Pielegnowanie w chorobach nerwowo — mi€Sniowych

Choroby nerwowo — miesniowe Informacje ogélne

1.Jednostka ruchowa sklada si€ z:
Bkom®@rki ruchowej rogu przedniego rdzenia,
M2 wypustki osiowej tej kom@rki czyli aksonu wchodzgcego w sktad nerwu
obwodowego,
Hze z13cza nerwowo-mi@$niowego oraz z widkna mieSniowego unerwianego przez ten
nerw.

2. Podziat chorGb nerowo-mi€Sniowych
- choroby pierwotnie migsniowe, w ktérych uszkodzenie dotyczy samego migsnia (
miopatie zapalne, dystrofie)

- choroby ziqcza nerwowo-migsniowego, w ktérych dochodzi do zaburzenia

przekaznictwa nerwowo-migsniowego,
1. Miastenia

2. Zesp6t miasteniczny Lamberta — Eatona
3. Wrodzone zespoty miasteniczne

- choroby zwigzane z uszkodzeniem obwodowego neuronu ruchowego (
rdzeniowy zanik migsni -SMA, stwardnienie zanikowe boczne-SLA)
Objawy ch. N-M.
B Oslabienie sity mi@$niowej moze by¢:
* uogllnione
* lub dotyczy¢ wybidrczo danych grup mi€Sni
* trudno$ci we wchodzeniu po schodach, wstawaniu z niskiego krzesta,
= czy tzw. obj. Gowersa, polegajacy na wstawaniu z pozycji kucznej,
poprzez wspinanie si€ ,po sobie”
* podwdjne widzenie, opadanie powiek
* niewyrazng mowe
* trudno$ci w polykaniu.
Meczliwo$¢ miesni, czyli objaw apokamnozy, przejawia si€ nadmiernym ostabieniem mi€$ni po
wysitku, podczas gdy przed wysitkiem sita mi€Sniowa moze by¢ prawidlowa, Zaniki migéniowe,

BOle i kurcze mi€Sni, Miotonia-czyli utrudniony rozkurcz, Dlugotrwata choroba moze
doprowadzi¢ do:przykurczOw w stawach lub znieksztatcerh kostnych, np. kregostupa czy stOp.

Miastenia

Miastenia jest chorobg do$¢ rzadkq (3 — 7/100 tys.) MoZe wystgpi¢ w kazdym wieku,

Miastenia je st nabytq chorob@ autoimmunologiczna, zkgcza nerwowo - mi€Sniowego
Patogeneza miastenii zwigzana jest z grasica, ktOrej rozrost obserwowany jest w okoto 60%

przypadkOw,



Objawy miastenii

Charakterystyka objawOw miastenii
B QObraz kliniczny miastenii jest bardzo zmienny,

Opadanie powiek, Podwajne widzenie (u 60% pierwszy objaw)
Usmiech poprzeczny

Zubozenie mimiki

Opadanie zuchwy

Opadanie gtowy

Ostabienie kk. gornych i dolnych

Zaburzenia potykania (dysfagia)

Zaburzenia mowy (dysartria), nosowanie

Skrécenie oddechu

Niewydolno$¢ oddechowa

Charakterystyczna jest poprawa po odpoczynku, stad te2 rano pacjenci czujq si€ lepiej, a objawy
nasilajq si€ w ciggu dnia,Objawy choroby mogq by¢ niestale, zaostrza€ si€ pod wptywem wysitku
fizycznego, wahah stanu emacjonalnego, zmian hormonalnych, infekgji, przegrzania.

Diagnostyka Miastenii
- Badanie neurologiczne (oceniamy objaw apokamnozy)
- Test z chlorkiem edrofonium
- Badanie EMG
- Badanie immunologiczne- poziom przeciwciat AchR
- KT klatki piersiowej

Leczenie
B Objawowe:
— inhibitory acetylocholinoesterazy.

* Pirydostygmina (Mestinon®, 60mg) w dawce nie przekraczajgcej 8

tabl./dobe

=  Ambenonium (Mytelase®, 10mg) do 6-8 tabl./dobe.
— Dziatanie rozpoczyna si€ po 15 — 30 min. i trwa ok. 4 godzi

B Modyfikujgce przebieg choroby - immunosupresyjne
— Kortykosterydy - Encorton

— Inne leki immunosupresyjne- Azatiopryna Endoxan

— Tymektomia — zabieg usuni€cia grasicy
— Plazmafereza — wymiana osocza
— immunoglobuliny



Stany zagraZajqce 2yciu w przebiegu Miastenii

Przetom Miastenicany
ETo znaczne nasilenie objawOw miastenicznych dotyczace:
— mie$ni koficzyn,
— mie$ni oddechowych
— i mie$ni opuszkowych powodujgce niewydolno$¢ oddechowa

Przetomy Cholinergiczny
M Jesli w trakcie leczenia lekami antycholinoesterazowymi (Mestinon®, Mytelase®)
stosowane sq zbyt duZe dawki,

E2wiastunem, poza ostabieniem mi€$ni, s3 objawy muskarynowe:
— Slinotok,
— bardzo waskie Zrenice,
— zaburzenia ostro$ci wzroku,
— wymioty, biegunka,
— przyspieszone bicie serca,
— nadmierna potliwo$¢ i zwi€kszenie wydzieliny w oskrzelach,
— niepokdj ruchowy i lek.

Problemy piel@gnacyjnew miastenii

Zrodta probleméw pielegnacyjnych
B Mozliwe powiklania zagraZajace 2yciu.
B Post€powanie lecznicze (objawowe i immunosupresyjne)
B Deficyt wiedzy dotyczacy istoty choroby i Objawy choroby.
B sposobOw radzenia sobie z jej objawami.

Cele opieki pielegniarskiej
B Zapewnienie bezpieczefstwa choremu.
B Pomoc w czynno$ciach samopiekuficzych
B WspGtuczestnictwo w leczeniu. Ponadto dziatania pielegniarskie powinny by¢
ukierunkowane:
— na optymalizacje funkcjonowania chorego w Zyciu codziennym,
— zapobieganie powiktaniom,
— i utrzymanie dobrej jakoSci Zycia.
B Cele uzaleznione s od fazy choroby (zaostrzenie; remisja)

Problem |
B Qgraniczenie samodzielnoSci w poruszaniu si€ i w czynnoSciach samoobstugowych,
spowodowane:
— Ostabieniem mie$ni,
— Meczliwoscig mi€sni
B Cel opieki — zapewnienie pacjentowi potrzeb biologicznych.

Interwencje P.I
B Qcena stopnia ograniczenia sprawnoS$ci czynno$ciowej oraz zmiennoSci nasilenia
objawOw w ciggu doby.



B Ustalenie zakresu wymaganej pomocy.

B Udzielanie pomocy w poruszaniu si€ i czynnoSciach samoobstugowych w zaleZnoSci
od stopnia deficytu samoopieki.

B Wykonywanie szczegOlnie meczacych dla chorego czynnosci pielegnacyjnych np.
kapieli, w godzinach najlepszego samopoczucia pacjenta.

Problem Il
B MozliwoS¢ upadku i upoSledzenie funkcjonowania spowodowane:
— zaburzeniami widzenia (diplopia, opadanie powiek),
— ostabieniem koficzyn dolnych.
B Cel opieki: zapobieganie upadkom.

Interwencje P.Il.
B Zastosowanie prostych SrodkOw mechanicznych poprawiajacych widzenie:
— bierne unoszenie powiek w przypadku ich opadania,
— naprzemienne zastanianie oka w przypadku podwOjnego widzenia,
— uniesienie opadajgcych powiek za pomocq specjalnego przylepca.
B W razie stosowania SrodkOw mechanicznych przytrzymujgcych powieki:
— obserwacja gatki ocznej pod katem stanu zapalnego,
— zakrapianie oczu sztucznymi fzami (w razie koniecznoSci),
— pouczenie pacjenta o konieczno$ci ochrony oczu przed urazami.
Zalecenie noszenia okularOw przeciwstonecznych,
B Zapewnienie bezpiecznego otoczenia, poprzez np. usuni€cie zbednych przedmiotdw,
o ktOre chory mdglby sie potknac i upas¢,
B W razie potrzeby, udzielanie pomocy przy przemieszczaniu si€.

Problem Ill
B Ryzyko zachly$ni€cia z powodu zaburzef potykania.
B Cel opieki — zapobieganie aspiracji treSci pokarmowej i Sliny do drog oddechowych.

Interwencje P.lII.
B Sprawdzenie moZliwoSci potykania przed rozpocz€ciem karmienia;
B PrOby karmienia pomimo nasilonych zaburzei dysfagicznych prowadzg do

zakrztuszenia, zachlystowego zapalenia ptuc i ostrej niewydolno$ci oddechowej:
B Dostosowanie sposobu karmienia i konsystencji pokarmu do stopnia i rodzaju
trudnoSci w przyjmowaniu pokarmOw (2ywienie doustnie, przez z2giebnik, przez
przetoke od2ywczq, pozajelitowe).
B U chorych karmionych doustnie —

— podawanie zleconych lekOw miastenicznych przed rozpocz€ciem karmienia,
tak aby zmniejszy€ trudnoSci pacjenta w jedzeniu. Leki podane doustnie
zaczynajq dziataC po okoto 20 min.

B Unikanie zimnych gazowanych napojOw, mogacych powodowa¢ wzdecia, unosi¢
przepone i utrudnia¢ oddychanie.

B Zapewnienie pozycji siedzgcej lub pOtwysokiej (powyZej 70 stopni) podczas
przyjmowania positku.

B Unikanie odchylania glowy pacjenta do tylu w czasie potykania (sprzyja to
przedostawaniu si€ pokarmu do drdg oddechowych).



B Wykonanie toalety jamy ustnej po kazdym positku.

Problem IV.
B Ryzyko powstania niedoborOw Zywieniowych i utraty masy ciata 2 powodu z2aburzen
gryzienia, 2ucia i potykania.
B Cel opieki — utrzymanie wlaSciwego stanu odZywienia i nawodnienia pacjenta,
zapobieganie niedoborom Zywieniowym.
B Qcena stanu odZywienia
— kontrola masy ciata i innych wskaZnikOw stanu od2ywienia,
— dokumentowanie iloSci spoZywanych pokarmOw,
— dostosowanie sposobu karmienia do stopnia nasilenia dysfagii (omOwiono
wyZej),
— positki podawa¢ cze$ciej w mniejszych ilociach.
— pouczyC chorego, aby robit krOtkie przerwy na odpoczynek w trakcie jedzenia.
B U chorych karmionych przez zgl€bnik nosowo-2otgdkowy, podawanie zmiksowanego
pokarmu i ptynOw, zgodnie z zapotrzebowaniem kalorycznym i jakoSciowym, zwykle
nie diuZej niZ przez 3-4 tygodnie.
B Uwaga: Zywienie chorego przez zgie€bnik zmniejsza ryzyko zachlystowego zapalenia

ptuc, chocia catkowicie przed nim nie chroni, moZliwy jest bowiem refluks ptynnej
treSci Zoladkowej.

Problem V.
B UpoSledzona komunikacja werbalna z powodu ostabienia mi€éni opuszkowych i
twarzowych.
B Cel opieki: Zapewnienie poprawnej komunikacji pacjenta z otoczeniem.

Interwencje P.V.
B Zadajac choremu pytania, nale2y je formutowac tak, aby mozliwa byta krGtka
odpowiedZ.
B NaleZy poinformowac pacjenta, aby przed rozpocz€ciem mOwienia wykonat gleboki
wdech i aby robit przerwy po kilku stowach lub mOwit pojedynczymi wyrazami.

W trakcie rozmowy z chorym nie nale2y oddalac si€ od niego.

Nie wolno okazywacC irytacji i poSpiechu.

B W sytuacji bardzo nasilonych objawOw — umoZliwi¢ choremu korzystanie z
alternatywnych sposobOw komunikowania si€ np., szablonOw, tablic obrazowych,
gestOw, mimiki twarzy.

B W trakcie rozmowy naley zapewniC cisz€, tak aby pacjent nie musiat ,przekrzykiwac"”
si€ z telewizorem, radiem lub innym ZrOdtem hatasu.

Problem VI.
B MozliwoS¢ wystapienia objawOw niepoZadanych w trakcie leczenia
farmakologicznego
— ze strony inhibitorOw cholinesterazy: objawy muskarynowe - nadmierne
$linienie sie, kurcze jelit, biegunki.
— ze strony kortykosterydOw :
— zmniejszona odporno$¢ na zakaZenia,



— 2wi€kszona podatnoS¢ na cukrzyce,
— podwyZszone ciénienie,
— osteoporoza,
— choroba wrzodowa Zotadka;
— zaburzenia snu, nadmierne pocenie si€, nadmierne taknienie oraz przybytek
masy ciata .
B Cel opieki - zapobieganie i minimalizacja objawOw niepoZgdanych w przebiegu
farmakoterapii.

Interwencje P.VI.

B Podawanie lekOw zgodnie z zaleceniem lekarza i wedtug zasad podawanych przez
producenta lekOw.

B Dokladne przestrzeganie godzin podawania lekOw.

— W sytuacji przypadkowego nie podania leku 0 wymaganej godzinie —w
momencie zauwazZenia tego — natychmiast podaC opuszczong dawke i
odczekaC 4 godz. Do naste€pnej. Nie wolno podawaC podwojonej dawki.

Monitorowanie wszystkich dziatai niepozadanych.
Obserwowanie skutecznoSci zastosowanych preparatOw.
Obserwowanie chorego po zmianie dawki leku lub po jego odstawieniu.

objawOw ubocznych.

Poinformowanie pacjenta wypisywanego do domu:
— o konieczno$ci przyjmowania lekOw wedtug zaleceii lekarza
— i 0 nie odstawianiu ich bez porozumienia z lekarzem.

Problem VI
B Mozliwo$¢ wystgpienia powiklah zwigzanych z plazmaferezg (dot. 12 — 40%
chorych).
B Cel opieki — wczesne wykrycie powikfan

Interwencje P.VII.

B Obserwacja pacjenta pod katem:
— Hipertensja — hypotensja
— Tachykardia
— Gorgczka
— Wymioty
— 2wigzane z obecnoScig wklucia centralnego: powiktania zakrzepowo —

zatorowe.
B W sytuacji zaobserwowania niepokojgcych objawOw — powiadomic lekarza.

Problem VIl
B MozliwoS¢ wystapienia powiklai u chorych leczonych immunoglobuling (wlewy
doZylne — w dawce 2g/kg przez 2 — 5 dni).
B Cel opieki: wczesne wykrycie powiktan.

Interwencje P.VIII
B Przetaczanie leku zgodnie z zaleceniami producenta
B Obserwacja pacjenta pod katem:

Zapoznanie chorego z dziataniem przyjmowanych lekOw i 0 moZliwo$ci pojawienia sie



— bdle glowy, ble brzucha,
— przejSciowe objawy grypopodobne,
— uczucie ,omdlenia”,
— wysypka na skOrze,
— Zaburzenia RR i t€tna,
— rzadko — niewydolnoS¢ nerek, zakrzepowe zapalenie 2yt.
B W razie zaobserwowania niepokojgcych objawOw — powiadomi¢ lekarza

Problem IX.
B UpoSledzenie wentylacji ptuc z powodu ostabienia mieéni oddechowych.
B Stan bezpoSredniego zagroZenia Zycia z powodu niewydolno$ci oddechowej
H Cel opieki:
— Zabezpieczenie funkcji oddechowej,
— WspOtuczestnictwo w intensywnej terapii chorego z ostrg niewydolnoS$cig
oddechowa.

Interwencje P.IX.

B Prowadzenie doktadnej obserwacji stanu chorego:

— Podwojne widzenie, nasilenie zaburzei potykania — to moZliwe wczesne
objawy przetomu

— TrudnoSci w oddychaniu: tachypnoe, udziat mi€$ni dodatkowych
— Tachykardia
— Woazrost RR
— Objawy subiektywne (duszno$¢, niepokdj),
— SkrOcenie oddechu (<25 w odliczaniu).

Interwencje P.IX.

B Udzielanie pomocy w trakcie badal spirometrycznych (pojemno$¢ oddechowa,
pojemno$¢ Zyciowa, maksymalne ci$nienie wdechowe i wydechowe)

B Pobieranie krwi do badan gazometrycznych (norma w krwi t€tniczej: Pa02: 80-100
mmHg, PaC02: 35-45 mmHg, pH: 7,3-7,4).

B prowadzenie pomiaru saturacji krwi t€tniczej z wykorzystaniem pulsoksymetru
(norma > 94%) oraz st€Zenia CO2 w powietrzu wydychanym za pomocg zapisu
kapnograficznego.

B U chorych zaburzenie ww. parametrOw moZe by¢ w normie aZ do nasilonej fazy
przetomu.

B Zapewnienie droZnoS$ci drOg oddechowych:

B w przypadku duszno$ci, uloZenie chorego w takiej pozycii, aby klatka piersiowa mogta
si€ jak najlepiej rozprezy¢,

B zach€canie chorego do odkrztuszania nadmiaru Sliny i wydzieliny z drzewa
oskrzelowego,

B odsysanie wydzieliny z drzewa oskrzelowego cienkim, mi€kkim i jatowym cewnikiem,

B zabiegi fizykoterapeutyczne (oklepywanie i opukiwanie klatki piersiowej, zmiana
utoZenia, pozycje drenaZowe; pacjenci, u ktGrych stosuje si€ pozycje drenaZowe
powinni by€ stale obserwowani aby nie doszto do zachly$ni€cia),



B Zastosowanie sztucznej wentylacji inwazyjnej, w sytuacji wystapienia niewydolnoSci
oddechowej u chorych z przelomem miastenicznym/cholinergicznym:
— przez rurke intubacyjng z mankietem niskociSnieniowym,
— ewentualnie za pomocq rurki tracheostomijnej,
— Czuwanie nad sprawnoS$cig uZywanej aparatury i sprz€tu medycznego.
B Wykonywanie toalety drOg oddechowych:
= pielggnowanie pacjenta z rurkg intubacyjng wg obowigzujgcego
standardu,
= pielggnowanie pacjenta z tracheotomig wg obowigzujgcego
standardu.
B Udziat w leczeniu farmakologicznym — podawanie lekOw na zlecenie lekarza, zgodnie
z obowigzujgcymi zasadami i drogami podania:
— lekOw rozszerzajacych oskrzela i uptynniajgcych wydzieline drzewa
oskrzelowego,
— antybiotykOw,
— lekOw sedatywnych i in.
B Pobieranie materiatu do zleconych badan laboratoryjnych, analizowanie wynikOw
badaf laboratoryjnych.
B Qdzywianie chorego sztucznie wentylowanego przez zgt€bnik lub gastrostomie.
B Prowadzenie profilaktyki przeciwodlezynowej, przeciwzakrzepowej, przeciw
zapaleniu ptuc u chorych sztucznie wentylowanych.
B Niwelowanie I€ku u chorych sztucznie wentylowanych:
— Po zakofczenia sztucznej wentylacji, bezpoS$rednio po ekstubacii:
B prowadzenie intensywnej fizjoterapii uktadu oddechowego,
B powstrzymanie si€ z karmieniem chorego przez kilka godzin, do momentu uzyskania
przekonania o trwatej poprawie jego stanu klinicznego,
B zapobieganie infekcjom drog oddechowych — obowigzuje radiologiczna kontrola
obrazu ptuc.

Problem X.
Niepokdj chorego przed powrotem do funkcjonowania w warunkach pozaszpitalnych i obawa
pogorszenia jakoSci Zycia w wyniku choroby.

Cel opieki — przygotowanie pacjenta do 2Zycia w warunkach zmienionych przez chorob€ tak aby
mozliwe bylo zachowanie dobrej jakoSci Zycia pomimo choroby.

Interwencje P.X.
B Poinformowanie pacjenta o konieczno$ci prowadzenia prozdrowotnego i
uregulowanego stylu Zycia.
B Edukacja pacjenta na temat czynnikOw moggcych powodowac nasilenie objawOw
choroby, takich jak: infekcje wirusowe lub bakteryjne, szczepienia, przebywanie w

gorqcej temperaturze, stres emocjonalny.
B Zalecenie unikania powyZszych czynnikOw.



Poinformowanie pacjentek, Ze w przypadku planowania cig2y lub cig2y powinny
pozostawacC pod Scistg kontrolg lekarza.
Udzielenie informacji na temat konieczno$ci regulowania wysitku,

— nie dopuszczania do przeme€czenia,

— planowania dnia z uwzgl€dnieniem przerw na odpoczynek,

— wykonywania bardziej obcigZajacych zaje¢ w godzinach rannych.
OmOwienie z pacjentem i jego rodzing zagadnien dotyczacych dostosowania
$rodowiska domowego, tazienki, sprz€tu domowego do potrzeb osoby chorej na
miasteni€; zaopatrzenie w lub wskazanie materiatOw informacyjnych (broszury,
poradniki, strony internetowe).

Zachecanie do kontynuowania pracy/nauki.

Doradzenie pacjentowi, jakg prace moZe podjac (ewentualnie kontynuowac te
sprzed choroby) bez ryzyka pogorszenia si€ stanu zdrowia.

Edukacja pacjenta odno$nie aktywnoSci fizycznej, niezb€dnej dla zachowania
maksymalnej pojemno$ci Zyciowej ptuc, wydolno$ci ukfadu kraZenia i sprawno$ci
ukfadu ruchu;

zach€canie chorego do wykonywania prostych ¢wiczefh ruchowych w domu; do
prowadzenia umiarkowanej aktywno$ci ruchowo-sportowej (marsze, spacery w
plenerze, plywanie w basenie z zachowaniem $rodkOw bezpieczelistwa).

Rodzaj i stopient aktywno$ci powinien by dostosowany do aktualnych moZliwo$ci
ruchowych chorego.

Edukacja chorego i jego rodziny w kierunku rozpoznawania objawOw mogacych
wskazywaC na mo2liwo$¢ wystapienia przelomu miastenicznego lub
cholinergicznego.

Poinformowanie pacjenta, Ze w sytuacji nasilenia si€ objawOw choroby, wystgpienia
zaburzen oddychania chory powinien niezwlocznie 2glosi€ si€ do lekarza

Udzielenie informacji odno$nie stosowanych lekOw, poinformowanie o konieczno$ci
przyjmowania zleconych lekdw 2godnie ze wskazaniami lekarza.

Poinformowanie chorego o koniecznoSci regularnej kontroli stanu zdrowia i nie
przyjmowania innych lekOw, bez uprzedniej konsultacji lekarskiej;

cze$¢ chorych, u ktOrych objawy meczliwosci nasilajg si€ np. w przebiegu infekcji,
sami zwi€kszajq sobie dawke lekOw miastenicznych prowokujgc wystgpienie
przetomu cholinergicznego.

Zalecenie o uwzglednianiu w diecie pokarmOw bogatych w potas. NiedobOr potasu
nasila objawy. (pomidory (sok pomidorowy), pomaralicze, banany, brokuly oraz biate
mi€so drobiu.

Zalecenie choremu, aby stale nosit przy sobie przy sobie ,kart€ miastenika”,

— w ktOrej oprOcz danych osobowych, powinna by¢

— informacja o aktualnie przyjmowanych lekach

— sposobie ich dawkowania

— o lekach, ktOrych pacjent nie mo2e przyjmowac.



Leki, ktOrych chory na miasteni€ nie powinien przyjmowac:

B Antybiotyki:
Streptomycyna
Kanamycyna
Neomycyna
Polymyxin B
Tetracyklina
Doxycyklina
B Betablokery:
Propanolol
Procainamid
Diphenylhydantoina
B Relanium (doZylnie) Magnez (doZylnie)
B Leki psychotropowe (stosowaC w ograniczonych dawkach)



