Emergency

:: Miastenia

Ten dokument jest ttumaczeniem francuskich zalecern napisanych przez Prof. Christine
TRANCHANT, Dr Nicolas WEISS, Héléne Riviere i Dr Gilles BAGOU, zredagowanych i
9 opublikowanych przez Orphanet w 2010 roku.

Niektdre wymienione procedury, gtdownie stosowane leki, mogq nie by¢ dostepne w kraju,
w ktorym praktykujesz.

Synonimy:
nuzliwo$é miesni, myasthenia gravis
Definicja:

Schorzenie autoimmunologiczne dotyczagce potgczen nerwowo-miesniowych zwigzane ze
zmniejszeniem ilosci receptoréw acetylocholiny. Manifestuje sie podatnoscia na zmeczenie miesni i
zmiennoscia objawdéw wraz z uptywem czasu.

Dodatkowe informacje:

Przeczytaj abstrakt w Orphanecie

http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?Expert=589&Ing=EN



Zalecenia dla pracownikdw pogotowia ratunkowego
Wezwanie do pacjenta cierpigcego na miastenie

miastenia gravis

miastenia nabyta

Nabyte schorzenie autoimmunologiczne dotyczace ztgcz nerwowo-miesniowych, w ktdrych dochodzi
do redukgji ilosci receptoréw acetylocholiny. Objawia sie podatnoscig na zmeczenie mie$ni réznego
stopnia. Klinicznie, miesnie zaatakowane przez chorobe to najczesciej miesnie unerwiane przez
nerwy czaszkowe. Miastenia wrodzona spowodowana jest mutacjami genetycznymi.

(choroba rézni sie od miopatii)

zaburzenia oddychania (poczatek moze by¢ bardzo gwattowny), podatnos¢ na zmeczenie miesni
przepony

problemy z potykaniem

kryzys cholinergiczny spowodowany przedawkowaniem inhibitora cholinoesterazy (zwiekszone
wydzielanie sliny, mioza, biegunka, zwiekszone wydzielanie w oskrzelach)

» doustne inhibitory cholinoesterazy (bromek pirydostygminy — Mestinon)

» czasem: kortykosteroidy lub leczenie immunosupresyjne

»

— zalezy zwrdci¢ szczegdlng uwage na trudnosci w oddychaniu. Do ciezkich ostrych zaburzen
oddychania moze dojsé¢ w kilka minut

— nalezy uwaza¢ na przedawkowanie inhibitora cholinoesterazy powodujace zatrucie
acetylocholing, ktére moze przypominac zaostrzenie miastenii

ocena funkcji oddechowych (ilos¢ oddechdw, amplituda, udziat dodatkowych miesni oddechowych,
obturacja, intensywnos¢ kaszlu). Sinica i pocenie to pdzne objawy, do ktérych dochodzi na krétko
przed zatrzymaniem oddechu. Obnizenie saturacji tlenem takze nalezy do pdznych objawdw

poza szpitalem leczenie jest objawowe i skupia sie szczegdlnie na problemach z oddychaniem i
potykaniem (inwazyjne lub nieinwazyjne wspomaganie oddychania). Nieinwazyjna wentylacja
powinna by¢ rozwazana jedynie jako rozwigzanie przejSciowe podczas oczekiwania na efekty
podjetego leczenia. Nie ma solidnych danych zalecajacych nieinwazyjng wentylacje w takich
przypadkach. Wystepowanie ciezkich problemdéw z potykaniem jest przeciwwskazaniem do
zastosowania nieinwazyjnej wentylacji



» u pacjentdw z miastenig, nawet nie w stanie zaostrzenia choroby, nalezy uwaza¢ na leki
bezposrednio lub posrednio wptywajgce na depresje uktadu oddechowego (leki nasenne, pochodne
kurary, pochodne morfiny, benzodiazepiny)

» w przypadku probleméw z oddychaniem lub potykaniem i braku objawéw przedawkowania
inhibitora cholinoesterazy nalezy poda¢ podskérnie 0,5 mg neostygminy; dozylne podanie
neostygminy moze spowodowac bradykardie, czasem bardzo ciezka; zeby zapobiec bradykardii
mozna przedtem podaé pacjentowi atropine

» skierownie pacjenta na Oddziat Intensywnej Terapii

Zalecenia dla szpitalnych oddziatéw ratunkowych

» Nalezy rozwazy¢ dwie sytuacje:
B Zaostrzenie miastenii

B Leczenie wspdtistniejacej choroby u pacjenta z miastenia

W obydwu przypadkach nalezy zachowa¢ takie same $rodki ostroznosci, poniewaz wspédtistniejgce
choroby wraz z zastosowaniem niektorych lekdw mogg przyczynié sie do zaostrzenia miastenii.

» Postepowanie dorazne
B Ocena stanu:
— Nalezy ocenié czy wystepuja:
e Kryteria oceny:
0 trudnosci w oddychaniu

0 problemy z potykaniem
0 problemy z przezuwaniem
0 problemy z mowa
0 zaburzenia pracy miesni powiekowych
0 niedowtad koriczyn
e Komplikacje:
0 zatrzymanie oddechu
0 zapalenie ptuc wtérne do probleméw z oddychaniem lub potykaniem

0 objawy przedawkowania inhibitora cholinoesterazy (nadmierne $linienie, mioza,
biegunka, zwiekszone wydzielanie w oskrzelach)

® Postepowanie diagnostyczne:
— Badanie kliniczne

e ocena stanu oddechowego: rozszerzenie klatki piersiowej, skutecznosé¢ kaszlu, liczba
oddechéw (polypnoe), zaangazowanie dodatkowych miesni oddechowych, liczba



bezdechéw. Objawy hiperkapnii (pocenie, bole gtowy) oraz sinica rozwijajg sie pdzniej i
sg bardzo powazne.

e ocena sity miesni (/100) (sprawdz tabele w Dodatku)
— ocena parakliniczna gdy wystepujg problemy z oddychaniem lub potykaniem
e pojemnos¢ zyciowa ( przyblizona liczba bezdechéw)
e gazometria (hiperkapnia jest objawem wyczerpania)
e saturacja (pozostaje prawidtowa przez dtugi czas co moze by¢ mylace)

» Postepowanie terapeutyczne

Jezeli nie ma objawdéw przedawkowania inhibitora cholinoesterazy i jezeli dawka inhibitora
cholinoesterazy ( bromek pirydostygminy (Mestinon)) wynosi mniej niz 8 tabletek na dzien:

Mozna potaczyc¢ lek przeciwbolowy — przeciwgorgczkowy (np. paracetamol) z niesteroidowym
lekiem przeciwzapalnym:

— 1 amputka neostygminy s.c. by szybko zmniejszy¢ problemy z oddychaniem lub potykaniem:
podanie wymaga scistej obserwacji klinicznej

— podwyiszy¢ dzienng dawke (ale nie przekraczaé 8 tabletek na dobe)

przy problemach z potykaniem nalezy zatozy¢ sonde nosowo-zotagdkowa

w przypadku probleméw z oddychaniem: terapia tlenem, nalezy rozwazy¢ przeniesienie na

obserwacje na Oddziat Intensywnej Opieki Medycznej oraz aby umozliwi¢ wentylacje
wspomagang

przy objawach przedawkowania inhibitora acetlocholinesterazy:
— redukcja dawki

— 1 amputka neostygminy s.c moze by¢ pomocna gdy podejrzewa sie przedawkowanie
inhibitora cholinoesterazy. Podanie wymaga Scistej obserwac;ji klinicznej.

potykaniem i oddychaniem

» Kiedy?: tak szybko jak pacjent bedzie gotowy do transportu

Gdzie?: Przyjecie na Oddziat Neurologii lub Intensywnej Opieki Medycznej gdy wystepujg problemy z

» Jak?: przetransportowacé pacjenta karetka jesli s3 problemy z oddychaniem lub potykaniem lub w
razie najmniejszych watpliwosci (zaburzenia oddychania rozwijajg sie bardzo szybko, w ciggu kilku

minut)
Klasa leku Substancje formalnie przeciwwskazane Substancje, ktore nalezy
stosowac ostroznie
Antybiotyki Parentralne aminoglikozydy Stosowane zewnetrznie

Kolistyna

Tetracykliny

aminoglikozydy i poliaminy

Linkomycyna




Telitromycyna ey

Fluorochinolony

Leki nasercowe Chinidyna Dozylna lidokaina
Prokainamid

Beta-blokery

Anestetyki Pochodne kurary Anestetyki wziewne

Barbiturany i.m. lub i.v.

Ketamina
Propanidid
Leki  dziatajgce  na | Trimetadon Karbamazepina
centralny uktad
nerwowy Difenylohydantoina Chloropromazyna
Dantrolen Lit
Roézne D-penicylamina Benzodiazepiny
magnez i.v. Fenotiazyna
chinina i chlorochina kora chinowa
Halofantryna magnez p.o.
Meflochina Interferon alfa
Beta-blokery w kroplach Nikotyna

Oksybutynina

» Nie zaleca sie stosowania pochodnych kurary: efekt dziatania kurary utrzymuje sie bardzo dtugo.
Jezeli takie leki muszg zosta¢ podane przed intubacjg zaleca sie niedepolaryzujgce pochodne kurary

» anestetykdw wziewnych, barbituranéw i.v. lub i.m. oraz ketaminy nalezy uzywac ostroznie

» dozylne podanie neostygminy moze wywotaé bradykardie, czasem bardzo ciezky; zeby zapobiec
bradykardii mozna przedtem podac¢ pacjentowi atropine

» po znieczuleniu pacjent powinien zosta¢ na obserwacji przez dtuzszy czas




Sonda nosowo-zotgdkowa gdy wystepujg problemy z potykaniem (nalezy takze uwazac¢ na problemy z
Zuciem)

Fizjoterapia oddechowa przy infekcjach

Podczas leczenia choroby wspdtistniejgcej nalezy kontynuowaé dotychczasowe leczenie miastenii
(inhibitory cholinoesterazy, kortykosteroidy, immunosupresanty itd.)

Jezeli dojdzie do sytuacji nagtej zwigzanej z miastenig nalezy pamietaé o zastosowaniu leczenia w
kierunku innych choréb, na ktére moze cierpieé pacjent (cukrzyca, problemy z sercem, nadcisnienie,
problemy z tarczycg itd.)

W trakcie hospitalizacji nalezy dostosowac¢ otoczenie pacjenta do problemoéw z poruszaniem, ktére
mogaq sie pojawic:
B ryzyko upadkdw, utrudnione chwytanie, utrudnione poruszanie konczynami (nalezy upewnié
sie, ze dzwonek jest w zasiegu reki, podawac jedzenie i picie)

B diplopia, oftalmoplegia: przydatne przedmioty nalezy umiesci¢ w polu widzenia
B problemy z potykaniem: dostosowanie konsystencji jedzenia, nalezy uwazac na tabletki itd.

Ludzie chorzy na miastenie sg podatni na zmeczenie: nalezy unika¢ powtarzajgcego sie i/lub
dtugotrwatego wysitku (wtgcznie z przezuwaniem positkow i méwieniem)

Nalezy uwaza¢ na pacjentéw, u ktorych dopiero niedawno zdiagnozowano miastenie: nie
wszyscy doswiadczyli kryzysu miastenicznego. W zwigzku z tym pomocne jest przygotowanie sie
do kryzysu miastenicznego i zapobieganie paralizowi ruchowemu (nalezy regularnie sprawdzaé
czy pacjenci sg w stanie dosiegng¢ dzwonka, czy mogg jesé i pi¢, potkng¢ leki, péjs¢ do toalety
itd.) . Edukacja jest niezbedna.

W  przypadku ciezkich zaostrzen choroby wskazana jest plazmafereza Ilub leczenie
immunoglobulinami. Nalezy zadzwoni¢ do kliniki specjalizujgcej sie w leczeniu miasteni.

Brak przeciwwskazan dla donacji organdw
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Tabela: Skala oceny miesni w miastenii (Gajdos et al, 1997)

Funkcja Wynik
Utrzymanie koriczyn goérnych w pozycji maksimum 15
horyzontalnej
minimum 0
Utozenie konczyn dolnych w pozycji maksimum 15
Mingazzini’ego
minimum 0
Uniesienie gtowy podczas lezenia na | Pokonanie oporu 10
ptasko
Bez oporu 5
Niemozliwe 0
Przyjecie pozycji siedzacej z lezenia na | Bez pomocy rak 10
ptasko
Niemozliwe 0
Mies$nie zewnetrzne gatki ocznej Normalne 10
Ptoza 5
Diplopia 0
Zamkniecie oczu Catkowite 10
Niecatkowite, zakryta rogéwka 5
Niecatkowite, odkryta rogéwka 0
Zucie Normalne 10
Ostabione 5
Niemozliwe 0
Potykanie Normalne 10
Zaburzone, bez aspiracji 5
Aspiracja 0
Mowa Normalna 10
Nosowa 5
Dysartria 0

1 punkt za 10 sekund
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