Prohlemy neuropediatryczne w opiece
paliatywnej — doSwiadczenia wiasne
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Opieka paliatywna w pediatrii jest dziedzing szczegdlng
i zasadniczo rozni sie od opieki nad chorymi dorostymi.
Jedna z gtéwnych przyczyn tych réznic jest fakt, ze popula-
cja wieku rozwojowego cechuje sie swoistymi jednostkami
i zespotami chorobowymi. W Polsce w 2007 roku domo-
wa opieka paliatywna objetych byto 656 dzieci (tab. 1).
W poréwnaniu z 2006 rokiem odnotowano wzrost liczby
leczonych pacjentéw z rozpoznaniem innym niz choroba
nowotworowa o okoto 20%. Przy stosunkowo statej liczbie
pacjentéw z chorobg nowotworowa, w ostatnich latach
do domowej opieki hospicyjnej lekarze kieruja coraz wie-
cej dzieci z ciezkim uszkodzeniem osrodkowego uktadu
nerwowego. W 2007 roku pacjenci z chorobami uktadu
nerwowego (wg klasyfikacji ICD-10) stanowili w polskich
hospicjach okoto 40% [1].

Wiekszos¢ choréb metabolicznych to w istocie choroby
neurometaboliczne. Za$ u wielu pacjentéw z wadami
wrodzonymi i aberracjami chromosomowymi wspétistnieje
patologia uktadu nerwowego. Podobnie jest u chorych ze
stanami rozpoczynajacymi sie w okresie okotoporodowym,
czesto dochodzi u nich do uszkodzenia osrodkowego
uktadu nerwowego (OUN).

Zatem, w rzeczywistosci pacjenci z problemem
neurologicznym stanowig w hospicjach szacunkowo
od 70 do 80% chorych.

W Hospicjum Domowym dla Dzieci Ziemi £odzkiej
(HDADZt) chorzy ci stanowili w latach 2005-2008 okoto 78%
wszystkich pacjentéw (tab. 2). Istnieje potrzeba dokfadniej-
szej analizy tej grupy chorych, u ktérych obok patologii neu-
rologicznej istnieja najczesciej inne choroby przewlekfe.

Tabela 1. Pacjenci wg rozpoznan (ICD-10) leczeni w HDdDZt (2005-2008) i w Polsce (2007) [1].

. HDdDZt Polska

Rozpoznanie ICD-10 2005-2008 2007
Nowotwory C11 -D34 19 (21%) 130 (20%)
Choroby metaboliczne E71 - E88 12 (13%) 70 (11%)
Choroby ukfadu nerwowego G05 - G98 34 (36%) 251 (38%)
Stany rozpoczynajace sie w okresie P21 — PO 5 (6%) 29 (4%)
okotoporodowym
Wrodzone wady rozwojowe, aberracje Q00 - Q99 17 (19%) 128 (20%)
chromosomowe
Inne 4 (5%) 48 (7%)

Opieranie wiedzy na temat czestosci schorzen neu-
rologicznych w hospicjach tylko na podstawie rozpoznan
wg ICD-10 w niepetny sposéb przedstwia skale problemu.
Z doswiadczenia wiemy, ze problemy neuropediatryczne
wystepuja takze u innych chorych bedacych pod opieka
hospicjum. Ponad 50% pacjentéw nowotworowych, kie-
rowanych do hospicjow, stanowia dzieci zguzami mézgu.

Opieka nad pacjentem z przewlekta i czesto poste-
pujaca choroba neurologiczng jest ztozona i wymaga
wielopfaszczyznowego podejscia. Powoduje to specyfika
samej choroby, ktéra trwa¢ moze od kilku dni do kilku lat.
Jest to okres, w ktérym stan chorego systematycznie sie
pogarsza, pojawiaja sie nowe objawy wymagajace specja-
listycznego leczenia. Symptomy te pochodza zazwyczaj

Tabela 2. Pacjenci Hospicjum Domowego dla Dzieci Ziemi todzkiej (2005-2008) z problemami neurologicznym wg rozpoznan (ICD-10).

Rozpoznanie

Liczba i odsetek pacjentow

z problemami neurologicznymi
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Nowotwory C11 -D34 12 (18%)
Choroby metaboliczne E71 - E88 11 (14%)
Choroby ukfadu nerwowego GO05 - G98 34 (48%)
Stany'rozpoczynajqce siew P21 — PO 4.(6%)
okresie okotoporodowym

Wrodzo.ne wady rozwojowe, 000 - Q99 10 (14%)
aberracje chromosomowe

Razem 71
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z wielu uktadéw i narzaddw, a jesli s3 nieodpowiednio
leczone, staja sie zrédtem wielkiego cierpienia dla chorego
i jego najblizszych. Za wyjatkiem proceséw rozrostowych
w OUN, okres terminalny choroby i czas agonii jest zwykle
trudny do przewidzenia w tej grupie chorych. Pacjenci
czesto sg gteboko uposledzeni intelektualnie i niepetno-
sprawni ruchowo lub w trakcie rozwoju schorzenia moze
dochodzi¢ do postepujacej deterioracji psychofizyczne;j.
Scenariusze choroby i umierania czesto dla profesjonali-
stow s3 nieznane, tym bardziej sytuacja taka niezwykle
obciaza rodzine chorego, ktéra zazwyczaj jest wyczerpana
psychicznie, fizycznie, duchowo i socjalnie. By zapewnic
pacjentowi i jego rodzinie odpowiednig opieke i wsparcie,
najwitasciwsza forma opieki wydaje sie domowa pedia-
tryczna opieka paliatywna.

W pracy przedstawiono analize grupy chorych z pro-
blemem neurologicznym, z wyodrebnieniem najczest-
szych probleméw neuropediatrycznych i wspotistnieniem
innych schorzen przewlektych. Badang grupe stanowito
91 pacjentow HDADZt, ktérzy byli leczeni w latach 2005-
2008. U kazdego pacjenta przeprowadzono szczegétowy
wywiad, badanie neurologiczne i pediatryczne, analizie
poddano dokumentacje medyczna.

Problemy neurologiczne

Gtéwnym problemem u wiekszosci pacjentéw z chorobg
OUN jest padaczka. Warto pamietac, ze cho¢ w klasyfikacji
ICD-10 padaczka figuruje jako jednostka chorobowa, w
rzeczywistosci jest zespotem objawdéw somatycznych, psy-
chicznych i wegetatywnych, powstajacych na skutek wielo-
rakich zmian morfologicznych i metabolicznych w mézgu.
Oczywiscie nie kazdy napad drgawkowy ma charakter
padaczkowy, istnieje wiele przyczyn (gt. metabolicznych,
psychicznych, sercowo-naczyniowych) wystepowania
niepadaczkowych napadéw drgawkowych. Najczestsze
przyczyny padaczki (tab. 3) u pacjentéw hospicjum to:
niedotlenienie i niedokrwienie w okresie okotoporodo-
wym (encefalopatie niedotlenieniowo-niedokrwienne),
krwotoki dokomorowe i okotokomorowe u pacjentéw

Tabela 3. Pacjenci Hospicjum Domowego dla Dzieci Ziemi
Lodzkiej (2005-2008) z padaczka wg rozpoznan (ICD-10).

Liczbai odse-

Rozpoznanie ICD-10 tek pacjentow
z padaczka

Nowotwory C11 - D34 5(11%)
Choroby E71- E88 11 (23%)
metaboliczne
Choroby ukfadu GO5 — G98 21 (45%)
nerwowego
Stany rozpoczyna-
jace sie w okresie P21 - P91 4 (8%)
okotoporodowym
Wrodzone
wady rozwojo- Qo0 o
we, aberracje -Q99 6 (13%)
chromosomowe
Razem 47

urodzonych przedwczesnie, choroby neurometaboliczne
i neurodegeneracyjne, guzy mézgu, zakazenia OUN, zabu-
rzenia rozwojowe obejmujace dysgenezje i malformacje
mozgowe (lissencephalia, holoprosencephalia, zaburzenia
migracji neuronalnej, agenezja ciata modzelowatego, itp.)
oraz urazy OUN [2, 3].

Wsrod pacjentéw z padaczka, grupa szczegdlng sa
chorzy ze schorzeniami neurometabolicznymi i neurode-
generacyjnymi. U tych pacjentdw wystepuje zazwyczaj po-
stepujaca padaczka miokloniczna, ktéra moze przebiegac
z zespotem otepiennym lub bez [2, 4]. Napady padaczkowe
w tej grupie chorych cechujg sie zazwyczaj lekooporno-
$cig. Padaczka lekooporna jest czestym problemem w
hospicjum.1 Oprécz choréb neurometabolicznych moze
wystepowac w zaburzeniach rozwojowych mézgowia czy
w swoistych encefalopatiach padaczkowych (zespotach:
Westa, Lennoxa-Gastauta, Rasmussena). Zdefiniowanie
padaczki lekoopornej nastrecza wiele trudnosci i jak dotad
nie ma jasnej definicji tego stanu. Przyjmuje sie, ze gdy
zastosowanie 3 klasycznych i 2 nowych lekéw przeciwpa-
daczkowych (LPP) nie powoduje kontroli napadéw, mozna
rozpoznac padaczke lekooporna. W sytuacji u dzieci z pa-
daczka czynnikami decydujacymi o rozwoju lekoopornosci
sg: poczatek choroby przed 1 rokiem zycia, duza czestos¢
napadéw do czasu rozpoczecia terapii LPP oraz zmiany
neuroanatomiczne (z korowymi zaburzeniami rozwojo-
wymi). Nie sa do korica znane przyczyny lekoopornosci,
bierze sie pod uwage udziat czynnikéw genetycznych,
mutacji w obrebie enzyméw mikrosomalnych, zaburzen
funkcjonalnych w receptorach dla neurotransmiteréw,
mutacji biatek budujacych kanaty transbtonowe w obre-
bie btony komdrkowej. Podczas rozpoznawania padaczki
lekoopornej nalezy zawsze pamieta¢ o tzw. rzekomej
lekoopornosci, czyli sytuacji, kiedy u pacjenta wystepuja
napady rzekomopadaczkowe, a sg traktowane i leczone
jako napady padaczkowe. Inne powody rzekomejlekoopor-
nosci to: nie przyjmowanie zaleconej dawki LPP, zty dobér
LPP i obliczenie nieodpowiedniej dawki LPP. Najczesciej
pacjenci zlekooporna padaczka kierowani sg do hospicjum
z osrodkéw referencyjnych neurologii dzieciecej, zatem
ryzyko btednego rozpoznania czy nieodpowiedniej terapii
przeciwpadaczkowej jest mato prawdopodobne, ale nie
mozna go pomijac [2].

Sposréd 91 pacjentdw, bedacych pod opiekg HDADZE
w latach 2005-2008, u 71 wystepowaty problemy neu-
rologiczne (78%), a padaczka byta objawem u 47. Zatem
w catej badanej populacji czestos¢ padaczki wynosita 52%,
natomiast w grupie chorych neurologicznych 66%. Gru-
pa 0 najwyzszej czestosci wystepowania padaczki (90%)
byty dzieci z chorobami neurometabolicznymi. Padaczka
lekooporna stanowita problem terapeutyczny u 22 (47%)
pacjentéw z padaczka i najczesciej wystepowata u chorych
ze schorzeniami neurometabolicznymi. Encefalopatie
niepostepujace (ciezkie postacie mézgowego porazenia
dzieciecego, encefalopatie niedotlenieniowo-niedokrwien-
ne, encefalopatie pozapalne, itp.) byty przyczyna padaczki
u okoto 70%, a postepujace (wrodzone btedy metabolizmu)

1. Ocenia sig, ze odsetek pacjentéw z padaczka oporng na leki stanowi oko-
fo 30% wszystkich pacjentéw z padaczka; w hospicjach dla dzieci znacz-
nie wiecej. (przypis redaktora — T. Dangel)
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u 30% chorych. Napady padaczkowe (tab. 4) miaty najcze-
Sciej posta¢ napadow czesciowych, ztozonych, przecho-
dzacych w napady uogélnione i napaddw nieswiadomosci
(z przewaga nietypowych napadéw nieswiadomosci nad
typowymi napadami nieswiadomosci).

U okoto 60% chorych wystepowaty stany padaczkowe
(zliczano napady drgawek uogélnionych przewlekajacych
sie do 30 minut i powyzej, ktére wystepowaty w liczbie
5 lub powyzej 5 na rok). Jezeli po dwukrotnym podaniu
benzodwuazepiny napad nie zostawat przerwany, wéwczas
rodzice wzywali zespdt hospicjum. Najczestsza przyczyna
zaostrzenia stanu neurologicznego byta rozpoczynajaca

Morfologia napadéw padaczkowych

Tabela 4. Morfologia napadéw padaczkowych u pacjentéw HDdDZt (2005-2008).

spotom przebiegajagcym z otepieniem czy schorzeniom
z uposledzeniem umystowym, oraz zaburzenia widzenia
i stuchu.

Zywienie i problemy gastroenterologiczne

W zaleznosci od fazy rozwoju dziecko charakteryzuje sie
odmiennym tempem wzrostu, zapotrzebowaniem energe-
tycznym i ptynowym, tym bardziej kazdy pacjent z choroba
przewlekta wymaga szczegdlnego doboru sktadnikow
pokarmowych [5]. Grupa dzieci ze schorzeniami neuro-
logicznymi jest obarczona istotnie wyzszym ryzykiem

Liczba i odsetek pacjentow

Czesciowe ztozone —uogdlnione 16 (34%)

Atypowe napady rmlesv'wadomclns.u 9 (20%) 12 (26%)
Typowe napady nieswiadomosci 3 (6%)

Czesciowe ztozone 6 (13%)

Miokloniczne 6 (13%)

Toniczno-kloniczne 4 (8%)

Kloniczne 3 (6%)

Razem 47 (100%)

sie infekcja, najczesciej z odczynem goraczkowym. W la-
tach 2005-2008 jedynie 3 pacjentéw HDdDZt na zada-
nie rodzicow trafito do kliniki neurologii z powodu stanu
padaczkowego.

Zaburzenia napiecia mie$niowego wystepowaty u
85% chorych, u 25% stwierdzono niedowtady wiotkie, u
30% spastyczne, a u 40% wiotko-spastyczne. U niespetna
4% pacjentow bardzo silnemu niedowtadowi spastycz-
nemu towarzyszyt zespét pozapiramidowy z dystoniami,
miokloniami, ruchami choreoatetotycznymi (chorzy z
mutacja genu dla kinazy pantotenianowej powodujacej
encefalopatie z odktadaniem zelaza w mézgu). U tych
dzieci i u pozostatych pacjentéw z dystoniami, silnym
niedowfadem spastycznym czy padaczka miokloniczna
istnieje zwiekszone ryzyko ztaman patologicznych kosci.

Epizody zaburzen oddychania pochodzenia osrod-
kowego wystepowaty u okoto 30%. Tak duza czestosc
zaburzen oddychania byta spowodowana obecnoscia
w tej grupie chorych z guzami mézgu, u ktérych w fazie
terminalnej zawsze wystepowat tor oddychania Cheyne’a-
Stokesa, cechujacy sie regularnie nastepujacymi po sobie
okresami bezdechéw i hiperwentylacji (15% chorych). U
pacjentéw z chorobami neurodegeneracyjnymi (na pod-
tozu choroby neurologicznej czy neurometabolicznej) wy-
stepowat zazwyczaj tor oddychania Biota, z réznej dtugosci
okresami bezdechéw wystepujacymi naprzemiennie z4-5
oddechami jednakowej gtebokosci (15% chorych).

Nasilone objawy autonomiczne (napadowa tachy-
kardia, bradykardia, niestabilnos¢ cisnienia tetniczego,
napady wymiotdw, hipotermia, hipertermia, wzmozona
potliwos¢, zaburzenia naczynioruchowe, itp.) wystepowaty
u 20% pacjentoéw.

Inne problemy to zaburzenia rytmu snu i czuwania
(dyssomnie), zaburzenia zachowania, towarzyszace ze-

niedozywienia, poniewaz zaburzenia ssania, zucia i poty-
kania, czeste wspotistnienie choroby refluksowej przetyku
zwymiotami, przyjmowanie lekéw przeciwpadaczkowych,
wptywaja na stan odzywienia i metabolizmu chorego [6].
Odpowiednio zbilansowana dieta w sposoéb istotny wptywa
na poprawe jakosci zycia dziecka i poprawia efekty leczenia
paliatywnego’ (m. in. poprawia metabolizm ogdlnoustrojo-
wy, dziataimmunomodulujaco, zmniejsza czestos¢ infekgji,
zapobiega osteopenii/osteoporozie) [7].

W sytuacji dzieci z zaburzeniami potykania i (lub)
odzywiania (atrepsja, kacheksja), z towarzyszacymi obja-
wami choroby refluksowej przetyku, zywienie dozotad-
kowe powinno by¢ leczeniem zywieniowym z wyboru.
W tym celu nalezy jednoczasowo przeprowadzi¢ operacje
antyrefluksowa i wytworzy¢ chirurgicznie gastrostomie.
Metode przeskérnej endoskopowej gastrostomii (PEG)
mozna zastosowac wytacznie u dziecka, u ktérego wcze-
$niej wykluczono refluks zotgdkowo-przetykowy. Tylko
w przypadkach, gdy nie mozna podawa¢ pokarmu do
zotadka, stosuje sie zywienie dojelitowe [8, 9]. W celu
zywienia dojelitowego mozna zastosowac przezskérna
endoskopowa jejunostomie (PEJ). Najczesciej PEJ wykonuje
sie zaktadajac przezskérna endoskopowa gastrostomie,
przez ktéra wprowadza sie cewnik dojelitowy (tzw. PEJ
via PEG). Minusem zywienia drogg PEJ jest koniecznos¢
stosowania diety przemystowej, ktdra wigze sie ze znacznie
wiekszymi kosztami.

Pierwsza przezskérng endoskopowa gastrostomie
wykonano u dziecka w 1979 roku, a rok pézniej opisano
ja w Journal of Pediatric Surgery. Metoda zywienia droga
PEG jest skuteczna, matoinwazyjna, tania i obraczona

2. U dzieci z lekooporng padaczka dobre efekty mozna uzyska¢ stosujac
diete ketogenng. Redukcja napadéw o co najmniej 50% wystepuje u po-
nad 50% pacjentow. Dieta ketogenna powinna by¢ zbilansowana. (przy-
pis redaktora — T. Dangel)
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minimalnymi powiktaniami w poréwnaniu z gastrostomia
zaktadana klasyczng metoda chirurgiczna przez laparo-
tomie. Zabieg trwa jedynie od kilku do kilkunastu minut i
jest mato obcigzajacy dla dziecka. Wskazaniami do zasto-
sowania PEG sg encefalopatie postepujace i niepostepujace,
przebiegajace z zaburzeniami odruchu ssania, zucia i poty-
kania, zaburzenia odzywiania i wyniszczenie wynikajace z
choroby neurologicznej, patologii przewodu pokarmowego
czy choroby nowotworowej’ (innej niz guz mézgu) [10, 11].
Istnieje potrzeba regularnego monitorowania stanu odzy-
wienia pacjentdow w hospicjach dzieciecych z odniesieniem
do wtasciwych siatek centylowych? (pomiary masy ciata i
wzrostu, pomiary grubosci faldow skérnych, itp.). Nalezy
pamietac, ze dtugotrwate stosowanie niektoérych LPP moze
wptywac na utrate (topiramat) lub zwiekszenie (karbamaze-
pina, kwas walproinowy) masy ciata. LPP takie jak: fenytoina,
fenobarbital czy karbamazepina, stosowane przewlekle,
moga powodowac wzrost ryzyka osteopenii/osteoporozy
przez zaburzenia w metabolizmie witaminy D [12].

Objawy gastroenterologiczne wystepujg czesto u
pacjentéw z problemami neurologicznymi. Unerwienie
przewodu pokarmowego i procesy motoryki oraz tra-
wienia bezposrednio zalezg od osrodkéw w centralnym
uktadzie nerwowym i pozostaja pod bardzo silnym wpty-
wem czynnikédw neurohormonalnych. U dzieci z patologia
OUN istotnie czesciej obserwuje sie zaburzenia motoryki
przewodu pokarmowego. Ich obecnos¢ jest zwigzana z
uszkodzeniem osrodkowego i (lub) obwodowego uktadu
nerwowego oraz ze stosowaniem LPP.

Jednym z tego typu zaburzen jest przemieszczanie
sie tresci zotagdkowej do przetyku na skutek spontanicznej,
przejsciowej relaksacji zwieracza dolnego przetyku, czyli
refluks zotgdkowo-przetykowy (GER - gastroesophageal
reflux). W zwigzku ze specyfika chordb u pacjentéw ho-
spicyjnych bardzo rzadko GER ma charakter czasowy.
Nieleczony GER moze prowadzi¢ do choroby reflukso-
wej przetyku (GERD - gastroesophageal reflux disease),
charakteryzujacej sie wieloma powiktaniami’ i znacznie
pogarszajacej jakos¢ zycia dziecka [13, 14]. W zaleznosci
od wieku dziecka i jego choroby podstawowej, objawy
kliniczne GER/GERD sa roznorodne. Obok typowych symp-
tomow takich jak ulewania czy wymioty, mozliwa jest
grupa nastepujacych objawdw: nawracajace infekcje (drog
oddechowych, uszu, zatok), chrypka, ubytki szkliwa, zapa-
lenie dzigset, prochnica zebdw, przewlekty kaszel, astma
oskrzelowa, sapka, bezdechy, napady bradykardii, dysfagia,
staby przyrost masy ciata, bol, drazliwos¢ i wiele innych.
W grupie pacjentéw neurologicznych nalezy szczegélnie
pamietac o tzw. neurologicznej masce GERD, ktéra cechuje

3. U dzieci z chorobg nowotworows, leczonych przez hospicja, nie nalezy
zaklada¢ PEG z uwagi na bardzo krétki okres przezycia. W przypad-
kach zaburzen potykania, np. w terminalnej fazie nowotworéw mozgu,
mozna ewentualnie zatozy¢ sonde do zotadka na wyrazng prosbe rodzi-
cow. Wyjatkiem od tej zasady moga by¢ nowotwory noso-gardta, bardzo
rzadko wystepujace u dzieci. (przypis redaktora — T. Dangel)

4. U dzieci z chorobami genetycznymi, ktorych rozwéj somatyczny prze-
biega inaczej niz w zdrowej populacji, bardziej uzyteczny jest wskaznik
Col¢€%a. (przypis redaktora — T. Dangel)

5. Choroba ta, jezeli nie jest leczona chirurgicznie, moze doprowadzi¢ do
$mierci dziecka z powodu aspiracji tresci zotadkowej do drég oddecho-
wych. Z tego powodu pacjenci z GERD i dysfagia nie sg przyjmowani
do Warszawskiego Hospicjum dla Dzieci, jezeli nie zostata u nich prze-
prowadzona operacja antyrefluksowa wraz z gastrostomia. (przypis re-
daktora - T. Dangel)

sie obecnoscig objawoéw neurologicznych (bezdechy, ruchy
mimowolne, napadowe zaburzenia napiecia miesniowego).
W GERD pod postacig maski neurologicznej, w momencie
odptywow wstecznych najczesciej dochodzi do znierucho-
mienia dziecka, napadowych skrecajacych ruchéw gtowy,
przypominajacych napad drgawkowy, bezdechu i sinicy.
Napadowe ruchy dystoniczne gtowy, szyi i tutowia ze
wspotistniejaca przepukling rozworu przetykowego i GER
sktadaja sie na obraz zespotu Sandifera [15].

Istotnym problemem, cho¢ jeszcze mato poznanym,
u dzieci z objawami GERD jest refluks zétciowy czyli alka-
liczno-kwasny refluks dwunastniczo-zotagdkowo-przety-
kowy (DGER - duodenogastroesophageal reflux), ktory do
rozpoznania wymaga badania bilimetrycznego. Klasyczne
badanie pH-metryczne jest w stanie wykry¢ jedynie refluks
kwasny, a wiemy obecnie, ze przyczyna zapalen przetyku
jest najczesciej refluks mieszany (kwasny i zotciowy) [16].

Wiekszosc¢ pacjentow z problemem neurologicznym,
ze wspotistniejagcymi zaburzeniami potykania i (lub) od-
zywiania, zostaje poddana zabiegowi zatozenia PEG lub
- jezeli wymagaja operacji antyrefluksowej — tradycyjnej
gastrostomii (z uzyciem zestawu PEG). Wyjatek stano-
wig chorzy z procesem rozrostowym w OUN i pacjenci
zwrodzonymi anomaliami rozwojowymi lub aberracjami
chromosomowymi, gdzie krétki czas przezycia uzasadnia
zywienie przez sonde zotadkowa, zamiast wytwarzania
gastrostomii.

Chorzy z PEG stanowili w HDdDZt 40% (pacjenci z cho-
robami neurometabolicznymi i neurodegeneracyjnymi,
encefalopatie w stanie stacjonarnym o ciezkim przebie-
gu), a zywieni przez sonde nosowo-zotadkowa okoto 30%
(pacjenci z guzami mézgu, dzieci z wadami wrodzonymi
i aberracjami chromosomowymi). Gtéwna przyczyng zato-
zenia PEG byty zaburzenia potykania i wyniszczenie. Wéréd
chorych z niedowtadem typu spastycznego, pacjenci z prze-
zskdrng gastrostomia stanowili 78%. Ponadto u pacjentéow
z niedowfadem spastycznym obserwowano najczesciej
powikfania zwigzane z PEG (przede wszystkim zmiany za-
palne wokdt gastrostomii spowodowane wyciekiem tresci
zotadkowej). U wszystkich 21 pacjentéw zakwalifikowanych
do zatozenia zgtebnika nosowo-zotagdkowego wystepowa-
ty zaburzenia potykania, u 2 chorych stwierdzono cechy
atrepsji, u 8 nawracajace infekcje drég oddechowych,au 3
rozpoznano chorobe refluksowg przetyku.

Znacznego stopnia $linotok (ciezko poddajacy sie leczeniu)
wystepowat u 30% chorych neurologicznych. Uporczywe
zaparcia stanowity problem u ponad 40% pacjentow.

Inne powiktania przewlektej choroby neurologicznej
to patologie w obrebie jamy ustnej (przerosty i stany zapal-
ne dziaset, stany zapalne sluzéwki jamy ustnej, préchnica
zebow) wymagajace leczenia stomatologicznego i konsul-
tacji przez periodontologa.

Problemy pulmonologiczne

U dzieci z uszkodzeniem OUN bardzo czesto wystepu-
ja problemy oddechowe. Najczesciej bezposrednia przy-
Czyna zgonu u pacjentéw neurologicznych w hospicjach
dzieciecych jest zaostrzenie przewlektej niewydolnosci
oddechowej. Gtéwnym problemem w tej grupie chorych s
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nawracjace infekcje drég oddechowych, ktérych powody
sq wieloczynnikowe. Lezacy tryb zycia, nadprodukcja wy-
dzieliny w drzewie oskrzelowym, wspotistniejace zaburze-
nia w budowie klatki piersiowej, aspiracje i mikroaspiracje,
wiotkos$¢ i (lub) spastyczno$¢ miesni oddechowych, zniesie-
nie odruchéw obronnych czy niedobory immunologiczne
to tylko niektdre z wielu przyczyn nawracajacych zakazen
goérnych i dolnych drég oddechowych.

Wraz z postepem choroby, typowe dla wieku dzie-
ciecego zakazenia wirusowe czy bakteryjne ustepuja in-
fekcjom o etiologii zachtystowej. Zaburzenia w napieciu
miesniowym struktur odpowiedzialnych za zucie, ssanie i
potykanie, nieprawidtowe dziatanie nagtosni, ostabienie fali
perystaltycznej przetyku czy niespdjnosc aktu potykania i
oddychania powoduja nawracajace aspiracje pokarmem i
ptynami (tzw. aspiration ,from above”). Zrédtem aspiracji
czesciej sg ptyny niz pokarmy state. Nalezy takze pamietac
o aspiracjach wydzieling z gérnych drég oddechowych,
ktdra jest siedliskiem flory mikrobiologicznej, a wpada do
jatowego srodowiska dolnych drég oddechowych. Do tzw.
aspiracji ,from above” dofaczajg sie aspiracje ,from below”
zwigzane z GER. U dzieci gteboko uposledzonych zaaspi-
rowanie tresci do drég oddechowych czesto przebiega
bez kaszlu czy krztuszenia. Przewlekajace i nierozpoznane
zachtystywanie sie prowadzi do rozwoju przewlektego sta-
nu zapalnego w dolnych drogach oddechowych, na ktéry
nakfadaja sie ostre stany zapalne. Wszystko w konsekwencji
prowadzi do postepujacego niszczenia migzszu ptuc z
tworzeniem rozstrzeni oskrzeli i obszaréw niedodmy. Do
problemoéw oddechowych dotacza sie obecnos¢ stabego
odruchu kaszlowego’ i niedostateczne oczyszczanie drdg
oddechowych, co dodatkowo uniemozliwia skuteczna
ochrone przez aspiracjami i powoduje niedostateczng
ewakuacje nadmiaru wydzieliny oskrzelowej w trakcie
infekcji. Istnieje rowniez bardzo duzy problem z nadpro-
dukcjg wydzieliny oskrzelowej, niezaleznie od infekgji,
azwigzanej z chorobg podstawowa i stosowanymilekami
neurologicznymi. Powodem stabych odruchéw obronnych
jest najprawdopodobniej desensytyzacja receptoréw kasz-
lowych, spowodowana nawracajacymi zachtysnieciami
i przewlektym stanem zapalnym. Nawet przy ciezkich,
obustronnych zapaleniach ptuc bardzo rzadko widoczny
jest u pacjentdw neurologicznych adekwatny odruch kasz-
lowy, szczegdlnie jezeli dotacza sie zaburzenia w napieciu
miesni klatki piersiowej. W tej sytuacji podstawa codziennej
pielegnadji jest wtasciwie wykonana i powtarzana fizjote-
rapia uktadu oddechowego z toaletg drég oddechowych,
a przy podejrzeniu zachtystowej etiologii zapalen ptuc
diagnostyka w kierunku GER. Jesli pH-metria, syntygrafia
lub badanie radiologiczne potwierdzg obecnos¢ refluksu
zotadkowo-przetykowego bezwzglednie wskazana jest
operacja antyrefluksowa.”

6. Skuteczng metoda leczenia jest zastosowanie asystora kaszlu. (przypis
redaktora — T. Dangel)

7. Jest to kwestia podstawowa w leczeniu tej grupy chorych, niestety nie
rozumiana i nie praktykowana przez wielu lekarzy. Dzieci z chorobami
neurologicznymi, refluksem zoladkowo-przetykowym, niedozywieniem
i nawracajacymi zapaleniami ptuc sg przewlekle i nieskutecznie leczone
antybiotykami, co prowadzi do dysbakteriozy i kandydozy. Wiele dzieci
z tego powodu umiera. Dopiero operacja antyrefluksowa stwarza moz-
liwosci wyréwnania zaburzen w przewodzie pokarmowym, odpowied-
niego zywienia, rehabilitacji oddechowej i leczenia drozdzycy. Niestety
nie zawsze sie to udaje. (przypis redaktora - T. Dangel)

U chorych ze schorzeniami nerwowo-mie$niowymi (rdze-
niowy zanik miesni, dystrofie miesniowe, dystrofie mio-
toniczne, itp.), czy po uszkodzeniach rdzenia kregowego,
gtownym problemem jest wiotkos¢ miesni klatki piersio-
wej i przewlekte niedotlenienie. Czesto pierwsze oznaki
niedotlenienia pojawiaja sie podczas snu, powodujac
bezdechy senne, a po przebudzeniu béle gtowy czy szum
w uszach. Kifoskolioza i wtérne deformacje klatki pier-
siowej sg czestym powikfaniem u dzieci ze schorzeniami
nerwowo-migsniowymi i ciezkimi postaciami mézgowe-
go porazenia dzieciecego. Powodujg one restrykcyjne
zaburzenia oddychania, dodatkowo ciezka kifoskolioza
moze powodowac nierownomierne ilosciowo i jakosciowo
rozmieszczenie miazszu ptuc. Po stronie wklestej klatki
piersiowej dochodzi zazwyczaj do obszaréw niedodmy, po
wypuktej do ognisk rozedmy i nadmiaru miazszu, co jest
przyczyna zaburzen wentylacji do perfuzji. Jesli kifoskolioza
postepuje od wczesnego dziecinstwa, uszkodzony zostaje
proces wzrostu i rozwoju ptuc.

Nalezy oczywiscie pamieta¢, ze w grupie pacjentéw
neurologicznych z taka sama czestoscia (niektorzy autorzy
uwazaja, ze z wieksza) wystepuja powszechne choroby
uktadu oddechowego — astma oskrzelowa i nadreaktyw-
nosc¢ oskrzeli. Ich diagnostyka jest szczegdlnie trudna
u pacjentow z ciezkim uszkodzeniem OUN, ale dobrze
zebrany wywiad i wtaczenie wtasciwego leczenia empi-
rycznego, bez wykonywania serii badan dodatkowych,
zazwyczaj wystarcza do zminimalizowania czy catkowitego
ustgpienia objawdéw [17].

Domowa tlenoterapia bierna - LTOT (Long Term
Oxygen Therapy) stosowana jest u pacjentow z przewlektym
niedotlenieniem (niezaleznie od przyczyny), u ktérych
wysycycenie krwi tlenem (Sa02) jest réwne lub ponizej
90%8. LTOT moze by¢ prowadzona w sposéb ciggty lub
przerywany w zaleznosci od stanu klinicznego pacjenta.
W grupie pacjentéw neurologicznych LTOT stosuje sie:
u chorych z przewlekta hipowentylacja (schorzenia ner-
wowo-miesniowe9, osrodkowe zaburzenia oddychania,
pacjenci ze znieksztatceniami klatki piersiowej), w okre-
sie zaostrzenia infekcji drog oddechowych, w napadach
dusznosci, jako leczenie paliatywne w ostatnim okresie
choroby [18, 19].

Nawracajace infekcje gdrnych i dolnych drég odde-
chowych stanowity problem u okoto 55% chorych HDdDZt.
Etiologia zachtystowa wystepowata u 30% chorych. Okoto
60% wymagato ciggtej lub okresowej podazy tlenu z po-
wodu towarzyszacej niewydolnosci oddechowej. Ponad
25% stanowili pacjenci z przewlektym zespotem oskrze-
lowo-ptucnym. Kifoskolioza i deformacje klatki piersiowej
wystepowaty u 25% chorych. Pacjenci z chorobami ner-
wowo-miesniowymi stanowili 7% chorych. Problem astmy
i nadreaktywnosci oskrzeli dotyczyt 13% pacjentéw i nie
réznit sie od zakresu czestosci wsréd zdrowej populagji
wieku rozwojowego.

8. Wyjatek stanowia dzieci z siniczymi wadami serca. (przypis redaktora
- T. Dangel)

9. W tej grupie chorych, po podaniu tlenu, moze wystapi¢ zatrzymanie od-
dychania. Dlatego, przed wprowadzeniem tlenoterapii, nalezy wykona¢
probe w obecnosci lekarza wyposazonego w zestaw do sztucznej wenty-
lacji (np. worek Ambu i maske). (przypis redaktora — T. Dangel)
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Podsumowanie

Problemy neuropediatryczne stanowig codziennos¢ w pe-
diatrycznej opiece paliatywnej. Ich wtasciwe zrozumienie
pozwala na dobér odpowiedniego leczenia, ktdre zawsze
ma na celu poprawe jakosci zycia nieuleczalnie chorego
pacjenta, a takze umozliwia uspokojenie rodzicéw, dla
ktérych kazdy nowy objaw choroby u dziecka stanowi
nieopisany boél. Wérdd pacjentdéw z objawami neurolo-
gicznymi najczesciej wspotistniejg problemy gastroente-
rologiczne i pulmonologiczne, ktére zostaty szerzej przed-
stawione, cho¢ poruszono zaledwie wycinek tego z czym
spotykamy sie w codziennej pracy. Pacjenci neurologiczni
i ich schorzenia z bogata symptomatologia stanowia dla
pielegniarek i lekarzy szczegélna grupe chorych. By zmi-
nimalizowac¢ cierpienie dziecka i polepszy¢ jakos¢ zycia,
opieka paliatywna nad chorym neurologicznym musi
zawierac w sobie cato$¢ obrazu choroby, a w szczegdlnosci
wynikajace z niej powiktania. Domowa opieka paliatywna
nad dzieckiem z problemem neurologicznym musi by¢
oparta na scistej wspotpracy catego zespotu hospicjum,
a w szczegdblnosci pediatry i neurologa dzieciecego.
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