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NOROMUSKULER KAVSAK HASTALIKLARINA
GUNCEL YAKLASIM

Bedriye KARAMAN!

GIRIS

Noromiiskiiler kavsak hastaliklari, presinaptik sinir sonlanmasi ile postsinap-
tik kas membrani arasindaki iletisimin gesitli antikor, ilag, toksin ya da genetik
mutasyonlarla bozuldugu bir dizi hastalig1 ifade eder. Bu yazida néromiiskiiler
kavsak hastaliklarindan en sik karsimiza ¢ikan myastenia gravisten genis olarak,

kisaca da Lambert Eaton myastenik sendrom (LEMS) ve botulismustan bahsedi-
lecektir.

MYASTENIA GRAVIS

Myastenia Gravis (MG); okiiler, bulber, ekstremite ya da solunum kaslarinda
aktivite ile artan giigsiizliik ile karakterize edinsel otoimmun bir hastaliktir '. Ya-
pilan bolgesel caligmalarda yillik yaklasik insidansi 7-23/1000000 ve prevelans:
70-320/1000000 olmak iizere nadir bir hastaliktir 2. MG her yasta goriilebilecegi
gibi ikinci ve tiglincii dekatta kadin predominansi ile altinci ve yedinci dekatta
erkek predominansi ile bimodal bir dagilimi mevcuttur.

iMMUNOPATOGENEZ

Myastenia gravis immunopatogenezinden énce ndromuskiiler kavsagin fizyo-
lojisinden bahsetmek gerekir. Noromiiskiiler kavsak, kabaca presinaptik motor si-
nir sonlanmasi, sinaptik aralik ve postsinaptik kas plazma membranindan olusur.
Presinaptik sinir sonlanmasi, kolin ve asetattan sentezlenmis asetilkolini (ACh)
iceren binlerce vezikiil bulundurur. Post sinaptik membran, sinaptik araliga sa-
linan ACh’nin daha fazla alana etki edebilmesi i¢in bir¢ok girinti ve ¢ikintidan
olusan genis bir yiizeye sahiptir. Motor sinir boyunca yayilan sinir aksiyon potan-
siyeli presinaptik ucta voltaj bagimli kalsiyum kanallarinin (VGCC) agilmasina
neden olur. Kalsiyumun Ach vezikiillerinin eksositozunu saglamasi sonucu ACh
sinaptik araliga yayilir. Postsinaptik membranin ¢ikintilarinda yogunlasan ACh
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Toksinin giris yoluna gore gida, yara, infant, yetiskin barsak kolonizasyonu,
solunumsal ve iyatrojenik olarak alt1 tipi bulunur *°. Klasik klinik bulgusu akut
baslangicli bilateral kraniyal néropatilerin eslik ettigi simetrik yukaridan asagiya
yayilan flask paralizidir *2. Hastanin bilinci agik ve simetrik norolojik defisitleri
mevcut olup atesi yoktur. Bulanik gorme disinda duysal kayip goriilmez.

Ayiric1 tanida MG, LEMS, Guillain-Barre sendromu, inme, kene paralizisi ve
intoksikasyonlar gibi bir¢ok klinik tablo vardir. Rutin biyokimya, goriintiileme ve
beyin omurilik sivis1 analizleri genellikle normaldir. Toksinin izole edilmesi kesin
taniy1 koyar fakat bu her zaman miimkiin olmaz. Ayni aileden birden fazla kisinin
etkilenmesi ya da evde yapilmis konserve yeme oykiisii sorgulanmalidir.

Primer mortalite nedeni solunum yetmezIligi oldugundan hastalar yogun ba-
kim sartalarinda monitorize edilerek izlenmeli, gerek oldugunda hizli entiibasyon
ile mekanik ventilasyon saglanmalidir. Tan1 konar konmaz antitoksin uygulanma-
lidir. Antitoksin dolasimdaki nérotoksinlere baglanarak noromiiskiiler kavsaktaki
inhibisyonu engeller. Bu nedenle tedavinin erken baglanmasi olduk¢a 6nemlidir.

SONUC

Noromiiskiiler kavsak hastaliklarinin tipik 6rnegi olan myastenia gravis, oto-
immun kokenli bir hastalik olup baslica tedavisi immunoterapilerdir. Mevcut te-
daviler immun sistem iizerinde genis etkiye sahip olup ciddi yan etkilere neden

olabilmektedir. Deneysel immiinolojik ¢aligmalarla MG patogenezinde etkili ba-
samaklara yonelik daha spesifik tedaviler hedeflenmektedir '>*.

Anahtar Kelimeler: Myastenia gravis, Lambert Eaton myastenik sendrom,
botulismus
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