Pacjenci z chorobami nerwowo-mi¢$niowymi a COVID-19:

Stanowisko i zalecenia Swiatowego Towarzystwa Choréb Miesni (World Muscle Society)

Grupa chor6éb nerwowo-mig$niowych (NMD) obejmuje szerokie spektrum schorzen réznigcych si¢ znacznie
stopniem niepetnosprawnoS$ci nawet w zakresie tej samej jednostki chorobowej. Z tego powodu trudno jest

stworzy¢ konkretne rekomendacje, ktére beda adekwatne dla catej grupy tych choréb. Niniejsze zalecenia

znajduja zastosowanie do wigkszoSci schorzen nerwowo-migSniowych. Skierowane sa przede wszystkim do

opiekunoéw, neurologéw oraz pracownikow podstawowej opieki medycznej. Maja réwniez stanowic

informacj¢ dla lekarzy specjalizujacych si¢ w chorobach nerwowo-migé§niowych oraz by¢é odpowiedzia na

czgsto zadawane pytania.

UWAGA: Z uwagi na fakt, ze zagadnienia zwigzane z Covid-19 szybko ewoluuja, radzimy, aby zapoznawac
si¢ z aktualizacja niniejszego dokumentu co 3 dni. Prosz¢ upewni¢ si¢ o uzywaniu najSwiezszej wersji

rekomendacji.

Czy osoby z chorobami nerwowo-migSniowymi stanowia grupe zwigekszonego ryzyka?

Krajowe towarzystwa neurologiczne jak réwniez sieci nerwowo-migSniowe (Brytyjskie Towarzystwo

Neurologiczne, Europejska Sie¢ Referencyjna rzadkich choréb nerwowo-mig$niowych i inne) stworzyty

wytyczne dotyczace wplywu Covid-19 na schorzenia neurologiczne i1 zalecenia odnosSnie postgpowania.

Dokumenty te definiuja ryzyko cigzkiego przebiegu Covid-19 jako wysokie lub umiarkowanie wysokie we

wszystkich, z wyjatkiem najtagodniejszych postaci NMD. Cechy powodujace wzrost do wysokiego lub bardzo

wysokiego ryzyka cigzkiego przebiegu choroby obejmuja m.in.:

L

Ostabienie mieSni klatki piersiowej lub przepony, skutkujace zmniejszeniem przewidywanej
nasilonej pojemnosci zyciowej FVC <60%, szczeg6lnie u pacjentéw z kyfoskolioza;

Konieczno$¢ wentylacji przez maske lub tracheotomia;

Staby odruch kaszlowy i ostabione oczyszczanie dr6g oddechowych zwiazane z ostabieniem mig$ni
opuszkowych;

Obecno$¢ tracheostomii;

Zajecie migsnia sercowego (i/lub przyjmowanie lekéw kardiologicznych);

Ryzyko pogorszenia w przebiegu goraczki, glodzenia lub infekcji;

Ryzyko rabdomiolizy w przebiegu goraczki, glodzenia lub infekcji;

Wspdtistnienie cukrzycy i otytosSci;

Pacjenci przyjmujacy sterydy i pacjenci w trakcie leczenia immunosupresyjnego.

Co powinien zrobi¢ pacjent z choroba nerwowo-migsniowa, aby unikac infekcji?

Covid-19 szerzy si¢ droga kropelkowa, kiedy zakazona osoba kaszle, kicha, rozmawia, lub potencjalnie przez

dotykanie powierzchni majacych na sobie krople wydzielin stanowigce materiat zakazny. Pacjenci z chorobami

nerwowo-mieSniowymi 1 pacjenci z grupy ryzyka cigzkiego przebiegu Covid-19, jak zdefiniowano powyzej,

powinni podjaé nastgpujace Srodki ostroznosci:



Zachowac dystans spoteczny na minimum 2 metry. Dla pacjentow z grupy wysokiego ryzyka (jw.)
zalecamy izolacj¢. Nalezy postgpowac zgodnie z oficjalnymi krajowymi zaleceniami dotyczacymi
izolacji.

Zaleca si¢ pracg zdalna lub, jesli to mozliwe, przesunigcie/ roztozenie czasu pracy

Nalezy unika¢ zgromadzen i transportu publicznego. Generalnie zaleca si¢ ograniczenie wizyt u
szczegblnie narazonych na zakazenie 0s6b.

Kluczowe sa czgste mycie rak (20 sekund z uzyciem mydia i cieplej wody), uzywanie §rodkéw
odkazajacych o minimum 60% zawartoS$ci alkoholu oraz dezynfekcja powierzchni.

Opiekunowie powinni, o ile to mozliwe, zamieszka¢ w domu pacjenta. Osoby, z ktérymi kontakt jest
niezbedny (np. wsparcie techniczne programu wentylacji domowej) powinny nosi¢ maski twarzowe i
odpowiednie Srodki ochrony osobistej zgodnie z aktualnymi oficjalnymi wytycznymi, aby zapobiec
przenoszeniu wirusa.

Odradza si¢ wizyt fizjoterapeutow, zaleca si¢ jednak aby udzielali oni porad dotyczacych
utrzymywania aktywnoSci fizycznej zdalnie, przez telefon lub wideolink.

Wazne jest, aby by¢ przygotowanym na wszelkie ewentualnoSci, w tym nieobecno$¢ opiekuna z
powodu choroby lub kwarantanny. Osoba odpowiedzialna za organizacj¢ opieki domowej powinna
mie¢ na biezaco wglad w sytuacje. Nalezy zaplanowac, jak mozna najlepiej sprosta¢ potrzebom
danego pacjenta unikajac hospitalizacji.

Rozporzadzenia rzadowe dotyczace ochrony przed zakazeniem sa regularnie aktualizowane, a
autorzy radza pacjentom, opiekunom i pracownikom medycznym, aby postgpowali zgodnie z
aktualnymi zaleceniami z oficjalnych stron internetowych w ich kraju.

Jakie konsekwencje niesie za soba ryzyko infekcji COVID-19 dla leczenia stosowanego u
pacjentow z NMD?

Pacjenci musza si¢ upewnié, czy maja wystarczajace zapasy lekéw i sprzetu do wentylacji
wspomaganej na okres przedtuzonej izolacji (co najmniej na miesiac)

Pacjenci i1 ich opiekunowie powinni korzysta¢ z apteki internetowej / e-recept/ ustug zdalnego
zamawiania 1 dostarczania sprzetu

Pacjenci i opiekunowie musza by¢ doktadnie przeszkoleni w zakresie procedur ratunkowych
dostosowanych do specyfiki ich schorzenia oraz z obstuga sprzgtu medycznego

Pacjenci z dystrofia typu Duchenne’a (DMD) leczeni sterydami powinni kontynuowaé terapig.
Nie powinno si¢ nagle odstawia¢ sterydow, a w sytuacji pogorszenia konieczne moze by¢
zwiekszenie ich dawkowania.

Nie nalezy przerywac leczenia immunosupresyjnego w chorobach miopatiach i neuropatiach
zapalnych i miastenii- z wyjatkiem szczegdlnych okolicznoSci po konsultacji ze specjalista choréb
nerwowo-mieSniowych.

Wymagania dotyczace izolacji moga mie¢ wplyw na schematy leczenia wymagajace procedur
szpitalnych (tj. Nusinersen (Spinraza®), alglukozydaza alfa (Myozyme®), immunoglobuliny
dozylne, rituksymab lub leki podawane w ramach badan klinicznych). Terapii nie nalezy
przerywac, ale w miar¢ mozliwoS$ci przenosi¢ je poza Srodowisko szpitala- podania w ramach
wizyt domowych pielggniarek. Nalezy skonsultowac si¢ z oSrodkami prowadzacymi badania
kliniczne w celu uzyskania zaleceri dotyczacych badan klinicznych.



4. Co nalezy zrobié, aby zapewni¢ wsparcie oddechowe w czasie izolacji (worki ambu, respiratory
domowe itp.)

Osrodki nerwowo-mig$niowe powinny oferowaé wsparcie w ramach porady telefoniczne;.
Pacjenci powinni mieé przy sobie informacj¢ (np. w formie bransoletki) o schorzeniu
nerwowo-mig¢$niowym z telefonem kontaktowym do osrodka referencyjnego

° Osrodki nerwowo-migSniowe powinny aktywnie kontaktowac si¢ z pacjentami korzystajacymi ze
wsparcia wentylacyjnego (program respiratoroterapii domowej), aby upewnic si¢, ze posiadaja
odpowiednie informacje 1 odpowiedni sprzet.

S. Kiedy pacjenci z NMD wymagaja hospitalizacji w przypadku rozwijania objawéw infekcji?

W miar¢ mozliwosci nalezy unikaé hospitalizacji, ale nie nalezy jej opdZniac, jeSli pacjent tego wymaga.
Decyzja jest trudna. Pacjenci z chorobami nerwowo-mig¢$Sniowymi powinni by¢ Swiadomi, ze:

Izby przyjeé, SOR-y 1 stuzby ratunkowe moga by¢ przeciazone.
W niektérych krajach moga obowiazywac procedury triage-u. Moga one wptyna¢ na mozliwos¢é
przyjecia pacjentdow z choroba nerwowo-migSniowa wymagajacych wentylacji do oddziatu
intensywnej opieki medycznej. W szczegdlnoSci pojecia ,nieuleczalny” i ,,nie nadajacy si¢ do
leczenia” moga by¢ mylone. Schorzenia nerwowo-migSniowe moga byc¢ nieuleczalne, ale nie sa
nie nadajace si¢ do leczenia, a implikacje decyzji terapeutycznych moga by¢ bardzo rézne.

° Korzystanie ze sprzgtu domowego pacjentéw (np. respiratoréw) moze by¢ niezgodne z zasadami
kontroli zakazen w szpitalach w niektorych krajach. Idealnie, na taka okoliczno$¢ powinien istnie¢
plan rezerwowy.

6. Czy leczenie Covid-19 moze mie¢ wplyw na schorzenie nerwowo-mig¢Sniowe?

° Wiele metod leczenia Covid-19 jest obecnie w trakcie badan. Niektore z nich moga znaczaco
wptyna¢ na czynno$¢ ptytki nerwowo-mig$niowej, np. chlorochina i azytromycyna sa lekami
potencjalnie niebezpiecznymi w miastenii, z wyjatkiem sytuacji dostgpnosci wsparcia
oddechowego (repiratoroterapii).

° Inne metody leczenia moga mieé¢ wptyw na okre§lone choroby nerwowo-mig¢S$niowe (w
szczegblnosSci choroby metaboliczne, mitochondrialne, zespoty miotoni¢ i choroby zlacza
nerwowo-mig$niowego), a cechy anatomiczne pacjenta moga mie¢ wpltyw na opcje lecznicze (np.
mozliwo§¢ lub brak mozliwoSci przedtuzonej wentylacji z wykorzystaniem ‘prone position’
(pozycja lezaca na brzuchu)

° Leczenie eksperymentalne Covid-19 mozna zaproponowaé pacjentom niereagujacym na leczenie
standardowe. Powinno by¢ stosowane wytacznie po konsultacji ze specjalista chordb
nerwowo-mieSniowych.

7. Co powinni zrobi¢ specjaliSci choréb nerwowo-mie$niowych, aby wspomoc decyzje zespotu
ratownictwa medycznego i intensywnej opieki medycznej przy przyjeciu do oddziatu, w trakcie
eskalacji leczenia i po osiagnieciu granic / pulapu opieki nad pacjentem nerwowo-mi¢Sniowym?



Na decyzje dotyczace przyjecia pacjentdw do Oddziatow Intensywnej Opieki Medycznej moga wptywad

8.

problemy z przewidywana lub istniejaca dostgpnosScia wolnych 16zek. Moze zostaé zastosowany triage,
majacy praktyczne i etyczne konsekwencje.

Konieczna jest Scista wspdtpraca migdzy specjalistami choréb nerwowo-mig$niowych, a
lekarzami OIT.

Specjalista choréb nerwowo-mig§niowych odgrywa istotng rol¢ w zapewnieniu dostatecznego
zaopatrzenia w zakresie intensywnej opieki medycznej pacjentom z NMD.

Idealnie, lekarze nerwowo-mig¢Sniowi powinni by¢ zaangazowani w tworzenie procedur i
algorytmow szpitalnych a takze obowiazujacych formularzy dokumentacji.

Specjalisci choréb nerwowo-mig$niowych powinni opracowywaé wytyczne dotyczace leczenia,
ktére zapewni pacjentom jak najdtuzszy pobyt w domu bez koniecznos$ci hospitalizacji.

Jakiego wsparcia powinny udzieli¢ oSrodki nerwowo-mig¢$niowe pacjentom?

Osrodki nerwowo-migs$niowe i opieka specjalistyczna powinny mie¢ na celu zapewnienie:

infolinii dla pacjentow obstugiwanych przez doradcow ds. opieki nad pacjentem
nerwowo-mieSniowym, fizjoterapeutdw 1 innego specjalistycznego personelu, ze wsparciem
lekarza specjalisty (dla dorostych i dzieci);

mozliwosci kontynuowania rutynowej pracy klinicznej za pomoca telemedycyny (w tym celu
moga by¢ konieczne zmiany dotyczace krajowych i instytucjonalnych przepiséw dotyczacych
ochrony danych osobowych);

strategii wsparcia wentylacji;

strategii podtrzymania leczenia odbywanego w warunkach szpitalnych przy jak najmniejszych
zaktdceniach;

specjalisci nerwowo-mig$niowi powinni by¢ w dialogu z IP, SOR, oddziatami intensywnej opieki
medycznej na temat restrykcji zwiazanych z korzystaniem z domowego sprzgtu do wentylacji
nieinwazyjnej (NIV);

specjaliSci nerwowo-mig$niowi powinni wspiera¢ szpital w definiowaniu zalecanych urzadzen i
zapewnianiu ich dostepnosSci (np. systemy masek z filtrami przeciwwirusowymi, aby umozliwié
stosowanie domowych urzadzen NIV w szpitalach);

tacznoSci 1 wspdlnej opieki nad pacjentami z NMD wraz z pracownikami OIT-6w.

Dodatkowe informacje:

Dokumenty sa dostgpne na:

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=3DKEeR V8alA &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-
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persons-from-covid-19

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

European Neuromuscular Centre website: www.enmc.org
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