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Ktere faktory jsou ve h re

1Vek

1 Charakter a tize choroby

1 Prirozeny prubéh

1 Delka trvani nemoci do zahajeni IéCby
1 Polymorbidita

1 Etiopatogeneticke faktory
— AChR
— MuSK
— Tymom




Generalizovana vs okularni
myastenie

1 15%
— Myastenie omezena pouze na okohybné svaly
1 85 %
— Generalizované onemocnéni
— Generalizovana forma vSak asi v 20-30 % zacina
ocnimi priznaky
— Generalizace nastava zpravidla do dvou let.

1 Jen 15% se generalizuje po 2 letech trvani okularni
symtopatiky

— (Bever CT, Aquino AV, Penn AS, Lovelace RE, Rowland LP. Prognosis of ocular myasthenia.
Ann Neurol)




Prirozeny pr ubéh

— Bez lecby svalova slabost zpravidla progreduje

— Historické prameny pred zavedenim
iImunosupresivni léCby
1asi u 1/3 osob dochazi ke spontannim remisim
—nemaji trvaly charakter

—Myastenie




Etiopatogenetické faktory

1 Seronegativni (AChR+MuSK) pacienti
— LepsSi prognoza

1 Romi F, Gilhus NE, Aarli JA. Myasthenia gravis: disease severity and prognosis. Acta Neurol Scand
2006: 113 (Suppl. 183): 24-25

1 Nemocni s tymomem maji horSi prognozu
— Vice krizi po TE nez nemocni bez tymomu
— Pomalejsi vznik remise
— Signifikantné vyssi mortalita

1 Wang RW. Jiang YG. Xue ZQ. Zhao YP. Ma Z. Clinical characteristics and outcome of

myasthenia gravis with and without thymoma after op eration. Comparative Study. Chinese
Journal of Surgery. 42(9):536-9, 2004 May 7.

— Operace ve vyssim veku ma horsi prognozu
(>55 let)




Etiopatogenetické faktory

1 Anti- MuSK pozitivni pacients
Horsi reakce na ICHE, intolerance
Periody exacerbace vcetneé UPV

Rozvoj trvalé slabosti faryngealniho a
facialniho svalstva v€etné atrofie

— Veétsinou se nedosahne kompletni remise
— Nutnost intenzivnéjsi IS terapie




Etiopatogenetické faktory

Evoli A. et al. SNMG with anti-MuSK antibodies. Bra in 2003,
126, 2304- 2311.

—antt MUSK +, vs. AntlI-MuSK -

1 MGFA YV (krize) 46% vs. 7.3%, MGFA Il 16% vs. 61%

Deymeer F. et al. Clinical comparison of anti-MuSK-  vs anti-
AChR- positive and seronegative myasthenia gravis. N  eurology
2007, 68, 609-611.

—Antl- MuSK vs. SN vs. AChR pozit.

1 Spatny vysledek 46% vs. 21% vs 43,5%
1 PIS (Spatné kategorie) 22% vs. 9% vs. 16%




1 Myastenie je onemocneéni, kdy jsme ve
veétsiné pripadu terapeuticky uspésni...

1 Zpravidla (krome rychlé reakce na ICHE)
nejsme uspesni rychle

— ,are starting a marathon not a sprint“... (D. Hilton Jones)

1 Chybna diagnodza
1 Spatna compliance
1 Spatna interpretace piiznaku




Spatna compliance

1 LécCba steroidy a imunosupresivy vyzaduji
velmi dobrou spolupraci
1 Limitace
— Vek
— Demence
— Osamelost
— Senzorické poruchy

1 Kontroly laboratornich parametru a
spoluprace ze strany PL




Spatnd interpretace symptom U

Stiznosti na
— Unavu
— Apatii
— Spavost

...Jsou interpretovany jako nedostatecna
kompenzace myastenie




Kortikosteroidy

1 Nepodame dostateCnou uvodni davku (1-2 mg/Kg)
1 Prilis rychle redukujeme
— Redukci zahajujeme az po dosazeni remise
1 Steroidni myopatie
1 Inicialni zhorseni
— asi do 7. dne se u 1/3 osob objevuje prechodné zhorseni
— trva asi 1 tyden

1 Podavani prednisonu vede k zretelnemu Ustupu symptomu
nebo remisi u ¥2nemocnych

1 Maximum zlepsSeni je dosazeno béhem prvnich 6-8 tydnu
lecby




Azathioprin

1 Nizka davka
— Spravné 2-3 mg/Kg
1 Efekt az po 6-12 mesicich

1 Mirna leukopenie (3-4 tis.) je cilem ne
duvodem preruseni terapie




Tymektomie

Neexistuji nepochybna data ovérena prospektivni
kontrolovanou studii, ktera by prokazovala efekt teto
leCebné alternativy

Analyza dosud publikovanych dat
— Pacienti, ktefi podstoupili terapeutickou tymektomii, byli 2x
casteji v remisi a méli asi 1,6x vetsSi pravdépodobnost
asymptomatického pribéhu
Doporucéeni
— Pro pacienty se seropozitivni myastenii se tymektomie

doporucuje jako jedna z moznosti, ktera zvysuje
pravdepodobnost remise Ci zlepsenl

Efekt tymektomie je nejvétsi pfi Casneé intervenci u
mladych nemocnych

Doporucéeni
— operace vhodna u mladsich nemocnych




Tymektomie

1 VVékova hranice je relativni
— Neexistuje zadné nezpochybnitelné vékové kritérium
1 Néktefi autofi povazuji za hranici vék 40-45 let, jini operuji do 60
8 NedoporucCuje se provadet
— okularni myastenie
— ACHR seronegativni formy
1 Neni patogeneticky spojena s poruchou thymu
1 U nemocnych s thymomem je indikovana chirurgicka
exstirpace brzliku v jakemkoliv véku
— Omezenim jsou jen obecné kontraindikace operacniho zakroku

1 Efekt operace se zpravidla objevi az po pul roce a
pokracuje jesté 2-5 let.




Tymektomie - celkové nizsi dlouhodoba
mortalita

Pocet
roku

Bez 1%
operace

TE 94% 94%

NizSi preziti nez normalni populace

Christensen PB, Jensen TS, Tsiropoulos I, Sgrensen T |, Kjeer M, Hgjer-Pedersen E , Rasmussen MJK, Lehfeld t, E.
Mortality and survival in myasthenia gravis: a Danish population based study. J Neurol Neurosurg Psychiatry 1998;64:78-83
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