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Santrumpos

AHI — apné¢jy ir hipopnéjy indeksas, nustatytas polisomnografijos metu

BiPAP (Biphasic positive airway pressure) - dviejy lygiy (bifazis) teigiamas slégis kvépavimo rakuose
BiLevel (Bilevel positive airway pressure) — dviejy lygiy (bifazis) teigiamas slégis kvépavimo rakuose
CPAP (Continuous positive airway pressure) — pastovus teigiamas slégis kvépavimo takuose)

DPV — dirbtin¢ plauciy ventiliacija

EKG — elektrokardiograma

FiO2 — deguonies kiekis kvépuojamame ore

FVC (Forced vital capacity) — forsuota gyvybiné plauciy talpa

INV —invazin¢ ventiliacija

KD — kvépavimo daznis

LKN — letinis kvépavimo nepakankamumas

MKS — maksimali kosulio srove

NIV — neinvazing¢ ventiliacija

pCO2 — parcialinis anglies dvideginio kiekis, nustatytas kraujyje

petCO, — parcialinis anlies dvideginio slégis iSkvépiamame ore) arba

p«CO, — parcialinis anlies dvideginio slégis, iSmatuotas transkutaniniu biidu).

SIMV (Synchronized Intermittent-Mandatory Ventilation) — sinchronizuota priverstin¢ epizodiné
ventiliacija

SpO2 - arterinio kraujo jsotinimas deguonimi, nustatytas pulsoksimetru



1. Jvadas
Rekomendaciju objektas ir tikslas

Létinis kvépavimo nepakankamumas (LKN) reta, tac¢iau vis dazniau pasitaikanti problema vaikams.
Medicinos pasiekimai ir ger¢janti sveikatos prieziiira lemia didesnj vaiky iSgyvenamuma per anksti
gimus ar sergant jvairiomis sunkiomis ligomis, kurios sukelia kvépavimo sutrikimus ir LKN. Vaikams,
skirtingai nei suaugusiems, LKN gali bti ilgainiui praeinanti bisena (pavyzdziui, buklé po
bronchopulmoninés displazijos, 1étiné naujagimiy plauciy liga ir kt.), tod¢él labai svarbu nustatyti LKN
sukélusig priezast] ir numatyti ligos eiga bei prognoze.

Svarbu, kad pirminéje grandyje dirbantys gydytojai, laiku jtarty blogéjancia vaiko kvépavimo funkcija
ir nedelsdami nusiysty ji specialistui. Patvirtinus LKN, sudaromas ilgalaikés sveikatos prieziiiros
planas, paskiriamas optimaliausias gydymas bei parenkamos reikalingos priemonés namuose. Tokiy
vaiky prieziura, priklausomai nuo biiklés, reikalauja jvairaus lygmens nepertraukiamo sveikatos
paslaugy teikimo visose grandyse — namuose, stacionare, pirmings sveikatos prieziiiros ir/ar
reabilitacijos jstaigose. Pacientus konsultuoja ir jiems teikia paslaugas jvairiy sriciy specialistai, tarp jy
ir slaugytojai, socialiniai darbuotojai, psichologai.

Lietuvoje iki Siol nebuvo rekomendacijy, kaip turéty biiti organizuojama ir teikiama pagalba vaikams,
sergantiems létiniu kvépavimo nepakankamumu, todé¢l §i metodiné priemoné turéty biiti naudinga visy
specialybiy vaiky gydytojams ir slaugytojams, taip pat socialiniams darbuotojams ir kitiems
specialistams, kurie gali susidurti su tokiy ligoniy problemy sprendimu.

2. Apibrézimas
Létinis kvépavimo nepakankamumus - tai buklé, dazniausiai lydinti kitus pagrindinius susirgimus,

atsirandanti per neapibréztg laika ir nustatoma tada, kai kvépavimo metu organizmas nuolat arba ilga
paros dalj nepakankamai apriipinamas deguonimi ir/ar i§ jo nepasalinamas anglies dvideginis.

3. Létinio kvépavimo nepakankamumo tipai

Priklausomai nuo kraujo dujy pokyc¢iy LKN skirstomas i oksigenacinj (I tipo) ir hiperkapninj (II tipo).
Kai kuriais atvejais galimas abiejy LKN tipy derinys.

Pirmasis tipas labiau susij¢s su pulmoniniu nepakankamumu ir sutrikusia kraujo dujy difuzija
plauciuose, antrasis — su kvépavimo taky praeinamumu ir ventiliaciniu pajégumu (P- pav. 1).

Pirmo tipo / oksigenacinis LKN

Pirmo tipo hipokseminis LKN atsiranda dél kraujotakos ir jvairiy plauciy ligy. Pagrindiniai Sio LKN
mechanizmai yra ventiliacijjos perfuzijos neatitikimas, Suntiné kraujo srove, dujy difuzijos sutrikimas
plauciuose ar alveolin¢ hipoventiliacija.

Jei yra ventiliacijos-perfuzijos neatitikimas, hipoksemija gali normalizuotis, tiekiant deguonj. Esant
Suntinei kraujo srovei, papildomo deguonies jtaka hipoksemijai nereikSminga.

Oksigenacinio LKN metu pCO2 dazniausiai biina nepakites arba dél hiperventiliacijos - sumazéjes.

Progresuojant pagrindinei ligai, kai kvépavimo pastangos mazéja dél nuovargio ir nusilpimo, Sis

rodmuo didéja.

Létiné hipoksemija ilgainiui gali biiti policitemijos, plautinés hipertenzijos ir cor pulmonale

priezastimi. Néra zinoma, koks hipoksijos laipsnis ir trukmé jtakoja plautinés hipertenzijos atsiradima.
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Manoma, kad rizika jos atsiradimui didesn¢, kai SpO2 yra maziau nei 88-90 proc. ir mazesné, kai
SpO2 yra daugiau 94-95%.

Kudikiai, kuriems yra létiné naujagimiy plauciy liga, pras€iau miega ir jiems gresia staigios mirties
sindromas, jei jy ilgalaiké saturacija (SpO2) yra maziau ar lygi 90 proc.

Antro tipo / hipoventiliacinis LKN

Antro tipo LKN atsiranda d¢l sutrikusio kvépavimo reguliavimo, blogesnio kvépavimo taky
praeinamumo ir/ar nepakankamos kvépavimo judesiy mechanikos. D¢l Siy priezas¢iy sumazéja plauciy
ventiliacija, todé¢l daznai §is tipas vadinamas hipoventiliaciniu. Jam biidinga hiperkapnija, dazniausiai
lydima hipoksemijos ir metabolinés alkalozés, kuri atsiranda dél kompensacinés inksty veiklos ir
padidéjusios HCO3 gamybos. Kraujo dujy pH daZniausiai yra normalus.

4. Ligos kodai pagal TLK — 10 - AM

J 96.10 Létinis kvépavimo nepakankamumas I tipas [hipokseminis];

J96.11 Létinis kvépavimo nepakankamumas, II tipas [hiperkapninis];

J 96.19 Létinis kvépavimo nepakankamumas, nepatikslintas tipas;

J 96.90 Kvépavimo nepakankamumas, nepatikslintas, I tipas [hipokseminis];

J96.91 Kvépavimo nepakankamumas, nepatikslintas, II tipas [hiperkapninis];

J 96.99 Kvépavimo nepakankamumas, nepatikslintas, nepatikslintas tipas.

5. Epidemiologija

LKN paplitimas tarp vaiky néra tiksliai Zinomas, nes $i biikklé dazniausiai yra kity pagrindiniy ligy

padarinys. Be to, sergamumas, ligotumas, medicininés pagalbos apimtys bei LKN prognozé jvairiose
Salyse yra labai skirtingi. Tai lemia etniniai, genetiniai, medicininiai socialiniai ir kiti veiksniai.

D¢l anatominiy ir fiziologiniy ypatumy bei ankstyvo gimimo LKN maziems vaikams nustatomas kur
kas dazniau nei vyresniems. Daznai naujagimysteje patirti jvykiai iSsprendziami arba praeina
savaimeme, todel jiems LKN gali biiti labiau tranzitoriné biisena nei progresuojanti liga.

Lietuvoje per penkis paskutinius metus kelis kartus padaugéjo vaiky, kuriems dél LKN pripazinta
negalia. Padaugéjo ir kiekvienais metais auga vaiky skaicius, kuriems Siuo metu taikoma ilgalaiké
dirbtin¢ plauciy ventiliacija (DPV) namuose. Iki §iol toks gydymo metodas pritaikytas 26 Salies
vaikams ir tai yra beveik 5 atvejai 100 000 vaiky.

6. Etiologija

DazZniausiai LKN yra palaipsniui progresuojancios pagrindinés ligos pasekmé. Vaikams tarp kity
ivairiy priezasCiy svarbiausios yra nervy raumeny ir létinés piilingos plauciy ligy.

Pagal vyraujantj sutrikima, LKN priezastis galima suskirstyti j keturias grupes:

* Prasta kvépavimo mechanika:

- Ivairios nervy raumeny ligos

- Kriitinés 1astos deformacijos

- Stuburo smegeny ir raumeny pazeidimas bei kt.
* Pakitegs kvépavimo taky pracinamumas



- Galvos ir veido malformacijos
- Obstrukciné miego apnéja ir hipoventiliacija dél jvairiy genetiniy sindromy, tonziliy
hipertrofijos, nutukimo ir kt.
- Laryngo —Tracheo - Bronchomaliacija
* Sutrikusi kvépavimo reguliacija
- Jgimta centrinés kilmés hipoventiliacija ar Undinés sindromas
- Igimti ir ijgyti CNS pazeidimai (navikas, encefalitas, kraujavimas, degeneracinés
ligos, Arnold-Chiari sindromas ir kt.)
- Metabolinés ligos ir kt.
* Plauciy parenchimos, kraujotakos ligos:
- Bronchopulmoniné displazija ir 1étiné naujagimiy plauciy liga
- Plauciy hipoplazija
- Cisting fibroze ir kitos fibrozuojan2ios plauciy ligos
- Bronchektazés (ne cistinés fibrozés kilmés)
- Bikleé po timaus respiracinio distreso sindromo (ARDS - acute respiratory distress
syndrome)
- Igimtos Sirdies ir kraujagysliy ligos.

7. Klinika

nepakankamumo tipo. PabréZtina, jog akivaizdus dusulys néra pagrindinis LKN poZymis. Daznai LKN
simptomus slepia pagridinés ligos pozymiai, o palengva sunkéjanti paciento buklé ne visada sukelia
itarima nuolat ji prizitrin¢iam gydytojui.

Svarbu jvertinti bendra biikle ir fizinj vystymasi, pagrindinés ligos simptomus, pakitusj kvépavimo
daznj (tachipnéja / bradipnéja / nereguliarus kvépavimas), papildomus garsus ir pastangas kvépuojant
(padidéjusios/ sumazéjusios/ svarstyklinis kvépavimas), Sirdies darba, fizinio kriivio netoleravima,
miego sutrikimus, nuotaikos pokycius. Simptomai pablogéja kar§¢iavimo ir timiniy respiraciniy
infekcijy metu (1 lentelé).

Hipoventiliacinio LKN pagrindiniai poZymiai:
* Miego sutrikimai
* Rytiniai galvos skausmai
* Mieguistumas dienos metu
* Apsunkinta protiné veikla
* Nuovargis, baime
* Depresija/sujaudinimas/asmenybés pokyciai
* Prakaitavimas
*  Dusulys
* Tachikardija
* Periferin¢ vazokonstrikcija ar vazodilatacija

Oksigenacinio LKN pagrindiniai pozymiai:

* Daugiau akivaizdziy respiraciniy simptomy
* Biigno lazdeliy pirstai
* Prastas fizinis vystymasis



* Cianoze
* Kardiomegalija, plautin¢ hipertenzija
* Eritrocitoze (policitemija)

1 lentelé. LKN budingi simptomai ir poZymiai

Padidéjusios kvépavimo pastangos Padidéjes daznis/kvépavimo gilumas

Sujaudinimas

Pastangos kvépuojant

Pagalbiniy raumeny darbas (m.sternocleidomastoideus,
tarpsonkauliniai raumenys, nosies sparneliy plétimas)

Sumazéjusios kvépavimo pastangos | Sumazéjes daznis/kvépavimo gilumas
Mieguistumas, letargija

SumiSimas

Knarkimas

Kvépavimo raumeny nuovargis Paradoksinis kvépavimas
Kriokimas
Nereguliarus / nekontroliuojamas kvépavimas

Hipoksemijos pozymiai Cianoze

Pirsty galiniy falangy sustor¢jimas
Increased pulmonary closure sound
Blogas fizinis vystymasis

Plauciy ligos pozymiai Svokstimas / karkalai plau¢iuose
Suprasterninés, interkostalinés ir subkostalinés dalies
isitraukimai

Raumeny silpnumo poZymiai Paradoksin¢ krutinés lasta
Senkantis kvépavimas
Neefektyvus kosulys

Hiperkapnija Rytiniai galvos skausmai
Sutrikes miegas
Samonés sutrikimai

Sumazgéje kvépavimo taky Neéra kosulio ir kvépavimo taky uzdarymo reflekso
apsauginiai refleksai Gargiantis kvépavimas

Virsutiniy kvépavimo taky Stridoras

obstrukcijos (obstrukcinés miego Stojantis kvépavimas

apnéjos) svarbiausi pozymiai Susilpnéje arba néra kvépavimo garsy

8. Diagnostika

LKN diagnostika grindziama klinikiniy simptomy jvertinimu ir objektyviais tyrimy duomenimis.
Klinikiniai simptomai gali biiti labai jvairis ir nespecifiniai juos daznai maskuoja pagrindinés ligos
pozymiai, kurie kartais atsiduria didZiausio démesio centre.

Svarbu nustatyti vyraujantj patofiziologini mechanizma (hipokseminis ar hiperkapninis LKN), nes

klinikiniai poZymiai ir gydymas bus skirtingas.



Pagrindiniai tyrimo metodai:
* Kraujo dujy tyrimas
* Pulsoksimetrija
*  Oksikapnometrija
* Poligrafinis tyrimas
* Polisomnografija
* Kvépavimo funkcijos ir raumeny jégos bei kosulio efektyvumo tyrimai

Kiti svarbiausi tyrimai, ieSkant pagrindinio susirgimo:
* Bendras kraujo tyrimas (BKT)
* Radiologiniai plauciy ir krttinés lastos tyrimai
* Bronchoskopija
* Mikrobiologiniai tyrimai
* Elektrokardiograma (EKG)
e Sirdies echoskopija
* QGenetiniai tyrimai

Kraujo dujy tyrimas. Arterinio kraujo dujy tyrimas yra ,,auksinis standartas*, kurio pagalba
diagnozuojamas ir jvardinamas LKN tipas. Arterijos punkcijos vietos — a. radialis, a.dorsalis pedis, a
tibialis posterior, taCiau ne visada jmanoma paimti kraujo i$ $iy viety. Kidikiams ir vaikams
rekomenduojama tirti kapiliarinj krauja, kuris prilyginamas arterinio kraujo duomenims, jei meginys
yra paimtas 1S $iltos galiings, ji néra spaudziama ar verziama, kraujas teka lengvai. Sunkios buklés
ligoniams galima tirti ir veninj kraujg i§ centrinés ar periferinés venos.

Svarbu zinoti, kad arterinio ir kapiliarinio kraujo dujose geriausiai koreliuoja pH ir pCO2. Veninio
kraujo pCO2 — kiek didesnis nei arterinio, o blogiausiai koleriuoja arterinio ir kapiliarinio kraujo pO2,
ypatingai, jei kraujas paimamas neteisingai.

Lietuvoje pagal naujausius galiojancius jstatymus LKN diagnozuojamas tada, kai pacientui,
kvépuojanciam aplinkos oru, ligos remisijos metu arteriniame kraujyje nustatoma pO2 < 60mmHg arba
pCO2 > 50mmHg ir pH =7, 3.

Hipokseminiam LKN buidinga pO2 < 60mmHg ir pCO2 normalus arba tik saikiai padidéj¢s,
hiperkapniniam LKN bitini visi trys rodmenys: pO2 < 60mmHg, pCO2 > 50mmHg, pH =7, 35-7, 45
(2 lentelé).

Vaikams iki 5 mety amziaus diagnozei pagristi gali biiti vertinami pulsoksimetrijos ar kapiliarinio
kraujo dujy tyrimo pokyciai. Taip pat LKN diagnozé raSoma, kai vykdoma kvépavimo rodikliy
stebésena (kraujo dujy tyrimai, pulsoksimetrija) ir taitkoma bent vienas i§ gydymo biidy: deguonies
terapija, trunkanti ilgiau nei 6 val per para, neinvaziné arba invaziné¢ DPV.

Jei diagnozuojamas létinio kveépavimo nepakankamumo paiimejimas, gali buti nurodomi tiek Giminio,
tiek létinio kvépavimo nepakankamumo kodai.

ISimtiniais atvejais, kvépavimo nepakankamumo kodas gali biiti nurodomas ir nepatvirtinus KN
diagnozés arterinio kraujo dujy tyrimu, jei dél sunkios paciento biiklés ir kvépavimo nepakankamumo
buvo pradéta DPV (iSskyrus atvejus, jei DPV taikoma dél anestezijos) ir DPV trukmé yra ne mazesné
nei 1 valandos.



Jei hospitalizuojami pacientai, kuriems esant kvépavimo nepakankamumui, skiriama ilgalaik¢ DPV arba
ilgalaikis gydymas deguonimi namuose, kvépavimo nepakankamumas gali biti koduojamas
(neatsizvelgiant | arterinio kraujo dujy rodiklius), jei atitinka pagrindinés ar gretutinés diagnozés

kodavimo kriterijus.

2 lentelé. Kvépavimo nepakankamumo rodikliai

Arterinio kraujo dujy tyrimas Pa0,PaCO,pH Pastabos

Kodai

J96.10 Létinis kvépavimo nepakankamumas, I tipas <60 <50 Turi atitikti abu
[hipokseminis] rodiklius
J96.11 Létinis kvépavimo nepakankamumas, II tipas >50 |[7,35—  |Turi atitikti abu
[hiperkapninis] 7,45 rodiklius
J96.19 Létinis kvépavimo nepakankamumas, <60

nepatikslintas tipas

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

Pastaruoju metu dazniausiai yra rekomenduojami neinvaziniai metodai kraujo dujy monitoravimui:
pulsoksimetrija, kapnometrija, oksikapnometrija. Siais prietaisais kraujo dujy pokycius galima
registruoti momentiskai arba galima monitoruoti tam tikrg laiko tarpa dienos ir/ar nakties metu.

Pulsoksimetrija - papras¢iausias atrankinis tyrimas, kurj galima atlikti ne tik ligoninéje, bet ir namuose.
Aparatas privalo turéti viding atmintj ir monitoravimo galimybe. Jei bidingy simptomy pacientas
nenurodo, oksimetrijos rezultatai nakties metu néra Zemesni nei 93 proc., kliniskai reikSminga naktiné
hipoventiliacija maZzai tikétina ir i§samesni tyrimai dazniausiai nerekomenduojami.

Daugelio tyrimy duomenimis i$neSioty kiidikiy SpO2 mediana pirmaisiais gyvenimo metais yra
97 — 98 proc, vyresniy vaiky SpO2 — 98 proc. (96 — 97 proc., 5-ta rocentil¢). Tik 5 proc. sveiky kudikiy
Sp02< 90 proc. registruojama ilgiau nei 4 proc. paros laiko, o sveikam 5 — 11 m. vaikui SpO2< 94

proc. miego metu nustatoma ne daugiau nei 5 proc. miego laiko.

Jei reikalingas pulsoksimetrijos monitoravimas, biitina stebéti rezultatus bent 4 valandas nakties metu
ir (arba) vykdyti vaiko SpO2 tebéseng 6-12 valandy jvairaus aktyvumo metu.

LKN jtariamas ir diagnozuojamas, jei didzigja laiko dalj SpO2 yra mazesné ar lygi 92 proc. ir (ar) ilgiau

kaip 5 proc. matavimo laiko islieka mazesné nei 90 proc.

Trikumai — desaturacija gali jvykti dél judesio artefakty ar blogo signalo, tod¢l kartais rezultatai
nepatikimi, néra duomeny apie kitus patologinius kvépavimo jvykius, tyrimas netinkamas sunkiau
serganciy pacienty hipoventiliacijos ir/ar OMA jvertinimui bei DPV parametry nutitravimui.

Oksikapnometrija — tyrimas, kai portatyviu aparatu nakties arba dienos metu monitoruojama ne tik
SpO2, bet ir p{CO; (parcialinis anlies dvideginio slégis iSkvépiamame ore) arba pCO, (parcialinis
anlies dvideginio slégis, iSmatuotas transkutaniniu biidu). Ilgalaikiai desaturacijos su hiperkapnija
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epizodai aktyvaus miego metu rodo esancig hipoventiliacija, taiau OMA pagristi neleidzia. Tyrimas
tinkamas pacienty hipoventiliacijos monitoravimui, DPV parametry korekcijai bei PSG atrankai, jei
jtariama OMA ar kiti reik§mingi miego sutrikimai.

Poligrafija - toks tyrimo metodas, kai nakties metu registruojama pulsoksimetrija, kapnometrija, Sirdies
susitraukimy daznis, kvépavimo judesiai ir oro srautas. Tyrimas paprastesnis nei polisomnografija
(PSG), lengviau atlikti ir jvertinti, tikslesnis nei oksimetrija ir kapnometrija, galima jvertinti apnéjos
epizodus, taciau néra nustatoma miego struktiira, nezinoma, kuriuo metu jvyksta patologiniai
kvépavimo jvykiai.

Polisomnografija (PSG) — ,,auksinis standartas* miego sutrikimy diagnostikai ir naktinei ventiliacijai
jvertinti, taip pat ventiliacijos parametrams nutitruoti.

Baziniai PSG komponentai yra kiino pozicija, elektroencefalograma, elektrokardiograma,
elektrookulograma, elektromiograma (smakro), kvépavimo pastangos (kriitinés, pilvo judesiai), galiiniy
judesiai, kvépavimo srautas, pulsoksimetrija, kapnometrija. Trukumai — tyrimas yra brangus,
atliekamas tik stacionare, reikalauja daug patirties analizuojant tyrimo rezultatus ir jgiidziy dirbant su
vaikais.

Kvépavimo funkeijos ir raumeny jégos bei kosulio efektyvumo tyrimai.

Kveépavimo funkcija dazniau tiriama vyresniems nei penkeriy mety vaikams, kurie sugeba
bendradarbiauti. Svarbu registruoti ir sekti dinamikoje gyvybing plauciy talpa, maksimalias jkvépimo ir
iSkveépimo talpas, maksimaly iSkvépimo arba kosulio greitj, neigiamag jkvépimo slégj, raumeny jéga bei
dujy difuzijos sutrikimus. Kol kas kudikiy ir mazy vaiky kvépavimo funkcijos tyrimai atlickami reciau
ir ne visur.

Kosulys — procesas, kurio metu atliekamas sukoordinuotas inspiraciniy, bulbariniy ir ekspiraciniy
raumeny darbas. Kai vaiko raumeny jéga sumaz¢ja arba nuo gimimo yra labai silpna ir vaikas nesédi,
nestovi, nevaiksto, kosulio efektyvumas btina nepakankamas. D¢l Siy priezasCiy kaupiasi sekretas
apatiniuose kvépavimo takuose, atsiranda atelektazés, sutrinka ventiliacijos perfuzijos santykis, vystosi
hipoksemija ir hipoventiliacija.

Kosulio efektyvuma galima jvertinti, matuojant maksimaly kosulio srovés greiti (MKS) — (angl. peak
cough flow — PCF) . Tyrimas atlickamas, naudojant veido kauke arba kandiklj, prijungta prie pikmetro
— maksimalios iSkvépimo srovés grei¢io matuoklio, 1 kurj vaikas po gilaus jkvépimo maksimaliai
stipriai bando pakosét. Sveiky paaugliy ir suaugusiy MKS yra > 400 1/min.

Suaugusiy ir paaugliy virs 12m. MKS < 270 I/min rodo, kad kosulys nepakankamai efektyvus, todél
yra daznesniy infekcijy rizika, o jy metu - didesné sunkesnés biklés tikimybé. Toliu atveju gali biiti
rekomenduotos papildomos kvépavimo taky prieziiiros priemongés, ypatingai paiméjimy metu.

Kai suaugusiy ir paaugliy vir§ 12m. MKS < 160 1/min, kosulys neefektyvus, sekretas kaupiasi
apatiniuose kvépavimo takuose. Biitina naudoti kosulio asistentg kasdien du kartus dienoje, o

patiméjimo metu 4 kartus ir dazniaus. Jei toks vaikas intubuotas, ekstubacija gali biiti nesékminga,
nebent bus naudojamas kosulio asistentas ir neinvaziné ventiliacija (NIV) iSkart po ekstubacijos.

Ekvivalentiniai mazesniy vaiky MKS dydziai néra apskaiciuoti, tod¢l kosulio efektyvuma reikia
vertinti pagal bendra biikle ir kitus pokyc¢ius, rodan¢ius LKN.
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9. Gydymas

Multidisciplininé priezitira — efektyviausias LKN gydymo budas. Vaikai, kuriems diagnozuotas LKN,
turi biiti stebimi ir gydomi specializuotuose centruose ar universitetinése ligoninése, kur yra visi
specialistai, reikalingi tokiy ligoniy gydymui ir ilgalaikei stebésenai.
Specialisty komanda, teikianti paslaugas vaikams, kuriems diagnozuotas LKN:
* Vaiky pulmonologas
* Vaiky intensyvios terapijos gydytojas
* Vaiky kardiologas
* Vaiky gastroenterologas ir dietologas
* Vaiky neurologas
* Vaiky chirurgas ir kity sri¢iy specialistai pagal poreikj
* Kineziterapeutas
e Psichologas
* Socialinis darbuotojas
* Slaugytoja
LKN gydymo tikslai:
* Panaikinti priezastj, arba sumazinti pagrindinés prieZasties, suké¢lusios LKN, padarinius.
* Pagerinti vaiko augima, protinj vystymasi ir gyvenimo kokybe.
* Prailginti gyvenimo trukme.
* Sumazinti sergamumg ir paiméjimy, gydomy stacionare skaiciy.
Gydymo uzdaviniai:
* Pagrindinés ligos gydymas
* Adekvacios deguonies terapijos ir ventiliacijos uztikrinimas

Pagrindinés ligos gydymas gali buti konservatyvus, chirurginis ir paliatyvus.

Jei pagrindiné liga progresuoja, pasireiskia LKN, skiriamas gydymas deguonies ir (ar) DPV aparatais
(-u) namuose. Jei yra hipokseminis LKN (I tipas) skiriama ilgalaiké deguonies terapija (IDT), jei
hipoventiliacinis LKN (II tipas) — pritaikomas vienas i§ dirbtinés plauc¢iy ventiliacijos (DPV) budy.
Kartais taikomi abu i§vardinti metodai.

Uminés respiracinés infekcijos visada pablogina létinémis ligomis serganciy pacienty biikle, todél
aktyvi stebésena ir adekvati gydymo korekcija tuo metu labai svarbus uzdavinys.

9.1. Ilgalaiké deguonies terapija

Deguonies terapija - tai kvépavimo nepakankamumo gydymo biuidas, kai skiriama didesnés
koncentracijos deguonies, palyginti su jo koncentracija ore.

Ilgalaikés deguonies terapijos privalumai, kai yra LKN:

* sumazéja dusulys

* pager¢ja plauciy hemodinamika

* pager¢ja psichomotorinis vystymasis ir kognityvinés vaiko funkcijos

* pager¢ja miegas, fizinio kriivio toleravimas, psichologiné pacienty buklé ir gyvenimo kokybé
* maz¢ja tikimybe atsirasti antrinei plautinei hipertenzinei

* naujagimiams sumazéja netikétos mirties pavojus

Indikacijos ilgalaikei deguonies terapijai:
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Lietuvoje IDT vaikams skiriama ir kompensuojama, kai kvépuojant aplinkos oru, SpO2 yra mazesné
(arba lygi) nei 92 proc. ir (ar) ilgiau kaip 5 proc. matavimo laiko iSlieka mazesné nei 90 proc., o
parcialinis deguonies slégis, nustatytas kapiliarinio arba arterinio kraujo dujy sudéties tyrimu, yra
mazesnis nei 65 mmHg, jei néra ligos patiméjimo.

Pulsoksimetrijos registravimo laikas nakties metu turéty trukti ne maziau 4 valandas, o dienos metu —
ne maziau 6 valandas jvairaus vaiko aktyvumo metu.

Dazniausios ligos, kuriy metu skiriama ilgalaiké deguonies terapija:

Bronchopulmoniné¢ displazija ir 1étiné naujagimiy plauciy liga
Intersticinés plauciy ligos

Obliteruojantis bronchiolitas

Kitos létinés plauciy ligos

Igimtos Sirdies ligos su plautine hipertenzija

Antriné plautiné hipertenzija dél plauciy ligos

vt —

IDT skyrimo tikslinguma nustato asmens sveikatos priezitiros jstaigos (ASP]), teikianc¢ios
stacionarines asmens sveikatos prieziiiros paslaugas, gydytojy konsiliumas, kuriame turi
dalyvauti bent vienas gydytojas vaiky pulmonologas, jvertings vaikui taikyta kvépavimo
nepakankamumo ir gretutiniy ligy gydyma bei jam skiriamo koncentruoto deguonies srauto
kiekj ir jo vartojimo trukme.

suaugusieji, besirlipinantys vaiku, taip pat kiti specialistai pagal poreikj skubiy ar planiniy
konsultacijy metu.

Jei gydymas deguonies aparatais skiriamas vaikams (kiidikiams) iki 1 ménesio, §j gydyma
skyres gydytojas po 6 ménesiy jvertina, ar vaiko sveikatos buklé atitinka nustatytas Sio gydymo
skyrimo indikacijas. Vyresniy kaip 1 ménesio vaiky sveikatos biiklés atitiktis Sio gydymo
skyrimo indikacijoms jvertinama kas 1 metus.

Visg techning pagalbg teikia kompanijy, apriipinanc¢iy pacientus IDT priemonémis, specialistai.

Pagrindiniai IDT gydymo principai: (P — pav.2; P-1 lentelé; P- pav.3)

Prie§ pradedant taikyti IDT, bitina aptarti §j gydymo metoda su vaikg slauganciais tévais ir (ar)
globg¢jais bei atitinkamai su paciais vaikais, priklausomai nuo jy amziaus ir gebéjimo priimti
informacija. Reikety paaiskinti, kodél reikalinga IDT, kokiu buidu, kaip ilgai ir kokiu rézimu ji
bus taikoma, kokia tikétina gydymo nauda bei galimos rizikos ir nepageidaujami reiskiniai.

Jei IDT poreikis ligonin¢je uztrunka ilgiau nei 3 savaites, taciau paciento biikleé yra stabili,
rekomenduojama spresti dél IDT namuose, pries tai jvertinus salygas namuose ir galimybes
taikyti §] gydymo metoda. Uzdavinys sprendziamas kartu su socialiniais darbuotojais.

Tévai privalo zinoti, kokios priemonés bus namuose, kaip jomis naudotis, taip pat, kaip vertinti
vaiko bukle ir atpazinti pablogéjusios sveikatos poZymius.

Ilgalaike deguonies terapija gali biti tiekiama pastoviai, miego metu arba epizodiskai
(pavyzdziui 1-2 savaites kelis kartus per metus, pablogéjus buklei dél kokiy nors priezasciy).
Papildomo deguonies poreikis priklauso nuo paciento amziaus ir biiklés, taciau turi buti
parenkamas maziausias reikalingas srautas (dazniausiai uztenka 1-4 I/min.) ir skiriamas
maziausig reikalingg laiko tarpa.
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Daugumai pacienty uztenka palaikyti saturacija ne didesne nei 90-95proc., o atskirais atvejais
gali uztekti ir mazesniy rodikliy, ypac ,,mélynyjy* Sirdies ydy ar hipoventiliacijos atvejais,
atitinkamai 75-85 proc. ir 88-92 proc.).

Nosies kaniulés ir deguonies koncentratoriai yra optimaliausias budas teikti IDT namuose.

Kiti biidai namuose kauké arba speciali per tracheostomg prie DPV. Ligoninéje gali biiti
naudojamos ir kitos priemonés — kaukés su rezervuaru, Salmai, gaubtai, venturi ir kt.

Tiekiant IDT per kaniules drékinimas nereikalingas, taciau tiekiant deguonj per tracheostoma ar
didesniu srautu per kauke, reikalingas drékinimas.

Drékinimo aparatus biitina dezinfekuoti pagal gamintojo nurodymus.

Vaikams, kuriems yra hipoventiliacinis LKN, vien tik deguonies terapija nerekomenduojama,
nes gali sumazeéti ventiliacijos poreikis ir dar labiau padidéti pCO2. Tokiu atveju ligoniui atsiras
mieguistumas, vangumas, gali sutrikti sgmong¢, sustoti kvépavimas.

Pries§ iSvykstant i§ ligoninés j namus, biitina patikrinti pCO2 ir atlikti EKG, siekiant
ekskliuduoti akivaizdzig hipoventiliacijg ir plauting hipertenzija. Taip pat svarbu informuoti
pirmingés sveikatos priezitiros specialistus apie naujg pacientg, kuriam pradéta taikyti IDT.
Pirmoji apZiiira po ligoninés namuose turéty biiti po 24 val. Tokig apzitirag galéty atlikti
slaugytoja.

Neéra grieztai rekomenduojama turéti pulsoksimetra namuose ir nuolat stebéti SpO2, taciau kai
kuriais atvejais tai gali buiti naudinga, todéel jei reikia, toks poreikis nurodomas IDT paskyrime.
Biitina uzregistruoti ir patikrinti pulsoksimetrijos duomenis po savaités nuo i§vykimo i$
ligoninés, véliau — kas 3-4 savaites. Jei IDT taikoma stabiliems pacientams ir néra létinés
naujagimiy plauciy ligos, pulsoksimetrija gali buti registruojama reciau.

IDT gali biiti nutraukta, jei SpO2 ilgam lieka daugiau ar lygu 93 proc ir (arba) deguonies
poreikis yra tik 1 — 0, 5 I/min.

Nuolatiné deguonies terapija gali buiti nutraukta i§ karto arba palaipsniui, pereinant tik j nakties
metu ar epizodiSkai teikiamg deguonies terapija.

Nutraukus deguonies terapija, apartiirg rekomenduojama palikti dar bent trims ménesiams.

Jei dél 1étinés naujagimiy plauciy ligos deguonies poreikis islieka ilgiau nei metus, buitinas
iSsamus pulmonologinis iStyrimas.

Biitinas pastovus tévy mokymas ir Ziniy patikrinimas.

Kvépavimo sistemos vertinimas, kai vaikas gauna IDT:

Kvépavimo daznis (KD)

Pagalbiniy raumeny darbas

Svokstimas/bronchy obstrukcija

Stridoras

Nosies sparneliy judéjimas/dejavimas kvépuojant
Odos spalvos pasikeitimas — cianozé

Kapiliary prisipildymo laikas

Samoné

Pulsoksimetrija

PASTABA: Jei did¢ja deguonies poreikis ar bloge¢ja paciento bukle, biitina nedelsiant kreiptis ]
gydytoja.
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Nepageidaujami deguonies terapijos efektai:

Galimas hiperkapnijos padid¢jimas ir respiracinés acidozés vystymasis, jei deguonies terapija
skiriama vaikui, kuriam yra ir 1étin¢ hiperkapnija ar hipoventiliacinis nepakankamumas (pvz. :
neuromuskulinés ligos, kriitinés 1astos deformacijos, cistiné fibrozé, nutukimas, 1étiné
naujagimiy plauciy liga).

Nosies ir burnos gleivinés iSsauséjimas.

Odos sudirgimas

Atelektazés

Toksinis deguonies poveikis (didelémis koncentracijomis ypa¢ naujagimiams)

Saugumo reikalavimai:

Deguonis yra degus, todé¢l visada yra gaisro pavojus, jei aparatas yra arti atviros liepsnos ar
lengvai uzsidegamy jrenginiy.

Nertukyti patalpoje, kurioje laitkomas deguonis.

Aparatai turi buti laikomi bent 1,5 metro atstumu nuo elektros jrenginiy.

Vengti prietaisy uzterSimo purvu ar kitom medziagom.

9.2. Dirbtiné plauciy ventiliacia (DPV) namuose

Jei vyrauja II tipo LKN, numatomos indikacjos pagalbinéms priemonés adekvaciai plauciy
ventiliacijai namuose uztikrint.

Tai gali biiti CPAP (Continuous positive airway pressure — pastovus teigiamas slégis
kvépavimo takuose), neinvaziné plauciy ventiliacija (NIV) ir invaziné plauciy ventiliacija
(INV), taikoma per tracheostoma.

Pagalbin¢ ventiliacija vaikams gali biiti taikoma visg para, tik naktj arba tik tam tikrg paros
laiko dalj.

Pirmenybe vienam ar kitam pagalbinés ventiliacijos metodui, atsizvelgiant j pagrinding
patologija, salygojusia LKN, ligos eiga, geb&jima savarankiskai kvépuoti, aspiracijos rizika,
virSutiniy kvépavimo taky pracinamuma, sekreto evakuacija i§ kvépavimo taky, nustato
universitetiniy ligoniniy (tretines gydymo paslaugas teikianciy) gydytojas vaiky pulmonologas
ir/ar vaiky intensyvios terapijos (VIT) gydytojas. Sie gydytojai atsakingi uz aparaty parinkima,
pritaikyma, ventiliacijos parametry nustatymg ir korekcija. Kartu su multidisciplininés
komandos nariais vykdo pacienty ir jy Seimos nariy konsultavimg bei mokyma.

Pritaikius ventiliacijos aparata, kuris bus naudojamas namuose, rastu dokumentuojami
ventiliacijos reZimai ir parametrai, nurodoma tacheostomos, jei tokia yra, dydis, keitimo data ir
kita svarbi informacija.

Pries iSvykstant i$ ligoninés biitina jvertinti saglygas namuose, pasitelkiant ligonings ir vietoje
dirbancius socialinius darbuotojus ir/ar medicinos personala, taip pat biitina informuoti Seimos
gydytoja apie pacienta, kuris grizta namo su pritaikytu ventiliacijos aparatu ir kitais specifiniais
poreikiais.

Pritaikius pagalbing ventiliacija, tikslinga atlikti pulsoksimetrija, oksikapnografija ar poligrafija
miego metu, o esant galimybei — polisomnografija po 1 ménesio, véliau — kas 6-12 ménesiai ar
pagal reikala. Pritaikius ventiliacija, reikéty stebéti, ar néra nuosrtivio, pakartotinai vertinti pacienty
miego kokybe, tracheostomos ir kvépavimo taky prieziiira.

Pagalbiniy priemoniy, palaikan¢iy kvépavimo mechanika, tikslas:
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O
O
©)

gydyti obstrukcing miego apnéja,

gydyti nakting ir/ar dienin¢ hipoventiliacija,

sumazinti stacionarizavimo dél kvépavimo taky infekcijy daznj ir hospitaliniy infekcijy
rizika,

pagerinti vaiko ir Seimos gyvenimo kokybe, praleidziant kuo daugiau laiko namuose,
pagerinti vaiko augimg ir socialing integracija,

prailginti gyvenimo trukme.

* DPV ypatumai vaikams:

O
O

(@)

o O

O O O

(@)

Ne visi ventiliatoriai yra tinkami maziems vaikams.

DaZniausiai naudojami slégiu kontroliuojami ventiliatoriai. Tai padeda iSvengti
nuosriivio ir geriau adaptuotis ventiliacijai.

Vaiky kvépuojamasis tiiris yra labai mazas, todél ventiliatoriai turi biti su jautriu
trigeriu ir maza tidal volume galimybe.

Vaikai kvépuoja nereguliariai ir ne vienodu intensyvumu.

Ventiliacijos poreikis daznai kinta, priklausomai nuo biidravimo periodo, miego fazés,
kvépavimo taky infekcijos, karS¢iavimo.

Sunku pritaikyti tinkama ir patogia kauke.

Daugelis kaukiy dél santykinai didelio negyvo tarpo vaikams netinka.

Vaikui augant, kei¢iasi kaukes dydis, kakartais reikalingos keliy tipy kauke.
Vaikai dazniausiai negali patys nusiimti kaukés netikeéty ekstremaliy jvykiy metu

* Reikalingi prietaisai ir priemongs:

o Naudojami medicinos prietaisai turi biiti pripazinti Lietuvos Respublikos teisés akty nustatyta
tvarka ir atitikti Lietuvos Respublikos teisés akty, reglamentuojanciy medicinos prietaisy
instaliavimo, naudojimo ir prieziiros tvarka, reikalavimus. Medicininiai prietaisai ir
priemonés, adaptuojamos individualiai kiekvienam pacientui.

o Ventilliatoriai:

- Kvépavimo taky pracinamumag palaikancios priemonés (CPAP, BiLevel (BiPAP))
- Gyvybeés palaikymg uztikrinanc¢ios priemonés (visy kity tipy DPV aparatai)

o Pagalbinés priemones:

- Kontiirai

- Kaukes

- Drékintuvai

- Dulkiy filtrai

- Gleiviy atsiurbéjai su priedais (pagal indikacija)

- Kosulio asistentas (pagal indikacijas)

- Pulsoksimetras ar gyvybiniy funkcijy matuokliai(pagal indikacija)

- Tracheostoma (pagal indikacijas)

- Ambu tipo ventiliacinis maiSas ir tinkamo pagal amziy dydZzio ventiliacin¢ kauké
(pagal indikacijas)

* Salygos ilgalaikei dirbtinei plauciy ventiliacijai namuose:

(@)

O
O

Diagnozuotas LKN ir INV atveju reikalinga DPV > 6 valandy per para, > 21 dienos
stacionare.
Stabili kity sistemy bukleé.
Nusistoveje DPV parametrai, Fi02< 0, 4, priimtini arterinio kraujo dujy tyrimo
rodikliai, stabiliis metaboliniai ir Sarmy- riigs§¢iy rodikliai.
Neéra imios infekcijos, kar§¢iavimo.
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Teigiama svorio did¢jimo/palaikymo ir augimo dinamika.

Tinkama socialin¢ aplinka.

Paciento artimieji sutinka ir yra parengti pagal atitinkama mokymo program.
Paciento prieziiirai turéty biiti apmokyti bent du suaugusieji asmenys Seimoje.
o Pacientas apripinamas visomis DPV namuose reikalingomis priemonémis.

v —

O O O O

* Pacientg prizilirintys asmenys turi gebéti:

o Naudotis visais adaptuotais ligoniui prietaisais ir priemonemis.

o Atlikti tracheostomos bei tracheostominio vamzdelio priezitirg (iSsiurbti sekreta, pakeisti
tracheostominio vamzdelio prilaikymo juosta, priziliréti ir vertinti stomg, manZzete,
kaniulg ir tt.

o Stebeti ir vertinti pagrindinius gyvybiniy funkcijy rodiklius gyvybiniy funkcijy sekimo
aparate.

o Atlikti pradinj gaivinimag.

o Laikytis higienos normy ir hospitalinés infekcijos profilaktikos

* Absoliucios ir saglyginés kontraindikacijos pagalbinei ventiliacijai namuose:

1. Nestabili ligonio biiklé:
a) Fio2> 0,4 (santykiné kontraindikacija)
b) PEEP > 10 cm H20
c) reikalingas nuolatinis invazinis monitoringas
d) tracheostoma neseniai suformuota
e) kintantys ventiliacijos parametrai
f) kintantis kvépavimo taky pasiprieSinimas
2. Pacientas nenori namy ventiliacijos
3. Nesaugi aplinka:
a) pavojus sveikatai ar saugumui (antisanitarinés salygos, gaisro pavojus ir pan.)
b) nepakankamos komunalinés paslaugos (elektra, Sildymas ir pan.).
4. Nepakankami resursai namuose:
a) finansai
b) personalas/zmonés galintys riipintis ligoniu
c) medicininés prieziliros priecinamumas
d) neuztikrinama tinkama slauga namuose

* Dirbtinés plauciy ventiliacijos namuose komplikacijos:

O
O

Nattralus ligos progresavimas ar gretutinés ligos paiméjimas.

Ventiliacijos sukeltos: hipokapnija, respiraciné alkaloze, hiperkapnija, respiraciné acidoze,
hipoksemija, barotrauma, sagmonés sutrikimas, hemodinamikos nestabilumas, aspiracija
skrandZio turiniu.

Ventiliacijos priemoniy sukeltos (dél jy gedimo) ar nelaimingas atsijungimas nuo
ventiliatoriaus ar tracheostominio vamzdelio iSkritimas, elektros tickimo nutriikimas;
netinkamas tiekiamy dujy Sildymas ir drékinimas, nety€inis atsitiktinis parametry pakeitimas
Kveépavimo taky ar plauciy infekcija (tracheobronchitas, pneumonija).

Sukeltos ventiliacinés kaukés: veido ir/ar nosies paraudimas, erozijos, opos; akiy sausumas,
konjunktyvitas; nosies uzgulimas; sinusitas, kraujavimas i§ nosies; burnos sausumas;
klaustrofobija; alergija.

Traché¢jos ir kvépavimo taky komplikacijos: trachéjos nekroze, granuliacijos, stenoze,
perforacija, kraujavimas, trachéjos ir stemplés jungtis, trach¢jos stomos ar trachéjos infekcija,
balso poky¢iai, kvépavimo taky uzsikim§imas sekretu, bronchospazmas.

Psichosocialinés priezastys: depresija, nerimas, resursy praradimas (priezitiros ar finansy).
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9.2.1. Neinvaziné ventiliacija

Neinvazin¢ DPV skiriama kaip savarankiSkas metodas arba kaip tarpinis sprendimas po ekstubacijos
daugelio létiniy susirgimy atvejais. Dazniausiai tai — neuromuskulinés ligos, kai reikalinga tik naktine
NIV. Metodas gali buti taikomas ir ilgesniems periodams, taciau jei ventiliacijos poreikis daugiau nei
16 valandy per para, taikyti NIV gali buti sudétinga dél daugelio iSkylan¢iy problemy (maitinimas,
kvépavimo taky prieziiira, veido deformacijos ir kt.) (P-pav.4)

Gali buti tatkoma CPAP(Continuous positive airway pressure) terapija bei neinvaziné ventiliacija
BiPAP(Biphasic positive airway pressure) it SIMV (Synchronized Intermittent-Mandatory
Ventilation) rezimu, priklausomai nuo metodo, per nosies kaniules, nosies ar veido kaukes.

Indikacijos naktinei N1V (I rekomendacijy klasé):

1. Yra naktinei hipoventiliacijai budingy simptomy:

- miego sutrikimai, mieguistumas ir nuovargis diena, rytiniai galvos skausmai, démesio koncentracijos
sutrikimai, prabudimai su dusuliu ir tachikardija, naktiniai ko§marai,

ir/ar

2. Miego tyrimy metu nustatoma:

- petCO2 ar pteCO2> 50 mm Hg trunka > 2proc. miego laiko

- petCO2 ar pteCO2 miego metu padidéja 10 mm Hg lyginant su dienos metu ir trunka > 2proc. miego laiko
- SpO 2 < 88% trunka > 2% miego laiko arba 5 min. nepertraukiamai

- Apn¢jy hipopnéjy indeksas (AHI) > 5 atv./val.

3. Dienos metu didziaja laiko dalj arterinio, veninio ar kapiliarinio kraujo pCO2> 45 mm Hg ar petCO2,
pteCO2> 45 mm Hg, SpO 2 < 95proc.

4. FVC < 50proc. numatyto dydzio ir/arba PI max < 60 cm H20.

Indikacijos dieninei NIV (I rekomendacijy klasé):

1. Jei nepaisant taikomos naktinés NIV, dienos metu i§lieka kvépavimo sutrikimai ir hipoventiliacijai
budingi simptomai,

2. Jei nepaisant taikomos naktinés NIV, dieng islieka hiperkapnija > 45 mm Hg, SpO 2 < 95proc.

Indikacijos trumpalaikei NIV (1 rekomendacijy klasé):

1. Po iiminio kvépavimo nepakankamumo ir trumpalaikés intubacijos, kai ruo$iamasi pacientg ekstubuoti.
Kosulio asistavimas pagal reikalg.

2. Per ir/ar po jvairiy procediiry, kai reikalinga anestezija, sedacija.

3. Kai timiy respiraciniy infekcijy metu (pneumonija, atelektaze) yra hipoksemija ir/ar hiperkapnija. Tuo
metu taikyti ir kosulio asistavima.

Svarbiausios NIV kontraindikacijos:

1. néra savarankisko kvépavimo;

2. yra veido pazeidimai, virSutiniy kvépavimo taky obstrukcija;
3. pneumotoroksas.

CPAP terapija dazniausiai taikomas tik miego metu. Per kauke suslégtas kambario oras puciamas j
kvépavimo takus ir taip oro srové neleidzia VKT susiauréti. Pacientas gali kvépuoti jprastu greiciu,
iSnyksta deguonies kiekio svyravimai kraujyje, Zadinimai, miegas tampa kokybisku. D¢l to iSnyksta
mieguistumas bei kiti ligos simptomai.

Gydymui gali biiti naudojamos nosies, nosies — burnos kaukés, nosies kaniulés. Visos $ios priemongés
turi angas oro nuotékiams. Kauké turi biiti tinkamai parinkta kiekvienam pacientui individualiai, nes tai
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gali lemti gydymo toleravimg. Dazniausiai naudojamos nosies kaukés, nes puciant teigiama slégj
atstatomas kvépavimas pro nosj. Jei pacientas kvépuoja pro burng, galima rinktis nosies — burnos kaukes.
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 (angl. bilevel positive airway pressure, BiPAP, BiLevel))
aparatas.

Gydymas CPAP aparatais arba neinvaziné ventiliacija BiPAP rezimu, kai nepadeda kitos priemonés, yra
efektyviausias OMA gydymo budas. Tai pirmo pasirinkimo metodas, esant hipoventiliacijos sindromui.
Nutukusiems pacientams, kai yra sunki OMA, CPAP terapija padeda ne tik atkurti fiziologinj miega,
mazina padidintg arterinj kraujo spaudima, bet ir stimuliuoja metabolizma, pacientams pradeda kristi
svoris. Taip pat $is metodas efektyvus, kai yra liekamoji OMA po taikyto operacinio gydymo.

Gydyma CPAP aparatais tolerancija galima pagerinti pacientus mokant, parinkus tinkamesn¢ kauke.
Esant nosies ar burnos gleiviniy dzitivimui — naudoti drékintuva ar Sildomg kontiirg. Galima naudoti
jvairiy gamintojy skirtingai vadinamas iSkvépimo arba jkvépimo palengvinimo funkcijas.

Pacientams, kuriems i$lieka subjektyviis OMA simptomai, negali prisitaikyti prie gydymo CPAP aparatu
arba perzitr¢jus CPAP aparato atminties laikmenos duomenis yra stebimas nepakankamas gydymo
efektyvumas, reikia atlikti CPAP aparato titravimga PSG kontroléje.

Pacientams, kurie netoleruoja gydymo CPAP aparatais, turi buti parinktas kitas gydymo metodas.

Jei pacientui taikoma ventiliacija SIMV rezimu, pacientui palickama galimybé¢ kvépuoti savo dazniu ir
paciam, prie$ tai nustac¢ius minimaly KD, kurj ventiliatorius uztikrins visada. Toks rezimas tausoja
kvépavimo ramenis, sumazina hiperventiliacijos ir baro traumos rizika, padeda atprasti nuo ventiliacijos,
jei metodas buvo takomas tik tam tikra laiko tarpa.

9.2.2. Tracheostomija ir invaziné ventiliacija (INV)

Nors NIV turéty biti teikiama pirmenybé¢, taciau kai ji negalima, tenka spresti tracheostomos suformavimo
ir INV klausimus.

Indikacijos tracheostomai ir INV (1 rekomendacijy klasé):

1. Sunki bulbariné disfunkcija, kai nepavyksta hipersekrecijos ir aspiracijos seilémis suvaldyti su kosulio
asistentu.

2. Nepavykusi ekstubacija 3 kartus, nepaisant NIV ir kosulio asistento naudojimo po ekstubacijos.
3. Isliekanti hipoksemija ar hiperkapnija, taikant NIV.

4. Sunki veido vidurinés dalies hipoplazija, nejmanoma pritaikyti NIV kaukés.

5. Pacientas teikia pirmenybe tracheostomai.

Kiekvienu atveju sprendziama individualiai, jvertinus paciento kliniking eiga, jo nuomong, gydytojy
specialisty jguidzius bei vietinius medicinos praktikos ypatumus, galimybes slaugyti pacientg ir teikti
medicining pagalba namuose (pvz., slaugytojo pagalba dienos ir nakties metu).

Svarbu tinkamai parinkti tracheostomos dydj, kad ja jvedus, tracheostomos galas biity trachéjos spindzio
centre ir nesiremty j trachéjos sienelg. Po tracheostomos suformavimo tracheostominis vamzdelis turéty biiti
pakeistas po 1 mén., véliau — kas 3 mén., reikalui esant — dazniau.

Tracheostomijos privalumas:

* lieka atviras veidas, dél to tampa lengvesnis maitinimas ir bendravimas;
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yra atviras kelias sekreto atsiurbimui i§ kvépavimo taky.

Tracheostomijos komplikacijos:

suformavus tracheostoma maziems vaikams, kuriems yra rySkus raumeny silpnumas, jie gali nustoti
savarankiskai kvépuoti, nes prarandama gerkly funkcija ir netenkama galimybés palaikyti efektyvy
funkcinj liekamajj tirj;

labai silpni vaikai su tracheostomomis kalbéti pradeda reciau nei taikant NIV;
pagauséjusi sekrecija i§ kvépavimo taky ir respiracinés infekcijos;
disfagija;

granuliomy formavimasis ir tracheoarterinés fistulés su gyvybei grésmingu kraujavimu.

Tracheostomos priezitiros rinkinys:

Tracheostomos vamzdelis (tokio pat tipo ir diametro , kaip ir esantis,su pravedéju, kei¢iamas kas
1-3 ménesius)

Tracheostomos vamzdelis (vienu numeriu mazesnis)

Tinkamo dydzio siurbimo kateteriai

Siurblys siurbti sekretui

Sterilus 0,9 % NacCl tirpalas

Steriltis Svirkstai

Zirklés bukais galais

Steriliis tvarsciai

Tracheostomos vamzdelio prilaikymo juosta

Manzetés slégio matuoklis

Ambu tipo ventiliacinis maiSas ir tinkamo dydzio ventiliaciné kauké(keiiami pagal poreikj)

Vaiky INV ypatumai:

Kuo mazesnis tracheostomos diametras, tuo didesné rizika vamzdelio uzsikimSimui sekretu.
Net ir nezymus tracheostomos uzsiterSimas gali labai padidinti kvépavimo taky rezistentiSkuma
ir greitai sukelti pavojingas komplikacijas.

Jei yra tachipnéja, vaikas greitai netenka daugiau skysciy, tod¢l butina koreguoti jkvépiamo oro
drékinimg (conditioning).

Biitinas nuosriivis vaiko kalbos vystymuisi, todé¢l labiau rekomenduojama tracheostoma be
mazetés nei su ja.

Tracheostoma su manzete reikéty naudoti tada, kad yra didziulé sekrecija ir aspiracijos rizika.

10. Kvépavimo taky prieZiiira

Pacientai, kuriems yra létinis KN, daZznai sunkiau kosti, todé¢l jy kvépavimo takai gal uzsikimsti
sekretu, yra aspiracijos ir pasikartojanciy bakteriniy infekcijy rizika. Daznai pirmiausiai sumazgja
gyvybiné plauciy talpa, tod¢l pradzioje rekomenduojama pritaikyti specialias priemones, padedancias
padidinti plauciy tiirj. Sj efekta taip pat galima pasiekti naudojant kosulio asistenta ir taikant teigiamo —
neigiamo slégio kitimg kvépavimo takuose. Priemoniy pasirinkimas priklauso nuo pagrindinés ligos ir
paciento individualiy poreikiy bei tolerancijos.
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Priverstinio kosulio metodai yra svarbiausi efektyviam sekreto i§ kvépavimo taky pasalinimui. Taikant
juos, siekiama padidinti jkvépimo tiirj ir iSkvépimo pastangas.

Forsuoto i1§kvépimo ir priverstinio kosulio metodika:

Atsisésti tiesiai Siek tiek pakeltu smakru, atvira gerkle ir burna. Ramiai jkvépti apie 75% plauciy talpos
oro. Sulaikyti kelioms sekundéms kvépavima, o po to iSkvépti stipriai ir staigiai, tesiant iSkvépimo faze
kiek galima ilgiau, kol atsiras noras koséti. Stiprus smiigis iSkvépime padés sekretui geriau
atsipalaiduoti nuo bronchy sieneliy, o ilgas iskvépimas $alins sekreta lauk. Sj metoda yra lengva
iSmokti, jis yra efektyvesnis nei jprastinis kosulys, pacientas viska atlieka pats, nereikia jokiy kity
techniniy priemoniy.

Ikvépimo pastangas galima padidinti naudojant papildomas rankines priemones, padidinancios oro
talpa plauciuose (angl. — lung recruitment bag). Nors tokia priemoné panasi | Ambu maisa, taciau tai —
ne tas pats. Oras frakcijomis, vis sulaikant kvépavima, pu¢iamas i$ baliono i plaucius, o véliau
forsuotai su kosuliu iSkvépiama. Toks procesas vadinamas rankiniu kosulio asistavimu.

ISkvépimo pastangas galima padidinti spaudziant paciento krutinés lasta ar pilva.

Kosulio asistentas:

Kosulio asistentas — mechaniné priemoné, kuri stimuliuoja nattiraly kosulj tiekdama teigiama slégj
ikvépime ir staigiai persijungdama j neigiama slégj iSkvépime. Staigus slégiy pasikeitimas sukuria
ekspiracing srove iki 6-11 1/s (360-660 1/min), stimuliuodamas nattraly kosulj. Néra tiksliai Zinoma,
kokie slégiai taikant kosulio asistenta yra efektyviausi. Kai kurie autoriai nurodo placiais slégiy ribas
(+40 iki -60cm H20), kity nuomone, geras rezultatas gaunamas naudojant ne tokius auksStus slégius
(+30 iki -30cm H20). Kosulio asistento sesijg reikty pabaigti jputimu, kad pacientui likty pakankamas
funkcinis liekamasis turis.

Kosulio asistentas yra vienintelé jrodymais pagrjsta mechaniné priemong, kuri yra efektyvi ir biitina
pacientams, kai jy FVC tampa mazesnis nei 50 proc., MKS <270 1/min, PEmax < 60cmH20 (4
jrodymy lygis; I rekomendacijy klasé).

Si priemoné naudojama kvépavimo taky infekcijy metu 3-4 kartus per dieng, kasdieniam kvépavimo
taky iSvalymui 1-2 kartus per dieng. Kosulio asistenta, jei reikia, galima taikyti intrapulmoninés
perkusinés ventiliacijos rezimu. Vaikai, kuriems taikoma pastovi NIV, kosulio asistavimo metu turéty
daryti pertraukas ir naudoti NIV, siekiant i§vengti kvépavimo raumeny nuovargio.

Ligos, kuriomis sergant, biina didZiausias kosulio asistento poreikis:
o Neuromuskulinés ligos, kai neefektyvus kosulys
o Pacientai, kuriems yra kvépavimo raumeny paralyzius dé¢l auksto stuburo smegeny pazeidimo.

o Pacientai, kuriy kosulys neefektyvus dél Iétinés plauciy ligos sukelto kvépavimo raumeny
silpnumo

11. Vaiky, kuriems taikoma pagalbiné ventiliacija namuose, ilgalaiké stebésena
* Ne dirbtinés plauciy ventiliacijos klausimais nuolating prieziiirag vykdo Seimos gydytojas ir

bendrosios praktikos slaugytojas.
* Techning prietaisy prieziiirg 24 val/parg vykdo medicininés aparatiiros tiekéjo serviso imoné¢.
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* Bendrosios praktikos slaugytojo ir gydytojo specialisto konsultacijos paslaugos namuose bei dienos
stacionaro paslaugos yra reglamentuotos LR SAM 2018 m. vasario 8 d. jsakymu Nr. V-149: “DEL
GYDYTOJO SPECIALISTO IR SLAUGYTOJO KONSULTACIJY PACIENTAMS, KURIEMS
NAMUOSE ATLIEKAMA DIRBTINE PLAUCIU VENTILIACIJA, TEIKIMO REIKALAVIMU
IR SIU PASLAUGU ISLAIDU APMOKEJIMO TVARKOS APRASO IR DIENOS
STACIONARO PASLAUGU PACIENTAMS, KURIEMS NAMUOSE ATLIEKAMA DIRBTINE
PLAUCIU VENTILIACIJA, TEIKIMO REIKALAVIMU IR SIU PASLAUGU ISLAIDU
APMOKEJIMO TVARKOS APRASO”.

* Pacientas turéty buti nukreipiamas | stacionarg (specializuotus universitetiniy ligoniniy padalinius),
kur teikiamos namuose taikomos DPV priezitiros paslaugos, jei:

o yra ventiliacijos komplikacijy, kuriy gydymas reikalingas ligoningje;

o reikalingas esamo gydymo keitimas ar naujy gydymo priemoniy papildymas (ventiliatoriaus,
kaukes, tracheostominio vamzdelio tipo, deguonies skyrimo poreikio, tracheostomijos atlikimo,
mechaninio kosulio asistento skyrimo);

o planiniam ligonio DPV veiksmingumo ir ligos buklés jvertinimui kas 3-6 ménesius pagal
individualiai sudaryta priezitros plang ( jskaitant specialisty konsultacijas (vaiky intensyvios
terapijos gydytojo, bendrosios praktikos slaugytojo, vaiky pulmonologo, vaiky neurologo, vaiky
kardiologo, vaiky gastroenterologo, vaiky dietologo, kineziterapeuto, psichologo ir socialinio
darbuotojo, vaiky chirurgas, vaiky traumatologas, kity specialisty pagal poreikj)

o Umiai pabloé¢jus biiklei, ligonis transportuojamas j artimiausia gydymo jstaiga bendrgja tvarka.

12. Socialinio darbuotojo vaidmuo LKN gydyme

Sveikatos priezitiros istaigos socialiniai darbuotojai — specialistai, kuriy darbo paskirtis yra sustiprinti j
sveikatos prieziliros istaigg atvykusio arba joje gydomo asmens prisitaikymo prie aplinkos geb¢jimus,
atnaujinti rySius su bendruomene, padéti jam integruotis j visuomeng ir skatinti visavertj asmens
socialinj funkcionavimg.
Seimoje susirgus vaikui létine liga, atsiradus jvairiy sveikatos sutrikimy, kartu atsiranda ne tik
fiziologiniy, bet psichologiniy ir socialiniy problemy.
Pagrindinis socialinio darbo medicinoje uzdavinys — padéti gydanciam gydytojui ir sergancio vaiko
Seimai organizuoti pagalba, susijusig su poky¢iais atsiradusiais d¢l vaiko ligos, taip pat spresti
klausimus, susijusius su saugia vaiko aplinka, sveika psichine, emocine sveikata.
Multidisciplinin¢je komandoje socialinio darbuotojo vaidmuo yra tarpininkauti tarp sveikatos
prieziliros specialisty ir paciento, padedant pagal poreikj gauti reikiamg informacija, jvairius pagalbos
biidus, komunikuoti, turéti gera kontakta. Taip pat labai svarbu, kad socialin¢ pagalba biity teikiama
nenutrikstamai, t.y. ne tik ligoninéje bet ir grjzus | namus, pagal gyvenamga vieta.
Pagrindiniai socialinés intervencijos zingsniai dirbant su Seima:

* Informacija apie vaiky nejgalumo lygj, trukme;

* Pagalba parengti ir pateikti nejgalumo dokumentus;

* Informacija apie valstybés teikiamas lengvatas, pasalpas auginant nejgaly vaika;
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Bendradarbiavimas su jvairiomis institucijomis siekiant gauti Seimai reikiamg pagalba;
Pagalba apsiriipinti reikalingomis nejgaliojo kompensacinémis technikos priemonémis
Transporto organizavimas;

Pagalbos | namus organizavimas;

Globai reikalingy dokumenty sutvarkymas;

Psichosocialiné pagalba.

Socialiniai darbuotojai, teikdami socialing pagalba sveikatos priezitiros jstaigose, padeda
sergantiesiems ir jy Seimoms rasti ir panaudoti galimybes sunkumams, atsiradusiems dé¢l vaiko
nejgalumo, jveikti.

13. Profilaktika

Vaikai, kuriems diagnozuotas LKN, turi biiti paskiepyti pneumokokine vakcina, kasmet — gripo
vakcina. Svarbu anksti pastebéti gresiancias komplikacijas, jas perspéti ir gydyti.

14. Prognozé

Vaikai, kuriems yra LKN, pastariasiais metais gyvena ilgiau ir kokybiSkiau. Prognoz¢ labiausiai
priklauso nuo pagrindinés ligos ir jos gydymo, taip pat nuo sveikatos paslaugy teikimo galimybiy ir
kokybés kiekvienoje Salyje.
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15. Priedai

v Pazeidimo
PLAUCIAI .
vieta
( ~
PULMONINIS .
NEPAKANKAMUMAS Sutrikimas
\ Y,

l

Oksigenacinis Kraujo dujy
nepakankamumas pokydiai
J Pa0o,, I PaCo,

DEGUONIES TERAPIJA Gydymas

P-pav.1 Kvépavimo nepakankamumo tipai

KVEPAVIMO TAKU
SISTEMA

l

VENTILIACINIS
NEPAKANKAMUMAS

l

Hiperkapninis
nepakankamumas
MPacCo,, I Pao,

A 4

MECHANINE VENTILIACIJA
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Deguonies terapijg paskiria gydytojas.
Rastu nurodo siekting saturacija.

)

Paskirti tinkamiausig bldg ir deguonies
srautg norimai saturacijai pasiekti.

A 4

Bakle stebéti 5 minutes.

Zemesné nei
suplanuota

\4

Padidinti srauta.
Dokumentuoti srautg
ir saturacija.

Tinkama saturacija

Didesné nei
suplanuota

\ 4

Tesi tg patj srauta.
Dokumentuoti.

l

Sumazinti srauta.
Dokumentuoti srautg
ir saturacija.

Monitoruoti saturacijg po 1 ir 4 val., jei
pacientas stabilus.
Testi monitoravima ir deguonies
titravimg, jei nestabilus.

P- pav. 2 Pagrindiniai ilgalaikés deguonies terapijos gydymo principai
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P — I lentelé Deguonies skyrimo budai ir pagrindinés jy charakteristikos

Deguonies skyrimo budas

Koncentracija

Komentarai

Nosies kaniulés

Srautas: 0,5 — 4 1/min
Standartinis srautas:
naujagimiai — 0,5 — 1 I/min
kudikiai — 1-2 /min
vyresni vaikai — 1-4 1/min

Patogiausias ir dazniausiai
rekomenduojamas btidas namuose
ir ligoninéje.

Kaniuliy dydis parenkamas,
atsizvelgiant | amziy.
Garantuojamas apie 30 proc.
deguonies tiekimas.

Drékinimo nereikia.

Deguonies kauké

Srautas: 4 — 15 I/min

Kitas dazniausiai naudojamas
biuidas namuose ir ligoninéje, jei
nosies kaniués dél tam tikry
priezasc¢iy netaikomos.

Kaukés dydis parenkamas
atsizvelgiant | amziy.

Reikalingas drékinimas

Mazesnis nei 4 I/min srautas
pavojingas dél CO2 susikaupimo ir
neiSsiventiliavimo.

Priklausomai nuo srauto deguonies
tiekimas yra 26-65 proc.

Kauké tracheostomai arba

“Svediska nosis“

Srautas: 4-15 /min

Srautas: 0,125-4 1/min

Naudojamas, kai yra tracheostoma
Reikalingas drékinimas

Kauké su rezervuaru

Srautas: 10 — 15 I/min

Dazniausiai naudojama ligoninéje

Kauké su Venturi tipo voztuvu
(V24, V28,V35,V40,V60)

Sudrékintas deguonis
H28 H40 H60

HFN High Flow Humidified Nasal
Cannulae

Maksimali leistina srové:

< 10kg: 2/kg/min;

>10 kg: 2/kg/min (10 kg) +

0,5 /kg/min likusiems kg.
Standartiniai maiSytuvai
dazniausiai pritaikyti apie 30 I/min
maksimaliai srovi.

Taikoma ligoninéje: adaptacija po
intubacijos, atpratinimas nuo
CPAP, DPV, kitos biiklés.
Privalumas: patogu, geresné
oksigenacija nei su kitomis
kaukémis.

Trukumas: néra galimybés
pamatuoti ir reguliuoti padidéjusio
teigiamo galinio iSkvépimo slégio.
Komplikacijos: skrandzio
i§sipiitimas, kaniuliy uzsikimsimas
sekretu, plauciy pertempimas,
pneumotoroksas.
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Nutraukti IDT. Jei nesiseka, skirti deguonj 0,5 I/min srautu arba mazinti srautg dar palaipsniskiau.

l

Nosies kaniulés 1 I/min

I

Nosies kaniulés 2 I/min

l

Nosies kaniulés 3 - 4 1/min

l

Paprastoji veido kauké 4 - 6 I/min (sudrékintas deguonis)

l

Paprastoji veido kauké 7 - 10 I/min (sudrékintas deguonis)

l

Kaukeé su rezervuaru apie 15 1/min

PASTABOS:

* Numatyti reikalingg palaikomajg saturacija.

¢ Parinkti tikamiausig IDT biidg ir srautg.

* Titruoti deguonies tiekima aukStyn/zemyn, kol bus pasiekta reikalinga saturacija.

* Paskyrus atitinkamg srauta, laukti bent 5 minutes, tada matuoti saturacijg ir po to priimti
sprendima dél kity zingsniy.

* Tiekiant deguonies terapija, biitina stebéti respiracinius simptomus, pagal poreiki registruoti
pulsoksimetrijos duomenis ir spresti dél deguonies terapijos korekceijos.

* Jei deguonies poreikis did¢ja, reikia nedelsiant kreiptis  gydytoja ir aiSkintis to prieZastis.

* Jei IDT reikalingas tik minimalus deguonies srautas, spresti, ar yra galimybé terapija nutraukti.

P-pav. 3 Ilgalaikés deguonies terapijos dozavimo principai
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RD su galimu kvépavimo
raumeny silpnumu ar

VC<60% ?

Poky¢iai polisomnografijoje*
Dieninis pCO,>45mmHg
FVC <50%,

MIP <60cmH,0

taip

ne

Reguliarus 1$tyrimas ir
stebésena

A\ 4

Galima taip | NIV efektyvi?

pritaikyti NIV?

taip
Lad

Ilgalaiké NIV

ne 4I ne

Sutinka, kad bty tatkoma

taip

INV?

ne

Paliatyvi pagalba

INV

* pokyé¢iai polisomnografijoje: petCO2 ar ptcCO2 >50mmHg >2% miego laiko. petCO2 ar ptcCO2 padidéjimas miego
metu 10 mmHg nuo budravimo lygio >2% miego laiko, SpO2 < 88% >2% miego laiko arba Smin nepertraukiamai, AHI

>5 atv./val.

FVC - forsuota gyvybiné plauciy talpa (angl. forced vital capacity), INV — invaziné ventiliacija, NIV — neinvaziné
ventiliacija, pCO2 — parcialinis anglies dvideginis, nustatytas kraujyje, RD — raumeny distrofija

P-pav.4. Raumeny distrofijomis serganciy pacienty pagalbinés ventiliacijos taikymo principai

28



16. Literatuiros sarasas

1.

2.

W

10.

11.

12.

13.

14.

Angela C King. Long-Term Home Mechanical ventilation in United States, Respir Care 2012; 57
(6):921-930.

Anita K. Simonds. Home Mechanical Ventilation: An Overview, Ann Am Thorac Soc Vol 13, No
11, pp 2035-2044, Nov 2016.

Bedi PK, Castro-Codesal ML, Featherstone R, AlBalawi MM, Alkhaledi B, Kozyrskyj AL, Flores-
Mir C, MacLean JE'. Long-term Non-Invasive Ventilation in Infants: A Systematic Review and
Meta-Analysis. Front Pediatr. 2018 Feb 12; 6:13. Doi: 10.3389/fped.2018.00013.

behalf of the Paediatric Section of the Home Oxygen Guideline Development Group of

Castro Codesal ML, Featherstone R, Martinez Carrasco C, Katz SL, Chan EY, Bendiak GN et al.
Long-term non-invasive ventilation therapies in children: a scoping review protocol. BMJ

Open. 2015 Aug 12; 5(8):e008697. Doi: 10.1136/bmjopen-2015-008697.

Fabiola V. Addea, Alfonso E. Alvarezb, Beatriz N. Barbisanc, Bianca R. Guimaraesd.
Recommendations for long-term home oxygen therapy in children and adolescents J Pediatr (Rio
J). 2013;89(1):6—17

I M Balfour-Lynn, D J Field, P Gringras, B Hicks, E Jardine, R C Jones et al on

John Pope, John McBride. Respiratory Failure in Children. Pediatrics in Review, Vol 25, No 5
May 2004.

Laura M. Sterni, Joseph M. Collaco, Christopher D. Baker et al on behalf of the ATS Pediatric
Chronic Home Ventilation Workgroup. An Official American Thoracic Society Clinical Practice
Guideline: Pediatric Chronic Home Invasive Ventilation, Am J Respir Crit Care Med Vol 193, Iss
8, pp el6—e35, Apr 15, 2016.

LR SAM 2018 m. vasario 8 d. jsakymas Nr. V-149: “D¢l gydytojo specialisto ir slaugytojo
konsultacijy pacientams, kuriems namuose atliekama dirbtiné plauciy ventiliacija, teikimo
reikalavimy ir $iy paslaugy iSlaidy apmokeéjimo tvarkos apraso ir dienos stacionaro paslaugy
pacientams, kuriems namuose atlickama dirbtin¢ plauciy ventiliacija, teikimo reikalavimy ir Siy
paslaugy i8laidy apmokéjimo tvarkos apraso”.

LR SAM 2018 m balandzio 25 d.5sakymas Nr. V-515: “D¢l ambulatorinio gydymo deguonies ir
dirbtinés plauciy ventiliacijos aparatais skyrimo ir §iy medicinos priemoniy (prietaisy) nuomos
i§laidy kompensavimo tvarkos apraSo patvirtinimo”.

Morrow B, Zampoli M, van Aswegen H, Argent A. Mechanical insufflation-exsufflation for
people with neuromuscular disorders. Cochrane Database Syst Rev. 2013 Dec 30;(12):CD010044.
doi: 10.1002/14651858.CD010044.pub2.

Richard S. Finkel, et al., Diagnosis and management of spinal muscular atrophy: Part 2: Pulmonary
and acute care; medications, supplements and immunizations; other organs systems; and ethics,
Neuromuscular Disorders (2017), doi: 10.1016/j.nmd.2017.11.004

the BTS Standards of Care Committee. BTS guidelines for home oxygen in children. Thorax
2009;64 (Suppl 1I):ii1-1i26. doi:10.1136/thx.2009.116020 iil

29



15.

16.

17.

18.

19.

V.A. Sansone, F. Racca’ G. Ottonello A. Vianello A. Berardinelli on behalf of the Italian SMA
Family Association. 1st Italian SMA Family Association Consensus Meeting: Management and
recommendations for respiratory involvement in spinal muscular atrophy (SMA) types I-III,
Rome, Italy, 30-31 January 2015. Neuromuscular Disorders 25 (2015) 979-989.

W. Windisch, S. Walterspacher, K. Siemon, J. Geiseler, H. Sitter. Guidelines for Non-Invasive and
Invasive Mechanical Ventilation for Treatment of Chronic Respiratory Failure. Pneumologie 2010;
64: 640—652.

WHO Library Cataloguing-in-Publication Data Oxygen therapy for children: a manual for health
workers. World Health Organization. ISBN 978 92 4 154955 4 (NLM classification: WS 29)
Wolfram Windischa, Jens Geiseler, Karsten Simon, Stephan Walterspacher, Michael Dreherf on
behalf of the Guideline Commission. German National Guideline for Treating Chronic Respiratory
Failure with Invasive and Non-Invasive Ventilation: Revised Edition 2017 — Part 1, Respiration
2018; 96:66-97.

Wolfram Windischa, Jens Geiseler, Karsten Simon, Stephan Walterspacher, Michael Dreherf on
behalf of the Guideline Commission. German National Guideline for Treating Chronic Respiratory
Failure with Invasive and Non-Invasive Ventilation: Revised Edition 2017 — Part 2, Respiration
2018; 96:171-203.

30



