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SEROPOZITSEROPOZITÍÍVNA  MYASTVNA  MYASTÉÉNIANIA
Z 1305 pac. s MG Z 1305 pac. s MG ––

 
1074 (82,6%) 1074 (82,6%) autoprotilautoprotiláátkytky

 
proti proti 

nikotinovýmnikotinovým
 

acetylcholacetylcholíínovýmnovým
 

receptorom.receptorom.
AutoprotilAutoprotiláátkytky

 
spôsobujspôsobujúú

 
úúbytok funkbytok funkččných ných 

acetylcholacetylcholíínovýchnových
 

receptorov prostrednreceptorov prostrednííctvom:ctvom:
1. Komplementom sprostredkovan1. Komplementom sprostredkovanáá

 
lýzalýza

 
receptorov.receptorov.

2. Modula2. Modulaččný vplyv protilný vplyv protiláátok na degradatok na degradaččnnéé
 

a a 
regeneraregeneraččnnéé

 
procesy receptorov.procesy receptorov.

3. Farmakologick3. Farmakologickáá
 

funkfunkččnnáá
 

blokblokááda receptorov da receptorov 
autoprotilautoprotiláátkamitkami.  .  

Pri kritickom znPri kritickom zníížženeníí
 

receptorov a prekroreceptorov a prekroččeneníím m 
funkfunkččnej rezervy nej rezervy neuromuskulneuromuskuláárnejrnej

 
transmisie transmisie 

dochdocháádza ku klinickým prejavom MG.dza ku klinickým prejavom MG.



SEROPOZITSEROPOZITÍÍVNA  MG  a VNA  MG  a 
TYMTYMÓÓMYMY

156 pac. s 156 pac. s tymtymóómommom
 

--
 

vvššetci etci ssééropozitropozitíívnuvnu
 

MGMG

TymTymóómymy
 

per per sese
 

--
 

nespôsobujnespôsobujúú
 

ťťaažžššie formy MGie formy MG

--
 

majmajúú
 

protilprotiláátky proti tky proti titinutitinu
 

a a ryanodinovryanodinovéémumu
 

r.r.

--
 

asociasociáácia s urcia s urččitými itými autoimautoimúúnnyminnymi
 

och.:och.:
NeurologickNeurologickéé:  :  
MG, LEMS, NMT, PM, DM, MG, LEMS, NMT, PM, DM, limbicklimbickáá

 
encefalitencefalitíídada

OstatnOstatnéé: : 
hematologickhematologickéé

 
och., och., tyreoidittyreoiditíídydy, , myokarditmyokarditíídydy



SEROPOZITSEROPOZITÍÍVNA  MGVNA  MG

SymptomatickSymptomatickáá
 

lielieččba:ba:
InhibInhibíítory tory acetylcholacetylcholíínesternesteráázyzy

PatogenetickPatogenetickáá
 

lielieččba:ba:
ImunosupresImunosupresíívnavna

 
terapiaterapia

1. 1. PrednizonPrednizon, , PrednizolonPrednizolon
 

2. 2. AzatioprinAzatioprin
3. 3. CyclosporinCyclosporin

 
4. 4. CyklofosfamidCyklofosfamid

5. 5. MycofenolatMycofenolat
 

mofetilmofetil
TymektTymektóómiamia
PlazmaferPlazmaferéézaza
IVIgIVIg



SERONEGATSERONEGATÍÍVNA  MGVNA  MG

NegatNegatíívny vny titertiter
 

autoprotilautoprotiláátoktok
 

proti proti AChRRAChRR
 (pod 0,3nmol/l) m(pod 0,3nmol/l) máá

 
z 1305 pacientov s MG z 1305 pacientov s MG 

231 pacientov (17, 4%).231 pacientov (17, 4%).

AutoprotilAutoprotiláátkytky
 

proti proti MuSKMuSK
 

pozitpozitíívne  30vne  30--70%70%
((40%)40%)

AutoprotilAutoprotiláátkytky
 

proti proti MuSKMuSK
 

negatnegatíívne 30vne 30--70%70%
((60%)60%)



SeronegSeroneg. . antianti--MuSKMuSK
 pozitpozitíívna MGvna MG

40% pac. so 40% pac. so seronegseroneg. MG m. MG máá
 

autoprotilautoprotiláátkytky
 proti proti MuscleMuscle

 
SpecificSpecific

 
KinaseKinase

 
((MuSKMuSK))

MuSKMuSK
 

a a agragríínn
 

––
 

kkľľúúččovovúú
 

úúlohu pri vývoji a lohu pri vývoji a 
formformáácii cii neuromuskulneuromuskuláárnehorneho

 
spojenia, spojenia, 

regulreguláácii a udrcii a udržžiavaniavaníí
 

Ach receptorov a ich Ach receptorov a ich 
funkfunkččných ných clusterovclusterov

 
na motor. Platnina motor. Platniččke.ke.

Chýbanie Chýbanie MuSKMuSK
 

a a agrinuagrinu
 

popošškodzuje kodzuje 
šštrukttruktúúru a funkciu ru a funkciu postsynaptpostsynapt. apar. aparáátutu



SeronegSeroneg. . antianti--MuSKMuSK  pozitpozit. MG. MG

ŽŽeny : mueny : mužži i --
 

5:1 5:1 
Vznik MG najVznik MG najččastejastejššie v 2. decie v 2. decééniuniu
BulbBulbáárnerne

 
svaly, konsvaly, konččatinovatinovéé

 
svalysvaly

OkulOkuláárnerne
 

svaly svaly ––
 

mierne prmierne prííznaky, ale znaky, ale ččastastéé
Atrofie tvAtrofie tváárovrovéého svalstva a svalov jazyka !ho svalstva a svalov jazyka !
AntiAnti--MuSKMuSK

 
autoprotilautoprotiláátkytky

 
sa nevyskytujsa nevyskytujúú::

--
 

LokalizovanLokalizovanéé
 

okulokuláárnerne
 

formy MGformy MG
--

 
MG s MG s tymtymóómamimami

--
 

U U ssééropozitropozitíívnychvnych
 

MG (výnimka japonskMG (výnimka japonskíí
 

pac.)pac.)



SeronegSeroneg. . antianti--MuSKMuSK  positivepositive  MGMG

TymektTymektóómiamia
 

––
 

neneúúččinninnáá. . TymusTymus
 

nevykazuje nevykazuje 
žžiadne abnormity (iadne abnormity (KuksKuks, 2003; , 2003; SandersSanders

 
a spol.,2003)a spol.,2003)

ÚÚččinnosinnosťť
 

TE sme analyzovali u 53 p. so TE sme analyzovali u 53 p. so ssééroneg.MGroneg.MG
NeefektNeefektíívnosvnosťť

 
TE u 11 p., 10 TE u 11 p., 10 žžien, 1 muien, 1 mužž..

FaciobulbFaciobulbáárnerne
 

prprííznaky 11x, atrofia tvznaky 11x, atrofia tváárovrovéého ho 
svalstva 8x, atrofia jazyka 0, generalizovansvalstva 8x, atrofia jazyka 0, generalizovanáá

 slabosslabosťť
 

8x, priebeh s 8x, priebeh s exacerbexacerbááciamiciami
 

7x. 7x. 
PriaznivPriazniváá

 
reakcia na reakcia na prednizonprednizon, , azatioprinazatioprin, , IVIgIVIg..

PlazmaferPlazmaferéézaza
 

nejednoznanejednoznaččnnáá
 

efektefektíívnosvnosťť.       .       



TranzitTranzitóórnarna  neonatneonatáálnalna  myastmyastééniania

ProtilProtiláátky u tky u žžien s MG môien s MG môžžu pou poččas tehotenstvaas tehotenstva
prechprecháádzadzaťť

 
cez placentu a spôsobovacez placentu a spôsobovaťť

 
TNM    TNM    

(cca v 10(cca v 10--15%). Ide o 15%). Ide o „„paspasíívnu vnu imunizimunizááciuciu““, , 
nie o aktnie o aktíívne ochorenie.vne ochorenie.

104 104 žžien s MG porodilo 132 novorodencov.ien s MG porodilo 132 novorodencov.
7 novorodenci (5,9%) mali pr7 novorodenci (5,9%) mali prííznaky TNM.znaky TNM.
LieLieččba: ba: parenterparenteráálnelne

 
inhibinhibíítory tory AChEAChE..

PrognPrognóóza: výbornza: výbornáá, prirodzen, prirodzenáá
 

eliminelimináácia  cia  
autoprotilautoprotiláátoktok

 
do 2do 2--5 tý5 týžžddňňa po pôrode.a po pôrode.



FatFatáálna lna artrogryposisartrogryposis
 multiplexmultiplex

 congenitacongenita
 (FAMC)(FAMC)

ŽŽeny s eny s MG,dokoncaMG,dokonca
 

aj v klinickej aj v klinickej remisiiremisii, mô, môžžu vzu vzáácne cne 
porodiporodiťť

 
novorodencov s FAMC.  novorodencov s FAMC.  

Vznik FAMC: Matky majVznik FAMC: Matky majúú
 

veveľľmi vysokmi vysokéé
 

titretitre
 

autoauto--
 protilprotiláátok proti tok proti AChRsAChRs, ktor, ktoréé

 
pôsobia pôsobia ššpecificky pecificky 

(inhib(inhibíícia, decia, dešštrukcia) proti trukcia) proti fetfetáálnejlnej
 

forme forme AChRsAChRs,   ,   
pripriččom vôbec nepôsobia na om vôbec nepôsobia na adultnadultnéé

 
formy receptorov.formy receptorov.

Klin.obraz: znehybnenKlin.obraz: znehybnenéé
 

deformovandeformovanéé
 

kkĺĺby, by, 
hypoplastickhypoplastickéé

 
ppľľúúca, fakultatca, fakultatíívne rôzne vne rôzne kongenitkongenitáálnelne

deformity deformity ––
 

ččasto CNS, myokard.asto CNS, myokard.
1 novorodenec, 1 novorodenec, mmŕŕtvonarodenýtvonarodený, klin. obraz FAMC, , klin. obraz FAMC, 

kardikardiáálne a cerebrlne a cerebráálne deformity.lne deformity.



PenicilamPenicilamíínomnom--indukovanindukovanáá  MGMG
NajNajčč. u pac. s . u pac. s reumatoidnoureumatoidnou

 
artritartritíídou, ale i pri dou, ale i pri WilsonovejWilsonovej

 chorobe a primchorobe a primáárnej rnej bilibiliáárnejrnej
 

cirhcirhóóze lieze lieččenej enej 
penicilampenicilamíínomnom. . 

AutoprotilAutoprotiláátkytky
 

proti proti AChRAChR
 

ssúú
 

pozitpozit..
KlinickKlinickéé

 
a EMG charakteristiky sa EMG charakteristiky súú

 
podobnpodobnéé

 
ako pri ako pri 

ssééropozitropozitíívnejvnej
 

MGMG
AsociAsociáácia s HLAcia s HLA--Bw35 a s HLABw35 a s HLA--DR1DR1
PrognPrognóóza: 1. Po vysadenza: 1. Po vysadeníí

 
penicilampenicilamíínunu

 
sa prsa prííznaky MG znaky MG 

postupne zmierpostupne zmierňňujujúú
 

a cca po 6a cca po 6--8 8 mesmes. . úúplne vymiznplne vymiznúú. . 
NejednNejednáá

 
sa o sa o „„pravpravú“ú“

 
MG. MG. 

2. Vz2. Vzáácne cne --
 

po vysadenpo vysadeníí
 

penicilampenicilamíínunu
 

––
 

prprííznaky znaky 
pretrvpretrváávajvajúú/zvýraz/zvýrazňňujujúú

 
sa. Ide o demaskovanie sa. Ide o demaskovanie 

autochtautochtóónnej MG.nnej MG.



LAMBERTLAMBERT--EATONOV EATONOV 
MYASTENICKÝ SYNDRMYASTENICKÝ SYNDRÓÓMM

I. SI. SAMOSTATNAMOSTATNÉÉ
 

AUTOIMUNITNAUTOIMUNITNÉÉ
 

OCHORENIE (40%):OCHORENIE (40%):
••

 
Porucha uvoPorucha uvoľňľňovania Ach z ovania Ach z presynaptickýchpresynaptických

 
zakonzakonččeneníí..

••
 

ProtilProtiláátky proti  naptky proti  napääťťovo zovo záávislých vislých CaCa
 

kankanáálom (VGCC)lom (VGCC)

II.PARANEOPLASTICKII.PARANEOPLASTICKÁÁ
 

FORMA (60%):FORMA (60%):
••

 
P/Q P/Q CaCa

 
kankanáály ly ––

 
aj na povrchu aj na povrchu bbbb

 
malobunkovmalobunkovééhoho

 
carcincarcinóómumu

 
ppľľúúc c 

(SCLC) (SCLC) 
••

 
AutoprotilAutoprotiláátkytky

 
proti VGCC na proti VGCC na bbbb

 
SCLC sa patogeneticky uplatSCLC sa patogeneticky uplatňňujujúú

 aj proti VGCC na aj proti VGCC na N.M.spojenN.M.spojeníí
••

 
P/Q P/Q CaCa

 
kankanáály aj na ly aj na PurkyPurkyňňovýchových

 
bbbb. a . a bbbb. . granulgranuláárnejrnej

 
vrstvy vrstvy 

cerebellacerebella



LEMSLEMS
Klinický obraz:Klinický obraz:
SvalovSvalováá

 
slabosslabosťť, , úúnava, najmnava, najmää

 
svalstvo DK, kasvalstvo DK, kaččacia acia 

chôdza; chôdza; 
VegetatVegetatíívna dysfunkcia: znvna dysfunkcia: zníížž. . salivsalivááciacia; obstip; obstipáácia;cia;
RRŠŠO O ––

 
nevýbavnnevýbavnéé

11 r. diev11 r. dievčča a ––
 

kombinkombináácia LEMS + MGcia LEMS + MG
52 r. mu52 r. mužž

 
CaCa

 
heparuheparu;  63 r. mu;  63 r. mužž

 
SCLC SCLC 

Diagnostika:Diagnostika:
--

 
vysokofrekvenvysokofrekvenččnnáá

 
repetitrepetitíívnavna

 
stimulstimuláácia (30 Hz)cia (30 Hz)

vzostup amplitvzostup amplitúúdy dy evokevok. odpovede o viac ako 100%. odpovede o viac ako 100%
--

 
prpríítomnostomnosťť

 
protilprotiláátok proti tok proti CaCa

 
kankanáálom typu P/Qlom typu P/Q



LEMSLEMS

Terapia:Terapia:

••
 

3,4 3,4 ––
 

diaminopyridindiaminopyridin
••

 
ŠŠpecifickpecifickáá

 
protinprotináádorovdorováá

 
lielieččbaba

••
 

ImunosupresImunosupresíívnavna
 

lielieččbaba
••

 
PlazmaferPlazmaferéézaza

••
 

IVIGIVIG



MILLER FISHEROV SYNDRMILLER FISHEROV SYNDRÓÓMM

Variant Variant polyradikuloneuritpolyradikuloneuritíídydy
 

GBS: 2 pac.GBS: 2 pac.
Klinický obraz: Klinický obraz: ataxiaataxia, , areflexiaareflexia, poruchy    , poruchy    

okulomotorikyokulomotoriky
CSL: CSL: proteinoproteino--cytologickcytologickáá

 
disocidisociááciacia

AutoprotilAutoprotiláátkytky
 

proti proti gangliozidugangliozidu
 

GQ1b v GQ1b v 
presynaptickýchpresynaptických

 
motorických zakonmotorických zakonččeniacheniach

LieLieččba: ba: plazmaferplazmaferéézaza
IVIG IVIG 



NEUROMYOTNEUROMYOTÓÓNIANIA

SvalovSvalováá
 

hyperexcitabilitahyperexcitabilita
 

––
 

svalovsvalováá
 

stuhlosstuhlosťť, k, kŕčŕče a e a 
fascikulfascikulááciecie; niekedy generalizovan; niekedy generalizovanáá

 
hyperhidrhyperhidróózaza

 a a hypersekrhypersekrééciacia..
MorvanovMorvanov

 
syndrsyndróómm

NMT + centrNMT + centráálne prlne prííznaky: znaky: amentiformnamentiformnéé
stavy a poruchy spstavy a poruchy spáánku. nku. ČČasto asto tymtymóómm..

NMT +NMT +
 

autoimautoimúúnnenne
 

ochoreniaochorenia
 

––
 

MG;MG;
TymTymóómymy

 
: u 20% pac. s NMT. : u 20% pac. s NMT. 

NMT a MG s NMT a MG s tymtymóómommom
--

 
protilprotiláátky proti tky proti AChR,VGPCAChR,VGPC, , titinutitinu

 
a a cytokininomcytokininom



NEUROMYOTNEUROMYOTÓÓNIANIA

ProtilProtiláátky proti naptky proti napääťťovo zovo záávislým K kanvislým K kanáálomlom
 (VGPC)(VGPC)

 
na na presynaptickýchpresynaptických

 
zakonzakonččeniacheniach

perifperiféérnych rnych motoneurmotoneuróónovnov
DeDešštrukcia K kantrukcia K kanáálovlov

 
––

 
prolongovanprolongovanáá

 
depolarizdepolarizáácia cia 

presynpresyn. membr. membráány a ny a prolongovanprolongovanéé
 

otvorenieotvorenie
napnapääťťovo zovo záávislých vislých CaCa

 
kankanáálov lov ––

 
excesexcesíívnevne

uvouvoľňľňovanie ovanie acetylcholacetylcholíínunu
NMT NMT ––

 
syndrsyndróóm spontm spontáánnej a kontinunnej a kontinuáálnej svalovejlnej svalovej

hyperaktivityhyperaktivity



NEUROMYOTNEUROMYOTÓÓNIANIA

32 r. mu32 r. mužž: postupne stup: postupne stupňňujujúúca sa svalovca sa svalováá
 

stuhlosstuhlosťť, , 
neskôr kneskôr kŕčŕče, svalove, svalovéé

 
zzášášklbyklby; ; hyperhidrhyperhidróózaza; ; 

EMG: mnohopoEMG: mnohopoččetnetnáá
 

spontspontáánna aktivita o nna aktivita o frekvfrekv..
128/sek.  (128/sek.  (dupletyduplety, , tripletytriplety, , izolizol. výboje).. výboje).
SpontSpontáánna aktivita pretrvnna aktivita pretrváávala aj v spvala aj v spáánkunku
navodenom navodenom EpanutinomEpanutinom

 
a a DiazepamomDiazepamom..

TiterTiter
 

autoprotilautoprotiláátoktok
 

proti VGPC 266,0 proti VGPC 266,0 pMpM



NEUROMYOTNEUROMYOTÓÓNIANIA

LIELIEČČBABA
SymptomatickSymptomatickáá::
carbamazepincarbamazepin, , phenytoinphenytoin

PatogenetickPatogenetickáá::
PlazmaferPlazmaferéézaza
ImunosupresiaImunosupresia
IVIGIVIG
TymektTymektóómiamia

 
(v 20% výskyt (v 20% výskyt tymtymóómumu))



ZZÁÁVERVER

V Centre pre V Centre pre neuromuskulneuromuskuláárnerne
 

ochorenia     ochorenia     
evidujeme spolu 1318 pacientov s  evidujeme spolu 1318 pacientov s  

autoimunitnýmiautoimunitnými
 

ochoreniami     ochoreniami     
nervosvalovnervosvalovééhoho

 
spojenia,   spojenia,   

ktorktoréé
 

ssúú
 

spôsobenspôsobenéé
 

autoprotilautoprotiláátkamitkami
 

proti  proti  
rôznym typom irôznym typom ióónových kannových kanáálov.lov.



ZZÁÁVER VER 

NutnNutnéé
 

ssúú
 

adekvadekváátne vedomosti o patogentne vedomosti o patogenééze, ze, 
klinických prklinických prííznakoch, diagnostike a terapii znakoch, diagnostike a terapii 
autoimunitnýchautoimunitných

 
ochorenochoreníí

 
NN--M spojenia.M spojenia.

VVččasnasnéé
 

ururččenie sprenie spráávnej diagnvnej diagnóózy a zy a 
adekvadekváátna lietna lieččba sba súú

 
temer u vtemer u vššetkých etkých 

pacientov predpokladom priaznivej pacientov predpokladom priaznivej 
prognprognóózy. zy. 

V opaV opaččnom prnom príípade je prognpade je prognóóza nepriaznivza nepriazniváá
 

s s 
vysokým rizikom ohrozenia vysokým rizikom ohrozenia žživota. ivota. 
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