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1. Toxické myopatie (nelékové)

1.1. Alkoholická myopatie
V současné době zahrnuje spektrum 

myopatií asociovaných s chronickým alkoho-
lizmem tři klinické jednotky (5): 
• akutní nekrotickou alkoholickou myopatii 
• hypokalemickou myopatii
• chronickou alkoholickou myopatii.

1.1.1. Akutní alkoholická nekrotická 
myopatie (alkoholická rabdomyolýza)

Postihuje více než 10% alkoholiků přija-
tých do nemocnice pro některou z komplikací 
chronického alkoholizmu (18). Etiopatogeneze 
není přesně známa, předpokládaný přímý 
toxický efekt je odvozen od experimentálních 
nálezů (22). Není vyloučena ani metabolická 
etiologie, neboť u alkoholiků existují odchylky 
v produkci laktátu během zátěžového ische-
mického testu (16).

Akutní rabdomyolýza se rozvine obvykle 
uprostřed období intenzivního záchvatu 
pití u chronického alkoholika (31), ale i po 
ojedinělém alkoholickém excesu či v období 
abstinenční epizody. Prvními symptomy jsou 
bolest a otoky svalů dolních končetin prová-
zené krampy (31). Nejčastěji jsou v úvodu 
postiženy svaly lýtek a peroneální svalové sku-
piny. V případě postižení lýtkových svalů může 
začátek připomínat tromboflebitidu. V těžších 
případech je svalové postižení širší až gene-
ralizované a může vést k akutní rabdomyolýze 
s myoglobinurií, komplikovanou až akutním 
renálním selháním. Příznaky rabdomyolýzy se 
mohou kombinovat s abstinenčními příznaky 
(tremor, halucinóza, delirium tremens), ale 
svalové příznaky obvykle předcházejí. Mohou 
být přítomny i příznaky současné kardiomyo-
patie. 

Laboratorně dochází k vzestupu krea-
tinkinázy (CK) a myoglobinu během 48–72 
hodin, k normalizaci dochází obvykle do 7–10 

dnů (23). Svalová biopsie a EMG odpovídají 
obrazu nekrotizující myopatie. 

Onemocnění má monofázický průběh 
a symptomy se rozvíjejí během několika hodin 
až dnů a obvykle odezní do několika týdnů, 
vzácně trvá slabost až několik měsíců (31). 
Jedinci, kteří prodělali ataku akutní rabdomyo-
lýzy, mají zvýšenou dispozici k opakování 
příhody (7). 

1.1.2. Akutní hypokalemická 
myopatie

Postihuje až 18% jedinců s alkoholickým 
abstinenčním syndromem (30). Na rozdíl od 
akutní rabdomyolýzy dominuje slabost ple-
tencového svalstva, která se rozvine během 
několika hodin až dnů (31). Hladina kalia v sé-
ru je snížena na hodnoty mezi 1,5–2,5 mmol/l 
a hladina CK v séru je zvýšena. Příčinou 
hypokalemie u chronického alkoholizmu jsou 
obvykle gastrointestinální poruchy spojené se 
zvracením a průjmy. Léčba spočívá v korekci 
hypokalemie. Příznaky se normalizují během 
několika dnů až týdnů.

1.1.3. Chronická alkoholická 
myopatie

Tato jednotka není jednoznačně definová-
na. Dominuje slabost pletencového svalstva, 
chybí bolest, reflexy a citlivost jsou zachovány. 
Biopsie ukazuje pouze nespecifické změny, 
EMG obraz odpovídá ne-nekrotizující myopatii 
s absencí spontánní aktivity a myopatickým 
typem změn morfologie akčních potenciálů 
motorických jednotek. Patofyziologie chronic-
kého postižení svalů u chronického alkoholiz-
mu není známa; předpokládá se nutriční deficit 
(26), porucha syntézy proteinů a poškození 
volnými radikály (24). 

Zvýšení CK v séru bez klinických přízna-
ků myopatie se objevuje u 3/5 nemocných 
přijatých do nemocnice pro akutní alkoho-
lovou intoxikaci (23) a u 1/5 chronických 

alkoholiků; tato jednotka je označována jako 
„asymptomatická“ (31) či „subklinická“ 
alkoholická myopatie (22). Patofyziologie 
není známa. 

1.2. Myopatie kritického stavu
Byla poprvé popsána v roce 1977 (19) 

jako kvadruplegie u astmatika, který byl léčen 
vysokými dávkami hydrokortizonu a nedepo-
larizujícího blokátoru nervosvalového přenosu 
(NBNP) pankuronia. Od té doby byla jednotka 
popsána v souvislosti s aplikací prakticky 
všech kortikosteroidů a řady NBNP a postup-
ně označena jako akutní hydrokortizonová 
myopatie (19), akutní kvadruplegická myopa-
tie (13), nekrotizující myopatie (12), myopatie 
silných vláken („thick filament myopathy“) (27) 
či myopatie kritického stavu (CIM) (11). 

Existuje řada důkazů, že CIM je hete-
rogenní onemocnění, ve které může vyústit 
řada patogenetických dějů (14). Současné 
myotoxické působení kortikosteroidů a NBNP 
je sice podpořeno experimentálními nálezy, 
v poslední době však přibývá popisů CIM i bez 
souvislosti s kortikosteroidy a NBNP. Existují 
alternativní hypotézy, považující CIM za ka-
tabolický proces v důsledku sepse a uvolnění 
prozánětlivých cytokinů nebo za poruchu ex-
citability svalové membrány v důsledku poru-
šené regulace iontových kanálů. V současné 
době se začíná na CIM spolu s CIP pohlížet ne 
jako na komplikaci kritického stavu s multior-
gánovým selháním, ale spíše na jeho součást 
(další orgánové – neuromuskulární – selhání), 
označovanou jako polyneuromyopatie kritické-
ho stavu (CIPM) (8).

Výskyt CIM není přesně znám, neboť 
diferenciální diagnostika oproti CIP je obtížná 
pro překrývání elektrofyziologických a zčásti 
i histopatologických známek obou typů posti-
žení a zejména pro jejich častou asociaci. CIP 
postihuje přibližně 70% nemocných se znám-
kami syndromu systémové zánětlivé odpovědi 
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(SIRS) (32), který je přítomen u 20–50% všech 
nemocných na jednotkách intenzivní péče 
(29). Systematické studie hodnotící výskyt CIP 
a CIM ukazují, že postižení kosterních svalů je 
v rámci kritického stavu minimálně stejně 
časté jako postižení periferního nervstva, a že 
předchozí studie výskyt CIM podhodnotily (4). 

Klinicky se onemocnění manifestuje 
generalizovanou svalovou slabostí, která se 
u kriticky nemocného obvykle manifestuje ve 
stadiu odpojování od ventilátoru. Slabost na 
rozdíl od většiny myopatií postihuje proximální 
i distální svaly či dominuje distální slabost (2), 
vzácně jsou postiženy okohybné a mimické 
svaly. Tonus je snížený, postupně se rozvíjí 
svalové atrofie, reflexy mohou být normální, 
snížené až atypicky nevýbavné. Citlivost je 
typicky neporušená, často však dochází k pře-
krývání se známkami CIP. 

Zlatým standardem v diagnostice CIM zů-
stává svalová biopsie, která prokazuje tři typy 
patologických změn:.
• atrofii vláken typu 2 (9, 17) – také tzv. 

„disuse atrophy“
• nekrózu svalových vláken, kolísající od 

mírné disperzní až po těžkou panfasciku-
lární nekrózu charakteru rabdomyolýzy se 
zvýšením CK a myoglobinurií postihující 
vlákna obou typů bez přítomnosti zánět-
livého infiltrátu (12, 17, 33) 

• selektivní ztrátu silných (myosinových) 
filament, patrnou zejména při elektronmi-
kroskopickém vyšetření (1, 17, 27) – tzv. 
myopatie silných filament či myopatie se 
ztrátou myozinu. 

Zývšení CK v séru je nespecifické, bývá 
přítomno i u nemocných s jasným obrazem 
CIP a u části kriticky nemocných bez známek 
nervosvalového postižení. 

Elektrofyziologické vyšetření může dete-
kovat senzitivní polyneuropatii, neodliší však 
spolehlivě akutní nekrotizující myopatii od 
akutní axonální motorické neuropatie. Pomocí 
techniky přímé svalové stimulace lze detekovat 
poruchu excitability sarkolemy. 

Od CIPM je nutné diferencovat další příčiny 
svalové slabosti u nemocného v kritickém stavu, 
zejména perzistující neuromuskulární blokádu 
(je změněná farmakokinetika NBNP – 6) a další 
neuromuskulární onemocnění jako příčinu či 
komplikaci kritického stavu (zejména Guillai-
nův-Barréův syndrom), případně dekompenza-
ci preexistujícího nervosvalového onemocnění 
(např. svalové dystrofie, polymyozitidy). 

Kauzální léčba není známa. Preventivně 
je třeba omezit vliv potenciálně významných 
etiologických činitelů, tj. omezit či vyvarovat 
se aplikace NBNP, minimalizovat dávky 
kortikosteroidů, intenzivně léčit septický stav 
(antibiotika, podpora oběhu, zamezení malnu-

trice). Po odeznění kritického onemocnění je 
na místě časná mobilizace a rehabilitační pé-
če. Pokud nemocní přežijí kritický stav, může 
být prognóza CIM dobrá.

2. Lékové myopatie

2.1. Klasifikace
Nežádoucí efekt léků na svaly se může 

projevit celou škálou poškození od nejlehčích 
až po nekrotizující proces. Jedno z možných 
dělení polékových myopatií přihlíží zejména ke 
klinické manifestaci a rozlišuje (15): 
A. bezbolestné myopatie, které se dále dělí 

na ty, které nejsou provázeny neuropatií 
(kortikosteroidy) a s neuropatií (kolchicin, 
chlorochin) a myastenií (D-penicilamin, 
antibiotika, beta-blokátory) 

B. bolestivé myopatie s neuropatií a bez ní; 
bolestivé myopatie se zánětlivou složkou 
včetně polymyozitidy (D-penicilamin, ci-
metidin, zidovudin) a myopatie bez zánět-
livé složky (clofibrat, statiny, cyklosporin). 
Bolestivá myopatie s eosinofilií spojená 
s neuropatií bývá po L-tryptofanu. 

Některé léky způsobují jeden specifický typ 
poškození svalů, u jiných najdeme více procesů 
z uvedené škály. Většinou se poruchy týkají 
izolovaně kosterních svalů, některé léky ale 
poškozují současně i myokard. Klinické projevy 
polékových myopatií se neliší od jiných svalo-
vých onemocnění. Většinou ustupují po snížení 
dávky léku nebo po jeho vysazení. Kombinace 
léků (např. fibráty a statiny nebo cyklosporin 
a kolchicin) mohou vést k těžkým myopatiím.

Poněkud přesnější je rozdělení podle 
histologických nálezů (15):
A. nekrotizující myopatie (např. u statinů)
B. vakuolární myopatie (např. u amiodaronu)
C. mitochondriální myopatie (např. u zidovu-

dinu)
D. zánětlivé myopatie (např. u D-penicilami-

nu).

Histologické nálezy napomáhají v určení 
etiologie asi v 65% případů, v 10% bývají ne-
gativní a v 25% jsou nespecifické (10).

Mezi specifické polékové syndromy posti-
hující kromě kosterního svalstva i další orgány 
a systémy patří syndrom maligní hypertermie 
a neuroleptický maligní syndrom (viz 2.7. 
a 2.8).

2.2.1. Steroidní myopatie
Patří mezi myopatie z poruchy syntézy 

proteinů či jejich zvýšeného katabolizmu, 
vyvolaného chronickým užíváním glukokorti-
koidů nebo jejich vysokými hladinami vznik-
lými endogenně. Histologicky jde o prostou 

atrofii predilekčně postihující svalová vlákna 
typu 2. Ovlivnění svalstva je přímo úměrné 
dávce a době podávání kortikosteroidů. 
Vzácně se myopatie manifestuje dříve než 
za čtyři týdny podávání (3). Větší tendenci 
k rozvoji myopatie mají fluorované kortikoste-
roidy. Kromě katabolického efektu mohou 
kortikosteroidy vést ke svalové slabosti rovněž 
mechanizmem hypokalemie.

Klinicky se steroidní myopatie manifes-
tuje pozvolným rozvojem slabosti končetin, 
především v oblasti pletence pánevního 
(zejména iliopsoas a kvadriceps); slabost 
je provázena rozvojem svalové atrofie a je 
obvykle nebolestivá, jen zřídka je prováze-
na myalgiemi. Nejsou postiženy sfinktery, 
bulbární a obličejové svaly. Reflexy šlachové 
a okosticové jsou nepostiženy. Současně 
jsou obykle přítomny příznaky hyperkorticiz-
mu (cushingoidní obličej, akne). 

Hladina CK v séru je obvykle normální 
stejně jako EMG nález. Svalová biopsie vyka-
zuje nespecifické změny nebo selektivní atrofii 
2. typu a je indikována pouze v případě dia-
gnostických pochyb. Diferenciálně diagnosticky 
je obtížné odlišit steroidní myopatii od zhoršení 
v důsledku exacerbace základního onemocně-
ní, pro které je nemocný léčen kortikosteroidy 
a které samo vede ke svalové slabosti, zejména 
pak v případně zánětlivých myopatií. 

Pro steroidní myopatii u zánětlivé myopa-
tie léčené kortikosteroidy nesvědčí z klinické-
ho pohledu:
• rozvoj slabosti na počátku podávání kor-

tikoidů (tam je třeba reagovat pokračová-
ním v jejich podávání, případně zvýšením 
jejich dávky)

• slabost není provázena jinými známkami 
hyperkorticizmu, zejména cushingoidním 
habitem

• slabost postihuje i flexory hlavy
• slabost vzniká při dávce kortikosteroidů 

nižší, než je ekvivalent 30mg prednisonu 
denně

• chybění zlepšení svalové síly po izometric-
kém cvičení.
Určitou možnost diferenciace atrofie a zá-

nětu nabízí magnetická rezonance.
Léčebně je třeba nejdříve snížit dávku 

kortikosteroidů (alespoň na dávku odpovídající 
ekvivalentu 30mg prednisonu či nižší), případ-
ně je vysadit, pokud to klinický stav umožňuje. 
Jde-li o Cushingovu chorobu, je třeba léčit její 
příčinu (např. adenom hypofýzy). Je vhodné 
změnit fluorizovaný kortikoid za jiný typ. Roz-
voj myopatie rovněž zpomaluje zvýšený příjem 
proteinů a zatížení svalů izometrickými cviky, 
imobilita naopak rozvoj urychluje. Efekt těchto 
opatření se bohužel projeví až za několik týd-
nů, případně měsíců. 
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12. Nekrotizující myopatie
Jsou charakterizovány histologickými 

známkami nekrózy až rabdomyolýzy, dopro-
vázené vzestupem CK a myoglobinu v séru 
a EMG nálezem abnormální spontánní ak-
tivity. Typickým představitelem této skupiny 
jsou myopatie u léčby hypolipemiky (statiny, 
fibráty). 

K myopatii mohou vést všechny známé 
statiny. Patofyziologický mechanizmus těch-
to myopatií není zcela jasný. Jednou mož-
ností je snížení obsahu cholesterolu jakožto 
významného stavebního prvku v sarkolemě, 
což vede k její nestabilitě a propustnosti. 
Statiny však porušují i funkci mitochondrií, 
další možností je přímá myotoxicita. Cel-
ková frekvence myopatických příznaků je 
10–15% a je závislá na dávce. Nejčastější 
jsou izolované myalgie (v 6–14%), které se 
rozvíjejí 2–3 měsíce od počátku medikace, 
postihují pletencové svaly či jsou difuzní. 
Závěžnější myopatie se svalovou slabostí, 
která symetricky postihuje pletencové sva-
ly, se vyskytují v 0,02–2%, rabdomyolýza 
v 0,5%. Některé léky inhibují degradaci 
statinů enzymem CYP3A4 a tím zvyšují 
myotoxicitu statinů (cyklosporin, gembrozil, 
erytromycin, bezafibrát, verapamil, niacin, 
grapefruitová šťáva). Např. lovastatin vede 
k myopatii u 1% nemocných užívajících 
tento preparát a rabdomyolýza je přítomna 
asi v 0,04%, pokud se preparát podává izo-
lovaně. V kombinaci s gemfibrozilem však 
dosahuje riziko vzniku myopatie asi 5%.

K nekrotizující myopatii mohou vést 
i fibráty, EAC, labetalol, propofol, cyklosporin 
a tacrolimus. 

2.4. Lyzozomální (amfifilní) typ 
myopatie

Léky vedoucí k tomuto typu myopatie mají 
hydrofilní skupiny s aminoskupinami s pozi-
tivním nábojem, které reagují s negativně 
nabitými součástmi fosfolipidů svalové mem-
brány a organel. Tyto léky mohou vést rovněž 
k neuropatii. EMG nález odráží současné po-
stižení svalu a periferních nervů. CK je obvyk-
le zvýšena. Typickým histologickým rysem je 
přítomnost vakuol postihující zejména vlákna 
typu 1 a s pozitivní reakcí na kyselou fosfatá-
zu. K lékům vyvolávajícím tento typ myopatie 
patří zejména amiodaron, chlorochin, kolchicin 
a vinktristin.

2.5. Zánětlivé myopatie
D-penicilamin a některé další léky (labe-

talol, tryptofan, fenytoin, lamotrigin, levodopa, 
cimetidin a prokainamid) mohou vyvolat 
zánětlivou myopatii obtížně odlišitelnou od po-
lymyozitidy, včetně kardiomyopatie. Příznaky 
ustoupí po vysazení léku. 

2.6. Mitochondriální myopatie
Myopatie indukovaná léčbou zido-

vudinem (azidotymidinem – AZT) tvoří 
v současné době nejčastější příčinu myalgií 
a svalové únavnosti u nemocných s AIDS 
(21). Až 8% nemocných léčených zidovudi-
nem má myalgie (25), významná myopatie 
projevující se slabostí a únavností v oblasti 
pletencových svalů je přítomna v 1,5% (28). 
Klinicky prakticky nelze diferencovat AZT-
-indukovanou myopatii od AIDS-zánětlivé 
myopatie; zvýšení CK v séru více než 5–10× 
nad normu však svědčí proti AZT-indukova-
né myopatii. Ve svalové biopsii jsou na rozdíl 
od myozitidy jen minimální zánětlivé změny. 
Typicky se nacházejí granulárně degenero-
vaná svalová vlákna s centrální či sarkole-
mální akumulací granulárního materiálu, 
tzv. „ragged red fibers“ a fokální deplecí 
cytochrom-C oxidázy (21). AZT inhibuje ak-
tivitu mitochondriální DNA polymerázy a je 
považován za specifický mitochondriální 
toxin. Není však jisté, zda může indukovat 
myopatii bez přítomnosti viru HIV.

2.7. Celková anestezie a syndrom 
maligní hypertermie

Některá anestetika (zejména haloge-
novaná) a depolarizující myorelaxancia 
(sukcinylcholin) mohou vést k obrazu 
akutní rabdomyolýzy spojené s hypertermií 
a metabolickou acidózou. Tento syndrom 
se závažnou prognózou je označován 
termínem maligní hypertermie. Alespoň 
u části nemocných je podmíněn genetickou 
poruchou vápníkového kanálu, tzv. ryanodi-
nového receptoru. 

2.8. Neuroleptický maligní syndrom
Jde o poměrně častý a velmi závažný po-

lékový syndrom, jehož součástí je i významné 
svalové postižení. I když etiopatogeneze sva-
lového postižení i celého syndromu není jasná, 
přesto je její znalost významná v rámci diferen-
ciální diagnózy oproti akutním myopatiím a rab-
domyolýzám i syndromu maligní hypertermie.

Příčinou je zřejmě náhlý nedostatek dopa-
minu na dopaminergních synapsích, přibývá 
však důkazů, že jde o širší postižení vyplý-
vající z nerovnováhy různých transmiterových 
systémů nervového systému. Syndrom se kla-
sicky rozvíjí po krátkodobém několikadenním, 
ale i chronickém podání zejména klasických 
neuroleptik blokujících D2 receptory nebo po 
vysazení agonistů dopaminových receptorů. 
Byl však popsán u řady dalších léků včetně 
atypických neuroleptik, litia a antiepileptik. 

Klinicky se stav manifestuje hypertermií, 
poruchou vědomí, autonomními poruchami 
a celkovou svalovou ztuhlostí provázenou vze-
stupem CK v séru, může dojít až k myoglobinu-
rii s následným renálním selháním. Není jasné, 
zda příčina hypertermie je centrální, či je vyvolá-
na přímou myotoxicitou a zdroj hyperpyrexie je 
spíše ve svalu než v hypotalamu (20). 

Podobné příznaky vykazuje rovněž reak-
ce na psychofarmaka postihující serotoninový 
systém, tzv. toxický serotoninový syndrom. 

Léčebně je možno neuroleptický maligní 
syndrom ovlivnit bromokriptinem a lisuridem 
působícími na úrovni centrálních dopaminer-
gních receptorů, nebo dantrolenem, který 
účinkuje na úrovni svalu a zabraňujícím uvol-
nění kalcia ze sarkoplazmatického retikula 
svalové buňky. 
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