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SAZETAK. Napretkom medicinske znanosti i poboljsanjem zdravstvene skrbi u svakodnevnom Klinickom radu
svjedoci smo sve veceqg broja respiratorno ugrozene djece cija patologija nije primarno pulmoloska. Vecina tih
bolesnika su djeca s teskim neuroloskim oStecenjima, prvenstveno cerebralnom paralizom, ali i brojnim drugim
bolestima koje dovode do teskoga motorickog deficita te razvojem klinicke slike uzrokuju respiratorno zatajenje.
uglavnom su isti. Poznavanje tih mehanizama kljucno je za donoSenje ispravnih dijagnostickin i terapijskin
odluka, prvenstveno ranog otkrivanja none hipoventilacije i pravovremenog zapocinjanja neinvazivne meha-

nicke ventilacije, da bi se u konacnici usporio razvoj klinicke slike i pobolj3ala kvaliteta Zivota ovih bolesnika.

SUMMARY. Due to medical advances and improvements in health care, in our daily clinical work we see more
and more children with respiratory diseases whose pathology is not primarily pulmonological. The majority of
these patients are children with severe neurological damage, primarily cerebral palsy, but also numerous other
conditions that result in severe motor deficits and cause respiratory failure as the clinical picture develops. Despite
the different etiologies of the underlying diseases, the pathophysiologic mechanisms for the development of
respiratory failure are generally the same. Knowledge of these mechanisms is essential to make correct diagnostic
and therapeutic decisions, especially early recognition of nocturnal hypoventilation and timely initiation of non-
invasive mechanical ventilation, ultimately slowing the development of the clinical picture and improving the
quality of life of these patients.

Respiratorna insuficijencija je poremecaj definiran
kao nesposobnost respiratornog sustava da odrzi ade-
kvatnu oksigenaciju i omoguci eliminaciju uglji¢nog
dioksida. Prema vremenu nastanka dijelimo je na
akutnu i kroni¢nu, a prema patofizioloskim mehaniz-
mima nastanka na hipoksijsku i hiperkapnijsku. Uzro-
ci respiratorne insuficijencije su mnogobrojni i opce-
nito se dijele u tri skupine: 1. bolesti di$nog puta i
plu¢nog parenhima, 2. bolesti koje uzrokuju disfunk-
ciju prsnog kosa i 3. bolesti centralnoga Zivéanog su-
stava.

Najces¢i uzroci izvanpluéne respiratorne insufici-
jencije jesu bolesti koje vode do teskoga neuroloskog
o$tecenja, prvenstveno cerebralna paraliza i ozljede
centralnoga zivéanog sustava, neuromisi¢ne bolesti,
teski deformiteti prsnog kosa te ¢itav niz metabolickih
bolesti koje u kona¢nici rezultiraju teskim motorickim
i/ili neuroloskim deficitom. Posljednjih desetljeca
svjedoci smo znacajnog napretka medicinske znanosti
koji je doveo do produljenja zivotnog vijeka i kvalitete
zivota osoba s teskim neuroloskim oste¢enjem.">!”*

Razvoj respiratorne bolesti ima znacajan utjecaj na
kvalitetu Zivota, morbiditet i mortalitet veéine ovih
bolesnika te je adekvatna respiratorna potpora u tih
bolesnika postala imperativ. Iako se radi o etioloski he-
terogenoj skupini bolesti, u kona¢nici ve¢ina bolesnika
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razvija iste patofizioloske mehanizme koji vode u kro-
ni¢nu respiratornu insuficijenciju.”"’

Uzroci koji dovode do razvoja plu¢ne bolesti su
mnogobrojni, medusobno sinergisticki interferiraju i
utjecu na progresiju respiratornog zatajenja. Poznava-
nje tih patofizioloskih mehanizama klju¢no je za ade-
kvatno lije¢enje koje se uglavnom temelji na multidis-
ciplinarnom pristupu.’"’

U radu ¢e biti opisani najces¢i izvanpluéni uzroci
respiratorne insuficijencije, s naglaskom na poreme-
¢aje koji dovode do disfunkcije prsnog kosa, njihovi
patofizioloski mehanizmi, klinicki simptomi te mogu-
¢i dijagnosticki i terapijski postupci koji se provode u
ovih bolesnika.

Etiologija
Najées¢i izvanpluéni uzroci respiratorne insuficijen-
cije jesu bolesti koje narusavaju normalnu mehaniku
prsnog kosa. To mogu biti poremecaj sredi$njega Ziv-
¢anog sustava (SZS) (prirodeni ili ste¢eni, npr. malfor-
macija SZS-a ili ozljeda, tumor SZS-a), o3tecenje gor-
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njega motorickog neurona (hemiplegija, kvadriplegija,
cerebralna paraliza), ostecenje donjega motorickog
neurona (polimijelitis, spinalna misi¢na atrofija, Gui-
llain-Barréov sindrom, traumatska ozljeda zivca, para-
liza nervusa frenikusa), poremecaj neuromisi¢ne spoj-
nice (mijastenija gravis, kongenitalni mijastenicki sin-
drom, boltulizam, intoksikacija lijekovima), bolesti
respiratornih misi¢a (misi¢na distrofija, kongenitalne
miopatije, metabolicke miopatije, malformacija dija-
fragme) te bolesti koje dovode do deformiteta prsnog
kosa (skolioza, kongenitalne anomalije rebara, bolest
vezivnog tkiva, opsezne opekline prsnog kosa, preti-
lost).!

Cerebralna paraliza je najce$¢i uzrok tezega neuro-
motoric¢kog odstupanja u djece i zahvaca 2 -3,5/1000
zivorodene novorodencadi u cijelom svijetu. Cerebral-
na paraliza je klinicka dijagnoza u kojoj je ostecenje
mozga neprogresivno, ali se simptomi neuromotoric-
kog ostecenja mogu mijenjati s vremenom, sukladno s
rastom i razvojem djeteta, ali i s dijagnostickim po-
stupcima. Vecina djece s teskim oblikom cerebralne
paralize uslijed nepokretnosti i misi¢ne slabosti te po-
jave deformiteta prsnog kosa razvija kroni¢nu respira-
tornu bolest.?

Djeca s prirodenim ili steCenim ozljedama ledne
mozdine takoder su pod velikim rizikom od razvoja
respiratorne insuficijencije. Tezina respiratornih simp-
toma ovisi o visini mjesta ozljede ledne mozdine, ali i
o dobi djeteta. Naime, ukoliko se ozljeda dogodi u
mladom organizmu koji raste i razvija se, ona utjece na
daljnji razvoj misi¢no-skeletnog sustava. Djeca s ozlje-
dama ledne mozdine uglavnom razvijaju teske defor-
mitete prsnog kosa koji uz misi¢nu slabost pridonose
razvoju znacajne respiratorne insuficijencije.**

Skolioza je najucestalija trodimenzionalna deforma-
cija kraljeznice koja svojom progresijom nedvojbeno
dovodi do znacajnog utjecaja na pluénu funkciju. Sko-
liozu prema uzroku nastanka dijelimo na kongenital-
nu, neuromi$i¢nu i idiopatsku, a prema dobi pojav-
nosti na infantilnu, juvenilnu i adolescentnu. Iako se
vecina istrazivaca slaze da poremecaj plu¢ne funkcije
nastaje kada je Cobov kut ve¢i od 50 - 60 stupnjeva, da
kardiopulmonalno zatajenje nastaje kada je Cobov kut
u skoliozi vec¢i od 90° te da su plu¢ni poremecaji uglav-
nom restriktivne naravi, novija istrazivanja ukazuju na
to da poremecaj pluéne funkcije nije jednoznac¢no pro-
porcionalan veli¢ini Cobova kuta te da skolioza moze
dovesti i do opstruktivnih poremecaja ventilacije.

Naime, smatra se da uz veli¢inu Cobova kuta utjecaj
na ostecenje plu¢ne funkcije ima lokacija krivulje,
smanjenje torakalne kifoze te broj zahvacenih kralje-
zaka.>%78

Sindrom torakalne insuficijencije (engl. thoracic in-
sufficiency siyndrome — TIS) definirali su Cambell i su-
radnici 2003. godine, a definira se kao nemogucnost
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prsnog kosa da osigura normalnu plu¢nu funkciju te
razvoj pluca rastuceg djeteta. Primarnim TIS-om
smatra se poremecaj nastao kao rezultat anatomske
varijacije kraljeznice ili prsnog kosa koji direktno utje-
¢e na razvoj pluca, dok je sekundarni TIS definiran
kao poremecaj prsnog kosa koji onemogucuje normal-
nu pluénu funkciju, nastao sekundarno kao posljedica
neuromisi¢ne slabosti ili kontraktura. Najpoznatiji hi-
poplasti¢ni torakalni sindrom jest sindrom Jeune (as-
fikti¢na torakalna distrofija).”'

U prirodenim ili rano nastalim deformitetima prsnog
kosa koji dovode do pojave TIS-a progresija deformi-
teta javlja se u kritiénom vremenu za razvoj pluca i po-
goduje razvoju plu¢ne hipoplazije. Naime, broj alveola
i plu¢ni volumen najbrze rastu u prvim godinama Zi-
vota te potom usporavaju rast do kasnog djetinjstva i
adolescencije kada ponovno ubrzavaju rast, stoga pro-
gresija deformiteta u prvim godinama Zivota znacajno
i trajno narusava plu¢nu funkciju.!>»

Respiratorne komplikacije neuromisi¢nih bolesti is-
crpno su opisane u literaturi. Zivotni vijek bolesnika s
neuromi$i¢nim bolestima posljednja dva desetljeca
znacajno je produljen upravo na temelju znacajnog
napretka u razumijevanju patofizioloskih mehanizama
i lijecenju respiratornih komplikacija ovih bolesnika. I
dok je prije samo nekoliko godina zapocinjanje meha-
nicke ventilacije u djece oboljele od spinalne misi¢ne
atrofije tipa 1 bilo eticki upitno, danas u doba specifi¢-
ne terapije ono postaje nuzno.'*"

Patofizioloski mehanizmi nastanka
respiratorne insuficijencije

Kako je ve¢ navedeno, unato¢ heterogenoj etiologiji,
poremecaji koji dovode do narusene mehanike prsnog
kosa dijele neka fizioloska i klinicka obiljezja. Uglav-
nom dovode do razvoja restriktivne plu¢ne bolesti.
Smanjenje plu¢nog volumena uslijed deformiteta
prsnog kosa i slabljenje miSi¢ne snage respiratornih
misi¢a (primarno ili sekundarno uvjetovano) dva su
osnovna patofizioloska mehanizma koji dovode do
disfukcije prsnog kosa. Uslijed poremecene mehanike
prsnog kosa dolazi do povecanja disajnog rada, pogo-
tovo tijekom tjelesnog napora ili pove¢anih metaboli¢-
kih promjena, npr. tijekom akutne infekcije. Opstruk-
cija malih di$nih putova dogada se s progresijom bole-
sti uslijed kroni¢ne upale diSnog puta i zarobljavanja
sekreta i obi¢no je reverzibilna uz bronhodilatator.
Progresijom bolesti dolazi do hipoventilacije poje-
dinih dijelova plu¢a uz razvoj atelektaza i zarobljava-
nja zraka, ¢ime se narusava perfuzijsko-ventilacijski
odnos. Prvotno se javlja hipoksija, a potom i hiper-
kapnija, $to uz konstantno pojac¢an disajni rad vodi ka
razvoju respiratornog zamora i zatajenja. Razvoj kro-
ni¢ne respiratorne insuficijencije obi¢no se dogada
kroz dva klinicka scenarija, kao polagani progresivni
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razvoj kronic¢ne respiratorne insuficijencije ili nagli
razvoj akutne insuficijencije na podlozi kroni¢ne plu¢-
ne insuficijencije (obi¢no potaknute akutnom respira-
tornom infekcijom).'*!>1617

Kasalj je vrlo vazan mehanizam c¢i$¢enja disnog puta
od nakupljenog sekreta i stranih cestica, posebno u
bolesnika s razvijenom plu¢nom boles¢u, slaboscu res-
piratorne muskulature ili ozljedom sredi$njega Zivca-
nog sustava. Efikasnost kaslja ovisi o intaktnim medu-
larnim centrima za kasalj i oCuvanoj respiratornoj mu-
skulaturi, ali i o stanju di$nog puta, njegovu promjeru
te o koli¢ini i gusto¢i sekreta i stanju respiratornog
epitela.

U vecine nepokretne ili slabo pokretne djece, bilo da
je uzrok njihovog stanja neuromi$i¢na bolest, cere-
bralna paraliza, ozljeda sredi$njega zivcanog sustava ili
teSka metabolicka bolest s neuroloskim ostecenjima,
mehanizam ka$lja je naru$en. Razvojem bolesti dolazi
do nakupljanja sekreta, razvoja atelektaza, $to vodi u
kroni¢nu upalu i infekciju i u konac¢nici u ireverzibilno
o$tecenje di$nog puta i pluénog parenhima te dolazi
do razvoja kroni¢noga plu¢nog zatajenja.'>'”

Razvoj kroni¢ne pluéne infekcije na podlozi slabo
hiperventiliranih pluca sklonih atelektazama i na pod-
lozi kroni¢ne upale uslijed nakupljanja sekreta oceki-
van je u ovih bolesnika. Nazalost, uzro¢nici infekcije
Cesto su multirezistentni mikroorganizmi, $to otezava
lijecenje ovih bolesnika. Prema podatcima iz literatu-
re, 82% djece s cerebralnom paralizom hospitalizirane
zbog pneumonije imala su izolate gram-negativnih
bakterija iz uzoraka di$nog puta, a 89% djece s cere-
bralnom paralizom koja su mehanicki ventilirana
dulje od tri dana bila su kolonizirana Pseudomonasom
ili Klebsiellon.?**!

Skolioza, primarna, idiopatska ili nastala sekundar-
no uslijed neuromisi¢ne slabosti, uvijek je trodimenzi-
onalna deformacija koja ukljucuje i distorziju rebara i
time narus$ava mehaniku prsnog kosa, $to direktno
utjece na snagu inspirija i posljedi¢no dovodi do sma-
njenja ukupnoga plu¢nog volumena, hipoinflacije, ate-
lektaza i u konacnici pluéne atrofije. Rotacija prsnog
ko$a moze dovesti i do pomaka intratorakalnih struk-
tura i kompresije glavnih bronha te do opstruktivnih
smetnji na razini velikih di$nih putova.>”%16222

Pojava poremecenog disanja tijekom spavanja od-
nosno patoloska alveolarna hipoventilacija vazan je
trenutak u razvoju kronicne respiratorne insuficijen-
cije i vazno ju je pravovremeno prepoznati kako bi se
zapocela potpora disanju tijekom spavanja, najcesce u
vidu neninvazivne mehanicke ventilacije, da bi se na
taj nacin usporilo daljnje napredovanje respiratorne
insuficijencije. Naime, tijekom spavanja fizioloski se
dogada sindrom no¢ne hipoventilacije jer se gube po-
ticaji iz visih mozdanih centara, smanjena je osjetlji-
vost kemoreceptora, smanjen je mi$i¢ni tonus gornjih
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di$nih putova, smanjuje se respiratorna misi¢na snaga,
a tijekom REM faze spavanja nastaje atonija skeletne
muskulature s odrzanom funkcijom dijafragme. U
djece s neuroloskim ostecenjem i slabo$c¢u respirator-
ne muskulature ovi mehanizmi su izrazeniji te dolazi
do patoloske no¢ne hipoventilacije i/ili do opstruktiv-
nih i centralnih apneja i/ili hipopneja.

Patoloska no¢na hipoventilacija rezultat je neade-
kvatne minutne ventilacije kao posljedice oslabljene
misi¢ne snage i deformiteta prsnog kosa. Poremecaj
disanja tijekom spavanja u vidu centralnih hipopneja
uz desaturacije, pogotovo tijekom REM faze, zabilje-
zZen je iu djece s rano nastalom skoliozom i u odsutno-
sti neuromisi¢ne bolesti. Bolesnici s odredenim neuro-
misi¢nim bolestima, npr. kongenitalnom miotonic-
nom distrofijom, skloniji su centralnim apnejama, dok
su bolesnici s Duchenneovom mis$i¢nom distrofijjom
skloniji opstruktivnim apnejama. Uzrok opstruktiv-
nim apnejama i hipopnejama najcesce je bulbarna sla-
bost koja dovodi do opstrukcije gornjega disnog puta.
Uz pojacano nakupljanje sekreta i kolaps gornjega dis-
nog sustava Cesto dolazi i do tzv. fenomena cujnog
disanja.'>**%

Gastrointestinalna disfunkcija Cesta je u djece s neu-
roloskim odstupanjem. Smatra se da 70 - 90% djece s
cerebralnom paralizom pati od gastroezofagealnog re-
fluksa koji je najces¢e uzrokovan usporenim gastric-
nim praznjenjem, konstipacijom, konvulzivnim napa-
dima, poviSenim intraabdominalnim tlakom uslijed
spastiticiteta abdominalnih misic¢a, prolongiranim le-
ze¢im polozajem, odredenom hranom i lijekovima.
Drugi poremecaj, takoder Cesto prisutan u djece s
neuroloskim ostecenjem, jest orofaringealna disfagija.
Ona je najées$ée uzrokovana poremecéenom koordina-
cijom gutanja i disanja, a moze ju pogorsavati pojaca-
na salivacija uzrokovana medikamentima (antiepilep-
tici, sedativi). Oba poremecaja dovode do recidiviraju-
¢ih aspiracija hrane i tekucine i/ili sline koje dodatno
pridonose razvoju kroni¢ne plu¢ne bolesti.'”-'%*7

Malnutricija je veliki problem djece s neuroloskim
oSte¢enjem i izravno je povezana s progresijom plu¢ne
bolesti. Malnutricija vodi respiratornu muskulaturu u
katabolizam, ¢ime pogorsava atrofiju i misi¢nu slabost,
pogoduje propadanju plu¢ne funkcije, ali i smanjuje
otpornost na infekcije.*

Pulmolosko pracenje bolesnika s rizikom
od razvoja respiratorne insuficijencije

Kako je vidljivo iz prethodno navedenog, izvanplu¢-
ni uzroci respiratornog zatajenja su mnogobrojni, a
bolesti koje ih uzrokuju, osim respiratornog sustava,
zahvacaju brojne organske sustave. Uglavnom se radi o
djeci s teSkom kroni¢nom multiorganskom bolesti ¢ije
je lije¢enje uvijek multidisciplinarno. Kvaliteta Zivota
ove djece i njihovih roditelja/skrbnika uvelike ovisi o
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suradnji i poznavanju rada svih ¢lanova tima koji su
ukljuceni u lijecenje. Pitanje kada je potrebno ukljuciti
pulmologa u lije¢enje djece s neuroloskim o$te¢enjem
sporno je u literaturi. Dio stru¢njaka smatra da se pul-
molog treba ukljuciti tek kada se pojave prve naznake
respiratorne bolesti, dok drugi dio zagovara pristup u
kojemu je pulmolog uklju¢en u lijecenje djeteta odmah
nakon postavljanja dijagnoze za koju je poznato da
vodi ka respiratornom zatajenju.'” U nasoj ustanovi
skloniji smo drugom pristupu i smatramo da je racio-
nalno da pulmolog bude $to ranije ukljuen u multi-
disciplinarno pracenje djeteta kojemu prijeti respira-
torno zatajenje. Na taj nacin prvenstveno se postize
bolja suradnja s bolesnikom i njegovim roditeljima i
ranije se prepoznaju ¢imbenici koji dodatno mogu po-
gorsati razvoj bolesti. Naime, vrlo je vazno da se bole-
snici i njihovi roditelji/skrbnici $to prije upoznaju s
prognozom djetetove bolesti i simptomima koji upu-
¢uju na njeno pogorsanje.

Pri svakom posjetu nuzno je uz respiratorni status
procijeniti i djetetovo opce stanje te nutritivni status.
Znakovi koji upuc¢uju na razvoj kroni¢ne respiratorne
insuficijencije jesu ucestale respiratorne infekcije,
cesto prisutno ¢ujno disanje, perizistirajuci kasalj, epi-
zode apneje te akutna respiratorna zatajenja tijekom
blazih respiratornih infekcija.

Procjena plu¢ne funkcije uvijek je izazov u dojenca-
di i male djece, a pogotovo u djece s neuroloskim oste-
¢enjem. Primarni poremecaj plu¢ne funkcije kod tes-
kih deformiteta prsnog kosa i neuromisi¢nih bolesti
jest smanjenje ukupnog kapaciteta pluc¢a (engl. total
lung capacity, TLC) i o¢uvanje rezidualnog volumena
(RV).1+222728 1J procjeni plu¢ne funkcije u nasim uvje-
tima obi¢no se sluzimo spirometrijom i mjerenjem
forsiranoga vitalnog kapaciteta (engl. force vital capa-
city, FCV). Pritom kod djece kod koje je poremecen
rast uslijed deformiteta prsnog kosa kao prediktivhom
vrijednosti u procijeni spirometrijskih vrijednosti tre-
balo bi se posluziti duzinom raspona ruku ili duzinom
ulne umjesto tjelesne visine.”» Smanjenje TLC-a obic-
no je proporcionalno FCV-u, osim ako bolesnik nema
i opstruktivni poremecaj ventilacije uslijed zarobljava-
nja zraka u slabo ventiliranom dijelu pluca. Za detalj-
niju procjenu pluéne funkcije trebala bi se provesti
kompleksnija mjerenja, npr. pletizmografija koja nam
je ¢esto nedostupna. Kod vece djece s kojom se uspo-
stavlja zadovoljavajuca suradnja preporucuje se pro-
vesti i testove za procjenu respiratorne misi¢ne snage
(MIP - maksimalni inspiratorni tlak, MEP - maksi-
malni ekspiratorni tlak, SNIF test) te procjenu efek-
tivnosti kaslja (engl. peak cough flow - vrs$ni protok
kaslja). Ako je vrijednost vr$nog protoka kaslja manja
od 270 L/min smatra se da je kasalj neefektivan.'**"**

Polisomnografija se smatra zlatnim standardom u
dijagnostici poremecaja spavanja i u pravovremenom
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otkrivanju sindroma no¢ne hipoventilacije. Klinicki
simptomi koji upu¢uju na postojanje no¢ne hipoventi-
lacije jesu: no¢no znojenje, ¢esta no¢na budenja, jutar-
nja glavobolja, dnevna pospanost ili hiperaktivnost,
smetnje ponasanja, smanjenje intelektualne sposob-
nosti, osje¢aj nezadovoljstva i nemo¢i.* Preporucuje se
uputiti bolesnika na polisomnografiju ako se pojave
gore navedeni simptomi, ali i sve bolesnike sa smanje-
nom plu¢nom funkcijom ¢iji je FVC < 60% ocekivane
vrijednosti, bolesnike koji postanu samostalno nepo-
kretni te dojencad s neuromisi¢nim bolestima.***"-8

Lijecenje bolesnika s rizikom od razvoja
respiratorne insuficijencije

Imperativ u lije¢enju bolesnika s rizikom od razvoja
respiratorne insuficijencije svakako je pravovaljana i
redovita respiratorna fizikalna terapija. Na raspola-
ganju su brojne tehnike mobilizacije sekreta i potpo-
mognutog iskasljavanja, od kojih neke ukljucuju ure-
daje poput mehanickog insuflatora/eksuflatora. Oda-
bir tehnike ovisi o dobi djeteta i njegovom klinickom
stanju, ali i o moguénostima provodenja terapije u
aktualnim uvjetima.?¢32%

Vrlo je vazno prevenirati cijepljenjem preventabil-
ne respiratorne infekcije pa se kod ove skupine bole-
snika preporucuje obvezno godisnje cijepljenje protiv
gripe, procjepljivanje protiv pneumokokne bolesti te
u posljednje vrijeme i procjepljivanje protiv bolesti
COVID-19.7

Pravovremeno lijeCenje respiratornih infekcija, ima-
juéi u vidu vjerojatno rezistentnu mikrobiotu, vazno je
za ocuvanje plu¢ne funkcije. LijeCenje gastrointesti-
nalne disfunkcije te poboljSanje nutritivnog statusa
takoder uvelike pridonosi oc¢uvanju plu¢ne funkcije.
Provodenje higijensko-dijetetskih mjera protiv refluk-
sa te upotreba medikamentozne terapije moze znacaj-
no smanjiti pojavnost aspiracija i aspiracijskih pneu-
monija, a nerijetko se poseze za fundoplikacijom kao
posljednjom mjerom u lije¢enju gastroezofagealnog
refluksa.””**

Konzervativno ili kirursko lije¢enje skolioze i defor-
miteta prsnog kosa svakako pridonosi o¢uvanju plu¢-
ne funkcije i usporava razvoj respiratorne insuficijen-
cije. S druge strane, pulmolosko pracenje i preope-
rativna procjena pluéne funkcije uvelike moze do-
prinijeti smanjenju postoperativnih respiratornih
komplikacija nakon korektivnih zahvata na prsnom
kosu. Ovdje takoder treba napomenuti da usprkos sve
sofisticiranijem operativnom pristupu, koji uspijeva
znacajno korigirati stupanj deformiteta, prema podat-
cima iz literature jo$ uvijek ne biljezimo ocekivani
oporavak plu¢ne funkcije nakon operativnog zahvata,
pogotovo kod starijih bolesnika.'**>333637

Kona¢no, odluku o respiratornoj potpori u vidu ne-
invazivne ili invazivne mehanicke ventilacije donosi-
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mo na temelju djetetovog klinickog stanja, procjene
plu¢ne fukcije, nalaza acidobaznog statusa, kapnome-
trije i oksimetrije te nalaza polisomnografije.

Na temelju dosadasnjih spoznaja prednost se daje
neinvazivnoj mehanickoj ventilaciji koja se uglavnom
provodi samo tijekom spavanja. Prednosti neinvazivne
ventilacije jesu u tome $to smanjuje mi$i¢ni rad, odr-
Zava di$ne putove prohodnim, otvara alveole, ¢ime po-
boljsava oksigenaciju i smanjuje poremecaj ventilacij-
sko-perfuzijskog odnosa, omogucava ekspektoraciju,
povecava aktivnost dijafragme, ne zahtijeva sedaciju,
nema ozljeda larinksa te smanjuje pojavnost ventilato-
rom uzrokovanih pneumonija. Brojne studije ukazuju
na poboljsanje kvalitete Zivota i produljenja Zivotnog
vijeka u bolesnika s neuromigi¢nim, ali i drugim oste-
¢enjima koja vode ka respiratornom zatajenju. Prven-
stveno se to odnosi na skracenje broja bolnickih dana
lijecenja i smanjenje potrebe za boravkom u jedinica-
ma intenzivnog lijecenja.'>6%

Naravno, ako se bolesnik ne moze adekvatno venti-
lirati neinvazivnom ventilacijom, lokalna medicinska
infrastruktura ne moze pratiti dijete na neinvazivnoj
ventilaciji (zabiljezena su tri neuspje$na pokusaja
ekstubacije unato¢ optimalnoj primjeni NIV-a i ure-
daja za potpomognuto iskasljavanje) ili se dogadaju
ucestale aspiracije uz pad saturacije ispod 95% koje
zahtijevaju direktnu sukciju sekreta putem traheosto-
me, potrebno je podvrgnuti bolesnika traheotomiji i
zapoceti invazivnu mehanicku ventilaciju ako je to
eticki opravdano i u skladu sa zivotnim vrijednostima
i ciljevima bolesnika i njegove obitelji.?***

Zakljucak

Porastom broja djece s neuroloskim o$te¢enjima
razlicite primarne etiologije sve su ¢es¢i izvanpluéni
uzroci respiratornog zatajenja. Kvaliteta njihovog zi-
vota i zivotni vijek uvelike ovisi o pravovremenom lije-
cenju respiratornih komplikacija, stoga smatramo da
je vazno §to ranije ukljuciti pulmologa u multidiscipli-
narno lije¢enje ovih bolesnika. Poznavanjem patofi-
zioloskog razvoja respiratorne bolesti i ostalih komor-
biditeta koji na nju utje¢u te intenzivnom suradnjom s
ostalim ¢lanovima tima koji sudjeluju u lijecenju djete-
ta moze se znacajno poboljsati kvaliteta Zivota ove
djece i njihovih obitelji.

LITERATURA

1. Praud JP, Redding GJ, Farmer M. Chest wall and respiratory
muscle disorder. U: Wilmot RW, Boat TE, Bush A, Chernic V,
ur. Kendig and CherniK’s Disorder of respiratory tract in chil-
dren. 8. izd. Amsterdam: Saunders Elsevier; 2012, str. 631-45.

2. Mejaski-Bosnjak V. Neuroloski sindromi dojnacke dobi i
cerebralna paraliza. Pediatr Croat. 2007;51(Supl 1):120-9.

3. Singh G, Behrman AL, Alsan SC, Trimble S, Ovechin OV. Re-
spiratory functional and motor control deficits in children

82

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

M. Bosanac, I. Pavi¢ |zvanplucni uzroci respiratorne insuficijencije

with spinal cord injury. Resp Physiol Neurobiol. 2018;247:
174-80.

. Schotller J, Vogel LC, Strum P. Spinal cord injuries in young

children: a rewiew of children at 5 years of age and younger.
Develop Med and Child Neurol. 2012;54:1138-43.

. Johari ], Sharifudin MA, Ab Rahman A, Sabri Omar AS,

Abdullah AT, Noret S i sur. Relationship between pulmonary
function and degree of spinal deformity, location of apical
vertebrae and age among adolescent idopathic scoliosis pa-
tients. Singapur Med J. 2016;57(1): 33-8.

. Kearon C, Viviani GR, Kirkley A, Killian K]. Factors determin-

ing pulmonary function in adolscent idiopathic thoracis sco-
liosis. Am Rev Respir Dis. 1993;148:288-94.

. Farrell ], Garrido E. Effect of idiopathic thoracic scoliosis on

the tracheobronchial tree. BM] Open Respir Res. 2018;5(1):
€000264.

. Rekha YB, Rao SP. Evaluation of pulmonary function in ado-

lesent idiopathic scoliosis. Inter Jour Orthop Scienc. 2017;3
(2):665-70.

. Vitale MG, Matsumato H, Roye DP ], Gomez JA, Betz RR,

Emans JB i sur. Health-related quality of life in children with
thoracic insufficiency syndrome. ] Pediatr Orthop. 2008;28(2):
239-43.

Campbell RM Jr, Smith MD, Mayes TC, Mangos JA, Willey-
Courand DB, Kose N i sur. The characteristics of thoracic in-
sufficiency syndrome associated with fused ribs and congeni-
tal scoliosis. ] Bone Joint Surg Am. 2003;85(3):399-408.
Canavese F, Dimeglio A. Normal and abnormal spine and tho-
racic cage development. World J Orthop. 2013;4:167-74.
Dimeglio A. Growth of the spine before age 5 years. ] Pediatr
Orthop B. 1992;1(2):102-7.

Yang S, Andras LM, Redding GJ, Skaggs DL. Early-Onset Sco-
liosis: A Review of History, Current Treatment, and Future
Directions. Pediatrics. 2016 Jan;137(1).

Fauroux B, Khirani S. Neuromuscular disease and respiratory
physiology in children: Putting lung function into perspec-
tive. Respirology. 2014;19:782-91.

Kennedy DJ, Declan . Chronic respiratory failure and neuro-
muscular disease. Pediat Clin N Am. 2009;56:261-73.

Boyer ], Arnin N, Taddonino R, Dozor AJ. Evidence of airways
obstruction in children with idiopathic scoliosis. Chest. 1996;
109(6):1532-5.

Marpole R, Blackmore AM, Gibson N, Cooper S, Langdom K,
Wilson AC. Evaluation and managment of respiratory illness
in children with cerebral palsy. Fron Pediatr. 2020;8:333.
Seddom PC, Khan Y. Respiratory problems in children with
neurological impairment. Arch Dis Child. 2003;88:75-8.
Proesmans M. Respiratory illness in children with disability: a
serious problem? Breath. 2016;12:97-103.

Gredung CA, Tsang A, Yasseen AS, Armstrong K, Mcmillan HJ,
Kovesi T. Association between chronic aspiration and chronic
airway infection with Pseudomonas aeruginosa and other
gram. negativ bacteria in children with cerebral palsy. Lung.
2016;194:307-14.

Thorburn K, Jardine M, Taylor N, Reilly N, Sarginson RE, van
Saene HK. Antibiotic-resistant bacteria and infection in chil-
dren with cerebral palsy requiring mechanical ventilation.
Pediatr Crit Care Med. 2009;10(2):222-6.

Tsiligiannis T, Grivas T. Pulmonary function in children with
idiopathic scoliosis. Scoliosis. 2012;7(1):7.


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Sharifudin+MA&cauthor_id=26831315
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Ab+Rahman+A&cauthor_id=26831315
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Omar+AS&cauthor_id=26831315
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Abdullah+AT&cauthor_id=26831315
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/26831315/#affiliation-1
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Nor+S&cauthor_id=26831315

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

[zvanplucni uzroci respiratorne insuficijencije M. Bosanac, 1. Pavi¢

Redding JG. Clinical issues for pediatric pulmonologist man-
aging children with thoracic insufficiency syndrome. Fron
Pediatr. 2020;8:392.

Striegl A, Chen ML, Kifle Y, Song K, Redding G. Sleep-disore-
ded breathing in children with thoracic insufficiency syn-
drome. Pediatr Pulmonal. 2010;45(5):469-74.

Fauroux B, Khirani S, Griffon L, Teng T, Lanzeray A, Amaddeo
A. Non-invasive Ventilation in Children With Neuromuscu-
lar Disease. Front Pediatr. 2020;8:482.

Pantich HB. Respiratory implications of pediatric neuromus-
cular disease. Respir Care 2017;62(6):826-48.

Hull J, Aniapravan R, Chan E, Chatwin M, Fortn ], Gallagher ]
i sur. British thoracic society guideline for respiratory man-
agement of children with neuromuscular weakness. Thorax.
2012;67:1-40.

Chiang ], Mehta K, Amin R. Respiratory diagnostic tools in
neuromuscular desease. Children. 2018;5:78.

Boesch RP, Daines C, Willging JP, Kaul A, Cohen AP, Wood RE
i sur. Advances in the diagnosis and management of chronic
pulmonary aspiration in children. Eur Respir J. 2006;28(4):
847-61.

Sulivan PB, Rosenbloom L. Feeding the disabled child. U:
Clinics in developmental medicine. MacKeith Press; 1999,
str. 140.

Gauld LM, Kapper SJ, Carlin JB, Robertson CFE. Prediction of
Childhood Pulmonary Function Using Ulna Lenght. AM ]
Respir Crit Care Med. 2003;168:804-9.

Human A, Corten L, Morrow BM. The role of physiotherapy
in the respiratory management of children with neuromuscu-

2023; godiste 145; suplement 1; 78-83  LJECVJESN

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

lar diseases: A South African perspective. S Afr J Physiother.
2021;77(1):1527.

Sthelling E, Bouikidis A, Schara U, Mellis U. Mechanical insuf-
flation/exsufflation improves vital capacity in neuromuscular
disease. Chr Resp Dis. 2015;12(1):31-5.

Romano C, Van Wynckel M, Hulst ], Broekaert I, Bronsky ],
Dall’Oglio L i sur. European society for paediatric gastroenter-
ology, hepatology and nutrition guidelines for the evaluation
and treatment of gastrointestinal and nutritional complica-
tion in children with neurological impairment. ] Pediatr Gas-
troenterol Nutr. 2017;65:242-64.

Ahmed MM, Abdelhalim HA, Elamir RMM. Pulmonary func-
tion before and after surgical correction of scoliosis. The Gyo-
tian J Bronchology. 2021;15:25.

Houge G, Emans J. Thoracic insufficinecy syndrome: Current
Concept Review. ] of the Pediat Orthop Society of Nort
America. 2021;3(3).

Lao L, Weng X, Qiu G, Shen J. The role of preoperative pulmo-
nary function tests in the surgical treatment of extremely se-
vere scoliosis. ] Orthop Surg Res. 2013;8:32.

Amaddeo A, Frapin A, Fauroux B. Long-term non-invasi-
ve ventilation in children. Lancet Respir Med. 2016;4(12):
999-1008.

Farrero E, Anton A, Egea CJ, Almaraz MJ, Masa JE Utrabo I i
sur. Guidelines for the management of respiratory complica-
tions in patients with neuromuscular disease. Arch Bronco-
neumol. 2013;49(7):306-13.

Kwak S. Home mechanical ventilation in children with
chronic respiratory failure: a narrative review. ] Yeungnam
Med Sci. 2022 May 27.

83



