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OLGU SUNUMU

FARKLI BIR KLINIK BASLANGIC
GOSTEREN MIiYASTENIiA GRAVIS OLGUSU

A MYASTHENIA GRAVIS CASE WITH AN UNUSUAL CLINIC ONSET
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OZET

Bir néromuskuler bileske hastaligi olan Miyastenia Gravis (MG) g¢ocukluk ¢aginda nadir goriiliir. Klinik bulgular ¢ogunlukla
g0z kaslarinda baglar ve kendini ptozis ile belli eder. Bu nedenle ptozisi olmayan olgularda tanida gecikmeler veya yanlis
tanilar olabilir. Yiirime zorlugu ve goézlerde kayma yakinmalarryla Miller-Fisher (MFS) sendromu olarak degerlendilerek
tedavi edilen fakat sikayetlerinin gerilememesi nedeniyle yapilan degerlendirmede Miyastenia Gravis tanist alan 5 yasinda
erkek olgu sunulmustur.
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SUMMARY

Myasthenia Gravis (MG) is a neuromuscular junction disease and rare in childhood. The clinical symptoms mostly begin in
eye muscles with ptosis. Therefore, without ptosis there may be delays in diagnosis or the patients may be misdiagnosed. In
this case a five year old boy who was diagnosed and treated as Miller-Fisher syndrome (MFS) with the signs of difficulty in
walking and strabismus, admitted to our clinic with same complaints. After detailed investigations he is diagnosed as
Myasthenia Gravis.
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GIRiS

Bir néromuskiiler bileske hastaligi olan Miyastenia
Gravis’in (MG) goriilme insidans1 yilda 30/1.000.000
olarak tanimlanmistir. Cocukluk ¢aginda bu oran yilda
1-5/1.000.000 belirtilmistir (1). Bu hastalikta viicudun
istemli kaslart; 6zellikle yiiz, g6z, agiz ve ekstremite
kaslar1 degisken derecelerde etkilenir (2). MG’de
hareketle artan ve istirahatle diizelen giigsiizliigiin
varligr karakteristik bulgulardir. Cocuk hastalarin
yaklasik 9%90’inda ilk belirtilerin géz kapaklarinda
diistiklik, g6z hareketlerinde kisithlik ve giiniin
ilerleyen saatlerinde ortaya cikan cift gérme oldugu
belirtilmistir (3,14). Goz kaslarinin yanisira ektremite
kaslarindaki gii¢siizlik de diger bir sik goriilen
bulgudur. Ektremite kaslarindaki giigsiizliik, ¢abuk
yorulma, kosamama, merdiven ¢ikamama, yasitlarina
ayak uyduramama seklinde kendini gosterir. Tanisi
klinik bulgulara ek olarak serolojik testler ve
elektrofizyolojik ¢alismalar ile konulur (4). Bu yazida
yiriimede zorluk ve gozlerde kayma ile Miller Fisher
Sendromu (MFS) tanist alan ve tedavi edilen ancak
yakinmalarinda gerileme olmamasi nedeniyle iinite-
mize basvurusunda MG tanist konan bir olgu
sunulmustur.

Olgu

Bes yasinda erkek olgu bir aydir devam eden
ylirimede zorluk ve gozlerde kayma nedeniyle
bagvurdu. Bu nedenle yapilan beyin omurilik sivisi
(BOS) ve elektromiyografi (EMG) tetkiklerinin nor-
mal, anti-GQ1b antikorunun negatif ve kranyospinal
manyetik rezonans goriintiilemesinin normal oldugu,
Miller Fisher sendromu dislanamadigindan intravendz
geemeyen olgunun klinigimize kabuliinde genel
durumu iyi olup, vital bulgulart normal smirda idi.
Norolojik muayenesinde her iki gozde disa bakis
kisithligi tespit edildi (Resim 1). Alt ve iist
ekstremitelerde proksimal kas giicii 3/5, derin tendon
refleksleri normoaktif olan olgunun diger sistem
muayeneleri normaldi. Hemogram ve biyokimyasal
degerleri normal bulundu. CPK (kreatin fosfakinaz)
degeri: 200 w/l tespit edildi. On-arka akciger grafisi
normal olarak raporlandi. Ptozisi olmayan olgunun
MG 6n tanisi ile yapilan tekrarlayict sinir uyarimu ile
¢ekilen EMG’sinde bilateral biseps ve tibyalis anterior
kaslarinda dekrement yaniti pozitif olarak saptandi.
Asetilkolin reseptor antikorlar1 ve anti-MuSK(anti-kas
spesifik kinaz) antikoru negatifti. Olguya MG tanisi
ile 7 mg/kg/g pridostigmin baslandi. Tedavinin ikinci
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haftasinda oftalmopleji tamamen kayboldu ve kas
giiciinde ilerleme gozlendi (Resim 2).

il

Resim 1. Tedavi dncesinde her iki gézde disa bakis kisitliligt

Resim 2. Tedavinin ikinci haftasinda oftalmoplejide diizelme
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TARTISMA

Jeneralize kas gii¢siizliigii ve oftalmopleji ile seyreden
baglica hastaliklar MFS ve MG'dir. MFS ataksi,
oftalmopleji ve arefleksi ile karakterize olup Guillain-
Barre sendromunun bir varyanti olarak diistiniilmektedir.
Klinik bulgularin yanisira Beyin Omurilik sivisi
(BOS)nda albuminositolojik dissosiasyon, EMG'de
polindropati bulgular1 ve plazmada anti-GQ1, anti-
korlarinin saptanmasi taniya yardimcidir (5). Olgu-
muzda klinik ve laboratuvar bulgulan MFS'yi
desteklememektedir. Bir néromuskiiler bileske hastaligi
olan MG’de asetilkolinin (Ach) aksonal terminalde
sinaptik ~ bosluga  salinmmi  normaldir, ancak
postsinaptik kas membrani veya motor “son-plak”
yanitt normalden disiiktiir. Pediatrik grupta MG 3
klinik varyasyonla seyretmektedir; gecici neonatal,
konjenital, juvenil (otoimiin). Gegici neonatal MG,
annesinde MG olan olgularda Ach antikorlarinin
transplasental olarak gegisine baglidir ve zaman iginde
azalan antikor titreleri ile kendini gosterir. Nadir
goriilen konjenital MG’de ise aralikli apne ataklari;
ekstraokuler, faringeal, solunumsal kaslarda gii¢siizliik
goriiliir. Zaman i¢inde artan Ach antikorlari tespit
edilir. Juvenil tip MG ise MG olgularinda en sik
goriilen tiptir (6). Juvenil MG tanist giin icinde
dalgalanma gosteren ve yorulma ile artan kas
giigsiizliigii ile birlikte tani kriterlerinden en az birinin
varliginin goseterilmesi ile konulur. Tani kriterleri:
EMG’de tekrarlayici uyarirmda %10u  gegen
dekrement yanit1 ya da tek lif EMG’de uzamis jitter
seklinde elektrofizyolojik anormalligin bulunmasi,
antikolinerjik ilaglara klinik yanit alinmasi, serolojik
testlerde Ach reseptdr antikorlarinin pozitifliginin
gosterilmesidir. Juvenil MG’nin iki farkli tipi bulun-
maktadir. Sadece goz bulgulari ile giden okuler tip ve
sistemik bulgularla seyreden sistemik tip. Olgumuzda
ektremite kaslarindaki giigsiizliiglinin de olmasi
nedeniyle sistemik tip diisiiniilmiistiir. Olgularin
biiyiik bir ¢ogunlugu ptozis ile tan1 almaktadir (7).
Olguda ptozis olmamasi, sadece ekstraokuler kas
tutulumu tespit edildigi ayrica jeneralize ekstremite
giicstizliigii de olmasi nedeniyle oOncelikle MFS
diisiiniilmiis ve buna yonelik tedavi uygulanmustir.
Olgumuzda oftalmopleji ve proksimal kas giigsiiz-
liigiinlin olmasi, bu sikayetlerinin giin i¢inde artmast
nedeniyle 6n tanida MG disiiniilmiistiir. Buna yonelik
tekrarlayict  sinir uyarimi ile gekilen EMG'de
dekrement yaniti pozitif tespit edilmesi tizerine MG
tanist  almigtir.  Elektrofizyolojik ¢alismalar MG
tanisinin konulmasinda bilyiik 6neme sahiptir. Tekrar-
layict sinir uyarimi en iyi bilinen ve en sik kullanilan
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testtir. Aksonun arka arkaya uyarilmasi sonucu elde
edilen birlesik kas aksiyon potansiyellerinin amplitiid
ve kapsama alanlariin, 4. ve sonraki yanitinda %10
ve daha fazla diismesi (dekrement yaniti) taniy1
desteklemektedir. Tanimnin siipheli oldugu durumlarda
tantyt kesinlestirmek icin tek lif EMG yapilmasi
onerilmektedir. Tek lif EMG uygulamay1 yapan ve
hasta i¢in zor bir inceleme olmakla birlikte duyarlik ve
Ozgiilligii ¢ok yiiksektir (8). Otoimun juvenil MG 6n
tanis1 ile bakilan asetilkolin reseptor antikorlari ve
anti-MuSK antikoru negatif saptanmistir. Ancak
prepubertal baslangich MG tamisinda eriskin grubun
aksine serolojik incelemenin yerinin fazla olmadig
bildirilmektedir (9). Juvenil tip MG olgularinda %50
oraninda antikor pozitifligi saptanmaktadir. Klinik
tiplendirmede tedaviye yanit ve izlem daha dnemlidir
(10). Olgumuzda pridostigmin tedavisi ile oftalmopleji
2 haftada tamamen diizelmis ve kas giiciinde artma
olmustur.

MG olgulariin ¢ogunda baslangi¢ bulgusu olarak tek
veya ¢ift tarafli pitozis tespit edilmektedir (11). Bizim
olgumuz baslangic bulgusu olarak ptozisin olmamasi
nedeniyle ilgingtir. Ptozisi olmayan olgularda diger
gdz bulgular1 ve proksimal kas giicslizligii yol
gostericidir (12). Cocukluk g¢aginda oftalmopleji ve
kas giligsiizliigli bulgulariyla bagvuran olgularda
baslangigta pitozis bulgusu olmasa da MG ayirici
tanida disiintilmelidir.
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