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Miastenia oczna — objawy, diagnostyka, leczenie

Ocular myasthenia — symptoms, diagnostics, treatment

NAJWAZNIEJSZE
Odréznienie opadania powieki
w przebiegu miastenii od
opadania powieki o innej
etiologii ma kluczowe znaczenie
dla podjecia skutecznego
postepowania terapeutycznego.

HIGHLIGHTS
The distinction between ptosis
associated with myasthenia
gravis and ptosis associated
with other etiologies is
essential for successful
therapeutic management.
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STRESZCZENIE

Miastenia to choroba autoimmunologiczna, w ktérej przeciwciata uszkadza-
ja receptory w plytce nerwowo-mie$niowej. Jednym z gtéwnych objawéw jest
opadanie powiek gérnych, ktére wraz z nasileniem choroby w réznym stopniu
ograniczaja pole widzenia i prowadza do wyréwnawczego ustawienia glowy.
W odréznieniu od opadania powieki gornej (ptozy) na tle inwolucyjnym, w kt6-
rego przypadku terapia z wyboru jest leczenie chirurgiczne, w miastenicznym
opadaniu powiek jest nia terapia farmakologiczna. Operacje sa wzglednie prze-
ciwwskazane, a leczenie chirurgiczne stosuje si¢ w rzadkich przypadkach sta-
bilnej ptozy lub przy braku skutecznosci dzialania lekéw. Dlatego ze izolowana
ptoze o innej etiologii najczesciej mozemy skutecznie leczy¢ chirurgicznie, pra-
widtowa diagnostyka réznicowa i wykluczenie obecnosci miastenii sa kluczowe
przed podjeciem decyzji o wdrozeniu odpowiedniej terapii.

Stowa kluczowe: miastenia, miastenia oczna, ptoza, dwojenie

ABSTRACT

Myasthenia gravis (MG) is an autoimmune disease in which antibodies are
damaging receptors of the neuromuscular junction. One of its main symptoms
is ptosis, term that refers to the drooping of the eyelid that may lead to a reduc-
tion of the vision field and the compensatory chin-up position.

Contrary to sensile (involutional) ptosis, in which surgical treatment is a meth-
od of choice, in case of ptosis with myasthenic aetilology, pharmacotherapy is
recommended and surgery is relatively contraindicated.

Surgical procedures are rarely performed, only in the case of stable ptosis and
ineffectiveness of pharmacotherapy. Since the majority of isolated drooping
eyelids of a different aetiology can be successfully surgically corrected, ruling
out the diagnosis of myasthenia gravis is essential before deciding on appropri-
ate treatment.

Key words: myasthenia gravis, ocular myasthenia gravis, ptosis, drooping eye-
lid, diplopia
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WSTEP

Miastenia (MG, myasthenia gravis) to choroba autoimmu-
nologiczna, w ktdrej przebiegu autoprzeciwciala uszka-
dzajg receptory acetylocholinowe w plytce nerwowo-
-mie$niowej. Dochodzi do upo$ledzenia przewodnictwa
nerwowo-miesniowego, co skutkuje ostabieniem i mecz-
liwoscig réznych grup miesni szkieletowych — najcze$ciej
zewnatrzgalkowych, opuszkowych i konczynowych. Do-
legliwosci okulistyczne dotycza ok. 90% przypadkéw MG,
za$ az w 60% stanowia pierwsze objawy, z ktérymi pacjent
zglasza sie do lekarza [1]. Dzwigacz powieki gornej i mie-
$nie zewnatrzgalkowe sa szczegdlnie podatne na uszko-
dzenie w przebiegu MG, dlatego chorobe te powinno sie
rozwazy¢ w diagnostyce réznicowej w kazdym przypadku
opadniecia powieki gérnej oraz w niejednoznacznych za-
burzeniach ruchomosci gatek ocznych i dwojenia.

EPIDEMIOLOGIA MIASTENII

Czesto$¢ wystepowania MG w populacji $wiatowej szacuje
sie na 0,04—5/100 tys. na rok. W populacji polskiej rocznie
moze wystapi¢ od 15 nawet do 1900 zachorowan. Pierwsze
symptomy moga sie pojawi¢ u chorych w kazdym wieku,
najczesciej w 3. dekadzie zycia, znacznie rzadziej obserwu-
je si¢ poczatek choroby u 0séb ponizej 10. r.z. oraz powyzej
70. r.z. [1, 2]. Postacie miastenii mlodzieniczej i dzieciecej
wystepuja stosunkowo rzadko. Dodatkowo ok. 10-15%
przypadkéw dotyczy przejsciowej miastenii wrodzonej
u dzieci matek obciazonych MG - u tych pacjentéw cho-
roba jest spowodowana biernym transferem przeciwcial
przez tozysko od matki do dziecka [3]. Stosunek kobiet do
mezczyzn wérdd chorujacych na miastenie uogélniona wy-
nosi 3 : 2, jednakze mezczyzni maja wieksze predylekcje do
prezentowania objawéw miastenii ocznej [2]. W Polsce na
MG cierpi ok. 6 tys. os6b [4].

PATOFIZJOLOGIA | OBRAZ KLINICZNY

Miastenia jest choroba z autoagresji skierowana przeciw-
ko receptorom cholinergicznym miesni szkieletowych.
W badaniach immunologicznych w 85% przypadkéw
miastenii uogélnionej stwierdza si¢ obecno$¢ przeciwciat
klasy IgG skierowanych przeciw receptorom acetylocho-
liny (AChRAbs, acetylcholine receptor antibodies). Okoto
10% przypadkéw, w ktérych nie wystepuja przeciwciala
AChRADs, wykazuje obecno$¢ przeciwcial klasy IgG prze-
ciwko swoistej dla mieéni kinazie tyrozynowej (MuSK,
muscle-specific kinase) [4]. W MG mozna réwniez wyka-
za¢ obecno$¢ przeciwcial skierowanych przeciwko elemen-
tom kurczliwym mie$nia szkieletowego — titynie — oraz
przeciwko biatku zwiazanemu z receptorem lipoproteiny
o malej gestosci 4 (LRP4, low-density lipoprotein receptor-
-related protein 4) [6]. Nie stwierdza sie korelacji miedzy
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obecnoscia przeciwcial a stopniem nasilenia objawéw. Mia-
no przeciwcial nie jest réwniez wskaznikiem poprawy po
leczeniu. U 15% chorych z miastenig uogélniong badania
immunologiczne nie wykazuja obecno$ci zadnych specy-
ficznych przeciwcial.

U pacjentéw z miastenia czesciej niz w populacji ogdlnej
stwierdza si¢ wspolistnienie innych choréb autoimmunolo-
gicznych (choréb tarczycy, reumatoidalnego zapalenia sta-
wow, tocznia rumieniowatego ukladowego, stwardnienia
rozsianego). Ponadto osoby z uogélniong postacig miaste-
nii AChRAbs-seropozytywnej w wigkszej liczbie przypad-
kéw majg wykrywana przetrwala grasice, a u ok. 10-15%
dochodzi do rozpoznania grasiczaka. U tych chorych cze-
$ciej odnotowuje si¢ dodatnie miano przeciwcial przeciw
titynie. Przebieg choroby na ogdt jest u nich réwniez bar-
dziej dynamiczny. Rozpoznanie grasiczaka rzadko kore-
luje z dodatnim mianem przeciwcial anty-MuSK, a w po-
staciach anty-LRP4 dodatnich do tej pory nie wykazano
wspélwystepowania guza [6].

Cecha charakterystyczna MG jest duza heterogennos¢ jej
obrazu klinicznego. Zmienno$¢ objawéw zalezy od wielu
czynnikéw, m.in. od pory dnia, aktywnosci oraz ogdlnego
stanu organizmu. Infekcja, stres fizyczny i psychiczny, go-
raczka, menstruacja, ciaza, stosowanie niektérych lekéw
lub zaburzenia gospodarki hormonalnej (szczegélnie cho-
roby tarczycy) moga prowadzi¢ do pogorszenia objawdw,
natomiast odpoczynek i sen fagodza dolegliwosci. Z po-
wyzszych wzgledéw planowanie terapii w dtuzszej perspek-
tywie jest trudne i niejednokrotnie wymaga ponownej kon-
sultacji przed decyzja o ewentualnej modyfikacji leczenia.
Kiedy na obraz kliniczny choroby skladaja sie wylacznie
izolowane objawy okulistyczne, okreslamy ja mianem mia-
stenii ocznej. Do przeksztalcenia w miastenie uogélniona
dochodzi u ponad potowy pacjentéw w okresie od kilku dni
do ok. 2 lat od pojawienia si¢ pierwszych objawéw okuli-
stycznych [5]. Moze nastapi¢ zajecie mie$ni opuszkowych,
co skutkuje zaburzeniami mimiki, opadaniem zuchwy, za-
burzeniami mowy, gryzienia, potykania. W zwiazku z osla-
bieniem mie$ni twarzy chory manifestuje charakterystyczny
zmeczony wyglad pozbawiony mimiki — tzw. twarz miopa-
tyczng. Choroba obejmuje takze mie$nie koficzyn gérnych
i dolnych, szczegélnie ramion, i proksymalne miesnie nég,
miesnie karku, a niekiedy réwniez mig$nie oddechowe, co
moze przejawiac sie dusznoscig wysitkowa. Zaawansowane
stadium MG, w ktérym dochodzi do znacznego nasilenia
objawdw ogdlnych z pojawieniem sig¢ ostrej niewydolnosci
oddechowej, okresla sie jako przetom miasteniczny. Pomi-
mo wieloletniej praktyki w leczeniu pacjentéw z MG oraz
istnienia calego arsenalu sprawdzonych lekéw ok. 20% cho-
rych doswiadcza przelomu miastenicznego, stanowiacego
stan zagrozenia zycia i niejednokrotnie wymagajacego in-
tubacji oraz wentylacji mechanicznej [6].
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MIASTENIA OCZNA

Dolegliwo$ci okulistyczne dotycza ok. 90% przypadkéw
MG i az w 60% stanowig pierwsze objawy, z ktérymi pa-
cjent zglasza sie do lekarza [1]. Tylko u 15% chorych mamy
do czynienia z postacia czysto oczng, wiekszo$¢ pacjentow
z czasem rozwija objawy ogolne [6].

Miesnie oczne dotkniete uszkodzeniem w przebiegu MG
mozna podzieli¢ na trzy grupy w zaleznosci od ich funkgji:
dzwigacz powieki gérnej (miesient unoszacy powieke gor-
na), miesnie zewnatrzgalkowe (poruszajace gatka oczng),
oraz mie$nie zaangazowane w zamykanie szpary powieko-
wej, czyli miesien okrezny powiek. Ostabienie ich dzialania
wiaze sie z wystapieniem objawéw, odpowiednio: ptozy,
diplopii i suchoéci gatek ocznych. Ten ostatni objaw jest
obserwowany rzadziej niz pozostale dwa, raczej w zaawan-
sowanych stadiach choroby [7].

U pacjentéw demonstrujacych objawy uogélnionego osla-
bienia miesni szkieletowych bez objawéw okulistycznych
rozpoznanie miastenii jest watpliwe [6].

Ptoza

Najczestszy objaw oczny MG to ptoza, zwigzana ze zwiek-
szona meczliwoscia mie$nia dzwigacza powieki gérnej
(ryc. 1 1 2). Opadanie powieki moze by¢ jedno- badz
obustronne, czesto niesymetryczne. Nasilenie ptozy zmie-
nia si¢ w czasie, a niejednokrotnie zdarza sie, Ze ten objaw
nagle wycofuje si¢ z jednego oka, jednocze$nie pojawiajac
sie w drugim [7]. Zostalo udowodnione, Ze zmienno$¢ na-
silenia ptozy w czasie jest mniejsza u pacjentéw z postacia
seronegatywna MG, a wieksza przy dodatnich mianach
przeciwcial AChRs i MuSK [7].

1

Ptoza z wyréwnawczym ustawieniem gtowy.

Pole widzenia ograniczone od gory przez opadnigcie powieki
goérnej.

Kugel-
Perimeter

Dolegliwosci typowo zwiekszaja sie pod koniec dnia,
a zmniejszaja lub catkowicie ustepuja po przebudzeniu.
W badaniu okulistycznym charakterystyczne jest narasta-
nie ptozy przy przedluzajacym sie spojrzeniu ku gérze. Ob-
serwuje sie rowniez objaw szarpniecia Cogana, ktéry pole-
ga na tym, ze u pacjenta poproszonego o wykonanie oczami
zwrotu ze spojrzenia ku dotowi (utrzymanego przez min.
15 s) do pozycji pierwotnej mozna dostrzec krétki, skoko-
wy ruch powieki ku gérze. Objaw ten jest powszechny, jed-
nak nie jest patognomoniczny dla miastenii.

Niekiedy u pacjentéw z opadaniem powieki gérnej po jed-
nej stronie mozna dostrzec retrakcje powieki po przeciw-
nej stronie — objaw ten ma charakter kompensacyjny, wy-
nikajacy z prawa Heringa. Z tego samego powodu podczas
manualnego unoszenia powieki w oku z bardziej nasilona
ptoza czesto obserwuje sie progresje opadniecia powieki
gérnej w drugim oku.

Wszystkie ww. cechy charakterystyczne dla ptozy w MG
maja znaczacg warto$¢ w réznicowaniu opadniecia powieki
gornej o innej etiologii.

Dwojenie

Innym czestym objawem MG jest dwojenie. W % przypad-
kéw wystepuje ono jednoczes$nie z ptoza [1].

Przyczyna wyjatkowej podatnosci mie$ni zewnatrzgal-
kowych na wczesne uszkodzenie w przebiegu MG moze
leze¢ w odmiennej budowie wiékien mie$niowych i zla-
czy nerwowo-mie$niowych tego obszaru. W pordéwna-
niu z mig$niami szkieletowymi, np. koficzyn, miesnie ze-
wnatrzgalkowe charakteryzuja sie nizszym wskaznikiem
unerwienia (jeden akson unerwia znacznie mniej wtdkien
nerwowych), mniejsza liczba postsynaptycznych recepto-
réw dla acetylocholiny (AChRSs, acetylcholine receptor anti-
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bodies), wieksza gestoscia pomp wapniowych w siateczce
sarkoplazmatycznej, specyficzna budowa widkien mieénio-
wych z duza réznorodnoscig izoform tanicuchéw ciezkich
miozyny (przewaga izoformy szybkiej typu Ila). Wszyst-
kie te cechy przekladaja si¢ na wiekszg predko$¢ skracania
oraz mniejszg generowana sile w poréwnaniu z mie$niami
szkieletowymi, co pozwala na wysoka precyzje ruchéw ga-
tek ocznych oraz pozostawanie w stanie czuwania przez
wiekszo$¢ czasu. Powyzsze cechy moze ttumaczy¢ pocho-
dzeniem mie$ni zewnatrzgatkowych z niesegmentowanej
mezodermy glowowej, podczas gdy mie$nie poprzecznie
prazkowane powstaja z mezodermy segmentowanej [7, 8].
Wiekszos¢ pacjentéw jednoczesnie przejawia cechy dwo-
jenia poziomego i pionowego [7]. Statystycznie najczesciej
w pierwszej kolejnosci meczliwos¢ wykazuje miesien pro-
sty przy$rodkowy, zaraz po nim miesief prosty gérny [2].
Podobnie jak w opadaniu powieki gérnej dwojenie ma cha-
rakter zmienny. Pacjenci manifestujacy dwojenie przy spoj-
rzeniu w danym kierunku przy pierwszej wizycie u okulisty
podczas kolejnych kontroli moga prezentowa¢ dwojenie
przy patrzeniu w przeciwna strone [7]. Z tego wzgledu bar-
dzo wazne jest sprawdzenie ruchomosci oczu we wszyst-
kich kierunkach podczas kazdego badania. Zaleca sie
obserwacje chorego pod katem nie tyle oslabienia pracy
miesni, ile ich meczliwo$ci narastajacej w czasie wysitku.
Niektoérzy pacjenci prezentuja cechy rzekomego porazenia
miedzyjadrowego mieéni zewnatrzgatkowych lub ruchy
oczu przypominajgce oczoplas przy kierowaniu spojrzenia
w skrajne pozycje.

ZESPOL SUCHEGO OKA

Oslabienie mie$nia okreznego powiek skutkuje zmniejsze-
niem czestotliwosci mrugania, wtérng niedomykalnoscia
oraz obnizeniem powieki dolnej. To powoduje powstanie
typowych objawéw charakterystycznych dla keratopatii eks-
pozycyjnej takich jak: pieczenie, uczucie ciata obcego, bélu
i zaczerwienienie oczu. Przedmiotowo najczesciej obserwu-
jemy podsychanie nabtonka spojéwek i rogéwek, gtéwnie
w kwadrantach dolnych, jako skutek rzadszych i niepetnych
mrugnie¢ powiek. W takiej sytuacji prawidiowe rozprowa-
dzanie filmu 1zowego jest zaburzone i dlatego dochodzi do
choroby powierzchni gatki ocznej. Zwykle przebieg choroby
jest umiarkowany, a leczenie polegajace na podawaniu kro-
pli nawilzajacych gatke oczna najczesciej wystarcza.

DIAGNOSTYKA

Dokladne zebranie historii choroby, wnikliwe badanie
przedmiotowe i liczne dostepne badania specjalistyczne
pozwalaja z duzym prawdopodobieristwem postawi¢ wta-
$ciwa diagnoze i wdrozy¢ odpowiednie leczenie.
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Diagnostyka réznicowa miastenii obejmuje szeroki zakres
jednostek chorobowych: uwarunkowanych genetycznie,
zapalnych, pourazowych, wynikajacych z porazenia ner-
wow, demielinizacyjnych i innych, ktére prezentuja objawy
okulistyczne takie jak ptoza oraz niejednoznaczne zaburze-
nia ruchomosci gatek ocznych.

Badania dodatkowe

Oznaczanie poziomu przeciwcial

U kazdego pacjenta z podejrzeniem MG nalezy wykona¢
oznaczenie poziomu przeciwcial anty-AChR. Test ten ce-
chuje sie czuloscia na poziomie 70-95% dla postaci uogoél-
nionej miastenii i 50-75% dla postaci ocznej. Wynik dodat-
ni potwierdza rozpoznanie (swoisto$¢ 100%) [6, 10], wynik
uyjemny go nie wyklucza i jest wskazaniem do oznaczenia
pozostaltych swoistych przeciwcial.

Okoto 10% przypadkéw, w ktérych nie wystepuja przeciw-
ciala AChRADbs, wykazuje obecno$¢ przeciwcial klasy IgG
przeciwko swoistej dla mie$ni kinazie tyrozynowej (MuSK)
[4]. Rzadziej oznacza sie przeciwciala przeciwko titynie
oraz anty-LRP4.

Test z edrofonium

Edrofonium to szybko i krétko dzialajacy inhibitor acety-
locholinoesterazy. Jego dzialanie polega na konkurencyj-
nym blokowaniu acetylocholinesterazy w ztaczu nerwowo-
-mie$niowym, co skutkuje zwiekszeniem ilosci dostepnej
acetylocholiny i maksymalnym wysyceniem nia receptoréw.
Badanie ma na celu wykazanie przejéciowego zlagodzenia
objawéw takich jak ptoza i dwojenie po dozylnym podaniu
leku. Udokumentowanie objawéw poprzez wykonanie fo-
tografii oraz dokladne zmierzenie wielkosci ptozy i zakresu
ograniczenia ruchomosci galek przed badaniem pozwala
na obiektywna ocene. Testowa dawka edrofonium wynosi
1-2 mg. Efekt pojawia sie juz po ok. 30-60 s i trwa 5—10 min.
W przypadku braku objawéw reakcji idiosynkrazji u pacjen-
ta po 2 min mozna podac¢ kolejne 3—4 mg. Po zaobserwowa-
niu wyraznej poprawy test jest natychmiast przerywany. Jesli
w czasie 60 s od podania leku nie stwierdza sie reakcji, jest
zalecane podanie kolejnej dawki — 8—9 mg.

W celu zminimalizowania ryzyka wystapienia dziatai nie-
pozadanych edrofonium rekomenduje si¢ profilaktyczne
podanie dozylne 0,3 mg atropiny [1, 6]. Dzialania niepo-
zadane zwigzane z nadreaktywnoscia receptoréw muska-
rynowych najczesciej obejmuja: 1zawienie, $linienie, nad-
mierna potliwo$¢, kurczliwosé jelit. Niekiedy moze dojs¢ do
bradykardii, skurczu oskrzeli, hipotonii i omdlenia. Z tego
powodu przeprowadzenie testu jest niezalecane u pacjentéw
w wieku podeszlym z astma oskrzelowa i obcigzonych kar-
diologicznie. Test cechuje sie czulo$cia na poziomie 88% dla
postaci uogélnionej miastenii i 92% dla postaci ocznej [6].
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Test lodowy

Test lodowy polega na schtodzeniu okolicy mig$nia dzwi-
gacza powieki (lub innego zajetego mie$nia) torebka z lo-
dem przez ok. 2 min. Niska temperatura zmniejsza ak-
tywnos¢ acetylocholinoesterazy, tym samym powodujac
wzrost stezenia acetylocholiny w zlaczu nerwowo-mie-
$niowym. Zmniejszenie ptozy obserwowane bezposred-
nio po usunieciu lodu przemawia za rozpoznaniem MG.
Test cechuje sie czuloscia na poziomie 77-89% i wysoka
swoistoscig, na poziomie ok. 98—100% [2, 6].

Test spania

Stwierdzenie zlagodzenia objawéw ptozy lub zaburzen
ruchomosci gatek ocznych po 30-minutowej drzemce,
a nastepnie ponowne pojawienie sie ich po okresie 30 s do
5 min od rozpoczecia aktywno$ci przemawia za rozpozna-
niem MG.

Elektromiografia

Elektromiografia z powtarzana stymulacja bodzcem
elektrycznym (RNS, repetitive nerve stimulation), czyli
elektrostymulacyjna préba miasteniczna, polega na oce-
nie amplitudy odpowiedzi mie$nia na stymulacje odpo-
wiedniego nerwu obwodowego bodzcem elektrycznym.
W miastenii obserwuje sie spadek amplitudy kolejnych od-
powiedzi podczas stymulacji bodzcami o niskiej czestotli-
wosci (3—-5 Hz) — tzw. dekrement miasteniczny. W postaci
uogélnionej MG wynik jest dodatni w ok. 80%, natomiast
w postaci ocznej MG w 30-50% przypadkéw [6, 10]. Ponie-
waz podobny wynik uzyskuje si¢ w zespole miastenicznym
Lamberta-Eatona, badanie to nie jest przydatne w réznico-
waniu tych dwéch choréb [2, 11].

Badanie elektromiograficzne pojedynczego wldokna
mie$niowego (SFEMG, single-fibre electromyography) jest
jednym z najbardziej czulych i pomocnych testow w roz-
poznawaniu MG. Powinien by¢ rozwazony zawsze, gdy
istnieje podejrzenie nieprawidlowego przewodzenia w zia-
czu nerwowo-mie$niowym, a wynik testu powtarzanej sty-
mulacji bodZcem elektrycznym jest ujemny [6]. Za rozpo-
znaniem MG przemawia zwiekszona zmienno$¢ odstepu
miedzy kolejnymi potencjatami czynno$ciowymi jednostki
ruchowej. Test cechuje sie czuloscia na poziomie 99% dla
postaci uogélnionej MG i 80% dla postaci ocznej [6, 10].

Badania obrazowe

U wszystkich chorych z podejrzeniem MG powinny zosta¢
wykonane badania obrazowe klatki piersiowej, takie jak: to-
mografia komputerowa, rezonans magnetyczny lub pozyto-
nowa tomografia emisyjna, w celu poszukiwania obecnosci
przetrwalej grasicy (stwierdzanej nawet w 70% przypadkow
miastenii) i grasiczaka (10% przypadkéw) [1, 2].

Inne badania

Poniewaz u 4-5% pacjentéw z MG stwierdza sie autoimmu-
nologiczne choroby tarczycy, warto rozwazy¢ wykonanie
dodatkowych testéw oceniajacych funkcje tego gruczotu [2].

LECZENIE

Strategia leczenia powinna by¢ zawsze dobierana indy-
widualnie dla kazdego chorego, w zaleznosci od nasilenia
objawdw klinicznych, obecnosci patologii grasicy oraz wie-
ku i obciazen internistycznych pacjenta.

Inhibitory acetylocholinoesterazy

Terapia MG niemal zawsze rozpoczyna sie od tej grupy le-
kéw. Maja one dzialanie objawowe, ktore polega na hamo-
waniu rozkiadu acetylocholiny, dzieki czemu poprawiaja
przekaznictwo w plytkach neuromotorycznych. W Polsce
dostepne sa dwa preparaty: bromek pirydostygminy i am-
benonium w tabletkach. Wybér leku jest indywidualny.
Z uwagi na czeste dzialania niepozadane w postaci obja-
woéw cholinergicznych istotne jest ustalenie bezpiecznej,
dobrze tolerowanej, a jednocze$nie skutecznej dawki dla
kazdego pacjenta.

Leki immunosupresyjne

Leczenie immunosupresyjne wdraza sie, gdy leki objawowe
nie przynosza oczekiwanego efektu badz pacjenci wykazuja
niska tolerancje na ich dziatania niepozadane.

Lekiem pierwszego wyboru sa glikokortykosteroidy. W Pol-
sce najczesciej stosuje sie prednizon. W miastenii ocznej
skuteczne dawki zazwyczaj sa mniejsze niz w postaci
uogélnionej MG. Istnieja takze doniesienia o pozytywnym
wplywie leczenia glikokortykosteroidami na spowolnienie
procesu uogélnienia sie objawdw i konwersji postaci ocznej
miastenii do postaci uogélnionej [12].

U chorych z przeciwwskazaniami do przewleklej terapii
glikokortykosteroidami mozna alternatywnie zastosowac:
azatiopryne, cyklosporyne A, cyklofosfamid, metotreksat
lub mykofenolan mofetylu.

Leki immunomodulujace

Pacjenci z miastenia uogélniona z przelomem miastenicz-
nym niejednokrotnie wymagaja zastosowania leczenia
immunomodulujacego. Wdrozenie takiej terapii wiaze sie
z hospitalizacja chorego. Stosuje sie preparaty podawanej
dozylnie immunoglobuliny ludzkiej (IV Ig) lub plazmafere-
ze. Poprawa po takim leczeniu nastepuje szybko, natomiast
efekt utrzymuje sie stosunkowo krétko, dlatego nie jest to
zalecana forma przewleklej terapii.
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Tymektomia

W przypadku stwierdzenia w badaniach obrazowych obec-
nosci grasiczaka pacjenci sa pilnie kierowani na zabieg jego
usuniecia (tymomektomii). Usuniecie grasicy (tymekto-
mia) przy braku obecnosci grasiczaka odbywa sie w trybie
planowym.

Ponadto istnieja grupy lekéw, ktorych stosowanie jest
niezalecane badz wrecz przeciwwskazane u chorych na
MG. Nalezg do nich: $rodki blokujace przewodnictwo
nerwowo-mie$niowe, niektére grupy antybiotykéw (ami-
noglikozydy, fluorochinolony, ketolidy, makrolidy), nie-
ktére B-blokery, chinidyna, prokainamid, chlorochina,
hydroksychlorochina, penicylamina i wiele innych. Ich
nierozwazne zastosowanie moze mie¢ negatywny wplyw
na przebieg miastenii.

Leczenie miastenii ocznej

Pacjenci z czysta postacia miastenii ocznej czesto slabo
reaguja na leczenie objawowe inhibitorami acetylocholino-
esterazy. U tych chorych w przypadku uporczywego dwo-
jenia lub opadania powiek warto zastosowac terapie gliko-
kortykosteroidami.

Zazwyczaj pacjenci dobrze reaguja na terapie prednizonem
w dawce 5-20 mg/24 h. Jesli konieczne dla skutecznosci le-
czenia dawki prednizonu przekraczaja 20 mg/24 h, warto
rozwazy¢ wlaczenie innych lekéw immunosupresyjnych
[10]. Leki immunomodulujgce stosuje sie tylko w wyjat-
kowo ciezkich przypadkach. Zabieg tymektomii w postaci
ocznej miastenii zwykle jest mato skuteczny [4]. Leczenie
niefarmakologiczne w postaci tymczasowego zaslaniania
jednego oka przy okresowym dwojeniu mozna rozwazy¢
jako terapie alternatywna, zwlaszcza u pacjentéw star-
szych, nieaktywnych zawodowo, ktdrzy sa skfonni zaakcep-
towaé pewne niedogodnos$ci. Dla oséb cierpiacych z po-
wodu opadania powieki wymyslono réwniez pomoce, np.
mechaniczne podpdrki powiek mocowane do okularéw.
W ostatecznosci, przy braku skutecznosci dziatania lekéw
oraz braku akceptacji alternatywnych metod wspomagania,
u pacjentéw z uporczywa ptoza mozna rozwazy¢ zabieg
chirurgiczny (ryc. 314).

RYCINA (@]
Ptoza z wyrdwnawczym ustawieniem gtowy.
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RYCINA @
Ptoza po leczeniu.

Warunkiem, ktéry musza bezwzglednie spelni¢ pacjenci
kierowani na operacje, jest udokumentowana stabilnos¢
procesu chorobowego przez okres przynajmniej 6 miesie-
cy. Metoda z wyboru jest podwieszenie powiek na mig$niu
czotowym. Cel zabiegu stanowi uzyskanie uniesienia po-
wieki do poziomu powyzej osi optycznej, umozliwiajacego
pacjentowi komfortowe widzenie.

U chorych z zaburzeniami ruchomosci galek ocznych
niekiedy stosuje sie wstrzykniecie toksyny botulinowej,
a w skrajnych przypadkach, pod warunkiem stabilnego
odchylenia, mozna rozwazy¢ zabieg chirurgiczny na mie-
$niach zewnatrzgatkowych.

PODSUMOWANIE

Istnieje wiele jednostek chorobowych, w ktorych oprécz
objawéw ogdlnych stwierdza si¢ dokuczliwe objawy okuli-
styczne. W przypadku MG dolegliwosci oczne dlugo moga
by¢ jedynymi, na ktére skarzy sie pacjent. Gdy w obrazie
klinicznym wystepuje tylko ptoza lub dwojenie, na podsta-
wie pobieznego badania fatwo postawi¢ mylng diagnoze.
Niezwykle istotne jest zatem, zeby pozorna skapos$¢ obja-
wow i oczywisto$¢ rozpoznania nie u$pita czujnosci lekarza
i nie stanowila przyczyny podjecia zlych decyzji terapeu-
tycznych.

Zrédto rycin: Wszystkie ryciny pochodza z materiatéw
wlasnych autoréw.
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