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Encefalomieliti progresiv me ngurtési dhe mioklonus (EPNM)

MKB G04.8 / Progressive encephalomyelitis with rigidity and myoconus

PROGRESSIVE
ENCEPHALOMYELITIS
WITH RIGIDITY

AND MYOCLONUS (PERM)

Nocion

Encefalomieliti progresiv me ngurtési dhe mioklonus éshté i rralllé dhe njé sindrom i réndé neurologjik
gé vecohet me ngurtési muskulore, spazém, ngérge si dhe mosfunksionim té trungut truror dhe sistemit
nervor autonom vegjetativ.

Simptome

Mosfunksionimi autonom vegjetativ, ngérce té dhimbshme, hiperrefleksi, probleme me frymémarrjen,
amnezi, diskinezi (aktivitet i pavullnetshém i muskujve i cili mund té paraqitet né formén e tikave té
zakonshme ose lévizjeve stereotipe). Simptomet paragiten pér shkak té démtimit té trasmetimit té
glicinés ( glicina éshté neurotransmetues né sistemin nervor qéndror) né sinapsat, vecanérisht né palcén
kurrizore dhe shtyllén kurrizore.

Epidemiologjia

EPNM klasike paragitet te graté dy deri tre heré mé shumé se sa te meshkujt. Té propozuara jané disa
ndarje té EPNM sipas réndésisé ose shpérndarjes sé ngurtésisé dhe paragitjeve neuologjike shogéruese.

Patogjeneza



Njé hap i madh pér kuptimin e patogjenezés sé EPNM éshté béré né vitin 1988, kur lidhja midis anti-GAD
antitrupthave dhe EPNM éshté studjuar pér heré té paré. Antitrupthat kundér GAD (glutamat
dekarboksilaza) jané pozitive né 80% té pacientéve me EPNM. Antitrupthat e tjeré, si N-metil-D-aspartat
(NMDA) antitrupthat jané té lidhura me nénnjési té ndryshme té receptorit NMDA. Té paragitura jané
ndryshime edhe né pjesé té tjera té trurit si¢ éshté korpus kalosum ose trungu truror. Mé shumé se
gjysma e pacientéve kané tumor shogérues, zakonisht teratom té vezoréve i cili mund té ngatérohet me
cisté beninje. Zbulimi i tumorit éshté i rrallé te meshkujt me EPNM. Tumoré té tjeré né raste té rralla
jané teratom i mediastinumit, kancer i mushkeérive, limfoma Hockin, neuroblastoma, kancer i gjirit dhe
tumori i testikujve. Anti-LGI1 antitrupthat te kjo sémundje jané shkak pér pérkegésimin e kujtesés,
sulmeve epileptike, crregullimeve mendore dhe hiponatremisé. Hiponatremia éshté njé tipar
karakteristik i anti-LGI1 AE, kurse 60% deri 80% té pacientéve té tillé kané hiponatremi rezistente.
Mekanizma patogjenike, me shumé mundési, éshté e lidhur me sindromin e tajitjes sé papérshtatshme
té hormonit antidiuretik. Kombinimi i antitrupthave té cilat jané té pranishém tek kjo sémundje
mendohet gé mund té jeté pérgjegjés pér karakterin progresiv té saj.

Diagnoza

Réndé éshté té konstatohet diagnoza e EPNM. EMG, antitrupthat né serum dhe |éngu truroshpinoré
mund té ndihmojné ne konfirmimin e dijagnozés. Paragitja klinike fillestare mund té jeté jospecifike dhe
e pazakonshme. Dallohet edhe nivel i larté i D-dimeréve. Kjo e shpjegon edhe rezikun e mundshém pér
trombemboli. Diagnoza diferenciale t€ mundshme té EPNM jané sindroma paraneoplastike dhe
sémundje té tjera neuromuskulore.

Terapia

Imunoterapia, plazmafereza, imunoglobulinat intravenoz (IVIG), kortikosteroidat dhe rituksimab jané té
paragitur si té suksesshém né raste individuale, edhe pse efikasiteti i kétyre agjentéve nuk éshté i
konstatuar. Pérvec késaj, disa raporte e paragesin efikasitetin e trajtimit afatgjaté me azatioprin.
Sidogofté, EPNM mbetet nje entitet klinik i cili vazhdimisht pasurohet me simptoma dhe antitruptha té
rinj. Ciklet e plazmaferezés dhe IVIG nuk paraqesin pérparim té rendesishém terapeutik.
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