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Genetické vlivy

e Asociace nemoci s
HLA antigeny

e Mutace v oblasti genu,
kodujicich funkci bunék
imunitniho systému

 Mutace genu kodujicich
bilkoviny v oblasti
n-s prenosu




Vlivy zevniho prostredi

e Expozice toxickym skodlivinam
* Chronické infekce (viry...)




Chybna funkce brzliku

Poruchy brzliku
- ve vice nez 70 % pripadu
(hyperplasie, thymom)
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Priznaky choroby

e Svalova slabost

e Svalova unavitelnost

e Kolisani priznaku

e Postizeni typickych svalu
* Prenos svaloveé slabosti

 Neni bolest, poruchy citlivosti,
zmeny reflexu

95% 60% 30% 10%

Regional distribution
of muscle weakness



Klinické priznaky svalové slabosti

e Hlava a krk:
- dvojité videni, padani vicek
- poruchy mimiky
- poruchy vyslovnosti
- poruchy zpracovani potravy
- padani hlavy

e Koncetiny: slabost pazi, slabost nohou
e Dychaci svalstvo: dusnost, myastenicka krize



Prirozeny prubeéh onemocnéni
* Plynule se zhorsujici x relapsy

» Uvodni pfiznaky

— slabost oc¢nich svalu 75 %
— slabost ostatnich svalu v oblasti hlavy a krku 15 %
— slabost svall koncetin 10 %

e Béhem 1. roku:
— ~75 % slabost svall v oblasti hlavy a krku
— ~67 % dosahuje MG svého maximum MG
— ~20 % pacientu s rizikem myastenické krize



Zhorseni (provokace) myastenie

infekce (respiracni)

stres

nevhodné |éky

operace

tehotenstvi — poporodni obdobi
menstruace

neprimerena fyzicka zatez
zvysena telesna Ci okolni teplota
neidentifikované faktory(~30 %)



Inhibitory cholinesterazy

1. volba Mestinon,
Mytelase, Syntostigmin, Ubretid

- pravidelné intervaly, po jidle
(na lacno)

- nezadouci ucinky: slinéni,
hlenéni, nuceni na stolici,
krecCe

cytoplasm




Kortikosteroidy

- steroid hormone

Mechanizmus ucinku
- steroidni receptory

Indikace
- priznaky nereagujici na ICHE

~

proteins

Davkovani
- max. davka 1 mg/kg vahy (p. o.) extracellulr effects

Nezadouci ucinky
- zaludecni vredy, cukrovka, osteopordza, mykotické infekce,
obesita, ztenceni pokozky, akne, myopatie, hypokalemie...



Imunosupresiva

Mechanizmus ucinku
- zdsah do mechamizmu bunéc¢ného déleni

Indikace
- kortikoidy setfrici [éky

1.vo
2.VO
3.VvO0

0a : Imuran - Azaprine
oa: CellCept, Equoral

0a: Prograf



Lécba akutnich stavu

e Plazmaferéza
- odbér 2 -3 | plazmy,
nahrada albuminem
- obden 3 — 5x

e |VIG
- smés 1gG od zdravych darcu

- mnohocetny ucinek
- davka 2 g/kg hmotnosti béhem 2 — 5 dn




Experimentalni [écba

Biologicka lécba — monoklonalni protilatky
(Mabthera)

Vysokeé davky cyklofosfamidu
Imunoadsorbce

Vyzkum

- antisense lécba (Monarsen)
- blokada komplementu

- genova terapie
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