Moznosti hematologicke ¢y
u refrakterni myaster

J.Prha



Terapie refrakterni myasthenia
gravis

e Nové z@soby imunosupresivni terapie
* biologicka I&ba




Kasuistika 1

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, aza, CyA, mykofenolat
mofetyl, tacrolimus bez efektu,
cyklické podani IVIG gast&énym
efektem

dominujici dysarthrie, dysfagie
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Kasuistika 2

Pac. D.S, 1976, Zena

1993 dysarthrie, dysfagie, diplopie,
ptoza

Ab antiAChR 7,8 umoll/l,

RS dekrement 9% n accesorius

Obj. slabost extraoku
svalstva,rhinolalie, Seeman +,
elevace hlavy 20 sec, davivy r. 0!

Efekt ICHR ?, nasazen Prednison

13.12.1993 thymektomie, o).
germinativni centra

Resid. faciobulbarni slabost, s
obcasnymi exacerbacemiiigan
azatioprin, zkousena PE, CyA
netoleruje, MM bez efektu

10-11/07 na hematol. Klinice
FNKV podana Mabthera v rezimu
375mg/nm 4x a 1 tyden

18.12. 2007 subj. i obj. nalez
nevyrazg zlepSen (zlepSeni sily m.
orbic. oris...)
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Zaver

e myastenie je klinicky, iImunopatogeneticky
| geneticky heterogenni onemaaon

» oproti klinické prognoze je terapeutic
odpowd’ obtizre predikovatelna

* vyhled: nalezeni molekul&rbiologickych
— genetickych markér



Dékuji za pozornost



