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Onemocnéni prednich rohi
misnich

Onemocnéni perifernich
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Zanétliva onemocneéni svalu

- type | (Werdnig-Hoffman)
- type Il (juvenilni)
- type lll (Kugelberg-Welander)

1. Vrozené

2. Duchenne

3. Becker

4. Pletencova forma

1. Glykogenéza typu Il (Pompe’s
disease)

2. Glykogendza typu V (Mc
Ardle’s disease)

3. Mitochondrialni myopatie
1. Polymyositis
2. SLE




Pulmonary complications of chronic neuromuscular diseases and their management " NERVE
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Projevy ventilacni dysfunkce u NMO

dusnost (rapid shallow breathing), ortopnoe, poruchy dychani
béhem spanku — noCni hypoventilace (buzeni behem spanku,
ranni bolesti hlavy, hypersomnolence, kognitivni poruchy,

insomnia)

onemocneni restriktivnino vzorce — alveolarni hypoventilace
zmeény hodnoty VC > 10% (sed vs. leh) —
dysfunkce branice? J p02

™ pCO2

| Plmax, PEmax (diagnostika NMO)




Vysetreni plicnich funkci u NMO

napomaha zhodnotit stav ventilace a respirace v
¢ase, monitorovat jejich progresi, prubéh a prognozu
plicni funkce u pacientt s NMO je charakterizovana

vzorcem restrikce se snizenim TLC a VC

(Fromageot, 2001; Perez, 2006)




| VC pod 1 litr je spojena s vyssim rizikem damrti u
nemocnych s DMD

hodnota VC < 40% normy signifikantne koreluje se

spankovou hypoventilaci (Hukins, 2000; Phillips, 2001)

T pomer rezidualniho objemu k totalni plicni kapacite
(RVITLC)

signifikantni oslabeni vydechovych svalu s koincidenci

deformity hrudniku je spojeno se zvysenim RV
(Bates, 1989; Sharma GD., 2009; Panitch, 2009)










Vysetreni sily respiracnich svalu u NMO

globalni zhodnoceni sily nadechovych a vydechovych
svalu (Black, 1969; De Palo, 2002; Steier, 2007)

PImax reflektuje silu branice a schopnost ventilovat a
PEmax pohyby hrudni stény a silu bfisnich svalu -




Méfeni sily
respiracnich svalil

a dechového vzoru
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staticky maximalni vydechovy okluzni ustni tlak

staticky maximalni nadechovy okluzni ustni tlak

okluzni ustni tlak 100ms po zacatku nadechu

maximalni okluzni ustni tlak méfeny 100ms po zacatku
nadechu simultanné s PImax

specificka nadechova impedance

respiracni kapacita

dechovy objem

klidova minutova ventilace

dechova frekvence

index vyjadreni ¢asu nadechu k celkovéemu dechovemu cyklu

prameérny nadechovy prutok




u nemocnych s chronickym NMO | PImax <60 cm H20 u
muzl a < 40 cm H20 u zen je zodpovédny za | VC pod
80% n.h.

PEmax < 45 cmHZ20 koreluje s nedostateCnym kaslem
(Paschoal, Villalba, Pereira, 2007; Perez, 2006; Steier, 2007)

P0.1 - u pacientu s hyperkapnii dochazi ke 1 P0.1, vlivem

vetsi dechoveé prace

P0.1/Plmax - 1 20-25% signalizuji riziko ventilacniho
selhani (Criée, 2003)




Dopady oslabeni nadechovych
svalu vliivem NMO

zvyseni elastickeho zatizeni hrudniku = 1 dechove prace
asynchronie thorakoabdominalniho pohybu behem dychani
1 dechové Unavy (1 aktivita akcesornich nadechovych svalu)

celkové svalové oslabeni

poruchy propriocepce (dystrofie ...) :
Hypoventilace

| aktivity dechovych center




Specialni vysetreni

Specialni vysetreni jehlova versus povrchova elektromyografie
inspiracni tlak béhem sniffového manévru
jicnovy tlak béhem sniffoveho manevru

transdiafragmaticky tlak béhem sniffového manévru

tlak voblasti Zaludku vyvolany stimulaci korene nervus

thoracicus inferior

transdiafragmeticky tlak pfi stimulaci nervus frenicus




Vysetreni krevnich plynu

| svalové sily (PImax, PEmax) < 25% n.h. vede k
rozvoji hyperkapnie S
acidozou

pokud VC klesne < 40 — 50% nalezité hodnoty
nebo Plmax, eventualne SNIP (pokud ma nemocny
postizene mimicke svaly) < 30% normy, je nutnost

zhodnotit krevni plyny v arterialni krvi (Hill, 2002)




Dusledky hypoxémie

= u pokrocilych stadii NMO — multifaktorialni priCina
=] alveolarni hypoventilace = 1 pCOZa | pOZ
porucha ventilace a oxygenace behem spanku

Rychie pohyby oci (REIM) — asociace

S 0slabenim respiracnich svalu a obstrukcr

dal1a) \ ~ I 1
SPankovou apnol
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normalni vyvijejici se respiracni selhani respiracni selhani
HCD (indikace pro NIPV)
polykani bez potiii tnik slin, dysfagie aspirace
pruchodnost DC bez obstrukce protruze jazyka, dysartrie obstrukce jazykem
Ventilace
Plmax (cmH,0) >50 30-50 <30
PEmax (cmH,0) > 60 45 - 60 <45
VC (ml/kg) > 30 10-20 <10
pCO,(mmHg)  36-44 45 -50 > 50
Oxygenace
Sp0, (%) > 95 90-95 <90
RTG plic bez nalezu mikroatelektazy infiltrace

| VC < 40-50% n.h. nebo PImax (SNIP) < 30% n.h \

zhodnoceni krevnich plynu ! (Hill, 2002) /



SNIP - sniffovy manévr behem nadechu nosem
(norma > 60 cm H20 u Z; > 70 cm H20 u M)

Pdi — transdiafragmaticky tlak — rozdil tlaku v jicnu a
zaludku béhem manévru viz PImax nebo SNIP invazivni:

prima stimulace n. phrenicus

UZ pohybu branice

EMG vysetreni — detekce denervace, myopatie
(syndrom GB, myastenicka krize)

(De Palo, 2002).




Zaver

frekvence monitorovani zavisi na rychlosti progrese NMO a
mélo by byt provadéno v pravidelnych intervalech v odstupu

1 — 2 mésice v zavislosti na tizi symptoma

vySeteni plicnich funkci a krevnich plynu u pacientd s NMO
je dulezité ke zhodnoceni potencialnich plicnich potizi a
komplikaci, které mohou mit negativni dopad na celkove

zdravi a kvalitu zivota nemocnych s NMO (Altintas, 2007)
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