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  CHOROBA FABRY'EGO

Wstęp

Choroba Fabry’ego (angiokeratoma corporis diffusum) to schorzenie dziedziczone w spo-
sób sprzężony z płcią, które zwykle manifestuje się u mężczyzn w wieku dziecięcym 
lub młodzieńczym. W niedawno przeprowadzonych badaniach wskazano na dużą czę-
stość występowania istotnych objawów klinicznych u kobiet będących heterozygotami 
pod względem nieprawidłowego genu.

Patofizjologia

Schorzenie jest spowodowane mutacjami genu alfa-galaktozydazy umiejscowionego na 
chromosomie Xq21-22.

Rokowanie

Choroba ma przebieg powoli postępujący. Główne jej objawy to przedwczesna miaż-
dżyca prowadząca do nadciśnienia tętniczego, niewydolności nerek, chorób serca, uda-
ru mózgu i zgonu do piątej dekady życia.

Rozpoznanie

Objawy kliniczne
1.	 Pacjenci zgłaszają się z powodu piekącego lub kłującego bólu rąk i stóp.
2.	 Można zaobserwować charakterystyczne zmiany skórne (angiokeratomata), które 

przybierają wygląd czerwonopurpurowej plamisto-grudkowej osutki wokół pęp-
ka, moszny, pachwin i krocza. Oprócz tego występują punkcikowate poszerzenia 
naczyń krwionośnych w łożyskach paznokci, śluzówce jamy ustnej oraz na spo-
jówkach.

3. Niekiedy u kobiet, które są nosicielkami mutacji, rozwija się bolesna neuropatia 
czuciowa o niewielkim nasileniu.

4. U niektórych pacjentów z odmianą sercową schorzenia rozwija się ciężka kardio-
miopatia rozstrzeniowa.

Nieprawidłowości w badaniach laboratoryjnych
Zmniejszoną aktywność alfa-galaktozydazy można wykazać w leukocytach i w hodowli 
fibroblastów.

Cechy elektrofizjologiczne
Choroba zaburza głównie czynność cienkich zmielinizowanych i niezmielinizowa-
nych włókien, dlatego badania przewodnictwa nerwowego i EMG dają zwykle wyniki 
prawidłowe.

Leczenie

1.	 Leczenie zaburzeń ogólnoustrojowych (np. nadciśnienia tętniczego, choroby serca, 
niewydolności nerek i udaru mózgu).

2.	 Leczenie bólu neuropatycznego (tab. 8-3).
3.	 Enzymatyczna terapia zastępcza z użyciem rekombinowanej alfa-galaktozydazy 

(Fabrazyme®) 1mg/kg i.v. raz na dwa tygodnie okazała się korzystna w odniesieniu 
do nefropatii. Leczenie to powoduje zmniejszenie bólu neuropatycznego i popra-
wę niektórych wskaźników neurofizjologicznych, ale nie prowadzi do całkowitego 
przywrócenia czynności obwodowego układu nerwowego.



  CHOROBA REFSUMA

Wstęp

1.	 Choroba Refsuma jest peroksysomalnym zaburzeniem metabolizmu lipidów, 
w którym kwas fitanowy nie ulega alfa-oksydacji.

2.	 Pierwsze objawy choroby mogą wystąpić w okresie od niemowlęctwa do wczesnej 
dorosłości.

3.	 Kluczowe cechy kliniczne schorzenia to tetrada:
a.	 Neuropatia obwodowa.
b.	 Zwyrodnienie barwnikowe siatkówki (często najwcześniejszy objaw, przejawia-

jący się ślepotą zmierzchową).
c.	 Objawy móżdżkowe.
d.	 Zwiększone stężenie białka w PMR.

Patofizjologia

1.	 Choroba jest dziedziczona autosomalnie recesywnie i wydaje się być niejednorodna 
pod względem genetycznym.

2.	 Chorobę Refsuma o początku w dzieciństwie lub we wczesnej dorosłości powią-
zano z mutacjami genu dla alfa-hydroksylazy fitanoilo-koenzymu A. Kwas fitano-
wy gromadzi się w rozmaitych narządach, w tym w ośrodkowym i obwodowym 
układzie nerwowym, prowadząc do zmian zwyrodnieniowych neuronów.

3.	 Przypuszcza się, że alternatywnymi przyczynami choroby Refsuma, zwłaszcza 
z objawami od niemowlęctwa, mogą być mutacje rozmaitych genów kodujących 
peroksyny (białka zaangażowane w transport i pobieranie substancji przez perok-
sysomy, biogenezę i proliferację peroksysomów).

Rokowanie

Wczesne rozpoznanie zespołu Refsuma jest ważne, ponieważ choroba jest potencjalnie 
uleczalna.

Rozpoznanie

Objawy kliniczne
1.	 Niemowlęca postać choroby Refsuma lokalizuje się w obrębie klinicznego zakre-

su zespołu Zellwegera i niemowlęcej adrenoleukodystrofii, chociaż przebiega ze 
znacznie łagodniej wyrażonymi objawami.

2.	 Typowa choroba Refsuma wiąże się z niedosłuchem odbiorczym, zaburzeniami 
przewodzenia w sercu, neuropatią i zmianami skórnymi (rybia łuska), które zwykle 
pojawiają się u pacjentów do końca drugiej dekady życia.

3.	 Wczesne i wyraźne są zanik i niedowład dystalnych mięśni kończyn dolnych (np. 
obustronne opadanie stóp). Postępujący charakter choroby sprawia, że niedowład 
wstępuje, obejmując kończyny dolne i górne.

4.	 Niektórzy pacjenci mogą skarżyć się na parestezje i samoistne bóle w kończy-
nach.

5.	 Neuropatia może mieć przebieg fluktuujący.

Nieprawidłowości w badaniach laboratoryjnych
Stężenie kwasu fitanowego w surowicy jest zwiększone.
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Cechy elektrofizjologiczne
Badanie przewodnictwa nerwowego we włóknach ruchowych i czuciowych może wy-
kazywać cechy typowe dla pierwotnie demielinizacyjnej lub aksonalnej uogólnionej 
polineuropatii czuciowo-ruchowej.

Leczenie

Wyeliminowanie z diety prekursorów kwasu fitanowego (fitole: tłuszcz rybi, produkty 
mleczne i tłuszcze zwierzęce) może pomóc pacjentom w zmniejszeniu klinicznych 
powikłań choroby.

  NEUROPATIE ZWIĄZANE Z PORFIRIĄ

Wstęp

1.	 Porfirie to grupa chorób dziedzicznych, spowodowanych zaburzeniami biosyntezy 
hemu. Trzy główne postacie porfirii związane z neuropatią to: ostra porfiria prze-
rywana, dziedziczna koproporfiria oraz porfiria mieszana.

2.	 Niezależnie od rodzaju porfirii, ostre objawy neurologiczne są dość zbliżone i mo-
gą zajmować ośrodkowy i obwodowy układ nerwowy.

3.	 Pacjenci z dziedziczną koproporfirią i z porfirią mieszaną mogą wykazywać obec-
ność wrażliwych na światło słoneczne zmian skórnych (nie spotykanych w ostrej 
porfirii przerywanej).

4.	 Napady porfirii mogą być wywoływane przez określone leki, zmiany hormonalne 
(np. ciążę, fazę lutealną cyklu miesięcznego) oraz ograniczenia dietetyczne.

5.	 Każdy lek metabolizowany przez układ P450 w wątrobie może wywoływać atak 
porfirii.

Patofizjologia

Porfirie są dziedziczone w sposób autosomalny dominujący. Ostra porfiria przerywana 
jest związana z niedoborem deaminazy porfobilinogenu, dziedziczna koproporfiria jest 
spowodowana defektem oksydazy koproporfiryn, a porfiria mieszana wynika z niedo-
boru oksydazy protoporfirynogenu.

Rokowanie

Neuropatia zmniejsza się dzięki leczeniu choroby podstawowej.

Rozpoznanie

Objawy kliniczne
1.	 Pacjenci z napadem porfirii często skarżą się na ostre bóle brzucha, które mogą 

naśladować „ostry brzuch”.
2.	 Wkrótce dołącza pobudzenie i niepokój, które mogą postępować do jawnych oma-

mów i napadów padaczkowych.
3.	 W ciągu 48–72 godzin pojawia się ból kończyn dolnych i pleców, do którego do-

łącza się niedowład przypominający ZGB.
4.	 Pacjenci mogą zgłaszać drętwienie i parestezje, chociaż ze względu na zaburzenia 

świadomości ustalenie obecności zaburzeń czucia może być trudne.
5.	 Odruchy ścięgniste są w zmienny sposób zmniejszone.
6.	 Częste są zaburzenia czynności autonomicznych z objawami nadmiernej aktyw-

ności współczulnej (np. rozszerzenie źrenic, tachykardia i podwyższone ciśnienie 
tętnicze).



Nieprawidłowości w badaniach laboratoryjnych
1.	 Stężenie białka w PMR może być prawidłowe lub nieznacznie zwiększone.
2.	 Mocz może mieć brunatne zabarwienie wskutek dużego stężenia metabolitów por-

firyn.
3.	 Rozpoznanie stawia się na podstawie badań moczu lub stolca w kierunku nagro-

madzenia pośrednich prekursorów hemu (kwasu delta-aminolewulinowego, por-
fobilinogenu, uroporfobilinogenu, koproporfirynogenu oraz protoporfirynogenu). 
Można oznaczyć również aktywność określonych enzymów w erytrocytach i leu-
kocytach.

4.	 Dostępne jest rutynowe genetyczne badanie przesiewowe w kierunku ostrej porfirii 
przerywanej.

Cechy elektrofizjologiczne
1.	 Badania przewodnictwa we włóknach ruchowych ujawniają zmniejszone amplitu-

dy przy prawidłowej lub jedynie nieznacznie zmniejszonej szybkości przewodze-
nia, oraz prawidłowe lub niekiedy nieznacznie wydłużone latencje końcowe.

2.	 Badania przewodnictwa we włóknach czuciowych wykazują zwykle zachowanie 
szybkości przewodzenia SNAP i prawidłowe czuciowe latencje końcowe. U nie-
których pacjentów można stwierdzić zmniejszenie amplitud SNAP, ale nie jest to 
tak częste jak zmniejszenie amplitud CMAP.

3.	 W zapisie EMG wykonywanym w ostrym okresie niedowładu stwierdza się przede 
wszystkim zmniejszoną rekrutację. W ciągu kolejnych 4–6 tygodni u pacjentów 
z istotnym klinicznie niedowładem zaobserwować można w zajętych mięśniach 
potencjały fibrylacyjne i dodatnie fale ostre.

Leczenie

1.	 Podstawowym leczeniem jest zapobieganie zaostrzeniom dzięki znajomości leków, 
które mogą wywołać napad porfirii u pacjenta z rozpoznaną wcześniej chorobą.

2.	 Jeżeli wystąpi napad porfirii, powinno się podawać hematynę i glukozę, aby zapo-
biec nagromadzeniu się prekursorów hemu.

3.	 Rozpoczyna się od wlewu glukozy i.v. w dawce 10–20 g/godz.
4.	 Jeżeli w ciągu 24 godzin nie następuje poprawa, powinno się podać hematynę i.v. 

w dawce 1–5 mg/kg/d przez 3–14 dni. Wlew hematyny powinien trwać 30–60 
minut.

5.	 Zaburzenia autonomiczne leczy się w sposób omówiony w części dotyczącej idio-
patycznej neuropatii autonomicznej.

6.	 Leczenie objawowe prowadzi się w sposób omówiony w części poświęconej 
ZGB.
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CHOROBY ZŁĄCZA NERWOWO- 
-MIĘŚNIOWEGO I MIOPATIE
Anthony A. Amato

9

  MIASTENIA

Wstęp

1.	 Miastenia jest chorobą autoimmunologiczną, spowodowaną reakcją immunolo-
giczną przeciwko postsynaptycznej części złącza nerwowo-mięśniowego (ZNM).

2.	 Zapadalność na miastenię waha się od 1 do 9 na milion, podczas gdy chorobowość 
wynosi 25–142 na milion. Zapadalność na miastenię jest nieco większa u kobiet. 
U obu płci obserwuje się dwa okresy życia o szczytowej zapadalności. U kobiet 
przypada ona na wiek 20–24 lat oraz 70–75 lat, a u mężczyzn – 30–34 lat oraz 
70–74 lat.

3.	 Chorych na miastenię można klasyfikować zgodnie z kryteriami Ossermana:
a.	 Grupa 1: miastenia oczna (15–20%).
b.	 Grupa 2A: łagodna miastenia uogólniona (30%).
c.	 Grupa 2B: umiarkowanie ciężka miastenia uogólniona (20%).
d.	 Grupa 3: ostra miastenia piorunująca (11%).
e.	 Grupa 4: późna ciężka miastenia (9%).

4.	 Nawet u 70% chorych na miastenię stwierdza się przerost grasicy, a około 10% ma 
grasiczaka. Grasiczaki znacznie częściej występują u chorych w wieku 50–70 lat. 
Co istotne, grasiczaki mogą być złośliwe i inwazyjne. Rola grasicy w miastenii jest 
niejasna.

Patofizjologia

Miastenia jest nabytą chorobą autoimmunologiczną przekaźnictwa nerwowo-mięśnio-
wego, spowodowaną przeciwciałami skierowanymi, u większości pacjentów, przeciwko 
receptorowi dla acetylocholiny (AChR) lub przeciwko swoistemu dla mięśni recepto-
rowi kinazy tyrozyny (MuSK).

Rokowanie

1.	 U co najmniej 50% pacjentów z objawami początkowo ograniczonymi do oczu, 
choroba ostatecznie ulega uogólnieniu.

2.	 Większość pacjentów ewoluuje do stanu największego osłabienia w ciągu pierw-
szych 3 lat choroby.

3.	 U pacjentów może wystąpić ciężki uogólniony niedowład z niewydolnością od-
dechową lub niemożnością połykania. Ciężki niedowład mięśni oddechowych lub 
opuszkowych może wystąpić przy braku niedowładu w obrębie oczu lub koń-
czyn.

4.	 Pacjenci z niewielkim niedowładem mogą zareagować na wyłączne leczenie anty-
cholinesterazowe, lecz pacjenci z umiarkowanym lub ciężkim niedowładem wy-
magają leczenia immunosupresyjnego lub immunomodulującego.



Rozpoznanie

Objawy kliniczne
1.	 Charakterystyczną cechą kliniczną miastenii jest fluktuujące osłabienie mięśni, ce-

chujące się nieprawidłową nużliwością, która zmniejsza się po odpoczynku.
2.	 Pacjenci często skarżą się na opadanie powiek, nieostre widzenie lub wyraźne po-

dwójne widzenie, szczególnie po dłuższym czytaniu w godzinach wieczornych. 
Opadanie powiek jest objawem stwierdzanym przy zgłoszeniu się do lekarza u 50-
–90% pacjentów, a około 15% zgłasza nieostre lub podwójne widzenie. W czasie 
przebiegu choroby podwójne widzenie występuje nawet u 90–95% pacjentów.

3.	 Dysfagia i dyzartria występują nawet u 1/3 chorych.
4.	 Proksymalny niedowład kończyn oraz szyi jest objawem stwierdzanym przy zgło-

szeniu się do lekarza u około 20–30% pacjentów. Co istotne, około 3% pacjentów 
manifestuje głównie niedowład dystalny. Opadanie głowy wtórne do niedowładu 
prostowników szyi nie należy do rzadkości i może być objawem powodującym 
zgłoszenie się do lekarza. Może występować stopniowy, ale wyraźny początek zmę-
czenia po powtarzanej czynności.

5.	 Niekiedy pacjenci zgłaszają się z powodu niewydolności oddechowej, wynikającej 
z niedowładu przepony i dodatkowych mięśni oddechowych.

6.	 Pacjenci z przeciwciałami anty-MuSK często mają niedowład mięśni opuszkowych 
lub proksymalnych mięśni kończyn bez zajęcia oczu.

Próby farmakologiczne
1.	 Test z edrofonium (Tensilon®) może być pomocny w rozpoznaniu miastenii. Edro-

fonium jest lekiem antycholinesterazowym i jego podanie powoduje przemijające 
zwiększenie ilości acetylocholiny w ZNM. Lek niekiedy jest trudno dostępny.
a.	 Działania cholinolityczne edrofonium obejmują fascykulacje, bradykardię, 

nudności, wymioty, zwiększone łzawienie.
b.	 Należy monitorować tętno i ciśnienie tętnicze oraz być przygotowanym na 

podanie atropiny w celu przeciwdziałania cholinolitycznemu działaniu edro-
fonium.

c.	 Po założeniu dostępu do żyły odłokciowej należy podać 2-mg dawkę próbną 
edrofonium. Jeżeli po 30 sekundach nie obserwuje się odpowiedzi, kolejne 
8 mg podaje się stopniowo (2 mg co 15 sekund).

d.	 Najważniejszym zagadnieniem jest ocena obiektywnych objawów niedowładu, 
nie zaś subiektywnego wrażenia pacjenta. Najbardziej przydatna w tym zakresie 
jest ocena polegająca na zmniejszeniu zmierzonego wcześniej opadnięcia po-
wiek lub zmniejszonej ruchomości gałek ocznych.

e.	 Próba nie jest traktowana jako dodatnia tylko dlatego, że pacjent zgłasza wra-
żenie poprawy w zakresie siły mięśniowej.

Nieprawidłowości w badaniach laboratoryjnych
1.	 Przeciwciała anty-AChR są wykrywane u 80–90% pacjentów z uogólnioną miaste-

nią i nieznacznie rzadziej (70% pacjentów) w przypadkach miastenii ocznej.
2.	 Przeciwciała skierowane przeciwko MuSK są wykrywane u około 1/3 pacjentów, 

u których nie stwierdzono przeciwciał anty-AChR.
3.	 Przeciwciała przeciwko mięśniom prążkowanym (znane również jako przeciwciała 

przeciwko titinie) występują u około 30% dorosłych pacjentów z miastenią i u 80% 
chorych z grasiczakiem.

4.	 U pacjentów z towarzyszącymi innymi schorzeniami autoimmunologicznymi 
można stwierdzić nieprawidłowości w zakresie przeciwciał przeciwjądrowych 
(ANA) i zaburzenia czynności tarczycy. 
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Cechy elektrofizjologiczne
1.	 Test powtarzanej stymulacji jest zwykle wykonywany na początku w obrębie krót-

kich mięśni ręki, takich jak odwodziciel palca małego; u pacjentów z wyłącznym 
niedowładem proksymalnym można ocenić mięsień czworoboczny. U pacjentów 
z wyłącznym niedowładem oczu lub opuszkowym należy wykonać badanie mięśni 
twarzy (okrężnego oka, nosowego lub okrężnego ust).
a.	 W pierwszej kolejności wykonuje się powtarzaną stymulację bodźcem o często-

tliwości 2–3 Hz u pacjenta w spoczynku. W warunkach prawidłowych zmniej-
szenie amplitudy potencjałów czynnościowych mięśnia (dekrement) powinno 
być mniejsze niż 10%.

b.	 Jeżeli stwierdza się nieprawidłowy dekrement, pacjent jest proszony o wykona-
nie wysiłku badanym mięśniem przez 10 sekund w celu oceny powysiłkowego 
torowania i wynikającej z tego poprawy w zakresie dekrementu po stymulacji 
bodźcem o częstotliwości 2–3 Hz bezpośrednio po wysiłku.

c.	 Jeżeli dekrement nie zmniejsza się po odpoczynku, wykonuje się czynność 
danym mięśniem przez minutę w celu zaobserwowania, czy powysiłkowe 
wyczerpanie powoduje nieprawidłowy dekrement. Bezpośrednio po wysiłku, 
a  następnie w minutowych odstępach przez kolejne 5–6 minut wykonuje się 
powtarzaną stymulację bodźcem o częstotliwości 2–3 Hz.

2.	 Jeżeli wynik testu powtarzanej stymulacji jest prawidłowy, można wykonać elek-
tromiografię (EMG) pojedynczego włókna. Badanie to dokumentuje wydłużony 
jitter u 77–100% pacjentów w zależności od nasilenia objawów choroby i badanego 
mięśnia.

Leczenie

1.	 Istnieją rozmaite strategie postępowania często wykorzystywane w leczeniu mia-
stenii.
a.	 Inhibitory acetylocholinesterazy (leki antycholinesterazowe) (tab. 9-1).
b.	 Leki immunosupresyjne lub immunomodulujące (tab. 8-1).
c.	 Plazmafereza.
d.	 Tymektomia.

2.	 Sposób leczenia chorych na miastenię jest zindywidualizowany i zależy od nasilenia 
objawów choroby, wieku chorego, obecności powiększonej grasicy oraz chorób 
współistniejących.

	 	 	 	 		TABELA	9-1 	 	 Leki	antycholinesterazowe	często	stosowane	w	miastenii

Lek Droga	
podania

Dawka	
u	dorosłych

Dawka	
u	dzieci

Dawka	
u	niemowląt

Częstość	
podawania

Bromek neostyg-
miny (Prostigmin)

p.o. 15 mg 10 mg 1–2 mg Co 2–3 godz.

Metylosiarczan 
neostygminy 
(Prostigmin  
do wstrzyknięć)

i.m., i.v. 0,5 mg 0,1 mg 0,05 mg Co 2–3 godz.

Bromek pirydostyg-
miny (Mestinon)

p.o., i.m
i.v.

60 mg 
2 mg

30 mg 
0,5–1,5 mg/kg

4–10 mg 
0,1–0,5 mg

Co 3–6 godz.
Co 3–6 godz.

Mestinon  
Timespan#

p.o. 180 mg Przed snem

# W Polsce niedostępny.
[W Polsce dostępne: pirydostygmina (Mestinon) w tabl. 60 mg, neostygmina (Polstigminum) w roztworze 
do wstrzyknięć 0,5 mg/ml, ambenonium (Mytelase) w tabl. 10 mg – przyp. tłum.].
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3.	 Pacjentów z miastenią oczną autor próbuje leczyć wyłącznie za pomocą Mestino-
nu® [bromku pirydostygminy – przyp. red.]*. Jeżeli mimo stosowania Mestinonu® 
objawy utrzymują się, należy podjąć leczenie prednizonem w powoli zwiększanych 
dawkach (zob. uwaga na temat stopniowego zwiększania dawek w części poświę-
conej stosowaniu prednizonu poniżej).

4.	 Pacjenci w przełomie miastenicznym (niewydolność oddechowa lub ciężki niedo-
wład mięśni opuszkowych) stanowią drugi koniec zakresu objawów.
a.	 Pacjenci tacy powinni być przyjęci na oddział intensywnej opieki medycznej 

(OIOM) i dokładnie obserwowani, szczególnie pod kątem wydolności oddy-
chania.

b.	 Jeżeli natężona pojemność życiowa zmniejsza się poniżej 15 ml/kg lub jeżeli 
ujemne ciśnienie wdechowe jest mniejsze niż 30 cm H2O, należy rozważyć 
planową intubację pacjenta w celu ochrony dróg oddechowych, a następnie roz-
począć mechaniczną wentylację. Alternatywą jest zastosowanie dwupoziomo-
wej wentylacji z utrzymaniem dodatniego ciśnienia w drogach oddechowych 
(BiPAP), która może oddalić potrzebę intubacji u chorych bez hiperkapnii (tzn. 
pCO2 powyżej 50 mm Hg).

c.	 Należy podjąć zabieg plazmaferezy do czasu uzyskania istotnego powrotu siły 
mięśniowej i możliwości odłączenia pacjenta od respiratora; alternatywą może 
być dożylny wlew immunoglobulin (IVIG).

d.	 Mniej więcej w tym samym czasie co początek plazmaferez lub IVIG zwykle 
rozpoczyna się podawanie kortykosteroidów w dużej dawce.

5.	 Swoiste metody leczenia:
a.	 Inhibitory acetylocholinesterazy.

1)	 Inhibitor acetylocholinesterazy – bromek pirydostygminy (Mestinon®) zwy-
kle zmniejsza niedowład u chorych na miastenię.

2)	 Podawanie pirydostygminy u osób dorosłych należy rozpocząć od dawki 
30–60 mg co 6 godzin. U dzieci leczenie pirydostygminą rozpoczyna się od 
dawki 1 mg/kg. Dawkowanie stopniowo się zwiększa, tak aby opanować ob-
jawy miastenii, a jednocześnie zmniejszyć działanie niepożądane. Większość 
dorosłych wymaga podawania 60–120 mg pirydostygminy co 4–6 godzin.

3)	 Istnieje postać pirydostygminy o przedłużonym uwalnianiu (Mestinon Ti-
mespan®, 180 mg)**. Tabletki te mogą być stosowane na noc u pacjentów, 
u których po przebudzeniu występuje ciężki uogólniony niedowład. U osób 
z niewielkim lub umiarkowanym niedowładem równie skuteczną metodą 
jest po prostu ustawienie budzika na 30 minut przed wstaniem z łóżka 
i  zażycie zwykłej dawki pirydostygminy po przebudzeniu.

4)	 U pacjentów mogą wystąpić cholinergiczne działania niepożądane wtórne 
do nagromadzenia acetylocholiny w receptorach muskarynowych i nikoty-
nowych. Muskarynowe działania niepożądane obejmują nudności, wymioty, 
kurcze jelit, biegunkę, zwiększone wydzielanie w jamie ustnej i oskrzelach, 
bradykardię i, rzadko, ‘zmącenie’ lub psychozę. U pacjentów z wyraźnymi 
działaniami niepożądanymi należy podać wyprzedzająco lek cholinolitycz-
ny (np. Anaspaz 4 × 1 tabl.) 30 minut przed podaniem dawki pirydostyg-
miny.

b.	 Kortykosteroidy.
1)	 Większość leczonych przez autora pacjentów z umiarkowaną lub ciężką mia-

stenią uogólnioną otrzymuje prednizon. Istnieją dwie ogólnie stosowane 
strategie leczenia prednizonem chorych na miastenię.
a)	 Duże dawki kortykosteroidu podawane codziennie od początku lecze-

nia.

 * W Polsce leczenie miastenii rozpoczyna się także (alternatywnie) za pomocą chlorku am-
benonium (Mytelase®) [przyp. red.].
** Niedostępny w Polsce [przyp. red.].


