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Введение

Если Ваш ребенок запланирован на операцию или какую-либо процедуру с анестезией, Вас, наверняка, заинтересует, что может случиться. Родители  являются важными членами команды, которые беспокоятся о своем ребенке, и особенно в тех случаях, когда ребенок инвалид. Данная брошюра написана для того, чтобы предоставить некоторую информацию для принятия  решения по анестезии и чтобы помочь  в уходе за ребенком до, во время и после этой процедуры.  Даются некоторые сведения о том, что может произойти во время обычной операции и что за ней может последовать, если ребенок болен MPS и ML.

 Проблемы и риск при анестезии касаются не только детей, но и взрослых с MPS.

Что такое анестезия?

Анестезия - это потеря чувствительности, частично - чувства боли и касания.

Местная анестезия - “отключает” только соответствующий участок тела. Человек не чувствует   боли на этом участке тела, но находится в сознании  и знает, что с ним происходит.

Во время общей анестезии ваш ребенок  будет находиться в бессознательном состоянии, не может двигаться  или дышать, и не чувствует боль. Чтобы обеспечить поступление достаточного уровня кислорода в организм, необходимо позаботиться    о соответствующих дыхательных путях. Обычно эта проблема решается с помощью трубки, которая вставляется  через горло в трахею. Эта трубка должна оставаться в трахее во время процедуры и снимается в конце процедуры перед пробуждением пациента.

Данная брошюра в основном посвящена процедурам, при которых требуется общая анестезия.

Кто может дать совет.

Хирург или члены хирургической бригады объяснят вам, что планируется для проведения операции или процедуры. Вас попросят подписать форму-согласие  на получение от вас согласия на проведение операции или процедуры. Вы должны задавать вопросы, если считаете, что не совсем понимаете на что соглашаетесь.

Если ваш ребенок способен понять, что происходит, то его могут попросить подписать такую форму.

Встреча с анестезиологом 

Большинству детей с MPS необходимо, чтобы хорошо обученный ДЕТСКИЙ АНЕСТЕЗИОЛОГ давал анестезию в областном медицинском центре или в университетской клинике. Для большинства хирургических операций очень важно сначала  определиться с анестезиологом, а потом уже выбирать хирурга. Накануне  операции анестезиолог должен осмотреть ребенка и никто другой не имеет права заменить его. Дети с MPS умирали по вине анестезиологов, которые не предполагали или не были готовы к тому, что им придется иметь дело со сложными проблемами дыхательных путей, которые наблюдаются у людей с MPS.

  Во избежание возможных осложнений при анестезии у детей с MPS, вам, вашему врачу-педиатру необходимо рассмотреть вопрос предоперационного осмотра  и оценки состояния, спланировать процедуру анестезии, предусмотреть особые или непредвиденные обстоятельства и подготовиться к ним. Кардиологу и пульмонологу необходимо сообщить о риске возникновения потенциальных проблем во время анестезии. Если ваш ребенок уже перенес какую-то операцию ранее, то возможно у вас уже есть полезная информация, которую необходимо сообщить анестезиологу. Некоторые дети боятся уколов, некоторые не переносят запах газа. Именно анестезиолог решает какой вид анестезии будет самым лучшим для вашего ребенка.

  Анестезиолог или член бригады посетит вашего ребенка перед операцией и предпишет медикамент, необходимый для подготовки перед анестезией.

  Некоторые родители сопровождают своего ребенка в операционную и остаются там, пока ребенок не уснет. Если вы считаете, что это поможет вашему ребенку, то вы должны обсудить присутствие в операционной с анестезиологом.

 НЕ принимать никакую пищу.

Вам должны сказать, что ваш ребенок   не должен есть и пить ( по крайней мере за 4-6 часов ) перед анестезией. У  детей под общим наркозом может наступить рвота.  Необходимо содержимое желудка  свести к минимуму, чтобы в случае рвоты пища не попала в легкие, поэтому столь важно опорожнить желудок перед операцией.

Премедикация

  “Премедикация” - это медикаменты, которые даются пациенту перед общим наркозом.  Медикаменты могут быть разные и будут отличаться в зависимости от возраста ребенка и типа операции. Обычно дают что-нибудь, чтобы ребенок смог расслабиться, для осушения рта и горла, чтобы облегчить дачу наркоза.

  Ребенку могут дать лекарство в виде питья или в виде внутривенного укола или внутримышечно.

Обезболивающий крем

Если предстоит внутримышечная инъекция, то за час до процедуры место укола могут смазать обезболивающим кремом.  Это место “онемеет” и ребенок не почувствует как игла будет вонзаться в тело. К сожалению, крем обезболивает только кожу и не обезболивает внутримышечный укол, который является частью премедикации.

Ожидание

   Сообщите бригаде хирургов, если у вашего ребенка есть проблемы с умственным развитием, зрением, слухом. Принесите с собой слуховой аппарат, очки ребенка в предоперационное отделение, чтобы помочь бригаде медиков общаться с вашим ребенком.  

  При премедикации у ребенка может возникнуть сухость во рту. Некоторые дети становятся довольно-таки раздражительны, пока не наступит действие лекарства. У детей порой внезапно наступает шаткость походки. Поэтому лучше всего, если дети остаются в постели, или сидят рядом с взрослым человеком, который привел его, или с медработником. Если ребенок засыпает, то будет лучше для ребенка, если вы положите его на постель, или поддерживать в горизонтальном положении, ибо, если ребенок будет оставаться в вертикальном положении, может упасть давление.

Редко, но все же бывает, что премедикация детей с MPS вызывает обратный эффект сонливости, т.е. он становится более энергичным. Если такое случалось с вашим ребенком ранее, вы должны сказать об этом анестезиологу, а также сообщить ему какое лекарство вызвало такое воздействие на вашего ребенка.

  Если в операционную вы не пойдете, то вы должны обсудить с медсестрой и спросить у нее, когда вам лучше всего оставить ребенка и попрощаться с ним. Это позволит избежать ненужных стрессов перед отправкой ребенка в операционную.

  Вас могут попросить надеть халат и стерильную защиту для обуви (“бахилы”), если пойдете в операционную. Анестезиолог объяснит  вам процедуру наркоза, которая будет применена к вашему ребенку. Как упоминалось выше, иногда при даче внутримышечного укола ребенок засыпает, иногда ребенка просят подышать через маску для наркоза. Маленьким детям могут дать наркоз   на коленях родителя, держа трубку около лица ребенка.

  Как только ребенок уснет, вас попросят выйти из операционной.   Анестезиолог будет очень занят и будет быстро выполнять свою работу, чтобы обеспечить вашему ребенку надлежащую и безопасную анестезию.

Пока ваш ребенок находится в операционной.

   Медсестра скажет вам приблизительно сколько времени пробудет ваш ребенок в операционной. Многие родители уходят, чтобы пройтись или  покушать. Если вашего ребенка отправят в реанимацию после операционной, вам могут показать эту палату, где он будет находиться. 

    Бывает, что операция занимает больше времени, чем запланировано, и детей отправляют на некоторое время в помещение, находящееся рядом с операционным блоком для наблюдения прежде, чем отправить его в палату или выписать домой.  Если вы обеспокоены, то можете попросить медсестру проверить как дела у вашего ребенка, В большинстве больниц, вам могут позволить пройти к ребенку сразу после операции, когда его отправят в помещение рядом с операционным блоком.

Снова в палате.

После операции  ваш ребенок может показаться вам вялым и не осознающим, что происходит, но ваш голос, когда вы будете разговаривать с ним,  успокоит его и он сможет крепко уснуть. Медсестра скажет вам, когда можно дать питье вашему ребенку.

Что необходимо учесть  при планировании анестезии для ребенка с MPS/ML?

Общий наркоз обычно всегда дается в больнице опытными анестезиологами. При плановых операциях всегда необходим  тщательный осмотр ребенка  анестезиологом. Для большинства детей с MPS не бывает легкой анестезии.

  Чтобы понять, какие проблемы могут возникнуть в таких случаях, необходимо знать,  что бывает при проведении наркоза детям.

Наркоз - обычная процедура

1.  Для того, чтобы ребенок уснул, ему дают масочный или внутривенный наркоз.

2.  Вводят мышечный релаксант, который выключает работу всех мышц, в том числе дыхательный механизм.

3.  Проводится искусственная вентиляция легких с помощью дыхательного мешка, через который подается кислород. Но это временная мера, пока ребенку не установят дыхательную трубку.   
4.  К задней стенке горла вставляется ларингоскоп, чтобы анестезиолог мог видеть вход в гортань

5.  Эндотрахеальную трубку вставляют через гортань в трахею и ларингоскоп удаляют.
6.  Эндотрахеальную трубку  подключают к дыхательному аппарату, который дышит за ребенка во время операции.
7.  В конце операции анестезию отключают  и ваш ребенок должен проснуться.
8.  Эндотрахеальную трубку обычно удаляют до полного пробуждения человека.
Проблемы, которые свойственны детям с MPS/ML
  Все то, что создает трудности для анестезиолога при выполнении анестезии вашему ребенку, повышает риск общего наркоза. Накопление глюкoзаминоглюканов в тканях (напр. в  носу, гландах, аденоидах, горле, трахее и сердце)  и воздействие на образование костей, все это создает трудности при проведении наркоза   детям с MPS.

  Накопление глюкозаминоглюканов сужает назальные проходы, увеличивает гланды, аденоиды и язык; вокруг гортани образуется тканевая масса. Все это сильно затрудняет работу анестезиолога, так как не дает ему возможности визуализировать гортань с помощью ларингоскопа. Релаксация мышц, наступающая при премедикации и/или при общем наркозе,  ухудшает непроходимость дыхательных путей. Кроме того, жесткость позвоночника и нестабильное состояние спины не дают возможности анестезиологу уложить голову и шею пациента так, чтобы хорошо просматривалась гортань. Ограниченность подвижности челюсти, короткая шея и пр. создают трудности при обзоре гортани доже для очень опытного специалиста-анестезиолога. Дети с MPS имеют также и другие особенности, которые создают трудности при выполнении анестезии, такие как толстая кожа и контрактуры суставов, которые затрудняют доступ, особенно в экстренных случаях.

  Общий наркоз для пациентов с MPS при скоплении глюкозаминоглюканов в сердце  и кровеносных сосудах сердца повышает риск. За день до операции кардиолог должен дать заключение о возможности проведения анестезии. Риск возникновения проблем, связанных с заболеваниями сердца, меньше чем возникновение проблем, связанных с дыханием, при выполнении анестезии для людей с MPS.

Возможные проблемы у пациентов с MPS/ML во время наркоза.

1.Проблемы дыхательных путей.

а) Трудности при установке интубационной трубки в трахею.

б) Трудности в обеспечении адекватных дыхательных путей после удаления интубационной трубки (экстубация).

в) Возможно трубку следует оставить на месте после операции, если установка была очень трудной или травматичной.

г) Возможно потребуется экстренная трахеостомия (надрез на горле и установка трубки непосредственно в трахею), если во время интубации или экстубации жизнь пациента подвергается риску.

д) Даже при незначительных процедурах может  возникнуть необходимость отправки больного в палату интенсивной терапии, чтобы проследить за восстановлением дыхания.

2.  Кардиологические проблемы

а) Сердечная недостаточность

б) Сердечная мышца может оказаться слишком чувствительной к наркозу.

Г) сердечный ритм может быть нерегулярным

д) Сердечная мышца может быть чувствительна к потреблению кислорода

е) Перепады давления

Что можно сделать?

Ваш ребенок с MPS подвергается большому риску во время анестезии. Поэтому, безопаснее делать операцию(процедуру) в большой больнице, где есть опытный персонал по работе с пациентами  с MPS, даже если для этого придется ехать далеко. Возможно вашему ребенку потребуется остаться заинтубированным  и на аппарате искусственного дыхания в течение какого-то периода после операции. Поэтому, существенно важно, чтобы это была такая больница, где есть палата интенсивной терапии. Амбулаторная  операция возможно будет неприемлема для тяжелых больных, даже если это обычная рутинная операция.

  Если Вы волнуетесь по поводу предлагаемой операции, обсудите ее со своим семейным врачом или генетиком. Риск при анестезии можно взвесить наряду с преимуществами, получаемыми  после операции.

  Убедитесь в том, что анестезиолог знает о состоянии вашего ребенка и о возможных проблемах.

  Существует ряд мер, которые могут быть предприняты для более безопасного  проведения операции, такие, например, как отказ от определенных анестезирующих средств или стабилизация шеи пациента, у которого есть проблемы с позвоночником. Для некоторых операций возможно достаточно и местной анестезии.

  Многим пациентам с MPS можно сказать до операции подвергнутся ли они значительному риску ухудшения состояния при анестезии. При оценке риска при анестезии потребуется помощь пульмонолога и кардиолога. Пульмонолог может порекомендовать исследование во время сна и функциональное исследование легких. Пульмонолог может также  проверить анатомию дыхательных путей с помощью гибкого бронхоскопа, это небольшая трубочка, с помощью которой производится осмотр дыхательных путей.

  Пациенты с MPS предстают перед анестезиологом как с трудно проходимыми дыхательными путями, так и с невозможностью интубации с помощью общепринятых методов и тогда необходимо пользоваться другими методами. Можно воспользоваться гибким бронхоскопом для установки трубки в трахею перед началом операции. Некоторые анестезиологи пользуются маской в сочетании с гибким бронхоскопом.  Применение гибкого бронхоскопа и/или маски  считаются удобными (полезными) для пациентов с MPS,  но от анестезиолога требуется умение и навыки при такой процедуре.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 

Мы перечислили ряд проблем, которые возникают при анестезии и пути как снизить их. Это не значит, что ваш ребенок, особенно, когда он маленький, в более зрелом возрасте столкнется с ними. В общем-то, дети с MPS III  менее подвержены всевозможным рискам по сравнению с людьми, имеющими другие типы MPS, у которых наблюдаются более тяжелые формы заболевания. Операции принесли облегчение многим пациентам  и у них улучшилось качество жизни. 
