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Myastenie patfi mezi vzacné nemoci, i kdyz
v okruhu neuromuskuldrnich poruch patfi mezi
nejcast&jsi. Presna prevalence a incidence v Cesku
neni zndma a pohybujeme se v $irokém rozpéti
literarnich udajl (Carr et al, 2010; McGrogan et
al, 2010; Lavrnic et al, 2013). Také nenf jasné, zda
dochédzi ke zvysovéniincidence, nebo zda jde jen
o lepsi zachyt (Pedersen et al,, 2013). Blizsi infor-
mace o situaci v Cesku by mohl v budoucnu dat
registr nemocnych, ktery jsme pred ¢asem spustili
(http://myreg.registry.cz/). Panuje vieobecnd sho-
da, Ze registry jsou vyznamnym nastrojem fizeni
a zkvalitnovani péce. Neformalnim zplsobem
vedou k urcité standardizaci, ukazujf na tvrdych
datech praci jednotlivych center a v neposled-
ni fadé jsou vizitkou nasi prace navenek. S ply-
noucim ¢asem vyznam a cena dat v registrech
stoupa. Troufdm si neskromné fici, ze vytvorenim
registru jsme zalozili zdroj dat pro budouci gene-
raci neuromuskularnich expertd.

Ke spravné klinické praxi i dlouhodobému
sledovani patif standardizované skalovani, které
umoznuje sledovani nemocnych v ¢ase i skupi-
nové porovnavani. V pfipadé myastenie — tedy
choroby, u které pfiznaky vyznamné fluktuuiji - je
konstrukce, validace a vybér adekvatnf klinimetrie
delikdtnim problémem. Pro ziskani plastického
a pfiléhavého obrazu potfebujeme jak tidaje okam-
Zité, tak intervalové. Mohli bychom to pfirovnat
k fotografické momentce a videu. .. Navic kom-
binujeme objektivni mérent se subjektivnim hod-
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nocenim pacienta a hledame primérenou citlivost
k signifikantnim zménam. Samoziejmym predpo-
kladem je narodnf jazykova lokalizace a validace.

Kvalita péce o nemocné s myastenii je u nds
tradi¢né na velmi dobré urovni. Dlouhou tradici
ma operacni 1é¢ba pomoci tymektomie, i kdyz
exaktni ddkaz o jeji U¢innosti by podan teprve
nedavno (Wolfe et al,, 2016). Postupy imunosupre-
sivnilécby se v rdznych zemich znacné lisfa odraz
urcité zvyky a tradice, o jejichz plivodu mizeme
pouze spekulovat (dominantni pouzivéani kalcine-
urinovych inhibitord v Japonsku apod.). Pouzivanf
vetsiny imunosupresiv nema pevné ukotveni v kli-
nickych studiich a nékteff autofi ¢i nrodnf stan-
dardy je pfipousténi pouze jako ,steroid sparing
agents”. RedInd kazdodenni klinickd praxe nds ale
presvedCuje o jejich efektivité. S jejich pouzivanim
by ale méla byt spojena dobra znalost davkovanf
a nezadoucich Ucinkd jak kratko-, tak dlouhodo-
bych. Z monoklonalnich protildtek jsme dosud méli
u refrakternich forem k dispozici pouze rituximab
(chimérickd monoklonalni protilatka anti CD20).
Eculizumab (humanizovand monoklondini proti-
3tka proti komplementovému proteinu C5), ktery
byl dosud pouzivadn u paroxyzmalni no¢ni hemo-
globinurie a atypického hemolyticko uremického
syndromu, prokazal v klinické studii REGAIN jasné
svoji Ucinnost a byl jiz hlavnimi Iékovymi regula-
tory povolen pro lé¢bu ACHR pozitivni refrakterni
myastenie.V inicialnich fazich vyzkumu je celd fada
dalsich novych postupd.
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Diagnosticky prevldda pocit, ze vie jiz bylo
feceno, ale nenf tomu tak. V oblasti elektrofy-
ziologie doslo v poslednich letech k pfechodu
k pouzivani jednorazovych koncentrickych elek-
trod pfi vysetfovani jednoho svalového vldkna.
Otcem této modifikace byl samozfejmé (jak
jinak) Erik Stalberg, ktery publikoval i rozsahly
metodicky a normotvorny materidl (Stalberg et
al,, 2016). Patrani po dalsi patogenetické proti-
latce bylo zatim, pres vsechno vynaloZené Usili,
marné. Zbyva tak i pfi pouziti vysoce sofistikova-
nych metod (nizkodenzitn{ protilatky na tkano-
vych kulturdch) urcité procento seronegativnich
pacientl. Otazkou zUstava, zda nékteré piipady
myastenie s negativnimi protildtkami v mladém
veku nejsou ve skute¢nosti nepoznané kongeni-
talnf myastenie. Dnes v dobé dobré dostupnosti
pokrocilych metod sekvenovani to urcité stojf
alespor za Uvahu.

V managementu myastenie z{stava trvale oba-
vanou situaci nutnost operace a celkove anestezie.
Ne vzdy jsou obavy na misté, vzdy vsak je nutna
predbézna opatrnost. Moderni anesteziologické
postupy a Setrné metody miniinvazivnf chirurgie
vyznamneé zlepsily bezpec¢nost a progndzu ne-
mocnych s myastenif. Problém intenzivni mediciny
a lékovych interakcl spociva ve faktu, ze neméme
kontrolované pokusy, ale pouze pozorovéni, kazuis-
tiky a pfenesené Udaje z experimentl na zvifatech.
Aleizde Ize formulovat urcitad doporuceni a vyuzit
nekteré nové léky ve prospéch nemocnych.
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