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1. Precizari generale
Miastenia Gravis (MG) este o boala cronica autoimuna, in care exista o afectare a
jonctiunii neuro-musculare. Este vorba de un defect in transmiterea influxului nervos de la
terminatiile nervoase la fibra musculara, ceea ce face ca anumite grupe musculare sa ’si
piarda tonusul si forta de contractie. tnsuyi termenul de amiastenia gravis” se refera la
aslabiciune musculara severao.

In mod normal, transmiterea neuro-musculard este asiguratd prin eliberarea Si
actiunea acetilcolinei la nivelul placii motorii. In MG existd o diminuare a numarului de
receptori functionali pe care actioneaza acest neurotransmitator, ceea ce determina

epuizarea transmiterii influxului nervos.
2. Simptome

Clinic se caracterizeaza prin oboseala musculara, nedureroasa si deficit motor care se
accentueaza sau se manifesta doar la efort si se amelioreaza sau dispare la repaus.
Aceasta variabilitate a tabloului clinic legata de efort, reprezinta o trasatura carateristica
a bolii.

Astfel, diagnosticul de MG este evocat clinic atunci cdnd anamestic pacientul
descrie prezenta fenomenului miastenic: oboseald musculard la efort care se remite la
repaus, de o mare variabilitate.

Pot fi diferite grupe musculare afectate, in grade diferite, pe rand, sau mai multi
muchi in acelayi timp, de unde si marea variabilitate a simptomelor de la un caz la altul,
dar si pentru aceeasi persoana, de la un moment la altul.

Cele mai frecvente grupe musculare afectate sunt:

- muscultatura oculard determinind caderea pleoapei (uni- sau bilateral, asimetrica dar

cu imposibilitatea inchiderii complete a ochiului) si vedere dubla cu strabism

inconstant (ex. strabism care apare la citit);

- musculatura implicatd in deglutitie si vorbire determinand dificultati de deglutitie a
alimentelor la sfanitul mesei sau pierderea vocii / voce slaba survenita la sfarsitul unui
discurs;

- musculatura membrelor si axiald (a centurilor scapulara si pelvina, muschi respiratori)

ce detemina fatigabilitate la efort, deficite motorii sau dificultati respiratorii la efort

sau spre sfarsitul zilei.




De retinut variabilitatea ce caraterizeaza aceste simptome: absenta sau discretia
lor dimineata la trezire, sau dupa o perioada de repaus si accentuarea lor dupa un efort
fizic sau in a doua parte a zilei.

in ciuda unor acuze subiective multiple din partea pacientului, examenul clinic este
adesea normal, ceea ce poate determina o intarziere in punerea diagnosticului (uneori

pacientii sunt indrumati chiar pentru evaluare psihiatrica).

3. Cum se stabilieste diagnosticul

in cazul in care fenomenul miastenic este descris anamnestic, chiar dacd examenul
neurologic este normal, diagnosticul poate fi confirmat printr-o serie de teste si analize.
Trei investigatii sunt esentiale:

- examenul electroneuromiografic care demonstreaza o diminuare a amplitudinii

potentialelor motorii in timpul stimularii repetitive a trunchiurilor nervoase (fenomen
numit decrement);

- analize imunologice: anticorpi antireceptor al acetilcolinei (Ac antiRecAch) sunt

specifici bolii, prezenta lor permitand precizarea diagnosticului. In general, sunt
prezenti in 90% dintre cazurile de miastenie, dar doar la 50% dintre cei cu MG forma
oculard. Tn cazul in care sunt negativi, trebuie ciutati alti anticorpi care ar putea fi
implicati (ex. AC antiMusk);

- examindri_radiologice. Tomografie computerizata toracica (ex. CT mediastinal) este

mandatara pentru depistarea unei anomalii la nivel de timus care poate fi:
v timom (10-15% dintre pacientii > 40 ani, 1/3 fiind malinge);
v" hiperplazie timica (70% dintre pacientii adulti tineri < 30 ani, mai frecverd la

femei);

- bilant respirator cuprinzand explorari functionale respiratorii cu masurarea capacitattii
vitale pulmonare, cat si determinarea gazometriei sangvine (ASTRUP);

- de asemenea se pot efectua teste farmacologice (injectarea unui preparat

anticolinesterazic determina remiterea tranzitorie a simptomatologiei miastenice).
Uneori aceste teste diagnostice pot fi negative, dar acest fapt nu infirma

diagnosticul.

4, Stiati ca...?
MG este considerata o boala rara, cu evolutie imprevizibila si potential grava, datorita
eventualelor complicatii respiratorii care pot pune in pericol viata pacientului. Prevalenta
bolii in populatia generala este de 1 la 10000 persoane.

in majoritatea cazurilor, varsta de debut este situatd intre 20 - 40 ani cu o
predispozitie feminina. Dupa varsta de 40 ani aceasta predispozitie feminina dispare,
repartitia intre femei - barbati fiind aproximativ egala, dar practic oricine poate face
boala, chiar si copiii mici.

Tn 10-15% din cazuri, in special la femei dupa 40 ani, MG poate fi asociatd cu alte



boli autoimmune: distiroidie (Hashimoto, Basedow), anemie Biermer, lupus eritematos,

poliartrita reumatoida, polimiozita, etc.

Stiati ca?

La pacientii cu MG care prezinta caderea pleoapei (ptoza palpebrala), aplicarea
timp de 5 min a unui cub de gheata pe pleoapa cazuta determina remiterea

tranzitorie a acesteia...

5. Preventie/ recomandari/ urmarirea bolii

Cu toate ca nu exista un tratament care sa vindece complet boala, sunt tratamente

eficiente care permit majoritatii bolnavilor sa duca o viata normala. In unele cazuri este

posibila si ameliorarea spontana si chiar remisiunea bolii fara tratament.

Tratamentul consta in:

1.

18;]

medicatia anticolinesterazicd (ex. Piridostigmina (Mestinon) si Neostigmina

(Miostin). Ele impiedica degraderea acetilcolinei, care ramane mai mult timp la
nivelul jonctiunii neuro-musculare si determina activarea mai multor receptori de la

nivelul fibrei musculare, rezultand imbunatatirea activitatii musculare;

corticoterapia (ex. Prednisonul) ca si imunosupresivele (ex. Azatioprina) sunt

folosite pentru a suprima activitatea anormala a sistemului imun, responsabila de
producerea bolii.

timectomia sau indepartarea chirurgicala a timusului este indicata la unii pacienti cu
MG. Timusul este un organ limfoid situat in partea superioara a toracelui, in spatele
sternului, cu rol important in imunitate. Acesta, in mod normal, involueaza dupa
pubertate. Rolul timectomiei este de a ameliora evolutia MG, ducand chiar la
remisie completa.

plasmafereza este un procedeu ce consta in filtratarea plasmei sanguine cu

indepartarea anticorpilor anormali. Determina scaderea nivelului seric de anticorpi
si are un efect imediat. Este folosita in special in formele generalizate acute sau
inainte de timectomie.

imunoglobulinele intravenos constituie o alternativa la plasmafereza si consta in

neutralizarea anticorpilor circulanti anormali. Tratamentul MG este stabilit doar de
medicul neurolog si este individualizat de la caz la caz, in functie de gravitatea si
forma de boala, varsta, sexul etc. Asa cum simptomele bolii nu sunt la fel la doi
bolnavi, nici tratamentul unui pacient nu se potriveste altuia.

Exista mai multi factori care pot agrava simptomatologia in MG: stresul, oboseala,

somnul insuficient, durerea, intreruperea tratamentului anticolinesterazic, cresterea

brusca si/sau seminificativa a dozei de cortizon, dezechilibrul electrolitic (hipopotasemia,

hipofosfatemia), interventiile chirurgicale, infectiile, unele substante chimice, inclusiv



unele de curatare de uz casnic, insecticide si spray-uri pentru animale.

De asemenea exista o serie de mendicamente care sunt contraindicatie pacientilor
cu MG, deoarece reprezinta factori declansatori potentiali ai unei crize mistenice:
antibiotice (aminoglicozide, quinolone, tetracycline), antimalarice (chloroquina),
antireumatice (penicilamina-D), agenti anestezici generali (succinilcolina), sau locali
(procaine, lidocaine, bupivacaine), antiaritmice (chinidina, procainamide, lidocaina),
antihypertensive (beta-blocante, blocantele canalelor de Ca), analgezice (narcotice, Litiu,
clorpromazina), antiepileptice (fenitoina), chimioterapice (cisplatin), toxina botulinica,
antiacide si laxative care contin magneziu (Maalox), toate medicamentele ce blocheaza

jonctiunea neuro-musculara.

De retinut

Jumatate dintre pacientii care se prezinta cu vedere dubla si/ sau &derea

pleoapei intermintenta, vor fi diagnosticati cu MG.

Cautarea unei hiperplazii timice sau a unui timom trebuie sa se realizeze in mod

sistematic.

Gravitatea bolii este data in principal de riscul de insuficienta respiratorie si de

prezeta unei tumori timice maligne.

O lista cu medicamentele contraindicate in MG trebuie inmanata pacientului dupa

stabilirea diagnosticului

6. Cand trebuie ca pacientul sa vina la medic/ in serviciul de urgenta?

Criza miastenica reprezinta o urgenta vitala, datorita atingerii musculaturii respiratorii si a

tulburarilor de deglutitie. De obicei este precedata de exacerbarea deficitelor motorii

preexistente. Ventilatia mecanica este deseori necesara. Trebuie diferentiata de criza

colinergica, care este determinata de supradozajul medicatiei anticolinesterazice.
Prezentarea de urgenta la spital se impune cat mai repedere odata cu aparitia unor

semne de agravare: tuse ineficienta, tulburari frecvente de deglutitie, incarcare bronsica,

lipsa de aer (dispnee).

Educatia pacientului

Card cu mentionarea diagnosticului si a tratamentului, a medicului si a centrului

medical unde este urmarit pacientul.

Cunoasterea/ consultarea listei de medicamente contraindicate in MG ori de cate

ori este necesara medicatie asociata, pentru alte patologii.

Cunoasterea semnelor de supradozaj la anticolesterazice.

Cunoasterea semnelor de alarma ce impun prezentarea de urgenta la spital
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