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Zriedkavejsia pric¢ina obstrukcného
syndrému spankového apnoe - morbus

Madelung. Kazuistiky

A Rare Cause of Obstructive Sleep Apnoea Syndrome — Morbus

Madelung. Case Reports

Suhrn

Madelungova choroba, alebo benigna symetrickd lipomatoza, je relativne vzacne ochorenie
charakterizované nadmernym symetrickym ukladanim tuku v oblasti krku, ramenného ple-
tenca a hornej Casti trupu. Okrem motorickych a kozmetickych tazkosti rezultujucich z pod-
koznych tukovych depozitov u pacientov dochadza ¢asto ku dychacim tazkostiam z Utlaku
hornych dychacich ciest. Tieto tazkosti sa mdzu zvyraziiovat pocas spanku a spésobovat az
syndrom spankového apnoe. Autori prezentuju dve kazuistiky pacientov s Madelungovou
chorobou (muzi 66 r. a 50 r.), u ktorych bol diagnostikovany obstrukény syndrém spanko-
vého apnoe. Po indikacii neivnazivnej ventilacnej liecby doslo u oboch ku zlepseniu respirac-
nych parametrov pocas spanku. V ¢lanku chcd autori upozornit na relativne zriedkavejsiu
pri¢inu syndromu spankového apnoe. Nakolko je liecba Madelungovej choroby prevazne
len symptomatickd, adekvatna liecba spdnkového apnoe mdze vyrazne zlepsit kvalitu Zivota
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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Uvod

Tzv. benigne lipomatézne ochorenia
predstavuju subor ochoreni charakteri-
zovanych abnormalnym rastom a uklada-
nim tukového tkaniva. Jednotlivé klinické
jednotky sa delia najma podla topogra-
fického rozloZenia tukovych depozitov.
Okrem Madelungovej choroby, ktord je
typickd nadmernym symetrickym uklada-
nim tuku v oblasti krku, ramenného ple-
tenca a hornej casti trupu, st zndme aj
iné ochorenia, ako pelvicka lipomatdéza,
mediastino-abdomindlna lipomatdza, re-
nélna lipomatdza, ¢i familidrna mnoho-
pocetna lipomatdza charakterizovana po-
Cetnymi asymptomatickymi subkutdn-
nymi lipdmami.

Prvykrat bol Madelungov syndrom opi-
sany Brodiem v roku 1846 [1] a nasledne
v roku 1888 Otto Madelung publikoval
poznatky s 35-¢lennym suborom. Toto
ochorenie méa viacero synonym, ako sy-
metrickd adenolipomatéza, benigna sy-
metrickd lipomatéza ¢i mnohopocetna
symetricka lipomatdza. V literatire sa ob-
javuju informacie prevazne vo forme ka-
zuistik alebo malych stborov pacientov,
doteraz bolo opisanych okolo 200 pripa-
dov Madelungovej choroby [2].

Ochorenie postihuje prevazne muzov,
v pomere muzi : zeny 30 : 1, vacSinou vo
veku 30-60 rokov, ¢asto s abuzom al-
koholu v anamnéze. Incidencia ochore-
nia je 1 : 25 000, vyskytuje sa prevazne
v oblasti Stredomoria [3]. Ochorenie byva
sprevadzané periférnou polyneuropatiou,
makrocytovou anémiou a chronickou he-
patopatiou. Nezriedka byva asociované
s malignymi nadormi hlavy a krku. Ne-
predpoklada sa vsak kauzalna suvislost
ochorenia s malignitami, skér sa tato
asociacia spdja s nikotinizmom, ktory je
zndmym rizikovym faktorom malignych
ochoreni [4].

Obr. 1. Pacient 1.

Etiolégia ochorenia nie je zndma. Niek-
toré tedrie predpokladaju poruchu meta-
bolizmu tukového tkaniva s defektom li-
polyzy. Lipomatézne bunky su pritom
mensie nez normalne adipocyty a predpo-
klada sa, Ze ku zvadsovaniu tukového tka-
niva dochadza hyperplastickym mecha-
nizmom. Predpokladany defekt lipolyzy
vsak nebol potvrdeny Stadiami in vivo [5].
Podla inych tedrii sa méze jednat o poru-
chu sympatikovej inervacie tkaniva deri-
vovaného z hnedého tuku, ¢o vedie ku
jeho hypertrofii [2]. Z tukového tkaniva je
naviac uvolfiovany leptin, ktory vedie ku
sympatikoténii a moze viest ku arteridlnej
hypertenzii [6]. Uvazuje sa aj o autoimu-
nitnych mechanizmoch, alebo poruche
mikrocirkulacie [7]. Napriek sporadickému
vyskytu ochorenia vsak niektori autori
predpokladaju predispozicie ku ochoreniu
cestou mutéacii mitochondridlnej DNA [8].
Pri Dercumovej chorobe, nazyvanej aj li-
pomatosis dolorosa [9], je preukdzana au-
tozomalne dominantnd dedi¢nost s varia-
bilnou penetranciou [10,11].

Priebeh ochorenia je variabilny. Inici-
alna faza vacsinou trva niekolko rokov. Je
nasledovana fazou rychleho rastu tuko-
vych depozitov, po ktorej dochadza k ob-
dobiu relativnej stabilizacie alebo poma-
lej progresie poc¢as mnohych rokov [12].
Vzhladom ku prevazujucim depozitom
tukového tkaniva v hornej casti hrudnika
a krku dochdadza u pacientov casto ku dy-
chacim tazkostiam rezultujdcim z Utlaku
hornych dychacich ciest. Tieto tazkosti sa
mozu zvyraziiovat v noci pocas spanku
a sposobovat az syndrom spankového
apnoe. Kauzalna terapia nie je znama.
Liecba sa obmedzuje na symptomatickd
terapiu, vacsinou sa jedna o chirurgické
odstrariovanie tukovych depozitov.

Kazustika 1

Prezentujeme kazuistiku 66-ro¢ného pa-
cienta, u ktorého bola vo veku 46 rokov
diagnostikovand lipomatéza krku, Ma-
delungova choroba. I5lo o pacienta s in-
ternou polymorbiditou, lie¢eného pre
arteridlnu hypertenziu, ischemickd cho-
robu srdca s kardidlnou dekompenzéaciou
a s permanentnou fibrildciou predsienti
s chronickou antikoagula¢nou lie¢bou
warfarinom. S ciefom redukovat pod-
kozné tukové depozity bol pacient v ro-
koch 2008-2009 S3tyrikrat operovany
v oblasti krku. Pacient bol opakovane vy-
Setreny internistom pre dyspnoe, pomo-

cou CT angiografie pluc bola vylucena
moznost sukcesivnej plucnej emboliza-
cie. Pretrvaval ndlez svedciaci pre kardi-
alne zlyhavanie. Pre pretrvdvanie spanko-
vych poruch dychania a hypersomniu
bol pacient v juni 2011 hospitalizovany
v spankovom laboratériu I. neurologic-
kej kliniky LF UK a UN Bratislava za Uce-
lom diagnostického doriesenia pripadu.
Pacient udaval pocity stazeného dychania
cez den, bez tlaku na hrudniku, zvySenu
dennt spavost. Podla Udajov okolia mal
pocas spanku apnoické pauzy a chrapa-
nie. Objektivny neurologicky ndlez u vy-
razne obézneho pacienta (BMI 38,5) bol
bez neurotopickej symptomatiky. Na krku
a hornej Casti trupu bola pozorovana vy-
razna lipomatoza (obr. 1) s jazvami na
krku a v supraklavikuldrnej oblasti viavo
starého déta po chirurgickom odstrarno-
vani tukovych depozitov v minulosti.

Na zaklade klinického nalezu sme pred-
pokladali syndrém spankového apnoe/
/hypopnoe obstrukéného typu so sekun-
darnou hypersomniou, v rdmci diferenci-
alnej diagnostiky sme uvaZovali aj o moz-
nosti hypersomnie inej etiolégie (napr.
pri hypotyredze, hypoxickej encefalopatii
atd"), ostatné moznosti sa nam zdali malo
pravdepodobné.

V biochemickom odbere bola konstato-
vand hyperurikémia a zvyseny marker kar-
didlneho zlyhavania NTproBNP 1 014 ng/l,
tyreopatiu sme nepotvrdili. Lipidogram,
ako aj hepatélne testy boli v norme. Ne-
boli pritomné zmeny v krvnom obraze.
Pri hemokoagulacnom vy3etreni bolo INR
2,04, pri chronickej antikoagulacii pa-
cienta bola tato hodnota vyhovujuca.

S ciefom vylucit organické poskodenie
CNS sme vysetrili nativne EEG, kde bola
pritomna zakladna aktivita v pasme alfa,
frekvencie 8-10 Hz, amplitudy do 40 uV,
Casto striedana usekmi aktivity svedcia-
cej pre 1. stadium NREM spanku. Pacient
bol indikovany na celonocné polysomno-
grafické vySetrenie (pristroj Alice 5 — Re-
spironics), kde sme podla kritérii Rechts-
chaffena a Kalesa [13] hodnotili spankovu
architektdru, respiracné a kardiologické
charakteristiky, ako aj EMG z dolnych
koncatin pocas spanku. Konstatovali sme
rozpad cyklizacie spankovych $tadif s cas-
tymi prebddzacimi reakciami (Arousal
Index Al 36,7/hod) s vyraznou poruchou
spankovej architektury (obr. 2). V snima-
nom zazname bola pritomnd vyznamna
redukcia REM spanku a hlbokych spanko-
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Obr. 2. Polysomnograficky zaznam
(PSG) pacienta 1.

Sipka upozorfiuje na pocetné obstrukéné
apnoické pauzy.

Sp0, — saturacia kyslika, HR — pulzova
frekvencia, CA — centralne apnoické
pauzy, OA — obstruk¢né apnoické pauzy,
MA — zmiesané apnoické pauzy, HYPO —
hypopnoe, stage — hypnogram, tonus —
EMG svalstva brady, delta — zasttpenie
delta aktivity v EEG, REM — zastUpe-

nie REM spanku v EEG, arousal — pre-
budenia, spindle — spankové vretienka,
alfa — zastUpenie alfa aktivity v EEG,

leg tonus — EMG so svalov DK (m. ti-
bialis ant.), desat — desaturacie kyslika,
snore — snoring.

vych $tadii NREM popri zvysenom podiele
plytkych spankovych $tadif (1. a 2. stadia)
NREM spdnku (tab. 1). Pocas sledovane;
noci bolo zachytenych 373 obstrukénych
epizéd s vysokym indexom respiracnych
zmien (RDI) 72,7/hod. Respiracné charak-
teristiky analyzovaného zadznamu (tab. 2)
poukazovali na syndrom spankového
apnoe/hypopnoe obstrukéného typu za-
vazného stupna. Polysomnograficky za-
znam u pacienta na obr. 3 prezentuje
Casté apnoické pauzy obstrukéného typu.

Zvysenu dennu spavost sme kvantifi-
kovali pomocou dotaznika Epworthske;
skaly spavosti [14]. Skére 13 jednoznacne
poukazovalo na zvysenu dennu spavost.
S tymto nalezom korelovala skratena
priemerna latencia spanku 5:30 min, bez
v¢asného nastupu REM spanku (SOREM —
Sleep Onset REM) pri teste mnohopocet-
nej latencie spanku (Multiple Sleep La-
tency Test — MSLT) [15]. Tento vysledok
potvrdil hypersomniu, ktord sme hodno-
tili ako sekundarnu pri fragmentdcii no¢-
ného spanku v désledku opakovanych
prebudeni pri vysokom arousal indexe.

U pacienta sme pocas nasledujucej noci
realizovali tzv. titratnd polysomnogra-
fiu, kedy bol pacient napojeny na pristroj

obstrukcné apnoické pauzy
centralne apnoické pauzy
index respiracnych zmien (RDI)
Arousal Index (Al)

Tab.1. Respira¢né charakteristiky spanku pacienta 1.

Diagnosticka noc

Titracna noc

373 215
2 1
72,7/hod 72,4/hod
36,7/hod 30,7/hod

celkova doba spanku
efektivita spanku
NREM1

NREM2

NREM3

NREM4

REM

Tab. 2. Architektura spanku pacienta 1.

Diagnosticka noc

Titra¢na noc

419 min 417 min
68,8 % 96,3 %
52 % 32 %
42,2 % 41,5 %
2,6 % 53 %
0 % 3,5 %

3% 17,7 %
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Obr. 3. PSG zdznam apnoickych pduz pacienta 1.
Sipky upozorfiuju na pocetné obstrukené apnoické pauzy.

Legenda v obr. 2.

autoBiPAP (Bilevel Possitive Airway Pres-
sure). Pocas noci bola realizovand ma-
nualna titracia hodnét inspira¢ného aj
exspiracného tlaku, avsak napriek in-
Struktazi a spolupraci sestry pacient tole-
roval pristroj len cca 2 hodiny a nasledne
odmietol dalSiu liecbu. Zvysok sledova-
nej noci spal bez BiPAPu. Vzhladom na
tito nedostato¢nu Uspesnost zahdjenia
liecby sme neocakavali vyraznejSie zlep3e-
nie respiracnych parametrov, RDI sa ne-
znizilo a bola pozorovana len mierna re-
dukcia poctu obstruk¢nych apnoickych

pduz (tab. 1). Pri porovnani architektury
spanku pocas diagnostickej a titracnej
noci sme v3ak konstatovali skvalitnenie
spanku pocas druhej noci, a to zvysenie
podielu REM spdnku a zvy3enie efektivity
spanku so znizenim poctu prebudeni (zni-
Zenie Arousal Index, Al) (tab. 2). Vzhla-
dom na nezmenené respiracné parame-
tre sme nemohli toto zlepsenie kvality
spanku vysvetlit eventualnym zniZzenim
RDI. Dalo by sa snad" vysvetlit efektom
.druhej noci”, ked' si pacient zvykol na
prostredie spankového laboratéria, even-
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Tab. 3. Architektura spanku pacienta 2.

Diagnosticka noc

Titracna noc

[} ra i i hEski &

celkova doba spanku 439,5 min 446 min
efektivita spanku 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 %
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Obr. 4. PSG zaznam diagnostickej noci pacienta 2.
Sipka upozorfiuje na periodické pohyby koncatin.

Legenda v obr. 2.

tudlne islo o intraindividudlne kolisanie
zastUpenia jednotlivych spankovych stadif
u daného pacienta. Pacient v nasleduju-
cich mesiacoch odmietol dalsi pokus o za-
héjenie liecby autoBiPAPom.

Vzhladom na diagnostikovany zavazny
syndrém obstrukéného spankového apnoe
sme patrali po pricine recidivujucich ob-
Strukcii dychacich ciest pocas spanku. ORL
vysetrenie nepreukazalo prekazku v hor-
nych dychacich cestach. CT hrudnika a CT
pulmoangiografia nepotvrdila pldcnu em-
bolizaciu, bola pritomnd vyrazna kardio-
megalia s kardidlnou insuficienciou, bez
zmien v pldcnom parenchyme. Vzhladom
na klinicky ndlez tukovych depozit v oblasti
krku sme doplnili CT vy3etrenie zamerané
na tuto oblast, kde sa zobrazila lipomatdza
makkych casti krku, ako aj zachytenej Casti
hrudnika. Po prehodnoteni anamnézy, kli-
nického obrazu pacienta vratane jeho ha-
bitu (obezita, hruby kratky krk) a vysledkov
PSG sme CT nalez lipomatdzy krku hodno-
tili ako rozhodujuci akcentujuci faktor ob-

Struk¢éného spankového apnoe. Na patofy-
zioldgii obstruk¢ného spankového apnoe
sa podiela recidivujuci kolaps stien faryngu
na vrchole inspiria spdsobeny hypoténiou
svalstva faryngu, pricom obstrukcii [imenu
dychacich ciest napomahaju pripadné ana-
tomické abnormity zuZujuce limen hor-
nych dychacich ciest, ako napr. hypertro-
fické tonzily, koren jazyka, ¢i predlzena
uvula [16,17], v nasom pripade CT vy3et-
renim potvrdené tukové depozity v oblasti
krku.

Pacient nadalej ostdva v dispen-
zari spankového laboratéria I. neuro-
logickej kliniky LF UK a UN v Bratislave
a v sledovani ambulancie pre poruchy
dychania pocas spanku. Jeho stav je sta-
bilizovany, uZiva bronchodilatancia, sti-
mulancia dychového centra a centralne
psychostimulancia.

Kazuistika 2
Ide o 50-ro¢ného pacienta s 8-ro¢nou
anamnézou morbus Madelung. V decem-

bri 2007 podstupil chirurgické odstra-
nenie tukovych depozitov v hornej casti
trupu s prechodnym efektom. Pacient bol
prvykrat vysetreny v ambulancii pre po-
ruchy dychania pocas spanku UN Brati-
slava vo februdri 2011, kedy udéval nad-
mernu dennu spavost, chrdpanie pocas
spanku, opakovane mal ,mikrospanok”.
Iné ochorenia neudaval, liecbu neuzival
Ziadnu. Pacient ambulantne podstupil ce-
lono¢né skriningové pulzoximetrické vy-
Setrenie, kde sa potvrdili pocetné desatu-
racie pocas spanku. Pacient bol prijaty do
spankového laboratéria I. neurologickej
kliniky LF UK a UN Bratislava za ucelom
diagnostického dorieSenia hypersomnie
a desaturdcii pocas spanku. Pri objektiv-
nom neurologickom vysetreni bola zjavna
excesivna dennd spavost, pacient zaspaval
uz v ¢akarni, nebol pritomny neurologicky
deficit. Pri vieobecnom fyzikdlnom vy3e-
treni pacienta s hyperstenickym habitom
(BMI 27,6) bol vyrazne Sirsi a kratky krk,
s podkoznymi depozitmi tuku supraklavi-
kuldrne a aj v oblasti cervikalnej chrbtice
s jazvou po predchadzajucom chirurgic-
kom zakroku.

U pacienta sme realizovali nativne EEG
vySetrenie so znamkami vyrazného ko-
lisania vigility a pritomnymi EEG charak-
teristikami 1.—2. Stadia NREM spanku.
Nésledné celono¢né polysomnografické
vySetrenie (pristroj Alice 5 — Respironics)
pocas diagnostickej noci poukazalo na
porusenu spankovu architekturu s pocet-
nymi prebudeniami s arousal indexom (Al)
34,6/hod. Boli zaznamenané pocetné
centrdlne (128 epizdd/noc), obstrukené
(53 epizdd/noc) a zmieSané apnoické
pauzy (124 epizéd/noc), RDI 56,8/hod
(tab. 3). Naviac EMG zvody pocas poly-
somnografie z m. tibialis anterior zachytili
pocetné pohyby dolnych konécatin spliia-
juce charakteristiky periodickych pohybov
koncatin, ktoré neboli viazané na respi-
ra¢né udalosti pocas spanku ani na arou-
saly (obr. 4), hodnota PLM indexu (Perio-
dic Leg Movement index) bola 18,3/hod.
Tento nalez sme spolu so zvySenou den-
nou spavostou hodnotili ako syndrom pe-
riodickych pohybov koncatin.

Nasledujuci den pacient absolvoval test
mnohopocetnej latencie spanku. Prie-
merna latencia spanku bola vyrazne skra-
tend na hodnotu 3:52 min, bez pritom-
nosti SOREM. Tym sa vyltcila narkolepsia
ako pri¢ina hypersomnie. ZvySené skére
Epworthskej skaly spavosti na hodnotu 11
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tiez podporilo Udaj o excesivnej dennej
spavosti, ktord sme hodnotili ako sekun-
darnu hypersomniu pri fragmentacii no¢-
ného spanku.

Pocas nasledujucej noci bola realizo-
vana titra¢na polysomnografia, kedy pa-
cient spal s naloZzenym autoBiPAPom. Po
zhodnoteni hypnogramu sme mohli kon-
Statovat zlepSenie spankovej architektury
so zvysenim efektivity spanku, znizenim
podielu plytkych spankovych stadii a zvy-
senim podielu delta spanku a REM fazy
spanku (tab. 3). Pocas titracie inspirac-
nych a expiracnych hodnét tlaku doslo
ku vymiznutiu obstrukénych apnoickych
pduz, avsak bol pozorovany vyrazny na-
rast poctu centrdlnych apnoickych pauz
(tab. 4, obr. 5). Centralne apnoické
pauzy nemali charakter Cheyne-Stoke-
sovha dychania, islo o klasické centralne
apnoe bez dychacieho Usilia pocas ap-
noickej pauzy, sprevadzané hyposatura-
ciou. Tento nalez sme klasifikovali ako
syndrom spankového apnoe/hypopnoe
komplexného typu stredne zavazného
az zéavazného stupna. Ide o situéciu,
ked je u pacienta v prvej faze diagnos-
tikovany obstrukcny, resp. zmiesany ap-
noicky syndrém, avsak indikovana liecba
CPAP (Continuous Positive Airway Pres-
sure) alebo BiPAP vedie ku nezelanému
ndrastu poctu centralnych apnoickych
pauz. Pri¢ina tohto ndlezu méZze byt v ne-
spravnej titracii inspira¢nych a expirac-
nych tlakov, resp. mdze byt nejasna. Rie-
Senim je liecba pristrojom autoSV, ktory
aktudlne menf inspiracny a expiracny tlak
podla dychania pacienta. Pacientovi bol
takyto pristroj nasledne indikovany, am-
bulantne bol odsledovany, lie¢bu tole-
ruje dobre a doslo ku zniZeniu poctu cen-
trélnych apnoickych pauz pocas spanku.
Naviac bol nastaveny na lie¢cbu dopami-
novym agonistom (pramipexol) pre syn-
drém periodickych pohybov koncatin
a doslo ku zlepSeniu aj tohto nalezu. Pa-
cient je nadalej v dispenzari spankového
laboratdria I. neurologickej kliniky LF UK
a UNB a ambulancie pre poruchy dycha-
nia pocas spanku.

U referovaného pacienta bol diagnosti-
kovany komplexny typ spankoého apnoe.
Predpokladdme, Ze nadmerné tukové de-
pozity v oblasti krku a trupu v ramci mor-
bus Madelung akcentujd mechanicku
zlozku obstrukeéného spankové apnoe zu-
Zovanim limenu hornych dychacich ciest.
Nami ordinovana podporna ventilacna

Tab. 4. Respiracné charakteristiky spanku pacienta 2.

Diagnosticka noc Titra¢na noc

obstrukcné apnoické pauzy 53 0
centralne apnoické pauzy 128 219
index respiracnych zmien (RDI) 56,8/hod 40,5/hod
Arousal Index (Al) 34,6/hod 13,9/hod
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Obr. 5. PSG zaznam terapeutickej noci (spanok s BiPAPom) pacienta 2.
Sipka upozorniujie zvy3enie poctu centralnych apnoickych pauz.
Legenda v obr. 2.

Tab. 5. Rozdelenie poruch dychania viazanych na spanok (ICSD-2, 2005).

1. Centralny apnoicky syndrém
1.1. Primérne idiopatické centrdlne apnoe

1.2. Centralne spankové apnoe pri Cheyne-Stokesovom dychani (periodické dychanie,
Cheyne-Stokesovo dychanie)

1.3. Centrélne spankové apnoe pri periodickom dychani vo vysokej nadmorskej vyske
1.4. Centrélne spankové apnoe sekundarne pri inych ochoreniach

1.5. Centrélne spankové apnoe pri uzivani drog/liekov

1.6. Primarne spankové apnoe novorodencov a dojciat

2. Obstrukény apnoicky syndrom

2.1. Obstrukcny apnoicky syndrém dospelych

2.2. Obstrukcny apnoicky syndrém novorodencov a dojciat

3. Syndrém hypoventilacie/hypoxie asociovany so spdnkom

3.1. Idiopatickd neobstrukcna alveoldrna hypoventilacia viazand na spanok

3.2. Kongenitélna centralna alveolarna hypoventilacia

4. Syndrém hypoventilacie/hypoxie viazanej na spanok pri inych ochoreniach

4.1. Hypoventildcia/hypoxia asociovand so spadnkom pri inych ochoreniach plicneho
parenchymu alebo plucnych ciev

4.2. Hypoventilacia/hypoxia asociovana so spankom pri obstrukcii dolnych dychacich ciest

4.3. Hypoventilacia/hypoxia asociovana so spankom pri neuromuskuldrnych ochoreni-
ach a pri chorobach hrudnej steny

5. Iné poruchy dychania asociované so spankom
5.1. Spankové apnoe/porucha dychania asociovana so spankom, nespecifikovana

Cesk Slov Neurol N 2013; 76/109(2): 235-240

239




ZRIEDKAVEJSIA PRICINA OBSTRUKCNEHO SYNDROMU SPANKOVEHO APNOE — MORBUS MADELUNG. KAZUISTIKY

liecba u daného pacienta viedla ku zlep-
Seniu respiracnych parametrov v spanku.

Diskusia

Spankové poruchy dychania predstavuju
definovanu skupinu klinickych jednotiek,
u ktorych dochadza ku zdvaznym zme-
nam respiracie pocas spanku. Posledna
platna klasifikacia poruch spanku (ICSD-
-2005) [18] rozlisuje pat zakladnych sku-
pin poruch spanku viazanych na spanok
(tab. 5). Délezitym aspektom spankovych
poruch dychania st opakované prebudza-
cie reakcie navodené recidivujicim apnoe
s asfyxiou. Vedu ku fragmentdcii spanku
a chronickej spankovej deprivacii s na-
slednou dennou hypersomniou. Naviac
opakovanou stimulaciou sympatikového
nervového systému su apnoické pauzy
vyznamnym rizikovym faktorom arteri-
alnej hypertenzie a kardiovaskularnych
ochoreni [19].

Autori chceli prezentovanymi kazuisti-
kami upozornit na menej zndmu mozZnost
liecby pacientov s morbus Madelung.
U predisponovanych pacientov (obezita,
anatomicky kratky krk) méze rozsiahla li-
pomatdza v oblasti hornych dychacich
ciest vyznamne zhorSovat anatomické po-
mery faryngu a prispievat ku rozvoju za-
vazného apnoického syndrému. Kauzélna
terapia morbus Madelung nie je mozna.
Chirurgické odstrafiovanie tukovych de-
pozit v oblasti krku a hornej ¢asti trupu

vedie len ku prechodnému zlepseniu dy-
chania a komfortu pacienta. Dalsou vy-
znamnou lieCebnou moznostou, na ktoru
chceli autori upozornit, je Uprava noc-
ného dychania pomocou neivnazivnej
ventilacnej liecby s nazalnymi podpornymi
pretlakovymi pristrojmi (CPAP, BiPAP). Pri
tejto liecbe dochadza ku redukcii poctu
apnoickych pduz a desaturécii, ¢o moze
viest aj ku zniZeniu kardiovaskularneho ri-
zika spankového apnoického syndrému.
Naviac skvalitnenie spanku a odstranenie
jeho fragmentdcie vedie k nizsej dennej
spavosti pacientov. Kombindcia oboch
liecebnych metdd (chirurgické zakroky
a neinvazivna ventila¢nd terapia pocas
spanku) moéze zlepsit kvalitu Zivota pa-
cientov s morbus Madelung.
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