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Case Report

Bulbar Semptomlar ile Bagvuran Myastenia Gravis Olgusu
A Myasthenia Gravis Case Presenting with Bulbar Symptoms
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GIiRIS

0z
Myastenia gravis, iskelet kaslarinda glgsuzllk ve yorgunlukla karakterize otoimmun hastaliktir. Burada sadece bulbar
semptomlarla basvuran ¢ocuk hasta sunulmustur.

Onbes yasinda erkek hasta bir aydir yutkunmada zorluk, konusmada pelteklik sikayeti ile basvurdu. Konusmanin
aksama dogru bozuldugunu, yorgunlugunun arttigini, yutkunmadaki zorluk nedeni ile kati gidalari alamadigini sivi gida
ile beslendigini ifade etti. Bu sikayetlerine onbes gundir gdgus ve omuz agrisinin eklendigini belirtti. Hastanin fizik
muayenesi normal idi. Yapilan elektromiyografisinde: ardisik sinir uyarm testinde anlamli decrement yanit elde edildi.
Asetilkolin reseptdr antikoru: 29.65mmol/L bulundu. Hasta intravendz immunglobulin ve plazmaferez ile tedavi edildi.
Hasta pridostigmin ve oral steroid ile taburcu edildi. Ancak izleminde ataklarinin sik olmasindan dolay! tedavisine
azotiopurin eklendi. Sonu¢ olarak; myastenia gravis olgularinin sadece bulbar semptomlarla bagvurabilecedi akilda
tutulmalidr.

Anahtar Soézciikler: Bulber semptomlar, Cocukluk ¢agi, Myastenia gravis

ABSTRACT

Myasthenia gravis is an autoimmune disease that can lead to weakness and fatigue of skeletal muscles. Here we
introduce a child presenting with bulbar symptoms only.

A fifteen year-old boy presented to the hospital with difficulty swallowing and speaking, and fatigue especially at evenings
for one month. He could only take liquids. His neurological examination was normal. The sequential nerve stimulation
test results were decreased on electromyography examination. The acetylcholine receptor antibody level was high. We
considered the diagnosis of bulbar Myasthenia Gravis, and treated the patient with intravenous immunoglobulin and
plasmapheresis. He was discharged with oral steroids and prydostigmin. He had frequent attacks during the follow-up
and azathiprine was added to his treatment. In conclusion, pediatric patients with myasthenia gravis can apply only with
bulbar symptoms.
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etmesi ile ortaya ¢ikan yasamin ilk birkag haftasinda belirti veren
hastaliktir (4). Otoimmtn MG olarak da tanimlanan juvenil MG

Myastenia gravis (MG) néromUskduler bileskenin antikorlar tara-
findan hasarlandidi kompleks bir hastalikti. Myastenia gravisin
gortlme insidansi yilda 30/1 000 000 olarak bildirilmektedir.
Gocukluk gaginda bu oran milyonda 1-5 olarak hesaplanmigtir
(1,2). Ug farkli tipi vardir; konjenital MG, nadir gériilen degisik
gen mutasyonlar sonucu gelisen heterojen bir gruptur (3).
Neonatal MG, otoimmitn MG’li annelerin bebeklerinde goru-
len gebelik srrasinda anneden gegen otoantikorlarin fetlsteki
asetilkolin  reseptdrlerinin fonksiyonlarini gegici olarak inhibe

(UMG) ise genetik yatkinligi olan gocuklarda cevresel faktorlerin
tetiklemesiyle iskelet kaslarinda bulunan asetilkolin reseptoérle-
rine karsi gelisen antikorlarin yol agtigi otoimman bir hastaliktir
(5,6). Eriskin tip MG ile JMG patofizyolojileri birbirine benzerdir.
Klinik olarak ¢zellikle ekstraokdler, bulber ve ekstremite kaslarin-
da belirgin, hareketle artan istirahatle dizelen kas gugsiuzIUigu
karakteristiktir (1,2,6). Cocuk hastalarin yaklasik %90’'inda ilk
belirtiler g6z kapaklarinda dustkllk, g6z hareketlerinde kisitlilik
ve ¢ift gérme olarak bildirilmektedir (1, 2, 7).
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Bu olgu sadece bulbar semptomlarinin olmasi nedeni ile nadir
goruldugu igin sunulmustur.

OLGU

Onbes yasinda erkek hasta bir aydir yutkunmada zorluk,
konusmada pelteklik sikayeti ile bagvurdu. Konusmanin aksama
dogru bozuldugunu, yorgunlugunun arttigini, yutkunmadaki
zorluk nedeni ile kati gidalan alamadigi sivi gida ile beslendigini
ifade etti. Bu sikayetlerine onbes gundir gdgis ve omuz
agrisinin eklendigini belirtti. Hastanin fizik muayenesi normal idi.
Konusmasl anlagiimiyordu. Dis merkezde yapilan kraniyal MR
normaldi. Yapilan elektromiyografisinde (EMG): sinir ileti hizlan
normaldi. Ardisik sinir uyanm testinde (ASU) ulnar sinirin 2.3
ve 5 hz'lik uyanmi ile anlamli decrement yanit elde edilmisti.
NoromuUskuller kavsakta post sinaptik ileti bozuklugu ile
uyumluydu. Asetilkolin reseptdr(AchR) antikoru: 29.65mmol/L
(<0.25:negatif )oulundu. Limbik panel normaldi. Hastaya Kklinik
ve laboratuvar sonuglarn ile bulber miyastenia gravis tanisi
konuldu. Hastaya 1g/kg/g 3 gln intravendz immunglobuilin
(IVIG) tedavisi verildi. Tedavinin ikinci gtninde kati gida ile
beslenmeye basladi, konusmasi anlagsilir hale geldi. Tedavinin
dérdincu gunu pridostigmin  ve oral steroid ile taburcu edildi.
On gln sonra tekrar yutma gucligu, konusmada zorluk ve gbz
kapaklarinda gugsUzlik sikayeti ile bagvuran hastaya 5 kez
plazmaferez yapildi. Oral steroid ve pridostigmin alan hasta
U¢ ay sonra yutma gucligt ve konusma zorlugu ile tekrar
basvurdu. Hastaya bes kez plazmaferez yapildi. Sikayetleri
gerileyen hastanin ataklarinin sik olmasindan dolayi tedavisine
azotiopdrin (AZT) eklendi.

TARTISMA

Myastenia gravis, istemli kaslarda zayiflk ve kolay yorulma ile
karakterize otoimmUn bir hastalikti. N&éromuUskuler bileske
hastalidi olan MG’de asetilkolinin aksonal terminalde sinaptik
bosluga salinmi normaldir ancak postsinaptik kas membrani
veya motor ‘son-plak’ yaniti normalden dusuktir. Asetilkolin
reseptorlerinin dolasimdaki antikorlar tarafindan immunolojik
olarak bloke edildigi dusuntlmektedir (7,8). Cocuklarda U¢
tipi olan MG'’in sik goértlen JMG formu genellikle kizlarda ve
en sk puberte sonrasi adolesanlarda gérullr. Genellikle ilk
belirtisi asimetrik oftalmoplejiden kaynaklanan diplopidir ve
beraberinde pitozis eslik eder. Cogunlukla iki yil iginde jeneralize
forma doéner (9). Hastamizda ise bu klinik durumdan farkli olarak
sadece bulbar tutulumla ilgili semptomlar vardi. Daha sonradan
tekrarlayan ataklarda pitozis gdzlenmigti.

Myastenia graviste belirtiler gtin icerisinde dalgalanmalar gos-
terse de JMG progresif bir hastaliktir. Tekrarlayan myastenik
krizler zamanla solunum kaslarinda gu¢suzlige neden olur,
yogun bakim ihtiyaci gerekebilir (6,7). Hastamizda da yutma
guclugu, konusmada zorluk ile baglayan sikayetlerine, sonraki
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ataklarinda pitozis eklenmisti, solunum kaslarini etkileyen agir bir
tablo gelismedi. Myastenia graviste erken tani ve uygun tedavi
ile hastaligin ilerlemesinin dnlenmesi 6nemlidir (3,6,7). Tanida;
gun icinde dalgalanma gdsteren yorulma ile artan kas gugsuz-
03U ve EMG’de tekrarlayici uyarimda %10’u gegen dekrement
yanit veya tek lif EMG’de uzamis jitter seklinde elektrofizyolojik
anormalligin bulunmasi dnemlidir. Tani icin bir diger ydntem ten-
silon (edrophonium chloride) testidir. Bu test icin neostigmin de
kullanilabilir. Serolojik testlerde AchR antikorlarinin pozitifligi de
MG tanisinda yardimcidir (2,6,9,10). Yutma gUcligu, konusma
bozuklugu ile bagvuran hastamizda, AchR antikor pozitifligi ve
EMG’de repetetif stimtlasyonda decrement saptanmasi ile bul-
bar MG tanisi konuldu.

Juvenil MG’de klinik genellikle gbz semptomlar pitozis ile
baglar ve bu kaslarda sinirli kalabilir. Ancak bazi ¢aligmalarda bu
klinigin giderek ilerleyebildigi de bildirilmistir (2,11). Raksawadan
ve ark. (11), 27 pediatrik hastadan olusan seride baslangic
semptomu goz bulgulan olan hastalarin %24’tnde zamanla
yaygin myastenia gelistigini bildirmiglerdir. Saltik ve ark. (2)'da
benzer sekilde gz bulgular ile baslayan JMG hastalarinda
zamanla sikayetlerin bulbar kaslara ilerledigini bildirmislerdir.
Hastamizda da bulbar kaslar ile baglayan sikayete daha sonra
g6z kaslarinda gugstzlUk ve pitozis eklenmistir.

Juvenil MG’in tedavisinde eriskin hastalara benzer tedavi yakla-
simlar uygulanmaktadir (2, 5, 12). Asetilkolinesteraz inhibitdrleri
(pridostigmin), immutnmodulatuar veya immunsupresif tedavi,
timektomi, plazmaferez tedavileri uygulanmaktadir (5,12,13).
Hastamizda da ilk olarak yaygin kabul goéren asetilkolineste-
raz inhibitdr tedavisi ve IVIG tedavisi baglandi. Tedavinin ikinci
gunutnde hastanin sikayetleri geriledi. Klinik iyilesme g&zlendi.
Ekmekgi ve ark. (7)’'nin bildirdikleri bulbar semptomlari olan 14
aylk MG tanisi almis olguda da benzer sekilde IVIG ve asetil-
kolinesteraz inhibitdr tedavisi ile semptomlarin geriledigi bildi-
rilmistir. Ayni calismada hastanin bir yil sonrasinda bile halen
remisyonda oldugu ifade edilmistir. Ancak hastamiza 240 mg/
gln pridostigmin ve 32 mg metil prednizolon gunlik tedavisi-
ne ragmen, sik araliklarla atak gecirmesi, bulbar semptomlar-
la bagvurmasi ve IVIG tedavisine kismi yanit vermesi sebebi ile
azotipUrin tedavisi baglanmistir. Kortikosteroidler pridostigmin
ile kontrol altina alinamayan olgularda, azatiopurin segilecek ilk
immuUnsupresif ajandir (6). Benzer sekilde Salman ve ark. (14)
myastenik kriz yonetiminde hastalarda IVIG ve steroid tedavisi-
nin hayati tehdit eden solunum yetmezIigi, yutma gucligu du-
rumlarinda tercih edilebilecek etkin bir ydntem oldugunu bildir-
mislerdir. Hastamizda da tekrarlayan ataklar oldugunda steroid
ve IVIG tedavisi beraber verildi.

Tekrarlayan ataklarda myastenik krizdeki olgularda hayat
tehdit edebilecek en dnemli sorun bulbar ve solunum kaslarinin
glcsuzIugune bagl olarak gelisen solunum yetmezligi ve
faringeal ya da trakeal sekresyonlarin atlamamasidir (15). Bu
nedenle miyastenik krizde klasik tedaviye yanit vermeyen,
steroid kullanimina bagli ciddi yan etkiler gelisen, hizl dizelmenin
istendigi, sik ataklar gelisen olgularda plazmaferez uygulamasi
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56  Yimaz A ve ark.

antikorlarin temizlenmesi icin 6nerilmektedir (6, 16). Hastamizda
da tekrarlayan ataklarda, IVIG tedavisine kismi yanit vermesi
nedeniyle plazmaferez uyguland..

Ge¢ cocukluk doéneminde baslayan ve asetilkolin reseptor
antikorlar yuksek dlzeyde olanlarda klinik daha agir seyrede-
bilmekte ve farkll immuUnsUpresif tedaviler gerekebilmektedir
(6). Hastamizda da sik tekrarlayan ataklarin olmasi nedeniyle
tedavisine AZT eklenmesi gerekti ve remisyona girdi.

Myastenia gravis olgularinin bulbar semptomlarla basvurabile-
ceQi akilda tutulmalidir.
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