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:يليبمايتميزوالعضليالعصبيالنقليصيبمرضهوالوخيمالعضليالوهن

.العضليةالمجموعاتكلأوبعضالتعبوالضعفيصيب-

فويخاليومنهايةحتىالوقتمرورمعيسوءأنهكماتكرارهأوالجهداستمرارلدى(يسوء)الضعفيزداد-

(الأعراضدورية).بالراحة

.التشابكبعدالنيكوتينيةكولينالاستيللمستقبلاتذاتيمناعيتخريبنتيجةهيالحالةهذه

.شخصمليونلكل40يعادلانتشارهمعدلونادرمرضالوخيمالعضليالوهن

هذاترافقوالأولىالدرجةأقاربوالعضليالوهنمرضىعندذاتيةمناعةأمراضحدوثمعدلزيارةإن

DR2(HLA)نسيجيتوافقمستضداتمعالمرض B8 B7المرضلهذامناعيأساسوجوديرجحهذاكل.



:Aetiologyالإمراض

تستقبلامأضدادتسمىالأضدادهذه.(المتممةبتواسط)تخريبهاإلىمؤديةالمستقبلاتمواضعإلىالاضدادترتبط

من%90فيالمصلفيRadioimmunoassayالشعاعيةالمناعيةالمقايسةبطريقةكشفهاأمكنوكولينالاستيل

.المرضى

الطياتيفكولينالاستيلمستقبلاتمواضيعفيانخفاضوجودتبينالإنسانيالوخيمالعضليالوهنمرضفي

.التشابكبعد(الثنيات)





هيللتيموسالأساسيةالوظيفةإن.التيموسفيشذوذاتيوجدالمرضىمن%80في:التيموسغدةدور-

فييلاحظيموسالتوظيفةوسوءالمناعيةالاستجاباتفيتشاركبدورهاهذهوتائيةةيوفالمخلايالانتاجالتأثير

.الجهازيةالحماميةكالذئبةالوخيمالعضليالوهنمعتترافقأنيمكنالتيالأمراضمنكبيرعدد

.العضلاتفيوالتيموسغدةفيالمرضيةالتشريحيةالتبدلاتتوجد

الأعظمحجمهابلغتوالولادةحديثيفترةفيالطبيعيةالمناعيةالاستجاباتتحريضأثناءفعاليةأكثرالغدةتكون

.ذلكبعدبالتراجعتأخذحيثالبلوغسنفي



:القحفيةالأعصابأعراضوعلامات

Myasthenicالعضليالوهنتكشير)مميزةابتسامةعنهينجمالمبوقةالعضلةضعف:الابتساملدى- snarl)

.عضليخزلواطراقحدوثالعينيةالعضلاتإصابةعنينتج-

.مفتوحا ًيبقىالفمويتدلىالفكيجعلالفكعضلاتضعف-

.معبرغيرمظهرا ًالوجهيعطيالوجهيةالعضلاتضعف-

:تسببأنيمكنالبصليةالعضلاتإصابة

Dyarthricرتاء(بحة)تصويتعسرةوبلععسرة- Dysphonic Speech.(رتةمعتصويتبعسريتصفكلام).

.الكلامفيخنةظهوروالانفمنالسوائلخروج--

.العينانفتاحضعف(اطراق)العينانغلاقو.الاهدابإخفاءعلىالقدرةعدم:-



:الأطرافوالجذعإصابة,اعراضوعلامات

.ثابتةمقاومةضدالحركةلدىاظهارهيمكنالتعب,مميزبشكلالدانيةالطرفعضلاتتصابوالرأستدليإلىتؤديقدالرقبةعضلاتضعف

.الفحصتكرارعندتضعفوالنشاطمفرطةتكونعادةالأطرافمنعكسات

.الحالاتمن%15فيالعضليالضموريحدث

.الضعفحدوثالحملوالانتاناتوالنفسيةالشدةتثير

:الحاليةالمعالجةتوفرقبلالوهنلمرضىالطبيعيالسير

.طويلةفترةتستمرالهجوعمنفترةفييدخلونالمرضىمن10%

.(أشهرعدةحتىشهرمن)الهجوعمنقصيرةفتراتيبدونالمرضىمن20%

.الموتحتىعندهمالمرضيتطورالمرضىمن30%

.بالتمارينيشتدالذيالعجزمنمختلفةدرجاتالبقيةيبدي





:عنالمرضهذافييميزأنيجب

اصالأشخعندأوهستريائيأوعصابيمنشأمن:بسهولة(الضعف)التعبمنيشتكونالذينالمرضى-

.المكتئبين

.عينيعضلياعتلال:مثالمترقيعينيشللمنيعانونالذينالمرضى-

المرضزيميوعقليضعفوكلاميةورتةشفعمنيشكونحيثلويحيتصلبمنيعانوناللذينالمرضى-

.الهجماتبينتحسنمعالناكسسيره

Eatonلامبرتايتوننموذجالعضليالوهنبمتلازمةالمصابينالمرضى- – Lambert myasthenic

syndrome



:الاستقصاءات

:المصلية

.المرضلهذانوعيةوهيالمرضىمن%90فيكولينالاستيلمستقبلاتأضدادتكشف-

.الأخرىةالذاتيالمناعةأمراضوالوخيمالعضليالوهنبينالتداخليعكسهذاوالرثوانيالعامل:أخرىأضدادتوجداحيانا ً-

.تيمومامعتترافقالحالاتهذهمن%90وفيالمرضىكلمن%30فيتوجد:المخططةالعضلاتضدالأضداد-

:الدوائية

.التشخيصلتأكيدتستعملاسترازالكولينلخميرةالمثبطةالأدوية

معيشاركوببطءمع10-2بمقداربالوريدحقنا ًيعطىدقائق4-2يستمرالأمدقصيرفعلذو(ايندروفونيوم)التينسيلون

فيللضعفظلحومتحسنحدوثعندإيجابييكونالاختبار,الموسكارينيةالجانبيةالتأثيراتمعاكسةفييفيدالذيالأتروبين

.الاختبارلهالمجرىالشخص



:الكهربائيةالوظيفية

الاستجابة)المتكررالأعظميالعصبيالتنبيهمنعليهايحصلالتيالمركبةالعضليةالعملكموناتسعةفيتناقصحدوث

ثا/3اتركتومنهاالمنخفضةحتىالعصبيللتنبيهمختلفةتواتراتفيتحدثالمتناقصةالاستجابةإن(المتناقصة

هوالمحركةالوحدةسنفمنمنفصلينعضليينلليفينالعملكموناتبينالفاصلةالزمنيةالفترةتغيرقابليةوهوJitterالـقياس

المرضهذافييزدادوالعضليالعصبيالنقللوظيفةحساسيةأكثرمشعر

:متممة

.الأماميللمنصفمحسبمحوريطبقيتصويرعمليحتاجونسنة40فوقبعمرخاصةبتيموماعندهميشتبهالذينالمرضى

تهويةاءإجروالضرورةعندرغاميتنبيببإجراءالتنفسلحمايةتوجهالأولويةشديدمرضمنيعانونالذينالمرضىفي

.رئوية



:استرازالكولينخميرةلعملالمثبطةالأدوية

الأدويةهذهإن,تستخدمماتزالو1934عاممنذاستخدمتحيثالمعالجاتمنثباتا ًالأطولالشكلهي

فيتحسنلكبذمسببةكولينالاستيلتقويضعنالمسؤولالانظيموهياسترازالكولينخميرةعلىتؤثر

.العضليالعصبيالنقلفيالمؤثركولينالاستيلفيزيادةوالمستقبلاتتنبيه



.وبينالاتربإستعمالالمسكارينيةالمستقبلاتعنالناجمةالجانبيةالتأثيراتمعاكسةالأمريستلزمقد

.كاملبشكلالأعراضتخفيفإلىتؤديمانادرا ًاسترازالكولينمثبطات

لينالكومقوياتمنالزائدةالجرعةعنالناجمةالأعراضوالعضليالوهنعنالناجمةالأعراضبينالتوازنإن

منضليعضعفوالوخيمالعضليالوهنمنعضليضعفالوقتبنفسيظهرقدالمريضنفسوجدا ًدقيقة

.مختلفةعضليةمجموعاتفيالكولينمقويات



:الكولينمقوياتجرعةزيادةعنالناجمةالأعراض-

عضليةتقلصات

عنالمنذرةالعلاماتوالأعراضهذهكلتعرق-:المفرزاتزيادة

(تخفي)تقنعأنيمكنالجرعةزيادةBronchorrhoeaقصبيثر-

.الاتروبينأعطيإذاتنفسصعوبة

الحدقةتقبض:بالحدقةعلامات

.(الكولينرجيةالأزمة)معممعضليضعفإلىالنهايةفيستؤديالكولينمقوياتمنالزائدةالجرعة

.ابكالتشبعدكولينالاستيلمستقبلاتفيخسارةإلىتؤديالمزمنةالعاليةالجرعاتإنالحقيقةوفي



:الستيروئيدات

%30استرازكولينالبمثبطاتللمعالجةمقنعبشكليستجيبولمالذينالمرضىفينيزولونالبريداستعماليمكن

.سنوات5حتىيستمرللمرضهجوعفييدخلونبالستيروئيداتالمعالجينالمرضىمن

بعدأيام10-5بعدالحدوثشائعالمرضأعراضاشتدادلأنبالستيروئيداتالمعالجةعندالحذريؤخذأنيجب

.بالمعالجةالبدء

.بالدواءالمحدثةالمضاعفاتحدوثمعدللانقاصيجرىاليوميةالجرعةتبديل



:الستيروئيداتغيرالأخرىالمناعةمثبطات

الكولينلمضاداتالاحتياجاتانقاصوStabilisingالمرضاستقرارفيمفيدا ًيبدوالعقارهذا:الآزوثيوبرين-

.بالستيروئيداتالعلاضعلىالمعندينالمرضىفيخاصةمفيدهوواستراز

نيوازأنالطبيبعلىيجب(مفيدة)ناجعةاستجابةعلىللحصولشهر12-6لمدةبالآزاثيوبرينالعلاجيؤخد

.أخرىإنتاناتأو/وكبدالتهابحدوثوالعظمنقيكتثبيطمضاعفاتهوالدواءفوائدبين



:Thymectomyالتيموساستئصال

أن(المرضتحسن%50,المرضهجوع%30-20)التيموساستئصالفائدةفإنتيموماوجوداستبعادعند

الوهنمرضىعندالجراحيالعملبعدالتنفسيةالصعوباتوSternotomyالقصبضعخطورةمعتوازنأنيجب

.العضلي

بالمرضابةإصوقصةمعممةأعراضمنيشكونالذيناليفعانالمرضىفيفائدةأكثريبدوالتيموساستئصالإن

.سنوات5فترةمنأقلمن



Plasmapheresis:البلاسمافصد

المناعيولينالغلوبنقليتموالأخرىالبلاسمابمعيضاتأوبالالبومينالمريضبلاسماتبديليتمالاجراءهذافي

IgGالكولينالاستيلمستقبلاتاضدادمستوياتتنخفضبالتاليوالمريضمن.

وأسابيع3-2بعدالأضدادمستوياتارتفاععودةبسببمراتعدةالبلاسماتبديلإجراءالبدءفيالأمريستلزم

بنفساعةللمنمثبطةمعالجةيعطىأومزمنمتقطعالبلاسماتبديلإماللمريضيجرىالمرضهجوععلىللمحافظة

فيفعاليةأكثرهوالأغلبعلىالبلاسمافصد.الآزاثيوبرينوكالستيروئيداتالبلاسماتبديلفيهايجرىالذيالوقت

استئصالقبلالسريريةالحالةلتحسين-2-العضليالوهنأزمة-1:فيويستعملالأمدقصيرتحسنعلىالحصول

المرضىعنديكرر-4-بالستيروئيداتالمعالجةابتداءعندالمحدثالمرضاشتدادعلىللسيطرة-3-التيموس

الأمدطويلاستشفاءأخرىجهةمنيحتاجوأنيمكنالذينشديدبمرضالمصابين



خلاصةًعنًالمعالجةً

المرضىعلالمناعيةالسيطرةتتمعندماو(لآخرهأولخمن)المرضكلخلالتستخدملاأنيجباسترازالكولينضادات

.الأدويةهذهإيقافيمكن


