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Non-invaziv Mekanik Ventilasyon Tedavisi Gerektiren Agir
Obstriktif Uyku Apne Sendromu - Juvenil Myastenia Gravis

Olgusu

Severe Obtructive Sleep Apnea Syndrome-Juvenile Myastenia Gravis Case
Requiring Non-invasive Mechanical Ventilation Treatment

Belkis ipekcil, Zeynep Seda Uyan?, Hiilya Maras3, Biilent Kara3

1 Akyazi Devlet Hastanesi, Cocuk Klinigi, Sakarya, Tiirkiye

2 Kocaeli Universitesi Cocuk Saghig ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Gégiis Hastaliklar1 Bilim Dali, Kocaeli, Tiirkiye
3 Kocaeli Universitesi Cocuk Saghg1 ve Hastaliklar1 Anabilim Dali, Cocuk Néroloji Bilim Dali, Kocaeli, Tiirkiye

0z

Obstriiktif Uyku Apne Sendromu (OUAS), tanisi siklikla
gecikerek konan acil bir sorundur. Klinik ve laboratuvar
bulgulariyla OUAS tanisi konan ve etyolojisinde juvenil
myastenia gravis tanist alan 15 yasinda kiz olgunun sunulmasi
ve konuya dikkat ¢ekilmesi amaglannustir. Hastamizin
polisomnografi (PSG) sonucuna gore agir OUAS ile
uyumluydu.(Apne index 96.7/saat, apne hipopne indeksi
148/saat). Egzersizle artan kas gii¢siizIliigii ve giin i¢inde de
degisen kas giicii nedeniyle Myastenia gravis diisiiniilerek
pridostigmine baslandl, klinik yanit basarili oldugundan tanist
kesinlesti. Uyku sirasinda da maske ile BIPAP baslandiktan
sonra karbondioksit retansiyonu geriledi.(pCO2: 46 mmHg)
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ABSTRACT

Obstructive Sleep Apnea Syndrome (OSAS) which is often
diagnosed lately is an emergency. We present a 15 years old
girl who is diagnosed as OSAS and juvenile Myasthenia Gravis
(MG) with clinical and laboratuary findings to attract attention
to the subject. Her polysomnography (PSG) result was
consistent with severe OSAS (Apnea index 96.7/hour, apnea-
hypopnea index 148/hour). MG was thought due to diurnal
variation of muscle strength and increase of muscle weakness
after exercise. Significant clinical response to pridostigmine
supported diagnosis. After initiation BIPAP with mask during
sleep, carbondioxide retantion decreased (pCO2: 46mmHg)
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OLGU
On bes yasinda kiz cocuk akut solunum
yetersizligi nedeniyle bagvurdugu saglik

kurumundan solunum fonksiyon testinde (SFT)
restriktif akciger hastaligi bulgular1 saptanmasi
iizerine yonlendirildi. Oykiisiinde dort giinliik iken
trakeozafagial reflii ve Gzefagus atrezisi nedeniyle
opere oldugu, on dort ve on bes yasinda iki kez
mekanik  ventilasyon  gereksinimi  yaratacak
diizeyde solunum yetersizligi yasadigi 6grenildi.

On yasindan itibaren cabuk yorulma, gece sik
uyanma, gece idrar kacirma, sabah yorgun uyanma
sikayetleri vardi. Fizik muayenesinde viicut kitle
indeksi 99. persentilde, solunum sayisi 24/dak, oda
havasinda SpO2 %96 idi. Boynu kisa, orofarenksi
dogal, ortopneik olan hastanin solunum sesleri
dogaldi. PA akciger grafisinde o0zellik yoktu.
Endoskopide fistiil agz1 ya da ozefagusta darlik
goriilmedi. Sabah bakilan kan gazinda pCO2: 67.7
mmHg olup SFT’de FVC%65, FEV1%70,
FEVI/FVC 106 olgiildii. Polisomnografi (PSG)
sonucu agir derecede OUAS ile uyumluydu (Tablo
1).

Tablo1. Polisomnograf ve kan gazi sonuglarinin
karsilastiriimasi

BiPAP 6ncesi BiPAP sonrasi

Obstruktif apne sayisi 733 0

Mikst apne sayisi 0 0

Santral apne sayisi 0 0

Hipopne sayisi 389 2

Apne indeksi 96.7/saat 0 /saat

Apne hipopne indeksi 148/ saat 0.4 /saat

pCO; 52 mmHg 46 mmHg

Ekokardiyografisi normaldi, pulmoner

hipertansiyonu  yoktu. Istirahatte kas giicii

normalken, efor sonrasi pitoz gelistigi, deltoid, el
bilegi ekstansorleri ve iliopsoas kaslarinda daha
belirgin olmak iizere kas gii¢siizliiglinlin ortaya
ciktigi  saptandi.Kas icinde
kas
giicslizliiglinlin artmas1 nedeniyle myastenia gravis
diistiniildii. Piridostigmine anlamli  klinik yanit
tanty1  destekledi.  Elektromiyografide (EMG)
tekrarlayan sinir uyarilarma anlamli dekremental

gliclinlin ~ giin

degiskenlik  gostermesi, efor  sonrasi

yanit saptanmadi. Anti-asetil kolin reseptor antikoru
ve anti-musk antikoru negatif saptandi. Teklif EMG
‘de artmus jitter bulundu. Solunum bulgular1 olmasi
nedeniyle  intravendz  immunoglobulin  ve
metilprednizolon tedavisi baslandi. Hastaya uykuda

nazal maske ile BIPAP uygulanmaya baslandi ve
sabah karbondioksit retansiyonu geriledi (pCO2: 46
mmHg). Gece uyanma, altim 1Slatma, sabah
yorgunluk sikayetleri diizeldi. Kontrol PSG’de apne
indeksi O/saat, apne-hipopne indeksi 0.4/saat
bulundu (Tablo 1). Obezitesi insiilin direnci ve
polikistik over sendromuna baglanan hasta ¢ocuk
endokrin, cocuk ndroloji ve c¢ocuk gdgiis
hastaliklar1 boliimlerince takip edilmekte.

TARTISMA

OUAS uyku sirasinda {ist havayollarindaki
yumugak dokunun kollapsi nedeniyle olusan
hipopne ,apne, arusol epizodlarindan ve bunlarin
yan etki olarak davramigsal kognitif etkilerinden
meydana gelen bir bozukluktur (1). Cocuklarin
%35.7 sini etkileyen yaygin bir sorundur (2). Uyku
apnesini akilda tutarak buna yonelik uygun 6ykii
alindiginda ve uygun sekilde tetkik ve tedavi
edildiginde, basartyla tedavi etmek miimkiindiir (3).
Olgumuzda oldugu gibi,
bulgulartyla getirilen, ancak akciger dinleme ve
goriintiileme bulgulart normal olan ¢ocuklarda,
basta myastenik sendromlar olmak
noromiiskiiler  hastaliklar akla  getirilmelidir.
Yapilan c¢aligmalarla da  gosterildigi  gibi
Cocuklardaki agir OUAS vakalart non-invaziv
mekanik  ventilasyon tedavisinden fayda
gormektedir (4).
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