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OZET

Myasthenia gravis, néromiiskiiler kavsagin, postsinaptik membranlarindaki nikotinik asetil kolin reseptirlerin, otoimmiin hastaligidir.
Hastalar siklikla asimetrik pitoz velveya diplopi, ¢cigneme, konusma ve yutma giicliigii ve genel halsizlik ile basvurabilirler. Hastalik
enfeksiyonlar, gebelik, puerperal donem veya cesitli ilaglar nedeniyle kotiilesebilir. Miyastenik kriz sirasinda, solunum kaslar
tutulmugsa veya havayolunu temizleyen refleksler azalmissa, mekanik ventilasyon destegi gerekebilir. Endotrakeal entiibasyon ve
invazif mekanik ventilasyonun ¢ok sayida komplikasyonu vardir ve mortalitesi yiiksektir. Noninvazif mekanik ventilasyon ise bir¢ok
pulmoner ve néromiiskiiler hastalikta basariyla kullanilmaktadir.

Bununla birlikte myastenik krizde noninvazif mekanik ventilasyon kullanimi hakkinda az sayida yayin vardir. Burada,

noninvazif mekanik ventilasyon ile tedavi edilen bir miyastenik kriz olgusu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Akut solunum yetmezligi, myastenik kriz, noninvazif mekanik ventilasyon

SUMMARY

Noninvasive Mechanical Ventilation in a Patient with Acute

Respiratory Failure Due to Myasthenic Crisis

Mpyasthenia gravis is an autoimmune disease of the nicotinic acetylcholin receptors at the postsynaptic membrane of the neuromuscular
Jjunction. Patients usually present with asymmetrical ptosis and/or diplopia, bulbar symptoms such as difficulties in chewing,
speaking and swallowing and generalized fatigue. Infections, pregnancy, postpartum period and some medications may worsen
the disease. If the respiratory muscles are involved or the airway-protective reflexes are lost, supportive mechanical ventilation
may be necessary during acute myasthenic crisis. 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. We present a case with myasthenic crisis who was treated with noninvasive mechanical ventilation.
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Myasthenia gravis (MG), noromiiskiiler kavsagin
postsinaptik membranindaki asetilkolin reseptorlerine
kars1 olusan antikorlar ile karakterize otoimmiin bir
hastaliktir(D. Hastaligin en 6nemli 6zelligi yorulmakla
artan ve dinlenmekle kismen diizelen kas gii¢siiz-
liigtidiir. MG’de en sik goriilen bulgu pitozdur. Daha
sonra bulber kaslarm tutulumu ile konusma, yutma ve
cigneme giicliigii, solunum kaslarinin tutulumu ile
dispne ve ekstremite kaslarinin tutulumu ile kol ve
bacaklarda giigsiizliik ortaya ¢ikabilir®,

Agir bulber tutulumu olan hastalarda, solunum
kaslarinin etkilenmesine bagli olarak solunum sikintist
ortaya ¢ikmasi myastenik kriz olarak tanimlanmaktadir.
Myastenik kriz sirasinda entiibasyon ve invazif mekanik
ventilasyon (IMV) uygulanan hastalarin bir cogu
ventilator ile iligkili komplikasyonlar nedeniyle
kaybedilmektedirG:4),

Burada, yutma giicliigii ve solunum sikintist nedeniyle
basvuran myastenik krize bagli akut hiperkapnik
solunum yetmezligi saptanan ve noninvazif mekanik
ventilasyon (NIMV) ile basariyla tedavi edilen bir olgu

sunulmustur.

OLGU

Elli yaginda bayan hasta, nefes darlig1 ve yutma giicliigii
yakinmalari ile acil servise bagvurdu. Myasthenia gravis
tanist ile 15 yildir, noroloji poliklinigi tarafindan
izlenmekte olan ve son 2 yildir diizenli kontrollerine
gelmeyen hasta, son 3 haftadir yutma giicliigii ve son
1 haftadir nefes darlig1 yakinmalarinin bagladigini ifade
ediyordu. Oksiiriik, balgam, hemoptizi ve gogiis agrist
tarif etmiyordu. Son bir yilda 15 kilogram kilo kaybi
mevcuttu. Ozgegmisinde MG nedeniyle pridostigmin
ve kortikosteroid kullanim Oykiisii mevcuttu.
Soygecmisinde 6zellik saptanmadi.

Fizik muayenede, genel durum orta, suur uykuya
meyilli, koopere ve oryante idi. Her iki bacakta pretibial
o0dem, parmaklarda ve dudaklarda siyanoz mevcuttu.
Ikter ve comak parmak saptanmadi. Ates 36,5 °C, kan
basinci 110/60 mmHg, nabiz sayisi 120/dak. ve solunum
sayis1 28/dak. idi. Solunum sistemi muayenesinde
dispneik goriiniimdeydi, ral veya ronkiis saptanmadi.

Acil serviste yapilan norolojik muayenede, solunum
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giicligii ve alt ekstremitelerde derin tendon
reflekslerinin alintmamasi diginda 6zellik yoktu.
Rutin laboratuvar incelemelerinde ve PA akciger

grafisinde (Resim 1) patolojik 6zellik saptanmadi.

Resim I: Olgunun PA akciger grafisi

Arter kan gazi incelemesinde, pH: 7.33, PaCO2: 86
mmHg, PaO2: 63 mmHg, HCO3:36 mmol/L saptanmast
lizerine, gogiis hastaliklart ana bilim dali solunum
yogun bakim iinitesine alindi. Oronazal maske ve
BiPAP Vision (Respironics inc., Murraysville, PA,
ABD) marka bilevel ventilator ile noninvazif mekanik
ventilasyon uygulandi. Tedavinin 2.saatinde arter kan
gazlarinda (pH: 7.51, PaCO2: 50 mmHg ve PaO2: 69
mmHg) ve suur durumunda diizelme olmas: iizerine
BiPAP (Bilevel Positive Airway Pressure) tedavisine
devam edildi. Ik giin 24 saat siirekli, ikinci giinden
itibaren 16 saat/giin noninvazif mekanik ventilasyon
ve fizyoterapist esliginde solunum fizyoterapisi
uygulandi.

Solunum fonksiyon testinde, Zorlu Vital Kapasite
(ZVK): 1.21 L (%43), Zorlu Vital Kapasite 1.saniye
(ZVK1): 1.08 L (%46) ve ZVK/ZVK1:%89.2 olup
orta derecede restriktif solunum fonksiyon bozuklugu
olarak degerlendirildi. Kalp yetmezligi acisindan yapilan
ekokardiyografide sol ventrikiil caplar1 ve duvar
hareketleri normal, ejeksiyon fraksiyonu %62, sag
atrium, sag ventrikiil ve pulmoner arter ¢aplari artmus,
ortalama pulmoner arter basinci 88 mmHg idi. Spiral
kontrastli toraks bilgisayarli tomografisinde (Resim 2)
pulmoner arterde dilatasyon disinda patolojik 6zellik
saptanmadi. KOAH, kronik pulmoner tromboemboli,
interstisyel akciger hastaliklar1 ve kalp yetmezligi de
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ekarte edilen olgu, tekrar noroloji trafindan konsiilte
edildi. Klinikte yapilan norolojik muayenesinde %90
kas giicti kaybinin oldugu proksimal tetraparezi ve
derin tendon reflekslerinin alinamadigi saptandi.
Solunum yetmezligi myastenik kriz nedeniyle solunum
kaslarinin tutulumuna baglandi. Antikolinesteraz dozu

3x60 mg/giin dozuna ¢ikarildu.

Resim I1: Olgunun toraks bilgisayarli tomografisi

Fluilss WHie. TP S8

Tedavinin 4.giinlinde yogun bakimdan klinige alind1.
Arter kan gazlari stabil seyreden olguda, BiPAP tedavisi
kademeli olarak azaltilarak, tedavinin 11. giiniinde
kesildi. Klinikte 3 giin BiPAP uygulanmadan izlenen
olgu, arter kan gazlarinda pH: 7.47, PaCO2: 49 mmHg
ve PaO2: 84 mmHg saptanmasi {izerine, yatiginin

14.giinilinde taburcu edildi.

TARTISMA

MG nadir goriilen, relaps ve remisyonlarla seyreden,
noromiiskiiler kavsak hastaliklarindan birisidir. Tlk kez
1672°de Willis tarafindan degisken kas giicsiizliigii
olarak tanimlanmigtir. Hastalik icin MG ismini ilk
kullanan ise 1895°de Jolly olmustur()). ABD’de MG
prevalansinin 100.000°de 14 oldugu bildirilmistir.
Kadinlarda erkeklere gore biraz daha fazla
goriilmektedir. Erkeklerde 50 yas tizerinde, kadinlarda
ise 20-30 yasglart arasi ile 50 yas iizerinde sik
goriilmektedir(1-2), Olgumuz 56 yasinda bir bayan
hastaydi.

MG olgular tedavi edilmezlerse; %39-50’si spontan
remisyona girmekte, %25-30’u 6lmekte, geriye kalanlar
ise semptomatik olarak yasamaktadir®. MG olgularinda
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hastaliga bagli oliimlerin en sik nedeni myastenik
krizlerdir. MG’li hastalarin %12-16’s1 hayatlarinin bir
doneminde myastenik kriz ge¢cirmektedir. Myastenik
krizlerin siklikla hastaligin tanist konulduktan sonra
2-3. yilda ortaya ¢iktig1 ancak nadiren hastaligin
baslangicinin myastenik kriz seklinde de olabilecegi
bildirilmigtirG4. Olgumuz 15 yildir MG tanisi ile
izlenmekteydi.

Myastenik kriz oldugu diisiiniilen bir olguda
degerlendirme ii¢c asamada yapilmalidir. flk asamada
MG tanist dogrulanmali, ikinci asamada myastenik
kriz nedeni arastirilmali, son asamada ise respiratuar
fonksiyonlar ve mekanik ventilasyon ihtiyaci
degerlendirilmelidir(®). Myastenik krizlerin en sik
nedeni enfeksiyonlardir. Ust ve alt solunum yolu olmak
tizere tlim myastenik krizlerin %30-40’1nda nedenin
enfeksiyonlar oldugu bildirilmistir-7). Enfeksiyonlar
disinda, travma ve cerrahi gibi fiziksel stresler, tedavi
degisiklikleri (pridostigmin ve kortikosteroid dozunda
degisiklik yapilmasi), yeni baslanan cesitli ilaclar
(kinidin, prokainamid, aminoglikozidler, kinolonlar,
beta blokerler, kalsiyum kanal blokerleri, magnezyum
siilfat, siiksinil kolin ve kiirar) myasteni krizine neden
olabilmektedir. Olgularin %30-40’1nda ise kriz nedeni
tespit edilememektedir(®. Olgumuzda tedavinin
diizensiz kullanimi disinda, kriz nedeni olabilecek
faktore rastlanmadi.

Myastenik krizde siklikla solunum sikintisindan 6nce
disfoni, disfaji ve dizartri semptomlar1 baglamaktadir.
Werneck ve ark®).’nin 24 myastenik kriz olgusunu
inceledikleri calismalarinda, olgularmn hepsinde solunum
sikintisindan ortalama 2 hafta 6nce baslayan disfaji,
disfoni veya dizartri semptomlarindan en az birisinin
bulundugunu belirlemislerdir. Olgumuzda da nefes
darligindan 2 hafta 6nce yutma gii¢lii§ti yakinmasi
baglamisgti.

Myastenik kriz sirasinda ortaya ¢ikan akut solunum
yetmezliginin iki ana nedeni vardir. Birincisi solunum
kas giicii azalmasi ile akciger ekspansiyonunun
dolayisiyla alveolar ventilasyonun bozulmasi, ikincisi
ise orofarengeal kaslarin tutulumu ile oksiiriik
refleksinin kaybi, havayolunun temizlenememesi ve
olusan aspirasyon pnomonileridir®), Myastenik kriz
sirasinda once tidal voliim ve vital kapasitede diisme

olur. Hipoksemi ve hiperkapni ise ancak ge¢ donemde




ortaya ¢ikar. Bu nedenle mekanik ventilasyon karari
icin arter kan gazlarinin bozulmasini beklememek
gereklidir. Bir¢cok arastirmaci, arter kan gazi normal
olsa bile, spirometrik l¢iimde vital kapasitenin 15
mL/kg veya tidal voliimiin 5 mL/kg’m altinda olmasini,
mekanik ventilasyon endikasyonu kabul etmek-
tedir(®10), Myastenik kriz tedavisinde, antikolinesterazlar,
kortikosteroidler, sitostatikler, timektomi, intravenoz
immiinglobulinler ve plazmaferez denenmistir.
Calismalarda bu yontemlerden hemen hepsinin
etkinlikleri benzer bulunmustur. Giiniimiizde myastenik
kriz tedavisinde en sik antikolinesteraz-steroid
kombinasyonu tercih edilmektedir(1!:13), Olgumuzda
da kortikosteroid ve antikolinesteraz kombinasyonu
kullanilmaigt1.

Myastenik krizin mortalitesi gecmiste son derece
yiiksekti. Son 15-20 yil icerisinde gelisen mekanik
ventilasyon teknikleri ve yogun bakim sartlarindaki
diizelme ile myastenik kriz mortalitesi %80’lerden,
%5-10 diizeyine kadar inmistir3-4:14)_ Solunum
yetmezIligi gelisen myastenik olgular geleneksel olarak
entiibasyon ve invazif mekanik ventilasyon ile tedavi
edilmektedir. Myastenik kriz sirasinda mekanik
ventilasyon ihtiyaci ortalama 2 hafta olup, 6zellikle ek
akciger problemi olmayan hastalarda invazif mekanik
ventilasyonun bagarilt bir tedavi yontemi oldugu
bildirilmistir(!3). Invazif mekanik ventilasyonda
enfeksiyon, atelektazi, anemi ve kalp yetmezligi en
sik gelisen komplikasyonlardir(3:16), Olgularin bir
kisminda ise trakeostomi ve uzamis mekanik
ventilasyon gereksinimi ortaya ¢ikmaktadir. Aggarwai
ve ark(13).’nin ¢alismasinda IMV uygulanan 8
myastenik kriz olgusunun higbirisi 6lmemis, ancak 2
olguda pnémoni ve 1 olguda ise uzamis mekanik
ventilasyon gereksinimi ortaya g¢ikmistir.
Noninvazif mekanik ventilasyon; endotrakeal tiip
kullanmaksizin uygulanan cesitli ventilatuar destek
sekilleri olarak tanimlanmaktadir. Noninvazif pozitif
basin¢h ventilasyon (NIPPV) yogun bakim ventilatorleri
veya bilevel ventilatorler ile, nazal veya yiiz maskesi
ile uygulanabilmektedir(!?), NIPPV’un néromiiskiiler
hastaliklara bagh solunum yetmezliklerinin tedavisinde
de kullanilabilecegi, entiibasyon ihtiyacini, trakeostomi
gereksinimini, mortaliteyi azaltacagi, yogun bakimda
ve hastanede kalma siiresini kisaltacag: bildirilmis-
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tir(18), Myastenik krizde NIPPV kullanimu ile ilgili gok
az calisma mevcuttur. Rabinstein ve ark(19).’nin ¢alisma-
sinda myastenik kriz nedeniyle bilevel ventilator ile
NIPPV uygulanan 11 olgudan 8’inde entiibasyon
onlenmis, tedavi basarisizlig1 3 olguda da ilk 24 saat
icerisinde ortaya ¢ikmigtir. Bu calismada NIPPV un
hiperkapninin eslik etti§i myastenik krizlerde basarisiz
oldugu belirtilmistir. Bizim olgumuzda ise hiperkapni
olmasina ragmen BiPAP ventilator ile basari elde ettik.
Myastenik kriz nedeniyle IMV uygulanan hastalarda
ortalama hastanede kalma siiresi 1 aydir3#), O’Riordan
ve ark(29).’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(!9) BiPAP ile NIPPV
uyguladigi olgularda hastanede kalma siiresi 75 giin
olarak bulunmustur. Olgumuzda ise yogun bakimda
kalma siiresi 4 giin, hastanede kalma siiresi ise 14
giindii.

Sonug olarak, literatiirde yeterli sayida ¢aligma
olmamakla birlikte, myastenik krizde NIPPV’ un
entiibasyon ihtiyacini, hastanede ve yogun bakimda
kalma siiresini, komplikasyonlar1 ve mortaliteyi azaltt181
diistiniilmiistiir. NIPPV’un myastenik krizde rutin
kullanimt i¢in randomize kontrollii calismalara ihtiyag

oldugunu diisiincesindeyiz.
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