Priloha 7
Piehled statistickych vysledku

1 Uvod, zdroj dat a zadani analyz

Statisticka zpracovani popsana v tomto dokumentu vychazi vyhradné z dat Registru AINSO, tedy z dat
sbiranych jiz podle navrhu vytvofeného v ramci tohoto projektul. Statisticka zpracovani byla provedena
na zakladé dat exportovanych z Registru AINSO a navrhu jejich zpracovani formou konkrétnich ukazateld.
Tyto podklady pro statistické zpracovani jsou popsany Vv PRILOHACH 3 — 5 ZAVERECNE ZPRAVY (POPIS SBERU
DAT A SOUVISEJICICH DATOVYCH STRUKTUR AINSO — GBS, MMN A CIDP).

2 Vysledky statistického zpracovani u dvou hlavnich skupin diagnéz
Cely projekt je zaméfen na dvé klinicky odliSné skupiny onemocnéni a to:

e GBS (kod G61.0 dle MKN-10), které je urgentnim onemocnénim Ié¢enym vétSinou v ramci intenzivni
péce a vyhodnoceni |é¢ebné odpovédi je definovano pomérné jednoznaéné hodnotami skérovacich
systémU ve standardné doporu¢enych ¢asovych odstupech po aplikované 1écbé.

e Jiné zanétlivé polyneuropatie — MMN a CIDP (kod G61.8 dle MKN-10), které jsou chronickymi
onemocnénimi léenymi opakované v prubéhu vice let a mirou Uspésnosti je udrzeni klinického
stavu bez progrese onemocnéni.

2.1 Vysledky pro diagnostickou skupinu GBS

2.1.1 Demografie a zakladni popis

Data o podtech pfipadd ziskana z Registru AINSO z neuromuskularnich center jsou prezentovana
na nasledujicim obrazku. Tyto Udaje nelze interpretovat jako regionalni vyskyt GBS, ukazuji spiSe vykon
jednotlivych center. Pfitom zjinych zdrojﬂ2 vime, Ze mira centralizace péfe GBS neni pfili§ vysoka
(cca 33 % v roce 2012). Jedna se o pocty pfipadl zaznamenanych prubézné v letech 2012 a 2013.

Pocty pfipadi podle zapojenych gl

center

N=119 pacienti

CENTRUM Pacient( (% z celku)

FN Ostrava 30

(
FN Brno 24(20.2%)
Krajska nemocnice Pardubice 18(15.1%)
FN Motol, Praha 16 (13.4%)
FN Olomouc 9(7.6%)
Thomayerova nemocnice 8(6.7%)
FN Plzen 6 (5%)
FN Hradec Kralové 5 (4.2%)
VFN Praha 2(1.7%)
FN Kralovské Vinohrady 1(0.8%)

V ramci tohoto projektu byly zpracovany rovnéz statistiky z dat ,administrativnich®, viz PRILOHA 2 STATISTICKE ZPRACOVANI VYKAZU
PRO ZDRAVOTNI POJISTOVNY.

2., PR . o P < . .
Viz ZAVERECNA ZPRAVA, KAP. 5.3 VYUZITI ,ADMINISTRATIVNICH® DAT PRO DALSI STATISTICKE ANALYZY
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CCEAXDNSX0»>>

Pohlavi a vék pacientu Lécha Autimuriench

NervoSvalovych Onemocnéni

N=119 pacientu

Pohlavi
Muzi (N=65) Muzi 50,7 (19,1) 56,0 (0,3; 87,9)

Zeny 52,3 (22,4) 59,7 (0,0; 83,0)

55%
Celkem 51,4 (20,6) 59,3 (0,0; 87,9)

Vek pri zapoceti l1écby

30% -

20% o

10% 4

0%

do10let 10-20let 20-30let 30-40let 40-50let 50-60let 60-70 let 70-80 let 80-90 let

Z obrazku vyplyva, Ze toto onemocnéni postihuje o nepatrné vys$Si podil muzl nez Zen, odchylky
ve vékovych pasmech nehodnotime pro nizky pocet pFipadu.

Pfedchozi lé¢ba a komorbidity «eBDOVES0>>>
pacientu

NervoSvalovych Onemocnéni

N=119 pacientu
yrgoyi - Poéet
Piedchozi lé¢ba Typ pridruzeného onemocnéni pacienti % z celku
22% Primérni zachyt choroby Nemoci ob&hovésoustavy 39 32,8%
(N=83) Nemoci endokrinnia metabolické 22 18,5%
Lé&en v této nemocnici, jiné Nemoci dychacisoustavy 13 10,9%
9, S
8% ' oddéleni (N=10) Nemoci motové a pohlavni soustavy 9 7,6%
Nemoci nervové soustavy 9 7,6%
70% Lééen v jiné nemocnici (N=26)
Nemoci svalové a kosterni soustavy 7 5,9%
Nemoci travici soustavy 6 5,0%
Poruchy dusevnia poruchy chovani 5 4,2%
/\ Infekénia parazitarninemoci 4 3,4%
K \ Novotvary 2 1,7%
Podet Pfiznaky, znaky a ndlezy nezafazené jinde 2 1,7%
Lééen v této nemocnici, jiné oddéleni - odbornost ientd % Lo .
PRGICIES Faktory ovliviiujicizdravotnistav 2 1,7%
Prenosné nemoci 3 2,5% Poranéni, otravy, nasledky ptisobenivnéjsich 2 1.7%
Internilékafsti 2 1,7% PG
Kardiologie 1 0.8% Nemoci kiZe a podkoZniho vaziva 1 0,8%
Standardni GstavnilGzkova péce pfenosnych nemoci- F typu 1 0,8% Nemoclokaajotniciiadnex;nemoducha i 0.8%
Standardni Gstavni liZkova péée pfenosnych nemoci- H typu 1 0,8% Nemocikrve aimunity 1 0,8%
Standardni GstavniliZkova péée ortopedickd - F typu il 0,8% Téhotenstvi, porod a Sestinedéli 1 0,8%
AROa intenzivnipéce 1 0,8% Bez jakychkolikomorbidit 49 41,2 %

Tento obrazek doklada, ze vétsi podil pfipadl (70 %) byl zaznamenan ve fazi primarniho zachytu a ze 22 %
pfipadl bylo do neuromuskularniho centra pfeloZzeno zjiné nemocnice (pfedev§im z nemocnic méné
specializovanych), 8 % pfipadu bylo pfeloZeno z jiného oddéleni stejné nemocnice.
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5 . LCBOOS0>>>
LECEbny postup Léba Autolmunitnich

NervoSvalovych Onemocnéni

N=119 pacientu

U 119 pacientt bylo zaznamendno celkem 121 pfipadi.

Lécba piipadd
10%

IVIG (N=36)

VPF (N=73)

109 pfipadi 1éEby

Ani IVIG, ani VPF (N=12)

U vyrazné vysSiho podilu pfipadl byla indikovana lééba VPF (60 %), nez IVIG (30 %) a to pfesto, Ze
podle odbornych doporuéeni (viz KS AINSO - PRILOHA 1 ZAVERECNE ZPRAVY) je lé¢ba IVIG povazovana
za lé¢bu prvni volby. Divody budou zfejmé predevs§im ekonomické.

2.1.2 Hodnoceni odpovédi jednotlivych Ié¢ebnych postupli

K hodnoceni lé¢ebné odpovédi jednotlivych Ié€ebnych postupl pouzivame kromé GBS scale dalSi dva
hlavni skérovaci systémy a to MRC score a MRC score pro svalovou skupinu nervus facialis. Skaly jsou

podrobné popsany v KS AINSO — viz PRILOHA 1 ZAVERECNE ZPRAVY.

Obé metody, vyvoj svalové silyv <<€@ONES0>>>

Lééba Autolmunitnich

Ease (GBS Scale’ MRC Score) NervoSvalovych Onemocnéni

N=109 pfipadi GBS scale
8%
18% Vyzaduje umélou ventilaci (po jakoukoliv &ast
dne ¢ )
£ 80% 40% ne &inoci)
E Odkazan na &i na postel
£ 60%
g
&
B 40%
= e e -
Schopen chuze bez hole (5 metra pfes volny
20% o prostor), neni schopen manualni prace a béhu
Malé potize &i pfiznaky neuropatie, schopen
0% 2 . L : manualnipraceischopen bézet
Gosisn oy d . d i d
Zapoceti |é&Eby ) enf cen e Zdrav
(N=106) ihned po léché po 1 mésici po 6 mésicich
(N=103) (N=68) (N=45)
MRC score MRC score: nervus facialis
60 - 60 B 20 20 20 20
55
20 L) T Maximom 15
& 40 4 38 75%percentil &
3 . Median 2
§ 30 A 25% percentil § 10 4
Minimum
20 1
5
10
o 5T, s ey BT " - o T - - n - n
Zapoceti Zapoceti
léeby ihned po 1étb&  po 1mésici  po 6 mésicich lécby ihned po 1€b&  po 1 mésici po 6 mésicich
(N=50) (N=84) (N=68) (N=47} (N=87) (N=83) (N=68) (N=48)

Po 6 mésicich dochazi k uzdraveni dle GBS score u 35 % pacient(, jejichz [éCba byla zhodnocena. Vyrazny
je rovnéz pokles podilu imobilnich pacientl (ze 61 % na 6 % po odectu zemrelych). U MRC score doslo
k signifikantnimu zlepSeni hodnoceni pfi srovnani zapoceti |é€by a hodnoceni po 6 mésicich od podani
lé¢by (p<0,001).
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PFi porovnavani vysledk 1&é¢by IVIG a VPF, které zobrazuji nasledujici dva obrazky, Ize konstatovat, Ze jsou
srovnatelné.

IVIG: Vyvoj svalové sily v ¢ase KLEBDOHS0»>»>

Lééba Autolmunitnich

(GBS scale, MRC score) B

N=36 pFipadi GBS scale
7%
24%
2 80% 92%
5 53%
§ 60%
g
2
T 40%
* Schopen chize bez hole (5 metrl pfes volny
20% i prostor), neni schopen manualni prace a béhu
Malé potize &i pfiznaky neuropatie, schopen
0% : . . . manualniprace i schopen bézet
Zapoletiléby  Hodnoceni Hodnoceni dnoced Zdrav
(N=34) ihned po léthé po 1 mésici po 6 mésicich
(N=34) (N=17) (N=14)
MRC score MRC score: nervus facialis
60 - 60 s 20 20 20 20
54
50 1 .
aa Maximum 154
§ 40 4 37 75% percentil  §
3 I Medisn 2
§ 30 1 25% percentil § 10 4
o L st
5
10 1
= = = = o P = =
Zapoceti d di Zapoceti di d
1écby ihned po 1é¢bé po1mésic  po 6 mésicich 1écby ihned po 1é¢h&  po 1 mésici po 6 mésicich
(N=20) (N=19) (N=18) (N=14) (N=20) (N=19) (N=18) (N=14)

VPF: Vyvoj svalové sily v case CEBDNES0>»>>

Lééba Autolmunitnich

(G BS Scale’ M Rc score) NervoSvalovych Onemocnéni

N=73 pfipadi GBS scale
100%
£ 80%
2
£ 65%
§ 60%
s
T 4%
® Schopen chiize bez hole (5 metrii pfes voiny
20% o prostor), neni schopen manualni prace a béhu
Malé potize ¢i pfiznaky neuropatie, schopen
0% : : manualnipraceischopen bézet
Zapoletilécby  Hodnoceni dnoceni diocen Zdrav
(N=72) ihned po lé¢hé po 1 mésici po 6 mésicich
(N=69) (N=51) (N=35)
MRC score MRC score: nervus facialis
60 - 60 s 20 20 20 20
56
4 50
2 T Maximom 15
E 40 4 40 75% percentil E
3 l Medién 2
5301 25% percentil 5 10 1
364 Minimum
5
10 A
T = = Fr o = = o i - - 2 - 4
Zapoceti Zapoceti
&by ihned po 1é€b&  po 1 mésici  po 6 mésicich lécby ihned po 1é¢b&  po 1 mésici po 6 mésicich
(N=70) (N=65) (N=50) (N=33) (N=67) (N=64} (N=50) (N=34)
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Srovnani vyvoje svalové sily

(GBS) v case: IVIG a VPF

N=109 pfipadd

GBS scale — imobilni stav

CCEAXDNSX0»>>

Lééba Autolmunitnich
NervoSvalovych Onemocnéni

GBS scale — podil pacientd zdravych po

807%:9 6 maésicich lécby
L o imobilnistav = odkdzan na sedacku ¢i na 0, 0,
e £0% postel+vyZaduje umélou ventilaci +smrt 36A’ 34/°
=
3
3
= 40% - IVIG (N=36) VPF (N=73)
3
20%
0% -
Zapoceti &by Hodnoceni Hodnoceni Hodnoceni
ihned po lé¢bé po 1 mésici po 6 mésicich
MRC score MRC MRC score: nervus facialis
60 20
50
15
5 40 S
2 3 2 10
20
5 4
10
04 0
Zapoceti &by di Hod i di Zapoceti léby di i d Hod
ihned polééb& po 1 mésici po 6 mésicich ihned poléth& po 1 mésici po 6 mésicich

Bez ohledu na aplikovany Ié¢ebny postup dochazi po 6 mésicich od zapodeti l1éEby ke zlepSeni vSech
sledovanych ukazatell na srovnatelnou hladinu. V pfipadé 1é¢by IVIG je patrny vySSi podil imobilnich stavi
v okamziku zapoceti léCby.

2.1.3 Hodnoceni lééby podle pohlavi pacienti

LCEBRDNES0>>>

Lééba Autolmunitnich
NervoSvalovych Onemocnéni

IVIG - muzi: Vyvoj svalové sily v

case (GBS scale, MRC score)

N=20 pfipadd

GBS scale
100% Smrt
80% 24% dne &inoci)
Odkazan na se
£ 60%
= Schopen chiize s holi &i pomoci (5 metrl pfes
H o volny prostor)
] 40%
2 Schopen chiize bez hole (5 metrii pfes voiny
3 20% prostor), neni schopen manualni prace a béhu
8 33%
Malé potize &i pfiznaky neuropatie, schopen
0% manualnipraceischopen bézet
Zapoceti lécby Hod i Hod Hod 2dr
(N=19) ihned po 16¢bé  po 1 mésici po 6 mésicich Ay
(N=18) (N=10} (N=9)
MRC score MRC score: nervus facialis
60 - 60 20 - 20 20 20
54
50 1 .
- Maximum 155
& 40 % 75% percentil
3 . Medién 2
= 30 4 25% 6 £10 A
2 percentil S
o BB i
54
10 A
Zapoceti d i di i d Zapodeti = = = - —
&by ihned po 1éb& po 1 mésici  po 6 mésicich lécby ihned po 1é¢b&  po 1 mésici po 6 mésicich
(N=13) (N=12} (N=11) (N=9) (N=13) (N=12} (N=11) (N=9)

V pfipadé podavani lIé¢by IVIG u muzu je patrny vysoky podil imobilnich stavll pfi zapoceti lé¢by.
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IVIG - Zeny: Vyvoj svalové silyv  <<€@&DNES0>>>

Lééba Autolmunitnich

Ease (GBS scale’ MRC Score) NervoSvalovych Onemocnéni

N=16 pFipadii GBS scale

100%
} 19%
80% 3%
£ 60%
=
'§ 40%
2 Schopen chiize bez hole (5 metri pfes voiny
E 20% prostor), neni schopen manualni prace a béhu
= Malé potize &i pfiznaky neuropatie, schopen
0% manuainiprace i schopen bézet
Zapoceti lécby Hod! i Hod! i Hod! e
(N=15) ihned po 16¢bé  po 1 mésici po 6 mésicich ay
(N=15) (N=7) (N=5}
MRC score MRC score: nervus facialis
Hodnoceno méné ne? 10 piipadi Hodnoceno méné nez 10 pfipad

V ptipadé podavani 1é¢by IVIG u Zen je, na rozdil od muzd, patrny nizky podil imobilnich stava pfi zapoceti
|é¢by, celkovy pocet pfipadu je nizky.

U Iécby VPF jsou vysledky srovnatelné u muzl a Zen, jak ukazuji nasledujici dva obrazky.

VPF - muii: Vyvoj svalovésilyv  <<€@®D®S&0>>>

Lééba Autolmunitnich

case (GBS scale, MRC score) e e

N=38 pipadi GBS scale
100% s
)
g 80% 38% noci
‘é 65% 0dkazan na seda na postel
§ 60%
s Schopen chiize s i pomoci (5 metrl pfes
;g 20% vol ostor)
= s A z
Schopen chize bez hole (5 metra pfes volny
20% 39% prostor), neni schopen manualni prace a béhu
Malé potize ¢i pfiznaky neuropatie, schopen
0% : . . : manualnipraceischopen bézet
. 4 : d i d
Zapoceti |é&Eby . s cens, Rk Zdrav
(N=37) ihned po lé¢hé po 1 mésici po 6 mésicich
(N=37) (N=26) (N=18)
MRC score MRC score: nervus facialis
= 60 5 20 20 20 20
60 57 20
50 50,
T Maximum 15 4
E 40 A 39 75% percentil E
3 l Medién 2
5301 25% percentil 5 10 1
o L s
5
10 A
Zapogeti dnoceni dnoceni d Zapoteti e T ,
&by ihned po 1é€b&  po 1 mésici  po 6 mésicich lécby ihned po 1é¢b&  po 1 mésici po 6 mésicich
(N=37) (N=35) (N=26} (N=17} (N=34) (N=33) (N=26) (N=18)
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VPF - Zeny: Vyvoj svalové sily v CEBDDNE0>>>

Lééba Autolmunitnich

¢ase (GBS scale, MRC score) Bt i

N=35 pfipadi GBS scale
20%
g 80%
=
§ 60%
H
B 40%
® Schopen chiize bez hole (5 metril pfes voiny
20% prostor), neni schopen manualni prace a béhu
225 Malé potize &i pnznakvneuropahe schopen
0% : . . : manualniprace i schopen bézet
ZapotetiléGby  Hodnoceni Hodnoceni roceiit zdrév
(N=35) ihned po léché po 1 mésici po 6 mésicich
(N=33) (N=25) (N=17)
MRC score MRC score: nervus facialis
60 - 60 s 20 20 20 20
- 55 !
By T Maximom 15
E 40 4 40 75% percentil 5
3 . Median 2
§ 30 A 25% percentil § 10 A
36+ Minimum
5 4
10 1
Zapodeti 4 . ot - - Zapoteti J - < - " >
legby ihned po 1ééb&  po1mésici  po 6 mésicich legby ihned po létbé  po1mésid  po 6 mésicich
(N=33) (N=30) (N=24) (N=16) (N=3) (N=31} (N=24) (N=16)

Srovnani vyvoje svalové sily DS
(GBS) v Ease d'e poh'aVI’: VPF NervoSvanvychOnemocnenl

N=73 pfipadd GBS scale — imobilni stav GBS scale — podil pacientd zdravych po
80% 6 mésicich 1éEby
8 o | imobilnistav = odkazan na sedacku ¢i na ) 0,
2 S0% postel +vyZaduje umélou ventilaci +smrt 39/0 31/)
=
g
8 =
S 0% MuZi (N=38) Zeny (N=35)
3
20%
0% -
Zapoceti &by di i di i d
ihned po lé¢bé po 1 mésici po 6 mésicich
MRC score MRC score: nervus facialis
60 20
50
15
5 40 - 3
g 30 2 104
20
5
10
0 0
Zapoceti &by d i d i d i Zapoceti &by Hod! i di i d
ihned poléthé po1mésici  po 6 mésicich ihned polétb& po1mésici  po 6 mésicich

Z hlediska dynamiky Ié¢ebné odpovédi se zda byt u muzl pozitivni efekt Casnéjsi, nez u zen. Vysledny efekt
za 6 mésicl od zapoceti léCby je srovnatelny.
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214

Hodnoceni vyvoje podle svalovych skupin
V této Casti analyzy jsme se zaméfili na otazku, zda jsou né&jaké rozdily postizeni a odpovédi na léCbu

u jednotlivych svalovych skupin a ev. zda existuji stranové rozdily.

Nize uvedené dva obrazky a na nich zachycené grafy potvrzuji ofekavanou shodu vyvoje svalové sily
koncetin na obou stranach téla pacientt. Dale Ize z graf( vyGist, Ze nejtézsi postizeni je na dolnich, méné
na hornich kongetinach a nejméné na n. facialis. Casem dochazi k normalizaci, ale proporce mezi t&émito
oblastmi stran tize postizeni zlistavaji zachované.

I: Vyvoj svalové sily dle MRC score

CCEBDNES0>>>

Lééba Autolmunitnich

NervoSvalovych Onemocnéni

O Extenzory zdpésti
@ Biceps brachii
. Nervus facialis inferior

. Nervus facialis superior

N=109 pfipadd
e . Tibialis anterior
. lliopsoas
O Kvadriceps femoris
O Deltoideus
Zapoceti lécby
5 (N=106)
o
§
2
* u
1%
=
=
b
E
S
3
2 T T
2 3 4
Primér MRC - pravé strana

Prismér MRC — leva strana

Hodnoceni ihned po lécbé
5 (N=103)

2 T T 1
2 3 4 5

Primér MRC - prava strana

Il: Vyvoj svalové sily dle MRC score

N=109 pFipadd

Primér MRC — leva strana

CCEAXDNXSX0P»>>

Lééba Autolmunitnich
NervoSvalovych Onemocnéni

. Tibialis anterior
. lliopsoas
O Kvadriceps femoris
O Deltoideus

O Extenzory zdpésti
@ Biceps brachii

. Nervus facialis inferior

. Nervus facialis superior

Hodnoceni po 1 mésici
(N=68)

3

4

Primér MRC - prava strana

Primér MRC — leva strana

Hodnoceni po 6 mésicich
5 - (N=48)

2 T

2 3

Primér MRC - pravd strana

4 5
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2.1.5 Zavér pro diagnézu GBS
Z provedenych statistickych Setfeni vyplyvaji nasledujici zavéry:

e Vyskyt pacientd s GBS nevykazuje vyrazné odchylky podle pohlavi (s mirnou pfevahou muzl),
median véku je 56 let u muzl a 59,7 let u Zen.

o Efekt IéCby (jak IVIG na VPF) je prokazatelny: po 6 mésicich dochazi k uzdraveni dle GBS score
u 35 % pacientl, jejichz 1éEba byla zhodnocena. Vyrazny je rovnéz pokles imobilnich pacientl
(ze 61 % na 6 % po odectu zemfelych). U MRC score doSlo k signifikantnimu zlepSeni pfi srovnani
zapoceti IéEby a hodnoceni po 6 mésicich (p<0,001).

o Nejsou statisticky vyznamné rozdily lé¢ebné odpovédi u obou metod (IVIG a VPF) ani u obou
pohlavi.

2.2 Vysledky pro diagnostickou skupinu zanétlivé polyneuropatie (MMN a CIDP)

2.2.1 Demografie a popis problému nizké incidence

Data o poctech pfipadl byla ziskana pouze ze 4 neuromuskularnich center, celkovy pocet pfipadl byl 18,
ztoho 11 muzl a 8 Zen. Jejich primérny vék pfi zapoceti sledovani byl 47 let shodné u obou pohlavi.
Z jinych zdrojl‘.]3 vime, Ze mira centralizace péée o MMN a CIDP je v Ceské republice pomé&rné vysoka
(cca 70 % v roce 2012). Podle literarnich zdroji” je incidence této diagnostické skupiny nizéi, nez u GBS,
proto bylo za omezenou dobu projektu nemozné ziskat vysSi objem dat. Podafilo se nam zpracovat tento
omezeny pocet pfipadl s diagnézou MMN a to jen diky retrospektivnim klinickym zaznamdm zd¢astnénych
center. V pisemnictvi jsme nasli praci nizozemskych autorti®, ktefi sledovali pacienty s MMN v ¢asovém okné
4-8 let, coz je zfejmé reprezentativni doba nutna pro vyhodnoceni pribéhu onemocnéni této vzacné
chronické choroby.

Pohlavi a vék pacientt " Lécha Autlmuritich

NervoSvalovych Onemocnéni

N=18 pacient(

Pohlavi

39%

Muzi (N=11)
61%

s | |-

Muzi 47 27-63
Zeny 47 39-61
Celkem 47 27-63

3 Vliz ZAVERECNA zPRA VA, KAP. 5.3 VYUZITI , ADMINISTRATIVNICH® DAT PRO DALSI STATISTICKE ANALYZY

4 Viz ZAVERECNA ZPRAVA, KAP. 5.2.4 INFORMACE Z LITERARNICH ZDROJU

5 . . . .
Van den Berg-Vos RM, Franssen H, Wokke JH, Van den Berg LH. Multifocal neuropathy: long term clinical and electrophysiological

assessment of intravenous imunoglobulin maintenance treatment. Brain 2002;125(Pt 8):1875-86.
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2.2.2 Vyhodnoceni odpovédi na Iécbu

Pro nizky pocet zaznamu a kratsi a nestandardni dobu sledovani jsme navrhli dvé alternativni metody
vyhodnoceni vyvoje onemocnéni v pribéhu dlouhodobé, opakované IéCby IVIG.

Tyto metody budou v budoucnosti, po dosazeni dostateného poctu pfFipadd s dostate¢né dlouhym
naslednym sledovanim, aplikovany opakované k monitorovani zmén navozenych uplatfiovanim kli¢ovych
doporu€eni KS AINSO (viz PRILOHA 1 ZAVERECNE ZPRAVY):

1. Vyhodnoceni pribé&hu poruchy svaloveé sily pfed a po zahajeni 1&éCby IVIG
2. Vyhodnoceni doby bez progrese

2.2.2.1 Vyhodnoceni pribéhu poruchy svalové sily pfed a po zahajeni lIécby IVIG

Statistické vyhodnoceni zmény svalové sily bylo provedeno metodou vypoctu prdméru, medianu
a smeérodatné odchylky skoére testu svalové sily pfed a po zahajeni lécby a pak po uplynuti 20 mésicu
od zahajeni lé¢by (viz obrazek dale). Vysledek je pfiznivy a doklada zlepSeni svalové sily po prvém podani
a jeji nasledny stacionarni pribéh. Toto vyhodnoceni v§ak bylo mozné provést pouze u 9 pacientd, u kterych
jsme dosahli alespori onéch 20 mésicu sledovani.

Vyvoj hodnoceni ,,Svalového testu” i ausimninier

N=9 pacient(

Okamzik hodnoceni Median Smérodatnd
odchylka

Pred zahajenim lécby 171 172 7
Prvni hodnoceni po zahdjeni 1é¢by 174 176 7
Hodnoceni po cca 20 mésicich 171 173 7

Svalovy test je poéitan jako soucet MRC skére 36 svalovych skupin, ktery mize dosahovat
maximalini hodnoty 180 bod (36x5).

Komentafi: Signifikantni rozdil (zlepSeni) je pouze pfi parovém srovnani hodnoceni pfed I1éEbou a prvniho
hodnoceni po zahdjeni 1éEby (Wilcoxon test, p=0.01). Baze N=9 zahrnuje pouze pacienty, u kterych bylo
provedeno hodnoceni ve vSech tfech asovych okamZicich.

2.2.2.2 Vyhodnoceni doby bez progrese

Tuto metodu jsme zvolili jako alternativni k metodé prvni, protoze nam umozniuje zpracovat vétsi pocCet
pripadl, nicméné s vySSim rizikem zkresleni z divodu neuplnych dat. Jako kritérium progrese jsme stanovili
zhorSeni 0 1 bod na pouzité Skale testu svalové sily s vylou¢enim situace, kdy nasledujici hodnoceni vykaze
vyvoj v opacném smyslu (zlep3eni). Statistické vyhodnoceni bylo provedeno Kaplan — Maierovym testem,
u pacientl byla spocitana analyza doby IéCby bez znamek progrese (PFS).

PFS PFS
(% pacientu, 95% IS)

Pocet pacientu” 4 2leté trvani lé&by 76,2 (52.5: 99.8)
45,8 mésicl bez progrese ' DA
(32.5;59.1)

* U 4 pacientl chybély udaje k vypoctu doby IéEby bez znamek progrese.

Median PFS (95% IS)
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Hodnota PFS je uspokojiva s ohledem na skute¢nost, ze KS AINSO byl zaveden az v pribéhu 1é¢by vétSiny
zaznamenanych pfipadud. V minulosti byly pfedevSim z ekonomickych divodl podavany nizsi davky IVIG,
nez kolik uvadi kli€¢ové doporuéeni o spravném davkovani. Proto z tohoto hodnoceni vyplyvaji ponékud horsi
vysledky, nez je mozné vyvodit z jedné z mala provedenych studii citované v kap. 2.2.1 vySe.

2.2.3 Zavér pro diagnézu zanétlivé polyneuropatie

| pfi nizkém poctu dosud zaznamenanych pfipadl s ¢asto nedostatec¢né dlouhym naslednym sledovanim
konstatujeme, Ze pfi spravné 1é¢bé IVIG dle KS AINSO Ize naprostou vétsinu pacient udrzet v remisi, nebo
dokonce s mirnym zlepSenim svalové sily. Pro kvalitni statistické vyhodnoceni bude tieba analyzy opakovat
po uplynuti minimalné roku 2014.
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