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Miastenia MG jest nabyta choroba autoimmunolo-
giczna. Hipoteze te wysunat pot wieku temu Simpson,
miedzy innymi na tej podstawie, ze wystepuje ona u cho-
rych z innymi autoimmunologicznymi chorobami, takimi
jak: choroby tarczycy, reumatoidalne zapalenie stawow,
toczen rumieniowaty, stwardnienie rozsiane, pecherzyca,
tuszczyca. Poza tym, bardzo czesto u cztonkéw rodziny
chorego z miastenia wystepuja wymienione choroby.

Patrick i Lindstrom wywotali 15 lat péZniej ekspery-
mentalnie autoimmunologiczng miastenie u zwierzat;
wykryli wéwczas przeciwciala przeciw receptorom acety-
locholiny.

Z badan epidemiologicznych wynika, ze miastenia jest
choroba wystepujaca z czestoscia 10-15 os6b na 100 000
populacji. W Polsce najprawdopodobniej choruje okoto
5000 0s6b i co roku przybywa 200 nowych chorych. Cho-
ruja ludzie w kazdym wieku. Pierwsze objawy moga wy-
stapic¢ od 2. do 85. rz. Choroba ujawnia sie w dwdch szczy-
tach wiekowych: 20-30 lat — gléwnie u kobiet i 50-60 lat
— z przewagg mezczyzn. Choroba moze wystepowac ro-
dzinnie (w naszych badaniach — 3%), nie jest dziedzicz-
na. Skargi pacjentéw dotycza nastepujacych objawéw:

* opadanie powiek — jednostronnie, obustronnie lub
naprzemiennie;

* rozdwojenie obrazu;

* zmiana mimiki twarzy z tzw. u§miechem poprzecznym;

* opadanie zuchwy;

* oslabienie gryzienia, zucia i polykania pokarmoéw,
nasilajace sie w miare jedzenia;

* ostabienie glosu i niewyrazna mowa w miare wyda-
wania glosu;

* opadanie glowy;

* oslabienie mie$ni rak w czasie mycia zeb6éw, czesania
wloséw, golenia sie;

* ostabienie sity miesni nég przy chodzeniu, upadki
podczas biegu;

* zaburzenia oddychania;

e dlugi okres niepodejmowania oddechu po narkozie

z uzyciem kurary.

W badaniu przedmiotowym, w celu potwierdzenia roz-
poznania, mozna zastosowaé z jednej strony prébe apo-
kamnozy — nasilenie sie objaw6w oslabienia po wysitku,
na przyklad liczenie do 50 u chorych z zaburzeniami gto-
su, z drugiej strony — sprawdzenie, czy po podaniu inhi-
bitoréw esterazy cholinowej (tensilon i.v. czy polstygmi-
na i.m.) objawy osltabienia ustapia.

Badania immunologiczne

Badanie miana przeciwcial przeciw receptorom
acetylocholiny (AChR-Ab)

Obecnosc¢ przeciwcial w surowicy krwi potwierdza roz-
poznanie choroby w mianie od 0,4 nmol/l, ale wystepuja
one w bardzo zr6znicowanych mianach i nie stwierdza
sie bezposredniej korelacji miedzy, na przyklad, wysokim
mianem przeciwcial a nasileniem objawéw klinicznych.
Miano przeciwcial nie jest réwniez wskaznikiem popra-
wy po leczeniu. Pacjenci z pelna, dlugotrwala remisja,
moga mie¢ wysokie miano przeciwcial, natomiast w mia-
stenii z grasiczakiem zawsze (w 100%) stwierdza sie obec-
nosc¢ przeciwcial w ,,$rednim” mianie — 10-20 nmol/l (sa
to dane z piSmiennictwa i z wlasnych badan).

W doktadnym badaniu poziomu AChR-Ab na duzym
materiale chorych w wielu krajach wykazano, ze u 15-20%
chorych z pelnymi klinicznymi objawami choroby nie
stwierdza sie obecnosci przeciwcial, gtéwnie u chorych
z oczng postacia miastenii i nazwano te posta¢ MG mia-
stenig seronegatywna. Ze wzgledu na to, ze obraz klinicz-
ny seronegatywnej miastenii jest typowy dla tej choroby
ileczy sie ja metodami immunosupresyjnymi, prowadzo-
ne sg dalsze badania immunologiczne w zlgczu nerwowo-
mie$niowym. Ostatnio wykryto przeciwciala przeciw re-
ceptorom specyficznej kinazy tyrozyny (MuSK). Przeciw-
ciata te wystepuja tylko w AChR-Ab negatywnej miaste-
nii, ale w niewielkim procencie. Trwaja dalsze poszuki-
wania przeciwcial wigzacych sie z r6znymi fragmentami
btony postsynaptycznej. Poza tym, u chorych z miastenia
wystepuja przeciwciala przeciw biatkom wiékna miesnio-
wego. Najlepiej poznano przeciwciala przeciw tytynie [1,
2]. Z badan wlasnych wynikaja wnioski podobne do tych
podanych w piémiennictwie. Testy na obecnos¢ tych prze-
ciwciat sg dodatnie u 86% chorych z miastenia z grasicza-
kiem i u 16% chorych z miastenig seronegatywna. Cho-
rzy z obecno$cig przeciwcial przeciw tytynie wymagaja
leczenia immunosupresyjnego i bardzo doktadnej obser-
wacji w kierunku rozwiniecia si¢ u nich grasiczaka.

Podsumowanie badan przeciwciat

Przeciwciala w miastenii:
* w blonie presynaptycznej L-ESMG;
e anti-VGCC (Voltage Gated Ca Chanel) — przeciw ka-
nalom wapniowym uwalniajagcym Ach.
W blonie postsynaptycznej:
* anty-AChR 85%;
e anty-MuSK (miesnioswoistej kinazie tyrozyny);
* w 50% SNMG (seronegatywnej miastenii).
Przeciw mie$niom szkieletowym:

www.ppn.viamedica.pl

75



Polski Przeglad Neurologiczny, 2008, tom 4, supl. A

Tabela. 1. Miastenia jest heterogenng grupa réznych postaci tej choroby

Postac Wiek Ptec Antygen HLA AChR Titina RyR Stan grasicy
miastenii wystapienia (%) (%) (%)

objawow
O wczesnym poczatku  18.-30. rz. K>M HLAB-8, DRW3 920 34 14 W 65% przerosta
O pdznym poczatku 50.-80. rz. K<M HLAB-7, DRW2 90 50 40 W 85% zanikta
Z grasiczakiem 30.-74. rz. K=M 100 95 70 Grasiczak
Seronegatywna 18.-80. rz. K=M 0 16 ? Zanikta

» przeciw titinie (biatko przy prazku I odpowiedzialne
za elastyczno$¢ miesnia);

* anty-RyR (Ryanodina, biatko kanalu wapniowego sia-
teczki sarkoplazmatyczne;j);

e anty-RAPSN (biatko wewnatrzkomoérkowe).
Miastenie seronegatywna nalezy réznicowac z:

* postacia oczng w 50%;

* postacia MuSK dodatnia;

* wrodzonymi zespolami miastenicznymi;

* zespolem Lamberta-Eatona;

* miastenig z nieznanymi jeszcze przeciwcialami.
Na szczegdlne oméwienie zasluguja: postaé oczna mia-

stenii, posta¢ wieku p6znego oraz miastenia seronegatyw-

na i miastenia z grasiczakiem.

Oczna postaé miastenii

Stanowi okolo 12% chorych na miastenie. Czesto stwa-
rza trudno$ci diagnostyczne, gdyz mimo typowych obja-
wow meczliwosci mieéni gatkoruchowych i dzwigacza
powieki, u 50% chorych nie stwierdza sie obecnosci prze-
ciwcial przeciw receptorom acetylocholiny. U 30% cho-
rych nie wykazuje sie zmian w transmisji nerwowo-mie-
$niowej oraz u czesci pacjentéw nie ma efektu terapeu-
tycznego po zastosowaniu inhibitoréw esterazy cholino-
wej i wtedy wprowadza sie leczenie steroidami. Ostatnio
wykazano, ze leczenie tej postaci miastenii kortykostero-
idami zapobiega uogélnianiu sie objawéw choroby.

Bardzo rzadko w tej postaci miastenii wystepuje grasiczak.

Posta¢ miastenii wieku péznego [3]

Pierwsze objawy wystepuja po 60. rz. u os6b w dobrej
kondycji; czesto dos¢ nagle narastajg objawy oczne i opusz-
kowe, co moze by¢ mylnie rozpoznawane jako udar niedo-
krwienny pnia mézgu [4]. Poza tym, obraz kliniczny i prze-
bieg nie réznia sie od typowego dla miastenii. W badaniach
dodatkowych stwierdza sie czesciej i w wyzszym procen-
cie przeciwciala przeciw biatkom wiékna miesniowego,
przeciw tytynie i ranodynie. W badaniach elektrofizjolo-
gicznych nie wykazuje sig¢ zaburzen transmisji nerwowo-
mieéniowej w okoto 23% przypadkéw. Okoto 60% chorych
wymaga leczenia kortykosteroidami z dobrym efektem. Ta
posta¢ miastenii dotyczy 20% wszystkich chorych.

Miastenia z grasiczakiem nie jest zespolem paranowo-
tworowym. Obraz kliniczny i badanie elektrofizjologicz-
ne nie r6znia sie od typowej miastenii. Réwniez nasilenie
objawéw choroby i odpowiedz na leczenie zachowawcze
nie r6znig sie od tego w typowym obrazie miastenii [2].
Zawsze sg obecne przeciwciata AChR-Ab (ok. 100% przy-
padkow) i w 90% przeciw titinie.

Zespoty miasteniczne

Zespoly miasteniczne dziela sie¢ na:

* wrodzone, genetycznie uwarunkowane, charakteryzu-
jace sie genetycznym defektem jednego lub wiecej mo-
lekularnych mechanizméw transmisji nerwowo-mie-
$niowej; defekt umiejscowiony jest presynaptycznie,
w samej synapsie lub postsynaptycznie. Jest to rzad-
kie schorzenie (podaje sie, ze 3:1 000 000); o rozpo-
znaniu decyduje badanie elektrofizjologiczne i gene-
tyczne;

e zespoly miasteniczne nabyte, z ktérych oméwiony
bedzie zesp6t Lamberta-Eatona, ktéry wystepuje z cze-
stoscig 1:1 000 000.

Zespot Lamberta-Eatona (LEMS) [5]

Zesp6l Lamberta-Eatona (LEMS) jest schorzeniem
autoimmunologicznym. Krazace we krwi chorych prze-
ciwciala, skierowane przeciwko zaleznym od potencja-
tu kanalom wapniowym znajdujacym sie
w zakonczeniach nerwow ruchowych
i przywspélczulnych, sa odpowiedzialne za niedosta-
teczne uwalnianie acetylocholiny do synapsy nerwo-
wo-mie$niowej. U chorych z LEMS nalezy zawsze wy-
kluczy¢ nowotwoér, gdyz ma on czesto charakter zespo-
tu paraneoplastycznego. Najczesciej kojarzy sie
z drobnokomérkowym rakiem oskrzeli, moze jednak
towarzyszy¢ takze innym nowotworom, w tym biatacz-
kom i chloniakom. Obraz kliniczny chorych z LEMS
rézni sie od miastenii tym, ze pacjent gorzej sie czuje
rano niz wieczorem, wystepuje znaczna przewaga ob-
jawéw ze strony konczyn dolnych i tutowia, rzadko
wystepuja objawy oczne i opuszkowe. Charakterystycz-
ne jest uczucie suchos$ci w jamie ustnej. Odruchy fi-
zjologiczne w koniczynach dolnych sa zniesione.
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