Spoedzorg bij beademde patiénten met een spierziekte
Alertkaart voor zorgverleners

Deze alertkaart is ontwikkeld voor patiénten met een spierziekte, die door hun spierziekte afhankelijk zijn
van non-invasieve of invasieve beademing. Er zijn ook spierziekte specifieke alertkaarten ontwikkeld

voor de spierziekten FSHD, Duchenne, SMA, MD en MG.

Raadpleeg in het geval van bovenstaande spierziekten, de spierziekte specifieke alertkaart voor
relevante alerts.
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Wees alert op

~

piratoir

hoge ademfrequentie;
hypoxemie en gecombineerde hypoxemie-hypercapnie;
hypoxemie en of hypercapnie met acidose van het bloed wijzen op acute respiratoire insufficiéntie
behandel bij lage saturatie de oorzaak:
o sputumprobleem bij verminderde hoestkracht: noodzaak tot hoestondersteuning
o ventilatieprobleem: optimaliseer beademing, zet laagdrempelig extra beademing in
o (aspiratie)pneumonie: laagdrempelig antibiotica
geef eventueel extra zuurstof via de beademingsmachine;
monitor de COz bij toediening van zuurstof;
neem contact op met het betrokken CTB. /

(Anesthesie en perioperatieve zorg bij spoedingrepen )
Wees alert op

medicatie of behandeling die van invioed is op de ademhaling;

postoperatieve respiratoire complicaties door spierverslapping en problemen met ophoesten;
bewaking van de vitale functies;

contra-indicatie voor depolariserende spierverslappers zoals succinylcholine;

verhoogde gevoeligheid voor niet-depolariserende spierrelaxantia;

verhoogde gevoeligheid voor inhalatie anesthetica;

warmtemanagement en hypothermie;

bestaande hartklachten.

4 )
Zorgcontact
e Neem contact op met het betrokken CTB
e Laagdrempelig contact met het behandelteam (UMC)
e Vraag naar het NRNB-beleid van de patiént.
L Vraag naar het SOS-kaartje van de patiént voor relevante aanvullende informatie en contactgegevens. )




Beademing bij spierziekten

De meeste spierziekten zijn progressief, leidend tot toenemende spierzwakte. Hierbij kan er zwakte van de
ademmusculatuur optreden. Ook andere organen, zoals het hart, maagdarm stelsel en de ogen kunnen aangedaan
zijn bij mensen met een spierziekte.

Er kan sprake zijn van dysfunctie van de inspiratoire spieren, leidend tot ventilatoir falen of een dysfunctie van de
expiratoire spieren, leidend tot verminderde hoestkracht. Ook kan er sprake zijn van zwakte van de bulbaire
musculatuur. Deze verminderde kracht van de ademmusculatuur kan leiden tot respiratoire insufficiénte en de
noodzaak tot chronische (intermitterende) beademing.

Chronische beademing komt onder andere voor bij de volgende spierziekten, de ziekte van Duchenne/Becker, Spinale
Musculaire Atrofie, de ziekte van Pompe, het postpoliosyndroom en Amyotrofische Laterale Sclerose.® Het krijgen van
(thuis)beademing kan een verbetering van de symptomen, kwaliteit van leven en levensverwachting opleveren voor
veel patiénten. Het Instellen op chronische beademing gebeurt klinisch door het Centrum voor Thuisbeademing (CTB).

Er zijn verschillende vormen van chronische beademing?:

¢ Non-invasieve beademing: beademing via de neus/mond, door middel van een neus- of
mond/neusmasker of een mondstuk.
e |nvasieve beademing: beademing via een in een tracheostoma geplaatste tracheacanule.

Landelijk zijn er vier Centra voor Thuisbeademing, die verbonden zijn aan een academisch ziekenhuis. De centra zijn

gevestigd in Utrecht, Maastricht, Groningen en Rotterdam. Deze centra hebben een regionale functie, verwijzing vindt
plaats op basis van de postcode van de patiént.! Het CTB heeft een continue bereikbaarheid en beschikbaarheid voor
beademingsgerelateerde problemen.
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Respiratoir
Wees alert op
e hoge ademfrequentie;
¢ hypoxemie en gecombineerde hypoxemie-hypercapnie;
e hypoxemie en of hypercapnie met acidose van het bloed wijzen op acute respiratoire insufficiéntie
e behandel bij lage saturatie de oorzaak:
o sputumprobleem bij verminderde hoestkracht: noodzaak tot hoestondersteuning
o ventilatieprobleem: optimaliseer beademing, zet laagdrempelig extra beademing in
o (aspiratie)pneumonie: laagdrempelig antibiotica
o geef eventueel extra zuurstof via de beademingsmachine;
e monitor de COz2 bij toediening van zuurstof;
e neem contact op met het betrokken CTB.
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Toelichting

Als een chronische beademde patiént met een spierziekte door een medisch specialist wordt opgenomen is de CTB-
arts medebehandelaar voor de chronische beademing. De conditie waarin een patiént opgenomen wordt, kan dusdanig
Zijn dat hij de beademing niet meer zelf kan regelen. Neem daarom bij opname van een chronisch beademde patiént
met een spierziekte altijd contact op met het betrokken CTB.!

Een acute respiratoire insufficiéntie kan ontstaan bovenop de al langer bestaande chronische respiratoire
insufficiéntie. Deze acute verergering manifesteert zich meestal door acute respiratoire complicaties. De oorzaken
kunnen zijn luchtweginfecties, (aspiratie) pneumonie en verstoorde klaring van secreties.”

De geleverde adem-effort is vaak groter dan ogenschijnlijk het geval lijkt te zijn. Een hoge ademfrequentie kan een
teken zijn van ademhalingsinsufficiéntie en wordt vaak onderschat.

Respiratoire infecties kunnen sneller gecompliceerd verlopen, waardoor laagdrempelige behandeling met antibiotica
is aan te raden.® De beademingsvrije tijd kan tijdens ziekte snel korter worden. Bij gebruik van chronische
intermitterende beademing kan gebruik geoptimaliseerd worden in overleg met het CTB, eventueel is gebruik van
beademing overdag aangewezen tijdens de acute ziekte.® Geef eventueel extra zuurstof over de beademingsmachine.

Het toedienen van zuurstof zonder beademing kan behulpzaam zijn in de acute situatie, maar kan de ademprikkel
onderdrukken. Monitor daarom het CO; bij toedienen van zuurstof met behulp van bloedgassen of transcutane
metingen, zodat een hypercapnie tijdig gesignaleerd wordt.8

Verminderde hoestkracht leidt tot een verstoorde klaring van secreties uit de onderste luchtwegen. Voor beademde
patiénten is er een laagdrempelige noodzaak om de hoestkracht te ondersteunen:?2

o Airstacken is een techniek waarbij lucht via een masker of mondstukje in de longen wordt geblazen.

e Peppen is ook een techniek die soms gebruikt wordt om het slijm op te hoesten. Wees hierbij wel alert op
uitputting ten tijde van een infectie.

Een hoestmachine eventueel gecombineerd met manuele compressie kan geintroduceerd worden bij
patiénten met een ineffectieve hoest.® De hoestmachine helpt de hoestcapaciteit te verbeteren door het
passief inblazen en opzuigen van lucht uit de longen.

Bij een chronisch beademde patiént kan een eventuele behandeling van invloed zijn op de beademing. Wees alert op
gebruik van medicatie die van invioed kan zijn op bijvoorbeeld: de ademhaling (bijv. morfine), het hoesten (bijv.
codeine) en het spierstelsel (bijv. diazepam, baclofen, statines).*



(Anestheskaen perioperatieve zorg bij spoedingrepen )
Wees alert op

¢ medicatie of behandeling die van invioed is op de ademhaling;

e postoperatieve respiratoire complicaties door spierverslapping en problemen met ophoesten;

e bewaking van de vitale functies;

e contra-indicatie voor depolariserende spierverslappers zoals succinylcholine;

e verhoogde gevoeligheid voor niet-depolariserende spierrelaxantia;

o verhoogde gevoeligheid voor inhalatie anesthetica;

e warmtemanagement en hypothermie;

K e bestaande hartklachten. j

Toelichting

Beademde patiénten met een spierziekte hebben een verhoogd risico op complicaties na anesthesie. Mogelijke
perioperatieve complicaties zijn; bovenste luchtweg obstructie, hypoventilatie en atelectase door verminderde
hoestkracht en verminderde uitscheiding van secreties door anesthesie medicatie. Postoperatieve pijn kan de
luchtwegproblematiek verergeren.'? Het is van belang om voor een operatie duidelijk te weten wat de motorische
beperkingen van de patiént zijn, in hoeverre de ademhalingsspieren zijn aangetast en of de hartspier ook aangedaan
is.1011 Een multidisciplinair overleg is geindiceerd om de indicatie en perioperatieve knelpunten in kaart te brengen.

Voor alle betrokkenen bij het perioperatief traject is het essentieel om te weten dat de patiént chronisch beademd wordt
en dat de sedatie en chirurgische ingreep van invloed kan zijn op de beademing. Wees alert op gebruik van medicatie
die van invloed kan zijn op bijvoorbeeld: de ademhaling (bijv. morfine), het hoesten (bijv. codeine) en het spierstelsel
(bijv. diazepam, baclofen, statines).! Wees ook bewust van chirurgische ingrepen aan bijvoorbeeld het gelaat of neus,
waardoor de beademing tijdelijk niet gecontinueerd kan worden of een ander masker aangemeten moet worden via het
CTB.

Anesthesie kan voor patiénten met verminderde kracht van de ademhalingsspieren potentieel gevaarlijk zijn, vanwege
spierverslapping en postoperatieve problemen met ophoesten van slijm. De respiratoire functie kan verder
verslechteren, hypoventilatie verergeren en retentie van luchtwegsecreties en aspiratie kunnen optreden. Het is aan te
raden bij patiénten laagdrempelig ondersteunende hoesttechnieken of in uitzonderingsgevallen een hoestmachine in te
zetten.12 De houding die per- of postoperatief nodig kan zijn (bijvoorbeeld platte rugligging na orthopedische ingrepen
bij bekende diafragmazwakte) kan tot respiratoire complicaties leiden.?

Perioperatief dienen de vitale functies adequaat bewaakt te worden. Bewaking van de vitale functies tijdens een
operatie of interventie met anesthesie of sedatie bestaat minimaal uit ECG, bloeddrukmeting, SaO2, meting van de
ademhaling (bij voorkeur met capnografie of transcutane metingen), en temperatuurmeting. Een arterielijn kan van nut
Zijn bij langere ingrepen, bij (te verwachten) hemodynamische instabiliteit en voor frequent bloed(gas)onderzoek.

Het gebruik van spierrelaxantia en antagonisten dient weloverwogen plaats te vinden. Het depolariserende
spierrelaxans succinylcholine is gecontraindiceerd bij alle patiénten met een spierziekte vanwege het risico op
hyperkaliémie, spierpijn, beschadigde en oedemateuze spieren en rabdomyolyse. 1012

Bij veel spierziekten bestaat er een verhoogde gevoeligheid voor niet-depolariserende spierrelaxantia. Het is aan
te raden deze middelen te vermijden of de dosis naar beneden aan te passen. Bij gebruik dient het effect gemeten te
worden zodat aan het einde van een ingreep of interventie de werking (door blokkade van de nicotinerge acetylcholine
receptor) kan worden opgeheven. Antagoneren kan door specifieke antagonisten of door cholinesteraseremmers; deze
laatste groep geneesmiddelen wordt in combinatie met anticholinergica toegediend. Bij spierdystrofieén zijn
cholinesteraseremmers ongewenst i.v.m. het risico op hyperkaliémie door een contractuur die kan ontstaan via een
direct effect van neostigmine.0.12

Warmtemanagement gericht op het handhaven van een normale lichaamstemperatuur is belangrijk voor patiénten met
een spierziekte. De gebruikte middelen voor anesthesie en/of sedatie veroorzaken een daling van de
lichaamstemperatuur, bij patiénten met verminderde spiermassa is dit meer uitgesproken. Hypothermie kan myotonie
verergeren en zorgt voor verhoogde sensitiviteit voor sedativa, anesthetica en niet-depolariserende spierrelaxantia, met
een verlengde werking tot gevolg.1®

Dampvormige anesthetica zijn niet per se gecontra-indiceerd bij pati€énten met een spierziekte. Ze hebben wel
potentieel nadelige effecten waardoor langdurig gebruik is af te raden; intraveneuze anesthetica zijn dan eerste keus.?

Bij spierdystrofieén zoals Becker spierdystrofie, MD type 1 en 2 en Emery-Dreifuss spierdystrofie is vaak sprake van
cardiale betrokkenheid. Dat geldt ook voor (sommige typen van) DSMA, LGMD en congenitale spierdystrofieén en -



myopathieén. Het kan gaan om geleidingsstoornissen of directe betrokkenheid van de hartspier (cardiomyopathie).
Hartproblemen ontstaan meestal sluipend en patiénten ervaren niet altijd klachten.*3

Patiénten met een spierziekte hebben een verhoogd risico op hypoglykemie tijdens de perioperatieve periode. Monitor
regelmatig het glucose en geef zo nodig een infuus met glucose.
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Verantwoording

Het project Spoedzorg bij spierziekten is gericht op verbetering van de acute zorg voor mensen met een spierziekte.
In de eerste fase zijn de knelpunten binnen de acute behandeling geinventariseerd bij mensen met een spierziekte.
Vervolgens zijn er werkbare en implementeerbare oplossingen geformuleerd.

De basis van het project zijn de alertkaarten voor spoedhulpverleners. De ‘alerts’ zijn bedoeld om het medisch
handelen te ondersteunen in situaties waarin de reguliere medische spoedzorg afwijkend en/of levensbedreigend kan
zijn voor patiénten met een spierziekte ten opzichte van andere patiénten.

Deze Alertkaarten zijn ontwikkeld voor de spierziekten facioscapulohumerale dystrofie (FSHD), Duchenne
spierdystrofie, myasthenia gravis (MG), myotone dystrofie (MD) en spinale musculaire atrofie (SMA).

Ook zijn er SOS-patiéntkaarten gemaakt die dezelfde alerts bevatten als de alertkaart.

Dit project is uitgevoerd in samenwerking met en wordt ondersteund door:
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