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Myasthenia gravis

Myasthenia gravis (,rare disease“ - 1:2000) bedeutet schwere Muskelschwéche. Kennzeichen der Erkrankung ist eine Muskelschwéche, die belastungsabhéngig ist, und die sich in Ruhe
wieder bessert. Der Storung liegt eine Beeintrachtigung der Reiziibertragung vom Nerv auf den Muskel zugrunde. Dadurch ist die geordnete Muskelanspannung nach einem Nervenreiz
gestort. Ursache dieser Storung ist eine fehlgesteuerte Immunreaktion, d. h. eine Bildung von Abwehrstoffen (Antikérpern) gegen korpereigene Strukturen auf der Muskulatur.

Es gibt neurologische Erkrankungen, die erkennt man auf den ersten Blick.

Andere Erkrankungen wiederum sind so selten, dass sie sich nur durch fachlich versiertes Nachfragen durch erfahrene Neurologen diagnostizieren lassen.

Dazu gehort die neurologische Erkrankung ,Myasthenia gravis®, der eine ,schwere, belastungsabhangige Muskelschwéche“ zugrunde liegt. Es handelt sich um eine
Autoimmunerkrankung mit Storung der neuromuskuldren Ubertragung. Verschiedene zirkulierende polyklonale Antikérper fithren z.B. zur Blockierung und Abnahme der
postsynaptischen Acetylcholinrezeptoren an der motorischen Endplatte der Muskulatur. Bei einer generalisierten Myasthenie kann dies unter Umstédnden alle quergestreiften Muskeln
betreffen.

Welche Symptome konnen bei einer Myasthenie auftreten?

Zu Beginn klagen viele Patienten, vor allem im Laufe des Tages und wenn sie miide sind, tiber Sehstérungen, vornehmlich wechselnde Doppelbilder und eine ,Miidigkeit“ der Oberlider,
so dass die Augen schlie8lich ungleich weit gedffnet sind.

Diese Muskelschwéache kann sich schliefilich auf andere Muskelgruppen, z.B. die Sprech-, Schluck- und mimische Muskulatur ausbreiten. Es kann die gesamte Willkiirmuskulatur, auch
die der Atmungsmuskeln betroffen sein. Die Patienten klagen iiber ein Schweregefiihl des Kopfes, iiber Atemnot bei Belastung und eine zunehmende Schwéache beim Treppensteigen.

Beschwerden, nach denen gezielt gefragt werden muss.

Die Stérungen werden in der Regel bei Anstrengung starker und sind am Abend ausgeprégter als am Morgen. Allerdings mildert sich die Symptomatik nach einer Erholungsphase.
Die Symptomatik wird meist durch seelische Belastungen, Schlafmangel, Alkohol und Fieber und grippale Infekte verstdrkt. Der Schweregrad und Schwerpunkt der Muskelschwéache
sind von Patient zu Patient gerade in der frithen Phase der Erkrankung sehr verschieden. Jeder Betroffene hat seine eigenen ganz charakteristischen Probleme, Symptome und
funktionellen Einbuflen bzw. kérperlichen Beeintrachtigungen.

Jede Myasthenie-Erkrankung bedarf somit einer individualisierten Therapiefithrung!

Beginn und Haufigkeit
Die Erkrankung kann in jedem Lebensalter (auch im Kindesalter) auftreten. Frauen erkranken frither schon ab dem 20. Lebensjahr, oft auch schwerer als Médnner, bei denen der
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Haufigkeitsgipfel im 4.Lebensjahrzehnt liegt. Man schétzt die Héufigkeit auf etwa einen Erkrankten pro 10.000 Personen, so dass die Myasthenia gravis zu den ,rare diseases“ innerhalb
der EU z&hlt. Die Erkrankung ist nicht ansteckend. Ein familidres Auftreten ist extrem selten.

Diagnosesicherung
Zur Sicherung der Erkrankung stehen heute dem Arzt oder Neurologen verschiedene klinische und laborchemische Tests zur Verfiigung: Anamneseerhebung und einfache
Untersuchung:

« Doppelbilder? Priifung von Augenmotilitdt und Lidspaltenweite

¢ Kau-und Schluckbeschwerden?

o Zunahme der Beschwerden im Tagesverlauf durch muskulére Belastungen?

« Schwéche proximaler Muskelgruppen Vitalkapazitat — Atem- oder Hustenstof3?

Zusatzuntersuchungen:

« Pharmakologische Testung ( z.B. positiver Edrophoniumchlorid-Test)s Elektrophysiologie: Serienstimulation, in Einzelfallen auch Einzelfaser - EMG
¢ Autoantikorper (Anti-ACHR-AK)

¢ Antikorper gegen Titin bei Thymomverdacht Antikérper gegen Tyroskinase (Anti- MuSK-AK)

o Thorax - CT, ggf. thorakales MRT

Verlauf und Heilungsaussichten

Die Erkrankung Myasthenia gravis ist ein seltenes Krankheitsbild, genaue epidemiologische Zahlen sind schwierig zu ermitteln. Hinzu kommt, dass haufig eine generalisierte
Myasthenie mit okuldren Teilsymptomen beginnt. Der Verlauf der Erkrankung ist heute unter Ausschopfung aller Behandlungsméglichkeiten giinstig. Die Myasthenie fithrt heute nicht
mehr zu einer Lebensverkiirzung. Die meisten Patienten konnen ein weitgehend normales Leben fiihren und ihren Beruf ausiiben. Eine 100%ige Kréftigung ist jedoch meist nicht zu
erreichen und gewisse Einschrankungen der korperlichen Belastbarkeit miissen toleriert werden. Jeder Myastheniker muss seine eigene, individuelle Belastungsgrenze herausfinden.
Fiir die Zukunft ist zu hoffen, dass die intensive Forschung bald noch bessere Behandlungsmoglichkeiten ermoglicht.

Therapieplanung- und Therapiemaoglichkeiten

Durch spezielle Medikamente (z.B. Pyridostigmin ( Mestinon®, Kalymin® ) Wirkung 3-4 Stunden oder Prostigmin, wirkt schneller, aber kiirzer) wird der Abbau des Ubertrigerstoffes
Acetylcholin gehemmt und die Nervenimpulse verstarkt.

Néheres (Dosierung und Nebenwirkungen) siehe Leitfaden fiir Myasthenia gravis Patienten der DMG (zu erhalten tiber die Deutsche Myasthenie Gesellschaft in Bremen). Bei zu hoher
Dosis kann es zu einer so genannten ,,cholinergen Krise“ kommen, die eine sofortige intensiv-medizinische Behandlung und Uberwachung in einer speziell darauf eingerichteten,
neurologischen Klinik erfordert.

Eine ,myasthene Krise®, die trotz regelméfiiger Einnahme von Medikamenten, z.B. als Folgeeines fieberhaften Infektes, psychischer Belastung oder durch unsachgeméfie Einnahme von
Medikamenten entsteht, (siehe Leitfaden fiir Myasthenia gravis Patienten), muss ebenfalls durch eine sofortige Einweisung in ein Myasthenie-Zentrum, eine spezielle Myasthenie—
Ambulanz oder Neurologische Klinik behandelt werden.

Eine weitere Therapiemdglichkeit in der frithen Krankheitsphase ist die Thymektomie, d. h. die operative Entfernung der Thymusdriise. Man weif$ heute, dass die Thymusdriise bei der
Entwicklung der Krankheit eine grofie Rolle spielt.

Der operative Eingriff muss bzw. sollte individuell zwischen dem behandelnden Neurologen, dem Thoraxchirurgen und dem Patienten als Therapieverfahren besprochen werden.
Zudem sollte tiber die verschiedenen Therapieverfahren (transthorakal/ minimalinvasiv) informiert werden.

Die medikamentdse Therapie der Myasthenia gravis basiert primar auf:

o Cholinesterasehemmern (Pyridostigmin)
¢ Kortison
« Immunsuppressiva — Azathioprin (Langzeittherapie) oftmals auch in Kombination mit Kortison

Haufig missen die erwahnten therapeutischen Moglichkeiten nacheinander ausgetestet werden und eventuell auch miteinander kombiniert werden, um ein Optimum an
therapeutischem Effekt zu erreichen.

Fazit

Die Therapieform sollte individuell auf den Betroffenen abgestimmt werden, um die Lebensqualitdt und auch die Berufsfahigkeit wieder herzustellen, bzw. langzeitig zu erhalten.
Jeder Betroffene hat seine ,eigene, individuelle Myasthenie®, dies muss bei der Therapieplanung stets berticksichtigt und beachtet werden. Danach sollte sich die medizinische Therapie
ausrichten. Eine enge, vertrauensvolle Zusammenarbeit zwischen Arzt und Patient spielt hierbei eine grofie Rolle und ist wiinschenswert.

Literatur: Leitfaden fiir Myasthenia gravis und das Lambert-Eaton-Syndrom Nr. 13. Deutsche Myasthenie Gesellschaft e.V.
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Deutsche Myasthenie Gesellschaft e.V., Westerstr. 93, 28199 Bremen, Telefon: 0421 59 20 60 . E-Mail: info@dmg-online.de


https://dmg-online.de/myasthenie/detail/krankheitsbild
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/krankheitsbild
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/lambert-eaton-syndrom
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/lambert-eaton-syndrom
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/kongenitale-myasthenie-syndrome-cms
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/kongenitale-myasthenie-syndrome-cms
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/links-und-videos
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/links-und-videos
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/bewegungs-app
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/bewegungs-app
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/podcast
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/podcast
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/publikationen
https://dmg-online.de/myasthenie/detail/publikationen
https://dmg-online.de/imz/detail/myasthenie-register
https://dmg-online.de/imz/detail/myasthenie-register
https://dmg-online.de/imz/detail/myastheniezentren
https://dmg-online.de/imz/detail/myastheniezentren
https://dmg-online.de/
https://dmg-online.de/
https://dmg-online.de/aktuell/
https://dmg-online.de/aktuell/
https://dmg-online.de/rg/
https://dmg-online.de/rg/
https://dmg-online.de/veranstaltungen/
https://dmg-online.de/veranstaltungen/
https://dmg-online.de/verein/kontaktdaten
https://dmg-online.de/verein/kontaktdaten
https://dmg-online.de/verein/impressum
https://dmg-online.de/verein/impressum
https://dmg-online.de/verein/datenschutz
https://dmg-online.de/verein/datenschutz

Erméglicht durch Selbsthilfeforderung (§ 20 h SGB V) der GKV

s »
U E ¢ ’ BKK (& KNAPPSCHAFT
Q_9 Die Gesundheitskasse. IKK far wine Gasndhait!
Die Ersatzkassen ~ @ Dachverband



https://dmg-online.de/verein/detail/spenden
https://dmg-online.de/verein/detail/spenden

