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1. Poruchy nervo-svaloveho prenosu
vzruchu - myasténia gravis

2. Myopatie - ochorenia svalov, svalovych
buniek
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MYASTENIA GRAVIS

Definicia: autoimunitné ochorenie, progredujuca
svalova unava

zvyraznenie unavy k veceru, po namahe,
zotavenie v klude, po oddychu

Zaciatok: v uvode su postihnuté hlavne drobneée
svaly: okohybné- diplopia (dvojite videnie), svaly
hitana (dysfagia- stazené hitanie)

Myastenicka rec: slabost svalov makkeho

podnebia — reC je zmazana, fufnava,
nezrozumitelna ak pacient dlhsie nahlas rozprava



MYASTENIA GRAVIS

* Incidencia: 1 pripad /100 000 obyv.

» Zadiatok: okolo 30.roku (Zeny),
a medzi 60.-70.rokom (Muzi)



MYASTENIA GRAVIS

Asi 3/4 MG pacientov ma sucasne rozne
ochoreni tymu

85 % hyperplazia
15 % nador- tymom




MG - klinicky priebeh

Subj: abnormalna tnava svalov, az parézy, v klude
zlepsenie, unava progreduje pocCas dna, najvyraznejsia
vecer

ODbjJ.: pri viacnasobnom opakovani pohybov- rychle a
vyrazneé znizenie svalovej sily
Okohybné svaly- ptoza, diplopia

Faryngealne svaly - rhinolalia, dyzartria, dysfagia,
dysfonia, otvorené usta, slabost zZuvania

Mimika - oslabena, Sija - pokles hlavy dopredu
Pletencoveé svaly- nevladze dvihat ruky a nohy
Skrateny dych - dyspnoe, dusnost







MG - priebeh ochorenia

« Relapsy (stavy zhorsenia symptomov, az

dusenia sa) a remisie (stavy zlepsenia,

stabiilizacie, az ustupu symptomov)

« Generalizacia: Sirenie ochorenia z

okularnych svalov na tvarove, bulbarne,
trupove (dychacie), konCatinove svaly



MG: diagnostika

1.

Klinicky obraz - typicka

patologicka unavitelnost
svalov azlepsenie po
oddychu

Laboratérne: v krvi pozitivne

protilatky proti AChR
(acetylcholinovy receptor),
alebo iné protilatky (MUSK,
Titin)

EMG: myastenicka reakcia v
teste repetitivnej stimulacie nervu
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MG: liecba

Celozivotna!

V sucasnosti je u nas nulova umrtnost na MG vdaka
Imunosupresivnej lieCbe

dobra remisia pri lieCbe - klinicka aj farmakologicka,
pacienti su plne zamestnani

riziko z dlhodobej imunosupresivnej lieCby (tumory,
Infekcie, lymfémy,...)




 Liecba myastenie gravis:

A) Chiru rgické: ak je to indikované (tumor tymusu) vykona sa

chirurgické odstranenie tymusu- tymektémia

B) Farmakologicka:

1.Imunoterapia: imunosupresia (Prednison tbl, Methylprednisolon

Iv., IVIG iv., Plazmaferéza, ...)
I Myastenicka kriza je zivot ohrozujuci stav, kedy d6jde k

zavaznému relapsu ochorenia s poruchou dychania
Liecba: plazmaferéza, IVIG (iv. IgG)
2. Inhibitory acetylcholinesterazy. Mestinon tbl, Neostigmin, ...




Myopatie — ochorenia svalov

Vseobecna charakteristika:

* Pokles svalove| sily

* Prevazne postihnute proximalne oblasti
koncatin - pletencove svaly

* Progresivny charakter - zhorsovanie

» Atrofie postihnutych svalov- nahrada
vazivom a tukom

* Bez poruch citlivosti




Duchennova muskularna dystrofia
(Dystrofinopatia)

Zaciatok ochorenia - vek 3 .- 5.rok, chlapci, matky su prenasacky
Pric¢ina: mutacia génu pre dystrofin na chromozome Xp21

Nastava rychla progresia s nekrozou vsetkych priecne pruh. svalov
13.rok- pacienti su uz imobilni, 30. rok —poruchy dychania, umrtie

Diagnostika:
Klinicky obraz + laboratorne testy + EMG + biopsia a histoldgia svalu
Laborat.: krv - extrémne vysoké hodnoty CK a myoglobinu EMG
EMG - ihlova metdda ukaze obraz myopatie
Sval. biopsia: degenerat. zmeny, chyba protein
dystrofin v membrane svalov




Duchennova muskularna dystrofia

- Typické drzanie tela, slabost’ a atrofie prevazne pletencovych svalov, neskor
aj dychacich svalov

« Chodza po Spickach, vypuklé brucho, abnormalne zakrivenie chrbtice pre
slabost’ svalov chrbta (skolioza)

- Pri vstavani sa opiera o ruky a stehna, akoby Splhal nahor po vlastnom tele-
Gowersov manéver

tight heel cord
(contracture);
child may walk
on toes




Duchennova muskularna dystrofia

Histologickeé vySetrenie
EMG nalez myopatie svalu
Normalny sval,
hnedou farbou
znazorneny dystrofin
v membrane
svalovej bunky

DMD- uplné
chybanie proteinu
dystrofinu




Myozitidy- zapaloveé ohorenia
svalov

« A —infekCnhé
virusoveé - Coxackie B, ECHO, influenza
bakterialne - Staphyloc., TBC, borreliosis

parazitarne - trichinelosis, cysticercosis, toxoplasmosis
mykoticke

« B —autoimunitne podmienené
Polymyositis - PM
Dermatomyositis - DM
Inclusion body myositis - IBM




Dermatomyozitidy — zapalové ochorenia
svalov aj koze

* Postihnuti - deti a mladi dospeli

Kozné zmeny, zapal (dermatitis) + myositis:
 arei zaCervenania nad extenzormi ruk, na hrudniku
« tvarovy ,motylovity” erytem, fialovy “periorbitalny edém
 heliotropny rush®, plfucne a kardialne komplikacie

. Tazky Kklinicky priebeh, smrtelné komplikacie
Tieto ochorenia su Casto spojené s ochoreniami spojiva

(sklerodermia, polyarteritis nodosa, reumatoidna artritida, Sjogrenov
syndrom)

LieCba: kortikoidy, plazmaferéza, IVIG, imunosupresiva



Dermatomyozitida
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