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Bilaga 1 — Praktiska rad vid utprovning av
andningsbehandling vid ALS

Det finns dnnu inte tillrdcklig evidens for att ge generella rekommendationer om val av ventilator och
ventilatorinstéllningar for patientgruppen som helhet (1,2). Instéllningar i ventilatorn och val av mask
behdver i stallet anpassas efter person och situation (3-5). For att behandlingen ska fungera bra éver
tid behover ventilatorinstadllningarna justeras regelbundet, till exempel vid lackage eller om patienten
utvecklar apnéer (5).

Syftet med individuell utprovning av mask ar att 6ka komfort samt minska komplikationer i form av
lackage och kompressionseffekter. Ge patienten mojlighet att prova olika masker och erbjud vid

behov alternativ att vaxla mellan. Uppmarksamma och atgarda tecken pa tryck eller skav av masker
och band, eftersom de pa sikt kan gora det svart att genomfora en bekvam och effektiv behandling.

Avlastning av andningsarbete

Avlastning av andningsarbete uppnas genom adekvat tryckunderstdd och minimering av
triggerarbete. En hogre grad av kontrollerad andning kan ibland vara fordelaktigt fér att uppna en
avlastande effekt. Dagtid kan en mer patientstyrd andningsreglering vara lattare att tolerera for
patienten. Vid paverkan pa diafragma kan cykler och inspirationstid justeras for att uppratthalla
inandningens duration och darmed mojliggéra adekvata inandningsvolymer.

Kontrollerad invasiv ventilatorbehandling gor det enkelt att helt avlasta andningsmuskulatur dygnet
runt. Andningsmuskler, liksom annan muskulatur, forlorar styrka utan perioder av traning. For att
bibehalla en restfunktion i andningsmuskler kan dagliga kortare perioder ur ventilatorn vara
hjalpsamt. Att hantera kortare perioder utan ventilatorn kan ocksa vara vardefullt for patientens
trygghet vid till exempel omvardnad och eventuella problem med maskiner och utrustning.

Avlasning av behandlingseffekt

Var observant pa foljande tecken, som tyder pa en optimalt avlastande andningsbehandling:

e patienten upplever komfort i ventilatorn
e lugnt andningsmonster och minskad anvandning av accessorisk andningsmuskulatur
e minskad férekomst av asynkronier vid avldasning av ventilatorn

Nattlig andningsregistrering (NAR) som terapikontroll kan ge kompletterande information.
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Sarskilda observanda

Redan i direkt anslutning till utprovning av ventilator ses ibland en tydlig avlastningseffekt i form av
okad avslappning eller att patienten somnar (4). | vissa fall kan en snabb upptitrering av trycknivaer
och tryckunderstdd ge en tydlig direktavlastande effekt pa andningsarbete och symtom vilket kan
underlatta behandlingstolerans.

Var sarskilt forsiktig vid ventilatorutprovning hos patienter som ar preload-beroende och uppvisar
tecken till dehydrering eller har en kdnd hogerkammarpaverkan. For att undvika cirkulatorisk
paverkan kan det vara strategiskt att borja med lagre trycknivaer initialt i ventilatorn och langsamt
justera upp. Inneliggande utprovning pa vardavdelning med mojlighet till extra monitorering och
volymsubstitution kan bli nédvandigt i vissa situationer.

Okade sekretmingder

| samband med start av ventilatorbehandling kan storre mangder sekret lossna. Patienten kan
uppleva detta som obehagligt men det ar samtidigt en langsiktigt gynnsam bieffekt. For att undvika
stérande inverkan vid insomning kan ventilatorbehandlingen ibland startas en tid innan sdnggaende.
En annan strategi kan vara att uppmuntra till behandling med hostmaskin kvallstid eller innan
sanggaende.

Vid behandling med hostmaskin kan lagre floden, anvandning av inandningstrigger samt langre
inblasningstid vara gynnsamt for patienter med ALS (4,6).

Bulbara symtom

Vid bulbara symtom kan ventilatorutprovning vara sarskilt utmanande (6). Komplikationer i form av
aerofagi och 6kad tendens till aspiration kan forekomma. Langsam titrering av trycknivaer kan
underlatta tolerans for ventilatorbehandlingen. Vid till exempel spasticitet eller stambandspares kan
hoga tryck férvarra symtom. Lingre stigtid kan underlitta tolerans for tryckstegringen. Aven vid
angestproblematik kan en langsam uppjustering av trycknivaer underlatta inférandet av
ventilatorbehandlingen. Patienter med sammanfallande 6vre luftvag kan vara behjalpta av hogre
utandningstryck (EPAP) dn vad som vanligen kravs.

Vid utprovning av hostmaskin hos patienter med bulbdra symtom ar det ofta fordelaktigt att inleda
med laga tryck och 6ka i sma steg. Det ar vanligt forekommande med lasning i svalget, vilket medfor
att olika in- och utandningstryck kan behovas. Patientdelaktighet, information och magjlighet att 6va
ar av stor vikt for ett lyckat resultat.
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