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Zhorsujici se respiracni funkce s progresi
onemocneéeni: VC u DMD

Restrikéni respiraéni nedostate¢nost

Khirani S et al.
Respiratory muscle decline in Duchenne Muscular Dystrophy.
Pediatr Pulmonol. 2014 May;49(5):473-81



Asistovana ventilace, kdy?
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VC<1,82L
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Asistovana ventilace, kdy?

Vitalni
kapacita
(VC)

VC<0,68L

Toussaint M
CHEST
2007



Problém C. 1: dychani
Abnormalni dychani v noci

Hypoventilace = indikace k mechanické ventilaci

wpri
bdélost




PCO2-Sp02 pomoci Tosca® behem spanku

usni snimac




Cilemm mechanické ventilace je
zlepsit hypoventilaci: pCO2 a Sp02

Spéanek bez ventilace Spanek s ventilaci
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Nocni hyperkapnie predchazi denni
hyperkapnii, ale déti s tezkymi formami NS
onemocheni mohou byt zavislé na ventilatoru
24/7 od narozeni.



Nocni ventilace

e Zahajte nocCni NIV, jakmile je
Zaznamenana nocni
hyperkapnie

* |dedlni je tlakové rizena
ventilace s garantovanym
objemem

* Preferovanym rozhranim
je nosni maska

Ward et al. Thorax 2005



Denni ventilace

(pridana k nocni V)

e Zahajte denni NIV, jakmile
pacienti zacnou trpeét
dusnosti ve dne

e Lepsi ucinnost s
objemoveé rizenymi
ventilatory

 Preferovanym rozhranim je
mouthpiece (naustek)

Toussaint M. et al., Thorax 2008



JAKY REZIM VENTILACE?
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F. Lofaso et « Centre d’Innovation Technologique» Garches e) 2011-2012



4 hlavni ucinky NIV

1. T krevni plyny

2. T preziti

3. P kvalita zivota

4. P kvalita spanku

Neuromuscular
Disorders




1. Krevni plyny (DMD)
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Toussaint M. et al., Chron Respir Dis 2007
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* Predpoklada se, ze NIV prodluzuje preziti o 5-15 let
(1,2).

* Nase skupina 2012: nepublikovana studie na >100 DMD
naznacuje primeérné preziti 34 let

* Kohler 2009: primeérna pravdépodobnost doziti se 30 let byla 85
%, median preziti byl 35 let (3)

1. Eagle M et al. Neuromuscul Disord 2002; 12: 926—29
2. Konagaya et al. Rinsho Shinkeigaku 2005; 45: 643—46
3. Kohler M et al. J. Neurol. Neurosurg. Psychiatry 2009; 80: 320-325



Tip 1: Idealni poloha pro ventilaci

Managing Secretions: Oral Secretions

* Aggressive oral hygene s needed 1o prevent
colonization with the bactena that drives
chest infections

AN LeDovEl Jowrnal of Gerortiiogy 003 Wl SBA N 1 53-%4

Zacnete v détstvi!ll



Tip 2: Metody na zprichodnéni dychacich cest




Tip 3: Prizpusobivé polstare (budte kreativni) a
stridani matrace (95% nasich dospélych
pacientu)




3. Kvalita zivota



4. Kvalita spanku
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Denni ventilace pomoci mouthpiece (naustku)
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Indikace

(ATS - 2004) 5 5
Kdyz je pritomna denni hyperkapnie = SPATNE!

95% dusnych

D
o

Pt.coz, mmHg

42 Duchenne

Michel Toussaint et al., Eur Respir J. 2006;28(3):549-55




Pridruzené symptomy

1. Dusnost
2. Anorexie, ztrata chuti k jidlu

\ | 3.Ztrata energie
4. Nahly pokles VC (plicni funkce)




U&inek NIV na zaté? a vytrvalost dychacich sval(i u pacientti s DMD
Thorax 2008;63;430-434

ST M. Toussaint, P. Soudon a W. Kinnear

COMMENT RESPIREZ-VOUS MAINTENANT?

TRES IACILEMEN MOVENNEMENT TRES DIFFICILEMENT

zadni stranka

Pl Vourde A
DYSPNEE

Dusnost je vynikajicim ukazatelem
zvysSené dechové prace



Borgovo skoére (10 bodut)

pCO2 (mm Hg)

Dusnost /10 bodu

SpontanniV

MPV s PB 560

Studie na 20 pacientech s ‘/

TcCO2

Spontanni CO2

MPV s PB 560



Titrace

Nastaveni Klasicky objemovy ventilator Trilogy s rezimem MPV

Okruh ventil bez ventilu

VAC (V)AC zadouci

(zadna kompenzace neténosti) PC mozné

Frekvence

0 (kiss trigger)

Garantovany Cilovy

Doba nadechu Fixni a dlouha ( ) Fixni a dlouha (1,3 sec)




Po titraci: praxe



Zasunte trubici do podpéry: 10 min




Najdéte vhodné umisteni na voziku



Pacienti vam reknou, které je
nejvhodnéjsi






Umistete podpéru



Odstrante casti dle potreby



Doladte polohu naustku



Umistete ventilator na vozik



... a upravte jeho polohu



Schovejte trubice — pacienti maji radi diskrétnost....






Zapnete ventilator



Zatim
aho;j...



Volba ventilatoru

 Objemove rizeny rezim
« 73dna kompenzace netésnosti

e Moznost odstranit EPAP
(PEEP)

 Garantovany objem
* Fixni doba nadechu

e Dobré vnitrni baterie

* Externi baterie se snadnym
pouzitim




Oblibeny mouthpiece

Silikonovy naustek: + 50%  Plastovy 22mm naustek + 50%



Preferovana podpora

Individualizovana Komercni
na ramenou: = 50% fixace k voziku: £ 50%



Ma noshi maska své misto?

pri nestabilnich podminkach (cestovani, venku, infekce,
|ékarské zakroky, zavazna bulbarni slabost)



P¥iklady




Ayse
Kongenitalni
myopatie

17 let

16 Kg



Snadné uchopeni a uvolnéni



MPV je mozné zkusit...




Makroglosie




Déti




Mentalni retardace



Dysfagie






Vt: 500 ml rychlost: 15/min
Rezim: objemové fizeny

20 sec

100% 100%
60%
50% : .
0% 30%



V e/

NejCastejsi dotazy

* Je MPV mozna u pacientu s dysfagii?

* Jak dlouho trva edukace pacienta a jeho rodiny?
* Je rameno Philips kompatibilni se vSemi pristroji?
* Musi pacienti vydechovat pomoci naustku?

 Muze byt okruh dlouhy (za vydechovym ventilem), je zde
riziko opétovného vdechovani CO2?

* Budou pacienti po zahajeni MPV na ni brzy zavisli?
e Je MPV mozna u pacientd s nutnosti
ventilace 24h denné?



Zaver — MPV

* Indikace zalozena na priznacich

 Pocatecni 2 hodiny uprostred dne vystaci léta
(primérné 5 let u DMD)

 Snadna a rychla realizace

 Material a prislusenstvi jsou komercné dostupné

 Bezpecna a ucinna

 Dobra alternativa k tracheostomii

 Objemove rizeny rezim je optimalnim rezimem bez
kompenzace netésnosti

« Moznaiv pripadé: 24h zavislost, déti, mentalni retardace, dysfagie,
makroglosie

* Omezené pouziti béhem cest, pri respiracnich infekcich,
|ékarskych zakrocich, u bulbarniho syndromu



