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Lécba pacientl s myasthenia gravis, verze 1.0

Vazena pani, vazeny pane,

tento dokument jsme pro Vas pripravili proto, abyste si mohli precist dllezité informace o Vasi
chorobé a predpokladaném zplsobu lécby, kterda Vam bude poskytovana. Tento postup vychazi
z nejnovéjsich védeckych poznatkll a byl schvalen na zakladé kolektivni dohody hlavnich odbornik{
v Ceské republice. V individualnich ptipadech (predevsim pfi vyskytu soubéznych chorob, nebo
komplikaci) je mozné, ze se postup Vasi 1éCby ponékud odchyli od zde popisovaného postupu. V tom
pfipadé je oSetfujici 1ékal vZdy povinen Vam takovou zménu vysvétlit.

Doufame, ze Vam dokument pom{ze pfi prekonavani Vasi choroby a prejeme Vam co nejpfiznivejsi
pribéh lécby.

MUDr. Jifi Pitha a kolektiv spoluautord Narodniho referencniho centra

DEFINICE A POPIS ONEMOCNENT

Myasthenia gravis (myastenie) je onemocnéni, které se projevuje svalovou Unavnosti a slabosti.
Zhorsuje se fyzickou zatézi a psychickym stresem, ustupuje odpocinkem. Onemocnéni patfi do skupiny
autoimunitnich chorob, kdy imunitni systém selhava ve schopnosti rozeznavat to, co je télu vlastni
a cizi. Vysledkem je tvorba protilatek, které zhorSuji normalni prevod nervového vzruchu z nervu
na sval.

PRICINY ONEMOCNENI A MOZNOSTI PREVENCE

Priciny onemocnéni nejsou dosud presné znamy, predpoklada se kombinace genetické viohy, vlivu
zevniho prostiedi a nékterych dalsich, jako napf. hormonalnich.

narocné operace, podani nékterych 1€k, psychicky stres apod.

Charakteristickymi pfiznaky je svalova Unavnost v kombinaci se svalovou slabosti. Typické je kolisani
obtiZi. Nejcast&ji jsou oslabeny svaly okohybné s projevy poklesu vicek a/nebo dvojitym vidénim. Mezi
dalsi priznaky patfi oslabeni svald Ucastnicich se na artikulaci, kousani a polykani. ReC se stava
do nosohltanu, dochazi k zakuckavani se, zatékani tekutin do nosu a nékdy dokonce hrozi vdechnuti
potravy. Alarmujicim pfiznakem je dechova tisen, ktera mlze vést k myastenické krizi. DalSimi svaly,
které jsou postizeny, jsou svaly Sijové s prepadavanim hlavy, svaly pazi s oslabenim cinnosti
ve vzpazeni a svaly na nohou s mnoznosti neocekavanych padd.

JAKE JSOU MOZNOSTI POMOCI PRI VZNIKU PRIZNAKU

V pfipadé objeveni se napadné svalové slabosti a Unavnosti zejména spojené s poruchami vidéni
(padani vicek a/nebo dvojité vidéni), poruchami artikulace, kousani a polykani, je nutné kontaktovat
praktického lékare nebo radéji neurologa. V pripadé zhorSeni artikulace, kousani nebo polykani, Ci
dokonce rozvoje dechové tisné je nutné okamzité privolani RZS.

Nemocny by mél byt vybaven kartou 1. pomoci, kde jsou uvedena kontaktni Cisla, jméno oSettujici
Iékare a instrukce k poskytnuti laické prvni pomoci.
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JAK MOHOU PACIENTI SAMI PRISPET K PECI A REKONVALESCENCI

Pacienti po operaci brzliku by se méli vyvarovat vétsi fyzické namaze minimalné 6 tydn( po operaci. Je
vhodné provadét Casnou dechovou rehabilitaci a masaze jizvy. Dale by se méli vyvarovat stresovym
situacim, prostfedi s vétSim rizikem infekt. Pacienti, u kterych bylo dosaZeno takové zlepseni, ze
nevyzaduji IéCbu, nemusi mit zvlastni omezeni. Pacienti s obtiznym polykanim se musi vyvarovat riziku
vdechnuti potravy. Ve spolupraci s pacientskou organizaci (MYGRA) je zajiSténo poradani edukacnich
akci, pravné socialni poradenstvi a zejména organizace rekondicnich a rehabilitaCnich akci. Pacientska
organizace ma vlastni webové stranky (www.mygra.cz). Kromé toho jsou v CR k dispozici webové
stranky www.myastheniagravis.cz, urCené pro pacienty s MG, jejich piibuzné a znamé, ale
i pro odbornou verejnost, kde jsou podrobné informace o priznacich, stanoveni diagndzy a lécbé MG.
Na téchto strankach je k dispozici diskuzni férum garantované lékafrem Centra pro diagnostiku a IéCbu
MG.

DOSTUPNE TYPY PECE A JAK FUNGUJI

Kazdy pacient sjinak nevysvétlenou svalovou Unavnosti a slabosti by mél byt odeslan svym
praktickym lékafem obvodnimu neurologovi, ktery by mél v pripadé podezieni na poruchu
nervosvalového prenosu provést kromé standardnthe-neurologického vysSetieni i specialni myologické
vySetieni, odbér protilatek proti AChR a event. elektrofyziologické vysetfeni. V pfipadé potvrzeni
diagndézy MG by mél Iékaf zahajit adekvatni IéCbu a pacienta odeslat na specializované pracovisté
(Centrum MG Praha nebo Centrum pro diagnostiku a lIéCbu nervosvalovych chorob).

Lécba spociva v podani Iékd zlepSujicich nervosvalovy prenos. Pacienti neragujici na tuto Iébu jsou
[é¢eni hormonalni lécbou (kortikosteroidy) vétSinou v kombinaci s léky snizujici nepfimerenou imunitni
reakci (imunosupresiva). Mladsim pacientlm (cca do 55 let véku) se provadi operativni odstranéni
brzliku. Pfi prudkém zhorSeni nemoci se podavaji vysoké davky imunoglobulinli nebo se provadi
vyména plazmy.

JAK FUNGUIJI LEKY A JAKE JSOU JEJICH VEDLEJISI UCINKY

Podminkou Uspésného léCeni je podat srozumitelné informace pacientovi, event. jeho rodiné
o pozitivnich, ale i negativnich Gcincich 1écby.

Léky prvni volby jsou tzv. inhibitory cholinesterazy (léky, které zmirfiuji pfiznaky nemoci). Mezi
zakladni lék této skupiny patfi Mestinon. Tyto Iéky se podavaiji pti prvnich pfiznacich onemocnéni, kdy
dokonce pfi jejich priznivém efektu Ize nepfimo ovéfit spravnost diagndzy. U pacientl s lehéim
priibéhem onemocnéni mize byt lécba témito Iéky dostaCujici. Lécba mdlze byt spojena s fadou
nezadoucich Gcinkd, mezi které patfi nejcastéji zaskuby ve svalech, kreCe, prljem, nadmérné slinéni
a slzeni. Davky jsou individualni, prizplisobené konkrétni situaci a uZivaji se v obdobi denni aktivity.
Pri laickém zasahu do IéCby hrozi zhorSeni svalové slabosti nebo naopak predavkovani s rizikem
tzv. cholinergni krize, ktera se projevuje silnym slinénim, svalovymi kiecemi, rozSifenim zornic
a prudkym zhorSenim svalové slabosti. V tomto pfipadé je nutné volat RZS.

Mezi |éky zamérené na ovlivnéni imunity patfi kortikosteroidy a/nebo imunosupresiva. Kortikosteroidy
jsou uméle pripravené hormony nadledvinky, které u vétSiny pacientl potlacuji chybnou imunitni
reakci a zlepSuji klinické pFiznaky. Tyto léky jsou ureny pro nemocné, u nichz léky prvni volby
(inhibitory cholinesterazy) selhavaji. Z bezpecnostnich hledisek je doporuc¢eno davky téchto lékd
zvySovat postupné a zasadné je nahle nevysazovat. Tytu lIéky maji mnoho nezadoucich Gcinkd, z nichz
fadé z nich Ize ucinné predchdazet. Pribyvani na vaze Ize Ucinné predchazet specidlnimi dietetickymi
opatrenimi, riziko podrazdéni Zaludku Ize omezit podavanim specidlnich 1ékd, ubytek vapniku Ize
ovlivnit jeho substituci a podavanim vitaminu D, odbouravani svalovych bilkovin Ize omezit specialnimi
cviky. Imunosupresiva jsou léky, které potlacuji chybnou imunitni reakci a pouzivaji se bud'
samostatné, nebo v kombinaci s kortikosteroidy k posileni jejich GCinku a snaze kombinaci Iék{

vvr

krevniho obrazu, jaternich a levinovych funkci.
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U mladsich nemocnych je prokazan pozitivni Gcinek operativniho odstranéni thymu, ktery snizuje riziko
progrese choroby a dokonce moZnost navozeni klinické remise (zklidnéni choroby) bez nutnosti uzivat
dlouhodobou lécbu. Podminkou operace je pomoci Iékdéi dosahnout stabilizace tak, aby se predeslo
pooperacnim komplikacim. Pacienta, u kterého dosSlo pomoci Iékd k vymizeni jeho obtizi, je nékdy
obtizné presvédCit o nutnosti absolvovat operacni zakrok, ktery neni narocny, doba rekovalescnce je
velmi kratka.

VYSVETLENI, zZ JAKYCH DOVODU MUZE BYT LECBA MENENA

Lécba MG je individudlni a v pfipadé jen Castecného efektu léCby miZe byt stupriovana nasazenim
ucinnéjsich léka.

OCEKAVANY VYSLEDEK LECBY

Ocekavanym vysledkem |écby je dosazeni stavu, ktery neomezuje nemocného v jeho béznych
aktivitdch, nebo alespori udrZzeni sobéstacnosti se zachovanim co moznd nejlepSiho stupné kvality
Zivota.

DOPORUCENI OTAZEK, KTERE MA PACIENT KLAST OSETRUJICIMU

LEKARI

Narodni referencni centrum ©

Jaka je pri¢ina mého problému?

Jaka vysetfeni mohou pomoci
diagnostikovat problém?

Jsou vySetieni bezpetna?

Jaky je obvykly préibéh nemoci? Jaka je
dlouhodoba predpovéd’ (progndza)
onemocnéni s lécbou a bez 1écby?

Jaké jsou moznosti 1&Cby?

Je vice moznosti 1éCby? Jak efektivni je
kazdy zplsob lécby? Jaké jsou vyhody
a rizika kazdé lécebné moznosti?

Pokud se zhorsi mé priznaky, co mam
délat? Kdy vas mam kontaktovat?

Nemohou se Iéky, které soucasné uzivam,
néjak nepfiznivé ovliviiovat s Iéky, které
jste mi predepsal?

Jaké jsou vedlejsi ucinky lékd, které jste mi
predepsat?

Co mam délat, pokud se vedlejsi Gcinky
IékG projevi?

M{ze mi pomoct operace?

Budu muset podstoupit operaci?

Informace pro pacienty

Jak bude probihat operace?
Jaka jsou rizika operace?

Co se se mnou stane bezprostiedné
po operaci?

Jak mi bude tlumena bolest?

Jaka bude kvalita mého Zivota po operaci
(jidlo, piti, spani, prace, socialni aktivity)?

Jsou néjaké vedlejsi Ucinky nebo
komplikace chirurgické IéCby?

Jak bude vypadat jizva?

Budu sobéstacny?

Budu moci jesté pracovat?

Jak dlouho budu v pracovni neschopnosti?

Budu moci vykonavat stejnou praci jako
dosud?

Mohu ocekavat néjaka pracovni omezeni?
Budu zavisly na svych blizkych?

Budu potfebovat trvalou péci?

Budu mit sniZzenou pracovni schopnost?

Mam narok na invalidni dlichod (piny,
Castecny)?
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KONTAKTY NA ODBORNA PRACOVISTE

VsSeobecna fakultni nemocnice

Neurologicka klinika
1. LF UK a VFN — Centrum
myasthenia gravis Praha

Katefinska 30

120 00 Praha 2

Tel.: 224 965 541
E-mail: myadisp@vfn.cz
Web: www.vfn.cz

Fakultni nemocnice Hradec
Kralové

Neurologicka klinika

Sokolska 581

500 05 Hradec Kralové
Tel.: 495 837 262
Web: www.fnhk.cz

Fakultni nemocnice Ostrava
Neurologicka klinika

17. listopadu 1790
708 52 Ostrava-Poruba
Tel.: 597 373 383
E-mail: fno@fno.cz
Web: www.fno.cz

Fakultni nemocnice Brno
Neurologicka klinika

Jihlavska 20

625 00 Brno

Tel.: 532 232 503

E-mail: fnbrno@fnbrno.cz
Web: www.fnbrno.cz

Fakultni nemocnie Plzen
Neurologicka klinika

Alej Svobody 80

304 60 Plzef — Lochotin
Tel.: 377 103 401

E-mail: fnplzen@fnplzen.cz
Web: www.fnplzen.cz

Fakultni nemocnice Motol

Neurologicka klinika
UK 2. LF a FN Motol — Poradna
neuromuskularni

V Gvalu 84

150 06 Praha 5

Tel.: 224 436 866
Web: www.fnmotol.cz

Thomayerova nemocnice

Neurologicka klinika —
Poradna pro diagnostiku a
Iécbu nervosvalovych
onemocnéni

Videnska 800

140 59 Praha 4 — Kr¢
Tel.: 261 083 851
E-mail: neurolog@ftn.cz
Web: www.ftn.cz

Krajska nemocnice Pardubice

Neurologicka klinika — Poradna
pro neuromuskularni
onemocnéni

Kyjevska 44

532 03 Pardubice

Tel.: 466 014 707

E-mail: info@nemocnice-
pardubice.cz

Web: www.nemocnice-pardubice.cz

Fakultni nemocnice Olomouc

Neurologicka klinika —
Poradna pro nervosvalova
onemocnéni

Videriska 800

140 59 Praha 4 — Kr¢

Tel.: 585 853 401, 585 744 201
E-mail: neurologie@fnol.cz
Web: www.fnol.cz

VYSVETLENI OSTATNICH ODBORNYCH POIMU

Imunosupresiva — léky tlumici aktivitu imunitniho systému

Kortikoidy — Iéky odvozené od hormont kiry nadledvinek
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