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ANOTACE

Prace se za#uje na poruchu polykani u paciéns myasthenii gravis. Sleduj@tnost
vyskytu poruchy polykani wthto nemocnych a zabyva s&dbnymi postupy, které byly
pouzity kieSeni dysphagie. V teoretickésti prace se&nujeme komplexnimu pohledu na
problematiku myasthenia gravis — patogeneze, ditt@o (EMG, klinické vySeéeni aj.),
lécba. Dysfagie je prezentovana jako jedertizraki myasthenie. V empirickéasti prace
provadime hodnoceni vysleilkziskanych zpracovanim dokumentace Neurologickdikii

Krajské nemocnice Pardubice. Vyzkum srovnava v¥siedezi pohlavimi.

KLi COVA SLOVA

myasthenia gravis; dysfagie; nervosvalové spogektromyografie; thymom; plazmaferéza

TITLE

Dysphagia in patients with myasthenia

ANNOTATION

The work focuses on the dysphagia in patients wigfasthenia. It pursue on occurrence
frequency of dysphalgia by the patiens and dedl wiedici procedures which were used to
solving dysphalgia. In theoretical part of the wark put brain to complex look on questions
of myasthenia gravis — pathogenesis, diagnostic®IGE clinical investigation etc.),
medication. Dysphagia is present as one of symptoinmayasthenia. In empirical part of
work we execute evaluation of results picked up dbgborating of Neurological clincs
documentation in Regional hospital Pardubice. Rekesquate results between genders.

KEYWORDS

myasthenia gravis; dysphagia; neuromuscular juncti@lectromyography; thymom;
plasmapheresis
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UvoD

Cilem vyzkumu bylo zmapovat poruchu polykani u pa@nti s diagn6zou myasthenia
gravis, kteri byli hospitalizovani a I&eni na Neurologické klinice, Krajské nemocnice
Pardubice.

Myasthenia gravis je autoimunitni onem#&un zpisobujici poruchu nervosvalového
pievodu projevujici se svalovou slabosti.

Prvni pipad myasthenia gravis byl Zegnén Thomasem Willisem v roce 1672 — v knize
,De anima brutorum quae hominis vitalis ac senaitast, exercitationes duae“ popisuje
piipad Zeny, ktera aasré ztratila schopnost mluvit a ,stala sémmou jako ryba“. Samuel
Wilks popsal v roce 1877 jako prvnfipad myasthenia gravis. V roce 1934 Mary Walkerova
zatala jako prvni se symptomatickowlé®u myasthenia gravis podavanim prostigminu. Prvni
thymektomii provedl v roce 1911émecky chirurg Ernst Ferdinand Sauerbruch. Profesor
John Newsom-Davis objevil anti-MuSK protilatky.

Diagn6za myasthenia gravis jeema za zaklad neurologického vysstni, klinickych
piiznaki a laboratornich vysledk Protilatky proti acetylcholinovému receptoru jsgi$teny
u 80-90 % nemocnych s myasthenii¢ésti pacient se nachazeji anti-MuSK protilatky nebo
protilatky proti titinu - protilatky proti ficné pruhovanym svaim. Nezastupitelnou Glohu
v diagnostice myasthenia gravis ma elektromyogrdfievétSiny pacieni je pfitomna i
repetitivni nervové stimulaci postuprklesajici amplituda suniaiho svalového potencialu
(nejmérg 0 10 %), tzv. dekrement.

NegastjSi ptiznaky myasthenia gravis vychazeji z postizer§jSioh okohybnych sval
(diplopie) a postizeni musculus levator palpabmg@esor (ptdza). Tato symptomatologie se
vyskytuje v ptibéhu choroby az u 85-90 % paciérst myasthenii.

Dysphagie se vyskytuje u 15-40 % padiengeneralizovanou formou myasthenie gravis.
Lécba dysphagie wthto pacient predstavuje fedevsim I8bu myasthenia gravis. Jde tedy
o podavani inhibitar acetylcholinesterazy, provedeni plazmaferézy,ripgok nutnosti
zavedeni nazogastrické sondy, ktera ppengeklenout kritické obdobi. Dysphagieize byt
varujicim giznakem myasthenické krize.

Myasthenia gravistpdstavuje komplexni problematiku. V sasné dob existuje registr
myasthenik. P&e o tyto pacienty je centralizovan&imz se dosahuje velice dobrych

|é¢ebnych vysledk.



| TEORETICKA CAST PRACE

1 NERVOSVALOVA PLOTENKA

Nervosvalova (neuromuskularni, motorickd) ploténka specializované zakoéeni
motorickych nervovych vlaken na povrchu vlaketicpe pruhovaného svalu. Nervova
zakorteni v motorické ploténcefighazeji do styku s povrchem svalového viakna. bhesv

vlakno pgredava svalovému vliaknu impulsy, které vedou ke riadnot?

1.1 Struktura nervosvaloveé ploténky

Nervosvalové spojeni je ti®no jednoduchou synapsi, které vznika terminalrdkozenim
nervového viakna. Toto zak&ni nalevkovié naseda na postsynaptickou membranu na
povrchu svalového vidkna. Meziniito strukturami je synaptickaégbina, kde se nachéazeji
bazalni lamina. V termin&lnim zak&ani periferniho nervu se nachazeji synaptické wdyik
které obsahuji neurotransmiter acetylcholin. Bazémina obsahuje vysokou koncentraci
enzymu acetylcholinesterazy, ktera rozklada acdetyic na acetyl a cholin, coz jsou

nel&inné slozky’

1.1.1 Presynaptické nervové zakodeni

Acetylcholin se na nervovém zakami skladuje v tzv.synaptickych vezikulech uloZzdnyc
v blizkosti uvolni mediatoru do synaptické ¢gbiny. Vezikuly jsou aktinem spojené
s cytoskeletem nervového zakeni?

Nervovy akni potenciél fichazejici na presynaptické zakeni nervosvalového spojeni
aktivuje na membranterminalniho nervového zaktemi presynaptické n&fove zavislé Ca
kanaly. V disledku jejich aktivace vstupuje Calo nervového zakaéeni a nasledné zvyseni

intracelularni koncentrace Caspousti uvalovani acetylcholind.

' CIHAK, R. Anatomie 1s. 327.

2SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss. 19-20.
¥ SITAROVA, K. Myasthenia graviss. 12.

4 SITAROVA, K. Myasthenia graviss. 12.



1.1.2 Synapticka S€rbina

Synapticka S€rbina je rozdélena na primarni a sekundarni synaptickou Srbinu.
Primarni &rbina je prostor, ktery odtlje presynaptickou nervovou membranu od
postsynaptické svalové membrany. Jblgne 70 nanomefr Siroka a jeji délka se rovna
presynaptické membrénPrimarni synapticka &bina nema zadné boi ohranéeni, a proto
komunikuje s extracelularnim prostorem. Acetylchgé uvolrény do tohoto prostoruipd
navazanim na acetylcholinovy receptor. Sekundaynaggtickd Strbina je prostor mezi
spojenim zahylbb postsynaptické membrany a komunikuje s primarnitérb#ou..
Acetylcholinesterdza je nejvySe koncentrovana v sakdarnich Stérbinach.
Acetylcholinesteraza hydrolyzuje acetylcholin a mikge nervosvalovy fenos tak, Ze
svalové vlakno riize byt znovu stimulovano.

1.1.3 Postsynaptické nervové zakogeni

Rozwtveni nervovych zakamni jsou uloZeny v zahybech postsynaptické membrany
v tzv.primarnich synaptickych Stérbindch. Postsynaptickh membrana je usmina do
sekundéarnich synaptickych zahyli, ¢imz se zvySuje plocha postsynaptické membrany.
Acetylcholinové receptory se koncentruji na vrcbblsekundarnich zahgtpostsynaptické

membrany. Jednotlivi receptory jsou pospojovangwzki prostednictvim rapsynd.

1.1.4 Acetylcholinovy receptor

Acetylcholinovy receptor je glykoprotein Je sloZzen z g@ti subjednotek, které jsou
uspdadany kolem centralniho kanalu. V inervovaném sealinachazilvé subjednotky a,
jedna subjednotkap, jedna subjednotkaé ajedna subjednotkae. V denervovaném nebo
fetalnim svalu je subjednotkanahrazena subjednotkguV klidovém stavu je iontovy kanal
acetylcholinového receptoru uzem. V gipac, Ze je vazné misto obou subjednotek
obsazeno, dojde k ot&ni iontového kanélu acetylcholinového receptoaz, emoZzni vstup

> THANVI, B.R; LO, T.C.N.Update on myasthenia gravis. 692.
® SITAROVA, K. Myasthenia graviss. 13.



sodikovych ioni dovnit svalové biikky. To ma za nasledekast&nou depolarizaci

postsynaptické membrany a generaci e¥nitao postsynaptického potencidlu.

1.2 Fyziologie nervosvalového fenosu

Signalem pro vznik akiho potencialu na sarkolénfburt¢nd membrana svalové iky) je
uvolréni acetylcholinu na ploténce nervovym vzruchentichdzejicim po vlaknu
motoneuronu. Aktivacacetylcholinovych receptofi nikotinového typu, které&di kanaly pro
Na’, vznikne mistni depolarizace (ztrata &apa bugéné membrag).

Z nervovych zakamni se mediator uvilije ve kvantech (jednotlivé vy naplrené
acetylcholinem). Acetylcholin uvodmy do synaptické &tbiny vyvola na postsynaptické
membrag aktivaci postsynaptickych receplor (dmérného mnozstvi acetylcholinu
v uvolréném kvantdf.

Acetylcholin je uvolény z presynaptické membrany &disamovol® nebo na nervovy
stimul. Béhem opakovanych nervovych stimiuse mnoZstvi uvolmého acetylcholinu

postupr sniZuje, jde o tzv. "synaptic rundowh".

"THANVI, B.R.; LO, T.C.N.Update on myasthenia gravis. 692.
8 TROJAN, S. et alLéka'ska fyziologies. 96.
® THANVI, B.R.; LO, T.C.N.Update on myasthenia gravis. 693.



2 POLYKANI

Polykéni je jeden z nejkomplesgich proces v naSem de. Je to slozity pohyb celé@ady
struktur, probihajici ve velmi rychlém sledu. Mysi ném dojit ke koordinaci pohybutrt
tvari, jazyka, mtkkého patra, hitanu, hrtanu a jictu.

Proces polykani kontroluje polykaci centrum mozkovém kmeni. Zahrnuje sérii
komplexnichgasto simultannich, reflexniglinnosti, dilezitych pro rychlost a silu polykani.

Peristaltické viny jsou mintadre jednosngrng silné*

2.1 Anatomie polykacich cest

K polykacim cestam patfi:

1. Cavitas oris,dutina ustni, z&n& jakorima oris (Strbina Ustni), a saha az k zGzZeni na
piechodu do hltanu, které se nazysthmus faucium (GZina hltanovd). Ohrateni dutiny
astni vigedu a zevé vytvéi labia oris (rty) a buccae (tvére); palatum (patro), tvdi strop
dutiny Ustni; spodina Ustni je vyztuZena svaly;swalovém dnu astni dutiny je sliznice.
Uprosted spodiny Ust jéingua (jazyk). Vrgjsi stranou a dasni je ¥gdu a zevé oddleno
vestibulum oris (predsfi dutiny ustni), a od zuba dasni srem dozadu jecavitas oris
propria (vlastni dutina ustni). Dutina Ustni ma vyznam qmomélnovani potravy a uplatje

se (i tvorbg hlasu??

2. Pharynx, hltan, je trubice, kraniatn(smerem nahoru) slepzakortena klenboufornix
pharyngis. Kaudal® (smérem dotfi) se hltan miré zuZuje a sahd do vySe Sestéhénitro
obratle. Zpedu se do hltanu otvirajfi tprostory: dutina nosni, dutina ustni, vchod do
hrtanu. Popisujeme nadm tti Useky:pars nasalis(hosohltan)pars oralis (Ustnicast),pars

laryngea (hrtanov&sast). HItan je kZovatkou cest dychacich a polykaciéh.

12 ROUBICKOVA, J. Dysfagie - poruchy polykani [online]. 2006 , 25.10.2007 [cit. 2009-03-05]. Dostupny z WWW:
<http://www.klinickalogopedie.cz/index.php?pg=132>.

1 HAVRDOVA, E. Potize s polykanim a feéi [online]. 2003 [cit. 2009-03-05]. Dostupny z WWW:
<http://www.roska.eu/clanky/potize-s-polykanim-a-reci.htm|>.

12 CIHAK, R. Anatomie 2s. 488.

13 CHAK, R. Anatomie 2s. 52-53.




3. Oesophagusijicen trubice dlouh& asi 25 cm, kter4 navazuje na hRxobiha ped kgni
a hrudni paté. Déli se naiti Useky:pars cervicalis (kréni ¢ast),pars thoracica (hrudnic¢ést),
pars abdominalis (bfiSni ¢ast). Posledni Usek jicnutgehazi do Zaludku fps ostium

cardiacum (¢eslové usti}?

2.2 Fyziologie polykani

Zvykanim se vytvii sousto promichané se slinami. Sousto jgetia ke koeni jazyka, kde
vyvola polykaci reflex. F¥i polykani jsou Usta uz#éena stiskentelisti, jazyk se zvedne
a zatl&i proti tvrdému patru, s@asré dojde ke zvednuti i #kkého patra,cimz dojde

k odcEleni dutiny nosni od pharyngu. Nasleduji stahyrita potrava vstupuje do jicnuii P
postupu do jicnu uzavira sousto epiglotiséss se zastavuje dychani. V jicnu je sousto
posunovano kontrakcemi svaloviny jicpefistalticka vina) smérem k Zaludku. Satasré se

uvoliuje dolni jicnovy s¥ras.’

2.2.1 Inervace polykacich cest

1. Inervace jazyka — svaly jazyka jsou nervévinervovany mervus hypoglossus

(XII. hlavovy nerv) a mervus glossopharyngeuglX. hlavovy nerv)'®

2. Inervace hltanu — nervy hltanu fichazeji cestou pletén(plexus pharyngeus).
Svaly hiltanu jsoumotoriky inervovany vladkny grichadzejicimi znervus accesorius
a znervus glossopharyngeusSensitivni inervaceje zprostedkovana fes nervus

glossopharyngeus, nervus vagus

3. Inervace jicnu — nervova vldkna jicnu fixhézeji z kme@h obou nervi vagi
a ztrunci sympathici — jsou to pedevsSim vldkna autonomni s menSi sloZzkou

senzitivnich'®

14 ¢IHAK, R. Anatomie 2s. 60.

> TROJAN, S. et alL ékaska fyziologies. 327.
18 CIHAK, R. Anatomie 3s. 495 a 505.

17 ¢IHAK, R. Anatomie 3s. 495, 498, 503.

18 ¢IHAK, R. Anatomie 2s. 67.



2.2.2 Polykaci faze

Z hlediska vile Ize polykani rozdit na fazi védomou a ne¥domou a z pohledu posunu

sousta n#idzi pripravnou, oralni, faryngedlni a fazi ezofaryngealrif:

1. Polykani z hlediska vile:

Faze wdoma — potrava fijata do dutiny Ustni je volni aktivitou zpracovamamoci
zuhi, Zvykacich svdl a jazyka. Tim se vytwd sousto, které je dale dopraveno do

hltanu.

Faze ne¥domd — za&ind podrazéhim smyslovych receptdrv hlitanu — vznika
podret k reflexni fazi procesu polykani. Reflexni medsary sowasré chrani
dychaci cestyid aspiraci. Hrtan se zvedne a hrtanova zaklopgka bstupu potravy
do hrtanu. Dychani se zastavi a sousto vstoupiamunldo jicnu. Z jicnu se potrava

dostava peristaltickymi pohyby do Zaludku.

2. Polykani z pohledu posunu sousta:

Faze pipravna (kousani, zvykani) — tato faze zahrnuje kousani, Zzvykani,
promichavani potravy se slinami aiteoi bolusu v duti& Ustni. Tato faze polykani
probiha ¥doms. Rty jsou pi rozmelnovani zaveny. Spodnielist vykonava roténi

pohyb.

Féaze oralni— oralni faze trva 1-1,5 sekundast orélni faze probih&doms a dast
newdome. Rty jsou uzakeny a tvée za&inaji vyrazi zvySovat své svalove nép
Jazyk transportuje bolus grem k zadntasti dutiny Ustni a k skkému patru. Mkké
patro se ve zvednuté poloz#tiaci na zadni $hu faryngu (uzate prichod z dutiny
astni do nosu). Vtomto okamZziku se predhictvim tzv. trigger mechanismu

spousti polykaci reflex a polykani probiha dale Wea vile.

19 SKODOVA, E.; JEDLCKA, 1. Logopedies. 548-551.



- Faze faryngealni— z&ina ihned po spudti polykaciho reflexu, neni pod volni
kontrolou. Tato faze trva zpravidla jednu sekurideflexni faze procesu polykani je
fizena z centra v prodlouzené miSe. Dochazi ke metranu a uzaeni dychacich
cest giklopkou hrtanovou (tim se zabrani proniknuti saudb dychacich cest).
Zastavi se dychani a faryngealni svalstvo dopraditpu potravu peristaltickymi

pohyby z hltanu do jicnu.

- Faze ezofaryngealni- ezofaryngealni transport trva 4-8 sekund. Miexei piiibéh.
Tlakovéa vina vytvéend peristaltickymi pohyby v jicnu transportuje ipaZ potravu
dale do Zaludku. S@asré se ot otvira epiglotis. Hrtan klesa daipodni polohy,

¢imZ se znovu otvira respira trakt a fyziologicky pkbéh polykani je uzaien.

2.3 Porucha polykani

Porucha polykani neballysfagieje poruchu polykani pevné anebo tekuté stravyakieize
nastat ziznych gic¢in v praibéhu transportu poZzité pevné strady tekutiny od ust do

Zaludku?®

Poruchu polykani Ize rozdlit na:

1. Orofaryngedlni dysfagii - obtize pi polknuti sousta z Ust do jicnu.;

2. Ezofagealni dysfagii- potize ze ztizeného postupu sousta jicnem; vaejerve

polykani tuhého sousta, pagidekutin;

3. Paradoxni dysfagie- porucha polykani tekutin — niapu difzniho spasmu jicnu.

U dysfagie rozliSuje odynofagii a mechanickou dystgi. Obé se¢asto kombinu;ji*
- Odynofagii podmiiuji zareéty, nadory a cizidesa. BZn¢ jsou stugitovany polykanim,
pii postizeni hrtanu a jicndasto vysteluji do oblasti ucha. V oblasti jicnu se

setkavame vedle tlakové a svirave bolesti s ,paierdhy”. Pokusy o polknuti mohou

20 SKODOVA, E.; JEDLLKA, 1. et al:Klinicka logopedies. 547
21 SKODOVA, E.; JEDLCKA, . et al:Klinicka logopedies. 547
22 HYBASEK, I. U$ni, nosni a kini léka'sti s. 45



byt nasledovany davenim a aspiraci. Nemocnéasto kapou sliny, maji antalgické
postaveni hlavy.

- Mechanicka dysfagieje vyjadena vaznutim sousta. Jejfiginy jsou neurogenni,
myogenni a obstruki. Byva provazen&ihanim, davenim, regurgitaci, zvracenim

a zapachem z ast.

2.3.1 Priznaky poruchy polykani

Porucha polykani se projevuje neschopnddtee polknout, potizi s umétim a kontrolou
jidla v Ustech, vypadavanim jidla z ast, na jedmasto je nutné gkolikeré polknuti, nutnost
zapijet tuzsi jidlo tekutinou, bolestivym polykdmieschopnosti fpimat vSechny typy
konzistence potravy, kaSlem az davenit@dppolknutim, Bhem rgho nebo po &m, pocitem
uvizlého jidla v krku, vracenim jidla &pdo hltanu, Gst nebo nosu, zvySenym tlakem na
hrudniku po jidle, chraptivym hlasem po polknutdi, 80 do 60 minut po jidle zvySenim
teploty. NejzavazjSi komplikaci je tzvaspirace kdy jidlo vstupuje do dychacich cest. Tato

porucha niZe vazg ohrozit Zivot pacient.

RozliSujeme ¥i typy aspirace™:

1. Predeglutivni — k aspiraci dojde vigledku poruchy kontroly bolusu v oralni fazi
polykani, ged spu&nim ne¥domé faze polykani;

2. Intradeglutivni — k aspiraci potravy dojdefipnewwdomé fazi polykani nebo pokusu
o0 polykani;

3. Postdeglutivni — k aspiraci dojde v pbéhu newdomé faze polykani, po polknuti
potravy, kdy se zbytky potravy dostanou dadusnice.

23 ROUBICKOVA, J. Dysfagie - poruchy polykani [online]. 2006 , 25.10.2007 [cit. 2009-03-05]. Dostupny z WWW:
<http://www.klinickalogopedie.cz/index.php?pg=132>.

2 BURES, J.; HORREK, J.Zaklady vnitniho |ékastvis. 267. SKODOVA, E., JEDLIKA, I. et al:Klinické
logopedies. 552




2.3.2 Etiologie poruch polykani

Priciny poruch polykéni zahrnuji velice Siroké spektriirmnych druli onemocsini. Jedna se
piedevSim o nadorové a zdlivé onemocni, neurologické a kardiovaskularni nemémn

a onemoc#ni jicnu?®

- N&dorova a zartlivd onemocreéni — stomatitida, tonzolitida, faryngitida, benigni

a maligni nadorova onemasnri v oblasti hlavy, dutiny dstni, orofaryngu, fagygn

- Neurologickd a kardiovaskularni onemocrni —ischemicka choroba s,
amyotroficka lateralni skler6za, roztrouSena sklaroParkinsonova nemoc, cévni
mozkova pihoda, neurosvalova onema@an (myasthenia gravis), obrny mozkovych

nenvl, bulbarni ochrnuti.

- Onemocreni jicnu — refluxni choroba jicnu, achalazie.

2.4 Komplikace poruchy polykani

1. Aspiraéni bronchopneumonie:
K aspiraci u dosflych osob dochaziip chorobach jicnu, neurologickych poruchacthi, p

poruse ¥domi?

Je mozné aspirovat”
- chemické a zatlivi substance (Zaludai obsah, lipidy);
- inertni material (tekutiny, tuh&sti);
- infek¢ni materidl z orofaryngu (anaeroby, gramnegativiaktdérie) s rizikem
vzniku infekéni pneumonie.
Hi aspiraci Zaludeniho obsahu je zéh vyvolan aciditou zalud@i favy, drazdivym

ucinkem potravy a bakterialni kontaminaci (Mendetsosyndrom)?

% SKODOVA, E.; JEDLCKA, I. Logopedies. 551-552.
2 KLENER, P.Vnit'ni léka'stvi s. 276.
2T KLENER, P.Vnitini léka'stvi s. 276.
B KLENER, P.Vnitini léka'stvi s. 276.



Obraz aspitmi bronchopneumonie se vyviji za 24-48 hodin poirasp materialu
z orofaryngu. Infekni komplikace vznikaji az v fibchu rekolika tydni. Aspirani
bronchopneumonie e sekundamh nabyt nekrotizujici formy s vyt¥enim plicniho

abscesu nebo empyérfiu.

Klinicky obraz aspiraé&ni bronchopneumonig®
- dominuje duSnost scyanozou, expektorace pachmopudputa, vdzkych

piipadech mze vyustit do obrazu akutni resgind tiseéi (ARDS).

Diferencialni diagnostika aspirasni bronchopneumonie™

- je treba odlisit plicni edém, embolizaci, bakterialnépmonie.

Terapie aspiraéni bronchopneumonié
- oxygenoterapie, intubace s mechanickou ventilaeiygntivni podavani antibiotik.

Prevence aspir&ni bronchopneumonié®

- pri aspiraci cizihodlesa je nutné jeho odstran pii bronchoskopii.

2. Malnutrice a kachexie:

jejich poteba. Takova porucha vznik&ipsnizeném Hjmu potravy — nap pii poruse
polykani. Organismus pakerpa z vlastnich zasob. Pokud se jednd o nedésyaEijem
energie, pak howdme o malnutrici energické. Pokud jé&ijimano nedostat®é mnoZzstvi

bilkovin, pak jde o malnutrici proteinovdti.

Nestresové (nekomplikované) hladaini typu marasmus je <&astym typem
podvyzivy, ktery vznika z fady pri¢in®:
- U starSich pacietit

-z mechanickych poruchripmu potravy (defektni chrup);

2 TRNKA, L. et al.Nemoci dychaciho Gstroj. 151.
% KLENER, P.Vnit'ni léka'stvi s. 277.

31 KLENER, P.Vnit'ni léka'stvi s. 277.

32 KLENER, P.Vnit'ni léka'stvi s. 277.

B KLENER, P.Vnit'ni léka'stvi s. 277.

% BELOHLAVEK, J. Léka'ské listy s. 8.

% BELOHLAVEK, J. Léka'ské listy s. 8.



postiZzeni slinnych Zlaz, onemaen dutiny Ustni, hltanu, jicnu, traviciho traktu,

jater,;
- malabsorpni syndrom;
- poruchy pijmu potravy u psychiatrickych onemaen (mentalni anorexie

a bulimie, schizofrenie, depresivni poruchy, deneg¢nc

Klinicky obraz marantického hladovéni je charakterizovan ztratou tukové tkang
a posléze kosterniho svalstvaPacienti jsou hypodynatiti, hypomimiti, zimontivi.
Dochéazi k poklesu tzv. visceralnich proteinRovréz dochazi k porucham hojeni ran
aregenerace orgén PostiZzeni kardiovaskularniho systémuse projevi atrofii srdi
svaloviny, poruchou srdaiho rytmu.Plicni komplikace jsou disledkem hypoventilacefip
malé sile dychacich svalnedostattné schopnosti odkaslat. V oblasti gastrointestihéin
traktu dochazi ketievni atrofii s dysfunkci pankreatu Dochézi téZ lporuSe krvetvorby.
Kostni metabolismus trpi nedostatkem kalcia a vitarimu D, coZz se nmiZe projevit

osteoporézour®

2.5 Diagnostika poruchy polykani

K diagnostice poruch polykani Ize vyuZzit &kolika postupa®”:

- ORL a foniatrické vySetireni— z&kladni vySéeni podeeni na poruchu polykéni;

- Elektromyografie — zaznamenava faryngealni a ezofaryngealitcpr polykani,

prostednictvim zadznamu elektrické aktivity sal

- Endoskopie— umo#uje vizualizaci dutych orgdnicastnicich se na polykani;

- Ultrasonografie — vyuZiva se pro hodnoceriigravné a oralni faze polykani.

** BELOHLAVEK, J. Lékarské listy s. 9.
3" SKODOVA, E.; JEDLCKA, I. Logopedies. 552-553.



2.6 Nazogastricka sonda

Nazoenteralni sonda je technicky definovana jakbiwy sonda zavedena nosem do jicnu

a dalSich usek travici trubice, fcemZ jeji gesny nazev vychazi z umist sondy

v nejvzdalerjsi ¢asti travici trubice (nazogastricka, nazoduodenalmiojejunalnif®
Nazogastrickd sonda je rychlou, jednoduchou a levmo metodou enteralni vyZiva

u nemocnych s poruchami nervového systéemuZavani se vilpak, Ze je perspektiva

poruchy polykani kratka @kolikadenni).®

Indikacemi k zavedeni nazogastrické sondy jsdt
- indikace unglé vyZiv;
- predpokladana pegba trvani urlé vyzivy je kratSi nez 4-6 tydn
- pacient nechce nebo néae ¥ijimat potravu per os;
- jeho travici ustroji je fundni;
- lze predpokladat bezgaé zavedeni sondy;

- bude minimalizovano riziko vytaZzeni sondy pacientem

Kontraindikace k zavedeni nazogastrické sondy:

- kontraindikace absolutni:
= mechanické obstrukce v nose;
* Uraz maxilofacialni oblasti se zlomeninami;
»= nepiiichodnost hornich partii travici trubice ¢éire Ust, faryngu

a Kilianova usti);

= mechanick& obstrukce travici trubice;
» nefunkeni travici ustroji.

- kontraindikace relativni:
= koagulopatie;
» nespolupracujici pacient — vyjma pacienty v léelomi;
= téZzkeé phajmy;

» protrahované zvraceni.

% KOHOUT, P.; SKLADANY,L. et al.Perkutanni endoskopické gastrostonsie55.

% EHLER, E. et alDysfagie u nemocnych s poruchou nervového systé&ravaani nazogastrické sondy
s perkutanni endoskopickou gastrostomii316 a 319.

“0KOHOUT, P.; SKLADANY, L. et al.Perkutanni endoskopicka gastrostonsie56.

“1 KOHOUT, P.; SKLADANY, L. et al.Perkutanni endoskopické gastrostonsie56.



Moznymi komplikacemi zavedené nazogastrické sondyjsou — aspirace, zvraceni
z nedokonalého uzému dolniho jicnového svace, zartlivé komplikace (nos, paranazalni
dutiny, hltan, jicen), dekubity z tlaku sondy (a#ksury jicnu ¢i pis€le), dislokace sondy.

Dlouhodolé zavedena sonda nemocného drazdi a znekéd?

“2EHLER, E. et alDysfagie u nemocnych s poruchou nervového systéravaani nazogastrické sondy
s perkutanni endoskopickou gastrostomii317.



3 MYASTHENIA GRAVIS

Myasthenia gravis fedstavuje onemoeni s poruchou nervosvalovéhdeposu, které se
projevi nadmirnou svalovou slabosH.

3.1 Definice a epidemiologie myasthenie gravis

Myasthenii gravis je definovana jalkautoimunitni onemocréni charakterizované tvorbou
protilatek proti nikotinovému acetylcholinovému eptoru, které vede k defiguraci a poruse
nervosvalovéhoi@nosu naii¢né pruhovaném svaltf.

Incidence myasthenie gravis j2-4/100 00Qprevalencese pohybuje v rozme26-30/100
000. Onemocani postihujesastji Zeny neZz muze, a to v penu 2:1°

Onemocéni méa dle ¥ku dva vrcholy vyskytu. Prvni vrchol je mezi 30-40 rokem Zivota
a druhy vrchol je mezi 50-60 rokem Zivota. Myasibka krize se vyskytuje u mémez 2 %
pacient s myasthenii a asi u 5-10 % myasthenii s tymorfiem.

3.2 Kilasifikace myasthenie gravis

Klasifikaci myasthenii gravis podle etiologie a ¥ku manifestacé”:

1. Ziskana autoimunitni myasthenia gravis:
a. Juvenilni myasthenia gravis— za&ina ve ¥ku do 18 rok;
b. Casn& myasthenia gravis (early-onset) zaina ve ¥ku od 18 do 40 rak
c. Pozdni myasthenia gravis (late-onset} za&ne po 40 roce Zivota, ma vyssi
vyskyt thymomu (u 30 %);
d. Myasthenia gravis asociovana s thymomemrezavisla nagku;
e. Séronegativni myasthenia gravis -bez protilatek proti acetylcholinovému

receptoru.

“3 SEIDEL, Z.; OBENBERGER, Neurologie pro studium i praxs. 307.
“ KALINA, M. Akutni neurologies. 167.

% SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss. 31.

6 SITAROVA, K. Myasthenia graviss. 9.

4" SITAROVA, K. Myasthenia graviss. 23.



2. Tranzitni neonatalni myasthenia gravis— transplacentarnirestup protilatek proti
acetylcholinovému receptoru.
3. Léky indukovana myasthenia gravis— pfi podavani penicilaminu, aminoglykozidy,
chinin atd.
4. Kongenitalni myasthenia gravis— pri¢inou jsou defektni proteiny na nervosvalovém
spojeni:
a. Presynaptickh  myasthenia  gravis —  @icinou mize byt
nag.cholinacetyltransferaza;
b. Synapticka myasthenia gravis — podkladem rze byt
nap.acetylcholinesteraza;

c. Postsynaptickd myasthenia gravis- nag.rapsyn.

Klasifikace myasthenie gravis podle Ossermarfa

3.2.1 Tab. 1 Ossermanova klasifikace myastheniaayris

Dospeli
I. Okularni forma 15-20 %

[IA. Slab¢ generalizovana forma

(bez postizeni dechovych funkci) 30 %

IIB. Stredre t¢Zka generalizovana forma

(s postizenim dechovych funkci, bulbéartizpaky) 20 %

[Il. Akutni myasthenicka krize 11 %
IV. T¢Zka generalizovana pozdni forma 9 %
Déti

Neonatalni forma 1%
Juvenilni forma 9 %

(podle Schitzner, J., Smat, V. et al. Myasthengaigr s.32.)

3.3 Patogeneze myasthenie gravis

Pricina vzniku onemoaini neni znama, rozhodujicim faktorem patogenezijeimunitni
reakce proti acetylcholinovym receptofim, které vedou k furdnimu nervosvalovému

bloku. Protilatky proti&mto receptaim Ize zjistit asu 80-90 % nemocnyctf®

8 SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss. 32.



V autoimunitnim procesu je dilezity thymus, ktery je zménén u 85 % nemocnych.
V 85 % pipadi jde o hyperplazii, v 15 % thymorf.

U myasthenie gravis byla prokazana tvorbailgtek imunokompetentnimi B lymfocyty
thymu. Onemocini se c¢asto kombinuje s jinymi autoimunitnimi chorobami, napg.
tyreoiditidou, polymyozitidou, reumatoidni artritid, lupus erythematodes, ulcerézni
kolitidou

Myasthenia gravis @iie byt spojena s tzv. Castlemanovym tumorem (aolgkodarni
lymfoidni hyperplazie§j?

Castlemafv tumor je zvlastni lymfoproliferativni onemaari neznaméhotvodu, s vice
nez 70 % lokalizaci v duténhrudni. Dale mize byt asociovan s paraneoplastickym pemfigus
vulgaris a Hodgkinovou onemaoamm >3

Navzdory benignimu charakteru Castlemanova tumaupacient ohrozen fatalnim
pribéhem bronchiolitis terminali¥.

Progenetickou predispozicionemocini swd¢i zvySeny rodovy vyskyt i nalez protilatek
proti acetylcholinovym receptbm a EMG zmin u asymptomatickych rodinnych
prisludnika.>

Experimentalni pozorovani podporuje autoimunini etiologii myasthenie gravis®:

- Injekéni  podavani 1gG od pacient s myasthenii reprodukuje
u experimentalnich zkat charakteristickéifznaky myasthenie;

- Vyvolani experimentalni myasthenie u zwWat imunizaci proti
acetylcholinovému receptoru;

- Zmirnéni myasthenické slabosti 1&ou, ktera redukuje v krevnim séru

koncentraci proti acetylcholinovym receptor.

Takéklinické pozorovani podporuje autoimunitni etiologi myasthenie gravis”:
- Autoprotilatky proti acetylcholinovym receptorim je mozno zjistit
u 80-90 % nemocnych s myasthenii;

“9WABERZINEK, G.; KRALIKOVA, D. et al. Zaklady specialni neurologis. 328.

0 AMBLER, Z. Neurologie s. 357.

>l WABERZINEK, G.; KRALIKOVA, D. et al Zaklady specialni neurologie. 329.

2 KARDZIEV, B.; HOTZEL, B.The angiofollicular lymph node hyperplasia Castlens 229-234

DAY, J.R.S. et alCastleman’s diseases associated with myastheniasgsa 1648-1650.

* CHORZELSKI, T.; HASHIMOTO, T.; MACIEJEWSKA, BParaneoplastic pemphigus associated with
Castleman tumor, myasthenia gravis and bronchgbtliterans s. 393-400.

> NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 296.

* SITAROVA, K. Myasthenia graviss. 17.

*" SITAROVA, K. Myasthenia graviss. 17.



s s

- Terapeuticky G¢inek imunomodulaéni 1é&¢by (plazmaferéza, kortikosteroidy,
intravendzni aplikace IgG, tymektomie);

- Casty vyskyt jinych autoimunitnich onemocriéni (autoimunitni tyreoiditida,
systémovy lupus erythematodes, reumatoidni amjitidpacient s myasthenii
a jejich rodinnych fislusniki;

- U déti narozenych myasthenickym matkdmse miZze gechodi obijevil

myasthenia gravis.

3.4 Diagnostika myasthenie gravis

Diagn6za myasthenia gravis se stanovi na podkbexdirobného neurologického vygati,
klinickych priznaki a zagZovych tesi.>®

Diagndza se tje pomoci EMG vySéeni. U tSiny pacient je pritomna i repetitivni
nervové stimulaci postup® klesajici amplituda sumiaiho svalového potencialu (nejnién
0 10 %), tzv. dekremenit.

CitlivgjSi a specificka je metodaySetreni jednoho svalového vlakna (single-fibre
EMG) se zjifovanim zgtného rozptylu odpadi (,jitter”) eventuelr® bloku sousednich
svalovych vlaken i stimulaci nervu?

U kazdého pacienta s potksZim na myasthenii jetdba provéstCT, pripadré
MR vySeteni mediastina, které informuje o&deni thymu, fipadré thymomu®*

Thymom se u myasthenie vyskytuje asi v 10945V naprosté &Sin¢ jde o nador
nezhoubny, &kdy ale nmiize profistat vazivové pouzdro, a proto se po operaci priovastni
oz&eni. | kdyZ se opeta¢ nador odstrani, myastenie se tim nediybe pacienti musi uzivat
trvale Iéky, potldujici patologické imunitni reakce. \Ekterych gipadech miZze byt objeven
thymom, bez myastenickychipnaki, negasgji nahodré a myastenie se ime objevit ifadu
let po jeho odstrami.®

K potvrzeni klinické diagndzy Ize uzitneostigminovy testpo jehoz aplikaci dojde ke

subjektivnimu i objektivnimu zlepSeni svalové skth®

® SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss. 38.

** NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 296.

O WABERZINEK, G., KRALIKOVA, D. a kol. Zaklady specialni neurologis. 331.

®I NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 296.

%2 PITHA, J. et al Diagnostika myasthenia gravisnline]. 2008 [cit. 2009-03-05]. Dostupny z WWW:
<http://www.myastheniagravis.cz/index.php?option=coontent&view=article&id=2&Itemid=3.

%3 VARSIK, P.Neurolégia 2. Patogeneze a klinika nervovych chosol604-605.




V diagnostice je charakteristick@itomnost autoimunitnich protilatek v séru proti
acetylcholinovému receptoruu 80-90 % paciefit V 10-20 % onemocmi protilatky
nenachazime, pak se jedna o tzv. séronegativnitheyaky. U 40 % dchto séronegativnich
pacienti vSak Ize nalézt protilatky proti svak®specifické tyrozinkindze, coz je bilkovina,
kterA se nachazi na postsynaptické mentbranje nutna pro zabudovani AChR do
membrany — tzv. MuSK protilatky.Cast myasthenik ma krong protilatek proti
acetylcholinovému receptoru i protilatky titinu,Zce giganticky protein svalové struktury -

protilatky proti fi¢ng pruhovanym svaim, tzv. antistriatalni protilatky (ASMaB)?®*

Unavu kosterniho svalstva (Jollyho reakce) Ize it klinickymi testy .
- Seemarniv test- nemocny nahlas piia, nebocte text, postuph mu slabne
hlas,re¢ je mért zietelnd az nesrozumitelna;
- Test Unavy a poruchy hybnosti— pri opakované elevaci hornich kaatin,

zavirani a otviranigsti apod.

DalSimi ¢astymi pouzivanymi testy jso&:

- Simpsoniv test — @i mirné ptéze se pacient 1 minutu diva nahoruyvajdi
se i musculus frontalis a dochézi k zvyr&asrptozy.

- Gorelickuv priznak — pri oboustranné asymetrické ptéze — pacient se diva
nahoru a prstem pasi¥relevuje véko na strad vyrazrejSi ptdézy, na druhé
straré¢ dochazi v pibéhu rekolika sekund k Uplnému poklesu, k ugewi a@ni
Sterbiny.

- Trendelenburgiv test — stoj na jedné noze. tiP slabosti v oblasti
lumbosakralniho svalstva dojde na kontralateraltrans k postupnému

poklesu panve.
3.5 Pr¥iznaky myasthenie gravis
Projevy myasthenia gravis jsou charakterizovaséalovou slabosti a unavitelnosti

predilelkéné postizenych mist. Tyto fiznaky se zvyramji po fyzické z&tzi a mohou

se zlepsSit po od@inku. Negastji se klinické projevy dostavuji v odpolednich atemich

® SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss. 38.
* SEIDEL, Z.; OBENBERGER, J. éurologie pro studium i praxs. 307.
 SPALEK, P.Myasthenia graviss. 13.



hodinach. K manifestaci nebo zhorSeni choroby ddiamditymi provokujicimi mechanismy,
nap-.infekty, operace, stres, podanimdéhorsujici nervosvalovyipnos®’

Castym giznakem jediplopie (dvojité vidni) a pozdji ptoza (pokles véka) v disledku
postiZzeni okohybnych svalPostiZeni byva asymetrické.

PostiZzeni wjSich okohybnych sval (diplopie) a postizeni musculus levator palpabrae
superior (pt6za) se vyskytuje viEhu choroby aZ u 85-90 % paciérst myasthenif?

Postizenim mimického svalstyaypomimie) spolu s ptézou vka dava oblieji ospaly
a smutny vyrazOslabeni zvykaciho svalstvayvolava obtiZe f kousani tuhé stravy¢hdy
se objevuje i pokles brady a nemocny sijdZuje rukou”

Slabost mimického svalstva nebo Zvykacihostvalse vyskytuje jako inicialnitignak
myasthenie gravis u 5 az 10 % padierrojevem oslabeni mimického svalstva je také
neschopnost ddit ocni S&rbinu (slabost musculus orbicularis ocuh).

Slabost svalstva inervovaného bulbarnimi nervyoyva inicialnim piznakem myasthenie
v 15-20 % (postiZzeni svalstva pharyngu a laryngRjojevuje se poruchou artikulace
(dysartrie), fonace (inolalie), slabosti mkkého patra (p piti regurgitace tekutin nosen),
slabosti jazyka (dysartrie, obtizné posouvani pgtradutin Ustni), poruchou polykani
s rizikem aspiracé.

Dysphagie se vyskytuje u 15-40 % paciefits generalizovanou formou myasthenie
gravis’®

Nekteré vyzkumy' zametené na klinické a elektrofyziologické vyhodnoceysphagie
u pacient s myasthenii gravis zjistily, Ze porucha polyksaivyskytuje u 15 % sledovanych
pacient.

Oslabenim Sijového svalstvenize dojit i k poklesu hlavy. Svalstvo kitin je postizeno
mérg ¢asto (vaznéesani, oblékani,ggeni pradla, obtizné je vstavani ¥eml)”

Kortetinové svaly jsou postizeny aZz u 70-80 % padietiastji jsou postizeny svaly na

hornich kowetinach nez na dolnich.

®” SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss. 24.

8 KALINA, M. Akutni neurologies. 168.

%9 SPALEK, P.Myasthenia gravis v ambulanci praktického lek&a2.

ONEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 296.

"L SPALEK, P.Myasthenia graviss. 11-12.

2SPALEK, P.Myasthenia graviss. 11.

3 LLABRES, M.; MOLINA-MARTINEZ, F.J.; MIRALLES, F.Dysphagia as the sole menifestation of the
myasthenia graviss. 1297.

ERTEKIN, C.; YUCEYAR, N.; AYDOGDU, | Clinical and electrophysiological evaluation of gysgia in
myasthenia graviss. 848.

> WABERZINEK, G.; KRALIKOVA, D. et al Zaklady specialni neurologis. 330.

® SPALEK, P.Myasthenia graviss. 12.



Fi téZkych a rozvinutych formach onemd@om byva postizené isvalstvo trupu,
diafragma, brisni svalstvo, poruchy analnich a vezikalnich sfirteri.”’

Nebezpéné a Zivot ohrozujici jpostizeni bulbarni a respira&niho svalstva projevujici
se dechovou insuficienci az tzv“myasthenickou krizi“ (zhorSeni myasthenickych

priznaki), vyZadujicitizenou ventilaci a hospitalizaci na anesteziologimsuscitanim
odcleni.®

3.6 Diferencialni diagnostika myasthenie gravis

V ramci diferencialni diagnostiky jeeba odliSit stavy a nemoci, které mohaippminat

myasthenii gravig’®

3.6.1 Lambertiv-Eatoniv syndrom

Lambertav-Eatoniv syndrom je autoimunitni porucha, u kteggrotilatky p dsobi proti
presynaptickym, napétové Fizenym kalciovym kanaiim. Jde o poruchu presynaptického
pienosu. Manifestuje se jako paraneoplasticky syndpwavazejici maligni onemoéni,
negasgji bronchogenni malobwiny karcinom. Klinické projevy Lambert-Eatonova

syndromu mohotiadu let pedchazet diagndze maligniho proc&su.

3.6.2 Botulismus

Botulismus je paralytické onemasni, které zéina postizenim hlavovych néna postupuje
kaudalrt ke korgetinam®
Botulismus je zmisobeny anaerobni grampozitivnbakterii Clostridium botulinum

tvorici spory a produkujici termolabilni nurotoxin, Ktge odolny Wi¢i travicim enzynim.

""VARSIK, P. et al.Neurolégia Patogeneze a klinika nervovych chorsb603.

8 SEIDEL, Z.,; OBENBERGER, J.&lrologie pro studium i praxs. 308.

" BARTKO, D.; DROBNY, M.Neurolégia s. 591.; WABERZINEK, G., KRAJIKOVA, D. a kol. Zaklady
specialni neurologies. 330.

8 NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 296.

8 FAUCI, A. et al.Harrison’s principles of internal medicins. 635-636.



Ma 7 antigena odliSnych tyf (A-G). NejwtSi afinitu k nervové tkani mé typ A. Perorélni
letalni davka préloveka je 0,05-0,11g%

Neurotoxin blokuje uvé@bvani acetylcholinu nebo jeho produkci z cholinécn
nervovych zako#eni a v neuromuskularnich spojeniéh.

Botulotoxin je lido¥ ozna&ovan ,klobasovym“ jedemVyskytuje se v nedostaténé
sterilizovanych masovych, zeleninovych a ovocnyckonzervach kde miZze dochazet
k pomnoZeni Clostridium botulinum a k masivni precitbotulotoxinu®

RozliSuje se rkolik typ @ botulismu — 1. potravinovy botulismus(otrava toxinem, ktery
byl vytvoren v kontaminované potr&y 2. kojenecky botulismus(vznika ged 6. nésicem
Zivota, kdy v zazivacim traktu chybi protektivhuddvé kyseliny a bakterialni flora branici
kolonizaci steva; rizikovou potravinou je medy. ranny botulismus (clostridia se mnozi
v rarg a produkuji botulotoxin — vznik&igoorareni);®®

Onemocerni zafina ¢asto GIT priznaky, nauzeou, zvracenim, pijmem. S odstupem
¢asu serozvijeji neurologické priznaky a pijem prechazi v zacpu. Objevuje se sucho
v Ustechptoza, ztrata akomodace, diplopiemlhavé vigni, ztrata reflexu zornice. Nasleduji
parézy bulbarnich (dysphagie, dysartrie),pozcji kosternich i dychacich sval Teplot je
normalni. Pacient je ohroZen obrnou dychacichisbal

Jako komplikace setibe vyskytnout pneumonie, aspirace, pyeloneffitis.

Inkubaéni doba onemockni je u alimentarniho botulismu 12-72 dni, u ranného
botulismu 4-14 dni, u kojeneckého botulismu 1-30%n

Zakladem |&by je aplikace antitoxinu (inaktivovany toxin — anatoxin, toxoid).¢ZSi
pripady vyZaduji urou plicni ventilaci®®

Umrtnost je vysok4 u alimentarnich otrav umirda 5-10 % intoxikovanyehranného

botulismu je letalita aZ 14 %, u kojeneckého ksl je letalita az 30 95.

82 POLJAK, V.; KRC, I.; EHRMANN, J.Manual infeknich nemocis. 49.

8 LULLMANN, H.; MOHR, K. Farmakologie a toxikologies. 289.
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8 VACEK, V. Alimentarni infekces. 116
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8 GOPFERTOVA, D.; PAZDIORA, P.; DROVA, J. Epidemiologie infetnich nemocis. 115.
89 PRYMULA, R. et al Biologicky a chemicky terorismus. 79.

% PATOCKA, J. Vojenska toxikologies. 116.



3.6.3 Myopatie

Myopatie je skupina onemocni, které primarg postihuji kosterni svalstvo®*

Casté je postizeni stehenniho a panevniho svalstzaikéa typicky myopaticky syndrom
DK: kolébava chize, hyperlordéza s vysunutynmiidhem a tzv. myopatické Splhanifi(p
vstavani z tepu si museji nemocni pomahat hornimi detimami, opiraji se o vlastni dolni
korcetiny, po kterych postugnSplhaji. Ri postiZzeni hornich katetin vazne pedevsim
elevace”?

Myopatie semohou projevit kolisavou svalovou slabostinaitovat myasthenii gravis.*

3.6.3.1 Dystrofie

Jde o skupinu geneticky podmitych chorob neznamé etiologie s vrozenou poruchou
svalového, hlavd proteinového metabolismu a progredujicim rozvojdegenerativnich

zmen a destrukce svalovych viakgn.

Duchenneova svalova dystrofié:

Je nejastjSi formou svalovych dystrofii. Onemaari je vazané na chromozom X, postizeni
jsou proto chlapci.Podstatou choroby je porucha tvorby bilkoviny - dy$ofinu.
Duchenneova svalova dystrofie se vyarna rychlou progresi a tplnym chyrim dystrofinu.
Onemockni se klinicky manifestuje ve ¢ku 2-5 let. Svalovd slabost se na svalstvu
panevniho pletence projevuje myopatickouizihs hyperlordézou. Postizenim stehenniho
a trupového svalstva vede ke vzniku myopatickéhibuSpObjevuji se pseudohypertrofie
lytek, kdy dochazi k ndhradsvalstva vazivem. Kontraktury Achillovy Slachy wedk chizi

po Sptkach. Mezi 15-20 rokem jsou pacienti zcela imobilRbzviji se kardiomyopatie
a dechova insuficience. K umrti na interkurentrfelice dochazi zpravidla mezi 20. a 30.

rokem.

L NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 297.

92 AMBLER, Z. Neurologie s. 349.

% BRUST, JCurrent diagnosis and treatment in neurology355.
° AMBLER, Z. Neuropatie a myopaties. 159.

% NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 297.



Beckerova svalova dystrofié:

Vyskytuje se méh casto. Geneticky je porucha lokalizovana na chromuazoX.
U Beckerovy svalové dystrofie jde o nedostatek rdfistu nebo o jeho abnormalitu. Klinicky
se onemoaii manifestuje pozii nez Duchenneova svalova dystrofie. @ilpih je mirrjSi.

Kardiomyopatie je mé&hzavazna a mértastd, mentalni stav nebyva poruse.

Forma facio-skapulo-humeralnf”:
Onemocgni je ddicné, z&ina v kteremkoliv ¥ku. Klinicky se projevuje slabosti fixator
lopatek, je oslabené svalstvo paze (htalviteps a biceps) a mimické svalstvaefsli dolni

ret, nemocni nemohou piskat).

Okularni myopatie®.:
Projevuje se postiZzenim okohybnych syaboustranna zevni oftalmoplegie (zornice je vzdy
normalni). Nevznika diplopi€kularni myopatie seé¢leni na dw jednotky:
1. okulofaryngealni dystrofies okularnim a faryngealnim svalovym postizenim.
Dominuje hlave ptéza, nize dysfagie i mirgjSi pletencova slabost.
2. okulokraniosomaticka neuromuskularni porucha(Kearns-Sayre syndrom,
oftalmoplegia plus). Jeiffomna progresivni zevni oftalmoplegie, pigment@van

degenerace retiny, sr&td blok.

Polymyozitida-dermatomyozitida®:

Pati mezi autoimunitni chorobyde o ziskané zat#tlivé postizeni svalovych vlaken a &ze
Hlavnim projev je myopaticky syndrom — slabost gheiového dolnich kaetin, nemocni
maji potiZze p chizi do schod, obtizre vstavaji ze Zidle¢asto je slabost pletencovych sval

hornich kowetin. Casto byva dysfagie (postizeni faryngeéalnino sva)stW &z3ich sta

muze byt postizeno i dychaci svalstvo.

V ramci diferenciélni diagnostiky musi byt dale iédho onemoami motorického neuronu,

kmenové ischemie a diftérie od bulbarnich projewasthenie gravi§?

% VARSIK, P.Neuroldgia Il. — Patogenéza a klinika nervovychéthis. 581
9" AMBLER, Z. Neuropatie a myopaties. 164.

% AMBLER, Z. Neurologie s. 351.

% AMBLER, Z. Neuropatie a myopaties. 174.

10 BRUST, JCurrent diagnosis and treatment in neurology359.



3.7 Lé¢éba myasthenie gravis

V lécebné strategii myasthenie gravis lze vyuZit koret@raich i operanich postup.

1. Konzervativni lé¢ba:

a. Anticholinesterdzové medikamenty— blokuji acetylcholinesterazu a tim
zvySuji nabidku acetylcholinu v oblasti nervosva&oploténky. Inhibitory
acetylcholinesterdzy provokuji parasympatickou Inggaektivitu, coz je
projevuje zvySenou gastrointestinalni motilitourajmy, zvySenou bronchialni
sekreci, bronchospasmem, salivagkdy i bradykardii a hypotenZi:

Negastji se vyuzivanymi inhibitory acetylcholinesterazpy neostigmin
(syntostigmin) a fedevSimpyridostigmin (mestinom). SpiSe vyjintaé se
uziva ambenonium (mytelase), distigmin (ubretidyto léky se uZivaji
individualrg, dle denni aktivity pacienta, zpravidla 3-5x d&riff

Nagiklad u pacient a orofaryngealni slabosti se podava mestinonata,
v ¢ase jidla mihli potravu ddb pokousat a polknodt

Inhibitory acetylcholinesterazy patmezi symptomatickd farmaka, ktera
nijak neovliviji autoimunitni mechanizmy?

b. Lééba zasahujici do imunopatogeneze myasthenie gravis mezi latky
zasahujici do imunopatogeneze myasthenie gravisi pattikosteroidy
(prednison, methylprednisolon — medrol) irmunosupresiva (azathioprin).
Kortikosteroidy setasto kombinuji s azathioprinem (imuran), coz jeinpwy
analog [sobici jako antimetabolit. Vede k destrukci stinvaloych T- a B-
lymfocytt. Dale lze vIébé myasthenie gravis vyuzit cyklofosfamid,
metotrexat, cyklosporitf?

Kortikoidy se nasazuji se wipac, kdy klinicky stav nelze zlepSit jen
inhibitory cholinesterazy. Vzhledem k tomu, Ze uH8 pacieni, zejména s
poruchou kouséani, polykani a artikulacefize nahlé nasazeni kortikdid
celkovy stav vyraz&izhorsit, radji se tyto Iéky zvySuji postugma davku cca

Y1SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss.80.

192yARSIK, P. a kolNeuroldgia 2. Patogeneze a klinika nervovych chosol605.

193 SPALEK, P.Myasthenia graviss. 15.

194 pITHA, J.; AMBLER, Z.Nejcasgjsi chyby a omyly v diagnostice a terapii myastaeavis s. 287.
195 SCHUTZNER, J.; SMAT, VMyasthenia graviss.82-83.



1mg/kg hmotnosti, podavaji se 6-8 tyda pak se afi postup® snizuji na
udrzovaci davkd?

Rychlé snizovani davek prednisonua pediasné ukoteni &by
zpasobuje zavazné klinické exacerbace myastheniea Ri@¢e vyustit az do
myasthenické krize'®’

Prednison ma vyborny efekt, u 70 % pacienti s myasthenii vede
k Uplnému vymizeni myasthenickych symptomu \&tSiny ostatnich pacieit
nastava alespio casténé zlepSeni. K zlepSeni svalové sily dochazi jiz
v prvnich 2-8 tydnech &by, Uplna remise nastupuje obvykle pgzd\a l&bu
prednisonem nejlépe reaguji pacienti s kratkou awéaou myasthenie gravis.
Vybornou odpowd’ maji na prednison myasthenici s thymometredmebo po
chirurgickém odstrami.'*®

Imunosupresivase podavaji ke zvy3enéinku kortikoid. %

Podavi |ék zasahujicich do imunopatogeneze ipdstavuje |&bu
kauzalni

c. Plazmaferéza— neboli filtrace plazmy je postugikterém dochazi k @steéni

plasmy od autoprotilatek proti AChR nebo proti MuSK

Rezim plazmaferézy se sklada z 2 az 6 vy¥m plazmy, coz je uéeno
klinickym stavem pacienta. ZlepSeni se obvykle aage v ptibéhu 48 hodin
po prvni nebo druhé plazmaferéze. Opakuje se obvikkPdy druhy den,

v pripack potreby se mize opakovat der*?

Cilem plazmaferézy je navodit rychlé zlepSeniklinického stavu
pacienta v indikacich™>:
- akutni generalizované formy myasthenie;
- akutni exacerbace myasthenie;
- hrozici myasthenick krize;
- priprava na thymektomii a cilem redukovat perioperanorbiditu.

1% pITHA, J.Lécba myasthenia gravi@nline]. 2008 [cit. 2009-03-05]. Dostupny z WWW:
<http://www.myastheniagravis.cz/index.php?option=coontent&view=article&id=3&Itemid=4>
7 SPALEK, P.Myasthenia graviss. 15.
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199pITHA, J. Lécha myasthenia gravi®nline]. 2008 [cit. 2009-03-05]. Dostupny z WWW:
<http://www.myastheniagravis.cz/index.php?option=coontent&view=article&id=3&ltemid=4>
1OPITHA, J.; AMBLER, Z.Nejastjsi chyby a omyly v diagnostice a terapii myasteemavis s. 288.
MPITHA, J.Lécba myasthenia gravi®nline]. 2008 [cit. 2009-03-05]. Dostupny z WWW:
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12 SpALEK, P.Myasthenia graviss. 18.
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Dale se plazmaferézy vyuzivAd se u padient kterych thymektomie,
anticholinesterazové medikamenty a kortikosteroishemaji  dostatany
efekt!*

Alternativou plazmaferézy je imunoadsorbce pomaoci které se protilatky
proti AChR adsorbuji na imunoadsériich kolonach. @sténa plazma se
vraceni zpt do organismu pacienta. Oproti plazmaferéze jeisom@ano
mnohem mé#nezadoucichdinka.

d. Intravendzni imunoglobulin (IVIg) — podavaji se vysoké davky humannich
imunoglobulini intraven6zy. Indikaci k podavani IVig je akutni forma
myasthenie gravis, akutni exacerbace myasthenigsgmrayasthenicka krize.
Podavani IVIg nasleduje po plazmaferéz&ggmz nevyhnutelnou soasti
terapeutického rezimu je imunosuprese (prednisonkombinaci
s azathioprinem). ZlepSeni po IVIg je vyrazné,tal@d jen 3-4 tydny, vZdy je
nutna sotiasna imunosupresivnidéa '

e. Experimentalni létba - ve fazi Kklinickych zkouSek jsou zejménav.
monoklonalni protilatky (Rituximab) , vysoké davky cyclofosfamidu spolu s

podanim éistového faktord’

2. Chirurgicka lé ¢ba:

a. Thymektomie —jde o operéni vykon, g které se provadi odstram thymu
s thymomem. Thymektomie je indikovana i u padierttez thymomu.
U okularni a séronegativni formy myastenie gravéminve ¥tSiné pripadi
thymektomie indikovana, protoze neni jagmokazan jeji fiznivy vliv.''®

Bylo prokazano, Ze tato operace je zejmafana u mladSich nemocnych

(do 55-60 let ¥ku), kdy v brzliku dochazi k zativym zménam. O piznivém
efektu thymektomie, kdy je mozné snizit,fadk piipadi dokonce vysadit
veskeré |1éky, Ize hovid nejmérg po 2 letech od operacg.

14VARSIK, P. et alNeuroldgia 2. Patogeneze a klinika nervovych chosol605.

M5PITHA, J.; AMBLER, Z.Nejastjsi chyby a omyly v diagnostice a terapii myasteemavis s. 289.
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Ke thymektomii jsou indikovani pacienti s fami myasthenie gravis,

u kterych se thymus Zéstiuje na imunopatogenezi myasthenie a pacienti
s asociaci myasthenie a thymom#&m

myasthenie gravis + hyperplazie thymu + autoprotilé&ky proti
AChR. Provadi se u 30 % nemocnych z celkovéhétipgacient

s myasthenii;

myasthenie gravis + hyperplazie thymu + Zadné autoptilatky
proti AChR ani proti MuSK . Provadi se u 8 % nemocnych
z celkového pé&tu pacient s myasthenii;

myasthenie gravis + thymom + autoprotilatky proti AChR a titinu.

Jde asi 0 10-15 % nemocnych z celkovéh&yppacient s myasthenii.
Thymom je absolutni indikace k thymektomii.

3.8 Léky zhorSujici myasthenii gravis

Cast Iéki, nekdy i celych lékovych skupin fie zhorsit svalovou slabost, i kdyZ dikuji
bezprostedrt na acetylcholinovych receptoretdi.

3.8.1 Tab. 2 Rizikové Iéky u myasthenie gravis

Skupina Uginna latka

pancuronium

Periferni myorelaxancia] vecuronium

botulotoxin

Centralni myorelaxancig guanefesin

fentanyl

. sufentanyl
Celkova anestetika Y

ketamin

propofol

Loké&lni anestetika prokain

Anxiolytika diazepam

oxazepam

alprazolam

buspiron

'2SPALEK, P.Myasthenia graviss. 18.
12LSCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss.96.



bromazepam

Hypnotika

midazolam

flunitrazepam

Neuroleptika

lithium

chlorpromazin

haloperidol

klozapin

risperidon

Antiepileptika

fenytoin

fenobarbital

gabapentin

karbamazepin

ethosuximid
Antirevmatika sulfasalazin
penicilamin

Anticholinergika propiverin

benzatropin

Blokatory vapnikovych
kandli

amlodipin

verapamil

diltiazen

nifedipin

Antiarytmika

chinidin

propafenon

prajmalin

pindolol

metipranol

sotalol

metoprolol

Betablokéatory

atenolol

thiazidy

acebutolol

betaxolol

karvedilol

simvastatin

Statiny

lovastatin

fluvastatin

Antibiotika

gentamycin

streptomycin




linkomycin

vankomycin

doxycyklin

chloramphenicol

erytromycin

azitromycin

prednison

methylprednisolon

triamcinolon
Hormony
hydrocortison
betamethason
dexamethason
Mineraly magnesium
Kontrastni latky kontrastni latky

obsahujici jod

(podle PTHA, J. Myasthenia gravis : Obavana diagn6zaa7-56.)

3.9 Progn6za myasthenie gravis

Pro progndézu onemoéni je rozhodujici ¥asné stanoveni diagnézy a volba vhodného
terapeutického postupu. Nejvyznagfiim prognostickym faktorem jgas trvani myasthenie
gravis od vzniku do zageti l&by. S trvanim se rozsah ireverzibilnich struktuidinzmen
postsynaptické ploténky a AChR&Suje a sotasré se omezuje jejichipozena regenetai
schopnost. Kromtoho Spat# Iécend nebo net&na myasthenie gravis zpravidla progreduje
a mize vyustit v myasthenickou krizi. Po dlouhém obdabnické nebo farmakologické
remise jsou u myastheriiknozné exacerbace nemoci. U kazdého pacienta dhmeydisje
nutny individualni |éebny postup a dlouhodoba dispenzarizaceieVid@d imunosupresivni
lécbou a i konzervativnich postojich k thymektomii dosahavaletalita pacierit

s myasthenii gravis 30-50 %. V s@asné dob, pii spravném zvoleni optimalni déy

u kazdého pacienta, by letalita v kauzalni soustslmyasthenii gravis #a byt nulova?

122 SpALEK, P.Myasthenia graviss. 19-20.



4 ELEKTROMYOGRAFIE

Elektromyografie (EMG) se zabyvéa elektrickou aktivavali pomoci elektrod. UZiva se
diagnostické nervosvalovych onemegha poruch?

VySetireni zahrnuje: 1. kondukni studie, 2. jehlové EMG a 3. specialni vySeaci
techniky. Kondukni studie vySétije parametry vodivosti perifernich nérvehlové EMG

informuje o klidové (spontannim) a volni (kontéak) aktivits.'**

1. Nervové kondukeéni studie:
Konduk¢éni studie — nebo takéneurografie — vySetuje rychlost vedeni achteré dalSi
parametry motorickych nebo senzitivnich vliakenfeemich neri.'®

Stimulace elektrickym podttem, ktery ma vyvolat motorickou a senzitivni odgdyse
obvykle provadi povrchovymi elektrodami. Je pratmmérena na nervy, které lezi blize
povrchu téla a jsou pistupné pro povrchovou stimulaci a registraci. Ryshvedeni je
mozno v motorickych, senzitivnich a smiSenych nevelTechnicky snadsi je neieni
kondukiniho¢asu v motorickych nervech. Stimulace se provadikelika vyskovych etazich
vySefovaného nervu a odiga se vms (milisekundy) latence odpdv Ziskaji se tak
informace o neporuSené kontiruibervu, eventueth o konduknim bloku. V ms uteny
vysledny kondu&ni ¢as je pepaiten na kondusni rychlost vedeni, ktera je hodnocena jako
koneiny parametr v m/s (metr za sekundu). U zdravéloo¢ka je tato hodnota 45 m/s.
Méteni rychlosti vedeni v senzitivnich vlaknech jeadééjSi, protoze je nutné snimatcak
potencial z nervovych viadken. Dolni hranice normy) m/s na dolnich kéatinach a 50 m/s
na hornich kodetinach'*®
2. Konvenéni EMG:
Konvertni EMG registruje bioelektrické potencialy pomaatilpvych elektrod.
Sleduje se inzéni aktivita i zavadni jehly, spontanni aktivita v klidu a volni aktiaipi
postupr zvysujici se svalové kontrakcitiRpichu elektrody a kazdém jejim pohybu dochazi
k mechanickému podré&ali svalové membrany a fyziologicky lze registrokehtkou sérii

nekolika potencial —inzeréni aktivity .’

123\VOKURKA, M.; HUGO, J. Prakticky slovnik medicing. 102.

124 SEIDEL, Z.; OBENBERGER, J. &urologie pro studium i praxs. 308.
125 AMBLER, Z. et alKlinicka neurologies. 752.

126 NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 199.

127 AMBLER, Z. et al.Klinicka neurologies. 762.



Spontanni aktivitu registrujeme ze svalu, kferv klidu a pl# relaxovan. Sval v klidu je
fyziologicky elektricky #my a neregistrujeme Zzadnou aktivitu. Pokud je jefd@edena do
oblasti nervosvalové ploténky, byv&itomna ploténkova aktivita nebo tzv. ploténkovy
Sum!*®

U zdravého relaxovaného svalu netitgpnna Zzadna sponténni elektricka aktivitéi, p
slabé kontrakci je mozné hodnotit tvar a velikosdnotlivych motorickych alnich
potenciah a tyto parametry jsou piiacové zpracovany. # maximalni svalové kontrakci jsou
akeni potencialy na sebe hdshakupeny, neni je mozno jednodidiferencovat, vznika

interfererni vzorect®®

3. Specialni vySe¥ovaci techniky:
Specialni vySébvaci techniky se pouzivaji k diagnostickému iepgpeni nekterych
onemocgni. Zahrnuje EMG vyS&ni jednotlivého vidkna (single fiore EMG - SFEMG),
které se pouziva zejména keegreni informace o nervosvalovénigmosu-*

Pomoci SFEMG mohou byt studovany i interakceezim svalovymi viakny.
Interpotencialovy interval kolisa v zavislosti nabd vedeni v oblasti terminalnich nervovych

vétvi, svalovych viaken a integrity nervosvalovélfenpsu a toto kolisani se nazyiter .***

4.1 Rizika a kontraindikace EMG

Pti pouziti jehlovych elektrod dochazi k naruSenegrity kiZze s rizikem penosu infekce,
zejména virem hepatitidy B, HIV. Elektrody je prdteba sterilizovat. Jednorazové elektrody
je nutné pouzivat k vy§eni nemocnych s infekcitgnosnou krevni cestou. U nemocnych
s poruchou krevni srazlivosti hrozi riziko intrarkukrniho krvaceni. Elektrickou stimulaci
je nutné zvazit u pacieits kardiostimulatorem a vyhnout se stimulaci vKo&t srdce

(oblast brachialniho plexd¥

128 AMBLER, Z. et al.Klinicka neurologies. 762.
129 NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 119-120.
130 NEVSIMALOVA, S. et al.Neurologie s. 120.
131 AMBLER, Z. et al.Klinicka neurologies. 770.
132 AMBLER, Z. et al.Klinicka neurologies. 770.



I PRAKTICKA CAST PRACE

5 EMPIRICKA CAST

Tato ¢ast diplomové prace se zabyvala zpracovanim apretaci vysledk, ktera byly
ziskany prosednictvim dokumentace archivované na Neurologickinick, Krajské

nemocnici Pardubice.

5.1 Cil vyzkumu

Cilem vyzkumu je zmapovat poruchu polykani u pdaéies diagn6zou myasthenia
gravis, ktéi byli hospitalizovani a keni na Neurologické Kklinice, Krajské nemocnice
Pardubice.
Dil¢i cile vyzkumu:

1. Zjistit cetnost vyskytu poruchy polykéani u paciestmyasthenii gravis.

2. Zjistit zpusob &by poruchy polykani.

3. Ur¢it pohlavi, které je postizeno poruchou polykéiinpyasthenii gravisastji.

4. Zmapovat mozné komplikace u nemocnych s myastlygaiiis — kachexie, aspirace

potravy, bronchopneumonie.
5.2 Predpoklady
1. Zeny jsou myasthenii gravis postizefastji nez muzi.

2. U vice nez 80 % pacientjsou prokazany protilatky proti acetylcholinovému

receptoru.

3. NejcastjSim priznakem myasthenie gravis je u naSich pagiettiza véka.



4. Thymus je patologicky z&mén u 85 % nemocnych s myasthenii.

5. Hyperplazie thymu tvid alespa 85 % vSech patologii thymu u pacigstmyasthenii.

6. Thymomy tvdi 15 % patologii thymu u pacigns myasthenii.

7. Hyperplazie thymu jéastgjSi nez thymom.

8. Thymektomie byla provedena u 18-20 % nemocnych asthgnii.

9. Porucha polykani se rigstji I€¢i inhibitory cholinesterazy.

10. Porucha polykani se vyskytuje u vice nez 15 % neyaits myasthenii.

11. Myasthenicka krize se vyskytla u néémez 2 % pacieit

5.3 Metodika, organizace vyzkumu, zpracovani dat

Do vyzkumu bylo zgazeno 32 paciefits diagnézou myasthenia gravis, ikteyli sledovani
a l&eni na Neurologické klinice, Krajské nemocnice Bharce od roku 1986 do séasnosti.

K vyzkumu byla pouzita retrospektivni studiro naSi praci jsme vyuzili dokumentaci
dostupnou v archivech Neurologické kliniky, Krajsi@&mocnice Pardubice.

Nahlizeni do dokumentace bylo um&im vedoucim odidenim a probihalo ifmo
v prostorach Neurologické Kliniky, Krajské nemo@Rardubice.

Hi skéru dat jsme se zafili na vek pacienti v dok® zjiSttni onemocani, déelku trvani
choroby, pohlavi pacieft pfiznaky onemoaini. Dale na I&bu poruchy polykani a samotné
myasthenie, fitomnost pipadnych komorbidit — thymom, autoimunitni onemidn

Kritériem pro zgazeni paciefitdo vyzkumu byli Zijici pacienti s myasthenii gravi

Data ziskana vyzkumem jsou zpracovana v t&xtodokumentu Microsoft Office Word

a Microsoft Office Excel.



5.4 Vysledky vyzkumu

Celkovy soubor zahrnuje 32 paci&nZe sledovanych nemocnych bylo 15 ring47 %) a 17
Zzen (53 %). Rmeérny vek v doké diagn6zy nemoci je u mi0,6 roki a v gipac Zzen 59,8
roki. NejmladSimu pacientovi muzského pohlavi bylo fd@jisSttni nemoci 19 rok
a nejstarsimu 79 rdk NejmladSi pacientce v délzjiSttni nemoci bylo 26 rok a nejstarSimu
84 roki. V souwtasné dob je pramérny vk pacient — muzi 68 roki, Zen 65,9. NejmladSimu
pacientovi — muzi je 35 rak Zer¢ 31 roki. NejstarSimu nemocnému — muzi je 84 let ¢Z&h
let (viz tabulka 2).

Vysledky vyzkumu byly po statistickém zpracov@ro gehlednost rozgleny do tabulek
a gratfu.

5.4.1 Tab. 3 Pimérny vék

) ) o ) Nejnizsi wk o
Pramérny | Pramérny vék v [[NejnizSilNejvy3ssi v dobg Nejvyssi wk v
Pohlavi vék dobé diagnozy veék vék diagnézy | dobé diagnézy
Muz 68 60,6 35 84 19 79
Zena 65,9 59,8 31 87 26 84




5.4.2Tab. 4 Paet myasthenili

Potet myastheniki
Pohlavi| n %
Muz 15 47 %
Zena 17 53 %
Celkem | 32 100 %

Pocet myasthenild

20

15

¢

10

Muz Zena
Pohlavi

5.4.2 Obr. 1 Graf 1 P&et myastheniki

Jak vyplyva z tabulky 4 a grafu 1 je v naSem vyziwitsSi zastoupeni zen, a to 17 (53 %).
Muzi zastoupeni v piu 15 (47 %).



5.4.3Tab. 5 V&k p¥i zachytu myasthenie <€etnost

Zena

Muz Celkem

Vek [y % n % n %
0az10 | O 0% 0 0% 0 0%
11az20| 1 3,1% 0 0% 1 3,1%
21az30| 1 3, 1% 2 6,2 % 3 9,3 %
31az40| 0 0% 2 6,2 % 2 6,2 %
41 az 50| 1 3, 1% 0 0% 1 3,1%
51 az 60| 3 9,4 % 2 6,2 % 5 15,6 %
61 az 70| 3 9,4 % 6 18,8 % 9 28,2 %
71 az 80| 6 18,8 % 4 12,5 % 10 31,3 %
81 aviceg O 0% 1 3,1% 1 3.1%

Vék pri zachytu myasthenieéetnost
E Muz B Zena

6,

5,

4
3
S 3
o

2

1

0

0az10 11az20 21az730 31az40 41az50 51a760zBla7laz80 81 avice
Vék

5.4.3 Obr. 2Graf 2 V&K p¥i zachytu myasthenie €etnost

Z tabulky¢islo 5 a grafu 2 je patrné, Ze &agtji byla myasthenie gravis diagnostikovana ve
véku 71 az 80 rok Vtomto rozmezi bylo postizeno celkem 10 padie81,3 %)
s myasthenii. Slo 0 6 mta£18,8 %) a 4 zeny (12,5 %). Celkem u 9 nemocng2&2(%) byla



myasthenie diagnostikovana veku 61-70 let. Z&chto nemocnych byli 3 muzi (9,4 %) a 6
Zen (18,8 %). fleti nejvysSi zachyt nemoci byl v rozmezi 51 az &0 V tomto ¥kovém
rozpeti bylo postizeno 5 pacieintJednalo se o 3 muze (9,4 %) a 2 Zeny (6,2 %)Xtideém
misg v cetnosti vyskytu nemoci dle¢ku se umistili pacienti veékovém rozmezi 21 az 30
let. Slo 0 1 muze (3,1 %) 2 Zeny (6,2 %). Celke nemocnych - Zen (6,2 %) byla nemoc
diagnostikovana v rozmezi 31-40 tiokV/ rozmezi 11-20 let a 41-50 let byla nemoc skodn
zachycena u 1 nemocnéeho (3,1 %) muzského pohlavikku 81 a vice let byla nemoc

zachycena u jedné Zeny (3,1 %).



5.4.4Tab. 6 Protilatky

MuZ Zena Celkem

Protilatky n % n % n %
anti-AChR 13 40,6 % 16 50 % 2 90,6 %
anti-MUSK 1 3,1 % 0 0% 1 3,1 %
Proti pri¢né
pruhovanému svalu | 1 3,1% 0 0% 1 3,1%
Nezjistény 0 0% 1 3,1 % 1 3,1%

Protilatky

B Muz
B Zena

1 2 3 4
Typ protilatek

5.4.4 Obr. 3 Graf 3 Protilatky

Typ protilatek: 1) anti-AChR; 2) anti-MUSK; 3) protilatky protif{gné pruhovanému svalu;
4) protilatky nezjigny.

Jak mizeme vidt v tabulce 6 a grafu 3 u 29 paciettyly prokazany protilatky proti AChR
(90,6 %). Z toho 13 paciehtvorili muzi (40,6 %) a v 16 fipadech se jednalo o Zeny (50 %).
U jednoho pacienta byly prokazany protilatky prdtuSK (3,1 %), jednalo se o muze.
Protilatky proti gi¢cné pruhované svalovin byly zjiStny u jednoho pacienta muzského
pohlavi (3,1 %). Z celého souboru nebyly 2t protilatky u jedné Zeny (3,1 %).



5.4.5Tab. 7 L&ba myasthenie gravis — inhibitory cholinesterazy

Zena

Muz Celkem
Lek n % n % n %
Pyridostigmin 12 37,5% 16 50 % 28 87,5%
Distigmin 7 21,9 % 2 6,2 % 9 28,1 %
Ambenonium 4 12,5 % 1 3,1% 5 15,6 %
Syntostigmin 1 3,1% 0 0% 1 3,1%
Bez inhibitord AChE 1 3,1% 1 3,1% 2 6,2 %
Lééba
RS
08_ E Muz
B Zena
Lék

5.4.5 Obr. 4 Graf 4 L&ba myasthenie gravis — inhibitory cholinesterazy

Inhibitory cholinesterazy: 1) mestinon; 2) ubretid; 3) mytelase; 4) syntostig 5) bez

inhibitord AChE.

Ztabulky 7 a grafu 4 vyplyva, Ze ®&eapgji uzivanymi inhibitory cholinesterazy jsou
pyridostigmin (mestinon), ktery byl vyuZzit u 28 paati (87,5 %), z toho u 12 miA37,5 %)

a 16 Zen (50 %). Druhym riasgjSim AChE je distigmin (ubretid), ktery uziva cethked
pacienti (28,1 %) — 7 muz (21,9 %) a 2 Zeny (6,2 %).DalSim |lékem uzivanymhécke
myasthenie byl ambenonium (mytelase). Jeho poddwdaizjiS€no u 5 pacierit (15,6 %).
Ztoho 4 muzi (12,5 %) a 1 Zena (3,1 %). Syntostighyl podavan u jednoho pacienta
muzského pohlavi (3,1 %). Bez inhibiiocholinesterazy je jeden muz (3,1 %) a jedna Zena

(3,1 %).




5.4.6Tab. 8 L&ba myasthenie gravis — imunosuprese

Muz Zena Celkem
Lek n % n % n %
Prednison 10 31,3% 8 25% 18 56,3 %
Azathioprin 9 28,1 % 4 12,5 % 13 40,6 %
Methylprednisolon | O 0% 1 3,1 % 1 3,1%
bez imunosuprese | 2 6,2 % 0 0% 2 6,2 %

Imunosupresni l&ba

E Muz
B Zena

0
9
8
7
6
5
4
3
2
1
0

Lék

5.4.6 Obr. 5 Graf 5 L&ba myasthenie gravis — imunosuprese

Imunosupresivni 1&ba: 1) prednison; 2) azathioprin; 3) methylprednisolof) bez
imunosuprese.

Jak lze vidt v tabulce 8 a grafu 5, rigstji uzivanym imunosupresivem byl prednison, jehoz
podavani bylo zji$no u 18 nemocnych (56,3 %).céhoz 10 pacieitbily muzi (31,3 %) a 8
Zen (25 %). Azathioprin (imuran) byl podavan veptipadech (40,6 %) - u 9 muZ28,1 %)

a 4 Zen (12,5 %). Methylprednisolon (medrol) byldgean u jedné Zeny (3,1 %). Bez
imunosupresivni byli dva pacienti — muzi (6,2 %).



5.4.7 Tab. 9 Porovnantetnosti I&by IAChE a imunosuprese

Muz iena Celkem

Druh Iééby n || % n || % n || %
IAChE 14| 438% 16| 50 % 30 93,8 %
Imunosuprese| 13 | 40,6 % 17|  532% 30 93,8 %

Srovnani ¢etnosti I&by IAChE a imunosuprese

B Muz
W Zena

IAChE Imunosuprese
Druh lé¢by

5.4.7 Obr. 6 Graf 6 Porovnanietnosti &by IAChE a imunosuprese

Z tabulky 9 a grafu 6 vyplyva, Ze celkem 30 padie(®@3,8 %) bylo Iéeno inhibitory
cholinesterazy, z toho 14 mu43,8 %) a 16 zen (50 %). Stejnycpd cili 30 nemocnych,
bylo imunosupresivy. Z tohoto pu tvarilo 13 muz (40,6 %) a 17 Zen (53,2 %).



5.4.8 Tab. 10 Thymom, hypertrofie thymu a I&a

Muz Zena Celkem
n % n % n %
Thymom 4 12,5 % 3 9,4 % 7 21,9 %
Hypertrofie thymu | O 0% 2 6,2 % 2 6,2 %
Thymektomie 4 12,5 % 5 15,6 % g 28,1 %
Aktinoterapie 1 3, 1% 1 3.1% 2 6,2 %
Vyskyt thymomu

B Muz
W Pohlavi

Thymom Hypertrofie thymu

5.4.8 Obr. 7 Graf 7 Vyskyt thymomu
Lé¢ba thymomu
B Muz
B Zena
Thymektomie Aktinoterapie

5.4.8 Obr. 8 Graf 8 L&ba thymomu




V tabulce 10 a grafu 7 Ize i) Ze thymom se vyskytl u 7 pacién21,9 %).Ctyii ptipady
tvorili muzi (12,5 %) a 3 fipady Zeny (9,4 %). Hypertrofie thymu byl&itpmna u 2 Zen
(6,2 %).

Ztabulky 10 a grafu 8 dale vyplyva, Ze thyoenie byla provedena u 9 paciént
(28,1 %). Z toho u 4 mu#(12,5 %) a 5 Zen (15,6 %). Aktinoterapie byieba provést u dvou
pacienti (6,2 %), ato u 1 muze (3,1 %) a 1 zeny (3,1 %).



5.4.9 Tab. 11 Plazmaferéza

Muz Zena Celkem
Plazmaferézg % n % n %
Ano 3 9,4 % 5 15,6 % 8 25 %
Ne 12 37,5% 12 37,5% 24 75 %
Plazmaferéza
12
101
8
;5 B Muz
g 6 H Zena
4
2
0
Ano Ne

5.4.9 Obr. 9 Graf 9 Plazmaferéza

Tabulka 11 a graf 9 ukazuje, Ze plazmaferéza bydagalena u 8 paciehi(25 %). Z toho 3
tvorili muzi (9,4 %) a 5 Zeny (15,6 %).



5.4.10 Tab. 12 Projevy nemoci

Muz Zena Celkem
Projevy nemoci n % n % n %
Pt6za vicka 9 28,1 % 10 31,3 % 19 59,4 %
Dysfagie 7 21,9 % 7 21,9 % 14 43,8 %
Diplopie 6 18,8 % 8 25 % 14 43,8 %
Dysartrie 8 25 % 4 12,5 % 12 37,5 %
Dysfonie 3 9,4 % 8 25 % 11 34,4 %
DuSnost 5 15,6 % 6 18,8 % 11 34,4 %
Slabost HKK 3 9,4 % 1 3,1 % 4 12,5 %
Slabost DKK 2 6,2 % 1 3,1 % 3 9,3 %
Slabost Zvyka 2 6,2 % 1 3,1 % 3 9,3%
Slabost Sijového svalstva 2 6,2 % 1 3,1% 3 9,3 %

Projevy nemoci

[}

>8 .

o B Muz
W Zena

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Symptomy

5.4.10 Obr. 10 Graf 10 Projevy nemoci

Projevy nemoci: 1) ptéza Wka; 2) dysfagie; 3) diplopie; 4) dysartrie; 5) dysie;
6) dusnost; 7) slabost hornich Ketin; 8) slabost dolnich koatin; 9) slabost Zvyksi;

10) slabost Sijového svalstva.

Z tabulky 12 a grafu 10 jefgimé, Ze neépsEjSim priznakem u sledovanych nemocnych je
ptoza véka, ktera se vyskytla u 19 pacien(t9,4 %). Z toho tvid 9 muzi (28,1 %) a 10 Zen
(31,3 %). DalSimtastym giznakem byla diplopie. Bylaiffomna u 14-ti nami sledovanych
pacienti (43,8 %) — 6 muZ (18,8 %) a 8 Zen (25 %). Ve stejnéntfpose vyskytla i dysfagie.
Z toho 7 gipadi tvorili muzi (21,9 %) a 7 Zeny (21,9 %). Dysartrie skjewila u 12



nemocnych (37,5 %) — 8 mw25 %) a 4 Zeny (12,5 %). DuSnost byla gt u 11 pacieit
(34,4 %). Jednalo se o0 5 niu@l5,6 %) a 6 Zen (18,8 %). Také dysfonie byiidomna u 11
nemocnych (34,4 %) — u 3 muzi (9,4 %) a 8 Zen (35Ceélkem u 4 pacietit(12,5 %) jsme
zjistili slabost hornich katetin. Jednalo se o 3 muze (9,4 %) a 1 Zenu (3,1S¥bost
dolnich koretin byla diagnostikovana u 3 paci&r®,4 %) — u 2 muk (6,2 %) a 1 Zeny
(3,1 %). Také slabost Zvyka se vyskytla u 3 pacieht(9,4 %). Slo 0 2 muZe (6,2 %) a 1
Zenu(3,1 %). Ve stejném pitu byla zjiS€na i slabost Sijového svalstva — 3 nemocni (9,4 %).

Jednalo se 0 2 muze (6,2 %) a 1 zenu (3,1 %).



5.4.11 Tab. 13 Léba dysfagie

Muz Zena Celkem
Lék n % n % n %
Neostigmin 5 35,7 % 4 28,6 % 9 64,3 %
Pyridostigmin | 1 7,1% 2 143 % 3 21,4 %
Imunosuprese| 2 14,3 % 0 0% 2 14,3 %
Lécba dysfagie

B Muz
B Zena

Syntostigmin Mestinon Imunosuprese
Lék

5.4.11 Obr. 11 Graf 11 Léba dysfagie

V tabulce 13 a grafu 11 lze g ze v gipact vyskytu dysfagie byl néasgji podavan
syntostigmin — 9 fipadch dysfagie (64,3 %), z toho 5 nemocnych byli mu&,3%) a 4 Zeny

(28,6 %). U ti nemocnych s dysfagii byl podavan mestinon. Jedealo 1 muze (7,1 %)
a 2 zeny (14,3 %).



5.4.12 Tab. 14 Seemanova zkousSka

Muz Zena Celkem

Seeman % n % n| %
Pozitivni 12,5 % 6 37,5 % 8| 50 %
Negativni 25 % 4 25 % 8 | 50 %

Seemanova zkouska

B Muz
@ Zena

Pozitivni

Negativni

5.4.12 Obr. 12 Graf 12 Seemanova zkouska

V tabulce 14 a grafu 12 Ize g Ze dle dokumentace byla Seemanova zkouSka peowed

u 16 nemocnych (50 %). U 8chto pacient byla zkouska pozitivni — jednalo se tedy o 50 %
pacienti s provedenou Seemanovou zkouskou — Slo 0 2 m@5 ¢b) a 6 Zen (37,5 %). U 8
pacient byla zkouSka negativni, coZguistavuje 50 % nemocnych u kterych byla Seemanova
zkouSka provedena — mluvime o 4 muzich (25 %) endch (25 %).



5.4.13 Tab. 15 Myasthenicka krize

Myasthenicka, Muz Zena Celkem
krize n % n % n %
Ano 2 6,3 % 2 6,3 % 4 12,6 %
Ne 13 40,6 % 15 46,9 % 28 87,5%

Myasthenicka krize

16+

144

12

10

= B Muz
5 8 B Zeng

Ano Ne

5.4.13 Obr. 13 Graf 13 Myasthenicka krize

Tabulkacislo 15 a gratislo 13 podava informace o tom, Ze myasthenickZekse vyskytla
u 4 pacient (12,6 %). Z toho 2 nemocni (6,3 %) byli muzi aedy (6,3 %).



5.5 Diskuze

Analyza dat zji&nych zpracovanim I|ékské dokumentace umoZznila potvrzeni nebo
vyvraceni stanovenych redpoklad. Predpoklady vychazely zinformaci ziskanych

z odpornych publikaci a internetovych zdroj

Predpoklad ¢islo 1: Zeny jsou myasthenii gravis postizen§astji nez muzi.

Tento gedpoklad se nam potvrdil. Z celkovéha:po32 pacient bylo chorobou postizeno 17
Zen (53 %), muzi byli zastoupeni vdio 15 (47 %).

Onemoceéni postihuje dle Schiitznera, Snataastji Zeny neZ muze, a to v pénu 2:1.
Vyzkumem bylo zji&no, Ze onemocmi myasthenia gravis postihuje v naSem souboru

Mo w W

skute&ng¢ castji zeny.

Predpoklad ¢islo 2: U vice nez 80 % paciekit jsou prokazany protilatky proti

acetylcholinovému receptoru.

Tento gedpoklad se nam potvrdil, nabou 29 pacierit byly prokadzany protilatky proti
AChR (90,6 %). Z toho 13 paciéntvorili muzi (40,6 %) a v 16 fipadech se jednalo o Zeny
(50 %). Vyzkum dale odhalil, Ze u jednoho pacidoyly prokdzany protilatky proti MUSK
(3,1 %), jednalo se o muze. Protilatky proti¢pé pruhované svalovin byly zjis€ny u
jednoho pacienta muzského pohlavi (3,1 %). Z cedhuboru nebyly zjighy protilatky u
jedné zeny (3,1 %).

Schiitzner, Smidf uvadji, Ze v diagnostice je charakteristickdtpmnost autoimunitnich
protilatek v séru proti acetylcholinovému receptar80-90 % pacieit

Predpoklad ¢islo 3: NegastéjSim priznakem myasthenie gravis je u naSich pacieft

ptdza vicka.

Tento gedpoklad se nam potvrdil, nebtéza véka se v naSem vyzkumu vyskytla
negasgji, a to u 19 nemocnych (59,4 %). Z toho 9 nemobniarili muzi (28,1 %) a 10

*SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss. 31.
13 SCHUTZNER, J.; SMAT, V. et aMyasthenia graviss. 38.



Zeny (31,3 %). Na pomysiném 3 ndist cetnosti vyskytu fiznaki se umistila diplopie a
dysfagie. Tyto fiznaky se vyskytly u 14 nemocnych (43,4 %)

Postizeni wjSich okohybnych sval (diplopie) a postizeni musculus levator palpabrae
superior (ptéza) se vyskytuje vijehu choroby az u 85-90 % paciént myasthenii jako
nejastjsi piiznak choroby®

Predpoklad ¢islo 4: Thymus je patologicky znénén u 85 % nemocnych s myasthenii.

Tento gedpoklad se nam nepotvrdil, nelirymus byl patologicky zgmén u 9 pacient, coz
z nadeho vzorkuini 28,1 %. Thymom se vyskytl u 7 pacierf®1,9 %).Ctyii pripady tvdili
muzi (12,5 %) a 3ifpady Zeny (9,4 %). Hypertrofie thymu bylEtpmna u 2 Zen (6,2 %).
Ambler?® uvadi, Ze v autoimunitnim procesu jélezity thymus, ktery je z&m u 85 %
nemocnych s myasthenii.
Literatura uvadi &tSi ¢etnost patologii thymu. Pacienti beZikaszné expanze na CT nebo
MR nebyli odeslani ke thymektomii — patologii thyrze skutén¢ potvrdit nebo vyvratit az z
oper&niho nebo z pitevniho materialu. Lze sem tediadia jen ty pacienty, u kterych byla

provedena thymektomie.

Predpoklad ¢islo 5: Hyperplazie thymu tvaii alespai 85 % vSech patologii thymu

u pacienti s myasthenii.

Tento gedpoklad se nam nepotvrdil, protoZe hypertrofienthybyla gitomna u 2 pacieit
(22,2 %) s patologicky zéménym thymem. Hypertrofii thymu byly postizenydieny.

Podle Amblerg’ predstavuje hyperplazie thymu 85 % vSech patologiithn

Hyperplazii thymu Ize s &itosti zjistit ze vzorku ziskanéhcahiem thymektomie nebo
z pitevniho materialu. Lze sem tedyiadit jen pacienty, u kterych byla provedena
thymektomie.

135 SPALEK, P.Myasthenia gravis v ambulanci praktického lek&sa2
13 AMBLER, Z. Neurologie s. 357.
137 AMBLER, Z. Neurologie s. 357.



Predpoklad ¢islo 6: Thymomy tvaii 15 % patologii thymu u pacienfi s myasthenii.

Tento gedpoklad se nam nepotvrdil. Celkem®ppdi (77,8 %) patologickeho thymu tkib
thymom.

Ambler*® udava pitomnost 15 % thymomu ze vSech patologii thymu skdji se jedna
0 nezhoubny nador.

Stejrk jako hyperplazii thymu, thymom Ize scitosti zjistit ze vzorku ziskanéhatem
thymektomie nebo z pitevniho materialu. Lze seny tegladit jen pacienty, u kterych byla

provedena thymektomie.

Predpoklad ¢islo 7: Hyperplazie thymu jec¢astéjSi nez thymom.

Tento gedpoklad se nam nepotvrdil. Thymom se u naSichepéicivyskytl casgji nez
hyperplazie thymu. Thymom se vyskytl u 7 pacief®1,9 %). Jednalo se 0 4 muze (12,5 %)
a 3 zeny (9,4 %). Zato hyperplazie thymu byitigmna u 2 nemocnych (6,3 %). Jednalo se
0 2 Zeny (6,3 %).

Hyperplazie thymu se vyskytujasgji nez thymom-*

Predpoklad ¢islo 8: Thymektomie byla provedena u 18 % nemocnych myasthenii.

Tento gedpoklad se ndm nepotvrdil. Thymektomie byla prewedu 9 pacieft (28,1 %)
s myasthenii. Z toho u 4 mw#12,5 %) a 5 Zen (15,6 %).

Spalek® uvadi, ze thymektomie se provadi uipirné 18 % pacierit s myasthenii, kde
se thymus podili na patogenezi myasthenie.

Zajimavé bylo zjighi, Ze u dvou paciet(6,2 %) s myasthenii bylo nutné proveést
aktinoterapie. Jednalo se 0 1 muze (3,1 %) a 1 ¢ahyo).

Predpoklad ¢islo 9: Porucha polykani se négstéji |€¢i inhibitory cholinesterazy.

Tento gedpoklad se ndm potvrdil. V souboru se jétgmno 14 nemocnych (43,8 %),
u kterych se v pibéhu trvani choroby vyskytla porucha polykani. Celkdrd pacient

138 AMBLER, Z. Neurologie s. 357.
% AMBLER, Z. Neurologie s. 357.
10 SPALEK, P.Myasthenia graviss. 18.



s poruchou polykani bylo ¢éno inhibitory cholinesterdzy (85,7 %). Z toho énoenych
tvorili muzi (42,9 %) a 6 Zeny (42,9 %). U 2 pacieft4,3 %) — mul — bylo vyuzZito d@inku
imunosupresiv.

Inhibitory acetylcholinesterazu blokuji roz#tlaacetylcholinu a tim zvySuji nabidku
acetylcholinu v oblasti nervosvalové ploténky. iPahezi 1éky prvni volby. Pro posileni
ucinku inhibitori cholinesterazy se vyuzivaji imunosupresita.

Predpoklad ¢islo 10: Porucha polykani se vyskytuje u vice nez51% nemocnych

s myasthenii.

Tento gedpoklad se nam potvrdil. Porucha polykani se waky 14 pacierit (43,8 %).
Jednalo se 0 7mti{21,9 %) a 7 Zzen (21,9 %). Sloteti nefasgjsi piiznak.

Porucha polykéni se vyskytuje u 15-40 % nemiclers myasthenii. Porucha polykaniipat
do piznaki, které jsou zfisobeny postizenim faciobulbarniho svalstia.

Predpoklad ¢islo 11: Myasthenicka krize se vyskytla u mahnez 2 % pacient.

Tento gedpoklad se nam nepotvrdil. Z naSeho vyzkumu vyplyae myasthenicka krize se
vyskytla celkem u 4 nemocnych (12,5 %). Jednalo 8enuzi (6,2 %) a dvzeny (6,2 %).
Sitarova™ uvadi, ze myasthenicka krize se vyskytuje u b6 pacient s myasthenii.
U dvou nemocnych s myasthenickou krizi bylanauintubace, ugta plicni ventilace
a hospitalizace na jednotce intenzivnégéU jednoho takto postizeného pacienta bylo nutno

zavest nasogastrickou sondu. U viéchto pacient byla provedena plazmaferéza.

“IVARSIK, P. et alNeuroldgia 2. Patogeneze a klinika nervovych chosol605.

12| LABRES, M.; MOLINA-MARTINEZ, F.J.; MIRALLES, F.Dysphagia as the sole menifestation of the
myasthenia graviss. 1297.

13 SITAROVA, K. Myasthenia graviss. 9.



ZAVER

Diplomova prace se zabyvala poruchou polykani uiepdéic s diagnézou myasthenia
gravis, ktéi byli hospitalizovani a keni na Neurologické klinice, Krajské nemocnice
Pardubice.

Myasthenia gravis je autoimunitni onem#&un zpisobujici poruchu nervosvalového
pievodu projevujici se svalovou slabosti. Poruchgkaoli je jeden zifiznaki myasthenie,
ktery se vyskytuje u 15-40 % nemocnych s touto rhagu.

Porucha polykani se viihu choroby vyskytla u 14 paciéns diagnézou myasthenia
gravis. Ve stejném zastoupeni byli postizeni muzemy. Jednalo se o 7 miua 7 Zen.
Dysphagie byla néasgji feSena podavanim inhibitolacetylcholinesterazy. Zajimavé bylo
zjisteni, Ze porucha polykani se vyskytla &chto nemocnych v fibéhu jejich choroby
negastji jednou. To ukazuje na dobrouwhu zakladniho onemoéni. Porucha polykani se
také vyskytuje jako varovnyifznak myasthenickeé krize. Vyskytla se u 4 nami elatych
nemocnych. U dvou nemocnych s myasthenickou kyta hutné provést intubaci, whou
plicni ventilace a hospitalizaci na jednotce intenz p&e. U jednoho takto postizeného
pacienta bylo nutno zavést nasogastrickou sondu.

Nemocni s dysphagii jsou ohroZzeni aspiraci rgpgt a naslednou aspdra
bronchopneumonii, malnutrici ppact kachexii. Vyzkum nezjistil u nasich nemocnych
vyskyt €chto komplikaci.

U jednoho pacienta byl zjit vyskyt pemfigus vulgaris, thymomu a Castlemanowaor.
Polovina &chto nemocnych je ohrozena bronchiolitis terminaliplicni fibrézou s fatalnim
pribéhem.

Zajimavy byl vyskyt Grawitzova tumoru u 2 rdspacieni (6,2 %).

Vzhledem k malému ptu sledovanych pacieint nelze hodnotit zjignhé vysledky
statisticky vyznamnymi.

Zajimava by byla prospektivni studie, kterélégledovat poruchu polykani v zavislosti na

hodnotach protilatek proti acetylcholinovym recepto.
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Priloha A: Schéma nervosvalovéhoif@nosu.
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Obr. 14 Schéma nervosvalovéh@mposu

(podle Schiitzner, J.; Smat, V. etMlyasthenia graviss. 20.)



Priloha B: Schéma normalniho nervosvalového spojenispojeni u myasthenia gravis.
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Obr. 15 Schéma normalniho nervosvalového spojeni
(podle THANVI, B.R.; LO, T.C.NUpdate on Myasthenia gravis. 692.)

Myasthenia gravis

Obr. 16 Schéma nervosvalového spojeni u myastlyeaias
(podle THANVI, B.R.; LO, T.C.NUpdate on Myasthenia gravis. 693.)



Priloha C: Schéma acetylcholinového receptoru.

Obr. 17 Schéma acetylcholinového receptoru
(podle THANVI, B.R.; LO, T.C.NUpdate on Myasthenia gravis. 692.)



Priloha D: Zaznam repetitivni stimulace nervu.

Normalni nalez Pokles amplituttyrdho potencialu u myasthenia gravis
Obr. 18 Repetitivni stimulace nervu
(podle SITAROVA, K.Myasténia graviss. 36.)



Priloha E: Zdznam single-fiber EMG (SFEMG).
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Obr. 19 Single-fiber EMG (SFEMG)
(podle SITAROVA, K.Myasténia graviss. 38.)



Priloha F: Typicky obli¢ej u myasthenia gravis.

Obr. 20 Typicky obliej u myasthenia gravis — ptdéza, unaveny vyraz
(podle SHOENFELD, Y.; FOIKOVA, T.; BARTUNKOVA, J. Autoimunita : Vnitni nepitel. s. 57.)



Priloha G : SchémareSeni myasthenické krize.
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Obr. 21 Schém#eSeni myasthenické krize
(podle CENTRUM MYASTHZENIA GRAVIS. Dostupny z WWW:http//www.myastheniagravis.cz/index.pH)p




