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1. Alapveté megfontolasok

1.1 A PROTOKOLL ALKALMAZASI TERULETE



A neuromuscularis transzmissziozavarral jaré6 (NMT) autoimmun korképek kezelése részben tiineti, részben az
autoimmun folyamatot befolyasolo, ezaltal a korképek korlefolyasat modositdo immunmodulalé gydgyszerekkel,
ill. egyes esetekben (myasthenia gravis) ugyancsak immunmodulalé hatassal biré miitéti megoldasokkal torténik.
Az iranyelvek célja, hogy az Egészségiigyi Minisztérium kezdeményezésére, 6sszefoglalja ezen betegségcsoport
kezelésének indikacioit, a kezelés alkalmazasanak szakmai és szervezeti feltételeit.

Célcsoportok:

- neuromuscularis betegségben szenvedod betegeket gondozoé neurologus szakorvosok

- neurologusok

- OEP és egyéb egészségiigyi biztositok

- Egészségligyi Minisztérium

1.2 AZ IRANYELVET OSSZEALLITO BIZOTTSAG TAGJAI ES A VELEMENYEZOK

A dokumentumot dsszeallitottak: Dr. Rozsa Csilla féorvos (Jahn Ferenc Dél-pesti Korhaz Budapest), Prof. Dr.
Komoly Samuel MTA doktora (PE Neurologiai Klinika, Neurologiai SZK elndke), Dr. habil Didszeghy Péter
PhD osztalyvezet6 féorvos (Josa Andras Korhaz Nyiregyhaza).

Az iranyelv véleményezése: Az iranyelvet a Neurologiai Szakmai Kollégium miden tagja, és az Orszagos
Neurologus Szakféorvos megkapta véleményezésre. Az iranyelv gyakorlati alkalmazhatosagat formalisan nem
teszteltiik, az alkalmazas elsd 2 éve soran nyert tapasztalatok alapjan tartjuk indokoltnak a jelenlegi dokumentum
feliilvizsgalatat.

1.3 AZ IRANYELV ERVENYESSEGE
A szakmai iranyelv érvényessége: 2009. december 31.

1.4 A KEZELESSEL KAPCSOLATOS ISMERETEK (BIZONYITEKOK) ATTEKINTESENEK MODSZERE

A bizottsag az ajanlasok dsszeallitdsahoz attekintette a rendelkezésre allo szakirodalmi adatokat. A szakirodalom
attekintése soran figyelembe vette a hozzaférhetd nemzetkdzi iranyelveket — European Federation of
Neurological Societies, Quality Standards Subcommittee of the American Academy of Neurology -, valamint a
Cochrane Konyvtarban ¢s a MEDLINE adatbéazisban az autoimmun NMT koérképek kezelésével kapcsolatosan
talalt szisztematikus leirdsokat. Az irdnyelv 0sszeallitasakor a bizottsdg nem értékelte tjbol egyenként a klinikai
vizsgalatokat, hanem a talalt szisztematikus dsszefoglalok elemzésére tamaszkodott.

1.5 AZ IRANYELVBEN A BIZONYITEKOK SZINTJERE ES AZ AJANLASOK EREJERE ALKALMAZOTT JELOLESEK

A jelenlegi klinikai iranyelv a klinikai kutatas rendelkezésre alld legjobb bizonyitékai alapjan tesz javaslatot az
autoimmun NMT-zavarok kezelésére. A bizonyitékok szintjét és az ajanlasok erejét a European Federation of
Neurological Societies (EFNS) altal javasolt rendszer (Brainin és mtsai, 2004) szerint adjuk meg. A
bizonyitékok szintjei és az ajanlas ereje a kovetkezo:

L. szint(i bizonyiték: Megfelel6 szamu esetet magaba foglald, randomizalt kontrollalt klinikai vizsgalat,
melyben az alkalmazott mddszerek (megfeleldé modon torténd randomizalds, elére rogzitett végpontok,
egyértelmiien definidlt bevételi és kizarasi kritériumok, a vizsgalatbol kiesok megfeleld elemzése, stb.) miatt
kicsi a szisztematikus hiba (az Un. torzitas) lehetdsége. I. szintli bizonyitd ereje van az ilyen, kivald
modszertannal végzett vizsgalatok szisztematikus 6sszefoglaloinak is.

II. szint bizonyiték: Az eredmények jo mindségii kohorsz vagy eset-kontroll vizsgalatok
szisztematikus irodalmi attekintésébol, vagy olyan jo mindségli kohorsz vagy eset-kontroll vizsgalatokbol
szarmaznak, melyekben nagyon alacsony a szisztematikus hiba és a zavard hatasok esélye, vagy olyan
randomizalt, kontrollalt vizsgalat, mely nem minden szempontbol kifogastalan modszertannal késziilt.

II1. szintl bizonyiték: Minden egyéb kontrollalt vizsgalat (ideértve példaul az un. ,,torténelmi kontroll”
csoport alkalmazasat, vagy az dnkontrollos vizsgéalatokat is)

IV. szinti bizonyiték: Kontroll nélkiili vizsgalatok, esetsorozatok, esetismertetések, szakértoi
vélemények.

A fentiek alapjan az ajanlasok ereje a kovetkezoképp hatdrozhaté meg:

A): Az adott beavatkozas hatasossidga egyértelmiien bizonyitott (azaz: legalabb egy 1. szintli vagy
legalabb két II. szintl vizsgalat egybehangz6 eredménye tdmasztja ala)



B): Az adott beavatkozas hatasossaga valoszinii (azaz: legalabb egy Il. szintii vagy legalabb harom III.
szintll vizsgalat egybehangz6 eredménye tamasztja ala)

C): Az adott beavatkozas hatasossaga lehetséges (legalabb két III. szinti vizsgalat meggy6z0 és
egybehangz6 eredménye tamasztja ald)

»Szakértdéi konszenzus” — ha csak IV szintli evidencia all rendelkezésre, de az eurdpai szakmai
tudomanyos testiiletek tagjai kozott konszenzus alakult ki az adott kezelés alkalmazasira vonatkozodan, az
ajanlast ,,szakértdi ajanlas alapjan kovetendod helyes klinikai gyakorlat” —ként jeloljiik.

1.6 A NEUROMUSCULARIS TRANSZMISSZIOZAVARRAL JARO AUTOIMMUN KORKEPEK
DEFINICIOJA, JELLEMZG TUNETEI, A KEZELES IRANYELVEI

Az autoimmun neuromuscularis transzmisszidozavarral jar6 korképek (NMT) ritka, de gyakran stlyos
izomgyengeséget okozd betegségek, melyek etiologiai hatterét a harantcsikolt izmok neuromuscularis
junkcidjanak valamely alkotorésze elleni koros autoimmun folyamat képezi. A myasthenia gravist (MG) az
esetek 85%-ban a neuromuscularis junkcié acetylcholin receptorai (AChR) ellenes ellenanyagok , a fennmaradd
esetek 40%-ban az izom-specifikus tirozin kinaz enzim (MuSK) ellenes ellenanyagok, 15 %-ban pedig rapsyn
antitestek okozzak. Minden esetben a motoros véglemez elleni autoimmun folyamat kovetkeztében alakul ki a
NMT karosodasa és az izomgyengeség.

A Lambert-Eaton myasthenia szindromat (LEMS) a motoros véglemez presynapticus oldalan elhelyezkedd
fesziiltségfiiggd kalcium-csatornak (VGCC) elleni ellenanyagok okozzak. Az ellenanyagok gatoljak az
acetylcholin (Ach) felszabadulast és NMT zavart, kovetkezményes izomgyengeséget okoznak.

A neuromyotonia kialakulasat (periférias ideg hyperexcitabilitas; Isaacs szindroma) az ideg fesziiltségfiiggd
kalium-csatornai (VGKC) ellen termel6dé ellenanyagok magyarazzak, ideg hyperexcitabilitast, spontan,
folyamatos izomaktivitast okozva.

A neuromuscularis transzmisszio (NMT) és az autoimmunitds alapfolyamatainak egyre mélyilé ismerete
lehetévé tette ujabb kezelési stratégiak kialakitasat. A NMT zavaraival jaro betegségek tiinetileg jo eredménnyel
kezelhetdk.. A NMT zavaraiban az ellenanyag-medialt, hasonlé pathomechanizmussal zajld, egyéb autoimmun
betegségekre kifejlesztett kezeléseket alkalmazzuk.

1.7 EPIDEMIOLOGIAI ADATOK

A NMT zavarral jaré autoimmun betegségek ritka korképek. Leggyakoribb a myasthenia gravis (MQG),
prevalenciaja 10-40/100 000 kozott mozog. A LEMS ennél a kissejtes tiidordkos betegek 3%-ban fordul eld,
ennek alapjan a paraneoplasids LEMS prevalencidja pl. 10-20x alacsonyabb az USA-ban 5/1 000 000.
Figyelembe véve, hogy az esetek fele nem paraneoplasias, a korkép prevalenciaja 1/100 000-re tehetd. A tobbi
korkép eldéfordulasa még ennél is ritkabb, igy ezekre vonatkozdan nem allnak rendelkezésre epidemiologiai
felmérések.

I1. Diagnézis
2.1 ANAMNEZIS

A MG diagnézisa tipusos esetben sokszor a kortorténet és a klinikai tiinetek alapjan felallithato. Jellegzetes a
fluktualo, de fizikai terhelésre mindig fokozodd izomgyengeség, izomfaradékonysag. A klasszikus
tankonyvekben hangstlyozozott napszaki ingadozas sokszor nem jellemzd. Leggyakrabban oculopharyngealis
tiinetekkel (diplopia, ptosis, ill. nyelészavar, dysartrhtria) kezd6dik, de barmely izomcsoportot érintheti, ennek
megfeleld tiineteket okozva (sceletalis gyengeség, ragasi-, fejtartasi nehezitettség, 1égzészavar).

LEMS-ban ugyancsak izomgyengeség a vezetd panasz, mely azonban tipusos esetben elsGsorban az alsod
végtagok proximalis izomzatat érinti, jarasi nehezitettséget okozva.

A neuromyotonia jellemzden izomrangasok, fajdalmas izomgorcsok és merevség képében jelenik meg.

2.2 FIZIKALIS VIZSGALATOK

A rutin neuroldgiai vizsgalaton kiviil un. farasztasi probak és részletes izomerd vizsgalat elvégzése javasolt
(pontozo skala 1. tablazatban).

2.3 KOTELEZO DIAGNOSZTIKAI VIZSGALATOK

EMG-ENG

Mellkas CT (thymoma kizarasara, LEMS-ban tiidécarcinoma iranyaban)

Tensilon-préba (MG gyantja esetén, megfeleld index-tiinetek jelenlétében rovid hatdsu kolineszterdz gatld iv.
adasa)

2.4 KIEGESZITO DIAGNOSZTIKAI VIZSGALATOK

Egyes-rost EMG (SFEMG)



MG-ban AChR ellenes ellenanyag (Magyarorszagon elérhetd), ennek negatvitasa esetén MuSK ellenes

ellenanyag (Magyarorszagon, nem elérhetd), LEMS gyanuja esetén VGCC ellenes ellenanyag (Magyarorszagon

nem elérhetd), Isaacs syndroma gyantja esetén VGKC ellenes ecllenanyag (Magyarorszagon nem elérhetd)

kimutatasa specifikus diagnozist biztosit. LEMS esetén a parancoplasias folyamat valosziniisége nagy, extenziv

tumorkutatas, onkoneuralis ellenagyagok meghatarozasa sziikséges. Myasthenia gravis egyéb autoimmun

betegségekkel (leggyakrabban pajzsmirigy diszfunkcio észlelhetd) tarsulhat, ezért ilyen irdanyt tajékozodo

vizsgalatok elvégzése is sziikséges.

2.5 DIFFERENCIALDIAGNOSZTIKAI SZEMPONTBOL SZUKSEGES VIZSGALATOK

Az el6z6 pontban felsorolt vizsgalatokat a betegségek ritkasdga miatt célszerii néhdny magyarorszagi

kodzpontban koncentralni.

2.6 ELKULONITENDO KORKEPEK

e MG: Neuromuscularis junctio egyéb betegségei: congenitalis myasthenia szindromak, LEMS, neurotoxinok
(botulizmus,  kigy6-  skorpid,  pdokméreg);  idiopathias  inflammatoros  demyelinisatios
polyradiculoneuropathidk (akut — Guillain-Barré syndroma, Miller Fisher syndroma, ); myopathiak.
Bulbaris myastheniaban agytorzsi stroke, motoneuron betegség; ocularis myastheniaban mitokondrium
betegségek (kronikus progressziv externalis ophthalmoplegia), oculopharyngealis muscularis
dystrophia, thyroid ophthalmopathia, egyéb okokbdl kialakuld ptosis (pl. kontaklencse szindroma),
agytorzsi laesiok.

o LEMS: MG, egyéb NMT zavarral jar6o korképek. A diagndzis felallitasa utan differencialni kell a
paraneoplasias és nem paraneoplasias LEMS kozott!

e [saacs szindroma: ,,Stiff-person” szindréma, tetanusz, progressziv encephalomyelitis rigorral €s spasmussal,
szegmentalis myoclonus, tetania, myotonidk, Schwartz-Jampel syndroma, ,,rippling muscle” betegség,
foszforilaz deficiencia, foszfofruktokinaz deficiencia, malignus hyperthermia, szokvanyos izomgorcs.

2.7 DIAGNOSZTIKAI ALGORITMUSOK, KRITERIUMOK
A diagnozis az anamnesis és a klinikai tiinetek gondos elemzésén alapszik.

A beteg neurologiai vizsgalatat ki kell egésziteni az egyes izomcsoportok izomerejének célzott vizsgalataval, un.
farasztasi tesztekkel (1. tablazat)

MG gyantija esetén megfeleld, jol értékelhetd index-tiinet (pl. ptosis, kettdslatds, szemmozgéaszavar, nasalis
beszéd) jelenlétében javasolt edrophonium (Tensilon) iv. frakcionalt adasa (rovid hatast kolineszterdz gatld):
2mg beadasat kovetden 60sec-ig figyeljikk a kivalasztott izomfunkciokat, majd tovabbi 3, ill. Smg-ot adunk be
(0sszdozis 10 mg). Ha barmely adagot kovetden definitiv javulast latunk 60 sec-on beliil, tovabbi adag beadasa
nem sziikséges. AMBU ballon mindig alljon rendelkezésre, mivel el6fordulhat mar kis mennyiségli Tensilonnal
szemben is tilérzékenység. Bradycardia is jelentkezhet, ezért 1 ampulla atropin-szulfatnak is rendelkezésre kell
allnia minden Tensilon probanal. A prébat pozitivan értékeljiik, ha a beteg myasthenias tiinete teljesen, vagy
csaknem teljesen, megsziinik, majd a gyogyszer hatdasanak lecsengésével ismét megjelenik. Gyakorlati
szempontbol a gyogyszer hatasara bekovetkezd mellékhatasok (nyaltermelés fokozodasa, konnyezés, meleg-
érzet) idGtartama egyben jol jelzi a gyodgyszer hatasanak idejét is.

Elektrofizioldgiai vizsgalat
A NMT zavaraval jar6 betegségek diagnosztikajaban alapvet fontossagu, mely magéban foglalja a repetitiv
ideg ingerlést, az egyes rost EMG-t (SFEMG), a rutin neurographiat és a koncentrikus tielektrodas EMG-t. A
kovetkezo kérdésekre adhat valaszt:

- A neuromuscularis transmissio zavarardl van-e sz9?

- Prae- (LEMS) vagy postsynapticus (MG) a karosodas?

Repetitiv ideg ingerlés:

NMT karosodasanak gyanuja esetén mindig ezzel kell kezdeni. Az altalanosan alkalmazott protokol szerint 10
impulsusbdl all6, 3 Hz frekvencidji impulsuscsomagokkal torténik az ideg ingerlése, a regisztralast a megfeleld
izmon felszini elektroddal végzik. Az els6 ingerlés utan 20 sec maximalis innervacid (esetleg 20-50 Hz tetanids
ingerlés) kovetkezik, amit kdzvetleniil, majd 20 sec, 1, 3 €s 5 perc mulva kovet a 3 Hz ingerlés. A vizsgalat
érzékenysége fokozhatd a végtag ischaemidjaval vagy melegitésével.

Myasthenia gravis gyanuja esetén értékelni kell a kezdeti amplitudot és az amplitudd csokkenést (decrement), az
akaratlagos aktivalas utani (postaktivacios) facilitatiot és a késébbi ingerlések soran kialakuld (postaktivacios)
exhaustiot. A 4. 5. potencidlon mérve a 10 %-ot meghalado decrementet tekintjiik szignifikansnak. A kezdeti
amplitudé a miikodoképes motoros végkésziilékek szamaval aranyos, a decrement a biztonsagi faktorra, a




posttetanias facilitatio a receptor populacio allapotara, a therapia varhato hatékonysagara, az exhaustio a
myasthenias faradékonysag mértékére jellemzo. A tesztet legalabb egy proximalis (n. axillaris - m. deltoideus,
n. accessorius — m. trapezius) ¢és egy distalis (n. radialis — m. anconeus, n. ulnaris — m. abductor digiti minimi)
idegen kell elvégeni. Célszerli pareticus izmot valasztani.

LEMS-ben a kezdeti amplitud6 alacsony, ami tetanids frekvenciaval (10 — 50 Hz) torténd ingerlés alatt vagy
tartds izomkontrakci6 illetve 10 sec-ig tartd maximalis izomkontrakci6 utan jelentésen emelkedik. Javasolt a n.
radialis — m. anconeus, n. ulnaris — m. abductor digiti minimi vagy a n. medianus — m. abductor pollicis brevis
vizsgalata. A >100 % amplitudé emelkedés tekinthetd a praesynapticus karosodas bizonyitékanak.

Egyes rost EMG
Valamennyi vizsgald eljaras koziil a SFEMG a legszenzitivebb, mely a myasthenids betegek 95%-ban koros.

Végezhetd akaratlagos innervatio mellett €s intramuscularis axon ingerléssel. Az utobbi nem, vagy hianyosan
kooperald betegeknél (gyermek, tudatzavar, stlyos paresis, tremor, ataxia) javasolt.

Bizonytalanul értékelheté vagy negativ repetitiv ideg ingerlést kovetden, f6leg ocularis €s bulbaris tiineteknél
indokolt elvégezni. Javasolt izmok ocularis myasthenidban m. frontalis és orbicularis oculi, generalizalt
myasthenidban m. extensor digitorum communis, anconeus és tibialis anterior. Ocularis myastheniaban az
esetleges generalizacio kimutatasara valamelyik végtagizmot is vizsgalni kell.

A regisztratum koros, ha a ,,Jitter” a potencial parok tdbb, mint 10 %-ban megnyult, a blokkok megjelenése az
izmok pareticussa valasat jelzi. Klinikailag pareticus izomban a negativ SFEMG kizarja a neuromuscularis
transmisio zavarat.

LEMS-ban a stimulaciés SFEMG-vel lehet igazolni a praesynapticus karosodast: magas frekvenciaju
ingerlésnél csokken a , Jitter”.

A neurographia és a hagyomanyos koncentrikus tielektroddal végzett EMG vizsgalatnak az egyéb ideg-
izom betegségek kizarasaban van jelentdsége.

Neuromyotoniaban a koncentrikus tielektroddal végzett EMG segit a diagndzis megerdsitésében. Jellegzetes, de
nem pathognomicus a motoros egységek magas frekvenciaju (150 — 250 Hz), csokkend amplituddji spontan
kisiilése (chronicus neuropathidkban, spinalis izomatrophidban is eléfordulhat), de fasciculatio, myokymia és a
motoros akcidspotencialok spontan kialakulo interferencia mintdja is el6fordulhat.

Specialis ellenanyag vizsgalatok — AchR ellenes ellenanyag vizsgalat MG gyantja esetén indokolt.

Mellkas CT részben thymoma kizarasara (MG, LEMS, Isaacs), részben LEMS gyanuja esetén (mely betegség
leggyakrabban kissejtes tiidorakkal tarsul) tiidocarcinoma iranyaban. Utobbi gyanuja esetén bronchoscopia
elvégzése is indokolt. A legijabb kutatasi adatok szerint bizonyos HLA konstellaciok pozitiv prognosztikai
faktorként értékelheték LEMS-ban. Jelentdsen kisebb az esélye annak, hogy kissejtes tiidorak all a LEMS
hatterében, ha a beteg nem dohanyzik, és HLA B8 pozitiv. Emiatt megfontolandé a HLA tipizalas elvégzése is.

Immunszerologia — tarsulé autoimmun betegségek gyanuja esetén (leggyakrabban pajzsmirigy érintettség all
fenn).

1L Terapia

3.1 NEM GYOGYSZERES KEZELES

3.1.1 Thymectomia
Tobbféle sebészi megkozelitése 1étezik a thymectomianak (TE): teljes, vagy részleges sternotomia,
transcervicalis és thoracoscopias megkozelités. A TE hatasat a myasthenia lefolyasara randomizalt, kontrollalt
vizsgalatban eddig nem értékelték. A kiilonbozo miitéti technikakkal végzett thymectomiak eredményeit nehéz
Osszehasonlitani. A randomizalt, jol-kontrollalt tanulméanyok hianya ellenére MG-ban a thymectomia —
thymomas, és nem thymomas betegeknél — széles korben elterjedt eljaras. A postoperativ javulas honapok-évek
alatt kovetkezik be, ezért nehéz megkiillonboztetni a TE hatasait a gyakran egyidejiileg alkalmazott
immunoszuppressziv szerek hatasaitol. Egy kontrollalt vizsgalatban 34%-o0s remissziot és 32%-os javulasi aranyt
észleltek TE-t kovetden, szemben a hasonld, de nem operalt betegcsoportokban megfigyelt 8% és 16%-os
aranyokkal (III szintli bizonyiték). Mivel a TE elektiv beavatkozas, a betegeknek klinikailag stabil allapotban
kell lennitik a mutét elvégzésekor. A perioperativ morbiditas igen alacsony, szovédményként sebgydgyulasi



zavar, bronchopneumonia, nervus phrenicus karosodas, és transsternalis beavatkozasoknal sternum instabilitas
fordul eld.

A ,,Quality Standard Subcommittee of the American Academy of Neurology” (Gronseth et al., Neurology 2000.)
28, 1953-1998 kozott megjelent korabbi kézleményt elemzett, melyek 21 myasthenids, thymectomian atesett, ill.
at nem esett betegcsoport eredményeit kdzolték (11 szintli bizonyiték). A legtobb betegcsoportban transsternalis
modszert alkalmaztak, és a betegek utankovetése 3-28 év kozott mozgott. Ezen vizsgalatokban szadmos metodikai
alkalmazott gyogyszeres kezeléssel, és az ellenanyag-statusra vonatkoz6 adatokkal voltak gondok. A 21
betegcsoportbdl azonban 18-ban javulasrol szamoltak be a thymectomidt kovetéen, 0sszehasonlitva azokkal,
akiknél miitét nem tortént. Egy pontozo skala alkalmazasaval igazolddott, hogy a TE-an ates6 MG betegeknek
kétszeres esélye van arra, hogy gydgyszermentes remisszioba keriiljenek, 1.6-szor nagyobb a valdszinlisége,
hogy tiinetmentesek lesznek és 1.7-szeres valoszinliséggel kovetkezik be naluk javulas. Egyetlen vizsgalatban
sem talaltdk azt, hogy a TE negativ iranyba befolyasolta volna a myasthenia alakuldsat. A kiilonb6z6 zavard
valtozok kiiktatasat kovetden elvégzett alcsoport analizisek tovabbi eredményekhez vezettek: (1) a csak ocularis
tiinetekkel biré betegek nem javultak a TE hatasara; (2) a fiatalabb betegek eredményei nem kiilonboztek
szignifikansan az Osszesitett beteganyag eredményeitél; (3) enyhe MG-ban nem bizonyult jotékony hatastinak a
miitét, mig a silyosabb esetekben 3.7x nagyobb valoszinliséggel kovetkezett be a remisszid TE-t kovetéen, mint
anélkiil (p< 0.0077). Az elterjedt nézet, miszerint a korai TE megnoveli a gyors remisszio esélyét meta-
analizissel nem igazolhat6. Pathogenetikai megfontolasbol azonban tovabbra is a korai TE-t tartjak
elénydsebbnek, mint a sok évvel a MG tiineteinek megjelenése utan elvégzett miiteét.

A fent emlitett cikk szerz6i (Gronseth et al., Neurology 2000.) egyhanguan leszdgezték, hogy ,,nem thymomas
autoimmun MG-ban a TE elvégzése ajanlhatd, mint olyan lehetség, ami megnoveli a remisszio, ill. a javulas
valoszinliségét”. Ajanlasukat az EFNS, és munkacsoportunk is tdmogatja, azzal a kitétellel, hogy a generalizalt
MG-ban szenvedd, AChR ellenanyag pozitiv, fiatal (45 év alatti) betegek fognak legnagyobb valdsziniliséggel
nyerni a miitéttel (B szint{i ajanlas).

Jelenleg folyik vilagszerte egy randomizalt kontrollalt vizsgalat, amelynek célja megitélni a TE hatékonysagat a
MG kiilonboz6 klinikai és immunologiai alcsoportjaiban.

A TE indikacioja az AChR ellenanyag negativ MG-ban szenvedd betegeknél ellentmondasos. Az adatok nem
teszik lehetdvé semmilyen ajanlas kialakitasat jelen pillanatban az AChR ellenanyag negativ betegek TE-ja
vonatkozasaban, a miitét elvégzését MuSK ellenanyag pozitivitas esetén nem javasoljak (C szint{i ajanlas).

A thymomas myasthenids betegek TE-janak elsddleges célja a tumor eltavolitisa, nem pedig a MG
befolyasolasa. Ha thymomat diagnosztizalunk, a thymectomia elvégzése indokolt, fliggetlenil a MG
sulyossagatol. A thymomak lassan n6vo tumorok, ha MG-al tarsulnak, eltavolitasukat csak a MG (mihamarabbi)
stabilizalasat kovetden célszerl elvégezni. A prognozis a tumor korai €s teljes eltavolitasan mulik (30).

3.1.2. Eletmédra vonatkozo ajanlas

Gyakran hangstlyozzak a teststlycsokkentés jelentdségét, kiemelik a mindennapi aktivitasok modositasanak
fontossagat, de nincs hatarozott tudomanyos bizonyiték, ami alatamasztand ezen véleményeket. Enyhe
myasthenidban a testedzés biztonsagos és eredményezhet némi izomerd javulast (C szintli ajanlas). Meg kell
ugyanakkor jegyezni, hogy a fizikai tilterhelés a klinikai tiinetek atmeneti rosszabbodasat okozhatja.

A myasthenia gravisban szenvedd anyaknal kismértékben fokozott a sziilés koriili komplikaciok kockazata és
gyakoribb a miitéti beavatkozas sziikségessége (csaszarmetszes, sziilés befejezés fogdval, vakuummal) (II. szintii
bizonyiték). A MG-ban szenvedd ndket nem kell eltiltani a sziiléstdl, és a terhesség nem befolydsolja a MG
hosszh tava lefolyasat (I1. szintli bizonyiték).

Transiens neonatalis MG: a myasthenias mamak ujsziildtteinek 10-20%-nal fordul eld. Az anyai myasthenia
lehet ritkan az oka az arthrogryphosis congenita-nak, és az ismétlédo vetéléseknek. A kolineszteraz-gatlo és az
immunoszuppressziv gyogyszereket a terhesség alatt folytani kell, ha sziikségesek, kivéve a methotrexatot, ill. a
mycophenolat mofetilt és egyéb 1) gyodgyszercket, melyekre vonatkozoan nincsenck még megfeleld
biztonsagossagi adatok (63) (,,EFNS iranyelv: ,,szakért6i ajanlas alapjan kdvetendd helyes klinikai gyakorlat™).
A hatékony immunoszuppresszié csokkentheti a sulyos foetalis MG-bol adodd szovédményeket (III. szintii
bizonyiték).

Myasthenids anya szoptathat, ha nem szed gyogyszert, vagy csak kolineszteraz-gatlot és/vagy szteroidot szed.
Azathioprin, ciclosporin és a tdbbi immunoszuppressziv szer szedése esetén kontraindikdlt a szoptatés.
Ugyancsak kontraindikalt a transiens neonatalis myasthenidban szenvedd jsziilottek szoptatasa.

3.2 GYOGYSZERES KEZELES

3.2.1 Tiineti kezelés



3.2.1.1 A Kkolineszteraz-gatlok (ezek koziil a legelterjedtebb a pyridostigmin — Mestinon, hazankban
forgalomban van még az ambenonium chlorid - Mytelase) az ACh lebomlasat gatoljak a neuromuscularis
junkcioban. Ennek kovetkeztében az AChR-t ingeriiletbe hozo, hozzaférheté ACh mennyisége megnd, ez
facilitalja az izom-aktivalodast és kontrakciot. Tiineti gydgyszerek, leginkabb frissen diagnosztizalt MG betegek
kezdeti terapiajaként, ill. enyhébb tiinetek esetén alkalmazzuk. Ezen gyogyszerek altalaban jol toleralhatok a
szokasos adagolasban, maximum 5x60mg/ nap adagban. Mellékhatdsaik a nikotinerg €s muscarinerg
synapsisokban megemelkedett ACh hatdsaibol fakadnak. A szokasos muscarinerg mellékhatasok a bél
hypermotilitas (gyomorgorcsok, hasmenés), fokozott izzadas, tilzott szekrécio a 1€gz6- és gyomor-bél traktusban
¢és bradycardia. A legfontosabb nikotinerg mellékhatdsok az izomfaszcikulaciok, olykor izomgorcsok. Ritkan
kozponti idegrendszeri mellékhatasok is jelentkezhetnek: szédiilés, szorongés, nyugtalansag, almatlansag,
epilepsids rohamok.

A kolineszteraz-gatlok hatasat soha nem vizsgaltdk placebo kontrollalt, randomizalt vizsgalatokban, de
esetismertetések, eset-sorozatok és a napi klinikai tapasztalat alapjan leszogezhetjiik, hogy klinikai hatasuk
objektiv és jelentds (IV. szintli bizonyiték). Habar nincs megfelelé bizonyiték ahhoz, hogy formalis ajanlast
alakitsunk ki, az EFNS szakér6i, és munkacsoportunk is megegyezett abban, hogy a kolineszteraz-gatld
gyogyszerek az els6ként valasztando szerek a MG valamennyi formajaban (IV. szintli bizonyiték, EFNS:
»szakértoi ajanlas alapjan kdvetendd helyes klinikai gyakorlat™ ).

A gyogyszer optimalis adagjat a klinikai javulas és a mellékhatasok kozotti egyensuly alakitja ki, az adag
valtozhat az id6k folyaman, ill. a kisérd gyogyszereléstol fiiggden.

3.2.1.2 Egyéb tiineti szerek.

A masik tiineti gyogyszer, az ephedrin, fokozza a felszabaduld6 ACh mennyiséget. Valosziniileg kevésbé
hatékony és sulyosabb mellékhatdsai vannak, mint a pyridostigminnek (III. szintii bizonyiték). A MG tiineti
kezelésében a pyridostigmint kell eldnyben részesiteni az ephedrinnel szemben (C szintii ajanlas).

Nem torzskonvvezett szer a 3,4-diaminopyridin. Hatasara ACh szabadul fel az idegvégzodésekbdl. Néhany
orszagban a LEMS kezelésében hasznalatos ,,off label” szer. Egy ketts-vak, placebo-kontrollalt vizsgalatban a
gyogyszer hatékonynak tint congenitalis (hereditaer, nem immunmedialt) myasthenidban is. A juvenilis MG
betegek nem reagaltak a szerre (III. szintli bizonyiték). A gyogyszert nem ajanljak autoimmun MG-ban, de a
congenitalis myasthenia egyes formaiban hasznos lehet az alkalmazasa (C szintii ajanlas).

3.2.2 Immunmoduldlé kezelés
A MG immunmodulalé kezelésének célja a patogén ellenanyagok termelddésének gatlasa, vagy az altaluk
okozott karosodas csokkentése. Az immunmodulalé kezelés célja a remisszio elérése, majd fenntartasa.

3.2.2.1 Plazmaferezis

A kezelés célja, hogy a betegek szérumabol eltavolitsuk az ellenanyagokat. A javulas kezdete az els6 hétre
tehetd és a kezelés hatasa 1-3 honapig tart. A plazmaferezis (PE) rovid-tdva eredményeit Gajdos és mtsai.
tekintették at (Cochrane adatbazis), és az alabbi kdvetkeztetéseket vontak le: ,,Nincsenek megfelelé mindségii
randomizalt kontrollalt vizsgalatok, de szamos kozleményben szamolnak be eset-sorozatokrol, melyek a
plazmacsere rovidtavu jotékony hatasat igazoljak MG-ban, elsésorban myasthenias krizisben.” Szamos ilyen
koézlemény van az irodalomban (valamennyi IV szintil).

Az 1986-os National Institute of Health konszenzus allasfoglalasa a kovetkezo: ,,a bizottsdg meg van roéla
gy6z6dve, hogy a plazmaferezis hasznos lehet a MG betegek izomerejének javitisaban TE el6tt és a
posztoperativ periddusban. Hasznos lehet még a tiinetek csokkentésében az immunoszuppressziv gyogyszeres
kezelés kezdeti szakaszaban és akut krizisben” (IV. szinti bizonyiték). Ennek megfelelden placebo-kontrollalt
vizsgalatok nem lennének mar etikusak. A plazmaferezis a MG rovid-tavi kezelésére ajanlott, elsésorban stlyos
esetekben a remisszid eléréséhez és mitéti elokészitésképpen (B szintii ajanlas).

Refrakter MG-ban hossza tavu, ismételt PE-re vonatkozd vizsgalatban nem tudtak kimutatni semmilyen
kumulativ hosszi tavu elonyt, ha a PE-t az immunoszupressziv szerekkel kombinaltan adtak, szemben a csak
immunoszuppressziv kezeléssel (II. szintii bizonyiték). A Cochrane attekintés konkluzidja: ,,nincs megfeleld
randomizalt kontrollalt vizsgalat, ami eldontené, hogy javitja-e a PE a hossza tavi kimenetelt MG-ban” (1. szintii
bizonyiték). Ennél fogva ismételt PE kezelések nem javasoltak a folyamatos és tartdos immunoszuppressziv hatas
1étrehozasahoz MG-ban (B szintli ajanlas).

3.2.2.2. Intravénas immunglobulin (IVIG)



Az IVIG pozitiv hatasunak bizonyult tobb nyilt vizsgalatban, kiilondsen a MG akut fazisaban (IV. szintii
bizonyiték). Hasonlé indikaciokban alkalmaztak, mint a plazmaferezist; gyors progresszidoju betegségben, a
sulyos betegek miitéti eldkészitésére, beleértve a TE-t is, és az oralis immunoszuppressziv kezelés
mellékhatasainak csokkentésére adjuvans kezelésként. Egy nemrégiben késziilt Cochrane attekintés
Osszehasonlitotta az IVIG, a PE, mas kezelések és a placebo hatékonysagat. Azt a kdvetkeztetést vontak le, hogy
az egyetlen randomizalt kontrollalt vizsgalatban, ami a korai kezelési hatasokat vizsgalta, nem volt szignifikans
kiilonbség az IVIG és a PE k6zott a MG exacerbaciok kezelésében. A nem-randomizalt vizsgalatokbdl szarmazo
evidenciak is azt tamasztjak ald, hogy a két kezelési mod ebben a szitudcidban egyenértékii (I. szintli bizonyiték)
(A szintli ajanlas). Két multicentrikus, randomizalt, kontrollalt tanulmany eredményei arra utalnak, bar a
hatékonysag egyforma, az IVIG-nek kevesebb, és enyhébb a mellékhatasa. Ezért talan az IVIG kezelést kellene
elényben részesiteniink (I szintli bizonyiték). Gajdos és mtsai. vizsgalatdban azonban kisebb volumenti
plazmaferezist alkalmaztak, mint amit altalaban szokds a MG krizis kezelésében, és a végpont egy olyan
idépontban mért javulas volt, ami alapjan nem lehetett eldonteni, hogy melyik kezelés hatott gyorsabban.
Vannak publikalt absztraktok, bar kozlemények nincsenek, miszerint a plazmaferezis gyorsabban hat MG
krizisben.

Enyhe és mérsékelten stlyos MG-ban nem talaltak szignifikans kiilonbséget az IVIG és a placebo hatasa kdzott
6 hét utan. Mérsékelt MG exacerbatiokban nem talaltak statisztikailag szignifikans kiilonbséget az IVIG és a
methylprednizolon hatasa kozott. Mérsékelt, ill. stilyos, de stabil MG-ban randomizalt, kontrollalt tanulmanyok
nem igazoltak, hogy az ismételt IVIG kezelések javitanak a funkcionalis eredményeket, vagy szteroid-sporolo
hatasuk lenne (I. szintii bizonyiték). A klinikai tapasztalat azonban arra utal, hogy az IVIG segithet a stlyos
myasthenids betegeknek, akik nem reagalnak a maximalis, toleralhaté kortikoszteroid ¢&s/vagy egyéb
immunoszuppressziv szerekre.

3.2.2.3 Kortikoszteroidok

Nyilt, kovetéses vizsgalatokban a MG betegek 70-80%-anal szamolnak be remissziorol vagy javulasrdl oralis
kortikoszteroidok adasat kovetéen. Altaliban prednizolont alkalmaztak (IV szintii bizonyiték), de a hatasossagot
nem vizsgaltak kettds-vak, placebo-kontrollalt vizsgalatban. A szteroidok mellékhatasai: sulyndvekedés,
folyadék retencid, hypertonia, diabetes, fesziiltség/depresszid/insomnia/psychosis, glaucoma, katarakta,
gastrointestinalis vérzés és perforacid, myopathia, fokozott infekcido hajlam, avascularis iziileti necrosis. Az
osteoporosis rizikdja csokkentheté bisphosphonat adasaval (IV szinti bizonyiték), és az antacidumokkal
megelézhetok a  gastrointestinalis ~ szovodmények. Az  EFNS  ajanlds  szerint az  oralis
prednizolon/methylprednizolon az elsé vélasztandd szer, ha immunoszuppressziv kezelés sziikséges MG-ban
(EFNS: ,,szakért6i ajanlas alapjan kovetendd helyes klinikai gyakorlat”). Egyes betegeknél a magas do6zisban
adott (,,Jokés”) prednizolon kezelés megkezdése utin rosszabbodds kovetkezik be. Ez a szteroid okozta
rosszabbodas 4-10 nap utan jelentkezik, és el6fordulhat, hogy myasthenias krizist provokal. Ezért azt ajanljuk
(egyetérve az EFNS ajanléssal), hogy a kezelést alacsony dézissal, 10-25mg-mal célszeri kezdeni masnaponta,
és fokozatosan emelni az adagot (adagonként 10mg-mal), amig masnaponta 60-80mg-os dozist el nem érjiik. Ha
a beteg kritikus allapotban van, megkezdhetd a kezelés naponta adott magasabb dozissal, kiegészitve a kezelést
valamilyen rovid-tavi kezeléssel (plazmaferezis, IVIG), hogy a myasthenias krizis kialakulasanak esélye
csokkenthetd legyen. A remisszié kialakulasat kdvetden, altaldban 12-16 hét utan az adagot lassan csokkenteni
kell a minimalis hatékony adagra, amit masnaponta adunk (EFNS:,,szakértdi ajanlas alapjan kovetendd helyes
klinikai gyakorlat™).

3.2.2.4 Azathioprin

Az azathioprin széles korben elterjedt immunoszuppresszans: 6-merkaptopurinnd metabolizalodik, ami gatolja a
DNS és RNS szintézist és befolyasolja a T-sejtek miikddését. Egy nagy, kettés-vak, randomizalt vizsgalat
igazolta az azathioprin, mint szteroid sporold szer hatékonysagat, és azt, hogy a kombinalt, azathioprinnal és
szteroiddal kezelt betegek jobban jarnak, mint ha csak szteroiddal kezeljiik oket (I. szintli evidencia) Ezen
vizsgalat arra is utal, hogy a terapias valasz kialakuldsa 4-12 honap multan kezdddik, a maximalis hatas
eléréséhez 6-24 honap sziikséges. Az azathioprin altalaban jol toleralhatd, de idioszinkrazias, influenza-szerti
tiinetek, vagy gastrointestinalis mellékhatasok, akar pancreatitis is el6fordulhatnak, rendszerint a kezelés els
napjaiban. Néhany betegnél hepatitis alakult ki emelkedett majenzimekkel. Leucopenia, anaemia,
thrombocytopeni vagy pancytopenia egyarant eléfordulhat, ami altalaban reagal a gyogyszer elhagyasara. A
vérkép és a majfunkcié rosszabbodasa gyakran nem tér vissza, ha az azathioprint 4tmeneti (1-3 hoénapos)
kihagyasa utan ismételten bevezetjiik. A vérkép és a majenzimek gondos monitorozasa elengedhetetlen, a
gyogyszer adagjat az eredményeknek megfelelden kell kialakitanunk. A lakossdg 11%-a heterozigota, 0.3%-a



pedig homozigdta a thiopurin methyltranszferdaz gén mutacioira, és emiatt fokozottan veszélyeztetettek az
azathioprin okozta myelosupressiora. Az azathioprin ajanlott dozisa 2,5mg/tskg.

Az azathioprinnek onmagaban, szteroidok nélkiil alkalmazva is van immunoszuppressziv hatasa (III. szintii
bizonyiték). Azon betegeknél, akiknél hossztdvi immunoszuppressziv kezelés sziikséges, azathioprin és
szteroid egyiittes adasa javasolt, hogy a késobbiekben lehetévé valjon a szteroid adagjanak lecsdkkentése a
lehet6 legalacsonyabb dozisra, mikdzben az azathioprin dozisat nem valtoztatjuk (A szint{i ajanlas).

3.2.2.5 Methotrexat

Methotrexatot csak valogatott esetekben alkalmazunk MG-ban, azon betegeknél, akik nem reagélnak az elséként
valasztott immunoszuppressziv szerre (EFNS, szakértdi ajanlas alapjan kovetendd helyes klinikai gyakorlat™).
Egyéb autoimmun betegségekben sokat vizsgalt szer, de nincs elegendd, megfelelé mindségli kozlés a szer
hatékonysagara vonatkozéan MG-ban.

3.2.2.6 Cyclophosphamid

A cyclophosphamid egy immunoszuppressziv hatassal bird alkilalo szer. A B-lymphocytak aktivitasat és
ellenanyag szintézisét er6sen szupprimalja, magasabb adagban pedig a T-sejtekre is hat. Egy randomizalt, kettds-
vak, placebo-kontrollalt vizsgalatban, mely 23 MG-ban szenvedd beteg bevonasaval tortént, azt talaltak, hogy a
kezelt csoportban szignifikansan javult az izomerd, és alacsonyabb szteroid doézisra szorultak a betegek a placebo
csoporthoz képest. Intravénas pulzus cyclophosphamid kezelés hatasara a szisztémas szteroid dozist csokkenteni
lehetett, anélkiil, hogy az izomerd csdkkent volna, vagy stlyos nemkivanatos mellékhatasok alakultak volna ki
(II. szintl bizonyiték). A relative magas toxicitdsi rizikd6 miatt, mint a csontveld szuppresszid, opportunista
fertdzések, holyagtoxicitds, sterilitds és neoplasiak, a szer alkalmazasa korlatozott MG-ban, csak azon
betegeknek javasolt, akik nem reagalnak, vagy nem toleraljak a szteroid + azathioprin, methotrexat, ciclosporin
vagy mycophenolat mofetil kezelést (B szintii ajanlas).

3.2.2.7 Ciclosporin

A ciclosporinnak immunoszuppressziv hatdsa van szervtranszplantaciot kdvetden és autoimmun betegségekben
is. T-sejt gatld hatassal bir, a calcineurin-signalling gatlasan keresztiil. Tindall és mtsai egy placebo-kontrollalt
kettds-vak randomizalt vizsgalatot folytattak 20 beteggel 6 honapon keresztiil, nyilt meghosszabbitassal (II., III.
szintli bizonyiték). A ciclopsorin csoportban szignifikansan javult az izomerd, és csokkent az AChR ellenanyag
titer a placebo csoporthoz képest. Két 1, ill. 2 éves nyilt vizsgalat és egy retrospektiv vizsgalat is alatamasztja a
ciclosporin jotékony hatasat (III. szintli bizonyiték). A ciclosporin hatékony MG-ban, de jelentds mellékhatésai
vannak, nephrotoxicitds és hypertonia alakulhat ki, ezért csak azon betegeknél jon szdba, akik intoleransak, vagy
nem reagalnak azathioprinre (B szintl ajanlas).

3.2.2.8 Mycophenolat mofetil

A mycophenolat mofetil aktiv bomlasterméke, a mycophenolsav a purin nukleotid szintézis gatldja, és
szelektiven gatolja a lymphocyta proliferaciot. Néhany vizsgalat, koztik egy kisebb kettés-vak, placebo
kontrollalt vizsgélat 14 beteggel arra utal, hogy a mycophenolat mofetil hatékony sulyos, kezelésre nem jol
reagalé MG-ban, és szteroid sporolo hatdsa van (III. szintii, [V. szintli bizonyiték). A mycophenolat mofetilt az
azathioprin intolerans, vagy arra nem reagalo betegeknél javasolhat6 (B szintii ajanlas).

3.2.2.9 FK506 (tacrolimus)

A tacrolimus (FK506) egy makrolid molekula, ugyanabba az immunoszuppresszans csoportba tartozik, mint a
ryanodin receptor medialt kalcium felszabadulasra a szarkoplazmas retikulumbol, és potenciadlja az excitacios-
kontrakcids coupling-ot a harantcsikolt izomban. Esetismertetések szerint, és kisebb nyilt vizsgalatokban a MG
egyértelmil javulasa kovetkezett be a szertél, enyhe mellékhatasok mellett (II1. szintii bizonyiték). Erdekes, hogy
a RyR-ellenes ellenanyaggal rendelkezd betegek (akik potencidlisan excitacio-kontrakcid coupling
diszfunkcidban szenvednek) nagyon gyorsan reagaltak a kezelésre, ami arra utal, hogy tiineti hatasa is van az
izomerdre, az immunoszuppressziotol fiiggetleniil. FK506 adhaté myasthenidban, ha a beteg tiinetei kifejezettek,
els6sorban RyR ellenes antitest pozitiv betegeknek (C szintli ajanlas).

3.2.2.10 Leukocyta angitének elleni ellenanyagok



Refrakter MG-ban kiilonb6zé lymphocyta alcsoportok elleni monoclonalis ellenanyagokkal, pl. anti-CD20
(rituximab) (B-sejt gatld) (IV. szintii bizonyiték) és anti-CD4 (T-sejt gatld) (IV. szintii bizonyiték) kezelt
betegeknél esetismertetésekben javulasrol szamoltak be, mindkét szerrel jo klinikai eredményeket értek el. Ezek
igéretes kezelési stratégiak, de még tovabbi adatokra, bizonyitékokra van sziikség ahhoz, hogy barmiféle ajanlast
lehessen tenni alkalmazasukra vonatkozoan.

3.2.3 A Neurologiai Szakmai Kollégium ajanlasai MG-ban

A MG diagndzisanak felallitdsa utdn, ha a beteg tiinetei indokoljak, kolineszteraz-gatlo kezelést ajanlott kezdeni.
A thymomas betegeknél el kell végezni a thymectomiat. Az AChR-ellenanyag pozitiv, korai-kezdeti,
generalizalt myasthenias betegeknél, akik nem reagalnak kellképpen a pyridostigmin kezelésre, mérlegeljiik a
thymecomiat, amit idealis esetben a betegség kezdetétdl 1 éven belill ajanlott elvégezni. A kizardlag ocularis
tiinetekkel jar6 myasthenidban a thymectomia nem javasolt. Az immunoszuppressziv kezelést minden
progressziv, kolineszteraz-gatld kezelés mellett is perzisztalo, a beteg életvitelét akadalyozo tiinetek esetén meg
kell fontolnunk. Azt javasoljuk hogy bisphosphonat és antacid védelemben prednizolonnal/methylprednizolonnal
kezdjiik a kezelést. Ha hosszu-tavia szteroid kezelés varhato, szteroid-sporolo szert, azathioprint kell tarsitanunk.
Ezen kezelést nem tolerald, vagy arra nem reagald betegeknél mérlegelhetd az egyéb immunoszuppressziv
szerek valamelyikének alkalmazasa. Akut myasthenids exacerbatio (MGFA IIlb, IVa, IVb, V) esetén
plazmaferezis, vagy IVIG kezelés végzendo.

3.3. LAMBERT-EATON MYASTHENIA SYNDROMA

A periférias idegek P/Q tipust fesziiltség-fiiggd Ca-csatornai (VGCC) ellen termel6dd ellenanyagok a LEMS
betegek legalabb 85%-anal kimutathatok. A betegségre jellemz6 izomgyengeség altalaban az als6 végtagokban
proximalisan kezd6dik, de a korkép sensoros és autonom tiinetekkel is jar. A ptosis és ophthalmoparesis
altalaban enyhébb, mint MG-ban, a LEMS ritkdn okoz 1égzési elégtelenséget. A LEMS a betegek felében
paraneoplasias korkép, leggyakrabban kissejtes tiidorakkal tarsul.

3.3.1 Tineti és immun-medialt kezelés

Kisebb, randomizalt, kontrollalt vizsgalatok bizonyitottak, hogy a 3,4 diaminopyridin (nem tdrzskonyvezett szer)
¢és az IVIG javitja az izomerdt és a motoros akcids potencidlok amplitudojat LEMS-ban (Cochrane attekintés) (1.
szintli bizonyiték), a nemzetkozi ajalasok szerint az elséként valasztandd szer a 3,4-diaminopyridin. Tovabbi
terapias hatast lehet elérni, ha pyridostigminnel kombinaljuk. Ha a tiineti terapia nem elegendd,
immunoszuppressziv terapiat kell inditani, altalaban prednizolon és azathioprin kombinalasaval. A MG
vonatkoz6 evidencidk csak eset-sorozatokrdl szold kozleményekre tamaszkodnak (IV szintli bizonyiték) (C
szinti ajanlas).

Paraneoplasias LEMS-ben a tumor kezelése az alapvetd jelentOségii. kissejtes tiidérakban a kemoterapia az
elséként valasztott modszer, ami tovabbi immunoszuppressziv hatast eredményez. kissejtes tiidérakban a talélés
esélyei jobbak, ha LEMS-ja is van a betegnek.

3.4.AUTOIMMUN NEUROMYOTONIA (ISAACS SYNDROMA)

A szerzett, generalizalt periférids ideg hyperexcitabilitas ezen igen ritka formaja autoimmun eredetd, és az ideg
fesziiltség-fiiggd K-csatornai (VGKC) ellen termelddd ellenanyagok okozzak, bar azzal az egyetlen modszerrel,
mellyel ezen ellenanyagok kimutathatok, csak a betegek 30-50%anal igazolddik az ellenanyag jelenléte

A neuromyotonia 25%-ban paraneoplasias eredetli, akar 4 évvel is megeldzheti a hatterében 1év4 tumor
menifesztalodasat: rendszerint thymus-, vagy tiidoédaganattal tarsul. Klinikai jellemzdje a spontan, folyamatos
izom-aktivitds (tGlmiikodés), ami rangasok, fajdalmas gorcsok formdjaban jelenik meg, merevséggel,
pseudomyotoniaval, pseudotetaniaval és gyengeséggel kisérten. A betegek 1/3-anal szenzoros tiinetek is vannak,
és 50%-ban hyperhidrosis is kialakul, ami autonom zavarra utal. Kozponti idegrendszeri tlinetek is
el6fordulhatnak (Morvan szindroma).

3.4.1 Tiineti és immun-medialt kezelés
A neuromyotonia rendszerint javul tiineti kezelés hatasara, bar a bizonyitékokat csak esetismertetések és eset-

sorozat ismertetések szolgaltatjak (IV. szintli bizonyiték). Carbamazepin, phenytoin, lamotrigin, és valproat
alkalmazhato, sz. e. kombinacioban.
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A neuromyotonia gyakran javul, és akar remisszioba is keriilhet a hattérben all6 tumor kezelését kovetéen. Azon
betegeknél, akiknél a tiinetek sulyosak, vagy nem reagalnak a tiineti kezelésre, immunmodulalé kezelést célszer(i
megkisérelni. A plazmaferezis gyakran egyértelmi klinikai javulashoz vezet, ami kb. 6 hétig tart, az EMG
aktivitas és a VGKC ellenanyag-titer csokkenése is kiséri. Egyes esetismertetésekben arrdl szamoltak be, hogy
az IVIG is hatékony lehet. Nincsenek megfeleld vizsgalatok a hosszu tavh oralis immunmodulalé kezelésre
vonatkozoan, de a prednizolon azathioprinnel vagy anélkiil, ill. a methotrexat egyes, valogatott esetekben
hatékonynak bizonyult (IV. szintli bizonyiték) (EFNS ajanlasban ,,szakértdi ajanlas alapjan kovetendd helyes
klinikai gyakorlat™).

IV. Rehabiliticio

V. Gondozas

VI. Irodalomjegyzék

1. Brainin M, Barnes M, Baron JC et al. Guidance for the preparation of neurological management guidelines
by EFNS scientific task forces — revised recommendations 2004. Eur J Neurol 2004; 11: 577-581

2. Ciafaloni E, Nikhar NK, Massey JM, Sanders DB. : Retrospective analysis of the use of cyclosporine in
myasthenia gravis. Neurology 2000;55:448-450

3. Drugs that may unmask or exacerbate myasthenia gravis: from UpToDate®, http://www.utdol.com/ (online
update)

4. Freedman: Drugs which may aggravate Myasthenia Gravis. MGA News, Oxford, UK (online update)

5. Gajdos P, Chevret S, Toyka K.: Plasma exchange for myasthenia gravis. Cochrane Database of Systematic
Reviews 2002; 4: CD002275

6. Gajdos P, Chevret S, Toyka K: Intravenous immunoglobulin for myasthenia gravis. Cochrane Database of
Systematic Reviews 2003; 2: CD002277

7. Gajdos Ph, Tranchant Ch, Clair B, Bolgert F, Eymard B, Stojkovic T, Attarian Sh, Chevret S, for the
Myasthenia Gravis Clinical Study Group: Treatment of Myasthenia Gravis Exacerbation With Intravenous
Immunoglobulin; A Randomized Double-blind Clinical Trial; Arch Neurol 2005; 62:1689-1693

8. Gold R, Stangel M, Dalakas MC: Drug Insight: the use of intravenous immunoglobulin in neurology —
therapeutic considerations and practical issues; Neurology 2007; Vol 3 No 1: 36-44

9. Gronseth GS, Barohn RJ.: Practice parameter: thymectomy for autoimmune myasthenia gravis (an evidence-
based review): report of the Quality Standards Subcommittee of the American Academy of Neurology.
Neurology 2000;55:7-15

10. Gyogyszer KOMPENDIUM (OGY]) és Nil Nocere gyogyszeradatbazis 2006

11. Hart IK, Maddison P, Newsom-Davis J, Mills KR, Souhami RL. Favourable prognosis in Lambert-Eaton
myasthenic syndrome and small-cell lung carcinoma. Lancet 1999;353:117-118

12. Hoch W, McConville J, Helms S, Newsom-Davis J, Melms A, Vincent A.: Auto-antibodies to the receptor
tyrosine kinase MuSK in patients with myasthenia gravis without acetylcholine receptor antibodies. Nature
Medicine 2001; 7:365-368

13. Illes Z, Vincent A, Kovacs GG, Merkli H, Tordai A, Komoly S, Nagy F: Acquired neuromyotonia

precipitated by thyroid surgery and associated with antiacetylcholine receptor antibodies,Eur Neurol.
2006;55(4):222-4. Epub 2006 Jun 14.

11


http://www.utdol.com/utd/store/index.do

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25

26.

27.

28.

29.

Lehmann HC, Hartung HP, Hetzel GR, Stiive O, Kieseier BC: Plasma Exchange in Neuroimmunological
Disorders; Part 1: Rationale and Treatment of Inflammatory Central Nervous System Disorders; Arch
Neurol 2006; 63:930-935

Part 2: Treatment of Neuromuscular disorders; Arch Neurol. 2006; 63:1066-1071

Maddison P, Newsom-Davis J. Treatment for Lambert-Eaton myasthenic syndroma. Cochrane Database of
Systematic Reviews 2003;2:CD003279

McNamara, Guay: Update on drugs that may cause or exacerbate M.G. Consult Pharm. 12 (1997). (online
update)

Meriggioli MN, Ciafaloni E, Al-Hayk KA, et al. Mycophenolate mofetil for myasthenia gravis: an analysis
of efficacy, safety and tolerability. Neurology 2003; 61:1438-1440

Newsom-Davis J, Mills KR. Immunological associations of acquired neuromyotonia (Isaacs’ syndrome).
Report of five cases and literature review. Brain 1993; 116(pt2):453-469

Palace J, Newsom-Davis J, Lecky B: A randomized double-blind trial of prednisolone alone or with
azathioprine in myasthenia gravis. Myasthenia Gravis Study Group. Neurology 1998;50:1778-1783

Rozsa Cs, Lovas G, Szabo Gy, Fornadi L, Komoly S: Safety of long-term combined immunosuppressive
treatment in myasthenia gravis — analysis of adverse effects of 163 patients. Fur J Neurol.
2006Sep;13(9):947-52

Sanders DB: Lambert-Eaton Myasthenic Syndrome, Diagnosis and Treatment; Ann N.Y.Acad.Sci 2003,
998:500-508

Skeie GO, Apostolski S, Evoli A, Gilhus NE, Hart IK, Harms L, Hilton-Jones D, Melms A, Verschuuren J
and Horge HW: EFNS Task Force Article: Guidelines for the treatment of autoimmune neuromuscular
transmission disorders; European Journal of Neurology 2006, 13:691-699

Task Force of the Medical Scientific Advisory Board of the Myasthenia Gravis Foundation of America;
Jaretzki A, Barohn RJ, Ernstoff RM, Kaminski HJ, Keesey JC, Penn AS, Sanders DB: Myasthenia gravis —
Recommendations for the clinical research standards; Neurology 2000;55:16-23

Tindall RS, Phillips JT, Rollins JA, Wells L, Hall K: A clinical therapeutic trial of cyclosporine in
myasthenia gravis. Annals of the New York Academy of Sciences 1993;681:539-551

Vedeler CA, Antoine JC, Giometto B, Graus F, Grisold W, Hart IK, Honnorat J, Sillevis Smitt PAE,
Verschuuren JJ, Voltz R for the Paraneoplastic Neurological Syndroma Euronetwork: Management of
paraneoplastic neurological syndromes: report o fan EFNS Task Force; European Journal of Neurology
2006, 13:682-690

Vincent A.: Unravelling the pathogenesis of myasthenia gravis. Nature Reviews. Immunology 2002; 2:797-
804

Wintzen AR, Roep BO, Verschuuren JJ. : HLA and smoking in prediction and prognosis of small cell lung
cancer in autoimmune Lambert-Eaton myasthenic syndrome; J Neuroimmunol, 2005 Feb;159(1-2):230-7

Wirtz PW, Willcox N, van der Slik AR, Lang B, Maddison P, Koeleman BP, Giphar MJ,

Witte AS, Cornblath DR, Parry GJ, Lisak RP, Schatz NJ: Azathioprine int he treatment of myasthenia
gravis. Annals of Neurology 1984;15:602-605

12



VII. Melléklet - appendix

7.1 MYASTHENIA GRAVISBAN ELLENJAVALLT GYOGYSZEREK LISTAJA

Orszagos Gyobgyszerészeti Intézet

Gybgyszeralkalmazasi elbiras

Antibiotikumok koziil:

(0OGY]) alkalmazasi elbirdsa

szerint FOKOZOTT

Makrolidok

és/vagy Nil Nocere adatbazisa

OVATOSSAGGAL adhatok

szerint __myasthenia __gravisban
KONTRAINDIKALT SZEREK
Benzodiazepin tartalmu

nyugtatdk, altatok*
Diazepam=Seduxen=Stesolid,
Clonazepam=Rivotril=Clonapam,
Elenium=Librium, Medazepam=
Rusedal=Nobrium, Signopam,
Frontin=Xanax, Frisium, Sonata,
Gerodorm, Imovane=Zopigen,
Dormicum=Midazolam, Stilnox=
Pidezol=Ambien=Sanval=Zolpi-
dem-R, Eunoctin, Lendormin.
Egyéb nyugtatdszerek
Anxiron=Spitomin,
Thiopental, Tisercin,
Truxal=Chlorprothixen.
Peripherids izomlazitok
Arduan, __ Pavulon, Esmeron,
Tracrium, Nimbex, Mivacron.
Aminoglycosid antibiotikumok
Streptomycin, Gentamycin,
Brulamycin, Netromycin.

Fluoro- és egyéb kinolonok.
Ciprobay=Cifran=Ciprum=Ciflo-
xin=Ciplox=Ciphin=Cydonin=Ci-
prolen=Ciprinol, Ciloxan, Tarivid
=Zanocin=0flogen, Norfloxacin=
Nolicin, Peflacine=Abaktal,
Avelox=Octegra?, Tavanic.
Antikolinerg szerek
Ditropan=Uroxal=H-Oxybutinin,
Detrusitol, Vesicare, Buscopan,
Tremaril, Atropin sulfat*
Antiarritmias szerek
Rytmonorm=Propafenon, Neo-
Gilurytmal, Giluritmal, Palpitin.
Szemcseppek /glaucoma/
Oftan-Timolol=Arutimol=Fotil=
=Cusimolol=Nyolol=Xalacom=Ti
mpilo=Huma-timolol=Cosopt.
Egyéb (vegyes) gydgyszerek
Verapamil=Chinopamil=Isoptin=
Verogalid, Tarka, Chinidin R,
Omnipaque, Visipaque, Curare,
Botulinum toxin, Neo-Dolpasse i.,
Asasantin R., Enteroplant, Antac.
Rennie, Metadon-EP=Depridol,
Mydeton, Akineton, Enerbol,
Delagil, Magnerot, Cor-magnesin,
Pregmag, Ketek (Telithromycin),
corticosteroidok*

Andaxin,
Melleril,

Eddigi ismereteink szerint MG-ban

Egyéb (vegyes) gydgyszerek
Byanodine, Mydrum, Atarax.

Nemzetkézi és hazai klinikai és
kisérletes megfigyelések  szerint

Eryc=Meromycin, Renicin=Rulid=
Roxithromyin R, Azicid=Sumamed
=Zitrocin=Azithromycin, Fromilid
=Klacid=Klabax=Lekoklar=Chlari-
thromycin, Rovamycin.

Ampi-, amoxi-, piperacillinek

myastheniat provokald vagy tiinet
sulyosbitd hatasuk lehet, ezért
OVATOSAN ADAGOLANDOK
Barbiturat tartalmu szerek
(goresoldok, altato-nyugtatok stb.)
Vasalgin, Troparin, Meristin,
Germicid C, Radipon, Sevenal(etta),
Dorlotyn, Tardyl, Brietal.
Morphin-codein-opiat-opioidok
MST, M-Eslon, Sevredol, Bupren,
Moretal, Erigon, Methor, Dynalgic,
DHC, Oxycontin, Hydrocodin,
Codein, Talvosilen, Solpadeine, No-
spalgin, Rhinathiol, Robitussin,
Rhinoval, Novopyrin, Contramal=
Tramalgic=Adamon=Tramadol(or),
Ridol, Dolor, Dolargan, Nubain.
Altalanos és helyi érzésteleniték
Diprivan=Recofol, Ultiva, Naropin,
Etomidat-lipuro, Fentanyl, Rapifen,
Calypsol, Droperidol, Procain, Mar-
cain=Bucain, Lidocain, Ultracain.
Centralis hatast izomlaziték
Baclofen=Lioresal, Dantrolen,
Relaxyl-G, Scutamil C, Sirdalud.
Psychosis szerei, antidotumok
Heminevrin, Hibernal, Haloperidol,
Cisordinol, Moditen, Fluanxol, Pi-
portil, Hunperdal=Risperdal, Depral
=Eglonyl, Tiapridal, Zoleptil, Lepo-
nex, Amitrex, Zyprexa, Ability, Ser-
dolect, Seroquel, Zeldox, Nemexin=
Revia, Narcanti, Anexate.
Depresszio ellenes szerek koziil
Melipramin,  Noveril, Sapilent,
Teperin, Anafranil=Huma-clopamin,
Ludiomil=Maprolu.

Epilepsia egyes gydgyszerei
Diphedan=Epanutin, Sertan, Con-
vulex=Depakine=Orfiril, Petnidan,
Ospolot, Lyrica, Gabator=Neurontin
=Gordius, Gabitril.

Hugyhajtok kdziil

Aldactone, Verospiron=Spiron=
Huma-spiroton, Uregyt,.Indapamid=
Pretanix=Apadex, Huma-zolamid,
Amilorid=(Co)Amilozid, Viskaldix.

Penicillin + szarmazékai
Penicillin, Promptcillin, Retarpen,

Penstabil=Standacillin=Semicillin,
Amoxicillin=Amoclan=Duomox=
Clavumox=0spamox=Enhancin,
Augmentin=Clonamox=Curam=
Aktil=Forcid, Unasyn, Tazocin,
Pipril.

Tetracyclinek
Doxycyclin=Tenutan=Doxypharm
=Huma-Doxylin=Doxyprotect,
Tetracyclin Wolff.

Szulfonamidok
Sumetrolim=Cotripharm.

Egyéb antibioticumok

Polymyxin, Neomycin, Vancocin,
Kanamycin, Bacitracin, Colistin,
Lincomycin, Amikin=Likacin,
Klimicin=Dalacin C, Meronem,
Tienam, Fucidin.

B-receptor blokkolok:
Propranolol=Huma-pronol, Huma-
pindol=Visken, Nebivolo/=Nebilet,
Atenolol=Atenomel=Atenobene=
Blokium=Prinorm=Huma-atenol,
Sotalol=Sotahexal, Metoprolol=
Betaloc=Egilok=Ritmetol, Lokren,
Betoptic szemcsepp, Bisoprolol=
Bisocard=Bisogen=Bisoblock=
Bisogamma=Concor=Coviogal,
Lodoz, Brevibloc, Sandonorm,
Dilatrend=Talliton=Coryol=Carvol=
Carvedilol=Carvedigamma.
Calcium-csatorna gatlok

Adalat GITS=Cordaflex=Corinfar=
Nifedipin=Nifecard, Lacipil, Lomir,
Lercaton=Zanidip, Baymycard,
Baypress=Unipres, Normodipine=
Norvasc=Cardilopin=Amlodipin=.
=Amlipin=Amlodep=Amlodowin=
Amlozek=Tenox, Lisonorm,Caduet,
Nimotop, Felodipin=Plendil=Presid,
Triasyn, Logimax, Dilzem=Dilrene
=Blocalcin.

Egyéb (vegyes) gyogyszerek
Chinin, Lariam, Sibelium, Lithium,
Lithicarb, Kemadrin, Metothyrin,
alfa-interferon, proteaz-gatldo anti-
viralis szerek.(Viracept, Invirase,
Crixivan, Reyataz).

VérnyomascsokkentOk
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ARTALMATLAN SZEREK
Fajdalom-, 1dz-, kohdgéscsillapitok
Istopirin,  Aspirin, Kalmopyrin,
Algopyrin=Novalgin=Panalgorin=
Novamid, Demalgon, Paracetamol=
Rubophen=Panadol=Mexalen=Effe
-ralgan, Coldrex, Libexin, Sinecod.
Migrénellenes szerek

Kefalgin, Antineuralgica, Migpriv,
Migea Rapid, Saridon, Miralgin,
Quarelin, Advil=Nurofen=Algoflex
Apranax=Aleve=Nalgesin,  Cata-
flam, Indomethacin, Divascan,
Sandomigran, Imigran, Naramig,
Zomig, Maxalt, Relpax.

Depresszio ellenes szerek koziil
Seropram=Dalsan=Citapram=Sero-
tor=Apertia=Citagen=Citalon=Zylo
-ram=0Oropram=Citalowin, Cipra-
lex, Zoloft=Stimuloton=Sertagen=
Sertralin=Serlift=Asentra=Sertadepi
=Sertwin=Gerotralin, Paroxat=Apo-
-depi=Paretin=Parogen=Rexetin=
Seroxat, Apo-fluoxetin=Deprexin=
=Prozac=Portal=Floxet=Fefluzin,
Cymbalta, Fevarin, Coaxil, Depsan
=Trittico, Tolvon=Mianserin, Well-
butrin, Edronax, Remeron=Mizapin
=Mirzaten=Mirtadepi=MirtaWin,
Efectin=Velaxin, Maorex=Aurorix=
Mocrim=Moclofarm.

Vérlemezke aggr.- és alvadasgatlok
Colfarit, Astrix, Aspirin protect,
Plavix, Ticlid=Ipaton=Aclotin=
Aplatic, Syncumar, Marfarin.
Koszorusértagitok

Nitromint, Nitrolingual, Sustac,
Nitroderm, Nitro-dur, Nitro-pohl,
Nitropenton, ISDN=Iso-Mack,
Cardisorb=Mono-Mack=Isospan=
ISMN=Rangin=Olicard, Corvaton.

Enyhe nyugtatok, altatok stb.
Grandaxin, Valeriana, Euvekan,
Hova, Remotiv, Hypericum Stada,
Myrall, Bio-Melatonin, Sedacur fte

Vizhajtok koziil
Furosemid=Furon, Hypothiazid,
Brinaldix, Hygroton, Triamteren.

Retardillin, Maripen, Vegacillin=
Ospen.

Cephalosporinok

Cefam, Pyassan=Cephalexin,

Cefazolin=Totacef, Cefalekol=
Claforan=Cefotax=Tirotax, Ceclor=
Vercef=Cefaclor, Zinnat=Ceroxim,
Zinacef=Cexim=Xorim=Cefurin,
Rocephin=Lendacin=Megion=Ceftri
-axon=Cefotrix, Duracef=Cefadroxil
Cedax, Suprax, Cefobid, Cefzil,.
Maxipime, Fortum=Cetazime.
Vizelet-, bélfertdtlenitok
Nitrofurantoin,Nevigramon,Normix
Parkinson koér szerei

Dopaflex, Madopar, Carbidopa-
Levodopa B=Sinemet=Duellin, PK-
Merz=Viregyt-K, Bromocriptin,
Selegilin=Cognitiv=Jumex, Comtan,
Tasmar, Stalevo, Requip, Mirapexin
Epilepsia egyes gydgyszerei
Trileptal=Apydan, Stazepine=
Tegretol=Neurotop R=Timonil,
Sabril, Topamax, Lamictal=Lamitor
=Plexxo=Lamitrin=Lamolep=Epi-
trigine, Taloxa, Keppra.

Periférias és agyi keringés- és
anyagcsere javitok, demencia szerei
Paniverin, Naftilong, Xavin, Halidor
SP-54, Ritalin, Trental=Chinotal=
Pentoxifyllin, Tebofortan=Tebonin=
Tanakan=Ginkor  Fort=Ginkgold=
Gingium=Bilobil, Ergotop=Sermion
Nootropil=Cerebryl=Piracetam AL=
Pirabene=Memoril=Lucetam, Vin-
pocetin=Cavinton, Cerebrolysin,
Exelon, Ebixa, Aricept; Viagra,
Levitra, Cialis, Rilutek.
Antiarritmids + egyéb szivszerek

Dopegyt, Depressan, Ebrantil, Estu-
lic, Cynt=Moxonidin=Physiotens=
Moxogamma, Tenaxum=Hyperlex,
Huma-prazin=Minipress, Setegis=
=Hytrin=Kornam,Cardura=Doxagal
=Doxicard, Tensiomin=Aceomel=
Captogamma, Renitec=Ednyt=Enap
=Enapril=Renapril= Berlipril=Ace-
pril, Ramace=Ramipril=Amprilan=
Ramitren=Emren=Corpril=Hartil=

Piramil=Meramyl=Ramiwin=Tri-

tace, Lisdene=Conpres=Lisinopril=

Lisopress, Lotensin, Monopril=
Noviform,  Duopril,  Accupro=
Acugen, Quinapril HCT=Accuzide,
Quadropril, Inhibace, Coverex=

Perindan=Prenessa=Armix,
Noriplex, Gopten, Pritor=Micardis
(Plus), Atacand, (Co)Aprovel,
Cozaar, Hyzaar, Diovan=Varexan
(HCT), Tracleer.

Kezeldorvosnak szolo informacio:
Az aldbbi gyégyszercsoportokbdl
eddig ellenjavallat nem ismert:
Gyomor-bélrendszer gyogyszerei
Hashajtok, -fogok, propulsivumok,
emésztdenzimek, gyomor ¢és bél-
fekélyellenes szerek (proton-pumpa
ill.. H2 receptor gatlok, és colitis
+Crohn betegség. szerei, epehajtok,
majvédok,.savkotok(kivéve Rennie)
Koptetd és nyakolddszerek

Nem szteroid gyulladdscsokkenték
és koszvényellenes szerek

Allergia ellenes szerek
(antihistaminok, serotonin
antagonistak, antiemeticumok),
Antidiabeticumok (Insulin és oralis)

Ritalmex, Cordarone=Amiokordin=
Sedacoron, Adexor=Preductal,
Digoxin, Digimerck, Prostavasin.

Lektoraltak:

Prof. Dr. Szobor Albert MD DSc
Prof. Dr. Komoly Samuel
MTA Doktora

Vérzsircsokkentd szerek,
Heparinok, kis moélsulyu heparinok,
Bifoszfonat csontképzok,
Daganatellenes szerek,

N6i hormonkészitmények,

Férfi hormonkészitmények,
Antituberculoticumok

Asthma ellenes szerek

Systemas virus, protozoon, gomba,
és féregellenes szerek

(kivéve proteaz-gatlok)

7.2 MYASTHENIA GRAVIS KLINIKAI KLASSZIFIKACIOJA ES A BETEGSEG SULYOSSAGANAK MEGITELESERE SZOLGALO

KVANTITATIV TESZT

7.2.1. tablazat: Kvantitativ MG pontszam a betegség sulyossaganak megitélésére (QMG pontszam) - preciz

betegkdvetésre alkalmas.

Egyszertisitett formaban (vitalkapacitas,

kéz

szoritoerd mérését kihagyva)
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eszkdzmentesen is elvégezhetd. Progressziv, immunmodulald kezelésre szoruld betegek allapotfelmérésére és
kovetésére javasolt az alkalmazas.

Tesztelt funkcid

Normal Enyhe Ko6zépsulyos Stlyos
Elért pontszam 0 1 2 3
Oldalra tekintéskor | 61-ig nem alakul ki | 11-60 1-10 Spontan
kettoslatas fellépte
(secundumban)
Ptosis (felfele | 61-ig nem alakul ki | 11-60 1-10 Spontan
tekintéskor)
secundumban
Arcizmok Normalis Komplett de | Komplett, ellenallas | Inkomplett
szembehunyas gyenge, némi | nélkiil
ellenallas
Nyelés (1/2 pohar — | Normalis Minimalis kohogés, | Sulyos Nem tud nyelni (a
120ml viz) torokkdszoriilés kohogés/fuldoklas, tesztet nem
nasalis regurgitatio végeztilk el emiatt)
1-50-ig torténd | Nincs 50- nél sem | 30-49 kozott | 10-29 kozott kezdddo | 9-nél kezd6do
hangos  szamolas kezdodo dysarthria | dysarthria dysarthria
utdn a  beszéd
(dysarthria kezdete)
U186 helyzetben 90 | 240 90-239 10-89 0-9
fokban  kinyujtott
kar tartasa
secundum
Ul16 helyzetben bal | 240 90-239 10-89 0-9
kar megtartasa 90
fokban nyujtva,
secundum
Vitalkapacitdas  (a | >80 65-79 50-64 <50
varhato %-a)
Jobb kéz
szoritoereje Wkg
Férfiak
Nok >45 15-44 5-14 0-4
>30 10-29 5-9 0-4
Bal kéz szoritoereje
Wkg van mérénk?-
Férfiak elveszett sajnos
N6k 15-34 5-14 0-4
>35 10-24 5-9 0-4
>25
Megemelt fej | 120 30-119 1-29 0
megtartasa (45
fokban, fekve)
secundum
Jobb 1ab megtartasa | 100 31-99 1-30 0
nyutjtva (45 fokban,
fekve) secundum
Bal 14b megtartasa | 100 31-99 1-30 0

nyujtva (45 fokban,
fekve) secundum

Osszpontszam 0-39

7.2.2. tdblazat: MG Klinikai Klasszifikacioja

MGFA Klinikai Klasszifikaciod

L Csoport

| Ocularis tiinetek
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Szembehunyas nehezitett lehet
Valamennyi egyéb izomcsoportban normalis izomerd

II. Csoport

A szemizmokon kiviil barmely izomcsoportokat érintd
ENYHE gyengeség
Barmilyen stilyossagt ocularis érintettséggel tarsulhat

ITa

Talnyomoérészt a  végtag-, tOrzsizomzat, vagy
mindkett6t érintett
Enyhe oropharyngealis érintettség megengedett

II'b

Talnyomoérészt az  oropharyngealis-,  és/vagy
1égzbizomzat érintett
Enyhe végtag, torzsizomzat érintettség megengedett

IIT  Csoport

Kozépstulyos izomgyengeség a szemizmokon kiviil
barmely izomcsoportban

Béarmilyen  stlyossagli  szemizom  érintettség
megengedett

Ila Talnyomoérészt végtag-, és/vagy axialis izomzat
érintettsége
Enyhébb oropharyngealis, 1égzdizomzati érintettség
megengedett

b Thalnyomorészt oropharyngealis, és/vagy
légzbizomzati érintettség
Enyhébb, vagy azonos mértékli végtag-, és/vagy
axialis gyengeség el6fordulhat

IV Csoport Stulyos izomgyengeség a szemizmokon kiviil barmely
izomcsoportban

IVa Talnyomorészt végtag-, és/vagy axialis érintettség

Enyhébb oropharyngealis érintettség megengedett

IVb Talnyomorészt oropharyngealis- és/vagy
1égzdizomzati €rintettség
Kisebb, vagy azonos mértékii végtag- és/vagy
tdrzsizomzati érintettség

V csoport Intubalast igénylo allapot, 1élegeztetéssel vagy anélkiil

(kivéve, ha rutin postoperativ kezelés keretében
torténik).  Nasogastrialis szonda  sziikségessége
intubalas nélkiil IVb besorolast jelent.
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