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MIYASTENIK KRiZ VE YOGUN BAKIM: OLGU SUNUMU*
Banu CEVIK ', Elif BOMBACI', Aysegiil CIZEN', Tiilin YOLLU ATAKAN', Aysenur BOZTEPE', Serhan COLAKOGLU

Miyastenia gravis sinir-kas kavsaginda iletim defekti sonucu ortaya ¢ikan ve kuvvet azligi ile seyreden otoimmun bir hastaliktir. Miyastenik kriz,
hastalarin yaklasik % 15-20'sinde karsilasilan, solunum yetmezligi ile seyreden ve mekanik ventilasyon gerektiren hayati bir durumdur. Tedavi hem
sinir-kas bileskesi hem de immiin sisteme yonelik olmalidir. Mekanik ventilasyon ve immunoterapilerin yaygin kullanimi miyastenik krizin
prognozunu degistirebilir. Noroloji kliniginde takip edilmekte olan ve solunum sikintist gelismesi iizerine yogun bakima alinip mekanik ventilasyon
uygulanan, immunoterapi ile olumlu sonuglar aldigimiz iki olgu nedeniyle miyastenik krizi ve tedavisini tartismak istedik.

Anahtar kelimeler: Miyastenik kriz, yogun bakim, immunoterapi
MYASTHENIC CRISIS AND INTENSIVE CARE UNIT: CASE REPORT

Myasthenia gravis (MG) is a disorder of neuromuscular transmission, manifesting variable weakness of skeletal muscle. 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. Management relies on combination of medications that influenced the function of the neuromuscular junction and the immune response.
The advent of effective mechanical ventilation and widespread use of immunotherapies have substantially altered the prognosis of myasthenic crisis.
We discussed the myasthenic crisis and its treatment by means of good prognosis related to mechanical ventilation and immunotherapies in patients
followed up by neurology department and improved respiratory distress.
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Miyastenia Gravis (MG), primer olarak postsinaptik
noromuskuler bileskeyi etkileyen, otoimmun bir hastaliktir.
Hastalarin %85-90'inda asetilkolin reseptor antikorlari
bulunur. Dalgali kuvvet kaybi ve kolay yorulma ile
karakterize olup motor kuvvet kaybi egzersiz ile kotiilesir.
Cift gorme siklikla en erken belirtidir ve hastalarin
%90'indan fazlasinda goz kas tutulumu olur'. Hastaligin
prevalansit milyonda 125 olup herhangi bir yagta
baslayabilirse de 3. ve 6. dekadda pik yapar. Geng
kadinlarda ve yagsh erkeklerde daha sik goriiliir. Miyastenik
hastalarda cesitli nedenlerle veya bir neden olmaksizin
miyastenik kriz gelisebilir>. Bu hastalar bulber tutuluma
bagli pulmoner aspirasyon, staza bagli pnémoni, akut
solunum yetmezligi ya da kardiyopulmoner arrest gelisme
riski tagidiklarindan dolay1 yogun bakim {iinitesinde takip
edilmeleri gereklidir.

OLGU 1

iki y1ldir MG tanst ile tedavi gormekte olan 58 yaginda
erkek hasta, son iki aydir ¢igneme, yutma gii¢liigii ve
yliriime mesafesinde kisalma sikayetleri ile ndroloji
servisine yatirilmis. Ugiincii giinde genel durum bozulmasi,
suur kayb1 ve solunum sikintisi ile yogun bakima alinan
hastanin Glaskow Koma Skalas1 (GKS): 3/15, arteriyel
kan gazinda pH: 6.8, PaCO2: 153 mmHg, PaO2: 84.6
mmHg, HCO3: 28 mmol/L, BE: -4.6 mmol/L,
Sa02 : %85.6 olmas: iizerine entiibe edildi. Sedasyon
amacli 0.03 mg/kg/sa midazolam baslanarak, mekanik
ventilasyon (SIMV+pressure support (PS) modunda, PS:
10 mbar, Tidal volim (TV): 6 ml/kg, frekans (fr): 12/dak,
FiO2: 0.6, PEEP: 5 mbar) uygulandi. Asidoz diizelme
zaman yaklagik 8 saatti.
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Standart yogun bakim tedavi protokoliine ek olarak
piridostigmin tb 3x120 mg ve metilprednizolon 1 mg/kg
baslandi ve Impact® (Novartis Nutrition, Germany) ile
enteral nutrisyona gecildi. Trakeal kiiltiirinde
Pseudomonas spp. iireyen hastanin tedavisine
siprofloksazin 2x200 mg eklendi. Hastaya 3. giinde 150
mg/kg/glin intravenoz immiin globiilin (IVIG) tedavisi
baslandi. Dordiincii giin GKS's1 10/15 olan hastanin
sedasyonu kesildi ve "weaning" planlandi. Dokuzuncu
giinde yeterli kas giicii ve spontan solunumu olmasi ile
ekstiibe edilerek 2L/dk maske ile oksijen tedavisine
gecildi. On iigiincii giinde noroloji servisine devredildi.
On bes giin serviste takipleri yapilan hasta evine taburcu
edildi.

OLGU 2

Alt1 ay 6nce halsizlik ve cift gorme sikayetleri ile hastaneye
bagvuran 26 yasinda erkek hastaya Basedow-Graves tanist
ile tedavi baglanmis ancak sikayetleri azalmayip
beraberinde yutma ve solunum gii¢lii§ii gelismesi
iizerine noroloji servisinde miyastenia gravis tanisi
konmus. Solunum sikintisinin ilerlemesi iizerine entiibe
edilerek yogun bakima alinan hastaya (SIMV+PS
modunda, PS:10 mbar, TV: 6 ml/kg, fr: 12/dak, Fi02:
0.4, PEEP: 5 mbar) mekanik ventilasyon baslandi.

Standart uygulamalarin yani sira tedavisine piridostigmin
tb 3x120 mg, metilprednizolon 1 mg/kg, azotioprin 1x50
mg, propranolol HCI 2x20 mg, propiltiourasil 3x100 mg
eklendi. Tedavinin 5. giiniinde 150 mg/kg/giin IVIG
tedavisi baglandi. Hasta yatiginin 20. giiniinde genel durum
iyi, suur agik, koopere, spontan solunum yeterli, giimiis
trakeotomi kaniilii ile noroloji servisine nakledildi. Hasta
bir ay sonra solunum sikintisi ile yeniden yogun bakima
alindi. Trakeal kiiltiiriinde Pseudomonas spp. tiremesi
iizerine meropenem 3x1gr, amikasin sulfat 1x1gr baslandi.
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On giin mekanik ventilasyon uygulanan hasta, 15. giinde
genel durumu iyi, suur acgik, koopere ve spontan solunumda
yeniden noroloji servisine nakledildi. Noroloji servisinde
17 giin daha takip edilen hastanin trakeotomisi kapatilarak
haliyle evine taburcu edildi.

TARTISMA

Solunum ve kalp yetmezligi, ndromuskuler hastaliklarin
en onemli olas1 komplikasyonlaridir ve uygun sekilde
tedavi edilmez ise 6liimle sonuglanir. Dogrudan solunumu
etkileyen hastaliklar Guillain-Barre sendromu, miyastenia
gravis, amyotrofik lateral skleroz ve Duchenne muskiiler
distrofisidir'.

MG nadir goriilmesine karsin, lizerinde en ¢ok ¢alisilan
nororeseptor fonksiyon bozuklugu ve en iyi agiklanmis
organ spesifik otoimmun hastahiktir®. MG, tiim yasantisi
boyunca hafif bulgularla seyreden hastalardan tamamen
yataga bagimli, 6limciil hastalara kadar degisen bir klinik
cesitlilik gostermektedir. Klinik durum belirleyicileri, kas
giicsiizliigii ve yorgunlugudur. G6z kaslar1 basta olmak
iizere, bulber, yiiz, solunum ve ekstremite kaslari tutulum
gosterebilir?,

Miyastenik hastada akut gelisen, siddetli ve yaygin kuvvet
azlig1 ve solunum yetersizligi miyastenik kriz olarak
tanimlanmaktadir. Kolinerjik krizler, antikolinesteraz
ilaglarin yiiksek dozlarda kullanilmasimna bagl olarak
postsinaptik membrandaki asir1 depolarizasyona bagl
gelisirken; miyastenik krizler, enfeksiyon, sinir-kas
kavsaginda blokaj yapan ilaglarin kullanilmasi, operasyon
gibi stres faktorleri veya hastalifin ilerlemesi ile ortaya
cikar. Eger bulgular kolinerjik krizi diisiindiiriiyorsa veya
kolinerjik miyastenik kriz ayrimi yapilamiyorsa
antikolinesteraz ilaglar 48 saat siireyle kesilir; 1-2 saat
arayla en az iki kez yapilan Tensilon ya da prostigmin
testine cevap alindiginda antikolinesteraz tedavisine yeniden

baglanir?.

Krizdeki hastalarin siklikla mekanik ventilasyona ihtiyaclari
oldugu, bu nedenle erken donemde orotrakeal entiibasyon
ve normal nazogastrik tiip yerine kiiciik ¢capli duodenal
tiiplerin tercih edilmesinin aspirasyon riskini azaltacagi
bildirilmistir®. Bu ataklar haftalar hatta aylar boyu siirebilir
ve yasla beraber artig gosterir’. Yilmaz ve ark®, 341 giin
mekanik ventilatorle takip ettikleri bir olguyu 380. giinde
noroloji servisine devretmigler, 510. giinde hastanin
trakeotomisi kapatilarak yatisinin 550. giiniinde evine
taburcu etmiglerdir.

Oral antikolinesteraz ilaclar MG tedavisinde ilk sirada yer
alir. Etkisi en uzun olan ila¢ piridostigmin (Mestinon)'dir.
Baslangi¢ dozu 30-60 mg olup doz aralig1 gozlenen etki
stiresine ve hastaya bagli olarak degisir ki bu stire genellikle
4 saattir!4,
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Kortikosteroid tedavisi hastalarin %70'inde basaril
sonuglar vermekte olup, prednizolon 100 mg/giin dozunda
baslayip kademeli olarak azalt:lmahdir’.

Plazmaferez dolagimdaki asetilkolin reseptorlerine karst
gelisen antikorlar1 uzaklastirmak amaci ile uygulanir.
Iyilesme siireci daha hizli olmakla birlikte, biiyiik
proksimal venden ¢ift liimenli genis bir katater takma
geregi, pnomotoraks, hipotansiyon, septisemi, pulmoner
emboli gibi komplikasyonlarin siklig1, uygulamanin pahalt
olmas1 ve klinik etkinin yalnizca birkag¢ hafta siirmesi
nedeniyle kullanimi kisithdir?,

Intraven6z immiin globulin (IVIG), plazmafereze alternatif
bir tedavi olup her ikisi de hastalar1 timektomiye
hazirlamada yararlidir'. Bu alanda yapilnus standardize
kontrollii caligmalar yetersiz olmakla birlikte genel kan1
IVIG tedavisinin etkili oldugu yoniindedir. Hastaligin
bazi ciddi formlarinin akut tedavisinde gecici kontrol
saglamak amaciyla kullanilabilecegi, ancak maliyet analizi
ve plazmaferezle yapilacak karsilastirmali ¢alismalarin
gerekli oldugu bildirilmistir’. IVIG'in MG tedavisindeki
kesin rolii tartisilmakla birlikte giinlimiizde halen
glincelligini korumaktadir®.

Hastalarin ortalama %10'unda timoma gelismekte, %70
timus hiperplazisi bulunmaktadir. Tanida mediastinal
bilgisayarli tomografi (BT) ya da manyetik rezonans
tekniklerinden yararlanilmali ancak hiperplazinin
teshisinde mediastinal BT'nin her zaman basarili olmadig1
akilda tutulmalidir'-2,

Yaslar1 puberte ile 60 yas arasinda olan ve jeneralize
miyasteni tanist alan her hastada timektomi endikasyonu
konusunda goriis birligi vardir. Timektomiden yarar goren
vaka sayist degisik serilerde %66-86 arasinda
degismektedir. Timektomi i¢in mutlak endikasyon
timomanin varligidir®. Timektomi sik uygulanmakla
birlikte kanita dayal: tip, timektominin etkinligini yakindan
takip edecek deneyimli klinisyenlere ihtiyag
gijstermektedirg. Simgek ve ark.’, ti¢c y1l i¢inde yogun
bakimda takip ettikleri 5 timektomi olgusundan birini
miyastenik kriz nedeniyle kaybetmigler; diger hastalarin
ortalama yatig siirelerini 24+6 giin olarak bildirmislerdir.

Bizim yogun bakimda takip ettigimiz iki olgumuza da
solunum sikintis1 nedeniyle mekanik ventilasyon
uygulanmustir. Iki hastamiz destekleyici tedavinin yani
sira piridostigmin, kortikosteroid ve IVIG tedavisi
almislardir. Hastalarin ¢ekilen mediastinal BT'lerinde
timus hiperplazisine rastlanmamuigtir. Hastalarin genel
durumlarinin elvermemesi nedeniyle ileri goriintiileme
yaptirilamamuistir. Her iki hastamiz da yogun bakimdan
salah ile ¢ikartilmiglar ve servislerinden evlerine taburcu
edilmislerdir.
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MG'de tedavi hem sinir-kas kavsagi hem de immiin
sistemdeki fonksiyon bozukluguna yonelik olmalidir. Akut
ataklarda immun supresyonun ve piridostigminin rolii
tartigsmali olmakla birlikte bu tedavilerden halen
faydalanilmaktadir. Tedavinin erken donemde baglanmasi
bu hastalarin yogun bakim ve solunum destegi ihtiyacini
azaltacaktir.
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