Diagnostika a lIé¢ba poruch
dychani u DMD

Duchennova svalova dystrofie (DMD)

. . o , > » Onemocnéni vede k chabé kvadruparéze vé.
David Kemlink, lva Prihodova, Karel Sonka, oslabeni jak pomocnych respira¢nich svall tak i

Sora Nevsimalova branice

Neurologické klinika 1. LF UK a VFN Praha + Typicky pacienti upoutani na elektricky vozik po
12. roku Zivota, rozviji se pro slabost axialniho
svalstva sekundarni kyfoskoliosa

« Prevalence DMD 22-29 / 100.000 zivé naroz.
Af = chlapcu

[
NEUROLOGICKA KLINIKA

Ventilacni porucha ve spanku
u nervosvalovych onemocnéni ——

hypoventilace x obstrukéni spankova apnoe (OSA) —
fyziologicky pokles svalového tonu, atonie v REM = e it Mpamophron
zvyraznéni slabosti branice, vyfazeni pomocnych

respiracnich svalud, snizeni napéti svalt hornich cest — ——

dychaci a jejich snadné;jsi kolaps, makroglosie u DMD o | | S
respiraéni insuficience béhem spanku pfi normalnich

respiracnich funkcich béhem dne

hypoxémie, hyperkapnie a opakované probouzeci reakce —

ve spanku zhor$uji kardiélni funkce, svalovou silu o

respiracnich svalu

respiracni insuficience u DMD vznik4 mezi 18.-20. rokem

prakticky u v§ech postizenych, je nejéastéjsi pficinou

Umrtnosti

— dalSich 10% pacientt umira na kardiomyopatii

Terapie poruch dychani ve spanku
u nervosvalovych : Obecné indikace k neinvazivni ventilacni
onemocnéni e 1 podpoie

Nutnost véasné diagnozy

a terapie rS2ef? A i
g respiracni insuficience s no¢nim pC0O2

Terapie BiPAP ‘- « & vétsim nez 6,0 kPa, respira¢ni acidosa (pH
RN, 7.10-7.35), tachypnoe (vice jak 24dech/min)
+ oddaluje progresi chronického : £ Hypoxémie pod 5,46kPa pfi FiO2 21%

+ ovliviiuje kvalitu Zivota

respiracniho selhani /v ;s ers g a B
ko T A dyspnoe, zvysené usili dychacich svala

+ ovliviiuje pravdépodobné i délku preziti Wznamné noéni hypoventilace
e i orenc! opalovanych ifelct vice nez tfi zavazné infekce dolnich cest
+ zlepSuje mechanické vlastnosti hrudniku a dychacich zarok
zvysuije citlivost chemoreceptord k CO2
Guy W Soo Hoo, 2010




Péce o respiracni funkce u trvale sedicich
pacientd s postizenim svall

Krok 1: zapojeni maximalniho plicniho objemu — techniky pro
plicni rozepjeti

« Napf. cviceni se samorozpinatlenym vakem (ambuvak) nebo
mechanicka cviceni vydechu a nadechu (Acapela) pfi poklesu
FVC <40% normy

Krok 2: manualni techniky podpory odkaslavani
béhem respiracni infekci a pfi poklesu max. proudu pfi kasli pod
<270 L/min
Klidovy max. proud pfi kasli <160 L/min nebo maximalni
vydechovy tlak <40 cm wvodniho sloupce
FVC <40% normy or <1-25 | u starsi déti a dospélych

Bushby et. al, Lancet Neurol, 2010

Péce o respiracni funkce u trvale sedicich
pacientd s postizenim svalu Il

Krok 4: denni neinvazivni ventilacni podpora

Indikovana u pacientt jiz pouzivajicich noéni NIV pokud:
Sami pacienti preferuji pouzivani béhem dne
polykaci obtize, které se zlepSuji po pouziti ventilatoru
Neschopnost fict del$i vétu bez zadychavani
Znamky hypoventilace - denni arteriaini SpO2 <95% a/nebo
CO2 >45 mm Hg (6,0kPa)

Trvala neinvazni ventilace muze navazovat po ¢asné extubaci
pacientu, ktefi byly intubovani béhem akutniho stavu a ¢astec¢née
se dafil weaning.

Bushby et. al, Lancet Neurol, 2010

DalSi specificka doporu¢eni u DMD

Polysomnografické vys. 1x roéné
(nechodici, FVC<60%)

Non-invazivni ventilace je vhodnou
metodou i u denni ventilacni podpory
Objemové cilend ventilace je vhodna u
pacientl pouzivajicich naustek pro
denni ventilaci

Zvih¢ovace jsou vhodné

Hull et al, 2012, British guidlines

Péce o respiracni funkce u trvale sedicich
pacientd s postizenim svalu |l

Krok 3: neinvazivni no¢ni ventilace

Alespon jedenz nasledujicich stavi:

« Priznaky hypoventilace (aktivné vyhledavat pfi FVC <30 normy)
< Denni arteridlni SpO2 <95% a/nebo CO2 >45 mm Hg (6,0kPa)

« AHI >10 pfi PSG nebo ¢&tyfi a vice del$ich epizod SpO2 <92%
nebo poklesy SpO2 o minimélné 4% kazdou hodinu spanku.

Vzdy by mély nasazeni ventilatoru predchazet kroky 1 a 2

Bushby et. al, Lancet Neurol, 2010

Péce o respiracni funkce u trvale sedicich
pacientd s postizenim svalu IV

Krok 5: Invazivni ventilace trachoestomii

« Sami pacienti ve spolupraci s lékafem toto preferuji

* 3 nelspésné pokusy o extubaci po akutnim respiracnim selhani
* Nutnost odsavani s dolnich cest dychacich

« Aspirace

Bushby et. al, Lancet Neurol, 2010

Mouthpiece 1
*

Toussaint, 2007,Chron Resp Dis




Nastaveni ventilatoru pfi titraci obecné

Zakladni nastaveni IPAP/EPAP

+ 10/5 mbar
+ cilem dosahnout Vte 5-7 ml/kg idealni vahy

DalSi upravy
Zvysovat IPAP by 2 cm vody pfi hyperkapnii
Zvysovat IPAP i EPAP o 2 cm vody pfi hypoxémii

Max. IPAP 20-25 cm vody/Max. EPAP 10-15 cm
vody

Zalozni dechova frekvence 12-16 dechi/min
Guy W Soo Hoo, 2010

Postup pfi nasazovani leéCby
BiPAP v nasi laboratofi Il

V pfipadé pfidéleni opakovani instruktaze s
konkrétnim pfistrojem, nékdy i za
hospitalizace

Ambulantni kontrola s pfistrojem za 2 mésice

Pokud je stav uspokojivy kontrola za 1 rok
V pfipadé obtizi opakovani titracni noci
Alternativou jsou autotitrace (auto BiPAP,
AVAPS)

Delsi pobyty s BiPAP na oddéleni

Soubor pacientu

60 pacientd (pramérny vék pfi prvnim
vysetreni 17,9 + 10,3 roku)

— 28 s DMD (1 divka s monosomii chromosomu X)
— 28 pacientti s SMA Il. typu (6 divek)

Celkem 19 pacientd bylo indikovano k lécbé
neinvazivni ventila¢ni podporou,

— 5 jiz vyzadoval ventilaci tracheostomii (vSichni
zemreli)

— 5 jiz zemielo z toho 2 na dilatacni kardiomyopatii
— 7 pacientt ma dobrou kompliance

— 3 pacienti nezvladli nasazeni

— 1 pacientka uziva nepravidelné za bdélosti

Postup pfi nasazovani leéCby
BiPAP v naSi laboratofi

Polysomnografické vySetfeni

Pohovor s pacientem a rodici

Vyzkou$eni a vybér masky, zacvik pacienta
rodiny

Titrace tlakt BiPAP manualné laborantkou
béhem polysomnografie

Vyhodnoceni a pohovor s pacientem — pokud
neni kompenzace uspokojiva, ¢i maska
nevyhovuje tak opakovani titraéni noci

Vyckani souhlasu revizniho |ékarfe

Slozeni pacienttl v nasi spankoveé laboratofri

60 pacientl s nervosvalovym onemocnénim

2

Okolnosti umélé invazivni plicni
ventilace (UPV)

* Perioperaéni péce — zajisténi vymeény
plynd béhem kratké doby v ramci
celkové anestezie
— Moznost ¢asného prechodu na neivazivni

podporu

« Emergentni stavy — akutni respirac¢ni
insuficience ¢i dekompenzace chronické
béhem napf. infekt(

» Chronicka invazivni ventilace




Zakladni ucely invazivni
ventilaéni péce

DalSi vyhody

+ PIna kontrola nad respiracnimi hlavnimi « Zajisténi dychacich cest proti aspiraci
parametry @ moznost jejich zajisténi « MozZnost aktivniho odsavani sekretu
— Dechovy objem (Vt =7 S el
— Trvani r?lé deJC h (% n;) » SnazS8i provadéni endoskopickych
— Zabranéni kolapsu plicni tkané (PEEP — metod (bronchoskopie, gastroskopie)

pozitiv end-expiratory pressure)

 Trvalé méfeni parametr(i, alarmy

Indikace chronické invazivni
ventilace

Nevyhody
Dyskomfort pacienta . . .
N #nost fonace (& vyrazné » Obtizna toaleta dychacich cest,
SHOSICSLIC y dysfagie, opakované aspirace a
omezeni) pneumonie
Zhorseni polykani « Ventiladni podpora neinvazivni
Nutné pravidelné vymény technikou nutna déle nez 20 hodin
denné
» Neinvazivni ventilace nevedla ke
zlepSeni respiracni insuficience

Cizi material usnadriujici prinik infekci,
Casté opakované vstupy do organismu
Nutnost trvalého odsavani hlenu

(vyfazeni mukociliarniho transportu a
kaslani)

Techniky invazni ventilaéni péce

+ Orotrachealni intubace x Tracheostomie

+ Rizena uméla plicni ventilace x Ventilaéni
asistence

+ Chronicka intenzivni resuscitacni péce
(OCHRIP) x Domaci uméla plicni ventilace




Rozdily domaci NIV a UPV

NIV pfi dobré compliance vyzaduje
kontroly 1-2x ro¢né s vyménou mékkych
¢asti (maska, okruhy, omyvatelné
vzduchové filtry)

D-UPV ma kontroly kazdych 4-6tydnu k
vyméné TSK, kontrolnim kultivacim,
predpisu odsavacich cévek, HME filtra,
apod.

Souhrn doporuceni

P¥i respiraénim selhani je metodou volby
neinvazivni ventilacni podpora

Domaci ventilacni péce musi byt
zvazovana prisné individualné a casné
diskutovana s rodinou

Predstavuje eticky problém, vyznamné
shizuje kvalitu zZivota, zvlasté u pacientd
neschopnych samostatného sedu

Rozdily domaci NIV a UPV

* NIV pridéluje komplexni centrum

spankové mediciny po schvaleni reviznim
lékarem prislusné pojistovny a pacient je
nadale sledovan s pristrojem v tomto
centru

D-UPV je zajistovana mistné prisluSnym
oddélenim ARO (ev. oborova JIP - plicni,
neurologie), po schvaleni ministerstvem
zdravotnictvi a zdravotni pojisStovnou

Rozdily domaci NIV a UPV

NIV je pristroj jednookruhovy, vétSinou
tlakové fizeny, s aktivnim zvlhéovacem,
zalozni zdroj je volitelnou komponentou
D-UPV je dvouokruhovy ventilator se
vSemi béznym rezimy, HME filtrem
(pasivni zvihéovac a bakterialni filtr),
zabudovanym zaloznim zdrojem

* D¢kuji za pozornost




