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Tab. 4. Korelace PASS s jinymi zdkladnimi Skdlami
(dle Mendoza et al.,, 2020)

MG-ADL <2
QMGS <7
MGC <3
MG-QolL 15 <8
Maill <10

MG-ADL (1999) je subjektivni skdla za-
mérena na hodnoceni dopadu pfiznakd MG
na kazdodenni aktivity pacienta v uplynulém
tydnu. Obsahuje osm polozek (Tab. 2), z toho
pét okulobulbarnich a tfi zaméfené na proxi-
malni svalovou slabost (zadychavani, ¢isténi
zubd, vstavani ze zidle) (Wolfe et al., 1999).
Jde o primarni nastroj v bézné praxi, vyzkumu
i pfi telemedicinském sledovani.Zména o >2
body je povazovana za klinicky vyznamnou
(Katzberg et al., 2014). Nevyhodou je, ze ne-
hodnoti slabost Sije ani distalnich ¢asti kon-
Cetin a nereflektuje nezadouci Ucinky lécby
nebo kvalitu zivota (Thomsen et Andersen,
2020).

Kvantitativni Myasthenia Gravis Skore
(QMGS) je objektivni $kala hodnotici svalovou
silu a unavitelnost pomoci funk¢nich testt
a objektivnich méreni (Tab. 3). Pfedstavena
byla v roce 1998 (Jaretzki et al., 2000), dnes za-
hrnuje 13 polozek (Baggi et al., 2012). Klinicky
vyznamna je zména > 2 body u leh¢ich pacien-
th (vychozi skére < 16) nebo >3 body u tézsich
(skore = 17) (Katzberg et al., 2014). Hlavni ne-
vyhodou QMGS je délka vysetteni a nutnost
vybaveni (spirometr, dynamometr).

MG-QoL-15r je nastroj hodnotici kvalitu
zivota pacient(. Vznikl z plvodni 60poloz-
kové verze (2008) a v roce 2016 byl validovan
mezinarodni revidovanou verzi (Burns et al.,
2016). Obsahuje 15 otazek zamérenych na fy-
zickou i psychosocialni stranku onemocnéni.
V naSem registru myreg jsou zatim poneché-
ny obé moznosti MG-Qol i revidovand verze
dotaznikd, dle zvyklosti center (pozn. autora).

Manual Muscle Testing (MMT) je jedno-
duchéklinickd metoda pro hodnoceni svalové
sily bez potieby pomUcek. Zaméfuje se na
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testovani sily nej¢astéji postizené svalové sku-
piny (flexory krku, proximalni svaly koncetin,
extraokularni svaly).

Myasthenia Gravis Composite (MGC)
(2008) kombinuje prvky z MG-ADL, QMGS (o¢ni
pfiznaky), MMT (sila Sije, paze, dolni koncetiny,
mimika). Umozriuje komplexni pohled na one-
mocnéni. Zlepseni o >3 body je povazovano
za klinicky vyznamné (Katzberg et al., 2014).

Myasthenia Gravis Impairment Index
(MGII) spojuje subjektivni obtize a objektiv-
ni ndlez. Sklada se z 22 polozek (13 pacient, 9
lékar) (Twork et al., 2012).

Hodnoceni efektu |é¢by

MGFA klasifikace nezahrnuje remisi, pro-
to byl zaveden tzv. ,MGFA postintervention
status”, ktery mél za cil standardizovat hod-
noceni odpovédi na [é¢bu. Tento pfistup byl
v praxi dlouhodobé vyuzivan, nicméné jeho
interpretace nebyla vzdy jednotna a casem
se ukazalo, Ze zcela nereflektuje subjektivni
zkusenost pacienta s onemocnénim (Baggi
et al., 2012). S tim, jak narastal dliraz na pa-
cientem vnimanou kvalitu Zivota a jeho roli
v rozhodovani o |é¢bé se do popredi dostaly
nové koncepty jako PASS (Patient Acceptable
Symptom State) a MSE (Minimal Symptom
Expression — minimalni symptomy myaste-
nie gravis), které umozniuji personalizované;jsi
hodnoceni lé¢ebné odpovédi (Mendoza etal.,
2020, Vissing et al., 2020).

MGFA postintervention status (PIS)
obsahoval tfi zakladni kategorie, jednalo se
o hodnoceni stavu po dobu posledniho roku:
kompletni stabilni remisi (CSR), farmakologic-
kou remisi (PR) a stav minimalni manifestace
pfiznakd (MM) véetné jeho podtypl podle ty-
pu a pfitomnosti Ié¢by. Minimalni manifesta-
ce znamena, Ze pacient nema zadné funkeni
omezeni, ale je zaznamenana lehka slabost pfi
vysetieni. Kdy MM-0: bez [é¢by, MM-1: pouze
imunosuprese, MM-2: pouze ICHE (inhibitory
acetylcholinesterazy), MM-3: kombinace ICHE

plus imunosuprese.
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PASS (Patient Acceptable Symptom
State) vyjadfuje spokojenost pacienta s lé¢-
bou. Je to obecny koncept, pouzivany na-
pfiklad v revmatologii (Tubach et al., 2007).
Pacient odpovida na jednoduchou otazku
jen ano nebo ne. Otédzka zni v pfekladu takto:
,KdyZ vezmete v Uvahu viechna omezeni,
kterd vdam myastenie zpusobuje, byl byste
spokojeny, kdyby Vas stav zlstal stejny v na-
sledujicich mésicich?”. Odpovéd ano znaci
PASS pozitivitu (Mendoza et al., 2020). PASS
ma vyznam pfi sdileném rozhodovani o Upra-
vé terapie mezi lékafem a pacientem. Jedna
se o validovanou metodu s pfimym klinickym
dopadem. Byla prokazana korelace mezi PASS
a hodnotami nékterych 3kal — napfiklad za
mezni hodnotu pro pozitivni PASS se povazuje
skére MG-ADL < 2 bod (ukazka korelace skal
a PASS viz tabulka 4).

Minimal Symptom Expression (MSE) je
asi nejvice pouzivana definice, popisuje stav,
kdy pacient udavad minimalni nebo zadné
pfiznaky. Definovano byva jako MG-ADL
<1, event. jako velmi nizké skére MG-QolL-15r
nebo pozitivni hodnoceni PASS (Uzawa et
al., 2023). Dosazeni MSE je povazovano za je-
den z cilli [é¢by, reflektuje subjektivni stranku
onemocnéni a mize byt voditkem k redukci
terapie.

Zaver

Vyvoj diagnostickych a hodnoticich na-
strojl v MG pfindsi klinikim moznost Iépe
rozdélit pacienty podle zavaznosti a lokalizace
pfiznakd. Vytvoreni standardnich postupt
muze pomoci sledovat jejich odpovéd na lé¢-
bu a identifikovat funkéni dopad onemocnéni
v Case. Pi pravidelnych kontroldch se doporu-
Cuje kombinovat objektivni skérovaci systémy
(QMGS, MGFA) se subjektivnim hodnocenim
(MG-ADL, MG-QoL-15r, PASS). Tato kombinace
nejlépe zachyti kolisavy charakter pfiznakd,
pomze vyhodnotit odpovéd na lécbu a zo-
hlednit subjektivni dopad onemocnéni na

kvalitu zivota.
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