Standard pro léčbu botulotoxinem 

Schválil výbor Neurologické společnosti ČLS JEP dne 2.VI.2000

A. Obecné identifikátory standardu

1. Typ standardu:   standard léčebného plánu

2. Dominantní obor činnosti:   neurologie (kód 209)

3. Další obory, kterých se standard týká: 
dětská neurologie, rehabilitace, oftalmologie, otorhinolaryngologie, gastroenterologie

4. Druh péče, která je předmětem standardu:   samotná ambulantní odborná

5. Hlavní autoři standardu: MUDr. Petr Kaňovský, CSc., Doc. MUDr. Evžen Růžička, CSc.

6. Hlavní oponent standardu: MUDr. Eduard Ehler, CSc.

7. Skupina, která standard spravuje:              Česká neurologická společnost ČLS JEP

8. Skupina, která standard používá:    
neurologové, dětští neurologové, rehabilitační lékaři, oftalmologové, otorhinolaryngologové, gastroenterologové
9. Vztah k DRG systému:  žádný

10. Kritický výkon:   injekční aplikace botulotoxinu A (nebo B a C) 

B. Personální a kvalifikační předpoklady

11. Kvantifikace instituce, která je oprávněna předmět činnosti provádět:  kategorie 3 a 4

12. Personální a kvalifikační předpoklady pro provádění předmětné činnosti: 

a) pracoviště je odborně zaměřeno na diagnostiku a léčbu příslušné skupiny onemocnění, a má v evidenci dostatečný počet nemocných dovolující hospodárnou distribuci léku

b) aplikace provádí lékař s nejvyšší  dosaženou atestací v oboru, zaměřený na diagnostiku a léčbu abnormálních pohybů a spasticity, který získal zkušenost s léčbou botulotoxinem ve specializovaném centru.

     Nezbytný základ týmu tvoří lékař a kvalifikovaná sestra nebo neurofyziologická 

     laborantka.

C. Technické předpoklady

13. Technické předpoklady: lednice s mrazicím boxem k uchovávání balení botulotoxinu. Dostupnost elektromyografické (EMG) laboratoře na pracovišti pro elektromyografickou analýzu dyskinéz a aplikace pod vedením EMG. Endoskopické vybavení pro gastroenterologické použití v indikovaných případech.

D. Jiné speciální předpoklady:  žádné
VSTUP PROCESU:

INDIKACE LÉČBY BOTULOTOXINEM

A. Onemocnění, u nichž je jednoznačně indikována léčba botulotoxinem jako lékem první volby

I. Fokální dystonie

   1.  Cervikální dystonie  G 24.3

   2.  Idiopatický blefarospasmus   G 24.5

   3.  Idiopatický grafospasmus aj. profesionální dystonické spasmy   G 24.6, G 23.1

   4.  Fokální dystonie končetin   G 24.8

   5.  Laryngeální dystonie (spastická dysfonie)   G 24.8

II. Další dyskinetické poruchy

   1. Hemispasmus facialis   G 51. 4  

   2. Postparalytický spasmus n. facialis  G 51. 8 

   3. Postparalytická synkinéza n. facialis  G 51. 8

B. Onemocnění, u nichž je léčba botulotoxinem vhodná v individuálních, zvláště indikovaných případech, kdy jiná léčba nepřináší žádoucí efekt:

I. Dystonie

   1. Dystonie způsobená léky (tardivní dystonie)  G 24. 0

   2. Dystonie při podávání levodopy u Parkinsonovy choroby  G20 

   3. Dystonie končetin v rámci dětské mozkové obrny

   4. Úporné lokalizované projevy generalizované torzní dystonie, jejichž ošetření 

       botulotoxinem může přinést význačné funkční zlepšení nebo odstranit bolest  G 24.2

II. Další dyskinetické poruchy

     1. Esenciální tremor, neovlivnitelný jinou léčbou   G25.0

     2. Parkinsonský tremor, neovlivnitelný jinou léčbou  G20.0

     3. Jiné lokalizované formy třesu, neovlivnitelné jinou léčbou  G 25.3

     4. Myoklonus, lokalizovaný, neovlivnitelný jinou léčbou

     5. Motorické tiky, neovlivnitelné jinou léčbou  G 25.6, F 95.1

III. Spasticita (ve vybraných případech, kde ošetření botulotoxinem může přinést 

      význačné funkční zlepšení)
      1. Spasticita končetin při dětské mozkové obrně    G80

      2. Spasticita končetin u dospělých z různých příčin, zejména

          a) trauma mozku   S06.0 - 9

          b) trauma páteře (míchy)  S 12.2, S22.0

          c) cévní mozkové příhody  I 61.0 – 9, I 63.0 - 9

          d) roztroušená skleróza mozkomíšní  G35

IV. Abnormální nebo nežádoucí svalové stahy v zažívacím a urogenitálním systému, neovlivnitelné jinou léčbou


1. Kardiospasmus aj. abnormální stahy trávicí trubice K 22. 0, K 22. 4, 


2. Torpidní fissura ani  K 60. 0-2


3. Spasmy análního a močového sfinkteru, spasmy pánevního dna K 59. 4, N 31. 8, N 36. 8

V. Onemocnění, postihující hybný aparát oční koule a další oftalmologické indikace

     1. Strabismus H 50. 0-9

     2. Paralytický strabismus H 49. 0-9 

     3. Ochranná ptosa při onemocněních rohovky 

KONTRAINDIKACE LÉČBY BOTULOTOXINEM    

1) Gravidita

2) Laktace

3) Myasthenia gravis

4) Myasthenické syndromy
5) Amyotrofická laterální skleróza

6) Otrava organofosfáty

7) Renální insuficience

VLASTNÍ  PROCES

1. Plán diagnostiky a léčby

a) Klinické vyšetření

Na základě komplexního klinického neurologického vyšetření a na základě podrobnější aspekce, palpace a kineziologické analýzy (to zejména v případě spasticity dolních končetin) jsou identifikovány svaly s projevy odpovídajícími dystonii, spasticitě, třesu či jiné dyskinéze. Je stanoveno skóre závažnosti dyskinézy na základě užívaných odpovídajících škál (TWSTRS, TSUI scale, GMFM (Gross Motor Functional Measurement), MASS (Ashworth a Modified Ashworth Spasticity Scale),  TJTS (Tolosa – Jankovic Tremor Scale), Jankovicovo skóre hodnocení závažnosti obličejových dyskinéz, Dyskinesia Rating Scale (Goetz), a jiné odpovídající škály dle typu a lokalisace postižení.

Nejpozději v této fázi je určena příčina dyskinéz (viz „INDIKACE“). Zároveň jsou vyloučeny kauzálně léčitelné příčiny dyskinetických a spastických příznaků. 

b) Neurofyziologické vyšetření 

V některých (zejména komplikovaných) případech dyskinéz či spasticity končetin se k upřesnění složitějšího svalového vzorce provádí EMG vyšetření. Toto vyšetření je nezbytné při stanovení charakteristik tzv. „task- specific“ končetinových dystonií (grafospasmus aj. tzv. profesionální spasmy) a třesu končetin. Abnormální aktivita svalů účastnících se dyskinézy se stanovuje za pomoci běžné jehlové EMG a dále speciálních metod jako je IPA (interference pattern analysis) a T/AA (turns/amplitude analysis). Dále se provádí polymyografické vyšetření (minimálně 4 paralelně registrující kanály) k dalšímu upřesnění vzorce dyskinézy a vyloučení sekundárně zavzatých svalů. 

2. Vlastní aplikace botulotoxinu A nebo B

a) Obecná pravidla práce s botulotoxinem

Při práci s komerčními přípravky botulotoxinu se vychází z obecných pravidel práce s biologickými léčebnými přípravky a dále z předpisů a doporučení výrobce, zvláště pokud jde o maximální přípustné dávky toxinu. Balení botulotoxinu se uchovávají a připravují k použití podle doporučení výrobce. Připravený roztok se použije ve vymezeném časovém intervalu. Ředění botulotoxinu a počet vpichů do svalu se řídí objemem daného svalu a množstvím toxinu potřebným pro žádoucí efekt, přičemž vyšší počet vpichů zvyšuje možnost šíření toxinu do okolních svalů.

b) Aplikace bez EMG kontroly

Dávka toxinu se určí podle typu postižení a druhu preparátu, podle somatotypu pacienta a na základě výsledků  vyšetření (viz výše). Do bříška svalu je toxin injikován na základě palpačního ověření. U blefarospasmu se aplikuje do mediálních a laterálních bodů nad orbitální a případně nad palpebrální (pretarsální) porcí m. orbicularis oculi.

c) Aplikace pod EMG vedením 

Tento způsob aplikace je nutný u všech typů fokálních končetinových dyskinéz a u cervikálních dystonií s komplikovaným vzorcem. Dávka toxinu se určí podle typu postižení a druhu preparátu, podle somatotypu pacienta a na základě výsledků  vyšetření (viz výše). Do svalu je toxin injikován speciální dutou jehlovou EMG elektrodou. Poloha aplikační elektrody v cílovém svalu je verifikována za použití běžných EMG metod. Ke snížení rizika přenosu infekčních chorob by měly být užívány jednorázové EMG duté elektrody. 
VÝSTUP  PROCESU

1. Hodnocení efektu

Efekt léčby botulotoxinem (resp. Efekt jednotlivé aplikace) je verifikován za pomoci cíleného klinického neurologického vyšetření a na základě podrobnější aspekce, palpace a opakované kineziologické analýzy (to zejména v případě spasticity dolních končetin). K ověření efektivity je stanovováno skóre závažnosti dyskinézy na základě užívaných odpovídajících škál (TWSTRS, TSUI scale, GMFM (Gross Motor Functional Measurement), MASS (Ashworth a Modified Ashworth Spasticity Scale),  TJTS (Tolosa – Jankovic Tremor Scale), Jankovicovo skóre hodnocení závažnosti obličejových dyskinéz, Dyskinesia Rating Scale (Goetz), a jiných odpovídajících škál dle typu a lokalisace postižení.

2. Opakované aplikace

Nejkratším intervalem mezi jednotlivými dávkami botulotoxinu by mělo být 8 týdnů, optimální je 12 týdnů a déle, pokud přetrvává (a je objektivně měřitelný) efekt předchozí aplikace. Individuální dávka a způsob podání se určí podle efektu předchozích aplikací. V případě nedostatečné odpovědi nebo změny charakteristik dystonie je nutno zopakovat kroky 1a) a 1b). Pokud není opakovaně přítomna klinicky zřejmá odpověď na léčbu, je indikován tzv. test m. frontalis, tj. aplikace malého množství botulotoxinu A do oblasti m. frontalis nebo m. corrugator supercilii a sledování efektu, který v případě normální odpovídavosti je velmi zřetelný. Je–li i test m. frontalis negativní, je nutno pacienta považovat za tzv. non-respondéra, a vyřadit z programu léčby botulotoxinem A (výhledově, po zavedení metodiky v republice, je v těchto případech nutno potvrdit vyšetřením neutralizačních protilátek proti botulotoxinu A). U takových pacientů bude indikováno zahájení léčby alternativním sérotypem botulotoxinu (B nebo C), pokud bude dostupný.

Stejně je nutno postupovat u pacientů, u kterých vymizí klinicky zřejmá odpověď již po určité době úspěšné léčby.

3. Předpokládané návazné procesy

Další návaznou péčí k dosažení dlouhodobého výsledku je v případě fokálních a segmentálních dystonií a spasticity cílená fyzioterapeutická léčba, jejímž cílem je udržet výsledný stav, navozený aplikacemi botulotoxinu. 

4. Výsledky

K validnímu hodnocení výsledků je nutno do dokumentace zanášet při každém kontaktu s pacientem tyto informace (indikátory):

a) subjektivní hodnocení pacienta

b) objektivní hodnocení lékaře

c)   klinický popis stavu pacienta

d)   hodnocení za pomoci příslušné škály

e)   je-li prováděno, potom výsledek neurofyziologické evaluace (např. EMG, polymyografie)

f)   v indikovaných případech videozáznam.
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