4. MYASTANIA GRAVIS
ve
REHABILITASYONU



MYASTANIA GRAVIS:

 Noromuskiler kavsakta bulunan postsinaptik membrandaki asetilkolin (Ach)

reseptorlerindeki defisit nedeniyle, Ach reseptorlerine karsi gelisen antikora

bagli olan, kas yorgunlugu ile karakterize otoimmiun bir hastaliktir.

* ilk kez 1672 yilinda fizyolog Thomas Willis tarafindan klinigin tanimlanmasina
ragmen, ancak 20 yildir MG'li hastalarda néromuskuler bileskedeki asetilkolin
(Ach) reseptorlerinde defisit oldugu bilinmektedir.



NOROMUSKULER KAVSAK

* Noromuskller (NM) sinir _terminallerinin_kas lifleriyle bulustugu yerde
yaptiklari anatomik ve fonksiyonel tnitedir.

3 anatomik olusumdan meydana gelir:
l. Presinaptik terminal
Il. Sinaptik yarik
IR Postsinaptik membran



WUNormalde;

impulslar akson boyunca seyrettikten sonra presinaptik bdlgeye varir, sinaptik
alana transfer olur. M

Postsinaptik membrana ulasir.

\

Voltaja bagimli Ca2+ kanallari acilir ve burada Ca2+ sinir terminallerine girerek
Ach vezikiillerinin sinir membrani ile birlesmesini saglar.

Boylece sinaptik araliga verilen Ach reseptor ile birlesir ve postsinaptik membran
lokal olarak depolarize olur ki buna end plak potansiyeli (EPP) denir.

¢

EPP, tim membranca yayilir ve kas lifi boyunca aksiyon potansiyeli olusur.




d Myastenia Gravis fizyopatolojisinin temelini ise postsinaptik
membrandaki fonksiyonel Ach reseptor sayisinin azalmasi
olusturmaktadir.
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—>Presinaptik vezikiillerdeki Ach NORMAL

—>MEPP (minyatlir son plak potansiyeli) ve EPP (end plak
potansiyeli) amplitiidler DUSUK

h 4

Aksiyon potansiyeli olusturamazlar!




dPost sinaptik membranda patoloji sonucu (reseptor sayisinin
azlig1) miktari giderek azalan Ach’in reseptdrlerle birlesme olasilig
azalir. Bunun sonucunda CABUK YORULMA goruldr.




»Prevalansi 1/75.000 ile 3/ 100.000
»Kadin-erkek: 2:1

> ikinci ve Uciincii dekadda dogum cagindaki kadinlarda

> Genclerde yaslilardan daha sik

» Tipik olarak epizodik kas zayifhgi

» Okuler, fasyal ve boyun kaslari yaygin olarak etkilenir.




.
V.

ETIYOLOJISI

Yardimci T hicrelerine bagli antikor Gretimi,
Himoral immunite,
Hucresel immunite,

Otoantijen.



MG Klinik ézellikleri:
v'Disartri,
v Disfaji,

v Pitozis,
v'Diplopi,

v'Respiratuvar sikintidir.

18



Erken donemde hizli kasilan cabuk yorulan “fast twich” KASLAR =»
ekstraokular kaslar %60 ve levator palpebra (pitozis ve diplopi).

Qilerleyen dénemlerde cigneme, yiiz kaslari, boyun fleks ve ekst =>
disfaji.

* Nazal konusma, yuz ifadesinde bozulma, merdiven inip-cikmada guiclik,
cabuk yorulma.

* En son erektor spina, interkostal kaslar, sfinkter
* “slow twitch” KAS etkilenimi en sondur.
* DTR ve Duyu NORMALDIR.



MG'de Osserman Klasifikasyonu:

I. Okuiler myasteni.

Il. A. Yavas progresyon gosteren hafif jeneralize myasteni; krizler yok; ilaca cevap
iyi.

Il. B. Orta derecede jeneralize myasteni; ciddi iskelet ve bulber tutulum, fakat kriz
yok; Cevap tatminkar degil.

lll. Akut fulminan myasteni; ciddi solunum krizleri ve ilaca cevap kotu; timoma
insidansi yuksek;mortalite yuksek.

IV. Ge¢ donem ciddi myasteni; yorgunluk ve gugsuzluk.



TANI

1. Oykii ve muayene bulgular::
. Egzersiz ile artan dinlenme ile azalan kas glicstizlugu,
. Kranial motor sinirlerin inerve ettigi kaslarda ve eksremite
proksimal kaslarda glc¢suzluk.
2. Performans testleri:
e Laterale 30 sn bakma=> diplopi
J GOz agcma-kapama =@ pitozis
e  Sakiz cigneme
e  Yiksek sesle okuma
J Su icirme
. Bilateral kol elevasyonu
e  Otur-kalk testi



3. Farmakolojik Test =» TENSILON testi

4. Elektrofizyoloijk Test =»

5. Labaratuvar Test =» Ach antikor diizey tespiti
6. Yardimci Yontemler = Timus MRI



DEGERLENDIRME

* Solunum fonksiyonu =» SFT (akc voliim / dispne / kas endurasyonu),
 Kassal endurans testleri (comel-kalk / mekik..),

* Postur analizi,

* Kisalik testleri,

* Yorgunluk (Borg, FSS, VAS...),

* Yuriime mesafesi / sekli,

* GYA testleri,

* Yasam kalitesi.



TEDAVI

1. MEDIKAL:

. Mestinon: Kas-sinir kavsagina Ach molekillerinin  hidrolize
olmalarini engellemek.

. Kortikostreroit: Yangiyi baskilamak (prednizol / V)

. Immunsupresor: Kemoterapik ilaclardan imiran, cyclofosfamit,
mitoksantron distk doz.

o Plazmaferez.

2. CERRAHI
o Timektomi



AMG’li hastalarin %10 - %15’inde timoma gorulur.

 Timomali hastalar daima seropozitiftirler ve serumlarinda Anti-Ach-R antikor
dizeyi, timomasi olmayanlara gére daha yuksektir.

»Timoma yaslilarda sik, genc ise nadirdir.

AMG hastaligl, timomahl hastalarda, timomasi olmayanlara gore daha kotu
prognozludur.

dTimus’un, immiin sistemin gelisiminde oynadigi rol nedeniyle cocukluk ve
adolesan donemi icin timektomi dnerilmemektedir.




v'"MG ile timus arasindaki iliski tam olarak aydinlatiimamuistur.

v'Fakat hastalarin %80'inde timik anomali bulunmasi, timus
bezinin patolojide rolt oldugunu dusindurmektedir.

v'Klasik olarak myastenik hastalarin  %85'inde _ timik
hiperplazi, %15'inde timoma bulundugu bildirilmektedir.
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FIZYOTERAPI

. ilk basamak = BiLGILENDIRME
HEDEFLERIN ACIKLANMASI

. Evreye uygun olarak fizyoterapi hedefleri ve uygulama yontemleri degisir.

| OSSERMAN siddet yoniinden 5 evreye ayrilir;

. Evre 1.- Pure okuler tutulum
1. Evre 2a. > Minimal jeneralize tutulum

[R Evre 2b. - Orta dereceli jeneralize tutulum

IV. Evre 3. - Siddetli jeneralize tutulum

V. Evre 4. - Myastanik kriz



o U~ Wb

Tedavinin Genel Amaglari:

Pulmoner komplikasyonlarin o6nlenmesi ve pulmoner
kapasitenin artirilmasi,

Kas kuvveti ve enduransin korunmasi ve gelistirilmesi,
Oral-motor egitim ile disfaji bulgularinin azaltilmasi,
Postlrin korunmasi,

Ambulasyon devami,

GYA bagimsizlik ve yasam kalitesinin artirilmasi.
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TEDAVI PROGRAMI

*GOgus Fizyoterapisi
*Egzersiz

*YORGUNLUK!!!



