SPINALINE RAUMENU ATROFIJA (SRA) SERGANCIU PACIENTU TYRIMAS IR
PRIEZIURA

I. Spinalinés raumeny atrofijos (toliau vadinama SRA; angl. SMA — spinal muscular atrophy)
klinikiné diagnostika ir klasifikacija

Gydytojai ar Kiti specialistai, pastebéje vaiko raumeny silpnumg ir hipotonijg (sumazéjusj raumeny
tonusg), turéty jtarti, jog tai gali biiti SRA simptomai. Kai kurie pozymiai pastebimi pakankamai
anksti. Raumeny silpnumas daznai simetriskas, labiau proksimalinis (ar¢iau juosmens) nei
distalinis (ar¢iau plastaky ir pédy), kojos silpnesnés nei rankos, odos jautrumas nesutrikes,
sausgysliy refleksy arba visai néra, arba jie labai silpni. Simptomy isreik$tumas priklauso nuo to,
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Lenteléje nepateiktas IV tipas (lengviausias), kuris yra nesunki suaugusiyjy forma. Verta zinoti, kad
ligos progresavimas yra individualus, todél galimi miSris ligos tipy variantai.

Taip pat reikia atminti, kad liga progresuoja individualiai, tod¢l galimi miSris tipy variantai. Todél
priezitra turéty buti teikiama, labiau atsizvelgiant j funkcing paciento bikle , nei j klasifikacija



pagal tipus. Todél praktiniais sumetimais toliau Siuose standartuose bus naudojama klasifikacija
pagal ligonio funkcing biikle: gulintys (vaikai, negalintys sédéti be pagalbos), sédintys (vaikai,
sédintys savarankiSkai, taciau negalintys vaik$cioti be pagalbos), vaikStantys ligoniai (galintys
vaiks¢ioti be pagalbos) ligoniai.

I1. Ligos diagnozavimas

Laipsniskas ligos diagnozavimo procediiry algoritmas pateiktas paveikslélyje
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SRA: spinaliné raumeny atrofija; EMG: elektromiografija; NLT: nervy laidumo tyrimas; KNS: kartotina nervo
stimuliacija; KK: kreatinkinazé; NRJ: nervo-raumens jungtis; MRT: magnetinio rezonanso tomografija; SRAKN:
spinaliné raumeny atrofija su kvépavimo nepakankamumu; X-SRA: su X chromosoma paveldima SRA; SAS: Soniné
amiotrofiné sklerozé.

I11. Prieziiiros planas, nustacius spinalinés raumeny atrofijos diagnoze

Nustacius SRA diagnoze, iSkyla daug klausimy ir patiems pacientams, ir jy tévams ar globéjams,
taip pat medikams. Gydytojas, pranesantis pacientui bei jo tévams ar globéjams apie diagnoze, turi
btti gerai pasiruoses, turéti naujausios informacijos apie Sig liga ir atkreipti démesj j keleta
dalyky:

Seimos konsultavimas. Diagnozavus liga, su ligoniais ir jy tévais batina aptarti keleta svarbiy
aspekty:

e Ligos eiga

e Patogeneze

e Ligos formos klasifikacijg pagal fenotipg (klinikinius pozymius)

e Individualig ligos prognoze

e Suteikti informacija apie SRA serganciyjy ir globéjy bendrijas

e Suteikti informacija apie galimybe dalyvauti klinikiniuose tyrimuose

Gydytojas kartu su tévais bei pacientu turi sudaryti plang, kurio laikantis bty uztikrinta
tinkama serganciojo priezitra. Plane reikia numatyti $ias konsultacijas:

e Pulmonologo

e Gastroenterologo/dietologo
e Ortopedo/reabilitologo

e Genetiko

e Neurologo

Genetika

Gydytojas, pranesantis Seimai apie diagnozg, turi zinoti ir suteikti Seimai informacijg apie
genetikos ypatumus:

e SRA paveldima autosominiu-recesyviniu budu, ligg saglygoja pokyc¢iai SMN (angl. ,,survival
of motor neuron®, arba ”motoneurono i§gyvenamumo*) gene - SMNL1 ir SMN2 kopijy
skai¢iaus variantai;

e Nors SMN2 siejasi su lengvesniu ligos fenotipu, prognozuoti ligos eigg vien pagal §j
kriterijy Siuo metu nerekomenduojama, nes galimos jvairios klinikiniy fenotipy variacijos
kiekvienam SMN2 geno kopijy skaiciui,

e Ligos pasikartojimo Seimoje rizika;

e Geno nesiotojy (Seimos nariy) tyrimas dél SRA;



e Klausimai, susij¢ su Seimos reproduktyvumo planavimu (prenatalin¢ diagnostika ar
preimplantaciné diagnostika)

KVEPAVIMO TAKU PRIEZIURA
I. Pulmonologinés (su plauciais susijusios) problemos
Pagrindinés problemos:

1. Sumazéjusi kosulio jéga, dél to 1§ apatiniy kvépavimo taky sunkiai pasiSalina sekretas.
2. Hipoventiliacija miego metu.

3. Nepakankamas kriitinés 13stos ir plauciy i$sivystymas.

4. Besikartojancios infekcijos, kurios dar labiau blogina raumeny jéga.

Plauciy ligos yra dazniausia ligoniy, serganciy I ir II tipo, kartais ir III tipo SRA, sveikatos
sutrikimy bei mirties prieZastis. Rijimo sutrikimai ir gastroezofaginis refliuksas yra svarbis
veiksniai, lemiantys plauciy funkcijos sutrikimus. Pasikartojancios kvépavimo taky infekcijos,
jsotinimo deguonimi bei ventiliacijos nepakankamumas nakties metu galy gale nulemia
hiperkapnija bei kvépavimo nepakankamuma ir dienos metu. Jei miego metu pasireiskia kvépavimo
sunkumuy, biitina pacientus apripinti kvépavimg lengvinanciais ventiliacijos aparatais o jei vargina
neefektyvus kosulys - taip pat ir kosulio asistentais. Kvépavimo taky priezitira (iSvalymas) bei
ventiliacijos pagerinimas ypac svarbus sergant timiomis ir létinémis kvépavimo taky infekcijomis.



2 lentele. Kvépavimo sutrikimy eiga, tyrimai, intervencijos
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II.Vertinimas ir stebéjimas (kontrole)

Pacienty apziiira atliekama atsizvelgiant | paciento buklg ir ligos progresavima. Sitilloma biikle
vertinti mazdaug karta per 3-6 ménesius, bet stabilios buklés vaikstanc¢iy ligoniy apziiira gali biiti
atliekama reciau, kliniskai nestabilios biiklés gulin€iy ligoniy — dazniau.

GULINTYS PACIENTAL.

Fizinés biiklés patikrinimas: kosulio efektyvumas, kriitinés lgstos deformacijos, kvépavimo
vertinimas, odos spalvos steb&jimas.

Polisomnografija: vertinti hipoventiliacijos pozymius.

Pulsoksimetrija: stebéti kraujo oksigenacija (jsotinimg deguonimi) pulsoksimetrijos davikliu.



Plauciy uzdegimai: registruoti infekcijy pasikartojimg ir gydyma antibiotikais per pastaruosius 6
meénesius.

Kritinés 1astos rentgenograma: nustacius diagnoze ir blogéjant kvépavimo funkcijai, bei
kvépavimo taky infekcijy metu

Rijimo funkcijy tyrimas: atsiradus nepaaiSkinamam timiam kvépavimo funkcijos blogéjimui ir
kartojantis plauciy uzdegimams.

. SEDINTYS PACIENTAL

Fizinés biiklés patikrinimas: kosulio efektyvumas, krutinés lastos deformacijos, kvépavimo
vertinimas, odos spalvos stebéjimas.

Polisomnografija:vertinti hipoventiliacijos pozymius miego metu.

Pulsoksimetrija: stebéti kraujo jsotinimg deguonimi pulsoksimetrijos davikliu.

Plauciy uzdegimai: registruoti infekcijy pasikartojima ir gydyma antibiotikais per pastaruosius 6
ménesius.

Skoliozé (stuburo iSkrypimas): stuburo apzilira ir rentgenologinis skoliozés vertinimas.

. VAIKSTANTYS PACIENTAL
Dazniausiai $iy pacienty kvépavimo funkcija islieka nepakitusi iki vélyvos ligos stadijos.

Fizinés biiklés patikrinimas: atsikosé¢jimo efektyvumas, krutinés lgstos deformacijos, kvépavimo
vertinimas, odos spalvos steb&jimas.

Plaucdiy funkcijos stebéjimas: spirometrija, plauciy turis, kvépavimo raumeny funkcija.

Plauciy uzdegimai: registruoti infekcijy pasikartojima ir gydyma antibiotikais per pastaruosius 12
ménesiy.

III.Kvépavimo nepakankamumao profilaktika

Bitina suteikti Seimai informacijos, kaip prizitréti SRA sergantj pacienta, kai kvépavimo funkcijos
sutrikimas yra létinis, kai jis Gmus, pries ir po operacijos.

Gulintieji pacientai — labiausiai pazeidziama grupé, todél ankstyvuoju ligos period ar ligai
progresuojant labai sparciai, reikia nedelsiant aptarti neinvazinés plauciy ventiliacijos ir kvépavimo
taky mukociliarinio klirenso pagerinimo galimybes.

Aptariant Seimos galimybes suteikti pacientui tinkama priezitira, turi bati sudarytas planas,
apimantis tam tikras maksimalias ir minimalias biitinas priemones.

Asmeniui, kasdien priziarin¢iam pacientq, privalu iSmanyti Siuos dalykus:

Suprasti, kada paciento biikl¢ yra ,,normali®, o kada atsiranda nukrypimy.
Pastebéti hipoventiliacijos poZymius ir sugebéti j juos reaguoti.
Zinoti, kokiy veiksmy imtis Gmios ligos atveju, jskaitant hospitalizacija.



Mokeéti elgtis su kvépavimo taky prieZitiros aparatais.

Mokeéti elgtis su kvépavimo funkcija palaikanciais aparatais, jskaitant neinvazing ventiliacijg (NIV).
ISmanyti mitybos ir skysciy poreikio ypatumus.

Zinoti, kada skirti ankstyva gydyma antibiotikais.

Laikytis skiepy rezimo, jskaitant gripo, pneumokoking vakcing bei respiracinio-sincitinio viruso
infekcijos profilaktika (palivizumab).

IV.Kasdien¢ paciento prieziiira

Svarbu aptarti Seimos tikslus serganciojo atzvilgiu. Tai galimybé kuo ilgiau prizitiréti pacientg
namuose, kuo ilgesné gyvenimo trukmé, geresné gyvenimo kokybé¢ ir komfortas, iStekliy
prieinamumas.

Kasdienés priezitiros uzduotys - normalizuoti dujy apykaita, gerinti miego kokybe, palengvinti
apsitarnavima, sutrumpinti ligoninése ir intensyvios terapijos skyriuose praleidziama laikg, mazinti
ligos keliama nasta - gali pailginti gyvenimo trukme nepakenkiant gyvenimo kokybei.

Kvépavimo taky prieZitura:

Labiau ligos paveiktiems pacientams kasdien rekomenduojamas kvépavimo taky mukociliarinj
klirensg gerinancios priemonés, manualinés ir mechaninés pagalbos priemong¢s kosint.

v —

v —

pozicinj drenaza, ir buti informuoti apie kriitinés 1gstos kineziterapijos metodus.
Pulsoksimetrija parodo gydymo efektyvuma. Pasinaudojus kosulio asistentu, naudinga atsiurbéju
pasalinti sekretg 1§ kvépavimo takuy, .

Kvépavimo funkcijos palaikymas:

Biitinas, kai yra hiperkapnija (anglies dvideginio perteklius kraujyje) dienos metu. Naktiné NIV
(neinvaziné ventiliacija) sumazina kvépavimo sutrikimo simptomus miego metu ir pagerina
gyvenimo kokybe.

NIV turi biiti taitkoma kartu su kvépavimo taky priezitiros prietaisais.

Nebesédintiems pacientams priezitira be ventiliacinés pagalbos yra galima tais atvejais, jei jos
naudojimo nasta yra didesné, nei nauda.

Dirbtinio kvépavimo aparaty taikymas (CPAP, Bi-PAP) galimas kaip alternatyva.

Naudojant NIV su dideliu Bi-PAP slégio skirtumu net trumpais periodais dienos metu, galima
pagerinti kriitinés lastos ir plauciy vystymasi, sumazinti kriitinés Igstos ir kritinkaulio deformacija
ir gulintiems ir sédintiems pacientams.

Trachoestomos suformavimas gulintiems pacientams — tai priestaringa ir etin¢ dilema. Galimi
jvairGs pasirinkimai, pradedant visiSku atsisakymu palaikyti kvépavimg aparato pagalba, baigiant
NIV, tracheostoma ir mechanine ventiliacija.

Paliatyvioji priezilira — tai viena i§ pagalbos galimybiy gulintiems pacientams. NIV gali biti
naudojama kaip jprastinio gydymo ar kaip paliatyviosios pagalbos priemoné. Tikslas - uzkirsti kelig



ilgam gydymuisi intensyviosios terapijos skyriuje ir, jei jmanoma, i§vengti tracheostomos. Jei Seima
pasirenka palaikomaja ventiliacija, tai rekomenduojama NIV.

V.Prieziiira prie$ operacija

SRA sergantiems pacientams yra labai didelé tikimybé po anestezijos patirti komplikacijas, kurios
gali nulemti ilgos intubacijos poreikj, infekcija, tracheostomos suformavimg ar mirtj. Todél pries
operacijg svarbu maksimaliai pagerinti kvépavimo funkcija.

PrieSoperacinis jvertinimas:

e Bendras fizinis biiklés jvertinimas.

e Kvépavimo funkcijos kosulio veiksmingumo vertinimas.

e Kriitinés Igstos rentgenograma.

e Kvépavimo sutrikimo miego metu vertinimas.

e Veiksniy, galinciy sukelti komplikacijy, vertinimas, pvz. springimas, gastroezofaginis
refliuksas, Zandikaulio sgnario ankiloz¢ (nejudrumas, sgstingis), mitybos probemos, bronchy
astma.

Jei kvépavimo funkcijos ir/ar miego sutrikimy tyrimy rezultatai yra nenormalis, prie§
operacijg reikia taikyti NIV miego metu ir naudoti kosulio asistentus, atsikos€jimo palengvinimo
priemones. Pacientai su Siomis procediiromis turi biiti supazindinti prie$ operacijg. Jei gali buti
sunku intubuoti dél Zandikaulio sgnario ankilozeés, intubacija turi biiti atlickama naudojant
bronchoskopija.

Priezitira po operacijos:

o Jeigu pacientas gali atsikoséti, kvépavimo funkcija pakankamai stabili,
didesnio pooperaciniy komplikacijy pavojaus néra.

. Jei kvépavimo raumeny jéga prie$ operacija yra sumazejusi, biitinas
aktyvus nuolatinis kvépavimo stebéjimas ir valdymas.

° Jei pries§ operacija buvo reikalingas kvépavimo palaikymas miego metu,

tai po operacijos taip pat biitina jj naudoti.

o Po ekstubacijos reikéty iSkart pereiti prie NIV kaip tarpinio etapo,
griztant prie paciento iki operacijos buvusios kvépavimo palaikymo biisenos. Jei iki
operacijos pacientui kvépavimas buvo palaikomas nuolat (su NIV ar tracheostoma) ir
operacijos metu buvo naudojami miorelaksantai, po operacijos biitina prieziiira
intensyviosios terapijos skyriuje.

o Patartina pacientams savo ventiliacijos (NIV) ir kosulio asistavimo
aparatus bei atsiurb&jus turéti su savimi ligoninéje, kad galéty naudotis jais po operacijos,
nes ligoningje tokiy prietaisy gali ir nebiiti.

. Deguonis SRA pacientams turéty biiti naudojama atsargiai. Antriné
hipoksemija dé¢l hipoventiliacijos gali biiti supainiota su hipoksemija dél kity priezas¢iy,



tokiy kaip gleiviy kamsciai ar atelektazés. Kraujo dujy tyrimai padés pasirinkti tinkama
deguonies rézima

Tinkama skausmo kontrol¢ padés iSvengti antrinés hipoventiliacijos.
Skausmg mazinancius vaistus reikia titruoti atsargiai, siekiant pagerinti kvépavimo taky
valymasi, taciau iSvengiant galimo kvépavimo slopinimo. Kontroliuojant skausma po
operacijos, gali prireikti laikinai palaikyti kvépavima dirbtiniu bidu.

VI. Paciento priezilira iminio sveikatos sutrikimo metu

Paciento prieziiiros tikslas iiminés ligos atveju yra normalizuoti dujy apykaitg. Tam naudojamos
kvépavimo taky mukociliarinj klirensg gerinancios priemonés ir NIV, kuri apsaugo nuo
hipoventiliacijos ir atelektaziy. Gali biiti naudingas kraujo dujy monitoravimas.

Kvépavimo taky prieZitiros priemonés:

Kvépavimo takai valomi rankinémis arba mechaninémis kvépavimo taky mukociliarinj
klirensg ir kosulio efektyvumg gerinanc¢iomis priemonémis, taip pat kvépavimo taky
atsiurbimu. Kosulio asistentai rekomenduojami labiau, nei gilus atsiurbimas ar
bronchoskopija.

Pulsoksimetrija, padedanti vertinti kvépavimo taky praecinamumg.

Pozicinis drenazas.

Kriitinés lastos kineziterapija.

Kvépavimo jranga

Gulintiems ir sédintiems pacientams:NIV naudojimas timiais atvejais sumaZzina kvépavimo
nepakankamuma, atsiradusj dél padidéjusio kvépavimo poreikio, raumeny silpnumo ir
neefektyvaus sekreto pasiSalinimo 1§ kvépavimo taky.

Tiems, kurie jau naudoja nakting NIV, gali prireikti dieninés NIV kartu papildomai Salinant
sekretg 1§ kvépavimo taky.

Siekiant koreguoti deguonies stokg organizme, sureguliavus jkvépimo bei iSkvépimo slégius
aparate bei uztikrinus efektyvia sekreto evakuacija, j NIV sistemg turéty biiti tiekiamas
papildomas deguonis.

Jeigu NIV nebuvo veiksminga, tada kaip trumpalaikeé laikina priemoné turéty buti taikoma
intubacija ir mechaniné ventiliacija. Po to, kai iimi liga baigiasi ir kraujo jsotinimas
deguonimi normalizuojasi net ir kvépuojant kambario oru, butina ekstubacija ir grizimas
prie NIV.

Sprendimas dél intubacijos taikymo turi biiti numatytas i§ anksto, kaip aktyvios SRA
serganciy pacienty priezitiros plano dalis.

Jei gulintiems pacientams daznai kartojasi timinés plauciy infekcijos, gali biti tatkoma
ventiliacija per tracheostoma, ta¢iau tai vargu ar pagerins gyvenimo kokyb¢ ar sumazins
hospitalizacijy skaiciy. Tracheostoma suformuojama planine tvarka. Tracheostoma
nerekomenduojama sédintiems ligoniams.

Jei gulintiems pacientams kvépavimo funkcija blogeja, jie gali buiti nukreipiami paliatyviajai
pagalbai.
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VaikS$tantys pacientai:

e Umios kvépavimo taky infekcijos atvejais gali prireikti NIV kartu su kvépavimo taky
mukociliarinj klirensg gerinan¢iomis priemonémis.

e Deguonies terapija ir laikina intubacija turéty bati taikoma pagal tuos pacius principus, kaip
ir sédintiems pacientams.

e Jei imialis atvejais prireikia NIV, reikia apsvarstyti NIV taikymo namuose klausima.

Papildoma terapija. Gulintiems, sédintiems ir vaikstantiems pacientams dar gali buti taikomi §ie
gydymo biidai: antibiotikoterapija, papildomas maitinimas, rehidratacija, gastroezofaginio refliukso
gydymas.

VIRSKINIMO TRAKTO IR MITYBOS PRIEZIURA

Pagrindinés problemos, susijusios su virskinimo traktu ir mitybos komplikacijomis:

I. Maitinimo ir rijimo problemos. Bulbarinis sindromas (gerkly-ryklés-liezuvio-burnos
raumeny silpnumas ir su tuo susij¢ rijimo sutrikimai) biidingas sergantiems sunkia SRA
forma. Jis gali buti aspiraciniy pneumonijy priezastimi, kurios savo ruoztu dazniausiai tampa
paciento mirties priezastimi.

[I. VirS§kinimo trakto sutrikimai sukelia Sias problemas: viduriy uzkietéjima, uzdelsta
skrandzio turinio i$tustinimg, gyvybei pavojingg gastroezofaginj refliuksg (GER).

ll. Augimo ir kiino svorio problemos. Trikstant optimalios priezitiros, gulintiems pacientams
augimas atsilieka, o sédintiems ir vaikstantiems formuojasi virSsvoris .

IV. Kvépavimo problemos. Kvépavimo komplikacijos (silpnas kosulys, dusulys, plau¢iy
uzdegimas, taip pat cianozé ar jsotinimo deguonimi stygius maitinimo metu) leidZia jtarti
maitinimo sutrikimus ir padidéjusig gyvybei pavojingos aspiracijos rizika. Be to,
suintensyvéjes raumeny darbas pasunkéjus kvépavimui didina organizmo energijos
sgnaudas.

I.Maitinimo ir rijimo problemos
Maitinimo ir rijimo sunkumai daznai vargina gulincius ir sédin¢ius pacientams, o
vaikStantiems pasitaiko retai.

1. Pagrindiniai maitinimo ir rijimo problemy simptomai:

¢ llgas valgymas;

¢ Nuovargis valgant;

e Kosulys ar uZspringimas ryjant;

o Pakartotinos pneumonijos gali rodyti, kad kartojasi besimptomés aspiracijos (maisto
patekimas j kvépavimo takus), t.y., net nesant kosulio ar akivaizdaus springimo.

o Balso stygy paralyzius taip pat gali rodyti, kad biina besimptomes gerkly aspiracijos.

2. Maitinimo sutrikimy priezastys:
e Apribotas ziojimasis dél nejudraus zandikaulio sanario;
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e Negal¢jimas savarankiskai pavalgyti dél ranky raumeny silpnumo;
e Silpnas kramtymas;

e Silpnas sukandimas;

e Apsunkintas galvos laikymas;

o Neefektyvi ryklés rijimo fazé;

o Prastas kvépavimo taky uzsidarymo koordinavimas rijimo metu.

3. Problemuy, susijusiy su maitinimu ir rijimu, vertinimas:

e Maitinimo vertinimas stebint specialistui;

e Maitinimo proceso anamneze, registruojant jvykius valgymo proceso metu;

e Organy, susijusiy su rijimu apziiira, jvertinant maitinimo efektyvuma, bendrg laikysena,
galvos padétj maitinantis ir ryjant;

o Videofluoroskopinis rijimo tyrimas pasirenkamas kaip diagnostinis metodas, kilus
abejonéms dél rijimo funkcijos ir jos saugumo. Tyrimas gali biiti naudingas pasirenkant
optimalig gydymo strategija.

4 .Maitinimo ir rijimo problemy sprendimo pagrindinis tikslas — sumazinti
aspiracijos rizika, didinti maitinimo efektyvuma ir skatinti malony valgyma:

e Maisto konsistencijos keitimas. Pusiau kietas maistas gali kompensuoti prastg
kramtyma ir sutrumpinti valgymo laikg. TirStesni skysciai gali apsaugoti nuo
aspiracijos. Pageidautina, kad optimali maisto konsistencija biity nustatyta
videofluoroskopiniu tyrimu.

o Reikalinga parinkti optimaliausig bendra kiino, galvos, ranky padétj, naudoti specialius
prietaisus (pvz. Neater Eater priemonés, alktiniy laikikliai, $iaudeliai su voztuvais, ir
pan.), kad valgydamas pacientas biity kuo savarankiSkesnis, 0 rijimas efektyvus ir
saugus. Cia galéty padéti ergoterapeutai ir kineziterapeutai.

o Jei tik nustatoma, kad mityba nepakankama, nedelsiant su visais vaika prizitirin¢iais
asmenimis turi biiti aptariama papildomo maitinimo ir gastrostominio vamzdelio (tiesiai
1 skrandj) jvedimo galimybé. Dazniausiai prie§ gastrostomag taikomas pro nosj j skrandj
arba ] tuSCiajg zarng jvedamas zondas. Pastarasis ypa¢ naudingas, kai yra
gastroezofaginis refliuksas su aspiracija, ypac¢ ventiliuojamiems pacientams. Deja, Cia
gali kilti techniniy nesklandumy.

o Maitinimas pro gastrostomg yra optimalus sprendimas, kai negaunama pakankamai
kalorijy ar kai pavojinga maitinti jprastu biidu, nes tai uzkerta kelig su aspiracija
susijusiam sergamumui ir netrukdo, jei prijungta kvépuojamoji kauké (o to negalima
pasakyti, jei naudojamas pro nosj jvestas zondas). Laparoskopijos pagalba jvedamas
zondas leidzia gana greit ekstubuoti po operacijos. Taip pat svarbu imtis priemoniy,
kad biity sutrumpintas nevalgymo laikas iki operacijos, ir kuo grei€iau atnaujintas
maitinimas po operacijos.

I1. Gastroenterologinés problemos
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Sergantieji SRA susiduria su siomis gastroenterologinémis problemomis: gastroezofaginio refliukso
liga (GERL),viduriy uzkietéjimas, pilvo pttimas. Gastroenterologinai sutrikimai — svarbus
mirtingumo ir sergamumo kitomis ligomis rizikos veiksnys. Riebus maistas Iétina skrandzio
Issitustinima ir didina GERL rizika.

=

Pagrindiniai GERL simptomai:

Daznas spjaudymasis arba atpylimas po valgio;
Vémimas;

Diskomfortas gerkl¢je, pilve arba kriitinés Iastoje;
Blogas burnos kvapas;

Riigstais maisto atpylimai;

Atsisakymas valgyti dél diskomforto ryjant.

Gastroenterologiniy problemy i$tyrimas:
o leskoti ankstyvy GERL simptomy (atpylinéjimo, vémimo krauju);
e Virsutinio pilvo auksto rentgenologinis tyrimas prie§ formuojant gastrostoma ir jvedant

vamzdel] maitinimui, siekiant iSaiSkinti galimus anatominius poky¢ius bei nustatyti refliukso
diagnozg;

e Motorikos tyrimas, jskaitant scintigrafija, leidzia patvirtinti skrandzio turinio uzsilaikyma,

lemiantj refliuksg bei ankstyva sotumo jausma.

3. Gastroenterologiniy problemy sprendimas:
e Trumpalaikis skrandzio riig§tingumg mazinanciy (antacidiniy) preparaty arba sekrecijos

inhibitoriy (antihistamininiy ar protony siurblio inhibitoriy - famotidinas, ranitidinas,
omeprazolis) vartojimas simptominiam gydymui. Jei skrandzio turinio iStustinimas sulétéjes
ar yra peristaltikos (Zarnyno judrumo) sutrikimy, galima vartoti prokinetinius preparatus
(metaklopramidas).

Siekiant apsaugoti normalig Zarnyno flora, rekomenduojami probiotikai (Acidophilus,
Lactobacilus), ypac¢ pavartojus antibiotiky.

Kai refliukso nepavyksta koreguoti vaistais, galima chirurginé operacija - fundoplikacija
pagal Nissen‘g, jei tik operacija ir anestezija neatrodo labai rizikingai.

I11. Augimo patologija ir mitybos nepakankamo arba virssvorio problemos

Vaikai, sergantys SRA, atsilieka Gigiu arba turi vir§svorj. Augimo sutrikimai budingesni
gulintiems, o vir§svoris - vaikStantiems ar sédintiems pacientams. Sumazéjus aktyvumui ir
raumeny masei, maziau sunaudojama energijos, todél auga svoris.

Priezitiros tikslas - palaikyti individualy tinkamiausig vaiko augimo tempg.

Reikia stebéti vaiko augimo kreive per tam tikrg laikotarpj. Jei yra kontraktiiros ir sudétinga
pamatuoti jprastu budu, gali biiti naudinga matuoti kiino ilgj gulint, atlikti segmentinius ar
rankos ilgio matavimus.

Kiekvieno vizito pas dietologg metu rekomenduojama, kad gydytojas jvertinty mitybos
raciong. Patogu ir patikima tai daryti, registruojant paskutinés paros, dar geriau - trijy
paskutiniy dieny maitinimasi ir su tuo susijusias problemas.

Dél sumazejusios raumeny masés kiino masés indeksas (KMI) biina netikslus, nes
nejvertinama riebaly dalis. Todél KMI néra tinkamas rodiklis teikiant mitybos
rekomendacijas.
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e SRA pacientams, kuriems gresia nutukimas, augimo parametrai turéty biti orientuoti
minimalias rekomenduotinas svorio / tigio ir KMI procentiles.

e Svarbu vertinti gaunamus kalcio ir vitamino D kiekius.
Prealbumino koncentracijos tikrinimas gali padéti uztikrinti gaunamy baltymy kiekj.

IV. Mitybos reguliavimas esant imiems sveikatos sutrikimams

e Gulintys ir sédintys pacientai ypac jautriai reaguoja j maisto stygiy bei padidéjusj organizmo
energijos suvartojima, jiems greit vystosi hipoglikemija (krenta gliukozés kiekis kraujyje).
Todél visiems pacientams svarbu vengti ilgesnio badavimo, ypa¢ susirgus timia liga.

e Susirgus Gimia liga, mityba turi baiti sureguliuota taip, kad atstatyty kalorijy poreikj per 4-6
valandas. Tam gali biiti naudojamas enterinis, parenterinis maitinimas, o jei reikia, jy
derinys.

e Po operacijos maitinimas turi biiti atnaujintas kuo grei¢iau, kad biity iSvengta raumeny
audinio eikvojimo, kuris ypa¢ pavojingas vaikams, neturintiems pakankamai riebaly atsargy.
Jeigu nejmanoma greitai atsatyti maitinimo enteriniu btdu, reikia apsvarstyti galimybg
maitinti intraveniniu biidu.

ORTOPEDINE PRIEZIURA IR REABILITACIJA

A. Pagrindinés problemos: kontraktiiros ir stuburo deformacijos dél raumeny silpnumo, padidéjusi
skausmo rizika, osteopenija (kaulo retéjimas) ir kauly laziai.

B. Pagrindinés diagnostikos procediiros:

e Judesiy amplitudés vertinimas;

e Raumeny jégos ir funkcinio pajégumo vertinimas;

e Sédéjimo ir judéjimo galimybiy vertinimas;

e Naujy ortopediniy priemoniy poreikio ir turimy tinkamumo vertinimas;

e Stuburo ir kity sgnariy rentgenologinis iStyrimas;

e Kauly tankio vertinimas, naudojant DEXA (dvigubos energijos rentgeno absorbciometrija)
metoda;

e Ortopedinés operacijos poreikio vertinimas.

I. Diagnostikos ir gydymo rekomendacijos, atsizvelgiant j funkcinj pajéguma
A. Gulintiems pacientams:
Vertinimas:

e Ergoterapinis ir kineziterapinis funkciniy galimybiy vertinimas
e Logopedo apziiira sutrikus rijimui, esant kalbos sutrikimui dé¢l Zandikaulio sanariy
kontraktiiry ar neadekvataus balso.

Problemy sprendimo badai:
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e Tinkama mityba.

e Tinkamos kiino padéties palaikymas: vertinant pirming¢ paciento padétj, sprendziama kokias
funkcionavimui reikalingas priemones pasirinkti. Svarbu uztikrinti patogia sédésena.

o Kontraktaros: jtvarai gali padéti palaikyti judesiy amplitude ir i§vengti skausmo.

e Skausmo valdymas: priezas¢iy $alinimas ir nuskausminimas.

e Terapijos ir papildomos priemongs, leidziancios uztikrinti savarankiskuma kasdienéje
veikloje: zaidziant ir ergoterapijos uzsiémimuose naudoti lengvus Zaislus ir kompensacines
priemones turincias kontrolinius mechanizmus ir daugybe veiklg skatinanciy sistemy.
Nejgaliyjy vezimélis turéty uztikrinti optimaly savarankiskuma ir patogia sédésena.

o Gallniy jtvarai: ranky ortozés skirtos palengvinti atlikti tam tikrus veiksmus; tai mobilios
funkcines galimybes. Aplinkos pritaikymas, uztikrinant kuo didesnj savarankiSkuma ir
sauguma.

B. Sédintiems pacientams:
Vertinimas:

Funkcinis vertinimas (Hammersmith skalé, modifikuota Hammersmith skalé, stambiosios
motorikos vertinimo skalé (Gross Motor Function Measure (GMFM) motorinés funkcijos
vertinimo skalé sergantiems nervy-raumeny ligomis (Motor Function Measurement (MFM) scale
for neuromuscular disease).

e Kontraktiiry vertinimas goniometru.

e Jégos vertinimas atlickant manualinj raumeny testavimg ar pasinaudojant miometru.

e Stuburo ir §launikaulio rentgenogramos.

e Vertinamas kompensacinés technikos poreikis sédéjimui, judéjimui, padéties palaikymui,
savitarnai. Mechaninio ir elektrinio vezimélio poreikj galima vertinti vaikams nuo 18-24
meénesiy.

Problemy sprendimo badai (kineziterpija, ergoterapija ir ortopediné prieZitra):

e Nejgaliyjy vezimelio pritaikymas. Svarbu uZtikrinti optimaly savarankiSkuma ir patogia
sédéseng.

e Aplinkos pritaikymas, uZtikrinant kuo didesnj savarankiSkumg ir sauguma.

o Kontraktiiry profilaktika yra pagrindinis terapijos tikslas: reguliariis tempimo pratimai ir
jtvary naudojimas padeda iSlaikyti lankstuma. Pakartoniniai gipsavimai gali pagerinti
stovésena ir palengvinti jtvary toleravima. Ciurnos-pédos jtvaras (AFO) gali sulétinti Achilo
sausgyslés kontraktiiros susiformavima. Ranky ortozés su mobilia rankos atrama ar perpetés
raiS¢iu padeda iSlaikyti judesiy amplitude ir funkcines galimybes. Siekiant palaikyti fizinj
pajéguma ir jéga, skatinti reguliary mankstinimasi, plaukimg, dalyvavimg adaptuotuose
sportiniuose uzsiémimuose.

e Skatinti stovéjimg. Tiems kurie turi pakankamai jégos, stovéjimui ar vaiks¢iojimui su
pagalba pritaikyti lengvus iki s€dmeny prailgintus kelio-C¢iurnos-pédos (KAFO) jtvarus ar
reciprokines judesio ortozes (RGO). Esant reikalui pritaikyti stovynes ar vaikstynes (kartu
su ¢iurnos-pédos itvaru AFO).

e Stuburo jtvarai ir chirurginés operacijos (zr. Zemiau).
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C.Vaikstantiems pacientams:

Apziara:

Gebéjimo judéti ir iSlaikyti pusiausvyra, taip pat gebéjimo prisitaikyti prie aplinkos salygy
vertinimas.

Sanariy judesiy amplitudés ir stuburo deformacijy vertinimas.

Kineziterapinis ir ergoterapinis vertinimas siekiant nustatyti poreikj kompensacinei
technikai ir aplinkos pritaikymui.

Rentgenogramos (isskyrus stuburo) ir kauly tankio matavimas svarbus vertinant Gmius
kauly-raumeny pazeidimus dél pervargimo (fizinio), nelaimingy atsitikimy, kritimy;
reikalingas traumy, nelaimingy atsitikimy, kritimy atvejais.

Problemy sprendimo buidai:

Neigaliyjy vezimelio pritaikymas ilgiems atstumams jveikti pagerina mobilumg ir padidina
savarankiskuma.

Kontraktiiry profilaktika ir paciento (bei jo tévy) mokymas maksimaliai apsaugoti sgnarius
iSlaikant jy paslankuma.

Kineziterapija ir ergoterapija siekiant uztirinti sauguma, jéga ir savarankiskuma ar prailginti
savarankiska judéjima.

Skatinti vaiks¢iojima. Jei reikia, pritaikyti kompensacing technika ir ortozes.

Skatinti reguliary mankstinimasi siekiant i§laikyti fizinj pajéguma ir i§tverme¢. MankSintis
galima plaukiojant baseine, dalyvaujant vandens terapijos uzsiémimuose, jodinéjant,
dalyvaujant adaptuotuose sportiniuose uzsiémimuose.

Mokymasis vairuoti adaptuotu automobiliu.

Aplinkos pritaikymas, uztikrinant kuo didesnj savarankiSkuma ir sauguma.

Pastebéjus kontraktiiry ar skoliozés atsiradimo pozymius, pritaikyti stuburo ar galiiniy
Jtvarus.

Stuburo chirurginés operacijos (Zr. Zemiau).

Il. Ortozés (jtvarai)

Svarbu, kad ortopedijos technikas, kineziterapeutas, ergoterapeutas ir Seima bendradarbiauty
tarpusavyje ir uZtikrinty, kad ortozés biity pagamintos tinkamai ir leisty pacienty siekti
funkciniy tiksly.

Ortopedinés technikos specialistas turéty turéti pakankamai ziniy ir patirties dirbant su
pacientais, serganciais nervy-raumeny ligomis, kad galéty parinkti tinkama medZiagg ir
pagaminti gerg jtvarg.

Stuburo jtvarai naudojami stengiantis islaikyti taisyklinga padétj, taciau nepakanka jrodymuy,
kad tai sulétinty stuburo deformacijy susiformavima. Jei korsetai naudojami, svarbu juose
atlikti iSpjovas pilvo srityje, kad palengvinti diafragmos judesius ir pri¢jimg prie
gastrostomos.

I11. Ortopedinés operacijos
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1. Klubo sgnario panirimas (subluxatio) ir kontraktiros :

¢ Klubo sgnario panirimas SRA sergantiems pacientams retai btina skausmingas. Po
chirurginés redukcijos ir osteotomijos daznai jvyksta redislokacija. Dazniausiai Sios
operacijos siekiama iSvengti.

e Pédos ir ¢iurnos deformacijos neleidzia avéti jprastinés avalynés ir gali biiti indikacija
minksStyjy audiniy atlaisvinimo operacijai. Vaikstantiems vaikams, po minkstyjy audiniy
atpalaidavimo operacijos iseitis galéty pagerinti intensyvi kineziterapija.

2. Chirurginis skoliozés gydymas:

o Chirurginé skoliozés korekcija pagerina pusiausvyrg sédint, istverme, kosmeting i§vaizda.
Kuo anksc¢iau atliekama operacija, tuo geresni rezultatai.

e Chirurginis skoliozés gydymas naudingas pacientams vir§ dvejy mety, kuriems stuburo
iSkrypimas yra zymus ir progresuojantis. Operacija turéty buti atlikta iki kvépavimo
funkcijos sutrikimo poZymiy atsiradimo.

e Skoliozés chirurginio gydymo teigiamas poveikis plauciy funkcijai iSlieka diskutuotinas,
taciau kvépavimo funkcijos blogéjimas po operacijos sulétéja.

e Gausus nukraujavimas operacijos metu gali sukelti komplikacijas. Po operacijos gali
18sivystyti Sios komplikacijos: neefektyvi korekcija, pseudoartroze, biitinybé ilgai palaikyti
dirbtinj kvépavima, zaizdy bei kriitinés lastos infekcijos.

e Operacijos indikacijos vaikStantiems pacientams turéty biti itin kruopsciai aptartos, kadangi
dél pasikeitusios funkcijos, pusiausvyros sutrikimy, kvépavimo sunkumy pacientas gali
prarast gebéjimg savarankiskai vaikscioti.

IV. Perioperaciné paciento prieziiira
1. Pasirengimas operacijai:

¢ Planuojant ortopeding operacija reikia pasirinkti tinkamg laikg ir jtvary modifikacijas.

e Gali prireikti nejgaliojo veZimélio arba modifikuoti turimg vezimélj (adaptuoti sédynés,
atramos, ranky, kojy ir galvos laikiklius).

e Pacientg ir tévus informuoti apie persikélimo galimybes, gali reikéti mechaninio keltuvo.

o Turi biiti aptartos tualeto, vonios pritaikymo galimybés, tinkami drabuziai.

e Pries operacijg turi biiti atlikta spirometrija, reikia turéti neinvazinio kvépavimo palaikymo
prietaisus, jskaitant Bi-PAP, atsikoséjimg lengvinanc¢ius aparatus.

2. Priezitra po operacijos:

o Patikslinti gipsinio jtvaro neSiojimo trukme, pritaikyti ortozes leidZiancias iSlaikyti judesiy
amplitude ir aktyvuma, jsitikinti, kad tinkama kompensaciné technika yra prieinama.

e Tinkamas stimuliuojanc¢ios spirometrijos ir neinvazinio kvépavimo palaikymo prietaiso NIV
naudojimas.

e Apmokyti Seimos narius ir personalg padéties keitimo lovoje, persikélima, rengimasi,
maudymasi ir naudojimasi tualetu.

e Pradéti judéti kuo ankscéiau, kai tik leis chirurgijos apimtis ir chirurgas.
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PALIATYVIOJI PRIEZIURA

e Organizuojant optimalig kliniking SRA serganciy pacienty priezitira, svarbu atsakingai
jvertinti galimus konfliktus dél terapijos tiksly. Sj konflikta gali natiiraliai apsunkinti vaiko
aplinkoje esantys zmonés nuo kuriy vaikas yra vienaip ar kitaip priklausomas (tévai,
broliai/seserys, kiti giminaiciai, globéjai, mokes¢iy mokétojai, platesné visuomeneé).

e Prieziiiros galimybés turéty biiti pristatomos atsakingai, atvirai, saziningai ir subalansuotai
tuoj po diagnozés nustatymo. Intervencinés paliatyvios pagalbos pasirinkimas ar sprendimas
jos netaikyti negali buti vienintelis pasirinkimas i§ dviejy varianty ar nesikeisti kintant
aplinkybéms. Svarbu, kad biity pakankamai laiko apsispresti, informacijos apie galimus
priezitiros variantus, galimybés perziiiréti priimtus sprendimus, jvertinti tarpusavio rysiai.

o Gastrostoma suformuoti reikéty santykinai anksti, kol operacija yra maZziau rizikinga ir
siekiant uztikrinti stabily ir patogy maitinimg véliau, kai atsiranda daugiau maitinimosi
problemy.

e Aptarti ir numatyti veiksmus atsiradus gyvybei grésmingiems kvépavimo nepakankamumo
pozymiams. Skubis reanimacinai veiksmai ir endotrachéjiné intubacija krizés metu, jei pries
tai nebuvo taikomos kvépavima palaikancios priemonés, gali sukelti dar daugiau problemy,
nei tais atvejais, kai sprendimai priimti i§ anksto.

e Sprendimai dél ,,gyvenimo pabaigos priezitiros* turi buti aptarti i$ anksto. Jie negali bati
uzdelsti ar agresyviai ,,jsitilyti“ nieko nejtariantiems, liidintiems, priblokStiems tévams.

e Panasiy problemy sprendimui tinkamiausia sudaryti specialisty komanda, kuri gali teikti
medicining, socialing, dvasing pagalba. Reikéty numatyti galimybe¢ nukreipti tokj ligon; i
paliatyviosios pagalbos skyrius ar suteikti kita specialig pagalba vykdant terminaling
prieziiira, susidorojant su liidesiu ir artimo netektim.

e Jei atsisakoma mechaninio kvépavimo palaikymo, turi biiti parinktos kitos terminalinj
kvépavimo sutrikimg palengvinancios priemonés. Inhaliuojamy narkotiniy medZiagy
naudojimas leis i§vengti riipes¢iy dél perdozavimo ir su tuo susijusios mirties rizikos bei
suteiks pacientui ramybe.



