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Vazené kolegyné a kolegové,

Rijen 2019

v dnesnim cisle laboratornich listd Vam piinasime podrobnéjsi informace o myastenia gravis. Pfijemné
cteni.

MYASTENIA GRAVIS

Myastenia gravis (MG) je autoimunitni onemocnéni, které je charakterizovano kolisajici svalovou slabosti
a unavitelnosti, ktera se zhor3uje po fyzické zatézZi a/nebo psychickém stresu. Jde o heterogenni onemoc-
néni, jez je zplsobeno poruchou nervosvalového prenosu. Patogeneticky se uplatiuji jak autoprotilatky
namirené proti cilovym antigentm (acetylcholinovému receptoru, svalové specifické tyrozin kinaze a lipo-
proteinovému receptoru), tak dysregulace na drovni T-lymfocytl, chemokin(, cytokin( a dalSich molekul.
U mladsich pacientd ma dominantni imunopatologickou dlohu thymus, u starSich nemocnych se projevuji
mechanizmy extrathymické.

Pri ziskané myasthenii je pri¢cinou humoralni autoprotilatka, ktera se vaZze na postsynapticky receptor pro
acetylcholin a destruuje ho.

PFi kongenitalni formé nebyl prokazan imunologicky charakter onemocnéni. Jde o presynapticky nebo
postsynapticky defekt neuromuskularniho prenosu.

Pfi neonatalni formé jde o transplacentarni pfenos protilatek z materské krve na plod. Vyskytuje se pribliz-
né u 12% déti matek s myasthenii. Pfiznaky MG obvykle mizi béhem 2 - 3 mésic.

Z klinického pohledu ma MG nékolik forem:

Juvenilni forma MG se manifestuje az do puberty, ale ojedinéle pred 5. rokem a charakterizuje ji abnor-
malni svalova anava. Nejprve jsou postiZeny motorické hlavové nervy. Jejich postiZeni se projevuje diplo-
pii, jednostrannou ptézou ocniho vicka, poklesem Ustniho koutku, hypomimii, dysfagii, slabym hlasem,
dysartrii. Postupné nastupuje slabost ostatniho kosterniho svalstva, ktera se zvyrazriuje po namaze a vecer.
U casti pacientl se onemocnéni projevuje nedostatecnosti dychacich svall a branice. Nejvétsi nebezpeci
predstavuji myasthenické krize se selhanim bulbarniho a respiraéniho svalstva, které jsou ¢asto vyprovo-
kovany infekénim procesem. U této formy je vy33i vyskyt jinych autoimunitnich onemocnéni, napf. thyreo-
toxikézy. V 10 — 15% se vyskytuje thymom.

Novorozenecka forma MG se obvykle projevi uz v prvnich 48 hodinach po porodu poruchou saciho refle-
xu, slabym krikem a slabosti koncetin. Vyustit mdzZe do respiracni insuficience.

Kongenitalni forma MG se manifestuje od porodu do 2 let. Dominuji parézy o¢nich svald.

Familiarni infantilni forma MG je charakterizovana epizodami tézké respiracni insuficience pfi porodu ne-
bo v kojeneckém obdobi.

MG postihuje asi 20 osob ze 100 tisic. MiZe se rozvinout u kohokoliv, ale nej¢astéji je diagnostikovana u
muzl nad 60 let véku a Zen pod 40 let véku. Pacienti s MG maji zvysené riziko rozvoje jinych autoimunit-
nich onemocnéni jako je napf. SLE, revmatoidni artritida nebo autoimunitni onemocnéni stitné Zlazy.
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Ke stanoveni diagnézy je nezbytny peclivy rozbor subjektivnich pfiznakd. U pacientd s nevysvétlitelnou
unavitelnosti a slabosti typickych svalovych skupin je nutné anamnesticky analyzovat, za jakych okolnosti
se objevily prvni pfiznaky a jak se tyto obtiZe projevuji v pribéhu dne.

Pfiznaky mohou zahrnovat: padani o¢nich vicek, dvojité vidéni, poruchu kontroly o¢nich pohyb, obtizné
polykani, Zvykani se slinénim azZ zvracenim, Spatné srozumitelnd fec, slabost Sijovych svald, potizZe pfi
vzpiimeném drZeni hlavy, dechové potiZe, poruchy chlze a drzeni téla atd. Horko, stres, akutni nemoc
a nékteré léky mohou potiZze nemocnych zhorsit.

Pro stanoveni klinické diagnézy je kromé anamnézy a neurologického vySetfeni nutné provést zatézové
klinické testy. Oslabeni typickych svalovych skupin mize objasnit plvod subjektivnich obtiZi ve vice nez
80% pfripadu.

Mezi pomocna vysetieni patfi CT hrudniku k potvrzeni zvétseného thymu a vylouceni thymomu, EMG, far-
makologické testy, opakovana stimulace nervi, a/nebo jednovlaknova elektromyografie ke zhodnoceni
neuromuskularni odpovédi a v neposledni fadé vysetieni elevace svalovych enzymi v ramci diferencialni
diagnostiky (vylouceni postiZzeni kosterni svaloviny, myokardu, ¢i jaterniho postiZeni).

KK hodnoceni zavaznosti postiZeni se pouziva nékolik klinickych 3kal, napf. klasifikace dle Ossermana di
Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA). Aktudlni tiZi postiZeni hodnoti Skala Quantitative Myast-
henia Gravis Scale (QMQG).

Podezieni na MG lze potvrdit vySetfenim protilatek proti acetylcholinovym receptorim (anti AchR se na-
chazi az u 90% osob s generalizovanou MG a asi u 50% postizenych ocni formou MG), v pfipadé jejich
nepfitomnosti prikazem protilatek proti receptoru pro svalové specifickou tyrozinkinazu (anti MUSK se
nachazi az u 70% postizenych s negativnimi protilatkami AchR). Na rozdil od MG s protildtkami proti
AchR ma tzv. anti MUSK myastenie téz3i pribéh. U této formy MG se castéji vyskytuje postiZeni oryngofa-
gedlnich svall s vétsi pohotovosti k rozvoji myastenické krize. Pacienti mivaji atrofii svalstva jazyka a Zvy-
kaciho svalstva. Méné frekventni je pozitivita protilatek proti pficné pruhovanym svalim. Tyto protilatky
se ovSem nachazeji asi u 80% pacientl s MG, ktefi maji zvétSeny thymus a indikuji zvySenou pravdépodob-
nost, Ze postiZzeny ma thymom.

K vySetfenim, ktera byvaji v ramci diferencialni diagnostiky indikovana, patfi téZ thyroidni panel k vylou-
ceni Gravesovy choroby, revmatoidni faktor a protilatky proti citrulinovanym peptidim k vylouceni revma-
toidni artritidy, antinuklearni protilatky k vylouceni ostatnich autoimunitnich onemocnéni, jako je SLE.

ZAVER: Myastenia gravis je heterogenni skupina onemocnéni se spoleénym souborem typickych pFizna-
k, mezi které patii zejména sniZeni svalové sily a progresivni svalova Gnava. Nejzavaznéjsi formou one-
mocnéni je tzv. myastenicka krize, ktera ohroZuje nemocného respiracnim selhanim. Vétsina typi myaste-
nie je asociovana s vyskytem autoprotilatek, jejichz pozitivita, spolu s klinickym vy3Setienim a dalSimi
pomocnymi metodami mizZe vyznamné prispét ke stanoveni diagnézy.

Vysetfeni viech vySe zminénych protilatek zajistuje Lab In - Institut laboratorni mediciny.
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