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Kliniska ain

- 20% gadijumos, ku

Tranzitora neonatala miasténija — attistas jaundzimusiem 10-
| dzimst matém ar autoiminu miasténiju
ledzimta miasténija vai miasténiskie sindromi - nav
aut0|muna patologua bet genétiski determinéts proteinu
sintézes defekts kas rada miasténisku muskulu vajumu.

Juvenila mlastenlja— autoimunas miasténijas forma, kad
slimibas kliniska aina manifestéjas vecuma lidz 19 g.v.

Agrina miasténija— miasténijas simptomi'_rodaa_s vecuma lidz
60 gadiem.

Vélina miasténija — kliniska aina sak |z‘paLLst|es vecuma pec
60 gadlem - | M

.
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Diagnostiskie testi

Tensilona tests |

-  pielieto misténijas diagnostikai un krizu
diferencésanai, joamedikamentam ir atra unisa darbiba.
- pozitiva reakcija nav specifiska tikai miasténijai

Ledus tests

Aukstums var uzlabot neiromuskularo parvadi.
9 Ja pacientam ir ptoze —- ledus gabalinu, piem.,
kirurgiskajos cimdos liek uz acs uz 2 min. Pozitiva
~ atbilde - ptozes mazina$ands.

9 Testa specifitate 96%, sensitivitate 82%
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G.0.Skeie, S.Apostolski, A.Evoli et al, EFNS — Guidelines for the treathment of autoimmune neuromuskular transmission
disorders, European Journal of Neurology, 2006; 13: 691-699






Diagnostis
Muskulspecifisku receptoru tirozinkinazes

\ Sastop: ™ 30—60&acientu, kuriem ir seronegativa MG.

reti pie okularas MG formas un AChR Av pozit.

B
-

J MuSI('i'r‘-svariga Id?ha postsiriaptiskés membranas
attistiba un AChR veidosana

e anti-MuSK Av bieZak sievietém.

S~ =

Ralksturfigs: izteiktaks bulbérs sindroms, méles un sejas
mm atrofija. Var bt kakla, plecu un elﬁoﬁanas mm
lesalste. bez vajuma a;u mm,

™

o mmmummm
aima vair pat progresét.

M.A.Samuels, A.H.Rooper, Samuel’s Manual of Neurologic Therapeutics, 8" ed, 2010, 264-271
Bianca M. Conti-Fine, Monica Milani, et al, Myasthenia gravispast: present and future, J Clin Invest. 2006; 116(11):2843—
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Diagnostiskie testi

Pirmas izveles metodes:

— Atkartota nerva stimulacija — repetitive
nerve stimulation (RNS)

— Vienas skiedras EMG — single fiber EMG
(SFEMG) — neveic Latvija

Nav indikaciju veikt NG!

EMG dod papildus informaciju, bet nav

nepiecie$amall
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Arstésana

1.

AHEP (Kalimins ) —ilgstosa un regulara
lietoSana, kaveé acetilholina noardi neiromuskularaja
sinaps€, paaugstina ta koncentraciju, uzlabo nervu
impulsu parvadi sinapsé

P/o Kalimina devas iedarbibas ilgums 3-6
st, sakumdeva 60 mg,ar pakapenisku devas titrésanu

Kortikosteroidi ( Prednizolons — izvéles preparats )
terapijas veids ar ilgstoSu imtnsupresivu darbibu

Indicéta mérenas vai stipri izteiktas miasténijas
gadijuma, kuras simptomus nepietieckami kompensé
AHEP lietoSana



Arstésana

3. Plazmaferéze — akutos gadijumos, miasténiska krize
ar izteiktu muskulu nespeku

Ar plazmaferézi evakué lielu daudzumu antivielu un
pazemina to kancentraciju asinis

4. Imunmoduléjosa terapija ( Azatioprins, Ciklosporins
) —ietekmeée B un T Stinu proliferaciju. Indicéta ja nav
bijusi pietiekami sekmiga arstéSana ar timektomiju
un prednizolonu

.

5. _i/vIminglobulini- akitos gadijumos, kavé antivielu
' veidosanos



Lamberta-ltona m

sindro
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Patogeneze

LEMS ir autoimuna,
neiromuskularas
sinapses slimiba, ko
izraisa antivielas pret
presinaptiskas
membranas Ca jonu
kanalu olbaltumiem

Neuromuscular Junction

Impulse

Acatylcholine

{Ach) | O O
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Calcium \

channeis .
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Klinika

»

Miopatiska gaita - “piles

gaita”- grati kapt, iet pret Neuromuscular Junction
kalnu

Acu simptomatika | T s
( ptoze,dubultosanas ) - reta f .
Biezak ir autonomas nervu s | O A
sistemas traucejumi:

sausums mute — O —

sausums acis

sviedru atdalisanas
traucejumi

parestézijas kajas

NeLfmuse iar juncton

N
: Accrytchollnc/.-—"
Roceptors ~

Muscle
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Diagnostika

Pacientu seruma 90 % gadijumos tiek atrastas
Av pret P/Q tipa Ca atkarigiem kanaliem

50 % gadijumos ir pozitivas AntiGAD Av asinis
- Anti Hu, Yo, Ri

Antivielas pret acetilholina receptoriem ir
negativas

Elektromiografijas atradne — registré
amplitudas.inkrementu 20—50 Hz
stimulacijas frekvence
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Arstésana

PamatsaslimsSanas arstéSana ( operativa,
kimijterapija, staru terapija)
Kortikosteroidi

3,4 — Diaminopyridins ( bloke K kanalus,
pateicoties kuriem Ca kanali ilgaku laiku ir

atverti, notiek lielaka acetilholina
atbrivosana
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