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Abstrakt v CJ:

Cilem ptehledové bakalaiské prace bylo sumarizovat aktudln¢ dohledané poznatky o
paliativni pé¢i u pacientti s amyotrofickou lateralni skler6zou. Piedlozené poznatky byly
zpracovany z dohledanych vyzkumnych studii z databdzi EBSCO, PubMeD a Google
Scholar. Prvni dil¢i cil se zabyva pé¢i o dychaci cesty u pacient s ALS Vv paliativni péci.
Pacientim s onemocnénim ALS hrozi respirani selhdni, z toho diivodd je nutné probrat
moznosti podpory dychani. At uz se jednd o invazivni ¢i neinvazivni plicni ventilaci. Je
velmi dulezité, aby pacienti a jejich rodiny byli soucasti planovani symptomatologické a
odborneé paliativni péce. Druhy dil¢i cil se zaméfuje na vyzivu u pacientti s ALS v paliativni
péci. Vznik malnutrice miZe zpisobit hypermetabolismus, ktery byl u pacientd s ALS
prokdzan. Taktéz muize ovlivnit vznik dysfagie. Cilem paliativni péce je zabezpelit
pacientim co nejdelsi trvani peroralniho pfijmu. Dohledané poznatky zminéné v bakalaiské
praci mohou pomoci zdravotnickym pracovnikim a budoucim vSeobecnym sestram |épe

porozumét, jak pecovat o pacienty s ALS v paliativni péci. Také mohou byt uzite¢né pro



manazery zdravotnickych pracovist’ v porozuméni poskytovani paliativni pé¢e. Mohou byt

pro n¢ inspiraci, jak co nejlépe poskytovat paliativni pé¢i u pacient s ALS.
Abstrakt v AJ:

The aim of the review bachelor thesis was to summarize the current findings on palliative care
in patients with amyotrophic lateral sclerosis. The presented findings were processed from
research studies from the EBSCO, PubMeD and Google Scholar databases. The first sub-
objective deals with airway care for patients with ALS in palliative care. Patients with ALS
are at risk of respiratory failure, so it is necessary to discuss the possibilities of respiratory
support. Whether invasive or non-invasive pulmonary ventilation. It is very important that
patients and their families are part of the planning of symptomatological and professional
palliative care. The second sub-objective focuses on nutrition in patients with ALS in
palliative care. Malnutrition can cause hypermetabolism, which has been demonstrated in
patients with ALS. It can also affect the development of dysphagia. The goal of palliative care
is to provide patients with the longest possible duration of oral intake. The findings mentioned
in the bachelor's thesis can help healthcare professionals and future general nurses to better
understand how to care for patients with ALS in palliative care. They can also be useful for
health care managers in understanding the provision of palliative care. They can be an

inspiration for them on how best to provide palliative care for patients with ALS.
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UVvOD

Amyotrofickd laterdlni skler6za (ALS) je charakterizovana degeneraci hornich a
dolnich motorickych neuroni mozku a michy, coz vede k nevratné progresivni paréze svald.
Toto neurodegenerativni onemocnéni ovlivitiuje mobilitu, komunikaci, polykani a dychéni.
Primérna doba pieziti je ptiblizné¢ 2 az 5 let od stanoveni diagndzy. Nejcastéjsi pfi¢innou
amrti u pacientd s ALS je respira¢ni selhani (Dorst et al., 2019, s. 1). Z divodu hroziciho
respiraéniho selhani je nutné, aby pacienti znali moznosti podpory dychani. Podporu dychani
muzeme zajistit pomoci invazivni a neinvazivni plicni ventilace. Tyto metody slouzi jako
symptomatologicka lé¢ba (Vacca et al., 2020, s. 38). I pfes mnoho klinickych studii dosud
neexistuje zadna ucinna lécba ALS. Praveé proto je kladen vétsi diraz na intervence, které
napomahaji ke zlepSeni kvality Zivota pacientli a prodluzuji dobu preziti. Paliativni péce
napomaha snizit utrpeni pacientli s onemocnénim ALS a vytvaii podplrny systém roding.
M¢la by se zahajit ihned od okamziku stanoveni diagnozy pacienta (Hodgen et al., 2017, s.
206 — 207). Dulezitou soucasti paliativni péce je psychologicka podpora, a to jak pro pacienty,
tak pro jejich rodiny (Bellomo et al., 2017, s. 164).

Pro pacienty s ALS je velmi dulezity stav vyzivy. Pii snizeném pfijmu dochazi
k malnutrici. K hodnoceni stavu vyzivy se nejCastéji vyuzivad index télesné hmotnosti
(Stavroulakis et al, 2017, s. 7-8). Vznik malnutrice mize nastat v dusledku
hypermetabolismu, ktery byl u pacientti s ALS prokazan (Benstead et al., 2016, s. 797). Cilem
paliativni péfe je zabezpelit pacientim co nejdelSi trvani perordlniho pfijmu. Je ovSem
dalezité zachovat maximalni bezpecnost pii jidle (Luchesi et al., 2018, s. 5). U pacienta
S ALS lze také vyuzivat ketogenni a stfedomoiskou dietu. Jedna se o alternativni 1é¢bu, u
které je potiebné vysledky podlozit vyzkumnymi studiemi (Caplliure et al., 2020, s. 27).
ZhorSeni vyzivy miiZze zpusobit dysfagie. Ta zptusobuje tbytek na vaze, inavu pii zZvykani ¢i
dehydrataci (Epps et al., 2020, s. 136). Ve chvili, kdy uz nelze ptijimat stravu peroralng,
existuji rizné moznosti v podpote piijmu stravy. Jedna se o parenterdlni a enteralni vyzivu
(Stavroulakis et al., 2017, s. 97). V souvislosti s vyse uvedenou problematikou je mozno
polozit otdzku: Jaké jsou aktudlni dohledané publikované poznatky o vyziveé a pé¢i o dychaci
cesty u pacientt s ALS Vv paliativni pé¢i?

Cilem bakalafské prace je sumarizovat aktualné dohledané publikované poznatky o
paliativni péci u pacientti s amyotrofickou lateralni skler6zou. Pro tvorbu bakalaiské prace

byly stanoveny tyto dil¢i cile:



1)

2)

Sumarizovat aktualné dohledané publikované poznatky o péci o dychaci cesty u pacientt
s amyotrofickou lateralni sklerdzou v paliativni pé¢i.
Sumarizovat aktualné dohledané publikované poznatky o vyzivé u pacientti s amyotrofickou

lateralni skler6zou v paliativni pé¢i.
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1 POPIS RESERSNI CINNOSTI
Pro reSer$ni Cinnosti byl pouzit standartni postup vyhleddvani s pouzitim vhodnych
kli¢ovych slov a s pomoci booleovskych operatorti. Nasledujici schéma nazorné popisuje

postup resersni ¢innosti.
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Kli¢ova slova v AJ: amyotrophic lateral sclerosis, palliative care, invasive ventilation,
non-invasive ventilation, dysphagia, nutrition, nursing care
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Proceedings of Singapore Healthcare 1 ¢lanek

Respirology 1 ¢lanek
Revista Mexicana de Neuroceincia 1 ¢lanek
The Canadian Journal of Neurological Sciencis 1 ¢lanek
Therapeutic advances in Neurological disorder 1 ¢lanek
Value Health 1 ¢lanek
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Pro tvorbu bakalarské prace bylo vyuzito 41 ¢lank
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2 PECE O DYCHACI CESTY U PACIENTU
S AMYOTROFICKOU LATERALNI SKLEROZOU
V PALIATIVNI PECI

U pacientt s amyotrofickou lateralni skler6zou (déle jen ALS) je nejcastéjsi pticinou
umrti respirani selhani. Pravé proto je velmi dulezitd péce o dychaci cesty a podpora
dychéni. Respira¢ni selhani je nejéastéji mechanického pivodu — vznika v dusledku slabosti
dychacich cest, kdy se plice pfi nadechu plné neroztdhnou (Karam et al., 2016, s. 10).
Respira¢ni selhdni je velmi ¢astd pozdni komplikace u pacientd s ALS. Souvisi to
s neurologickym vyvojem nemoci a néaslednym poskozenim respiratni muskulatury
(Fiorentino et al., 2018, s. 55). Toto progresivni neurologické onemocnéni postihuje dychaci
svaly, jako je branice ¢i pomocné dychaci svaly. Slabost dychacich svalt zpusobi dusnost.
Nésledkem toho dochazi k zadrzovani oxidu uhli¢itého v téle (Houseman et al., 2015, s. 122).
Smrt u pacientli s ALS nastava prumérné 2 az 5 let od propuknuti prvnich pfiznaka (Dorst et
al., 2019, s. 2). Thned po urceni diagnoézy by se pacient a jeho rodina méla dozvédét, jaké
moznosti v podpofe dychani existuji. Mé&li by znat vSechny vyhody i omezeni, aby se mohli
sami rozhodnout, jakou 1é¢bu v budoucnu podstoupi (Karam et al., 2016, s. 10). Rozhodnuti o
budouci 1é¢bé je pro pacienty s onemocnénim ALS a jejich rodiny velmi naro¢né. Méli by
znat uplné informace o moznostech 1écby, at’ uz se jedna o vyhody c¢i rizika 1écby. Edukovat
pacienta o jeho zdravotnim stavu ma v kompetenci lékai ve spolupraci se v§eobecnou sestrou.
Je velmi dilezité, aby pacienta edukovali objektivnim zplsobem, ktery jej netla¢i do
rozhodnuti o nasledné 1écbé. Je to pouze na pacientovi a jeho rodin€, aby se rozhodli, jakou
1é¢bu chtéji podstoupit. Zda zahajit paliativni péci nebo jestli chtéji podstoupit zakroky, které
jim mohou prodlouzit zivot o par mésicu ¢i let (Vacca et al., 2020, s. 38).

Pii pé¢i o pacienty s ALS se piechazi vice kritickymi body. Ty ovliviiuji vysledky
oSetfovatelské péce a kvalitu zivota pacientd. Prvnim kritickym bodem je v€asna diagnostika
onemocnéni ALS. Zpozdéni v ureni diagndzy miize nastat z divodu nenavstiveni specialisty
¢i nedostate¢né uznani a prehlizeni ¢asnych pfiznakd. Dalsim bodem je spravné nacasovani
rozhodnuti tykajici se péce, ktera mize nasledovat pti zhorSeni zdravotniho stavu pacienta
(Hogden et al., 2017, s. 209). Prvnim projevem respiracni nedostate¢nosti je vétSinou noc¢ni
hypoventilace. Ta doprovazi poruchy spanku, ranni bolesti hlavy a nadmérnou denni unavu.
Dalsim projevem miuize byt slaby kasSel s potizemi vykaslavani sekretd. Lébou respira¢niho
selhani je prevence infekce a poskytovani neinvazivniho ¢i invazivniho mechanického

ventilatoru (Karam et al., 2016, s. 10). V disledku progresivity onemocnéni je velmi obtizné
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fizeni sekrece. U pacienti s ALS totiz dochézi ke slabosti svalii v tstech, které¢ jsou diilezité
pro fe¢ a polykani. V disledku toho je velmi obtizné manipulovat s normalni produkci slin
(Houseman et al., 2015, s. 123). Z&kladnim mechanismem ochrany dychacich cest je
schopnost vykaslavat sekrety. Pokud se sekret usazuje v dychacich cestdch a pacient neni
schopen jej vykaslat, jedna se o vaznou hrozbu k Zivotu. Uéinny kasel vyzaduje nadech a
nasledné intenzivni kontrakci vydechovych svald, aby se vytvofil adekvatni tlak k proudéni
bronchialnich sekreti. U ALS je postizeni progresivni, fatalni a zavazné. Brani¢ni slabost
snizi pocateéni naddech a slabost btisnich, Sikmych a mezizebernich svald snizi silu vydechu
(Arroyo — Rojas et al., 2019, s. 281).

V idealnim piipadé by pacienti s onemocnénim ALS méli byt ucastniky pti planovani
paliativni péce i se svou rodinou (Houseman et al., 2015, s. 122). Od pacientl se vyZaduje,
aby se v prabéhu postupu onemocnéni rozhodovali o 1é¢bé symptomi a kvalité Zzivota.
Rozhodnuti o prodlouZeni Zivota nebo symptomatickych opatieni jako je naptiklad
gastrostomie, invazivni a neinvazivni ventilace, jakoZz i péfe po ukonCeni zivota jsou
komplexni. Uspé&iné vysledky mohou zaviset na nadasovani symptomatologické a paliativni
péce. Pacienti jsou vybizeni, aby zvazili své moznosti a rozhodli se o péci v ¢asovém ramci,
ktery umozni uspésné vysledky (Hogden et al., 2017, s. 210). Paliativni péce by méla byt
zahajena u pacientti s onemocnénim ALS ihned od okamziku diagnézy. Nasledn¢ by méla
trvat po celou dobu procesu umrti, aby mél pacient co nejvétsi podporu jak od rodiny, tak od
zdravotnickych pracovnikt. Podporu v tomto obdobi potiebuji také ¢lenové rodiny. Mnohdy
jim pomiuze psychologickd podpora. Psycholog jim poskytne emocialni podporu, da jim
prostor sd€lit vSe, co jej zatézuje. Ptibuzné povzbuzuje, ptipravuje je na pribéh umirani a uci
je, jak doprovazet svého blizkého. Taktéz je provede procesem smifovani se s diagndzou
sveho blizkého a doporuéi jim, jak podpofit pacienta. Podpora psychologa je samoziejmé
dilezita také ptimo pro pacienty s ALS. Paliativni péCe se u pacientli s ALS nezamétuje
pouze na péci na konci Zivota, ale je zaméfena na pomoc a zmirnéni utrpeni béhem celé faze
nemoci. Mezi cile paliativni péle fadime ustanoveni cilii pacienta, které jsou Vv souladu
s hodnotami ¢lovéka (Bellomo et al., 2017, s. 164). Paliativni péce je nezbytna pro pacienty
s ALS a jejich rodiny, aby bylo zajisténo, Ze jejich pfiznaky a problémy budou jasné uréeny a
zvladnuty (Hogden et al., 2017, s. 208). Paliativni péce povazuje smrt za normalni proces.
Poskytuje tulevu od bolesti a dal§ich uzkostnych ptiznakd. Integruje psychosociilni a
duchovni aspekty péce o pacienta s ALS. Nabizi systém podpory, ktery napomahd rodiné
vyrovnat se s nemoci pacienta a s naslednou smrti. Paliativni pée vyuziva tymovy pristup

k fesSeni potieb pacientl a jejich pribuznych, v€éetné poradentstvi pti umrti. Studie ukazaly, ze
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diky paliativni péc¢i doslo ke zlepSeni celkové péce o pacienty s ALS. Diky tomu vice jak 90
% pacientl zemielo pokojné a bez bolesti (Oliver et al., 2014, s. 22). Soucasti paliativni péce
je 1 podpora pecovatell, ktefi o pacienty v téchto tézkych chvilich pecuji. Lékar se
specializaci Vv paliativni pé¢i spolu se svym tymem pracuje v multidisciplinarnim kontextu
v ramci svého vlastniho zafizeni. Paliativni pé¢i mohou poskytovat riznymi zptisoby. Jednou
z moznosti je poskytovani paliativni péce pfimo v domacim prostiedi pacienta. Zde pracuje
I¢kat ve spolupraci se svym multidisciplinarnim tymem. Samozifejm¢ ve spolupraci
s praktickym Iékafem a vSeobecnou sestrou zkomunitni péfe. Dale mohou své sluzby
poskytovat na lizkové jednotce paliativni péée ¢i v hospici (Hogden et al., 2017, s. 208).
Pacienti s ALS mohou také vyuzit pobyt v dennim hospicovém stacionafi. Ten umoziuje péci
o pacienta po cely den, diky nému si mohou pecovatelé ¢i rodinni pfislusnici odpocinout ¢i jit
do prace. V dennim stacionafi je pacientovi poskytnuta odborna péce, véetné zapojeni do
rehabilitace a riznych dalSich doplikovych terapii (Oliver et al., 2014, s. 25). Mnoho pacientt
S ALS zaziva frustraci pifi piijimani pomoci od druhych. VétSina téchto pacientt zila pred
diagndzou ALS plnohodnotny zivot. Zcela nepochybné je naro¢né pfijimat pomoc piimo od
svych blizkych a pratel. Tato skutecnost, ze jejich fyzické schopnosti se kazdym dnem
zhorsuji a uz jim neumozni Zit zivot jako dfive, je pro né obrovskou emo¢ni piekazkou (Long
et al., 2019, s. 7). Komplexni oSetfovatelska péce spolu s prvky holistického oSetfovatelstvi
muze vSeobecnym sestram pomoci pozitivné ovlivnit pacienty s ALS na konci jejich zivota.
Tato péfe napomahd rodiné i pacientovi vytvafet uspokojeni a celkovy pocit klidu
V kazdodennim fungovani. Snazi se i poukazat, ze mnoho véci mohou pacienti zvladnout sami
s minimalni pomoci svych pecovateli. Cilem paliativni péce je poukazat na pozitivni stranky
Zivota a snazi se umoznit pacientlim a jejich rodin¢ zustat co nejaktivnéjsi (Vacca et al., 2020,
s. 38).
Podpora respira¢ni nedostatecnosti

Postupem casu Vv dasledku progresivity onemocnéni ALS u pacienti dochazi k
respira¢ni nedostatecnost. Proto je velmi dulezité zhodnotit, spravné zvolit a nacasovat zpisob
podpory dychani. Mezi moznosti 1é€by respiracni nedostate¢nosti u pacienti s ALS fadime
neinvazivni plicni ventilaci (déle jen NIV). Ta se vyuziva zejména u pocatecnich respira¢nich
problému. Dalsi moznosti 1é¢by je invazivni ventilace, a to zejména tracheostomie (Dorst et
al.,, 2019, s. 1). Zavedeni tracheostomie se indikuje nejcastéji v ptipadé, kdy je uz NIV
neefektivni a zhorSuji se bulbarni funkce. Pro tyto pacienty je tracheostomie jedinou

moznosti, jak respiracni potize zmirnit (Magelssen et al., 2018, s. 2730).
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NIV je standartni péce o pacienty s ALS. Méla by se zavést ihned, pokud dojde
k poklesu vitéalni kapacity plic pod 50 %, nebo diive, pokud ma pacient projevy respiraéni
nedostate¢nosti. Tato neinvazivni ventilace muze byt poskytovana pomoci riznych nosnich ¢i
Ustnich masek s pouzitim dvouuroviiovych pretlakovych dychacich piistroji ¢i pfenosnych
objemovych ventilatort (Karam et al., 2016, s. 10). Nosni masky mohou byt problematické
pro pacienty s bulbarnimi potizi, jelikoz by mohl unikat ventilaéni vzduch, zejména kvuli
neupIlnému uzavieni tst béhem spanku. Vyhodou téchto masek je, Ze jsou obecné u pacientt
lépe tolerovany a umoziiuji lepsi komunikaci ve srovnani s maskami, které zakryvaji Gsta i
nos. Oba tyto typy ale mohou mit za nésledek vznik bolestivych viedd na obliceji (Dorst et
al., 2019, s. 3). Nasalni ventilace umoziuje pacientim S ALS piirozenéjsi zvlhéovani a
umoznuje jim lépe komunikovat s okolim (Morelot — Panzini et al., 2019, s. 522). Neustalé
pouzivani dlouhodobé neinvazivni ventilace zplsobuje zavazné dekubity. Vyskyt téchto
zavaznych koZnich 1ézi mize byt zplsobeno Spatnym pfilnutim, zejména u pacientt, kteti
maji masku na obli¢eji deli dobu, a jsou zavisly na ventilatoru. Pravé proto by se méli
pacienti co nejéastéji ménit tlakové body. Jako alternativa ke kyslikovym brylim a maskam
pies nos a usta je celkova maska pies oblicej. Tato maska se snadno pfizptisobi oblicejovym
rysum pacienta (Fiorentino et al., 2018, s. 57). Je nutné v¢as posoudit, jak pacient zvlada péci
kolem sebe. Pacienti s onemocnénim ALS, ktefi Ziji sami, by méli zvazit moznost piijeti
zdravotnického pracovnika. Je velmi pravdépodobné, Ze postupné¢ dojde ke zhorSeni
zdravotniho stavu pacienta a ten jiz nebude moct sdm zvladdat péci o sebe. NIV vyzaduje
opatrnou aplikaci kyslikové masky a pacienti se zna¢nou slabosti horni koncetiny jiz
nedokazou aplikovat si kyslik samostatné (Oliver et al., 2014, s. 74). Z poc¢atku se ventilace
pouziva hlavné v noci. Poté se prodluzuje dle potieby i pfes den. V disledku progresivity
onemocnéni jsou pacienti S ALS nasledné nuceni mit NIV neptetrzité (Karam et al., 2016, s.
10). Jde o poskytovani ventilaéni podpory prostfednictvim hornich dychacich cest bez
nutnosti pouzivani invazivni plicni ventilace (dale jen IMV), jako je tracheostomie. NIV se
provadi za pomoci specialniho dychaciho zatizeni a masky. Manipulace s NIV je jednoduchd,
Ize ji pouzivat v domacnosti a zpocatku onemocnéni hlavné v noci. Diky své flexibilni a
neinvazivni povaze je velmi dobfe pfijimana pacientem i pecovateli. Ventilace vyuziva
vzduch v mistnosti a snizuje dychaci silu pacienta. Cilem podani NIV je kompenzace brani¢ni
slabosti, sniZzeni hyperkapnickych ptiznakl a zlepSeni celkového zdravotniho stavu pacienta.
Tato metoda ventilace mtize vyrazné prodlouzit zivot pacienti s ALS. Pro svou neinvazivitu a
dobrou snaSenlivost je povazovana za nezbytnou terapeutickou slozku 1é¢by onemocnéni ALS

(Dorst et al., 2019, s. 1). U pacientti, kteti uzivaji NIV, musi byt pfijata urcitd zvlastni
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opatteni. Kazdy by mél mit k dispozici dva ventilatory, aby v piipad¢ poruchy méli po ruce
nahradu. Taktéz by bylo dobré mit ve vybavé riizné druhy masek, aby mohl ménit tlakové
body ¢i umoznit pacientovi mluvit ¢i jist (Morelot — Panzini et al., 2019, s. 525). NIV je
komplikovanéjsi u pacienta s ALS, které trapi hypersalivace a dalSimi pfitézujicimi faktory.
Nejnovéjsi vyzkumné studie ovSem ukazuji, ze i u téchto pacientt by se mohlo docilit
pozitivnich u¢inkd, pokud se zacatek uziti NIV dobfe nacasuje. Obecné je dano, Ze by se mé¢lo
za¢it s plicni ventilaci nejpozdéji pii objeveni prvnich evidentnich pfiznaka respiraéni
nedostateCnosti. Ackoliv neinvazivni plicni ventilaci lze pierusit kdykoliv, je to zfidka
zadouci, jelikoz je nemoc chronicky progresivni. Pravé proto je ukonéeni NIV spojeno
s prechodem na IMV ¢i paliativni 1écbu a ukonceni opatteni na prodlouzeni zivota. Opatieni u
onemocnéni ALS jsou nepfetrzitym procesem a mohou se Casem meénit. Proto je velmi
dalezité, aby byli pacienti a jejich rodiny podrobné informovani o moznostech 1é¢by v dobg,
kdy jsou pti plném védomi a dychaci situace je stabilni (Dorst et al., 2019, s. 7). Respektovani
prava nemocného na ptijeti nebo odmitnuti Iékaiskych zdkrokii je zékladem moderni
zdravotni péce. Piedpokladem je vSak spravna informovanost od zdravotnickych pracovniki
(Magelssen et al., 2018, s. 2733). Pieruseni NIV muze byt doprovazeno vaznymi potizemi. Je
nutné toto predvidat a byt v blizkosti pacienta pti ukonceni NIV, coz umoziiuje rychlou reakci
a moznost podani 1é¢iv, aby se snizili akutni symptomatické potize (Morelot — Panzini et al.,
2019, s. 527-528).

Jak se slabost dychacich svalti zhorSuje, NIV se stdvad nedostate¢na pro respiracni
potieby. Postupem Casu vétSina pacientli umird na respiracni selhani ¢i aspira¢ni pneumonii.
Doba pieziti muze byt u téchto pacientd prodlouzena, pokud nemocny podstoupi
tracheostomii a zahaji mechanickou ventilaci. V dusledku hroziciho respira¢niho selhani jsou
rodiny konfrontovani s velmi naroénym rozhodnutim. Hospic versus invazivni ventilace. Je to
velmi obtizné rozhodnuti z divodu mnoha etickych, kulturnich a finan¢nich divoda.
Invazivni ventilace vyzaduje nédkladnou a intenzivni péci, kterd v n¢kterych zemich neni kryta
pojisténim (Attassi, 2018, s. 699). IMV se uplatituje v okamziku, kdy pacient odmitne nebo
netoleruje NIV. Muze se jednat o velké mnozstvi sekretli ¢i silnou slabost svali. IMV
poskytuje G¢innéj$i a lepsi vyménu plyni s men$im tGnikem vzduchu nez NIV. Také se
vyhyba koZznim defektim vznikajicim v souvislosti s maskou na Ustech (Ang et al., 2019, s.
193).

Jednou z nejvice vyuzivanych IMV u pacientit s onemocnénim ALS je tracheostomie.

Jedné se o metodu ventilace, kterd podporuje dychani a mtize u pacientd S ALS prodlouzit
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zivot o mnoho let. Proto se také oznacuje jako dlouhodoba mechanicka ventilace. Jedné se o
formu IMV, kdy je tracheostomicka trubice zavedena pro piimy piistup do dolnich dychacich
cest (Ang et al., 2019, s. 198). Tracheostomie je vytvoiena chirurgickym zakrokem, kdy se
vytvoii otvor (stoma) v piedni stén¢ prudusnice (Billington et al., 2019, s. 2). Komplikace pii
zavedeni tracheostomie jsou vzacné. VétSinou se jedna o chirurgicka a anesteziologicka
rizika, kterda jsou u vétSiny operaci (Ang et al., 2019, s. 198). Mezi komplikace jiz
zavedené tracheostomie se uvadi atelaktaza, coz je kolaps plic. Tento stav ma za nasledek
snizeni mnozstvi vymény plynt. Dal$im problémem atelaktazy je konsolidace. Je to stav, kdy
je plice spiSe naplnéna tekutinou nez vzduchem. Mezi komplikace, které mohou nastat,
fadime taktéz pneumonii ¢i blokovani tracheostomické trubice. Tomu by mélo zabranit
pravidelné zvlh¢ovani a endotrachealni odsavani. VsSeobecné sestry béhem péce o
tracheostomickou kanylu pravidelné hodnoti barvu, mnozstvi a viskozitu sekretii. Zvlh¢ovani
lze zajistit pouzitim vyhtivaného zvlhovace vody nebo pomoci filtru pro vyménu tepla a
vlhkosti (Billington et al., 2019, s. 3). Vyhodou tracheostomie je prodlouZeni doby preziti,
lepsi vyména plynt s mensim unikem vzduchu a lepsi vylucovani sekreci ve srovnani s NIV.
Pti progresi nemoci pacient postupem casu ztraci veSkeré metody komunikace, véetné pohybti
oCi. Stava se zcela zavislym na pomoci druhych. Ackoliv mohli pacienti S ALS ze zacatku
komunikovat ¢i polykat, ¢asem ztraci i tyto vlastnosti (Ang et al., 2019, s. 198).

Zavedena tracheostomie obchazi obvyklé mechanismy hornich cest dychacich pro zvlhéovani,
filtraci a oteplovani inspirovanych vdechli. To mé za nasledek zvySenou viskozitu sekrece
hlenti, coz mtze vést ke zvySenému riziku infekce a poruse vyluCovani (Billington et al.,
2019, s. 3). Pii IMV — tracheostomii potiebuji pacienti odbornou péci, kterou jim
zprostiedkovavaji vSeobecné sestry. Je tieba pravidelné pecovat o tracheostomickou kanylu.
se porozumét pacientovi s tracheostomickou kanylou ve chvili, kdy se z davodu progrese
onemocnéni zhorSuji celkové komunikacéni schopnosti (Ang et al., 2019, s. 198).
Endotrachedlni odsavani je soucésti bronchialni hygieny a mechanické ventilace. Cilem
odsavani je vycistit dychaci cesty coZ napomahd normalnimu dychdni. Odsavani zahrnuje
umisténi saciho katétru skrz dychaci cesty do prudusnice. Odsavani mize byt pro pacienta
bolestivé, proto je dilezité jej informovat o postupu a podat pfiméfenou tlevu od bolesti
(Billington et al., 2019, st. 3-4). Smrt u pacientii s tracheostomii vétSinou nastava z divodu
pneumonie ¢i jiné zdravotni komplikace, véetné obéhového kolapsu spojeného s ALS (Oliver
et al., 2014, s. 84).
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Pouziti tracheostomie vyvolava hned nékolik etickych otazek. Kromé ptfinosu lécby
miize mit negativni dasledky jak pro pacienta s ALS, tak pro jeho pfibuzné a zdravotniky.
Otazkou je, zda je pro pacienty s ALS tracheostomie prospésna. ALS je progresivni,
nevylécitelné onemocnéni, kdy progndza zavisi na individudlnim pribéhu onemocnéni, ale
respirani stav ovlivni ocekdvanou délku zivota. Hlavnim cilem 1éCby je co nejvice
minimalizovat morbiditu a zlepsit kvalitu zivota. Mnoho pacientli S ALS si hlavné klade za cil
maximalizovat délku Zivota (Magelssen et al., 2018, s. 2731). Aby se pacienti spolu s
pfibuznymi mohli informovan€ rozhodnout o tracheostomii, musi znat a nasledné¢ zvazit
v8echna rizika a piinosy. Je dulezité, aby s nimi lékafi prodiskutovali zejména ocekavané
ztraty schopnosti komunikace, coZ je naro¢ny problém hlavné pro pacienty, ale samoziejmé
také pro piibuzné a ptatelé (Turner et al., 2019, s. 469, 471). Néktefi pacienti jsou ¢asem
nespokojeni a nejcastéjsim dtivodem pro zadost o ukonéeni IMV je ztrata smyslu zivota. IMV
sice prodluzuje Zzivot, ale také oddaluje smrt. Pacient zlstava vV nemocnici ¢i v domacim
prostiedi ve stavu tézce postizeného. Vyzkumné studie ukazuji, Ze vét§in€ pacientim s ALS
se ulevi, kdyZ maji moznost promluvit si se zdravotnickymi pracovniky o termindlnim stadiu
jejich onemocnéni (Magelssen et al., 2018, s. 2732, 2733).

Svalové cviceni

Pacientim s onemocnénim ALS se cviceni dlouhou dobu nedoporucovalo. A to
Z divodu nejasnosti tcinku — vétilo se, Ze cviceni mize urychlit zhorSeni jejich onemocnéni.
Z toho divodu lékati doporucovali pacientim s onemocnénim ALS, aby se cviceni vyhybali.
Vétili, ze tim si pacienti uchovaji svalovou silu a snizi svalové poskozeni zplsobené
nadmérnou tunavou. Dle aktualnich vyzkumnych studii cviceni zpomaluje degeneraci
motorickych neuronti, snizuje spasticitu a posiluje oslabené svaly. Dale ma vliv na snizeni
unavy, zvySuje muskuloskeletalni vytrvalost a zlepsuje kardiopulmonalni funkce (Meng et al.,
2020, s. 806-807). U pacienti s onemocnénim ALS je nutné trénovat respiracni vydechové
svaly. Hlavnim diivodem, pro€ je potieba tyto svaly trénovat, je povaha onemocnéni ALS. U
pacientli dochazi k progresivni rigidit¢ a slabosti branice (diaphragmy), vnitinich
mezizebernich svald (mm. intercostales interni) a bfiSnich svali. Nasledkem této slabosti a
rigidity svalll dochazi ke zhorSené schopnosti téla vytvaret adekvatni subgloticky tlak
vzduchu k vytvofeni ochranného a efektivniho kasle (Tabor et al., 2016, s. 819). Pravé proto
se musi respira¢ni svaly trénovat jako kterykoliv jiny sval horni ¢i dolni koncetiny. Jedna se o
respiracni svalovy trénink. Béhem né&j je potiebné dodrzovat urcité principy — jako je
specifi¢nost, intenzita, frekvence a dobu trvani. Jde o strukturovanou a opakovanou formu

fyzickeé aktivity (Pinto et al., 2014, s. 93-94). Vyzkumné studie se zabyvaji hlavné vlivem
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svalového tréninku na onemocnéni ALS. Zamétuji se na stfedni tréninkovou zatéz. Tyto
cvi¢eni jsou u pacientt s ALS aplikované na poc¢atku onemocnéni. Napomahaji pacientim
aktivné zapojit vydech a dychaci svalstvo, coZ napomaha ptedchazet atrofii svalstva. Dale ma
toto svalové cviceni prodlouzit dobu, kdy pacient dokaze ucinné¢ vykaslavat sekrety. Taktéz
napomaha K lepsimu polykani a prodluzuje dobu oralniho p¥ijmu potravy (Plowman et al.,
2019, s. 1-2). Slabost expiracnich svali je typickym projevem nemoci u pacientd
s onemocnénim ALS. V duasledku slabosti dychacich cest vznikaji potize s vykaslavanim a
nasledné pacienty ohrozuje vznik pneumonie. Pravé proto je dilezité vyuzivat techniky
dechového cvi€eni, které slouzi k udrZeni adekvatni ventila¢ni funkce a tim pfedchéazi plicnim
komplikacim. Svalovy trénink zlepSuje u pacienti schopnost organismu spotrebovavat kyslik
a udrzovat Kkardiovaskularni vytrvalost, coZz je pro pacienty s ALS velice prospésné
(Mancopes et al., 2020, s. 336-337).

Vydechovy svalovy trénink (dale jen EMST) se sklada z 25 cilenych vynucenych
vydechil ve spolupraci s terapeutem. Trénink je veden v 5 sadach, které se 5 — krat opakuiji.
Béhem cviceni pacienti sedi v pohodIné poloze a nosi sponu na nos, aby se zabranilo uniku
vzduchu pfi nazofaryngedlni slabosti. Pacienti se museji zhluboka nadechnout a nasledné
zadrzi dech. Nakonec ze vsech sil vyfouknou vzduch do tréninkového zafizeni. Béhem
svalového cviceni je doporuceno, aby si pacienti mezi kazdou sadou 5 dech odpocinuli
(Plowman et al., 2019, s. 3). EMST je intervence, ktera je aplikovana u pacientu s cilem
zvysit schopnost generovani sily vydechovych svala, coz vede ke zlepSeni plicni funkce. Tato
metoda cviCeni svall je jiz vyuzivana u lécby Parkinsonovy choroby ¢i riznych obstrukcnich
plicnich onemocnéni. Toto cvieni se fidi tzv. pravidlem péti, coz znamend, ze cviceni
obsahuje pét blokl. Kazdy blok se sklada z péti vydechti, kdy by mél pacient vydechnout co
nejvice. Celkové za den prob&hne 25 dechovych cvi€eni. Toto cviceni by mélo probihat pét —
krat tydné (Mancopes et al., 2019, 337-338). Zkuseny domaci terapeut pravidelné navstévuje
pacienty s ALS a upravuje tréninkovou prahovou hodnotu. K tréninktim dochazi pravidelné u
pacienta doma, na misté, kde se citi dobie a bezpecné. Je dobré, kdyz se cviCeni Gcastni i
¢lenové rodiny a snazi se co nejvice pacienty podpofit. Jisté je potési, kdyz se rodinni
ptislusnici do dechového cvi€eni zapoji. Behem kazdého cviceni ma pacient sponu na nose.
Jakmile se pohodIné€ usadi se sponou na nose, miize zacit cvi¢eni ve spolupréci s terapeutem.
Fyziologickym cilem EMST je zlepSeni sily svali zapojenych do vydechu. Toto cviceni
napomaha k lepsim vysledkiim tykajicich se ochrany dychacich cest (Tabor et al., 2016, s.
821-822).
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3 VYZIVA U PACIENTU S AMYOTROFICKOU LATERALNI
SKLEROZOU V PALIATIVNI PECI

Pro pacienty s onemocnénim ALS je oblast vyzivy velmi dalezita. Pokud je index
télesné hmotnosti (dale jen BMI) pod 18,5 kg/ m? je to pro pacienta s ALS Zivot ohrozujici.
Nasledkem toho muZe nastat kratsi doba pteziti (Karam et al., 2016, s. 4-5). V okamziku, kdy
je pacientim ALS diagnostikovana, maji vétSinou normalni nebo nizké BMI. Postupem c¢asu,
jak nemoc postupuje, pacienti ztraci télesny tuk, coz ma za nasledek dalsi snizeni BMI.
Davody pro postupné hubnuti jsou rizné. Jeden z nich je kranialni bulbarni svalova slabost,
ktera zplisobuje dysfagii a zvySuje riziko nedostatecného kalorického pfijmu. Pacienti casto
jedi pomalej$im tempem a jsou unaveni béhem jidla. ProdlouZzena doba jidla a tnava zvysuji
riziko dehydratace a nedostate¢né vyzivy (Benstead et al., 2016, s. 797—798). Malnutrice je u
pacient s ALS velmi zavazna komplikace. Existuje nékolik technik k hodnoceni stavu
vyzivy. Patfi mezi né antropologicka méfeni, index télesné hmotnosti, bioelektricka
impedan¢ni analyza, biochemické indexy ¢i vySetieni mnozstvi tuki v téle. V klinické praxi
se nevice vyuziva BMI. Urcit pfi¢inu malnutrice je velmi slozité, jelikoz jsou spjaty
s onemocnéni ALS. U téchto pacienti dochazi ke snizenému peroralnimu piijmu vyzivy,
atrofii svalstva a k dalsim komplikacim, které jsou spojené s onemocnénim ALS. Ve
vyzkumnych studiich je pozorovéano, ze u pacientii s onemocnénim ALS je pfijem vyzivy
niz$i, nez doporucena denni davka (Stavroulakis et al., 2017, s. 92-93). Pro tyto pacienty je
velmi obtizné zvysSeni energetického piijmu k udrzeni normalniho BMI. Jednou z pfi¢in je
porucha polykani — dysfagie. Dochazi k slabosti zvykacich svalti a k Uzkosti souvisejici se
strachem z uduseni (Kellog et al., 2018, s. 7-8). Tato komplikace, ktera je Uzce spojena
s onemocnéni ALS se Casto zaCne projevovat relativné brzo. Slabost koncetin s naslednym
snizenim pohyblivosti a obratnosti pacientd patii mezi dalsi faktory, které pfispivaji
k neoptimalnimu piijmu vyzivy. Dale se stav vyzivy komplikuje kognitivnim, behavioralnim
a psychologickym zatizenim. V disledku téchto faktorti a komplikaci pacienti s onemocnénim
ALS celi potizim pii ptipravé a konzumaci jidla. Nasledné se pacientim méni stravovaci
navyky a stavaji se zavislymi na ostatnich pii krmeni (Stavroulakis et al., 2017, s. 93-94).
V disledku postupujici slabosti hltanovych svalii a snizené schopnosti polykani dochazi ke
zvySené sekreci slin. Sialorea je velkym problémem u pacientii s ALS. Dochazi ke zvySenému
riziku aspirace (Dorst et al., 2017, s. 8). ZvySena bronchidlni sekrece je jeden z nejcastéjsich
ptiznakll u pacientii s onemocnénim ALS. Vice jak 50 % pacientti s onemocnénim ALS je

postizeno poruchou kontroly produkce slin. Progresivni sialorea a hypersalivace mize
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zpusobit mnoho nebezpe¢nych komplikaci pro pacienty. Jednim z nich je macerace kize.
Muze také zpisobit problémy s fe¢i — coz se nazyva dysartrie. Samoziejmé se zvysSuje riziko
aspirani pneumonie z toho divodu, Ze se v Ustech zvySuje piitomnost sekrece. To ma za
nasledek neschopnost realizovat u¢inny kasel kvuli slabosti dychacich cest (Garuti et al.,
2019, s. 20-21). Malnutrice ma mnoho Skodlivych dusledkt, které hlavné u pacientti s ALS
mohou zhorsit zdravotni stav. Mezi tyto disledky fadime zvysenou svalovou slabost, unavu,
zhorSené respiracni a kardiovaskularni funkce. To vSe zplsobuje zvySené riziko infekci,
dekubitti a $patné hojeni ran (Stavroulakis et al., 2017, s. 93-94).

Pacienti s ALS maji abnormalné rychly bazalni metabolismus v téle, coz se nazyva
hypermetabolismus. Ten zpisobuje u pacienti Ubytek hmotnosti. Mechanismus, ktery vede
k hypermetabolismu je dosud neznamy, ale byl u pacienti s ALS prokazan. Pacienti s ALS
maji velké obavy z aspirace nebo z uduSeni, coz vyplyva z dysfagie. Intervence nutri¢ni
terapie jsou nedilnou soucasti 1é¢by pacienti s ALS. Jakmile maji pacienti problémy
s dysfagii, ihned by méli dostat odborné poradenstvi od nutri¢niho terapeuta. Musi dojit
k Upravé konzistence potravin a tekutin. Nasledné by méli pacienti s ALS dostavat dopliky
s vysokym obsahem bilkovin. Pacient spolu s rodinou, ktera se o n¢j stara, by méli byt
informovani o bezpe¢nych technikach krmeni a polykani (Benstead et al., 2016, s. 797-798).

Pacienti s ALS konzumuji v priméru piiblizné o 15 % méné kalorii, nez je doporuceno.
Ke zvySeni kalorického ptijmu konzumuji rtizné dopliky oralni vyzivy. Tyto dopliky vyzivy
jsou vyuzivany jako prvni ihned, kdyz dojde k diagnostice ALS. Pomahaji ptredchazet nebo
minimalizovat Ubytek hmotnosti v ptipadé, kdy je celkovy peroralni piijem nedostatecny.
Dostupné dopliky stravy pro oralni pouziti jsou kaloricky husté a uzivaji se k pravidelnému
jidlu ¢i jako nahrada stravy. Dal$i moznosti je parenteralni nebo enteralni vyziva (Kellog et
al., 2018, s. 7-8). U této nemoci je jasné, Ze postupné dojde k poskozeni oralniho piijmu
potravy. Cilem paliativni péce je dopfat pacientim s ALS co nejdelsi potéseni z klasického
pfijmu potravy. Je to samoziejmé¢ spjato s maximalni bezpecnosti pfi jidle a udrzeni co
nejvyssi kvality zivota u téchto pacientti (Luchesi et al., 2018, s. 5). U pacienti s ALS
muzeme také pozorovat ztratu chuti K jidlu. Hlad je pocit, ktery pfedstavuje nasi potiebu
ptijimat stravu. Obecné se hlad fidi vnitinimi mechanismy, jez podporuji chovani, které hleda
energii. K chuti k jidlu ptispiva mnoho vnitfnich a vnéjsich faktori. Patfi mezi né i emoce. U
pacientd s ALS jsou pozorovany zna¢né zmény chuti k jidlu. Mohou se ménit stravovaci
navyky. Jakakoliv zména chuti k jidlu ¢i jeji uplna ztrata muze prispét k deficitu ¢i

nadmérnému mnozstvi kalorii (Ngo et al., 2017, s. 96 — 97).
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Vyzkumna studie autorit Tarlarini et al. (2019, s. 400) se zabyvala zménami v chuti
k jidlu u pacient s ALS a zkoumali, jaké to ma ucinky na kvalitu zZivota. Cilem studie bylo
zjistit, jak dysfagie ovliviiuje chuté a kvalitu Zivota. Do vyzkumné studie bylo zatazeno 32
respondentt. Kritériem pro zafazeni byla diagnostika onemocnéni ALS a jiz vnikla dysfagie.
Respondenti byli hospitalizovani nebo dochéazeli k ambulantni péci v zafizeni NEMO
(NEuroMuscular Omnicentre) v Milané¢ po dobu 6 mésici. U kazdého respondenta se
provadélo klinické hodnoceni, které zahrnovalo fyzikdlni a neurologické vySetieni.
Respondenti byli rozdéleni do dvou skupin — na ty, ktefi jsou vyZivovani pomoci enteralni
vyzivy a ty, ktefi dodrzuji specifickou peroralni dietu. Byli vytvotfeny specifické métici
nastroje, které zkoumaly dopad zmény chuti na psychologicky stav a na kvalitu Zivota.
Nasledné¢ bylo vybrano specifické zatfizeni, které vytvofili pfichuté piirodnich jidel. Toto
zatizeni bylo dfive testovano u zdravych dobrovolnikt. Jidlo bylo aplikovano na jazyk po
dobu 20 sekund. Pted aplikaci a po ni kazdy respondent podstoupil sadu otazek v ramci
meéfticiho ndstroje, které byly diive vybrany. Métici nastroj obsahoval Ctyfi sekce. Prvni sekce
zahrnovala vizualné analogovou S$kalu bolesti (dale jen VAS), posouzeni piitomnosti
nadmérného slinéni a zalude¢ni pyrozy. Skoré se hodnotilo nasledovné: od 0 (,,malo*) az po
100 (,,hodné*). Druhy oddil se zabyval zménami chuté a viné s pomoci dotazniku na
chemoreceptory — ty méfi piipadnou ztratu nebo zménu chuté, viiné nebo obojiho. Tieti oddil
hodnotil dopad dysfagie na kvalitu zivota. K hodnoceni se pouzil méfici nastroj na kvalitu
zivota, ktery byl jiz uz vyuzivan - ,,University of Washington Quality of Life Questionaire®.
Tento métici nastroj se skladal ze dvou casti. Prvni Cast zkoumala fyzické funkce, jako je
polykani, fe¢, chut’ ¢i slinéni. Druha ¢ast se zaméfila na socidlné emocni funkce, jako je
Uzkost, nalada, bolest a aktivita. V poslednim oddilu byla hodnocena schopnost identifikovat
vybrané ptichuté a mira jeji pfijemnosti. Vysledky vyzkumné studie ukazaly, ze vnimani jidla
je dulezity problém pro respondenty. Dysfagie ovliviluje osobni Zivot a zhorSuje emoc¢ni
rovnovahu u pacientii s onemocnénim ALS. Vyzkumna studie ukazala, ze ztrata chuté k jidlu
je u téchto pacientl béznym rysem, dokonce i u téch, ktefi maji zachovali oralni piijem.
Respondenti, kteti pfijimali enteralni vyZivu, méli zdvaznéjsi ztratu vnimani chuti. Zména
nebo ztrata chuté mize zpusobit odchylky ve vnimani jidla v istech. Vétsina respondentt si
st€Zovala na nespravnou chut’ jidla. To miZe byt zpiisobeno zvySenou viskozitou, ktera
snizuje chut’ k jidlu. Uzivani specifické vyZivy, kterd eliminuje potiebu Zvykat, mize zvysit
vnimani chuté k jidlu. Dalsi pfi¢inou miize byt sniZzeny prdh smyslového vnimani chuté.
Ztrata chuté mize zplsobit negativni disledky na funkce gastrointestindlniho traktu a

nasledné zplsobi zhorSeni zdravotniho stavu. Prav€ proto by mohlo byt moZnym feSenim
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neustalda stimulace chutovych pohéarkd. Vzhledem k vysledkim studie autofi veri, ze
zachovani vnimani chuté mize mit pozitivni dopad na kvalitu zivota pacientl s ALS. Je tieba
provést dalsi vyzkumné studie, které by tyto vysledky potvrdily.

U pacientt s ALS je chut’ k jidlu ovlivnéna rznymi fyzickymi potizemi. Mezi né patii
dysfagie. Pro pacienty s onemocnénim ALS je velmi omezujici progresivita onemocnéni,
ktera jim ve vysledku bréani k piistupu k jidlu (v¢etné paralyzy, ktera vede ke ztraté pouziti
rukou). U pacienti s ALS muze dojit k dysfunkci endogennich procest, které reguluji hlad a
sytost (Ngo et al.,, 2017, s. 96-97). Pokud dojde k vyznamnému sniZeni pfijmu kalorii ¢i
k vysokému riziku aspirace, mél by lékar ve spolupraci se vSeobecnou sestrou S pacientem
prodiskutovat dal$i moznosti podani vyzivy (Benstead et al., 2016, s. 797-798). Dle
vyzkumnych studii je nejbéznéjsi podporou pro pacienty s dysfagii enteralni vyziva. Jelikoz je
ALS progresivni onemocnéni bez znamé 1éCby, enteralni vyziva je klicovou moznosti ke
snizeni rizika sekundarnich nasledku, které vyplyvaji z dysfagie. Pokud jde o strategie, které
napomahaji pti polykani, bylo navrzeno nékolik technik, které jsou napomocné. Kompenzaéni
manévry jako je Mendelsontiv manévr, zastreni brady nebo otaceni hlavy. Dal§i moZnosti
jsou behavioralni strategie, kdy dochazi ke zmenSeni velikosti bolusu. Také se mohou
vyuzivat smyslové triky, jako jsou vibrace, tepelna stimulace ¢i zvySeni smyslového vnimani.
Pacienti s ALS museji piejit k dietni apravé, kdy budou dostavat zahusténé tekutiny, mékkou
stravu a mechanicky upravené jidlo — rozmackané. Vse je to z diivodu prevence uduSeni
(Waito et al., 2017, s. 741-742). Nutri¢ni péce o pacienty s onemocnénim ALS je nepochybné
velmi dulezita. Pokud by doslo k malnutrici, dojde u pacienti s ALS ke zhorSeni zdravotniho
stavu. Coz miize zpusobit i umrti pacienta. Cilem nutricni terapie je udrzovat optimalni
vyzivovy pfijem a minimalizovat U¢inky ubytku hmotnosti. K naplnéni tohoto cile je
zapotiebi zajistit prevenci vyskytu malnutrice a vyrovnani jakékoliv ztraty ve vyzive. U
pacientd s ALS je nutné Casté sledovani stavu vyzivy, pravidelné vyhodnocovani funkce
polykani, dietni poradenstvi, obohaceni stravy a podpora technik bezpec¢ného polykani.
Samoziejmé je dilezité se adaptovat na zménu stravovacich navykd, upravit strukturu stravy a
poskytnout oralni nutriéni podporu (Stavroulakis et al., 2017, s. 95). ALS je onemocnéni
s rychlou progresi, pravé proto se po celou dobu procesu degenerace ofekava nevyhnutelné
zhorseni oralniho pfijmu stravy. Paliativni péce v souvislosti s dysfagii bere v tvahu zptsoby,
jak pftizpisobit polykani s cilem zachovani potéSeni z oralniho pifijmu stravy. Avsak
S maximalni moZnou mirou bezpec¢nosti pii piijmu stravy. Jedna se hlavn€ o udrZeni kvality
zivota pacienti s onemocnénim ALS. Kvalita Zivota pifi polykani je koncipovana jako

komplexni a hlavné¢ individudlni (Luchesi et al., 2018, s. 5).
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Jednou z alternativnich moznosti 1é¢by je ketogenni dieta. Ketogenni strava (dale jen
KD) je slozena z vysokého obsahu tukd (80-90 %), nizkeho obsahu sacharidi a nizké
spotieby bilkovin, coz vyvola ucinky podobné rustu (Veyrat - Durebex et al., 2018, s. 2,4).
KD je slozena zneskrobené zeleniny, masla, vajec, olivového oleje, avokada, vlasskych
ofechtl a smetany. V disledku hypermetabolismu dochazi k patologické nerovnovaze hladiny
glukozy. Pravé proto je u pacienti s ALS navrhovanou terapeutickou alternativou KD.
Ketolatky jsou zdrojem energie pro organismus (Caplliure et al., 2020, s. 27). KD zvySuje
produkci ketonovych télisek (dale jen KB). Nasledné se zvySi mnozstvi KB v krvi, coz
poskytuje mozku alternativni piisun energie, ktery zvySuje oxida¢ni mitochondrialni
metabolismus. KD se uz dlouhou dobu vyuziva pti 1é¢bé epilepsie. Nejnovejsich vyzkumné
studie se zabyvaji vlivem KD na rtizna neurologické onemocnéni. Ve vyzkumnych studiich
bylo prokéazéano, ze motoricka funkce je zlepSena KD u pacientti s ALS ¢i Parkinsonovou
chorobou (Veyrat — Durebex et al., 2018, s. 2,4). KB jsou tfi malé ve vodé rozpustné
molekuly acetonu, kyseliny acetoacetat a f — hydroxybutyratu. Tyto molekuly se ucastni
nékolika metabolickych procest, jako je oxidace mastnych kyselin ¢i Krebsuv cyklus. Jakmile
je telo delsi dobu nala¢no nebo trpi nedostatkem gluko6zy, slouzi KB jako primdrni zdroj
energie hlavné pro mozek a srdce. Diky energetické alternativé, kterou KB predstavuji na
mitochondrialni Grovni, maji ketolatky dualezité neuroprotektivni u¢inky (Yang et al., 2017, s.
1765-1766).

Dle nejnovéjsich vyzkumnych studii je prospé$né ketogenni dietu kombinovat se
sttedomotskou stravou. Stiedomotska strava je zaloZena na rostlinnych potravinach, cerstvém
ovoci, olivovém oleji a mlé¢nych vyrobcich jako je syr ¢i jogurt. Dale je vhodné konzumovat
ryby, dribez a Cervené maso, ale t0 vV menSim mnozstvi. Soucasti stfedomoiské diety je
konzumace vajec, a to az 4krét tydné. Cervené vino je povoleno popijet v malém mnoZstvi.
Olivovy olej, ktery je soucésti této diety ma protizanétlivé, neuroprotektivni a zejména
antioxida¢ni u¢inky. Tato strava ma velkou antioxida¢ni kapacitu, coz ji také charakterizuje.
Oxidac¢ni stres vznikéd disledkem nerovnovahy mezi produkci volnych radikalt a antioxida¢ni
kapacitou naSeho téla. Souvisi to zejména s neurodegenerativnim a kardiovaskularnim
onemocnénim. Onemocnéni ALS je charakterizovdno enormnim oxida¢nim stresem. Praveé
proto je vhodné konzumovat stfedomoiskou stravu, ktera je velmi bohatd na antioxidanty
(Caplliure et al., 2020, s. 27-28).

Enteralni vyZziva
Enteralni vyziva je jedna z alternativ, jak zvysit a zajistit kaloricky pfijem u pacientt

S ALS. Existuje mnoho zptsobl, jak se enteralni vyziva podava. Lékati ve spolupraci
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s nutri¢nimi terapeuty museji tyto moznosti s pacientem probrat a vysvétlit jim mozné vyhody
a nevyhody daného zptsobu podani vyzivy. Jedna se o chirurgickou gastrostomii, perkutanni
endoskopickou gastrostomii (déle jen PEG), radiologicky zavedenou gastrostomii (dale jen
RIG) a gastrostomii vedenou peroralnim obrazem (dale jen PIG). Gastrostomie se zavadi
chirurgickym zékrokem ¢i laparoskopicky. PEG zavadé&ji gastroenterologové za pomoci
sedace (Kelly et al., 2020, s. 480-481). PEG trubice je zavedena do zaludku pacienta pies
bfisni sténu, zaroven je osvétleny endoskop veden oralné do Zzaludku, aby pomohl
S umisténim a fixaci sondy (Dorst et al., 2017, s. 5). RIG nepouziva sedaci, potiebuje pouze
lokalni anestezii a je veden pomoci rentgenu. Nevyhodou je, ze lze umistit pouze trubici
s malym otvorem. PIG se zavadi pod fluroskopickym vedenim a umoziiuje zavedeni trubice
s velkym otvorem. Tato metoda vyzaduje minimalni sedaci, ale jedna se o slozitéjsi proceduru
(Kelly et al., 2020, s. 480-481). PEG se zavadi hlavn¢ u pacientt, kteti maji dobrou respiracni
funkci a zvladnou endoskopickou zatéz. Pacienti, ktefi nemohou leZzet na rovné ploSe,
netoleruji endoskopii a jsou ohrozeni Spatnymi respiracnimi hodnotami, museji podstoupit
bezpecnéjsi formu enteralni vyzivy (Stavroulakis et al., 2017, s. 97-98).

Ackoli existuje nékolik druhti zavedeni enteralni vyzivy, dle nejnovéjSich vyzkumnych
studii je u pacienti s ALS nejvice vyuzivana PEG. Jedna se o relativné bezpe¢ny operaéni
zékrok a umoznuje zavést trubici s vétsim otvorem pro krmeni. Velmi dulezité je nacasovani
s ohledem na bulbarni pfiznaky, stav vyzivy a respira¢ni nedostate¢nost. Dle vyzkumnych
studii se doporucuje zavést PEG ve chvili, kdy pacient ztratil 10 % své télesné hmotnosti
(Kelly et al., 2020, s. 480-481). Jde o alternativni dodani vyzivy, které poskytuji vSechny
nebo jen cast potfebnych kalorickych hodnot. Dle vyzkumnych studii je prokazano, zZe
enteralni vyziva u pacientu s ALS stabilizuje hmotnost a BMI. Zavedeni ma pro pacienty
s ALS mnoho vyhod. Zavadi se kvili podavani 1ékd, tekutin a ke stabilizaci télesné
hmotnosti. Enteralni vyziva vyrazné snizi tizkost souvisejici se strachem z uduseni (Kellog et
al., 2018, s. 7-8). Nacasovani a zpusob zavedeni enteralni vyzivy je pro pacienty velmi
dilezité. Umisténi PEG vyZaduje sedaci, coz je pro pacienty s ALS nebezpecné z diivodu
zhorseného stavu dychéni. Pravé proto se doporucuje, aby se PEG zavedla v dob¢, kdy je
vitalni kapacita plic vys$si nez 30 %. Pokud je kapacita plic nizs$i nez 30 %, doporucuje se
parenterdlni a nazogastricka vyziva. RIG muize byt alternativou v dobg, kdy je velmi
nebezpecné zavedeni PEG. Pfi zavedeni RIG neni potieba sedace, pouze se vyuziva lokalni
anestézii (Benstead et al., 2016, s. 797—798). Dalsi z moznosti podani stravy je zavedeni
nazogastrickeé sondy (dale jen NGS). Pouzita NGS je u pacientli neoblibeny zpisob podani

vyzivy. Divodu je nékolik. Jednim z nich je nosni diskomfort. Zavedena NGS muize zptsobit
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otlaky az dekubit v dutin€¢ nosni, nosohltanu ¢i v jicnu. Nevyhodou je zivotnost sondy.
Pacienti si ji Casto sami vytahnout z divodu diskomfortu. Jedna se kratkodobou mozZnost
enterélniho krmeni (Stavroulakis et al., 2017, s. 96).
Parenteralni vyZiva

Parenteralni vyziva je dlouhodobou alternativou podpory vyzivy u pacientt
s onemocnénim ALS, u kterych je enteralni vyziva kontraindikovana (Stavroulakis et al.,
2017, s. 100). Kontraindikace mize nastat z divodu onemocnéni demenci, odmitnuti pacienta
zaveést PEG, pfi nespravné poloze zaludku ¢i pii téZké respirani nedostatecnosti. V téchto
ptipadech kontraindikace se parenteralni vyziva podava prostfednictvim centralniho zilniho
katétru (dale jen CVC) s implantovanym portem. Komplikaci zavedeného CVC muze byt
infekce, pneumotorax nebo mechanicka komplikace, jako je trombdza. Jednou z mozZnosti
zavedeni CVC je periferné zavedeny centralni katétr (dale jen PICC). PICC se zavadi po
lokalni anestezii do periferni Zily — v. basilica, v. brachialis a v. cephalica. Vyhodou PICC je
absence pneumotoraxu, méné mechanickych komplikaci, delsi doba zavedeni (Juntas —
Morales et al., 2017, s. 87). V domacim prostiedi lze parenteralni vyzivu aplikovat
prostiednictvim CVC. Tento druh vyzivy vyzaduje péfi od vysoce kvalifikovanych
zdravotnickych pracovnikli. Z tohoto diivodu zlstava parenteralni vyziva u pacientt s ALS
v domacim prostiedi malo vyuzivana (Stavroulakis et al., 2017, s. 100).
Dysfagie — porucha polykani

Slabost svali v dutiné ustni vede k dysfagii. U téchto problémi je nutna konzultace
s l1ékaii ohledné stravy. Nutricni terapeut urci, jaké potraviny jsou pro pacienta S ALS
bezpecné, a dokdze je polknout. Je velmi dilezité, aby byl u pacienta dodrzovan kaloricky
piijem, jelikoZz pokrocila dysfagie ma za nasledek ubytek vyzivy, dehydrataci a nasledny
ubytek hmotnosti (Houseman et el, 2015, s. 123). Mezi charakteristické rysy dysfagie patii
unava pii Zvykani, Uinik potravin ¢i tekutin z st a nazalni regurgitace. U téchto pacientl také
pozorujeme prodlouZzenou dobu polykani (Epps et al., 2020, s. 136). Slabost a vycerpani jsou
charakteristickymi ptiznaky onemocnéni ALS. Tyto potize spolu s dysfagii prodluzuji dobu,
béhem které se pacient stravuje. Coz pfispiva ke sniZeni ordlniho piijmu, protoZe pacienti
S ALS jsou slabi a unaveni na to, aby se dokézali najist v pfijatelném Case. Pravé proto se
doporucuje, aby pacienti s ALS konzumovali potraviny, které vyZaduji men$i usili —
mechanicky mé&kké potraviny. Tim se zabrani prodlouzeni doby jidla, tnavé a nasledné ztraté
hmotnosti. Velmi dobré je konzumovat kaloricky husté potraviny (doplitkova vyziva, domaci
koktejly), které vyzaduji minimalni usili pfi konzumovani. Tim se snizi i inava a vyCerpani

(Tabor et al., 2016, s. 179-380). Lécba dysfagie musi byt postupné upravovana, aby
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vyhovovala ménicimu se stavu a stupni poskozeni. Dysfagie nemusi byt vilbec pozorovana na
pocatku diagnézy onemocnéni ALS. Je zapotiebi, aby byl pacient od za¢atku edukovan o
vyzivé a moznych komplikacich, které jsou spojené s dysfagii. Na pocatku onemocnéni je
tteba vénovat vétsi pozornost udrzeni stabilni télesné hmotnosti a doporucuje se, aby nutricni
posouzeni probihalo v 3 mési¢nich intervalech (Ngo et al.,, 2017, s. 97,99). Typicka 1é¢ba
dysfagie u pacientti s ALS zahrnuje véasnou diagnostiku, dietni modifikaci, Upravu spravné
polohy pfi jidle a kompenzaci vyzivy. Porucha polykdni u pacienti s ALS zplsobuje
prodlouzené Zvykani, tuhost dolni Celisti a potize s manipulaci se soustem v Ustech —
v dusledku slabosti svalti. Dalsi problémem je zdlouhava doba polykani. Dysfagie neptiznive
ovliviiuje kvalitu Zivota, duSevni pohodu a psychosocialni funkce (Tabor, 2016, s. 376-377).
Dysfagie je jedna z necastéjSich ptiznakti ALS. Zména v polykani piimo ovliviiuje vyzivu,
coZ je biologickd potieba a je to forma socidlni interakce, pohody a potéSeni. Je nutné vzit
v Uvahu zpisoby, jak pFizpusobit polykani k tomu, aby méli pacienti co nejdéle potéSeni
Z ordlniho pffjmu, s maximalni mozZnou bezpec¢nosti (Luchesi et al, 2018, s. 4). Pfi mirné
poruse polykani je pro pacienty dulezité pit zahuSténé tekutiny. Vyvarovat se tzv. smiSenych
konzistenci jako je zeleninova polévka, kterd obsahuje jak tekutinu, tak pevné latky. M¢li by
se jist mensi porce, ale idealné Castéji. Vhodné jsou mek¢i potraviny, jako je bramborova
kaSe, jogurt, ryby ¢i ovesné vlocky. Diilezité je pfijimat i1 potraviny s vyssimi kaloriemi jako
je plnotucné mléko ¢i syry. Dobré je pit doplinkové vyzivové népoje. Naopak by se pacienti
méli vyvarovat suchych, drobnych potravin s malymi kousky jako je ryze. Pacienti by se méli
béhem konzumace jidla vyvarovat rozptylovani, jako je konverzace ¢i sledovani televize.
Méli by se soustiedit na spravné polykani. Léky by se méli podavat drcené ¢i veelku, spolu
s jidlem — tfeba na 1zi¢ce s jogurtem. Zdravotnicti pracovnici by méli znat prvni pomoc pii
aspiraci sousta — Heimlichtiv manévr (Houseman et el, 2015, s. 124).

V ramci paliativni péce je nutné vzit v uvahu zpisoby, jak pfizpiisobit polykani
Kk udrzeni potéSeni z oralniho pfijmu. Pacienti mohou oznacovat jidlo jako zdroj energie pro
télo a boj proti nemoci ALS. Mohou ho také oznafovat jako zdroj frustrace a tizkosti. Pravé
proto je dillezité se v paliativni péci zabyvat vyznamem vyZivy pro pacienta. Ve vyzkumné
studii Luchesi et al pacienti uvedli, Zze si pfeji udrzet peroralni ptijem co nejdéle, i kdyby byl
minimalni. Je to hlavné kvuli potéseni z jidla (Luchesi et al., 2018, s. 5). Jednim z ¢asnych
negativnich pocitl pacientll s ALS, ktefi dostavaji dietu upravenou kvili dysfagii, je to, Ze
jidlo jim nechutna tak jak ma. Tento aspekt je jesté problemati¢téjsi u pacientt, kteti uzivaji
enteralni vyzivu a potéSeni z perorélniho jidla je jen v omezené mife. Fyzické a psychologické

pocity z dobrého jidla jsou pravdépodobné stejné dilezité, jako jeho obsah vyzivy. Prave
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proto tyto aspekty mohou mit velky vliv na kvalitu zivota pacienti s ALS. Dysfagie mize u
pacientit zni¢it emoéni rovnovahu ve své vlastni rodiné a v prostiedi, kde Zzije. Navic
ptitomnost dysfagie nemusi znamenat jen to, ze pacienti S ALS nebudou moci ptijimat vyzivu
oralng, ale také muze zpisobit ztratu vnimani chuté (Tarlarini et al., 2019, s. 399).

MéFici nastroje k hodnoceni bulbarni funkce a dysfagie

mnozstvi postizeni, které onemocnéni doprovazi. Patologické procesy probihaji hlavné v miSe
(v motorickych neuronech) a v mozkovém kmeni. Vysledkem je paralyza kosterniho svalstva,
véetné jazyka a hltanovych svalii. Nasledkem toho vznikaji rizné stupné poskozeni bulbarni
funkce, teci a polykani. Zalezi na rozsahu poskozeni hornich a dolnich motorickych neuront.
Tyto poskozeni ptimo ¢i nepiimo ovliviuji pieziti u pacientti s ALS. Témét vSechny klinické
studie vyuzivaji k funkénimu hodnoceni ALS méfici nastroj ALSFRS-R - Revised ALS
Functional Rating Scale (Smith et al., 2018, s. 907 — 908). Jedna se o dvanactibodovy méfici
nastroj. Kazda otazka je hodnocena na pétibodové stupnici. Tento méfici nastroj se vyuziva
k sledovani progrese ALS. Zahrnuje bulbarni funkci, jemnou a hrubou motoriku a respira¢ni
oblast. Respondenti jsou sledovani pii béznych kazdodennich ¢innostech — fe¢, slinéni,
polykani, rukopis, ptiprava jidla, oblékani, pohyblivost, dusnost, dychani a chizi (Chapin et
al., 2020, s. 3). Kazda polozka se sklada z péti moznych odpovédi (0= neschopnost provést
ukol, uplna zavislost 4= normalni fungovani). Soucasti bulbarni funkce se hodnoti polykani,
slinéni a komunikace. Jemna motorika se zabyva pohyby rukou a prsti, zatimco hruba
motorika zachycuje zmény v chiizi. Respira¢ni oblast popisuje dychani. Obvykle se vysledky
s¢itaji. Kazdy respondent ma na konci pocet bodl v rozmezi od 0 po 48, coZz je maximalni
pocet bodu (Moore et al., 2018, s. 1323). U polykani se hodnotilo 5 stupni. Polozky jsou
hodnoceny pomoci bodii nasledovné: 4 — normalni stravovaci navyky, 3 — ¢asné problémy
s jidlem, 2 — dietni zmény konzistenci, 1 — potiebuje dopliikové krmeni, 0 — Zadny piijem Gsty
(Chapin et al., 2020, s. 3).

Dal$im méficim nastrojem je SWAL-QOL (Swallowing Quality of Life). Cilem tohoto
nastroje je vyhodnotit dopad polykacich zmén na kvalitu zivota U pacientd s ALS. Je
vyuzivan také u pacientl v paliativni péci. Méfici nastroj SWAL-QOL se sklada ze 44 otézek,
které jsou rozdélené do 11 domén. Ty jsou zaméfené na zatéz (pii polykani), chut’ k jidlu,
touhu jist, dobu trvani pii stravovani, ¢etnost symptomua, vybér jidla, komunikaci, Unavu,
socidlni funkce, mentalni zdravi a spanek. Bodovéani probiha néasledovné: pohybuje se od 0

(nejhorsi) do 100 (nejlepsi). Celkové hodnoceni probiha nasledovné: od 0 po 49 je dopad na
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polykani zavazny, od 50 do 70 je brano jako mirny dopad na kvalitu zivota a od 71 do 100
mluvime o diskrétnim, bez dopadu (Luchesi et al, 2018, s. 2).

U onemocnéni ALS je velmi dilezité co nejdiive diagnostikovat dysfagii. M¢etici
nastroj EAT-10 (Eating Assessment Tool) je ovéteny, validni, celosvétové pouzivany méfici
nastroj slouzici k sebehodnoceni pacientt. Tento méfici nastroj se vyuziva v nékolika jazycich
— Vv anglicting, italStin€¢ a Spanélsting. Jednd se o snadny, rychly a efektivni métici nastroj,
ktery spliiuje veskeré praktické pozadavky provétované v klinickém prostiedi. Praveé proto je
vhodné jeho vyuziti i ve velkych nemocnicich, jelikoz je prakticky a nezabere hodné cCasu.
Meéftici nastroj EAT-10 slouzi pro zdravotnicky personal k identifikaci rizika dysfagie. Béhem
hodnoceni méficiho nastroje EAT — 10 jsou pacienti pohodIné usazeni. Tento méfici nastroj
obsahuje 10 otazek, které se zaméiuji na polykéani tuhé potravy, lékt, tekutin a hodnoti
bolestivost pii polykani. Také se zajimd, zda se pacient pii stravovani zakaSlava.
Vyhodnoceni bylo nasledujici: v rozmezi od 0 (bez zhorSeni) az po 40 (zavazné zhorSeni).
EAT-10 nabizi vysokou hodnotu klinické uZite¢nosti, vynikajici schopnost odhalit aspiracni
riziko u pacient s ALS. OvSem tento méfici nastroj nenahrazuje dulezitost dukladného
klinické vysetteni. Pravé proto je doporuceno tento métici ndstroj zaclenit do celku klinického
hodnoceni, za ucel poskytnuti dal$i informaci, které napomahaji diagnostikovat dysfagii

(Plowman et al., 2016, s. 86-88).

3.1 Vyznam a limitace dohledanych poznatki

Bakalaiska prace se zabyva paliativni pé¢i o pacienty s ALS. Prace se specificky
zamétuje na podporu dychani a vyzivu u pacientll s ALS V paliativni péci. Pfinosem miize byt
pro studenty a absolventy oSetfovatelskych obort, zejména vSeobecné sestry, Které se v praxi
mohou a budou s témito pacienty setkavat. VSeobecné sestry by mohly zjisténé informace
zminéné v této praci vyuzit pro poskytovani kvalitni paliativni péce a podporu pro pacienty
s onemocnénim ALS a jejich rodiny.

V ptehledové bakalarské praci bylo vyuZito celkem 41 ¢lankd. VSechny ¢lanky jsou
napsany Vv anglickém jazyce. Vyznamnou limitaci je nedostatek vyzkumnych studii na téma
amyotrofické lateralni sklerozy v paliativni pééi, které by byly provedené v Ceské republice a
vysledky by byly uvadény v ¢eském jazyce. Veskeré informace v praci mohou byt piinosem,
protoze toto onemocnéni neni v praxi bézné a zndmé. Ja osobn¢ jsem se s timto onemocnénim
setkala aZ pfi studiu na vysoké Skole. Bylo pro mé velmi inspirujici a zajimavé dohledavat
informace o paliativni péci u téchto pacientl. Velmi mé zaujala moznost ketogenni diety u

téchto pacienttl. Zcela jisté je nutné provést nékolik dalsich vyzkumnych studii na toto téma,
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které by potvrdili nebo vyvrétili, zda opravdu je ketogenni dieta pro pacienty s ALS
V paliativni péc¢i prospésna. Prace miize slouzit jako ndvrh pro dalsi vyzkumy ve statech, ve
kterych nedo$lo k témto zjisténim. Vyzkumnou limitaci nékterych studii pouzivanych
k tvorbé této prace je maly vzorek respondentti. Budouci studie by méli zahrnovat vétsi pocet
respondentil a zvysit tak validitu vysledkt. K omezeni piispiva také fakt, ze ne vSichni
ucastnici vyzkum dokonci, protoze to jejich zdravotni stav mnohokrat neumozni.

Dalsi ¢asti, ktera mé v bakalaiské praci zaujala, byla studie od autort Tarlarini et al.
(2019, s. 400), zda se pacientim s onemocnénim ALS méni chut’ k jidlu ¢i zda ji uplné
ztraceji. Toto téma mi piijde velmi zajimavé a dulezité. Hlavné z toho diivodu, ze jisté kazdy
znas uz nékdy zazil situaci, ze nemél chut’ k jidlu, at’ uz to bylo soucasti jakéhokoliv
onemocnéni. V tomto piipad€ pln€ chapu, Ze pacient odmitd jist. Bylo by pfinosné provést
V budoucnu vyzkumné studie na téma ztraty chut¢ k jidlu u pacientd s ALS Vv paliativni péci.
Byla by to moznost, jak pfijit na moznost tomuto pfedchdzet. Samoziejmé se u pacientli
S ALS muze per os piijem doplnit enteralni vyzivou. Bohuzel nebyl dohledan dostatek
informaci ohledné¢ pouzivani nazogastrické sondy u pacientl v paliativni péci. Nejvice bylo
¢lanku o zavedené PEG. Coz muze byt limitujici, pokud chceme pacientovi nabidnout vice
alternativ enteralni vyzivy. Dal§i moznosti je uvadéna parenterdlni vyziva, ta se prioritné
vyuziva hlavné pro hydrataci pacientli. Taktéz jsem nenalezla dostatek validnich vyzkumnych
studii, které by popisovali parenteralni vyzivu u pacientd s ALS Vv paliativni péc¢i. Zcela urcité
je zapotifebi dale zkoumat amyotrofickou lateralni skler6zu v rdmci paliativni péce. A to
Z toho diivodu, abychom témto pacientiim co nejvice ulevili v jejich I€¢be¢. Urcitou limitaci je
taktéz nedostatek validnich vyzkumnych studii, kter¢ by dokazovaly, jak wurcité
symptomatologické ukony prodluzuji dobu pteziti. Zda jsou viibec pro pacienty s ALS
prospeésne.

Vesker¢ informace uvedené v textu mohou byt pfinosem pro zdravotnicky personal a budouci
vSeobecné sestry, které se budou starat o pacienty s ALS. Tyto informace jim pomohou
rozvijet znalosti, jak o pacienty s ALS peCovat a byt jim oporou v paliativni péci. Také
mohou byt uzitecné pro manazery zdravotnickych pracovist v porozuméni poskytovani
paliativni péce. Taktéz informace z bakalafské prace mohou byt vyuzity pro budouci
vyzkum. Je velmi potfebné, aby se znalosti z paliativni péfe rozvijeli napfi¢ vSemi

zdravotnickymi obory, jelikoz se miize kdekoliv setkat s paliativnim pacientem.

30



ZAVER

Cilem ptehledové bakalatské prace bylo sumarizovat aktudlné¢ dohledané publikované
poznatky o paliativni pé¢i u pacientt s amyotrofickou lateralni skler6zou. Hlavni cil byl dale
rozebiran ve dvou dil¢ich cilech.
Prvnim dil¢im cilem je sumarizovat aktudlné¢ dohledané¢ publikované poznatky o péci o
dychaci cesty u pacienti s amyotrofickou laterdlni sklerézou v paliativni pé¢i. Vlivem
onemocnéni ALS dochazi u pacientti ke slabosti dychacich svalti a nasledné k poskozeni
respiraéni muskulatury. Pravé proto pacienty ohrozuje vznik respira¢niho selhani, které ve
vét§iné pripadi zapfi¢ini smrt. Thned po stanoveni diagnézy by méli pacienti s ALS znat
veskeré moznosti symptomatologické a paliativni péce. Pravé oni ve spolupraci s rodinou se
museji rozhodnout, jak pfi zhorSeni zdravotniho stavu chtéji postupovat. Jsou zde moznosti
invazivni a neinvazivni plicni ventilace. Neinvazivni plicni ventilace se vyuziva ve chvili, kdy
dochézi k poklesu kapacity plic pod 50 %. Ze zacatku se vyuziva hlavné v noci. Bohuzel
v disledku progresivity onemocnéni ALS se doba vyuziti neinvazivni plicni ventilace
prodluzuje az do doby, kdy jej pacient potiebuje nepfetrzité a stava se nedostateCnou. V této
chvili se musi pacient rozhodnout, zda piejit na invazivni plicni ¢i symptomatologickou 1é¢bu
ukonCit a zahdajit paliativni 1é¢bu. Nejuzivanéj$i moznosti invazivni plicni ventilace je
tracheostomie. Vlivem nemoci dojde vzdy ke zhorSeni respira¢nich funkei, avSak neinvazivni
a invazivni plicni ventilace mize zlepsit kvalitu Zivota u pacientim s ALS. Dil¢i dil spInén.

Druhym dil¢im cilem bylo sumarizovat aktudln¢ dohledané poznatky o vyzivé u
pacienti s amyotrofickou lateralni skler6zou v paliativni péci. Pacienty s ALS casto trapi
malnutrice, pravé proto je dulezité mit spravnou nutri¢ni terapii a vyvazenou stravu. Vznik
malnutrice mize podpofit také hypermetabolismus, ktery byl u pacientd s ALS prokazan.
Velmi omezujici je pro pacienty s ALS dysfagie. Nasledkem dysfagie dochazi ke snizeni
ptijmu vyzivy, ke zménam v chuti k jidlu a k Uzkosti souvisejici se strachem z uduseni.
Dulezita je vEasna diagnostika dysfagie — k tomu slouzi rizné méfici nastroje (ALSFRS-R,
SWAL-QOL, EAT - 10). Cilem paliativni péce je doptat pacientim s ALS co nejdéle
moznost potéSeni z klasického piijmu. Dokud je perordlni ptijem zachovan, pacient dostava
doporuceny jidelnicek od nutri€niho terapeuta a pouZziva riizné ordlni dopliiky vyZivy. Také je
soucasti nacvik polykaciho reflexu. Pacienti vlivem progresivity onemocnéni postupem ¢asu
nejsou schopni ptijimat stravu per o0s. V této chvili je nutné zvazit moznosti enterdlni vyzivy.

Bohuzel vlivem progresivity onemocnéni stejné dojde k tbytku hmotnosti, ale nutriéni
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podpora miize pacientim s ALS zlepsit kvalitu Zivota a prodluzuje dobu pteziti. Dil¢i cil byl
splnén.

Tato prehledova bakalaiska prace by mohla byt pifinosem pro vSeobecné sestry, které se
setkaji s pacientem, ktery pravé prochazi onemocnénim ALS a jeho 1é¢bou. Mohla by byt i
zdrojem informaci pro pacienty a jejich rodiny, které se stouto diagnézou pravé seznamuiji.
Poznatky mohou pomoci také zdravotnickym manazerim, ktefi mohou pomoct hledat feseni,
jak postupovat pii paliativni 1é¢bé pacienti s ALS. Vysledky z pouzitych studii mohou byt
vyuzity pro dal$i zpracovani v§eobecnymi sestrami nebo vyzkumnymi pracovniky z riznych

oboru s motivaci provedeni vlastniho vyzkumu.
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SEZNAM ZKRATEK

ALS
ALSFRS-R
BMI

CVvC
EAT-10
EMST
IMV

KB

KD

NEMO
NGS

NIV

PEG

PICC

RIG
SWAL-QOL
VAS

Amyotrofické lateralni skler6za
Revised ALS Functional Rating Scale
Index télesné hmotnosti

Centralni zilni katétr

Eating Assessment Tool

Vydechovy svalovy trénink

Invazivni plicni ventilace

Ketogenni téliska

Ketogenni dieta

NeuroMuscular Omicentre
Nazogastricka sonda

Neinvazivni plicni ventilace
Perkutanni endoskopicka gastrostomie
Perifern¢ zavedeny centralni katétr
Radiologicky zavedena gastrostomie
Swalloving Quality of Life

Vizualni analogové skala bolesti

39



	ÚVOD
	1 POPIS REŠERŠNÍ ČINNOSTI
	2 PÉČE O DÝCHACÍ CESTY U PACIENTŮ S AMYOTROFICKOU LATERÁLNÍ SKLERÓZOU V PALIATIVNÍ PÉČI
	3 VÝŽIVA U PACIENTŮ S  AMYOTROFICKOU LATERÁLNÍ SKLEROZÓU V PALIATIVNÍ PÉČI
	ZÁVĚR
	REFERENČNÍ SEZNAM
	SEZNAM ZKRATEK
	ÚVOD (1)
	1 POPIS REŠERŠNÍ ČINNOSTI (1)
	2 PÉČE O DÝCHACÍ CESTY U PACIENTŮ S AMYOTROFICKOU LATERÁLNÍ SKLERÓZOU V PALIATIVNÍ PÉČI (1)
	3 VÝŽIVA U PACIENTŮ S  AMYOTROFICKOU LATERÁLNÍ SKLEROZÓU V PALIATIVNÍ PÉČI (1)
	3.1 Význam a limitace dohledaných poznatků

	ZÁVĚR (1)
	REFERENČNÍ SEZNAM (1)
	SEZNAM ZKRATEK (1)

