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Respiracn¢ zlyhanie je najcastejSou pri¢inou chorobnosti a imrtnosti pacientov s neuromuskularnymi

ochoreniami

Sekundarne respira¢né zlyhanie na podklade svalovej slabosti pri NMD je naj€astejSou indikaciou na

dlhodobu mechanickt pl'icnu ventilaciu

HMV patients divided over diagnosis category over the last
30 years
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= Plicne ochorenia = Deformity skeletu

Masefield S. et al., ERJ Open Res 2017; 3: 00015-2017



Aktualne problemy:

Neskora indikacia na pneumologické vysetrenie zo strany neuroléga

Nespravny menezment vysetreni/lieCby zo strany pneumoldga

Variabilita respiracnych tazkosti v case

Komunikacia s pacientom a jeho rodinou

Socio-ekonomické zazemie pacienta

Paliativna starostlivost
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* znizenie VC a Vt

* nedostato¢né inspirium = mikroatelektazy

* kompenzacné tachypnoe - alveolarna hypoventilacia

* dennd hyperkapnia = inspiracna svalova sila nizsia ako 30%




S OF EXPIRATI

Internal
intercostal:

* neucinna expektoracia a clearance
dychacich ciest

» zvySené riziko vzniku atelektaz,
zmena odporu dychacich ciest a
zapalu pl'ic




* dysfagia, sialorea, dyzartria
 akutne alebo chronické aspiracie
* obstrukéné spankove apnoe



Kedy ma pacient s NMD podstupit pneumologickeé vysetrenie?

Nutnost a naasovanie vySetrenia zavisi od typu ochorenia,
rychlosti progresie, typu postihnutia svalovych skupin

POZOR!

dusenie pocas spanku, denna Pacienti s bulbarnou dysfunkciou
hypersomnolencia, ranné bolesti (slintanim, dyzartriou, dysfagiou,
hlavy, inava, zméatenost slabou Zuvanim)

Opakované aspiracné/hypostatické
pneumonie

Subjektivne tazkosti a dychanim,
tachypnoe/dyspnoe/ortopnoe

TABLE 1. INDICATIONS FOR RESPIRATORY AsSSIST DEVICES AND INTERVENTIONS BY DISEASE STAGE

Stage Risk Assessment Clinical Parameters Interventions

1 No risk of respiratory complications | Asymptomatic Referral to pulmonary specialist




/Zakladné vysetrovacie postupy
Z0 strany pneumologa

*Objektivne vysetrenie
*Zobrazovacie vysSetrenia (RTG, HRCT hrudnika)
*Arterialne krvne plyny
*Funkéné vysetrenie pluc
*Nocny screening (pulzoxymetria/polygrafia/polysomnografia)



2. Funkéné
vySetrenie pluc
RestrikCna vent.
porucha
| VC, FVC, TLC
1 RV, RV/TLC

FEV1/FVC
spravidla v norme

VC v lahu na
chrbte pokles o
viac nez 30%

3. Nocny
monitoring

hypoventilacia
s hypoxiou a
hyperkapniou

obstrukcneé
apnoe a
hypopnoe

4. Meranie
okluznych tlakov

Izolovany |
Pimax -
pociatocné
Stadia,
postihnutie
branice
Pemax<45cm
H20O —neucinny
kaSel
SNIP=60cm
H20 uzena=

70cm H20
u muzov




Hodnoty vysetreni vo vztahu k postupujucemu
respiracnému zlyhaniu:

normalni vyvijejici se respiracni selhani respiracni selhani
HCD (indikace pro NIPV)
polykani bez potizi unik slin, dysfagie aspirace
prichodnost DC bez obstrukce protruze jazyka, dysartrie obstrukce jazykem
Ventilace
Pl_, (cmH,0) > 50 30-50 <30
PE,,, (cmH,0) > 60 45 - 60 < 45
VC (ml/kg) > 30 10-20 <10
pCO, (mmHQ) 36 -44 45-50 >50
Oxygenace
SpO0, (%) > 95 90 - 95 <90
rtg plic bez nalezu mikroatelektazy infiltrace

VysetFeni funkce plic a respiraénich svalii
u pacientii s neuromuskuldrnim onemocnénim

Mgr. Petra Zi ', MUDr. Adel
'Klinika nemoci plicnich a TBC FN a LF MU Brno
*Neurologické oddéleni Nemocnice Trebié



* vySetrenie funkcie pl'ac a krvnych plynov kazdych 3—12 mesiacov, v
zavislosti od zakladného ochorenia

* u pacientov s NMD s rizikom respiracn¢ho zlyhania odporucame
funk¢né vySetrenie pl'ic minimalne kazdych 6 mesiacov podl'a
priebehu konkrétne] NMD

* symptomatickym pacientom s NMD, s normalnym nadlezom PFT a
nocnej oxymetrie, odporuc¢ame, aby klinicki lekari zvazili
polysomnografiu na posudenie, €1 je klinicky indikovana neinvazivna

ventilacia (NIV) Respiratory Management of Patients With
Neuromuscular Weakness

An American College of Chest Physicians Clinical Practice Guideline/and Expert

Panel Report

Akram Khan, MD & © e Lindsy Frazer-Green, PhD » Reshma Amin, MD e ... Loutfi S. Aboussouan, MD

Douglas McKim, MD e Peter Gay, MD e Show all authors



Casovy priebeh

A

L \ 3
Rychlo progresivhe NMD

A

ALS
Duschenova SD

Pomaly proéresivne NMD

Zapalové polymyozitidy, sclerosis
multiplex, myasténia gravis,
myotonické dystrofie



Nepriaznive prediktory

* Akutna infekcia DC
* Deformity chrbtice/hrudnika

* Kardiomyopatia/kongestivne SZ
* Malnutricia

* Obezita

* Celkova anestéza




Indikacné kriteria dlhodobej NIPV :

Respiratory Management of Patients
With Neuromuscular Weakness: An
American College of Chest Physicians
Clinical Practice Guideline and
Expert Panel Report

Akram Khan MD °® 2 X, Lindsy Frazer-Green PhD ®, Reshma Amin MD |,
Lisa Wolfe MD ©, Garner Faulkner RRT ¢, Kenneth Casey MD f, Girish Sharma MD ¢,

« Pokojové dyspnoe, tachypnoe > 24/min,
zapajanie pomocného svalstva pri dychani

« PaCO2 > 6kPa
e FVC< 50%
e MIP < 60cmH20

* NoCna desaturacia SpO2 < 88% = 5 minut
z celkovej doby spanku

rdo Selim MD 9, David Zielinski MD ¥, Loutfi S. Aboussouan MD ",




N & ' ‘ -
. -
=~ | o *

Pacientské
rozhranie
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- Nazalne masky — u pacientov s
bulbarnou dysfunkciou, sialoreou,
obStrukénym SAS
- Oronazalne masky - zvySené riziko
aspiracie, acrofagie, obmedzena
schopnost’ zavolat’ pomoc W
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BiPAP > CPAP

primarna
terapeuticka
modalita znizenie dychovej e L.
frekvencie a zvySenie Zlepsit oxygenaciu, pHa
minttového objemu hladinu pCO2

Zlepsenie
mechaniky
dychania

Ventilovat
atelektatické casti pltc

Relaxovat/pomoc
prace dychacich
svalov




Dlhodoba invazivna podporna plucna
ventilacia

 Mechanicka ventilacna podpora pri invazivne zaistenych DC

e Zlyhanie ,weaningu” od UPV po
akutnom respiraCcnom zlyhani

e Ocakavana progresia chronického
ochorenia




Toaleta dychacich c1§st | N e
* Glossofaryngealne dychacie techniky &y ﬂ O %
* Mechanické a manualne kaSl'ové asistenty

e L.IAM rezim insuflacie

Sialorea

* Podavanie anticholinergik

* Aplikacia botulotoxinu
* Radioterapia?
* Chirurgicka liecba




Na zaver...

Zékladné vySetrovacie metody — arterialne krvné plyny, spirometria,

no¢na pulzoxymetria

V¢asna detekcia a liecba respiracného zlyhavania zvySuje kvalitu

Zivota a znizuje mortalitu u pacientov s NMD

Kontrola 3-12 mesiacov, v zavislosti od zakladného ochorenia

better together

Pri splnenych kritériach indikovat/odoslat’ pacienta na pracovisko s

cielom nastavenia podpornej ventilacie

Kvalitnt starostlivost’ o pacientov s NMD mo6zeme dosiahnut’ len

multidisciplinarnym pristupom a vzajomnou spolupracou




Dakujem
za pozornost!
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