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OZET

Myastenia gravis néromiiskiiler post-sinaptik membranda
bulunan asetilkolin reseptérlerinin sayisindaki azalmaya
bagh gelisen otoimmiin bir hastaliktir. Cizgili kas giiciinde
zayiflama ve kas kasimasinm siirdiirilememesi hastaligin
temel bulgularidir. Remisyon ve ataklaria seyreden kinik
siregte larengeal kaslar, solunum kaslart ve ézellikle
diyafragma zayyligina bagh solunum yetersizligi gelisebilir.
Solunum fizyoterapisi, infravencz immiin globulin (IVIG),
plazma exchange {degisim), non-invazif ventilasyon
uygulamalarina ragmen solunum fonksiyonlarinda
kStillegme olmast endotrakeal entiibasyon ve mekanik
ventilasyonu gerektirebilir. Myastenia gravisli hastalarin
yogun bakimda tedavileri mekanik ventilasyon stratejisi,
ilac uygulamalar: ve enfeksiyonlarla miicadele acilarindan
ozellik taswr.

Anahtar kelimeler: Myastenia gravis, solunum yetersizligi,
mekanik ventilasyon, teghis, tedavi, yogun balam

SUMMARY
Myasthenia Gravis

Myasthenia Gravis is an auto-immune disease resulted
Jrom depletion of acetylcholine receptors at neuromuscular
post-synaptic membrane. Weakness in striated muscle
strength and incapability to keep muscle contracted are
major findings of the disease. Respiratory insufficiency
may progress due to exposure of laryngeal muscles,
respiratory muscles and especially diaphragm during the
clinical course which proceeds with remissions and crisis.
Endotracheal intubation and mechanical ventilation may
be required in case of deterioration in pulmonary functions
which occurs in spite of respiratory physiotherapy,
intravenous immune globulin (IVIG), plasma exchange and
non-invasive ventilation. Therapies of the patients with
Myasthenia gravis have some special features on the aspects
of mechanical ventilation strategy, drug usage and infection
control.

Key Words: Myashtenia gravis, respiratory faiture,
mechanical ventilation, diagnosis, therapy, intensive care

Myastenia Gravis (MG), nioromiiskiiler bileskede
postsinaptik membranm nikotinik asetilkolin reseptdrlerine
kars1 gelisen antikorlarin sebep oldugu, istemli kaslarin
yorgunlugu ve kas glicsiizliigii ile karakterize, otoimmiin
bir hastaliktir . Ik kez 1672 yihinda Thomas Willis tarafindan
tanimlanan hastaliga, 1895 yilinda Jolly tarafindan “siddetli
kas giigstizlifii” anlamina gelen Myastenia Gravis ad1
verilmistir .

Epidemiyoloji

Myastenia gravis nadir gériilen bir hastaliktir ve Amerika
Birlegik Devletleri’nde prevelansuun 14.27100.000 ve yillik
insidanstnn 1.1/100.000 oldugu bildirilmistir . Herhangi
bir yagta ve cinste ortaya ¢ikabilen hastalik 3. ve 6. dekatta
olmak iizere 2 kez pik yapar. Otuzlu yaslarda en stk kadinlan
ve altmigli yaglarda ise en sik erkekleri etkiler .

Simflandirma

Myastenia gravis, baslangic yasina, asetilkolin reseptorlerine
kars1 (Anti-AchR) antikor varligi veya yokluguna, hastaligin
siddetine ve etiyolojisine gore sintflandrrilabilit.

Hastaligin baslangi¢ yasina gore, gegici neonatal veya
eriskin otoimmiin olarak adlandinlabilir.

Anti-AchR antikorlarimn varlig1 veya yokluguna gore,
seropozitif ve seronegatif olarak adlandirlabilir,
Hastahifin siddetine gbre (Osserman siniflamast), Myastenia
gravis dort gruba aynlir.

1.OKkdiler Myastenia Gravis

2A Hafif Jeneralize Myastenia Gravis
2B.Orta Jeneralize Myastenia Gravis
3.Akut Fulminan Myastenia Gravis
4.Geg Agir Myastenia Gravis

Etiyolojiye gore, 4 gruba aynilir,

1. Kazanilmig Otoimmiin Myastenia Gravis
2.Gegici Neonatal Myastenia Gravis

3.1lag Migkili Myastenia Gravis

4 Konjenital Myastenik Sendromlar
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Fizyopatoloji
Normal néromiiskiiler ileti

Normalde presinaptik ugtan salinan asetilkolin (Ach)
molekiilleri postsinaptik ugta nikotinik asetilkolin reseptorleri
ile birlesir ve buradaki katyon kanallari agilir. Sodyumun
kas hiicresi igine girmesiyle postsinaptik membranda son
plak potansiyellerini (EPP) olugturur. EPP amplitiidii aksiyon
potansiyeli igin gerekli esife ulagtifinda kas lifi boyunca
yayilan aksiyon potansiyeli olugur. Normal gartlar altinda,
EPP’nin amplitiidii aksiyon potansiyeli olugturmak igin
gerekli amplitiidden fazladir. Bu fazlalik “giivenlik faktérii”
olarak adlandurilr,

Myastenia Graviste noromiiskiiler kavsagin anatomi ve
fizyolojisi

MG’te postsinaptik kas membramt bozulmustur. Ach reseptér
sayisinda %70-80 oraninda azalma vardir. Bu hastalarda
presinaptik membrandan salinan normal miktardaki Acb’e
ragmen EPP’ler aksiyon potansiyeli clugturacak amplitiide
erisemezler.

Tam

Tipik olarak hastalik, belirgin bir gekilde remisyon ve
ataklarla seyreder. Sabablari az olan giigsiizliik aksama
dogru artar. Egzersizle artan kas giigsiizliigii ve yorgunluk,
istirahat ile diizelir. Ekstraokiiler kaslarn ttulumu hemen
bemen her bastada hastalifin ilk yilinda ortaya gikar.
Hastalarm % 90’ inda okiiler bulgular meveuttur ve en sik
baglangi¢ bulgusu ptozis veya diplopidir. Bu hastalarda 3
dakika siire ile yukariya dogru baktmlmas: ptozis bulgusunu
ortaya ¢ikarirken, kapali goz kapag: izerine iki dakika
siireyle soguk uygulamas: ise ptozisi dnemli derecede azaltir.
Soguk testi, ptozisi olan MG hastalarimin tanisinda
kullanilabilecek en hizh yatak bagr testtir. Sensitivitesi ve
spesifitesi oldukga yiiksektir. Hastalik bulber forma
doniigtiigiinde yaygin kas tutulumu meydana gelir. Yiiz ve
¢igneme kaslarinin, faringeal ve laringeal kastarin
gilicsiizliifii sonucu hastalarda nazal konugma, yutma
giicliigii, alt genede diisiikliik ve sekresyonlar1 atmada
yetersizlik meydana gelir. Bulber veya proksimal kas
giigsiizliigii sonucu bazi hastalarda bagka higbir bulgu
olmaksizin solunum yetmezligi olabilir. Jeneralize MG’l
birgok hasta diigiik tidal voliimle soluk alip verirler . Bazi
sistemik hastaliklar ve ilaglar, cerrahi, enfeksiyon, ates,
gebelik ve stres myastenik semptomlarda artiga neden
olabilir. Bu hastalarda nefes alma ve yutmada zorluklar
olabilir. Bu durum myastenik kriz olarak adlandirihir.

Laboratuar Testleri
Miyastenia gravis tarusi klinik bir tanidir. Fakat tekrarlayict

(repetetif) sinir uyanm testi, tek lif elektromyografisi (EMG),
edrofonyum klorid gibi kisa etkili intravendz antikolinesteraz
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ilaglanin verilmesi ve serumda Ach-R antikorlarmin $lgiimd,
MG’in teshisini dogrulamada yardime: testlerdir (Tablo 1).

Tablo 1. Myastenia Gravis tamisimnda kullanilan testler

Test

Tekrarlaytc: (repetetif}
sinir uyarim testi

Sensilivitesi yaklastk %75 civanndadir, fakat
spesilik bir test degildir.

Haslanin ekstremitelerinin soguk veya
asetilkolinesleraz inhibitSrii kullandig:
durumlarda uygun bir {est degildir.

Tek lif EMG'si En sensitif testtir, fakat spesifik degildir, Pahali
bir donamms ihtiyag vardir.
Uygulamas1 kolaydir v¢ pahali bir donanima
Edrofonyum klorid ihtiyag yoktur. Yalanci pozitif ve yalanci negalif

(Tensilon testi) sonug verebilir. Ciddi hipotansiyon ve aritmiler

goriilcbilir.

Oldukga spesifik, non-invazif, sensitivitesi,
Sermumda aselitkolin jencralize MG'de %480-85, okiiler MG de
reseptér antikorlarimn %60-70 civarindadir. Giiniimiizde yaygin
Slglimi olarak kullamlan, tanida “altin standart”
olabilecek bir festtir.

EMG: Elektromyografi, MG: Myastenia gravis

Tekrarlayic1 (repetetif) sinir uyarim testi: Bu testie,”

sinire 2, 3, 5 Hz gibi diigiik frekansli uyarilar verilir.
Tekrarlayict uyarilar ile birbirini izleyen bilegik kas aksiyon
potansiyellerinin amplitiidiinde tipik bir diisme gézlenir.
11k 8lgiime gdre %10°dan daha fazla diisiis ohnast MG igin
anlamlidir.

Tek lif EMG’si: MG’de sensitivitesi %95°tir. Bu yontemle
MG’li hastalarin kas liflerinin aksiyon potansiyellerinde
artmms jitter ve bloklar goriiliir. MG tamsinda kullanitan
testlerin en duyarh olanidur.

Tensilon testi (Edrefonyum Klorid): Edrofonyum klorid
kisa etkili bir asetilkolinesteraz inhibitériidiir. Bu testte,
dnce ilagtan 1-2 mg intravendz (iv) uygulanir ve ilaca yanit
beklenir. Hastalarin ¢ogunlugunda uygulamadan sonra
dakikalar igerisinde kas giigsiizliigiinde diizelme goriiliir.
Eger 60 sn igerisinde yanit almamazsa geri kalan 8-9 mg
uygulanir, Kas giigsiizligiinde diizelme olmasi MG tamisim
destekler. Fakat amyotrofik lateral skleroz, poliomyelitis,
periferal noropatiler gibi dier durumlarda da test pozitif
sonug verebilir, Edrofonyum testi esnasinda ciddi bradikardi
ve/veya hipotansiyon gériilebileceginden test dncesi yakin
kardiyak monitorizasyon uygulanmalidur.

Ach-R antikerlari: Bu antikorlann varhigimm ggsterilmesi
MG igin en sensitif ve spesifik testtir. MG hastalarimn en
az % 80-90’1nda bu antikorlar mevcuttur. Timomalt
hastalarin ise neredeyse tiimiinde Ach-R antikorlan pozitiftir.
MG’in tamssinda gok bityilk gtigliklerle kargilagilmaz, fakat
baz: hastaliklar MG gibi bulgu verebilir. Mitokondriyal
sitopati, okulofaringeal muskiiler distrofi, tiroid
oftalmopatisi, okiiler MG’i, Lambert-Eaton sendromu,
botulizm ve baz1 inflamatuar myopatiler jeneralize MG’i
taklit edebilir.
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Myastenia gravisli hastalarda yogun bakima en sik alig
nedeni solunum yetersizligidir. Bazi hasta bag solunum
parametrelerinin degerlendirilmesi bu hastalarda entiibasyon
karar1 verilmesinde yardimci olabilir: Bu hastalarda
diyafragmatik yetersizlifin erken klinik bulgular: gok iyi
bilinmelidir. Diyafragmatik fonksiyonlar tam olarak
yansitmamasina ragmen vital kapasite élgiimii hala Snemli
bir yatak bag1 testtir. Diyafragma fonksiyonlarmin tam
olarak degerlendirilebilmesi igin test supine pozisyonunda
yapilmalidir. Yatar pozisyonda paradoksal solunumun
gelismesi, entiibasyon ve mekanik ventilasyon ihtiyacinin
onemli bir gostergesidir. MG’li hastalarda yapilan bir
¢aligmada, nbromiiskiiler yetersizligin erken teghisinde
akciger hacim ve kapasite degisikliklerindeki azalmanin
Snemi gosterilmigtir,

Inspiryum, ekspiryum basinglari ve vital kapasite
Olglimlerinin hangi siklikta tekrarlanacag tartigmals bir
konudur, Fakat bu degierlerde meydana gelen azalmalar,
solunum yetersizligi gelismesi agismdan uyancidir. Solunum
yetersizligi gelismesinde risk fakttrlerini gGsteren prospektif
bir galisma yoktur. Bununla birlikte, myastenik krizle gelmis
Jastalarda vital kapasitenin 3-4 saatte bir 6lgiilmesi
onerilmektedir.

TEDAVI '

Giintimiizde MG tedavisinde 5 metod kullanilmaktadir .
Bunlar:

1. Asetilkolinesieraz inhibitorleri kullanarak néromuskuler
iletinin arttiriimasi

2. immitnsiipresyon

3. Cerrahi timektomi1

4. Plazma exchange (degisimi) yapilarak otoantikorlarin
uzaklagtirilmas:

5. Intravendz immiinglobulin (IVIG) kutlanarak otoimmiin
cevabin diizenlenmesi

Baslangic tedavisi

Myastenia gravisli hastalarin klinik seyrini ve endotrakeal
entiibasyonun zamanlamasini tahmin etmek oldukea giigtiir.
Hastalara solunum fizyoterapisi uygulayarak, insentif
spirometri ile solunum egzersizleri yaptirarak ve IVIG
vererek veya plazma degisim yaparak endotrakeal
entiibasyondan kaginilabilir. Entiibasyon dncesi denenebileck
bir diger tedavi seklide non-invasif ventilasyondur (NIV).
Rabinstein ve Wijdicks’in, NIV uyguladiklan 11 MG’li
hastann 8’inde entiibasyona gerek kalmadigr bildirilmigtir,
Eger bu tedavi segenckleri bagarisiz olursa ve solunum
fonksiyonlannda giderek kétiilesme meydana gelirse, daha
fazla ertelemeden elektif sartlarda entiibasyon yapilmalidur.
Hastalara entiibasyon &ncesi, yapilacak iglemler dikkatlice
agiklanmali, mekantk ventilasyon destefiinin gegici oldugu
anlatilmalidir. Entiibasyon esnasinda ndromiiskiiler
blokerlerin kullanilmasindan ka¢inilmalidir. Baz:
farmakolojik ilaglar (Table 2) MG’ in alevlenmesine neden

olabileceginden myastenik krizin sebebi gok iyi bilinmelidir.
Solunum yollarinda bakteriyel enfeksiyon gelisen hastalar,
ampirik olarak giivenli bir sekilde sefalosporinlerle tedavi
edilebilirler. $iddetli myastenik krizle gelen hastalarin
bagslangig tedavisi Tablo. 3’te 6zetlenmigtir.

Tablo 2. Myastenia Gravis alevlenmesine neden olabilecek ilaglar

Antibiyotikder Kardiyovaskiiler ajanlar Diger
Klindamisin Kinidin Penisilamin
. Kolistin Propranolol Kloroquin
' Kanamisin Prokainamid SGksinilkolin
Neomisin Praktolol] Kiirar ve diger
Streptomisin Lidokaine kas gevyeticileri
Tobramisin Verapamil Del}}xme(onyum
Tetrasiklinlcr Nifedipme Feritoin
Genlamisin Diltiazem Trimeladion
Polimiksin B Pisikotropik ajanlar Karbamazepin
Basitrasin Klorpromazine
Trimetoprim Promazine
Sulfametaksazol Fhenelzine
Hormonlar Lityum
ACTH Diazepam

Korikosteroidler
Troid hormonu
QOral kontraseplifler

Tablo 3. Siddetli myastenik krizli hastalarda baglangre tedavisi
* Insentif spirometri, solunum fizyoterapisi
* PaC02 <50 mmHg ise NIV uygulamast
* Endotrakeal entiibasyon ve MV uygulamasi
Havayolu Yanetinti « Uzun siireli MV destegine ihtiyag duyanlarda
trakeostomi agilmas

¢ Akeiger mfiltrasyonu varsa figlined kugak

sefalosporin verilmesi

Siv1 Tedavisi * %0.9 NaCl

« Siddetli bulbar disfonksiyonlu bastalarda nazogastrik
Beslenme tiip yerlestirilmesi
¢ Kortikosteroid tedavisi alan hastalarda proton pompa

inhibitdni verilmesi

¢ Mekanik venlilasyon esnasmda pridostigmin tedavisinin
kesilmesi
Ozel Tedaviler  « Plazma degisimi veya IVIG tedavisi (5 giin)
* 5 giin plazma de@isimi uygulamas: sonrasi dizelme olmaz
ise kortikosterod verilmesi (60 mg/giin)

* Inatg1 vakalarda siklosporin (5 mgfkg/giin, 2 csit dozda)

NIV: Non invazf MV: Mek

itasyon, IVIG: k 5z immung]
Myastenik krizde uygulanan 6zel tedaviler plazma degigimi
ve IVIG tedavisidir. Siddetli MG’li 87 hastada yapilan bir
¢aligmada bu tedavilerin sonuglarinin benzer oldugu
gosterilmigtir . Oysa Qurashi ve ark. yaptiklan retrospektif
galigmada, mekanik ventilatore bagh myastenik krizli
hastalarm IVIG tedavisinden daha az fayda gordiiklerini
gostermiglerdir. Stricker ve ark.’ da IVIG tedavisinden
fayda gérmeyen hastalarina takiben plazma degigimi
uygulayarak basan elde ettiklerini bildirmiglerdir. Wijdicks
ve ark. tek bagma IVIG kullamminin hastalan ventilatérden
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ayufnada yetersiz kaldifini bildirerek, bu nedenle mckanik
ventilatére bagh myastenik krizli hastalarda plazma degisimi
uygulamasii Snermektedirler.

Mekanik ventilatére bagh hastalarda brongiyal sekresyonlari
azaltmak i¢in pridostigmin tedavisi kesilebilir . Kolinesteraz
inhibitdrlerinin kesilmesi kas gii¢stizliigtinde artmaya neden
olur, fakat bu hastalarda ihtiya¢ duyulan mekanik ventilasyon
siiresi genellikle kisa oldufundan bu siiregte ilaglarn
kesilmesinde sakinca yoktur. Plazma degisimine erken
dncmde baglandifinda hastatarda hizlt bir diizelme meydana
gelebilir.

Baz: hastalarda plazma degisimi etkili olmaz, bu durumda
intravendz pridostigminle birlikte kullanilan atropin dozunu
arthrmak, hipersekresyonu azaltarak, mekanik ventilatérden
aynlmayi kolaylagtirir. intravendz pridostigminin etki siiresi
oldukga kisa oldugundan siirekli infiizyon seklinde
verilebilir. Bu durumda kolinerjik kriz riski acisindan
dikkatli olunmas1 gerektigi, fakat bdbrek fonksiyonlari
normal olan hastalarda stirekli inflizyonun giivenli bir
yéntem oldugu bildirilmigtir.

Myastenia gravisli hastalarda bir diger karmagik tedavi
konusu bu hastalarin timektomi dncesi hazicligidir. MG’de
timektomi yapilmas: gerektigini gésteren birgok yaym
meveuttur. Timektomi MG’de timoma olan hastalarin
tiimiinde, olmayanlarda da 60 yasm altindakilerde endikedir.
Jeneralize MG’li gen¢ hastalarda tedavide temel
basamaklardan biri iken, saf okiiler MG’de timektomi
endikasyonu yoktur, Timomast olmayanlarda en iyi sonuglar,
hastaligin baslangig siiresi 2 yildan az olan ve 30 yagindan
geng olan hastalardadir. Bu hastalarin iigte birinde tama
yakn klinik remisyon ggriiliirken, %20 “sinde timektominin
etkisi yoktur ve yarisinda ise bir miktar iyilesme meydana
gelir. Timektominin faydalan genellikle aylar veya yillar
sonra goriiliir.

Timektomi planlanan hastalarin operasyon ncesi solunum
fonksiyon testleri 2 mg im neostigmin verilerek
degierlendirilmelidir. Akeiger fonksiyonlan normal hastalarda
operasyon sonrast bir sorun olmayacag diigiiniilerek
ekstiibasyon planlanabilir, Neostigmin verilmesine ragmen
herhangi bir diizelme goriilmeyen, akciger fonksiyonlarinda
hafif derecede bozulma olan hastalara, cerrahi dncesi 5 giin
plazma degisimi yapilmasi onerilmektedir. Timektomi
Oncesi plazma deisimi yapilan hastalann ekstiibasyonunun
hizli ve mekanik ventilatrden aynilma sfiresinin kisa oldugu
gosterilmigtir. Alt1 yildan vzun zamandir MG tamisinmn
olasi, énceden var olan solunumsal bir hastalifin
bulunmast, cerrahi 6ncesi yliksek doz pridostigmin verilmesi,
genel anestezi sonrasi solunum sikintist hikayesinin
bulunmasi, diisiik vital kapasite ve siddetli bulbar
disfonksiyonlarin bulunmasi, bu hastalarda operasyon
sonrasi1 mekanik ventilatdr gereksinimi olacaginin
gostergeleridir. Operasyon sabah kolinesteraz inhibitorleri
kesilmeli ve sekresyonlan azaltmak igin atropin verilmelidir.
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Kortikosteroid alan hastalarda cerrahi 6ncesi ve somras:
steroid tedavisine ara verilmeksizin devam edilmelidir.

Operasyon sonras! ventilatérden ayirmadaki giigliiklerden
bir taneside yetersiz agri tedavisidir. Epidural analjezi
sonrast solunum sikintisinda ciddi dizelmeler griiliir.
Gunimiizde kullamlan narkotik analjcziklerin tamami
glivenie kullamlabilir.

Myastenik ve Kolinerjik Krizler

Myastenia gravisli hastalarin yogun bakima alinma nedeni
en sik siddetli myastenik kriz, nadiren kolinerjik krizdir.
Myastenik ve kolinerjik kriz arasindaki farklar Tablo. 4’de
gosterilmektedir.

Tablo 4. Myastenik ve kolinerjik kriz arasmdaki farklar

Kolinerjik Kriz Myastenik Kriz
Sikiik Nadir Sik
Tetikleyici neden ilag agin dozu fnfeksiyon, ilaglar,
Pupiller Myozis Kortikosteroid
Solunum Mukus plaklan, spazm, Midriyazis

Fasikulasyon, kramp sckresyon arig
ishal Var Yok

Var Yok

Diyafragma yetersizligi

Myastenik Kriz ve Tedavisi

Myastenik kriz, araya giren enfeksiyonlar, baglangigta
yiiksck doz kortikosteroid verilmesi, elektif cerrahi, stres
ve gebelik nedeniyle ortaya gikabilir.

Plazma degisimi yapilmasina ragmen myastenik krizli
hastalarda herhangi bir diizelme olmayabilir, hatta
durumlarindaki kétilesme devam edebilir. Bes giin
uygulanan plazma dcgisimine ragmen iyilegme belirtisi
géstermeyen hastalarda 60 mg/giin prednizon tedaviye
eklenebilir ve pridostigmin dozu arttinlabilir. Kortikosteroid
tedavisine ne zaman baglanacag konusunda kesin bir fikir
birligi yoktur. Plazma degisiminden sonra en azindan iki
hafta beklenebilir. Kortikostcroid tedavisine baglandiginda
ilacin farmakolojik etkilerinde gecikme olabileceginden ck
olarak 3 giin daha plazma degigimi yapilabilir. Kortikosteroid
tedavisinin birinci ayindan sonra klinik iyilesmeye gore
doz kademeli olarak azaltilir. Daha sonraki ddnemde,
kortikosteroidlerin van etkisini azaltmak i¢in tedaviye
azothioprine (2 mg/kg/giin) eklenebilir. Azothioprin tedavisi
esnasmnda nétropem ve karaciger fonksiyonlannda bozulma
goriilebileceginden, tam kan sayimlan ve karaciger
fonksiyon testleri yakindan takip edilmelidir.

Bu hastalarda diSer bir immiinostipressif tedavi segenegi
de siklosporindir. T-hiicrelerinin aktivasyonunu baskilayarak
etkisini gosteren siklosporin genellikle, prednizon ve
azothioprin kombinasyonuna yamt alinamayan ve
azothioprin tedavisini tolere edemeyen hastalarda tercih
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edilir. Baglangigta S mg/kg/giin ve 2 esit doz halinde verilir
ve plazma seviyesine gbre doz ayarlamasi yapilir.
Siklosporinin en énemli yan etkileri nefrotoksisite ve
antihipertansif ilaglarla kontrol edilebilen, yeni baglayan
hipertansiyondur.

Ozellikle siddetli myastenik krizli hastalarda, yeni bir
yontem olan immiinadsorbsiyon tedavisi de uygulanabilir,
Bu y&ntemde, kullamian sentetik resinlerin dolasimdaki
Ach antikorlanna etkin gekilde baglanarak Ach antikorlarint
%60 orammnda azalttig1 bildirilmistir .

Myastenia gravisli hastalarin tedavisi igin kortikosteroid
verilmesi hazi hastalarda klinik kétiilesmeye neden olabilir.
Bu kdtiilesme siklikla ilk kez kortikosteroid tedavisine
maruz kalan hastalarda, tedavi baglangicinda gériiliir. Ayrica
baglangig kortikosteroid dozunun yitksek oldugn durumiarda
da goriilebilir. Bu durumu énlemek igin, kortikosteroid
tedavisine diigitk dozlarda baglanmasi, buna ragmen klinik
kétiilesme meydana gelirse kortikostercid tedavisine devam
edilmesi, plazma degisiminin yapilmast ve pridostigmin
dozunun arttirilmasi 6nerilmektedir .
v

Kolinerjik Kriz ve Tedavisi

Myastenia gravisde klinik kétiilesmenin bir diger nedeni
kolinerjik kriZdir. Kolinerjik krizin klinik bulgular;; myozis,
atelektazi, pulmoner sant ve hipoksemiye neden olabilen
agirt pulmoner sekresyon, kas fasikiilasyonlar:, abdominal
kramp, ishal ve agin terlemedir. Solunum yetersizliginin
nedeni diyafragma tutulmast degil; bronsiyal spazm,
aspirasyon ve sekresyonlari temizlemedeki zorluklardur.

Kolinerjik kriz sonrasi solunum sikintis1 gelisen hastalarm
tedavisinde entiibasyon ve mekanik ventilasyon énemli yer
tutar. Semptomlar diizelene kadar pridostigmin tedavisine
ara verilebilir. Bronkoskopi yardimiyla diizenli olarak
trakeabrongiyal temizlik uygulanmal, ates ve akcigerlerde
infiltrasyonlar gelisirse antibiyotik baslanmalidir.
Akcigerlerde yeterince temizlik saglandiktan sonra
pridostigmin diigiik dozlarla baglanir ve hedeflenen klinik
etkiler gbzleninceye kadar dereceli olarak arttihr.

Ekstiibasyon sonras: hastalarda yumugak gidalarn: almasma
izin verilmeden dnce yutma fonksiyonlar: mutlaka
degerlendirilmelidir. Solunum fonksiyonlar1 tamamen
diizelen hastalarda bulbar disfonksiyon hala devam edebilir.

Sonug olarak; Myastenik kriz sirasinda larengeal kaslar,
solunum kaslan ve dzellikle diyafragma zayiflifina baglt
solunum yetersizligi gelismesi hastalarin yogun bakimda
tedavi edilmelerini gerektirir. Myastenik kriz gelismesi
infeksiyonlar, kortikosteroidlerin ani kesilmesi veya ilk
defa uygulanmalart ve elektif cerrahi operasyonlar ile
tetiklenebilir. Agir olgularin ilk basamak tedavisinde
endotrakeal entiibasyon, pridostigminin kesilmesi, mekanik

ventilasyon ve plazma degisimi yer alir, NTV uygulzﬁnasx
baz hastalarda entiibasyonu engelleyebilir.

Plazma degisimi tedavisinin 5.ci giiniinde myastenik kriz
bulgularinin gerilememesi halinde prednizon (1mgfkg)
verilmeye baglanmah veya 6nceden kullanihyorsa devam
edilmelidir. Tedavi bagarisizhifi olmas halinde siklosporin
(5 mg/kg) verilmesi degerlendirilebilir.

Kolinerjik krizin karakteristik bulgulari miyozis, kalin
brongiyal sekresyonlar, kas fasikiilasyonlars, abdominal
kramp, ishal ve gz sulanmasidir. Bronkospazm, aspirasyon
veya sekresyonlarin temizlenmesinde giigliik gelismesi
solunum yetersizligine neden olabilir.

Myastenia gravisli hastalarda post operatif kotillesme
operasyon dncesi plazma degisimi uygulanmasi ve
operasyon bitiminde agr1 kontrolii yapilmas: ile biiyiik
dlgiide engellenebilir.
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