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Vyuziti $kal a hodnoceni pacientd v rutinni klinické praxi neni pfilis oblibené, pfesto ma skalovani pacientl nezastupitelné misto,
protoze ndm ukazuje vyvoj choroby v ¢ase, pomaha nam hodnotit efektivitu lé¢by a umozriuje srovnani skupin pacientd mezi
sebou. Skére vyuzivana v myastenii i jejich vyvoj vsak maiji urcita specifika vyplyvajici z kolisavého charakteru onemocnéni. Cilem

¢lanku je poskytnout prehled nejcastéji vyuzivanych 3kal a dotaznik( s dirazem na praktické provedeni hodnoceni.
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Scales and questionnaires used in myasthenia gravis

Although a routine scoring of patients is not very popular, it can not be overlooked because it provides us a natural course of the
disease, efficacy of treatment and comparison of patients. There are specific attributes of myasthenia outcome measures due to

a fluctuating nature of myasthenia. The aim of this article is a review of commonly used myasthenia scales with an emphasis on

practical implementation.
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Uvod

Hodnoceni klinického stavu pacientd
s myastenii se postupné vyvinulo z pouhého
popisu symptomU jednotlivych pacientl az ke
specifickym $kalam a dotaznikdm, které jsou po-
rovnatelné mezi pacienty a nezavislé na vyset-
fujicim. Podobné jako pro jind onemocnéni byla
moznost kvantifikovat tizi postizeni nevyhnutel-
nym pozadavkem hodnoceni Ucinnosti lécby
a dlouhodobého sledovéni pacientd. Pfesto maji
skére vyuzivané v myastenii i jejich vyvoj urcitd
specifika vzhledem k povaze onemocnéni. Pro
myastenii je typické kolisani tize pfiznakd béhem
dne a zpravidla se pacienti citi nejhlre po nama-
ze a k veceru. Symptomy tak nemuseji byt pfi
objektivnim vysetfeni viibec pfitomny nebo se
dostavuji az pfi cileném vysetfeni po zatézi. Také
jsou Casto zfetelngji vnimany pacientem nez vy-
Setfujicim lékafem. Aktudlniklinicky stav je také
ovlivnén dobou od posledniho uziti inhibitord
cholinesterazy (syntostigmin, pyridostigmin,
ambenonium). V klinickych studiich byva ¢asto

podminkou pro hodnoceni pacientl alespon
dvanactihodinovy interval bez uziti inhibitord
cholinesterazy. I v bézné klinické praxi ma $ka-
lovéani pacientl nezastupitelné misto: ukazuje
nam vyvoj choroby v ¢ase, poméha nam hod-
notit efektivitu lécby a v neposledni fadé nas
u¢i strukturovanému vysetfovani a dotazovani.
Cilem ¢lanku je poskytnout pfehled nejcaste-
ji vyuzivanych skal a dotaznikd s d@razem na
praktické provedeni hodnoceni.

Jednotlivé skaly a dotazniky

Kvantitativni skore
myastenia gravis (QMG)

QMG vychazi z vabec prvni bodové skaly
specifické pro myastenii s ndzvem MG-Score,
kterd byla vytvorena jiz v 80. letech 20. stole-
ti. Jednd se o pomérné narocné vysetieni jak
pro pacienta, tak i pro personal a vyzaduje ka-
librovany spirometr a dynamometr. Kompletnf
vysetfeni zabere asi 20 minut. Proto kompletni

QMG neni vyuzivané rutinné v klinické praxi,
ale v klinickych studiich je zlep3eni v hodnoceni
QMG nejcastéjsim primarnim cilem. Formular
ma celkem 13 polozek zamérenych na nejcastejsi
myastenické symptomy (viz pfiloha 1). V origi-
nalnim navodu k vysetfenije podminka 12hodi-
nového intervalu bez inhibitord cholinesterazy,
pokud je to z medicinského hlediska bezpecné
(Barohn et Herbelin, 2000). Celkové skére mize
nabyvat hodnoty 0-39 bodU a rozdil tfi a vice
bodl Ize povazovat za klinicky vyznamnou zmé-
nu (Barohn et al, 1998).

Dvojité vidéni

Vyzveme pohodlIné sediciho pacienta, aby
se podival na nas prst bez pohybu hlavou v hlu
asi 45 stupnl nejprve na okamzik doprava a do-
leva. Pokud hlasf, Ze vidi ihned dvojité na jakou-
koliv stranu, bodujeme jako 0 sekund (3 body).
V opacném pfipadé pacienta nechame se divat
na nas prst nejprve najednu stranu po dobu 60
sekund a poté na druhou stranu také po dobu
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Priloha 1. Kvantitativni skore myastenia gravis (QMG)

Stupen 0 1 2 3

Dvojité vidéni (pfi pohledu laterdIné) sek. 60 11-59 1-10 okamzité

Ptoza (pfi pohledu nahoru) sek. 60 11-59 1-10 okamzité

Zavreni oci normalnf sila Uplné zavfe, urcita slabost, | Uplné zavfe, neni nezavie Uplné

schopen odporu schopen odporu
Polykani (1 dcl) normalnf minimalni kasel tézky kasel, zaskakovan, neschopen polknout
nosni regurgitace

Hlasitd fe¢ (pocitd do 50 — zacatek dysartrie) zadna 30-49 10-29 do9

Rozpazeni PHK (90 °, vsedé) sek. 240 90-239 10-89 0-9

Rozpazeni LHK (90 °, 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 0-4

zena 30 avice 10-29 5-9 0-4

Stisk LHK (kg)

muz 35avice 15-34 5-14 0-4

Zena 25 avice 10-24 5-9 0-4

Zvedani hlavy (45 °, vleze) sek. 120 30-119 1-29 0

Elevace PDK (45 °, vleze) sek. 100 31-99 1-30 0

Elevace LDK (45 ° vleze) sek. 100 31-99 1-30 0
Ptiloha 2. Skdla dennich aktivit (MG-ADL)

Stupen 0 1 2 3

Re¢ Normalni | Intermitentni zhorseni artikulace Konstantni zhorseni artikulace, | Obtizné porozuméni feci

nebo nosni fec¢ ale je mu rozumét
Zvykani Normalni | Unava pfi tuhych soustech Unava pii mékkych soustech | Sonda
Polykanf Normdlni | Zfidka epizody zaskakovani Casté zaskakovani, nutnost Sonda
zmény stravovacich névykd

Dychani Normalni | Ndmahové dusnost Klidova dusnost Uméla plicni ventilace
Zhorseni schopnosti ¢isténi zubl a ¢esani | Zadné Zvysend namaha, ale nemusi odpocivat | Potfebuje prestavky Nenfi schopen vykonat
Zhorseni schopnosti vstavat ze zZidle Z4dné Lehkd, nékdy pouziva ruce Stredni, vzdy uziva ruce Tézka, potfebuje pomoc
Dvojité vidéni Z&dné Ano, ale ne denné Denné, ale ne trvale Trvale

Pokles vicka Z&dné Ano, ale ne denné Denng, ale ne trvale Trvale

60 sekund a opakované pfipomindme, aby hl3sil
rozmazani nebo rozdvojenf prstu. Zaznamenava
se horsi vysledek (napft. 16 sekund, 1 bod).

Pt6za

Znovu vyzveme pohodIné sediciho paci-
enta ke sledovani stropu nebo naseho prstu
smérem nahoru bez zvedani hlavy. Hodnotf se
doba do poklesu vicka tak, ze se dotkne zornice.

Zavieni oci
Pacienta vyzveme k usilovnému sevieni oci,

které se snazfme proti odporu rozevfit.

Polykani

Nechame pacienta vypit asi jeden dcl vody
a vdimame si, zda je nuceny si odkaslat nebo
jinych obtizi s polykdnim.

Hlasita re¢
Pacienta vyzveme k hlasitému pocitaniod 1
do 50. Jakmile uslySime dysartrii nebo nosovou

fe¢, zaznamename cislo.

Rozpazeni hornich konéetin

Pacient musi byt pohodIné sedici s obéma
nohama na podlaze. Vyzveme ho k rozpazeni
obou hornich koncetin najednou, v dhlu 90
stupnd, dlané smérfuji dold, lokty jsou nataZe-
né. Jakmile dojde k poklesu jedné z hornich
koncetin, upozornime pacienta, aby se pokusil
o vyrovnani. Pokud toho jiZ neni schopen, ne-
chdme ho jednu horni koncetinu svésit podél
téla a zaznamendme cas, zatimco druhd konceti-
na pokracuje v rozpazent. Vysledkem je pak napf.
36 sekund pro pravou horni koncetinu (2 body)
a 108 sekund pro levou horni koncetinu (1 bod).

FVC (usilovna vitalni kapacita)

K'hodnoceni této polozky je nutny spirometr.
Testuje se minimaIné 3x a hodnoti se nejlepsi vy-
sledek, kterym je ale u pacientl s myastenii zpra-
vidla ten prvni. Pacienta se snazime motivovat
k dobrému vykonu. Hodnotu v litrech je nutné
prepoditat na procenta predikované hodnoty pod-
le véku, télesné vysky a pohlavi. Dnedni spirometry
jiz tuto hodnotu ukazuji zpravidla automaticky.
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Sila stisku

K hodnoceni této poloZzky je nutny dyna-
mometr. Pacient mé podepreny loket v Uhlu asi
90 stupnl a stiskne dynamometr tak silné, jak
dokaze. Testuje se 2x pro kazdou ruku, hodnoti
se nejlepsi vysledek. Pfi hodnoceni je tfeba davat
pozor na pfepocet na body, protoze intervaly se
li$f pro muZe a Zeny i pro pravou a levou ruku.

Zvedani hlavy
LeZiciho pacienta bez polstéfe vyzveme
ke zvednutf hlavy tak, aby se dival na svoje nohy.

Elevace dolnich koncetin

Leziciho pacienta s polstafem pod hlavou vy-
zveme k elevaci dolnf koncetiny v kycelnim kloubu
do Uhlu asi 45 stupnl. Znovu mizeme pacienta
upozornit na mirny pokles, ktery je jesté schopen
dorovnat. Testujeme kazdou dolnfkoncetinu zvIast.

Skéla dennich aktivit (MG-ADL)
Skala MG-ADL byla vytvofena v roce 1999
v souvislosti se zvysujicim se ddrazem na hod-
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Priloha 3. MG composite scale
1. Ptdza pfi pohledu nahoru >45sekund | 11-45 sekund 1-10 sekund okamzité
=0 = =2 =3
2. Dvojité vidéni pfi pohledu > 45 sekund | 11-45 sekund 1-10 sekund okamzité
lateralné (doleva nebo doprava) | =0 =1 =3 =4
3. Zavieni odi norma lehké oslabent sttednf oslabenf té7ké oslabenf
=0 (Ize pasivné otevfit s Usilim) (Ize pasivné oteviit snadno) (neschopen udrzet oci zaviené)
=0 =1 =2
4. Re¢ norma intermitentnf seteld fe¢ nebo mluveni | trvale setfeld fe¢ nebo je obtizné feci porozumét
= pfes nos (nasolalie) mluveni pfes nos (nasolalie), =6
=2 ale Ize porozumét
=4
5. Zvykani' norma Unava tuhou stravou Unava meékkou stravou sonda do zaludku
=0 =2 =4 =6
6. Polykani' norma vzacné epizody zaskakovani potravy Casté obtize pfi polykan, sonda do zaludku
= ¢i ztizeného polykani nutnd zména diety =6
=2 =5
7.Dychéni norma dusnost po nédmaze klidové dusnost nutnost umeélé plicni ventilace
(zpisobené MG) =0 -2 =4 =9
8. Flexe nebo extenze krku norma lehké oslabent sttedné tézké oslabenf t&7ké oslabeni
(nejslabsi) =0 =1 =3 =4
9. Abdukce ramene? norma lehké oslabent sttedné tézké oslabenf tézké oslabeni
=0 =2 =4 =5
10. Flexe ky¢le* norma lehké oslabent sttedné tézké oslabenf té7ké oslabeni
= =2 =4 =5

'"Hodnoti se potize za poslednich 24 hodin, pokud se jednalo o bézny den. Lze se zeptat i na delsi casovy Usek, pokud je to vhodné.
“Stredné tézké oslabeni odpovidd zhruba 50 % + 15 % ocekdvané normdlni sily. Jakékoliv mirnéjsi oslabenti je klasifikovdno jako mirné a jakékoliv t€Zsi oslabeni jako téZké.

noceni vlivu onemocnéni na kvalitu Zivota a béz-
né dennf aktivity. MG-ADL je sloZzena z osmi ot&-
zek zaméfenych na zvlddani béznych dennich
¢innosti (pfiloha 2). Otazky jsou zodpovézeny
pacientem a na rozdil od QMG je tato Skala ¢isté
subjektivni. Celkové skore maze nabyvat 0-24
bodU. Samotnymi autory byla $kéla navrZzena pro
vyuziti v rutinni klinické praxi, protoze jeji vypl-
nénfje velmijednoduché a rychlé a nevyzaduje
7adné specidlni vybaveni (Wolfe et al,, 1999). Ve
studiich se prokazalo, Zze ve srovnani s QMG je
i citlivéjsi ke zméné stavu (Wolfe et al., 2008).

Kompozitni skala Myasthenia
Gravis Composite (MGC)

Obé vyse uvedené skdly (QMG a MG-ADL)
maji své limitace. QMG je ¢asové velmi ndro¢na
a vyzaduje nutnost specialniho vybaveni, zatim-
co MG-ADL je cisté subjektivni. Prvni je skalou
okamzitého stavu, druhd predstavuje urcity Usek
pacientova Zivota. Proto byla v roce 2008 z vybra-
nych poloZek téchto $kal vytvofena nova s ndzvem
Myasthenia Gravis Composite (Burns et al., 2008).
Nova 3kdla je desetibodova, vydetfenf trvd maxi-
malné 4-5 minut a nenf nutné zadné specialni
vybaveni (pfiloha 3). Prvni tfi polozky vychazeji
zQMG a soustfedf se na vysetfeni oci, 4.—7. polozka
vychézejiz MG-ADL a jsou tedy subjektivné refero-
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vané pacientem. Posledni tfi polozky jsou prevzaté
z jednoduchého svalového testu (Manual Muscle
Test for Myasthenia Gravis). Pro tyto polozky plati,
Ze stfedné tézké oslabeni odpovida pfiblizné 50%
ocekavané normalni sily (£15%). Jakékoliv lehci
oslaben('se hodnotfjako lehké a jakékoliv téZ3i osla-
beni jako t&zké. Pri asymetrii se zaznamenava horsf
vysledek. Sila flexe a extenze krku se vysetiuje proti
odporu dlané v poloze vsedé. Silu abdukce ramene
vysetfujeme také u sediciho pacienta, ktery zveda
paze proti nasemu odporu nad horizontalu. Flexe
kycle se také vysetiuje vsedé a pacient zveda nohu
pokrcenou v kyclii v koleni proti odporu.

Jedné se tedy o kombinaci klinického vyset-
fenf (1-3, 8-10) a anamnézy (4-7). V originaln{
klasifikaci neni nijak stanoveno, za jaké obdobf
by mél pacient své symptomy u polozek 4-7
hodnotit. Nejjednodussi je se zeptat na posledni
den (24 hodin) a pouze v pfipadé, Ze tento den
byl zcela vyjimecny, se Ize zeptat na del3i ¢asovy
usek (napft. tyden).

Celkové skére mlze nabyvat hodnoty 0-50
bodu. Specifickou vlastnosti této skély je vazené
skérovani polozek. Napfiklad nejtézsi oslabenf
oc¢nich vicek je hodnoceno maximalné 2 body,
zatimco dychaci potize jsou hodnoceny az 9
body. MGC byla v nedavné dobé validovéna pro
Cesky jazyk (Chmelikova et al,, 2016). MGC je do-
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state¢né jednoduché a rychlé hodnocen, které
je pouzitelné v bézné klinické praxi, umoziuje
porovnani velkych soubor( dat i dlouhodobé
sledovan( pacienta. Zménu skére o 3 body a vice
Ize povazovat za klinicky vyznamnou zménu
(Burns, Conaway et Sanders, 2010; Chmelikova
etal, 2016).

Dotaznik kvality zivota
Myasthenia Gravis Quality of Life
15 (MG-QOL15)

Dotaznik kvality zivota MG-QOL15 byl od-
vozen v roce 2008 z pdvodniho obséhlejsiho
dotazniku MG-QOL. Originadlni MG-QOL byl
Sedesétibodovy dotaznik, jehoz polozky byly
navrzeny experty na zakladé jejich zkusenostf
i rozhovorU s pacienty. Pro pfilis velkou ¢asovou
naro¢nost byl ale pocet otazek zredukovan na 15
na zékladé meta-analyzy klinické studie s vyuzi-
tim MG-QOL (Mullins et al., 2008; Burns et Grouse
et al,, 2010). Dotaznik MG-QOL15 pfedstavuje
jednoduchy a efektivni nastroj ke zhodnoceni
fyzického, socidlniho a psychického vlivu mya-
stenie z perspektivy pacienta. Je také vhodny
pro dlouhodobé sledovéani v rdmci studii, ale
i bézné klinické praxe. Vyhodou je ¢asovd nena-
ro¢nost pro persondl. Pacienti dotaznik vyplfujf
sami a bez pomoci (pfiloha 4). Také byla valido-
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Ptiloha 4. MG-QOL15

(v poslednich nékolika tydnech)

Uvedte prosim, do jaké miry je kazdy vyrok pravdivy

Vlbec ne

Trochu

Ponékud Docela dost | Velmi mnoho
ano =3 =4
=2

Jsem frustrovan myastenif

Mam potize s o¢ima

Mam potize jist kvdli myastenii

Omezil/a jsem své spolecenské aktivity kvali myastenii

Myastenie omezuje moji schopnost uzivat si konic¢kd a zdbavnych ¢innosti

Mam potiZe s uspokojenim potfeb mé rodiny kvili myastenii

Musim své plany pfizpdsobit myastenii

Mé profesni dovednosti a pracovni postaveni byly negativné ovlivnény myastenit

Mam potize s mluvenim kvali myastenii

Mam potize s fizenim kvili myastenii

Jsem v depresi kvdli myastenii

Mam potize s chtzi kvlli myastenii

Mam problémy navstévovat vefejna mista kvali myastenii

Citim se zdrcen myastenii

Mam problém s vykonavanim svych osobnich dennich potreb

vana Ceska verze (Horakova et al., 2017). Celkové
skore mize nabyvat 0-60 bodd. Podobné jako
uMGC je rozdil v celkovém skére o 3 a vice bodU
klinicky vyznamny (Horakova et al., 2017).

Zaver

Vsechny vyse zminéné $kaly jsou nedilnou
soucasti hodnoceni pacientl v klinickych stu-
diich. Ackoliv Skdla MGC se pfekryvd s QMG
a MG-ADL, v rdmci studii je nenahradila, ale byla
pfidana jako daldi typ hodnoceni. Skala QMG,
kterd je ¢asové, ale i fyzicky ndro¢na pro pacien-
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