Myastenicky syndrom

Myastenia v doslovném prekladu znamena svalovou slabost.!l!. Myastenicky syndrom je oznaceni pro soubor
priznakl charakteristickych pro poruchy svalové ¢innosti zplsobené postizenim nervosvalové ploténky. Patfi sem
autoimunitni onemocnéni - Myasthenia gravis, Lambert-Eatonlv syndrom (fadén i k paraneoplastickym
syndromdm napr. u malobuné¢ného karcinomu), a taky otrava botulotoxinem, ktery ovliviiuje prenos na
nervovosvalové ploténce.

Klinicky obraz

Typickym projevem je svalova unava a slabost, ktera se zvyraziuje
zejména po namaze. M{ze postihovat i dychaci svaly a fonaci [2l. Neprojevuje
se porucha ¢iti a bolest 21, PFi vy$etfeni je tonus i vybavnost reflex
normalni, svaly nejsou atrofické.

A\ Postizeni dychacich svalii mize dojit az do Zivot ohroZujici
myasthenické krize provazené respiracnim selhanim.

Priznaky maji maximum ve vecernich hodindch. Mohou vznikat pfechodné
parézy po opakovanych pohybech, které po urcité dobé odpocinku odezni.

=

Ptéza vicka u pacienta s Myasthenia

Srovnani myastenie a myopatie gravis

Parametr Myastenie Myopatie
Nazev astenie=slabost patie=porucha
Etaz postizeni nervosvalova ploténka sval
Lokalita generalizované proximalini ¢asti koncetin
Porucha citi ne ne
Bolest ne ano
Atrofie ne ano
Fascikulace ne ne
Proprioceptivni ¢iti|norma norma nebo snizené
Tonus norma snizeny
Diagnostika

EMG;

protildtky proti ACh;

protilatky antiMuSk;

test svalové Sije, kdy pacient neudrzi bradu u sterna;

test svalové sily, kdy pacient rozpazi HK a odcitame za jaky ¢as poklesnou koncetiny.

Lécba
Symptomaticka
= |nhibitory cholinesterazy: pyridostigmin, neostigmin
= rezimova opatreni: nenamahat se, ventila¢ni podpora
= neuzivat ATB zhorujici MG, nebo benzodiazepiny
Imunomodulaéni
= kortikosteroidy: prednison, prednisolon, methylprednisolon (nutné myslet na NU - steroidni diabetes, viedova
choroba, osteopordza, deprese, hypertenze, retence Na, Cushinglv syndrom)
= imunosupresiva: azatiprin (nejpouzivanéjsi), cyklosporin A, mykofenoldt mofetil, takrolimus, cyklofosfamid,
metotrexat, rituximab,
Intravendézni imunoglobuliny
Lékem volby u myasthenické krize. Zlepseni béhem tydne.

Terapeuticka plazmaferéza

Efekt pretrvava 4-10 tydnl. Nevyhodou je Zilni vstup a neselektivni odstranéni krevnich bilkovin. Variantou
Plazmaferézy mize byt imunoadsorbce, kdy se odstrani Ig, nebo jenom néktera trida Ig.
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Thymektomie

Zvysuje pravdépodobnost remise i zlepSeni. Znizuje také celkovou mortalitu.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

Myopaticky syndrom

Myasthenia gravis

Nervosvalova onemocnéni
Nervosvalovd onemocnéni (pediatrie)
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Clanek neobsahuje vse, co by mél.

Mlzete se pridat k jeho autoriim (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Myastenic
P k%C3%BD_syndrom&action=history) a jej.
O vhodnych zménéch se Ize poradit v diskusi.
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