Paikka: Hoofddorp , Alankomaat
Otsikko: 252nd ENMC workshop on Mouthpiece ventilation in Neuromuscular disorders

Paivamaara: 6. — 8. Maaliskuuta 2020

Jarjestajat : Dr. Michel Toussaint (Belgia), Dr. Michelle Chatwin (Iso-Britannia), prof. Jesus Gonzales
(Ranska) ja prof. Miguel Goncalves (Portugali)

Osallistujat: Dr. Michel Toussaint PT, PhD (Belgia), Dr. Michelle Chatwin PT, PhD (UK), Professori Jésus
Gonzalez-Bermejo (Ranska), Professori Miguel Gongalves PT, PhD (Portugali), Professori Joshua O.
Benditt MD (Yhdysvallat), Professori Doug McKim MD (Kanada), Brit Hov PT, PhD stipendiaatti
(Norja), Dr. Jesus Sancho MD (Espanja), Dr. Valeria Sansone, MD (ltalia), Professori Héléne Prigent
MD (Ranska), Dr. Annalisa Carlucci, PhD (ltalia), Professori Peter Wijkstra, PhD (Alankomaat), Dr. Tiina
Andersen PT, PhD (Norja), Barbara Garabelli, Fysioterapeutti (Italia), Dr. Joan Escarrabill MD, PhD
(Espanja), Tiago Pinto, PhD stipendiaatti, (Portugali), Nicolas Audag, PhD stipendiaatti (Belgia), Laura
Verweij-van den Oudenrijn, Sairaanhoitaja (Alankomaat), Dr. Adam Ogna, PhD (Sveitsi), Wendy
Hughes (UK), Christian Devaux , Fysioterapeutti (Ranska) ja dr.Johann Chaulet (Ranska).

Taman raportin suomennos: Tiina Andersen

22 osallistujaa Euroopasta, Yhdysvalloista ja Kanadasta. Osallistujat olivat tutkijoita ja kliniikkoja,
potilasneuvontaryhmien edustajia, seka yksi potilas edustaja. Tassa 252.ssa ENMC: n sponsoroimassa
workshop-kokousessa keskityttiin hengityslaittteiden ventilaatiotukeen suukappaleen kautta
(mouthpiece ventilation = MPV) hermo-lihassairauksissa.

Hengitysteiden vajaatoiminta ja keuhkokuume ovat monien hermo-lihassairauksien ensisijaisia syita
kuolleisuuteen ja komorbiditeettiin. Tutkimukset osoittavat, ettd mekaaninen ventilaatiotuki
parantaa hermo-lihassairauksien oireita, keuhkotuuletusta, elamanlaatua ja selviytymista.
Ventilaatiotukea tarjotaan yleensa ei-invasiivisilla tekniikoilla, kuten nenan- tai kasvojen maskin
kautta unen aikana. Taudin edetessa myos paivaaikainen ventilaationtuki tulee valttamattomaksi.
Joissakin tilanteissa valitaan ventilaationtuki trakeostomian kautta kun ei-invasiiviset strategiat eivat
ole enda mahdollisia (riippuvuus hengityslaitteeesta, vakava bulbaarihalvaus tai maskiin liittyvat
komplikaatiot). Vaihtoehto maskin ventilaatiolle paivalla on ventilaatiotuki suukappaleen kautta
(MPV). Talla hetkella ei ole yksimielisyytta MPV: n kdyton ajoituksesta, ventilaattoreista tai
asetuksista hermo-lihassairauksissa.

Jotta saataisiin ajantasaista tietoa MPV: n nykyisesta maailmanlaajuisesta kaytdannosta, hermo-
lihassairauksien kanssa tyoskenteleville henkil6ille 1ahetettiin kysely ennen workshop-kokousta.
Tutkimuksessa kerattiin tietoa nykyisesta kaytannosta eli siita, mitkda maat / alueet / sairaalat
kayttavat MPV: ta, mita ventilaattoreita ja ventilaattori asetuksia kdytetaan, miksi ja miten MPV: ta
kaytetdan, seka tunnistaa havaitut esteet MPV: n kaytolle.

ENMC-workshop-kokouksen aikana tutkijoiden, kliinikkojen ja potilaiden edustajien valilla
keskusteltiin MPV: hen liittyvista kysymyksista. Tarkoituksena oli kohentaa ymmarrysta ja tehda
hoitosuosituksia ja -algoritmi, jotka voi johtaa yhdenmukaiseen Iahestymistapaan MPV: hen.

Kyselyn vastaukset, seka osallistujien kokemukset tukevat sita ettd MPV: ta kaytetaan talla hetkella
lilan vahan. Osallistuvat asiantuntijat keskustelivat MPV: n tarjonnan esteista ja rajoituksista, tiedon



puutteesta vaadittavien ventilaattoreiden, valintojen ja asetusten suhteen. Myds MPV hoidon
tarjonta ja rahoitus on erillaista eri maiden valilla. Tutkimustuloksia esiteltiin useista nakokulmista,
kuten hengityskoneiden teknisista eroista, fysiologista havannoista ja hengityslaitteiden halytyksista
jotka ovat haastavia MPV: ssa. Tyoryhmaryhma ilmaisi odotuksensa, etta teollisuuden tulisi kehittaa
pienikokoisia hengitykskoneita, seka hiihin valintoja ja asetuksia jotka ovat kdaytanndéllisempia MPV:
ssa.

Keskustelut jatkuivat MPV: n fysiologiasta, hoidon aloittamisesta ja —seurannasta, ja perustuivat
tehtyihin tutkimuksiin, kliiniseen kokemukseen ja asiantuntemukseen. Osallistujat ja MPV-kayttajat
olivat yhta mielta siita, etta MPV: I3 on useita etuja: esimerkiksi ettda puhuminen, sydminen,
nieleminen ja yskiminen on helpompaa suukappaleen kanssa kuin maski ventilaation kanssa. MPV: I3
on suuri vaikutus potilaiden elamanlaatuun, se sallii ettd henkilot joilla on hermolihassairaus ovat
mobiileja ja se vahentaa sosiaalista syrjaytymista. Se ettad kasvot on peitetty ventilaatiomaskilla voi
usein olla esteend sosiaaliselle osallistumiselle. Turvallisuutta ja hoitajien/assistenttejen koulutusta
koskevia kysymyksia kuitenkin korostettiin, ja laadittiin suosituksia. Myos kustannus — hyoty
kysymyksia keskusteltiin.

Workshop-kokouksen aikana valmisteltiin yleinen hoito suunnitelma ja —algoritmi. Ndiden
tarkoituksena on antaa kdytannon suosituksia, yksityiskohtaista tietoa tekniikasta ja vastata
avainkysymyksiin aloittamisen ajankohdasta; mika hengityslaite, mitka valinnat, asetukset ja
minkatyyppinen suukappale valitaam; minka tyyppisille potilaille suukappale ventilaation on
mahdollista; miten hoitoa ja potilaita seurataan. Osallistujat toivovat, ettd ndma ohjeistukset tukevat
kliinikoita aloittamaan MPV hoidon hermo-lihassairailla henkil6illd ja johtavat hyviin tuloksiin ja
parempaan elamalaatuun.

Taysi raportti julkaistaan Neuromuscular Disorders -lehdessa.



