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Neuromuskularni choroby a gravidita

Neuromuscular diseases and pregnancy

Souhrn

Téhotenstvi mlze mit vyznamny vliv na prabéh fady nervosvalovych onemocnéni a ovliviiovat
jejich terapii (zejména u autoimunitnich onemocnéni, kde je kontraindikovano podani nékterych
imunosupresiv). Naopak mnoha neuromuskularni onemocnéni mohou negativné ovliviiovat
pribéh gravidity a zvysovat vyskyt nékterych komplikaci téhotenstvi ¢i porodu. U fady
neuromuskuldrnich onemocnéni je prokazatelné zvysena incidence spontédnnich potratd,
predcasnych porodd, abnormalnich poloh plodu, poporodniho krvaceni ¢iporodt cisafskym fezem
a vaginalnich operacnich porodt s pouzitim klesti ¢i vakuumextraktoru. Nékterd neuromuskularni
onemocnéni mohou mit také vyznamny vliv na plod. Napf. onemocnéni, kterd vedou ke
snizenému okysliceni krve matek, mohou vyvolat intrauterinni hypoxii plodu. Navic v nékterych
pfipadech muze dojit k pfenosu onemocnéni na novorozence, a to nejen v rdmci dédi¢nosti, ale
také v dUsledku transplacentarniho pfenosu autoprotildtek na plod. Tato minimonografie shrnuje
soucasné poznatky o vzajemném ovlivnéni gravidity a nejcastéjsich nervosvalovych onemocnént,
k nimzZ patfi myastenia gravis, zanétlivé myopatie, svalové dystrofie, onemocnéni motoneuronu,
GuillainGv-Barrého syndrom a chronickd zanétlivd demyelinizacni neuropatie, hereditarni
polyneuropatie a nej¢astéjsi mononeuropatie v téhotenstvi (syndrom karpalniho tunelu, Bellova
obrna ¢i nékteré dalsi traumatické nebo kompresivni poporodni [éze perifernich nervd v oblasti
panve a dolnich koncetin). Uvadi také aktualni doporuceni k problematice péce o téhotné
pacientky s pfislusnym nervosvalovym onemocnénim béhem téhotenstvi i porodu a po ném,
pokud jsou takova doporuceni k dispozici.

Abstract

Pregnancy may significantly change the course of several neuromuscular diseases and have
an impact on their therapy (especially some immunosuppressive agents commonly used
for the therapy of immune-mediated inflammatory diseases are contraindicated). On the
contrary, many neuromuscular diseases may negatively influence pregnancy and increase the
occurrence of some complications of pregnancy and delivery. Several neuromuscular diseases
thus significantly increase the incidence of spontaneous abortion, preterm birth, abnormal fetal
position/ presentation, increased postpartum hemorrhage, and the rate of cesarean sections or
operative vaginal deliveries using pliers or vacuum extractor. Some of neuromuscular diseases
may also have an important impact on a fetus, e. g. the diseases which potentially decrease
the oxygen saturation of the mother’s arterial blood may lead to the intrauterine fetal hypoxia.
Furthermore, some diseases may be transmitted to the newborn, either genetically or by the
transplacental transmission of antibodies on fetus. This minimonography summarizes the current
knowledge on mutual relationship of pregnancy and the most frequent groups of neuromuscular
diseases — myasthenia gravis, inflammatory myopathies, muscular dystrophies, motor neuron
diseases, Guillain-Barre syndrome and chronic inflamatory demyelinating neuropathy, hereditary
neuropathies and the most frequent mononeuropathies related to pregnancy (carpal tunnel
syndrome, Bell's palsy and some other traumatic or compressive postpartum lesions of the
peripheral nerves in pelvic region or in lower extremities). If available, the recommendations
upon the follow-up and management of patients with neuromuscular diseases during and after
pregnancy and delivery are also mentioned.
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NEUROMUSKULARNI CHOROBY A GRAVIDITA

Uvod

Téhotenstvi predstavuje specificky fyzio-
logicky stav vyznamneé ovliviujici prabéh
a moznost lé¢by fady nervosvalovych one-
mocnéni, a to prostrednictvim fady rliznych
mechanizmd. Gravidita ovliviiuje imunitn{
procesy, coz mize byt podkladem zmény
pribéhu ¢i nové klinické manifestace au-
toimunitnich onemocnéni. Zmény anato-
mickych pomeérQ, ¢asté otoky a ndrlst té-
lesné hmotnosti mohou vést ke zhorsenf
obtizi ¢i dokonce prvni manifestaci nékte-
rych hereditdrnich nervosvalovych poruch.
Spole¢né s tlakem plodu béhem priichodu
porodnimi cestami mohou zvysovat také
pravdépodobnost rozvoje nékterych mo-
noneuropatif. Souc¢asné muize mit fada neu-
romuskularnich chorob vliv na prabéh té-
hotenstvi a porodu, v nékterych pfipadech
dokonce i na plodnost pacientek. Vyskyt
nervosvalovych onemocnéni v téhoten-
stvi v3ak nenf prili$ casty. Rozsah dostup-
nych informaci je proto pomérné omezeny
a ojedinéld publikovand doporuceni maji
charakter shody odbornikd na nejlepsi kli-
nické praxi a nejsou podloZena vysledky vel-
kych randomizovanych a kontrolovanych
studii. Cilem sdéleni je podat prehled sou-
¢asnych poznatkd o vyznamnych interak-
cich nervosvalovych onemocnéni s gravidi-
tou, nutnych zménach terapie u téhotnych
pacientek a vhodnych zpUsobech vedeni
porodu u jednotlivych neuromuskuldrnich
chorob. Zékladn{ informace o téchto okol-
nostech u jednotlivych nervosvalovych cho-
rob jsou souhrnné uvedeny v tab. 1.

Onemocnéni nervosvalového
prenosu

Myastenia gravis

Nejvétsi rozsah informaci v souvislosti s gra-
viditou je k dispozici pro myastenia gra-
vis (MG) [1,2]. Pro toto onemocnéni bylo
dokonce pomérné nedévno publikovano
odborné doporuceni zaméfené na péci
o pacientky béhem téhotenstvi a porodu.

Vliv téhotenstvi na priibéh

myastenia gravis

Tehotenstvi mize po dobu svého tr-
vani a kratce po porodu ovlivnit prlbéh
MG [3-6]. Pocet pacientek v jednotlivych
publikovanych souborech vsak obecné nenf
vysoky. Kromé nejstarsi pfehledné prace [3]
jde o soubory v rozmezi 35-69 gravidit, coz
je pravdépodobné podkladem urcitych roz-
dild mezi jednotlivymi studiemi. Navzdory
témto odlisnostem naznacuji publikované

soubory spole¢ny trend délici populaci gra-
vidnich pacientek s MG z hlediska prébéhu
onemocnéni v téhotenstvi priblizné na tre-
tiny. Asi u jedné tretiny pacientek dochazi
v gravidité ke zhorseni myastenickych potizi,
u jedné tretiny se zavaznost MG v obdobf
téhotenstvi nelisi od doby pred graviditou
a posledni tfetina vykazuje v téhotenstvi do-
konce zlepseni myastenickych symptom.
Ke zhorseni MG maze dojit kdykoli v prd-
béhu gravidity: nékteré studie uvadéji, ze ri-
ziko relapsu je nejvyssi v |. trimestru [4], dalsi
ve Il [6] a jiné ve lIl. [5]. Riziko relapsu je vy-
soké také v poporodnim obdobi, kdy do-
chézi ke zhorseni asi u jedné tretiny matek
s MG, a to zejména v prvnim mésici po
porodu [4].

Dlouhodoby vliv gravidity na prdbéh MG
prokdzan neby! [4].

Vliv myastenia gravis na pribéh
gravidity a porodu

Podle dosavadnich poznatkd nebyl zazname-
nan signifikantni negativni vliv MG na plodnost
ani na prlibéh téhotenstvi. V publikovanych
souborech porodila vétsina pacientek s MG
spontanné v ocekdvaném terminu [5,6].
Z 69 gravidit u pacientek s MG skoncila pouze
jedna (1,4 %) spontannim potratem a 5 (7,2 %)
ptedc¢asnym porodem (vétsinou v 36. tydnu
gravidity) [5]. V dalsim souboru skoncily sa-
movolnym potratem 4 z 35 gravidit [6], pfi-
padné pfedc¢asné porody zde nebyly uve-
deny. Pfi pfepoctu na 100 narozenych deti
by tak byl vyskyt samovolnych potratl
v tomto souboru 11,4 %. V obecné popu-
laci je celosvétové riziko samovolnych po-
tratd mezi 10 a 20 %. Napf. v CR je dle zdrojd
Ustavu zdravotnickych informaci a statistiky
vyskyt samovolnych potratl kolem 12,5 %
na 100 narozenych déti [7]. Prevalence pfed-
¢asnych porodU (tedy porodl pred 37. tyd-
nem gravidity) je pak v evropskych zemich
mezi 5,5 a 11,1 % [8]. Vyskyt téchto kompli-
kacf u pacientek s MG tak v publikovanych
souborech nebyl vy3si oproti Zendm bez to-
hoto onemocneéni.

Hodnocenf vlivu MG na prdbéh porodu je
méné spolehlivé, protoze vedeni porodu jinou
nez vaginalni cestou je ¢asto zdlvodnovano
gynekologickymi indikacemi s pfihlédnutim
k zakladnimu neurologickému onemocnént.
V fadé pfifpadd je tento zpUsob porodu volen
preventivné a neodrazi tak redlny negativni
vliv onemocnéni na priibéh porodu. Obecné
myastenie neovliviiuje prlibéh 1. doby po-
rodni (protoze hladké svaly nejsou pfi tomto
onemocnéni postizeny). Ve 2. dobé porodnf

mUze byt prabéh porodu ovlivnén svalovou
slabostf, resp. rychlejsi unavitelnosti pacientek
s MG. V chorvatském souboru publikovaném
v roce 2002 [5] rodilo 174 % Zen sekci. S vyjim-
kou jedné pacientky s tézsi exacerbaci MG vsak
byl tento zplsob porodu volen z gynekologic-
kych indikaci. Nejnovéjsi brazilska studie z roku
2017 uvadi porod sekci dokonce v 66,7 % rodi-
¢ek s MG [6]. Celosvétové podil porodi cisar-
skym fezem dlouhodobé trvale a vyznamné
stoupd i v obecné populaci [9], a to nejvice
pravé v zemich Latinské Ameriky, kde doslo
k nardstu podilu porod sekci z 22,8 % (v roce
1990) na 42,2 % (v roce 2014). Podobny trend
je patrny i v CR (a ziejmeé obdobné i v Chorvat-
sku, odkud pochédzi studie z roku 2002), kde je
patrny narst podilu porodd cisafskym fezem
zcca8% vroce 1990 az k 26 % v roce 2015 [10].
V roce 2002 to bylo pfiblizné 14 %. Pacientky
s MG tak zfejmé rodi sekci ponékud casteéji nez
obecnd populace, i kdyz rozdily mezi publiko-
vanymi soubory jsou v tomto smeéru zvIast vy-
razné a jsou vyznamné ovlivnény regionalnimi
zvyklostmi a trendy. Indikace je navic spise
preventivni a nevychdzi z aktudiniho zavaz-
ného stavu pacientek ani neni podloZena daty
o jejich prokazatelné lepsi progndze pfi volbé
tohoto zpdsobu porodu.

Vakuumextrakce nebo vybaveni plodu
pomoci porodnickych klesti byly pouzity
u 8,7 % [5], resp. 6,7 % porodu [6], a to ve
vétsiné pripadl s cilem ukoncit pfilis dlou-
hou 2. dobu porodni (potencidlné souvisejici
se svalovou slabosti pfi MG). Pocet porod
vyuzivajicich vakuumextrakci a/nebo kles-
tovych porodd se mezi jednotlivymi staty
velmi vyrazné lisf a obecné vykazuje v po-
slednich desetiletich jednoznacné klesajici
trend. Zatimco v CR je jejich podil v soucas-
nosti kolem 1,5 % [10], v USA doslo k poklesu
podilu téchto porod z 19 % (v roce 1995) na
soucasnych asi 7 % [11]. Ani podil takto ve-
denych porodU tak u pacientek s MG zfejmé
nepfesahuje populacni trendy.

Vliv myastenia gravis na plod,
dédic¢nost

U cca 10-15 % novorozencl matek s MG
se mUzeme setkat s projevy tzv. tranzitornf
neonatdlni myastenie vznikajici transplacen-
tarnim pfenosem protilatek na plod. Tran-
zitorni neonatdlni myastenie se mlze ob-
jevit bez ohledu na tiZi onemocnéni matky
a dokonce i u Zen se séronegativni MG. Vy3si
pravdépodobnost jejiho rozvoje je vsak
u Zen s vysokymi hladinami protilatek proti
acetylcholinovym receptordm [12], a tedy
se zvysenym transplacentarnim pfenosem
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NEUROMUSKULARNI CHOROBY A GRAVIDITA

Vliv gravidity
na nervosvalové onemocnéni

Tab. 1. Pfehled nejcastéjsich neuromuskularnich onemocnéni s ohledem jejich pribéh v gravidité a jejich vliv na graviditu a plod.
Doporuceni (pokud jsou k dané problematice k dispozici) jsou uvedena kurzivou.

Vliv neuromuskularniho
onemocnéni na plod, dédi¢nost

Vliv neuromuskularniho
onemocnéni na fertilitu,
prabéh gravidity a porod

Myastenia
gravis

Prdbéh MG v gravidité variabilnf:
1/3 pacientek se zlepsf
1/3 je stacionarni
1/3 se zhorsi (v kterémkoli stadiu gravidity).
Zhorseni je mozné po porodu (zejména 1. mésic).
Vliv na dlouhodoby pribéh MG neprokazan.

Doporuceni:
Pldnovat graviditu a predem upravit imunosupresivni
terapii (viz tab.2).
Imunosupresi nevysazovat celé téhotenstvi!
Pyridostigmin [ze uZivat beze zmén.
Nepoddvat magnezium kromé lécby eklampsie
(pocitat s moznosti intubacel).
Dermato-
myozitida/
Polymyozitida

Riziko relapsu DM/PM béhem gravidity:

u pacientek na kortikoterapii nizké (asi 16 %),
u Zen s jiz vysazenou kortikoterapif cca 40 %,
u ¢asti zen se v gravidité manifestuje DM ¢i PM
poprvé (10-22 % gravidnich s DM/PM).

Doporucent:
NP

U pacientek s jiz stanovenou diagnézou pldnovat
graviditu na obdobi klinické remise.

Farmakoterapie ziejmé jako v tab. 2.
Imunosupresi nevysazovat celé téhotenstvi!
Svalové dystro-
fie (MD, FSHD,
prenasecky
dystrofinopatif)

Béhem gravidity casto subjektivné mirna
progrese svalové slabosti u vétsiny dystrofif
(kromé prenasecek genu pro dystrofinopatie).
U &asti Zen pretrvava zhorseni dlouhodobé po
porodu.

U FSHD i zhorseni respiracnich funkci.

U prenasecek dystrofinopatif zhorseni kardidlnich
funkci (zejm. dilata¢ni kardiomyopatie).

Doporuceni:
NP
U FSHD monitorace FVC.
U prenasecek dystrofinopatii kardiologické vysetreni
pred nebo v Gvodu gravidity — pii prikazu abnormity
kardiologickd dispenzarizace.

U pacientek v remisi bez jinych

Castéjsi extrauterinni gravidity,

Nevyznamny.

Castéjsi porody sekci
indikované preventivné — neni
prikaz benefitu sekce u MG
pacientek!

Tranzitorni neonatalni myastenie
(10-15 % novorozenct matek s MG):
klinicky slabsf séni pfi kojenf a slabsi

pla¢; vétsinou plné odezni.
Artrogryphosis multiplex
congenita (vrozené mnohocetné
neprogredujici kontraktury
kloubt) — vzécna.
U potomkd (i dalsich pfibuznych)
matek s MG je celoZivotné vyssi riziko
MG i dalSich autoimunit.

Doporuceni:
Béhem gravidity Zena v péci
multidisciplindrniho tymu.
Pravidelné sledovdni v¢. UZ
kontrol plodu.
Spontdnni porod.
Ne domdci porody!
Kojeni bez omezeni.

Doporucent:
Novorozence sledovat 72 hodin!

Viyssi riziko hypertenze
a téhotenské gestdzy (OR 2,9).

Bez zndmek zanétlivého postizenf
svall, bez jinych komplikaci.

Doporucent:

komplikaci gravidity.
i E i NP, ziejmé jen standardni péce.

U pacientek v aktivni fazi
Castéjsi spontanni potraty,
predcasné porody apod.

Doporucent:
NP

U MD snizena fertilita + Vsechny poruchy dédi¢né — moznost
pfenosu onemocnéni na potomky.
Bez specifickych poporodnich

komplikaci u novorozencd.

preeklampsie, placenta
praevia, predcasné porody (az
v 50 %) a poporodni krvacent.
U ostatnich dystrofif jen
mirné vyssi riziko komplikacf
gravidity.
Porody v celé skupiné ¢asto
cisarskym fezem — spise ale
z preventivni indikace.

Doporucent:
Vyuziti moznosti PGD.
Péce o novorozence standardni.

Doporucent:
NP
UMD management gravidity
vC. porodu ve specializovanych

centrech s dostupnou perinatdini

péci

téchto protildtek na plod. Casngjsi a tézsi
manifestaci tohoto onemocnéni jsou ohro-
Zeny déti matek s myastenii a protildtkami
proti svalové specifické kindze (anti-Muscle
Specific Kinase; anti-MuSK) [2]. Tranzitorni
neonatalni myastenie se projevuje hypo-

tonif, svalovou slabosti a postizenim respi-
ra¢nich nebo faciobulbdrnich svald (i kdyz
ptdza a strabizmus se objevuji pouze u 15 %
novorozencl s timto onemocnénim). Do-
minujicim pfiznakem je ¢asto porucha sanf
pfi kojeni, pfipadné slaby plac. Myastenické

pfiznaky se mohou u novorozence objevit
bezprostfedné po porodu nebo opozdéné
o nékolik hodin: vétsinou se onemocnénf
projevi do 24 h, nejdéle pak do 72 h.V [é¢bé
se vyuzivajl inhibitory acetylcholinesterazy,
v té73ich pripadech pfipadné aplikace intra-
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Tab. 1 - pokracovani. Pfehled nejcastéjsich neuromuskuldrnich onemocnéni's ohledem jejich pribéh v gravidité a jejich vliv na
graviditu a plod. Doporuceni (pokud jsou k dané problematice k dispozici) jsou uvedena kurzivou.

Vliv gravidity Vliv neuromuskulérniho Vliv neuromuskularniho
na nervosvalové onemocnéni onemocnéni na fertilitu, onemocnéni na plod, dédi¢nost
pribéh gravidity a porod
Spinalni Pacientky ¢asto upoutané na invalidni vozik - Castéjsi predcasné porody MozZnost pfenosu viohy pro
svalové atrofie gravidity vzacné a vysoce rizikové. a operacni porody (v¢. sekcf). onemocnéni na potomky.
U 3/4 pacientek v gravidité zhorsenf slabosti Obtizné provedeni spinalni  V pfipadé casnych porod (z ddvodu
vcetné respiracnich funkcf (v poloviné pfipadd anestezie (tézké skolidzy). zhorsujiciho se stavu matky) péce
nasledné pretrvavajici dlouhodobé). L odpovidajici gestacnimu stéfi plodu.
Doporuceni:
Doporucent: Monitorace ventilacnich Doporucent:
Monitorace klinického stavu v¢. ventilacnich parametrd, piijejich rychlém Viyuziti moznosti PGD.
parametrd, pfi progresi ukonceni gravidity sekci. zhorseni pokus o zdchranu plodu Poporodni péce odpovidajici
casnou sekci. gestacnimu stdii plodu.
Amyotrofickd Gravidity extrémné vzacné — vétsinou zeny, které ALS bez vlivu na graviditu Bez vlivu na plod (kromé respiracni
lateralnf otéhotnély pred stanovenim diagnézy. kromé respiracni insuficience. dysfunkce matky).
skleréza Gravidita nemé vliv na préib&h ALS. _
Doporuceni:
Monitorace dechovych funkci.
Syndrom GBS je Castéjsi u pacientek s preeklampsif GSB nemd vyrazny vliv na GBS nema vyrazny vliv na plod
GuillainGv- a v prvnich 4 tydnech po porodu. pribéh gravidity ani porodu kromé pripadU respira¢ni dysfunkce
Barrého Téhotenstvi nema vliv na prabéh GBS. (kromé zdvazné svalové s nutnosti UPV (cca u 1/3 pacientek).
slabosti, kde nutny porod sekcf).
Chronicka Gravidity velmi vzacné, ziejmé castéjsi relapsy CIDP bez vyznamnéjsiho vlivu CIDP bez vyznamnéjsiho vlivu
zanétliva zejm. ve lll. trimestru a v Sestinedélf. na graviditu ¢i zpGsob porodu. na novorozence

demyeliniza¢ni

polyneuropatie Doporucent: Doporucent: Doporucent:
NP, léky podobné jako tab. 2. NP Standardni péce
Imunosupresi nevysazovat celé téhotenstvi!

Hereditarni Subjektivné asi u 1/3 pacientek mirné zhorsent Castejsi abnormélni polohy  Viechny poruchy dédi¢né — moznost
senzitivne- svalové slabosti v gravidité, u ¢asti pretrvavajici plodu a moznd i castejsi prenosu onemocnéni na potomky.
motoricka dlouhodobé i po porodu. operacni porody a krvaceni.  Novorozenci bez specifickych komplikac.
polyneuropatie L L

Doporucent: Doporuceni: Doporucenf

NP NP, ziejme vhodné zvysené Vyuziti moznosti PGD.
sledovani Péce o novorozence standardni.

Syndrom V gravidité SKT dle EMG u 7-43 % Zen, klinicky jesté SKT bez vlivu na graviditu ¢i SKT bez vlivu na plod ¢i
karpalniho Castéjsi, zejm. ve Ill. trimestru. porod, snizenf kvality Zivota. novorozence.
tunelu Po porodu zlepsent, u 1/2 obtize pretrvavaj.

Doporucent:

Spise konzervativni postup, piivyraznych potiZich operace.

Meralgia V gravidité castéjsi (OR 12,0), po porodu zlepseni.  Bez vlivu na graviditu ¢i porod, ~ Bez vlivu na plod ¢i novorozence.
paresthetica L snizenf kvality Zivota.

Doporucent:

Pokud lécba, pak obstik s kortikoidly.
Systémovd antineuralgickd terapie KI.
Bellova obrna V gravidité snad 2-4x castejsi (IIl. trimestr), Bez vlivu na graviditu ¢i porod, Bez vlivu na plod ¢i novorozence.
v jinych studiich jen minimalné. snizenf kvality Zivota.
Vice pfi hypertenzi a preeklampsii (OR 7-9).
Progndza horsi nez mimo graviditu.

Doporuceni:
Kortikoidly zlepsi prognézu.

ALS — amyotrofickd laterdlni skleréza; CIDP — chronické zanétliva demyeliniza¢ni polyneuropatie; DM — dermatomyozitida; FSHD - facioskapulo-
humerdlnf svalova dystrofie; FVC — funkenf vitdInf kapacita; GBS — Guillaintv-Barrého syndrom; MD — myotonickd dystrofie; MG — myastenia gravis;
NP — nebylo publikovéno; OR - odds ratio; PGD — preimplantacni genetické diagnostika; PM — polymyozitida; SKT — syndrom karpalniho tunelu;
SMA - spindIni svalova atrofie; UPV — uméld plicni ventilace
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vendznich imunoglobulind (IVIG). Priznaky
onemocnéni obvykle zcela vymizi béhem
3-5 tydnt [2]. Vzacné mohou u postizenych
déti pretrvéavat urc¢ité myopatické rysy (dys-
artrie, velofaryngealni inkompetence) [12]
v dUsledku tzv. syndromu inaktivace fetdl-
nich acetylcholinovych receptorl v kritic-
kém obdobi vyvoje plodu.

S rozvojem myastenickych pfriznakl
se u potomkl (resp. obecné pribuznych
pacientd s MG) mizeme setkat i ve vys-
sim véku. MG nevykazuje klasickou men-
delovskou dédi¢nost, pravdépodobnost je-
jiho rozvoje je vsak u blizkych pfibuznych
pacientll s MG vyznamné vyssi nez v bézné
populaci. Relativni riziko je u sourozenct
17,85, u rodicl 5,33 a u potomkU pacienta
s MG 5,82 [13]. Vyznamné zvysené (pfi-
blizné 2x) je u pfibuznych pacientd s MG
také riziko rozvoje dalsich autoimunitnich
onemocnénf [13].

Vzacnou a zavaznou komplikaci plodd
matek s MG mUze byt artrogrypdza (arthro-
gryposis multiplex congenita; AMC). Tento
syndrom je charakterizovan vrozenymi mno-
hocetnymi neprogredujicimi kontrakturami
kloubl v ddsledku omezeni fetdInich po-
hybd v déloze. Neni spojen vyhradné s MG
a miize se vyskytovat i z jinych pfi¢in. Rada
popsanych pfipadl vyskytu tohoto syn-
dromu u novorozenct matek s MG je viak
spojena s nepfiznivou progndzou [12,14].
Viyskyt tohoto syndromu neni zavisly na ak-
tudlni kompenzaci zékladniho onemocnéni
matky a je popsan dokonce u déti matek
v kompletni klinické remisi MG [14]. Podobné
jako tranzitorni neonatdlni myastenie je vsak
zfejmé asociovan s vyssimi hladinami pro-
tildtek u matky. Prikaz AMC v jedné gravi-
dité vyznamneé zvysuje pravdépodobnost
jeho vyskytu v dalsich téhotenstvich [15].
Matky novorozenct s AMC je proto vhodné
v tomto smyslu disledné sledovat.

Opakované byla popsana urcita asociace
mezi vyskytem AMC a tranzitorni neona-
talni myastenie u potomkd téze Zeny [14,15].
Pacientky, u jejichz potomka se vyskytla
tranzitorni neonatalni myastenie, maji vyssi
pravdépodobnost vyskytu AMC v nésledu-
jicich graviditach. Naopak pacientky, které
porodily dité s AMC, maji zvysenou pravde-
podobnost vyskytu tranzitorni neonatalnf
myastenie u daldich potomkl. Tyto Udaje
ukazuji na sdilenou patofyziologii obou kli-
nickych jednotek. Nékteff autofi prokazujf
nizsi vyskyt téchto komplikaci u pacientek
po tymektomii, u nichz Ize obecné oce-
kavat nizsi plazmatické hladiny protildtek,

a tedy i jejich nizsi transplacentarni pfenos.
Tento zakrok by tedy mohl predstavovat po-
tencidlni prevenci poporodnich komplikacf
u déti matek s MG. Tuto hypotézu vsak bude
nutné oveéfit systematickymi studiemi [15].

V pifpadé, Zze je AMC diagnostikovéna v ak-
tudini gravidité ¢i v téhotenstvich predcha-
zejicich u pacientky bez MG, je doporuceno
vysetfeni matky na moznou myastenii [2].

Doporuceni pro lé¢bu myastenia

gravis béhem gravidity, pro sledovani
pacientek v priibéhu téhotenstvi,
prabéh porodu a dispenzarizaci

v poporodnim obdobi

Pro pécio pacientky s MG v souvislosti s tého-
tenstvim a porodem je k dispozici odborné
doporuceni publikované mezioborovou pra-
covni skupinou ze Spojeného krélovstvi [2].
Doporuceni ma charakter shody odbornik
na nejlepsi klinické praxi — zavéry a doporu-
¢eni tedy nemaji oporu v reprezentativnich
kontrolovanych studiich, protoze ty nejsou
k dané problematice k dispozici. Autofi do-
porucuji pldnovat téhotenstvi s predstihem,
a to zejména s ohledem na imunosupre-
sivni 1é¢bu. U pacientek pladnujicich graviditu
(nebo obecné u Zen, u nichz je mozné oté-
hotnéni, tedy napt. neuzivajicich hormonalni
antikoncepci) je optimalni nastavit [é¢bu tak,
jak mlze byt nasledné uzivana i v prabéhu
gravidity. Vhodné je predevsim vynechani
nékterych imunosupresiv. Dle publikovanych
doporuceni |ze gravidnim pacientkdm pone-
chat nizsf davky kortikoidd. Akceptovatelna
mira rizika je podle soucasnych doporucenf
také u azathioprinu a cyklosporinu. Terato-
genita azathioprinu byla v minulosti povazo-
vana za vyssi a bylo obecné doporuc¢ovano
tento Iék mladym pacientkdm ve fertilnim
veéku vliibec nenasazovat a/nebo jej béhem
téhotenstvi zameénit za cyklosporin. No-
v&jsi studie vsak prokazuji, Ze je azathioprin
v gravidité relativné bezpecnym lékem a Ize
jej téhotnym Zendm ponechat (stejné jako
cyklosporin) [2,16,17]. Bezpec¢nd je i symp-
tomatickd Ié¢ba pyridostigminem (tab. 2).
V Ceskych podminkéch je ale nutné zohled-
nit skute¢nost, Ze informace v souhrnu Udajl
o Ié¢ivém pfipravku jsou v souvislosti s gra-
viditou a kojenim velmi opatrné a ¢asto ne-
jsou s uvedenymi doporucenimi v souladu
(tab. 2). V pfipadé, Ze neni mozné vyhnout
se |écbé potencialné teratogennimi imu-
nosupresivy (napf. metotrexatem ¢i myko-
fenolat mofetilem), je nutné pacientky jed-
noznacné informovat o potencialnim riziku
lécby pro plod a zajistit efektivni antikon-

cepcni metody (tab. 2). Pfed pldnovanou gra-
viditou je také vhodné dosetfit a pfipadné
zkompenzovat hladiny hormond stitné ZIazy
a antityreoidalnich protildtek. Stejné jako
v obdobi mimo graviditu je v pribéhu tého-
tenstvi kontraindikovéno podéavani Mg, které
mUze vést k zavaznému zhorseni symptom?
vC. rozvoje myastenické krize.

Po celou dobu gravidity je pacientkdm
jednozna¢né doporucovdno pokracovat
v nastavené terapii vyse uvedenymi pre-
pardty. Doporucovéno je i disledné prelé-
¢eni viech infekenich komplikaci antibiotiky
vhodnymi pro pacienty s MG (aby nedoslo
ke zhorseni MG vlivem infektu). Pacientky
by mély byt po celou dobu téhotenstvi dd-
sledné sledovany — optimalni je skriningové
UZ vysetfeni plodu ve 12. a 20. tydnu gravi-
dity a naslednd pravidelnd monitorace po-
hybl plodu. Kazdé 2-4 tydny by méla byt
zhodnocena velikost délohy. V pfipadé ja-
kychkoli pochybnosti by méla byt prove-
dena UZ kontrola zaméfend na mozné od-
chylky od normy (napf. polyhydramnion).

Porod by mél byt veden za spoluprace
multidisciplindrniho tymu zahrnujiciho po-
rodnika, anesteziologa a také neurologa.
Porodni péce méa probihat v zafizeni, kde
je k dispozici jednotka intenzivni péce, a to
v¢. novorozenecké a obecné na pracovi-
Sti s okamzitou dostupnosti novorozenecké
resuscitacni péce. Jednoznac¢né nedoporu-
¢ené jsou proto domaci porody nebo po-
rody v zafizenich bez dostupné akutni péce
ve vyse uvedeném rozsahu.

U Zen s dobfe kontrolovanou MG je opti-
malnf vaginalni porod se spontdnnim zacat-
kem. Porod cisafskym fezem by mél byt vy-
hrazen pouze pro gynekologické indikace.

Béhem porodu by pacientka méla po-
kracovat v obvyklé medikaci. Zenam uziva-
jicim pravidelné peroraini kortikosteroidy
(v ddvce > 75mg denné a/nebo > 15mg
ob den) se v pribéhu porodu doporucuje
podat stresovou davku hydrokortizonu
(100 mg intravenozné). Obecné preferova-
nym zpUsobem analgezie je epidurdini po-
déni. Rada celkové podavanych léka, které
jsou obecné kontraindikovany ¢i nedopo-
ru¢ovany u pacientek s MG, viak v souvis-
losti s porodem muze byt za peclivé mo-
nitorace pacientky bezpecné pouZita.
Podavani Mg v prevenci eklampsie se ne-
doporucuje, v pfipadé eklamptického za-
chvatu jej ovéem podat Ize, i kdyz pouze
s extrémnf opatrnosti a s védomim, ze mUze
vést k nutnosti intubace a umélé plicni
ventilace.
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Tab. 2. Léky, uzivané v terapii myastenia gravis s ohledem na jejich bezpecnost v gravidité a pfi kojeni. Upraveno dle [2].
Uéinna Bezpe¢- Bezpec-
lstka Nezadouci ucinky Komentéie nost nost pfi Udaje o bezpeénosti ptipravku dle SPC
v gravidité  kojeni
(ido- Pokracovat v medikadi, Bezpecnost nebyla stanovena, nezadoucf
Egi/ min nejsou znamy mUze byt nutné castéjsi ano ano Ucinky vsak dosud nepozorovany.
9 uzivani. Pozor na cholinergni krize v gravidité!
V33 riziko GDM,
hypertenze a infekénich Pokracovat v medikaci MUze zpUsobit poskozenf plodu — uzivat
prednisolon komplikaci. v nejnizsi tcinné davce. ano ano pouze v pifpadé, kdy pfinos pro matku
Nepresvedciva data pro vyssi Skrining GDM. prevazi rizika pro plod.
riziko rozstépu rtu/patra.
Vindikacich neni myastenie!
o ‘ Pokracovat v medikaci za Doporuceno pe;llye zvazit pfinos pro matku
azathioprin leukopenie i ano ano a rizika pro plod.
monitorace Leu a JT. . . .
U ditéte po narozenf sledovat krevn{ obraz.
Kojeni nedoporuceno.
Vindikacich nenf myastenie!
ellesEering v e GO Fyses Pokragovat v medikaci. Nejsou stuvc/he — je vyssi r|vz/|ko pvredcasrjlehO
B ) Skrining GDM, Leu, JT ano ano porodu, uzfvat pouze v pfipade, kdy pfinos
tacrolimus tenze (u tacrolimu). L Y
a kreatininu. pro matku prevazi rizika pro plod.
Radéji nekojit.
Vysadit nebo zaménit o . .
. ; .. o . Vindikacich neni myastenie!
mykofeno- Teratogenni! pred graviditou. V pfipadé nenf . P I
. . . . b . . ne . V téhotenstvi i pfi kojenf jasné
|t mofetil (riziko az 25%) neplanovaného téhoten- znama T
. ) kontraindikovan.
stvi nevysazovat néhle.
Viysadit nebo zaménit pred
. graV|d|touW(3 mesiee V\,/aSh_ Vindikacich nenf myastenie!
, Teratogenni! -out). V pfipadé nepléno- . e o
methotrexat A A . ne ne V téhotenstvf i pfi kojenf jasné kontraindiko-
(riziko az 15-20 %) vaného téhotenstvi nevy- ) ) Aot
. o van, wash-out perioda 6 mésicd.
sazovat nahle, ale pridat
5 mg kyseliny listové/den.
Vindikacich neni myastenie!
IVIG nejsou znamy ano ano Nejsou studie, ale skodlivé ucinky na plod
nepredpokladany.
GDM - gestacnf diabetes mellitus; IVIG — intravenozni imunoglobuliny; JT - jaterni testy; Leu — pocet leukocytd; SPC — souhrn Udajd o 1écivém pfipravku

Kojenf je doporuceno a neni kontraindiko-
vano u matek uzfvajicich pyridostigmin, kor-
tikoidy ani azathioprin. V poporodnim ob-
dobi miZe dojit k pfechodnému zhorsenf
MG, a to zejména po porodech vyzaduijicich
chirurgickou intervenci a/nebo v pfipadé in-
fekenich komplikaci.

V souvislosti se zvysenym rizikem rozvoje
tranzitorni neonatalni myastenie je doporu-
¢ena peclivd monitorace novorozencd, a to
zejména z hlediska rozvoje bulbarnich a re-
spiracnich symptomU nejméné po dobu
2 dnd (Iépe 72 h). Obzvlast peclivé je nutné
sledovat novorozence matek s anti-MuSK
pozitivni MG. Lécba tranzitorni neonatalnf
MG je zejména symptomaticka: zajisténim
vyzivy a ventilatni podpory. Doporu¢eno
je podavani inhibitorl acetylcholineste-
razy. U novorozencl s tézkym postizenim
by mélo byt zvazeno podani IVIG, v nej-

téZsich pfipadech je ke zvadZenf i vyménna
plazmaferéza.

Svalova onemocnéni

Zanétlivé myopatie

Stejné jako dalsi autoimunitni onemocnénf
jsou dermatomyozitida (DM) i polymyozi-
tida (PM) castéjsi u zen. Udava se vsak, Ze
pouze 14 % pfipadl postihuje Zeny repro-
dukénfho véku. Vzacné se tato onemoc-
néni mohou nové objevit béhem gravidity
¢i po porodu. Publikovéno bylo ale skute¢né
jen nékolik ojedinélych kazuistik ¢i malych
soubord [18,19].

Vliv téhotenstvi na pribéh

zanétlivych myopatii

Publikované studie poskytuji pouze ome-
zeny rozsah informaci o pribéhu DM/PM v té-
hotenstvi. U pacientek v klinické remisi one-

mocnén( je pribéh gravidity vétsinou pfiznivy
a frekvence relapst je za podminek chronické
kortikoidni terapie pomérné nizka (pfiblizné
u 16 %) [20,21]. Vyssi pravdépodobnost re-
lapsu (az 40 %) je u pacientek s dlouhotrvajici
remisi (obvykle pfi za¢atku onemocnéni v dét-
ském veku), které jsou jiz bez chronické imuno-
supresivni terapie [21]. Akutni exacerbaci one-
mocneéni Ize prelécit kortikoidy, a to obvykle
s dobrym efektem. U ¢asti pacientek mize
dojit k prvni manifestaci zanétlivé myopa-
tie praveé v obdobi gravidity. V publikovanych
souborech gravidnich pacientek s DM/PM je
prvni manifestace onemocnéni v gravidité
popisovana asi u 10-22 % Zen (zejména ve |ll.
trimestru) [19,20,22]. Nebyla popséna zddna
pfipadna umrti pacientek s DM/PM béhem
téhotenstvi.

Pacientky ve sledovanych souborech
[19,20,23] uzivaly vétsinou kortikoidy, v ne-
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kterych pfipadech v kombinaci s dalsimi
preparaty (azathioprin, pfipadné cyklo-
fosfamid). Formalni doporuceni pro 1é¢bu
pacientek s DM/PM v souvislosti s planova-
nim gravidity nejsou k dispozici. Lze pred-
pokladat, Zze pravidla doporuc¢ena pro imu-
nosupresivni terapii pacientek s MG budou
platna i pro dalsi autoimunitni onemocnéni.

Vliv zanétlivych myopatii na priubéh
gravidity, porod a plod

Zcela recentné byla publikovdna rozsahla
retrospektivni studie [24] vychdazejici z N&-
rodniho registru hospitalizaci ve Spoje-
nych statech americkych, kterd v letech
1993-2007 identifikovala hospitalizace
v souvislosti s porodem u 853 pacientek se
zanétlivymi myopatiemi (u 454 zen s DM
a 399 s PM) a srovnala fadu ukazateld v této
skupiné se zdravymi rodi¢kami obdobného
veku. Pacientky s DM/PM vykazovaly jasné
deldi trvani hospitalizace a mély i vyssi riziko
hypertenznich komplikaci gravidity, zejména
téhotenské gestozy (OR 2,90). Nemély vsak
vys$si procento jinych komplikaci gravidity
(napf. intrauterinni ristové retardace plodu
¢i predcasné ruptury plodovych oball) ani
vys$si podil porodd cisafskym fezem oproti
bézné populaci. Uvedend studie ovsem ne-
zohlednovala aktivitu zanétlivé myopatie
u pacientek v dobé gravidity a porodu (vy-
znamna ¢ast Zen nepochybné nebyla v ak-
tivni fazi onemocneéni). Tento faktor se vsak
dle mensich publikovanych soubord jevi
jako zcela klicovy v ovlivnén{ vysledkd gravi-
dity. Napt. Nagy-Vincze et al [19] popsali vy-
sledky 33 gravidit u pacientek s DM/PM. Ze
14 téhotenstvi u pacientek v klinické remisi
skoncilo 12 (86 %) porodem zdravého di-
téte (a 2 spontdnnim potratem v |. trimestru).
Z 16 téhotenstvi u Zen v aktivni fazi DM/PM
pak zdravé dité v ocekdvaném terminu poro-
dilo pouze 6 Zen (37,5 %), u 3 Zen doslo k in-
trauterinni smrti plodu, 3 téhotenstvi skoncila
pfedcasnym porodem, 3 potratem (z toho
u 2 pacientek indukovanym a u 1 spontdn-
nim) a v 1 pfipade se jednalo o extrauterinni
graviditu. Dal$f prace [23] popisuje 4 tého-
tenstvi u pacientek s DM/PM: 2 pacientky
v remisi mély nekomplikovanou graviditu
s porodem zdravého ditéte v ocekdvaném
terminu, naopak obé gravidity u pacientek
v aktivni fazi onemocnéni skoncily potra-
tem (z toho u jedné z zen az v pokrocilé fazi
téhotenstvi). Vancsa et al [20] popsali vy-
sledky 14 gravidit pacientek s DM/PM. Ze
7 gravidit pacientek v inaktivni fdzi onemoc-
néni bylo 5 (71 %) zcela nekomplikovanych

a ukoncenych spontdnnim porodem zdra-
vého novorozence v oc¢ekdvaném terminu
(ve 2 zbylych pfipadech bylo téhotenstvi
ukonc¢eno potratem na zadost pacientky).
U pacientek v aktivni fazi onemocnéni skon-
¢ilo spontdnnim porodem v terminu pouze
1 ze 7 téhotenstvi (14 %), ve 2 pfipadech
slo o predcasny porod a ve 4 o spontanni
potrat.

V souhrnu tedy pacientky se zanétlivymi
myopatiemi vykazuji vyssi procento hyper-
tenznich komplikaci gravidity a v pfipadé
aktivniho onemocnéni ziejmé také vyssi
pravdépodobnost dalsich komplikaci tého-
tenstvi (tj. spontdnniho potratu, intraute-
rinnf smrti plodu ¢i predc¢asného porodu).
Pokud je to mozné, je proto vhodné gravi-
ditu u pacientek s DM/PM planovat na dobu
klinické remise.

Novorozenci matek s DM/PM nevykazujf
7addné zndmky zanétlivého onemocnéni
svall.

Svalové dystrofie

U vdech svalovych dystrofii se zndmym ge-
netickym defektem je v souvislosti s gra-
viditou v popfedi predevsim otdzka jejiho
pldnovani s vyuzitim moznosti prenatalnf
genetické diagnostiky. Prenatdlni geneticka
diagnostika je obecné doporucena u viech
onemocnéni z této skupiny [25,26]. Vliv na
pldnovani gravidity mohou mit i poruchy
plodnosti, které jsou prokdzany zejména
u myotonické dystrofie (MD). Plodnost je
prokazatelné snizena u muzskych pacientl
s timto onemocnénim [27]. Ponékud méné
jednoznacné jsou zmeény fertility u Zen
s MD, vétdina provedenych studif viak pro-
kazuje urcité snizenf plodnosti i u Zenskych
pacientek s MD [27,28]. U ostatnich svalo-
vych dystrofif se plodnost pacientek/pfena-
secek nejevi narusena [27].

Vliv téhotenstvi na pribéh
svalovych dystrofii
U vétdiny diagnoéz nejsou k dispozici prospek-
tivni studie monitorujici a objektivizujici pfi-
padné zmény klinického stavu (zejména ve
smyslu vyvoje svaloveé sily) u pacientek se sva-
lovymi dystrofiemi v prlibéhu gravidity. Re-
trospektivni data vsak u fady svalovych dys-
trofii ukazuji na subjektivni progresi svalové
slabosti v prbéhu téhotenstvi. Vzhledem
k charakteru uvedenych studif je ale validita
zminénych informaci omezena.

Recentné byla publikovana prace na po-
mérné reprezentativnim souboru 375 gra-
vidit u celkem 152 Zzen s MD 1. ¢&i 2. typu

(MD1 ¢i MD2). Na skupinové urovni popi-
sovaly pacientky prostfednictvim pouzi-
tych dotaznikd signifikantni omezeni mobi-
lity a schopnosti provadét fadu aktivit a déle
zvyseni Unavnosti béhem gravidity oproti
obdobi pred graviditou [29]. Tyto symptomy
prekvapivé pretrvéavaly i v obdobi 6 mésict
po porodu [29]. Jiné studie naopak popi-
suji zhorseni klinické symptomatiky béhem
gravidity jako prechodné s rychlym ustu-
pem v poporodnim obdobi [27]. Na indi-
vidudlni Urovni popisuje zhorseni klinické
symptomatiky asi 30 % pacientek s MD [27].
Pacientky s MD2, které maji za sebou gra-
viditu, uvadéji také signifikantné casnéjsi
vek nastupu klinickych obtizi, nez je bézné
u muzd s timto onemocnénim (35 vs. 48 let).
Pétina zen s MD2 zacala prvni obtize vnimat
pravé v obdobi téhotenstvi [27].

U facioskapulohumerdlni svalové dystro-
fie (FSHD) uvadi zhorseni svalové sily v dobé
téhotenstvi az 25 % pacientek [25,26], a to
v fadé pfipadl v¢. slabosti respira¢niho sval-
stva. U pacientek s poruchou respira¢nich
funkci je proto doporucovédna monitorace
hodnot funkenf vitalni kapacity (FVC) [26].

Prenasecky genu pro dystrofinopatie jsou
obvykle oligosymptomatické ¢&i dokonce
asymptomatické a nejsou k dispozici prace
prokazujici vyznamny vliv gravidity na sva-
lovou slabost u téchto Zen. Rizikové vsak
u nich m@ze byt téhotenstvi z hlediska kar-
diovaskuldrniho. Pfenasec¢ky genu pro dys-
trofinopatie vykazuijf Sirokou Skalu kardiovas-
kuldrnich abnormit [30]. V pomérné velkém
holandském souboru byly na echokardio-
gramu prokazatelné urcité zmény kardiovas-
kuldrnich funkci u vice nezZ poloviny téchto
Zen. U 8 % z tohoto souboru se jednalo o z&-
vaznou dilata¢ni kardiomyopatii a dalsich
pfiblizné 18 % Zen z této skupin mélo sig-
nifikantné dilatovanou levou komoru [30].
U Zen, které jsou prenaseckami genu pro
Duchenneovu/Beckerovu svalovou dystro-
fii, je proto doporuceno kardiologické vy-
Setfeni, a to optimalné pred pldnovanou
graviditou nebo v jejich ¢asnych stadifch.
Pacientky s prokazanou dilata¢ni kardiomyo-
patil by mély byt sledovany a léceny kardio-
logem a i jejich gynekologicko-porodnicka
péce by méla probihat cestou specializova-
nych center s dostupnou multidisciplinarnf
péci [31].

Vliv svalovych dystrofii na pribéh
gravidity, porod a plod

Pacientky se svalovymi dystrofiemi (MD,
FSHD) nevykazuji vyssi pravdépodobnost
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spontannich potratd oproti obecné popu-
laci [27,32]. U MD1 je v3ak zfejmé vys3si riziko
extrauterinnich gravidit, coz maze souviset
sabnormaélnitubalni motilitou vdisledku po-
stizeni hladkého svalstva u tohoto onemoc-
nenf [32]. Vyznamné castéjsi jsou u symp-
tomatickych pacientek s MD1/MD2 také
predcasné porody, které se vyskytuji az
u 50 % gravidit [27,32]. Vy3si vyskyt predcas-
nych porodd je ziejmé podminén mimo jiné
postizenim hladkych sval délohy a soucasné
pficné pruhovanych svall pdnevniho dna
a brisni stény. Pacientky s MD1 majf také po-
nékud vyssi riziko preeklampsie, signifikantné
Castéjsi mocové infekce v obdobi gravidity
a nejméné desetindsobné vyssi vyskyt pla-
centa previa oproti obecné populaci (zfejmeé
také jako dlsledek abnormaini funkce déloz-
niho svalstva) [27,32]. Vliv ostatnich typd sva-
lovych dystrofif na prlbéh gravidity je méné
vyrazny a progndza tehotenstvi je napf. u vét-
siny pacientek s FSDH dobra [25,26]. Prove-
dené studie naznacuji pouze nejednoznacné
vysledky stran mozného vyssiho vyskytu
predcasnych porodd u pacientek s FSHD ve
srovnani s obecnou populaci [26].

Co se tyc¢e vlastniho porodu, vykazuji
pacientky s MD1, FSHD i pletencovou sva-
lovou dystrofif ve srovnani s obecnou po-
pulaci vyznamné vyssi podil porodl ci-
safskym fezem i vagindlnich operacnich
porodU [26,27,32]. Pfi interpretaci téchto dat
je vsak nutné si uvédomit, Ze jde o retro-
spektivné ziskané informace. Podil porodu
sekcf tedy mUze byt ¢aste¢né podminén je-
jich pldnovanou preventivni indikaci z da-
vodu predpokladdané slabosti svall bfisni
stény a/nebo délozniho svalstva u pacientek
se svalovymi dystrofiemi (zejména u MD).
Pacientky s MD1 maji v dsledku nedostatec-
ného tonu svalstva délohy také vyssi riziko
poporodniho krvaceni [27,32]. Management
gravidity a zejména porodu by u pacientek
se svalovymi dystrofiemi obecné mél byt
provadén ve specializovanych centrech
s dostupnou extenzivni perinatalni péci [26].

Vliv prenasecstvi genu pro dystrofinopa-
tie na graviditu je pravdépodobné malo vy-
razny. Existuje pouze ojedinéla starsi prace
na malém vzorku Zen, které byly pfenasec-
kami genu pro dystrofinopatie. Z 35 porodu
u 13 Zen v tomto souboru byla oproti bézné
populaci vyznamné (asi 5x) castéjsf poloha
koncem panevnim, coZ autofi zdGvodnuji
moznymi jemnymi rozdily svalového tonu
panevniho a déloZzniho svalstva u téchto
Zen [33]. Jiné komplikace tehotenstvi zde ne-
byly zaznamenany.

Onemocnéni motoneuront
Spinalni svalova atrofie

Pacientky se spindlni svalovou atrofif (spinal
muscular atrophy; SMA) 2.-4. typu predsta-
vuji ze vsech neuromuskuldrnich onemoc-
néni skupinu s nejzavaznéjsim postizenim
hybnosti jiz v obdobf pred graviditou. V jed-
nom z publikovanych soubord bylo napf.
9 z 25 pacientek se SMA upoutanych na in-
validni vozik, coz se jinak tykalo pouze 1 dalsi
pacientky ze 153 Zen s dal$imi nervosvalo-
vymi chorobami [34]. Gravidity u pacientek
s timto onemocnénim proto nejsou casté
a jsou obecné povazovany za vysoce
rizikové.

Vyznamnou otdzkou v souvislosti s gravi-
ditou je u téchto pacientek problematika je-
jiho pldnovéni a vyuziti moznosti prenatalni
genetické diagnostiky k zabrané prenosu
vlohy pro onemocnéni na dalsi generace.

Vliv téhotenstvi na pribéh spinalni
svalové atrofie

AZ 74 % pacientek popisuje zhorseni svalové
slabosti béhem gravidity, které u 31-42 %
pretrvava i po porodu [27,34-36].

Pacientky se SMA maji pomérné c¢asto
postizeny respiracni funkce. Ty se navic ob-
vykle dale zhorsuji béhem gravidity mimo
jiné v souvislosti s vy3si polohou branice,
coz indikuje nutnost jejich monitorace, pro-
toze zhorsenf ventilacnich parametrl (hy-
perkapnie a hypoxie matky) mdze vést k in-
trauterinni smrti plodu [34]. Obecné se
pacientkdm s FVC pod 11 gravidita nedopo-
rucuje. Publikovadna viak byla fada pfipadd
Uspésné dokoncenych gravidit u pacientek
s FVC pod 50 % predikované hodnoty pro
prislusny vek, a dokonce i daleko nizsi [27].
V jednom z publikovanych soubord byl po-
psan pfipad pacientky se SMA a vstupni FVC
na pocatku gravidity na urovni 19 % pre-
dikovanych hodnot. Tato pacientka se po
ventilacni strdnce dale vyrazné zhorsila po
20. tydnu gravidity a po 25. tydnu musela
byt intubovéna pro hyperkapnii. O tyden
pozdeji porodila predcasné Zivého novoro-
zence [34]. V obecné roviné je pfi rychlé pro-
gresi ventila¢ni dysfunkce mozné pokusit se
o z&chranu novorozence ¢asné provedenou
sekci. Ukoncenf gravidity vede kazdopadné
krychlémua u¢innému zlepseni ventilacnich
parametrd [34].

Vliv spinalni svalové atrofie na priibéh

gravidity, porod a plod

Provedené studie shodné prokazuji signi-
fikantné vyssi vyskyt pfedc¢asnych porodd

a porodl cisafskym fezem i dalsich ope-
racné vedenych porodd u pacientek se
SMA [34,35]. Tyto Zeny vsak nemaji vyssi vy-
skyt potratl ani hypertenznich komplikacf
béhem téhotenstvi [34].

U pacientek se SMA je pri opera¢nich po-
rodech ¢asto obtizné vyuziti spindlni aneste-
zie vzhledem k tézkym skolidzam.

Amyotroficka lateralni skleréza
Gravidity pacientek s klinicky manifestni
amyotrofickou laterdIni sklerézou (ALS) jsou
vzhledem k nepfiznivé progndze onemoc-
néni extrémneé vzacné. Vétsinou jde o zeny,
které otéhotnély jesté pred stanovenim de-
finitivni diagnozy. V souhrnu byly dosud
publikovény informace o méné nez 20 gra-
viditach u Zen s timto onemocnénim, a to
vyhradné formou jednotlivych kazuistik [37].
Z téchto publikaci vyplyva, ze kromé moz-
nych respira¢nich komplikaci nema ALS z&-
sadné negativni vliv na pribéh gravidity
a ani gravidita pravdépodobné neméd vy-
znamny negativni vliv na pradbéh ALS [37].
Recentni prace naopak naznacuji, ze hormo-
nalni faktory mohou byt vyznamnym pro-
tektivnim faktorem modifikujicim pravdépo-
dobnost rozvoje a dalsi pribéh ALS. Uzivani
hormonalnich kontraceptiv ¢i hormonalni
substitu¢ni terapie pravdépodobné snizujf
riziko rozvoje ALS [38]. Dostupné informace
neposkytuji dostatecné podklady pro do-
poruceni vhodné metody porodu u téchto
pacientek. Kromé Zen s poruchou respirac-
nich funkci by porod cisafskym fezem mél
byt vyhrazen pro porodnické indikace [37].

Onemocnéni/léze perifernich
nervu

Zanétlivé autoimunitni
polyneuropatie

GuillainGv-Barrého syndrom

Riziko rozvoje Guillainova-Barrého syn-
dromu (GBS) v gravidité neprevysuje bézny
popula¢nf vyskyt a gravidita sama o sobé
tedy nenf nezavislym rizikovym faktorem
pro rozvoj tohoto onemocnéni [39-41]. Re-
centni epidemiologickd data vsak nazna-
¢uji, ze riziko rozvoje GBS signifikantné
zvy$uje preeklampsie (pacientky s pre-
eklampsii majf téméf dvojnasobny vyskyt
GBS oproti béZné populaci) [39] a vyskyt
stoupd také v prvnich 4 tydnech po po-
rodu (OR 2,93; 95% Cl 1,20-7,11) [40-42]. Ri-
ziko narlsta také v souvislosti s infekci virem
Zika [41]. Obecné jsou publikovany pouze
jednotlivé kazuistiky pacientek, které pro-
délaly GBS v téhotenstvi (a ¢lanky sumari-
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zujici tyto pripadové prace) [42,43], a nikoli
soubory pacientek, coz podporuje nizkou
prevalenci GBS u téhotnych Zen. Onemoc-
néni nema vliv na fetalni mortalitu [42,43].
Predcasné ukonceni téhotenstvi také zfejmé
nezlepsuje progndzu pacientek. Publikovan
byl pouze jeden pripad pravdépodobného
kongenitélniho GBS u novorozence matky
s timto onemocnénim [44]. Kromé pfipadd
zévazné generalizované svalové slabosti
neni GBS sdm o sobé indikaci k porodu ci-
safskym fezem — ten by mél byt vyhrazen
pro porodnické indikace [42]. Nejvyznam-
néjsi komplikaci u matky je nutnost umélé
plicni ventilace, kterd byla ve starsich sou-
borech pfechodné nutnd asi u jedné tre-
tiny gravidnich pacientek s timto onemoc-
nénim [43]. Diagnostika a lé¢ba onemocnéni
se nelisi od obdobi mimo graviditu. Studie
provedené u jinych diagnostickych jednotek
(napt. trombotické trombocytopenické pur-
pury) prokazuji, Zze provedeni plazmaferézy
v gravidité je bezpecné a vyskyt komplikaci
je u téhotnych Zen obdobny jako v obecné
populaci [45]. Malo rizikové se jevi i pouZiti
imunoglobuling, jejichZ bezpec¢nost v tého-
tenstvi byla v minulosti také prokdzéna u ji-
nych diagnostickych jednotek [46].

Chronicka zanétliva demyeliniza¢ni
polyneuropatie

Chronicka zanétliva demyeliniza¢ni polyneu-
ropatie (chronic inflammatory demyelinat-
ing polyneuropathy; CIDP) je u Zen v repro-
dukenim véku velmi vzacna, coz potvrzuje
i skutecnost, Ze bylo publikovédno pouze né-
kolik kazuistik s touto tématikou a ojedinéla
origindIni prace [47]. Tato studie popisuje
soubor 9 gravidnich pacientek s CIDP, z nichz
u 4 doslo k prvni manifestaci onemocnént
béhem gravidity a u 5 bylo onemocnéni
znamo pred graviditou. V prlbéhu téhoten-
stvi byla patrna signifikantné vyssi frekvence
relapst onemocnéni, a to zejména ve Ill. tri-
mestru a v sestinedélf. Pro imunomodulacni
terapii u téchto pacientek v dobé téhoten-
stvi platf pravdépodobné obdobné pravidla
jako pro 1é¢bu MG. VyuZit Ize nizsi davky kor-
tikoidd, stejné jako IVIG ¢i plazmaferézu [40].
CIDP zfejmé nema vyznamnéjsi vliv na gravi-
ditu jako takovou, na zplsob porodu ani na
novorozence [40].

Hereditarni polyneuropatie

Interference hereditarnich neuropatii s gravi-
ditou je obecné pokladanaza méné vyznam-
nou. U téchto pacientek prevazuje distalnf
svalové slabost, zatimco vyrazngjsi vliv na

silu svall trupu onemocnéni nema, takze
jeho vliv na téhotenstvi je obecné mensi nez
u dalsich nervosvalovych poruch.

Vliv téhotenstvi na pribéh
hereditarnich neuropatii

Priblizné 30-40 % pacientek s Charcot-Ma-
rie-Toothovou neuropatii 1. typu (CMT1) po-
pisuje pfi retrospektivnim dotaznikovém
hodnoceni zhorseni svalové slabosti a dal-
sich neuropatickych priznakl v obdobi tého-
tenstvi [34,48]. Uvedené zhorseni pfiznakd
v gravidité uvadéji vétsinou zeny, které byly
symptomatické jiz pred téhotenstvim. Né-
které symptomy se po porodu opét zlep-
Suji [48], u ¢asti pacientek vsak zhorsené po-
tize pretrvavaji i po porodu [48]. Toto trvalé
zhorseni neuropatické symptomatiky po-
pisuje pfiblizné pétina z celkového poctu
pacientek s CMT [34].

Vliv hereditarnich neuropatii

na prubéh gravidity, porod a plod

Ve studii sumarizujici Udaje z Norského regis-
tru porodd bylo v rozmezi 35 let identifiko-
vano 108 porod( u pacientek s CMT neuro-
patif, bez blizsi specifikace konkrétniho typu
onemocnéni. Ve srovnani s obecnou popu-
laci zde byla prokdzana pfiblizné 2x vyssi
frekvence abnormaélnich poloh plodu a pfe-
kvapivé také poporodniho krvéceni. Porod
byl u pacientek s CMT veden 2x castéji ope-
racné (pficemz vetsina sekci byly neplano-
vané urgentni vykony) a pravdépodobnost
klestového porodu byla dokonce 3x ¢astéjsf
nez u zdravé populace [49]. Vy3si vyskyt ope-
racnich porodd v¢. klestovych uvadéji i dalsi
starsi studie u pacientek s CMT1 [48]. V zatim
poslednim publikovaném souboru [34] se
vak podil pacientek s porody cisafskym
fezem i vagindlnimi opera¢nimi porody ne-
liSil od bézné populace. Frekvence spontan-
nich potratd, pfedc¢asnych porodU ani pe-
rinatdlni mortalita nepfevysila u pacientek
s CMT popula¢ni vyskyt [27,34,48,49].

Léze jednotlivych perifernich nervii
V pribéhu gravidity se i u jinak zdravych
Zen mohou s vys$sf pravdépodobnosti ob-
jevit léze nékterych perifernich nerva
(@a/nebo dochazi v téhotenstvi k akcentaci
klinické manifestace preexistujicich perifer-
nich neuropatii zejména kompresivni etiolo-
gie). Nemaji viak z pochopitelnych dtvodu
vliv na graviditu jako takovou ani na ferti-
litu (ndsledujici sekce proto nerespektuje
¢lenéni zavedené v predchozich ¢astech
prace).

Syndrom karpalniho tunelu

Nejcastéjsi kompresivni fokdlni neuropa-
tif v gravidité i mimo ni je postizeni n. me-
dianus pfi syndromu karpdinitho tunelu
(SKT) [40,50]. Gravidita predstavuje jeden ze
signifikantnich rizikovych faktor pro rozvoj
SKT [51]. Metaanalyza publikovanych stu-
dii prokazala pfi hodnoceni anamnestic-
kych a klinickych dat vyskyt této komplikace
u 31-62 % gravidnich zen [50]. Elektrofyzio-
logické vysetienf vsak prokazuje abnormitu
jen u 7-43 % téhotnych, nejcastéji pak kolem
17 % [50]. Z patofyziologického hlediska je
rozvoj potizi pravdépodobné dlsledkem
kombinace edémU (pfi obecné tendenci
k retenci tekutin v obdobi téhotenstvi ve-
douci ke zvysenému lokdlnimu tlaku na nerv,
a to zejména v oblasti fyziologické Uziny)
a hormonalnich zmén [50,51]. Riziko rozvoje
SKT se proto zvysuje s nardstajicim vékem
a télesnou hmotnosti pacientek a také s pri-
tomnosti otokd hornich koncetin nebo ge-
neralizovanych otokd. Potize se mohou ob-
jevit kdykoli béhem téhotenstvi, riziko je vsak
jednoznacné nejvyssi ve lll. trimestru. Rozvoj
obtiZi jiz v I. trimestru je spojen s horsi kva-
litou zivota pacientek béhem téhotenstvi
a v poporodnim obdobi a pfedstavuje zvy-
sené riziko pretrvavani obtizi po porodu [50].
Méné ¢asto se mohou obtiZe v souvislosti se
SKT objevit béhem laktace. Po porodu do-
chazi ¢asto ke zlepseni obtiZi, u vice nez 50 %
Zen ale urcité potize pretrvavaji rok a u 30 %
dokonce 3 roky po porodu [50,52,53]. Vzhle-
dem k ¢astému Ustupu obtizi po porodu
trvd obecnd snaha volit spise konzervativni
terapeuticky pfistup (tedy pouziti ortéz, pfi-
padné obstfik kortikoidy). V pfipadé vyraz-
nych a progredujicich obtiZi neuspokojivé
kompenzovanych konzervativni terapif je ke
zvazeni i feSeni operacni, které je pak pre-
venci dlouhodobého pfetrvavani klinickych
symptomd.

Meralgia paresthetica

Dal$fim uzZinovym syndromem ¢asto asocio-
vanym s graviditou je postizeni n. cutaneus
femoris lateralis, ktery je komprimovan tfisel-
nym vazem (meralgia paresthetica). Téhotné
Zeny maji vyznamné vyssi pravdépodob-
nost rozvoje této mononeuropatie ve srov-
nanf s béZznou populaci (OR v gravidité 12,0;
95% CI 1,2-118,0) [54]. Popsany jsou i pfipady
oboustrannych postizeni. Podobné jako
v pfipadé SKT tyto potize vétsinou vymizi po
porodu. Pfi vyraznéjsich obtizich Ize zvazit
obstfik kortikoidy po terapeutickém testu lo-
kalnim anestetikem, pfipadné antineuralgic-
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kou terapii. Vétsina preparatl (gabapentin,
pregabalin, amitriptylin) je vak v gravidité
kontraindikovana. O bezpecnosti duloxetinu
v obdobf téhotenstvi neni k dispozici dosta-
tek Udaju a preparat tak Ize podavat pouze
v pfipadé, Ze jeho pfinos prevysi mozné ri-
ziko pro plod.

Bellova obrna

Dalsi mononeuropatii, jejiz vys$si vyskyt
v gravidité je ¢asto popisovan, je léze licniho
nervu (Bellova obrna) [40]. Jeji incidence
v bézné populaci je kolem 20/100 000 za
rok [55], v neddvno publikované italské stu-
dii pak dokonce 53,3/100 000 za rok [56].
V téhotenstvi je popisovan pfiblizné 2-4x
castéjsi vyskyt ve srovnani s béznou po-
pulaci [57]. V nedavno publikované kohor-
tové studii zahrnujici 242 216 porodl se
viak Bellova obrna béhem téhotenstvi vy-
skytla pouze u 42 pacientek (0,017 %) [58].
Pfi zohlednéni délky trvani gravidity by tak
v tomto souboru byla incidence lézf licniho
nervu 22,1/100 000 za rok a vyznamné by se
tedy nelisila od vyskytu popula¢niho. V pro-
vedené multivariantni analyze nebylo té-
hotenstvi prokdzano jako signifikantni ne-
zavisly rizikovy faktor rozvoje Bellovy obrny
ani v jiné velké publika¢nf studii, i kdyz byl
v tomto smyslu patrny urcity trend bez stati-
stické vyznamnosti (p = 0,099) [56].

Ve velkém souboru gravidnich Zen [58]
byl vyskyt Bellovy obrny asociovan s ar-
teridIni hypertenzi (OR 6,69; 95% Cl
2,38-18,76), obezitou (OR 9,08; 95% Cl 2,8—
-29,46) a tezsi preeklampsii (OR 9,46; 95% Cl
3,37-26,53) [58]. Na plod anistav novorozence
nemél vyskyt léze licniho nervu vyznamny
vliv.

Bellova obrna se objevuje ¢astéji ve vys-
sich stadiich gravidity (zejména ve llI. tri-
mestru) [57,59] a ma pravdépodobné poné-
kud horsi progndzu neZ u netéhotnych zen.
V recentni studii srovnavajici prognézu Bel-
lovy obrny u gravidnich a negravidnich zen
s tezkym stupném léze licniho nervu [57]
byly téhotné Zeny daleko méné casto [é-
Ceny kortikoidy a antivirotiky. Pfi hodnocenti
funk¢niho stavu pacientek s odstupem nej-
méné 12 mésicl vykazovaly Zzeny s Bellovou
obrnou vzniklou v gravidité signifikantné vy-
raznéjsi asymetrii obli¢eje v klidu i pfi po-
hybu a zfetelné vy3si vyskyt synkinéz [57].
Viyssi incidence synkinéz byla patrna i v pfi-
padé, Ze bylo srovnani provedeno oddélené
v podskupinach pacientek inicidlné lécenych
kortikoidy a/nebo antivirotiky a u zen nelé-
¢enych. Samotné podani ¢i nepodani tera-

pie tedy nebylo jedinym faktorem vedoucim
k horsimu funkénimu vysledku léze licniho
nervu u téhotnych zen, i kdyz v podskupiné
téhotnych i netéhotnych Zen vykazovaly |é-
¢ené pacientky trend k lepsimu funkénimu
stavu [57]. Efekt kortikoidd na zlepseni pro-
gnozy tak odpovidd ucinnosti téchto 1€kl
prokazované v obecné populaci. V meta-
analyzach kontrolovanych studii bylo riziko
rozvoje synkinéz a/nebo autonomni dys-
funkce u pacientl lécenych kortikoidy vy-
znamné nizsi (relativni riziko 0,48-0,60; 95%
Cl10,36-0,81; ,pocet nutny k lé¢be” [number
needed to treat] 7; 95% Cl 6-10) [55,60,61].

Dalsi mononeuropatie

Vyskyt dalsich mononeuropatii v souvislosti
s graviditou je vzacny [40]. Pokud se objevi,
jde ¢asté&ji o poporodni komplikace. Obvykle
se jednd o kompresivni demyeliniza¢ni [éze
s dobrou progndézou. Popsany byly kompre-
sivni l1éze n. femoralis Utlakem ligamentum
inguinale, a to vzacné v gravidité (v nékte-
rych pfipadech dokonce oboustranné) [62],
Castéji pak pfi porodu, kdy mize byt nerv
utlacen polohoveé pfi flexi, abdukci a zevni
rotaci v kycli [63,64].

Podobné mize pfi porodu vzacné vznik-
nout jedno- ¢i oboustrannd Iéze n. obtura-
torius v souvislosti s tlakem hlavicky na sténu
panve a to Castéji pfi pouZiti porodnickych
klesti, pfipadné tlakem hematomu vzniklého
ve foramen obturatorium [63].

Poporodni peronedlni léze mUze byt
vzacné podminéna postizenim pfislusné
porce sakralnfho plexu (vznikajici obvykle
tlakem hlavi¢ky plodu ve 2. dobé porodni,
a to opét s vyssi pravdépodobnosti pfi pou-
Ziti porodnickych klesti) nebo peronedini
porce n. ischiadicus. Nej¢astéjsim mecha-
nizmem rozvoje peronedlnich 1ézi v tého-
tenstvi je otlakova 1éze n. peroneus za hla-
vickou fibuly (napf. v souvislosti s tlakem
opérek nohou na porodnickém kiesle, pfi
flexi dolnich koncetin v kolenou béhem po-
rodu pfipadné pfi poloze v diepu). Pravdeé-
podobnost rozvoje postizeni se zvysuje také
v souvislosti s epidurdini anestezif, kdy si
pacientky nemuseji byt komprese védomy.
Pro vznik postizeni mize byt dostacujicf
kratkodobd (i pouze nékolik minut trvajicf)
komprese [40,65]. Z téchto ddvodU jsou do-
porucovany ¢asté zmeny polohy pfi porodu.

Zavér

Z pohledu neuromuskularni mediciny pfed-
stavuje gravidita specifické obdobf, které
mUze ménit pribéh a manifestaci fady one-

mocnéni a jejich vyskyt naopak ovliviuje
graviditu jako takovou. V téhotenstvi se
obecné zvysuje pravdépodobnost exacer-
bace ¢i nové klinické manifestace fady au-
toimunitnich nervosvalovych poruch, a to
pfi ponékud omezenych terapeutickych
moznostech u téchto onemocnéni v pra-
béhu gravidity. Také pacientky s hereditar-
nimi nervosvalovymi chorobami popisujf
v tehotenstvi ¢asto progresi klinickych obtizi,
kterd je pouze ¢astecné reverzibilni. V nepo-
sledni fadé predstavuje gravidita vyznamny
rizikovy faktor pro rozvoj nékterych mono-
neuropatif, a to zejména kompresivnich.
Rada hereditarnich i autoimunitnich neuro-
muskuldrnich chorob ma naopak vliv na gra-
viditu — pacientky s nervosvalovymi cho-
robami maji obecné vyssi vyskyt potratd
a dalsich komplikaci gravidity, pfed¢asnych
porodl a téz pravdépodobnost operac-
niho vedeni porodu. Tyto Zeny proto pred-
stavuji skupinu s obecné vyssim rizikem a po
dobu gravidity je doporuceno jejich gyne-
kologicko-porodnické sledovani ve speciali-
zovanych centrech s multidisciplindrni péci
vC. extenzivni péce perinatologické. Z pub-
likovanych studif vsak nevyplyva vyznamny
benefit porodl cisafskym fezem u téchto
pacientek a jeho indikace by méla byt vo-
lena vzdy uvézlivé. Porody sekci by meély byt
obecné vyhrazeny pro gynekologicko-po-
rodnické indikace, z neuromuskularniho hle-
diska pak zejména pro Zeny s poruchou re-
spira¢nich funkci a/nebo zévaZnou slabosti
trupového svalstva, a to optimalné na za-
kladé konsenzu multidisciplindrniho tymu.
Souhrn nejdulezitéjsich informaci o vzajem-
ném vlivu nejcastéjsich neuromuskularnich
onemocnénfa gravidity (v¢. poporodni péce
v pfipadé jejich specifik) je uveden v tab. 1.
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v¢. novorozenecké a pod vedenim multidis-
ciplindrniho tymu

c)jsou vyhrazeny pouze pro specializovana
certifikovand gynekologicka pracovisté bez-
prostredné spolupracujici s neuromuskular-
nimi centry

6. Neonatalni myastenie:

a)je potencidlné zavaznd, ale prechodnd
komplikace u novorozencl matek s my-
astenia gravis, kterd vznikd v dudsledku
transplacentarniho prenosu protildtek, ob-
jevi se do 72 h po porodu a projevi se vét-
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transplacentarniho pfenosu, obvykle bez kli-
nického koreldtu

7. Pro potfeby imunosuprese lIze u au-
toimunitnich nervosvalovych onemocnéni
béhem gravidity vyuzit:

a) optimalné metotrexat nebo mykofenolat
mofetil, které maji nejlepsi bezpecnostnf
profil

b) kterékoli imunosupresivum, pouze s nut-
nostf korekce davkovani vzhledem ke zmé-
nam distribu¢niho objemu béhem gravidity.

) pouze prednizolon, azathioprin nebo cyklo-
sporin, které nevykazujf zadvazné teratogenni
ucinky

8. Magnezium nelze béhem gravidity po-
davat pacientkam s:

a) myotonickou dystrofif

b) myastenia gravis

¢) polymyozitidou/dermatomyozitidou

9. Polymyozitida/dermatomyozitida:

a) u pacientek v klinické remisi je vyssi vyskyt
hypertenznich komplikaci gravidity v¢. té-
hotenské gestdzy, ale bez jinych komplikacf
gravidity

b) nemad ani v aktivni fazi onemocnénivyznam-
néjsi vliv na pribéh téhotenstvi a porodu

) je z neurologického hlediska jednoznacnou
indikaci pro porod cisarskym fezem

10. U hereditarnich neuromuskularnich
onemocnéni (svalové dystrofie, heredi-
tarni neuropatie) je doporuceno:

a) vyuzit moznosti prenatalni genetické dia-
gnostiky k zabrané pfenosu vlohy pro tato
onemocnéni na dalsi generace

b) je nejspolehlivéjsim fesenim, které zabranf
prenosu vlohy na potomky, provedeni am-
niocentézy s pfipadnou indikaci ¢asného
preruseni téhotenstvi

¢) nedochazi vzhledem k autozomalné-rece-
sivni dédi¢nosti k pfenosu onemocnéni na
potomky

11. Plodnost miize byt narusena u zen
(a zejména u muzQ) s:

a) pletencovou svalovou dystrofif

b) myotonickou dystrofif

¢) facioskapulohumeralni svalovou dystrofif

12. Kardiologické vysetieni (a pfi prikazu
dilata¢ni kardiomyopatie nasledné du-
sledna dispenzarizace v¢. dostupnosti kar-
diologa v obdobi porodu) je u tvodu tého-
tenstvi Ci pfi jeho planovani doporuceno u:
a) myastenia gravis

b) facioskapulohumerdini svalové dystrofie

) prenasecek genu pro dystrofinopatie

13. Téhotenstvi je u pacientek s myotonic-

kou dystrofii:

a) vétsinou nekomplikované, z hlediska moznych
komplikaci odpovidéa bézné populaci bez nut-
nosti specializovaného managementu

b) zatizené vyznamné vyssim rizikem extra-
uterinnich gravidit, preeklampsie, placenta
praevia a predc¢asného porodu (az v 50 %) —
doporucena je péce cestou specializova-
nych center

q) rizikové zdlvodu Casté zavazné progrese sva-
lové slabosti a poruchy respiracnich funkci

14. U pacientek se spinalni

svalovou atrofii:

a) nema onemocnéni vyraznéjsi vliv na priibéh
téhotenstvi a porodu

b) je nutné predevsim dUsledné sledovani kar-
diovaskularnich funkci, které se béhem gra-
vidity ¢asto zhorsuiji

c) dochazi béhem gravidity ¢asto k progresi
svalové slabosti vcetné zévazného zhor-
Senf ventila¢nich parametrd, které si maze
vynutit urychlené ukonceni téhotenstvi
sekef

15. U pacientek s chronickou zanétlivou

demyeliniza¢ni polyneuropatii:

a) nema téhotenstvi vyznamny vliv na pribéh
onemocnéni

b) jsou v gravidité castéjsi relapsy onemocnént,
ato zejména ve lll. trimestru a Sestinedél

c)dochézi v gravidité obvykle k vyrazné
a dlouhodobé pretrvévajici progresi svalové
slabosti

16. Nejcastéjsi mononeuropatii, jejiz vy-
skyt se v gravidité vyznamné zvysuje, je:

a) syndrom karpélniho tunelu

b) syndrom kubitalniho kanalu

C) léze n. peroneus za hlavickou fibuly

17. U pacientek se syndromem karpalniho

tunelu v gravidité:

a) potize po porodu plné odeznivaji

b) se potize po porodu nezméni

¢) dochézi po porodu vétsinou ke zmirnéni ob-
tizi, ale az v 50 % mohou urcité obtize pretr-
vavat dlouhodobé

18. Reseni syndromu karpalniho tunelu

v gravidité:

a) je doporuceno volit spise operacni fesenf
vzhledem k oc¢ekdvanému progredujicimu
prabéhu postizeni béhem gravidity

b) je obecné vhodné volit spise konzervativni,
ale pfi vyraznych a progredujicich obtizich
|ze zvézit i operaci, mimo jiné jako prevenci
dlouhodobého pretrvavéani obtizi

) je jednoznacné doporuceno volit konzer-
vativni postup vzhledem k dobré prognéze
postizeni, které po porodu pIné odezniva

19. Bellova obrna:

a) ma v gravidité ponékud horsi progndzu nez
v obecné populaci a je vhodné podani korti-
koidd, které prognozu zlepsi

b) prlbéh a zdvaznost postizeni ani jeho dlou-
hodobé nésledky se v gravidité nelisi od
obecné populace

c)méa v gravidité lepsi pribéh a mensi rezi-
dudlni postizeni nez v obecné populaci v di-
sledku protektivni role gestagent — z toho
ddvodu se nedoporucuje podani kortikoidd
vzhledem k moznym rizikm pro plod

20. V souvislosti s porodem se mohou

vzacné objevit kompresivni léze:

a) n. femoralis, n. obturatorius a/nebo n. pero-
neus (v oblasti hlavicky fibuly)

b) n. iliohypogastricus, n. ilioinguinalis a/nebo
n. tibialis (syndrom tarzéiniho tunelu)

) n. gluteus superior, n. gluteus inferior a/nebo
n. genitofemoralis

Spravné je jedna odpovéd’
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