TANIM

 Noromuskuler kavsagin post-sinaptik
membrandaki AChR’e karsi olusan antikorlar
ile karakterize oto-immun bir hastaliktir.



Prevelans 1-15/100.000

Kadin/Erkek 3:2, kadinda 2-3. dekatta ilk peak,
ikinci peak erkekte 50-70 yas.

Acil serviste ilk tani MG olgusu nadir goéralur.

Tekrarlayan ataklarla basvurul..



Patofizyoloji

Noromuskdiler kavsakta asetilkolin
reseptorlerine (AChR) karsi oto-antikor
direk etkisi

Mevcut reseptor sayisinda azalmal!

Geri kalan reseptorler icin, oto-
antikor ACh savasi




Ach uyarisina yetersiz cevap ve
kas lifi amplitidinde dusme

Kas disfonksiyonu

Sonuc kas gucunde azalma




Normal events at the neuromuscular junction
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Normal néromuskiiler kavsak modeli.
Sinir aksiyon potensiyelinin sinir
terminaline ulasmasi, asetilkolin

salinimim artirisi.

Solda normal néromuskiiler kavsak ile
birlikte sagda miyastenik noromuskiiler
kavsak




 Tum hastalarda oto-immun etyolojil..

* Timus bezi patolojileri (% 75)

— Olgularin % 70’inde timik displazi, %10-15’inde
timoma gorulir.

* Enfeksiydz antijenler

— Bakteriyel ¥
— HSV sonrasi artan AChR antikor sayisinda artis.



MG Klinik Ozellikleri

e Okuler miyastenide sadece ekstra-okuler kaslar tutulur.

* Jeneralize miyastenili hastalar
— okuler, fasiyal <=mm) cift gorme, goz kapaginda disme
— cigneme kaslari ¢4=m) cigneme, yutma ve konusma guclikleri
— orofaringeal @&=) ses kisikligi
— respiratuvar @) solunum sikintisi
— ekstremite kaslari €= giicsuzlik sikayetleri ile basvurur.

 Okuler miyasteni % 10 jeneralize miyasteni % 90 oraninda
gorullr.



Klinik Ozellikler

Buyuk taklitci!
Agir kas gucsuzlugu, fakat normal duyu, refleks
ve serebellar fonksiyonlar.

Egzersizle ortaya c¢ikan, istirahatle diizelen
kuvvet kaybi

% 60-70 ptoz ve ekstraokuler kas tutulumu ile
baslar.



Tani

Anamnez

Klinik

Edrofonyum klorur testi
AChR antikor pozitifligi
EMG (ardisik uyari)

Tek lif EMG




Myastenik Kriz

e Solunum yolunu korumak

* Entiibasyona karar verme dénemi

* MG tanili hastalarda 2-3 yil icinde % 12-16



Emosyonel stres
Fiziksel stres
Enfeksiyonlar
llaclar




Kacinilmasi Gereken Ilaclar

Steroidler
Anti-konvulzanlar
Anti-malaryaller

IV sivilar

Antibiyotikler
Psikotroplar
Anti-romatizmal ilaclar

Kardiyovaskuler ilaclar
Lokal anestezikler
Analjezik ilaclar
Endokrin ilaclar

G6z damlalari

NM bloke edici ajanlar
Diger



Degerlendirme

Taninin dogrulanmasi
-ayrici tani
-EMG

-antikor tespiti

Olasi tedavi edilebilir tetikleyici nedenlerin tedavisi

Entlibasyon ihtiyacinin tespiti




Elektrolit anormallikleri
Gullian-Barre Sendromu gibi néropatiler

Botulismus

Organofosfat zehirle
Kolinerjik mantar ze
Servikal omurilik ve
Lambert-Eaton Senc

nmeleri
nirlenmeleri
oeyin sapl kompresyonlari

romu



Genis ya da orta derece

GOz

Solunum

Kalp

Batin

Deri

Tensilon Testi

Tedavi

genislikte pupil

Kas guigsiuzligline bagh
solunum yetersizligi

Tasikardi
Konstipasyon
Soguk ve soluk
Pozitif

Myastenik kriz tedavisi

Myotik pupil

Artmis brons salgisina bagli
solunum yetersizligi

Bradikardi

Diare

Sicak, hiperemik
Negatif

Antidot tedauvisi, spesifik
tedaviler



Tedavi

* Tetikleyici nedenlerin duzeltilmesi

— Enfeksiyon

— Anemi

— Elektrolit bozukluklar

— Hormonal bozukluklar vs



Solunum Destegi

* Entlibasyon Orotrakeal mi/Nazotrakeal n
olmali?

 Mekanik ventilatéor modu ve parametreler
nasil belirlenmeli?

* RSl'dailac secimi?



RSI (Hizhh Ardisik Entiibasyon)

Depolarizan-non-depolarizan ajan kullanalim mi?
Etomidat

Fentanyl

Propofol

Halotan

Izofluran

Sevofluran!



CIMV (Senkronize Aralikli
Ventilasyon)

Baslangic modu

2-8/dk garanti solunum

10 ml/kg’dan tidal volim

5-15 cm-H,0 basin¢ araliginda PEEP
Pmax<40 mm-Hg




* Kronik CO; retansiyonu olanlara dikkat!

* CO, diuzeyi nasil ayarlanmali?



Weaning (MV’den Ayirma)

* Hangi gecis modu kullaniimali?

* Ayirma kriterleri:
— Maksimum inspiratuvar basin¢ (MIP)
— Tidal volim (TV)
— Vital kapasite (VK)
— Frekans (Vmin)

— Hizl yizeyel solunum indeksi (RSBI)****
* 100 altinda basaril
* 120 Uzerinde solunum destegine devam edilmeli!!!



Spontan Solunum Denemeleri
(SSD)

e Oksijen saturasyonu
* Parsiyel oksijen basinci
* Kan gazi pH degerlendirmeleri

e Hemodinamik stabilite



Non-invaziv MV Etkili mi?
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MYASTENIK KRIZ NEDENIYLE AKUT SOLUNUM YETMEZLIGI GELISEN BIR
HASTADA NONINVAZIF MEKANIK VENTILASYON

Ahmet URSAVAS®, Necdet KARLI®®, Mehmet KARADAG®, Melek ATABEY®, Feride YILDIZ®,
Erciiment EGE*, Nihat OZYARDIMCT®

* Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gogiis Hastaliklar1 ve Tiiberkiiloz Anabilim Dali, BURSA
## Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dah, BURSA

Myastenik kriz nedeniyle IMV uygulanan hastalarda
ortalama hastanede kalma siiresi 1 aydir34). O’Riordan
ve ark2?).’nin 27 olguluk serilerinde, IMV uygulanan
myasthenik krizlerin, ortalama yogun bakimda kalma
siiresi 22 giin, hastanede kalma siiresi ise 42 giin olarak
saptanmistir. Rabinstein’in!!®) BiPAP ile NIPPV
uyguladifl olgularda hastanede kalma siiresi 7+5 giin
olarak bulunmustur. Olgumuzda ise yogun bakimda
kalma siiresi 4 giin, hastanede kalma siiresi ise 14
giindii.

Sonug¢ olarak, literatiirde yeterli sayida calisma
olmamakla birlikte, myastenik krizde NIPPV 'un
entiibasyon ihtiyacini, hastanede ve yogun bakimda
kalma siiresini, komplikasyonlan ve mortaliteyi azalttig
diistiniilmiistiir. NIPPV un myastenik krizde rutin
kullanimu i¢in randomize kontrollii calismalara ihtiyac

oldugunu diistincesindeyiz.



Kolinesteraz Inhibitorleri

* Pridostigmin
— 60-120 mg 4-6 saatte bir oral
— Oral dozun 1/30’u IV yavas inflizyon

* Neostigmin
— 15-30 mg 4-6 saatte bir oral
— 0.5 mg |V doz

* Myastenik krizde yararh mi?



Artmis kardiyak aritmi riski

Asiri sekresyon
Mukus tikaclari
Atelektazi
Depolarizasyon blogu

—  Lisak RP. Myastenia Gravis. Current Therapy in Neurologic Disease. Eds. Johnson RT, Griffin JW,McArthur JC. Mosby
Book 2002,407-409



Kortikosteroidler

Immuin baskilayici

60-100 mg/gin prednisolon
% 30 tam remisyon
% 45 dramatik dizelme

% 30 hastada alevlenme
— Ne zaman baslanmali?

STEROID TREATMENT FOR MYASTHENIA GRAVIS. Steroids Are Overutilized MICHAEL H. RIVNER, MD
Department of Neurology, Medical College of Georgia, Augusta, Georgia 30912, USA DOI 10.1002/mus.1220
MYASTHENIC CRISIS CURRET DIAGNOSIS AND TREATMENT. Tarlaci S. Nobel Med 2007; 3(2): 04-11.

IVIG ve Plazmaferez ile beraber 1 mg/kg/gin IV
baslanmasi onerilmektedir.



Azothioprin sodyum |

Siklosporin —

Diger Immun Baskilayicilar

— steroidlere alternatif™

Disuk doz tacrolimus®

Mycophenolate mofetil (MyM)**

*Shimojima Y, Matsuda M, Gono T. Tacrolimus in refractory patients with myasthenia gravis: coadministration and
tapering of oral prednisolone . ) Clin Neurosci 2006; 247: 17-20.

**Cahonn WD Jr, Kockler DR. Mycophenolate mofetil treatment for myasthenia gravis. Ann Pharmacoter 2006;
13:39-44,



Plazmaferez

En sik kullanilan immunoterapi ve MK’de ilk tercih***
% 75 hasta hizla duzelir.
Mortalite ve morbidite azalir mi?

2-3 L plazma, haftada 3 kez, tercihen santral yoldan
Ne zamana kadar dizelme gorulur?

Immiin baskilayicilar eklenmeli (KS gibi)
Komplikasyonlari

— Hipotansiyon

— Pnomotoraks

— Tromboz

— Enfeksiyon



Intraven®z Immunglobulin
(IVIG)

Kullanimi cok eski (1970’lerden beri)
Degisik kullanim protokolleri kullaniimis.

Etki mekanizmasi?
MK'de
— 2 gr/kg total doz
— 400 mg/kg/glin 5 giin boyunca
— 200 ml/h (0,08 ml/kg/dk) hizint gecmemeli.



IVIG

* Yan etkileri (% 10’dan daha az gorilir ve hacim ve inflizon hizi ile iliskili)

— Bas agrisi NSSII tercih edilebilir.
— Titreme
— Myal;ji ilk saatlerde gorular.

— GOgus agrisi

— Yorgunluk hissi
— Ates inflizyon sonrasi.
— Bulanti

— Renal tubuler nekroz
— ESR’de 6 kata kadar artis (enfeksiyon olmadan)
— Hiponatremi



Gebelik ve
Myastenia Graves

Gidisat belirsiz???
Atak orani % 30’lara kadar yukselir.
1/3’nde remisyon
Geri kalaninda semptomlarda iyilesme!
— Alfa fetoprotein etkisi**
Gecici myastenik bebek!!
— Ilk 12-48 saatte ortaya cikar.
— 4 ayda duzelir.




AChR inhibitorleri
Steroidler
Azotiyopurin

IVIG

Plazmaferez




* Endike ise sezaryen

* Epidural analjezi tercih edilmeli.
* Depolarizan olmayan ajanlardan kacin!!

Apaydin H. Gebelik Ve Nérolojik Hastaliklar. Klinik Gelisim. istanbul Universitesi,
Cerrahpasa Tip Fakultesi, Noroloji Anabilim Dali. S: 138-142



Prognoz

Hastanede kalis stresi ort: 1 ay
% 25’1 ilk hafta

% 50’si ilk 2 haftada ekstube
Uzun entlbasyon riski

— 50 yasin uzeri
— En ylksek vital kapasite 25 ml/kg altinda olmasi
Krizden sonra islevsellik?

Mortalite % 3-10



Degerleri Yasatmali




