Povzetek

V prispevku predstavljamo obicajno delovanje avtonomne-
ga ziv€evja in delovanje po okvari hrbtenjace pri otrocih
in mladostnikih. Posebej smo opisali epizodo avtonomne
dizrefleksije, kako jo prepoznamo in kako ob njej ukrepamo.
Predstavili smo tudi sprozilne dejavnike epizode avtonomne
dizrefleksije ter preventivne ukrepe, da do nje sploh ne bi
prislo. Ker so farmakoloski ukrepi lahko neuspesni, najvec
naredimo za bolnika prav z izogibanjem sprozilnim dejavni-
kom in z nefarmakoloskimi ukrepi.

Pri otrocih so tezave z delovanjem avtonomnega zivCevja
pogosto spregledane. Razlogi za to so razli¢ni: od nepoznava-
nja problematike do tega, da otroci o tovrstnih tezavah tezko
dovolj razumljivo porocajo. Dodatno tezavo lahko predstavlja
dejstvo, da majhni otroci niso $e niti razvili zavestne kontrole,
kot je npr. nadzor nad odvajanjem vode in blata, zato v takih
primerih rehabilitacija po poskodbah hrbtenjac¢e pomeni habi-
litacijo. Upamo, da bomo z osvetlitvijo problema pripomogli
k prepoznavi problema in bolj kakovostni obravnavi otrok z
okvaro hrbtenjace.
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Vegetativno zivcevje je del zivCevja, ki veCinoma deluje brez
zavestnega nadzora in ozivéuje mehur, spolne organe, ¢revo,
znojnice, zenice, srce in zile, vpliva pa tudi na delovanje pljuc in
ledvic. Sestavljajo ga simpaticni in parasimpaticni zivci. Motnje v
delovanju avtonomnega zivéevja poimenujemo z razli¢nimi izrazi:
dizavtonomija, vegetativna distonija, avtonomna dizrefleksija,
dizavtonomna kriza ipd. Gre za sopomenke, saj poimenovanje
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Abstract

We provide an overview of paediatric autonomic dysfunctions in
children with spinal cord lesions. We present normal autonomic
function as well as dysautonomy after spinal cord lesions. Special
attention is paid to dysautonomy crisis — how to recognise and
handle it. We present dysautonomy triggers and preventative
procedures in order to avoid it, as avoidance of triggers as well
as non-pharmalogical measures contribute most to the patient s
well-being.

An episode of autonomic dysreflexia should not be overlooked
because it represents a medical emergency. However, efficient
recognition still represents a challenge. The reasons for that
are various: from dysautonomy not being known, to difficulties
children in reporting such events, as well as developmental issues,
such as bowel and bladder control, which is not mastered till
certain age. Developmental immaturity at the time of lesion turns
rehabilitation into habilitation. We hope that this review is going
to increase awareness of dysautonomy and hence contribute to
a better health care of children with spinal cord lesions.

Keywords:
autonomous nervous system; dysautonomy; autonomic crisis,
children

opisuje enake simptome in znake v delovanju avtonomnega
zivéevja. Izrazoslovje je posledica zgodovinskega razvoja.

Po drugi svetovni vojni so v nemsko govorecih dezelah uporabljali
izraze, kot je vegetativna distonija in nevrocirkulatorna distonija
(nem. vegetative dystonie/neurozirkulatorische dystonie) (1). V
trenutno veljavni klasifikaciji bolezni opisujemo s somatofor-
mnimi motnjami (ICD-10: F45.x) (2). V francosko govorecih
dezelah so enake tezave opisovali z izrazom “vago-simpati¢no




neravnovesje” (fr. déséquilibre vago-sympathique). Z razmahom
uporabe angles¢ine se v strokovni literaturi enakovredno upo-
rablja vse navedene izraze. Tezave z delovanjem vegetativnega
ziv¢evja lahko opiSemo kot vegetativno distonijo, ki zajame tudi
somatoformne motje (ICD-10: F45.x) ali pa z izrazom dizavto-
nomija oziroma motnje v delovanju avtonomnega zivcevja, ki
jih opredelimo kot nevroloske motnje (ICD-10: G90.x) (2). Za
nevroloske motnje v anglesko govorecih dezelah veljajo dedne
oblike dizavtonomije, kot so idiopatska ortostatska hipotenzija,
avtoimuna avtonomna nevropatija, multipla sistemska atrofija in
polozajna ortostatska tahikardija (3). Za akutna stanja se v tuji
literaturi veckrat uporabljajo izrazi, kot so avtonomna kriza in
avtonomna dizrefleksija; slednja zlasti pri bolnikih z okvarami
hrbtenjace (4). Vegetativna distonija opisuje kroni¢no stanje, pri
katerem je prisotna tudi somatoformna komponenta. V prispevku
smo se, po analogiji uporabe slovenskega izrazoslovja za odrasle
bolnike z okvaro hrbtenjace, odlocili uporabiti izraza avtonomna
dizrefleksija in epizoda avtonomne dizrefleksije.

Dizavtonomija je kroni¢no stanje motenega delovanja zivéevja pri
osebah z okvaro hrbtenjace na nevroloski ravni Sestega prsnega
vretenca (Th 6) ali nad njo. Stanje lahko v epizodi avtonomne
dizrefleksije iztiri do te mere, da postane zivljenje ogrozujoce
zaradi neobvladljivo povisanega krvnega tlaka, ki lahko vodi
v pljuéni edem, krvavitve v mreznici, cerebralne paroksizme,
poskodbe ledvic, sr¢no kap, mozganske krvavitve in tudi smrt (4).

Kljub temu, da je Langley ze leta 1921 opisal avtonomni zivéni
sistem in tudi predlagal njegovo poimenovanje (5), delovanje av-
tonomnega zZiveevja pri otrocih ostaja slabo poznano. V prispevku
zato predstavljamo moteno delovanje avtonomnega zivcevija, pri
¢emer smo posebno pozornost namenili avtonomni dizrefleksiji
in epizodi avtonomne dizrefleksije, ki jo nekateri poimenujejo
tudi avtonomna kriza. Zaradi resnosti stanja ju morajo poznati
tako bolniki sami kot zdravstveni delavci, skrbniki oz. starsi in
svojci, ki delajo z otroki in mladostniki z okvaro hrbtenjace (6).

MOTNJE DELOVANJA AVTONOMNEGA
ZIVCEVJA

Avtonomno Zivcevje

Avtonomno ziv€evje imenujemo tudi nehotno ali vegetativno
zivéevije, saj ni pod zavestnim nadzorom posameznika. Tradici-
onalno delimo na simpati¢ni (torakolumbalni) in parasimpati¢ni
(kraniosakralni) del. Oba dela imata osrednji (centralni) in periferni
del (7).

Preganglionarni nevroni parasimpati¢nega nitja se nahajajo v
jedrih $tirih mozganskih Zivcev: - n. oculomotorius (IIT), n. facialis
(VII), n. glossopharyngeus (IX) in n. vagus (X). Vecina notranjih
organov je ozivcenih s parasimpati¢nim nitjem n. vagusa, izjema
so organi genitourinarnega trakta, distalni del ¢revesa in anus,
ki so oziv€eni s parasimpati¢nim nitjem sakralnih zivcev od S2
do S4. Periferno zilje, z izjemo zilja za preskrbo pelvi¢nih orga-
nov, ni ozivéeno s parasimpati¢nim zivéevjem. Preganglionarni
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nevroni simpati¢nega nitja se nahajajo v intermediolateralnem
delu hrbtenjace v predelu od Thl do L2.

Simpati¢no nitje omogoca odgovor »boj ali beg«, pri cemer se
prekrvitev iz prebavnega sistema in koze preusmeri v skeletne
miSice in pljuca. Prekrvitev v skeletnih miSicah se poveca za
1200 % (8). V pljucih pride do bronhodilatacije, izmenjava
plinov preko alveolarne pregrade se poveca, povisa se sré¢na
frekvenca in kontraktilnost srénih miocitov, kar omogo¢i telesu
ustrezen odgovor (4). Parasimpati¢no nitje deluje preko negativne
povratne zanke. Delovanje nitja n. vagus in spinalnih zivcev
(nitje korenin hrbtenjace od S2 do S4) omogoci ohranjanje in
pridobivanje energije. Bitje srca se upocasni, krvni tlak pade,
prebava in absorpcija omogocita telesu ustrezen vnos hranil,
olajsano je izlo¢anje presnovnih produktov. Enteri¢no zivcevje
deluje vecinoma neodvisno od simpati¢nega in parasimpati¢nega
zivEevija ter lokalno uravnava peristaltiko in izloCanje.

Ravnovesje med delovanjem simpati¢nega in parasimpaticnega
zivéevja omogoca uravnavanje delovanja zivljenjsko pomembnih
organskih sistemov. V sréno-zilnem sistemu avtonomno zivcevje
nadzoruje sréni utrip, krvni tlak in prekrvljenost; v prebavilih
motilnost prebavnega trakta, prebavo in presnovo; nadzoruje tudi
ritem in globino dihanja, vpliva na delovanje Zlez z zunanjim
izlocanjem, kot je solzenje in potenje ter odlocilno pripomore k
vzdrzevanju homeostaze.

Avtonomno ziv¢evje je preko aferentnih vlaken n. vagus pove-
zano z osrednjim ziv€evjem ter preko nucleus tractus solitarius
s hipotalamusomom, amigdalo in ¢elnimi reznji mozganov (9).
Simpaticni del zivcevja deluje pretezno z noradrenalinom na
taréne organe preko adrenergic¢nih receptorjev, razen pri zlezah
znojnicah in sredici nadledviénice, kjer kot Zivéni prenasalec
deluje acetilholin. Parasimpati¢no zivéevje vpliva na delovanje
tarénih organov z zivénim prenasalcem acetilholinom preko mu-
skarinskih receptorjev. Drugi prenasalci v vegetativnem zivéevju
so ATP, vazoaktivni intestinalni peptid (VIP), nevropeptid Y, NO
in prenasalci v ganglijih, kot so substanca P, serotonin, GABA
in dopamin.

Avtonomno zivcevje vpliva preko perifernih sinaps na tar¢ne
organe, kot so gladke miSice arterij ali nadledvicnici. Signal potuje
preko aksona meSanega perifernega zivca proti hrbtenjaci, kamor
vstopi preko vagusnega ali sakralnih zivcev za parasimpati¢no in v
podro¢je od drugega torakalnega segmenta do drugega ledvenega
segmenta za simpati¢no zivcevje. Za spinalne reflekse avtonomno
zivEevje ponekod prihaja v neposreden stik s somatskim zaznav-
nim nitjem. Ti distalni refleksni centri so pod neposrednim vplivom
mozganskega debla, posredno pa nanje vplivajo tudi kortikalni,
subkortikalni in hipotalami¢ni centri. Tovrstna hierarhi¢na orga-
nizacija omogoc¢a natan¢no uravnavanje sistema.

Dobro razumemo delovanje tega sistema pri odvajanju seca.
Efektorji so miSica detruzor in notranja zapiralka mehurja, ki
sta ozivCeni tako s parasimpaticnim kot simpati¢nim nitjem.
Parasimpatiéni centri nadzorujejo tonus misice detruzor, sim-
pati¢ni pa tonus notranje zapiralke. Nadzor nad obema se vr$i v
ponsu. Celni reZenj pa hierarhiéno nadzoruje delovanje ponsa.




Lezije pod ravnijo ponsa vodijo v motnje zgornjega, spodnjega ali
kombiniranega motori¢nega nevrona. Pontini center za odvajanje
seca povzroci praznenje secnega mehurja ze pri nizkih tlakih in
volumnih. Sele zorenje ¢elnih reznjev v otrodtvu omogoéi, da
se mehur pri¢ne prazniti pri vecjih volumnih in pod nadzorom

volje (10).
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Klini¢ni znaki in simptomi motenega delovanja avtonomnega
ziv€evja so zelo raznovrstni, zato namesto anatomske razdelitve
raje uporabljamo funkcionalni oziroma sistemski pristop.
V Tabeli 1 so povzeti znaki in simptomi, ki jih opazamo pri otrocih
z motnjami v delovanju avtonomnega zivéevja v posamic¢nem

organskem sistemu.

Tabela 1: Znaki in simptomi, ki jih opazamo pri otrocih z motnjami v delovanju avtonomnega zivéevja v posamicnem organskem

Sistemu.
Organski . . . .
, Diagnoza Znaki Simptomi

sistem

Sréno-zilni Idiopatska ortostatska Visok krvi tlak Glavobol

sistem hipotenzija Nizek krvni tlak Slabo pocutje, vrtoglavica
Polozajna hipotenzija Motnje srénega ritma Omedlevica
Paroksizmalna hipertenzija ~ Motnje prekrvitve Mrzle okongine
Tahi-/bradi-kardija Pomodrelost prstov,
Raynaudov fenomen marmorirana koza
Angina pectoris
Sinkopa in
presinkopalno stanje

Prebavila Kserostomija Motnje poziranja in hranjenja Suha usta, slinjenje, zaletavanje hrane in tekocine,
Disfagija aspiracije z aspiracijskimi pljucnicami
Diareja Spremenjena motilnost Obcutek cmoka v grlu, spahovanje, obéutek bruhanja
Konstipacija prebavnega trakta: in zatekanja vsebine v poziralnik, ponavljajoce se
Ponavljajoce se poziralnik, Zelodec, crevo bruhanje, obéutek napihnjenosti, zaprtje, driska
aspiracijske pljuc¢nice Zgaga, pekoc obcutek v Zlicki
GERB Gastroezofagealna
Paraliticni ileus refluksna bolezen (GERB)

Oci Alakrimija Zmanjsano solzenje Obcutek suhega ocesa
Anizokorija Nereaktivne/ «lene« zenice Slabo prenasanja prehoda iz teme
Hornerjev sindrom Razliéno velike zenice na svetlobo in obratno
|diopatska ptoza Padajoce veke Kratkovidnost
Sindrom harlekina Skilienje
Miopija
Strabizem

Dihala Apneja Plitko ali/in pocasno dihanje Modrikast ten koze
Dispneja Apnea Dihalni premori
Hiperkarbija Slaba toleranca za Omedlevica
Sinkopa in nizko oksigenacijo

presinkopalno stanje

Visoka raven CO, v krvi

Genito-uroloski

Nocna enureza

Odlozeno praznjenje mehurja

Tezave pri spolnosti

sistem Priapizem Motnje erekcije Mocenje spodnjega perila, mocenje postelje ponogi
Erektilna disfunkcija
Retrogradna ejakulacija

Koza Hipotermija Motena regulacija telesne Sprememba telesne temperature,

Hiperpireksija

Hipo-/an-/hiper-hidroza

Eritromelagija
Livedo reticularis

temperature: moteno potenje,

poviSana ali znizana bazalna
telesna temperatura

odsotno ali povecano potenije,
suha koza, nepojasnjena vrocina
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Organski

. Znaki
sistem

Diagnoza

Simptomi

Osredniji ziveni Somatoformne motnje

sistem

Motnje spanja
Vedenjske tezave in

razpoloZenjske motnje

Anksioznost, fobije

Motnje ucenja

Motnje zaznave, zlasti
motena bolecinska pot

Motene zaznave, spremenjena zaznava in
bolecinski odgovor, samoposkodbeno vedenje
Nespecnost

Nihanje razpolozenja, neprimerno

vedenje s Gustvenimi izbruhi (smeh,

jok, jeza), socialna nespretnost

|zogibanje dolocenim situacijam, nepojasnjen strah
UcEna manjuspesnost, slabo nacrtovanie,
pomanijkljive uéne spretnosti, motena pozornost

Delovanje avtonomnega zivcevja pri bolnikih z
okvaro hrbtenjace

Drazljaj, ki sprozi spinalni refleks, izzove odgovor simpati¢ne-
ga ziv€evja. Bitje srca se pospesi, krvni tlak naraste. Osrednje
ziveevje in periferni baroreceptorji zaznajo spremembo in nanjo
odgovorijo z aktivacijo parasimpati¢nega nitja Zivca vagusa in
inhibitornega nitja v hrbtenjaci. Pri okvarah hrbtenjace na nevro-
loski ravni Sestega prsnega vretenca (Th 6) ali nad njo je odgovor
vegetativnega zivCevja izrazito spremenjen.

Spinalni refleksi vzburijo periferno simpaticno nitje, kar vodi
v vazokonstrikcijo pod ravnijo okvare. Vzburjenje refleksnega
odgovora potuje navzgor in navzdol po nitju hrbtenjace, vklju¢no
do paraspinalnih simpati¢nih ganglijev. Vzdrazeni perivaskularni
receptorji vodijo v vazokonstrikcijo, sredica nadledvi¢nice je
aktivirana, v sistemski krvni obtok se pricneta izlocati adrenalin
in noradrenalin, kar vse privede v vazokonstrikcijo splanhni¢nega
in perifernega zilja, kar privede do zviSanega tlaka.

Baroreceptorji v karotidnem sinusu in aortnem loku preko pe-
troznega ganglija in jedra nucleus ambiguous vzdrazijo nitje
vagusnega zivca, kar vodi v upocasnitev bitja srca in vazodila-
tacijo nad ravnijo okvare. Ker osrednje zivcevje zaradi okvare
hrbtenjace nima povezave z ascedentnim zaznavnim nitjem pod
ravnijo okvare, posilja mocne inhibitorne signale proti delovanju
simpati¢nega zivéevja. Ker pa je prekinjena tudi descendentna pot,
simpaticno nitje pod ravnijo okvare ne odgovori na te drazljaje.

Splanhni¢no zilje predstavlja najvecjo volumsko rezervo krvi
v telesu. Nadzor nad vazokonstrikcijo splanhni¢nega zilja vrsi
veliki splanhnicni zivec, ki je oziv€en iz nitja segmentov Th 5
do Th 9. Okvara nad ravnjo Th 6 tako vodi v mocan, neinhibiran
simpaticni odgovor splahni¢nega zilja, kar hipertenzijo Se dodatno
poslabsa. Okvare pod ravnijo Th 6 pa praviloma $e omogocajo
dovolj descendentne inhibicije s parasimpati¢nim nitjem, da
hipertenzija ni tako neobvladljiva (4).

Pri bolniku z okvaro hrbtenjace ob avtonomni dizrefleksiji opa-
zimo potenje in rdecico nad ravnijo okvare, pocasnejSe bitje srca
in ozke zenice ter poln nos z izcedkom zaradi kongestije nosne
sluznice. Pod ravnijo okvare pa je koza bleda, hladna, dlake so
najezene (11). Hipertenzija lahko postane neobvladljiva, zato jo

moramo hitro prepoznati in ustrezno ukrepati.

Okvare hrbtenjace dolgoroc¢no vodijo predvsem v spremenjeno
delovanje predvsem simpati¢nega sistema. Celotna aktivnost
simpati¢nega zivcevja je zmanjSana, zaradi ¢esar pride do mor-
foloskih sprememb v simpati¢nih preganglionarnih nevronih in
periferni prekomerni vzdraznosti alfa-adrenergic¢nih receptorjev.
ZmanjSana simpati¢na aktivnost povzroca ortostatsko hipotenzijo,
nizek krvni tlak z izgubo obicajne dinamike nihanj tlaka preko
dneva, refleksno bradikardijo ter zaradi pretiranega odgovora na
pritisk in slabse periferne prekrvljenosti tudi nastanek koznih
razjed zaradi pritiska. V Tabeli 2 so povzeti pomembni klini¢ni
simptomi in znaki motenega delovanja avtonomnega Zivcéevja s
podrocja sréno-zilnega sistema pri osebah z okvaro hrbtenjace

(13).

Iz zivalskih modelov sklepamo, da gre pri motenem delovanju
avtonomnega zivcevja za dva mehanizma. Avtorji prvega modela
razlagajo, da periferni alfa-adrenergicni receptorji pod ravnijo
okvare hrbtenjace postanejo prevec vzdrazni. To vodi v sekun-
darno nizje koncentracije kateholaminov v obtoku, pri ¢emer
pa adrenergicni receptorji postanejo Se bolj vzdrazni (12, 13).
Avtorji drugega modela opozarjajo na izgubo supraspinalnega
nadzora nad bulbospinalnim traktom, pri ¢emer naj bi izguba
serotonergi¢nih aksonov v intermediolateralnem jedru hrbtenjace
povzrocila mocno vazokonstrikcijo (14).

Avtonomna dizrefleksija

Tezave z avtonomnim zivéevjem so lahko akutne ali kroni¢ne, pri
¢emer kroni¢ne teZave obc¢asno, epizodi¢no prerastejo v akutna
stanja, ki so lahko tudi Zivljenje ogrozajoca. Pri osebah s poskodbo
v osrednjem zivcevju je lahko takoj po poskodbi simpati¢ni sistem
prekomerno aktiviran, kar imenujemo nevihta simpati¢nega
ziveevja. Takoj po poskodbi hrbtenjace pa govorimo o spinalnem
Soku in izgubi simpati¢ne stimulacije, ki lahko traja od nekaj ur do
nekaj nekaj mesecev, praviloma pa dva do tri tedne po poskodbi.
V tem casu je znacilno povecana reaktivnost parasimpati¢nega
zivéevija, ki jo imenujemo vagusna hipersenzitivnost, hiperrefle-
ksija ali avtonomna dizrefleksija, ki lahko traja dlje casa. Hkrati
lahko obc¢asno pride tudi do akutnih epizod poslabsanja, ki jih v
tuji literaturi imenujejo dizavtonomne krize o0z. epizode avtonomne
dizrefleksije. Podobne epizode izkusijo tudi bolniki z dednimi
oblikami dizavtonomije (3).
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Tabela 2: Pomembni klinicni simptomi in znaki motenega delovanja avtonomnega Zivcevja na podrocju sréno-zilnega sistema po
poskodbi hrbtenjace (prirejeno po Teasell s sodelavci (13)).

Casovna oddaljenost od

nastanka pogkodbe

Delovanje avtonomnega Zivéevja

Kliniéni simptomi in znaki

AKUTNA FAZA

TakojSnja izguba simpatic¢ne stimulacije
Povecana reaktivnost parasimpati¢nega Zivcevja —
vagusna hipersenzitivnost (2-3 tedne po poskodbi)

Sinusna bradikardija
lzguba tonusa Zilja
Bradiaritmija s kompenzatornimi ritmi bitja srca

Supraventrikularne,/ventrikularne ektopic¢ne sistole
Arterijska hipotenzija

Ortostatska hipotenzija

Ojacan vazovagalni refleks

Vazodilatacija in venska staza

Nenadna sréna smrt

KRONICNA FAZA Povecana vzdraznost vagusa
Pod ravnjo okvare neinhibiran

tonus simpaticnega zivcevja

Ortostatska hipotenzija

Avtonomna dizrefleksija (nad in na ravni ThB)
Moteno delovanja srca in zilnega odgovora
Spremenjena zaznava bolecine v

prsih (nad ravnijo Th4)

lzguba mase levega prekata
Psevdo-miokradni infarkt s poviSanim
troponinom s spremembami v EKG ali brez

Avtonomna dizrefleksija se pri osebah z okvaro hrbtenjace najpo-
gosteje razvije dva do Stiri mesece po okvari (15). V prvem letu po
okvari epizodo avtonomne dizrefleksije izkusi 10 % vseh bolnikov
(16). Skozi zivljenje avtonomno dizrefleksijo izkusi od 19 % do
70 % oseb z okvaro hrbtenjace. Bolj pogosto jo izkusijo ljudje z
okvaro vratne hrbtenjace in tisti s popolno okvaro hrbtenjace (17).
Niti v literaturi niti v praksi pri obravnavi otrok in mladostnikov z
okvaro hrbtenjace nimamo veliko opisov avtonomne dizrefleksije
(18). Tako je verjetno zaradi Stevilnih funkcij, ki jih ima avtono-
mno zivcevje v telesu, zaradi Cesar je tezko razbrati simptome
in znake, ki bi bili enoznacni za njegovo brezhibno delovanje in
o katerih otroci ne zmorejo dovolj jasno porocati. Poleg tega se
delovanje zaznavnih in avtonomnih funkcij prekriva do te mere,
da je oba sistema v€asih nemogoce funkcijsko lo¢iti med seboj.
Sistema pri otrocih $e zorita, kar bi bil lahko eden od vzrokov za
manjse Stevilo tezav pri delovanju avtonomnega sistema, o katerih
porocajo otroci. Nekatere funkcije avtonomnega ziv¢evja hkrati
zahtevajo dologeno razvojno zrelost. Ce dojenéek ali maléek niti
Se ni uspel usvojiti nadzora mehurja, tezko prepoznamo tezave
z uhajanjem seca.

V severnoameriski raziskavi so leta 2009 ugotovili, da pri otrocih
in mladostnikih z okvaro hrbtenjace v starosti od enega do 21 let
40 % bolnikov in 44 % skrbnikov poroc¢a o teZzavah, ki so posledica
spremenjenega delovanja avtonomnega zivcevja (18). Ve¢ epizod
avtonomne dizrefleksije so imeli otroci po okvari hrbtenjace
na ravni Th 6 ali nad njo in tezjimi okvarami, merjenimi po
lestvici ASIA (angl. American Spinal Injury Association — ASIA
Impairment Scale). Najmanj pogosto so avtonomno dizrefleksijo
opisali predsolski otroci in njihovi skrbniki, najpogosteje pa
starejSi mladostniki, ki so bili ob poskodbi hrbtenjace in tudi ob
pregledu ze skoraj odrasli, tisti s poSkodbo na ravni Th 6 ali nad
njo in bolj zgodaj po poskodbi. Vsi otroci in mladostniki so bili

spremljani vsaj eno leto po poskodbi (18).

Avtonomno dizrefleksijo lahko sprozi kateri koli bole¢, drazec¢
oziroma dovolj mocan drazljaj pod ravnijo okvare hrbtenjace.
Najbolj pogosto, kar v 75-85 %, je pri odraslih to poln se¢ni mehur
oziroma drazenje mehurja zaradi pretisnjenega ali zamaSenega
katetra (19). Drugi najbolj pogost vzrok pri odraslih z okvaro
hrbtenjace (13 % do19 %) je polno ¢revo, obicajno zaradi zaprtja
in tezav pri odvajanju blata (19).

Epizode avtonomne dizrefleksije so lahko blage: s slabostjo, z
glavobolom in obcutkom »polivanja«, ko se bolnik poti in slini,
ter spontano minejo. Lahko pa te epizode privedejo do zivljenje
ogrozajoCe neobvladljive hipertenzije (6). Avtonomna kriza pri
bolniku s paraplegijo, praviloma ob neprepoznanem polnem
secnem mehurju, vodi v aktivacijo avtonomnega zZivcevja. Me-
hanizem prevladujocega simpati¢nega sistema pod ravnijo okvare
v hrbtenjac¢i zaradi polnega mehurja povzroci vazokonstrikcijo
in zviS$an krvni tlak. Nato refleksni odgovor nad ravnijo okvare
poveca odgovor parasimpati¢nega zivéevja z upocasnitvijo bitja
srca in poskusom znizanja krvnega tlaka ter morebitnim padcem
telesne temperature. Pod ravnijo okvare zaradi prekinjenega
descendentnega nitja vztraja povisan simpatikotonus, tako da
hipertenzija postane neobvladljiva. Ob dovolj velikem in dovolj
Casa trajajo¢em poviSanem krvnem tlaku lahko pride do motenj
prekrvljenosti, ki se za bolnika lahko koncajo tudi s smrtjo (6).

Prepoznavanje epizode avtonomne dizrefleksije
pri otroku z okvaro hrbtenjace

Pri bolnikih z okvaro hrbtenjace moramo prepoznati tako kroni¢ne
kot akutne tezave, zato mora biti anamneza temeljita. Starsi otrok
z motenim delovanjem avtonomnega zivcevja epizode avtonomne
dizrefleksije opisujejo dovolj jasno, da jih zdravstveni delavci




lahko prepoznamo. Ce v anamnezi ugotovimo znake in simptome
motenega delovanja avtonomnega zivéevja, moramo opraviti
temeljito klini¢no preiskavo, vklju¢no z nevroloskim pregledom.

V smernicah, ki jih je objavilo zdruZenje za medicino hrbtenjace”
(angl. Consortium for Spinal Cord Medicine), so navedene prese-
zne vrednosti sistolnega krvnega tlaka, ki zahtevajo farmakolosko
zdravljenje in so odvisne od starosti:

- 150 mm Hg za odraslega,

- 140 mm Hg za najstnika,

- 130 mm Hg za otroka, starega med 6 in 12 let ter

- 120 mm Hg za predsolskega otroka, mlajSega od 6 let (20).

Namesto okvirnih smernic, vezanih na starost, lahko upostevamo
individualne meritve, pri Cemer za znake avtonomne dizrefleksije
jemljemo povisanje sistoli¢nega tlaka za 20do 40 mm Hg nad
obicajno vrednostjo za odrasle in povisanje za 15 mm Hg in vec
pri otrocih (21).

Med epizodo avtonomne dizrefleksije je priporoc¢eno stalno
spremljanje oziroma merjenje pulza in krvnega tlaka na dve
do pet minut, dokler bolnik nima stabilnih vrednosti krvnega
tlaka oziroma vsaj dve uri po pricetku krize, ¢e smo med tem
uspeli znizati tlak. Mednarodna priporocila za zazelene vrednosti
stabiliziranega sistolnega krvnega tlaka za najstnike in odrasle z
okvaro hrbtenjace so med 90 in 110 mm Hg (4). V Tabeli 3 smo iz
razli¢nih virov povzeli vrednosti krvnega tlaka pri zdravih otrocih
in pri osebah z okvaro hrbtenjace, ki zahtevajo dodatne ukrepe
(4, 22-24). Navedene so tudi najvisje normalne vrednosti krvnega
tlaka pri najvecjih otrocih enake starosti. Referencne vrednosti
sistolnega krvnega tlaka, ki dosezejo 90 percentilo pri deckih,
katerih viSina ustreza 90 percentili za starost, smo navedli zato,
ker presezene vrednosti nad 90 in pod 95 percentilo za starost,
spol in viSino, pomenijo prehipertenzivno stanje oziroma visoko
normalno stanje (24). Deklice so nasplo$no manjse in imajo nizje
vrednosti normalnega krvnega tlaka, ¢esar v tabeli nismo posebe;j
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izpostavili. Za nekatere starostne skupine ustreznih podatkov v
literaturi Zal nismo uspeli najti. Za otroke z okvaro hrbtenjace so
podatki Se bolj skopi, zato smo za mejni sistolni tlak pri starostnih
skupinah, za katere ni podatkov v literaturi, z * oznacili vrednosti,
ki za 15 mm Hg presegajo najvisje normalne vrednosti za starosti.

V anamnezi smo posebno pozorni na zdravila, ki jih morda dobiva
bolnik (zlasti tricikli¢ne antidepresive, inhibitorje monoaminske
oksidaze, klonidin, metildopo, barbiturate, alfa in beta-adrener-
gi¢ne antagoniste ter beta adrenergi¢ne agoniste) in morebitno
izpostavljenost dolocenim strupom (npr. botulinum toksin,
organofosfati, zloraba substanc, kot so amfetamini, kokain), ki
vplivajo na spremenjeno vzdraznost avtonomnega zivcevja (23).

Ukrepi in preprecevanje epizode avtonomne
dizrefleksije pri otrocih z ockvaro hrbtenjace

Sprozilci in preprecevanje epizode avtonomne dizrefleksije

Ob epizodi avtonomne dizrefleksije je najpomembnejsa prepoz-
nava znakov in simptomov, dejavnikov tveganja in sprozilcev
ter njihovo preprecevanje. Samo zdravljenje hipertenzivne krize
ne bo ucinkovito, ¢e sprozilca avtonomne dizrefleksije, ki je
povzrocila hipertenzivno krizo, in ki je pri bolnikih po poskodbi
hrbtenjace najpogosteje poln mehur, ne odstranimo. Kasneje ko
prepoznamo sprozilce, bolj vzdrazen postane avtonomni zivéni
sistem. To pomeni, da ga bomo s¢asoma vedno tezje obvladovali.
Splos$na navodila za ravnanje so zato usmerjena v izogibanje
povzrociteljev krize, kot je skrb za redno odvajanje seca in
blata. To vkljucuje vzdrzevanje prehodnosti urinskega katetra
ali katetrizacijo mehurja, redno odvajanje blata tudi s pomocjo
odvajalnih sredstev; prepreéevanje pregrevanja telesa in ukrepi za
zmanj$evanje telesne temperature. Katetrizacije morajo biti redne
in opravljene Cisto. Okuzbe secil je potrebno zgodaj prepoznati
in pravocasno zdraviti z ustreznim antibiotikom. Od kirurskih
posegov pri odraslih z disinergijo zapiralke deturzorja porocajo
o intravezikalni aplikaciji botulinum toksina in kapsacaina, ki

Tabela 3: Vrednosti krvnega tlaka pri razlicno starih zdravih otrocih, najvisje vrednosti sistolnega tlaka pri najvecjih otrocih v izbrani

starosti in mejne vrednosti sistolnega tlaka pri osebah z okvaro hrbtenjace, ki zahtevajo dodatne ukrepe.

Normalen krvni tlak- sistolni

90 p. sistolnega tlaka pri deckih,

e e R Mejni sistolni tlak, ki zahteva

Starost otroka tlak/diastolni tiak (mm Hg) (mm H) - visoko ::;::;:;"[:::gj okvaro
normalne vrednosti
Nedonosencek 55-75/35-45 - 90*
0-3 mesece 65-85/45-55 - 100*
3-6 mesecev 70-80/50-65 - 105*
6-12 mesecev 80-100,/55-65 - 115*
1-3 leta 90-105/55-70 102-108 115*
3-6 let 95-110/60-75 108-113 120
6-12 let 100-120/60,/75 113-123 130
>12 let 110-135/65,/85 123-135 140
Odrasli 110-135/65,/85 120 150

Legenda: p. - percentil

Opomba: Ker za otroke, mlaj$e od enega leta, v literaturi ni dostopnih podatkov, smo za mejni sistolni tlak z * oznacili vrednosti, ki za 15 mm Hg presegajo najvisje normalne vrednosti za starost.




naj bi zmanjsala tezave pri odvajanju seéa (17), podobno kot je
mozno opraviti tudi sakralno denervacijo in sfinkterotomijo. Pri
odvajanju blata smo usmerjeni v prehransko podporo z dovolj
vlaknin in tekocine. Ob tezavah z zapeko ali rektalnem pregledu
je mozno uporabiti lidokain lokalno in svecke kot preventivo
epizode avtonomne dizrefleksije. Tudi pri manjsih posegih na
zadnjem delu prebavil se priporoc¢a uporaba blokade spodnjega
rektalnega zivca, ki je veja pudendalnega zivca (17).

Pri negi telesa smo pozorni na morebitne odrgnine in poskodbe
koze. Posebno pozornost namenimo nosenju udobnih oblacil,
polozaju telesa in preprecevanju poskodb koze, kjer je zaznava
ze sicer okrnjena. V Tabeli 4 so povzeti najbolj pogosti sprozilni
dejavniki in ukrepi ob avtonomni dizrefleksiji pri otrocih in mla-
dostnikih z okvaro hrbtenjace.

Ukrepi ob epizodi avtonomne dizrefleksije

Ce do epizode avtonomne dizrefleksije vseeno pride, moramo
ukrepati takoj:
1. Bolnika posedemo in sprostimo oblacila:

2. lIzpraznimo mehur ali/in sprozimo odvajanje blata.

3. S hlajenjem znizamo telesno temperaturo in po potrebi upo-
rabimo antipiretike.

4. Poskrbimo za ustrezno hidracijo, po potrebi uporabimo tudi
infuzijo fizioloske raztopine.

5. Dovajamo kisik preko maske oziroma preko nosnega katetra,
pri ¢emer smo pozorni, da otroka ob tem dodatno ne razdra-
Zimo in vznemirimo.
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6. Zaumirjanje bolecine uporabimo analgetik; pri otrocih najbolj
pogosto uporabimo u¢inkovino paracetamol.

7. Ob slabosti lahko uporabimo tudi antiemetike.

8. Za dodatno pomiritev uporabimo benzodiazepine, npr. dia-
zepam (Valium®), klonidin ali druge adrenergi¢ne agoniste.

Za preventivno medikamentozno zdravljenje se odlo¢amo redko,
Ce se krize ponavljajo in so tezje obvladljive (23). Uporabljamo
alfa agoniste in beta blokatorje, npr. klonidin, propanolol in la-
betalol (6, 23). Pogosto je delovanje avtonomnega zivEevja pri
teh otrocih tako spremenjeno, da z zdravili dosezemo ucinkovit
nadzor na enem podroc¢ju — npr. uc¢inkovit padec krvnega tlaka,
vendar pa ob tem postane otroku zelo slabo in pri¢ne bruhati.
Preventivne uporabe zdravil za prepreCevanje epizode avtonomne
dizrefleksije pri otrocih z okvaro hrbtenjace ne priporo¢amo,
potrebno pa je poznati znake in sprozilce epizode, se jim izogniti
oziroma prekiniti njihovo delovanje in ob epizodi, ki se kljub
nefarmakoloskim ukrepom nadaljuje, poiskati ustrezno pomoc¢
specialista pediatra oziroma pediatra-intenzivista (6, 23).

V diagramu je predstavljena shema ukrepanja pri epizodi avto-
nomne dizrefleksije pri odraslih in otrocih z okvaro hrbtenjace.
Enoznacnega protokola za ukrepanje, zlasti pri otrocih, trenutno
Se ni, tako da smo prevzeli nekatere smernice obravnave, kot jih
uporabljajo drugod (6, 21, 23).

Pri otrocih z okvaro hrbtenjace se medikamentozni ukrepi ob
epizodi avtonomne dizrefleksije praviloma odsvetujejo. O uporabi
zdravil smo preverili spletne strani FDA (Ameriski zvezni urad

Tabela 4: Najbolj pogosti sprozilni dejavniki in ukrepi ob avtonomni krizi pri otrocih z okvaro hrbtenjace.

SproZilni dejavnik za

Organski sistem .
g avtonomno krizo

Ukrep

Uroloski sistem Poln mehur (ob stalnem katetru)

Izpraznjenje polne urinske vrecke.

Ce je urinska vrecka bolj prazna, moramo preveriti, ée je kateter
pretisnjen in ga sprostiti. Ce kateter ni pretisnjen, ga prebrizgamo z
obcutkom, ne na silo. Sec¢ naj izteka spontano, zaradi teznosti, ne na
silo. Ce je kateter zamasen, s sterilno tehniko zamenjamo kateter.

Uroloski sistem Poln mehur (brez katetra) Ocenimo koli¢ino popite tekodine od zadnjega odvajanja seca. Ce je
kali¢ina velika oz. je minilo dovolj ¢asa, se odlo¢imo za sterilno katetrizacijo,

pri éemer izpraznimo mehur, vendar ne vec kot ob obicajni mikciji.

Uroloski sistem Sum na okuzbo, ledviéne kamne, Glede na tezave, odvzem seca ali/in krvi za preiskave, vkljucno z

kamne v seénem mehurju urikultom oziroma preiskavo po Sanfordu ter UZ abdomna.

Prebavila Zaprtje s polnim rektumom Digitalna stimulacija, uporaba odvajalnih sveck, rektalni pregled, ce je potrebno.
Prebavila Drazenje rektuma s praznim Uporaba topikalnega anestetika.
rektumom, npr. ab posegih ali
preiskavah v rektalnem predelu
Genitalije Spolni odnos, vibro- ali elektro- Spremeniti polozaj, véasih je potrebno odnehati z dejavnostjo.
stimulacija penisa (za ejakulacijo)
Koza Drazenje koze Odstranimo vzrok drazenja, odstranimo ali sprostimo oblacilo.

V primeru tezjih okuzbe koze, vrascéenih nohtov ipd. je potrebna
kirurska oskrba z zavedanjem, da lahko kirurski, tudi sicer
boleci poseg sprozi tezje potekajoco avtonomno krizo.




za hrano in zdravila — angl. Food and Drug Administration) (25)
in slovenskega nacionalnega registra zdravil (Centralna baza
zdravil - CBZ) (26).

Pri otrocih zdravil, ki jih uporabljamo pri odraslih z epizodo
avtonomne dizrefleksije, praviloma ne uporabljamo. Pri otrocih
tako uporaba gliceriltrinitrata s strani FDA ni odobrena za upo-
rabo. O uporabi gliceriltrinitrata pri otrocih ni podatkov v CBZ.
Pri starejsih najstnikih, ki zaradi erektilne disfunkcije jemljejo
inhibitorje 5-PDE (sildenafil, tadalafil, vardenafil), je uporaba
glicerilnitrata kontraindicirana. U¢inkovina nifedipin ni odobrena
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s strani FDA za uporabo pri otrocih zaradi potencialne toksi¢nosti
pri otrocih, mlajsih od 6 let, pri odmerkih 2 mg/kg. Pri dojenckih
nifedipina ne uporabljamo. Tudi v Sloveniji zaradi pomanjkanja
podatkov o varnosti in ucinkovitosti uporaba nifedipina glede
na podatke iz CBZ ni priporocljiva pri otrocih in mladostnikih.
V izjemnih primerih, pod nadzorom pediatra-kardiologa, lahko
uporabimo nifedipin s podalj$anim spros¢anjem v odmerkih
0,25-0,5 mg/kg/dan PO razdeljen v 1 ali 2 odmerka; nikakor
ne presezemo odmerka 3 mg/kg/dan (120 mg/dan). Kaptopril
se pri otrocih glede na priporoc¢ila FDA uporaba nenamensko,
t.i. »off-label«. V ZDA uporabljajo infuzijsko mesanico, ki pa v

Diagram 1: Shema ukrepanja pri epizodi avtonomne dizrefleksije pri bolnikih z okvaro hrbtenjace.

Simptomi in znaki avtonomne dizrefleksije

!

Preveri: Izkljuci morebitne sproZzilne dejavnike: \ /Nefarmakoloéko \
-PULZ -SPODNJA SECILA: preveri odvajanje seca, vnetje secil, ukrepaj:
-KRVNI prehodnost urinskega katetra, polnost mehurja in -DVIGNI
TLAK katetriziraj, Ce je potrebno; VZGLAVIE, POSEDI
(meritev na dve -PREBAVILA: preveri prebavo in odvajanje blata, BOLNIKA
do pet minut) izprazni ampulo, ¢e je potrebno; -SPROSTI
-KOZA: preveri morebitno prisotnost ran, odrgnin, OBLACILA, kravato,
) prelezanin, razbremeni na mestih poviSanega pritiska na pasove, sezuj nogavice
kozo; -BODI AKTIVEN -
-TELESNA TEMPERATURA: pri poviSani temperature aktivno in sproti i§¢i
uporabi zdravila, obkladke za hlajenje, znizaj temp. okolja sprofilce!
-OKUZBE: ustrezno zdravi; j K j
l [
SISTOLNI KRVNI TLAK SISTOLNI KRVNI TLAK

<150-180 mm Hg za odraslega

<140 mm Hg za najstnika

<130 mm Hg za otroka, starega med 6 in 12 let

< 120 mm Hg za predsolskega otroka, mlajsega od 6
let

ALI

povisanje sistolnega tlaka <20 mm Hg nad
obi¢ajno vrednostjo za odrasle

povisanje sistolnega tlaka < 15 mm Hg pri otrocih

!

-Stalen nadzor (monitor):
PULZ , KRVNI TLAK dokler znaki ne izzvenijo

ALI vsaj 2 uri (do 48 ur) po pricetku krize

-POUCEVANIJE BOLNIKA

>150-180 mm Hg za odraslega

>140 mm Hg za najstnika

>130 mm Hg za otroka, starega med 6 in 12 let
>120 mm Hg za predSolskega otroka, mlajSega od 6
let

ALI

povisanje sistolnega tlaka > 20 - 40 mm Hg nad
obicajno vrednostjo za odrasle

povisanje sistolnega tlaka > 15 mm Hg pri otrocih

!

KStalen nadzor: PULZ, KRVNI TLAK,
FREKVENCA DIHANJA, SATURACIJA
-MEDIKAMENTOZNO ZDRAVLJENJE
-L.V. KANAL, INFUZIJA 0,9 %NaCl

-pri saturaciji <92 % O, ¢e ni izboljsanja,
PREMESTITEV na oddelek za intenzivno
terapijo;

o

~




Sloveniji trenutno ni dostopna. V Sloveniji so dostopne tablete
kaptoprila. U¢inkovitost in varnost uporabe kaptoprila pri otrocih
in adolescentih ni popolnoma dokazana, zato naj se kaptopril pri
otrocih, mlajsih od 15 let, uporablja le, ¢e drugi ukrepi za znize-
vanje krvnega tlaka niso uéinkoviti in pod strogim zdravniskim
nadzorom. Zacetni odmerek kaptoprila je 0,3 mg/kg telesne mase.
Pri bolnikih, kjer je potrebna posebna previdnost (otroci z ledvicno
disfunkcijo, nedonosencki, novorojencki in dojencki, ker njihova
ledvi¢na funkcija v primerjavi s starejS§imi otroci in odraslimi
ni enakovredna), naj bo zacetni odmerek nizji. Kaptopril se pri
otrocih obicajno odmerja v treh odmerkih. Velikost odmerka in
interval med odmerki naj bodo prilagojeni bolnikovemu odgovoru
na kaptopril. Maksimalni odmerek je 3,5 mg/kg telesne mase na
dan, a v¢asih od 5 do 10 mg/kg telesne mase na dan (23, 25, 26).

ZAKLJUCGEK

Pri otrocih ni preprosto prepoznati motenega delovanja avtono-
mnega zivéevja. Pri otrocih z okvaro hrbtenjac¢e pa moramo biti
na to posebej pozorni, saj lahko avtonomna dizrefleksija vodi v
znatno poslabsanje stanja. Prepoznava je tezja, saj se simptomi in
znaki pogosto prekrivajo z drugimi bolezenskimi stanji, zajamejo
ve¢ organskih sistemov in poleg tega lahko nastanejo naknadno,
ob ze obstojeci bolezni, ki ima podobne znake in simptome.
Pogosto otroci tudi ne zmorejo zanesljivo porocati o tovrstnih
tezavah. Nekaterih tezav otroci tudi ne izkusijo, saj vegetativni
sistem $e ni dovolj zrel, da bi otrok lahko zavestno nadzoroval
npr. praznenje ¢revesa in mehurja.

Ce znakov in simptomov ne prepoznamo dovolj zgodaj in ne ukre-
pamo pravilno, lahko stanje avtonomne dizrefleksije vzdrzujemo
in ga dodatno poslabSamo. Neprepoznana avtonomna dizrefleksija
lahko vodi v iztirjenje homeostatskih procesov celo do te mere, da
postanejo za zivljenje ogrozujoci. Le s poznavanjem problematike
delovanja vegetativnega Zivcevja pri osebah z okvaro hrbtenjace
lahko izboljsamo oskrbo otrok z okvaro hrbtenjace in preprec¢imo
morebitne zaplete. Morebiti bomo z osvescenostjo tudi prepoznali
doslej spregledane otroke z okvaro hrbtenjace in pridruzenim
motenim delovanjem vegetativnega zivéevija.

V ¢lanku smo zeleli predstaviti problem prepoznavanja, prepre-
Cavanja in ukrepanja ter zdravljenja epizode avtonomne dizrefle-
ksije pri otrocih po poskodbah hrbtenjace. Zaradi Se ne povsem
raziskanega podrocja dopus¢amo moznosti razprave in izboljSave
postopkov ter oblikovanja ustreznejsih, v praksi preizkusenih
protokolov v prihodnosti.
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