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myasthenia gravis

Guideline for the Diagnosis and Therapy of Myasthenia Gravis

Souhrn
Klinický standard pro diagnostiku a léčbu myasthenia gravis byl vyvinut pracovní skupinou 
České neurologické společnosti a dalšími odborníky. Jeho opodstatnění je dáno potřebou 
sjednocení diagnostiky a léčby myasthenia gravis, sledování vedlejších a nežádoucích účinků 
moderních léčiv, ověřování jejich účinnosti, stanovení pravidel ke sledování efektivity péče 
a zajištění (při jeho dodržování) účelného vynaložení prostředků a léčebného a diagnostic-
kého úsilí ke zlepšení úrovně poskytované péče. Pro klíčová doporučení byla použita  doporu-
čení mezinárodní, vytvořená EFNS [2] a panelem Euromyastenie z roku 2008 [3]. Síla průkazu 
jednotlivých doporučení byla klasifikována podle systému EFNS [4].

Summary
The Czech Neurological Society taskforce in collaboration with other professionals has deve
loped a clinical standard for the diagnosis and treatment of myasthenia gravis. The develop-
ment of the standard was prompted by the need to unify the diagnosis and treatment of 
myasthenia gravis, to monitor side and adverse effects of modern drugs and to verify their 
effectiveness, to monitor the effectiveness of care and to ensure efficient use of resources 
and diagnostic and therapeutic efforts in order to improve the quality of care provided. Key 
recommendations are based on the international guidelines, formulated by the EFNS [2] and 
the Euromyasthenia panel (2008) [3]. The level of evidence for all recommendations was 
classified according to the EFNS classification by Brainin et al [4].
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1. Základní informace 
o standardu
Zdůvodnění vývoje klinického 
standardu
Myasthenia gravis (MG) je onemocnění 
nervosvalového přenosu charakterizo-
vané kolísavou slabostí a  unavitelností 
příčně pruhovaných svalů (očních, bulbár-
ních, pletencových, šíjových a dýchacích) 
bez poruchy reflexů a citlivosti nebo dal-
ších neurologických funkcí. O poruše ner-
vosvalového přenosu obvykle svědčí pozi-
tivní farmakologické a elektrofyziologické 
testy.

Inhibitory cholinesterázy (ICHE) a  imu-
nosupresivní léčba jsou účinné a ve vět-
šině případů je reakce na výměnnou 
plazmaferézu (VPF) a  intravenózní imu-
noglobuliny (IVIG) výrazná. Reakce na 
léčbu může být užitečná pro potvrzení di-
agnózy u pacientů s nedetekovatelnými 
autoprotilátkami. 

Vzhledem k tomu, že onemocnění není 
příliš časté (prevalence cca 170 přípa- 
dů/1 milion obyvatel) [1], osvědčila se 
u  něj centralizovaná péče. Ta spočívá 
v  realizaci komplexní diagnostiky, léčby 
a dispenzární péče, která má své počátky 
v bývalém Československu, a to již počát-
kem 70. let minulého století. 

Rozvoj poznatků, nové léčebné po-
stupy, moderní imunomodulační léky se 
podílejí na snížení mortality, ale i snížení 
morbidity a  invalidizace pacientů. Dia-
gnostické postupy a specializovaná léčba 
vyžadují zkušený tým odborníků – speci-
alistů. Používání imunosupresivní a  imu-
nomodulační léčby, VPF a podávání IVIG 
může být zatíženo závažnými nežádou-
cími účinky, což při neindikovaném pou-
žití může vést k potenciálnímu ohrožení 
pacienta.

Předpokládaným efektem klinického 
standardu (KS) bude cílené a  odborné 
využití diagnostických metod k dosažení 
časné diagnózy a zavedení adekvátní te-
rapie. Doporučení vyjádřené ve standardu 
by měla přinést zlepšení výsledků léčby, 
snížení morbidity a mortality nemocných. 
Současně bude standard zárukou, že do-
poručení přinesou účelné využití ekono-
mických nákladů na tato onemocnění, 
zlepšení kvality života a sociálního posta-
vení nemocných s MG.

K  dosažení tohoto cíle přispěje 
standard:
•	sjednocením diagnostiky u MG a po-

ruch nervosvalového přenosu,

•	sjednocením postupů léčby u  těchto 
onemocnění,

•	sledováním vedlejších a  nežádoucích 
účinků moderních léčiv, ověřováním je-
jich účinnosti,

•	stanovením pravidel ke sledování efek-
tivity péče,

•	zajištěním (při jeho dodržování) účel-
ného vynaložení prostředků a  léčeb-
ného i diagnostického úsilí ke zlepšení 
úrovně poskytované péče.

KS formuluje doporučení, která využí-
vají nejmodernějších vědeckých poznatků 
zhodnocených vlastními zkušenostmi 
s  cílem eliminovat postupy neověřené 
a zastaralé.

Způsob ověřování klinického 
standardu
V současné době není v České republice 
známo jednotné ověřování péče o  pa-
cienty s MG podle klinických doporučení. 
Autoři plánují výměnu zkušeností mezi 
jednotlivými centry v  ČR i  na meziná-
rodní úrovni, s oporou literárních údajů, 
dále ověřování KS formou auditu s pře-
dem deklarovanou metodikou sběru dat 
s vyjmenováním klíčových klinických krité-
rií a ukazatelů.

Způsob vývoje klinického 
standardu
Standard byl vyvíjen členy České neurolo-
gické společnosti ČLS JEP, Sekce klinické 
neuroimunologie a  likvorologie, Neuro-
muskulární sekce a dalšími odborníky, za 
metodické pomoci a  vedení pracovníků 
Národního referenčního centra a Institutu 
biostatistiky a analýz Masarykovy univer-
zity a s podporou projektu Interní gran-
tové agentury MZ ČR.

Vědecké ověření klinického 
standardu
Autorský tým provedl výběr vhodného 
„vzorového“ zahraničního klinického do-
poručeného postupu a využil jeho „major 
recommendations“ jako základ pro adap-
taci do českých podmínek. Jako základ 
byly použity:
•	Doporučení EFNS pro léčbu autoimunit-

ních onemocnění nervosvalového pře-
nosu [2].

•	Klinická doporučení Euromyastenie [3].

Literární vědecké důkazy, které vychá-
zejí z  dalších publikovaných  klinických 

postupů a také vlastních prací členů au-
torského týmu, považuje za dostatečné. 
Vědecké dokazování vydaných doporu-
čení u tohoto klinického standardu bude 
i v budoucnu založeno na závěrech me-
zinárodních multicentrických studií, jejich 
metaanalýz a následných zhodnocení ex-
pertní skupinou. Jejich závěry musí být 
konfrontovány s  vlastními zkušenostmi 
a ověřovány v praxi. 

Autoři považují za nutné vytvořit ná-
rodní registr pacientů s MG, od kterého 
lze očekávat přesná epidemiologická data 
a ekonomické analýzy nákladovosti léčby 
v  porovnání s  její úspěšností. V  našich 
podmínkách by bylo možné cílit další vý-
zkum formou grantu na analýzu kvality ži-
vota u pacientů s MG, zavádění moder-
ních terapeutických postupů v algoritmu 
léčby MG apod.

Klasifikace vydaných doporučení
Ke klasifikaci vydaných doporučení tera-
peutických intervencí byl použit systém 
doporučený EFNS Task Force [4] s modi-
fikací dle SIGN.

Vymezení klinického standardu
Obory, kterých se standard týká:
209 – neurologie, 001 – všeobecný prak-
tický lékař, 109 – revmatologie, 207 – aler-
gologie a klinická imunologie, 210 – dět-
ská neurologie, 402 – klinická onkologie, 
403 – radiační onkologie, 507 – hrudní 
chirurgie, 517 – hrudní chirurgie – sku-
pina 1, 708 – anesteziologie, resuscitace 
a  intenzivní medicína, 807 – patologická 
anatomie.

Oblasti péče (segment péče), kterých 
se standard týká: 
Léčba akutních stavů ambulantní, lůžková 
standardní, intenzivní. Léčba chronických 
stavů ambulantní, v centrech.

Skupina pacientů, kterých se 
standard týká:
Jedná se o  skupinu nemocných s  po-
dezřením či onemocněním  myasthenia 
gravis.

Kód 
MKN-10

Název MKN-10

G70
Myasthenia gravis a  jiné 
myoneurální poruchy

G700 Myasthenia gravis
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Přehled výkonů prováděných v  rámci 
diagnózy a  léčby myasthenia gra-
vis je uveden v  tab. 1. Léčiva použí-
vaná v  léčbě myasthenia gravis zobra-
zuje tab. 2.

2. Vymezení klinického 
standardu
Vymezení procesu péče
Hlavní proces péče je ta část procesu, 
kterou KS popisuje ve všech podrob-
nostech, v němž probíhají klíčové akti-
vity, jež mají vliv na výsledek, ve kterém 
je spotřebována podstatná část zdrojů, 
a k němuž se vztahují významné statis-
tiky a ukazatele. 

Kritéria vymezující zahájení hlavního 
procesu
Hlavní proces, který je předmětem to-
hoto KS, je vymezen jako fáze diagnos-
tiky a  léčby myasthenia gravis, a to níže 
uvedeným kritériem.

Kritéria vymezující ukončení hlavního 
procesu
Hlavní diagnostický proces končí stanove-
ním přesné diagnózy. Dle klinických pří-
znaků a typu onemocnění je určena zá-
kladní terapie, která je modifikována 
podle průběhu a efektu léčby. Ukončení 
této fáze představuje stabilizaci nemoc-
ného s  cílem navození klinické remise. 
Další sledování nemocného, vedení léčby 
a management jsou řízeny v Centru MG 
Praha nebo centrech nervosvalových cho-
rob (CNSCH) ve spolupráci s odbornými 
neurologickými pracovišti a  praktickými 
lékaři.

3. Kvalifikační a technické 
požadavky na poskytovatele
Kvalifikace instituce poskytovatele
Péče o pacienty s MG probíhá na praco-
vištích splňujících podmínky a požadavky 
dle platné legislativy, předpisů MZ ČR 
a ČLK. Podmínky pro kvalifikaci instituce, 
technické a personální kvalifikační poža-
davky pro diagnostiku a  léčbu pacientů 
s  MG jsou podrobněji uvedeny v P od-

mínkách pro vznik center pro diagnos-
tiku a léčbu nervosvalových onemocnění. 
Dostupné z URL: http://www.neuromus-
kularni-sekce.cz/index.php?pg=home--
podminky-vzniku-center-pro-diagnosti-
ku-a-lecbu-nervosvalovych-onemocneni.

Přednemocniční péče: Myasthenia 
gravis a poruchy nervosvalového přenosu 
mají na počátku často velmi diskrétní pří-
znaky a  někdy nespecifické potíže, pro 
které pacient přichází k lékaři. Péči posky-
tuje praktický lékař pro dospělé, praktický 
lékař pro děti a dorost, ambulantní speci-
alista, Centrum MG Praha nebo CNSCH.

Nemocniční péče je nutná v případě 
složité diferenciální diagnózy, fulminant-
ního rozvoje onemocnění u  nediagnos-
tikované choroby, při zhoršení stáva-
jící nemoci nebo pro provedení operace 
thymu. V  případech akutní dekompen-
zace s nutností intenzivní péče poskytuje 
péči nejbližší nemocnice. Ta zajišťuje vi-
tální funkce a nutnou základní péči (stan-
dardní neurologické oddělení, jednotka 
intenzivní péče nebo anesteziologicko-re-
suscitační oddělení). Po stabilizaci stavu 
je pacient předán na specializované pra-
coviště pro potvrzení diagnózy či k další 
léčbě. Pacient se známou diagnózou má 
být přednostně umístěn v  tom zařízení, 
které má vazbu na specializované praco-
viště. Nemocniční péče je nutná v přípa-
dech chirurgické léčby MG, na pracoviš-
tích hrudní chirurgie specializovaných na 

Pořadí Popis kritéria
1. Vznik prvních příznaků kolísavé 

slabosti a unavitelnosti příčně 
pruhovaných svalů bez po-
ruchy dalších neurologických 
funkcí svědčících (diferenciálně 
diagnosticky) pro možnou dia-
gnózu myasthenia gravis

Pořadí Popis kritéria
1. Zavedení adekvátní léčby a sta-

bilizace onemocnění, navození 
klinické remise

2. Dispenzarizace

Tab. 1. Výkony u diagnózy a léčby myasthenia gravis.

Kód MKN-10 Název MKN-10
18580 Membránová plazmaferéza

22363 Výměnná plazmaferéza

29220 EMG vyšetření reflexů, nervosvalového přenosu a tetanie

29240 Speciální vyšetřovací techniky v EMG

57117 Mediastinoskopie

57217 Odstranění tumoru mediastina – thymektomie

57235 Torakotomie prostá nebo s biopsií, evakuací hematomu nebo em-
pyému apod.

66867 Excize a exstirpace svalové – jednoduché

81705 Stanovení protilátek proti acetylcholinovým receptorům (AChR)

89611 CT vyšetření hlavy nebo těla nativní a kontrastní

89613 CT vyšetření bez použití kontrastní látky do 30 skenů

89615 CT vyšetření s větším počtem skenů (nad 30), bez použití kontrastní látky

89617 CT vyšetření kteréhokoliv orgánu nebo oblasti s aplikací k. l. intrava-
zálně, případně intratékálně nebo intraventrikulárně

89619 CT vyšetření těla s podáním k. l. per os, event. per rectum.

89715 MR zobrazení krku, hrudníku, břicha, pánve (včetně scrota a mammy)

– Stanovení protilátek proti MuSK

Tab. 2. Léčiva používaná v léčbě 
myasthenia gravis.

Kód ATC 
skupiny

Název

J06BA02
intravenózní lidský 
imunoglobulin

N07AA02 pyridostigmin

N07AA30 ambenonium

N07AA03 distigmin

N07AA01 neostigmin

H02AB07 prednizon

H02AB07 metylprednizolon

L04AX01 azatioprin

L01AA01 cyklofosfamid

L04AD01 cyklosporin

L04AA06 
mykofenolová 
kyselina

L04AA06 metotrexát

L04AA06 tacrolimus

L01XC02 rituximab
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chirurgii thymu, která spolupracují s Cen-
trem MG Praha nebo CNSCH, potřebná je 
dostupnost rehabilitační péče.

Následná péče je zajištěna formou 
ambulantní dispenzární péče (ambulantní 
kontroly v rozmezí 3–24 měsíců) v Centru 
MG Praha nebo CNSCH. 

Technické požadavky 
Přednemocniční péče: Diagnostika 
a léčba probíhá na pracovištích s potřeb-
ným technickým vybavením. Jde o  zá-
kladní technické vybavení standardní am-
bulance, dále pak o  speciální techniku 
v elektromyografické laboratoři, rentge-
nologické pracoviště k provedení rentge-
nových snímků, počítačovou tomografii 
a vyšetření magnetickou rezonancí. Jsou 
potřebná laboratorní vyšetření základ-
ních biochemických parametrů a specia-
lizované laboratoře k vyšetření protilátek. 
Pokud nejsou ohroženy vitální funkce pa-
cienta, je možno diagnostiku provést am-
bulantně, a to nejlépe v CNSCH a Centru 
MG Praha. 

Nemocniční péče je poskytována 
k  diagnostice a  léčbě závažných stavů 
s  nutností zabezpečit životní funkce 
a provést potřebná vyšetření a léčbu. 

Při ohrožení vitálních funkcí je pa-
cient hospitalizován na jednotce inten-
zivní péče nebo anesteziologicko-resus
citačním oddělení. Technické vybavení 
vyplývá z charakteru těchto pracovišť. Při 
léčbě akutních exacerbací choroby nebo 
myasthenické krize se používá VPF (cen-
trifugační nebo membránová), k  ní je 
potřebný separátor krevních elementů. 
Pokud jde o stav indikovaný k revizi me-
diastina a thymektomii, je potřebné tech-
nické vybavení pro tento operační výkon.

Následná péče je poskytována ve spe-
cializovaných neuromuskulárních am-
bulancích v  rámci CNSCH a Centra MG 
Praha. 

Personální kvalifikační požadavky
Přednemocniční péče: Základní ambu-
lantní péči poskytuje lékař se specializova-
nou způsobilostí v oboru neurologie (dále 
neurolog) s erudicí v problematice nervo-
svalových chorob, který je členem týmu 
CNSCH nebo Centra MG. 

Nemocniční péči poskytuje: 
•	neurolog,
•	lékař se specializovanou způsobi-

lostí a  erudicí v  oboru anesteziologie 
a resuscitace (anesteziolog),

•	lékař se zvláštní odbornou způsobi-
lostí v oboru hrudní chirurgie (hrudní 
chirurg),

•	lékař se specializací v oboru radiologie 
a zobrazovací metody,

•	lékař se specializací v  oboru hema-
tologie, event. nefrologie (výměnná 
plazmaferéza),

•	lékař se specializací v oboru alergologie 
a klinická imunologie,

•	lékař se specializací v  oboru klinická 
onkologie,

•	tým všeobecných sester, NZP a rehabili-
tačních pracovníků na lůžkových oddě-
leních standardních i intenzivních.

Následná péče musí být pod kontrolou 
specialistů, často ve spolupráci s neurolo-
gem a praktickým lékařem, dále také re-
habilitačním pracovníkem.

4. Popis nemoci
Myasthenia gravis (MG) je onemocnění 
nervosvalového přenosu charakterizo-
vané kolísavou slabostí a  unavitelností 
příčně pruhovaných svalů (očních, bulbár-
ních, pletencových, šíjových a dýchacích) 
bez poruchy reflexů a citlivosti nebo dal-
ších neurologických funkcí. O poruše ner-
vosvalového přenosu obvykle svědčí pozi-
tivní farmakologické a elektrofyziologické 
testy. Typickým rysem je přenos svalové 
slabosti z jedné svalové skupiny na jinou, 
někdy značně vzdálenou [5–8].

MG je autoimunitní onemocnění a  je 
(u 80 % pacientů MG) zprostředkováno 
autoprotilátkami proti nikotinovému ace-
tylcholinovému receptoru (AChR, Ab-
AChR). U  20 % pacientů, u  kterých 
ACHR protilátky nejsou nalezeny, jsou až 
v 50 % přítomny protilátky proti svalové 
specifické kináze (MuSK, Ab-MuSK)  [9]. 
Zbývající pacienti jsou „seronegativní“ 
proti oběma protilátkám (SNMG), ale dů-
kazy, které jsou k dispozici, silně podpo-
rují domněnku, že za SNMG jsou zodpo-

vědné další, dosud neurčené protilátky. 
Diagnóza je založena na klinickém hod-
nocení a  je podpořena jedním nebo více 
farmakologickými, elektrofyziologic-
kými nebo sérologickými testy. Zobrazo-
vací studie jsou nezbytné pro průkaz thy-
momu [10].

Podle imunopatogeneze, typu protilátek, 
morfologického nálezu v oblasti mediastina 
lze dělit MG do pěti skupin (příloha 1) [11]. 
Nejčastěji se vyskytuje MG s folikulární hy-
perplazií thymu, která dobře reaguje na 
léčbu, zejména TE. Rozvoj a  udržování 
autoimunitního zánětu je u této formy MG 
vázán na thymus, kde jsou přítomna ger-
minativní centra, v nichž dochází ke stimu-
laci autoreaktivních T a B lymfocytů, které 
se transformují na plazmatické buňky. Ty 
produkují Ab-AChR, které za přítomnosti 
komplementu destruují nikotinový AChR 
na postsynaptické membráně nervosva-
lové ploténky. Ke stimulaci autoreaktivních 
buněk dochází na základě exprese antigen-
ních epitopů myoidních buněk, prezento-
vaných buňkami epiteliálními [7].

U MG asociované s folikulární hyperpla-
zií thymu je frekventnější asociace s HLA 
A1, B8, DR3 [12]. Manifestace nemoci 
probíhá v  každém věku. Vrchol výskytu 
je v 2. dekádě života. Častěji jsou posti-
ženy ženy než muži. Poměr výskytu je 
2 : 1, u dětí je rozdíl ještě větší: 3 dívky na 
1 chlapce. Ve vyšším věku se rozdíl v po-
stižení mezi ženami a muži stírá. 

Z klinické praxe i z  literárních údajů je 
zřejmé, že včasná diagnostika význam-
ným způsobem zlepšuje prognózu ne-
mocných. Klinické zkušenosti dosažené 
centralizací diagnostické a  léčebné péče 
vedou ke snížení morbidity a mortality. 
V naprosté většině případů lze onemoc-
nění diagnostikovat a  léčit ambulantně. 
Hospitalizovaní jsou zejména nemocní 
s častými exacerbacemi, event. myasthe-
nickými krizemi, což může svědčit o nižší 
úrovni léčebné péče.

Doporučení pro kapitolu Kvalifikační a technické požadavky na poskytovatele

Pořadí Doporučení
Kvalita vě­
deckého 
důkazu

Síla dopo­
ručení

1. 
Diagnostiku a léčbu MG je vhodné konzultovat v cen-
trech pro diagnostiku a léčbu nervosvalových onemoc-
nění (CNSCH).

IV D

2.
U pacienta s MG je vedena léčba a trvalá dispenzari-
zace v Centru MG Praha nebo v centrech pro diagnos-
tiku a léčbu nervosvalových onemocnění (CNSCH)

IV D
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Komplexní imunopatogeneze této ne-
moci je dosud nejasná. Dílčí poznatky po-
pisují autoimunitní a  degenerativní po-
chody na nervosvalovém spojení příčně 
pruhovaných svalů. V  imunitních pocho-
dech se uplatňují vlivy genetické, hormo-
nální, environmentální a imunitní.

Nejčastější příčinnou manifestace nebo 
zhoršení MG jsou stavy oslabení orga-
nizmu, jako respirační či jiné infekce, 
stres, podání rizikových látek, očkování, 
operační zátěž. U  žen hrají roli hormo-
nální vlivy, porod, menstruace. Interní 
a autoimunitní komorbidity mohou prů-
běh nemoci a  typ léčby komplikovat 
a prognózu zhoršit.

Prevence vzniku onemocnění
Primární prevence, která by předcházela 
vzniku onemocnění, není známa. Bez-
podmínečně nutné je zabránit zhoršení 
stavu a často i ohrožení vitálních funkcí. 
Jde především o prevenci a  řádné dolé-
čování infekcí, nepřetěžování nervosvalo-
vého převodu nadměrnou fyzickou zátěží, 
možnost restituce svalové síly a  výkon-
nosti dostatečným odpočinkem. 

5. Proces péče
Anamnéza a  klinický obraz zahr-
nují slabost a unavitelnost příčně pruho-
vaného svalstva rozličné, často měnlivé 
lokalizace (svalstvo oční, bulbární, pleten-
cové, šíjové a dýchací). Neurologické vy-
šetření nevykazuje poruchy reflexů, cit-
livosti či jiné konkrétní neurogenní či 
myogenní postižení.

Anamnestické údaje a  výše uvedený 
klinický nález, který nelze vysvětlit jinou 
příčinou, např. metabolickou poru-
chou, iontovou dysbalancí, endokrino-
patiemi, hematologickým nebo nádoro-
vým onemocněním, je vysoce suspektní 
z MG.

Diagnostiku a  diferenciální dia­
gnostiku provádí neurolog nebo probíhá 
v CNSCH většinou ambulantně, v  rámci 
hospitalizace se provádí u akutních stavů 
vyžadujících intenzivní péči.

K diagnostice je nutné provést:
•	neurologické a myologické vyšetření,
•	elektrofyziologické vyšetření, 
•	laboratorní vyšetření protilátek proti 

AChR, vyšetření svalových enzymů, 
hormonů štítné žlázy, fakultativně po 
konzultaci se specializovaným pracoviš-
těm protilátky proti MuSK,

•	CT vyšetření hrudníku a mediastina.

Ke zhodnocení klinických, laborator-
ních, elektrodiagnostických nálezů a vý-
sledků zobrazovacích vyšetření je vhodné 
se řídit doporučenými diagnostickými kri-
térii (viz příloha 2).

Základní léčba
Přednemocniční péče: Léčba je ve-
dena většinou ambulantně ve specializo-
vaných ambulancích, Centru MG Praha 
a CNSCH . Je konzervativní, symptoma-
tická a chirurgická.

Nemocniční péče: V  rámci hospitali-
zace léčba probíhá u akutních stavů při 
exacerbaci nemoci nebo při jejím zhoršení 

s ohrožením vitálních funkcí a u stavů in-
dikovaných k chirurgické léčbě. 

Konzervativní léčba je vedena jako 
chronická nebo akutní. Jde o  léčbu 
symptomatickou pomocí ICHE a  pato-
geneticky orientovanou (kortikostero-
idy a imunosupresivy). Je zkoušena léčba 
monoklonálními protilátkami. Akutní 
léčba při relapsech, myasthenických kri-
zích a  u  farmakologicky refrakterních 
MG spočívá v  podání IVIG, VPF nebo 
imunoadsorpci.

Chirurgická léčba spočívá v  odstra-
nění thymu – thymektomii (TE) nebo jeho 
nádoru – thymomu (exstirpace thymu). 
Přístup k brzlíku je buď klasický z parci-
ální nebo totální sternotomie, či miniin-
vazivní  – thorakoskopický. U  pacientů 
bez thymomu se doporučuje provést TE 
jako postup zvyšující pravděpodobnost 
navození remise nebo zlepšení klinic-
kého stavu. TE není indikována u okulární 
formy MG a generalizované MG s proti-
látkami proti MuSK. Nález thymomu je in-
dikací k TE vždy, pokud není závažná in-
terní kontraindikace. Histologický nález 
by měl být konzultován s  onkologem. 
V  případě invazivního růstu thymomu 
nebo malignity je nutná adekvátní onko-
logická terapie.

Následná léčba ve stabilizovaném 
stavu je vedena ambulantně v  centrech 
a  specializovaných neuromuskulárních 
ambulancích. Dispenzarizace s pravidel-
nými kontrolami je nutná s ohledem na 
úpravu dávky léčiv a monitoring možných 
nežádoucích účinků léčby. Je vhodná kon-

Příloha 1. Myasthenia gravis – imunopatogenetická klasifikace [11].

SPMG 
MGAT SNMG

SNMG s MuSK 
protilátkamis časnou 

manifestací
s pozdní 

manifestací
Výskyt 20–25 % 40–45 % 10–15 % 8 % 7 %

Věk při vzniku < 45 roků > 45 roků
každý věk (nejčastěji 

40–60)
každý věk

každý věk, nejčastěji 
mladí

Muži : ženy 1 : 3 2 : 1 1 : 1 1 : 1 1 : 4

Autoprotilátky proti AChR
proti AChR, někdy 

proti titinu
proti AChR, titinu, 

RyR
žádné

žádné proti AChR, 
pozitivní proti MuSK

Thymus hyperplazie atrofie thymom
nejčastěji 

hyperplazie
normální nález

Reakce na TE obvykle dobrá nedostatečná variabilní obvykle dobrá nedostatečná

Reakce na IS dobrá velmi dobrá dobrá obvykle dobrá uspokojivá

AChR – acetylcholinový receptor, IS – imunosuprese, imunosupresiva, MGAT – myasthenia gravis asociovaná s thymomem, MuSK – sva-
lově specifická tyrozin kináza, RyR – ryanodinový receptor, SNMG – seronegativní myasthenia gravis, SONG – seropozitivní myasthenia 
gravis, TE – thymektomie
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činku, spánku, zdravé stravy s vitaminy), 
odpovědné užívání léků a spolupráce pa-
cienta s lékařem.

Vzhledem k  autoimunitní etiologii 
a nutnosti imunomodulační a  imunosu-
presivní terapie jsou pacienti ohroženi 
dekompenzací stavu při virových nebo 
bakteriálních infekcích, proto je nutná 
prevence těchto nákaz. Platí všeobecná 
doporučení, jako je bránit se pobytu v ko-
lektivech nebo hromadných dopravních 
prostředcích především v  době většího 

habilitace u stabilizovaných pacientů, ale 
zvláště u pacientů s insuficiencí dechových 
funkcí a umělou plicní ventilací. Intenzivní 
rehabilitace s výkonnostními předpoklady 
se nedoporučuje, nesmí dojít k vyčerpání 
fyziologických rezerv. 

Následná ambulantní péče – 
prevence recidivy 
K prevenci zhoršení MG patří přiměřená 
životospráva s dodržováním všeobecných 
zásad zdravotní hygieny (dostatek odpo-

trola zejména v případech neoperativně 
léčených pacientů, nejlépe každé tři roky 
a u pacientů po operacích thymomu v in-
tervalu jednoho roku. U farmakologicky 
rezistentní MG po thymektomii je vhodné 
provést kontrolu CT hrudníku k vyloučení 
reziduální tkáně thymu.

Následná ústavní rehabilitační péče: 
Udržování přiměřené kondice je velmi 
důležité. Pravidelné cvičení, fyzický tré-
nink zlepšuje nebo alespoň udržuje sva-
lovou sílu. Velmi důležitá je dechová re-

Příloha 2. Diagnostická kritéria MG a diferenciální diagnostika [5].

1.	Definitivní MG
Anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti a klinické vyšetření, které je normální, kromě slabosti, která neodpovídá anatomické lokalizaci  
parézy jednoho, nebo více periferních nervů
	 plus:
•	 alespoň 1 ze 2 následujících kritérií:

•	 pozitivní protilátky proti AChR nebo MuSK nebo
•	 dekrement při RSMN nebo zvýšený jitter při SF EMG bez elektrofyziologických známek neurogenní, či myogenní léze.

	 nebo:
•	 3 z následujících kritérií:

•	 anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti, která se akcentuje po zátěži a zlepšuje se po odpočinku,
•	 pozorované změny v lokalizaci svalové slabosti v průběhu choroby,
•	 pozorované zlepšení po odpočinku, či v chladu, zhoršení po fyzické zátěži,
•	 zlepšení objektivního nálezu (např. ptózy, artikulace, elevace HK) po podání ICHE parenterálně, nejlépe i.v. aplikací Syntostigminu,
•	 evidentní zlepšení po podání perorálních ICHE,
•	 pozorované zlepšení po VPF, IVIG, kortikoidech nebo IS.

2.	Pravděpodobná MG
Anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti a klinické vyšetření, které neodpovídá anatomické lokalizaci parézy jednoho, či více perifer-
ních nervů a neodpovídá plně kritériím definitivní MG plus alespoň 2 z následujících kritérií:
•	 anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti, která se akcentuje po zátěži a zlepšuje se po odpočinku,
•	 pozorované změny v lokalizaci svalové slabosti v průběhu choroby,
•	 pozorované zlepšení po odpočinku, či v chladu, zhoršení po fyzické zátěži,
•	 evidentní zlepšení po podání ICHE parenterálně, nejlépe i.v. aplikací Syntostigminu,
•	 evidentní zlepšení po podání perorálních ICHE,
•	 pozorované zlepšení po VPF, IVIG, kortikoidech nebo IS.

3.	Možná MG
Anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti, která plně neodpovídá kritériím definitivní nebo pravděpodobné MG plus alespoň 1 z násle-
dujících kritérií:
•	 anamnéza svalové slabosti a unavitelnosti, která se akcentuje zátěží a zlepšuje se po odpočinku,
•	 klinické vyšetření neodpovídá anatomické lokalizaci parézy jednoho či více periferních nervů, s pozorovaným zlepšením po odpočinku, 

či v chladu a zhoršením po fyzické zátěži,
•	 pozorované změny v lokalizaci slabosti v průběhu choroby,
•	 evidentní zlepšení po podání ICHE parenterálně, nejlépe i.v. aplikací Syntostigminu,
•	 evidentní zlepšení po podání perorálních ICHE,
•	 pozorované zlepšení po VPF, IVIG, kortikoidech nebo IS.

Vylučující kritéria – diferenciální diagnostika:
•	 kongenitální myastenický syndrom, myopatie, onemocnění motoneuronu 
•	 roztroušená skleróza, varianty Guillanova-Barrého syndromu (např. Miller-Fisherův syndrom)
•	 otravy organofosfáty, botulizmus
•	L ambert-Eatonův syndrom
•	 cévní mozková příhoda
•	 užití léků: neuromuskulární blokátory, aminoglykosidy, penicilamin, antimalarika, kolistin, streptomycin, polymyxin B, tetracyklin
•	 hypokalemie, hypofosfatemie
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•	sledování tíže základní choroby a event. 
komorbidit při potvrzení diagnózy,

•	interval mezi vznikem, trváním příznaků 
a potvrzením diagnózy,

•	sledování anamnestických údajů, které 
by mohly být rizikové, související s po-
čátkem příznaků, 

•	sledování počtu hospitalizací pro dia-
gnózu G700,

•	sledování preskripce ve vybraných 
centrech,

•	sledování odezvy pacienta na léčbu,
•	počty nově stanovených diagnóz MG 

ve vybraných pracovištích,
•	počty pacientů s MG, kteří jsou dispen-

zarizovaní v jednotlivých centrech,
•	při spolupráci jednotlivých center vy-

tvoření registru pacientů s MG, který 
umožní průběžné sledování vývoje cho-
roby, vlivu léčby a  vzniku klinicky vý-
znamných komorbidit, a stejně tak so-
ciální situace pacientů (práceschopnost 
a úroveň aktivit denního života apod.),

•	počty pacientů s  thymomem, počet 
operovaných pacientů,

•	mortalita pacientů.

7. Využitelnost klinického 
standardu pro koncentraci péče
Nezbytnost specializované péče u  ne-
mocných s myasthenia gravis a onemoc-
nění nervosvalového přenosu je dána 
složitostí diagnostiky a léčby u těchto pa-
cientů a relativně nízkého výskytu těchto 
onemocnění. Proto je pro MG nutná kon-
centraci péče, která je popsána v kapitole 

po dosažení klinické remise nebo v přípa-
dech zcela lehké, fyzicky nenáročné práce 
u pacientů užívajících ICHE. 

Doporučení další léčby, 
ošetřovatelské péče nebo sociální 
pomoci
Pacienti s  MG vyžadují ošetřovatelskou 
péči v pooperačním průběhu po thymek-
tomii. Pacienti s  reziduálními poruchami 
polykání potřebují speciální dietetický 
režim. U pacientů s  reziduální svalovou 
slabostí je někdy nutná psychologická 
podpora. Sociální pomoc je třeba v přípa-
dech, kdy přetrvává trvalá svalová slabost 
a únavnost.

6. Výsledky
Doporučené údaje pro sběr dat za 
účelem vyhodnocení procesu
K  hodnocení kvality a  výkonnosti péče 
o pacienty s MG můžeme použít data zdra-
votních pojišťoven a  data nově sbíraná. 
Protože data zdravotních pojišťoven jsou 
klinicky málo specifická, zaměřují se níže 
uvedená doporučení především na sběr 
nových údajů, který by měl být efektivní 
v případě, že péče bude dle doporučení to-
hoto klinického standardu centralizována. 

Dosud však neexistuje datové rozhraní, 
které by fakticky umožňovalo tato data 
sbírat. Níže uvedené návrhy ukazatelů 
jsou výchozím zadáním pro vývoj tako-
vého nástroje.

Návrh na sběr dat (návrh ukazatelů 
kvality):

výskytu viróz. Kouření se nedoporučuje 
všeobecně, ale u pacientů s  insuficiencí 
bulbárních svalů je kouření zcela kon-
traindikováno. Dekompenzace může být 
způsobena fyzickým přetížením, psychic-
kými stresy. 

U  pacientů, kteří jsou připravováni 
k  operacím v  celkové anestezii, je po-
třeba speciální přístup a příprava, stejně 
tak u větších stomatologických zákroků. 
Specifické je vedení léčby MG a prevence 
zhoršení u gravidních žen. Při porodu je 
třeba zabránit vyčerpání, stejně tak jako 
při péči o  narozené dítě. Některé léky 
zhoršují příznaky MG a blokují nervosva-
lový přenos. Proto je nutné informovat lé-
kaře o chorobě nebo konzultovat novou 
medikaci s  ošetřujícím neurologem. 
V rámci prevence je také vhodné zhodno-
tit s ošetřujícím neurologem nezvyklé po-
tíže, podobně i vhodnost očkování nebo 
jiných okolností, které by mohly překvapit 
negativní reakcí ve vývoji choroby. 

Výstup procesu péče
Očekávaný výsledný stav a prognóza
MG je chronické autoimunitní onemoc-
nění. Díky pokrokům v poznatcích o imu-
nopatogenezi a zavedení patogeneticky 
orientované terapie do běžné praxe bylo 
dosaženo významného zlepšení prognózy 
pacientů s touto nemocí. Výše popsanými 
postupy léčebnými a režimovými opatře-
ními je možno dosáhnout plné stabilizace 
stavu a pacient s MG může žít plnohod-
notným životem.

Posudková hlediska
Při stanovení míry poklesu pracovní 
schopnosti je třeba zhodnotit slabost 
a únavnost kosterních svalů, dopad na fy-
zickou výkonnost, pohyblivost a  schop-
nost vykonávat denní aktivity. Přitom je 
nutné přihlédnout ke skutečnosti, že 
všechny příznaky jsou měnlivé, může do-
cházet i k remisím s vymizením příznaků. 
Výkonnost nemocného je limitována 
omezením fyzické výkonnosti a  rychlým 
vyčerpáním fyziologické a psychické re-
zervy nemocného. I při možnosti částeč-
ného pracovního zařazení není vhodné 
prostředí klimaticky nestabilní, ohrožu-
jící nemocného recidivujícími infekty a ne-
možností odpočinku během vykonávané 
činnosti podle aktuálního stavu. Svalová 
slabost a únavnost kolísá i v průběhu den-
ních aktivit. Znovu zapojit pacienta do 
pracovního procesu lze většinou pouze 

Doporučení pro kapitolu Výsledky
 

Doporučení
Kvalita vě­
deckého 
důkazu

Síla dopo­
ručení

Zajištění sběru dat a vedení registru je nezbytné pro zpra-
cování potřebného spektra ukazatelů a zajištění efektivní 
léčby. Je určeno především pro Centrum pro diagnostiku 
a léčbu MG a nervosvalových onemocnění.

D IV

Doporučení pro kapitolu Využitelnost klinického standardu pro koncentraci péče
 

Doporučení
Kvalita vě­
deckého 
důkazu

Síla dopo­
ručení

Koncentrace diagnostiky, léčby a následné péče v centrech pro 
diagnostiku a léčbu nervosvalových chorob (CNSCH) a Centru 
MG Praha.

D IV
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Doporučení pro kapitolu Proces péče 

Pořadí Doporučení
Kvalita vě­
deckého 
důkazu

Síla dopo­
ručení

1.
Každá jinak nevysvětlená unavitelnost spojená se slabostí svalstva extraokulárního a/nebo orofaryngeál-
ního, šíjového, pletencového či respiračního je podezřelá z MG [5,13]. 

IV D

2.
V případě podezření na MG je doporučeno, aby praktický lékař či jiný specialista odeslal pacienta ambu-
lantnímu specialistovi – neurologovi.

IV D

3.
V případě podezření na MG je kromě klasického neurologického vyšetření, které neprokáže centrální 
nebo periferní lézi, třeba provést speciální myologické vyšetření, založené na zátěžových (reparačních) tes-
tech predilekčně postižených svalových skupin [5,13].

IV D

4.
K ověření diagnózy MG je doporučeno provést vyšetření protilátek Ab-AChR, event. Ab-MuSK. Vyšetření 
je nutné provést v akreditované laboratoři [7].

IV D

5.

Elektrofyziologické vyšetření je třeba provést vždy v případě negativního nálezu protilátek, ale doporučuje 
se i při každém podezření na MG [14–18]: 
a) Generalizovaná MG: začít RSMN, vyšetřit alespoň 2, při nejednoznačném nálezu 3 svaly/nervy. Nejvý-
těžnější je vyšetření proximálních svalů a je výhodné, když jde o sval klinicky oslabený. Technicky jednodu-
chá a dobře tolerovaná je RSMN m. trapezius/n. accessorius a m. anconeus/n. radialis. RSMN m. deltoide-
us/n. axillaris – stimulace z Erbova bodu. Je sice poměrně senzitivní, ale pro pacienty dost nepříjemná a je 
třeba dobře končetinu imobilizovat, abychom zabránili pohybovým artefaktům. Při pozitivním nálezu de-
krementu je vhodné provést izometrickou kontrakci a zhodnotit postaktivační facilitaci. Při negativním kli-
dovém dekrementu je možno použít déletrvající (1min) izometrickou kontrakci k event. průkazu post
aktivační exhausce. Při negativním nálezu repetitivní stimulaci doplnit SF EMG. 
b) Okulární (bulbární) MG: začít vyšetřením SF EMG (m. orbicularis oculi nebo m. frontalis), při negativním 
nálezu doplnit SF EMG u m. extensor digitorum communis; při negativním nálezu doplnit RSMN mimic-
kých svalů/n. facialis. 
c) Zjištěné abnormality hodnotit v korelaci s klinickým obrazem a výsledky dalších paraklinických testů (ne-
jsou specifické pro MG). 
d) Vyšetření RSMN a zejména SF EMG provádět pouze na pracovištích s dostatečnou zkušeností s tímto 
vyšetřením (minimálně 25 vyšetřených pacientů ročně) a vlastními normativními daty.

IV D

6. Pro zhodnocení klinických a laboratorních nálezů je užitečné se řídit diagnostickými kritérii [5]. IV D

7. U jisté diagnózy MG je nutné provést CT mediastina k vyloučení thymomu [20]. IV D

8.
U jisté nebo pravděpodobné diagnózy MG je vhodné odeslat pacienta na specializované pracoviště (Cen-
trum MG Praha, Centra pro diagnostiku a léčbu nervosvalových onemocnění (CNSCH)) ke zvážení dalšího 
postupu [7].

IV D

9. ICHE jsou v léčbě MG léky první volby (se zvýšenou opatrností u pacientů s Ab-MuSK) [3,19]. IV D

10.
IVIG nebo VPF jsou doporučeny v těžkých případech k navození klinické remise nebo přípravě k thymek-
tomii [3,19].

III B

11. IVIG stejně jako VPF jsou účinné u exacerbace MG [3,19]. II A

12. Opakovaná VPF není doporučena jako léčba vedoucí k trvalé imunosupresi [3,19[. III B

13.
U pacientů bez thymomu je TE doporučena jako postup zvyšující pravděpodobnost navození remise nebo 
zlepšení klinického stavu [20].

III B

14. TE není indikována u OMG a generalizované MG s Ab-MuSK [20]. IV D

15. MG s thymomem je indikována k TE, pokud není interní kontraindikace [20]. IV D

16.
Thymektomie spočívá v kompletním odstranění thymu (thymomu) s odstraněním mediastinálního tuku 
v předním mediastinu [20].

IV D

17. Operace by měly být prováděny v centrech, která mají s tímto onemocněním dostatek zkušeností [20]. IV D

18.
Přístupy k brzlíku jsou klasický z parciální sternotomie, totální stereotomie je indikována u velkých nádorů, 
které vyžadují větší operační přístup [20].

IV D

19.
Miniinvazivní metody jsou metodou volby zejména z důvodu lepšího kosmetického efektu u mladých žen 
s nízkým BMI [21].

D IV

20.
Nádory thymu a jejich následná léčba by měla být konzultována s onkology-specialisty na tuto problema-
tiku [22].

D V

21. Orální kortikosteroidy jsou léky první volby v případě potřeby nasazení IS [3,19]. D IV

22.
Vysoké dávky parenterálních kortikosteroidů nebo nasazení vyšší dávky perorálních kortikosteroidů 
mohou způsobit náhlé zhoršení, zejména u pacientů s oslabením orofaryngeálních svalů [3,19].

D IV
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Kvalifikační a  technické požadavky po-
skytovatele. Prostřednictvím personálních 
požadavků, definovaného technického 
vybavení a nezbytné dostupnosti vysoce 
kvalifikovaných druhů zdravotní péče lze 
zajistit naplnění některých doporučení vy-
daných v tomto KS. Pouze vhodnou cen-
tralizací péče lze zajistit kontinuální vy-
hodnocování výsledků péče, kontrolu 
dodržování tohoto klinického standardu, 
srovnávání výsledků péče center v  ČR 
i v zahraničí a zapojení pracovišť do vel-
kých tuzemských i mezinárodních kompa-
rativních studií.
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Pořadí Doporučení
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ručení

23.
V případě potřeby dlouhodobé IS je azatioprin doporučen jako „kortikosteroidy šetřící“ lék první volby 
k docílení jejich co nejnižší dávky [3,19].

A I

24.
Efekt mykofenolát mofetylu není jednoznačně dokumentován, přesto je indikován u pacientů netolerují-
cích nebo neodpovídajících na azatioprin [3,19].

B III

25.
Cyklosporin je efektivním lékem, má významné nežádoucí účinky (nefrotoxicita a arteriální hypertenze), je 
doporučen jen u pacientů netolerujících nebo neodpovídajících na azatioprin [3,19].

B III

26.
Nežádoucí účinky cyklofosfamidu (útlum kostní dřeně, oportunní infekce, toxicita močového měchýře, 
sterilita a karcinogenní riziko) limitují jeho použití u pacientů netolerujících nebo neodpovídajících na 
kombinovanou léč u kortikosteroidy s azathioprinem, cyklosporinem nebo mykofenolát mofetilem [3,19].

B III

27.
FK506 (tacrolimus) může být indikován u obtížně kontrolovatelné MG, zejména s protilátkami  
Ab-RyR [23].

C III

28.
U pacientů nereagujících na všechny dostupné způsoby léčby, nebo při nežádoucích účincích této léčby 
je možné použít experimentální léčbu rituximabem, imunoadsorbci nebo vysokodávkovanou imunoablaci 
s podporou kmenových buněk na pracovištích, které s touto léčbou mají praktické zkušenosti [24].

D IV

29.
U konzervativně léčených pacientů se doporučuje kontrolovat CT mediastina nejméně po 3 letech k vy-
loučení thymomu [19].

D IV

30.
U stabilizovaných pacientů fyzický trénink zlepšuje svalovou sílu, dechová rehabilitace respirační  
funkce [19].

D IV

31. U pacientů, kteří nejsou léčeni IS, je možné sezónní očkování proti chřipce [25]. D IV

32.
ICHE a nízké dávky orálních kortikosteroidů je možné podávat u gravidních žen, imunosupresiva je třeba 
vysadit 3 měsíce před plánovanou graviditou [19].

D IV
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