac wen-
tylacji, wskazane jest stosowanie hetmoéw [14]. Nalezy
jednak podkresli¢, ze NIV z uzyciem hetmu moze
by¢ stosowana wytacznie w warunkach szpitalnych.
Zastosowanie hetmu w domu u pacjenta z rozpo-
znaniem SLA, u ktérego wystepuja deficyty ruchowe
uniemozliwiajagce samodzielne sciggniecie interfejsu,
w przypadku awarii respiratora lub roztaczenia uktadu
rur urzadzenia, moze wywotaé znaczne niedotlenienie
i w konsekwencji zgon pacjenta.

Jezeli pomimo stosowania profilaktyki wystgpi
zaczerwienienie lub przerwanie ciggtosci naskodrka,
obserwowane u 5-20% pacjentéw poddawanych
NIV, mozna zastosowac opatrunki hydrokoloidowe,
ktére zmniejszaja ryzyko wystapienia zmian skérnych

i wspomagaja ich leczenie [13, 16]. Wspomniane
opatrunki dostepne sg w formie plastrow, ktére moz-
na dowolnie przecina¢, aby dopasowac ich ksztatt
i wielkos¢ do potrzeb. Ze wzgledu na cienka strukture,
mozliwe jest korzystanie z NIV bez ryzyka powstawa-
nia nadmiernych przeciekéw powietrza wokoét maski.
Opatrunki zabezpieczajg dodatkowo miejsce ucisku,
dzieki czemu pacjent nie odczuwa bolu po zatoze-
niu maski. Produkty hydrokoloidowe stosowane sa
réwniez w postaci masci, zwtaszcza pomiedzy sesja-
mi wentylacji.

U chorych z SLA moze wystepowac suchos¢ w ja-
mie ustnej w konsekwencji stosowania NIV, zwtaszcza
u pacjentéw wentylowanych przez catg noc. Poczucie
suchosci powoduje bdl i zaburzenia smaku, moze
prowadzi¢ do trudnosci w formowaniu i przetykaniu
kesow pokarmowych, zaburzen odzywiania i wynisz-
czenia [2]. Pacjent, u ktérego zmiany w jamie ustnej
zwigzane s3 z brakiem odpowiedniej wilgotnosci,
moze odmoéwic¢ dalszego korzystania z wentylacji, co
zazwyczaj wigze sie z pogorszeniem jego codzienne-
go funkcjonowania.
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Koncentrujac sie na pielegnacji jamy ustnej i za-
pewnieniu pacjentowi wiasciwego komfortu podczas
NIV, nalezy dziata¢ dwutorowo. Po pierwsze nalezy
zadbac, aby powietrze podawane pacjentowi podczas
NIV byto odpowiednio nawilzone, co zapobiega wy-
suszaniu $luzéweki jamy ustnej [2]. W tym celu stosuje
sie aktywne nawilzanie powietrza podawanego przez
respirator za pomocg podgrzewania wody destylo-
wanej w szczelnej komorze, przez ktéra przeptywa
powietrze z respiratora. Warunki termiczne paro-
wania cieczy powodujg ogrzanie i wysycenie parg
wodng przeptywajacej mieszaniny [1]. Dostepne sg
réwniez urzadzenia wentylujgce fabrycznie wypo-
sazone w nawilzacze powietrza, ktérych uzywanie
jest zwigzane z koniecznoscig wtasciwej higieny na-
wilzacza i przewodéw doprowadzajgcych. Warunki
wewnatrz komory nawilzacza i skraplajaca sie ciecz
sprzyjaja rozwojowi patogenow, a co za tym idzie,
mog3a stanowi¢ zrodto infekeji. W warunkach domo-
wych zalecane jest przeptukanie komory nawilzacza
i przewodu doprowadzajgcego biezgcg wodg raz na
dobe i pozostawienie do catkowitego wyschniecia.
Bates-Jansen i wsp. oraz Tuggey i wsp. zwracajg
uwage na fakt, ze wieksze nawilzenie powietrza po-
dawanego pacjentowi poprawia komfort oddychania,
a jednoczasowy wzrost temperatury skéry powoduje
zwiekszone ryzyko powstania otar¢ i innych uszkodzen
skéry podczas NIV [17, 18].

Bardzo istotnym elementem opieki nad chorym
jest pielegnacja jamy ustnej, niezaleznie od tego, czy
pacjent odzywiany jest droga doustna, czy z powodu
zaburzen potykania posiada sztuczng droge odzywczg
(tab. 3). Pielegnacja jamy ustnej pacjenta stanowi
problem dla znacznej grupy opiekunéw, dlatego pie-
legniarka powinna poswieci¢ odpowiednig ilo$¢ czasu,
co pozwala na unikanie nadmiernej suchosci i infekg;ji
dolnych drég oddechowych [19]. Codzienna piele-
gnacja jamy ustnej obejmuje wykonywanie doktadnej
toalety po kazdym positku podawanym droga doustng
i przynajmniej raz na dobe u chorych odzywianych
alternatywnie. Nalezy uzywac szczoteczek z migkkiego
wiosia, aby nie spowodowac kolejnych uszkodzen
btony sluzowej.

Pacjentom z SLA, ktérzy posiadajg zachowany
sprawny odruch potykania, mozna zaproponowac
ztagodzenie dyskomfortu spowodowanego sucho-
$cig jamy ustnej poprzez czeste podawanie matych
tykow wody lub wody z cytryng (zapobiega rozwojowi
zmian grzybicznych) albo ssanie kostek lodu badz
zamrozonego soku owocowego. Niezalecane jest
picie naparéw kawy i herbaty oraz przyjmowanie
gorgcych ptynéw lub positkéw [6]. Chorym z dysfagig
nalezy przygotowac positki w takiej postaci, aby ich
przyjmowanie nie powodowato uszkodzenia sluzéwki

— nalezy podawac¢ pokarmy o miekkiej lub pétptynnej
konsystencji. W przypadku pacjentow, ktérzy uzywajq
protez zebowych, nalezy poinformowad rodzine, ze
konieczne jest ich codzienne czyszczenie srodkami do
tego przeznaczonymi, a takze zdejmowanie ich na
noc. W celu poprawy ukrwienia dzigset mozna réw-
niez zaleci¢ wykonanie codziennego masazu dzigset
palcem owinietym w kompres. Zaburzenia ukrwienia
spowodowane przylegajagcymi do dzigset protezami
moga powodowac uszkodzenie btony sluzowej, krwa-
wienia lub rozwoj owrzodzen [20].

Zaburzenia potykania istotnie obnizajg jakosc¢ zycia
chorych z SLA. Zwyrodnienie i zanik motoneuronéw
jader nerwow czaszkowych prowadzi do rozwoju
dysfagii, a ostatecznie do afagii [1]. Zaburzenia poty-
kania moga dotyczy¢ kazdego etapu tego procesu, od
probleméw z uformowaniem kesa, z powodu braku
mozliwosci gryzienia, jego przesuwania, do trudnosci
lub braku mozliwosci przetkniecia. Problemem staje
sie rowniez aspirowanie tresci pokarmowej do drzewa
oskrzelowego (mikrozachtysty).

Rozpoznanie zaburzen potykania u chorych z roz-
poznaniem SLA jest szczegdlnie istotne, poniewaz
pacjenci moga o tym nie informowac lub negowad
przypuszczenia personelu dotyczace trudnosci z przyj-
mowaniem pokarméw, co moze wynika¢ z obawy
przed koniecznoscig zatozenia przezskérnej endo-
skopowej gastrostomii (PEG). Zabiegi endoskopowe
u pacjentéw z SLA sg obarczone wysokim ryzykiem
ze wzgledu na zwiekszone prawdopodobienstwo
wystapienia dekompensacji oddechowej. Wptyw na
pogorszenie wydolnosci oddechowej moze mieé
koniecznos¢ utozenia chorego na ptasko podczas
zabiegu, manipulacja w obrebie gérnych drég odde-
chowych, co zaburza ich droznosc¢ i zwieksza wysitek
oddechowy u pacjenta z ograniczonymi rezerwami,
wypetnienie zotadka powietrzem, co powoduje unie-
sienie przepony i ryzyko zachtysniecia sokiem zotgd-
kowym. Istotne jest omdwienie z pacjentem kwestii
ewentualnego zatozenia PEG odpowiednio wczesnie
przez lekarza prowadzacego, co pozwala na podjecie
decyzji o zaopatrzeniu pacjenta w przetoke odzywczg
w okresie, kiedy chory nie ma jeszcze znacznie ogra-
niczonych rezerw oddechowych w przebiegu SLA.
W celu zmniejszenia ryzyka dekompensacji oddecho-
wej i powikfan podczas zaktadania PEG u pacjenta
z rozpoznaniem SLA, zabieg powinien odbywac¢ sie
z udziatem anestezjologa [1, 21].

Na poczatkowym etapie trudnosci z potykaniem
najczesciej zalecane jest przygotowanie positkdw w ta-
kiej formie, aby jak najdtuzej mogty by¢ bezpiecznie
podawane drogg doustna, co pozwala zachowac fizjo-
logiczna droge odzywiania i prawidtowa funkcje prze-
wodu pokarmowego. Chorzy najchetniej przyjmujg
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pokarmy o konsystencji pétptynnej, czyli odpowiednio
zmiksowane, lub w przypadku napojéw, zageszczone
preparatami aptecznymi w postaci sproszkowanej,
stanowigc dietetyczny srodek spozywczy specjalnego
przeznaczenia medycznego. Dodajac je do zmiksowa-
nego wczesniej positku lub napoju, w zaleznosci od
ilosci, mozna uzyskad pozadang gestosc produktu, nie
zmieniajac zapachu i smaku potrawy.

Zaburzeniom potykania towarzyszy czesto niechec
przyjmowania pokarmu, dlatego nalezy zachecac
opiekunéw do przygotowania positkdéw zawieraja-
cych jak najwiecej kalorii w mozliwie najmniejszej
objetosci. Jezeli rodzina posiada taka mozliwos¢,
mozna zaproponowac zakup doustnych suplementéw
diety lub preparatéw diety przemystowej stosowanych
drogg doustng lub przez zgtebnik odzywczy. Przy
niemoznosci podawania pokarmu droga doustna,
mozliwe jest objecie pacjenta opieky przez osrodek
zywieniowy (pod warunkiem koniecznosci stosowania
diety przemystowej przez sztuczng droge odzywcza:
zgtebnik lub PEG), ktéry w ramach swiadczen gwa-
rantowanych zapewnia opieke lekarskg, pielegniarskg
i leczenie zywieniowe z dostarczaniem do domu
diety przemystowe;.

Leczenie zywieniowe oznacza koniecznos$¢ piele-
gnacji przetoki odzywczej i skory wokdt miejsca do-
stepu. Jezeli uktad pokarmowy pacjenta jest wydolny,
zaktadany jest PEG, ktéry umozliwia dfugoterminowe
i bezpieczne zywienie dojelitowe u chorego w domu.
Celem pielegnacji jest utrzymanie droznosci dostepu
i higiena skory. Pielegniarka, oprécz kwestii doty-
czacych podawania pokarmu przez PEG, powinna
przekaza¢ opiekunom chorych informacje, w jaki
sposdb uzyska¢ optymalng konsystencje pokarmu,
ktéra moze by¢ podana strzykawka przez zgtebnik,
co jest szczegdlnie istotne w przypadku pokarmu
przygotowanego samodzielnie w domu. Przyczyna
niedroznosci dostepu moze by¢ niewtasciwe przygo-
towanie do podania przez PEG lekéw. Nalezy zwrdci¢
uwage opiekundw, aby doktadnie, najlepiej z uzyciem
mozdzierza, sproszkowali tabletki i podawali je w kilku
porcjach, kazdorazowo przeptukujac zgtebnik woda.
Po podaniu pokarmu lub lekéw nalezy przeptukad
zgtebnik takg iloscia wody, aby dren nie zawierat
zadnych drobin pokarmu i lekow [22].

Podstawowg zasadg pielegnacji wokét PEG jest
utrzymanie suchej skéry, dlatego zalecana jest czesta
zmiana kompresow (przynajmniej dwa razy na dobe),
co zwieksza wchfanianie przy ewentualnym przecieku
wokot dostepu. Zaktadanie kompresu wokét dostepu
nie jest konieczne, lecz wskazane — zabezpiecza skére
przed otarciami i pomaga w utrzymaniu suchej skory
wokét dostepu, ktdrg nalezy utrzymywac w czystosci,
uzywajac wody z naturalnym (np. szarym) mydtem,

doktadnie i delikatnie osuszajgc po umyciu. Nie zaleca
sie stosowania ptynéw antyseptycznych przy braku
uszkodzen skoéry wokét dostepu zywieniowego [23, 24].

U wiekszosci chorych z zaburzeniami potykania
wspotwystepuje Slinotok, ktéry jest bardzo krepu-
jacy dla pacjentéw i czesto stanowi przyczyne wy-
cofania sie z zycia spofecznego. American Academy
of Neurology zaleca stosowanie farmakologicznych
i niefarmakologicznych metod leczenia [25]. Farma-
koterapia obejmuje podawanie tréjpierscieniowych
lekéw przeciwdepresyjnych lub atropiny w kroplach
[1, 4]. Alternatywne metody leczenia obejmujg inie-
kcje z toksyny botulinowej podawanej bezposrednio
do slinianek i radioterapie. Obie metody sg skuteczne
i w zadowalajacy sposéb zmniejszaja $linotok u pa-
cjentéw z rozpoznaniem SLA. Konieczne jest jednak
przeprowadzenie dalszych badan, gdyz wsréd spe-
cjalistow brak zgodnosci, ktére slinianki powinny by¢
ostrzykiwane botuling i w jakiej dawce. Watpliwosci
dotycza réwniez obszaru i dawki radioterapii [8, 25,
26]. Niestety, w Polsce metody te nie s3 dostepne.
Mozliwe jest stosowanie drogg przezskérng hydro-
bromku hioscyny w postaci plastrow dostepnych
w Unii Europejskiej i w Stanach Zjednoczonych, jednak
do tej pory niezarejestrowanych w Polsce. Przeprowa-
dzone do tej pory badania nie przemawiajg jednak
jednoznacznie za ich skutecznoscia, a takze wskazujg
na mozliwos¢ wystgpienia objawdw niepozadanych
[27]. Pielegniarka mozne ponadto zaproponowac
pacjentowi uzycie ssaka elektrycznego z koncoéwka
stomatologiczna, w celu usuniecia nadmiaru sliny
z jamy ustnej [27].

Kolejny problem stanowia trudnosci w porozumie-
waniu sie pacjentéw z innymi osobami spowodowane
ostabieniem i zanikiem miesni twarzy, jezyka i gardta
[1]. Mowa staje sie cicha i wraz z postepem choroby
coraz bardziej niewyrazna (dyzartria), a nastepnie za-
nika catkowicie (anartria). Brak skutecznej komunikacji
chorego z otoczeniem moze by¢ zrédtem wielu napiec
i rodzi wiele negatywnych emocji zaréwno u pacjenta,
jak i u opiekunéw. Komunikacja z pacjentem z zabu-
rzeniami mowy w przebiegu SLA powinna sprowadzad
sie do zadawania pytan zamknietych i cierpliwego
oczekiwania na odpowiedz, ktérg moze by¢ mruganie
powieka, zerkanie w okreslonym kierunku lub kiwanie
gtowa. Jesli chory ma mozliwos¢ wyrazenia swoich
potrzeb i mysli w formie pisemnej, dobrym rozwia-
zaniem jest stosowanie aplikacji w telefonie lub na
tablecie (np. Text to Speech) albo pisanie na kartce.
Rozwigzania takie mozna zaproponowac i stosowacd
do okresu zaniku funkcji konczyn gérnych. Biorac pod
uwage szybkie narastanie deficytow neurologicznych
u chorych na SLA, warto mozliwie wcze$nie rozwazy¢
alternatywny sposéb komunikowania sie pacjenta
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z otoczeniem. Do tego celu mozna wykorzystac tablice
z literami lub/i prostymi komunikatami, ktére pacjent
bedzie wskazywat, na przyktad mrugajac powiekami
[1]. Istniejg rowniez zaawansowane systemy kompu-
terowe, pozwalajace na skuteczng komunikacje.

Opieka zapewniana pacjentom
zakwalifikowanym do wentylacji
inwazyjnej

Rozwdj SLA prowadzi do niewydolnosci oddecho-
wej i braku skutecznosci NIV. Jezeli pacjent wyrazit
wczesniej zgode, zostaje wytworzona sztuczna droga
oddechowa (tracheostomia). Przyjmuje sie, ze NIV
u pacjenta powyzej 16-18 godzin na dobe stanowi
wskazanie do rozwazenia IV. Jednym z powodéw
zamiany NIV na IV moze by¢ brak mozliwosci od-
krztuszania zalegajgcej wydzieliny; chorzy nie potrafig
utrzymad droznosci drég oddechowych, co wymusza
koniecznos¢ wytworzenia tracheostomii, ktéra unie-
mozliwia prowadzenie NIV. Do dtugoterminowej IV
w warunkach domowych mozna zakwalifikowa¢ pa-
cjentéw przebywajacych na oddziatach anestezjologii
i intensywnej terapii, ktorych stan jest stabilny, jednak
z powodu choroby podstawowej nie ma mozliwosci
uniezaleznienia od respiratora. Jezeli koniecznos¢
okresowej lub catodobowej IV jest jedynym powodem
hospitalizacji, prowadzenie dalszego leczenia w domu
pozwala na wypisanie ze szpitala [2]. Zamiana NIV na
IV istotnie wptywa na funkcjonowanie rodziny. Stoso-
wanie IV oznacza konieczno$¢ zaangazowania przy-
najmniej dwoch przeszkolonych opiekunow, czesto
jedna osoba przestaje pracowac, co moze zmniejszy¢
zasoby finansowe rodziny [1].

Rola pielegniarki jest zapewnienie odpowiedniej
liczby sprzetu niezbednego w opiece nad chorym wen-
tylowanym inwazyjnie w warunkach domowych. Ro-
dzina i opiekunowie powinni wiedzie¢, gdzie w domu
znajduje sie sprzet niezbedny do opieki nad chorym
i zosta¢ odpowiednio przeszkolona w zakresie jego
obstugi i $wiadomosci, ze w pewnych sytuacjach moze
od tego zaleze¢ zycie pacjenta, co stanowi rowniez za-
dania pielegniarki. Zalecane jest przygotowanie zesta-
wu sprzetu do wymiany rurki tracheotomijnej (rurka,
strzykawki, zel, rekawice jatowe), ktdry powinien by¢
zawsze gotowy do uzycia i w zasiegu wzroku. Rodzina
powinna by¢ przygotowana na koniecznos$¢ natych-
miastowej wymiany rurki tracheotomijnej z powodu
jej niedroznosci. W domu pacjenta powinien znajdo-
wac sie rowniez ssak mechaniczny na wypadek awarii
ssaka elektrycznego i worek samorozprezalny [10].

Do zadan pielegniarki nalezy rowniez przekaza-
nie opiekunom wszystkich informacji teoretycznych
i praktycznych. Do umiejetnosci opiekunow, w zakresie

ktérych edukuje pielegniarka, nalezy monitorowanie
pacjenta z wykorzystaniem pulsoksymetru i interpreta-
cja uzyskanych wynikéw pomiaréw, wykonanie toalety
drzewa oskrzelowego z zachowaniem zasad bezpie-
czenstwa, wentylacja workiem samorozprezalnym,
rozpoznanie stanu niedroznosci rurki tracheostomijnej
lub nieszczelnosci balona/mankietu uszczelniajgcego
rurke tracheostomijng, wymiana rurki tracheostomijnej
w przypadku jej niedroznosci, interpretacja alarmoéow
respiratora i wdrozenie dziatan eliminujgcych przyczy-
ny alarméw. Wtasciwa edukacja opiekundw zapewnia
bezpieczenstwo pacjenta. Nalezy podkresli¢, ze w sy-
tuacji nagtego pogorszenia stanu pacjenta zdrowia
pacjenta opiekunowie powinni wezwaé pogotowie
ratunkowe. Ze wzgledu na znaczne deficyty ruchowe,
pielegnacja pacjenta obejmuje réwniez wykonanie
toalety ciata i profilaktyke przeciwodlezynowa.
Istotny problem stanowi zaparcie spowodowane
ostabieniem miesni tloczni brzucha, unieruchomie-
niem i podawaniem lekéw hamujacych perystaltyke
przewodu pokarmowego (np. trojpierscieniowe leki
przeciwdepresyjne) [1]. Profilaktyka obejmuje miedzy
innymi wtasciwg diete i odpowiednig ilo$¢ ptyndw,
dostep do toalety dla pacjentéw chodzacych i intym-
nos¢ podczas wypréznien [21]. Niezbedne moze by¢
podawanie lekéw przeczyszczajacych osmotycznych
(makrogole) i pochodnych senesu. Przy braku efektu
wykonuje sie wlewke doodbytniczg lub niekiedy recz-
ne wydobycie stolca, po zapewnieniu analgosedacji.

Podsumowanie

Opieka nad pacjentem wentylowanym w warun-
kach domowych wymaga znacznego zaangazowania
wszystkich cztonkéw zespotu medycznego i rodziny
(opiekunéw) chorego. Podstawowym zadaniem piele-
gniarki jest edukacja chorego i opiekunéw, miedzy in-
nymi w zakresie prowadzonej wentylacji, prowadzenie
skutecznego leczenia objawowego i pielegnacji oraz
zapewnienie dobrej komunikacji z chorym i wszystki-
mi opiekunami, co wptywa pozytywnie nie tylko na
skutecznos¢ stosowanych metod terapeutycznych
i pielegnacyjnych, ale takze na jakos¢ zycia i poczucie
bezpieczenstwa chorego i 0séb bliskich.

Deklaracja konfliktu interesow
Autorzy oswiadczaja, ze nie wystepuje konflikt in-
teresow.

Finansowanie
To badanie nie zostato sfinansowane.

Pacjentka wyrazita pisemng zgode na wykorzysta-
nie wizerunku.
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