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How to manage exacerbation

of respiratory failure in a patient
diagnosed with amyotrophic
lateral sclerosis

Abstract

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a debilitating neurodegenerative disease of unclear pathogenesis,
which leads to the damage of motor neurons. The majority of patients survive two to five years after a
diagnosis is made. Despite numerous clinical trials and some progress in understanding ALS pathology, no
treatment that effectively inhibits the disease progression has been developed. The aim of this paper is to
review a patient’s disease history from diagnosis, through the occurrence of respiratory failure features, until
the start of non-invasive ventilation (NIV), including the assessment of the efficacy of this therapy during
respiratory failure exacerbation. ALS is an incurable disease, but many of its symptoms may be relieved,
and therapy should be aimed at quality of life improvement and maintaining the patient’s independence
and comfort as long as possible. Better quality of life and longer survival are currently well-established

advantages of NIV.
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Introduction

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a debilita-
ting neurodegenerative disease of relatively unknown
aetiology. In the majority of cases ALS occurs in a spo-
radic manner, without any risk factors determined,
while familial forms comprise 5-10% of cases; they are
inherited mostly by autosomal-dominant mechanism
and, to a lesser extent, by autosomal recessive and
chromosome X-linked mechanisms [1]. Mutation of

copper-zinc superoxide dismutase (SOD1) is found in
20-30% cases of autosomal-dominant familial disease.
Until recently, a combination of environmental and
genetic factors was considered to have a significant
effect on the risk of sporadic ALS; however, currently
it is known that it is not the sole and most common
mutation (20%), because other mutations, such as in
genes C90RF72 (34%), TARDBP (6.5%), FUS (3-5%),
as well as sporadic ones, have been identified. Other
research revealed several factors influencing the dura-
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tion of the disease and the age of onset of first symp-
toms; earlier diagnosis was noted in Asian populations
and male subjects [2, 3]. On the other hand, shorter
survival from diagnosis is associated with later onset
of first symptoms of ALS [4].

Studies conducted by Mitchell et al. on a group of
1288 patients undergoing comprehensive assessment
of incidence of conditions preceding ALS diagnosis
revealed that disease entities such as arthritis, non-ALS
neurological disease, liver diseases, chronic obstructive
pulmonary disease (COPD), kidney diseases, asthma,
diabetes, hypertension, obesity, and hyperlipidaemia
were statistically less common in the ALS patient group
as compared with the control group matched for age,
gender, and place of residence [5]. Authors of a larger
study confirmed the presence of ALS-preceding dise-
ase, larger onset of motor neuron disease in patients
with preceding diseases, and negative correlation be-
tween the age of diagnosis and duration of the disease
[6]. The above-mentioned results were confirmed in
several smaller studies, which may strongly support
possible hypotheses of neuroprotection [7, 8].

ALS diagnosis is based on the clinical picture,
neurological examination, electrophysiological exami-
nations, and differential diagnosis. In 1994 the Rese-
arch Group for Motor Neuron Diseases at the World
Federation of Neurology developed and published dia-
gnostic criteria, which, after modification in 1998 (El
Escorial World Federation of Neurology) and review of
an expert team in 2006, resulted in the development of
the so-called Awaji algorithm (Consensus Conference
of International Federation of Clinical Neurophysio-
logy, IFCN) [9]. According to current criteria, there
are three clinical forms of ALS: clinically definite ALS,
clinically probable ALS, and clinically probable-labo-
ratory supported ALS. Its assumed that approximately
10% of patients with initial suspicion of ALS suffer
from some other condition; therefore, motor neuron
disease should be differentiated from other disease
with clinical symptoms overlapping or similar to those
occurring in ALS, such as cervical radiculomyelopa-
thy, myasthenia gravis, multifocal motor neuropathy
(MMN-CB), spinal muscular atrophy (SMA), multiple
sclerosis (MS), and Kennedy’s disease (SBMA) [8]. For
this reason, additional investigations are recommen-
ded, such as magnetic resonance imaging (MRI) of
the brain and spinal cord, tests of cerebrospinal fluid
(CSF), and certain serology tests. Electrophysiological
examinations performed during workup are used also
to rule out other disease processes. A clinical feature
specific to ALS is a combination of symptoms asso-
ciated with damage to upper motor neurons (UMN)
and lower motor neurons (LMN) of progressive course
[10]; however, it should be mentioned that intensity

of symptoms of damage of lower and upper motor
neurons may not be identical and that not all specific
symptoms must be present.

Damage and gradual atrophy of motor neurons
in spinal cord anterior horns, motor neurons in ce-
rebral cortex, and cranial nerve nuclei result in the
development of a specific clinical picture. Increasing
spasticity, exaggerated muscle reflexes, and abnor-
mal reflexes are symptoms of upper motor neuron
damage, while the presence of flaccid paresis, skele-
tal muscle atrophy, fasciculations, and diminishing
or absence of muscle reflexes indicate progressing
damage to the anterior horn of the spinal cord and
cranial nerve nuclei.

Onset of the disease is usually indicated by symp-
toms within upper extremities — weakening of the
muscles of the hands and forearms, but they may also
start from the shoulder girdle, and within the lower
extremities — usually from weakening of foot dorsi-
flexion (foot drop). This is classical form of the disease,
providing over 2/3 of cases. In some patients spastic
paraparesis of lower extremities is the initial symptom.

Bulbar-onset ALS, which affects approximately
20% of ALS patients, features the occurrence of speech
and swallowing disorders (developing dysarthria). Gra-
dually progressing dyspnoea, initially during exercise
and finally at rest, results from the damage of lower
motor neurons. Impaired diaphragm performance
may cause orthopnoea and respiratory disturbances
during sleep. Respiratory disorders usually appear
at the late stage of the disease, but there are ALS
cases described in which symptoms of respiratory
failure manifest at the early stage of the disease [12]
and commonly cause aspiration and then aspiration
pneumonia, which may be a direct cause of the pa-
tient’s death.

The relationship between ALS and cognitive dys-
function and frontotemporal dementia (FTD) has been
shown in several studies. FTD has been found in up to
15% of people with ALS, and a further 35% may show
evidence of frontal lobe dysfunction, with behavioural
or cognitive changes. There is a spectrum from pure
FTD to pure ALS with a spread between these extreme,
particularly for people with the C9orf72 gene, and
the symptoms of ALS may follow the diagnosis of
FTD [13-16]. Cognitive function impairment involves
problems with executive function, language use, rela-
tive memory saving, and visuospatial function. Typical
behavioural changes noted in the course of the disease
include apathy, indifference, disinhibition, inadequate
behaviours, or disturbances in nutritional habits. No
superficial or deep sensation disorders are noted;
however, nociceptive pain may occur, resulting from
various causes, such as decreased mobility, muscle
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cramps, spasticity and other concomitant disease,
e.g. neuropathic disorders in the course of diabetes.

ALS is a constantly progressing disorder of al-
most always linear clinical course, which inevitably
leads to death, while the rate of progression fe-
atures interindividual variability, without periods of
remission or exacerbation, but also without periods
of symptom stability. Almost 25% of patients die
within two years of diagnosis, and half of patients
survive 3-4 years; however, also survival for more
than 10 years can occur. Approximately 5% of patients
survive longer than 10 years [17]. The mean duration
of the disease is four years.

The aim of this paper was to review a case history
involving a patient diagnosed with ALS, with special
focus on the clinical issues surrounding the use of
non-invasive ventilation during exacerbations of re-
spiratory failure.

Case report

A 77-year-old male with motor neuron disease
(ALS) presented himself to the Palliative Medicine
Department for qualification to and implementation
of non-invasive ventilation (NIV). Detailed neurological
history revealed weakening of muscular strength of lo-
wer extremities gradually worsening for the last eight
years and distal weakening of the upper extremities
for several months, resulting in paresis of the lower
extremities, drowsiness during the daytime, mor-
ning fatigue and gradually increasing dyspnoea for
a month, particularly during exercise, and dyspnoea
attacks during the night-time, worsening weakness,
referred to by the patient as “losing strength”, pro-
blems with articulation of words, and loss of appetite
with significant weight loss and indigestion. Moreover,
the patient noted repeating accumulation of mucous
discharge in his airways in the morning forcing him to
cough it out, increased salivation, in particular during
the night, and increased unproductive cough during
daytime, which he associated with his COPD until now.

His history revealed that progressively reducing
strength of lower extremities was the reason for con-
stant workup and neurological check-ups and several
hospital stays; during his last stay in 2017 suspicion
of motor neuron disease was raised and sensorimotor
polyneuropathy was diagnosed. Due to results of elec-
tromyography, involving the presence of neuropathic
changes that did not fulfil the neurophysiological part
of the El Escorial criteria, the patient was referred to
the Neurology Clinic, where motor neuron disease was
confirmed on the basis of worsening symptoms of
muscular strength weakening and respiratory failure
reported by the patient, as well as additional exami-

nations. The patient, with numerous comorbidities,
including COPD with exacerbations occurring from
time to time requiring temporary intensification of
therapy (multiple occurrences of decreased FEV, va-
lues were noted in the provided pulmonary function
test results), bronchiectasis, ischaemic heart disease,
history of myocardial infarctions: in 2008 treated with
coronary angioplasty involving implantation of a BMS
into the RCA and in 2012 treated with PCl involving
implantation of a BMS into the LCx and a DES into
the LAD, cardiac arrhythmia in the form of paroxy-
smal atrial fibrillation, chronic heart failure, arterial
hypertension, narrow spinal canal syndrome, history
of lumbar spine stabilisation surgery in 2013, and de-
generative- and discopathy-related lesions within the
lumbar spine. Due to numerous exacerbations of pro-
gressive respiratory failure the patient had been under
observation several times in an ER and hospitalised in
departments of internal medicine or pulmonology.
In January 2019, due to neuromuscular disease
concomitant with COPD, the patient was referred
to the Pulmonology Department for verification of
indications to NIV. An examination of arterial blood
gases performed during his stay revealed transient
hypoxaemia, without hypercapnia or acidosis; re-
spiratory system function tests revealed features of
severe irreversible obstruction with FEV, 42%; body
plethysmography did not reveal features of restric-
tive disease, and diffusion lung capacity for carbon
monoxide (DLCO) was 62% of the predicted value
(results stable as compared to the previous ones).
Moreover, polysomnography was performed, which
did not reveal sleep respiratory disorders. During one
of his stays in the Pulmonology Department lower
respiratory tract infection developed; after therapeutic
failures and bacteriology tests of sputum culture whe-
re Haemophilus influenzae and Moraxella catarrhalis
were grown, targeted antibiotic therapy was started
resulting in the improvement of his general status. Si-
multaneously, bronchoscopy, involving aspiration of
discharge from bronchial tree, was performed; the
presence of pathogens in biological material was
confirmed, and therapy was supplemented with respi-
ratory rehabilitation with postural bronchial drainage.
At admission the patient was in moderately good
general status, verbally responsive, of normosthenic
constitution; physical examination: auscultation re-
vealed decreased vesicular murmur over lung fields
with small basal and single crackles, regular heart
action approximately 90 bpm, dough-like oedema of
left lower extremity up to 1/2 of lower leg, abdomen
soft to palpation, without abnormal mass, skin dry,
pale, mottled skin of lower extremities, pulse palpable
on popliteal and femoral arteries, non-palpable on
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dorsalis pedis arteries, joint outlines unremarkable,
decreased strength and tone of lower extremity musc-
les, unremarkable range of passive motion in joints
of extremities, and absence of active motion in ankle
joints. Neurological examination at admission revealed
positive frontal release signs (snout and palmomental
reflexes), single fasciculations within extremities, small
distal paresis of upper extremities and significant
paresis of lower extremities, more prominent distally
and on the left side, muscular atrophy involving mostly
small hand muscles, regular deep tendon reflexes in
upper extremities, Jacobsohn sign positive bilaterally,
in lower extremities: weak knee reflexes, loss of ankle
jerk and plantar reflexes, no superficial sensation di-
sorders, steppage gait with significant impairment of
toe stand and to a lesser extent heel stand, the patient
walks with two elbow crutches.

During the stay the patient’s status deteriorated,
problems occurred with coughing out and change
of nature of airway discharge, auscultation revealed
features of increased obstruction, prolongation of
expiratory phase, and saturation without oxygen
therapy was 88%. In physical examination retraction
of intercostal spaces and increasing lower extremity
oedemas were noted. Increasing features of respira-
tory failure resulted in rapid diagnostic intervention.
Laboratory tests revealed elevated levels of C-reacti-
ve protein 120 mg/L, procalcitonin 1.13 ng/mL and
leukocytes 15.11 103/ulL, neutrophils 83.4%; other
investigations: chest X-ray revealed peribronchial in-
flammatory infiltrations bilaterally, while blood gas
analysis revealed hypercapnia (pO, 71.4 mm Hg,
pCO, 49.5 mm Hg); abdominal ultrasound scan did
not reveal significant abnormalities apart from right
kidney cysts. Results of X-ray, considered together
with signs and symptoms and laboratory results ju-
stified the diagnosis of respiratory failure secondary
to bronchial pneumonia and exacerbation of chronic
obstructive lung disease.

Other laboratory results were necessary for the
evaluation of the function of organs such as kidneys
and liver, to adjust further treatment to organ per-
formance. Due to the lack of bacteriological tests,
empirical antibiotic therapy was applied in the treat-
ment, i.e. cefotaxime and levofloxacin at individually
tailored dosages, in line with guidelines on the ma-
nagement of hospital-acquired pneumonia, taking
into consideration local phenotypes of susceptibility
of isolated organisms (Infectious Diseases Society
of America and American Thoracic Society, 2016);
however, the antibiotic therapy was chosen on the
basis of a bacterial test of lower respiratory tract
discharge collected during bronchoscopy in January
2019. Moreover, corticosteroid therapy and nebulisa-

tions with a bronchodilator, steroid, and mucokinetic
drug were applied.

Due to the presence of respiratory failure features,
the decision was made to start NIV earlier, initially in
a two-hours three times daily regimen with oxygen
therapy. In line with current guidelines on starting NIV
in the course of ALS, also guidelines on management of
COPD exacerbations in line with GOLD 2019 were fol-
lowed. Due to decreasing albumin level, the patient’s
diet was supplemented with high-protein formulas.
A consulting angiology surgeon determined that lower
limb paresis was the primary reason for their oedema
and ordered compression therapy. A comprehensive
approach to the patient, pharmacological therapy, NIV,
adjunctive treatment (diet, compression therapy, and
respiratory rehabilitation) enabled improvement in
general status, remission of inflammatory infiltrations
in X-ray, and resolution of auscultation findings. The
improvement was demonstrated in subsequent results
of blood gas test performed in the first day of stay
and then, after placement of arterial line, on a regular
basis from the moment of diagnosis of pneumonia
accompanied with respiratory failure exacerbation,
to monitor disturbances of acid-base balance and gas
exchange (Table 1). Further management involved con-
tinuation of nebulisations with steroid, B,-mimetic and
ipratropium bromide, erdosteine for a certain time,
methylprednisolone with recommendation of gradual
dose decrease, recommendation of continuation of
aspirin, riluzole 100 mg, ramipril, B-adrenolytic agent,
anti-oedema therapy with potassium supplementa-
tion, and LMWH at prophylactic dose. The patient was
discharged in optimal clinical status under the care
of his family, as well as a Home Ventilation Team and
Palliative Medicine Clinic.

Discussion

Progressive neuromuscular impairment is the most
common cause of death in ALS. Involvement of the
respiratory system is an almost constant feature of ALS
with usually rapid progression leading to respiratory
failure that may manifest as dyspnoea, but also as
shallow cough, sleep disturbances with frequent awa-
kenings and/or excessive drowsiness during daytime,
fatigue, morning headache, or even delirium. This fact
substantiates systematic, careful clinical assessment
that is necessary for early detection of respiratory
symptoms associated with respiratory muscle insuf-
ficiency. Nocturnal respiratory disorders, in the form
of obstructive sleep apnoea or hypoventilation, are
indirectly suggested by symptoms reported by the
patients, such as daytime drowsiness, fatigue, or
morning headache. Check-up of the patient’s status
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Table 1. The results of laboratory tests

Day of stay pH pCO, mmHg pO, mmHg Sat. 0,% HCO; mmol/L BE mmol/L
Day 1 7.389 37.3 93.4 94 22.7 -2.2
Day 14 7.274 49.5 71.4 88 22.4 -1.6
Day 15 7.298 50.2 59.6 87 23.7 -2.5
Day 16 7.398 49.9 84.2 89 24.3 -0.8
8.00 AM

Day 16 7.424 37.3 87.4 93 24.6 0.1
12.30 PM

Day 17 7.396 42 80.3 92 25 0.9
8.00 AM

Day 17 7.409 89.8 39.5 93 24.8 0.4
12.30 PM

Day 18 7.18 106 40 96 25.6 1.3
8.00 AM

Day 18 7.422 78.4 38.9 90 25.3 1.0
12.30 PM

Table 2. Indications for non-invasive ventilation in
patients with chronic obstructive pulmonary dise-
ase exacerbation

Indications for NIV in patients with COPD exacer-

bation

Respiratory acidosis (PaCO, > 6.0 kPa or 45 mm Hg
and arterial blood pH < 7.35)

Intense dyspnoea with symptoms suggestive of
fatigue of respiratory muscles and/or increased res-
piratory effort (use of accessory respiratory muscles,
paradoxical diaphragm movements, retraction of
intercostal spaces)

Persistent hypoxaemia despite oxygen therapy

should include physical examination with the assess-
ment of progressive muscle weakening and additional
investigations to assess progressive decrease of lung
vital capacity (spirometry). The primary limitation
of spirometry involves difficulties in performing the
examination in the presence of progressive neuro-
muscular insufficiency in ALS. Suspected obstructive
sleep apnoea should be confirmed by means of co-
nventional polysomnography.

Despite progress in medicine, the management of
ALS still involves mostly supportive therapies and is
focused on respiratory system prophylaxis, including
improved ventilation and removal of discharge accu-
mulated in the respiratory tract. The use of riluzole is
recommended in the management because it is the
only medication with demonstrated efficacy, prolon-
ging median survival of ALS patients by 2-3 mon-
ths. Miller et al. showed that riluzole given at dose
100 mg daily increased yearly survival by as much as

15% and prolonged survival by almost three months
after an 18-month treatment course [18], while no
effect on subjective patients’ impression was noted,
in particular at advanced stage of the disease. In sub-
sequent research, significant prolongation of survival
was noted, by 7-12 months on average, in patients
treated with NIV [19, 20].

NIV is one method of management of chronic
respiratory failure, and in this indication it substitutes
the lost function of respiratory system and, as the
disease progresses, it is supposed to improve the
quality of life. Current criteria of starting NIV in ALS
patients with acute hypercapnic respiratory failure,
e.g. secondary to respiratory tract infection, involve
tachypnoea > 20 breaths/minute with vital capaci-
ty < 1 litre or respiratory acidosis with pH < 7.35 and
pCO, > 50 mm Hg, and in patients with concomitant
COPD and acute respiratory failure — presence of re-
spiratory acidosis with pH < 7.35 and pCO, > 45 mm
Hg, and respiratory rate > 23/min, with the lack of
response to bronchodilator therapy [21] (Table 2).

The presence of comorbidities leading to exacerba-
tion of respiratory failure provides a significant clinical
challenge. COPD risk factors are also risk factors of
frequency and severity of exacerbations and, as such,
provide potential targets of rapid pharmacological and
supportive interventions. They include quitting smo-
king, prevention of respiratory system infection, and
avoiding rapid decrease of lung function. A decrease
of FEV, value is particularly associated with worsened
symptoms and increased inflammatory response. The
mode and intensity of ventilation may vary signifi-
cantly in individual patients, depending on particular
indications to NIV. Current criteria for starting NIV
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therapy in ALS patients are clear; however, there are
premises that could justify earlier implementation of
NIV. In several studies evidence of the decreased rate
of lung function loss was found [22]; however, there
are reports indicating that, despite confirmation of
the decreased loss of lung function, such a slowdown
was not unequivocally associated with the time of
NIV start [19]. There are still advantages of earlier
implementation of NIV, not associated with modifi-
cation of the disease progression. For example, early
implementation should be taken into consideration in
patients with poor compliance, in particular in those
with bulbar symptoms.

NIV is not recommended for constant, long-term
use due to the risk of local skin damage at the site of
contact with the mask, even including pressure sores,
in particular in patients with decreasing albumin level
due to cachexia. Other limitations of the therapy, with
high risk of complications of the ventilation or its fa-
ilure to provide the expected outcome, include: severe
bulbar impairment, respiratory tract obstruction, thick
discharge accumulated in respiratory tract, inability to
maintain a position appropriate for use of the mask
or mask intolerance, poor compliance resulting from
e.g. dementia or weakness, and impaired cough reflex.

Management of accumulating discharge that hin-
ders the use of NIV provides a particular challenge in
ALS patients with bulbar symptoms, for whom invasive
ventilation (IV) with the use of a tracheostomy tube
remains the method of choice in terms of efficacy.
IV, as an invasive method, significantly worsens the
quality of life, when compared with NIV. Researchers
suggest that focusing on the control of respiratory
discharge accumulation is of particular importance
for complying with NIV recommendations, and imple-
mentation of appropriate techniques of its removal,
concomitant pharmacotherapy, and rehabilitation
and then offering NIV at the early stage of ALS, has
a significant effect on increasing tolerance of NIV, al-
lowing it to be used in patients with bulbar-onset ALS.

The still growing body of scientific reports suggests
that among patients with neuromuscular disease, and
ALS in particular, who receive short-term constant
invasive ventilation in the case of complication in the
form of acute respiratory failure, NIV may reduce the
need for invasive ventilation, shorten the duration of
ICU stay, and improve the mortality rate [19]. In pa-
tients with accompanying respiratory tract obstruction
requiring nebulisation, it should be applied during
intervals in NIV. When needed, in NIV-dependent pa-
tients, during exacerbation periods medications may
be administered by means of a nebuliser connected
to the ventilator. Research has shown that, in stable
patients, bronchodilators provide more benefits when

administered during intervals in NIV, which may also
facilitate cough and effective coughing out.

Conclusions

Better quality of life and longer survival are curren-
tly well-established advantages of NIV, irrespective of
whether implementation of NIV is associated with the
criteria in force (hypercapnia) or used before an expec-
ted decrease of lung vital capacity. Although optimal
time of NIV therapy implementation is an important
factor, nothing is more important than confidence
that all patients qualifying to assisted ventilation will
receive it, together with support from experienced
ventilation teams. Undoubtedly, the inability to take
advantage of care from home hospice teams and
therapy-supporting visits to a Palliative Medicine Clinic
within the same period provides a problem, particu-
larly because palliative care teams may help in making
decisions concerning the aims and preferences of
patients, and may provide constant care focused on
relief of symptoms. Consideration of qualification to
NIV, as well as potential benefits and risk of complica-
tions, is always the responsibility of the doctor, who
is obliged to explain all its limitations to the patient.
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Postepowanie w zaostrzeniu
niewydolnosci oddechowej u pacjenta
Z rozpoznaniem stwardnienia
zanikowego bocznego

Artykut jest ttumaczeniem pracy: Blacharska-Krzanowska K.A., Strzepek K.A., Woron J., Weber-Lipiec T. How to manage
exacerbation of respiratory failure in a patient diagnosed with amyotrophic lateral sclerosis.

Palliat. Med. Pract. 2020 tom 14, nr 1: 44-50.

Nalezy cytowad wersje pierwotna.

Pismiennictwo znajduje sie na stronach 49-50.

Streszczenie

Stwardnienie zanikowe boczne (ALS, amyotrophic lateral sclerosis) to wyniszczajaca choroba neurode-
generacyjna o niejasnej patogenezie, prowadzgca do uszkodzenia neuronéw ruchowych. Dtugos¢ zycia
pacjentdéw po rozpoznaniu wynosi 2-5 lat. Pomimo licznych badan klinicznych oraz pewnych postepéw
w zrozumieniu patologii ALS, nie udato sie opracowac zadnego leczenia skutecznie hamujacego postep
choroby. Celem niniejszej pracy byto opisanie historii choroby u pacjenta, od rozpoznania poprzez wy-
stgpienie cech niewydolnosci oddechowej, az po rozpoczecie wentylacji nieinwazyjnej (NIV, non-invasive
ventilation), wraz z oceng skutecznosci leczenia przy zaostrzeniu niewydolnosci oddechowej. Stwardnienie
zanikowe boczne jest chorobg nieuleczalng, ale wiele z jej objawéw mozna ztagodzié; w zwigzku z tym
leczenie winno by¢ ukierunkowane na poprawe jakosci zycia oraz utrzymanie niezaleznosci i komfortu
pacjenta tak dtugo, jak to tylko mozliwe. Poprawa jakosci zycia oraz wydtuzenie jego dtugosci to obecnie
dobrze juz znane zalety NIV.

Palliat Med Pract 2020, 14, 1: 51-57

Stowa kluczowe: stwardnienie zanikowe boczne, niewydolnos¢ oddechowa, wentylacja nieinwazyjna,
przewlekta obturacyjna choroba ptuc

Wstep neracyjna o zasadniczo nieznanej etiologii. W wiekszo-
Sci przypadkéw ALS wystepuje w sposdb sporadyczny,

Stwardnienie zanikowe boczne (ALS, amyotrophic bez okreslonych czynnikow ryzyka; 5-10% przypad-
lateral sclerosis) to wyniszczajaca choroba neurodege- kow stanowig postacie uwarunkowane rodzinnie,
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dziedziczone gtéwnie w sposéb autosomalnie domi-
nujacy oraz w mniejszym stopniu autosomalnie rece-
sywny i zwigzany z chromosomem X [1]. W 20-30%
przypadkéw choroby w formie warunkowanej rodzin-
nie dziedziczonej w sposéb autosomalnie dominujacy
obserwuje sie mutacje dysmutazy ponadtlenkowej
miedziowo-cynkowej (SOD1). Do niedawna uwazano,
ze potaczenie uwarunkowan srodowiskowych i ge-
netycznych ma istotny wptyw na ryzyko wystapienia
sporadycznego ALS, jednak obecnie wiadomo, ze
wspomniana mutacja nie jest jedyna ani najczesciej
wystepujaca (20%), gdyz zidentyfikowano inne mu-
tacje, na przyktad w genach C90RF72 (34%), TARDBP
(6,5%), FUS (3-5%), jak rowniez mutacje sporadyczne.
Inne badania wskazaty na kilka czynnikéw wptywaja-
cych na czas trwania choroby oraz wiek wystgpienia
pierwszych objawdéw; w populacji azjatyckiej oraz
u o0séb ptci meskiej zaobserwowano wczesniejsze
rozpoznanie [2, 3]. Z drugiej strony, pdzniejsze wysta-
pienie pierwszych objawdw ALS wigze sie z krotszym
zyciem od rozpoznania [4].

Badania przeprowadzone przez Mitchell i wsp.
w grupie 1288 pacjentéw poddanych kompleksowe;j
ocenie wystepowania warunkow poprzedzajacych roz-
poznanie ALS wykazaty, ze takie jednostki chorobowe,
jak zapalenie stawdw, choroby neurologiczne inne niz
ALS, schorzenia watroby, przewlekta obturacyjna cho-
roba ptuc (POChP), schorzenia nerek, astma, cukrzyca,
nadcisnienie tetnicze, otyto$¢ oraz hiperlipidemia
wystepowaty w grupie pacjentéw z ALS statystycznie
rzadziej niz w grupie kontrolnej dopasowanej pod
wzgledem wieku, ptci i miejsca zamieszkania [5]. Au-
torzy zakrojonego na szersza skale badania potwier-
dzili obecnos¢ choroby poprzedzajgcej ALS, czestsze
wystepowanie schorzenia neuronéw ruchowych u pa-
cjentéw z chorobami poprzedzajgcymi oraz ujemna
korelacje pomiedzy wiekiem rozpoznania a czasem
trwania choroby [6]. Powyzsze wyniki potwierdzito kil-
ka mniejszych badan, co moze stanowic silne poparcie
dla ewentualnych hipotez neuroprotekcyjnych [7, 8].

Rozpoznanie ALS opiera sie na obrazie klinicznym,
badaniu neurologicznym, badaniach elektrofizjolo-
gicznych oraz diagnostyce réznicowej. W 1994 roku
Grupa Badawcza ds. schorzen neuronéw ruchowych
Swiatowej Federacji Neurologii (World Federation of
Neurology) opracowata i opublikowata kryteria dia-
gnostyczne, ktore po zmianie w 1998 roku (E/ Escorial
World Federation of Neurology) i ocenie przez zesp6t
ekspertéw w 2006 roku zaowocowaty opracowaniem
tak zwanego algorytmu Awaji (Konferencja Uzgad-
niajaca Miedzynarodowe] Federacji Neurofizjologii
Klinicznej [IFCN, International Federation of Clinical
Neurophysiology]) [9]. Aktualne kryteria rozrdézniaja
trzy postacie kliniczne ALS: ALS klinicznie pewne, ALS

klinicznie prawdopodobne oraz ALS klinicznie praw-
dopodobne — poparte laboratoryjnie. Przyjmuje sie,
ze okoto 10% pacjentéw z poczatkowym podejrze-
niem ALS w rzeczywistosci cierpi na inne schorzenia,
w zwigzku z czym schorzenie neuronéw ruchowych
nalezy odrézni¢ od innych choréb o objawach takich
samych lub podobnych, jak w przypadku ALS, nalezg
do nich: radikulomielopatia szyjna, miastenia ciez-
ka, wieloogniskowa neuropatia ruchowa z blokiem
przewodzenia (MMN-CB, multifocal motor neuropa-
thy with conduction block), rdzeniowy zanik miesni
(SMA, spinal muscular atrophy), stwardnienie rozsiane
(MS, mutltiple sclerosis) oraz choroba Kennedy'ego
(opuszkowo-rdzeniowy zanik miesni [SBMA, spinal
and bulbar muscular atrophy]) [8]. Z tego wzgledu
zaleca sie przeprowadzenie dalszych badan, takich
jak rezonans magnetyczny (MRI, magnetic resonance
imaging) mdzgu i rdzenia kregowego, badania ptynu
mdzgowo-rdzeniowego (CSF, cerebrospinal fluid) oraz
pewne badania serologiczne. Badania elektrofizjolo-
giczne wykonywane w ramach postepowania diagno-
stycznego rowniez pomagajg wykluczyc¢ inne procesy
chorobowe. Cechg kliniczng charakterystyczng dla ALS
jest potaczenie objawdéw zwigzanych z uszkodzeniem
neuronu ruchowego gérnego (UMN, upper motor
neuron) oraz neuronu ruchowego dolnego (LMN,
lower motor neuron) o przebiegu progresywnym [10];
nalezy jednak zwréci¢ uwage, ze natezenie objawéw
uszkodzenia neuronéw ruchowych dolnego i gérnego
nie musi by¢ identyczne oraz iz nie wszystkie konkret-
ne objawy muszg wystepowac.

Uszkodzenie i stopniowy zanik neuronéw rucho-
wych w rogach przednich rdzenia kregowego, neuro-
néw ruchowych w korze mézgowej oraz jgder nerwéw
czaszkowych prowadzi do rozwoju specyficznego
obrazu klinicznego. Spastycznos¢ oraz wzmozone lub
nieprawidtowe odruchy miesniowe to objawy uszko-
dzenia gdérnego neuronu ruchowego, zas niedowtad
wiotki, zanik miesni szkieletowych, fascykulacja oraz
zanik lub brak odruchéw miesniowych wskazujg na
postepujgce uszkodzenie rogéw przednich rdzenia
kregowego oraz jgder nerwéw czaszkowych.

Poczatek choroby zwykle sygnalizujg objawy
w obrebie konczyn gornych — ostabienie miesni
rak i przedramion, ale moze ona takze rozpoczynad
sie w regionie obreczy barkowej lub w konczynach
dolnych — zazwyczaj ostabieniem zgiecia grzbieto-
wego (objaw opadajacej stopy). Jest to klasyczna
postac choroby, odpowiadajaca za ponad dwie trzecie
przypadkow. U niektérych pacjentéw poczatkowym
objawem jest niedowtad konczyn dolnych.

Opuszkowa posta¢ ALS, na ktérg cierpi okoto
20% wszystkich pacjentéw z ALS, cechuje sie wystg-
pieniem zaburzen mowy i potykania (postepujaca
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dyzartria). Uszkodzenie dolnych neuronéw rucho-
wych powoduje stopniowo postepujacg dusznosé,
poczatkowo wysitkowa, a w koncu spoczynkowa.
Ograniczona sprawnos¢ przepony moze prowa-
dzi¢ do dusznosci typu ortopnoe oraz zaburzen
oddychania podczas snu. Zaburzenia oddychania
zazwyczaj pojawiajg sie w p6znym stadium choro-
by, cho¢ istniejg opisane przypadki ALS, w ktérych
objawy niewydolnosci oddechowej pojawity sie we
wczesnym stadium choroby [12], czesto prowadzac
do aspiracji, a nastepnie do zachtystowego zapa-
lenia ptuc, ktére moze by¢ bezposrednig przyczyna
$mierci pacjenta.

W kilku badaniach wykazano zwigzek pomiedzy
ALS a zaburzeniami poznawczymi i otepieniem czo-
towo-skroniowym (FTD, fronto-temporal dementia).
Otepienie czotowo-skroniowe stwierdzono maksymal-
nie u 15% osdéb z ALS, zas kolejne 35% moze wykazy-
wac oznaki zaburzen ptatu czotowego, ze zmianami
w sferze zachowania i w sferze poznawczej. Istnieje
cate spektrum pomiegdzy czystym FTD a czystym ALS,
z szerokim rozrzutem pomiedzy tymi skrajnosciami,
szczegoblnie w przypadku oséb z genem C9orf72,
a objawy ALS moga wystgpi¢ po rozpoznaniu FTD
[13-16]. Zaburzenia funkcji poznawczych obejmuja
problemy z funkcjami wykonawczymi, postugiwaniem
sie jezykiem, zapamietywaniem i funkcjami wzroko-
wo-przestrzennymi. Typowe zmiany w zachowaniu
obserwowane w przebiegu choroby obejmuja apatie,
obojetnos¢, rozhamowanie, nieodpowiednie zacho-
wanie i zaburzenia zwyczajow zywieniowych. Nie
obserwuije sie zaburzen czucia powierzchniowego lub
gtebokiego, cho¢ moze wystapi¢ bél nocyceptywny,
wynikajacy z réznych przyczyn, na przyktad ograni-
czonej ruchomosci, skurczy miesni, spastycznosci lub
innych schorzen wspdtistniejgcych, miedzy innymi
zaburzen neuropatycznych w przebiegu cukrzycy.

Stwardnienie zanikowe boczne to choroba nie-
ustannie postepujaca o przebiegu niemal zawsze
liniowym, ktéra nieuchronnie prowadzi do $mierci;
predkos¢ postepowania wykazuje zmienno$¢ mie-
dzyosobnicza, bez okresdw remisji i zaostrzenia, ale
takze bez okreséw stabilnosci objawéw. Niemal 25%
pacjentéw umiera w ciggu 2 lat od rozpoznania,
zas potowa przezywa 3-4 lata; wystepuja jednakze
przypadki, w ktérych dtugos¢ zycia wynosi ponad
10 lat. Dtugos¢ zycia powyzej 10 lat wykazuje okotfo
5% pacjentow [17]. Sredni czas trwania choroby
wynosi 4 lata.

Celem niniejszej pracy byt opis pacjenta, u ktérego
rozpoznano ALS, ze szczeg6lnym naciskiem na kwe-
stie kliniczne zwigzane z zastosowaniem wentylagji
nieinwazyjnej w okresach zaostrzenia niewydolno-
$ci oddechowe;j.

Opis przypadku

Siedemdziesieciosiedmioletni mezczyzna ze scho-
rzeniem neuronéw ruchowych (ALS) zgtosit sie na
oddziatu medycyny paliatywnej celem kwalifikacji do
wdrozenia wentylacji nieinwazyjnej (NIV, non-invasive
ventilation). Szczegdtowy wywiad neurologiczny wyka-
zat obnizong site miesni koriczyn dolnych, stopniowo
pogarszajacq sie przez ostatnie 8 lat, wraz z wyste-
pujacym od kilku miesiecy dystalnym ostabieniem
konczyn gornych; stan ten wiazat sie z niedowtadem
konczyn dolnych, sennoscig w ciggu dnia, porannym
zmeczeniem i wystepujacg od miesigca stopniowo
pogarszajacq sie dusznoscia, odczuwang szczegolnie
podczas wysitku fizycznego, jak réwniez atakami dusz-
nosci w nocy, pogarszajacym sie ostabieniem, opisy-
wanym przez pacjenta jako ,utrata sit”, problemami
z wymowa stéw, brakiem apetytu wraz ze znaczna
utratg masy ciata oraz niestrawnoscia. Ponadto pacjent
zgtosit powtarzajace sie odktadanie sluzowatej wydzie-
liny w swoich drogach oddechowych, zmuszajace go
do porannego odkaszlenia, zwiekszone wydzielanie
sliny, szczegolnie w nocy, a takze nasilony kaszel bez
odkrztuszania, ktéry do tej pory wigzat ze swojg POChP.

Wywiad wykazat, ze rosngce ostabienie konczyn
dolnych byto powodem ciggtych badan diagno-
stycznych i badan neurologicznych, jak réwniez kil-
ku pobytéw w szpitalu; podczas ostatniego pobytu
w 2017 roku stwierdzono podejrzenie schorzenia
neuronoéw ruchowych i rozpoznano polineuropatie
sensomotoryczng. Z uwagi na wyniki badania elektro-
miograficznego, wskazujace na obecnos¢ zmian neu-
ropatycznych niespetniajgcych neurofizjologicznej
czesci kryteriow El Escorial, pacjenta przekazano do
kliniki neurologii, gdzie na podstawie zgtaszanych
przez pacjenta postepujacych objawéw ostabienia
miesniowego i niewydolnosci oddechowej oraz dodat-
kowych badan potwierdzono schorzenie neuronéw
ruchowych. Pacjent miat wiele choréb wspétistnie-
jacych, w tym POChP z wystepujacymi od czasu do
czasu okresami zaostrzen, wymagajacymi czasowego
wzmocnienia leczenia (w dostarczonych wynikach
badan czynnosciowych uktadu oddechowego od-
notowano liczne wystapienia obnizonych wartosci
FEV,), rozstrzenie oskrzeli, chorobe niedokrwiennag
serca, historie zawatow serca: w 2008 roku leczonego
angioplastyka wiencowa obejmujgca wszczepienie
stentu metalowego (BMS, bare metal stent) do pra-
wej tetnicy wiencowej (RCA, right coronary artery)
oraz w 2012 roku leczonego przezskérng interwencja
wiencowa (PCl, percutaneous coronary intervention)
obejmujacg wszczepienie BMS do gatezi okalajacej
(LCx, left circumflex artery) oraz stentu uwalniajgcego
lek (DES, drug-eluting stent) do gatezi miedzykomo-
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rowej przedniej (LAD, left anterior descending artery),
zaburzenia rytmu serca w postaci napadowego migo-
tania przedsionkéw, przewlekta niewydolnos¢ serca,
nadcisnienie tetnicze, zwezenie kanatu kregowego,
historie operacji stabilizacji kregostupa ledzwiowego
w 2013 roku oraz zwyrodnieniowe i zwigzane z dys-
kopatig zmiany kregostupa ledzwiowego. Z uwagi na
liczne zaostrzenia postepujacej niewydolnosci odde-
chowej, pacjent kilkukrotnie poddawany byt obser-
wacji na oddziale pomocy doraznej i hospitalizacji
na oddziatach choréb wewnetrznych i pulmonologii.

W styczniu 2019 roku, z uwagi na chorobe ner-
wowo-miesniowg wspotistniejacg z POChP, pacjenta
przeniesiono na oddziat pulmonologii w celu we-
ryfikacji wskazan do NIV. Gazometria krwi tetniczej
wykonana podczas jego pobytu wykazata przejscio-
wa hipoksemie, bez hiperkapni i kwasicy; badania
czynnosciowe uktadu oddechowego wykazaty cechy
powaznej, nieodwracalnej obturacji, przy wartosci
FEV, wynoszacej 42%; pletyzmografia nie wykazafa
cech choroby restrykcyjnej, zas zdolnos¢ dyfuzyjna
ptuc dla tlenku wegla (DLCO, diffusion lung capacity
for carbon monoxide) wyniosta 62% przewidywanej
wartosci (wyniki stabilne w poréwnaniu z poprzed-
nimi). Dodatkowo wykonano polisomnografie, ktéra
nie wykazata zaburzen oddychania w trakcie snu.
W trakcie jednego z pobytéw pacjenta na oddziale
pulmonologii rozwineta sie infekcja dolnych drég
oddechowych; po nieudanych prébach leczenia i wy-
konaniu posiewu plwociny, w ktérym wyhodowano
bakterie Haemophilus influenzae i Moraxella catar-
rhalis, rozpoczeto antybiotykoterapie celowang, co
przyniosto poprawe stanu ogélnego pacjenta. Jedno-
czesnie wykonano bronchoskopie z zassaniem wydzie-
liny z drzewa oskrzelowego; potwierdzono obecnos¢
patogenéw w materiale biologicznym, a leczenie
uzupetniono o rehabilitacje oddechowa z drenazem
utozeniowym oskrzeli.

Przy przyjeciu pacjent w stanie ogélnym dos¢
dobrym, w logicznym kontakcie stownym, budowa
ciata normosteniczna; badanie fizykalne: ostuchiwa-
nie ujawnito Sciszenie szmeru pecherzykowego nad
polami ptucnymi oraz niewielkie, pojedyncze rzezenia
przy podstawach ptuc, miarowa akcja serca przy okoto
90 uderzeniach/minute, ciastowaty obrzek konczyny
dolnej lewej do jednej drugiej podudzia, brzuch w ba-
daniu dotykiem miekki, bez nieprawidtowej masy,
skéra sucha, blada, skéra konczyn dolnych plamista,
puls wyczuwalny na tetnicach podkolanowej i udowej,
niewyczuwalny na tetnicy grzbietowej stopy, zarysy
stawéw prawidtowe, ostabienie i obnizone napiecie
miesni konczyn dolnych, ruchomosé bierna stawéw
konczyn prawidtowa, brak ruchomosci czynnej w sta-
wach skokowych. Badania neurologiczne wykonane

przy przyjeciu wykazaty dodatnie objawy delibera-
cyjne (odruchy dfoniowo-brédkowy i pyszczkowy),
pojedyncze fascykulacje w obrebie konczyn, tagodny
niedowtad dystalny konczyn gérnych oraz znaczny
niedowtad konczyn dolnych, bardziej uwydatniony
dystalnie i po stronie lewej, zanik miesni dotyczacy
gtéwnie miesni reki, prawidtowe odruchy sciegniste
w konczynach gornych, obustronnie dodatni objaw
Jacobsona, w konczynach dolnych: stabe odruchy
kolanowe, brak odruchéw skokowego i podeszwo-
wego, brak zaburzen czucia powierzchniowego, chéd
brodzacy ze znacznym uposledzeniem stania na pal-
cach i w mniejszym stopniu stania na piecie; pacjent
porusza sie o dwéch kulach tokciowych.

W trakcie pobytu stan pacjenta pogarszat sie, za-
obserwowano problemy z odkrztuszaniem i zmiane
charakteru wydzieliny z drég oddechowych; ostuchi-
wanie ujawnito cechy zwiekszonej obturacji i wydtuze-
nie fazy wydechu; nasycenie bez tlenoterapii wynosito
88%. W badaniu fizykalnym zaobserwowano zacigga-
nie przestrzeni miedzyzebrowych oraz zwiekszajace sie
obrzeki konczyn dolnych. Nasilajgce sie cechy niewy-
dolnosci oddechowej spowodowaty podjecie szybkiej
interwencji diagnostycznej. Badania laboratoryjne
wykazaty podwyzszone stezenie biatka C-reaktywnego
(120 mg/l), prokalcytoniny (1,13 ng/ml) oraz leukocy-
téw (15,11 x 103/ul) i neutrofili (83,4%); pozostate
badania: RTG klatki piersiowej wykazato obustronne
okotooskrzelowe nacieki zapalne, zas gazometria wy-
kazata hiperkapnie (pO, 71,4 mm Hg, pCO, 49,5 mm
Hg); USG jamy brzusznej nie wykazato istotnych nie-
prawidtowosci, za wyjatkiem torbieli prawej nerki.
Wyniki badania RTG w potgczeniu z cechami i obja-
wami oraz wynikami badan laboratoryjnych stanowity
podstawe rozpoznania niewydolnosci oddechowej
wtérnej do odoskrzelowego zapalenia ptuc oraz za-
ostrzenia przewlektej obturacyjnej choroby ptuc.

Pozostate wyniki badan laboratoryjnych postu-
zyly do oceny czynnosci narzadéw, takich jak nerki
i watroba, w celu dalszego dostosowania leczenia
do sprawnosci narzadoéw. Z uwagi na brak wynikéw
badan bakteriologicznych, w leczeniu zastosowano
antybiotykoterapie empiryczna, czyli cefotaksym i le-
wofloksacyne w dawce indywidualnie dostosowane;j
do pacjenta, zgodnie z wytycznymi w zakresie poste-
powania w przypadku szpitalnego zapalenia ptuc,
z uwzglednieniem lokalnych fenotypéw podatnosci
wyizolowanych drobnoustrojow (Infectious Diseases
Society of America and American Thoracic Society
2016), z tg rdéznica, ze antybiotykoterapie dobrano,
opierajac sie na wynikach badan bakteryjnych wydzie-
liny z dolnych drég oddechowych pobranej podczas
bronchoskopii wykonanej w styczniu 2019 roku. Za-
stosowano ponadto terapie kortykosteroidowg oraz
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nebulizacje lekiem rozszerzajgcym oskrzela, steroidem
oraz lekiem mukokinetycznym.

Z uwagi na obecnos¢ cech niewydolnosci odde-
chowej podjeto decyzje o wczesniejszym rozpocze-
ciu NIV, poczatkowo po 2 godziny 3 razy dziennie
z zastosowaniem tlenoterapii. Postepowano zgodnie
z aktualnymi wytycznymi dotyczacymi rozpoczynania
NIV w przebiegu ALS, jak réwniez wytycznymi dotycza-
cymi postepowania w przypadkach zaostrzen POChP
wedifug GOLD 2019. Z uwagi na malejgce stezenie
albumin diete pacjenta uzupetniono o odzywki wyso-
kobiatkowe. Specjalista angiolog ustalit, ze niedowtfad
konczyn dolnych byt gtéwng przyczyng ich obrzeku
i zalecit kompresjoterapie. Kompleksowe podejscie do
pacjenta, obejmujace farmakoterapie, NIV i leczenie
wspomagajgce (dieta, kompresjoterapia i rehabilitacja
oddechowa), pozwolito na poprawe stanu ogdlnego,
ustgpienie naciekow zapalnych w RTG oraz rozwigzanie
problemdw odnotowanych przy ostuchiwaniu. Poprawa
zostata potwierdzona przez kolejne wyniki gazometrii,
ktéra zostata wykonana najpierw pierwszego dnia po-
bytu, a nastepnie, po wprowadzeniu kaniuli tetniczej,
byta wykonywana regularnie od momentu rozpoznania
zapalenia ptuc z towarzyszacym zaostrzeniem niewydol-
nosci oddechowej w celu kontroli rbwnowagi kwaso-
wo-zasadowej oraz wymiany gazowej. Dalsze postepo-
wanie obejmowato kontynuacje nebulizacji steroidem,
B,-mimetykiem i bromkiem ipratropiowym, erdosteing
przez pewien czas, metyloprednizolonem z zaleceniem
stopniowego zmniejszania dawki, zalecenie kontynuacji
podawania kwasu acetylosalicylowego, riluzolu 100 mg,
ramiprylu, B-adrenolityku oraz zalecenie kontynuacji
terapii przeciwobrzekowej z suplementacjg potasu i he-
paryng drobnoczasteczkowg w dawce profilaktycznej.
Pacjenta wypisano w optymalnym stanie klinicznym pod
opieka rodziny, jak rowniez zespotu wentylacji domowej
i kliniki medycyny paliatywnej.

Dyskusja

Postepujace zaburzenia nerwowo-miesniowe sg
najczestszg przyczyng zgondéw w ALS. Zajecie uktadu
oddechowego to niemal stata cecha ALS, charaktery-
zujgca sie zwykle szybkim postepem prowadzacym
do niewydolnosci oddechowej, ktéra moze objawiad
sie w postaci dusznosci, ale moze takze przejawiac sie
poprzez ptytki kaszel, zaktécenia snu z czestymi prze-
budzeniami i/lub nadmierng sennoscig w ciggu dnia,
zmeczenie, poranne bdle gtowy, a nawet majaczenie.
Fakt ten uzasadnia koniecznos¢ przeprowadzania
systematycznej, ostroznej oceny klinicznej w celu
wczesnego wykrycia objawéw oddechowych zwigza-
nych z niewydolnosciag miesni oddechowych. Nocne
zaburzenia oddychania w postaci obturacyjnego bez-

dechu sennego lub depresji oddechowej sg posrednio
sugerowane przez objawy zgtaszane przez pacjentdw,
takie jak sennos¢ w ciggu dnia, zmeczenie lub po-
ranne boéle gtowy. Kontrola stanu pacjenta powinna
obejmowac badanie fizykalne z oceng postepujacego
ostabienia miesni oraz dodatkowe badania w celu oce-
ny postepujacego spadku pojemnosci zyciowej ptuc
(spirometria). Gtéwnym ograniczeniem spirometrii s
trudnosci z wykonaniem tego badania z uwagi na po-
stepujgca niewydolnos¢ nerwowo-miesniowg w ALS.
Podejrzenie obturacyjnego bezdechu sennego nalezy
potwierdzi¢ poprzez tradycyjng polisomnografie.
Pomimo postepu nauk medycznych, postepowanie
w przypadku ALS wcigz polega gtéwnie na leczeniu
wspomagajacym i skupia sie na profilaktyce uktadu
oddechowego, w tym poprawie wentylacji i usuwaniu
wydzieliny nagromadzonej w drogach oddechowych.
W postepowaniu zaleca sie podawanie riluzolu, jako ze
jest to jedyny lek o udowodnionej skutecznosci, wydtu-
zajacy $rednig diugosc zycia pacjentéw z ALS o 2-3 mie-
sigce. Wedtug badania przeprowadzonego przez Miller
i wsp., podawanie riluzolu w dawce 100 mg dziennie
zwiekszyto odsetek pacjentow przezywajacych rok od
rozpoznania az o 15% i wydtuzyto dtugos¢ zycia o nie-
mal 3 miesigce po 18-miesiecznym cyklu leczenia [18],
przy braku zaobserwowanego wptywu na subiektywne
odczucia pacjentéw, szczegdlnie w zaawansowanym
stadium choroby. W dalszych badaniach odnotowano
istotne wydtuzenie zycia pacjentéw leczonych z zasto-
sowaniem NIV, srednio o 7-12 miesiecy [19, 20].
Wentylacja nieinwazyjna jest jednym ze sposobéw
postepowania w przypadku przewlekiej niewydolnosci
oddechowej, zas w tym wskazaniu zastepuje utraco-
ng czynnos¢ uktadu oddechowego i ma za zadanie
poprawi¢ jakos¢ zycia w miare postepu choroby.
Aktualne kryteria rozpoczecia NIV u pacjentéw z ALS
z ostrg hiperkapniczng niewydolnoscig oddechowa,
na przyktad wtérng do infekcji drég oddechowych,
obejmujg tachypnoe > 20 oddechéw/minute przy
pojemnosci zyciowej < 1 litr lub kwasice oddechowa
przy pH < 7,35 i pCO, > 50 mm Hg, zas u pacjen-
tow ze wspdtistniejgcg POChP i ostrg niewydolnoscig
oddechowg — obecnos$¢ kwasicy oddechowej przy
pH < 7,35 i pCO, > 45 mm Hg oraz czestotliwosé
oddychania > 23/minute, przy braku odpowiedzi na
terapie lekami rozszerzajagcymi oskrzela [21] (tab. 2).
Obecnos¢ choréb wspdtistniejacych prowadzacych
do zaostrzenia niewydolnosci oddechowej stanowi
istotne wyzwanie kliniczne. Czynniki ryzyka POChP
sq réwniez czynnikami ryzyka czestotliwosci i nasile-
nia zaostrzen i jako takie stanowia potencjalne cele
szybkich interwencji farmakologicznych i wspoma-
gajacych. Obejmuja one rzucenie palenia, zapobie-
ganie infekcjom uktadu oddechowego oraz unikanie
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Tabela 1. Wyniki badan laboratoryjnych

Dzien pobytu pH pCO, mm Hg pO, mm Hg Nasycenie 0,% HCO; mmol/l BE mmol/l
Dzien 1 7,389 37,3 93,4 94 22,7 -2,2
Dzien 14 7,274 49,5 71,4 88 22,4 -1,6
Dzien 15 7,298 50,2 59,6 87 23,7 -2,5
Dzien 16 7,398 49,9 84,2 89 24,3 -0,8
godz. 8.00

Dzien 16 7,424 37,3 87,4 93 24,6 0,1
godz. 12.30

Dzien 17 7,396 42 80,3 92 25 0,9
godz. 8.00

Dzien 17 7,409 89,8 39,5 93 24,8 0,4
godz. 12.30

Dzien 18 7,18 106 40 96 25,6 1,3
godz. 8.00

Dzien 18 7,422 78,4 38,9 20 25,3 1,0
godz. 12.30

Tabela 2. Wskazania do wentylacji nieinwazyjnej u
pacjentow z zaostrzeniem przewlekiej obturacyjnej
choroby ptuc

Wskazania do NIV u pacjentéw z zaostrzeniem
POChP

Kwasica oddechowa (PaCO, > 6,0 kPa lub 45 mm Hg i
pH krwi tetniczej < 7,35)

Silna dusznos¢ z objawami wskazujgcymi na zme-
czenie miesni oddechowych i/lub zwiekszony wysitek
oddechowy (uzywanie pomocniczych miesni odde-
chowych, paradoksalne ruchy przepony, zacigganie
przestrzeni miedzyzebrowych)

Hipoksemia utrzymujagca sie pomimo zastosowania
tlenoterapii

gwattownej utraty czynnosci ptuc. Z pogorszeniem
objawow i zaostrzeniem reakcji zapalnej zwigzany
jest szczegodlnie spadek wartosci FEV,. Tryb oraz in-
tensywnos¢ wentylacji moga znacznie réznic sie u po-
szczegoblnych pacjentéw, w zaleznosci od konkretnych
wskazan do NIV. Aktualne kryteria rozpoczecia terapii
z zastosowaniem NIV u pacjentéw z ALS sa jasne,
jednak istniejg przestanki, ktére moga uzasadniac
wczesniejsze wdrozenie NIV. W kilku badaniach odkry-
to dowody na zmniejszenie szybkosci utraty czynnosci
ptuc [22], cho¢ istniejg takze doniesienia wskazujg-
ce, ze pomimo potwierdzonego spowolnienia utraty
czynnosci ptuc, spowolnienie to nie jest jednoznacznie
powigzane z momentem rozpoczecia NIV [19]. Wciaz
jednak istniejg korzysci wczesniejszego wdrozenia NIV,
ktére nie sg zwigzane ze zmiang szybkosci postepu
choroby. Wczesniejsze wdrozenie winno by¢ rozwa-
zone na przyktad u pacjentdw niestosujacych sie do
polecen, szczegdlnie u tych z objawami opuszkowymi.

Nie zaleca sie statego, dfugookresowego stosowa-
nia NIV z uwagi na ryzyko miejscowego uszkodzenia
skéry w miejscu kontaktu z maska, ktére w skrajnych
przypadkach moze obejmowad nawet owrzodzenie
spowodowane uciskiem; szczegdlnie dotyczy to pa-
cjentéw z obnizonym stezeniem albumin spowodo-
wanym wyniszczeniem. Inne ograniczenia tej terapii,
wigzace sie z wysokim ryzykiem powiktan wentylacji
lub niezapewnienia oczekiwanych wynikéw, obejmuja:
powazne uszkodzenie opuszkowe, niedroznos¢ drog
oddechowych, znaczne nagromadzenie wydzieliny
w drogach oddechowych, niezdolnos¢ do utrzyma-
nia pozycji odpowiedniej do zastosowania maski lub
brak tolerancji na stosowanie maski, niestosowa-
nie sie przez pacjenta do polecen spowodowane na
przyktad otepieniem lub ostabieniem, uposledzony
odruch kaszlowy.

Postepowanie w przypadku nagromadzenia
wydzieliny utrudniajgcej stosowanie NIV stanowi
szczeg6lne wyzwanie u chorych z ALS z objawami
opuszkowymi, dla ktorych wentylacja inwazyjna (1V,
invasive ventilation) z uzyciem rurki tracheostomijnej
pozostaje metodg preferowang pod wzgledem sku-
tecznosci. Jednakze jako metoda inwazyjna IV powo-
duje znaczne pogorszenie jakosci zycia w poréwnaniu
z NIV. Badacze sugeruja, ze skupienie sie na kontroli
nagromadzenia wydzieliny w uktadzie oddechowym
jest szczegdlnie istotne w kontekscie przestrzegania
zalecen dla NIV, a wdrozenie odpowiednich technik
jej usuwania, z jednoczesng farmakoterapia i rehabili-
tacja, a nastepnie zaproponowanie NIV we wczesnym
stadium ALS, ma znaczacy wptyw na zwiekszenie
tolerancji na NIV, dajac szanse na zastosowanie tej
metody u pacjentéw z opuszkowg postacig ALS.
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Stale rosnacy zbiér doniesien naukowych sugeru-
je, ze u chorych z chorobami nerwowo-migsniowymi,
a w szczegolnosci z ALS, ktérzy w przypadku powiktan
w postaci ostrej niewydolnosci oddechowej otrzymuijg
krétkookresowa statg wentylacje inwazyjna, NIV moze
zmniejszy¢ potrzebe stosowania wentylacji inwazyjnej,
skrécic czas pobytu na OIT i zmniejszy¢ Smiertelnos¢ [19].
U chorych z towarzyszacg niedroznoscig drog oddecho-
wych wymagajaca nebulizacji, nebulizacje nalezy stoso-
wac w trakcie przerw w NIV. W razie potrzeby pacjentom
zaleznym od NIV w okresach zaostrzenia leki moga by¢
podawane za pomocg nebulizatora podtgczonego do
respiratora. Badania wykazaty, ze u stabilnych pacjentéw
leki rozszerzajgce oskrzela zapewniajg wieksze korzysci,
gdy podawane sg w trakcie przerw w NIV, co moze
réwniez ufatwié kaszel i skuteczne wykrztuszanie.

Whnioski

Poprawa jakosci zycia oraz wydtuzenie jego dfu-
gosci to obecnie dobrze juz znane zalety NIV, ktére
wystepuja niezaleznie od tego, czy wdrozenie NIV byto
zwigzane z obowigzujacymi kryteriami (hiperkapnia),
czy tez terapia ta zostata zastosowana przed wystgpie-
niem oczekiwanego spadku pojemnosci zyciowej ptuc.

Cho¢ optymalny moment wdrozenia terapii NIV jest
istotnym czynnikiem, najwazniejsza jest pewnos¢, ze
wszyscy pacjenci kwalifikujacy sie do wentylacji wspo-
maganej otrzymajq jg, wraz ze wsparciem ze strony do-
$wiadczonych zespotéw wentylacyjnych. Problemem
jest niewatpliwie brak mozliwosci skorzystania z opieki
domowych zespotdéw hospicyjnych i wspomagajacych
terapie wizyt w klinice medycyny paliatywnej w tym
samym okresie, zwtaszcza ze zespoty opieki paliatywnej
mogg pomoc w podejmowaniu decyzji dotyczacych
celow i preferencji chorego, jak rowniez moga zapew-
ni¢ statg opieke ukierunkowang na tagodzenie obja-
wow. Uwzglednienie kwalifikacji do NIV, jak réwniez
potencjalnych korzysci i ryzyka powiktan jest zawsze
obowigzkiem lekarza, ktéry powinien poinformowad
pacjenta o wszelkich ograniczeniach tej metody.

Konflikt interesow
Autorzy deklarujg brak konfliktu interesow.

Finansowanie
Badanie nie byto finansowane.

Artykut nie zawiera zadnych informacji pozwala-
jacych na zidentyfikowanie pacjenta.
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