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SIRINGOMIJELIJA

- rupa u sivoj tvari  medule spinalis; karakterizirana fibrozom, nekrozom i kavitacijom sive tvaru MS;

- polazi od stražnje ili prednje komisure i okružena je dorzalnom gliozom;

LOKALIZACIJA: većinom cervikalni i lumbalni dio;

siringobulbija= ako je proces proširen rostralno u medulu oblongatu. U statusu je horizontalni nistagmus, unilateralno oslabljenje kornealnog refleksa; atrofija muskulature inervacijskog područja V., X., XI., XII živca (jer su im jezgre u moždanom deblu);

status dysraphicus= stanje poremećene konstitucije: bačvasti prsni koš, kifoskolioze, arahnodaktilija, različito velike dojke, deformiteti stopala, spina bifida occulta....

-na mjestima gdje je rupa  kralješnica izgleda zadebljalo, meke ovojnice su srasle s durom; PROPADA SIVA TVAR!;

- oštećenje površinskog osjeta (analgezija&termoanestezija), sačuvan je duboki, trofičke promjene s bezbolnim ulkusima

SIMPTOMI: disocirani ispada osjeta; zbog prekida spinotalamičkih vlakana (relacija stražnji korijen kroz prednju komisuru) dolazi do ispada osjeta za temperaturu i bol (Mucie scaevola...) unilateralno na šakama i rukama, onda kako biva zahvaćen cijeli spinotalamički trakt= totalni ispad osjeta;(tijekom godina ta analgezija i anestezija uzrokuju velika oštećenja: opekotine i sl= maladie de Morvan).

Zahvaćen je i simpatički lanac u blizini: Hornerov sy., poremećaj znojenja, trajni bolovi u rukama, ramenima i prsima (ne djeluju analgetici); zahvaćeni bivaju i prednji rogovi: atrofične pareze; piramidni put: centralna parapareza nogu; 

-remisije  ne nastupaju, tijek je kroničan i završava sa simptomima poprečnog oštećenja kralješnične moždine (atrofična pareza ruku i spastična parapareza nogu);

-LIJEČENJE: ako je nastao hydrocephalus "rupe" onda se tekučina shunt operacijom mora odvesti; antispastici (dantrolen) i analgetici;

-simptomi koji ukazuju na bolove u području ramena i ruke -> mora se ispitati osjet boli i temperature da bi se postavila ova dg.;

NEUROKUTANI SINDROM

· neurofibromatoza von Recklinghausen

· Sturge-Weber

· tuberozna skleroza

von Recklinghausenova neurofibromatoza

- AD nasljedna

- obilježena kožnim promjenama u obliku svjetlijih ili tamnijih caffe au laite i neurinomima;

- s obzirom na lokalizaciju neurinoma, postoje 2 tipa ove bolesti:

1. periferna lokalizacija neurofibroma, (mogu se napipati ispod kože) dakle na perifernom živčevlju; bez da je prisutan neurinom akustikusa;

2. bilateralna reprezentacija neurinoma akustikusa bez lokalizacije neurofibroma u perifernom živčevlju;

- tumori mogu biti na: moždanim živcima, spinalnim žvcima (donji torakalni segment i cauda equina), u CNS-u;

Neurinomi (Schwannomi): mogu se javiti na svakom pojedinom živcu, no  najčešće na n. ulnaris i n. medianus; n. ischiadicus i n. femoralis; u ovojnici su i rubom prianjaju na živac tako da su većinom operabilni (ovisi o lokaciji!) za razliku od neurilemoma koji je tumor građen od živčanog tkiva što mu onemogućava  da bude reseciran bez posljedica;

- manifestira se simptomima oko 40. i tijek je lagano progredijentan;

- simpotmatika ovisi o lokaciji tumora: epilepsija(centralno) ili ispadi funkcije zahvaćenog živca(periferno);

 PATOLOGIJA: patoanatoomski je došlo do hiperplazije neuroektodermalnih elemenata s hipoplazijom mezodermalnih;

LIJEČENJE: operativno odstranjenje bez ili sa posljedica (pareze); nekada nije moguće;

tuberozna skleroza

- AD nasljedna;

1. epileptički napadaji od ranog djetinjstva 

2. zaostajanje u psihičkom razvoju (oligofrenia)

-----------------------------------------------------------------

= multipli kalcificirani tumori ventrikla & smetnje razvoja moždanih vijuga u kojima neke strše iznad drugih (po tome je bolest dobila ime);

3. kožne promjene (multipli fibroadenomi  na sredini lica, gingivi, ležištu nokta)

LIJEČENJE: simptomatsko / antiepileptici po potrebi ako tumor začepi Monrovljev otvor;

Mb. Sturge-Weber

=encefalno-trigeminalna angiomatoza;

· naevus flammeus na licu

· kalcificirani angiom leptomeningea koji uzrokuje atrofične promjene tog dijela   

            mozga i epileptičke napadaje;

· angiom žilnice s posljedičnim glaukomom;

-koža lica i meningeje opskrbljava trigeminus! naevus i angiom leptomeningea  nisu na istoj strani, ali naevus i angiom žilnice jesu;

SIMPTOMI: počinju u dječjoj dobi već i karakterizirani su apileptičkim napadajima, dijete se žali na glavobolju, zaostaje u razvoju, posljedična je demencija;

WERNICKEOVA ENCEPHALOPATIJA

- hemoragijska polioencefalopatija koja se javlja najčešće u alkoholičara (može i kod čira želuca, karcinoma istog, slabee prehrane u logorima...); vjerojatno uzrokovana deficitom vitamina B1;

-spongiozno propadanje tkiva s proliferacijom i dilatacijom kapilara i petehijalnim krvarenjima;  siva tvar  III. i IV. moždane komore, oko akvedukta, mogu biti zahvaćena i mamilarna tijela;

-simetrično oštečenje tkiva je upadljivo!

SIMPTOMI: OČNI SIMPTOMI: obostrano pareza očnih mišića, horizontalni nistagmus, ataksija i psihičke smetnje (vertikalni nistagmus i Parinaudov sy. nisu karakteristični za Wernickeovu);ATAKSIJA: mješovitog tipa (i stajanja i hoda i sjedenja) i skandirajući govor (znači da je oštećen cerebelum);

KORSAKOWLJEVA PSIHOZA UZROKOVANA ALKOHOLOM

· poremećaj autopsihičke i prostorne orijentacije

· poremećaj pamćenja i učenja

· konfabulacije

- također nedostatak vitamina B1;

Wernickeova encephalopatia i Korsakovljeva psihoza se često javljaju zajedno= WERNICKE-KORSAKOVLJEV SINDROM;

SKUPINA LEUKODISTROFIJA

- skupina leukodistrofija su degenerativne bolesti izazvane poremećajem u ANABOLIZMU (ilit-fali-neki-enzim pa se nakupljaju defektne tvari);

POLIDISTROFIJE= odlaganja (npr. Mb. Wilson, amaurotska idiotija, Gaucherova, Nieman-Pickova, gargoilizam)

- rijetke su

- uzrokuju demijelinizaciju hemisfera velikog i malog mozga, reaktivno bujanje glije, zahvaćaju najčešće KORTIKOSPINALNE puteve; redovito su zahvaćeni i tractus i fasciculus opticus;

- klinički je zanimljiva metakromatska leukodistrofija(sulfatidillipoza) koju je moguće jednostavno dokazati bez biopsije mozga;

...genetski uvjetovan nedostatak arilsulfataze A -> taloženje cerebrozidsulfata u mijelinske ovojnice CNS-a, perifernog živčevlja i tubule bubrega: mijelin propada= brzina motorne i osjetne provodnosti je smanjena;

- pojačano lučenje sulfatida mokraćom;

- biopsijski uzorak suralnog živca pokazuje propadanje mijelina i odlaganje sulfatida u Schwannovim stanicama i makrofagima vezivnog tkiva;

-kolecista se ne prikazuje na pozitivnoj kolecistografiji zbog odlaganja sulfatida u submukozno vegetativno tkivo;

SIMPTOMI: se obično pojavljuju u dojenačkoj dobi i prognoza je bezizlazna, djeca zaostaju u duševnom i motoričkom razvoju;

TRIJAS: 

-obostrana spastična pareza;

-obostrana atrofija optikusa sa sljepoćom;

-demencija;

HEPATOLENTIKULARNA DEGENERACIJA/Mb. Wilson

- nakupljanje bakra u bazalnim ganglijima i korneji (Keiser-Fleischov prsten);

- poremećaj je u nedostatnoj proizvodnji ceruloplazmina koji je plazmatski nosioc bakra. Zato se Cu veže za albumin, veza je slaba pa Cu preuzimaju proteini bazalnih ganglija i korneje;

- bolest se pojavljuje između 15. i 20. godine života i počinje febrilnim ikterusom;

- u početku su bolesnici afektivno razdražljivi i labilni da bi se na kraju pojavila demencija; EKSTRAPIRAMIDNI SINDROM: tipa akinetskog parkinsonizma i tremora; tipične su smetnje govora i smetnje gutanja; flapping-tremor;

-internistički se nalazi grubo zrnata jetra i zastojna slezena;

-u serumu je manjak bakra i ceruloplazmina;

MAKROSKOPSKI: corpus striatum je smeđe do crvene boje, MIKROSKOPSKI: spongiozna oštećenja s bujanjem stanica putamena i nucl. dentatus malog mozga, proliferacija krvnih žila okolo;

LIJEČENJE: dijeta bez bakra i D-penicilamin koji kelirajuće veže bakar i pomaže u njegovom izlučivanju;

Dif. DG: za razliku od MS  nema nistagmusa, trbušni refleksi su očuvani (u MS nisu) i prisutan je tremor;

FUNIKULARNA MIJELOPATIJA/NEDOSTATAK VIT. B12
- promjene gotovo isključivo zahvaćaju MS: žarišta demijelinizacije se nalaze koja konfluiraju u polja spužvastog izgleda; degeneracija  stražnjih korijenova MS, putova koji povezuju MS i cerebelum i piramidnog puta,  zbog nedostatka vitamina B12;

- etiologija može biti autoimuna, malapsorptivna, nakon resekcije želuca,itd...

- pacijent se žali na neugodno žareće parestezije u rukama i nogama koje se kasnije lokaliziraju na potkoljenice i podlaktice; napredovanjem bolesti razvija se parapareza nogu i ataksija; retencija mokraće;

- trbušni refleksi su rijetko ugašeni, smanjena je živčana provodljivost;

- funikularna mijelopatija može prethoditi megakariocitnoj anemiji;

SCHILLINGOV TEST za dokazivanje;

  - liječenje visokim parenteralnim dozama vitamina B12 , ako je došlo do degeneracije aksijalnih aksona, onda su te promjene ireverzibilne;

Dif. DG: razlikovanje od spinalnog oblika MS= tamo su žarišta uviejk prisutna i u mozgu, ovdje ne;

VASKULARNA DEMENCIJA

-supkortikalno i teritorijalno (embolijski infarkti uzrokuju teritorijalne infarkte= neuropsihologijski poremećaji); zahvaćanje brojnim infarktima: Supkortikalna Aterosklerotična Encefalopatija (BAE) ili Mb. Biswanger;

- mikroangiopatija uzrokovana aterosklerozom, proširena područja demijelinizacije i lakunarni infarkti;

- promjena intelekta i ličnosti, popuštanje pamćenja, pozornosti i koncentracije, afektivna promjena: žarišta demijelinizacije uzrokuju prekid kontinuiteta između kore i supkortikalnih struktura;

- afazija, apraksija, smetnje prostorne orijentacije...

OPĆI NEUROLOGIJSKI ZNACI: aterosklerotični parkinsonizam

LIJEČENJE: poboljšanje moždanog protoka hemodilucijom, glikozidima, koristan je i pentoksifilin;

ALZHEIMEROVA DEMENCIJA

-difuzna atrofija kore mozga (ne kora oraha, to je za Picka!)

- nestanak moždanog parenhima, ali ne i u okcipitalnim režnjevima;

-senilni plakovi (beta-amiloid) i neurofibrilarni vrtlozi nalaze se u degenerativno promijenjenim stanicama bazalnih ganglija i stanicama kore;

- degeneracija Meynertove jezgre= je uobičajeni nalaz u Mb. Alzheimer + oštećenje locus coeruleus;

NEUROLOŠKI NALAZ: lagani parkinsonizam i asimetrija refleksa;

- dif. Dg. razlikovati od Pickove: već u početku su kod nje primjetne promjene osobnosti;

PICKOVA ATROFIJA
- kora mozga izgleda poput kore oraha(izrazito nabrana); to je sustavni degenerativno atrofični proces koji zahvaća temporalne i frontalne režnjeve;

- karakteriziran je promjenom bolesnikove ličnosti već u početku bolesti;

- DEJLOVI KORE GDJE ZAVRŠAVAJU OSJETNE PROJEKCIJE SU POŠTEĐENI!

- zahvaćena je i bijela tvar, prisutne su argentofilne inkluzije;

ALZHEIMER: dugo očuvana osobnost, smetnje pamćenje, orijentacije i intelekta;

PICK: osobnost  je odmah promijenjena, pamćenje i orijentaciaj su očuvani neko vrijeme, nema apraksijskih pokreta!

PARANEOPLASTIČKI SINDROM

- klinička važnost paraneoplastičkog sindroma je u tome što oni prethode procesu koji ih je uzrokovao što je od velike pomoći kod liječenja u ranom stadiju;

- poremećaji funkcije CNS-a i perifernog živčanog sustava, a da nisu uzrokovani metastazama ili samim invazivnim procesom;

-etiologija im je nepoznata iako se smatra da nastaju imunologijskim mehanizmima;

5 SINDROMA:

· cerebelarna degeneracija

· poliencefalopatija i mijelopatija

· polineuropatija

· mijastenični sindrom 

· miopatija

KOMA

-jedan od općih simptoma;

- gubitak svijesti, stanje iz kojeg se ne može probuditi, ne izazivaju se niti  vlastiti niti tuđi refleksi; produbljenjem kome može se javiti decerebracijska ukočenost= nije specifičan simptom, poremećaj u području ponsa ili mezencephalona;

· maksimalna mioza s promjerom zjenica 1 mm, može se naći u 3 komatozna stanja:

· krvarenje/infarkt na razini tegmentuma s obostranim prekidom simpatičkog lanca;

· otrovanje opijatima ili psihofarmacima

· otrovanje s E 605

oštećenje ponsa:  pupila je sužena, ali je reakcija ne svjetlo održana; kod trovanja opijatima NIJE održana reakcija na svjetlo; s E 605 prisutni su i znaci otrovanja acetilkolinom (parasimpatički poremećaj) jer je E 605 inhibitor acetilkolinesteraze;

- MIDRIJAZA: otrovanje CO(svjetlocrvena boja lica i krvi) /oštećenje MESENCEPHALONA= oštećen motilitet očnih jabučica u vertikalnom smjeru;

-u komatoznog bolesnika procjenjuje se reflektorne očne radnje!

(glava na prsa,a  jabučice prema gore/mesencephalon; glava lijevo-desno/ pons i otrovanje barbituratima);

NUKLEARNE ATROFIJE

- zahavća samo DONJI motorni neuron: ventralni rogovi + motorne jezgre moždanih živaca;

- simetrično propadanje motoričkih neurona + reaktivno bujanje  glije;

- propadanje i mijelina i aksona!

- zahvaćeni mišići  NEUROGENO ATROFIRAJU

- čisto motorička periferna paraliza s fascikulacijama i oslabljeneju vlastitih refleksa;

6 tipova:

1. infantilno-spinalni (Werdnig-Hoffman)/u 1.- godini života, prvo u zdjeličnom području;

2. proksimalna nasljedna neurogena atrofija (Kugelberg-Welander)/u 9. godini života, prvo u zdjeličnom pojasu;

3. progresivna spinalan mišićna distrofija tipa Duchenne-Aran/ cca. 20. godina života, počinje kao simatrična atrofija malih mišića šake: najčešći oblik nuklearnih distrofija; tip oštećenja nastaje po tipu segmentalnog rasporeda (atrofija palca, malog prste i interosealnih mišića = PANDŽASTA RUKA ili ako je atrofija tenara= MAJMUNSKA RUKA);atrofija zatim zahvača mišiće podlaktice, preskače nadlakticu i uzima maha na ramenom pojasu;osobe su dugi niz godina radno sposobne;

- OPASNOST! ako su zahvaćene jezgre bulbarnih živaca i interkostalni mišići ;

4. progresivna spinalna mišićna atrofija tipa Vulpian-Bernhard/cca. 20 god, počinje u ramenom pojasu;

5. peronealni tip s predilakcijom za mišiće potkoljenice/djetinjstvo ili odrasla dob, polagano progredira, ovisno da li će zahvatiti proksimalne ili distalne mišiće ovisi da li je proces zahvatio unutarnje ili vanjske motoričke neurone (zbog somatotopnog razmještaja);

6. progresivna bulbarna paraliza/degeneracija jezgara kaudalnih motoričkih moždanih živaca; bolest se pojavljuje u 3. ili 4. desetljeću;

AMIOTROFIČNA LATERALNA SKLEROZA (ALS)

-najučestalija sustavna bolest, nije genetski uvjetovana, nepravilna nasljednost u 5% slučajeva;

- pojavljuje se oko 65. godine, traje do 2, muškarci su podložniji;

- kombinacija nuklearne atrofije i atrofije  piramidnih puteva!

PROPADANJE STANICA: precentralni girus, medula oblongata,  stanice ventralnih korijenova,  zahvaćene kasnije, piramidni putevi; propadanje stanica nadomješeteno je reaktivnim bujanjem glije; degeneracija piramidnih puteva nije posljedica atrofije moždane kore –proces može zaopočeti na bilo kojoj razini;

BIOPSIJA MIŠIĆA: pokazuje kompenzatornu hipertrofiju/njihova je funkcija održana dok 50% vlakana ne atrofira; dijagnoza se postavlja biopsijom živca(n. suralis) iz koje je vidljivo da su nestala II A vlakna!

SIMPTOMATIKA: kombinacija atrofične i spastične oduzetoosti ; često izostaju patološki reflekssi što je upadno; zamjećuju se fascikulacije u mišićima koji nisu paretični; nema pravila kako počinje (mali mišići šake, potkoljenica, bulbarna pareza...)akos u prisutne centralne i periferne bulbarne pareze=patološki smijeh i plač;

- što se bolest ranije javi, duže traje, na ALS se treba posumnjati u slučaju da:

1. postoje refleksi na atrofiranim mišićima

2. paraspastičnost i tetraspastičnost uz fascikularne trzaje;

3. fibrilacije jezika

4. pojačan maseterov refleks

LIJEČENJE: gimnastiika, anabolici i miotonolitici;

HEREDITARNE MOTORNO-SENZORNE NEUROPATIJE 

- degenerativne bolesti koje isključivo zahvaćaju motorni sustav, ima ih 7 vrsta, ali se dijele na tip 1(neuralni tip) i tip 2(neuronalni tip);

TIP 1:

- neuralni tip

- nasljedna, ali ne zna se po kojoj osnovi; boelst se pojavljuje između 6. i 13 godine, može i u 4. desetljeeću;

- osjetne podražajne pojave (parestezije i bolni krampi), osjetni ispadi (u obliku čarapica i rukavica), simetrične periferne pareze(od peronealnih mišića i mišića stopala šire se ne cijelu potkoljenicu; nasteje ekvino-varus, kandžasto stopalo, ptičja noga, pijetlov hod/peronealni tip, hod poput glačanja/pareza peronelane i tibijalne skupine); Ahilov refleks se rano gasi;

- česte su trofične smetnje: cijnoza, ulcera, urastanje noktiju(smanjenje krvnog optoka znog mišićne atrofije);

- BIPSIJOM: se utvrđuju aksonalna degeneracija i demijelinizacija, lukovičaste tvorbe od proliferacija Schwannovih stanica što daje zadebljali izgled;

-prognoza je benigna, pacijenti  su još dugo sposobni;

TIP 2:

-neuronoalni/ rjeđi, histološki ne pokazuje zadebljanje s lukovičastim tvorbama;

POLINEUROPATIJE

...sustavna bolest perifernog živčevlja...

· Guillain-Barre

· dijabetička

· uzrokovana otrovanjem Pb

· uzrokovana otrovanjem Ta

· uzrokovana otrovanjem Ar

· botulizam

SIMPTOMI: mlohava oduzetost mišića, osjetni podražajni fenomeni (parestezije i bol na pritisak okončina živava=tipično), osjetni ispadi (površinski=bol, temperatura, dodir),  vegetativne smetnje;

- "restless legs"/anxietas tibiarum: nespecifičan simptom u kojem se bolesnici žale na vrlo neugodne osjete na potkoljenicama koji se mogu širiti na natkoljenicu, a rijetko i na ruke;

- simetrično zahvaćenje distalnih dijelova udova (čarapice i rukavice);

- Elsbergov sindrom: sindrom kaude koja je zahvaćena + neuredna mikcija;

-Landrijeva paraliza: brzi tijek bolesti, klijenut za nekoliko dana;

POLINEUROPATIJE (na osnovi anamneze, neurološkog nalaza i rezultata elektrofiziološke obrade):

· akutne/kronične

· osjetne/motoričke/osjetno-motoričke

· proksimalne/distalne/simetrične/mononeuritis multiplex

· oštećenje ovojnica/oštećenje aksona/miješani oblik

· sa ili bez udjela moždanih živaca

· primarne segmentalne promjene ovojnica (Guillain-Barre, dijabetička, HMNS 1, otrovanje olovom); /brzina provođenja dugo ostaje normalna;

· promjene samih aksona (paraneoplastične, toksične, porfirijske) /brzo se usporava brzina provođenja ;

GUILLAIN-BARRE

-akutni polineuritis uvjetovan vjerojatno autoimunom reakcijom koja oštećuje ovojnice perifernog živčevlja s predilekcijom na korijene spinalnih;

- subakutan tijek (1 od 20 završava na respiratoru)

- KLJENUTI su simetrične, više na distalnim udovima nego na rukama i više na proksimalnom dijelu uda nego na distalnom; zahvaćeni su i moždani živci (V, VII, IX, X, XI, XII) a može i respiratorna muskulatura (respirator!);

- podražajni simptomi u području osjeta, isti raspored kao i kod motoričkih: ako je zahvaćena MS=polineuro-radikulomijelitis;

-može biti zahvaćen i autonomni živčani sustav(ako se frekvencija ne mijenja prilikom Valsalvinog pokusa, uvodi se pacemaker!)

- Fisher-Millerov oblik: pareza očnih mišića, ataksija, parestezije ruku i nogu;

- u likvoru povišene bjelančevine!

- bolest se pojavljuje u bilo kojoj dobi i obićno joj prethodi infekt: CMV, EBV, zoster;

- subakutni razvoj traje 1-2 tjedna i ima dobar ishod(bolesnik može hodati nakon 85 dana), kronični ima lošiji (disanje)(može hodati nakon 170dana);

- može se manifestirati kao niz različitih oblika bolesti!

DIJABETIČKA NEUROPATIJA

-nakon 50. se najčešće javlja;

- noge jače zahvaćene nego ruke; gase se vlastiti refleksi;

OSJETNI podražajni fenomeni: paleća stopala, trnci u stopalima, bolni krampi mišićja nogu;

- MIŠIĆNE SLABOSTI: distalne senzomotoričke simetrične pareze (stopala, šake) i proksimalne motoričke (zahvaćen kvadriceps npr.)

- diajbetička radikulopatija donjeg torakalnog segmenta= pareza trbušne muskulature;

- simptomi moždanih: 3,6, 7

...u izoliranom oštećenju n. oculomotoriusa= ili je aneurizma ili je dijabetes!

- zahvaćen je i vegetativni živčani sustav: gastroenteropatija, poremećaji erekcije retencija mokraće

DG: 
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      slabljenje vlastitih refleksa 
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      gubitak/slabljenje osjeta vibracije
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        noćne parestezije
       

-ne zna se patogeneza: da li je posrijedi nedostatak enzima, toksični učinak nekog od metabolita ili mikroangiopatija vasa nervorum;

PROGRESIVNA MIŠIĆNA DISTROFIJA

-nasljedne bolesti poprečno-prugaste muskulature koje se očituju njenom atrofijom; raspored koji ne odgovara inervaciji;vlastiti releksi ostaju tako dugo očuvani dook postoji mišićna masa; 7 tipva PMD i  češće je aficiran muški spol;

DUCHENNOVA/zloćudni tip i BECKEROVA/dobroćudni tip:

 početak u živ. dobi 0-3                        6-19 god

trajanje života oko 20 g.                    malo manje


zahvaćeni mišići zdjeličnog područja,



širi se prema gore

                 X-recesivna, oboljevaju dječaci

- hiperlordotično držanje(pareza ekstenzora trupa), gegav hod(pareza m. gluteus mediusa), nemogućnost dizanja sami od sebe, nemogućnost vožnje biciklom, struk poput ose, pseudohipertrofija listova;

MIJASTENIJA

MIJASTENIČNI SINDROM=  hiperzamorljivost voljno inervirane muskulature već nakon blažeg rada, oporavak se očekuje u mirovanju; prvo su zahvaćene grupe mišića potom oblik progredira generaliziranom;

MYASTHENIA GRAVIS PSEUDOPARALYTICA:

- autoimuna bolest u kojoj se javljaju   antitijela na neuromuskularnu pluču;

-počinje ptozom, javljanjem dvoslika, nemogućnost zatvaranja usta, žvakanje, artikulacije, fonacije, gutanja, zahvaćenjem kranijalnih živaca =facies myopatica; prijelaz od okularnog do faciofaringealnog  čini Dg. težom,

- bolest se širi na mišiće trupova i ekstremiteta, opasnost od zakazivanja disanja!;

- česta je nagla smrt noću zbog zakazivanja disanja;

BIOKEMIJSKI: Pt na acetilkolinske receptore(u 80% slučajeva)  i timom(u 10% slučajeva); 

-u većine bolesnika Dg. se može postaviti gubljenjem mišićne snage;

-paraneoplastični mijastenični sindrom Lambert-Eaton kod karcinoma bronha;

- nakon liječenje D-penicilaminom also;

- prostigminski i tenzilonski test (bnakon injiciranja dolazi do brzog povrata mišićne snage);

LIJEČENJE: timektomija, kortikosteroidi, plazmafereza i INHIBITORI KOLINESTERAZE!;

MIOTONIJA

-abnormno produženje mišićne kontrakcije nekon što je podražaj prošao;

= INHIBCIJA DEKONTRAKCIJE!

-zahavćena je voljna poprečno-prugasta muskulatura;

