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Bakgrund

Andningssviktregistret Swedevox samlar sedan 1996 in kvalitetsdata om patienter som
behandlas med hemrespirator pa grund av hypoventilation. Sedan hdsten 2015 finns en
speciell barnarm i registret som inkluderar &ven CPAP hos barn. Bada registerdelarna

innehaller numera ocksa information om tilliggsutrustning, exempelvis ~hostmaskin”,
Mekanisk Insufflator-Exsufflator (MI-E).

| uppdraget for ett kvalitetsregister ingar ocksa att ta fram relevanta behandlingsriktlinjer.
Registrets styrgrupp bedomer att det foreligger ett behov av nationella behandlingsriktlinjer
for MI-E, oavsett om tekniken anvands ensam eller som tilldggsbehandling till hemrespirator
bade hos barn och vuxna.

Huvudansvariga for detta dokument &r

Malin Nygren-Bonnier, fysioterapeut, docent, Stockholm
Agneta Markstrom, dverlakare, docent, Stockholm/Uppsala

Vid redigeringen har aven medverkat
Bengt Midgren, dverlakare, docent, Lund

Riktlinjerna star i 6verensstammelse med det material som tagits fram av The European
Neuromuscular Centre (ENMC) vid en workshop om “Airway clearance techniques in
neuromuscular disorders’ 1 Naarden, Nederlanderna, 5 till 7 mars 2017, se referenslistan.
Docent Malin Nygren-Bonnier ingick i denna workshop tillsammans med ca 20 andra
internationella experter.

Denna version har efter granskning av Swedevox styrgrupp i september 2019 féardigstallts och
publicerats pa Swedevox webbsida www.ucr.uu.se/swedevox. Avsikten ar att den ska
revideras senast 31 juli 2021.

Kommentarer och andringsforslag skickas till agneta.markstrom @akademiska.se eller
till registerhallare Magnus Ekstrom pmekstrom@gmail.com



http://www.ucr.uu.se/swedevox
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Sammanfattning

Mekanisk in- och exsufflation (MI-E; in- och utblasning) &r ett sétt att avlagsna sekret hos
personer med nedsatt hostformaga. Indikationen for MI-E ar slemproblem hos patienter med
nedsatt hostkraft pa grund av muskelsvaghet. Orsaken &r oftast neuromuskuléra sjukdomar
eller ryggmargsskador som medfor nedsatt hostformaga. Patienter med slemproblem pga
lungsjukdom har daremot séllan nytta av metoden om de inte samtidigt har muskelsvaghet.

Genom att applicera ett positivt tryck pa luftvagarna (inblasning), som sedan snabbt véxlar till
ett negativt tryck (sug), skapar man ett hogt utandningsflode som efterliknar en naturlig hosta.
Metoden anvénds framst i syfte att fa bort sekret fran lungorna, och darmed minska
forekomsten av luftvagsinfektioner, men anvénds daven for att expandera brostkorg och lungor
maximalt for att bibehalla rorligheten.

Tekniken anvénds for savl invasiv som icke-invasiv behandling. Den kan anvandas inom
intensivvarden, exempelvis vid extubation av barn/vuxna med nedsatt hostformaga. Den kan
ocksa anvandas inom pediatrik, neurologi/neurokirurgi, rehab etc. Manga patienter anvander
MI-E i den egna bostaden eller under resor och andra dagliga aktiviteter.



Normal hostfunktion

Slemhinnorna i luftvagarna utséndrar normalt sma mangder sekret som transporteras bort med
mucociliar clearance. Vid okad sekretproduktion (infektion) eller forsamrad clearance maste
man hosta for att fa bort slem, virus och bakterier. Nedsatt hostfunktion kan gora att en banal
bronkit 6vergar till livshotande stagnationspneumoni.

En effektiv hosta beror pa fyra mekanismer:

1) impulser fran lungreceptorerna till hjarnan for att identifiera sekret,
2) djup inandning till 80-90% av normal vitalkapacitet (VC),

3) aktivering av exspiratoriska muskler for att hoja det thorako-abdominella trycket
under samtidig stangning av glottis (stimbandsspringan) sa att man kan halla kvar
den inandade luften foljt av

4) snabb utandning genom kontraktion av exspiratoriska muskler i samband med
snabb 6ppning av glottis for att generera hoga hostfléden mellan 360 och 1200
I/min (peak cough flow, PCF, host-PEF pa svenska).



Nedsatt hostfunktion

Det finns tva huvudgrupper av tillstand som forsamrar hostfunktionen.

Extrapulmonella, exempelvis nedsatt brostkorgsrorlighet pga neuromuskulér sjukdom (NMD)
eller ryggmargsskada.

Hjarnskador, medfodda eller forvarvade, som paverkar hostreflexerna, motoriken eller
koordinationen.

Luftvagssjukdomar, exempelvis kroniskt obstruktiv lungsjukdom och bronkiektasier, ger
visserligen slemproblem, men inte pa grund av nedsatt hostfunktion. Orsaken &r hdg
slemproduktion och/eller nedsatt funktion i flimmerharen. De ar séllan eller aldrig en
indikation for hostmaskin, och kommer darfor inte att ndrmare berdras har.

Personer med neuromuskulara sjukdomar har pa grund av den nedsatta muskelkraften sma
tidalvolymer. Mukociliér clearance férsdmras, expansionen av lungan blir otillracklig och det
kan da bildas atelektaser (sammanfallna lungblasor). Detta leder till 6kad risk for
lunginflammation.

Neurologiska sjukdomar eller skador som paverkar andningsfunktionen kan paverka bade
inspiration och exspiration men &ven receptorkanslighet och glottisfunktion, se ovan. Om
bréstkorgen inte kan expandera (muskelsvaghet, stelhet) blir den inandade luftméngden for
liten fOr en bra hoststét. Om den exspiratoriska muskulaturen ar svag (exempelvis pga
ryggmargsskada) finns ingen kraft fér forcerad utandning eller hoststét. Om glottis inte
stdnger ordentligt (svalgpares, hjarnstamsskada) kan man inte bygga upp ett tryck som racker
for en effektiv hosta. Detta medfor ofta retention av sekret och slempluggar vilket kan leda till
svara lungkomplikationer, som lunginflammation, och sedan vidare till andningssvikt.

Bedomning av hostformaga

Anamnes (fraga hur hostan fungerar och hur det ar vid infektioner)
Andningsmonster (brostkorgsrorlighet)

Inspektion av hosta (be patienten hosta)

Sekretljud

Sekret (farg, konsistens, méangd)

Andningsfrekvens

Syresattning (Sp02)

Spirometri (VC, host-PEF)

Maximalt inspiratoriskt och exspiratoriskt muntryck (MIP och MEP), sniff nasal
inspiratory pressure (SNIP)

e Patientens egna tekniker och hur det fungerar med anhériga och assistenter



Host-PEF

Métning av VVC och host-PEF (PCF) &r grundlaggande vid utvarderingen av hostfunktionen.
Maximalt hostflode ar det hogsta uppmatta luftflodet under hosta, som vanligen upptrader
omedelbart efter hostcykelns glottiska 6ppningsfas. Vid métning av PCF uppmuntras
personen att andas djupt och sedan aktivt hosta via en mask eller ett munstycke i en PEF-
matare. Peak cough flow &r ett matt pa personens formaga och (indirekt) styrka att hosta.
Normala varden hos vuxna éverstiger 360 liter/min.

Hostinsufficiens &r den frdmsta orsaken till andningskomplikationer for personer med NMD.
Ett host-PEF pa minst 160 I/min har anvénts som gransvarde for att kunna hosta hos personer
med NMD. Men &ven med ett PCF under 270 I/min anses risken for luftvagskomplikationer
Oka, eftersom host-PEF kan falla under 160 I/min vid infektioner.



Sekretmobilisering

Andningsgymnastik kan definieras som en kombination av olika tekniker for att forbattra
sekreteliminering och forbattra ventilationen. Valet av teknik beror pa patienternas symtom
och problem snarare an den medicinska diagnosen. Vid neuromuskuléra sjukdomar som t.ex
SMA, Duchenne och ALS sa ar deras problem framforallt att hostfunktionen &r nedsatt pa
grund av muskelsvaghet, och darfor bér behandlingen syfta till att forbéttra sekretmobilisering
och hostfunktion.

Malet med sekretmobilisering ar att:

Forbéattra mukocilidra transporten

Oka exspiratoriska fléden och volymer
Forbattra brostkorgsrorlighet

Forbattra lungfunktion

Forebygga atelektaser

Forbattra gasutbyte

Minska slem

Minska risken for infektioner

Perifera och proximala tekniker
For att fa till en effektiv sekretmobilisering sa maste man

6ppna upp och fa luft bakom sekretet,

mobilisera och samla sekretet fran de perifera luftvagarna,
transportera sekretet mot de centrala luftvégarna och
evakuera sekretet

b

De tre forsta komponenterna innebér tekniker for perifer sekretmobilisering och den sista
komponenten proximal sekretmobilisering.

Perifer sekretmobilisering bestar av tekniker som ska underlatta mobilisering och transporten
av sekret fran de perifera luftvagarna mot de centrala. Exempel pa sadana ar PEP, olika
dréanagetekniker, ACBT (Active Cycle of Breathing Technique), oscillerande tekniker mm.

Proximal sekretmobilisering (dven k&dnda som hosttekniker) &r tekniker som syftar till att
forbattra hostfunktionen genom att 6ka inspirationen, exspiration eller bada, medan perifera
slemmobiliseringstekniker syftar till att forbattra ventilation och slemtransport fran perifer till
centrala luftvagar. Syftet med andningsgymnastik for personer med NMD ér att 6ka
inspirationsvolymerna och det exspiratoriska flédet. De tekniker som fysioterapeuter
anvander for att underlatta hosta ar ofta en kombination av assisterad inandning (insufflation)
foljd av exspiratoriskt stod.



Andningsgymnastik hos barn

Aven om de grundlaggande principerna nar det galler andningsgymnastik hos barn ar i stort
sett desamma som hos vuxna finns det skillnader. Barnets tillvaxt och utveckling paverkar
struktur och funktion i bade lungor och brostkorg. Detta gor att andningsgymnastiken kan se
olika ut i olika aldersgrupper. Framfor allt galler detta spadbarn.

Det yngre barnets ventilation ar tvartemot” den vuxnas. Barn ventilerar bést i hogst beldgna
delar och ungdomar/vuxna i basala delar av lungorna. Det yngre barnet har mer horisontellt
stéllda revben, vilket gor att brostkorgen inte expanderar lika mycket som hos &ldre
barn/vuxna. Detta i kombination med mindre muskelstyrka, vilket lattare leder till
uttréttbarhet, gor att barn andas med hégre andningsfrekvens. Ju aldre barnet blir desto mer
likt en vuxen fungerar andningen.

Andra skillnader ar att barn har mjukare luftvdgar, mindre luftvagsdiametrar och férre
alveolara kollateraler. De har ocksa lagre elastiskt aterfjadringstryck och hogre
brostkorgsrorlighet, det vill sdga mindre styvhet i brostkorgen. Barn med neuromuskulara
sjukdomar kan darfor med tiden med tiden utveckla deformering av brdstkorgen (Harrisons
fara, trattbrost, skolios). Detta férsamrar ytterligare brostkorgens majlighet att expandera sa
att lungorna kan fyllas med luft.

Utover barnets alder kan olika diagnoser ocksa ge olika forutsattningar for hur andningen
fungerar. Det ar darfor alltid viktigt att anpassa andningsgymnastiken for varje barn.
Samarbete med barnet och &ven foréaldrarna dr en annan sak att tdnka pa vid behandling av
barn. Barnets mognad och psykiska anpassning paverkar mojligheterna att anvanda olika
tekniker.



Mekanisk Insufflation-Exsufflation MI-E (hostmaskin)

Mekanisk Insufflation-Exsufflation (MI-E), eller hostmaskin som den kallas i vardagligt tal,
anvands ofta for patienter med neuromuskuldra sjukdomar eller skador for att forstarka
hostan. Den bygger pa att snabbt véxla mellan ett positivt och negativt tryck for att efterlikna
en normal hosta. Pa sa sétt underlattas att fa upp slemmet fran de centrala luftvagarna. Det
kan ske antingen noninvasivt via en mask eller munstycke eller invasivt via en trakeostomi
eller trakealtub.

Vid inblasning (insufflation) ger MI-E ett 6kat positivt tryck, vilket gér att lungorna
expanderar. Efter det sker en snabb véxling till ett negativt tryck under utsugsfasen
(exsufflation) sa att lungorna téms. Dessa positiva och negativa tryckforandringar efterliknar
den normala hostrérelsen och sker sen i flera sekvenser beroende pa ordinerad behandling.

Det &r bra om patienten kan medverka vid behandlingen av MI-E genom att koordinera sina
egna hostrorelser nar apparaten vaxlar fran insufflation till exsufflation. Behandlingen
tolereras av de flesta patienter med neuromuskul&ra sjukdomar, d&ven om det i bdrjan kan
upplevas nagot obehagligt. Det ar darfor viktigt med god instruktion och information.

Hjarnskador eller starkt nedsatta kognitiva funktioner kan gora det svart eller omojligt att fa
metoden att fungera. Det ar darfor viktigt att det sker en individuell bedémning av patienten
samt att man foljer upp och utvarderar effekterna och nyttan i férhallande till behandlingen.



Indikation och behandling

MI-E anvénds som behandling for att expandera lungor och brostkorg (lungrekrytering) under
inblasningsfasen och for att tomma lungorna under utsugsfasen med hjalp av det negativa
trycket och flodet. Detta for att uppna en god effekt med bra kvalité pa hostrorelsen.
Patientens medverkan &r ocksa mycket viktig i behandlingsprocessen. Behandlingen med
MI-E kombineras ofta med manuellt assisterad hosta, vilket innebar att den som utfor
behandlingen ocksa ger ett hoststod 6ver buk och/eller bréstkorg koordinerat med patientens
hostrorelser under utandningsfasen.

Metoden anvénds for inneliggande patienter pa till exempel intensivvardsavdelning eller pa
neuroavdelning, vid risk for sekretstagnation pa grund av en otillracklig formaga att hosta.

Flest apparater anvands dock i hemmiljo efter att patientens, narstdende och personal fatt
utbildning i hur utrustningen fungerar, skots och anvands. Hostmaskinen anvands bade i
preventivt syfte och vid uppkommen luftvagsinfektion. En behandlingsomgang med MI-E
bestar vanligtvis av flera faser av hosta och vila. Detta innebar upprepade cykler av
insufflationer och exsufflationer féljt av vila (ca 30 sek). Behandlingen upprepas flera ganger
eller tills det mesta av sekretet ar borta. Det &r ocksa viktigt att bedéma hur mycket patienten
klarar av vid varje behandlingsomgang.

Indikationer

e Sekretmobilisering for patienter for nedsatt hostformaga pga extrapulmonella
sjukdomar och skador

e Undvika intubering

e Extubering av barn/vuxna med neuromuskuldr sjukdom tillbaks till noninvasiv
ventilering

For vilka patienter

Svag hoststot

Mycket slem

Svaga muskler

Relativt friska lungor

Patienter med intakt bulbar funktion

Patienter med tillrackliga kognitiva funktioner

Nar ska man starta

Nar host-PEF &r < 160 I/min, for att forstarka hoststoten och fa bort slem
Host-PEF 160-270 I/min + slem, for att forebygga luftvégsinfektioner
Vid atelektaser, sekretstagnation och trakeostomi

Barn med SMA typ | och 11



Kontraindikationer

Pneumothorax

Svar obstruktiv lungsjukdom
Forsiktighet vid bullost emfysem
Nyligen intraffat barotrauma
Hemodynamisk instabilitet

Okat intrakraniellt tryck

Komplikationer

Smarta i brostkorgen

Upplevd stramhet och obehag muskulart
Bronkospasm

Gastroesophageal reflux/aspiration
Pneumothorax
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Utrustning

Den vanligaste MI-E-apparaten i Sverige ar Cough Assist® (Respironics, Murrysville, USA)
och Cough Assist E70® (Philips Respironics, Murrysville, USA).

Figur 1 Cough Assist E70®

MI-E kan anvandas antingen manuellt eller automatiskt. | bada lagena behéver man gora
instéllningar av tryck (positivt och negativt) och fléde (liter/minut). Det automatiska laget
innebdr att man stéller in tiden for insufflationen, exsufflationen och pausen mellan
exsufflationen och nasta insufflation. Vid manuellt lage sa sker det under pagaende
behandling. Den senare versionen av apparaten mojliggor aven att patienten sjélv triggar
insufflationen (inblasning), och man kan aven anvénda en oscillerande funktion.

Installningar

Vid behandling av patienten &r det viktigt att man gor individanpassade installningar av tryck,
floden och tid for att det ska vara sa behagligt som majligt for den enskilde patienten. Det &r
ocksa viktigt att patienten latt kan medverka for att behandlingen ocksa ska bli sa effektiv
som mojligt.
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Tryck

Det finns ingen direkt konsensus nér det galler optimala instélIiningar av inspiratoriska- och
exspiratoriska tryck. Det kan variera fran 20 till 60 cm H2O i positiva och negativa tryck. Det
verkar dock som att tryckinstallningar pa + 30-40 cm HO &r vanliga installningar for att
uppna effekt. Vid progression av sjukdom eller vid behandling via trakeostomi, sa &r oftast
hogre tryck nodvandiga.

Figur 2 Tryckforhallandena vid olika behandlingar
Tryck
4
CPAP Bilevel-PAP Hostmaskin
+30
0
-30

Tid

CPAP — konstant 6vertryck
BilevelPAP — alternerar mellan tva positiva tryck
Hostmaskin — alternerar mellan 6vertryck och undertryck (sug)

Flode

Det inspiratoriska flodet (egentligen stighastigheten) kan justeras i tre l&gen: hdgt, medel eller
lagt. Det finns annu ingen evidens for optimala instéallningar av flodet.

Tid

Nar det galler tidsinstallningar sa finns det inte heller ndgon samlad evidens, utan dar ar det
viktigt att utga ifran patientens 6nskemal om vad som upplevs som behagligt.
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Oscillation

Under bade insufflation och exsufflation kan MI-E (E70) ge hogfrekventa oscillerande
vibrationer. Installningar av oscilleringen sker inom intervallet 1-20 Hz och amplituden fér
oscillationer inom intervallet 1-10 cm H20. Det finns inte sa mycket evidens for detta, men
teorin bakom ar att de oscillerande vibrationerna ska kunna I6sa upp och transportera bort segt
sekret.
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Behandlingsrekommendationer

Exempel pa en behandlingsomgang med MI-E

Ca 5 in-exsufflationer foljt av 20-30 sek paus

Med eller utan manuellt hoststod

Upprepas 3-5 ggr eller tills slemmet ar evakuerat (bedémning av patienten)
Avsluta med insufflation

Anvands ofta 2-3 ggr/dygn, oftare vid forkylning.

Rekommendationer

Faktaruta (fran Chatwin et al, Resp Med 2018 Airway clearance techniques in

neuromuscular disorders: A state of the art review)

MI-E &r behandlingsalternativet for den svagare gruppen vid NMD
Helmask bor anvéandas

Inspiratorisk och exspiratorisk tid och tryck ska utprovas individuellt och med
progression for att fa basta effekt

Hogre exspiratoriska &n inspiratoriska tryck

Patienter med ALS har mer nytta av lagre floden, insufflationstrigger och langre
insufflationstid

MI-E kan anvandas vid trakeostomi, med hdgre tryck vid mindre diameter av tuben
Avsluta med en insufflation for att hdja FRC
Pa IVA kan MI-E vara bra for att forebygga re-intubering

MI-E ar ett alternativ for svagare barn, dér annan behandling inte fungerar. Det &r
ocksa viktigt att anvanda MI-E vid extubering for att klara atergang eller évergang till
noninvasiv ventilation.

Att tanka pa

Bedom graden av funktionsnedsattning
Utvardera behandlingen

Kontrollera effekten regelbundet

Utbildning av anhériga och personliga assistenter
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Effekter av MI-E

Fa studier har utvarderat effektiviteten och sékerheten av MI-E i ett langtidsperspektiv. Den
evidens som finns ar framforallt nér det galler korttidseffekter avseende att 6ka PCF till den
niva som kravs for att eliminera sekret fran luftvagarna hos personer med NMD. MI-E verkar
tolereras lika val som andra hosttekniker. Dock finns det studier som visar att MI-E inte har
nagra effekter vid NMD avseende pa dodlighet, 6verlevnad, sjuklighet, sjukhusvistelse eller
livskvalitet. Nagra studier har visat en minskning av exacerbationer och forbattringar i
livskvalitet. Ingen studie har matt sekretmangd objektivt.

Inga allvarliga negativa effekter av behandlingen har framkommit och endast trotthet finns
rapporterat som biverkan. Dock kan flodet fran maskinen upplevas som obehagligt, speciellt
vid utprovningen.

Den strikt vetenskapliga evidensen for effekterna av MI-E &r inte stark. De internationella
rekommendationerna (se faktaruta) som tagits fram i konsensus stdds dock av en omfattande
klinisk beprévad erfarenhet. Detta &r ocksa ar en viktig del i ett evidensbaserat arbetssétt.

Framtida forskning behovs framforallt nar det géller kort- och langtidseffekter samt om det
finns nagra negativa effekter. Det ar da viktigt att objektiva och tillférlitliga utfallsvariabler
utvarderas (inkl patientrapporterade utfallsmatt). Dessutom behdvs studier nar det géaller
optimala installningar och kostnadseffektivitet.

15



Diagnosséattning och KVA

Det finns inga specifika diagnoser for utprovning eller anvandning av hostmaskin. Mgjligen
kan man anvéanda nedanstaende som bada &r helt ospecifika. Vanligen bor man dock koda
med grunddiagnosen.

Z468 Inséttning, utprovning och justering av andra specificerade hjalpmedel
Z998 Beroende av annan specificerad utrustning och andra specificerade hjalpmedel

Det finns inga specifika atgardskoder for utprovning eller forskrivning av hostmaskin.
Nedanstaende kan anvandas, men ar helt ospecifika.

QTO006 Tréaning i att anvanda hjalpmedel
QTO007 Hjalpmedelsradgivning

GA025 Forskrivning av hjalpmedel
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