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Razionale Scientifico

Le sindromi Miasteniche Congenite e Disimmuni sono state inserite
nell’ultimo elenco delle malattie rare, insieme alla Sindrome di
lambert Eaton, gia riconosciuta precedentemente.

Questo corso di formazione a distanza si pone lo scopo di fornire
maggiori informazioni e un aggiornamento sulle terapie attualmente
disponibili, con particolare attenzione alla Sindrome di Lambert
Eaton La sindrome miastenica di Eaton-Lambert (LEMS) e una rara
malattia autoimmunitaria in cui anticorpi diretti contro il recettore

del calcio voltaggio-dipendente provocano una alterazione del rilascio

dei quanti di acetilcolina a livello presinaptico nella giunzione

neuromu S(",(l]i] re.

La LEMS e caratterizzata da un quadro clinico che comprende
debolezza muscolare, riflessi osteotendinei ridotti, un reperto
elettromiografico molto caratteristico (potenziamento posttetanico)
be disturbi della sfera vegetativa.

Circa la meta dei pazienti e portatore di un disturbo oncologico, il piu
frequente dei quali ¢ il carcinoma polmonare a piccole cellule.

La malattia puo essere facilmente confusa sul piano clinico con la
Miastenia Gravis, una malattia autoimmune, anch'essa rara, con
anticorpi contro antigeni sulla membrana postsinaptica della
giunzione neuromuscolare. La LEMS e una malattia molto rara e,
probabilmente sotto-diagnosticata, per la sua scarsa conoscenza
anche in ambito neurologico.

Con questo corso intendiamo fare aggiornamento sui meccanismi
patogenetici della LEMS, sulla diagnostica anche differenziale, sui
fenotipi clinici, sulle novita terapeutiche e quindi aumentare con
questa forma di comunicazione la consapevolezza di malattia e la sua
possibilita di gestione anche terapeutica.

Programma

* Meccanismi Patogenetici
R. Mantegazza

* Diagno
V. Scaioli

Neurofisiologia
¢ Clinica
R. Mantegazza

* Terapia
R. Mantegazza



