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Myastenia Gravis;

* Noromuskuler kavsak bozuklugu...

* Antikora bagli otoimmun bir hastalik...
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* Asetil kolin (ACh)...



* Uyar arttikga salinan ACh miktar|\|/
* Presinaptik zayiflama...
+ Zaten AChR |,

Myastenik

yorgunluk

Biocking of

.. ACH Binding

ACHR Antibodies
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Epidemiyoloji

7500 de 1...
Kadinlarda 20-30 yaslar...
Erkeklerde 50-60 yaslar...

Q13 orani 3/2...

Timus hastaliklari %75 eslik edebilir...

(timoma, timus hiperplazisi...)



Klinik Bulgular

* Gucsuzluk ve kaslarda yorulma...
* Arka arkaya kullanmakla yorgunluk...

* |stirahat veya uyku sonrasi diizelme...



Klinik Bulgular

* Kranial kaslar:;

dudak ve ekstraokuler kaslar...
* Diplopi ve pitoz sik...(okiiler)
* Ekstremite kaslari %85...
proksimal ve asimetrik...(jeneralize)
* DTR'ler normal...

A

Solunum kaslarinin gucsuziugu..
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Myastenik Kriz

* Tani almis MG hastalarinin %12-16" sinda tani

aldiktan sonra 2-3 yil icinde ...

* |k tani “kriz” de olabilir...



Myastenik Kriz

llk degerlendirme;

* MG tanisinin dogrulanmasi
* Tetikleyicilerin arastiriimasi

* Yutmanin degerlendiriimesi, MV ihtiyaci



Myastenik Kriz

MG tanisinin dogrulanmasi

v' Ayrintili fizik baki...

v AChR antikoru (veya MuSK)... radioimmiinassay
v Endrofonyum klorid (Tensilon)...2 mg + 8 mg IV
v’ Repetetif sinir stimilasyonu

v Tek lif elektromyografisi

v’ Kranial MRI



Myastenik Kriz

Tetikleyicilerin arastiriimasi

v’ Enfeksiyonlar %30-40

v Travma

v’ Cerrahi uygulamalar (timektomi)

v ilaglar (aminoglikozid, (3 bloker, steroidler, magnezyum...)
v’ Tedavinin kesilmesi (AChE inhibitérii)

I A

A
v’ Elektrolitler (K\|/|, Cav, Mgl )



Myastenik Kriz

Yutmanin degerlendirilmesi, MV ihtiyaci

Tabhlo 2: Mekanik wentilasyonun endikasyonlan {Ulukaya S. Tirk
Narloji Dergisi Suppl-1 200612 :104-109)

aolunumun merkezi regilasyonunun yetersizligi (apne, ataksik veya
kiime solumumu)

Hava yolumu komumada yetersiziik, aspirasyom-yogun sekresyon

Oimas muhtemel sinir-kas solunoum yetersizligi (takipne., istirahatte
dispne, yvardimo solumum kaslanmn kullamlmas:, arada nefes almak
igin kesikli komusma)

Solumum sayist S35 dak dzerninde

Tidal wolim <6 mlfkg

Vital kapasite <15 ml/kg

M aksimum inspirtuar gidg <15 cmH40

Kan gan analizinde
P ally»<50 mmHg {oda havasa soluma ile)

P aC0==50 mmHg {metabolik alkaloz yokiugunda)Hiperkapmni
P'al>/ Fil2 oram <300 mmHg

Salumum yetmezligi acil hipoksi v/ veyva hiperkapni olmadan Gnoe
beklenmelidir. Hhzh ilerleyen nirmuskuler hastabklarda entilbbasron
psigi daha dilsidktir.

13



Ayirici Tani

Elektrolit anormallikleri,
Miyopatiler,
Guillain-Barré sendromu,
Botulismus,

Organofosfor zehirlenmesi,



Ayirici Tani

* Lambert-Eaton sendromu,
* Servikal omurilik ve beyin sapl kompresyonlari

* AChE enzimi inhibitorlerinin asiri alimi

(kolinerjik kriz > SLUDGE )




Tablo 1: Myastenik ve kolinerjik kriz farkhliklan

Myastenik Kriz Kolinerjik kriz

Giiz Pupiller genis ya da Pupiller daralmis, uzaga
orta derecede genis bakigta akomodasyon sorunlar

Solunum Kas gigsiziigine bagh | Bronkokonstriksiyon ve brong
solunum gigsizligy | salgs arhsina bagh belirtiler,
kas pigsizligi

Kalp Tagikari Bradikardi

Batin igkilamada zorlanma | Karinda kramplar, ishal

Deri Soluk ve sojuk Hiperemik, sicak

Tensilon testi | Pozitif Nenatif

Tedavi Myastenik kriz tedavisi | llaci kesilir. Atropin LV,

aspirasyon veya gerekirse
entibasyon
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Tedavi

Antikolinesteraz tedaviler (...ostigmin)
Timektomi

immunsupresyon; glukokortikoidler, azatiopirin,

mikofenolat mofetil, siklosporin

Plazmaferez ve IVIg



Myastenik kriz tedavisi

Mutlak yogun bakim...

Solunum destegi... (non /invaziv MV)
Enfeksiyonla mucadele...

Sivi- elektrolit dengesi...

Pulmoner fizyoterapi

Plazmaferez ve IVig



Tedavi

Plazmaferez

* 2 hf suresince 5 plazma degisimi

(her degisimde 3-4 It)

* Anti-AChR antikorlari kismen azalir...

* Klinik duzelme saglar...



Tedavi

IVig
* 2 gr/kg 5 gun (400 mg/kg/gun)

* Tedavi sirasinda veya 4-5 gun icinde baslayan

ve aylarca suren duzelme...

* Olgulebilen Anti-AChR antikor miktarinda

anlamli etkisi yok...



Eve neler goturuyoruz ?
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