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GIRIS

Noromiiskiiler kavsak hastaliklarini kazanilmis
noromiiskiiler hastaliklar ve kalitsal néromiiskii-
ler hastaliklar olarak iki sinifa ayirabiliriz (Tablo
1). Bunlar, Immun aracili miyastenia gravis (MG),
Lambert Eaton miyastenik sendrom (LEMS) ile
anaerob clostridium botulinum tarafindan iire-
tilen norotoksinlere maruz kalma sonucu ortaya
¢ikan botulizm ve genetik kokenli konjenital mi-
yastenik sendromlardir (KMS) (1,2). Bu bozuk-
luklarin ortak 6zelligi kas giigstizligii olsa da kli-
nik bulgular, laboratuvar bulgulari, tanisal testler
ve tedavi agisindan farkliliklar gosterirler (3).

Tablo 1: Noromiiskiiler kavsak hastaliklarinin

siniflamasi

A-Edinsel noromiiskiiler hastaliklar
1.Presinaptik
a. Lambert Eaton miyastenik sendrom
b. Botulism
2.Post-sinaptik
a. Miyastenia gravis

B-Kalitsal noromiiskiiler hastaliklar (Konjenital
miyastenik sendromlar)

a. Presinaptik
b. Sinaptik
c. Postsinaptik

NOROMUSKULER BILESKE
BOZUKLUKLARI VE MIYASTENIA

GRAVIS

Mustafa CETINER!

Noromiiskiiler ileti

Noromiiskiiler kavsak (NMK), motor néron-
larin kas hiicreleri ile iletisim kurduklar: alandir.
Presinaptik bolge, sinaptik aralik ve postsinaptik
kas membrani olarak ii¢ boliimden olusur.

Noromiiskiiler kavsaginin calisma meka-
nizmast: Aksiyon potansiyeli akson terminaline
ulagir (1), akson terminalinin u¢ kismindaki pre-
sinaptik zarda bulunan voltaj kapili kalsiyum ka-
nallar1 agilir ve hiicre igine kalsiyum girer (2). Igeri
giren kalsiyum c¢esitli proteinler yardimiyla akson
terminalinde presinaptik alanda i¢inde asetilko-
lin (ACh) bulunan salg1 keseciklerinin sinaptik
araliga bosalmasini saglar (3). Salman Ach, Post-
sinaptik bolgede kas hiicresinin zarinda sodyum
kanallarinin tizerinde bulunan ACh reseptorleri-
ne tutunur ve postsinaptik zarda potansiyel degi-
sikligine neden olur. Son Plak Potansiyeli (SPP)
olarak adlandirilan bu potansiyel degisikligi kritik
bir degeri asarsa bir aksiyon potansiyelinin geli-
sip yayilmasina neden olur. Voltaj kapili sodyum
kanallar1 SPP’ye yanit olarak agilarak kas aksiyon
potansiyelini tetikler, bu da sarkoplazmik reti-
kulumdan kalsiyum iyonlarinin salinmasina yol
acar. Kalsiyum iyonlar1 kas kasilmasina yol agan
troponin C’ye baglanir (1,4,5).

Bozulmus iletim kosullari altinda, yetersiz pre-
sinaptik ACh salinim1 nedeniyle veya alternatif
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ze zayiflik, yaygin solunum giigliigiiniin gorildi-
gl ilerleyici seyirli ciddi hastaliktir. Piridostigmin
ve 3,4-DAP kontrendikedir ancak bazi hastalarin
Beta2-adrenerjik agonistlere cevabi iyidir (77).

Sonug

bo-
zukluklar néromiiskiiler kavsagin edinilmis veya

Noromuskiiler ileti mekanizmasindaki

kalitsal hastaliklarin olugsmasina neden olur. Ileti
mekanizmasindaki patofizyolojik degisiklerin or-
taya konulmasi bize tan1 asamasinda biiyiik katki
saglamaktadir. Tedavide semptomatik ve immiin-
stipresan ajanlarin kullanilmasi ile birlikte patofiz-
yolojik mekanizmalarin aydinlatilmasi bu hasta-
liklarin tedavisinde daha spesifik tedavi uygulama
secenekleri sunacaktir.

Anahtar Kelimeler: Noromiskiiler kavsak,
Miyastenia gravis, Lambert Eaton miyastenik

sendromu, Botulizm
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