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Amiotrofi¢na lateralna skleroza je nevrodegenerativna bolezen, ki primarno prizadene
delovanje motori¢nega sistema. Zanjo je znacilna napredujoc¢a miSi¢na oslabelost. Poleg
oslabelosti miSic udov in bulbarnih miSic se tekom bolezni razvije Sibkost dihalnih miSic,
kar vodi v zmanjSano alveolarno ventilacijo in dihalno odpoved, ki je tudi glavni vzrok
smrti bolnikov. V prispevku na kratko predstavimo bolezen in opiSemo dihalne teZave,
diagnosti¢no in terapevtsko obravnavo, prav tako pa predstavimo tudi nacine prediha-
vanja z bolj podrobnim opisom neinvazivnega predihavanja. Pri bolnikih je klju¢na skrb
za dihalne funkcije. V obravnavo moramo Ze zgodaj vkljuciti dihalnega fizioterapevta,
s skrbnim spremljanjem dihalnih funkcij, ustrezno uporabo pripomockov, kot so apara-
ti za neinvazivno predihavanje in izka$ljevalniki, pa pri bolnikih izboljSamo kakovost Ziv-
ljenja in preZivetje.
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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

Bolezni motori¢nega nevrona so skupina
nevroloSkih bolezni, za katere sta znacilna
napredujoc propad in izguba motori¢nih ne-
vronov. Med te bolezni spada amiotrofi¢na
lateralna skleroza (angl. amyotrophic lateral
sclerosis, ALS), za katero je znacilen propad
motori¢nih nevronov v moZganski skorji,
moZganskem deblu in hrbtenjaci (1-3). Dru-
ge bolezni lahko prizadenejo samo zgornje
ali samo spodnje motori¢ne nevrone. Med-
nje sodijo napredujofa miSi¢na atrofija,
imenovana tudi progresivna miSi¢na atro-
fija (PMA), s propadom spodnjih motori¢nih
nevronov (SMN), primarna lateralna skle-
roza (PLS) s propadom zgornjih motori¢nih
nevronov (ZMN) in velika ter raznolika sku-
v odrasli dobi, ki se razlikujejo tako genet-
sko kot klini¢no (4).

AMIOTROFICNA LATERALNA
SKLEROZA

Za ALS je znacilna napredujoca usahlost
miSic z zmanjSano miSi¢no modjo, s fasciku-
lacijami in spasti¢nostjo (4). Bolezen je pr-
vi€ opisal Jean Martin Charcot leta 1869 (5).
V ZDA je poznana kot bolezen Louja Ge-
hriga (angl. Lou Gehrig disease) po slavnem
igralcu bejzbola (6).

Bolezen se pojavlja v Evropi z letno in-
cidenco 3/100.000 pri moskih in 2,4/100.000
pri Zenskah, pri ¢emer se incidenca po
80. letu zmanj3a (7). Prevalenca bolezni je
1/20.000 (1). Tveganje za razvoj bolezni je
1/400 za Zenske in 1/350 za moske. Bole-
zen je 1,5-krat pogostejSa pri moskih kot pri
Zenskah. Starost ob zacetku sporadi¢nih ob-
lik ALS je pribliZno 60 let, za genetske ob-
like bolezni, ki se pojavljajo pri pribliZno
5-10% bolnikov z ALS, pa deset let prej
(2, 7). Sopojavnost bolezni z ostalimi nevro-
degenerativnimi obolenji, kot so frontotem-
poralna demenca, Parkinsonova bolezen
in Alzheimerjeva bolezen, nakazuje splosno
genetsko dovzetnost za nevrodegenerativ-
ne procese (8, 9).

Diagnozo postavi zdravnik nevrolog
na podlagi klini¢nega pregleda in dodatnih
preiskav ob skrbnem sledenju bolnika.
Najpogosteje se zanaSamo na kombinaci-
jo znakov prizadetosti SMN in ZMN v enem
podrodju, ki napreduje v druga podrocja
(2, 10). Ker za zdaj Se nimamo jasnih biooz-
nacevalcev ali diagnosti¢nih testov za po-
trditev diagnoze ALS, pri raziskavah stopnjo
verjetnosti diagnoze ALS dolo¢imo z upo-
rabo kriterijev El Escorial, ki so bili nazadnje
posodobljeni leta 1997 (11). Glede na rezul-
tate raziskav so predvsem v primeru bul-
barne oblike ALS klini¢no zanesljivejsi
kriteriji Awaji, ki so se zaceli razSirjeno upo-
rabljati po letu 2012, saj imajo ob enaki spe-
cifi¢nosti vi§jo senzitivnost (12). Kriteriji El
Escorial temeljijo na klini¢nih znakih pri-
zadetosti SMN ali ZMN v posameznih
telesnih segmentih (v bulbarnem podrocju,
v vratnih, prsnih podro¢jih ali v ledvenem
in kriZnem podro¢ju hrbtenjacnih segmen-
tov). Elektromiografski znaki, kot so pozi-
tivni ostri valovi, fibrilacije in fascikulacije,
so kot znak prizadetosti SMN vkljuceni
v kriterije le pri verjetni, laboratorijsko
podprti diagnozi. Kriteriji Awaji pa upo-
Stevajo prizadetost SMN v posameznem
podrodju ne glede na to, ali gre za klini¢no
najdbo ali za najdbo, ugotovljeno z igelno
elektromiografijo. Kriteriji Awaji tako sle-
dijo dejanskemu poteku, pri katerem so ne-
vrofizioloSke preiskave del klini¢ne entitete
in ne locena klini¢na entiteta. Kriteriji
Awaji obravnavajo fascikulacijske potencia-
le z znaki reinervacije kot dokaz okvare
SMN, zlasti kadar so zaznani v velikih
miSicah udov in miSicah, ki so oZivéene
z moZganskimi Zivci (13, 14).

Klini¢na slika

Pri pribliZno dveh tretjinah bolnikov bole-
zen poteka tipi¢no kot spinalna oblika ALS
s podro¢no miSi¢no Sibkostjo, ki se lahko
zacne distalno ali proksimalno v zgornjih
ali spodnjih udih. Mi8iéni kr¢i in fascikula-
cije se pojavijo hkrati, v¢asih pa celo pred
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Sibkostjo miSic. Obi¢ajno je na zacetku pri-
sotna asimetrija v prizadetosti udov, ki pa
se kasneje razsiri, tako da bolniki razvije-
jo 8e dodatno bulbarno simptomatiko in
teZave z dihanjem.

Bulbarna oblika poteka z dizartrijo, dis-
fagijo in s pretiranim slinjenjem, lahko je
prisotna tudi Sibkost spodnjega dela obraza.
TeZave s Sibkostjo udov se pojavijo pribliZzno
eno do dve leti po zacetku prvih teZav. Naj-
demo tudi psevdobulbarne znake s custve-
no neuravnovesenostjo.

Pri pribliZno 5 % bolnikov z ALS je pri-
sotna dihalna Sibkost brez bulbarne simp-
tomatike ali gibalnih teZav (15, 16). Pri teh
bolnikih so v ospredju dihalne teZave:
dispneja, ortopneja in no¢na hipoventilaci-
ja ter posledicno zaspanost preko dneva,
motnje spanja, jutranji glavobol, nejeS¢nost,
motnje pozornosti in razpoloZenja (17).

Ob napredovanju bolezni se razvijejo
znaki okvare ZMN in SMN znotraj istega
oZiv€enega podrocja: v bulbarnem, vratnem,
prsnem ali ledvenem predelu. Najbolj po-
gosta vzroka smrti pri bolnikih z ALS sta
dihalna odpoved in plju¢ni zaplet. Pri bol-
nikih v konénih razvojnih stopnjah bolez-
ni pride do globoke motori¢ne paralize, t.i.
popolnoma vklenjenega stanja (angl. com-
pletely locked-in state, CLIS), za katerega je
znacilna paraliza vseh miSic, ki so pod nad-
zorom volje (18, 19).

Povzetek razli¢nih klini¢nih oblik bo-
lezni motori¢nega nevrona smo predstavi-

li v tabeli 1. Razumevanje razli¢nih oblik bo-
lezni je kljucno pri nacrtovanju zdravljenja
in oskrbe.

DIHALNE FUNKCIJE PRI
BOLNIKIH Z AMIOTROFICNO
LATERALNO SKLEROZO
Dihalna Sibkost
Posledica propada motori¢nih nevronov je
miSicna Sibkost, ki prizadene tudi dihalne
miSice, kar je glavni vzrok smrti pri tej bo-
lezni (20, 21). Pri bolnikih je ventilacija ne-
zadostna predvsem zaradi oslabelosti di-
halnih miSic. Ob bulbarni simptomatiki se
pridruZijo teZave z izka$ljevanjem, aspiraci-
jami in s slinjenjem, kar Se dodatno poslab3a
dihalno funkcijo. Na sliki 1 smo grafi¢no
prikazali vpliv ALS na dihalne funkcije.
Bolniki navajajo tahipnejo, dispnejo in
ortopnejo ter dihalne premore. Pogosto opi-
sujejo nocna prebujanja in obcutke no¢ne
dispneje. Preko dneva so utrujeni in zaspani
ter imajo jutranje glavobole. Govor je lahko
tih, kot bi bil zadihan, zatikajo€ in s Stevilni-
mi premori med besedami. Opazimo lahko
ZivahnejSe reflekse na obrazu in spasti¢nost
(vklju¢no s klonusom brade ali laringo-
spazmom), slabSo gibljivost jezika in neba,
paradoksno trebusno dihanje in uporabo po-
moZnih dihalnih miSic v mirovanju.
Nocna hipoventilacija, ki po definiciji
vkljucuje nezadostno ventilacijo in posle-
di¢no hiperkapnijo ter zmanjSano nasice-
nost krvi s kisikom (angl. oxygen saturation,

Tabela 1. Razli¢ne oblike bolezni motoriénega nevrona s tipiénim mestom okvare in klini¢no sliko. ALS -
amiotrofi¢na lateralna skleroza, ZMN - zgornji motori¢ni nevron, SMN - spodnji motori¢ni nevron.

Kliniéna oblika bolezni Okvara Tipiéna kliniéna slika
Spinalna oblika ALS ZMN in SMN Gibalne teZave z zgornjimi in spodnjimi udi,
s spasti¢nostjo in oslabelostjo hkrati.
Bulbarna oblika ALS ZMN in SMN Dizartrija, disfagija, sialoreja.
Primarna lateralna skleroza ZMN Sibkost s hiperrefleksijo, spasti¢nostjo in klonusom;
pozitivna znaka Babinskega in Hoffmana.
Progresivna misicna atrofija SMN Oslabelost z misi¢no atrofijo in fascikulacijami

ter ibkimi ali odsotnimi miotati¢nimi refleksi.
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Slika 1. Graficni prikaz vpliva ALS na dihalne funkcije. Mesto okvare in funkcijska okvara, ki pri ALS zara-
didihalne nezadostnosti in motenj izkasljevanja vodijo do dihalne odpovedi in plju¢nega zapleta, ki lahko
vodi v smrt. Potek dihalne odpovedi smo prikazali shemati¢no. ALS - amiotrofi¢na lateralna skleroza.

Sa0,), je najpogostejsa oblika motenj diha-
nja, redkejSe so hipopneje in apneje (22, 23).
Obcutek teZkega dihanja v nekem obdobju
bolezni navaja kar do 85 9% bolnikov (24).
Nekatere raziskave opisujejo zniZan dihal-
ni volumen pri prakti¢no vseh bolnikih Ze
ob postavitvi diagnoze, vendar se podatki
med raziskavami razlikujejo (25). V razi-
skavi, pri kateri so uporabili spirometrijo
za objektiven opis stanja, je le ena tretjina
bolnikov navajala teZave pri dihanju, Ceprav
so s spirometrijo kar pri 85 % bolnikov od-
krili motnje dihanja (26). Simptomi slabe
predihanosti in slab$i izvidi funkcijskih
testov se ne pojavijo vedno socasno (27).
Pri bolnikih pogosto opaZamo ortopne-
jo. Sibkost trebusne prepone je bolj izrazi-
ta ob leZanju na hrbtu, ko ucinek gravitacije
ne pomaga pri spustu prepone, zato pride
do alveolarne hipoventilacije, hiperkapni-
je in desaturacije oksihemoglobina (4). Pri
bolnikih z napredovalo stopnjo bolezni ALS
so poleg hipoventilacije lahko pomemben
vzrok zmanj$anja zasicenosti arterijske krvi
s kisikom in manjSega delnega tlaka kisi-
ka v krvi tudi dihalne pavze oz. premori.
Pojavnost apnej je pri bolnikih z ALS
v primerjavi z zdravimi po nekaterih podat-
kih enaka ali ve¢ja (28). V raziskavah ugo-
tavljajo vecjo pojavnost tako za meSane
apneje in centralne apneje pri bolnikih brez
bulbarne prizadetosti kot tudi za obstruk-

tivne apneje pri bulbarnih oblikah bolezni
(29, 30). Apneje so najpogostejSe v prvem
letu po zacetku bolezni, kasneje se njihovo
Stevilo zmanj3a, poveca pa se Sibkost dihal-
nih miSic (30). Vzrok je verjetno v Sibkosti
bulbarnih miSic, ki zgodaj v bolezni povzro-
¢ijo zaporo dihalni poti in apneje. Kasneje
v poteku bolezni je usahlost bulbarnih miSic
(predvsem jezika) tako izrazita, da kljub
nara$cajoci Sibkosti ne povzroca vec po-
membne zoZitve. Vendar pa v ve€ raziska-
vah avtorjem ni uspelo dokazati enoznacne
povezave med apnejami in bulbarno priza-
detostjo (22, 23).

Dihalna podpora
Bolniki z ALS lahko Ze zgodaj v zacetku
bolezni navajajo simptome in znake slabe
predihanosti. Najpogosteje navajajo dis-
pnejo ob naporu, ortopnejo in dnevno utruje-
nost oz. slab$i spanec ponoci. Prva simpto-
ma sta tesno povezana s Sibkostjo dihalnih
miSic, dnevna utrujenost pa je lahko tudi po-
sledica miSi¢ne Sibkosti ali no¢nih apne;j.
V skrb za bolnika z ALS je zato treba zelo
zgodaj vkljuciti dihalnega terapevta (31).
Pri bolnikih redno opravimo meritve
pljucne funkcije. Pri spirometriji merimo
vitalno kapaciteto (VK), forsirano vitalno ka-
paciteto (FVK) in najvecji volumen izdiha-
nega zraka v prvi sekundi forsiranega izdiha
(angl. forced expiratory volume in one second,
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FEV,) ter njuno razmerje - t.i. Tiffenaujev
indeks (TI). Uporabljamo tudi izometri¢ni
manever z meritvijo najvecjega tlaka ob vdi-
hu, ki ga uporabljamo kot merilo skupne
moci dihalnih miSic ob vdihu. Z meritvijo
najvecjega tlaka ob izdihu izmerimo moc
miSic ob izdihu in tako ocenjujemo mo¢ med-
rebrnih in trebuSnih miSic. Pri bolnikih z iz-
jemno oslabljenim bulbarnim miS$i¢jem,
ki ne morejo tesniti ustnika za merjenje VK
in najvecjega tlaka ob vdihu, izmerimo tlak
ob njuhanju in na ta nac¢in ocenimo skup-
no misi¢no moc ob vdihu. Tlak ob njuha-
nju se meri preko posebnega nastavka, ki
ga nezZno potisnemo v prehodno nosnico,
zato je ta meritev Se posebno primerna za
bolnike z bulbarno simptomatiko. Simpto-
mi in znaki nezadostne predihanosti, nenor-
malni rezultati dihalnih funkcijskih testov
in plinske analize arterijske krvi ne nasto-
pijo vedno socasno ali v ustaljenem ¢asov-
nem zaporedju. Zato ob rednih pregledih
bolnikov z napredujoco ALS oz. ob mejnih
vrednostih testov vedno poleg dihalnih
funkcijskih testov preverjamo tudi plinsko
analizo arterijske krvi, s katero ocenimo
vrednosti delnega tlaka CO, (20, 21).

Mehanska ventilacija ali umetno prediha-
vanje pljuc je metoda, s katero pomagamo
bolnikom, ki zaradi razli¢nih vzrokov ne mo-
rejo sami zagotoviti zadostne spontane ven-
tilacije (32). Pri umetnem predihavanju s pe-
riodi¢nim prenosom zraka oz. meSanice zraka
in kisika med dvema mehanskima sistemo-
ma (med aparatom za dihanje in dihalnim si-
stemom bolnika) pomagamo izbolj3ati izme-
njavo plinov v pljucih in tako zmanjSamo
dihalno delo. Dihalno podporo sproti prilaga-
jamo bolniku. Bolnikom, ki ne zmorejo spon-
tanega dihanja, zagotovimo popolno dihal-
no podporo z dihalnim volumnom (izbranim
glede na ventilator) z doloceno frekvenco. Di-
halna podpora je lahko minimalna, zlasti pri
bolnikih z obstruktivnimi premori dihanja,
ki jim zagotovimo stalno pozitiven tlak med
celotnim dihalnim ciklom (angl. continuous
positive airway pressure, CPAP).

Loc¢imo invazivno in neinvazivno ven-
tilacijo. Invazivne metode zahtevajo umet-
no dihalno pot: endotrahealni tubus ali
kanilo. Med neinvazivne metode sodi nein-
vazivna mehanska ventilacija, kamor priSte-
vamo tudi CPAP in ventilacijo s podporo
dihanju na dveh tlacnih nivojih (angl. bi-
phasic positive airway pressure, BiPAP). Ven-
tilacija s CPAP preko dihalnega aparata, cevi
in maske bolniku v dihalnih poteh vzdrZuje
pozitivni zracni tlak, kar preprecuje, da bi
se ob izdihu dihalne poti zaprle ali bi se
njihova svetlina pomembno zmanjSala.
CPAP zmanjS$a delo, ki bi ga morale dihal-
ne miSice opraviti ob naslednjem vdihu.
CPAP uporabljajo predvsem bolniki z ob-
struktivnimi motnjami dihanja. Uporab-
ljajo ga predvsem ponoci ali med spanjem.
Ventilator z nastavitvijo BiPAP ima poleg
pozitivnega ekspiratornega tlaka (angl.
expiratory positive airway pressure, EPAP), ki
je podoben CPAP, dolocen Se pozitivni ins-
piratorni tlak (ang. inspiratory positive air-
way pressure, IPAP). Ob zacetku vdiha, ki ga
zazna ventilator, z nastavljenim IPAP po-
tisne zrak v bolnikove dihalne poti. S tem
zmanjSa delo bolnikovih inspiratornih
miSic, kar bolniku olajSa dihanje. EPAP
prepreci kolaps dihalnih poti in na ta nacin
pomaga pri ponovnem vdihu. Ventilator
z BiPAP uporabljamo pri restriktivni mot-
nji, ki je pogosta pri bolnikih z Zivéno-
-miSi¢nimi obolenji, kamor sodi tudi ALS.

Pri bolnikih z ALS najpogosteje uporab-
ljamo neinvazivno ventilacijo, sprva ponoci,
kasneje tudi podnevi (4). Neinvazivna in-
termitetna ventilacija s pozitivnim tlakom
(angl. non-invasive positive pressure venti-
lation, NIPPV) oz. neinvazivna ventilacija
(angl. non-invasive ventilation, NIV) omo-
goca dovajanje zraka preko ust, nosu ali pre-
ko kombinacije obojega. Obliko dovaja-
nja zraka izberemo v dogovoru z bolnikom
glede na prizadetost dihalnih miSic. Pri bol-
nikih z nebulbarnimi oblikami ALS naj-
pogosteje uporabljamo nosno, nosno-ustno
ali obrazno masko (slika 2a, slika 2b). Pri
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bulbarnih oblikah uporabimo nosno-ustno
masko ali obrazno masko (t.i. avatarko), saj
le tako lahko predel okoli ust zatesnimo
med spanjem. S preprecitvijo vpliva odpira-
nja ust na dovajanje ali uhajanje zraka tako
povecamo ucinkovitost (slika 2c). V¢asih je
pri omenjeni populaciji bolnikov treba raz-
miSljati tudi o uvedbi traheostome oz. ka-
nile. Nosno-ustne maske so praviloma bolj
udobne in ucinkovite, Se posebej, ko so iz-
delane po meri, Cesar v Sloveniji ni na voljo.
Pribolnikih z ALS, ki so se privadili na NIV,
je preZivetje daljSe in bolj kakovostno (4).
V preteklosti so nekateri bolniki v tujini raje
uporabljali neinvazivno ventilacijo z nad-
zorom tlaka v trebusni votlini (angl. inter-
mittent abdominal pressure ventilation, IAPV),
pri cemer je elasti¢na zracna vreca vSita
v korzet, ki je skrit pod obleko in z napiho-
vanjem pomaga pri izdihu. Omenjeni nac¢in
ni uporaben pri debelih ljudeh in pri tistih
z bolj izrazito skoliozo in ga pri nas ne upo-
rabljamo.

Opazovanje, merjenje in beleZenje bol-
nikovih vitalnih funkcij z ustreznimi nasta-
vitvami delovanja ventilatorja je nujno za
odkrivanje poslab8anj in zapletov. Pri bol-
nikih z ALS zniZane vrednosti SaO, preko
noci kaZejo na no¢no hipoventilacijo ter po-
trebo po neinvazivni ventilaciji preko noci,
pri Cemer pa v dovajani zrak ne dodajamo
kisika, saj bi s tem lahko odvzeli dihalni
draZljaj ter poslab3ali hiperkapnijo (4). Hi-
poksemija je pri bolnikih z ALS posledica
neucinkovite ventilacije in ne slabe perfu-

zije, zato pri bolnikih namesto poviSanja de-
leZa kisika v vdihanem zraku, poviSamo pa-
rametre ventilacije. Ce pri bolniku z ALS
pride do plju¢nega zapleta, kot je npr. pljuc-
nica, po ustrezno zagotovljeni zavarovani
dihalni poti dodamo kisik in bolnika pre-
dihavamo. Poskusimo z NIV in dodatkom
kisika, vendar lahko na bolnikovo Zeljo
preidemo tudi na invazivno ventilacijo. In-
vazivna ventilacija je v tem primeru prehod-
na, dokler ne pride do izboljSanja, ko bolnika
lahko premestimo nazaj na NIV. Zavedati
se moramo, da nam nekaterih bolnikov ka-
sneje ne bo uspelo zopet uvesti na NIV.

Vloga dihalnega fizioterapevta
pri oskrbi bolnika z amiotroficno
lateralno sklerozo
V skrb za bolnike z ALS je treba zgodaj
vkljuciti dihalne fizioterapevte. Praviloma
pomagajo pri meritvah in ucenju uporabe
ventilatorja ter izvajajo funkcijske dihalne
teste. Bolnike naucijo dihalnih tehnik in iz-
kaSljevanja ter vaj za izboljSanje delovanja
dihalnih miSic. Dihalni fizioterapevti bol-
nike naucijo tudi uporabe mehani¢nega iz-
kaSljevalnika (insuflatorja/eksuflatorja),
ki je uporaben pri odstranjevanju sluznih
¢epov. Bolniki z oslabljenimi inspiratorni-
mi in/ali ekspiratornimi miSicami ne zmo-
rejo ustvariti dovolj visokih tlakov za uc¢in-
kovit kaSelj.

IzkaSljevalnik je sestavljen iz aparata,
ki tvori tlake, cevi in iz nosno-obrazne ma-
ske oz. nastavka za kanilo. IzkaSljevalnik

Slika 2. Razlicne maske, ki jih uporabljamo pri neinvazivni ventilaciji (angl. non-invasive ventilation, NIV)
(od leve proti desni): nosni maski (A), nosno-ustni maski (B), maski preko celotnega obraza (C). Maske, oz-
nacene z modro barvo, so ventilatorske in nimajo odprtin za izdih, izdih je omogocen na dihalnem sistemu.
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bolniku sprva s povecanim tlakom razpne
pljuca, nato pa z nenadnim podtlakom
omogoca hiter izdih, kar je podobno narav-
nemu kaSlju. Na ta nacin bolniku iz pljuc
in dihalnih poti odstrani sluz in tujke. Asi-
stirano roc¢no izka$ljevanje je dopolnilo
k uporabi izkaSljevalnika. Uporaba izkaslje-
valnika in dihalnih vaj poveca kakovost in
podalj$a Zivljenje bolnikom z ALS (4).

Dihanje in motnje spanja

Pri nevrodegenerativnih boleznih, kot so
Parkinsonova bolezen, multipla sistemska
atrofija, dedne ataksije, Alzheimerjeva bo-
lezen in tudi ALS, so motnje spanja pogo-
ste (33). Pri bolnikih z multiplo sistemsko
atrofijo in ALS prihaja do izgube nevronov
v jedrih moZganskega debla in motenega
delovanja bulbarnih in miSic prepone, kar
vodi v motnje dihanja med spanjem. Pri bol-
nikih z ALS najpogosteje najdemo Sibkost
prepone, ki vodi v no¢no hipoventilacijo in
je povezana s kraj$im preZivetjem.

Med spanjem s hitrim premikanjem oces
(angl. rapid eye movement, REM) prihaja do
plitkejSega dihanja in zmanjSanja prispev-
ka prsnega kosa, kar vodi v zmanjSan dihalni
volumen (34). Pri osebah s Sibkostjo dihal-
nih miSic to lahko predstavlja kriti¢no ob-
dobje in kriti¢no nizke volumne, ki jih lahko
zaznamo kot Zagaste padce Sa0O2. Hipoven-
tilacija se lahko iz obdobja REM razmahne
v obdobje ne-REM spanca, kar vodi v nepre-
kinjene, stalne desaturacije in hiperkar-
bijo. Obdobje REM spanca se po navadi
skrajSa (35). V raziskavah opaZajo, da pri bol-
nikih z ALS prihaja do motenj spanja in

noc¢nih desaturacij tudi takrat, ko so dihal-
ne funkcije Se ohranjene in funkcija prepo-
ne podnevi Se dobra (30).

NIV lahko privede do dolocenih zaple-
tov, kot sta neubranost med bolnikom in
ventilatorjem ali uhajanje zraka. Bolniki se
ob teZavah z ventilatorjem lahko prebuja-
jo, kar rusi arhitekturo spanca. Pri bolnikih,
ki NIV ne prena3ajo, je treba najprej preve-
riti in ustrezno prilagoditi parametre, npr.
hitrost vpiha. Ce razloga za neucinkovito
NIV ne najdemo, je smiselno opraviti Se po-
lisomnografijo (34, 37).

Raziskave kaZejo, da NIV podaljsa ob-
dobje spanja v fazi globokega spanca, v ka-
teri prevladujejo pocasni valovi - N3 in fazo
REM. Ob uporabi NIV se izboljSa izmenjava
plinov, manj je prebujanj, zlasti pri bolni-
kih z ALS z minimalno bulbarno simptoma-
tiko (37). Tudi bolniki z izrazito bulbarno
simptomatiko in brez objektivnega iz-
boljSanja porocajo o izboljSani kakovosti Ziv-
ljenja in spanca. Nadzorovana in bolniku
ustrezno prilagojena uporaba NIV je klju¢na
pri zagotovitvi dobre oskrbe bolnikov z ALS.

ZAKLJUCEK

S ¢lankom smo Zeleli opozoriti na bolnike
z ALS z dihalnimi teZavami. Zavedanje, da
nezadostna ali neustrezna dihalna pod-
pora pomembno vpliva na njihovo kakovost
Zivljenja, lahko spremeni na$ odnos do
obravnave bolnikov z ALS, da se za uporabo
dihalne podpore odlo¢imo hitreje in bolj
utemeljeno.
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