Respiracni péce

Uvod

Respiracni selhani je nevyhnutelnym duasledkem progrese DMD. U déti lécenych kortikosteroidy se
respiracni funkce zlepsuji, stabilizuji a poté se snizuji o priblizné 4-6,9 % rocné od 9. roku véku [7, 8]. Zacatek
poklesu respiracnich funkci se oddali 1écbou kortikosteroidy v primeéru o dva roky [7]. Co se tyce péce o
dospélé pacienty, pouze malé procento pacientt bude vyzadovat respiracni podporu v dobé prechodu z péce
pediatra na 1ékare pro dospélé, nicméné u vsech pacientd se nakonec rozvine respiracni selhani vyzadujici
ventilacni podporu. Poté je trajektorie poklesu funkci stejnd, okolo 4-6,9 % za rok [7, 8]. Péce o dospélé
pacienty s DMD tedy musi zahrnovat pristup ke kvalifikovanému respiracnimu tymu a mely by existovat bud
spolecné kliniky, nebo jasny postup tykajici se doporuceni komplexni ventilacni sluzby. Cilem je predvidat
zhorsSeni funkci, aby se pokud mozno zabrénilo akutni hospitalizaci, zlepsila se kvalita zivota a prodlouzilo
preziti.

Priciny respiracni patologie u DMD

Oslabeni nadechovych svalt

Jak hlavni, tak pomocné dychaci svaly s progresi onemocnéni postupné slabnou, coz ma za nasledek
snizenou alveolarni ventilaci. Postizeni i pomocnych svalii, jako jsou mezizeberni a brisni svaly, znamena,
zZe neexistuje dostatecnd kompenzace oslabené branice, jak tomu muze byt u jinych onemocnéni. Béhem
spanku, a zejména REM faze, lidé dychaji obligatorné pouze branici. Oslabeni branice se proto nejprve
projevuje v noci. To vede k noc¢ni desaturaci a hyperkapnii, coz zplsobuje probouzeni ze spanku,
fragmentovany spanek a symptomy, které mohou zahrnovat: naruseni spankového vzorce, ospalost pres den
a ranni bolesti hlavy. Se zhorsujici se slabosti je hypoventilace spojena s opakujicimi se respiracnimi
infekcemi, neschopnosti kaslat a poruchou polykani. Hyperkapnie pres den vede ke ztraté chuti k jidlu a
nékterym kognitivnim potizim, jako je snizena pozornost, exekutivni funkce a zpozdéné vybavovani
z verbalni pameéti. Jedna se vsak o pozdni priznaky, které se mohou vplizit do klinického obrazu a pacienti je
casto sami neuvedou. Dospéli s DMD potrebuji pravidelnou péci 1ékaru, kteri maji zkusenosti s identifikaci
symptomu, jez mohou naznacovat pocatek respiracniho selhani v noci.

Obstrukcni spankova apnoe

Pacienti 1éceni kortikosteroidy, ktefi maji cushingoidni vzhled, jsou také ohrozeni obstrukcni spankovou
apnoi (OSA). Ta se mize projevit symptomy jako napr. chrapani ¢i ospalost pres den, které mohou vyzadovat
1écbu [7]. Pacienti s izolovanymi symptomy OSA by méli byt vysetfeni respiracnim tymem/tymem domaci
ventilace, ktery ma zkusenosti s 1écbou DMD a navrhne dalsi vySetfeni, jako je no¢ni oxymetrie nebo
polygrafie.

Atelektaza, oslabeni vydechovych svalii a aspirace

Snizeni vitalni kapacity ma za nasledek okrsky atelektazy, které zvysuji riziko opakujicich se plicnich infekci.
K tomu se pridruzuje zhorsena clearance respiracnich sekretd vlivem snizené schopnosti adekvatniho
odkaslani v dasledku patologie nadechovych a vydechovych svald spolu s oslabenou branici, mezizebernim
a bfisnim svalstvem. Spatné polykani miiZe zvysit riziko aspirace a nasledné plicni infekce.

Méreni respiracnich funkci

Funk¢ni vysetfeni plic

Respiracni selhani je nepravdépodobné u chodicich pacientd a u nechodicich pacient(i, pokud je jejich
usilovna vitalni kapacita (FVC) >50 % predpokladané hodnoty. Riziko nutnosti ventilacni podpory se zvySuje,
kdyz FVC klesne pod 50 %, a je velmi vysoké, kdyz FVC klesne pod 30 % [7, 8]. Rutinni monitorovani by mélo
zahrnovat jednou za 6-12 mésici zméreni usilovné vitalni kapacity (FVC) a maximalniho pratoku kasle
(PCF), ktery je normalné >400 L/min. Maximalni nadechovy a maximalni vydechovy tlak v dstech jsou
uzitec¢né pri hodnoceni inspiracni a exspiracni svalové slabosti, ale nebyly dosud podrobnéji zkoumany u
DMD. Navstéva specializovaného centra domaci ventilace se doporucuje i u asymptomatickych pacientd, u
nichz je FVC <50 % predpokladané hodnoty. Rovnéz je to vhodné bez ohledu na FVC v pripadé pritomnosti
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priznakud bud opakovanych respiracnich infekci nebo noc¢ni hypoventilace (ranni bolesti hlavy, inava, ztrata
hmotnosti, $patna kvalita spanku).

Saturace kyslikem

Klidovou saturaci kyslikem nelze spolehlivé vyuzivat k potvrzeni nebo vylouceni respiracniho selhani.
Nicméné pri saturaci kyslikem >95 % je vyznamna hyperkapnie nepravdépodobna [7, 9].
Krevni plyny

Zvyseny denni kapilarni nebo arteridlni parcialni tlak oxidu uhli¢itého (pCO2) nebo zvysend hladina
bikarbonatu v zZilni krvi naznacuji pritomnost pokrocilého respiracniho selhani a vyzaduji okamzitou
navstévu plicniho 1ékare. ZvySeny standardni bikarbonat v zilni krvi (pfi absenci jinych pficin) naznacuje
hypoventilaci a mél by vést k dalsimu vySetreni.

Monitorovani pres noc

Oxymetrie pres noc vdomacim prostredi mutze slouzit jako uzitetny screening — pritomnost intermitentni
nebo delsi desaturace pod 90 % by méla vést k podrobnéjsimu vysetfeni plicnim lékarem. Dalsi vySetfeni
muze zahrnovat no¢ni oxymetrii a transkutanni monitorovani CO; (TcCO,), denni méreni kapilarnich nebo
arteridlnich krevnich plynt a standardniho bikarbonatu. Pouziti kombinované oxymetrie a monitorovani
TcCO, zlepsi detekci noc¢ni hypoventilace [9].

Zahajeni neinvazivni ventilace

British Thoracic Society vypracovala doporucené postupy pro 1écbu nervosvalové slabosti u déti [10] a existuje
nékolik publikovanych mezinarodnich pokyna pro dospélé s nervosvalovou slabosti [10, 11]. Respiracni péce
o dospélé pacienty s DMD by méla byt vedena multidisciplinarnim tymem, ktery je obeznamen s vhodnymi
vysetrenimi, 1écbou a dispenzarizaci u pacientd s DMD a je zkuseny a schopny diskutovat s pacienty o
moznostech podpory, protoze dostupna literatura stile nepfinasi jednoznacnou odpoved na to, které
vysetfeni ¢i parametry jsou znamkou nutnosti zahdjeni ventilacni podpory. Na zakladé klinickych zkusenosti
vime, ze 1écba pravdépodobné nebude dobre snasend, pokud pacient nepocituje zlepseni celkové pohody.
Sdilené rozhodovani je proto velmi diilezité, protoze respiracni podpora pomoci masky nebo tracheostomie
a mechanicka insuflace/exsuflace mtize byt zatézujici a rusiva.

Pacientim s DMD by méla byt doporucena navstéva respiracniho/domaciho ventilacniho tymu ke zvazeni
neinvazivni ventilace (NIV) pfi nastupu priznakii noc¢ni hypoventilace a/nebo pokud je FVC <50 %
predpokladané hodnoty.

Technika lung volume recruitment (LVR) a augmentace kasle

Mezi dalsi dilezité aspekty péce patii technika LVR a augmentace kasle. Oslabeni dychacich svall vede k
atelektaze a zadrzovani sekretll, protoze nadechové a vydechové svaly nedokazou generovat ucinné
inspiracni objemy a maximalni pritok pri kasli. Techniku LVR lze provadét pomoci ventilatoru, LVR vaku
nebo pomoci mechanické insuflace/exsuflace (MI-E). Neexistuji zadné jasné hodnoty, které by predikovaly
neucinny kasel u DMD, nicméné PCF>270 L/min naznacuje Gc¢inny kasel a nizké riziko rozvoje respiracniho
selhani pfi infekcich dychacich cest.

Historicky bylo ,glosofaryngedlni dychani“ pouzivano k usnadnéni naboru plic. Vzhledem k Siroké
dostupnosti augmentacnich pristroji se vsak tato technika nyni pouziva ¢i vyucuje jen zridka.

LVR vak Ize pouzit k naboru plic ¢i 1écbu sekretd. Jeho vyuziti k icinné mobilizaci plicnich sekretd vyzaduje
adekvatni funkci vydechovych svald.

Pacientim s DMD by méla byt doporucena navstéva respiracniho/domaciho ventilacniho tymu ke zvazeni
LVR nebo MI-E, pokud trpi respiracnimi infekcemi, maji potize s mobilizaci sekreti v dolnich cestach
dychacich nebo je jejich PCF <270 L/min. LVR vak se casto vyuziva zpocatku pri PCF <270 L/min nebo pfi
potizich s mobilizaci sekrett. Kazdy komplexni multidisciplinarni tym domaci ventilace by mél mit moznost
poskytovat MI-E, pokud LVR vak neni ic¢inny nebo kdyz slabost vydechovych sval{i brani ad¢innému kasli.

Jiné terapie
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Odstranéni orofaryngealnich sekretd muze vyzadovat odsavacku. Sialorrheu lze 1écit antimuskarinovymi
latkami, jako je transdermadlni ndplast s hyoscinem, peroralni atropin, glykopyrronium, propantelin nebo
injekce botulotoxinu do slinnych zlaz. U recidivujicich respiracnich infekci je zasadni vySetfeni klinickym
logopedem k vylouceni opakovanych aspiraci. Pri castém vyskytu respiracnich infekci lze také zvazit
dlouhodobé uzivani antibiotik. U pacientd s astmatem nebo bronchialni hyperreaktivitou mize byt nutné
pouziti nebulizovanych bronchodilatancii, kortikosteroidii a ipratropia spolu s 1écbou zahlenéni pomoci
mukolytik, jako je karbocystein.

Kyslik nepredstavuje 1écbu respira¢niho selhdni a muze déle potlacovat respiracni ,,drive, i kdyz nékdy je
nutné pouzit kyslik do ventilatorovych okruht, napr. k 1écbé akutni respiracni infekce. Cilové hodnoty
saturace kyslikem u dospélych pacienti s DMD, kteri dostavaji doplnkovy kyslik, by mély byt bez ventilace
88-92 %. Akutni desaturace v arteridlni krvi je bézné zptisobena ucpanim a zadrzenim sputa u pacientd s
vyraznou slabosti dychacich svali. Mize pomoci intenzivni fyzioterapie s vyuzitim technik augmentace
kasle a NIV. Pokud neni nadmérné mnozstvi bronchialnich sekreti, je nutné dalsi klinické vysetreni vcetné
rentgenu hrudniku a laboratornich odbért, aby se zjistila pficina akutni dekompenzace, ktera miize byt
zpusobena akutni respiracni infekci, pneumotoraxem nebo plicnim edémem.

Respiracni multidisciplinarni tym

Je treba zaujmout holisticky pristup k terapii, ktery dobre chape péci u konkrétniho pacienta a dopad, jaky
mohou mit zmény v respiracni terapii (jako je ventilace pomoci tracheostomie) na poskytovani péce.
Respiracni tym by mél skolit pacienty, rodiny a peCovatele a seznamit je s ramcem posuzovani kompetenci.
K dispozici by méla byt cela rada ventilacnich rozhrani, napr. nosni, celooblicejové, oronazalni a naustky.
Multidisciplinarni tym (MDT) by mél predvidat a resit 1écebné komplikace, jako jsou Spatné padnouci masky,
naruseni kize a abdomindlni distenze. Tracheostomii lze zvazit tam, kde selze ventilace maskou nebo pokud
je nutna neinvazivni ventilac¢ni podpora vice nez 16 hodin v kuse a pacient ji netoleruje nebo pokud selze
lécba respiracnich sekreti pomoci neinvazivnich strategii. Je nutné pravidelné hodnoceni Ucinnosti
respiracni podpory, které zahrnuje klinické vySetreni, oxymetrii, méreni krevnich plynd a no¢ni méreni
TcCO; a SpO,, pokud je to indikovano. Symptomaticka terapie vcetné paliativni péce a psychologické
podpory je diilezita po celou dobu, kdy je pacient na ventilacni podpore.

Respiracni tym je také zodpovédny za Gdrzbu pristroji a mél by poskytovat nonstop nouzovou linku pro
pripad nutnosti akutni vymény pfistroje. Pacienti vyzadujici ventilaci >16 hodin denné by méli mit 2
pristroje (oba s vnitfni baterii), aby byla zajisténa bezpecnost pacienta. Respiracni tym by mél rozumet
organizaci balickd zdravotni a socidlni péce pro komplexni planovani propusténi z nemocnice do domaciho
prostredi. Také by méla existovat tizka spoluprace s pediatrickou domaci ventilacni sluzbou a robustni
opatreni pro prechod ke sluzbdm pro dospélé pacienty. Kromeé toho je dilezitd spolupriace s mistnimi
nemocnicemi, plicnimi 1ékafi a jednotkami intenzivni péce (JIP), kdyz maji pacienti akutni zdravotni potize.
Mezi dalsi pozadavky patfi instalace pomtcek na invalidni vozik a dalsi biomedicinské Gpravy vybaveni.
Diulezité je také vysetreni pred cestou letadlem a zajisténi zalozniho vybaveni na dovolenou. Vyznamnym
aspektem prace respiracniho tymu spolu s neuromuskularnim tymem je i porozuméni planovani budouci
péce a uloze paliativni péce napr. pri ukonceni ventilacni podpory na zadost pacienta/pokud je to
indikovano.

Akutni prijem na jednotku intenzivni péce

V nékterych pripadech respiracni infekce vyvola akutni respiracni selhdni vyzadujici invazivni ventilaci na
jednotce intenzivni péce. K tomu muze dojit bud pred zavedenim dlouhodobé respiracni podpory, nebo jako
akutni zhorseni u chronicky ventilovaného pacienta. Prognéza uzdraveni je obvykle dobrad, i kdyz pobyt na
jednotce intenzivni péce muze byt dlouhy a pacienti mivaji po prijeti na JIP zvysenou potrebu dlouhodobé
ventilace. U pacienti s DMD, ktefi jsou pfijati na JIP, by mél byt jejich plan 1écby a ukoncovani ventilace
projednan s plicnim lékarem odpovédnym za komplexni domadci ventilacni sluzbu. Pfechod z ventilace
maskou k ventilaci tracheostomii mtze mit vyznamny dopad na kvalitu zivota a poskytovani péce a muize
mit za nasledek mnohamésicni pobyt na JIP.



Akutni hospitalizace miize byt obzvlasté stresujici pro pacienty s DMD a jejich rodiny, zejména pokud tym,
ktery pacienta prijima, neni stimto onemocnénim obeznamen. Plan akutni péCe miize byt uzitecnym
dokumentem, ktery mlize mit pacient u sebe a predlozit jej pri pfijmu do nemocnice.
Klicové body
e Respiracni selhani je u dospélych pacient s DMD nevyhnutelné
e Vysetfeni by mélo probihat jednou za 6-12 mésict pod vedenim zkusenych 1ékart
e Dospéli pacienti s DMD jsou ohrozeni inspiracni svalovou slabosti, obstruk¢ni spankovou apnoi, exspira¢ni
svalovou slabosti a aspiraci
e Navstéva specializovaného centra domaci ventilace se doporucuje i u asymptomatickych pacientf, u nichz je
FVC <50 % predpokladané hodnoty. V pripadé pritomnosti priznakd noc¢ni hypoventilace se doporucuje
navstéva bez ohledu na hodnotu FVC
e Monitorovani pres noc k vysetfeni no¢ni hypoventilace slouzi jako pomucka pri rozhodovani, zejména co se
tyce optimalniho nacasovani zahdjeni dlouhodobé ventilace
e Navstéva respiracniho/domaciho ventilacni tym k reSeni respiracnich sekreti by méla probéhnout v téchto
pripadech: respirac¢ni infekce, potize s mobilizaci sekret(i nebo PCF <270 L/min
e Kazdy komplexni tym domadci ventilace by mél mit k dispozici pristroj MI-E
e K 1éc¢bé sialorrhey/sekreti by meély byt predepsidna anticholinergika, jako je hyoscin (skopolamin) a
glykopyrronium
e Respiratni MDT by mél podporovat pacienty na ventilaci a nabizet holistické a komplexni sluzby

Anesteziologicka péce
Pokyny pro perioperacni péci

Obecné vzato, pacientim s DMD lze bezpecné poskytnout anesteziologickou péci, nicméné existuji
vyznamné potencialni komplikace souvisejici s jiz existujicim kardiorespiracnim onemocnénim a volbou
anestetika [13]. Prestoze jsou v této naroCné oblasti anesteziologie dilezita doporuceni pro odborniky,
obecné je nejbezpecnéjsi anestetikum obvykle to, se kterym je dany anesteziolog nejlépe obeznamen, a
striktni pokyny tykajici se techniky nejsou vhodné.

Pokud je to realizovatelné (mimo akutni pfipady), pacienti s DMD podstupujici celkovou anestezii (CA) nebo
proceduralni sedaci (PS) by méli byt osetfovani v centru, kde maji bohaté zkusenosti s 1écbou téchto pacientti
a kde maji jednotky intenzivni péce. Kromé zkuseného chirurga jsou zadouci dalsi zkuseni odbornici, mj.
v oblasti anestezie, domaci ventilacni sluzby, kardiologie a vyzivy. Do téchto center by mél byt odeslan kazdy
pacient, ktery podstupuje elektivni CA nebo PS. V naléhavych pripadech, kdy prevoz do specializovanych
center neni mozny, je treba konzultovat péci s témito centry.

Predoperacni vysSetreni

Vsichni pacienti by se méli dostavit na anesteziologické vysetfeni, jakmile je rozhodnuto o provedeni
operace. Mezi dulezité otazky, které je tfeba resit, patri:

e 1. Otevreni Gst“ - 26 % pacienti s DMD ma otevieni st <40mm, coz je vyznamné méné nez u
kontrol, a miiZe to byt pro anesteziologa narocné z hlediska zajisténi dychacich cest [13-15].

e 2.U vsech dospélych s DMD by se mélo mit za to, Ze maji kardiomyopatii. Konsenzualni prohlaseni
Americké pediatrické akademie doporucuje pred jakymkoli vétsim chirurgickym vykonem provést
kardiologické vySetfeni kardiologem, ktery ma zkusenosti s 1écbou DMD [16]. Kardiomyopatii je
obtizné posoudit predoperacné kvuli absenci priznaki a obtiznosti adekvatniho
echokardiografického zobrazeni u mnoha pacient s DMD [17]. Klidovy echokardiogram poskytuje
jen omezené informace o srdecnich funkcich pfi vyznamnych fyziologickych zménach béhem
operace. Mélo by byt zvazeno dalsi vysetfeni dynamictéjsimi testy (jako je zatézova echokardiografie)
nebo magnetickou rezonanci (cMRI) [17].

e 3. Zasadnije uzka spoluprace mezi neuromuskularnim, kardiologickym, anesteziologickym a plicnim
tymem a je treba vzit v Gvahu respiracni funkce pacienta pred operaci, zavaznost (mald, stredni,
velkd) planované operace a pravdépodobnou nutnost analgezie s tlumivymi Gcinky na respiracni
systém po operaci. Pacienti mohou byt rozdéleni do nasledujicich stupnt zavislosti: ventilace
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prostrednictvim tracheostomie, zavislost na neinvazivni ventilaci (NIV) (pouzivani NIV > 12 hodin
denné), NIV pres noc, bez NIV. Perioperacni management je u téchto skupin velmi odlisny, ale
obecné plati, ze prvni skupina je reSena perioperacné s vyuzitim jejich obvyklé ventilace pres
tracheostomii. Pacienti na neinvazivni ventilaci vyzaduji pred operaci zapojeni respiracniho tymu.
Obvyklou praxi je extubace pacienta na konci operace a prechod rovnou na NIV, v niz se pokracuje,
dokud se pacient plné neprobudi a nebude se citit pohodlné. NIV poté pokracuje po operaci jako
obvykle. Situace u pacientli, ktefi v soucasnosti nejsou ventilovani, rovnéz vyzaduje tzkou
spolupraci mezi odborniky rliznych specializaci. Existuji nekonzistentni idaje, které naznacuji, ze
pri operaci skoliozy je vyssi pocet komplikaci u pacientd s FVC<30 % predpokladané hodnoty [18—
22]. Obvyklou praxi je nabidnout témto pacientim perioperacni NIV, ktera se nastavi nékolik dni
nebo tydnll pred operaci, aby se umoznila aklimatizace na NIV, a extubaci na NIV po operaci, kterd
pokracuje nékolik noci po operaci. Predchozi doporuceni navrhovala zvazit perioperacni NIV u
pacient(i s FVC< 50 % predpokladané hodnoty [19], to by vSak zaviselo na rozsahu operace a nutnosti
pooperacni analgezie, ktera tlumi respiracni systém.
e 4. Pred jakymkoli zakrokem vyzadujicim CA je treba zhodnotit nutri¢ni stav.

e 5. Pri podepisovani informovaného souhlasu by méli pacienti s DMD veédeét, ze CA nebo PS mohou
byt spojeny s vyznamnym zhorsenim respiracnich funkci, coz mize klast zvysené pozadavky na péci,
a tedy vést ke snizeni autonomie. Konkrétneé pacienti, kteri jsou predoperacné zavisli na NIV, by méli
byt pouceni o riziku respiracniho selhani a nutnosti ventilace prostrednictvim tracheostomie po vétsi
operaci. Pacienti by méli mit pred operaci pristup k adekvatni podpore, ktera jim pomize
rozhodnout, ktera moznost chirurgického resenti je pro né spravna.

Intraoperacni péce
Léky
e 1. Suxamethonium je absolutné kontraindikovano z diivodu rizika hyperkalemické srdecni zastavy a
také rozvoje rabdomyolyzy [23].

e 2. Tékava anestetika jsou spojovana s anestezii indukovanou rabdomyolyzou (AIR), ktera je klinicky
i patologicky odlisna od maligni hyperpyrexie (MH) [24]. Existuji kazuistiky popisujici komplikace
souvisejicich s rabdomyolyzou pfi pouziti tékavych anestetik vcetné srdecni zastavy. Vétsina téchto
pacientt v kazuistikach vsak byla mladsi 8 let [24]. Ve starsim véku bylo hlaseno jiz méné
neptiznivych vysledkd, coZ miZe souviset se sniZenim svalové hmoty. U¢inek kortikosteroidii je
v téchto pripadech zatim neznamy. Ve specializovanych centrech je vzacné, aby personal nemél
odborné znalosti tykajici se 1écby pacientti s DMD pomoci celkové intravendzni anestezie, coz je
doporuceny postup. Mohou nastat urcité situace, kdy je tékava anestezie uzitecna, jako pri obtizném
zajisténi dychacich cest. Je treba provést peclivé posouzeni rizik a alternativ k tékavym anestetikim.
Pokud je jejich pouziti povazovano za nevyhnutelné, po zajisténi dychacich cest by meéla byt
anestezie zménéna na intravendzni a podavani tékavych latek by mélo byt ukonceno.

e 3. Nedepolarizujici myorelaxancia nejsou casto béhem CA u pacienti s DMD nutnd. Jejich pouziti u
pacient(i s DMD je spojeno s prodlouzenym trvanim neuromuskularni blokady [24—27]. U pacienta s
DMD bylo vsak popsano pouziti sugammadexu k plné reverzi hluboké neuromuskularni blokady
navozené rokuroniem [28].

e 4. Mnoho pacientti s DMD dlouhodobé uziva kortikosteroidy. Ty je nutné podavat i perioperacné a
béhem velkych chirurgickych zakrok augmentovat jejich davky.

Zajisténi dychacich cest
Zajisténi dychacich cest béhem CA se tspésné provadi pomoci endotrachealni intubace, laryngealni masky

(LMA) a oblicejové masky. Endotrachedlni intubace je nejbéznéjsi technikou z divodu lepsi kontroly
minutové ventilace. Pouziti LMA béhem zavedeni gastrostomie je spojeno s vyznamnou mirou selhani [29].

Co se tyce PS, NIV je bezpecné pouzivana u pacient(i na chronické NIV u nejraznéjsich vykonda, ale jeji
pouziti bylo nejcastéji zkoumano u pacientli podstupujicich zavedeni gastrostomie [30]. Je to bezpecna a
ucinna technika, ale ze zkusenosti odbornych tyma vyplyva, ze Gnik vzduchu béhem zavedeni endoskopické
gastrostomie je vyznamnym problémem a vyzaduje peclivy vybér rozhrani a monitorovani jako u CA.
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Regionalni anestezie

Rozsifujici se oblasti anesteziologické praxe je regionalni anestezie (RA). Uspé$né pouZiti RA (neuroaxialni
Ci periferni nervové blokady) je uvadéno jako jedina technika nebo v kombinaci s CA pri vykonech na oku,
distalnich koncetinach nebo pfi orchidopexi [31-33]. Pro intraopera¢ni management a pooperacni analgezii
je tfeba vzit v ivahu i tyto techniky.

Monitorovani srdecniho vydeje

U vSech vykonda (s vyjimkou téch nejdrobnéjsich) se doporucuje invazivni monitorovani arteridlniho tlaku.
Pri vykonech, u nichz se predpoklada vyznamna ztrata krve, se ¢asto pouziva monitorovani srdec¢niho vydeje,
coz slouzi jako voditko pro zjisténi potreby tekutin a jejich nahrazovani.

Praktické avahy

Mezi praktické ivahy pro anesteziologa patfi potize s nitrozilnim pristupem a polohovanim pacient(, kteri
mohou mit vyznamné kloubni kontraktury.

Pooperacni péce

Respiracni péce

NIV ma zavedenou roli v 1éCbé perioperacniho respiracniho selhani jak obecné [34] u pacientd s DMD
podstupujicich operaci patere [22], tak v kohorté pacientd s rliznymi onemocnénimi na chronické NIV
podstupujicich nejrizné;jsi operace [34]. Po operaci skolidzy je Casna extubace bezpecnd a prakticka a méla
by byt standardem péce [18].

Ackoli nejsou k dispozici zadna data pro rutinni pooperacni pouziti MI-E perioperacné, tato metoda je dobre
snasena [35] a bylo prokazano, ze snizuje pocet hospitalizaci a plicni morbiditu u pacientd s DMD [36].
Pacienti s PCF <270 L/min mohou profitovat z pooperacniho pouziti MI-E terapie a predoperacniho nacviku
jejiho pouziti.

Vsichni pacienti s DMD podstupujici CA nebo PS by méli byt pooperacné monitorovani z hlediska
respiracnich funkci v prostredi s intenzivni ¢i intermediarni péci [35, 37].

Lacnéni

U pacienti s DMD je tfeba se vyvarovat delSimu hladovéni. I po pouze kratkém lacnéni byla u pacienti s DMD
a soubézné probihajicim onemocnénim hlasena akutni ketoacidéza [38]. Doporucuje se peclivé sledovani a

spoluprace s odborniky na vyzivu. Pokud dojde ke ketéze, méla by byt zahdjena intravendzni infuze glukozy
[38].

Klicové body
e Pacienti vyzadujici celkovou anestezii by méli byt 1éceni v centrech s odbornymi znalostmi v péci o dospélé
pacienty s DMD

e Vakutnich pripadech, kdy neni mozny preklad do takového centra, je tfeba konzultovat stav se
specializovanym centrem

e Chirurgicky, anesteziologicky a plicni tym by mély Gzce spolupracovat

e Vzdy by mélo byt provedeno predanestetické vySetieni, které by mélo posoudit: dychaci cesty (otevieni Ust),
srdecni funkce (echo/cMRI) a respiraci

e Pri podepisovani souhlasu musi byt pacienti informovani o riziku nutnosti dlouhodobé NIV ¢i tracheostomie
po vykonu

e Suxamethonium je absolutné kontraindikovano

e Dava se prednost celkové intravendzni anestezii kvili riziku rabdomyolyzy vyvolané tékavym anestetikem

e Nedepolarizujici svalova relaxancia nejsou obvykle nutnd a méla by byt pred ukonCenim anestezie zcela
zrusena

e Doporucuje se invazivni monitorovani arterialniho tlaku
e Meéla by byt naplanovana casna extubace na neinvazivni ventilaci
e Dlouhé la¢néni mize zpusobit ketdzu, je tfeba zvazit infuzi glukzy

Kardiologicka péce u dospélych pacienti s DMD
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Tyto pokyny vychazeji z mezinarodnich standardd péce [1-3] a 238. mezinarodniho workshopu ENMC o
kardiologické péci [5] a byly upraveny s diirazem na dospélé pacienty s DMD, ¢imz se rozsitily moznosti 1écby
popsané ve standardech péce potrebné ke zvladnuti pokrocilejsiho onemocnéni. Rozvoj kardiomyopatie
postihuje vSechny pacienty s DMD a vétsina z nich bude mit zjisténou kardiomyopatii do 18 let véku [39].
Kardiomyopatie je jednou z hlavnich pricin morbidity a mortality [40]. Dospéli pacienti s DMD by méli byt
alespon jednou rocné vySetreni kardiologem, ktery ma zkuSenostmi s lé¢bou neuromuskularni
kardiomyopatie, za ticelem sledovani srdecnich funkci, optimalizace farmakoterapie a poskytovani zpétné
vazby pacient(im. Pro dosazeni nejlepsiho dlouhodobého preziti je zasadni spoluprace kardiologickych tym
pro déti a dospélé, aby se dohodly na prahovych hodnotich pro zahdjeni kardiologické 1écby, na
farmakoterapii a na to protokolech davkovani. Kardiologicka péce v dospélosti nemtize nahradit 1é¢cbu, ktera
nebyla vhodné zahdjena pred prechodem z pediatrické péce.

Vysetreni kardiologickych symptomi u nechodicich dospélych pacient(i s DMD je casto obtizné a omezené.
I pri vyrazné snizené funkci levé srdecni komory byva vétsina pacientti asymptomaticka, a kdyz dojde k
srdecnimu selhani, symptomy jsou casto nespecifické — miize se projevovat hubnutim, bolestmi bricha a
Unavou spise nez primarné dusnosti. Lécba a optimalizace davek 1ék(i by proto nemély byt zaloZeny na
pritomnosti nebo nepritomnosti symptomdu, ale musi se fidit aktudlnimi vysledky kardiologickych
zobrazovacich vysetreni.

Kazdorocné by meélo byt provadéno vysetfeni kardiologem s vyuzitim zobrazovacich metod, jako je
echokardiogram (echo) nebo cMRI. cMRI je metodou volby, protoze je lépe schopna identifikovat
subklinickou fibrézu myokardu v casném stadiu [5]. cMRI vsak mtize byt u dospélého pacienta technicky
obtizna a kvalita obrazu muze byt snizena v dlsledku artefakt(i z kovovych vyztuh patere a neschopnosti
pacientt lezet v klidu po dobu trvani vysetreni. Zda se, ze hodnota NT-proBNP (N-termindalni natriureticky
propeptid typu B) se zvysuje u pacienti s DMD pouze pfi nastupu srdecniho selhani. Jako takovy neni tento
parametr klinicky uzitecny ke sledovani progrese komorové dysfunkce u téchto dospélych.

Existuji diikazy pro vcasné nasazeni inhibitori angiotenzin konvertujiciho enzymu (ACEi), coz mize snizit
rychlost poklesu srdecnich funkci. Soucasna klinickd praxe doporucuje empirické zahajeni ACEi
profylakticky od 10 let véku a/nebo v mladsim véku, kdy jsou na kardiologické zobrazovaci metodé poprvé
detekovany abnormality [1, 5, 41-43]. Prospektivni randomizovand placebem kontrolovana studie u
pacienti s DMD prokazala, ze antagonista mineralokortikoidnich receptor(i eplerenon dale snizZuje miru
poklesu srdecnich funkci, pokud je pridan k ACEi, a doporucuje se ho pridat do medikace u pacientu se
srdecni dysfunkci [44]. Betablokatory jsou také vhodné ke zpomaleni sinusové tachykardie a pozdéji, kdyz je
prokazana systolicka dysfunkce levé komory, protoze jsou obecné prospésné u srdecniho selhani rGzné
etiologie. Diikazy podporujici profylaktické uzivani betablokatort v casnych stadiich nemoci pred nastupem
systolické dysfunkce vsak chybi.

Proto je rezimem lécby kardiomyopatie u dospélych pacientti s DMD, ktery je nejvice zalozeny na dikazech,
kombinace ACE inhibitoru (ACEi), mineralokortikoidniho inhibitoru (eplerenon/spironolakton) a
betablokatoru (BB) [41]. Vétsina pacienti pravdépodobné jiz uziva nékteré nebo vSechny tyto 1éky pred
prechodem k l1ékari pro dospélé. Davkovani je vsak treba optimalizovat s ohledem na vysku, hmotnost a
vekové zmeény pacienta v pribéhu casu. Tato trojkombinace 1ékd je obecné dobre sndsena. Zvysovani davek
muze byt u pacientd s DMD limitovano nizkym krevnim tlakem, ktery byva casty [44]. Rendlni funkce by
mély byt monitorovany pomoci vySetieni urey, minerald a cystatinu C, zejména pri uzivani kombinace ACE
inhibitoru a eplerenonu [45, 46]. Pacienty je tfeba upozornit na dostatecny prijem tekutin, aby se zabranilo
hypovolémii, a to zejména v obdobi soucasné probihajiciho onemocneéni [45, 46]. Po pridani diuretika k ACEi
se mudze u pacientli objevit renalni selhani v ddsledku akutniho poskozeni ledvin pti dehydrataci [47]. Z
praktického hlediska je casto obtizny odbér krve, coz miize vést k opozdénému sledovani.

Na rozdil od vétsiny ostatnich forem kardiomyopatie, terapie kortikosteroidy pouzivana k posileni
kosterniho svalstva oddaluje nastup kardiomyopatie v priméru o dva roky. Jejich pouziti k 1écbée
kardiomyopatie u pacient dosud nelécenych kortikosteroidy vsak neni doporucovano [48].

Ivabradin Ize pouzit u vybranych pacientd s DMD ke zpomaleni sinusového rytmu, zvlasté v pripade
kontraindikace betablokator(i (napr. u tézkého astmatu), nebo jako doplnék k nizké davce betablokatort,
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pokud nejsou obvyklé davky dobre tolerovany. Cilem je dosahnout srdecni frekvence 50-70 tepli za minutu,
v souladu s aktualnimi doporucenimi u srdecniho selhani. Dlikazy pro pouziti ivabradinu u této populace
pacientd jsou omezené, pouze malé studie prokazaly urcity prinos [49].

Ukézalo se, ze kombinace sakubitril/valsartan (,Entresto”) ma vyznamny prinos, co se tyCe zmirnéni
symptomu a zlepseni preziti, ve srovnani s konvencni terapii ACE inhibitory u pacient( s tézkou systolickou
dysfunkci jiné etiologie, nicméné davkovani mize byt limitovano hypotenzi [50]. V soucasné dobé neni
znama uzitecnost a snasenlivost pripravku Entresto ani nedavno licencovanych noveéjsich 1éka (inhibitory
SGLT2) u pacient(i s DMD [51], ale u vybranych pacientd lze tuto terapii zvazit.

Srdecni arytmie u DMD

U kardiomyopatie souvisejici s DMD se mohou objevit sinové a komorové arytmie, vcetneé fibrilace nebo
jako u jinych pricin téchto arytmii u pacientt s jinymi onemocnénimi, ktefi maji podobny stupen dysfunkce
LK. Zpomaleni komorové odpovédi je dilezité pro prevenci akutniho zhorseni funkce LK, které by mohlo
vyustit v symptomy srdecniho selhani [52, 53]. Prestoze je katetrizacni ablace nelehkym vykonem, mtize byt
bezpecné provedena u dospélych pacienti s DMD pri vhodné anestezii a respiracni podpore. Podobné miize
byt indikovana kardioverze stejnosmérnym proudem k obnoveni sinusového rytmu u pacienta s fibrilaci sini
vyvolanou soucasné probihajicim onemocnénim.

U dospélych pacientd s DMD maji komorové arytmie tendenci sledovat stupen systolické dysfunkce LK.
Jejich dopad na celkové preziti je nejasny. U pacient s DMD jsou popsana nahla neocekavana amrti, ale do
jaké miry je lze pricist arytmiim, je v soucasnosti nejasné a vyzaduje to dalsi vyzkum. Pokud u dospélého
pacienta s pokrocilou DMD dojde k nahle smrti, 1ze ji vysvétlit vyraznou bradykardii zpisobenou dosud
nediagnostikovanym AV blokem se zastavou komor, setrvalou komorovou tachykardii/fibrilaci, bezpulzovou
elektrickou aktivitou nebo plicni embolii [5, 54-56].

Kardiologické pristroje u DMD

Implantabilni kardioverter-defibrilatory (ICD) jsou indikovdny u pacientd s DMD, ktefi maji setrvalou
komorovou tachykardii nebo ktefi prezili srdecni zastavu [57, 58]. Prinos profylaktického zavedeni ICD pri
vyznamneé snizené funkci levé komory vsak nebyl prokazan [59]. Kromé toho existuje riziko komplikaci pfi
implantaci pristroje z dlivodu potreby sedace nebo celkové anestezie a rozsahu deformace hrudniku, ktera
zvysSuje vyskyt pneumotoraxu, dislokace elektrody, krvaceni v mistech vstupu a infekce [60]. O pouziti ICD
u dospélych pacientd s DMD by se proto mélo uvazovat pouze po dikladné tivaze a podrobné diskusi s
pacientem vcetné jeho pecovatelil/rodiny. V idedlnim pripadé by mél byt pacient vysetfen a podstoupit
operacni zakrok ve velké nemocnici a se zkusenym operatérem.

Srdecni resynchronizacni 1écba s funkci defibrilatoru nebo bez ni (CRTP/D) by méla byt zvazovana v souladu
se zavedenymi doporucenymi postupy, ackoli dikazy pro jeji prinos v kontextu DMD jsou pouze extrapolaci
z randomizovanych studii u kardiomyopatie jiné etiologie [61]. Registr ICD ¢i CRTP/D u dospélych pacientii
s DMD by z dlouhodobého hlediska slouzil jako zdroj informaci pro doporucené postupy.

Lécba pokrocilého srdecniho selhdni s mechanickou podporou a transplantaci srdce je teoretickou moznosti
u pacientl se zavaznym srdecnim selhdnim. Vzhledem k soucasné slabosti respiracnich a kosternich sval(
vsak budou v praxi pacienti s DMD jen zridka indikovani jako vhodni kandidati pro tyto terapie. Nicméné
maly pocet pacient(i s mirnéjsimi intermediarnimi fenotypy (BDMD) v USA podstoupil transplantaci.

Antikoagulaci k profylaxi tromboembolické nemoci lze zvazit u pacientd se sinovymi tachyarytmiemi a u
pacientd s tézkou systolickou dysfunkci levé komory, aby se snizilo riziko systémového trombembolu.
Pacienti, ktefi maji zvysené riziko zilni trombdzy s plicni embolii, mohou také vyzadovat antikoagulaci. Nova
peroralni antikoagulancia (NOAK) jsou vyhodnéjsi nez antagonisté vitaminu K z hlediska pohodli pacienta,
jednoduchosti davkovani a snizeni potfeby opakované kontroly INR, ktera je nezbytna u warfarinu.

V neposledni radé, vcasné zahdjeni a optimalizace NIV také podporuje srdecni zdravi u pacientd s DMD a je
klicovou soucasti celkové strategie ke zlepseni kardiologickych vysledkd [55].

Konkrétni 1éky a davkovani
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Neexistuje dostatek dikazi o nejvhodnéjsim davkovani kardiologické medikace ve velmi casnych
subklinickych stadiich DMD kardiomyopatie. V tomto stadiu Ize na cMRI pozorovat srdecni fibrézu, zatimco
globalni systolicka funkce je obvykle stale v normalnim rozmezi. Studie o profylaktickém uzivani inhibitort
ACE u této populace pacienti ponechaly davkovani na uvazeni lékard. Extrapolaci z vysledk( studii
srdecniho selhani se vsak zda logické titrovat davky do maximalnich tolerovanych, aby bylo dosazeno lepsich
systém renin-angiotenzin-aldosteron a beta-blokatori u srdecniho selhani béznéjsich etiologii. Léky by
mély byt nasazeny a titrovany dle tolerance [62-67]. Je potfeba vice zkusSenosti s pouzivanim
sakubitrilu/valsartanu, a to bud namisto ACEi nebo blokatoru angiotenzinovych receptorti a/nebo inhibitort
SGLT2 u pacientt s DMD kardiomyopatii, aby bylo mozné vytvorit doporuceni.

Klicové body:
e Vsichni pacienti by méli podstoupit kazdoro¢ni kontrolu u kardiologa s vysetfenim srdec¢nich funkci pomoci
echa nebo cMRI.

e Na zacatku by méla byt zvazena cMRI k detekci casného preklinického srdec¢niho postizeni a vedeni dalsi 1écby.

e Kombinace ACEi, betablokatort a antagonisti mineralokortikoidnich receptord zpomaluje rychlost poklesu
srdecnich funkci u DMD.

e Vsem pacientim by meéla byt nasazena lécba pred prechodem k péci pro dospélé. Pokud tomu tak neni, méla
by byt zahdjena 1écba pomoci ACEi a betablokatord, u pacientt se systolickou dysfunkci by mél byt nasazen
antagonista mineralokortikoidnich receptord. Davky by mély byt titrovany do maximaélnich tolerovanych.

e Dalezité je peclivé sledovani prijmu tekutin a pravidelné sledovani funkce ledvin, zejména pri soubézneé
probihajicim onemocnéni nebo v pripadé pridani klickového diuretika.

Ledviny a mocovy méchyt

Rendlni funkce mohou byt u dospélych pacientd s DMD zhorsené, obvykle v didsledku progresivniho
srdecniho selhani a jeho 1écby [56, 57]. Renalni dysfunkce je spojena se Spatnou prognézou — 14 % celkové
mortality u DMD jde na vrub akutniho selhani ledvin — a byla poprvé popsana u japonskych pacientti [68]. V
publikované literature vcetné mezinarodnich standardd péce nejsou zadné specifické pokyny tykajici se
1écby renalnich komplikaci u DMD [1-3]. Pokyny NICE (National Institute of Clinical Excellence) tykajici se
dospélych pacientt s chronickym srde¢nim selhanim doporucuji pravidelné sledovani renalnich funkci [56],
protoze selhani ledvin je nezavislym rizikovym faktorem mortality a nezadoucich kardiovaskularnich prihod
u dospélych pacientd se srdecnim selhanim [69].

Rizikové faktory

Srdecni dysfunkce a jeji 1écba pomoci ACEi, betablokatord a diuretik ovliviiuje funkci koncovych organa.
Pacienti s DMD maji dalsi rizikové faktory vcetné snizeného piijmu tekutin a nezadoucich ucinka
kortikosteroidi [1]. Braat a kol. prospektivné identifikovali progresivni pokles GFR u déti a dospivajicich s
DMD se zvysujicim se vékem [70]. Chronicka nelécena hypertenze je dalsim rizikovym faktorem u pacient(i
lécenych kortikosteroidy, v jedné skupiné mélo 50 % pacientu profil TK bez poklesu (nocni pokles <10 %
denniho TK) [60]. Hypertenze a absence poklesu krevniho tlaku podporuji hypotézu, zZe je systém renin-
angiotenzin-aldosteron u DMD aktivni [71]. Pripady selhani ledvin u DMD poukazuji na spolecné rysy vcetné
srdecniho selhani, chronicky snizeného pfijmu tekutin a dlouhodobého uzivani diuretik [72-75]. Nechodici
pacienti s DMD jsou ohroZeni snizenou perfuzi ledvin, ktera vede k prerenalnimu selhani. Dospéli pacienti
s DMD maji za norméalnich okolnosti velmi nizky sérovy kreatinin v disledku velmi nizkého objemu svala. U
pacientd s DMD s poruchou funkce ledvin je proto sérova urea vyrazné zvysena a kreatinin je vyznamneé vyssi
oproti vychozi hodnoté pro daného pacienta, i kdyz je s nejvétsi pravdépodobnosti stile v normalnim
rozmezi. To je zplisobeno velmi nizkymi hladinami sérového kreatininu bézné pozorovanymi u DMD. Proto
je cystatin C uzitecnym doplnkovym vysetfenim k detekci casného poskozeni ledvin u DMD [73-75]. Anémie
(normocytarni, normochromni) casto doprovazi selhdni ledvin a méla by vzdy vést k vysetfeni renalnich
funkci [76].

U vsech dospélych pacienti s DMD se doporucuje alespon jednou rocné vysetrit kompletni krevni obraz a
funkci ledvin pomoci urey, mineral a cystatinu C. Pokud je zjistén abnormalni vysledek, doporucuje se
vySetreni glomerularni filtrace (GFR) a okamzité odeslani k nefrologovi.
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Anémie je spojena se selhanim ledvin a jeji icinek miize byt kumulativni v disledku zvysené srdecni zatéze
a hypoperfuze ledvin. U nékterych pacientd miize byt nutna 1écba erytropoetinem. Podpora dostatecného
piijmu tekutin u vSech pacientti s DMD je dilezita k udrzeni rendlni perfuze [68].

Akutni dna se vyskytla u jednoho dospélého pacienta v nasi siti, ktery mél konecné stadium srdec¢niho
selhani (ejekcni frakce 10 %) a poruchu funkce ledvin (Cystatin C 2,2mg/L, normalni hodnota <1,0mg/L).
Dostavil se akutné na pohotovost s bolestivym otokem kolene a nasledné lokte. Mél zvysené zanétlivé
parametry a hladina kyseliny mocové byla 1000 umol/L (normdlni hodnoty 200-430 umol/L). Lécba
zahrnovala kortikosteroidy béhem akutni faze a nasledné alopurinol, jakmile symptomy ustoupily.
Hyperurikemie a dna byly pravdépodobné zpuisobeny kombinaci diuretické 1écby a rendlniho poskozeni,
které vzniklo vlivem srdecnimu selhani.

Ledvinové kameny

Rendlni kameny mohou byt nepiijemnym problémem postihujicim asi 10 % dospélych s DMD [77].
Pravdépodobné se vyskytuji sekundarné pfi zvyseném vyluCovani vapniku do moci, nicméné méreni pomeéru
vapniku a kreatininu v moci je nemozné kviili nizkému procentu svalové hmoty a nizké hladiné kreatininu v
séru. Pacienti s ledvinovymi kameny mohou trpét bolesti a hydronefrézou vyzadujici analgezii a drenaz s
nefrostomii, ktera zase predstavuje dalsi riziko pro dospélé pacienty s DMD. Dobrovolné omezeni
peroralniho prijmu tekutin neni u starSich pacientt s DMD neobvyklé. Pti kazdé navstéve 1ékare je dalezité
zhodnotit prijem tekutin a povzbudit pacienta, aby pil 1-2 litry tekutin kazdy den. V soucasné dobé
neexistuje dostatek dikazd, ktery by podporoval kazdoro¢ni ultrazvuk ledvin v ramci screeningu
konkrementd.

Dysfunkce mocového méchyre

Dysfunkce mocového méchyre byla také zaznamenana u pacientd s DMD a mize se jednat o znepokojujici
symptom. Dotaznikové Setreni ukazalo, Ze néktefi pacienti maji symptomy, jako je denni inkontinence,
zvySena frekvence moceni, urgence, nocni enuréza, nykturie, stresova inkontinence a opozdény start moceni
[78]. Urodynamické studie prokazaly malou Kkapacitu, hyperreflexni mocovy méchyr a
detruzorosfinkterickou dyssynergii [79]. Podrobna anamnéza a vysSetreni jsou dulezité k vylouceni jinych
pricin dysfunkce mocovych cest. Zména drzeni téla mtze pomoci s vyprazdnovanim — nékteri pacienti
uvedli, Ze pouziti neoprenového pasu ke snizeni bederni lordézy jim usnadnilo mikci. Pokud symptomy
naznacuji hyperreflexii detruzoru, 1ze provést ultrazvuk mocového méchyre pred mikci a po ni k vySetreni
uplného vyprazdnéni mocového méchyre. Lze také zvazit uzivani oxybutyninu nebo jiné obdobné medikace.
U nékterych pacientd se vyuziva permanentni mocovy katetr, ale je tfeba davat si pozor na riziko infekce a
Unik moci.
Klicové body
e Normalni hladina sérového kreatininu je u DMD obvykle velmi nizka.
e Doporucuje se kazdorocni sledovani funkce ledvin (urea, minerdly, cystatin C). Pri selhdni ledvin dojde
k abnormalnimu zvyseni urey a cystatinu C. Kreatinin se zvysi nad vychozi hodnotu, ale pravdépodobné bude
stale v normalnim rozmezi.
¢ Anémie muZe byt znamkou selhani ledvin.
e Myslete na dnu zplisobenou hyperurikémii v pfipadé akutniho otoku kloubd u pacienti na diuretické 1écbé
z divodu srdecniho selhani.
e U DMD jsou casté ledvinové kameny, ale méfeni poméru vapniku a kreatininu v moci neni uzite¢né kvuli
nizkym hladindm kreatininu v séru.
e Zajistéte, aby vSichni dospéli pacienti s DMD méli dostatecny prijem tekutin.
e Zvazte 1éCbu detruzorosfinkterické dyssynergie pomoci 1ékd, jako je oxybutynin nebo tolterodin
e Posturdlni manévry ke sniZeni lord6zy mohou pomoci s vyprazdiovanim

Vyziva a GI komplikace

Jak je uvedeno v mezinarodnich Standardech péce [1-3], u dospélych pacient s DMD by se méla kazdych 6-
12 mésicti hodnotit hmotnost a vyziva. Pacienti na dlouhodobé 1écbé kortikosteroidy jsou ohrozeni obezitou
vedouci ke zvysenému riziku metabolického syndromu a obstruk¢ni spankové apnoe. Obezita navic ztézuje
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presuny a zvedani pacient. Dulezita je pravidelna konzultace s odbornikem na vyzivu tykajici se
redukce/udrzeni hmotnosti [1]. V pripadé metabolického syndromu lze zvazit 1écbu metforminem [80].
Zatimco u déti a mladsich dospélych je problémem obezita, u vétsiny dospélych pacientl se pravdépodobneé
vyvine dysfagie a potize se zvykanim, coz v kombinaci s nemoznosti samostatného nakrmeni se muaze vést k
vyraznému Uubytku hmotnosti a kachexii [81]. Kachexie mize zvysit riziko infekce a prolezenin a mize byt
spojena s horsi prognézou. Proto je nezbytné pravidelné sledovani hmotnosti, hodnoceni polykani a
peroralniho prijmu. Pokud pacient hubne nebo udava dysfagii, mél by byt odeslan k vysetreni logopedem a
odbornikem na vyzivu. V idedlnim pripadé by tito terapeuti méli byt soucasti klinického tymu, aby se
usnadnila vcasna identifikace téchto komplikaci a vhodna intervence.

Podpirna skupina pro pacienty DMD Pathfinders vytvorila vyzivovou prirucku, kterd obsahuje tipy pro
kazdodenni zivot a recepty, které pomohou lidem s DMD v raznych fazich dysfagie:
(https://dmdpathfinders.org.uk/resources/advice-guides/).

Opakujici se hubnuti vyzaduje konzultaci odbornika na vyzivu, a pokud se nedari udrzet si hmotnost, at uz
s pomoci doplnki stravy nebo bez nich, je vhodné zvazit perkutanni gastrostomii (PEG) a prodiskutovat ji s
pacientem a jeho rodinou [82, 83]. Pokud doslo k vyznamnému tbytku hmotnosti, je nezbytny peclivé
navrzeny program, ktery zabrani ,refeeding syndromu“ [84]. Refeeding syndrom neni popsan ve standardech
péce [1-3], ale jedna se o potencidlné smrtelnou komplikaci zptisobenou presuny tekutin a elektrolyt u
kachektického pacienta léCeného enteralni nebo parenteralni vyzivou. Tento rezim péce by mél byt disledné
koordinovan gastroenterologem a odbornikem na vyzivu.

Dospéli pacienti s DMD maji vyznamnou dysmotilitu gastrointestinalni soustavy a v diisledku toho casto trpi
na zacpu a nadymani bricha, coz maze byt natolik zavazné, ze to miiZe ohrozovat na zZivoté a ovlivinovat
dychani a ventilaci. Zacpa muze také vést k bolestivym analnim fisurdm, které maji vyznamny dopad na
kvalitu zivota. Zacpa rovnéz muze vést k divertikulitidé a divertikuldrnim abscesiim. Proto je l1écba a
prevence zacpy v péci o dospélé s DMD tak dilezita. Navic se jedna o symptom, ktery je casto prehlizen [96,
97].

Mirné chronické nadymani bricha lze nékdy zlepsSit dietnimi opatrenimi - vyhybanim se urcitym
potravindm, jako je lepek, cibule, fazole, lusténiny atd. [80]. Opakujici se tézké nadymani spojené s bolestmi
bricha si zaslouzi vySetfeni pomoci rentgenového snimku bricha, aby se vyloucil volvulus, ktery byl hlasen
u dospéelych s DMD [98-100]. Epizodické nadymani bricha mtize byt disledkem prerdstani bakterii v tenkém
strevé (SIBO), které lze zjistit dechovym testem a lécit antibiotiky. Diagnostika SIBO muze vyzadovat
zapojeni gastroenterologa nebo odborného 1ékare [91]. Plynovou distenzi lze zmirnit ,,odvzdusnénim®
pomoci gastrostomické sondy nebo rektalni trubice, kterou je treba zavadét opatrné [92]. Je tfeba vCas myslet
na bézna osmoticka laxativa, jako je makrogol, at uz s pridanim stimulantu, jako je senna nebo bisacodyl,
nebo bez néj. Klystyr by mél byt pouzivan s opatrnosti u kiehkych kachektickych pacientd. Ke zlepseni
vyprazdnovani, bez nutnost vyvijeni vétsi namahy, lze pouzit Cipky. V soucasné dobé neexistuji zadné
dukazy, které by podporovaly irigaci (vyplach) tlustého stfeva nebo tvorbu stomie k 1écbé zacpy u DMD,
pricemz obé metody potencialné predstavuji vysoké riziko pro dospélého pacienta.

U pacientt zapojenych do sité byl rovnéz hlasen pilonidalni sinus, ktera muaze vést k osteomyelitidé. Jako
jeho mozné priciny se uvadi zvyseny rast ochlupeni, spatna hygiena a poceni v diisledku gumového polstarku
na invalidnim voziku.

Gastroezofagedlni reflux (GER) muze zplisobovat nepfijemné symptomy u nékterych pacientd, zejména u
obéznich pacientt 1écenych kortikosteroidy a také u pacient se skoliézou. Riziko GER muze zvysit i pouziti
ventilace pozitivnim pretlakem [91]. Kromé toho maji pacienti s DMD zpomalené vyprazdnovani zaludku,
které se mulize s postupem casu zhorSovat a priznaky mohou byt podobné GER, vcetné bolesti bricha,
nevolnosti, zvraceni a pocitu plnosti. Lécba miize zahrnovat nizkotucnou dietu, vyhybani se jidlu
bezprostiedné pred ulehnutim, casté mensi porce, spanek ve vzprimenéjsi poloze a prokinetika (pozor na
to, Ze néktera z nich mohou potencialné prodluzovat QT) a nizkoobjemové PEG preparaty a proplachy.
Pokud je stav zavazny, je nékdy nutna jejunalni vyziva. Antacida s alginatem (jako je Gaviscon) napomahaji
zmirnovat symptomy — nékdy mohou zmeénit funkci strev, coz by mélo byt patficné zaléceno. Blokovani
sekrece kyseliny pomoci antagonistti H2 receptort a inhibitortl protonové pumpy je jednou z moznosti, ale
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mozné dlouhodobé nezadouci ucinky téchto pripravki, jako je zvySené riziko zlomenin v dusledku
osteopordzy [81], nebyly zatim plné prozkoumany a prvni jmenované pripravky nelze dnes snadno
predepsat. Pacienti uzivajici kortikosteroidy by méli uzivat gastroprotektivni pripravek.

Klicové body
e Gastrointestinalni priznaky jsou u dospélych pacienti s DMD casté, je tfeba je aktivné zalécit a predchazet
zacpe.

e Regulace hmotnosti zahrnuje prevenci obezity i kachexie, vyzaduje zapojeni odbornika na vyzivu a logopeda.

e U obéznich pacientt s metabolickym syndromem zvazte metformin.

e Refeeding syndrom po vyrazném ubytku hmotnosti mize byt smrtelny, mél by byt vytvoren plan, jak mu
zabranit, pokud je zahdjena nutri¢ni podpora.

e Nadymani mtize byt Zivot ohrozujici, zvazte uvolnéni plyni pomoci zaludecnich a rektdlnich sond, které je
treba zavadét opatrné.

e Neéktera dietni opatfeni mohou snizovat nadymani.

e  Pfi gastroezofagedlnim refluxu zvazte prokinetika.
Lécba kortikosteroidy, zdravi endokrinniho systému a kosti

Populace dospélych pacientd s DMD je heterogenni a zahrnuje pacienty, ktefi: a) dosud neuzivali
kortikosteroidy nebo je uzivali po dobu kratsi nez 1 rok, b) byli drive 1éceni kortikosteroidy, ale 1écba byla
prerusena (trvala > 1 rok) a ¢) dosud uzivaji kortikosteroidy, a to bud'kazdy den nebo v prerusovaném rezimu
(10 dni ano, 10 dni ne). Pokud dospély s DMD profituje z 1é¢by kortikosteroidy — jak dokazuje srovnani s
pacienty stejného véku, ktefi dosud neuzivali kortikosteroidy — a prinos nadale prevazuje nad pripadnymi
skodami, mél by mit moznost v 1écbé pokracovat. Mezi tyto prinosy mohou patfit: lepsi svalové funkce (o
cemz svedci schopnost chilize, stoje, plazeni se nebo sedu bez opory), pozitivni vliv na funkci hornich
koncetin a zachovani respiracnich a srde¢nich funkci.

Dospeli pacienti, kteri uzivaji kortikosteroidy, jsou vystaveni riziku komplikaci souvisejicich s
kortikosteroidy, které vyzaduji pravidelné sledovani. Tyto komplikace jsou uvedeny ve standardech péce 1—
3] a patfi mezi né: hypertenze, sedy zakal, intolerance glukdzy, obezita, infekce, maly vzrist, krehka
pokozka, perforace gastrointestinalniho traktu, opozdéna puberta v disledku hypogonadismu, osteoporéza,
adrenalni insuficience a tukova embolie v dlsledku osteoporotickych zlomenin. Pokud tyto komplikace u
dospélého pacienta prevazi jakykoli vnimany prinos, mél by mit pacient moznost ukoncit 1écbu
kortikosteroidy. Vysazovani by mélo probihat velmi pomalu a je tfeba pacienta upozornit, Ze po dobu
nejméneé 12 mésich po vysazeni je ohrozen adrenalni insuficienci.

Dospéli pacienti s DMD uzivajici kortikosteroidy, u kterych se rozvine infekce herpes zoster (pasovy opar),
by méli byt okamzité preléceni perordlnim nebo intarven6znim acyklovirem.

Zdravi kosti

Tyto konsenzudlni pokyny tykajici se zdravi kosti jsou prevzaty a upraveny z 236. workshopu ENMC o
ochrané kosti u DMD [4] a z mezinarodnich standard® péce [1-3]. Aktivni péce o zdravi kosti je dalezita u
vsech pacienti s DMD. Zlomeniny jsou bézné u téch, ktefi zlistavaji na 1écbé kortikosteroidy, ackoli i
samotna svalova slabost je rizikovym faktorem pro Spatné zdravi kosti. Prevence zlomenin dlouhych kosti
je dtlezita z divodu rizika syndromu tukové embolie (FES) — vzacné zZivot ohrozujici komplikace, ktera byla
doposud popséana u détskych pacienttd s DMD. Nahly nastup dusnosti, cyandzy, vyrazky a zmatenosti, které
se objevi brzy po zlomeniné dlouhé kosti, by mél vyvolat podezreni na FES, jez vyzaduje neodkladnou
intenzivni péci [93].

Vsichni pacienti by méli byt pravidelné sledovani ve spolupraci s odbornikem na metabolismus kosti.
Mezindrodni standardy péce doporucuji, aby u pacienti na dlouhodobé 1écbé kortikosteroidy byly
kazdorocné vysetreny symptomy osteopordzy indukované kortikosteroidy pomoci bocni projekce patere a
DXA skenu (denzitometrie) [1], pricemz prioritou by méla byt bocni projekce patere. Vysetfovani kostniho
zdravi u dospélé populace je vsak spjato s radou vyzev.
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Boc¢ni projekce hrudni a bederni patere ma za cil identifikovat zlomeniny obratld, které jsou u DMD velmi
Casté, zejména u pacientl 1écenych kortikosteroidy. Pritomnost fraktury obratle je znamkou vyznamné
krehkosti kosti, a je pri ni indikovdna léCba protektivnimi kostnimi preparaty (napr. bisfosfonat), bez ohledu
na hustotu kostniho mineralu. Bo¢ni snimkovani patere lze provadét pomoci standardnich rentgenovych
snimkd hrudni a bederni patere nebo s vyuzitim hodnoceni zlomenin obratli (VFA) pomoci DXA. Bolesti
zad, zejména bolesti dolni ¢asti zad, jsou u dospélych s DMD velmi casté [94] a mohou byt zplisobeny i jinymi
pricinami nez zlomeninou. Jakakoli nova a silna bolest zad, a to i u pacientd na terapii kortikosteroidy, by
meéla vést k zobrazeni patere, aby se zjistila pripadna pritomnost zlomenin obratld. U pacient(i s novou a
silnou bolesti zad miiZe byt nutné zvazit dalsi zplisoby zobrazeni patere (napriklad CT nebo MRI), aby bylo
mozné diagnostikovat nebo vyloucit zlomeniny obratld, pokud je nélez na rentgenu normalni, protoze
rentgenové zobrazeni nemusi mit dostatecnou kvalitu u dospélych pacientd s DMD v disledku vyrazné
osteopenického vzhledu kosti na rentgenovych snimcich a/nebo v dtsledku skoliézy. Bo¢ni zobrazeni patere
a DXA jsou problematické u dospélych pacient s kovovym instrumentariem pfi skoliéze a mély by byt
individualizovany. Denzitometrie kycli mize poskytnout urcité informace, ale u téchto dospélych nemusi
byt vysetreni Casto proveditelné, protoze z diivodu kontraktur je extrémne ndrocné napolohovat pacienta
tak, jak je to nutné ke skenovani. Vétsina muza s DMD na kortikoterapii ma nizky vzrast rizného stupné. To
ma dopad na interpretaci kostni denzity a vyzaduje Gpravu s ohledem na vysku. Méreni vysky je u téchto
dospélych vyzvou a tUprava hodnoceni denzitometrie sohledem na vysku se bézné neprovadi pri
denzitometrii dospélych. Monitorovani DXA je nutné, pokud pacient uziva protektivni kostni preparaty, jako
je bisfosfonat, ale predpoklada se, ze by mél byt vytvoren individudlni plan ve spolupraci s odbornikem na
metabolismus kosti.

Vsichni pacienti by méli uzivat suplementaci vitaminu D. Sérova hladina 25-OH vitaminu D by méla byt
kontrolovana kazdorocné a jeho hladina by méla byt nad 50 nmol/1, pricemz na vétsiné detskych DMD klinik
byva zvykem udrzovat hladinu nad 75 nmol/l, ackoliv k tomu nejsou zadné dikazy vychazejici ze studii. Dale
je treba zajistit dostatecny prisun vapniku ze stravy.

U vSech pacientd s anamnézou nizkotraumatickych zlomenin dlouhych kosti, zejména femuru a humeru, a
u pacientt se znamkami zlomenin obratli na bo¢nim zobrazeni patere, by se méla zvazit 1écba pomoci
protektivnich kostnich preparatii, a to i pokud pacient nevykazuje zadné symptomy. Moznosti zahrnuji
antiresorpcni terapii pomoci bisfosfonatu (intravendzni nebo peroralni podani), protilatce proti RANKL ¢i
Denosumabu (subkutdnni injekce); nebo anabolickou kostni protektivni terapii, jako je napr. Teriparatid a
Romosozumab [4]. Neexistuji zadné publikované Gidaje o ucinnosti téchto terapii na ochranu kosti u
dospélych pacientti s DMD a kazda terapie s sebou muze nést urcita rizika, proto je potreba individualni
posouzeni s odbornikem na metabolismus kosti. Tyto terapie by mély byt nasazeny odbornikem na
metabolismus kosti, ktery by se mél podilet i na pribézném sledovani. U vSech pacienti 1écenych
bisfosfonaty a protilatkami proti RANKL je dudlezitd dentalni hygiena a pravidelné sledovani z davodu
potencidlniho rizika osteonekrézy celisti.

Adrenalni insuficience

Vime, ze u dospélych terapeuticka davka Prednisolonu vyssi nez 5 mg (nebo 6 mg Deflazacortu) denné po
dobu 4-6 tydnti zpusobuje sekundarni adrenalni supresi.

Terapeuticka davka kortikosteroidii u pediatrickych pacientd s DMD je minimalneé trikrat vyssi nez davka,
ktera by zptisobila sekundarni adrenalni supresi u dospélého pacienta, pokud by ji uzival pouze 4-6 tydnd.
Proto vsichni dospéli s DMD léceni kortikosteroidy maji sekundarni adrenalni supresi, ktera je potencialné
zivot ohrozujici, protoze jsou léceni >10 let v dobe, kdy prechazeji k 1ékari pro dospélé. Vsichni pacienti
uzivajici kortikosteroidy by si méli byt védomi rizika adrenalni krize, ktera je potencialné zivot ohrozujici, a
méli by védét, kdy vyhledat 1ékarskou pomoc [1, 6]. Méli by si davat pozor na to, aby jim nikdy nedosly zasoby
1ékti, a také by neméli nahle prerusit 1écbu. V nemocnici by si méli byt védomi nutnosti prekryti
kortikosteroidy béhem akutnich stavii a chirurgickych zakrokd. Dospélym muztm s DMD se doporucuje nosit
u sebe karticky nebo naramky informujici o uzivani kortikosteroid.

Béhem akutniho onemocnéni nebo planované operace jsou pacienti, ktefi jsou dlouhodobé léceni
kortikosteroidy, vystaveni riziku adrendlni krize. Ve Spojeném kralovstvi jsou k dispozici doporuceni
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Endokrinologické spolecnosti [6], vnichz se doporucuje, aby pacienti s fyziologickou substituci
kortikosteroid(i (napf. Addisonova choroba) zdvojnasobili svou obvyklou davku kortikosteroidii béhem
onemocnéni (napriklad pfi podavani antibiotik). Dospéli s DMD vsak uzivaji suprafyziologické davky
kortikosteroidd. Témeér vsichni muzi s DMD na kortikosteroidech uzivaji davky, které jsou dostatecné pro
pripad mirného akutniho onemocnéni. Miize vsak byt vhodné rozprostrit davkovani kortikosteroidi béhem
akutniho onemocneéni tak, aby bylo zajisténo neustdlé dostatecné kryti. To mize byt problematické
v pfipadé uzivani Deflazacortu, jehoz polocas eliminace z plazmy je 1,1 az 1,9 hodiny, a je jen malo
publikovanych informaci o jeho biologickém polocase. Plazmaticky eliminacni polocas prednisolonu je
priblizné 2 az 4 hodiny a biologicky polocas 18-26 hodin. Napriklad muzi, ktery bézné uziva 20 mg
Prednisolonu denné, muze byt doporuceno uzivat 20 mg Prednisolonu rano a 20 mg vecer pri akutnim
onemocnéni. Dal$i moznosti Gpravy lécby kortikosteroidy pfi mirném az stfedné tézkém akutnim
onemocneéni je uzivat peroralni hydrokortison 20 mg 3-4krat denné navic k obvyklé davce Prednisolonu ci
Deflazacortu. Predpoklada se, Ze budou dodrzovany lokalni a narodni doporucené postupy dle dohody s
mistnim endokrinologickym tymem.

V pripadé onemocnéni doprovazeného zvracenim je treba pacienty upozornit, aby po jedné hodiné
zopakovali peroralni davku kortikosteroidu. Pokud zvraceni pokracuje nebo se c¢loveéku udéla sSpatné
(zejména pokud se objevi priznaky naznacujici adrendlni insuficienci), pacient by mél byt prevezen do
nemocnice. Doporucuje se, aby méli pacienti doma k dispozici injek¢ni hydrokortizon k podani pred cestou
do nemocnice. Rodiny nebo pecovatelé by méli byt vyskoleni, jak spravné podat i.m. hydrokortizon 100 mg,
pripadneé jej muze podat personal zachranné sluzby.

Po pocatecni 1écbeé i.v. bisfosfonaty u osteopordzy indukované kortikosteroidy casto dochazi k reakci akutni
faze. MiZe byt rozumné navysit obvyklou davku kortikosteroidi, aby pokryla prvni infuzi.

Opozdéna puberta a hypogonadismus

Jednim z nepriznivych dasledk® 1écby kortikosteroidy je opozdéna puberta a hypogonadismus. U vétsiny
dospivajicich uzivajicich kortikosteroidy, zejména v kazdodennim rezimu, nezacne puberta spontanné a
bude vyzadovat 1écbu testosteronem, ktera napomuize dokonceni pubertalniho vyvoje, zlepsi linearni riist a
obnovi nartst kostni hmoty podobnéjsi jejimu nartstu u zdravych dospivajicich. Lécba testosteronem je
zastavena, jakmile je dokoncen pubertalni vyvoj. Nékteri mladi muzi s DMD maji nadéale centralni
hypogonadismus (nizké hladiny testosteronu a normalni ¢i nizké LH a FSH). To mizZe mit bez 1é¢by dopad
na zdravi kosti, inavu a hladinu energie. VySetreni hladiny testosteronu spolu s LH a FSH se doporucuje
alespon jednou za 2 roky. V idealnim pripadé by méla byt hladina testosteronu mérena kolem 9:00 rano,
pokud je to mozné. Konzultace s endokrinologem o 1éCbé testosteronem je na misté, pokud byla zjisténa
nizka hladina testosteronu pri dvou mérenich [1], a na této 1écbé by se mél podilet endokrinolog.

Glukdzova intolerance a metabolicky syndrom

Existuje sice omezeny, ale ¢im dal rostouci pocet dlikazl z vyzkumu o abnormalnim metabolismu glukézy u
dospélych pacienti s DMD, coz by mohlo souviset s 1écbou kortikosteroidy a obezitou, ale i se ztratou svalové
tkané, ktera by se jinak podilela na metabolismu glukézy [94]. Pri klinickém vysSetreni by se mély hledat
znamky metabolického syndromu a nalez acanthosis nigrans by mél vést k vysetreni HbA1C a v pripadé
abnormalnich hodnot k zahajeni vhodné 1écby pod dohledem endokrinologa. V pripadé prokazani
metabolického syndromu lze nasadit metformin. V posledni dobé byly u dospélych s DMD hlaseny akutni
epizody normoglykemické ketoacidozy, které by mély byt 1éceny i.v. tekutinami [95]. Dalsi prospektivni data
0 prirozeném pribéhu onemocnéni, jak ma v planu ANSN, prispéji k nasemu pochopeni téchto vzacnych
metabolickych komplikaci v budoucnu.
Klicové body

e Kortikosteroidy je vhodné uzivat nadale, pokud prokadzany piinos prevazuje rizika.

e Pravidelné sledujte vedlejsi Gicinky kortikosteroida.

e Hladina 25-OH vitaminu D by méla byt >50 nmol/l.

e Osteopordzu by mél 1é¢it odbornik na metabolismus kosti.

e Osteoporotické zlomeniny by mély byt 1éceny bisfosfondtem a/nebo protilatkou proti RANK ligandu.
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e Vsichni pacienti 1é¢eni kortikosteroidy by méli mit pfipraveny plan na resSeni adrendlni insuficience béhem
soubézné probihajiciho akutniho onemocnéni.

e Mely by byt monitorovany hladiny testosteronu a v pfipadé jeho nedostatku 1éceny.
Prechod ke sluzbam pro dospélé pacienty

Tento proces by mél zacit jiz u pediatra béhem dospivani, aby byl mlady cloveék pripraven na dospélost.
Pojednavaji o tom mezinarodni standardy péce [1] a mély by se dodrzovat pokyny NICE
(https://www.nice.org.uk/guidance/ng43). Mély by existovat spolecné kliniky détskych l1ékaru a 1ékara pro
dospélé, aby se usnadnil hladky prechod ke sluzbam pro dospélé pacienty. Mél by existovat koordinator pro
tento proces, ktery by si s mladym clovékem stanovil cile a podporoval ho béhem dospivani. Mlady clovék
by mél mit svij hlas a mél by byt slySen. Doporucuje se také poskytovani peer podpory prostrednictvim této
sluzby a/nebo nasmeérovanim mladého cloveéka do podpurné peer skupiny prostrednictvim neziskové
organizace.

Participace, psychosocialni a paliativni péce

Komplexni multidisciplinarni péce o dospélé pacienty s DMD by méla zahrnovat pristup k terapeutickym
sluzbam vcetné fyzioterapie, logopedie, ergoterapie, klinické psychologie a poradce pro péci. Poradce pro
péci nebo jeho ekvivalent (jako je specializovana zdravotni sestra) mohou hrat vyznamnou roli v podpore
participace ve vSech stadiich onemocnéni. V urcité fazi maze byt nutné zapojit i ortopedicky tym a tym pro
1é¢bu chronické bolesti. Castym piiznakem u dospélych pacientti s DMD muZe byt muskuloskeletalni bolest
a silnd opioidni analgetika mohou zhorsovat zacpu a stfevni potize. Gabapentin je uzitecnym doplinkovym
lékem a lze zvazit jeho nasazeni, ale velmi uzitecné muze byt i vcasné doporuceni tymu pro 1écbu bolesti
k lokalni aplikaci injekci.

Role poradce pro péci je nastinéna v Tabulce 1
Tabulka 1

Role poradce pro péci v podpore participace

Aktivity Konkrétni ¢innosti
ZDRAVOTNI PECE Usnadnéni doporuceni
e multidisciplinarni tym zapojeny do zdravotni péce
Planovani péce
*  Posouzeni potieby podporovat pacienty pii rozhodovani/vybéru
*  Formulovani individualizovanych plant péce tykajicich se ptechodu K péci pro
dospélé, akutnich stavi, paliativni péce aj.
Genetické poradenstvi
»  Zajisténi vhodného doporuceni, nasmérovani rodin ke genetickému screeningu
* Pomoc pii porozuméni komplikaci a potencialnich vysledkt tykajicich se
genetického poradenstvi
* Navazujici podpora po genetickém poradenstvi
Klinicka péce
*  Ptitomnost NM poradce na klinikach
Piijeti do nemocnice
»  Zlepsit zkuSenosti pacienta béhem piijmu
Plinovani propusténi
* Zajistovani nasledné péce, pfimétena uroven péce odrazejici zmeénu potieb po prijeti
Vzdélani
* Klinicky personal je v¢as v kontaktu s NM tymy
*  Vzdélavani klinického a terapeutického personalu o NM péci
* Koordinace péce
» Informace tykajici se konkrétniho onemocnéni — karti¢ky S varovanim, plany akutni
péce, paliativni péce atd.
SOCIALNI PECE Bydleni
*  Identifikujte budouci potieby a udélejte vhodna opatfeni, aby nedochazelo
k prodlevam a snizily se naklady pro mistni organy.
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Aktivity

SELF-MANAGEMENT

TERAPIE

PSYCHOSOCIALNI
PECE

PﬁEngDKE
SLUZBACH PRO
DOSPELE

Konkrétni ¢innosti

* Poskytovani odkazti na odborné zdroje tykajici se adaptaci

» Rady tykajici se potfeb pfi st¢thovani do nového bydleni — pfedvidani budoucich
potieb v bezbariérovém domacim prostredi

QOdleh¢ovaci sluzby

Osobni zdravotni rozpocty

* Spoluprace s poskytovateli a zastupiteli s informacemi tykajicimi se konkrétniho
onemocnéni V zajmu poskytovani efektivni péce,

Invalidni dichod

*  Podpora piistupu k informacim tykajicim se konkrétniho onemocnéni na podporu
Zadosti

Vysoko$kolské vzdélani

Granty pro zdravotné postiZené studenty

Zaméstnani

* Poradenstvi ohledn¢ prace

*  Ochrana zdravi pfi praci

»  Priistup k praci — prizptisobeni prostredi

Volny ¢as

* Nasmérovani, pomoc s zadostmi o grant na specializované vybaveni a podpora
socialni péce.

Vzdélani

*  Vzdélani pacient, rodin a pecovateli 0 onemocnéni a Casnych piiznacich,
symptomech, parametrech a situacich, kdy je tieba navstivit lékafe, a 0 pfistupu k
podpoie

Vybaveni a technologie

»  Doporuceni k odbornikovi na specialni vybaveni

* Pomoc s zadostmi o specialni vybaveni, které neposkytuji mistni organy ani NHS

* Informace

Emoéni podpora

* Holisticky pfistup k podpoie rodiny

*  Pfechod na sluzby pro dospé€lé

*  Pfi zménach funkeci (respiracni, srdecni, pohyblivost)

«  Uzké provazani se sluzbami paliativni péée (akutni a komunitni). Znalost potieb
paliativni péce

* Konec zivota — Casove€ omezena podpora pro peCovatele v ramci truchleni

Koordinace

* Koordinace zdravotni péce od pediatrickych sluzeb po sluzby pro dospélé

*  Podpora mladych lidi i jejich rodin a pecovatelt

» Zpisobilost

» Zabezpeceni

»  Prakticky 1ékar

Vzdélani

* Vzdélavani, podpora a koordinace pro mladé lidi i jejich rodiny a peCovatele —
pomoci ramce jako napi. Ready Steady Go (Pripravit, pozor, ted)

* Podpora samostatnosti pfi zvladani onemocnéni prostiednictvim vzdélavani

Ucast na aktivitach kazdodenniho Zivota u dospélych pacient s Duchennovou svalovou dystrofii

(DMD)

Primarnim cilem péce o dospélé pacienty s DMD by mélo byt usnadneéni jejich zapojeni (participace). Tim se
mysli pfimé zapojeni do aktivit kazdodenniho zivota vCetné osobni péce, mobility, socidlnich vztahd,
vzdélavani, rekreace a volného Casu, spirituality a komunitniho zivota. Jedna se o dtlezité meéritko zdravi,
na které se ¢im dal vice zaméruji rehabilitacni programy [96)].
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U populace osob s neuromuskularnim onemocnénim se rozhodnuti tykajici se povolani a zameéstnani casto
odviji od télesnych funkci, svalové sily, inavy a typu nervosvalového onemocnéni [97]. Neni prekvapenim,
ze nezameéstnanost a socidlni izolace patfi mezi Casté stiznosti [98, 99]. Kvalitativni studie zkoumajici
prekazky branici smysluplnému zameéstnani u dospélych pacientd s DMD uvadeéji kromeé zdravotnich
problémti i nedostatek podpory a zdroji, socidlni izolaci, nedostatek motivace a depresi [100]. Unava, bolest

a afektivni poruchy jsou pravdépodobneé u starsi populace s DMD castéjsi [101] a déle ovlivnuji zapojeni se v
dospélosti.

Mezi fyzickym zdravim, psychologickymi faktory a spolecenskymi faktory pravdépodobneé existuje interakce.
U mladych muza s DMD a jejich rodin ma onemocnéni dopad na vSechny tyto tri oblasti s vyznamnymi
zménami v zZivotnim stylu a funkcéni vykonnosti a postupnym poklesem fyzickych funkci a nezavislosti,
podobné, jako to probiha i u mladsich pacientti s DMD [102].

Meéritka hodnocend u pacientd s DMD se v prubehu let soustredila predevsim na hodnoceni a sledovani
progrese onemocnéni. Dlraz byl prirozené kladen napr. na svalovou silu a kontraktury, respiracni a srdecni
postizeni a dalsi dtlezité medicinské aspekty. Tato klinickd meéritka vSak nemusi primo korelovat s
aktivitami kazdodenniho zivota a aspekty kvality zivota, které dany clovek zaziva a o které usiluje. Je potreba
zavést komplexnéjsi hodnoceni zapojeni se do aktivit a situaci kazdodenniho zZivota a z této perspektivy
pohlizet i na Zivot s timto onemocnénim.

Dosud byla tato oblast zkoumdana zejména u détské populace s DMD pomoci skal jako napr. Children’s
Assessment of Participation and Enjoyment (CAPE) a Paediatrics Quality of Life Inventory (PedsQL) [103] a
dotazniku ACTIVLIM [104]. Studie u dospélé populace s DMD vyuzivaly narativni rozhovory [100, 103], SF-
36 a WHOQOL-BREF [105-107]. Skaly vyuzivané u dospélé populace se zaméfuji piedev$im na hodnoceni
kvality Zivota spiSe nez na skutecné a podrobné hodnoceni zapojeni se do zivota. Je potreba hodnotit i tyto
aspekty a jejich dopad na kvalitu Zivota, aby bylo mozné reagovat na potreby dospélych muzti s DMD, vcetné
identifikace a vyhodnoceni skal vyuzivanych u dospélych pacient s neuromuskuldrnimi onemocnénimi a
dosazeni konsensu v tom, které skaly pouzit. Aktudlné dostupné skaly zahrnuji: MAPA - Meaningful Activity
Participation Assessment, coz je dotaznik Citajici 28 ruznych aktivit, ktery hodnoti frekvenci tcasti a miru
osobni smysluplnosti prozivané u kazdé aktivity, Skalu hodnoceni bolesti, ACTIVLIM, QoL: SF36, WHOQOL-
BREF. Rovnéz je treba vzit v ivahu faktory, které maji vliv na participaci a kvalitu zivota. Patfi mezi né
hodnoceni bolesti, inavy a nalady. Fatigue Severity Scale je 9polozkova skala hodnotici inavu s dobrymi
psychometrickymi vlastnostmi [108]. Hospital Anxiety and Depression Scale je znama screeningova Skala
hodnotici tizkost a depresi [109]. Vyssi skore by méla vést k dalsimu posouzeni odbornikem na dusevni zdravi
nebo doporuceni psychologickych terapii. Tyto skaly mohou bézné pouzivat poradci pro péci nebo
specializované sestry k vytipovani jedincti, ktefi by mohli potrebovat dalsi intervenci.

Psychologicka péce

Diikazy svédcici pro naruseni kognitivnich funkci jsou u mladych pacienti s DMD dobre prokazané [110—
113]. Byly hlaseny deficity ve verbalni a vizualni pameéti, v pracovni paméti, v exekutivnich funkcich a vyssich
kognitivnich funkcich a v pozornosti. Rozsirené jsou i neuropsychiatrické poruchy vcetné ADHD, autismu
nebo poruchy autistického spektra a obsedantné kompulzivni poruchy (OCD) [114]. I kdyz nékteré kognitivni
potize mohou s vékem vymizet [115], existuji dikazy pro to, Ze potize s obecnym zpracovanim informaci
pretrvavaji az do dospélosti [116], stejné jako autistické rysy a/nebo porucha pozornosti s hyperaktivitou
(ADHD) a OCD [117].

Psychologické poruchy, jako je deprese a tizkost, jsou také casto pridruzené k DMD - vyskyt deprese a/nebo
uzkosti je zde priblizné 17-29 % [118, 119]. Deprese a izkost mohou mit v dospélosti vyssi prevalenci s tim,
jak se mlady clovék potyka s adaptaci na progredujici onemocnéni [118, 119].

Rovneéz je treba vzit v ivahu dopad téchto zmén na podpurny systém pacienta a jeho rodinu. Rodice celi
zatézi v tom, ze poskytuji vyssi iroven péce, ale i socialni a psychologickou podporu pro své déti [120]. Proto
je vhodné i posouzeni zatéze u pecovatell a zhodnoceni pritomnosti symptomi tizkosti ¢i deprese u rodica.



Dospeéli pacienti s DMD a jejich rodina celi radé problému ve zdravotni, socidlni a psychologické oblasti.
Interakce téchto rtznych faktort a zplsob jejich reseni mtze mit vliv na dodrzovani 1écby, zejména
pouzivani NIV a/nebo kardiologické medikace, coz miiZe vést k zivot ohrozujicim komplikacim.

Klinicky neuropsycholog (nebo jeho ekvivalent) by mél byt soucasti neuromuskuldrniho
multidisciplinarniho tymu (MDT) a podilet se na screeningu a hodnoceni rizik u prislusnych pacientt. U
pacientll se stfedné zdvaznymi az zdvaznymi symptomy by mélo byt zvazeno nastaveni antidepresiv Ci
anxiolytik. Rovnéz miize byt uzitecné doporuceni psychologické intervence. Mize jit o individudlni ¢i
skupinovou terapii specifickych problému, jako je uzkost, deprese ¢i porucha prizplsobeni.
Neuropsychologické vysSetreni muaze také slouzit k tomu, Ze poskytne informace o vychozim stavu
kognitivnich funkci a upozorni na slabé stranky, které mohou mit dopad na schopnost pacienta zvladat
vzdélavaci a pracovni aktivity, ale i sebeobsluhu a rozhodovani o svém zdravotnim stavu a 1écbe.

Paliativni péce

Jedna se o novou skupinu pacientu pro paliativni péci a trajektorie jejich onemocnéni neni tak jasna jako u
pacientll s jinymi vaznymi nemocemi, jako je napriklad rakovina. Je vSak v souladu se zménou pojeti
paliativni péce s diirazem na pacienty s nemalignimi onemocnénimi a s dirazem na zvladani symptom a

péci ke konci zivota [121]. Jakékoli chronické onemocnéni, zvlasté pokud omezuje zZivot, mize vést k
psychologickym procestim, strachu z umirani a také z toho, jak to bude probihat [122].

Existuje jen velmi omezené mnozstvi odbornych zdroju o paliativni péci a diskusich ,ke konci zivota® u
dospélych pacienti s DMD a vétsina z nich zdaraznuje, ze klinicky tym obvykle nevede kvalitni diskusi o
konci zivota - muzi s DMD mohou mit otazky tykajici se toho, jak bude vypadat konec zivota [122]. V jedné
studii 85 % rodin nikdy neslyselo o tymu paliativni péce a o hospicové péci pouze v 6 %. Pouze 25 % sepsalo
jakoukoli formu dokumentu drive vyslovenych prani [123].

Zapojeni odbornika na paliativni medicinu do péce o pacienty je uzitecné. Odbornici na paliativni medicinu
jsou Casto soucasti nemocnicnich tymd, a pokud tomu tak neni, Ize zvazit jiny model spoluprace s
neuromuskuldrnim tymem (tzv. ,hub and spoke®). Odbornik na paliativni medicinu z lokdlnich sluzeb
paliativni péce mize byt privolan k tomu, aby pomohl s tlevou od symptom. Vsichni pacienti by méli mit
moznost kdykoli v pribéhu svého onemocnéni kontaktovat odbornika na paliativni péci. Planovani budouci
péce a drive vyslovena prani jsou nyni v mediciné Siroce vyuzivana a prijimana. Vyuziti u DMD je obtizné -
kdy a jak toto téma nadnést k diskuzi a kdo by mél tuto diskusi iniciovat. Soucasné zkusenosti naznacuji, ze
by to meél délat tym, ktery zna pacienta nejlépe. Panuje také presvédceni, ze planovani budouci péce se tyka
pouze péce ke konci zivota, ale mélo by jit o prostredek k dokumentovani prani pacienta ohledné
»Zastropovani péce”“ a jeho priorit. Nedavny prehledovy ¢lanek Hiscocka et al. ukazal, ze vétSina pacientd s
DMD umira bez formalniho planu péce na konec zivota [124]. Zdalo se, ze mezi pacienty, peCovateli z fad
rodiny a zdravotnickymi pracovniky panuje neochota zahajit tyto diskuse. Diskuse o otazkach tykajicich se
konce Zivota je nepfijemnou oblasti v komunikaci mezi 1ékafem a pacienty, pacienti s DMD tcastnici se
workshopu ENMC o péci o dospélé pacienty s DMD uvedli, Ze si nepreji vést diskuse o konci zivota [125]. Na
druhou stranu, ve Abbottoveé studii mladi muzi s DMD vyjadrili prani, aby 1ékari byli proaktivni v pristupu k
témto tématlim a diskusim [123]. Takové diskuse by mély vzdy probihat velmi citlivé a mél by je vést
odbornik na neuromuskuldrni onemocnéni, ktery pacienta dobre zna, a méla by se jich uUcastnit i
specializovana sestra, poradce pro péci a/nebo klinicky neuropsycholog.

Uzk4 spoluprace s odbornikem na paliativni medicinu mtiZe byt velmi uZite¢na pii feSeni symptomd,
zejména u pacientd s neprijemnymi symptomy, jako je nezvladatelna bolest, tam, kde selhala standardni
metoda odstranovani sekretd, pfi ukonceni NIV na zadost pacienta nebo v pripadé kardiomyopatie v
konecném stadiu [124-126]. Semaforovy systém je uzitecny k identifikaci téch pacientd, ktefi jsou vice
ohroZeni imrtim, a zajistuje, aby byly vcas zahajeny diskuse, a pokud se setkaji s pozitivni odezvou, aby dale
pokracovaly [127]. Jen maly pocet dospélych pacientd s DMD ma pristup k hospicové péci, ackoli mnozi by
vyuzili détské odlehcovaci hospice. Hospice pro déti a hospice pro dospélé jsou velmi odliSné organizace
nabizejici odlisné typy péce. Sluzby paliativni péce pro dospélé obvykle nabizeji pristup po urcitou ,,cCasovou
epizodu” véetné domdciho hospice, ktery miZe poskytovat cennou podporu umirajicim pacienttm. Uzk4



spoluprace mezi neuromuskularnim tymem a odbornikem na paliativni péci miize byt velmi uzitecna,
zejména pokud jde o zvladani symptomu u pacientd s pokrocilejSim onemocnénim.
Kli¢ové body
e Deprese, uzkost, fobie, OCD a autismus jsou u pacientti s DMD casté.
e  Multidisciplindrni tym by meél zahrnovat klinického neuropsychologa.
e Pri vyskytu symptomt uzkosti ¢i deprese je tfeba zvazit anxiolytickou ¢i antidepresivni 1écbu nebo
psychologickou intervenci.
e Vsichni dospéli pacienti s DMD by méli mit pristup k poradci pro paliativni péci, ktery je soucasti nemocnicniho
tymu, k reSeni symptomdl.
e Je uzitecné prodiskutovat s pacientem pldnovani budouci péce, abyste pochopili prani pacienta ohledné
zastropovani péce a jeho priority.
e Specializovana sestra, poradce pro péci a neuropsycholog by méli vzdy podporovat citlivou diskuzi.

Shrnuti

Dospeéli pacienti s DMD maji komplexni zdravotni potfeby a méli by navstévovat centra, kde ma personal
zkusSenosti a odborné znalosti v 1écbé DMD. Dospéli pacienti s DMD tvori rostouci a heterogenni populaci
zahrnujici pacienty nikdy nelécené kortikosteroidy, pacienty v minulosti 1écené kortikosteroidy a pacienty
aktualné 1écené kortikosteroidy (bud je uzivaji kazdy den nebo intermitentné). Vsichni pacienti jsou
vystaveni riziku multisystémovych komplikaci, z nichz mnohé jsou potencialneé lécitelné. Tyto doporucené
postupy byly vytvoreny s cilem rozsirit, nikoli vsak nahradit, mezinarodni standardy péce [1-3] a dalsi
postupy tykajici se péce [4=6] s ohledem na komplexni zdravotni potieby dospélych pacientd s DMD. Existuji
oblasti, kde chybi vyzkum a data tykajici se pfirozeného pribéhu onemocnéni a je zapottebi dalsi vyzkum.
Databaze Adult North Star poskytne data v nésledujicich letech.

Dospéli pacienti s DMD uzivajici kortikosteroidy vyzaduji proaktivni 1é¢cbu ke zmirnéni komplikaci spojenych
s uzivanim kortikosteroid( a potreba zahajeni NIV bude u této skupiny pravdépodobneé oddalena. Neexistuji
zadné dukazy o tom, ze by nové nasazeni kortikosteroidi u dospélych bylo prospésné, nicméné vysazeni
kortikosteroidd by mélo byt zvazovano pouze tehdy, pokud vedlejsi ticinky prevazuji nad prinosy nebo pokud
se pacient rozhodne 1é¢bu ukoncit. Vsichni pacienti vyzaduji pravidelné monitorovani respiracnich funkci a
screening nocni hypoventilace. Pacienti na kortikosteroidech jsou také ohrozeni obstruk¢ni spankovou
apnoi. Srdecni funkce by mély byt monitorovany alespon jednou za 12 mésict a vSichni pacienti by méli
uzivat ACEi a/nebo betablokatory, ev. i epleronon. Kardiologické 1éky musi byt peclivé titrovany a
monitorovany a mohou byt nutné i dalsi 1éky. Mél by byt pravidelné vysetren kompletni krevni obraz a
renalni funkce (cystatin C) jakozto markery rendlni insuficience. Soucasti pravidelného vysetreni pacient(i
by mélo byt i zhodnoceni polykani a nutricniho stavu. Mezi vSemi specialisty, ktefi se staraji o dospélé
pacienty s DMD, by méla fungovat dobra komunikace a sdileni informaci. Kazdou celkovou anestezii je treba
dakladné zvazit a naplanovat a je nutna dobra komunikace a koordinace mezi vSemi odborniky zapojenymi
do péce o pacienta. VSem pacientiim by méla byt dostupna psychologickd podpora k lepsimu zapojeni se a
snizeni priznaku dzkosti a deprese a v pripadé potreby by meéla byt zvazena i 1écba deprese a uzkosti
odborniky. Dospéli pacienti s DMD, ktefi se blizi konci svému zivota, by méli mit pristup k odbornikovi z
oblasti paliativni péce, ktery jim pomuze zvladnout jejich symptomy a promluvi si s nimi o dalsim planu
péce.
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