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OKULARNA MYASTENIA

Okularna MG -obineaatena na vonkajSie okohybné svaly
Okularne priznaky v 4 @&0% meac. imo&Eime ey MG
Spontanny priebeh okularnej MGrelvai variabilny
- spontanne remisie sa vyskytuju asi u2ZlB42p&t .pac.
- ohrantena okularna form- pocas celeho priebehu M-
u 10-1%5% z cdkoxéeho gt pac. s MG
- generalizacia a progresia MG:
v 70-80% v prvycin 2 rokocih ochoremia, z toho @z % v 1. rok
v 10% v 3. roku po vzniku MG
vzacne po 3. roku od vzniku MG




OKULARNA MYASTENIA

PRECO SU OKOHYBNE SVALYCASTO POSTIHNUTE V
INICIALNYCH STADIACH MG ?

Urcité vlastnosti vonkajSich okohybnych svalananmamaginaju
predispoziciu k ickkastému postihnutiu pri MG:

1. VysSia frekvencia nervosvalovych spojeni (resp. mensie
motorickeé jednotky)

2. NizSia denzita postsynaptickych ACh rr a tym nizSia fnak
rezerva (SF) neuromuskularnej transmisie

3. UzTahka slabasniektoreho z okohybnych svalov sp6sobi
diplopiu vychylenim vizualnych osi




OKULARNA MYASTENIA

Klinicky obraz -we¥fmi variabilny -adi’ahkej unilateralnej ptozy -
po kompletnu oftalmoplegiu

Subjektivhe’azkosti

- rozmazané alebo dvojite videnie a pokleskae
obvykle kolisavej intenzity

- zhorSovani@azkosti oslnenim, osvitom, vizualnowaaou,
celkovou zéazou

- zlepSovanie@’azkosti v Kude, pritmi, pri noseni tmavych okuliari




OKULARNA MYASTENIA

Okularna MG moéze imitoaakukd’vek supra- jnteera imfirzmuid edmu

poruchu okulomotoriky

Typicka forma OM

- asymetricka ,alternujica“ ptéza + porucha okuloonkip/diplopia/
kolisavej intenzity

Atypické formy OM -diff.dby. pradiénmy

- mierne formy ON- hranEna obj. symptomatolog- napr. kratkodob
tranzitorne stavy diplopie;

- stacionarna ptdza unilat. alebo bilabezldedikalsmmidaniiry

Provoka&né testy

- Simpsonov priznak

- Gorelickov priznak

Slabos$ m. orbicularis ocult neschopnaszavrie® o¢nu Strbinu +megjge
okularnym priznakom jeje 1 pajejsvon eeera s erddd1G.




OKULARNA MYASTENIA - DIAGNOSTIKA

1. Detailna analyza subjektivny€azkosti (menliva intenzita
priznakov, spontanne remisie, zhorSovarm@&azau a osvitom,
ustup -wiktude, odpoinku, pritmi)

. Obj. neurologicky nalez; provokae testy
. VySetrenie autoprotilatok proti AChR a proti Mu
. Reparany farmakologicky test

. STEMG/RNS {ppirroékidaneg MBSma@avwdmi nizku senzitivitu
. SFEMG

. Stapediova reflexometria
. Videonystagmografia




OKULARNA MYASTENIA A
AUTOPROTILATKY

Seéropozitivha okularna MG

- pozitivne protilatky proti AChRR

- seropozitivha OMG - 400P0%auac skoiaitaouo GG

- seropozitivna generalizovana forma MG -SBB400&6 pac.

Séronegativna okularna MG

- negat. protilatky proti AChR a proti Mu¢

- 30-E6 e s @l Enrmauw MG

- predstavuju dg. problemutngng/i@itiiné neuromuskularne
ochorenia, orbitalne a cerebralne ochorenia (EMG, STEMG,
SFEMG; MR mozgu a orbit)

Séronegativna OM s autoprotilatkami proti MuSK

- vzacnos - v literature su popisani len 2 pacienti




OKULARNA MYASTENIA — DIAGNOSTIKA

Reparény farmakologicky tesfTensilon, Syntostigmin)

- v&Sinou byva diagnosticky priekazny

- mOze mé aj faloSne negativne vysledky pri okularnej MG

- faloSne pozitivne vysledky u r6znych inych neuromusk.och.
STEMG/RNES - pri okularnej MG- normalne vysledk

SFEMG tvarovych svalov

- vysoka senzitivita pri okularnej MG

- nizka Specificita !

- pozitivne vysledky aj u roznych okularnych myopatii a neuropat
- pozitivne vysledky aj pri intrakranialnych ochoreniach




OKULARNA MG A GENERALIZACIA

Existuju ,prognostickeé faktory“ s predikciou rizikgeneralizacie MG ?

Rizikove faktory pre generalizaciu OMG
- séropozitivna OMGséronegativha OMG
- vysokeé hladiny autoprotilatok proti ACh#hizke hladiny
- tymom
- vek nad 50 rokov; (muztzeny);

Deti s okularnou MG nraj)ldepisiypmogopau
- ¢astejSie spontanne remisie
- vyskytuje sa aj trvala spontanna uzdrava
- nizSi vyskyt generalizacii MG




OKULARNA MYASTENIA

Hlavné odlisnosti okularnej MG proti generalizovaliks

- nizSi vyskyt séropozitivhe] MG

- nizSie titre autoprotilatok proti AChR

- VySSi vyskyt séronegativne] MG

- nebyva asociovana s autoprotilatkami proti MuSK
- asociacia s tymémomvzazaana




OKULARNA MYAST:

Cielom terapie je:

. Odstranit’/zmiernit” okularnu symptomatologiu.

Pt6za a este viac diplopia - pacientov obvykle

zneschopnuje v dennych aktivitach.

. Zabranit’ generalizacii okularne) MG.




OKULARNA MG
_INHIBITORY CHOLINESTERAZY

Mestinon drg a 60 mg

- davka 3x1 az 5x1 60thagg

- priaznivy efekl- Gprava symptomatolog- 30-50% paciento
- Clastany efekt 507100%0aateeEnooy

- ide len o symptomaticku kbu

- nema ziadny preventivny¥unok na zabranenie generalizacie a
progresie MG




OKULARNA MYASTENIA
A KORTIKOTERAPIA

Indikacie ku kortikoterapii pri okularnej MG
- seropozitivna okularna MG
- nedostatoény efekt inhibitorov ACHE
- asociacia OMG s tymomom (+ tymektomia)

- vek nad 50 rokc

Kortikoterapia -teeappetitkkéssbiramy
- v Uvode vysoke alebo postupheavky prednizonu
(1mg/kg/de)
- prechod na rezim alternujucich jednorazovych davok




OKULARNA MYASTENIA
A KORTIKOTERAPIA

VYSLEDKY

- remisia a signifikantné zlepSenie: 98%Geaqac.

- generalizacia MG: len u 5% pac. s OMG na kortiaaar
bez kortikoterapie u 6@GOPG%baTAC.

- dizka kortikoterapie: 28 33me®EsS.

- exacerbacie MG pri vysadzovani alebo po vysadeni
prednizonu: 2B3%ppac ,

- asi 25% pac. vyzaduje trvall imunosupresivntblie

- pri OMG su @&inné nizSie davky prednizonu ako pri general. MG

- vedlajSie prejavy kortikoterapie su meraste -akikogpri
generalizovane] MG




OKULARNA MYASTENIA A AZATIOPRIN

|. Azatioprin (2,53mugkkgdds je indikovany spolu s prednizonom
Komplementarny efekt A+P> lepSie vysledky ako samostatna kortikoterapia
— remisia + signifikatné zlepSenie 95% pac.
1. Vysokeé riziko generalizacie OMG
- séropozitivne formy
- vysokeé titre autoprotilatok proti AChR
- asociovany tymom
- vek>50 rokov
- kumulativny vyskyt vySSie uvedenych faktorov
2. Exacerbacie OMG pri vysadzovani prednizonu

Il. Azatioprin je indikovany samostatne
1. Pri zavaznejSich neziaducich prejavoch kortitegie
2. Pri nutnosti dlhodobej/trvalej udrzovacej imumoesivnej liebe

(1-2mg/kg/de)




OKULARNA MYASTENIA A TYMEKTOMIA

Indikdcie OMG na TE velami kontroverzné nazory
1. TE nie je indikovana u OM&V&ESIinovy nazor: pre moznos
spontannej remisie a dobru reakciu na medikamentozthulie
2. Indikacie na tymektomiu u OMG
a) Seropozitivna OMG pred 50 r. vel
- zneschopujuce okularne priznaky
- nedostaténa reakcia na inhibitory ACHE
- rezistencia na imunosupresivnuwbe
b) Asociovany tymom
c) Séronegativha OMGprevavajljiegatiaineeazary ryanber




OKULARNA MG: 1VIg - PE

Plazmafereza a 1VIg
- nie su indikované pri okularnej MG

Plazmaferéza a VI
- st indikované ako kratkodobadlea na zvladnutie
Krizovych situacii:

- myastenicke krizy

- hroziacie myastenickeé krizy

- akutne exacerbacie myastenie




OKULARNA MYASTENIA - ZAVER

1.V diagnostike OMG — neprecenovat’ vyznam SFEMG
2. OMG - bez kortikoterapie, imunosupresivnej liecby, prip.
tymektomie — dochadza ku generalizacii az u 85-90% pac.
(v 70-80% v prvych 2 rokoch; 10% v 3. roku)
3. Imunosupresivna liecba
- remisia a signifikantné zlepsenie: 92% 63400 acOK3G
- generalizacia MG: len u 5% pac. s OMG na IS terag
4. U séropozitivnych OMG je vzdy indikovana
Imunosupresivna lia; u pacientov do 50 r. aj TE.




II. NEUROMUSKULARNY KONGRES

Bratislava, 23224appii2R009CiyHd b Bt aaa
Organizatori:
Sekcia pre neuromuskularne ochorenia Slov. neurol. &pmt
Sekce neuromuskularnich chorGbskej neurol. spot@osti
Hlavné témy:
1. Ochorenia nervosvalového pren
(30. vyratie zalozenia slovenského centra pre myastéeniu gravi

2. Svalova hyperexcitabilita, svalova stulildeampy, myalgie a
neuromuskularne ochorenia

3. Neuromuskularne ochorenia pri diabetes mellitdialaich
metabolickych poruchéach

4. Varia




