STANDARD LECBY

Standard pro |écbu pacientu
s autoimunitnimi nervosvalovymi
onemocnénimi intraven6znim lidskym
imunoglobulinem a plazmaferézou

Guideline for the Use of Intravenous Immunoglobulin and
Plasma Exchange in Treatment of Autoimmune Neuromuscular

Disorders

1. Zakladni informace

o standardu

Zdivodnéni vyvoje standardu
Autoimunitni nervosvalovd onemocnéni
méla pred zavedenim moderni intenzivis-
tické péce vyznamnou mortalitu a mor-
biditu. Po jejim zavedeni se u Guillaino-
va-Barréova syndromu snizila mortalita
z pavodnich 5-20 % na pfiblizné 5 % [1],
u myasthenia gravis (MG) z pavodnich
30-70 % na 2-5 % [2].

Moderni imunomodulacni |é¢ba se
rovnéz z¢asti podili na snizeni mortality,
avsak dochazi zejména k vyznamnému
snizeni morbidity, disability a invalidizace
nemocnych s témito autoimunitnimi one-
mocnénimi. Velky podil na tomto zlepsenf
progndzy nemocnych maji dva imunomo-
dula¢ni postupy, které jsou predmétem
tohoto standardu: lé¢ba intraven6znim
lidskym imunoglobulinem (IVIG) a vymén-
nou plazmaferézou (VPF), nebot jsou in-
stavd.

Jde o postupy ekonomicky nakladné,
a tedy mUZe dochdzet k jejich limito-
vanému pouzivani: cena 1 g IVIG kolisa
kolem 1 200 K¢, cozZ pfi obvyklé davce
150 g v ramci jedné kury znamend na-
klady jen za samotné Iécivo ve vysi
cca 180 tisic K¢. Cena jedné lécebné kury
VPF (dand nédklady na pfistrojové vyba-
veni, roztoky + specializovanou pracovni
silu) je ve vyspélych zemich srovnatelna
s kurou IVIG, v CR je relativné nizsi s ohle-
dem na nizsi cenu pracovni sily.

Tyto postupy jsou zatiZzeny i potenci-
alnfmi zavaznymi nezadoucimi ucinky,
resp. komplikacemi (zejména v pfi-
padé VPF), coZ pfi neindikovaném po-
uziti maze vést k potencidlnimu ohro-
Zeni pacienta.

Predpokladanym efektem standardu
bude cilenéjsi a efektivnéjsi pouziti na-
kladnych a potencialné rizikovych léceb-
nych postupt (IVIG a VPF), které povede
ke snizeni morbidity, mortality a zlepSeni
kvality Zivota nemocnych s autoimunit-
nimi nervosvalovymi onemocnénimi.

K dosazeni tohoto cile prispéje standard:
® sjednocenim diagnostiky relativné vzac-

nych autoimunitnich nervosvalovych

onemocnéni
® sjednocenim indikac¢nich kritérii pouziti

IVIG a VPF
® koncentraci pouziti 1é¢by IVIG a VPF na

pracovisté s vyhovujicimi technickymi

a personalnimi predpoklady
e stanovenim pravidel sledovani efektivity

pouziti IVIG a VPF
e vytvofenim odborné normy, kterd bude

zadkladem pro ziskani Uhrady této na-
kladné péce.

Zpusob vyvoje standardu

Standard byl vyvijen ¢leny Neuromusku-
larni sekce CNS CLS JEP ve spolupraci
s daldimi odborniky Ceské neurologické
spole¢nosti a ostatnich zainteresova-
nych odbornych spole¢nosti, za me-
todické pomoci a vedeni pracovnikU
Narodniho referenc¢niho centra a Insti-
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STANDARD PRO LECBU PACIENTU S AUTOIMUNITNIMI NERVOSVALOVYMI ONEMOCNENIMI

tutu biostatistiky a analyz Masarykovy
univerzity.

Védecké ovéreni standardu

Tym pfi vyvoji standardu povaZoval za
dostatecné prevzeti védeckych dukaza,
které vychazeji z klinickych doporuce-
nych postupd the European Federation of
Neurological Societies (EFNS), Peripheral
Nerve Society (PNS), American Academy
of Neurology [AAN] a resersi Cochranovy
knihovny i z vlastnich praci ¢lend autor-
ského tymu [3-14].

Klasifikace vydanych doporuceni

Ke klasifikaci vydanych doporuceni terape-
utickych intervenci byl pouZit systém dopo-
ruceny EFNS Task Force (dle Brainin et al,
2004) [15] s modifikaci dle SIGN (pfiloha 1).

Vymezeni standardu

Obory, kterych se standard tyka:

® 209 - neurologie,

® 207 - alergologie a klinickd imunologie,
® 109 - revmatologie,

® 101 —interni lékarstvi.

Oblasti péce (segment péce), kterych
se standard tyka:
e akutni lGzkova péce standardni
a intenzivni,
* ambulantni péce (pfedevsim Ustavni,
nemocnice, polikliniky).

Skupina pacientt, kterych se

standard tyka:

Zahajeni 1écby IVIG nebo VPF je mozné po

spinéni nasledujicich podminek:

a)spolehlivé stanoveni jedné z diagndz,
které jsou predmétem standardu, na

Zakladni urcujici chorobné stavy

Kéd MKN-10*  Nézev MKN-10 Poznamka
G61.0 Guillaintiv-Barrélv syndrom (GBS)
jiné zénétlivé polyneuropatie (CIDP, chronicka stavy nelze
G61.8 zanétliva demyeliniza¢ni polyneuropatie; MMN, rozlisit dle
multifokalni motoricka neuropatie) MKN-10
G70.0 myasthenia gravis (MG)
M33.0 juvenilni dermatomyozitida ( jDM)
M33.1 jind dermatomyozitida (DM)
M33.2 polymyozitida (PM)

Zakladni urcujici vykony

Kéd Seznamu vykonu

Néazev ze Seznamu vykonu

JO6BAO02
22363

18580
22371, 22373

intravendzni lidsky imunoglobulin
vyménna plazmaferéza
membranové plazmaferéza

imunoabsorpce

zakladé diagnostickych kritérif (pFilohy
2-12);

b)splnéni dalSich podminek pro zahajeni
lécby IVIG nebo VPF vychazejicich z tize
postizeni, efektu standardni 1écby, pfi-
tomnosti kontraindikaci a material-
nich a technickych predpokladd (viz
doporucen).

Negativni klinické vymezeni
Pfedmétem standardu neni standardni
imunosupresivni a imunomodula¢ni lé¢ba
vybranych autoimunitnich nervosvalovych
onemocnén.

Standard se nezabyva ani lé¢bou IVIG
a VPF u téch autoimunitnich onemocnéni,
u kterych neni k dispozici prakaz efekti-
vity lé¢by IVIG a VPF (doporuceni mini-
malné drovné C):

A. Autoimunitni nervosvalova
onemocnéni:
® LambertQv-Eatondyv
myastenicky syndrom (G73.1),
e sporadicka forma
myozitidy s inkluznimi
télisky (G72.4),
® post-polio syndrom (B91).

Souhrn doporuceni — kvalifika¢ni a technické pozadavky

oborovou s o3etfovacim dnem min. 00658) a odpovidajicim separatorem krevnich ele-
mentd nebo pristrojem pro extrakorporalni imunoadsorpci.

Pofadi  Doporuceni Kvalita védec- Sila
P kého prikazu doporuceni

Diagnostiku a lé¢bu autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni je vhodné

1 konzultovat v centrech pro diagnostiku a lécbu nervosvalovych onemocnéni v D
(v pfipadé PM/DM i v tercidrnich revmatologickych centrech).
Lécbu autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni IVIG a VPF je vhodné provadét

2 v centrech pro diagnostiku a lécbu nervosvalovych onemocnéni (v pripadé lécby \Y, D
IVIG u PM/DM i v tercidrnich revmatologickych centrech).
Lécbu autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni pomoci VPF nebo jinou adekvatni
elimina¢ni metodu je mozné provadét ve zdravotnickém zafizeni vybaveném jednot-

3 kou intenzivni péce (optimalné typu 219 dle platného Sazebniku vykond nebo multi- Y, D
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B. Autoimunitni onemocnéni

centralniho nervového systému:

® neuromyelitis optica (G36.0),

e akutni diseminovana encefalomyelitida
(G04.0),

e syndrom stiff-person (G25.8),

e refrakterni infantilni epileptické
syndromy (G40.4),

® problematika lécby IVIG a VPF
u roztrousené sklerézy (G35) bude
feSena samostatnym standardem Iécby
tohoto onemocnéni.

2. Kvalifikacni a technické
pozadavky na poskytovatele
Kvalifikace instituce poskytovatele
Lécbu IVIG nebo VPF je doporuceno pro-
vadét v centrech pro diagnostiku a lécbu
nervosvalovych onemocnéni [16]. Lé¢bu
pomoci IVIG u polymyozitidy a dermato-
myozitidy je doporuceno provadét i v ter-
ciarnich revmatologickych centrech (defi-
novanych v pfiloze 2).

Pro vyménnou plazmaferézu nebo
jinou adekvatni elimina¢ni metodu musf
byt zdravotnické zafizeni poskytovatele
vybaveno jednotkou intenzivni péce (op-
timalné typu 219 dle platného Sazebniku
vykond nebo multioborovou s oSetfova-
cim dnem min. 00658) a odpovidajicim
separatorem krevnich elementd ¢i pfistro-
jem pro extrakorporalni imunoadsorpci.

Technické pozadavky
Nezbytné technické vybaveni pro
plazmaferézu:

® separator krevnich elementd,

3. Hlavni proces péce -
imunomodulacni lécba

Vstupni podminky

Zahajeni écby IVIG nebo VPF je mozné po
splnéni nasledujicich podminek:

Poradi Popis kritéria

Spolehlivé stanoveni jedné
z diagnodz, které jsou pred-

a) métem standardu, na za-
kladé diagnostickych kritérif
(viz pfilohy 3-6)*.

SpInéni dalsich podminek
pro zahdjeni lécby IVIG nebo
V/PF vychazejicich z tize po-
stizeni, efektu standardnf
lécby, pritomnosti kontrain-
dikaci a materialnich a tech-
nickych predpokladd (viz
doporuceni).

b)

*U PM/DM existuje nékolik diagnostic-
kych kritérii, Zzddna z nich nejsou jed-
noznac¢né akceptovéna (Bohan a Peter
1975 [17], Tanimoto et al 1995, [18],
Targoff et al 1997 [19], Dalakas et al
2003 [20]). Nejcastéji jsou pouzivdna
kritéria Bohanova [17] (zejména revma-
tologickd pracovisté) a novéjsi kritéria
Dalakasova [20], zaloZena predevsim
na histologické verifikaci diagnozy.

Standard se tyka pouze nemocnicni péce.

4. Vysledky lé¢by

Doporucené udaje pro sbér dat za
ucelem vyhodnoceni procesu

K hodnoceni kvality a vykonnosti péce

dend doporuceni zaméruji predevsim na
sbér novych udaja, ktery by mél byt efek-
tivni v pfipadé, Ze péce bude dle doporu-
Ceni tohoto KS centralizovana, tedy sbér
bude zajistén u omezeného poctu pra-
covist. Dosud vsak neexistuje datové roz-
hrani, které by fakticky umozriovalo tato
data sbirat. Nize uvedené navrhy ukaza-
tell jsou vychozim zadanim pro vyvoj ta-
kového nastroje.

Navrh na specidlni sbér dat

U vSech chorobnych stavi:

® pocet vsech nemocnych léc¢enych pro
dané onemocnéni (prevalence),

® pocet nemocnych lé¢enych dle
doporucenti,

® pocet pfipadd s vyskytem nezadoucich
ucinka,

* mortalita v disledku zékladniho one-
mocnéni nebo jako komplikace |é¢by.

GBS:

® GBS disability scale po ukonceni l1écby
a pak vzdy po jednom meésici az do pdl
roku po vzniku [21] (pfiloha 7),

® hodnoceni svalové sily pomoci Medical
Research Council (MRC) sum score po
ukonceni lé¢by a pak vzdy po jednom
mésici az do pul roku po vzniku [22]
(priloha 8).

CIDP:

e skore disability INCAT disability score)
na zacatku lécby a za 6 a 24 tydnl od
zacatku lécby [23] (piiloha 9),

® pfistroj pro extrakorporaln{ 0 pacienty s autoimunitnimi nervosvalo- Souhrn doporuceni - kvalifika¢ni
imunoadsorpci. vymi onemocnénimi léCenymi intravendz- a technické pozadavky
nim lidskym imunoglobulinem a vymén-
Personalni kvalifika¢ni pozadavky nou plazmaferézou mizeme pouzit data Sila
Persondlni a kvalifika¢ni pozadavky pro  zdravotnich pojistoven, data Narodniho Pofadi Doporuceni dopo-
lécbu IVIG a VPF jsou uvedeny v Pod-  registru hospitalizovanych a data nové sbi- ruceni
minkach vzniku center pro diagnostiku  rand. Data zdravotnich pojistoven a data 1 Pro zajisténi efek- A
a lé¢bu nervosvalovych onemocnéni  Narodniho registru hospitalizovanych jsou tivni lécby je
[16]. malo klinicky specificka. Proto se nize uve- vhodné sledo-
vat doporucené
ukazatele kvality
Souhrn doporuceni - kvalifika¢ni a technické pozadavky a vykonnosti.
2 Zajisténi nového D
Pofadi Doporuceni Sila doporuceni Sbérubci/it je vhodne
e R - a nezbytné pro zpra-
1 Zro zajlsvten! eflfktnf[n: Iekcbyl_{e vhgdkne sle(ipvat A —_— pothfbnéf?o
oporucené ukazatele kvality a vykonnosti. spektra ukazateld
2 Zajisténi nového sbéru dat je vhodné a nezbytné pro D a je urceno prede-
zpracovani potfebného spektra ukazatell a je ur¢eno vSim pro pracovisté
predevsim pro pracovisté splrujici pozadavky na splnujici pozadavky
centralizaci péce. na centralizaci péce.
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Souhrn doporuceni — imunomodulacni 1é¢ba (ad 3)
. . Kvalita védeckého Sila
Poradi  Doporuceni . L.
prikazu doporuceni
GBS
1 IVIG v davce 0,4 g/kg/den po 5 dnU (alternativné 1g/kg/den po 2 dny) A
' ¢i VPF jsou léky prvni volby u GBS a maji stejnou Uc¢innost.
IVIG ma méné vedlejsich Gcinkd nez VPF, a proto se u GBS
2. oy B
dava prednost IVIG.
3. Podani IVIG po VPF nevede u GBS ke zlepSeni, a proto se nedoporucuije. B
Déti s GBS, které maji celkové lepsi prognézu, maji byt léceny
4. A C
v prvé fadé IVIG.
5 Nemocni s GBS, kteff se po IVIG zlepsi a nasledné se objevi relaps, D
‘ maji dostat druhou kuru IVIG.
6 Nemocni s GBS, ktefi se nezlepsili po prvni kure IVIG, nemaji D
’ dostat druhou kuru IVIG.
CIDP
7 U stfedné tézké az tézké disability u senzitivné-motorické CIDP B
’ pouzit jako postup 1. volby IVIG nebo glukokortikoidy.
8 Pokud jsou IVIG a glukokortikoidy u CIDP neticinné, A
' je vhodné pouzit VPF.
Pokud pacient s CIDP reaguje pozitivné na lécbu 1. volby, je
9. vhodné pokracovat az do dosazeni maximalniho efektu a pak D
snizovat davku az na nejnizsi, kterd je efektivni.
@ Pacient s CIDP by se mél podilet na vybéru lécby 1. volby vysvétlenim
10. y Al o o SOV > D
prednosti a rizik jednotlivych lé¢ebnych postupd.
MMN
11 Vzhledem k chybéni alternativni lécby u MMN je vhodné IVIG pouzit jako A
’ lécebny postup 1. volby — 2 g/kg/béhem 2-5 dn(.
12. Pokud je IVIG u MMN Ucinny, je nutné zvazit opakované podavani. C
Pfi opakovaném podavani IVIG u MMN postupné sniZzovat davku
13. M . . L D
a presvédcit se, zda pacient opakované potrebuje IVIG.
14 Frekvence podévani IVIG u MMN musi byt individudlnf D
’ obvykle 1 g/kg/2—4 tydny nebo 2 g/kg 4-8 tydn(.
PM/DM
IVIG se doporucuje u DM jako lécba treti linie v kombinaci s prednizonem,
15. a to u nemocnych, ktefi maji po adekvatni lécbé glukokortikoidy a jejich B
kombinaci s imunosupresivy nedostatecny efekt.
IVIG se doporucuje u DM v kombinaci s jinou imunosupresivni medikacf
16. o 3 a0 e C
v pripadé nutnosti snizeni davky kortikoidu.
17 IVIG se doporucuje u tézkych, zivot ohrozujicich DM ke zvézeni jako lé¢ba D
’ 1. volby, a to soucasné s dalsi imunosupresivni medikaci.
18 IVIG je nutno zvazit u nemocnych s PM, u kterych je nedostatecny efekt c
‘ konvencni imunosupresivni 1écby prvnf linie.
MG
19 VPF je doporucovéna u MG jako kratkodoba lé¢ba zvl. B
’ u tézkych pripadd k navozeni remise a v pfipravé k operaci.
Opakovana VPF neni u MG doporucena jako lécba
20. . , : B
k dosazenf trvalé remise.
21. U MG jsou IVIG a VPF stejné ucinné. A
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® relaps v pribéhu lécby (zhorseni INCAT
disability score o0 > 1 stuper).

MMN:

® skoére disability na zacatku lécby

a 2-6 tydnu

® svalova sila (MRC sum score) na zacatku
lécby a 2—6 tydnl po posledni é¢bé.

PM/DM

® MRC sum score (na zacatku 1écby
a mésic po zahajenf 1écby).

MG:

(priloha 10) na zacatku lécby a 2-6

tydnl po posledni |écbé,

po posledni 1é¢hé, e kvantitativni skére myasthenie gravis
catku lécby a 2-6 tydnl po poslednf
lécbé,

® MGFA postintervencni status (pfiloha
12) na zacatku lécby a 2—6 tydnd po
poslednf [é¢bé.

e Skala dennich aktivit dle MGFA (Mya-
sthenia Gravis Foundation of America)

(QMGS) dle MGFA (pfiloha 11) na za-

Klasifikace

Trida |

Trida Il

Trida Il

Trida IV

prukaznosti studii (kvalita dakazu)

Prospektivni, randomizovana, kontrolovana klinicka studie

s dostate¢nym poctem nemocnych se skrytym hodnocenim cilového
parametru (outcome) provedend v reprezentativnim vzorku populace.
nebo

Systematickd analyza (review) prospektivnich, randomizovanych,
kontrolovanych studif se skrytym hodnocenim cilového parametru

v reprezentativni populaci.

Pozadavky vyZzadované u provedenych studif:

a) skrytd randomizace,

b) jasna definice primarniho cile (outcome),

¢) jasna definice vylucujicich a vstupnich kritéri,

d) prihlédnuti k ztrdtdm (dropouts) a vyméndm mezi skupinami
(crossovers) vcetné nizkého poctu takto postizenych pfipadu, ktery by
snizil potencidl pro zkresleni (bias),

e) zakladnf charakteristiky porovnanych soubord jsou uvedeny, priblizné
ekvivalentni nebo jsou pfipadné rozdily adekvétné statisticky korigovany.

Prospektivni kohortova parovana studie v reprezentativni populaci se
skrytym hodnocenim cilového parametru, které spliuji poZzadavky a—e.
nebo

Randomizované, kontrolované studie v reprezentativni populaci, které
nesplnujf kritéria a—e.

Vsechny dalsi kontrolované studie (v¢etné dobre definovanych
kontrol pfirozeného pribéhu ¢i pacientl slouzicich jako vlastn{
kontroly) v reprezentativni populaci, kde hodnoceni cilového
parametru je nezavislé na lécbé pacienta.

Priikaz z nekontrolovanych studif, pripadovych studii ¢i ndzoru expertd.

Klasifikace

Uroven A

Uroveri B

Uroven C

Uroven D*

doporuceni (sila doporuceni)

(zhodnocené jako efektivni, neefektivni & Skodlivy postup) vyZaduje
nejméné jednu presvédcivou studii tfidy | nebo dvé konzistentni
a presvédcivé studie tridy Il

(pravdépodobné efektivni, neefektivni ¢i skodlivy postup) vyzaduje nej-
méneé jednu presvédcivou studii tfidy Il study nebo neprosty prikaz tridy IIl.

(moznéa efektivni, neefektivni nebo skodlivy postup) vyZzaduje nejméné
dvé presvédcivé studie tridy Ill.

Uroven spravné klinické praxe ,, Good practice point”: prikaz tridy V.

*modifikovano dle SIGN, 2002 [24]

5. Prilohy

Priloha 1. Klasifikace vydanych
doporuceni terapeutickych
intervenci (dle [15] s modifikaci
dle SIGN [24]).

Pfiloha 2. Terciarni
revmatologicka centra.
Tercidrnimi revmatologickymi centry se
pro Ucely tohoto standardu rozumf rev-
matologickd specializovana pracovisté
v ramci zdravotnického zafizeni vy3siho
typu, tj. fakultni nebo krajska nemocnice.

Tato pracovisté musi splnit pozada-
vek kvalitniho diagnostického zazemi
a dostupnosti spoluprdce s dalsimi od-
bornostmi, jako jsou neurologie, der-
matologie, pneumologie, kardiologie,
radiologie, nukledrni medicina, reha-
bilitace a pfipadné dalsi, napf. praco-
visté umoZniujici metabolickd, gene-
tickd a specialni imunologicka vysetreni
zaméfend na autoimunitni onemoc-
néni. Nutnd je ndvaznost na patologa
erudovaného v diagnostice svalovych
onemocnéni, a tedy na pracovisté pro-
vadéjici potfebna enzymatickd a dalsi
detailni vysetfeni uzivana k diferencialni
diagnostice, vcetné elektronové mikro-
skopie v pfipadé potreby.

Priloha 3. Diagnostické
charakteristiky AIDP [25].

I. Nezbytné pro stanoveni
diagnézy

1. progredujici slabost razného stupné od
lehké parézy az po plegii,

2. generalizovana hypo- az areflexie.

Il. Podporujici diagnézu

1.Klinické priznaky:

a) progrese priznakU: svalova slabost pro-
greduje az do 4 tydnd. Maximum parézy
je ve 2 tydnech u 50 %, ve 3 u 80 %
a ve 4 tydnech u 90 %,

b)relativné symetricky rozvoj paréz,

<) lehké az stfedné vyrazné poruchy
senzitivity,

d)casté postizeni hlavovych nervl: licni
nerv postizen v 50 % (oboustranné
avsak asymetricky, dal3i nervy zfidka —
n. XIl, X, I, IV, VI. i XI),

e)zlepseni nastava po 2—4 tydnech sta-
bilni faze (plateau),

f) autonomni dysfunkce zahrnuje tachy-
kardii, jiné arytmie, posturalni hypo-
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tenzi, hypertenzi, dalsi vazomotorické
syndromy,

g)rozvoji nemoci pfedchazeji pfiznaky
gastrointestinalnf (prdjmy) ¢i respirac-
niho infektu.

2.Nalezy v mozkomiSnim moku podporu-
jici diagnozu:

a) elevace bilkoviny,

b)pocet bunék do 10 mononuklearl
v mm?*

3.Elektrodiagnostické ndlezy podporujici
diagnézu:

a)80 % nemocnych ma sniZzenou rych-
lost vedeni ¢i blok vedeni v pribéhu
nemoci,

b) multifokalIni snizenf rychlosti vedeni dosa-
hujici az pod 60 % normdlnich hodnot,
¢) prodlouzeni distalni motorické latence

muUZe dosahnout aZ trojnasobku,

d)F viny hodnoti proximdlni poruchu
vedeni,

e)asi 15-20 % nemocnych ma normalni
rychlosti vedeni,

f) az po nékolik tydnt mohou byt kon-
duk¢ni studie bez abnormit.

lll. Nalezy snizujici

pravdépodobnost diagnézy

1.asymetrické oslabenti,

2.nelepsici se poruchy sfinkterd,

3.tézka dysfunkce sfinkterl na pocatku
nemoci,

4.vice nez 50 mononukleadrd v mm?,

5.dobfe ohranicena hranice ¢iti.

IV. Vyfazujici kritéria

1.diagndza jiné pficiny akutni nervo-
svalové slabosti (napf. myasthenie,
botulizmus, poliomyelitis ¢i toxicka
neuropatie),

2.abnormélini cytologie mozkomisniho
moku vzbuzujici podezfeni na karcino-
matozni invazi korend.

Priloha 4. Elektrofyziologicka
kritéria AIDP [26].

AIDP

Nejméné jeden parametr na dvou ner-

vech, pokud je A-CMAP alespon 10 %.

® MCV < 90 % LLN (85 %; kdyz je
dCMAP < 50 %)

* DML > 110 % (> 120 %, pokud je
dCMAP < 100 %)

* pCMAP/dCMAP < 0,5; pokud je
dCMAP > 20 %)

e |atence F viny > 120 %.

AMSAN

Zadny z parametr( AIDP az na jeden para-
metr, pokud je dCMAP < 10 %.

® SNAP nizsi nez LLN.

AMAN

Zadny z parametr( AIDP az na jeden para-
metr, pokud je dCMAP < 10 %.

® SNAP v normé.

Inexcitabilni
Chybi vSechny odpovédi az na jednu,
s amplitudou < 10 %.

Pfiloha 5. Diagnosticka kritéria
CIDP [3].

Klinicka diagnosticka kritéria

I. Vstupni kritéria

A. Typicka CIDP

Chronicky plynule, schodovité progre-
dujici nebo recidivujici symetrickd pro-
ximalni a distalni svalova slabost a sen-
zitivni dysfunkce na v3ech koncetinach,
rozvijejici se minimalné dva mésice; hla-
vové nervy mohou byt postiZzeny, a nevy-
bavné ¢i snizené slachové reflex na viech
koncetinach.

B. Atypicka CIDP

Je pfitomna jedna z nasledujicich charak-

teristik, jinak v3e jako ad A (Slachové re-

flexy mohou byt normaini na nepostizené
konceting):

® prevazné distalni slabost, senzi-
tivni nebo senzomotoricky defi-
cit (distal acquired demyelinating
sensory — DADS — neuropathy),

e (isté motorické nebo senzitivni
postizenti,

® asymetrické postizeni (multifocal ac-
quired demyelinating sensory and
motor — MADSAM, Lewistv-SumnerGyv
syndrom),

e fokalni postizeni (napf. postizeni bra-
chidlniho plexu, jednoho ¢i vice perifer-
nich nervd na jedné horni konceting),

® postizeni centrélniho nervového sys-
tému (muze se kombinovat s typickou
¢i atypickou formou CIDP).

. Vylucuijici kritéria:

e difterie, expozice léku nebo toxinu,
ktery mUze pravdépodobné zpdsobit
neuropatii,

e hereditarni demyeliniza¢ni neuropatie

(zndma nebo pravdépodobna pro po-

zitivni rodinnou anamnézu), deformita
nohou, retinitis pigmentosa, ichthyosis,
nachylnost k tlakovym obrnam,

e pritomnost poruchy sfinkterd,

e multifokalni motorickd neuropatie,

e protilatky proti myelin-asociovanému
proteinu.

Elektrodiagnosticka kritéria

I. Jistd CIDP: nejméné jeden

z nasledujicich znaki:

a)nejméné 50% prolongace distalni mo-
torické latence nad normdlni hornf limit
u dvou nervd, nebo

b)nejméné 30% redukce rychlosti mo-
torického vedeni pod normalini limit
u dvou nervd, nebo

c)nejméné 20% prolongace latence
F viny nad normdlni limit u dvou nerv(
(> 50 %, pokud amplituda CMAP pfi
distaIni stimulaci je < 80 % dolniho nor-
malniho limitu), nebo

d)chybéni F vin u dvou nervi, pokud tyto
nervy maji amplitudu CMAP pfi distalni
stimulaci alespor 20 % dolniho normal-
niho limitu a nejméné jeden dalsi znak
demyelinizace* u alespori jednoho dal-
Siho nervu, nebo

e)parcidlni motoricky kondukéni blok:
nejméné 50% redukce amplitudy
CMAP pfi proximdlni stimulaci ve
srovnani s distalni stimulaci, pokud
amplituda distdlni CMAP je nejméné
20 % dolnitho normalniho limitu,
u dvou nervl, nebo u jednoho nervu
+ znaky demyelinizace u alespon jed-
noho dalsiho nervu*, nebo

f) abnormélini ¢asova disperze (> 30%
vzestup trvani CMAP pfi proximalni ve
srovndni s distalni stimulaci nejméné
u dvou nervt), nebo

g)trvani CMAP pfi distalni stimulaci nej-
méné 9 ms u nejméné jednoho nervu
+ nejméné jeden demyeliniza¢ni znak
u minimalné jednoho dalsiho nervu*.

Il. Pravdépodobna CIDP

Nejméné 30% redukce amplitudy CMAP
pfi proximalni ve srovnani s distalni stimu-
laci, s vyjimkou n. tibialis, pokud ampli-
tuda distalniho CMAP je nejméné 20 %
normalniho dolniho limitu, u dvou nervd
nebo u jednoho + nejméné jeden znak
demyelinizace u minimalné jednoho dal-
siho nervu*.

*na jakémkoli nervu splnéno jedno
z kritérii A-G.
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lll. Mozna CIDP
Jako u 1, ale pouze u jednoho nervu.
Tato kritéria se zjistujf vySetfenim n. me-
dianus, n. ulnaris (stimulace pod loktem),
n. peroneus (stimulace pod caput fibu-
lae) a n. tibialis na jedné strané. Teplota
je udrzovéna na minim. 33 °C na dlani
a 30 °C na kotniku.

Podptirna kritéria

A. hyperproteinorachie pfi poctu leuko-
cytl v CSF < 10/mm?3 (Uroven A),

B. enhancement gadolinia a/nebo hyper-
trofie kaudy, lumbosakralnich ¢i ce-
rvikélnich korent, lumbosakralniho ci
brachialniho plexu v MR obraze (uro-
ven C),

C. nervova biopsie prokazujici nesporné
znamky demyelinizace a/nebo remye-
linizace u > 5 vldken v elektronmikro-
skopickém obraze nebo u>62z50 ,te-
ased fibers”,

D. klinické zlep3eni po imunomodula¢ni
[écbé (Uroven A).

Asociace CIDP

s konkomitujicimi chorobami

Jeden z nasledujicich stava di

chorob je pfitomen:

A. Stavy, u kterych v nékterych pripadech

je patogeneze a patologie povaZzovana za

stejnou jako u CIDP:

® diabetes mellitus,

* HIV infekce,

e chronicka aktivni hepatitida,

® monoklonalni gamapatie nejasného
vyznamu (IgG nebo IgA),

® monoklonalni gamapatie IgM bez pro-
tildtek proti myelin asociovanému pro-
teinu (MAG),

® systémovy lupus erytematosus nebo
jiné zénétlivé onemocnéni
pojiva,

® sarkoidoza,

® tyreopatie.

B. Stavy, u kterych patogeneze

a patologie mlze byt odlisna od CIDP:

e lymeska boreliéza,

* monoklondlni gamapatie IgM
s protilatkami proti MAG,

e POEMS syndrom,

e osteoskleroticky myelom,

e jiné stavy (vaskulitida, hematologické
a nehematologické malignity
vcetné Waldenstromovy
makroglobulinemie a Castlemanovy
choroby).

Diagnostické kategorie

Jista CIDP

e Klinicka kritéria IA nebo B a Il spolu
s Elektrodiagnostickymi kritérii |,

® nebo Pravdépodobnd CIDP + nejméné
jedno Podpurné kritérium,

® nebo MoZnd CIDP + nejméné dvé Pod-
parna kritéria.

Pravdépodobna CIDP

e Klinicka kritéria IA nebo B a Il spolu
s Elektrodiagnostickymi kritérii Il,

® nebo Mozna CIDP + nejméné jedno
Podpurné kritérium.

Mozna CIDP
e Klinicka kritéria IA nebo B a Il spolu
s Elektrodiagnostickymi kritérii Ill.

CIDP (Jista, Pravdépodobna,
Mozna) asociovana
s konkomitujicimi chorobami

Priloha 6. Diagnosticka kritéria

MMN [5].

A. Klinicka kritéria

Hlavni klinicka kritéria

1. plynule ¢&i schodovité progredu-
jici asymetricka koncetinova slabost
v distribuci alespori dvou perifernich
nervl po dobu minimalné jednoho
meésice*,

2. chybéni poruchy citlivosti s vyjimkou
leh¢i poruchy vibracni citlivosti na
DKK.

Podputrna klinicka kritéria

3. prevazujici postizeni hornich
koncetin**,

4. snizeni az chybéni slachovych reflext
na postizené konceting***,

5. chybéni postizeni hlavovych ner-
VL"J****’

6. krampy a fascikulace v postizené
koncetiné.

Vylucujici klinicka kritéria

7. priznaky postizeni centrdlniho
motoneuronu,

8. vyrazné bulbarni postiZeni,

*obvykle > 6 mésicl

**na zacatku dominuje postizeni DKK u asi
10 % pfripadd

***phylo popsano zvyseni slachovych reflexd
na postizené koncetiny, coz samotné ne-
vylucuje diagnézu MMN, pokud je spinéno
kritérium 7

**** phylo popsano postizeni n. facialis

9. postizen{ citlivosti rozsahlejsi nez
lehka porucha vibrace na DKK,

10. difuzni symetrickd slabost béhem
prvnich tydnt trvani choroby,

11. proteinorachie > 1 g/l.

B. Elektrofyziologicka kritéria
bloku vedeni motorickym
nervem u MMN

1. Jisty motoricky blok vedeni
Snizeni arey CMAP pfi proximalni oproti
distalni stimulaci o minimalné 50 % (bez
ohledu na délku vysetfovaného segmentu —
n. medianus, n. ulnaris a n. peroneus). Am-
plituda CMAP pii distalni stimulaci musi byt
> 20 % normalniho limitu a > 1 mV (mé-
feno baseline-peak), vzestup trvani CMAP
pri proximalni stimulaci musf byt < 30 %.

2. Pravdépodobny motoricky blok
vedeni

SniZzeni arey CMAP pfi proximalni oproti
distaIni stimulaci o minimalné 30 % pres
dlouhy segment vySetfovaného nervu pfi
vzestupu trvani CMAP pfi proximalnf sti-
mulaci < 30 % nebo snizeni arey CMAP
pfi proximdlni oproti distalni stimulaci
o minimalné 50 % pfi vzestupu trvani
CMAP pfi proximalni stimulaci > 30 %.

3. Normalni vedeni senzitivnimi
nervy pres postizeny segment
s blokem vedeni a s normalnimi
amplitudami SNAPs

C. Podpurnad kritéria

1. zvySené titry autoprotilatek anti-GM1
IgM,

2. zobrazeni magnetickou rezonanci
prokazujici enhancement gado-
linia a/nebo hypertrofii brachidlniho
plexu,

3. klinické zlepseni po lécbé IVIG.

D. Diagnostické kategorie

Jista MMIN

e Klinicka kritéria 1, 2 a 7-11 a Elektro-
fyziologicka kritéria 1 a 3 v oblasti jed-
noho nervu.

Pravdépodobna MMN

e Klinicka kritéria 1, 2 a 7-11 a Elektrofy-
ziologicka kritéria 2 a 3 v oblasti dvou
nervd, nebo

e Klinicka kritéria 1, 2 a 7-11 a Elektro-
fyziologicka kritéria 2 a 3 v oblasti jed-
noho nervu + alespori jedno PodpUrné
kritérium,
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Priloha 7. GBS disability scale [21].

Poradi Popis kritéria

zdrav

malé potize ¢i pfiznaky neuropatie, schopen manualini prace i schopen bézet

schopen chlize bez hole (5 metr( pres volny prostor), neni schopen manualini prace a béhu
schopen chlze s holi ¢i pomoci (5 metrd pres volny prostor)

odkdazan na sedacku ¢i na postel

vyzaduje umélou ventilaci (po jakoukoliv ¢ast dne ¢i noci)

smrt

O Ul WN — O

Pfiloha 8. MRC Sum Scale [22].

Stuperi  Svalova sila

0 7&dny pohyb

1 svalovy zaskub, viditelnd nebo hmatna kontrakce bez lokomo¢niho efektu (cca 10 % maximdalni svalové sily)

2 pohyb v pIném rozsahu je mozno provést s vyloucenim gravitace (cca 25 % maximalni svalové sily)

3 pohyb v pIném rozsahu je mozno provést i proti gravitaci, ale ne proti aktivnimu odporu (cca 50 % maximalni svalové sily)

4 pohyb v pIném rozsahu je mozno provést i proti kladenému leh¢imu odporu (cca 75 % maximalni svalové sily)

5 normdlni svalova sila

Sval horni koncetiny vlevo vpravo Sval dolni koncetiny vlevo vpravo
@ deltoideus (abdukce v rameni) ... iliopsoas (flexe v kycl) L @

biceps brachii (flexe v lokt) . kvadriceps femoris (extenze v koleni) ...

extenzory zdpésti L tibialis anterior (extenze nohy) .

Celkové skoére (0-60): ...

Priloha 9. Skore disability Zaskrtnéte pFislusnou odpo- ale neovliviuji zddnou z vyse uve-
INCAT [23]. véd u kazdé ulohy a poté zaskrt- denych ¢&innosti.
INCAT - horni konéetiny néte skore 1-5, které nejlépe od- 2 Neschopnost jedné nebo obou
Skore neschopnosti — horni koncetiny rézi pacientovy problémy na hornich hornich koncetin, kterd ovliviiuje
Zaskrtnéte odpovidajici ¢islo vlevo koncetinach. nékterou z vyse uvedenych funkdi.
od 1 do 5. 1 Mensi problémy s jednou nebo 3 Neschopnost jedné nebo obou
obéma hornimi koncetinami, které hornich koncetin, zabranujici (ne-

Skoére:
0 Z&dné problémy na hornich kon-

Cetinach. Je ovlivnéna PR Je ovlivnéna, ale

s e . . . . Neni ovlivnéna Nesvede to

V pfipadg, e jste oznacili ,0", tj. schopnost pacienta: svede to

pacient nema zadné problémy na . . .

hornich koncetinach, preskocte zapinat zipy a knofliky? O O O

pfimo k hodnoceni INCAT - dolni myt se nebo Cesat

koncetiny. si vlasy? O O O

V pfipadeé, Ze subjekt ma néjaké pouZivat sou¢asné niz 0 0 0

problémy na hornich koncetinach, a vidlicku?

pokracujte v hodnoceni déle a sta- manipulovat s malymi

novte Skére neschopnosti na hor- mincemi? U U U

nich koncetinach.
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svede to) provedeni jedné nebo
dvou vyse uvedenych uloh.
Neschopnost obou hornich konce-
tin, zabranujici (nesvede to) pro-
vedeni tfech nebo vsech vyse uve-
denych uloh.

Neschopnost pouZit jednu nebo dru-
hou horni koncetinu k jakémukoliv
zdmérnému/cilevédomému pohybu.

INCAT - dolni koncetiny
Skére neschopnosti — doIni koncetiny

Zaskrtnéte odpovidajici ¢islo vlevo

od 1 do 5.

0 Chdze nenf ovlivnéna.

1

ChUze je ovlivnéna, ale pacient je
schopen samostatného pohybu venku.

Prosime Zaznamenejte INCAT Skore za h

a poté celkové INCAT skére

orni a dolni koncetiny

Skore neschopnosti — horni
koncetiny

Skére neschopnosti — dolni
koncetiny

Celkové skére neschopnosti

(¢islo 0 az 5)

(¢islo 0 az 5)

(¢islo 0 az 10)
= suma predchozich dvou ¢isel

Pacient obvykle pouziva jednostran- 4
nou dopomoc pfi chizi venku (hil,

jedna berle, jedna ruka).

Pacient obvykle pouZivd oboustran- 5
nou dopomoc pfi chizi venku (hole,
berle, pomocny ram, dvé ruce).

Priloha 10. Skala dennich aktivit dle MGFA.

Pacient obvykle pouziva invalidni
vozik pro pohyb venku, ale je scho-
pen sdm stat a ujit nékolik krokda.
Pacient je zcela odkazan na invalidni
vozik, i s pfipadnou pomodi je zcela
neschopen stét a ujit nékolik kroka.

Stupen 0 1 2 3
Fec normalni intermitentni zhorSenf artikulace  konstantni zhor3eni artikulace, ~ obtiZzné porozu-
nebo nosni fec¢ ale je mu rozumét meéni feci
zvykani normaln{ Unava pfi tuhych soustech Unava pfi mékkych soustech sonda
L. o o . L Casté zaskakovani, nutnost
polykani normalni ztidka epizody zaskakovani » . e sonda
zmény stravovacich navykU
dychani normalni ndmahova dusnost klidova dusnost UPV
zhorseni schopnosti wi g zvysena namaha, ale nemusi e neni schopen
e oox o 7adné v potrebuje prestavky
Cisténi zubU a cesani odpocivat vykonat
zhorseni schopnosti A L v i ? o v tézka, potrebuje
3 hop 7adné lehka, nékdy pouziva ruce stfedni, vzdy uziva ruce P I
vstavat ze zidle pomoc
dvojité vidéni zadné ano, ale ne denné denné, ale ne trvale trvale
pokles vicka zadné ano, ale ne denné denné, ale ne trvale trvale

(minimum = 0, maximum = 24 bod)

MGFA: Myasthenia Gravis Foundation of America, UPV: uméla plicni ventilace
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Priloha 11. Kvantitativni skére myasthenia gravis (QMGS) dle MGFA.

@ (minimum = 0, maximum = 39 bod)

Stupen 0 1 2 3
dvojité vidéni pfi pohledu do strany (sek.) 61 11-60 1-10 spontanné
ptéza (pohled vzhuru) sek. 61 11-60 1-10 spontdnné
S . . normalni sila pfi  Uplné zavre, urcita sla- Uplné zavre, nenf R
mimické svaly (orbic. oculi) SV nezavre Uplné
zavirani oci bost, schopen odporu schopen odporu

polykani (1 dcl) normalni minimalni kasel skakovani, nosni nezlcl?:gjtn
regurgitace P
hlasita re¢ (pocita do 50 — zacatek dysartrie) zadna 30-49 10-29 do9
rozpazeni PHK (90 st., vsedé), sek. 240 90-239 10-89 0-9
rozpazeni LHK (90 st., vsedé), sek. 240 90-239 10-89 0-9
FVC, % tabelované hodnoty 80 % a vice 65-79 50-64 pod 50 %
stisk PHK (Kg)
muz 45 a vice 15-44 5-14 04
zena 30 a vice 10- 29 5-9 0-4
stisk LHK (Kg)
muz 45 a vice 15-44 5-14 0-4
zena 30 a vice 10-29 5-9 0-4
zvedani hlavy vleZe (45 st.), sek. 120 30-119 1-29 0
PDK elevace vleze (45 st.), sek. 100 31-99 1-30 0
LDK elevace vleze (45 st.), sek. 100 31-99 1-30 0

FVC: ,forced vital kapacity” (usilovna vitalni kapacita), LDK: leva doIni koncetina, LHK: leva horni koncetina, MGFA: Myasthenia Gravis
Foundation of America, PDK: prava dolIni koncetina, PHK: pravéd horni konc¢etina, QMGS: kvantitativni skdre myasthenia gravis

tézky kasel, za-

Pfiloha 12. MGFA postintervencni status.

Kompletni stabilni remise (KSR)

Farmakologickd remise (FR)

Minimalni manifestace (MM)

Zadné subjektivni potiZe ani symptomy alespof jeden rok, bez terapie jeden rok.
Akceptuje se izolovana slabost m. orbicularis oculi.

Stejna kritéria, ale pacient je lé¢en. Nesmi ale brat inhibitory acetylcholinesterdzy.

Zadné priznaky funkéniho omezeni, mize byt urcita slabost nékterych svald.

Smrt z dGvodu MG

MM: minimalIni manifestace

Zmény

Zlepsen Podstatny pokles potizi nebo podstatna redukce medikace.

Nezménén Zadné podstatné zmény klinické symptomatiky nebo medikace.

Zhorsen Podstatny nérust klinickych projevl nebo podstatny nardst medikace.

Exacerbace Pacient, ktery splrioval kritéria KSR, FR nebo MM, ale nasledné doslo k rozvoji klinickych

FR: farmakologickd remise, KSR: kompletni stabilni remise, MG: myasthenia gravis, MGFA: Myasthenia Gravis Foundation of America,

potizi, jez tato kritéria nepripousti.
Pacient zemrel v disledku MG, v disledku komplikaci [é¢by nebo do 30 dnd po
tymektomii.

Seznam zkratek

AIDP akutni zanétlivd demyeliniza¢ni polyneu-
ropatie

AMAN akutni motorickd axonalni neuropatie

AMSAN  akutni motorickd a senzitivni axonalni
neuropatie

CIDP chronickd zanétlivd demyeliniza¢ni DM dermatomyozitida

polyneuropatie EFNS The European Federation of Neurological
CLSJEP  Ceskd lékarska spole¢nost Jana Evange- Societies

listy Purkyné GBS Guillainav-Barrédv syndrom
CNS VIG intravendznf lidsky imunoglobulin
CLSJEP  Ceska neurologicka spole¢nost CLS JEP DM juvenilni dermatomyozitida
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STANDARD PRO LECBU PACIENTU S AUTOIMUNITNIMI NERVOSVALOVYMI ONEMOCNENIMI

MG myasthenia gravis

MGFA Myasthenia Gravis Foundation of America
MMN multifokalni motoricka neuropatie
NMS CNS

CLSJEP  Neuromuskularni sekce CNS CLS JEP
PM polymyozitida

PNS The Peripheral Nerve Society

QMGS Quantitative Myasthenia Gravis Score
VPF vyménna plazmaferéza

mVPF vyménna membranové plazmaferéza
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