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ERN-RND je evropská referenční síť zřízená a schválená Evropskou unií. ERN-RND je zdravotnická 

infrastruktura, která se zaměřuje na vzácná neurologická onemocnění (RND). Třemi hlavními pilíři ERN-

RND jsou (i) síť odborníků a odborných center, (ii) vytváření, sdružování a šíření znalostí o RND a (iii) 
zavádění elektronického zdravotnictví, které umožní, aby odborné znalosti cestovaly místo pacientů a 
rodin. 

ERN-RND sdružuje 64 předních evropských odborných center a 4 přidružené partnery ve 24 členských 
státech a zahrnuje vysoce aktivní pacientské organizace. Centra se nacházejí v Rakousku, Belgii, Bulharsku, 

Chorvatsku, Kypru, České republice, Dánsku, Estonsku, Finsku, Francii, Německu, Řecku, Maďarsku, Itálii, 
Irsko, Lotyšsku, Litvě, Lucembursku, Maltě, Nizozemsku, Polsku, Slovinsku, Španělsku a Švédsku. 

 

ERN-RND pokrývá následující skupiny onemocnění:  
• Ataxie a dědičné spastické paraplegie 

• Atypický parkinsonismus a genetická Parkinsonova choroba 

• Dystonie, paroxysmální porucha a neurodegenerace s akumulací železa v mozku 

• Frontotemporální demence 

• Huntingtonova choroba a jiné chorey  

• Leukodystrofie 

 

 

Konkrétní informace o síti, odborných centrech a zahrnutých onemocněních najdete na internetových 
stránkách sítě www.ern-rnd.eu. 

 

 

Doporučení pro klinické použití:  
Evropská referenční síť pro vzácná neurologická onemocnění důrazně doporučuje 
používat následující stupnice jako nejlepší klinickou praxi pro hodnocení a posuzování 
dystonie. 

 

U klinických pokynů, doporučených postupů, systematických souhrnných prací a další metodiky, které 
ERN-RND zveřejňuje, schvaluje či považuje za přínosné, se jedná o hodnocení současných vědeckých a 
klinických poznatků, které jsou k dispozici jako studijní materiály.  

Je možné, že tyto informační materiály (1) nezmiňují veškeré možné způsoby léčby a péče o pacienta, a 
nelze je tudíž považovat za pečovatelské standardy; (2) nejsou průběžně aktualizovány, a možná tedy 
nereflektují nejnovější poznatky (v době mezi zpracováním a publikací resp. četbou či studiem 
informačního materiálu se vývoj může posunout opět o něco dále); (3) jsou zaměřeny jen na explicitně 
uvedenou tematiku; (4) nepředepisují konkrétní lékařskou péči; (5) nenahrazují nezávislý, profesionální 
názor ošetřujícího lékaře, jelikož nezohledňují individuální rozdíly mezi pacienty. Ošetřující lékař by měl v 
každém případě volit léčebný postup individuálně podle konkrétního pacienta. Využití těchto informací je 
dobrovolné. Informace poskytované ERN-RND odrážejí současný stav poznatků a ERN-RND za ně neručí 
ani explicitně, ani implicitně. ERN-RND výslovně odmítá jakoukoliv záruku za praktickou použitelnost a 
vhodnost s ohledem na konkrétní způsob použití nebo konkrétní účel. ERN-RND nepřejímá žádnou 
odpovědnost za případnou újmu na zdraví nebo věcnou škodu, která vznikla na základě nebo v souvislosti 
s využíváním těchto informací, ani za případné omyly a opomenutí.   

ÚVOD DO EVROPSKÉ REFERENČNÍ SÍTĚ PRO VZÁCNÁ NEUROLOGICKÁ 
ONEMOCNĚNÍ (ERN-RND)  

VYLOUČENÍ ODPOVĚDNOSTI:  
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Doporučení klinických hodnotících škál pro dystonii vypracovala skupina pro onemocnění Dystonie, 
paroxysmální poruchy a NBIA ERN-RND. Byly zmapovány škály používané v klinické praxi členů Disease 
Group a o tom, které škály budou navrženy, bylo rozhodnuto anonymním většinovým hlasováním.  

 

Skupina nemocí pro dystonii, paroxysmální poruchy a NBIA:  

Koordinátoři skupin nemocí:  

Javier Perez Sanchez15; Sylvia Boesch26 

 

Členové skupiny nemocí: 

Zdravotníci: 

Mette Møller1; Erik Johnsen1; Erik Hvid Danielsen1; Laura van de Pol2; Anna De Rosa3; Myriam Carecchio4; 

Roberto Ceravolo5; Elisa Unti5; Giovanni Palermo5; Andrea Mignarri6; Antonio Federico6; Marie Vidailhet7; 

Aurelie Meneret7; Marta Blázquez Estrada8; Pierre Kolber9; Giorgos Pitsas10; Christos Koros11; Evangelos 

Anagnostou11; Leonidas Stefanis11; Heli Helander13; Jiri Klempir14; Sára Davisonová14; Francisco Grandas15; 

Dirk Dressler16; Alejandra Darling17; Juan Dario Ortigoza Escobar17; Eugenia Amato17; Maria Jose Marti17; 

Yaroslau Compta17; Marta Skowronska18; Michal Sobstyl18; Antonio Elia19; Giovanna Zorzi19; Roberto 

Cilia19; Roberto Eleopra19; Alberto Albanese20; Giulia Giannini21; Luca Solina21; Duccio Maria Cordelli21; 

Caterina Garone21; Veronica Di Pisa21; Anna Fetta21; Richard Walsh22; Kathleen Gorman22; Aoife Mahony22; 

Ana Rodríguez23; Soledad Serrano23; Franziska Höpfner24; Thomas Klopstock24; Jeroen Vermeulen25; 

Philipp Mahlknecht26; Daniel Boesch26; Wolfgang Nachbauer26; Krista Ladzdovska27; Ramona Valante27; 

Elina Pucite27; Enrico Bertini28; Francesco Nicita28; Giacomo Garone28; Bart Post29; Michèl Willemsen29; 

Anke Snijders29; Manuel Dafotakis30; Rocío García-Ramos31; Maria Judit Molnar32; Marek Baláž33; Martina 

Bočková33; Ognyana Burgazlieva34; Andras Salamon35; Aive Liigant36; Pawel Tacik37; Fran Borovecki38; Ivana 

Jurjevic38; Malgorazate Dec-Cwiek39; Katarzyna Sawczynska39; Alexander Münchau40; Katja Lohmann40; 

Norbert Brüggemann40; Sebastian Löns40; Tobias Bäumer40; Ebba Lohmann41; Kathrin Grundmann41; 

Thomas Gasser41; Hendrik Rosewich41; Bernhard Landwehrmeier42; Thomas Musacchio43; Martin Reich43; 

Marina de Koning-Tijssen44; Tom de Koning44; Damjan Osredkar45; Maja Kojovic45; Kinga Hadzsiev46; 

Norbert Kovacs46; Belén Pérez Dueñas47; Maria Victoria Gonzalez Martinez47; Silvia Jesús Maestre48; Astrid 

Daniela Adarmes48; Pablo Mir48; Elena Ojeda Lepe48; Marta Correa48 

 

Zástupce pacientů: 

Monika Benson12 

 

1Aarhus University Hospital, Denmark; 2Amsterdam UMC - Amsterdam University Medical Center, Netherlands; 3AOU - Federico II University 

Hospital, Naples, Italy; 4AOU - University Hospital Padua, Italy; 5AOU - University Hospital Pisa, Italy; 6AOU - University Hospital Siena, Italy; 

7APHP - Reference Centre for Rare Diseases 'Neurogenetics', Pitié-Salpêtrière Hospital, Paris, France; 8Asturias Central University Hospital, 

Oviedo, Spain; 9CHL - Luxembourg Hospital Center, Luxembourg; 10Cyprus Institute of Neurology and Genetics, Egkomi, Cyprus; 11Eginitio 

Hospital, National and Kapodistrian University of Athens, Greece; 12ePAG representative; 13Finland Consortium: University Hospitals in Oulu, 

Tampere and Helsinki, Finland; 14General University Hospital Prague, Czech Republic; 15Gregorio Marañón General University Hospital, 

METODIKA 
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Madrid, Spain; 16Hannover Medical School, Germany; 17Hospital Clinic Barcelona and Sant Joan de Déu Hospital, Barcelona, Spain; 18Institute 

of Psychiatry and Neurology, Warsaw, Poland; 19IRCCS - Foundation of the Carlo Besta Neurological Institute, Milan, Italy; 20IRCCS - Humanitas 

Clinical Institute of Rozzano, Milan, Italy; 21IRCCS - Institute of Neurological Sciences of Bologna, Italy; 22Irish Consortium: Tallaght University 

Hospital and Children's Health Ireland; 23La Paz University Hospital, Madrid, Spain; 24Ludwig Maximilian University Hospital, Munich, 

Germany; 25Maastricht University Medical Center, Netherlands; 26Medical University Innsbruck, Austria; 27Pauls Stradins Clinical University 

Hospital, Riga, Latvia; 28Pediatric Hospital Bambino Gesù, Rome, Italy; 29Radboud University Medical Centre, Nijmegen, Netherlands; 30RWTH 

- University Hospital Aachen, Germany; 31San Carlos Clinical Hospital, Madrid, Spain; 32Semmelweis University, Budapest, Hungary; 33St. 

Anne´s University Hospital Brno, Czech Republic; 34St. Naum University Neurological Hospital, Sofia, Bulgaria; 35Szent-Györgyi Albert Medical 

Center, Szeged, Hungary; 36Tartu University Hospital, Estonia; 37University Hospital Bonn, Germany; 38University Hospital Center Zagreb, 

Croatia; 39University Hospital in Krakow, Poland; 40University Hospital Schleswig-Holstein, Lübeck, Germany; 41University Hospital Tübingen, 

Germany; 42University Hospital Ulm, Germany; 43University Hospital Würzburg, Germany; 44University Medical Center Groningen, 

Netherlands; 45University Medical Centre Ljubljana, Slovenia; 46University of Pécs, Hungary; 47Vall d'Hebron University Hospital, Barcelona, 

Spain; 48Virgen del Rocio University Hospital, Sevilla, Spain 

 

Proces schvalování: 

• Mapování použitých stupnic nemocí podle skupin nemocí: červen až prosinec 2018 

• Průzkum, který rozhodne o stupni anonymním většinovým hlasováním: 31. ledna – 24. února 2019 

• Souhlas s dokumentem od celé skupiny nemocných: 26. březen 2019 

• Schválení aktualizovaných doporučení celou skupinou nemocných: 11. říjen 2024 
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Doména  Měřítko 

Generalizovaná dystonie Fahn-Marsdenova stupnice hodnocení dystonie:  

Burke RE, Fahn S, Marsden CD, Bressman SB, Moskowitz C, 

Friedman J. Validita a spolehlivost hodnotící škály pro primární 
torzní dystonie. Neurology 1985;35:73-77. 

Generalizovaná dystonie u dětí Stupnice hodnocení pohybových poruch v dětství:  
Battini R, Sgandurra G, Petacchi E, Guzzetta A, Di Pietro R, 

Giannini MT, Leuzzi V, Mercuri E, Cioni G. Movement disorder-

childhood rating scale: Reliabilita a platnost. Pediatr Neurol 

2008;39:259-265 

Blefarospasmus Defazio G, Hallett, M, Jinnah HA, Stebbins GT, Gigante AF, 

Ferrazzano G, Conte A, Fabbrini G, Berardelli A. Vývoj a validace 

klinické škály pro hodnocení závažnosti blefarospazmu. Mov 

Disord. 2015 April; 30(4): 525-530. 

Battini R, Sgandurra G, Petacchi E, Guzzetta A, Di Pietro R, 

Giannini MT, Leuzzi V, Mercuri E, Cioni G. Movement disorder-

childhood rating scale: Reliabilita a platnost. Pediatr Neurol 

2008;39:259-265 

Cervikální dystonie 

Upozornění 

Pokud jde o specifické hodnotící škály pro 
cervikální dystonii, Toronto Western 

Spasmodic Torticollis Rating Scale 

(TWSTRS) je primární doporučená škála pro 
hodnocení cervikální dystonie, zejména pro 

hodnocení výsledků léčby, jako jsou injekce 
botulotoxinu a hluboká mozková 

stimulace, a to jak v klinické praxi, tak v 

klinických studiích, protože byla již dříve 
validována. Kromě toho je Tsuiho škála 
spolehlivým, stručným a snadno 
použitelným nástrojem, který se také 
doporučuje pro každodenní klinickou praxi. 

Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale pro cervikální 

dystonii 

- Consky, E, Basinski, A, Belle, L, Ranawaya, R a Lang, AE. 

The Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale 

(TWSTRS): assessment of validity and inter-rater 

reliability (abstrakt). Neurologie: Neurology. 1990; 40: 

445 

- Consky ES, Lang AE. Klinické hodnocení pacientů s 
cervikální dystonií. In: Jankovic J, Hallett M, eds. Therapy 

with Botulinum Toxin. New York, NY: Marcel Dekker, 

Inc.:1994;211-237 

- - Jost WH, Hefter H, Stenner A, Reichel G. Hodnotící škály 
pro cervikální dystonii: kritické zhodnocení nástrojů pro 
hodnocení výsledků léčby botulotoxinem. J Neural 

Transm (Vídeň). Březen 2013; 120(3):487-96. doi: 

10.1007/s00702-012-0887-7. 

Tsuiho stupnice pro cervikální dystonii 
- - Tsui JK, Eisen A, Stoessl AJ, Calne S, Calne DB. Dvojitě 

zaslepená studie botulotoxinu u spasmodické tortikolis. 

Lancet. 2. srpna 1986; 2(8501):245-7. doi: 10.1016/s0140-

6736(86)92070-2. PMID: 2874278. 

 

DOPORUČENÉ STUPNICE  
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/3966004
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/3966004
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18805364
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/full/10.1002/mds.26156
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/full/10.1002/mds.26156
https://www.academia.edu/13734912/Movement_Disorder-Childhood_Rating_Scale_Reliability_and_Validity
https://www.academia.edu/13734912/Movement_Disorder-Childhood_Rating_Scale_Reliability_and_Validity
https://eprovide.mapi-trust.org/instruments/toronto-western-spasmodic-torticollis-rating-scale
https://eprovide.mapi-trust.org/instruments/toronto-western-spasmodic-torticollis-rating-scale
https://eprovide.mapi-trust.org/instruments/toronto-western-spasmodic-torticollis-rating-scale
https://catalog.loc.gov/vwebv/search?searchCode=LCCN&searchArg=93045267&searchType=1&permalink=y
https://catalog.loc.gov/vwebv/search?searchCode=LCCN&searchArg=93045267&searchType=1&permalink=y
https://link.springer.com/article/10.1007/s00702-012-0887-7
https://link.springer.com/article/10.1007/s00702-012-0887-7
https://link.springer.com/article/10.1007/s00702-012-0887-7
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0140673686920702?via%3Dihub
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0140673686920702?via%3Dihub


 

Laryngeální dystonie Dotazník hlasového výkonu (VPQ):  

Carding PN, Horsley IA, Docherty GJ. Studie účinnosti hlasové 
terapie při léčbě 45 pacientů s neorganickou dysfonií. J Voice. 
1999; 13:72-104. 

Stupeň neurologického postižení Modifikovaná Rankinova škála (mRS):  
Rankin J. Cévní mozkové příhody u pacientů starších 60 let: II. 
Prognóza. Scottish Medical Journal. 1957;2(5):200-215. 
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