Myopatie

Myopatie jsou nervovosvalovd onemocnéni postihujici primarné kosterni svalstvo. VétSinou jsou symetrické a
postihuji hlavné koncetiny pletencd, ale mlze jit i o formu okulofaryngeélni ¢i facioskapularni. Hlavnim klinickym
obrazem je proximalni svalova slabost. Dale pozorujeme myopatickou "kachni" chlizi kvali oslabenym glutedlnim
svallm. Pacient neudrzi padnev v horizontéle, nepostavi se bez pomoci a pozorujeme tzv. Gowersovo znameni -
myopaticky Splh. Jinymi znaky jsou hyperlorddza, atrofie, hypotrofie (stehennich svald) nebo hypertrofie (spise
pseudohypertrofie = sval se proméni na vazivovou hmotu nebo ndhrada svalové hmoty tukem), snizené reflexy,
nejsou poruchy C(iti.

Etiologie

Mezi myopatie mizeme zaradit nasledujici
onemocnéni

Geneticky podminené

= Duchennova svalova dystrofie

{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance
Duchennova svalova dystrofie.

= Beckerova muskularni dystrofie

[ Podrobnéjsi informace naleznete na strance
Beckerova muskularni dystrofie.

Video v angli¢tiné, Duchennova a Beckerova svalova dystrofie.

Ziskané

= zanétlivé - polymyozitida, dermatomyozitida;

= endokrinné/metabolicky podminéné - hypo/hyperfunkce stitné zladzy, Cushing, hypokalémie

= toxické a léky indukované myopatie - alkohol, kortikoidy, statiny, antirevmatika/protizanétlivé/imunosupresiva
- kolchicin, steroidy, D-penicilamin, chlorochin

= myotonie - neprojevuji se typickym myopatickym syndromem, ale dominuje hypertonus

Klinicky obraz

Klinickému obrazu dominuje svalova slabost.

Svalové reflexy mohou byt snizené, nejsou vsak
vyhaslé. Bolesti svall mohou a nemusi byt

pritomny, zalezi na konkrétni priciné. ©
Postizeni svall je vétSinou symetrické a oproti
neuropatiim predevsim na proximalnich
pletencovych svalech. Diky tomu vznika i 3 s
typicky myopaticky syndrom, do kterého patfi: = -

= myopatickd ("kachni") chlze - pfi chdzi Myopaticky $plh
dochdzi k poklesu panve na strané nohy,
kterd zrovna déla krok (normalné se panev
na této strané zvedd, aby se noha odlehdila);

= hyperlorddza bederni patere s vystré¢enym brichem;

= myopaticky Splh - pfi vstavani z dfepu si nemocni pomahaji rukama.

Nemocni maji typicky problémy s chizi do schod{ a vstavanim ze Zidle. Pri postizeni hornich koncetin jim déla
problém véseni pradla a ¢esani vlasu.
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Srovnani myastenie a myopatie

Parametr Myastenie Myopatie
Nazev astenie=slabost patie=porucha
Etaz postizeni nervosvalova ploténka sval
Lokalita generalizované proximalni ¢asti koncetin
Porucha citi ne ne
Bolest ne ano
Atrofie ne ano
Fascikulace ne ne
Proprioceptivni Citi|norma norma nebo snizené
Tonus norma snizeny
Diagnostika

= EMG - na konvenc¢nim EMG vidime aktivaci vétsiho mnozstni motorickych jednotek pri daném zatizeni nez u
normalniho svalu;

svalové enzymy v séru - zvysSeni CK a myoglobinu;

svalovd biopsie - nalez atrofie, hypotrofie, pseudohypertrofie;

deficit bilkoviny dystrofinu;

EKG, echo;

spirometrie - dychaci svaly.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

Statinova myopatie
Myasthenia gravis
Myotonicky syndrom
Myositis
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