SLOVO UVODEM (
AUTOIMUNITNI NEUROMUSKULARNT ONEMOCNENI

Autoimunitni neuromuskularni onemocnéni

MUDr. Radim Mazanec, Ph.D. - editor hlavniho tématu
Neurologicka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

Autoimunitni neuromuskuldrni one-
mocnéni predstavuji heterogenni skupinu
nemoci, které zahrnuji poruchy perifernich
nervQ, nervosvalové ploténky a kosternich
svald. Uplynula dekada pfinesla fadu novinek
v oblasti diagnostiky, ale zejména v oblasti
inovativnich 1é¢ebnych postupt. Ackoliv se
jednd o onemocnénivzacnd, jsou autoimunit-
ni nervosvalové choroby vyznamné pro svij
dopad na délku a kvalitu zivota v détském
i dospélém véku. Zdsadni je skute¢nost, ze
jsou to nemoci Iécitelné s moznosti zlepsit
zdravotni stav, navodit remisi a zlepsit kvalitu
Zivota.

Cilem hlavniho tématu tohoto ¢isla je
poskytnout ¢tendidm prehledny souhrn in-
formaci o nejdullezitéjsich novinkach v dia-
gnostice a 1écbé téchto onemocnéni's piihléd-
nutim k jejich vyuziti v redIné klinické praxi.
Zakladem Uspéchu zdstava spravna diagnoza,
kterd je vysledkem syntézy, klinickych a para-
klinickych nalezd. Inovativni lécebné prostied-
ky pak vyzaduji peclivé hodnoceni u¢innosti
a bezpecnosti lé¢by. Nové preparéty s sebou
piindsi i zménu lécebné strategie.

U myastenie gravis se kromé |ék 1. linie
(kortikoidy, inhibitory AChE, cytostatika) ob-
jevuji v novych doporucenich pro [é¢bu aktiv-
nich forem myastenie u anti AChR pozitivnich
pacient inhibitory C5 slozky komplementu

(eculizumab a ravalizumab) nebo protilatky
proti neonatalnimu Fc receptoru (efgartigi-
mod). Z dalich preparatl byl registrovany
inhibitor C5 slozky komplementu zilucoplan
nebo dalsi protilatka proti neonatdlnimu
Fc receptoru - rozanolixizumab. Sou¢ésti no-
vych doporuceni je i problematika rozdilnych
pfistupl k [é¢bé myastenie u déti a dospé-
lych, problematika vakcinaci, rizikovych 1éka
i myastenickych syndroma.

V diagnostice chronické zanétlivé demye-
liniza¢ni polyneuropatie (CIDP) doporuceni
EAN zr. 2021 zjednodusuje diagnosticky al-
goritmus na jisté a mozné formy CIDP, déle
na formy typické a na varianty CIDP, upravuje
elektrodiagnosticka kritéria (napt. kondukeni
blok). Kromé standardnich lécebnych postuptd
1. linie (kortikoidy, imunoglobuliny, plazma-
feréza) doporucuje moznost udrzovaci lé¢by
subkutanné aplikovanym imunoglobulinem
po predchozi lé¢bé intravendznim IgG.

Doporuceni EAN zr. 2023 v diagnostice
Guillain Barrého syndromu (GBS) zdUraziuje
hlavné symetrickou motorickou kvadruparé-
zu, areflexii a rychlou progresi, v ramci dife-
rencidlni diagnostiky doporucuje provedeni
likvorového a elektromyografického vysetre-
ni, nové i moznost sonografie nebo magne-
tické rezonance v zobrazeni perifernich nervd.
V 1é¢bé doporuceni potvrzuje jako 1. linii Iécby

plazmaferézu nebo intravenézni imunoglo-
bulin, zdlrazruje Ucinnost této l1écby i ve 2-4
tydnech po vzniku pfiznaka.

V diagnostice zanétlivych myopatif
vzrostl vyznam vyuziti nové identifikova-
nych specifickych autoprotildtek, zejména ve
skupiné idiopatickych zanétlivych myopatii.
Serologicka specifikace umoznila novy kon-
cept klasifikace zanétlivych myopatii. V 1é¢bé
z(stava lékem 1. volby imunosupresivni [é¢-
ba kortikoidy v kombinaci s azathioprinem
¢i methotrexatem ¢i cyklofosfamidem. Pro
farmakorezistentni pfipady je doporucena
|é¢ba rituximabem.

Pozadal jsem autory jednotlivych kapi-
tol o prehledné shrnuti zasadnich informaci
o problematice zavaznych, ale Ucinné lécitel-
nych ziskanych autoimunitnich nervosvalo-
vych onemocnéni. Jsem presvédceny, ze se
podafilo tento néro¢ny ukol splnit, a véfim, Ze
Ctenafi zde naleznou potfebné informace, kte-
ré jim usnadni orientaci v jejich klinické praxi.

Autortim jednotlivych kapitol dékuji za
jejich usili, ¢as a entuziasmus, se kterym se to-
hoto nelehkého ukolu ujali a pfipravili odborny
materidl na vysoké odborné i edukacni trovni.
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