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Myasthenia gravis (MG) éshté njé c¢rregullim
neurologjik autoimun i cili karakterizohet nga
crregullimi i pércueshmérisé sé impulseve
nervore né sinapsen neuro-muskulare. MG éshté
kryesisht njé sémundje e trajtueshme, por mund
té rezultojé me morbiditet té réndé si dhe ka
raste gé pérfundojné me vdekshméri.

MG é&shté njé sémundje heterogjene nga
piképamja fenotipike dhe e patogjenezés.
Spektri i simptomave varion nga njé formé e
pastér okulare deri né njé formé té réndé té
gjeneralizuar duke pérfshiré dobésimin e forcés
muskulore té muskujve té gjymtyréve, bulbaré
dhe muskulaturés sé frymémarrjes.

Shfaget né té gjitha moshat (nga té porsalindurit
deri né njé moshé té shtyré). Mosha mé e atakuar
jané femrat e moshés sé re dhe meshkujt e
moshuar. (1)

Sémundja e MG, mbetet njé ndér diagnozat
mé sfiduese né neurologji, duke pasur parasysh
karakterin e zhvillimit dinamik té sémundjes dhe
ngjashmériné gé ka me sémundjet e tjera.

Epidemiologjia

MG éshté sémundje e rrallé neurologjike. MG
pediatrike éshté edhe mé e rrallé. Incidenca
dhe pravalenca kané variacione té ndryshme
gjeografike, por kané treguar tendencé té rritjes
né shtaté dekadat e fundit.

MG ka njé incidencé 4.1 deri né 30 raste né
njé milion banoré dhe prevalencé 150 deri né
200 raste né njé milion banoré. Rritja e numrit
té rasteve me MG i referohet pérmirésimit té
kushteve pér diagnostikim dhe trajtim, duke e
rritur késhtu edhe jetégjatésiné pér rastet me
kété semundje. (6)

Vdekshméria nga MG ka pésuar rénie né vitet
e fundit pér shkak té mundésisé sé trajtimit
té kétyre rasteve me inkibitoré té acetilkolin
esterazes, imunosupresivé, imunoglobuline
humane i.v. si dhe avancimi i trajtimit té rasteve
me insuficiencé respiratore né njésité e kujdesit
intensiv.

Shkalla e vdekshmérisé té MG mbetet né vlerat
5-9%, e qé éshté mé e larté te meshkujt se te
femrat. (7)

Pasqyra klinike

Simptomat mé té shpeshta jané: rénia e
kapakéve té syve (ptosis), shikimi dyfish i figurave
(diplopia), té folurit ndér hundé (nasal), véshtirési
né pértypje dhe gélltitje. Lodhja mund té
shtohet me aktivitet té vazhdueshém dhe mund
té largohet gjaté kohés sé pushimit. Dobésimi
muskulor te MG pérkegésohet te muskujt té
cilét mé shumé pérdoren. Simptomat e lodhjes
sé muskujve me kohé kané tendencé té rritjes,
zakonisht dobésimi shtohet brenda njé viti nga
fillimi i sémundjes.
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Lodhja te MG mund ta pérfshijé té gjithé
muskulaturén e vullnetshme, megjithaté disa
grupe té muskujve jané mé té prekur se té tjerét.

Muskulatura okulare. Rreth gjysma e pacientéve
me MG simptomat e para i kané né muskujt
okularé si ptozé, diplopi.

Muskujt e fytyrés dhe grykés. Te personat me MG
né 15% té rasteve, simptomat e para shfagen
né muskujt e fytyrés dhe grykés si té folurit e
véshtirésuar (nazal), véshtirési né pértypje dhe
gélltitje, dobésimi i forcés sé muskujve té fytyrés.

Muskujt e gafés dhe gjymtyréve. Te MG mund
té shfaget dobésimi i muskujve té qgafés dhe i
gjymtyréve, i shogéruar me véshtirési né ecje.
Mund té pérfshihet edhe muskulatura respiratore
duke shkaktuar insuficiencé respiratore, e cila e
rrezikon jetén e pacientit me MG.

Néntipat e MG dhe manifestimet e tyre klinike

MG me antitrupa kundér AChR (AChR MQG) -
Antitrupat kundér receptoréve té Acetilkolines
(AChR) gjenden péraférsisht né 80% té
pacientéve me MG.

Antitrupat kundér AChR jané kryesisht té
nénklasave IgG1 dhe 1gG3. Nénklasat IgG2 dhe
1gG4 jané identifikuar gjithashtu, por né mé pak
raste. (8,9)

Mekanizmat patogjené dhe spektri funksional
i antitrupave AChR jané té ndryshém, por
né pérgjithési, ata e démtojné funksionin e
receptorit duke u lidhur, bllokuar ose modifikuar
aktivitetin e tij.

Néntipat e AChR MG

MG okulare - Shumica e pacientéve me MG
gé kané njé fillim me simptoma okulare, me
kohé do té kalojné né formén e gjeneralizuar
té sémundjes, zakonisht brenda dy vitesh. Mé
shumé se gjysma e pacientéve kané antitrupa
pozitive kundér AChrR. Ka disa sqgarime pse
muskujt okularé pérfshihen té parét né MG.
Muskujt okularé lehté lodhen dhe kérkojné
kontrakcione tonike gé ta mbajné shikimin né
njé drejtim, derisa fijet e muskujve okularé, kané
frekuencé mé té shprehur té lévizjeve sinoptike
dhe pér kété arsye tendosen mé shpejt. (16,17).
Pérvec késaj, kané dendési mé té vogél té AChR,
gjé gé i bén mé té ndjeshém né shfagjen e
simptomave.

MG AChR antitrupa pozitiv me fillim té hershém
shfaget te pacientét para moshés 50 vjecare.
Dominojné femrat né raport me meshkujt
3:1. Pacientét e kétij grupi kané frekuencé
té larté té hiperplazionit té timusit dhe
timektomia e pérmiréson pasqyrén klinike si
dhe e minimizon nevojén pér imunoterapi. (18).
MG me fillim té vonshém fillon pas moshés 50
vjecare. Ky grup i pacientéve éshté i pérzier pér
sa i pérket gjinis€, mund té keté prevalencé mé
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té larté te meshkujt, sidomos pas moshés
60 vjecare. Hiperplazioni i timusit rrallé
shfaget derisa timektomia do té jep njé
pérmirésim té dobét.

MG e lidhur me timomé éshté ¢rregullimi
mé i shpeshté paraneoplastik gé lidhet
me timomé. Rreth 50% té pacientéve
me timomé zhvillojné antitrupa pozitive
kundér AChR, pa ndonjé manifestim
klinik, rreth 30% do té zhvillojné MG. Né
pérgjithési 10-20% té pacientéve me MG
kané timomé (19). Pérmirésimi i gjendjes
pas timektomisé éshté mé i dobét se te
rastet me fillim té hershém té MG.

MG e lidhur me MuSK antitrupat (MuSK MG)
- Mekanizmi i veprimit té MuSK antitrupave,
mbéshtetet né njé proteiné membranore, té
quajtur tirozin kinaza specifike muskulore
(MuSK), e cila ka veprim ky¢ pér grupimin
e AChR né sinapsén neuromuskulore.
Antitrupat kundér MuSK gjenden né 7-10%
té té gjithé pacientéve me MG dhe né rreth
40% té pacientéve me MG té gjeneralizuar.
Titri i anti MuSK antitrupave pér dallim nga
titri i antitrupave kundér AChR, korrelon
me sémundjen e réndé. Te ky entitet femrat
dominojné né raport me meshkujt. Eshté
e njohur edhe forma e MG e lidhur me
antitrupat kundér proteinés 4 e lidhur pér
lipoproteiné (LRP4). Antitrupat kundér
LRP4, mund té kené rol né shfagjen e MG.

MG e gjeneralizuar seronegative e dyfishté
- Te disa raste mund té shfaget MG e cila
nuk lidhet me antitrupat té cilat e bllokojné
acetilkolinén, MusK apo LRP4. Kjo formé
e MG quhet MG seronegative. Mendohet
se edhe kéto raste kané bazé autoimune,
mirépo antitrupat e tillé, ende nuk jané té
dukshém.

Ky éshté njé grup heterogjen i pacientéve
me rezultate té testeve negative pér AChR
dhe MuSK antitrupa. Cortes-Vicente kané
raportuar pacienté me MG seronegativé té
dyfishté, té cilét kané manifestuar pasqyré
klinike mé té lehté, mé pak e kané té prekur
muskulaturén bulbare dhe pacientét e tillé
i takojné moshés mé té re krahasuar me
AChR MG. (12)

Sindroma  miastenike  kongjenitale -
Te pacientét me sindromé miastenike
kongjenitale pér shkak té mutacionit
té gjenit, sinapsat neuromuskulore
jané mé pak stabile dhe AChR jané té
shpérndaré dhe jo té grupuar. Mé shpesh
shfaget te femrat para moshés 50 vjecare.
Mund té kené simptoma okulare dhe té
gjeneralizuara.

MG pediatrike

MG Juvenile (JMG) definohet MG te
moshat nén 18 vjet, me njé incidencé prej
1 deri né 5 raste né njé milion njeréz, me
njé predominim té gjinisé femérore. Né
pérgjithési 16-38% té rasteve nga ky grup
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jané té formés okulare.

JMG okulare shfaget mé shpesh para
pubertetit, kurse JMG e gjeneralizuar
shfagetmé shumé pas pubertetit. Anti AChR
antitrupat jané mé té shpeshté, ngjashém
me MG te té rriturit. Rrjedha e sémundjes sé
JMG éshté e paparashikueshme dhe mund
té pércillet me pérkegésime duke pérfshiré
edhe krizat miastenike. Nga ana tjetér
mund té kené edhe remisione spontane.
(20)

JMG éshté njé entitet i ndaré nga MG
neonatal tranzitore, e cila shfaget né 10-
15% te té porsalindurit nga nénat me MG.
Shfaget si pasojé e kalimit té antitrupave té
nénés te foshnja. MG neonatale zakonisht
térhiget brenda disa ditésh deri né disa
muaj. | porsalinduri mund té keté hipotoni
té gjeneralizuar, distress  respirator,
frymémarrje té dobésuar, dobésim té
forcés sé muskujve okularé dhe shpesh
kérkon trajtim me neostignminé ose edhe
ndérrim té plazmés. (21)

Patofiziologjia

MG konsiderohet njé model klasik i
sémundjes autoimune té ndérmjetésuar
nga antitrupat. Q¢ MG éshté sémundje
autoimune e sinapsés neuromuskulore,
flasin gjetja e shpeshté e hiperplazionit té
timusit dhe plazmociteve perivaskulare,
sémundjet etjeraautoimuneté pércjellame
sindromé miastenike, shfagja e shpeshté e
sémundjes sé bashku me hipertireozén,
lupus eritematodes dhe artritin reumatik,
kundértrupat e gjetur kundér receptoréve
acetilkoliniké si dhe shérimi i suksesshém
me terapi imunosupresive. Edhe pse
sémundja éshté autoimune, se cka e nxit
fillimin e saj ende nuk dihet saktésisht.
Fajésohen viruset si nxités t&é mundshém té
sémundjes.

Procesi patologjik ndodh né membranén
postsinaptike té sinapses neuromuskulore,
numri i receptoréve té acetilkolinés (AChR)
éshté i reduktuar, prandaj zvogélohet
transmisioni nga nervi né muskul dhe
muskuli béhet paretik. Acetilkolina (Ach)
lirohet nga mbaresat nervore presinaptike
dhe pastaj lidhet me receptorét
postsinaptik té Ach. Vezikulat presinaptike
e lirojné ACh pasi qé té aktivizohet njé
potencial i aksionit pérmes depértimit té
Ca né mbaresat nervore. (2)

Koha e difuzionit t& ACh népér sinapse
éshté shumé e shkurté dhe modulohet
nga enzima ACh esteraza (AChE), e cila
e bén zbérthimin e ACh. Lirimi spontan
i vezikulave me ACh shkakton potencial
minimal té pllakés fundore (MEPP), derisa
pas stimulimit/depolarizimit té fijeve
nervore, lirohen né ményré sinkrone
shumé vezikula me ACh, duke shkaktuar
njé depolarizim té madh té pllakés fundore
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(EPP). Kjo e nxit njé potencial té aksionit
né miofibra e qé rezulton me kontrakcion
té saj. Sasia e ACh e cila lirohet né sinapsé
zakonisht éshté mé e madhe se sa sasia
e duhur pér té shkaktuar njé potencial
té aksionit dhe kjo e mundéson njé
transmision té besueshém. (2,3)

Crregullimet e pllakés neuro-muskulore
sikurse qé ndodh te MG, e pengojné
pikérisht kété transmision té besueshém té
kontrakcionit muskulor. Pérvec késaj vjen
deri te reduktimi i numrit té receptoréve
té ACh, si pasojé e lidhjes sé komplementit
me receptorét duke i démtuar receptorét te
sémundja e MG. Sirezultat i késaj, potenciali
neuromuskulor péson rénie (decrement) né
amplitudé, gjaté stimulimeve té pérséritura
(RNS) me Iékundje anormale té amplitudés
dhe me bllokim té fijeve nervore, e cila
vérehet te EMG e njé fije nervore (SFEMG).
3)

Crregullimet imunologjike te MG
Defekti né B tolerance

Tolerancaeqelizave Béshtéendérmjetésuar
né rregullimin e receptoréve té kloneve té
B gelizave té reja né palcén kurrizore kur
ta arrijné stadin e B gelizave té papjekura.
Kontrolli i dyté i kétyre gelizave shfaget
né B gelizat tranzitore para se té hyjné
né stadin e B té gelizave té pjekura. Lee
dhe té tjerét kané zbuluar se shpeshtésia
e B qgelizave tranzitore dhe B gelizave té
pjekura, me ndikim né polireaktivitet dhe
né autoreaktivitet té receptoréve té B
gelizave, éshté mé e madhe te Ach MG dhe
MuSk MG e gé e mbéshtet konceptin se
pacientét me MG kané defekt né tolerancén
e B gelizave. (4) Si rezultat i késaj, kéta
pacienté kané rrezik mé té madh qé té
zhvillojné edhe sémundje tjera autoimune
si lupus eritematoz sisemik, rheumatoid
artriti, tireoiditi. (4,5)

Diagnoza e MG

Bazohet né testet farmakologjike: Testi i
Edrophonium chloride (Tensilion), Testi i
Piridostigminés, testet elektrofiziologjike
- Testi i Stimulimit Repetitiv, EMG e njé fije
muskulore (SFEMG) dhe teste serologjike,
pércaktimi i antitrupave kundér AChR
(Anti AChR) antitrupat dhe kundér tirozin
kinaza specifike muskulore (anti- MuSk)
antitrupat. Njé CT e timusit duhet té
béhet te rastet e dyshimta pér MG pér té
zbuluar prezencén e thymus persisten apo
thymoma e mundshme.

Véshtirésité diagnostike

Myasthenia Gravis mund té keté simptoma
té ngjashme me sémundjet tjera si lodhja
e pérgjithshme, lodhja e njé grupi té
muskujve, té folurit e véshtirésuar, pértypje
dhe gélltitie e véshtirésuar. Simptoma té
ngjashme mund té kené pacientét me
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infarkt trunor, sidomos infarkt té trungut
trunor, dekompensim té zemrés, emboli
pulmonare, infarkt t& zemrés etj. Mjeku
duhet menduar né myasthenia gravis kur
pacienti ka simptomat e tilla pa marré
parasysh moshén e pacientit.

Trajtimi i MG

Trajtimi  medikamentoz. Inhibitorét e
kolinesterazés si Piridostigmina (Mestinon)
e pérmirésojné komunikimin né mes té
nervit dhe muskulit. Kéto medikamente
nuk e shérojné sémundjen, por te disa
pacienté e pérmirésojné kontrakcionin
muskulor dhe forcén muskulore. Nga
pérdorimi i kétyre medikamenteve mund
té shfagen efekte anésore si pengesa
gastrointestinale, diarre, djersitje, nauzé,
shtim i tajimit té péshtymés.

Kortikosteroidét - Kortikosteroidet
si prednison, e inkibojné sistemin
imunologjik duke e kufizuar prodhimin
e antitrupave. Nga ana tjetér pérdorimi i
gjaté i kortikosteroideve mund té shkaktojé
komplikime serioze té tilla si hollimi i
kockave, shtim né peshé, diabeti dhe rrezik
i shtuar nga infeksionet.

Imunosupresivet - Medikamentet i
Azathioprine, Mukofenolat Mofetil,
Ciklosporin, Metotrexat ose Takrolimus
kané efekt imunosupresiv gjithashtu.
Veprimi i tyre zgjat me muaj dhe mund té
kombinohen me kortikosteroidé.

Pacientét me MG té cilét nuk kané reagim
té miré né terapiné antikolinesterazike,
imunosupresive  dhe né timektomi,
mund té kené pérgjigje shumé té miré
né plazmaferezé dhe né terapiné me
Imunoglobuliné humane i.v.

Sémundjet té cilat mund té shfagen
né komorbiditet me myasthenia gravis
Sémundjet e timusit, hiperplazioni ose
tymoma, sémundjet e tjera autoimune si:
tiroidi, artriti reumatoid, lupusi sistemik,
anemia pernicioze, etj.

Shkaget e pérkegésimit té sémundjes MG

Reduktimi i barnave te pacienti i cili
éshté duke u trajtuar, sémundjet
sistemike, sémundjet infektive, gjendjet
me temperaturé té rritur, ¢rregullimet e
funksionit té tiroides (hiperfunksioni ose
hipofunksioni), shtatzénésia dhe cikli
menstrual, stresi emocional dhe lodhja
fizike, barnat té cilat e prekin transmisionin
neuromuskulor

Barnat dhe myasthenia gravis

Ka barna té cilét e démtojné transmisionin
neuromuskulor duke shkaktuar kegésim
té sémundjes sé MG. Asnjé nga kéto barna
nuk ka kundér indikacion absolut por
pacienti duhet té pércillet gjaté marrjes sé
kétyre barnave.

Barnatté cilat nuk preferohen te myasthenia
gravis jané:

Nga grupi i antibiotikéve: Gentamicyn,
Streptomycin, Neomycin, Amikacin,
Erythromicine, Sulfonamidet, Lincomycine,
Beta-bllokatorét (Propranolol, Oxprenolol,
Atenolol, Timolol-oftalmik),  bllokuesit
e kanaleve té kalciumit (Nifedipine,
Verapamil), Procainamidi, Chlorpromazina,

Haloperidol, Phenytoina, Lithium,
Magnesium sulfate, Chloroquine,
Penicillamine, Moprphine, Codeine,

Benzodiazepinet.
Shtatzénia dhe myasthenia gravis

Femrat me MG mund té lindin fémijé.
Pércjellja e rregullt e gjendjes nga ana e
neurologut éshté e domosdoshme. MG
shpesh i prek femrat e reja né dekadén
e dyté dhe té treté té jetés, moshé e cila
pérputhet me lindshmériné. Te 1/3 e
rasteve me MG mund té kené gjendje
stabile gjaté shtatzénésisé, te 1/3 prej tyre
mund té keté pérkeqésime, kurse te 1/3
mund té keté pérmirésime. Rreziku mé i
madh pér pérkeqésim éshté né periudhén
pas lindjes. Te 1/8 e rasteve MG mund té
pércillet né ményré sekondare me rrugé
transplacentare né receptorét e ACh te i
porsalinduri.

Kriza miastenike dhe kriza kolinergjike

Gjendje konfuze né trajtimin e pacientéve
me MG éshté subdozimi i barnave (kriza
miastenike) dhe mbidozimi i barnave
(kriza kolinergjike). Qé té dy gjendjet kané
ngjashméri. Kriza kolinergjike shfaget
pér shkak té teprimit té barnave inkibioré
té kolinesterazés (p.sh. Neostigmina,
Pyridostigmina, Physostigmina). Mbidozimi
i kétyre barnave i imiton helmimimet
me substanca organofosforike. Né kéto
raste rritja e stimulimit té acetilkolinés té
muskulaturés sé vullnetshme shkakton
paraliza flakcide té cilat klinikisht duken si
paralizat te MG. Pastaj, mioza (zvogélimi
i bebézés), tajitie e shtuar e péshtymés,
lotimi i shtuar, inkontinencé urinare, diarre,
mundimi dhe vjellje jané simptoma gé
shfagen gjithashtu te kriza kolinergjike.

Si kriza miastenike ashtu edhe kriza
kolinergjike  mund té  shkaktojné
bronkospazmé me sulme astmatike,
sekretim té shtuar né bronke, dobésim té
frymémarrjes dhe cianozé.

Testi i Tensilonit (Edophonium) pérdoret
pér té diagnostikuar MG por edhe pér té
diferencuar krizén miastenike nga kriza
kolinergjike dhe até duke iu falénderuar
vetisé sé tij té veprimit té shpejté. Te
pacienti me MG mund té shihet pérmirésim
i shpejté dramatik i gjendjes brenda 1 min.
Pacienti duhet té monitorohet pér shkak
se Endophoniumi mund té shkaktojé
bradikardi, bllok né pércueshméri dhe
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asistoli.

Te pacienti me krizé kolinergjike dhénia
e Endophoniumit mund té shkaktojé
rritje té sekretimit té péshtymés dhe té
sekretimit bronkopulmonal si dhe pengesa
gastrike. Nése shfagen kéto pengesa, ky
medikament shpejt edhe largohet sepse
kohézgjatja e veprimit t& endophoniumit
éshté e shkurtér (péraférsisht 10 min.).

Prognoza

Trajtimi adekuat i MG me kombinim té
barnave inkibitoré té kolinesterazés, barna
imunosupresive, plazmaferezé, terapi me
Imunoglobuline humane i.v.si dhe trajtimi
né njésité e kujdesit intensiv, né rast se
shfagen véshtirésité né frymémarrje, u
mundéson shumicés sé pacientéve me
MG jetégjatési normale. Pas timektomisé
te disa pacienté shfaget remisioni i ploté.
Megjithaté prognoza mbetet shumé
e ndryshueshme, duke u ranguar nga
remisioni i ploté deri né vdekje.




