Myastenie gravis
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Epidemiologie

m Prevalence
— 1/ 10-20 tis.
m Cast&ji postizeny Zefiy (
— Dva vekové vrcholy P
= Zeny v 2-3 deceniu, il
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Etiopatogeneze (1)

m Autoimunitni onemocnéni- protilatky

— Protilatky ACHR

= Cirkulujici 1IGG protilatky proti alfa podjednotce
receptoru

= 80- 88%

= Souvisi s patologii thymu
— Thymom (10-15%o)

= 90% benigni charakter

— Hyperplazie (50-70%)

= Absolutni titr nekoreluje s tizi nemoci
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Etiopatogeneze (2)

m MG + thymom
— ACHR AB prakticky ve 100%

m Falesne pozitivni protilatky proti ACHR
— Thymom bez myastenie
— Autoimunni hepatitidy
— LEMS (13%)
— Karcinom plic (3%)
— Vek > 70 let (1-3%)
— Neuromyotonie

XVII. NMS Brno 2006



Etiopatogeneze (3)

— Protilatky MuSK
= Polovina z ACHR negativnich
= Svalove specificka tyrosin kinaza
= Modifikovany klinicky obraz (viz dale)

— Asociace s jinymi autoimunitnimi nemocemi
= Tyreopatie
— 10%
= Autoimunitni choroby
— 5%
= Revmatoidni artritida
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Myastenie- klinicky obraz (1)

m Vznika od détského veku do pozdni dospéelosti.

m Slabost
— Extraokularni
= Bulbarni
— generalizovana

m Charakteristicke

— Kolisani slabosti v zavislosti na svalové zatezi

= Po namaze dochazi k zhorSeni, po odpocCinku potize
ustupuji
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Myastenie- klinicky obraz (2)

m 15% okularni, 85% generalizovana

m V 20- 30% se generalizovana myastenie
manifestuje oCnimi priznaky
m Generalizace nastava do dvou let

XVII. NMS Brno 2006



'STIM SFEMG REVIEW
=

BELAY 6 DIV
Trisz, -87uy .

Diagnostika

Analysis per insertion
Clsingte Elsingte + Block
M Murtipre ElMurtipie + Block

= Jde o myastenii?
— Klinicky obraz
— Farmakologické testy
— Elektrofyziologie

= Jde o ,ACHR seropozitivni"
myastenii?
— Protilatky

— Zobrazeni mediastina .
= CT, MRI
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Senzitivita SF EMG

OMG
EDC 63%
FAC /8%

1 nebo 2 88%

Sanders a Howard M&N 86

L GMG
84%
86%
95%

T GMG
99%
100%
100%



SF EMG - paraklinicky test s nejvyssi
senzitivitou u MG

m EDC 859%06b (OMG 80%)
m EDC + frontalis 95 %
m EDC + frontalis + orbic.oculi 99 %
m EDC+ frontalis+ pareticky sval 99 %

(Oey PL a spol. M&N 1993, Rivero a spol. M&N 1995)
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Myastenie s MUSK protilatkami

m 80% zeny
m 100% mimické svaly + bulbarni
— Casto trvala slabost a atrofie
m 90% extraokularni svaly
® Nema formu izolovane okularni myastenie
m Casta krize: RI
m Nesouvisi s patologii thymu
m Spatna reakce na inhibitory CHE
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Klasifikace HRRER S

IIa Konéetiny a/nebo axialni svaly > bulbarni svaly
1Ib Bulbarni a/nebo respirac¢ni >/stejné koncetinové a/nebo axialni
IIIa Koncetiny a/nebo axialni svaly > bulbarni svaly
I1I1Ib Bulbarni a/nebo respira¢ni >/stejné koncetinové a/nebo axialni
IVa Konéetiny a/nebo axialni svaly > bulbarni svaly
IVb Bulbarni a/nebo respira¢ni >/stejné koncetinové a/nebo axialni
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Diferencialni diagnostika

m Dominantni ocni priznaky
— intrakranialni, mozkove* postizeni
— Mitochondialni nemoci (PEO)
— Okulofaryngealni myopatie

m Dominantni bulbarni priznaky
— MND/ALS
— Polymyositida
— Okulofaryngealni myopatie

= Generalizovana slabost
— Hereditarni i ziskané myopatie (tyreopatické myopatie)
— Psychogenni etiologie
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Terapie

m Symptomaticka
— Inhibitory CHE
= Pyridostigmin, (Ambenonium)
m Kauzalni
— Tymektomie
— Kortikoidy

= ZhorSeni 1-3 T po nasazeni
— Postupné zvysovani
— Predléceni“ mensi davkou IVIG

— Imunosupresiva
— IVIG
— TPF
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Tymektomie

= TERAPEUTICKA ALTERNATIVA

m Transsternalni, trancervikalni,
trakoskopicky pristup
m Zpravidla se neprovadi u:
— okularni myastenie
— 0sob nad 50 (55) let
— ACHR AB negativnich nemocnych
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Imunosupresiva

Azathioprin (Imuran, Azaprine) 2-3 mg/Kg/den po, (100-
250 mg),

— Efekt nastupuje za 3-6 (12) m, maximum do 2 let

Cyklosporin A (Sandimun, Consupren, Equoral) 1-5
mg/Kg/den, 2x
— Nastup po 2- 12 T, vrchol 3-6 m

Methotrexat do 25 mg/T

Mykofenolat Mophetil (Cellcept) 1g 2xd
— T.C. zalozni terapie v kombinaci s CsA-+steroidy
— Nastup 1-12 m

Cyklofosfamid (Endoxan) - trvale p.o. nebo pulzy
— 2zalozni terapie
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Imunoterapie

m |VIG

— 29g/Kg, 0.4g/Kg/den, zpravidla 120- 150 g
— Snadné aplikace, minimum NU
— Vysoka cena

m [PF (Selektivni imunoabsorpce)
— Vice komplikaci nez IVIG
— Rychlejsi nastup Ucinku nez IVIG
— Vysoké celkove naklady
— Nevhodna pro dlouhodobou terapii

m Krize a zalozni terapie...

XVII. NMS Brno 2006

18



Exacerbace

m Léky s jasnym efektem zhorsujicim
myastenii
— neomycin, streptomycin, gentamicin, kanamycin
— chlorochin
— myorelaxancia
= depolarizujici i nedepolarizujici
— botulotoxin

— chinidin prokainamid, prokain, magnézium; B-blokatory,
Ca- blokatory

m Léky indukujici myastenii

— penicilamin, (hydantoinaty, chlorochin, chinidin,
prokainamid)

— Interferon alfa
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