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Badania elektrofizjologiczne naleza do najwazniejszych
metod w rozpoznawaniu miastenii i zespoléw miastenicz-
nych. Sa one wykonywane dla potwierdzenia rozpozna-
nia nawet w przypadkach na pozér niebudzacych watpli-
wosci diagnostycznych. Sg szczeg6lnie wartoSciowe na
poczatku choroby, kiedy objawy kliniczne bywaja niecha-
rakterystyczne, dyskretne, niekiedy ograniczone tylko do
niektérych grup miesni. Pozwalajg na stwierdzenie obec-
nos$ci zaburzen transmisji nerwowo-mie$niowej (n-m) lub
ich wylaczenie, ale nie rozstrzygaja o rozpoznaniu mia-
stenii. Zaburzenia transmiji n-m oprdécz miastenii wyste-
puja bowiem w zespotach miastenicznych oraz w wielu
innych chorobach n-m. Trzeba tez pamietac, ze prawidlo-
wy wynik badania moze zdarzy¢ sie w miastenii, w przy-
padkach tagodnych, jesli zastosowana metodyka badania
byta za mato czuta lub badany miesien byl zaoszczedzo-
ny klinicznie. Niekiedy nawet badanie prawidlowo wy-
branego uktadu nerw—migsien i przeprowadzenie wszyst-
kich rodzajow badan elektrofizjologicznych, nie daje wy-
niku jednoznacznego. Pomocne sg wtedy testy farmakolo-
giczne oraz oznaczenie obecno$ci i miana przeciweciat prze-
ciw receptorowi acetylocholiny (AChR).

Najwazniejszymi metodami w wykrywaniu zaburzen
transmisji n-m sa:
 elektrostymulacyjna préba nuzliwosci (RNS);

* EMG pojedynczego widékna miesniowego (SFEMG)

7 ocena jitteru [1-5].

Elektrostymulacyjna préba nuzliwosci polega na sty-
mulacji wybranego nerwu bodZcem ponadmaksymalnym o
r6znej czestotliwosci i odbiorze odpowiedzi ruchowej (od-
powiedz M, CMAP) z mie$nia unerwionego przez ten nerw.
Ocenia sie amplitude i pole kolejnych odpowiedzi, przy
czym miarg stwierdzanych zaburzen transmisji n-m jest
spadek tych parametréw podczas stymulacji, zwany de-
krementem miastenicznym.

Patofizjologia zmian zachodzacych podczas
elektrostymulacyjnej préby nuzliwosci

W synapsie podczas stymulacji zachodza dwa przeciw-
stawne procesy. Pierwszym z nich jest postepujace pod
wplywem stymulacji zmniejszanie si¢ zasobéw ACh, co
powoduje spadek amplitudy potencjalu ptytki koncowej
(EPP). W normie EPP jest zawsze znacznie wyzszy od pro-
gu pobudliwosci czynnosciowego potencjalu widkna mie-
$niowego (PCJR). Jest to tak zwany wspdlczynnik bezpie-
czenstwa synapsy. Dzieki temu w czasie stymulacji w mie-
$niu zdrowym nie stwierdza sie spadku amplitudy kolej-
nych odpowiedzi. W migéniu miastenicznym EPP jest niz-
szy niz w normie z powodu mniejszej liczby miejsc re-

ceptorowych w blonie postsynaptycznej, zdolnych do wia-
zania ACh: ,,wspoélczynnik bezpieczenstwa” synapsy jest
wiec obnizony. Jesli EPP ma amplitude ponizej progu po-
budliwosci PCJR, nie dochodzi do jego powstania. To od-
bija sie na odbieranej podczas badania odpowiedzi rucho-
wej (CMAP), ktora jest sumg PCJR, zaleznych od amplitu-
dy EPP i dochodzi do spadku amplitudy kolejnych poten-
cjaléw — dekrementu miastenicznego. Drugim z zacho-
dzacych podczas stymulacji proceséw jest torowanie po-
wstajace w wyniku Ca?*-zaleznego mechanizmu uwalnia-
nia ACh, co prowadzi do chwilowej poprawy transmisji
n-m, wyrazajacej sie zmniejszeniem dekrementu. Torowa-
nie, wazne w diagnostyce miastenii i zespoléw miastenicz-
nych, obserwuje sie podczas stymulacji bodZcami o cze-
stotliwosci > 5 Hz lub po aktywacji. W trakcie stymulacji
mechanizm ten staje sie niewystarczajacy i dochodzi do
powtdrnego, niekiedy znacznego spadku amplitudy ko-
lejnych odpowiedzi. Jest to zjawisko zwane wyczerpaniem
potezcowym. Dlatego w elektrostymulacyjnej prébie nuz-
liwosci stosuje sie taka czestotliwosé bodzcow (2-3 Hz),
ktéra powoduje spadek amplitudy kolejnych odpowie-
dzi, w wyniku zmniejszenia zasob6w ACh, ale jest za ni-
ska, aby wywolaé torowanie.

W miastenii wazny jest prawidlowy wybér uktadu
nerw-miesienn do badania. W chorobie tej selektywnie
dotkniete sa r6zne miesnie, zwykle wczesniej i bardziej
miesnie opuszkowe i ksobne niz mies$nie odsiebne. Do
badania wybiera si¢ miesieni ze srednio nasilong nuzliwo-
Scia i ostabieniem. Najlatwiejsze do badania sg miesnie
odsiebne, ale sq one mniej czule w wykrywaniu patologii.
Jesli wynik badania z odbiorem z mie$ni odsiebnych jest
prawidlowy, nalezy rozszerzy¢ badanie o migsnie ksob-
ne o wiekszej czulosci.

Program badania diagnostycznego

Na poczatku badania nalezy oceni¢ amplitude, ksztalt i
powtarzalnoé¢ odpowiedzi na pojedynczy bodziec. Am-
plituda pierwszej odpowiedzi jest obnizona tylko w bar-
dzo ciezkich przypadkach miastenii, kiedy dochodzi do
statego, czesciowego bloku n-m w wyniku trwatego zablo-
kowania znacznej liczby miejsc receptorowych btony post-
synaptycznej przez przeciwciala. Amplituda pierwszej od-
powiedzi jest bardzo niska w zespole LEMS, co ma istotne
znaczenie w diagnostyce réznicowej. Nastepnie wykonu-
je sie stymulacje o czestotliwosci 2—-3 Hz i poréwnuje sie
amplitude oraz pole 4. lub 5. odpowiedzi z pierwsza, okre-
$lajac w ten sposéb tzw. dekrement miasteniczny. W mie-
$niu prawidlowym, przy tych czestotliwosciach stymula-
cji, nie stwierdza sig¢ spadku amplitudy kolejnych odpo-
wiedzi lub jest on niewielki, do 8-10%. W zaburzeniach
transmisji n-m spadek ten jest znaczny. Dekrement miaste-
niczny jest miara obecnosci i nasilenia bloku n-m. Istnieje
kilka metod aktywacji zaburzen transmisji n-m, przydat-
nych diagnostycznie, jak wysitek przeciw oporowi (30 s)
oraz aktywacja bodZcem tezcowym (20-30 Hz przez 2 s).
Bezposrednio po takiej aktywacji dochodzi do mobiliza-
¢ji i wyrzucenia pewnej ilosci ACh, co jest Zrédlem wzro-
stu amplitudy pierwszej odpowiedzi i zmniejszenia sig
dekrementu: jest to tak zwane torowanie potezcowe, dos¢
charakterystyczne dla miastenii. Zjawisko to trwa krétko
ijuz po 2-3 min pojawia sie tak zwane wyczerpanie po-
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tezcowe, przejawiajace si¢ nieraz znacznym nasileniem
dekrementu. Ten okres trwa kilka minut i wigze sie ze
zmniejszeniem zasobéw transmitera-ACh i zablokowaniem
wielu miejsc receptorowych. Dlatego program badania
najczesciej obejmuje stymulacje wstepna 3 i 10 Hz, potem
aktywacje wysitkiem lub bodZcem tezcowym oraz serie
5 bodZcow o niskiej czestotliwosci (3 Hz), powtarzane
w okreslonych odstepach czasu, na przyklad bezposred-
nio po aktywacji, po 1, 2, 3 i 4 minutach [3]. Wsréd préb
aktywacyjnych na szczegdélna uwage zasluguje ogrzanie
miesnia (zaburzenia transmisji wzrastajq ze wzrostem tem-
peratury), miejscowym tescie z kurarg oraz podwdjnym
tescie schodkowym (niedokrwienie + wysilek), ktérych
celem jest pogtebienie lub ujawnienie bloku n-m.
Elektromiografia pojedynczego wi6kna mie$niowego
(SFEMG) jest najczulsza metoda w diagnostyce zaburzen
transmisji n-m, pozwalajaca, za pomoca specjalnej elek-
trody, na odbiér zewnagtrzkomérkowych potencjaléw po-
jedynczych wiékien miesniowych. Odbiera sie jednocze-
$nie dwa potencjaly, czyli tak zwang pare potencjatow
unerwionych przez ten sam motoneuron. Potencjat z pary o
wyzszej amplitudzie wyzwala swoja fazgq wzrastajaca pod-
stawe czasu, tj. przebieg na oscyloskopie i wobec tego na
kazdym przebiegu ukazuje si¢ w tym samym punkcie.
W migéniu zdrowym drugi potencjal pary ukazuje sie
w innym, ale zawsze stalym miejscu na ekranie, co zalezy
od stalej odleglosci obu widkien mie$niowych od siebie
i stalym czasie przejécia przez synapse. W zaburzeniach
przekaznictwa n-m czas przejécia przez synapse jest zmien-
ny, niekiedy prawidlowy, po chwili znacznie dluzszy lub
nawet nastepuje zablokowanie synapsy. Wobec tego dru-
gi potencjat pary ukazuje sie w réznych odlegtosciach
w stosunku do stabilnego pierwszego potencjatu. Ta zmien-
nos¢ pozycji drugiego potencjatu w kolejnych wytadowa-
niach, mierzona w us, nazywana jest jitterem (zmienno$¢,
wahanie) i jest wyrazem zaburzen transmisji n-m. Niekie-
dy dochodzi do zablokowania synapsy, a wtedy drugi po-
tencjal nie ukazuje sie na ekranie. Dowodem na obecno$¢
znacznych zaburzen transmisji n-m jest wiec wydluzenie
jitteru oraz obecno$¢ blokowania. SFEMG, dzieki swej czu-
losci, jest szczegblnie przydatna w diagnostyce miastenii
ocznej oraz w przypadkach wczesnych i watpliwych. Po-
winno sie ja stosowac, jesli wynik elektrostymulacyjne;j
préby nuzliwosci jest niejednoznaczny [5].
Zespol Lamberta-Eatona (LEMS) wystepuje u os6b
z choroba nowotworowa, zwlaszcza z rakiem drobnoko-
moérkowym pluca, a w okolo 1/3 przypadkéw ma podloze
wylacznie autoimmunologiczne. Jego przyczyna sa zabu-
rzenia transmisji n-m o charakterze bloku presynaptycz-
nego. Przeciwciala IgG skierowane przeciw kanatom wap-
niowym (typowi P/Q) zlokalizowanym w czesci presynap-
tycznej synapsy blokuja je, utrudniajac lub uniemozliwia-
jac dzialanie Ca*** zaleznego mechanizmu uwalniania pe-
cherzykow ACh z czesci presynaptycznej synapsy. Prze-
ciwciala te obecne sg w okoto 85% przypadkéw LEMS.
Oto charakterystyczne cechy elektrofizjologiczne tego
zespolu:
* bardzo niska amplituda odpowiedzi na pojedynczy
bodziec (zwykle < 1,0 mV), co ré6zni ten zespol za-
rowno od mieénia zdrowego, jak tez miastenicznego;

» spadek amplitudy kolejnych odpowiedzi podczas sty-
mulacji 2-3 Hz, nieréznigcy tego zespoltu od miastenii;
e wyrazny wzrost amplitudy, czyli torowanie podczas

stymulacji wyzszymi czestotliwosciami 10, 20,
50 Hz oraz po aktywacji ruchem przeciw oporowi
lub bodZcem tezcowym. Wzrost ten na og6t jest bar-
dzo znaczny, niekiedy przekraczajacy o kilkaset
procent amplitude pierwszej odpowiedzi. Najbar-
dziej charakterystycznym objawem jest torowanie
potezcowe lub po wysitku przeciw oporowi. Wyko-
nuje sie wowczas stymulacje (3, 10 Hz), potem po-
leca sie choremu wykona¢ maksymalny wysitek
przeciw oporowi i powtarza sie stymulacje. Wyste-
puje wtedy znaczny wzrost amplitudy pojedynczych
odpowiedzi i catego zapisu. Na podstawie opisanych
zmian mozna odrézni¢ LEMS od miastenii.
W badaniu SFEMG obraz w LEMS jest podobny
jak w miastenii: charakteryzuje sie wydtuzonym jit-
terem i niekiedy blokowaniem. Natomiast podczas
badania SFEMG metoda stymulacji aksonalnej, jit-
ter obniza sie przy wyzszych czestotliwosciach sty-
mulacji, odwrotnie niz w miastenii.

Wrodzone zespoly miasteniczne (WZM) sa rzadko roz-
poznawana heterogenna grupa schorzen o podlozu gene-
tycznym. Istnieja r6zne podzialy tych zespoléw. Miedzy-
narodowe konsorcjum (1999) wyodrebnilo 3 WZM: pre-
synaptyczny, synaptyczny i postsynaptyczny. Ich diagno-
styka opiera sie przede wszystkim na badaniach genetycz-
nych, morfologicznych ptytki n-m i elektrofizjologicznych
in vitro. Jednak standardowe badanie elektrofizjologiczne
ma réwniez znaczenie w diagnostyce WZM.

Zespoly presynaptyczne charakteryzuja sie niedoborem
pecherzykéw synaptycznych z obnizonym uwalnianiem
ACh. Podczas stymulacji niskimi czestotliwosciami (2-3
Hz) nie stwierdza sie dekrementu, ktéry ujawnia sie do-
piero po aktywacji diuga, kilkuminutowa stymulacja
o wyzszej czestotliwosci (10 Hz). Istnieje tez WZM presy-
naptyczny, przypominajacy klinicznie i elektrofizjologicz-
nie, zespét LEMS.

Zespoly synaptyczne polegaja na braku cholinoesterazy
w szczelinie synaptycznej, co wydtuza dziatanie ACh na re-
ceptory blony postsynaptycznej. Stwierdza sie spadek am-
plitudy potencjatéw podczas stymulacji niskimi i wyzszymi
czestotliwosciami. Podobnie jak w zespole wolnego kanatu,
stwierdza sie podwéjna odpowiedz M na pojedynczy bodziec.

Zespoly postsynaptyczne charakteryzuja sie zaburze-
niem funkcji kinetycznych kanatu ACh. Zespotéw tych
jest kilka — najwazniejszy jest zesp6l wolnego kanalu
receptora ACh, w ktérym liczne mutacje w podjednost-
kach AChR powoduja wydluzenie czasu otwarcia kana-
tu receptora, nadmierng aktywnos¢ cholinergiczna, diu-
gotrwala obecnos¢ jonéw wapnia w szczelinie synap-
tycznej i uszkodzenie blony postsynaptycznej.
W badaniach in vitro znaleziono wydluzenie MEPP i EPP.
Potencjaly te sa dluzsze niz okres refrakcji czynnego
potencjalu wiékna migsniowego i dlatego pojawia sie
w tym zespole podwdjna lub nawet wielokrotna odpo-
wiedZ na pojedynczy bodziec. Amplituda jej drugiego
komponentu jest nizsza niz pierwsza odpowiedz M. Pod-
czas stymulacji 2-3 Hz stwierdza si¢ dekrement obu
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komponentéw podwéjnej odpowiedzi, przy czym jest on
bardziej nasilony w drugim potencjale. Obecno$¢ po-
dwdjnej odpowiedzi jest dos¢ charakterystyczna i wazna
diagnostycznie. Innym zespotem jest zespét szybkiego
kanatu receptora ACh, spowodowany mutacjami
w podjednostkach AChR, z zaburzeniami kinetyki ka-
natu receptora: krétkim czasem i nieprawidtowa czesto-
$cia jego otwarcia. W badaniach in vitro stwierdzono
obnizenie amplitudy i skrécenie czasu MEPP i EPP. Pod-
czas proby elektrostymulacyjnej obecny jest dekrement
kolejnych odpowiedzi.

Zespoly te sa rzadkie, ale warto o nich pamieta¢ w dia-
gnostyce elektrofizjologicznej.
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