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15 yasinda Kiz hasta

22.02.2024

Sikayet

Oykii

Oykii

<> G0z kapaginda
distuiklik
KK Cift gorme

Yaygin gii¢siizliik

6 ay once elektirkli
scooter’dan dismiis
Sacli deride defekt ve
dis kir1g1 olmus.
Once deri defekti
onarimi sonra
anestezili dis tedavisi
yapilmis

1 ay sonra giderek
artan, aksamlari
belirginlesen
glicsuizlik

Son 1 aydir pitozis
Son 1 haftadir yutma
giicligi




Fizik Muayene

Tart1: 103 kg
(>99.98p, 4.97 SDS)

Boy: 180 cm
(99.93p, 3.2 SDS)

VKI: 31.79
(99.8p, 2.88 SDS)

TA: 110/65 mmHg
DSS: 16/dk

KTA: 90/dk

SpO2: oda havasinda
%98

Norolojik Muayene

Biling agik, oryante-koopere
Pupiller 1zokorik, DIR/ITR+/+
GOz hareketleri her yone
kisith

Bilateral pupil ortasina kadar
pitozis mevcut

Bilateral masseter zayif, dil
zayif, m. orbicularis oculi
zayif

Nazone konusma mevcut
Ogiirme refleksi alinabiliyor ,
yutma gli¢liigii mevcut

Norolojik Muayene

Bilateral SKM ve trapez kas
giicli zayif.

Tek nefeste 7°ye kadar
say1yordu

Boyun fleksiyonu 2/5,
Bilateral deltoid 3/5, triceps
3/5, biceps 3+/5

Bilek ekstansorii 3/5, parmak
ekstansorii 4/5, intraosseoz
4/5

Alt ekstremite kas glicii
proksimal 2/5- distal: 3/5
DTR normoaktif

Yardimsiz yiiriiyemiyor,
yardimla birka¢ adim
atabiliyor.




Tetkik- Degerlendirme
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LIS EMG: ulnar sinirin 3 Hz frekansinda ardisik uyariminda bilesik
N kas aksiyon potansiyel amplitiidiinde %67 dekrement yanit
alindi.

anti-Asetil Kolin antikoru: Pozitif [(26.88 nmol/l, (iist sinir 0.5)]

pridostigmin testinden 30 dakika sonra pitoziste klinik diizelme goriildii.
Kas giicti 2-3/5->4/5 olarak arrt1




Konusma

Cigneme

Yutma

Nefes alma

Dis firgcalama veya sag
tarama yeteneginin bozulmasi

Sandalyeden kalkma yeteneginin
bozulmasi

Cift gorme

G0z kapagi sarkmast

Normal

Normal

Normal

Normal

Higbiri

Higbiri

Higbiri

Higbiri

Ara sira geveleme veya
burundan konusma

Kat1 yiyecekleri ¢ignemede giicliik

Bogulma hissi nadirdir

Egzersiz sirasinda nefes darligi

Ekstra ¢aba gerekiyor,
ancak dinlenme molalarina gerek
yok.

Hafif, bazen kollarini kullanir.

Mevcut ancak her giin degil.

Mevcut, ancak her giin degil.

Stirekli geveleyerek veya
burundan

konusuyor, ama anlasilabiliyor.

Yumusak yiyeceklerle
yorgunluk

Siklikla aspirasyon

Diyette degisiklik yapilmasini
gerektiriyor

Dinlenme halindeyken nefes
darlig1

Dinlenme siirelerine ihtiyag
duyulmaktadir.

Orta diizeyde, her
zaman silahlarini kullanir.

Giinliik, ancak stirekli degil

Giinliik, ancak siirekli degil

Anlasilmasi zor konus
ma

Mide tiipii

Mide tiipii

Ventilator bagimlilig

Bu islevlerden birini
gerceklestiremiyorum.

Ciddi, yardim
gerektiriyor

Devamli

Devamli

MG-ADL skoru
19



Tablo 3: Amerika Myastenia Gravis Birligi Simflandirmasi (MGFA)

Simif Klinik Semptomlar
I Herhangi bir okiiler gii¢siizliik
I Hafif dereceli okiiler kas dis1 tutulum, ekstraokiiler kas etkilenmesi mevcut
Ila Ekstremite ve aksiyal kas gii¢siizl{igii baskin olan vakalar, hafif bulber ve
okiiler gii¢siizliik eslikci
ITb Bulber kas gii¢siizliigii baskin olan vakalar, hafif Ekstremite ve aksiyal ve
okiiler gii¢siizliik eslikci
I11 Orta dereceli okiiler dis1 giigsiizliik olan vakalar
[Ila Orta ekstremite ve aksiyal kas gii¢siizliigii baskin olan vakalar, hafif bulber ve M GF A . IV
. a

okiiler gii¢siizliik eslikci

I1Ib Orta bulber kas gii¢siizliigli baskin olan vakalar, hafif Ekstremite ve aksiyal ve
okiiler giicsiizliik eslikci

v Agir dereceli okiiler dis1 giigsiizliik olan vakalar

[Va Agir ekstremite ve aksiyal kas gli¢siizligii baskin olan vakalar, hafif bulber ve
okiiler giicsiizliik eslikei

IVb Agir bulber kas gii¢siizliigii baskin olan vakalar, hafif Ekstremite ve aksiyal ve
okiiler giigsiizliik eslikci

\ Entiibe vakalar




Mestinon 60mg/doz MG-ADL skoru- 6-11

Mart 2024 5 doz/giin + 2gr/kg .
VIG MGFA : Illa

ISA-‘y-lék ItVIG. (0"14nc11g/kgi)+ MG-ADL skoru-8-12
: iridostigmin ile diizelme
Nisan 2024 olmadi, Agzatioprin SR MGFA : IIb- I1a

MG-ADL skoru -13>..6-7

Mayis 2024 +Ritliksimab ytlikleme dozu Fayda gormedi (?)
**Refrakter MG Aylik IVIG (0.4mg/kg)+
Haziran 2024 ERNTA Gt Piridostigmin+Ritiix

**Klinik bulgular1 agir MG vakalarinda (MGFA skoru II-1V ve MG-ADL skorlar1 2 6)iki veya daha fazla immunsupresif
tedavi ile basarisiz veya klinik kontrol i¢in en az 3 ayda bir IVIG veya plazma degisimi ihtiyaci olmasi



Asilari yapildx

Ritiiximab tedavisi oncesi kapsiillii asilar yapilmisti, ancak
Saglam Cocuk Anabilim Dal1 ile konsiilte edilerek;

* Meningokok A,C,W,Y olan Nimenrix tek doz ve

* Meningokok Serogrup B olan Bexsero bir ay ara ile 2 doz yapildi

* Pnomokok (Pneumovax 23 volanli) asis1 yapildi.



* Toraks BT (Subat 2024): Timik hiperplazi

* Daha once klinik bulgular1 kontrol altina alinamadigi 1¢in ertelenen
timektomi operasyonu Ekim 2024’te yapilda.

* Ondokuz aydir 2 hafta arayla eculizmab almaya devam ediyor

* Rutin yapilan hemogram, serum biyokimya, batin-renal USG’lerde
patoloj1 yok.

* Norolojik muayene dogal
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