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TEMA 9
Implicacions logopediques en les
malalties de la transmissié neuromuscular

1 RESULTATS DE L’APRENENTATGE

En finalitzar aquest tema heu de ser capacos de:
- ldentificar, classificar i establir un pronostic aproximat dels trastorns de la transmissio
neuromuscular més freqients.
- Determinar les afectacions en la parla dels pacients amb un trastorn de la transmissid
neuromuscular a partir de la seua historia clinica.

2 CONCEPTES BASICS

La SINAPSI neuromuscular

1. Al boto presinaptic es troben les vesicules d'acetilcolina (ACh).

2. El potencial d'accid del nervi estimula |‘alliberament d’ACh que actua sobre els receptors de I'ACh
(AchR).

3. Quan I’Ach (neurotransmissor) es combina amb receptor Ach (AchR) es permet I'entrada de cations
(Na). Aixo despolaritza la placa terminal i es genera un potencial d‘accié que desencadena la contraccié
muscular.

4. Aquest procés finalitza rapidament per la hidrolisi d’Ach per I'acetilcolinesterasa (AChE) que es troba
al fons dels plecs postsinaptics.

3 CLASSIFICACIO DE LES MALALTIES DE LA TRANSMISSIO NEUROMUSCULAR

Les malalties de la transmissié neuromuscular es poden classificar en:
1. Adquirides:
1.1.Autoimmunitaria:
- Miastenia greu.
- Sindrome miasténica de Lambert Eaton.
1.2 Toxines: botulisme.
2. Geneétiques: sindromes miasteniques congéenites.
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4 MIASTENIA GREU

En la miasténia greu (MG) el defecte principal és un descens del nombre de receptors d'acetilcolina
(AChR) de la membrana postsinaptica. Per tant, la miastenia és una malaltia postsinaptica.

La quantitat d'Ach alliberada per cada impuls normalment disminueix amb ['activitat repetida; aixo
causa l'activacié d'un nombre cada vegada menor de fibres musculars i aixi apareix la caracteristica
fatiga miastenica (és el simptoma principal de la miasténia).

Les alteracions neuromusculars, en la major part dels casos, son secundaries a una resposta
autoimmunitaria regulada per anticossos especifics anti-AChR. Aquests disminueixen el nombre dels
AChR en les unions neuromusculars per 3 mecanismes:

i Degradaci6 accelerada dels AChR.

ii. Bloqueig del lloc actiu dels AChR, del lloc on normalment es fixa I'ACh.

iii. Lesié de la membrana muscular postsinaptica pels anticossos en col-laboracié amb el

complement.

Es 2 vegades més freqlient en dones (pic 28 anys) que en homes (pic 50 anys)

4.1 CLINICA DE LA MG

1. FATIGA (simptoma principal) i debilitat muscular que apareix o s'agreuja amb moviments repetits o
amb la contraccié muscular sostinguda.
2. Ocular (molt freqlient): ptosi i diplopia. Hi pot haver fins estrabisme per cansament de la musculatura
extra ocular.
3. Bulbar:
- Disartria flaccida (vegeu Tema 11) i dificultat per a mastegar.
- Paralisi de la llengua.
- Alteracio de la deglucié (disfagia) que pot causar pneumonia aspirativa.
4. Facial:
- Expressié facial reduida (els musculs facials on els primers. Es caracteristic perqué la
musculatura del trigemin (V) és afectada en poques malalties.
5. Extremitats i tronc:
- S'afecta més la musculatura proximal que la distal i els bragos més que les cames.
- Sol ser una afectacié asimétrica.
- Ptosi de cap és caracteristic (musculs cervicals).
6. Insuficiéncia respiratoria (greu) (DEBILITAT RESPIRATORIA): Crisis miasténica per debilitat de
diafragma i musculs intercostals. També pot ser deguda a paralisi de cordes vocals.
7. Sensibilitat conservada.

4.2 PARLA

Disfonia flaccida, parla entretallada progressiva amb una disminucié de la intensitat de la veu a mesura
que parla. Aguests pacients tenen una normalitat en les troballes laringoscopiques.
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5 SINDROME MIASTENICA DE LAMBERT EATON

Malaltia presinaptica per anticossos contra canals de calci dependents de voltatge. Les principals
manifestacions cliniques sén debilitat i fatiga, que milloren transitoriament després d’exercici mantingut
(a diferencia de la MG). Rarament s’afecten els musculs extra oculars, a diferéncia de la MG.
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