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CAZ CLINIC

INTRODUCERE

Miastenia gravis este o boalå autoimunå neuro-
logicå, mediatå umoral. Marca clinicå a bolii este
reprezentatå de deficitul motor cu evolu¡ie fluc-
tuantå, agravat de efort ¿i ameliorat de repaus. Cel
mai frecvent afectatå este musculatura craniofacialå
dar boala poate evolua cu afectare generalizatå ¿i
insuficien¡å respiratorie.

Simptomele bolii se datoreazå efectelor patogenice
ale anticorpilor anti-receptor colinergic nicotinic.
Receptorul nicotinic, la jonc¡iunea neuromuscularå
maturå, este un canal ionic, permeabil pentru Na ¿i K,
având o structurå pentamericå.

Anticorpii anti-receptor colinergic determinå apari¡ia
manifestårilor bolii, prin reducerea numårului de recep-
tori nicotinici func¡ionali, prezen¡i postsinaptic.

Diagnosticul se bazeazå pe un trepied format din:
• teste farmacologice – ameliorarea deficitului mo-

tor la administrarea de anticolinesterazice;
• examenul electrofiziologic cu stimulare repeti-

tivå a unui nerv se soldeazå cu diminuarea tem-
porarå a amplitudinii contrac¡iei musculare; de
mai mare acurate¡e, înregistrarea electromiogra-
ficå pe fibrå unicå demonstreazå instabilitatea
conducerii neuromusculare;

• evaluarea titrului de anticorpi antiacetilcolin-re-
ceptor.

• 75% dintre pacien¡i au anomalii ale timusului, iar
în 15% dintre cazuri boala este asociatå cu timom
(transformare neoplazicå), fapt care impune ex-
plorarea imagisticå a mediastinului.
Terapia cu anticolinesterazice då rezultate ime-

diate, dar sunt cazuri rare în care efectul lor este minim.
În aceste situa¡ii o metodå utilå poate fi plasma-

fereza, care epureazå anticorpii circulan¡i.
Miastenia generalizatå severå beneficiazå de aceastå

metodå de tratament de obicei în asociere cu imunosu-
presoare ¿i corticosteroizi.

Afereza terapeuticå se define¿te ca o tehnicå prin
care un component plasmatic sau celular este separat
din sângele total pentru a fi îndepårtat sau tratat, pen-
tru a corecta o situa¡ie patologicå, ambele în scop
preventiv sau curativ.

Plasmafereza terapeuticå este tehnica de aferezå cea
mai apreciatå, trombocitofereza ¿i leucafereza, având
valoare limitatå (1).

Plasmafereza poate fi efectuatå în douå moduri:
• cu extragere de volume mici (600 ml plasmå apro-

ximativ);
• cu extragere de volume mari (2 pânå la 5l) –

schimb plasmatic cu utilizare de lichid de înlo-
cuire (2).

ASPECTE TEHNICE

Plasmafereza se efectueazå prin utilizarea unui
circuit extracorporeal, separarea plasmei de celule
prin centrifugare cu ajutorul unui citoseparator în
flux discontinuu (în cazul nostru), returnarea com-
ponentelor celulare cåtre pacient. Procedura nece-
sitå douå aborduri venoase, solu¡ie de anticoagulare
¿i solu¡ii pentru compensarea volemicå a pacien-
tului.

Mobilizarea ¿i îndepårtarea unei mari cantitå¡i
de plasmå de la bolnav necesitå înlocuirea acesteia
cu plasmå proaspatå congelatå ¿i implicit asumarea
riscului reac¡iilor alergice ¿i a infec¡iilor post-trans-
fuzionale. În ultimul timp, se folosesc metode mai
selective în îndepårtarea substan¡elor patogene fårå
a mai fi nevoie de suplimentare cu plasmå ca lichid
de înlocuire: plasmafereza cu dublå filtrare ¿i plas-
mafereza cu imunoadsorb¡ie, care pot fi efectuate
utilizând ca lichid de înlocuire numai HES ¿i albu-
mina (3, 4).

În cazul prezentat, a fost folosit un citoseparator
în flux discontinuu, Haemonetics-Ultralite.

Se prezintå un caz din Spitalul Universitar de Ur-
gen¡å Bucure¿ti.

Bolnav cu vârsta de 73 de ani, cu sindrom neuro-
logic caracterizat prin disfagie, ini¡ial pentru solide
ulterior ¿i pentru lichide, urmat progresiv în decurs
de câteva zile de deficit motor generalizat cu predo-
minan¡å în centuri ¿i insuficien¡å respiratorie.

Simptomatologia a debutat în urmå cu trei såptå-
mâni, a avut ini¡ial o evolu¡ie fluctuantå agravatå
de efort ¿i ulterior s-a agravat progresiv, simpto-
matologia devenind stabilå, sugestivå pentru tabloul
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unei crize miastenice. Explorarea mediastinului a
fost negativå, iar stimularea repetitivå a pus în evi-
den¡å decrement semnificativ al amplitudinii poten-
¡ialului muscular în cuplul nerv facial – mu¿chi
nazal.

A urmat intuba¡ie oro-trahealå ¿i ventila¡ie meca-
nicå de necesitate, pacientul fiind încadrat cu mias-
tenie acutå severå cu afectare bulbarå ¿i respiratorie
respectiv Osserman III.

Se interneazå ini¡ial în clinica de neurologie ¿i
este transferat în ATI pentru ventila¡ie mecanicå, ceea
ce a permis men¡inerea unui nivel constant de gaze
sanguine în limite normale. Pentru cå nu a råspuns
la tratamentul farmacologic, s-a decis aplicarea
tehnicii plasmaferezei.

MATERIAL ªI METODÅ

Pentru cå pacientul era în deshidratare extremå,
nu am aplicat tehnica plasmaferezei masive la prima
¿edin¡å. S-au efectuat în total douå ¿edin¡e de plas-
maferezå la interval de 24 ore ¿i s-au extras 500 ml
plasmå la fiecare ¿edin¡å. Nu am folosit ca lichid de
înlocuire plasmå proaspåtå congelatå pentru a evita
riscul imunologic ¿i infec¡ios (HIV, AgHbs, HCV)
la care ar fi putut fi expus pacientul. Dupå efectuarea
primei ¿edin¡e, pacientul ¿i-a reluat respira¡ia sponta-
nå, respirând pe sonda de intuba¡ie. Dupå a doua
¿edin¡å, efectuatå la interval de 24 ore, pacientul ¿i-a
reluat definitiv respira¡ia, s-a putut deplasa, a fost
detubat ¿i transferat în clinica de neurologie, unde
¿i-a reluat activitå¡ile zilnice normale. Am preferat
efectuarea compensårii volemice a pacientului cu HES
pentru cå Dextran induce fenomene hemoragipare
¿i bolnavul prezenta leziuni erozive la nivelul mucoa-
selor.

DISCUºII

În general, pacien¡ii cu boalå miastenicå sau
sindrom miasteniform pot fi recupera¡i rapid prin
administrarea de anticolinesterazice care permit
acumularea acetilcolinei în fanta sinapticå ¿i ocuparea
mai eficientå a situsurilor colinergice de pe versantul
postsinaptic al jonc¡iunii neuromusculare. La aceasta,
se adaugå efectul modulator asupra sintezei de anti-
corpi, produs de corticoizi ¿i imunosupresoare. În
cazurile în care titrul anticorpilor este foarte ridicat,
terapia poate e¿ua ¿i singura solu¡ie råmâne epurarea
anticorpilor circulan¡i prin plasmaferezå. Plasma-
fereza permite astfel anticolinesterazicelor så ac¡io-
neze. Ar fi putut fi folositå, ideal, plasmafereza cu
dublå filtrare sau plasmafereza cu imuno-adsorb¡ie,
dar tehnica nu ne este accesibilå nouå. Dextran ¿i
Hemacel, folosite ca solu¡ii de înlocuire, sunt alerge-
nice ¿i în plus Dextran genereazå tulburåri de coagu-
lare. HES este un amidon hidroxilat. El nu blocheazå
sistemul reticuloendotelial. În cazul prezentat, pacien-
tul era deshidratat, nu ne puteam baza pe o atrac¡ie
din intersti¡iu în vas (a¿a cum era normal), deci am
apreciat cå pacientul era în deple¡ie volemicå. Dato-
ritå deshidratårii extreme, la primul ciclu al aparatului,
a fost necesarå administrarea a 1000 ml HES, pentru
a permite extragere de plasmå.

CONCLUZII

1. Plasmafereza cu volume medii cu înlocuire cu
HES poate fi o metodå utilå sau salvatoare în
criza miastenicå.

2. Din motivele discutate, se preferå înlocuirea cu HES
¿i, în unele cazuri, în care pacientul este deshidratat,
este necesarå administrarea unor volume de HES
mai mari decât volumul plasmei extrase.
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