testy, které nejsou soucasti zakladnich 3kal
(viz podrobnéjsi rozbor v tabulce 1 (Shuey,
2022)). Nékteré testy jsou velmi dobie znamé
a specifické pro oc¢ni formu myastenie, jako
je Coganuv ptiznak (Cogan, 1965), chladovy
test (Norwood et al., 2006) nebo Gorelickliv
pfiznak (Gorelick et al., 1981), mezinarodné
znamy jen jako ,curtain sign”. Nékteré nejsou
soucasti standardnich doporuceni pro MG,
jsou zminovany spise ojedinéle, ale své vyu-
Ziti u myastenie rovnéz maji. Tam pak fadime
napf. vysetreni optokinetického nystagmu
(Shuey, 2022) a Trendelenburgovo znameni
(Delp et al., 1991; Motte et al., 2024). K po-
tvrzeni diagndzy slouzi elektrofyziologické
vysetieni - nizkofrekvenc¢ni repetitivni stimu-
lace a laboratorni priikaz autoprotilatek proti
AChR (acetylcholinovy receptor) a MuSK (sva-
lové specificka tyrosin-kinaza). Ostatni znamé
autoprotilatky (zejména LRP4 — low density
lipoprotein receptor-related protein 4) nejsou
v Ceské republice zatim rutinné dostupné.
U vsech pacientt se provadi CT hrudniku za
ucelem vylouceni tymomu.

V ptipadé negativniho nélezu Ize dopl-
nit vysoce senzitivni, aviak méné specifické
single-fiber EMG (elektromyografie). Mimo
protildtek proti titinu, které nékdy mohou byt
pozitivni nejen u thymomu, ale i u starsich
pacientl, v soucasné dobé nejsou v klinické
praxi dostupné dalsi specialni krevni markery.
Jen se vylucuji dalsi nervosvalové nemoci,
vcetné kongenitalni myastenie. U séronega-

tivnich pacient( je také podporujicim znakem
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odpovidavost na lécbu. Diagnostikované pa-
cienty pak délime podle tize a typu ptiznaku
do MGFA skaly (Jaretzki et al., 2000).

Zahdjeni terapie inhibitory a event. kor-
tikoidy je u viech pacientu stejné. Strategie
lé¢by se viak lisi zejména u generalizované
formy podle typu prokazanych autoprotilatek
(AChR, MuSK pozitivni, séronegativni), véku
pacientli (do a nad 50 let) a dle patologie tymu
(tymom, folikularni hyperplazie, prosta atrofie
(Newsom-Davis, 2007)).

AChR pozitivnich pacientl je celkem
80-85 %, kde nejvétsi podskupinou jsou tzv.
late onset pacienti se zacatkem nad 50 let, téch
je 45 %. Nejméné AChR pozitivnich je pacientl
stymomem — 10 %. U téchto dvou skupin ¢as-
to kortikoidy a inhibitory samotné nestaci, at
uz zddvodu komorbidit, nebo tize prabéhu.
U tzv. early onset generalizovanych pacient(
se vznikem nemoci do 50 let je po prvotnim
zaléceni indikovéna tymektomie a ocekava
se, ze u velké casti pacientl se zdafii vyrazna
redukce nebo dokonce vysazeni medikace
v dalsich letech po operaci (Wolfe, 2016). Asi
1-3 % pacientd jsou MuSK pozitivni, zbyli jsou
séronegativni. Pravé MuSK pozitivni pacienti se
v rdmci terapeutickych postupt odlisuji. U ¢asti
z nich inhibitory mohou mit horsi efekt nebo
vétsi nezadouci Ucinky. Také nemd vyznam
provést tymektomii (Gilhus et Verschuuren,
2016) a Casto je tfeba nasadit ¢asné ke korti-
koidlm i imunosupresivni lé¢bu. Selze-li prvni
linie, pak je u tézsich forem indikovano podani
rituximabu (Weind| et al., 2023).

Tab. 1. Prehled bedside test(i u myastenie gravis (upraveno dle Shuey, 2022)

SKALY U MYASTENIE GRA\

PREHLEDOVE CLANKY (
)) A SOUCASNE VYUZITIV KLINICKE PRAX

Monitorace p¥i terapii

Tim, jak se vyznamné rozsifila nabidka
specificky plsobicich biologickych [éciv,
vzrostla nejen potieba pfehodnotit terapeu-
tické pristupy, ale také sjednotit skaly pouziva-
né k monitoraci pacientd. Cilem je lepsi kon-
trola onemocnéni a standardizace sledovani.
Od roku 2017 se klade vyrazné vétsi diiraz na
subjektivni hodnoceni pacienty. Tento trend
k preferenci PRO (,patient-reported outco-
me”“) nastroju umoznuje lépe zachytit obtize,
které pacienti zazivaji v bézném Zivoté, a to
i v pfipadech, kdy bézné klinické vysetfeni
zhorseni stavu nezachyti kvuli jeho kolisavé
povaze.

V soucasnosti jsou doporuceny tyto na-
sledujici klasifikace a Skaly: MGFA (myasthenia
gravis foundation of America), MG-ADL (3kéla
dennich aktivit - Activities of Daily Living), QMGS
(quantitative myasthenia gravis score), MG-Qol-
15r (revidovana skala kvality Zivota — Quality of
Life) (Barnett et al., 2018; Meisel et al., 2024). Na
zékladé konsenzu odbornikd z roku 2023 by
mélo byt u kazdého pacienta provedeno hod-
noceni pomoci MG-ADL a v pfipadé nesrovna-
losti nebo podezieni na zhorseni doplnéno
o objektivni QMGS a pfipadné i MG-QoL-15r.
K posouzeni spokojenosti pacienta s [é¢bou je
doporucovano pripojit jesté nastroj PASS (pati-
ent acceptable symptom states) (Meisel et al.,
2024). Do uzsiho vybéru se nedostalo skére
MGC (myasthenia gravis composite), které je
vsak nadale jednim z nejcastéji pouzivanych
v klinickych studiich i praxi (Barnettetal., 2018).

Nazev testu Princip

Pozitivni nalez

Vyznam v diagnostice MG

Coganlv ptiznak

Pacient se nékolik sekund divéa dold,
poté rychle vzhlédne

poklesne zpét (Skubnutf)

Vicko ,vystteli” nahoru a poté

Specificky pro MG, zndmka postizeni
levatoru palpebrae

Priznak fas

Pacient stiskne intenzivné vicka,
sleduje se horni vicko zepfedu

slabému stisku vicek

Rasy z(istavaji ¢astecné viditelné kvali

Projev slabosti m. orbicularis oculi,
vicko se nedokéze plné sklopit

,Curtain sign” — Gorelickdv pfiznak

Lékar zvedne vice postizené vicko

Pokles dosud zdravého vicka

Typicky pro MG s okulérni dominancf

,Enhanced ptosis” - vysetfeni u mensi
i horsi ptézy (horsi viz Gorrelick)

Lékar zvedne dosud zdravé
nebo lepsi vicko

Akcentace ptdzy na slabsim vicku

Unavovy fenomén, typicky pro MG
s okuldrni dominanci

Chladovy test

Prilozeni studeného obkladu
na spadlé vicko (cca 2 minuty)

rozkladu acetylcholinu)

Zlepseni ptézy po ochlazenf (snizeni

Rychly, neinvazivni test, zlepseni ptozy
0 =2 mm podporuje diagnézu

,Peek sign” - ptiznak
vykukovéani bélma

Pacient se pokusi silné sevfit oci

Je vidét bélmo

Slabost orbicularis oculi - typicka
pro MG

Syntostigminovy test

Podani syntostigminu parenteralné,

Reverzibilni zlepseni ptozy a/nebo

Potvrzuje cholinergni citlivost; silné

po 15-30 minutach testovani

svalové sily

podporuje diagnézu MG

Optokineticky test (OKN)

Pacient sleduje pohybujici se
vertikaIni pruhy (test nystagmu)

Pfi inave dojde ke zpomaleni rychlé faze
sakad, asymetrii pohybu nebo az vymizeni
nystagmus pfi opakovaném vysetieni

Pomocny znak Unavy extraokuldrnich
svald, spise podplrny nez diagnosticky

Trendelenburglyv test

Pacient stoji na jedné dolni konceting,
druhou zvedne a pokrci, sleduje se
postaveni panve

Pokles panve na strané zvednuté nohy.
BilaterdIné nebo asymetricky. Pokles neni
trvaly, kolisa v ¢ase

Slabost gluteélnich svald. U pacientd
s myastenif je typickd vazba na zatéz
a kolisani priznaku
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