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Guillain-Barré syndrom (GBS) je akutni, progresivni a ascendentni neuropatie charakterizovana slabosti (chabou parézou), parestéziemi
a hyporeflexii. V tézkych pfipadech mize vést paréza sval( k respiraénimu selhani. Pfedpoklada se, ze GBS je vysledkem autoimunitni
odpovédi spusténé predchozim onemocnénim nebo ockovanim. Z patofyziologického hlediska rozdélujeme GBS do ¢tyf forem. Diagndza
je postavena na klinickych zakladech a potvrzena vySetienim likvoru lumbalni punkci. Dal$i diagnostické moznosti vyuzivame pfi nejas-
ném priibéhu onemocnéni.

V dnesni dobé je Iékem volby imunoterapie. Podavame vysocedavkované intravendzni imunoglobuliny nebo provadime plazmaferézu.

V détském véku je progndza prizniva. Umrtnost je méné nez 5%. Se zlepSenim moznosti mechanické ventilace, dysautonomie nahrazuje
respiracni selhani jako nejcastéjsi pfiinu umrti.

Klicova slova: slabost (paréza), areflexie, proteinocytologicka disociace, vysocedavkované intravendzni imunoglobuliny (HDIVIG), plaz-
maferéza.

GUILLAIN-BARRE SYNDROME

Guillain-Barré syndrome (GBS) is an acute, progressive and ascending neuropathy characterized by weakness, paresthesias and hyporefle-
Xia. In severe cases, muscle weakness may lead to respiratory failure. GBS is believed to result from an autoimmune response triggered by an
antecedent illnes or vaccination. We divide GBS into four subtypes in term of pathophysiology. Diagnosis usually is made on clinical grounds

and confirmed by lumbar puncture and liquor analysis. We use another diagnostic possibilities when the course of disease is unclear.
Today the therapy of choice is immunotherapy. We administer high doses of intravenous immunoglobulins or we perform plasmapheresis.
In childhood prognosis is favourable. Mortality is less than 5 %. With improvements in mechanical ventilation, dysautonomia has replaced
respiratory failure as the most common cause of death.
Key words: weakness, areflexie, proteincytologic dissociation, high dosis intravenous immunoglobulins (HDIVIG), plasmapheresis.
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Uvod

Polyradikuloneuritida (Guillain-Barré syndrome
= GBS, Acute inflammatory demyelinating polyra-
diculoneuropathy = AIDP) je akutni zanétlivé posti-
Zeni perifernich nerv(, véetné misnich kofen(i. GBS
je charakterizovan progresivni svalovou slabosti
(parézou), parestéziemi a areflexii. Typické forma ma
ascendentni, progresivni pribéh. Senzorické, auto-
nomni a kmenové Iéze jsou rovnéz bézné. U zavaz-
nych stav( dochdzi v dlsledku obrny dychacich svaltl
k respiraénimu selhani s nutnosti UPV. Symptoma-
tologie obvykle nasleduje febrilni, nejCastéji virové
onemocnéni. Maximaini projevy obrny zpravidla pfi-
chazeji po 2 tydnech od za¢atku onemocnéni. S era-
dikaci akutni poliomyelitidy se polyradikuloneuritida
stala nejCastéjSi akutni svalovou obrnou u déti.

Prvni popis nemoci pochézi od Landryho z roku
1859. V roce 1916 Guillain, Barré a Strohl dale rozsi-
fili klinicky popis nemoci a jako prvni odhalili typicky
laboratorni ndlez — proteinocytologickou dissociaci
v mozkomi$nim moku (zvy$ené proteiny pfi norméal-
nim po¢tu bunék). Likvorologicky nélez v kombinaci
s typickym klinickym obrazem dovoluje GBS odliit
od onemocnéni s postizenim bunék pfednich rohd
miSnich.

Etiologie

U 2/3 pacientld najdeme v anamnéze Udaje
0 gastrointestinalni nebo respiraéni infekci, ktera
pfedchazela 1-3 tydny rozvoji nemoci. Z infekci
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pfichazi do dvahy EBV, CMV, HBV, HIV, varicella,
Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumoniae,
Campylobacter jejuni. V rdmci imunizace se jako
o triggeru uvazuje o okovani proti chfipce a vztek-
ling, Fada autortl véak rozvoj GBS v souvislosti s ru-
tinnim ockovanim povaZzuje za vzécny az nemozny
(8). GBS je davana i do souvislosti s malignitami,
jako jsou hodgkinské i nonhodgkinské lymfomy, gra-
viditou nebo s uzivanim nékterych 1€kd (penicilamin,
kaptopril, danazol) nebo drog (heroin).

Patofyziologie

Poskozeni perifernich nervi u GBS je histopato-
logicky déleno do dvou typd: demyelinizace a axonal-
ni degenerace. Vlakna motorickych nervl jsou vice
citliva nez senzorickd viakna. Mnoho autor(i vychézi
z predpokladu, Ze nemoc je zpUsobena abnormal-
ni T-bunécnou odpovédi v souvislosti s pfedchozi
infekci nebo vakcinaci. Klicova je zfejmé indukce
Th-lymfocytd témito patogeny. Svou roli hraji i speci-
fické endogenni antigeny, jako myelin P-2, gangliosid
GQ1b, GM1, GD1 a GT1a. Molekularni mimikry t&chto
antigeni mohou byt teréem imunitni odpovédi zpro-
stfedkované T-lymfocyty a makrofagy. Vysledkem je
potom poskozeni viaken perifernich nerva.

Od r. 1995 se GBS rozdéluje do ¢tyF hlavnich
subtypl dle histopatologickych ndlezd a neurofyzi-
ologickych studii:

1. Akutni zanétliva demyelinizujici polyradikulo-
neuropatie (Acute Inflammatory Demyelinating
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Polyradiculoneuropathy (AIDP)). Jde o demye-
linizujici formu, kde nachdzime segmentarni
demyelinizaci perifernich nervli ve spojeni s in-
filtraci zanétlivych bunék (lymfocyty, makrofa-
gy). EMG vykazuje pomalou rychlost neuralniho
vedeni a prodlouzeni F viny. Jde o nejCastéjsi
formu GBS.

Akutni motorickd axondlni neuropatie (Acute
Motor Axonal Neuropathy (AMAN)). Tato forma
je charakterizovana axonalni degeneraci, kde
axony jsou teréem imunopatologické reakce.
Specifické protilatky se vaZzou na axonalni mem-
branu, aktivuji komplement. Dochazi k infiltraci
makrofagu do periaxondlniho prostoru, infiltrace
lymfocyty je vzacnd. Vysledkem je potom de-
strukce motorickych axont. U tohoto typu GBS
jsou ve vysokém procentu pozitivni protilatky
proti gangliosidiim, €asty je vztah k infekci Cam-
pylobacter jejuni. EMG vykazuje redukci svalo-
vych akénich potencidld, relativné zachovanou
rychlost neurdlniho vedeni, normalni senzorické
akéni potencialy a F viny.

Akutni motorickd a senzorickéa axonalni neuropa-
tie (Acute Motor and Senzory Axonal Neuropat-
hy (AMAN)). Tato forma je podobnd pfedchozimu
typu, navic jsou postizeny senzorické nervy. Jde
pravdépodobné o nejvzacnéj§i formu GBS.
Pribéh je obvykle téZky s nejistou progndzou.
Miller-Fisher syndrom. Tato forma je druhou
nejvzacnéjsi formou GBS. Postihuje okohybné
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nervy, histopatologické studie prakticky chybi,
neurdini biopsie se neprovadi. EMG vykazuje
obvykle normdlini rychlost vedeni. Prakticky ve
100% jsou pozitivni protilatky proti gangliosi-
dim GQ,, a GT,..

Epidemiologie

V USA je udévan vyskyt GBS v détském véku
cca 0,5-1,5 na 100000 déti do véku 18 let. Mortalita
je udavana < 5% a je nej¢astéji v souvislosti s nedia-
gnostikovanymi pfipady. Smrt jiz neni nej¢astgji
v dusledku respiragniho selhani (asnd diagnostika
amoznosti UPV), ale v souvislosti se srdecni arytmii
nebo dysautonomii. Umrtnost u déti je signifikant-
né nizéi nez u dospélych. Uplné uzdraveni bshem
3-12 mésicl je udavané u 90-95 % pacienttl. Nao-
pak u 5-10% pacientll se miZeme setkat s trvalymi
nasledky. Pramérny vék vyskytu GBS je 4-8 let.
Recidiva nemoci je uvadéna < 5%, relativné ¢as-
t&ji v prvnich 2-3 tydnech po aplikaci HDIVIG, a to
ve dvoudennim kurzu. Velmi vzacny je chronicky
progresivni pribéh choroby, znamy jako chronickd
zanétliva demyelinizujici  polyradikuloneuropatie
(Chronic Inflammatory Demyelinating Polyradiculo-
neuropathy, CIDP).

V Kanadg, USA a Evropé je nejCastéjsi formou
AIDP, v Ciné a Japonsku pfevazuje AMAN.

Klinika

Zagatek nemoci pfichazi béhem 2-4 tydnl po
akutnim onemocnéni nebo imunizaci. Hlavnim pfi-
znakem je chaba paréza (v anglické literatufe we-
akness) s hypo- az areflexii, ktera typicky za¢ina na
dolnich konéetindch a postupuje ascendentné na
trup (postizeno mlze byt i dychaci svalstvo), horni
koncetiny. Nakonec mize dojit i k postizeni oénich
svald. Tento typicky pribéh nazyvame Landryho
ascendentni paralyzou (7). Pacienti s GBS si stézuji
na slabost, parestezie a poruchu rovnovahy. Progre-
se pfichazi v hodinach, dnech i tydnech. Paréza je
vétSinou symetrickd, fyzikalnim korelatem je hypo/
areflexie, v inicialni fazi onemocnéni mohou byt jesté
vybavné proximalni reflexy. Bolest a parestezie jsou
CastéjSi u déti nez u dospélych, ¢asto pfichazi pred
rozvojem paréz (5). Bolest byva u poloviny détskych
pacientd inicidlnim pfiznakem, nejéastéji je udavana
v oblasti ramen, zad, hyzdi a stehen, typicky u pa-
cientl s prudkym zacatkem onemocnéni. Parestezie
zaCinaji obvykle na prstech nohou, nasledné postu-
puji, podobné jako parézy, ascendentné. U 10-15%
déti byva popisovana retence moci v disledku poru-
chy sfinkterd. Snizené byva hluboké Eiti.

Porucha rovnovahy je nejéastgji v souvislosti se
slabosti/parézami. Ataxie ovéem mlze byt soucdsti
Miller — Fisherovy varianty GBS (ataxie, oftalmople-
gie, areflexie). Pacienti s témito pfiznaky maji nizsi
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riziko respiracniho selhani, neni zde pfitomna paré-
za konéetin (6).

Bickerstaffova encefalitida postihujici mozkovy
kmen je dalsi variantou GBS, vedle oftalmoplegie
a ataxie ji charakterizuje letargie a parcidini ztréata Citi.
Pozitivni byvaji anti-GQ,, I9G protilatky. MRI u 30%
pacienttl ukazuje zmény v oblasti mozku (13).

Dal$imi moznymi symptomy nemoci jsou poly-
neuritis cranialis, nejCastéji postizené jsou nervy VII.,
IX., X., XI. Klinickym korelatem jsou parézy v oblieji
(mohou byt asymetrické!), dysartrie, dysfazie, diplo-
pie. Faryngo-cerviko-brachiéini syndrom pfedstavu-
je predominantni postizeni obli¢eje, krku a pazi bez
ztraty Citi (12). Akutni senzorickd neuropatie nebo
akutni pandysautonomie jsou dal§i moznosti poly-
morfnich projevi GBS. Mezi pfiznaky autonomni
dysfunkce patfi ortostatickd hypotenze nebo hyper-
tenze, pupilarni dysfunkce, porucha funkce potnich
Zlaz, arytmie (nejcastéji sinusova tachykardie), para-
lyticky ileus, hypotermie nebo hypertermie.

Mezi vyznamné komplikace GBS mizeme fadit
pneumonii, ARDS, sepsi, obstipaci, gastritidu, plicni
embolii. U cca 1% pacientd se mdze vyvinout intra-
kranidini hypertenze s edémem papil. Tito pacienti
vykazuji symptomatologii pseudotumoru cerebri.

Ustup Klinickych obtizi zpravidla pozorujeme
2-4 tydny po zacdtku symptomatologie. Neurolo-
gické funkce se objevuji v opaéném sledu nez pfi
zacatku onemocnéni, 1j. jako prvni ustupuje paréza
ocnich svalt, posledni potom paréza dolnich konce-
tin. U déti je dprava neurologickych funkci vétSinou
Uplna. Nasledky jsou CastéjSi u pacienti s postize-
nim kranidlnich nervd, intubaci a pfi tézkych paré-
zach v dobé diagnostiky (7). Svalova sila 10. den
priibéhu nemoci je uziteény klinicky faktor k predikci
progndzy a motorické dpravy (14).

U AMAN vétSinou nebyva porucha Citi, respirac-
ni selhani je frekventni a pfichazi jiz béhem jednoho
tydne. Objevit se mohou distélni atrofie. Doba obtizi
mUZe trvat i 5 mésicl (5).

Diagnostika

Diagnostika GBS je postavena na typickém
klinickém nalezu (tabulka 1), vySetfeni likvoru lum-
balni punkci, EMG a v indikovanych pfipadech MRI
vySetfenim.

V rdmci biochemie mlizeme nékdy prokazat hy-
ponatremii pfi rozvoji SIADH, u 1/3 pacientli mohou
byt zvy$ené transaminazy.

Nékdy prokdzeme pozitivitu protilatek proti pe-
rifernim a centralnim nervim. Protilatky proti gang-
liosidlm, zejm. GM1 a GDf1, jsou typické pro formy
s axondlni degeneraci, pozitivita ani-GM1 znamena
Casto hordi prognézu onemocnéni. Priikaz anti-
GQ1b m0ze byt pozitivni u pacientl s Miller-Fishe-
rovou variantou (1). K priikazu Campylobacter jejuni
jako vyvolavatele GBS je rovnéz vhodny sérologicky
prikaz protilatek, nebot v dobé manifestace je Cam-
pylobacter ve stolici vétSinou jiz negativni.

Lumbalni punkce podporuje diagnézu demye-
linizace pfi nalezu proteinocytologické disociace
(vzestup proteinorachie béhem 3 tydn( od zacatku
onemocnéni), bez prikazu aktivni infekce (absence
pleiocytdzy). V praxi je dlleZité myslet na diagnézu
GBS i pfi inicialni negativité likvoru, nebot béhem
prvnich 48 hodin od za¢étku typické symptomatolo-
gie mUze byt likvor zcela negativni. Nékdy jsou nutné
i opakované lumbalni punkce. Vétsina pacientd ma
normalni pocet leukocytl v moku, ale neni vzacna
ani lehka pleiocytéza do 50 bunék na mililitr. Naopak
> 50 leukocyttl na mililitr mGZe vést ke zpochybnéni
diagndzy GBS.

Témér za 2 tydny po zacatku obtizi lumbosak-
ralni MRI scan prokazuje zvySené vychytavani ga-
dolinia.

EMG vySetfeni prokazuje fadu zmén: patolo-
gickou F odpovéd, zvySeni distalnich latenci, blok
vedeni a snizenou rychlost vedeni motorickych
a senzorickych nervi. EMG je rovnéz pfinosné
v diagnostice axonalni formy postizeni. PfestoZe
EMG zmény se objevuji jiz béhem prvniho tydne od
nastupu symptomatologie, je rozumné s vySetfenim
pockat asporl 7-10 dni, aby vysledek byl co nejvice
validni. Velmi véasné provedeni EMG mize byt po-
dobné jako u lumbalni punkce negativni.

DileZity je pozadavek na véasny screening re-
spiraéni insuficience. Pro zachyceni poétecni respi-
racni insuficience je zasadni spirometrické vySetfeni
u spolupracuijicich déti. DalSi vySetfeni zahrnuji rtg
hrudniku a hodnotu krevnich plyn(. Tato vySetfeni
jsou zakladem diagnostiky respiracniho distresu
u nespolupracujicich nemocnych.

Tabulka 1. Diagnosticka kritéria GBS

kritéria nutna pro diagnézu
— progredujici svalova slabost > 1 koncetiny
— areflexie/hyporeflexie Slachovych reflext
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kritéria podporujici diagnézu

— progrese symptom0 béhem dnli — 4 tydnd

— vétSinou symetrické projevy

- mirnd senzoricka porucha

— postizeni hlavovych nervi (n. VII)

- autonomni dysfunkce

— absence horecky

- proteinocytologicka disociace v likvoru

— typické znaky na EMG (segmentarni demyelinizace)
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Tabulka 2. Skore klinické zavaznosti (GBS disa-
bility scale)

skore funkéni schopnost

normalni

schopen béhu

schopen samostatné chlize 5 metrl

schopen chlize s pomoci

neschopen chlize, schopen zvednout nohy
neschopen chlize, neschopen zvednout nohy
nutnost intubace a arteficialni ventilace

Tabulka 3. Aspekty uziti plazmaferézy

vyhody nevyhody

— Zadné alergické reakce - nedostupnost

- nizsi frekvence relapsi  — nepatmé vys$si cena

— nepatrné vysSi efektth - nutnost hemodialyzag-

— fakultativni moznost niho katetru

ambulantni |éby (USA) - komplikace (hypoten-

ze, sepse z deplece Ig,
trombocytopenie)

Tabulka 4. Specifické indikace pro volbu moz-
nosti imunoterapie

plazmaferéza HDIVIG
- kongestivni srdecni se- - atypické GBS (antigly-

oo O A WO N = O

Ihani kolipidové Ig)
- rendlni insuficience — autonomni instabilita
- gravidita — symptomatologie > 28
— v OA vedlejsi acinky dni
— predchozilé¢by IVIG - infekéni onemocnéni
- IgA deficience - prljmy
- relaps onemocnéni

V rdmci kardialniho postizeni m{izeme prokazat

fadu patologickych nélezli na EKG: Il.-IIl. stupefi AV
blokady, abnormality T viny, deprese ST, rozSifeni
QRS komplexu.

Histologické vySetfeni nepatfi do standardu
vySetfovaciho planu. U demyelinizujici formy nacha-
zime v oblasti perifernich nervi zndmky demyelini-
zace spoleéné s mononukledrni infiltraci lymfocyty
a makrofagy.

Zéavaznost neurologického postizeni uruiji skd-
rovaci schémata — GBS disability scale (tabulka 2).
Znamkou zdvazného pribéhu je ztrata schopnosti
samostatné chlze.

Diferencidlni diagnostika

Diferencidini diagnostika GBS v détském véku
zahrnuje zejména spektrum progresivnich, symet-
rickych paréz.

Nutno zvazovat botulismus. Zde nachézime
rovnéz chabé a symetrické parézy, ale pribéh je de-
scendentni, vydy s postizenim bulbarnich svald.

Oftalmoplegie byva pfitomna téz u myasthenia
gravis. Tuto diagnostickou jednotku pomize vylou-
Cit typicky nalez na EMG (rychla redukce amplitudy
akénich potencialli po opakované stimulaci).

GBS - like symptomatologii nachazime u lymské
borrelidzy nebo infekce HIV. Zde je charakteristicky
nalez pleiocytézy v mozkomiSnim moku.
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Mi8ni abnormality se mohou nékdy projevit pro-
gresivni slabosti a fyzikalni vySetfeni miize pomoci
odliSit miSni syndrom od difuzni neuropatie. Trans-
verzélni myelitida se mizZe rovnéZ projevit progre-
sivni paralyzou, hyporeflexii a bolesti zad.

Poliomyelitida a dal$i enterovirové infekce pred-
nich rohd midnich zplsobuiji akutni fokdlni a asyme-
trickou parézu koncetin, obvykle sou¢asné s bolesti
a horeckou.

Dalsi pfi¢inou akutni neuropatie mohou byt otra-
vy tézkymi kovy, organofosfaty, nezadouci Ucinky
vinkristinu.

Vzacné pfisati klistéte mize zplsobit ascen-
dentné postupujici paralyzu. Déti by proto mély
byt peélivé vySetfeny, zda nemaji na sobé pfisaté
klisté. Po odstranéni klistéte klinické obtize rychle
ustupuj.

Terapie

V rdmci monitoringu nemocnych s GBS musime
evidovat télesnou teplotu, krevni tlak, srdeéni a de-
chovou frekvenci, respiraCni funkce (spirometrie)
a diurézu.

Lécba GBS je primarné zaméfena na imuno-
modulaci a zahrnuje dvé zakladni moznosti — po-
dani HDIVIG nebo plazmaferézu. Dfive doporu-
¢ované kortikoidy se dnes jiz nepoddvaiji, protoze
se neprokazal jejich pozitivni vliv na pribéh one-
mocnéni. Jedinou alternativou pfi nemoznosti po-
dat HDIVIG ¢i provést plazmaferézu je vyménna
transfuze (2).

Kortikoidy v randomizovanych studiich nepfi-
nesly ve srovnani s kontrolou zadny terapeuticky
efekt (9).

Pouze v nékterych studiich je popisovan jejich
efekt pfi podani spole¢né s HDIVIG, kdy mohou
zkrétit téZky pribéh onemocnéni (17).

HDIVIG

HDIVIG podavéame v celkové davce 2g/kg i.v.
Pouzivdme bud dvoudenni kurz podavani v jednotli-
vé davce 1 g/kg, nebo podavame 400 mg/kg po dobu
5 dni. Nékteré studie poukazuji na lepsi terapeutic-
ky efekt dvoudenniho kurzu nebo dokonce podani
v jedné jediné davce, zejm. v situacich rychlé neuro-
logické deteriorace. Jiné studie naopak uvadéji frek-
by. IVIG redukuiji tizi onemocnéni stejné jako trvani
symptom0. Nejlepsi efekt Ize pozorovat, pokud Ié¢bu
zahdjime béhem prvnich dvou tydn( onemocnéni.
Podéavani HDIVIG u lehkého pribéhu onemocnéni
nebo pfi zahdjeni 1éCby po dvou tydnech od inici-
alnich pfiznak( vyzaduiji dalSi kontrolované studie
(10). Pozornost potom zasluhuji vysledky poslednich
studii, které prokazuiji, ze dlouhodoby vysledek ne-
musi byt IVIG zasadné ovlivnén. Tyto Udaje se tykaji
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zejména délky UPV a dosazeni lll. stupné v GBS
disability scale (15).

Princip U¢inku zahrnuje neutralizaci cirkulujicich
protilatek proti myelinu prostfednictvim anti-idioty-
pickych protilatek, down — regulation prozanétlivych
cytokint, blokadu Fc receptorll pro makrofagy, su-
presi T i B-lymfocyt(, blokddu komplementové kas-
kady. HDIVIG usnadnuiji téz remyelinizaci.

Nezéadouci U¢inky HDIVIG jsou vétSinou mirné,
ale ne vzacné. Patfi mezi né alergické reakce, tran-
zientni jaterni dysfunkce, migrendzni bolesti hlavy,
hore¢ka, exantém ev. s pruritem, hypertonus, syn-
drom aseptické meningitidy, proteinurie, renalni dys-
funkce, hemolyticka anemie, zvy$ena viskozita séra
(tromboembolické pfihody), petechie.

Plazmaferéza

Uziti plazmaferézy rovnéz snizuje zavaznost
onemocnéni a zkracuje pribéh. Principem G¢inku je
odstranéni protilatek, cytokind, slozek komplementu
a dalSich mediatord z cirkulace.

Doporuéované je provedeni 4-5 plazmaferéz
v rozpéti 5-10 dn0. Mezi nevyhody plazmaferézy
patfi nedostupnost, nepatmé vyssi cena, nutnost
hemodialyza¢niho katetru a komplikace vyplyvajici
z plazmaferézy (hypotenze, hyperkalcemie, krvace-
ni z deplece koagulacnich faktord, sepse z deplece
Ig, trombocytopenie).

Srovnani plazmaferézy a HDIVIG

Neni statisticky signifikantni rozdil mezi Gcin-
nosti HDIVIG a plazmaferézou. Obé metody urych-
luji uzdraveni pacientli se zavaznym prib&hem ne-
moci, tj. pacientd, ktefi vyzaduji ,pomoc pfi chizi“
(Cochrane Database Review, dlkaz stupné A). Sou-
Casné uziti plazmaferézy a nasledné podani HDIVIG
jiz nezvySuje vice efektivitu |éCby. Preference HDI-
VIG ¢i plazmaferézy zavisi hodné na zvyklostech
pracovisté a jeho moznostech. Existuji vSak urcita
kritéria, kdy je vhodné aZ nutné se pfiklonit k jedné
nebo druhé metodé (tabulka 4).

Indikace intubace a UPV

O intubaci a mechanickeé ventilaci uvazujeme pfi
snizeni vitalni kapacity <15ml/kg t.h. nebo pfi prd-
kazu hypoxie (pO,<70mmHg). U spolupracujicich
déti (obvykle déti starsi 5 let) je uzite€né stanoveni
maximalni (negativni) inspiracni sily (negative inspi-
ratory force = NIF). Hodnota <-20cmH,0 predikuje
velmi omezenou inspiraéni schopnost, respiraéni
distres a nutnost UPV. Naopak hodnoty >-40cm
H,0 predikuji dobrou spontanni ventilaci.

Dalsi lééebné modality

Dalsi Ié¢ebné modality zahrnuji podani atropinu
u symptomatické bradykardie, ev. kardiostimulaci
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pfi AV bloku IIl. stupné. Lécba tachykardie je nutna
jen vzacné. Protoze autonomni dysfunkce je typic-
ka svoji labilitou, pfi hypertenzi pouzivame kratce
pusobici antihypertenziva — betablokatory a pfi hy-
pertenzni krizi nitroprusid sodny. Hypotenze dobfe
odpovida na volumexpanzi. Pfi dlouhodobé paralyze
dolnich konéetin podavame nizkomolekularni hepa-
rin k prevenci vzniku hluboké Zilni trombdzy. Dale
je tfeba vénovat pozornost prevenci a lé¢bé deku-
bitli, zajisténi adekvatni nutrice, feeni retence mogi
a obstipace, prevenci a lécbé gastritidy, adekvatni
analgezii pfi bolestech a dysestéziich, anxiolytické
terapii, prevenci a Ié¢bé infekénich komplikaci, pre-
venci a rehabilitaci kontraktur u pacientd s protraho-
vanym priibéhem.
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