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Sindrome di Lambert e Eaton 

Neuromiotonia 

home 

Sindrome di Morvan 

 autoanticorpi come marcatori diagnostici della malattia con un diretto ruolo patogenetico 

 autoanticorpi come marcatori diagnostici della malattia principale indicata 

 cerchi colorati caratterizzano i marcatori per investigazioni primarie 

 autoanticorpi come mezzi ausiliari per la diagnosi della malattia  

 autoanticorpi riscontrabili in prima linea in associazione ad altre malattie 

 autoanticorpi senza valore diagnostico per la malattia indicata 

 La letteratura citata è segnata con numeri rossi: cliccandoli si va agli autori alla fine 

del documento. Cliccando il simbolo della mano (  ) si ritornerà all’inizio della tabella ri-

spettiva. 

 I nomi degli autoanticorpi oppure le loro abbreviazioni elencati nelle tabelle sono 

collegate con le descrizioni, che si aprono cliccando i nomi rispettivi. 

 Le sensibilità e specificità indicate dipendono decisivamente sia dai metodi di 

dosaggio, sia dalle variabilità genetiche ed etno-geografiche sia dai gruppi di pazienti 

e dai controlli esaminati, tutto ciò si riflette in risultanze considerabilmente divergenti. 

Di conseguenza  i numeri indicati trasmettono solo un riferimento approssimativo per 

la selezione di un’indagine adatta alle questioni cliniche. Per questo tante volte sono 

state indicate valutazioni qualitative quali “bassa”, “media” oppure “alta”. 
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Miastenia gravis 
 

Autoanticorpi Sens [%] Spec [%] Malattie associate 

 Recettore dell’acetilcolina muscolare  50  - 90  alta  

 MuSK *  < 10  alta  15 

 Lrp4  < 10  alta  

 Agrina  < 10  alta  26, 27 

 Canale del potassio Kv1.4  12 - 15  alta  

 Collagene Q   3  alta  28 

 Recettore di rianodina (RyR)  15 - 20  alta timoma 

 Titina  30  alta timoma 

 Recettore della diidropiridina (Cav1.1)  37  alta timoma 

 Canali TRPC3  36  alta timoma 

 Gravina (AKAP-12)  31  alta  4 

 Rapsina   bassa intermedia  1 

 Muscolo scheletrico (FI)  80 intermedia  

 Acquaporina 4  bassa  bassa NMO 3, 7, 8, 13, 19 

 CASPR2   bassa  bassa NM, MS 19, 20 

 Actina   < 5  bassa EA 14, 17,  21, 22 

 -Actinina  < 25  bassa EA 14, 17, 21, 22 

 Filamina  < 10  bassa  9, 23 

 Proteina heat shock 70 (Hsp70)  < 20  bassa  6, 12 

 Proteina heat shock HSC71  < 20  bassa  12 

 Interferone-2  < 20  bassa  2, 5, 10, 11, 16 

 Interferone-8   < 20  bassa  2, 5, 10, 11, 16 

 Interferone-   < 20  bassa  2, 5, 10, 11 

 Interleuchina-12  < 20  bassa  5, 10, 11, 16, 18, 24, 25 

 Miosina   < 50  bassa  14, 17, 21, 22 

 Tropomiosina  < 30  bassa  17, 23 

 Troponina  < 30  bassa  17 

 Vinculina  < 10  bassa  23 

AH: epatite autoimmune MS: sindrome di Morvan NM: neuromiotonia 

NMO: neuromielite ottica     

* 
un antigene corrispondente a MuSK è stato descritto e denominato proteina p110 15 

 

  
 

 Indice delle malattie  Abbreviazioni 
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Sindrome di Lambert e Eaton 
 

Autoanticorpi Sens [%] Spec [%] Malattie associate 

 Canale di calcio (VGCC)  90 - 100   alta SCLC (60%), EL, DC, NS, DA 

 Canale di calcio Cav2.1 (tipo P/Q) 90 - 100 *1  alta NS, DA  8, 10 

 Canale di calcioCav2.2 (tipo N)  33 - 49 *1  alta DA 7, 8, 10 

 Canale di calcio Cav1.1 (tipo L) casistiche  non nota  1,5 

 Canale di calcio subunità   23 - 55   non nota 
 

14, 15, 24 

 SOX1 *2  bis 67  alta (SCLC) marcatore della SCLC
 21

 
 

16, 20
 

 Sinaptotagmina 1  30 *3  non nota  2, 17 

 Recettore dell’acetilcolina muscolare casistiche  MG/LEMS overlap 6, 11, 12 

 Recettore M1 mAChR  70 *4  non nota  18, 19 

 Glutammato decarbossilasi (GAD)  35  non nota  4 

 IA-2 (tirosina fosfatasi)  21  non nota  4 

 Hu casistiche *5   3, 9, 13, 22 

 CV2/CRMP5  5  non nota  16 

 PCA-2 casistiche   23 

DC: degenerazione cerebellare DA: disautonomia EL: encefalite limbica 

LEMS: sindrome di Lambert e Eaton MG: miastenia gravis SCLC: microcitoma polmonare 

NS: neuropatia sensoria 

 *1 meno frequente in forme paraneoplastiche con SCLC 

 *2 reattività incrociata con SOX2, SOX3, SOX21 

 *3 non è stata trovata in tutti i campioni esaminati 2 

 *4 presenza anche in pazienti con LEMS anti-VGCC negativi 18, 19 

 *5 9 % vedi Mason et al. (1997) 9  

vedi anche: Autoanticorpi nelle sindromi neurologiche paraneoplastiche 
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Neuromiotonia 
 

Autoanticorpi Sens [%] Spec [%] Malattie associate 

 Canale di potassio (complesso) *1  54 13 - 95  alta *2 timoma , SCLC, DA 3, 4, 5 

 Canale di potassio Kv1.1 *3  < 3   4, 7, 8 

 Canale di potassio Kv1.2 *3  < 3   4, 7, 8 

 Canale di potassio Kv1.6 *3  < 3   4, 7, 8 

 CASPR2  alta  alta *2  7, 9, 14 

 LGI1  bassa  alta *2  2, 7 

 Tag-1/Contactin 2  bassa  alta *2  7 

 Recettore dell’acetilcolina muscolare   14 13  timoma 6, 13 

 Recettore dell’acetilcolina ganglionare  14 13  tumori associati *4 12, 13 

 MuSK casistiche   11a 

 Recettore di rianodina (RyR) casistiche  timoma 10 

 Amfifisina casistiche  paraneoplasia 11 

 Glutammato decarbossilasi (GAD) casistiche  timoma 1 

DA:  disautonomia SCLC: microcitoma polmonare 

 *1 I bersagli degli anticorpi per lo più non sono le proteine formanti il poro del canale (Kv1.1, 1.2, 1.6) ma le 

proteine associate CASPR2, LGI1, Tag-1 (complesso canale). 

 *2 Valida per neuromiotonia, sindrome di Morvan e encefalite limbica. 

 *3 Autoanticorpi dimostrati mediante IFI con cellule trasfettate esprimenti la proteina canale rispettiva (4, 8); i 

resultati non potevano essere confermati con regolarità (7). 

 *4 Timoma (anti-CRMP5 positiva), microcitoma polmonare (SCLC; anti-CRMP5 positiva), carcinoma polmona-

re (anti-amfifisina positivo), SCLC (ANNA positiva ) (13). 
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Sindrome di Morvan 
 

Autoanticorpi Sens [%] Spec [%] Malattie associate 

 Canale di potassio (complesso) *1  40 - 80  alta  *3 LE, NM, EP, timoma 1, 6, 7 

 Canale di potassio Kv1.1 *2  < 3   4 

 Canale di potassio Kv1.2 *2  < 3   4 

 Canale di potassio Kv1.6 *2  < 3   4 

 CASPR2  alta  alta  *3 LE, NM, EP  9 

 LGI1  bassa  alta  *3 LE, NM, EP  
5

 

 Tag-1/Contactin 2  bassa  alta  *3  8 

 Recettore dell’acetilcolina muscolare   casistica  timoma, MG/SM 2, 3, 6
 

 Titina  casistica  timoma  6 

 Muscolo scheletrico (IFI)  casistica  timoma   6 

 Canale di calcio Cav2.2 (tipo N)  casistica   6 

LE: encefalite limbica NM neuromiotonia EP epilessia, convulsioni 

MG/MS: sindrome di overlap con miastenia gravis e anticorpi anti-AChR, anti-MuSK e anti-VGKC 

 *1 I bersagli degli anticorpi per lo più non sono le proteine formanti il poro del canale (Kv1.1, 1.2, 1.6) ma le 

proteine associate CASPR2, LGI1, Tag-1 (complesso canale). 

 *2 Autoanticorpi dimostrati mediante IFI con cellule trasfettate esprimenti la proteina canale rispettiva; i risultati 

non potevano essere confermati con regolarità (vedi letteratura: tabella neuromiotonia 7). 

 *3 Valida per neuromiotonia, sindrome di Morvan e encefalite limbica. 

vedi anche: Autoanticorpi nelle sindromi neurologiche paraneoplastiche 
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Abbreviazioni 

Sens sensibilità 

Spec specificità 

CASPR2 contactin-assozioated protein-2 

CV2/CRMP5 collapsing response mediator protein 5 

Hu Iniziali del nome del paziente 

IA2 islet cell antigen 2 

IIFT immunofluorescenza indiretta 

GAD glutamate decarboxylase 

LGI1 leucine-rich glioma inactivated 1 

Lrp4 low density lipoprotein receptor-related protein 4 

M1 mAChR recettore muscarinico colinergico M1 

MuSK tirosinchinasi muscolo specifico 

PCA-2 purkinje cell antibody Typ 2  

SOX1 sex determining region y-box 1 

Tag-1/Contactin 2 transient axonal glycoprotein 1 

TRPC3 transient receptor potential canonical type 3 

VGCC voltage gated calcium channel (canali del calcio voltaggio dipendenti) 

VGKC voltage gated potassium channel (canali del potassio voltaggio dipendenti) 
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