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Myastenik Krizde Noninvaziv Mekanik Ventilasyon
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Case Report

The Use of Noninvasive Mechanical Ventilation in Myasthenic Crisis
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OZET

Myastenia gravis, ndéromuskiler kavsagin, postsinaptik
membranlarindaki nikotinik asetil kolin reseptorlerin, otoimmun
hastaligidir. Miyastenik kriz, hastalarin yaklasik %15-20'sinde
karsilasilan, solunum vyetmezligi ile seyreden ve mekanik
ventilasyon gerektiren hayati bir durumdur. Endotrakeal
entlbasyon ve invazif mekanik ventilasyonun cok sayida
komplikasyonu vardir ve mortalitesi yilksektir. Noninvaziv
mekanik ventilasyon ise bircok pulmoner ve néromuskuler
hastalikta basariyla kullaniimaktadir. Bununla birlikte myastenik
krizde noninvaziv mekanik ventilasyon kullanimi hakkinda az
sayida yayin vardir. Burada, noninvaziv mekanik ventilasyon ile
tedavi edilen bir miyastenik kriz olgusu sunulmustur. (Tdrk Yogun
Bakim Dernegi Dergisi 2012; 10: 20-2)
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SUMMARY

Myasthenia gravis is an autoimmune disease of the nicotinic
acetylcholin receptors at the postsynaptic membrane of the
neuromuscular junction. Myasthenic crisis, defined as respiratory
failure requiring mechanical ventilation is a common life-threatening
complication that occur approximately 15% to 20% of patients with
MG. Endotracheal intubation and invasive mechanical ventilation
have a number of complications and a high mortality. On the other
hand, noninvasive mechanical ventilation is being successfully used
in many pulmonary and neuromuscular diseases . There are few
reports about the use of noninvasive mechanical ventilation in
myasthenic crisis. VWe present a case with myasthenic crisis who was
treated with noninvasive mechanical ventilation. (Journal of the
Turkish Society Intensive Care 2012; 10: 20-2)
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Aydogan ve ark. / Myastenik Kriz

Giris

Myastenia gravis (MG), noéromuskiler kavsagin,
postsinaptik membranlarindaki nikotinik asetil kolin
reseptorlerin, otoimmdn hastaligidir (1). Miyastenik kriz (MK),
hastalarinin  yaklasik %15'inde karsilasilan, solunum
yetmezligi ile seyreden ve mekanik ventilasyon gerektiren
hayati bir durumdur. MK'e bagl gelisen akut solunum
yetmezliginin tedavisinde uygulanan entiibasyon ve invazif
mekanik ventilasyon trakeostomi ve uzamis mekanik
ventilasyon gereksinimini ortaya cikmaktadir. Noninvaziv
mekanik ventilasyon (NIMV) ise néromuskiler hastaliklara
bagl solunum yetmezliklerinin tedavisinde entlbasyon
ihtiyacini, trakeostomi gereksinimini, mortaliteyi, yogun
bakimda ve hastanede kalma slresini azalttigi bilinmektedir
(2).

Biz de yogun bakimda myastenik kriz ile takip edilen
hastaya uygulanan NIMV'nun etkilerini bir olguyla tartismayi
amacladik.

Olgu

Myastenia gravis (MG) tanisi ile 10 yildir, noroloji klinigi
tarafindan takip edilen 44 yasinda bayan hasta nefes darligi
ve yutma gucligu yakinmalar ile acil servise basvurdu.
Acilde gorilen hastada oOkstrlk, araliklarla gogus agrisi,
yutma glcligl ve nefes darligi sikayetleri vardi. Yutma
glclaglnln son iki haftadir ve nefes darliginin da son bir
haftadir oldugu 6grenildi. Hastanin viicut i1sisi 36,4 °C ve tam
kan sayiminda I6kosit miktar 9,2 10/A3/MI élclldt. Alinan
giris kultUrlerinde Greme olmadi ve enfeksiyon disinilmedi.
Ozgecmisinde MG nedeniyle 120 mg/giin pridostigmin
(mestinon) ve 30 mg/gln prednisolone (deltakortil) kullanim
OykUsU mevcuttu. Fizik muayenede, genel durum orta, biling
aclk, koopere ve oryante idi. Sistem muayenesinde kalp hizi
86/dakika, kan basinci 115/75 mmHg, her iki hemitoraks
solunuma esit katiliyor ancak solunum sayisi 30/dakika olan
hasta dispneik gortinimdeydi, ral veya ronkls saptanmadi.
Norolojik muayenede, solunum glcligl disinda 6zellik
yoktu. Rutin laboratuvar incelemelerinde (tam kan sayimi,
biyokimya, koagulasyon parametreleri, renal ve hepatik
fonksiyon testleri) normaldi ve PA akciger grafisinde
kardiyomegali disinda patolojik 6zellik saptanmadi. Arter kan
gazi incelemesinde, pH: 7.29, PaCO,: 60,9 mmHg, PaO,: 61
mmHg, HCO3:8,1 mmol/L saptanmasi ve oda havasinda
puls oksimetre satlirasyon degeri %88 olmasi Uzerine nazal
maske ile 3 L/dk ek O2 destegi ile reanimasyon Unitesine
alindi. Hastaya rutin monitorizasyon (EKG, NIBP, SPO,)
yaplldiktan sonra solunum yetmezliginin artmasi Uzerine
oronazal maske ve Drager Evita 4 (Germany) marka
ventilator ile BIPAP uygulandi. Baslangic set degerleri, FiO,
%100 olacak sekilde olarak inspiratuar pozitif havayolu
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basinci (IPAP) 12 cm H,0 ve ekspiratuar pozitif havayolu
basinci (EPAP) 5 c¢cm H,0 baslandi. YUz maskesini tolere
eden hastanin maksimum havayolu basinclar IPAP 15 ve
EPAP 8 cm H,O olacak sekilde artirildi. Solunum
yetmezliginin  miyastenik kriz nedeniyle solunum kas
tutulumu sonucu gelistigi distndlerek antikolinesteraz ilac
uygulamasi Mestinon  4x60 mg/gun olacak sekilde
dlzenlendi. Tedavinin 3.saatinde arter kan gazlarinda pH:
7.48, PaCO,: 36 mmHg ve PaOy: 79 mmHg olarak olculda.
ik giin 16 saat surekli, ikinci giinden itibaren 12 saat/giin
NIMV tedavisine devam edildi. Yatisinin ikinci gina yapilan
solunum fonksiyon testinde zorlu vital kapasite (FVC): 1.11 L
(%33), 1.saniye zorlu ekspiratuar volim (FEV1): 1.00 L (%42)
ve FVC/ FEV1:%84,6 bulunarak orta derecede restriktif
solunum fonksiyon bozuklugu saptandi. Ekokardiyografide
duvar hareketleri normal, ejeksiyon fraksiyonu %58 bulundu.
Norolojik muayenesinde %80 kas glclU kaybi ve derin
tendon reflekslerinin alinamadigi saptandi. Antikolinesteraz
ilagc uygulamasi 4x60 mg/gln pridostigmin (mestinon) ve 3x5
mg/gin prednisolon (deltacortil) sekilde duzenlendi.
Tedavinin 3. glnUnde arter kan gaz degerinin pH: 7.43,
PaCO,: 38 mmHg ve Pa0,: 96 mmHg seklinde olmasi ve
hastanin solunum sayisinin 15/dk olmasi ve dispne
semptomunun gerilemesi Uzerine NIMV kesilerek néroloji
servisine sevk edildi.

Tartisma

Myasthenia gravis (MG)'li hastalar hafif bulgulardan
tamamen yataga bagimli olabilecek kadar degisen klinik
gOstermektedir. Hastaligin seyrini kas gugsuzIligli ve
yorgunlugu belirler. Gz kaslar basta olmak Uzere, bulber,
solunum ve ekstremite kaslar siklikla tutulmaktadir (3). MK;
akut gelisen, siddetli ve yaygin kuvvet azligi ve solunum
yetmezligi olarak tanimlanmaktadir. Miyastenik hastalarda
elektif cerrahi, stres, araya giren enfeksiyonlar gibi nedenlerle
MK ortaya cikabilir. MK sirasinda solunum kaslarinin
tutulumuna bagl olarak gelisen atelektazi ve pnoémoni,
siklikla invaziv ventilasyon gereksinimine yol acarak yogun
bakimda uzamis yatis siresine yol acmaktadir (4). MG
hastalarinda mortalitenin en sik nedeni MK'lerdir. MG'li
hastalarin yaklasik %15'i yasamlarinin bir déneminde MK
gecirmektedir.  MK'ler nadiren hastaligin  baslangic
doéneminde gorllebilecegi gibi genellikle tani konulduktan
sonraki ilk 5 yilda gozlenmektedir.

MK tanisi alan bir olguda oncelikli olarak MG tanisi
dogrulanmali, MK nedeni bulunmali ve solunum yetmezligi
degerlendirilerek mekanik ventilasyon ihtiyaci belirlenmelidir (5).

MK'lerin en sik nedeni enfeksiyonlardir. Bunun disinda
travma ve cerrahi gibi fiziksel stresler, tedavide degisiklikler
(pridostigmin ve kortikosteroid dozunda), ilaclar (kinidin,
prokainamid, aminoglikozidler, kinolonlar, beta blokerler,
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kalsiyum kanal blokerleri, magnezyum sulfat, slksinilkolin ve
klrar) neden olabilir. Hastalarin %30-40inda ise kriz nedeni
tespit edilememektedir (6). Olgumuz 10 yildir MG tanisi
almisti ve kriz nedeni olabilecek ilag degisikligi dyksu yoktu.
MK’de solunum sikintisindan ortalama iki hafta énce disfoni,
disfaji ve dizartri semptomlarindan en az birisi gortlmektedir
(7). Olgumuzda da nefes darligi gelismeden 2 hafta 6nce
yutma gucligu yakinmasi goriimustu.

MK'e bagli gelisen akut solunum yetmezliginin nedeni;
solunum kas glUclU azalmasi sonucunda alveolar

ventilasyonun bozulmasi ve orofarengeal kaslarin
tutulumu ile  oksilrtk refleksinin - kaybina bagh,
havayolunun temizlenememesine bagl aspirasyon

pnomonisi gelisimidir. MK'de, hipoksemi ve hiperkapni
gec donemde ortaya ¢lkmaktadir. Bu nedenle mekanik
ventilasyon karariicin arter kan gaz degerlerinin bozulmasi
beklememelidir. Arter kan gaz degeri normal olsa bile,
spirometrik odlcimde vital kapasitenin < 15 mlL/kg veya
tidal volimin < 5 mlL/kg olmasi durumunda mekanik
ventilasyon baslanmasi 6nerilmektedir (8). GUnimizde
MK tedavisi icin bir konsensis bulunmamakta (9), ancak
en sik antikolinesterazlar ile steroid ile kombine edilerek
kullaniimaktadir. Ayrica immdiinglobulinler, plazmaferez ve
timektomi uygulanabilir (10). Tedavinin erken dénemde
baslanmasi bu hastalarin yogun bakim ve solunum
destegi ihtiyacini azaltmaktadir. Olgumuzda 4x60 mg/gun
pridostigmin (mestinon) ve 3x5 mg/gin prednisolon
(deltacortil) kullanilmistir.  Antikolinesteraz ajanlar
kullanilirken kolinerjik kriz gelismesinden kaginmak igin
ilac dozlar asamall arttirlmali ve hastanin ventilasyon
destegi gozlenmelidir (11).

Ek akciger problemi olmayan myastenik krizli hastalarin
tedavisinde mekanik ventilasyon basarli  sonugclar
vermektedir ve mekanik ventilasyon ihtiyaci ortalama iki 2
haftadir (12). MK'li hastalarin bir kisminda ise trakeostomi ve
uzamis mekanik ventilasyon gereksinimi ortaya ¢ikmaktadir.
NIMV,  néromuskiler  hastaliklara  bagll  solunum
yetmezliklerinin  tedavisinde  entlbasyon ihtiyacin,
trakeostomi  gereksinimini, mortaliteyi, yogun bakimda ve
hastanede kalma siresini azalttg bildirilmistir (11,13).
Rabinstein ve ark. (14), MK ile takip ettikleri 11 olguda NIMV
uygulamalar ile 8 hastada entibasyonun onlendigi, 3 olguda
ise ilk 24 saat icerisinde entlibasyon ihtiyacinin ortaya ¢iktigini
gostermistir. NIMV uygulanan hastalarda hastanede kalma
slresini ise 7+5 gln olarak belirtmislerdir Olgumuzda ise
yogun bakimda kalma stresi 3 giin, hastanede kalma stresi
ise 10 gindl. Seneviratne ve ark. (15) MK ile takip edilen 56
olgunun 24'tine NIMV uygulamis ve bunlarin 14'nde basarili
sekilde entlibasyonun &nlendigini; ortalama ventilasyon
desteginin 4,3 gin iken invaziv mekanik ventilasyon
uygulanan 36 hastada 10,4 gtn olarak bulmustur. Ayrica MK
hastalarinda uygulanan NIMV'daki basarisizigin primer
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nedenin baslangic PCO, degerinin 45 mmHg Uzerinde
oldugunu gdstermislerdir. Agarwal ve ark. (16) ise NIMV
baslangic PCO, degerinin 50 mmHg Uzerinde olmasinin
entlibasyon gereksinimine yol actigini belirtmislerdir. MK
nedeniyle NIMV uygulanan hastalarda ortalama yogun
bakimda kalma stresi 22 gun, ortalama hastanede kalma
sUresi 40 gun olarak saptanmistir (4).

Sonug olarak, myastenik krizde NIMV'nun entiibasyon
ihtiyacini, hastanede ve yogun bakimda kalma slresini,
komplikasyonlari ve mortaliteyi azalttigi gdsteren calismalar
olmakla, birlikte NIMV'in myastenik krizin rutin tedavisinde
kullanilmasi icin daha fazla klinik calismaya ihtiyac vardir.
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