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Oversettelse pa norsk av Tiina Andersen

Den 6.-8. Mars 2020, mgttes 22 deltagere fra Europa, USA og Canada for a delta i European
Neuromuscular Centre (ENMC)s 252. workshop med tittelen «Mouthpiece ventilation in
Neuromuscular disorders» eller oversatt til norsk; Munnstykkeventilasjon hos personer med
nevromuskulaer sykdom (NMD). Deltagere representerte en tverrfaglig gruppe av klinikere og
forskere, en brukerrepresentant og to personer fra pasientinteresseorganisasjoner.

Kronisk pustesvikt og lungebetennelse kan fgre til ded og komorbiditet i flere NMD. Studier viser at
mekanisk ventilasjon (pustestgtte med en hjemmerespirator) forbedrer symptomer av
underventilering, gassutveksling, har stor betydning for livskvalitet og forlenger livet hos personer
med NMD. Ventilasjonsstgtte tilbys vanligvis via non-invasive teknikker; via en nese- eller
ansiktsmaske under sgvn. Nar sykdommen utvikler seg, blir det ngdvendig a bruke ventilasjonsstgtte
0gsa pa dagtid. Under noen forhold kan ventilasjonsstgtte via trakeostomi (vie en hull i halsen)
foreslas, dette da nar non-invasive strategier ikke lenger er mulig (pga ventilatoravhengighet, alvorlig
bulbar dysfunksjon eller maskerelaterte komplikasjoner). Et alternativ til & ha en pustemaske i
ansiktet pa dagtid, er @ motta ventilasjon via munnstykket, dvs. munnstykkeventilasjon (MPV). | dag
er det store variasjoner bade i tilbud og i praksis, dvs. nar skal man starte, hvilke utsyr og hvilke
innstillinger skal man bruke.

| forkant av mgtet, ble det sendt en spgrreundersgkelse om MPV praksis til fagpersoner over hele
verden som jobber med NMD. Undersgkelsen samlet informasjon rundt gjeldende praksis, dvs. hvilke
land / regioner / type sykehus som bruker MPV, for a identifisere foretrukne modus, finansiering og
hensikt for MPV behandling, samt identifisere opplevde hindringer for MPV.

Under workshopen var det dynamiske diskusjoner mellom forskere, klinikere og
pasientrepresentanter om flere spgrsmal relatert til MPV for a forbedre forstaelsen, formulere
anbefalinger og lage en behandlingsalgoritme, for a utvikle en felles tilnaerming til MPV hos personer
med NMD.



Basert pa spgrreundersgkelsen og deltagernes erfaring, ble det konkludert at MPV er for tiden en
underutnyttet behandlingsmetode. Det ble diskutert barrierer og begrensninger i tilbudet av MPV,
inkludert manglende forstaelse rundt utstyret som kreves, ventilasjonsmodus og innstillinger som
brukes. Det er klare forskjeller mellom land nar det gjelder hvem som leverer MPV og hvem som
finansierer behandlingen. Flere testlungestudier ble beskrevet for a gke forstaelsen om tekniske
utfordringer, ventilatoralarmer og fysiologi i behandlingen. Workshop gruppen haper at industrien
kan utvikle eget utstyr til MPV, som dedikerte sma og transportable hjemmerespiratorer med ulike
modus for MPV.

Dagene var fylt av entusiastiske diskusjoner i gruppen basert bade pa forskningsresultater, klinisk
erfaring og ekspertise om MPV fysiologi, hvordan man initierer og overvaker behandling.
Brukerrepresentanter var enige om at MPV har flere fordeler, for eksempel det er mye lettere for 3
snakke, spise, svelge og hoste med MPV enn med maskeventilasjon / ventilasjon via trakeostomi.
MPV har stor innvirkning pa livskvalitet, da det tillater bade mobilitet og reduserer sosial isolasjon.
Maske som dekker ansiktet oppleves ofte som en barriere for sosial inkludering. Spgrsmal om
sikkerhet og oppleering av assistenter og omsorgspersoner ble diskutert og det var enighet at man
bgr ha bade anbefalinger og undervisningsverktgy for a stgtte dette. | videre diskusjoner ble bade
kost-nytte aspekten av MPV tatt opp, samt hva personer med NMD synes a ha mest nytte av selv.

Det ble utarbeidet bade behandlingsprotokoller og -algoritmer for a gi praktiske anbefalinger og
detaljert informasjon om MPV, og for & svare pa sentrale spgrsmal om nar du skal starte; hvilken
ventilator; hvilken modus; hvilket munnstykke; hvilken pasient; hvilken overvaking og oppfelging som
kreves for personer som bruker MPV. Workshop deltagerne haper at dette vil stgtte klinikere til
initiere MPV med gode resultater.

En fullstendig rapport vil bli publisert i tidskriftet “Neuromuscular Disorders”.



