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Ventilacni terapie u pacientu s amyotrofickou

lateralni sklerozou

Ventilation treatment in patients with amyotrophic lateral sclerosis

Souhrn

Amyotrofickd lateralni skleréza je neurodegenerativni onemocnéni postihujici jak horni, tak i dolni
motoneuron, které vede k progredujici slabosti svall. Respiracni insuficience podminéna slabostf
dechovych svall je hlavni pficinou Umrti u tohoto onemocnéni. S ohledem na terapeutickou
ovlivnitelnost fady respiracnich potizi je nutné pfi kazdé kontrole pacienta vénovat pozornost
dechovym funkcim. Sleduji se klinické zndmky slabosti dychacich svall (dyspnoe, tachypnoe,
ortopnoe, zapojeni auxiliarniho svalstva v klidu, paradoxnf dychani, pferusovany spanek, rannf
bolest hlavy, denni tnava a nadmérna denni spavost) a monitoruji se dechové funkce, zejména
forsirovana vitalni kapacita a nosni nadechovy tlak. V¢asné odhaleni no¢ni hypoventilace umozriuji
polysomnografie ¢i polygrafie, které jsou doplnény o vysetteni krevnich plynd, optimalné pomoci
transkutanni kapnometrie. Spravné indikovana a dobrfe vedend ventila¢ni terapie zlepsuje
u pacientl s amyotrofickou laterdIni sklerézou zdravotni stav, kvalitu i délku Zivota. Zakladnf
lé¢ebnou modalitou je neinvazivni ventilacni terapie pfes nosni nebo celooblic¢ejovou masku
umoznujici nastaveni dechovych objem( a zélozni dechové frekvence a disponujici automatickou
adaptaci tlakl. Dostate¢né vykaslavani zajistuje pfistroj k mechanické podpote kasle.

Abstract

Amyotrophic lateral sclerosis is a neurodegenerative disease affecting both upper and lower
motoneurones, which leads to progressive weakness of muscles. Respiratory failure caused by
muscle weakness is the major cause of death in this disease. As respiratory complications can
be improved by treatment, it is necessary to pay significant attention to respiratory functions
at each patient review. Symptoms related to respiratory muscle weakness (dyspnea, tachypnea,
orthopnea, use of auxiliary respiratory muscles at rest, paradoxical respiration, disturbed sleep,
morning headache, daytime fatigue, excessive daytime sleepiness) should be observed, and
respiratory functions require monitoring, especially forced vital capacity and sniff nasal pressure.
An important diagnostic feature is the early detection of nocturnal hypoventilation with the help
of polysomnography or polygraphy, which are supplemented with blood gas analysis, ideally using
transcutaneous capnography. Timely use of carefully monitored ventilation therapy improves
the health status, quality of life, and survival of patients with amyotrophic lateral sclerosis. The
essential treatment modality is non-invasive ventilation through a nasal or full-face mask allowing
the achievement of the target tidal volume, backup respiratory rate, and automatic pressure
adjustment. In order to ensure sufficient cough effectiveness cough-assisting devices are applied.

Redakeni rada potvrzuje, Ze rukopis prace
splnil ICMJE kritéria pro publikace zasilané
do biomedicinskych ¢asopisa.

The Editorial Board declares that the manu-
script met the ICMJE “uniform requirements” for
biomedical papers.

S. Dostalova, D. Kemlink,
I. Pfihodov4, M. Srp, M. Miler,
K. Sonka

Neurologicka klinika a centrum klinic-
kych neuroved 1. LF UKa VFN v Praze

=

MUDr. Simona Dostélova, Ph.D.
Neurologicka klinika

a centrum klinickych neurovéd
1.LF UK a VFN v Praze
Katerinska 30

120 00 Praha

e-mail:
simona.dostalova@Ifi.cuni.cz

Pfijato k recenzi: 7. 3. 2021
Pfijato do tisku: 20. 5. 2021

Klicova slova
amyotrofickd laterdInf skleréza — hypoventi-
lace — kapnometrie — neinvazivni ventilace

Key words

amyotrophic lateral sclerosis — hypoven-
tilation — capnography — noninvasive
ventilation

Uvod

Amyotrofickd laterdInf sklerdza (ALS) je cha-
rakterizovana pfiznaky degenerace horniho
a dolnfho motoneuronu vedoucimi k pro-
gredujici slabosti bulbarnich, koncetino-
vych, hrudnich a bfisnich svall. Extraokularnf
a sfinkterové svaly byvaji vétsinou uset-

feny [1-3]. Pro diagnostiku je vyuzivana mo-
difikovana verze ptvodnich tzv. El Escorial
kritérif [4] upravenych v roce 2008 v rdmci
tzv. Awaji-shima konsenzu zohlednujiciho
klinické i elektrofyziologické abnormity [5].
Péce o pacienty s ALS je interdiscipli-
narni [1]. Terapeutické moznosti u tohoto

onemocnéni jsou omezené. Jediny v CR re-
gistrovany |ék ovliviujici progresi choroby
je riluzol, ktery prodluzuje preziti pfiblizné
0 3 mésice [6,7]. Doprovodné pfiznaky jako
jsou nadmérné slinéni, obtizné vykasla-
vani, pseudobulbarni emocni labilita, sva-
lové kiece, bolest, spasticita, deprese, Uz-
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Tab. 1. Indika¢ni kritéria neinvazivni
ventilaci dle European Federation
of Neurological Societies [1].

1. znamky slabosti dychacich svald
(alesporni jedna)

dyspnoe

tachypnoe

orthopnoe

zapojeni auxilidrniho svalstva v klidu
paradoxni dychanf

prerusovany spanek

rannf bolest hlavy

dennf Unava

nadmérna denni spavost (ESS > 9)

2.abnormalni vysledky provedenych
vysetieni (alespon jeden)

nocni desaturace < 88 % po dobu
5 a vice minut kontinudlné

FVC < 80 % prediktivni hodnoty
ranni pCO, > 45 mmHg (6 kPa)
SNIP <40 cm H,O

MIP <60 cm H.O

ESS - Epworthska skéla spavosti; FVC - for-
sirovana vitaIni kapacita; MIP — maximalni
nadechovy tlak; pCO, - parciélni tlak oxidu
uhli¢itého; SNIP — nosnf nddechovy tlak

kost a insomnie Ize mirnit symptomatickou
lécboul.

Respiracni insuficience podminéna sva-
lovou slabosti v kombinaci s aspiraci a in-
fekénim postizenim plic jsou hlavni pficinou
Umrti u tohoto onemocnéni [8]. Vzhledem
k tomu, Ze respiracni potize pacient s ALS
jsou ovlivnitelné, je nutné vénovat pozor-
nost dechovym funkcim. Respira¢ni péce
sestava z rehabilita¢ni 1é¢by, kterd byla ne-
davno podrobné popsana v tomto ¢aso-
pise [9], a z ventilacni podpory. Ventilacni
podpora u nervosvalovych onemocnéni
se v posledni dobé znacné zlepsila a jeji za-
vadeénf pfindsi nemocnym stale vétsi profit
i u ALS. Na indikaci a realizaci ventila¢ni tera-
pie u pacientt s ALS se zamérfujeme v nasle-
dujicim textu.

Charakteristika nemoci ve vztahu
k poruse dychani

Slabost respiracnich svall zejména branice
vede k rozvoji hypoventilace s hyperkapnif
(zvysenim parcidlniho tlaku oxidu uhli¢itého

v krvi), kterd je v pokrocilych fazich spojena
s desaturaci (poklesem saturace hemoglo-
binu kyslikem).

Hypoventilace se nejdfive objevuje ve
spanku, a to zpocatku ve stadiich REM (rapid
eye movement), kdy je respirace vyhradé za-
jisténa branici. Postizeni branice u nemoc-
nych s ALS mUze vést k redukci az témér
k absenci REM spanku a zkraceni preziti [10].

Snizenim svalového tonu stény hornich
cest dychacich je jejich poddajnost (kolap-
sibilita) vétsi, a tim je vétsi i dispozice pro
vznik obstrukénich apnoickych pauz. U ALS
je obstrukeni spankova apnoe bézné (pocet
apnoi a hypopnofi vyssi nez 5 za hodinu
spanku byl zjistén u 45,6 % pacientd) a ¢asto
doprovazi no¢ni hypoventilaci [11]. Naopak
vyskyt centralni spankové apnoe u pacientt
s ALS nenf klinicky vyznamny [11].

Oslabeni polykacich svalt a sval® hrud-
niku podilejicich se na expektoraci vede
k mikro- ¢i makroaspiracim, respektive k ne-
dostate¢né hygiené dychacich cest. Takto
mohou vznikat u pacientl desaturace i bez
soucasné hyperkapnie.

Vysetieni

Hlavnim ddvodem, pro¢ indikovat respi-
racni vysetfeni u pacient( s ALS, je moZnost
nabidnout pacientdim efektivni ventila¢ni
|é¢bu. Neinvazivni ventila¢ni terapie (NIV)
prodluzuje délku Zivota o 7-19 mésicl [8,12—
171 a uméla plicni ventilace (UPV) podle re-
centnich studii 0 4-11 let [14,18].

Studie Vitacca et al z roku 2017 pfi 3letém
sledovani pacientl s ALS prokézala, ze velmi
¢asnad implementace NIV redukuje morta-
litu pacientl z 53 % na 35 % [19]. Pro klinic-
kou praxi z toho vyplyva, Ze respiracni vy-
Setfeni by mélo nasledovat bezprostfedné
po stanoveni diagnézy. Dle doporucenf Eu-
ropean Federation of Neurological Socie-
ties (EFNS) [1] by se u pacientd s ALS mélo
pravidelné pfi kazdé kontrole (idedlné kazdé
3 mésice) zjistovat, zda pacient nevykazuje
klinické zndmky slabosti dychacich svall
(tab. 1). Mezi né patii nejen ptiznaky, které
na pacientovi mizeme pozorovat, jako jsou
dyspnoe, tachypnoe, ortopnoe, zapojeni au-
xilidrniho svalstva v klidu a paradoxni dy-
chani, ale také pfiznaky, na které se musime
aktivné ptat, jako jsou pferusovany spanek,
ranni bolest hlavy, denni Unava a nadmérna
denni spavost. K posouzeni miry nadmeérné
dennf spavosti je doporuc¢ovana Epworth-
ska Skala spavosti (ESS) [20]. Déle je vhodné
se dotazovat na abnormalni polohu ve
spanku a pfitomnost apnoickych pauz, in-

termitentnfho chrapani &i jinych obtfZf se
spankem.

Ke sledovani respiracnich funkcf se dopo-
rucuje pravidelné kontrolovat zejména vi-
taIni kapacitu (VC) a forsirovanou vitalnf ka-
pacitu (FVC) [1]. Tyto parametry silné koreluji
s maximalnim nadechovym tlakem (maximal
inspiratory pressure; MIP) a maximalnim vy-
dechovym tlakem (maximal expiratory pre-
ssure; MEP), které hodnotf silu nddechovych,
respektive vydechovych svall [21]. Vyznam-
nym ukazatelem je také nosni nddechovy
tlak (sniff nasal inspiratory pressure; SNIP),
ktery je u pacientd se slabosti orofacialnich
svall Iépe proveditelny a pfesnéjsi nez FVC.
U pacient( se SNIP < 60 cm H,O byla pro-
kdzéna pozitivni korelace SNIP se snizenou
nocni saturaci hemoglobinu kyslikem (SpO,).
U stejné kohorty pacient(l se dale ukézala
negativni korelace SNIP s ¢asem, ktery pa-
cient travi pfi SpO, nizsi nez 90 % (T90),
a s poctem poklest saturace o vice nez 3 %
za hodinu spénku. SNIP Ize tedy povazovat
u pacientl s ALS za Casny prediktor poruchy
dychani ve spanku [22]. K posouzeni Ucin-
nosti kasle je tfeba jesté doplnit vysetieni
vrcholového pritoku pfi kasli (peak cough
flow; PCF) a eventualné vrcholového pri-
toku pfi usilovném vydechu (peak expiratory
flow; PEF) [9,23,24]. Pokles hodnot PCF a SNIP
predikuje elektivni potfebu NIV v nasleduji-
cich 3 mésicich [25].

Hodnoceni dychani podle klinickych pro-
jevl a FVC se ukazuje jako nedostatecné.
Bylo zjisténo, Ze i u pacientl bez dyspnoe
asFVC > 75 % mé kazdy druhy pacient no¢nf
hypoventilaci [26]. DUleZité je tedy i objek-
tivni vysetfeni dychéanf ve spanku. Toto nej-
presnéji umoznuje polysomnografické
vysetfenf (PSG), pfi kterém se dle elektrooku-
logramu, elektroencefalogramu a povrcho-
vého elektromyogramu musculi mentales
rozlisuje bdéni, REM spanek a jednotliva sta-
dia non-REM spénku. Déle se pfi PSG regis-
truje proud vzduchu pfed nosem, nazalni
tlak, dychaci pohyby hrudniku a bficha, dy-
chaci zvuky, saturace hemoglobinu kysli-
kem, pohyby dolnimi koncetinami, elekt-
rokardiogram a poloha téla. Obvykle byva
soucasné pofizovan synchronizovany audio-
videozdznam [27,28]. PSG umoznuje nejen
zhodnoceni dychani ve spanku, v¢. jeho se-
lektivniho posouzeni v REM spanku, ale také
zhodnoceni kvality spanku a odhaleni pfi-
padné jiné poruchy spanku [24,27]. PSG Ize
nahradit dostupnéjsim polygrafickym vy-
setfenim hodnoticim kardiorespira¢ni pa-
rametry ve spanku (dychaci zvuky, proud
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Tab. 2. Indika¢ni kritéria pro neinva-
zivni ventilaci u pacientli s nervosva-
lovym onemocnénim dle Ceské spo-
lecnosti pro vyzkum spanku

a spankovou medicinu [36].

Pii symptomech chronické ventila¢ni
insuficience a omezeni kvality

zivota musi byt spInéno alespor
jedno z kritérii:

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

2. noc¢nf hyperkapnie s PaCO, > 6,5 kPa
prokdzana vysetfenim krevnich plynl
bezprostfedné po probuzenf

3. normokapnie ve dne se vzestupem
PtcCO, 0 = 1,3 kPa v noci prokaza-
nym transkutanni kapnometrif

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

5.AHI>10aODI >4

AHI — pocet apnoi a hypopnoi za hodinu
spanku; ODI — pocet poklest saturace
0> 3% za hodinu spanku; PaCO, - parcialni
arterialni tlak oxidu uhli¢itého; PtcCO, - par-
cialnf transkutanni tlak oxidu uhli¢itého

Tab. 3. Indikacni kritéria pro neinva-
zivni ventilaci u pacientl s nervosva-
lovym onemocnénim dle German
Respiratory Society [24].

PFi symptomech slabosti dychacich
svall nebo FVC < 70 % prediktivnich
hodnot musi byt splnéno alespon
jedno z kritérii:

1. dennf hyperkapnie
s PaCO, > 45 mm Hg (6,0 kPa)

2.no¢ni hyperkapnie
s PaCO, = 45 mm Hg (6,0 kPa)

3.nocni PtcCO, = 50 mm Hg (6,5 kPa)
po dobu > 30 min

4. denni normokapnie se vzestupem
PtcCO, 0 = 10 mm Hg (1,3 kPa)

5. pokles FVC o > 10 % za 3 mésice

u rychle progredujicich nervosvalo-
vych onemocnéni (napf. amyotroficka
laterdInf skleréza)

FVC - forsirovana vitalni kapacita; PaCO, -
parcialni arteridlni tlak oxidu uhli¢itého;
PtcCO, - parcidlnf transkutannf tlak oxidu
uhli¢itého

vzduchu, pfipadné nitronosni tlak, dychaci
pohyby hrudniku a bficha, SpO,, frekvenci sr-
decni) a pozici téla [28]. Obé zminénéd vyset-
feni jsou dostatecnd k posouzeni no¢ni satu-
race a urcenf poctu apnof a hypopnoi, tedy
k prokazanf spankové apnoe. Celonoc¢ni oxy-
metrie je jen skriningové vysetreni [1].

Polysomnografie, polygrafie nebo oxy-
metrie viak nejsou dostacujici metody k od-
haleni no¢ni hypoventilace [11] a je tfeba je
doplnit o vysetieni parcidlniho tlaku oxidu
uhlicitého (pCO,) - optimélné neinvazivnf
transkutanni kapnometrii, kterd kontinualné
méfi parcialni transkutannf tlak CO, (PtcCO,)
v prabéhu celé noci [24]. Pfi nedostup-
nosti transkutdnni kapnometrie je mozné
k odhalenf eventualni hyperkapnie stano-
vit parcialni tlak CO, v arteridlni (PaCO,),
eventualné kapildrni, nikoli vsak Zilnf krvi. DU-
leZité jsou hodnoty v prdbéhu dne a tésné
po probuzeni a jejich rozdil. Protoze vyset-
feni pomoci nocnf pulzni oxymetrie a rannf
hladiny krevnich plyn0 v arteridIni krvi pod-
hodnocuje no¢ni hypoventilaci [29], je
pro spolehlivou detekci no¢ni hypoven-
tilace u pacientl s ALS dlrazné doporu-
¢ovana transkutanni kapnometrie [11,24].
Uhrada tohoto vy3etieni byla v CR schvélena
k1.1.2021.

Neinvazivni ventilacni terapie
Neinvazivni ventila¢ni terapie je standardnf
soucasti péce o pacienty s nervosvalovymi
onemocnénimi. Jedna se o ventila¢ni pod-
poru neinvazivni cestou pres nosni nebo ce-
looblicejovou masku. Tato 1é¢ba je dobre
tolerovana a pouziva se v doméacim pro-
stfedi [30]. NIV u pacientl s ALS prodluzuje
preZiti (viz vyse), ale také zlepsuje kvalitu je-
jich Zivota a zmiriuje pfiznaky respiracni
insuficience [13,15,31,32].

Jiz pfi prvni noci s NIV dochazi u nemoc-
nych s bulbadrni i nebulbarni formou ALS
k potlaceni poruchy dychani a ke zlep3eni
kvality spanku [33]. NIV zvySuje no¢ni satu-
raci hemoglobinu kyslikem a snizuje hla-
dinu oxidu uhli¢itého predevsim u pacientd
bez bulbarnich pfiznakd. NIV zlepsuje archi-
tekturu spanku, prodluZuje celkovou dobu
spanku, zvysuje procentudlni zastoupenf
REM spdnku a snizuje pocet probouzecich
reakci [34]. Pouzivani NIV zpomaluje pokles
FVC [35].

Indikacni kritéria NIV se dle platnych do-
poruceni vydanych rlznymi spole¢nostmi
v rozdilnych letech a v odliSnych zdravot-
nickych systémech mirné lisi. Dle EFNS [1]
se doporucuje zahdjit 1écbu NIV pfi zndm-
kdch noc¢ni hypoventilace, respektive pfi

Tab. 4. Indikacni kritéria pro nein-
vazivni ventilaci u pacientl s ner-
vosvalovym onemocnénim dle-
National Institute for Health Care
Excellence [37].

1. FVC < 50 % predikované hodnoty

2. FVC < 80 % predikované hodnoty
a symptomy respiracni insuficience

3. SNIP/MIP < 40 cm H,0

4. SNIP/MIP < 65 cm H,O (u muzd)
a < 55cmH,0 (uzen) a symptomy
respiracni insuficience zejména
ortopnoe

5. SNIP/MIP pokles 0 10 cm H,O
za 3 meésice

FVC - forsirovana vitalni kapacita; MIP —
maximalni nadechovy tlak; SNIP — nosnf
nadechovy tlak

spInéni kritérif uvedenych v tab. 1.V CR je
mozné indikovat NIV dle kritérii Ceské spo-
le¢nosti pro vyzkum spanku a spankovou
medicinu (CSVSSM), ktera byla schvélena
v roce 2013 (tab. 2) [36] a kterd jsou v nékte-
rych bodech shodna s indikacnimi kritérii dle
doporucenych postupl German Respiratory
Society (GDP) (tab. 3) [24]. V tab. 4 jsou pre-
zentovana indikacni kritéria dle National In-
stitute for Health Care Excellence (NICE) [37].
S ohledem na recentni vyvoj znalosti jsou
i u asymptomatickych pacientl a pacient
s FVC > 80 % doporucovany polygra-
fie s kapnometrii k detekci ¢asné poruchy
spanku a zahajeni NIV pfi objeveni se jakékoli
abnormality dychani [30,35].

Zé&kladnim cilem ventila¢ni terapie je eli-
minace apnoi a kompenzace hypoventilace,
tedy Uprava SpO, a pCO,. Aby byly zajistény
akceptovatelnd kvalita Zivota a dobra kom-
pliance, musf byt ventila¢nf rezim pro pa-
cienta komfortnf [30]. Na nasem pracovisti
postupné titrujeme expiracni tlak aZ na hod-
noty, pfi kterych vymizi obstrukéni apnoe.
Centrédlniapnoe, které se mohu objevit po za-
héjeni ventilacni terapie, se snazime elimino-
vat nastavenim zalozni dechové frekvence.
Inspira¢ni tlak upravujeme podle dosaze-
nych dechovych objem, respektive minu-
tové ventilace. Cil ur¢ujeme dle FVC, opti-
malné az k minutové ventilaci 0,06-0,08 I/kg
idedlni télesné hmotnosti. Proto jsou u pa-
cientl s ALS vhodné ventildtory umoznuijici
méreni dechovych objem a disponujici za-
lozni dechovou frekvenci a optimalné i au-
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tomatickou zpétnovazebnou adaptaci tlakd,
a nikoliv jen pfistroje s dvouuroviiovym pre-
tlakem v dychacich cestach (bilevel positive
airway pressure; BPAP).

Samostatna obstrukéni spankové apnoe
(bez hypoventilace) u pacienta s ALS musi
byt také lécena. NepouZivaji se oviem stan-
dardni pfistroje s kontinuadlnim pretlakem
v dychacich cestach (continuous positive
airway pressure; CPAP), jako je tomu u pa-
cientld bez nervosvalového onemocnéni,
ale ptistroje pro NIV, protoZe pfi progresi
ALS nedokaze CPAP zkompenzovat narts-
tajicl slabost respiracnich svald a eliminovat
hypoventilaci.

Autordm neni zndma zadna studie, ktera
by se zabyvala problematikou vybéru vhod-
ného typu masky u pacientt s ALS. Z klinické
praxe je zndmo, ze nosni masky jsou oproti
celoobli¢ejovym maskdm lépe tolerované,
maji mensi mrtvy prostor a mensi uniky
vzduchu kolem masky. Jejich pouZiti ovsem
mUze byt omezeno u bulbarnich pacient(
z dlvodu unikani vzduchu neuplné uzavre-
nymi Usty ve spanku. Na druhou stranu pfi
nezvladnuté hypersalivaci mize celoobli-
Cejova maska podle naseho nézoru zvysit ri-
ziko aspirace slin.

Lécba pacientd s tézkym bulbarnim
syndromem pomoci NIV je obtiznd. Bul-
barni symptomatika limituje adherenci
k NIV [38,39], je hlavnim prognostickym fak-
torem selhani NIV [17] a je nezavislym ne-
gativnim prediktivnim faktorem pfreziti
u pacientl s NIV [40]. Vétsi mnoZstvi studif
dokladuje mensi ovlivnéni doby preZiti u pa-
cientl s bulbarni dysfunkci oproti pacientlim
bez bulbédrni symptomatiky [13,16,17]. Existuji
vsak i studie tvrdici opak. Berlowitz et al [8]
pozorovali u pacientl s ALS prodlouzeni pre-
Ziti 0 13 mésicy, které bylo jesté vyznamnéjsi
(0 19 mésicd) u pacientd s bulbarnim zacat-
kem onemocnéni. Pfipadna hypersalivace
se symptomaticky potlacuje (napfiklad ami-
triptylinem) s cilem zlepsit efektivitu a kom-
pliance NIV.

Pfi NIV je nutné sledovat ucinnost lécby
a podle progrese onemocnéni dale upra-
vovat nastaveni ventila¢ni terapie. Nedosta-
te¢nd kompenzace poruchy ventilace pfi NIV
(T90 > 5 %) napriklad v disledku obstruke-
nich apnof a hypopnof zhorsuje prognozu,
proto musf byt pfenastaven ventildtor [41].
Zasadni je pravidelné sledovani doby uzi-
vani pristroje. Jak zkracovani, tak prodluzo-
vani doby jsou varovna znameni. Zkracovani
pouZiti naznacuje spatné snasenf ¢i pfipadné
nevyhovujici nastaveni pfistroje. Prodluzo-

van( doby uZiti je zndmkou zhorsovani hy-
poventilace, resp. signalizuje potfebu kom-
penzace poruchy dychani nejen v no¢ni, ale
i v denni dobé. U pacientd s ALS doba pou-
Ziti NIV v prabéhu ¢asu obvykle postupné
stoupa [42], coz vyplyvé z progrese onemoc-
néni. Dobu aplikace a vybrané parametry
NIV (pocet apnof, minutova ventilace, respi-
racni frekvence) je mozné sledovat i teleme-
tricky. Subjektivni pfiznaky respira¢niho se-
[havani pfi ucinné terapii by mély brzy po
zahdjenf lécby NIV odeznit a jejich opétovné
objeven( svéd¢i pro nutnost Upravy terapie.
Kontrolnf objektivni vysetienf jako stanovo-
vani krevnich plynd (nejlépe metodou trans-
kutdnnf kapnometrie, eventualné s polygra-
fickym vysetfenim) jsou vhodna. U pacientl
s ALS se nekdy ménf nejen ventila¢ni rezim
NIV, ale dokonce i typ pfistroje, nebot pa-
cienti se stavaji na ventilaci zavislymi, a je tak
potreba pfistroj s vyssim stupném vybaveni
(alarmy prerusenf ventilace, zaloZnimi bate-
riemi, druhym zéloznim ventildtorem apod.).
V indikovanych pfipadech se zejména pfi
rozvoji bulbarni symptomatiky provadf tra-
cheostomie a prechazi se na umélou plicni
ventilaci [24].

Uméla plicni ventilace

Uméla plicni ventilace neboli invazivni ven-
tila¢ni terapie vyrazné prodluzuje preZiti ze-
jména u pacientl mladsich 60 let [43], ovsem
nenfi dokumentovéno, Ze zlepsuje kvalitu Zi-
vota. UPV se indikuje u pacientd s ALS pfi re-
spira¢nim selhdni nebo v pfipadech, Zze NIV
jiz nenf Gc¢innd, pacient ji netoleruje nebo pfi
tézkém bulbarnim syndromu s opakovanymi
aspiracemi [24,43]. Vyhodou této 1é¢by je pre-
vence aspiraci, u¢innéjsi ventila¢ni podpora
a lepsi vymeéna plynd. Nevyhodami jsou zvy-
sené riziko infekce, zvysenéd bronchiélni se-
krece, riziko vzniku tracheoezofagedini fistuly,
trachedlni stendzy nebo tracheomalacie, vetsi
narok na oSetfovatelskou péci a vyssi naklady.
UPV by méla byt zahajena na zakladé rozhod-
nutf pacienta po jeho fadném poucent. PFi ur-
gentnim stavu ma byt zahdjeni ¢i nezahdjeni
UPV v souladu s dfive vyslovenym pfanim,
které by mélo byt vcas vyjadieno [1,44].

Dalsi soucasti respiracni lécby

Ucinnost kasle zlepsuje respiracni fyziotera-
pie napf. oscila¢nimi technikami, manuélné
asistovanym kaslem, technikou maximalni
insuflacni kapacity a rezistentnim tréninkem
nadechového a/nebo vydechového sval-
stva [9,23]. PFi spInénf indikacnich kritérif je
doporucena mechanickd podpora kasle -

pouzivani pfistroje CoughAssist (,kaslaciho
asistenta”) [45]. Jednd se o metodu mecha-
nicky asistovaného kasle, kdy pfistroj pfe-
tlakem ,vpravi” atmosféricky vzduch do plic
pres obli¢ejovou masku (popf. pfes tracheos-
tomii) a nésledné podtlakem dopomaha ke
zvyseni vrcholového proudu vzduchu v ex-
spiracnf fazi kasle. Kombinace pretlaku a na-
sledného podtlaku zvysuje efektivitu vykas-
l&vani, kterou Ize umocnit zapnutim rezimu
oscilaci v nadechové i vydechové fazi [23].
Bylo prokdzano, ze mechanickd podpora
kadle je u pacientl s ALS dobre tolerovana,
zvysuje SpO, a PCF, a proto ma byt pouzi-
vana jako komplement k NIV [46].

Porucha polykani negativné ovliviuje to-
leranci a efektivitu NIV. Na druhou stranu po
zavedeni NIV se mUzZe dysfagie zlepsit vzhle-
dem k moznosti odpocinku svald pfi dy-
chani. DUleZité je zajistit pravidelnou péci lo-
gopeda a nutricionisty. Casto je stav nutné
fesit perkutanni endoskopickou gastrostomif
(PEG), kterd ma byt provedena pred pokle-
sem FVC < 50 % [1]. Recentni studie ovsem
ukazuji, ze pouziti NIV a mechanicky asisto-
vaného kasle redukuje respiracni komplikace
pfi zavadénf PEG a umoznuje bezpecnou
realizaci i u pacientl s vyrazné oslabenym
respira¢nim svalstvem [47,48].

Kyslik k terapii respiracni insuficience u pa-
cientl s ALS nesmfi byt z ddvodu moZzného
Utlumu dechového centra a zvyseni retence
CO, podavan samostatng, ale jen v kombi-
naci s ventila¢ni podporou [1].

Zaveér

Spravné indikovand a dobre vedend venti-
la¢ni terapie zlepsuje zdravotni stav, kvalitu
Zivota i délku preziti u pacientl s ALS.

Nutné je pravidelné (ideédlné kazdé 3 mé-
sice) sledovat klinické znamky slabosti dy-
chacich svald a monitorovat dechové funkce,
zejména FVC a SNIP. Pro diagnostiku hypo-
ventilace ve spanku se pouZiva polygrafie ¢i
polysomnografie doplnéna o vysetienf krev-
nich plynd, nejlépe pomoci transkutanni
kapnometrie. Zakladni Ié¢ebnou modalitou
hypoventilace je NIV umoZiujici nastaventi
dechovych objem, disponujici zalozni de-
chovou frekvenci a optimalné i automatic-
kou zpétnovazebnou adaptaci tlakd. NIV méa
byt doplnéna o kazdodenni aplikaci mecha-
nické podpory kasle. V indikovanych pfipa-
dech a po souhlasu pacienta je mozna UPV.

Konflikt zajmu

Autofi deklaruji, ze v souvislosti s pfedmétem studie
nemaji zadny konflikt zajm0.
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