.\

o2 European gufopean
. . 2% Reference 2
0.5 Reference ®i%? Network oo
. . . L & . 9 @ Coordinator
0g0’ Networks = & e L

STUPNICE PRO HODNOCENI A POSUZOVANI ATAXIE

(Scale for the Assessment and Rating of Ataxia - SARA)

EUROPEAN REFERENCE NETWORKS
FOR RARE, LOW PREVALENCE AND COMPLEX DISEASES

Share. Care. Cure.
6

O .QQ@

00
0.9.°
o

Schvéleno ERN-RND: 26.07.2018



https://www.ern-rnd.eu
https://ec.europa.eu/health/ern_en

Odmitnuti odpovédnosti:

"Podpora Evropské komise pro vydani této publikace nepredstavuje schvaleni jejiho obsahu, ktery odrazi
pouze nazory autoru, a Komise nenese odpovédnost za jakékoli pouziti informaci v ni obsazenych."

Dal3i informace o Evropské unii jsou k dispozici na internetu (http://europa.eu).
Lucemburk: Ufad pro publikace Evropské unie, 2019
© Evropska unie, 2019

Reprodukce je povolena pod podminkou uvedeni zdroje.



'n European
‘3 Reference
040" Networks

UVOD DO EVROPSKE REFERENCNI SITE PRO VZACNA NEUROLOGICKA

ONEMOCNENI (ERN-RND)

ERN-RND je evropskd referencni sit zfizend a schvalend Evropskou unii. ERN-RND je zdravotnicka
infrastruktura, ktera se zaméruje na vzacnd neurologicka onemocnéni (RND). Tfemi hlavnimi pilifi ERN-
RND jsou (i) sit odbornikl a odbornych center, (ii) vytvareni, sdruZzovani a Sifeni znalosti o RND a (iii)
zavadéni elektronického zdravotnictvi, které umozni, aby odborné znalosti cestovaly misto pacientl a
rodin.

ERN-RND sdruzuje 64 prednich evropskych odbornych center a 4 pfidruzené partnery ve 24 ¢lenskych
statech a zahrnuje vysoce aktivni pacientské organizace. Centra se nachdazeji v Rakousku, Belgii, Bulharsku,
Chorvatsku, Kypru, Ceské republice, Dansku, Estonsku, Finsku, Francii, Némecku, Recku, Madarsku, Irsko,
Italii, Loty$sku, Litvé, Lucembursku, Malté, Nizozemsku, Polsku, Slovinsku, Spanélsku a Svédsku.

ERN-RND pokryva nasledujici skupiny onemocnéni:
e Ataxie a dédicné spastické paraplegie
e Atypicky parkinsonismus a geneticka Parkinsonova choroba
e Dystonie, paroxysmalni porucha a neurodegenerace s akumulaci Zeleza v mozku
e Frontotempordlni demence
e Huntingtonova choroba a dalsi chorea
e Leukodystrofie

Konkrétni informace o siti, odbornych centrech a zahrnutych onemocnénich najdete na internetovych
strdnkdch sité www.ern-rnd.eu.

Doporuceni pro klinické pouziti:

Evropskd referenéni sit pro vzdcnd neurologickd onemocnéni dirazné doporuéuje
pouZivat Skdlu pro hodnoceni a posuzovdni ataxie (SARA) jako nejlepsi klinickou praxi
pro hodnoceni a posuzovdni pacienti s ataxii.

YLOUCENI ODPOVEDNOSTI:

U klinickych pokyn(, doporucenych postupt, systematickych souhrnnych praci a dalsi metodiky, které
ERN-RND zverejiuje, schvaluje ¢i povazuje za pfinosné, se jedna o hodnoceni soucasnych védeckych a
klinickych poznatkd, které jsou k dispozici jako studijni materialy.

Je moiné, Ze tyto informacni materialy (1) nezminuji veskeré mozné zplsoby IéCby a péce o pacienta, a
nelze je tudiz povazovat za pecovatelské standardy; (2) nejsou prlibézné aktualizovany, a mozna tedy
nereflektuji nejnovéjsi poznatky (v dobé mezi zpracovdnim a publikaci resp. cetbou ¢&i studiem
informacniho materialu se vyvoj mliZe posunout opét o néco dale); (3) jsou zaméreny jen na explicitné
uvedenou tematiku; (4) nepredepisuji konkrétni |ékarskou péci; (5) nenahrazuji nezavisly, profesionalni
nazor osetfujiciho lékare, jelikoZ nezohlednuji individualni rozdily mezi pacienty. Osetrujici Iékatr by mél v
kazdém ptipadé volit Ié¢ebny postup individudlné podle konkrétniho pacienta. Vyuziti téchto informaci je
dobrovolné. Informace poskytované ERN-RND odraZeji soucasny stav poznatk( a ERN-RND za né neruci
ani explicitné, ani implicitné. ERN-RND vyslovné odmitd jakoukoliv zaruku za praktickou pouzitelnost a
vhodnost s ohledem na konkrétni zplsob pouZiti nebo konkrétni Ucel. ERN-RND neprejima zadnou
odpovédnost za pfipadnou Ujmu na zdravi nebo vécnou skodu, ktera vznikla na zadkladé nebo v souvislosti
s vyuzivanim téchto informaci, ani za pfipadné omyly a opomenuti.
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METODIKA

Proces schvalovani provedla skupina pro ataxii a dédi¢né spastické paraplegie ERN-RND.

Skupina pro onemocnéni ataxii a dédi¢nych spastickych paraplegii:

Koordinatofri skupin nemoci:

Caterina Mariotti'®; Rebecca Schuele-Freyer'*

Clenové skupiny pro onemocnéni:

Zdravotnicti pracovnici:

Segolene Ayme?; Enrico Bertini?; Kristl Claeys3; Maria Teresa Dotti# Alexandra Durr!; Antonio Federico?
Josep Gdmez>; Paola Giunti®; David Gdmez-Andrés>; Kinga Hadziev’; York Hellenbroich®; Jaroslav Jerabek?;
Mary Kearney??; Jiri Klempir'l; Thomas Klockgether'?; Thomas Klopstock'3; Norbert Kovacs’; Ingeborg
Krageloh-Mann'4; Berry Kremer®>; Alfons Macaya®; Bela Melegh’; Maria Judit Molnarg; Isabella Moroni®®;
Alexander Miinchau®; Esteban Mufioz!’; Lorenzo Nanetti'®; Andrés Nascimento!’; Mar O'Callaghan?’;
Damjan Osredkar!®; Massimo Pandolfo!?; Joanna Pera?®; Borut Peterlin'®; Maria Salvadd>; Ludger Schéls'4;
Deborah Sival*>; Matthis Synofzik!#; Franco Taroni'; Sinem Tunc®; Bart van de Warrenburg?!; Judith van
Gaalen?!; Martin Vyhnalek®; Michel Willemsen?!; Ginevra Zanni?; Judith Zima’; Alena Zumrova®

Zastupci pacienti:

Lori Renna Linton??, Cathalijne van Doorne?°

1 Assistance Publique-Hopitaux de Paris, Hopital Pitié-Salepétriere, France: Reference Centre for Rare Diseases 'Neurogenetics’; 2 Pediatric
hospital Bambino Gesu, Rome, Italy; 3 University Hospitals Leuven, Belgium; 4 AOU Siena, Italy; > Hospital Universitari Vall d'Hebron, Spain;
6 University College London Hospitals NHS Foundation Trust, United Kingdom; 7 University of Pécs, Hungary; 8 Semmelweis University,
Hungary; 8 Universitatsklinikum Schleswig-Holstein, Germany; ° Motol University Hospital, Czech Republic; 10 Patient representative;
11 General University Hospital in Prague, Czech Republic; 12 Universitatsklinikum Bonn, Germany; 13 Klinikum der Universitat Miinchen,
Germany;  Universitatsklinikum Tibingen, Germany; 5 University Medical Center Groningen, Netherlands; 6 Foundation IRCCS neurological
institute Carlo Besta — Milan, Italy; 17 Hospital Clinic i Provincial de Barcelona y Hospital de Sant Joan de Déu, Spain; 8 University Medical
Centre Ljubljana, Slovenia; 1° Université libre de Bruxelles, Belgium; 20 University Hospital in Krakow, Poland; 2! Stichting Katholieke
Universiteit, doing business as Radboud University Medical Center Nijmegen, Netherlands

Proces schvalovani:

e Mapovani pouzitych stupnic nemoci podle skupin nemoci - ¢erven - prosinec 2017

e Navrh na schvaleni hodnotici stupnice koordinatory skupin nemoci ERN-RND - 15/05/2018
e Diskuze ve skupiné pro nemoci ERN-RND béhem vyrocniho zasedani - 08/06/2018

e Souhlas se schvalenim stupnice nemoci na vyro¢nim zasedani ERN-RND 2018 - 08/06/2018
e Souhlas se schvalenim celou skupinou nemocnych - 13/07/2018
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MERITKO

1) Chiize

Proband je vyzvan, aby (1) Sel v bezpecné
vzdalenosti rovnobéiné se sténou vcetné
pllotacky (otoceni se do protisméru chlize) a (2)
Sel vtandemu (paty na Spicky) bez opory.

1 Normalni, bez obtizi pfi chuzi, otaceni a
chuizi v tandemu (povolen maximalné jeden
chybny krok)

2 Mirné obtiZe, viditelné pouze pfi chlzi 10
krokl po sobé v tandemu.

3 Zjevné abnormalni, tandemova chize >10
krokii neni mozna

4 Znacné potaceni, potize v polotackach, ale
bez podpory

5 Vyrazné rozkroceni, nutna prerusovana

podpora stény

6 TéZké potaceni, nutna trvala opora o jednu
hul nebo lehka opora o jednu ruku.

7 Chuze na vzdalenost > 10 m pouze se silnou
oporou (dvé specialni hole nebo kocarek
nebo doprovodna osoba).

8 Chlze na vzdalenost < 10 m pouze se silnou
oporou (dvé specialni hole nebo kocarek
nebo doprovodna osoba).

9 Nemuze chodit, ani s oporou

2) Postoj

Proband je vyzvan, aby se postavil (1) do pfirozené
polohy, (2) s chodidly u sebe v rovnobéziném
postaveni (palce se dotykaji) a

(3) vtandemu (obé nohy na jedné linii, bez mezery
mezi patou a Spi¢kou). Proband nenosi boty, odi
jsou otevrené. Pro kazdou podminku jsou povoleny
tfi pokusy. Hodnoti se nejlepsi pokus.

1 Normalni, schopny stat v tandemu po dobu
>10s

2 Schopnost stat s nohama u sebe bez
kymaceni, ale ne v tandemu po dobu > 10s.

3 Schopnost stat s nohama u sebe po dobu >
10 s, ale pouze s kolébanim.

4 Schopnost stat > 10 s bez opory v pfirozené
poloze, ale ne s nohama u sebe.

5 Schopnost stat >10 s v prirozené poloze
pouze s ob¢asnou oporou.

6 Schopnost stat >10 s v prirozené poloze
pouze s neustalou oporou jedné ruky.

7 Neschopnost vydrZet stat >10 s i s neustalou
oporou jedné ruky

Skore

Skore
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3) Sezeni

Proband je pozadan, aby se posadil na vySetrovaci
l0Zzko bez opory nohou, s otevienyma ocima a
rukama natazenyma dopfredu.

0 Normalni, bez obtizi pfi sezeni >10 s
1 Mirné potize, obcasné kolisani

2 Neustalé pohupovani, ale schopnost sedét >
10 s bez opory

3 Schopnost sedét po dobu > 10 s pouze s
prerusovanou oporou

4 Neschopnost sedét po dobu >10 s bez
neustalé podpory
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4) Narusen

Red se posuzuje béhem bézné konverzace.

0 Normalni

1 Podezfeni na poruchu reci

2 Zhorsena fec, ale snadno srozumitelna
3 Obcasna obtizné srozumitelna slova

4 Mnoho slov je obtizné srozumitelnych
5 Srozumitelna pouze jednotliva slova

6 Nesrozumitelna fec / anartrie

Skore

Skore

5) Honba za prsty
Hodnoceni pro kazdou stranu zvlast

Proband se pohodIné usadi. V pfipadé potreby je
povolena opora nohou a trupu. Vysettujici se
posadi pred probanda a provede 5 po sobé
jdoucich nahlych a rychlych ukazovacich pohybt v
nepredvidatelnych smérech ve frontdlni roving,
pfiblizné v 50 % dosahu probanda. Pohyby maji
amplitudu 30 cm a frekvenci 1 pohyb kazdé 2 s.
Proband je pozadan, aby pohyby sledoval
ukazovackem, a to co nejrychleji a nejpfesnéji.

Hodnoti se priamérna vykonnost poslednich 3
pohyb(.

1 Zadna dysmetrie

2 Dysmetrie, nedosaZeni/piekroceni cile <5
cm

3 Dysmetrie, nedosaZeni/pfekroceni cile < 15
cm

4 Dysmetrie, nedosaZeni/presaZeni cile > 15
cm

5 Nelze provést 5 ukazovacich pohybu

6) Test nosem a prstem
Hodnoceni pro kazdou stranu zvlast

Proband se pohodIné usadi. V ptipadé potreby je
povolena opora nohou a trupu. Proband je
pozadan, aby opakované ukazoval ukazovackem
od nosu k prstu zkousejiciho, ktery je pred
probandem ve vzdalenosti asi 90 % jeho dosahu.
Pohyby se provadéji mirnou rychlosti. Prlimérné
provedeni pohyb(i se hodnoti podle amplitudy
kinetického tresu.

1 Zadny tfes

2 Tres s amplitudou <2 cm
3 Tres s amplitudou <5 cm
4 Tres s amplitudou >5 cm

5 Nelze provést 5 ukazovacich pohybl

Skére Vpravo Vlevo

Skére Vpravo Vlevo

pramér obou stran (Vp+VI) /2

pramér obou stran (Vp+VI) /2
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7) Rychlé stridavé pohyby rukou
Hodnoceni pro kazdou stranu zvlast

Proband se pohodIné usadi. V pfipadé potreby je
povolena opora nohou a trupu. Proband je
pozadan, aby co nejrychleji a nejpfesnéji provedl
10 cykll opakovaného stfidani pronace a supinace
ruky na stehné. Pohyb predvede zkousejici
rychlosti pfiblizné 10 cykli béhem 7 s. Je tfeba
zaznamenat presné ¢asy provedeni pohybu.

1 Normalni, bez nepravidelnosti (provadi

<10s)
2 Mirné nepravidelné (provadi <10s)

3 Zretelné nepravidelné, jednotlivé pohyby
obtizné rozliSitelné nebo relevantni
preruseni, ale provadi <10s

8) Sklouznuti pata-podpatek
Hodnoceni pro kazdou stranu zvlast

Proband leZi na vySetfovacim |0zku, aniz by vidél
na nohy. Proband je poZzaddn, aby zved| jednu
nohu, ukdzal patou na protilehlé koleno, sklouzl po
holeni ke kotniku a poloZil nohu zpét na
vysetfovaci l0zko. Ukol se provede t¥ikrat. Pohyby
sklouznuti doll by mély byt provedeny béhem 1 s.
Pokud proband sklouzne doli bez kontaktu s
holeni ve vSech tfech pokusech, hodnoti se 4.

1  Normalni

2 Mirné abnormadlni, kontakt s holeni

zachovan

3 Zjevné abnormalni, béhem 3 cykll se az 3x
vypne zafic.

4 Velmi nepravidelné, jednotlivé pohyby | 4 Silné abnormdini, béhem 3 cykli se 4krat
obtizné rozliSitelné nebo relevantni nebo vicekrat vypne zafic.
preruseni, provadi >10s 5 Nelze provést tkol
5 Nelze dokoncit 10 cykli
Skore Vpravo Vlevo Skore Vpravo Vlevo

pramér obou stran (Vp+VI) /2

pramér obou stran (Vp+VI) / 2

Schmitz-Hibsch T, Tezenas du Montcel S, Baliko L, Berciano J, Boesch S, Depondt C, Giunti P, Globas C,

Infante J, Kang JS, Kremer B, Mariotti C, Melegh B, Pandolfo M, Rakowicz M, Ribai P, Rola R, Schdls L,

Szymanski S, van de Warrenburg BP, Diirr A, Klockgether T. Scale for the assessment and rating of ataxia

- Development of a new clinical scale.

Neurology Jun 2006, 66

(11) 1717-1720; DOI:

10.1212/01.wnl.0000219042.60538.92
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