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Péce o respiracni komplikace v pokrocilé fazi
Duchenneovy svalové dystrofie
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Duchenneova svalova dystrofie je progresivni nervosvalové onemocnéni vedouci k generalizované svalové slabosti véetné respi-
racnich svalG s naslednym oslabenym ocistovanim dychacich cest a respira¢nimu hyperkapnickému selhavéni. Tyto komplikace byly
v minulosti hlavni pti¢inou Umrti pacientd. Zakladnim opatienim je ¢asna a soustavna monitorace sily respiracnich svald a v¢asna
adekvatni reakce. Diky pokrocilym technickym moznostem je mozné prodlouzit pfezivani pacient( s relativné zachovanou kvalitou
Zivota. Hlavnimi pouzivanymi metodami jsou podpora ocistovani dychacich cest pomoci mechanického insuflatoru — exsuflatoru
(asistent kasle) a neinvazivni ventila¢ni podpora, ktera v pokrocilych fazich vyzaduje mnohocetné pomucky v¢. dychani pomoci
naustku a pokrocilé ventildtory z tfidy pro zajisténi vitalnich funkci s podporou objemové ventilace.

Klicova slova: Duchenneova svalova dystrofie, neinvazivni ventila¢ni podpora, metody ocistovani dychacich cest, ventilace
pomoci naustku, respira¢ni komplikace.

Management of respiratory muscleweakness in advanced stages of Duchenne muscular dystrophy

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

Key words: Duchenne muscle dystrophy, noninvasive ventilation, airway clearance techniques, mouth-piece ventilation.

Uvod

Duchenneova svalové dystrofie (Duchenne
Muscular Dystrophy — DMD) je onemocnéni
charakterizované progresivni ztratou svalové sily
a vede tak nevyhnutelné i k respira¢nim kom-
plikacim, jako slaby, neefektivni kasel, infekce
dolnich cest dychacich, no¢ni hypoventilace
v neékterych pfipadech provdzena i obstrukéni
spankovou apnoi (Obstructive Sleep Apnoe —
OSA) a nakonec respiracnim selhavanim i bé-
hem dne. Imobilizace zpUsobend svalovou sla-
bostii koncetinového svalstva, skolidza, srde¢ni

selhdvani, a v pokrocilych fazich i malnutrice
pfi poruse polykdnf s aspiracemi, dale pfispivajf
k progresivnimu postizeni dychani u pacientd
s DMD (Birnkrant et al., 2018b). Pfirozeny prd-
béh onemocnéni u nelécenych pacientll vede
k dyspnoi, ¢asto dlouhodobym hospitalizacim,
aev. Umrti pacienta, které byva nejcastéji zpl-
sobeno hlenovymi zatkami, téZkou pneumonif,
¢i malignimi srde¢nimi arytmiemi na podkladé
respiracni poruchy (Barbe et al., 1994).

V roce 2010 byla poprvé publikovdna kom-
plexni doporuceni pro diagnostiku a lé¢bu DMD

(Bushby etal., 2010), v roce 2018 byla aktualizova-
na a rozsifena (Birnkrant et al, 2018a). Od té doby
se doba prezivani pacientl s DMD ve vyspélych
statech diky aktudlnim lé¢ebnym a podpdrnym
opatfenim prodluZuje az do Ctvrté dekady. Proto
je dllezité, aby péce o tyto pacienty plynule pre-
chdzela z pediatrické specializace do pfislusnych
oborl dospélé mediciny (Sheehan et al., 2018).
Zajisténi adekvatni respiracni péce pro dospélé
pacienty s DMD muze vyrazné zlepsit progno-
zu, pocit bezpedi a kvalitu Zivota (Rall et Grimm,
2012). Z&kladnim opatfenim obsazenym v aktu-
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Tab. 1. Indikace predpisu mechanického insufld-
toru — exsufldtoru v CR dle Ceské pneumologické
aftizeologické spolecnosti (Neumannovd et al, 2017)

Minimalné ctyfi kritéria musi byt splnéna:

vitdlni kapacita < 50 % normy

vrcholovy vydechovy pritok < 2,7 1/s
vrcholovy pratok pri kasli < 160 I/min
maximalni nddechovy Ustnitlak nebo maximal-
ni nddechovy nosni tlak < 80 % normy
maximalni vydechovy Ustni tlak < 80 % normy
saturace hemoglobinu kyslikem < 90 %
opakované aspirace

svalové Unava P0,1 > 0,2 kPa a/nebo PO,1/PI
>3%

Zkratky PO,1 — okluzni tlak dychacich cest — negativ-
ni tlak v dychacich cestdch 0,1 s po zacdtku nddechu
pfi uzavienych dychacich cestdch; Pl — maximdl-
ni negtivni tlak v dychacich cestdch béhem dechové-
ho cyklu

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

Pii symptomech chronické ventilacni insufici-
ence a omezeni kvality Zivota musi byt splné-
no alespon jedno z kritérii:

1. Chronické dennf hyperkapnie s PaCO, > 6,0 kPa

2.Nocni hyperkapnie s PaCO, > 6,5 kPa prokazana
vysetfenim krevnich plynl bezprostfedné po
probuzeni

3. Normokapnie ve dne s vzestupem PTcCO,
0 = 1,3 kPa v noci prokdzanym transkutanni
kapnometrif

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

5.AHI>10a ODI >4

PaCO, - parcidlnf tlak oxidu uhli¢itého v arteridini kr-
vi; PTcCO, - transkutdnné méreny parcidini tlak oxidu
uhlicitého v kapildrni krvi; AHI — pocet apnoi za hodi-
nu spdnku; ODI - pocet poklesti saturace kysliku o vi-
cejak 3 % za hodinu spdnku

aInim doporucent pro lé¢bu DMD je pravidelné
sledovani sady vysetfeni testujicich respiracni
funkce a dle jejich vysledkl indikace adekvatnich
opatfeni. Tato zacinajf od snahy o aktivni zlepSo-
van{ vyuzitf plicniho parenchymu, napf. pomoci
samorozpinaciho vaku, ¢i pomdckami s vyde-
chem proti pfetlaku — jako napf. IMT Threshold
(Koessler et al., 2001). Poté se postupné pridava
asistence kasle a ventila¢ni podpora (z pocétku
nocni, posléze i denni) tak, jak progreduje tize
respiracniho selhavani (Sheehan et al, 2018).
Cilem respiracni péce je ¢asna prevence
téchto komplikaci a jejich promptni [éCba.
Zakladni strategif je preventivni strukturované
vysetiovaci schéma pro monitoraci sily respirac-
nich svald. Zékladni sadou jsou relativné nena-
ro¢na, ale reproducibilni vysetfeni - tj. spiromet-
rie v¢. tlakd (manometrie) a pulzni oxymetrie.
Z praktického hlediska se diagnostika a péce
rozdéluji do nékolika stadii podle aktualnich
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schopnosti pacienta (nezavisle na jeho véku)
(LoMauro et al., 2015).

Faze chodiciho pacienta

Prvnim opatfenim, vétsinou jesté v pediatric-
ké praxi, je pravidelny zacvik rodiny a pacienta
s funk&nimi respiracnimi vysetfenimi, které v této
fazi maji probihat 1x ro¢né, aby bylo dosazeno
dobré compliance s timto vysetfenim do budouc-
nosti. Zakladnim parametrem je forsirovand vitalni
kapacita (FVC) a je dUlezité hodnoceni ¢asového
vyvoje tohoto parametru — nejdfive tato hodnota
diky rlstu pacienta stoups, ale v ur¢itém bodé
se stabilizuje a pak zacina klesat. Tento fenomén
Casto nastava v okamziku, kdy jsou pacienti stéle
respiracneé bez subjektivnich pfiznakd, ale vétsi-
nou jiz ve fazi nechodiciho pacienta. Vék, kdy pa-
cient dosdhne faze plato, se casto lisi i v populaci
chlapct se stejnou mutaci. Proto graf vyvoje FVC
v zavislosti na case je specifickym fenotypovym
markerem prdbéhu DMD. V soucasnosti je nejdd-
leZitéjSim epigenetickym faktorem ovliviujicim
vyvoj respiracnich funkei Ié¢ba kortikoidy. Ta na
jednu stranu prodluzuje fazi, kdy jsou pacienti
schopni chodit a maji dobfe zachovanou silu
respira¢nich sval(, ale na druhou stranu vede
k narlstu hmotnosti. Ten je ¢astym nezadoucim
Ucinkem této lé¢by a spolu s makroglosif zvysuje
riziko rozvoje OSA. Prevalence OSA obecné Uzce
koreluje s BMI, a tak OSA patff k nejcastéjsi pato-
logii pfi vySetfeni spanku u populace pacientd
s DMD uzivajicich kortikoidy ve vékové kategorii
kolem 12 let, tedy v ¢asné nechodici fazi (Hoque,
2016). Proto polysomnografické vysetienti, op-
timalné v¢. kapnometrie, je indikovéano i dfive
ve viech vékovych kategoriich, pokud se u pa-
cienta objevi pfiznaky OSA. Hlavnimi pfiznaky
jsou prerusované, explozivni chrapdni a zastavy
dechu pozorované rodici ¢i spolunoclezniky, nad-
mérna Unava, obtize se soustfedénim a neklid,
neosvézivy noc¢ni spanek, abnormalni poloha se
zaklonénou hlavou, potreba frekventnich zmén
poloh, ¢asté nocni moceni ¢i dokonce enuréza.

Nezavislym opatienim v této fazi je i kazdo-
ro¢ni oc¢kovani pacientl proti sezonni chfipce
(inaktivovana vakcina) (Saito et al,, 2015) a déle
pneumokokova vakcina.

Casna faze nechodiciho
pacienta

V této fazi je podrobné spirometrické vy-
Setfenf v¢. méfeni tlakl pfi nddechu, vydechu,
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kasli a pratoky pfi kasli a transkutdnni vysette-
ni krevnich plyn( (optimalné i s méfeni pCQ,
transkutanné ¢i ve vydechovaném vzduchu)
doporucovéno provadet 2x ro¢né (Birnkrant
et al, 2018a).

Pfi poklesu FVC pod 60% normy je tfeba
zahdjit postupy vedouci k zapojenf celého plicni-
ho parenchymu, napf. uzivani samorozpinaciho
vaku 1-2x za den ¢&i Threshold IMT (Koessler
et al, 2001). V pozdéjsich fazich je tato funkce
nahrazena mechanickym insufldtorem-exsufla-
torem (MIE) (Sheehan et al., 2018).

Pozdni faze nechodiciho
pacienta

Typickym pfiznakem v tomto stadiu je slaby
a neucinny kasel, vedouci k pretizeni dychacich
cest retinovanymi sekrety. Nej¢asté&jsimi nasled-
ky jsou atelektdzy, pneumonie a ventilacné per-
fuzni nepomeér (perfuze neventilovanych ¢asti
plic vede k poklesu SpO, v arterialni krvi). Také
i jinak banalni respira¢ni infekce mohou vést
v této fazi k respira¢nimu selhani. Aby se tomu-
to stavu predeslo, je dllezité zahajit manuaini
a mechanickou podporu kasle (MIE). V doma-
cim prostredi za bdélosti je uzite¢nd domdaci
monitorace SpO,, kdy poklesy pod 95% hra-
nici znaci potfebu astejsi a intenzivnéjsi péce
o prlchodnost dychacich cest (Camela et al.,
2018). Indikacnf kritéria k pfidéleni MIE v Cstou
shrnuta v tabulce 1.

Pfi poklesu vitdIni kapacity pod 1000 ml je
pramérné preziti pacientl bez ventila¢ni pod-
pory jen 3,1 roku. V tomto obdobi je vhodné
provadét vysetfeni spanku (polysomnografii)
jedenkrat ro¢né a dle vysledkd indikovat noc-
ni neinvazivni ventila¢ni podporu (Sheehan et
al., 2018). Indikacni kritéria platna v roce 2019
dle vysledkd vysetfeni pro zahjeni neinvazivni
ventilace jsou shrnuta v tabulce 2.

Polysomnografické vysetreni se provadi pre-
vazné v akreditovanych spankovych laborato-
fich. Ma se u détskych pacientd skldadat mimo
senzorl monitorujicich ventilaci (termistor pred
nosem a Usty, pritokové ¢i kalibrované tlakové
¢idlo nosni, kalibrované pletysmografické pasy
pro hodnoceni pohybU bficha a hrudniku, vy-
sokofrekvencni pulzni oxymetrie, senzor polohy
téla, zvuk chrapani a optimalni i transkutanni
kapnometrie) i z EEG, EOG (elektrookulografie
k hodnoceni spankovych stadif) a EMG brady
a koncetin. Toto komplexnf zapojeni umoznuje
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Obr. 1. Priklad ventilace pomoci ndustku

urcit typ poruch spanku, jeho vazbu na urcitou
polohu téla a spankové stadium (typicky u DMD
se obtize objevuji nejdfive v REM spanku) a ev.
dalsf komorbidni poruchy spanku (napf. projevy
parasomnif vazanych na NREM spanek).

I u pacientl pouze s OSA neni vhodné
zahajovat lé¢bu pomoci kontinudlniho pret-
laku (CPAP), ale pfimo indikovat pfistroj pro
neinvazivni ventila¢ni podporu. Neinvazivni
ventilace je uzivana i béhem anestezie ¢i se-
dace, a pokud se pacient podrobuje ev. ope-
ra¢nimu vykonu, musi navazovat na extubaci
(Bach et al., 2010).

Prodluzovanineinvazivni ventilace do den-
ni doby je vétsinou fizeno dle potreb pacienta,
zvlasté dle priznakd, jako je dyspnoe, obtize
s polykdnim, celkové Unava, poceni, bolesti
hlavy, prekrveni sliznic a spojivek. Pacienti,

kteff uzivaji neinvazivni ventilaci vice nez 18
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hodin denné, musi byt vybaveni pfistrojem,
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pro laiky (rodinné pfislusniky). Ventilatory pro
dlouhodobé pouzivani musi mit moznost plné
kontroly dychani véetné zélozni dechové frek-
vence pro zajisténi dlouhodobé efektivni umélé
ventilace. DUlezitym bodem je rovnéz volba
spravného prostifedku (rozhranf) pro neinva-
zivni pfipojenf k ventilatoru. Nejcastéji se pou-
Zivaji nosni a celobli¢ejové masky s gelovym ¢i
silikonovym okrajem. Dal$imi moznostmi jsou
napfiklad nosni utésnéné kanyly, ¢i dokonce
celohlavové helmy. Nevyhodou viech téchto
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razné druhy, aby se zatéz na pokozku obliceje
rozptylila. Pro nejvétsi Ulevu néktefi pacienti
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Kontroverzni je dlouhodoba invazivni ven-
tila¢ni podpora pomoci tracheostomie. Pomoci
kombinace trvalé neinvazivni ventilace s né-
kolika typy pacientského rozhrani a MIE je dle
literdrnich dtkazl mozné bezpecné a ucinné
pacienty s DMD udrzet s vyssi kvalitou zivota,
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je hlavné diky nepfitomnosti umeélych struktur
v dychacich cestach a snizenf iritaci sliznice
dolnfch cest dychacich pfi odsavani pomo-
ci cévek. Velmi dllezitym faktorem je i pfanf
pacienta, které je tfeba znét i pro situace, kdy
nebude mozné ziskat ndzor pacienta pfi akutni
zmeéné stavu. V pfipadé, Zze pfani nenf zndmo,
je vétsinou provadéna akutni (zadchrannd) tra-
cheostomie a po zlepSeni stavu je dalsi po-
stup s pacientem a pecovateli déle diskutovan
(Toussaint et al., 2007).

Souhrn
Z4akladnim opatienim v péci o komplika-
ce slabosti respiracnich svall u DMD je ¢asnd
a soustavna monitorace jejich sfly a adekvatni
reakce na zjisténé abnormity. Hlavnimi metoda-
mi umoznujicimi prodlouzent Zivota s relativné
zachovanou kvalitou jsou podpora ocistovani
dychacich cest pomoci mechanického insufla-
toru-exsuflatoru (asistent kasle) a neinvazivni
ventila¢nf podpora. Rovnéz prevence decho-
vych komplikaci respira¢nim tréninkem je za-
sadni zvI&sté v ¢asnych fazich onemocnént. Pri
potiebé dlouhodobé i denni ventila¢ni podpory
je potreba poskytnou pacientlm vice rliznych
pomucek pro pripojenik pfistroji v¢. napf. dycha-
ni pomoci naustkd béhem bdélosti. V pokrodi-
lych fazich onemocnéni mlze péce o pacienty
vyzadovat poskytnuti i pokrocilych ventilator(
podporou objemové ventilace a schopnych pl-
né a trvale zajistovat dychani jako vitaIni funkci.
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