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Dihanje pri bolnikih z misiénimi in Zivéno-misiénimi boleznimi

Breathing in patients with muscular and neuromuscular disea-

Ses

Anton Zupan*
Deskriptorji

misicne bolezni
Zzivéno-misicne bolezni
dihalne motnje

Izvle&ek. Clanek govori o dihalni funkciji bolni-
Opisane so posledice oslabelosti dihalnih misic,
kot so nenormalne vrednosti plju¢nih funkcijskih
testov, spremenjena frekvenca dihanja, neu-
¢inkovit kaselj, dihanje s pomoznimi dihalnimi mi-
Sicami, paradoksno dihanje, zmanj$ano delova-
nje trebusne prepone, glosofaringealno dihanje,
alveolarna hipoventilacija med spanjem in kro-
ni¢na alveolarna hipoventilacija z dispnejo in cia-
nozo.

Descriptors

muscular diseases
neuromuscular diseasaes
respiration disorders

Abstract. This article deals with the breathing
function in patients with muscular and neuromus-
cular diseases. Described are the consequen-
ces of weakened respiratory muscles, such as
abnormal values of pulmonary function tests,
changed respiratory frequency, noneffective
cough, breathing with accessory respiratory
muscles, paradoxical breathing, impaired func-
tion of the diaphragm, glossopharyngeal breat-
hing, alveolar hypoventilation during sleep and

chronic alveolar hypoventilation with dispnoea
and cyanosis.

Uvod

najzahtevnej$e napredujoce misi¢ne distrofije in spinalne misi¢ne atrofije. Za obe ome-
njeni skupini bolezni je znacilno postopno propadanje misi¢nih vlaken, ki povzroci del-
di¢no odvisnost bolnika od tuje pomodi. Z napredovanjem bolezni slabijo tudi dihalne
miSice. Dihalna odpoved se pojavi in je znacdilna predvsem za zadnje obdobje bolezni.

Oslabelost dihalnih miic in druge posledice ZMB — skolioza, mehaniéne spremembe
prsnega kosa, razSirjene mikroatelektaze, zmanj$ana voljnost plju¢ (komplianca), sla-
boten kaSelj, ki ne odstranjuje izlo¢kov, ponavljajoCe se okuzbe, nesorazmerje med ven-
tilacijo in perfuzijo ter ponavljajoée se hipoksemije med spanjem — pri vegini oblik ZMB
ogrozajo bolnike z dihalno odpovedjo (71-3). Le-ta je v 75 % primerov tudi vzrok smrti
tivnosti bolnikov pogosto ne spoznamo, lahko pa jo je odkriti s pljuénimi funkcijskimi te-
sti (2).
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Pljuéni funkcijski testi

Od pljuénih funkcijskih testov se najpogosteje uporablja merjenje vitalne kapacitete (VC)
in dolo¢anije relativne vrednosti VC glede na referenéno (normalno) vrednost. VC je ne-
posredno odvisna od mogi dihalnih misic in voljnosti plju¢ (5). Je preprosto merljiv, pri-
kladen, objektiven in ponovljiv pokazatelj dihalne okvare pri ZMB (2, 6, 7). Pri bolnikih,
ki imajo relativne vrednosti VC pod 40 %, lahko nastane hiperkapnija ze v budnosti in
ne samo med spanjem (8). Vrednost manj kot 15 % Ze nakazuje potrebo po podpori di-
hanju (9). Pri bolnikih z DMD relativna vrednost VC napredujo¢e pada in odraza bole-
zenski stadij (4, 6, 10, 11).

Merjenje forsiranega ekspiracijskega volumna v prvi sekundi (FEV,) je uporaben test,
ker lahko iz njegove vrednosti sklepamo na ohranjenost ekspiracijskih misic, saj je zna-
no, da je FEVLV glavnem odvisen od njihove moci in premera zgornjih dihalnih poti. Ker
pri bolnikih z ZMB ni znakov zoZenosti (ali zapore) dihalnih poti (6, 10, 12), je lahko to-
rej FEV, merilo za mo¢ ekspiracijskih miic. FEV, je pri bolnikih z ZMB v premem so-
razmerju z najvecjim hotenim dihanjem (70, 13), le-ta pa je obcutljiv pokazatelj slabo-
sti dihalnih misic (74). Burke in sod. (15) so zapisali, da so vrednosti FEV, med pote-
kom DMD dokaj stalne, Inkley in sod. (4) pa, da padajo.

Stopnjo oslabelosti dihalnih misic lahko opredelimo tudi z merjenjem najvecjih tlakov v
ustih po polnem vdihu in izdihu, torej z najvecjim inspiracijskim in najvecjim ekspiracij-
skim tlakom v ustih. Oba tlaka sta namre¢ zelo preprosto merljiva in obCutljiva pokaza-
telja oslabelosti dihalnih misic (16, 17).

KaSelj

Ucinkovitost kaslja je najbolj odvisna od delovanja ekspiracijskih misic. Le-te morajo v
dihalnih poteh ustvariti tolikSen dinamicni tlak, da se zrak iztisne z veliko hitrostjo; pri
bolnikih z ZMB je dinamiéni tlak v dihalnih poteh manj$i, zato je manj$a tudi hitrost zra-
ka med izdihom (2). Za ucinkovitost kasljanja pa je potrebno dobro delovanje $e drugih
misic, tudi inspiracijskih, ki omogocijo kar najgloblji vdih, pomoznih dihalnih misic in mi-
Sic ramenskega obroca, ki uévrstijo prsni ko$, ter miSic grla, ki nadzorujejo iztekanje zra-
ka (18). Z napredovanjem ZMB postane kaselj neuginkovit. Bolniki se tezko izkasljajo,
Se posebej ob okuzbah dihal. Oslabelost misic ust in Zrela to tezavo Se povecuje. Kro-
ni¢no nastajanje sluznih ¢epov lahko povzro€i nesorazmerje med ventilacijo in perfuzi-
jo, tvorbo atelektaz, plju¢nih infiltratov in brazgotinjenja, nadaljnji upad voljnosti plju¢ in
nastanek pljuénega srca (7). Groznja, da sluzni ¢epi povzrocijo nenadno hipoksijo in akut-
no dihalno odpoved, je posebej velika med spanjem, ko je refleks kaslja oslabel (7).

Dihalna frekvenca

Bolniki z oslabelimi dihalnimi misicami dihajo plitko in hitro (7, 12). Dolgotrajna nespo-
sobnost globokih vdihov in kroniéna nepredihanost plju¢ povzrodita kroni¢ne atelekta-
ze in trajno izgubo elasti¢nosti plju¢ ter stene prsnega ko$a, ko se zmanjsa tudi static-
na voljnost plju¢ (19, 20). Zmanj$ana voljnost plju¢ je torej sprva posledica mikroate-
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lektaz, konéno pa povecane togosti stene prsnega kos$a in pljuénega tkiva (21). Prav zmanj-
$ana voljnost je verjetno vzrok za nenormalne Zivéne signale mozganom, ki potem vzdr-
zujejo hiter in plitek dihalni vzorec (12).

Dihanje s pomoZznimi dihalnimi miSicami

Za normalno dihanje so poleg trebusne prepone najpomembejSe $e medrebrne misi-
ce ob prsnici in skaleni (22). Ce je njihovo delovanje okrnjeno, za¢no delovati pomoz-
ne dihalne miSice: pektoralis major in minor, trapezius, seratus, sternokleidomastoidna

misSica in nekatere miSice grla. V primerih blazje dihalne nezadostnosti vidimo njihovo
kréenje le pri naporu, pri hujSem popusc¢anju pa tudi v mirovanju.

Paradoksno dihanje

Obstajata dva tipa paradoksnega dihanja:

— |.tip nastane, kadar je prepona mocna in so ostale dihalne miSice pareti¢ne. Med vdi-
hom opazamo kolabiranje prsnega ko$a in kréenje mehkega tkiva medrebrnih pro-
storov, ker se v prsnem koSu vzpostavi negativen tlak, ko se prepona pomakne navz-
dol (18),

— |l. tip nastane, kadar je prepona pareti¢na in so ostale dihalne misice mocne (712, 23).
To je t.i. abdominalni paradoks — gibanje trebudne stene navznoter med vdihom. Ko
bolnik z obojestransko paralizo prepone lezi na hrbtu in vdihne, se mu trebusna ste-
na pomakne navznoter, ker prepono potegne v prsni ko$ negativen tlak, ki ga povzro-
¢ita kréenje preostalih inspiracijskih miSic in u€inek teznosti na trebusno vsebino (12).

Trebusna prepona

Prepona je glavna inspiracijska miSica, saj med mirnim dihanjem skoraj v celoti zago-
tavlja vdih (22). Selektivha obojestranska paraliza prepone zmanjsa relativno VC na oko-
li 85 % normalne vrednosti (24). Bolniki s prizadeto prepono imajo lahko vecjo dihalno
okvaro, kot bi pri¢akovali le po nizji relativni VC. BoljSi pokazatelj prizadetosti prepone
kot je relativna VC, je razmerje med VC, merjeno stoje, in VC, merjeno leze na hrbtu
(polozajni upad) (72). VC, merjeno leze na hrbtu, ki je dober pokazatelj no¢ne hipoven-
tilacije pri bolnikih s paraliticnim restriktivnim dihalnim popus$¢anjem, naj bi rutinsko me-
rili pri vseh bolnikih z ZMB (7, 25). Newsom-Davis navaja, da je VC pri paralizi prepo-
ne, merjena leze, kar za 50 % manj$a od VC, merjene stoje (712). Najblazjih prizadeto-
sti prepone pa s polozajnim upadom ne moremo prepoznati, saj le-ta znasa pri zdravih
ljudeh v povpregju 7,5 % (26). Ce je polozajni upad pri bolnikih z restriktivno pljuéno bo-
leznijo vecji od 25 %, naj bi bile potrebne nadaljnje preiskave delovanja prepone (26).
Newsom-Davis tudi navaja, da je pri bolnikih z DMD delovanje prepone ohranjeno do
zelo poznih obdobij bolezni, medtem ko je pri bolnikih z ramensko-medeni¢no obliko mi-
Si¢ne distrofije in z miotoni¢no distrofijo prepona lahko relativno zgodaj in hudo priza-
deta (12).
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Glosofaringealno dihanje

Glosofaringealno dihanje je eden od znakov kroniéne hipoventilacije pri bolnikih z ZMB
(27). Da bolnik lahko tako diha, mu morajo delovati miSice jezika, mehkega neba, zre-
la in grla. Usta in Zrelo delujejo kot ¢rpalka, ki potiska zrak v plju¢a. Ta nacin dihanja,
imenovan tudi »zabje dihanje« ali »poziranje zraka«, pove¢a VC in mo¢ kaslja ter raz-
teguje plju¢a in prsni ko$ (18). Bolniku z ZMB, prikljuéenemu na respirator, lahko omogo-
¢i premor — dihanje brez pomoci respiratorja za ve¢ ur (7). Glosofaringealnega dihanja naj
bi naudili vse bolnike, ki imajo relativno VC med 30 in 50 % normalne vrednosti (9).

Obdobja alveolarne hipoventilacije v spanju

Pri bolnikih z restriktivno dihalno okvaro, ki je posledica deformacije prsnega kosa (npr.
kifoskolioze) ali oslabelosti dihalnih miSic, lahko pride do znatnega poslabSanja alveo-
larne ventilacije in izmenjave plinov v spanju. Nasi¢enje arterijske krvi s kisikom je za-
to nizko, CO,, pa v krvi zastaja. To se ponavadi najhuje izrazi v REM fazi spanja (7, 24,
28-31), k Eemur prispeva ve¢ dejavnikov:

— funkcionalna rezidualna kapaciteta se leze na hrbtu zmanj8a, posebno pri bolnikih
s prizadeto prepono (24);

— ker ni budnosti, ni njenega spodbujevalnega delovanja na dihanje ob otopeli odziv-
nosti na hipoksijo in hiperkapnijo, kar je posledica oslabelih dihalnih miSic in spreme-
njene mehanike prsnega kosa (7);

— delovanje medrebrnih in pomoznih dihalnih miSic med REM fazo spanja upade (32),
kar je Se posebej nevarno za bolnike z oslabelo prepono (29, 33);

— dihanje, tipicno za REM fazo spanja, je hitro in plitko, kar lahko zelo povecéa ventila-
cijo mrtvega prostora (29);

— centralne in obstruktivne apneje v spanju, ki so jih opisali pri bolnikih z ZMB (29, 34—36).

Spremembe v koncentraciji plinov v krvi pri bolnikih z ZMB se najprej pojavijo le v REM
fazi spanja, in sicer kot kratka obdobja hiperkapnije in zatem hipoksemije (37). Ta ob-
dobja se postopoma dalj$ajo na ves ¢as spanja, potem pa ostajajo koncentracije spre-
menjene tudi v budnem stanju (30). S pljunimi testi, ki jih naredimo v budnosti, ne mo-
remo natanéno napovedati, kako se bosta v spanju poslabsala dihanje in izmenjava pli-
nov (38). NajboljSi pokazatelji motenj v spanju so ve¢inoma klini¢ni znaki in simptomi:
policitemija, plju¢na hipertenzija, sréne aritmije, plju¢no srce, nemirno spanje, jutraniji
glavoboli, zaspanost in utrujenost prek dneva, slaba koncentracija, tezave s pomnenjem,
no¢ne more, no¢no potenje, napadi palpitacij, motnje razpolozenja z depresijo, nemir,
prestrasenost, slabost, anoreksija, hujSanje itd. (7, 23, 24, 27, 39—41). Bach (7) svetu-
je, naj se preiskave spanja napravijo, ko VC, merjena leze, pade pod 1000 ml. Med spa-
njem spremljamo koncentracijo plinov v arterijski krvi bodisi tako, da jemljemo vzorce
krvi z vstavljenim arterijskim katetrom in jih analiziramo, bodisi neinvazivno s transku-
tano oksimetrijo. Ob tem je treba snemati tudi EEG; ob EEG-ju zapisujemo dihalno gi-
banje in razlike premera prsnega ko$a, da pridobimo morebitne dokaze za obstruktiv-
no apnejo ali trebusni paradoks.
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Kroniéna alveolarna hipoventilacija z dispnejo in cianozo

Sprva le no¢ne spremembe koncentracij krvnih plinov se s€éasoma pojavijo tudi podne-
vi in so konéno stalne ter so znak kroni¢ne alveolarne hipoventilacije (7). Ko se to zgo-
di, imajo bolniki hiperkapnijo oziroma hipoksemijo tudi v budnem stanju in so prej opi-
sani kliniéni znaki in simptomi Se bolj izraziti; tudi dispneja je navadno dobro opazna,
ne samo pri zmernem naporu, ampak tudi v mirovanju, in konéno se pojavi tudi ciano-
za. Pri vrednotenju dispneje je treba vedeti, da se dihalni centri prilagodijo visji koncen-
traciji CO,, tako da se na novo nastavijo (postanejo manj ob¢utljivi), zato se dispneja
obi¢ajno pojavi Sele v prisotnosti hude kroni¢ne alveolarne hipoventilacije (7). Cianoti-
&en bolnik z ZMB ima veginoma visoko koncentracijo CO, tudi v arterijski krvi. Navad-
no je tudi nemiren, zbegan, slabo sodeluje, ima hiter utrip, se poti in ima krée (12).

Zakljuéek

Pri bolnikih z ZMB, posebno pri tistih z najteZjimi oblikami bolezni, lahko s potekom bo-
lezni pride do hudih sprememb na dihalih, ki imajo za posledico smrt bolnika. Spremem-
be so v zacetku klinicno neopazne, lahko pa jih odkrijemo s plju¢nimi funkcijskimi testi.
Dihalna nezadostnost s potekom bolezni napreduje in vodi preko sprememb v koncen-
traciji krvnih plinov najprej le med spanjem in nato preko celega dne v stanje kroni¢ne
alveolarne hipoventilacije z dispnejo in cianozo.
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