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Péce o respiracni komplikace v pokrocilé fazi
Duchenneovy svalové dystrofie

doc. MUDr. David Kemlink, Ph.D.
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Duchenneova svalova dystrofie je progresivni nervosvalové onemocnéni vedouci k generalizované svalové slabosti véetné respiracnich svali s na-
slednym oslabenym ocistovanim dychacich cest a respiracnimu hyperkapnickému selhavani. Tyto komplikace byly v minulosti hlavni pfic¢inou Gmrti
pacientd. Zakladnim opatfenim je Casné a soustavna monitorace sily respiracnich svalii a véasna adekvatni reakce. Diky pokro¢ilym technickym
mozZnostem je moZné prodlouZit preZivani pacienti s relativné zachovanou kvalitou Zivota. Hlavnimi pouZivanymi metodami jsou podpora o¢istovani
dychacich cest pomoci mechanického insuflatoru - exsuflatoru (asistent kasle) a neinvazivni ventilaéni podpora, ktera v pokrocilych fazich vyzaduje
mnohocetné pomiicky vé. dychani pomoci naustku a pokrocilé ventilatory z tfidy pro zajisténi vitalnich funkci s podporou objemové ventilace.
Klicova slova: Duchenneova svalové dystrofie, neinvazivni ventilaéni podpora, metody ocistovani dychacich cest, ventilace pomoci naustku,
respiracni komplikace

Management of respiratory muscleweakness in advanced stages of Duchenne muscular dystrophy

Duchenne muscular dystrophy is a progressive neuromuscular disorder inevitably leading to respiratory muscle weakness with subsequent
impaired airway clearance and hypercapnic respiratory failure. These complications were the main cause of death in this patient popula-
tion. The main intervention is early and regular assessments of respiratory muscle strength and adequate compensation of the impartment.
Thanks to modern technical devices it is possible to prolong the survival of the patients with preserved quality of life relative to the state
before respiratory failure. The main methods are airway clearance techniques including regular use of mechanical insuflator - exsuflator
(cough assistance) and non-invasive ventilation. The latter in more advanced stages of the disease requires providing the patient with
multiple interfaces including the mouth-piece (or straw), and advanced life - support ventilators providing also volume controlled modes.
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Uvod

Duchenneova svalova dystrofie
(Duchenne Muscular Dystrophy - DMD) je
onemocnéni charakterizované progresivni
ztratou svalové sily a vede tak nevyhnutel-
né i k respira¢nim komplikacim, jako slaby,
neefektivni kasel, infekce dolnich cest dy-
chacich, no¢ni hypoventilace v nékterych
ptipadech provazena i obstrukéni spanko-
vou apnoi (Obstructive Sleep Apnoe - OSA)
a nakonec respiracnim selhavanim i b€hem
dne. Imobilizace zptisobena svalovou sla-
bosti i koncetinového svalstva, skolidza,
srde¢ni selhavani, a v pokrocilych fazich
i malnutrice pri poruse polykani s aspirace-
mi, dale prispivaji k progresivnimu postiZeni
dychaniu pacienti s DMD (Birnkrant et al.,
2018b). Pfirozeny pribéh onemocnéni u ne-
lé¢enych pacientti vede k dyspnoi, ¢asto
dlouhodobym hospitalizacim, a ev. tmrti
pacienta, které byva nejcastéji zplisobeno
hlenovymi zatkami, tézkou pneumonii, ¢i
malignimi srde¢nimi arytmiemi na pod-
kladé respiracni poruchy (Barbe et al., 1994).

V roce 2010 byla poprvé publikova-
na komplexni doporuceni pro diagnostiku
alécbu DMD (Bushby et al., 2010), v ro-
ce 2018 byla aktualizovana a roz$ifena

(Birnkrant et al., 2018a). Od té doby se do-
ba prezivani pacientt s DMD ve vyspélych
statech diky aktualnim 1é¢ebnym a pod-
plirnym opatfenim prodluZuje az do Ctvrte
dekady. Proto je dulezité, aby péce o tyto
pacienty plynule prechazela z pediatrické
specializace do prislusnych obora dospélé
mediciny (Sheehan et al., 2018). ZajiSténi
adekvatni respiracni péce pro dospélé pa-
cienty s DMD mizZe vyrazn€ zlepSit prog-
nbzu, pocit bezpeci a kvalitu zivota (Rall
et Grimm, 2012). Zakladnim opatfenim
obsazenym v aktudlnim doporuceni pro
1é¢bu DMD je pravidelné sledovani sady
vySetfeni testujicich respirac¢ni funkce
a dle jejich vysledk indikace adekvatnich
opatreni. Tato zac¢inaji od snahy o aktivni
zlepSovani vyuziti plicniho parenchymu,
napt. pomoci samorozpinaciho vaku, ¢i po-
muckami s vydechem proti pretlaku - jako
napt. IMT Threshold (Koessler et al., 2001).
Poté se postupné pridava asistence kasle
a ventilacni podpora (z po¢atku noé¢ni, po-
sléze i denni) tak, jak progreduje tize res-
pira¢niho selhavani (Sheehan et al., 2018).

Cilem respiracni péce je Casna pre-
vence téchto komplikaci a jejich prompt-
ni lécba. Zakladni strategii je preventiv-

ni strukturované vysetrovaci schéma
pro monitoraci sily respiracnich svalt.
Zakladni sadou jsou relativné nenaroc-
na, ale reproducibilni vySetfeni - tj. spi-
rometrie v¢. tlakll (manometrie) a pulzni
oxymetrie. Z praktického hlediska se diag-
nostika a péce rozdéluji do n€kolika stadii
podle aktualnich schopnosti pacienta (ne-
zavisle na jeho véku) (LoMauro et al., 2015).

Faze chodiciho pacienta

Prvnim opatfenim, vét§inou jeste
v pediatrické praxi, je pravidelny zacvik
rodiny a pacienta s funk¢énimi respirac-
nimi vySetfenimi, které v této fazi ma-
ji probihat 1x ro¢né, aby bylo dosaZeno
dobré compliance s timto vySetrenim
do budoucnosti. Zdkladnim parametrem
je forsirovana vitalni kapacita (FVC) a je
dtleZité hodnoceni ¢asového vyvoje to-
hoto parametru - nejdrive tato hodnota
diky rtistu pacienta stoupa, ale v urcitém
bodé se stabilizuje a pak zacina klesat.
Tento fenomén c¢asto nastava v okam-
ziku, kdy jsou pacienti stale respirac¢né
bez subjektivnich priznakd, ale vétSinou
jiz ve fazi nechodiciho pacienta. Vék, kdy
pacient dosahne faze plato, se Casto lisi
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Tab. 1. Indikacevpfedp@u mechanického insuflatoru
- exsuflatoru v CR dle Ceské pneumologické a ftize-
ologické spole¢nosti (Neumannova et al., 2017)

Minimalne ctyfi kritéria musi byt splnéna:
« vitalni kapacita < 50 % normy

- vrcholovy vydechovy pritok < 2,7 I/s

«vrcholovy pratok pfi kasli < 160 I/min

+ maximalni nadechovy Ustni tlak nebo maximaini
nadechovy nosni tlak < 80 % normy

+ maximalni vydechovy dstni tlak < 80 % normy

« saturace hemoglobinu kyslikem <90 %

+ opakované aspirace

+ svalovd dnava P0,1 > 0,2 kPa a/nebo PQ,1/PI_ >3 %

Zkratky PO,1 - okluzni tlak dychacich cest — negativni
tlak v dychacich cestach 0,1 s po zacatku nadechu pri
uzavienych dychacich cestach; Pl - maximalni neg-
tivni tlak v dychacich cestach béhem dechového cyklu

Tab. 2. Indikace k neinvazivni ventilaci u ner-
vosvalovych onemocnéni dle aktudlnich platnych
doporuceni (Honnerové et al., 2013)

Pfi symptomech chronické ventilacni
insuficience a omezeni kvality Zivota musi byt
splnéno alespoii jedno z kritérii:

1. Chronicka denni hyperkapnie s PaCO, > 6,0 kPa

2. Noéni hyperkapnie s PaC0, 2 6,5 kPa
prokazand vysetfenim krevnich plyn(
bezprostiedné po probuzeni

3. Normokapnie ve dne s vzestupem PTcC0,02 1,3
kPa v noci prokdzanym transkuténni kapnometrif

4. Vice neZ tfi zavazné infekce dolnich cest
dychacich za rok

5. AHI>10a 0DI >4

PaCO, - parcidlni tlak oxidu uhlicitého v arteridini
krvi; PTcCO, - transkutanné méreny parcialni tlak
oxidu uhli¢itého v kapilarni krvi; AHI — pocet apnofl
za hodinu spanku; ODI - pocet poklesd saturace
kysliku o vice jak 3 % za hodinu spanku

iv populaci chlapct se stejnou mutaci.
Proto graf vyvoje FVC v zavislosti na case
je specifickym fenotypovym markerem
prabéhu DMD. V soucasnosti je nejdale-
ZitéjSim epigenetickym faktorem ovliv-
fujicim vyvoj respiracnich funkci lé¢ba
kortikoidy. Ta na jednu stranu prodluzuje
fazi, kdy jsou pacienti schopni chodit
a maji dobr'e zachovanou silu respiracnich
sval(l, ale na druhou stranu vede k narts-
tu hmotnosti. Ten je ¢astym nezadoucim
ucinkem této 1écby a spolu s makroglosii
zvySuje riziko rozvoje OSA. Prevalence
OSA obecné uzce koreluje s BMI, a tak
OSA patrik nejcastéjsi patologii pri vyse-
treni spanku u populace pacientt s DMD
uZivajicich kortikoidy ve veékové kategorii
kolem 12 let, tedy v ¢asné nechodici fazi
(Hoque, 2016). Proto polysomnografické
vySetreni, optimalné v¢. kapnometrie,
je indikovano i drive ve vSech vékovych
kategoriich, pokud se u pacienta objevi
priznaky OSA. Hlavnimi priznaky jsou
prerusované, explozivni chrapani a za-

stavy dechu pozorované rodici ¢i spolu-
noclezniky, nadmérna Ginava, obtize se
soustredénim a neklid, neosvézivy no¢ni
spanek, abnormalni poloha se zaklonénou
hlavou, potreba frekventnich zmén poloh,
Casté no¢ni moceni ¢i dokonce enuréza.

Nezavislym opatrenim v této fazi
je i kazdoroc¢ni ockovani pacientd proti
sezénni chripce (inaktivovana vakcina)
(Saito et al., 2015) a dale pneumokokova
vakcina.

Casna faze nechodiciho

pacienta

V této fazi je podrobné spiromet-
rické vySetreni v¢. méreni tlakd pfi na-
dechu, vydechu, kasli a pratoky pri kasli
a transkutanni vySetfeni krevnich plyna
(optimalné i s méreni pCO, transkutanné ¢i
ve vydechovaném vzduchu) doporucoviano
provadét 2x ro¢né (Birnkrant et al., 2018a).

Pti poklesu FVC pod 60% normy
je treba zahajit postupy vedouci k zapo-
jeni celého plicniho parenchymu, napft.
uzivani samorozpinaciho vaku 1-2x za
den ¢i Threshold IMT (Koessler et al.,
2001). V pozdéjsich fazich je tato funkce
nahrazena mechanickym insuflatorem-
-exsuflatorem (MIE) (Sheehan et al., 2018).

Pozdni faze nechodiciho

pacienta

Typickym priznakem v tomto
stadiu je slaby a netG¢inny kaSel, vedo-
uci k pretizeni dychacich cest retino-
vanymi sekrety. Nejcast€j$§imi nasledky
jsou atelektazy, pneumonie a ventila¢né
perfuzni nepomeér (perfuze neventilo-
vanych ¢asti plic vede k poklesu SpO,
v arterialni krvi). Také i jinak banalni
respiracni infekce mohou vést v této
fazi k respira¢nimu selhani. Aby se to-
muto stavu predeslo, je diileZité zahajit
manualni a mechanickou podporu kasle
(MIE). V domécim prostredi za bdé€losti je
uzite¢na domaci monitorace SpO,, kdy
poklesy pod 95% hranici znaci potrebu
Cast€jsi a intenzivnéjsi péce o prachod-
nost dychacich cest (Camela et al., 2018).
Indikaéni kritéria k pridéleni MIE v CR
jsou shrnuta v tabulce 1.

Pri poklesu vitalni kapacity pod
1000 ml je prameérné preziti pacien-
td bez ventila¢ni podpory jen 3,1 roku.
V tomto obdobi je vhodné provadét
vySetfeni spanku (polysomnografii) je-

denkrat ro¢né a dle vysledki indikovat
no¢ni neinvazivni ventila¢ni podporu
(Sheehan et al., 2018). Indika¢ni kritéria
platna v roce 2019 dle vysledki vySetreni
pro zahdjeni neinvazivni ventilace jsou
shrnuta v tabulce 2.
Polysomnografické vySetfeni se
provadi prevazné v akreditovanych span-
kovych laboratorich. M4 se u détskych
pacientt skladat mimo senzor{t monito-
rujicich ventilaci (termistor pred nosem
a usty, pratokové ¢i kalibrované tlakové
¢idlo nosni, kalibrované pletysmogra-
fické pasy pro hodnoceni pohybt bricha
a hrudniku, vysokofrekvenc¢ni pulzni oxy-
metrie, senzor polohy téla, zvuk chrapani
a optimalni i transkutanni kapnometrie)
iz EEG, EOG (elektrookulografie k hod-
noceni spankovych stadii) a EMG bra-
dy a koncetin. Toto komplexni zapojeni
umoznuje urcit typ poruch spanku, jeho
vazbu na urcitou polohu téla a spankové
stadium (typicky u DMD se obtize obje-
vuji nejdrive v REM spanku) a ev. dalsi ko-
morbidni poruchy spanku (napt. projevy
parasomnii vazanych na NREM spanek).
I u pacientt pouze s OSA neni
vhodné zahajovat lé¢bu pomoci kon-
tinualniho pretlaku (CPAP), ale pfimo
indikovat pristroj pro neinvazivni ven-
tilacni podporu. Neinvazivni ventilace
je uzivana i béhem anestezie ¢i sedace,
a pokud se pacient podrobuje ev. ope-
ra¢nimu vykonu, musi navazovat na
extubaci (Bach et al., 2010).
Prodluzovani neinvazivni venti-
lace do denni doby je vétSinou rizeno
dle potteb pacienta, zvlasté dle prizna-
ka, jako je dyspnoe, obtize s polykanim,
celkova tinava, poceni, bolesti hlavy,
prekrveni sliznic a spojivek. Pacienti,
kteri uzivaji neinvazivni ventilaci vice
nez 18 hodin denn€, musi byt vybaveni
pristrojem, ktery je certifikovany jako
pristroj pro podporu zivotnich funkci,
mit zalozni zdroj energie a i samoroz-
pinaci vak pro zalozni manualni venti-
laci. V nékterych statech maji pacienti
dostupny i druhy zalozni ventilator,
zvlasté proto, Ze ventilace samoroz-
pinacim vakem je pravé u neinvazivné
ventilovanych pacientt velmi obtizna
pro tniky vzduchu a to zvlasté pro la-
iky (rodinné prislusniky). Ventilatory
pro dlouhodobé pouzivani musi mit
moznost plné kontroly dychani véetné

Neurolégia pre prax | 2020;21(2) | www.solen.sk



Prehladové clanky

Obr. Piiklad ventilace pomoci naustku

zalozni dechové frekvence pro zajisté-
ni dlouhodobé efektivni umélé venti-
lace. Dulezitym bodem je rovnéz volba
spravného prostredku (rozhrani) pro
neinvazivni pripojeni k ventilatoru.
Nejcastéji se pouzivaji nosni a celobli-
¢ejové masky s gelovym ¢i silikonovym
okrajem. Dal§imi moZnostmi jsou naprti-
klad nosni utésnéné kanyly, ¢i dokonce
celohlavové helmy. Nevyhodou vSech
téchto rozhrani je tvorba otlakd aZ de-
kubitli. Proto je potieba pfi jejich dlo-
uhodobém uzivani stridat rizné druhy,
aby se zatéz na pokozku obli¢eje rozpty-
lila. Pro nejvétsi alevu nékteri pacienti
béhem bdélosti uzivaji naastek, ktery
si drzi mezi rty. Pfi pouzivani naastka
(,mouthpiece /sipventilation) (obrazek)
je nutné pouzivat pristroje s moznosti
Cisté objemové rizené ventilace (Bach,
2017). Hypoxemie u pacientdt s DMD je
vyvolana hypoventilaci ¢i hlenovymi
zatkami, proto podavani samotného
kysliku je ve vetSiné€ pripadi nevhodné.

Kontroverzni je dlouhodob4 in-
vazivni ventila¢ni podpora pomoci tra-
cheostomie. Pomoci kombinace trvalé
neinvazivni ventilace s né€kolika typy
pacientského rozhrani a MIE je dle li-
terarnich dikazi mozné bezpecné
a ucinné pacienty s DMD udrzet s vys$si
kvalitou Zivota, nez je mozné pri pou-
zZivani tracheostomie. To je hlavné diky
nepfitomnosti umélych struktur v dy-
chacich cestach a snizeni iritaci sliznice

dolnich cest dychacich pfi odsavani po-
moci cévek. Velmi dlleZitym faktorem
je i prani pacienta, které je tieba znat
i pro situace, kdy nebude mozZné ziskat
nazor pacienta pfi akutni zméné sta-
vu. V pripadé, Ze prani neni znamo, je
vét§inou provadéna akutni (zachranna)
tracheostomie a po zlepSeni stavu je
dalsi postup s pacientem a pecovateli
dale diskutovan (Toussaint et al., 2007).

Souhrn

Zakladnim opatfenim v péci
o komplikace slabosti respira¢nich svali
u DMD je ¢asna a soustavnd monitorace
jejich sily a adekvatni reakce na zjisténé
abnormity. Hlavnimi metodami umoz-
nujicimi prodlouZeni Zivota s relativné
zachovanou kvalitou jsou podpora ocis-
tovani dychacich cest pomoci mechanic-
kého insuflatoru-exsuflatoru (asistent
kasle) a neinvazivni ventila¢ni podpora.
Rovnéz prevence dechovych kompli-
kaci respira¢nim tréninkem je zasadni
zvlasté v ¢asnych fazich onemocnéni. Pri
potfebé dlouhodobé i denni ventilacni
podpory je potreba poskytnou pacien-
tm vice riznych pomiicek pro pripo-
jeni k pristroji v¢. napt. dychani pomoci
nadstki béhem bdélosti. V pokrodilych
fazich onemocnéni muiZe péce o pacien-
ty vyZadovat poskytnuti i pokrocilych
ventilatort podporou objemové ventilace
a schopnych plné a trvale zajistovat dy-
chani jako vitalni funkci.

Dékujeme za spolupraci pacien-
tim trpicim DMD a jejich rodiciim.
Zvlasté bychom radi podékovali Dr.
Michelovi Toussaintovi z rehabilitacni
kliniky Revalidatieziekenhuis Inkendaal
Vlezenbeek v Belgii a pacientské organi-
zaci End Duchenne za inspiraci a pied-
staveni nové techniky denni ventilace
pomoci naustku ceskym pacientiim.
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