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Abstract

Introduction and purpose: Myasthenia gravis (MG, myasthenia gravis ) is a classic
example of an autoimmune disease caused by antibodies against acetylcholine
receptors ( AChR) , muscle-specific kinase (MuSK) or other AChR-related proteins in
the postsynaptic muscle membrane leading to characteristic muscle weakness.

Description of the state of knowledge: It is not fully known why the body begins to
produce antibodies that act against its own acetylcholine receptors. The main role in
producing these antibodies is played by the thymus gland, a gland located in the chest.
The thymus gland is normally present in children, while it atrophies in adults. In about
60% of myasthenia gravis patients, however, it is present (we say they have a
persistent thymus), and 15% of patients have a thymic neoplasm called a thymoma.
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Summary: Myasthenia gravis is the most common neuromuscular junction disorder.
Myasthenia gravis is a rare disease that involves muscle weakness of the eyes, pharynx,
larynx, respiratory muscles and limbs. Clinical manifestations vary depending on the
type of autoantibody and the presence of thymoma. The diagnosis of the disease
should be confirmed by electrodiagnostic and laboratory tests in addition to the typical
symptoms. Myasthenia gravis can manifest at any age, both in men ( peak incidence
50-60 years of age) and women ( peak incidence 20-30 years of age). Muscle fatigue
intensifies after any exercise, even small ones. The patient feels best in the morning
hours, right after waking up. As time passes, the symptoms of muscle fatigue intensifty
and the patient becomes less and less fit. For this reason, patients should rest
frequently.

Keywords: myasthenia gravis, acetylcholine receptor, drooping eyelids

L. Wprowadzenie

Miastenia (MG, myasthenia gravis ) jest klasycznym przyktadem choroby
autoommunologicznej wywotang przez przeciwciala przeciwko receptorom
acetylocholiny (AChR), kinazie specyficznej dla migsni (MuSK) lub innym biatkom
zwigzanym z AChR w postsynaptycznej btonie mig$niowej, prowadzacej do
charakterystycznego ostabienia migs$ni.

Miastenia jest najczgstszym zaburzeniem potgczenia nerwowo-mig$niowego [1, 6].
MG jest rzadka choroba, ktora dotyczy oslabienia mig$ni oczu, gardta, krtani, miesni
oddechowych 1 koniczyn. Objawy kliniczne rdéznig si¢ w zaleznosci od rodzaju
autoprzeciwciat 1 obecnos$ci grasiczaka [2]. Rozpoznanie choroby oprécz typowych
objawow nalezy potwierdzi¢ badaniami elektrodiagnostycznymi oraz laboratoryjnymi.
Meczliwos¢ migéni nasila si¢ po kazdym, nawet niewielkim wysitku fizycznym. Chory
najlepiej czuje si¢ w godzinach rannych. W miar¢ uptywu czasu objawy zmeczenia
mig$ni nasilajg si¢ 1 pacjent staje si¢ coraz mniej sprawny. Z tego powodu chorzy
powinni czgsto odpoczywac. Miastenia moze si¢ objawi¢ w kazdym wieku, zarowno u
me¢zczyzn (szezyt zachorowania 50-60 rok zycia) oraz kobiet (szczyt zachorowania
20-30 rok zycia) [3].

II. Epidemiologia

MG jest rzadka choroba neurologiczng, a dziecigca miastenia jest jeszcze bardziej
rzadka [3].

W ciggu ostatnich 5-10 lat badania epidemiologiczne na calym S$wiecie sugeruja
czgsto$¢ wystgpowania miastenii z dodatnim wynikiem przeciwciat przeciwko
receptorowi acetylocholiny do 29 przypadkéw na 1 milion 0s6b rocznie [4].
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Zachorowalno$¢ na MG jest zroéznicowana wiekowo. Typowa dla zaburzen
autoimmunologicznych jest wigksza czegsto$¢ wystgpowania u kobiet w miodszej
grupie wiekowej 1 nieco wigksza u mezczyzn w starszej grupie wiekowej. Szczyt
zachorowalno$ci u kobiet przypada na 2-3 dekade zycia, u mezczyzn 5-6 dekada zycia

[5].

III. Objawy

Apokamnoza jest charakterystycznym objawem miastenii 1 oznacza ostabienie mig¢sni
nasilajace si¢ w trakcie wysitku. Innymi objawami wystepujacymi w MG jest
asymetryczne opadanie powiek, diplopia, @ zmiana mimiki twarzy (u$miech
poprzeczny), a takze objawy opuszkowe, do ktérych nalezg: trudnosci z zuciem,
polykaniem pokarméw, trudnosci z mowa. Obecne moze by¢ réwniez ostabienie
mig$niowe konczyn gérnych oraz dolnych. W przebiegu miastenii wystgpuja sytuacje
zagrazajace zyciu, do ktorych nalezy przetom miasteniczny. Dochodzi w nim do
niewydolnos$ci mig$ni oddechowych 1 dusznosci. [6,7].

IV. Diagnostyka

Rozpoznanie miastenii opiera si¢ na wywiadzie, badaniu fizykalnym 1 badaniach
laboratoryjnych (m.in. oznaczanie autoprzeciwciat AChR w surowicy). w
diagnostyce wykorzystywana jest rowniez proba miasteniczna. Jest to badanie
transmisji nerwowo-migsniowej, 1inacze] elektrostymulacyjna préba nuzliwosci.
Ocenia przewodnictwo nerwowo-mig¢$niowe - przy pomocy serii bodzcow
elektrycznych o rdéznej czestotliwos$ci stymuluje si¢ nerwy ruchowe. Kolejnym
badaniem wykorzystywanym w diagnostyce miastenii jest elektromiografia
pojedynczego widkna migsniowego (SFEMG) z oceng jittera. Dodatkowo stosuje si¢
badanie obrazowe $rddpiersia w celu oceny grasicy [10].

V. Leczenie

Leczenie miastenii opiera si¢ na wielosktadnikowej strategii, poczawszy od terapii
objawowej do immunosupresji, w ktorej naturalng metoda modyfikujacg przebieg
choroby jest tymektomia, czyli operacja usunigcia grasicy [11].

Leczenie jest dlugotrwate oraz wymaga od chorego dobrej wspotpracy z lekarzem.
Poczatek leczenia miastenii polega na podawaniu doustnych lekow o dziataniu
objawowym, z grupy inhibitorow acetylocholinesterazy. W przypadku braku poprawy,
wdraza si¢ leczenie immunosupresyjne, m.in. glikokortykoidy, azatiopryne,
cyklofosfamid. Kolejnym etapem jest leczenie immunomodulujace polegajace na
stosowaniu preparatu podawanej dozylnie immunoglobuliny ludzkiej (IVIG) badz
wymiang osocza — plazmafereze (PE, plasma exchange). Ostatnig metoda jest zabieg
chirurgiczny usunie¢cia grasicy (tymektomia) [11,12,13].
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V1. Podsumowanie

Miastenia jest rzadka, trudng w leczeniu chorobg, ktora towarzyszy choremu do konca
zycia. Obserwuje si¢ wzrost liczby nowych rozpoznan choroby, co spowodowane jest
prawdopodobnie postepem w diagnostyce oraz wigkszej wiedzy na temat choroby.
Dzieki badaniom klinicznym nad miastenig chorzy maja wigksze szanse na zycie z
choroba. W dobrze leczonej miastenii rokowanie jest dobre dla ponad 90% pacjentow
[14].
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