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Skéla tize narkolepsie a jeji psychometrické
vlastnosti u pacientt s narkolepsii typu 1 v CR

Narcolepsy severity scale and its psychometric properties in patients

with narcolepsy type 1 in the Czech Republic

Souhrn

Cil: Studie si kladla za cil ovéfit vhodnost pouziti Skaly tize narkolepsie (Narcolepsy Severity Scale;
NSS) jako zakladniho klinického néstroje pro stanoveni subjektivnf tiZze onemocnén{ u pacient(
s narkolepsii typu 1 (NT1) v CR. Soubor a metodika: Celkem 78 pacientl ze 2 spankovych center
s diagndézou NT1 (29 muzd, 49 Zen, primérny veék 36,1 + 11,7 let, rozmezi 18-71 let, z toho lé¢enych
n = 51) vyplnilo skalu NSS sestédvajici z 15 otdzek zaméfenych na vyskyt, frekvenci a dopad na dennf
aktivity vdech hlavnich narkoleptickych pfiznakd. Soucasné byli instruovani vyplnit Epworthskou
$kélu spavosti (Epworth Sleepiness Scale; ESS), Skalu tize Unavy (Fatigue Severity Scale; FSS), Skalu
hodnoceni Uzkosti a deprese pfi hospitalizaci (Hospital Anxiety and Depression Rating Scale; HADS)
a zkracenou verzi Dotazniku kvality Zivota (Quality of Life Questionnaire; SF-36). Vysledky: Skéla NSS
vykazuje dobrou vnitfni konzistenci dotazniku pomoci koeficientu Cronbachova a, kterd je pro
celou kohortu pacientd s NT1 0,80, pro skupinu lécenych pacientl 0,79 a pro skupinu nelécenych
pacientd 0,82. Keiser-Meyer-Olkin(v index pro celou kohortu je 0,73, coZ potvrzuje dostatec¢nou
strukturdlni validitu dotazniku. Nebyl zjistén signifikantni rozdil ve skore NSS Ié¢enych a nelécenych
pacientd, nicméné byla potvrzena korelace celkového skére NSS s ESS (p = 0,61; p < 0,0001) a FSS
(p =0,4438; p < 0,0001). Zdver: NSS predstavuje vhodny a snadno aplikovatelny klinicky nastroj ke
stanoveni subjektivnf tize onemocnéni, dobfe vystihuje hlavni narkoleptické pfiznaky a hodnotf
jejich vliv na dennf aktivity.

Abstract

Aim: The aim of the study was to verify the applicability of the Narcolepsy Severity Scale (NSS)
as a basic clinical tool for determining the subjective severity of the disease in patients with
narcolepsy type 1 (NT1) in the Czech Republic. Patients and methods: A total of 78 patients from
2 sleep centers with a diagnosis of NT1 (29 men, 49 women, mean age 36.1 + 11.7 years, range
18-71 years, N = 51 were treated) completed the NSS scale consisting of 15 questions focusing on
the occurrence, frequency, and impact on daily activities of all major narcoleptic symptoms. At
the same time, they were instructed to complete the Epworth Sleepiness Scale (ESS), the Fatigue
Severity Scale (FSS), the Hospital Anxiety and Depression Rating Scale (HADS) and a short version
of the Quality of Life Questionnaire (SF-36). Results: The NSS scale shows good internal consistency
of the questionnaire using Cronbach'’s a, which is 0.80 for the whole cohort of NT1 patients, 0.79 for
the treated group and 0.82 for the untreated group. The Keiser-Meyer-Olkin index for the entire
cohortis 0.73, confirming sufficient structural validity of the questionnaire. There was no significant
difference in the NSS scores of treated and untreated patients; however, the correlation of the total
NSS score with ESS (p = 0.61; P < 0.0001) and FSS (p = 0.4438; P < 0.0001) was confirmed. Conclusions:
The NSS is a convenient and practical clinical tool for determining the subjective severity of the
disease, well capturing the main narcoleptic symptoms and assessing their impact on daily
activities.
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Uvod s odhadovanou prevalenci v obecné po-
Narkolepsie typu 1 (NT1), dffve oznaco-  pulaci mezi 0,03-0,05 % [1,2]. Jejim pa-
vand jako narkolepsie s kataplexif, pfed-  tofyziologickym podkladem je imu-
stavuje vzacné neurologické onemocnéni  nitné zprostfredkovana ztrata/dysfunkce

hypokretinovych neuront v oblasti po-
sterolateralniho hypotalamu u osob, které
jsou k rozvoji onemocnéni geneticky
predisponovany [3].
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Mezi hlavni klinické piiznaky patfi nadmérna
dennf spavost (excessive daytime sleepiness;
EDS) s typickymi nepfekonatelnymi atakami
denniho spanku, kataplexie, hypnagogické ha-
lucinace, spankova obrna a nekvalitni no¢ni
spanek [4]. Nicméné tyto pfiznaky nebyvaji
vzdy plné vyjadreny u vech pacientd [5,6].
V klinické praxi se setkdvdme s vysokou va-
riabilitou nejen jejich samotného vyskytu, ale
i intenzity obtizi a mirou ovlivnéni kazdoden-
nich aktivit. Ne vzdy jsou pfiznaky zcela ty-
pické - je obtizné je kvantifikovat, a tedy konzi-
stentné posoudit tiZi narkolepsie. V nékterych
pfipadech mohou tyto nejasnosti dokonce
vést k mnohaleté prodlevé mezi ndstupem
pfiznakd a stanovenim spravné diagnézy [6],
coz vyznamné snizuje kvalitu Zivota pacientt
s narkolepsif [7].

Je tedy potreba zavést do praxe jednodu-
chy klinicky screeningovy nastroj, ktery by
umoznil hodnotit frekvenci/zavaznost jed-
notlivych symptomd a jejich celkovy dopad
na dennf aktivity a ktery by byl soucasné
vhodnym néastrojem pro hodnoceni efektu
lécby. V porovnani s dosud pouzivanymi
starsimi dotazniky, jako jsou napf. Epworth-
ska skala spavosti (Epworth Sleepiness
Scale; ESS), Ullanlinnska skala narkolepsie,
Stanfordsky spankovy inventar ¢i Svycarska
skala narkolepsie [8-10], tyto predpoklady
lépe splnuje Skala tize narkolepsie (Narco-
lepsy Severity Scale; NSS) francouzskych au-
torQ z roku 2017 [11]. Nasim cilem bylo ové-
fit jeji psychometrické vlastnosti v kohorté
pacientl s NT1 v CR a stanovit, zda v plném
rozsahu reflektuje potiZe, s kterymi pacienti
prichazeji, s ohledem na jejich dennf aktivity.

Metodika

Participanti

Soubor tvofilo 78 dospélych pacientd s NT1
ze 2 spankovych center (65 pacientl Centra
pro poruchy spanku a bdéni 1. LF UK a VFN,
13 pacientld Oddéleni spankové mediciny
NUDZ, Klecany a 3. LF UK), ktefi byli pozvani
k diagnostice do spankové laboratofe pro po-
dezieni na narkolepsii, nebo se jednalo o pa-
cienty s jiz dffve stanovenou diagnézou, ktefi
byli pozvani k pravidelnému kontrolnimu vy-
setfeni v rdmci klinického sledovéni. U vsech
pacientl byla diagndza stanovena na zakladé
aktualné platnych kritérii Mezindrodni klasi-
fikace poruch spanku (International Classifi-
cation of Sleep Disorders; ICSD-3): nepreko-
natelné ataky denniho spanku > 3 mésice,
jednoznacnd kataplexie, primérna latence
usnuti pfi testu mnohocetné latence usnuti
(Multiple Sleep Latency Test; MSLT) < 8 min

s ndlezem > 2 period REM spanku (nalez REM
spanku v prvnich 15 min po usnuti v prabéhu
noci mize nahradit 1 periodu REM spanku
pfi MSLT), ev. hladina hypokretinu v mozko-
misnim moku < 110 pg/ml [4]. U viech pa-
cientl byla prokdzana pritomnost alely
DQOB1*0602 systému HLA.

Sbér dat

Anglickou verzi vyzkumnikdm poskytl pro
Ucely studie MAPI Research Institute, Lyon,
Francie (No 218774). Nejprve byl proveden
dvojity zpétny preklad NSS z angli¢tiny do
¢estiny bilingvnim rodilym mluvéim a spe-
cialisty na spankovou medicinu z obou cen-
ter (JB, KS, SN). Preklad byl slou¢en a disku-
tovan, dokud nebylo dosazeno konsenzu.
Nasledné bylo vybrano 5 pacientd, ktefi byli
pozadani o vyjadfeni, zda jsou otazky jasné
a srozumitelné, coz shodné potvrdili.

Skéla tize narkolepsie sestavé z 15 ota-
zek na 5 hlavnich narkoleptickych pfiznakd:
ataky spanku a spavost (7 otdzek), kataple-
xie (3 otdzky), hypnagogické halucinace
(2 otdzky), spankova obrna (2 otazky) a ne-
kvalitni no¢ni spanek (1 otédzka). Vsechny
otazky se vztahuji k poslednimu mésici tr-
vani onemocnéni [12]. Na otdzky hodno-
tici frekvenci pfiznakd bylo mozné odpovi-
dat za pomoci 6bodové Likertovy skély od
0 do 5, na ostatni otdzky hodnotici dopad
pfiznakl na denni fungovéani pomoci 4bo-
dové Likertovy skaly od 0 do 3. Celkové skore
predstavovalo soucet bodl vsech otazek,
s rozmezim 0-57 bodd, kdy vyssi skore zna-
menalo vétsi zdvaznost onemocnéni. V roce
2020 bylo na zakladé celkového skore NSS
navrzeno rozdéleni narkoleptickych pfiznakd
na 0-14 mirné, 15-28 stredni, 29-42 tézké
a > 43 velmi tézké [12,13].

Jako irelevantnf se jevila pouze otézka ¢. 7:
,Do jaké miry ovliviuji tato ndhld denni usnutf
Vasi schopnost fidit automobil?”, nebot v CR
neni nedostate¢né kompenzovana narkolep-
sie slucitelna s fizenim motorovych vozidel. Pa-
cienti bez fidi¢ského opravnént stejné jako ti,
ktefi toto omezeni nepocituji, shodné odpovi-
dali:, Vibec neovliviiuji/nefidim z jinych ddvodd”
(= 0 bodU), coz mUze zkreslit informaci stran
skute¢ného dopadu denni spavosti na fizeni
motorovych vozidel. Dotaznik byl pacienttim
predkladédn béhem diagnostického pobytu
ve spankové laboratofi nebo béhem ambu-
lantniho vysetfeni v rdmci dlouhodobého
sledovéni. Zadny pacient nevyplnil dotaznik
opakované.

Kromé NSS pacienti vyplnili tyto dotaz-
niky: ESS [14], Skéla tize Unavy (Fatigue Se-

verity Scale; FSS) [15], Dotaznik kvality zi-
vota: zkrdcend verze — 36 (Quality of Life
Questionnaire; SF-36) [16] a Skala hodno-
ceni Uzkosti a deprese pfi hospitalizaci (Hos-
pital Anxiety and Depression Rating Scale;
HADS) [17].

Statistické metody

K porovnani celkovych hodnot dotazniku
NSS mezi vybranymi skupinami pacientd byl
pouzit dvouvybérovy t-test. Délka onemoc-
néni mezi lé¢enymi a nelécenymi pacienty
byla porovnana pomoci neparametrického
Mann-Whitneyho U testu. Pro vyjadfenf ko-
relaci veli¢in byl pouZit neparametricky
Spearmantv korelac¢ni koeficient. Konzis-
tence dotazniku NSS byla hodnocena koe-
ficientem Cronbachova o a Keiser-Meyer-Ol-
kinovym indexem. Za statisticky signifikantnf
byly povazovany hodnoty p mensi nez 5 %.
Analyza byla zpracovéna ve statistickém
softwaru R, verze 4.2.1 (R Core Team, Auc-
kland, Novy Zéland).

Vysledky
Demografické udaje a deskriptivni
data
Do studie bylo zahrnuto 78 pacientd s dia-
gnoézou NT1 (29 muz(, 49 Zen, primeémy vék
36,1 + 11,7 let, rozmezi 18-71 let), body mass
index (BMI) 23,9 + 5,6 (rozmezi 19,1-37,2). Pri-
meérny vek pfi za¢atku onemocnéni byl 20 let,
u 38 pacientl (49 %) se prvni piiznaky onemoc-
néni objevily pred 18. rokem veéku, onemoc-
nénf prameérné trvalo 16 let. Hypnagogické
halucinace udavalo 35 pacientd (45 %), span-
kovou obrnu 32 pacientd (42 %). Z celkového
poctu participantd bylo aktudlné lécenych
51 pacientd, z toho 28 pacientl bylo lé¢eno
modafinilem, 8 pacientd uzivalo metylfenydat,
13 pacientt oxybdt sodny, 2 pacienti pitolisant,
13 pacient( tricyklickd antidepresiva (11x klo-
mipramin, 1x melipramin, 1x tianepin), 8 pa-
cientl bylo lé¢eno pomoci selektivnich inhi-
bitorl zpétného vychytavani serotoninu (SSRI)
(escitalopram, citalopram, fluoxetin, sertralin),
5 venlafaxinem, 3 pacienti uzivali ad hoc klo-
nazepam na noc a 1 pacient trazodon na noc.
Prameérné skore NSS u studované kohorty
pacientt s NT1 ¢inilo 26,94 + 9,86 bodU (roz-
mezi 7-50 bodu). Z celkového poctu pa-
cientl vykazovalo 11 (14 %) mirné ptiznaky
(0-14 bodu), 35 (45 %) stredni (15-28 bodu),
27 (35 %) tézké (29-42) a 5 pacientl
(6 %) velmi tézké (= 43 bod0). Primérna
skore + smérodatnd odchylka (standard de-
viation; SD) jednotlivych otdzek u viech pa-
cientl a zvIast u léCenych (n = 51) a neléce-
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pacientu s narkolepsii typu 1.

Tab. 1. Primérné skére Narcolepsy Severity Scale (£ smérodatnd odchylka) u viech pacienttd a déle u Ié¢enych/nelécenych

n - pocet; NS — nenf signifikantni

Skala tize narkolepsie n=78 Lé¢eni(n=51) Neléceni(n=27) p<0,05
1. Jak ¢asto pocitujete v prlibéhu dne nepfekonatelnou potfebu spanku? 4,33+ 1,15 4,43+ 1,20 412 +1,03 NS
2. Méte obavy z usnuti béhem dne (aniz byste si toho vsiml/a, néhle)? 1,60 + 0,98 1,65 + 096 1,52 + 1,05 NS
3. Jak vyznamné narusuji tato nahld usnuti Vasi praci/aktivity? 2,28+ 1,04 2,25+1,00 233+114 NS
4. Jak vyznamné narusuji Vas spolecensky a rodinny Zivot? 1,33+ 098 1,39+ 098 1,22 £ 1,01 NS
5. Jak se obecné citite po takovém nahlém dennim usnuti? 1,25+ 0,65 1,27 £0,70 1,22 +0,58 NS
6. Za jak dlouho se dostavi po ndhlém dennim usnuti dalsi nédhlé usnuti? 245+ 1,70 2731172 193 £ 1,54 NS
7. Zj)ti)ar:igwili?ry ovliviuji tato nadhld dennf usnuti Vasi schopnost fidit 052+ 091 045 + 090 067 +092 NS
8. Jak ¢asto mivate epizody generalizované kataplexie? [zkrdceno] 197 + 1,85 2,39+1,83 1,19 + 1,64 NS
9. Jak ¢asto mivéte epizody parcidlni kataplexie? [zkrdceno] 2,83+1,72 3,02+ 1,64 248+ 1,85 NS
10. E;i'iljjéag;’r:ajg\p/?j;géce, spolecensky nebo rodinny Zivot ovlivnén 110+ 093 118 + 0,97 096+ 0,85 NS
11. Jak ¢asto mivéte pfi usindni nebo pfi probouzeni halucinace? 2,08 + 1,74 2,16+ 1,80 193 + 1,66 NS
12. Do jaké miry Vas tyto halucinace obtézuji? 1,06 £+ 1,02 1,20 £ 1,11 0,81+0,79 NS
13. Jak ¢asto mivate pfi usinani nebo pfi probouzeni spadnkovou obrnu? 1,51+ 1,59 1,53 + 1,63 148+ 153 NS
14. Do jaké miry Vés epizody spankové obrny obtézuiji? 090 + 1,05 1,00 + 1,11 0,70 + 091 NS
15. Jak moc je v souc¢asné dobé naruseny Vas no¢ni spanek? 1,62 +093 1,73+0,87 141+ 1,01 NS

nych (n = 27) pacientl jsou uvedena v tab. 1.
Léceni pacienti se od nelécenych signifi-
kantné nelisili z hlediska véku, pohlavi, BMI
ani vékem pfi zacatku onemocnéni. U léce-
nych pacientd trvalo onemocnéni primérné
06 letdéle (p=0,0379). Ve vyskytu hypnago-
gickych halucinaci ¢i spankové obrny nebyl
mezi skupinami lécenych a nelécenych pa-
cientl s NT1 zjistén signifikantnf rozdil.
Primeérné skore ESS cinilo 17,1 + 4,4 body
(rozmezi 7-24 bodl), prdmérné skore FSS
41,5 £ 11,6 bodl (rozmezi 10-63), HADS-
-A: 6,1 + 4,1 (0-17), HADS-D: 49 + 4,2 (0-
18), SF-16 fyzické zdravi: 72,1 + 15,2 (35-96),
SF-36 psychické zdravi: 58,7 + 15,9 (9-89).

Psychometrické vlastnosti dotazniku
Byla potvrzena vnitfni konzistence dotazniku
pomoci koeficientu Cronbachova a, kterd je
pro celou kohortu pacientd s NT1 0,80, pro
skupinu lé¢enych pacientd 0,79 a pro sku-
pinu nelécenych pacientd 0,82. Keiser-
-Meyer-Olkin(iv index pro celou kohortu je
0,73, coz potvrzuje dostate¢nou strukturaini
validitu dotazniku.

Celkové skdre NSS signifikantné kore-
luje s otédzkami, které se pfimo vztahuji
ke spavosti (otdzky 1-4 + 6; obr. 1) — NSS
vs. NSST (p = 0,0004), NSS2 (p < 0,0001),

NSS3 (p = 0,0328), NSS4 (p < 0,0001),
NSS6 (p < 0,0001) — i k dalsim narkoleptickym
pfiznaklm (pro otazky 5 + 8-15 je ve vsech
pfipadech p < 0,0001), pouze otdzka 7 nevy-
kazuje signifikantni korelaci s celkovym skore
NSS (p =0,2312).

Viysledky déle potvrdily vyssi celkové skore
NSS u pacientl s aktudlnim vyskytem kata-
plexie (obr. 2).

Nebyl zjistén signifikantnf rozdil ve skoére
NSS u léc¢enych a nelécenych pacientd
(28,37 + 9,65 vs. 24,22 + 9,86; p = 0,0806).
Nebyla zjisténa signifikantné vyznamna ko-
relace celkového skore NSS s vekem v dobé
zacatku onemocnéni ani s délkou trvanf
onemocnéni. Nicméné byla potvrzena ko-
relace celkového skére NSS a skaly ESS
(p = 0,61, p < 0,0001) a rovnéz celkového
skore NSS a skaly FSS (p = 0,4438; p < 0,0001)
(obr. 3, 4).

ESS signifikantné koreluje s FSS (p =0,0025),
ale nekoreluje s vysledky HADS ani SF-36.

Diskuze

Tato studie prokdzala dobré psychomet-
rické vlastnosti ceské varianty NSS u sledo-
vané kohorty pacient s NT1. Byly zjistény
signifikantné vyznamné korelace jednotli-
vych polozek a celkového skoére, Cromba-

chova a potvrdila vysokou miru vnitfni kon-
zistence dotazniku a jeho dobrou reliabilitu.
Z hlediska konvergentni validity je patrnd vy-
znamna korelace mezi celkovym skére NSS
aESSaFss.

Prameérné skére NSS u nasich pacientd
s NT1 ¢inilo 26,94 + 9,86, coz odpovidé pl-
vodni francouzské studii 21,57 + 8,54 [11]
a cinské valida¢ni studii na dospélych pa-
cientech s NT1 25,44 + 11,21 [18]. Tato pra-
mérna skore odpovidaji stredné zadvaznym
pfiznakdm ve skéale NSS. Posledni studie,
ktera dosud hodnotila psychometrické
vlastnosti NSS, je verze prelozend do brazil-
ské portugalstiny, jejiz celkové skore je vyssi
(33,94 + 11,23) a spadé do kategorie tézkych
pfiznakd narkolepsie [19]. Sami autofi tento
rozdil vysvétluji horsi dostupnosti [é¢by nar-
kolepsie v Brazilii [19].

Nadmeérna denni spavost je zpravidla ini-
cidlnim pfiznakem NT1 bez ohledu na vék
v dobé zacatku onemocnénf a je i hlavnim
perzistujicim a invalidizujicim pfiznakem,
s kterym se setkdvame v ramci dlouhodo-
bého sledovani [20]. Zakladnim, Siroce pou-
zivanym dotaznikem pro hodnoceni nad-
mérné denni spavosti bez ohledu na jeji
etiologii je ESS [14]. V literatufe je konzis-
tentné uvadéno prameérné skore ESS u pa-
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Obr. 1. Korelace celkového skore NSS a otazek zamérenych na nadmérnou denni spavost dle NSS (p = 0,9340; p < 0,0001).
NSS — Skéla tize narkolepsie (Narcolepsy Severity Scale)
Fig. 1. Correlation of NSS total score and questions targeting excessive daytime sleepiness by NSS (p = 0.9340; P < 0.0001).
NSS — Narcolepsy Severity Scale

cientl s NT1 mezi 17 a 20 body [12,21], coz
odpovida nasim zjisténim. Tato 3kéla se vsak
zaméfuje vyhradné na spavost a opomiji
dalsi narkoleptické pfiznaky, tj. nevypovida
0 z&vaznosti onemocnéni v plné sifi. Jak uka-
zuje obr. 2, pfi subjektivnim posuzovani tize
narkolepsie hraje vyznamnou roli i vyskyt ka-
taplexif. Nevyhodami ESS jsou i jeji nizkd ko-
relace s vysledky MSLT a stfednikorelace s vy-
sledky testu udrzeni bdélosti (Maintenance
of Wakefulness Test; MWT). Rovnéz chybi
evidence spolehlivosti pfi opakovaném pou-
Ziti (test-retest reliabilita) [22]. Nami prokaza-
nou korelaci skore ESS a celkového skdre NSS

Obr. 2. Celkové skére NSS u skupin
pacientd s aktudlnim vyskytem kataplexie
a bez aktudlni pfitomnosti kataplexie

(p < 0,0001).

NSS — Skala tize narkolepsie (Narcolepsy
Severity Scale)

Fig. 2. NSS total score in the groups

of patients with and without current
occurrence of cataplexy (P < 0.0001).

NSS — Narcolepsy Severity Scale

potvrzuji pavodni prace [11] i dvé dosud pu-
blikované valida¢nf studie, ¢inskd [18] a bra-
zilskd [19]. V nasi skupiné pacientl byla
soucasné patrna korelace jednotlivych ota-
zek vztahujicich se ke spavosti s celkovym
skore NSS, stejné jako korelace s tizi dennf
dnavy.

Jako screeningova metoda narkoleptic-
kych pfiznakl a jejich rozlisenf od pfiznaku ji-
nych onemocnéni, ktera mohou narkolepsii
napodobovat, je dosud pouzivana Ullanlinn-
skd skéla narkolepsie (UNS). Jeji nevyhodou
je ale nekonzistentni specificita v rdznych
studifch [23-25]. Dalsi néstroj pro hodno-
cenf narkoleptickych priznakd predstavuje
Stanfordsky spankovy inventar (SSI), ktery
pro sv0j rozsah 146 otazek neni pouZitelny
v bézné klinické praxi [26]. Posledni z pou-
zivanych $kal je Svycarska skala narkolep-
sie s 5 otazkami (3 otazky se tykaji spavosti
a 2 otézky se vztahuji ke kataplexii) [8], kterd
je povazovana za vhodnou screeningo-
vou metodu, ale nepokryva celé spektrum
ptiznakd a neni vhodnd pro monitorovani
efektu lécby. Celkové se tedy NSS v porov-
nani s dosud rozsifenymi Skalami ESS, UNS

50 — —_
1
1
1
1
1
:
1
40 — |
1
1
1
1
=
< 30
W
o
3
=z
1
| 1
| 1
20 — ! X
| 1
1
|
! —
—_
10 - \
-
ano ne
kataplexie
66

Cesk Slov Neurol N 2023; 86/119(1): 63-68




SKALA TIZE NARKOLEPSIE A JEJI PSYCHOMETRICKE VLASTNOSTI U PACIENTU S NARKOLEPSII TYPU 1V CR

50 —

40 —

NSS CELKEM
w
o
|

20 —

[ I |
10 15 20

ESS

Obr. 3. Korelace celkového skére NSS a prdmérného skére ESS (p = 0,61; p < 0,0001).

ESS — Epwothska skéla spavosti (Epworth Sleepiness Scale); NSS — Skéla tize narkolepsie (Narcolepsy Severity Scale)
Fig. 3. Correlation of NSS total score and ESS score (p = 0.61; P < 0.0001).

ESS — Epworth Sleepiness Scale; NSS — Narcolepsy Severity Scale

50 —

30

NSS CELKEM

20 —

10 20 30 40 50 60

FSS

Obr. 4. Korelace celkového skére NSS a skore FSS (p = 0,4438; p < 0,0001).

FSS — Skéla tize Unavy (Fatigue Severity Scale); NSS — Skala tize narkolepsie (Narcolepsy Severity Scale)
Fig. 4. Correlation of NSS total score and FSS score (p = 0.4438; P < 0.0001).

FSS — Fatigue Severity Scale; NSS — Narcolepsy Severity Scale
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a Svycarska skala narkolepsie (SNS) jevi jako
vyhodny a uzite¢ny ndstroj.

NSS byla vyvinuta rovnéZz za UGcelem sle-
dovani efektu 1é¢by a jeji optimalizace. PU-
vodni francouzska studie i dvé nasledné va-
lida¢ni studie potvrzuji vhodnost pouZiti
skaly NSS za timto Ucelem [12,18,19]. Soucasti
téchto sledovanych soubort byli pacienti
s NT1, ktefi vyplnili dotaznik 2x, jednou jako
neléceni a s odstupem nékolika mésicl jako
|éceni, pficemz ve viech zminénych studiich
byl pozorovéan pokles celkového skére NSS.
Takovou moznost parového testovani nase
kohorta neposkytovala. Vzhledem k nizké in-
cidenci NT1 nelze v CR vytvofit v pfiméfe-
ném Case dostate¢né pocetny soubor no-
vych pacientd, které by bylo mozné testovat
opakované. Nami sledovani [écenfi i neléceni
pacienti pfevazné zlstavali v pasmu stredné
tézkych priznakd. Srovnatelnd hodnota NSS
u obou skupin mé nékolik divodd. Nelécenf
pacienti se vétsinou nenachazeli na zac¢atku
svého onemocnénf ani jim nebyla recentné
stanovena diagndza — byli to nemocni, ktefi
se jiz dfive rozhodli nebrat léky, vétsinou pro
mirnou zdvaznost pfiznakd. Vétsina z nich
méla navic moznost optimalniho denniho
rezimu s planovanym dennim spankem
a minimem emocnich podnétd, coz je dalsi
dlvod, pro¢ dlouhodobé nepotfebuiji far-
makoterapii a hodnoti svdj klinicky stav jako
spise lehky. Svou roli maze hrat i skutecnost,
7e spavost — jako hlavni pfiznak NT1 - i jejf
dalsi klinické projevy byly v dobé pandemie
COVID-19 ovlivnény moznosti volngjsiho
planovani dennich zdfimnuti a prodlouze-
nim noc¢niho spénku. Zejména pacienti pra-
cujici na délku v této dobé uddvali celkové
plexif [27]. Nékteré narkoleptické pfiznaky se
rovnéz mohou zlepsit v disledku zmény Zzi-
votniho stylu, identifikaci a vyvarovanim se
zhorsujicich/vyvolavajicich faktort i v dU-
sledku pfirozeného vyvoje onemocnéni [28—
30]. Tato prace nesledovala vliv pande-
mie na subjektivni vnimani tize narkolepsie,
nelze ale vyloucit, ze psychosocidlni a eko-
nomické faktory s ni spojené mohly ovlivnit
vysledky korelaci NSS s Uzkostnym/depre-
sivnim prozivanim a vlastni kvalitou Zivota.
Pretrvavajici vyssi skore NSS u lé¢enych pa-
cientd rovnéz mohlo byt ovlivnéno skutec-
nosti, ze nékterf pacienti spadajici do pasma
tézkych/velmi tézkych pfiznakl nebyli do-
statecné farmakoresponzivni.

Z&vérem lze konstatovat, ze NSS predsta-
vuje kratky, vnitiné konzistentni a snadno
aplikovatelny klinicky nastroj ke stanoveni

zavaznosti klinickych priznak( narkolepsie
typu 1 a jejich dusledkd. Pfedchozi studie
prokdzaly i vhodnost jejiho pouZiti pro sle-
dovéni efektu écby.

Etické aspekty

Préce byla provedena ve shodé s Helsinskou deklaraci
z roku 1975 a jejimi revizemi v letech 2004 a 2008. Pro-
vedenf studie bylo schvaleno etickymi komisemi obou
pracovist (VFN v Praze: ¢.j. 16/19 Grant AZV VES 2020 VFN,
datum schvéleni 23. 5. 2019 a Narodnf Ustav dusevniho
zdravi, Klecany: cj. 141/19, datum schvélenf 19. 6. 2019).
Vsichni pacienti podepsali informovany souhlas s Ucastf
ve studii.

Financni podpora
Prace byla podporena z programového projektu Minis-
terstva zdravotnictvi CR s reg. ¢. NU20-04-00088 a pro-
gramem Cooperatio Neuroscience Charles University.
Veskerd prava podle pfedpisti na ochranu dusevniho
vlastnictvijsou vyhrazena.

Konflikt zajma

Autofi deklaruji, ze v souvislosti s pfedmétem studie
nemaji zadny konflikt z&jm.

Literatura

1. Luca G, Haba-Rubio J, Dauvilliers Y et al. Clinical, poly-
somnographic and genome-wide association analy-
ses of narcolepsy with cataplexy: a European Narco-
lepsy Network study. J Sleep Res 2013; 22(5): 482-495.
doi: 10.1111/jsr.12044.

2. Longstreth WT Jr, Koepsell TD, Ton TG et al. The epi-
demiology of narcolepsy. Sleep 2007; 30(1): 13-26. doi:
10.1093/sleep/30.1.13.

3. Liblau RS, Vassalli A, Seifinejad A et al. Hypocretin
(orexin) biology and the pathophysiology of narcolepsy
with cataplexy. Lancet Neurol 2015; 14(3): 318-328. doi:
10.1016/51474-4422(14)70218-2.

4. American Academy of Sleep Medicine. International
classification of sleep disorders — third edition (ICSD-3).
Darien, IL: American Academy of Sleep Medicine 2014.
5. Bassetti CLA, Adamantidis A, Burdakov D et al. Nar-
colepsy - clinical spectrum, aetiopathophysiology,
diagnosis and treatment. Nat Rev Neurol 2019; 15(9):
519-539. doi: 10.1038/541582-019-0226-9.

6. Zhang Z, Dauvilliers Y, Plazzi G et al. Idling for dec-
ades: a European study on risk factors associated with
the delay before a narcolepsy diagnosis. Nat Sci Sleep
2022; 14:1031-1047. doi: 10.2147/NSS.5359980.

7. Ohayon MM. Narcolepsy is complicated by high medi-
cal and psychiatric comorbidities: a comparison with the
general population. Sleep Med 2013; 14(6): 488-492. doi:
10.1016/j.sleep.2013.03.002.

8. Kallweit U, Schmidt M, Bassetti CL. Patient-re-
ported measures of narcolepsy: the need for better as-
sessment. J Clin Sleep Med 2017; 13(5): 737-744. doi:
10.5664/jcsm.6596.

9. Akerstedt T, Gillberg M. Subjective and objective
sleepiness in the active individual. Int J Neurosci 1990;
52(1-2): 29-37. doi: 10.3109/00207459008994241.

10. MacLean AW, Fekken GC, Saskin P et al. Psychometric
evaluation of the Stanford Sleepiness Scale. J Sleep Res
1992; 1(1): 35-39. doi: 10.1111/).1365-2869.1992.tb00006 .x.
11. Dauvilliers Y, Beziat S, Pesenti C et al. Measurement
of narcolepsy symptoms: the Narcolepsy Severity Scale.
Neurology 2017; 88(14): 1358-1365. doi: 10.1212/WNL.000
0000000003787.

12. Dauvilliers Y, Barateau L, Lopez R et al. Narcolepsy Se-
verity Scale: a reliable tool assessing symptom sever-

ity and consequences. Sleep 2020; 43(6): zsaa009. doi:
10.1093/sleep/zsaa009.

13. Pimentel Filho LH, Frange C, Coelho FMS. Narco-
lepsy Severity Scale:experience of aBrazilian Sleep Center.
Sleep 2020; 43(9): zsaa113. doi: 10.1093/sleep/zsaall3.
14. Johns MW. A new method for measuring daytime
sleepiness: the Epworth sleepiness scale. Sleep 19971;
14(6): 540-545. doi: 10.1093/sleep/14.6.540.

15. Hjollund NH, Andersen JH, Bech P. Assessment of fa-
tigue in chronic disease: a bibliographic study of fatigue
measurement scales. Health Qual Life Outcomes 2007; 5:
12.doi: 10.1186/1477-7525-5-12.

16. Ware JE Jr, Gandek B. Overview of the SF-36 health
survey and the International Quality of Life Assessment
(IQOLA) project. J Clin Epidemiol 1998; 51(11): 903-912.
doi: 10.1016/50895-4356(98)00081-x.

17. Zigmond AS, Snaith RP. The hospital anxiety and de-
pression scale. Acta Psychiatr Scand 1983; 67(6): 361-370.
doi: 10.1111/1.1600-0447.1983.tb09716.x.

18. Li C, Spruyt K, Zhang C et al. Reliability and validity of
the Chinese version of Narcolepsy Severity Scale in adult
patients with narcolepsy type 1. Sleep Med 2021; 81:
86-92. doi: 10.1016/j.sleep.2021.02.008.

19. Pimentel Filho LH, Gomes ACD, Frange C et al. Val-
idation of the Brazilian Portuguese version of the nar-
colepsy severity scale. Sleep Med 2020; 76: 134-139. doi:
10.1016/j.sleep.2020.10.016.

20.0hayon MM, Ferini-Strambi L, Plazzi G etal. Frequency
of narcolepsy symptoms and other sleep disorders in
narcoleptic patients and their first-degree relatives.
J Sleep Res 2005; 14(4): 437-445. doi: 10.1111/j.1365-
2869.2005.00476.x.

21. Frauscher B, Ehrmann L, Mitterling T et al. Delayed
diagnosis, range of severity, and multiple sleep co-
morbidities: a clinical and polysomnographic anal-
ysis of 100 patients of the innsbruck narcolepsy co-
hort. J Clin Sleep Med 2013; 9(8): 805-812. doi:
10.5664/jcsm.2926.

22. Kendzerska TB, Smith PM, Brignardello-Pe-
tersen R et al. Evaluation of the measurement proper-
ties of the Epworth sleepiness scale: a systematic re-
view. Sleep Med Rev 2014; 18(4): 321-331. doi: 10.1016/j.
smrv.2013.08.002.

23. Sturzenegger C, Bassetti CL. The clinical spectrum of
narcolepsy with cataplexy:areappraisal.J Sleep Res 2004;
13(4): 395-406. doi: 10.1111/}.1365-2869.2004.00422.x.

24, Wing YK, Li RH, Ho CK et al. A validity study of Ul-
lanlinna Narcolepsy Scale in Hong Kong Chinese. J Psy-
chosom Res 2000; 49(5): 355-361. doi: 10.1016/50022-
3999(00)00179-3.

25. Hublin C, Kaprio J, Partinen M et al. The Ullan-
linna Narcolepsy Scale: validation of a measure of symp-
toms in the narcoleptic syndrome. J Sleep Res 1994; 3(1):
52-59. doi: 10.1111/}.1365-2869.1994.tb00104 x.

26. Anic-Labat S, Guilleminault C, Kraemer HC et al.
Validation of a cataplexy questionnaire in 983 sleep-
-disorders patients. Sleep 1999; 22(1): 77-87. doi:
10.1093/sleep/22.1.77.

27. Nigam M, Hippolyte A, Dodet P et al. Sleep-
ing through a pandemic: impact of COVID-19-re-
lated restrictions on narcolepsy and idiopathic hy-
persomnia. J Clin Sleep Med 2022; 18(1): 255-263. doi:
10.5664/jcsm.9556.

28. Zhang J, Han F. Sleepiness in narcolepsy.
Sleep Med Clin 2017; 12(3): 323-330. doi: 10.1016/j.jsmc.
2017.03.008.

29. Pizza F, Franceschini C, Peltola H et al. Clinical and
polysomnographic course of childhood narcolepsy
with cataplexy. Brain 2013; 136(Pt 12): 3787-3795. doi:
10.1093/brain/awt277.

30. Kovalska P, Kemlink D, Topinkovd E et al. Higher
body mass index in narcolepsy with cataplexy: life-
-long experience. Sleep Med 2017; 32: 277. doi: 101016/
j.sleep.2016.11.010.

68

Cesk Slov Neurol N 2023; 86/119(1): 63-68




