KAPITEL 6.

Andning

In med 02 — ut med CO2

Att andningen fungerar ar en forutsittning for att ma bra och orka med att upp-
leva omvarlden. Barn, unga och vuxna med flerfunktionsnedsittning har ofta
besvar med andningen och stora, tydligt matbara, svarigheter med att syresatta
blodet och att vidra ut koldioxid. De har ocksa ofta nedsatt formaga att gora sig av
med slem, som samlas i luftvigarna. Andetagsvolymen ar ofta mindre 4n normalt
och brist pd spontan fysisk aktivitet gor att stimulering till djupandning uteblir.
Luftvigsinfektioner kan vara bade mer frekventa och mer ldngvariga, speciellt hos
dem som pa grund av underniring har ett saimre infektionsférsvar. Andningspro-
blem mirks ofta tidigt i livet och rosslighet ar en stark varningssignal att andning-
en dr paverkad.

En sviktande andningsfunktion kan péaverka barnets utveckling genom att det
okade andningsarbetet kraver alltfor mycket energi. Det kan medfora att 1angd-
och viktutvecklingen stannar av. Alltfor stor energi kan ga &t enbart till andnings-
musklernas arbete.
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Figur: Luftvdgarna.
Lds mer: https://www.1177.se/liv--halsa/sa-fungerar-kroppen/Iuftvagar-och-lungor/
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Det ar viktigt att forebygga och se tidiga tecken péd problem med andningen for
att kunna sétta in ratt dtgirder innan permanenta lungproblem uppstér. Orsa-
kerna till andningsproblemen kan vara skiftande men &nda ge likartade symtom
och risk for underventilering. Det ar viktigt att vara observant pa andningen vid
fortskridande muskelsvaghet eller da skoliosen 6kar mycket och dndrar de anato-

miska relationerna i brostkorgen. Skolios forklaras i kapitel 11.

Nar man samlar pa sig koldioxid blir man tr6tt och halten koldioxid kan stiga till
farliga nivéer i blodet sa att en “kolsyrenarkos” intrider. Normalt sett reglerar vi
pa ett finstdmt sitt andningen, dven under somn, sa att ratt balans mellan syre
och koldioxid hélls. Regleringen sker i hjarnan, narmare bestamt i hjarnstammen.

God andningsregim = In med luft — Ut med slem
Behandlingsmal

Piggare person

Mindre trétt

Fiarre infektioner

Normalt somnmonster

Normal syreméttnad

Ingen koldioxidretention

Storre andetagsvolym

Faktorer som paverkar andningen

Fysisk aktivitet: Vid anstrangning tar vi normalt djupare andetag, vilket i sig
hjilper till att mobilisera slem. Aven passiv fysisk aktivitet stimulerar. Vid fler-
funktionsnedsittning ar den spontana motoriken bristfillig. Svara rorelsehinder
medfor att ingen andningsstimulering genom fysisk aktivitet uppstar.

Muskelsvaghet eller spastisk muskulatur leder till bristfallig samordning av
andningsmuskulaturens rorelser. Diafragma och bréstkorgens andningsmuskler
samarbetar inte, ndgot som kallas paradoxal andning. Det ger en svag hostst6t och
ytlig andning. Diafragma kan &ven vara férsvagad av underniring.

Anatomiska forhallanden i brostkorgen kan forandras genom skoliosutveck-
ling. Det leder till sdnkt lungkapacitet och délig ventilationsférmaga. Om skolio-
sen upptrader tidigt kan dven lungornas utveckling paverkas negativt genom att
farre alveoler (lungblasor som ombesorjer gasutbytet) bildas. Operation av skoli-
osen och uppratning av ryggen ska 6vervigas i tid, innan riskerna med narkos och
operation blir for stora. Sittstallningen paverkar ocksa lungfunktionen.

Uppstotning av maginnehall, gastroesofagal reflux, liksom felsviljning, aspi-
ration, kan gora att surt maginnehall, eller saliv, mat och dryck &ker ner i luftréren
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vilket 6kar risken for lunginflammation, s kallad aspirationspneumoni. P4 sikt
medfor det en kronisk irritation i lungorna. Det kan i vérsta fall leda till bind-
vavsomvandling, fibros, av lungvdvnaden. Lungornas funktion blir da ordentligt
inskrankt och kronisk andningssvikt uppstar. Felsviljning och aspiration ar ty-
varr mycket vanligt vid flerfunktionsnedséttning orsakad av cerebral pares. Se vi-

dare kapitel 8 angdende gastroesofageal reflux.

Hoga andningshinder pa grund av spasticitet i svalget, missbildningar, slapp
svalgmuskulatur och bristande koordination i svalgets muskler. Stora halsmand-
lar, tonsiller, eller kortel bakom nésan, adenoid, kan som hos alla andra medféra
snarkande och forsvdrad andning. Detta kan medféra att personen alltid sover
med huvudet i en viss stillning i vilken svalget hélls s& 6ppet som mgjligt. Det ar
ocksa vanligt med munandning vid dessa tillstdnd.

Slemproduktionen kan 6ka av olika orsaker. Infektioner, allergi och astma ska
behandlas, liksom andra sjukdomar som medfor sekretproblem. Vissa likemedel
kan 6ka slemproduktionen. Bensodiazepiner, till exempel Iktorivil® (klonaze-
pam), som anvinds for att minska muskelspanning eller ges mot kramper kan
ge den effekten. Acetylcystein 6kar mangden slem sa mycket att man maéste vara
uppmarksam si att det inte blir sa stor mangd att en person med far svart att fa
upp det.

Morfinpreparat haimmar i hogre doser andningen. Om det ges maste man vara
medveten om denna risk. Samtidigt anvinds dessa preparat vid svir smirta och
vid andra svara tillstand, till exempel for att dampa angest i livets slutskede. Ba-
lansen ar harfin och man maéste noga viga for- och nackdelar.

Hjirtfunktionen kan vid hjartsvikt bidra till andningssvérigheterna.

Symtom pa andningsproblem

Rosslighet ar ett tidigt varningstecken. Riklig slemproduktion, svag brostkorgs-
muskulatur eller daligt utvecklad hostreflex gor att sekret hopar sig i luftréren
och tépper till de smé lungblésorna. Det medfor att syre- och koldioxidutbytet
forsamras. Rosslighet kan ocksa bero pa for dalig vatsketillforsel da slemmet blir
segt. Upprepade infektioner i luftvigarna medfor att flimmerhérens funktion for-
samras och sekretet blir kvar. Rosslighet dr alltsé en tidig och stark varningssignal
som ska tas pé allvar.

Det ar viktigt att bryta den onda cirkeln av upprepade luftvigsinflammationer or-
sakade av sekretansamling i luftvdgarna eller av aspiration, felsviljning av saliv
eller foda. Redan tidigt i ett barns liv méste en aktiv insats goras for att forebygga
kronisk lungsjukdom med ytterligare svar sjuklighet och behov av akuta inldgg-

59



KAPITEL 6.

ningar for sjukhusvard. Stabilisering av andningsfunktionen resulterar alltid i
okad ork och livskvalitet.

Man bor vara uppmairksam pa om andningsfunktionen paverkas i samband med
maltid. Varje gang vi sviljer méste vi gora ett litet andningsuppehéll eftersom
matvigen och luftvagen korsas i svalget. Om vi inte sluter till andningsvigen med
struplocket dker mat och dryck litt ner i lungorna, vilket kallas att aspirera. De
flesta hostar upp det som kommit ner, men det finns risk att fédan orsakar irrita-
tion i lungorna. Lunginflammation som orsakats av att mat eller dryck hamnat i
lungorna kallas aspirationspneumont och ar inte ovanligt vid felsviljning. Ibland
blir reaktionen bara en kortvarig febertopp, men det ar dnda en risk for fortsatta
lungproblem.

Tyst aspiration (utan att hosta utloses) av mat eller saliv férekommer tyvirr ofta
vid flerfunktionsnedsattning/svér CP, och kan leda till kroniska inflammatoriska
forandringar i luftvigarna. Det ar vart att komma ihag att om man har en vildigt
hog andningsfrekvens kan man inte dta pa ett sikert sitt via munnen. D& behovs
naring via gastrostomi, sond eller i akut ldge intravends tillférsel.

Andningsproblemen &r ofta kopplade till hjartproblem, sarskilt om det har fun-
nits 6kat andningsmotstind under en langre tid. Barn med medfédda svéra hjart-
fel och vissa barn som f6tts mycket prematura kan ha lungproblem langt upp i
aren och dven vara i behov av syrgas.

Andningsproblem/andningsinsufficiens kan visa sig genom:
« rosslig andning, sekret som ligger kvar i luftvigarna, svag hoststot
« Okad andningsfrekvens
« konstant underventilering, 1ag syreséttning, 6kad koldioxidhalt
+ trotthet och apati
+ Aangest, oro, andnod, depression
« pressad utandning/exspiration
« nisvingeandning och tydlig brostkorgsandning
« paradoxal andning dar brostmuskler och mellangirde inte samverkar
« blekhet, cyanos, eller onormal “rosighet”

+ Okad svettning, transpiration
« aptitloshet, dalig viktokning eller viktminskning
« somnstorning och morgonhuvudvark.

Personer med flerfunktionsnedséttning har ofta en 6kad tendens till luftvagsin-
fektioner och lunginflammationer. Dessa ar inte alltid latta att diagnostisera. Ti-
diga symptom kan vara subtila, det ar oftast svirt med kommunikationen med
patienten och manga undersokningar kan vara svara eller omgjliga att genomfora.
Det finns siledes en risk att diagnosen fordrojs, men erfarna anhoriga, féraldrar
och assistenter kan ofta notera en féorsamring tidigt. Lyssna pa deras oro!
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Utredning av andningsproblem

Varje barn eller vuxen med misstinkt storning av andningsfunktionen ska utre-
das och erbjudas lamplig behandling, oavsett grundsjukdom eller prognos. Tidig
diagnos och behandling av andningsproblem kan ge en dramatisk férbéttring av
allméntillstind och livskvalitet. Det kan dven ge minskad ovrig sjuklighet och
minska behovet av akutsjukvard.

Utredningen gors pa sjukhus, ofta genom ett par dygns méatning s& att man dven
utvarderar natten. Ibland kan det kréavas speciella undersékningar som bara kan
goras pa ett regionsjukhus, eller att lungldkare och 6ronlékare konsulteras. Det ar
av virde att samla ihop ett multidisciplinért team da det ror sig om en komplex
fragestillning. Nar det giller vuxna ar det vanligen primarvardsliakare som héller
i utredningen av andningsfunktionen, och som kan remittera for olika undersok-
ningar.

Det finns flera satt att undersdka lungornas funktion:

« Fysikalisk unders6kning innebir bide att man observerar personens
andningsmonster och lyssnar med stetoskop p& andningen. Finns det indrag-
ningar under inandning eller biljud vid utandning till exempel.

+ Lungrontgen kan pavisa: lunginflammation, lufthalt, vatska, sammanfallna
delar av lungan med mera.

« Datortomografi eller magnetkameraundersokning kan vara av virde
for att fordjupa bedomningen av till exempel bronkvaggsfortjockning,
atelektaser och bronkiektasier.

« Saturationsmétning mater syrgasmattnad i blodet och blodgaser
(antingen med blodprov eller transkutant, via huden) méter dven koldioxid,
pH, standardbikarbonat och basoverskott. Venos blodgas pa morgonen, strax

innan personen vaknar ar vardefullt for att bedoma hypoventilation (under-
ventilering) nattetid.

+ Refluxutredning ar ofta mycket viktigt d4 gastroesofagal reflux, GER, kan

Oka irritationen i luftvigarna och leda till mer sekret. (se kapitel 8) Aspira-
tionsrisken bedoms kliniskt av logoped, ofta kombinerat med sviljnings-
rontgen.

+ Spirometri mater lungornas kapacitet, men ar ofta svart att genomféra hos
personer med flerfunktionsnedsattning.

« I0S, impulsoscillometri, dr en ny metod for bedomning av luftvigsmot-
stdnd och compliance i de perifera luftvigarna som ar lattare att anvanda vid
funktionsnedsittning. Inertgasutskoljning (MBW) ir ytterligare en ny
metod som kan anvindas for att studera inflammation i de perifera luft-
vagarna.
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+ Somnpolygrafi, dir bade andningen och hjarnans elektriska aktivitet (med
EEG) registreras under natten. D kan apné, desaturation (1&g syrehalt) och
hyperkapni (h6jd halt koldioxid) bedomas samtidigt som eventuell epileptisk
aktivitet ocksé registreras.

« Somnapnéutredning vid snarkning. Om inte fullstandig somnpoygrafi
finns tillgdnglig kan somnapnéutredning (registrering nattetid av apnéer och
saturation) vara till hjilp. Bade tonsiller och adenoid kan kirurgiskt reduceras
i storlek. Obstruktiva apneer kan dven bero pa till exempel nedsatt muskel-
tonus i halsen, och dd kan CPAP, Continuous Positive Airway Pressure, ibland
vara av varde. CPAP dr en behandling dér ett positivt luftvagstryck i luft-
vagarna under hela andningscykeln astadkoms. CPAP beskrivs senare i
kapitlet.

« Bronkoskopi innebar att man tittar ner i luftréren med fiberoptik och vid
behov tar prov frén slemhinnan eller sputumodlingar, framforallt med tanke
pé pseudomonas och andra kroniska infektioner.

« Ciliefunktion kan utredas om man missténker en sjukdom i cilierna, flim-
merhéren, i luftvigarna.

+ Om korsett anviands kan vissa delar av utredningen behova goras bade med
och utan korsett.

Behandling av andningsproblem

Insatserna dr av forebyggande, behandlande och stédjande natur och syftar till att
skapa god livskvalitet och farre infektionsperioder. Infektioner i luftvigarna for-
samrar allméantillstindet patagligt for en person med flerfunktionsnedsittning.

Den grundldggande behandlingsprincipen ar att uppratthélla normal syre- och
koldioxidkoncentration i blodet. Mélet ar att orka uppleva omvirlden och slippa
lufthunger.

Det ar viktigt att utredning och behandling av andningsproblem péborjas tidigt.
Behandlingen innefattar:

« andningsstimulans, fysioterapi, vitska, PEP-behandling
« lakemedel, ofta som inhalation alternativt via mun eller gastrostomi
« mekanisk andningshjilp, CPAP eller BiPAP, respirator eller Cough Assist.

God andnings- och hostassistans ar viktigt att ge om mojligheten att hosta ar ned-
satt. Fysioterapeuter ar skickliga pa andningshjilp och kan ge goda rdd om hur
man pa olika sitt kan mobilisera slem, det vill sdga fa upp slemmet ur luftvdagarna.
Behandlingarna innefattar korrekt positionering med sé fria luftvagar som moj-
ligt, tita lagesforandringar, sidoldge och sittande, hjélp att regelbundet komma
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upp till stdende, samt allmén aktivitet, stora armrorelser och skratt for att utlosa
djupare andetag och battre hoststot for att f3 upp slemmet.

Bassdngtraning kan stimulera till aktiva rorelser och den varma och fuktiga mil-
jon kan vara bra for slemmobiliseringen.

Att trina pa vandningar fran rygg- till maglage stimulerar inte bara den motoris-
ka formégan utan leder aven till 6kad djupandning. Ett litet barn som grater tar
djupa andetag, s man kanske inte alltid méste vara snabb med att ge tillbaka nap-
pen utan lata barnet fa ta nigra andetag forst. Hjalpmedel som stora bollar och
studsmattor kan anvéandas for att barnet ska fa hoppa, vilket kan mobilisera slem.

Hosthjilp till barn kan ocksa ges genom manuella kompressioner av fysiote-
rapeut eller anhorig (efter noggrann instruktion). De manuella kompressionerna
kraver samarbete med vilket inte alltid ar sa latt. Det kravs ocksa en viss armstyr-
ka. Konkreta tips nér det giller barn finns pa NkaPlay.

Hosthjilp till vuxna enligt samma principer men ges delvis via andra &tgarder
dé kroppsstorleken skiljer och skelettet kan vara skort. Ta hjélp av fysioterapeut
for att hitta vad som kianns komfortabelt for den vuxne. Fysisk aktivitet som ckar
luftflédet och lagesdndring kan goras pé olika sdtt. Man bor vara uppmaéarksam pa
att andningen hos vissa personer kan vara effektivare i liggande stillning.

Metoder att lossa sekret pa barn
Byte av kroppsstillning
« Vind fran ena sidan till den
andra. Mobilisera fran liggande
till sittande eller till stdende. = M
 Ligg barnet litt framAttippat, e A
pa tippbrida eller i sing. i Voo T
Var uppmairksam pé risken for (] !
sura uppstotningar. | |
« Ligg barnet 6ver ditt kna. LR

o, 2
-
o
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Aktiviteter for att stimulera djupandning

« Hall handerna runt barnets
brostkorg och f6lj andetagen med ett latt motstdnd

« Spinnande upplevelser ger djupare andning, till exempel roliga singer,
tittutlekar eller pulkadkning.

 Stora armrorelser 6ver huvudhojd som 6kar volymen i brostkorgen.

 Studsa pa boll, studsmatta, gunga i gunga eller liknande

+ Skoja och busa, hiftiga rorelselekar

« Bad, ridning.

Inhalationsbehandling
PEP-maskbehandling, PEP-andning medfér en motstdndsandning.

Se dven film pa NkaPlay! Link 1

Metoder att lossa sekret pa vuxna
+ Fysisk aktivitet for att stimulera till djupare andetag
« Andra kroppsstillning
« Aktiviteter for att stimulera djupandning
« Inhalationsbehandling
« PEP-motstdndsandning. Om mgjligt i kombination med huffning,
forsherad utandning som mobiliserar slem

Positive Expiratory Pressure, PEP

PEP-behandling 4dr en metod som regelbundet kan anvindas vid svira, samman-
satta funktionsnedsittningar med péaverkan pa andningen eller for att forebyg-
ga andningsproblem. Behandlingen kraver ingen aktiv medverkan av personen
och bor péborjas tidigt, s fort besvar uppstar. PEP-masken medfor ett mottryck i
andningsvigarna vid utandning. Mottrycket ar individuellt anpassat och motver-
kar atelektaser och hjilper till att mobilisera slemmet. En atelektas innebar att ett
omrade i lungan inte ar luftférande, oftast pa grund av en slempropp i luftréret
till omrédet. PEP ir en tidig och viktig insats som ar l4tt att anvinda regelbundet.
Det ar bra att vinja personen vid masken innan det blir ett akut lage. Metoden &ar
i dag vélanvand och effektiv. Den kan anvindas dagligen i alla aldrar. Delarna ar
latta att rengora och att séitta ihop.

Utprovning sker i regel av fysioterapeut. Likare avgor om det finns kontraindika-
tioner. Sjukskoterskan deltar med fordel for att prata om de hygieniska aspekter-
na och lar ut hur delarna ska rengoras. Vid utprovning av PEP-mask till en vuxen
person som inte kan medverka, hosta eller svilja behover det enligt erfarenhet hos
vuxenkollegor finnas beredskap att kunna suga rent svalget ifall att mycket slem
mobiliseras. Regelbunden anvandning och slemmobilisering rekommenderas s&

att stora ansamlingar inte sker. Lis mer om PEP, Lank 2
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Om andningsfunktionen &r sa délig att det inte fungerar tillrackligt bra med PEP-
mask kan man istillet anvinda CPAP for att underlitta sekreteliminationen, till
exempel genom att anvinda CPAP-masken i 10 minuter morgon och kvill. Vid
forsamringar pa grund av luftvigsinfektioner kan tiden som CPAP anvinds ut6-
kas. CPAP-apparaten ger ett positivt luftviagstryck under bade in- och utandning.
Genom uppblasningen av luftvigarna eller volymokning 6ppnas stingda lungde-

lar. Las mer om CPAP, l&nk 3.

Vatska

Minskat vatskeintag till exempel pé grund av svarigheter att svélja tunnflytande
vitska kan gora att sekretet i luftvagarna blir onodigt segt och svarmobiliserat. Se
dirfor alltid till att vitsketillforseln r tillriicklig. Overvig gastrostomi om vitske-
och niringsintaget inte kan sikerstillas.

Sekretet i luftvigarna kan goras 16sare genom inhalation av fysiologisk koksaltlos-
ning. Att inhalera fysiologisk koksaltlosning, NaCl, kan ibland fa mycket kraftig
positiv effekt och bor alltid provas. Det ar ofarligt att andas in och kan inte 6ver-
doseras. Sekretet blir 16sare och lattare att hosta upp.

Fysiologisk koksaltlosning som finns i sm& plastampuller ar enkelt att anvinda
i en nebulisator — en apparat som finfordelar lakemedel till en dimma som ska
andas in via en ansiktsmask. Det ar viktigt att man lar sig tekniken och hur appa-
raten ska skotas. Ofta dr personen van att andas in ldkemedel via en sd kallad spa-
cer, ett rorformat hjalpmedel med ventil och mask. Det gir bara med spacer till
ldkemedlen men inte till koksaltlosningen. Hyperton natriumklorid (till exempel
MucoClear) kan ibland vara mer effektivt an fysiologisk natriumklorid, men kan
ocksa irritera luftvigarna. Luftrorsvidgande liakemedel bor darfor ges fore inhala-
tion av hyperton natriumklorid.

Nutrition

Vid svérigheter att tugga och svélja kan patienten dels riskera att aspirera saliv,
vitska och mat ner i luftvigarna, dels finns risk for underniring eftersom mal-
tiderna kan ta mycket ldng tid och vara anstringande. En logoped kan ofta ge
konkreta forbattringsrad efter en observation av hur dtandet gar till, till exempel
angdende matens konsistens och matningsteknik. Att ge mat genom gastrostomi
kan minska problemen med aspirationer, men tyvarr finns 4nda risken att aspire-
ra saliv. Refluxproblematiken minskar oftast inte heller.

Vid eventuell undernéring forsamras immunforsvaret och risken okar for bakte-
riell kolonisering i luftvigarna. Lungfunktionen kan ocksa forsdmras pa grund av
muskelatrofi och trotthet. Med hjilp av en dietist kan en optimering av nutritio-

nen goras. Se kapitel 7

65


https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/luftvagar/andningsvard/cpap-behandling/

KAPITEL 6.

Salivlackage/dregling

Det finns ménga orsaker till salivlackage, eller bristande salivkontroll. De neutrala
orden salivldckage eller bristande salivkontroll anviands ofta istéllet for dregling.
Vissa likemedel kan 6ka tendensen, till exempel bensodiazepiner. Gastroesofage-
al reflux kan ocksa 6ka salivproduktionen liksom sjalvstimulering genom att stop-
pain fingrarna i munnen. Bristande salivkontroll dr ocksé ett vanligt symptom vid
svar cerebral pares och andra neurologiska tillstdind. Vid minskad salivkontroll
okar risken att aspirera saliv till luftvigarna. Las mer om bristande kontroll av sa-
liven och fa bra tips pd hur man kan forsoka paverka genom olika behandlingsin-

satser i olika steg. Lank 4.

Svar dregling kan behandlas med likemedel som minskar salivproduktionen.
Skopolaminplaster (klippt i fjirde- eller attondelar), har anvints vid speciella till-
fillen for att minska salivproduktionen. Glykopyrronium, som siljs under olika
namn bland annat Sianalar® mixtur med indikation: "symptomatisk behandling
av allvarlig kronisk dregling hos barn och ungdomar fran 3 ars dlder med kro-
niska neurologiska sjukdomar” Det ar inte rekommenderat for 1angtidsbehand-
ling och inte vid lindrigare dregling.

Man bor vara uppmérksam pé biverkningar fran bland annat magtarmkanalen
som till exempel forstoppning, diarré, krikningar samt muntorrhet. Biverkning-
arna beror pa den antikolinerga effekten (effekten pé vissa nervbanor) som medlet
har och ir vanligare vid hogre doser och langre behandling. Botulinumtoxininjek-
tioner i salivkortlarna, eller till och med kirurgisk atgard har anvéants. Inhalation
av ipratropium kan ocksa ha viss effekt.

2011 borjade barnsjukhuset SICK Kids i Toronto, Canada, att anvénda atropin
ogondroppar under tungan mot dregling. Detta har testats i ett par mindre studier
med minskad dregling hos flertalet. En svensk studie gjordes 2015 och en studie
gjordes i Rio de Janeiro 2017. Den innefattade 33 barn med CP dér 30 av 33 be-
skrivs ha GMFCS 4-5 plus andra funktionsnedséttningar, motsvarande de vi ser
vid flerfunktionsnedsittning. Aven hir minskades dreglingen, men inte hos alla!

Svenska studien, lank 5. Brasilianska studien, lank 6.
Om det blir alltfér torrt i munnen till f61jd av behandlingen okar risken for karies.
Noggrann tandhygien kravs vid behandling som minskar salivproduktionen.

Se kapitel 9.
Behandling av gastroesofageal reflux behovs ofta. Se kapitel 8.
Behandling av skolios beh6vs ocksa ibland, se kapitel 11.

En avvikande brostkorg pa grund av skolios leder till minskad lungvolym, minskad
lungcompliance, 6kad stelhet i brostkorgsvaggen, minskad kraft i andningsmus-
kulaturen och siamre diafragmafunktion. Ojamn lungexpansion leder till obalans
mellan ventilation och perfusion, genomblodning. Korsettbehandling kan kanske
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fordrdja progress av skolios, men forhindrar inte forsdmringen som brukar ske.
Progress av skolios kan ske dven efter att tillvixten avslutats. Tyvarr dr data brist-
filliga avseende om skoliosoperation verkligen minskar andningsproblem och
lunginflammationer.

Lakemedel

Det finns ingen evidens for att astma skulle vara vanligare hos personer med ce-
rebral pares och flerfunktionsnedsittning dn hos andra, men kronisk inflamma-
tion i luftvigarna pé grund av ofta dterkommande aspirationer kan ge upphov till
liknande symptom som vid astma. For att komma till ratta med inflammationens
skadliga paverkan pé lungorna ar det viktigt att vidga luftréren, minska inflam-
mation, minska méangden sekret och fa upp slemmet.

Ut med slem och in med luft.

A

Musklerna i luftréren regleras via det icke ,{
viljestyrda autonoma nervsystemet. Like- ¥
medel som paverkar tonus i dessa muskler {

inhaleras via en sa kallad spacer eller ibland
en nebulisator som finférdelar likemedlet.
Luftvigarna skyddas mot inflammation ge-
nom att inhalera kortisonpreparat och luft-
roren vidgas genom luftrorsvidgande lake-
medel. Dosering sker béde efter personens
vikt och efter svérigheten p& problemet,
vilket kan innebéra minst en dubblering av
antalet inhalationer under forkylningsperioder.

Likemedel som inhaleras ges oftast tva till flera ganger dagligen. For barn och
ménga ungdomar och vuxna gér det ofta bra med en andningsbehallare, spacer,
till exempel Optichamber®, Nebunette® eller Vortex® som alla passar till and-
ningssprayerna, men da kan inte natriumkloridinhalationer ges. Inhalationer ska
helst ges i uppritt lige eftersom flest luftviagar da ar 6ppna. Hos barn och vuxna
med flerfunktionsnedséttning anvinds oftast mask om de har svart att sluta lap-
parna.

Det luftrorsvidgande likemedlet salbutamol finns i Ventoline® och Airomir®
och ges oftast regelbundet i en underhallsdos. I perioder av férsdmring 6kas anta-
let doser till var fjarde timme jamnt utspritt 6ver dygnet. Effekten kommer inom
ett par minuter och kvarstar i fyra timmar. Det 6kar dessutom den mukocilidra
transporten, det vill sdga reningen av luftvdgarna, och underlittar upptranspor-
ten av segt slem. Luftrérsvidgande likemedel ska ges en stund innan kortisonin-
halationerna for att hinna vidga luftréren sa att kortisonet ska kunna né langre ut
i de mindre luftroren.
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Inhalerat kortison, budesonid, har en kraftig lokal antiinflammatorisk effekt. Det
finns under namnen Budesonid® och Pulmicort®. Inhalerat kortison ar att fore-
dra eftersom det mesta kommer direkt till slemhinnan i luftvigarna och ger min-
dre systemeffekter 4n om man ger kortison i tablettform, sarskilt om man maste
oka dosen. Skolj munnen eller badda med vichyvatten efter inhalation av steroi-
der for att minska risken for svampinfektion.

Ipratropium finns i Atrovent® (det ingér dven i Combivent® tillsammans med
salbutamol) och har luftrérsvidgande effekt. Det ar viktigt att skydda 6gonen
nar man anvander det senare eftersom det 6kar risken for glaukom, hogt tryck i
ogonen. Andningsmasken ska darfor passa bra. Ipratropium anvinds framst vid
kronisk bronkit och har lite mindre effekt vid astma. Det sigs kanske ge en viss
minskning av slemmet.

For dem som inte far bra kontroll pa sin astma med inhalationer kan montelukast
(Singulair®) laggas till.

Slemlosande lakemedel medfor att méangden slem kan 6ka mycket i volym. Slem-
met fir en tunn och skummig karaktar, vilket kan fylla luftvigarna och kraftigt
minska syreutbytet. Acetylcystein ar effektivt, men méangden slem kan bli alltfér
stor for personer med flerfunktionsnedsattning. Det ska anvindas med stor for-
siktighet eftersom det ocksé kan utlosa spasm i bronkerna. Luftrorsvidgande ska
darfor ges samtidigt. Det behovs alltid hjalp efter inhalationerna att fa upp slem-
met.

Problem med andningen 6kar ofta i samband med méltid, bade vid matning via
gastrostomi och genom munnen. Ge giarna inhalationer och slemmobilisera innan
maltid for att undvika att slemhosta utloser krakning.

Noggrann munhygien ar viktigt hos personer som inte dter via munnen eftersom
svampinfektion, candidainfektion, latt uppkommer pd munslemhinnan. Det 4r bra
att géra munnens miljé ogistvinlig for svampen genom att pensla med kolsyrat
vatten, vichyvatten. Om candidainfektion etablerats kan man ge lokalbehandling
mot svamp med mycostatin utan att avbryta behandlingen med kortisoninhalatio-
ner. I sillsynta fall racker inte lokalbehandling utan det kravs systembehandling,
tabletter eller 16sning av lakemedel.

Noggrann munhygien ar ocksa viktigt for att minska mangden bakterier som as-

pireras vid aspiration av saliv. Se kapitel 9

68



KAPITEL 6.

Antibiotika och vaccinationer

Adekvat behandling av akuta luftvigsinfektioner &r viktigt. Ofta behovs antibio-
tikabehandlingen ske tidigare och generdsare dn hos normalbefolkningen. Det
behoéver inte vara si att personer med flerfunktionsnedséttning, barn och vuxna,
i sig dr mer infektionskinsliga, men erfarenheten visar att de oftare blir sjukare,
ibland mycket sjukare dn jamnariga. Att forebygga genom noggrann andnings-
gymnastik och slemmobilisering dr mycket viktigt.

Det dr vanligare att en luftvigsinfektion eller lunginflammation har bakteriell or-
sak hos personer med flerfunktionsnedsittning om man jaimfér med for ovrigt
friska personer i samma alder. Antibiotikabehandlingen ska, om idealiskt, styras
av resultatet av sputumodlingar (odling av bakterier fran luftvigarna), men dessa
kan vara svara att fi. Vid val av antibiotika bér man beakta att det ar vanligare
med gramnegativa bakterier, anaerober och pseudomonas, och mindre vanligt
med pneumokocker dn i normalpopulationen. Manga ganger behovs en forlangd
antibiotikakur, under 3 eller 4 veckor. For att minska risken for d&terkommande
bakteriella infektioner kan profylaktisk behandling provas, till exempel med tri-
metoprim eller azitromycin.

Vaccinering

Pneumokocker kan orsaka allvarliga infektioner, lunginflammation med eller
utan blodforgiftning och dven hjarnhinneinflammation. Vaccination mot pneu-
mokocker erbjuds alla spadbarn inom det nationella vaccinationsprogrammet for
barn. Dessutom rekommenderas vaccination av personer “med tillstand som le-
der till nedsatt lungfunktion eller forsdmrad hostkraft med sekretstagnation”. Till
den gruppen hor personer med flerfunktionsnedsittning. Personer med flerfunk-
tionsnedsdttning bér ocksa vaccineras mot den arliga influensan.

Mekanisk slemmobilisering

Nir slemproduktionen ar stor och hostférmagan dalig, antingen efter en opera-
tion eller pa grund av sjukdom, kan slemmet samlas i s& stor méngd i lungorna
att man maste ta till extra atgirder for att fa upp det. Fysioterapi, PEP-mask och
hosthjilp ricker inte och det blir en nedatgéende spiral med allt simre andnings-
formaga.

Cough Assist ir en andningsstodjande apparat som hjilper till med hoststéten
for den som dr mycket muskelsvag. Den mobiliserar sekret och minskar risken for
infektioner i luftvigar och lungor. For att ha effekt krivs att personen kan med-
verka till en djupandning. Maskinen hjalper da till att &stadkomma en kraftig ut-
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andning/hoststot. Den &r i forsta hand till for per- ‘,__—‘

soner med friska lungor och svag muskulatur, men

kan anvéndas vid andra tillstind med sekretanhop-

ning. Cough Assist puffar in lite extra luftmangd vid =
inandning och skapar darefter ett undertryck som [
forcerar utandningen. Slemmet mobiliseras dnda

till munnen, ibland &nda ut i andningsmasken. Ap-

paraten ar enkel att anvinda och ir ett sdkert och

icke invasivt alternativ till slemsugning.

Lo

Att forsoka suga upp slem kan ibland vara livsnod-

vandigt, men ger ofta storre irritation och okad

slembildning varfér man ska vara mycket aterhéllsam med detta. Det ska bara
ske i akuta ldagen eller pa likares ordination. Om man anviander PEP eller Cough
Assist (hostmaskin) kan sug behova finnas i beredskap om mycket slem kommer
upp och personen inte kan samverka och fa ut det ur munnen.

Mekanisk andningshjalp

En del hjarnskadesyndrom &r féorenade med stérning av andningscentrum i hjarn-
stammen. Det medfor stindig underventilation och kan dven leda till andningsup-
pehall. Om personen behover hjalp med andningsrorelserna eller om andningen
av andra skal ar otillracklig kan mekanisk andningshjalp bli aktuell. Utprovning
och uppfoljning av mekanisk andningshjalp sker pa specialiserad avdelning inom
sjukvérden. Den kraver ocksé noggrann instruktion och upplérning av anhériga,
personliga assistenter, boendepersonal och 6vrigt natverk.

CPAP, BiPAP, diafragmapacemaker och respirator anvinds beroende pa orsaken
till andningssvikten. Att vara beroende av teknik for sin andning &r att vara myck-
et sarbar. Det kraver kompetens hos den som ska varda.

Det dr viktigt att papeka att vid mekanisk andningshjdlp, med eller utan
syrgas, krdvs alltid nattlig overvakning. Det finns risk for aspiration, det
vill saga att eventuell krdkning dras ner i luftvdgarna.

CPAP (continuous positive airway pressure) innebar en metod dar en apparat
skapar ett latt 6vertryck och luftflode i luftvigarna. Personen andas sjilv. En mask
placeras 6ver ndsa och/eller mun och luft puffas ner i lungorna och hjalper till att
hélla lungblasorna 6ppna och underlattar andningsarbetet. CPAP anvands till ex-
empel vid obstruktiva somnapnéer. Det kan dven vara ett alternativ till PEP-mask,
se ovan.
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BiPAP (bilevel positive airway pressure) bygger pa samma princip som CPAP,
men med varierande tryck som man kan stilla in olika f6r in- och utandning. Bi-
PAP forutsitter att personen sjilv kan initiera andetagen. Sedan puffar apparaten
pa och okar de sma andetagen. BiPAP-apparaten adr mindre dn en respirator for
hemmabruk, och man anviander mask, inte trachealtub. Den kan anvandas storre
eller mindre del av dygnet eller som understéd pé natten. Den visentliga skillna-
den mellan CPAP och BiPAP ar alltsd att med CPAP ir patienten helt hdnvisad till
sin spontanandning, men med BiPAP far han/hon hjilp att andas. Detta blir of-
tast mindre trottande och mer komfortabelt, men apparaten ar mer komplicerad.

En diafragmapacemaker ir en liten dosa som avger elektriska impulser till den
nerv som styr sammandragningen av diafragma. P4 sa sdtt kan man skapa en re-
gelbunden, andningsdrivande sammandragning pa konstgjord vig. Detta ir en
ovanlig atgard vid specifika syndrom.

En ventilator eller respirator ir en livsuppehédllande apparat for den som inte
sjalv klarar andningen. Respiratorvard i hemmet anvinds inte si ofta. Det kan
vara en viag man viljer i stillet for att "bo” pa sjukhus. 75 % av hemrespiratorpa-
tienterna har respirator endast nattetid och da kan ofta ansiktsmask eller ndsmask
anvandas for att ansluta till respiratorn. En sddan behandling kallas "non-invasi-
ve ventilation”.

Vid ”invasiv ventilatorbehandling” styrs andningen helt av respiratorn. Man for
antingen ner en trakealtub i luftstrupen via munnen eller ansluter respiratorn via
en trakeostomi, en kirurgiskt lagd 6ppning pa framsidan av halsen med en trake-
alkanyl in i luftstrupen. Trakeostomi anlaggs vid 1dngvarig respiratorbehandling.
Det ar en komplicerad procedur och beslutsprocess med manga professionella in-
blandade for att det ska kunna komma tillstind, men kan vara ett gott alternativ.

Ibland krévs respirator i akuta situationer vid svara pneumonier (lunginflamma-
tioner) eller vid operationer. Intensivvardsavdelningen har stora mgjligheter att
fa ett svart akut tillstind att vanda och kan sekund for sekund Gvervaka livsup-
pehallande atgarder. Det dr mycket viktigt att anhdriga ar vl informerade om
sjukdomsforloppet och att man har en tydlig planering for vardtiden och hur man
ska tréna personen ur respiratorn.

Ibland viljer man att inte anvinda respirator i livets slutskede d& man bedomer
att det inte kommer att tillféra nagot positivt till personens livssituation utan bara
en bundenhet till sjukhus och vid respiratorn. Det ir ett mycket svéirt etiskt beslut
att fatta och méste vara noggrant genomténkt av ansvariga ldkare och anhoriga
tillsammans. Nir det giller personer med flerfunktionsnedsattning ar det svart
att kunna fi besked av personen sjilv. De likare som bist kdnner personen ska
involveras, tillsammans med specialister och forstis familjen.
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Lufthunger, angest och oro maste behandlas 4ven om man avstar fran att anvinda
respirator.

Det ar vart att namna att det ofta ar lungproblem som till slut forkortar livet. I en
studie fran Vistra Australien fann man att av de 349 personer fédda 1956-2011
med CP som man hittade dédsorsak pa hade 59 % avlidit i pneumoni varav niara

hélften pa grund av aspiration. Link 7.

Andningsproblematik i forhallande till operationer

Preoperativt: I god tid fore planerade operationer bér en bedomning goras av
andningen och hur denna kan forbattras. Planera att operationen gors pa ett sjuk-
hus med tillrackliga resurser att ta hand om eventuella andningsmaéssiga problem

i samband med narkosen och postoperativt. Viktigt infér skoliosoperation. Kapitel
11

Vid operationen och postoperativt: Ofta forsimras slemproblematiken pé
grund av smarta och sidngliage som minskar djupandningen. Sedativa (lugnande
ldkemedel) kan forsamra en redan existerande hypoventilation,(underventila-
tion). De bakterier som patienten eventuellt ar koloniserad med i de nedre luft-
vagarna kan bidra till forsamringar postoperativt.

Forebygg andningsproblem!
Riskfaktorer vid flerfunktionsnedsittning
o Avvikande tonus, 1ag tonus/h6g med spasticitet
o Nedsatt formaéga till fysisk aktivitet
o Felstillningar i extremiteter och rygg/skolios
e Muskelsvaghet - svag hoststot
« At- och sviljsvarigheter (dysfagi), aspiration
e Undervikt/6vervikt
o Diagnosspecifika riskfaktorer
o Forandrat allméntillstand:
o Upprepade ldngdragna infektioner/lunginflammationer
o Nedsatt vakenhetsgrad
o Morgonhuvudvirk - kan vara svart att notera
o Aptitloshet, viktnedgéng
Behandlingstrappa: Viktigt att tinka pa att interventionerna bygger pa varan-
dra och inte utesluter en tidigare behandling.
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Anpassad fysisk aktivitet och rorelse:
o Forandrad kroppsposition under dygnet
o Hoppa studsmatta, gunga pa boll med mera
o Lek/aktivitet som okar andetagsvolymen — skratt, sang, bus
o Liggande dans, vattendans
Fysioterapeutisk intervention:
o Information/radgivning, muntlig och skriftlig
e Andningsgymnastik som inte kraver aktiv medverkan
o  Aktiva och passiva rorelser
o Positionering
o Inhalationsbehandling
e Motstandsandning
o Positive expiratory pressure (PEP)
o Blédsa mot stdngda lappar ar bra, men svart
e  Mechanical insufflation-exsufflation (MI-E) (hostmaskin)
e Andningsunderstod

Summary in english

Respiratory illness is the most common cause of mortality, morbidity, and poor
quality of life in the most severely affected children. Respiratory illness is caused
by multiple and combined factors. This review describes these factors and discus-
ses assessments and treatments.

Oropharyngeal dysphagia causes pulmonary aspiration of food, drink, and sa-
liva. Speech pathology assessments evaluate safety and adequacy of nutritional
intake. Management is holistic and may include dental care, and interventions to
improve nutritional intake, and ease, and efficiency of feeding. Behavioral, medi-
cal, and surgical approaches to drooling aim to reduce salivary aspiration.

Gastrointestinal dysfunction, leading to aspiration from reflux, should be asses-
sed objectively, and may be managed by lifestyle changes, medications, or surgical
interventions.

The motor disorder that defines cerebral palsy may impair fitness, breathing
mechanics, effective coughing, and cause scoliosis in individuals with severe im-
pairments; therefore, interventions should maximize physical, musculoskeletal
functions.

Airway clearance techniques help to clear secretions. Upper airway obstruction
may be treated with medications and/or surgery.
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Malnutrition leads to poor general health and susceptibility to infection, and im-
proved nutritional intake may improve not only respiratory health but also consti-
pation, gastroesophageal reflux, and participation in activities.

There is some evidence that children with CP carry pathogenic bacteria. Prop-
hylactic antibiotics may be considered for children with recurrent exacerbations.

Uncontrolled seizures place children with CP at risk of respiratory illness by in-
creasing their risk of salivary aspiration; therefore optimal control of epilepsy may
reduce respiratory illness.

Respiratory illnesses in children with CP are sometimes diagnosed as asthma; a
short trial of asthma medications may be considered, but should be discontinued
if ineffective. Overall, management of respiratory illness in children with CP is
complex and needs well-coordinated multidisciplinary teams who communicate
clearly with families.

Regular immunizations, including annual influenza vaccination, should be en-
couraged, as well as good oral hygiene. Treatments should aim to improve quality
of life for children and families and reduce burden of care for carers.

Lank 8.

LAS MER

Metoder for att forbattra respirationen hos barn, ungdomar och vuxna inom habi-
litering. Bergqvist mfl, 2018. Rapport inom ramen f6r Sveriges habiliteringsche-
fers nationella projekt om evidensbaserad habilitering. Om flerfunktionsnedsitt-

ning sidan 5. Lank 9.

Sjukgymnastik vid nedsatt andningsfunktion Sofia Broman, Margare-
ta Emtner, Monika Fagervik Olsén m fl. Studentlitteratur 2011

Marpole, Rachael, et al. “Evaluation and Management of Re-
spiratory Illness in Children with Cerebral Palsy.” Frontiers in

Pediatrics 8 (2020). Lénk 10.

Respiratory morbidity in children with cerebral palsy: an overview.
Boel et al, Developmental Medicine and Child Neurology, 2019,

61:646-653. Lank 11.

Effect of aspiration on the lungs in children, a comparison using chest computed
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Blair, Eve, et al. “Survival and mortality in cerebral palsy: observations to the sixth
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