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Pneumologicka péce o pacienty se spinalni

svalovou atrofii

Pulmonary management of spinal muscular atrophy

Souhrn

Vyskyt respiracnich komplikaci je u pacientd se spinalni muskularni atrofii (SMA) do velké
miry ur¢en ztratou funkce svalstva. Postizeni dychacich svalll je typické zejména pro pacienty
se SMA | a ll, kteff jsou v nejtézsich pripadech ohrozeni rozvojem respira¢ni insuficience. Na
vzniku opakovanych respiracnich infekci se podili neefektivni kasel, ktery je vysledkem slabosti
nadechovych a zejména vydechovych svall. U ¢asti pacientd mdze dochdzet k poruchdm
dychani ve vazbé na spanek. Pfirozeny prdbéh onemocnéni SMA se v posledni dekddé mént.
DUsledkem proaktivniho pfistupu v 1é¢bé je prodlouzeni délky a zlepseni kvality Zivota pacientd
vcetné nejtézsich forem onemocnéni. V tomto ohledu pfindseji zménu pristroje zvysujici
efektivitu kasle nebo zajistujici neinvazivni ventila¢ni podporu. Zcela zdsadnf jsou vsak nové
moznosti lécby, které se objevily po schvéleni prvniho Ié¢ebného preparatu pro SMA v prosinci
2016. Slibné vysledky ostatnich probihajicich studif zménily perspektivu Iékafd a rodin pacientd,
zejména u déti se SMA typu |. Zdkladem péce je multidisciplindrni tym, v némz ma své
nezastupitelné misto pneumolog a respira¢ni fyzioterapeut. Odlisné klinické praxe v centrech
pecujicich o pacienty se SMA vedly ke vzniku standard( péce, jejichz modifikovanou verzi
predkladdme jako doporuceny postup.

Abstract

Spinal muscular atrophy (SMA) has an impact on respiratory complications that are dependent
on the severity of the loss of muscle function. Individuals with SMA type | or Il typically
develop respiratory muscle weakness, with progressive respiratory failure in most severe
forms. Ineffective cough is a result of inspiratory and more expiratory muscle weakness and
contributes to repeated respiratory infections. In some patients, gradual progression results
in sleep-disordered breathing. Over the last decade, there has been increasing evidence of
improvements in the natural history of all the SMA types. Even in the most severe form, there
has been an increase insurvival and quality of life as a result of a more proactive approach,
following the introduction of non-invasive ventilation and cough assist devices. The approval
of the first drug for SMA in December 2016 and promising early results from other clinical trials
have changed the perspective of physicians and families dramatically, especially in SMA type
I. The mainstay of care is amultidisciplinary team, where a pneumologist and a respiratory
physiotherapist play an important role. The variability in clinical care between medical centers
has resulted in Consensus Statement for Standards of Care. Here we present a modified version
of these standards.
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Uvod

Spindlni svalové atrofie (SMA) predsta-
vujf klinicky heterogennf skupinu onemoc-
néni charakterizovanou degeneraci misnich
forma s vazbou na mutaci v genu SMNJ,
kterd zahrnuje spektrum fenotypl zafaze-
nych podle véku manifestace onemocnénf
a maxima dosazenych motorickych doved-
nosti do klinickych skupin (SMA 0-1V, tab. 1).

U proximalIni formy vede progresivni svalova
slabost ke ztraté schopnosti samostatné
chtize a sedu, u tézsich forem k rozvoji re-
spiracni insuficience s nutnosti umélé plicni
ventilace [1].

Postizeni dychaciho svalstva je typické ze-
jména pro pacienty se SMA typu | a I, u kte-
rych dochazi k rozvoji slabosti nadecho-
vych i vydechovych svald. U jedincl se SMA
typu | se navic mUZe rozvinout slabost bul-

barniho svalstva vedouci k poruse polykanf
s opakovanymi aspiracemi do dychacich
cest.

Relativné zachovalé funkce branice v kon-
trastu s vyznamnou slabosti mezizeberniho
svalstva vede v prvnim roce Zivota ke vzniku
deformity hrudniku (bell-shaped chest —
zvonovity hrudnik a pectus excavatum -
vpaceny hrudnik). Narusend funkce dycha-
cich svalt dale vede k:
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Tab. 1. Klasifikace SMA.

Klasifikace SMA Veék pocatku obtizi Dosazené motorické maximum Prdmérny vék doziti
SMA typ O prenatainé, h>:potome . leZici, neschopen sedu bez UPV Umrti do 6. mésict véku
a kontraktury pfi narozen

SMAtyp | . e ) o

) obtize do 6. mésicl veku lezici, neschopen samostatného sedu bez UPV Umrtido 2 let
m. Werdnig-Hoffmann
SMA typ i obtize do 18. mésict véku neschopen samostatné chlize dle symptomatické péce, 4. dekada veéku
SRl obtize po 18. mésici véku docasné schopen samostatné chlize dl? sympltor'navtlcke pece
m. Kugelberg-Welander i normalni vék dozitf
SMA typ IV obtize v dospélosti chodicf normalni vék doziti

SMA - spindIni svalova atrofie; UPV — uméla plicni ventilace

+ nedostate¢nému vyvoji hrudni stény a plic;

- narudeni kasle, jehoz nizkd efektivita pa-
sobi nedostate¢né odstranéni sekretu
z dychacich cest;

+ opakovanym respira¢nim infekcim, které
zhorsuji svalovou slabost a vedou ke
vzniku chronickych zmeén plicniho paren-
chymu (zejména atelektdz);

+ no¢ni hypoventilaci;

+ porucham dychani ve vazbé na REM a po-
stupné i non-REM spanek;

- zhorseni kondice pacienta.

V posledni dekddé doslo ke zlepsenf pfi-
rozeného pribéhu onemocnéni pacientl
viech typl SMA, kdy i pacienti s nejzavaz-
néjsi formou dosahuji lepsi kvality a délky Zi-
vota. Jednd se o dUsledek za¢lenénf pfistroju,
které zvysujf efektivitu kasle a zajistuji neinva-
zivni ventila¢ni podporu do standard( péce.
Zcela zasadni bylo schvéleni prvniho lé¢eb-
ného prepardtu nusinersen (Spinraza, Bio-
gen, Baar, Svycarsko) pro pacienty se SMA
v prosinci 2016 [2]. Slibné vysledky dalsich
probihajicich studif zménily perspektivu |é-
kafl i rodin pacientd, zejména déti se SMA |,
u nichZ projevy chronické respira¢ni nedo-
statecnosti vedly k jejich ¢asnému umrti.
Zakladnim predpokladem Uspésné péce
o pacienty se SMA je v dnesni dobé multi-
disciplindrni tym, jehoZ soucastf je mimo jiné
pneumolog a respira¢ni fyzioterapeut. Rlizné
klinické praxe v mensich i vétsich centrech
pecujicich o pacienty se SMA vedly v roce
2007 k vydani prvnich standard(l péce a na-
sledné v roce 2018 k jejich aktualizaci [3].

Pneumologicka péce

Zhodnoceni klinického stavu

Zakladem je fyzikaIni vysetfenf (tab. 2).
Méfen( saturaci pulsnim oxymetrem je

velmi uZite¢nd pomUcka zejména u pacientd

se SMA typu I a ll, u kterych jsou projevy re-
spira¢ni nedostate¢nosti modifikovany ge-
neralizovanou svalovou slabosti. U ditéte se
SMA | mize cyandza predchézet objektivni
zndmky ztizeného dychdni jako napt. zvy-
senf dechové frekvence (déti s vyznamnou
svalovou slabostf jsou ¢asto v pocatcich re-
spira¢niho infektu tachykardické). Nahly po-
kles saturace u bdélého pacienta se SMA
pod 95 % muzZe znacit pfitomnost atelektazy
nebo obstrukce dychacich cest hlenovou
zatkou. Pokles saturace pod 95 % u spiciho
pacienta by meél vést k podezfeni na nocnf
hypoventilaci nebo obstrukci dychacich cest
hlenem.

Skrining respira¢ni nedostatec¢nosti by mél
kromé méfeni pulsnim oxymetrem zahrno-
vat i kapnografii - end tidal CO, (EtCO)) nebo
méfenf transkutanniho CO, (TcCO,) v bdélém
stavu a spankovou studii (polysomnografii)
v pffpadech, kdy je podezfeni na no¢ni hypo-
ventilaci. Provedeni spankové studie je dopo-
ru¢eno vzdy pfi podezfeni na poruchu dychanf
ve spanku nebo respira¢ni selhani s nasled-
nou potiebou zahjeni neinvazivni ventila¢nf
podpory (non invasive ventilation; NIV) [4]. Ze-
jména u starsich pacientl je tfeba cilené pa-
trat po symptomech spankové apnoe nebo
hypoventilace (chrapani, asté no¢ni buzeni,
bolesti hlavy, no¢ni poceni, nadmeérna spavost
a Unava v prabéhu dne).

Pacienti schopnf spoluprdce, tj. déti pfi-
blizné ve véku od 4 let, by méli pfi kazdé kli-
nické kontrole absolvovat spirometrické
vysetieni. V rdmci vysetfeni hodnotime ze-
jména dosazenou vitalni kapacitu (vital ca-
pacity; V) plic (pokles hodnot pod cca 40 %
normy by meél vést k podezfeni na moznou
nocni hypoventilaci) [5], kterd s progresi one-
mocnéni v pribéhu zivota klesa. Tvar kfivky
pritok/objem charakterizuje pomaly vy-
dech se snizenym vrcholovych vydechovym

pratokem. Vyjimkou mohou byt pacienti se
SMA I, ktefi maji ¢asto normadlni hodnoty
plicnich funkci. Dalsim sledovanym je para-
metrem je FEV1 (objem vzduchu vydech-
nuty usilovnym vydechem za 1 sekundu),
jehoz snizené hodnoty mohou prokdzat pfi-
padnou pfidruzenou obstrukeni ventila¢ni
poruchu (napf. priduskové astma).

Pro objektivizaci sily nddechovych a vyde-
chovych svall vyuzivdme hodnoceni ma-
ximalniho inspira¢niho a exspiracniho
tlaku. Jedna se o nejcastéji vyuzivané para-
metry pro méfenf sily dychacich svald u pa-
cientd s podezfenim na jejich slabost [6].
Stanovuji se méfenim tlaku v hornich dycha-
cich cestach skrze Usta, pfipadné pridusnici
u intubovanych nebo tracheostomovanych
pacientl. Méfeni se obvykle provéadi vsedé
béhem maximalniho nddechového, pfi-
padné vydechového usili.

Pfi hodnoceni maximalniho inspira¢-
niho tlaku jsou pacienti vyzvéni, aby vy-
dechli na uroven rezidualniho objemu
a poté provedli maximalni inspira¢ni Usili,
a to udrzeli po dobu 1-2s.

Maximalni exspiracni tlak Ize méfit
z Urovné celkové plicni kapacity nebo
z Urovné funkeni rezidudini kapacity. Pa-
cienti provadéji maximalni vydechové Usili
a udrzuji ho po dobu 1-2 s. Manévr by se
mél opakovat 3-8x, pro analyzu se pou-
Zije nejvyssi zaznamenana hodnota. Existuje
pfimy vztah mezi objemem plic a silou vy-
dechovych svalt, proto vysledky vyhodno-
cované z Urovneé celkové plicni kapacity maji
vy3$si hodnoty nez hodnoty ziskané z méfenti
z Urovné funkeni rezidudlni kapacity.

Mobilizace sekretu a ocista
dychacich cest

Pristup k pacientdim je v poslednich letech
proaktivni, se snahou o zahdjeni airway
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Y

l

porucha dychdnfv REM spanku
FVC < 60 % pp

porucha dychanf
v REM a non-REM
spanku
FVC <40 % pp

v

<

klinické vysetrenf

slabost nddechovych + vydechovych svald, slabost bulbarniho svalstva,
skolioza, deformita hrudniku

respiracnf infekce

prevence: vakcina proti chfipce, pneumokokovi, respi-
racnimu syncytialnimu viru

intervence: fyzioterapie, kaslacf asistent. Zvazit glyko-
pyrolat, hypertonickou stl, bronchodilatacni Iécbu pfi
znamkach astmatu

neefektivni kasel,
PCF < 2701/min.

porucha polykanf

neinvazivni ventilace, kombinace s kaslacim asistentem,
PEG/gastrostomie

v

respira¢ni selhdni v priibéhu dne
FVC <20 % pp

fyzikalni vysetfeni, vysetfenf plicnich funkci, vysetient
PCF, vysetfeni svalové sily

snimek hrudniku, spankové studie,
zhodnocenf polykanf

Obr. 1. Algoritmus respiracni péce pacienta se spinélni svalovou atrofii.

FVC — usilovna vitaIni kapacita; PCF — vrcholovy pratok pfi kasli

Fig. 1. Respiratory management algorithm in patient with spinal muscular atrophy.
FVC - forced vital capacity; PCF — peak cough flow

clearance technik a neinvazivni ventilace jiz
v poc¢atku onemocnéni. Podstatné je vcas
zaucit v airway clearance technikdch pa-
cienta a jeho rodinu, nejlépe pred ndstupem
prvniho respira¢niho infektu. K zacviku asis-
tované airway clearance by mél byt k dis-
pozici respiracni fyzioterapeut. Podle cel-
kového stavu pacienta, sily jeho dychacich
svald a schopnosti efektivni expektorace vy-
uzivdme rdzné techniky pro podporu ocisty
dychacich cest. S pfihlédnutim ke klinickému
stavu pacienta mUZeme pacienty se SMA
rozdélit do tif skupin: pacient neschopny sa-
mostatného sedu, pacient schopny samo-
statného sedu a pacient schopny samo-
statné chize.

Pacient neschopny samostatného sedu
U téchto pacientl je metodou volby pro pod-
poru airway clearance manuélni fyzioterapie
kombinovana s pouzitim mechanického in-
suflatoru-exsuflatoru (CoughAssist, Philips,
Amsterdam, Nizozemsko). Jakmile nejsou
Uc¢inné bézné vyuzivané techniky respiracnf
fyzioterapie, je nezbytné do terapie zafa-
dit pfistrojovou podporu kasle za pomoci
piistroje CoughAssist. Jeho pouZitl by mélo
predchézet zhodnoceni efektivity kasle [4].
Mechanickd odsdvacka s odsdvaci cévkou
je dalsf béznou soucasti vybaven( pro leZicf
pacienty a méla by byt pouzita pfi kazdé
znamce neefektivniho kasle.

Pacient schopny samostatného sedu
Stejné jako u skupiny 1 je k podpote airway
clearance nejvhodnéjsi kombinace manudlini
fyzioterapie s pfistrojovou podporou kasle za
pomoci pfistroje CoughAssist. Pacienti se za-
chovanou schopnosti samostatného sedu
maji vys3si svalovou silu dychacich svall, proto
Ize u této skupiny pro podporu mobilizace
sekretu z perifernich do centrédlnich dycha-
cich cest pouZit i techniky respira¢ni fyziote-
rapie vyuzivajici oscila¢niho (napf. PARI O-PEP,
shaker, RG-Cornet, acapella) ¢i kontinuainiho
pfetlaku v dychacich cestach (Threshold PEP,
TheraPEP, Pari S Systém) [7]. Dalsi moznostf
jsou pak aktivni dechové techniky, které vyuzi-
védme u spolupracujicich pacientd (autogennf
drenaz, aktivni cyklus dechovych technik). Tyto
techniky vedou ke zméné pritoku vzduchu
v dychacich cestach, coz ma za nasledek lepsi
mobilizaci sekretu z dychacich cest.

Pacient schopny samostatné chtize

Pacienti se zachovanou schopnosti samo-
statné chlize maji ¢asto normalni hodnoty
plicnich funkci. lu téchto pacientd je nezbytné
peclivé hodnoceni efektivity kasle zejména
v obdobf respiracnich infektd. Ddlezitd je mo-
nitorace pfiznakd no¢ni hypoventilace a span-
kové apnoe. U této skupiny nejsou nutna
preventivni opatfeni, pacienti jsou pfesto na-
chylnéjsi ke vzniku respiracnich infekci, aspi-
raci nebo zhorsené ocisté dychacich cest.

Mechanicka insuflace, exsuflace
Mechanickd insuflace-exsuflace je metodou
asistovaného kasle, kterd napomahé odstra-
néni sekretu z dychacich cest pacienta do-
danim pozitivniho tlaku (insuflace) nasledo-
vaného ndhlym pfepnutim do negativnich
hodnot (exsuflace). Pro efektivni expektoraci
je u dospélych jedincl béhem vydechové
faze kasle nutné dosdhnout PCF alespon
1601/min. U zdravych dospélych a détf star-
$ich 12 let se tato hodnota pohybuje mezi
360 a 1 2001/min, u mladsich détf se ménf
v za&vislosti na pohlavi, véku a vysce. Dojde-
-li ke snfzeni PCF pod 1201/min, je pacient
ohrozen stagnaci bronchidlnitho sekretu
a tvorbou hlenovych zatek s rozvojem ate-
lektdz. Asistovany kasel je kritickym bodem
respiracni péce o pacienty se SMA a mize
predstavovat jedinou mozZnost, jak sekret
z dychacich cest efektivné odstranit [8]. Na-
stavené tlaky by mély byt dostatecné vy-
soké k mobilizaci sekretu (nadechové a vy-
dechové tlaky minimélné 30, idedlné az
40cm H,0) [9]. Pfesné hodnoty tlakd jsou
vsak nastavovény respira¢nim fyzioterapeu-
tem a odvijf se od sily dychacich svald, spo-
luprace a veku ditéte.

U pacientl se SMA | a Il doporucujeme
provadét airway clearance s pfistrojem Cou-
ghAssist 2-3x denné pokud je dité v klinicky
dobrém stavu. Pfi infektu je zapotfebf pfi-
stroj pouzivat castéji, dle potfeby a klinic-
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Zhodnoceni

Intervence

Tab. 2. Klinické zhodnoceni, intervence a plan péce pacienta se spinalni svalovou atrofii.

Péce

pacient
neschopny
samostatného
sedu

pacient
schopny
samostatného
sedu

pacient
schopny
samostatné
chdze

- klinické vysetrent

- zhodnoceni
hypoventilace

- (end tidal CO,)

- spankova
studie u viech
symptomatickych
pacient( k indikaci
NIV

- zhodnocenf zndmek
GER

- klinické vysetreni

- Spirometrie
(v zavislosti na véku
a mite spoluprace)

- spankova studie
u pacientd s jen
minimalnim
podezrenim na
symptomy nocni
hypoventilace

- vysetfeni GER

- klinické vysetieni
s vyhodnocenim
efektivity kasle
a peclivé sledovani
symptom
sveédcicich pro noc¢ni
hypoventilaci

- podpora airway clearance

- odsavani Usty

- fyzioterapie / respiracnf terapie
zahajena okamzité:

- manudlni techniky

- kaslaci asistent

- Bi-level NIV u symptomatickych
pacientl

- povinna oc¢kovani (zejména
pneumokokové vakcina) + vakcina
proti chfipce kazdy rok u détf starsich
6. mesicl

- inhala¢ni bronchodilatancia u pacientd
s praduskovym astmatem nebo
pozitivni reakci na bronchodilatancia

- povinna ockovani (zejména
pneumokokova vakcina) + vakcina
proti chfipce kazdy rok u détf starsich
6. mésic

- podpora airway clearance

- fyzioterapie/respira¢ni terapie zahéjena
okamzité:

- manualni techniky

- kaslaci asistent

- Bi-level NIV u symptomatickych
pacient(

-inhala¢ni bronchodilatancia u pacientd
s prduskovym astmatem nebo
pozitivni reakci na bronchodilatancia

- povinna ockovani (zejména
pneumokokové vakcina) + vakcina
proti chfipce kazdy rok

GER - gastroezofagealni reflux; NIV — neinvazivni ventilace

- klinické vysetfeni zpocatku minimalné kazdé
3. mésice, dale kazdych 6. mésicd

- airway clearance s odsavanim, fyzioterapif a kaslacf
asistent jsou zasadni pro pacienty s neefektivnim
kaslem

- zahdjeni ventilace u vsech symptomatickych
pacient(. IndividudIni posouzent, v nékterych
pripadech zahdjeni NIV jiz pred vznikem respira¢niho
selhdni ke zmirnéni dusnosti

- zahdjeni NIV béhem spankové studie nebo za
monitorace krevnich plynd

- individudlni vybér vhodné masky, idedlné 2 typy
s rlznymi misty kontaktu s kbzf

- nepodavat dlouhodobé mukolytika!

- klinické vysetreni kazdych 6. mésicl

- podpora airway clearance je zdsadni u pacientd
s neefektivnim kaslem

- zahdjeni NIV u vsech symptomatickych pacientl. Né-
kterd doporuceni vedou k zahdjenf ventilace v ramci
akutniho virového infektu.

- zahdjeni NIV v prlbéhu spankové studie nebo za
monitorace krevnich plyn(

- individudlni vybér vhodné masky, idedlné 2 typy
s rliznymi misty kontaktu s kaz

- nepodavat dlouhodobé mukolytikal

- zndmky neefektivniho kasle, opakované respiracni
infekce nebo podezreni na no¢ni hypoventilaci by
mély vést k vysetfenf pneumologem

kého stavu pacienta. Rodiny by mély obdrzet
pisemny plan terapie k domacimu pouZiti.
V rdmci jedné terapeutické jednotky do-
porucujeme nasledujici postup:
- 5-7dech s pfistrojem CoughAssist nésle-
dovanych pauzou, opakovat 3x po sobé;
- nasledné v pfipadé nutnosti odsat spu-
tum z Ust ¢&i tracheostomické kanyly.

U pacientl se SMA Il se na podporu ai-
rway clearance soustfedime zejména po
operacnich vykonech a pfi tézsim prabéhu
akutniho respira¢niho onemocnént.

Nadechové trenazéry
Postizeni dychacich svall u pacientl se SMA
vede k jejich postupné atrofizaci se vzni-

kem kontraktur. Nasledkem je omezeni po-
hybl hrudniho kose a pfipadné vznik de-
formit hrudniku, coZ vede k postupnému
snizovani VC. Proto je u vybranych pacient(
vhodné do respiracni péce zaradit taktéz tré-
nink nadechovych svall. K tomuto Ucelu vy-
uzfvédme nasledujici nddechové trenazéry:
Coach 2500, Coach 4000, CliniFlo, TriFlo, Po-
werBreath a Treshold IMT [7].

Nastaveni dechovych trenazérd, pfistroje
CoughAssist a cetnost jejich pouZiti je vhodné
konzultovat s respira¢nim fyzioterapeutem
specializovanym na danou problematiku.

Podpora dychani
Podporu dychani pfedstavuje a) neinvazivni
ventilace nejcastéji s dvojurovnovou tlako-

vou podporou (bilevel positive airway pre-
ssure; Bi-PAP) nebo b) mechanicky ventildtor
a invazivni ventilace cestou tracheostomie.

Neinvazivni ventilace

Neinvazivni ventila¢nf podpora by méla byt
zahdjena u viech symptomatickych kojenct
a imobilnich pacientl pfed ndstupem pfi-
znakl svédcicich pro respira¢ni nedosta-
te¢nost [10,11]. Obvyklé indikace k zahdjenti
NIV v domacim prostfedi jsou hypoventi-
lace nebo obstrukeni spankova apnoe. Dal-
$fmi indikacemi jsou rekurentni pneumo-
nie a atelektazy, pooperacni péce, deformity
hrudnf stény a respira¢ni selhani béhem
akutniho respira¢niho infektu. Virové respi-
ra¢ni infekty prohlubuijf slabost dychacich
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svall a zvysuji sekreci hlenu. V rdmci poope-
ra¢nich komplikaci se setkdvame s obstrukcf
hornich cest dychacich, hypoventilaci i vzni-
kem atelektdz, které zvysuji riziko respi-
ra¢niho selhani. Je prokdzano, ze NIV ma
u pacientd se SMA | vliv na vznik deformity
hrudniku a soucasné zlepsuje vyvoj plicni
tkdné [12].
Kratkodobé cile NIV jsou:
« zmirmeéni symptom dusnosti;
« zlepseni nebo Uprava vymény krevnich
plynd;
- zajisténi komfortu s dobrou synchronizaci
pacienta s ventiladtorem;
+ minimalizace rizik a odvracenf intubace.

Dlouhodobé cile NIV jsou:
- zlepseni celkové doby spanku;
- zlepseni celkové kvality spanku;
+ zlepseni celkového funkéniho stavu;
+ maximalizace kvality a délky Zivota.

Mechanizmy vedouci k pozitivnimu Ucinku
mechanické podpory dychanf jsou nizsi de-
chova prace spojena s Ulevou dychacim sva-
[Gm, reverze mikroatelektaz a Uprava primar-
niho nastaveni centra pro oxid uhlicity v CNS.

Lécba kontinualnim pozitivnim
pretlakem

Lécba kontinudlnim pozitivnim pretla-
kem by neméla byt k 1é¢bé chronického re-
spira¢niho selhani vyuzivana. Docasné ji
Ize zahdjit k udrZeni funkeni rezidudinf ka-
pacity u mensich pacientll neschopnych
synchronizace s ventildtorem v NIV na-
staven, ktefi nevykazuji zndmky hyperkap-
nie. Lécba kontinudlnim pozitivnim pre-
tlakem mdze zhorSovat Unavu dychacich
svall u pacientl se SMA, neni proto rutinné
doporucovana.

Lécba dvojuroviiovou tlakovou
podporou

Neinvazivni ventilaci je u pacientl se SMA
tfeba zahajovat s ohledem na respiracni pa-
tofyziologii. Jedinci se SMA udrzuji dosta-
te¢nou minutovou ventilaci na Ukor zvyseni
dechové frekvence s malymi dechovymi ob-
jemy. Vzhledem ke slabosti dychacich svall
je zde riziko, Zze pacient nebude schopen
sam spoustét pristroj k NIV. Proto je dopo-
ruceno nastaveni se zalozni dechovou frek-
venci s moznosti Bi-PAP pfi spontannim ca-
sovaném modu (ST mode). Tyto pfistroje
maji moznost nastaveni inspira¢niho tlaku,
exspira¢niho tlaku, dechové frekvence, in-
spira¢niho ¢asu a ¢asu stoupani tlaku (raise

time). Bach et al [5] prokézali, Ze jedinci se
SMA | uZivajici dvojuroviiovou ventilacni
podporu s rozdilem nddechového a vyde-
chového tlaku alespon 10cm H.,O byli po
5. roce véku méné hospitalizovéni a sou-
¢asné lépe tolerovali lé¢bu NIV po celou
dobu uzivani v porovnani s détmi, které
mély zavedenou tracheostomii a lé¢bu in-
vazivni mechanickou ventilaci. Z tohoto
dlvodu doporucujeme nastaveni dosta-
te¢ného inspira¢niho tlaku k dosazeni ade-
kvatni ventilace a co nejnizsiho mozného
exspiracniho tlaku k usnadnéni pasivniho
vydechu pfi velmi malych dechovych ob-
jemech. U nejslabsich jedincd vede nasta-
veni dostatecné vysoké dechové frekvence
ke zmirnéni dechového Usili a k odpocinku
dychacich svall. Maximalni dechové frek-
vence jsou obvykle kolem 30 dechd za mi-
nutu, coz je o néco malo méné, nezli ob-
vykld dechové frekvence kojence se SMA I.
Inspira¢ni ¢as (doba nadechu) by mél byt
nastaven s ohledem na vék pacienta a jeho
dechovou frekvenci. Raise time (¢as do do-
sazeni maximalniho nadechového tlaku)
by mél byt nastaven s ohledem na komfort
pacienta.

Viybér velikosti a typu masky zkusenym é-
kafem je podminkou Uspésného nastavenf
NIV. K zahdjenf 1é¢by doporucujeme nosnf
masku, masku s jinym rozhranim pak ke stfi-
dani (zejména z dlvodu prevence otlak{
v mistech kontaktu s k(). Pfi dlouhodobém
uzivani masky maze dojit k iritaci klze a hy-
poplazii stfedocarovych obli¢ejovych struk-
tur. Distenze Zaludku a zvraceni jsou dalsf
mozné nezadouci komplikace, které mohou
vyustit v aspiraci, aspira¢ni pneumonii a po-
tencialné az v ndhlé umrti pacienta.

Invazivni ventilace

Tracheostomie a invazivni ventilace jsou lé-
¢ebnou metodou u pacientd, kde selhalo
nastaveni NIV. Toto rozhodnuti by mélo byt
peclivé zvazeno po dlkladném rozhovoru
s rodinou v kontextu klinického stavu a pro-
gnozy pacienta.

Invazivni ventilace je nejvice kontroverzni
(resp. byla nejvice kontroverzni do schvalenf
prvnich 1é¢ebnych pfipravkd vedoucich ke
zlepseni funkeniho stavu) zejména v piipadé
pacientd se SMA I. U pacientl se SMA jiného
typu nenf zavedeni tracheostomie primarné
indikovano. U détf se SMA | mtze byt indikacf
nestabilita stavu pfi pouZiti NIV, zvysena kolap-
sibilita dychacich cest nebo netolerance NIV
pacientem. Je nutné mit na pameéti, ze zave-
denf tracheostomie vede k nemozZnosti voka-

lizace a casto k plné dependenci pacienta na
ventila¢ni podpore [5].

Medikace

Pro pacienty se SMA, ktefi vykazuji priznaky
priduskového astmatu, jsou k dispozici
bronchodilatancia event. kombinované pre-
paraty s inhala¢nimi kortikosteroidly.

Efektivita dlouhodobé aplikace mukolytik
v nebulizaci (3 nebo 7% solného roztoku) za
Ucelem zlepsenf airway clearance zatim ne-
byla jednoznac¢né prokézadna. Naopak, déle
nez nezbytné nutné uzivani hypertonického
roztoku soli mdze vést k vodnaténi a nasled-
nému hromadéni pfirozeného sekretu dy-
chacich cest.

Glykopyrolat Ize u vybranych pacient(
s velkou obezfetnosti vyuzit ke zmirnéni
produkce slin. Davku je viak potieba nastavit
tak, aby nedoslo k vysusovani sliznic dutiny
Ustni. VU¢i aplikacim botulotoxinu do slin-
nych Zlaz, stejné tak jako vlci vyuzitf jinych
metod vedoucich ke snizeni produkce slin
(skopolaminové naplasti), doposud neexis-
tuje jednoznacny konsenzus. V praxi se uzi-
vajf po individudInim zhodnocent.

Ockovaci latku Palivizumab Ize jako pre-
vendi infekce respiracnim syncytidinim virem
aplikovat dle regiondlnich zvyklosti v prvnich
24 mésicich Zivota. Oc¢kovani proti chfipce se
doporucuje u viech déti starsich 6 mésic.

U viech pacientl se SMA je vhodné pétrat
po pfiznacich gastroesofagedlniho refluxu
a v indikovanych pfipadech jeho projevy
|é¢it. Algoritmus respiracni péce u pacientd
se SMA shrnuje obr. 1.
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