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Paliativni péce u termindlnich stavii chorob
motorického neuronu (amyotrofické laterdlini sklerézy,
progresivni bulbdrni paralyzy a progresivni svalové atrofie)
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Onemocnéni motorického neuronu (MND) objevujici se nejcastéji pod obrazem amyotrofické lateralni sklerézy (ALS), nebo progresivni
bulbarni paralyzy (PBP) a progresivni spinalni svalové atrofie (PMA) je typickym onemocnénim, kde v Ié¢bé prevazuje paliativni péce.
Onemocnéni béhem mésicti az let progreduje az do plné zavislosti pacienta jak na osetfovatelské péci, tak na umélé vyzivé a event. umélé
plicni ventilaci. Nemoc se tim postupem ¢asu stava nesmirné narocnou jak pro rodinu, tak pro osetfujiciho lékare. Lé¢ba pacienta s MND
proto vyzaduje znalosti o postupech paliativni mediciny a paliativni péce. Clanek se zaobira jednotlivymi problémy paliativni péée u MND
(slabosti, imobilitou, depresi, dysfagii, dysartrii, sialoreou, bolesti, spasticitou, respira¢nimi obtizemi) a moznostmi jejich feseni.

Kli¢ova slova: paliativni péce, ALS, imobilita, respiracni obtize, dysfagie, PEG.

Palliative care in terminal states of motor neuron diseases (amyotrophic lateral sclerosis, progressive bulbar palsy,
and progressive muscular atrophy)

Motor neuron disease (MND), most commonly presenting as amyotrophic lateral sclerosis (ALS) or progressive bulbar palsy (PBP) and
progressive muscular atrophy (PMA), is a typical disease managed predominantly with palliative care. Over months to years, the condi-
tion progresses to a state of total dependence of the patient on both nursing care and artificial feeding or even mechanical ventilation.
Thus, over time, the disease becomes extremely demanding for both the family and the attending physician. Therefore, treatment of
a patient with MND requires knowledge of the practice of palliative medicine and palliative care. The paper deals with individual prob-
lems in palliative care in MND (weakness, immobility, depression, dysphagia, dysarthria, sialorrhoea, pain, spasticity, and respiratory
difficulties) and their management options.

Key words: palliative care, ALS, immobility, respiratory difficulties, dysphagia, PEG.

Seznam zkratek

MND - onemocnéni motorického neuronu

ALS — amyotrofickd laterdIni skleréza

PBP — progresivn{ bulbarni paralyza

PMA — progresivni spindIni svalova atrofie

PLS - primarnf laterdInf skleréza

UPV — uméld plicni ventilace

SSRI - selektivniinhibitory zpétného vychytavani
serotoninu

PEG - perkutanni endoskopicka gastrostomie

FVC - vitaInf kapacita plic

BiPAP — bimodal positive airway pressure

Uvod

Onemocnéni motoneuronu dospélého véku
(motor neurone disease — MND) zahrnuje nékolik
forem onemocnéni, pro které jsou charakteris-
tické degenerativnizmény a zanik motorickych
neuronl jak mozkové kdry, tak perifernich mo-
toneuront v jadrech nervl v mozkovém kmeni
a v prednich rozich misnich. Postizeni central-
nfho motoneuronu se projevuje spasticitou,
postizeni periferniho motoneuronu svalovou
atrofii. Obé Iéze pak zpUsobuiji rychle progreduiji-
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ci slabost kosternich svalU. U rdznych variant jsou
tyto dvé slozky motorického systému postizeny
v rézné mite.

Kromé amyotrofické laterdIni sklerdzy (ALS),
jako relativné nejcastéjsi formy s incidencf
2/100000, zde fadime progresivni bulbdrni para-
lyzu (PBP) s pfevazujicim postizenim bulbarnf
oblasti, progresivni (spindlni) svalovou atrofii
(PMA) s dominujicim perifernim postizenim
a primarni laterdInf sklerézu (PLS) s postize-
nim pouze centrdlnfho motoneuronu (Ambler,
2006; Belsh a Shiffman, 1996; Keller, 2006; Murray
a Mitsumoto, 2002; Williams, 1994).

Spole¢nym pro viechny formy je relativné
rychld progrese slabosti, kterd vede béhem né-
kolika malo let (nékdy mésict) k plné zavislosti
pacienta na péci okoli, event. k aplikaci vyzivo-
vé sondy a umélé plicnf ventilaci. Smrt nastava
u ALS zpravidla v dsledku respira¢niho selhani
po 2-5 letech od Uvodnich pfiznakd, PLS a PMA
mivaji vétsinou o néco pomalejsi prabéh. Pi
neznameé etiologii neni zndmd kurativni terapie
(snad kromé ¢astecné uc¢inného riluzolu), ktera
by vyznamné ovlivnila pribéh nemoci. ALS/
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MND tak Ize oznacit za typické onemocnéni
vyzaduijici paliativni péci (Belsh a Shiffman, 1996;
Oliver et al., 2006; Williams, 1994). Onemocnénti
predstavuje obrovskou psychickou i materidinf
zatéz pro nemocného i okolf a vyzaduje multi-
oborovou péci a spolupraci.

Paliativni péce u ALS

V termindlnim stavu u ALS/MND vyvstava-
ji dva hlavni problémy — zajistit dostate¢nou
a komfortnf vyzivu a zabranit duseni pacien-
ta. V prlbéhu progrese onemocnéni pak dale
musime fesit také dalsi zdvazné obtize pacienta
vyzadujici znalosti paliativni mediciny - slabost,
imobilitu, nesobéstacnost, tzkosti, deprese, dys-
artrii — ztrdtu komunika¢nich moznosti, sialoreu,
bolesti, svalové kiece, spasticitu. Viechny uve-
dené symptomy je potieba probrat s pacientem
a jeho rodinou (pecovateli) v pfedstihu, aby-
chom se vyhnuli nekonsenzudinim rozhodnutim
v ¢asové nouzi. Tykd se to zvlasté ocekdvanych
dechovych obtizi a moznosti feSeni (UPV).
V prdbéhu nemoci je nutna nejen péce neuro-
loga, ale i rehabilita¢niho pracovnika, logopeda,



psychologa, gastroenterologa, pneumologa,
posléze pak i hospicovd péce a po celou dobu
intenzivni podpora a péce rodiny (American
Academy of Neurology, 2002; Borasio et al.,
2001; Mazanec, 2008; Oliver et al., 2006; Ridzon
a Kabelka, 2007).

Slabost, imobilita, nesobéstacnost

S progredujicim onemocnénim se zhorsuje
svalova slabost, tmérné se zhorsuje nesobé-
sta¢nost pacienta. Na zacéatku to jsou obtize
s jemnou motorikou (oblékani, hygiena), dale
pak se horsi mobilita a v pokrocilém stadiu ne-
moci je nesobéstacnost pacienta jiz ve viech
oblastech (doméci préce, pfiprava pozivanijidla,
pohyb po byté, pfesuny k vysetfenim, poloho-
vani, hygiena, vymésovani). Omezeni je nutné
ulehcit predpisem kompenzacnich pomucek
(hole, madla, nastavec na WC, sedacka na va-
nu, mechanicky event. elektricky vozik, toaletnf
kieslo, misa, antidekuba, pleny, polohovaci pos-
tel...), nebo bezbariérovych uprav koupelny,
schodU (schodolez, zvedaci plosina, elektricky
transportni zveddk). Vzhledem k nutnosti povo-
lenf pojistoven pro drazsi pomUcky je potfeba
na jejich predpis myslet s pfedstihem a pfedem
konzultovat moznost jejich potfeby s pacientem
a rodinou. Vyhodna je moznost kontaktu na er-
goterapeuta, ktery mize déat ndvod na fesenti
obtizi s béznymi dennimi Ukony. Bezbariérové
Upravy nehradf pojistovny, Ize ale na né zazadat
o finan¢ni prispévek na socialnich odborech ob-
vodnich dfadd.

Rehabilitace sily, hybnosti je velmi vyznamna
z psychického hlediska, zvIasté v rannych stadiich
nemodi, nelze od niale ocekdvat vyrazné zlepsenf
sily, spise udrzovani kondice a trénink jesté fungu-
jicich svalll. Je vhodné pravidelné trénovani kondi-
ce pacientd na rotopedu, nebo motomedu.

S imobilitou a zavislosti souvisi socidlni péce.
Péce o pacienta je nesmirné naro¢nd na cas, fy-
zickou praci a finance pecovatell (pfevazné jde
o pfibuzné). Vétsinou jde s casem o celodennf
24hodinovou pédi, a proto je Umérné postizenf
potreba v¢as zazadat o prispévek na péci na social-
nich odborech okresnich Uradd, v poc¢ate¢nim
stadiu nemoci pro potfebu presunt pak prikaz
ZTP.Pokud rodina pécinezvlada, je potieba zafi-
dit vypomoc typu home care nebo Ustavni péci
(nemocnicni péce, LDN, socidlni 10zka, hospic)
(Mazanec, 2008; Ridzon a Kabelka, 2007).

Uzkost, deprese,
psychické problémy

S narUstajicimi obtizemi a znalostmi pacienta
0 nemoci se u vétsiny pacientl objevuje strach

z pribéhu nemoci, z imobility, ze zavislosti,
ze smrti. Prdvodni je pak depresivni reakce.

Predpokladem ke zvlddnuti nepfiznivé-
ho psychického stavu pacienta je intenzivni
a oteviend komunikace o viech problémech
jak s pacientem, tak s pfibuznymi. Pacientovi
i rodiné mUze velice pomoct klinicky psycholog
se zkusenosti terapie chronickych a infaustnich
stavl, nebo duchovni (hemocni¢ni kaplan), ktery
poskytne pastoracni péci. Oboji je pomérné ma-
lo dostupné v bézné obvodni praxi, je ale mozné
je kontaktovat skrze hospice. Zcela nevyhnutna
je uzka komunikace a koordinace s rodinou pa-
cienta. Pfedepisujeme samozfejmé antidepresi-
va a anxiolytika (Oliver et al., 2006).

Dalsim problémem, ktery se mize objevit
a zhorsi komunikaci pacienta s okolim je pseu-
dobulbdrni afektivita (patologicky smich, plac)
nebo relativné malo vyrazné projevy demence
frontotemporainiho typu (20-50% pacientd).
Tady je dulezZitd psychoterapie jak pacienta,
tak i rodiny. Projevy pseudobulbdrni afektivity
zmirfiuje amitriptylin, litium, selektivni inhibi-
tory zpétného vychytavani serotoninu (SSRI),
levodopa (tabulka 1).

Imobilnf pacienti trpi velmi ¢asto nudou,
vyprazdnénim smyslu Zivota, kterd se mlze stat
hlavnim faktorem vedoucim k depresi pacienta.
Zde se snazime stimulovat pacienta i rodinu
k rGznym, alespor\ pasivnim aktivitdm (Oliver
etal, 2006).

Dysfagie, nutri¢ni péce

Dysfagie je jeden z prvnich ptiznakl
onemocnéni u bulbérni formy, u konc¢etino-
vé se objevuje v pozdéjsich stadiich nemoci.
Se zhordovéanim vede k omezeni pfijmu tekutin
a stravy. Dochazi pak k malnutrici, ztraté na va-
ze, sekundarné k dalSimu oslabeni, subjektivné
k pocitdm hladu. U poloviny pacientd nacha-
zime zndmky malnutrice i v biochemickych
parametrech. Nicméné pokles vahy u ALS je
jak ze snizeni p.o. pfijmu, tak ze ztraty svalové
hmoty. Perordini pfijem lIze ¢aste¢né a docas-
né zlepsit reZimovymi opatrenimi: jist vsedé,
podavat kasovitou nebo mletou stravu, zapijet
tuhd sousta, pouzivat nutridrinky. Pokud nestaci
peroralnf pffjem, je potfeba kontaktovat nutri¢ni
poradny internich oddélen{ a zavést perkutannf
endoskopickou gastrostomii (PEG) a sondovou
vyZivu. Aplikace sondy cestou PEG je vhodnéjsi,
dlouhodobé tnosnéjsia s mensimi komplikace-
mi, nez pouziti nasogastrické sondy. Zavedeni
PEG a sondové vyzivy vede ke zlepseni komfortu
pacienta a pecovatell, objektivné ke zlepseni
hydratace, zvyseni hmotnosti, zlepSeni kondice
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a psychiky. Prodlouzi Zivot o nékolik mésicd zvl.
u bulbdrnich forem. Dle obecnych doporuceni
(American Academy of Neurology, 2002; Keller,
2006) bychom zavedeni PEG méli indikovat dfi-
ve, nez vitalni kapacita plic (FVC) poklesne pod
509% normy. Zavadéni PEG v pozdnich stadiich
nemoci je rizikové pro velky pokles vitalni ka-
pacity plic. Privodnim nezddoucim Ucinkem
sondové vyZivy jsou Uporné zacpy, pfi kterych
je potreba predepisovat vyzivu s vidkninou, do-
plhovat stravu peroralné o ovoce, ovocné stavy,
kompoty, event. pfedepsat laxantiva (Oliver et
al., 2006; Williams, 1994).

Dysartrie

Porucha artikulace se objevuje u bulbdrnich
forem jiz v ¢asném stadiu a dominuje jako jeden
z hlavnich pfiznakd, u koncetinové formy byva
az v pozdnim stadiu onemocnéni. ZvIasté u jiz
nesobéstacnych pacientl vede nejen ke zhor-
senf socidlniho kontaktu, ale komplikuje péci,
kdy okoli ¢asto neni schopno odhadnout prani
a potfeby nemocného. V pocatku pomize lo-
goped zlepsit artikulaci a praci s dechem, pozdsji
v pfipadé rozvinuti téZké dysartrie aZ anartrie je
potfeba pouZit alternativni komunikace. Pokud
je zachovald drobnd motorika rukou, pak je
nejjednodussi pouzivat blocek a tuzku, nebo
pocitac, pripadné i s programy hlasové syntézy
(napt. www.spektra.eu). PFi ztraté schopnosti
psat je mozné pouZiti ukazovacich tabulek v al-
fabetické, nebo obrazkové formé, event. elek-
tronickych. Dalsi sofistikovanou moznosti pro

Tabulka 1. Pouziti a ddvkovéni 1éka u ALS

doporucovana

genericky obsah denni davka

slinéni
amitriptylin 12,5-150mg
benzatropin 0,5-2mg
scopolamin 3-9mg
krampi, fascikulace
magnezium 100-250mg
carbamazepin 600-1200mg
fenytoin 200-400mg
gabapentin 300-1200mg
spasticita

tizanidin 6-24mg
baclofen 10-75mg
tetrazepam 80-200mg

patologicky smich, plda¢
amitriptylin 12,5-150mg
levodopa 500-600mg
lithium carbonicum 300-900mg
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pacienty v pokrocilém stadiu, s Uplnou plegif
rukou a anartrif, je pouziti pocitace s ovlada-
nim pomoci laserové detekce pohybu bulbd
(napf. vyrobky firmy Rolltalk nebo ¢esky Systém
l4Control www.i4control.eu) (obrazek 1) (Oliver
etal, 2006; Williams, 1994).

Sialorea

Velmi nepfijemnym problémem zvldsté
u bulbdrnich forem je nadmérné slinéni az husta
mukdzni sekrece, kdy se kombinuje nadprodukce
vazkych slin a jejich zhorsené polykant. Sliny pak
mUzou téméf kontinualné vytékat z Ust. Pokud jde
o tvorbu spise vazkych hlend, pak zUstavaji v no-
sohltanu, brani v dychani, pacienta drazdi ke kasli
a nedokdze se jich zbavit jinak nez mechanickym
vytirdnim kapesnikem. Pri fidkych slindch mdzeme
pomoci prepardty s obsahem atropinu nebo sco-
polaminu, které |ze nechat pfipravit magistraliter
v podobé scopolaminovych tobolek, pastilek nebo
Zvykacek.V mensi mife pomUzou (ale ¢asto s NU)
tbl. amitriptylinu, benzatropinu (tabulka 1). V né-
kterych pfipadech byva rovnéz ucinnd aplikace
botulotoxinu do slinnych Z1az, nebo jejich ozafeni.
PFi vyrazné vazkych slindch stav ¢astecné zlepsf
i dZusy s obsahem mukolytickych enzym( (grepo-
vy, ananasovy) (American Academy of Neurology,
2002; Mazanec, 2008; Ridzon a Kabelka, 2007).

Respiracni obtize

Respiracniobtize se postupné vyvijeji u viech
pacientt s ALS/MND a v naprosté vétsiné jsou pak
i pficinou smrti. S progresi onemocnéni se zhor-
suje slabost dychacich svalQ, zmensuje se vitaIni
kapacita. Spirometricky mUzeme sledovat pokles
vitaIni kapacity, inspiracnich a expiracnich tlakd.
Klinicky se objevuje nejdfive ndmahova a pak kli-
dova dudnost, projevy chronické dechové nedo-
state¢nosti. Hypoventilace se projevuje prevazné
nejdrive v noci, vleze, v termindinim stadiu se pak
rozviji kombinovany obraz hypoventilace s hypo-
xemii a hyperkapnii, které se zhorSuje az do obra-
zu hyperkapnického kématu, ve kterém pacient
umird. Komplikaci terminalnich stavd jsou pak
zdnéty respiracniho traktu, atelektdzy, aspirace
(pfi poruse polykani), plicni embolie (leZici pa-
cienti), které ¢asto urychli stav ke smrti.

Pokud se objevi zndmky no¢ni dechové in-
suficience (spankové poruchy, no¢ni buzeni, Zivé
sny, pocit nevyspani s dennf spavostf, ranni bolesti
hlavy), miZeme pacientovi nabidnout moznost
neinvazivni ventilacni podpory (nejcastéji BiPAP-
bimodal positive airway pressure). BiPAP podle stu-
dif prodluzuje preziti pacientl o nékolik mésicl.
(Napf.dle Kleopa 0 9,6 mésict) (Kleopa et al,, 1999).
Tolerance neinvazivniventila¢ni podpory se pohy-
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Tabulka 2. Doporucené hodnoty umoznujici indikovat neinvazivni plicni ventilaci BiPAP

parcidlni tlak CO, v krvi nemocného je pfi védomi >45mm Hg

pulzni oxymetrie béhem noci ukazuje saturaci krve kyslikem <88%

vitaIni kapacita plic (FVC) je <50%

event. chronicka obstrukeni plicni choroba neovliviuje signifikantné dychéni

Obrdzek 1. Ovladani pocitace detekci pohybl
bulbl

buje kolem 50% a jeho pouriti i ve vyspélych sta-
tech je jen u malého podilu pacient( — v USA kolem
15,7 %, v Britanii kolem 5,5% (Melo et al,, 1996).

Predpis, indikace pfistrojd BiPAP je vézana
na plicni oddéleni, nebo spankové laboratore
na zékladé hodnot spirometrického vysetfen{
a vysetieni krevnich plynd (tabulka 2).

S progresi nemoci a pfi zhorseni dechové
tisné musime rozhodnout o event. intubaci pa-
cienta a zavedeni umélé plicni ventilace (UPV),
nebo o tracheostomii. Toto rozhodnutf je nutné
projednat s pacientem s dostate¢nym predsti-
hem, v dobé, kdy jesté nenf pfi rozhodovani pod
tlakem momentalni dechové tisné. O rozhodnutf
je nutné pofidit zdpis do dokumentace a kopii
dét pacientovi dom pro pfipad kontaktu jiného
|ékafe nebo RZS (zvIast dilezité pro negativni
rozhodnutfl). Tento tzv ,negativni revers” zabranf
postupu, ktery sinemocny nepfeje a vlastné pro-
dluzuje utrpeni nemocného a zéroven zvysuje
nakladnost péce. Nicméné i diivéjsi negativni roz-
hodnuti mé pacient moznost kdykoliv zménit.

Pokud bylo rozhodnuto o nezahajovéani UPV,
tak v termindInim stadiu pfi tézké dechové tisni
(ante finem) je vhodné stav ulehcit oxygenote-
rapii 2—-41/min. Pokud pak nadale klesd saturace
pod 81 %, mizeme nasadit morfin, diazepam
nebo trankvilizéry, které utlumi psychické stra-
dani pacienta a zkrati termindlnf stav. Pacient
vetdinou umird v klidu a miru, obvykle ve spanku,
pfi hyperkapnickém komatu v event. kombinaci
s farmakologickym dtlumem (Mazanec, 2008;
Oliver et al.,, 2006; Ridzor a Kabelka, 2007).

Pro termindlnifaze a umirdnfje zvlast vhod-
né vyuzit sluzby hospice, pokud je jejich péce
Uzemné dostupna vzhledem k zatim jejich fidké
siti. Nabizejf jak Ustavnf, tak ambulantni profesio-
nalni zdravotnickou péci, tak duchovni pasto-
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racnf a psychologickou podporu pro pacienta
i pfibuzné. Dllezitd je rovnéZ moznost péce
pfibuznych o pacienta do poslednich chvil.
Reseni dechové tisné intubaci a UPV pii in-
formovaném souhlasu (living will) jsou zavedena
v praxi v USA a ve vétdiné statd EU. U nds zatim ne-
jsou Siroce uplatfiovana z nékolika dvodd — chybf
dostatecné zajisténi domaci plicni ventilace for-
mou home care a zéroven je nedostate¢nd kapacita
neurologickych JIPG a oddéleni OCHRIP, do péce
kterych by pacient s BiPAP, ¢&i invazivni ventilacf
spadal. Nicméné progresivni pracovisté zvladajf
i tento typ péce. Ministerstvo zdravotnictvi vydalo
k doméci umélé plicni ventilaci metodiku a Zadosti
posuzuje a vyfizuje Komise ministerstva pro realizaci
domaci umélé plicni ventilace (American Academy
of Neurology, 2002; Borasio et al,, 2001; Oliver et al,,
2006; Ridzon a Kabelka, 2007; Williams, 1994).

Krampi, kiece, spasticita, bolesti

Krampi mazou byt jiz Gvodnim projevem
nemocia provazet pacienta po celou dobu ne-
moci. K zmiméni mdzeme pouzit magnezium
a antiepileptika.

Spasticita obtéZuje pacienty s ALS s pfevahou
postizeni centralnfho motoneuronu a pacienty
s PLS. Zde pouzivéame baclofen, tizanidin, event.
tetrazepam, zvlasté u PLS je ale potfeba vyssich
davek (tabulka 1).

Zdrojem bolesti je pfevazné hroutici se pos-
turdinf systém — vétsinou jde o bolesti kloubni
a vertebrogenni. Doporucujeme nesteroidni
antirevmatika, analgetika, fixa¢ni popruhy pro
posed a kr¢nflimce. U trvale leZicich k prevenci
bolesti z dekubitd, nebo stereotypnich poloh
muzeme predepsat polohovaci postel s anti-
dekubitaIni matracf (Oliver et al.,, 2006; Ridzon
a Kabelka, 2007; Voltz et al., 2004).
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