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U
Tento dokument vznikl pro moznost snadného a piehledného pfistupu ke klicovym doporucenim

dokumentu KKNEUO0O030 Klinicky standard pro diagnostiku a Ié¢bu myasthenia gravis, ktery je v pIné
odborné verzi dostupny na https://kvalita.nrc.cz/standardy/.

Dokument je uren lékarlm nize uvedenych oborl, dale pracovnikdm zdravotnich pojistoven,
student@m zdravotnickych obord.

Obory, kterych se KS tyka: 209 — Neurologie, 001 — VSeobecny prakticky lékar, 109 — Revmatologie,
207 — Alergologie a klinickd imunologie, 210 — Détska neurologie, 402 — Klinickd onkologie,
403 - Radiacni onkologie, 507 — Hrudni chirurgie, 517 — Hrudni chirurgie — skupina 1,
708 — Anesteziologie, resuscitace a intenzivni medicina, 807 — Patologicka anatomie

Doporucena doba Ucinnosti dokumentu je dva roky od data vydani, kterym je u tohoto dokumentu
prosinec 2011. V pfipadé potfeby mize byt dokument aktualizovan dfive. Za sledovani aktualnosti KS
je po dobu této Ucinnosti odpovédny jeho garant MUDr. Jifi Pitha (Pithal@seznam.cz).

KLASIFIKACE VYDANYCH DOPORUCENI

Ke klasifikaci vydanych doporuceni terapeutickych intervenci byl pouzit systém doporuceny EFNS Task
Force [8] s modifikaci dle SIGN.

Klasifikace prikaznosti studii (kvalita dlkazu)

Trida I Prospektivni, randomizovana, kontrolovana klinicka studie s dostate¢nym poctem pacientti se
skrytym hodnocenim cilového parametru (outcome) provedena v reprezentativnim vzorku
populace

nebo

systematicka analyza (review) prospektivnich randomizovanych kontrolovanych studii se skrytym
hodnocenim cilového parametru v reprezentativni populaci.

Pozadavky vyZzadované u provedenych studii:

(a) skryta randomizace

(b) jasna definice primarniho cile (outcome)

(c) jasna definice vylucujicich a vstupnich kritéri

(d) prihlédnuti ke ztratdm (dropouts) a vyménam mezi skupinami (crossovers) véetné nizkého
pocCtu takto postizenych pripadd, ktery by sniZil potencial pro zkresleni (bias)

(e) zakladni charakteristiky porovnanych soubor@ jsou uvedeny, priblizné ekvivalentni nebo jsou
pripadné rozdily adekvatné statisticky korigovany

Trida II Prospektivni kohortova parovana studie v reprezentativni populaci se skrytym hodnocenim
cilového parametru, které spliuji pozadavky a-e

nebo

randomizované, kontrolované studie v reprezentativni populaci, které nesplnuji kritéria a-e.

Trida III VSechny dalsi kontrolované studie (véetné dobre definovanych kontrol pfirozeného priibéhu ci
pacient( slouzicich jako vlastni kontroly) v reprezentativni populaci, kde hodnoceni cilového
parametru je nezavislé na 1éCbé pacienta

Trida IV Prlikaz z nekontrolovanych studii, pfipadovych studii ¢i nazoru expertd

Klasifikace doporuceni (sila doporuceni)

Uroveri A (zhodnocené jako efektivni, neefektivni ¢i Skodlivy postup) vyZaduje nejméné jednu
presvédcivou studii tfidy I nebo dvé konzistentni a presvédcivé studie tridy II

Uroveri B (pravdépodobné efektivni, neefektivni ¢i Skodlivy postup) vyzaduje nejméné jednu piresveédcivou
studii tfidy II study nebo naprosty prlikaz tridy III

Uroveri C (mozna efektivni, neefektivni nebo Skodlivy postup) vyzaduje nejméné dvé presvédcivé studie
tidy III

Uroveri D* Uroven spravné klinické praxe ,Good practice point™: prikaz tfidy IV

* modifikovano dle SIGN, 2002
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PREHLED DOPORUCENT

Poradi

Doporuceni

Odkaz

Klasifikace na

literaturu

Kvalifikacni a technické pozadavky

1.

Diagnostiku a l1é¢bu MG je vhodné konzultovat v Centrech
pro diagnostiku a Ié¢bu nervosvalovych onemocnéni (CNSCH).

Iv/D

[17, 18]

U pacienta s MG je vedena lécba a trvala dispenzarizace v
Centru MG Praha nebo v Centrech pro diagnostiku a lécbu
nervosvalovych onemocnéni (CNSCH; viz pfiloha ¢. 8 Podminky
vzniku center pro diagnostiku a Ié¢bu nervosvalovych
onemocnénil).

Iv/D

[17, 18]

Proces péce

Diagnostika

3.

Kazda jinak nevysvétlena unavitelnost, spojena se slabosti
svalstva extraokularniho a/nebo orofaryngealniho, Sijového,
pletencového ¢i respiracniho je podezield z MG.

Iv/D

[2, 6, 9]

V pfipadé podezieni na MG je doporuceno, aby prakticky Iékaf Ci
jiny specialista odeslal pacienta ambulantnimu specialistovi —
neurologovi.

1v/D

[17]

V pfipadé podezieni na MG je kromé klasického neurologického
vySetreni, které neprokaze centralni nebo periferni |ézi, tfeba

provést specialni myologické vysSetreni, zaloZzené na zatéZovych
(reparacnich) testech predilekéné postizenych svalovych skupin.

Iv/D

[2, 6, 9]

K ovéreni diagndzy MG je doporuceno provést vysetreni
protilatek Ab-AChR, event. Ab-MuSK. Vysetfeni je nutné provést
v akreditované laboratofi.

Iv/D

[2,6,9]

Elektrofyziologické vysetieni (viz ptiloha ¢. 5 Elektrodiagnostika®)

je tfeba provést vzdy v ptipadé negativniho nalezu protilatek, ale

doporucuje se ho provést

pfi kazdém podezieni na MG:

a) Generalizovana MG: zacit RSMN, vysetfit alespon 2,

pfi nejednoznacném nalezu 3 svaly/nervy. Nejvytéznéjsi
je vysetreni proximalnich svald a je vyhodné, kdyz jde
o sval klinicky oslabeny. Technicky jednoducha a dobre
tolerovana je RSMN m. trapezius/n. accessorius a m.
anconeus/n. radialis. RSMN m. deltoideus/n. axillaris —
stimulace z Erbova bodu, je sice pomérné senzitivni, ale
pro pacienty dost nepfijemna a je tfeba dobre koncetinu
imobilizovat, abychom zabranili pohybovym artefaktdm.
Pfi pozitivnim nalezu dekrementu je vhodné provést
izometrickou kontrakci a zhodnotit postaktivacni facilitaci.
Pfi negativnim klidovém dekrementu je mozno pouZit
déletrvajici (1 min.) izometrickou kontrakci k ev. prikazu

Iv/D

[1, 11, 21,
23, 25]

! Viz odborné &ast KS na https://kvalita.nrc.cz/standardy/

Narodni referen¢ni centrum © Prehled doporuceni
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Odkaz
Poradi | Doporuceni Klasifikace na
literaturu
postaktivacni exhausce. Pfi negativnim nalezu repetitivni
stimulaci doplnit SF EMG.
b) Okularni (bulbarni) MG: zacit vySetienim SF EMG
(m. orbicularis oculi nebo m. frontalis), pfi negativnim
nalezu doplnit SF EMG u m. extensor digitorum
communis; pfi negativnim nalezu doplnit RSMN
mimickych svall/n.facialis.
c) Zjisténé abnormality hodnotit v korelaci s klinickym
obrazem a vysledky dalSich paraklinickych testd (nejsou
specifické pro MG).
d) VysSetfeni RSMN a zejména SF EMG provadét pouze na
pracovistich s dostate¢nou zkusenosti s timto vySetfenim
(minimalné 25 vysetienych pacientd ro¢né) a vlastnimi
normativnimi daty.

8. Pro zhodnoceni klinickych a laboratornich nalezd je uZitecné se 1v/D [2, 6, 9]
fidit diagnostickymi kritérii (viz pfiloha ¢. 6 Diagnosticka kritéria
MGY).

9. U jisté diagndzy MG je nutné provést CT mediastina k vylouceni 1v/D [5]
thymomu.

10. U jisté, nebo pravdépodobné diagnézy MG je vhodné odeslat 1v/D [16, 18]
pacienta na specializované pracovisté (Centrum MG Praha,

Centra pro diagnostiku a lIéCbu nervosvalovych onemocnéni
(CNSCH; viz pfiloha &. 81) ke zvéZzeni dal$iho postupu.
Lécba a management MG

11. ICHE jsou v |é¢bé MG léky prvni volby (se zvySenou opatrnosti 1v/D [10, 26]
u pacientl s Ab-MuSK).

12. | IVIG nebo VPF jsou doporuceny v tézkych pfipadech k navozeni I1I/B [10, 26]
klinické remise nebo pripravé k thymektomii.

13. | IVIG stejné jako VPF jsou Ucinné u exacerbace MG. II/A [10, 26]

14, Opakovana VPF neni doporucena jako lécba vedouci k trvalé 11I/B [10, 26]
imunosupresi.

15. U pacientd bez thymomu je TE doporucena jako postup zvysujici I11/B [7, 12, 20,
pravdépodobnost navozeni remise nebo zlepseni klinického 22, 24]
stavu.

16. TE neni indikovana u OMG a generalizované MG s Ab-MuSK. Iv/D [7, 12, 20,

22, 24]

17. MG s thymomem je indikovana k TE, pokud neni interni 1v/D [7, 12, 20,
kontraindikace. 22, 24]

18. Thymektomie spociva v kompletnim odstranéni thymu 1v/D [8, 19, 39,
(thymomu), s odstranénim mediastinalniho tuku v prednim 43, 47]
mediastinu.

19. Operace by mély byt provadény v centrech, kterd maji s timto 1v/D [7, 12, 20,
onemocnénim dostatek zkuSenosti. 22, 24]

Narodni referen¢ni centrum © Prehled doporuceni
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Odkaz
Poradi | Doporuceni Klasifikace na
literaturu

20. Pristupy k brzliku jsou klasicky z parcialni sternotomie, totalni 1v/D [7, 12, 20,
stereotomie je indikovana u velkych nador{, které vyzaduji vetsi 22, 24]
operacni pristup.

21. Miniinvazivni metody jsou metodou volby zejména z divodu 1v/D [38, 44]
lepSiho kosmetického efektu u mladych Zen s nizkym BMI.

22, Nadory thymu a jejich nasledna |écba by méla byt konzultovana Iv/D [7, 12, 20,
s onkology specialisty na tuto problematiku. 22, 24]

23. Oralni kortikosteroidy jsou léky prvni volby v pfipadé potieby 1v/D [10, 26]
nasazeni IS.

24. | Vysoké davky parenteralnich kortikosteroidd nebo nasazeni vyssi 1v/D [10, 26]
davky peroralnich kortikosteroidd mohou zpdsobit nahlé
zhorSeni, zejména u pacientd s oslabenim orofaryngealnich
svall.

25. V pripadé potreby dlouhodobé IS je azathioprin doporucen jako I/A [10, 26]
Jkortikosteroidy Setfici* Ik prvni volby k docileni jejich co
nejnizsi davky.

26. Efekt mykofenolat mofetylu neni jednoznacné dokumentovan, I1I/B [10, 26]
presto je indikovan u pacientd netolerujicich nebo
neodpovidajicich na azathioprin.

27. Cyklosporin je efektivnim lékem, ma vyznamné nezadouci Ucinky I1I/B [10, 26]
(nefrotoxicita a arterialni hypertenze), je doporucen jen u
pacientl netolerujicich nebo neodpovidajicich na azathioprin.

28. Nezadouci Ucinky cyklofosfamidu (Gtlum kostni dfené, oportunni 11I/B [10, 26]
infekce, toxicita moCového méchyre, sterilita a karcinogenni
riziko) limituji jeho pouZiti u pacientd netolerujicich nebo
neodpovidajicich na kombinovanou lécbu kortikosteroidy
s azathioprinem, cyklosporinem nebo mykofenolat mofetilem.

29. FK506 (tacrolimus) mlze byt indikovan u obtizné kontrolovatelné I1I1/C [10, 26]
MG, zejména s protilatkami Ab-RyR.

30. U pacientd neraguijicich na vSechny dostupné zplsoby Iécby, 1v/D [4, 10,
nebo pti nezadoucich Ucincich této 1éCby je mozné pouzit 26]
experimentalni |é¢bu rituximabem, imunoadsorbci nebo
vysokodavkovanou imunoablaci s podporou kmenovych bunék
na pracovistich, které s touto Ié¢bou maji praktické zkusenosti.

31. U konzervativné lécenych pacientl se doporucuje kontrolovat CT 1v/D [10, 26]
mediastina nejméné po 3 letech k vylouceni thymomu.

32. U stabilizovanych pacientt fyzicky trénink zlepSuje svalovou silu, 1v/D [10, 26]
dechova rehabilitace respiracni funkce.

33. U pacientd, ktefi nejsou léceni IS, je mozné sezdnni ockovani 1v/D [3]
proti chfipce.

34. | ICHE a nizké davky oralnich kortikosteroidl je mozné podavat 1v/D [10, 26]
u gravidnich Zen, imunosupresiva je tfeba vysadit 3 mésice pred
planovanou graviditou.

Narodni referen¢ni centrum © Prehled doporuceni

Stranka 6 z 9




KKNEUO0030 — Klinicky standard pro diagnostiku a IéCbu myasthenia gravis, verze 1.0

pro diagnostiku a Iécbu nervosvalovych chorob (CNSCH;
viz ptiloha 8') a Centru MG Praha.

Odkaz
Poradi | Doporuceni Klasifikace na
literaturu
Vysledky
35. Zajisténi sbéru dat a vedeni registru je nezbytné pro zpracovani 1v/D -
potfebného spektra ukazatell a zajisténi efektivni léCby. Je
ureno predevsim pro Centrum pro diagnostiku a Ié¢bu MG a
nervosvalovych onemocnéni.
Koncentrace péce
36. Koncentrace diagnostiky, |éCby a nasledné péce v Centrech 1v/D -

Pozn. Charakteristika jednotlivych 1éCiv a lé¢ebné schéma je uvedena v pfiloze 7.

Narodni referen¢ni centrum © Prehled doporuceni

Stranka 7 z 9




KKNEU0O030 — Klinicky standard pro diagnostiku a Iécbu myasthenia gravis, verze 1.0

ODKAZY NA LITERATURU

Odkazy obsahuji pouze literaturu pfimo uvedenou u klicovych doporuceni, kompletni seznam je
uveden v odborné Casti KS.

1.

10.

11.

12.
13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

Ambler Z. Neurofyziologie a elektrodiagnostika nervosvalového prenosu. Neurol pro praxi 2010;
11(2): 81-84.

Angelini C. Diagnosis and management of autoimmune myasthenia gravis. Clin Drug Investig
2011; 31: 1-14.

Auriel E, Regev K, Dori A, Karni A. Safety of influenza and H1N1 vaccinations in patients with
myasthenia gravis, and patient compliance. Muscle Nerve 2011; 43(6): 893-894.

Blaha M, Pit'ha J, Blaha V, Lanska M, Maly ], Filip Set al. Extracorporeal immunoglobulin
elimination for the treatment of severe myasthenia gravis. J Biomed Biotechnol 2010; 31: 1-6.

Brainin M, Barnes M, Baron JC, Gilhus NE, Hughes R, Selmaj K et al. Guidance for the preparation
of neurological management guidelines by EFNS scientific task forces — revised recommendations
2004. Eur J Neurol 2004; 11: 577-581.

Firman G. Diagnostic Criteria for Myasthenia Gravis, 2009. Dostupné =z URL:
http://www.medicalcriteria.com/site/index.php?option=com_content&view=article&id=162:neuro
mg&catid=64:neurology&Itemid=80&lang=en

Gagner M., Inabnet WB. Minimally invasive endoscopic surgery. Philadelphia: Lippincot Williams
and Wilkins 2002.

Guptill JT, Sanders DB. Update on muscle-specific tyrosine kinase antibody positive myasthenia
gravis. Curr Opin Neurol 2010; 23: 530-535.

Kaminski H] (ed). Myasthenia gravis and related disorders. 2nd ed. New York: Humana Press
2009.

Mantegazza R, Bonanno S, Camera G, Antozzi C. Current and emerging therapies for the
treatment of myasthenia gravis. Neuropsychiatric Disease and Treatment 2011: 7 151-160.

Oh SJ. Electromyography. Neuromuscular transmission studies. Baltimore: Williams & Wilkins
1988.

Pearson F. G. Thoracic surgery. New York: Churchill Livingston 1995.

Pitha J, Ambler Z. NejCastéjsi chyby a omyly v diagnostice a terapii myasthenia gravis. Neurologie
pro praxi 2004, 5(5): 285 — 290.

Pitha J. Farmakologické ovlivnéni nervosvalového prenosu u myasthenia gravis. Remedia 2004,
14 (6): 485 — 494.

Pitha J, Simkova L, Novakova I. Konzervativni terapie myasthenia gravis. In: Schiitzner J. Smat V
(eds). Myasthenia gravis. Komplexni pojeti a chirurgicka léCba. Praha: Galen 2005: 79-92.

Pitha J. Praktické zkuSenosti s klinickou diagnostikou u myasthenia gravis. Neurol pro praxi 2010:
11(2): 90-94.

Pitha J. a kol. Myasthenia gravis a ostatni poruchy nervosvalového prenosu. Praha: Maxdorf 2010.

Podminky vzniku center pro diagnostiku a IéCbu nervosvalovych onemocnéni. Dostupné z URL:
http://www.neuromuskularni-sekce.cz/index.php?pg=home--podminky-vzniku-center-pro-
diagnostiku-a-lecbu-nervosvalovych-onemocneni

Riickert JC, Ismail M, Swierzy M, Sobel H, Rogalla P, Meisel A et al. Thoracoscopic thymectomy
with the da Vinci robotic systém for myasthenia gravis. Ann N'Y Acad Sci 2008; 1132: 329-335.

Rehak F, Smat V. Chirurgie plic a mediastina. Praha: Avicenum 1986.

Narodni referen¢ni centrum © Prehled doporuceni Stranka 8 z 9




KKNEUO0030 — Klinicky standard pro diagnostiku a IéCbu myasthenia gravis, verze 1.0

21.

22,
23.

24,
25.

26.

Sanders DB, Howard JF Jr. AAEE minimonograph #25: Single-fiber electromyography
in myasthenia gravis. Muscle Nerve 1986; 9(9): 809-819.

Shields TW. Mediastinal surgery. Philadelphia, London: Lea and Febiger 1991.

Stalberg E, Trontelj JV. Single Fiber Electromyography. Studies in Healthy and Diseased Muscle.
New York: Raven Press 1994.

Smat V, Schiitzner J. 50 let thymektomie. Rozhl Chir 1998; 77(6): 235-236.

Trontelj JV, Mihelin M, Fernandez JM, Stalberg E. Axonal stimulation for end-plate jitter studies.
J Neurol Neurosurg Psychiatry 1986; 49(6): 677-685.

Vincent A. The recommendations were prepared taking into account feedback from D Hilton-Jones
in Oxford and some of our partners (A Melms, J Verschuuren, Apostololski, M Farrugia, A Kostera-
Pruszczyk, T Chantall, F Deymeer, I Hart, E Gillus and M Carvalho). Myasthenia Gravis: Clinical
guidelines, 2008. Dostupné z URL: http://www.euromyasthenia.org

Narodni referen¢ni centrum © Prehled doporuceni Stranka 9z 9




	Úvod
	Klasifikace vydaných doporučení
	Klasifikace průkaznosti studií (kvalita důkazu)
	Klasifikace doporučení (síla doporučení)


	Přehled doporučení
	Odkazy na literaturu

