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,
Uvod

Tato prace se zabyva onemocnénim Myasthenia gravis, které se fadi mezi autoimunitni
neuromuskularni onemocnéni. Sirsi laickd vefejnost o ném mnoho nevi, zatimco odborné
vefejnosti je znamo, Ze patii mezi nejcastejsi onemocnéni nervosvalového pienosu. Odhaduje
se, ze nemoci trpi témé&f 2 500 obyvatel Ceské republiky a kazdy rok piibyva 220 nové
vzniklych onemocnéni.

Potésitelné je, ze Myasthenia gravis byva relativné dobfte 1éCitelna (i kdyz pochopitelné
existuji vyjimky). Obdobné jako u vétSiny jinych onemocnéni plati, ze ¢im diive je nemoc
diagnostikovana, tim je prognoza ptiznivejsi.

Toto téma jsem zvolila proto, Ze jsem se timto onemocnéni setkala v rdmcei své odborné
praxe, kterou jsem absolvovala v prubéhu stiedoskolského studia na neurologické jednotce
intenzivni péce. Z tohoto diivodii jsem chtéla onemocnéni Myasthenia gravis vice porozumét a

zjistit tak, jak pacienty ovliviiuje jejich onemocnéni.



Teoreticka cast prace

Cile teoretické ¢asti

S oporou o dostupnou odbornou literaturu:
1. Popsat anatomicko-fyziologické aspekty daného onemocnéni, jeho epidemiologii,
etiopatogenezi a klasifikaci
Shrnout poznatky o klinickém obrazu a diagnostickych postupech
Popsat hlavni 1é¢ebné metody daného onemocnéni

Charakterizovat osetfovatelskou a rehabilitacni péci o pacienty s danym onemocnénim

w»ok w N

Shrnout soucasné poznatky o kvalité Zivota pacientil.
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1 Myasthenia gravis — zakladni charakteristiky

Myasthenia gravis (ddle jen MG) je odborn¢ definovana jako ,,omemocnéni
nervosvalového prenosu, charakterizované kolisavou slabosti a unavitelnosti pricné
pruhovanych svalii (ocnich, bulbarnich, pletencovych, Sijovych a dychacich) bez poruchy
reflexu a citlivosti nebo dalsich neurologickych funkci. O poruse nervosvaloveho prenosu
obvykle svedci pozitivni farmakologické a elektrofyziologické testy. Typickym rysem je prenos
svalove slabosti z jedné svalové skupiny na jinou, nékdy znacné vzdalenou. Jde o autoimunitni
onemocneni, které je u 80 % pacientii zprostredkovano autoprotilatkami proti nikotinovému
acetylcholinovému receptoru. U 20 % pacientui, u kterych tyto protilatky nalezeny nejsou, byvaji
az v50 % pritomné latky proti svalové specifické kindze. Zbyvajici pacienti jsou
,,seronegativni“ proti obéma protilatkam. Predpoklada se, Ze za , seronegativitu‘ jsou

zodpovédné jesté dalsi, zatim neurcené protilatky.* (Klinicky standard, 2011, s. 18).

Data jednoznacné ukazuji, ze v poslednich 20 letech pocet jedinct trpicich timto
onemocnénim stoupd. Z pivodniho poctu 100 nemocnych na 1 milion obyvatel se dnes hovoii

jiz 0 150 az 190 postizenych na 1 milion obyvatel.

Choroba nejcastéji postihuje mladé zeny anebo star$i muze na pocatku 60. roku jejich
Zivota. Onemocnéni je pro pacienty velice zatézujici. Svalova slabost se nejcastéji projevuje
v oblasti o¢niho svalstva, tim dochazi ke vzniku dvojitého vidéni a také napadného spadnuti
vicka neboli ptozy. Dale se miize objevit i porucha polykani a artikulace. V nékterych ptipadech
mohou byt postizeny i svaly koncetin, kdy dochazi ke zhorSeni chtize a koordinace pohybt.
Pacienti musi v pribehu vykonavani ¢innosti odpocivat a to omezuje nejen je, ale ovliviluje to
1jejich nejbliZsi. Stav remise miiZze narusit i1 lehké onemocnéni dychaciho systému, které mlize
vyvolat az myasthenickou krizi. Ta pacienty ohrozuje na zivoté a je nutné jejich stav
monitorovat. V ptipad¢ jejiho prohloubeni se musi pacient pievést na umélou plicni ventilaci z

ditvodu vzniklé svalové slabosti postihujici respiracni svalstvo

Po této obecné charakteristice miZeme pfejit k podrobnéjSimu vykladu. Za¢neme

anatomicko-fyziologickym pohledem na dané onemocnéni.
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1.1 Anatomie a fyziologie nervového pienosu

Nervovy systém spolecné¢ s endokrinnim a imunitnim systémem zajistuji vedeni
vzruchti v mnoha zivoc¢isSnych organismech. Prostfednictvim téchto soustav je udrzovana
homeostdza v organismu. Hlavni funkci nervového systému je zajistovat piijimani, analyzu a
naslednou integraci informaci z vnitiniho a vnéjsiho prostiedi. Po téchto procesech, které se
uskute¢ni velmi rychle, jsou tyto informace déle Siteny do téla a vytvaii se tak odpoveéd’ na tyto
vzruchy. Vyznamné informace jsou nasledné uklddany do paméti (Druga, Grim a Dubovy,

2011).

Nervovy systém se rozdéluje na dva hlavni segmenty. Prvnim je centrdlni nervovy
systém (CNS) zahrnujici mozek (encefalon) s hibetni michou (medulla spinalis). Druhy
segment predstavuje periferni nervovy systém (PNS), ktery se skldd4 z nervovych vladken a
neurond, jeZ najdeme v perifernich gangliich, pletenich a nervech (Druga, Grim a Dubovy,

2011).

Funk¢ni jednotkou NS, kterd uskuteciiuje pienos informace z nervu na sval, je synapse,
tzv. nervosvalova ploténka (Obrazek 1). Na koncové ¢asti kazdého neuronu je axon, ktery se
vétvi. Kazda koneénd vétévka vytvaii kontakt s jednim svalovym vlaknem (Cihdk, 2016).
V tomto mist¢, synapsi, pfechazi nervovy impulz na elektricky potencial, jenz se §ifi svalovym
vlaknem, kter¢ se v dusledku toho kontrahuje. Samotné nervosvalova ploténka je slozena ze ti
¢asti. Z presynaptické casti, ktera v sobé skryva alfa-motoneuron, zanofeny do sarkomery.
V této Casti se nachazeji i synaptické vezikuly naplnény acethylcholinem, které se po aktivaci
vapenatych iontli nervovym impulzem uvolni do synaptické §térbiny, tento jev se oznacuje jako
kalciem indukovana exocytoza. Acethylcholin prostupuje synaptickou Stérbinou, kterd
obsahuje bazalni laminu s acethylcholinesterdzou, az do postsynaptické ¢asti, kde se nachazi
acethylcholinové receptory. Receptory jsou sloZeny z péti podjednotek alfa-, beta-, epsilon- a
delta-, kde alfa-podjednotka je dvakrat. Acethylcholin se musi navazat na ob¢ alfa-podjednotky,
aby mohlo dojit k otevieni iontového kandalu a tim k pfenosu vzruchu (Bednatik, Ambler a

Razicka, 2010).

Pti synapsi hraji klicovou roli mediatory nebo také neurotransmitery, diky nimz je
uskutenén pfevod vzruchu z jednoho neuronu na druhy. Mezi medidtory fadime napftiklad

acethylcholin, glycin, adrenalin, noradrenalin, dopamin a serotonin (Cihak, 2016).
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Nejvice zastoupenym neurotransmiterem, ktery na nervosvalové ploténce najdeme, je
acethylcholin. Ten se vyplavuje z koncové ¢asti axonu pii prenosu vzruchu z neuronu na sval,
a nasledné se pomoci membranovych proteint, jako je tyrosin-kindza (MuSK) a agrin, navaze

na nikotinovy receptor (Pitha, 2010).

Obrazek ¢. 1, Nervosvalova ploténka

Platénkowva zdna

Presynapticks
membrina |

Synapticks
#Hebina |

Postsynapticka |
membrina e,

Junkeni

zéhyby

(Ambler, 2010)

1.1 Historie

Domnivame se, ze prvni zminka o MG pochézi z roku 1644 ze Severni Ameriky béhem
jeji kolonizace. Tehdy se podobné ptfiznaky myasthenie projevily u zajatého indianského
nacelnika, jehoz stav byl popsdn v korespondenci do tehdejsi koloniza¢ni velmoci Anglie

(Pitha, 2010a).

Na prvni védecky dolozeny popis onemocnéni jsme si museli pockat az do roku 1877,

kdy anglicky 1ékat Samuel Wilks popsal v asopise Guy's hospital pacienta s generalizovanou
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svalovou slabosti spolu s oslabenim o¢nich pohybii. Pacient zemftel v kratké dobé po objeveni

prvotnich pfiznakii na respiracni selhani, pitevnim néalez byl ale v normé& (Pitha, 2010a).

Dalsim, kdo se zajimal o toto onemocnéni, byl 1 polsky neurolog Goldflam, ktery v roce
1893 shromazdil dostatecné mnozstvi materiali pro vymezeni nového onemocnéni, které pak
na prednasce o rok pozdéji prezentoval pod ndzvem Myasthenia gravis Friedrich Joll. Tento

nazev byl oficidlné schvalen v roce 1899 (Pitha, 2010a).

Na pocatku 20. stoleti byly pfedstaveny dvé teorie, které odkazovaly na vznik MG.
Prvni teorie, kterd pievladala, byla ta, ze za vznik myasthenie mize toxin mikrobidlniho
puvodu, ktery koluje v krvi a poSkozuje distalni motoneuron a upravuje jeho funkéni aktivitu.
Druha teorie je zaloZena na anatomicko-patologickych poznatcich. Zde u nékterych pacientt,
trpicich za Zivota myasthenickym syndromem, byly nalezeny pfi pitvé nadory thymu,

thymotické 1éze, nebo infiltrace svalii lymfoidnimi buiikami (Pitha, 2010a).

Farmakologicka 1écba byla v prvotni fazi velmi slozitd. Z pocatku se 1écilo pomoci
kalcia, arsenem, nebo extrakty z brzliku, testes a ovarii. OvSem v prabéhu let se povedlo
syntetizovat alkaloid efedrin, po kterém se zlepSily u pacientl ptiznaky onemocnéni. Tento 1€k
se k 1écbé pouziva dodnes jako Iék  druhé volby. S rychlym rozvojem farmakologie
bylo pouze otdzkou Casu, kdy se na trhu objevi nové a u¢innéj$i medikamenty. K 1é¢bé se zacal
vyuzivat prostigmin nebo kortikosteroidy. Od roku 1977 mame i moznost vyuziti plazmaferézy

(Croitoru, a kol. 2017).

Na thymektomii bylo pomysleno od prvnich poznatkli z pitev. Prvni operace thymu
probéhla v roce 1912. Vedla k ¢astecnému zlepSeni pacientova stavu, a proto na sebe nenechaly
dalsi operace dlouho Cekat. Nanestésti pro nedostateCnou pooperacni péci byla tmrtnost
pacientli pom&mé vysoka. Tyto operace probihali i v Ceskoslovensku a to od roku 1948. 1
nasich zemich se tykal problém vysoké mortality pacientii v disledku operace. Zlom nastal az
v Sedesatych letech 20. stoleti, kdy se rozsifila intenzivni medicina natolik, Ze na téchto
oddélenich byla k dispozici uméla plicni ventilace (UPV) Diky tomu klesl pocet zemielych
pacienti k 7% (Pitha, 2010a).

V roce 1981 MUDr. Jan Vejvalka zalozil myasthenicky dispenzaf. Jednalo se o velmi

ojedin€lé pracovisté na tehdejsi dobu. Byly zde zatazovany nové vyzkumné metody jako
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imunosupresivni 1écba. Na pracovisti se zam¢etfovali na dlouhodobou dispenzarizaci osob a na

mezioborovou spolupraci, kterd byla pro 1é¢bu klicova (Pitha, 2010a).

Poslednim objevem na poli diagnostiky MG bylo nalezeni protilatek proti svalové

specifické tyrozin-kinaze (MuSK) u seronegativnich myastheniki (Pitha, 2010a).

Az v roce 2015 se podaftilo vytvofit celostatni registr myasthenikd, MyReg, ktery se
zaméfuje na shromazdéni co nejvice pacientd s MG a na pribéh a vyvoj jejich onemocnéni.
V roce 2019 bylo v registru evidovano 924 pacienti. Jiz pied timto registrem (v roce 2009) se
sami pacienti chopili inciativy a vytvoftili vlastni sdruzeni MY GRA, kter¢ §ifi osvétu o MG a

zaroven se podileji na zlepSeni podminek zivota pacientli (MY GRA-CZ, 2012).

1.2 Epidemiologie

Myasthenia gravis je jedno ze vzacnych autoimunitnich onemocnéni, pro které je
charakteristickd rychla unavitelnost pfi¢éné¢ pruhovaného svalstva. Tato inava se prominuje
pfedevsim ve svalech, které fyziologicky unavit nelze. Mezi né patii okohybné svaly, mimické
svaly a svaly hrtanu a $ije. K této poruse nejspiSe dochédzi z divodu vzniku protilatek proti

strukturdm, které se nachazi na nervosvalové ploténce. (Jakubikova, Pitha, 2015)

U tohoto onemocnéni, jako u vSech autoimunitnich onemocnéni, miizeme pozorovat
vzestupnou tendenci vyskytu. Na pocatku milénia byla prevalence 100 pacientii na 1milion
obyvatel, nyni je vSak 150 nemocnych na 1 milion obyvatel. (Goldenberg, 2018), (Sladka,
1999).

Onemocnéni mize vzplanout v kazdém véku, nejCastéji se vSak objevuje u Zen ve
fertilnim véku, predevsim v 2. a 3. dekéade¢, a po menopauze jeho vyskyt rapidné klesd. U muzii
jde o jev opaény. MG ve zvysSené mife projevuje az po 50. roku véku. I pies tento narlst se u
muzil myasthenia objevuje méné nez u zen (Pitha, 2010). Data uvadéna v literatufe ovSem
nesouhlasi s ndrodnim registrem. Diky nému miiZeme pozorovat opacny trend, kdy incidence

u muzd oproti zenam nepatrné stoupa.
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1.3 Etiopatogeneze

Pro myasthenii gravis je typické, ze protilatky napadaji télu vlastni struktury, v ptipadé
MG struktury na nervosvalové ploténce. U 80 % nemocnych jsou detekovany v séru protilatky
proti nikotinovému acethylcholinovému receptoru (AChR). V tomto pfipadé¢ hovoifime o
séropozitivni MG. V disledku ptsobeni protilatek dochazi k blokaci vazebnych mist pro
acethylcholin, k ubytku funkcnich receptorii a také k destrukci reliéfu postsynaptické
membrany a jejimu oddaleni od presynaptické membrany. Tyto zmény vedou ve vysledku ke

snizeni kvality pfenosu vzruchti (Komloova, Musilek a Kuca, 2011).

Séropozitivni myasthenie je velmi casto spojovana s patologii thymu. U mladsi
populace nemocnych se setkavame s hyperplazii thymu, ktera je pfiblizn€ z 20% asociovana s
thymomem (z toho 10 % maligni forma thymomu). Po modifikaci bunék u thymomu vznikaji
myoidni buiiky, které na povrchu vytvaii podobné struktury jako je AChR, Piedpoklada se, ze
tyto buiiky jsou zdrojem antigenu, vii¢i némuz jsou protilatky namifeny (Komloova, Musilek a

Kuca, 2011) (Bednatik, Ambler, Riizicka, 2010).

Dalsi typem MG je tzv. séronegativni MG. U téchto pacientd nenachézime v séru zadné
protilatky proti AChR. AvSak asi u poloviny z nich byly prokdzany protilatky proti jiné
struktufe na nervosvalové ploténce. Tim je membranovy protein MUSK, ktery napomaha ke
shlukovani AChR na postsynaptické membranég, tak aby byly pfimo naproti zoné, kde se
uvolnuje acethylcholin. Pisobenim anti-MUSK protilatek k tomuto jevu nedochazi. Pacienti
s timto typem MG trpi Castéji respiraCnimi obtiZemi, postizenim obli¢eje, bulbarniho a
axialniho svalstva. Nekdy se dostavi i svalova atrofie, a proto mlze byt tento typ zaménén s
amyotrofickou lateralni skler6zu. Nemocni nereaguji na imunosupresivni 1écbu a na terapii
pomoci inhibitorti cholinesterazy odpovidaji spiSe vedlejSimi ucinky (Bednatik, Ambler,

Rizicka, 2010) (Blaes, 2018).

Existuje 1 urcitd moznost prenosu protilatek, které zptisobuji prenos MG z matky na
plod. Tato situace se objevuje ptiblizné v 10 % ptipadech, vétSinou u matek se seronegativnim
typem MG. Myasthenicky syndrom se projevuje u novorozence oslabenym dychanim
s moznosti cyanozy, hypotonii, slabym pla¢em, obtiznym sanim a polykanim. Tyto pfiznaky
manifestuji do 72 hodin od porodu a obvykle trvaji 18 dni. Pokud matka o své diagnoze vi, je

jednoduché zah4jit 1écbu, protoZe novorozenci dobfe reaguji na inhibitory cholinesterazy Pfi
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komplikacich lze podat intraven6zni imunoglobuliny, nebo zahdjit plazmaferézu. Mortalita

v téchto pripadech nedosahuje vice jak 10 % (Engel, 2012).

1.4 Klasifikace

Vyuziti $kal v rutinni praxi neni pfiliS oblibené, ale ma své nezastupitelné misto
pii srovnavani a posuzovani kvality 1écby, i kdyZ je to nesmirné obtizné z diivodu klinické
heterogenity a mnozstvi postizenych  svalii (Hordkova, Vohanka, 2017). Proto
bylo vytvoteno n¢kolik skal. V soucasné dob¢ se vyuziva skala Myastheia Gravis Foundation
of America (MGFA) (tabulka ¢. 1), ktera je odvozena od ptivodniho skérovaciho systému dle
Ossermana. Tyto klasifikace nAm uréuji stupefi postizeni. Nejéast&j$im stupném MG v Ceské
republice dle narodniho registru (Myreg) je typ IL.b dle hodnotici §kdly MGFA. Dalsi hojné
uzivana klasifikace, MGFA postinterven¢ni status (tabulka ¢. 2), nam zhodnocuje kvalitu a

efektivitu 1é¢by (Pitha, 2010a).

Tabulka ¢. 1 Klasifikace dle MGFA
Klasifikace dle MGFA

1. Stupenn | Pouze oslabeni okularnich svali,, mozna ptoza

2. Stupenn | Lehka slabost ovliviwjici | Il.a Ovlivnéni zejména svalti konCetin a axialniho

svaly jiné nez o¢ni svaly svalstva

ILb Postizeni predevsim orofaryngealnich

a respiracnich svall

3. Stupett | Stfedni slabost ovliviiyjici | Ill.a Ovlivnéni zejména svali koncetin a axialniho

svaly jiné nez o¢ni svaly svalstva

IILb Postizeni predevsim orofaryngealnich

a respiracnich svalt

4. Stupen | Tézka slabost ovliviljici | IV.a Ovlivnéni zejména svalti koncetin a axidlniho

svaly jiné nez o¢ni svaly svalstva

IV.b Postizeni predevsim orofaryngeélnich

a respira¢nich svall

5. Stupeni | Nutna intubace pro MK

Legenga: MGFA=Myasthenia Gravis Foundation of America, MK=Myasthenick4 krize (Engel, 2012)
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Tabulka ¢. 2 MGFA Postintervenéni status

Kompletni stabilni remise (KSR) Z4dné ubjektivni potize ani symptomy alespon jeden rok, bez
terapie jeden rok

Akceptuje se izolovand slabost m. orbicularis oculi

Farmakologicka remise (FR) Stejna kritéria, ale pacient je 1éCen. Nesmi ale brat inhibitory
acetylcholineterazy
Minimalni manifestace (MM) Zadné piiznaky funkéniho omezeni, mize byt urdita slabost

nekterych svall

Zmény

ZlepSen Podstatny pokles potizi nebo podstatnd redukce medikace

Nezménén Zadné podstatné zmény klinické symptomatiky nebo
medikace

Zhorsen Podstatny nartst klinickych projevii nebo podstatny narast
medikace

Exacerbace Pacient, ktery splnoval kritéria KSR, FR, nebo MM, ale
nasledné doslo k rozvoji klinickych potizi, které tato kritéria
nepiipousti

Smrt z divodu MG Pacient zemfel v disledku MG, v disledku komplikaci 1écby

nebo do 30 dnt po thymektomii

Legenda: FR=Farmakologickd remise, KSR=Kompletni stabilni remise, MG=Myasthenia gravis,

MGFA=Myasthenia Gravis Foundation of America, MM=Minimalni manifestace (Klinicky standart pro

diagnostiku a 1é¢bu Myasthenia gravis, 2011.)

1.5 Klinicky obraz

Onemocnéni vyznacuje Unavou pii¢né¢ pruhovaného svalstva a jeho zhorSenou
regeneraci. PotiZze kolisaji v pribéhu dne, kdy tnava je nejmensi rdno a k veceru stoupa.
Z pocatku postihuje jen jednu svalovou strukturu, ale s progresi onemocnéni postihuje 1 dalsi
svalové skupiny, jako jsou extraokuldrni svaly, svaly §ije, orofaryngealni a respiracni svalstvo

(Spalek, 2008).

Manifestuje se pfedevs§im po fyzické i psychické zatézi (pohieb, svatba), respiracnim

infektu, po podéni rizikovych ekl nebo ockovani. U zen dochézi k zhorSeni MG po porodu a
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v pribéhu menstrua¢niho cyklu. Naopak béhem gravidity je tendence k zlepSeni stavu
téhotnych Zen. Predpoklada se, ze je to zplisobeno hormonalnimi vlivy a imunosupresivnim
pusobenim alfa-fetoproteinu plodu na matku. Ten vSak po porodu klesd a myasthenia se
prohlubuje (Spalek, 2008). V tabulce &. 3 jsou sefazeny vlivy, které negativné ovliviiuji stav

nemocnych s MG.

Mezi dalsi rizikové faktory, které mohou za zhorSeni myasthenie, fadime i vék nad 60
let, ale 1 komorbidity jako je arteridlni hypertenze, chronickd obstruk¢ni plicni nemoc nebo

ischemicka choroba srde¢ni (Pitha, 2010b).

Tabulka €. 3 Provokujici vlivy, vedouci k manifestaci, ¢i zhorSeni myasthenia gravis

Provokujici vlivy, vedouci k manifestaci, ¢i zhorSeni myasthenia gravis

chronicky stres 40 %
infekce (zejména respiracni) 25 %
fyzicka zatéz 15 %
operace 10 %

nahlé nasazeni ¢i rychlé zvySovani davek steroidit 33 %

podani 1ékti zhorSujicich nervosvalovy pienos 11-15 %

gravidita, poporodni obdobi 33 % Zen

menstruace 20 % zen ve fertilnim obdobi
vysoka télesnd nebo okolni teplota 5%

neidentifikovatelné pficiny 30 %

(Pitha, 2010b)

Nejcastéji se svalova slabost projevuje ve % ptipadech v oblasti extraokuldrniho
svalstva. Dochazi zde k jednostranné ptoze vic¢ek (padani vicek) nebo k diplopii (dvojité
vidéni). V nékterych pifipadech nemusi MG generalizovat do dalSich svalovych skupin jako
jsou okohybné svaly. Hovofime pak o ocni formé, tzv. okularni myasthenia gravis (Ambler,

Bednatik, Rtzicka, 2010).

Dale mohou byt postizeny orofaryngealni svaly. Miizeme tak pozorovat poruchy
mimiky, jako je maskovity vyraz, ¢i nedokonaly ismév. Rty jsou oslabené a tim zplisobuji

vytékani tekutin z Ust, coZ je pro nemocného velmi nepifijemné. Ale nejvice zatéZujici je pro
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pacienta porucha polykani a s tim spojené riziko aspirace. V priubéhu konverzace dochazi ke

zhorSeni artikulace a nemocny tak huhna nebo Sisla. (Pitha, Ambler, 2004)

I pres tyto potize MG nezpiisobuje poruchy citlivosti ani bolest a Slachookosticové
reflexy jsou zachovany. Atrofie svalstva se projevuje az v pozdnich fazich MG nebo u typu MG
s protilatkami proti MuSK. Tento ubytek svalové tkané se projevuje predevSim v oblasti

orofascidlniho svalstva (Pitha, 2012).

Myasthenia postihuje 1 velké pletence hornich a dolnich koncetin. Nemocni jsou kvili
tomu omezeni ve vykonavani béznych ¢innosti, které zdravim jedinctim necini zadny problém
napf. ¢esani, holeni, ¢isténi zubt. Pfi chlizi mize vzniknout pfenesena slabost. Jedna se o padani

o¢niho vicka, kdy tento jev nazyvame fenomén Walkerové (Pitha, 2010a).

1.5.1 Myastenicka krize

S myastenickou krizi (MK) se za sviij Zivot setkd témét kazdy myasthenik, pétina z nich
se s MK setkava v prubéhu prvnich 2 let od prolapsu onemocnéni. Jedna se o exacerbaci MG,
kterd pacienta ohrozuje na zivoté. Béhem n¢kolika minut dochazi k obrné orofaryngealnich
svalil a v disledku toho nedochédzi k vyméné dychacich plynt v plicich, tim padem dochazi i
k poklesu saturace kysliku v krvi a pot¢ mize dojit k anoxické srde¢ni zastave. Pfi téchto
stavech musime okamzit¢ jednat a pfevést postizeného na fizenou ventilaci plic pomoci UPV

(Pitha, 2012).

MK muze vzniknout ndhle béhem nckolika minut, anebo dochazi k plizivé progresi
onemocnéni. Pfi postupném vyvoji pacient popisuje pocit expira¢ni dusnosti, kterou doprovazi
pocity uzkosti a nemoznost vykaslavani hlend, coz mize vést k bronchopneumonii (Pitha,

2012).
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1.6 Diagnostika

Myasthenia gravis se urcuje na podklad¢ neurologického vysetieni, zat€Zzovych testii a
klinickych ptiznakt. Diagnézu potvrdi zkuSeny neurolog i pomoci zékladnich vysetiovacich
metod. Pro prikaz podtypu okularni formy je nejvhodnéjsi elektromyelografické vySetreni
(EMG). Dalsimi vySetfovacimi metodami je sérologické vySetieni pro priikaz protilatek proti
AChR, nebo zobrazeni mediastina pomoci CT vySetieni k vylouceni patologie thymu. Pacienti
s MG nebo s podezienim na toto onemocnéni jsou nadale sledovani ve specialnich centrech pro

neuromuskularni onemocnéni, kam dochazi na pravidelné kontroly (Schiitzner, 2004).

1.6.1 Anamnéza

Hlavnim bodem, o ktery se diagnostika opira, je dikladny odbér anamnézy.
Zaméfujeme se na specifické rysy onemocnéni. Patrdme po pfiznacich nemoci, které se
objevovaly jiz dfive, ale pacient jim nemusel vénovat pozornost (padani vicka ve vecernich
hodinach, porucha polykani a dalsi). ZjiStujeme také zda vyhledal jiného specialistu (nejcastéji
o¢niho lékate), kde mohl absolvovat fadu neuspéSnych vysetieni. I proto se mizeme setkat
s tim, ze pacient své ptiznaky zveliCuje na zaklad¢ téchto negativnich vysledkd vySetteni.
V uvodu rozhovoru se zamétfujeme na prodélané infekce, ockovani, nasazeni novych 1€ka. Dale
se ptame na kolisani obtiZi v pribéhu dne. U Zen ve fertilnim véku se doptdme na zmény potizi
v prubeéhu menstruaéniho cyklu. Jiz v pribéhu rozhovoru miizeme pozorovat oslabenou
mimiku, prohlubujici se dysartrii ¢i pokles hlavy z divodu oslabeni Sijovych svalli (Pitha,

2010a).

1.6.2 Neurologické vySetireni

Neurologické vySetieni zahajujeme aspekci, zamétrujeme se predevsim na znamky MG
v oblasti okohybnych a orofaryngedlnich svali. Poté ptechazime ke standartnimu

neurologickému vySetfeni, diky némuz miiZzeme odlisit myasthenii od jinych onemocnéni, kde
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povétSinou nebyva pifitomna porucha Slachookosticovych reflexti ani porucha citi. Pii
diagnostice se snazime vyvolat pomoci zaté¢zovych testll svalovou slabost a tim i typické
ptiznaky MG (Pitha, 2010). Mezi zatézové testy patii napi. Seemsuv test. Pii tomto testu
pacient ¢te nahlas piedlozeny text a Iékai mlize pozorovat pomalé slabnuti hlasu a poc¢inajici
dysartrii. Dal§im testem je Simpsontuv test, kdy pacient usilovné fixuje pohled vzhtru. Tim
aktivuje musculus frontalis a zvyrazni tim pfipadny pokles vicka. V navaznosti na tento test
zvedneme pacientovi vicko pfi vét§im ochabnutim svall nasledované poté tzv. Gorelickovym
priznakem. Pii tomto symptomu dojde do né€kolika sekund k rychlému poklesu vicka na strané
druhé (Seidl, 2015). Tredelenburgiiv test se zaméfuje na svalstvo panevniho pletence.
Pacienta vyzveme, aby stal na jedné noze. Posléze dochazi k oslabeni lumbosakralniho svalstva

a tim k postupnému poklesu panve na kontralateralni strané (Spalek, 2011).

Asi nejzndméjSim diagnostickym testem je ,,Ice packet“ test. Pii této diagnostické
metod¢ prikladame nemocnému na vicka s ptézou led pies mul, po 60 sekundach pozorujeme
zlepseni ptdzy. V tomto ptipadé chlad snizuje blokadu nervosvalové ploténky, proto se také pii
hore¢natych stavech ptiznaky MG prohlubuji. BohuZel této metod€ chybi standardizace pro
diagnostiku (Pitha, 2010a).

1.6.3 Elektromyografie

Dalsi vySetfovaci metoda u diagnostiky MG, jeZ se provadi u vSech myasthenikd, je
elektromyografie, pfi které vyhodnocujeme elektrické potencialy pii nervosvalovém pienosu v
PNS. U zjistovani MG upiednostiiujeme repetitivni EMG vySetieni. Snimame jim elektrickou
odpoveéd’ svalil, nejCastéji na kotfeni hornich koncetin a v obli¢eji m. orbicularis oculi. Pro
prikaz myasthenické reakce je dileZzité, aby 4. odpovéd’ byla minimalné o 10 % niz$i nez

odpovéd’ 1. (Bednatik, Ambler a Rizicka, 2010).

V praxi se mtizeme setkat i s tzv. single fiber EMG (SFEMG). VySetfeni zaznamenava
elektrickou aktivitu jednoho svalového vldkna, tim paddem je mozné sledovat vzajemné
pusobeni jednotlivych svalovych vldken na téZe motorické jednotce. Provadime jej za axondlni
mikrostimulaci nebo pfi volné aktivaci svall. Jehlova elektroda o priiméru 25 um je zavedena

do svalu a detekuje ak¢ni potencidl ze svalovych vldken na stejné motorické jednotce. Vyhodou
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stimulacni techniky je nenaro¢nost na spolupréci pacienta, moznost uziti rizné stimulacni
frekvence a v neposledni fad€ ji nelze ovlivnit medikaci. Primarné¢ se uzivd u pacienti
s okularni myastheniii, u ostatnich se pouziva jako sekundarni vysetieni, nebo pfi podezieni na
MG, ale vysledky repetitivni stimulace jsou negativni (Bednaiik, Ambler a Rtzicka, 2010).
Jelikoz se jedna o invazivni vySetieni, které muze zpUsobit infekéni onemocnéni, je nutné

dodrzovat zaklad aseptického pfistupu. V ojedinélych ptipadech muize dochazet i k

pneumothorax (VI¢kova, Bednatik, 2017)

Pfed vySetfenim je nutné zajistit pacientovi intimitu a teplou mistnost. Dale musime
dostatecné informovat pacienta o nutnosti vysazeni 1€k, které ovliviiuji nervosvalovy pienos
(napf. magnesium, inhibitory cholinesterazy). Stejn¢ tak je zadouci, aby nekoufil minimalné 3
hodiny pted vySetienim. Dale by mél pacient odlozit veskeré kovové Sperky (Engel, 2012).
Pacient musi byt dostatecné a srozumitelné poucen o vysetieni, aby dokdzal dostate¢né uvolnit
vySetfované svaly. Kontraindikaci pro oba typy EMG je implantace kardiostimulatoru, pro typ
SFEMG to jsou septické a krvacivé stavy. Mezi relativni kontraindikace patii uzivani Warfarinu

(VIckova, Bednatik, 2017).

1.6.4 Syntostygminovy test

Syntostygminovy test je jedina farmakologicka diagnostickd metoda pro prikaz MG,
slouZzici predevsim k uréeni o¢ni formy. Podavame Syntostigmin, kratkodobé piisobici inhibitor
cholinesterazy, do podkoZzi a po 30 minutach od aplikace se dostavuji prvni reakce na podani.

Dochazi zde ke zlepSeni ptozy vicek (Pitha, Ambler, 2010).

1.6.5 Sérologické vySetreni

Jak jiz bylo zminéno u MG sledujeme ptitomnost protilatek proti alfa-podjednotce
AChR a az 88% vysetfovanych pacientl je maji detekovany v krvi. Diky tomuto sérologickému

vySetfeni mizeme délit MG na typ seronegativni a seropozitvni. U seropozitvni myasthenie
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muzeme pozorovat vztah mezi ni a pfitomnou patologii thymu, proto je vhodné rozsifit

RV

vySetfovaci metody i o zobrazovaci metody (Bednaiik, Ambler a Rtzicka, 2010).

1.6.6 Zobrazovaci metody

Mediastinum zobrazujeme pomoci kontrastni pocitatové tomografie (CT), nebo
magnetické rezonance (MR). Tyto metody jsou daleko citlivéjsi k vyhledavani patologii oproti
rentgenovému vySetfeni plic. CT kontrastni vySetfeni prokazuje mnoho faleSn¢ pozitivnich
nalezi, které pfed operaci nepoukazovaly na pfitomnost thymomi. Vyhodou je rozliSeni
invazivnich od neinvazivnich nadort brzlikt. S tim souvisi téz vétsi informovanost 1ékate o
pooperacnim vyvoji a riziku vzniku recidiv. MR nepfinasi mnoho novych informaci oproti CT
vySetfeni, pouziva se ve vyjimecnych situacich, napf. invazivni chovani thymomu, nebo pfi

stavech, kdy je kontraindikovana pocitacova tomografie (Pitha, 2010a).

Musime brat v tvahu, Ze symptomy, které se objevuji u MG, jsou charakteristické pouze
pro ni, ale jednotlivé ptiznaky se mohou objevit i u dalSich onemocnéni, jako je mitochondrialni
encefalomyopatie, amyotroficka laterdlni skler6za, nebo Lambert-Eatonliv myastenicky

syndrom (Vincent, et al. 2003).

1.6.7 Diagnosticka kritéria

, Americka neurologicka akademie navrhla Diagnosticka kritéria ziskané autoimunitni MG,
které zohlednuji klinické i laboratorni parametry. Podle téchto kritérii Ize ve vétsiné pripadii
stanovit diagnozu MG jako jistou (Pitha, Ambler, 2004). “ Nasledn¢ byla vymezena kritéria,

ktera jednoznacné vymezuji chorobu (Pitha, 2010a).

Meély by se u pacientl vyskytovat charakteristické znaky, 1 kdyz se objevi pouze jeden, je nutné
zvazit souvislost s diagnézou MG, a to napft. diplopie ptoza, obtizné polykani, svalova slabost

se zachovanymi Slachookosticovymi reflexy, slabost objevujici se pii zaté€zi s CasteCnym
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zlepSenim po odpocinku, nahlé zlepSeni po podéani inhibitorti cholinesterazy, pfitomnost

protilatek proti AChR, nebo prodlouzend odpovéd u EMG vysetieni (Pitha, 2010a).

MG zcela vylucujeme v ptipadech, kdy pacient prod¢€lal cévni mozkovou piihodu a propukla u
n¢j néktera forma syndromu Guillaine Barré, ¢i roztrouSena skleréza, a je 1écen pomoci
aminogylokosidii, penicilaminu, antimalariky, tetracykliny atd., a doslo u ného k poklesu

drasliku, ¢i fosfatu v krevni plazmé (Pitha, 2010a).
» Definitivni MG

e anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti a klinické vysetreni, které je normalni, kromé
slabosti, ktera neodpovida anatomické lokalizaci parézy jednoho, nebo vice perifernich
nervi

e plus alespon 1 ze dvou nasledujicich kritérii

a) pozitivni Ab anti AChR nebo anti MuSK nebo
b) dekrement pri RS nebo zvyseny jitter pri SFEMG bez elektrofyziologickych
znamek neurogenni, ¢i myogenni léze

e nebo 3 z nasledujicich kritérii:

a) anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti, kterd se akcentuje po zatézi a
zlepsuje se po odpocinku

b) pozorované zmeény v lokalizaci svalové slabosti v prithéhu choroby

¢) pozorované zlepseni po odpocinku, ¢i v chladu, zhorseni po fyzické zateézi

d) zlepseni po podani inhibitori acethylcholineterazy (AChEI) parenteralné
(edrofonium nebo neostigmin)

e) evidentni zlepsSeni po podani peroralnich AChEI

f) pozorované zlepSeni po vymeénné lécebné plazmaferéze (VLP), intravenoznich

imunoglobulinech (IVIG), kortikoidech nebo imunosupresiva
Pravdépodobna MG

e anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti a klinické vysetreni, které neodpovida
anatomickeé lokalizaci parézy jednoho, ¢i vice perifernich nervii a neodpovida plné
kriteriim definitivni MG

e plus alespon 2 z nasledujicich kritérii:
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a) anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti, ktera se akcentuje po zatézi a
zlepsuje se po odpocinku
b) pozorované zmeny v lokalizaci svalové slabosti v prithehu choroby
¢) pozorované zlepseni po odpocinku, ¢i v chladu, zhorseni po fyzické zatezi
d) evidentni zlepseni po podani AChEI parenterdlné (edrofonium nebo
neostigmin)
e) evidentni zlepseni po podani peroralnich AChEI

f) pozorované zlepseni po VLP, IVIG, kortikoidech nebo imunosupresiva
MoZna MG

e anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti, kterd plné neodpovida kriteriim definitivni
nebo pravdépodobné MG
e plus alespon 1 z nasledujicich kritérii:
a) anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti, ktera se akcentuje zatézi a zlepsuje
se po odpocinku
b) klinické vysetreni neodpovida anatomické lokalizaci parézy jednoho, ¢i vice
perifernich nervii, s pozorovanym zlepSenim po odpocinku, ¢i v chladu a zhorsenim po
fyzické zatézi
¢) pozorované zmeny v lokalizaci slabosti v pritbehu choroby
d) evidentni zlepSeni po podani AChEI parenterdlné (edrofonium nebo
neostigmin)
e) evidentni zlepsSeni po podani peroralnich AChEI

f) pozorované zlepseni po VLP, IVIG, kortikoidech nebo imunosupresiva

(Pitha, Ambler, 2004)
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Lécba v obdobi remise onemocnéni je vedena povétSinou ve specializovanych
ambulancich; v Hradci Kréalové je ji Centrum pro nervosvalové onemocnéni pod vedenim
MUDr. Hany Matulové. Terapii rozliSujeme na dlouhodobou a akutni. Dlouhodoba4 terapie vede
k udrzeni stavu remise. Akutni terapie se orientujeme na zvladnuti kritické exacerbace
onemocnéni, pti které jsou velmi Casto ohrozeny fyziologické funkce. Déle se mizeme setkat

s délenim na farmakologickou, chirurgickou a podptrnou 1écbu.

2.1 Farmakologicka lécha

Farmakologické terapie ma za cil navodit stav remise pomoci imunosupresivni terapie,
jez je aplikovana per os. Moznosti je 1 intraven6zni 1écba, kterd je indikovana jen v pfipadé,

kdy se pacient nachazi v zivot ohrozujicich stavech, anebo neodpovida na klasickou 1écbu.

2.1.1 Inhibitory cholinesterazy

NejcastéjSim a nejdéle pouzivanym lékem kterapii MG jsou inhibitory
acethylcholinesteraz (AChEI). Jak jiz bylo uvedeno, tento 1€k se zacal uzivat k lé¢b¢ MG
v prvni poloviné 20. stoleti. Nyni se pouZziva i v diagnostice myasthenie pro jeho rychly nastup

ucinku (Komloova, Musilek a Kuca, 2011).

Mechanismus u¢inku tkvi ve sniZeni aktivity enzymu, acethylcholinesterdzy,
zodpovédného za degradaci acethylcholinu v synaptické Stérbin€. V diisledku toho dochazi ke
zkvalitnéni pfevodu vzruchu mezi neurony. Z tohoto diivodu se 1écba AChEI povazuje za
symptomatickou, i pfesto je v praxi hojné vyuzivan pfedevsim u o¢ni a mirné generalizované

formy MG. AChEI jsou také vhodné pro pacienty, ktefi nemohou podstupovat imunosupresivni
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1écbu, stejné tak je uzivana pacienty jako podpirnou 1écbu pii terapii imunosupresivy

(Komloova, Musilek a Kuca, 2011).

I pii uzivani AChEI dochézi k vyskytu nezadoucich ucinki, které se objevuji v podobé
nauzey, zvraceni, prijmu, abdominalnich kieci, zvysena salivace. Pii pfedavkovani muze dojit
az k cholinergni krizi, jez miize vyustit v MK. Mezi nejuzivanéjsi 1éky z fady AChEI se tadi
Mestinon, jehoz uc¢innou latkou je pyridostigmin bromid, a Syntostigmin s uc¢innou latkou
neostigmin bromid, ktery se podava i pii 1é¢be paralytického ileu. Nastup ucinku se odviji podle
cesty podani, pokud se piipravek uziva per os, tak ucinek nastoupi do 30 minut (Komloova,

Musilek a Kuca, 2011).

2.1.2 Imunomodulaé¢ni lécba

Imunoterapie predstavuje metodu potlaceni vlastni imunity a tim i sniZzeni protilatek
proti antigenim. Neni divu, Ze je tedy hojné vyuzivana v transplanta¢nich programech, ale také
u lécby autoimunitnich onemocnéni, kde imunitni systém reaguje proti télu vlastnim antigentim.
V tomto piipad€ nastupuje 1é€ba pomoci imunomodulancii, mezi které patii kortikosteroidy,

azathioprin a mnoho dalSich lé¢ebnych preparatii.

Kortikosteroidy, jsou nejcastéjSimi imunomodulétory, které pacienti uzivaji. Pfi
dodrZzovani 1é¢by lze v dlouhodobém horizontu navodit az stav remise, nebo dosdhnout
zmirnéni pfiznakl. Prvni nadznaky zlepSeni nastavaji zhruba po 6 tydnech od zacatku 1écby.
V prvnim tydnu 1écby se mlze dostavit prechodné zhorSeni stavu, které mize vyustit v MK,
tento jev se objevuje u 1/3 uzivateld. VEtsSinou to jsou pacienti, ktefi pti zahdjeni terapie trpi
bulbarni slabosti, nebo respira¢ni insuficienci. Abychom piedesli rozvoji exacerbace MG,
5 mg kazdy druhy den aZ do navozeni remise, avSak davka nesmi presdhnout hodnotu 1 mg/kg
télesné hmotnosti/den. Zvysenou davku ponechdvame v priméru 7 tydnid a poté ji postupné
sniZujeme o 5-20 mg za den a snaZime se titrovat nejnizsi ucinnou davku, abychom snizili
nezadouci ucinky, jako je steroidni diabetes, vzestup hmotnosti, retence tekutin, osteoporoza,
deprese. StarSi pacienti si vSak vice stéZuji na vytvofeni tzv. papirové klze. Pii uZivani

kortikosterioidi dochazi 1 k erozi zaludec¢ni sliznice a nasledné viedové chorobé zaludku, proto
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je nutné pii této terapii uzivat i agonisti protonové pumpy, nebo H2 blokatory, které tomu
zabranuji. Pacientim je doporucovano, aby zvysili pfisun bilkovin a vapniku v potravé a
pohybovou aktivitu, timto opatfenim se snizuje riziko osteoporozy a dalSich komplikaci

(Komloova, Musilek a Kuca, 2011) (Pitha, 2018).

Kortikosteroidy se pouzivaji i pti 1é¢beé MK, kde je potieba rychlého efektu, aby se
predeslo zhorSovani stavu. Lécba se zahajuje bolusovym podani vysoké davky intravendznich
kortikoidi typu metylprednisolon, kterd je nasledovana davkou prednisonu se sestupnou

tendenci (Pitha, 2018).

Dal$im lékem z fad imunomodulancii, které se hojn¢ vyuzivaji v chronické medikaci u
pacienti s MG, je Azaprin nebo Imuran s u¢innou latkou Azatioprin. Tento 1€k se nasazuje
pacientiim, ktefi adekvatné neodpovidaji na monoterapii pomoci kortikosteroidli, nebo
pottebuji vyssi davky, které maji za nasledek vyskyt nezddoucich ucinki, proto se Casto
podavaji v kombinaci s Azatioprinem. Terapeutickd davka se z pravidla pohybuje v rozmezi 2-
3mg/kg télesné hmotnosti/den. Uginek 16¢by se objevu aZ po 3-5 mésicich od pocatku 1é¢by.
Jako kazdy 1ék 1 Azathioprin ma své nezddouci Ucinky, které se objevuji u 1 z 10 uZivatelt
tohoto preparatu. Projevuji se zvracenim, priijmy, chiipkovymi ptiznaky a vzestupem jaternich
testi z divodu hepatotoxicity, ktera je potencovana lékem Apopurinolem. Proto je nutné
pacienty pravidelné¢ zvat na odbéry krve se zaméfenim na jaterni testy, abychom ptedesli

moznym komplikacim (Komloova, Musilek a Kuca, 2011) (Pitha, 2018).

2.1.3 Intraveno6zni imunoglobulin

Intraven6zni imunoglobuliny (IVIG) se nejCastéji pouzivaji k 1é€b€ autoimunitniho
zanétu, v ptipadé MG se tato terapie vyuziva pii dekompenzaci onemocnéni, jako je
myasthenickd krize, nebo se podava pied operaci pro optimalizaci stavu pacienta. V ptipadé
MK se IVIG podédva 5 dni vdavce 0,4 g/kg télesné hmotnosti, soucasné se podavaji
imunosupresivni latky a inhibitory cholinesterazy. Je zde moZnost pouZziti kombinované 1écby
za pouZiti plazmaferézy, ktera se provadi pfed podanim imunoglobulinti, protoZe pfi opaéném

postupu by byly VLP eliminovéany z ob&hu (Srtasik, 2014).
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2.1.4 Plazmaferéza

Termin plazmaferéza, dnes nejCastéji pouzivany termin, byl pii popisu této 1écebné
metody poprvé pouzit témet pied 87 lety Johnem J. Abelem 8. prosince 1914 ve farmakologické
laboratoti Hopkinsovy university pfi pokusech na psech. V klinické praxi byla poprvé pouzita
v 50. letech pii [é€be hypervisk6zniho syndromu u Waldenstromovy makroglobulinémie. Vétsi
rozSiteni této lécebné metody v riznych medicinskych odvétvich je zaznamenano v

osmdesatych letech minulého stoleti (Ptak, 2003). Tabulka ¢. 4 ukazuje nejcastéjsi indikace

plazmaferézy u neurologickych onemocnéni.

Technické aspekty plazmaferézy zahrnuji invazivni vstup do krevniho fecisté, piistroj
mimotélniho ob¢hu s pumpou pro krev a substitucni roztok, plazmafiltr nebo odstfedivku a
antikoagulaci. Principem 1éCby je separace plazmy a krevnich elementl a nahrada odebrané
plazmy substituénim roztokem. Nahradu odstranéné plazmy je mozné provadét koloidnimi
roztoky nebo krystaloidy. Pouziti Cerstvé mrazené plazmy vSak zvySuje riziko nékterych

nezadoucich ucinkil, zejména alergickych reakci (Zazula, 2008).

Aby byla lécba vyménnymi plazmaferézami ucinnd, je nutno dosahnout redukce
celkové hladiny protilatek na 20-25 % plvodni hodnoty. Toho je mozné dosahnout asi po 2-6
vyménnymi plazmaferézami provadénymi obden. ZlepSeni stavu se obvykle dostavuje po 48
hodinach od pocatku 1é€by pomoci VLP. Vzhledem k rychlému néstupu Gc€inku se pouziva u
terapie kritickych stavit MG, ale tento efekt je kratkodoby a je nutné pacientovi podavat
imunosupresivni latky pro prodlouZeni doby pisobeni. Plazmaferézu je mozné u nékterych
pacientil aplikovat i jako chronickou terapii. Je to zejména u pacientt, ktefi nedostatecn¢ reaguji
na imunosupresivni 1é¢bu, proto dochdzi do specializovanych center ve 2 mési¢nich intervalech

(Spalek, 2008).

Nezadoucimi ucinky, které miizeme zminit, patii hypervolémie, hypertenze, horecka s
ttesavkou, erytém, myalgie, bolesti hlavy, neutropenie, aseptickd meningitida a v neposledni
fad€ 1 anafylaktickd reakce. V poslednich letech je 1 sniZené riziko pfenosu virovych infekci
(napt. hepatitidy, HIV), jelikoZz jsou provadéna dikladnéjSi testovani déarct. Je vhodné
poznamenat, Ze i zménou Cisténi derivati lidské plazmy se tato rizika snizila téz. Mezi
komplikacemi se Casto objevuje citratova hypokalcémie z diivodu pouziti roztoku citratu

sodného pro zajisténi antikoagulace pfi mimotélnim ob&hu. Projevuje se tetanii (parestézie,
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kfece). Témto projevim lze zabrénit snizenim piivodu citratu, pfipadné profylaktickym
kontinualnim podévanim kalcia intravenézné¢ bchem vykonu. Ke kardiopulmonalnim
nezadoucim ucinkim patfi zejména arteridlni hypotenze. Relativné cCasté jsou lokalni
komplikace v misté vendzniho vstupu charakteru lokalni infekce, krvaceni a vzniku hematomu.
Pii zavadéni centrdlniho zilni katétru existuje realné riziko vzniku pneumothoraxu pfi
napichovani kanyly. Pfi rozvoji jakékoliv komplikace béhem pribéhu lécebné vyménné

plazmaferézy se tento zakrok ukoncuje (Bednatik, 2011).

Tabulka €. 4 Indikace plazmaferézy

INDIKACE PLAZMAFEREZY dle ASFA/AABB

I. KATEGORIE II. KATEGORIE III. KATEGORIE

e standardni, vSeobecné e terapie je e neexistuje dostateCné
uznavany terapeuticky ucinna/vSeobecné mnozstvi diikazl pro
postup akceptovana vyhodnoceni

e terapie prvni e terapie terapie/nejisté dukazy
volby/dulezita podptirna/dopliujici e snaha pomoci

doplnkova terapie nemocnym pii selhani

e klinicky prokazana konven¢ni terapie
ucinnost na terapii

onemocnéni

priklady onemocneéni v ramci jednotlivych indikacnich skupin

akutni zanétlivé
demyeliniza¢ni
polyradikuloneuropatie
(GBS)

chronické zanétlivé
demyeliniza¢ni
polyradikuloneuropatie
MG

aj.

Lamberttv-Eatontiv
myastenicky syndrom
ADEM

roztrousena skler6za

aj.

relapsujici i
progredujici
roztrousena skleréza
paraneoplastické
neurologické
syndromy
polyneuropatie pti
mnohocetném

myelomu

aj.

Legenda: ADEM= akutni diseminovana encefalomyelitis, GBS=syndrom Guillaine-Barré,

MG=myasthenia gravis (Zazula, 2008).
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Alternativou k VLP je imunoadsorpce, Pfi jejim pouziti dochézi ke snizeni hladiny
protilatek proti AChR, protilatky jsou zadrzovany na povrchu v imunoadsorbénich kolonach.
Po tomto procesu se ociSténd plazma vraci zpét k pacientovi. Tato procedura ma stejnou
ucinnost jako plazmaferéza, ale s vyrazné¢ mensimi nezadoucimi ucinky. Jeji nevyhodou je
vys§i finanéni zatéZ, a proto s ni disponuje jen par specializovanych center v Ceské republice

(Spalek, 2008).

2.2 Chirurgicka lécba

Lécba MG zahrnuje v urcitych ptipadech i 1écbu chirurgickou, pii které se odstranuje
thymus. Chirurgickych pfistupt k brzliku je mnoho, v soucasnosti se nej€astéji pouzivaji dva.
Témi jsou parcidlni sternotomie a videoasistovand hrudni operace (VATS). Dalsi, ovS§em mén¢é
uzivané pfistupy, jsou z oblasti krku ¢i transcervikalni thymektomie (Schiitzner, 2005). MUDr.
Ivo Hanke, Ph.D. uvadi, Ze nejvétsi zkuSenosti s témito operacemi ma pracovisté¢ ve Fakultni
nemocnici Motol, které je pod vedenim profesora Schiitznera. Ro¢n€ jeho tym zvladne
odoperovat az 40 pacientl s patologii thymu. MlzZeme zde pozorovat centralizaci pacientil
s timto onemocnéni, protoze ve Fakultni nemocnici v Hradci Kralové za stejné casové obdobi

provedou pouze zlomek téchto operaci.

2.2.1 Anatomie a fyziologie thymu

Thymus, neboli brzlik, je Zlaznaty, dobfe opouzdieny organ, lymfoidniho charakteru,
ktery je uloZen v pfednim mediastinu za sternem a naléhd tak na perikard, aortu a
brachiocefalické zily. Sklada se ze dvou lalokd, které jsou spojeny ve stfedni Cate, proto je jeho
tvar pfipodobiiovan pismenu H. Jeho vybézky vybihaji nad jugulem. V nékterych ptipadech
muzou dosahovat az k lalokim §titné zlazy, proto je pii operacich kladen diiraz na to, aby byla
odstranéna pouze tkan thymu a tim nedochdzelo k hypokalcémie z diivodu odebrani piistitnych
télisek. Do puberty je brzlik dobte ohraniceny, rtizové barvy, poté vSak dochézi k jeho involuci

vvvvvv

se vyznamnou meérou podili na tvorbé bunééné imunity naSeho organismu. Jeho ¢innost se
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a ziskali tak své imunokompetence, tato funkce pietrvava az do puberty (Schiitzner, 2005).

2.2.2 Predoperacni péce

Pted zahajenim chirurgické 1éby je nutné mit zhotovené celkové neurologické
vysetieni, které zahrnuje EMG vySetfeni, sérologické vysSetieni, dale je nutné podstoupit
vySetieni na radiodiagnostickych pracovistich a to CT nebo magnetickou rezonanci (pouze pfi
indikaci 1ékafem) hrudniku a rentgenovy snimek srdce a plic. Pokud jsme si jisti, ze thymus
jevi znamky patologie (hyperplazie, thymom), jsou pacienti indikovani k operaci. Rizikovi
nemocni jsou urCeni ke konzervativni lécbe, kterda miize byt doplnéna o ozafovani a

chemoterapii (Schiitzner, 2005).

Thymotektomie neni doporuc¢ovana pacientim s mirnou formou MG, kteti uzivaji nizké
davky AChEI, stejné tak pacientim, ktefi trpi séronegativni MG a u kterych neni prokazan
thymom. Je to z diivodu neprokézani pozitivniho efektu na tuto 1é¢bu a také ¢etnost moznych

komplikaci v souvislosti s operaci pfevysuji nad jejimi benefity (Schiitzner, 2005).

Pted operaci se pacienti musi podrobit pfedoperaénimu vySetfeni, né€které jsme si jiz
uvedli, ale je nutné je rozsitit o EKG, ultrazvuk srdce, spirometrii a také o rutinni predoperacni
vySetieni, které zahrnuje odbér krve na biochemicke, antikoagulacni vySetieni, krevni obraz a
odbér moci na chemicky rozbor. Dale musime pacienty upozornit na to, Ze 1 kdyZ podstoupi
operaci, tak zlepSeni neptijde okamzit€ a Ze je nutné uZivat nastavenou medikaci MG. Také je
nutné informovat o pooperacni bolesti v misté rany a moznych komplikacich, které¢ mizou
nastat v prubéhu anebo po operaci. Mezi né patii krvaceni, poranéni nervovych pleteni, které
maji za nasledek parézu branice, pneumothorax, porucha hojeni rany s mozZnou infekci v rané.
Je snaha o minimalizaci pooperacnich komplikaci a jejich ¢asnou diagnostiku, aby se pacient

mohl co nejdiive navratit do normélniho zivota (Schiitzner, 2005).
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2.2.3 Parcialni sternotomie s kompletni thymektomii

Parcidlni sternotomie je stdle povazovana za nejvhodnéjsi piistup k operacni 1écbé
thymu a to hlavné pro jeho snadny pfistup k pfednimu mediastinu a dobrou kontrolou nad
hlavnimi cévami. Operace je vedena v celkové anestezii, s pouzitim minima myorelaxancii,
které by mohly prohloubit svalovou slabost po operaci a tim stizit extubaci po dokonceni
vykonu. Po uvedeni pacienta do anestezie je ptfipraveno operacni pole, nasledné je veden fez
uprostied sterna a nasleduje jeho rozd€leni. Po zastaveni krvaceni se pfistupuje k samotné
thymotektomii. Nejdiive je nutné odstranit cévni zasobeni brzliku a az poté miize zacit
odstrafiovani thymu. Operatér dba na to, aby vSechny ¢ésti thymu byly odstranény, vcetné
okolni prethymické tukové casti. Nasledn€ odoperovany brzlik zvazime a spolecné se vzorkem
m. sternothyreoideus odesildime na histologické vySetfeni. Vzorek svalu odebirdme
k posouzeni, zda thymom neproliferoval i do ostatnich ¢asti mediastina. Po odstranéni thymu
zkontrolujeme operacni pole, zda nekrvéci, a nasledné¢ zavedeme Redoniv drén, ktery je
vyveden vpravo nad hrudni kosti. Poté mizeme ptikrocit k osteosyntéze sterna a naslednému
uzavieni rany. Ranu kryjeme sterilnim krytim. Po extubaci je pacient pfevezen na chirurgickou

JIP (Schiitzner, 2005).

2.2.4 VATS thymektomie

Video asistovana thorakoskopie se dostala do poptedi aZ v posledni dekdd¢é vhledem
k technologickému vyuziti nové¢jSich endoskopickych metod. I ptes to se v Evropé provadi jen
asi v 10% thymotektomii timto pfistupem, coz je oproti Asii velmi malo (35%). Nespornou
vyhodou VATS thymektomie ve srovnani s parcidlni thymektomii je mensi ztrata krve, sniZzené
skore pooperacni bolesti, niZsi celkové komplikace a zkracen poopera¢ni pobyt v nemocnici.
BohuZel tento typ operace je mozny u pacientll v prvnim stadiu thymomu a velikosti nadoru do

6 centimetrt (Infante, 2017).

Pacient pfi operaci lezi po celou dobu operace na zadech s vypodlozenim pomoci
gelovych valeckda, které se prikladaji pod levou ¢ast hrudniku. Operace je provadéna z pravé i
leve ¢asti hrudniku, protoZe neni technicky moZzné dosdhnout odstranéni mediastinalniho tuku

a thymu z jednostranného ptistupu. Operovat zaindme na pravé strané, kde v 5.mezizebii
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provedeme 2cm fez a poté zavedeme port, do kterého vlozime endoskop. Nésledné
odstraniujeme prethymicky tuk a ¢ast thymu. Poté se chirurg pfesouva na levou stranu, kde je
opét v 5. mezizebii zaveden port a dalsi dva vystupy. Jeden v podprsni ryze a druhy ve tietim
mezizebii. Nyni se pro zvétSeni intrapleuralniho prostoru insufluje CO2, insufla¢ni tlak by se
mél udrzovat v hodnotdich do 9mmHg. Nyni mzeme pfiistoupit k odstrafiovani vSech Casti
brzliku. Diky insuflaci CO2 je mozné dostat se i do krénich partii thymu a zaroven mit lepsi
orientaci v hrudni dutin€. Odstranény thymus vkladame do endo-vaku, ktery pak vytahujeme.
Na zavér zavadime drén, ktery ndm odvede nahromadéné tekutiny. Po operaci je pacient

extubovan a pievazen na JIP (Infante, 2017).

Dle vyjadreni kliniky kardiochirurgie ve Fakultni nemocnici Hradec Krélové, neni
vylouceno, Ze v budoucnu budou tyto typy operace provadény za pomoci robotické asistence.
Ty se na tzemi Ceské republiky uskute¢nily zatim na I. Chirurgické klinice v Brné v
ramci pilotnim programu, ale pro vysoké naklady oproti jinym typim operaci se standartné

neprovadi.

2.2.5 Pooperacni péce

Pacient je po operaci pievazen na JIP, kde je uloZzen na monitorované 1izko s moznosti
napojeni na umélou ventilaci plic. Je kontinualn€ nataceno pétisvodové hrudni EKG a dale jsou
sledovany dechové parametry jako je SpO2 a dechova frekvence. Pti jejich nedostatecnosti je
nutné zah4jit oxygenoterapii. Néasledné je nato¢eno 12 svodové EKG, prilozeny kompresni
puncochy na dolni koncetiny a pftistroj SCD (Sequential Compression Device), ktery spolecné
s pun¢ochami pfispiva ke zlepSeni mizniho ob&hu, zilniho névratu a tim napomaha prevenci
trombembolické nemoci. Déle je nutné pacientovi odebrat krev k vySetieni krevniho obrazu,
hemokoagulace, biochemie a krevnich plynti. Po stabilizaci stavu je pofizen rentgenovy snimek
(RTG) srdce a plic. RTG snimek je jednoduchy k pofizeni a mnohdy odhali pocinajici

komplikace, jako je pneumothorax, nebo krvaceni do dutiny hrudni.

Po dobu pobytu pacienta na JIP jsou u pacienta sledovany znamky, které predpovidaji
vznik MK. Chronickou medikaci poddvame v pravidelnych intervalech, na které je pacient

zvykly. Pokud doty¢ny nejevi znamky komplikaci, tak prvni den po operaci je pacient pielozen
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na inetermedialni oddéleni, kde mu je odstranén drén a probihd u n€j pooperacni rehabilitace

(Schiitzner, 2005).

2.3 Podpurna lécba

Podptirna terapie je zdkladem dalsi 1écby. VétSina autorti povazuje za nutné pacienty
s probihajici exacerbaci MG hospitalizovat s ohledem na mozné riziko rychlé progrese
postizeni vedouci k respirac¢ni insuficienci (Pitha, 2010). Snizeni rizika Umrtnosti je v
poslednim desetileti ddno rozvojem umélé plicni ventilace, ktera nebezpeci umrti na selhani

dychacich svall podstatné snizuje (Zazula, 2008).

2.3.1 Uméla plicni ventilace

UPV je velkou vysadou moderni mediciny. Historie saha do poloviny 20. stoleti. V té
dobé bylo nutné zajistit UPV pro velké mnoZstvi pacientll, postiZenych epidemii poliomyelitidy
v USA, v z4jmu jejich pieziti. Zpocatku byla preferovana ventilace zevnim negativnim tlakem,
ale kdyZz doslo k rozvoji bezpe¢nych metod, uréenych k zajisténi dychacich cest, zacala se vice
prosazovat ventilace pozitivni tlakem. Ta se v ur€itych modalitich zachovala dodnes

(Podrazilova, 2016).

V souvislosti s umélou plicni ventilaci je dobré zminit i problematiku zajisténi
dychacich cest (DC), kterd s umélou plicni ventilaci Gzce souvisi, protoZze bez zajiSténych
dychacich cest by nebylo mozné provadét umélou podporu dychani pomoci pfistroje. Jiz ve
starovéku lidé provadeéli tracheotomii, kterd slouzila ke zprichodnéni dychacich cest. Tento
vykon je jeden znejstarSich chirurgickych zékrokt, ktery byl zaznamenan a zaroven je
provadén dodnes. Objev celkoveého znecitlivéni mél za nasledek zvySenou pozornost o ucinné
zabezpecovani dychani. Vedl k intenzivnimu hledani spolehlivych zplsobl udrzovani a
obnovovani prichodnosti dychacich cest. To znamenalo i vyrazny postup ve zdokonaleni

pomtucek pro UPV. S ndzvem tracheotomie se setkdvame jiz v prvni poloviné 18. stoleti, kde
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Lorenz Heister poukazal na spravnost provedeni tohoto zakroku a stanovil, ze kontraindikacni
mista jsou v oblast bronchti a hrtanu a vykon by se mél provadét v oblasti trachey. V roce 1878
byla k intubaci poprvé pouzita ohebna, kovova endotrachealni rourka, ktera byla pacientovi
pired operaci zavedena do krku. Ale nejdiive musel chirurg MacEwen pacienta utlumit
chloroformovymi parami, aby ji poté mohl zavést do hrtanu a priiduSnice. V roce 1907 vydal
doktor Franz Kuhn sérii ¢lank a klasickou monografii o intubaci trachey, ktera v té dob¢ jeste
nebyla piili§ uznavana. Kuhn ve své praci uvadi, Ze intubace je mozna pomoci ohebné rourky
ze spirdlové stocen¢ho dratu, na rozdil od pouzivanych pryzovych trachealnich rourek se
kovové rourky pti prohnuti v dychacich cestich nezalamovaly. Jeho dalSim pfinosem
v anestezii bylo zavedeni lokalniho znecitlivéni hornich cest dychacich pomoci kokainu. V roce

1943 zhotovil Macintosh prvni anatomicky zahnutou 1zici laryngoskopu (Svejdova, 2011).

K UPV se priklanime pouze v nutnych situacich, jako je MK, ktera ohrozuje pacienta
na zivoté. Pfi zavadéni endotrachedlni kanyly se nemusi podavat periferni myorelaxancia,
protoze by mohla prohloubit stavajici krizi. Po pfevedeni pacienta na fizenou, nebo podptirnou
ventilaci, je nutné vysadit inhibitory cholinesterdzy, kterd negativné plisobi na kardiovaskularni

systém (Pitha, 2010a).

V dobé¢, kdy je pacient dlouhodobé zavisly na UPV, je samoziejmosti monitorace
vnitiniho prostfedi, proto monitorujeme vydechovany oxid uhli¢ity (tzv. EtCO2) pomoci
senzorll v dychacim okruhu, déle pak celkové pH krve, parcialni tlak kysliku a oxidu uhli¢itého
a sledujeme 1 hladiny minerald v krvi pro ptipadny mineralovy rozvrat, ktery by mohl zhorsit

nervosvalovy ptrenos (Pitha, 2012).

Doba intubace pro MK se v priméru pohybuje v rozmezi 10-14 dnt, pfi nutnosti
zajiSténi dychacich cest na delsi ¢asovy interval, se musi zvaZzit provedeni tracheostomie, ktera
ma niz$i rizika vzniku nozokomidlnich nédkaz. O extubaci pacienta uvaZzujeme v moment¢, kdyz
je jeho stav stabilizovan, ma dostatecnou svalovou silu (udrzi hlavu a kon€etiny nad podloZkou)
a nabyl plného stavu védomi. Pacienta extubujeme v rannich hodinach po podani nizké davky

ICHE (Pitha, 2012).
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3 OSetrovatelska péce o pacienta v pribéhu

Myasthenické krize

Pacienta s MK je vzdy nutné hospitalizovat na jednotkach intenzivni péce (JIP),
popiipad¢€ na anesteziologicko-resuscitacnich oddélenich (ARO). Pacient je ve vétSin€ pripada
napojen na pristroj zajistujici umélou plicni ventilaci a oSetfovatelska péce je tedy zasadni a

nezbytnou soucasti péce o takto kriticky nemocné pacienty (Kapounova, 2007).

3.1 OgSetiovatelska péce

Pacient s MK je Casto v kritickém stavu hospitalizované na jednotkach intenzivni péce,
popripade€ na anesteziologicko-resuscita¢nich oddélenich. Pacient je ve vétSing piipadii napojen
na pristroj zajistujici umelou plicni ventilaci a oSetfovatelska péce je tedy zdsadni a nezbytnou

soucasti péce o takto kriticky nemocné pacienty (Kapounova, 2007).

Jak jiz bylo zminéno, MK vétSinou nevznikd néhle, ale postupné, proto je vétSina
pacientil pfi potizich hospitalizovana na standartnim odd¢leni, kde se vytvaii snaha o zvraceni
stavu exacerbace. Pacienti musi dodrzovat klidovy rezim, jsou jim podavany léky z rad
kortikosteroidil, anebo dochazi na vyménnou plazmaferézu. V této fazi sestra, popiipad¢ dalsi
zdravotnicky persondl, pacientovi dopomaha se vSednimi dennimi ¢innostmi, jelikoz se v tomto
stavu nedokdze sdm o sebe postarat. Léky jsou pacientim podavany intravendzné pomoci

periferniho Zilniho katetru (PZK), nebo centralniho Zilniho katetru (CZK) (Jirkovsky, 2012).

PZK je zavadén do perifernich Zil, kde miize zfistat az 5 dni, pokud neni pozorovana
celkova infekce, nebo infekce v okoli mista vpichu. V téchto ptipadech je nutné neprodlené
PZK odstranit. Vstup je kryt transparentnim, &i textilnim krytim. Latkové kryti je nutné ménit
kazdy den a transparentni aZ po 5 dnech, je tomu tak z déivodu zabranéni vzniku infekce. CZK
zavadi 1€kaf za sterilnich podminek do centralnich zil (v. jugularis, v. subclavia, v. femoralis)
pod ultrazvukovou kontrolou. Po zavedeni katetr kryjeme pomoci latkového, transparentniho
¢1 transparentniho kryti s chlorhexidinem, tento material 1ze ménit aZ po 7-10 dnech. Moznym

rizikem pifi zavadéni kanylace arterie byvd vyvoldni arytmie, popfipadé vytvoreni
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pneumothoraxu. Katetr extrahujeme v pifipadech, ze uz neni dale nutny, nebo se vyskytly
infekéni komplikace. Vyhodou CZK je moznost podani vysokého objemu tekutin, latek
drazdici sténu cév a vysokoosmolarni roztoky (napft. parenteralni vyziva). Vyhodou u obou typti
vstupt je zajisténi jejich koncové ¢asti pomoci bezjehlovych vstupti, ty zabranuji zpétnému
toku infuze. Pfed kazdym podani infuznich roztoki musime fadné odezinfikovat vstup, zjistit
jeho prichodnost tak, ze pomoci 10 ml stiikacky proplachneme katetr a nasledné miizeme podat
infuzi. Dle Maddonovi stupnice, ktera klasifikuje tizi tromboflebitis, hodnotime 4x za den okoli

mista vpichu a patrame po mozné infekci (Jirkovsky, 2012).

Pokud se vSak svalova slabost stale prohlubuje a ohrozuje pacienta plicni insuficienci,
je nutné prevést pacienta na fizenou ventilaci plic a diky tomu pteklenout tento stav. Pied
samotnou intubaci jsou pacienti téméf vzdy v kontaktu s okolim, proto se jim podéava
analgosedace, aby zamezila nepfijemnym prozitkiim spojenym se zavadénim ETK. Poté se
podava analgosedace kontinudln€. Pokud nemél pacient pred zajisténim DC nasogastrickou
sondu (NGS) z diivodu ochabnuti orofaryngeéanich svala a tim zplisobené obtize pii polykani,
je nutné tak ucinit co nejdiive. JelikoZ je peristaltika v prib¢hu MK zachovana, mizeme tak
podavat léky a vyzivu enterdlné, coz je pro télo a jeho mikrofloru mnohem pfirozenéjsi nez
aplikace parenteralni vyzivy. Pti poddvani kontinualni vyzivy pies NGS je nutné pravidelné ve
¢tyt hodinovych odstupech kontrolovat jeji prichodnost. Kontrolu zajistujeme podanim 50ml
neslazené vlazného ¢aje, nebo deminerelizované vody. Dale sledujeme mnozstvi nevstfebané

vyzivy. Toto sledovani je nutné pro optimalni davkovani enteralni vyZivy (Kapounova, 2007).

Jelikoz je pacient v bezvédomi, tak zavedeni permanentniho mocového katetru (PMK)
byva ¢astou volbou z diivodu snizeni iritace klize moci a tim snizeni rizika vzniku dekubiti. U
zen jeho zavedeni zajiStuje sestra, u muzi zavadi PMK lékaf nebo sestra se specializaci.
Mocovy katetr se zavadi za aseptickych podminek, aby se limitovalo riziko infekce, do mocové
trubice a dale pak do mocového méchyte. Poté nafoukneme pomoci vody pro injekce balonek,
ktery ukotvi PMK v mocovém méchyfii, nasledné jej napojime na sbérny sacek. PMK je ménén
po 21 dnech. Sbérny sacek, v intenzivni péci je pouzivan tzv. hodinovy, se méni po 7 dnech.
Sestra v pribéhu hospitalizace sleduje pfijem a vydej tekutin, ktery ndsledné zapisuje do
dokumentace, dale predchézi, spravnou péci o pacientliv genitdl, vzniku infekce. Je nezbytné

sledovat i pravidelnost odchodu stolice, abych se zamezilo vzniku zacpy. (Jirkovsky, 2012).

Po zajisténi zékladnich Zivotnich funkci sestra pravidelné hodnoti a zapisuje

fyziologické funkce, aplikuje 1éky dle ordinace 1ékate, zamezuje vzniku dekubitii. Dekubity
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vznikaji u pacientd, ktefi jsou dlouhodobé upoutani na ltzko, trpi inkontinenci atd. Z tohoto
divodu byla vytvotfena skorovaci tabulka dle Nortonové k urovani pacientd, kteti jsou v riziku
vzniku dekubitu. Dekubitiim se pfedchazi polohovanim pacienta s maximalnim rozmezi dvou
hodin, v noci po tiech hodinach, aplikaci antidekubitnich prostfedkii na predilek¢ni mista
(Meliseptové naplasti, Secura sprej aj.), pouzivanim antidekubitnich pomiicek a matraci. Sestra

pravidelné prohlizi predilek¢éni mista, nejcastéji pti hygienické péci (Kapounova, 2007).

Celkova hygienicka péce je provadéna dvakrat za den, rano a vecer, a poté dle potieby.
Kazdy pacient ma individualizované pomucku urcené k péc¢i. V prubéhu hygieny sestra
kontroluje stav kiize a jeji integrity, aby pfi jejim poruseni mohla byt u¢inné nasazena lécba. Po
koupeli a péci o pokozku pacienta ptilozime na dolni koncetiny bandaze, popiipad¢ elastické
puncochy sahajici az do tfisel. MiiZeme pouZit i ptistroj SCD, abychom tak sniZzili riziko vzniku
trombembolické nemoci. Nésledné pacientim aplikujeme do spojivkového vaku kapky, nebo
masti k tomu ur¢ené, abychom zamezili vzniku rohovkovému viedu. Poté pomoci vatovych
Stéticek namocenych v borglycerinu provedeme péci o dutinu Ustni, tuto proceduru provadime

po kazdém odsavani (Kapounova, 2007).

3.2 Osetrovatelska péce o pacienta na umélé plicni ventilaci

Pii UPV je cilem zdravotnického personalu zajiSténi nebo ndhrada mechanismi

zabezpecujici hygienu dychacich cest. V hygien¢ dychacich cest je zahrnuto:

e odsavani z trachey a ze subglotického prostoru,
e hygiena dutiny nosni a Ustni,
e dechova rehabilitace,

e péce o charakter sputa (podavani mukolytik, které napomaéhaji zvlh¢eni dychacich cest)

(Kapounova, 2007).

Dilezitou souéasti v pééi o pacienta na UPV je i zajisténi hygieny dutiny ustni (DU).
Bylo zjisténo, Ze z diivodil snizeni tvorby slin a vytvafeni zubniho plaku vznikd zubni kaz
(Kapounova, 2007). Ovsem pacienti s MG paradoxné vice trpi na zvySené slinéni, coZ

zpisobuje vedlejsi ti¢inek 1éku Mestinon (inhibitor acetylcholinesterazy). Proto je vhodné, po
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domluvé s lékarem, aplikovat bukalné v pravidelnych intervalech atropinové kapky, které

snizuji sekreci slinnych Zlaz.

V péci o DU je dulezité jeji Cisténi pomoci mékkého kartacku, stimulaci tkané pomoci
penovych tampont a odsavani sekretu z orofaryngealniho prostoru, ktery se nachazi nad

manzetou kanyly (Kapounova, 2007).

Péce o pacienty se zajisténim dychacich cest spoc¢iva také v péci o endotrachedlni (ETK)

nebo tracheostomickou kanylu (TSK) (Kapounova, 2007).

V péci o ETK je zahrnuta prevence zalomeni ¢i skousnuti kanyly, coz v piipad¢ rizika
spociva v zavedeni ustniho vzduchovodu vedle kanyly nebo vlozeni protiskusové podlozky
mezi zuby. Nezbytna je i prevence dekubitii, které mohou vzniknout v misté, kde kanyla doseda

na rty. Je tedy dileZité ji minimaln¢ jednou za 24 hodin polohovat (Kapounova, 2007).

Endotrachealniho odsévani je definovano jako soucdst bronchialni hygieny a
mechanické ventilace a zahrnuje mechanickou aspiraci plicnich sekreti u pacienta se
zajisténymi dychacimi cestami. Provadi se proto, Ze pacient nemuize vykaSlat sekret
z dychacich cest. Toto odsavani je dilezité pro udrzeni priichodnosti dychacich cest. Pacienty
je vnimano jako velmi stresujici a bolestivé. Odsavani se provadi dle potieby, ale v praxi se

setkavame s odsavanim minimalné jednou za 8 hodin (Kapounova, 2007).

3.3 VyuZiti konceptu bazdlni stimulace u pacientit s onemocnénim Myasthenia

gravis v akutnim stavu

Jedna se o koncept, ktery podporuje v nejzdkladnéjsi (bazalni) roving lidské vnimani.

ey ee

se zdokonaluji. Diky schopnosti vnimat se u¢ime pohybovat a komunikovat (Friedlova, 2007).

Mezi zakladni prvky konceptu bazalni stimulace je uzké propojeni pohybu, komunikace
a vnimani. Tyto znalosti ndm umoznuji cilenou stimulaci smyslovych organti. Timto se vyuziva
schopnosti lidského mozku uchovavat své Zivotni navyky. Cilenou stimulaci ulozenych

vzpominek Ize znovu aktivovat mozkovou ¢innost, a tim podporovat vnimani, komunikaci a
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hybnost klientl. Z toho nam vyplyva, Ze bazalni stimulace se orientuje na vSechny oblasti
lidskych potfeb a ptizptisobuje se veku klienta a jeho individudlnim potiebam (Friedlova,

2007).

Za vytvoreni konceptu bazalni stimulace vdécime predevSim profesoru Andreasi
Frohlichovi, ktery jej vytvoril béhem svého pétiletého plsobeni (1970—1975) v rehabilitacnim
centru Westpfalz/Lanstuhl ve Spolkové republice Némecko. Zde pracoval s détmi, které se

narodily s tézkymi somatickymi i mentalnimi komplikacemi (Friedlova, 2007).

Do osetfovatelské péce prenesla koncept bazalni stimulace v 80. letech 20. stoleti
profesorka Christel Bienstein, zdravotni sestra. Pracovala ve Vzdélavacim centru némeckého
profesniho svazu pro oSetfovatelskd povolani v Némecku a také puasobila na poli intenzivni
mediciny. Tento koncept aplikovala na pacienty, ktefi byli ve vigilnim komatu a prokazala tak

uspesnost tohoto komunika¢niho konceptu v oblasti intenzivni péce (Friedlova, 2007).

V soucCasnosti bazalni stimulace patii v zemich Evropské unie kuznavanym a
aplikovanym konceptiim, jak v oblasti specidlni pedagogiky, tak v oSetfovatelstvi. S jejim
pouzivanim se setkame u pacient, kteti jsou télesné nebo dusevné postizeni a u téch, ktefi se
nachdzeji ve stavu vigilniho komatu. Zkratka pro vétSinu klientl Gistavi socialni péce, pacient
v nemocnicich, obyvatel domovii pro seniory a jinych zafizeni, je tento koncept jiz zcela

neodmyslitelnou soucasti zivota (Friedlova, 2007).

Na anesteziologicko-resuscitacnich oddélenich 1 obecné na oddélenich intenzivni
mediciny se zejména setkdvame s pacienty, ktefi maji uritym zplisobem poruSeno vnimani
okolniho svéta. Tito lidé maji téméf vzdy snizenou kvalitu 1 kvantitu védomi, ¢i jeho Gplnou

poruchu (Mechova, 2006).

Pacienti, ktefi jsou hospitalizovani na oddé€lenich typu jako je ARO nebo JIP, kolem
sebe vidi jen Cisté sterilni prostfedi a plisobi na né¢ dosud neznamé zvuky, které jsou pro né
Casto 1 nepfijemné. Toto prostfedi na né¢ mize pusobit dosti negativné a mliZe i zhorsit pribéh
onemocnéni. Proto se koncept bazalni stimulace snazi alesponl zmirnit piisobeni negativnich

zmén na pacienta (Mechova, 2006).

VyuZzitim bazélni stimulace se snaZime zaméfit na navyky, jaké mél pacient pied

onemocnénim. Pacienti by méli mit moZnost pouzivat vlastni hygienické potieby a osobni
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préadlo. Pozitivné piisobi i to, Ze ve svém okoli vidi nejen medicinskou techniku, ale i naptiklad

fotky blizkych nebo domécich mazlicka (Mechova, 2006).

3.4 Rehabilitacni péce

Cilem rehabilita¢ni péce u MG je zmirnéni projevu svalové slabosti a navraceni pacienta
zpét do normalniho Zivota. Rehabilitace je striktn¢ individualni, protoze kazdy pacient s timto
onemocnénim maé postizeny jiné svalové struktury, stejné tak i svalova unavitelnost je
proménliva (Pitha, 2010). Diive rehabilitace a kondi¢ni cvi¢eni nebylo nemocnym s MG
doporucovano pro jejich rychlou unavitelnost. Nyni je v§ak nutnd, protoZe netrénovani jedinci
snaseji onemocnéni mnohem hiife nez jedinci, ktefi si udrzuji urcity stupen fyzické kondice

(Pitha, 2004).

Fyzioterapie pii akutni exacerbaci se skldda predevSim z polohovani a posazovani.
Jelikoz je pacient pouze na fizené ventilaci, neni tieba provadét dechovou rehabilitaci. Ta je
indikovana az v situaci weaining, odvykani od UPV. Cilem dechov¢ rehabilitace je podpora
plicni ventilace a zlepSeni funkce dychacich svall, coz vede i ke zlepSeni vykasSlavani hlent

(Volkova, 2008).

V tvodni ¢asti rehabilitace fyzioterapeut provadi s pacientem ndcvik spravného
dychani, které by mél pacient udrzovat po celou dobu cviceni. Poté se ptechézi ke cviceni, kdy
se aktivuje branice. Velmi Casto se k tomu to pouzivd Vojtova technika, kterd piispiva
k aktivaci fyziologickych vzorcli pohybu. Ddle s pacientem nacvicujeme drenaZni techniky,
které napomahaji ke zlepSeni vykaSlavani hlend. Pfi této technice pacient sedi s nohami dold,
nebo v lizku a soustiedi se na spravné dychani. Nasledné fyzioterapeut pfiklada ruce na hrudnik
pacienta a tvofi tim pii nddechu odpor. Poté necha pacienta prodychat a znovu ptiklada ruce na
jeho hrudnik, ale nyni pfi vydechu chvéje rukami, tim se hleny dostavaji do partii plic, kde je

mozné je odsat (Smolikova, Macek, 2010).

Po extubaci pacient zac¢inéd cvicit pomoci nadechovych (inspira¢nich) a vydechovych
(expiracnich) pomiicek. Pacientiim jsou z expirac¢nich pomiicek doporu¢ovany napi. Flutter, ¢i
Acapela, které pomoci vibraci opét napomahaji posunu hlent z plic. Z inspiracnich je to

nejcastéji CliniFlo, které ma pozitivni efekt na prohloubeni a délku nadechu (Volkova, 2008).
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Dalsi dulezitym aspektem rehabilitace je naucit pacienta spravné relaxovat, aby byl
schopen snizovat psychické napéti, které mu jeho nemoc ptinasi. Jednotlivé relaxacni techniky
maji vliv na oslabené svalové skupiny, ale 1 na snizeni strachu a tzkosti. Vychazeji z ¢inské

mediciny, jogy, Sedmi tibet’anti atd (Gangale, 2004).

Pacienti by méli rehabilitovat i ve fazi remise, kde se maji zam¢fit na utuzovani svoji
fyzické zdatnosti, ale nesmi pretéZzovat svoje schopnosti, jinak mize dojit ke zvyraznéni
priznakti onemocnéni. Pacientim se doporucuje jizda na kole, plavani, prochazky. Obecné by

se me¢lo jednat o méné€ naro¢né aktivity (Gangale, 2004).
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4 Kyvalita zivota

4.1 Historie pojmu kvality Zivota

Pojem kvalita zivota nebyl zpocatku pojmem védeckym, ale politickym a novinaiskym.
Do $ir§iho povédomi vstoupil v Sedesatych letech 20. stoleti jako metafora. Pouzil ji americky
prezident L. B. Johnson, kdyz po smrti J. F. Kennedyho ptebiral ufad presidenta a
v nastupnickém projevu shrnul socialné-politické cile své vlady. Rekl: Cile nemiizeme
pomerovat vysi nasich bankovnich kont. Mohou byt méreny pouze kvalitou Zivota, ktery nasi
obcané prozivaji. Pojem kvalita zivota se svou stru¢nosti a srozumitelnosti pro vetejnost rychle

ujal a stal se az m6édnim slovem.

Teprve pozdéji se z néj zacal stavat védecky pojem (v sociologii a ekonomii a potom 1
v dal$ich védnich oborech). Rozvijel se tfemi sméry: a) objektivnim (napf. §lo o porovnani
ukazatelll zivotni urovné v riznych zemich) b) subjektivnim (jak lidé subjektivné hodnoti sviij

zivot), c) kombinaci objektivnich a subjektivnich ukazateli.

Kvalita zivota je v dneS$ni mediciné a v dalSich pomdahajicich profesich velmi Casto
zminovanym pojmem. Upozoriiuje na skutec¢nost, Ze zdravotni péce ma smysl do té miry, pokud
pozitivné ovliviiuje Zivot pacienta. V poslednich desetiletich se prodluzuje vék obyvatelstva ve
vSech vyspélych zemich. Ale vyssi vék si na lidech vybira svou dail v podobé moZnosti vzniku
chronickych onemocnéni. Tato onemocnéni pacienty ¢asto limituji v dennich ¢innostech. Cilem
oSetfovatelstvi je zachovani, udrZeni kvality Zivota a zajiSténi dastojného odchodu

(Mandysov4, Skvriidkova, 2016).

4.1 Definovani pojmu kvality Zivota

Definovani kvality zivota je podle Marese (2006) obtizné ze tii diivodu:

1. Existuje oborova rozdilnost, nebot’ tento pojem se pouziva v ekonomii, sociologii,

socialni praci, psychologii, medicin€, oSetfovatelstvi, ekologii, architektute,
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stavebnictvi, dopravé aj. Té¢zko se proto hleda jedno zastieSujici pojeti, které by
soucasné dovolovalo konkrétni praktické aplikovani daného pojmu.

2. Pojem sam (dokonce i v ramci kazdého zminovaného oboru) navozuje dojem
souhrnného, integrujiciho ukazatele. Pfitom vSak jde o vybér nckolika hledisek
(oblasti), které kvalitu zivota specifikuji. Nejde tedy o komplexni zachyceni slozité
skutecnosti.

3. Z praktickych divodi je tfeba tento pojem rozclenit, odlisit jeho jednotlivé slozky.
Autofi proto rozliSuji jeho jednotlivé oblasti, domény. Protoze se védni obory riizni, lisi
se teoretické piistupy i diagnostické metody. Neexistuje shoda v tom, co povazovat za

zakladni oblasti kvalty zivota, kolik jich vlastné¢ mé byt a jak je nazyvat.

Svétova zdravotnickd organizace (WHO) svého ¢asu ustavila pracovni skupinu, které se
mela vénovat vymezeni pojmu kvalita Zivota pro zdravetnické ucely. Skupina po usilovné

praci dospéla ke shod¢ a vytvofila tuto definici:

Kvalita Zivota znaci: individudlni percipovani své pozice v Zivoté, v kontextu té kultury a toho
systéemu hodnot, v nichz jedinec Zije; vyjadruje jedinciiv vztah k viastnim ciliim, ocekavanym
hodnotam a zajmiim ... zahrnuje komplexnim zpiisobem jedincovo somatické zdravi, psychicky
stav, uroven nezavislosti na okoli, socidlni vztahy, jedincovo presvédceni, viru — a to vse ve
vztahu k hlavnim charakteristikam prostredi... Kvalita Zivota vyjadiuje subjektivni ohodnoceni,
které se odehrava v urcitem kulturnim, socialnim a environmentalnim kontextu ... kvalita Zivota
neni totoznda s terminy ,,stav zdravi “, ,, Zivotni spokojenost “, ,, psychicky stav* nebo ,,pohoda “.

Jde spise o multidimenziondalni pojem. (WHO Quality of Life Group, 1993, s. 1).

S obecnym pojmem kvalita Zivota se nyni pracuje v mnoha oborech lidské Cinnosti.
Setkavame se s nim stile Castéji také ve zdravotnictvi a to jednak v oSetfovatelstvi, ale
predevsim ve vétsing€ lékarskych oboril. Pfevladajici pohled zdravotniki-profesionald, je nyni
dopliiovan, zpifesiiovan a n€kdy i korigovan pohledem pacienta samotného, pfipadné jeho
rodinnych pfislusniki. Pfevlada vSak stanovisko, Ze ,,zlatym standardem* pro zjist'ovani kvality

zivota pacientll je subjektivni nazor pacienti samotnych.

Pojem ,kvalita Zivota“, aplikovany ve zdravotnictvi obecné a v jednotlivych
medicinskych oborech, ma své specifické oznaceni: HRQL - health-related quality of life.

ree
1

Cesky ,kvalita Zivota souvisejici se zdravim a nemoci®, nebot’ pojem health v anglictiné
neznamend pouze zdravi v pozitivnim smyslu; je spiSe neutrdlnim pojmem, ve smyslu:
zdravotni stav ¢loveéka.

46



Za uzitecné vymezeni HRQL odbornici povazuji definici amerického Centra pro
prevenci a 1écbu nemoci HRQL Zni takto:

,HRQL zahrnuje ty aspekty celkove kvality Zivota, o nichz lze jasné ukdzat, Ze, Ze jsou
ovlivnény zdravim, at’ uz somatickym nebo mentalnim. Jde o vhimané somatické a mentalni
zdravi, véetné souvislosti typu zdravotnich rizik a podminek, funkcniho stavu, socidlni opory a
socioekonomického statusu. Na komunitni urovni HRQL zahrnuje zdroje, podminky, zdravotni
politiku a praktické postupy, které ovliviiuji vnimané zdravi u populace a jeji funkcni stav,
(Centers, 2000). Definice je totiz pouzitelna jak na urovni jedince, tak skupiny lidi, ale i celé

populace.

4.2  Diagnostikovani kvality Zivota

Z pocatku se vyzkumy orientovaly na onkologicky nemocné. Byla snaha doplnit udaje o
1écbé z pohledu pacienta a tim rozsifit hodnoceni ucinnosti 1écby, ktera se do této doby
psychikou pacientli zabyvala jen povrchné. Nésledné se diagnostické metody pro zjistovani
kvality Zivota rozsifily i do oblasti chronickych onemocnéni, které nemocné velmi zatézuje, at’
jiz jeho pfiznaky, nahlymi zhorSenimi stavu, preventivnimi opatfenimi, nebo naro¢nymi
vySetfovaci metody, které ¢lovek musi jednou za urcity Casovy interval absolvovat, aby se vCas
odhalila mozn4 progrese onemocnéni. Tim v§im se snizuje kvalita zZivota pacienta (Gillernova,

Kebza, Rymes, 2011).

Diagnostické metody, zjistujici kvalitu Zivota pacientl, muzeme tfidit podle fady

hledisek:

e podle podoby: kvantitativni (napt. dotazniky), kvalitativni (napt. rozhovor, kresba) a
smiSené;

e podle pouZzitelnosti: obecné, generické; dovoluji porovnat nemocné a zdravé osoby nebo
pacienty s riiznymi nemocemi mezi sebou (napt. SF-26), na specifické pro konkrétni
onemocnéni (astma, diabetes mellitus, epilepsie, srde¢na selhavani atd.) a smisen¢;

e podle posuzovatele: pacient sam, jeho rodinni ptislusnici, 1ékafi, sestry, psychologové;

e podle véku pacienta: déti, dospivajici, mladsi dospéli, starSi dosp€li, seniofi;
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e podle urovné zkoumani kvality Zivota: populacni (obyvatelstvo dané zem¢), regionalni
(obyvatel¢ kraje), skupinové (komunity), individuélni (jedinci);

e podle miry individualizace: standardni (pro vSechny respondenty je uplné stejny
dotaznik), v rtizné mife individualizovany dotaznik (napf. badatel definuje témata a
dil¢i, polozky, badatel definuje i vahu, zdvaznost; badatel definuje témata a dil¢i,
polozky, pacient definuje vahu, zdvaznost tématu pro néj; badatel definuje témata a dilci
polozky, klient doplnuje dalsi témata, ktera povazuje pro sebe za dilezitd a prid€luje

jim vahu; pacient definuje témata, pacient piidéluje vahu, zavaznost.

4.4 Diagnostikovani kvality Zivota u pacientit s Myastheia gravis

Spravny dotaznik typu HRQOL by se mél zaméfit na vSechny domény byti, mé¢l by
zahrnovat fyzickou zdatnost, spolecenské aktivity a také psychickou pohodu, zaroven by se
otazky nemély prekryvat. Tyto typy dotazniki vychédzi z dosavadnich poznatkii o daném
onemocnéni, a proto je mizeme vytvofit pfimo na miru daného onemocnéni (Horakova,

Voharika a Bednatik, 2017)

Na pocatku osmdesatych let 20. stoleti se u MG se pouZival dotaznik Short-Form Survey,
ktery je pouzivan u fady onemocnéni, ale pro jeho nizkou specifitu se ptestal pouZzivat a bylo
nutné vytvofit novou hodnotici Skalu. Proto byl vytvofen dotaznik, ktery proSel nékolika
upravami a dnes je znam jako Quantitative Myasthenia Gravis (QMG). Ten vSak neni v bézné
praxi uZivan, pro jeho ¢asovou narocnost a citlivost na zménu stavu onemocnéni. Na konci
tisicileti (rok 1999) se objevila modifikace dotazniku Activite of Daily Living pro MG, kterd je
béZné uzivana v rutinni praxi a zohlednuje nynéjsi stav a je daleko citlivéjsi nez QMG, ale je
Cisté subjektivni. Z téchto divodi bylo nutné vytvofit specifickou hodnotici Skalu, ktera
zahrnuje vSechny aspekty. To se povedlo v roce 2006, kdy byl vytvofen za pomoci odbornikii
a pacientli 60 bodovy dotaznik Myasthenia Gravis Quality of Life (MG-QOL). V prvni fazi
tvorby bylo nutné vést rozhovory s pacienty, z nich se vytvofilo 100 otazek, které se na zakladé
statistickych 0daji zredukovaly. Nasledné se porovnaval s jiz vytvofenymi hodnoticimi
Skalami, aby byla prokazana jeho spolehlivost. AvSak pro jeho Casovou naro¢nost a jeho

vyuzitelnost v praxi bylo nutné snizit pocet otazek. Na zdklad¢ metaanalyzy za vyuziti dat
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z MG-QOL se pocet otazek zmensSil na 15. Tim byl vytvofen v roce 2008 dotaznik MG-QOL-
15. Autorem tvorby tohoto zkraceného standardizovaného dotazniku je Ted M. Burns a jeho

spolupracovnici (Horédkova, Vohaiika, 2017; Horakova, Vohanka a Bednaftik, 2017).

Ptehled vSech dosud uzivanych dotaznikl pfinasi tabulka ¢. 5.

Tabulka ¢. 5 Prehled béZné pouZivanych dotazniki pro hodnoceni kvality Zivota pacientu

s onemocnénim Myasthenia gravis (modifikovano podle Jones, Gwathmey, Burns, 2015, s. 33)

Rok Zkratka | Nazev diagnostické | Pocet Komentar
vzniku metody poloZek
1988 SF-36 Short-Form Survey 36 Genericky dotaznik
2007 INQOL Individualized 45 Genericky dotaznik
Neuromuscular
Quality of Life Scale
2002 MGO Myasthenia Gravis 25 Specificky dotaznik
Questionnaire
2006 MGO- Myasthenia Gravis 60 Specificky dotaznik
QOL-60 Quality of Life
2008 MGO- Myasthenia Gravis 15 Specificky dotaznik
QOL-15 Quality of Life

MG-QOL 15 se rozsifil do klinické praxe, predevSim pro jeho jednoduchost a efektivitu
zhodnoceni fyzického, socidlniho a psychického vlivu myastenie z pohledu pacienta. Také byl
pielozen do fady jazyki japonstina, perStina a roce 2017 jsme se dockali 1 ¢eské verze, kterou
prelozila MUDr. Magda Horékova ve spolupraci s prof. MUDr. Josefem Bednatikem, CSc. a

MUDr. Stanislavem Vohaiikou. Tento dotaznik jsme pouzili i v nasem vyzkumu.
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Empiricka cast

Cile empirické casti

Na vybraném souboru pacientii s onemocnénim Myasthenia gravis:

1.

Ove¢tit, zda Ceska patnactipolozkova verze dotazniku Myasthenia Gravis Quality of
Life (MG-QOL-15) ma jednofaktorovou podobu.

Pokud by mé¢la ¢eska verze dvou- ¢i tfifaktorovou podobu, zjistit, jak se tato nova
struktura dotazniku odrazi v datech, ktera jsme ziskali u zkoumaného souboru
pacienttl.

Zjistit, zda existuje vyznamny rozdil v kvalité¢ zivota mezi muzi a Zzenami

s onemocnénim Myasthenia gravis.
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5 Charakteristika vyzkumu

5.1 PouZité metody

V naSem vyzkumu byla zakladem Setfeni Ceska verze dotazniku Myasthenia Gravis
Quality of Life (MG-QOL-15). Dotaznik se pouziva na celém svété pro zjistovani kvality Zivota

pacientli s danym onemocnénim.

Originalni dotaznik vytvofil tym americkych autort (Burns, Conaway, Cutter et al.,
2008). Jde o zkracenou verzi pivodniho 60 polozkového dotazniku, ktery byl sice
psychometricky kvalitni, ale pro svou délku nebyl v rutinnim provozu zdravotnickych zafizeni

pouzitelny; ptili§ zatézoval pacienty (Padua, Evoli, Aprile et al., 2002).

Zkracena verze ptevzala z dlouhé verze MG-QOL-60 polozky z téchto domén: Mobilita
(9 polozek). Ptiznaky onemocnéni (3 polozky), Celkova spokojenost (1 polozka), Emoc¢ni
pohoda (2 polozky). Nebyly vybrany zadné polozky z domény Mysleni/inava, Rodina/socialni
pohoda a Dal$i starosti. Vnitini konzistentnost zkracené verze MG-QOL-15 (méfena

Cronbachovym koeficientem alfa) je velmi dobra, ¢ini 0.89.

Ceska verze dotazniku MG-QOL15 vznikla na Neurologické klinice Lékaiské fakulty
MU a FN Brno. Lékati prelozili dotaznik z anglictiny do ceStiny, nechali ho zkontrolovat
profesiondlnim piekladatelem a kvalitu prekladu ovéfili zpétnym piekladem. Stabilitu
pacientskych odpovédi v case ovéfili piekladatelé ve dvou krocich: nejprve pacienti
vyplnili dotaznik v rdmci rutinni kontroly a poté (s 2-4 dennim odstupem.) ho vyplnili znovu.
Casovy odstup byl zvolen ve shodé s tvorbou originalni verze MG-QOL-15 tak, aby pacienti
zapomnéli na své predchozi odpoveédi a soucasné se eliminovalo riziko zmény zdravotniho
stavu. Korelace mezi prvnim a druhym vyplnénim byla vysoké, Pearsontiv korelacni koeficient
¢inil 0,993 (p-hodnota < 0,001). Pokud jde o vnitini konzistentnost ¢eské verze, hodnota
Cronbachova koeficientu alfa je 0,947, coZ prokazuje vnitini konzistentnost dotazniku. Autofi

ceske verze nezkusili proveést faktorovou analyzu, aby zjistili vnitini strukturu dotazniku.

Ceska verze ma (stejné jako anglickd verze) 15 polozek. Pacient na kazdou polozku

odpovida pomoci pétistupiiové skaly, kterd vyjadiuje miru jeho souhlasu s tvrzenim obsazenym
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v dané polozce. Jde o $kélu 0 az 4 body: ¢im vice bodt, tim je kvalita jeho Zivota horsi. Celkové
bodové hodnoceni kvality zivota se tedy u pacienta pohybuje od 0 bodt do 60 bodl (Horakova,
Vohanka, Bednarik, 2017).

V naSem vyzkumu jsme pouzili ¢eskou zkradcenou verzi dotazniku MG-QOL-15. Pied
samotny dotaznik, ktery zjiStoval kvalitu Zivota pacientli s onemocnénim Myasthenia gravis,
jsme zaradili blok, ktery se ptal na vék pacientt, jak dlouho trpi danym onemocnéni, ale i na
jejich povolani, abychom mohli déle posoudit, zda nemoc ma vliv na jejich pracovni zafazeni.

Zamg¢iili jsme se také na pfiznaky onemocnéni, kterymi pacienti trpi.

Pokud jde o samotny dotaznik MG-QOL-15, ve dvou pfipadech se pacienti ptali, co
znamena slovo frustrace; to jim bylo nutno vysvétlit. Bohuzel jde o slovo pfejaté z latiny a dle

psychologli nemé ¢esky ekvivalent.

5.2 Organizace vyzkumného Setieni

Vyzkum byl koncipovan jako kvantitativni. Slo o dotaznikové Setfeni u pacientii
s onemocnénim Myasthenia gravis. Sbér dat prob&hl v obdobi od listopadu roku 2019 do konce
ledna 2000 ve Fakultni nemocnici Hradec Kralové a v Pardubické krajské nemocnici. Vedeni

obou nemocnic s vyzkumem souhlasilo.

V Hradci Kralové (po domluvé s vrchnimi sestrami a vedoucimi neuromuskularni
ambulance) nam bylo umoZnéno rozdavat dotazniky na jejich klinikdch. Vyzkum probihal
pfedevsim na EMG pracovistich, kam pacienti mifili na pravidelné kontroly. Po domluvé s
vedouci lékarkou Neuromuskularniho centra ve Fakultni nemocnici, jsme dochazeli pravidelné
na toto pracovisté a rozdavali zde pacientim s onemocnénim Myasthenia gravis dotazniky.
Dochazeli jsme i na oddé€leni neurologické kliniky, pokud zde byli pacienti s MG
hospitalizovani. Celkem jsme v Hradci Kralové ziskali pro vyzkumném Setfeni 18 pacienti

(respondent).

V Pardubické nemocnici ndm pomohly s rozdavanim dotazniki nemocnym, postizenym
Myasthenii, sestry z EMG ambulance, které zde za obdobi od prosince roku 2019 do konce
ledna 2020 ziskaly pro vyzkum 20 pacientii. Bohuzel nekontrolovaly, zda jsou dotazniky
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spravné vyplnéné, a tak bylo nutné jednoho respondenta z vyzkumu vytadit pro nezodpovézeni

vSech otazek.

Pti rozdavani dotaznikl jsme se setkali pouze jednou s pacientovym odmitnutim ucasti
na vyzkumu. Respondenti, které¢ jsme oslovili ve Fakultni nemocnici, vzdy radi pti zodpovidani
otazek sdileli i své Zivotni zkuSenosti. Zejména zmifovali, jak jim onemocnéni Myasthenia
gravis zménilo Zivotni priority a jaka opatfeni jsou nuceni nyni vykonavat, kdyz jim jejich
nemoc znemoznuje napi. uzivat si své konicky a celkové pohyb po svém domé. Stejné tak se
podélili o to, jak dlouho trpéli ptiznaky a kolik vySetfeni u riznych specialisti museli
absolvovat, nez jim bylo onemocnéni Myasthenia gravis diagnostikovano. Z Pardubické

nemocnice, dle vyjadieni sester, pfijali v§ichni respondenti vyzkum kladné.

Vyplnéné dotazniky jsme piekontrolovali a ziskana data prepsali do excelovské tabulky.
Tabulku jsme pfedali vedouci pracovnici zabyvajici se statistikou z Oddéleni vypocetni
techniky hradecké Lékaiské fakulty UK RNDr. M. Cermakové, ktera nam poskytla potfebné

konzultace a data zpracovala.

Pokud jde o statistické metody, byla pouzita faktorova analyza (program NCSS). Déle

Fischertv piesny test a Pearsonliv chi-kvadrat test.

5.3  Charakteristika souboru

Pro vybér pacientil jsme si stanovili tato kritéria:
e onemocnéni Myasthenia gravis
e delsi zkuSenost s timto onemocnénim (neoslovovali jsme tedy nové
diagnostikované pacienty)

e dostupnost pacientil

e ochota spolupracovat

e bez ohledu na veék

e bez ohledu na pohlavi

Nas soubor vychodoceskych pacientti zahrnul celkem 37 osob. Z toho bylo 14 Zen (38 %)

a 23 muzl (62 %) ve vékovém rozpéti 21-86 let. Veékovy priamér byl 66,9 let, median 71 let.

53



Vék, kdy se objevily prvni ptiznaky Myasthenie gravis se pohyboval od 21 do 83 let (primér
60,19 let, median 66,5 roku). Pacienti naSeho souboru maji toto onemocnéni diagnostikovano

pied 6,72 roky, median jsou 3 roky.

Pro srovnani: soubor brnénskych pacientt tvofilo 40 osob, z toho bylo 16 Zen (40 %) a
24 muzt (60 %) ve veéku 34-91 let s vékovym prumérem 63 let. VEk, kdy se objevily prvni
ptiznaky Myasthenie gravis se pohyboval od 13 do 77 let (pramér 54 let).
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6 Vysledky

6.1 Faktorova analyza

Prvni cil naSeho empirického vyzkumu zné€l: Ovéftit, zda Ceska patnactipolozkova verze

dotazniku Myasthenia Gravis Quality of Life (MG-QOL-15) ma jednofaktorovou podobu.

Je to dulezita otazka, nebot’ piekladem kteréhokoli dotazniku do jiného jazyka vstupuje
dotaznik do ponckud odlisSného sociokulturniho prostfedi. Dostdva se do odlisného
zdravotnického systému, k lidem odlisnych zvyklosti. ZkuSenosti ukazuji, Ze 1 pacienti reaguji

na obsahov¢ stejné otazky v riiznych zemich v fad¢ pripada odlisné.

Pfipominame, Ze cely nas dotaznik mél 20 polozek, pficemz prvnich 5 polozek bylo
identifikac¢nich (popisovaly vek, pohlavi, délku onemocnéni atd.). Po¢inaje polozkou €. 6
zacinal samotny dotaznik kvality Zivota MG-QOL-15. Tabulka &. 6 ptiblizuje zdkladni udaje

ziskané na celém souboru pacientil.

Tabulka €. 6 Deskriptivni statistika jednotlivych poloZek dotazniku MG-QOL-15 u souboru 37

pacientt (primér, smérodatna odchylka, komunalita)

Standard
Variables Count Mean Deviation Communality
otazka_6 37 1.351351 0.9779859 0.388141
otazka_7 37 1.540541 1.260392 0.469177
otazka_8 37 0.7837838 0.8210811 0.296289
otazka_9 37 1.243243 1.140307 0.746936
otazka_10 37 1.405405 1.066132 0.549117
otazka_11 37 1 1.130388 0.632764
otazka_12 37 1.756757 1.064722 0.447214
otazka_13 37 1.351351 1.418454 0.482277
otazka_14 37 0.7027027 0.7769193 0.256258
otazka_15 37 0.8918919 1.448827 0.427886
otazka_16 37 0.8108108 1.023009 0.380225
otazka_17 37 0.972973 1.213042 0.586996
otazka_18 37 0.7567568 1.064722 0.578499
otazka_19 37 0.8918919 1.196843 0.574548
otazka_20 37 0.7297297 1.044793 0.657921
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ktera je zafazena v prilohach bakalarské prace.

Pomoci statistického programu jsme ovéfili, ze Ceska verze dotazniku MG-QOL-15 neni
jednofaktorova. Vyzkouseli jsme proto jak dvoufaktorové, tak tfifaktorové feSeni s rotaci

Varimax.
Nakonec jsme se rozhodli pro dvoufaktorové feseni, jehoz podobu priblizuje tabulka ¢.8
Tabulka ¢. 8 Dvoufaktorova struktura ¢eské verze dotazniku MG-QOL-15

Factor Loadings after Varimax Rotation

Factors
Variables Factor1 Factor2
otédzka 6 -0.582179 -0.221830
otazka 7 -0.684928 -0.007123
otazka_8 -0.301207 -0.453391
otazka 9 0.062865 -0.861965
otazka_10 -0.258681 -0.694407
otazka_11 -0.664891 -0.436673
otazka_12 -0.531512 -0.405844
otazka_13 -0.685045 -0.113977
otédzka_14 -0.268633 -0.429062
otédzka_15 -0.634947 -0.157253
otéazka_16 -0.484255 -0.381736
otédzka_ 17 -0.691492 -0.329901
otazka_18 -0.629833 -0.426391
otazka_19 -0.709815 -0.265917
otazka_20 -0.695018 -0.418176

Faktorové analyza identifikovala dva faktory:

1. Osobni problémy pacienta. Tvofii ho polozky ¢. 6, 7, 11, 12, 13, 15, 16, 17, 18, 19, 20.

Jde o polozky typu: potize s o¢ima, potize s chiizi, deprese apod.

2. Problémy pacienta ve spoleenském styku. Tvoii ho polozky €. 8, 9, 10, 14. Jde o
polozky typu: omezeni spolecenskych aktivit, omezeni konickd a zabavnych ¢innosti,

obtize s mluvenim.
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6.2 Dvé proménné zjisténé faktorovou analyzou
Druhy cil naSeho empirického vyzkumu znél: Zjistit, jak se tato nova struktura
dotazniku odrazi v datech, ktera jsme ziskali u zkoumaného souboru pacienti.

Nejprve se podivame, jaké hodnoty kvality Zivota vychazeji u naSeho souboru pacientt,

kdyz vezmeme dotaznik jako celek. Konkrétni uidaje ptinasi tabulka ¢. 9

Tabulka ¢. 9 Kvalita Zivota zkoumaného souboru pacienti méfena dotaznikem MG-QOL-15 jako

celkem

Summary Section of celkem

Standard Standard

Count Mean Deviation Error Minimum Maximum Range
37 16.18919 11.11765 1.82773 0 50 50
Quartile Section of celkem

10th 25th 50th 75th 90th
Parameter Percentile Percentile Percentile Percentile Percentile
Value 1.8 8 15 24 326
95% LCL 0 2 10 17 26
95% UCL 8 10 20 27 50

Ze zjisténych udaji je patrné, Ze aritmeticky pramér celého souboru €ini 16,19 bodd,
zatimco median 15 bodii. VySe jsme uvedli, Ze celkovy pocet bodl vyjadiujicich kvalitu Zivota
pacienta, ktery mliZe jedinec ziskat, se pohybuje od 0 do 60 bodii. Znamena to, Ze obtiZe
pocitované pacienty naseho souboru, nedosahuji v priméru ani 28 % maximalni mozné
hodnoty; nejsou tedy pftili§ zatéZujici. Mezi pacienty vSak existuji velké rozdily, o cemz svédci

jak velka smérodatna odchylka (11,12) tak velké variaéni rozpéti (od 0 bodt do 50 bodu).

Faktorové analyza ukazala, Ze se dotaznik sklada ze dvou faktorti, ze dvou proménnych.
Prvni proménnou jsme nazvali osobni problémy pacienta. Bliz§i udaje o vyskytu této

proménné v celém souboru pacientd pfinasi tabulka ¢. 10
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Tabulka ¢. 10 Osobni problémy pacientii zkoumaného souboru, méiené dotaznikem MG-QOL-

15

Summary Section of osobprob

Standard Standard
Count Mean Deviation Error Minimum Maximum Range
37 12.05405 9.34507 1.563632 0 40 40

Quartile Section of osobprob

10th 25th 50th 75th 90th
Parameter Percentile Percentile Percentile Percentile Percentile
Value 1 5 10 19 252
95% LCL 0 1 6 12 22
95% UCL 5 7 14 23 40

Ze zjisténych udajl je ziejmé, ze aritmeticky pramér celého souboru ¢ini 12,05 bodd,
zatimco median 10 bodl. Celkovy pocet bodli vyjadiujicich kvalitu Zivota pacienta, ktery miize
jedinec ziskat, se pohybuje od 0 do 44 bodii. Znamena to, Ze obtize pocitované pacienty naseho
souboru, nedosahuji v priméru ani 30 % maximalni mozné hodnoty; jsou tedy jen mirné
obtézujici. Mezi pacienty i zde vSak existuji velké rozdily, o cemz svéd¢i jak vétsi smeérodatna

odchylka (9,35) tak velké variacni rozpéti (od 0 bodt do 40 bodu).

Druhou proménnou jsme nazvali problémy pacienta ve spole¢enském styku. Blizsi

udaje o vyskytu této proménné v celém souboru pacientil ptinasi tabulka ¢. 11

Tabulka ¢. 11 Problémy pacienti zkoumaného souboru ve spoleCenském styku, mérené

dotaznikem MG-QOL-15

Summary Section of spolstyk

Standard Standard

Count Mean Deviation Error Minimum Maximum Range
37 4.135135 2.849582 0.4684685 0 10 10
Quartile Section of spolstyk

10th 25th 50th 75th 90th
Parameter Percentile Percentile Percentile Percentile Percentile
Value 0 2 4 7 74
95% LCL 0 0 2 4 7
95% UCL 2 3 6 7 10

Ze zjisténych Udajh je zfejmé, Ze aritmeticky primér celého souboru €ini 4, 13 bodd,
zatimco medidn 4 body. Celkovy pocet bodil vyjadiujicich kvalitu zivota pacienta, ktery mlize
jedinec ziskat, se pohybuje od 0 do 16 bodii. Znamena to, Ze obtize pocitované pacienty naseho
souboru, nedosahuji v priméru ani 26 % maximalni mozné hodnoty; nejsou tedy pftilis
obtézujici. Mezi pacienty 1 zde vSak existuji rozdily, o ¢emz svédc¢i jak smérodatna odchylka

(2,85) tak velké variacni rozpéti (od 0 bodii do 10 bodit).
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6.3 Rozdily mezi muZi a Zenami

Treti cil naseho empirického vyzkumu znél: Zjistit, zda existuje statisticky vyznamny

rozdil v kvalité Zivota mezi muzi a zenami s onemocnénim Myasthenia gravis.

Udaje, zjisténé nasim dotaznikem, jsme analyzovali pomoci dvou statistickych testi:

Fischerovym pfesnym testem a Pearsonovym v chi-kvadrat testem. Vysledky testovani pfinasi

tabulka ¢. 12

Tabulka €. 12 Testovani vyznamnosti rozdili mezi muZi a Zenami

Proménna

Pouzity statisticky test

Hladina vyznamnosti

Statisticka
vyznamnost rozdilu

nemoci

test

Zaméstnani pacienta Fischeruv pfesny test 1,00000 ne

5.1 prvni pfiznak Fischertv piesny test 0,32767 ne

onemocnéni

5.2 druhy ptiznak Fischertv piesny test 0,71298 ne

5.3 tieti pfiznak Fischeruv pfesny test 0,44482 ne

5.4 ¢tvrty priznak Fischeruv pfesny test 0,73734 ne

5.5 paty priznak Fischeruv pfesny test 0,17346 ne

5.6 Sesty priznak Fischeruv pfesny test 1,00000 ne

Frustrace Pearsontv chi-kvadrat 0,47168 ne
test

potize s oima Pearsontiv chi-kvadrat 0,22224 ne
test

potize s jidlem Pearsontiv chi-kvadrat 0,40145 ne
test

omezeni spole¢enskych | Pearsontiv chi-kvadrat 0,93501 ne

aktivit test

omezeni konickd, Pearsoniiv  chi-kvadrat 0,55755 ne

zabavnych aktivit test

uspokojeni potieb Pearsoniv chi-kvadrat 0,11065 ne

rodiny test

pfizptisobeni plant Pearsontiv chi-kvadrat 0,26115 ne
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Ovlivnéni pracovni | Pearsoniv chi-kvadrat 0,88044 ne

dovednosti a pozice test

Potize s mluvenim Pearsoniv chi-kvadrat 0,24189 ne
test

PotizZe s fizenim Pearsonuiv  chi-kvadrat 0,74309 ne
test

deprese Pearsondv chi-kvadrat 0,52110 ne
test

PotiZe s chizi Pearsontuiv  chi-kvadrat 0,5419 ne
test

Problémy navstévovat | Pearsontiv chi-kvadrat 0,24662 ne

vefejna mista test

Zdrceni Pearsonuv chi-kvadrat 0,30439 ne
test

Problém s vykonanim | Pearsontiv chi-kvadrat 0,50764 ne

vSednich dennich | test

potieb

Z udaju v tabulce €. 12 zietelné€ vyplyva, ze v naSem souboru pacientll nebyly zjistény

statisticky vyznamné rozdily v kvalité Zivota mezi nemocnymi muzi a nemocnymi Zenami.
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7 Diskuse

Jednim z problémi, které souviseji s interpretaci ziskanych vysledkd, je skutec¢nost, ze
fada pacienti trpi dalsimi komorbiditami, které vnaseji do jejich zivota dalsi obtize. Je pak tézké
odlisit, které zdravotni a psychické problémy souviseji primarné¢ s diagnézou Myasthenia
gravis a které spiSe s komorbiditami. To pochopitelné miize pon€kud zkreslit ziskané udaje. Na
druhou stranu je tfeba zminit, Ze brnénsky vyzkum se o komorbiditach zkoumanych pacientii

explicitné nezmifluje, i kdyz autofi si museli byt tohoto problému védomi.

Kvalitu zivota jsme méfili Ceskou verzi dotazniku MG-QOL-15. Souhrnné tidaje za cely
zkoumany soubor 37 pacientl ukazuji, ze polovina souboru méa bodovou hodnotu 15, coz je 25
% mozného maxima. Mezi 75. a 90. percentilem, tj. v rozpéti 24-33 bodd, lezi vaznéjsi piipady.
Dosahuji vSak jen 40-50 % mozného maxima. Nejhorsi udaj v naSem souboru pacientl se
rovnal 50 bodim, tj. 83 % moZného maxima. Jednalo se o 71 letou pacientku ve starobnim
dichodu, které bylo onemocnéni diagnostikovano v roce 2013. Dle informaci, ktery pacientka

dodala pfi dotaznikovém Setfeni, trpi formou III.b podle MGFA klasifikace.

Pokud porovname nase vysledky s vysledky jinych autorti, dospéjeme k témto
zjisténim: v naSem souboru pacientii bylo prumérné celkové skore 16,2 (smérodatnd odchylka
¢inila 11,11). Ve vyzkumu brnénskych autort bylo primérné celkové skore 12,8 (smérodatna
odchylka neni uvedena), ve vyzkumu polskych autort (Rozmilowska et al. 2017) to bylo 13,3
(11,9), ve vyzkumu italskych autori (Raggi et al. 2017) to bylo 19,9 (11,1) a ve vyzkumu
nizozemskych autorti (Strijbos et al. 2018) to bylo 20,4 (11,2). Z uvedenych udaji vyplyva, ze
u vétsiny nasich pacientli mélo onemocnéni Myasthenia gravis (v dobé méteni) leh¢i prubeh a

nezasahlo pftili§ vyrazné do kvality jejich Zivota.

Zajimaveé je zjisténi, ze v naSem souboru pacientll nebyly zjistény statisticky vyznamné
rozdily mezi muzi a Zenami. Chtéli jsme porovnat nase zjiSténi s 0daji jinych autorti, ale
museli jsme konstatovat, Ze Gidaj o zastoupeni muzli a Zen ve zkoumaném souboru pacientli se
objevuje jenom pii popisu zkoumaného souboru, ale testovani ptip. rozdilt nebylo provedeno:
ani u amerického souboru (Burns et al., 2008), ani u brnénského souboru (Hordkova et al.,
2017), ani polského (Rozmilowska et al. 2017), ani italského (Raggi et al. 2017), ani

nizozemského (Strijbos et al. 2018). Neexistujici genderovy rozdil v nasem souboru si
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vysvétlujeme tim, ze jsme do néj vybirali muze a zeny, kteti nebyli nové diagnostikovani. Na
onemocnéni se jiz adaptovali a pfijali svoji nemoc i opattenti, kterd musi dodrzovat. U MG nelze
s jistotou urcit dobu jejiho vzniku, protoze z pocatku jsou jednotlivé symptomy nespecifické a
ruznorodé. Pro jeji heterogenni ptiznaky, které jsou u obou pohlavi zastoupeny ve stejné mife,
je diagnostika nesnadnd. Obvykle pfed ur¢enim své diagnozy pacienti, absolvovali mnoho
diagnostickych vysetfeni, kterd byla mnohdy bez jasného vysledku. V této fazi mohou byt i na
pokraji MK. Proto kdyz se zahdji ucinna terapie, tak se pacientim zlepsi jejich zdravotni stav.
Mozna i proto zde neexistuje genderovy rozdil ve vnimani kvality zivota. Protoze nemocni védi,
ze nedodrzeni doporuceni lékafe, mizou naru$it stav remise, nebo prohloubi pfiznaky

onemocnéni.

Tuto praci jsme plénovali rozsifit o rozhovory s pacienty, ktefi onemocnénim
Myasthenia gravis trpi. Ale z diivodu neptiznivé epidemiologické situace, vyvolané pandemii

Covid — 19, jsme byli nuceni vyzkum ukoncit.
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8 Zavéry

Tato bakaldiskd prace pojedndvd o problematice onemocnéni lidi s diagnézou
Myasthenia gravis. Myasthenia gravis je chronické onemocnéni, které ma mnoho riznorodych
piiznaktl a pacienti tak tvoii velmi heterogenni skupinu. Postizeny mohou byt rozli¢né svalové
struktury a to do rtizné miry. Toto onemocnéni nelze zcela vylécit, ale dokdzeme diky v€asné a
G&inné terapii sniZit jeho piiznaky na minimum. Ugelem této prace bylo odhalit kvalitu Zivota
pacientl s diagndzou Myasthenia gravis a zjistit, jak je jejich nemoc ovliviiuje v kazdodennim

Zivote.

Cilem teoretické ¢asti je nastinéni problematiky onemocnéni Myasthenia gravis, 1écba,
oSetfovatelska a rehabilitacni péce. Déle jsme se zaméfili na pojem kvalita zivota, ktery jsme
v empirické ¢asti dali do kontextu s Myasthenii gravis. Pomoci standardizovaného
dotaznikového Setfeni jsme dosli k zadvéru, Ze neexistuje genderovy rozdil ve vnimani kvality
zivota u nemocnych s touto diagnézou. Poté jsme diky faktorové analyze urcili, Ze uzity
dotaznik MG-QOL-15, je tvofen dvéma faktory, které byly pojmenovany jako: Osobni

problémy pacienta a Problémy pacienta ve spolecenském styku.

I ptes vSechny snahy 1ékaiti a rodin, museli pacienti piehodnotit své priority. Museli se
ptizplsobit svému onemocnéni, které jim nedovoli, aby mohli podavat stejné vykony jako pied
nim. Mnohdy pfisli o fidi¢sky prikaz z diivodu své diagnozy. A tak se stali zavilymi na svych
blizkych, kteti je doprovazi k I¢kati, na ndkup apod. Jsou odkézani na pomoc rodiny nebo
agentur zajiStujici socidlni péci bez, které by nezvladli péci o sebe a svoji domacnost v plné

mife.
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Myasthenia gravis (MG) patii do skupiny neuromuskuldrnich onemocnéni (NMO),
které se rozvijeji v disledku poruchy nékteré ze struktur motorické jednotky (motoneuron
v piednich rozich miSnich, periferni nerv, nervosvalova ploténka, sval). Jedna se o chronické
onemocnéni periferni nervové soustavy. Prace se v teoretické ¢asti zabyva oSetrovatelskou péci
u nemocnych sonemocnénim MG. Prvni kapitoly se vénuji popisu nemoci samé, jeji
diagnostice a 1é€bé v minulosti a dnes a popisuje oSetfovatelskou a rehabilitani péci o pacienty
s touto diagnoézou. V druhé ¢ésti je mapovana kvalita zivota pacientll s timto onemocnéni
pomoci dotazniku MG-QOL-15. Vyzkumu se celkem zucastnilo 37 respondentii, z nichz bylo
23 muzi a 14 zen ve vékovém rozmezi 21-86 let. Data z vyzkumného Setieni byla analyzovéana
v programu NCSS, dale pak byla provedena faktorova analyza. Jejim vysledkem bylo zjisténi,
ze uzity dotaznik MG-QOL-15 mé dvoufaktorovou strukturu. Fisheriiv pfesny test a Pearsonliv
chi-kvadrat test ukazaly, ze neexistuje statisticky vyznamny rozdil ve vnimani kvality zivota
mezi pohlavimi. Toto NMO nemocnému mitiZe snizovat kvalitu Zivota a pfi exacerbaci ohrozuje
nemocného na Zivoté akutni respiracni tisni, vzniklé na zaklad€ oslabovani dychacich svali. Z
prace vyplyva, Ze 1 pfes tato rizika zkoumani pacienti z velké casti Ziji kvalitnim

plnohodnotnym zivotem a to diky moderni terapii Myasthenie gravis.
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The Myasthenia gravis (MG) is a neuromuscular disease, which evolves due to the
damages of moto units (motorneurons in the ventral root of spinal nerve, peripheral nerves,
neuromuscular junctions, muscles). The MG is a chronic disease of the peripheral nervous
system. The thesis deals with nursing care of the patients with the diagnosis Myasthenia gravis.
The first part describes the disease, its diagnostics and cure in the past and nowadays and the
nursing and rehabilitation care of Myasthenia gravis patients. The empirical part analyses the
current quality of life of patients with disease Myasthenia gravis by using questionnaire MG-
QOL-15. The empirical part of the thesis analyses the current quality of life of patients with the
disease Myasthenia gravis. The research IS comprised of the questionnaire MG-QOL-15 and
its analysis by the NCSS programme and the factor analysis. 37 respondents (23 male and 14
female) participated in the survey. The oldest respondent was 87 years old and the youngest
participant was 21 years old. The factor analysis revealed that the questionnaire consists of two
factor structure. The Fisher two-sided exact test and The Pearson chi-squered test were
performed and it follows that there are no statistically significant differences between the male
and female perception of the quality of life with MG.This neuromuscular disease threatens the
life of the patient because of an acute respiratory distress caused by the weakening of respiratory
muscles. It folows from the empirical part of this theses that despite these risks the majority of

examined patients live fullfiled lives thanks to the modern therapy of Myasthenia gravis.
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P¥ilohy

Piiloha & 1, Zadost o povoleni vyzkumného Setfeni na Neurologické klinice ve FN HK

Vézena pani

Varikova Dana Mgr.

Usek néaméstkyné pro ofetfovatelskou pégi
Sokolska 581,

500 05 Hradec Kralové - Novy Hradec Kralové

V Pardubicich 29.9. 2019

Vée: Zadost o povoleni vyzkumného $etieni na Neurologické klinice ve FN HK

Vazend pani magistro,

Dovolujeme si Vés pozadat o povoleni vyzkumného Setfeni na Vasi klinice, jez by
mélo byt soucasti zdvéredné bakalaiské prace studentky Pavly Jelinkové, narozené 29.5. 1998,
posluchacky 3. roéniku bakalaiského studijniho programu OSetfovatelstvi, prezenéni formy,
LF UK v Hradei Kréalové.

Préce nese nazev Kvalita zivota pacientl s diagnozou Myasthenia gravisCilem této
prace je zjistit, zda pacienty jejich nemoc omezuje ve vSednich ¢innostech, zda pacienti
omezili spoletenské aktivity a jak velky vliv ma Myasthenia gravis na psychiku pacient.
Ptredpokladany pocet osob pro dotaznikové Setfeni je 20 osob

Vyzkumné Setfeni bude provedeno formou dobrovolného anonymniho dotazniku,
ktery je prilozen k Zadosti.

Zavéretnd prace je zpracovana pod odbornym vedenim prof. PhDr. Jittho Marese,
CSe., funkce vedouciho prace.

Vysledky Setfeni Vam radi poskytneme.

Prosime o sdéleni Vaseho rozhodnuti

S pozdravem
Pavla Jelinkova prof. Ph]?r. Jiii Mares, CSec.
Host'alovice 33, Hefmant(v Méstec Adresa: Simkova 870, Hradec Kralové
Email: jelinkopa@lfhk.cuni.cz Sidlo: Ustav socialniho Iékatstvi LF HK

Email: mares@lfhk.cuni.cz

Vyjadieni vedent instituce:
K Souhlasim
O Nesouhlasim

Datum: [% /@ . /@ /q Podpis a razitko

Mgr. ]jana Vaiikové

FAKULTNI NEMOCNICE
naméstkyné pro osetf. pédi
500 05 Novy riradec Kréalové

75



Piiloha ¢. 2, Provedeni vyzkumného Setieni nebo vyzkumu v NPK

ol s R IR E

RO BB EEERORCR A J E
gem

Nemocnice Pardubického kraje, a.s.
Kyjevska 44, 532 03 Pardubice
1C: 275 20 536

Provedeni vyzkumného Setieni nebo vyzkumu v NPK

Pavla Jelinkova

Univerzita Karlova, Lékaiska fakulta v Hradci Krilové
Simkova 870, 500 03 Hradec Krilové

prof. MUDr. Jifi Mand’ak, Ph.D., dékanem
1€0:00216208

Pfijmeni a jméno studenta

Nizev a adresa Skoly

Studijni program

Studijnf obor/rotnik Q3etfovatelstvi, 3.roénik

Typ price (bakaliFska, magisterska, bl rsa

disertadni) P

Téma price Kvalita Zivota pacient( s diagnézou Myasthenia gravis
p bt

Prof., PhDr. Jifi Mare§, CSc.

Adresa: Simkova 870, Hradec Kralové
Sidlo:  Ustav socialniho lékaistvi LF HK
Email: mares@]fhk.cuni.cz

Mgr. Eva Vachkova, Ph.D.

Tel. 495 816 365

e-mail: vachkovae@Ifhk.cuni.cz

Vyzkum nebudefswee spojen s finanénim zatizenim NPK
Podpis:

Soubor respondentii, poéet 20

Jméno vedouci/ho price, kontakt

Jméno vedouci/ho ro¥niku, kontakt

VyjadFeni vedouciho price

Metodika sbéru dat Dotaznikové 3etfeni

1.12. 2019 /29.2. 2020
Zavazuji se, e ve své zavéretné praci a ani v publikacich

Zahajeni vyzkumu / ukonéeni vyzkumu

VyjadFeni studenta/tky tykajici se
zveFejiiovani osobnich a citlivych adaji
respondentii/organizace a povinnosti

vychazejicich ze zavéretné prace nebudu uvadét osobni a citlivé adaje
respondent(l/ organizace. Jsem si v&dom/a, Ze jsem vézan/a povinnou
mlenlivosti o skute¢nostech; se kterymi jsem se setkal/a pfi vykonu

miéenlivosti studenta své odborné praxe a pfi nahliZzeni do dokumentace pacienti/organizace.
Podpis studenta/ky: g

Zavazuji se, Ze :}ffvé zavéretné praci a ani v publikacich

VyjadFeni studenta/tky tykajici se
zvefejiiovani informaci o odborném
zaFizeni, kde bude vyzkum provadén

vychazejicich ze zavére¢né price nebudu uvadét nazev odborného
zafizeni, kde bude vyzkum provadén (ledaze souhlas se zvefejnénim
nazvu zafizeni jeho pl‘edstawz‘g‘}(vyjédﬁ na tomto formulafi).

Podpis studenta/ky: % o
Souhlas odpovédného pracovnika NPK AN NE Podpi_'s: Magr. Lucie J}ﬂpy
Souhlas pFedstavitele NPK Bidnis F78
se zvefejnénim nazvu zafizeni Bl /

Souhlas vedouciho oddéleni, kde bude vyzkum probihat

Nemocnice, klinika, oddéleni Ano Ne

Me/Ro60¢1cep” Ladulpy

Podpis Potet respondentii

X L) Lo

....... ma Karlova

Alrska fakulta v Hradci Kralove
sta s0¢ia 1h01 rstvr

Vedouci

Soucasti zadosti je kopie plného znéni dotazniku (rozhovoru) uréeny respondentim ve v-yrkumné
a struény obsah price. V ptipadé retrospektivniho Setfeni student nesmi nahliZet do NIS ani dokum
povéfeny pracovnik oddéleni, kde vyzkum probiha Student se zavazuje pfedat vysledky vyzkumného -1 H4

Fortmuldr_F_03_0S_NPK_22_01_Provedeni vyzkumného Setreni nebo vyzkumu v NPK 1/1
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Priloha ¢. 3, Dotaznik QOL-MG15

Kvalita zivota pacientl s onemocnénim Myasthenia gravis

Vézeny pane, Vazena pani

jmenuji se Pavla Jelinkova a jsem studentkou bakalarského studia oboru Vseobecna
sestra na Lékarské fakulté Univerzity Karlovy v Hradci Kralové. Réada bych Vas pozadala o
vyplnéni tohoto dotazniku, jehoz vysledky pouziji ve své bakalatfské praci na téma: Kvalita
Zivota pacientll s onemocnénim Myasthenia gravis.

Pokyny pro vyplnéni dotazniku:

U jednotlivych odpovédi zakrouzkujte, prosim, vhodnou odpovéd’, pokud nebude piimo
u otazky uvedeno jinak. Pokud se splete nebo zménite nazor, Skrtnéte to, co plati.

Ptidélavani bodu je zde jako ve Skolni zndmkovani 1 je nejlepsi, 5 nejhorsi varianta.
Jelinkova Pavla

1. Jaké je vase pohlavi?
o Muz
o Zena

2. Kolik Vam je let?

3. Jaké je VaSe zaméstnani?

4. V kolika letech u Vas propukla myastenie?

5. Jaké byly prvotni pfiznaky onemocnéni?
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V nésledujicich otazkach uved’te prosim, do jaké miry je kazdy vyrok pravdivy (v

poslednich nékolika tydnech)

svych osobnich dennich potieb

Vibec Ponékud | Docela Velmi
Trochu
ne ano dost mnoho
6.  Jsem frustrovan myastenii 0 1 2 3 4
7.  Mam potize s o¢ima 0 1 2 3 4
8. Mam potize jist kvili myastenii 0 1 2 3 4
0. Omezil/a jsem své spoleCenské
o ) - 0 1 2 3 4
aktivity kvuli myastenii
10. Mpyastenie omezuje  moji
schopnost uzivat si konickli a 0 1 2 3 4
zabavnych ¢innosti
11.  Mam potize s uspokojenim
‘ ‘ - 0 1 2 3 4
potfeb mé rodiny kvili myastenii
12.  Musim své plany pfizpusobit
N prany przp 0 1 2 3 4
myastenii
13. M¢ profesni dovednosti a
pracovni postaveni byly negativné 0 1 2 3 4
ovlivnény myastenii
14. Mam potize s mluvenim kvili
. 0 1 2 3 4
myastenii
15. Mam potize s fizenim kvuli
. 0 1 2 3 4
myastenii
16. Jsem v depresi kviili myastenii 0 1 2 3 4
17. Mam potize s chizi kvali
. 0 1 2 3 4
myastenii
18. Mam problémy navstévovat
. . . 0 1 2 3 4
vefejna mista kviili myastenii
19. Citim se zdrcen myastenii 0 1 2 3 4
20. Maém problém s vykonavanim
0 1 2 3 4

78




Priloha €. 4

Tabulka €. 7 Deskriptivni statistiky dotazniku MG-QOL-15
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Priloha ¢. 5
Tabulka ¢. 13 Korelace kazdé polozky dotazniku MG-QOL-15 s kazdou poloZkou

Variables
Variables otazka_6 otazka 7 otazka_8 otazka_9 otazka_10
otazka_6 1.000000 0.450093 0.304786 0.145410 0.392418
otazka_7 0.450093 1.000000 0.223437 0.060594 0.183813
otazka_8 0.304786 0.223437 1.000000 0.413750 0.166380
otazka_9 0.145410 0.060594 0.413750 1.000000 0.716343
otazka_10 0.392418 0.183813 0.166380 0.716343 1.000000
otazka_11 0.577916 0.331446 0.359141 0.280150 0.576234
otazka_12 0.324444 0.369790 0.255911 0.301757 0.578704
otazka_13 0.569329 0.450163 0.329394 0.014389 0.344035
otazka_14 0.287528 0.026834 0.680239 0.272021 0.149552
otazka_15 0.419635 0.671778 0.400113 0.201308 0.226979
otazka_16 0.429220 0.469295 0.148367 0.373913 0.428838
otazka_17 0.336033 0.318683 0.272862 0.145456 0.352369
otazka_18 0.377797 0.452587 0.478331 0.347515 0.358466
otazka_19 0.460522 0.481757 0.145153 0.162278 0.405384
otazka_20 0.367369 0.430434 0.480454 0.243238 0.400351

Phi=0.432493 Log(Det|R|)=-12.266788 Bartlett Test=370.05 DF=105 Prob=0.000000

Variables
Variables otazka_11 otazka_12 otazka_13 otazka_14 otazka_15
otdzka 6 0.577916 0.324444 0.569329 0.287528 0.419635
otazka_7 0.331446 0.369790 0.450163 0.026834 0.671778
otazka_8 0.359141 0.255911 0.329394 0.680239 0.400113
otdzka_9 0.280150 0.301757 0.014389 0.272021 0.201308
otazka_10 0.576234 0.578704 0.344035 0.149552 0.226979
otazka_11 1.000000 0.553917 0.623673 0.347926 0.474910
otazka_12 0.553917 1.000000 0.517979 0.279534 0.414651
otazka_13 0.623673 0.517979 1.000000 0.273861 0.586691
otazka_14 0.347926 0.279534 0.273861 1.000000 0.192753
otazka_15 0.474910 0.414651 0.586691 0.192753 1.000000
otdzka_16 0.504440 0.466626 0.104509 0.206864 0.398128
otdzka 17 0.587478 0.510943 0.425411 0.374405 0.298594
otazka_18 0.507757 0.338411 0.389230 0.447435 0.522694
otdzka_19 0.574898 0.545548 0.399329 0.203462 0.313459
otézka_20 0.658564 0.488616 0.459471 0.445797 0.383875

Phi=0.432493 Log(Det|R|)=-12.266788 Bartlett Test=370.05 DF=105 Prob=0.000000

Variables
Variables otazka_16 otazka_17 otazka_18 otazka_19 otazka_ 20
otdzka 6 0.429220 0.336033 0.377797 0.460522 0.367369
otdzka 7 0.469295 0.318683 0.452587 0.481757 0.430434
otdzka_8 0.148367 0.272862 0.478331 0.145153 0.480454
otdzka 9 0.373913 0.145456 0.347515 0.162278 0.243238
otdzka_10 0.428838 0.352369 0.358466 0.405384 0.400351
otazka_11 0.504440 0.587478 0.507757 0.574898 0.658564
otdzka_12 0.466626 0.510943 0.338411 0.545548 0.488616
otdzka_13 0.104509 0.425411 0.389230 0.399329 0.459471
otazka_14 0.206864 0.374405 0.447435 0.203462 0.445797
otdzka_15 0.398128 0.298594 0.522694 0.313459 0.383875
otdzka_16 1.000000 0.488218 0.390119 0.640760 0.418632
otdzka_17 0.488218 1.000000 0.747523 0.782387 0.783107
otdzka_18 0.390119 0.747523 1.000000 0.523750 0.788265
otazka_19 0.640760 0.782387 0.523750 1.000000 0.642410
otdzka_20 0.418632 0.783107 0.788265 0.642410 1.000000

Phi=0.432493 Log(Det|R|)=-12.266788 Bartlett Test=370.05 DF=105 Prob=0.000000



Piiloha €. 6

Léciva, které mohou zhorsit myasthenia gravis

Antimikrobidlni 1¢ky a
antibiotika

Antibiotika a
chemoterapeutika

Telitrhromycin — absolutné
kontraindikovan

Vyrazn¢ rizikova antibiotika

Indikace pouze u zZivot
ohrozujicich infekci
(Aminoglykosidy,
Klindamycin)

Nasledujici ATB indikovana
se zvySenou opatrnosti

Chilony, Makrolidy
Teracykliny, Sulfoamidy,
Ampicilin

Antimalarika a antirematika

Penicilamin, Derivaty chininu,
Chlorochin, Plaquenil

Anthelmintika

Pyrantel

Kardiovaskularni 1¢ky

Antiarytmika tfidy la

Prokainamid, Lidokain (pouze
pfi arytmiich v prub¢hu
hospitalizace), Chinidin

Betablokatory Metipranolol, sotalol, pindoldl,
bipindolol, atenolol, betaxolol,
bisoprolol, tartat, talinolol, i
kombinované preparaty
Blokatory vapnikovych Verapamil
kandlt
Hypolipidemika Statiny
Diuretika Preference kalium Setfici
Antipsychotika a Lithium Muize navodit svalovou slabost
Antidepresiva Chlorpromazin Mozné pouzit Zolpidem
Benzodiazepiny Kromé Grandaxin a Atarax
Spasmolytika a Atropin, Butylscopolamin Protikladny efekt vici
antcholinergika pyridostigminu a ostatnim
inhibitortim
acetylcholinesterazy
Ophtalmologika Acetazolamid
Betablokatory

Periferni anestetika

Prokain, Marcain

Amidové anestetika jsou
bezpecna

Anestetika

Léky blokujici nervosvalovy
pienos

Ridi se specialnim rezimem
uzivanym anesteziology, u
pacientii s MG se pouzivaji

v pfipad€ mechanické ventilace
1 n¢kolik tydnli

Inhala¢ni anestetika

Mohou potencovat ucinek
nervosvalovych blokatorti

Centralni myorelaxancia | Nedepolarizujici Volit ptipravky s kratkym
poloc¢asem a rychlou eliminaci
Periferni myorelaxancia | Botulotoxin MuiZe mit 1 pti lokalni aplikaci

1 vzdalené pfiznaky svalové
slabosti
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Narkotika Morfin Muze zhorsit svalovou slabost
u MG, navic i IChE mohou
potencovat efekt narkotik

Mineralni latky Magnesium Napf. obsazeno v laxantivech,

antacidech; pozor pii renalni
insuficienci a gynekologickych
indikacich pfi podani; davky
p.o. do 1000mg konzultovat

s oSetfujicim 1ékarem

Kontrastni latky

Nejodizované jsou bezpecné

Interferon alfa

Nutné individualné zvazovat indikaci k 1é¢bé

Ockovaci latky

Veskeré vakciny nepouzivat, pokud pacienti uzivaji
imunosupresiva; inaktivované vakciny jsou relativné bezpecné

(Pitha, Sumpichova, 2009)
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