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Nové vznikla svalova slabost je vyznamnym faktorem prolongované morbidity i mortality kriticky nemocnych. Kromé exa-
cerbace preexistujiciho nervosvalového onemocnéni a perzistujici farmakologické blokady nervosvalového prenosu navozené
pusobenim nedepolarizujicich blokatori nervosvalového pienosu (NBNP) je nové rozpoznanou pric¢inou tzv. polyneuropatie
(CIP) a myopatie kriticky nemocnych (CIM). Tyto komplikace postihuji minimalné polovinu kriticky nemocnych. Etiopato-
geneze je pravdépodobné multifaktorialni. Vyznamnym etiologickym faktorem je systémova zanétliva odpovéd’ (SIRS) a mul-
tiorganové selhani. U CIM je pravdépodobnym pridatnym faktorem ,,funkcni denervace® navozena NBNP a vysoké davky
kortikosteroidii. Obé jednotky predstavuji soucast Sirsiho spektra sekundarniho postizeni periferniho nervového systému
a kosterniho svalstva usticiho v ,,nervosvalové selhani“ analogické selhani dalSich organi v ramci kritického stavu. Dosavad-

ni stav poznatki o etiopatogenezi kritického stavu neumoznuje ucinnou prevenci ¢i Iécbu nervosvalovych komplikaci.
Klicova slova: kriticky stav, sepse, polyneuropatie kritického stavu, myopatie kritického stavu.

1. Uvod, definice

V souvislosti se zlepSovanim intenzivni péCe nartsta
pocet nemocnych, ktefi prezZivaji dfive smrtelné onemoc-
néni ¢i poranéni, Casto vSak za cenu rozvoje tzv. kritického
stavu. Kriticky stav je obvykle definovan jako kombinace
selhani jednoho nebo vice organii a sepse. Podobnym ter-
minem je tézka sepse Ci septicky Sok (zejména pokud do-
minuje selhani obéhu). Soucasna dysfunkce ¢i selhani vice
organtl nebo systému jsou oznacovany jako multiorganova
dysfunkce (,,multiple organ dysfunction“ - MOD) ¢i multior-
ganové selhani (,,multiple organ failure® - MOF).

Sepse (také septicky syndrom) byla ptiivodné povaZova-
na za vhodnou, ale neadekvatni mobilizaci obrannych me-
chanizmil proti virulentni infekci. Zménu nahledu na tuto
problematiku zputisobila dvé zasadni pozorovani. Prvnim
bylo zjisténi (22), Ze mediatory ziskané z aktivovanych leu-
kocytd mohou vyvolat Sirokou zanétlivou odpovéd (tzv.
syndrom systémové zanétlivé odpovedi - ,systemic inflam-
matory response syndrome“ - SIRS) a MOF. Bone a spol.
(5) pak zjistili, Ze Siroka zanétliva reakce vedouci k multi-
organovému selhani se miiZe objevit jako nasledek nejen
infekce, ale i traumatu ¢i krvaceni bez pritomnosti infekce.
Vznikl koncept SIRS jako nekontrolované Siroké zanétlivé
reakce vedouci aZ k Soku a multiorganovému selhani. Ter-
min sepse se pripousti pro oznaceni zanétlivé systémové
odpovédi infekEniho pivodu, coz je asi 60 % piipada.

Pri¢inou rozvoje kritického stavu je Casto infekce, nej-
Castéji respiracni, dale poranéni, popaleni, velka operace
¢i primarni selhani jednoho organu ¢i systému. Pfiinou
rozvoje kritického stavu muliZe byt rovnéZ primarni one-
mocnéni ¢i poranéni nervového systému, nejcastéji mozku
(napf. cévni mozkova pfihoda, meningoencefalitida ¢i kra-
niocerebralni trauma), ale také primarni neuromuskular-
ni onemocnéni, napf. Guillaintiv - Barréiiv syndrom, mya-
sthenia gravis ¢i amyotroficka lateralni skleréza.

Soucasti kritického stavu je souc¢asna ¢i postupna dysfunk-
ce az selhani zakladnich organd a systémid. Multiorganové
selhani se miiZe komplikovat sekundarnim postizenim nervo-
vého systému, které 1ze rozdélit na pomérné Casné postizeni
mozku (tzv. septickou encefalopatii), michy (vzacnou hypoxic-
kou myelopatii) a neuromuskularni komplikace. Néktera skore

pouzivana ke kvantifikaci tiZze multiorganového selhani, jako
»Sepsis-related Organ Failure Assessment® - SOFA ¢i ,, Acute
Physiology And Chronic Health Evaluation - APACHE Il a 111,
koreluji s prognozou kriticky nemocnych vyjadienou délkou
pobytu na jednotce intenzivni péce ¢i mortalitou (28).
Neuromuskularni komplikace kritického stavu v uz§im
slova smyslu je mozno rozdé€lit na dvé€ jednotky:
- polyneuropatii kritického stavu (,,critical illness polyneu-
ropathy“ - CIP)
- myopatii kritického stavu (,critical illness myopathy” -
CIM).

2. Slabost u kriticky nemocnych - diferencialni
diagnostika

Dominujicim klinickym pfiznakem neuromuskuldrnich
komplikaci kritického stavu je nové vznikla svalova slabost.
Je jedinou manifestaci myopatie. RovnéZ u polyneuropatie
kritického stavu slabost dominuje, nebot jde o polyneuropa-
tii pfevazné motorickou. U fady ventilovanych nemocnych
muZe byt prvnim a v nékterych pripadech i jedinym pfizna-
kem neuromuskularni komplikace slabost respira¢niho sval-
stva. Projevuje se ztiZenym odpojenim od ventilatoru v do-
b€, kdy pominuly jiné divody arteficialni ventilace. I nové
vzniklé parézy je vSak obtizné objektivizovat, nebot kriticky
nemocni obvykle nespolupracuji. Jsou ¢asto v bezvédomi ¢i
tlumeni sedativy ¢i opioidy, je pfitomno paretické postiZeni
centralniho ptivodu v disledku primarniho postiZeni moz-
ku ¢i michy, sekundarni septické encefalopatie ¢i farmakolo-
gicka blokada nervosvalového pfechodu. VSechny tyto fak-
tory zpusobuji, ze asi v poloviné pfipadi sekundarniho po-
stiZzeni typu myopatie Ci polyneuropatie nejsou pritomny
spolehlivé klinické pfiznaky, které by umoZnily tyto neuro-
muskularni komplikace diagnostikovat a je nutna diagnosti-
ka elektrofyziologicka ¢i histopatologicka (tabulka 1).

Ne kazda nové vznikla svalova slabost u nemocného
v kritickém stavu je vyvolana neuromuskularnimi kompli-
kacemi typu CIP ¢i CIM. Hovofi se proto nékdy o slabosti
kritického stavu (,,critical illness weakness*). Dalsi priiny
ziskané slabosti je moZno rozdélit do tfi skupin:

a) Nové vzniklé neuromuskularni onemocnéni: Guillaintiv-
Barrého syndrom (GBS); ¢astéji jde o primarni onemocnéni,
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Tabulka 1. Diferenciace nejcastéjSich pfi¢in ziskané svalové slabosti u kriticky nemocnych

RozliSujici znak CIM CIP
distribuce parézy proximélni=distalni distélni>proximaini

Perzistujici nervosvalova blokada
okohybné, mimické
a orofaryngedlni svaly

|é¢ba kortikosteroidy +++7 ? ?

NDMBA ++7? ? vzdy

SIRS, multiorgdnové selhani +? ++H+ ?

reflexy mohou byt zachovény areflexie mohou byt snizené

porucha citlivosti ne obvykle ano ne

CK obvykle zvySena nezvy$ena nezvy$ena

EMG myopaticky obraz* neuropaticky obraz* dekrement pfi repetitivni stimulaci
pfima svalova stimulace svalova excitabilita snizena svalova excitabilita normaini svalova excitabilita normalini

svalova biopsie atrofie viaken II. typu, ztrata myozinu, denervaéni a reinervaéni zmény normalni nalez

nekrotizujici myopatie
* blize viz tabulka 2

které miZe byt komplikovano rozvojem kritického stavu, ma-
Ze vSak jit i o pozdni komplikaci u pacienta v kritickém stavu.
V diferencialni diagnostice oproti CIP a CIM pomaha elektro-
fyziologicky obraz demyelinizacni neuropatie u vétSiny pfipa-
da GBS a dale proteinocytologicka disociace.

b) Exacerbace preexistujiciho nervosvalového onemocné-
ni v disledku rozvoje kritického stavu a multiorganového
selhani; mezi nejcast€jsi nervosvalova onemocnéni dekom-
penzujici se u kriticky nemocného patfi: myasthenia gravis,
svalova dystrofie, amyotroficka lateralni skleroza, periodic-
ké paralyzy a akutni intermitentni porfyrie.

¢) Perzistujici blokada nervosvalového pienosu v dusled-
ku protrahovaného ptisobeni nedepolarizujicich blokatort
nervosvalového pienosu (NBNP). Blokatory nervosvalové-
ho pfenosu jsou léky vyvinuté ptivodné pro kratkodobé po-
uZiti na operacnim sale a pouZivané u asistované ventilace.
U kriticky nemocnych dochazi ¢asto k neZadoucimu protra-
hovanému efektu NBNP. Pri¢inou je zménéna farmakody-
namika a farmakokinetika ve vy$sim véku ¢i v dusledku se-
lhani nékterych organt, zejména jater a ledvin. Pretrvavajici
blokadu nervosvalového prenosu lze pfitom velmi obtiZné
detekovat klinicky. Doporucuje se davku NBNP kontrolovat
pomoci jednoduché elektrické stimulace motorickych vla-
ken n. ulnaris ¢i n. medianus sérii ¢tyf stimull o frekvenci
2 Hz (tzv. ,train of four®) a sledovani motorické kontrakce
aspekci €¢i pomoci mechanogramu. Vymizeni posledni odpo-
védi odpovida blokad¢ pfiblizn€ 75 %, ztrata 3. odpovédi
blokade 80 %, chybéni 2. odpovédi blokade 90 % a chybéni
v§ech odpovédi blokadé 100 % nervosvalovych plotének. Cit-
livéjsi detekce pretrvavajici blokady nervosvalového prenosu
je mozna pomoci repetivni elektrické stimulace motorické-
ho nervu a registraci dekrementu amplitudy ¢i arey sumac-
niho svalového akéniho potencialu.

3. Neuromuskularni komplikace kritického stava
3.1. Polyneuropatie kritického stavu
Historie
Prvni zminky o polyneuropatii u nemocnych v komatu

jsou zr. 1961 (21) a u popalenych z r. 1971 (15). Polyneuro-
patie kritického stavu jako samostatna jednotka byla poprvé

popsana vr. 1983 nezavisle na sobé dvéma skupinami (4,25).
V dalsich letech byla upfesnéna klinicka, elektrofyziologicka
a histopatologicka charakteristika této jednotky.

Epidemiologie

SIRS je pritomen u 20-50 % nemocnych na jednotkach
intenzivni péce a u pfiblizn€ 70 % z nich se rozvine CIP
(33). Je vSak mozZné, Ze vyskyt polyneuropatie byl nadhod-
nocen, nebot u ¢asti pfipadti §lo o myopatii kriticky ne-
mocnych. CIP je vzacné popisovana i u pediatrickych pa-
cientl (23).

Etiopatogeneze

Presna pfi¢ina CIP neni znama. Néktera ojedinéla sdé-
leni i rozsahlejsi studie prokazovaly sice asociaci nékte-
rych faktori s rozvojem CIP, zejména hypalbuminémie, hy-
perglykémie, hyperpyrexie ¢i NBNS (16), v poslednich le-
tech vSak prevladaji nazory, které spojuji CIP se SIRS a
multiorganovym selhanim (33).

Existuje spekulativni vyklad vzniku CIP v rdmci SIRS,
podle kterého je u sepse poruSena mikrocirkulace v fadé
organt (11). Krevni cévy zasobujici nervy postradaji schop-
nost autoregulace, coz je ¢ini velmi nachylné k poskozeni.
Cytokiny, které jsou produkované pfi sepsi, maji histami-
nové ucinky a mohou zvySovat mikrovaskularni permeabi-
litu. Vysledny endoneuralni edém mizZe indukovat hypoxii
uzavérem kapilar ¢i zvySenim interkapilarni vzdalenosti.
Hund a spol. (16) popsali v séru nemocnych s CIP potenci-
alni toxin, jehoZ podstata v§ak neni znama.

Sepse byla povaZovana za priklad nekontrolované akti-
vace prozanétlivych mechanizmu. U kritického stavu vsak
muZe byt casnd prozdinétliva odpovéd vystiiddina protizd-
nétlivou odpovedi. Nedavno byl popsan syndrom analo-
gicky SIRS - syndrom kompenzacni protizanétlivé odpo-
védi (,compensatory anti-inflammatory response syndrome® -
CARS) provazeny zvySenou produkci protizanétlivych cy-
tokinil (6). Casovy vztah mezi pro- a protizinétlivym stavem
vSak nebyl plné objasnén a ¢asto nemocny nékolikrit osciluje
mezi obéma extrémy. Interakce mezi pro- a protizdanétlivymi
medidtory urcuje tizi imunitni dysfunkce. Bud'o je dosazeno
rovnovihy, nebo prevdzii pro- ¢i protizanétlivé medidtory ve-
douci k SIRS ¢i CARS a ustici v MODS ¢i MOF. Zvysena
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hladina n€kterych prozanétlivych (interleukiny 1 a 6 - IL1,
L6, tumor necrosis factor - TNF) - i protizanétlivych cy-
tokini (IL10) byla spojena s nepfiznivou prognozou kritic-
kého stavu.

Neékteré prace ukazuji, Ze protrahovana 1écba periferni-
mi svalovymi relaxantii mdZe vyvolat ¢istou motorickou
axonalni neuropatii (12), tento koncept neni v§ak obecné
pfijiman.

Klinicka manifestace

CIP se typicky manifestuje jako koncetinova slabost a
areflexie, v téZkych pfipadech dochazi ke kvadruplegii a
respiracni paralyze, ktera se miiZe manifestovat obtiznym
zruSenim mechanické ventilace (32). Znamky septické en-
cefalopatie se objevuji do 14 dnti od pfijeti na JIP a obvykle
predchazeji znamky CIP. Existuje popis variant CIP proje-
vujicich se jako prevazn€ motoricka neuropatie. Klinicky
jde o nemocné s téZkou generalizovanou slabosti a sniZeny-
mi, avSak zachovanymi §lachosvalovymi reflexy. Hypo- ¢i
areflexie vSak mlzZe byt maskovana zvySenim §lachovych
a okosticovych reflexti v disledku centralniho postiZeni.
Svalové atrofie jsou pozdnim a nespecifickym pfiznakem.
V ramci polyneuropatie mohou byt postiZena i vlakna sen-
zitivni a autonomni, poruchu citlivosti a autonomni dysfunk-
cilze vS§ak v podminkach kritického stavu a jednotky inten-
zivni péce obtizné detekovat. U poloviny nemocnych vSak
klinické prfiznaky CIP nejsou patrné a jsou pfitomny pou-
ze elektrofyziologické zndmky akutni axonalni polyneuro-
patie.

Diagnostika a diferencialni diagnostika

Relativni podil myopatie a neuropatie u jednotlivého
nemocného s novou svalovou slabosti je obtiZné posoudit
pouhym klinickym vySetfenim. OdliSeni obou jednotek je
vSak nutné jak z hlediska studia jejich etiopatogeneze, tak
i moZné odliSné prognodzy.

Elektrofyziologické vysetreni predstavuje dulezity kli¢
k diferenciaci obou jednotek. Je moZno diferencovat tfi
vzorce elektrofyziologického postiZzeni (7): ¢ist€ motoric-
ké postiZeni, které mliZe byt podminéné distalni axonalni
motorickou neuropatii, myopatii i poruchou nervosvalové-
ho pfenosu, dale smiSenym motoricko-senzitivnim posti-
Zenim, typickym pro ¢ast nemocnych s polyneuropatii, a
vzacné Cisté senzitivnim postiZenim.

V uvodu kazdého elektrofyziologického vySetreni u kri-
ticky nemocného, ktery dostava ¢i v poslednich nékolika
dnech dostal NBNP, je nutné provést vysetfeni repetitivni
stimulace motorického nervu k vylouceni podilu perzistu-

jici farmakologické blokady nervosvalového prenosu. Pre-
hlédnuti této blokady miize vést k chybné interpretaci vy-
sledk elektrofyziologického vySetieni, zejména sniZeni am-
plitud sumacniho svalového akéniho potencialu (CMAP).
Vzacn€ muZe jit o jinou pfi¢inu abnormalniho dekrementu
amplitudy ¢i arey CM AP neZ perzistujici blokadu zptisobe-
nou NBNP, zejména o exacerbaci myastenia gravis, poten-
covanou pripadné souc¢asnou medikaci aminoglykosidy.

1 po vylou¢eni blokady nervosvalového pfenosu neni
elektrofyziologické odliSeni mezi CIM a CIP jednoznacné,
protozZe elektrofyziologické rysy myopatie a polyneuropa-
tie kritického stavu jsou velmi podobné (tabulka 2).

Elektrofyziologické nalezy véetné abnormalniho nervo-
svalového jitteru u CIP ukazuji, Ze jde o primarné axonalni
distalni pfevazn€ motorickou neuropatii. U myopatie kri-
tického stavu v§ak mtiZe byt amplituda sumacniho svalové-
ho akéniho potencialu (CMAP) sniZena stejné jako u CIP.
PfiCinou je atrofie svalovych vlaken, jejich ztrata v dusled-
ku nekrézy, pfipadné sniZena drazdivost sarkolemy, jak by-
lo prokazano pomoci tzv. pfimé svalové stimulace. Stejné
tak mize byt u myopatie pfitomna spontanni aktivita cha-
rakteru fibrilacnich potenciall a pozitivnich ostrych vin.
U nekrézy svalovych vlaken mtiZe byt abnormalni spontan-
ni aktivita vyvolana funk¢ni dyskonexi ploténkové zény od
aktivni membrany ¢i od depolarizace svalového vlakna ja-
ko disledek membranové dysfunkce. Elektrofyziologické
rysy CIM jsou tedy podobné jako u CIP. Diferenciace téch-
to dvou jednotek je moZna pomoci né€kterych dalSich elek-
trofyziologickych parametri. CIM nepostihuje senzitivni
nervova vlakna, zatimco u CIP jsou amplitudy senzitivni-
ho nervového akéniho potencidlu (SNAP) sniZeny. Je vS§ak
obtizné ziskat spolehlivé senzitivni odpovédi v podmin-
kach JIP. Amplituda SNAP mizZe byt i u myopatie faleSné
sniZena v dusledku otoku koncetiny. Obé jednotky dale
produkuji odchylny ndborovy vzorec, ktery je v§ak obtizné
¢i nemozZné studovat u nespolupracujicich ¢i komatoznich
nemocnych. Pokud je slabost téZ§iho stupné, volni aktivita
muZe navic zcela chybét. Rutinni elektrofyziologické vyset-
feni ma tedy omezenou cenu v diferenciaci CIP a CIM.

Novou moZnosti, jak diferencovat CIM od CIP, je meto-
da primé svalové stimulace prostfednictvim jehlovych elek-
trod umisténych pfimo do svalu (3,24). Elektricka odpo-
véd ziskana pfimou stimulaci svalu (,,the direct muscle com-
pound muscle action potential* - dmCMAP) miiZe byt po-
rovnana s odpovédi ziskanou nervovou stimulaci (,the ner-
ve-evoked compound muscle action potential® - neCMAP).
Je-li redukce amplitudy CM AP zjisténa pfi béZné konduke-
ni studii disledkem ztraty excitability svalové membrany

Tabulka 2. Elektrofyziologické nélezy u myopatie a polyneuropatie kriticky nemocnych

Elektrofyziologické parametry Myopatie kriticky nemocnych

Polyneuropatie kriticky nemocnych

amplituda CMAP snizena snizena

amplituda SNAP normalni* snizend

rychlosti vedeni normalni normalni

EMG: spontanni aktivita fibrilace ¢asté fibrilace rizné ¢etnosti
EMG: naborovy vzorec** myopaticky neuropaticky

* mize byt snizend v disledku edému koncetiny
** gasto nelze vySetfit v pfipadé plegie, poruchy védomi ¢i nespoluprace
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(tedy pri postiZeni na urovni svalu), tak tato vlakna neod-
povidaji jak na stimulaci nervu, tak svalu. Pomér nerv/sval
je pfiblizné roven 1. Pokud je sniZzeni amplitudy CMAP
dusledkem denervace, vede pfima elektricka stimulace sva-
Iu k vy$si amplitudé motorické odpoveédi neZ stimulace ner-
vu; pomér nerv/sval je tedy typicky sniZen pod 1, obvykle
je mensi neZ 0,5. Dosud vSak neni jasné, jaky je vztah sni-
Zené excitability sarkolemy k dalSim elektrofyziologickym,
histopatologickym i klinickym projeviim CIM.

CIP je spojena s normalni ¢i lehce zvySenou sérovou
hladinou kreatinkinazy (CK).

Patologicka anatomie

Biopsie senzitivniho nervu (obvykle n. suralis ¢i n. pe-
roneus superficialis) prokazuje zndmky primarni axonalni
degenerace s maximem distalné, bez znamek zanétu. Sva-
lova biopsie vykazuje v akutnim stadiu znamky denervace,
projevujici se disperzni atrofii svalovych vlaken obou typti,
ve stadiu reinervace pak dochazi k typovému seskupovani
svalovych vlaken.

Prognoza

Prognéza kriticky nemocnych je obecné Spatna; morta-
lita dosahuje az 50 %. U nemocnych, ktefi pfeZiji kritické
onemocnéni, je obvykla pouze ¢aste€na uprava neurolo-
gického deficitu. Uprava miZe trvat nékolik mésict a ne-
mocni s velmi téZkym stupném postiZzeni nemuseji dosah-
nout plné upravy funkce. Trvaly neurologicky deficit miize
vzniknou zejména v disledku kompresivnich mononeuro-

patii.

Lécba

Nejsou zadné diikazy, Ze néktery specificky zpiisob 1é¢-
by septického syndromu, jako pouZziti inotropnich 1éki, an-
tibiotik, parenteralni Ci enteralni vyZiva, je jakymkoli zpi-
sobem odpovédny za vznik polyneuropatie (33). VeSkera
opatfeni plisobici preventivné ¢i 1écebné u septického syn-
dromu jsou jedinymi sou¢asnymi mozZnostmi, jak 1éCit CIP.

Piedpokladana uloha SIRS a prozanétlivych cytokind
v etiopatogeneze kritického stavu a multiorganového selha-
ni i CIP vyustila v klinické pokusy se zablokovanim téchto
prozanétlivych cytokind v pocatcich SIRS. Byly pouzity mo-
noklonalni autoprotilatky proti endotoxinu, TNF-alfa ¢i an-
tagonista rekombinantniho lidského IL1 receptoru, vysled-
ky byly vSak negativni. Snizena funkce makrofagu ve stadiu
CARS vedla ke snaze lécit sepsi pomoci interferonu gama
s pozitivnimi vysledKky (10). Wijdicks a Fulham (31) 1€¢ili tii
kriticky nemocné IVIG, ale bez efektu.

3.2. Myopatie kritického stavu

Historie

V1. 1977 Mac Farlane a Rosenthal (20) poprvé popsali
kvadruplegii u astmatika, ktery byl 1écen vysokymi davka-
mi hydrokortizonu a nedepolarizujich blokatorii nervosva-
lového pfenosu. Nasledovala fada dalSich sd€leni popisuji-
cich obdobné pripady, obvykle ve spojitosti s 1écbou korti-

kosteroidy a NBNP a oznacujici tuto jednotku jako akut-
ni hydrokortizonovou myopatii, akutni kvadruplegickou
myopatii, nekrotizujici myopatii, myopatii silnych vlaken
(.thick filament myopathy”) ¢i myopatii kritického stavu
(,critical illness myopathy* - CIM). V posledni dobé vSak
pribyva sd€leni popisujicich vyskyt myopatie bez aplikace
téchto latek (9).

Epidemiologie

Vyskyt CIM neni znam zejména pro nespolehlivou di-
ferenciaci oproti polyneuropatii kritického stavu. Nékteri
autori, ktefi pouzili k diagnostice CIM standardni elektro-
fyziologické vysetfeni €i pfimou svalovou stimulaci, proka-
zuji, Ze vyskyt CIM je srovnatelny s CIP (24, 29).

Etiopatogeneze

Existuje fada dikazt, Ze CIM je heterogenni onemoc-
néni, ve které mizZe vyustit fada patogenetickych déja. Jed-
nou hypotézou, opienou o fadu experimentalnich dikaz,
je souCasné myotoxické plisobeni kortikosteroidii a NBNP.
Byl pozorovan vzestup exprese steroidnich receptorti v de-
nervovaném svalu a selektivni ztrata myozinovych fila-
ment po injekci dexametazonu do denervovaného svalu
u krys. Glukokortikoidy aktivuji také ATP-ubiquitin-depen-
dentni proteolyticky systém, ktery mliZe hrat roli v degra-
daci myozinu. Dalsi autofi demonstrovali zvySenou expre-
si calpainu (kalciem-aktivovaného enzymu, podilejiciho se
na degradaci proteind). Na zaklad€ téchto nalezd byla po-
stulovana tzv. dvoustupnova hypotéza (,,a two hit hypothe-
sis*), podle které steroidy ptisobi na terénu funkéni dener-
vace ziisobené NDMBA vedouci ke zvySené expresi stero-
idnich receptoril; imobilizace mize byt pfidatnym fakto-
rem (30).

CIM byla popsana po podani metylprednizolonu (34),
hydrokortizonu (20), prednizonu, betametazonu a dexameta-
zonu a dale po podani NBNP pankuronia, vekuronia a atra-
kuria (27). Neni znama minimalni davka, ktera vede k roz-
voji CIM, ani relativni podil kortikosteroidii a NBNP.

Alternativni hypotéza podporovana elektrofyziologic-
kym nalezem inexcitability svalové membrany pfi pfimé
svalové stimulaci (24) predpoklada abnormalni klidovou
depolarizaci sarkolemy v dlsledku poruSené regulace ion-
tovych kanall, opét nejspiSe vlivem kortikosteroidii ¢i kom-
binace s NBNP.

Dalsi hypotéza povazuje CIM za katabolicky proces
v disledku sepse a uvolnéni prozanétlivych cytokinil, coz
vede k degradaci svalovych proteinil a odpovid4a normalni-
mu nalezu EMG, normalni hladiné CK a histologicky atro-
fii vlaken typu 2 (také kachekticka myopatie). Existuje fa-
da sd€leni popisujicich vyskyt CIM u nemocnych se sepsi
¢i multiorganovym selhanim a bez expozice kortikosteroi-
diam ¢i NDMBA (9).

Klinicky obraz

Onemocnéni se manifestuje generalizovanou svalovou
slabosti, ktera se projevi obvykle ve stadiu vysazeni NBNP
a odpojovani od ventilatoru. Slabost na rozdil od vétSiny
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myopatii postihuje proximalni i distalni svaly ¢i dominuje
distalni slabost. Vzacné jsou postiZzeny okohybné a mimic-
ké svaly (1). Tonus je sniZeny, postupné se rozviji svalové
atrofie, reflexy mohou byt normalni, sniZzené azZ atypicky
nevybavné. Citlivost je typicky neporuSena, pokud neni
soucasné postiZzeni charakteru polyneuropatie kritického
stavu.

Diagnostika a diferencialni diagnostika

Patologicka anatomie

Ve svalové biopsii jsou popisovany tfi zakladni typy pa-
tologickych zmén (17).

Atrofie vlaken typu 2 (9) - také tzv. ,disuse atrophy” i
myopatie kritického stavu (,,critical illness myopathy ) v uz-
$im slova smyslu.

Nekroza svalovych vlaken, kolisajici od mirné disperzni
nekrézy az po tézkou panfascikularni nekrézu, postihuji-
ci vlakna obou typl bez pritomnosti zanétlivého infiltratu
(13), ¢i diftizni nekréza charakteru rabdomyolyzy se zvy-
Senim CK a myoglobinurii (34) - také akutni nekroticka
myopatie.

Za zménu, ktera je pro postiZeni svalové tkané v ramci
kritického stavu nejspecifi¢téjsi, je povaZzovana selektivni
ztrata silnych (myozinovych) filament. Deficit myozinu je
pritomen ve svalovych vlaknech obou typt loZiskové ¢i di-
fuzné a je prokazatelny reakci s myozinovou ATP-azou,
imunohistochemicky pomoci protilatek proti myozinu ¢i
pomoci elektronmikroskopického vySetfeni (1, 17, 30) -
tzv. myopatie silnych myozinovych filament (,thick filament
myopathy” ¢i ,myosin loss myopathy*). Tento typ patologie
je pritomen zejména u myopatie spojené s lécbou korti-
kosteroidy a NBNP. Neni vSak zcela specificky u CIM a
byl popsan u nékterych dalSich myopatii, napf. u dermato-
myozitidy, kongenitalnich myopatii ¢i po transplantaci ja-
ter Ci plic.

Jednotlivé patologické nalezy se vS§ak mohou kombino-
vat. Helliwel a spol. (14) prokazali sniZeni plochy svalo-
vych vlaken na pficném prafezu o 3-4 % denné; v atrofic-
kych vlaknech dochazelo ke ztrat€ myozinu a ke zvysené
expresi nékterych proteolytickych enzymi (katepsinu, ubi-
quitinu). Tyto zmény byly pfitomny u nemocnych, ktefi ne-
dostavali NBNP ani kortikosteroidy.

V poslednich letech se objevuji sdéleni prokazujici bi-
optické nalezy svédcici pro podil zanétlivych imunopatolo-
gickych déji na vzniku CIP. Jde o zvySenou expresi HLA I,
MAC, pritomnost makrofagii a T lymfocyti a produkci
prozanétlivych a protizanétlivych cytokint (2, 8)

Kreatinkinaza byva pravidelné zvySena u pfiblizné
50-85 % ptipadli. U nemocnych se status asthmaticus 1éce-
nych kortikosteroidy v pfipad€ rozvoje CIM dosahla hladi-
na CK vrcholu 2.-5. den od pocatku expozice kortikostero-
idiim a normalizovala se do 16 dnd. Pfi vyrazném zvySeni
CK miiZe byt pfitomna myoglobinurie.

Elektrofyziologické vySetfeni ukazuje typické znamky
myogenniho postiZeni: sniZeni amplitudy CMAP, normal-
ni ¢i lehce abnormalni distalni motorické latence a rych-

losti vedeni motorickym nervem a normalni senzitivni neu-
rogram. V jehlové EMG jsou v pfipadé zachovani volni
hybnosti pfitomny potencialy motorickych jednotek o krat-
kém trvani a nizké amplitud€ a dale rychly az pred¢asny
nabor motorickych jednotek a pfipadné spontanni aktivita
typu fibrilanich potenciald a pozitivnich ostrych vin riz-
né Cetnosti. Tento elektrofyziologicky obraz je vSak velmi
blizky nalezu u axonalni polyneuropatie. Typické elektrofy-
ziologické nalezy u obou jednotek jsou shrnuty v tabulce 2.
Diferenciace je v podminkach jednotky intezivni péce dale
ztiZzena mnozZstvim artefaktll, coz mizZe zté€Zovat vySetieni
pfitomné otoky koncetin pak mohou faleSné€ sniZovat am-
plitudu SNAP. VySetieni parametrti potenciali motorické
jednotky, naboru motorickych jednotek a interferenéniho
vzorce pak znemoznuje plegie prislusnych svalt (i z davo-
du soucCasné centralni parézy v ramci tzv. septické encefa-
lopatie ¢i jiného organického postiZzeni mozku), neuromu-
skularni blokada v disledku podavani NBNP ¢i porucha
védomi a nespoluprace nemocného v disledku primarniho
onemocnéni mozku ¢i sedativni medikace.

Diferencialni diagnostika oproti CIP mize byt dale zti-
Zena faktem, Ze kriticky nemocny pacient mliZe mit pree-
xistujici polyneuropatii ¢i dojde k rozvoji soucasného po-
stiZeni svalll i nervl (polyneuromyopatie kritického stavu -
CIPM).

Priibéh a prognodza: neni pfesn€ znama. Pokud nemoc-
ni preziji kriticky stav, mize byt prognéza CIM dobra; Lat-
ronico a spol. (19) zjistili uplnou upravu do 1/2 roku u 6 ze
7 nemocnych s predchozi kvadruparézou i kvadruplegii.

Lécba: kauzalni 1é¢ba neni znama. Obvykle se doporu-
¢uje preventivn€ omezit vliv potencialné vyznamnych etiolo-
gickych Ciniteld, tj. omezit i vyvarovat se aplikace NBNP,
minimalizovat davky kortikosteroidu, intenzivné 1éCit sep-
ticky stav (antibiotika, podpora obé&hu, zamezit malnutri-
ci). Nékteri autofi doporucuji v pfipadé€ nutnosti myorela-
xace pouzivat kurare (26). Po odeznéni kritického onemoc-
néni Casna mobilizace a rehabilitacni péce.

4. Nevyresené otazky a vyhled
V etiopatogeneze nervosvalovych komplikaci existuje
dosud fada nevyreSenych otazek.

- Neni jasna epidemiologie samostatné CIM ¢i soucasné
asociace s CIP.

- Neexistuje obecné pfijimany diagnosticky algoritmus
neuropatie a myopatie kritického stavu. Klinicka dia-
gnostika je v podminkach kritického stavu nespolehli-
va a malo senzitivni. Elektrofyziologicka diagnostika je
dostate¢né senzitivni, ale neumoznuje zcela spolehlivé
diferencovat postiZzeni typu CIP a CIM. Validita pfimé
svalové stimulace prokazujici sniZeni excitability sarko-
lemy neni dosud potvrzena a neni znam vztah této elek-
trofyziologické zmény k jednotlivym typlm patologie
svalové tkan€ v ramci CIM. Byla navrZena diagnostic-
ka kritéria CIM zaloZena na rtizném stupni pravdépo-
dobnosti klinické diagnézy (18). Svalova biopsie je in-
vazivni metodou, ktera neni vhodna pro béZzné klinické
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pouZiti. Je navic zfejmé pfili§ senzitivni, nebot zachyti
urcity stupen histologickych zmén prakticky u vSech
kriticky nemocnych; ¢ast téchto zmén nemusi byt kli-
nicky relevantni.

- Nenijasné, zda charakteristické patologické zmény sva-
lové tkané€ v ramci CIM reprezentuji samostatné jednot-
ky, pfipadné i s odliSnou etiopatogenezi, ¢i jde o plynu-
1¢ kontinuum zmén vCetné postiZeni periferniho nerv-
stva. Rada autortl zacina mluvit o polyneuromyopatii
kritického stavu - CIPM.

- Zatimco u polyneuropatie kritického stavu je presvédci-
vé doloZen etiologicky vyznam SIRS, u myopatie kritic-
kého stavu neni i pfes fadu experimentalnich udajt a kli-
nickych sdé€leni presvédCivé prokazana tloha kortikoste-
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