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NEINVAZINES PLAUCIY VENTILIACIJOS PRITAIKYMAS
SERGANTIESIEMS SONINE AMIOTROFINE SKLEROZE

Gintaré Lukocdiute

V3] Vilniaus universiteto ligoninés Santaros kliniky Pulmonologijos ir alergologijos centras

Soninei amiotrofinei sklerozei (SAS) budinga
motoriniy neurony degeneracija, sukelianti
ilgainiui progresuojancia raumeny pareze ir
nykima, todél turinti jtakos Zmogaus judéji-
mui, bendravimui, rijimui ir kvépavimui. Siuo
metu vis dar néra patikimo ir veiksmingo SAS
gydymo budo. Vidutinis tokiy ligoniy iSgyve-

namumo laikotarpis nuo ligos diagnozavimo
yra mazdaug 2—5 metai, o pagrindiné mirties
priezastis — kvépavimo funkcijos nepakanka-
mumas. Todél labai svarbu kuo anksciau at-
pazinti ir nustatyti prasidedancia kvépavimo
sistemos disfunkcija, saglygota progresuojan-
¢io kvépavimo raumeny silpnumo.

1 lentelé. Serganciyjy Sonine amiotrofine skleroze bendrieji, su kvépavimo sistema ir su miegu susije pa-

grindiniai simptomai

Bendrieji simptomai

Nuovargis

Suprastéjusi atmintis ir koncentracija

Sumazéjes apetitas

Sumisimas

Haliucinacijos

Su kvépavimo sistema susije simptomai

Dusulys

Pasikartojancios kvépavimo taky infekcijos

Kosulys valgio metu

Oro stygius gulimoje padétyje
Su miegu susije simptomai

Sutrikes miegas

KosSmarai

Mieguistumas diena

Rytinis galvos skausmas

Neinvaziné plauciy ventiliacija (NIV) gerina
pacienty, serganciy SAS, gyvenimo kokybe
ir didina isgyvenamuma. NIV tikslas — kom-
pensuoti pamazu vis silpstancius kvépavimo
raumenis, koreguoti hiperkapnija ir jos suke-
liamus simptomus, tokius kaip mieguistumas
dieng, galvos skausmas, miego sutrikimai, ko-
gnityviné disfunkcija bei pagerinti bendraja
paciento bukle. Hiperkapnija arterinio krau-

jo dujose pirmiausia pradeda ryskéti miego
metu naktj, véliau ji nesikoreguoja ir diena. At-
likti tyrimai rodo, kad SAS sergancio paciento
iSgyvenamumas padidéja tada, kai ventiliacija
pradedama dar iki hiperkapnijos atsiradimo.
Todél labai svarbu kuo anksciau atpazinti kve-
pavimo raumeny silpnumo pozymius. Naci-
onalinio sveikatos ir slaugos kompetencijos
instituto (angl. National Institute for Health and



Care Excellence; NICE) gairése pateikiami pa-
grindiniai simptomai, j kuriuos butina atkreipti
démesj (1 lentelé). Objektyvios SAS serganciy
pacienty apziuros metu sunerimti reikty tada,
kai pastebime, kad:

1. Yra padidéjes kvépavimo daznis.
2. Kvépavimas yra pavirsutiniskas.
3. Susilpnéjes paciento issikoséjimas.

4. Kvépavime dalyvauja papildomi kvépavi-
Mo raumenys.

5. Paradoksiniai pilvo judesiai (pilvo jdubi-
mas jkvépimo metu).

Atsiradus minétiems simptomams bei pozy-
miams SAS sergantiems pacientams, batinas
tolesnis tokiy ligoniy tyrimas bei svarstymas
dél neinvazinés ventiliacijos galimybés.

Progresuojancio kvépavimo nepakanka-
mumo tarp sergandiyjy SAS diagnostika.
Siekiant individualiai jvertinti kiekvieno ser-
ganciojo SAS NIV poreikj, batina atlikti paci-
enty nuodugny tyrima. Pirma, jvertinamas

1 pav. Kvépavimo raumeny pajégumo vertinimas

plauciy funkcinis tyrimas. Tokiems ligoniams
badingas restrikcinis ventiliacinés plauciy
funkcijos sutrikimas (sumazéjusios plauciy
talpos). Be to, svarbu atlikti ir kvépavimo
raumeny pajégumo jvertinima (1 pav.): mak-
simalaus jkvépimo (MIP), iskvépimo (MEP),
nosinio Snypstimo (SNIP) slégio tyrimg tam
skirtu prietaisu. DidZiausio iSkvépimo srovés
greicio (PEF, angl. peak expiratory flow) kosu-
lio metu per kauke matavimas — PEF-metrija
padeda jvertinti issikoséjimo pajéguma. Taip
pat vienas svarbiausiy tyrimy naktj — tai nakti-
né pulsoksimetrija, parodanti saturacijos po-
kycius ir desaturacijos trukme nakties metu.
Arterinio kraujo dujos vertinamos dél leti-
niam kvépavimo nepakankamumui budingy
pokyciy — hipoksemijos, hiperkapnijos, padi-
déjusio bikarbonaty kiekio. Be to, ultragarsu
iStiriamas diafragmos storis ir judrumas. Ser-
gant SAS badinga diafragmos kupoly atrofija,
nepakankamas ir (ar) paradoksinis judrumas.
Naujausi tyrimai rodo diafragmos raumens
veikimo potencialo (angl. diaphragm compo-
und muscle action potential (CMAP)) nustaty-
mo naudg atliekant n. phrenicus stimuliacija.
Jrodyta, kad Sis metodas yra patikimas ir gan
lengvai pritaikomas siekiant jvertinti kvépavi-
mo funkcijg sergantiesiems SAS.
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NICE rekomendacijos pateikia tikslius kri-
terijus, kada gydytojams, susiduriantiems
su SAS sergandiais pacientais, reikéty jver-
tinti NIV skyrimo galimybes (2 lentelé). Ap-
tikus bent vieng arba daugiau lenteléje pa-
teikty kriterijy, tokj pacientg batina siysti j
tretinio lygio specializuotg Pulmonologijos
centrg NIV parinkimui. Visiems pacientams,
kuriems diagnozuota SAS, privalo biti pa-
kartotinai atlikti bei jvertinti kvépavimo
funkciniai testai dinamikoje ne reciau kaip
kas 2—3 mén.

2 lentelé. Neinvazinés ventiliacijos skyrimo indikacijos

Neinvazinés ventiliacijos parinkimas ser-
gantiesiems SAS. Serganciyjy SAS ilgalaiké
stebésena mums leidZia laiku atpazinti kvé-
pavimo nepakankamumo pozymius ir pra-
deti atitinkama gydyma. Pagrindinis ir pradi-
nis gydymo metodas - tai, kaip zinome, yra
neinvaziné plauciy ventiliacija (2 pav.). Jos
metu | paciento kvépavimo takus be invazi-
niy priemoniy (intubacijos arba tracheosto-
mijos) teigiamu slégiu tiekiamas oras (arba
oro-deguonies misinys) per specialia kauke
arba burnos kandikl;j.

Tyrimas Indikacijos NIV

Sp0O, <94 proc.

SpO, <92 proc. su gretutinémis plauciy ligomis

SpO

SpO, >94 proc. (arba >92 proc. su gretutinemis plauciy ligomis),
taciau yra su miegu susijusiy kvépavimo simptomy

PaCO, >45 mmHg

Arterinio kraujo dujos

simptomy

PaCO, <45 mmHg, taciau yra kvépavimo nepakankamumo

VC arba FVC <50 proc. batinojo dydzio

VC arba FVC

VC arba FVC <80 proc. batinojo dydzio, taciau yra kvépavimo
nepakankamumo simptomy

SNIP arba MIP <40 cmH,0.

SNIP ir (ar) MIP

SNIP arba MIP <65 cmH_0 vyrams arba <55 cmH_0 moterims, be
to, yra bet koks i$ kvépavimo sistemos disfunkcijos simptomy

Rodikliy sumazéjimas >10 cmH_,O per paskutinius 3 mén.

Santrumpos. SpO, - deguonies saturacija, PaCO, - parcialinis anglies dioksido slégis arteriniame kraujyje,
VC - gyvybiné plauciy talpa, FVC - forsuota gyvybiné plauciy talpa, SNIP — nosinio Snypstimo slégis, MIP -

maksimalus jkvépimo slégis.

Yra du pagrindiniai plauciy ventiliacijos bu-
dai: sléginé ir tariné ventiliacija. Svarbiausia,
kad ventiliacijos parametrai baty patogus
pacientui, siekiant didesnio vartojamumo ir
gydomojo poveikio. Dviejy lygiy teigiamo
slégio (angl. Bilevel positive-airway-pressure —

BiPAP) ventiliacija yra dazniausiai naudoja-
mas NIV reZimas neuromuskulinémis ligomis
sergantiems pacientams. Tai sléginés ventilia-
cijos tipas, kurio metu parenkami du skirtingi
slégiai: IPAP - jkvépimo slégis (angl. inspirato-
ry positive airway pressure) ir EPAP — teigiamas



slégis iSkvépimo metu (angl. expiratory positi-
ve airway pressure). Slégio papildymas (angl.
Pressure support) — tai yra skirtumas tarp IPAP
ir EPAP reikdmiy (3 pav.). Kuo didesnis slégio
papildymas, tuo efektyviau koreguojama hi-
perkapnija. Dviejy lygiy teigiamo slégio ven-
tiliacija mums leidzia ne tik pagerinti oksige-
nacijg, didinant EPAP reikSme, bet uztikrinti
ir pakankama ventiliacija (anglies dvideginio
pasalinimg i$ organizmo) palaikant tinkama
slégiy skirtuma.

2 pav. Neinvazinés plauciy ventiliacijos aparatas

Pasak 3altiniy efektyviai ventiliacija uztikrina-
ma tuomet, kai slégio papildymas yra bent 6
(v:mHZO. Priklausomai nuo paciento, sergancio
SAS, maseés, tikslinga pradéti nuo gana zemo
IPAP, pvz, 10 cmHZO su 4 cmH20 EPAP, ir,
esant nepakankamam poveikiui, po truputj
didinti Siuos parametrus, kad buty palaikoma
reikiama PaCO, koncentracija ir pacientas ne-
jausty diskomforto.

IPAP(10)

10 e———

! \ t Slégio papildymas (5)
5 emmf—

E’.M’{S]/

Laikas

Slégis (emH:0)

3 pav. Dviejy lygiy teigiamo slégio ventiliacijos me-
chanizmas

Ventiliacijos efektyvuma bei paciento tole-
rancija lemia ir kaukés parinkimas. Kiekviena

jy turi savy privalumy ir trakumy. Pirmojo
pasirinkimo yra veido-nosies kauké (4 pav.).
Taciau, jei pacienta vargina klaustrofobija,
aerofagija, pacientas veido-nosies kaukés ne-
toleruoja, galima rinktis nosies kauke (4 pav.).
Su nosies kauke yra mazesnis kontaktas su
oda (mazesné nuospaudy rizika), lengvesné
komunikacija su Zmonémis, ventiliacijos ga-
lima nenutraukti valgio metu. Tagiau nosies
kauke turi ir traikumy. Ligoniams, kuriems yra
iSreiksti bulbariniai simptomai (seilétekis, dis-
fagija, dizartrija), dél nepilno burnos uzdary-
mo visas ventiliacijos, oras patekes per nosj,
iSeina nepatekes j plaucius. Be to, yra ir kity
kaukiy rasiy (minimalaus kontakto, viso vei-
do), taciau jos naudojamos reciau. Sisteminé-
je literataros apzvalgoje pabréziama ventilia-
cijos per burnos kandiklj (angl. Mouthpiece)
nauda dienos metu. Siekiant komfortabilu-
mo pacientui, burnos kandiklis yra puiki al-
ternatyva kaukei, kai NIV skirti butina ne tik
naktj, bet ir dienga. Taciau reikia prisiminti, kad
jis netinkamas ligoniams su isreiksta bulbari-
ne simptomatika.

4 pav. Kairéje - nosies kauké, desinéje — veido-no-
sies kaukeé.

Norint jvertinti, ar pradéta NIV yra pakan-
kamai efektyvi, reikia atlikti arterinio kraujo
dujy tyrima dinamikoje. Atsaka j NIV galime
vertinti jau praéjus 1 val. nuo ventiliacijos
pradzios. Geréjanti oksigenacija (didéja PaO,
ir Sp0,) bei ventiliacija (mazéja PaCO,), pH
korekcija, taip pat ir mazéjantis kvépavimo
daznis, pagalbiniy kvépavimo raumeny dar-
bas rodo, kad pradéta NIV yra sékminga.

Siuo metu dar néra parengta rekomenda-
cijy, nurodanciy kiek laiko per parg SAS ser-
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ganciam ligoniui privalo bati skiriama NIV.
Atsizvelgiant j klinikine praktika, ventiliacijos
trukmé nustatoma remiantis individualiais
paciento poreikiais, klinikiniais simptomais
bei diagnostiniy tyrimy parametrais. Anks-
tyvosiose stadijose, kai kvépavimo nepa-
kankamumo simptomai dar neisreiksti, kai
nustatyta tik hiperkapnija naktj, NIV reko-
menduojama skirti pacientams miego metu
kasnakt. Vélyvosiose ligos stadijose, progre-
suojant simptomams, NIV gali bati skiriama ir
visg para. Reguliari tokiy pacienty stebésena,
diagnostiniy tyrimy vertinimas dinamikoje
mums padeda nustatyti, ar NIV skyrimo laikas
yra pakankamas, galbut, atéjo metas ventilia-
cijos trukme ilginti. Paprastai pacienty baklés
jvertinima ir ventiliacijos parametry perziurg
rekomenduojama atlikti kas 2-3 mén.

NIV optimizavimas sergantiesiems SAS.
NIV sékmingumas priklauso ne tik nuo
ventiliacijos rezimy parinkimo, bet ir nuo
optimalaus jos pritaikymo kiekvienam pa-
cientui individualiai. Tyrimy duomenimis,
daugiau nei 4 val. per parg NIV naudojusiy
pacienty iSgyvenamumas nuo ventiliacijos
skyrimo pradzios yra kur kas ilgesnis (14,2
meénesiai) negu NIV naudojusiy maziau nei
4 val. per para (7 mén.) arba visai nenaudo-
jusiy (4,6 men.).

5 pav. Smakro dirzelis

Pacientai, sergantys SAS, privalo gauti ko-
ordinuota, multidisciplinine priezitra. Labai
svarbus glaudus bendradarbiavimas tarp pul-
monology, neurology, kineziterapeuty ir psi-
chology. Sisteminé literaturos apzvalga jrodé
teigiama multidisciplininés priezitros nauda
NIV prieinamumui ir vartojimo trukmei. Be
to, kaip minéta, NIV optimizavimui ir varto-
jamumui jtakos turi ir kaukés parinkimas. Re-
trospektyvioji analizé rodo, kad pagrindiné
iSliekanciy naktiniy desaturacijos epizody
priezastis yra oro per kauke nuosruvis venti-
liacijos metu. Kita nepakankamai efektyvios
ventiliacijos priezastis yra obstrukcinés mie-
go apnéjos atvejai tarp SAS serganciy pacien-
ty. 2018 m. Vokietijoje buvo atliktas tyrimas
su 250 SAS serganciais neventiliuojamais pa-
cientais. Obstrukcinés miego apnéjos sindro-
mas (OMAS) buvo nustatytas 45,6 proc. Tiksli
OMAS priezastis neaiski. Manoma, kad ligos
paveikti gerkly ir ryklés raumenys susilpnéja,
o tai lemia virsutiniy kvépavimo taky kolap-
sa. Siekiant optimizuoti NIV, tokiems pacien-
tams rekomenduojama veido-nosies kauke
pakeisti j nosies kauke ir papildomai naudoti
smakro dirzelj (5 pav.), arba pakoreguoti NIV
parametrus: padidinti EPAP slegj siekiant pa-
naikinti obstrukcinés kilmés jvykius naktj.

Taip pat keletas tyrimy jrodé neigiama pa-
didéjusio seilétekio jtaka NIV optimizavimui.
Nustatyta sasaja tarp kvépavimo taky sekreto
pertekliaus ir prasto NIV vartojamumo. Néra
daug moksliniy tyrimy, jrodanciy padidéju-
sio seilétekio simptominio gydymo nauda
SAS sergantiems pacientams. Europos Neu-
rology draugijos federacijos (EFNS) gairése
rekomenduojama amitriptilino, geriamojo
arba perodinio hioscino ar atropino lasai po
liezuviu. NICE gairése papildomai minimos
glikopirolato infuzijos j poodj, ypa¢ pacien-
tams, sergantiems kognityviniu sutrikimu del
mazesnio Salutinio poveikio centrinei nervy
sistemai. Jrodyta, kad botulino toksino B in-
jekcijos j paausine ir pazandine seiliy liaukas
net 80 proc. sumazina seilétekj ir naudoja-
mos tuomet, kai anticholinerginiai vaistai
neveiksmingi. Sumazéjus seilétekiui, NIV var-
tojimo trukme tarp serganciyjy SAS prailgéja



net kelis kartus. Be to, retrospektyvioji anali-
zé, jtraukusi 474 pacientus, surado statistiskai
reik§mingg SAS serganciyjy isgyvenamumo
prailgéjima tarp ty, kurie be NIV, papildomai
reguliariai naudoja kosulio asistenta (specia-
ly prietaisa, lengvinant;j iSsikoséjima), nei tarp
ty, kurie jo nenaudoja.

Sisteminés literatlros apzvalgos duomeni-
mis, 19 i§ 23 atlikty klinikiniy tyrimy rado
rysj tarp bulbariniy funkcijy sutrikimo ir
prastesnio NIV efektyvumo bei vartojamu-
mo. Dabartinés Gairés nurodo, kad SAS ser-
gantiems pacientams, su isreiksta bulbarine
disfunkcija, NIV turéty bati skiriama tik tuo
atveju, jei tikimasi, kad ventiliacija pagerins
su miegu susijusius simptomus. Kitu atve-
ju rekomenduojama invaziné ventiliacija
arba paliatyvioji pagalba. Taciau atlikta tyri-
muy, kurie rodo, kad pacientai su bulbariniy
funkcijy sutrikimu gali pasiekti simptomy ir
iSgyvenamumo pageréjima tokj patj kaip ir
pacienty, kuriy bulbariné disfunkcija neis-
reikSta. Siekiant optimizuoti NIV ir padidin-

ti jos nauda, reikalingas didesnis déemesys
seiliy sekrecijos mazinimo priemonéms,
sekreto atsiurbimui, tinkamos kaukés parin-
kimui. Taip pat Siems pacientams reikalinga
intensyvesné ir ilgesné gyvybiniy funkci-
ju, kvépavimo sistemos rodikliy stebésena
stacionare NIV iniciacijos periodu bei daz-
nesnis kontrolinis sekimas ir NIV parametry
perzilra nei jprastai. Be abejo, pacienty ir jy
artimyjy mokymas, informavimas apie ligos
eigq ir prognoze bei Svietimas taip pat dide-
le dalimi prisideda prie NIV optimizavimo ir
vartojamumo bei poveikio gerinimo.

Apibendrinimas. Sonine  amiotrofine
skleroze serganciy pacienty dazniausia
mirties priezastis yra kvépavimo funkcijos
nepakankamumas. Todél labai svarbu kuo
anksciau atpazinti ligos progresavimo po-
zymius, kvépavimo raumeny silpnumo
simptomus ir apsvarstyti apie neinvazinés
ventiliacijos skyrimo galimybe. NIV gerina
pacienty, serganciy SAS, gyvenimo kokybe
iriSgyvenamuma.
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