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Review

RESPIRACIJSKE POSLJEDICE NEUROMUSKULARNIH BOLESTI DJECE

DORIAN TJESIC-DRINKOVIC!2, JADRANKA KELECIC?, DRAGO CALETA?, DUSKA TJESIC-DRINKOVIC!:2

Neuromuskularne bolesti predstavljaju Siroku skupinu bolesti koje mogu zahvatiti centralni nervni sustav, lednu mozdinu, Zivce,
neuromuskularni spoj i same miSice. Vec¢inom su nasljedne i Cesto zapocinju u djecjoj dobi. Zahvacenost respiracijskog sustava
Je Cesta jer se kod tih bolesti zbog misicne slabosti javijaju poteskoce pri udisanju, izdisanju i kaslju. Respiracijske komplikacije
znacajno doprinose morbiditetu i mortalitetu. U radu su iznijete osnovne respiracijske posljedice koje su prisutne kod tih bolesnika,
prikazane su mogucnosti evaluacije takvih stanja kao i moguci terapijski postupci.

Deskriptori: NEUROMUSKULARNA BOLEST, POREMECAJI VENTILACIJE, RESPIRACIJSKE KOMPLIKACIJE, PATOFIZIOLOGIJA, EVALUACIJA,

TERAPIJA

Skracenice:

FEV1 - forsirani ekspiratorni volumen u 1 sekundi;
FVC - forsiranog vitalnog kapaciteta; MEP - maksi-
malni udisajni tlak; MIP - maksimalni izdisajni tlak;
MVYV - maksimalna voljna ventilacija; NPPV - ne-
invazivna pozitivna tla¢na ventilacija; PCF - vr$ni
protok u kaslju; PEFR - vr$ni ekspiratorni protok;
REM faza - faza brzih pokreta o€iju; RV - rezidu-
alni volumen; SNIP - udisajni inspiratorni tlak u
nosu; VC - vitalni kapacitet

Respiracijski misi¢i zahvaceni su u
mnogim neuromuskularnim poremeca-
jima u istoj ili ve¢oj mjeri u odnosu na
druge skeletne misi¢e. Unatoc€ te Cinjeni-
ce postoji slaba korelacija izmedu stupnja
slabosti respiracijskih miSic¢a i promjena
u misi¢ima ekstremiteta. Zbog prirodene
velike rezerve respiracijske muskulature
inicijalni respiracijski simptomi Cesto su
minimalni. Takoder, kao posljedica sla-
bosti miSi¢a za pokretanje smanjena je
i fizika aktivnost bolesnika, zato nema
potrebe za respiracijskim naporom pa su
1 simptomi sa strane diSnog puta odsut-
ni ili maskirani. Tek se u "provokaciji",
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kao npr. zbog aspiracije ili infekcije, ra-
zotkriju i prepoznaju simptomi sa stra-
ne respiracijskog sustava. Simptome na
koje treba obratiti pozornost su dispne-
ja prilikom uobicajenih svakodnevnih
aktivnosti, ortopneja, zakasljavanje pri-
likom gutanja, oslabljeni kasalj, umor,
nesanica ili pojaCana pospanost, jutarnja
glavobolja, noéne more te smanjena inte-
lektualna sposobnost (1, 2).

Neuromuskularne bolesti ¢ine sku-
pinu bolesti koje su relativno Ceste, ve-
¢ina tih bolesti je nasljedna i javlja se
tokom djetinjstva. Smatra se da je njiho-
va prevalencija oko 1:3000 (3). MiSi¢na
slabost moze biti posljedica bolesti ili
poremecaja sa strane centralnog nervnog
sustava, ledne mozdine, neuromuskular-
nog spoja ili samih misi¢e. Neke bolesti
nastupaju akutno (Guillain-Barreov sin-
drom), druge recidiviraju (mijastenija
gravis, multipla skleroza), a tre¢e imaju
progresivan kronican tijek (amiotrofina
lateralna skleroza) (1-5). Postoje prepo-
ruke i konsenzusi oko terapijskog pristu-
pa pojedinim neuromuskularnim bole-
stima, no malo se preporuka odnosi na
lijeCenje respiracijskih poremecaja kod
tih bolesnika (5, 6).

Prosle su godine objavljene preporu-
ke britanskog torakalnog drustva o res-
piracijskom zbrinjavanju djece s neuro-
muskularnim poremecajima (3). Najce-

$¢e klinicke manifestacije respiracijskih
poremecaja, njihova evaluacija i moguc-
nosti lijeenja predmet su ovog pregleda.

Klinicke manifestacije

Posljedice slabosti inspiracijskih i
ekspiracijskih miSica te miSica gornjeg
disnog puta kod neuromuskularnih bole-
sti mogu se svrstati u nekoliko skupina.
Razlikujemo poremecaje zbog neade-
kvatne ventilacije, noéne hipoventilaci-
Jje, neucinkovitosti kaslja te poremecaje
zbog disfunkcije bulbarnih Zivaca (1, 2).
Slabost pojedinih skupina respiracijskih
misi¢a uzrokuje karakteristiéne simpto-
me i znakove. Tako je slabost inspira-
cijskih misi¢a popracena poremecenom
ventilacijom, hipoksemijom i neucinko-
vitim kasljem.

Neucinkoviti kasalj karakteristika je
slabosti 1 ekspiracijskih misi¢a i miSica
gornjeg diSnog puta, dok povecéan rizik
za aspiraciju prati slabost misi¢a gornjeg
diSnog puta. Navedeni poremecaji se
medusobno ne iskljucuju, Cesto su pri-
sutni istovremeno i zajednicki pogoduju
razvoju progresivne respiratorne insufi-
cijencije. Upravo respiracijsko zatajenje
predstavlja i najces¢i uzrok mortaliteta u
bolesnika s neuromuskularnim bolesti-
ma (2, 7).
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Patofiziologija klinickih prezentacija
bolesti

Neadekvatna  ventilacija. Glavni
uzrok neadekvatne ventilacije je slabost
inspiracijske muskulature §to ukljucuje
osit, interkostalne misice, misice trape-
zijusa i skalenusa te sternokleidomasto-
idne misSice. Posljedica slabosti inspira-
cijske muskulature je smanjenje diSnog
volumena uz kompenzatorno povecanje
frekvencije disanja s ciljem odrzava-
nja adekvatne alveolarne ventilacije. U
stanjima kada je diSni volumen toliko
slab da je povecanje frekvencije disanja
neucinkovito za odrzavanje alveolarne
ventilacije dolazi do porasta parcijalnog
tlaka ugljikovog dioksida. U klinic¢kom
smislu ti poremecaji se prepoznaju po-
javom dispneje, brzog i plitkog disa-
nja te hiperkapnije. Da bi se odrzao §to
bolji disni volumen i olaksao rad oSita
bolesnik zauzima sjedeci polozaj §to je
popraceno ortopnejom, pojacanim anga-
ziranjem pomoc¢ne respiracijske musku-
lature te pojavom paradoksalnog gibanja
trbuha i toraksa prilikom disanja.

Hipoksemija se javlja kao posljedica
same poremecene ventilacije, ali i kao
posljedica neucinkovitih udisaja i plitkog
disanja zbog Cega se ne uspijeva odrzati
adekvatni alvelorani volumen, mogu na-
stati atelektaze uz stvaranje fizioloskog
desno-lijevog Santa. Na taj nacin bole-
snici mogu u¢i u zatvoreni krug zbivanja
gdje uslijed atelektaza dolazi do restrik-
cijskih promjena i povecanja rada disanja
koji dovodi do daljnjeg zamora respira-
cijskih misica (2, 3).

Noc¢na hipoventilacija. U bolesnika
s kroni¢nom neuromuskularnom bolesti
neadekvatna ventilacija moze se prvo
manifestirati u toku sna kao posljedica
opstrukcije gornjeg disnog puta uslijed
bulbarnog poremecaja te smanjene ak-
tivnosti pomoc¢ne respiracijske muskula-
ture tokom REM (prema eng. rapid eye
movements) faze sna. Simptomi noéne
hipoventilacije kod neuromuskularnih
bolesti su isti kao i kod bolesnika s op-
strukcijskom apnejom te se mogu mani-
festirati guSenjem, insomnijom, dnev-
nom pospanosti, jutarnjom glavoboljom,
umorom i poremecajem kognicije (1-3).
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Neucinkovit kasalj ili slab kasalj je
posljedica slabosti misi¢a gornjeg diSnog
puta kao i svih drugih inspiracijskih i ek-
spiracijskih misi¢a ukljucujuci i musku-
laturu trbusne stjenke. Kao posljedica ta-
kvog stanja moguca je pojava aspiracije,
upala pluéa i respiracijske insuficijencije
(1-3). Slabost inspiratorne muskulature
ocituje se u smanjenom diSnom inspira-
tornom volumenu. Zato su ekspiracijski
misi¢i manje rastegnuti, pa su ogranic¢eni
(manji) volumen i protok zraka tokom
izdisajne faze kaslja. Uslijed slabosti ek-
spiracijske disne muskulature ograni¢en
je pozitivni intratorakalni tlak, a samim
tim i nizi vr$ni protok zraka i manja di-
namicka kompresija di$nih putova. Mi-
Si¢na slabost gornjeg diSnog puta oteza-
va uéinkovito kasljanje i to prvenstveno
zbog neadekvatnog zatvaranja i otvara-
nja glotisa s posljedicom poremecaja u
svim fazama kaslja. Navedeni poreme-
¢aji u konacnici dovode do manjeg inspi-
ratornog diSnog volumena i smanjenog
izdisajnog protoka zraka, a time i sma-
njene ucinkovitosti kaslja (2, 3).

Bulbarni poremecaj objedinjuje po-
remecaje kranijalnih zivaca (V, VII, IX,
X, XII) koji kontroliraju muskulaturu
gornjeg diSnog puta i sudjeluju u motori-
ci usnica, jezika, nepca, zdrijela i grklja-
na (1-3). Klinicki se ocituju kao poreme-
¢aji gutanja, govora, zvakanja, slabos¢u
miSica lica, nazalnim govorom, protru-
zijom jezika te otezanim uklanjanjem
sekreta iz diSnog puta. Svi ti poremecaji
pogoduju pojavi aspiracije i predstavljaju
predispoziciju za inspiratornu opstrukci-
ju gornjeg diSnog puta ¢ime se podrzava
no¢na hipoventilacija ili njene povreme-
ne epizode pogorsanja (3).

Moguénosti procjene respiracijskog
poremecaja

Svim bolesnicima s neuromuskular-
nim bolestima i sumnjom na respiracij-
ske probleme trebalo bi procijeniti sna-
gu respiracijske muskulature. Potvrdu
misi¢ne slabosti ne treba bazirati samo
na jednom testu ve¢ se procjena temelju
na kombinaciji vise testova i nalaza, Sto
pruza bolju dijagnosti¢ku sigurnost. Na-
¢elno, jednostavno mjerenje vitalnog ka-
paciteta (VC) i standardne spirometrije
pruza dobar uvid u opéi poremecaj ven-

tilacije u vecini slucajeva te predstavlja
dobar prediktor prezivljavanja bolesnika
(1). Danas su dostupne tehnike i postupci
za ispitivanje specificne misi¢ne respira-
cijske funkcije. Znacenje tih ispitivanja u
pracenju bolesnika s neuromuskularnim
bolestima dodatno se istrazuju, kako bi
se njihova vrijednost u potpunosti sagle-
dala (1-3).

TESTOVI ZA PROCJENU RESPIRACIISKE
FUNKCIJE

Spirometrija i pluéni volumeni

Spirometrija je unato¢ ogranicenji-
ma za sada najbolji i prediktor respira-
cijske bolesti i mortaliteta kod bolesni-
ka s neuromuskularnom bolestima. U
ranim fazama bolesti vrijednost VC je
uredna ili blizu normalnih vrijednosti
prakticki sve dok snaga respiracijskih
miSi¢a ne padne za 50% vrijednosti (1,
8). Respiracijska misi¢na slabost poka-
zuje restrikcijski spirometrijski obrazac
sa smanjenim vrijednostima FEV1 (for-
sirani ekspiratorni volumen u 1 sekun-
di), smanjenim nalazom FVC (forsiranog
vitalnog kapaciteta), urednim odnosnom
FEV1/FVC i smanjenim ukupnim plué-
nim kapacitetom. Inspiracijski kapacitet
i ekspiracijski rezervni volumen smanje-
ni su kao posljedica inspiracijske i ekspi-
racijske misi¢ne slabosti.

Kod bolesnika s prevladavaju¢om
slabosti ekspiracijske muskulature na-
lazi se povecanje rezidualnog volumena
(RV). Na slabost ekspiracijske musku-
lature takoder ukazuje i nalaz snizene
vrijednosti vr$nog izdisajnog protoka
(PEFR - peak expiratory flow rate) koji
predstavlja pocetnu fazu forsiranog izdi-
saja 1 koji ovisi 0 misiénoj snazi. Zbog
toga je PEFR znacajno smanjen u kom-
paraciji s FEV,, VC i srednjim dijelom
izdisajnog protoka. Mjerenje pluénih
volumena u sjede¢im i lezeCem polo-
zaju mogu biti od koristi. Tako sniZene
vrijednosti VC u leze¢em poloZaju moze
ukazivati na slabost oSita. Normalno su
vrijednost VC kod zdrave osobe u leze-
¢em polozaju manje za 10% u odnosu
na vrijednosti u sjede¢em polozaju. Kod
osobe s neuromuskularnim poremeca-
jem pad vrijednosti VC je ve¢i od 25%
te se smatra visoko senzitivnim (79%) i
specifi¢cnim (90%) nalazom (9, 10).
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Osim obi¢ne spirometrije analiza
krivulje protok-volumena pruza dodatne
informacije za procjenu slabosti respi-
racijske muskulature. Karakteristican je
nalaz kasnjenje u dosizanju vrSnog iz-
disajnog protoka (PEFR) kao i njegovo
skracenje uz nagli pad izdisajnog proto-
ka na kraju izdisaja (11). Na slabost in-
spiracijske muskulature moze upucivati
skracenje vr$nog inspiracijskog proto-
ka, dok oscilacije u toku inspiracijskog
i ekspiracijskog dijela krivulje protok-
volumena ukazuju na poremecaj misica
gornjeg dijela diSnog puta koji su pod
bulbarnom regulacijom (1, 12).

Mjerenje maksimalnog inspiracijskog i
ekspiracijskog usnog tlaka

Ispitivanje miSic¢a koji sudjeluju u
pojedinim fazama disanja dodatne su
mogucénosti u procjeni misiéne slabosti.
Najjednostavniji na¢in mjerenja snage
udisajnih miSica je mjerenje tlaka koji na-
staje u ustima prilikom izvodenja maksi-
malnog udaha (MIP - maximal inspira-
tory pressure) uz okluziju diSnog puta.
Mjerenje tako nastaloga tlaka odrazava
snagu dijafragme i drugih inspiracijskih
miSi¢a. Zapazena je znacCajna varijabil-
nost u mjerenju MIP-a i kod zdravih lju-
di te je vjerojatno ona jos izrazenija kod
neuromuskularnih bolesti iz ¢itavog niza
razloga, od tehnickih ogranicenja samog
testa do manjkavosti u razumijevanju
izvodenja samog postupka mjerenja od
strane ispitanika. Mjerenje maksimalnog
ekspiracijskog usnog tlaka (MEP - maxi-
mal expiratory pressure) kod okluzije
diSnog puta govori o snazi izdisajnih mi-
Si¢a i trbusne stjenke. Prilikom mjerenja
MEP-a susre¢u se manje ili vise sli¢ni
problemi kao i kod mjerenja MIP-a. To
upucuje na nuznost uvjezbavanja postu-
paka prije kona¢nog mjerenja (13, 14).

Mjerenje maksimalnog inspiracijskog
tlaka u nosu

Odredivanje vrijednosti MIP-a i
MEP-a ¢esto nije lako u praksi ostvariti,
pogotovo kod bolesnika s bulbarnom dis-
funkcijom. U pokusSaju pojednostavljenja
takvih ispitivanja danas je u moguce ko-
ristiti test u kojem se mjeri maksimalni
nosni inspiracijski tlak (SNIP-sniff nasal
inspiratory pressure). Taj test se smatra

vjerodostojnijim u procjeni respiracijske
miSi¢ne snage, a ispitivanje se izvodi
tako da se mjeri tlak u zatvorenoj nosnici
tokom izvodenja maksimalnog udisaja
kroz drugi prohodni nosni kanal (15).

Analiza plinova u krvi

Analiza plinova nije osjetljiva meto-
da za otkivanje i pracenje slabosti respi-
racijskih miSi¢a kod bolesnika u ranoj i
u srednjoj fazi neuromuskularne bolesti.
Pracenje vrijednosti plinova ima tek smi-
sla nakon pada ocekivanih vrijednosti
VC ispod 50% i MIP-a ispod 30%.

Polizmografija

Smetnje disanja tokom spavanja su
Ceste kod bolesnika s neuromusklarnim
bolestima. Ti bolesnici nemaju samo
povecan rizik na razvoj noéne hipoven-
tilacije s prate¢om hipoksemijom nego
i za razvoj opstrukcijske apneje tijekom
sna. Smatra se da je pojava opstrukcijske
apneje u snu vezana za slabost faringe-
alne dilatacijske muskulature, ali i preti-
lost koja je relativno Cesta kod neuromu-
skularnih bolesti pridonosi apneji. Osim
toga izgleda da u REM fazi spavanja
postoje inhibitorni neuralni mehanizmi
koji znacajno reduciraju aktivnost inspi-
ratornih miSica ali ne i dijafragme. Zato
je opstruktivna apneja u snu posebno
izrazena u bolesnika kod kojih ve¢ po-
stoji slabost dijafragme, jer ona ne moze
kompenzirati slabost drugih inspiracij-
skih miSica.

Prema postoje¢im smjernicama in-
dikacija za ispitivanje poremecaja disa-
nja u toku sna su: a) vrijednosti VC ispod
50% ili MIP ispod 30% ocekivanih, b)
poremeceni nalazi plinova u krvi u toku
dana i ¢) simptomi koji sugeriraju pore-
mecaj disanja tokom sna kao §to su ju-
tarnje glavobolje, izrazena pospanost ili
nesanica, noéno mokrenje, no¢ne more
te pad umne sposobnosti (1-3).

Procjena izdrzljivosti respiracijskih
miSica

Za procjenu izdrzljivosti respira-
cijskih miSi¢a koristi se viSe razliitih
metoda. Iako nije pravi test za odrediva-
nje izdrzljivosti miSi¢a u praksi se Cesto

koristi odredivanje maksimalne voljne
ventilacije (MVV - maximal volontary
ventilation). Ona moZze biti smanjena kod
neuromuskularnih bolesti ¢ak i kada is-
pitanik ima uredne vrijednosti vitalnog
kapaciteta. Test MVV mjeri maksimalnu
koli¢inu udahnutog i izdahnutog volu-
mena zraka u jednoj minuti. Drugi testo-
vi izdrzljivosti miSica se baziraju na mje-
renju maksimalno odrzive ventilacije ili
tlaka koje ostvaraju respiracijski misici u
odredenim vremenskim razdobljima ili
na mjerenju vremena kroz koje je ispita-
nik u stanju odrzavati unaprijed odrede-
nu vrijednost maksimalne voljne ventila-
cije. Konaéno znacenje takvih testiranja
u neuromuskularnim bolestima tek treba
odrediti, a potencijalna primjena bila bi
im u evaluaciji uéinkovitosti terapijskih
postupaka (16).

Procjena ucinkovitosti kaslja

Neucinkovitost kaslja predstavlja
znacajnu predispoziciju za aspiraciju,
zastoj sekreta, pneumoniju pa sve do
pojave respiratornog zatajenja. U prepo-
znavanju takvih bolesnika pomaze odre-
divanje vrSnog protoka u kaslju (PCF -
peak cough flow). Mjerenje PCF se vrsi
nakon maksimalnog udaha i kaslja preko
usne maske koja je povezana sa mjera-
¢em protoka.

Procjena potrebe za ventilacijskom
podrskom

Akutna i kroni¢na neucinkovitost
disanja Cesto je prisutna kod bolesnika
s neuromuskularnim bolestima. Subjek-
tivna procjena stanja bolesnika uz testo-
ve respiracijske funkcije predstavljaju
osnovu na kojoj se donosi odluka o po-
trebi za ventilacijskom podr$skom. Me-
hanicka ventilacije je indicirana odmah
kod bolesnika s kardiorespiratornim za-
tajenjem, respiratorni distresom, znacaj-
nim poremecajem plinova u krvi, teSkom
bulbarnom disfunkcijom, s aspiracijom i
poremecajem svijesti. Kod drugih bole-
snika indikacija za ventilacijom se utvr-
duje procjenom opceg stanja bolesnika te
opetovanim mjerenjem pluéne funkcije
$to daje grubu procjenu stanja bolesnika.

Smatra se da je ventilacija indicirana
u bolesnika s izraZzenom slabosti respi-
racijske muskulature kada su vrijednost
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FVC manje od 50% ocekivanih vrijedno-
sti. Ventilacija je indicirana i kada je vri-
jednost MIP ispod -30 cm H,0, odnosno
kada je vrijednost MEP ispod 40 cm H,0
u bolesnika s izrazenom slabosti respi-
ratornih misi¢a. Pad vrijednosti MIP
upozorava na povecan rizik za razvoj
hiperkapnije, a niske vrijednosti MEP
upucéuju na neucinkovitost kaslja i opa-
snost od nakupljanja sekreta u diSnom
putu. Drugi kriteriji kazu da je mehanic-
ka ventilacijska podrska indicirana kod
vrijednosti VC ispod 15-20 ml/kg tjele-
sne tezine, zatim kada je VC 60% oce-
kivanih vrijednosti te kod VC od 1 litre.
Takoder se s ventilacijom moze zapoceti
kada je zapazen pad VC za 30-50% iz-
medu dva mjerenja.

Klini¢ka opazanja nisu za sada niti
jednom od navedenih kriterija za procje-
nu optimalnog trenutka za mehanicku
potporu disanju dala prednost. Obi¢no
se navodi sveobuhvatno "pravilo 20-30-
40" za odredivanje potrebe za mehanic-
kom ventilacijom. "Pravilo" se odnosi na
vrijednosti VC ispod 20 ml/kg, MIP <-30
cmH,0 te MEP <40 cmH,0. Takoder se
navodi da su potrebna dodatna pracenja
da bi se dobio stvaran uvid da li takvo
pravilo stvarno smanjuje potrebu za hit-
nom intubacijom i da li poboljSava op¢i
ishod bolesnika (2, 3).

Terapijski pristup respiracijskim
poremecajima

Opce mjere lijecenja. Svi bolesni-
ci s neuromuskularnim bolestima kao 1
njihovi zdravstveni skrbnici moraju vo-
diti racuna o izbjegavanju provokativnih
¢imbenika koji mogu pogorsati respi-
racijsku misiénu funkciju. Poremeéena
funkcija kaslja i sklonost zadrzavanju
sekreta u diSnim putovima svrstava bo-
lesnike s neuromuskularnim bolestima u
skupinu visokog rizika za razvoj pluénih
infekcija. Tome riziku dodatno svoj do-
prinos daje i povecana sklonost aspiraciji
hrane i sekreta Sto je posljedica slabosti
i loSe koordinacije rada miSi¢a gornjeg
diSnog puta. Uz navedene rizike svaka,
paiblaga infekcija diSnog puta moze do-
vesti do daljnjeg slabljenja miSi¢ne snage
i razvoja respiracijske insuficijencije, sve
do potrebe za mehanickom ventilacijom.
1z tih razloga je vazno da se poduzima-
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ju adekvatne mjere prevencije i lijeCenja
infekcija. Te mjere obuhvacaju upotrebu
cjepiva protiv influence kao i primjenu
pneumokoknog cjepiva. Osim prevencije
infekcija cijepljenjem, lijecenje ukljucu-
je upotrebu antibiotika kod bakterijskih
infekcija.

Problem prehrane je od posebne
vaznosti za odrzavanje uredne uhranje-
nosti. Pothranjenost i prekomjerna uhra-
njenost potencijalno pogorsavaju pluénu
funkciju. O problemima prehrane se ra-
spravlja na drugom mjestu u ovom broju
Casopisa. Nekim se bolesnicima s neuro-
muskularnim bolestima moze poboljSati
pluéna funkcija primjenom ortopedskih
pomagala ili kirurskim zahvatima, kao
npr. kod izrazene kifoskolioze. Prije
samog zahvata potrebno je procijeni-
ti korist i moguéi rizik zahvata kako bi
se izbjegle potencijalne perioperativne
pluéne ili kardijalne komplikacije koje
mogu biti i fatalne.

Procjena srcane bolesti je takoder
vazna 1 moze imati utjecaj na tijek osnov-
ne bolesti kao npr. kod miSi¢ne distrofije.
Osim na osnovu bolest sréani poremecaj
moZe utjecati i na respiracijsku funkciju.
Tako moze do¢i do pogorSanja misiéne
slabosti, razvoja plué¢ne venske kongesti-
je sa smanjenom pluénom popustljivosti
uz popratno povecanje rada disanja i po-
remecaj ventilacijsko-perfuzijskih odno-
sa. MozZe se razviti i pluéna hipertenzija,
a u kona¢nici i zatajenje desnog srca.

Fizioterapija je danas sve vazni-
ja, a ima za cilj mobilizaciju sekreta iz
disnih putova. Koriste se razne tehnike
mobilizacije sekreta kao 1 metode potpo-
mognutog kaslja. U mobilizaciji sekreta
iz diSnog puta osim standardne tehnike
grudne perkusije i primjene raznih po-
magala danas su sve viSe dostupne meto-
de visokofrekventne oscilacije grudnog
kosa i intrapulmonalne perkusivne ven-
tilacije (17). U metode potpomognutog
kaslja ubraja se manualna metoda koja
se bazira na pritisku trbusne stjenke uz
voljno izvodenje kaslja $to je ucinkovito
kod slabosti izdisajne muskulature. Kod
neucinkovitosti manualne metode ili kod
pretezno izrazene slabosti inspiratorne
muskulature moze se primijeniti meha-
nicka metoda upuha i ispuha (tzv. meto-
da mechanical in-exsufflation) (5, 17, 18).

Pojacano slinjenje, posebno izraze-
no kod bulbarne disfunkcije, predstavlja
teski svakodnevni problem u njezi bole-
snika. U cilju smanjenja i kontrole sekre-
cije danas postoje programi bazirani na
vjezbama govora i radna terapija kojima
je cilj uspostaviti bolju kontrolu polozaja
jezika, zatvorenih usana i adekvatne po-
zicije Celjusti. Medikamentozno lijecenje
pojacanog slinjenja moguce je primje-
nom antiholinergika, npr. transdermal-
nom primjenom skopolaminskih prepa-
rata (2).

Kirursko lijecenje je indicirano kada
konzervativno lijeCenje nema ucinka
te kod bolesnika koji zbog kognitivne
nesposobnosti ne mogu participirati u
konzervativnoj terapiji ili ako se radi o
sporo progredirajuéim neuromuskular-
nim poremecajima. Prethodno je nuzna
procjena korisnosti takvog postupka (3).
Mehanicka ventilacija je jedna od tera-
pijskih opcija i kada je indicirana (vidi
ranije u tekstu) treba se odluciti izmedu
neinvazivne pozitivno tla¢ne ventilacije
(NPPV-noninvasive positive pressure
ventilation) ili invazivne tlacne ventilaci-
je. Korist od NPPV mogu imati bolesnici
kojima je potrebna kraca kontinuirana
mehanicka ventilacija (npr. kroz viSe
dana) kao kod akutne neuromuskularne
bolesti (npr. Guillain-Barre sindroma).
Korisnost takve ventilacije potvrdena je
u opservacijskim studijama, na relativ-
nom malom broju bolesnika, uz opazanje
da takav vid terapije smanjuje potrebu za
invazivnom ventilacijom, skracuje bora-
vak u jedinicama intenzivne njege i sma-
njenje mortalitet.

Potrebu za povremenom mehanic-
kom ventilacijom kroz duze vrijeme (npr.
godinama) imaju bolesnici s nocnom
hipoventilacijom ili rano izrazenim kro-
ni¢nim respiracijskim zatajenjem. Kod
njih takav terapijski pristup prevenira ili
odgada progresiju kroni¢nog respiracij-
skog zatajenja te vjerojatno i produzuje
zivotni vijek. Bolesnicima s bulbarnom
disfunkcijom primjena NPPV donekle
poboljsava kvalitetu Zzivota ali nema
utjecaja na produljenje Zivota. Neuspjeh
NPPV i moguénost komplikacija susrecu
se kod teske bulbarne disfunkcije, op-
strukcije gornjeg diSnog puta, retencije
sekreta, nemogucnosti postizanja ade-
kvatnog kontakta izmedu lica i maske,
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lose suradljivosti i neu¢inkovitosti kaslja.
Prije odluke o uvodenju NPPV i procjene
koristi takve terapije treba razmotriti po-
stoje li ovi rizi¢ni ¢imbenici. Dugotrajna
kontinuirana NPPV nije indicirana zbog
mogucih potencijalnih komplikacija na
kozi na mjestima prianjanja ventilacijske
maske. Invazivna mehanicka ventilacija
indicirana je kod bolesnika koji trebaju
kontinuiranu mehanicku potporu kroz
duze vrijeme i kod kojih postoje kontra-
indikacije za NPPV.

Zakljucak

Zadnjih desetlje¢a porast alertnosti
u prepoznavanju i u primjeni terapijskih
postupaka kod respiracijskih problema
bolesnika s neuromuskularnim bolesti-
ma polucio je s dobar uc¢inak: smanjio se
¢itav niz komplikacija te je u konacnici
poboljSana kvaliteta zivota i produljenje
zivotnog vijeka. Poseban doprinos u po-
stizanju tih ciljeva ima primjena NPPV,
pogotovo u kuénom okruzenju. Unato¢
svemu postignutom i postoje¢im moguc-
nostima lije¢enja, koje nisu nazalost uvi-
jek dostupne niti provedive, ne smije se
zaboraviti da njega osoba s neuromusku-
larnim bolestima ne bi bila moguca bez
zrtvovanja njihovih obitelji i ljudi koji im
pruzaju zdravstvenu njegu.
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RESPIRATORY CONSEQUENCES OF NEUROMUSCULAR DISEASE OF CHILDREN

Do. Tjesic¢-Drinkovié, J. Kelecié, D. Caleta, Du. Tjesi¢-Drinkovié

Neuromuscular diseases are a group of diseases that affect any part of the nerve and the muscle: central nervous system, spine,
nerves, neuromuscular junction or muscles. Most of them are inherited and manifest in childhood. The respiratory system is often
involved,; due to muscle weakness patients may have difficulty inhaling, exhaling and coughing. Respiratory complications contri-
bute significantly to the morbidity and mortality. This article reviews the main respiratory consequences of neuromuscular diseases,
means of their evaluation and treatment strategies.
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