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Imunopatogeneticka klasifikace
myasthenia gravis

protilatka AChR MuSK + MuSK -
vyskyt (%) 10% 30% 45% 7% 8%

vék manifestace| kazdy <45 >45  >1rok azely v
thymus thymom hyper. atrofig normalni hyperplasie
pohlavi M:Z 1:1 1:3 21 1:4 1:1




Viastni soubor

Patet pacieni Ab anti AChR —
(21.5.-21. 11. 2007)

24

Dg. MG nekonfirmovana

4 (anti MuSK 0)

OMG

13 (anti MuSK 0)

GMG

7 (anti MuSK 3 = 42,9%)

Wseteni: komeéni set firmy DLD metodou RIA v UKBLD 1.LF UK




Kasuistika 1

pac. A. K., 1994

od r. 2002 diplopie, padani hlavy,
2005 nasolalie, lagophtalmus,
2006 dysfagie (fluktuace)

obj. 16. 6. 07:
ptoza, ophtalmoplegie, slabc
faciobulbarniho, Sijového svalstva

RS dekrement m. delt. — 18 %
Ab anti AChR —

CT mediastina norm.
genetické vySéeni norm.
reakce na ICHE O

Ab anti MuSK + (20. 6. 2007)




Kasuistika 1

 0Od 18. 9. 07 nasazen Prednis
na cilovou davku 50 mg +
azathioprine 100 mg

e 20.11. 07 bez slabosti
extraokularniho svalstva,
mirna rhinolalie, bez dysfagie
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Kasuistika 2

Pac. S. K, 1977, Zzena e 20.6.2007 anti MuSK +

1997 po porodu generalizovana « 05/2007 vysokodavkovana terapie
svalova slabost cyklofosfamidem (200 mg/kg)
Zlep3eni po PE, + kortikoidy, efekt S podporou G-CSF, bez komplikaci
ICHE nepres\edcivy o 23.10. 2007

RS dekrement m. trape- 19 % artikulace zlepSena, dysfagie

Ab anti AChR — Prednison 30 mg...10r

CT mediastina norm.

8. 12. 1997 thymektomie: jen 0j.
lymf. folikuly

11/2002 myast. krize, IVIG
kortikoidy, Imuran, CyA,

Cell Cept, Prograf bez efektu,
cyklické podani IVIG gast&énym
efektem

dominujici dysarthrie, dysfagie
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Ab anti AChR Ab anti MuSK

pletencova slabost ++ +
slabost faciobulbarni + F+
slabost extraokularni ++ +
atrofie mimickeéhc - +

svalstva a jazyka

respir&ni insuficience | + ++
terapeuticka odpad” |80 —90 % 30 -50 %
na ICHE

odpowd 60 — 70% 0 Il

na thymektomii

Diaz-Manera J et al. Natur Clin Pract, 2007



Ab antt AChR | Ab anti MuSK

RS na kogetinovych |70 - 80 % 35-50 %
svalech

RS na facialnich 80 —90 % 80 %

svalech

SF EMG na 95 % 15 -50 %
koncetinovych svalec

SF EMG 95 -99 % 72 %

m. orbicularis oculi

hyperplasie thymu 65 % 10-15%
thymom 10 % publikovan lifpad

Diaz-Manera J et al, Natur Cin Pract, 2007



Zaver
e Diagnosticky pinos vySateni Ab anti MuSK:
nizka senzitivita eletrodiagnostickych test
seronegativnich pacians netypickym
klinickym nalezer
o Terapeuticky finos vyseateni Ab anti MuSK:
maly klinicky efekt ICHE a thymektomie,

risk/benefit ve prosfth imunosupresivni
terapie



Dékuji za pozornost



