oCima pacienta

Tanéici dum zari modre
Pro vzacne onemocneni
myasthenia gravis

Jak jste se dostala

k problematice onemocnéni
myasthenia gravis?

K diagnéze myasthenia gravis (MG)
jsem se dostala pred mnoha lety pri
studiu na stredni zdravotnické Skole,
a to doslova. Zacala jsem na sobé po-
zorovat neobvyklé priznaky slabos-
ti hornich a dolnich koncetin, které
po néjaké dobé vyustily v Uplny sva-
lovy kolaps, kdy jsem nebyla schop-
na chize a elementarnich fyzickych
Ukonl. Po sérii mylnych diagndz, sy-
stémem ,pokus - omyl”, mi rodice za-
ridili vySetreni ve Fakultni Thomaye-
rové nemocnici a tam okamzité pojali
podezreni na diagnézu MG, kterou
bé&hem jedné hodiny tamnf Iékafi po-
tvrdili prislusnymi testy a vySetfenim
EMG (elektromyografie).

Spolek MYGRA jste zaloZila

a vedete od roku 2009.

Mitizete shrnout ,,milniky* jeho
existence, hlavni ndplr éinnosti,
aktivity?

Abych byla Upln€ presna, nynéjsi spo-
lek, v roce 2009 obcanské sdruzeni,

jsem poméhala spoluzakladdat. S pr-
votni myslenkou prisel neurolog
MUDr. Jifi Pitha, ktery oslovil ¢ast pa-
cientd s MG a inicioval prvni setkani.
To uz jsem za sebou méla ¢ast praxe
zdravotni sestry. Onemocnéni MG
jsem znala jako pacient i jako zdra-
votnik. Vidéla jsem mnoho pacientl
s MG, poznala jejich osudy, problémy
s prvotni diagnostikou a uskali v béz-
ném zivote.

Hlavni ndpln byla jasna. Sdruzovat
pacienty s MG, Iékare specialisty, ro-
dinné prislusniky pacientd a spole¢né
promyslet a uvadét do Zivota potreby
myastenikl ve zdravotni péci, v lazen-
ské a rehabilitacni péci, v sociadlni ob-
lasti. Organizovat vikendové setkani,
kde se vzdjemné potkaji mladi i star-
$i pacienti a budou si moci popovidat
a predat urcité neprenositelné zkuse-
nosti a rady. V neposledni radé zlepso-
vat informovanost o nemoci mezi laic-
kou i odbornou verejnosti. Tyto zaméry
plnime po celou dobu trvani spolku.

Kolik mdte nyni élenti?
Aktualné mame okolo stovky c¢lend.
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Myasthenia grauis je vzdcneé [ecitelné, ale nikoli vylécitelné autoimunitni
onemocneént, pri nemz dochdazi k patologickym dejuiim na nervosvalové
ploténce (viz Co je nyasthenia gravis). Dlouhodobé osobni zkusenosti

s touto chorobou ma pani Helena Brithova, predsedkyne pacientske
organizace MYGRA-CZ, kterd se snazi Sirit informace jak mezi laiky,

tak i zdravotniky. Proto se spolek rozhodl pripojit se k mezindrodni akci
LLight the globe for MG* a modre rozsvitil prazsky Tandcict dum. Pant
Helena Bruhova se v rozhovoru svérila s tim, jak se s myasthenit grauvis Zije.

Myasthenia gravis miize
postihnout jedince

v pritbéhu celého Zivota,

od novorozenecké formy

az po ndstup ve véku mezi
40-60 lety. Jaké pacienty
MYGRA sdruzuje?

Na&s spolek sdruzuje pacienty napric¢
vékovym spektrem. Clenem spolku
se mUZe stat kazdy plnolety clovék.
Méame i ¢lenstvi v zastoupeni, kdy
u lidi mladsich 18 let se stavaji cleny
rodi¢e. V soucasné dobé¢ ale vétsinu
spolku tvori lidé 40+.

Co nejvice vase éleny —
pacienty — a jejich blizké

trapi?

To hodné zavisi na tom, v jaké casti
onemocnéni a zivota se pacienti s MG
zrovna nachéazeji a kterym stupném
postiZeni trpi. Pokud bych se méla po-
kusit zobecnit, tak na pocatku je dob-
rym vkladem vc¢asna diagnostika one-
mocnéni a rychlé zahjeni pfislusné
|é¢by. V této oblasti se udala celkem
velkd zména k lepSimu, ale i dnes se
obcas setkdvadme s tim, Ze je pacient
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Spole¢na fotografie ti¢astnikt vikendového setkani na pirelomu kvétna a ¢ervna v Buchlovicich

s priznaky MG povaZzovan za lenocha
nebo simulanta. Obchazi pak rdzné
|ékare a v té€ch nejhorsich pripadech
konci i na psychiatrii. Pomérné ¢asto
se setkdvdme s nepochopenim one-
mocnéni i v rodiné pacienta. Clovék,
ktery neni kompenzovan ve své cho-
robé, nemlze pracovat a vykonavat
urcité sportovni aktivity. NemUze se
v tomto pripad€ nerovna nechce.

Setkdvdte se s pochopenim

ze strany zdravotnickych
profesiondlti?

Ve vétsiné pripadd ano. Ale jako ve
vSech oblastech zivota i zde zélezi na
jednotlivci a jeho pristupu. Vyjimka se
obcas vyskytne, ale neni to rozhodné
bézny jev.

U tohoto onemocnéni
predstavuji i bézné léky
zdravotni riziko. Jak se s tim

v bézné praxi vypordddvdte?
To je velmi dUlezitd véc pro pacienty
s MG. | v dnesni dobé&, a mam i osob-
ni zkuSenost, se nam stava, ze je pre-
depsan Iék, ktery je pro MG kontrain-
dikovan.
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Proto jsme ve spolupréaci s MUDr. Mi-
chaelou Tyblovou, Ph.D., z Centra MG
VFN Praha pfipravili broZzuru Rizikova
léCiva u dg. myasthenia gravis. Soupis
je rozdélen do vsech Iékovych sku-
pin a je pravidelné aktualizovan. Bro-
Zura je umisténa na nasich webovych
strankach a méme ji i v papirové podo-
bé&. Tento materidl predavame jednak
nasim ¢lendm, dale do specializova-
nych pracovist MG pro nové pacien-
ty a jednak Iékardm rdznych odbor-
nosti. Diky zpétné vazbé vime, ze je
to velmi dobry pomocnik ocefiovany
Iékari i pacienty. Nové jsme brozuru
doplnili o QR kéd i pro rychlé nacteni
v chytrém telefonu.

Jak na tom jsou vasi élenové

s prdceschopnosti? VyZaduji
socidlni podporu?

To je opé€t velmi individualni a zalezi
na mnoha okolnostech. Pokud je pa-
cient v¢as diagnostikovan, dobre od-
povida na lé¢bu a jeho onemocnéni
je kompenzovano, urcita zaméstna-
ni mdze vykonéavat. Jsou také pripa-
dy, kdy je pacient téZzko kompenzo-
vatelny z rlznych pri¢in, a tam pak

Zdroj: MYGRA-CZ

zapojeni do pracovniho procesu nenf
mozZné. Pak vyZaduje socidlni podpo-
ru a nékdy i péci dalsi osoby ¢i osob.

Myslite si, Ze je obecné
povédomi o myasthenia

gravis dostateéné? Nardzite

na problémy?

Myslim si, Ze neni. | kdyz se snazi-
me dostavat informace o onemocné-
ni do celé nasi spole¢nosti, stéle je
co zlepsovat. Prichazeji mladi Iéka-
i, v naSem zdravotnictvi je realizo-
van systém Uzkych specializaci, kde je
velké zaméreni na ,svdj” obor, a kazdy
mame urcitd omezeni, jsme prosté jen
lidé, a tak opakovéni, pripominani je
a bude stéle nutné.

Prog¢ jste se rozhodli usporddat
osvétovou kampari?

Diky vstficnosti vice lidi se nam poda-
filo zajistit na 2. ¢ervna 2025 osvétleni
Tanciciho domu v Praze jako viditelné
pripomenuti vzacného onemocné-
ni myasthenia gravis. Pripadd nadm
vhodné vyuzit tuto moznost a pro-
hloubit informovanost o této nemo-
ci. Jsou stéle mista, rodiny, ordinace,
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Co je myasthenia gravis a jaka predstavuje rizika?
Myasthenia gravis (MG) je vzécné chronické autoimunitni onemocnéni, pro
které je charakteristicka dysfunkce a poskozeni nervosvalové ploténky zpUso-
bené patologickymi autoprotilatkami. U vétsiny pacientl jde o protilatky proti
acetylcholinovému receptoru (AChR Ab) patrici zejména do podtridy imuno-
globulint IgG; a 1gG;. Po vazbé protilatky na AChR dochézi k aktivaci kom-
plementové kaskady. Aktivované proteiny komplementu vytvor{ tzv. membra-
nu atakujici komplex, jehoZ plsobenim dochazi k prfimému poskozeni bunék
nervosvalové ploténky.

Malé procento pacientl mé diagnostikované pozitivni protilatky proti sva-
lové specifické tyrozinkinaze (MuSK Ab), pripadné proti proteinu 4 pribuz-
nému s receptorem pro LDL (LRP4 Ab). U LRP4 Ab je imunopatogeneze
shodna jako u pacientd s pozitivitou AChR Ab. Protilatky MuSK jsou zejmé-
na podtridy 1gG, a po navazani neaktivuji komplement. Blokddou MuSK je
ovlivnéna interakce postsynaptickych proteind, a tim selhava nervosvalovy
prenos postsynapticky.

Prevalence v evropskych zemich je dle epidemiologickych studii odhado-
vana na 11-39 nemocnych na 100 000 osob.!

Klinicky je onemocnéni charakterizovéno kolisajici svalovou slabosti a una-
vitelnosti. MG se mdze projevovat poruchou reci, obtiznym polykanim i zvy-
kanim, dusnosti, ptézou a/nebo diplopif a slabosti koncetin, coz ma znacny
vliv na kvalitu Zivota.

Zésadni komplikaci predstavuje myastenicka krize - zivot ohrozujici stav,
ktery potka alespon jednou za Zivot kazdého patého pacienta.

Lécbou MG prvni volby jsou inhibitory cholinesterdzy,? v pfipadé pro-
grese onemocnéni nebo manifestace slabosti orofaryngeélnich ¢i dychacich
svalll je doporuceno nasazeni kortikosteroidd, vétSinou v kombinaci s dalsimi
imunosupresivy. Thymektomie se provadi u MG s ¢asnou manifestaci nebo
u MG asociované s thymomem.? Intravenézni imunoglobuliny (IVIG) a vy-
menné plazmaferéza (PLEX) se pouzivaji jako kratkodobéa lécba v pripadé
Zivot ohrozujicich priznakd.?

V poslednich letech nachéazeji v 1écbé své misto specificky plsobici mo-
dernf biologika - inhibitory komplementu, blokatory neonatalniho Fc recep-
toru, léciva vyvolavajici depleci B a T lymfocytd a dalsi. Vyhodou téchto Ié¢i-
vych pripravkd je rychlejsi efekt a obecné mensi vyskyt nezadoucich Gcinkd.

Vliv dalsich 1éku na projevy MG

Podévani nékterych 1€k mdze zhorSovat svalovou slabost pacientd s MCG.
Mezi nejrizikovejsi se z tohoto pohledu radi anestetika, antibiotika, nekteré
latky uzivané v psychiatrii, statiny, betablokatory, blokatory kalciovych kanal(
a inhibitory imunitnich kontrolnich bodd, ale tfeba i magnezium.*

Seznam rizikovych 1ékd je uverejnén na www.mygra.cz. mig
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Slavnostné nasviceny Tancici dum

kde o ,myastenii” nesly3eli, a mozna
zrovna vedle nich Zije pacient s MC.
Moznéa nékdy bude potrebovat pomoc
¢i pochopeni. A kdo je pripraven, neni
prekvapen... &
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