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ERN GENTURIS - Souhrn:

SMERNICE KLINICKE PRAXE PRO DIAGNOSTIKU, LECBU, RIZENIi A DOHLED LIDIi SE
SCHWANNOMATOZOU

uvobD

Schwannomatoza je charakterizovana rozvojem typicky bolestivych, benignich nadord nervovych
pochev (schwannom0) na misnich a perifernich nervech téla. Klinickd péce o osoby se

schwannomatdzou se znacné lisi, protoze zatim neexistuje zadny konkrétni navod.
CiLE SMERNICE

Smérnice pro schwannomatézu byla vytvorena, aby pomohla zdravotnickym pracovnikdm
poskytnout nejaktualnéjsi diagnozu, klinicky management a sledovani osob se schwannomatozou.
Tento pokyn byl vytvoren z nejlepSich dostupnych Udajb a konsensu odbornikd v péci o pacienty se
schwannomatdzou a bude pravidelné aktualizovan, aby odrazel zmény v dOkazech. Olekava se, ze
klinicti 1ékafi se budou timto doporucenim fidit, pokud neexistuje presvédcivy klinicky ddvod

specificky pro jednotlivého pacienta.
ROZSAH A UCEL SMERNICE

Smérnice je urcena k definovani optimalni diagndzy, klinického fizeni a sledovani osob se

schwannomatozou.

PROTOKOL SLEDOVANi U SCHWANNOMATOZY

Vysetreni nebo sledovani Interval Vék Sila
zacatku dokazg*
Schwannomatodza Klinicke V)’/setren.l @ Rocni 12-14 let Mirna
posouzeni bolesti a
neurologické
vysetreni
MRI mozku a patefe | Podle konkrétniho | V dobé Silna
Schwannomy Y, . .
genu a vékovych diagndzy/
doporuceni od12-14 let

Prohlaseni: Obsah tohoto shrnuti je zalozen na ERN GENTURIS CLINICAL PRACTICE GUIDELINES
FOR THE DIAGNOSIS, TREATMENT, MANAGEMENT AND SURVEILLANCE OF PEOPLE WITH
SCHWANNOMATOSIS Version 8.3 (22.07.2021)
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Celotélové MRI Z3akladninebo brzy | V dobé Mirna
poté. Zvazit stfidani | diagnozy/
s kraniospinalnim od 12-14 let
Ultrazvuk Zvazit k reseni Podle Mirna

problémd koncetin potieby

nebo mezizebfi

* Toto hodnoceni je zaloZeno na publikovanych ¢lancich a shodé odbornikd.

KLICOVA DOPORUCENI

Klinicky prehled

Diagnoza

Zobrazovani

Kazdorocni
klinické

hodnoceni

Ocekavana délka Zzivota u schwannomatdzy nebyva na rozdil od NF2
ovlivnéna. Bolest je prominentnim rysem, zejména u lidi se zarodecnou

patogennivariantou LZTR1.

U lidi se schwannomatdzou v reprodukénim véku by méla byt provedena
diskuse o pravdépodobnych rizicich pfenosu na potomstvo a moznostech

testovani pomoci preimplantacni genetické diagnostiky.

U pacientd s lokalizovanou bolesti a/nebo pridruzenym neurologickym
fokalnim deficitem bez zjevného schwannomu by méla byt lokalizovana MRI
provedena s pouzitim tenkych fezl (<3 mm), aby bylo mozné detekovat velmi

malé, ale funkéné vyznamné schwannomy.

Pro cilené vysetreni bolesti mdze byt ultrazvuk (v rukou nékoho zkuseného v
zobrazovani schwannom) uzitecnou modalitou feseni problém0.

Pfi kazdé kontrolni navstévé by mélo byt:

* UpIné posouzeni anamnézy bolesti

» Kompletni neurologické vysetreni

* Hodnoceni kvality Zivota pomoci uznavaného nastroje, napf. EQ-5D

* Posouzeni psychickych potreb pacienta

Prohlaseni: Obsah tohoto shrnuti je zalozen na ERN GENTURIS CLINICAL PRACTICE GUIDELINES

FOR THE DIAGNOSIS, TREATMENT, MANAGEMENT AND SURVEILLANCE OF PEOPLE WITH

SCHWANNOMATOSIS Version 8.3 (22.07.2021)
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Nechirurgicka Mélo by byt pouzito multidisciplinarni zvladani bolesti se zamérenim na
lécba bolesti zvladani symptomd a zamérené na postizeni souvisejici s bolesti pomoci bio-

psychosocialniho pristupu.

Bolestivé schwannomy maji vyznamnou neuropatickou slozku, léky jako
tricyklicka antidepresiva a gabapentinoidy by mély byt uzivany v prvni linii a

SSRI nebo jiné ASD (Topiramat, Carbamazepin, Oxkarbazepin) ve druhé linii.

Chirurgicka Nékteré léze nelze chirurgicky odstranit a operace jsou spojeny se zvysenou
intervence morbiditou. Posouzeni pravdépodobnosti Uspéchu a rizik neurologického
deficitu by tedy mélo zahrnovat posouzeni chirurgem s vyznamnymi

zkuSenostmi s resekci nadord nervovych pochev.

PSYCHOLOGICKE POTREBY

Zatimco fyzické projevy schwannomatozy jsou objektivni a popsatelné, je dilezité zvazit dopad
schwannomatdzy na kognitivni, psychologické, emocionalni a socidlni blaho pacienta. Psychologicky
stres m0ze byt zpUsoben bolesti, Unavou, nutnosti podstoupit nékolik operaci, nejistotou ohledné
postupu onemocnéni a obavami spojenymi s planovanim rodiny. Presvédceni pacientd o jejich
zdravotnim stavu mize byt extrémné silnou determinantou v jejich reakci na terapii, dlouhodobé
lécbé a celkové invalidité. Zavaznost fyzického onemocnéni ne vzdy koreluje s emocnim stresem,
nicméné bolest je vyznamnym faktorem schwannomatdzy. To neni prekvapivé, protoze bolest ma

dobre zndmou a vyznamnou psychosocialni korelaci.

Ve skutecnosti nelze formalni psychologické vysetfeni provést u vsech pacientd s diagnozou
schwannomatdzy. Urcité rizikové faktory by vsak mély Iékare upozornit, aby zvazil véasné doporuceni

psychologického vysetreni.

Prohlaseni: Obsah tohoto shrnuti je zalozen na ERN GENTURIS CLINICAL PRACTICE GUIDELINES
FOR THE DIAGNOSIS, TREATMENT, MANAGEMENT AND SURVEILLANCE OF PEOPLE WITH
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