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Respiratory�Function�in�Patients�with�Amyotrophic�Lateral�Sclerosis
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Amio�tro�fična�la�te�ral�na�skle�ro�za�je�ne�vro�de�ge�ne�ra�tiv�na�bo�le�zen,�ki�pri�mar�no�pri�za�de�ne
de�lo�va�nje�mo�to�ričnega�si�ste�ma.�Za�njo�je�značilna�na�pre�du�joča�mišična�os�la�be�lost.�Po�leg
os�la�be�lo�sti�mišic�udov�in�bul�bar�nih�mišic�se�tekom�bo�lez�ni�raz�vi�je�šib�kost�di�hal�nih�mišic,
kar�vodi�v�zmanjšano�al�veo�lar�no�ven�ti�la�ci�jo�in�di�hal�no�od�po�ved,�ki�je�tudi�glav�ni�vzrok
smr�ti�bol�ni�kov.�V�pris�pev�ku�na�krat�ko�pred�sta�vi�mo�bo�le�zen�in�opišemo�di�hal�ne�težave,
diag�no�stično�in�te�ra�pevt�sko�obrav�navo,�prav�tako�pa�pred�sta�vi�mo�tudi�načine�pre�di�ha�-
va�nja�z�bolj�po�drob�nim�opi�som�nein�va�ziv�ne�ga�pre�di�ha�va�nja.�Pri�bol�ni�kih�je�ključna�skrb
za�di�hal�ne�funk�ci�je.�V�obrav�na�vo�mo�ra�mo�že�zgo�daj�vključiti�di�hal�ne�ga�fi�zio�te�ra�pev�ta,
s�skrb�nim�sprem�lja�njem�di�hal�nih�funkcij,�us�trez�no�upo�ra�bo�pri�po�močkov,�kot�so�apa�ra�-
ti�za�nein�va�ziv�no�pre�di�ha�va�nje�in�iz�kašlje�val�ni�ki,�pa�pri�bol�ni�kih�iz�boljšamo�ka�ko�vost�živ�-
lje�nja�in�preživet�je.�
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Amyotrophic�lateral�sclerosis�is�a�neurodegenerative�disorder�primarily�affecting�the�motor
system.�It�is�characterized�by�progressive�decrease�in�muscle�strength.�In�addition�to�weak-
ness�of�limb�and�bulbar�muscles,�respiratory�muscle�weakness�develops�during�the�course
of�the�disease,�leading�to�a�reduced�alveolar�ventilation�and�respiratory�failure,�which�is
the main�cause�of�death�in�amyotrophic�lateral�sclerosis.�In�the�article�we�present�a�brief
description� of� the� disease� itself.� Respiratory� problems,� diagnostics,� and� therapy� are
described.�We�briefly�describe�different�ventilation�methods�with�a�detailed�description
of�noninvasive�ventilation.�In�amyotrophic�lateral�sclerosis�patients�special�attention�should
be�paid�to�respiratory�function.�A�respiratory�physiotherapist�should�be�included�early
during�the�disease's�course.�Special�attention�to�respiratory�function�and�adequate�use
of�equipment�such�as�the�noninvasive�ventilators�and�exsufflators�improves�quality�of
life�and�survival�in�these�patients.
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UvOD
Bo�lez�ni�mo�to�ričnega�ne�vro�na�so�sku�pi�na
ne�vro�loških�bo�lez�ni,�za�ka�te�re�sta�značilna
na�pre�du�joč�pro�pad�in�iz�gu�ba�mo�to�ričnih�ne�-
vro�nov.�Med�te�bo�lez�ni�spa�da�amio�tro�fična
la�te�ral�na�skle�ro�za�(angl.�am yo trop hic la te ral
scle ro sis,�ALS),�za�ka�te�ro�je�značilen�propad
mo�to�ričnih�ne�vro�nov�v�možgan�ski�skor�ji,
možgan�skem�deb�lu�in�hrb�te�njači�(1–3).Dru�-
ge�bo�lez�ni�lah�ko�pri�za�de�ne�jo�samo�zgor�nje
ali�samo�spod�nje�mo�to�rične�ne�vro�ne.�Med�-
nje� so�di�jo� na�pre�du�joča� mišična� atro�fi�ja,
ime�no�va�na�tudi�pro�gre�siv�na�mišična�atro�-
fi�ja�(PMA),�s�pro�pa�dom�spod�njih�mo�toričnih
ne�vro�nov�(SMN),�pri�mar�na�la�te�ral�na�skle�-
ro�za�(PLS)�s�pro�pa�dom�zgor�njih�mo�to�ričnih
ne�vro�nov�(ZMN)�in�ve�li�ka�ter�raz�no�li�ka�sku�-
pi�na�spi�nal�nih�mišičnih�atro�fij�z�začet�kom
v�odra�sli�dobi,�ki�se�raz�li�ku�je�jo�tako�ge�net�-
sko�kot�kli�nično�(4).�

aMIOTROFIČNa LaTERaLNa
SKLEROZa
Za�ALS� je�značilna�na�pre�du�joča�usah�lost
mišic�z�zmanjšano�mišično�močjo,�s�fas�ciku�-
la�ci�ja�mi�in�spa�stičnost�jo�(4). Bo�le�zen�je�pr�-
vič�opi�sal�Jean�Mar�tin�Char�cot�leta�1869�(5).
V�ZDA�je�poz�na�na�kot�bo�le�zen�Louja�Ge�-
hriga�(angl.�Lou Ge hrig di sea se)�po�slav�nem
igral�cu�bejz�bo�la�(6).

Bo�le�zen�se�po�jav�lja�v�Evro�pi�z�let�no�in�-
ci�den�co�3/100.000�pri�moških�in�2,4/100.000
pri� žen�skah,� pri� čemer� se� in�ci�den�ca� po
80. letu�zmanjša�(7). Pre�va�len�ca�bo�lez�ni�je
1/20.000�(1). Tvega�nje�za�raz�voj�bo�lez�ni�je
1/400�za�žen�ske�in�1/350�za�moške.�Bo�le�-
zen�je�1,5-krat�po�go�stejša�pri�moških�kot�pri
žen�skah.�Sta�rost�ob�začetku�spo�ra�dičnih�ob�-
lik�ALS�je�prib�ližno�60�let,�za�ge�net�ske�ob�-
li�ke�bo�lez�ni,�ki�se�po�jav�lja�jo�pri�prib�ližno
5–10%�bol�nikov�z�ALS,�pa�de�set� let�prej
(2, 7).�So�po�jav�nost�bo�lez�ni�z�os�ta�li�mi�ne�vro�-
de�ge�ne�ra�tiv�ni�mi�obo�le�nji,�kot�so�fron�to�tem�-
po�ral�na� de�men�ca,� Par�kin�so�no�va� bo�le�zen
in�Alz�hei�mer�je�va�bo�le�zen,�na�ka�zu�je�splošno
ge�net�sko�dov�zet�nost�za�ne�vro�de�ge�ne�ra�tiv�-
ne�pro�ce�se�(8, 9).�

Diag�no�zo� po�sta�vi� zdrav�nik� ne�vro�log
na�pod�la�gi�kli�ničnega�pre�gle�da�in�do�dat�nih
prei�skav� ob� skrb�nem� sle�de�nju� bol�ni�ka.
Najpo�go�ste�je�se�za�našamo�na�kom�bi�na�ci�-
jo�zna�kov�pri�za�de�to�sti�SMN�in�ZMN�v�enem
po�dročju,� ki� na�pre�du�je� v� dru�ga� po�dročja
(2, 10). Ker�za�zdaj�še�ni�ma�mo�ja�snih�bi�ooz�-
načeval�cev�ali�diag�no�stičnih�te�stov�za�po�-
tr�di�tev�diag�no�ze�ALS,�pri�ra�zi�ska�vah�stop�njo
ver�jet�no�sti�diag�no�ze�ALS�do�ločimo�z�upo�-
ra�bo�kri�te�ri�jev�El�Es�co�rial,�ki�so�bili�na�zadnje
po�so�dob�lje�ni�leta�1997�(11). Gle�de�na�re�zul�-
ta�te�ra�zi�skav�so�pred�vsem�v�pri�me�ru�bul�-
bar�ne� ob�li�ke� ALS� kli�nično� za�nes�lji�vejši
kri�te�ri�ji�Awa�ji,�ki�so�se�začeli�raz�šir�je�no�upo�-
rab�lja�ti�po�letu�2012,�saj�ima�jo�ob�ena�ki�spe�-
ci�fično�sti�višjo�sen�zi�tiv�nost�(12). Kri�te�ri�ji�El
Es�co�rial�te�me�lji�jo�na�kli�ničnih�zna�kih�pri�-
za�de�tosti� SMN� ali� ZMN� v� po�sa�mez�nih
tele�snih�seg�men�tih�(v�bul�bar�nem�po�dročju,
v�vrat�nih,�pr�snih�po�dročjih�ali�v�ledvenem
in�križnem�po�dročju�hrb�te�njačnih�seg�men�-
tov).�Elek�tro�mio�graf�ski�zna�ki,�kot�so�po�zi�-
tiv�ni�os�tri�va�lo�vi,�fi�bri�la�ci�je�in�fas�ci�ku�la�ci�je,
so� kot� znak� priza�de�to�sti� SMN� vključeni
v� kri�te�rije� le� pri� ver�jet�ni,� la�bo�ra�to�rij�sko
pod�pr�ti� diag�no�zi.� Kri�te�ri�ji� Awa�ji� pa� upo�-
števa�jo� pri�za�de�tost� SMN� v� po�sa�mez�nem
področ�ju�ne�gle�de�na�to,�ali�gre�za�kli�nično
najd�bo�ali�za�najd�bo,�ugo�tov�lje�no�z�igel�no
elek�tro�mio�gra�fi�jo.�Kri�te�ri�ji�Awa�ji�tako�sle�-
di�jo�de�jan�ske�mu�po�te�ku,�pri�ka�te�rem�so�ne�-
vro�fi�zio�loške�prei�ska�ve�del�kli�nične�en�ti�te�te
in� ne� ločena� kli�nična� en�ti�te�ta.� Kri�te�ri�ji
Awa�ji�obrav�na�va�jo�fas�ci�ku�la�cij�ske�po�ten�cia�-
le� z� zna�ki� rei�ner�va�ci�je� kot� do�kaz� ok�va�re
SMN,� zla�sti� ka�dar� so� zaz�na�ni� v� ve�li�kih
miši�cah�udov� in�mišicah,� ki� so� oživčene
z�možgan�ski�mi�živci�(13, 14).

Kli nična sli ka 
Pri�prib�ližno�dveh�tret�ji�nah�bol�ni�kov�bo�le�-
zen�po�te�ka�ti�pično�kot�spi�nal�na�ob�li�ka�ALS
s�po�dročno�mišično�šib�kost�jo,�ki�se�lah�ko
začne�di�stal�no�ali�prok�si�mal�no�v�zgor�njih
ali�spod�njih�udih.�Mišični�krči�in�fas�ci�kula�-
ci�je�se�po�ja�vi�jo�hkra�ti,�včasih�pa�celo�pred
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šib�kost�jo�mišic.�Običajno�je�na�začetku�pri�-
sot�na�asi�me�tri�ja�v�pri�za�de�to�sti�udov,�ki�pa
se�ka�sne�je�raz�širi,�tako�da�bol�ni�ki�raz�vi�je�-
jo� še� do�dat�no� bul�bar�no� simp�to�ma�ti�ko� in
težave�z�di�ha�njem.

Bul�bar�na�ob�li�ka�po�te�ka�z�di�zar�tri�jo,�dis�-
fa�gi�jo�in�s�pre�ti�ra�nim�sli�nje�njem,�lah�ko�je
pri�sot�na�tudi�šib�kost�spod�nje�ga�dela�obraza.
Težave�s�šib�kost�jo�udov�se�po�ja�vi�jo�prib�ližno
eno�do�dve�leti�po�začetku�pr�vih�težav.�Naj�-
de�mo�tudi�psev�do�bul�bar�ne�zna�ke�s�čus�tve�-
no�neu�rav�no�vešenost�jo.�

Pri�prib�ližno�5%�bol�ni�kov�z�ALS�je�pri�-
sot�na�di�hal�na�šib�kost�brez�bul�bar�ne�simp�-
to�ma�ti�ke�ali�gi�bal�nih�težav�(15, 16).�Pri�teh
bol�ni�kih� so� v� os�pred�ju� di�hal�ne� težave:
dispne�ja,�or�top�ne�ja�in�nočna�hi�po�ven�ti�la�ci�-
ja� ter�po�sle�dično�zas�pa�nost�pre�ko�dne�va,
mot�nje�spa�nja,�ju�tra�nji�gla�vo�bol,�ne�ješčnost,
mot�nje�po�zor�no�sti�in�raz�po�loženja�(17).

Ob�na�pre�do�va�nju�bo�lez�ni� se� raz�vi�je�jo
zna�ki�ok�va�re�ZMN�in�SMN�zno�traj�is�te�ga
oživčene�ga�po�dročja:�v�bul�bar�nem,�vrat�nem,
pr�snem�ali�led�ve�nem�pre�de�lu.�Naj�bolj�po�-
go�sta�vzro�ka�smr�ti�pri�bol�ni�kih�z�ALS�sta
di�hal�na�od�po�ved�in�pljučni�za�plet.�Pri�bol�-
ni�kih�v�končnih�raz�voj�nih�stop�njah�bo�lez�-
ni�pri�de�do�glo�bo�ke�mo�to�rične�pa�ra�li�ze,�t. i.
popolno�ma�vkle�nje�ne�ga�sta�nja�(angl. com -
ple tely loc ked-in sta te,�CLIS),�za�ka�te�re�ga�je
značilna�pa�ra�li�za�vseh�mišic,�ki�so�pod nad�-
zo�rom�vo�lje�(18, 19).

Pov�ze�tek�raz�ličnih�kli�ničnih�ob�lik�bo�-
lezni�mo�to�ričnega�ne�vro�na�smo�pred�sta�vi�-

li�v�ta�be�li�1.�Ra�zu�me�va�nje�različnih�ob�lik bo�-
lez�ni�je�ključno�pri�načrto�va�nju�zdrav�lje�nja
in�os�kr�be.

DIHaLNE FUNKCIJE PRI
BOLNIKIH Z aMIOTROFIČNO
LaTERaLNO SKLEROZO
Di hal na šib kost
Po�sle�di�ca�pro�pa�da�mo�to�ričnih�ne�vro�nov�je
mišična�šib�kost,�ki�pri�za�de�ne�tudi�di�hal�ne
mišice,�kar�je�glav�ni�vzrok�smr�ti�pri�tej�bo�-
lez�ni�(20, 21). Pri�bol�ni�kih�je�ven�ti�lacija�ne�-
za�dost�na�pred�vsem�za�ra�di�os�la�be�lo�sti�di�-
halnih�mišic.�Ob�bul�bar�ni�simp�to�ma�ti�ki�se
pri�družijo�težave�z�iz�kašlje�va�njem,�as�pi�raci�-
ja�mi�in�s�sli�nje�njem,�kar�še�do�dat�no�poslabša
di�hal�no�funk�ci�jo.�Na�sli�ki�1�smo�grafično
pri�ka�za�li�vpliv�ALS�na�di�hal�ne�funkci�je.�

Bol�ni�ki�na�va�ja�jo�ta�hip�ne�jo,�disp�ne�jo�in
or�top�ne�jo�ter�di�hal�ne�pre�mo�re.�Po�go�sto opi�-
su�je�jo�nočna�pre�bu�ja�nja�in�občutke�nočne
disp�ne�je.�Pre�ko�dne�va�so�utru�je�ni�in�zas�pani
ter�ima�jo�ju�tra�nje�gla�vo�bo�le.�Go�vor�je�lahko
tih,�kot�bi�bil�za�di�han,�za�ti�ka�joč�in�s�šte�vilni�-
mi�pre�mo�ri�med�be�se�da�mi.�Opa�zi�mo�lahko
živah�nejše�ref�lek�se�na�obra�zu�in�spa�stičnost
(vključno� s� klo�nu�som� bra�de� ali� laringo-
spazmom),�slabšo�giblji�vost�je�zi�ka�in�neba,
paradoksno�tre�bušno�di�ha�nje�in�upo�ra�bo�po�-
možnih�di�hal�nih�mišic�v�mi�ro�va�nju.

Nočna�hi�po�ven�ti�la�ci�ja,�ki�po�de�fi�ni�ci�ji
vključuje�ne�za�dost�no�ven�ti�la�ci�jo�in�posle�-
dično�hi�per�kap�ni�jo�ter�zmanjšano�na�siče�-
nost�krvi�s�ki�si�kom�(angl.�oxy gen sa tu ra tion,
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Spi�nal�na�ob�li�ka�ALS ZMN�in�SMN Gi�bal�ne�težave�z zgor�nji�mi�in�spod�nji�mi�udi,
s spa�stičnost�jo�in�os�la�be�lost�jo�hkra�ti.

Bul�bar�na�ob�li�ka�ALS ZMN�in�SMN Di�zar�tri�ja,�dis�fa�gi�ja,�sia�lo�re�ja.

Pri�mar�na�la�te�ral�na�skle�ro�za� ZMN Šib�kost�s hi�per�ref�lek�si�jo,�spa�stičnost�jo�in�klo�nu�som;
po�zi�tiv�na�zna�ka�Ba�bin�ske�ga�in�Hoff�ma�na.

Pro�gre�siv�na�mišična�atro�fi�ja SMN Os�la�be�lost�z mišično�atro�fi�jo�in�fas�ci�ku�la�ci�ja�mi
ter�šib�ki�mi�ali�od�sot�ni�mi�mio�ta�tičnimi�ref�leksi.



Sa�O2),�je�naj�po�go�stejša�ob�li�ka�mo�tenj�di�ha�-
nja,�red�kejše�so�hi�pop�ne�je�in�ap�ne�je�(22, 23).
Občutek�težkega�di�ha�nja�v�ne�kem�ob�dob�ju
bo�lez�ni�na�va�ja�kar�do�85%�bol�ni�kov�(24).
Ne�ka�te�re�raziskave�opi�su�je�jo�znižan�di�hal�-
ni�vo�lu�men�pri�prak�tično�vseh�bolni�kih�že
ob�po�sta�vi�tvi�diag�no�ze, ven�dar�se�po�dat�ki
med� raziskavami� raz�li�ku�je�jo� (25).�V� ra�zi�-
skavi,�pri�ka�te�ri�so�upo�ra�bi�li�spi�ro�me�tri�jo
za�objek�ti�ven�opis�sta�nja,�je�le�ena�tret�ji�na
bol�ni�kov�na�va�ja�la�težave�pri�di�ha�nju,�čeprav
so�s�spiro�me�tri�jo�kar�pri�85%�bol�ni�kov�od�-
kri�li�mot�nje�di�ha�nja�(26). Simp�to�mi�sla�be
pre�di�ha�no�sti� in� slabši� iz�vi�di� funk�cij�skih
te�stov�se�ne�po�ja�vi�jo�ved�no�sočasno�(27).

Pri�bol�ni�kih�po�go�sto�opažamo�or�top�ne�-
jo.�Šib�kost�tre�bušne�pre�po�ne�je�bolj�izra�zi�-
ta�ob�ležanju�na�hrb�tu,�ko�učinek�gravi�ta�ci�je
ne�po�ma�ga�pri�spu�stu�pre�po�ne,�zato�pri�de
do�al�veo�lar�ne�hi�po�ven�ti�la�ci�je,�hi�per�kap�ni�-
je�in�de�sa�tu�ra�ci�je�ok�si�he�mo�glo�bi�na�(4).�Pri
bol�ni�kih�z�na�pre�do�va�lo�stop�njo�bo�lez�ni ALS
so�po�leg�hi�po�ven�ti�la�ci�je�lah�ko�po�mem�ben
vzrok�zmanjšanja�za�sičeno�sti�ar�te�rijske krvi
s�ki�si�kom�in�manjšega�del�ne�ga�tla�ka�ki�si�-
ka�v�krvi�tudi�di�hal�ne�pav�ze�oz.�pre�mori.

Po�jav�nost�ap�nej�je�pri�bol�ni�kih�z�ALS
v�pri�mer�ja�vi�z�zdra�vi�mi�po�ne�ka�te�rih�po�dat�-
kih�ena�ka�ali�večja�(28). V�ra�zi�ska�vah�ugo�-
tav�lja�jo� večjo� po�jav�nost� tako� za� mešane
ap�ne�je�in�cen�tral�ne�ap�ne�je�pri�bol�ni�kih brez
bul�bar�ne�pri�za�de�to�sti�kot�tudi�za�ob�struk�-

tiv�ne�ap�ne�je�pri�bul�bar�nih�ob�li�kah�bo�lez�ni
(29, 30). Ap�ne�je�so�naj�po�go�stejše�v�pr�vem
letu�po�začetku�bo�lez�ni,�ka�sne�je�se�nji�ho�vo
šte�vi�lo�zmanjša,�po�veča�pa�se�šib�kost�di�hal�-
nih�mišic�(30). Vzrok�je�ver�jet�no�v�šib�ko�sti
bul�bar�nih�mišic,�ki�zgo�daj�v�bo�lez�ni�pov�zro�-
čijo�za�po�ro�di�hal�ni�poti�in�ap�ne�je.�Ka�sneje
v�po�te�ku�bo�lez�ni�je�usah�lost�bul�bar�nihmišic
(pred�vsem� je�zi�ka)� tako� izra�zi�ta,� da� kljub
naraš�čajoči� šib�ko�sti� ne� povzroča� več� po�-
membne�zožitve.�Ven�dar�pa�v�več�ra�zi�ska�-
vah�av�tor�jem�ni�us�pe�lo�do�ka�za�ti�enoz�načne
po�ve�za�ve�med�ap�ne�ja�mi�in�bul�bar�no�pri�za�-
de�tost�jo�(22, 23).

Di hal na pod po ra
Bol�ni�ki� z�ALS� lah�ko�že� zgo�daj�v� začetku
bolez�ni�na�va�ja�jo�simp�to�me�in�zna�ke�sla�be
predi�ha�no�sti.� Naj�po�go�ste�je� na�va�ja�jo� dis�-
pnejo�ob�na�po�ru,�or�top�ne�jo�in�dnev�no�utruje�-
nost�oz.�slabši�spa�nec�po�noči.�Prva�simp�to�-
ma�sta�te�sno�po�ve�za�na�s�šib�kost�jo�di�hal�nih
mišic,�dnev�na�utru�je�nost�pa�je�lah�ko�tudi�po�-
sle�di�ca�mišične�šib�ko�sti�ali�nočnih�ap�nej.
V�skrb�za�bol�ni�ka�z�ALS�je�zato�tre�ba�zelo
zgo�daj�vključiti�di�hal�ne�ga�te�ra�pev�ta�(31).

Pri� bol�ni�kih� red�no�opra�vi�mo�me�ri�tve
pljučne�funk�ci�je.�Pri�spi�ro�me�tri�ji�me�ri�mo
vitalno�ka�pa�ci�te�to�(VK),�for�si�ra�no�vi�tal�no�ka�-
pa�ci�te�to�(FVK)�in�naj�več�ji�vo�lu�men�iz�di�ha�-
ne�ga�zra�ka�v�prvi�se�kun�di�for�si�ra�ne�ga�iz�diha
(angl.�for ced ex pi ra tory vo lu me in one se cond,
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šice

Ekspiratorne
mišice
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in mišice

zgornjih dihal

Inspiratorne

mi Ventilacija

Kašelj

Preventiva
aspiracij

Dihalna
nezadostnost

Motnje
izkašljevanja

Pljučni zaplet–pljučnica,
dihalna odpoved

Sli ka 1. Gra�fični�pri�kaz�vpli�va�ALS�na�di�hal�ne�funk�ci�je.�Me�sto�ok�va�re�in�funk�cij�ska�ok�vara,�ki�pri�ALS�za�ra�-
di�di�hal�ne�ne�za�dost�no�sti�in�mo�tenj�iz�kašlje�va�nja�vo�di�jo�do�di�hal�ne�od�povedi�in�pljučnega�za�ple�ta,�ki�lahko
vodi�v smrt.�Po�tek�di�hal�ne�od�po�ve�di�smo�pri�ka�za�li�she�ma�tično.�ALS –�amio�tro�fična�la�te�ral�na�skle�ro�za.



FEV1) ter�nju�no�raz�mer�je –�t. i. Tif�fe�nau�jev
in�deks�(TI).�Upo�rab�lja�mo�tudi�izo�me�trič�ni
ma�ne�ver�z�me�ri�tvi�jo�naj�več�je�ga�tla�ka�ob�vdi�-
hu,�ki�ga�upo�rab�lja�mo�kot�me�ri�lo�skup�ne
mo�či�di�hal�nih�mi�šic�ob�vdi�hu.�Z�me�ri�tvi�jo
naj�več�je�ga�tla�ka�ob�iz�di�hu�iz�me�ri�mo�moč
mi�šic�ob�iz�di�hu�in�tako�oce�nju�je�mo�moč�med�-
re�br�nih in�tre�bu�šnih�mi�šic.�Pri�bol�ni�kih�z�iz�-
jem�no� os�lab�lje�nim� bul�bar�nim� mi�šič�jem,
ki�ne�mo�re�jo�te�sni�ti�ust�ni�ka�za�mer�je�nje�VK
in�naj�več�je�ga�tla�ka�ob�vdi�hu,�iz�me�ri�mo tlak
ob�nju�ha�nju�in�na�ta�na�čin�oce�ni�mo�skup�-
no�mi�šič�no�moč�ob�vdi�hu.�Tlak�ob�nju�ha�-
nju�se�meri�pre�ko�po�seb�ne�ga�na�stav�ka,�ki
ga�než�no�po�ti�sne�mo�v�pre�hod�no�no�sni�co,
zato�je�ta�me�ri�tev�še�po�seb�no�pri�mer�na�za
bol�ni�ke�z�bul�bar�no�simp�to�ma�ti�ko.�Simp�to�-
mi�in�zna�ki�ne�za�dost�ne�pre�di�ha�no�sti,�ne�nor�-
mal�ni�re�zul�ta�ti�di�hal�nih�funk�cij�skih�te�stov
in�plin�ske�ana�li�ze�ar�te�rij�ske�krvi�ne�na�sto�-
pi�jo�ved�no�so�ča�sno�ali�v�us�ta�lje�nem�ča�sov�-
nem�za�po�red�ju.�Zato�ob�red�nih�pre�gle�dih
bol�ni�kov�z�na�pre�du�jo�čo�ALS�oz.�ob�mej�nih
vred�no�stih� te�stov� ved�no� po�leg� di�hal�nih
funk�cij�skih�te�stov�pre�ver�ja�mo�tudi�plin�sko
ana�li�zo� ar�te�rij�ske� krvi,� s� ka�te�ro� oce�ni�mo
vred�no�sti�del�ne�ga�tla�ka�CO2�(20, 21).�

Me�han�ska�ven�ti�la�ci�ja�ali�umet�no�prediha�-
va�nje pljuč�je�me�to�da,�s�kate�ro�po�ma�ga�mo
bol�ni�kom,�ki�za�ra�di�raz�ličnih�vzro�kov�nemo�-
re�jo�sami�za�go�to�vi�ti�za�dost�ne�spon�ta�ne�ven�-
ti�la�ci�je�(32). Pri�umet�nem�pre�di�ha�va�nju�s�pe�-
rio�dičnim�pre�no�som�zra�ka�oz.�mešani�ce zra�ka
in�ki�si�ka�med�dve�ma�me�han�ski�ma�si�ste�mo�-
ma�(med�apa�ra�tom�za�di�ha�nje�in�dihal�nim�si�-
ste�mom�bol�ni�ka)�po�ma�ga�mo�iz�bo�lj�šati�iz�me�-
nja�vo�pli�nov�v�pljučih�in�tako�zmanj�šamo
di�hal�no�delo.�Di�hal�no�pod�po�ro�spro�ti�pri�laga�-
ja�mo�bol�ni�ku.�Bol�ni�kom,�ki ne�zmo�re�jo�spon�-
ta�ne�ga�di�ha�nja,�za�go�to�vi�mo po�pol�no�di�hal�-
no�pod�po�ro�z�di�hal�nim�vo�lumnom�(izbra�nim
gle�de�na�ven�ti�la�tor)�z�do�ločeno�frek�ven�co.�Di�-
hal�na�pod�po�ra�je�lah�ko�mi�ni�mal�na,�zla�sti�pri
bol�ni�kih�z�ob�struk�tiv�ni�mi�pre�mo�ri�di�ha�nja,
ki�jim�za�go�to�vi�mo�stal�no�po�zi�ti�ven�tlak�med
ce�lot�nim�di�hal�nim�ci�klom�(angl.�con ti nu ous
po si ti ve air way pres su re,�CPAP).

Ločimo�in�va�ziv�no�in�nein�va�ziv�no�ven�-
ti�la�ci�jo.�In�va�ziv�ne�me�to�de�zah�te�va�jo�umet�-
no� di�hal�no� pot:� en�do�tra�heal�ni� tu�bus� ali
ka�ni�lo.�Med�nein�va�ziv�ne�me�to�de�sodi�nein�-
va�ziv�na�me�han�ska�ven�ti�la�ci�ja,�ka�mor�prište�-
va�mo�tudi�CPAP�in�ven�ti�la�ci�jo�s�pod�po�ro
di�ha�nju�na�dveh�tlačnih�ni�vo�jih�(angl.�bi -
phasic po si ti ve air way pres su re, Bi�PAP). Ven�-
ti�la�ci�ja�s�CPAP�pre�ko�di�hal�ne�ga�apa�ra�ta,�cevi
in�ma�ske�bol�ni�ku�v�di�hal�nih�po�teh�vzdržuje
po�zi�tiv�ni�zračni�tlak,�kar�pre�prečuje,�da�bi
se�ob�iz�di�hu�di�hal�ne�poti�za�pr�le�ali�bi�se
njiho�va� svet�li�na� po�memb�no� zmanjšala.
CPAP�zmanjša�delo,�ki�bi�ga�mo�ra�le�di�hal�-
ne�mišice� opra�vi�ti� ob�na�sled�njem�vdi�hu.
CPAP�upo�rab�lja�jo�pred�vsem�bol�ni�ki�z�ob�-
struk�tiv�ni�mi� mot�nja�mi� di�ha�nja.� Upo�rab�-
lja�jo�ga�pred�vsem�po�noči�ali�med�spa�njem.
Ven�ti�la�tor�z�na�sta�vitvijo�Bi�PAP�ima�po�leg
po�zi�tiv�ne�ga� eks�pi�ra�tor�ne�ga� tla�ka� (angl.
expi ra tory po si ti ve air way pres su re,�EPAP),�ki
je�po�do�ben�CPAP,�do�ločen�še�po�zi�tiv�ni�ins�-
pi�ra�tor�ni�tlak�(ang.�ins pi ra tory po si ti ve air -
way pres su re,�IPAP).�Ob�začetku�vdi�ha,�ki�ga
zaz�na�ven�ti�la�tor,�z�na�stav�lje�nim�IPAP�po�-
ti�sne�zrak�v�bol�ni�ko�ve�di�hal�ne�poti.�S�tem
zmanjša� delo� bol�ni�ko�vih� ins�pi�ra�tor�nih
mišic,� kar� bol�ni�ku� olajša� di�ha�nje.� EPAP
pre�preči�ko�laps�di�hal�nih�poti�in�na�ta�način
po�ma�ga� pri� po�nov�nem� vdi�hu.� Ven�ti�la�tor
z�Bi�PAP�upo�rab�lja�mo�pri�restrik�tiv�ni�mot�-
nji,� ki� je� po�go�sta� pri� bol�ni�kih� z� živčno-
-mišičnimi�obo�le�nji,�ka�mor�sodi�tudi�ALS.�

Pri�bol�ni�kih�z�ALS�naj�po�go�ste�je�upo�rab�-
lja�mo�nein�va�ziv�no�ven�ti�la�ci�jo,�spr�va�po�noči,
ka�sne�je�tudi�pod�ne�vi�(4). Nein�va�ziv�na�in�-
termi�tet�na�ven�ti�la�ci�ja�s�po�zi�tivnim�tla�kom
(angl.� non-in va si ve po si ti ve pres su re ven ti -
lation,�NIPPV)�oz.�nein�va�ziv�na�ven�ti�la�ci�ja
(angl.�non-in va si ve ven ti la tion, NIV)�omo�-
goča�do�va�ja�nje�zra�ka�pre�ko�ust,�nosu�ali�pre�-
ko� kom�bi�na�ci�je� obo�je�ga.� Ob�li�ko� do�va�ja�-
nja zra�ka�iz�be�re�mo�v�do�go�vo�ru�z�bolni�kom
gle�de�na�pri�za�de�tost�di�hal�nih�mišic.�Pri�bol�-
ni�kih� z� ne�bul�bar�ni�mi� ob�li�ka�mi� ALS� naj�-
pogo�ste�je�upo�rab�lja�mo�no�sno,�no�sno-ust�no
ali�obraz�no�ma�sko�(sli�ka�2a,�sli�ka�2b).�Pri
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bul�bar�nih�ob�li�kah�upo�ra�bi�mo�no�sno-ust�no
ma�sko�ali�obraz�no�ma�sko�(t. i. ava�tar�ko),�saj
le� tako� lah�ko�pre�del�oko�li�ust� za�te�sni�mo
med�spa�njem.�S�pre�prečit�vi�jo�vpli�va�od�pira�-
nja�ust�na�do�va�ja�nje�ali�uha�ja�nje�zra�ka�tako
po�večamo�učin�ko�vi�tost�(sli�ka�2c).�Včasih�je
pri�ome�nje�ni�po�pu�la�ci�ji�bol�ni�kov�tre�ba�raz�-
mišlja�ti�tudi�o�uved�bi�tra�heo�sto�me�oz.�ka�-
ni�le.�No�sno-ust�ne�ma�ske�so�pra�vi�lo�ma�bolj
udob�ne�in�učin�ko�vi�te,�še�po�se�bej,�ko�so�iz�-
de�la�ne�po�meri,�česar�v�Slo�ve�ni�ji�ni�na�voljo.
Pri�bol�ni�kih�z�ALS,�ki�so�se�pri�va�di�li�na�NIV,
je�preživet�je�daljše�in�bolj�ka�ko�vost�no�(4).
V�pre�te�klo�sti�so�ne�ka�te�ri�bol�ni�ki�v�tu�ji�ni�raje
upo�rab�lja�li�nein�va�ziv�no�ven�ti�la�ci�jo�z�nad�-
zo�rom�tla�ka�v�tre�bušni�vot�li�ni�(angl.�in ter -
mit tent ab do mi nal pres su re ven ti la tion, IAPV),
pri� čemer� je�ela�stična�zračna�vreča�všita
v�kor�zet,�ki�je�skrit�pod�ob�le�ko�in�z�na�pi�ho�-
va�njem�po�maga�pri�iz�di�hu.�Ome�nje�ni�način
ni�upo�ra�ben�pri�de�be�lih�lju�deh�in�pri�ti�stih
z�bolj�izra�zi�to�sko�lio�zo�in�ga�pri�nas�ne�upo�-
rab�lja�mo.

Opa�zo�va�nje,�mer�je�nje�in�be�leženje�bol�-
ni�ko�vih�vi�tal�nih�funk�cij�z�us�trez�ni�mi�na�sta�-
vi�tva�mi�de�lo�va�nja�ven�ti�la�tor�ja�je�nuj�no�za
od�kri�va�nje�po�slabšanj�in�za�ple�tov.�Pri�bol�-
ni�kih�z�ALS�znižane�vred�no�sti�Sa�O2 pre�ko
noči�kažejo�na�nočno�hi�po�ven�ti�la�ci�jo�ter�po�-
tre�bo�po�nein�va�ziv�ni�ven�ti�la�ci�ji�pre�ko�noči,
pri�čemer�pa�v�do�va�ja�ni�zrak�ne�do�da�ja�mo
ki�si�ka,�saj�bi�s� tem�lah�ko�od�vze�li�di�hal�ni
dražljaj�ter�po�slabšali�hi�per�kap�ni�jo�(4). Hi�-
pok�se�mi�ja�je�pri�bol�ni�kih�z�ALS�po�sle�di�ca
neučin�ko�vi�te�ven�ti�la�ci�je�in�ne�sla�be�per�fu�-

zi�je,�zato�pri�bol�ni�kih�na�me�sto�po�višanja�de�-
leža�kisika�v�vdi�ha�nem�zra�ku,�po�višamo�pa�-
ra�me�tre�ven�ti�la�ci�je.�Če�pri�bol�ni�ku�z�ALS
pri�de�do�pljučnega�za�ple�ta,�kot�je�npr.�pljuč�-
nica,�po�us�trez�no�za�go�tov�lje�ni�za�va�ro�va�ni
di�hal�ni�poti�do�da�mo�ki�sik�in�bol�ni�ka�pre�-
diha�va�mo.�Po�sku�si�mo�z�NIV�in�do�dat�kom
kisika,� ven�dar� lah�ko� na� bol�ni�ko�vo� željo
prei�de�mo�tudi�na�in�va�ziv�no�ven�ti�la�ci�jo.�In�-
va�ziv�na�ven�ti�la�ci�ja�je�v�tem�pri�me�ru�pre�hod�-
na,�do�kler�ne�pri�de�do�iz�boljšanja,�ko�bol�ni�ka
lah�ko�pre�me�sti�mo�na�zaj�na�NIV.�Za�ve�da�ti
se�mo�ra�mo,�da�nam�ne�ka�te�rih�bol�ni�kov ka�-
sne�je�ne�bo�us�pe�lo�zo�pet�uve�sti�na�NIV.�

vlo ga di hal ne ga fi zio te ra pev ta
pri os kr bi bol ni ka z amio tro fično
la te ral no skle ro zo
V� skrb� za� bol�ni�ke� z� ALS� je� tre�ba� zgo�daj
vključiti�di�hal�ne�fi�zio�te�ra�pev�te.�Pra�vi�lo�ma
po�ma�ga�jo�pri�me�ri�tvah�in�učenju�upo�ra�be
ven�ti�la�tor�ja�ter�iz�va�ja�jo�funk�cij�ske�di�hal�ne
te�ste.�Bol�ni�ke�naučijo�di�hal�nih�teh�nik�in�iz�-
kašlje�va�nja�ter�vaj�za�iz�boljšanje�de�lo�va�nja
di�hal�nih�mišic.�Di�hal�ni�fi�zio�te�ra�pev�ti�bol�-
ni�ke�naučijo�tudi�upo�ra�be�me�ha�ničnega iz�-
kašlje�val�ni�ka� (in�suf�la�tor�ja/ek�suf�la�torja),
ki je�upo�ra�ben�pri�od�stra�nje�va�nju�sluz�nih
čepov.�Bol�ni�ki�z�os�lab�lje�ni�mi�ins�pi�ra�tor�ni�-
mi�in/ali�eks�pi�ra�tor�ni�mi�mišica�mi�ne�zmo�-
re�jo�us�tva�ri�ti�do�volj�vi�so�kih�tla�kov�za�učin�-
ko�vit�kašelj.

Iz�kašlje�val�nik�je�se�stav�ljen�iz�apa�ra�ta,
ki�tvo�ri�tla�ke,�cevi�in�iz�no�sno-obraz�ne�ma�-
ske�oz.�na�stav�ka�za�ka�ni�lo.�Iz�kašlje�val�nik
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Sli ka 2. Raz�lične�ma�ske,�ki�jih�upo�rab�lja�mo�pri�nein�va�ziv�ni�ven�ti�la�ci�ji�(angl.�non-in va si ve ven ti la tion,NIV)
(od�leve�proti�de�sni):�no�sni�ma�ski�(A),�no�sno-ust�ni�ma�ski�(B),�ma�ski�pre�ko�ce�lot�ne�ga�obra�za�(C).�Ma�ske, oz�-
načene�z mo�dro�bar�vo,�so�ven�ti�la�tor�ske�in�ni�ma�jo�od�pr�tin�za�iz�dih,�iz�dih�je�omo�gočen�na�di�hal�nem�si�stemu.



bol�ni�ku�spr�va�s�po�večanim�tla�kom�raz�pne
pljuča,� nato� pa� z� ne�nad�nim� podt�la�kom
omo�goča�hi�ter�iz�dih,�kar�je�po�dob�no�na�rav�-
ne�mu�kašlju.�Na�ta�način�bol�ni�ku�iz�pljuč
in�di�hal�nih�poti�od�stra�ni�sluz�in�tujke.�Asi�-
sti�ra�no� ročno� iz�kašlje�va�nje� je� do�pol�ni�lo
k�upo�ra�bi�iz�kašlje�val�ni�ka.�Upo�ra�ba�iz�kašlje�-
val�ni�ka�in�di�hal�nih�vaj�po�veča�ka�ko�vost�in
po�daljša�živ�lje�nje�bol�ni�kom�z�ALS�(4).

Di ha nje in mot nje spa nja 
Pri�ne�vro�de�ge�ne�ra�tiv�nih�bo�lez�nih,�kot�so
Par�kin�so�nova�bo�le�zen,�mul�ti�pla�si�stem�ska
atro�fi�ja,�ded�ne�atak�si�je,�Alz�hei�mer�je�va�bo�-
le�zen�in�tudi�ALS,�so�mot�nje�spa�nja�po�go�-
ste�(33). Pri�bol�ni�kih�z�mul�ti�plo�si�stem�sko
atro�fi�jo�in�ALS�pri�ha�ja�do�iz�gu�be�ne�vro�nov
v�je�drih�možgan�ske�ga�deb�la�in�mo�te�ne�ga
de�lo�va�nja�bul�barnih�in�mišic�prepone,�kar
vodi�v�mot�nje�di�ha�nja�med�spa�njem.�Pri�bol�-
ni�kih�z�ALS�naj�po�go�ste�je�naj�de�mo�šib�kost
pre�po�ne,�ki�vodi�v�nočno�hi�po�ven�ti�la�ci�jo�in
je�po�ve�za�na�s�krajšim�preživet�jem.�

Med�spa�njem�s�hi�trim�pre�mi�ka�njemočes
(angl.�ra pid eye mo ve ment,�REM)�pri�ha�ja�do
plit�kejšega�di�ha�nja�in�zmanjšanja�pris�pev�-
ka�pr�sne�ga�koša,�kar�vodi�v�zmanjšan�di�halni
vo�lu�men�(34). Pri�ose�bah�s�šib�kost�jo�di�hal�-
nih�mišic�to�lah�ko�pred�stav�lja�kri�tično�ob�-
dob�je�in�kri�tično�niz�ke�vo�lum�ne,�ki�jih lah�ko
zaz�na�mo�kot�žaga�ste�pad�ce�Sa�O2.�Hi�po�ven�-
ti�la�ci�ja�se�lah�ko�iz�ob�dob�ja�REM�raz�mah�ne
v�ob�dob�je�ne-REM�span�ca,�kar�vodi�v�ne�pre�-
ki�nje�ne,� stal�ne� de�sa�tu�ra�ci�je� in� hi�per�kar�-
bijo.� Ob�dob�je� REM� span�ca� se� po� na�va�di
skrajša�(35).V�ra�zi�ska�vah�opažajo,�da�pri�bol�-
ni�kih� z�ALS�pri�haja� do�mo�tenj� spa�nja� in

nočnih�de�sa�tu�ra�cij�tudi�ta�krat,�ko�so�di�hal�-
ne�funk�ci�je�še�ohra�nje�ne�in�funk�ci�ja�pre�po�-
ne�pod�ne�vi�še�do�bra�(36).

NIV�lah�ko�pri�ve�de�do�do�ločenih�za�ple�-
tov,�kot�sta�neu�bra�nost�med�bol�ni�kom�in
ven�ti�la�tor�jem�ali�uha�janje�zra�ka.�Bol�ni�ki�se
ob�težavah�z�ven�ti�la�tor�jem�lah�ko�pre�bu�ja�-
jo,�kar�ruši�ar�hi�tek�tu�ro�span�ca.�Pri�bol�ni�kih,
ki�NIV�ne�pre�našajo,�je�tre�ba�naj�prej�pre�ve�-
ri�ti�in�us�trez�no�pri�la�go�di�ti�pa�ra�me�tre,�npr.
hi�trost�vpi�ha.�Če�raz�lo�ga�za�neučin�ko�vi�to
NIV�ne�naj�de�mo,�je�smi�sel�no�opra�vi�ti�še�po�-
li�som�no�gra�fi�jo (34, 37).

Ra�zi�ska�ve�kažejo,�da�NIV�po�daljša�ob�-
dob�je�spa�nja�v�fazi�glo�bo�ke�ga�span�ca,�v�ka�-
te�ri�pre�vla�du�je�jo�počasni�va�lo�vi –�N3�in�fazo
REM.�Ob�upo�ra�bi�NIV�se�iz�boljša�iz�me�njava
pli�nov,�manj�je�pre�bu�janj,�zla�sti�pri�bol�ni�-
kih�z�ALS�z�mi�ni�mal�no�bul�bar�no�simp�to�ma�-
ti�ko�(37).�Tudi�bol�ni�ki�z�izra�zi�to�bul�bar�no
simp�to�ma�ti�ko� in� brez� ob�jek�tiv�ne�ga� iz�-
boljšanja�po�ročajo�o�iz�boljšani�ka�ko�vo�sti�živ�-
lje�nja�in�span�ca.�Nad�zo�ro�va�na�in�bol�ni�ku
us�trez�no�pri�la�go�je�na�upo�ra�ba�NIV�je�ključna
pri�za�go�to�vi�tvi�do�bre�os�kr�be�bol�ni�kov�z�ALS.�

ZaKLJUČEK
S�član�kom�smo�žele�li�opo�zo�ri�ti�na�bol�ni�ke
z�ALS�z�di�hal�ni�mi�težava�mi.�Za�ve�da�nje,�da
ne�za�dost�na� ali� neu�strez�na� di�hal�na� pod�-
pora po�memb�no�vpli�va�na�nji�ho�vo�ka�ko�vost
življe�nja,� lah�ko� spre�me�ni� naš� od�nos� do
obravna�ve�bol�ni�kov z�ALS,�da�se�za�upo�rabo
di�hal�ne�pod�po�re�od�ločimo�hi�tre�je� in�bolj
ute�me�lje�no.
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