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Abstrakt: Mechanicka insuflace-exsuflace je metodou volby terapie u pacienti
s nervosvalovym onemocnénim s poruchami expektorace. Tyto poruchy vychazi z poskozeni
jedné nebo vice slozek mechanismu kaSle — inspiracni, glotickd, exspiracni. Zejména pak
dominantni roli hraje oslabeni respira¢nich svali. U takto nemocnych vede neefektivni
expektorace k fadé¢ komplikaci (aspirace, infekce, respiracni selhani apod.). Diplomova prace
se zabyva mechanickou insuflaci-exsuflaci u poruch expektorace u pacientd s nervosvalovym
onemocnénim se zaméfenim na Duchennovu svalovou dystrofii a spindlni svalovou atrofii.
Cilem diplomové prace bylo zjistit efektivitu mechanického pfistroje CoughAssist
u pacientd s nervosvalovym onemocnénim. Studie se zucastnilo 5 pacientd s Duchennovou
svalovou dystrofii ve véku 17 — 26 let a 5 pacientii se spinalni svalovou atrofii ve véku 1 — 3
roky. Spole¢nym znakem byly poruchy expektorace na podkladé sniZeni sily dychacich svali.
Terapie mechanickou insuflaci-exsuflaci probihala v domacim prostiedi, pfi¢emz nastaveni
pfistroje bylo provedeno pfisné individualné. Pocet aplikaci v pribéhu dne se pohyboval
v priméru 3x denné, ale pacienti pouZzivali pfistroj v pfipadé potieby i vicekrat denné.
Prostfednictvim dotaznikové formy Setfeni, spirometrického méfeni a méfeni na
CoughAssistu byla zjiStovdna jeho efektivita. U pacientd se spinalni svalovou atrofii
dominoval uc¢inek eliminace respiranich infekti a nutnosti jejich feSeni hospitalizaci.
U pacientll s Duchennovou svalovou dystrofii bylo vyznamné zvySeni sily dychacich svall
a pritoku vzduchu pii kasli.
Na zaklad¢ vysledka studie 1ze oznalit CoughAssist za bezpeny a dobie tolerovany

pfistroj vhodny pro terapii pacientd s nervosvalovym onemocnénim s poruchami expektorace.
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Abstract: Mechanical insufflation-exsufflation is a therapeutic method of choice in patients
suffering from a neuromuscular disease with expectoration disorders. Such disorders result
from the disturbance of one or more components of cough mechanism: inspiratory, glottic and
exspiratory. In particular, a dominant role is played by weakened muscles of respiration. In
such patients, inefficient expectoration leads to a number of complilcations (aspiration,
infection, respiratory failure, ets.). The diploma thesis deals with mechanical insufflation-
exsufflation in the case of expectoration disorders in patients suffering from neuromuscular
disease, with an emphasis on Duchenne muscular dystrophy and spinal muscular atrophy.

The objective of the diploma thesis was to determine the efficiency of the mechanical
device CoughAssist in patients suffering from neuromuscular disease. The study involved
5 patients with Duchenne muscular dystrophy of 17-26 years, and 5 patients with spinal
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by a questionnaire survey, a spirometry, and a measurement on CoughAssist. In the patients
with spinal muscular atrophy, the dominant effect was the elimination of respiratory
infections and the resulting necessity of hospitalization. In the patients with Duchenne
muscular dystrophy, there was a significant increase of the force of muscles of respiration and
the air flow during cough.On the basis of the study results, CoughAssist can be considered as
a safe and well tolerated device suitable for the therapy of patients suffering from
neuromuscular disease with expectoration disorders.
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Seznam pouzitych zkratek

ACT
BMI
CNS
ERV
FVC
FEF
IC
MEP
MI-E
MIP
NH
nTS
OEP
PCF
PEF
PEP
Pimax
Pemax
RARs
REM
SARs

VC

airway clearance techniques

body mass index

centralni nervovéa soustava

exspira¢ni rezervni objem (exspiratory reserve volume)

usilovna vitalni kapacita (forced vital capacity)

usilovny vydechovy prutor (forced exspiratory flow)

inspira¢ni kapacita (inspiratory capacity)

maximalni exspira¢ni tlak (maximal exspiratory pressure)
mechanicka insuflace-exsuflace (mechanical insufflation-exsufflation)
maximalni inspiracni tlak (maximal inspiratory pressure)

nalezita hodnota

nucleus tractus solitarius

optoelektronicka pletysmografie

vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pii kasli (peak cough flow)
vycholovy proud vydechovaného vzduchu (peak exspiratory flow)
pozitivni exspiracni tlak (positive exspiratory pressure)
maximalni staticky inspira¢ni tlak (maximal inspiratory pressure)
maximalni staticky exspira¢ni tlak (maximal exspiratory pressure)
rychle se adaptujici receptory (rapidly adapting receptors)

rychlé pohyby o¢i (rapid eye movement)

pomalu se adaptujici receptory (slowly adapting receptors)

vitalni kapacita (vital capacity)



1 UvOD

Nervosvalovd onemocnéni jsou typickd progresivnim oslabovanim kosterniho svalstva,
které se na prvni pohled nejvice projevi poruchami pohybového aparatu. Podle zavaznosti
onemocnéni se objevuji rizné tézké motorické deficity — neschopnost chiize, stoje, sedu nebo
1 bazalnich pohybovych vzori. Ackoliv jsou tyto deficity komplikaci v béznych dennich
¢innostech, Zivot ohrozujici je oslabovani respiracnich svall, které se vyskytuji u vSech
nervosvalového onemocnéni. VSechny uvedené problémy se tykaji i Duchennovy svalové
dystrofie a spinalni svalové atrofie. Pravé tato dvé onemocnéni budou hlavnim tématem
nasledujici diplomové préce.

Rehabilita¢ni péce o dychaci systém a dechovy vzor u nervosvalovych onemocnéni by
méla byt zcela zakladnim, v€asnym a plnohodnotnym c¢lankem komplexni 1écby takto
nemocného. Poruchy expektorace, které se rozviji nasledkem oslabeni dychacich svalt, jsou
primarnim  problémem. V 1é¢bé poruch expektorace u pacientd s nervosvalovym
onemocnénim mame Siroké spektrum metod, které 1ze volit a dézovat podle individudlnich
potieb pacienta. Od zdkladnich drendznich technik musime v pfipad¢ jejich neefektivity
prechazet k technikam specidlnim. U nejzavaznéjSich stavii, u kterych jiz konvenéni a
zakladni techniky prestavaji byt efektivni, je nutné zatadit do terapie metodu mechanické
insuflace-exsuflace. Pfistroj, ktery je pro tento typ terapie pouzivan v Ceské republice a ktery
je schopen mechanicky simulovat a podpoftit fyziologicky kasel, se jmenuje CoughAssist.

Cilem prace je zjistit efektivitu a u¢innost mechanického pristroje CoughAssist u pacienti
S Duchennovou svalovou dystrofii a spinalni svalovou atrofii. Prostfednictvim kazuistik
pacientll uzivajicich tento pfistroj bude mapovana uspéSnost 1é€by a moZznosti jeho vyuZiti

pfi terapii v domacim prostiedi.
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2 PREHLED POZNATKU

2.1 Kasel a expektorace

Kasel je definovan jako obranny reflex, ktery zajistuje odstranovani nadbyte¢ného sekretu
z dychacich cest (Polverino et al., 2012). Tento reflex je jednim z n¢kolika obrannych reflexu,
ktery chrani dychaci cesty pfed potencialnim poskozenim. To pfichazi zejména pii aspriaci,
vdechnuti ciziho télesa, alergent ¢i patogenti nebo hromadéni sekretu (Chung, Widdicombe,
& Boushey, 2003). Kasel Ize iniciovat jak védom¢, tak i podrazdénim mechanoreceptor nebo
chemoreceptort (Boitano, 2006).

Kaslaci reflex, stejné jako ostatni reflexy, sestava ze 3 zakladnich slozek — aferentni draha,
centrum a eferentni draha. Aferentni drahou jdou informace prostiednictvim n. vagus do CNS,
kde se vhorni ¢asti mozkového kmene a mostu nachazi centrum kasle. Po zpracovani
informace pokracuje ptenos informace pies n. vagus, n. phrenicus a spindlni motorické nervy
k branici a vydechovym svalim, jez zajisti kaSel jako takovy (Polverino et al., 2012).
Harsoliya, Patel, Pathan, Singh & Rahman (2011) rozdé€luji cely tento proces do 2 fazi. Prvni
fazi zajistuji cilia a bronchidlni peristaltika, diky kterym je sekret posouvan proximalné
do bronchti a bifurkace trachey. Zbytek potom zavisi na kasli jako takovem.

Jednotlivé zmény v pfevodu nebo dekodovani informace o kaSlacim reflexu vedou bud’
ke zvySeni potieby kaSle, nebo naopak k jeho sniZeni, které je typické pravé u neurologicky
nemocnych (nervosvalové onemocnéni, periferni neuropatie ¢i onemocnéni centralniho
nervového systému) a je pfi¢inou zvySeni rizika rozvoje pneumonie a plicni infekce (Canning,

2007).

2.1.1 Fyziologicky mechanismus kasle
2.1.1.1 Aferentni draha

Jestlize jsou vSechny aferentni informace zprostfedkovany vagovou cestou, mize byt kasel
vyvolan podrazdénim pouze téch oblasti, které jsou inervovany n. vagus (Chang, 2005). Pravé
kasle (Garuti, Lusuardi, & Bach, 2013). VétSina senzitivni inervace vychazi ze zadnich
kotenti miSnich a ¢ast vlaken vede spolecné se spinalnimi vlakny sympatiku. N. vagus se dale
déli na n. laryngeus superior a n. laryngeus recurrens, které kon¢i v oblasti trachey a hlavnich
bronchi. Mensi vétve n. vagus zasobuji zbytek dychacich cest (Belvisi, 2003). Primarnimi

reflexogennimi zoénami jsou larynx a tracheobronchidlni strom. Méné vyznamnou oblasti
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je potom také proximalni gastrointestinalni trakt (Fontana & Lavorini, 2006). Plicni
mechanoreceptory a mechanoreceptory dychacich cest jsou inervovéany rychle vedoucimi
myelinizovanymi aferentnimi  vldkny, naopak chemoreceptorim nalezi pomale;jsi
nemyelinizovana vladkna (Kubin, Alheid, Zuperku, & McCrimmon, 2006). Nervova zakonceni
aferentnich vlaken n. vagus jsou v rtizné mife zastoupena V téméf celém priubéhu dychacich
cest (od hrtanu po plicni parenchym). Jednotlivd zakonceni se diferencuji podle ptivodu,
lokalizace v dychacich cestach, elektrofyziologickych a fyziologickych vlastnosti (Mazzone,
2004). Podle téchto vlastnosti rozdélujeme receptory na rychle se adaptujici receptory
(RARs), pomalu se adaptujici receptory (SARs) a C vlakna (Polverino et al., 2012).

Cilem aferentniho senzorického systému je prenaset informace o momentalni situaci
v dychacich cestach tak, aby motoricky systém mohl na tuto situaci adekvatné zareagovat.
Zmeéna citlivosti nervovych zakonceni neni spojena se zménou akéniho potencidlu. Ale
zvySeni odporu membrany a mirna depolarizace Cini nervy excitabilnéjsi do té miry, Ze

i podprahové stimuly mohou byt dostate¢né k vyvolani jejich aktivace (Belvisi, 2003).

Rychle se adaptujici receptory

Rychle se adaptujici receptory jsou jednoduché slabé myelinizovana aferentni vlakna (AJd),
ktera se extrémné rychle adaptuji na mechanické stimuly (Widdicombe, 2001). Nachazi se
pod epitelem zejména intrapulmonalnich dychacich cest nebo uvnitf tohoto epitelu (Polverino
et al., 2012) a vychazi z neuronti v nodoznim gangliu (Chang, 2005, Widdicombe, 2003).
Byly nalezeny v pribéhu od nasofaryngu, laryngu az k vétsim bronchiim. Nejvétsi
koncentrace téchto receptort je popisovana v oblasti bifurkace trachey a tirovné plicnich hilu.
Naopak velice malo jich bylo identifikovano v mensich bronsich a v bronchiolach a alveolach
JiZ nebyly zaznemenany zadné. RARs patii mezi polymodalni receptory a nazyvaji se praveé
podle rychlé adaptace na neustdle se ménici plicni napéti a maji 100% schopnost adaptace
(Widdicombe, 2003).

Rychlost vedeni vzruchii z téchto receptrori se udava mezi 4-18 m/s. Oznacuje se téZ jako
dynamicky receptor, nebot’ reaguje piedev§im na zmény mechanickych vlastnosti dychacich
cest (napf. prumér, délka, intersticialni a intraluminalni tlak). K mechanoceptivni odpovédi
patii odpovéd na dynamickou plicni roztaznost (tedy i na bronchospasmus), plicni kolaps
nebo plicni stazeni. Béhem klidového dychani nejsou aktivni vitbec. Pouze minimum z nich je
stimulovano pii bézném eupnoickém dychani. Jejich aktivace je zahdajena az v momentu

inflace a deflace dychacich cest. Muizeme tedy fici, Ze jejich aktivita roste s rostouci rychlosti
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a objemem plicni inflace a deflace (Canning, Mori, & Mazzone, 2006; Polverino et al., 2012).
Stejné tak reaguji RARs na celkové snizeni compliance plic, které jsou typické u raznych
onemocnéni dychacich cest a plic (Widdicombe, 2003).

RARs naopak témeétr nereaguji na pifimé chemické podnéty. Nepiimo mohou na tyto
podnéty reagovat pilisobenim histaminu, kapsaicinu, substance P a bradykininu. Zpusobuji
zvySeni sekrece sputa nebo edém, jez vedou K bronchospasmu a obstrukci, coz jsou
mechanické podnéty, na které RARs jiz zareagovat mohou (Canning et al., 2006; Polverino et
al., 2012). V oblasti trachei jsou citlivé na kyseliny a hyper nebo hypoosmolarni roztoky,
V urovni laryngu potom na destilovanou vodu, cigaretovy kouf, oxid uhli¢ity a volatilni

(prchava) anestetika (Widdicombe, 2003).

Pomalu se adaptujici receptory

Pomalu se adaptujici receptory patii rovnéz do skupiny mechanoreceptord (Polverino et
al., 2012). Oproti RARs maji vyrazné siln€jsi vrstvu myelinu (Widdicombe, 2001). Jejich
aktivita se zvySuje s postupnym zvétSovanim nadechu. Aktivita SARS stoupa s nadechem
a vrcholu dosahuje té€sné pied exspiriem. Diky tomu dokaZzi fidit Hering-Breuertv reflex
(Canning et al., 2006; Polverino et al., 2012). K tomuto dochdazi v piipad¢, ze ¢lovék dosahne
urovné funk¢ni rezidudlni kapacity. Recentni studie také udavaji aktivaci tohoto reflexu pii
védomém potlac¢eni pohybt hrudniho kose (Kubin et al., 2006).

Ackoliv patii do shodné skupiny jako rychle se adaptujici receptory, svilj ndzev nesou
pravé diky pomalejsi adaptaci na mechanické poméry v plicich (zejména na jejich roztazeni).
Jejich ¢innost je regulovana centralné z prodlouzené michy inhibici dychani a inhibici
cholinergniho ptfenosu do dychacich cest. Kvlli této inhibici dochédzi ke sniZeni aktivity
n. phrenicus a sniZzeni napéti hladké svaloviny v dychacich cestach (Canning et al., 2006;
Polverino et al., 2012).

ZakonCeni pomalu se adaptujicich receptorti se taktéZz nachazi v pribéhu téméi celych
dychacich cest. Jejich zvySena koncentrace je pak v perifernich dychacich cestach (alveoly
a bronchioly), naopak mensina je v hladké svalovin€ broncht. Jsou aktivni v pribéhu celého
dechového cyklu. Reaguji na zvySeni oxidu uhli¢itého v krvi, které snizuje jejich aktivitu.

Tim ptispivaji k fizeni dechového vzoru a facilitaci ¢i inhibici kasle (Canning et al., 2000).
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C vlakna

C vlédkna tvofi nejvétsi skupinu vagovych vldken (Canning et al., 2006; Polverino et al.,
2012). Neékdy jsou rozd€lovany do 2 skupin — bronchialni a pulmonarni. Toto rozdéleni
vyplyva z jejich navaznosti na bronchialni nebo pulmonarni arterie, odkud jsou pfivadény
chemické latky, na které potom C vlakna reaguji. Plicni C vlakna se nachazi piimo v plicnim
parenchymu, bronchiélni C vlakna pak ve sliznici dychacich cest. Strukturalni rozdily mezi
témito dvéma typy vlaken nebyly dosud zaznamenany (Belvisi, 2003). Jedna se
o nemyelinizovana pomalu vedouci vldkna. Je mozné je oznacit za polymodalni receptory
(Kubin et al., 2006).

Tato vlakna jsou na rozdil od RARs a SARs spiSe chemoreceptory a naopak téméf intaktni
jsou k mechanickym podnétim a plicni inflaci ¢i deflaci. Reaguji na pfimou stimulaci
ptedevsim bradykininu a kapsaicinu. Dokud nejsou aktivovany ptichdzejicimi chemickymi
stimuly, jsou béhem klidového dechového cyklu neaktivni. Soucasné s nimi je také aktivovan
parasympatikus (Canning et al., 2006; Polverino et al., 2012). Stimulaci pulmonarnich
C vlaken dochazi k vyvolani pulmonarniho ,,chemoreflexu®, ktery je spojen s bradykardii,
hypotenzi a apnoi néasledovanou rychlym povrchnim dychanim. Objevuje se také
bronchokonstrikce, extravazace plazmy, zvySeni sekrece hlenu a nakonec dochazi k aktivaci
kaSlaciho reflexu (Belvisi, 2003).

Aferentni vldkna vychazi z nodozniho ganglia, jugularniho ganglia nebo spinélniho

ganglia. Rychlost vedeni vzruchu je mensi nez 1,5 m/s (Mazzone, 2004).

2.1.1.2 Centrum kasle

Pievodnim  systemem  aferentnich informaci  z jednotlivych  mechanoreceptort
a chemoreceptori je nucleus tractus solitarius (nTS), ktery je povazovan za oblast nejvetsi
modulace reflexu kasle. Odkud vede aferentace do neuronalni sité¢ v oblasti mozkového
kmene. Zde se krom¢ tvorby motorického vzoru reflexu kasle moduluji i dal$i obranné reflexy
dychacich cest (Cap & Vondra, 2013). Na zakladé studii provedenych na krysach bylo déle
zjisténo nékolik podjader — komisuralni, dorzalni, dorzolateralni, gelatindzni, intersticialni,
intermedialni, medialni, ventralni a ventrolateralni. SARs kon¢i v intermedialni, intersticialni,
ventrdlni a ventrolateralni ¢asti nTS. Zakon¢eni RARs se nachéazi v kaudalni ¢asti nTS —
komisuralni a medialni. Pfevaha C vlaken je potom zakoncena v Komisuralni ¢asti nTS

(Kubin et al., 2006).
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2.1.1.3 Eferentni draha
Signaly, které byly dekddovany v centralni nervové soustavé, poté mifi eferentni drahou
pfes n. vagus a n. laryngeus superior pfevazné ke glotis, faryngu a laryngu. Kréni a hrudni
spinalni segmenty kontroluji a koordinuji expulzivni pohyby pro odstranéni sekretu z oblasti
trachey a bronchd. K tomu napomahaji zejména branice, interkostalni a abdominalni svaly.
Fyziologicky pribéh kasle je mozné jednoduse shrnout do nésledujicih kroki:
e kontrakce branice a zevnich meziZebernich svalid, které zajisti negativni tlak
okolo plic,
e proud vzduchu za téelem vyrovnani tlaku,
e uzavieni glottis a hlasivek pro uzavieni laryngu,
e kontrakce brisnich a dalSich exspiracnich svalii,
e zvySeni tlaku vzduchu v plicich,

e relaxace hlasivek a otevieni glottis k uvolnéni vzduchu (Harsoliya et al., 2011).

Kasel se typicky déli do 3 zékladnich fazi: inspiracni, kompresni a exspiracni (Boitano,
2006; McCool, 2006; Polverino et al., 2012). Dalsi faze a déleni se potom lisi dle autord.
Napftiklad Garuti et al. (2013) popisuje jesté pred inspiracni fazi iritacni fazi, kdy jakykoliv
stimul aktivuje reflexni oblouk. Harsoliya et al. (2011) jesté dopliiuji na zavér relaxaéni fazi,

pii které exspiracni svaly relaxuji, a dychani se normalizuje.

Inspiraéni faze

Cely mechanismus kasle musi byt zahdjen prudkym nadechem. Hlavnimi svaly v této fazi
jsou branice a interkostalni svaly. V ptipadé usilovného nadechu je nutné zafadit do funkce
i pomocné nadechove svaly — m. sternocleidomastoideus, m. scaleus anterior, m. scalenus
medius, m. trapezius, m. levator scapulae, mm. rhomboidei, m. serratus anterior
a m. pectoralis minor (Harsoliya et al., 2011). Kromé téchto svali musi dojit i k aktivni
abdukci glottis.

Dostatecné mohutny nadech zlepSuje predpoklady pro efektivejsi exspiracni fazi kasle.
S vétsim nadechem dojde k protazeni exspiracnich svalti, které ulozi energii vyuzitelnou pro
vygenerovani dostatené sily pfi samotné exspiracni fazi kasle. SouCasné¢ dochézi také ke
zvySeni nitrohrudniho tlaku a zvySeni proudu a objemu vydechovaného vzduchu (Boitano,

2006). Odpor dychacich cest redukuji abduktory laryngu — m. crycoarytenoideus posterior

a m. cricothyroideus (Fontana & Lavorini, 2006). Harsoliya et al. (2011) popisuji nutnost
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inspirace nad troven funkéni rezidualni kapacity. Obecné je potieba, aby ¢lovek pii inspiraci
dosahl 85-90 % maximalni kapacity plic (Anderson et al., 2005; Bach, 1994; Bach, 2003;
Chatwin, 2008; Kang, 2006). V pfipad¢ sniZzeni maximalni inspira¢ni kapacity plic pod 1,5 |
neni mozné dosdhnout adekvatniho vrcholového proudu vydechovaného vzduchu pii kasli

(Sancho, Servera, Vergara, & Marin, 2003).

Kompresni faze

Témeét soucasné se zahajenim kontrakce vydechovych svali musi dojit k addukci glotis.
Tento manévr by mél byt podpoten svalové pomoci adduktorti laryngu — m. thyroarytenoideus
a m. arytenoideus. Abduktory laryngu jsou v této fazi aktivni pouze minimalné (Fontana &
Lavorini, 2006). Kompresni faze trva ptiblizn¢ 0,2 s (Bach, 2003; Chatwin, 2008; Chatwin,
2009). Gloticka uzavérka zvysi odpor v dychacich cestach a zamezi uniku vzduchu ven. Tim
dojde kizometrické kontrakci vydechovych svali (bfisni a interkostalni) a zvySeni
nitrohrudniho tlaku (Boitano, 2006). Ten by mél byt béhem kompresni faze 300 mm Hg
(Boitano, 2006, McCool, 2006). Nitrohrudni tlak je ve skuteCnosti pii uzavieni glottis
0 50-100 % vétsi nez pii usilovnych exspiracnich manévrech, pfi kterych je glottis oteviena

(Harsoliya et al., 2011).

Kli¢ovym prvkem ve spravném uzavieni glottis je praveé intaktnost bulbarnich svald. Jejich
poskozeni je prokazatelné pii poméru vrchlolového proudu vydechovaného vzduchu (PEF)

a PCF. Pfti jejich poSkozeni se pomér zmenSuje (Servera, Sancho, & Zafra, 2003).

Exspiracni faze

Uvodni &ast exspiracni faze je charakteristickd rychlou expulzi vzduchu se soudasnym
otevienim glottis. Toto trva ptiblizné 20—40 ms. Otevienim glottis se uvolni tlak v dychacich
cestach a miize se uplatnit kontrakce vydechovych svall. Kvalitni exspiracni faze vyzaduje
simultanni kontrakci bfiSnich a interkostalnich svala, kterd zvysi intrapleuralni tlak na 190 cm
H,O (Garuti et al., 2013). Dale roste pleurdlni a alveolarni tlak a pocate¢ni PEF by mél
dosahnout 12 1/s. Po Givodni ¢asti nasleduje del$i exspiracni faze trvajici 0,2-0,5 s, kdy
mnozstvi vydechnutého vzduchu dosahne k 3-4 I/s (Boitano, 2006).

Pii exspira¢ni fazi se uplatni svaly laryngu oproti kompresni fazi v antagonistické funkci.
Aktivuji se abduktory laryngu — m. cricoaytenoideus posterior, naopak skupina adduktort
laryngu je inhibovana. Hlavnimi svaly jsou zde svaly bii$ni st€ény — m. rectus abdominis,

m. obliquus externus a internus a m. transversus abdominis (Fontana & Lavorinni, 2006).
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Pti zvySeni usili ke kasli se mohou pfidat dal$i pomocné vydechové svaly — m. serratus
posterior inferior, m. latissimus dorsi a m. quadratus lumborum (Harsoliya et al., 2011).
Dochézi k biomechanickym zménam — stlafeni bfi$ni stény, zvySeni nitrobfi$niho tlaku,
kranializace branice, zmenSeni plicniho objemu a zvySeni pleuralniho tlaku. Expulzivni faze

je diky upontim svalii na zebra podpoiena i depresi Zeber (Fontana & Lavorini, 2006).

2.1.2 Parametry zajiStujici efektivni expektoraci

Hlavnim parametrem urCujicim ucinnost efektivni expektorace je PCF (Bach, 1993;
Sancho, Servera, Diaz & Marin, 2004). Pfi tvodni expulzivni fazi dosahuje PCF rychlosti
30-50 ms, dale nasleduje po uvodnim vrcholu faze trvajici 200-500 ms. Objemov¢ je tato
mensi minimalné o polovinu oproti uvodnim vrcholovym hodnotdm (Bach, 1993; McCool,
2006).

Jako idealni hodnota PCF pro efektivni expektoraci byla u zdravych dospélych lidi
nékolika studiemi stanovena mezi 360-1200 I/min (Bach, 1994; Bach, 2003; Chatwin, 2008;
Chatwin, 2009). V priméru muZzeme pocitat s 580 I/min (Garuti et al., 2013). Minimalni
hodnota PCF nezbytna pro efektivni expektoraci je 160 1/min. Této hodnoty musi ¢lovek
dosahnout bud’ spontanné, nebo s dopomoci drendznich technik (viz dale) (Kang, 2006).
Pro déti tyto hodnoty zatim standardizovany nebyly (Bianchi & Baiardi, 2008; He et al., 2013;
Miske, Weiner, & Panitch, 2004). Pouze Bianchi a Baiardi (2008) se snazili zméfit pramérné
PCF u 649 zdravych déti ve véku 418 let. Prokazali PCF u chlapct 130-950 I/min a u divek
110-660 I/min s ohledem na pohlavi, vysku a vahu.

Fyziologicky objem vzduchu vydechnutého pfi exspiraéni fazi kasle u zdravého ¢loveéka
je 2,3 £ 0,51 (Bach, 1994; Bach, 2003). Vitalni kapacita musi byt pro efektivni expektoraci
udrzena nad 1,5 I (Anderson et al., 2005; Lahrmann et al., 2003; Servera et al., 2003). KaSel
a efektivni expektorace je zhorSena uz v ptipadé, Ze minimaln¢ jedna z téchto fazi

je poskozena (Chatwin, 2009).

2.2 VySetfeni pacientd S nervosvalovym onemocnénim

Zékladni rutinni vySetfeni pacientd s nervosvalovym onemocnénim zahrnuje neinvazivni
testy, jako je vySetfeni plicnich objemi, spirometrie a maximalni statické tlaky. Obecné
rozdélujeme metody na neinvazivni, které vyzaduji kooperaci a spoluprdci pacienta,
a invazivni (Abusamra & Russel, 2015). Na rozdil od perifernich svali je vySetieni

respiracnich svali pomérn¢ komplikovanou zélezitosti, zejména pak u malych déti (Fauroux

17



& Kbhirani, 2014). Dale budou uvedeny metody vySetfeni objasfiujici oslabeni dychacich

svalu.

2.2.1 Neinvazivni vysetieni
2.2.1.1 Vysetieni dechového vzoru

Vysetieni dechového vzoru je jednoduchou metodou zahrnujici informace o dechové
frekvenci, dechovém objemu a minutové ventilaci. Pomoci téchto proménnych lze vypoditat
index rychlého a mélkého dechu (angl. rapid shallow breathing index), ktery je podilem
dechové frekvence a minutové ventilace. Index reflektuje spiSe zvySené dechové pozadavky
nez samotné svalové oslabeni nebo unavu. (Faroux & Khirani, 2014). Bylo také zjisténo,
ze index byl vyrazné vys$i u pacientll s nervosvalovym onemocnénim vyzadujicim noc¢ni
neinvazivni ventilaéni podporu nez u téch, ktefi ji nepotiebovali (Fauroux, Aubertin, Clément,
Lofaso, & Bonora, 2009). Zvysuje se u pacientl s respiracnim selhdnim a u dospélych muize
byt prediktorem potieby ventilace nebo naopak uspésné extuubace. Je také pomérné
vyznamnym markerem odpovidajicim na zvySeni zatéze (dokonce vice nez na sniZeni sily
dychacich svali) (Abusamra & Russel, 2015).

2.2.1.2 Plicni objemy

Metodou prvni volby je pfi vySetieni pacientii s nervosvalovym onemocnénim spirometrie.
Jedna se o jednoduchy neinvazivni test zjiSt'ujici statické 1 dynamické plicni objemy (Behr &
Furst, 2008). Existuji dva zékladni typy spirometri — citlivé na objem a citlivé na pritok.
Prvni z nich je uren zejména k méfeni objemu vydechnutého vzduchu. Druhy typ méfi
zejména pratok vzduchu (objem vzduchu za jednotku cCasu). Jednou z moznosti méteni
je méfeni pomoci pneumotachografu (Wanger, 2012). Pneumotachografické vysetfeni zjistuje
kromé zakladnich dynamickych plicnich objemt také rychlosti vydechovych (resp.
nadechovych) prutokd. Vysledky jsou zaznamenany graficky do smycky prutok-objem
(Kandus & Satinské, 2001).

Spirometrické vySetieni vyzaduje jak spravné nastaveni pfistroje, tak i spravnou techniku
vySetfovani (Behr & Furst, 2008). Pfed zacatkem méfeni je nutné pacienta informovat
o prab¢hu vySetieni, zjistit pohlavi, v€k, vahu a vySku a poté je mozné zahdjit vlastni méfeni
(Bellamy, 2005). Jednotlivé vysledky méfeni jsou zaznamenany do spirogramu, ktery
vyjadiuje zavislost ¢asu na objemu nadechnutého ¢i vydechnutého vzduchu (Kandus &
Satinska, 2001).
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S postupnym vyvojem technologie dochazi také k inovacim v oblasti vySetieni plicnich
funkci. Optoelektrickonickd pletysmografie (OEP) vyuziva technologie analyzy pohybu.
Dokaze pomoci infracervenych paprskii zhodnotit kinematiku hrudniku pifi dychéni.
Zakladem jsou kamery snimajici infraCervené zéieni, reflexni znacky a software zachycujici
pohyb. Timto zplisobem lze vySetfit kinematiku hrudniho kose béhem ventilace. Méfeni
plicnich objemt v torakolumbalni oblasti je provadéno ve 3 kompartmentech: horni hrudni
(od Klavikuly a jugula k proc. xiphoideu), dolni hrudni (od proe. xiphoideu k distalnimi
zebrim) a bfisni (od distalnich zeber k Urovni spina iliaca anterior superior). Vyhoda OEP
oproti klasické spirometrii je v tom, ze plicni objemy je mozné méfit i v prubéhu télesné
zatéze, béhem riznych dechovych manévri, spanku apod. Kromé pacienti s neuromuskularni
poruchou se tato metoda jevi jako vyhodna u nespolupracujicich pacientt, a to zejména u déti
(Layton, Garber, Basner, & Bartels, 2011).

Je v8ak nutné si uvédomit, ze méfeni vitalni kapacity neni v hodnoceni sily dychacich
svall specifické. Je sice jednim z ukazateld oslabeni dychacich svall, stejné tak ale muze

odpovidat i na dalsi faktory (Fauroux & Khirani, 2014).

2.2.1.3 Maximalni staticke tlaky

Maximalni staticky tlak je generovéan inspiraci a exspiraci pres uzaviené dychaci cesty
béhem maximalniho a usilovného manévru. Je nezbytné nechat volny maly otvor v naustku
jako prevenci glotické uzavérky (Abusamra & Russell, 2015). Diky tomu lze vySetfit silu
dychacich svali. Netestuji se vsak jednotlivé svaly, nybrz celd skupina inspira¢nich nebo
exspiracnich svall (Troosters, Gosselink, & Decramer, 2005).

Tlaky se daji méfit v nose, Ustech, jicnu nebo v branici (Troosters et al., 2005). Jednou
Z nejrozsifengjSich metod hodnocenti sily dychacich svalt je méfeni ustnich tlakll. Vystupnimi
hodnotami jsou maximalni staticky inspiracni tlak — Miillerilv manévr (Pimax) a maximalni
staticky exspira¢ni tlak — Valsalviv manévr (Pemax). Pti uzavieni dychacich cest a oteviené
glotis odpovida ustni tlak tlaku alveoldrnimu. Méfeni Pimax se provadi z Grovné reziduéalniho
objemu, coz je jednodussi piedevSim pii vySetfeni déti. Musi se vSak pocitat 1 s urcitym
tlakem, ktery je vdychacim systému pii tomto plicnim objemu a ktery se s tlakem
vygenerovanym inspiracnimi svaly s¢itd (kolem 30 cm H;O). Druha varianta je méfeni
z urovné funkéni rezidudlni kapacity, coz zajisti hodnoceni vyhradné inspirac¢nich svalt.
Pemax se méfi z trovné celkové plicni kapacity (Fauroux & Khirani, 2014; Troosters et al.,

2005).
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Pokud je to mozné, vySetieni je provedeno v sedu. Je nutné vylouceni uniku vzduchu
a aktivity svali tvafe na vydechu. Samotny test se provadi nejcastéji s naustkem, coz zejména
u pacientli s nervosvalovym onemocnénim neni technicky mozné, proto se v téchto pripadech
pouziva orofacialni maska. Pii provedeni inspirace je nutné pouzit nosni klip (Troosters et al.
2005). Neni striktné dan pocet opakovani. VétSinou se autoii shoduji na 5 méteni. Je nutné
ziskat nejméné 2 validni vysledky. Kazdy nadech nebo vydech musi trvat minimalné
1 sekundu (Fauroux & Khirani, 2014).

U malych déti se méfi ustni tlaky béhem place. K tomuto Ucelu se pouziva obli¢ejova
maska. K uzavieni dychacich cest dochazi na konci vydechu pii plac¢i. Odtud pak mizeme
meéfit Pimax. Byla zjiSténa primérnd hodnota Pimax 118 = 21 cm H20 u déti mezi 1 mésicem
a 2 lety bez zavislosti na pohlavi ¢i véku. Primér Pemax byl stanoven 125 £ 35 cm H,;0

Vv zavislosti na hmotnosti ditéte (Fauroux & Khirani, 2014).

2.2.1.4 Tlak pti nadechu nosem

Podle Abusama & Russell (2015) je tato varianta vyhodné&jsi oproti méteni statickych
tlakdi. Manévr pro vySetieni tlaku pii nadechu nosem (angl. sniff nasal inspiratory pressure —
SNIP) zac¢ina z funkéni rezidualni kapacity. Pacient je vyzvan k maximalnimu nadechu nosem
pii souCasném uzavieni kontralateralni nosni dirky. VySetfeni miiZze byt limitovdno obstrukci
nosnich dutin (adenoidni vegetace, nosni polypy) nebo vyraznym oslabenim respira¢nich

svalt (Fauroux & Khirani, 2014).

Je nutné manévr opakovat vicekrat. Lofaso et al. (2006) provedli studii 305 pacientd
s nervosvalovym onemocnénim a plicnim onemocnénim a zjistili, Ze teprve po

12 opakovanich se pacient manévr naucil a doséhl nejvyssich hodnot.

Primérné hodnoty byly zjistény shodné jak u déti, tak i u dospélych. Rozdil byl
zaznamenan mezi pohlavim. Divky 104 + 26 cm H,0, chlapci 93 + 23 cm H,0 (Fauroux &
Khirani, 2014).

2.2.1.5 Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu a vrcholovy proud vydechovaného
vzduchu pfi kasli

K vySetfeni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu (PEF) se pouzivd mechanicky

vydechomér. Vysledny parametr méteni je ziskan prvnich 100 ms usilovného vydechu hned

po maximalnim nddechu (Kandus & Satinskd, 2001). Pacient by m¢l sedét s kréni pateti
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v neutrdlni pozici. Poté nasleduje maximalni nadech okamzité vystfidany maximalnim
silovym vydechem. Vyzadovany jsou minimalné 3 manévry. Vysledky jsou uvedeny v I/min
(Miller et al., 2005).

Méteni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu pii kasli (PCF) probiha stejné jako
méfeni PEF s tim rozdilem, Ze instrukce pacientovi zni — co mozZna nejsilnéji zakaSlejte.

U pacientl s nervosvalovym onemocnénim se provadi ve 4 riznych provedenich:

e neasistovany PCF — maximalni volni nadech nasledovany co nejsilnéjs$im kaslem;

e manualné asistovany PCF — maximalni volni nadech nasledovany co nejsilnéjSim
kaslem, ktery terapeut podpofi manudlni asistenci stlacenim bficha;

e PCF s podporou maximalni inspira¢ni kapacity — maximalni nddech podpoieny
inspiraci pomoci lung volume recruitment bag, ktery je pacient schopen udrzet pies
zavienou glottis ndsledovany co nejsilngj$im kaslem;

¢ manualné asistovany PCF s podporou dosaZeni maximalni inspiracni kapacity
— maximalni asistovany naddech néasledovany co nejsiln€j$im asistovanym kaslem.

Provadi se 4 opakovani kazdého manévru a zaznamenéava se vzdy nejvyssi hodnota (Kang,

S.W., Kang, Y. S., Moon, & Yoo, 2005).

2.2.1.6 Monitoring spanku

Béhem spanku jsou pacienti v pozd¢jSich stadiich nervosvalovych onemocnéni ohroZeni
zejména hypoventilaci a dalsimi poruchami spanku. Indikovani jsou pacienti s funkéni vitalni
kapacitou pod 60 % a pacienti na voziku. Dal$i skupinou s vyS§im rizikem spankovych
poruch jsou novorozenci s celkovou slabosti, déti se symptomy syndromu obstrukéni
spankové apnoe nebo nocni hypoventilace a pacienti s oslabenou branici (Abusamra
& Russell, 2015).

Jednou z mozZnosti je méfeni saturace hemoglobinu kyslikem pfes noc (Abusamra
& Russell, 2015). U nemocnych je dilezité vcas provést polysomnografické vySetteni,

pomoci kterého je mozné detekovat poruchy spanku nejpiesnéji.

2.3 Mechanismus kaSle u nervosvalovych onemocnéni

2.3.1 Patofyziologie poruch expektorace

vvvvvv

odstranéni nadmérného sekretu nebo ciziho télesa z dychacich cest. V piipadé, Ze je tento
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mechanismus naruSen, mize dochazet k zavaznym zdravotnim komplikacim (Anderson et al.,

2005). Poruchy kasle mohou byt vysledkem deficitu jak motorického systému (vygenerovani

adekvéatniho PCF), tak i senzitivniho (reflex kasle) (Ebihara et al., 2003).

2.3.2 Poruchy jednotlivych fazi kasle

Pfi oslabeni dychacich svalii jsou postizeny vSechny faze kasle. To vede k riznym
komplikacim zejména v dychacim systému, mezi které patii stagnace bronchialniho sekretu,
tvorba hlenovych zatek, riziko aspirace a zvysSeny vyskyt infekci (Gauld, 2009; Kravitz, 2009;
Miske, Hickey, Kolb, Weiner, & Panitch, 2004).

Inspiraéni faze kasle

Je-li oslabena inspiracni faze kaSle, je to Casto spojené s oslabenim branice, jakoZzto
hlavniho nadechového svalu. Jeji oslabeni vede k neschopnosti dosédhnout adekvatniho
objemu plic, ktery je nezbytny k efektivni exspira¢ni fazi kasle. RovnéZ se objevuje sniZeni
pruznosti hrudni stény, které se projevuje omezenim exkurzi hrudniku pfi nadechu, a tedy
nedostatecnou nadechovou kapacitou potiebnou k efektivnimu kasli (Kravitz, 2009). Navic
vydechové svaly nejsou kvili tomuto oslabeni dostatecné protazeny tak, aby byly schopné
vyuzit elastické pruznosti plic a hrudni stény. Obecné nadech pod 1,5 | neni dostatecny

pro efektivni kaSel (Braverman, 2001b).

Kompresni faze kasle

Oslabeni bulbarnich svalti omezuje schopnost uzavieni glottis (Braverman, 2001b).
Pti oslabeni bulbarnich svalii neni mozné dosdhnout adekvatni maximalni nadechové kapacity
(maximalniho objemu udrzitelného v plicich pii uzaviené glottis) a ta se snizuje na Groven
vitalni kapacity (Chatwin, 2009). V tomto piipadé nemuize byt dosazeno adekvatniho
nitrohrudniho tlaku pro vyvinuti dostate¢né sily k efektivni expektoraci sekrece z dychacich
cest. Tato faze byva poSkozena napt. u spinalni svalové atrofie nebo amyotrofické laterarni
skler6zy. Naopak u Duchennovy svalové dystrofie zlstava intaktni (Kravitz, 2009). McCool
(2006) vsak dodava, Ze pii oslabeni bulbarnich svall je sice omezeno uzavieni glottis, ale pfi
zachovani funkce nddechovych a vydechovych svali miize byt proveden huffing, nebot’ tento
manévr je provadeén pii oteviené glottis. Dysfunkce bulbarnich sval zvysuje riziko aspirace,
a tim je zvySeno i riziko infekce dolnich cest dychacich (Gosseling, Kovacs, & Decramer,
1999).
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Exspiraéni faze kasle

Porucha exspirac¢ni faze kasle je spojena s neschopnosti vydechovych svalli vyvinout
dostate¢nou silu k vylouceni sekrece z dychacich cest (Kravitz, 2009). Opét nedochazi ke
zvyseni nitrohrudniho tlaku, coz vede ke snizeni vydechovych pratoka (Garuti et al., 2013).
Samotné oslabeni vydechovych svali je pak jest¢ zhorSovano faktory souvisejicimi
S porusenou inspiracni fazi kasle. Dal§im faktorem omezeni kaSle je fakt, ze pfi
nedostate¢ném nadechu nejsou plné rozsifeny dychaci cesty. ZmenSeny pramér dychacich
cest pak vede ke zvySeni odporu pii vydechu, a tedy snizeni rychlosti prutoku vzduchu
(Kravitz, 2009).

NaruSeny mechanismus kasle tedy miizeme jednoduSe shrnout jako vysledek oslabeni
nadechovych svali (omezeni nadechového objemu), bulbarnich svalii (poruSeni spravného
uzavieni glottis a abdukce hlasivek béhem kompresni faze kaSle) a vydechovych svali

(neschopnost vygenerovat dostate¢ny nitrobii$ni tlak pro naslednou exspiracni fazi kasle)

(Lahrmann et al., 2003).

Krom¢ intaktniho nervového systému a respiracnich svall zavisi efektivita kasle na stavu
dychacich cest. Tyka se naptiklad kvantity a viskozity hlenu, kvality epitelu dychacich cest

a adekvatniho dechového vzoru (Garuti et al., 2013).

2.4 Poruchy expektorace u nervosvalovych onemocnéni

Nervosvalovd onemocnéni predstavuji heterogenni skupinu postizeni svald, nervl ¢i
nervosvalovych spojeni. Ackoliv rGizné typy onemocnéni se projevuji odliSnymi ptiznaky
a postizenimi, postizeni dychacich svalii je v rizné mife ve vSech pfipadech spole¢nym
znakem (Fauroux & Khirani, 2014). Naopak jsou v téchto piipadech vétSinou intaktni dychaci
cesty vcetné zdkladnich drenaZznich mechanismt (Garuti et al., 2103).

Spontanni ventilace je fizena centralné z respiratniho centra v prodlouzené mise
(Abusamra & Rusell, 2015). Schopnost zachovani spontdnni ventilace je podminéna
rovnovahu mezi c¢innosti ,respiracni pumpou (inspiracni, exspira¢ni a bulbarni svaly)
a proudem vzduchu (zajisténou funkéni skupinou plice, hrudnik a dychaci cesty), fizenou
centradlnim nervovym systémem (Obrézek 1). Tento mechanismus zajisti fyziologickou
ventilaci v klidu, pfi zatézi i ve spanku (Fauroux & Khirani, 2014).

Rozvoj respiraéniho selhani u nervosvalovych onemocnéni zalezi pravé na velikosti této
nerovnovahy. V pocate¢nich fazich onemocnéni jsou inspiracni svaly oslabeny pouze
minimalné a jsou schopné zajistit plny nadech. Inspiracni svaly jsou tedy schopny piekonat
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proud vzduchu v dychacich cestdch a pacient ma pouze minimalni nebo Zzadné dechové

obtize. S rozvojem onemocnéni a ristem ditéte dochazi ke zhorSovani (Pandid, Waters, Jones,

Young, & Fidgerald, 2015).

1 Excitace CNS ﬁ

| Kapacita respira¢nich svalu

1 Proud vzduchu

. &

Alveolarni hypoventilace

Obrazek 1. Respira¢ni pumpa (upraveno dle Fauroux & Khirani, 2014, 784)

2.4.1 Faktory ovliviiujici proud vzduchu
2.4.1.1 Snizeni poddajnosti hrudniku

Papastamelos, Panitch, & Allen (1996) zjistili, Ze poddajnost hrudniho koSe je u pacientil
s nervosvalovym onemocnénim az dvakrat vyssi nez u zdravych déti. Tato tendence ma poté
vliv na rozvoj deformit hrudniku, coz opét vede k neefektivnimu dechovému vzoru (Pandid et
al., 2015). U zdravych lidi piekonava prace dychacich svalti proud vzduchu v dychacich
cestach pomérné snadno. U nervosvalovych onemocnéni je proud vzduchu proporcionalné
vyS$$i nez dokdzi oslabené dychaci svaly pfekonat (Fauroux & Khirani, 2014). Progredujici
tuhnuti hrudniho koSe a zvySeni proudu vzduchu vede k vétSim narokim na ventilaci, coz
predisponuje nemocné ke vzniku mikroatelektdz v plicich a deformita hrudniku se ¢im dal
vice fixuje (napf. pectus excavatum) (Pandid et al., 2015).

U pacientll s nervosvalovym onemocnénim je také typicka celkovd porucha dynamiky

hrudniku, kterd piimo piispiva ke snizeni efektivni expektorace. Tuto skutecnost potvrdili
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Lanini et al. (2008), ktefi hodnotili kinematiku hrudni stény pii volnim kasli u pacienti
s nervosvalovym onemocnénim (rizné¢ formy svalové dystrofie). Ve srovnani se zdravou
populaci bylo doké&zéno, Ze tito pacienti nejsou schopni redukovat objem na konci vydechu
pii kaslacim manévru a dostate¢né expandovat hrudni ko$ tak jako zdravi jedinci. Pro spravné
pohyby hrudniku je nutné, aby byl tlak ve vSech kompartmentech hrudniku rovnomérny.
Jedin¢ tak mohou koordinované fungovat dychaci svaly, branice, hrudni koS a bfisni svaly.
V piipad¢, ze svalova sila sméfujici pii kasli na horni ¢ast hrudniho koSe nekoresponduje se
silou sméfujici na spodni ¢ast hrudniho koSe, dojde k ,,deformaci* hrudniho koSe a jeho

nefyziologickému rozvijeni (Lanini et al., 2008).

2.4.1.2 Skolioza

Vzniklou dysbalanci pak dale prohlubuje piipadnd skolidza zpiisobena oslabenim
paravertebralnich svalii, ktera mechanicky znevyhodiiuje zapojeni branice a interkostalnich
svali (Fauroux & Khirani, 2014). Nejvice se to projevuje na snizovani usilovné vitalni
kapacity. Napiiklad u spindlni svalové atrofie II. typu klesa o 15 % s kazdym zvétSenim
zakiiveni o 10° (Mayer, 2015). Skolidza nebo jakékoliv jiné deformity hrudniku vedou

k fetézové reakci rozvoje dalsich komplikaci (Obrazek 2).

Duchennova svalova dystrofie je typicka vétsim oslabenim brénice pii relativné intaktnich
svalech hrudniku. Skoli6za se objevuje aZz s postupnym progresem onemocnéni, vétSinou az
v obdobi rané puberty. Casto koliduje s obdobim, kdy se pacient stavéa zavislym na invalidnim
voziku (Mayer, 2015).

U spinélni svalové atrofie (angl. spinal muscle atrophy — SMA) je vyraznéjsi oslabeni
svali hrudni stény nez samotné branice. Oslabeni svalii je pfitomné uZz od narozeni

(v zavislosti na typu SMA) (Mayer, 2015).
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PLICNI RESTRIKCE

|

SNIZENI PLICNYCH OBJEMU

|

NEEFEKTIVNI EXPEKTORACE

Obrazek 2. Posloupnost rozvoje poruch expektorace (upraveno dle Mayer, 2005)

2.4.1.3 Snizeni plicni poddajnosti

Jednim z faktorti ovliviigjicich snizeni plicni poddajnosti jsou opakujici se aspirace a
fibréza plic. Pokud je plicni poddajnost nizka, zvySuje se automaticky tlak potiebny pro
prekonani tohoto odporu, aby mohlo dojit k adekvatni vyméné dychacich plynd. Opét se
zvySuje proud vzduchu, kterému respira¢ni svaly musi Celit (Pandid et al., 2015).

Tato nerovnovaha excituje centrélni nervovou soustavu kK vyraznéjsi stimulaci dychacich
svalll, ¢imz se snazi udrzet potfebnou troven ventilace. Vétsinou ale i pfes tuto snahu nedojde
k zajisténi dostatecné ventilace a ta se stava insuficientni. ZvétSuje se riziko alveolarni
hypoventilace, zejména v rizikovych situacich jako jsou u pacientd s nervosvalovym
onemocnénim respiraéni infekce. V priubéhu respiracni infekce jsou zvySeny metabolické
naroky organismu, které samoziejmé vyzaduji zvySeni alveolarni ventilace. S tim se
organismus nedokéze vypotradat a je ohrozen respiratnim selhanim (Fauroux & Khirani,

2014).
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2.4.1.4 Dysfunkce dychacich svalu a jeji dopad na ventilaci

V souvislosti s oslabenim dychacich svali u pacienti s nervosvalovym onemocnénim je
charakteristické snizeni vitadlni kapacity a celkové plicni kapacity, zejména nasledkem
oslabeni inspiracnich svalli. Snizovani vitalni kapacity je dale prohlubovano ptfidruzenymi
komplikacemi, jako je sniZzeni poddajnosti plic (kvuli atelektdze) a snizeni pohyblivosti
hrudniku (néasledkem ankyléz kloubl a skolidzy) (Fauroux & Khirani, 2014). Progresivni
oslabovani nadechovych svalt (zejména brénice) vede ke specifickému patologickému
dechovému vzoru charakterizovanému snizenim plicnich objemli a zvySenim dechové
frekvence, coz se klinicky projevi jako povrchni dychéni (Abusamra & Rusell, 2015).

Deficit sily exspiracnich svalii je potom provazen zvySenim rezidudlniho objemu, ktery
muze byt prvnim a nékdy jedinym piiznakem snizeni jejich sily (Fauroux & Khirani, 2014).

Mirné az stiedné tézké oslabeni dychacich svalii vede k hypoventilaci, snizeni pH
a zvySeni parcidlniho tlaku oxidu uhli¢itého. Vyslednd hypoxemie vznikéd pravé v disledku
alveolarni hypoventilace, retence sekrece, hlenovych zatek, pfip. pneumonie a atelektazy
(Abusamra & Rusell, 2015).

VeétSinou dochdzi k oslabeni inspiracnich a exspiracnich svalli paraleln€. Pouze v piipadé,
ze je svalova sila branice zachovana, dojde automaticky ke zvyraznéni oslabeni exspira¢nich

svald. Tento stav je typicky u spinalni svalové atrofie (Abusamra & Rusell, 2015).

2.4.2 Charakteristiky poruch expektorace u jednotlivych onemocnéni
2.4.2.1 Duchennova svalova dystrofie

Duchennova svalova dystrofie je dédicné onemocnéni popisované jako recesivni choroba
vazana na chromozom X. Onemocnéni je spojené s nedostateCnou tvorbou specifické
strukturalni bilkoviny sarkolemy — dystrofinu. Jeho nedostatek zptsobi rozkladani stén
svalovych buné€k, buiika umira a dochadzi ke ztrat€ aktivni svalové hmoty kosterniho
a srdecniho svalstva (Kravitz, 2009). Je charakterizovana progresivnim snizovanim svalové
sily a zvySovdnim unavy. S postupujicim onemocnénim dochazi k invalidizaci ¢lovéka
(vétSinou okolo 10 let), ktery je neschopny samostatné lokomoce a je postizen kardialni

a respiracni insuficienci (Falzarano, Scotton, Passarelli, & Ferlini, 2015).

U Duchennovy svalové dystrofie, stejn¢ jako u vétSiny nervosvalovych onemocnéni, je
jednim z hlavnich problému sniZeni svalové sily dychacich svali v kombinaci se snizenim
pruznosti hrudni stény, které ptimo souvisi se zhorSenim mechanismu kasle a plicnich funkci

obecné. Touto problematikou se zabyvali Khirani et al. (2014), kteti v priabéhu 10 let
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monitorovali pacienty ve véku 6—19 let s diagn6zou Duchennovy svalové dystrofie. Hodnotili
plicni funkce, mechaniku dychani, krevni plyny a silu dychacich svalii. Obecné doslo
S postupem casu a progresi onemocnéni ke snizeni vSech hodnot. Klicové vSak byly tlak pfi
nadechu nosem a usilovna vitalni kapacita. Touto kombinaci dochazi ke snizeni maximalniho
inspira¢niho tlaku, inspira¢ni a vitalni kapacity, které jsou jednou z podminek efektivni
expektorace (Baverman, 2001b).

Snizovani plicnich funkci ve vétsing ptipadt koreluje pfimo umérné s timto oslabenim.
Termindlni stadium onemocnéni je potom charakterizovano zévaznymi respira¢nimi
komplikacemi a srde¢nim selhanim (Tangsrud, Petersen, Carlsen, L. K. C. & Carlsen, K. H.,

2001). Usilovna vitalni kapacita klesa postupné s progresi onemocnéni

U pacientti s Duchennovou svalovou dystrofii byvaji shod¢ postizeny jak nadechové, tak
vydechové svaly (Gauld, 2009; Kravitz, 2009). Konkrétné jsou dominantnimi postizenymi
svaly brénice a exspiracni svaly (Fauroux & Khirani, 2014). Je typické, Ze dochézi k Casnému
zapojeni exspiracnich svall. Nedojde pak tedy k adekvatnimu naplnéni plic (Khirani et al.,
2014).

Jako prvni také zdiraznili dilezitost gastrického tlaku pti kaslacim manévru a index
napéti branice. Posledni dva zminované parametry jsou urcujicim faktorem sniZeni sily
dychacich svall a rizika zvySeni svalové unavy. Tento fakt potvrzuje 1 vysledné snizeni PCF
0 19,3 % (Khirani et al., 2014).

Dal$im vyrazné restrikénim prvkem je jiz vySe zmifovana skolioza. Jednd se o jedno
Z nejcastéjsich onemocnéni, které postihuje téméf vSechny pacienty s Duchennovou svalovou
dystrofii. Zpisobuje omezeni pohyblivosti hrudniku, kterd zhorSuje mechaniku prace
dychacich svali. Jako jeji nasledky se uvadi snizeni nitrohrudniho tlaku pfi vydechu a snizeni
vydechového pritoku a sniZzeni vitdlni kapacity plic. Pacient se tak nemtize dostatecné
nadechnout a zabezpecit potiebny objem v inspiracni fazi kasle (Braverman, 2001b; Gauld,

2009; Miske, Hickey et al., 2004).

2.4.2.2 Spinalni svalova atrofie

Spinélni svalova atrofie je geneticky podminéna choroba spojend s degeneraci neuront
pfednich rohli miSnich a motorickych neuronli mozkového kmene, kterd zpusobuje
progresivni atrofii kosterniho svalstva (Zarate-Aspiros et al., 2013).

Podle zavaznosti se d€li na 4 typy oznacované I-IV. Prvni typ se se objevuje u déti od

0 do 6 mésict. Svalova sila je tak nizkd, Ze nikdy nedosdhnou nezavislého sedu. U druhého

28



typu, ktery se projevuje po 6 mésicich, jsou déti schopné udrzet sed, pokud jsou do této pozice
uvedeny. Déti s tietim typem svalové atrofie jsou diagnostikovany vétSinou po 10. mésici
a jsou schopny chiize, akoliv se znaénymi problémy. Ctvrty typ je spojen se svalovym
oslabenim u dospélych (Prior & Russman, 2013).

Je znamo, ze preziti pacienta zalezi zejména na stavu respira¢niho svalstva, nikoliv na
zachovani funkce motorického svalstva (LoMauro et al., 2014). Jednad se o progresivni
onemocnéni, tudiz vztah véku a zadvaznosti onemocnéni je ptimo umérny (Testa et al., 2009).
Ve vztahu k porucham expektorace je nejrizikovéjsi oslabeni svalstva hrtanového, bfi$niho,
interkostalniho a branice. Dokonce az 68 % déti s prvnim typem spinalni svalové atrofie bez
jakékoliv respiracni podpory umira do 2 let (Finkel et al., 2014).

LoMauro et al. (2014) odliSuji postizeni respira¢nich svali podle jednotlivych typi
spinélni svalové atrofie. U spinalni svalové atrofie 2. a 3A typu pievazuje oslabeni
interkostalnich svalll a branice je nepoSkozena. Branice zde zcela piebira inspiraéni funkci
a muze se objevit i paradoxni dychani. U podskupiny 3B nebyvaji inspiracni svaly poskozeny.
Z globalniho thlu pohledu se vSak mluvi o intaktni nebo méné postizené branici a naopak
zvyraznéni postiZeni interkostalnich svali (Faroux & Khirani, 2014). Tento obraz je spojovan
S nastupujicimi zménami tvaru hrudniho koSe. Popisuje se hrudnik ve tvaru zvonu nebo
hrusky a pectus excavatum, coZ v podstat¢ mechanicky pfimo znevyhodnuje pacienty
v efektivni expektoraci (LoMauro et al., 2014). Slabost interkostalnich svalti zptsobuje, Ze
nedochazi k rozvijeni hrudniku, a tim k opozici branice, coz je dulezity faktor pro adekvatni
zapojeni branice pro jeji ¢innost (Obrazek 3) (Schroth, 2009). Navic dochazi k naruseni
dechového vzoru, kdy nekoreluje pohyb hrudniho kose a bficha (LoMauro et al., 2014).
Vzhledem k tomu, Ze onemocnéni ma progredujici chrakter, mize se zvyraznit insuficience
bréanice, kterd muze vést az k jeji paralyze. To uZ je ale Zivot ohrozujici komplikace, které ve
veétSing piipadi vyusti v nutnost napojeni na permanentni ventilacni podporu (Giannini et al.,
2006).

K nejcastéjSim fyziologickym abnormalitdm patii sniZeni poddajnosti hrudniku, redukce
statickych 1 dynamickych plicnich objemt, neschopnost prohloubeni dychani, ptip. zivani
a Vv pfipad¢ vyrazného oslabeni dychacich svali hypoxie a hyperkapnie. Klinicky se tyto
pfiznaky manifestuji predevSim neefektivni expektoraci, atelektdzou a mikroatelektazou,
aspira¢ni pneumonii zpusobenou dysfunkci bulbarnich svalti a neschopnosti kasle, obtizemi
pii odpojeni pacienta od neinvazivni ventilace, abnormalnim torakoabdominalnim dechovym

vzorem, obstrukéni spankovou apnoi a hypersomnolenci (Testa et al, 2009).
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Obréazek 3. Pohyby hrudniku u zdravého jedince (vlevo) a u pacienta se spinalni svalovou
atrofii (vpravo) (Schroth, 2009, E9)

2.4.3 Zdravotni komplikace spojené s poruchami expektorace
2.4.3.1 Aspirace

Zakladnim protektivnim mechanismem dychacich cest je koordinace mezi kaSlem
a polykanim (zejména funkce m. thyropharyngeus a m cricopharyngeus). M. thyropharyngeus
reaguje na spusténi kaslaciho mechanismu a ptipravuje prostor pro odstanéni jakéhokoliv
materidlu. M. cricopharyngeus zase spolupracuje s hrtanem. Zajist'uji regulaci adekvatniho
tlaku v pfipadé, Ze bolus nebo vzduch migruje ptes dychaci cesty do hrudniku (polykani nebo
inspirace) nebo naopak (zvraceni nebo exspirace). U nervosvalovych onemocnéni tyto
mechanismy nefunguji a dochazi k aspiraci (Pitts, 2014).

Pfi¢inou tohoto mize byt pravé ztrata funkce svallt hornich cest dychacich, jakékoliv
formy poruchy polykéni a gastroesofageélni reflux. Vyjimeéné to muze byt také obstrukce
hornich cest dychacich (Allen, 2010; Braverman, 2001la). Paradoxné miize k témto
problémiim pfispét i prolongovana mechanické ventilace nebo tracheostomie, ktera je u téchto
fady pacientd Zivotné dalezitd. Na druhou stranu i ta vede ke svalovému oslabeni dychacich
svalt, faryngedlni dysfunkci a aspiraci (Pitts, 2014). Aspirace jsou jednou z nejcastejSich
pfi¢in vzniku pneumonie. Opakované aspirace potom nékolikanasobné zvySuji riziko

respirac¢niho selhani (Hanayama, Ishikawa, & Bach, 1997).

2.4.3.2 Infekce

Jednou z nejéastéjsich pfic¢in hospitalizaci u pacient s Duchennovou svalovou dystrofii
a spinalni svalovou atrofii jsou opakované infekty respiracniho systému (Chatwin et al., 2003;
Chatwin, 2008; Chatwin & Simonds, 2009). Infekce dychacich cest je vysledkem zejména

snizené schopnosti jejich obrany, rizikem aspirace a neschopnosti hygieny dychacich cest.
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Opakovane infekce dolnich cest dychacich vedou k rozvoji bronchiektazii, coz mtze ovlivnit
zejména dalsi respirani rezervy (Abusamra & Rusell, 2015). Kromé bronchietazii jsou
pacienti ohrozeni také rozvojem plicnich fibr6z, usazovanim hlenu a vznikem hlenovych
zatek (Allen, 2010; Braverman, 2001b). Udava se, ze u pacientd s nervosvalovym
onemocnénim, u kterych je PCF vyssi nez 250-270 I/min, je tento PCF dostate¢ny pro

prevenci pneumonie (Mellies & Goebel, 2014).

2.4.3.3 Respiracni selhani

Respira¢ni selhani je podminéno rozvratem krevnich plyndt — hypoxemie nebo
hyperkapnie. Hypoxemie mtze byt zpisobena pfimo postizenim plic, jako je pneumonie,
intersticialni plicni procesy apod. nebo sniZzenim kapacity zejména vydechovych svali, kde
pfevazuje alveolarni hypoventilace. Druhym ptipadem mulze byt hyperkapnie, kterd je
vysledkem dysbalance centralniho fizeni, zvySeni proudu vzduchu a snizeni kapacity
respiracnich svali (Suh & Hart, 2012). Tato nerovnovaha zpusobuje snizeni funk¢ni
rezidudlni kapacity plic, zvySeni dechové prace. Dochazi ke zméné poméru ventilace/perfuze
vedouci k nizsi efektivité vymeény dychacich plynt (Hutchinson & Whyte, 2008).

Pti akutnim respiraénim selhani jsou dominantnimi symptomy dyspnoe, ortopnoe
a obCasna zastava dechu jiz v prubéhu dne (pokud neni piehlizeno kvili sdruzenym,
vyraznéj$im deficitim), k chronickému respiraénimu selhani dochazi postupné s progresi
svalového oslabeni, které se projevi jako prvni ve spanku spolecné s dal§imi spankovymi
poruchami. Pfi¢in je hned néckolik. Mohou byt obstrukéniho charakteru (stagnace
bronchialniho sekretu) nebo restrikéniho charakteru (pneumonie, kyfoskoli6za, obezita)
(Hutchinson & Whyte, 2008). Ackoliv se vétSinou objevuje kombinace restrikci nebo
obstrukei, které se objevuji soucasné jako vzajemnd komplikace, nebo na sebe bezprostiedné
navazuji, u nervosvalovych onemocnéni pfevladd o néco vice praveé pficina obstrukéniho
charakteru (Pryor & Prasad, 2008). To opét piimo koreluje s epizodami desaturaci (Whitney,
Harden, & Keilty, 2002). Pryor a Prasad (2008) zduraziuji, Ze pravé zmnozeni bronchialniho
sekretu v dychacich cestach je hlavni pfic¢inou rozvoje akutnich nebo chronickych epizod
respirac¢niho selhani.

Pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii a spinélni svalovou atrofii jsou velmi ¢asto pfi
respira¢nim selhani hospitalizovani. Pokud nelze problémy vyfesit konzervativné, podstupuji
tito pacienti velice Casto bronchoskopie, intubace ¢i tracheostomie (Vianello et al., 2005).

Zejména pak u pacient se spinalni svalovou atrofii je toto onemocnéni kritické a miize vést
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az k akutnimu zhorSeni respira¢niho selhani a smrti (Gauld, 2009). Gomez-Merino a Bach
(2002) tvrdi, ze az 90 % respiracnich selhani a pneumonii je zpisobeno pravé neefektivni

expektoraci.

2.4.3.4 Atelektaza

Atelektaza predstavuje ve své podstaté kolaps plice, ktery mize byt zplisoben uzavienim
bronchi z jakékoliv pficiny, vcetné¢ hlenové zatky. Muze byt zplsobena jak insuficieci
nadechovych svalt, tak i téch vydechovych. Oslabeni nadechovych svali vede k tomu, ze
hrudnik neni nucen vyuzivat svlj maximdalni objem a postupné¢ dochéazi ke ztraté¢ jeho
pruznosti. Restrikce rozvijeni hrudniku vede ke zvySeni namahy pii dychani a postupné
zhorSeni funkce respiracnich svalii, a tim schopnosti zabezpeceni vymény dychacich plynt.
Tohle je jeden z faktord, které zpisobuji respiraéni acidéozu a nutnost napojeni pacienta na
kyslikovou podporu (Braverman, 2001a; Miske, Hicey, et al., 2004). Oslabeni vydechovych
svali ovlivituje ventilaci nepfimo. Opét zde hraje roli neschopnost efektivné expektorovat.
Stagnace bronchialniho sekretu vede rovnéz k rozvoji atelektazy se vSemi problémy, které s ni

souvisi (Braverman, 2001a).

2.4.3.5 Problémy hornich cest dychacich

U nemocnych, ktefi maji vyrazné oslabené dychaci svaly, je snizend schopnost protekce
dychacich cest. S poruchou kaSlaciho, davivého a polykaciho reflexu roste riziko aspirace.
Postupem casu (s hromadénim sekretu) se mize Cast sekretu dostat do nosohltanu, coz mize
vést ke snizeni citlivosti receptort pro vyvolani kaSlaciho reflexu. Navic poskozeni
bulbarnich svali v kombinaci s inefektivni expektoraci zptsobuje poruchy polykani
s nebezpe¢im aspirace bolusu do dychacich cest a nésledn¢ akutni respira¢ni selhdni

(Hutchinson & Whyte, 2008).

2.4.3.6 Ventila¢ni komplikace

Charakteristickym znakem u nervosvalovych onemocnéni je respiracni porucha
restrikéniho typu. Projevuje se sniZzenim usilovné vitalni kapacity a celkové plicni kapacity,
normalni nebo lehce snizenou funkéni reziduélni kapacitou a zvyseni rezidudlniho objemu. To
vSe na podklad¢ oslabeni exspira¢nich svald. Kiivka pratok-objem vykazuje nejen zpomaleni
exspirace a snizeni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu, ale i1 snizeni inspira¢niho
pratoku (Abusamra & Russel, 2015).
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Aboussouan (2015) ale tvrdi, ze ackoliv je snizeni celkové plicni kapacity typické pro
restrikéni onemocnéni, u nervosvalovych onemocnéni se svalovym oslabeni maze byt daleko
diive snizena vitalni kapacita plic a s tim souvisejici zvysSeni rezidualniho objemu.

Vzhledem Kk charakteru nervosvalovych onemocnéni jsou kli¢ovymi parametry vitalni
kapacita, celkova plicni kapacita a rezidualni objem, které odpovidaji na oslabeni inspiracnich
¢i exspiracnich svall (Fauroux & Khirani, 2014). Sila respiracnich svali vSak musi byt
vyrazné oslabena (asi o 50 %), aby se projevilo jejich signifikantni snizeni (Abusamra &

Russel, 2015).

2.4.3.7 Spének

Spanek je provazen mnoha fyziologickymi pochody, konkrétné v REM fazi spanku. V této
fazi se projevuje svalova atonie zplisobena snizenim excitace motoneurond, snizeni aktivity
fidiciho centra a senzitivity chemoreceptorti. Prohlubuje se nesoulad mezi ventilaci a perfuzi,
zvySuje se odpor vzduchu a klesa funkéni rezidudlni kapacita. VSechny tyto zmény jsou
provazeny fyziologickou desaturaci 0 2-3 % a zvySeni parcialniho tlaku oxidu uhli¢itého
0 3-5 mm Hg (Abusamra & Rusell, 2015).

Nejcastéjsi poruchou dychani béhem spanku u pacientli s nervosvalovym onemocnénim je
hypoventilace zapii¢inéna redukci klidového dechového objemu, zejména v REM fazi
spanku. Jedné se o dusledek centralni hypopnoe. Béhem REM faze spanku dochazi k utlumu
interkostalnich a pomocnych dychacich svali (v€etné¢ bfiSnich svali) spolecné
s neadekvatnim zapojenim branice. Stupei svalového utlumu a nasledné snizeni ventilace
koreluje s frekvenci pohybt o¢i a patii ke kritériim pro diagnostiku centralni hypopnoe
(Bourke & Gibson, 2002).

Jako porucha dychéani ve spanku je oznacovan stav, kdy dojde ke sniZeni vitalni kapacity
0 60 %. Nocni alveolarni ventilace u pacientli s nervosvalovym onemocnénim mize vést ke
komplikacim, jako je hypersomnie, Unava nebo ranni bolesti hlavy. V kombinaci vsech
poruch se muze ¢asem rozvinout i denni hypoventilace. Snizeni Vvitélni kapacity je dale vice
redukovano v supinované poloze. V pfipad¢ jejiho snizeni o 25 % a vice muzeme
predpokladat oslabeni branice. Pokud dojde ke snizeni az o 40-50 %, pravdépodobna je
bilateralni paralyza branice. Dale se ve spanku snizuje funk¢ni rezidudlni kapacita, klidovy
objem az o 10 % a exspiracni rezervni objem (v souvislosti se snizenim funk¢ni rezidudlni

kapacity a zvySenim reziduélniho objemu) (Aboussouan, 2015)
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V souvislosti s vySe uvedenym dochazi i ke snizeni saturace hemoglobinu kyslikem. No¢ni
desaturace muze souviset s n¢kolika problémy. Muze se jednat o celkovou hypoventilaci,
epizody apnoe a hypopnoe nebo nerovnovaha mezi ventilaci a perfuzi v disledku atelektazy
zvetSujici se v supinacni poloze. Stupent desaturace potom souvisi se zdvaznosti oslabeni
branice. Svou roli v jejim sniZeni hraje i rostouci vék a BMI. Prediktorem no¢ni desaturace
muze byt také ortopnoe, ranni dusnost, somnolence v pribéhu dne atd. (Bourke & Gibson,
2002).

Snizeni ERV je jednim z rizikovych faktorii vzniku syndromu obstrukéni spankové apnoe.
Obecné je jeji charakter u pacienti s nervosvalovym onemocnénim shodny jako u bézné

populace (Aboussouan, 2015).

Pokud bychom méli vybrat u pacientii s nervosvalovym onemocnénim nejcastéjsi pficiny
zdravotnich komplikaci a piipadnych Gmrti, tak je to obstrukce dychacich cest, aspirace
a pneumonie. Velice Casté jsou i zachvaty kasle a duseni, které jsou pravdépodobné
zpusobeny bulbarni ¢i respiracni dysfunkci a které se zhorSuji s progresi onemocnéni. Takovi
pacienti maji obecné zvysenou potiebu kasle, ale bohuzel také sniZzenou kapacitu pro jeho

efektivni provedeni (Harsoliya, 2011).

2.5 Hygiena dychacich cest u pacientli s nervosvalovym onemocnénim

Reseni stagnace bronchialniho sekretu v dychacich cestach se odviji od typu onemocnéni,
zejména pak od jeho zdvaznosti a progrese. S postupnou progresi onemocnéni jiZ nestaci
aplikovat pouze zdkladni techniky drenaZe sekretu, ale je nutné zafadit i alternativni

a efektivnéj$i metody.

2.5.1 Airway clearance techniques

Zéakladni metodou a také metodou prvni volby, je soubor technik pod souhrnnym nazvem
airway clearance techniques (ACT), jez se vyuziva za ucelem posunu bronchialniho sekretu
z perifernich dychacich cest do centralnich. Do této skupiny fadime aktivni 1 pasivni techniky.
Z aktivnich mizeme jmenovat autogenni drenaz a aktivni cyklus dechovych technik
(kontrolni dychani, cvi¢eni na zvySeni pruznosti hrudniku, technika silového vydechu).
Rovnéz mizeme vyuzit vibracni dechové pomucky — Flutter, Acapella, RC-Cornet nebo

naopak pomucky bez vibrace — PEP maska, PariPEP S-Systém, TheraPEP, Threshold PEP
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nebo Frolovlv dychaci trenazer. V ptipad¢ vyrazné nespolupracujicich pacientli se osvédcuji
techniky pasivni — polohova drenaz, vibrace ¢i poklepy hrudniku. Z pasivnich forem ACT
vyuzivajicich pomicku jsou to pak The Vest, RTX a CoughAssist (Pryor & Prasad, 2008).

Uceleny souhrn airway clearance techniques je uveden v nasledujici tabulce.

Tabulka 1. Airway clearance techniques (upraveno dle Homnick, 2007; Kato et al., 2009;
Smolikova & Magek, 2010; Marks, 2007; McCool & Rosen, 2006; Neumannova & Kolek,
2012; Ost’adal et al., 2008; Pryor & Prasad, 2008)

AKTIVNI
Bez pomiucek S pomiickami
Autogenni drenaz Flutter
Aktivni cyklus dechovych technik VIBRACNI | Acapella
1) Cviceni na zvySeni pruznosti hrudniku RC-Cornet
2) Cviceni na zvySeni pruznosti hrudniku PEP maska
3) Technika silového vydechu PariPEP S-Systém
BEZ VIBRACE | NeraPEP
Threshold PEP
Froloviiv dychaci
trenazer
PASIVNI
Bez pomiicek S pomiickami
Polohova drenaz The Vest (The SmartVest)
Vibrace RTX respirator
Poklep CoughAssist
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Techniky ACT lze navzijem mezi sebou libovolné kombinovat a piizpisobovat
aktualnimu zdravotnimu stavu a potiebam kazdého pacienta (Hanayama et al., 1997). I tyto
techniky vSak v ptipadé vyrazného snizeni sily dychacich svalti nejsou zcela efektivni,
pouzivaji se pouze jako doplitkova terapie a je nutné zaradit G¢inn€jsi metody (Anderson et
al., 2005). Témi jsou techniky podporujici nadechove a vydechové svaly nebo mechanicka

pfistrojova podpora pro usnadnéni expektorace (Hanayama et al., 1997).

2.5.2 Metody podpory expektorace u pacientl s oslabenim dychacich svalt

Pro efektivni expektoraci jsou nezbytné silné nadechoveé svaly k dopraveni dostate¢ného
mnozstvi vzduchu do plic a silné vydechové svaly k vygenerovani vysokého nitrobtisniho
tlaku (Kang et al., 2005). U Duchennovy svalové dystrofie a spinalni svalové atrofie dochazi
k oslabeni téchto svali, a tedy k neefektivni expektoraci. V tomto piipadé je dal$i moznosti
zafazeni metod podpory oslabenych svalii podle pravé insuficientni slozky (Servera et al.,

2003).

V piipadé nedostate¢né nadechové slozky kasle je zde né€kolik moznosti. Prvni z nich je
metoda s ndzvem breath stacking. Technika je zalozena na provedeni dvou nebo vice
nadechti do maximalniho objemu vzduchu, ktery je mozné udrzet pii uzaviené glottis (Miske,
Weiner et al., 2004). Je mozné ji provadét spontanné nebo za pomoci ambu vaku vydechne
(Dias, Placido, Ferreira, Guimaraes, & Menezes, 2008). Dal§i metodou volby je
glosofaryngealni dychani (téz ,,zabi“ dychani). Spo¢iva v polykani vzduchu do plic za
pomoci rtl, jazyka, mé&kkého patra, hrtanu, hltanu, pfip. tvafi nasledovan¢ho volnim
vydechem (Warren, 2002). Tieti z moznosti je metoda prerusovaného dychani (intermittent
positive pressure breathing). Pro IPPB se pouziva intermitentni mechanicky ventilator
indukujici pozitivni inspira¢ni tlak. Cilem je podpora rozvijeni plic a facilitace spontanniho
usili pacienta k nddechu (Denehy & Berney, 2001; Bushel, 2012). V neposledni fad¢ zajistuje
tuto funci také mechanicky ptistroj CoughAssist.

Pro insuficientni exspiracni fazi kasle je jednou z moznosti manualné asistovany kaSel,
pfi které se terapeut snazi o podporu kontrakce bfiSnich svali. V momentu otevieni glottis
a dosaZzeni maximalni inspiracni kapacity zatlaci terapeut na hrudnik, bficho nebo na obé&
oblasti zaroven a podpofi vlastni spontanni usili pacienta ke kasli. Je tedy zjevné, Ze tato
technika vyzaduje védomou spolupraci pacienta (Finder, 2010; Servera et al., 2003). Stejné
Ize i k podpofie exspiracni faze vyuzit mechanicky ptistroj CoughAssist.

Uceleny souhrn metod podporujicich expektoraci je uveden v nasledujici tabulce.
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Tabulka 2. Metody podpory expektorace (upraveno dle Bushel, 2012; Finder, 2010; Miske,
Weiner et al., 2004; Warren, 2002)

METODY PODPORY EXPEKTORACE

INSPIRACNI EXSPIRACNI
Breath stacking Manualn¢ asistovany kasel
Glosofaryngealni dychani CoughAssist

Metoda pierusovaného dychani

CoughAssist

2.5.3 Volba vhodné drendzni techniky

Jak jiz bylo zminéno dfive, jednotlivé techniky je mozné, i vhodné, mezi sebou
kombinovat tak, aby bylo dosazeno pozadovaného efektu. Chatwin (2009) sestavil algoritmus
volby techniky podpory kasle podle hodnoty vrcholového pritoku vydechovaného vzduchu
pii kasli (PCF) (Obrazek 4). V zavislosti na jeji velikosti se voli mezi technikami podporujici
inspiraci nebo expiraci. Pfi nejnizSich hodnotach (pod 155 I/min) je nutné zafadit

mechanickou podporu insuflace-exsuflace.

Obrézek 4. Algoritmus volby terapie pro podporu kasle (upraveno dle Chatwin, 2009, 52)

PCF < 270 I/min PCF < 245 I/min PCF < 155 I/min
MAC MAC
nebo + MI-E
MIC MIC

Vysvétlivky: PCF  — vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pfi kasli (peak cough flow)
MAC — manualné asistovany kaSel (manually assisted cough)

MIC  —techniky zvySujici maximalni insufla¢ni kapacitu (maximal

insufflation capacity)

MI-E — mechanické insuflace-exsuflace (mechanical insufflation-exsufflation)
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2.6 Mechanicka insuflace-exsuflace
2.6.1 Historie a vyvoj

Prvni model mechanického insuflatoru-exsuflatoru se objevil na konci 40. let 20. stoleti.
Zaslouzil se o to Henry Seeler, ktery navrhl pfistroj, jenz se pouzival za valky u pacientli
vystavenych chemickym zbranim a paralyzujicim plynim (Bach, 1994). K nejvétsimu rozvoji
mechanické insuflace a exsuflace doslo v 50. letech 20. stoleti. Pacienti, kterym byl tento
zpusob 1écby urcen, byli pacienti s diagndézou poliomyelitidy, jejichz primarnim problémem
byla neefektivni expektorace (Miske, Weiner et al., 2004).

Prvni pokusy o mechanickou insuflaci-exsuflaci provedl v roce 1951 Dr. Alvin Barach
prostfednictvim tzv. Zeleznych plic (Garuti et al., 2013). Ale az rok 1952 pfinesl oficidlné
prvni mechanicky insuflator-exsuflator s nazvem ,,mechanical cough chamber®. Ptistroj m¢l
tvar valce, Clovek byl do néj cely polozen a béhem minuty doslo 25krat ke stfidani tlaku
110 mm Hg (Bach, 1994).

V roce 1953 byl zkonstruovan prvni pfenosny pfiistroj, ktery dodaval vzduch ptimo do
dychacich cest. Byl pojmenovan Cof-Flator a pracoval na principu stéidani pozitivniho
a negativniho tlaku. Cof-Flator byl pfipojen na kompresor, ktery dle manualniho nastaveni
umoznoval insuflaci nasledovanou silnou exsuflaci. Z kompresoru vedly 2 hadice, které se
pfes bakteridlni filtr napojovaly na dlouhou trubici zakoncenou orofacidlni maskou nebo
naustkem. JiZz tento model dokéazal i pfipojeni na endotrachedlni trubici. Simuloval béZny
kaSel. Inspiraéni faze, ve které byl do dychacich cest dodavan pozitivni tlak, trvala 2 sekundy,
béhem 0,2 s doslo ke sniZeni tlaku asi o 80 cm H,O a vysledny tlak byl udrZzovan
1-3 sekundy. Ackoliv se pouZiti pfistroje ukazalalo jako efektivni, byl dale zafazovan do
terapie pouze sporadicky a v poloviné 60. let byl nahrazen v té dob&é novym feSenim, a to
odsavanim sekretu z dychacich cest pies tracheostomii (Bach, 1993; Bach, 1994). Zpét
k vyuziti mechanické insuflace a exsuflace doslo koncem 80. a zacatkem 90. let 20. stoleti,
kdy se zacalo upoustét od invazivni terapie a zacalo pifechazet k neivazivni. Jako jeji
dodate¢na podpora zde hrala roli pravé mechanicka insuflace a exsuflace (Garuti et al., 2013;
Homnick, 2007).

Na Cof-Flator navazal v unoru 1993 CoughAssist In-Exsufflator, ktery pracoval
pravé na podobném principu, tedy stfidani insuflace a exsuflace (Bach, 1994). Podrobnéjsi

informace o CoughAssistu budou zahrnuty v nasledujich kapitolach.
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2.6.2 V soucasnosti pouzivané piistroje mechanické insuflace-exsuflace

Vsechny pfistoje mechanické insuflace-exsuflace pracuji na stejném principu. Pifistroj
nejdiive privadi pozitivni tlak do dychacich cest pfes dychaci trubici nebo masku a poté nahle
piepne na negativni tlak. Tato rychla zména simuluje fyziologicky kaSel. Pozitivni tlak
zpusobi prudky piivod vzduchu do plic, které timto naplni a zabrani hypoventilaci, negativni
tlak komprimuje alveoly, ¢imz vytvaii tlakovy gradient, ktery zbavuje plice sekretu (Liszner
& Feinberg, 2006).

V soucasné dob¢ je nejvice pouzivanym piistrojem CoughAssist E70 (Chatwin, 2008).
Ten je také nejvice vyuzivanym piistrojem v dostupnych studiich zabyvajicich se
mechanickou insuflaci-exsuflaci. Proto i nasledujici informace budou zaméfeny pravé na
tento pristroj.

Dalsim pfistrojem mechanické insuflace-exsuflace je Nippy Clearway. Odlisnost od
CoughAssistu je vysvétlovana jejich technickymi parametry. Nippy Clearway pracuje
vV uzavieném okruhu, ve kterém je tlak dosazen jiz v okamziku zapnuti pfistroje a poté jiz
zustava konstantni. Oproti tomu CoughAssist pracuje v okruhu otevieném, kde je
pozadovaného tlaku dosahovano postupné (Porot & Guérin, 2013). Je zde také moZnost
nastaveni pozadovaného poctu cyklu, které piistroj zopakuje (B & D Electromedical, 2014).
Principiélné ale pracuji shodné a ve vysledcich jsou mezi nimi pouze drobné odliSnosti (Porot
& Guérin, 2013).

Podobné pracuje také Pegaso, coz je pfistroj, ktery se spole¢né s CoughAssistem vyuZziva
nejvice (Chatwin, 2008). Objevuje se ve 3 modelech — Pegaso Cough, Pegaso A-Cough
a Pegaso A-Cough Perc. Spole¢nym znakekm je moZzZnost nastaveni manualniho nebo
automatického rezimu. Pegaso A-Cough mé& navic funkci zahdjeni insuflace s prvnim Usilim
pacienta o nadech (funkce shodna s funkci Cough Trak u CoughAssistu), Pegaso A-Cough
Perc ma jesté navic funkci perkuze (Dima Italia, 2014).

Méné znamym pfistrojem mechanické insuflace-exsuflace je pfistroj Pulsar od spole¢nosti
Siare. Vyrobci oproti ostatnim pfistrojim vyzdvihuji moznost jeho fizeni dalkovym

ovladacem a zobrazeni dechové kiivky piimo na displeji (Siare, 2012).

2.6.3 Popis a pfislusenstvi

CoughAssist je ptistroj simulujici kaSel. Jedna se o metodu mechanicky asistovaného kasle
umoziujici mechanickou insuflaci a exsuflaci (MI-E) (Sancho et al., 2004). Hlavnim Ukolem
CoughAssistu je efektivni odstrafiovani sekrece z dychacich cest. Pracuje na principu dodani

pozitivniho tlaku do dychacich cest (insuflace), ktery je nasledovany nahlym ptepnutim do
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negativnich hodnot (exsuflace). Cely cyklus je nastaven tak, aby simuloval pfirozeny kasel,
tedy zakladem je rychla zména pozitivniho tlaku na negativni (Chatwin et al., 2003; Chatwin,
2008; Chatwin & Simonds, 2009).

Zatizeni umoznuje aplikaci nékolika zplisoby. Prvnim z nich je aplikace pies oblicejovou
masku Vv riznych velikostech (pro novorozence, pro batolata a mala, stfedni a velka maska),
dale také pres naustek. Vyhodou je i moznost pouziti ptes tracheostomickou spojku (Phillips,
2013a). K nadstandardnimu vybaveni CoughAssistu E70 nalezi i nozni pedal pro manualni
ovladani insuflace a exsuflace (Phillips, 2013b). Kompletni nalezitosti dopliuji jesté
bakteridlni filtr, uvnitf hladka trubice a adaptér (Coomer, 2009). Jiz béhem terapie je
CoughAssist E70 schopny okamzit¢ béhem terapie méfit dechovy objem, PCF a saturaci
hemoglobinu kyslikem (Phillips, 2013b). CoughAssist prosel vyvojou fadou né€kolika modela
(CA-3000 & CA-3200, CM-3000 & CM-3200) (Emerson). Nejnovéjsim typem je
CoughAssist E70 (Phillips, 2013a; Phillips, 2013b; Phillips, 2013c).

2.6.4 Nastaveni pristroje
2.6.4.1 Rezim pfistroje

CoughAssist funguje ve 2 zdkladnich rezimech: manudlni a automaticky. Manudlni rezim
je vhodné pouzit z pocatku 1écby pro piizplsobeni se pacienta piistroji a pro identifikaci
idealnich hodnot tlaku a Casu, na zaklad¢ kterych pak mizeme nésledné nastavit pfistroj
a spustit jej v automatickém rezimu (Phillips, 2013c¢). Gongalves a Winck (2008) doporucuji
vice manualni rezim, nebot’ je mozné se 1épe ptizptsobit dechovému vzoru pacienta a pro
pacienta samotného je jednodussi zkoordinovat se s pfistrojem. Nevyhodou je slozitéjsi
koordinace samotné aplikace a manipulace s pfistrojem pro terapeuta.

Automaticky rezim je nastavovan, pokud jiz zname konkrétni hodnoty tlaku a ¢asu, nebo
Vv ptipadé¢ pfili§ nespolupracujiciho pacienta. CoughAssist sdm automaticky dokdze pfepnout
pozitivni a negativni tlak pfesné podle nastavenych parametrt. Vyhodnou funkci je specialni
funkce Cough-Trak. Pfistroj je v ramci automatického rezimu synchronizovan s nadechovym
usilim pacienta ¢ili je spustén v momentu zahajeni volniho nadechu pacienta (Phillips,
2013c).

Model CoughAssist E70 jiz miiZze pracovat i v oscilacnim rezimu (Oscillation). Oscilace
jsou vyhodneé z divodu mobilizace sekretu z perifernich dychacich cest do centralnich, kde je

jejich evakuace uz jednodussi. Rezim oscillation lze aktivovat jak v manualnim, tak
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i automatickém rezimu a mize byt spustén pii naddechu, vydechu i obou fazich (Phillips,

2013c).

2.6.4.2 Tlak

Pro nastaveni tlaku neexistuje pfesn¢ dany algoritmus, nebot’ kazdy pacient vyzaduje
ptisn¢ individualni nastaveni (Chatwin, 2008). Rozpéti tlaku na CoughAssistu (model E70) je
maximalné¢ 70 cm H,O do nadechu a -70 cm H,O do vydechu. Odchylka je 1 cm H,0
(Phillips, 2013b). Jednotlivi autofi jsou v doporuceni jednotlivych hodnot nejednotni.
Z praktického hlediska je vhodné zejména z pocatku a u manudlniho rezimu volit z diivodu
pfizplisobeni se pacienta na piistroj tlak nizsi (Phillips, 2013c). Liszner a Feinberg (2006)
doporucuji u aplikace ptes orofacialni masku zacit na hodnotach pozitivniho tlaku od 15 do
20 cm H,O a od -15 do -20 cm H,0O negativniho tlaku, u tracheostomovanych pacientt
35 a -35 cm Hy0. Inspiracni tlak se zvySuje do té vysky, aby bylo dobie viditelné rozvijeni
hrudniku pacienta, exspirac¢ni se odviji od efektivity evakuace sekretu. Nékdy je piesnym
indikatorem také slySitelny kvalitni zvuk kasle. Je znamo, Ze zdravy clovék by mél byt
schopen zvladnout tlak kolem 40 cm H,O (Chatwin, 2008).

Gomez-Merino et al. (2002) se pokusili urit parametry, pii kterych vykazuje CoughAssist
nejvetsi ucinky. Zkoumali, jaky ma vliv konkrétni vybrany pocet nastaveni tlaku a ¢asu na
prutok, tlak a objem umélého modelu plic. Pro insuflaci a exsuflaci byly vybrany
3 kombinace tlakti — 20 a -20, 30 a -30, 40 a -40 cm H,O. Cas insuflace a exsuflace byl
kombinovan pro kazdy tlak vpomérech 2 : 1, 2 : 2, 3 : 1, 3 : 2. Védci vychazeli
z pfedpokladu, Ze pro efektivni expektoraci je nutny pratok vzduchu nejméné 2,7 l/s. Na
zakladé tohoto parametru urcili, ze CoughAssist pfi tlaku pod 30 a -30 cm H,O uvedeného
prutoku nedosahne. Naopak nejefektivnéjsi pritok vzduchu pii kashi (3,41 1I/s) byl prokazan
pii kombinci tlakit minimalné 40 a -40 cm H,O a ¢asu 3 sekundy insuflace a 2 sekundy
exsuflace. Dillezité je ale zdliraznit, Ze uvedend studie vyuzivala umelého modelu plic. Lidské
plice mohou odpovidat na pfislusny tlak zdsadné jinym zplisobem nez plice umélé a kromé
samotnych plic hraje roli 1 n¢kolik dalSich parametrli (napt. deformity hrudniku). Kromé
téchto védcu potvrdili tlaky 40 a -40 cm H,0 jako nejefektivnéjsi také Winck et al. (2004).
Hlavnim vysledkem bylo zvySeni PCF a saturace hemoglobinu kyslikem stejné jako snizeni
dusnosti dle Borgovy Skaly. Fauroux et al. (2008) pozdé&ji prokazali, Ze tlaky 40 a -40 cm H,O

jsou z hlediska efektivity expektorace nejlepsi také u déti.
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Prevost, Brooks & Bwititi (2015) prostfednictvim dotaznikovych Setieni zjistili, ze nejvice
pacientti pouziva mechanickou insuflaci-exsuflaci pravé v rozmezi 35-40 cm H,O.

Sancho, Servera, Marin et al. (2004) provedli podobnou studii na umélém modelu plic.
Pfidali v8ak novy vyznamny parametr. Zkouseli pouziti riznych nastaveni MI-E u simulace
2 ruznych plicnich poddajnosti (50 ml/cm H,O simulujici zdravé dospélé plice a 25 ml/cm
H,0 simulyjici snizenou plicni poddajnost) a 3 odpori dychacich cest (6, 11 a 17 cm H0).
MI-E byla aplikovana ve 4 exspirac¢nich tlacich (40, 50, 60 a 70 H,0). U vsech kombinaci
plicni poddajnosti, odporu dychacich cest a exspira¢nich tlakti byl sledovan exspira¢ni pritok
a objem. Zjistili, ze pro dosazeni vysSich pritokovych objemil nez u bézného kasle je potieba
tlak vyss§i nez + 40 HpO. Nizsi tlaky nedosahly pozadovaného pratoku pro efektivni
expektoraci. Naopak pfi naruseni mechanickych vlastnosti snizeni pruznosti hrudniku kvili
obezit¢ nebo atelektdze nebo zvySeni rezistence v dychacich cestach kvilli stagnaci
bronchidlniho sekretu je potieba tlakli vyssich.

Vyse uvedené studie vyuzivaly pro aplikaci mechanické insuflace-exsuflace orofacialni
masku. U pacientl s tracheostomii je nutné pouziti CoughAssistu v daleko vyssich hodnotach
tlakdt (60—70 cm H20). Dlvodem je zvétSeni odporu tracheostomie, ktery je nutny prekonat
(Gongalves & Winck, 2008).

Vétsina autorti vSak voli zcela individudlni nastaveni tlakt. Cilem vSech oSetfovatell je
nastaveni maximalnich tlakt, které jsou pro pacienta piijemné a snesitelné, ale soucasné

efektivni v evakuaci sekrece (Bach, 1993; Chatwin et al., 2003).

2.6.4.3 Zpusob aplikace
2.6.4.3.1 Neinvazivni

Neinvazivni formou aplikace je pouziti CoughAssistu pfes orofacidlni masku. To ovSem
vyzaduje alesponi Castecné pacienta. Jak vyplyva ze samotného popisu piistroje, jedna se
o pouhou asistenci kasle. Je tedy nezbytné, aby byl pacient schopen alespont ¢astecného
uzavieni glottis tésn¢ pred expulzivni fazi kaSle. Pokud tato funkce chybi, je ve vétSiné
ptipadti neinvazivni zpisob MI-E neefektivni (Sancho et al., 2004; Toussaint, 2011).
Endotrachealni trubice nebo tracheostomie tuto schopnost uzavieni glottis neumoziuji. Navic
oba tyto invazivni prvky zvySuji odpor pfi insuflaci a exsuflaci, ¢imz snizuji vrcholovy proud
vydechovaného vzduchu a je potieba vyssich tlaki pro prekonani tohoto odporu (Guérin et
al., 2011). Hanayama et al. (1997) potvrzuje, Zze pouziti MI-E pies horni cesty dychaci je

mozné pouze pii schopnosti uzavieni glottis, tedy za ptredpokladu, ze bulbarni svaly jsou
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intaktni. Za téchto okolnosti je mozné plné otevieni hlasivek a nedochéazi ke kolapsu
dychacich cest béhem silového vydechu.

Ackoliv je mozné pouziti CoughAssistu také s naustkem, nebyva cCasto doporucovan,
nebot’ pfi provedeni kaSlaciho manévru je vhodné, aby mél pacient co nejvice oteviena Usta

a dychaci cesty (Chatwin, 2008).

2.6.4.3.2 Invazivni

V piipadé pouziti MI-E v kombinaci s nékterym z téchto invazivnich prvki jiz nedochazi
k podpote fyziologického kasle, nebot’ tlak pii MI-E je aplikovan ptimo do trachey (skrz
adaptér pres endotrachedlni trubici nebo tracheostomii) do oblasti pod glottis. Vysledny proud
vzduchu neprochazi pies glottis, kterd je nedilnou soucasti kompresni faze kasle. Mizeme
tedy fici, ze k vyvinuti kasle dochazi uméle. Zachovani funkce glottis tedy neni potieba, proto
muzeme tuto variantu aplikovat i u nespolupracujicich pacientd. Stejné tak toto plati i pro
pouziti MI-E u pacientii v bezvédomi nebo pod sedativy (Toussaint, 2011).

Pillastrini, Bordini, Bazzocchi, Belloni a Menarini (2006) potvrdili uspésnost aplikace
mechanické insuflace-exsuflace u skupiny pacienti s lézi C1-C7 stejné¢ Sancho, Servera,
Vegara a Marin (2003), kteti zdtraznili, ze MI-E je mnohem vyhodngjsi metodou hygieny
dychacich cest oproti konven¢nimu odsavani. Miske, Hickey et al. (2004) zkouSeli tuto
aplikaci détskych pacientli a z 29 pacientd nervosvalovym postizenim pouze 2 neshledali
terapii MI-E pies tracheostomii u¢innou. Toussaint (2011) vSak fika, Ze i pifes pozitivni

vysledky je pouziti MI-E invazivni metodou zatim sporadické.

2.6.5 Provedeni

V tivodu je metodou prvni volby manualni rezim a aplikace pies orofacidlni masku. Jako
vyznamné se jevi neustale kontrolovat saturaci hemoglobinu kyslikem, zvlasté pii prvnich
aplikacich a infekcich dychacich cest. Po ptilozeni masky nebo napojeni na tracheostomickou
spojku zac¢iné cely proces nadechem, ktery trva piiblizné 2 sekundy, v ptipad¢ potieby kratsi
nebo delsi dobu. Nadech je potfeba provést tak velky, aby byly plice naplnény do trovné
celkové plicni kapacity. Poté je tlak nahle pfepnut do negativnich hodnot. Z poc¢atku by tyto
hodnoty mély byt shodné s pozitivnim. Postupem casu je ale zvySovan na 10-20 cm H,0 nad
uroven pozitivniho tlaku. Negativni tlak je potom udrzovan 3—6 sekund (Chatwin, 2008).

Je dobré vyuzit potencialu, kdy se pacient postupem casu nauci dychat koordinované

S piistrojem a spojit tento manévr s volnim Usilim pacienta (Chatwin, 2008). Pii jedné aplikaci
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se provadi zhruba 5 cykli insuflace a exsuflace, po které nésleduje pauza, ve které pacient
odpoc¢iva a dychd klidnym volnim dychdnim. U té€zSich pacienti se pauza vyuziva pro
dychani s mechanickou ventilaci jako prevence vzniku hyperventilace. Terapie pokracuje tak
dlouho, dokud je mozno efektivné expektorovat, ptip. dokud nedojde k normalizaci saturace
hemoglobinu kyslikem (Bach, 2012). PocCet opakovani za den neni piesné stanoven. Je vysoce
zavislé na individualnich potiebach kazdého pacienta (Chatwin, 2008). Prevost et al. (2015)
diky dotazniku zjistili, Ze vétSina nemocnych pouziva MI-E dvakrat dennég, pfi¢emz rozmezi
se ménilo individualné od jednoho do Ctyf opakovani. Pacienti zvySovali pocet opakovani pii
probihajici infekci (asi 3-4x denn¢). Dilezité je délat mezi jednotlivymi aplikacemi
odpocinkové pauzy, protoze kasel jako takovy, a zejména pak dlouhodoby, zpiisobuje tnavu
(Chatwin, 2008). Indikatorem spravného provedeni a efektivniho ucinku terapie je dobie
slysitelny zvuk kasle (Chatwin, 2008; Pryor & Prasad, 2008).

Pouziti CoughAssistu bylo shledano jako jednoduché a bezpecné. MI-E dokazi obsluhovat
i lidé bez odborné zpusobilosti (napt. pacienti, oSetfovatelé, rodinni piislusnici) (Vianello et
al., 2005). Podle dotazniku, ktery vytvofili Schmitt et al. (2007), bylo zjisténo, Ze lidé
s odbornou zpusobilosti jsou pfi pouzivani MI-E v mensiné. Nejcastéji provadi terapii MI-E
pravé rodinni piisluSnici v rdmeci domdaci péfe, méné cCasto oSetiovatelé a zdravotnicky
personal v minimu ptipadi. Efekt terapie do vysoké miry zavisi na spolupraci pacienta ve
vSech fazich kaSle. V inspira¢ni fazi musi dostateCné oteviit dychaci cesty pro dopraveni
pozadovaného mnozstvi vzduchu do plic, a tim 1 adekvatniho zvySeni objemu plic. Ve druhé
fazi musi byt pacient schopen uzaviit glottis. Vyraznou ¢€ast nespolupracujici skupiny

pacientl tvofi déti (Fauroux et al., 2008).

2.6.6 Indikace

Jednoduse lze fici, ze CoughAssist je pouzitelny u vSech diagnéz, u kterych je
nedostate¢na a neefektivni expektorace a nasledkem toho také hygiena dychacich cest.
Obecné lze fici, ze spoleCnym znakem téchto pacientii jsou nizké hodnoty vrcholového
proudu vydechovaného vzduchu a vrcholového proudu vydechovaného vzduchu pfi kasli. To
v§e mlizeme najit u pacientd s oslabenim nadechovych i vydechovych svala (Phillips, 2013c).
Pro srovnani lidé s misni 1ézi nebo parézou vydechovych svali dokazi v zavislosti na vysce
leze vygenerovat nitrohrudni vydechovy tlak pouze 8-36 cm H,O oproti zdravym lidem,

u kterych tento tlak pievysuje 100 cm H,O. Cim nizsi vydechovy tlak, tim méné efektivni
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expektorace. Oslabeni nadechovych svalli snizuje tuto ucinnost snizenim nadechovych
objemd, pruznosti hrudniku a protazitelnosti vydechovych svali (Homnick, 2007).
Asistovany kasel mize byt diky MI-E efektivni i v pfipad¢, ze jsou oslabeny nadechové
1 vydechové svaly. V ptipad¢ bulbarni dysfunkce muze byt toto limitujicim faktorem pro
provedeni asistovaného kaSle. AZ na vyjimky (déti a pacienti s amyotrofickou laterarni
skler6zou) jsou nemocni schopni asistovaného PCF 160 1/min, coz je hranice pro efektivni
odstranéni sekretu z dychacich cest (Bach, 2003). Ani tato skute¢nost vSak détské pacienty
nevylucuje z indikacniho seznamu.
Garuti et al. (2013) shrnuje pacienty vyzadujici MI-E do 3 skupin:
1. Oslabeni dychacich svala s neefektivni expektoraci (PCF < 270 I/min).
2. Pacienti, jejichz bulbarni svaly mohou zajistit dostate¢nou stabilitu dychacich cest,
ale jsou rezistentni vi¢i manévrim zajiStujicim efektivni expektoraci (napf.
manudlng asistovany kasel).

3. Pacienti se zavaznou skolidézou.

2.6.6.1 Spinalni svalova atrofie

Spindlni svalova atrofie se vyskytuje zejména u détskych pacientd. Chatwin (2008) tvrdi,
ze pouziti MI-E je mozné jiZ u déti od 3 mésici.

Bach, Niranjan a Weaver (2000) zkoumali efektivitu MI-E u 11 pacientti se spinalni
svalovou atrofii (typ I.). Zpracovali terapeuticky postup pro pacienty, ktefi byli jiz
zaintubovani. Krom& konvencni terapie pifidali do tohoto postupu i pouziti MI-E.
Ptedpokladali, Ze sniZeni saturace hemoglobinu kyslikem a hyperkapnie byva velice Casto
zpusobena kumulaci hlenti v dychacich cestach. Pro feSeni této situace pouzili podporu
expektorace MI-E (pifes intubac¢ni kanylu) kombinovanou manualné asistovanym kaslem.
Diky tomuto terapeutickému postupu doslo ke zvySeni saturace hemoglobinu kyslikem
a pacienti mohli byt extubovani. Po extubaci nasledovalo napojeni na ventilaéni podporu pies
nosni kanylu. Druhym zplsobem terapeutického postupu byla potom terapie MI-E pies
orofacialni masku a bez sou¢asného manualn¢ asistovaného kasle. Vysledkem bylo snizeni
poCtu pacientli, kteti byli reintubovani. Zavé€rem jejich studie bylo tvrzeni,
ze intubace je nutna pii infekcich dychacich cest, ale v pfipadé adekvatni podpory dychacich
svalii je mozné eliminovat nutnost provedeni tracheostomie, nebot’ je dostate¢n¢ odstranovana

sekrece z dychacich cest.
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Tento doporuceny terapeuticky postup byl vzorem pro studii, kterou provedl u pacienta se
spinélni svalovou atrofii Chatwin et al. (2011). Celkem se studie zGc¢astnilo 13 pacientd se
spindlni svalovou atrofii. Do studie byli zatazeni v ptipade, Ze konvencni fyzioterapeutické
postupy mobilizace sekretu z dychacich cest (napf. poklepy, manualné asistovany kasel) jiz
byly nevyhowvujici. 7 ztéchto pacientd pouzivalo CoughAssist v ramci domaci péce.
13 pacientli muselo byt intubovano, ale pfi dodrzeni protokolu bylo 6 mozno extubovat, pii
jeho nedodrZeni pouze 2. Pfedepsany terapeuticky postup byl zaveden u déti ve véku 12-18
meésicl, kdy se zaCaly vice projevovat respiracni komplikace zpiisobené nemoznosti evakuace
sekretu. Srostoucim vékem bylo mozné pozorovat snizeni poctu hospitalizaci, nebot’ se
pacienti dokézali lépe zkoordinovat s piistrojem.

21 pacientt se spinalni svalovou atrofii (typ I a II) se zucastnilo studie Miske, Hickey et al.
(2004). K terapii byl pouzit CoughAssist, jehoz parametry byly zvoleny podle individualniho
kineziologického rozboru véetné individudlné dle aspekéniho zhodnoceni rozvijeni hrudniku
pri insuflaci a efektivni evakuaci sekrece pii exsuflaci. 90 % pacientd potvrdilo, ze se
v prubehu jeho uzivani neobjevily zadné nezadouci Gc¢inky a jeho tolerance byla na velice
vysoké Urovni.

Fauroux et al. (2008) méli vzorek 4 pacientii se spinalni svalovou atrofii ve skupiné
pacientil s riznymi nervosvalovymi onemocnénimi. Pfi nastaveni CoughAssistu na inspiracni
a exspiracni tlaky 15 cm H2O doslo ke zvySeni PEF a PCF zhruba o 6 %, pti 30 cm H,0

04 % a pii 40 cm H>0 o 18 %. VSichni pacienti shodné potvrdili vybornou toleranci pfistroje.

2.6.6.2 Duchennova svalova dystrofie

Z doporuéeného postupu, ktery sestavili Bach et a. (1977) vychazieli Gomez-Merino
a Bach (2002). Prokézali, Ze pacienti, ktefi pouzivaji MI-E, mohou déle vyuZzivat tuto
neinvazivni 1é¢bu v kombinaci napt. s mechanickou podporou ventilace, a oddaluje se tak
nutnost feSeni stagnace bronchidlniho sekretu invazivnim zplisobem (tracheostomii nebo
odsavanim).

Dobré¢ ucinky MI-E prokézali také Chatwin et al. (2003). Do skupiny 22 pacientii
Sriznymi nervosvalovymi onemocnénimi byli zafazeni 3 dospéli a 3 déti s diagnézou
Duchennovy svalove distrofie. V ramci terapie vyzkouSeli mnoho zplsobli podpory
expektorace, ale jako nejucinné€jsi bylo shledano pouziti MI-E, ktera se projevila objektivné

na zvySeni PCF a subjektivné na lepsi toleranci pacientt.
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CoughAssist byl pfedmétem vyzkumu, ktery provadéli Bach, Ishikawa a Kim (1997).
Cilem studie bylo zjistit, zda pouziti MI-E v kombinaci s neinvazivni mechanickou podporou
ventilace u pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii vede ke snizeni poctu respiracnich
insuficienci a naslednych hospitalizaci. 24 pacient podstupovalo konvencni terapie bez MI-E
a v primeéru se délka jejich hospitalizace navysila na 72 dni. Oproti tomu u 22 pacientt, ktefi
vyuzivali ventilaéni podporu v kombinaci s MI-E, se délka hospitalizace pohybovala
V priméru 6 dni.

Miske, Hickey et al. (2004) m¢li ve své skupiné détskych pacientli s nervosvalovym
onemocnénim 17 pacientll s Duchennovou svalovou dystrofii. Pro terapii byl pouzit ptistroj
CoughAssist, ktery byl nastaven podle idividualnich potfeb pacienta. Hlavnim urcujicim
predpokladem byla efektivni expektorace, ktera nasledovala po aspekénim zhodnoceni
dostate¢né se rozvijejicitho hrudniku pfi insuflaci. Pii jeho pouziti nebyly shledany Zzadné
vedlejsi ani nezddouci ucinky a pfistroj byl velice dobte tolerovan.

Ke stejnym zavéram dosli také Fauroux et al. (2008), kdy do své skupiny 17 pacientt
s nervosvalovym onemocnénim zafadil 1 4 pacienty s Duchenovou svalovou dystrofii. Kromé

objektivniho zvySeni PEF a PCF byl pfistroj V terapii dobie tolerovan.

2.6.6.3 Prevence reintubace po extubaci

V ptipad€ neefektivni evakuace brochialniho sekretu hrozi pacientim se spinalni svalovou
atrofii a Duchennovou svalovou dystrofii nékolik komplikaci vcetné respira¢niho selhani.
Pokud nelze veést 1éébu konzervativné, je nutné piejit k invaziveé. Invazivni mechanicka
ventilace ssebou nese mnoho komplikaci. K nékolika znich patii naptiklad az 8-65%
incidence trachealni stenozy, zvySeni rizika aspirace potravy, poskozeni trachey s naslednym
krvacenim, paréza hlasivek, dysfunkce bulbarnich svalti nebo kolaps dychacich cest. Zaroven
zvySuje tracheostomie zavislost na mechanické ventilaci (Bach et al., 2015).

U pacientl netspé$né extubovaych je zaznamenana vys$i imrtnost nez u pacientt, ktefi
byli Gspésné extubovani jiz na prvni pokus. Za kritickych se povazuje prvnich 48 hodin.
Pacient je po extubaci ohrozen hypoxemii, respiraéni acidézou, zvySenym mnozstvim sekretu
v dychacich cestach a kvalitativnimi poruchami védomi. K tspéchu jiz prvni extubace
ptispiva i MI-E, coz dokazuje nasledujici studie. Pfi srovnani dvou skupin podstupujici
konvencni terapii véetné neinvazivni podpory ventilace (druha méla do terapie zatfazenou i

MI-E) doslo k vyraznému zlepSeni. Z 20 pacientii, ktefi byli zafazeni do prvni skupiny,
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muselo byt reintubovano 12 z nich (60 %), ze 14 pacientt druhé skupiny pouze 2 (14 %)
(Goncgalves, Honrado, Winck, & Paiva 2012).

2.6.7 Kontraindikace a vedlejsi ucinky

Garuti et al. (2013) tvrdi, ze MI-E ma pouze kontraindikace relativni. Z hlediska
bezpecnosti uvadi vyrobei zakladni kontraindikace uzivani CoughAssistu. Jsou to historie
bulozniho emfyzému, pneumotorax nebo sklon ke vzniku pneumotoraxu nebo
pneumomediastina a nedavné barotrauma (Emerson). Coomer (2009) k témto jesté dopliuje
signifikantni hemoptyzu a za rizikové povazuje také kardialni nestabilitu a nespolupracujici
pacienty. Garuti et al. (2013) také trauma v obliceji.

Méné Casto se mohou objevit vedlejsi ucinky ve formé¢ zaludecnich nevolnosti, zvraceni,
gastroesofagealniho refluxu, atelektdzy nebo arytmii (Coomer, 2009). Podle Liszner
a Feinberg (2006) to mohou byt i bolesti na hrudi zpisobené muskuloskeletalnim postizenim
shodnym s nasledky bézného kasle. Dale to mize byt také tinava. Homnick (2007) pfidava
kontraindikace jako bfiSni distenze, hemoptyza, nepfijemné pocity na hrudi, pfip.
pneumotorax. Zaroven vSak upozorfiuje, Ze tyto problémy jsou popisovany velmi ziidka.
Bach (1994) ze svych zkuSenosti jeho tvrzeni potvrzuje. Pfi pouziti mechanické podpory
insuflace a exsuflace u vice nez 650 lidi a nékolika set aplikaci v priibéhu tady let se nesetkal
s zadnym problémem ve form¢ pneumotoraxu, aspirace zaludecniho obsahu nebo hemoptyzy.
Ani u déti tyto komplikace zaznamenany nebyly (Miske, Hickey et al., 2004). Tito autofi
popsali pouze ptechodnou desaturaci kvili do¢asnému kolapsu dychacich cest nebo nahlé
mobilizace sekretu z perifernich dychacich cest do centralnich.

Byly popsany pouze 2 piipady vzniku pneumotoraxu pii pouziti MI-E v kombinaci
s neinvazivni ventilaci. V prvnim piipadé se jedna o pacienta s Iézi v urovni C4, ve druhém
0 pacienta s Duchennovou svalovou dystrofii. V obou piipadech byly vsak jiz diive pfitomny
faktory zvySujici riziko vzniku pneumotoraxu. Z tohoto vyplyva pouze obezietnost pti
indikaci MI-E u pacientt, kde se toto riziko vyskytuje (Suri, Burns, & Bach, 2008; Vitacca et
al. 2010).
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2.6.8 Utinky

2.6.8.1 Zvyseni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu pii kasli

NejvyznamnéjS$im parametrem dokazujicim zlepSeni efektivity expektorace je vrcholovy
proud vydechované¢ho vzduchu pii kasli (PCF). Toho Ize dosdhnout riznymi metodami
podpory kasle. Z n¢kolika studii je vSak zjevné, ze pravé MI-E tuto hodnotu zvedaji nejvice
a pacienty je tolerovan velice dobie (Chatwin & Simonds, 2009).

Chatwin et al. (2003) dokazali, Ze po pouziti riznych technik usnadnujicich expektoraci
dochazi k vyraznému zlepSeni PCF. Studie se zucastnilo 22 pacienti s nervosvalovym
onemocnénim — pacienti se spinalni svalovou atrofii ¢itali 10, pacienti s Duchennovou
svalovou dystrofii 6. Skupina zabirala jak détské, tak 1 dospélé pacienty. PCF bylo
srovnavano pii ne¢kolika odlisnych terapeutickych postupech. Prvni bylo hodnoceni PCF pfi
kasli bez asistence, dale pti kasli asistovaném fyzioterapeutem, podpotfe nadechu pomoci
neinvazivniho ventilatoru, kasli s podporou do exsuflace a MI-E. Pii neasistovaném kasli
dosahovali pacienti primérné hodnoty 169 I/min, pti kasli asistovaném terapeutem 188 I/min,
podpoie nadechu pomoci neinvazivniho ventilatoru 182 1/min, kasli s podporou exsuflace 235
I/min a pti MI-E byly tyto hodnoty pfevySeny a dosahovaly v priméru 297 I/min. Kontrolni
skupina zdravych lidi taktéz zaznamenala zvySeni PCF, a to z 578 I/min na 629 I/min.

I Winck et al. (2004) potvrdili zvySeni PCF. Jeho skupina 29 pacientt, kterd zahrnovala
1 pacienty s nervosvalovymi onemocnénimi vcetné Duchennovy svalové dystrofie
zaznamenala zvySeni PCF pii insuflaci a exsuflaci 15, resp. -15, 30, resp. -30, ale nejvice pti
40, resp. -40 cm H;0O, a to nejméné o 10 %. Na stejném principu provedli Fauroux et al.
(2008) studii nervosvalovymi onemocnénimi (4 pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii a
4 pacienti se spinalni svalovou atrofii). CoughAssist byl nastaven shodnym zptsobem se
stejnymi inspiranimi i exspiracnimi tlaky — od 15 do -15, od 30 do -30 a od 40 do -40 cm
H,O. Opét byl zaznamenan nejvétsi narist PCF pii insuflaénim tlaku 40 cm H,O a

exsuflaénim tlaku -40 cm H,0.

2.6.8.2 Zvyseni plicnich pritoki a objemi

Hodnoceni, které provedl Bach (1993) u 21¢lenné heterogenni skupiny s nervosvalovym
onemocnénim (na neinvazivni ventilaéni podpote), potvrdilo zvySeni FVC, PEF a FEF;s5.75.
FVC se zvysila 0 29 %, PEF 0 9 % a FEF;5.75 0 19 %, pticemz ke zvySeni tohoto parametru
doSlo na rozdil od predchozi prakticky ihned po aplikaci MI-E. Védci zjistilli, Ze
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nejsignifikantnéj$i zvysSeni téchto spirometrickych hodnot bylo zaznamenano u pacientt
s akutni dechovou tisni.

ZlepSeni parametrti plicnich pritokd u pacientd s Duchennovou svalovou dystrofii,
spinalni svalovou atrofii a kongenitalni myopatii potvrdili Fauroux et al. (2008). Jako
nejvyhodné&jsi nastaveni MI-E vyhodnotili 40 cm H,0, pficemz PEF se pii tomto nastaveni

zvysilo v priméru o 18 %. VC se naopak snizila velice minimalné.

2.6.8.3 ZvySeni vitalni kapacity plic

Stehling, Bouikidis, Schara, & Mellies (2015) prokazali dlouhodoby efekt mechanické
insuflace-exsuflace (MI-E) na zvySeni vitalni kapacity plic a sniZeni restrikce. Do studie bylo
zafazeno 21 pacientl sriznymi nervosvalovymi onemocnénimi (Duchennova svalova
dystrofie, spindlni svalové atrofie a kongenitdlni myopatie). VSichni testovani jedinci mé&li
vyraznou restrikci plicnich objem (VC < 30 %), zévaznou insuficientni expektoraci
(160 1/min) a pouzivali pfes noc neinvazivni ventilaci. 16 pacientd vyuzivalo i intermitentni
podporu nadechu (angl. intermitent positive pressure breathing) pro zeefektivnéni kasle. Data
byla odebirana 2 roky pted zahajenim terapie a 2 roky po jejim zahajeni. Terapie probihala 2x
denné¢ po dobu 10 minut. Pacientim byly hodnoty nastaveny individualné¢ dle potieb
(v priméru 25 cm H,0) a byly provadény 3 série nddechu/vydechu. Aplikace probihala pres
obli¢ejovou masku. Béhem dvou let pted MI-E terapii klesla vitélni kapacita z 0,88 + 0,45 |
na 0,50 = 0,24 I. Po nasazeni MI-E terapie doslo naopak ke vzristu vitalni kapacity az na
0,65 = 0,29, coz je zlepSeni o 28 %.

Bach et al. (2015) zjistili zvySeni vitalni kapacity plic dokonce o 270 % u pacientd

s neurologickym postiZzenim, ktefi byli diky MI-E uspésné€ extubovani.

2.6.8.4 Saturace hemoglobinu kyslikem

Snizena  saturace hemoglobinu kyslikem byva nejsignifikantnéjSi  odpovédi
a diagnostickym prvkem ptitomnosti hlenu v dychacich cestach. Pti odstranéni hlenové zatky
z dychacich cest dojde k opétovnému zvyseni saturace na hranici normy (Bach, 1993). Tzeng
a Bach (2000) a Vitacca et al. (2010) vedli studie, ve kterych pacientim s opakovanymi
epizodami sniZeni saturace poskytli MI-E do domaéci péce. MI-E pouzivali v pfipad¢ sniZeni
saturace hemoglobinu kyslikem (< 95 %), zejména pii infekci dychacich cest. Diky MI-E byli
schopni pacienti zvladnout epizody desaturaci a vyhnuli se komplikacim vyzadujicim
hospitalizaci nemocného.
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Winck et al. (2004) hodnotil, zda ma MI-E pozitivni vliv na saturaci hemoglobinu
kyslikem. Soucasti studie byli pacienti s riznymi nervosvalovymi onemocnénimi (vCetné
Duchennovy svalové dystrofie), amyotrofickou laterarni skler6zou a chronickou obstrukéni
plicni nemoci. U vSech diagnéz doslo po aplikaci MI-E ke zvySeni saturace hemoglobinu
kyslikem aZ nad hodnoty normy. Navic doslo k piimé korelaci tlakem a saturaci. Cim vyssi
tlak byl na MI-E nastaven, tim vys$i byla saturace hemoglobinu kyslikem.

Ke zvySeni saturace doslo zjevné i pfi odsavani sekretu pomoci MI-E pftes tracheostomii
nez pii bézném odsdvani kanylou. Z vychozi primérné hodnoty 93,50 % byla zvySena
saturace hemoglobinu kyslikem pi#i konven¢nim odsati na 94,50 %, pti pouziti MI-E bylo
zvySeni daleko vys$$i. Saturace se zvysila az na 97 % (Sancho et al. 2003). Je tedy jisté, Ze
pokud ma pacient k dispozici MI-E, je vhodné moznost tracheostomie oddalit. Pokud jiz

tracheostomii ma, je rovnéz zadouci MI-E zapojit do terapie.

2.6.8.5 Komfort a lepsi snesitelnost oproti invazivnimu odsavani

Odsavani hlenti ptes tracheostomii je nepiijemnou invazivni metodou, kterda mize navic
vést k nekolika nepfijemnym komplikacim. Miuze jit napfiklad o vznik hypoxemie,
bronchokonstrikce, srde¢ni arytmie, poranéni priadusnice nebo poruchu funkce
mukocilidrniho aparatu (Sancho et al., 2003). Vyhoda pouziti MI-E u tracheostomovanych
pacientll spociva v tom, ze tlak pii insuflaci i1 exsuflaci je v dychacich cestich rozprostien
rovnomérné a sekrece mize byt tedy odstranéna z pravého i levého bronchu bez rozdilu.
V piipadé odsavani kanylou pies tracheostomii dochazi az u 90 % pacienti k minuti levého
bronchu (Bach, 2012). Benefitem zatazeni MI-E do terapie je tedy sniZeni rizika plicnich
komplikaci, poctu intubaci, tracheostomii a nutnosti bronchoskopie (Bach, 1993; Vianello et
al., 2005).

Kromé zjevnych benefiti oproti invazivnimu odsavani je tato metoda pro pacienty
komfortnéjsi a toleruji 1 1épe. Dle hodnoceni prostfednictvim Visual Analogue Scale (VAS)
tyto vyroky potvrdili Chatwin et al. (2003) 1 Fauroux et al. (2008) u déti. Mahede et al. (2015)
zjiStovali spokojenost pacientli s nervosvalovym onemocnénim dotaznikovou formou. Studie
se zucastnilo 37 pacientll a 73 % z nich udavalo, Ze pouzivalo pfistroj denné¢ bez asistence
zdravotnického personalu a udavali snizeni rizika hospitalizace. Az 94 % z nich bylo
s piistrojem MI-E spokojeno a doporucili by piistroj i dalSim pacientim. Za jedinou

nevyhodu a naruSeni komfortu povazovali pacienti velikost a vahu pfistroje.
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Dobrou toleranci MI-E potvrzuje nékolik autorti i samotnych pacientti (Chatwin et al.,
2003, Fauroux et al., 2008; He et al., 2013; Mahede et al., 2015; Sancho et al., 2003; Vitacca
etal., 2010).

2.6.8.6 Redukce opakujicich se plicnich infekci a prevence hospitalizace

Jednim z hlavnich u¢inkd, ktery pacient zaznamena nejdfive, je snizeni poétu akutnich
infekci dychacich cest a frekvence epizod pneumonie (Miske, Hickey et al., 2004). Chen et al.
(2014) zjistovali GCinnost neinvazivni ventilace v kombinaci sMI-E u pacienti
s nervosvalovym onemocnénim s akutnim respiraénim selhanim. U 16 piipada byla hlavni
pfi¢inou pneumonie, u 2 komplikovana atelektazou. Pro neivazivni ventilaci byl zvolen
BiPAP (angl. bilevel positive airway pressure) s inspiracnim tlakem 8-10 cm H,O
a exspiracnim tlakem 4-5 cm H,;O. MI-E byla pouzita v ptipad¢ desaturace pod 94 %.
Pocate¢ni hodnoty byly nastaveny na 20 H,O 1-2 s do nadechu, 15 H,O 1-2 s do vydechu
a postupné se zvySovaly az ke 40 H,O. U celkem 12 ptipadii nebyla potieba intubace
pacienta. Zaroven efekt terapie trval u MI-E vyrazné déle (11,9 + 12,8 dni) oproti samostatné
neinvazivni ventilaci (28,1 £ 10.3 min.).

Pouziti MI-E evidentné snizuje pocet hospitalizaci nemocného. Dle Bento et al. (2010)
jsou pacienti schopni fesit vétSinu respira¢nich komplikaci a epizod desaturaci za pomaoci
MI-E v domécim prostfedi. 10 déti s nervosvalovym onemocnénim (7 spindlni svalova
atrofie, 2 Duchennova svalova dystrofie a 1 centronuklearni myopatie) se zicastnilo Setieni
Moran, Spittle, Delany, Robertson, & Massie (2013). Cilem bylo zjistit vliv domaciho pouZiti
MI-E na kvalitu zivota, pfipadné eliminaci hospitalizaci. Pacienti méli nastaven pfistroj
v rozmezi £ 30-40 cm H,0, inspiraéni a exspira¢ni tlak 1-1,5 s, pauza 0,5-2 s a data byla
sbirdna 6 a 12 mésict pfed a po zahajeni terapie MI-E. Celkové doSlo ke sniZeni poctu
hospitalizaci, dni stravenych v nemocnici i dni na jednotce intenzivni péfe. Doslo také
k eliminaci (u nekterych 100%) potieby invazivni ¢i neinvazivni ventilace. VétSina rodict
také potvrdila zvySeni kvality Zivota nejen jejich déti.

Dle Tzeng a Bach (2000) je povazovana MI-E za vhodnou alternativu tracheostomie
a invazivniho odsdvani u pacientl s nervosvalovym onemocnénim. Dokazuji méné
hospitalizaci a imrti nasledkem respira¢ni nedostate¢nosti (Tzeng & Bach, 2000). Ke stejnym

zaveéram dosli 1 Gomez-Merino a Bach (2002) konkrétné u Duchennovy svalové dystrofie.
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2.6.8.7 Dalsi ucinky

Krom¢ vySe uvedenych mé& MI-E fadu dalSich benefiti. MI-E nezplisobuje rozvrat
kardiovaskularniho systému, a dokonce diky zlep$eni saturace hemoglobinu kyslikem se na
néj snizuji naroky (Homnick, 2007). Ovliviwje i intragastricky tlak. V pribéhu MI-E se
intragastricky tlak zvysi o 26 mm Hg oproti normalnimu kasli, kdy dochazi ke zvySeni tlaku
na 85 mm Hg (Bach, 1994; Beck & Scarrone, 1956). Opacny efekt MI-E vSak zaznamenali
Miske, McDonough, Weiner, & Panitch (2013). Béhem dvou let sledovali 13 pacientii
s nervosvalovym onemocnénim (pfevazn¢ Duchennova svalova dystrofie a spinalni svalova
atrofie), kteti méli jiz zavedenou gastrostomii. Kazdy pacient podstoupil 5 cykli aplikace
MI-E v nastaveni, na které je zvykly (mezi 20 — 40 cm H,0). Maximalni intragastricky tlak
byl 24 cm H,0, ptic¢emz pouze u 3 déti s Duchennovou svalovou dystrofii bylo mozné zméfit
i tlak pfi spontannim kasli, ktery byl maximalné¢ 25 H,O. Jako standardni hodnoty byly
zjistény u dospélych 214,4 + 42,2 u muzl a 165,1 £ 34,8 cm H,0. K dal§im efektim patii
také zlepSeni pohybu branice (Beck & Scarrone, 1956), sniZeni pocitu dusnosti (Miske,
Hickey et al., 2004) a konecné zkraceni ¢asu terapie odstranovani bronchialniho sekretu

(Chatwin & Simods, 2009).
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3 Cil
Cilem préace bylo zjistit efektivitu mechanické insuflace-exsuflace v rdmci domaci terapie

u pacientd s Duchennovou svalovou dystrofii a spinalni svalovou atrofii a jeji vliv na

respiracni funkce.
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4 Vyzkumne otazky

V1: Jak se bude ménit vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pii kasli (PCF) u pacienta
s Duchennovou svalovou dystrofii béhem 3 dvoumési¢nich cykla terapie mechanickym

ptistrojem CoughAssist?

Komentav: Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pri kasli bude hodnocen v zaii 2015,
listopadu 2015 a lednu 2016 na zdkladé spirometrického vysetieni a na pristroji CoughAssist

s podporou insuflace a exsuflace 5 cm H,0.

Vy: Jak se bude ménit vrcholovy proud vydechovaného vzduchu (PEF) béhem 3

dvoumési¢nich cykli pfi terapii s mechanickym ptistrojem CoughAssist?

Komentai: Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu bude hodnocen vzdrii 2015,

listopadu 2015 a lednu 2016 na zdklade spirometrického vysetieni.

V3: Jak se zméni sila dychacich svall u pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii béhem

3 dvoumési¢nich cykli terapie mechanickym pfistrojem CoughAssist?

Komentar: Sila dychacich svalii bude hodnocena v zari 2015, listopadu 2015 a lednu 2016
na zakladeé spirometrického vysetreni. Vyjadrena bude parametry MIP (maximalni inspiracni

tlak) a MEP (maximalni exspiracni tlak).

V,: Jaké jsou benefity mechanického pristroje CoughAssist v doméci terapii u pacientli se

spinalni svalovou atrofii?

Komentdi: Ucinnost CoughAssistu bude hodnocena na zdikladé dotaznikového Setieni a

vyjadrent jeho uzivateli.
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5 Metodika vyzkumu
5.1 Vyzkumny soubor

Studie byla schvalena Etickou komisi Fakulty télesné kultury v Olomouci a vSichni
ucastnici vyzkumu podepsali informovany souhlas. Studie se zGc¢astnilo celkem 10 pacientii
s nervosvalovym onemocnénim — Duchennova svalova dystrofie (5), spinalni svalova atrofie
(5). Pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii byli ve véku 17— 26 let, pacienti se spinalni
svalovou atrofii ve véku 1-3 let.

Kritériem pro zafazeni do studie bylo uzivani mechanického piistroje CoughAssist (Philips
Respironics CoughAssist T70) v ramci domaciho uzivani a stagnace bronchialniho sekretu
v disledku poruch expektorace. Objektivnim prvkem pro zarazeni do studie bylo snizeni PCF

pod 160 I/min a vyrazné snizeni nalezitych hodnot VC, IC, PEF, MIP a MEP.

5.2 Pouzita technika

Pro Givodni spirometrické vySetfeni byl zvolen spirometr ZAN 100 Handy USB.

Terapie probihala na piistroji CoughAssist (Philips Respironics CoughAssist T70).
Jednotlivé parametry byly nastaveny piisn¢ individudln€ (maximalni moZzny inspiracni tlak
stimulujici nadech, pfi kterém je mozné udrzet vzduch v dychacich cestach pii uzaviené glotis
a maximalni mozny exspiracni tlak, ktery je pro pacienta piijjemny a zajisti efektivni
expektoraci). Rezim pfistroje byl volen mezi automatickym a manualnim, tlak se pohyboval
v rozmezi 40 cm H,O a -40 cm H,0, ¢as nadechu a vydechu se pohyboval mezi 1 a 3 s,
zpisob aplikace byl volen mezi aplikaci pfes orofacidlni masku a v pfipadé tracheostomie
ptes tracheostomickou spojku. Pocet opakovani byl minimalné 2x denné, déle dle potieby
vV 2-5 dechovych cykll v jedné aplikaci. Pokud to bylo mozné, byl pfistroj pouZzivan

V domdcim prosttedi.

5.3 Vysettovaci postupy
5.3.1 Spirometrické méteni

U spolupracujicich pacientii bylo provedeno vstupni spirometrické vySetieni. Samotné
meéfeni probéhlo na Fakult¢ télesné kultury Univerzity Palackého v Olomouci nebo
vV domacim prostiedi pacienta. Méteni probchlo na spirometru ZAN 100 Handy USB. Pied
samotnym méfenim byla vySetfovana osoba seznamena s pribéhem méfeni. Vlastni méfeni

probéhlo, pokud mozno, vsedu co nejbliz§i korigovanému. Testovanému byl na nos
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piipevnén nosni klip pro vylouceni uniku vzduchu. Osoba obemkla rty naustek a zahajiila
5 cykli klidového dychani. Po ukonceni posledniho dechového cyklu provedla osoba
maximalni dlouhy vydech nésledovany maximalnim dlouhym nadechem. K vySetieni
maximalniho nadechového a vydechového Ustniho tlaku byla osoba vyzvana k usilovenému
nadechu ¢i vydechu. Pro vySetfeni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu pii kasli
m¢éla osoba provést kaslaci manévr. Vysledek je vyjadien procentudlné vzhledem k nalezitym
hodnotam. Byly provedeny 3 pokusy, z nichz byla vybrana nejlepsi hodnota. Byly zjistovany
tyto parametry — vitdlni kapacita (VC), inspiracni kapacita (IC), vrcholovy proud
vydechovaného vzduchu (PEF), vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pii kasli (PCF),
maximalni inspira¢ni tlak (MIP) a maximalni exspira¢ni tlak (MEP).
Hodnoceni MIP a MEP pak bylo vztazeno k hodnotdm norem. Pro stanoveni normy byly
pouzity nasledujici vzorce:
Muzi (> 18 let) MIP=142 - (1,03 x vék), MEP=180 - (0,91 x v¢k)
Muzi (< 18 let) MIP= 44,5 + (0,75 x véha), MEP= 35 + (5,5 x v¢k)
Mg¢teni probéhlo celkem 3x (zati 2015, listopad 2015 a leden 2016).

5.3.2 M¢feni na pfistroji CoughAssist

Na pfistroji CoughAssist byl méten vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pii kasli.
Zvolen byl CoughAssist (Philips Respironics CoughAssist T70). Pied samotnym vysetfenim
byla vySetfovana osoba seznamena s prubéhem méteni. Méteni probéhlo vsedé a k aplikaci
byla pouzita orofacialni maska. Byla nastavena podpora inspirace a exspirace 5 cm HO.
VysSetfovana osoba byla vyzvéana k provedeni co nejvétSiho nddechu nasledovaného kratkou
apnoickou pauzou a nasledné co nejsilnéjSiho kaslaciho manévru. PCF bylo odecteno po
kazdém pokusu z monitoru pfistroje.

Meéfteni probéhlo celkem 3x (zati 2015, listopad 2015 a leden 2016).

5.3.3 Dotaznikové Setieni

Hlavni cast informaci byla ziskdvdna formou dotaznikového Setfeni. Byly sestaveny
2 dotazniky. Jeden pro Duchennovu svalovou dystrofii a jeden pro spinalni svalovou atrofii.
Jednotlivé otazky byly roz¢lenény do nékolika kategorii — z&kladni informace, problémy
pohybového aparatu, respiraéni problémy, travici problémy, problémy metabolické,
kardiovaskularni a jiné. Zavérem byl zjiStovan zplsob pouZzivani, nastaveni mechanického

pristroje CoughAssist a osobni zhodnoceni efektivity ¢i neefektivity pfistroje.
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5.4 Terapie

Vsichni pacienti pokraCovali v zavedené 1é€bé véetné aplikace mechanické insuflace
exsuflace pomoci pfistroje CoughAssist. Veskeré hodnoty, pocet opakovani i Cetnost terapie

byly voleny dle individudlnich potieb pacientd.

5.5 Zpracovani vysledk

Naméiené hodnoty ziskané¢ v pribéhu jednotlivych méteni byla ptfevedena do tabulek
pomoci poéitatového programu Microsoft Office Excel 2007, grafické zpracovani vysledku

bylo provedeno pomoci pocitatového programu Microsoft Office Word 2007.
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6 Vysledky

6.1 Kazuistiky pacientti s Duchennovou svalovou dystrofii
6.1.1 Kazuistika ¢. 1

Pacient: A. P., muz
Vék: 19 let (roc. 1997)

Diag6za: Duchennova svalova dystrofie

Diagno6za Duchennovy svalové dystrofie byla diagnostikovana v tnoru 2003 na zakladé
vySetieni svalové biopsie. Pacient je neschopen samostatné lokomoce a pohybuje se vyhradné
za pomoci invalidniho voziku.

Dalsi pfidruzena onemocnéni neudéva. Byla diagnostikovana skolidza patefe feSend zadni
spondylodézou v roce 2011 (pied uvedenou operaci nebyl nosen korzet). Z farmakoterapie
uziva Vigantol (1 kapka rano), Prestarium Neo (1 tableta rano), Koenzym Q10 + selen
+ vitamin A (30 mg), Protadim (1 tableta rdno) a Carnitargin (30 mg rano). Alergie neudava.

V poslednich dvou letech prodé€lal nasledujici onemocnéni. V Unoru 2013 3tydenni
respiraéni infekt feSeny antibiotiky, v prosinci 2013 opét shodny respira¢ni infekt, v lednu
2014 pneumonie feSend desetidenni hospitalizaci na jednotce intenzivni péce a nasledné
desetidenni doléceni v doméacim prostiedi. V dubnu 2015 dyspnoe pii respiratnim infektu
feSenou 3denni hospitalizaci a nasledné 10dennim dolécenim v domacim prostiedi.

Hospitalizaci si vyzadala pneumonie v dubnu 2014 (10 dni na jednotce intenzivni péce)
a dyspnoe pfi respiracni insuficienci (3 dny na standardnim pokoji). Pacient také podstoupil
nekolik hospitalizaci v rdmci vySetfeni ve spankové laboratofi (kvéten 2013, fijen 2014,
prosinec 2014 a kvéten 2015). Zadna ztéchto komplikaci si nevyzadala intubaci ani
provedeni tracheostomie.

Na zéklad¢ vySetfeni ve spankové laboratofi byla zjisténa hypoventilace béhem spanku
a indikovana ventila¢ni podpora. Od 24. 12. 2014 je aplikovana celou noc, od biezna 2015
potom denné v €asovém rozmezi 15.00-16.30 hod. Pacient dale neudava Zadné respiracni
komplikace (dusnost, kasel, zahlenéni apod.)

V zati 2014 se poprvé vyskytly problémy s polykédnim vcetné zaskakovani jidla ¢i tekutin
jednou az dvakrat za mésic. Komplikace se projevuji prodlouzenim doby jedeni. Pacient

velmi dlouho kouse sousto, neZ jej polkne, ji mensi porce a ma ziejmé obavy z polykani tablet
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(n&které pted polknutim rozkousava). Prodluzuje se také doba vyplachovani ust po cisténi

zubt. Tyto problémy vSak zatim nevyzaduji napojeni na PEG.

Vysledky méreni

Pacient A.P., muz, 19 let s vySkou 170 cm a vidhou 50 kg. Diagnéza Duchennova svalova
distrofie, diagnostikovéana v 6 letech. Tlak na CoughAssistu 15 cm H,O (né&dech), -40 cm H,0
(vydech).

1. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pfi kasli (PCF)

Jako minimum pro efektivni expektoraci bylo stanoveno PCF 160 I/min. PCF bylo
vyjadieno v jednotkach 1/min. Pii spirometrickém vySetfeni byla v zaii 2015 naméfena
hodnota 110 I/min, v listopadu 2015 137 I/min (zlepSeni o 24 %) a v lednu 2016 113 I/min
(zlepSeni 0 2 %). Pti méfeni na CoughAssistu s podporou 5 cm H,O do inspirace i exspirace
byla v zafi 2015 namé&fena hodnota 51 1/min, v listopadu 2015 168 I/min (zlepSeni o 229 %)
a Vlednu 2016 146 1/min (zlepSeni o 186 %). Oproti vychozim hodnotam doslo ke zlepSeni

pti vSech méfeni (Obrazek 5).

Obrazek 5. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pti kasli
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Vysvétlivky: PCF — peak cough flow
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2. VVrcholovy proud vydechovaného vzduchu (PEF)

Pro zhodnoceni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu bylo nutné stanovit nalezitou
hodnotu tohoto parametru. U zdravého ¢lovéka je stanoven PEF 80 % nalezité hodnoty (NH).
V zaii 2015 byla naméfena hodnota PEF 0,86 1/s, coz ptedstavovalo 9 % NH, v listopadu
2015 1,76 1/s, coz ptredstavovalo 18,5 % NH (zlepSeni o 104 %) a v lednu 2016 1,25 I/s, coz
predstavovalo 13 % NH (zlepseni o 45 %) (Tabulka 3).

Tabulka 3. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu

PEF (I/s) PEF (%) zlepseni (%)
zari 2015 0,86 9 -
listopad 2015 1,76 18.5 104
leden 2015 1,25 13 45

3. Maximalni inspiracni a exspiraéni tlak (MIP a MEP)

U pacienta A. P. byla stanovena norma MIP 123,46 cm H,0. V zafi 2015 byla hodnota
MIP 14,28 cm H,0, coz piedstavovalo 11,57 % normy, v listopadu 2015 16,11 cm H,0, coz
predstavovalo 13,05 % normy (zlepSeni o 13 %) a vlednu 2016 14,28 cm H,0, coz
piedstavovalo 11,57 % normy (zlepSeni o 0 %).

Norma MEP byla stanovena nal63,62 cm H,O. V zati 2015 byla hodnota MEP
11,63 cm Hy0, coz piedstavovalo 7,11 % normy, v listopadu 2015 12,34 cm H,0, coz
predstavovalo 7,54 % normy (zlepSeni o 6 %) a vlednu 2016 22,13 cm H,0, coz
piedstavovalo 17,22 % normy (zlepSeni o 90 %) (Obrazek 6).
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Obrazek 6. Maximalni inspiraéni a exspiracni tlak (sila dychacich svali)
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Vysvétlivky: MIP — maximal inspiratory pressure, MEP — maximal exspiratory pressure
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6.1.2 Kazuistika ¢. 2
Pacient: D. G., muz
Vék: 18 let (ro¢. 1998)

Diago6za: Duchennova svalova dystrofie

Duchennova svalovd dystrofie byla diagnostikovdna v ¢ervnu 2000. S progresi
onemocnéni doslo k invalidizaci nemocného a dnes je neschopen samostatné lokomoce. Od
roku 2006 vyuziva invalidni vozik.

K dal$im pfidruzenym onemocnénim patii vysoky krevni tlak a dna, skolidza patefe nebyla
potvrzena. Z Farmakoterapie uziva 1éky Betaxa (1/4 tablety 2x denné) a Milurit (1 tableta
3x tydn¢). Alergie neudéava.

V poslednich dvou letech prodélal bézna nachlazeni, vétSinou s nestanovenou diagnézou,
feSend v doméacim prostiedi. Pouze v listopadu 2013 se ptidaly vaznéjsi vysoké teploty.
V prosinci 2014 prodélal zavaznou infekci dychacich cest projevujici se neschopnosti
vykaslat hleny a vyraznou dusnosti. Tato hospitalizace si vyzadala 3denni pobyt. V zadném
Z uvedenych ptipadi nemuselo dojit k intubaci, napojeni na ventilacni podporu ani provedeni
tracheostomie.

Pacient udava lehké poruchy spanku. Poprvé se vyskytly v roce 2010, kdy byl pozorovan
zejména nekvalitni, kratky a lehky spanek. Soufasné se rovnéz objevuje lehka spankova
apnoe, které neni dosud vénovéna specidlni pozornost.

Z respiracnich komplikaci udava pouze povrchni dychani a zvySené zahlenéni v piipadé
infektu.

Od prosince 2014 se objevuji také poruchy polykéni. Tyto problémy se projevuji obtiZznym
polykanim, k pozfeni potravy je nutné vynalozit daleko vice energie a celkové se prodluzuje

doba ptijimani potravy. Napojeni na PEG zatim nebylo nutné.
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Vysledky méreni

Pacient D.G., muz, 18 let s vySkou 185 cm a vdhou 95 kg. Diagn6za Duchennova svalova
distrofie, diagnostikovana ve 2 letech. Tlak na CoughAssistu 15 cm H,O (néddech), -25 cm
H,0 (vydech).

1. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pfi kasli (PCF)

Jako minimum pro efektivni expektoraci bylo stanoveno PCF 160 I/min. PCF bylo
vyjadieno v jednotkach 1/min. Pfi spirometrickém vySetfeni byla v zafi 2015 naméfena
hodnota 340 I/min, v listopadu 2015 348 I/min (zlepSeni o 2 %) a v lednu 2016 366 I/min
(zlepSeni o 7 %). Pii méteni na CoughAssistu s podporou 5 cm H,O do inspirace i exspirace
byla v zaii 2015 naméfena hodnota 279 1/min, v listopadu 2015 288 I/min (zlepSeni o 3 %)
a v lednu 2016 298 I/min (zlepSeni o 6 %). Oproti vychozim hodnotam doslo ke zlepSeni pii

vSech méteni (Obrazek 7).

Obrazek 7. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pti kasli
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Vysvétlivky: PCF — peak cough flow
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2. VVrcholovy proud vydechovaného vzduchu (PEF)

Pro zhodnoceni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu bylo nutné stanovit nalezitou
hodnotu tohoto parametru. U zdravého Cloveka je stanoven PEF 80 % nalezité hodnoty (NH).
V zati 2015 byla naméfena hodnota PEF 5,00 I/s, coz piedstavovalo 57,5 % NH, v listopadu
2015 4,19 U/s, coz ptredstavovalo 48,5 % NH (zhorseni o 16 %) a v lednu 2016 4,41 I/s, coz
predstavovalo 50,5 % NH (zhorSeni o 12 %) (Tabulka 4).

Tabulka 4. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu

PEF (I/s) PEF (%) zlepseni/zhorseni (%)
zari 2015 5,00 57,5 -
listopad 2015 4,19 48,5 - 16
leden 2015 4,41 50,5 -12

3. Maximalni inspiracni a exspiracni tlak (sila dvchacich svali)

U pacienta D. G. byla stanovena norma MIP 115,75 cm H,0. V zaii 2015 byla hodnota
MIP 36,1 cm H,0, coz ptedstavovalo 31,19 % normy, v listopadu 2015 54,9 cm H,0, coz
predstavovalo 47,4 % normy (zlepSeni o 13 %) a vlednu 2016 51,7 cm H,0O, coz
piedstavovalo 44,67 % normy (zlepSeni o 0 %).

Norma MEP byla stanovena nal285 cm H,O. V zati 2015 byla hodnota MEP
24,68 cm H,0, coz predstavovalo 19,21 % normy, v listopadu 2015 25,7 cm H;O, coz
ptedstavovalo 20 % normy (zlepSeni o 4 %) a v lednu 2016 22,13 cm H,0, coz ptedstavovalo
17,22 % normy (zhorSeni o 11 %) (Obrazek 8).
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Obrazek 8. Maximalni inspiraéni a exspiracni tlak (sila dychacich svali)
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Vysvétlivky: MIP — maximal inspiratory pressure, MEP — maximal exspiratory pressure
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6.1.3 Kazuistika ¢. 3
Pacient: D. T., muz
Vék: 18 let (ro¢. 1998)

Diago6za: Duchennova svalova dystrofie

Duchennova svalova dystrofie byla diagnostikovana v srpnu 2004. Pacient jiz neni schopen
samostatné bipedni lokomoce a od 7 let vyuziva k lokomoci invalidni vozik.

Dalsi ptidruzena onemocnéni nebyla uvedena. Byla diagnostikovana skolidza patefe feSena
v roce 2012 operaci (pfed uvedenou operaci nebyl noSen korzet). Z farmakoterapie uziva
Vigantol (2 kapky), Concor (2,5 mg), Prenesa (1/2 tablety), Protandim (1 tableta) a Forlax
(1-1,5 sacku). Alergie neudava.

V poslednich dvou letech prodélal bézna nachlazeni, zejména v obdobi podzim-zima-jaro.
Délka trvani vétSinou cca 3 dny. Hospitalizace nebyla nutnd, veskeré infekty byly vyfeSeny
vV domacim prostiedi. Navstéva nemocnice probéhla pouze z diivodu pldnovanych vySetfeni
a vdubnu 2015 za Gcelem nasazeni BiPAPu. Zadna ztéchto komplikaci si nevyzadala
intubaci, akutni napojeni na ventilaéni podporu. Pacient neni tracheostomovan.

V dubnu 2015 se poprvé objevily poruchy spanku. Spanek je nekvalitni a nedostate¢ny.
V noci se budi kazdou hodinu. Od dubna 2015 byla nasazena ventilacni podpora, kterou
pacient vyuziva v noci. Celkové cca 67 hodin. Jiné respira¢ni komplikace vcetné dusnosti
neudava.

Znatelné jsou problémy s polykanim. Poprvé se objevily po operaci patefe v Cervenci
2012. Komplikace jsou typické zpomalovanim piijmu jidla. Kazdé jidlo trvd minimalné pil
hodiny, pacient pomalu Zvyka a pfi plném nasyceni se objevuje vyrazna nauzea. Nebylo zatim

nutné piejit k ptijmu potravy pies PEG.
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Vysledky méreni

Pacient D.T., muz, 18 let s vyskou 168 cm a vahou 44 kg. Diagnéza Duchennova svalova

distrofie, diagnostikovéana v 6 letech. Tlak na CoughAssistu 28 cm H,O (nédech), -40 cm H,0
(vydech).

1. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pti kasli (PCF)

Jako minimum pro efektivni expektoraci bylo stanoveno PCF 160 I/min. PCF bylo
vyjadieno v jednotkach 1/min. Pfi spirometrickém vySetfeni byla v zafi 2015 naméfena
hodnota 59 I/min, v listopadu 2015 54 1/min (zlepSeni o 9 %) a v lednu 2016 97 I/min
(zlepSeni o 64 %). Pfi méfeni na CoughAssistu s podporou 5 cm H,O do inspirace i exspirace
byla v zaii 2015 namétena hodnota 84 1I/min, v listopadu 2015 91 1/min (zlepSeni o 8 %)
a Vlednu 2016 94 1/min (zlepSeni o 11 %). Oproti vychozim hodnotam doslo ke zlepSeni pii

vSech métenich (Obrazek 9).

Obrazek 9. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pti kasli
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Vysvétlivky: PCF — peak cough flow
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2. VVrcholovy proud vydechovaného vzduchu (PEF)

Pro zhodnoceni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu bylo nutné stanovit nalezitou
hodnotu tohoto parametru. U zdravého Cloveka je stanoven PEF 80 % nalezité hodnoty (NH).
V zaii 2015 byla namétena hodnota PEF 1,00 /s, coz piedstavovalo 14 % NH, v listopadu
2015 1,27 1/s, coz predstavovalo 18,5 % NH (zlepseni o 27 %) a v lednu 2016 1,6 1/s, coz
predstavovalo 25,5 % NH (zlepSeni o 76 %) (Tabulka 5).

Tabulka 5. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu

PEF (I/s) PEF (%) zlepseni (%)
zari 2015 1,00 14 -
listopad 2015 1,27 18,5 27
leden 2015 1,76 25,5 76

3. Maximalni inspiracni a exspiracni tlak (sila dvchacich svali)

U pacienta D. T. byla stanovena norma MIP 77,5 cm H,0. V zaii 2015 byla hodnota MIP
17,13 cm H,0, coz piedstavovalo 22,1 % normy, v listopadu 2015 17,13 cm H,0, coz
predstavovalo 22,1 % normy (zlepSeni o 0 %) a vlednu 2016 16,72 cm H,0, coz

piedstavovalo 21,57 % normy (zhorSeni o 2 %).

Norma MEP byla stanovena na 128,5 cm H,0. V zati 2015 byla hodnota MEP
15,3 cm H,0, coz ptedstavovalo 11,91 % normy, v listopadu 2015 11,83 cm H,0, coz
predstavovalo 9,21 % normy (zhorSeni o 23 %) a vlednu 2016 13,15 cm H,0, coz
piedstavovalo 10,23 % normy (zhorSeni o 15 %) (Obrazek 10).
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Obrazek 10. Maximalni inspira¢ni a exspira¢ni tlak (sila dychacich svali)
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Vysvétlivky: MIP — maximal inspiratory pressure, MEP — maximal exspiratory pressure
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6.1.4 Kazuistika ¢. 4
Pacient: M. K., muz
Vék: 26 let (ro¢. 1990)

Diago6za: Duchennova svalova dystrofie

Duchennova svalové dystrofie byla diagnostikovana v roce 1995. Pacient v soucasné dobé
neni schopen samostatné chiize ani chiize s pomtckou.

Krom¢ primarniho onemocnéni se jesté pridava skoliéza. Nyni neni jeji 1é¢ba indikovéna.
V letech 20102014 byl pfilozen korzet, ale s progresi zakiiveni patefe piestal byt noSen
z divodu dyskomfortu. Z farmakoterapie uziva L-Karnitin, Koenzym Q10, Gingium,
Calcichew a Cipralex. Alergie neudava.

V poslednich dvou letech prodélal kromé béznych nachlazeni akutni respira¢ni selhani
v kombinaci s panickymi atakami a sakralni dekubit. Tento stav si vyzadal hospitalizaci od
18. 4. 2014 do 27. 4. 2014.

Od ataky akutniho respiracniho selhani pouziva pacient BiPAP. Je napojen celou noc
a 2-3 hodiny v pribéhu dne. Krom¢ tohoto zadné jiné dechové obtize neuvadi (dusnost ani
zahlenéni, ptip. kaSel).

Pouzivani BiPAP vyfeSilo 1 problémy s polykdnim. Ty se od dubna 2014 jiz

nevyskytovaly. Stejné€ tak neni zatim nutné napojeni na PEG.
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Vysledky méreni

Pacient M.K., muz, 26 let s vyskou 155 cm a vahou 36 kg. Diagn6za Duchennova svalova

distrofie, diagnostikovéana v 5 letech. Tlak na CoughAssistu 30 cm H,O (nédech), -30 cm H,0
(vydech).

1. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pii kasli (PCF)

Jako minimum pro efektivni expektoraci bylo stanoveno PCF 160 I/min. PCF bylo
vyjadieno v jednotkach 1/min. Pfi spirometrickém vySetfeni byla v zafi 2015 naméfena
hodnota 96 I/min, v listopadu 2015 137 1/min (zlepSeni o 42 %) a v lednu 2016 143 I/min
(zlepSeni o 48 %). Pfi méfeni na CoughAssistu s podporou 5 cm H,O do inspirace i exspirace
byla v zafi 2015 namé&fena hodnota 101 1/min, v listopadu 2015 156 1/min (zlepSeni o 54 %)
a Vv lednu 2016 145 1/min (zlepSeni o 43 %). Oproti vychozim hodnotdm doslo ke zlepSeni pii
vSech méteni. Pouze pii méfeni na CoughAssistu byla hodnota v lednu 2016 o 11 I/m mensi

nez v listopadu 2015. Avsak oproti pivodnimu méfeni byla vétsi. (Obrazek 11).

Obrazek 11. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pii kasli
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Vysvétlivky: PCF — peak cough flow
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2. VVrcholovy proud vydechovaného vzduchu (PEF)

Pro zhodnoceni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu bylo nutné stanovit nalezitou
hodnotu tohoto parametru. U zdravého ¢loveka je stanoven PEF 80 % nalezité hodnoty (NH).
V zéaii 2015 byla namétena hodnota PEF 1,78 1/s, coz piedstavovalo 21 % NH, v listopadu
2015 1,79 1/s, coz predstavovalo 21 % NH (zlepseni o 0,5 %) a v lednu 2016 2,22 1/s, coz
predstavovalo 26 % NH (zlepseni o 24 %) (Tabulka 6).

Tabulka 6. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu

PEF (I/s) PEF (%) zlepseni (%)
zari 2015 1,78 21 -
listopad 2015 1,79 21 0,5
leden 2015 2,22 26 24

3. Maximalni inspira¢ni a exspiracni tlak (sila dychacich svali)

U pacienta M. K. byla stanovena norma MIP 116,25 cm H,0. V zati 2015 byla hodnota
MIP 16,11 cm H0, coz piedstavovalo 13,86 % normy, v listopadu 2015 16,72 cm H,0, coz
predstavovalo 14,38 % normy (zlepseni o 3 %) a vlednu 2016 16,01 cm H,O, coz
predstavovalo 13,77 % normy (zhorSeni o 1 %).

Norma MEP byla stanovena na 157,25 cm H,O. V zéaii 2015 byla hodnota MEP
15,7 cm H,0, coz predstavovalo 9,98 % normy, v listopadu 2015 13,36 cm H,0, coz
predstavovalo 8,50 % normy (zhorSeni o 15 %) a vlednu 2016 14,17 cm H,0, coz
predstavovalo 9,01 % normy (zhorSeni o 10 %) (Obréazek 12).
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Obrazek 12. Maximalni inspiracni a exspiracni tlak (sila dychacich svall)
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Vysvétlivky: MIP — maximal inspiratory pressure, MEP — maximal exspiratory pressure
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6.1.5 Kazuistika ¢. 5
Pacient: J. S., muz
Vék: 19 let (roc. 1997)

Diago6za: Duchennova svalova dystrofie

Duchennova svalové dystrofie byla u pacienta diagnostikovana v lednu 1999. Do 4 let byl
schopen samostatné chtize. Poté se schopnost chiize zhorSovala, bylo nutné casté pouziti
kocaru. Od 6 let jiz zacal vyuzivat k lokomoci vozik a v 7 letech byl jiz definitivné neschopen
chtize. Od 9 let pouziva k lokomoci elektricky vozik.

Z dalsich onemocnéni udavéa pouze skoliézu. Reseni probéhlo v roce 2011 operativné. Do
té doby nebylo zapotiebi korzetoterapie. Z farmokoterapie uziva Prestarium Neo, Carvesan,
Aerius, Cargitargin, Protandim a Helicit. Alergie neudava.

V poslednich dvou letech prodélal 1x chiipku a 2x anginu feSenou antibiotiky. V bieznu
2015 probéhla hospitalizace pouze az ucelem nastaveni BiPAP. V srpnu 2015 doslo ke
zvySeni zahlenéni a nemoznosti evakuace sputa z dychacich cest. Byla nasazena desetidenni
1é¢ba antibiotiky. Potize pfetrvavaly celkem 3 tydny a vyzadaly si hospitalizaci. Zadna
z téchto komplikaci si nevyzadala intubaci nemocného a jeho akutni napojeni na ventilacni
podporu. Pacient rovnéz neni tracheostomovan.

Od roku 2010 se objevuji poruchy spanku. Byla zjisténa hypoventilace, a tedy nastaveni
na BiPAP. Nyni vyuziva ventila¢ni podporu 6—7 hodin pfes noc. Z €astych komplikaci uvadi
Casté zahlenéni.

Vyrazngj$i obtiZe s polykanim neudava, pouze mirné problémy pii Zvykani. Napojeni na

PEG neni potieba.
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Vysledky méreni

Pacient J.S., muz, 18 let s vyskou 163 cm a vahou 38 kg. Diagn6za Duchennova svalova

distrofie, diagnostikovéana v 5 letech. Tlak na CoughAssistu 29 cm H,O (nédech), -51 cm H,0
(vydech).

1. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pii kasli (PCF)

Jako minimum pro efektivni expektoraci bylo stanoveno PCF 160 I/min. PCF bylo
vyjadieno v jednotkach 1/min. Pfi spirometrickém vySetfeni byla v zafi 2015 naméfena
hodnota 110 I/min, v listopadu 2015 122 1/min (zlep$eni o 10 %) a v lednu 2016 115 I/min
(zlepSeni o 4 %). Pii méteni na CoughAssistu s podporou 5 cm H,O do inspirace i exspirace
byla v zaii 2015 naméfena hodnota 79 1/min, v listopadu 2015 122 1/min (zlepSeni o 54 %)
a Vv lednu 2016 140 I/min (zlepSeni o 79 %). Oproti vychozim hodnotam doslo ke zlepSeni pti
vSech méfeni. Pouze pii spirometrickém vySetfeni byla hodnota v lednu 2016 o 7 I/m mensi

nez v listopadu 2015. Avsak oproti ptivodnimu meéteni byla vétsi. (Obrazek 13).

Obrazek 13. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pii kasli
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2. VVrcholovy proud vydechovaného vzduchu (PEF)

Pro zhodnoceni vrcholového proudu vydechovaného vzduchu bylo nutné stanovit nalezitou
hodnotu tohoto parametru. U zdravého Cloveka je stanoven PEF 80 % nalezité hodnoty (NH).
V zéaii 2015 byla namétena hodnota PEF 1,78 1/s, coz piedstavovalo 21 % NH, v listopadu
2015 1,79 1/s, coz predstavovalo 21 % NH (zlepseni o 0,5 %) a v lednu 2016 2,22 1/s, coz
predstavovalo 26 % NH (zlepSeni o 24 %) (Tabulka 7).

Tabulka 7. Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu

PEF (I/s) PEF (%) zlepseni (%)
zari 2015 1,94 30,5 -
listopad 2015 1,84 28,5 -6
leden 2015 2,56 28 31

3. Maximalni inspira¢ni a exspiracni tlak (sila dychacich svali)

U pacienta J. S. byla stanovena norma MIP 73 cm H,0. V zati 2015 byla hodnota MIP
13,46 cm H,0, coz predstavovalo 18,44 % normy, v listopadu 2015 16,72 cm H,0, coz
predstavovalo 22,9 % normy (zlepSeni o 24 %) a vlednu 2016 11,93 cm H,0, coz
predstavovalo 16,34 % normy (zhorSeni o 12 %).

Norma MEP byla stanovena na 1285 cm H,O. V zaii 2015 byla hodnota MEP
11,52 cm Hy0, coz piedstavovalo 8,96 % normy, v listopadu 2015 12,64 cm H,0, coz
predstavovalo 9,83 % normy (zlepSeni o 9 %) a vlednu 2016 11,52 cm H,0, coz
predstavovalo 8,96 % normy (zlepSeni o 0 %) (Obrazek 14).
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Obrazek 14. Maximalni inspiracni a exspiracni tlaky (sila dychacich svali)
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Vysvétlivky: MIP — maximal inspiratory pressure, MEP — maximal exspiratory pressure
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6.2 Vysledky méfeni skupiny pacientti s Duchennovou svalovou dystrofii

6.2.1 Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu pfi kasli

U pacientit s Duchennovou svalovou dystrofii dochazi ke snizeni PCF, coz je klicovy

parametr pro efektivni expektoraci. Jako minimum efektivni expektorace je zde stanoveno

160 I/min. Z vysledki vyplyva, ze se vétSina pacientti pohybuje v dlouhodobém podpriméru.

V obdobi mezi zafim 2015 a lednem 2016 dosahoval pacient A. P. PCF v priméru 120 1/min,

pacient D. G. 341 1/min (jako jediny nad minimalni pozadovanou hodnotou), pacient D. T.
70 I/min, pacient M. K. 125 I/min a pacient J. S. 116 I/min (Obrézek 15).

Obrazek 15. Primérné hodnoty PCF vzhledem ke stanovené normé
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6.2.2 Vrcholovy proud vydechovaného vzduchu

U pacientl s Duchennovou svalovou dystrofii dochazi ke snizeni PEF. Tento parametr byl
zhodnocen vzhledem k nalezitym hodnotdm. Za normu u zdravého jedince je povazovano
minimalné 80 % NH. Z vysledktl vyplyva, Ze se vétsina pacienti pohybuje v dlouhodobém
podpriméru. V obdobi mezi zafim 2015 a lednem 2016 dosahoval pacient A. P. PEF
v pruméru 13,5 % NH, pacient D. G. 52 % NH, pacient D. T. 19,5 % NH, pacient M. K.
22,5 % NH a pacient J. S. 29 % NH (Obrézek 16).

Obrazek 16. Primérné hodnoty PEF vzhledem k nalezité hodnoté

[% NH]

90

80- EEEEEEEEEEEEEE———

70 -

60

50 -
=—=PACIENT

40 1 =——NORMA

30 -

20

Vysvétlivky: % NH — procentualni vyjadreni nalezité hodnoty

80



6.2.3 Maximalni inspiracni a exspiraci tlak

Cv v

dychacich svalt. VSichni pacienti byli vyrazné vzdaleni od svych nalezitych hodnot. V obdobi
mezi zafim 2015 a lednem 2016 dosahoval pacient A. P. MIP v priméru 12,06 % NH a MEP
10,62 % NH, pacient D. G. MIP 41,09 % NH a MEP 18,81 % NH, pacient D. T. MIP 21,92 %
NH a MEP 10,45 % NH, pacient M. K. MIP 14 % NH a MEP 9,16 % NH a pacient J. S. MIP
19,23 % NH a MEP 9,25 % NH (Obrazek 17).

Obrazek 17. Maxiélni inspiracni a exspiraéni tlak vzhledem k naleZzité hodnoté
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6.2.4 Shrnuti vysledkt

Z vysledkt jasné vyplyva, ze pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii jsou dlouhodobé
ve velice vyrazném podpraméru. PCF je vyznamnym parametrem pro efektivni expektoraci.
Kromé pacienta D. G. nedosahoval zadny dal$i pacient minimalni hodnoty 160 I/min.
Nedostatecné primérné hodnoty se pohybovaly od 70 1/min do 125 I/min. Snizeni PEF
koreluje ptimo se snizenim vydechovych svalll a Zadny z pacientii nedoséhl potfebné nalezité
hodnoty. Pacienti dosahovali primérnych hodnot od 13,5 % NH do 52 % NH, pfi¢emz norma
byla stanovena na 80 % NH. Nejvyraznéjsi deficit byl zaznamenan v ptipadé sily
nadechovych a vydechovych svali. Zadny zpacientl se nepiiblizil svym néleZitym
hodnotam. Priimérna hodnota MIP se pohybovala od 12,06 % NH do 41,09 % NH. Primérna
hodnota MEP byla v rozmezi od 9,16 % NH do 18,81 % NH.

Vyse uvedené hodny jsou diikkazem vyrazného snizeni sily dychacich svall, které
u pacientti s Duchennovou svalovou dystrofii vedou bezprostifedné k porucham expektorace.
Za téchto okolnosti je pIn¢ indikovan mechanicky pfistroj CoughAssist, ktery zabezpeci

potfebnou hygienu dychacich cest.
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6.3 Kazuistiky pacientt se spinalni svalovou atrofii
6.3.1 Kazuistika ¢. 6

Pacient: E. D., divka

Datum narozeni: 20. 12. 2014

Diagdza: Spinalni svalova atrofie I.

Diagnostikovana dne: 17. 6. 2015

Pacientce byla 17. 6. 2015 diagnostikovana spinalni svalovd atrofie 1. typu.
Psychomotoricky vyvoj jiz od zacatku neprobihal idedlné. Dité je prakticky nepohyblivé, neni
schopné otaceni na bok ani dalSich vyvojové vyznamnych pohybovych vzori. Jsou pfitomny
lehké deformity hrudniku a kontraktury v oblasti hlezenniho kloubu (inverzni postaveni
nohou) a kolenniho kloubu (flek¢ni kontraktury).

Z farmakoterapie uziva dlouhodobé Sumetrolim, pii obtizich Nurofen, Atrovent
a Morphin. Operace a alergie neudava.

Nejvyraznéjsi zdravotni komplikaci jsou respirani potize. Primarnim problémem je
hypoventilace, ktera se objevuje ve dne i v noci. Pii zahlenéni dochazi k opakované desaturaci
(70-80 %). V tomto ptipadé musi byt v poloze vleze. Spontanni expektorace neni schopna.
Tepova frekvence se pii bdélém stavu pohybuje mezi 145-170 tepy za minutu.

Od 2. do 5. 11. 2015 probéhla prvni akutni hospitalizace z diivodu akutni bronchitidy.
Dalsi probéhla od 10. do 12. 11. 2015 z divodu dechové a srde¢ni zéastavy a nésledné
resuscitace. Posledni hospitalizace byla nutna 17. 11. — 3. 12. 2015 z divodu aspira¢ni
pneumonie (vdechuti matefského mléka a vomitu). Zde byla poprvé napojena na BiPAP na
5 hodin z divodu opakovanych vyraznych desaturaci. Od 2. 1. 2016 je trvale zavisla na
ventila¢ni podpoie, bez ni se objevuje vyrazna dyspnoe.

Posledni zaznamenany infekt probéhl od 2. do 14. 1. 2016, obecné je Cetnost infektl jeden
za 1 — 3 mésice. Lécba jednotlivych infekti byla kromé zakladni 1écby doplnéna o terapii
kaslacim asistentem, inhalatory a kyslikovou terapii.

V listopadu 2015 byly v souvislosti s hospitalizaci kvuli aspiraéni pneumonii poprvé
zaznamenany obtize s polykanim. Dochazelo opakované k vdechnuti tekutin. Po této atace
bylo zahajeno krmeni prostiednictvim nasogastrické sondy.

Dosud je pacientka v péci pneumologa, neurologa, fyzioterapeuta a od prosince 2015

V péci domaciho hospice Cesta dom.
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Pacientka se o piistroji CoughAssist dozvédéla od Mgr. Kopejskové z Kolpingovy rodiny
Smecno. Piistroj pouziva denné vradmci domaci péce. Aplikaci provadi 2x denné, pfi
infekcich 6x denné pies orofacidlni masku. Nastaveni CoughAssistu je 12 cm H0
nadechového tlaku a -22 az -35 H,O vydechového tlaku. Kromé odstranéni sekretu
z dychacich cest pouziva pristroj 1 pti zaskocendi slin.

Podle vyjadfeni rodi¢li pouzivaji pristroj od zafi 2015. Stal se nedilnou soucasti
kazdodenni péce a zejména zvladnuti infektt a zapalt plic v listopadu 2015. Sama matka

tvrdi: ,,Troufam si tvrdit, Ze bez n¢j by tu uz nase dcera s nami nebyla.*
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6.3.2 Kazuistika ¢. 7

Pacient: M. D., divka

Datum narozeni: 24. 10. 2014
Diag6za: Spinalni svalova atrofie 1.—II.

Diagnostikovana dne: srpen 2015

Diagndza byla stanovena v srpnu 2015. Psychomotoricky vyvoj probéhl pouze v malém
métitku. Je schopna se samostatné otocit na bok, je také schopna samostatného sedu, ackoliv
sama se do néj nedostane. Ma mirné propadly hrudnik. Jiné deformity se u ni neobjevuji.

Z farmakoterapie uziva Vigantol (1 kapku v podzimnim a zimnim obdobi), Pyridoxin
(1/2 tablety denn¢) a homeopatika. Operace nepodstoupila, udava zvySeni protilatek proti
lepku.

Pacientka neudava zadné dechové obtize ani problémy se zahlenénim. Pouze samostatné
expektorace neni schopna. V poslednim roce byly zaznamenany 2 infekty. Prvni v dubnu
2015, druhy v zaii 2015. 25. 9. 2015 byl posledni zaznamenany infekt. Zadny z nich si viak
nevyzadal akutni hospitalizaci. Ve bylo vyfeSeno podavanim antibiotik a symptomatickou
1é€bou. V pribéhu primarniho onemocnéni nebylo potieba vyuzit intubace, tracheostomie,
bronchoskopie ¢i ventilacni podpory. Celkové se Cetnost infekti projevuje méné nez jednou
za 3 mésice.

Obtize s polykanim a pfijmem potravy nejsou. Pouze dochazi k ob&asnému zaskoceni jidla,
proto je ditéti podadvana kaSovita strava.

Dosud je pacientka Vv pé¢i neurologa, fyzioterapeuta, gastroenterologa, kardiologa
a ortopeda.

O pfistroji se rodi¢e dozveédéli v centru Rané péce. CoughAssist pouzivaji v ramci domaci
péce 3x denné prostfednictvim orofacialni masky. Nadechovy tlak je nastaven na 10 cm H,0
po dobu 1,5 s a vydechovy tlak -15 cm H,O po dobu 1 s. Obcas je kaslaci asistent pouzit
I v ptipadé zaskoceni jidla.

Dle rodi¢u doslo diky CoughAssistu k zesileni a prodlouzeni vydechu a usnadnéni pii
pouzivani dechovych pomtcek (pistalka, magicball). Od 20. fijna 2015, kdy zacali pftistroj

pouzivat, nemé&la Zadné onemocnéni dychacich cest.
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6.3.3 Kazuistika ¢. 8

Pacient: L. M., divka

Datum narozeni: 31. 7. 2013
Diag6za: Spinalni svalova atrofie 1.—II.

Diagnostikovana dne: ¢erven 2013

Spinalni svalova atrofie byla diagnostikovana v ¢ervnu 2013. V ramci psychomotorického
vyvoje zvlada pouze otocku na bok. Jakykoliv zplisob vertikalizace neni mozny. Z dalSich
komplikaci mizeme jmenovat skoliozu a kontraktury flexort kolenniho kloubu. Byly
prodélany i luxace a subluxace kycelnich kloubii.

Krom¢ vyzivovych dopliikkii neni farmaceuticky substituovdna, nepodstoupila zadné
operace a netrpi zadnymi alergiemi.

Nejsou popisovany zadné dechové problémy ani probémy se zahlenénim. V piipadé
lehkého zahlenéni je schopna expektorovat. Doposud bylo nutné feSit pouze 2 infekty. Na
pielomu listopadu 2015 a prosince 2016 prod¢lala bronchitidu, kterd trvala 12 dni. Druhou
komplikaci byla vlednu 2016 14denni pneumonie. Oba dva infekty si vyzadaly akutni
hospitalizaci. Nebylo vSak potieba ptejit k intubaci, tracheostomii, bronchoskopii nebo
napojeni na ventilacni podporu. Kromé kaslaciho asistenta pouziva pacientka dalsi dechové
pomucky — bublifuk, magicball.

Problémy s polykanim se téméf nevyskytuji. P¥ijima kaSovitou stravu ¢i kukufi¢né kiupky,
které je schopnd sama pokousat. Pouze vyjime¢né dojde k zaskoceni potravy. Soucasné se
objevuji 1 poruchy spanku, nejsou vSak doprovézeny hypoventilaci, apnoi nebo dalSimi
komplikacemi.

Pacientka je v soucasné dob¢ v péci neurologa, fyzioterapeuta, kardiologa a ortopeda.

O CoughAssistu se rodice dozveédeli pres internet diky kontaktu s rodinou ditéte se spinalni
svalovou atrofii v USA. Pfistroj pouZzivaji 2x denné v ramci domaci péce pies orofacialni
masku. Nadechovy tlak je nastaven na 22 cm H,0, vydechovy na -15 cm H,0. CoughAssist
je pouzivan téz jako prvni pomoc pii zaskocenti jidla.

Samotni rodi¢e si bez pfistroje nedokazou predstavit zivot: ,,Je to naprosto esencialni
ptistroj pro SMA pacienty. Nechceme si ani predstavovat jaké by to bylo, kdybychom ho

neméli.
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6.3.4 Kazuistika ¢. 9

Pacient: N. B., divka

Datum narozeni: 31. 1. 2013
Diagoza: Spinalni svalova atrofie .
Diagnostikovana dne: 19. 6. 2013

Spinélni svalova atrofie byla diagnostikovana pacientce v ¢ervnu 2013. Z hlediska
psychomotorického vyvoje neni schopna zadného volniho motorického vzoru. Dalsi
deformity ani kontraktury vSak nejsou ptitomny.

Z farmakoterapie uziva Convulex, L-carnitin a vitaminy (Celaskon, B-komplex,
Aktiferinn). Neudava zadné alergie a operacné byla provedena tracheotomie a zavedeni PEG.

Samotné dechové problémy se nevyskytuji. Naopak velice casté je zahlenéni bez
schopnosti kaSle a samostatné efektivni expektorace. K nejzdvaznéjSim zdravotnim
komplikacim patii respiracni selhani po bronchopneumonii (2 mésice), dale aspiracni
pneumonie (3 tydny), bronchopneumonie (2 tydny) a virové onemocnéni (1 tyden). Posledni
pravostranna bronchopneumonie byla prodélana vlednu 2016 a vyzadala si akutni
hospitalizaci pacientky. Celkem bylo v poslednim roce zaznamenano 5 infekti, ztoho
posledni v lednu 2016. Obecné je Cetnost téchto infektd 1x za 1-3 mésice. Jednou bylo nutné
fesit zdravotni komplikace intubaci. 24. 9. 2013 byla provedena tracheostomie a od stejného
data je jiZ nutné vyuzivat 24hodinovou podpiirnou ventilaci.

Ve véku cca 4 mésici se poprvé objevily poruchy polykani. Pacientka neprospivala
a nepiibyvala na vaze. 25. 9. 2013 byl zaveden PEG. Posledni vyména PEG prob¢hla
2. 2.2016 pfti planované dvoudenni hospitalizaci.

Pacientka je dale v péci neurologa, fyzioterapeuta a gastroenterologa.

Rodice se o pfistroji dozveédéli z internetu. Pouzivaji jej v radmci domaci péce pres
tracheostomickou spojku. Celkem uzivaji CoughAssist 5x denné s nadechovym tlakem 20 cm
H,0 a vydechovym -35 cm H,O. Podle jejich slov jsou s nim spokojeni. Od zahajeni 1é¢by se
snizila Cetnost nachlazeni a rymy a tato onemocnéni si nevyzadala nutnost hospitalizace.
Pouze v ptipadé pneumonie bylo nutné pacientku hospitalizovat, ale doslo k vyraznému
zkraceni doby pobytu v nemocnici (na 2 dny) a 1é€ba byla méné komplikovana. Pti béZném

pouzivani dochéazi ke zmizeni zvukovych fenomént pti dychani.
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6.3.5 Kazuistika ¢. 10

Pacient: B. H., divka

Datum narozeni: 21. 9. 2012
Diagdza: Spinalni svalova atrofie 1.—II.
Diagnostikovana dne: 20. 8. 2013

Pacientka byla diagnostikovana ve véku 11 mésict v srpnu 2013. Z pohledu motorickych
schopnosti neni schopna jakéhokoliv volniho motorického vzoru. Pouze pii vhodném
zapolohovani je schopna vydrzet asi minutu v modifikovaném sedu. U pacientky byla
stanovena mirna forma skolidzy, z deformit se objevuje mirné hruskovity tvar hrudniku a jsou
zjevné deformity v oblasti hlezenniho a kolenniho kloubu.

Z farmatoterapie uziva Aerius ( 2,5ml), Koenzym Q10 (1 ml), Imunoglukan (3ml), Magne
B6 (1/2 tablety), Vitamin B12 (I1ml ). Operace nepodstoupila zadné, udava alergie na roztoce.
Samotné dechové obtiZe se bézné€ nevyskytuji.

Nevyskytuje se dusnost, kasel, zahlenéni nebo dalsi problémy. V pfipadé, ze se zahlenéni
objevi, je v nékterych piipadech schopna sama expektorovat, naopak jsou piipady, kdy to neni
mozné. Pacientka prodé¢la respiracni infekt zhruba 1x za 1-3 mésice, v dlouhodobém priméru
je to cca 1x za 2 mésice. V poslednim roce byly cca 4, z toho posledni probéhl v bieznu 2016.
VétSinou Ize tyto infekty feSit za pomoci CoughAssistu bez nutnosti navstévy plicniho 1ékare.
Antibiotika byla nasazovana vzdy jednou roc¢né. V listopadu 2014 probéhla prvni zavazna
pneumonie, ktera si vyzadala 6denni hospitalizaci. V bfeznu 2016 prod¢lala opét pneumonii
s naslednou 6denni hospitalizaci. Pfi obou hospitalizacich byla pfechodné pfipojena na
BiPAP. Od pielomu roku 2015-2016 doSlo ke zhoSeni stavu a antibiotika byla nasazena 4x.
Toto je davano do souvislosi s diagnostikou alergie na rozto¢e (od respiracniho infektu na
podzim 2015 perzistoval kasel 3 mésice). Nyni je v planu hospitalizace z divodu nastaveni
pacientky na BiPAP a vySetfeni ve spankové laboratofi. Zadné zmifiované zdravotni
komplikace nevyzadovaly provedeni bronchoskopie, tracheostomie a intubace.

Poruchy polykani se vyskytovaly u nemocné vzdy. Preferuje tekutou stravu, kterou umi
Iépe poziit. Dochazi vSak casto k zaskakovani stravy. Tyto komplikace se teSi bud
prostfednictvim CoughAssistu, nebo masazi hrudniku. Napojeni na PEG zatim nebylo
zapotiebi.

Pacientka je v péci pneumologa, neurologa, alergologa, fyzioterapeuta, genetika, imuloga

a kardiologa.
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O pristroji se dozvédéli vroce 2014, kdy za ucelem ziskani informaci jeli do USA
na konferenci zaméfujici se na pacienty se spinalni svalovou atrofii. Ptistroj pouzivaji denné
pres orofacidlni masku. Bézné pouzivaji CoughAssist dvakrat denné (rano a vecer), pfi
infektech i vicekrat dle potieby a pied kazdym jidlem. Nadechovy tlak je nastaven na 36 cm
H,0 a vydechovy na -36 cm H,0.

Rodice hodnoti pfistroj velice kladné¢: ,,Ptistroj ndm drzi na Zivoté nasi dceru. Poméha nam
zvladat nebezpecné situace v domdcim prostiedi. Davd ndm jistotu a moznost cestovat.
Zachranil jiz hned na svém zacatku, kdy meéla Bozenka zapal plic, pfed arem coz, by

v piipadé¢ SMA mohlo dopadnout jakkoliv.*

89



7 DISKUZE

Duchennova svalova dystrofie a spinalni svalova atrofie jsou onemocnénimi, kterd jsou
neodmysliteln¢ spjata s poruchami expektorace. Tyto poruchy jsou v piipadé uvedenych
onemocnéni zivot ohrozujicimi komplikacemi, které mohou mit pfi nedostate¢ném zajisténi
1é¢by fatalni nasledky. Jak uvedl Gauld 2009, jednim z nejvétSich rizik je akutni respiracni
selhani, které mize vyustit az ke smrti nemocného. Z tohoto vyplyva, ze by péce o respiracni
aparat véetné respiracni fyzioterapie mela byt v terapii bodem Ccislo jedna. Dle zahrani¢ni
literatury a recentnich studii je zjevné, Ze si tato problematika ¢im déal vice nachazi mezi
védeckymi pracovniky své misto. Autofi se snazi najit co nejvice moznosti terapie, kterd by
co nejefektivnéji teSila poruchy expektorace u nervosvalovych onemocnéni a elimilovala
riziko zdravotnich komplikaci. Nejedna se pouze o vyzkum novych 1ékii nebo 1é¢bnych
postuptl, ale do poptedi se stale vice dostava potieba respiracni rehabilitace, ktera se jevi jako
vyznamna soucdst 1écby a v nékterych piipadech i1 pfevySuje benefity konvenéni lékatské
pacientim s nervosvalovym onemocnénim ¢elicim porucham expektorace nabidnout. Jednou
Z nich je 1 mechanicky pftistroj CoughAssist. Jeho zatazeni do terapie je vhodné v ptipade, Ze
konven¢ni terapeutické metody odstranéni bronchialniho sekretu jiz prestavaji byt efektivni.

V nas$i studii jsme sledovali v obdobi zafi 2015 — leden 2016 pacienty s Duchennovou
svalovou dystrofii a spinalni svalovou atrofii. Jedna se o viibec prvni sledovani pacientl
s mechanickym piistrojem CoughAssist v Ceské republice.

Cilem védeckych pracovnikll je objektivizovat idedlni moZnosti terapie. Proto i Chatwin
(2009) uvedl svlij navrh na postup pii volbé terapie dle PCF. Ackoliv byl tento algoritmus
sestaven na zékladé¢ néckolika let odborné praxe a meéfeni nékolika probandl, nelze jej
aplikovat pausalngé. Za prvé, Chatwin doporucCuje zafazeni mechanické insuflace-exsuflace
u pacientd, u kterych dojde k poklesu PCF pod 155 I/min. Jednd se o hranici, které je uvadéna
jako minimum pro efektivni expektoraci. Pacienti (nejen s nervosvalovym onemocnénim)
vSak maji poruchy expektorace i v ptipad¢, Ze se jejich PCF pohybuje nad touto hranici. Tito
pacienti nejsou vylouceni z indika¢niho seznamu lidi, kteti by méli vyuzit terapii mechanické
insuflace-exsuflace. Naopak povazujeme za vhodné zatradit mechanickou insuflaci-exsuflaci
1 u pacientd, u kterych je PCF vyssi, problémy s expektoraci pretrvavaji a konvenéni airway
clearance techniques jsou jiz neefektivni. Dikazem je napfiklad pacient D. G., ktery se
ucastnil nasi studie. Poc¢ateéni PCF u n&j dosahlo 340 I/min a v prib¢hu terapie se zvysilo az

na 366 I/min, ale hodnoty PEF a zejména silu dychacich svali mél hluboko pod normou, coz
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mu zhorSovalo schopnost expektorovat a negativni vliv mélo i na jiz vzniklé poruchy
polykéani. Déle je vhodné zminit pacienty se spinalni svalovou atrofii, u nichz ve vét§ing
ptfipadll nelze samotny parametr PCF zméfit. Zde také nelze vyuzit Chatwinlv algoritmus.
Navic Bianchi a Baiardi (2008) a He et al. (2013) tvrdi, ze PCF u déti stdle neni
standardizovano, ¢ili i v piipadé jeho znalosti by nebyla mozna jeho objektivni interpretace ve
vySe uvedeném algoritmu. Proto je terapeut nucen vyuzivat své praktické dovednosti pii
stanoveni adekvatni terapie a nasteveni pfistroje.

Pti méfeni PCF na CoughAssistu byly ve vétsin¢ piipadii hodnoty niz$i nez pii spontannim
usili pacienta. Tento jev je vysvétlitelny dvéma mechanismy. V prvnim piipadé se mulze
jednat o komplikovanou a nedokonalou synchronizaci s pfistrojem. CoughAssist je pouze
kaslacim asistentem, coz muze byt limitujici v technice provedeni. Pacient mize opozdéné
reagovat na vznikly pretlak ¢i podtlak, a proto mohou byt jednotlivé hodnoty niz$i nez
Vv pfipad¢ volniho usili. Druhy problém miiZze nastat v ptipadé€, ze pacient az pfili§ spoléhé na
dopomoc pfistroje a nevyvine na kaslaci manévr dostatecné usili. Zaostava tedy za svymi
teoretickymi moznostmi a tato rezerva v Usili se projevi na snizeni PCF.

Mluvi se ¢im dal ¢astéji o individualnim piistupu k terapii. Tento pfistup mize pacientim
s Duchennovou svalovou dystrofii a spinalni svalovou atrofii CoughAssist zajistit. Vzhledem
k Sirokému rozpéti tlakt, které je piistroj schopny vygenerovat, je mozné zvolit vhodné
nastaveni pro vSechny pacienty. V pfipad¢, Ze u Duchenovy svalové dystrofie a spinalni
svalové atrofie dominuje oslabeni respira¢nich svali bez samotného poskozeni dychaciho
aparatu, je mozné nastaveni vysSich tlakd, a tim podpofeni lepsi evakuace sekretu. Variability
nastaveni tlakl Ize vyuzit také v pfipad¢, ze vime, ktera slozka kasle je insuficientni. Tlaky je
pak mozné dozovat v ruzné mife do inspirace ¢i exspirace. Stejné tak lze individualné
prizplisobit nastaveni ¢asu. U menSich déti s nizsi plicni kapacitou bude vhodny kratsi ¢as
inspirace a exspirace, u starSich déti a dospélych jedincd si muzeme dovolit inspiraéni
a exspiracni Cas delsi.

Tlakové rozpéti na CoughAssistu je maximalné 70 cm H,O do nadechu a -70 cm H,0 do
vydechu. Ve skutecnosti se vSak takto vysokych tlakti nevyuziva. Pouze v pfipadé, Ze je
pfistroj pouZzit ve spojeni s tracheostomii, pfipada tato moznost v tvahu. Pokud je vSak
CoughAssist pouZit v neinvazivni form¢ terapie, nastavuji se tlaky vyrazné mensi. V zadné ze
studii nebyly pfi neinvazivni aplikaci pouzity takto vysoké tlaky. Realné je jiz pouziti
doporuceni optimalniho nastaveni tlaki 40 cm H,O do nadechu a -40 cm H,O do vydechu.
K tomuto idealu se dopracovalo hned nékolik autord — Gomez-Merino et al. (2002), Sancho,
Servera, Marin et al. (2004) a Winck et al. (2004). Jednalo se vSak o dospélé, a proto je
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V ramci nasi studie tato informace neporovnatelnd. OvSem Fauroux et al. (2008) potvrdil tyto
hodnoty u détskych pacientii s nervosvalovym onemocnénim (4 z téchto pacienti méli
diagnozu spinélni svalova atrofie). Co se ty¢e pacientt se spinalni svalovou atrofii, nebyli
V nasi studii pacienti, ktetfi by téchto hodnot dosahovali. Tlakové rozmezi bylo u pacientii se
spinalni svalovou atrofii od 10 do 36 cm H,O do nadechu a od -15 do -36 cm H,O do
vydechu. Nutno vSak podotknout, Ze pacienti se spinalni svalovou atrofii ve studii Fauroux
et al. (2008) byli primérného véku 8 + 3 roky. Nasi pacienti se pohybovali ve véku 1 — 3
roky. Tento v€kovy rozdil mize byt v tomto ohledu divodem odliSnosti v nastavei tlaki.

Prevost et al. (2015) ve svem dotaznikovém Setieni zjistili, Ze v&tSina pacientu pouziva
mechanickou insuflaci-exsuflaci v rozmezi 35 — 40 cm H,O. Ani s timto tvrzeni nemizeme
Vv piipad¢é pacientti se spinalni svalovou atrofii souhlasit, nebot 4 z 5 pacienti takovych
hodnot nedosahovali. Pouze jedna pacientka pouZzivala v béZné denni terapii hodnoty tlaku 36
cm H,0 do nadechu a -36 cm H,0O do vydechu. Jednalo se o pacientku, ktera byla z naseho
vzorku pacientll se spinalni svalovou atrofii nejstar$i (3 roky, 7 mésicil). Mizeme tedy
predpokladat, ze potieba zvySovani tlakti u pacientll se spinalni svalovou atrofii v terapii
poroste s vékem (a soucasné tedy s progresi onemocnéni).

U pacientli s Duchennovou svalovou dystrofii byla situace odli$nd. Tlaky pacientli v nasi
studii byly velice variabilni. Pro nadech se pohybovaly v rozmezi od 15 do 30 cm H,0 a do
vydechu od -25 do -51 cm H,;O. Nemuzeme fici, Ze nastaveni tlaki je u pacientl
s Duchennovou svalovou dystrofii konkrétni, nebot’ v nasem Setfeni nebyl nalezen zadny
algoritmus, ktery by toto tvrzeni podporoval. Souhlasime tedy s Chatwin et al. (2003), ze
klicové pro nastaveni tlakdi u pacientl s nervosvalovym onemocnénim je pifisn¢ individualni
nastaveni pfistroje. VZdy je nutné nastavit maximalni tlak, ktery je pro pacienta snesitelny
a piijemny, ale soucasné efektivni v evakuaci sekretu. Dulezité je vSak upozornit, Ze v nasi
studii se jedné pfedevsim o tlaky primérné. Pacienti si méni nasteveni piistroje v piipadé, Ze
je potieba fesit vzniklé zdravotni komplikace jako jsou respira¢ni infekty nebo aspirace
tekutin ¢i stravy. V takovém piipadé bude logické zvySeni tlakli, které bude dostatecné
k vyfeSeni téchto komplikaci a zamezeni vzniku sekundarnich. K prevenci sekundarnich
komplikaci v dusledku respiraénich infektl a aspiraci tekutin ¢i stravy pouzivaji CoughAssist
4 pacienti se spinalni svalovou atrofii.

Duchennova svalova dystrofie 1 spinalni svalova atrofie jsou nevylécitelna onemocnéni.
U pacientt, ktefi se nachéazi v pokrocilém stadiu onemocnéni, je primarni snahou zajistit v CO
nejlepsi mife paliativni 1écbu. I proto je CoughAssist jednou z idealnich variant, nebot’ jej 1ze

pouzivat v bézném domacim prostiedi bez potieby specidlniho 1ékatského personalu. Pro jeho
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jednoduché ovladani miize s pfistrojem zachazet po kratkém zaskoleni jakykoliv rodinny
ptislusnik ¢i samotny pacient. Podle dotazniku, ktery vytvofili Schmitt et al. (2007), bylo
zjisténo, ze pouziti CoughAssistu 1ékafi nebo jinym zdravotnickym personalem nebyva casté.
Hlavnimi uzivateli MI-E jsou pravé rodinni pfislusnici v ramci domaci péce, méné Casto pak
oSetrovatelé. V ramci nasi studie 10 z 10 pacientl pouziva piistroj pii kazdodennim pouziti
doma. Piistroj je také pfenosny, coZ umoziuje i pacientovi v pokrocilém stadiu onemocnéni
jisté moznosti cestovani. To bezpochyby ptispiva ke zlepseni zivotniho standardu.

VétSina rodica potvrdila zvySeni kvality zivota nejen jejich déti. Subjektivni benefity, které
popisovali ucastnici nasi studie, jsou dolozitelné i védeckymi studiemi. Napiiklad Vitacca et
al. (2010) ve svém pruzkumu udava extrémni spokojenost s piistrojem az u 75 % pacientd. Ve
studii Mahede et al. (2015), ktera hodnotila kokrétné spokojenost pacientti s CoughAssistem,
byla prokazana spokojenost s piistrojem v 94 %. Jako jediny negativni prvek CoughAssistu je
zde popisovana neprakti¢nost pifi manipulaci a pfenosu piistroje. V nasi studii popisuje
pacientka B. H. pravy opak a v moznosti pfenosu pfistroje a jeho skladnosti vidi vyzmnamny
benerfit, ktery umozniuje celé rodiné variabilngj$i pohyb v terénu. Chatwin et al. (2003) zase
ve svém Setfeni popisoval subjektivni benefity jako eliminaci Castych epizod vycerpani
v disledku neefektivni expektorace. Vysledky Setfeni téchto védeckych praci podpofili 1
ucastnici nasi studie.

Takeé diky efektivnimu pouziti v domacim prostiedi je mozné sniZit pocet infektl
dychacich cest, které je nutné fesit hospitalizaci nemocného. K tomuto vysledku doslo hned
nékolik autort, véetné Bento et al. (2010), Miske, Hickey et al. (2004) a Chen et al. (2014).
Moran et al. (2013) hodnotil zavislost pouziti CoughAssistu na pocet hospitalizaci konkrétné
u Duchennovy svalové dystrofie a spinalni svalové atrofie. Vsech 10 déti s nervosvalovym
onemocnénim zaznamenalo snizeni poctu hospitalizaci, dni stravenych v nemocnici i dni na
jednotce intenzivni péce vcetné eliminace napojeni na invazivni ¢i neinvazivni ventilaci.
VS8ech 5 pacientt se spinalni svalovou atrofii a jeden pacient s Duchennovou svalovou
dystrofii shodn¢ potvrdili, ze v pfipadé infektl dychacich cest pouzivaji ve vétsi frekvenci
CoughAssist a jsou vétSinu téchto infektd schopni zvladnout v domacim prostiedi. 9 pacientt
s nervosvalovym onemocnénim bylo schopno také vyftesit respiraéni infekty pouze za pomoci
této neivazivni terapie bez nutnosti provedeni tracheostomie. Zejména pak u pacientd se
spinalni svalovou atrofii mohou byt takovéto infekty zivot ohrozujici zélezitosti, o emzZ se
zminuji 1 rodiCe ucastnikli nasi studie, zejména pacientii se spinalni svalovou atrofii.
Konkrétné 3 rodice déti s takto nemocnym ditétem uvadi, Ze terapie mechanickym piistrojem

CoughAssist méla v ptipad¢€ epizod respiracniho selhéni u jejich déti Zivotné dulezitou roli.
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Celkové doslo u pacientti s Duchennovou svalovou dystrofii ke zlepSeni plicnich funkci
vV obdobi mezi zafim 2015 a listopadem 2015. Doslo ke zvySeni vSech sledovanych
hodnot — PCF, PEF, MIP i MEP. Zvyseni vySe popsanych hodnot o¢ekavame u terapie
mechanickou insuflaci-exsuflaci a je elementarnim pozadavkem terapie pacientd
s Duchennovou svalovou dystrofii. Potvrzuji to i zahrani¢ni autofi jako Bach (1993), Fauroux
et al. (2008), Chatwin et al. (2003), Chatwin & Simonds, (2009) a Winck et al. (2004).

Pouze v minimu piipadi doslo mezi listopadem 2015 a lednem 2016 k ptfechodnému
zhorSeni nékterych plicnich funkci a ventilacnich parametri. U pacienti s nervosvalovym
onemocnénim je typické, Ze néachylnost k respiracnim infektim je daleko vys$i nez uz
zdravych lidi. Toto riziko se vyrazné zvySuje v obdobi zimnich mésict, coz je i piipad
pacientil ucastnich se v naSem vyzkumu a vysvétluje zhorSeni plicnich funkci. Klicovy je vSak
fakt, ze vSechny infekty, které nemocni museli fesit, zvladli za pomoci CoughAssistu doma.
K tomuto se shodné& pozitivné vyjadiuji vSichni dotazovani.

Reseni infekttl dychacich cest za pomoci CoughAssistu bez nutnosti hospitalizace mé efekt
jak psychologicky, tak i ekonomicky. Ackoliv plna cena CoughAssistu je V piepoctu
z americkych dolart okolo 100 000 K¢&, néklady na hospitalizaci nemocného pii opakovanych
infektech dychacich cest tuto ¢astku n€kolikanasobné prevysi. O tomto faktu se jiz zminoval
ve svém pruzkumu Vitacca et al. (2010). I piesto, ze studie byla provedena na Gzemi Itélie
a naklady byly vyjadfeny v eurech, je mozné povaZovat sniZeni ndkladii na péci o pacienta
0 59 % za adekvatni vyjadieni i pro aplikaci tohoto faktu do nasich podminek. Do roku 2012
byly naklady na potizeni a obsluhu CoughAssistu Cisté v rezii pacientd. Od roku 2012 je
mozné po podani Zadosti a individualnim schvéleni reviznim lékafem pozadat pojisStovnu
o jeho pronajem (Neumannové, Zatloukal, & Slachtova, 2013). Néktefi pacienti vyuZivaji
kromé této moZznosti také spolupraci a pfispévky nékterych dobrovolnych organizaci a nadaci.
V letosnim roce by ale mélo dojit ke zméné, CoughAssist by se mél dostat do ciselniku
zdravotnich pojistoven a mél by byt pIné hrazen.CoughAssist je v Ceské republice k dispozici
od roku 2009. Ackoliv se ¢im dal vice dostavda do povédomi lékaiti, zdravotnickych
pracovniki, samotnych pacientli apod., stale se jeSté nedostdva vSem pacientlim, kteti by z n¢j
mohli profitovat a zkvalitnit tak sviij Zivot. To, Ze je CoughAssist v Ceské republice stale
mén¢ znamou variantou terapie dokazuje i tvrzeni rodict pacientii se spinalni svalovou atrofii.
Zadny z téchto pacientl nebyl informovan o moznosti terapie s pomoci CoughAssistu svym
oSetiujicim lékafem. Obstarani informaci o pfistroji 1 pfistroje samtného bylo tedy pouze

V rezii rodic¢a.
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V soucasné dob¢ existuje velmi Siroké mnozstvi drendznich technik. V kazdém ptipadé je
vhodné zarazeni jejich kombinace. I presto, ze jsou napiiklad zdkladni airway clearance
techniques u pacientt s vyraznym oslabenim dychacich svalu jiz samostatné neefektivni, neni
potieba je zterapie vynechat Uplné. Mohou ndm naopak dobie poslouzit jako piiprava
a usnadnéni terapie vice efektivnimi metodami. V kazdém ptipad¢ jak technika, tak
terapeutické techniky prochazi urcitym rozvojem a bylo by vhodné, abychom vyuzili jejich
potencialti. Proto by se kromé konvenc¢nich technik nemélo zapominat na mechanickou

insuflaci-exsuflaci.
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8 ZAVER

Diplomova prace posuzovala ucinnost a efektivitu pouziti mechanického pfistroje
CoughAssist, jenz je jednou z metod mechanické insuflace-exsuflace.

Nervosvalovd onemocnéni jsou zivot ohrozujici onemocnéni. Ackoliv se pacienti potykaji
stagnaci bronchialniho sekretu v dychacich cestach plynouci z poruch expektorace, které
s sebou nesou zvysené riziko respira¢niho selhdni. V terapii je tedy nutné zaradit jakékoliv
formy airway clearance techniques. Pouziti jednotlivych technik se odviji od velikosti sily
dychacich svalli, nebot’ vétSina z nich vyzaduje aktivni zapojedni dechového usili pacienta.
Vsechny aktivni i pasivni techniky respira¢ni fyzioterapie je mozné v kazdém piipadé volné
kombinovat. U pacientd s nervosvalovym onemocnénim jiz schopnost aktivni efektivni
expektorace klesa a je nutné hledat alternativni feSeni. Jednim z nich je pravé CoughAssist.

Z vysledku nasi studie vyplyva, ze pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii i spinalni
svalovou atrofii maji vyrazn€ sniZenou silu dychacich svall, coz se promita do sniZeni
parametrd PCF, PEF, MIP a MEP. Snizeni téchto parametri se bezprostfedné projevi na
poruchéach expektorace, a tim na stagnaci bronchialniho sekretu. Pokud je deficit dychacich
svali tak velky, jak vykazovali pacienti s Duchennovou svalovou dystrofii a spinélni svalovou
atrofii, nelze spoléhat pouze na konven¢ni airway clearance techniques a je nutné zatadit do
komplexni pée o nemocného mechanickou insuflaci-exsuflaci. Potvrdili jsme tak teoreticka
vychodiska nékolika zahrani¢nich studii v praxi.

100 % ucastnikt nasi prace potvrdilo, Ze CoughAssist je zcela zakladnim prvkem v jejich
terapii. Dokonce se nékteii vyjadiuji o Zivotné dulezitém pfistroji. Jiz z tohoto je zjevné, Ze by
CoughAssist m¢l byt soucasti bézné rehabilitace 0Sob s nervosvalovym onemocnénim cCelici

neefektivni expektoraci. Jediné tak lze eliminovat rizika spojena s rozvijejicimi se infekty

vvvvv
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9 SHRNUTI

Diplomova prace byla zaméfena na mechanickou insuflaci-exsuflaci u poruch expektorace
u pacientl s nervosvalovym onemocnénim se zamétenim na Duchennovu svalovou dystrofii a
spinalni svalovou atrofii. VV uvodu prace je vysvétlen fyziologicky mechanismus kasle, ktery
sestava ze 3 zakladnich slozek: inspira¢ni, gloticka a exspira¢ni. V pfipad¢ Duchennovy
svalove dystrofie a spinalni svaloveé atrofie dochazi k vyraznému snizeni sily dychacich svalu,
a tedy poruse expektorace.

Poruchy expektorace vedou u téchto pacienti k fadé komplikaci. Mlze dojit k aspiraci,
castym infektim dychacich cest, atelektdze, respiraénimu selhdni ¢i dal$im ventilacnim
poruchdm. Redeni stagnace bronchidlniho sekretu se odviji od zavaznosti onemocnéni. Od
konvenc¢nich airway clearance techniques se s progresi onemocnéni prechazi ke specialnim
technikam (napf. Zabi dychani nebo manualné asistovany kaSel). U pacienta s nejvice
oslabenymi dychacimi svaly je nutné zatadit do terapie mechanickou insuflaci-exsuflaci.

Jednou z moznosti je CoughAssist. Jedna se o pfistroj, ktery pomoci pietlaku a podtlaku
simuluje pfirozeny kasel. Ten lze nasimulovat diky nastaveni tlaku, Casu inspirace a exspirace
a manudlniho ¢i automatického reZimu. Kromé aplikace pies orofacidlni masku lze pouzit
CoughAssist i pies tracheostormii.

Cilem diplomové prace bylo zjistit efektivitu mechanického ptistroje CoughAssist
u pacientd s nervosvalovym onemocnénim. Studie se zucastnilo 5 pacientd s Duchennovou
svalovou dystrofii a 5 pacientl se spinalni svalovou atrofii. Pacienti s Duchennovou svalovou
dystrofii hodnotili Gi¢innost pfistroje dotaznikovou formou a spirometricky byla méfena sila
dychacich svalti a PCF. PCF bylo méfeno i na CoughAssistu. U pacientd se spinélni svalovou
atrofii se hodnotila efektivita pouzivani pfistroje pouze dotaznikovou formou. VSichni
pacienti uzivali CouhgAssist pii kazdodenni hygien¢ dychacich cest, pfi¢emZ parametry byly
nastaveny piisné individualné. Méteni udaji probéhlo v zafi 2015, v listopadu 2015 a lednu
2016. Efektivita CoughAssisitu byla hodnocena pii béZzném uzivani v domaci terapii. Vsichni
dotazovani shodn¢ uvadeéli, ze jim piistroj umoznil feSeni infektd bez nutnosti hospitalizace
a invazivniho feSeni dechovych problémii. U vSech pacientii doslo béhem doby sledovani ke
zvyseni sily dychacich svalii 1 PCF 1 pfesto, ze zejména mezi listopadem 2015 a lednem 2016
doslo ke kolisani téchto hodnot v disledku zvySeni ¢etnosti respiracnich infek.

Na zaklad¢ pozitivnich vysledki lze oznacit CoughAssist za naprosto efektivni
a bezpeCny pfistroj vyuzitelny u pacientd s nervosvalovym onemocnénim s poruchami

expektorace a mél by byt zafazen jako soucast komplexni 1é¢by poruch expektorace.
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10 SUMMARY

The diploma thesis focused on mechanical insufflation-exsufflation in expectoration
disorders of patients suffering from neuromuscular disease, with an emphasis on Duchene
muscular dystrophy and spinal muscular atrophy. The introducion of the thesis contains an
explanation of the physiological mechanism of cough, consisting from 3 basic components:
inspiratory, glottic and exspiratory. In case of Duchenne muscular dystrophy and spinal
muscular atrophy, the force of muscles of respiration is significantly weakened and the
expectoration is thus disturbed.

Expectoration disorders in such patients lead to a number of complications. There may be
aspiration, frequent respiratory tract infections, atelectasis, respiratory failure and other
ventilation disorders. Solution of bronchial secretion stagnation depends on the disease
severity. With the disease progression, conventional airway clearance techniques are replaced
by special techniques (e.g. frog breathing or manually assisted cough). In patients with the
most severely weakened muscles, it is necessary to complete the therapy with mechanical
insufflation-exsufflation.

CoughAssist is one of the options. This is a device simulating natural cough which uses
positive and negative pressures. The cough my be simulated by adjusting the pressure,
inspiration and exspiration ties, and a manual or automatic mode. Besides the application
through an orofacial mask, it is also possible to use CoughAssist through tracheostomy.

The objective of the diploma thesis was to determine the efficiecy of the mechanical device
CoughAssist in patients suffering from neuromuscular disease. The study involved 5 patients
with Duchenne muscular dystrophy and 5 patients with spinal muscular atrophy. The patients
with Duchenne muscular dystrophy were evaluating the device efficiency by questionnaires
and the force of muscles of respiration and the PCF were measured by spirometry. The PCF
was measured also on CoughAssist. In the patients with spinal muscular atrophy, the
efficiency of the device use was evaluated only with the help of queationnaires. All the
patients used CoughAssist during day-today hygiene of the respiratory tract, while the
parameters were adjusted on a strictly individual basis. Measurements were performed in
September 2015, in November 2015, and in January 2016. The efficiency of CoughAssist was
evaluated during its common use in home therapy. All subjects consistently stated that the
device permitted them to resolve the infections withnout the need of hospitalization and
invasive solution of respiratory troubles. During the period of observation, the force of

muscles of respiration and the PCF increased in all the patients, despite a fluctuation of these
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values, particularly between November 2015 and January 2016, due to an increased rate of
respiratory infections.

The positive results show that CoughAssist may be considered as a fully efficient and safe
device which may be used in patients suffering from neuromuscular disease with
expectoration disorders, and which should become a part of a complex therapy of

expectoration disorders.
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