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Skraćenice:
FEV1 - forsirani ekspiratorni volumen u 1 sekundi; 
FVC - forsiranog vitalnog kapaciteta; MEP - maksi-
malni udisajni tlak; MIP - maksimalni izdisajni tlak; 
MVV - maksimalna voljna ventilacija; NPPV - ne-
invazivna pozitivna tlačna ventilacija; PCF - vršni 
protok u kašlju; PEFR - vršni ekspiratorni protok; 
REM faza - faza brzih pokreta očiju; RV - rezidu-
alni volumen; SNIP - udisajni inspiratorni tlak u 
nosu; VC - vitalni kapacitet

Respiracijski mišići zahvaćeni su u 
mnogim neuromuskularnim poremeća-
jima u istoj ili većoj mjeri u odnosu na 
druge skeletne mišiće. Unatoč te činjeni-
ce postoji slaba korelacija između stupnja 
slabosti respiracijskih mišića i promjena 
u mišićima ekstremiteta. Zbog prirođene 
velike rezerve respiracijske muskulature 
inicijalni respiracijski simptomi često su 
minimalni. Također, kao posljedica sla-
bosti mišića za pokretanje smanjena je 
i fizička aktivnost bolesnika, zato nema 
potrebe za respiracijskim naporom pa su 
i simptomi sa strane dišnog puta odsut-
ni ili maskirani. Tek se u "provokaciji", 

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 uobičajenih svakodnevnih 
aktivnosti, ortopneja, zakašljavanje pri-
likom gutanja, oslabljeni kašalj, umor, 
nesanica ili pojačana pospanost, jutarnja 
glavobolja, noćne more te smanjena inte-
lektualna sposobnost (1, 2).

Neuromuskularne bolesti čine sku-
pinu bolesti koje su relativno česte, ve-
ćina tih bolesti je nasljedna i javlja se 
tokom djetinjstva. Smatra se da je njiho-
va prevalencija oko 1:3000 (3). Mišićna 
slabost može biti posljedica bolesti ili 
poremećaja sa strane centralnog nervnog 
sustava, leđne moždine, neuromuskular-
nog spoja ili samih mišiće. Neke bolesti 
nastupaju akutno (Guillain-Barreov sin-
drom), druge recidiviraju (mijastenija 
gravis, multipla skleroza), a treće imaju 
progresivan kroničan tijek (amiotrofična 
lateralna skleroza) (1-5). Postoje prepo-
ruke i konsenzusi oko terapijskog pristu-
pa pojedinim neuromuskularnim bole-
stima, no malo se preporuka odnosi na 
liječenje respiracijskih poremećaja kod 
tih bolesnika (5, 6).

Prošle su godine objavljene preporu-
ke britanskog torakalnog društva o res-
piracijskom zbrinjavanju djece s neuro-
muskularnim poremećajima (3). Najče-

šće kliničke manifestacije respiracijskih 
poremećaja, njihova evaluacija i moguć-
nosti liječenja predmet su ovog pregleda.

Kliničke manifestacije 

Posljedice slabosti inspiracijskih i 
ekspiracijskih mišića te mišića gornjeg 
dišnog puta kod neuromuskularnih bole-
sti mogu se svrstati u nekoliko skupina. 
Razlikujemo poremećaje zbog neade-
kvatne ventilacije, noćne hipoventilaci-
je, neučinkovitosti kašlja te poremećaje 
zbog disfunkcije bulbarnih živaca (1, 2). 
Slabost pojedinih skupina respiracijskih 
mišića uzrokuje karakteristične simpto-
me i znakove. Tako je slabost inspira-
cijskih mišića popraćena poremećenom 
ventilacijom, hipoksemijom i neučinko-
vitim kašljem.

Neučinkoviti kašalj karakteristika je 
slabosti i ekspiracijskih mišića i mišića 
gornjeg dišnog puta, dok povećan rizik 
za aspiraciju prati slabost mišića gornjeg 
dišnog puta. Navedeni poremećaji se 
međusobno ne isključuju, često su pri-
sutni istovremeno i zajednički pogoduju 
razvoju progresivne respiratorne insufi-
cijencije. Upravo respiracijsko zatajenje 
predstavlja i najčešći uzrok mortaliteta u 
bolesnika s neuromuskularnim bolesti-
ma (2, 7).
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Patofiziologija kliničkih prezentacija 
bolesti

Neadekvatna ventilacija. Glavni 
uzrok neadekvatne ventilacije je slabost 
inspiracijske muskulature što uključuje 
ošit, interkostalne mišiće, mišiće trape-
zijusa i skalenusa te sternokleidomasto-
idne mišiće. Posljedica slabosti inspira-
cijske muskulature je smanjenje dišnog 
volumena uz kompenzatorno povećanje 
frekvencije disanja s ciljem održava-
nja adekvatne alveolarne ventilacije. U 
stanjima kada je dišni volumen toliko 
slab da je povećanje frekvencije disanja 
neučinkovito za održavanje alveolarne 
ventilacije dolazi do porasta parcijalnog 
tlaka ugljikovog dioksida. U kliničkom 
smislu ti poremećaji se prepoznaju po-
javom dispneje, brzog i plitkog disa-
nja te hiperkapnije. Da bi se održao što 
bolji dišni volumen i olakšao rad ošita 
bolesnik zauzima sjedeći položaj što je 
popraćeno ortopnejom, pojačanim anga-
žiranjem pomoćne respiracijske musku-
lature te pojavom paradoksalnog gibanja 
trbuha i toraksa prilikom disanja.

Hipoksemija se javlja kao posljedica 
same poremećene ventilacije, ali i kao 
posljedica neučinkovitih udisaja i plitkog 
disanja zbog čega se ne uspijeva održati 
adekvatni alvelorani volumen, mogu na-
stati atelektaze uz stvaranje fiziološkog 
desno-lijevog šanta. Na taj način bole-
snici mogu ući u zatvoreni krug zbivanja 
gdje uslijed atelektaza dolazi do restrik-
cijskih promjena i povećanja rada disanja 
koji dovodi do daljnjeg zamora respira-
cijskih mišića (2, 3).

Noćna hipoventilacija. U bolesnika 
s kroničnom neuromuskularnom bolesti 
neadekvatna ventilacija može se prvo 
manifestirati u toku sna kao posljedica 
opstrukcije gornjeg dišnog puta uslijed 
bulbarnog poremećaja te smanjene ak-
tivnosti pomoćne respiracijske muskula-
ture tokom REM (prema eng. rapid eye 
movements) faze sna. Simptomi noćne 
hipoventilacije kod neuromuskularnih 
bolesti su isti kao i kod bolesnika s op-
strukcijskom apnejom te se mogu mani-
festirati gušenjem, insomnijom, dnev-
nom pospanosti, jutarnjom glavoboljom, 
umorom i poremećajem kognicije (1-3).

Neučinkovit kašalj ili slab kašalj je 
posljedica slabosti mišića gornjeg dišnog 
puta kao i svih drugih inspiracijskih i ek-
spiracijskih mišića uključujući i musku-
laturu trbušne stjenke. Kao posljedica ta-
kvog stanja moguća je pojava aspiracije, 
upala pluća i respiracijske insuficijencije 
(1-3). Slabost inspiratorne muskulature 
očituje se u smanjenom dišnom inspira-
tornom volumenu. Zato su ekspiracijski 
mišići manje rastegnuti, pa su ograničeni 
(manji) volumen i protok zraka tokom 
izdisajne faze kašlja. Uslijed slabosti ek-
spiracijske dišne muskulature ograničen 
je pozitivni intratorakalni tlak, a samim 
tim i niži vršni protok zraka i manja di-
namička kompresija dišnih putova. Mi-
šićna slabost gornjeg dišnog puta oteža-
va učinkovito kašljanje i to prvenstveno 
zbog neadekvatnog zatvaranja i otvara-
nja glotisa s posljedicom poremećaja u 
svim fazama kašlja. Navedeni poreme-
ćaji u konačnici dovode do manjeg inspi-
ratornog dišnog volumena i smanjenog 
izdisajnog protoka zraka, a time i sma-
njene učinkovitosti kašlja (2, 3).

Bulbarni poremećaj objedinjuje po-
remećaje kranijalnih živaca (V, VII, IX, 
X, XII) koji kontroliraju muskulaturu 
gornjeg dišnog puta i sudjeluju u motori-
ci usnica, jezika, nepca, ždrijela i grklja-
na (1-3). Klinički se očituju kao poreme-
ćaji gutanja, govora, žvakanja, slabošću 
mišića lica, nazalnim govorom, protru-
zijom jezika te otežanim uklanjanjem 
sekreta iz dišnog puta. Svi ti poremećaji 
pogoduju pojavi aspiracije i predstavljaju 
predispoziciju za inspiratornu opstrukci-
ju gornjeg dišnog puta čime se podržava 
noćna hipoventilacija ili njene povreme-
ne epizode pogoršanja (3). 

Mogućnosti procjene respiracijskog 
poremećaja

Svim bolesnicima s neuromuskular-
nim bolestima i sumnjom na respiracij-
ske probleme trebalo bi procijeniti sna-
gu respiracijske muskulature. Potvrdu 
mišićne slabosti ne treba bazirati samo 
na jednom testu već se procjena temelju 
na kombinaciji više testova i nalaza, što 
pruža bolju dijagnostičku sigurnost. Na-
čelno, jednostavno mjerenje vitalnog ka-
paciteta (VC) i standardne spirometrije 
pruža dobar uvid u opći poremećaj ven-

tilacije u većini slučajeva te predstavlja 
dobar prediktor preživljavanja bolesnika 
(1). Danas su dostupne tehnike i postupci 
za ispitivanje specifične mišićne respira-
cijske funkcije. Značenje tih ispitivanja u 
praćenju bolesnika s neuromuskularnim 
bolestima dodatno se istražuju, kako bi 
se njihova vrijednost u potpunosti sagle-
dala (1-3).

TESTOVI ZA PROCJENU RESPIRACIJSKE 
FUNKCIJE

Spirometrija i plućni volumeni 

Spirometrija je unatoč ograničenji-
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 
praktički sve dok snaga respiracijskih 
mišića ne padne za 50% vrijednosti (1, 
8). Respiracijska mišićna 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 pluć-
nim kapacitetom. Inspiracijski kapacitet 
i ekspiracijski rezervni volumen smanje-
ni su kao posljedica inspiracijske i ekspi-
racijske mišićne slabosti. 

Kod bolesnika s prevladavajućom 
slabosti ekspiracijske muskulature na-
lazi se povećanje rezidualnog volumena 
(RV). Na slabost ekspiracijske musku-
lature također ukazuje i nalaz snižene 
vrijednosti vršnog izdisajnog protoka 
(PEFR - peak expiratory flow rate) koji 
predstavlja početnu fazu forsiranog izdi-
saja i koji ovisi o mišićnoj snazi. Zbog 
toga je PEFR značajno smanjen u kom-
paraciji s FEV1, VC i srednjim dijelom 
izdisajnog protoka. Mjerenje plućnih 
volumena u sjedećim i ležećem polo-
žaju mogu biti od koristi. Tako snižene 
vrijednosti VC u ležećem položaju može 
ukazivati na slabost ošita. Normalno su 
vrijednost VC kod zdrave osobe u leže-
ćem položaju manje za 10% u odnosu 
na vrijednosti u sjedećem položaju. Kod 
osobe s neuromuskularnim poremeća-
jem pad vrijednosti VC je veći od 25% 
te se smatra visoko senzitivnim (79%) i 
specifičnim (90%) nalazom (9, 10). 

Osim obične spirometrije analiza 
krivulje protok-volumena pruža dodatne 
informacije za procjenu slabosti respi-
racijske muskulature. Karakterističan je 
nalaz kašnjenje u dosizanju vršnog iz-
disajnog protoka (PEFR) kao i njegovo 
skraćenje uz nagli pad izdisajnog proto-
ka na kraju izdisaja (11). Na slabost in-
spiracijske muskulature može upućivati 
skraćenje vršnog inspiracijskog proto-
ka, dok oscilacije u toku inspiracijskog 
i ekspiracijskog dijela krivulje protok-
volumena ukazuju na poremećaj mišića 
gornjeg dijela dišnog puta koji su pod 
bulbarnom regulacijom (1, 12). 

Mjerenje maksimalnog inspiracijskog i 
ekspiracijskog usnog tlaka 

Ispitivanje mišića koji sudjeluju u 
pojedinim fazama disanja dodatne su 
mogućnosti u procjeni mišićne slabosti. 
Najjednostavniji način mjerenja snage 
udisajnih mišića je mjerenje tlaka koji na-
staje u ustima prilikom izvođenja maksi-
malnog udaha (MIP - maximal inspira-
tory pressure) uz okluziju dišnog puta. 
Mjerenje tako nastaloga tlaka odražava 
snagu dijafragme i drugih inspiracijskih 
mišića. Zapažena je značajna varijabil-
nost u mjerenju MIP-a i kod zdravih lju-
di te je vjerojatno ona još izraženija kod 
neuromuskularnih bolesti iz čitavog niza 
razloga, od tehničkih ograničenja samog 
testa do manjkavosti u razumijevanju 
izvođenja samog postupka mjerenja od 
strane ispitanika. Mjerenje maksimalnog 
ekspiracijskog usnog tlaka (MEP - maxi-
mal expiratory pressure) kod okluzije 
dišnog puta govori o snazi izdisajnih mi-
šića i trbušne stjenke. Prilikom mjerenja 
MEP-a susreću se manje ili više slični 
problemi kao i kod mjerenja MIP-a. To 
upućuje na nužnost uvježbavanja postu-
paka prije konačnog mjerenja (13, 14). 

Mjerenje maksimalnog inspiracijskog 
tlaka u nosu

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

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

Analiza plinova u krvi

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

Polizmografija

Smetnje disanja tokom spavanja su 
česte kod bolesnika s neuromusklarnim 
bolestima. Ti bolesnici nemaju samo 
povećan rizik na razvoj noćne hipoven-
tilacije s pratećom 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 česta kod neuromu-
skularnih bolesti pridonosi apneji. Osim 
toga izgleda da u REM fazi spavanja 
postoje inhibitorni neuralni mehanizmi 
koji značajno reduciraju aktivnost inspi-
ratornih mišića ali ne i dijafragme. Zato 
je opstruktivna apneja u snu posebno 
izražena u bolesnika kod kojih već po-
stoji slabost dijafragme, jer ona ne može 
kompenzirati slabost drugih inspiracij-
skih mišića. 

Prema postojećim smjernicama in-
dikacija za ispitivanje poremećaja disa-
nja u toku sna su: a) vrijednosti VC ispod 
50% ili MIP ispod 30% očekivanih, b) 
poremećeni nalazi plinova u krvi u toku 
dana i c) simptomi koji sugeriraju pore-
mećaj disanja tokom sna kao što su ju-
tarnje glavobolje, izražena pospanost ili 
nesanica, noćno mokrenje, noćne more 
te pad umne sposobnosti (1-3). 

Procjena izdržljivosti respiracijskih 
mišića

Za procjenu izdržljivosti respira-
cijskih mišića koristi se više različitih 
metoda. Iako nije pravi test za određiva-
nje izdržljivosti mišića u praksi se često 

koristi određivanje maksimalne voljne 
ventilacije (MVV - maximal volontary 
ventilation). Ona može biti smanjena kod 
neuromuskularnih bolesti čak i kada is-
pitanik ima uredne vrijednosti vitalnog 
kapaciteta. Test MVV mjeri maksimalnu 
količinu udahnutog i izdahnutog volu-
mena zraka u jednoj minuti. Drugi testo-
vi izdržljivosti mišića se baziraju na mje-
renju maksimalno održive ventilacije ili 
tlaka koje ostvaraju respiracijski mišići u 
određenim vremenskim razdobljima ili 
na mjerenju vremena kroz koje je ispita-
nik u stanju održavati unaprijed određe-
nu vrijednost maksimalne voljne ventila-
cije. Konačno značenje takvih testiranja 
u neuromuskularnim bolestima tek treba 
odrediti, a potencijalna primjena bila bi 
im u evaluaciji učinkovitosti terapijskih 
postupaka (16).

Procjena učinkovitosti kašlja 

Neučinkovitost kašlja predstavlja 
značajnu predispoziciju za aspiraciju, 
zastoj sekreta, pneumoniju pa sve do 
pojave respiratornog zatajenja. U prepo-
znavanju takvih bolesnika pomaže odre-
đivanje vršnog protoka u kašlju (PCF - 
peak cough flow). Mjerenje PCF se vrši 
nakon maksimalnog udaha i kašlja preko 
usne maske koja je povezana sa mjera-
čem protoka. 

Procjena potrebe za ventilacijskom 
podrškom

Akutna i kronična neučinkovitost 
disanja često 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 podrškom. Me-
hanička ventilacije je indicirana odmah 
kod bolesnika s kardiorespiratornim za-
tajenjem, respiratorni distresom, značaj-
nim poremećajem plinova u krvi, teškom 
bulbarnom disfunkcijom, s aspiracijom i 
poremećajem svijesti. Kod drugih bole-
snika indikacija za ventilacijom se utvr-
đuje procjenom općeg stanja bolesnika te 
opetovanim mjerenjem plućne funkcije 
što daje grubu procjenu stanja bolesnika. 

Smatra se da je ventilacija indicirana 
u bolesnika s izraženom slabosti respi-
racijske muskulature kada su vrijednost 
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FVC manje od 50% očekivanih vrijedno-
sti. Ventilacija je indicirana i kada je vri-
jednost MIP ispod -30 cm H20, odnosno 
kada je vrijednost MEP ispod 40 cm H20 
u bolesnika s izraženom slabosti respi-
ratornih mišića. Pad vrijednosti MIP 
upozorava na povećan rizik za razvoj 
hiperkapnije, a niske vrijednosti MEP 
upućuju na neučinkovitost kašlja i opa-
snost od nakupljanja sekreta u dišnom 
putu. Drugi kriteriji kažu da je mehanič-
ka ventilacijska podrška indicirana kod 
vrijednosti VC ispod 15-20 ml/kg tjele-
sne težine, zatim kada je VC 60% oče-
kivanih vrijednosti te kod VC od 1 litre. 
Također se s ventilacijom može započeti 
kada je zapažen pad VC za 30-50% iz-
među dva mjerenja. 

Klinička opažanja nisu za sada niti 
jednom od navedenih kriterija za procje-
nu optimalnog trenutka za mehaničku 
potporu disanju dala prednost. Obično 
se navodi sveobuhvatno "pravilo 20-30-
40" za određivanje potrebe za mehanič-
kom ventilacijom. "Pravilo" se odnosi na 
vrijednosti VC ispod 20 ml/kg, MIP <-30 
cmH20 te MEP <40 cmH20. Također se 
navodi da su potrebna dodatna praćenja 
da bi se dobio stvaran uvid da li takvo 
pravilo stvarno smanjuje potrebu za hit-
nom intubacijom i da li poboljšava opći 
ishod bolesnika (2, 3).

Terapijski pristup respiracijskim 
poremećajima

Opće mjere liječenja. Svi bolesni-
ci s neuromuskularnim bolestima kao i 
njihovi zdravstveni skrbnici moraju vo-
diti računa o izbjegavanju provokativnih 
čimbenika koji mogu pogoršati respi-
racijsku mišićnu funkciju. Poremećena 
funkcija kašlja i sklonost zadržavanju 
sekreta u dišnim putovima svrstava bo-
lesnike s neuromuskularnim bolestima u 
skupinu visokog rizika za razvoj plućnih 
infekcija. Tome riziku dodatno svoj do-
prinos daje i povećana sklonost aspiraciji 
hrane i sekreta što je posljedica slabosti 
i loše koordinacije rada mišića gornjeg 
dišnog puta. Uz navedene rizike svaka, 
pa i blaga infekcija dišnog puta može do-
vesti do daljnjeg slabljenja mišićne snage 
i razvoja respiracijske insuficijencije, sve 
do potrebe za mehaničkom ventilacijom. 
Iz tih razloga je važno da se poduzima-

ju adekvatne mjere prevencije i liječenja 
infekcija. Te mjere obuhvaćaju upotrebu 
cjepiva protiv influence kao i primjenu 
pneumokoknog cjepiva. Osim prevencije 
infekcija cijepljenjem, liječenje uključu-
je upotrebu antibiotika kod bakterijskih 
infekcija. 

Problem prehrane je od posebne 
važnosti za održavanje uredne uhranje-
nosti. Pothranjenost i prekomjerna uhra-
njenost potencijalno pogoršavaju plućnu 
funkciju. O problemima prehrane se ra-
spravlja na drugom mjestu u ovom broju 
časopisa. Nekim se bolesnicima s neuro-
muskularnim bolestima može poboljšati 
plućna funkcija primjenom ortopedskih 
pomagala ili kirurškim zahvatima, kao 
npr. kod izražene kifoskolioze. Prije 
samog zahvata potrebno je procijeni-
ti korist i mogući rizik zahvata kako bi 
se izbjegle potencijalne perioperativne 
plućne ili kardijalne komplikacije koje 
mogu biti i fatalne. 

Procjena srčane bolesti je također 
važna i može imati utjecaj na tijek osnov-
ne bolesti kao npr. kod mišićne distrofije. 
Osim na osnovu bolest srčani poremećaj 
može utjecati i na respiracijsku funkciju. 
Tako može doći do pogoršanja mišićne 
slabosti, razvoja plućne venske kongesti-
je sa smanjenom plućnom popustljivosti 
uz popratno povećanje rada disanja i po-
remećaj ventilacijsko-perfuzijskih odno-
sa. Može se razviti i plućna hipertenzija, 
a u konačnici i zatajenje desnog srca. 

Fizioterapija je danas sve važni-
ja, a ima za cilj mobilizaciju sekreta iz 
dišnih putova. Koriste se razne tehnike 
mobilizacije sekreta kao i metode potpo-
mognutog kašlja. U mobilizaciji sekreta 
iz dišnog puta osim standardne tehnike 
grudne perkusije i primjene raznih po-
magala danas su sve više dostupne meto-
de visokofrekventne oscilacije grudnog 
koša i intrapulmonalne perkusivne ven-
tilacije (17). U metode potpomognutog 
kašlja ubraja se manualna metoda koja 
se bazira na pritisku trbušne stjenke uz 
voljno izvođenje kašlja što je učinkovito 
kod slabosti izdisajne muskulature. Kod 
neučinkovitosti manualne metode ili kod 
pretežno izražene slabosti inspiratorne 
muskulature može se primijeniti meha-
nička metoda upuha i ispuha (tzv. meto-
da mechanical in-exsufflation) (5, 17, 18).

Pojačano slinjenje, posebno izraže-
no kod bulbarne disfunkcije, predstavlja 
teški svakodnevni problem u njezi bole-
snika. U cilju smanjenja i kontrole sekre-
cije danas postoje programi bazirani na 
vježbama govora i radna terapija kojima 
je cilj uspostaviti bolju kontrolu položaja 
jezika, zatvorenih usana i adekvatne po-
zicije čeljusti. Medikamentozno liječenje 
pojačanog slinjenja moguće je primje-
nom antiholinergika, npr. transdermal-
nom primjenom skopolaminskih prepa-
rata (2).

Kirurško liječenje je indicirano kada 
konzervativno liječenje nema učinka 
te kod bolesnika koji zbog kognitivne 
nesposobnosti ne mogu participirati u 
konzervativnoj terapiji ili ako se radi o 
sporo progredirajućim neuromuskular-
nim poremećajima. Prethodno je nužna 
procjena korisnosti takvog postupka (3). 
Mehanička ventilacija je jedna od tera-
pijskih opcija i kada je indicirana (vidi 
ranije u tekstu) treba se odlučiti između 
neinvazivne pozitivno tlačne ventilacije 
(NPPV-noninvasive positive pressure 
ventilation) ili invazivne tlačne ventilaci-
je. Korist od NPPV mogu imati bolesnici 
kojima je potrebna kraća kontinuirana 
mehanička ventilacija (npr. kroz više 
dana) kao kod akutne neuromuskularne 
bolesti (npr. Guillain-Barre sindroma). 
Korisnost takve ventilacije potvrđena je 
u opservacijskim studijama, na relativ-
nom malom broju bolesnika, uz opažanje 
da takav vid terapije smanjuje potrebu za 
invazivnom ventilacijom, skraćuje bora-
vak u jedinicama intenzivne njege i sma-
njenje mortalitet. 

Potrebu za povremenom mehanič-
kom ventilacijom kroz duže vrijeme (npr. 
godinama) imaju bolesnici s noćnom 
hipoventilacijom ili rano izraženim kro-
ničnim respiracijskim zatajenjem. Kod 
njih takav terapijski pristup prevenira ili 
odgađa progresiju kroničnog respiracij-
skog zatajenja te vjerojatno i produžuje 
životni vijek. Bolesnicima s bulbarnom 
disfunkcijom primjena NPPV donekle 
poboljšava kvalitetu života ali nema 
utjecaja na produljenje života. Neuspjeh 
NPPV i mogućnost komplikacija susreću 
se kod teške bulbarne disfunkcije, op-
strukcije gornjeg dišnog puta, retencije 
sekreta, nemogućnosti postizanja ade-
kvatnog kontakta između lica i maske, 

loše suradljivosti i neučinkovitosti kašlja. 
Prije odluke o uvođenju NPPV i procjene 
koristi takve terapije treba razmotriti po-
stoje li ovi rizični čimbenici. Dugotrajna 
kontinuirana NPPV nije indicirana zbog 
mogućih potencijalnih komplikacija na 
koži na mjestima prianjanja ventilacijske 
maske. Invazivna mehanička ventilacija 
indicirana je kod bolesnika koji trebaju 
kontinuiranu mehaničku potporu kroz 
duže vrijeme i kod kojih postoje kontra-
indikacije za NPPV. 

Zaključak

Zadnjih desetljeća porast alertnosti 
u prepoznavanju i u primjeni terapijskih 
postupaka kod respiracijskih problema 
bolesnika s neuromuskularnim bolesti-
ma polučio je s dobar učinak: smanjio se 
čitav niz komplikacija te je u konačnici 
poboljšana kvaliteta života i produljenje 
životnog vijeka. Poseban doprinos u po-
stizanju tih ciljeva ima primjena NPPV, 
pogotovo u kućnom okruženju. Unatoč 
svemu postignutom i postojećim moguć-
nostima liječenja, koje nisu nažalost uvi-
jek dostupne niti provedive, ne smije se 
zaboraviti da njega osoba s neuromusku-
larnim bolestima ne bi bila moguća bez 
žrtvovanja njihovih obitelji i ljudi koji im 
pružaju zdravstvenu njegu. 
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Summary

RESPIRATORY CONSEQUENCES OF NEUROMUSCULAR DISEASE OF CHILDREN

Do. Tješić-Drinković, J. Kelečić, D. Čaleta, Du. Tješić-Drinković

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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