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A kezeld orvosa myasthenia gravis (MG) lehetéségére gondol az On tiinetei hatterében. Ez egy
autoimmun betegség, amikor a test immunrendszerében a vazizomzat receptorai karosodnak, sériilnek. Ennek
kovetkezménye a vazizomzat gyengesége, renyhe mitkodése, mivel a vzizomzat receptorai nélkilozhetetlenek az
izmok miikodésében, azok Osszehtuzodasaban. Ha a szemhéjakat emeld izmok is érintetté valnak, az a szemhéj
cslingését, azaz jellegzetes szemtiinetet, ptosist eredményezhet. A szemgolydkat mozgaté izmok mitk6dészavara
pedig kettdslatast eredményezhet. A kettOslatds és a szemhéjesiingés mértéke valtozhat, fOleg esti orakra
fokozodhat, rosszabba valhat a faradtsag kovetkeztében. A betegség késobbi szakaszdban mar nemcsak az esti
faradtséag jeleként, hanem egész nap is fennallhat.

Anatomia

Amikor egy izmot mozgatni akarsz, akkor az agy egy impulzust kild az izomnak egy idegpalyan keresztil.

Amikor ez a jel — ingerilet az idegpalya végere ér, akkor az ideg impulzus hatasara egy kémiai neuro-transmitter
szabadul fel, ami az izom ¢és az ideg kozotti sziik résben azaz az Uin. szinaptikus résben szétteriil és tovabbitja az
ingertiletet az izomba. A szinapszis izom fel6li oldalan vannak kémiai receptorok, amelyek  ezen
neurotranszmitterek felismerését szolgaljak.Amikor az izom fel6li receptorok érzékelik a neuro-transzmitterek
megjelenését, elinditjak az izom 6sszehtizodasat. A myasthenidban szenvedd beteg esetében a neuro-transzmitter
felszabadulasa és atjutasa a szinapszison nem eredményez normalis izomdsszehizddast. Ennek oka az, hogy a
normalis receptorok blokkolddnak: ugyanis a zavart immunrendszer olyan ellenanyagot termel, ami az izom
receptorainak miikédését leallitja.Ha megprobaljuk Gjra és Gjra  megmozgatni a vazizmokat, az erétlenség
fokozatos novekedését észlelhetjik, ami elektrofiziologiai vizsgalattal (EMG) pontosan mérheté is. Ebbol
kovetkezik, hogy azok a vazizmok, amiket a leggyakrabban hasznalunk, terheliink, nagy valosziniiséggel erétlenné
valnak. Ez kilonosen érvényes a szemet mozgatd izmokra, ami a két szem bedllitd-korrekcios és kovetd
szemmozgasanak zavarat, bénulasos kancsalsagot ¢és két szem képének egybeolvasztasi zavarat azaz kettoslatast
eredményez. A test barmely izmat érintheti a betegség.

Elettan

A vazizmokban kialakulé autoimmun megbetegedések eredete tisztazatlan.

(forras: prof. Dr. lllés Zsolt : Myasthenia gravis (http://www.illeszsolt.hu/myasthenia_gravis)

Ha az idegekrdl az informacié nem jut at az izomra, hidba mikodik jol az agy és az idegrendszer egyéb része, s6t
az izomzat is, informéacio hidnyaban az izom nem végzi el a feladatot. Olyan ez, mintha valaki nem hallana a
telefont: jo a telefonhaldzat, csorog a telefon, a kéz fel tudna venni, de az illetdé nem hallja, igy nem fog a
telefonhivasra mozdulni. Az ideg-izom informécio &tadasban szamos molekula vesz részt, az egyik legfontosabb az
acetilkolin molekula. Az acetilkolin az idegben szabadul fel, majd az izomba jut, ahol azonban az izomnak fel kell
ismernie, azaz meg kell ,,hallania”. Ehhez az izom egy fehérjét hasznal: a hasonlatnal maradva, ez az izom , fiile”,
az_acetilkolin-receptor. Myasthenia gravisban e fehérje ellen termelddik ellenanyag, igy e¢ fehérje pusztul el.
Vagyis hiaba miikodik jol az idegrendszer és az izom, az izom nem hallja meg a telefonhivast, és nem mozdul. A
betegek dontd részénél az ellenanyag, melyet az immunrendszer az acetilkolin-receptor ellen termel, a vérben
kimutathato, és a diagndzist tamogatja.

A myastheniés betegeknél fennallhatnak masfajta autoimmun elvaltozésok is. llyen példaul a pajzsmirigy betegség
okozta szemgddri szovet és szemizmok gyulladasa azaz az endocrin orbitopathia.

Maés autoimmun megbetegedésekhez hasonléan, a MG gyakran spontéan javulhat, de vissza is térhet- kiGjulhat.
Id6vel bizonyos enyhiilési szakaszai is vannak a tiineteknek, de a MG egy valtoz0 intenzitasu betegség, ami beteg
egész életében de legaldbbis évekig fennall.

Szimptémak — szisztémas korjelek

A MG leggyakoribb tiinetei Osszefiiggnek az izmok gyengeségévelnevezetesen a szemhéj emeld izom
mozgaszavaraval (ptosis) vagy a szemgolyok mozgatasaval, s annak myasthenias eredetli betegsége kettGslatast
okoz. A MG barmely vazizmot érinthet a szervezeten beliil, beleértve a nyelést- és Iégzést biztositd izmokat is.

A légzési nehezitettség és/vagy nyelési problémak (pl. a szilard ételek félrenyelése), oly rendkiviil sulyos,
alarmirozd tiinetei a MG-nak, hiszen 1égzésbénulas, aspiracios tiidéfolyamat alakulhat ki. Emiatt a betegnek ezen
figyelmeztetd tlineteket siirgésen jeleznie kell a kezel6rvosanak! A MG nem okoz fajdalmat vagy zsibbadas érzetet.
Ha fajdalom jelentkezik, valami mas betegségre kell gondolni s ezt feltétéleniil meg kell beszélnie a kezeld
orvosaval.



Klinikai tinetek

A szemész altal észlelt leggyakoribb tinet a szemhéj csiingés és a szemek nem mozognak egyiitt, inkoordinalt
mozgasa azaz a szemek kancsalsaga kettGslatast okozva. A szemmozgaszavart nehéz felismerni, mivel hullamzo
mértékii és nem okoz tipusos szemmozgaszavart a myasthenia gravis. Gyakran a betegek a kettdslatas fennallasat
mar évekkel az MG diagnosztizalast megel6zden jelzik valamilyen lataszavar formajaban. Nem szokatlan, hogy
egy korabbi szemmozgés vizsgalat norméalis szemmozgas funkciokat &llapit meg.

Diagnosztika

MG meger6sithetd izom biopsziaval azaz az izom szdveti mintavételével, ami pozitiv esetben a receptorok
csokkenését mutatja ki. A legtobb esetben a MG diagnosisa megallapithatd e beavatkozas nélkdl is.

A vérvizsgalat (szerologia) felallithatja a szisztémas myasthenia diagndzisat, de a csak szemtiineteket okozé MG-
os betegek a szeroldgiai vizsgalata negativ. (Ez az 6sszes myasthenias betegek kozel felét jelenti. Ily modon a
szemtiinetekkel induldé MG szerologiai teszt negativitisa nem zarja ki a myasthenia gravis lehet6ségét.

Tensilon préba:

(Tensilon inj. egy olyan anyag, ami csokkenti az acetilkolin elbontésat, s igy a neurotranszmitterek a maradék
receptorokhoz kapcsolodva beinditjak a rezidualis impulzus atvitelt az izmokra.) Ha Tensilon injekciot vénaba
adva, a myasthenias beteg a kettGslatas megsziinését jelzi. A szemhéjcsiingés megsziinésével a szem kinyilasaval és
a szemmozgas zavar is megsziinésével a MG diagnosztizalhato. Nehéz a Tensilon teszttel diagnosztizalni, ha
csupan enyhék a szemtiinetek.

Electromyographia (EMG): Az ideg és az izom kozotti ingervezetést vizsgalhatjuk: Ez egy elektrofizioldgiai
vizsgalat egy magas érzékenységgel biro vizsgald eljards a MG gyandja esetén. Ez egy bonyolult eszkozt igényel
és nem gyakran végeztetheto el.

Koérjéslat —prognozis

Ugyanugy, mint mas autoimmun betegség, a MG ,.felbukkan majd eltiinik”. A betegség lefolyasa egyéni, a
betegség kezdetén hossztavra megbizhatéd elbrejelzés senkinél nem adhatd. Sulyos klinikai tineteket is
kovethet hosszu tlinetmentes szakasz. Fontos a betegség és a tiinetek megfeleld kezelése; emiatt
rendszeres gondozast igényel Ggy, mint a cukorbetegség vagy a magas vernyomas betegség. A tlnetei
hirtelen rosszabba valhatnak. Az ilyen allapotromlast kivalthatjak mellékhatésként bizonyos antibiotikumok és mas
gyogyszerek is. Fontos ha MG bebizonyosodik, a haziorvost err6l értesiteni kell. A haziorvosnak kiilonésen
figyelnie kell a nyelés és légzészavar potencidlis veszélyének lehetGségére, amikor még nem jelentkeztek a
betegnél ily stlyos tiinetek, tehat még sohasem volt emiatt Siirgdsségi ellatason.

Kezelési alternativak

MG elsésorban kezelenddk olyan gyogyszerekkel, amik biztositjak a neuro-muscularis transzmitterek aramlasat.

Ez lehet tabletta, ami noveli —visszaallitja az izomer6t. Sajnos gyakran nem oldja meg a szemhéjcsiingést és a
szemmozgas zavar okozta kettoslatast sem.Ritkdn keriil sor mitéti beavatkozdsra, azaz a csecsemOmirigy
eltavolitasara. De ha indokolt a miitét hatékony a MG kezelésében. Gyakori a thymus megnagyobbodasa, amit
mellkas CT segitségével allapitunk meg. Steroid (prednisone) hatékony lehet az izomerd helyreallitaisaban. A
steroidot hosszutavon javasolt alkalmazni MG eseteiben. De ilyen esetekben fontos atgondolni, hogy a szteroid
leggyakoribb mellékhatasa azaz a testsuly koros megndvekedése miatt alkalmazzuk-e hosszUtavon, vagy sem.



Id6énként mas gyogyszerek helyettesithetik a Prednisone - steroid sziikségletet. Ezt meg kell beszélni a kezeld
orvosaval.
A leggyakran ismétlodé kérdések

Hogyan szereztem a Myasthenia gravist?Miért éppen én lettem myasthenias beteg?

Ugyanagy, mint mas autoimmun betegségek esetében, a MG oka nem tisztazott. Elképzelhetd, hogy bizonyos kiilsé
hatasokra, példaul egy virusfert6zés az immunrendszer oly modon reagél, hogy az immunvalaszt koros iranyba
tolja el. A szervezet bizonyos sajat (auto) fehérjéi ellen ugyanolyan immunvalaszt indit, mint az idegen
organizmusok (pl. baktérium, virus) fehérjéi ellen. Myasthenia gravis esetében az immunvalasz olyan
fehérjék ellen indul, melyek az izommiikodés fenntartdsaban fontosak. Ennek kdvetkezménye lesz az
1izmok miikddésének zavara, az &tmeneti vagy tartdés bénulas. Ma még nem tudjuk pontosan hogy a MG miért
fejlodik ki bizonyos betegeknél MG. Nem 6roklodé a betegség.

Gyogyithat6-e a myasthenia gravis?

Ez idaig nem ismert oki gyogyszer a myasthenia gravist eredményezd autoimmun betegségre. A komplex orvosi
kezelés hatékony lehet az izom muikédés javitasaban, de a kezelést igazitani kell az egyes betegek éppen beteg
aktudlis allapotdhoz. Az immunrendszert befolydsol6 gydgyszerek javithatnak a beteg allapotan.

Mekkora az esélye, hogy a szemizmokon kivili aza a vazizomzatban is fellép a betegség?

MG csak bizonyos szemizmokat betegit meg, kiilonosen a szemhéj emeld izmokat. Az nagyjabol megjosolhato,
hogy a nem szemizmokat érintd vazizom myasthenia azaz generalizalt MG esélye kicsi, ha a szemtiinetek
jelentkezése utan két évvel is csak szemtiinetei vannak. Nincs arra garancia, hogy az egész testet érinté gyengeség
ne kovetkezzék be. Fontos alapelv, ha légzési és vagy nyelési nehezitettség alakul ki, az életveszélyes allapotot
idézhet ¢l6, a tiinetek kezedetén mar siirgésen értesitse haziorvosat.



