Myastenia gravis (MG)

e MG on hermo-lihasliitoksen
autoimmuunisairaus, impulssin kulku
hermosta lihakseen on hairiintynyt

e Laakityksiin liittyvien riskien
tunteminen

e Alilaakitys- ja ylilaakitystilanteiden
erottaminen toisistaan



DIAGNOOSI

Keskeisina oireina vaihtelevat kaksoiskuvat,
luomien roikkuminen.

Joskus bulbaarioireina nielemis- ja puhevaikeudet.

Paan kannattamisvaikeus. Ylaraajojen kannattelu-
ja rappujen nousemisvaikeus mahdollista

Okulaarisessa muodossa (15%o) oireet vain
silmalihasten alueella.

Lihasvasyvyyden osoittaminen rasitustesteilla,
tavanomainen status voi olla normaali



Neurofysiolgiset tutkimukset

e Voidaan osoittaa vasyvyys hermo-lihasliitoksessa

e Tavallinen ENMG muiden neuromuskulaaritautien
poissulkumielessa

e Toistostimulaatiossa osoitetaan lihasten
poikkeava vasyvyystaipumus, tutkitaan
vahintaan 3 eri lihasta.

e Yksisaie EMG (SFEMG) herkempi, mutta
epaspesifisempi. Lahes aina poikkeava MG:ssa



Laboratoriotutkimukset

Asetyylikoliinireseptori-va:t (S-AChR-Ab):

— Lahes spesifisia MG:lle

— N. 80 %:lla yleistynytta MG sairastavista

— 50 %:lla okulaarista tautimuotoa sairastavista ei esiinny

AChR-ADb negatiivisesta 40-50 % MuSK-vasta-
ainepositiivisia

Osa muuttuu vasta-ainepositiivisiksi vasta
vuosien kuluttua

Muut lab (diffi-dg): TSH, T4-V, La, CK, K, Na,
Krea, Ca.



Kuvantamistutkimukset

e Myastenia dg asettamisen jalkeen
thymuksen CT

e Tymooma 10-15%:lla



TYMEKTOMIA

Kaikille yleistynytta myasteniaa sairastaville, joilla tauti
alkanut alle 60-v.

60-80 v. harkinnan mukaan
Ehdoton indikaatio tymooma

Vaikutus alkaa 1-2 kk tymektomiasta, maksimaalinen
vaikutus 2 vuoden kuluessa

Tauti lievenee 80 %lla, 30 % hyperplastisen thymuksen
omaavista tulevat vahitellen oireettomiksi

Kontraindikaatiot: huonokuntoisuus, hyvin korkea ika,
puhtaasti okulaarinen myastenia



LAAKEHOITO

e Pyridostigmiini (Mestinon®) ensisijainen
oireenmukainen ladkehoito

— Mikali annos kohoaa yli 750 Mg/vrk, harkittava rinnalle
Immunosupressiivista laakitysta, jolloin yleensa
Mestinonin tarve vahenee

— EiI vaadi lab-seurantaa
— Voi kayttaa myos raskauden aikana



Immunosupressiivinen hoito

e Harkittavaksi, mikali antikolinesteraasi annos
hyvin korkea

e Pt el sieda riittavaa antikolinesteraasi annosta

e Myasteenisen kriisin jalkeen, mikali el selkeasti
altistavaa tekijaa (infektio) tiedossa

e Kortikosteroidi pulssit tai atsatiopriini



Myasteenikon status

Normaali suoritus

Vaikea myastenia
gravis

Ylaraajat, kannatus

> 90 sekuntia

< 10 sekuntia

kohoasennossa

Sormien ojennus- > 70 kertaa < 10 kertaa
koukistus

P&aan nosto alustalta > 30 kertaa < 5 kertaa

Alaraajojen kannatus
30 astetta

> 60 sekuntia

< 10 sekuntia

Selinmakuulta ylos llman apua Tarvitsee apua

nousu

Irvistaminen > 20 kertaa < 5 kertaa, hypomimia
Puhe el vasy 120 sek aikana | Dysartrista, honottavaa




e Kolinerginen Kkriisi johtuu
laakityksen yliannostelusta, yleensa
laakari tai pt itse hiljattain lisannyt
laakitysta, optimi- ja yliannoksen
valinen ero vol olla hyvin pieni

e Kolinerginen Kkriisi harvinaisempi kuin
myasteeninen Kkriisi.



MYASTEENINEN KRIISI

KOLINERGINEN KRIISI

Oireet helpottuvat ohimenevasti %2-1 t
ladkkeenotosta

Lihasvoima heikkenee Y2-1 t ladkkeenotosta,
saattaa hieman korjaantua ennen seuraavaa
annosta

Lihasheikkous, nielemisvaikeus,
dysartria, syljen valuminen

Lihasnykaykset, ripuli, suonenveto, lisaantynyt
syljeneritys, hikoilu, kyyneleet, pahoinv., joskus
lihasheikkousoireet kuten myasteenisessa
Kriisissa

Hengenahdistus, pinnallinen hengitys,
takykardia

Hengityksen tihentyminen, lisaantynyt
bronkiaalisekreetio, pulssin harveneminen

Kasvojen ilmeettomyys, silmaluomien
roikkuminen, silmien liikevajaus.

Mioosi, nadn hamartyminen




PLASMAFEREESI

= Myasteenisessa kriisissa seka nopeasti
pahentuneessa, vaikeaoireisessa myasteniassa.

e Ennen tymektomiaa vaikeaoireisilla, joiden oireita
el saada hallintaan antikolinesteraasilaakityksella.

e Poistaa reseptorivasta-aineita, kriisi saattaa
korjaantua nopeasti.



IVIG

e Harkiten myastenian
pahenemisvaiheen hoitoon etenkin
Infektion laukaisemaan tilanteeseen



TODISTUSASIAT

e B-lausunnolla 100%:sti erityiskorvattavia
laakkeita 3 euron omavastuuosuuden
jalkeen: pyridostigmiini,
prednisoni/prednisoloni, atsatiopriini

e C-lausunto kyseeseen, mikali myastenia
alheuttaa saannollisen ulkopuolisen avun
tarpeen useamman kerran viikossa

e Harkinnan mukaan B-laus.
sopeutumisvalmennus- tai
kuntoutuskurssille



