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Przetom miasteniczny (kryza miasteniczna) to szybkie i
ciezkie narastanie objawdw miastenii, prowadzace do nie-
wydolnosci oddechowej [1]. Co piaty chory z miastenia
ma co najmniej jeden przelom w Zyciu, a jesli chorobie
towarzyszy grasiczak, to ryzyko wystapienia kryzy wyno-
si 50%. Objawom niewydolnosci oddechowaj zazwyczaj
towarzyszy uog6lnione ostabienie mie$ni oraz masywny
zesp6l opuszkowy i zaburzenia polykania. Przelom mia-
steniczny najczesciej wystepuje u chorych z uogélniona
miastenia, wyjatkowo zdarza si¢ u pacjentéw z miastenia
ogniskowa, a jesli, to zlokalizowana w obrebie miesni gar-
dla i krtani [2]. Przelom moze by¢ spowodowany przez
wiele czynnikéw: infekcje (30-40%), zachtysniecie, zabu-
rzenia gospodarki elektrolitowej, zmiany w dawkach
i sposobie przyjmowania lekéw, znaczny wysilek fizycz-
ny, stres, ciaze, podanie lekdw nasilajacych blok nerwo-
wo-mie$niowy [2]. Jednak w 30-40% przypadkéw przy-
czyna przeloméw pozostaje nie znana. Wiekszosé¢ kryz ma
miejsce w ciggu pierwszych 2 lat choroby, szczegdlnie
za$ w roku pierwszym.

Ostatnie kilkadziesiat lat przyniosto ogromny postep
w leczeniu i zmniejszenie Smiertelnosci chorych z przelo-
mem miastenicznym, przede wszystkim dzieki wprowa-
dzeniu sztucznej wentylacji. Do $mierci dochodzi przede
wszystkim u oséb w wieku podeszlym, ze wspélistnieja-
cymi innymi ciezkimi schorzeniami. Obecnie $miertel-
no$¢ w przetomie miastenicznym ocenia sie na 3-10%,
w poréwnaniu z 70% w epoce sprzed zastosowania respi-
ratoréw do wentylacji inwazyjnej [3, 4].

Chory w przelomie miastenicznym wymaga bezwzgled-
nej hospitalizacji na oddziale intensywnej terapii; najle-
piej, jesli leczenie prowadzi lekarz intensywista neurolog
lub anestezjolog, wspierany przez doswiadczonego kon-
sultanta neurologa. Niezbedna jest réwniez opieka wykwa-
lifikowanych pielegniarek i fizjoterapeuty z praktyka
w fizjoterapii oddechowe;.

Leczenie chorych w okresie przetomu ma cztery zasad-
nicze cele:

* leczenie stanu zagrozenia zycia, przede wszystkim
niewydolnosci oddechowej;

* identyfikacje i eliminacje czynnikéw wywotujacych
przelom miasteniczny;

* leczenie farmakologiczne miastenii;

* ograniczenie ryzyka wystapienia powikian i ich in-
tensywne leczenie.

Leczenie niewydolnosci oddechowej

W wigkszos$ci przeloméw miastenicznych, u chorego
z zagrazajaca niewydolnoscia oddechowa, do ostateczne-

go zalamania na og6! dochodzi nagle, a chory moze wy-
magac pilnej intubacji i zastosowania sztucznej wentyla-
cji. Wymagana jest zatem uwazna obserwacja stanu kli-
nicznego chorego, stale monitorowanie jego podstawowych
parametrow zyciowych: czestosci oddechdéw i pracy ser-
ca, ci$nienia tetniczego, tak aby — jesli to mozliwe —
uprzedzi¢ kryzys i zawczasu wybraé moment planowej
intubacji oraz wdrozenia wentylacji wspomagane;j. Pulso-
ksymetria pozwala na biezaco $ledzi¢ stopienr utlenowa-
nia krwi, lecz ostatecznie to jedynie badanie gazometrycz-
ne krwi tetniczej umozliwia pelna ocene stanu wydolno-
$ci oddechowej chorego. Nalezy jednak pamietac, Ze istotne
odchylenia w badaniu gazometrycznym pojawiaja sie do-
piero w zaawansowanej niewydolnosci oddechowe;j i na
ogol — jesli sg stwierdzane — wymagaja blyskawicznej
reakcji, intubacji chorego i podtaczenia do respiratora.
W ocenie stopnia niewydolnosci oddechowej szczegélnie
wazna role mogg odegra¢ powtarzane co godzine badania
parametrow spirometrycznych (pojemnosci oddechowej
TV, pojemnos$ci zyciowej VC, maksymalnego ci$nienia
wdechowego (Pi ) i wydechowego (Pe_ ) oraz maksy-
malnej wentylacji minutowej MVV). Wykonanie tych ba-
dan bywa jednak trudne dla chorych z zagrazajaca niewy-
dolnoscia oddechowa i zespotem opuszkowym oraz moze
by¢ obarczone znacznym bledem pomiaru [5].

Wentylacja nieinwazyjna — jak dotychczas — nie zna-
lazta szczegélnego zastosowania w leczeniu przeloméw
miastenicznych z powodu wspoélistniejacego zespolu
opuszkowego. Chorzy w przelomie wymagaja intubacji
dotchawiczej przez usta i wentylacji inwazyjnej. Do intu-
bacji stuzg rurki z mankietem niskocisnieniowym, a wen-
tylacje rozpoczyna sie na ogét trybem SIMV lub rzadziej
PSV. Pojemnos¢ pojedynczego wdechu ustala sie na 8-10
ml/kg mc., wspomaganie ci$nieniem oddechu wlasnego
na 8-15 cm H,0, steZenie tlenu w mieszance oddechowej
rzadko musi przekraczac 30% [4].

Jesli obecnosé rurki intubacyjnej w drogach oddecho-
wych jest Zle tolerowana przez chorego, konieczne bywa
zastosowanie plytkiej sedacji (wlew z midazolamu lub
propofolu). W okresie zaleznosci od respiratora nalezy
odstawic¢ leki cholinergiczne na co najmniej 72 godziny
(drug holidays). Po tym okresie nalezy prowadzi¢ co-
dzienng ocene spirometryczna parametréw oddechowych
chorego, najlepiej bez i po podaniu lekéw cholinergicz-
nych. Wraz z nastepujaca poprawa nie nalezy nadmiernie
przedtuzac okresu zaleznosci od respiratora i czasu trwa-
nia intubacji, jednak nie powinno sie réwniez forsowac
uwolnienia chorego od respiratora juz przy pierwszych
oznakach poprawy stanu. W leczeniu przeloméw nalezy
wrecz obligatoryjnie zalozy¢, ze chory, bez wzgledu na
znamiona poprawy stanu, bedzie sztucznie wentylowany

max-

Tabela 1. Objawy zagrazajacej niewydolnosci oddechowej

Dusznos¢ przy niewielkim wysitku

Niepokdj i pobudzenie

Tachykardia ( > 100/min)

Tachypnoe ( > 20/min)

Widoczna praca pomocniczych miesni oddechowych i unoszenie
skrzydetek nosa

Potliwos¢ czota
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Tabela 2. Wskazania do zastosowania wentylacji wspomaganej

Obiektywne parametry gazometrii krwi tetniczej

Hipowentylacja pecherzykowa:

* cisnienie parcjalne CO, — PaCO, > 50-60 mm Hg ($r. 55 mm Hg)

¢ pHkrwi — pH < 7,30

Hipoksemia:

e Pa0, < 50-60 mm Hg lub precyzyjniej

* stosunek cisnienia parcjalnego O, we krwi tetniczej do koncen-
tracji O, w powietrzu wdychanym — PaO,/FiO, < 200

Obiektywne wyniki badan spirometrycznych
Zaburzenia restrykcyjne:

¢ pojemnos¢ oddechowa TV < 5 ml/kg mc.

¢ pojemnos¢ zyciowa VC < 10 ml/kg mc.

¢ czestos¢ oddechéw BR > 35/min

Ostabienie migsni oddechowych:

* maksymalne cisnienie wdechowe (Pi_,) < 20 cm H,0
¢ maksymalna wentylacja minutowa MVV < 20 I/min

przez co najmniej kilka dni, na ogét w okresie leczenia
immunomodulacyjnego i poczatku immunosupresji [3].
Przestrzeganie ustalonych kryteriéw utatwiajacych decy-
zje o zaprzestaniu sztucznej wentylacji i potencjalnej eks-
tubacji ma bardzo istotne znaczenie, ale sprawa nadrzedna
jest ocena nasilenia apokamnozy i trwatosci poprawy sta-
nu chorego. Co czwartego chorego uda sie uwolni¢ od re-
spiratora juz po tygodniu, potowe — po 2 tygodniach, a %
— po miesigcu. Istotne czynniki ryzyka przediuzonej in-
tubacji (> 2 tyg.) to: wiek ponad 50 lat, znaczna hiperkap-
nia w okresie poprzedzajacym intubacje i VC ponizej
25 ml/kg mc. w pierwszym tygodniu prowadzenia sztucz-
nej wentylacji. Ryzyko przedluzonej intubacji wynosito
0% u chorych bez tych czynnikéw ryzyka, 20% z jednym,
50% z dwoma i 90% z trzema [2].

Podczas odlaczenia od respiratora i ekstubacji stosuje
sie na ogdt typowy, ale bardzo wydtuzony protokét. Okres
swobodnego oddychania na rurce T powinien obejmowac
przynajmniej 2 interwaty podania leku cholinergicznego.
Przedwczesna ekstubacja chorego w okresie jego maksy-
malnych mozliwosci, na szczycie dziatania lekéw choli-
nergicznych, wraz z narastajacym zmeczeniem, moze za-
konczy¢ sie kolejnym epizodem ostrej niewydolnoéci od-
dechowej i koniecznoscig ponownej intubacji. Aby zmi-
nimalizowac¢ ryzyko powiktan podczas potencjalnej rein-
tubacji, nie powinno sie karmi¢ chorego przez kilka go-
dzin po usunieciu rurki.

Zastosowanie nowoczesnych rurek intubacyjnych po-
zwala unikna¢ tracheostomii u zdecydowanej wiekszosci
chorych, a przedluzona intubacja moze trwac nawet kilka
tygodni. Tracheostomia w przetomie miastenicznym po-
winna by¢ wykonywana wyjatkowo i zawsze niestety,
nalezy liczy¢ sie z przejsciowym pogorszeniem stanu cho-
rego po tym zabiegu.

Ustalenie i eliminacja przyczyny przetomu miastenicznego

Ponad 1/3 przeloméw zwiazana jest z infekcja drég
oddechowych, nierzadko wtérng do zachlysniecia [3].
Koniecznie nalezy wykonac zdjecie przegladowe ptuc ijesli
chory ma kliniczne lub radiologiczne cechy infekcji, po-
winien otrzymac antybiotyk i.v. Zawsze nalezy wykluczy¢
powazne zaburzenia gospodarki elektrolitowej lub zasto-
sowanie lekéw silnie dziatajgcych na ptytke motoryczna,
przede wszystkim anestetycznych $rodkéw zwiotczaja-

cych, aminoglikozydéw, lidokainy, chinidyny, procaina-
midu, podawanych i.v. soli magnezu. Eliminacja tych le-
kéw prowadzi do poprawy stanu chorego. Odstawienie
lekéw cholinergicznych prowadzi do szybkiej poprawy sta-
nu chorych z przetomem cholinergicznym.

Leczenie farmakologiczne i indukcja remisji
w przetomie miastenicznym

Dotychczas przeprowadzono niewiele duzych rando-
mizowanych badan klinicznych, ktére pomoglyby jedno-
znacznie odpowiedzie¢ na pytanie o optymalny sposéb
leczenia przelomdéw miastenicznych. Mimo to, na podsta-
wie wielu badan z udziatem matych grup pacjentéw oraz
porozumien ekspertéw, udaje sie uzyskac¢ dos¢ przejrzy-
sty schemat leczenia przelomu miastenicznego [4].

Szybkie podjecie leczenia immunomodulujacego pozwa-
la skrécic okres zaleznosci od respiratora i ograniczy¢ ryzy-
ko powiklan. Najczesciej wykonuje sie 3-6 plazmaferez,
wymieniajac pelng objetos¢ osocza co drugi dzien. Popra-
wa jest obserwowana szybko, juz na ogét po drugim zabie-
gu i utrzymuje sie przecietnie przez 4-8 tygodni. Dozylne
wlewy immunoglobulin (i.v. Ig) okazaly sie podobnie sku-
teczne, jak plazmaferezy, w leczeniu przetomu miastenicz-
nego. Wprawdzie uwazane za bezpieczniejsze w uzyciu,
wykazuja jednak swoje dziatanie nawet z kilkudniowym,
w stosunku do plazmaferez, op6Znieniem. Typowo przeta-
cza sie w ciagu 5-6 kolejnych dni po 0,4 g/lkg mc. immuno-
globulin w kazdym wlewie. Dlugo$¢ oczekiwanego okresu
poprawy jest podobna i wynosi 4-8 tygodni [6].

W przelomie miastenicznym szybko rozpoczynamy
lub kontynuujemy leczenie immunosupresyjne. Na ogot
podaje sie duze dawki kortykosteroidéw, najczesciej do-
ustnie prednison 1 mg/kg mc. Spodziewany poczatek ich
dziatania nastepuje po 2-3 tygodniach. We wczesnym
okresie leczenia kortykosteroidami czesto dochodzi do
nasilenia objawéw meczliwosci, a ich dzialanie moze
maskowac przebieg lub by¢ przyczyna powaznych infek-
cji. Udowodniono réwniez skuteczno$é innych lekéw im-
munosupresyjnych w miastenii: azatiopryny, cyklospo-
ryny, cyklofosfamidu, metotreksatu, mykofenolatu mo-
fetilu [6]. Wszystkie one jednak daja efekt terapeutyczny
po wielu miesigcach stosowania, a juz znacznie wcze-
$niej moga zwiekszac ryzyko powaznych infekcji. Naszym
zdaniem, decyzja o ich szybkim wlaczeniu nie moze by¢
pochopna i nalezy ja $cisle uzalezni¢ od stanu chorego,
wycofania sie z wentylacji zastepczej i pelnego ustapie-
nia objawéw infekcji. Rozsadne wydaje sie poczekanie
z podawaniem leku, az chory opusci oddzial intensyw-
nej opieki

Ograniczenie ryzyka powikfan i ich intensywne leczenie

Jesli chory z miastenig ma dysfagie i nie jest w stanie
dobrze odkrztuszac¢, pomimo stosowanej fizjoterapii, nie
wolno podejmowac préb karmienia, nalezy zalozy¢ zgleb-
nik nosowo-zoladkowy i ta droga podawac leki oraz zywié
chorego. Karmienie przez zglebnik jest konieczne u cho-
rych zaintubowanych. Nalezy unika¢ dlugotrwalego (>
10 dni) stosowania grubych cewnikéw z PCV, lecz wyko-
rzystywac cienkie (10-12 Ch) cewniki poliuretanowe lub
silikonowe.
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W celu obnizenia ryzyka wystgpienia krwawienia z gor-
nego odcinka przewodu pokarmowego, nalezy stosowac
leki dzialajgce ostonowo na $luzéwke zotadka.

Stosowanie antybiotykow o szerokim spektrum sprzyja
kolonizacji jelita grubego grzybami i bakteriami beztle-
nowymi. Kazdy przypadek biegunki, ktéra nie jest spo-
wodowana zbyt intensywnym podawaniem diety prze-
mystowej, powinien by¢ weryfikowany i leczony przy-
CZynowo.

Ograniczenie sprawnoéci i unieruchomienie chorych
w przelomie miastenicznym zwigksza ryzyko powiktan
zakrzepowo-zatorowych. Chorzy obowigzkowo powinni
otrzymywac profilaktyczne dawki heparyn drobnocza-
steczkowych podskérnie w dawkach zalecanych dla cho-
rych umiarkowanego ryzyka.

Podstawowym powiklaniem ukladu oddechowego
u chorych w kryzie miastenicznej jest zalezne od respira-
tora zapalenie ptuc. Jako infekcja szpitalna, wymaga na-
tychmiastowej weryfikacji i intensywnego leczenia anty-
biotykami o szerokim spektrum dziatania. Znacznie rza-
dziej przyczyna hipoksemii, wymagajacej zastosowania
wysokich stezen tlenu w mieszance oddechowej, moze by¢
zatorowo$¢ plucna. Jej leczenie powinno by¢ zgodne
z og6lnie przyjetymi standardami.

Fizjoterapia i wlasciwa pielegnacja pozwalaja ograni-
czy¢ ryzyko powstawania odlezyn oraz przyspieszaja po-
wrot do zdrowia i odzyskanie sprawnosci przez chorego.

Niektorzy chorzy w przelomie miastenicznym zdradzaja
objawy niepokoju lub wahania nastroju i w zwiagzku z tym
moga wymagac niewielkiej sedacji. Bardzo wazne jest, aby
wszystkim pacjentom doktadnie wyttumaczy¢ istote cho-
roby i pomys$lng — na og6t — perspektywe powrotu do
zdrowia.
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