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Oz

Juvenil miyastenia gravis (JMG) cocuklari etkileyen en yaygin miyastenik hastaliktir. JMG néromuskiler kavsak
proteinlerini hedef alan bir grup otoimmiin antikor kaynakl hastaligi icerir. Hastaligin klinik belirtisi dinlenmekle
azalan istemli kaslarda yorgunluk ve guigsiizliktir. Ptozis, oftalmopleji ve bunlara eslik eden diplopi hastaligin ilk
belirtisi olabilmektedir. Bu yazida, dis merkezlerde strabismus sebebiyle operasyon Onerilen bir JMG olgusu
sunulmaktadir.
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Abstract

Juvenile myasthenia gravis (JMG) is the most common myasthenic disorder affecting children. JMG includes a group
of autoimmune antibody-mediated disorders targeting neuromuscular junction proteins. The clinical hallmark of the
disease is fluctuating and fatigable skeletal muscle weakness, which improves with rest. Ocular symptoms could be
the first signs of the disease as ptosis, ophthalmoplegia, and/or diplopia. In this study we present a JMG patient who

was planned to be operated for strabismus before referring to our clinic.
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Girig

Miyastenia gravis (MG), néromuskdler bileskenin antikorlar
tarafindan hasarlandiyi  kompleks bir hastaliktir. Bu
hastalikta klinik olarak viicudun istemli kaslari 6zellikle goz,
agiz, gogus ve ekstremite kaslari etkilenir (1). Cocukluk
caginda ortaya ¢ikan MG, jivenil miyastenia gravis (JMG)
olarak adlandirilir ve tim MG hastalarinin yaklasik %10’'unu
olugturur (2). JMG tanisi almig hastalarda, baslangic
semptomlarinin siklikla ekstraokiler kas tutulumuna bagh
olarak ptozis, diplopi ve strabismus oldugu bildiriimektedir
(3). Bu makalede strabismus sebebiyle basvurduklar dis
merkezlerde cerrahi mudahale Onerimesi  Uzerine
hastanemizin sasilik birimine basvuran ve tarafimizca
pediatrik ndroloji bilim dalina yoénlendirilerek JMG tanisi
konulan olgunun sunumu amaglanmistir.

Olgu Sunumu

Ailesi tarafindan 2014 vyilinda klinigimize getirilen 8
yasindaki kiz olgunun gelis sikayetleri az gérme ve sol
gbzde ice kayma idi.
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Hastanin 6ykusunde 4 yasindan beri farkli kliniklerde
duzensiz bir sekilde takip edildigi, gérme azlid1 igin
kapama tedavisi verildigi ve sasilik icin operasyon
onerildigi 6grenildi. Oz ve soy gegmisinde bir 6zellik
bulunmadi. Yapilan oftalmolojik muayenesinde, en iyi
dizeltiimis gérme keskinlikleri sag gézde (-4.25 -1.00 a
145) tashihle 0.5, sol gézde (-2.00 -1.50 a 160) tashihle
0.1 idi. On segment ve arka segment muayeneleri dogal
bulundu. Sasilik muayenesinde 6rtme agma testi ile
alterne olmayan sol ezotropya (ET) goéruldi. Yapilan
prizma kapama testi (PKT) ile yakinda 18 prizma
diyoptrisi (PD) ET, uzakta 18 PD ET bulundu. Goéz
hareketlerinde her iki géz disa bakista hafif kisitlilik
saptandi. Yapilan sikloplejinli refraksiyon muayenesinde;
sag g6z (-3,75 -0.75 a 144), sol g6z (-1,50 -2,25 a 154)
bulundu. Stereopsis 400 saniye/ark (sn/ark) olarak
saptandi (Sekil-1a). Olgunun muayenesi sirasinda ailesi,
olgunun g6z kaymasi gsikayetinin &zellikle yatarken
belirgin  bicimde artigini  ve sabah kaymasinin
kalmadigini belirtti. Bunun Uzerine olgunun ailesinden
aydinlatiimis onam alinarak JMG 6n tanisi ile pediatrik
néroloji bilim dalindan konsultasyon istendi ve en iyi
g6rdugl tashihli gézlik verilerek sag gbze 2 saat/glin
kapama baslandi. Olguya pediatrik néroloji tarafindan
tekrarlayan sinir uyarimi ve orbikularis okuli kasinda tek



lif elektromiyelografi (EMG) ve antikolinerjik tedaviye
olumlu yanit alinmasi ile JMG tanisi kondu ve
pridostigmin 60 mg tablet 3x1 baglandi.

Medikal tedavi ve kapama tedavisi sonrasi 3. ayinda
hastanin en iyi diizeltiimis gérme keskinlikleri sag gézde
0.7, sol g6zde 0.6 olarak saptandi. PKT ile yakinda 8 PD
ET, uzakta 6 PD ET saptanan hastada géz hareketleri
her yéne serbest idi (Sekil-1b).

Hastanin yasal vasisinden tibbi verilerinin
yayinlanabilecegine iliskin yazili onam belgesi alindi.

1a

1b

Sekil-1. a.Basvuru sirasinda saptanan 18 PD sag ezotropya
b. 3 aylik medikal tedavi sonrasi gérinim

Tartisma

MG néromdskiler bileskenin bir hastahigidir. Genellikle
ikinci ve Uguncl dekadda baslamakta olup ¢ocuklarda
daha nadir gérilmektedir (1). Bebeklik ve c¢ocukluk
¢aginda gegici neonatal, konjenital ve JMG olarak 3
formda gorulebilen gocukluk cagi MG’de en sik gorilen
form JMG’dir (2,4). Literatirde, Kim ve ark. (5)
semptomlarin baslangi¢ yasini ortalama 38 ay olarak
bulmuslardir. Mullaney ve ark. (6) ise semptomlarin
ortalama baslangi¢c yasini 78 ay olarak belirtmiglerdir.
Olgumuzun tahmini baslangi¢ yasi 50 aydir.

Kaynaklar

JMG'de sistemik tutulum orani %3-%35 arasinda olup,
%47 oraninda sadece ekstraokuler kaslar tutulmaktadir
(3,7). JMG'de ilk bulgular ise genellikle ekstraokuler
bulgular olup, buna bagli olarak hastalarin ¢ogu ilk
olarak g6z kliniklerine basvurmaktadirlar (5,6). JMG
olgularinda konkomitan ve inkomitan strabismus ve g6z
hareketlerinde kisithilik gorulebilmektedir (5,6).
Olgumuzda da hastanin gelis sikayeti go6zlerde
kaymaydi ve g6z hareketlerinde kisitlilik bulunmaktaydi.
JMG'de ptozis ve strabismusa sekonder olarak
ambliyopi gelisebilir (5,8). Ellenhorn ve ark. (8) 26 ve 36
aylk iki hastada vyaptiklari calismada JMG'den
kaynaklanan ptozis ve strabismusa sekonder ambliyopi
tespit etmiglerdir. Kim ve ark. (5) olgularin % 271’inde
ambliyopi saptamislardir. Olgumuzda ambliyopi tespit
edilmis ve tedavisine baslanmistir. Tanida, EMG’de
tekrarlayici uyarimda %10’u gegen dekrement yaniti ya
da tek lif EMG’de uzamis jitter seklinde elektrofizyolojik
anormalligin bulunmasi, antikolinerjik ilaglara klinik yanit
alinmasi, serolojik testlerde asetilkolin  reseptér
antikorlarinin pozitifliginin gosteriimesinden faydalanilir
(9). Olgumuzda da EMG bulgulari ve antikolinerjik
tedaviye olumlu yanit alinmasi ile tani konmustur.
Tedavide oral antikolinesteraz, kortikosteroidler ve
bazen azatioprin, siklosporin gibi immunsupresifler
kullanilmaktadir  (7,10). Olgumuzda antikolinesteraz
tedavisi sonrasi semptomlar  gerilemis  veya
kaybolmustur.

Sonug olarak JMG olgularinin bir kismi ilk olarak goéz
kliniklerine basvurmaktadir. Hastanin sikayetlerinin giin
icerisinde degisiklik gdstermesi ve kontrol muayene-
lerinde bulgulardaki farkhliklarin gbze ¢arpmasi
durumunda JMG akilda bulundurulmalidir.
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