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Intenzivni os. péce o pacienta s
neuromuskularnim onemocnénim

Edita Pesakova



Neuromuskularni onemocneni
1 Postizeni perifernich nervu
1 Postizeni svalu

] Postizeni neuromuskularnino prenosu
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Postizeni svalu (myopatie)

1. Progresivni svalové dystrofie (geneticky podminené, vrozena

porucha svaloveho metabolismu)

- napr. M. Duchenn, M. Becker, pletencova dystrofie, facio-
humero-scapularni forma,

- dulezita geneticka prevence

- Klinika: progregujici svalova slabost

2. Zanetlivé myopatie (myozitidy)

3. Endokrinni myopatie a dalsi
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Rabdomyolyza |

_|Akutni poskozeni svalovych bunek s naslednym uvolnovanim
myocytu do krve.
_IPriciny: 1. Nadmeérna svalova zatez
2. Vysoka telesna teplota — podtyp malig. hyperter.
3. Tepenny uzaver
4. Crush syndrom
5. Metabolicke priciny
6. Leky a jine slouceniny
/. Autoimunitni nemoci
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Rabdomyolyza Il

"IProjevy: svalova slabost, palpacni citlivost, vyrazny otok, cefalea
nauzea, svalove kreCe — progres — renalni insuficience, porucha
vedomi, porucha srdecniho rytmu z hyperkalemie

IKomplikace: kompartmentovy syndrom na koncetinach.
Vysledné nedokrveni svalu vede k poruse nervosvalové funkce.

_ILécba: rychla a ucCinna rehydratace pri soucasné akceleraci
diurézy, peclivé sledovani renalnich funkci

==
m e
O =

5 Intenzivni 08. pé€e v neurologii - cviceni

=



Postizeni nervosvaloveho prenosu

_Myasthenia gravis — autoim. onemocneni - produkce protilatek
proti acetylcholinovemu receptoru — rozsireni synapticke sterbiny
— porucha nervosvalového prenosu

"IProjevy: svalova slabost, postizeni okohybnych svalu (pt6za,
diplopie), postizeni dychacich, pletencovych i bulbarnich sv.

"'Diagnostika: EMG, pritomnost autoim. protilatek v séru u 90 %
pac., Prostigminovy a Seemanuyv test, CT nebo MRI mediastina
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Myastenia gravis

IKomplikace: myastenicka, cholinergni nebo smisena krize —
pacient je v ohrozeni zivota!
_ITerapie: anticholinergika
extirpace thymu
pri neuspechu IéCby - kortikoidy, cytostatika
pri myastenicke krizi — indikace UPV, plazmafereza
(IDif.dg.: bulbarni forma ALS
jiné druhy myopatii
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Amyotroficka lateralni skleroza — ALS

1Onemocnéni postihujici predni rohy misni a motorickou kuru
mozKkovou.
_IPriCina neni znama, vyskyt 1:100 000, casteji muzi
[1Zackatek onem. cca 5-6 decénium, prum. doba preziti 2-4,5 roku
"IDve formy: 1. ALS s progresivni bulbarni paralyzou — smrt do 2
let od poCatku onemocneni
2. progresivni spinalni amyotrofie — s relativne
pozdnim postizenim bulbarnich jader mozkovych nervu, prubéh
muze trvat fadu let
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Amyotroficka lateralni skleroza — ALS

_IKIlin. priznaky - pozvolny zaCatek — porucha obratnosti HKK
- shizeni svalove sily
- slabost vSech kosternich svalu s vyjimkou
svalu okohybnych a sfinkteru
- fascikulace ve svalech HK, pozdeji atrofie a
fascikulace jazyka
- paréza bulbarniho svalstva: ztrata fonace,
artikulace, zvykani a polykani — RIZIKO ASPIRACE!!!
1V terminalnim stadiu nemuze pacient artikulovat, pohybovat
koncCetinami, umira na interkurentni onemocneni, event. selhani

srdecnich nebo respiracnich svalu. 0
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Amyotroficka lateralni skleroza — ALS

_IDiagnostika - neexistuje zadny test pro ALS
- EMG
"ILécba - neuspokojiva,
- vitaminy,
- Riluzol, dalsi leky ve stadiu vyzkumu
- utlum salivace: amitriptylin, atropin, lokalné botulotoxin do
glandula parotis

_IDif. dg. - obtizna v inicialnich stadiich
- myastenia gravis — bulbarni forma
- spinalni svalova atrofie
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Amyotroficka lateralni skleroza — ALS

“IUkoly sestry - velmi citlivy psychologicky pfistup

- pomoc ve vsech oblastech, pacient je plne zavisly
na pomoci okoli!

- pri dysfagii pozor pri vyzivé pacienta

- péCe o pacienta na UPV, pamatuj pri UPV
minimalni Sance na odpojeni od ventilatoru

- pamatovat na plné vedomi pacienta

- podavat medikaci dle ordinace lekare na ovlivnéni
anxiety, deprese, poruchy spanku

- v paliativni peci respektovat pravo na odmitnuti

dechové podpory, respektovat prani analgeticke a tlumive lecby
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Amyotroficka lateralni skleroza — ALS

" IPrognoza:
- preziti prumérné 2-4,5 roku
- 25 % pacientu preziva 5 let
- 10 % pacientu preziva 10 let

"IDoba pfeziti velmi individualni — dle rychlosti progrese muzeme
zhruba urcit dobu preziti.
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Roztrousena skleroza mozkomisni

_JAutoimunitni chronicky zanéet namireny proti myelinu a
oligodendrocytum mozku a michy vedouci k jejich destrukci,
neurodegeneraci

"IPricina: neni znama, pravdepodobné geneticka dispozice, faktory
zevniho prostredi a virove infekce

"Postihuje predevsim mlade jedince (mezi 20-40 rokem zivota),
Sastdji Zeny, vyskyt v CR 170/100 000,
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Roztrousena skleroza mozkomisni

/Onemocneni se vyskytuje v atakach a remisich

| Behem ataky vznika zanetliva reakce — narusenou
hematoencefalickou bariérou vstupuji do CNS autoagresivni latky
— poskozeni myelinovy pochvy

_IPri atace se objevuji priznaky trvajici alespon 24 hodin, ato v
nepritomnosti horeCky nebo infekce

"IPrubéh choroby znacné variabilni, rozdilna odpovéd na IéCbu.
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Roztrousena skler6za mozkomisni

) Autoimunitni nemoc
Normalni - autoprotilatky proti
bilkovinam myelinové pochwy

Zdravy, normalni Roztrousena skleroza

neuran

Maruieni/poskozeni
myelinové pachvy

Axon v neporusens
myelinové pochvé
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Nenaruseny prenos nervovych vzruchu Zhorieny pfenos nervowych vzruchi
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Roztrousena skleroza mozkomisni

"Projevy - na pocatku nespecifické — unava, pobolivani hlavy,
depresivita, bolesti v koncCetinach, parestezie

- nystagmus, mlhavé vidéni, bolest pfi pohybu bulbu,
pokles zrakove ostrosti, vypadek zorného pole, porucha
barvocitu,

- poruchy motoriky, tres, porucha rovnovahy, v pokrocilem
stadiu imobilita,

- skandovana rec, dysartrie,

- poruchy vyprazdnovani MM, porucha sex. funkci.
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Roztrousena skleroza mozkomisni

_Diagnostika - neurologicke vysetreni,
- EMG, evokovane potencialy,
- vysetreni MMM,
- CT, MR,
- serologicke a imunologicke vys.
IPrubéh — 1. ataka — po infektu, porodu, psych. nebo fyz. stresu,
chir. zakroku, casto bez zjevneho vyvolavajiciho momentu —
nasleduje remise
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Roztrousena skleroza mozkomisni

"ILécCba - kauzalni [éCba NEEXISTUJE!

- akutni IéCba ataky: Kortikoidy=Metylprednison,

- dlouhodoba lecba: cilem je snizeni poctu atak a
Zpomaleni progrese onemocneni,

- symptomaticka: léCba spasticity (baclofen, myolastan),
sfinkterove poruchy (uroseptika, ATB), |leCba bolesti,
deprese

- event. kmenove bunky???
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Roztrousena skleroza v intenzivni péeci

_INejC. pri kratkodobe UPV
- Akutni respiracni selhani - demyelinizacni léze v obl.
cervikalni michy nebo v obl.mozkoveého kmene — medulla oblongata
a horni krcni michy — ztrata volni kontroly dychani — apnoe
- Sekundarni v dusledku aspirace, event. Aspiracni pneumonie

C1Pri akutni atace — plazmaferéza
[1U pacientu s dysfagii — az u 30 % - PEG+parenteralni vyziva
_IOperace a anestezie — moznost exacerbace onemocneni, vzdy pouzit
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Sestra pri péeci o pacienta s
neuromuskularnimi komplikacemi

VZDY citlivy pFistup,

IPamatuj na kolisani nalad — deprese x euforie,

[1Snizena fyzicka aktivita az uplna imobilita — v zavislosti na stadiu
onemocneéni,

IPoruchy spanku — psychika, Caste probouzeni pro pocit brnéni,
mravenceni HKK i DKK pri RS,

"1Stravovani — poruchy polykani, nechut k jidlu,

_IPorucha komunikace — UPV, dysartrie,

IPostupna redukce moznosti vykonavat svoji socialni roli,

“lInformovanost — nedostatek védomosti z ruznych duvodu.
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Dekuji za pozornost!
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