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Myasthenia gravis (MG)

A neuromuscularis transmissio autoimmun defektusa, mely a vazizmok
gyengesegével es faradekonysagaval jar (IgG antitestek), formai:

e ocularis
e bulbaris
e sceletalis

Incidencia 2-10/100.000 eset/év

e 80% 10-40 ev kozott
e 10% 16 év alatt (juvenilis MG)
e nok-ferfiak aranya 4:1



Diagnosztika
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Repetativ stimulation single fiber EMG (80%-ban tipusos)
Edrophonium teszt-ACH-esterase bénito-quaterner amm.gyok
Ach receptor ellenes Ab kimutatasa (80%-ban pozitiv)

Az antitest titer nem korrelal a betegség sulyossagaval
Direkt receptor destrukcio

Receptor blokad

Complement medialt destrukcio

CT — denzitas?



i Seronegativ MG

A betegek 20%-a seronegativ, de ezek 2/3-nal
izomspecifikus tyrozin kinase ellenes antitest detektalhato

e oculobulbaris gyengeseg gyakoribb
e variabilis valasz a cholinesterase gatlokra
e Gyakori respiratios kizis

e thymectomia haszna kérdéses



Kezelés

-Anticholinesterase
-Steroid, immunsuppressio
-Plasmapheresis, IVIG

-Thymectomia-Sauerbrach 1911



Preoperativ teendok

Kondicionalas:
e lehetOleg 4-24 honapon belll torténjék a mUitét
e Panaszok kezdetét kdvetd 3 honapon beliil (myasthenias
reakcid kizarasahoz sziikséges id6) mltét nem javasolt
e a sziikséges minimalis cholinesterase-gatlo és steroid mellett
e plasmapheresis >3 hd
e labor — K*
e antibiotikum prophylaxis — szekvencialis kezelés
- immundeprimalt beteg
- hipoventilatio — izomgyengeség
- steroid, plasmapheresis
e Vérgaz, légzésfunkciod



Narkozis vezetes

Keriljiik az izomrelaxansok és a hosszu hatasu narkotikumok hasznalatat

Premedicatio: nem |légzésdeprimalo gyogyszerekkel
promethazin, atropin +a reggeli Mestinont vegye be a beteg

Inductio: propofol, Etomidate +inhalatios anesztetikum (sevoflurane)

" fetaxans-=Sch

Fenntartas: mély gaznarkdzis + minimalis opiate

NDBMR

Felfiiggesztés: hagyomanyos neostigmin +atropin
diaphyllin — adenosin antagonizmus



i Posztoperativ légzési elégtelenség

oStress — indukalta exacerbatio (myasthenias crisis)
eAnticholinesterase tuladagolas

eIzomrelaxans rezidualis hatasa

eEgyéb adverz gyogyszer interakciok

(antibiotikumok-aminoglycosidok, antiarrhythmikumok, local
anaestheticumokok)



i Posztoperativ gépi Iélegeztetés (Leventhal)

e betegség idotartama >6 év
e kronikus leguti betegseg

e pyridostigmin dozis 48 draval a matétet megel6zo
idoszakban >750mg/die

e preoperativ VC<2.9



i Eredmények

e 1981-2004 —idoszakban: 164 thymectomia (férfi/n6=1/3.6)
e 40%-at atlagosan 6 honapos korlefolyas utan operaljuk

e 3 honapon belll mitétet nem végziink — myasthenias
reakcio kizarasahoz sziikseéges ido

e 76.8% (n=126) a 10-40 évesek korcsoportjaba tartozott



Az operalt betegek nem
és kor szerinti megoszlasa
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Preoperativ stadiumbeosztas
(modositott Osserman-féle csoportositas szerint)

L. stadium: 1.2% (n=2) - csupan ocularis tiinetek
II/a. stadium: 31.7% (n=52) - enyhe generalizalt izomgyengeség

II/b. stadium: 47.5% (n=78) - generalizalt mérsékelt gyengeség
és/ vagy bulbaris dysfunctio

III. Stadium:19.5% (n=32) — akut fulminans forma €s/ vagy
respiratios dysfunctio



Mutéti eredmeények

4%1%

95%

@ Zavartalanul gyogyult
156 beteg

Il egy napon tuli gépi
lélegeztetés 7 beteg

[0 7 napont tuli gépi
lélegeztetés 1 beteg




A betegek mitet utani allapota (1991-2000)

Esetszam 81
Atlagos utankévetési idé 61 hénap

4%

0 Remissio 27

B Asymptomaticus 34
O Jawvult 7

O Valtozatlan 4

B Rosszabb 3

B0 Meghalt 6

9%

41%
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