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REZUMAT: Bolile cronice neuromusculare pot afecta toate grupurile de muschi respiratori principali, inclusiv
grupurile de muschi inspiratori, expiratori, si bulbari, iar complicatiile respiratorii reprezintd principala cauza a
morbiditatii si mortalitatii. Netratate, multe dintre aceste boli duc in mod implacabil la insuficientd respiratorie
hipercapnica, precipitatd in unele cazuri de aspiratie cronicd si de retentia secretiei sau de pneumonie, care are legatura
cu afectiunea tusei si a mecanismelor de inghitire. Multe masuri sunt utile inclusiv inhibarea salivarii, tehnicile de
asistare a tusei, dispozitivele de intensificare a comunicarii si terapia fizica. In plus, asistenta ventilatorie este o parte
importantd a managementului bolilor pentru pacientii cu boli neuromusculare avansate. Datoritad avantajelor sale de
confort, usurintd si portabilitate, ventilatia non-invaziva cu presiune pozitiva (VNI) a devenit modalitatea de prima
alegere pentru majoritatea pacientilor. Pacientii care urmeaza si primeascd VNI ar trebui sa fie selectati folosind
referinte consensuale, iar initierea ar trebui sd fie graduald pentru a maximiza sansele de succes. Trebuie acordata
atentie preferintelor individuale pentru interfete si identificarea timpurie a afectiunilor tusei ce necesitd utilizarea
dispozitivelor de asistare a tusei. Pentru pacientii considerati necorespunzatori pentru ventilatie non-invaziva, trebuie
luat in considerare ventilatia mecanicd invaziva, dar numai dupd o discutie sincerd, dar plind de compasiune, intre
pacient, familie, doctor si alti asistenti personali de ingrijire.
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Varietatea vasta de boli neurologice cronice ce cuprind functia respiratorie poate fi clasificata in tulburari neuropatice

(inclusiv boli neurodegenerative) si tulburari miopatice.'*

BOLI NEUROPATICE CE AFECTEAZA FUNCTIA RESPIRATORIE
Leziunea colanei vertebrale. Leziunea acuta a coloanei vertebrale este un eveniment devastator care apare la o rata de
28-50 de leziuni la un milion de persoane pe an n Statele Unite.***!® Cele mai multe leziuni sunt legate de accidentele
auto, atletice sau industriale.® Complicatiile pulmonare sunt principala cauzi a decesului, cele mai multe decese
respiratorii fiind atribuite pneumoniei.™™® Leziunea acutd accentuati a coloanei vertebrale cervicale provoacd un
compromis respirator profund. Leziunile la segmentele C-3 pana la C-5 sau deasupra acestora implicd nervii frenici si
provoaca paralizie hemidiafragmaticd bilaterald partiald sau completa.® in plus, paralizia muschiului intercostal
datorata leziunilor caudale pana la cele cervicale limiteaza expansiunea normala spre exterior a cutiei toracice la partea
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mediand §i superioard, compromitdnd in continuare inspiragia.gs'116 Muschii abdominali sunt de

asemenea paralizati, reducind in mare masurd eficacitatea tusei.'’® Functionarea muschiului

|
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sternocleidomastoidian, scalen si trapez continud leziunile superioare ale coloanei cerebrale, iar  asociatia pentru Ajutorarea
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eficienta este redusa in mare masura.”® Cvadriplegii cervicali superiori (C-1-3) nu sunt capabili sa Musculara Spinala
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genereze o capacitate vitald adecvatd datoritd functiei muschiului inspirator si expirator sever
reduse. Hipoxemia este frecventa si rezulta atit din hipoventilatie cat si din microatelectaza.™’

Abrevieri: AHI, indice apnee-hipopnee; BMD, distrofie musculara Becker; BMI, indice de masa corporala; CPAP, presiune continud pozitiva a cdilor respiratorii; DMD,
distrofie musculard Duchenne; EMG, electromiografie; ERV, volum expirator de rezervd; FEV1, volum expirator fortat intr-o secundd; FRC, capacitate functionala
reziduald; FVC, capacitate vitald fortatd; MG, miastenia gravis; NPPV, ventilatie non-invaziva cu presiune pozitiva; NREM, miscare non-rapida a ochilor Tn timpul
somnului; Pdi, presiune transdiafragmatica; PEmax, presiune expiratorie maxima; PImax, presiune inspiratorie maxima; REM, miscare rapida a ochilor in timpul somnului;
RV, volum rezidual, SNIP, presiune maxima inspiratorie nazald; TLC, capacitate totald a plamanilor; VC, capacitate vitala.

Cuvinte cheie: ventilatie mecanicé; afectiune neuromusculard; ventilatie non-invaziva; complicatii pulmonare; muschi respiratori; tulburari ale somnului Corespondenta
catre: N. S. Hill; e-mail: nhill@tufts-nemc.org
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In pozitia culcata, hipoventilarea este exacerbatd deoarece continutul abdominal impinge cefaladul
diafragmei flacide, scdzand volumele pulmonare functionale.*® Apneea obstructivd in timpul
somnului si capacitatea de reactie diminuata de CO2 sunt de asemenea observate in cazul leziunilor
maduvei spindrii si a predispozitiei la hipoventila‘gie.73 Pacientii cvadriplegici cu leziuni la nivelul
maduvei spindrii inferioare (C-4 - 6), ai caror nervi frenici sunt complet sau cel putin partial intacti,
isi pot contracta diafragma intr-o masura variabild.*® Cu toate acestea, le lipseste activitatea
musculard intercostald necesara pentru a stabiliza cutia toracicd.” Ca urmare a acestui fapt, functia
lor inspiratorie este compromisa de lipsa miscirii peretelui toracic,”®''® sau peretele toracic poate
chiar sd se miste In mod pamdoxal.g&116 Pozitia poate avea un efect profund asupra ventilatiei
pentru acesti pacienti. Acestia pot fi bine saturati cu oxigen in timp ce se afla in pozitia culcat dar
devin dispneici si hipoxemici in timp ce stau in pozitia sezut, deoarece gravitatia aplatizeaza
hemidiafragmele, plasandu-i intr-o pozitie dezavantajoasa din punct de vedere mecanic
diminuandu-le abilititile de a dezvolta o tensiune maxima.”® Ca si in cazul cvadriplegilor de nivel
superior, acesti pacienti pierd functia abdominald si alte functii ale muschilor expiratori.
Combinatia dintre deficienta expiratorie si cea inspiratorie 11 impiedica sa tuseasca si sd elimine
corect secretiile, plasandu-i la un pericol mare de infectie a tractului respirator.**®!'® Desi pacientii
cu leziuni cervicale superioare (C-1-3) necesita, de obicei, asistenta ventilatorie mecanica pe termen
lung,'®# cvadriplegicii de nivel inferior (C-4-6) nu necesitd o astfel de ventilatie, cu exceptia
cazului in care au traumatisme toracice asociate, edem pulmonar sau pneumonie.*°

Boala neuromotorie. Scleroza laterald amiotrofica. Scleroza laterala amiotrofica este o boald
progresivd continud a neuronilor motorii superiori si inferiori, conducand in mod inevitabil la
moarte. Desi etiologia este necunoscuta, au fost propuse un numar mare de cauze potentiale, inclusiv
expunerea la agenti neurotoxici, boli genetice sau autoimune, deficiente ale factorilor de crestere ai
nervilor si infectii virale.>**#1°11%3 Boala se prezinta cu o frecventd egald la membrele superioare si
inferioare (~40%) si mai putin frecvent (~20%) cu implicare musculara bulbara.'?* Desi boala nu
are efect direct asupra pldmanilor, aceasta are efecte devastatoare asupra functiei mecanice a
sistemului respirator. Aceastd boald afecteazd toate grupele majore de muschi respiratori: (1)
muschii expiratori; (2) muschii inspiratori; si (3) muschii superiori ai cdilor aeriene. Dispneea poate
sa apard treptat In timp, iar acest debut insidios poate Intarzia diagnosticul. Medicii trebuie sa caute
semne subtile de hipoventilatie nocturnd, care pot apdrea atunci cand functia muschilor respiratorii
este usor afectata si schimbul de gaze pe timpul zilei este normal.* Simptomele si semnele de
hipoventilatie nocturna sunt variate si includ foamea de aer, sforditul, sufocarea, ortopneea, cianoza,
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nelinigtea, insomnia, hipersomnolenta in timpul zilei, durerile de cap dimineata,

somnolenta, oboseala, depresia si tulburarile de cunoatgte:re.ﬁ’g‘l’71 Cu implicarea  apapsams.

bulbara, care apare in cele din urma la mai mult de 80% dintre pacientii cu ,fsociae ten Ao
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scleroza laterald amiotrofica, inghitirea devine afectatd iar ingerarea UNEi  imereuna nvineem swa:
alimentatii adecvate devine imposibila. Se produce o pierdere rapida in greutate,

necesitand plasarea unui tub gastric.® Implicarea timpurie a bulbarilor conferd un pronostic
nesatisfacator aferent unei nutritii afectate si a riscului crescut de aspira‘gie.123’148 Performanta
respiratorie compromisad este principalul determinant al supravietuirii limitate medii pentru acesti
pacienti, aproximativ 4 ani dupa diagnosticare.”’

Sindromul post-polio. Poliomielita, provocata de un enterovirus, poate afecta functia respiratorie nu
numai in stadiul sdu acut, ci si ca o sechela tarzie, multe decenii mai tarziu.'* Infectia cu poliovirus
a neuronilor motorii spinali sau a nucleelor celulelor trunchiului cerebral are ca rezultat o distributie
larga variabild a slabiciunii musculaturii osoase sau bulbare, lasdnd persoanele afectate cu sechele
variabile permanente dupa recuperarea maxima.'*® Continuitatea afectirii include slibiciunea sau
deformarea minora a membrelor afectate, deficite functionale in ambulantd sau auto-ingrijire si
cvadriplegie cu necesitatea suportului respirator continuu.*®* Sindromul post-polio afecteaza
supravietuitorii cu poliomielitd timp de 20-30 de ani dupa boala acuta si se caracterizeaza printr-un
complex de simptome difuze, incluzdnd oboseald, durere, bufeuri la rece si rece si pierdere
progresiva inceatd a functiei si slibiciune a muschilor afectati anterior.® Semnele si simptomele
respiratorii includ dispneea, durerile de cap dimineata, hipersomolenta in timpul zilei sau
insuficienta respiratorie sincerd cu hipoventilarea in timpul zilei si miscarea abdominald
palreldoxella“l.54’59 Afectiunea se distinge de scleroza laterala amiotroficd prin lipsa semnelor
superioare ale neuronului, a antecedentelor de poliomielita si progresia foarte lentd care permite
supravietuirea prelungitd, chiar si dupa aparitia insuficientei respiratorii.” Este posibild inrdutatirea
functiei respiratorii la pacientii la care au fost implicati muschii respiratiei in timpul episoadelor
initiale; afectarea fara implicare initiald este mai putin frecventa.”®®

Atrofia musculara spinala. Cele trei forme clasice de atrofie musculard spinald, in ordinea
severitatii, sunt forma infantila, cunoscuta si ca boala Werdnig-Hoffmann tip 1; tipul copilariei, de
asemenea, denumit de tip Werdnig-Hoffmann 2; si tipul juvenil (tip 3) sau boala
KugelbergWelander.®** Tipul 1 este o forma gravi, cu debut in cea mai timpurie copilarie si
moarte pana la varsta de 2 ani.'*>18 Copiii cu boala de tip 2 au o sldbiciune mai moderata si
hipotonie n perioada copilarie si se dezvolta destul de normal pana la varsta de 6 - 8 luni.
Majoritatea in cele din urma invata sa stea In sezut, dar putini merg, iar moartea are loc de obicei la
varsta de 20 de ani.****®® Tipul 3 este mai putin sever si este prezent in copilarie sau la adolescenta
timpurie cu o slabiciune proximala similara cu cea a distrofiilor musculare la nivelul membrelor-
centurd. Abilitatea de a merge singur este intarziatd. Cifoscolioza si fasciculatiile limbii apar cu
efect intarziat, iar moartea, de obicei, nu se produce decat dupa a treia sau chiar a cincea decada.™®
Complicatiile respiratorii sunt inevitabile la copiii cu atrofie musculara spinald de tip 1, care apar
ntr-o masura variabila in tipul 2 si sunt rare in tipul 3,107 Muschii intercostali sunt implicati sever,
astfel incat inspiratia este dependentd de diafragmé.167 Acest fapt determind recesiunea coastei si un
perete caracteristic pieptului, insotite de deformarea pieptului. Majoritatea copiilor de tip 1 dezvolta
infectii toracice si tulburdri respiratorii in primele cateva luni de viatd si aproape toti mor de
insuf1cien[:3€17 respiratorie pand la varsta de 2 ani, cu exceptia cazului in care este asigurat un sprijin
ventilator.

Neuropatiile periferice. Accentul acestei revizuiri se face pe boala neuromusculara cronica, astfel
incéat polineuropatiile demielinizante inflamatorii, cum ar fi sindromul Guillain-Barré, nu vor fi
discutate. Totusi, unele neuropatii cronice sunt dobandite in cursul unei boli critice, de obicei ca o
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consecinta a septicemiei, probabil legata de o leziune indusi de citokine.*® Acestea

pot provoca disfunctii ale nervului frenic si slabiciune a diafragmei, la fel ca si apapsams.

ranirile reci ale nervilor frenici (degerdturi frenice), care pot fi vizute dupa ,Jocs it
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cardioplegie prin interventii chirurgicale pe cord deschis. Aceste leziuni, de obicei, mereuna nvineem smat
dar nu intotdeauna, se rezolva pe o perioadd de sdptamani pana la luni.”* Alte

cauze ale leziunii nervului frenic si paralizie unilaterald sau bilaterald a diafragmei includ
manipularea gatului in timpul anesteziei generale, a leziunilor traumatice ale gatului sau ale
pieptului si invazia tumorald; unele cazuri sunt idiopatice.

Polineuropatia demielinizanta inflamatorie cronica. Polineuropatia demielinizantd inflamatorie
cronica este 0 polineuropatie senzitiv-motorie, similard dar mai sustinuta cu poliradiculopatia
demielinizantd inflamatorie acutd, fiind o boald autoimund.'®® Ea poate fi destul de severd incat
compromite respiratia si poate duce la insuficienta respiratorie, dar mai des, duce la sldbirea difuza
progresiva, pierderea senzoriald, ataxia si durerea, cu debilitari si dizabilitati ulterioare, de obicei
fara insuficienta respiratorie.'%

Boala Charcot-Marie-Tooth. Boala Charcot-Marie-Tooth este un grup eterogen genetic din
neuropatiile cronice care impart acelasi fenotip clinic si uneori compromite functia pulrnonatrét.138
Acestea sunt caracterizate de pierderea si sldbirea musculaturii membrelor distale (in special a
compartimentului peronier), adesea cu pierderi distal-senzoriale, deformari scheletice si reflexe
scazute sau absente ale tendonului.’® Debutul este de obicei in primele decenii de viata, cursul este
foarte lent progresiv, iar severitatea este foarte variabila, chiar si in cadrul aceleiasi inrudiri, rareori
ducand la afectari severe.™*® Ocazional, apar complicatii respiratorii, incluzand paralizia cordonului
vocal, slabiciunea laringiand care duce la stridor inspirator si slabirea musculaturii intercostale si a
diafragmei, progresand pana la insuficienta respiratorie.66

TULBURARI ALE JONCTIUNII NEUROMUSCULARE

Tulburdrile jonctiunii neuromusculare, cum ar fi miastenia gravis, pot manifesta complicatiile
pulmonare in timpul crizelor acute. Astfel de complicatii sunt importante, dar nu sunt in centrul
revizuirii actuale si nu vor fi discutate.

MIOPATIILE CE AFECTEAZA FUNCTIA RESPIRATORIE

Bolile musculare sunt numeroase si variate. Ele pot fi impartite in: boli dobandite, mostenite si
congenitale. Cauze dobandite ale miopatiei. Printre miopatiile dob&ndite se numara miopatiile
inflamatorii, polimiozita si dermatomiozita.>’ Complicatiile pulmonare apar la aproximativ 10%
dintre pacienti si includ restrictii datorate peretelui toracic, slabiciune musculard a diafragmei si
afectiuni pulmonare interstitiale.®” Mielopatiile post-paralizie pot fi vizute in unititile de terapie
intensiva dupa perioade lungi de insuficienta respiratorie tratate cu paralitic si steroizi si, de obicei,
sunt lent reversibile.®

Miopatiile mostenite. Distrofia musculara Duchenne. Distrofia musculara Duchenne (DMD) este
cea mai frecventa miopatie progresivd mostenitd, afectand pana la 1 din 3300 de nasteri de baieti
Vii.®® DMD este cauzata de lipsa de distrofina.>! O gend de pe cromozomul X (p21) codifica
distrofia, ducand la un model de mostenire recesiva legat de cromozomul X.?*** Caracteristicile
intarzierii motorului determina diagnosticul in aproximativ 20% din cazuri pana la varsta de 2 ani si
75% pana la varsta de 4 ani.*®’ Slabiciunea progresiva, pierderea mersului, incapacitatea de a
efectua sarcini cu extremitatile superioare si implicarea ocazionald a muschilor faciali, precum si
complicatiile ortopedice, pulmonare si cardiace cresc in anii de scoala elementara si se pot observa
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tulburiri intelectuale.*® Pierderea mersului are loc de obicei la varsta de 10 sau 11

ani.1® Insuficienta respiratorie este cauza principald a decesului la pacientii cu  apapsams.

DMD.%#" Insuficienta respiratorie devine clinic manifestata in stadiile avansate ale s e aorses
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bolii, de obicei la sfarsitul anilor de adolescentd.’” Moartea este cauzatd de  weseous mvimeemswat
pneumonie, secretii retinute, atelectaza sau, eventual, de oboseald si esec al

muschilor respiratori.”” Anomaliile ventilatorii in timpul somnului ce rezulti din hipoventilatia
nocturna legatd de miscarea rapidd a ochilor (REM) pot fi, de asemenea, asociate cu dezvoltarea
insuficientei respiratorii si cor pulmonal.***** Tulburarea de somn legati de respiratie apare pana la
doud treimi din pacienti in timpul adolescentei timpurii, asociata cu caderi tranzitorii hipoxice.100
Desi aceste evenimente nocturne la pacientii mai tineri sunt caracterizate in principal prin apnee si
hipopnee obstructiva, pot apdrea 100 de hipopnee centrale la pacientii vérstnici.”® Un volum
expirator fortat in 1 secundd (FEV1) mai mic de 40% prezis, un PaCO2 >45 mm Hg si un exces de
bazd mai mare 4 mmol / | sunt factori care indicd dezvoltarea respiratiei dezordonate in somn in
DMD.* Numeroase studii au aratat ca, fara suport ventilator, speranta medie de viatd la DMD este
de aproximativ 20 de ani.'®’

Distrofia musculara Becker. Distrofia muscularad a lui Becker (BMD) este o forma cu debut tardiv
de distrofie musculara legata de cromozomul X.*" Probleme semnificative pot aparea in timpul
copilariei pentru unii subiecti BMD, dar majoritatea bolilor sunt relativ usoare inainte de
maturitate.* Simptomele precoce includ slabiciunea proximalad a extremitdtilor inferioare si, la
unele subiecti, slibiciunea flexorilor gatului.**® Contractiile nu sunt de obicei o problema pani la
trecerea la un scaun cu rotile, iar scolioza este relativ rard.* Boala pulmonara restrictiva apare ca o
complicatie tardiva intr-un procent mic de cazuri de DMO, dar severitatea bolii pulmonare nu se
apropie de cea observata la DMD. 8 Cardiomiopatia in DMO tinde sd fie disproportionat de severa
in raport cu gradul de boald pulmonara restrictiva, 181 si cazuri rare au fost raportate cu simptome
si semne de insuficientd cardiacd care au precedat debutul observat al miopatiei scheletice.’®
Natura progresiva lentd a acestei miopatii distrofice, care este compatibild cu multi ani de
mobilitate functionald si longevitate, face ca acesti pacienti sa fie candidati adecvati pentru un
transplant cardiac daca apare o insuficientd cardiaca in stadiul final.*

Distrofia musculara facio-scapulo-humerala. Distrofia musculara facio-scapulo-humerala este o
miopatie progresiva lentd, cu mostenire dominantd autosomald, remarcabila pentru implicarea
timpurie a musculaturii faciald.’® Slabiciunea musculard este relativ usoard, cu un ritm lent de
scadere a rezistentei. Muschii proximali ai extremitatilor inferioare sunt de obicei implica‘gi.101
Contractiile membrelor sunt rare, iar deformarea coloanei vertebrale este limitata in primul rand la
hiperlordoza.'® Deteriorarea functiei pulmonare tinde sa fie usoara, complicatd de o tendinta spre
apnee obstructiva de somn legatd de slibiciunea musculara a ciilor respiratorii superioare.'®! Desi
poate aparea o implicare respiratorie care duce la decompensarea ventilatorie,*®” prognosticul
pentru cei mai afectati indivizi este destul de bun, deoarece nu existd implicare cardiaca asociata
sau dizabilitate de invé‘gare.63‘1°1’135

Distrofia miotonica. Distrofia miotonicd este o afectiune multisistemicd dominantd autosomala,
caracterizatd prin pierderi musculare, miotonie, cataractd, tulburari intelectuale si defecte de
conductie cardiaca, cu un model caracteristic al atrofiei temporale si calvitiei frontale."® Implicarea
respiratorie apare Tn perioada varstei mijlocii, cu un model restrictiv progresiv fiind cea mai
frecventa anomalie a functiei pulmonare.167 Cu toate acestea, manifestarile sunt destul de variabile,
la unii pacienti ce dezvolta paralizia diafragmei si altii care au in principal tulburdri de somn, cu
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apnee obstructivd sau centrald, sau hipoventilatie franc centrald.**'® Indicele

apnee-hipopnee (AHI) si gradul de desaturare nocturnd sunt mai mari decit in  ppapsams.
cazul bolii neuromusculare non-miotonice, pentru un grad similar de slabiciune /st Aereres
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musculara respiratorie.’® Pacientii tind si fie mai grei decét cei cu alte forme de  eaeimnmvieemswa
boala neuromusculara, iar gradul de desaturare nocturna este legat de indicele de

masa corporald (IMC).”? La majoritatea pacientilor cu distrofie miotonica, somnolenta nu poate fi
atribuita in mod clar hipercapniei, tulburarii de somn legata de respiratie sau perturbdrii arhitecturii
somnului,"® fiind sugerate influente centrale.’® O forma congenitala timpurie a distrofiei miotonice
este Insotitd de o simptomatologie mult mai dramaticd, cu mortalitate (adesea secundarda
complicatiilor pulmonare) ce se apropie de 25% pana la varsta de 18 luni.™® Cei care supravietuiesc
perioadei neonatale demonstreaza o intarziere a dezvoltdrii motorii continue si de multe ori sufera
de insuficienta mentala semnificativa.®

Distrofia musculara congenitala. Distrofia musculard congenitala descrie sugari ce prezintd la

nastere sau in primele luni de la nastere trasdturi distrofice pe biopsie musculard si hipotonie,

artrogripoza asociate si contractii.'®’ Progresia slabiciunii musculare cu vérsta nu este marcati, dar

ventilatia poate fi compromisa la sfarsitul copildriei printr-un ciclu vicios de agravare a scoliozei

toracice si a hipoventilarii nocturne.'®’ Deoarece boala progreseaza incet, iar implicarea bulbara si

cardiaca este rarda, prognosticul pacientilor d}lGIgﬁ inceperea ventilatiei non-invazive este relativ
bun.
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FIGURA 1. Relatia dintre Ti/Ttot si Pdi/Pdimax. Linia reprezinta o valoare a indicelui de izopresiune-timp pentru diafragma de aproximativ 0,15.
Modelele de respiratie care se incadreaza in partea dreaptd a curbei provoaca oboseala diafragmatica. Pdi, presiune medie transdiafragmatica; Pdimax,
presiunea maxima transdiafragmatica; Ti, timp inspirator; Ttot, timpul total pentru ciclul respirator

CAUZE SI MECANISME ALE INSUFICIENTEI RESPIRATORII 1IN
BOLILE NEUROMUSCULARE

Slibiciune musculara respiratorie si oboseald. Slibiciunea musculara respiratorie, definitd ca
incapacitatea muschilor respiratorii odihniti de a genera niveluri normale de presiune si flux in
timpul inspiratiei si expiratiei,*®*®® este un eveniment frecvent in multe boli neuromusculare.®
Deoarece peretele toracic si conformarea pulmonara sunt reduse in cazul bolilor neuromusculare,
incarcarea mecanica pe muschii respiratori slabiti este crescutd.’® Un dezechilibru intre incarcare s
capacitate duce la oboseald musculard si insuficientd respiratorie.***® Pentru muschii scheletici
inclusiv diafragma, oboseala musculard este definita ca incapacitatea unui muschi de a continua sa
genereze o tensiune datd ca raspuns la un stimul constant.** Muschii scheletici pot dezvolta
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oboseala daca contractia continud este dusa dincolo de un anumit prag de ":‘ \
tensiune.3 La subiectii normali, pragul de oboseald al diafragmei poate fi atins  apapsams.
atunci cand indicele timpului de presiune determinat de Ti/Ttot inmultit cu media | jcss fe Avoreres
Pdi (exprimat ca o fractiune din Pdimax) depiseste o valoare critici de 0,15, unde  weaeona mvineem svat
Ti este timpul de inspiratie, Ttot este timpul total pentru ciclul respirator, media

Pdi este presiunea medie transdiafragmaticdi si Pdimax este presiunea maxima
transdiafragmatic5131’32 (Fig. 1). Cu alte cuvinte, deoarece diafragma se contracteaza in principal in
timpul inspiratiei, ea ar trebui sd se oboseascd mai rapid dacd la o anumita tensiune presiunea
maxima diafragmatica scade sau proportia timpului de inspiratie pe durata ciclului de respiratie
total (Ti/Ttot) cre§te.31 In bolile neuromusculare, un PaCO2 mai mare a fost asociat cu o scidere a
timpului de inspiratie, un volum tidal mai mic si cu o crestere a incarcarii elastice a
pl.'?1m€1nului.108’125 Avand in vedere cd cresterea timpului de inspiratie si Pdi pot fi foarte importante
pentru mentinerea unui PaCO2 normal, strategiile necesare pentru a mentine ventilatia la pacientii
cu boli neuromusculare cresc riscul oboselii musculare respiratorii. Trebuie subliniat faptul ca
pragul de oboseala pentru diafragma, calculat de Bellemare si Grassino,®** a fost obtinut la
subiectii normali si la pacientii cu boald pulmonard obstructivd cronicd; pacientii cu boala
neuromusculara pot fi diferiti. Intr-adevir, Nava si colab. au demonstrat ¢ pragul de oboseala al
diafragmei pentru cvadriplegici a fost de aproximativ 0,10-0,12, cu mult sub pragul de oboseala de
0,15, descris la subiectii normali.**! Astfel, aceste concepte se aplica fara indoiald bolii cronice
neuromusculare, iar afectarea muschilor non-diafragmatici poate predispune anterioare oboseala
diafragmei.

Impactul slabiciunii musculare inspiratorii. Muschii inspiratorii includ diafragma, muschii
intercostali externi si muschii auxiliari. Slabirea acestor muschi modificd mecanica ventilatorului,
determinand restrictionarea cutiei respiratorii si, in cele din urma, retentia de COz2 si insuficienta

respiratorie franca.®41%®

Modificarea mecanicii respiratorii. Aferenta incapacitatii de a realiza o inhalare completa datorita
slabiciunii musculare inspiratorii, incdrcarea elasticd a peretelui toracic creste treptat in cazul
bolilor neuromusculare, contribuind la cresterea efortului de respiratie si la eventuala insuficienta
ventilatorie.**3*®? Neintrebuintarea oricarei parti a sistemului musculo-scheletic este insotita de o
serie de modificari structurale, inclusiv atrofie musculard, osteoporozd ca urmare a inactivitatii,
contractii extra-articulare, si adeziuni intra-articulare, ce progreseaza catre degenerarea obliterantd a
cartilajului  articular.®®™ Efectele suplimentare ale acestor procese la adulti cu boald
neuromusculard par sa sublinieze rigidizarea peretelui toracic.”®’ Cifoscolioza, asociatd frecvent cu
bolile neuromusculare, contribuie, de asemenea, la rigiditatea peretelui toracic si creste activitatea
de respirat,:ie.33 Cifoscolioza este insotita de deformarea cutiei toracice care creste in continuare
rigiditatea peretelui toracic si produce o aliniere mecanica a muschilor respiratori, diminuand astfel
capacitatea lor de a functiona eficient impotriva cresterilor elastice si rezistive crescute.*®
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FIGURA 2. Capacitatea pulmonara totald (TLC) si subdiviziunile sale in boala neuromusculard (NMD). Histogramele
volumului pulmonar sunt comparate cu subiectii figurativi normali si cu cifoscoliozd (KS) pentru a ilustra modelul de
distributie a subdiviziunilor in cadrul TLC (modificat din Bergofsky, 36 cu permisiune). Capacitatea de inspirare, 1C;
volumul rezervei de expirare, ERV; volumul rezidual, RV.

Restrictionarea volumului plamanilor. Afectiunile nervilor si muschilor afecteaza functia
de pompare si ventilare prin limitarea capacitdtii de reducere a presiunii intratoracice si prin
umflarea plamanilor ®*, producand bine cunoscutul tipar de restrictie observat in cadrul testelor de
functie pulmonara la pacientii cu afectiuni neuromusculare. 496162 Capacitatea pulmonara totald
(TLC) si capacitatea vitald (VC) sunt reduse,*®* in timp ce capacitatea reziduala functionali (FRC),
volumul de repaus al sistemului respirator este normal ori scazut. **% Aceasta restrictie reflecta atat
efectele directe (pierderea presiunii dispersante), cit si cele secundare (modificari ale
caracteristicilor pasive ale pldmanilor si ale peretelui toracic) ale slabiciunii muschiului respirator
asupra functiei pulmonare. 02

Atunci cand gradul de implicare a muschilor respiratori variaza intre muschi, modificarile
functiei pulmonare pot fi utile in scopul diagnosticarii. De exemplu, o scidere a capacitdtii vitale de
25% sau mai mult intre pozitia ridicat si culcat a fost consideratd a fi un indicator mai sensibil al
slabiciunii diafragmei decat sunt doar masuratorile capacitatii vitale si ale capacitatii pulmonare
totale in pozitia ridicat. > Aceastd modificare are o specificitate si o sensibilitate de 90%, respectiv
79%, pentru diagnosticarea sldbiciunii diafragmei. " Caracteristicile volumului pulmonar la
subiectii normali, cu cifoscolioza si la pacientii cu afectiuni neuromusculare sunt prezentate in
Figura 2. Debitul de expiratie fortatd este redus la pacientii cu slabiciune neuromusculard, de obicei
proportional cu reducerea FVC, astfel incat raportul FEV1/FVC este normal sau chiar ridicat. 84

Afectarea schimbului de gaze. In cazul slabiciunii usoare pana la moderati a muschilor
respiratori, activitatea ventilatoare creste, ducand la hiperventilatie, la un pH normal sau ridicat si o
tensiune arteriald redusi a CO,. ® Tensiunea PaO; si a oxigenului alveolar-arterial (gradientul p (A-

a)0Oz) trebuie s fie normale. * Cu toate acestea, cateva procese pot creste gradientul p(A-a)Oz, cum
ar fi obstructia cailor respiratorii (secretii retinute, dopuri de mucus) ori implicarea parenchimului
pulmonar (pneumonie, atelectazie). ®* Pe masura ce muschii respiratori slibesc mai mult, tensiunea
arteriala a CO; creste. Cu toate acestea, gradul de hipercapnie cronicd poate fi mai mare decat ar fi
de asteptat doar vdzand valorile masurate ale sldbiciunii musculare. 2845 Acest lucru sugereaza ca
alti factori decat sldbiciunea musculara contribuie la retentia COz. %0 Unii dintre acestia au fost deja
discutati, cum ar fi atelectazia si rigiditatea crescutd a peretelui toracic. 3082 Elasticitatea dinamica
crescutd (un parametru care reflectd sarcina elastica a plamanului pe unitatea de putere maxima de
inspiratie a muschilor) s-a dovedit a fi cel mai puternic predictor al variatiei PaCO,. '* Sarcina
elasticd crescutd si slibiciunea musculara respiratorie * sunt considerate a fi responsabile pentru un
tipar de respiratie rapidd, superficiala. '%%'%° Acest tipar de respiratie rapida, superficiala poate
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reduce efortul elastic pentru respiratie, tensiunea musculard si perceptia dispneei,
in ciuda efortului de crestere a ventilatiei spatiului nefunctional si contributiei 1a  apapsams.
reten!:ia COZ. 108’125 Asociatia Pentru Ajutorarea
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Afectarea schimbului de gaze poate fi agravata in timpul somnului (a S€  mereuna vinGem smar
vedea mai jos) sau de activitati cum ar fi activitatile fizice moderate si alterarea
controlului respiratiei. ' Aceasta din urmid poate fi compusd prin atenuarea miscarilor de
ventilatie hipocapnice si hipoxice prin retinerea progresivd a CO, sau prin alte mecanisme. ®
Observatiile clinice sugereaza cad mecanismele centrale neuronale pot, de asemenea, sd joace un rol
in evenimentele care duc la insuficienta respiratorie acutd. **%'> Modelele experimentale indica
faptul ca se poate produce o reducere a miscarii neuronale sau o incetinire a frecventei respiratorii
dupa impunerea unor sarcini respiratorii mari si precedd semnele oboselii musculare. *'** Mai
mult, mecanismul acestei modificari a miscarilor respiratorii, denumit uneori ,,oboseald centrald”,
pare si fie independent de dispneea, hipercapnia sau hipoxemia percepute. *>*>* Acest lucru a dus la
speculatia ca, In timpul dezvoltarii insuficientei respiratorii, este posibil ca respiratia mai lenta si
mai superficiald sa limiteze efortul, intarziind sau evitand oboseala reald a muschilor respiratori,
chiar daca ventilatia este afectata si hipercapnia se agraveaza. >

Impactul slabiciunii muschilor expiratori. O tuse normald necesita o inspiratie completa
inaintea tusei, urmata de inchiderea glotei si o rezistenta suficientd a muschilor expiratori pentru a
genera presiuni intratoracice care sunt adecvate pentru a obtine fluxuri expiratorii tranzitorii ridicate
(sau fluxuri de expiratie maxima a tuset). 17.18.170

In cazul afectiunilor neuromusculare, chiar si atunci cand muschii expiratori sunt puternic
slabiti, pot fi generate debite adecvate daca se pastreaza volumul inspirat si reculul elastic al
sistemului respirator. ***3 Cu toate acestea, atunci cand sunt combinate cu afectarea functiei glotei
sau slabiciunea muschilor inspiratori, functionarea inadecvata a muschilor expiratori in afectiunile
neuromusculare provoaca o afectare severa a capacitatii de a curata secretiile din caile respiratorii.
18 Secretiile retinute cresc apoi rezistenta cailor respiratorii si modifica mecanica respiratorie. %1n
plus, deoarece muschii expiratori slabiti nu pot reduce volumul toracic substantial sub capacitatea
reziduala functionald, volumul rezervei de expiratie (ERV) este redus, iar volumul rezidual (RV)
este marit (Fig. 2). 45,84,103

Eliminarea secretiilor din caile respiratorii este o problema permanentd si cu potential risc
asupra vietii pentru pacientii cu afectiuni neuromusculare si hipersecretie bronsicd, disfunctie
bulbard ori sldbiciune severd a muschilor inspiratori sau expiratori, necesitand interventie
terapeutica pentru a atenua aceasta problema.

Impactul slabiciunii muschilor cailor respiratorii superioare. Implicarea musculaturii
cailor respiratorii superioare (bulbare) afecteazd vorbirea si inghitirea. * in cazul unei implicari
bulbare severe, ingerarea alimentelor adecvate devine imposibild si astfel apare pierderea in
greutate. ** Afectarea inghitirii este o cauza majora de sialoree (salivare) la pacientii cu disfunctie a
cailor respiratorii superioare. *** La acesti subiecti, Intrucat mecanismul de inghitire se deterioreaza,
vorbirea este invariabil afectatd, iar pacientii pot necesita o tehnologie de asistentd pentru a
comunica in mod eficient. Panourile de alegere si dispozitivele de vorbire asistata de calculator sunt
disponibile pentru pacientii cu dificultati de vorbire cauzate de afectiuni neuromusculare. % Mai
mult, disfunctia buzelor, a limbii, a muschilor faringieni si laringieni creste riscul de aspiratie si
cauzeaza dificultati la inchiderea glotei care este necesara functiei eficiente a tusei. % Slabiciunea
muschilor cdilor respiratorii superioare contribuie, de asemenea, la obstructia cdilor respiratorii in
timpul somnului si predispune la tulburari de respiratie legate de somn in timpul utilizarii

ventilatoarelor corporale cu presiune negativa. ‘4%
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Protectia inadecvata a cailor respiratorii ca o consecinta a slabiciunii
muschilor respiratori. O tuse normala necesitd o cale senzoriald intactd pentru a  apapsams.
detecta iritarea si secretiile cailor respiratorii si integritatea tuturor grupurilor fscceie e Suoee:
majore de muschi respiratori. *"**3* In afectiunile neuromusculare, tusea poate fi  weseous mvimeem swat
afectatd de implicarea oricdrui grup major de muschi respiratori, inclusiv: (1)
muschii inspiratori, conducand la o reducere a fortei necesare pentru a genera o inspiratie profunda;
(2) muschii bulbari, cauzand incapacitatea de a inchide complet glota in timpul fazei de compresie;
si (3) muschii expiratori, cauzand incapacitatea de a comprima si expulza gazul intratoracic.

Slabiciunea laringiana si tusea ineficientd complicad functia de inghitire afectata. 135 Functia
necoordonata sau slabiciunea laringelui poate duce la penetrarea continutului oral (lichide si
alimente solide mai mult decat semisolide, impreuna cu secretiile nazofaringiene si orale) in caile
respiratorii, care predispun la pneumonia de aspiratie. 168 Episoadele de sufocare sunt frecvente si
pot fi declansate de salivd. Eliminarea secretiei poate fi o problema deosebit de tulburdtoare in
afectiunile neuromusculare, deoarece secretiile devin mai vascoase atunci cand hidratarea este
necorespunzitoare. >* In plus, tonusul scizut si slibiciunea muschilor oro-faciali contribuie la
salivare, care este adesea consideratd deranjantd din punct de vedere social. > Salivarea este un
indicator al unui mecanism de inghitire slab coordonat, care expune pacientii la problema mai
severa reprezentatd de aspiratie. 55168

Infectiile toracice. La pacientii cu afectiuni neuromusculare, peste 90% din cazurile de
pneumonii sunt declansate de infectii ale tractului respirator superior. 20 Infectiile toracice
reprezintd o amenintare grava pentru pacientii vulnerabili cu slabiciune musculard si o tuse slaba.
168 Este necesar tratament imediat prin fizioterapie, drenaj postural, antibiotice si ventilatie asistata
adecvata. 167, 168

Afectarea controlului respiratiei. Atunci cand bolile neuromusculare afecteaza functia
muschilor respiratori, reactia ventilatoare la hipercapnie sau hipoxemie este redusa din cauza
slabiciunii muschilor respiratori si modificarii mecanicii peretelui toracic. ® Cu toate acestea,
sensibilitatea chemoreceptorilor se mentine si fluxul central masurat prin presiunea de ocluzie, Po.1
(presiunea din cavitatea bucald masuratd la 0,1 secunde dupd intreruperea fluxului de aer la
inceputul inspiratiei) 11 este normald sau usor crescutd. 28 Respiratia este de obicei rapida si
superficiald din cauza mecanicii respiratorii anormale si a fiziologiei musculare, dupa cum s-a
discutat anterior. ?® De exemplu, in distrofia musculard, slibiciunea muschilor respiratori este
insotita de modificari degenerative ale axului muscular. *"**¥° Studiile electrofiziologice au
demonstrat reflexe de intindere reduse de la axele musculare si reflexe ale tendoanelor scazute sau
absente. #® Tulburarile de reactii de la receptorii muschilor respiratori pot afecta modularea
contractiei muschilor respiratori si pot provoca tulburari in reglarea respiratiei in distrofia
musculard. % Cu toate acestea, o componenta a hipoventilarii centrale legate de controlul respirator
anormal a fost suspectata de mult timp in distrofia miotonica, pe baza tendintei de retentie a CO2
care nu este adecvata pentru gradul disfunctiei muschilor. 30,168,186

Somnul si respiratia in afectiunile neuromusculare. Respiratia normala in timpul
somnului. In timpul somnului fard miscari oculare rapide (NREM), ventilatia scade brusc si este
asociatd cu o respiratie mai rapida, mai superficiald si regulatd, rezultdnd o crestere a presiunii
partiale a COa. 6 Ventilatia inregistreaza doar o scadere usoara in continuare pe masurd ce somnul
devine stabil. ** Spre deosebire de ventilatie, rezistenta ciilor respiratorii superioare creste brusc la
debutul somnului datorita activitatii reduse a muschilor dilatatori faringieni si creste in continuare
odatd cu cresterea activitatii delta in electroencefalograma in timpul somnului cu unde lente. '
Subiectii cu traheostomie inregistreazd modificari similare cu subiectii normali in timpul somnului.
129 Astfel, schimbirile de ventilatie din timpul somnului sunt cel mai probabil legate de o reducere a
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migcdrii ventilatorii datoritd chemosensibilitatii afectate , mai degraba decat

de cresterea rezistentei cailor respiratorii superioare. O crestere a activitdtii  apapsams.
muschiului genioglos 1n timpul somnului NREM, dupa caderea initiald la debutul /s e deoreres
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f;)zmnului, poate fi importanta pentru mentinerea permeabilitatii cailor respiratorii.  wereuna nvineem swat

In timpul somnului cu misciri oculare rapide (REM), existd o reducere generalizati marcata
a tonusului musculaturii scheletice, cu exceptia diafragmei si a muschilor extra-oculari. ® Astfel, Tn
timpul tranzitiei de la somnul fara miscéri oculare rapide la somnul cu miscari oculare rapide, se
inregistreaza o scadere suplimentara a volumului plaméanilor (datorata contributiei cutiei toracice), a
ventilatiei minime si fluxului mediu de inspiratie. 6

La subiectii normali, aceste schimbari ale ventilatiei si ale tiparului respiratiei provoaca doar
modificari minore in schimbul de gaze. Cu toate acestea, schimbarile in schimbul de gaze sunt
sporite la cei cu slabiciune a muschilor respiratori, mai ales dacad diafragma este implicata in mod
semnificativ. Respiratia neregulati in timpul somnului in cazul afectiunilor neuromusculare.
Respiratia neregulatd este frecvent Intilnitd in afectiunile neuromusculare cronice, cum ar fi
scleroza laterala amiotrofica, distrofia musculard si distrofia miotonica. *® Slabiciunea muschilor
respiratori, deformarile cutiei toracice si ale coloanei vertebrale, sldbiciunea muschilor cailor
respiratorii superioare, obezitatea, anomaliile cranio-faciale si anomaliile de control al ventilatiei
apar toate in afectiunile neuromusculare si cresc probabilitatea aparitiei respiratiei neregulate in
timpul somnului. ****" Dovezi puternice subliniaza importanta diagnosticarii si tratarii respiratiei
neregulate In somn in tratarea pacientilor cu afectiuni neuromusculare pentru a imbunatati calitatea
vietii s si, eventual, pentru asigurarea longevitatii. 21,134,165

Natura respiratiei neregulate in somn la pacientii cu afectiuni neuromusculare reflecta
distributia implicarii muschilor respiratori. Y Cand pacientii au disfunctie de diafragma severa,
suprimarea muschilor intercostali si a muschilor asociati in timpul somnului REM conduce la
hipoventilatie. %1% Cu toate acestea, daca rezistenta diafragmei este intactd, dar muschii cailor
respiratorii superioare sau intercostali sunt slabi, atunci este mai probabil sd apara apneea
obstructiva sau hipopneea. ! in unele forme de afectiuni neuromusculare, cum ar fi poliomielita si
distrofia miotonica, anomaliile primare in controlul ventilatiei pot, de asemenea, sd contribuie la
respiratia neregulata, adesea complicatd de hipoventilatia nocturna sau chiar diurna. 141,186

Hipoventilatia nocturna. Cea mai comund forma de respiratie neregulatd in timpul somnului
la pacientii cu slabiciune a muschilor respiratori este hipoventilatia datorata volumului redus al
plamanilor, in special in timpul somnului cu miscare rapida a ochilor, si a fost bine descrisd in
paralizia diafragmaticd izolatd, scleroza laterald amiotrofica si distrofia miotonica. 71,72,77,190

Slabiciunea neuromusculara agraveaza episoadele de respiratie normald care apar in timpul
somnului REM, agravand anomaliile de schimburi de gaze, in special la pacientii cu slabiciune
diafragmica. 4392 Hipoventilatia contribuie la stimuldri frecvente, reducand durata somnului si
eficienta somnului * i are ca rezultat aparitia simptomelor in timpul zilei si lipsa somnului. "%
Reactia la stimulare limiteaza amploarea scaderii tensiunii SaOz2 si a cresterii tensiunii CO2 prin
modificarea starii de somn, cresterea tonusului muscular postural, cresterea activitdtii cailor
respiratorii superioare si a activitatii muschilor respiratori si permitand restabilirea ventilatiei. 6190
Astfel, stimulii pot reprezintd un mecanism de protectie pentru a reduce la minimum modificarile
gazelor din sange. Cu toate acestea, stimulii contribuie, de asemenea, la o calitate slaba a somnului
si la simptomele obisnuite ale hiper-somnolentei si oboselii.

In timp, chemosensibilitatea ventilatoare poate si se adapteze schimbirilor de gaze din
sange, permitand nu numai perioade mai lungi de somn REM, dar si perioade mai lungi de hipoxie.
140,189 Hipoventilatia poate deveni si mai prelungita, favorizand retentia bicarbonatului si stagnarea
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in continuare a miscarilor respiratorii. Acest lucru creeaza un cerc Vicios

care duce 1n cele din urma la hipoventilatie severd, nu numai in timpul somnului  spapsams.
. <A . . . 141 - - A ~ : sociatia Pentru Ajutorarea
REM, ci si in timpul zilei (fig. 3)™" si, dacd nu este intreruptd, poate duce chiar la /et sieee
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deces. IMPREUNA INVINGEM SMA!

Apneea in somn obstructiva. Evenimentele obstructive in timpul somnului sunt frecvente in
cazul afectiunilor neuromusculare, in special la pacientii care sfordie, au un indice de masa
corporala (IMC) mare sau au anomalii anatomice cum ar fi retrognatie sau macroglosie. 25106 Astfel
de evenimente anormale in somn au fost raportate in special la pacientii cu distrofie musculara
Duchenne, sclerozi amiotrofica laterald sau distrofie miotonica. ">'"'® Chiar si in absenta apneei,
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rezistenta crescutd a cailor respiratorii superioare inFIGURA 3. Evenimente repetate care determind
hipoventilatia severd in timpul somnului REM poate contribui la afectiunile neuromusculare hipopneea
obstructiva. ' Slabiciunea muschilor faringieni sau laringieni afecteaza functia de stabilizare
normala a muschilor faringieni, precum si mecanismele de reflexe locale care previn colapsul cailor
respiratorii in timpul inspiratiei. %0

Au fost raportate discrepante mari intre studii In ceea ce priveste prevalenta evenimentelor
obstructive in timpul somnului la pacientii cu aceleasi stdri de bazd si cu functii respiratorii
similare. *® Aceste discrepante pot fi determinate de diferentele in ceea ce priveste modul de
clasificare a evenimentelor sau modul in care este monitorizat somnul. ** in mod obisnuit,
evenimentele obstructive se deosebesc de cele centrale prin miscarea continud sau accentuatd a
peretelui toracic n absenta fluxului de aer. La pacientii cu muschi inspiratori slabiti sever, miscarea
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peretelui toracic poate sd nu fie detectabila in timpul evenimentelor obstructive, [
cel putin prin tehnici standard de pletismografie, determinand interpretarea  apapsams.

16 Asociatia Pentru Ajutorarea

evenimentului ca fiind unul central, in ciuda efortului continuu de inspiratie. e e i s
Musculara Spinala

Desi acest lucru nu se face in mod obisnuit in majoritatea laboratoarelor de SOMN  iwereuna nvineem swa:
din SUA, manometria esofagiand este o modalitate mai sensibila de a detecta

aceste eforturi de inspiratie diminuate.
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FIGURA 4. Inregistriri de oximetrie peste noapte care ilustreazi tiparele diferite de saturatie nocturni cu oxigen (Sa0,)
asociate cu respiratia neregulati in somn in afectiunile neuromusculare. (Tn partea de sus) Episoade repetitive de
desaturare a oxihemoglobinei tipice apneei obstructive in somn. (in partea de jos) Hipoventilatie tipicd severa in

. - .. . 141
somnul REM (reproducere realizatd cu permisiunea Piper ).
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FIGURA 5. Reprezentare schematica a legaturilor patologice in afectiunile neuromusculare. Slabiciunea muschilor
inspiratori, slabiciunea cailor respiratorii superioare, slabiciunea muschilor expiratori, efortul de respiratie.

Nivelele de saturatie a oxigenului peste noapte care exemplificd hipoventilatia si apneea
obstructiva sunt prezentate in Figura 4.

Alte cauze ale tulburdrilor respiratorii in timpul somnului. In cazul anumitor tulburari, cum
ar fi distrofia miotonica, somnolenta in timpul zilei, hipercapnia, desaturatiile nocturne si
hipoventilatia diurnd sunt toate frecvente si nu pot fi explicate prin tulburarile de respiratie in timpul
somnului sau tulburdrile de tip al somnului. 43,186 Acesti pacienti pot avea o respiratie neregulata in
timpul starii de veghe si un somn usor care nu persistd in timpul somnului cu unda lenta, sugerand
faptul ca poate exista o anomalie a trunchiului cerebral care afecteaza controlul respiratiei. 186

Pe langa anomaliile de respiratie care perturbd somnul, si alti factori pot fi responsabili
pentru calitatea slaba a somnului si somnolenta in timpul zilei, observatd adesea la pacientii cu
afectiuni neuromusculare. Incapacitatea de a-si schimba pozitia poate provoca dureri si disconfort,
provocand perturbari frecvente in timpul somnului. *** De asemenea, dificultatea de eliminare a
secretiilor, anxietatea si depresia sunt alti factori care pot afecta calitatea somnului. &

Anomaliile ortopedice in afectiunile neuromusculare. Tulburarile neuromusculare
progresive, in special distrofia musculard juvenila si atrofia musculara spinala, predispun la
dezvoltarea deformarii vertebrale grave si devastatoare. 38,19 Initial, slabiciunea extensorilor spinali
pune structurile ligamentoase care sustin elementele posterioare ale coloanei vertebrale sub o
tensiune constanti. In timpul cresterii rapide a trunchiului, presiunea negativi a gravitatiei
determind inclinarea posterioard a bazinului si scade capacitatea coloanei de a rezista sarcinilor
verticale. ° Cifoscolioza progresiva deschide fatetele articulare posterioare, facilitind indoirea
laterala si rotirea coloanei vertebrale. Inegalititile dintre fortele laterale care actioneaza asupra
coloanei vertebrale cifotice produc apoi colaps lateral. In stadiile finale, se produce o rotatie axiala
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severd a coloanei vertebrale si, uneori, a pelvisului, creand deformari si probleme

mai severe si mai complexe decat in cazul pacientilor care suferd doar de scoliozd  spapsams.

idiopaticd. *® Deformarile spinale la pacientii cu afectiuni neuromusculare pot fi s e s

Persoanelor Suferine de Atrofie

Musculara Spinala

dificil de controlat prin fixare si pot progresa chiar si dupa maturizarea scheletului.  imereuna nvineem smat
24" Oblicitatea pelviana predispune la dislocdri ale soldului, echilibru sau
capacitatea de a sta in sezut limitate, dureri de spate si, atunci cand cifoscolioza este in stare
avansata, restrictie severa a functiei pulmonare. 178

O reprezentare schematicd a consecintelor patologice ale sldbiciunii neuromusculare
progresive care afecteaza cele trei grupuri majore de muschi respiratori si peretele toracic este
prezentatd in Figura 5.

DETECTAREA INSUFICIENTEI RESPIRATORII

Dezvoltarea insuficientei respiratorii la pacientii cu afectiuni neuromusculare este adesea
insidioasd, in special atunci cand apare incapacitatea de deplasare in tandem cu slabiciunea
muschilor respiratori. Astfel, clinicienii trebuie sa aiba cunostinte despre indicatorii subtili si un
grad de suspiciune ridicat. *** Simptomele nespecifice cum ar fi oboseala, letargia sau dificultatea
de concentrare pot fi primii indicatori ai insuficientei respiratorii. 1% Este posibil si nu apard
dispneea, in special in cazul pacientilor tetraplegici, desi ortopneea este tipica pentru paralizia
izolatd a diafragmei, asa cum este lipsa de aer la imersia in apa. %8 Implicarea musculaturii cailor
respiratorii superioare poate produce simptome suplimentare, cum ar fi dificultatile de vorbire sau
de inghitire si aspiratie asociate cu disfonia. 1% Deoarece slibiciunea musculard contribuie la
respiratia disfunctionald in timpul somnului, simptomele precum somnul de calitate slaba,

somnolenta in timpul zilei si cefaleea de dimineata sunt frecvente si, adesea, reflecta retentia COz.
91,190
30,

Pe masura ce boala progreseaza, tahipneea in stare de repaus poate fi 0 manifestare timpurie
asociatd cu o scadere a volumului plamanilor. %2 Cu toate acestea, problema muschilor respiratori
adesea nu este vizibild din punct de vedere clinic pana cand insuficienta respiratorie nu este in stare
avansatd, din cauza lipsel de semne clinice specifice slabiciunii muschilor respiratori. Unii pacienti
prezintd o slabiciune disproportionata a diafragmei sau a muschilor intercostali care pot duce la
respiratie paradoxald. Cu toate acestea, atunci cand ambele grupuri majore de muschi inspiratorii
sunt afectate in mod egal, miscarile de respiratie vor fi sincrone. ® Implicarea compensatorie a altor
muschi poate fi un semn util si este detectatd prin inspectarea si palparea muschilor asociati si a
muschilor abdominali. 8 0O listi mai completi a simptomelor prezentatoare si a semnelor
insuficientei respiratorii in afectiunile neuromusculare este inclusa in Tabelul 1.

EVALUAREA PACIENTILOR CU AFECTIUNI NEUROMUSCULARE CU SUSPICIUNE
DE INSUFICIENTA RESPIRATORIE

Studiile privind functia pulmonara, inclusiv spirometria si volumul pulmonar, sunt obtinute
in mod obisnuit in evaluarea pacientilor cu afectiuni neuromusculare si au avantajele de a fi
noninvazive si usor accesibile. Cu toate acestea, rezistenta muschilor respiratori trebuie sa fie grav
afectatd (cu pana la 50%) Tnainte de orice reducere semnificativa a capacitatii vitale sau a capacitatii
pulmonare totale. *° Astfel, capacitatea vitald si capacitatea pulmonard totald sunt masuratori
insensibile ale slabiciunii muschilor respiratori si, din acest motiv, presiunile maxime de inspiratie
si expiratie sunt adesea folosite pentru a evalua puterea muschilor respiratori. 61,114

Testele cel mai frecvent utilizate la scara larga pentru evaluarea fortei globale a muschilor
inspiratori si expiratori sunt presiunile maxime statice masurate la nivelul gurii (PImax si PEmax).
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1L Aceste teste au avantajul de a fi non-invazive, si au fost stabilite valori

SR .. o i
normale atat la adulti, cat si la copii. A6 O valoare negativd mare a Plnax (80  aparsams.
cm H,0) sau o valoare pozitivd a PEnax (90 cm H20) obtinute in cadrul unui test ,jece ferm vorres
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efectuat in mod corespunzator exclud sldbiciunea muschilor inspiratori Sau  imereuna nvineem smat
expiratori semnificativa din punct de vedere clinic. **? Valorile Plmax si PEmax sunt

influentate de varsta, sex, posturd, volumul pulmonar si tipul de piesa bucala. 47181

Acestea sunt masurate, de preferintd, in pozitia sezut utilizand o piesd bucala standard cu flansa. **
In mod conventional, valoarea PImax este masuratd din volumul rezidual, si valoarea PEmax este
masuratd din capacitatea pulmonara totald, cu ajutorul unui cleste pentru nas. Presiunea maxima
inregistratd mentinuta timp de 1 secunda reprezintd Plmax sau PEmax. Valorile Plmax si PEmax sunt

reduse la pacientii cu afectiuni neuromusculare in stare avansata.

Tabelul 1. Simptome si semne de insuficienta respiratorie in afectiunile neuromusculare.

Simptome

Constitutionale
Oboseald generalizata
Slabiciune

Cardio-pulmonare
Dispnee
Edeme ale extremitatilor inferioare
Ortopnee
Retentie a secretiilor Sistemul

nervos central
Dureri de cap la primele ore ale diminetii
Hiper-somnolenta in timpul zilei
Tulburari de dispozitie
Tulburari psihiatrice

Somnul
Somnul agitat
Cosmaruri
Incontinenta urinara
Stimuli frecventi

Semne

Semne vitale
Tahipnee
Tahicardie Respiratorii
Utilizarea muschilor pieptului si abdomenului
Tipar de respiratie paradoxal
Excursie diminuata

Cardiace
Venele gatului umflate
Edem
P2 marit
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Factori precum efortul sub-maximal ori scurgerile de aer In jurul PieSei pesvecs i,
bucale pot determina masuritori eronate, in special la persoanele cu slabiciune a  meseunamvineem swa:
muschilor oro-faciali. Din aceste motive, s-au propus manevre simplificate sau
masuri care nu necesitd eforturi din partea pacientului ca mijloace alternative de masurare a
rezistentei muschilor inspiratori. Testul de inspirare maxima este mai usor de realizat decat manevra
Plmax pentru majoritatea subiectilor. 121 Astfel, puterea muschilor inspiratori este adesea mai bine
reflectatd de presiunea maxima de inspirare (SNIP) decat de manevra PImax. SNIP este masurata
printr-un dop care blocheaza o nara in timpul inspirarii efectuate prin cealaltd nara *2*. Scurgerile
nazale sunt eliminate prin utilizarea unor dopuri cerate atasate manual in jurul varfului unui cateter
din polietilena. SNIP este masurata din capacitatea reziduala functionala si nu din volumul rezidual.
195 valorile normale ale SNIP au fost stabilite intr-un studiu amplu (barbati - 70 cm H,0, femei - 60
cm H20). **° Desi testele SNIP par mai fiabile in evaluarea rezistentei respiratorii la pacientii cu
afectiuni neuromusculare decat eforturile maxime statice de inspiratie, *™* aceste teste masoara
functia musculara respiratorie globala si nu ofera informatii specifice despre rezistenta diafragmei.

Presiunea transdiafragmatica (Pdi), diferenta de presiune dintre presiunea esofagiana si cea
gastricd reflectd tensiunea dezvoltatd de diafragma si este consideratd o masura specifica a actiunii
inspiratorii diafragmatice. °* Presiunile esofagiene si gastrice sunt mdsurate prin baloane
manometrice plasate in esofagul mediu si in timpul unei manevre Plmax. *! Desi masuritorile Pdi au
avantajul de a evalua in mod specific functia diafragmei, tehnica este invaziva si poate fi putin
tolerabila sau chiar periculoasa la pacientii cu probleme de inghitire. Fiabilitatea masuratorilor Pdi
poate fi Tmbundtatitd prin stimularea directd a nervului frenic transcutanat, ori prin impulsuri
electrice sau magnetice. '°® Un avantaj major al acestei tehnici este acela ci nu necesita nici un efort
din partea pacientului, aceasta fiind o caracteristica deosebit de atractiva pentru pacientii cu
afectiuni neuromusculare. Cu toate acestea, un dezavantaj este acela ca magnitudinea Pdi in timpul
spasmului depinde de impedanta abdomenului si a cutiei toracice.

La pacientii cu insuficienta respiratorie acutd care necesitd intubatie si ventilatie mecanica,
evaluarea functiei neuromusculare poate fi dificild. ®® Semnele clare, cum ar fi miscérile abdominale
paradoxale, sunt nespecifice si, chiar si in prezenta neuropatiei frenice, acestea sunt adesea absente
sau trecute cu vederea. ** Studiile privind transmiterea nervilor motori ori senzoriali, in combinatie
cu electromiografia cu ace, pot furniza informatii utile privind diagnosticarea prezentei si localizarii
a proceselor neuropatice, n special in faza acuta, pentru a evalua functia nervului frenic %0 de
exemplu, Tn sindromul Guillain-Barré si miastenia gravis si, de asemenea, in sepsis si leziuni
traumatice ale nervilor frenici. **® La pacientii cu scleroza laterald amiotroficd, care prezinta
insuficientd respiratorie, aceste tehnici pot avea nu numai rol de diagnosticare, ci si valoare
prognostica, prin diferentierea intre denaturarea acuta si cronica. 41,136

Frecventa monitorizarii functiei pulmonare. Frecventa monitorizarii depinde de rapiditatea
progresiei sindromului neuromuscular si poate varia de la o dati la 1-2 luni pani la o data pe an. **
Odata ce capacitatea vitald scade sub 40-50% prognozata, sau presiunea maxima de inspiratie (sau
SNIP) sub 30% prognozati, trebuie si se verifice gazele sanguine din artere in timpul zilei. ** Spre
deosebire de pacientii cu afectiuni generalizate ale muschilor respiratori, cei cu paralizie izolata
completa a diafragmei si pldmani normali pot dezvolta insuficientd ventilatoare inainte de a
manifesta restrictii severe asupra in cadrul testelor functiei pulmonare, cel putin in pozitia sezut. 14
In astfel de cazuri, o reducere semnificativd a capacititii vitale in pozitia sezut este utila in
detectarea slibiciunii diafragmatice severe sau predominante. > in cazul incertitudinii, masurarea
presiunii transdiafragmatice este cea mai fiabild modalitate de a evalua natura si gravitatea
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problemei. =~ Posibilele conditii agravante care pot contribui la hipercapnie, cum

ar f1 apneea obstructiva in somn, hipotiroidismul, insuficienta cardiaca congestivd  apapsams.

sau tulburarile electrolitice (K, Ca*™, Mg**, PO4>), trebuie luate in considerare de s e suraren

Persoanelor Suferine de Atrofie
175 Musculara Spinala

asemenea. Din cauza asocierii comune intre afectiunile neuromusculare $i  imereuna mvineem swa:
tulburarile de respiratie in somn, studiile somnului sunt adesea utile pentru
evaluare. Indicatiile pentru polisomnografie sunt prezentate in Tabelul 2.

OPTIUNI DE TRATAMENT

Curele de slabire. Controlul greutatii este adesea necesar la pacientii cu sindrom miopatic
sau post-poliomielita. '® Pacientii obezi nu numai ¢ pun o greutate suplimentard pe muschii
scheletici deja slabiti, dar sufera si de efectele ddunatoare ale obezitatii asupra functiei respiratorii.
168 Multi pacienti cu afectiuni neuromusculare devin supraponderali ca urmare a inactivitatii,
reducerii consumului de energie in muschii afectati si dintr-o dorintd gresitd de a imbunatati
volumul muscular prin supraalimentare. **®® In schimb, unii pacienti pierd in greutate excesiv din
cauza dificultatilor de inghitire sau dorintei de a facilita transferul pentru ingrijitorii lor. Aceasta nu
este o strategie mai bund decat a fi supraponderali, din cauza efectului advers al subnutritiei asupra
functiei musculare. Pacientii sunt de obicei sfatuiti sd mentind o dietd bogatd in proteine, cu un
continut scazut de calorii, care urmareste obtinerea greutatii ideale, care va fi mai mica decat cea a
persoanelor cu o Tndltime similard care au o masa musculard normala. o7 Pacientii cu deficientd de
inghitire, cum sunt cei cu scleroza laterala amiotroficd, pot dezvolta o depletie nutritionala severa.
Sunt recomandate tuburi gastrice (de obicei, introduse percutanat) pentru astfel de pacienti atunci
cand pierderea n greutate devine semnificativa, dar in mod ideal, inainte ca tulburarile respiratorii
s devina severe. ¥ Constipatia este de asemenea o problemd comund la pacientii aflati in scaune
rulante, mai ales daca este compromisa capacitatea lor de a efectua o manevra Valsalva din cauza
slabiciunii muschilor expiratori. Acest lucru poate provoca o suferinta considerabila si, daca este
severd, poate compromite rezerva de ventilatie prin imobilizarea diafragmei. 168 Astfel, se
recomanda o schema de rutind pentru favorizarea activitatii intestinelor, care consta intr-o dieta
bogatd in fibre, insotitd de emoliente Impotriva constipatiei si laxative, daca este necesar.

Gestionarea secretiilor orale. Salivarea problematica si persistentd este o problema
obisnuita atunci cand functia bulbard este afectatd. Programele menite sa imbunatateasca abilitatile
motorii orale ar trebui sd fie utilizate initial, Tnsd metoda chirurgicala s-a dovedit a fi necesara la
mai mult de jumatate dintre copiii cu aceastd problema. >> Aptitudinile motorii orale pot fi
consolidate prin programele de terapie administrate de terapeuti ocupationali sau logopezi. 13
Obiectivele includ pozitia Tmbunatatitd a limbii, inchiderea buzelor si pozitia maxilarului. >
Diversele anticolinergice, cum ar fi scopolamina transdermica furnizata printr-un plasture care este
inlocuit la fiecare 3 zile, sau prin preparate orale, cum ar fi mesilatul de benztropind, au avut
oarecare beneficii in sciderea slabiciunii >>**; rolul terapiei cu toxina botulinica este neclar.
Interventia chirurgicald este recomandata in cazul copiilor cu sangerari persistente moderate pana la
severe care nu raspund la cel putin 6 luni de tratament conservator sau in cazul oricdrui copil cu
salivare moderata si afectiuni cognitive cel putin moderate, care nu ar putea participa la un program
de tratament traditional. > Procedurile chirurgicale sunt destinate reducerii productiei salivare prin:
(1) impartirea fibrelor secretomotoare parasimpatice (neurectomie transtimpanicd); (2) excizia
tesuturilor producatoare de saliva (excizia glandelor sub-mandibulare); sau (3) blocarea fluxului de
salivd 1n cavitatea bucald (ligaturarea ductului parotid). Alte proceduri, cum ar fi relocarea
conductelor submandibulare sau fistulizarea canalului parotid, faciliteaza inghitirea salivei prin
mutarea punctului de intrare al glandei salivare Tn faringe. Aceste proceduri chirurgicale sunt
sensibile doar pentru tulburdrile neuromusculare cu evolutie lenta, in care se poate anticipa un
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beneficiu prelungit si sunt rareori utilizate in cazul afectiunilor cu evolutie mai

rapida, cum ar fi scleroza laterala amiotrofica. APAPSAMS.

Fizioterapia. Fizioterapia generala. Fizioterapia generald este de mare /oo dioee
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valoare pentru copiii cu afectiuni neuromusculare pentru mentinerea posturii $1  imereuna invingem sma:
prevenirea contracturilor, precum si pentru ridicarea moralului. * Un program de

exercitii de respiratie profunda, tuse asistatd si manevre de expiratie fortatd poate Tmbunatati
simptomele si poate pastra temporar capacitatea vitala la copiii cu distrofie musculara, 1nsa
documentarea acestui din urma beneficiu este in asteptarea unei evaludri sistematice. *

Antrenarea muschilor inspiratori. Una dintre principalele probleme in tratamentul
pacientilor cu afectiuni neuromusculare este reprezentatd de deteriorarea progresiva care apare in
functia muschilor inspiratori. *® Deoarece complianta peretelui toracic si pulmonara sunt reduse in
afectiunile neuromusculare, sarcina mecanicd a muschilor respiratori slabiti este crescuta. 168
Dezechilibru dintre sarcind si capacitatea muschilor respiratori poate duce la oboseald si
insuficientd respiratorie. *** De aceea, tratamentul muschilor respiratori bolnavi pentru a le
imbunatati rezistenta reprezinti o mare provocare. °° S-a raportat ci terapia farmacologica cu
teofilind intdreste muschii respiratori si ii face mai putin sensibili la oboseala, **° dar acest lucru este
un efect minor. Repausul periodic al muschilor respiratori, folosind ventilatia non-invaziva, a fost
recomandat pentru a preveni sciderea functiei muschilor respiratori, 2"** desi acest efect nu a fost
niciodata demonstrat in studiile controlate.

Studiile anterioare sugereaza cd rezistenta muschilor respiratori poate fi imbundtatitd prin
programe specifice de antrenare. 819218819 Fglosind un protocol dublu-orb, Topin et al. a aratat ca
antrenamentul muscular inspirator cu intensitate scazutd la domiciliu poate imbunatati rezistenta
muschilor respiratori la copiii cu distrofie musculara Duchenne si cd eficacitatea antrenarii pare sa
depinda de durata antrenamentului. ** La adulti nu au fost raportate studii similare controlate si au
aparut preocupdri cd tentativele excesive de antrenare a muschilor inspiratori la pacientii cu
insuficienta severd ar putea accelera de fapt oboseala prin suprasolicitarea muschilor respiratori deja
slabiti.

Cu toate acestea, atata timp cat aceste tehnici sunt utilizate la pacientii mai putin afectati, 0

forta si o rezistenta sporita pot fi obtinute printr-o varietate de metode, incluzand eforturi
respiratorii repetitive cu glota Inchisa, hiperpnee voluntard, hiperventilatie voluntard sau o
combinatie a acestor tehnici. *'"**® Desi discrepantele dintre studii sunt numeroase, probabil legate
de diferentele dintre populatiile de pacienti studiate si de stimulul de antrenament utilizat,
numeroase studii au sugerat ca antrenamentul cu o sarcina inspiratorie limita (70-80% din presiunea
maximala de inspiratie pe gurd) oferd un stimulent care mareste atat capacitatea de presiune cat si
cea a fluxului muscular al respiratiei si, prin urmare, poate oferi o abordare practicd a antrenarii
muschilor inspiratori atat la copii, cat si la adultii cu afectiuni neuromusculare. 102,117,135,184

Tratamentul chirurgical al scoliozei. Tratamentul deformarii spinale ca urmare a
afectiunilor neuromusculare reprezintd o mare provocare chirurgicald. *® Tehnicile au variat
considerabil si includ tijele de distragere Harrington, carligele, instrumentele Luque si firele
sublaminare. ** Utilizarea firelor intraspinoase, mai degraba decat sub-laminare, a dus la reducerea
timpului petrecut in sala de operatii, precum si pierderile de sange. 122 Rata complicatiilor
chirurgicale/ anestezice ale interventiilor chirurgicale pentru corectia deformarii este de 16% la
pacientii cu afectiuni neuromusculare. > O capacitate vitala fortati de 35% prognozatd a fost
asociatd cu un risc de complicatii care se apropie de 50% .

Corectarea sau preventia cifoscoliozei ar putea pdrea intuitive pentru pdstrarea functiei
pulmonare si reducerea morbiditatii. **> Cu toate acestea, observatiile privind efectele asupra
capacitatii vitale sunt contradictorii. %8 fn plus, chiar daca studiile arati o imbunatatire
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semnificativd din punct de vedere statistic a capacitatii vitale masurate dupa
interventia chirurgicalda la coloana vertebralad 104

g N |
, rata generald de scddere In  apapsams.

parcursul clinic al pacientului nu este neaparat redusa. *® Tn timp ce dezbaterile e e sores
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continua cu privire la faptul ca interventia chirurgicald pentru corectia sau cel  impreunamvineem smat
putin stoparea evolutiei scoliozelor imbundtiteste rezultatele pe termen lung,

confortul fizic sporit, conservarea capacitatii de a sta in sezut si beneficiile de ordin estetic sunt alte
considerente adecvate care ar trebui sd fie puse in balantd cu riscurile asociate interventiilor
chirurgicale. ' Pe langa intrebarea daca trebuie efectuati o interventie chirurgicald la nivelul
coloanei vertebrale, chestiunea referitoare la momentul interventiei chirurgicale este, de asemenea,
discutabila. Dacad se efectueazd, interventia chirurgicald se efectueazd de obicei dupd evolutia
semnificativd a scoliozei, dar inainte ca restrictia pulmonard s devina severd (adicd Tnainte de
scaderea capacitatii vitale - 50% prognozatd).

Terapia cu oxigen si alte terapii medicale. Avand in vedere faptul cd ventilatia alveolara
reprezintd principala cauza a insuficientei respiratorii in afectiunile neuromusculare, utilizarea
exclusiva a terapiei cu oxigen pentru tratarea tulburarilor de ventilatie acute sau cronice este de
obicei neadecvata si poate fi periculoasd. "®'%! Adaugarea terapiei cu oxigen la asistenta respiratorie
este uneori necesara in timpul episoadelor de pneumonie acuta, insa, pentru ca oxigenarea ar trebui
sd fie normala in bolile neuromusculare necomplicate, probabilitatea ca aceasta sa fie necesara pe
termen lung este micd. Se recomandd monitorizarea atentd a PaCO2 in cazul utilizarii terapiei cu
oxigen. *®* Stimulentele respiratorii centrale pot fi uneori utile in bolile neuromusculare asociate
hipoventilatiei centrale. Spre exemplu, agentul derivat de progesteron, megestrol, poate inversa
temporar hipercarbia la pacienti cu distrofie miotonicd si limitare moderata (N. Hill, observatie
Nepublicata).

Ventilatia mecanici. Argumentarea ventilatiei mecanice in bolile neuromusculare. In
majoritatea bolilor neuromusculare, impulsul respirator este intrinsec normal, insa poate fi slabit
ulterior, confruntdndu-se cu anomalii mecanice care genereaza limitari si in cele din urma
hipoventilatie. 181 Un dezechilibru generat de efortul sporit asociat respiratiei si de capacitatea
redusd a muschilor respiratori conduce la hipercapnie, initial in timpul somnului REM, insa in cele
din urmd in toate etapele somnului si, in final, in starea de trezie. 140 Aparitia hipoventilatiei
alveolare pe timpul zilei anuntd o progresie catre deces, daca nu se intervine cu masuri terapeutice.
9 Avand in vedere faptul ci defectul fiziologic central consta in sldbiciunea muschilor respiratori,
principala interventie terapeuticd este reprezentatd de asistenta mecanica pentru sprijinirea functiei
musculare.

Tendinte in utilizarea ventilatiei mecanice. In prima jumitate a secolului XX, poliomielita
era responsabild de majoritatea cazurilor de disfunctii respiratorii generate de boli neuromusculare.
193 Acesti pacienti au fost tratati cu o varietate de asa-numite ventilatoare ,,corporale”, incepand cu
,»pldmanii de fier” sau ventilatoarele tanc si ulterior au fost invatati, daca acest lucru era posibil, cu
dispozitive mai usor de utilizat, precum balansoarele sau ventilatoarele tip jacheta, sau se intrerupea
complet ventilatia mecanica. 190 data cu cresterea popularitatii ventilatoarelor cu presiune pozitiva
din anii ’60, pacientilor cu boli neuromusculare li se realizau din ce in ce mai mult traheotomii in
cazul in care doreau asistenta respiratorie. 119
Ventilatia non-invaziva cu presiune pozitiva (NPPV - Noninvasive positive-pressure ventilation),
administrata nocturn si, la nevoie, pe timpul zilei, s-a utilizat cu succes pentru tratarea pacientilor cu
boli musculare in citeva centre inca din anii *60.? Cu toate acestea, centrele respective utilizau in
principal interfete cu piesa bucald, care nu au fost acceptate si in alte parti. 119 Erau disponibile si
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masti de fata, insa acestea, de asemenea, nu au reusit sa fie acceptate la scara larga

L. o [ TR T > : i
pentru administrarea pe termen lung a ventilatiei non-invazive, in principal din  spapsams.

cauza slabei tolerante manifestate de pacienti. *® Schimbarea de semnal care a /s e
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generat proliferarea recenta a ventilatiei non-invazive a aparut la inceputul anilor wereuna invineem swat
1980, prin introducerea madstii nazale cu presiune pozitiva continud (CPAP -

continuous positive airway pressure) pentru tratamentul apneei obstructive in somn. 7 in 1984,
Rideau si colegii sai au propus ca aceste masti sa fie utilizate cu ventilatoare cu presiune pozitiva,
pentru a obtine repaosul muschilor respiratori pe timp de noapte la pacientii cu DMD (distrofia
musculard Duchenne), amanand astfel progresia bolii. **/

La scurt timp dupa aceea, s-a raportat succesul ventilatiei nazale nocturne in ceea ce priveste
ameliorarea tulburarilor de schimb de gaze si a simptomelor pacientilor cu insuficiente respiratorii
cronice generate de o serie de boli neuromusculare. * * De atunci, NPPV a devenit modalitatea
preferatd de ventilatie pentru gestionarea pe termen lung a pacientilor cu boli neuromusculare si
insuficiente respiratorii, datoritd usurintei mai mari de administrare, datoritd caracterului sau
portabil, precum si datoritd mortalitatii si costurilor reduse comparativ cu ventilatia invaziva. 9 cy
toate acestea, nu toti pacientii cu boli neuromusculare sunt buni candidati pentru NPPV. **° Este
posibil ca selectarea pacientilor sa aiba in continuare o importantd criticd pentru optimizarea
sanselor de succes, 161, lucru discutat mai tarziu in cadrul acestei lucrari.

Ventilatia non-invaziva cu presiune pozitiva (NPPV). NPPV, metoda non-invaziva utilizata
cel mai frecvent in prezent, consta intr-un ventilator care asigurd fluxul de aer la plaméani printr-o
masca sau o piesa bucala, aplicate pe nas, pe gurd, sau pe ambele. Cel mai potrivit este s abordam
aspectele tehnice in cadrul a doua categorii.

Masti sau interfete. Masca nazala este interfata folosita cel mai frecvent pentru administrarea CPAP
sau NPPV pacientilor cu insuficienta respiratorie cronica. 19

Masca nazald standard este un dispozitiv triunghiular sau conic, din plastic transparent, care se
potriveste peste nas si utilizeaza un manson moale care se sprijind pe piele pentru a realiza o
etansare a aerului. 19 Mastile nazale sunt disponibile de la multi producatori, avand multiple
dimensiuni si forme. Avand in vedere faptul ca iritarea pielii reprezinta o problema frecventa, s-au
introdus de curand mastile nazale cu garnituri de gel, care pot spori confortul. De asemenea, s-au
dezvoltat ,,mini-misti”, care reduc la minim volumul mistii, precum si senzatia de claustrofobie. **°
Cu exceptia situatiilor de urgentd (cand timpul nu este suficient), mastile pot fi modelate
personalizat. Aceste masti pot fi realizate la comanda dupa amprente sau mulaje faciale, o tehnica
pentru care este nevoie de timp si de competente tehnice. **° Mastile realizate la comanda se
folosesc rareori in prezent, din cauza numeroaselor tipuri si dimensiuni de madsti disponibile in
comert. Pe langd reactiile alergice ale pielii, ventilatia nazala este restrictionatd de scapdrile de aer
prin gura, o problema care poate fi ameliorata prin utilizarea curelelor aplicate pe barbie.

Mastile oro-nazale sau pentru intreaga fatd acopera atat nasul, cat si gura. Utilizate in principal
pentru insuficienta respiratorie acutd, sunt acum disponibile masti oro-nazale mai noi care sunt
potrivite pentru utilizare pe termen lung. Anumiti pacienti se confruntd cu dificultati in ceea ce
priveste tolerarea mastilor care acopera atat nasul, cat si gura, iar asfixierea poate sa reprezinte o
problemd in cazul pacientilor cu boli neuromusculare care nu pot misca masca in cazul unei
defectiuni a ventilatorului sau al unei pene de curent. **° De asemenea, interferenta cu vorbirea, cu
mancatul, precum si expectorarea; reactiile claustrofobe; si riscul teoretic de aspiratie si de respirare
in circuit inchis sunt mai mari in cazul mastilor oro-nazale decat in cel al mastilor nazale. Mastile
oro-nazale ar trebui sa fie prevazute cu supape care sd nu permita respiratia in circuit inchis si cu
curele care sa faciliteze o Indepartare rapida in cazul insuficientei respiratorii sau al aspiratiei
datorata varsaturilor. ''® Cu toate acestea, utilizarea mastilor poate fi de preferat la pacientii care au
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furnizarea de NPPV timp de pana la 24 de ore pe zi pacientilor cu insuficientd ivereunamvinem sma:
respiratorie.’ Piesa bucali are avantajul ca este simpla si necostisitoare. Tn anumite

centre sunt disponibile si piese bucale realizate la comanda, care pot spori confortul si eficienta. 2
Pe timpul zilei, pacientii beneficiazd de asistentd respiratorie printr-o piesd bucald anexatd la
comenzile scaunului rulant sau fixate cu o clemi in forma de S. *° Pe timpul somnului, anumiti
pacienti utilizeaza piese bucale personalizate fara curele, iar altii folosesc garnituri pentru gura
fixate cu cureluse. Desi scdparile de aer prin gurd pot fi reduse la un nivel minim cu ajutorul
garniturilor pentru buze, scaparile de aer prin nas pot ridica, totusi, probleme, si pot compromite
eficienta ventilatiei prin piesa bucala.

Ventilatoarele. Sunt disponibile ventilatoare portabile controlate de presiune sau de volum, in
vederea utilizarii la domiciliu de cétre pacientii cu boli neuromusculare. Ventilatoarele controlate
de volum se folosesc de obicei Th modul cu control asistat, pentru a furniza un volum al fluxului
relativ mare (10-15 ml/kg) pentru a compensa scaparile din jurul interfetei. **

Ventilatoarele portabile controlate de presiune realizeaza cicluri intre doud niveluri de presiune
pozitiva a aerului, folosind declansarea in functie de flux sau de timp (ventilatie cu nivel dublu). *"°
De asemenea, multe dintre acestea ofera un mod de control asistat, care asigura presiuni inspiratorii
si expiratorii in regim de sigurantd (backup) cu cicluri realizate in functie de timp, cu rapoarte
inspiratorii/expiratorii reglabile, la o frecventd prestabilitd. Aceste ventilatoare sunt cele mai
potrivite pentru pacientii care necesitd asistentd respiratorie doar o parte din timp, de pilda doar pe
timpul noptii, fiind necorespunzdtoare pentru pacientii care necesitd ventilatie continud, cu exceptia
cazului in care se asigura si alerte adecvate si sunt prevazute cu baterii de rezerva. 19 Nu dispunem
de date controlate care sa ofere indrumari In privinta configurarii ventilatorului cu presiune
prestabilita, insd de multe ori se folosesc presiuni inspiratorii cuprinse intre 12 si 22 cm H2O. Se
folosesc uneori si presiuni mai mari la pacientii cu impedanta respiratorie ridicata, precum cei care
sufera de scolioza sau de obezitate. Presiunea expiratorie, cuprinsd de obicei intre 3 s1 6 cm H20 se
aplicd, de asemenea, in timpul ventilatiei controlate de presiune, deoarece multe dintre aceste
ventilatoare au un singur circuit de ventilatie prin tub si este necesar un anumit flux de expiratie
final pentru a evacua CO2 si pentru a evita respiratia in circuit inchis. Pot sa fie necesare presiuni
expiratorii mai mari la pacientii cu apnee in somn obstructivd la baza. Cu toate acestea, este
important sa nu uitdm cd dacd se mareste presiunea expiratorie, presiunea inspiratorie trebuie
crescutd in mod egal pentru a mentine acelasi nivel de rezistentd respiratorie (sau de asistentd la
presiune).

Tabelul 3. Indicatii pentru ventilatia non-invaziva cu presiune pozitiva in boala neuromusculara
cronicd (adaptare dupa o conferintd de consens52).

1. Simptome (precum oboseala, dispneea, durerile de cap care apar dimineata) si una
dintre urméatoarele:

2. Criterii fiziologice (unul dintre urmatoarele): (a) PaCO2 > 45 mmHg (6 kPa)

(b) Oximetrie nocturnd ce demonstreaza o saturatie a oxigenului < 88% timp de > 5

minute consecutiv

(© Tn cazul bolilor neuromusculare progresive, presiuni maximale inspiratorii< 60

cm H20 sau CVF< 50% din valoarea prezisa
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AP.APSAMS.
Ventilatoarele controlate de presiune se folosesc de cele mai multe ori pentru oot e,
asistenta respiratorie pe termen lung a pacientilor cu boli neuromusculare pentru  iereona mvineem swa
ca sunt ieftine, bine tolerate si foarte usor portabile. Cu toate acestea,

ventilatoarele controlate de volum pot fi preferate la pacientii cu boli in stadiu avansat, din cauza
capacitatii mai mare de monitorizare a acestora, a bateriilor de rezerva, precum si pentru capacitatea
de a ,,pastra” respiratii care sa sprijine tusea.

Selectarea pacientilor pentru ventilatia non-invaziva cu presiune pozitivd (NPPV). Primul episod al
suficientei sau al insuficientei respiratorii (PaCO2 >45 mm Hg, pH<7.35) la pacientii cu boli
neuromusculare poate fi accelerat de o infectie pulmonara acuta. Pentru bolile acute, NPPV se poate
utiliza pentru a reduce nevoia de intubare sau pentru a facilita renuntarea la asistenta respiratorie. '
Cu toate acestea, pacientii respectivi se confruntd de obicei cu probleme la eliminarea secretiilor,
asadar este posibil sd fie necesard intubare initiala pentru controlul secretiilor, urmata de extubare
pentru ventilatie non-invaziva.

Consensul actual recomanda utilizarea NPPV la pacientii simptomatici caracterizati de una dintre
urmatoarele: (1) PaCO2 >45 mm Hg (6 kPa) pe timpul zilei; (2) SaO2 <88% pe timpul noptii timp
de >5 minute consecutiv; or (3) disfunctie pulmonard grava (CVF <50% presiunea inspiratorie
prezisd sau maxima <60 cm H20)? (Tabelul 3).

Cu toate acestea, cel de-al treilea aspect nu constituie o orientare bazati pe dovezi o si, potrivit
experientei autorilor, pacientii cu distrofie musculara cu progresie foarte lenta, precum distrofia
musculara la nivelul membrelor si al braului, pot sd nu devind simptomatici sau sa hipoventileze
decét cand CVF scade mult sub 50%. Tn plus, potrivit experientei autorilor, cu exceptia cazului in
care pacientii sunt motivati de dorinta de reducere a simptomelor, probabilitatea de a respecta un
regim respirator non-invaziv este foarte mica. insa aceste criterii de functionare pulmonara pot si
fie corespunzatoare pentru pacientii cu boli neuromusculare cu progresie rapida, precum boala
neuronului motor, oferind timp pentru adaptarea la NPPC inainte ca afectiunea sa devind grava.91
Pacientii trebuie sa fie chestionati in ceea ce priveste simptomele de hipoventilatie nocturna
(somnolenta pe timpul zilei, dureri de cap dimineata, putere de concentrare redusa, oboseald).
Anumiti pacienti dezvoltd sindromul de apnee obstructivd in somn/hipopnee Inainte de aparitia
hipoventilatiei nocturne evidente. 2> fn aceasta subcategorie, doar CPAP poate fi eficientd initial,
insd de obicei este necesard o trecere ulterioara la NPPV, iar necesitatea acestui lucru trebuie
evaluata 1n baza unor studii de monitorizare periodice. 161

25,149

Contraindicatii pentru ventilatia non-invaziva cu presiune pozitivd (NPPV). Avand in vedere faptul
ca NPPV lasa protejarea cailor aeriene pe seama pacientilor, cei cu secretii excesive sau cu
disfunctie la inghitire au un raspuns slab. In acest caz, trebuie si se realizeze un rationament clinic
atunci cand se decide dacd secretiile sunt in exces sau dacd tusea este prea grava pentru a fi
gestionata cu NPPV.%

Gestionarea la domiciliu a ventilatiei non-invazive este In general mult mai simpld decat cea a
ventilatiei mecanice invazive, in special daca nevoia de asistentd respiratorie apare doar Intr-0 parte
din timp. Cu toate acestea, pacientii trebuie sd aiba totusi resurse financiare adecvate si sa
beneficieze de sprijinul ingrijitorilor pentru a avea succes. Aceste lipsuri, precum si alte
contraindicatii pentru NPPV sunt enumerate in Tabelul 4.

Tabelul 4. Contraindicatii pentru ventilatia non-invaziva in cazul bolii neuromusculare.

Contraindicatii absolute
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Obstructia cailor aeriene superioare

|
Retentie necontrolabil a secretiilor APAPSAMS.

Asociatia Pentru Ajutorarea

Lipsa capacitatii de colaborare Persoanelo Suferine de Atrfie

Musculara Spinala
IMPREUNA INVINGEM SMA!

Incapacitatea de a obtine fluxul adecvat maxim pentru tuse, chiar si cu sprijin
Incapacitatea de a aplica interfata sau un alt dispozitiv non-invaziv
Contraindicatii relative

Dificultati de inghitire

Resurse financiare neadecvate

Sprijin inadecvat al familiei/ingrijitorului

Nevoia permanenta de asistenta respiratorie

Initierea ventilatiei non-invazive cu presiune pozitiva (NPPV). Obiectivele utilizarii NPPV
constau in alinarea simptomelor, imbunatatirea ventilatiei alveolare, imbunatatirea calitatii
somnului, imbunatatirea calitatii vietii si scaderea riscului de complicatii pulmonare si, astfel, in
scaderea numarului de spitalizari, amanarea necesitatii realizarii unei traheotomii si prelungirea

. . « 91,1
duratei de viata ' *°.

Locatiile posibile pentru NPPV includ spitalele care oferd ingrijire pe termen scurt sau lung,
laboratorul de somn, cabinetul medical pentru pacientii neinternati, sau domiciliul pacientului.
Alegerea locatiei depinde de experienta clinicienilor si de resursele disponibile. Sesiunile initiale de
NPPC trebuie supravegheate de personal cu experientd, in orele de trezie, cand pacientul este atent.
Obiectivul initial consta in familiarizarea pacientului cu tehnica, motivarea pacientului si stabilirea
configurarilor initiale ale ventilatorului. Confortul pacientului si familiarizarea cu NPPV sunt
esentiale pentru adaptarea cu succes.
Incepand cu volume sau presiuni scizute (10ml/kg sau respectiv 8-10 cm H20), volumul fluxului
sau presiunea inspiratorie este apoi crescuta treptat pana cand se ating obiectivele In materie de
schimb de gaze sau limita de confort a pacientului ®. In cele din urmi, se atinge o presiune
inspiratorie de 12-22 cm H20O, configurarile finale fiind stabilite prin tratarea simptomelor si
imbundtdtirea schimburilor de gaze. Pentru copiii mici, introducerea NPPV pe timpul somnului
poate prezenta avantaje. 1*°
De asemenea, numarul de ore de utilizare trebuie crescut treptat. Dupa cateva zile de ,,sesiuni de
exercitiu” pe timpul zilei, pacientul este Incurajat sd inceapd utilizarea nocturnd pe perioadele
tolerate. Timpul necesar pentru ca pacientii sd ajungd sd doarmd o noapte intreagd cu ajutorul
dispozitivului variaza mult de la o persoani la alta, de la citeva zile la citeva luni. % Evaluarea
clinica, oximetria nocturna si testarea gazelor din sangele arterial pe timpul zilei se folosesc pentru
a estima eficacitatea NPPV . Polisomnografia este necesard la anumiti pacienti la care se
banuieste apneea obstructiva sau in cazul in care exista probleme de adaptare (Tabelul 2).
Anumitor pacienti li se pare imposibil sa doarma cu ajutorul NPPV si, pentru acestia, trebuie
incurajata utilizarea pe timpul zilei, deoarece aceasta poate fi la fel de eficientd ca ventilatia
nocturnd in ceea ce priveste Imbunatdtirea schimbului de gaze. 8 Daca pacientul nu se poate
adapta deloc, se pot incerca ventilatoare non-invazive alternative, precum dispozitivele cu presiune
negativa sau ventilatoarele cu dislocare abdominald. Daca acestea nu pot fi luate in considerare sau
nu reusesc si daca pacientul doreste prelungirea vietii, trebuie propusa ventilatia mecanica invaziva
cu traheostomie.

Monitorizare continua Pacientii necesitd monitorizare continud in perioada initiald de
adaptare. Furnizorii de servicii de ingrijire la domiciliu trebuie sd viziteze pacientii la domiciliu
pentru a consolida utilizarea corespunzatoare a echipamentului si pentru a efectua ajustéri
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suplimentare in vederea optimizarii caracterului adecvat si a confortului, in mod
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medic se realizeaza de obicei dupa primele cateva saptdmani, iar apoi o datd la 1-6 e te Ao
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luni, in functie de rezultat si de usurinta de adaptare. La fiecare vizitd, pacientii  imereonamvineem smat
trebuie intrebati de simptome si probleme. Trebuie sa se masoare nivelul de gaze

din sangele arterial pe timpul zilei in timpul respirdrii spontane, iar in cazul in care controlul
simptomatic se situeaza sub nivelul optim sau daca nivelul gazelor arteriale demonstreaza o retentie
sporitd de CO2, trebuie sa se realizeze oximetria si polisomnografia nocturna, in mod ideal in aerul
din camera. Daca pacientii nu doresc sa faca obiectul studiilor privind gazele din sangele arterial (in
special copiii), se poate obtine un esantion de sange dintr-un lob al urechii. Efecte adverse
ocazionale apar la utilizarea NPPV, inclusiv iritatii ale pielii si ale ochilor, uscarea membranelor
mucoase, scapari de aer, aerofagie si poate colici, daca distensia abdominald este severa. 112
Scéaparile de aer de la gurd si din jurul mastii pot limita eficienta NPPV. Problema poate fi
amelioratd prin reasezarea mastii, utilizarea curelelor la barbie, sau trecerea la o interfata
alternativa.

Rezultatul. S-au raportat imbunatatiri semnificative in ceea ce priveste tensiunile gazelor din
sangele arterial pe timpul zilei si pe timpul noptii, mortalitatea si calitatea vietii, in cazul pacientilor
cu sindrom postpoliomielitic si al altor afectiuni neuromusculare cu progresie lentd, cu ajutorul
NPPV 315 Rata de supravietuire de 5 ani n randul acestor pacienti care utilizeaza NPPV este de
aproape 100%. '®' Majoritatea pacientilor cu DMD care au beneficiat de asistentd respiratorie
consideri calitatea vietii lor satisficatoare. '* S-a raportat o durati de prelungire a vietii de 1 an la
85% dintre acestia si duratd de prelungire a vietii de 5 ani la 73% dintre pacientii cu DMD care
utilizeazd NPPV ca unic mijloc de asistenta respiratorie. 1% Cu toate acestea, alte centre au raportat
durate de viata mai scdzute, 13 reflectand poate o boald Intr-un stadiu mai avansat la initierea
eforturilor mai putin agresive de a oferi asistenta la eliminarea secretiilor.

Desi nu s-a realizat niciun studiu controlat, NPPC pare ofere o calitate mai bund a vietii si o durata
de viatd mai lungi la pacientii cu scleroza laterald amiotrofica ™ ** chiar si la cei cu implicare
bulbara. Nu este insa surprinzator faptul ca durata de viatd a celor din ultima categorie este mai
micd decat a celor cu functia bulbard intacta.

Alte tehnici de asistenta respiratorie non-invaziva in boala neuromusculara.

Ventilatia cu presiune negativa. Anumite tipuri de ventilatoare cu presiune negativa pot
asista sau sprijini ventilatia, 19 inclusiv plamanii de fier, ventilatoarele tip cuirasa (,,carapace de
broasca testoasd”) si ventilatoarele tip jachetd. Aceste dispozitive creeaza o presiune subatmosferica
intermitentd in jurul toracelui si al abdomenului si ajutd la extinderea cavitatii toracice. 155
»Plamanul de fier” constituie cel mai comod dintre aceste ventilatoare, Insa reprezintd o solutie
greoaie si voluminoasd. Cu exceptia ventilatorului de tip cuirasa, poate sa fie necesara o perioada
semnificativd de timp pentru aplicarea acestor ventilatoare, inclusiv timpul de reglare necesar
pentru a reduce la minim scaparile de aer din jurul garniturii cervicale a plamanului de fier sau a
garniturilor ventilatoarelor pulmonare toracice. **®> Ventilatoarele cu presiune negativa pot, de
asemenea, sd exacerbeze sau chiar sa inducd apnee obstructiva si desaturatii ale oxigenului pe
timpul somnului, necesitdnd oximetrie nocturnad periodica sau polisomnografie pentru a monitoriza
in mod corespunzator pacientii care utilizeaza aceste dispozitive. 14,90

O data cu scaderea stdrii pulmonare sau a stabilitdtii cailor aeriene, aceste ventilatoare devin mai
putin eficiente, iar utilizarea lor poate fi asociatd cu dezvoltarea hipertensiunii sistemice. 155
Aproape in mod invariabil, utilizatorii beneficiaza in urma trecerii la metoda mai eficientd, NPPV. °
Avand in vedere limitarile acestora comparativ cu NPPV, utilizarea ventilatoarelor corporale este
rareori justificatd, 2 fiind rezervata pacientilor care nu raspund bine la NPPV.
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Aparate respiratorii adjuvante pentru pacientii cu boli neuromusculare. (1)

Ventilatoare cu dislocare abdominald. Balansoarul si curelele speciale se bazeazd  apapsams.

ambele pe deplasarea organelor interne abdominale pentru a sprijini miscarea , ooee i o
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diafragmei si astfel ventilatia Desi aceste ventilatoare pot fi utile in cazul  ivereunamvineem smat
pacientilor cu paralizie diafragmatic bilaterald, * ele sunt relativ ineficiente. De

asemenea, eficacitatea acestora depinde de starea peretelui abdominal si a celui toracic, astfel incat
pacientii cu deformari grave ale coloanei vertebrale, cei excesiv de slabi sau cei care suferd de
obezitate pot si nu fie ventilati in mod adecvat. *° Astfel, aceste ventilatoare se folosesc rareori n
prezent, desi anumiti pacienti cu tetraplegie, din cauza leziunilor medulare folosesc cureaua pe
timpul zilei, deoarece aceasta sprijind ventilatia in timp ce pacientul std intr-un scaun cu rotile,
eliberand fata si mainile.

) Stimularea diafragmei Stimularea diafragmei consta intr-un transmitator de radiofrecventa si
o antend care transmite semnale stimulatoare catre receptorii interni amplasati subcutanat in
regiunea subclaviculara, bilateral, si electrozi amplasati chirurgical 1anga nervul frenic, de obicei In
regiunea supraclaviculard. ® Desi s-au descris tehnici de reimplantare a nervilor, aceasta tehnica
necesitd de obicei nervi frenici intacti si functia diafragmei. Astfel, a fost utilizata in principala la
pacientii cu leziuni medulare mari, mai ales la copiii care poate se adapteaza mai greu la NPPV.
Limitarile in ceea ce priveste stimularea diafragmei includ costul ridicat, lipsa alarmelor, in ciuda
potentialului de eroare brusca si inducerea apneelor obstructive care necesitd mentinerea
traheostomiei la majoritatea pacientilor. *® Cu toate acestea, stimularea diafragmei prezint avantaje
in ceea ce priveste comoditatea comparativ cu alte ventilatii invazive cu presiune pozitiva, poate
oferi sprijin respirator timp de mai multi ani, jucand in continuare un rol important la pacientii
selectati.

119, 197

3) Respiratia glosofaringiand. Respiratia glosofaringiand oferd o modalitate non-mecanica
persoanelor cu muschi inspiratori slabi si cu toleranta minima la respiratul spontan pentru a mentine
ventilatia alveolara normald. De asemenea, ofera un mecanism sigur pentru transferurile intre
ventilatoare sau in cazul defectirii bruste a ventilatorului mecanic. ** Poate fi utilizat pentru a
asigura o respiratie adanca, pentru a imbundtati eficienta tusei, pentru a imbunatati vorbirea, pentru
a mentine starea pulmonard si pentru a preveni atalectazia.?? Tehnica implica utilizarea muschilor
limbii si inchiderea glotei pentru a contribui la efortul respirator prin crearea unui bolus (inghitirea)
de aer n pldmani. Glota se inchide cu fiecare ,,inghititurd” pentru a mentine aerul. O respiratie
consta in mod obisnuit in 6-9 inghitituri a cite 40-200 ml fiecare. ?* Aplicarea cu succes a acestei
metode necesitd pacienti cu functie bulbara suficientd si, chiar si asa, este posibil ca anumiti
pacienti sd invete cu greu tehnica.
4) Tehnici de sprijinire a tusei. Sunt disponibile numeroase abordari pentru cresterea fluxurilor
expiratoare la pacientii cu boli neuromusculare, inclusiv tusea asistatd manual, utilizarea
insuflatoarelor/exsuflatoarelor mecanice, precum si altele, precum oscilatia sau percu‘gia.18
Tusea asistata manual aplica presiune pozitiva asupra abdomenului, in sincron cu efortul de tusire al
pacientului, conducand la fluxuri expiratorii sporite. > O serie de tehnici diferite permit aplicarea
rapida de catre un ingrijitor a unor presiuni abdominale rapide, care au drept rezultat eliminarea
secretiilor. 1 Pacientii pot sprijini Ingrijitorul printr-o inspiratie maxima inainte de aplicarea
presiunilor abdominale.
In/exsuflatoarele mecanice ofera o insuflare profunda cu ajutorul presiunii pozitive (+20 +40 cm
H20), urmati imediat de o presiune negativi egala, care produce o exsuflare fortata. *° Infexsuflarea
mecanicd imbunatateste fluxurile expiratorii si sprijind eliminarea secretiilor traheobronhice fara
disconfortul traumatizarii cailor aeriene, generat de aspiratia traheala. ® Presiunile pozitive se pot
asigura printr-o masca oro-nazald, o piesa bucala sau chiar si cu ajutorul unui tub translaringian sau
de traheostomie (cu un manson umflat cu aer). 18
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Descrisa pentru prima oard de Beck 1n 1966, utilizarea oscilarii toracice la

frecventa inalta poate facilita eliminarea secretiilor bronhice. Aceste tehnici par s&  apap.sams.

fie extrem de utile la pacientii cu fibroza cisticd sau bronhiectaza.'® Eficienta la /o o suoses
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pacientii cu boli neuromusculare nu a fost inca stabilitd. Oscilatia se poate aplica  imereuna nvineem smat
extern pe peretele toracic sau direct pe calea respiratorie sub forma unei ventilatii
cu presiune pozitiva de inalta frecventa, ventilatie prin jet sau oscilatie in care exista variatii rapide
de presiune, de micd amplitudine, peste si sub presiunea atmosferica. %0

Ventilatia mecanica invaziva. Ventilatia mecanicd invazivd la pacientii cu boli
neuromusculare trebuie utilizatd doar dacd sunt contraindicate abordérile non-invazive sau daca
acestea nu au rezultate si pacientul doreste sprijin agresiv. o Ventilatia mecanica invaziva trebuie
avutd in vedere si 1n cazul pacientilor care necesita sprijin respirator continuu sau aproape continuu,
1ol desi anumiti clinicieni sustin ventilatia non-invaziva chiar si in cazul acestor pacienti, pentru a
evita complicatiile si sarcina mai mare asociata ingrijirii in cazul tehnicilor invazive.
Daca ventilatia pe termen lung nu poate fi evitata, trebuie sa se faca eforturi pentru a simplifica
regimul invaziv. Daca este posibil, pacientii trebuie invatati doar cu ventilatia nocturnd. De
asemenea, in cazurile in care functia cailor aeriene superioare este intactd, trebuie sd se mentina
vorbirea si inghitirea. Pacientilor trebuie s li se permitd sd vorbeasca, mansonul fiind dezumflat,
compensand scaparile prin cresterea volumului fluxului ,si trebuie incurajati s manance pe gura.
Acestia trebuie invatati sd isi realizeze siguri aspiratia si sd administreze cat mai multd Ingrijire in
regim propriu, pentru a reduce sarcina ingrijitorilor. **
Ventilatia mecanica invaziva poate provoca hemoragie, fistule traheo-esofagiene sau
obstructionarea cdilor aeriene superioare cu tesut granular sau prin stenoza insa, din fericire, aceste
complicatii nu sunt frecvente, daca se respect principiile de mai sus. '™

PROBLEME LA SF ARSITUL VIETII LA PERSOANELE CARE BENEFICIAZA DE
VENTILATIE MECANICA

Pacientii cu boli neuromusculare grave, care beneficiazd de ventilatie mecanica (non-invaziva sau
prin traheostomie) pot ajunge ntr-o etapa a vietii in care calitatea vietii li se pare intolerabila * *°
In aceast situatie, este posibil ca pacientul si solicite intreruperea ventilatiei mecanice. 9 Aceastd
situatie este deseori foarte stresantd pentru pacient, pentru rude, pentru personal, trebuind tratatd cu
multd sensibilitate, acordandu-se prioritate autonomiei si demnitatii pacientului. 9 Cu toate acestea,
ventilatia mecanica este o terapie medicald si, dacd un pacient competent din punct de vedere psihic
doreste acest lucru, nu existd niciun motiv etic pentru a nu-l intrerupe, imediat sau la o data
ulterioara, stabilitd de pacient. 82 Tnainte de retragerea ventilatiei medicale, medicul curant,
asistentul medical si alti membri ai personalului care sunt implicati trebuie sd discute procedura,
strategiile de evaluare si de asigurare a confortului, precum si timpul de supravietuire estimat dupa
retragere, impreuna cu familia (si cu pacientul, daci este posibil). *° In mod esential, se opteaza

~ n o . . . e . o 46.48 14
intre o intrerupere brusci a asistentei respiratorii si o retragere treptata. % % 14°

Dacd urmeaza sa se intrerupa brusc asistenta respiratorie, clinicianul are rdspunderea de a indeplini
cererea pacientului cu compasiune, dand dovadid de umanitate. * Tn mod specific, evaluarea
frecventd a confortului pacientului in timpul retragerii ventilatorului si dupa aceea este obligatorie,
iar opioidele si benzodiazepinele trebuie utilizate liber pentru a atenua dispneea sau alte forme de
disconfort. *** in astfel de situatii, oxigenul poate fi, de asemenea, util. *** Eliminarea lentd a
ventilatorului (prin reducerea eficientei ventilatorului) poate permite dezvoltarea treptatd a
hipercapniei si poate duce la instalarea comei terminale. 48
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