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INTRODUCERE

Miastenia gravis este o boald autoimuni neuro-
logicd, mediatd umoral. Marca clinicd a bolii este
reprezentatd de deficitul motor cu evolutie fluc-
tuantd, agravat de efort si ameliorat de repaus. Cel
mai frecvent afectatd este musculatura craniofaciald
dar boala poate evolua cu afectare generalizata si
insuficientd respiratorie.

Simptomele bolii se datoreazd efectelor patogenice
ale anticorpilor anti-receptor colinergic nicotinic.
Receptorul nicotinic, la jonctiunea neuromusculara
maturd, este un canal ionic, permeabil pentru Na si K,
avand o structurd pentamericd.

Anticorpii anti-receptor colinergic determind aparitia
manifestarilor bolii, prin reducerea numarului de recep-
tori nicotinici functionali, prezenti postsinaptic.

Diagnosticul se bazeazi pe un trepied format din:
* teste farmacologice — ameliorarea deficitului mo-

tor la administrarea de anticolinesterazice;

* examenul electrofiziologic cu stimulare repeti-
tivd a unui nerv se soldeaza cu diminuarea tem-
porard a amplitudinii contractiei musculare; de
mai mare acuratete, inregistrarea electromiogra-
ficd pe fibrd unicad demonstreazd instabilitatea
conducerii neuromusculare;

» evaluarea titrului de anticorpi antiacetilcolin-re-
ceptor.

* 75% dintre pacienti au anomalii ale timusului, iar
in 15% dintre cazuri boala este asociatd cu timom
(transformare neoplazicd), fapt care impune ex-
plorarea imagisticd a mediastinului.

Terapia cu anticolinesterazice dd rezultate ime-
diate, dar sunt cazuri rare in care efectul lor este minim.

In aceste situatii 0 metodi utili poate fi plasma-
fereza, care epureazd anticorpii circulanti.

Miastenia generalizatd severd beneficiazd de aceastd
metoda de tratament de obicei in asociere cu imunosu-
presoare si corticosteroizi.

Afereza terapeuticd se defineste ca o tehnica prin
care un component plasmatic sau celular este separat
din sangele total pentru a fi indepértat sau tratat, pen-
tru a corecta o situatie patologicd, ambele in scop
preventiv sau curativ.

Plasmafereza terapeuticd este tehnica de aferezd cea
mai apreciatd, trombocitofereza si leucafereza, avand
valoare limitata (1).

Plasmafereza poate fi efectuatd in doud moduri:
* cu extragere de volume mici (600 ml plasmd apro-

xXimativ);

* cu extragere de volume mari (2 pand la 51) -
schimb plasmatic cu utilizare de lichid de inlo-

cuire (2).

ASPECTE TEHNICE

Plasmafereza se efectueazd prin utilizarea unui
circuit extracorporeal, separarea plasmei de celule
prin centrifugare cu ajutorul unui citoseparator in
flux discontinuu (in cazul nostru), returnarea com-
ponentelor celulare citre pacient. Procedura nece-
sitd doud aborduri venoase, solutie de anticoagulare
si solutii pentru compensarea volemicd a pacien-
tului.

Mobilizarea si indepédrtarea unei mari cantitati
de plasma de la bolnav necesitd Tnlocuirea acesteia
cu plasmd proaspatd congelatd gi implicit asumarea
riscului reactiilor alergice si a infectiilor post-trans-
fuzionale. In ultimul timp, se folosesc metode mai
selective in indepirtarea substantelor patogene fira
a mai fi nevoie de suplimentare cu plasma ca lichid
de inlocuire: plasmafereza cu dubld filtrare si plas-
mafereza cu imunoadsorbtie, care pot fi efectuate
utilizand ca lichid de inlocuire numai HES si albu-
mina (3, 4).

In cazul prezentat, a fost folosit un citoseparator
in flux discontinuu, Haemonetics-Ultralite.

Se prezintd un caz din Spitalul Universitar de Ur-
gentd Bucuresti.

Bolnav cu varsta de 73 de ani, cu sindrom neuro-
logic caracterizat prin disfagie, initial pentru solide
ulterior si pentru lichide, urmat progresiv in decurs
de cateva zile de deficit motor generalizat cu predo-
minantd In centuri si insuficientd respiratorie.

Simptomatologia a debutat in urma cu trei sapté-
mani, a avut initial o evolutie fluctuantd agravata
de efort si ulterior s-a agravat progresiv, simpto-
matologia devenind stabild, sugestiva pentru tabloul
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unei crize miastenice. Explorarea mediastinului a
fost negativd, iar stimularea repetitivd a pus 1n evi-
dentd decrement semnificativ al amplitudinii poten-
tialului muscular in cuplul nerv facial — muschi
nazal.

A urmat intubatie oro-traheald si ventilatie meca-
nica de necesitate, pacientul fiind incadrat cu mias-
tenie acutd severd cu afectare bulbard si respiratorie
respectiv Osserman III.

Se interneazd initial 1n clinica de neurologie si
este transferat Tn ATI pentru ventilatie mecanica, ceea
ce a permis mentinerea unui nivel constant de gaze
sanguine in limite normale. Pentru cd nu a rdspuns
la tratamentul farmacologic, s-a decis aplicarea
tehnicii plasmaferezei.

MATERIAL S| METODA

Pentru cd pacientul era in deshidratare extrema,
nu am aplicat tehnica plasmaferezei masive la prima
sedintd. S-au efectuat 1n total doud sedinte de plas-
maferezi la interval de 24 ore si s-au extras 500 ml
plasma la fiecare sedintd. Nu am folosit ca lichid de
inlocuire plasmd proaspdtd congelatd pentru a evita
riscul imunologic si infectios (HIV, AgHbs, HCV)
la care ar fi putut fi expus pacientul. Dupa efectuarea
primei sedinte, pacientul si-a reluat respiratia sponta-
nd, respirdnd pe sonda de intubatie. Dupd a doua
sedintd, efectuatd la interval de 24 ore, pacientul si-a
reluat definitiv respiratia, s-a putut deplasa, a fost
detubat si transferat in clinica de neurologie, unde
si-a reluat activitdtile zilnice normale. Am preferat
efectuarea compensdrii volemice a pacientului cu HES
pentru cd Dextran induce fenomene hemoragipare
si bolnavul prezenta leziuni erozive la nivelul mucoa-
selor.
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DISCUTII

In general, pacientii cu boald miastenici sau
sindrom miasteniform pot fi recuperati rapid prin
administrarea de anticolinesterazice care permit
acumularea acetilcolinei 1n fanta sinapticd si ocuparea
mai eficientd a situsurilor colinergice de pe versantul
postsinaptic al jonctiunii neuromusculare. La aceasta,
se adaugd efectul modulator asupra sintezei de anti-
corpi, produs de corticoizi si imunosupresoare. In
cazurile 1n care titrul anticorpilor este foarte ridicat,
terapia poate esua si singura solutie rfiméne epurarea
anticorpilor circulanti prin plasmaferezd. Plasma-
fereza permite astfel anticolinesterazicelor sd actio-
neze. Ar fi putut fi folositd, ideal, plasmafereza cu
dubla filtrare sau plasmafereza cu imuno-adsorbtie,
dar tehnica nu ne este accesibild noud. Dextran si
Hemacel, folosite ca solutii de Tnlocuire, sunt alerge-
nice si in plus Dextran genereaza tulburdri de coagu-
lare. HES este un amidon hidroxilat. El nu blocheaza
sistemul reticuloendotelial. in cazul prezentat, pacien-
tul era deshidratat, nu ne puteam baza pe o atractie
din interstitiu in vas (asa cum era normal), deci am
apreciat cd pacientul era in depletie volemicd. Dato-
ritd deshidratdrii extreme, la primul ciclu al aparatului,
a fost necesard administrarea a 1000 ml HES, pentru
a permite extragere de plasma.

CONCLUzII

1. Plasmafereza cu volume medii cu inlocuire cu
HES poate fi o metodd utild sau salvatoare in
criza miastenici.

2. Din motivele discutate, se prefera inlocuirea cu HES
si, in unele cazuri, In care pacientul este deshidratat,
este necesard administrarea unor volume de HES
mai mari decit volumul plasmei extrase.
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