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Praca kazuistyczna
Case report

Opadanie powiek jako problem diagnostyczny i terapeutyczny
u pacjenta ze wspolistniejgca miastenia i dystonig
— opis przypadku
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in a patient with coexistent myasthenia gravis and dystonia — case report
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STRESZCZENIE

Cel. Opadanie powiek jest dos¢ czestym, ale niespecyficznym objawem pojawiajqcym sie w roznych chorobach neurologicznych.
Omowiono trudnosci diagnostyczne zwiqzane z wspotistnieniem dwoch chorob, w ktorych wystepuje opadanie powiek.

Przypadek. Przedstawiamy historie choroby 64-letniego mezczyzny przyjetego z powodu wystepujqcego od 2 lat opadania powiek.
Na podstawie obrazu klinicznego i badan dodatkowych rozpoznano miastenie z towarzyszqcym kurczem powiek. Zastosowannie piry-
dostygminy pozwolito na zniesienie asymetrii szpar powiekowych. W zwiqzku z objawami dystonii ostrzyknieto toksynq botulinowq
miesnie okrezne oczu z dobrym efektem, nie obserwujqc nasilenia objawow miastenicznych.

Komentarz. Opisany przypadek pokazuje, ze swiadomos¢ mozliwosci wspotwystepowania roznych chorob powodujqcych zaburzenia
otwierania oczu pomaga we wiasciwym zaplanowaniu badan i leczenia.

SUMMARY

Objective. Blepharoptosis is a rather common but nonspecific symptom of various neurological conditions. Diagnostic difficulties related
to coexistence of two disorders with the symptom of drooping eyelids are discussed in the paper:

Case report. A case is presented of a 64-year-old man admitted to our department with a two-year history of periodic bilateral ptosis.
On the grounds of the clinical picture and diagnostic procedures the patient was diagnosed with myasthenia gravis and concomitant blepharo-
spasm. The asymmetry of palpebral fissures subsided after pyridostygmine therapy. While botuline toxin injections resulted in an impro-
vement of blepharospasm, no evidence of the myasthenic symptoms deterioration was found.

Commentary. In the proper planning of diagnostic procedures and treatment the possibility of coexistence of different disorders charac-

terized by drooping eyelids should be taken into account.
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Opadanie powiek (ptoza) jest dos¢ czgstym, ale niespe-
cyficznym objawem pojawiajacym si¢ w roéznych choro-
bach neurologicznych. Nierzadko stanowi pierwsza i po-
czatkowo jedyna manifestacj¢ choroby. Szerokos$¢ szpary
powiekowej u dorostych wynosi ok. 9 mm i jest zalezna
od dzialania migs$nia dzwigacza powieki, mig$nia tarcz-
kowego gornego, migsnia okrgznego oka, a w przypadku
niedowtadu migéni dzwigaczy takze od dzialania migénia
czotowego. Opadaniem powiek nazywamy stan, w ktorym
powieka gorna przykrywa wigcej niz 2 mm tgczowki z po-
wodu oslabienia lub nieprawidtowej czynnosci mig$nia
dzwigacza powieki albo mig$nia tarczkowego. W rozpoz-
naniu nalezy przede wszystkim uwzgledni¢ czy mamy do
czynienia z prawdziwym czy tez rzekomym opadaniem po-
wieki (ptosis vs pseudoptosis). Kolejnym krokiem jest zr6z-
nicowanie czy ptoza wynika z niedowladu, czy z niepra-
widlowego przyczepu migsni unoszacych powiekg oraz
ustalenie, ktory z migsni ulegt ostabieniu. Koncowy etap
réznicowania polega na okresleniu lokalizacji uszkodzenia
w uktadzie nerwowym. Moze to by¢ zaburzenie w obrgbie

drog osrodkowych, nerwu okoruchowego, ztacza nerwowo-
mig$niowego albo migsni.

Pseudoptoza moze by¢ spowodowana procesem miejsco-
wym, w ktérym dochodzi do obrzeku powieki. Stan taki
moze powsta¢ w zwiazku z urazem, guzem (np. nerwiakow-
16kniak, torbiel epidermalna) lub obecnoscia ciata obcego.
Inng przyczyna rzekomej ptozy moze by¢ mimowolna czyn-
nos$¢ migsnia okreznego oka powodujaca nadmierne niekon-
trolowane zamykanie oczu. Jezeli dotyczy tylko jednego oka
najczegsciej jest wywotana miejscowym podraznieniem przez
ciato obce lub zakazenie. Taki ,,reaktywny kurcz powiek”
fatwo jest rozpozna¢ w przeciwienstwie do samoistnego,
ktory na poczatku moze sprawiaé trudnosci diagnostyczne
i bywa omytkowo rozpoznawany jako miastenia oczna.

Zaburzenia w obrebie ztacza nerwowo-migsniowego czg-
sto sa powodem opadania powiek. Zazwyczaj istnieja charak-
terystyczne cechy ptozy spowodowanej miastenia. Zdarzaja
si¢ jednak przypadki mniej typowe, a takze mozliwe jest
wspotwystgpowanie dwoch chorob powodujacych zaburze-
nia otwierania oczu [1].
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Rysunek 1. Wynik préby elektrostymulacyjnej z m. naramiennego

OPIS PRZYPADKU

64-letni mezczyzna zostat przyjety do Kliniki Neurologii
w Zabrzu z powodu wystgpujacego od 2 lat opadania po-
wiek. Objawy pojawialy si¢ w czasie spacerow i nie miaty
zwiazku z pora dnia, towarzyszyly im ruchy mimowolne gto-
wy 1 wokalizacje. Ponadto, od kilku lat u chorego wystgpo-
wata chrypka i okresowo pojawiato si¢ podwojne widzenie.
0Od 27 lat byt leczony perazyna w dawce 100—200 mg/dobg
z powodu schizofrenii. W wywiadzie rowniez nadci$nienie
tetnicze 1 cukrzyca.

Badaniem neurologicznym stwierdzono: kurcz powiek,
ruchy mimowolne glowy o charakterze potakiwania,
niesynchroniczne z wymienionymi objawami wokalizacje,
niestata asymetri¢ szpar powiekowych P>L, niewielka
asymetri¢ odruchow glebokich P>L oraz obustronna ten-
dencje¢ do objawu Babinskiego. Okresowo pacjent zgtaszat
podwdjne widzenie. W czasie hospitalizacji stan psychicz-
ny byt stabilny.

Elektromiograficzna proba miasteniczna z m. naramien-
nego wypadta dodatnio. Odnotowano spadek amplitudy 5:1
odp. 27%, po 1 min. 53%, po 3 min. 54%, zgodny ze spad-
kiem pola odpowiedzi. Wykonano réwniez elektrostymula-
cyjna probe nuzliwosci z aktywacja bodzcem tezcowym,
uzyskujac spadek amplitudy 5:1 odp. 59%, po 2 min. spa-
dek 22%, po 5 min. wzrost 33% (rys. 1).
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Rysunek 2. Wynik proby elektrostymulacyjnej z m. naramiennego
po aktywacji bodZzcem tezcowym

Rowniez nieprawidlowy byt wynik badania elektromio-
grafii pojedynczego widkna migsniowego (SF-EMG) z m.
prostownika palcow wspdlnego (rys. 2). Sredni jitter wy-
nosit 139 us, blokowanie stwierdzono w 10 parach.

Po podaniu chlorku edrofonium (Tensilon) obserwo-
wano krotkotrwata poprawg kliniczna — ustapito podwojne
widzenie.

Stwierdzono wystgpowanie przeciwciatl skierowanych
przeciwko receptorom acetylocholiny o mianie 1,79 nmol/l
(N: do 0,4 nmol/l).

Diagnostyka obrazowa $rodpiersia (TK) ujawnita obec-
no$¢ zmiany o gestosci tkanki thuszczowej w §rodpiersiu
gornym przednim.

Badanie MR gltowy uwidocznito rozsiane korowo-pod-
korowe zmiany naczyniopochodne.

Konsultujacy torakochirurg zakwalifikowat pacjenta do
tymektomii, na ktora chory nie wyrazit zgody.

Rozpoznano miasteni¢ z towarzyszaca dystonia seg-
mentalna.

Wilaczono pirydostygming (Mestinon), uzyskujac po-
prawg (zniesienie asymetrii szpar powiekowych i ustapie-
nie podwdjnego widzenia). W zwiazku z objawami dys-
tonii ostrzyknigto toksyna botulinowa mig$nie okr¢zne oczu
z dobrym efektem, bez wptywu na objawy miasteniczne.
Zalecono konsultacjg psychiatryczna proponujac odstawie-
nie perazyny i zastosowanie klozapiny.
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OMOWIENIE

Opadanie powiek moze by¢ pierwszym, a czasem jedy-
nym objawem choroby neurologicznej.

Jest czgstym objawem zaburzen w obregbie ztacza ner-
wowo-migéniowego. Miastenia zaczyna si¢ od zajgcia migs-
ni ocznych u ok. 40% pacjentéw, a w dalszym przebiegu
dotyczy migsni ocznych u 85% pacjentéw [2]. Zazwyczaj
poczatkowo opadanie powieki dotyczy jednego oka, ale
do$¢ szybko objawy staja sig¢ obustronne. Charaktery-
styczna cecha objawow w przypadku miastenii jest ich
zmienno$¢ oraz nasilanie si¢ w ciagu dnia [3]. Opadaniu
powiek w miastenii towarzyszy kompensacyjna czynnos¢
migénia czotowego i odchylenie gtowy, jesli migsnie te nie
sg dotkniete choroba.

Zarowno potwierdzenie, jak i wykluczenie ocznej po-
staci choroby moze stanowi¢ problem, jesli przeciwciata
przeciwko receptorom acetylocholiny sa nieobecne, co jest
mozliwe u 50-70% pacjentéw, a odpowiedz na inhibitory
acetylocholinesterazy jest negatywna lub watpliwa. Na do-
datek w postaci ocznej badania elektrofizjologiczne maja
mniejsza czuto$¢ niz w uogolnionej [1].

W omawianym przypadku rozpoznanie miastenii nie
budzi watpliwosci, poniewaz badania diagnostyczne w pel-
ni potwierdzity rozpoznanie. W badaniu przedmiotowym
u chorego stwierdzano réwniez mimowolne i przymusowe
napadowe zaciskanie powiek. Na podstawie obserwowa-
nych objawow rozpoznaliSmy kurcz powiek (blepharo-
spasmus). Do objawow dystonii zaliczono réwniez ruchy
mimowolne gtowy i1 wokalizacje.

Diagnozujac zaburzenia otwierania oczu nalezy wzia¢
pod uwage mozliwos¢ wystgpowania kurczu powiek. Jed-
nakze na poczatku choroby wlasciwe rozpoznanie moze sta-
nowi¢ problem. Powodem pomyltek diagnostycznych jest
duza zmiennos¢ i poczatkowo przemijajacy charakter obja-
wow, a takze wplyw czynnikéw zewnetrznych lub niespecy-
ficznych bodzcow, réwniez niektorych lekow (pirydostyg-
mina!). Kurcz powiek ustgpuje pod wptywem stresu i moze
znika¢ podczas badania przez nowego lekarza [1].

Kurcz powiek moze by¢ zapoczatkowany przez chorobg
oczu, w tym rowniez objawy oczne miastenii. W rzeczy-
wisto$ci polaczenie miastenii i zespolu Meige’a nie jest
do konca przypadkowe. Kurlan i wsp. opisali 5 pacjentow,
u ktorych wspotwystgpowaly te dwie choroby. U trzech
pacjentow objawy dystonii 1 miastenii pojawily si¢
rownoczesnie, u jednego pacjenta objawy zespolu Meige’a
poprzedzaty kilka miesigcy wystapienie objawow mia-
stenicznych, a u ostatniego miastenia zostala rozpoznana
4 lata przed wystapieniem dystonii ustno-zuchwowe;j i kur-
czu powiek [4].

Trudno doktadnie okresli¢ jaka byta sekwencja pojawia-
nia si¢ objawoéw u naszego pacjenta. Hospitalizacja w na-
szej klinice miata miejsce po dwoch latach od wystapienia
opadania powiek z okresowym podwojnym widzeniem. Od
poczatku obserwacji klinicznej stwierdzali$my mimowolne
zaciskanie powiek i niesynchroniczne z nim wokalizacje.

Obserwacje Kurlan i wsp. sugeruja, ze zmgczenie migs-
ni zewngtrznych oka moze prowadzi¢ do synkinetyczne-
go mrugania i ostatecznie do kurczu powiek. Odwrotnie
— u chorych z subkliniczna oczna postacia miastenii moze
dochodzi¢ do nuzliwo$ci migs$ni ocznych z powodu mimo-

wolnego czgstego i silnego kurczu powiek i tym samym do
ujawnienia sig¢ choroby [4].

Patogeneza kurczu powiek pozostaje nieznana. Sa do-
niesienia o zwiazku pomiedzy kurczem powiek i réznymi
chorobami autoimmunologicznymi. To sugeruje, ze w kur-
czu powiek roéwniez moga odgrywac rolg mechanizmy im-
munologiczne. Opisano kurcz powiek w przebiegu tocznia
rumieniowatego, chorobach tarczycy i zespole Sjogrena.
Objawy ustepowaly po zastosowanym leczeniu immunosu-
presyjnym [5].

Wspdtistnienie miastenii i zespotu Meige’a nie tylko
stanowi problem diagnostyczny, ale moze roOwniez stwarzac
trudnos$ci terapeutyczne. Opisywano przejsciowe zmniej-
szenie kurczu powiek po zastosowaniu inhibitoréw ace-
tylocholinesterazy, co moze mylnie utwierdzaé w rozpo-
znaniu miastenii, szczeg6élnie gdy nie zostana wykonane
wszystkie nalezne badania diagnostyczne [1].

Natomiast leczenie kurczu powiek iniekcjami toksyny
botulinowej moze spowodowac nasilenie zaburzen transmi-
sji nerwowo-migsniowej, poniewaz toksyna botulinowa blo-
kuje uwalnianie acetylocholiny w presynaptycznej czgsci zta-
cza nerwowo-migsniowego wywotujac ostabienie mig$ni
[6, 7, 8]. Opisano przypadki chorych leczonych z powodu
dystonii toksyna botulinowa, u ktorych wystapily objawy
cigzkiej miastenii, a nawet przetom miasteniczny [9, 10, 11].
Objawy te pojawialy si¢ po wczesniejszym wielokrotnym
zastosowaniu leku bez powiktan. Iwase i wsp. uwazaja, ze
w zwiazku z mozliwos$cia wystgpowania subklinicznych
zaburzen transmisji nerwowo-mig$niowej powinno si¢ przed
kwalifikacja pacjenta do leczenia preparatami toksyny botu-
linowej oznaczy¢ poziom przeciwciat przeciwko receptorom
acetylocholiny lub przeprowadzi¢ inne istotne badania do-
datkowe [10]. Jednoczesnie w literaturze opisani sa chorzy
z potwierdzona miastenia i wspolistniejaca dystonia, u ktorych
bezpiecznie zastosowano toksyng botulinowa [12, 13].

U naszego chorego po ostrzyknigciu mig$ni okreznych
oczu rowniez nie doszto do nasilenia objawow miastenicz-
nych, a uzyskano wyrazne zmniejszenie kurczu powiek.
Iniekcje toksyny botulinowej byty stosowane dwukrotnie
w odstgpie trzymiesigcznym (250 j. i 160 j.). Chory stale
zazywa Mestinon w dawce 180 mg/dobg. Podczas kilku-
miesigcznej obserwacji pacjenta stwierdzono niemal catko-
wite ustapienie objawow, zar6wno podmiotowych, jak
i przedmiotowych.

Zastanawiajac si¢ nad etiologia dystonii u naszego cho-
rego nie rozstrzygneliSmy czy miata ona charakter pierwotny,
czy byla efektem wieloletniego przyjmowania neurolepty-
kéw, czy tez wynikiem naczyniowego uszkodzenia mozgu.

Opisywany przez nas przypadek pokazuje, ze wazna jest
$wiadomos$¢ mozliwego wspotwystgpowania roznych cho-
rob z objawami opadania powiek, poniewaz pomaga to we
wlasciwym zaplanowaniu badan i leczenia.
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