DOPORUCENiI WORLD MUSCLE SOCIETY PRO PACIENTY S NERVOSVALOVYMI ONEMOCNENIMI
V SOUVISLOSTI S ONEMOCNENiIM COVID-19

Nervosvalova onemocnéni (NSO) pfedstavuji Sirokou skupinu nemoci s rGznou tizi projevl, atoiu
pacientu se stejnou diagndzou. Je proto sloZité stanovit doporuceni s obecnou platnosti. Nasledujici
doporuceni ale plati pro vicero z nich. Jsou uréena zejména pro pacienty, pecujici osoby, neurology a
dalsi zdravotniky. Taktéz jsou uréena pro specialisty na nervosvalova onemocnéni, jelikoz odpovidaji
na casté dotazy a specifikuji zakladni pozadavky na péci o tyto pacienty. Priklddame téz reference

k zakladnim zdrojtim.

Pozn.: Znalosti o COVID-19 se rychle vyviji. Doporuceni se reviduji kazdé tfi dny, proto se ujistéte, ze
pouzivate aktualni verzi dokumentu.

1. Maji pacienti s nervosvalovymi onemocnénimi vyssi riziko tézkého pribéhu COVID-19?
Neurologické spole¢nosti danych zemi a mezinarodni organizace pro nervovosvalova onemocnéni
(napt. Evropska referencni sit EURO-NMD a dalsi) vydaly dokumenty o vlivu COVID-19 na
neurologickd onemocnéni a jejich Ié¢bu. Tyto dokumenty uvadéji, Ze riziko tézkého pribéhu COVID-
19 je vysoké nebo stiedné vysoké u vsech NSO, s vyjimkou jejich nejmirnéjsich forem.

Mezi rizikové faktory pro tézky pribéh COVID-19 patfi:

- svalova slabost hrudniho svalstva anebo branice, kterd se projevuje dechovymi objemy mensimi
nez 60% predpokladané hodnoty (FVC <60%), zejména u pacientl s kyfoskoliézou

- nutnost ventilace pomoci masky anebo tracheotomie

- slaby kasel a nedostateéna ocistovaci schopnost dychacich cest v disledku slabosti
orofaryngedlniho svalstva

- tracheostomie

- postizeni myokardu (anebo soucasné uzivana kardialni medikace)

- riziko klinického zhorSeni pfi teploté, hladovéni anebo infekci

- riziko rhabdomyolyzy pfi teploté, hladovéni anebo infekci

- soucasné pritomny diabetes anebo obezita

- pacienti na lécbé kortikosteroidy anebo na imunosupresivni [é¢bé

2. Co maji pacienti s NSO délat, aby se vyhnuli ndkaze COVID-19?

COVID-19 se §ifi pomoci kapének, kdyz infikovany ¢lovék kasle, kycha anebo mluvi, dale pfi doteku
povrchu s infikovanymi kapénkami. Lidé s NSO a vysokym rizikem tézkého pribéhu (dle kritérii vyse)
by méli dodrZovat nasledujici doporuceni:

- UdrZovat odstup od ostatnich lidi min. 2 metry. Pro vysoce rizikové pacienty (dle kritérii vyse) se
doporucuje zlstat v izolaci.

- Pracovat z domova anebo alespon v ramci klouzavé pracovni doby.

- Vyhybat se mistiim s moZnou koncentraci lidi a pobytu v méstské dopravé. Obecné se vsem lidem
doporucuje, aby minimalizovali navstévy u oslabenych jedinc(.

- Zasadni je ¢asté myti rukou (20 vtefin mydlem a teplou vodou), poufZiti dezinfekéniho prostredku
s 60%-nim obsahem alkoholu a dezinfekce povrch.

- Pecujici osoby by méli zistavat doma, je-li to mozné. Externi pecovatelé nezbytni pro péci o
pacienty by méli nosit rousku ci respirator a doporucené osobni ochranné pomucky v souladu

s aktualnimi oficidlnimi doporucenimi.

- Navstévy fyzioterapeutl se nedoporucuji. Naopak, fyzioterapie by méla byt poskytovana pod
vedenim fyzioterapeuta na telefonu anebo pomoci videohovoru.

- Je dulezZité pripravit se na moznost, Ze by nékdo z pecujicich osob onemocnél anebo musel do
karantény, a mit vidy aktuaini prehled, kdo se mlze o pacienta postarat. Plan péce by mél byt
nastaven tak, aby nebylo nutné pacienta hospitalizovat.

- Sledovat aktudlni doporudeni a nafizeni VIady CR.



3. Jaké dusledky ma riziko nakazy COVID-19 na lécbu uZivanou u pacientl s NSO?

- Pacienti by se méli ujistit, Ze maji dostate¢nou zasobu Iékl a pomUcek na ventila¢ni podporu na
obdobi déletrvajici izolace (minimalné na dobu 1 mésice).

- Pacienti a pecujici osoby by méli v maximalni mife vyuzivat moznosti telefonického a online
dorucovani z Iékaren a prodejen zdravotnickych potreb.

- Pacienti a pecovatelé by méli byt zbéhli v tom, jak postupovat v pfipadé akutniho zhorseni.

- Pacienti se svalovou dystrofii typu Duchenne, kteti uzivaji |écbu kortikosteroidy, by v této |écbé
meéli pokradovat. Za Zaddnych okolnosti by se l1é¢ba kortikosteroidy neméla ukoncovat nahle.

V pripadé zhorseni mliZou pacienti vyzadovat zvyseni davky kortikoidd.

- Imunosupresivni Ié¢ba u zanétlivych NSO, myasthenia gravis a onemocnéni perifernich nervi by se
neméla prerusovat jindy nez ve vyjimecnych situacich a po konzultaci s |ékafem-specialistou na NSO
(Aktualizovano 2.4.2020: dalsi literarni zdroje podporuji tento postup.)

- Pozadavky na izolaci mohou mit vliv na IéCebné postupy vyzadujici hospitalizaci (napt. podani 1ékd
jakymi jsou nursinersen — Spinraza, alglukosidaza alfa — Myozyme, intravendzni imunoglobuliny —
IVlg, infuze rituximab-u a studijni medikace). Standardné by tato |écba neméla byt pferusovana, ale
je-li to mozné, presunuta do prostiedi mimo nemocnici. Je-li to mozné, IVIg lze podavat i
subkutanné. V souvislosti s klinickymi studiemi se doporucuje kontaktovat studijni centra.
Aktualizace 2. dubna 2020:

- Pacienti by nadale méli uZivat doporucenou kardiologickou medikaci, véetné ACE inhibitor( a
blokatord angiotensinového receptoru. Ve verejném prostoru se objevuji nepresné a zavadéjici
informace o moznych negativnich ucincich téchto IécCiv, které doposud nebyly potvrzené klinickou
zkusenosti ani vyzkumnymi studiemi.

4. Jak zajistit pacienty na domaci ventilaci/ventilaéni podpore?

- Centra pro NSO by méla zajistit dostupny telefonicky kontakt, kam se pacienti mohou obracet.

- Pacienti by méli mit u sebe karticku s kontaktem na jejich Centrum pro NSO.

- Centra pro NSO by méla aktivné kontaktovat pacienty na domaci ventilaci/ventilaéni podpofe, aby
se ujistila, Ze maji dostatecnou zasobu pomucek a vSechny relevantni informace.

5. Za jakych okolnosti by pacienti s NSO méli jit do nemocnice s pfiznaky COVID-19?

Je-li to mozZné, pacienti s NSO by se méli vyhybat pfijeti do nemocnice, ale zaroven by se pfijeti
nemélo zbyte¢né odkladat, je-li nevyhnutné. Jedna se o obtizné rozhodnuti. Pacienti s NSO by si méli
byt védomi nasledovného:

- Pohotovostni sluzby mohou byt pod tézkym naporem nemocnych.

- V jednotlivych zemich mohou byt zavedeny postupy triaze nemocnych, které mohou ovlivnit Sance
nemocnych s NSO dostat se na lZko intenzivni péce s umélou ventilaci. Zdravotnici mohou
zaménovat pojmy , nevylécitelné” a , nelécitelné”. AC NSO nejsou vylécitelnd, pomoci |éCby Ize
modifikovat priibéh onemocnéni, coz ma své dusledky pro rozhodovani o dalSim postupu.

- Nékteré nemocnice mohou vzhledem k epidemiologickym opatfenim zakazovat pouZiti domaciho
vybaveni/pomicek pacientd, na coz by pacienti méli byt pripraveni.

6. MuzZe mit cilena Iééba na COVID-19 vliv na priibéh NSO?

- Aktualné se zkouma nékolik cilenych Ié¢iv na COVID-19. Néktera z nich mohou vyznamné ovlivnit
nervosvalovy pfenos — proto napf. chlorochin a azitromycin nejsou bezpecné pro pacienty

s myasthenia gravis, pokud neni k dispozici ventilac¢ni podpora.

- Ostatni |é¢ebné postupy mohou mit specifické ucinky u jednotlivych NSO (zejména metabolickych a
mitochondridlnich onemocnéni, myotonii a onemocnéni nervosvalového pfenosu). Taktéz nékteré
|écebné postupy (napf. pronacni poloha pfi ventilaci) nemohou byt dostupné vzhledem

k anatomickym zménam u pacient(.



- Néktera léciva mohou byt dostupna v rezimu specifického l1é¢ebného programu, mimo klinické
studie, a mély by byt poddvany pouze po konzultaci se specialistou na NSO.

Aktualizace 2. dubna 2020:

Chlorochin a azithromycin se mohou pouzZivat jako experimentalni |é¢ba COVID-19. Zejména

v pfipadé, Ze jsou uzivany spolec¢né u pacientll se svalovou dystrofii typu Duchenne a jinymi NSO

s moznym postiZzenim myokardu, tito pacienti by méli byt monitorovani pro riziko srde¢ni arytmie v
disledku prodlouzeni QT intervalu.

7. Jak mohou specialisté na NSO pomoct v rozhodovani o zavedeni, pokracovani a ukoncovani
intenzivni péce u pacientd s NSO?

Rozhodnuti o uloZeni pacienta s NSO na JIP mohou byt ovlivnéna kapacitou JIP [iZek. V nemocnicich
mUZe probihat tridZ pacientll, coZ mQze mit praktické a etické dlsledky.

- Je potreba uzké spoluprace mezi neurology-specialisty na NSO a pneumology.

- Specialisté na NSO by méli byt k dispozici, aby zajistili spravedlivy ptistup pacientli s NSO

k intenzivni péci.

-V ideadlnim ptipadé by se specialisté na NSO méli podilet na vytvareni nemocnicnich pravidel,
dokumentl a rozhodovacich algoritmd.

- Specialisté na NSO by méli vytvorit |é¢ebné postupy, které zajisti, Ze pacienti zistanou doma co
nejdéle.

8. Jakou podporu by méli poskytovat centra pro NSO?

Centra pro NSO a dalsi specializovana centra by méla mit za cil poskytovat ndasledujici sluzby:

- informacni linky pro pacienty, kde by byli k dispozici specializované zdravotni sestry, fyzioterapeuti,
dalsi specializovani pracovnici a |ékafi-specialisté pro détské i dospélé pacienty

- moznost ambulantnich kontrol pomoci telemediciny — telefonickych hovori a videohovori

- podpora pacientd na domdci plicni ventilaci

- postupy, jak zajistit nemocniéni [é¢bu s minimalnim omezenim

- specialisté na NSO by méli byt v kontaktu s nemocni¢nimi oddélenimi intenzivni péce a ambulanci
akutni péce v souvislosti s omezovanim pfistupu k domaci neinvazivni plicni ventilaci.

- specialisté na NSO by se ve svych nemocnicich méli podilet na specifikaci povolenych pomucek a
zafizeni pro pacienty s NSO (napf. obli¢ejové masky s filtrem virovych castic, které by umoznili
pacientlim pouZzivat jejich vlastni pfistroje na neinvazivni plicni ventilaci)

- sdileni zkuSenosti a péce o pacienty na jednotkach intenzivni péce

Aktualizace 2. dubna 2020:

Kardiologické komplikace

- Na zakladé rostouciho mnozstvi dikazl o podilu srde¢niho postiZzeni na morbidité a mortalité
pacientl s COVID-19 se doporucuje blizsi kardiologické sledovani pacient( s jiz existujici
kardiomyopatii anebo poruchami srde¢niho rytmu.

-----

https://www.theabn.org/page/COVID-19
https://neuromuscularnetwork.ca/news/covid-19-and-neuromuscular-patients-la-covid-19-et-les-
patients-neuromusculaires/
https://www.youtube.com/watch?v=3DKEeRV8alA&feature=youtu.be
http://www.eamda.eu/2020/03/19/coronavirus-covid-19-information-for-people-with-nmd/
https://www.gov.uk/government/publications/guidance-on-shielding-and-protecting-extremely-
vulnerable-persons-from-covid-19/guidance-on-shielding-and-protecting-extremely-vulnerable-
persons-from-covid-19

https://ern-euro-nmd.eu/



European Neuromuscular Centre: www.enmc.org

https://treat-nmd.org/
https://www.nvk.nl/over-nvk/vereniging/dossiers-en-standpunten/covid-19/document-covid-
197?dossie rid=26542080
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