Miasteenia haigusspetsiifilised
hindamisskaalad neuroloogide
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Taust ja eesmérk. Myasthenia gravis (MG) on krooniline autoimmuunne neuromuskulaarne
haigus, mille kulgu iseloomustab siimptomite méarkimisvddrne varieeruvus. Haiguse
objektiivne hindamine tiksikute vastuvottude kdigus ei pruugi peegeldada patsiendi
tegelikku seisundit. Seetdottu on rahvusvaheliselt soovitatud kasutada haigusspetsiifilisi
hindamisskaalasid, sh patsiendi tdidetavaid kiisimustikke. Uuringu eesmairk oli télkida,
kohandada ja valideerida miiasteenia igapdevaelu tegevuste kiisimustik (MG-ADL) ja
miiasteenia elukvaliteedi kiisimustik (MG-QOL15) eesti keelde.

Metoodika. Uuringusse kaasati 26 tiiskasvanud MG-patsienti Tartu Ulikooli Kliinikumist.
Kiisimustikud MG-ADL ja MG-QOL15 toélgiti eesti keelde standardiseeritud lingvisti-
lise valideerimise metoodikast ldhtudes. Patsientidel paluti tdita kiisimustikud kahel
korral 2-3pédevase vahega. Lisaks hinnati neid objektiivselt skaalaga QMG (Quantitative
Mpyasthenia Gravis) ja MGC (Myasthenia Gravis Composite).

Tulemused. MG-ADL-E kiisimustiku sisereliaablus oli piisav (Cronbachi o = 0,76) ning
MG-QOL15-E sisereliaablus kérge (Cronbachi a = 0,97). Testi-retesti usaldusvadrsus oli
molema kisimustiku puhul hea (MG-ADL-E kaalutud « = 0,75; MG-QOL15-E kaalutud
k = 0,74; p < 0,001). MG-ADL-E korreleerus tugevalt MG-QOL15-E ja MGC skooriga ning
mooddukalt QMG skooriga ja MGC-skaalaga. MG-QOL15-E nditas moodukat korrelatsiooni
molema objektiivse hindamisskaalaga.

Jareldused. Eesti keelde kohandatud MG-ADL-E ja MG-QOL15-E on valiidsed ja usaldus-
vaadrsed patsiendi tdidetavad hindamisvahendid. Nende kasutamine vdimaldab miiasteenia
struktureeritud, patsiendikeskset ja standardiseeritud jdlgimist ning toetab kaasaegset
kliinilist otsustamist Eesti neuroloogilises praktikas.

Miiasteenia ehk myasthenia gravis (MG)
on harva esinev autoimmuunhaigus, mis
avaldub neuromuskulaarse tilekande-
hdirena. MG korral hdirub nédrviimpulsi
tilekanne nérvilt lihasele pdhjustatuna
autoantikehade mojust postsiinaptilisele
lihasmembraanile (1). Tliipiline miiasteenia
avaldub lihasnorkuse ja lihasvdsimusena,
mis on pdeva 16ikes viga muutlik, stiveneb
koormusel ning leeveneb puhates. Haigus
haarab tavaliselt ekstraokulaarseid, bulbaar-
seid, jdsemete ja kehatiive lihaseid. Sageli
on esimesed kaebused kahelindgemine ja
silmalau allavaje ehk ptoos (2). Kuni 20%-1
voibki haigus jadda okulaarseks vormiks,
kuid suuremal osal lisanduvad jargneva kahe
aasta jooksul uued simptomid ja haigus
generaliseerub. Jdsemete ndrkus on enam

véljendunud proksimaalselt, sageli tekib ka
bulbaarsete lihaste haaratus neelamisras-
kuse, miimiliste lihaste norkuse voi isegi
hingamispuudulikkusena (3).
Miiasteeniat iseloomustab lihasndrkuse
oluline paevane ja pdevadevaheline variee-
ruvus, mistdttu ei pruugi Uksik kliiniline
labivaatus peegeldada haiguse tegelikku
aktiivsust. Haigusspetsiifilised skaalad
voimaldavad siistemaatiliselt ja korduvalt
hinnata simptomeid ning funktsionaalse
voimekuse muutust ajas (4). MG-le iseloo-
mulike okulaarsete, bulbaarsete, hinga-
misega seotud ja proksimaalsete lihaste
norkuse stimptomite hindamiseks ei ole
piisavalt iildiste neuroloogiliste siimpto-
mite voi elukvaliteedi hindamise skaalasid.
Miiasteeniaspetsiifilised skaalad on vilja
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tootatud just eelnimetatud haigustunnuste
hindamiseks (5). Rahvusvahelised ekspert-
komisjonid (Myasthenia Gravis Foundation
of America, European Academy of Neurology)
on réhutanud, et haigusspetsiifiliste skaa-
lade kasutamine parandab ravikvaliteeti,
vdimaldab dgenemiste varasemat diagnoosi-
mist ning toetab ravi muutmise otsuseid (6).

Miiasteeniaga patsiendi kliinilise
seisundi hindamiseks on vidlja tootatud
erinevaid hindamisvahendeid. Miiasteenia
raskusastme objektiivseks hindamiseks
on maailmas kliinilises praktikas laialda-
selt kasutusel kvantitatiivne MG-skaala
(QOMG; Quantitative Myasthenia Gravis) ning
MG-iihendskaala (MGC; Myasthenia Gravis
Composite), mis on moeldud kasutamiseks
tervishoiuspetsialistidele. Arsti hinnangul
pohineva objektiivse moodiku QMG-skaala
tditmine votab aega keskmiselt 30 minutit
ning see ei mahu ambulatoorse vastuvotu
ajapiiridesse. Liihema MGC-skaala tditmine
vOtab aega keskmiselt 5 minutit.

Patsiendi perspektiivist pole aga haigus
ainult lihasnérkus ja -vdsimus. Objektiivse
leiu kdrval jddvad vastuvotul arvesse voétmata
haiguse psiihholoogilised ja sotsiaalsed
mojud (7). Patsiendipdhise hinnangu saami-
seks haiguse mojust igapdevategevustele ja
elukvaliteedile kasutatakse MG igapdevaelu
tegevuste profiili (MG-ADL) ja MG elukvali-
teedi kiisimustikku (MG-QOL15). MG-ADL ja
teised MG-spetsiifilised skaalad on edukalt
tolgitud ja valideeritud mitmesse keelde,
sealhulgas léti keelde (8). Kuna eesti keelde
polnud seni MG patsiendikiisimustikke
tolgitud, oli uuringu eesmark télkida, kohan-
dada ja valideerida kiisimustikud MG-ADL
ja MG-QoL ka eesti keelde (MG-ADL-E,
MG-QOL-15-E), et saaks need Eestis sujuvalt
integreerida MG kaésitlusse.

METOODIKA

Patsiendid
Uuringusse kaasati patsiendid, kes viibisid
perioodil 01.01.2019-31.12.2024 Tartu
Ulikooli Kliinikumis ambulatoorsel vastu-
votul voi statsionaarsel ravil. Uuringule
andis oma heakskiidu Tartu Ulikooli
inimuuringute eetika komitee (protokoll
385T-33, 18.12.2023) ning igalt osalejalt voeti
informeeritud nousolek.

Uuringusse kaasati kokku 26 patsienti,
kes olid koik vdhemalt 18aastased ja kellel
oli varasemast kinnitatud MG diagnoos

(rahvusvahelise haiguste klassifikatsiooni
10. versiooni koodiga G70.0). Uuringust
jaeti vidlja patsiendid, kellel oli raske MG
(Myasthenia Gravis Foundation of America,
MGFA, V klass) voi kelle emakeel polnud
eesti keel.

Tolkimine ja kohandamine
Hindamisvahend MG-ADL koosneb 8 kiisi-
musest, mis késitlevad patsientide enda
hinnangut funktsionaalsele héirele jargne-
vates valdkondades: okulaarne (2 kiisimust),
bulbaarne (3 kiisimust), respiratoorne (1
kiisimus) ning motoorne funktsioon (2
kiisimust) (14). Iga tiksiku kiisimuse skoor
jadb vahemikku 0-3, andes koguskoo-
riks vahemiku 0-24. MG-ADL on lihtsasti
kasutatav, ei vaja tdiendavat koolitust ja
selle tditmine votab vdahe aega (alla 10
min). Kiisimustik sobib nii igapdevasesse
kliinilisse praktikasse kui ka kliinilistesse
uuringutesse (9). MG-ADL skoori suurem
vaartus viitab rohkematele simptomitele
voi haiguse raskemale vormile (10). Kahe-
punktiline paranemine skooris viitab aga
haiguse kliinilisele paranemisele (11).

MG-ADL moo6dab MG stimptomeid, kuid
ei kajasta otseselt elukvaliteeti ega funktsio-
neerimist. Seetottu soovitatakse kliinilises
praktikas ja teadusuuringutes kasutada seda
koos teiste hindamisvahenditega, niditeks
MG-QOL15-ga, et saada patsiendi seisundist
terviklik tilevaade (6). Oluline ei ole moista
mitte ainult MG stiimptomite muutusi, vaid
modta ka nende moju elukvaliteedile ja
igapdevasele toimetulekule ning hinnata
ravi moju, sealhulgas selle kdrvaltoimeid
ja koormust patsiendile.

MG-QoL15 on 15 kiisimusega kiisimustik,
mis voimaldab hinnata miiasteeniat podeva
patsiendi elukvaliteeti. MG-QoL15 mdddab
haiguse moju fuisilistele, sotsiaalsetele
ja psiihholoogilistele aspektidele, nii et
patsient hindab esitatud vaidete tdesust
skaalal 0 (mitte iildse) kuni 4 (viga palju).
Kumulatiivne punktisumma jaab vahemikku
0-60, kus suurem tulemus viitab halvemale
elukvaliteedile (12).

Loa tolkida eesti keelde MG-ADL kiisi-
mustik andis Prantsusmaa mittetulundus-
tthing Mapi Research Trust ja loa tolkida
MG-QoL15 Duke’i Ulikooli dr Ted Burnsi
grupp. Tolge ldbis standardiseeritud tolke
metodoloogiat rakendades tédieliku ling-
vistilise valideerimise. Selleks tolkisid
2 sdltumatut erineva eriala isikut kiisi-
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mustikud eesti keelde; tolkeid vordlesid,
tegid parandusi ja kombineerisid artikli
autorite hulka kuuluvad uurijad. Seejarel
toimus tagasitolge inglise keelde inimese
poolt, kelle emakeel on inglise keel. Jargnes
tagasitdlke analtiis toorithma liikmetelt
ning loplik tolge ja tagasitdlge saadeti loa
andnud tihingule ja teadlasriihmale.

Andmete kogumine
Uuringusse kaasatud 26 patsiendil paluti
tdita eesti keelde tolgitud kiisimustik
MG-ADL-E (vt lisa 1) ja MG-QoL15-E (vt lisa 2)
ooteruumis enne vastuvottu. Uurijad
fikseerisid vastuvotul patsiendi objektiivse
seisundi, médarates lihasjou erinevates lihas-

uu

gruppides. Patsientide haiguse raskusastme

Lisa 1. Miiasteenia igapdevaelu tegevuste profiil (MG-ADL-E)

RIMUS

paev

pidevalt

Skoor

Aste 0 1 2 3 (0,1,2 voi 3)
1. Raakimine Normaalne | Aeg-ajalt esinev Pidevalt ebaselge Raskesti maistetav

ebaselge voi nasaalne | vdinasaalne, kuid kéne

kone moistetav
2. Mélumine Normaalne | Vasimine tahke toidu | Vasimine pehme toidu | Maosond

narimisel narimisel
3. Neelamine Normaalne | Toitjdab harva kurku | Toitjaab sageli kurku | Maosond

kinni kinni ja toitumist on

vaja muuta
4.Hingamine Normaalne | Hingeldus pingutusel | Hingeldus rahuolekus | Séltuvus
hingamisaparaadist

5. Hammaste pesemise voi | Ei esine Lisapingutus, kuid Vajalikud on Eisaa iihte neist
juuste kammimise voime puhkepausid ei ole puhkepausid toimingutest teha
halvenemine vajalikud
6. Toolilt tousmise véime | Ei esine Kerge, kasutab M&dodukas, kasutab Raske, vajab abi
halvenemine monikord kasi alati kasi
7. Topeltndgemine Ei esine Esineb, kuid mitteiga | Iga paev, kuid mitte Pidevalt

paev pidevalt
8. Silmalau allavaje Ei esine Esineb, kuid mitteiga | Iga péev, kuid mitte Pidevalt

MG-ADLi skoor kokku (punktid 1-8) =

Lisa 2. Miiasteenia elukvaliteedi kiisimustik (MG-QOL15-E)

kohta)

Palun markige, kui téene on iga esitatud véide (paari viimase nadala

Uldse Mone- | Usna Viga
mitte | Natuke | vorra palju palju
0 1 2 3 4

1. Olen oma miiasteenia haiguse tottu rusutud

2. Mul on probleeme ndgemisega

3. Mul on miiasteenia tottu raskusi s6omisega

4.Olen miiasteenia tottu oma sotsiaalseid tegevusi piiranud

5. Miasteenia seab mulle piirangud hobidega tegelemisel ja
vabaajategevuste nautimisel

6. Mul on miiasteenia tottu raske oma pere eest hoolitseda

7. Pean plaanide tegemisel arvestama oma miasteenia haigusega

tootamisvoimalusi

8. Miiasteenia on mdjutanud negatiivselt minu todalaseid oskusija

9. Mul on miasteenia tottu raskusi radkimisega

10. Mul on miasteenia tottu raskusi autojuhtimisega

11. Mul on miiasteenia tottu depressioon

12. Mul on muasteenia tottu raskusi kdndimisega

13. Mul on miiasteenia tottu keeruline avalikes kohtades ringi liikuda

14. Tunnen end miiasteenia tottu tilekoormatuna

15. Mul on miasteenia tottu raskusi enda eest hoolitsemisega
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UURIMUS

hindamiseks kasutati uuringus MGC- ja
QMG-skaalat ning MGFA klassifikatsiooni.

MGFA on enam Ameerika Uhendriikides
kasutatav 2000. aastal loodud standardi-
seeritud kliiniline MG klassifikatsioon. See
pohineb lihasndrkuse kliinilisel jaotusel ja
raskusastmel ning on laialdaselt kasutusel
nii kliinilises praktikas kui ka teadus-
uuringutes. QMG-skaala on objektiivne
moodik, mis hindab lihasjéudu 13 eri
piirkonnas. Igat funktsiooni hinnatakse
skaalal 0-3, skoor jadb vahemikku 0-39 (vt
lisa 3). MGC-skaala on 2008. aastal loodud
lihtne ja selge valideeritud objektiivne 10
kiisimustest koosnev vahend (vt lisa 4),
mille tditmine ei ndua palju aega. Kodigi
nimetatud hindamisvahendite puhul
viitavad kérgemad tulemused raskematele
simptomitele.

Uuritavatel paluti kiisimustikud tiita
uuesti 2-3 pdeva pdrast ning saata need

Lisa 3. Kvantitatiivne miasteenia kiisimustik (QMG)

postiga tagasi. Lisaks paluti uuringus osale-
jatel vastuvotul tédita ka kiisimustik, milles
kiisiti andmeid patsiendi isiku, haiguse
anamneesi, kasutatud ravimite ja kaasuvate
haiguste kohta.

Statistiline analiiiis

Tolgitud kiisimustikel hinnati sisereliaab-
lust, testi ja kordustesti reliaablust ja
konstruktiivset valiidsust. Kiisimustike sise-
reliaabluse hindamiseks kasutati Cronbachi
o-t, vadrtust > 0,7 peeti aksepteeritavaks
tulemuseks (13). Testi ja kordustesti repro-
dutseeritavuse hindamiseks kasutati Coheni
kaalutud « koefitsienti. Tulemusi hinnati
vastavalt: > 0,41 = moddukas vastavus;
> 0,61 = oluline vastavus; > 0,81 = peaaegu
tdiuslik vastavus (14). Konstruktiivse
valiidsuse hindamiseks kasutati Spearmani
korrelatsiooni kiisimustike ning MGC ja
QMG skooride vahel.

Testi kiisimus Puudub Kerge Maoodukas Raske
Raskusaste 0 1 2 3 Skoor
Diploopia lateraalsele 61 11-60 1-10 Spontaanne
vaadates (sekundid)
Ptoos (iilesvaatamine) 61 11-60 1-10 Spontaanne
(sekundid)
Né&olihased Normaalne Taielik, nork, osaline | Taielik, ilma Mittetaielik
laugude sulgus | vastupanu vastupanuta
Neelamine 120 ml vett Normaalne Vahene koéha voi Raske koha / Eisuuda neelata
kurgu puhastamine | ldmbumine / (testi eiviida labi)
nasaalne
regurgitatsioon
Koéne Ei teki Dusartria numbrite Disartria numbrite | Dusartria
disartriat 30-49 vahel 10-29 vahel numbrini 9 joudes

Parem kasi sirutuses (90 240 90-239 10-89 0-9
kraadi, istudes), sekundid
Vasak kasi sirutuses (90 240 90-239 10-89 0-9
kraadi, istudes), sekundid
Forsseeritud vitaalne >80 65-79 50-64 <50
kapatsiteet (FVC)
Parema kée pigistus, kg

Mehed 245 15-44 5-14 0-4

Naised >30 10-29 5-9 0-4
Vasaku kée pigistus, kg

Mehed > 35 15-34 5-14 0-4

Naised 225 10-24 5-9 0-4
Pea tostmine (45 kraadi, 120 30-119 1-29 0
selili), sekundid
Parema jala sirutus (45 100 31-99 1-30 0
kraadi, selili), sekundid
Vasaku jala sirutus (45 100 31-99 1-30 0
kraadi, selili), sekundid

TAIELIK QMG SKOOR:
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Lisa 4. Miiasteenia lihendatud skaala (MG composite scale)

kiilgedele vaadates
(arstlik 1abivaatus)

Ptoos, iiles vaatamine | > 45 sekundit=0 11-45 sekundit = 1 1-10 sekundit = 2 Kohe =3
(arstlik labivaatus)
Topeltndgemine > 45 sekundit=0 11-45 sekundit = 1 1-10 sekundit = 3 Kohe =4

Silmade sulgemine
(arstlik 1abivaatus)

Normaalne = 0

Kerge norkus (silmi
saab avadajouga) =0

Mododukas nérkus (saab
avada kergesti) = 1

Véljendunud norkus (ei
suuda silmi suletuna
hoida) =2

Raakimine (patsiendi

Normaalne =0

Aeg-ajalt ebaselge voi

Pidev ebaselge voi

Raskesti arusaadav

pohjusega)

Hingeldus pingutusel
=2

anamnees) nasaalne kone = 2 nasaalne kone, kone =6
arusaadav = 4

Malumine (patsiendi Normaalne =0 Vasimine tahke toidu Vésimine pehme toidu Maosond =6
anamnees) narimisel = 2 narimisel = 4
Neelamine (patsiendi | Normaalne=0 Harvad episoodid, kui Sagedased Maosond =6
anamnees) toit jaab kurku kinni voi | neelamisraskused,

on raske neelata = 2 toitumist on vaja muuta=5
Hingamine (miiasteenia | Normaalne = 0 Hingeldus rahuolekus = 4 Soltuvus

hingamisaparaadist = 9

Kaela fleksioon voi Normaalne =0
ekstensioon (norgim)

(arstlik labivaatus)

Kerge norkus =1

Moo6dukas norkus
(~50% nork, +15%) = 3

Véljendunud norkus = 4

Olgade abduktsioon Normaalne = 0

(arstlik labivaatus)

Kerge norkus =2

Moa6dukas norkus
(~50% nork, +15%) = 4

Véljendunud nérkus = 5

Puusa fleksioon (arstlik | Normaalne =0

Kerge norkus = 2

Moa6dukas norkus

Véljendunud nérkus = 5

labivaatus) (~50% nork, +15%) = 4
KOKKU
TULEMUSED MG-QOL15-E skoori keskmine vidiartus

Uuringusse kaasatud 26 patsiendi kesk-
mine vanus oli 51,8 + 16,4 aastat (95% uv:
42,2-58,5 aastat) (vt tabel 1). Ulekaalukas
osa vastajatest olid naised (80,8%), kuid
vanuseline erinevus polnud oluline (mehed
58,2 + 17,9, naised 50,3 + 16,1 aastat, p =
0,34). Patsiendid tditsid kiisimustiku ilma
raskusteta. Andmete kogumise kdigus ei
ilmnenud patsientidel kiisimustiku sisu
ega sdnastuse osas ebaselgusi ega kiisimusi.

MG-ADL-E skoori keskmine viartus oli 5,9
+ 3,5. MG-ADL-E kiisimustiku sisereliaablus
oli piisav (Cronbachi a = 0,76). Keskmine
tiksikkiisimustevaheline korrelatsioon oli
0,69 kuni 0,80 keskmine 0,73.

oli 22,2 + 15,4, siin oli sisereliaablus korge:
Cronbachi a = 0,97. Uksikkiisimustevaheline
korrelatsioon oli 0,96 kuni 0,97.

25 uuritavat taitsid kiisimustikud 2-3
pdeva mooddudes uuesti. Testidevahelisel ajal
ei tekkinud tihelgi uuritaval haiguse dgene-
mist. Testi ja kordustesti usaldusvdarsus
jai MG-ADL-E skooril vahemikku 0,58-0,89
(Coheni kaalutud « = 0,75, p < 0,001)
ning MG-QOL15-E skooril 0,57-0,89 (Coheni
kaalutud « = 0,74, p < 0,001).

MG-ADL-E niditas tugevat korrelatsiooni
MG-QOL15-E-ga (r = 0,77; p < 0,0001) (vt
joonis 1) ning MGC skooriga (r = 0,82;
p < 0,0001) ning mdddukat korrelatsiooni

Tabel 1. Miasteenia diagnoosiga uuritavate demograafilised andmed

Keskmine vanus (+ SD) 51,8 (+16,4)

Sugu, mees/naine 5/21

Haiguse kestus, aastad (+ SD) 11,0 (¢9,9)

Seroloogiline klass (%) AChR+ MUSK+ Seronegatiivne
15 (57,7) 0 11 (42,3)

Haiguse MGFA klass MGFAI MGFAlla MGFAIlb MGFAIlla MGFAIlllb MGFAIVb
2(7,7) 11(42,3) 3(11,5) 4(154) 5(19,2) 1(3,8)

AChR+ - atsetiiiilkoliini retseptori vastased antikehad positiivsed, MuSK - lihasespetsiifilise
tiirosiinkinaasi vastased antikehad positiivsed, MGFA - Myasthenia Gravis Foundation of America
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UURIMUS

12,5

10,0

MG-ADL-E

QMG skooriga (r = 0,64; p = 0,0002) (vt
joonis 2). MG-QOL15-E niitas moéodukat
korrelatsiooni MGC skooriga (r = 0,63; p =
0,0003) ning QMG skooriga (r = 0,56; p =
0,003) (vt joonis 3).

R?=0,587

7,5

o

o |y=2,03+0,17*x |
o

5,0

2,5

10

20 30 60

MG-QOL15-E

40 50

Joonis 1. Korrelatsioon miiasteenia igapdevaelu tegevuste
profiili eestikeelse kiisimustiku (MG-ADL-E) ja miiasteenia
elukvaliteedi eestikeelse kiisimustiku (MG-QOL15-E) vahel.
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ARUTELU
Too6s tolgiti, kohandati ja valideeriti MG-ADL-
E ja MG-QOL15-E kiisimustikud eesti keelde.
Haiguse kulg arsti ja patsiendi vaates on
sageli aga erinev. [gapdevatoos kasutatakse
enamasti ikka arsti tdidetud ,objektiivseid”
skaalasid, mille perspektiiv on sageli erinev
patsiendi omast (15-17). Iga patsiendi
haiguskogemus on aga erinev ning seda
peaks ravimisel kindlasti arvesse votma.
Rahvusvahelised ekspertkomisjonid on
rohutanud, et MG haiguspetsiifilisi hinda-
misskaalasid peaks jarjepidevalt kasutama,
et tuvastada haiguse dgenemine varem,
toetada ravi sobivat muutmist. Lisaks on
nende instrumentide kasutamine muutumas
itha olulisemaks uute kulukate sihtmérk-
ravimite kasutamise kontekstis, kus ravi
tohususe objektiivne dokumenteerimine
on vajalik nii kliinilises praktikas kui ka
ravimiuuringutes (6). Seega on muasteenia
haigusspetsiifilised hindamisskaalad tidna-
pdevase milasteenia kidsitluse lahutamatu
osa, vdimaldades standardiseeritud, patsien-
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Joonis 2. Korrelatsioon miiasteenia igapdevaelu tegevuste profiili eestikeelse kiisimustiku (MG-ADL-E)
ning a) miiasteenia iihendskaala (MGC) ja b) kvantitatiivse miiasteenia skaala (QMG) vahel.
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Joonis 3. Korrelatsioon miasteenia elukvaliteedi eestikeelse kiisimustiku (MG-QOL15-E) ning
a) miasteenia ilhendskaala (MGC) ja b) kvantitatiivse miiasteeniaskaala (QMG) vahel.
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dikeskset ja tdenduspdhist haiguse jalgimist
ning ravi individualiseerimist.

Euroopa konsensusdokumendis on
rohutatud MG-ADLi kiisimustiku keskset
rolli esmase hindamisvahendina koéigis klii-
nilistes olukordades. Kédesolevas uuringus
leitud MG-ADLi piisav sisereliaablus (Cron-
bachi a = 0,76) ning testi ja kordustesti hea
usaldusviddrsus toetavad selle soovituse
rakendatavust ka Eesti kliinilises kontekstis.
Kisimustiku MG-ADL-E kasutamine esmase
ja rutiinse hindamisvahendina sobib hiasti
Eesti tervishoiusiisteemi tookorraldusega,
kuna kiisimustik on lithike, kergesti mois-
tetav ja patsient saab selle iseseisvalt tdita.
See vbimaldab haiguse struktureeritud ja
standardiseeritud jdlgimist nii ambula-
toorses vastuvotus kui ka visiitidevahelisel
ajal. Rahvusvahelistes teadusuuringutes on
sageli kasutatud vahemalt 2-3punktilist
muutust MG-ADLIi skooris kui potentsiaalset
minimaalselt kliiniliselt olulist erinevust,
kuid Euroopa konsensuse kohaselt ei ole
praegu voimalik kehtestada universaalseid
ja koigile patsientidele rakendatavaid piir-
vadrtusi, kuna nende kliiniline tihendus
soltub patsiendi ldhteseisundist, siimpto-

Kliiniline praktika

Kliinilised uuringud

mite profiilist ja isiklikust kogemusest.
Kéesoleva uuringu tulemused, mis nditavad
tugevat seost MG-ADL-E ja MG-QOL15-E
vahel, viitavad sellele, et isegi suhteliselt
vdike muutus funktsionaalses skooris voib
mone patsiendi jaoks tdhendada mérkimis-
vadrset muutust elukvaliteedis.

Euroopa algoritmi kohaselt tuleks
MG-ADL skoori halvenemise korral teha
tdiendav objektiivne hindamine ning kasu-
tada MG-QOL15-t elukvaliteedi méju hinda-
miseks (vt joonis 4) (6). Kuna QMG skoori
tditmine on vdga ajamahukas, arendati 2008.
aastal MG Composite’i (MGC) skaala, mille
tditmine nduab umbes 5 minutit ning mis
on hinnatud valiidseks ja usaldusvaarseks.
Kirjeldatud uuringus kasutati moélemat
objektiivset testi ja leiti, et korrelatsioon
MG-ADL-E-] oli MGC skooriga isegi tugevam
kui MGQga (vt joonis 2). MG-QMG15-E skaala
korreleerus molema objektiivse skooriga
moodukalt (vt joonis 3).

Kédesoleva uuringu tulemused kinni-
tavad, et selline astmeline lahenemine on
pdhjendatud, kuna subjektiivsed ja objek-
tiivsed skaalad mdddavad osaliselt erinevaid
haiguse aspekte.

Telemeditsiin

MG-ADL

Esmane tulemusnditaja:
MG-ADL
Teisene tulemusnéitaja: QMG

MG-ADL + MG-QOL15r-EQ-5Q
(kaughindamine)

4 \

QMG (kus MG-ADL
viitab haiguse
siivenemisele ning

Patsiendipohised
tulemusnaitajad

Vastuvotule kohale
kutsumine

vajalik on tdpsem
hindamine)

A

\

Lihtne kiisimus (nt PASS) voi

Elukvaliteedi hindamine:
MG-QOL15r / EQ-5D-5L

skaala (nt MG-QOL15r)

vy

Edasine hindamine

MG-ADL - Myasthenia gravis Activities of Daily Living; igapaevaelu tegevustega hakkamasaamise skaala

Myasthenia gravis'ega patsientidel;

QMG - Quantitative Myasthenia Gravis, kvantitatiivne miasteeniaskaala;
PASS - Patient Acceptable Symptom State; Myasthenia gravis'ega seotud haiguskoormuse subjektiivne moodik;
MG-QOL15r - Myasthenia Gravis Quality of Life 15-item questionnaire; Myasthenia gravis'ega patsiendi 15

kiisimusest koosnev elukvaliteedi kiisimustik;

EQ-5D-5L - 5tasemeline standarditud mootevahend tervisega seotud elukvaliteedi m6otmiseks, mille on

vélja téotanud EuroQol-i toorithm.

Joonis 4. Euroopa konsensusdokumendi soovitatud algoritm miasteeniaga patsiendi
jalgimiseks kliinilises praktikas, kliinilistes uuringutes ja telemeditsiinis (6).
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Samuti oli MG-ADL tugevas korrelat-
sioonis nii MG-QOL15-E kui ka MGC skooriga,
mis viitab sellele, et igapdevase toimetuleku
hidired peegeldavad histi haiguse tldist
raskusastet.

Muasteenia ravi on viimase paari aastaga
teinud 14dbi suure muutuse (2, 18). Ravi
jaguneb stimptomaatiliseks ja immuunmo-
duleerivaks. Siimptomaatiliste ravimite alla
kuuluvad koliinesteraasi inhibiitorid (ptri-
dostigmiin), kuid see ravi ei pidurda autoim-
muunset protsessi. Enamik patsiente vajab
immuunteraapiat. Gliikokortikoidid on olnud
MG ravis laiemalt kasutusel juba 1970ndatest.
Teiseks voimaluseks on mittesteroidsed
immuunsupressandid (nt asatiopriin, miiko-
fenolaatmofetiil, metotreksaat), kuid nende
toime avaldumine voib votta aega kuni 1
aasta (nt asatiopriin, metotreksaat). Samuti
ei toimi need ravimid spetsiifiliselt MG
patofiisioloogilisele protsessile ning tasub
mainida, et iihelgi nendest ravimitest pole
MG ravis I klassi tdenduspdhisust (18).
Alates 2017. aastast on ravimiturule tulnud
hulk uusi innovaatilisi MG-ravimeid, mis on
enam suunatud patofiisioloogilisele protses-
sile: komplemendi blokaatorid ja neonataalse
Fc retseptori (neonatal Fc receptor, FcRn)
antagonistid. Ka Eesti liigub selle poole, et
uued ravimid padseksid turule leevendama
ravile allumatu MGga ja kdérvaltoimete
tottu eelneva ravi katkestama pidanud
MG-patsientide vaevusi.

Varem on Tervisekassa seoses MG raviga
viljendanud muret, kuidas kliiniliste uurin-
gute tulemusi kanda iile igapdevaellu ja
hinnata kaasaegsete miiasteenia ravimee-
todite tegelikku kasu patsientidele. QMG
skoor, MGC-skaala ning MG-ADLi ja MG-QoLi
skaalad hindavad patsiendi seisundit viga
selge punktiskooriga ning I klassi tdendus-
pohised uuringud on kasutanud just neid
primaarsete ja sekundaarsete ravitulemuste
hindamiseks. Seega ei ole reaalset kasu
patsiendile tildse keeruline hinnata. Praegu
ei kompenseeri kahjuks Tervisekassa veel
uhtki uutest MG-ravimitest, sest lisaks on
takistuseks komisjoni hinnangul teenuse
ddrmiselt ebasoodne kulu-tulutéhusus. Jadb
loota, et uued moddikud ja ravi rakendamine
rangete kaasamis- ja jalgimiskriteeriumide
alusel vdimaldab Tervisekassal sdilitada
kontrolli eelarvemdju iile ning uued ravimid
on varsti ka Eestis kidttesaadavad.

Too piiranguks oli uuritavate viaiksem
arv, kui valimi suuruse véimsusanaliis

soovitas (30-50), kuid arvesse peab vdtma,
et tegemist on harvikhaigusega ning MG
levimus Eestis on kuni 172,6 juhtu 1 000 000
inimaasta kohta (19, 20). Samuti ei peegel-
danud uuringurithm patsientide soolist
vahekorda ning seronegatiivsete patsientide
arv oli suur. Viimase piirangu selgituseks
tuleb mainida, et Eestis on varemgi leitud
teistest Euroopa riikidest suurem seronega-
tiivsete MG-patsientide arv (20, 21). Pdhju-
seks voiks olla nii haiguse lilediagnoosimine
kui ka Eestis kasutatavad laboratoorsed
meetodid ja testide tundlikkus (Eestis
on madratavad atsetiililkoliini retseptori
(AChR) vastased antikehad ja lihasespet-
siifilise tiirosiinkinaasi (MuSK) vastased
antikehad ensiiim-immuunsorptsiooni
meetodil (ELISA) ja kaudsel immuun-
fluorestsentsmeetodil (IIF)).

JARELDUSED

Eesti keelde kohandatud MG-ADL-E ja
MG-QOL15-E on valiidsed ja usaldusvairsed
patsiendi tdidetavad hindamisvahendid.
Loodame, et kiisimustikud jéuavad meie
neuroloogide igapdevasesse tdodsse, kus nad
vodimaldavad patsientide jalgimist kliinilises
praktikas, haiguse raskusastme hindamist
ning haiguse moéju mdédtmist igapdevaelus.

VOIMALIKU HUVIKONFLIKTI DEKLARATSIOON

Autoritel puuduv huvikonflikt késitletud teemaga.

SUMMARY

Integration of Disease-Specific
Assessment Scales for Myasthenia
into Neurologists’ Daily Practice

Anna Laura Perve?, Liis Valiz 3

Background. Myasthenia gravis (MQG) is
a chronic autoimmune neuromuscular
disorder characterised by fluctuating muscle
weakness and fatigability. Due to the vari-
ability of symptoms, single clinical assess-
ments may not accurately reflect disease
activity. Disease-specific outcome measures,
including patient-reported outcome tools,
are therefore recommended for routine
clinical practice and research.

Objective. The aim of this study was to
translate, culturally adapt and validate the
Myasthenia Gravis Activities of Daily Living
(MG-ADL) questionnaire and the Myasthenia
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Gravis Quality of Life 15-item questionnaire
(MG-QOL15) into Estonian, and to evaluate
their psychometric properties.

Methods. Twenty-six adult patients with a
confirmed diagnosis of myasthenia gravis
were recruited from Tartu University
Hospital. The MG-ADL and MG-QOL15 ques-
tionnaires were translated into Estonian
using a standardised linguistic validation
process. Patients completed the question-
naires twice, with a 2-3-day interval. Internal
consistency was assessed using Cronbach’s
alpha, test-retest reliability using weighted
Cohen’s kappa, and construct validity
using Spearman correlation analyses with
Quantitative Myasthenia Gravis (QMG) and
Myasthenia Gravis Composite (MGC) scores.

Results. The Estonian version of MG-ADL
(MG-ADL-E) demonstrated acceptable
internal consistency (Cronbach’s a = 0.76),
while the Estonian MG-QOL15 (MG-QOL15-
E) showed excellent internal consistency
(Cronbach’s o = 0.97). Test-retest reliability
was good for both instruments (weighted «
=0.75 for MG-ADL-E and 0.74 for MG-QOL15-
E; p < 0.001). MG-ADL-E correlated strongly
with MG-QOL15-E and MGC scores, and
moderately with QMG scores. MG-QOL15-E
showed moderate correlations with both
objective clinical scales.

Conclusions. The Estonian versions of
MG-ADL and MG-QOL15 are valid and reli-
able patient-reported outcome measures.
Their implementation in clinical practice
enables standardised, patient-centred assess-
ment of disease severity and quality of life
in individuals with myasthenia gravis and
supports contemporary clinical decision-
making in Estonia.
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