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Tato pfirucka si klade za cil poskytnout zdakladni informace a
doporuceni tykajici se ventilace, ale rozhodné neni obhajobou Zadné
konkrétni |ééby ani nahradou sluzeb vaseho lékarfe ¢i specialisty.
Pfirucka by méla byt vyuzivana spolu s dalSimi informacemi a
doporucenimi od vaseho lékare Ci specialisty, s nimZ byste méli
konzultovat své zdravotni potize, zejména symptomy, jez vyzaduiji
diagndézu ¢i lécbu. Jakékoli kroky, které podniknete na zdakladé
informaci poskytnutych v této pfiruéce, jsou na vasem uvazeni. DMD
Pathfinders nem(Ze zarulit pfesnost informaci obsazenych v této
priruéce, ackoli jsme se maximalné snazili zajistit jejich spravnost.
Jakakoli péce ¢i lécba je vidy velmi individudlni a mizZe se tedy u
kazdého lisit.



Uvod

Dr Jon Hastie a Mark Chapman maji Duchennovu muskuldrni dystrofii (DMD). Jsou zakladateli charitativni
organizace DMD Pathfinders, ktera podporuje moznost volby, kontrolu nad Zivotem a jeho kvalitu pro
mladistvé a dospélé s DMD, a zaroven jsou ¢leny fidiciho vyboru tranzitniho programu Action
Duchenne s ndazvem Takin’ Charge 14—19 pro mladé lidi s DMD.

V fijnu 2013 Jon a Mark predsedali Mezindrodnimu respiraénimu meetingu v Londyné, kde se
diskutovalo o standardech respiracni péce pro dospélé osoby s DMD.

V roli fe€nikd a delegatl vystoupili dr. Jes Rahbek z danského Muskelvindfundenu, prof. Anita
Simonds z Royal Brompton Hospital, dr. Nicholas Hart a Angela Reddy z respiracni jednotky Lane Fox v
nemocnici Guys and St Thomas’ Hospital, dr. Mark Elliott z Leedsu, dr. Martin Allen ze Stoke a
prof. Francesco Muntoni z nemocnice Great Ormond St Hospital.

Diskuse se soustredila na potfebu vysoce kvalitnich sluzeb v oblasti respiracni péce a ventilace, aby se
zajistila dobra kvalita Zivota pro dospélé osoby s DMD.

,PouzZivam neinvazivni ventilaci (NIV) pfiblizné od svych 20
let. Zpocatku jsem ji pouzival jen na noc a nyni mi je 33 let
a pouZivam ji témér 24 hodin denné. Rozhodl jsem se
nepodstoupit tracheostomii, protoZze mi to takto vyhovuje
a neinvazivni ventilace s sebou nepfrindsi tolik rizik.
Tracheostomii bych zvazZil v pripadé, Ze by to bylo nezbytné
s ohledem na mdj zdravotni stav. Celodenni NIV ventilaci
zvldddm diky pouZivdni riGznych rozhrani vhodnych pro
rizné situace, ktera mi umozni ventilaci i pfi jidle,
sprchovdni a oblékdani s minimdlni ndmahou. PouzZivam
kombinaci celooblicejové masky, nosni masky a ventilace
pomoci ndustku. Ndustek je velmi pohodiny, nijak mi
neprekdzi a rad ho pouzZivam pri komunikaci s lidmi,
protoZe nevypadad tak lékarsky. Od doby, kdy jsem zacal
pouzivat celodenni NIV, se citim zdravéjsi a stabilnéjsi a
madm mnohem vice energie. Citim se skvéle!” --- Jon Hastie




,Zacal jsem pouZivat neinvazivni ventilaci okolo svych 20
let, kdy se zacinala ¢im ddl vice vyuZivat u pacienti
s DMD, kteri méli potize s dychdnim. Po nékolika letech mi
bylo doporuceno, abych se rozhodl pro 24hodinovou
ventilaci pomoci tracheostomie, protoZze se mé dychaci
potiZze zhorsovaly. Ve véku 26 let jsem se to rozhodl
podstoupit a nyni mi je 44 let. Ventilace mi prodluZuje
Zivot, mam vice energie, srozumitelnéjsi rec a vétsi chut
k jidlu. Také mi umoZriuje snadné odstranovadni sekrett
pomoci odsavdni pres tracheostomii, coZ vyrazné sniZilo
hrudni infekce. S tracheostomii se Zije prekvapivé snadno.
Se spravnou péci a podporou vedu naplnény a aktivni
Zivot. Rozhodné to pro mé bylo spravné rozhodnuti, které
zvysSuje kvalitu mého Zivota po mnohem delsi dobu, nez
jsem si kdy predstavoval.”— Mark Chapman

Jon a Mark prezentovali informace shromazdéné od 300 ¢lend DMD Pathfinders, které jen podtrhly
lokalni, narodni i mezinarodni rozdily v poskytované péci a protichddné rady tykajici se nejlepsiho
respira¢niho postupu.

DMD Pathfinders vytvorili tuto prirucku, aby zodpovédéli casté otazky a obavy tykajici se respiracni
péce a ventilace.

Markovi je 44 let, pouZiva celodenni
ventilaci pomoci tracheostomie a Zije
samostatné v Edinburghu
s podporou tymu osobnich asistent(.
Jonovi je 33 let, vyuziva neinvazivni
ventilaci témér 24 hodin denné a
také Zije samostatné v Shoreham by
Sea s podporou tymu osobnich
asistent. Mark a Jon jsou diky své
dlouholeté zkuSenosti odborniky
v této oblasti a radi pfispéji svymi
znalostmi a osobni zkuSenosti
s ventilaci k vytvoreni této prirucky.

Pfi rozhodovani mezi invazivni a
neinvazivni ventilaci musi mit osoby
s DMD pfistup k aktudlnim a
relevantnim informacim.




5 Zahdjeni ventilace

Jak pozndm, ze poftrebuiji ventilaci?

Pokud vas trapi poruchy spanku, nechutenstvi, Unava a
ospalost béhem dne, ranni bolesti hlavy a potize se
soustredénim nebo jakakoli kombinace téchto priznakd,
je pravdépodobné, Ze v noci nedychate dostatecné, a
tudiz potrebujete NIV.

NIV mUzZe byt nutna i v dfivéjsim véku, kdy slouZi jako
pomoc pfi akutni hrudni infekci nebo jako podpora
v postoperacnim obdobi, napf. po operaci skolidzy.

Jak probind ventilacni podpora?

Ve vétsiné zemi se neinvazivni ventilace nejprve zkousi v dobé, kdy je nutnd ventilace v noci.
V nékterych zemich se v dobé, kdy je potreba denni ventilace, automaticky prechazi na ventilaci
pomoci tracheostomie. V jinych zemich, v€etné Velké Britanie, se béhem dne vyuziva kombinace NIV,
asistovaného vykaslavani a ventilace pomoci ndustku.

Kdy za¢nou lidé s DMD primérné potrebovat ventilacni podporu?

Mezi 18. a 20. rokem Zivota, ale je to individualni. PouZivani prednisolonu (oralniho steroidu) v détstvi
muZe tento vék o nékolik let posunout. Diky zahajeni ventilacni podpory se priimérna délka preziti pacientt
nyni posouva az na konec treti dekady Zivota a mnozi se doziji i vice nez 40 let.

Co je to respiracni (ventilacni) klinika?

Jakmile zaénete pocitovat (necekejte!) jakékoli symptomy
ventila¢ni potiZi (viz vySe, napf. poruchy spanku, ztrata
chuti k jidlu), pozadejte svého |ékare, aby vas okamzité poslal
na nejblizsi respiracni kliniku. Tam by mél byt specializovany
|ékaf a terapeut, ktery ma zkuSenosti s NIV a dalSimi
technikami ke zvySeni mnozstvi vzduchu prichazejiciho do
plic, v€etné manualniho a mechanického asistovaného
vykaslavani.




Jaké jsou zakladni druhy ventilacnich rezim{
pro pacienty s DMD?

Pacienti s DMD vyuzivaji dva zakladni typy ventilace:

* Neinvazivni (NIV)

Pfi neinvazivni ventilaci nosi osoba
s DMD bud nosni masku,
celooblicejovou masku nebo ma
naustek pripevnény k voziku a jeho
prostiednictvim se poskytuje
ventilace. VSechna tyto rozhrani jsou
pripevnéna k prenosnému
ventilatoru.

Invazivni

Pri invazivni ventilaci ma osoba s DMD chirurgicky vyfiznuty otvor do pradusnice
(tracheostomie) a pres néj je zavedena trubic¢ka. Vzduch proudi do a z téla pomoci této

trubi¢ky namisto nosu a ust.




Moznosti ventilace

Hlavni rozdily mezi invazivni a neinvazivni ventilaci

faktor NIV tracheostomie

Pro zahajeni neinvazivni ventilace V8echny operace s sebou nesou urcita

nZka). prl, neni nutna Zzadna operace. Existuje | rizika. ZkuSeny chirurgicky tym je
zahajeni o . , r s .. B o
ventilace riziko otlacenin, pokud neni maska dokazg zm|rn|t,lgle vzdy existuje riziko
spravné nastavena. komplikaci a vyjimecné umrti.
Naustek je méné napadny. Nékteré tracheostomické trubicky
vzhled Celoobli¢ejova maska je velmi |ze skryt, jiné jsou velmi
napadna a ¢astecné zakryva napadné.
oblicCej.
Pacient s DMD mUze kaslat bez
pomoci nebo vyuZzivat manualni
Ci mechanické asistované Pacient s DMD potfebuje pomoc
kaSel vykaslavani. Asistované s vykaslavanim a odsavacku na
vykaslavani je vice unavujici nez odstranéni sekretl z dychacich cest.

odsavani a nachlazeni a hrudni
infekce pak mohou byt obtiznéji
[&Citelné.

Nulové zvysSené riziko infekce,
infekce pokud je rozhrani spravné Zvysené riziko infekce.
Cisténo a udrzovano

PFilis nenarusuje, zavisi to na
pouzitém rozhrani. Celoobli¢ejova

o . Schopnost mluvit je pozménéna, ale
maska muze tlumit hlas a P e p

schopnost N .y , , existuji adaptace a upravy, které
: naruSovat recC, zatimco nosni .
mluvit . . mohou pomoci.
maska nebo naustek fe€
neovliviuji.
olvkani Nijak nenaru$uje, aspirace Maze naruSovat, riziko
poly (vdechnuti) mze byt ast&jsi vdechnuti Ize mirné snizit.
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Jaké druhy neinvazivni ventilace se vyuzivaiji?

Existuji dva hlavni druhy neinvazivni ventilace:
* Bi-PAP* neboli dvouurovriovy pretlak v dychacich cestach

Tento druh ventilace vyuziva tlaku vzduchu k
podpore vaseho dechu. Kdyz se nadechnete
v rezimu tlakové podpory, ventilator vyuzije tlak
vzduchu, aby zajistil, Ze se nadechnete
dostate¢ného mnozstvi vzduchu, aby se vase plice
spravné nafukovaly a vyfukovaly. Ventilace také
mUZe byt nastavena tak, Ze se pristroj spusti pfi
urcitém poctu dechli za minutu a Ucinné za vas
prevezme dychani. Dvouurovnova ventilace
plsobi tlakem jak pfi inspiraci, tak nizkym tlakem
pfi expiraci, aby umozniovala vydech.

*Bi-Pap je ndzev konkrétni znacky ventildtort

* IPPV

IPPV je zkratkou pro ,intermittent positive pressure ventilation”, tedy ventilace
prerusovanym pretlakem. Stejné jako BiPAP vyuZiva tlaku vzduchu k podpore
vaseho dychani. Na rozdil od BiPAP dodava IPPV tlak pouze pfi nddechu, aby mohly
plice samy vydechnout.

Jaky typ pristroje se vyuziva pri neinvazivni ventilacie

Existuje mnoho typl pristroju, které zajistuji ventilaci. Jednodussi BiPAP pfistroje nemusi mit nékteré
pokrocilé funkce, zatimco jiné (napt. NIPPY 3) nabizi Sirokou skalu funkci a rdznych ventilacnich rezima.
Pokud potrebujete kontinudini dychaci podporu, budete potfebovat sofistikovanéjsi ventilator
s nékterymi nebo vSemi témito vlastnostmi:

. * lehka vnitfni baterie a schopnost automatického prepinani
: mezi zdroji energie, coz je dllezity bezpecnostni prvek
* rOzné rezimy nebo zpUsoby spousténi a dodavani decht
* prvotfidni snimani dechu a synchronizace

* nékolik alarm{ upozornujicich na potencidlni problém

Pouziva se pfi ventilaci CPAP (ventilace kontinudlnim pretlakem)?2

Ne, protoze poskytuje konstantni tlak pfi nadechu a vydechu. Nezlepsuje tedy ventilaci, proto se
vlastné nejedna o formu ventilace. CPAP lze vyuZivat u osob s obstrukéni spankovou apnoi, ale i
v tomto pripadé se obvykle preferuje NIV.



9 Invazivni ventilace

V jakych pripadech by méla byt zvazena invazivni ventilace (fracheostomie)?

Invazivni ventilace (tracheostomie) by méla byt zvdZena pfti téchto situacich:

* pokud neni kontrolovano respiracni selhani a NIV nefunguje

* pokud se objevi aspirace (vdechnuti jidla do dychacich cest) kvili slabému polykani a
neucinnému vykaslavani

* pokud se vyskytuji problémy s odstrafiovanim sekretu, které nelze ucéinné resit pomoci
fyzioterapie a pfistroje na asistované vykaslavani (viz nize)

* osobni preference

Jak se provddi fracheostomie?

Tracheostomie se provadi chirurgickym fezem do pradusnice. Pokud se nevyskytnou komplikace,
jedna se o pomérné rychly a jednoduchy zakrok. Obvykle se provadi v celkové anestezii a jako kazdy
chirurgicky zdkrok u DMD s sebou nese jisté riziko, které byste méli nejdfive prodiskutovat se svym
lékafem/specialistou a anesteziologem, ktery vas bude béhem operace monitorovat.
Rekonvalescence a zvyknuti si na tracheostomii zavisi na radé faktord, napfiklad na tom, zda to byl
akutni nebo planovany vykon, na vasem celkovém zdravi, na zkuSenostech vaseho tymu, na tom, jak
dobre se to hoji, jestli je tam infekce a na délce potrfebné nasledné péce. Délka pobytu v nemocnici je
uréovana témito faktory a také zajisténim komplexni péce, tedy proskolenim pecovatele nebo
osobniho asistenta v péci o tracheostomii a odsavani, aby to spliovalo vase zménéné potreby tykajici
se domaci péce.

Jak mdm pecovat o tfracheostomii?

Narocnost péce, ktera je potieba k udrieni zdravé
tracheostomie, se mezi jednotlivci lisi a vétSinou ji lze
provadét doma. Nékteré ukony jsou na dennim poradku,
napriklad odsavani sekretl (2—12krat za den, s asistovanym
vykaslavanim nebo bez néj), o Cisténi a vyména obvazd,
vnitfnich trubicek a filtr. DalsSi péce je méné Ccasts,
napriklad celkova vyména tracheostomické trubicky
(prdmérné jednou za 1-4 tydny) a vyména vsech hadicek
ventilatoru (alesponn kazdé 3 mésice). Jakékoli zmény
zdravotniho stavu, jako jsou infekce nebo nachlazeni, zvysuji
mnozstvi péfe a mohou nékdy vést ke kratkodobym
hospitalizacim.

Potrebuji specidlné vyskolené sestry, aby pecovaly o tracheostomii?

Neni to nutné. Pokud nenastanou zadné komplikace, neni dlivod, pro¢ by nemohli byt pecovatelé
nebo osobni asistenti proskoleni v péci o tracheostomii. Doporucujeme mit pripadné k dispozici
podporu zdravotnich sester, které se v idedlnim pripadé specializuji na ventilaci, pokud by vznikly
jakékoli problémy. Mimoto mohou zajistit zakladni proskoleni, doporuceni a pokyny. Kdyz mate
tracheostomii a jste zavisli na ventildtoru, je dilezité mit 24/7 péci a podporu a pisemné sepsané
plany pokryvajici bézné problémy, jako je ucpani tracheostomickeé trubicky, posunuti trubic¢ky a hrudni
infekce.
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Jaké jsou metody, které mi pomuUzou s vykasldvanim?

Metody asistovaného vykaslavani se pouZivaji bud
samostatné nebo v kombinacis NIV ¢i tracheostomii pro
rozpohybovdni a odstranéni sekretl. Necekejte na to,
az budete mit pfrilis slaby kasel, protoze dobra
schopnost odkaslavani je dalezitda k tomu, aby vdm
pomohla odstranit sekrety z plic a dychacich cest.
Doporucuje se odstupriovany pfistup — nékterym lidem
postacCuje fyzioterapie/huffing (kratky, silovy vydech,
»Stéknuti“), u jinych je u€inna kombinace fyzioterapie a
NIV. Také je mozné dodavat velké dechy a podporovat
vykaslavani pomoci ambuvaku, kterym se manualné
poskytuje ventilace pozitivnim tlakem.

Co je to pristroj na asistované

vykaslavanie

Pokud vdm vysSe zminéné techniky dostatecné
nepomahaji s vykasldvanim a trpite castymi
hrudnimi infekcemi, pak potrebujete pfistroj na
asistované vykaslavani (Cough Assist). Méli byste
mit moZnost jej ziskat prfes mistni respiracni
kliniku.

Co je to odsavacka?

Lékarska odsavacka muaze byt
pouZzita na odstranéni sekrett z plic
a dychacich cest, predevsim
v pfipadé invazivni ventilace. Tyto
pristroje vyuZzivaji vakuové pumpy
a jsou Casto navrZeny tak, aby byly
prenosné.




11 Dalii vybaveni

Co budu jesté potfebovat kromé jiz zminéného vybaveni?

Mozna budete potiebovat nasledujici vybaveni:

e pulzni oxymetr (1) — pro monitorovani
hladiny kysliku v krvi a pulsu

* zvlhcovac (2) — dodava vihkost
prostfednictvim ventilatoru

* nebulizator (3) — viz nize

* nahradni hadicky do ventilatoru (4) — hadicky
a exhalacni ventil

* nahradni ventilator — pokud potrebujete

ventilator béhem dne i v noci a nedokazete

samostatné dychat po méné nez 4 hodiny

* nahradni baterie/akumulator(6), pokud
chcete ventilaci pouzivat mimo domov nebo
pfi vypadku elektriny. Nékteré ventilatory
maji vestaveéné baterie, ale Zivotnost baterii
mUZe byt relativné nizka. Vice informaci
naleznete v samostatném letacku DMD
Pathfinders s ndzvem ,,Zivot a dech —
bezproblémové dychani pfi vypadku
elektriny“: dmdpathfinders.wordpress.com

Na co se pouziva nebulizator?

Léky na plicni infekce se Casto musi inhalovat pfimo do plic a ne vSichni DMD pacienti mohou snadno
pouzivat inhalator. Nebulizator proméni |éky v jemny aerosol, ktery Ize vdechnout do plic mnohem
snadnéji nez pomoci inhaldtoru, obzvlasté, pokud jsou vase nadechové svaly slabé.

Salbutamol (Ventolin) je nej¢astéji nebulizovan. Salbutamol (Ventolin) otevira dychaci cesty, pokud
Clovék sipe, a pomaha zkapalnit lepkavé sekrety.

Steroidy ke zmirnéni zanét( dychacich cest a antibiotika Ize nebulizovat. Fyziologicky roztok k uvolnéni
hustych hlend Ize také nebulizovat.

Jak ziskdm vybaveni, které potrebuiji?

Pozadejte neuromuskuldrni zdravotni sestru, l|ékare nebo specialistu, aby vdas poslali na
respiracni/ventilacni kliniku, kde budete vysetfeni, poskytnou vam pomoc a naucivat vas pouZivat
potfebné vybaveni.
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Jak se budu po zahdjeni ventilace citit?

Mozna budete trochu nervdzni a rozpaciti, az se budete seznamovat s novymi lidmi a budete pfitom
pouzivat ventilaci, napfr. ve formé celoobli¢ejové masky. To je zcela normdlni! Zkuste kontaktovat
nékoho s DMD, kdo uzZ si to zaZil pfred vami, bude vam naslouchat, poradi vdm a poskytne vdm
podporu. DMD Pathfinders nabizi férum pro dospélé osoby s DMD v ramci soukromé facebookové
skupiny. Pokud se chcete pfripojit, kontaktujte nas na: www.dmdpathfinders.org.uk

MUOZu s ventildtorem chodit ven a cestovate

Neexistuje dlvod, pro¢ by vdm v tom méla invazivni nebo
neinvazivni ventilace brdanit. Ujistéte se, Ze vy i vasi pecovatelé
vite, jak postupovat v pfipadé mimoradné situace. Pokud jste
venku na delSi dobu, bude mozna nutné si s sebou vzit odsavacku
nebo pfistroj na asistované vykaslavani. Také si s sebou vezméte
jakékoli dalsi vybaveni, které byste mohli potfebovat, napfr.
nahradni trubicky a baterii do ventilatoru. DelSi cestovani a létani
je moiné za predpokladu dlikladného predchoziho napldnovani,
na némz se podilite vy, vas lékarsky tym, pecovatelé a letecka
spolecnost.

Nezapomenite, Ze Zivot nekonci
jen proto, Ze potiebujete
ventilaci! DMD pacienti se i pres
potiebu ventilace vénuji mnoha
¢innostem, napfr. studiu,
cestovani, praci nebo zdbavé.

Bude mit ventilace vliv na kvalitu spdnku?

Zpocatku na ni miZe mit vliv, protoZe to trva néjakou dobu, nez:

e si zvyknete na dechovou frekvenci
* si nastavite masku tak, aby vdm byla pohodlIna

* naleznete idedIni nastaveni ventilatoru. Bolesti
hlavy po probuzeni mohou byt zndmkou
nespravné ventilace, v tom pripadé je nutné
zménit nastaveni ventilatoru.



http://www.dmdpathfinders.org.uk/
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Jak mdm jist, kdyz pouzivém ventilaci?

Je dllezité zajistit, aby jidlo i piti Slo do téla spravnou cestou! Néktefi DMD pacienti si na jidlo sundavaji
své NIV rozhrani (napf. masku). Jini se snazi souc¢asné zvladnout jezeni a dychani s ventildtore. Vtomto
pripadé je klicové nacasovani a kazdy ¢lovék ma jinou metodu, ktera mu vyhovuje. Zde uvadime
priklad toho, jak to zvladd jeden z ¢lend DMD Pathfinders s tracheostomii:

1. vlozit jidlo do Ust béhem nebo tésné po prvnim nadechu
2. pockat na vydech
3. poté polknout

Je potreba upravit vozik na ventilacie

Obvykle ne. Ventilatory jsou tak malé, Ze se snadno pfipevni k voziku
(podobné jako byste k nému pripevnili maly batlzek).

Pokud potrebujete dalsi vybaveni, vas ventilacni tym nebo specialista
by se mél poradit s dodavatelem vozikd.

MUZu kontaktovat dalsi uzivatele ventildtord?e

ANO!

e DMD Pathfinders
Pripojte se k soukromé facebookové skupiné pro dospélé
osoby s DMD a podobnymi onemocnénimi. Pro vice
informaci navstivte: www.dmdpathfinders.org.uk nebo
napiste email na: info@dmdpathfinders.org.uk

e  Mezinarodni sit uzivatel( ventilatorud
Pro vice informaci navstivte: www.ventusers.org



http://www.dmdpathfinders.org.uk/
mailto:info@dmdpathfinders.org.uk
http://www.ventusers.org/

Zdravy Zivotni styl 14

Jak mohu podporit své zdravi?

Prijméte rozumna preventivni opatreni, napf. oCkovani proti chfipce a pneumokokovym nakazam,
zdravé stravovani, pravidelné hodnoceni nutri¢nich potreb, polykani a srdecnich funkci, reknéte svym
pratelim a osobnim asistentlim, aby se od vas drzeli dale, kdyZ jsou nemocni.

Existuje souvislost mezi ventilaci a srdecnimi funkcemi?

Ano, nedostatecnd ventilace mize pro srdce znamenat zvySenou
zatéz. Proto se fidte pokyny neuromuskularniho respira¢niho
specialisty, co se tyce doby, kdy zahajit ventilaci. Odkladani zahajeni
ventilace v rozporu s doporuéenim muze vést ke kardiologickym
potizim.

Existuje souvislost mezi tfim, co jim, a ventilaci?

Ano. Jak podvyzZiva, tak obezita maji negativni vliv
na respiracni funkce. PodvyZiva je Skodliva pro
dychaci svaly, protoZe snizuje svalovou silu. Navic
ovliviuje  imunitni  systém, hojeni ran,
odstavovani  invazivniho a  neinvazivniho
ventilatoru (postupné ukonceni ventilace, napf.
po operaci), dobu bez ventilatoru a psychosocialni
funkce. Spatnad vyZiva souvisi s neuspéchem
neinvazivni ventilace.

Zdrava vyziva je nezbytnou soucasti Zivotniho stylu pro DMD pacienty, stejné jako nutri¢ni terapie,
pravidelné sledovani vahy a pfijmu potravy a poklidné, nerusené jezeni.

Casté nutriéni potize, na né7 je tfeba si davat pozor:

ubytek hmotnosti nebo pfirlistek na vaze v rliznych fazich onemocnéni
unava pfi zvykani

dysfagie (potize s polykanim) a aspirace (vdechnuti jidla)

nedostatecny prijem Zivin

zacpa

dilatace Zaludku (zvraceni a bolest zplsobena ucpanim Zaludku a stfev)
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Co je PEG?

PEG je trubicka, kterad je zavedena pres Zaludecni
sténu do Zaludku za ucelem nutri¢ni podpory. PEG -
je  zkratkou pro perkutdnni  endoskopickou
gastrostomii. PEG sonda podporuje vase béiné
stravovani a nemusi ho nutné pIné nahrazovat, ale i to
je mozné, napr. pokud mate vadiné potize s polykanim.

[ T

Jicen
PEG se také vyuziva k pfijmu Iék( a doplnéni vody.
Hydratace je velmi ddlezZita. PEG sonda mUze zajistit —
dostatecné mnozstvi vlakniny (a dostatecnou Zaludek

hydrataci) a tim pomaha zmirnit zacpu. Vase | PEG
hmotnost by se méla zvysit, diky tomu budou vase | sonda
kosti |épe obalené a vozik pro vas bude pohodInégjsi.

Jak mohu pecovat o své zdravi?

* Rozumeéjte svému onemocnéni!

Bavte se s dalSimi DMD pacienty o tom, jak
ziskat nejlepsi fyzioterapeutickou/lékarskou
péci (viz www.dmdpathfinders.org.uk)

* Zeptejte se na respiracni klinice na ,breath
stacking” terapii. Tato terapie spociva
v pravidelném napliovani plic na maximalni
kapacitu, za hranici toho, co samy zvladnou
vase oslabené svaly

Seznamte se se standardy péce, na néz mate
narok (viz www.actionduchenne.org.uk)

Monitorujte svlij zdravotni stav, abyste
predesli krizim

Dodrzujte hygienu a zajistéte, aby ji
dodrzovali i vasi pecovatelé, napf.
pravidelné myti rukou.



http://www.actionduchenne.org.uk/

Reseni mimorddnych situaci 16

Co mdm délat v pripadé mimorddné situace?

Neékteri zdravotnici a zachranari nemusi védét o DMD témér nic. VY jste odbornici!

Je dllezité, abyste s sebou nosili sepsané informace o tom, jak by vds méli oSetfovat zachranafi a
nemocnicni personal. Informace by mély zahrnovat:

* vase jméno

* onemocnéni, napit. DMD

* zda jste zavisli na ventilatoru

* zda dokazete dychat bez pomoci a jak dlouho pfiblizné

* jak dlouho priblizné vydrzi baterie ve vasem ventilatoru

* nemél by vam byt podavan samotny kyslik (pokud pro to neexistuje konkrétni zdravotni
odUvodnéni a v tom pripadé se pouziva spolu s NIV ventilaci).

* béhem presunu do nemocnice by méla byt sledovana saturace kyslikem

* vybaveni, které je nutné vzit s sebou, napf. ventilator (v€etné hadicek, sitového kabelu a
baterie), pristroj na asistované vykaslavani, odsavacka (véetné katetrt o spravné velikosti),
atd.

* pokud budete kdykoli vyZadovat manualni ventilaci pomoci ambuvaku, musi se zeptat, zda ho
nestlacuji pfrilis silné/jemné/rychle/pomalu.

* kontakty na vaseho respiracniho specialistu ¢i tym (vCetné jejich pohotovostnich
telefonnich Cisel)

.‘J.’)P’A:U‘l”‘\
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17 Pldnovdani

Na co musim myslet do budoucna?

* Abyste mohli ziskat podporu, musi byt diikladné posouzeny vase potreby. Na to mate
pravo. Obratte se na mistni sociadlni spravu, aby vdam pomohla vybrat nejvyhodnéjsi
moznost.

* Méli byste védét, na co mate ndrok, a mit pristup ke kvalitnim informacim a radam.
* Promluvte si s lidmi z DMD Pathfinders, ktefi prosli timto procesem.
* Naucte se dovednosti, které vdm pomohou mit kontrolu nad svym Zivotem, napf. se mizete

zapojit do tranzitniho projektu Takin’ Charge 14-19 pro mladé osoby s DMD
www.actionduchenne.org.uk



http://www.actionduchenne.org.uk/
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Z evropskych statistik vyplyva, Ze zahajeni ventilace u pacientlis DMD
velmi vyrazné zvysuje délku jejich Zivota. Clenové DMD Pathfinders
dokazuiji, Ze existuje mnoho osob, které vyuzivaji invazivni i neinvazivni
ventilaci, jsou relativné zdravé a vedou produktivni, napliujici Zivot.
Pro dospélé pacienty s DMD je dulezité, aby méli pfristup
k specializovanému respiracnimu centru, které jim poskytne
informace a bude je podporovat pri prechodu na ventilaci ve vhodny
Cas a za vyuziti metody, které bude nejlépe odpovidat jejich klinickym
potfebdam a osobnim preferencim. Je mimoradné dllezité, abyste
neodkladali zahajeni ventilace, pokud je potreba, protoze to mlize mit
dominovy efekt na vase srdce, vyZivu a celkové zdravi. Doufame, Ze
tato prirucka vam pomuze zvolit si spravné, prevzit kontrolu nad svym
zdravim a pomuUZe vam pfidat se k rostoucimu poctu uzZivatel(
ventilator( po celém svété, ktefi si uzivaji svlj Zivot.




Dékujeme!

Organizace DMD Pathfinders by chtéla podékovat vSsem ucastnikim
Mezindrodniho respiracniho meetingu, predevSim prof. Anité
Simonds (Royal Brompton Hospital, Londyn), dr. Nicholasovi Hartovi a
jeho tymu na respiracni jednotce Lane Fox (Guys and St Thomas’ ACT'UN
Hospital, Londyn) za jejich profesionalni odborné prispéni do této

pfirucky, Marku Chapmanovi, dr. Jonu Hastiemu a ¢lenim DMD UUEHEHHE
Pathfinders za jejich osobni zkuSenosti a znalosti, kterymi pfrispéli
k vytvoreni prirucky. Dékujeme také Celine Barry, dr. Janet Hoskin
z projektu Takin’ Charge organizace Action Duchenne a samotné této
organizaci Action Duchenne za to, Ze umoznila vznik této pfirucky.
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DMD Pathfinders je organizace pro dospélé osoby s DMD. Podporuje moznost volby, kontrolu
nad Zivotem a jeho kvalitu pro mladistvé a dospélé pacienty s DMD ve Velké Britanii. Zasazuje
se o lepsi standardy zdravotni a socialni péce a poskytuje poradenstvi a podporu mladistvym a
dospélym s DMD.

DMD Pathfinders také zajistuje forum na soukromé facebookové skupiné urcéené dospélym osobam
s DMD nebo podobnymi typy svalové dystrofie.

Zvazte prosim podporu DMD Pathfinders, protoze to je jedina charitativni organizace, ktera vam
muze zarucit, Ze vSechny prostfedky budou vyuzity na pomoc dospélym osobam s DMD. Pokud
chcete organizaci podpofit, navstivte prosim stranku www.givey.com/dmdpathfinders

Pokud byste chtéli ziskat dalsi informace nebo se pfipojit k nasi soukromé facebookové skupiné
pro dospélé osoby s Duchenne, navstivte nasi stranku  www.dmdpathfinders.org.uk nebo nam
napiste email na info@dmdpathfinders.org.uk

Copyright: DMD Pathfinders 2014 www.dmdpathfinders.org.uk Registrovana charitativni
organizace ¢. 1155884
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