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Poruchy dychani ve spanku
u nervosvalovych onemocneni

doc. MUDr. David Kemlink, Ph.D.
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Vyznamna ¢ast nosologickych jednotek z okruhu nervosvalovych onemocnéni vede v urcité fazi svého priibéhu k oslabeni svald
dychacich anebo svalovych struktur hornich cest dychacich. Toto oslabeni se u velké ¢asti pacientl vyraznéji manifestuje vleze. Na-
sledné se béhem spanku nejcastéji objevuje obstrukéni spadnkovéa apnoe a hypoventilace vdzana na spanek, vzacné;jsi pak je centralni
spankova apnoe. Mezi nejcastéjsi denni pfiznaky patii nadmérna spavost, poruchy soustfedéni ¢i zmény télesné hmotnosti, mezi
nocni pak chrapani (ronchopatie), fragmentace spanku ¢i ranni bolesti hlavy. Pro podrobnou diagnostiku je vétsinou nutné polysom-
nografické vysetreni. Terapeuticky prevazuje néktera z forem neinvazivni ventilace, spolec¢né s péci o prichodnost dychacich cest.
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Sleep related breathing disorder in neuromuscular diseases

Numerous conditions from the group of neuromuscular diseases lead at some point to weakness of respiratory or upper airway
musculature, which is most prominent in supine position. These conditions most frequently result in obstructive sleep apnea or
sleep related hypoventilation, central sleep apnea is diagnosed less often. Most typical daytime symptoms are excessive day-
time sleepiness, cognitive problems, or body weight changes, whereas nighttime symptoms are dominated by periodic snoring,
sleep fragmentations and morning headache. The precise identification of the disorder frequently requires polysomnographic
investigation. Most frequent therapeutic approaches are from the realm of noninvasive ventilation support procedures, along

with consistent airway clearance techniques.

Key words: neuromuscular diseases, muscular diseases, noninvasive ventilation, polysomnography.

Uvod

Mezi nervosvalovd onemocnéni (neuro-
muscular diseases — NMD) zafazujeme po-
ruchy vedouci ke svalové slabosti z dlivodu
poruseni periferniho motoneuronu, perifer-
nich nervu a jejich kofen(, nervosvalového
pfenosu a samotnych svald. Jedna se tak
o velmi heterogenni skupinu onemocnéni
s velmi rlznou prognézou, pfirozenym vy-
vojem a lécitelnosti. V rlizné fazi nékterych
NMD dochazi k oslabeni respira¢nich sval(,
u Casti izolované k postizeni branice. Néktera
onemocnéni s postizenim centralniho mo-

toneuronu a misnich motorickych drah, jako

amyotroficka laterdlni skleréza (ALS), ¢i posti-
zeni kréni michy a mozkového kmene (napf.
post-traumatické, postischemické ci zanétlivé)
vedou k obdobnym pfiznakdim s postizenim
respiracniho Usili. Dalsim dllezitym faktorem
pro vznik poruch dychani je postizeni svala
hornich dychacich cest jak periferni, tak i cen-
tralni pficiny. DalSim faktorem omezujicim
respiraci mohou byt deformity hrudniku, jako
je napf. neurogenni skoliéza.

V zavislosti na stupni a typu postizeni pfi-
chazi v vahu nékolik typd poruch dychani
vazanych na spanek (Sleep related breathing
disorders — SRBD): obstrukéni spankova

apnoe, centrélni spankova apnoe a hypoven-
tilace vazana na spanek. Mezinarodni klasifi-
kace spankovych onemocnéni (Sateia, 2014)
popisuje tyto jednotky obecné, zde uvadime
v kontextu NMD, casto specificky pro ALS,
Duchennovu svalovou dystrofii (DMD) a spi-
nalni svalovou atrofii (SMA).

Obstrukéni spankova apnoe
(OSA)

Tato diagndza je definovana jako stav, kdy
dochazi k uplnému (apnoe), ¢i ¢astecnému
(hypopnoe) kolapsu hornich cest (HCD) pfi
zachovaném dechovém Usili respiracnich
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svall. Ty vytvareji negativni tlak, ktery ve
smycce pozitivni vazby dale prohlubuje
kolaps hornich cest dychacich. Nasledkem
byvé preruseni ventilace celych plic a vzhle-
dem k zachované svalové praci pokles kon-
centrace kysliku v arteridlni krvi, coz byva
snadno detekovatelné jako pokles saturace
hemoglobinu kyslikem v kapilarnikrvi (SpO,).
Zéaroven dochazi i k prechodnému, relativni-
mu vzestupu parcidlniho tlaku oxidu uhlici-
tého (pCO,) v Zilni, arteridlni i kapilarni krvi.
Tento fakt vede k probouzeci reakci provazené
vétsinou vzestupem srdecni frekvence, ar-
teridlniho krevniho tlaku a nasledné probu-
zenim a zvySenim svalového tonu v hornich
cestach dychacich a tim k obnoveni ventilace
(Casto s hyperventilaci a poklesem pCO, pod
bazalni hodnoty za bdélosti). Tato probou-
zeci reakce muze byt kratkodoba a pacient
si na ni ¢asto nevytvafi pamétovou stopu,
ale typicky zpUsobuje pfi cetnéjsim vyskytu
pfiznaky charakterizujici syndrom spankové
apnoe (OSAS). Klinicky tyto pfiznaky slouzi
i jako diagnosticka kritéria:
1. Neosvézivy (zvldsté nocni) spanek, nad-
mérna denni spavost, nespavost a Ginava.
2. Pocity probuzeni se se zadrzenym de-
chem, dusenim se ¢i lapanim po dechu.
3. Pacient ¢i spolunocleznici pozoruji setrva-
|é chrdpani anebo preruSované dychdni.
4. Pacient trpi typickymi kardiovaskuldrni-
mi komorbiditami (arteridlni hypertenze,
poruchy nalady, kognitivni poruchy, is-
chemickd choroba srdecni, cévni mozkova
pfihoda, srdec¢ni selhavani, fibrilace sini
nebo diabetes Il. typu).

Objektivné je pak nutné potvrdit pfi-
tomnost obstrukénich (nebo smisenych),
respiracnich udalosti (apnoe, hypopnoe ¢i
probouzeci reakce spojené se zménou respi-
ra¢niho Usili) v mnozstvi vice nez 5 za hodinu
spanku. Tyto respiracni udalosti trvaji mini-
malné 10s a vétsinou méné nez 30 s. Obecné
je prevalence OSA vysokd - ve vieobecné
populaci ve vékové skupiné 40-80 let ¢ini az
71% (Heinzer et al., 2018), ale naprosta vétsina
testovanych dobrovolnikd neméla klinické
pfiznaky. Prevalence OSA zaroven se spavosti
byla kolem 8% (Heinzer et al., 2015). V mensi
studii s pacienty s NMD byly obstrukéni re-
spira¢ni udalosti o frekvenci vice nez 10 za

hodinu pfitomny u 92 % (Aiyappan et al., 2021).
Pravé snizena svalova sila v oblasti pharyn-
gu a hypopharyngu u pacientl s bulbarnim
(nékdy i pseudobulbdrnim) syndromem pre-
disponuje ke vniku obstrukéni spankové ap-
noe (ALS, myotonicka dystrofie). Navic makro-
glosie u DMD je dalsim vyznamnym faktorem
vedoucim k obstrukci v oblasti HCD. Klinicky
uNMD je ¢asto chrapéni méné napadné, zato
si pacienti stézuji na obtize s nutnosti ¢astého
polohovani béhem nocianebo potiebu span-
ku v abnormalnich polohach (napf. na boku
s vyraznym zadklonem hlavy).

Centralni spankova apnoe bez
pritomnosti Cheyne-Stokesova
dychani ve vazbé na jina
onemocnéni

Tato diagnoéza je vyhrazena pro pacienty
s neurologickymi onemocnénimi v¢. NMD,
u kterych polysomnografické vysetieni proka-
Ze vice nez pét centralnich apnoi ¢ hypopnoe
za hodinu spanku a téchto udalosti je minimal-
né 2x vice nez obstrukénich udalosti. Pficinou
byva svalova slabost hrudniku se zachovanou
prichodnosti hornich cest dychacich. Poklesy
saturace byvaji méné vyrazné, zato kolisa-
ni pCO, je naopak vyraznéjsi, coZ dale vede
ke zvysovéni frekvence apnoi pfi ,prestieleni”
snizovani hladiny pCO, a tim zpUsobeného
utlumu dechového centra. Probouzeci reak-
ce u této diagndzy jsou typicky zachovany,
a proto i klinické p¥iznaky jsou obdobné jako
u OSA (viz vy3e). Casto je sou¢asné pfitomna
i hypoventilace ve spanku (viz nize). Izolované
centralni apnoe jsou viak v populaci NMD
méné casté, az 10x vzacnéjsi nez obstrukeéni
(Aiyappan et al., 2021). | ve vSeobecné popu-
laci tvofi centrdIni apnoe jen 4 % vsech respi-

ra¢nich udalosti (Heinzer et al., 2015)

Hypoventilace vazana na
spanek zptisobena jinym
onemocnénim

Tato jednotka je také nékdy nazyvana
sekundarni alveoldrni hypoventilace ve spanku.
Zakladnim diagnostickym kritériem je vzestup
pCO, béhem spanku typicky nad 45 mmHg.
U této diagndzy se predpoklads, Ze je pritomno
neurologické ¢i plicni onemocnéni zpUsobujici
no¢ni hypoventilaci, ale zaroven neni pfitomna

obezita nebo primarni kongenitalni alveolarni
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hypoventilace. Vétsina pacientt ma protraho-
vany pokles saturace spole¢né se vzestupem
pCO,, a to nejvyraznéjsi béhem REM spén-
ku, kdy se mlze nejc¢asnéji porucha dychani
u nervosvalovych onemocnéni manifestovat.

Obecné symptomy poruchy
dychani ve spanku

Klinické pfiznaky poruchy dychani ve
spanku lze rozdélit do dvou skupin: pfiznaky
denni a no¢ni. Mezi typické no¢ni ptiznaky
patii mimo jiné nejcastéji hlasité chrapani,
typicky explozivniho ¢i periodického charak-
teru, ¢asta probuzeni s pocitem nedostatku
dechu, spanek vabnormalni poloze s vyrazné
zaklonénou hlavou, nutnost ¢astého moceni,
u pacientt s pokrocilejsi chorobou je typicka
potieba velmi ¢etnych zmén polohy béhem
noci. Nékdy si pacienti stézuji i na stereotypni
a nepfijemné sny, zvlasté s motivy topeni.
Z dennich ptiznaku jsou typické ranni bolesti
hlavy, sucho v Ustech, pfekrvené spojivky po
ranu ¢i pocit neosvézeni i po delSim span-
ku. V pozdéjsich stadiich pacienti maji bé-
hem dne obtize s nadmérnou denni spavosti
a neschopnostiv klidnych situacich neusinat.
Dale obtézuji poruchy soustfedéni ¢i zhorseni
dusevni vykonnosti. U pacientl v ¢asnéjsich
stadiich zakladniho onemocnéni nékdy muze
dochézet k vzestupu hmotnosti a snizeni té-
lesné aktivity, u pacientt s pokrocilejsi formou
nervosvalového onemocnéni spise pozoruje-
me vahové ubytky vinou poruchy polykani pfi
Casné svalové unavé polykacich svald.

Diagnostika

U pacientl s diagnostikovanym nervo-
svalovym onemocnénim je prvni a pfevazné
screeningovou linii testovani hodnoceni spi-
rometrickych parametrd (véetné pratokovych
a tlakovych parametr) a SpO,. Jednoduchy
parametr forsirované vitalni kapacity (FVC)
ajeho dynamika v ¢ase ¢asto slouzi jako orien-
tacni test vyvoje poklesu sily respira¢nich
svall. Vysetieni FVC se u nékterych pacien-
th (napt. s vyraznym postizenim sily brani-
ce) dramaticky lisi vleze ¢i v sedé, kompletni
body-pletysmografické vysetieni a vyhod-
noceni krevnich plyntd poskytuje komplex-
ni obraz o sile respira¢nich svall u pacientt
s nervosvalovym onemocnénim (Zurkova
et Shudeiwa, 2012).

www.neurologiepropraxi.cz
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V bézné praxi se k FVC casto pridavaji
dalsi dva parametry, které i zaroven vice od-
povidaji schopnosti ocistovat dychaci cesty:
vrcholovy pritok vzduchu pfi kasli (peak
cough flow PCF) a maximalni vydechovy
tlak (maximum expiratory pressure — MEP).
Pravé pokles FVC pod 60 % vékové a pohlav-
né vazané normy, pokles PCF pod 2701/min
a MEP pod 60 cmH, 0 jsou povazovany za vy-
znamné. U téchto pacient(l jsou indikovana
podrobnéjsi vysetreni, kterd by méla byt op-
timalné v 6mésic¢nich intervalech opakovéna
a eventudlné zahajena terapeuticka opatieni
(Birnkrant et al., 2018a).

Zéakladnim diagnostickym testem pro de-
tekci a rozliSeni poruch dychani ve spanku
u pacientd se znamym nervosvalovym one-
mocnénim je celono¢ni, video-polysomno-
grafické (VPSG) vysetieni (Hoque, 2016). Jedna
se o zlaty standard, ale vysetieni je relativné
narocné jak pro pacienta, tak technicky, pro-
tozZe se provadi za hospitalizace a vyzaduje
pfipevnéni vétsiho mnozstvi senzorl na télo
pacienta.

Néktera NMD vsak maji progresivni cha-
rakter nebo predominantné postihuji jen urci-
té svalové skupiny, a proto je ¢asto kompletni
VPSG doplnénéd o transkutanni méfeni pCO,
(tcpCO,), jediné vysetieni schopné detekovat
vsechna vyse uvedend SRBD. VPSG se sestava
z nékolika skupin vysetieni:

1. Video v¢.infrac¢erveného zdznamu umoz-
nuje hodnotit polohu téla v rdznych fazich
spanku a zhodnotit vztah k ev. poruchdm
dychéni, zvukovy zdznam dobfe zhodnoti
ronchopatii (chrapani). Také no¢ni vokali-
zace ¢i abnormalni behaviordlni projevy
béhem spanku mohou odhalit dalsi ko-
morbidity (napf. poruchu probouzecich
reakci z delta spanku, v¢. ev. no¢nich désu
¢i somnambulismu).

2. EEG, EOG a EMG svalu brady jsou zasadni
pro hodnoceni jednotlivych spankovych
stadii a odliseni spanku od bdéni. Zvlasté
mnozstvi spanku a pocet probuzeni je
z4sadni ke zhodnoceni kvality spanku
a mnozstvi REM spanku (¢i jeho absence)
je zasadni pro zachyceni pfitomnosti prv-
nich zndmek SRBD, které se ¢asto vtomto
stadiu u NMD manifestuji nejdfive.

3. EKG a SpO, jsou dllezité pro detekci re-
akci na respira¢ni udalosti a probouzeci
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reakce. Také pomalejsi zmény saturace
krve kyslikem jsou zasadni k detekci
hypoventilace.

4. Pohyby hrudniku a bficha mérené ple-
tysmografickymi popruhy, déle intrana-
zalni tlak a pritok vzduchu pred nosem
a usty (Casto dopliiovany i o termistor) jsou
zakladnimi prvky hodnoceni respira¢niho
usili a ev. vyskytu apnoe anebo hypopnoe.

5. EMG ze svalli nohou (typicky m. tibialis
anterior) mdize zachytit periodickou sva-
lovou aktivitu, ktera se mize podilet na
probouzecich reakcich (napf. v rdmci po-
ruchy s periodickymi pohyby koncetin).

6. Kontinualni monitorace tcpCO, neni stan-
dardni soucasti VPSG, ale je velmi vyhodna
pro ¢asnou detekci hypoventilace. Bézné
se VPSG provadi za trvalého dohledu
technického persondlu, coZz umoznuje na
prvnim misté eliminovat useky, kdy neni
k dispozici néktery z dllezitych parame-
trd, protoze obsluha mé bezprostiedné
moznost danou poruchu opravit. Navic
laborant/ka ma moznost pribézné resit
diskomfort pacienta plynouci z ¢etnych

senzorq.

Vzhledem k organiza¢ni naro¢nosti, po-
trebé rozsahlého technického a personalniho
zazemi i vyraznému omezeni komfortu paci-
enta pfi VPSG se detekce SRDB casto provadi
v redukovaném formatu. Pak se vynechava
EMG koncetin, pfi zaméreni jen na respiraci
i EEG a dalsi kandly pro skérovani spanku. Pri
hodnoceni hypoventilace néktefi autofi po-
uzivaji pouze SpO, a tcpCO,, které Ize méfit
pomoci jediného senzoru na kiZi, nej¢astéji
ucha. Samotné dlouhodobé méfeni SpQO, je
procedurou jen s malou citlivosti, avSak scree-
ningové v domacim prostredi u nékterych
détskych pacientl je stale pouzivana.

Lécba

V zévislosti na stupni slabosti respiracnich
svalll jsou na misté postupné se zintenziv-
Aujici Ié¢ebnd opatieni. K prvnim opatfenim
patii respiracni fyzioterapie se zamérenim na
trénink téchto svald a optimalizaci respiracni
mechaniky. U nékterych onemocnéni s aso-
ciovanou neurogenni skoliézou je vhodné
zvazovat i ortopedickou intervenci (Birnkrant

et al., 2018b). Nedilnou soucasti respira¢ni
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fyzioterapie, a potazmo i logopedie, je péce
o ocistovani dychacich cest. Spole¢né s ma-
nudlnimi technikami jsou provozovény tré-
ninky s nddechovymi ¢i vydechovymi ventily,
samorozpinacimi vaky ¢i jinymi pomuckami
(Botikova et al., 2020).

Pfi zavaznéjsim postizeni je na misté
zahdjeni mechanické podpory odkaslavani
pomoci mechanického insuflatoru-exsufla-
toru (MIE) (Neumannova et al., 2017) a ur-
¢ité formy pfristrojové ventila¢ni podpory.
NejcastéjSim opatfenim je no¢ni neinvazivni
ventila¢ni podpora pozitivnim tlakem (NIV),
vyjimecné u nékterych onemocnéni se maze
pouzivat i ventilace tlakem negativnim (NPV)
(Annane et al., 2014). U jinych onemocné-
ni muze byt u¢innou metodou stimulace
n. phrenicus, a to zejména u pacientl s vy-
sokou misnilézi (Bach et al., 2012), a u nékte-
rych pacientl s ALS nebo Pompeho nemoci
(Smith et al., 2016).

Nejrozsifenéjsi |é¢ebnou metodou tedy
zUstava ventila¢ni podpora pozitivnim tla-
kem. U ¢asti pacientd trpicich izolovanou OSA
pfichdzi v vahu i pouze specificka 1é¢ba této
patologie, a to pomoci kontinualniho pre-
tlaku v dychacich cestach (CPAP). Tento druh
lé¢by spociva v dodavani vyssiho tlaku do
hornich dychacich cest, ktery pak zabranuje
jejich kolapsu pfi nadechu pacienta. Pretlak
je typicky dodavan do dychacich cest nosni ¢i
celooblicejovou maskou, méné ¢asto nosnimi
polstarky. Zasadni je dostatecna tésnost pfi-
pojeni, aby se zabranilo nepfiijemnym tnikim
vzduchu a tim snizeni Ucinku lé¢by. PFistroje
specialné pro CPAP byvaji malé, tiché, nékteré
modely jsou provozovény i na baterie.

U pacientl s prevazujicimi pfiznaky hy-
poventilace je nejcastéji pfedepisovana
dvouurovnova ventilace pozitivnim tlakem
(BiPAP). Tento zpUsob 1é¢by vyzaduje po-
krocilejsi pristroje, které se dokazou pfizpu-
sobit dechové frekvenci pacienta a zéroven
poskytnout dechovou podporu. U pacientd
s NMD je ¢asto vyhodou pouzivat rezimy s ci-
lovou objemovou ventilaci, které umoznuji
adaptabilni podporu v riznych spankovych
stadiich i za bdélosti. Pacienti s potfebou
podpory vice nez 12 hodin profituji z vyssi
tridy ventilacnich pfistrojt s moznosti zalozni
baterie, podrobnéjsi monitorace a ventilace
pomoci naustkd (Kemlink, 2020).
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Zavér

Poruchy dychéani vazané na spanek v sou-
vislosti s nervosvalovymi onemocnénimi se
mohou manifestovat nejc¢astéji jako obstruk¢-
ni spankova apnoe a hypoventilace vézana
na spanek, vzacnéji pak jako centrdlni span-
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