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KAZUISTIKA

Nahle vznikla dusnost jako pFiznak
vedouci k diagndze amyotrofické

lateralni sklerézy - kazuistika

Sudden Dyspnoea as a First Symptom Leading to a Diagnosis
of Amyotrophic Lateral Sclerosis — a Case Report

Souhrn

Autofi prezentuji pfipad 67letého pacienta s amyotrofickou lateraini sklerézou, kterd se ma-
nifestovala nahle vzniklou dusnosti, zptisobenou oboustrannou parézou hlasivek. Tento stav
si vyzadal akutni zajisténi dychacich cest intubaci a tracheostomii. Porucha hybnosti hlasivek
se mlze objevit u pacientl v rGznych stadiich amyotrofické lateraIni sklerdzy, ale i u jinych
neurologickych onemocnéni. Relativné casto jsou u téchto pacientl pfitomny mirné pfiznaky
postizeni hrtanu (chrapot, hlasova slabost), pfi obvykle tézkém celkovém stavu pacientl jim
vsak ¢asto neni vénovana pozornost. Nahle vznikla oboustranna paréza hlasivek pfi amyotro-
fické laterdIni sklerdze je v literatufe uvadéna vzacné, pokud vsak vznikne, mize se projevit
akutni dechovou tisni a byt pri¢inou nahlé smrti u pacientd s timto onemocnénim.

Abstract

The authors present the case of 67-year old male patient with amyotrophic lateral sclerosis,
which was primarily manifested as dysphagia and bilateral laryngeal recurrent nerve palsy
with sudden dyspnoea. This situation required acute management of the airways — intuba-
tion and tracheotomy. Vocal cord dysfunction can appear at various stages of amyotrophic
lateral sclerosis and as part of other neurological diseases as well. Mild symptoms of unilat-
eral laryngeal affection (dysphonia, voice weakness) occur quite frequently, but are usually
passed over because of the severe general condition of the patient. Sudden onset of bilateral
vocal cord palsy in patients with amyotrophic lateral sclerosis has been mentioned only rarely
in the literature. When it develops, it can manifest as sudden dyspnoea and it may lead to
sudden death in patients with this disease.
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NAHLE VZNIKLA DUSNOST JAKO PRIZNAK VEDOUCI K DIAGNOZE AMYOTROFICKE LATERALNI SKLEROZY

Uvod
Amyotrofickd laterdIni skleréza (ALS) je
progresivni neurodegenerativni onemoc-
néni postihujici motoneurony mozkové
klry, mozkového kmene a michy [1]. Je
charakterizovéna sou¢asnym postizenim
horniho i dolniho motoneuronu. Postizeni
horniho motoneuronu se projevuje cen-
traIni spasticitou, parézou s hyperrefle-
xif @ pfitomnostf irita¢nich pyramidovych
jevl. Postizeni dolntho motoneuronu se
projevuje svalovou atrofif, slabosti a pfi-
tomnosti svalovych fascikulaci [1].
Onemocnéni se obvykle manifestuje
mezi 45. az 55. rokem Zivota, 2krat castéji
u muzl nez u zen. Choroba nejcastéji za-
¢ind poruchou hybnosti dolnich a hornich
koncetin. Bulbarni pfiznaky jsou v cas-
nych stadiich popisovany u vice nez 30 %
pacientd [2]. Onemocnéni progreduje
do dechové insuficience, kterd je zptso-
bena parézou branice a mezizebernich
svall. Nemocny pro dysfagii kachektizuje,
¢asto je nutna vyziva pomoci nazogast-
rické nebo gastrostomické sondy. Etio-
logie onemocnéni doposud neni zndma,
v soucasné dobé je v popredi teorie se-
lektivniho neurotoxického pasobeni glu-
tamatu na motorické neurony [3].
Pramérnd doba preziti je 3-4 roky od
stanoveni diagndzy. Existujf letalni formy
s rychlou progresi, naopak pomalu pro-
gredujici formy jsou spiSe vyjimkou.
Porucha polykani a dyspnoe jsou pfi-
znaky casté a nastupuji obvykle pozvolna.
Jen zcela vyjimecné je ale v souvislosti
s ALS popisovana akutni dusnost vznikla
nehybnosti hlasivek [4]. Oboustranné po-
stizeni hlasivek muze byt pfi¢inou nahlé
a nevysvétlitelné dusnosti, kterd si mize
vyzadat akutni zajisténi dychacich cest in-
tubacf ¢i tracheostomii. K tomuto stavu

mUze dojit i v inicidlnim stadiu onemoc-
néni ALS a mUZe vést u pacientl s ALS
i k nahlé smrti [4].

Kazuistika

Sestasedmdesatilety pacient, diabetik,
byl vySetfen na ORL ambulanci FN Os-
trava pro tfi mésice trvajici zhorsené po-
lykani, pocit ciziho télesa v krku vpravo
a lehky chrapot. Kouril 20 cigaret za den
po dobu 25 let. Pfi ORL vysetfeni byla zjis-
téna diskrétné omezena hybnost levé hla-
sivky. Hybnost patra a patrovych oblouk
byla normalni, jazyk plazil sttedem, na ja-
zyku nebyly pozorovény fascikulace. Bylo
indikovéno podrobné vysetfeni dychacich
a polykacich cest k vylouceni nadorového
postizeni. Vysetfeni pasaze jicnem zobra-
zilo diskoordinovany polykaci akt a pouze
diskrétni asymetrii struktur hypofaryngu.
Nasledné provedené direktnf vySetien hr-
tanu, hltanu, hypofaryngu a kréni casti
jicnu neprokézalo pritomnost strukturalni
patologie. Ctvrty den po laryngoskopii
a ezofagoskopii doslo k nahlému rozvoji
dyspnoe az sufokace. Byla zjisténa ne-
hybnost obou hlasivek, které si vyzadaly
urgentni endotrachedlni intubaci a na-
sledné provedeni tracheotomie. Protoze
mistni pficina poruchy hybnosti hlasivek
nebyla zjisténa (sonografie krku a rtg me-
diastina byly negativni), bylo indikovano
neurologické vysetfeni a nasledné elek-
tromyografické vysetfeni (EMG).

EMG prokazala masivni pfestavbu mo-
torickych jednotek s klidovymi fibrilacemi
v mm. masseter, genioglossus, orbicu-
laris oris, depresor labii inferior, m. del-
toideus, m. tibialis anterior a v paraver-
tebralnich svalech hrudni patefe. Ve viech
vysetfenych svalech byly pfitomny fas-
cikulace, fibrilace s pfevahou polyfazic-

kych potenciadltl motorickych jednotek.
Konduk¢ni studie motorickych a senzi-
tivnich vldken odpovidala normé. Pri kli-
nickém neurologickém vysetfenim byla
zjisténa atrofie jazyka a fascikulace, dys-
fagie, dysartrie, dyspnoe a zvysené sla-
chookosticové reflexy. Svalova sila na
koncetinach byla normalni. Vysetfeni mo-
torickych evokovanych potencidld nebylo
provedeno. Na zakladé klinického a elek-
tromyografického vysetfeni byla neuro-
logem stanovena diagnéza amyotrofické
lateralni sklerézy s postizenim jader hlavo-
vych nervt (V, VII, IX, XII) a pfednich roh
misnich. CT mozku a kréni michy nepo-
tvrdilo jinou organickou lézi CNS. Pacient
byl propustén nésledné do domdaci péce
bez vyrazného omezeni koncetinové sva-
lové sily, s tracheostomickou kanylou de-
chové suficientni, pouze s mirnou dys-
fagii. Pri klinické neurologické kontrole
po tfech letech od pocatku onemocnéni
doslo k pouze k mirné progresi onemoc-
néni (oslabeni svalové koncetinové sily)
a zhorsenf dysfagie. Pacient je chodici, dy-
chaci cesty jsou nadéle zajistény tracheo-
stomii. Kontrolni elektromyografické vy-
Setfeni nebylo provedeno.

Diskuze

S nahle vzniklou dusnosti, jejiz pficinou je
oboustrannd paréza hlasivek, se nejc¢as-
t&ji setkdvame nasledkem iatrogenniho
poranéni v rdmci pooperacnich stavi po
operacich stitné zlazy, jicnu nebo hypo-
faryngu ¢&i pfi nddorovém postizeni stitné
Zlazy, hrtanu, hypofaryngu, plic ¢i media-
stina [5,6]. Akutné vznikld dusnost zpu-
sobend oboustrannou parézou hlasivek
pfi absenci chirurgického vykonu ¢i jiné
zjevné vyvoldvajici pficiny je pfipadem
vzacnym (tab. 1) a vyzaduje obvykle oka-

Tab. 1. Pri¢iny oboustranné parézy hlasivek (volné podle Rosenthala) [5].

Tab. 2. Neurologickd onemocnéni
s laryngealni symptomatikou

Pri¢iny oboustranné parézy hlasivek Podil (volné dle Woodsona) [10].
?atrogenm’ - souvisgjici.s ope_raénl’m vykonem (Stitné Zlazy, hypofaryngu, 37 % _
jicnu, trachey, mediastina, plic, srdce) Parkinsonova choroba
iatrogenni — intubace 14 % cévni mozkova prihoda
nadory (plice, metastazy, stitna Zlaza, jicen, trachea a jiné) 13 % esencialni tremor
idiopatické 11 % myasthenia gravis
CNS/neuropatie 11 % amyotrofickd laterdlni skleréza
poranéni hrtanu 7 % progresivni bulbdrni paralyza
revmatoidni artritida, zanétliva etiologie 3% roztrousena skleréza
poradiacni 2% svalové dystonie
infekéni a jiné 2 % mozeckové léze
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mzité zajisténi dychacich cest (intubace,
tracheotomie, event. koniotomie) [5].

Neurologickd onemocnéni jsou rela-
tivné zfidkavou pficinou poruchy hyb-
nosti hlasivek (3—7 %) (tab. 1, 2) [5,6].
Pokud ano, pak je obvykle nastup sym-
ptomd postupny a projevuje se hlasovou
Unavou, zménénou intenzitou a vyskou
hlasu, event. i chrapotem. Nahly nastup
potizi jako v prezentovaném pfipadé je
neobvykly [5,6].

K poruse hybnosti hlasivek dochazi pfi
postizeni dolniho motoneuronu (periferni
neuropatie), zatimco postizeni horniho
motoneuronu se obvykle projevi zvyse-
nym napétim hlasivek [7]. V pfipadé ALS
se v rlzné intenzité uplatiuje postizeni
obou motoneuronl a vysledna porucha
hybnosti hlasivek i klinické symptomato-
logie tedy zavisi na tizi a mistu postizen.

Hrtan je organ podilejici se predevsim
na respiraci a fonaci, Ucastni se ale i na
oddéleni dychacich a polykacich cest
béhem polykaciho aktu. Dechové obtize
mohou byt u pacientl s ALS zpGsobeny
jednak slabosti respira¢niho svalstva, jed-
nak zménou hybnosti hlasivek.

Poruchy hybnosti hlasivek se mohou vy-
skytnou u vice nez 30 % pacientl s bul-
barnimi pfiznaky ALS [8]. Pro porozuméni
symptomatologie je tfeba si uvédomit, ze
postaveni hlasivek pfi fonaci a respiraci je
odlisné. Pi fonaci jsou ptsobenim adduk-
torG hlasivky pfiloZzeny u sebe (tzv. fona-
¢ni postaveni). Vydechovany vzduch hla-
sivky rozkmitava a je tvofen tzv. primarni
hrtanovy ton.

Pfi respiraci jsou hlasivky naopak ptso-
benim abduktort hlasivek odtazeny od
sebe (tzv. respiracni postaveni), a tim je
umoznén volny pratok vzduchu mezi hla-
sivkami. V pfipadé oboustranného po-
stizeni abduktor( (postizeni v inervacni
oblasti nervus laryngeus reccurens) jsou
hlasivky u sebe, ani pfi zvyseném decho-
vém Usili nedochazi k jejich lateralizaci
a nemocni mivaji vétsi nebo mensi de-
chovou insuficienci. Inspirium byvé velmi
obtizné a Casto provazené zvukovym fe-
noménem - stridorem. Hlas je u obou-
stranné obrny hlasivek zvu¢ny nebo pro-
vazeny jen lehkym chrapotem. Pravé
v tomto pfipadé mizZe dojit k diagnos-
tické chybé, kdy se u nemocného se zvuc-
nym hlasem, ale dechovymi potizemi
vlibec nepfedpoklada mozné postizeni
hrtanu (obr. 1). Dal$imi moznymi pfiznaky
poruch hybnosti hlasivek mohou byt hla-

Obr. 1. Pohled na hlasivky pfi zvétSovaci laryngoskopii.

a) Hlasivky v respira¢nim postaveni, normalni nalez. V respiracnim postaveni jsou obé
hlasivky abdukovany, dechova stérbina je nejvétsi.

b) Hlasivky ve fona¢nim postaveni, normalni nalez. Ve fona¢nim postaveni stoji zdravé

hlasivky tésné pfi sobé.

) Paréza levé hlasivky, respiracni postaveni. Prava hlasivka je odtazend lateraing, leva
(paretickd) zlstava v paramediadlnim postaven).

d) Paréza obou hlasivek, nedochazi ke zméné polohy hlasivek pfi respiraci (dechova
stérbina je vyrazné zUzena). Hlas je zvu¢ny, nemocni maji inspiracni insuficienci (pfi
pohybu, pfi mluveni, nékdy i klidové). Tento stav si ¢asto vyzada nutnost provedeni

tracheotomie.

sova slabost, hlasovd Unavnost, potreba
se Casto nadechnout béhem fonace, slaby
nezvucny kasel, stridor, ale i paroxysmaln{
dusnost ¢i zaskakovani potravy. Udava se,
Ze chrapot byva priznakem pacient( s ALS
cca v 4 % v Casnych stadiich onemocnéni,
nebyva mu viak vénovdna dostatecna po-
zornost, a nenf proto déle vysetfovan [4].
Ani zménéna hybnost hlasivek v3ak ne-
musi vZdy vést ke vzniku chrapotu ¢i dal-
Sich pfiznakd a zmény v hybnosti hlasivek
muze odhalit pouze peclivé ORL ¢i foniat-
rické vysetreni, optimalné s pouzitim zvét-
Sovaci optiky.

V literatufe jsou u pacientl s ALS také
popisovany ataky laryngospazmu az
v 19 % [4]. Laryngospazmus je kratky re-

flexni déj, pfi kterém dochdzi ke spazmu
hrtanového svalstva a uzavéru hlasivkové
Stérbiny. Po nékolik vtefindch az desit-
kach vtefin nastane obvykle k uvolnéni
spazmu bez dalsich nasledkd. Vétsinou se
s nim setkdvame po pfimém podrazdéni
hrtanu napf. u pacient po endotrache-
alni intubaci. Vyskyt atak laryngospazmu
u pacientl s ALS je vysvétlovan extraezo-
fagedlnim refluxem pfi poruchach poly-
kani, pfi kterém dochazi k regurgitaci tra-
vicich $tav do hrtanu a k jeho podrazdéni
se vznikem laryngospazmu [4,9,10].
Objeveni se bulbarnich pfiznakd u pa-
cientd s postizenim koncetin je povazo-
vano u ALS za negativni prognosticky fak-
tor [8]. Tomik et al poukazujf ve své préci
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na moznost ¢asného odhaleni postizeni
n. vagus podrobnym vysetfenim hlasi-
vek i pfi absenci symptomatologie z posti-
Zeni hrtanu a povazuji podrobné laryngo-
skopické vysetieni za dUlezité i vzhledem
k moznému zpresnéni diagnostiky ALS [6].
Ve své praci diagnostikovali patologické
nélezy na hlasivkach (snizena hybnost, po-
ruchy uzavéru hlasivek) u viech pacientd
s koncetinovou formou ALS bez pfitom-
nosti dalsi bulbarni symptomatologie [6].
Nahle vznikld oboustranna paréza hla-
sivek pfi ALS je v literatufe popisovana
vzacné. Relativné casto jsou u pacientd
s amyotrofickou lateralni sklerézou pfi-
tomny dalsi pfiznaky postizeni hrtanu
(chrapot, hlasova slabost). Na tyto pfi-
znaky pfi obvykle tézkém stavu pacientl
neni kladen ddraz a casto nejsou objek-
tivizovany otorinolaryngologickym vyset-
fenim [6,8]. V nasem pripadé doslo k na-
hlému rozvoji dyspnoe az sufokace v jiz
inicialnim stadiu onemocnéni s relativné
malym neurologickym postiZzenim. Byla
zjisténa nehybnost obou hlasivek, ktera
si vyzadaly urgentni endotrachealni intu-
baci a nasledné provedeni tracheotomie.
Pacient po tfech letech od stanoveni di-
agnoézy nadale preziva s relativné mir-
nym hendikepem. Doslo k mirné progresi
onemocnéni (oslabeni svalové konceti-
nové sily) a zhorseni dysfagie, pacient
je chodici, dychaci cesty jsou nadale za-
jistény tracheostomii. PfestoZze onemoc-

néni v nasem pripadé ma pomaly pribéh
a nedominuje postizeni kortikobulbarnich
i kortikospinalnich drah, priklanime se
k diagndze amyotrofické lateralni sklerézy
[11,12]. V diferencidlni diagnéze musime
v prvé fadé myslet na progresivni bulbarni
paralyzu (PBP). Pfi PBP sice dochdazi domi-
nantné k postizeni jader bulbdrnich nervd
jako v nasem pripadé, ale na druhé strané
PBP ma rychlou progresi poruch polykani
a hybnosti jazyka.

Diagndza jiného subtypu onemocnéni
motorického neuronu — progresivni sva-
lové atrofie je také méné pravdépodobna.
Progresivni muskularni atrofie (PMA) ma
sice pomalou progresi a v klinickém ob-
raze nejsou vyrazné vyjadreny pfiznaky
postizeni kortikobulbdrni a kortikospi-
nalnf dréhy, ale na druhé strané onemoc-
néni nepostihuje jako u naseho pacienta
dominantné bulbarni svaly [11].

Zaver

Otorinolaryngologické vysetreni prokazu-
jici zmény hybnosti hlasivek i pfi absenci
klinickych projevd postizeni hrtanu mize
vést ke zpfesnéni rozsahu bulbarniho po-
stizeni zejména u pacientl s koncetino-
vou formou ALS. Nas pfipad demonstruje
akutni poruchu hybnosti hlasivek u pa-
cienta spojenou s respiracni insuficienci
jiz v inicidlnim stadiu ALS. Akutnf tracheo-
tomie se zajisténim dychacich cest vedla
k prodlouZeni Zivota pacienta.
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