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Okiiler Myastenia Gravisli
Pediatrik Bir Olgu

A Pediatric Case with
Ocular Myasthenia Gravis

OZET Myastenia Gravis (MG) ekstraokiiler kaslar da dahil tiim iskelet kaslarini etkileyen
noromiiskiiler bir hastaliktir. MG genellikle yetiskinleri etkilemekle birlikte ¢ocukluk ¢aginda da
goriilebilmektedir. Hastalik yalmzca ekstraokiiler adaleler, orbikularis okiili ve levator palpebra
superior ile sinirli ise okiiler myastenia gravis (OMG) olarak adlandirilmaktadir. OMG’in tipik
ortaya ¢ikis bulgusu ptozisdir ve ptozis ambliyopiye neden olabilecek diizeyde olabilmektedir. Bu
yazida konkomitan g6z kaymas: sikayeti ile sasilik birimince takibe baglanan ve takipler sirasinda
ortaya ¢itkan ptozis sonrasi yapilan degerlendirmede OMG tanis1 konan 4 yagindaki kiz olgunun
sunulmasi amaglanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Okiiler myastenia gravis, sasilik, blefaroptozis, timoma

ABSTRACT Myasthenia Gravis (MG) is a neuromuscular disorder that affects skeletal muscles, es-
pecially the extraocular muscles. MG usually affects adults, children can also have the disorder.
‘When weakness is limited to the extraocular muscles, orbicularis oculi, and levator palpebrae su-
perioris, it is considered to be ocular myastheia gravis (OMG). Ptosis is the most common presen-
tation of ocular MG and may be severe enough to cause persistent amblyopia. In this study, we
aimed to present the ocular findings of a 4-year-old girl with OMG.

Key Words: Ocular myasthenia gravis, strabismus, blepharoptosis, thymoma
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yastenia Gravis (MG) ekstraokiiler kaslar dahil tiim iskelet kasla-

rin1 etkileyen noromiiskiiler bir hastaliktir. Noromdiiskiiler kav-

saktaki sinaptik iletinin azalmasi sonucu istemli kaslarda
yorgunlukla ve giderek artan gii¢ kaybiyla karakterizedir. Hastaligin asetil-
kolin reseptorlerinin sayica azalmasina neden olan motor son plaktaki edi-
nilmis otoimmiiniteye bagh bir hastalik oldugu diisiintilmektedir.! Hastalik
yalnizca ekstraokiiler adaleler, orbikularis okiili ve levator palpebra superior
ile sinirli ise okiiler myastenia gravis (OMG) olarak adlandirilmaktadir.
Okiiler bulgular siklikla ptozis, diplopi, g6z kapama giicliigii ve ekstraokii-
ler adale tutulumuna baglh farkl tiplerde sasiliklardir.2® OMG, daha ¢ok er-
keklerde goriiliir ve timoma insidansi sistemik MG’e gore daha diisiiktiir.
MG genellikle yetigkinleri etkilemekle birlikte cocukluk ¢aginda da gorii-
lebilmekte ve ¢ocukluk ¢aginda klinik olarak yetiskinlere gore daha degisik
formlar sergileyebilmektedir.*>
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Bu makalede, konkomitan géz kaymasi sika-
yeti ile sasilik birimince takibe baglanan ve takipler
sirasinda ortaya ¢itkan ptozis sonrasi yapilan deger-
lendirmede OMG tanist konan 4 yasindaki kiz ol-
gunun sunulmasi amaglanmigtir. Hasta yakinlarin
dan olgu sunumu ile ilgili bilgilendirilmis onam
alinmstir.

IOLGU SUNUMU

Son 1 y1ldir géz kaymas: sikayeti bulunan 4 yaginda
kiz olgu Afyon Kocatepe Universitesi Tip Fakiiltesi
GOz Hastaliklar: klinigi sagilik birimine bagvurdu.
Anamnezinde 6zge¢mis ve soygec¢mige ait bir 6zel-
lik tanimlanmadi. Yapilan rutin oftalmolojik mua-
yenesinde gorme keskinligi sag gézde Snellen eseli
ile 0.8, sol gdzde 0.7 olarak 6lgiildii. On ve arka seg-
ment yapilar1 normaldi. Sasilik muayenesinde sag
gozde primer pozisyonda 20 Prizm Dioptri (PD)
esotropya, bilateral inferior Oblik kas hiperfonksi-
yonu saptandi. Sikloplejili refraksiyon muayene-
sinde her iki gozde +2 D hipermetropi tespit edildi.
Sag dominant alternan esotropya olarak degerlen-
dirilen hastaya bilateral +1.50 D gozliik regetesi dii-
zenlenerek 1 ay sonra kontrole ¢agirildi.

Bir ay sonraki kontroliinde yapilan sasilik
muayenesinde bulgularda herhangi bir degisiklik
saptanmadi. Gozlitkle kayma agisinda herhangi bir
degisiklik izlenmedi. 4 ay sonra sasilik birimine
kontrole ¢agirildi. Dort ay sonraki muayenesinde
aile, anamnezde son 1 aydir ortaya ¢ikan ve zaman
zaman daha belirginlesen sol goz kapaginda dii-
stikliikten yakindi. Yapilan muayenede 6nceki bul-
gulara ek olarak sol gozde pupillay: kapatmayan
orta diizeyde ptozis, primer pozisyonda 10 PD sol
hipotropya (Resim 1A) ve sol gozde yukar: bakista
kisithilik tespit edildi. Hastadan olas: sistemik ve
santral nedenlerin arastirilmas i¢in pediatri ve no-
roloji konsiiltasyonlar: istendi. Olgunun yapilan
norolojik muayenesinde sol gozde ptozis ve hipo-
tropya, yukar1 bakista kisitlilik diginda bir anor-
mallik yoktu. Hastanin goz hareket kisithlig1 ve
ptozisinin sabah saatlerinde daha hafif ancak giin
ilerledikge artmasi nedeniyle OMG oldugu diisii-
niilerek Prostigmin testi uygulandi. Asetilkolines-
teraz antikorlar1 ve Timoma siiphesiyle toraks
tomografisi istendi. Hastanin Prostigmin testi po-
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zitifti, asetil-kolin reseptdr antikor (AChR) diizeyi
0.1 nmol/L (0-0.5 nmol/L) ve toraks tomografisinde
timik hiperplazi saptanmasi tizerine OMG teghisi
kondu. Tedavi olarak Pridostigmin bromiir (Mes-
tinon tablet 4x15 mg) ve oral kortikosteroid (Delt-
racortril 20 mg) baslandi. Uygulanan tedavi
sonrasinda ptozisi tamamen diizelen hastanin goz
hareketlerinde belirgin iyilesme saptandi. Diizenli
araliklarla takip edilen olgunun deltacortril dozu
azaltilarak kesildi ve Mestinon dozu 4x30 mg’a ¢1-

kildu.

Bulgularinin sadece goz ile sinirli olmasi so-
nucunda OMG olarak degerlendirilen hastaya
timik hiperplazisi i¢in cerrahi girisim diisiiniilmedi
ve takip edilmesine karar verildi. Hastanin 1 ay
sonra yapilan oftalmolojik muayenesinde gorme
keskinligi her iki gozde tashihle tamdi. Ptozisi ta-
mamen diizelen olgumuzun her iki g6z kapag: esit
ylikseklikte ve simetrikti (Resim 1B). Sasilik mua-
yenesinde camla primer pozisyonda ortoforik olan
hastada bilateral inferior oblik kas hiperfonksiyonu
ve sol yukar:1 bakis kisithligi devam etmekteydi
(Resim 2). Ug ay sonraki muayenesinde bulgula-
rinda degisiklik saptanmayan hastanin énceki mua-
yene bulgularina ek olarak Titmus sinek testi (+)
olarak saptandi. Olgunun takibi sirasinda ortalama
6 ayda bir tekrarlanan sikloplejik refraksiyon 61-
¢timlerinde degisiklik saptanmadi. Son iki y1ldir re-
misyonda seyreden olgunun noroloji klinigi
kontroliinde ilag dozlar1 ayarlanarak 3 ayda bir sa-
silik biriminde takibine devam edildi.

I TARTISMA

MG ¢ocukluk ¢aginda Gegici Neonatal MG, Kon-
jenital Myastenik sendrom ve Juvenil Otoimmiin
MG olmak iizere 3 basghk altinda degerlendiril-
mektedir. Juvenil Otoimmiin MG sistemik ve okii-
ler olarak iki grupta incelenebilir.2>¢ Okiiler MG
ozellikle cocuklarda daha sik goriilmektedir.” Okii-
ler MG ilk 2 y1lda %50, ilk 4 yilda ise %75 oraninda
sistemik MG’e donme olasiligina sahiptir.® Biitiin
otoimmiin MG’li ¢ocuklar g6z dniine alindiginda
okiiler bulgularin % 90 oraninda gelistigi tahmin
edilmekte ve buna bagli olarak hastalarin % 50’si
ilk olarak g6z doktoruna bagvurmaktadir.?6
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RESIM 1: Tedavi 6ncesi sol gbzde izlenen ptozis (A) ve tedavi sonrasi 1.
ayda hastanin gérinimi (B)

MG’te oykii genellikle ¢ok tipiktir. Tani igin
klinik 6ykii yaninda, elektrofizyolojik testler (re-
petitif ve tek lif elektromyografi ), tensilon testi ve
serolojik olarak AChR antikoru varliginin arastiril-
mas1 gerekmektedir. OMG’te edrofonyum klorid
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ve neostigmin ile yapilan farmakolojik testlerde
%92 oraninda pozitif yanit alinmaktadir. Asetilko-
linesteraz Reseptor (AChR) antikor pozitifligi ise
9%53-80 arasinda degiskenlik gostermektedir.® Ul-
kemizde edrofonyum klorid bulunmamasi nede-
niyle neostigmin (prostigmin) testi yapilmaktadir.
Olgumuzda da prostigmin testi pozitif olarak sap-
tandi. AChR antikoru ise normal sinirlarda bu-
lundu. Cocukluk ¢agit OMG baslangi¢ yas: Kim ve
ark.! tarafindan ortalama 38 ay, Mullaney ve ark.
tarafindan ortalama 78 ay olarak bildirilmistir.
Bizim olgumuzun hastalik baglangic yas: 48 ayda.

OMG'in tipik ortaya cikis bulgusu, genellikle
glin icerisinde ve her iki goz arasinda degiskenlik
gosteren ptozisdir.®!! Ptozis ambliyopiye neden
olabilecek diizeyde olabilmektedir.!? Kim ve ark.!®
24 olguluk OMG serilerinde ptozis sikligini %96,
strabismus sikligin1 %88 olarak saptamiglardir.

MG’de komitan ve inkomitan strabismus go-
rildigi literatiirde bildirilmistir.!®> OMG olgula-
rinda inkomitan kaymalar tek ekstraokiiler kasin
tutulumundan total oftalmoplejiye kadar uzanan
cesitlilikte ortaya ¢ikabilir. Bununla birlikte komi-
tan tipte kaymalar da goriilebilmektedir. Kim ve
ark.!® caligmalarinda strabismus bulunan olgularin
%19 unda komitan tipte, %81 inkomitan tipte
kayma saptamiglardir. Tespit ettikleri en belirgin sa-
silik tipi vertikal heterotropyanin eslik ettigi ekzot-
ropyadir. Frederick ve ark. ise 37 olguluk serilerinde
9 olguda komitan tipte kayma bulundugunu ve bu
olgularin 4’iinde esotropya, 5’inde ise eksotropya
tespit edildigini belirtmislerdir. Olgumuzun yapi-
lan ilk muayenesinde kayma, komitan tipte esot-
ropya olarak degerlendirilmis ve takip sirasinda
ptozisin ortaya ¢itkmasi ile birlikte es zamanl ola-
rak sol gozde hipotropya tespit edilmistir.

Komitan kayma ile OMG bulgularinin birlikte
goriilmesi bir koinsidans olasiligini da distindiire-
bilir. MG tedavisi ile eszamanli olarak hastanin or-
toforik duruma ge¢mesinde 4 ay once baglanan
gozlik kullaniminin da etkisinin olmas: miimkiin-
diir. Koinsidans olasiliginin saglamasi, olguda goz-
liikk kullanimina ara verilerek arastirilabilir. Gozlik
kullanimina ara verildiginde MG’e bagh oldugu dii-
stiniilen kaymalarda ortofori halinin devam etmesi
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RESIM 2: Tedavi sonrasi 4. aydaki goz hareketleri

beklenebilir. Fakat olgumuzda boyle bir uygulama
yapilmadi.

OMG tedavisinde antikolinesteraz ajanlar bi-
rinci, immiinsupresyon tedavisi ise ikinci segenek
olarak tercih edilmektedir. Kupersmith ve Ying!*
okiiler motor disfonksiyonu ve ptozisi olan yetis-
kin OMG olgularinda yalnizca prednison tedavisi-
nin okiiler bulgulara kars: oldukea etkin oldugunu
ve hastalarin %70’inde en az 2 yil siiren remisyon
elde edildigini bildirmistir. Ayrica oral prednison
kullaniminin OMG olgularinda hastaligin sistemik
MG’e dontistimiinii azaltici etkisinin bulunabile-
cegi belirtilmektedir.!> Hastamiza tibbi tedavi ola-
rak pridostigmin ve oral kortikosteroid baglandi.
Tedavi sonrasi 1 ay i¢inde klinik bulgularda belir-
gin iyilesme saptandi. OMG’li olgularda ptozis uy-
gulanan tibbi tedaviye ekstraokiiler kaslardaki
tutulumdan daha iyi cevap vermektedir. Bizim ol-
gumuzda da ptozis erken donemde diizelirken sol
gozde supraduksiyon kisithlig: ileri donemde de
devam etmekteydi.

OMG olgularinda timoma insidansi sistemik
MG’e gore daha diisiiktiir. Mullaney ve ark.® okii-
ler bulgular: bulunan ve timektomi uygulanan 13
sistemik otoimmiin MG olgusunda timoma sapta-
mazken, ¢cogunda hiperplazi tespit etmislerdir. Ol-
gumuzun cekilen toraks tomografisinde biz de
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timik hiperplazi saptadik. Cocuklarda timektomi
hala tartigmali olmakla birlikte uzun dénemde
immiin sistem {izerine olan etkileri bilinmemekte-
dir. Cesitli caligmalarda juvenil otoimmiin MG i¢in
timektomi sonras: kanitlanmig remisyon oranlar
bildirilmistir.'®!” Bununla birlikte, timektomi ¢e-
sitli calismalarda erken donem otoimmiin MG’de
remisyonu hizlandirmak ve jeneralize forma do-
niismesini 6nlemek amaciyla 6nerilmekteyse de!®
yapilan bagka bir ¢aligmada iyi prognozla iligkili ol-
makla birlikte, tek basina medikal tedaviye kars1
belirgin bir yararinin olmadig: gosterilmistir.” 61
hastalik bir timektomi serisinde 1 hastada ameliyat
sonrasi 0lim, iki hastada pnomotoraks gelismigtir.!
Diizenli araliklarla iki yildir izlenen ve yakinmalari
okiiler bulgularla sinirh olan hastamiza, medikal te-
daviye iyi yanit vermesi ve klinik bulgularinin
remisyonda olmasi nedeniyle timektomi planlan-
mamigtir.

Cocukluk cagi MG’de ptozis ve strabismusa
sekonder olarak ambliyopi gelisebilir.!? Kim ve
ark.1024 olguluk OMG serilerinde %21 oraninda
ambliyopi saptamistir. Olgumuzda erken dénemde
alternasyon gosteren esotropya bulunmasi ve
ptozisin takipler sirasinda ortaya ¢ikmas: nedeniyle
ambliyopi tespit edilmedi. Ozellikle erken yasta
gelisen OMG’li olgularda ambliyopi gelisiminin 6n-
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lenmesi i¢in hastalarin goz hastaliklar1 uzmani
tarafindan takip edilmesi gereklidir. Dikkat gerek-
tiren bir bagka konu, OMG’ten siiphelenilmeyen
olgularda erken uygulanan horizontal kas cerrahi-
lerinin yanli sonuglara yol agabilecegidir.?’ Ozel-
likle yetiskin yasta sistemik tedaviye ragmen
direngli diplopisi olan olgularda kas cerrahisi uygu-
lamalar az sayida da olsa bildirilmektedir.?!-??

OKULER MYASTENIA GRAVISLI PEDIATRIK BIR OLGU

Sonug olarak, OMG c¢ocukluk ¢aginda nadir
goriilen bir hastalik olup, olgular literatiirde de be-
lirtildigi gibi % 50 oraninda ilk 6nce sasilik birim-
lerine bagvurmaktadir. Anamnezinde kayma
sikayeti giin icinde degisiklik gosterdigi belirtilen
ve klinik bulgular: tekrarlanan muayenelerde fark-
hilik gosteren hastalarda OMG akilda bulundurul-

malidir.
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