Myasthenia gravis

Myasthenia gravis je autoimunitni onemocnénil!], jehoZ pfi¢inou je porucha pfenosu vzruchu mezi nervem a
svalem v oblasti nervosvalové ploténky.

Patogeneze

Pfi ziskané myasthenii je pri¢cinou humordini autoprotilatka, kterd se vdze na postsynapticky receptor pro
acetylcholin a destruuje ho.l* Tvorbu autoprotilatek zplsobuji acetylcholinpozitivni ektopické svalové buriky v
thymu.

Pri kongenitalni formé nebyl prokdzédn imunologicky charakter onemocnéni. Jde o presynapticky nebo
postsynapticky defekt neuromuskuldrniho prenosu.

Pri neonatalni formeé jde o transitorni formu na zdkladé transplacentarniho prenosu protilatek z materské krve na
plod. Vyskytuje se priblizné u 12 % déti matek s myasthenii.
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Video v anglic¢ting, definice, patogeneze, priznaky, komplikace, 1é¢ba.

Klinické déleni
Juvenilni forma

Manifestuje se az do puberty, ale ojedinéle pred 5. rokem. Charakterizuje ji
abnormalni unava svalové funkce.

Nejprve jsou postizeny motorické hlavové nervy: diplopie, jednostranna ptosa
vic¢ka, pokles Ustnich koutkd, snizend mimika, dysfagie, slaby hlas, dysartrie.
Postupné nastupuje slabost ostatniho kosterniho svalstva, kterd se zvyraznuje
po ndmaze a vecer. U ¢asti pacientll se onemocnéni projevuje nedostatecnosti
dychacich svall a bréanice.

Nejvétsi nebezpedi predstavuji myasthenické krize se selhanim bulbarniho a Pt6za viek u myasténie gravis
respiracniho svalstva, které jsou ¢asto vyprovokovany infek¢nim procesem.

VysSSi je vyskyt autoimunitnich onemocnéni, napfr. thyreotoxikosy. V 10-15 % se vyskytuje thymom.

Novorozenecka myasthenie

Obvykle se projevi uz v prvnich 48 hodinach po porodu poruchou saciho reflexu, slabym krikem a slabosti koncetin.
VyUstit m@ze do respira¢ni insuficience.

Kongenitalni myasthenie
Manifestuje se od porodu do 2 let. Dominuji parézy o¢nich svald.
Familidarni infantilni forma

Je charakterizovdna epizodami tézké respiracni insuficience pri porodu nebo v kojeneckém obdobi. Dobre
odpovida na Ié¢bu blokatory acetylcholinesterasy.

Diagnostika

= anamnéza a klinické neurologické vysSetreni;


https://www.wikiskripta.eu/w/Soubor:Myasthenia_Gravis.jpg
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=21270&useskin=printer#cite_note-shah-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Nervosvalov%C3%A1_plot%C3%A9nka
https://www.wikiskripta.eu/w/Autoprotil%C3%A1tky
https://www.wikiskripta.eu/w/Acetylcholin
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=21270&useskin=printer#cite_note-shah-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Thymus
https://www.wikiskripta.eu/w/Diplopie
https://www.wikiskripta.eu/w/Pt%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Dysfagie
https://www.wikiskripta.eu/w/Dysartrie
https://www.wikiskripta.eu/w/Hypertyre%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Thymom
https://www.wikiskripta.eu/w/Respira%C4%8Dn%C3%AD_insuficience
https://www.wikiskripta.eu/w/Blok%C3%A1tory_acetylcholinesterasy

EMG - rychla redukce amplitudy akénich potenciall po opakované stimulaci;
farmakologické testy - tenzilonovy a prostigminovy test;

stanoveni protilatek proti acetylcholinovému receptoru ¢i protildtek anti-MuSK;
CT mediastina k vylouc¢eni thymomu.

Diferencialni diagnostika elevace "svalovych" enzymu

= postizeni kosterni svaloviny - zvySend CK-MM, zvysena LDH 2, CK/AST > 10, zvySeny S-myoglobin;
= postizeni myokardu - zvysend CK-MB, zvySeny pomér CK-MB/CK, zvySeny LDH 1, zvySeny troponin T;
= akutni jaterni postizeni —» zvySena ALT, AST a LDH 5.

Terapie

Pacienta se snazime stabilizovat anticholinesterazovymi farmaky (neostigmin, pyridostigmin), ddvdme pritom
pozor na predavkovani a vznik cholinergnich krizi (= nevolnost, zvraceni, poceni, slinéni, zCervenani, bradykardie,
mioza, prdjem). Pri hypotenzi je doporu¢ovano pomalé i.v. podani atropinu.

V pripadé thymomu a pfi instabilni formé& myasthenie pripravime pacienta na thymektomii, kterd ma pozitivni vliv
na priibéh onemocnéni pri juvenilni myasthenii. Pfi infantilni a kongenitalni formé je kontroverzni. Pokud se
nedostavi Zadany efekt po thymektomii, zvazime vhodnou imunosupresi (kortikoidy, azathioprin, metotrexat,
cyklosporin A). Pri selhani této |éCby nebo pri refrakterni myasthenické krizi prikro¢ime k podavani intravenéznich
imunoglobulind ¢i plasmaferéze, kterd je Zivot zachranujici vykon u nejtézsich stavd.

Myasthenicka krize
Jde o zivot ohrozujici stav. Nejcasteji se rozviji diplopie, ptéza vicka, dysartrie, dysfagie, neschopnost udrzet

koncetiny a nejhorsi je slabost dychacich svall, kdy pacient nem(ze sam dychat. U myastenické krizi je nutno
pacienta intubovat a zajistit UPV. V krizi se podavaji IVIG nebo plazmaferéza.

Klinické skaly a klasifikace

K hodnoceni tize postizeni se pouziva nékolik klinickych skal, napf. klasifikace dle Ossermana ¢i Myasthenia Gravis
Foundation of America (MGFA).

Aktudlni tizi postizeni hodnoti skdla Quantitative Myasthenia Gravis Scale (QMG):

Tize postizeni pacienta s myasthenia gravis.

—Diplopie pfi lateralnim pohledu se objevi v ¢ase
@® =605 11-59 s O 1-10 O spontanné

—Ptdza (Simpson(v test)
@® =605 11-59 s O 1-10 s O spontdnné

—Sila obli¢ejovych svald (m. orbicularis oculi)

@ zavre o¢ni vicka normalni silou O zavre o¢ni vi¢ka zcela, pfitomno oslabeni, slaby odpor svall proti
examinatorovi O zavre o¢ni vicka zcela, avSak bez odporu svald proti examinatorovi O nedovre vicka

—Polykani (dysfagie po polykdni 1/2 sklenice vody)

@ normalni polykani O mirny kasel ¢i chrapot O tézky kasel, ddveni se ¢i voda vytéka nosem O nelze polykat
(test neproveden)

—Dysartrie (Seemandv test) - hlasité pocitani od 1 do 50, ¢islo, pfi nemz zacina dysartrie
@ bez dysartrie do ¢isla 50 O pfi &isle 30-49 O pri Cisle 10-29 O do ¢isla 9

—Abdukce pravé horni koncetiny v sedé - Cas, jak dlouho pacient udrzi abdukci 90°
@® =240 s 90-239 O 10-89 O 0-9

—Abdukce levé horni koncetiny - ¢as, jak dlouho pacient udrzi abdukci 90°
@® =240 s 90-239 O 10-89 O 0-9

—Forsirovana vitalni kapacita
@® = 80 % normy O 65-79 % normy O 50-64 % normy O < 50 % normy

—Stisk prstd pravé ruky (méreno dynamometrem)

@ muz = 45 kg, zena = 30 kg O muz 15-44 kg, Zena 10-29 kg O muz 5-14 kg, Zzena 5-9 kg O muz 0-4 kg, zena
0-4 kg

—Stisk prstd levé ruky (méreno dynamometrem)

@® muz = 35 kg, zena = 25 kg O muz 15-34 kg, zena 10-24 kg O muz 5-14 kg, zena 5-9 kg O muz 0-4 kg, zena
0-4 kg

—Elevace Sije v leZze 45 % nad podlozku udrzi po dobu
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—Elevace pravé dolni koncetiny (¢as, po ktery udrzi konc¢etinu natazenou v elevaci 45-50 % nad podlozkou)
@®=100s(031-99501-30s0O0s

—Elevace levé dolIni koncetiny (Cas, po ktery udrzi kon¢etinu natazenou v elevaci 45-50 % nad podlozkou)
@®=1005s031-99501-30sO0s

QMG: 0/39

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky
= Myastenie gravis/PGS
= Nervosvalovd onemocnéni
= Nervosvalovd onemocnéni (pediatrie)
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