Informacid a Covid-19 hatasarol és a kezelési lehetéségekrél neuromuszkularis
betegségekben

A 'World Muscle Society" ajanlasa

A neuromuszkuléris betegségeknek sokféle formaja létezik, és ezek sulyossdga adott betegség
csoportokon belil is nagyon valtozo lehet. Ezért nehéz minden neuromuszkularis betegségre kiterjedo
javaslatot tenni. A kovetkez6 javaslatok tobb neuromuszkuldris betegségre érvényesek, és elsésorban
betegek, gondozdk, altaldnos neuroldgusok és egészségigyi dolgozok részére késziltek, akik nem
szakértbk ezen a teriileten. Ezenkivil a dokumentum segit neuromuszkularis szakembereknek az alap
ellatas soran felmeril6 gyakori kérdések megvalaszolasaban. A dokumentum részletes hivatkozésokat
is tartalmaz specidlis kérdések esetére.

Figyelem: Covid-19 egy gyorsan valtozd teriilet. Ennek a dokumentumnak az ajanlasai 3 naponta
felulvizsgalatra keruilnek. Kérjlink ellendrizze, hogy a legijabb valtozatot olvassa.

1. Nagyobb-e a veszély a neuromuszkularis betegségekben?

Az eddigi ismeretek alapjan nincs arra adat, hogy a neuromuszkularis betegek hajlamosak lennének a
Covid-19 infekcidra. De a neuromuszkularis betegségek befolyasolhatjak a szervezet védekezé
képességét Covid-19 virussal szemben. Nemzeti neuroldgiai és neuromuszkularis szervezetek
(‘Association of British Neurologists', 'European Reference Network EURO-NMD’, stb.) ajanlasokat
készitettek a Covid-19 hatasarol és ezek kezelésér6l neurolOgiai betegségekben. Az itt 6sszefoglalt
tlinetek alapjan itélheté meg, hogy a Covid-19 varhaté sulyossaga “nagyon” vagy “mérsékelten” magas,
es ez vonatkozik még a legenyhébb neuromuszkularis betegségre is. “Nagyon” vagy “mérsékelten”
magas kockazat a kdvetkezo esetekben all fenn:

e Mellizom vagy rekeszizom gyengesége, amit6l a varhatd vitalkapacitas a légzéstérfogat 60%-
a ald csokken (FVC<60%), kuldéndsen salyos gerincferdilessel (kyphoscoliosissal) jaro
betegekben

o Lélegeztet6 arcmaszk vagy tracheosztomias 1égut hasznalata

e Gyenge kohogés és a 1égutak nem megfeleld tisztitasa a szaj-garat izmok gyengesége miatt

e Tracheosztoma (gépi lélegeztetés céljabdl)

e Sziveérintettség vagy kezelt szivbetegség

o Rosszabbodas kockézata n6 laz, nem megfeleld taplalkozas vagy fert6zés miatt

o Rhabdomyolyisis kockazata n6 laz, nem megfelel taplalkozas vagy fertdzés miatt

e Tarsulo diabetes és tulsulyossag

e Szteroid terapia vagy egyéb immunszuprimal6 kezelés

2. Mit tegyenek a neuromuszkularis betegek hogy elkeriiljék a fertozést?

A Covid-19 cseppfertézéssel terjed, a fert6zott betegek kdhodgéssel, tlisszogéssel vagy beszéd utjan
fertéznek, vagy esetleg a betegseg a fertézott felilletek érintésével is terjedhet. A stlyos Covid-19
infekcidra hajlamos neuromuszkularis betegeknél a fenti szempontok alapjan, a kovetkez6
dvintézkedéseket javasoljuk:
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e Minimum 1,5-2 méter 'social distancing' (tarsadalmi tavolsagtartds). Magas kockéazatu
személyeknek (l&sd 1. pont), hzi karantén javasolt. A hazi karantén alkalmazasakor kdvesse a
hivatalos allaspontot. Ha a fertézés kockazata csokken, a védointézkedések szabadabb
alkalmazéasa varhato.

o Javasoljuk, hogy ezek a betegek otthonrdl vagy osztott munkaidében dolgozzanak.

o Kertljék a nagyobb gyllekezetet és a tomegkozlekedést es lehetdség szerint kerlljék a Covid-
19 fert6zésre fokozottan érzékeny személyek latogatasat.

o Gyakori kézmosés (20 mésodpercig szappannal és meleg vizzel), majd 60% alkohol alapu
kézfertétlenité hasznalataval és a feliiletek fertétlenitésével 1étfontossagu.

e Amennyiben lehetséges, a gondozok egy héaztartasban tartézkodjanak a beteggel. A
nélkildzhetetlen személyzet (példaul a lélegeztetégép szakért6i) maszkot és a hivatalos
javaslatnak megfelel6 védéfelszerelést viseljen, hogy megakadalyozzak a virus terjedését.

o Gyolgytornészok latogatasat nem javasoljuk, de a gyogytornészok telefonon vagy videdlinken
keresztl “tav-tornagyakorlatokat” javasolhatnak. Ha a latogatas elkerilhetetlen, megfelelé
védooltozet viselése kotelezé (mind a beteg, mind a gyogytornasz viseljen sebészi maszkot,
kesztytt, lehet6ség szerinti védéruhazatot).

o Fontos, hogy minden lehetséges esetre felkészlljunk, azt is beleszamitva, hogy a gondozok és
apolok is karanténba kerilhetnek. A hézi gondozést irdnyitd személy minden esetben
koriiltekintéen gondolja at a helyzetet, és igyekezzen elkeriilni azt, hogy a beteg korhazba
kertljon.

e A vedekezeésre vonatkozd allami utasitas rendszeresen megujitasra kerll, ezért a betegek,
gondozdik és az egeszsegiigyi személyzet folyamatosan kdvesse az adott orszagban hivatalos
rendelkezéseket.

3. Hogyan befolyasolja a Covid-19 fert6zés a neuromuszkularis betegek kezelését?

e A betegek gondoskodjanak arr6l, hogy gydgyszereik és a lélegeztetéshez szlikséges technikai
felszereltség hosszabb tavon is biztosithatd legyen (minimum 1 hénapra valé tartalék legyen).

e A betegek és gondozoik vegyék igénybe a telefonos és online orvosi és egyéb miiszerekre
vonatkoz6 informacios szolgaltatasokat.

e Abetegek és gondozoik tanulményozzak a betegségek esetében el6fordulo siirgdsségi ellatasok
maodjat.

o A szteroid kezelésben részesiil6 DMDs betegek folytassak a terapiat. A szteroidokat soha nem
szabad hirtelenul abbahagyni, rosszabbodas esetén inkabb a szteroid dozisdnak emelésére lehet
szlikség.

e Ne szakitsdk meg az imunoszuppresszios kezeléseket gyulladdsos izom, periférias ideg
betegségekben és myasthenia gravisban, kivéve, ha a neuromuszkuléris szakorvosuk ezt
javasolja.

e (j immunszupressziv kezelés beéllitdsat gondosan kell mérlegelni annak ismeretében, hogy
mekkora a fertézés veszélye és milyen kévetkezménnyel jar ha a beteg nem kapja meg az
immunszuppressziv kezelést.

e Az kotelezd elkiilonités hatassal lehet egyes korhazban adott kezelésekre mint példaul a
nusinersen (Spinraza), alglucosidase alfa (Myozyme), intravénas immunoglobulin (1VIg),
rituximab infGzidk vagy egyéb klinikai Kisérletes kezelések esetében. Ezeket a kezeléseket
lehet6ség szerint ne szakitsdk meg, de ha lehetséges otthoni kezelés mérlegelend6 (hazi vizit
kereteben), amihez a kiszerelés megvaltoztatasat is mérlegelni lehet. Sziikség eseten 1VIg
szubkutadn immunoglobulinra valthatd. Klinikai kisérletek esetében konzultéljanak a kisérleti
kdzponttal.
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o A betegek folytassdk az eddig szedett sziv gyogyszereiket példaul az Angiotensin konvertald
enzim blokkolokat es Angiotensin receptor blokkolokat. Félrevezet6 az az informéacio, hogy

ezek a gybgyszerek esetleg karos hatassal lehetnek Covid-19 fertézés esetén, mivel erre nincs
tudomanyos bizonyiték.

o Olyan 0j adatok allnak rendelkezésre, amik azt igazoljak, hogy szivbetegségek jelenléte
befolyasolja a megbetegedés stlyossagat és a halalozast. Ezért kardioldgiai feltgyelet javasolt
olyan betegeknél, akiknél szivizom betegség vagy ritmuszavar all fenn.

4. Hogyan torténjen a lélegeztetés karanténban? (lélegezteté zsak, hazi lélegeztetogépek)

e A neuromuszkularis kdzpontok ajanljanak fel telefonos vagy online tanacsadast.
e A betegeknek legyen egy megkiilonboztetd igazolvanya vagy orvosi ,,karkotoje”, amin a kezeld
neuromuszkularis kézpont adatai szerepelnek.

e A neuromuszkularis kdzpontok aktivan keressék a kapcsolatot a betegekkel hogy megfeleld
informécidt biztositsanak betegeknek.

5. Mikor menjenek a neuromuszkularis betegek korhazba, ha a fertézés tiineteit észlelik?

Korhazi befekvéseket lehetéség szerint keriilni kell, de amennyiben sziikséges gyorsan cselekedjenek.
Ez nehéz dontés lehet, és a betegeknek tudniuk kell a kovetkezbket:

e A siirgbsségi ellatas stulyosan leterhelt lehet.

e A kiilonb6z6 orszagok kiilonbozé modszereket hasznalnak a betegek prioritizalasara. Ez
befolyasolhatja a Iélegeztetésre szoruld neuromuszkuléris betegek intenziv osztalyos felvételét.
Kilonosen a "gyogyithatatlan" és "kezelhetetlen" kifejezések lehetnek megtévesztok. A
neuromuszkularis betegségek lehetnek gydgyithatatlanok, de nem kezelhetetlenek, és ez a
kezelésre vonatkozo6 dontést befolyasolhatja.

e A betegek otthoni késziilékeinek (1élegeztet6gép) korhazi alkalmazasat egyes korhazak
fert6zéses kontroll szabalyai tiltjak. Ideélis esetben, legyen egy készenléti terv.

6. Immuszupprimalo kezelések neuromuszkuléris betegségekben:

e Az immunoszuprimal6 kezelések megszakitasa vagy mas gydgyszerre valé atallas
mérlegelend6 a neuromuszkularis szakorvos véleménye alapjan.

» Aszteroid kezelést ne szakitsak meg gyulladasos izom-, periférias idegrendszeri betegségek
es myasthenia gravis esetén, kivéve ha erre valami egyéb specidlis okbol van szlikseg. Ezt
beszéljék meg neuromuszkularis szakorvosukkal.

* IVIg, plazmaferezis és komplement-gatlé kezelés (Eculizumab) nem befolyésolja a Covid-19
fert6zés kockazatat, illetve sulyossagat.

7. Befolyasolhatja-e a Covid-19 kezelése a neuromuszkularis betegségeket?
o Sokféle specidlis kezelést kutatnak Covid-19 fertézésre. Némelyik ezek koziil szignifikansan
befolyasolhatja a neuromuszkuléris funkciokat: példaul chloroquine es azithromycin nem

biztonsdgosak myasthenia gravisban, kivéve, ha a lélegeztetés medoldhatd. Chloroquine és
hydrochloroquine ronthatja a fennallé szivizombetegséget.
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Mas kezelések csak egyes neuromuszkulris betegségekben jonnek szoba (féleg metabolikus,
mitochondrialis, myotonias és ideg-izom ingerllet attev6dés betegsegeiben), és anatomiai
eltérések is befolyasolhatjak a kezelést (tartds lélegeztetés).

Kisérleti stadiumban 1évé Covid-19 kezelések mérlegelhetdk, de csak a beteg neuromuszkuléris
orvosanak egyetértésével.

Chloroquine és azithromycin kezelés szoba jon Covid-19 kisérletes kezelésére. Kilondsen a
két gyogyszer kombinacioja kiilénleges dvatossagot es rendszeres kontrollt igényel Duchenne
izomdystrophia vagy mas olyan izombetegség esetében, ami szivtiinetekkel jar (szivizom
érintettség, ritmuszavar, megnyult QT).

8. Mit tegyenek a neuromuszkularis szakemberek, hogy segitsék a siirgésségi és intenziv osztalyos
felvételek és kezelések optimalis (maximalis lehetdségek) dontését?

A betegek intenziv osztélyos felvételét tulterheltség akadalyozhatja. A betegek prioritizalaséara lehet
szlikség. Ennek gyakorlati és etikai kovetkezményei lehetnek:

Szoros egylittmiikddésre van sziikség a neuromuszkularis szakemberek és pulmonolégusok
kozott.

A neuromuszkularis szakemberek készenlétben kell hogy alljanak arra, hogy dontsenek a
neuromuszkularis betegek intenziv osztalyos kezelésében.

Idedlis esetben, a neuromuszkularis szakemberek részt vesznek a korhazi irdnyado
algoritmusok és dokumentumok el6készitésében.

Neuromuszkularis szakemberek szabalyozzék, amennyire lehetséges, hogy a betegek otthoni
kezelése megoldhaté legyen.

9. Milyen betegsegité szolgaltatast nyujtsanak a neuromuszkularis kdzpontok?
A neuromuszkuléris kdzpontok és specialis intézetek igyekezzenek biztositani a kovetkezoket:

Beteg ‘'hotline’ létrehozasa, neuromuszkularis gondozdk, gyogytorndszok €és egyéb
szakszemélyzet kozremiikodésével, neuromuszkuldris klinikus készenléti elérhet6séggel
(gyerek és felnott).

A rutin jarébetegellatds telefonos vagy vided konzultaciok formajaban folytatodjon (erre
nemzeti vagy intézetspecifikus biztonséagi szabalyozas vonatkozhat).

Tartos 1élegeztetés elérhetévé tétele szitkséges.

Tervezett korhazi kezelések minimalis korlatozéssal folytatodjanak.

A neuromuszkuléris szakemberek targyaljanak a korhazak siirgdsségi és intenziv osztalyaval a
hazi 1élegeztetdgépek hasznalatat illetGen.

Neuromuszkuléris szakemberek tdmogassdk korhdzukat jobb mindségii késziilékek
elérhet6ségét illetden (maszk viralis részecskesziirdvel lehetvé teheti az otthoni 1élegeztetogép
koérhazi hasznalatét).

Folyamatos konzultécié és osztott kezelési terv az intenziv osztéllyal.

10. A kilonos védelem fokozatos feloldasanak moédszere “Deconfinement”

Az itt 6sszefoglalt javaslatok kiegészitésére, az Ujabb fejlemények ismeretében arra is fel kell
készilnunk, hogy hogyan oldjuk fel a betegek self-izolalasat es kiilonleges védelmét. Ezek lehetévé
teszik majd hogy a neuromuszkularis betegek visszatérhessenek korabbi életiikbe (munka, tanulds,
tarsasagi élet) es Ujra elindulhassanak a tervezett vizsgalatok.
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Egyelore nagy a kiilonbség az egyes orszagok biztonsagi korlatozasai es a korlatozasok feloldasa
kozott, és ez hatassal van a neuromuszkularis betegek, csaladtagjaik, gondozoik életére, és a
neuromuszkularis kdzpontokban véarnak ezen kérdéseikre iranyadd valaszt.

A nemzeti szabalyozésok ellenére, a WMS ajanlésa a kdvetkezo:

Az olyan betegek szamara, akik az alacsony kockézatu betegség csoportba tartoznak (lasd 1.
pont) vagyis nincs sziv es légzési zavaruk, nem kapnak immunszupprimalo kezelést és
nincsenek olyan egyéb betegségeik, amik a kockazatot ndvelnék, az javasoljuk, hogy kovessék
az orszagukban Kiadott javaslatokat. Kérdéses esetben konzultdljanak a neuromuszkularis
kezel6 kdzponttal.

A kozepes kockazatl betegek szamara, akiknél példaul enyhe légzési probléma all fenn
részletes konzultacid javasolt a neuromuszkularis szakemberrel, vagy kezeldé orvossal. A
korlatozésok lassu es fokozatos feloldésa javasolt, amiben kdvessék a nemzeti iranyvonalat.
Specidlis szabalyok vonatkoznak viszont a magas es nagyon magas kockazatl betegség
csoportokra (1. Pont fent). Kiilondsen olyan betegek, akiknek sulyos vagy valtozo mérteki
légzési elégtelensége van (FVC<60%), otthoni lélegeztetésre szorulnak, klinikailag jelentés
szivelégtelenségben szenvednek vagy sulyos izomgyengeséguk miatt teljes ellatasra szorulnak.
Ezek a betegek tovabbra is folytassak az elkiilonité self-izolalast, és gondozoik, csaladtagjaik
tovabbra is maszkot kell, hogy hordjanak.

Gyermekek es fiatalkord neuromuszkuléris betegek esetében fontos kérdés, hogy mikor és
hogyan térjenek vissza az Ovodaba, iskolaba vagy méas kozosségekbe. A neuromuszkularis
betegségben szenvedd gyermekek védelmére ezen intézményekben is figyelmet kell hogy
forditsanak. A visszatérés lehetosége tobbféle koriilményen alapul, es egyéni elbiralast igényel
az adott beteg személyes kdrtlmeényeinek es az intézmény ellatottsdganak ismeretében. Néhany
orszdgban mar szillettek javaslatok amik interneten elérhetdk (lasd linkek a dokumentum
Végen).

A betegeknek biztositani kell, hogy biztonsaggal mehessenck a kdrhazba, ha kiilonb6z6
kezelésekre van szikségik (pld. sziv vizsgalat, alvas vizsgalat, non-invaziv lélegeztetés
elinditasa). A neuromuszkularis szakambereknek javasoljuk a betegek egyeni felllvizsgalatat,
es annak megallapitasat, hogy a zérlat alatt esetleg elmaradt-e valami fontos vizsgalat vagy
kezelés, amiknek az ut6lagos bepotlasa szlikséges a szolgaltatdsok fokozatos beinditasa utéan.
A neuromuszkularis kézpontok figyeljenek arra, hogy a kérhazak kellé biztonsagot nyjtsanak
a betegeknek ezen vizsgalatok alatt, beleérte a személyzet korében megfeleld védooltozet
viselését, COVID-19-mentes vizsgalohelyiségek és varohelyiségek biztositasat es a megfelel6
tavolsagtartas betartasat.

Tovabbi informacio talalhato a kdvetkezé weboldalakon:

https://www.theabn.org/page/COVID-19
https://neuromuscularnetwork.ca/news/covid-19-and-neuromuscular-patients-la-covid-19-et-
les-patients-neuromusculaires/

https://www.youtube.com/watch?v=3DKEeRV8al A&feature=youtu.be
http://www.eamda.eu/2020/03/19/coronavirus-covid-19-information-for-people-with-nmd/
https://www.gov.uk/government/publications/guidance-on-shielding-and-protecting-
extremely-vulnerable-persons-from-covid-19/guidance-on-shielding-and-protecting-
extremely-vulnerable-persons-from-covid-19

https://ern-euro-nmd.eu/
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e European Neuromuscular Centre website: www.enmc.org

o https://treat-nmd.org/

o https://www.nvk.nl/over-nvk/vereniging/dossiers-en-standpunten/covid-19/document-covid-
19?7dossierid=26542080

o https://www.enmc.org (European Neuromuscular Centre website)

e https://www.aanem.org/Practice/COVID-19-guidance (American  Association  of
Neuromuscular and Electrodiagnostic Medicine AANEM website)

o https://www.apta.org/telehealth (American Physical Therapy Association advice on telehealth)

o https://filnemus.fr (French neuromuscular reference centers network)
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