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Setkani pacientl s MG v Katefinské aneb jak to bylo s kolackem

-Mir- Sjeli jsme se z Berouna, Brna, Ceschh Budéjovic, Havifova, Hradce Kralové, Kladna, Kolina, Liberce, Litoméfic, Martinic v Krkonosich, Mladé
Boleslavi, Odolené Vody, Prahy, Proseée, Pfibrami, Radotina, Sedléan, Sokolova, Svitav, Stéti, Teplic, Veseli nad Luznici a Zatce.

V sobotu dne 16.5.2009 probéhlo na neurologické klinice v Praze, Katefinska 30, prvni setkani pacientd s MG, 1ékafd a rodinnych pfisludnik(, se zamérem
zaloZit ob¢anské sdruzeni. Celou akci inicioval Dr. Pitha z prazského dispenséfe tim, Ze oslovil nékolik svych pacientek, aby se ujaly organizace tohoto setkani
(zde je pfipadné pod&kovat Veronice Sumpichové a Lib& Horgicové, které maji Ivi podil na tom, e se do soboty podafilo vée pipravit). Cim vic se kupily
informace, tim vic bylo jasné, Ze z ptvodniho zaméru poklidného setkani, seznameni se a hlavné popovidani si navzajem, se stane spi$ schiize, ale bylo jasné,
Ze nelze jinak, protoze bylo tfeba schvalit stanovy, vybrat a odhlasovat ¢leny vyboru. Bylo téZké odhadnout kolik lidi pfijde, takZe viadla zvédavost. Vzhledem k
tomu, Ze stanovy nebyly nikde pfedem k nahlédnuti a vidéli jsme se navzajem poprvé si myslim, ze to $lo dobre, vSechno se stihlo ve vyméfeném Case a véfim,
Ze vSichni odchazeli s dobrym pocitem. Je tfeba pod&kovat viem, ktefi pfisli a zejména tém, ktefi to méli daleko. Stanovy, registrace a dali konkrétni informace
vyplyvajici z tohoto setkani budou co nejdfive vyvéSeny na www.myastheniagravis.cz v sekci sdruzeni. P.S. A makovej kolaéek uz na mé nezbyl!!

Vas nazor nas zajima!

Jak se Va e nam na
kury com

Sesli jsme se opravdu v hojném poctu — setkani cca 50ti nadsencl
probéhlo ve velmi pbratelské atmosfére.

Podélte se s nami o Vas pfibéh!
Piste na

predseda.mygracz@gmail.com

Vami zvolené vedeni neziskove organizace MYGRA-CZ
(pfedstavi se na druhé strance tohoto kuryra).

Registrace sdruzeni MYGRA-CZ je v plném  Rasy pro zachranu Zivota myastenika

prOUdU -Ver- V nejnovéjsim Cisle ¢asopisu projektu Euromyasthenia se dovite

mnohé; tentokrat jsem pro Vas vybrala ¢lanek o novych inhibitorech
cholinesterazy, tedy ,pfatelich“ mestinonu, mytelasy, syntostigminu aj. Podle
Clanku z Casopisu Natural Product Research z tohoto roku, bylo na pobfezi
Indie objeveno jedenact novych riiznych druhl mofskych fas, které produkuji
noveé inhibitory cholinesterazy. Mezi testovanymi rostlinami vykazaly Gracilaria
gracilis a Sargassum nejvys$si inhibicni aktivitu. Vybornou zpravou pro pacienty
s MG je, Ze momentalné se tyto Fasy dale testuji a jejich obsahové latky
identifikuji, aby brzy mohly poméahat!

-Ver- Tak a je podana registrace, zhruba deset dni pfed koncem kvétna
doputoval névrh na registraci podepsany tfemi zakladajicimi — Miriam,
Libou a Veronikou - k Miriam, ktera se chopila Ukolu se svou bravurnosti a
vyrazila na ministerstvo. Drzme pésti, at na3 plan nepfekazi ufedni Siml, do
daliho vydani kuryra“ by neziskové sdruzeni MYGRA-CZ mélo byt
registrovano. Jakmile se tak stane, vyvésime veskeré informace o Elenstvi,
Cisle Uctu, Clenskych kartitkach aj. na www.myastheniagravis.cz v sekci
L,asociace pacientd MYGRA-CZ".

Praseci chfipka a MG pacienti

-Ver- Pripady onemocnéni praseéi chfipkou, které byly nedavno diagnostikovany v mnoha zemich jsou obavou pro mnoho pacienti
s autoimunitnimi chorobami. Tato chfipka je pfenaSena kapénkovou infekci, tedy z plic nemocného pacienta — kaslem, kychanim aj. V soucasné dobé se
pacienti s MG nemaji Ceho obavat, nicméné pacienti, ktefi uzivaji kortikosteoridy a imunomodulatory by se méli vyvarovat pobytu na vefejnych mistech ¢i
cestovani do Mexika, dokud nebude situace klidnéjsi (www.myasthenia.org).




Vedeni MYGRA-CZ se predstavuje

-V$ichni - Dne 16.5.2009 byl pro pacienty s MG, jejich rodinné prislusniky a také zdravotniky v CR zvlasté vydareny den. Nejenze se seslo par desitek
téastnikd. ale bvlo zvoleno vedeni sdruzeni s odsouhlasenvm nazvem MYGRA-CZ. které bv se Vam timto rado nredstavilo:

Libuse Horcicova - piedseda — je mi 40 let a s myastenii bojuji od roku 2002, celkem UspéSné. Jsem vdana, mam 2 déti a dva psy.
Pracuiji v bytovém druzstvu v Teplicich. Mam spoustu zalib, od sportu poCinaje po chov psi konce. Jinak se zabyvam také
Spanélstinou, rada jezdim na motorce, cestuji a nejradéji jsem nékde na samoté u lesa, kde je klid, ticho a moje rodina kolem. Jsem
narozena ve znameni panny, takze d&sny puntickaf, mam rada vSechno v pofadku a zorganizované. Dost neoblibené vlastnosti
v dnedni dobé. Jinak pohodi¢ka a vyrovnana. To bude asi tim vékem. Tak snad se to bude hodit v préci pro sdruZeni a doufam, ze
spole¢né rozjedeme prospésnou organizaci pro vSechny nemocné MG.

predseda.mygracz@gmail.com

Alena Ezrova - mistopiedseda - je mi 52 let a Ziji v Teplicich. M&m 27 letou dceru a zetéaka, takze dvé déti a jednu rozmazlenou
fenku - kokra. Zaliby jsem musela povésit na hfebik, ale jen jak mohu utikdm do pfirody a hleddm pohodu a klid. Se svymi zdravtnimi
problémy se potykdm jiz dlouhou Fadu let a dost ¢asto bezradné. Rada bych praci ve sdruZeni chtéla pfispét k osvété nemocnych,
aby se vyhnuli bezradnostti a jejich Zivot byl pohodoveéjsi.

mistopredseda.mygracz@gmail.com

Miriam Kfivkova - projektovy koordinator — Ziju v Praze, myastenii mi diagnostikovali a nasledné operovali v roce 1981. Deset let
jsem pracovala v knihovné Institutu pro dalSi vzdélavani Iékafl, nyni pracuji v tiskarné v administrativé a jako saze€ (prace na PC).
Mam jednoho syna, po celou dobu MG jsem prestala jednu mirnou a jednu velkou zdravotni krizi. V&fim homeopatii a doktor s lidskou
dimenzi je pro mé nezbytnost. Léky beru po celou dobu a bézné Zivotni tempo (vyjma sportt) zviadam celkem v pohodé. Ve sdruzeni
MYGRA-CZ jste mé zvolili programovym koordinatorem, jesté s trochu rozklepanymi koleny stojim na startu a véfim, ze se podafi
vybudovat - za podpory a podnétll vSech Zivotaschopnou a fungujici organizaci.

projektkoordinator1.mygracz@gmail.com

Helena Brihova - projektovy koordinator — pfed 43 lety jsem se narodila v malebném méstecku na soutoku LuZnice a NeZarky. Léta
opravdu utikaji a mé pdvodni povolani zdravotni sestry uz roky nevykonavam. Ale pravé toto povolani mé pfivedio do Prahy, kde jsem na
klinice potkala mnoho pacientu s MG a také nékolik vyteénych Iékar(, ktefi se s velikym zajmem o myasteniky starali. Mozna néktefi
znate MUDr. V. Smata a MUDr. J. Vejvalku? Ale pry& s nostalgii.© Momentang pracuji jako odborny ekonom a prosim nezaméfiovat
s odpornym ekonomem. © Onemocnéni myasthenia gravis mam uz neuvéfitelnych 22 let. Béhem této doby jsem zazila stavy velmi
neuté3ené a i stavy bezproblémové, nooo... prosté se snaZim s pani Myastenii udrZzovat mir. A zatim se to dafi. TakZe v rozumné mife
jezdim na kole a plavu .Tim se dostavam k zalibam a rad(istkam ve volném ¢ase. Mam nesmirné rada hudbu , zpév, literaturu a zejména
poezii, kterou ob&as amatérsky pisi.

projektkoordinator2@gmail.com
Ladislava Buckova - pokladnik — Pochazim z Prahy, kde doposud Ziji, v pfijemné &asti mésta Radlice-Smichova. Madm 26-ti letou
dcerou, manzela a 2 psy. Mezi mé zaliby patfi cestovani, koupani v mofi, navstévy divadel a kin a dalSi aktivity v ramci moznosti
s ohledem na m0j zdravotni stav, protoZe od roku 1992 patfim mezi pacienty s MG. Sice jsem v invalidnim ddchodu diky MG, ale i
pfesto, pokud mé to mdj zdravotni stav umoznuje, staram se o chod celé své rodiny, do ¢ehoZ spada i témér kazdodenni vafeni. Timto
bych chtéla vyzvat pacienty, popfipadé i rodinné pfisludniky trpici stejnym onemocnénim, k pisemnému pfedani osobnich zkuSenosti
s MG, které by mohlo byt postupné zvefejfiovano ve véstniku pacientd s MG.Na Uplny zavér bych Vam rada popiala co nejvice
spokojenych dnl s minimalnimi zdravotnimi obtizemi.

pokladnik.mygracz@gmail.com

(NE)jen pro zdravotniky...

-Ver- Ano a je to tady! V nové pravidelné rubrice s timto nazvem budete pravidelné nachazet ty nejzhavéjsi novinky ze svéta terapie onemocnéni
myasthenia gravis. Pokud budete mit jakykoliv napad nebo ¢lanek k opublikovani, prosim napiste nam na kuryr.mygracz@gmail.com. A pokud znate
Iékare, lékarnika nebo jiného zdravotnického odbornika, ktery by mél zajem, prosime preposlete jim toto cislo!

MUDr. Jifi Pitha: Moznosti biologické terapie u myasthenia gravis
27.5.2009

Myasthenia gravis (MG) je protilatkami zprostfedkované autoimunitni onemocnéni s U¢asti T bunéénych mechanizmd. Vyznamnou roli v patogenezi
MG hraje snizena produkce T regulujicich lymfocytd (CD4+25+) a jejich transkribéniho faktoru Fox3 a aktivace B lymfocytl s produkci protilatek proti
acetylcholinovému receptoru (AChR) , svalové specifické tyrosin kinaze (MuSK), ¢i dalSim proteinim (titin, ryanodinovy receptor a zfejmé i rapsyn). Na
destrukci acetylcholinovych receptorli (AChR) se podili zejména komplement, ktery je soucasti membrany atakujiciho komplexu. U mladSich pacientl ma
v patogenezi MG vyznamnou roli thymus, kde dochazi k folikularni hyperplasii (u cca ve 40 % pacientd s MG). V germinativnich centrech antigen prezentujici
epitelidlni buriky v kontextu s MHC molekulami Il. tfidy exprimuji antigenni epitopy AChR, jejichz zdrojem jsou myoidni buriky. Pomocné T lymfocyty se
senzitivuji vaéi antigennim epitopdm AChR. Autoreaktivni B lymfocyty jsou atrahovany do germinativnich center chemokiny, zejm. CXCL13. Makrofagy
produkovany BAFF (B-cell activating factor) a APRIL (a proliferation inducing ligand) podnécuji aktivaci B lymfocyt(l. Dochazi ke zvySené tvorbé prozanétlivych
cytokind, zejm. TNF alfa, IF gama, IL-2 a dalSich. U pacientd s thymomem a produkci protilatek proti MuSK nebyla prokézana zadna patologie thymu,
pfedpoklada se vliv extrathymickych, systémovych imunopatologickych reakci.

U 10 - 15 % pacientd je G¢inna symptomaticka monoterapie inhibitory acetylcholinesterazy, u mlad$ich pacientd s naslednou thymektomii Ize u vice
nez 80% nemocnych navodit klinickou remisi bez farmakologické podpory. U ostatnich pacientli je nutné nasazeni kortikosteroidd a vétSinou i imunosupresiv.
Tato lécba je nespecificka, ovliviiuje imunitni systém na rliznych drovnich, coz vede k relativné vyraznym nezadoucim ucinkim. U vice nez 10% nemocnych,
zejména s thymomem nebo pfitomnosti protilatek proti MuSK Ize docilit jen éastecné klinické remise a to je$té za cenu nasazeni imunosupresiv 2. nebo 3.
volby.



Jednim z prvnich pokusl o cileny zasah v oblasti nervosvalového pfenosu bylo
Zjisténi, Ze se u MG na rozkladu acetylcholinu ucastni tzv. “reedthrough* acetylcholinesteraza
(rACh), ktera se podili i na imunopatologickém zanétu v oblasti postsynaptické membrany. Od
tohoto zjisténi byl jen krok k vyvinuti tzv.,antisense” terapie. Ta spoCiva v ovlivnéni déju na
arovni transkribéni RNA, tedy zasahem v burikach produkujicich rACh. Lék EN101 (Monarsen)
je t.C. objektem klinickych studii.

Teprve objev chimérickych a nésledné humanizovanych monoklondlnich protilatek
(mAb) vedl k zavedeni cilené biologické terapie do klinické praxe. V soucasnosti se vyuzivaji
zejména v 1é¢bé onkologickych, hematologickych a revmatickych chorob.  Prvni mAb ,
zkousenou u MG je Rituximab (MabThera). Jde o chimérickou mAb proti molekule CD 20,
ktera je exprimovana na B lymfocytech. V literatufe jsou popsany ojedinélé kasuistiky pacient
s refraktorni MG, u nichZ doSlo po podani této mAb k navozeni klinické remise. V souasné
dobé probihaji 2 klinické studie, jejichz cilem je ovérit bezpecnost a klinicky efekt Rituximabu
(faze I1).

Dal$i moznosti terapeutického cileného zasahu se nabizi na Grovni efektorovych
molekul. Za timto U¢elem byla vyvinuta humanizovana mAb proti C5 sloZzce komplementu.
Ovéfeni efektivity Eculizumabu (Soliris) je t.€. cilem IIl. féze Klinické studie. DalSimi mAb
s potencialni moznosti ovlivnéni patogeneze MG je Baziliximab (Simulect), chimérickd mAb
proti receptoru pro IL-2 a chiméricka mAb proti TNF-alfa, Infliximab (Remicade). VSechny

. o o zminéné mAb jsou t.&. schvalené FDA pro klinické pouziti pfevazné v onkologicke,
Obrazek: Rituximab hleda sv(j cil na B lymfocytu hematologické a revmatologické indikaci.

Intenzivni vyzkum probiha v oblasti vyvoje dalSich mAb. U MG se zkousi napf. mAb proti BAFF a APRIL a jejich receptor(i na B lymfocytech, které
ovliviiuji jen jejich aktivované formy.

V letoSnim roce byl publikovan tymem prof. Kaminského v USA ¢lanek, popisujici blokadu komplementu u experimentalnich zvifat rekombinantnim
proteinem EV576 jehoz plvod je ve slinach klistat.

Nadéjné vysledky v experimentu ukazuje tzv. T buné¢na vakcinace. Experimentalné se zkousi terapie inhibitory deacetalazy histonu, s cilem zménit
funkce ¢asti DNA, coZ vede ke zvySeni tvorby regulujicich T lymfocyti. Pokud se v éfe nastupujici biologické terapii hovofi o 1 - 2. dekadé tohoto stoleti jako
0 lé¢bé mAb od 3. dekady se ocekava rozvoj genové terapie. Limitujici je financovani téchto financné velmi nakladnych léCebnych postupd, kdy ani ve
vyspélych statech nelze oCekavat Siroké vyuZiti biologické terapie v klinické praxi.

J.P. 27.5.2009
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