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1 Uvod

Sbér dat v registru je ,procesni“ a odrazi pfesné doporuceny postup pfi Ié€bé autoimunitnich nervosvalovych
onemocnéni tfemi moznymi protokoly &by — IVIG nebo jinym, alternativnim zpUsobem.

Data v systému jsou zaznamenavana prostfednictvim ,vykon(“ — téz klinickych udalosti — pfedstavujicich
kroky procesu. Kazdy pfipad obsahuje alternativni definici procesu, ktery fidi chovani systému tak, aby
nabizel v daném okamziku o¢ekavany ,vykon®.

2 Proces MMN

to volba_lechy l
to jina_lecba .
volba_lechy : L Jjina_lecba
s g |

konec_jine_lechy

( potvrzeni_lechy IVIG )

to endl!

v

®

3 Pripad

Pfipadem rozumime jednu Ié¢bu AINSO u jednoho pacienta a to i v pfipadé, ze se léCba opakuje, nebo je
pfi neuspéchu jednoho postupu volen postup alternativni. V procesu sledovani v ramci pfipadu se zadavaji
data pfi zapoceti pfipadu.

3.1 Obecna data pripadu a pacienta
e Datum narozeni

e Pohlavi
e Bydlisté (minimalné okres UIR-ADR)
o Datum zapoceti pfipadu (datum pfijeti pacienta do péce)

e Hlavni a vedlej8i diagnézy

3.2 Souvisejici s procesem MMN
¢ Inicialni diagn6za
e Kiritéria dle Schaika
e MR brachialniho plexu
e Celkova bilkovina v mozkomi$nim moku

o Pozitivita autoprotilatek anti-GM1 IgM
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e Hmotnost, vySka, datum mé&feni
e Hodnoceni MRC
e Hodnoceni INCAT

e Informace o pfedchozi |é¢bé

e Znamy stav, ktery mohl pfispét k manifestaci onemocnéni

e Prvni pfiznak onemocnéni

4 Vykony

V Case je proces sledovan prostfednictvim vykonud obsahujicich informace:

4.1 Obecné u kazdého vykonu

e Datum

e Cas zapogeti — nepovinné

e Popis a textova poznamka

Dale nasleduje vycCet polozek sbiranych v krocich procesu, tabulka obsahuje i kroky zapoceti pfipadu
a ukongeni pfipadu, kde jsou detailné rozepsany polozky, které byly zmifiovany vyse pfi zapoceti pfipadu.

krok_sberu_dat

polozky_sberu

typ_polozky

Celkem

01 zalozeni_pripadu

biceps_dex

Vybér jedné poloZky ze seznamu

biceps_sin

Vybér jedné polozky ze seznamu

deltoideus_dex

Vybér jedné polozky ze seznamu

deltoideus_sin

Vybér jedné poloZky ze seznamu

diagnoza_hlavni

Vybér jedné polozky ze seznamu

diagnozy vedlejsi

Vybér vice poloZek ze seznamu

doba_od_vzniku_potizi_dny

Cislo celé

ext_zapesti_dex

Vybér jedné polozky ze seznamu

ext_zapesti_sin

Vybér jedné poloZky ze seznamu

iliopsoas_dex

Vybér jedné poloZky ze seznamu

iliopsoas_sin

Vybér jedné polozky ze seznamu

INCAT _disability_score_DK

Vybér jedné poloZky ze seznamu

INCAT _disability_score HK

Vybér jedné polozky ze seznamu

interval_priznaky prijeti_do_pece

text

kvadriceps_fem_dex

Vybér jedné poloZky ze seznamu

kvadriceps_fem_sin

Vybér jedné polozky ze seznamu

pripad_datum

datum

pripad_hmotnost

Cislo celé

pripad_retro

ANO / NE - vyzadovat rozhodnuti

pripad_typ

Vybér jedné poloZzky ze seznamu

pripad_vyska

Cislo celé

stav_prispivajici_k_manifestaci

Vybér jedné polozky ze seznamu

tibialis_dex

Vybér jedné poloZzky ze seznamu

tibialis_sin

Vybér jedné polozky ze seznamu

volba_klienta

Vybér jedné poloZzky ze seznamu

vykon_poznamka_hodnoceni

text

N R R R I IR GG I N R N T T I P e PN PR PR SN T

vykon_poznamka_predchozi_lecba text
vykon_poznamka_stav_prispivajici_k_manifestaci | text
01 zalozeni_pripadu Celkem 28
02 volba_lecby vykon_datum datum 1
vykon_popis text 1
vykon_poznamka text 1
02 volba_lecby Celkem 3
03 jina_lecba vykon_datum datum 1
vykon_popis text 1
vykon_poznamka_duvod_jine_lechy text 1
03 jina_lecba Celkem 3
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krok_sberu_dat

polozky sberu

typ_polozky

Celkem

03 planovani_lecby_IVIG| doporucena_celkova_davka

Cislo desetinné

doporucena_gramaz

Cislo desetinné

doporuceny_pocet_davek

Cislo celé

pripad_idainso_davkovani_interval

Vybér jedné polozky ze seznamu

vykon_datum datum
vykon_hmotnost Cislo celé
vykon_popis text

03 planovani_lecby IVIG Celkem

04 konec_jine_lecby vykon_datum datum
vykon_popis text
vykon_poznamka text

04 konec_jine_lecby Celkem

04 potvrzeni_lecby_IVIG | ainso_komplikace_lecby

ANO / NE - vyzadovat rozhodnuti

davkovani_dle_doporuceni

ANO / NE - vyzadovat rozhodnuti

podana_celkova_davka

Cislo desetinné

podana_gramaz

Cislo desetinné

podany_pocet_davek Cislo celé
vykon_datum datum
vykon_popis text

04 potvrzeni_lecby IVIG Celkem

06 hodnoceni_po_lecbe

biceps_dex

Vybér jedné poloZky ze seznamu

biceps_sin

Vybér jedné polozky ze seznamu

deltoideus _dex

Vybér jedné poloZky ze seznamu

deltoideus_sin

Vybér jedné polozky ze seznamu

ext_zapesti_dex

Vybér jedné polozky ze seznamu

ext_zapesti_sin

Vybér jedné poloZky ze seznamu

iliopsoas_dex

Vybér jedné polozky ze seznamu

iliopsoas_sin

Vybér jedné poloZky ze seznamu

INCAT _disability_score_DK

Vybér jedné poloZky ze seznamu

INCAT _disability_score HK

Vybér jedné polozky ze seznamu

kvadriceps_fem_dex

Vybér jedné poloZky ze seznamu

kvadriceps_fem_sin

Vybér jedné poloZky ze seznamu

N I I I I I I I N R R T L T T e T P o e o T N N e P N [ T I

tibialis_dex Vybér jedné polozky ze seznamu
tibialis_sin Vybér jedné polozky ze seznamu
vykon_datum datum
vykon_popis text
vykon_poznamka_hodnoceni text
06 hodnoceni_po_leche Celkem 17
Vybér jedné poloZzky ze seznamu + textova
99 ukonceni_pripadu pripad_zpusob_ukonceni poznamka 1
vykon_datum datum 1
vykon_poznamka text 1
99 ukonceni_pripadu Celkem 3
Celkovy soucet 71

5 Struktura exportovanych dat

Pro export dat byl zvolen format XML. U Ciselniku je k dispozici i varianta ve formatu CSV, pro rychly nahled
obsahu ¢iselnikl. Vazby mezi datovymi tabulkami a Cciselniky, jsou popsany relaénimi schématy
v pfiloZzenych PDF souborech. Export dat je rozdélen do 4 XML soubort logicky dle pohledu na zkoumana

data a pfislusi k nim odpovidajici PDF s relaénim schématem:

1. Pripady

a.

b
c.
d

MMN-pripady.xml
MMN-pripady-diagnozy.xml|
MMN-pripady-prvotni-priznaky.xml
MMN-pripady-diagram.pdf
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e. MMN-pripady-diagnozy-diagram.pdf

f.  MMN-pripady-prvotni-priznaky-diagram.pdf
2. Pribéh lécby

a. MMN- prubeh-lecby.xml

b. MMN-prubeh-lecby-diagram.pdf
3. Hodnoceni lééby

a. MMN-hodnoceni-lecby.xml

b. MMN-hodnoceni-lecby-diagram.pdf

V rdmci pfedavaného exportu je k dispozici i alternativni vystup (podslozka ,alternative), ve kterém jsou
popisky z pfipojovanych Ciselnik(i pfevedeny rovnou do dat a je diky tomu k dispozici jedna velka
dvourozmérna tabulka, ke které jiz neni potfeba pfipojovat Ciselniky.

6 Pouzité Ciselniky

6.1 ainso_diagnozy
Diagnozy dle MKN-10.

6.2 ainso_davkovani_interval

PFi planovani lécby je volen standardni interval podavani. Pokud byt zvolen nestandardni, pak jsou ru¢né
pozménény planované hodnoty.

ID Interval Vzorec Pocet dni Gramaz
1 2dnd (plna davka) 1g/kg/den 2 1,00
2 5dnu (plna davka) 0.4 g/kg/den 5 0,40
3  1dne (udrzovaci davka) 0.4 g/kg/den 1 0,40
4 Jiné podani nize doplrite, jaké davkovani 0 0,00

v g/kg bude aplikovano

6.3 ainso_hodnoceni_skala

Jedna se o Skalu hodnoceni svalového postizeni pouzivanou v MRC score pro nervus facialis a MRC score
pro ostatni svalové skupiny.

ID Popis Upresnéni

1 Zadny pohyb
2 10% maximalni svalové Svalovy zaskub, viditelna nebo hmatna kontrakce bez lokomoc&niho efektu

sily

3 25% maximalni svalové Pohyb v plném rozsahu je mozno provést s vylou¢enim gravitace
sily

4 50% maximalni svalové Pohyb v plném rozsahu je mozno provést i proti gravitaci, ale ne proti
sily aktivnimu odporu

5 75% maximalni svalové Pohyb v plném rozsahu je mozno provést i proti kladenému leh€imu
sily odporu

6 Normalni svalova sila

6.4 ainso_incat_koncetiny
Skala hodnoceni INCAT pro horni a dolni kon&etiny.

ID  Hodnoceni konéetin Dolni koncetina Bodové
hodnoceni

1 Zadné problémy na hornich koncetinach 0 0

2 Mensi problémy s jednou nebo obéma hornimi koncetinami, které ale neovliviuji 0 1
zadnou z nize uvedenych ¢innosti

3 Neschopnost jedné nebo obou homnich koncetin, ktera ovliviuje nékterou z nize 0 2
uvedenych funkci

4 Neschopnost jedné nebo obou hornich kon€etin, zabranujici (nesvede to) provedeni 0 3

jedné nebo dvou nize uvedenych uloh
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ID Hodnoceni konéetin Dolni kon¢etina Bodové

hodnoceni
5 Neschopnost obou hornich koncetin, zabranujici (nesvede to) provedeni tfech nebo 0 4
vSech nize uvedenych uloh
6 Neschopnost pouzit jednu nebo druhou horni konéetinu k jakémukoliv 0 5
zameérnému/cilevédomému pohybu
7  Chuze neni ovlivnéna a 0
8 Chuze je ovlivnéna, ale pacient je schopen samostatného pohybu venku 1 1
9 Pacient obvykle pouziva jednostrannou dopomoc pfi chizi venku (hdl, jedna berle, 1 2
jedna ruka)
10 Pacient obvykle pouziva oboustrannou dopomoc pfi chiizi venku (hole, berle, 1 3
pomocny ram, dvé ruce)
11 Pacient obvykle pouziva invalidni vozik pro pohyb venku, ale je schopen sam stat a 1 4
ujit nékolik kroku
12 Pacient je zcela odkazan na invalidni vozik, i s pfipadnou pomoci je zcela 1 5

neschopen stat

6.5 ainso_incat_schopnosti
Polozky dotazniku hodnoceni INCAT popisujici schopnosti pacienta.

ID Schopnosti

1 Je ovlivnéna schopnost pacienta zapinat zipy a knofliky?

2 Je ovlivnéna schopnost pacienta myt se nebo Cesat si vlasy?

3 Je ovlivnéna schopnost pacienta pouzivat sou¢asné nliz a
vidlicku?

4  Je ovlivnéna schopnost pacienta manipulovat s malymi mincemi?

6.6 ainso_incat_schopnosti_moznosti
Skala hodnoceni pouzivana u polozek hodnoceni schopnosti pacienta v ramci INCAT.

ID Schopnosti moznosti

1 neniovlivnéna

2 jeovlivnéna, ale svede to
3 nesvedeto

6.7 ainso_lecba reakce

Pouziva se alternativné pfi retrospektivni zaznamu, kde nebylo provedeno hodnoceni svalového poskozeni
metodou Skaly (tzn. GBS scale, MRC sum score pro nervus facialis, MRC sum score)

ID Popis

Zadna

nezadouci mirna
nezadouci stredni
nezadouci silna
NezjiSténo

g b~ wN P

6.8 ainso_lecba vysledek

Pouziva se alternativné pfi retrospektivni zaznamu, kde nebylo provedeno hodnoceni svalového poskozeni
metodou Skaly (tzn. GBS scale, MRC sum score pro nervus facialis, MRC sum score)

ID Popis

Neutralni

zlepSeni mirné
Zlepseni vyznamné
zhor$eni mirné
zhorseni vyznamné

g b~ wN P
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6.9 ainso_odbornost
Lékarské odbornosti dle Ciselniku ZP (vSechny nize uvedena pracovisté jsou odbornost 209 neurologie)

6.10 ainso_organizace

ID Nazev ICZ Zkratka
1 FN Motol, Praha 5002000 FNM
2  VFN Praha 2004000 VFN
3  Thomayerova nemocnice 4005000 FTN
4  FN Plzen 44101000 FNP
5 Krajska nemocnice Pardubice 65001000 KNP
6 FN Ostrava 91009000 FNO
7 FNBrno 72100000 FNB
8 FN Olomouc 89301000 FNL
9 Testovaci organizace - TST
10 FN Hradec Kralové 61004000 FNH

6.11 ainso_pracoviste

ID Organizace Nazev Odbornost Zkratka
1 1 Neurologicka klinika 209 NE1
7 2 Neurologicka klinika 209 NE1
8 3 Neurologicka klinika 209 NE1
9 4 Neurologicka klinika 209 NE1
10 5 Neurologické oddéleni 209 NE1
11 7 Neurologicka klinika 209 NE1
12 8 Neurologicka klinika 209 NE1
13 6 Neurologicka klinika 209 NE1
14 9 Testovaci pracovisté - TSP
15 10 Neurologicka klinika 209 NE1

6.12 ainso_predchozi_lecbha

D Popis

Primarni zachyt choroby (pacient Ié¢en v této nemocnici pro tento stav poprveé)
Lécen v jiné nemocnici (a pfeloZen do této nemocnice)

Lécen jinde

Lécen v této nemocnici na jiném oddéleni

A WNPE

6.13 ainso_skala _gbs

Jedna se o ,GBS 3kalu, o prvni (jednodussi) hodnoceni ze 3 v ramci hodnoceni miry svalového postizeni
u lé¢by GBS. Druhé je MRC pro nervus facialis NF a tfeti MRC pro ostatni svalové skupiny.

ID Popis

1 Zdrav

2 Malé potize &i pfiznaky neuropatie, schopen manualni prace i schopen béZet

3  Schopen chuze bez hole (5 metru pfes volny prostor), neni schopen manualni prace a béhu
4  Schopen chlze s holi ¢i pomoci (5 metrl pfes volny prostor)

5 Odkazan na sedacku &i na postel

6 Vyzaduje umélou ventilaci (po jakoukoliv ¢ast dne &i noci)

7 Smrt

6.14 ainso_typykriteria_schaik

ID Kiritéria dle Schaika
Nesplnéna

splnéna kritéria jista
pravdépodobna - varianta |
pravdépodobna - varianta Il

A WOWDNPE
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6.15 ainso_typyprvni_priznak
Vycet prvotnich pfiznakd — muze byt zvoleno N polozek.

ID Prvni pfiznaky onemocnéni

1 Snizeni stisku ruky

2 Snizeni obratnosti ruky

3 Snizeni sily extenze prstl ruky

4  Omezeni extenze nohy ("foot
drop")

5 Omezeni hybnosti prsti nohy

6 Jiné

6.16 ainso_typyvykonu

ID Popis Upresnéni
1  Zapoceti lécby IVIG Timto datem je mysleno datum zapoceti IéCby, tzn. prvni den podani
IVIG.
2 Zapoceti lécby VPF Timto datem je mysleno datum zapoceti IéCby, tzn. prvni den podani
VPF
3  Lécba ani IVIG ani VPF Timto datem je mySleno datum zapoceti jiné lécby nez IVIG nebo VPF,
tzn. prvni den provedeni jiné 1éCby.
4 Volba IéCby Rozhodnuti o dalS§im postupu Ié¢by, které nemusi byt shodné s datem
zahajeni lécby
5 Lécba lVIG Timto datem je mysSleno datum podani lécby IVIG (kazdé jednotlivé
davky).
6 Lécba VPF Timto datem je mysSleno datum provedeni lé€by VPF (kazdé jednotlivé
provedeni).
7  Konec lécby IVIG Timto datem je mysleno datum ukonceni lé¢by IVIG, tzn. datum, které
musi byt shodné nebo nasledovat po dni podani posledni lIécby IVIG.
8 Konec lécby VPF Timto datem je mysSleno datum ukonCeni lé€by VPF, tzn. datum, které
musi byt shodné nebo nasledovat po dni provedeni posledni Ié€by VPF.
9 Hodnoceni ihned po Timto datem je mySleno datum, kdy bylo provedeno hodnoceni po 1€Ebé.
lécbe
10 Hodnoceni po 1 mésici Timto datem je mySleno datum, kdy bylo provedeno hodnoceni po 1éEbé.
11 Hodnoceni po 6 Timto datem je mysSleno datum, kdy bylo provedeno hodnoceni po [éCbé.
mésicich
12 Ukonc&eni péce Timto datem je mySleno datum ukonéeni péce o klienta.
13 Specificky Timto datem je mysSleno datum, kdy je provadén zaznam o vykonu. Do
intervencni/operacni poznamky uvedte datum (obdobi), kdy byl vykon proveden.
vykon
14 Nespecificky Timto datem je mySleno datum, kdy je provadén zaznam. Do poznamky
intervenéni/operalni uvedte datum (obdobi), kdy byl vykon proveden.
vykon
15 Intervenéni/operaéni Timto datem je mySleno datum, kdy je provadén zaznam.
vykon neproveden
16 Intervenéni/operalni Timto datem je mySleno datum, kdy je provadén zaznam.
vykon nezjistén
17 Volba lécby Timto datem mysleno datum rozhodovani o léc¢bé. Toto datum musi
predchazet i byt shodné s prvnim dnem (datem) podani prvni IéCby.
18 Jina lécba Timto datem je mysSleno datum zapoceti jiné 1é¢by, tzn. prvni den podani
jiné 1éCby.
19 Konec jiné lécby Timto datem je mySleno datum ukongéeni jiné Iécby.
20 Planovani lécby IVIG Timto datem je mysSleno datum zapoceti IéCby, tzn. prvni den podani
IVIG.
21 Potvrzeni [éCby IVIG Timto datem je mySleno datum, kdy je ne/potvrzeno, Ze |éEba probé&hla
podle zvoleného planu Ié€by. Toto datum musi nasledovat ¢i byt shodné
s poslednim dnem (datem) podani 1éCby.
22 Hodnoceni po léEbé Timto datem je mySleno datum, kdy bylo provedeno hodnoceni po |éEbé.
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6.17 ainso_ukonceni_pece

ID Popis UpfFesnéni

1 piedan do péce jiné nemocnice preloZzen nemocnice
2  predan do péce jiného neuromuskularniho centra pfelozen NEURO

3 prfedan do jiné péce jina péce

4 Umrti amrti

5 Jiné jiné

6 nespravna diagnéza chybny

10 zustava v péci centra zUstava

6.18 ainso_znamy_stav_onemocneni
Znamy stav, ktery mohl pfispét k manifestaci onemocnéni.

ID Stavy prispivajici k manifestaci onemocnéni

1 Operace

2 Infekt

3 Jiny

4  Nezjisténo
6.19 UIR-ADR

Pro popis adres je pouzita databaze UIR-ADR. V AINSO je sledovana adresa pacienttd minimalné na uroven
okresu.

Z tabulky ainso_klient je mozné navazat tabulku okres pfes kolonku klient_okres. Do exportu jsou zafazeny
pouze tabulky okres a kraj.

7 Navrh statistického vyhodnoceni

7.1 Cile statistického zpracovani
Statistické zpracovani si klade nasledujici hlavni cile:

1. Vyhodnoceni incidence pfipadd MMN, véetné demografické struktury postizenych pacient( (pohlavi,
veék).

2. Vyhodnoceni ucinnosti 1éCby. U této skupiny onemocnéni klasifikované dle MKN-10 jako G61.8 Jiné
zanétlivé polyneuropatie je hlavnim cilem prokazat, ze doporucena lécba (IVIG) umozhuje
stabilizovat stav svalové sily, nebo vyrazné omezit progresi poruchy svalové sily, ktera se u tohoto
onemocnéni otekava. Cilem je statisticky vyhodnotit vyvoj Svalového testu a INCAT v chronickém
pribéhu onemocnéni a posoudit u jakého podilu pacientd bylo dosazeno stabilniho pribéhu Ci
ZlepSeni a u jakého podilu se nepodafilo o€ekavanou progresi zastavit. U MMN, které je chronickym
onemocnénim, hodnotime dlouhodoby (vicelety) vyvoj hodnot Svalového testu a INCAT dvéma
metodami:

a. Vyhodnoceni pribéhu poruchy svalové sily pfed a po zahajeni 1éby IVIG. Statistické
vyhodnoceni je provadéno metodou vypoctu priméru, medianu a smérodatné odchylky
skore svalového testu pfed a po zahajeni 1éEby a pak po uplynuti 20 mésicu od zahajeni
léCby.

b. Vyhodnoceni doby bez progrese. Tuto metodu jsme zvolili jako alternativni k metodé prvni,
protoze nam umoziiuje zpracovat vétsi pocet pfipadl, nicméné s vySsSim rizikem zkresleni
z davodu nedplnych dat. Jako kritérium progrese jsme stanovili zhorSeni o 1 bod na pouzité
8kdle svalového testu s vylouCenim situace, kdy nasledujici hodnoceni vykaze vyvoj
v opacném smyslu (zlepSeni). Statistické vyhodnoceni je provadéno Kaplan — Maierovym
testem.
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7.2 Podrobny popis ukazatelli pouzitych pfri statistickém vyhodnoceni

7.2.1 Vyhodnoceni incidence
Upfesnéni:
Vyhodnoceni incidence pfipadd s MMN véetné demografické struktury postizenych pacientt (pohlavi, vék).
Pouzit4 data:
1. ainso_pripad
2. ainso_pripad_extraset_5 — vazba na diagnézy
a. pripad_iddiagnozy kod
3. ainso_klient
a. Kklient_idainso_pohlavi
b. klient_narozen
c. Kklient_okres
7.2.2 Vyhodnoceni uéinnosti Iécby
Upfesnéni:

Hodnoceni dlouhodobého (viceletého) vyvoje hodnot Svalového testu a INCAT smérnici linearni funkce
prolozenou vétSinou velkym poctem provedenych hodnoceni (viz obr. 1 nize).

PouZita data:
1. ainso_pripad
2. ainso_pripad_vykon
3. ainso_pripad_vykon_extraset 6
Obr. 1 Ukazka grafického vystupu hodnoceni pfipadu s MMN
Celkova podana davka 1320g
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