Neuromuskularne ochorenia @ Presynapticky:

Intoxikacie — lieky, butulizmus- ACh release block

Autoimunity: LEMS
« Poru Chy nervo-svalového Hereditarne ochorenia - kogﬁ@l}tglny defekt Ach resynézy a

/R / mobilizacie
prenosu vzruchu ‘f 1 @ Postsynapticky:
Intoxikacie: lieky (Penicilamin, Chloroquine), jedy/ kurare-
. Ach-R block
* Myopatie

Neonatalne tranzitorne MG

@ Pre and pos apticky:
Intoxikacie: lieky, jedy (OF, CHE-block)
Kongenit.myasten. syndromy

Poruchy nervo-svalového prenosu

vzruchu Definicia: autoimunitné ochorenie, progredujica

svalova tinava

zvyraznenie unavy k veceru, po namahe, zotavenie v
+ Lambert-Eatonov myastenicky syndrom klude, po oddychu. V sére PL proti Ach rec. na nerv.-

sval. synapse

Zaciatok drobné svaly s malym mn. MJ; okohybné, sv.

* Vrodené myastenické syndromy hltana, m. podnebie
zlepSenie: inj.inhibitor CHE

* Iné myastenické syndromy

‘Neuromuscular Junction
MG pseudoparalytica, Erb-Goldflam

Prenos vzruchu:
presynapticky - nervovy AP- [

receptors

vyplavenie kvant Ach iceus

of muscle
fiber

Epidemiolégia

incidencia: 1/100 000 obyv.

prevalencia: 14/100 000 obyv./ relat. vzacne och. 2 vezikil do syn. Strbiny
zaciatok: v kazdom veku,

najcastejsie: okolo 30.roku ), 60.-70.r.(M)
ZM=3:2...

dedi¢nost’ nezistena, familiarne zvys. vnimavost’,
HLA

postsynapticky - vdzba Ach na Ach-rec.- otvorenie rec.
kation. kanalov- AP do TT systému- uvoln. Ca*?
sarkoplazm. retikula- interakcia aktint+ myozin = sval.
kontrakcia




MG: ziskané autoi . och ie; Ab-Ach-R . e L ,
Ziskane autotmun. ochorente ¢ * 3/4 MG pacientov- anomalie tymu, T a B Ly tymu

O 5 74 0 1 ’ q / i rr v v spor
heterogénne, vizba na rézne miesta receptorov, st reaktiavnejsie voci Ach-R ako periférne Ly
znizeny pocet Ach-R-
znizeny platnickovy AP- « 85% hyperplazia
nekontrahuju sa vsetky sval. « 15 % tymém
vlakna = svalova slabost’

/paréza

Ach-R: kontinualne prebicha
ich poskodenie- zanik- regeneracia

MG- Kklinicky priebeh

* Subj: abnormalna tinava svalov, az parézy, v
kl'ude- zlepSenie inava progreduje pocas dna,
najvyraznejSia vecer

Obj.: pri viacnasobnom opakovani pohybov-
rychle a vyrazné zniZenie svalovej sily; okularne
sv.- ptéza, diplopia, faryngealne sv. - rinolalia,
dyzartria, dysfagia, dysfonia, otvorené usta,
slabost’ zuvania, mimika, §ija, proximalne
(pletencové) sv. - symetrické skup. svalov, skrateny
dych, SOR - pritomné, Zivé, v postih. svaloch
znizené

MG - Ossermanova klasifikacia

MG- priebeh ochorenia

* relapsy, remisie (nie dlhé) . Okuldrna MG: len okohybné svaly
s , L, II. Generalizovana MG:
* Sirenie z okularnych svalov na tvarove, ITa) lahké forma

bulbarne, trupové (dychacie), koncatinove, IIb) stredne tazka / bez post. dych. svalov
- mariles A0 Y leieia III. Akutna a rychle progredujica MG (6m)
IV. Chronicka a tazkda MG, progresia z |
alebo II, po 2- ro¢nom stab. priebehu

*** [ a IV - vysoka letalita, tymomy




MG- Kklasifikacia podl’a veku vzniku a MG: diagnéza

pritomnosti tymomu Anamnéza

EMG, SF-EMNG (izol. okularne formy)

Laboratérne: dokaz Ab proti Ach-R, metédou RIA- 0
pacientov s MG, *séronegat. formy: 50% okularnych + 10-
20% generalizovanych MG

* MG s tymémom:
bez predilekcie pohlavia a HLA, pozit. Ab
Klinické skisky:
* MG bez tymému: Simpsonov test - dlhotrvajiici pohl'ad nahor
Seemanova skuska
Tensilonovy test /inj.inhib. CHE- Edrophonium chlorid
10 mg iv. pocas 10 sek., efekt trva do 3 min., ptoza zmizne

pod 40 rokov, viac zeny, ur¢. HLA, vzacne pozit. Ab

* MG bez tymému:

nad 40 rokov, muzi, ur¢. HLA, Ab pozit. asi v 50% pripadov y L ., . ,
RTG, CT, MRI hrudnika /mediastina: abnormity tymu

Iné: Ab -ASMA, TGA,ANA,RF, vit.B12, glykémia

MG: EMG - myastenicka rea MG: liecba

petitivna stimulaéna- EMG:

postupny pokles-decerement V sucasnosti: nulova letalita, klinicka aj

ampl!t}ldy _pot.enmqlq ol R farmakologicka remisia, plne zamestnani pac., riziko z
repetitivnej stimulacii nervu (n. S0
77

\ g - ; s 1 2
ulnaris- registr. m. abduct.dig. ¥ J‘&%X\\ : dlhodobej imunosupresivnej liecby (TU, Imfomy,...)

min. ; normalizacia tohto

poklesu po inj. Tensilonu * Chirurgickd: tymektomia

vySetrovat’ viac svalov, klin. WW
// K \\\

postihnutych 3 * pri generaliz. forme MG, do 60. r, u deti tymus dolezity
SFEMG- jednotlivého M pre vyvoj imunity, tymém -invaz.+ MTS, RAT a CHT;
svalového vldkna, registr. AP z 2 JE® MG centra-predoperacna priprava pacienta

svalovych vléken jednej MJ,

jitter menej ako 55 us

+ Imunoterapia: imunosupresia * Inhibitory CHE:

- Prednison 60 mg/d,1-2 roky), MP * monoterapia alebo s imunosupresiou
- Azathioprin/ Imuran.............. 50- 100mg tbl

- Cyklosporin /Sandimmun 0-500mg tbl(TK,

nefrotoxicita)

pyridostrigmin / Mestinon (10,60,180 mg tbl, efekt 3-6 h
300-600 mg /dett), neostigmin / Prostigmin

NU: cholinergna kriza- prebytok Ach, depolarizatny
myasten. kriza: blok funkénych Ach-R, sv. slabost’, tremor, krce,
3-4 1 plazmy, 2-3x tyzdenne fascikulacie, potenie, nevol'nost, dusnost, zv. ¢revna
0,3-0,4 g/kg, 5 dni motilita. Th: atropin, vysadit’ ost. liecbu
+ Dif dg myastenicka kriza: Tensilon 1-2 mg




LEMS- Lambert- Eatonov LEMS- EMG

myastenicky syndrém Vysokofrekvenéna repetitivna

paraneoplasticky syndrom (pl'icny ca) R ILTEGE ] i (6 (@010

Pl proti presynaptickym Ca kanalom =>postupny narast

KO: tinava, slabost’ proxim. svalov, hlavne amplitady AP
DK, nie su postihnuté okularne a bulbarne Liccba:
svaly

Autondémne dysfunkcie: suchost’ v tistach,
pokles slzenia, ortostatické kolapsy,
impotencia plazmaferéza

steroidy

Azathioprine

Tranzitorna neonatdlna myasténia

10-15 % pacientiek s MG
Transplacentarny prenos protilatok
Tranzitorne klinické symptomy -2-5 tyz.
Sponténna eliminécia PL z organizmu
dietata

Th: CHE inhibitory, kortikosteroidy




