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Zdivodnéni vyvoje standardu

Autoimunitni nervosvalovd onemocnénf
méla pred zavedenim moderni intenzivistické
péce vyznamnou mortalitu a morbiditu. Po jejim
zavedenf se u Guillainova-Barréova syndromu
snizila mortalita z plvodnich 5-20 % na pfibliz-
né 5% (Pritchard, 2006), u myasthenia gravis
(MG) z pavodnich 30-70% na 2-5% (Alshekhlee
a kol., 2009).

Moderni imunomodulaéni 1é¢ba se rovnéz
z¢asti podili na snizeni mortality, avsak docha-
zi zejména k vyznamnému snizeni morbidity,
disability a invalidizace nemocnych s témito
autoimunitnimi onemocnénimi. Velky podil
na tomto zlepsenf progndzy nemocnych majf
dva imunomodula¢ni postupy, které jsou pred-
métem tohoto standardu: é¢ba intravendznim
lidskym imunoglobulinem (IVIG) a vyménnou
plazmaferézou (VPF), nebot jsou indikovany
zejména u nejzavaznéjsich stava.

Jde o postupy ekonomicky nakladné, coz
mUze vést k jejich limitovanému pouzivani: cena
19 IVIG kolisa kolem 1200K¢, coz pti obvyklé
dévce 1509 v rdmci jedné kdry znamena naklady
jen za samotné lécivo ve vysi cca 180tis. K. Cena
jedné lécebné klry VPF (dana naklady na pfi-
strojové vybaveni, roztoky + specializovanou

pracovni silu) je ve vyspélych zemich srovnatelna

s kdrou IVIG, v CR je relativné nizéi s ohledem

na nizsi cenu pracovni sily.

Tyto postupy jsou zatizené i potencialnimi
zavaznymi nezddoucimi ucinky, resp. kompli-
kacemi (zejména v pfipadé VPF), coz pfi nein-
dikovaném pouziti maze vést k potencidlnimu
ohroZeni pacienta.

Predpokladanym efektem standardu bude
cilengjsi a efektivnéjsi pouziti nékladnych a poten-
cidlné rizikovych lécebnych postupt (VIG a VPF),
které povede ke snizeni morbidity, mortality
a zlepdenf kvality zivota nemocnych s autoimu-
nitnimi nervosvalovymi onemocnénimi.

K dosazeni tohoto cile pfispéje standard:

B sjednocenim diagnostiky relativné vzac-
nych autoimunitnich nervosvalovych one-
mocnén(

B sjednocenim indikacnich kritérif pouziti IVIG
a VPF

B koncentraci pouziti lécby IVIG a VPF
na pracovisteé s vyhovujicimi technickymi
a persondlnimi predpoklady

B stanovenim pravidel sledovani efektivity
pouziti IVIG a VPF

B vytvofenim odborné normy, kterd bude zakla-
dem pro ziskani Uhrady této ndkladné péce
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Klasifikace vydanych doporuceni

Ke klasifikaci vydanych doporucent terapeu-
tickych intervenci byl pouzit systém doporuceny
EFNS Task Force (dle Brainin et al., 2004) (Brainin
a kol,, 2004) s modifikaci dle SIGN (Bednarik a kol.,,
2010).

Vymezeni standardu
Zahdjenf |é¢by IVIG nebo VPF je mozné po

spinéni nésledujicich podminek:

a) spolehlivé stanoveni jedné z diagnoz, které
jsou predmétem standardu, na zdkladé dia-
gnostickych kritérif (tabulka 1)

b) splnénidalsich podminek pro zahdjenf Iécby
IVIG nebo VPF vychazejicich z tize postizeni,
efektu standardni |écby, pfitomnosti kon-
traindikaci a materidInich a technickych
predpokladd (viz souhrn doporucenf pro
imunomodulacnf lécbu)

Zakladni urcujici vykony jsou shrnuty
v tabulce 2.

Negativni klinické vymezeni
Pfedmétem standardu neni standardniimu-

nosupresivnia imunomodulacnilécba vybranych

autoimunitnich nervosvalovych onemocnént.
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Standard se nezabyva anilécbou IVIGa VPF  Tabulka 1. Zakladni urcujici chorobné stavy

u téch autoimunitnich onemocnéni, u kterych ~ Kéd MKN-10%* Nazev MKN-10 Poznamka
neni k dispozici prikaz efektivity lé¢by VIGa VPF  Gg10 Guillaintv-Barrétv syndrom (GBS)
(doporuceni minimaing drovné C): G61.8 Jiné zanétlivé polyneuropatie (Chronickd zanétlivd demyelinizacni  stavy nelze rozlisit
polyneuropatie -CIDP, MultifokaIni motorickd neuropatie = MMN)  dle MKN-10
A. Autoimunitni nervosvalova G700 Myasthenia gravis (MG)
onemocneéni: M33.0 Juvenilnf dermatomyozitida (jDM)
B [ ambertlv-EatonGv myastenicky syndrom M33.1 Jing dermatomyozitida (OM)
(G730, M33.2 Polymyozitida (PM)
B sporadickd forma myozitidy s inkluznimi
télisky (G72.4),

m  post-polio syndrom (B91). Tabulka 2. 73kladni urcujici vykony

Kéd Seznamu vykonu Nazev ze Seznamu vykonu

B. Autoimunitni onemocnéni JO6BA02 Intravendzni lidsky imunoglobulin
centralniho nervového systému: 22363 Vyménnd plazmaferéza

®  neuromyelitis optica (G36.0), 18580 Membranova plazmaferéza

B akutni diseminovand encefalomyelitida 55377 55373 Imunoabsorpce

(G04.0),
®  syndrom stiff-person (G25.8),

. L Tabulka 3. Souhrn doporuceni — kvalifika¢ni a technické poZzadavky
m refrakterni infantilni epileptické syndromy

GA04 Poradi Doporuceni Kvalita védeckého Sila
(G404), prukazu doporuceni
m  problematika lé¢by IVIG a VPF u roztrousené

P i y o i 1 Diagnostiku a Ié¢bu autoimunitnich nervosvalovych vV D

sklerézy (G35) bude fedena samostatnym onemocnént je vhodné konzultovat v Centrech pro dia-

standardem lécby tohoto onemocnéni. gnostiku a lé¢bu nervosvalovych onemocnéni (v piipa-

dé PM/DM i v Terciarnich revmatologickych centrech)
2. Kvalifika¢ni a technické 2 Lécbu autoimunitnich nervosvalovych onemocnént Y D
poiadavky na poskytovatele VIG al\{PFJe vhodné pr(?vadetv Centr?ch prcz,dlagfworsvt\—
) ’ ] ku a Ié¢bu nervosvalovych onemocnéni (v pfipadé lécby

Kvalifikace instituce poskytovatele IVIG u PM/DM i v Terciérnich revmatologickych centrech)

Lécbu IVIG nebo VPF je doporuceno pro- 3 Lécbu autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni IV D
vadét v Centrech pro diagnostiku a lé¢bu ner- pomoci VPF nebo jinou adekvatni elimina¢ni metodu
vosvalovych onemocnéni (Podminky vzniku je mozné provadet ve zdravotnickém zafizeni vybave-
center bro diaanostiku a l6¢bu nervosvalowich ném jednotkou intenzivni péce (optimalné typu 219

P } l, 9 5 : u u ,V valovy dle platného Sazebniku vykond nebo multioborovou

onemocnéni v CR). Lé¢bu pomoci IVIG u poly- s oetfovacim dnem min 00658) a odpovidajicim
myozitidy a dermatomyozitidy je doporuc¢eno separatorem krevnich elementl nebo pristrojem
provadét i v Tercidrnich revmatologickych cen- pro extrakorpordini imunoadsorpci
trech (Bednafrik a kol., 2010).

Pro vyménou plazmaferézu nebo jinou  Personalni kvalifikacni pozadavky Literatura

adekvatni elimina¢nf metodu musf byt zdra-
votnické zafizeni poskytovatele vybaveno
jednotkou intenzivni péce (optimélné typu
219 dle platného Sazebniku vykont nebo mul-
tioborovou s oSetfovacim dnem min 00658)
a odpovidajicim separatorem krevnich ele-
mentl nebo pfistrojem pro extrakorporalni
imunoabsorpci.

Technické pozadavky
Nezbytné technické vybaveni pro plazma-
ferézu:
B separator krevnich elementd,
B pristroj pro extrakorpordlnf imunoadsorpci.

Personadlni a kvalifika¢ni poZadavky pro
lé¢bu IVIG a VPF jsou uvedeny v Podminkach
vzniku center pro diagnostiku a lé¢bu ner-
vosvalovych onemocnéni (Podminky vzniku
center pro diagnostiku a lé¢bu nervosvalovych
onemocnén{ v CR). Souhrn doporuceni pro
kvalifikacni a technické poZadavky je shrnut
v tabulce 3.

3. Hlavni proces péce -
imunomodulaéni lécba

Souhrn doporuceni

pro imunomodula¢ni lé¢bu pomoci
IVIG nebo VPF je shrnut v tabulce 4
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Tabulka 4. Souhrn doporuceni: imunomodulac¢ni [é¢ba

Poradi Denaracani Kvalita védeckého Sila

prikazu doporuceni

GBS

1. IVIG v davce 0,4 g/kg/den po 5 dnt (alternativné 1g/kg/den po 2 dny) ¢i VPF jsou léky prvnivolby u GBS A
a maji stejnou uc¢innost

2. IVIG ma méné vedlejsich ucinkl nez VPF, a proto se u GBS dava pfednost IVIG B

3. Podanf IVIG po VPF nevede u GBS ke zlepsent, a proto se nedoporucuje B

4. Déti s GBS, které maji celkové lepsi progndzu, maji byt éceny v prvé fadé IVIG C

5. Nemocni s GBS, ktefi se po IVIG zlepsi a nasledné se objevi relaps, maji dostat druhou klru IVIG D

6. Nemocni s GBS, ktefi se nezlepsili po prvé kire IVIG, nemaji dostat druhou kdru IVIG D

CIDP

7. U stfedné tézké az tézké disability u senzitivné-motorické CIDP pouzit jako postup 1. volby IVIG B
nebo glukokortikoidy

8. Pokud jsou IVIG a glukokortikoidy u CIDP neucinné, je vhodné pouzit VPF

9. Pokud pacient s CIDP reaguje pozitivné na Ié¢bu 1. volby, je vhodné pokracovat az do dosazeni maximalniho
efektu a pak snizovat davku az na nejnizsi, ktera je efektivni

10. Pacient s CIDP by se mél podilet na vybéru Iécby 1. volby vysvétlenim pfednosti a rizik jednotlivych D
lécebnych postupt

MMN

1. Vzhledem k chybénf alternativni lécby u MMN je vhodné IVIG pouzit jako Iéebny postup 1. volby — A
2g/kg/béhem 2-5 dnt

12. Pokud je IVIG u MMN Ucinny, je nutné zvazit opakované podavani

13. Pfi opakovaném podavani IVIG u MMN postupné snizovat davku a presveédcit se, zda pacient opakované D
potrebuje IVIG

14. Frekvence podavani IVIG u MMN musi byt individudIni obvykle 1g/kg/2—-4 tydny nebo 2 g/kg 4-8 tydn( D

PM/DM

15. IVIG se doporucuje u DM jako lé¢ba treti linie v kombinaci s prednizonem, a to u nemocnych, B
ktefi maji po adekvatni lécbé glukokortikoidy a jejich kombinaci s imunosupresivy nedostatecny efekt

16. IVIG se doporucuje u DM v kombinaci s jinou imunosupresivni medikaci v pfipadé nutnosti snizeni davky D
kortikoidd

17. IVIG se doporucuje u tézkych, zivot ohrozujicich DM ke zvazeni jako lé¢ba 1. volby, a to soucasné C
s dalsi imunosupresivni medikaci

18. IVIG je nutno zvazit u nemocnych s PM, u kterych je nedostatec¢ny efekt konvenéni imunosupresivni lécby
prvni linie

MG

19. VPF je doporucovéna u MG jako kratkodobd lécba zvl. u tézkych pffpadl k navozeni remise a v pfipravé B
k operaci

20. Opakovand VPF nenf u MG doporucena jako Ié¢ba k dosazeni trvalé remise

21. U MG jsou IVIG a VPF stejné ucinné A
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