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Zoznam skratiek a vymedzenie zakladnych pojmov

ALS - amyotroficka lateralna skler6za

BMI - body mass index, index telesnej hmotnosti

BiPAP-— bilevel positive airway pressure, dvojuroviiova ventilacia s pozitivnym tlakom
CCHS - kongenitalny centralny hypoventilacny syndrom

CHOCHP - chronicka obstruk¢na chroba pluc

CPAP-— continuous possitive airway pressure, neinvazivna ventilacia s kontinualnym tlakom
CSA - centralne spankové apnoe

CO2 — oxid uhlicity

DDOT- dlhodoba doméca oxygenoterapia

DUPV - domaca umela plicna ventilacia

GCS - Glasgow coma scale

kg/m? - kilogram/meter §tvorcovy

mmHg - milimetre ortutového stipca

MPV — mouth piece ventilation

NIPV (NIV) - neinvazivna pretlakova ventilacia

OHS - obesity hypoventilation syndrome, hypoventilaény syndrém pri obezite
OSA - obstrukcné spankové apnoe

PaCO: - parcidlny tlak oxidu uhli¢itého v artrériovej krvi

PaO; — parcialny tlak kyslika v artrériovej krvi

PF - peak flow, vrcholovy prietok

PCF - peak cough flow, vrcholovy prietok pri kasli

PFM - peak flow meter, merac vrcholového prietoku

SpO,- saturacia krvi kyslikom

T90- ¢as desaturacie pod 90 % (pri polygrafii, polysomnografii, pulzoxymetrii)
UPV- umel4 pl'icna ventilacia

Kompetencie

Diagnostika a liecba hyposaturacnych syndromov je v kompetencii pneumoldga, neurologa a
anesteziologa vratane pediatrickych odborov. Tito Specialisti indikuji liecbu v akatnych a
chronickych stavoch a nasledne monitoruju pacientov v spolupraci s prisluSnymi odbormi.
Skrining ochoreni vykonéava vSeobecny lekar a pediater, ktory vykonéava pri podozreni na
ochorenie — anamnézu, fyzikdlne vySetrenie, laboratorne vySetrenia, zobrazovacie
vySetrenia. Pri podozreni na uvedené diagnézy indikuje odoslanie pacienta k pneumologovi,
otorinolaryngoldgovi, neurolégovi. V pripade stavov ovplyvniteI'nych upravou zivotného stylu,
napriklad pri hypoventilatnom syndréme pri obezite (OHS), CHOCHP a inych, navrhuje
pacientovi postupy vedice k zlepSeniu zdravotného stavu (napr. ukoncenie fajcenia pri
CHOCHP, v spolupraci s obezitologmi redukcia hmotnosti pri OHS, obstrukénom spankovom
apnoe). V pripade geneticky podmienenych portch konzultovat’ klinického genetika. Sestra
vykonava a koordinuje oSetrovatel'sku starostlivot’ poskytovani metédou oSetrovatel'ského



procesu v sucinnosti s ostatnymi ¢lenmi multidisplinacrneho timu poskytujuceho starostlivost’
pacientovi. Sticastou multidisciplonaneho timu je aj psycholog, fyzioterapeut, asistent vyzivy,
klinicky fyzik, socidlny pracovnik.

Uvod

Hyposatura¢né syndrémy asociované so spankom zahtiiaju Siroké spektrum ochoreni dychania
v spanku. Na jednej strane je to cela skupina ochoreni spadajticich pod termin spankové apnoe
s roznymi indikdciami a moznostami liecby. Vyznamnu a pocetni skupinu tvoria
hypoventilacné syndromy a to jednak kongenitdlne ale aj spojené s roznymi chorobnymi stavmi
ako su obezita, deformity hrudnika, chronickd obstrukéna choroba plic, neuromuskularne
ochorenia a iné. U tychto ochoreni je pri splneni prislusnych kritérii jednozna¢ne indikovanou
liecbou neinvazivna pretlakova ventilacia (NIPV).

Prevencia

U vicSiny ochoreni, ktoré vedi k dlhodobému chronickému respiracnému zlyhavaniu
s hyposaturaciou pocs spanku prevencia nie je mozna, lebo sajedna o vrodené alebo
autoimunne ochorenia. Pri €iasto¢ne preventabilnych ochoreniach je nutné vynechat’ fajéenie
a pravidelne realizovat’ vakcinaciu proti chripke alebo aj prenumokokovej infekcii. Pri OHS je
prevenciou spravna zivotosprava zamerana na diétne opatrenia a fyzické aktivity zabrafnujlice
narastu hmotnosti.

Epidemiologia

1 Hypoventilaény syndrom pri obezite (OHS- obesity hypoventilation syndrome)
Hypoventilaény syndrom pri obezite (starS$i ndzov Pickwickov syndréom) je charakterizovany
sti¢asnou pritomnost’ou obesity (BMI > 30 kg/my) a dennej hyperkapnie (pCO- > 6,0 kPa resp.
45 mmHg) pri vyluceni inych pri¢in chronickej alveolarnej hypoventilacie (Hart et al., 2014).
Prevalencia OHS vo v§eobecnej populacii je odhadovana na 0,15 — 0,3% (Bulbul et al., 2014),
ale u obéznych pacientov moéze dosahovat az 19-31% (Kaw et al., 2009, Nowbar et al., 2004).
V kohortach pacientov odoslanych na vySetrenie do spankového laboratoria, t.j. u pacientov s
podozrenim na obstrukéné spankové apnoe bol dokumentovany vyskyt priblizne u 20-30%
podl'a dizajnu Stadie (Mokhlesi et al., 2007).

2 Kongenitalny centralny hypoventilaény syndrom (CCHS)

Centralne hypoventilatné syndromy predstavuju skupinu zriedkavych ochoreni centralnych
Struktar dychacieho centra, ktorych prejavom je chronicka alveolarna hypoventilacia. Centralna
hypoventilacia moze byt bud’ primarna alebo sekundarna t.j. vznikajuca v dosledku inych
ochoreni sposobujucich Strukturdlne a funkéné poSkodenie mozgového kmena alebo
dychacieho centra (Tkacova, 2006). Kongenitalny centralny hypoventilaény syndrom (CCHS,
historicky zndmy ako ,,Ondinova kliatba®) je raritné genetické ochorenie, pri ktorom v dosledku
mutédcie homeobox 2B génu (PHOX2B) dochédza zlyhaniu dychania v dychacom centre a k
poruchdm autonémneho nervového systému. Postihnuti pacienti maju chybajicu alebo
nedostatocnu ventilaéni odpoved’ na hypoxémiu a hyperkapniu a nevykazuju znamky
respiracného distresu pri hypoxii alebo hyperkarpnii. CCHS sa vyskytuje familiarne a rovnako



Casto postihuje muzov aj Zeny. Prvy pripad bol opisany v roku 1970, odvtedy sa udava
celosvetovo asi 1000 pripadov, ale predpoklada sa, ze prevalencia je v skuto¢nosti ovel'a vyssia.
Napriklad vo Francuzsku je predpoklad vyskytu asi 1 pripad na 200 000 pérodov (Trang et al.,
2005).

3 Kyfoskolioza

Kyfoskolidza je ochorenim hrudnikovej steny, u ktorého s narastom deformity chrbtice
dochddza k postihnutiu plicnych funkcii, rozvoju restrikénej ventilacnej poruchy a
progresivnej hypoventilacii. Ochorenie sa manifestuje respiracnym zlyhanim vel'mi neskoro a
teda epidemiologické udaje nie su celkom presné a zohl'adnuju len pripady uz lieCené domécou
ventilaciou. Podla eurdpskej epidemiologickej Studie Eurovent z roku 2005 ochorenia
hrudnikovej steny s rozvojom respira¢ného zlyhania predstavuju az jednu tretinu indikacii pre
dlhodobu domacu mechanickll ventilaciu. Viac ako 80 % tychto pacientov je ventilovanych
pomocou nosovej alebo tvarove] masky a iba 5 % pacientov je odkazanych na invazivnu
ventilaciu cez tracheostémiu (Lloyd-Owen et al 2005). Udaje zo Spojenych $tatov americkych
(USA) ukazujt, ze v roku 2010 predstavoval odhadovany pocet kyfoskoliotikov uzivatel'ov
domacej mechanickej ventilacie v tejto krajine asi 11 000 pacientov, z toho vSak az tri Stvrtiny
s potrebou invazivnej mechanickej ventilacie (King et al., 2012).

4 CHOCHP

CHOCHP je zavazné ochorenie s celosvetovym vyskytom postihujicim viac ako 250 miliénov
Iudi. Najnovsie epidemiologické udaje dokumentujii vysoktl prevalenciu CHOCHP v
Eurdpskom regione v priemere na urovni 12 % s narastom cez 20 percent vo Vel'kej Britanii a
strednej Eurdpe (Blanco et al. 2018). Ochorenie v mnohych pripadoch vedie k rozvoju
respiracnej insuficiencie, ktora podla typu vyzaduje Casto lieCbu oxygenoterapiou alebo
neinvazivnou ventilaciou (NIPV). Liecba NIPV u pacientov s CHOCHP preukazala mnohé
priaznivé ucinky (zlepSenie tolerancie zat'aze, zmiernenie dychavice, plucnej kachexie,
zlepsenie kvality spanku, pokles poctu hospitalizacii a ndkladov na lie€bu) a najnovsie Stadie
dokumentujii aj priaznivy vplyv NIPV na prezivanie pacientov (Casannova et al. 2000,
Koéhnlein et a., 2014). V roku 2005 bol publikovany rozsiahly prieskum Eurovent, ktory ukazal,
ze az 34 % pacientov dlhodobo ventilovanych v domécich podmienkach maju ochorenie plic
(predovsetkym CHOCHP a bronchiektazie) (Lloyd-Owen et al., 2005).

5 Overlap syndrom: CHOCHP- Obstruk¢éné spankové apnoe (OSA)

Obstrukené spankové apnoe (OSA) a chronickd obstrukéna choroba pl'ic (CHOCHP) patria v
sucasnosti medzi najcastejSie respiraéné ochorenia a nie je preto zriedkavym javom, Ze niektori
pacienti maju obidve choroby sucasne. Stcasny vyskyt tychto nozologickych jednotiek bol
popisany uz v 80-tych rokoch minulého storoc¢ia terminom overlap syndrém (Flenley 1985).
Najnovsie epidemiologické udaje uvadzaji vyskyt CHOCHP az do 10 % svetovej populacie a
podobne je to aj v pripade OSA (Lévy 2015). Overlap syndromom CHOCHP a OSA trpi podl'a
odhadov okolo 1 % vSeobecnej populacie (McNicholas 2016).

6 Neuromuskuliarne ochorenia a ochorenia motoneurénu
Neuromuskularne ochorenia predstavuji Sirokt skupinu nozologickych jednotiek s r6znou
prognozou a vyvojom respiracného zlyhdvania. Medzi ochorenia s pomalSou progresiou patria



diagnozy ako svalové dystrofie (M. Duchenne), myotonické dystrofie, vrodené myopatie, stavy
po poliomyelitide, spindlna muskuldrna atrofia, posSkodenia miechy a iné. Epidemiologicke
udaje ukazuju rdéznu prevalenciu ochoreni, napriklad Duchennova svalova dystrofia postihuje
1 z 3300 narodenych chlapcov (Morton, 1959), v pripade myotonickej dystrofie je incidencia v
dospelej populacii 1 na 8000 a u spinalnej muskularnej atrofie 1 na 10000 (Hung et al. 2004).
Medzi ochorenia s rychlou progresiou patria ochorenia motoneuréonu a to predovsetkym
amyotrofickd laterdlna skler6za (ALS), progresivna muskuldrna atrofia, bulbarna a
pseudobulbéarna obrna, primarna lateralna skler6za a iné. Naj¢astejSou z tychto ochoreni je ALS
s vyskytom 1 na 40-50 tisic dospelych jedincov (Kiernan et al., 2003). Podl'a stadie Eurovent
tvorili v roku 2005 neuromuskularne ochorenia az 35 % ventilovanych pacientov a 77 % z nich
bolo ventilovanych neinvazivne (Lloyd-Owen et al., 2005).

Patofyziologia

1 Hypoventilaény syndrém pri obezite

U OHS pacientov st znizené exkurzie brdnice, najmé pri ¢asto centrdlnom rozloZeni tuku
(Steier et al., 2014). To vedie k zmenseniu pl'icnych objemov, ako expiraény rezervny objem,
celkova kapacita pl'ic a funkéna reziduélna kapacita. Aj v pokojovych podmienkach dochadza
k zvySeniu dychovej prace, plytkému a rychlemu dychaniu a oslabeniu dychacich svalov.
Kone¢nym dosledkom je zniZenie dychového objemu, ¢o prispieva k retencii CO». U tychto
pacientov je zaroven znizena ventila¢nd odpoved’ na hypoxiu a hyperkapniu, ¢o sa prejavuje
znizenou kompenzacnou hyperventilaciou po apnoickej epizdéde. Na utlme ventilacnej
odpovede sa moze podielat’ prechodna akumulacia bikarbonatov (Zwillich et al., 1975) a CO»
pocas spanku alebo tiez hyperleptinémia (Phipps et al., 2002) pri leptinovej rezistencii a IGF-1
(Monneret et al., 2010). Na alteracii krvnych plynov sa tieZ podiela ventilaéno-perfuzny
nepomer v bazalne lokalizovanych hypoventilovanych oblastiach pl'ic a ¢asto konkomitantné
spankové apnoe. Trvald hypoxémia predlzuje ¢as do prebudzacej reakcie, ¢im sa predlzuja
epizddy abnormalneho dychania aeste sa zvySuju vykyvy bikarbonatov a CO2. OHS
predstavuje zlyhanie kompenzacnych mechanizmov, ktoré by mali byt aktivované pri zatazi
respiraéného systému nadmernou hmotnost'ou.

Liecba OHS spociva v troch opornych bodoch. Zakladnym predpokladom na zastavenie
progresie ochorenia je redukcia hmotnosti. Druhym krokom je pouzitie vhodného rezimu
neinvazivnej ventilacie. Neinvazivna ventilacia odstranuje obstrukciu hornych dychacich ciest,
meni pohybovi mechaniku plic a hrudnej steny a pravdepodobne zlepSuje aj ventilacnu
odpoved’ na stimuly. Oxygenoterapia je vhodna, ak napriek uplnej eliminacii obstrukénych
ventilaénych epizod a hypoventilacii pretrvava hypoxémia. U pacientov s OHS je potrebné
uplatnit’ multidisciplinarny pristup v spolupraci internistom a endrokrinolégom za Ucelom
manazmentu diabetu, hypertenzie, hyperlipidémie, srdcového zlyhavania a hypotyre6zy.

2 Kongenitalny centralny hypoventilaény syndrém

V pripade CCHS je zniZeny tzv. respiracny “drive”, a to v spanku viac ako poc¢as bdenia. Zda
sa, ze zakladnym problémom je vstup chemoreceptorov do kontrolnych mechanizmov
ventilaéného centra. Napriek tomu u Casti pacientovi dochadza k zvyseniu ventilatnej odpovede
pri motorickej aktivite, avSak menej ako u zdravych l'udi. Hlavnou modalitou liecby CCHS je
celozivotna ventilatna podpora, predovSetkym pocas spanku. Zahfiia moznosti neinvazivnej



ventilacie, ventilacie cez tracheostomiu a diafragmatickli nervovl stimulaciu. Pre riziko
malignych arytmii do Gvahy pripadaja aj kardiostimulatory.

3 Deformity hrudnej steny - kyfoskoliéza

Kyfoskolioza vedie k znizeni poddajnosti steny hrudnika s naslednou potrebou zvyseného
inspiracného Uusilia pri dosahovani relativne malych dychovych objemov, ¢im prispieva k
zvySeniu prace dychacieho svalstva. Zmena konfiguracie hrudnikovej steny vedie k
mechanicky nevyhodnej pozicii dychacieho svalstva a nasledne k zniZeniu svalovej sily.
Pacienti v snahe predchadzat’ svalovej unave prechddzaji na vzor rychleho a plytkého
dychania, ¢o vedie k nerovnomernej ventilacii pluic a k vzniku mikroatelektdz. Uvedeny
dychovy vzor nezabezpecuje efektivnu ventildiciu a dochiadza k rozvoju hypoxemicko-
hyperkapnickej respiracnej insuficiencie (Laserna et al. 2003). Trvald hypoxémia a restrikcia
objemu hrudnika vedi u pacientov naviac cCasto k signifikantnej sekundarnej
plicnej hypertenzii, rozvoju cor pulmonale chronicum a progredujicej hypoxémii vyzadujuce;j
pridanie oxygenoterapie k NIPV (Newman J et al, 2003, Janssens et al. 2003). NIPV je
dominantnou lie¢ebnou modalitou u pacientov s chronickou respira¢nou insuficienciou na
podklade ochoreni hrudnikovej steny uz od 80. tych rokov 20. storo¢ia. Uginnost’ NIPV na
zlepSenie artériovych krvnych plynov takmer okamzite po iniciacii dokazuji viaceré Studie
(Tuggey et al, 2005; Buyse et al. 2003). Mechanizmus priaznivého vplyvu NIV je zalozeny na
znizeni prace dychacieho svalstva, zmene citlivosti dychového centra na PaCO; a zvySeni
dychového objemu (Duiverman et al. 2015). Okrem toho z dlhodobého hl'adiska NIPV znizuje
priznaky vyplyvajice z hypoventilacie a dychavicu, zlepSuje mentalne funkcie, dokdzatel'ne
skracuje Cas hospitalizacie a zlepSuje kvalitu zivota. Podla viacerych $tadii je prezivanie
pacientov s ochoreniami steny hrudnika liecenych dlhodobou NIV s dokumentovanym 5-
ro¢nym prezivanim v rozmedzi u 76 az 90 % pacientov v kombinécii s dlhodobou domacou
oxygenoterapiou (Marti et al. 2010).

4 Chronicka obstrukéna choroba plic (CHOCHP)

Chronické respira¢né zlyhanie u pacientov s CHOCHP je zavaznou komplikaciou zakladného
ochorenia aje sprevadzané progresiou symptémov dychavice, zhorSenou kvalitou Zzivota
a zvySenou mortalitou (Budweiser et al., 2008). Pri¢inou jeho vzniku mdze byt jednak
chronické poskodenie pltic (deStrukcia plicneho parenchymu, prestavba dychacich ciest,
rozvoj emfyzému a ventilacno-perfuzneho nepomeru) alebo chronické zlyhanie ventilacie.
Zatial ¢o hypoxémia je najcastejSie dosledkom poSkodenia parenchymu, chronické
hypoxemicko-hyperkapnické respiracné zlyhanie je znamkou jednak zlyhania ventilacie
(Windisch 2011), ktoré je u pacientov s CHOCHP désledkom kombinacie zvysenej dychovej
zataze aznizenej sily inspiraénych svalov (hyperinflacia, inspira¢né postavenie hrudnika,
oplostenie a skratenie branice) a jednak naruSenia rovnovahy ventilacie a perfuzie. U tychto
pacientov nie je chronickd hyperkapnia dostatoénym stimulom pre zvySenie ventilacie a
inhalacia medicinalneho kyslika (predovsetkym pri vysokych prietokoch) u nich vedie jednak
k ¢iastocnému poklesu ventilacie, ale hlavne k zhorSeniu ventilaéno-perfuzneho nepomeru,
¢oho nasledkom je progresia hyperkapnie a d’al$ie zhorSenie respira¢ného zlyhania (Abdo e al.,
2012).

Dlhodoba domaca NIPV je dnes Standardom liecby hyperkapnického respiraéného zlyhania u
pacientov s CHOCHP. Dostupné udaje v sucasnosti dokumentuju potencial lieCby na zlepSenie



plicnych funkcii, tolerancie zataze, kvality zivota ako aj prezivania pacientov s CHOCHP
lieenych NIPV (Windisch 2015). Existuje niekolko teodrii vysvetlujucich potencidlne
mechanizmy ucinku NIV. V prvom rade je to zvySenie efektivnosti, kvality a asu trvania
spanku. NIV wuzivana pocCas noci modze zlepsit nocnu hypoventilaciu a umoziuje
znovunastavenie respiracného centra a tak redukovat’ dennt hyperkapniu (Elliot et al. 1991).
NIV ul'ah¢uje pracu chronicky vyéerpanych dychacich svalov, ¢o méze umoznit’ ich zotavenie
(Ambrosino et al. 1990). Existuje predpoklad, Ze NIV mézZe znizit’ hyperinflaciu pluc, ¢o vedie
k zlepSeniu mechaniky dychania a pl'ucnych funkcii (Duiverman et al, 2011). NIV zamerana
na normalizaciu PaCO?2 je taktiez schopna vac¢sinou zlepsit’ oxygendaciu aj bez potreby indikécie
dlhodobej domacej oxygenoterapie (DDOT).

5 Overlap syndrom: CHOCHP OSA

Stucasny vyskyt CHOCHP a OSA je znamy od roku 1985, kedy bol popisany terminom overlap
syndrom (Flenley 1985). Koexistencia obidvoch ochoreni vedie u pacientov ku kombinacii
kontinudlnej hypoxie (v doésledku CHOCHP) a intermitentnej hypoxie (pocas spanku pri
apnoickych epizodach v dosledku OSA). Patofyziologické mechanizmy charakteristické pre
overlap syndrom prinasajua pacientom viaceré negativne désledky v podobe rozvoja a zhorSenia
respiracnej insuficiencie, kardiovaskularnych nasledkov (rozvoj pl'acnej hypertenzie, zlyhania
pravej komory srdca) a inych komorbidit a v neposlednom rade zvySenej mortality oproti
pacientom, ktori maju len jedno z uvedenych ochoreni (McNicholas 2009).

LieCebné modality zahriiuji znizenie hmotnosti, maximalizicia inhala¢nej a ostatnej
medikament6znej liecby CHOCHP, liecbu kontinudlnym pretlakom (continuous positive
airway pressure, CPAP) respektive dvojuroviiovym pretlakom (Bilevel positive airway
pressure, BiPAP) a v indikovanych pripadoch dlhodobt domacu oxygenoterapiu (Owens et al.
2010).

6 Neuromuskuliarne ochorenia a ochorenia motoneurénu

Neuromuskularne ochorenia st Sirokou skupinou ochoreni s r6znou etiologiou. Arbitrarne st
delené na ochorenia s rychlou progresiou tzv. ochorenia motoneurénu a ostatné s pomalou
progresiou. Maju spolo¢ny patofyziologicky dosledok a to vyvoj hyperkapnického
respiracného zlyhdvania v dosledku progresivnej svalovej slabosti. Ochorenie u tychto
pacientov totiz okrem kostrovych svalov koncatin postihuje aj dychacie svaly, vedie k
postupnej zmene dychového vzoru, plytSiemu a castejSiemu dychaniu, ktoré vedie k
neefektivnej ventilacii nezabezpeS€ujucej vymenu krvnych plynov a postupnému rozvoju
respiracného distresu. Rozvoj respira¢nej insuficiencie je u kazdého z tychto ochoreni v inom
veku a ¢asovom priebehu, napriklad pri Duchennovej svalovej dystrofii sa objavuje v neskorom
obdobi adolescencie az skorej dospelosti (Eagle et al. 2002). Na druhej strane ochorenia
mononeuréonu ako napriklad ALS st sprevadzané rychlou progresiou, zhorSovanim stavu,
rozvojom respira¢ného zlyhévania a prezivanie je v priemere 2-3 roky od stanovenia diagnézy,
25 % pacientov preziva viac ako 5 rokov (Piper et al. 2012).

Klasifikacia
Podl'a poslednej revizie klasifikacie ICSD-3 (International Classification of Sleep Disorders (3.
vydanie) st tzv. Hyposatura¢né syndrémy asociované so spankom rozdelené nasledovne:



e Centralne spankové apnoe (CSA) s Cheyne—Stokesovym dychanim

e CSA v doésledku ochorenia bez Cheyne—Stokesovho dychania

e CSA v doésledku periodického dychania vo vysokej nadmorskej vyske

e (CSA v dosledku uzivania lieCby alebo latok

e Primarne CSA

e Primérne CSA v detstve

e Primarne CSA u pred¢asne narodenych deti

e (CSA navodené¢ lieCbou

e Hypoventilaény syndrém pri obezite (Obesity hypoventilation syndrome)

e Kongenitalny centralny hypoventilacny syndrém

e Neskora centralna hypoventilacia pri hypotalamickej dysfunkcii

e Idiopatické centralna alveoldrna hypoventilacia

e Hypoventilacia v dosledku uzivania liecby alebo latok asociovana so spankom

e Hypoventildcia v dosledku ochoreni asociovand so spankom (napriklad pri
deformitdch hrudnika, CHOCHP, overlap syndréme, neuromuskularnych
ochoreniach a inych)

¢ Hypoxémia asociovana so spankom

Uvedené ochorenia spadaju podl’a 10. revizie Medzinarodnej klasifikécie chorob pod diagnozy:
J 96.19 - Respira¢na insuficiencia

G 47.32 - Hypoventilacny syndrom suvisiaci so spankom

G 47.36 — Hypoxia asociovana so spankom

Klinicky obraz

Klinicka manifestacia hyposatura¢nych syndromov asociovanych so spankom je réznoroda, o
stvisi s rozdielnou patofyziologiou jednotlivych nozologickych jednotiek. Centralne spankové
apnoe je Siroka skupina ochoreni s r6znou etiologiou, vyvojom a zavaznost'ou. Klinicky obraz
u tychto ochoreni je kombinaciou prejavov zakladného ochorenia (napr. srdcového zlyhavania)
a samotného spankového apnoe, ktoré¢ sa prejavuje fragmentaciou spanku, nespavostou a
zvyraznenou dennou ospalostou, ktord vSak nebyva taka zdvazna ako u OSA (Muza et al.
2015).

U pacientov s CHOCHP je ¢asto hlavnym priznakom progredujuce dyspnoe, asto je pritomny
aj kaSel’ a tlak na hrudniku (Rozborilova 2005). V pripade hypoventilacie a respiracného
zlyhania dochadza k progresii dyspnoe, zvySeniu Unavy, bolesti hlavy, zhorSeniu tolerancie
zétaze, kvality Zivota ako aj prezivanie pacientov. Casto dochadza k manifestacii cor pulmonale
chronicum s opuchovym stavom. U pacientov s overlap syndromom (CHOCHP-OSA) je oproti
pacientom so samotnou CHOCHP vyssie riziko rozvoja pl'icnej hypertenzie, zlyhania pravej
komory srdca i exacerbacii CHOCHP, ako i riziko hospitalizacie a smrti (McNicholas 2009).
Kyfoskolidza sa vzhl'adom na reStrikény typ postihnutia ventilacie prejavuje dychavicou a
tachypnoe. Respiracny distres je potencovany ¢astym rozvojom obrazu chronického plicneho
srdca tzv. cor kyfoskolioticum. Hypoventilécia je hlavnou poruchou dychania v spanku u tohto
ochorenia, zriedkavo je pritomné OSA (Ferris et al., 2000). Pritomnost’ pl'icnej hypertenzie
vyznamne zhorSuje hypoxémiu pacientov a zdovodiluje nutnost’ pridania domécej
oxygenoterapie k NIPV (Buyse et al., 2003; Senajova et al., 2017).



Symptomatologia OHS stvisi s tym, Ze sa klinicky Casto prekryva so syndromom OSA.
Typickymi priznakmi st denné ospalost,, neurokognitivne poruchy, zla kvalita spanku, ranné
bolesti hlavy. Pri castej konkomitantnej plicnej hypertenzii a pravostrannom srdcovom
zlyhavani pacienti Casto udavaju ndmahov dusnost’ a opuchy dolnych koncatin. Plicna
hypertenzia pri OHS byva CastejSia a zavaznejSicho stupna ako u eukapnickych pacientov s
OSA. Pacienti maju Casto mylne diagnostikovanu bronchiadlnu astmu alebo CHOCHP, ¢o
oddial'uje zaciatok adekvatnej liecby. Subklinicky je morbidna obezita spojend so systémovym
zapalom, endotelovou dysfunkciou a inzulinovou rezistenciou. Samotné priznaky nestacia na
klinické odliSenie OHS a OSA, aj ked’ u pacientov s OHS nebyva dominancia muzského
pohlavia.

CCHS je charakterizovany globéalnou respiracnou insfucienciou s hypoxémiou a hyperkapniou
aj v bdelom stave, avsak pacienti dokazu volovo ovplyvnit’ hodnoty krvnych plynov (Weese-
Mayer et al., 2010). Prejavy sa mozu objavit’ v detskom aj dospelom veku. U novorodencov sa
typicky vyskytuje apnoe, hypoxémia hyperkapniu bez klinickych prejavov, a to hlavne pocas
spanku. Byva pritomné intermitentna cyanoza, hyperkapnia, najméd po¢as NREM spanku. U
starSich deti sa mdze vyskytnut apnoe pri zaspavani. Postihnuté deti nevykazuju prejavy
respiracného distresu ako uzkost’, tachypnoe, alarne pohyby alebo vtahovanie jugula. U
dospelych sa mo6ze CCHS manifestovat’ az zhorSenim respiracnej insuficiencie pri opakujicich
sa respiracnych infektoch, pocCas ktorych sa prejavi porusend schopnost’ dychacieho centra
zvysit minatovu ventilaciu. Chronicka hypoxémia zvykne viest' k rozvoju polycytémie, plicnej
hypertenzie a chronického cor pulmonale. Ked'Zze vSak chybaju klasické prejavy respiraéného
distresu, Casto je diagn6za stanovena az ked’ je pritomnd zavazna cyan6za. Typickym javom je
prave diskrepancia medzi zavaznostou respiracnej insuficienie a subjektivnymi priznakmi.
CCHS postihuje aj autonomny nervovy systém, preto k d’alSim prejavom patri bradykardia,
prechodna asystolia, pokles variability srdcovej frekvencie. Boli opisané aj pripade néhlych
umrti v dosledku malignej arytmie. Iné prejavy dysfunkcie autondémneho nervového systému
zahffiaju poruchu gluk6zového metabolizmu, poruchy motility pazerdka, zniZenie telesnej
teploty, neuro-oftalmologické anomalie, zmeny v dychani a zmenenu percepcia tzkosti.
Podozrenie na CCHS vznikd na zéklade pritomnosti hypoventilacie zhorSenej v spanku, pri
absencii iného ochorenia pltic, slabostli respiraénych svalov alebo zjavnych neurologickych
ochoreni. Diagnéza CCHS by mala byt potvrdend genetickym vySetrenim s nalezom mutacie
v géne PHOX2B.

Neuromuskularne ochorenia su Sirokou skupinou chordb so zriedkavym vyskytom a rozdielnou
etiologiou. Symptomatologia zahiiia poruchy mobility a slabost’ svalov a jej rozvoj je zavisly
od konkrétneho ochorenia. NajdolezitejSou poruchou dychania v spanku je pri tychto
ochoreniach hypoventilacia, u niektorych (miechové 1ézie, svalové dystrofie) je Casté aj
obstrukéné spankové apnoe (menej zavazné ako u OHS). Hyperkapnické respiraéné zlyhanie
je neskorym prejavom hypoventilacie, ktord sa ¢asto manifestuje ovel'a skor a ventilacia je
indikovana uz pri respiracnom distresse, tachypnoe nad 24 dychov za minttu a zapdjanim
pomocnych dychacich svalov (Mucska et al., 2015). Symptomy nocnej hypoventilacie si asto
prehliadané. Medzi v€asné mozeme zahrnut’ zhorSent kvalitu spanku, prebudenia v noci pre
dyspnoe, no¢né mory, ranni alebo stalu bolest’” hlavy. Neskoré symptémy st dychavica,
tachypnoe a rychla unavitel'nost pri jedeni alebo rozpravani (Jackson et al., 2001).



Diagnostika / Postup urcenia diagnozy

Zakladnym predpokladom tuspesnej lieCby je komplexna diagnostika prislusnymi odbornikmi
v respiraénej a v spankovej medicine. V pripade hypoventilacnych syndrémov v dosledku
ochoreni je nutné potvrdenie zékladnej diagndzy veducej k hypoventilacii (napriklad
CHOCHP, OHS, neuromuskularneho ochorenia alebo inej) a podla moznosti vytaZenie
zékladnej lieCby v realizaci prevencie rozvoja respiracného zlyhavania. V pripade vyvoja
respiracnej insuficiencie je indikovana neinvazivna ventilatna liecba. Pre indikaciu liecby
NIPV ani pre overenie jej ucinnosti sa s vynimkou syndromu spankového apnoe/hypopnoe
nevyzaduje polysomnografické vySetrenie. Samotna nokturdlna pulzoxymetria nepostacuje na
diagnostiku no¢nej hypoventilacie a indikéciu domacej NIPV.

V pripade indikacie pred nastavenim na dlhodobu NIPV je odporucané realizovat’
U pacientov nasledovné vySetrenia:
1. Anamnéza, fyzikdlne vySetrenie a zdkladné laboratorne vySetrenia
2. VysSetrenie krvnych plynov z artériovej alebo arterializovanej kapilarnej krvi.
Pri podozreni na hyperkapniu v spanku je nutné realizovat vySetrenie
bezprostredne po prebudeni
3. Funkéné vysetrenie plic (spirometria, bodypletyzmografia, bronchodilataény test)
Meranie peak flow (PF) a peak cough flow (PCF) pomocou peak flow metra (PFM)
5. Otorinolaryngologické ~ (ORL)  vySetrenie = za  ucelom  zhodnotenie
nosovej priechodnosti(a moznosti pouzit’ nazainu masku
6. Skiagram hrudnika v zadoprednej a bo¢nej projekcii
7. Nokturnidlna pulzoxymetria, limitovana polygrafia alebo polysomnografia
pri podozreni na komorbidny syndréom spankového apnoe, pokial je mozné

&

v kombinacii s kapnometriou
8. Echokardiografické vysetrenie a EKG pri podozreni na kardidlnu komorbiditu
alebo  plicnu hyperteniu

Liecba

Zakladom liecby je lie¢ba zakladnej choroby a Vv pripade vyvoja hyposaturacnych stavov
asociovanych so spankom je indikovana v pripade vyvoja respiracnej insuficienie neinvazivna
pretlakova ventilacna lieCba - neinvazivna pretlakova ventilacia (NIPV, NIV).

1 Definicia a vymedzenie pojmov:

Pod NIPV sa rozumie aplikacia ventilaénej podpory formou kontinualneho pozitivneho
pretlaku o dvoch roznych urovniach (BiPAP — bilevel positive airway pressure). Osobitnou
formou neinvazivnej ventilacnej lieCby je asistovana tlakova podpora (aPCV — assisted presure
suport ventilation) a BiPAP liecba s objemovym zabezpecenim (cielenim) (napriklad AVAPS
— average volume assured pressure suportTM — (Phillips Respironics), Target volume
(Lowenstein), Vt Target (ResMed). V st¢asnosti je mozné vyuzit' BiPAP lieCbu s ventilacnou
podporou na poskytnutie neinvazivnej aj invazivnej ventilaénej podpory pri liecbe dospelych
a pediatrickych pacientov.

Cestou aplikéacie je nosova, ustna, kombinovand ustno-nosova alebo celotvarovd maska.
V pripade indikacie dlhodobej domacej ventilacie Sa u pacientov predtym tracheostomovanych



modzu v pripade intolerancie masky alebo nemoznosti zruSenia tracheostomie pouzit’ uvedené
indikacné kritéria aj pre aplikaciu NIPV (pristrojom BiPAP) cez tracheostomicki kanylu.
V takomto pripade je vzhladom na potrebnt starostlivost’ o tracheostomiu vhodnejSie
indikovat’ liecbu formou domadacej umelej ventilacie plic (DUPV). Tato forma liecby
umoziuje indikovat’ na domdacu ventilaciu aj pacientov inicidlne ventilovanych neinvazivne
maskou, respektive dennou naustkovou ventilaciou (MPV mouth-piece ventilation), u ktorych
je predpoklad neskorSiecho zhorSovania stavu s nutnostou prechodu na ventilaciu cez
tracheostomiu.

Pri akttnych indikacidch sa vychadza z aktudlnych hodnot krvnych plynov a acidobazickej
rovnovahy, ktoré su k dispozicii. VSetky hodnoty krvnych plynov a acidobazickej rovnovahy
si merané¢ v zmysle platného metodického odporucania v kapilarnej krvi nalezito
arterializovanej teplom, alebo v arterialnej krvi. Vzorka krvi sa odobera v pripade chronickej
respiracnej insuficiencie v spanku, alebo najvhodnejsie po prebudeni v kI'ude. Odber krvi pocas
dennej doby apo predoslej manipulacii s pacientov mdze viest k falo$ne negativnym
vysledkom.

Pre indikaciu liecby ani pre overenie jej G€innosti sa s vynimkou syndrému spankového
apnoe/hypopnoe nevyzaduje polysomnografické vySetrenie.



2 Indikacné opravnenie
Lie¢bu NIPV moze indikovat’ a K preskripcii pristroja na aplikaciu tejto liecby je opravneny
lekar nasledovnych odbornosti (Mucska 1., Hajkova M., Jakubicka J akol. Metodické
odporucanie hlavného odbornika pre odbor PaF a hlavného odbornika MZ SR pre odbor
pediatricka PaF, 2019):

1. anestezioloégia aintenzivna medicina (AIM), pediatrickd a anesteziologia

a intenzivna medicina,
2. pneumologia a ftizeoldgia (PaF) a pediatrickd pneumoldgia a ftizeoldgia,
3. neurologia (NEU) a pediatricka neurologia.

3 Sposob indikacie

Liecba NIPV sa indikuje na zéklade splnenia nizSie uvedenych indikacnych kritérii, ktoré su
diferencované podla indikacnych skupin. Na indikaciu lieCby je nevyhnutné overenie jej
efektivnosti. Indikdcia a overenie efektivnosti liecby prebehne formou hospitalizacie na
l6zkovom oddeleni odboru PaF, NEU alebo AIM, alebo v spankovom laboratoriu
(Specializované pracovisko pre diagnostiku a lie¢bu porach spanku a bdenia) . Pri preskripcii
pristroja pre dlhodobé doméce pouzitie indikujuci lekar vypise ,.Ziadost o poskytnutie
dlhodobej domacej NIPV“ a “Lekéarsky poukaz” na zdravotnicku pomédcku. Ziadost po
odsuhlaseni hlavnym odbornikom MZ SR pre odbor pneumologia a ftizeoldgia a lekarsky
poukaz sa zaSlu prislusnej zdravotnej poistovni pacienta spolu s prepustacou spravou z
hospitalizacie, alebo lekarskym nalezom z akreditovaného spankového laboratoria obsahujice
udaje o splneni indikac¢nych kritérii a o absencii kontraindikacii. Zdravotna poistoviia pacienta
ozndmi svoje rozhodnutie o poskytnuti liecby NIPV indikujicemu lekarovi aj pacientovi.

4 Indikacie NIPV pre akitne pouZitie v zdravotnickych zariadeniach
A/ Akutne respiracné zlyhanie alebo akutne zhorSenie chronickej hyperkapnicko-
hypoxemickej respirac¢nej insuficiencie:
Indikacie:
1. Akutna exacerbacia CHOCHP
2. Akutny kardiogénny edém plic
3. Pneumonia
4. Akutne zhorSenie respiracnej insuficiencie u stavov spojenych
s nokturdlnou  hypoventilaciou a restrikénou ventilatnou poruchou ako st
neuromuskuldrne choroby (myastenia gravis a myastenia-like syndromy, m.
Duchene, m. Charcot-Marie-Tooth, amyotroficka lateralna sklerdza, stav po
poliomyelitide, vysoké 1ézie miechy a iné neuromuskuldrne choroby),
deformity hrudnika (kyfoskolidza, st. po torakoplastike a pod.) a hypoventilacny
syndrom pri obezite
5. Akutne respiracné zlyhanie u imunokompromitovanych pacientov (AIDS, pacienti
po transplantacii organov a tkaniv, onkohematologicki pacienti)



V indika¢nych kritériach zo skupina A musia byt’ splnené vsetky nasledovné podmienky:

1. PaCO2 > 6 kPa.

2. Respiracna acidoza 7,1< pH <7,35. Pri zavaZnej respiracnej acidoze (pH < 7,1) je
vysoké riziko zlyhania NIV a v takom pripade je nutnd konzultacia anesteziologa
a zvazenie potreby intubacie aumelej pltcnej ventilacie (UPV). NIV vSak
v indikovanych pripadoch aj pri zavaznejSej acidoze (pri nemoznosti indikacie UPV
alebo do casu intubacie) ma byt aplikované neodkladne.

3. Respiracny distress (tiesenn) - narast dychavice (tachypnoe >24/ min.,
zvySené dychové usilie s pouzivanim auxiliarneho svalstva alebo paradoxny pohyb
brusnej steny.

B/ Weaning - odvykanie od umelej pl'icnej ventilacie hyperkapnickych pacientov
(predovsetkym u pacientov s CHOCHP)

C/ Prevencia respira¢ného zlyhania po extubdcii pacientov s vysokym rizikom vzniku
hyperkapnickej respira¢nej insuficiencie

D/ Tupé poranenia hrudnika (kontiuzia, sériové fraktry rebier) veduce k hypoventilacii
a naslednej respiracnej insuficiencii

E/ Stavy po operacii hrudnika (vratane resekcie plic) alebo brusnej dutiny vedice
k naru$eniu brani¢ného dychania, hypoventilacii a naslednej respiracnej insuficiencii

Indikécie, pri ktorych je mozné zvazit’ NIPV
1. Asthma bronchiale - akitna exacerbacia - nie su stanovené odporucania
0 vhodnosti NIPV pre nedostatok dokazov o G¢innosti liecby.

2. Paliativna NIPV v indikacii liecby dyspnoe v terminalnych S$tadiach
nevylie¢itel'nych ochoreni v kombinacii s opiodmi a benzodiazepinmi

Indikacie, pri ktorych nie je NIPV odporuc¢ana:

1. ARDS (Acute Respiratory Distress Syndrome) s organovym zlyhavanim

2. Prevencia rozvoja hyperkapnie u normokapnickych pacientov s aktitnou
exacerbaciou CHOCHP

3. Hypoxemické respira¢né zlyhanie so vznikom po extubdcii pacientov po umelej
pl'icnej ventilécii

4. Cysticka fibroza (terminalne $tadid) - vynimkou je paliativne pouZitie

5 Indikacie NIPV pre dlhodobé domace pouZzitie
A/ Chronicka hyperkapnicko-hypoxemicka respiraéna insuficiencia:
1. Pri stabilizovanej CHOCHP tazkého stupiia, ak st pri Standardnej farmakologickej
liecbe splnené nasledovné indikacné kritéria:
1. PaCO2 >7,3 kPa
2. PaCO2 <7,3 kPa, ak:
e dve a viac hospitalizéacii do roka pre hyperkapnické respiracné zlyhanie,
e ak pri kyslikovom teste pri preSetrovani indikdcie DDOT dochadza k progresivnemu
narastu PaCO: srizikom vyvoja respiracnej acidozy, ak nie je moZné ani pri
znizenom prietoku kyslika indikovat’ DDOT, tak je mozné odskusat’ efekt NIPV,



e pacienti s CHOCHP, u ktorych pre hypoxemicku respiraénu insuficienciu bolo
v minulosti indikované DDOT a u ktorych pri uvedenej lieCbe a progresii ochorenia
doslo k rozvoju symptomatickej hyperkapnickej respiracnej insuficiencie.,

e je U pacienta sucasne pritomny syndrom spankového apnoe indikovany na liecbu
CPAP a stcasne doslo k zlyhaniu liecby CPAP (nebola dosiahnuta redukcia AHI pod
10/hod. pri adekvatnych unikoch vzduchu masky, a/alebo nedoslo k narastu
nokturalnych saturacii nad 90%, a/alebo doslo k progresivnemu nérastu PaCO2 po
CPAP liecbe).

2. Pri nasledovnych neuromuskuloskeletarnych chorobach alebo pri chorobach spojenych s
restrikénou ventilaénou poruchou:

1. Neuromuskularne choroby (myastenia gravis a myastenia-like syndromy, m.
Duchene, m. Charcot-Marie-Tooth, amyotrofickd lateralna sklerdza, stav po
poliomyelitide a iné neuromuskularne choroby veduce k hypoventilacii a naslednej
respiracnej insuficiencii)

2. Ochorenia hrudnej steny (kyfoskolidza, st. po torakoplastike, neskoré nasledky
tuberkul6zy a pod.) a iné poruchy a choroby veduce k zavaznej restrikénej ventilacne;j
poruche.

3. Vysoké Ilézie miechy spojené s restrikénou ventilaCnou poruchou, nocnou
hypoventilaciou ( a pripadne sti¢asne pritomnou poruchou dychania v spanku — napr.
obstrukénym spankovym apnoe) vedicimi k respiracnej insuficiencii

3. Centralna hypoventilacia

4. Idiopaticka alveolarna hypoventilacia

5. Hypoventilaény syndrom pri obezite (OHS - Obesity hypoventilation syndrome) pri
splneni nasledovnych indikacnych kritérii:

e PaCO2 > 6 kPa alebo

e pulzoxymetricky st zistené nocné desaturacie Sa02 <90%,

e alebo hypoventilacia potvrdena no¢nou kapnometriou.

Vynimku predstavuju neuromuskularne ochorenia (napr. amyotroficka lateralna skler6za), pri
ktorych je mozné NIPV indikovat’ aj pri PaCO2 < 6 kPa, v pripade, ze su splnené vsetky
nasledovné podmienky:

1. dychavica v pokoji,

2. tachypnoe s dychovou frekvenciou v pokoji > 24/min.,

3. zapajanie auxiliarneho svalstva pri dychani v pokoji.

B/ Syndrom spankového apnoe/hypopnoe obstrukéného, centralného alebo
komplexného typu, ak st splnené kritéria pre lie€bu CPAP podl'a metodického odporucania
hlavného odbornika MZ SR pre pneumolégiu a ftizeoldgiu (Respiro, 2020) a sucasne:

1. ak nie je dostato¢ny efekt CPAP (nebola dosiahnutd redukcia AHI pod 10/hod. pri
adekvatnych tnikoch vzduchu masky), alebo pri dostato¢nej redukcii AHI a zaroven
nedostatocnom naraste saturdcie pulzoxymetricky (pri absencii inej komorbidity
vysvetl'ujucej hyposaturaciu)

2. ak pacient nie je schopny adaptovat’ sa na CPAP, alebo

3. ak je liecba CPAP pre daného pacienta nevhodna (zdvazna forma hyperinflacie
plac), alebo



4.

5.

ak sa jedna o vyskyt centralnych apnoickych epizéd alebo periodického dychania
pri liecbe obstrukéného typu syndromu spankového apnoe CPAP pristrojom, CSA
navodeného CPAP liecbou, tzv. komplexny typu syndromu spankového apnoe,
kedy indikaciou je adaptivna servoventilacia, alebo

ak je sticasne splnend ina indikacia NIPV.

C/ Periodické dychanie v pripade, Ze vedie k hyposaturacii <90% pocas celkovo viac ako 5
minut spanku napriek suplementécii kyslika prietokom >2 1/min., je indikdciou pre adaptivnhu
servoventilaciu, alebo periodické dychanie, ktoré nevymizlo pri pouzivaniCPAP liecby pocas
viac ako 6-8 tyzdnov pri pouzivani tlaku, ktory efektivne odstranuje obstrukéné epizody.

6 Kontraindikacie liecby NIPPV

(spolocné pre vSetky indikacné skupiny)

1.

©ooN kWD

[EEN
o

11.
12.

13.

Vypadok spontdnneho dychania, ktory nie je spdsobeny apnoickou udalost'ou
Sokovy stav

Akutny infarkt myokardu

Nekontrolované zavazné dysrytmie

Zavazné krvécanie z GIT-u

Vyrazna produkcia sputa

Nemoznost” optimalizovat’ masku

Neschopnost’ pacienta adaptovat’ sa

Nespolupraca pacienta

. Bulbarny a pseudobulbarny syndrom s rizikom aspiracie (relativna kontraindikacia -

nutné vyskusat toleranciu a efektivitu)

Pneumotorax- nelieceny (drenaZzou)

Obstrukcia hornych dychacich ciest (fixovana) (inej pri¢iny ako obstrukéné spankové
apnoe)

Zéavazna  porucha vedomia (GCS < 10) (vynimkou mdze byt
hyperkapnicka encefalopatia az koma)

7 Overenie efektivnosti liecby NIPPV

V pripade akutnych stavov Ziadat’ o poskytnutie NIPPV je moZné bez predchadzajuceho
overenia jej efektivnosti. Pri zahajeni dlhdobej domacej NIPV liecby je v§ak nevyhnutné overit’
jej efektivnost’ pocas kratkej hospitalizacie s overenim splnenia nasledovnych kritérii:

1.
2.

redukcia symptémov (spavost’, dyspnoe — nocné, denné, zlepSenie kvality spanku),
narast nocnych saturacii pulzoxymetricky a dennych saturacii bed-side pulznym
oxymetrom,

signifikantné ovplyvnenie hyperkapnie (pokles PaCO2 o 1,3 kPa), alebo

zlepSenie hyperkapnie az o 1,3 kPa nemusi byt’ dosiahnuté uz pocas hospitalizacie, je
moznd indikdcia NIPV lieCby bez splnenia tejto podmienky v bode c/, ak st
dosiahnuté body a), b), ale je nutné overenie poklesu CO2 pri v€asnej ambulantnej
kontrole o 2-3 mesiace.

V pripade, ze uvedené kritéria nebudi splnené, indikujaci lekar neodovzda pacientovi
pristroj pre dlhodobé domace pouzitie, oznami tato skutocnost’ bezodkladne zdravotnej
poistovni a zvazi alternativne sposoby liecby.



8 Oxygenoterapia a NIPV

Pridanie oxymetrie Kk NIPV je mozné zvazit, pokial napriek adekvatnej ventilacii
s dosahovanim adekvatnych dychovych objemov a exkurzii hrudnika, efektivnej redukcii
PaCO2 a absencii apnoickych aj hypopnoickych pauz (skontrolovanej polygraficky,
polysomnograficky, pripadne analyzou ventilacie pristroja BiPAP s pulzoximetrickou
kontrolu) je splnena niektora podmienka:

1. Pri kontrole limitovanou polygrafiou, polysomnografiou alebo no¢nou pulzoxymetriou je
T90 > 30%.

2. Pri manudlne;j titracii a kontrole limitovanou polygrafiou, polysomnografiou alebo no¢nou
pulzoxymetriou je SpO22 < 88% po dobu 5a viac minft.

Podmienkou indikéacie oxygenoterapie je zaroven splnenie indikacnych kritérii k DDOT na
zaklade metodického pokynu hlavného odbornika MZSR pre poskytovanie dlhodobej domaéce;j
oxygenoterapie z r. 2007 NIPV (Metodicky odporacanie hlavného odbornika MZ SR pre odbor
PaF pre DDOT, 2007).

- Kyslik je vhodné do okruhu ventilacie zapojit’ cez T konektor (kyslikovu spojku) zapojeny
medzi pristroj a hadicu, ¢im sa dosiahne lepSieho premiesania so vzduchom a stabilnejSej
koncentracie kysliku vo vdychovanom vzduchu, nez v pripade zapojenia priamo do masky.
Prietok kyslika titrujeme s cielom dosiahnutia SpO2 90-94 %

Prognoza

Neinvazivna ventilacia je vyznamnou zivot podporujicou lie¢ebnou modalitou zlepSujicou
symptomy, kvalitu Zivota a spanku, ale aj preZivanie pacientov. Velmi vyznamné rozdiely
vidno napriklad u restrikénych ochoreni, u pacientov s hypoventilaciou pri obezite alebo s
ochoreniami steny hrudnika. Podla viacerych $tadii je 5-ro¢né prezivanie pacientov s
kyfoskoliozou na NIPV v rozmedzi 76 az 90 % v kombinacii s dlhodobou domacou
oxygenoterapiou a je omnoho lepSie v porovnani s nelieCenymi pacientmi alebo lieCenymi
samotnou oxygenoterapiou formou DDOT (Marti et al., 2010; Gustafson et al., 2006).

V pripade chordb spojenych s obstrukciou dolnych dychacich ciest a postihnutim parenchymu
pltc ako je CHOCHP je NIPV iba jednou s potrebnych lie¢ebnych modalit v menezmente
ochorenia. Dostupné udaje vSak v sucasnosti dokumentuji potencial liecby na zlepSenie
plticnych funkeii, tolerancie zat'aze, kvality Zivota ako aj preZivania pacientov s CHOCHP
liecenych NIPV (Windisch 2015).

Neuromuskuldrne ochorenia st zdvaznou skupinou ochoreni s rozdielnou prognézou a
prezivanim v zavislosti od typu choroby. Existuju vSak silné dokazy o vhodnosti vCasne
iniciovanej dlhodobej ventilacie formou NIPV, ktora pre pacientov prinasa benefit v podobe
zlepSenia symptomov, kvality zivota a spanku, dennej unavy. U vicSiny tychto ochoreni je
dokazany vplyv na prezivanie s vynimou tazSich foriem bulbarnej paralyzy, avsak takito
pacienti su uz indikovani na ventilaciu formou domadacej umelej ventilacie (DUPV) cez
tracheostomiu (Bourke et al, 2006).

Stanovisko expertov (posudkova ¢innost’, revizna ¢innost’, PZS a pod.)
Pri posudzovani sposobilosti na pracu ako aj pri posudzovani zdravotného stavu na tcely
invalidného dochodku vzhl'adom na Sirokl paletu diagnéz je nutné vychadzat z aktualneho



zdravotného stavu, diagnozy a lieéby pacienta. Castd je dlhodoba praceneschopnost a u
zavaznych stavov je indikovana invalidita.

Zabezpecenie a organizacia starostlivosti

Kontrola efektivnosti liecby NIPPV

Pacienti lieCeni dlhodobo NIPPV v doméacom prostredi musia byt ambulantne kontrolovani
lekarom opravnenym na indikaciu tejto lieCby. Tohto lekara si pacient moze vybrat’ tak, aby
vyhovoval miestu jeho pobytu ¢i inym potrebam.

Pacient je povinny sa dostavit’ na uvedenti ambulantnt kontrolu aspon 1-krat za 6 mesiacov.
Pri nestabilnych ochoreniach méze lekar zodpovedny za ambulantné kontroly nariadit’ kratsie
intervaly kontroly podl’a potreby.

V pripade, Ze sa pacient bezdovodne nedostavi na kontrolné vySetrenie v stanovenom termine,
je poskytovatel’ liecby (prislusna zdravotna poistoviia pacienta) opravnena pristroj pacientovi
odnat’. Pacienti imobilni z dovodu postihnutia lokomocie alebo z dovodu tazkej respiracnej
insuficiencie maju pravo ziadat' navstevu technika a v indikovanych pripadoch aj lekéra
zodpovedného za ambulantné kontroly v domdcom prostredi.

Neoddelitel’'nou stucast’'ou ambulantnej kontroly st:

a. odobratie anamnézy so zameranim na kvalitu spanku, ranna bolest’ hlavy, dennu
ospalost’ a inavu, dychavicu, sekréciu hlienov, priznaky moznej respiracnej infekcie
a mozné tazkosti stvisiace s pouzivanim NIPPV (tesnost’” masky, tlak masky,
tolerancia tlaku, nafuknutie brucha po pouziti NIPPV, kongescia nosovej sliznice,
vysus$enie sliznice dutiny ustnej a/alebo nosa),
fyzikalne vySetrenie a zhodnotenie pokozky tvare v oblasti nalichania masky,

c. vySetrenie krvnych plynov a acidobazickej rovnovahy v arterializovanej kapilarnej,
resp. v arteridlnej krvi, odobranej za pokojovych podmienok v zmysle platného
metodického odporucania (s vynimkou pacientov, u ktorych bola lie¢ba indikovana
pre syndrom spankového apnoe/hypopnoe) — nevztahuje sa na kontroly vykonané v
domécom prostredi,
kontrola stavu filtrov pristroja,

e. kontrola stavu hodin pristroja s vypoctom priemerného denného pouzivania pristroja,
u pristrojov so zdznamom c¢innosti na pamitovom médiu stiahnutie Gdajov do
pocitaca a ich prehliadnutie,

f. vyhotovenie lekarskej spravy - nalezu, obsahujucej udaje o vSetkych vysSie
uvedenych skuto¢nostiach.

Neefektivnot’ liecby
Podozrenie z neefektivnosti liecby vznika ak:
a. priemerné denné pouzitie pristroja klesne pod 4 hod./den a pod 70% v sledovanom
obdobi
b. pretrvavaji denné alebo no¢né symptomy choroby
c. hodnoty krvnych plynov st nad’alej v pasme indikovanom pre liecbu NIPV.



Pri podozreni z neefektivnosti liecby alebo z vyskytu jej komplikacii kontrolujuci lekar
vykona podl'a moznosti opatrenia na napravu (Gprava rezimu liecby a pod.) a moéze indikovat
kontrolnu hospitalizaciu s preverenim splnenia indikacnych kritérii.

V pripade poklesu priemerného denného pouZzitia pristroja pod 4 hod./den a pod
70% v sledovanom obdobi, pri potvrdeni neefektivnosti lie€by na zadklade vySetreni
vykonanych pocas kontrolnej hospitalizacie, alebo pri zisteni zamerného nespravneho
pouzivania pristroja je kontrolujuci lekar povinny upovedomit bezodkladne zdravotnu
poistoviiu pacienta o zistenych skuto¢nostiach. Rozhodnutie o odnati pristroja a jeho realizacia
je v kompetencii zdravotnej poistovne.

Pri objaveni sa kontraindikacii liecby (pozri vysSie) je kontrolujtci lekar opravneny
indikovat’ ukoncenie liecby, priCom postupuje rovnako ako pri potvrdeni neefektivnosti liecby.
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Poznamka:
Ak klinicky stav a osobitné okolnosti vyzaduju iny pristup k prevencii, diagnostike
alebo liecbe ako wuvadza tento Standardny postup, je mozZny aj alternativny postup,



ak sa vezmu do uvahy dalsie vySetrenia, komorbidity alebo liecba, teda pristup zaloZeny
na dokazoch alebo na zdklade klinickej konzultdcie alebo klinického konzilia.
Takyto klinicky postup ma byt jasne zaznamenany v zdravotnej dokumentacii pacienta.
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