Klinicky profil, IéCba a prognoza 121 pripadlt Guillainova-
Barreho syndromu u 119 nemocnych prospektivné
zaznamenanych v ceské narodnim registru GBS.

J.Bednatik! 2, M.Skorfia!, J.Kuchyrika3, R.Mazanec?, J.Haberlova®, P.Otruba®,
J.Junkerova’, 1.Stanék8, T.Bozovsky?®, E.Ehler!?, A.Vavral®, P.Ridzon!!, M.Forgac!?,
P.Vagko!3, M.Patal, M.Suchy4.

INeurologicka klinika FN Brno

2Ceitec MU

3Neurologicka klinika LF UK a FN Hradec Kralové
“Neurologicka klinika 2. LF UK a FN Motol Praha

>Klinika détské neurologie 2. LF UK a FN Motol Praha
5Neurologicka klinika LF UP a FN Olomouc

’Neurologicka klinika FN Ostrava

80ddeleni detskeé neurologie FN Ostrava

Neurologicka klinika LF UK a FN Plzen

10Neurologicka klinika PKN, a.s. a FZS Univerzity Pardubice
1INeurologické oddéleni Thomayerovy nemocnice v Praze
12Neurologicka klinika 1.LF UK a VFN v Praze
13Neurologicka klinika 3.LF UK a FNKV v Praze

14Inaverz, 0.p.s. ((M))



Registr AINSO

= Vychazi z klinického standardu pro IéCbu pacientd
s autoimunitnimi nervosvalovymi onemocnénimi
intravendznim lidskym imunoglobulinem a
vyméennou plazmaferézou (AINSO)

= Neuromuskularni sekce CNS CLS JEP
= S technickou podporou IBA a Software Production, s.r.o.



Registr AINSO

V soucasnosti zahrnuje AINSO tri dilCi registry:
= GBS (od 1.4.2012)

= MMN (1.3.2013)
= CIDP (30.4.2014)
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Lécba AutoImunitnich NervoSvalovych Onemocnéni

Uvod

Vitejte na strance Registru pacienty s AINS0 (autcimunitnimi nervosvalovymi onemocnénimi) lecenymi intravenoznim lidskym

imamnoglobulinem 1I'l.|’IEb nEl:l-:r vymennou plazmaferezou (VPF). Tyto lecebne postupy jsou upraveny klinickym standardem, jehoz

dokument si zde muzZete stahnout. strucny prehled doporuceni je ke staZeni zde. 'u’l-::e informaci o projektu naleznete na zaloZce
srmace o Regisiny, informace o podtu zadanych phipadu pak na zalozce Z3k £

Manual pro praci s registrem si midete stihnout zde: manual k regis 4SO (werze 0.13)

Priklady prace s registrem (od zadani klienta po ukonceni pripadu) nabizi aly {dostupné pouze po prikkaseni)

Pokud ma vase pracovisteé zajem zapojit se do Registru AINSO, blizsi informace naleznete v



Pocty pripadu podle
zapojenych center

N=141 pacientii

Incidence Guillainova-Barrého syndromu
(GBS) v 10milionove populaci obyvatel
Ceskeé republiky kolisa podle oficialneé
dostupnych Udajt kolem 175 pripadl za
rok.

V registru jsou udaje za cca 2 roky,
avsak vzhledem k pomalému nabéhu je
zaznamenano cca 50% pripadd.

78 % pripad{ bylo prijato primarné do
centra, 22 % bylo prelozeno sekundarné.

LCEBDOE0>>>

Lécba AutoImunitnich
NervoSvalovych Onemocnéni

CENTRUM

Pacienti (% z
celku)

FN Ostrava

40 (28.4%)

FN Brno

26 (18.4%)

Krajska nemocnice
Pardubice

19 (13.5%)

FN Motol, Praha

18 (12.8%)

Thomayerova nemocnhice

9 (6.4%)

FN Olomouc

9 (6.4%)

FN Plzen

6 (4.3%)

FN Hradec Kraloveé

6 (4.3%)

VFN Praha

6 (4.3%)

FNKV Praha

2 (1.4%)

Bylo zaznamenano 143 pripadt
GBS u 141 pacientl; incidence
recidivy GBS je 1,41 %.

1 pripad Bickerstaffovy encefalitidy

(A



Pohlavi a vek pacientu

as% © Muzi (N=81) Muzi 48,7 (21,0) | 54,7 (0,0; 87,9)
57% _ Zeny 52,8 (22,2) | 59,7 (0,0; 83,0)
Celkem 50,4 (21,6) | 57,2 (0,0; 87,9)
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Vyskyt komplikaci

Pocet pripadii s vyskytem komplikaci

0 10 20 30 40 50 60 70 80
neuvedeno 74
bez komplikaci 46
1 komplikace 54
2 komplikace | 1 V 8 pripadech doslo ke komplikacim (14,8%).
— Nejcastéji se jednalo o hypotenzi a tachykardii,
3 komplikace | 1 vyjimecné vyrazku.

4 komplikace | 1 -



Obé metody, vyvoj disabilitya <<€@OQE&03>>

Lécba AutoImunitnich

Svda IOVé Sily \V/ Ea se NervoSvalovych Onemocnéni

N=128 pripadii

Schopen chuze bez hole (5 metru pres
volny prostor), neni schopen manualni
prace a béhu

Malé potize Ci pfiznaky neuropatie, schopen
manualni prace i schopen béset

Zdrav
60 — — = 60 20 = 20 = 20 = 20 = 20
G 55
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40 | 39 75% percentil

I Median
30 25% percentil 10
20 Minimum

5

10 = 1 =
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IVIG: Vyvoj disability a CEBDNE0>>

Lécba AutoImunitnich

SVa IOVé Sily \V/ éa se NervoSvalovych Onemocnéni

N=42 pFipadé

Schopen chiize bez hole (5 metr{l pres volny
prostor), neni schopen manualni prace a béhu

Malé potize Ci pfiznaky neuropatie, schopen
manualni prace i schopen béset

Zdrav
60 — 60 20 = 20 = 20 = 20 20
- s

50 .
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VPF: Vyvoj disability a CEBDNE0P>>

Lécba AutoImunitnich

SVa IOVé Sily \V/ éa Se NervoSvalovych Onemocnéni

N=86 pripadi
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Srovnani vyvoje disability a <<€«@08®&6©5>>

Lécba AutoImunitnich

SvaIOVé Sily v ‘c’ase: IVIG a VPF NervoSvalovych Onemocnéni

GBS scale — podil

N=128 pfipadd GBS scale 4-6 (immobilita, it o
7 - smrt) asymptomatickych pacientu po
S 3 nejzavaznéjsi stavy = odkazan na 6 mesicich Iery
o 60% - sedacku ci na postel, nebo vyzaduje
E umélou ventilaci nebo smrt
)
8 40% A IVIG (N=15)  VPF (N=46)
IS
S
h 20% -
0014] T T T 1
Zapoceti lécby Hodnoceni Hodnoceni Hodnoceni
ihned po lécbé po 1 mésici po 6 mésicich
MRC score MRC MRC score: nervus facialis
60 - 20 -
50 +
15 4
:'é 40 E’
§ 30 A E 10
20
5 .
10 -
0 T T T 1 0 T T T 1
Zapoceti Hodnoceni Hodnoceni Hodnoceni Zapoceti Hodnoceni Hodnoceni Hodnoceni
lécby ihned po po 1 mésici po 6 mésicich lécby ihned po po 1 mésici po 6 mésicich
lécbé lécbé




Vyvoj disability v Case - GBS <<€®®®&03>:

Lécba AutoImunitnich

NervoSvalovych Onemocnéni
scale

N=128 pripadi

IVIG VPF Obé metody
Zapoceti Ihnedpo Po1l Po6 Zapoceti Ihnedpo Po1l Po6 Zapoceti Ihnedpo Po1l Po 6
1écby Iécbé meésici mésicich Iécby lécbé meésici mésicich lécby lIécbé meésici mésicich
0: Zdrav 0] 1 1 5 0] 0] 4 13 0 1 5
1: Malé potize Ci priznaky neuropatie, schopen
manualni prace i schopen bézet 1 > 4 6 1 7 20 19 2 12 24 25
2: Schopen chtize bez hole (5 metr{ pres volny
prostor), neni schopen manualni prace a béhu 10 10 7 2 10 22 18 4 20 32 25 6
3: Schopen chtize s holi ¢i pomoci (5 metrd
bFes volny prostor) 7 8 2 1 19 19 15 3 26 27 17 4
4: 0dkazan na sedacku &i na postel 19 13 3 1 49 26 5 3 68 39 8 4
5: Vyzaduje umélou ventilaci (po jakoukoliv 3 3 1 0 6 6 3 0 9 9 4 0

Cast dne ¢i noci)

Celkem 40 40 18 15 85 80 68 46 125 120 86 61



Srovnani vyvoje disability a «EBDOE0»>>

Lécba AutoImunitnich

SvaIOVé Sily \V/ ‘C,ase dle pohlavi: VPF NervoSvalovych Onemocnéni

N=86 pripadil GBS scale 4-6 GBS scale — podil pacientti

80% - V4 v s s v
~ 3 nejzavaznéjsi stavy = odkazan na zdravych po 6 mesicich Iery
S sedacku ci na postel + vyzaduje umélou
= 2L - ventilaci + smrt
] 40% A MuZi (N=48)  Zeny (N=38)
S
S
h 20% A

OOAJ T T T 1

Zapoceti lécby Hodnoceni Hodnoceni Hodnoceni
ihned po lécbé po 1 mésici po 6 mésicich
MRC score MRC MRC score: nervus facialis
60 - 20 -
50 -
15 +

:fé 40 | >§
§ 30 - E 10 4

20 -

5 .
10 +
0 T T T 1 0 T T T 1
Zapoceti Hodnoceni Hodnoceni Hodnoceni Zapoceti Hodnoceni Hodnoceni Hodnoceni
lécby ihned po po 1 mésici po 6 mésicich lécby ihned po po 1 mésici po 6 mésicich

lécbé lécbé



Vyvoj svalové sily v jednotlivych <<€®O®&©>>>
svalovych skupinach

N=128 pripadt

Lécba AutoImunitnich
NervoSvalovych Onemocnéni

Tibialis anterior
Iliopsoas
o Kvadriceps femoris
@ Deltoideus

@ Extenzory zapésti
@ Biceps brachii

Nervus facialis inferior

Nervus facialis superior
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S (N=128) p
e
S e
S /
% y
T 4 d
O e
g e
e
3 - /.//
e
e
e
2 T T 1
2 3 4 5

Prdmér MRC - prava strana

Primér MRC — levd strana
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Vyvoj svalové sily v jednotlivych <<€@-O-8&03>>

svalovych skupinach

Lécba AutoImunitnich
NervoSvalovych Onemocnéni

N=128 pripadt - .
Tibialis anterior

Iliopsoas
o Kvadriceps femoris
@ Deltoideus

Extenzory zapéesti
Biceps brachii
Nervus facialis inferior

Nervus facialis superior

Hodnoceni po 1

5 mesici
(N=89) 4
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Hodnoceni po 6 meésicich
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Pridmér MRC - pravd strana

( ]
i Komentar: Nebyly rozdily mezi postizenim prvé a levé strany. i

___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________



Zavery
Vyskyt pacientll s GBS nevykazuje vyrazné odchylky

podle pohlavi (s mirnou prevahou muzll), median véku
je 54,7 let u muzd a 59,7 let u Zen.

Prevazuje pouziti VPF, zfejmé z ekonomickych dlvodd
Nejsou statisticky vyznamné rozdily 1écebné odpovédi u
obou metod (IVIG a VPF) ani u obou pohlavi.

Progndza pacientt IéCenych jak IVIG tak VPF je
relativné prizniva: po 6 meésicich dochazi k uzdraveni
dle GBS skore u 30 % pacientl (zadné potize). Vyrazny
je rovnéz pokles pacientt imobilnich + zemrelych (GBS
disability scale 4-6) ze 62 % na 17 % po 1 meésici, resp.
13 % po 6 mesicich.

Mortalita 1mésicni byla 3,5% a 6mésicni 6,5% (vSechny
pripady po VPF).



Clinical profile, treatment and outcomes of 121 Guillain-
Barré syndrome episodes in 119 patients prospectively
registered in the GBS National Czech Registry.
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