
cesk slov ne urol n 2013; 76/ 109(2): 235– 240 235

case report kaZuistika

Zriedkavejšia príčina obštrukčného 
syndrómu spánkového apnoe – morbus 
Madelung. Kazuistiky

a rare cause of obstructive sleep apnoea syndrome – Morbus 
Madelung. case reports

Súhrn
Madelungova choroba, alebo benígna symetrická lipomatóza, je relatívne vzácne ochorenie 
charakterizované nadmerným symetrickým ukladaním tuku v oblasti krku, ramenného ple-
tenca a hornej časti trupu. okrem motorických a kozmetických ťažkostí rezultujúcich z pod-
kožných tukových depozitov u pacientov dochádza často ku dýchacím ťažkostiam z útlaku 
horných dýchacích ciest. tieto ťažkosti sa môžu zvýrazňovať počas spánku a spôsobovať až 
syndróm spánkového apnoe. autori prezentujú dve kazuistiky pacientov s Madelungovou 
chorobou (muži 66 r. a 50 r.), u ktorých bol diagnostikovaný obštrukčný syndróm spánko-
vého apnoe. po indikácii neivnazívnej ventilačnej liečby došlo u oboch ku zlepšeniu respirač-
ných parametrov počas spánku. v článku chcú autori upozorniť na relatívne zriedkavejšiu 
príčinu syndrómu spánkového apnoe. nakoľko je liečba Madelungovej choroby prevažne 
len symptomatická, adekvátna liečba spánkového apnoe môže výrazne zlepšiť kvalitu života 
pacientov. 

Abstract
Madelung’s disease, or benign symmetric lipomatosis, is a rare condition characterized by 
diffuse deposition of adipose tissue in the neck, shoulders and upper trunk. it is one of the 
benign lipomatous diseases. patients suffer for clinical and cosmetic problems. possible res-
piratory discomfort resulting from compression of the upper airways by adipose tissue may 
lead to obstructive sleep apnoea syndrome. the authors present two cases of a 66-year- 
-old-male and a 50-year-old-male with Madelung’s disease and sleep apnoea syndrome.  
adequate diagnosis and indication of noninvasive ventilation (bilevel possitive airway pres-
sure) led to improved sleep respiration in both patients. the authors wish to point out the 
rare cause of obstructive sleep apnoea syndrome. since the management of Madelung’s  
disease is essentially symptomatic, with surgical removal of adipose tissue, indicating non-
invasive ventilation in patients with sleep apnoea syndrome may markedly improve their 
quality of life.
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Úvod
tzv. benígne lipomatózne ochorenia 
predstavujú súbor ochorení charakteri-
zovaných abnormálnym rastom a uklada-
ním tukového tkaniva. Jednotlivé klinické 
jednotky sa delia najmä podľa topogra-
fického rozloženia tukových depozitov. 
okrem Madelungovej choroby, ktorá je 
typická nadmerným symetrickým uklada-
ním tuku v oblasti krku, ramenného ple-
tenca a hornej časti trupu, sú známe aj 
iné ochorenia, ako pelvická lipomatóza, 
mediastino-abdominálna lipomatóza, re-
nálna lipomatóza, či familiárna mnoho-
početná lipomatóza charakterizovaná po-
četnými asymptomatickými subkután-
nymi lipómami. 

prvýkrát bol Madelungov syndróm opí-
saný Brodiem v roku 1846 [1] a následne 
v roku 1888 otto Madelung publikoval 
poznatky s 35-členným súborom. toto 
ochorenie má viacero synoným, ako sy-
metrická adenolipomatóza, benígna sy-
metrická lipomatóza či mnohopočetná 
symetrická lipomatóza. v literatúre sa ob-
javujú informácie prevažne vo forme ka-
zuistík alebo malých súborov pacientov, 
doteraz bolo opísaných okolo 200 prípa-
dov Madelungovej choroby [2].

ochorenie postihuje prevažne mužov, 
v pomere muži : ženy 30 : 1, väčšinou vo 
veku 30–60 rokov, často s abúzom al-
koholu v anamnéze. incidencia ochore-
nia je 1 : 25 000, vyskytuje sa prevažne 
v oblasti stredomoria [3]. ochorenie býva 
sprevádzané periférnou polyneuropatiou, 
makrocytovou anémiou a chronickou he-
patopatiou. nezriedka býva aso ciované 
s malígnymi nádormi hlavy a krku. ne-
predpokladá sa však kauzálna súvislosť 
ochorenia s malignitami, skôr sa táto 
asociácia spája s nikotinizmom, ktorý je 
známym rizikovým faktorom malígnych 
ochorení [4]. 

etiológia ochorenia nie je známa. niek-
toré teórie predpokladajú poruchu meta-
bolizmu tukového tkaniva s defektom li-
polýzy. lipomatózne bunky sú pritom 
menšie než normálne adipocyty a predpo-
kladá sa, že ku zväčšovaniu tukového tka-
niva dochádza hyperplastickým mecha-
nizmom. predpokladaný defekt lipolýzy 
však nebol potvrdený štúdiami in vivo [5]. 
podľa iných teórií sa môže jednať o poru-
chu sympatikovej inervácie tkaniva deri-
vovaného z hnedého tuku, čo vedie ku 
jeho hypertrofii [2]. Z tukového tkaniva je 
naviac uvoľňovaný leptín, ktorý vedie ku 
sympatikotónii a môže viesť ku arteriálnej 
hypertenzii [6]. uvažuje sa aj o autoimu-
nitných mechanizmoch, alebo poruche 
mikrocirkulácie [7]. napriek sporadickému 
výskytu ochorenia však niektorí autori 
predpokladajú predispozície ku ochoreniu 
cestou mutácií mitochondriálnej dna [8]. 
pri dercumovej chorobe, nazývanej aj li-
pomatosis dolorosa [9], je pre ukázaná au-
tozomálne dominantná dedičnosť s varia-
bilnou penetranciou [10,11]. 

priebeh ochorenia je variabilný. inici-
álna fáza väčšinou trvá niekoľko rokov. Je 
nasledovaná fázou rýchleho rastu tuko-
vých depozitov, po ktorej dochádza k ob-
dobiu relatívnej stabilizácie alebo poma-
lej progresie počas mnohých rokov [12]. 
vzhľadom ku prevažujúcim depozitom 
tukového tkaniva v hornej časti hrudníka 
a krku dochádza u pacientov často ku dý-
chacím ťažkostiam rezultujúcim z útlaku 
horných dýchacích ciest. tieto ťažkosti sa 
môžu zvýrazňovať v noci počas spánku 
a spôsobovať až syndróm spánkového 
apnoe. kauzálna terapia nie je známa. 
liečba sa obmedzuje na symptomatickú 
terapiu, väčšinou sa jedná o chirurgické 
odstraňovanie tukových depozitov. 

kazustika 1
prezentujeme kazuistiku 66-ročného pa-
cienta, u ktorého bola vo veku 46 rokov 
diagnostikovaná lipomatóza krku, Ma-
delungova choroba. išlo o pacienta s in-
ternou polymorbiditou, liečeného pre 
arteriálnu hypertenziu, ischemickú cho-
robu srdca s kardiálnou dekompenzáciou 
a s permanentnou fibriláciou pred siení 
s chronickou antikoagulačnou liečbou 
warfarínom. s cieľom redukovať pod-
kožné tukové depozity bol pacient v ro-
koch 2008–2009 štyrikrát operovaný 
v oblasti krku. pacient bol opakovane vy-
šetrený internistom pre dyspnoe, pomo-

cou ct angiografie pľúc bola vylúčená 
možnosť sukcesívnej pľúcnej embolizá-
cie. pretrvával nález svedčiaci pre kardi-
álne zlyhávanie. pre pretrvávanie spánko-
vých porúch dýchania a hypersomniu 
bol pacient v júni 2011 hospitalizovaný 
v spánkovom laboratóriu i. neurologic-
kej kliniky lf uk a un Bratislava za úče-
lom diagnostického doriešenia prípadu. 
pacient udával pocity sťaženého dýchania 
cez deň, bez tlaku na hrudníku, zvýšenú 
dennú spavosť. podľa údajov okolia mal 
počas spánku apnoické pauzy a chrápa-
nie. objektívny neurologický nález u vý-
razne obézneho pacienta (BMi 38,5) bol 
bez neurotopickej symptomatiky. na krku 
a hornej časti trupu bola pozorovaná vý-
razná lipomatóza (obr. 1) s jazvami na 
krku a v supraklavikulárnej oblasti vľavo 
starého dáta po chirurgickom odstraňo-
vaní tukových depozitov v minulosti. 

na základe klinického nálezu sme pred-
pokladali syndróm spánkového apnoe/ 
/hypopnoe obštrukčného typu so sekun-
dárnou hypersomniou, v rámci diferenci-
álnej diagnostiky sme uvažovali aj o mož-
nosti hypersomnie inej etiológie (napr. 
pri hypotyreóze, hypoxickej encefalopatii 
atď.), ostatné možnosti sa nám zdali málo 
pravdepodobné. 

v biochemickom odbere bola konštato-
vaná hyperurikémia a zvýšený marker kar-
diálneho zlyhávania ntproBnp 1 014 ng/l, 
tyreopatiu sme nepotvrdili. lipidogram, 
ako aj hepatálne testy boli v norme. ne-
boli prítomné zmeny v krvnom obraze. 
pri hemokoagulačnom vyšetrení bolo inr 
2,04, pri chronickej antikoagulácii pa-
cienta bola táto hodnota vyhovujúca. 

s cieľom vylúčiť organické poškodenie 
cns sme vyšetrili natívne eeg, kde bola 
prítomná základná aktivita v pásme alfa, 
frekvencie 8–10 hz, amplitúdy do 40 uv, 
často striedaná úsekmi aktivity svedčia-
cej pre 1. štádium nreM spánku. pacient 
bol indikovaný na celonočné polysomno-
grafické vyšetrenie (prístroj alice 5 – re-
spironics), kde sme podľa kritérií rechts-
chaffena a kalesa [13] hodnotili spánkovú 
architektúru, respiračné a kardiologické 
charakteristiky, ako aj eMg z dolných 
končatín počas spánku. konštatovali sme 
rozpad cyklizácie spánkových štádií s čas-
tými prebúdzacími reakciami (arousal 
index ai 36,7/hod) s výraznou poruchou 
spánkovej architektúry (obr. 2). v sníma-
nom zázname bola prítomná významná 
redukcia reM spánku a hlbokých spánko-Obr. 1. Pacient 1.
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vých štádií nreM popri zvýšenom podiele 
plytkých spánkových štádií (1. a 2. štádia) 
nreM spánku (tab. 1). počas sledovanej 
noci bolo zachytených 373 obštrukčných 
epizód s vysokým indexom respiračných 
zmien (rdi) 72,7/hod. respiračné charak-
teristiky analyzovaného záznamu (tab. 2) 
poukazovali na syndróm spánkového 
apnoe/hypopnoe obštrukčného typu zá-
važného stupňa. polysomnografický zá-
znam u pacienta na obr. 3 prezentuje 
časté apnoické pauzy obštrukčného typu.

Zvýšenú dennú spavosť sme kvantifi-
kovali pomocou dotazníka epworthskej 
škály spavosti [14]. skóre 13 jednoznačne 
poukazovalo na zvýšenú dennú spavosť. 
s týmto nálezom korelovala skrátená 
priemerná latencia spánku 5:30 min, bez 
včasného nástupu reM spánku (soreM – 
sleep onset reM) pri teste mnohopočet-
nej latencie spánku (Multiple sleep la-
tency test – Mslt) [15]. tento výsledok 
potvrdil hypersomniu, ktorú sme hodno-
tili ako sekundárnu pri fragmentácii noč-
ného spánku v dôsledku opakovaných 
prebudení pri vysokom arousal indexe.

u pacienta sme počas nasledujúcej noci 
realizovali tzv. titračnú polysomnogra-
fiu, kedy bol pacient napojený na prístroj 

autoBipap (Bilevel possitive airway pres-
sure). počas noci bola realizovaná ma-
nuálna titrácia hodnôt inspiračného aj 
exspiračného tlaku, avšak napriek in-
štruktáži a spolupráci sestry pacient tole-
roval prístroj len cca 2 hodiny a následne 
odmietol ďalšiu liečbu. Zvyšok sledova-
nej noci spal bez Bipapu. vzhľadom na 
túto nedostatočnú úspešnosť zahájenia 
liečby sme neočakávali výraznejšie zlepše-
nie respiračných parametrov, rdi sa ne-
znížilo a bola pozorovaná len mierna re-
dukcia počtu obštrukčných apnoických 

páuz (tab. 1). pri porovnaní architektúry 
spánku počas diagnostickej a titračnej 
noci sme však konštatovali skvalitnenie 
spánku počas druhej noci, a to zvýšenie 
podielu reM spánku a zvýšenie efektivity 
spánku so znížením počtu prebudení (zní-
ženie arousal index, ai) (tab. 2). vzhľa-
dom na nezmenené respiračné parame-
tre sme nemohli toto zlepšenie kvality 
spánku vysvetliť eventuálnym znížením 
rdi. dalo by sa snáď vysvetliť efektom 
„druhej noci“, keď si pacient zvykol na 
prostredie spánkového laboratória, even-

Obr. 2. Polysomnografický záznam 
(PSG) pacienta 1. 
Šipka upozorňuje na početné obštrukčné 
apnoické pauzy.
sp0

2
 – saturácia kyslíka, hr – pulzová 

frekvencia, ca – centrálne apnoické 
pauzy, oa – obštrukčné apnoické pauzy, 
Ma – zmiešané apnoické pauzy, hYpo – 
hypopnoe, stage – hypnogram, tonus – 
eMg svalstva brady, delta – zastúpenie 
delta aktivity v eeg, reM – zastúpe-
nie reM spánku v eeg, arousal – pre-
budenia, spindle – spánkové vretienka, 
alfa – zastúpenie alfa aktivity v eeg, 
leg tonus – eMg so svalov dk (m. ti-
bialis ant.), desat  – desaturácie kyslíka, 
snore – snoring.

Tab. 2. Architektúra spánku pacienta 1.

Diagnostická noc Titračná noc
celková doba spánku 419 min 417 min

efektivita spánku 68,8 % 96,3 %

nreM1 52 % 32 %

nreM2 42,2 % 41,5 %

nreM3 2,6 % 5,3 %

nreM4 0 % 3,5 %

reM 3 % 17,7 %

Tab.1. Respiračné charakteristiky spánku pacienta 1.

Diagnostická noc Titračná noc
obštrukčné apnoické pauzy 373 215

centrálne apnoické pauzy 2 1

index respiračných zmien (rdi) 72,7/hod 72,4/hod

arousal index (ai) 36,7/hod 30,7/hod

Obr. 3. PSG záznam apnoických páuz pacienta 1. 
Šipky upozorňujú na početné obštrukčné apnoické pauzy.
legenda v obr. 2.
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tuálne išlo o intra individuálne kolísanie 
zastúpenia jednotlivých spánkových štádií 
u daného pacienta. pacient v nasledujú-
cich me siacoch odmietol ďalší pokus o za-
hájenie liečby autoBipapom. 

vzhľadom na diagnostikovaný závažný 
syndróm obštrukčného spánkového apnoe 
sme pátrali po príčine recidivujúcich ob-
štrukcií dýchacích ciest počas spánku. orl 
vyšetrenie nepreukázalo prekážku v hor-
ných dýchacích cestách. ct hrudníka a ct 
pulmoangiografia nepotvrdila pľúcnu em-
bolizáciu, bola prítomná výrazná kardio-
megália s kardiálnou insuficienciou, bez 
zmien v pľúcnom parenchýme. vzhľadom 
na klinický nález tukových depozít v oblasti 
krku sme doplnili ct vyšetrenie zamerané 
na túto oblasť, kde sa zobrazila lipomatóza 
mäkkých častí krku, ako aj zachytenej časti 
hrudníka. po prehodnotení anamnézy, kli-
nického obrazu pacienta vrátane jeho ha-
bitu (obezita, hrubý krátky krk) a výsledkov 
psg sme ct nález lipomatózy krku hodno-
tili ako rozhodujúci akcentujúci faktor ob-

štrukčného spánkového apnoe. na patofy-
ziológii obštrukčného spánkového apnoe 
sa podieľa recidivujúci kolaps stien faryngu 
na vrchole inspíria spôsobený hypotóniou 
svalstva faryngu, pričom obštrukcii lúmenu 
dýchacích ciest napomáhajú prípadné ana-
tomické abnormity zužujúce lúmen hor-
ných dýchacích ciest, ako napr. hypertro-
fické tonzily, koreň jazyka, či predĺžená 
uvula [16,17], v našom prípade ct vyšet-
rením potvrdené tukové depozity v oblasti 
krku. 

pacient naďalej ostáva v dispen-
zári spánkového laboratória i. neuro-
logickej kliniky lf uk a un v Bratislave 
a v sledovaní ambulancie pre poruchy 
dýchania počas spánku. Jeho stav je sta-
bilizovaný, užíva bronchodilatanciá, sti-
mulanciá dychového centra a centrálne 
psychostimulanciá.

kazuistika 2
ide o 50-ročného pacienta s 8-ročnou 
anamnézou morbus Madelung. v decem-

bri 2007 podstúpil chirurgické odstrá-
nenie tukových depozitov v hornej časti 
trupu s prechodným efektom. pacient bol 
prvýkrát vyšetrený v ambulancii pre po-
ruchy dýchania počas spánku un Brati-
slava vo februári 2011, kedy udával nad-
mernú dennú spavosť, chrápanie počas 
spánku, opakovane mal „mikrospánok“. 
iné ochorenia neudával, liečbu neužíval 
žiadnu. pacient ambulantne podstúpil ce-
lonočné skríningové pulzoximetrické vy-
šetrenie, kde sa potvrdili početné desatu-
rácie počas spánku. pacient bol prijatý do 
spánkového laboratória i. neurologickej 
kliniky lf uk a un Bratislava  za účelom 
diagnostického doriešenia hypersomnie 
a desaturácií počas spánku. pri objektív-
nom neurologickom vyšetrení bola zjavná 
excesívna denná spavosť, pacient zaspával 
už v čakárni, nebol prítomný neurologický 
deficit. pri všeobecnom fyzikálnom vyše-
trení pacienta s hyperstenickým habitom 
(BMi 27,6) bol výrazne širší a krátky krk, 
s podkožnými depozitmi tuku supraklavi-
kulárne a aj v oblasti cervikálnej chrbtice 
s jazvou po predchádzajúcom chirurgic-
kom zákroku. 

u pacienta sme realizovali natívne eeg 
vyšetrenie so známkami výrazného ko-
lísania vigility a prítomnými eeg charak-
teristikami 1.–2. štádia nreM spánku. 
následné celonočné polysomnografické 
vyšetrenie (prístroj alice 5 – respironics) 
počas diagnostickej noci poukázalo na 
porušenú spánkovú architektúru s počet-
nými prebudeniami s arousal indexom (ai)  
34,6/hod. Boli zaznamenané početné 
centrálne (128 epizód/noc), obštrukčné 
(53 epizód/noc) a zmiešané apnoické 
pauzy (124 epizód/noc), rdi 56,8/hod  
(tab. 3). naviac eMg zvody počas poly-
somnografie z m. tibialis anterior zachytili 
početné pohyby dolných končatín spĺňa-
júce charakteristiky periodických pohybov 
končatín, ktoré neboli viazané na respi-
račné udalosti počas spánku ani na arou-
saly (obr. 4), hodnota plM indexu (perio-
dic leg Movement index) bola 18,3/hod.  
tento nález sme spolu so zvýšenou den-
nou spavosťou hodnotili ako syndróm pe-
riodických pohybov končatín. 

nasledujúci deň pacient absolvoval test 
mnohopočetnej latencie spánku. prie-
merná latencia spánku bola výrazne skrá-
tená na hodnotu 3:52 min, bez prítom-
nosti soreM. tým sa vylúčila narkolepsia 
ako príčina hypersomnie. Zvýšené skóre 
epworthskej škály spavosti na hodnotu 11  

Tab. 3. Architektúra spánku pacienta 2.

Diagnostická noc Titračná noc
celková doba spánku 439,5 min 446 min

efektivita spánku 91,5 % 96,7 %

nreM1 52,9 % 19,3 %

nreM2 24,6 % 37,6 %

nreM3 9,7 % 10 %

nreM4 12,1 % 18,4 %

reM 0,8 % 14,8 %

Obr. 4. PSG záznam diagnostickej noci pacienta 2. 
Šipka upozorňuje na periodické pohyby končatín. 
legenda v obr. 2.
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tiež podporilo údaj o excesívnej dennej 
spavosti, ktorú sme hodnotili ako sekun-
dárnu hypersomniu pri fragmentácii noč-
ného spánku. 

počas nasledujúcej noci bola realizo-
vaná titračná polysomnografia, kedy pa-
cient spal s naloženým autoBipapom. po 
zhodnotení hypnogramu sme mohli kon-
štatovať zlepšenie spánkovej architektúry 
so zvýšením efektivity spánku, znížením 
podielu plytkých spánkových štádií a zvý-
šením podielu delta spánku a reM fázy 
spánku (tab. 3). počas titrácie inspirač-
ných a expiračných hodnôt tlaku došlo 
ku vymiznutiu obštrukčných apnoických 
páuz, avšak bol pozorovaný výrazný ná-
rast počtu centrálnych apnoických páuz 
(tab. 4, obr. 5). centrálne apnoické 
pauzy nemali charakter cheyne-stoke-
sovha dýchania, išlo o klasické centrálne 
apnoe bez dýchacieho úsilia počas ap-
noickej pauzy, sprevádzané hyposaturá-
ciou. tento nález sme klasifikovali ako 
syndróm spánkového apnoe/hypopnoe 
komplexného typu stredne závažného 
až závažného stupňa. ide o situáciu, 
keď je u pacienta v prvej fáze diagnos-
tikovaný obštrukčný, resp. zmiešaný ap-
noický syndróm, avšak indikovaná liečba 
cpap (continuous positive airway pres-
sure) alebo Bipap vedie ku neželanému 
nárastu počtu centrálnych apnoických 
páuz. príčina tohto nálezu môže byť v ne-
správnej titrácii inspiračných a expirač-
ných tlakov, resp. môže byť nejasná. rie-
šením je liečba prístrojom autosv, ktorý 
aktuálne mení inspiračný a expiračný tlak 
podľa dýchania pacienta. pacientovi bol 
takýto prístroj následne indikovaný, am-
bulantne bol odsledovaný, liečbu tole-
ruje dobre a došlo ku zníženiu počtu cen-
trálnych apnoických páuz počas spánku. 
naviac bol nastavený na liečbu dopamí-
novým agonistom (pramipexol) pre syn-
dróm periodických pohybov končatín 
a došlo ku zlepšeniu aj tohto nálezu. pa-
cient je naďalej v dispenzári spánkového 
laboratória i. neurologickej kliniky lf uk 
a unB a ambulancie pre poruchy dýcha-
nia počas spánku. 

u referovaného pacienta bol diagnosti-
kovaný komplexný typ spánkoého apnoe. 
predpokladáme, že nadmerné tukové de-
pozity v oblasti krku a trupu v rámci mor-
bus Madelung akcentujú mechanickú 
zložku obštrukčného spánkové apnoe zu-
žovaním lúmenu horných dýchacích ciest. 
nami ordinovaná podporná ventilačná 

Tab. 4. Respiračné charakteristiky spánku pacienta 2.

Diagnostická noc Titračná noc
obštrukčné apnoické pauzy 53 0

centrálne apnoické pauzy 128 219

index respiračných zmien (rdi) 56,8/hod 40,5/hod

arousal index (ai) 34,6/hod 13,9/hod

Obr. 5. PSG záznam terapeutickej noci (spánok s BiPAPom) pacienta 2.
Šipka upozorňujúe zvýšenie počtu centrálnych apnoických páuz. 
legenda v obr. 2.

Tab. 5. Rozdelenie porúch dýchania viazaných na spánok (ICSD-2, 2005).

1. Centrálny apnoický syndróm
1.1. primárne idiopatické centrálne apnoe

1.2. centrálne spánkové apnoe pri cheyne-stokesovom dýchaní (periodické dýchanie, 
cheyne-stokesovo dýchanie)

1.3. centrálne spánkové apnoe pri periodickom dýchaní vo vysokej nadmorskej výške

1.4. centrálne spánkové apnoe sekundárne pri iných ochoreniach 

1.5. centrálne spánkové apnoe pri užívaní drog/liekov

1.6. primárne spánkové apnoe novorodencov a dojčiat

2. Obštrukčný apnoický syndróm
2.1. obštrukčný apnoický syndróm dospelých

2.2. obštrukčný apnoický syndróm novorodencov a dojčiat

3. Syndróm hypoventilácie/hypoxie asociovaný so spánkom
3.1. idiopatická neobštrukčná alveolárna hypoventilácia viazaná na spánok

3.2. kongenitálna centrálna alveolárna hypoventilácia

4. Syndróm hypoventilácie/hypoxie viazanej na spánok pri iných ochoreniach
4.1. hypoventilácia/hypoxia asociovaná so spánkom pri iných ochoreniach plúcneho 
parenchýmu alebo plúcnych ciev

4.2. hypoventilácia/hypoxia asociovaná so spánkom pri obštrukcii dolných dýchacích ciest

4.3. hypoventilácia/hypoxia asociovaná so spánkom pri neuromuskulárnych ochoreni-
ach a pri chorobách hrudnej steny

5. Iné poruchy dýchania asociované so spánkom
5.1. spánkové apnoe/porucha dýchania asociovaná so spánkom, nešpecifikovaná
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7. hržičová J, Jančo s, kollár B, ondriáš f, tur-
čáni p. dercumova choroba (lipomatosis dolo-
rosa) – zriedkavo diagnostikované ochorenie: ka-
zuistika. cesk slov neurol n 2007; 70/103(6):  
707–709. 
8. gámez J, playán a, andreu al, Bruno c, navarro c, 
cervera c, arbós Ma et al. familiar multiple symmet-
ric lipomatosis associated with the a8344g muta-
tion of mitochondrial dna. neurology 1998; 51(1):  
258–260.
9. dercum fX. three cases of hitherto unclassified aff-
liction resembling in its grosser aspects of obesity, but 
associated with special nervous system – adiposis do-
lorosa. am J Med sci 1892; 104(6): 521–535. 
10. camperon r, Mankin h, louis dn, hirano M, 
Maccolin M. familiar occurence of adiposis dolorosa.  
J am acad dermatol 2001; 44(1): 132–136. 
11. Worthan nc, tomlison ip. decrum’s disease. skin-
med 2005; 4(3): 157–162. 
12. chuang ch, cheng Z, chang p, lin ch. Made-
lung’s disease, case report. J chin Med assoc 2004; 
67(11): 591–594. 
13. rechtschaffen a, kales a. Manual of standardized 
terminology, techniques and scoring system for sleep 
stages of human subjects. Washington: nih publica-
tion 204, 1968: 2–11.
14. Johns MW. a new method for measuring daytime 
sleepiness: the epworth sleepiness scale. sleep 1991; 
14(6): 540–545. 
15. cascardon Ma, dement Wc. the multiple 
sleep latency test: what does measure? sleep 1982;  
5 (suppl 2): 67–72. 
16. Mucska i. diagnostika a liečba spánkových porúch 
dýchania. neurológia 2011; 6(1): 19–23. 
17. nevšímalová s, Šonka k et al. poruchy spánku 
a bdění. 2nd ed. praha: galén 2007. 
18. the international classification of sleep disorders. 
2nd ed. Westchester: american academy of sleep 
Medicine 2005. 
19. Martin JM, agusti a, villar i, forner M, nieto d, 
carrizo sJ et al. association between treated and un-
treated obstructive sleep apnea and risk of hyperten-
sion. JaMa 2012; 307(20): 2169–2176.

vedie len ku prechodnému zlepšeniu dý-
chania a komfortu pacienta. Ďalšou vý-
znamnou liečebnou možnosťou, na ktorú 
chceli autori upozorniť, je úprava noč-
ného dýchania pomocou neivnazívnej 
ventilačnej liečby s nazálnymi podpornými 
pretlakovými prístrojmi (cpap, Bipap). pri 
tejto liečbe dochádza ku redukcii počtu 
apnoických páuz a desaturácií, čo môže 
viesť aj ku zníženiu kardiovaskulárneho ri-
zika spánkového apnoického syndrómu. 
naviac skvalitnenie spánku a odstránenie 
jeho fragmentácie vedie k nižšej dennej 
spavosti pacientov. kombinácia oboch 
liečebných metód (chirurgické zákroky 
a neinvazívna ventilačná terapia počas 
spánku) môže zlepšiť kvalitu života pa-
cientov s morbus Madelung.
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liečba u daného pacienta viedla ku zlep-
šeniu respiračných parametrov v spánku. 

Diskusia
spánkové poruchy dýchania predstavujú 
definovanú skupinu klinických jednotiek, 
u ktorých dochádza ku závažným zme-
nám respirácie počas spánku. posledná 
platná klasifikácia porúch spánku (icsd-
-2005) [18] rozlišuje päť základných sku-
pín porúch spánku viazaných na spánok 
(tab. 5). dôležitým aspektom spánkových 
porúch dýchania sú opakované prebúdza-
cie reakcie navodené recidivujúcim apnoe 
s asfyxiou. vedú ku fragmentácii spánku 
a chronickej spánkovej deprivácii s ná-
slednou dennou hypersomniou. naviac 
opakovanou stimuláciou sympatikového 
nervového systému sú apnoické pauzy 
významným rizikovým faktorom arteri-
álnej hypertenzie a kardiovaskulárnych 
ochorení [19]. 

autori chceli prezentovanými kazuisti-
kami upozorniť na menej známu možnosť 
liečby pacientov s morbus Madelung. 
u predisponovaných pacientov (obezita, 
anatomicky krátky krk) môže rozsiahla li-
pomatóza v oblasti horných dýchacích 
ciest významne zhoršovať anatomické po-
mery faryngu a prispievať ku rozvoju zá-
važného apnoického syndrómu. kauzálna 
terapia morbus Madelung nie je možná. 
chirurgické odstraňovanie tukových de-
pozít v oblasti krku a hornej časti trupu 
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