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oz

Amag: Okiler miyastenia gravis (MG) kuvvetsizligin ekstraokiiler kaslar, levator ve orbikularis okuli
kasina sinirh oldugu MG formudur. Okiiler MG’nin en sik gorilen bulgusu pitozdur. Pitoz sikayetiyle
bagvuranlarin ancak %1,6’st Oktler MG tamsi alir. Claliymamizin amaci pitoz ile bagvuran hangi
hastalarda 6n planda Okiiler MG dustinmek gerektigini degerlendirmektir.

Gerec¢ ve Yontemler: EMG laboratuarimiza Ocak 2017-Aralik 2018 tarihleri arasinda pitoz
bulgusu ve Okiiler MG 6n tanistyla yonlendirilen hastalar ¢alismaya dahil edildi. Katilimcilarin
demografik 6zellikleri, pitoz bulgusunun tarafi ya da binokiiler olmasi, bulguya eslik eden yorgunluk,
diplopi, goz stkma zaafi, asetil kolin reseptor antikor varhigy ile tek lif EMG’de Okiiler MG tanisi alma
arasindaki iligki degerlendirildi.

Bulgular: Cahgmaya dahil edilen 110 kisinin 14’4 Okiler MG (%12,7), 3’ jeneralize MG iken
93’ MG tanist almadi. Oktler MG tanisi konusunda pozitif prediktif deger (PPD) ve negatif prediktif
degerler (NPD) sirasiyla: diplopi varhigr igin 0,22; 0,9; aksama dogru artan yorgunluk bulgusu icin
0,17; 0,18; g6z sikma zaafi varhgi 0,94; 0,98; asetil kolin reseptor antikoru varligr i¢in 1 ve 0,9 idi.
Pitoz bulgusunun tarafi ya da binokiiler olmasi ile OMG tanist arasinda istatistiksel anlaml iligki yoktu
(p=0,133).

Sonug: Calismamizin sonucunda pitoz bulgusuna eslik eden g6z sikma zaafi Okiiler MG tanisi ile
yiiksek iligkili bulunmustur.

Anahtar Sézciikler: Pitoz, Okiler miyastenia gravis, Goz sikma zaafi, Tek lif EMG

ABSTRACT

Objective: Ocular myasthenia gravis (MG) is a form of MG in which the weakness is limited to the
extraocular muscles, the levator and orbicularis oculi. The most common finding of Ocular MG is
ptosis. Only 1.6% of patients presenting with ptosis are diagnosed with Ocular MG. The aim of our
study was to evaluate the patients with ptosis where Ocular MG should be primarily considered.

Material and Methods: Patients who were referred to the EMG laboratory between January 2017
and December 2018 with the diagnosis of ptosis and the preliminary diagnosis of Ocular MG were
included in the study. The relationship between the demographic characteristics of the participants,
the unilateral or bilateral signs of ptosis; the accompanying symptoms of fatigue, diplopia, and eyelid
squeezing weakness; the presence of acetylcholine receptor antibodies, and the diagnosis of Ocular
MG on single-fiber EMG were evaluated.

Results: Of the 110 patients included in the study, 14 were diagnosed with Ocular MG (12.7%)
and 3 with generalized MG while no MG was found in 93 subjects. The positive predictive value
(PPD) and negative predictive value (NPD) for the diagnosis of Ocular MG were 0.22 and 0.9 for the
presence of diplopia; 0.17 and 0.18 for signs of increased fatigue during the evening; 0.94 and 0.98 for
the presence of eyelid squeezing weakness; and 1 and 0.9 for the presence of acetylcholine receptor
antibodies, respectively. There was no statistically significant relationship between a diagnosis of
unilateral or bilateral ptosis and the presence of Ocular MG (p=0.133).

Conclusion: We found eyelid squeezing weakness associated with ptosis to be highly correlated with
Ocular MG.

Key Words: Ptosis, Ocular myasthenia gravis, Eyelid squeezing weakness, Single fiber EMG
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GIRIS

Miyastenia Gravis (MG) noromuskiler kavsakta postsi-
naptik alanda sinir iletimini etkileyen bagigikhik sistemi
hastahgidir. Giigstizlik en sik bagvuru semptomudur. Tim
viicutta guigsiizliige sebep olan jeneralize ya da sadece g6z
gevresi kaslarinda giigsiizliige sebep olan saf okiiler formlar
bulunmaktadir. MG nin ilk bulgusu siklikla pitoz ya da ¢ift
gorme gibi okiler bulgulardir (1). Hastalk stireci boyunca
%97 siklikla okiiler bulgular gorilir (2). Sadece okiler
bulgular: olan hastalarin yaklagik yarist 6 ay icinde, %801

ilk 2 yilda jeneralize olur (3). Saf okiiler miyastenia gravis
(OMG) siklig1 %15-49 olarak bildirilmektedir (3).

Pitoz; goz kapag: dugukligii, dogumsal ve kazanmlmig pek cok
sebebe bagh olusabilir (4). Pitoz bulgusunun nedenleri siklik
sirasina gore: aponevrotik sebepler (%60,2), travma (%]11,2),
dogumsal (%10,4), mekanik (%8,8), norojenik (%5,6) ve
miyojenik (%4,0) olarak siralanmaktadir (5). Noérojenik
nedenler i¢inde en sik 3. sinir paralizisi (%35,7), ardindan
miyastenia gravis (%28,6), aberan rejenerasyon (%14,3),
Horner sendromu (%7,1) sayilabilir. Pitoz gikayeti olan
hastalarin yaklagik %1,6’sinda bulgu MG nedenlidir. MG
tanist giin iginde artan yorgunluk gibi tipik klinik semptom,
muayene 6zellikleri ve tanisal testlerle konulmaktadir (4).

Tanisal testlerin duyarhligi Oktler MG tanist i¢in jenera-
lize MG’ye kiyasla dugtiktiir (6). Asetil kolin reseptor antikor
varhg jeneralize MG i¢in %90 iken Okiler MG i¢in %45
civarindadir (7). Ardigik sinir uyarmminin duyarliigi jene-
ralize MG i¢in %77 iken Okiler MG icin %20-40 aral-
gindadir. Tansal testlerin duyarhibklarmin gorece diigiik
olmast sebebiyle Okiiler MG tanisi siklikla klinik bulgularla
konulmaktadir.

Calismamizda pitoz bulgusuyla bagvuran hastalarda hangi
muayene bulgulariin MG hastalig1 tanisini destekledigini
gostermeyi hedefledik.

GEREC ve YONTEMLER

Hastanemiz elektromiyografi (EMG) laboratuvarma 1 Ocak
2017-30 Aralik 2018 tarihleri arasinda pitoz bulgusu nede-
niyle tek lif EMG incelemesi yapilmig hastalar ¢aliymaya
dahil edildi. EMG laboratuarmizin standart hasta se¢imi
kurallart geregi néromuskiiler kavsak isglevlerini etkileyecek
polindropati sendromu tanist olan, gecirilmig fasyal para-
lizi 6ykiist olan, daha 6nce botulinum toksin tedavisi almig
olan hastalar yalanci pozitif sonuca sebep olabilecegi igin;
bilinen kanama diyatezi olan, antikoagiilan ilag kullanan
hastalar igne ile inceleme kanama riski olusturabilecegi i¢in
tek lif EMG incelemesine kabul edilmedi. EMG incelemest
yapilan tim hastalardan olast riskler, yan etkilerin tamm-
landigy, elde edilen bilgilerin bilimsel amach kullamilabilece-
ginin aciklandigl yazili onam formlar: alindi. Caliyma Hel-
sinki Deklarasyonu Prensipleri’ne uygun olarak yapildi. Tek
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lif EMG incelemesi yapilmis olan hastalarin kayith klinik
ve muayene Ozellikleri retrospektif olarak incelendi. Etik
kurul onayr Ankara Sechir Hastanesi 1 no.lu etik kuruldan
04/07/2019 tarih ve E-19-001 karar numarastyla alind.

Tek Lf EMG incelemesi hastalarin tiimunde sikayetin
oldugu taraf frontalis kasindan, 25mm (30G) konsantrik
igne ile, istemli kas: sirasinda, alt kesim filtresi 1 kHz olacak
sckilde yapildi. Inceleme sirasinda 20 tek lif potansiyel cift,
en az 60 ardistk trasede kaydedildi. Bireysel ve ortalama
jitter degerleri hesaplandi. Tamimlanan normal degerler
dogrultusunda 20 potansiyel giftinden 2’sinin bireysel jitteri
yiiksekse ya da 1’inin bireysel jitter degeri yiiksekken orta-
lama jitter degeri de yiiksekse inceleme patolojik kabul
edildi. Tek lif EMG incelemesi patolojik bulunan hastalara

ardigik sinir uyarimi incelemesi yapildi.

Ardigik sinir uyarmmi incelemesinde nazalis kasi kayitla
fasyal sinir, ve abduktor digiti minimi kasi kayitla ulnar
sinir 3 hz frekansla istirahatte, 20 saniye maksimal kasi
sonrast, 1. dk, 2. dk ve 3.dk’da, 10 ardigik uyarim ile olusan
motor yanit arasindaki alan ve amplitid degisikligi ince-
lendi. Ardigtk uyarimda 1 ve 4. yanit kiyaslandiginda alan
ve amplitiid degerlerinde %10dan fazla azalma gériilmesi
MG tanistyla uyumlu kabul edildi. Tek lif EMG inceleme-
style néromuskiiler kavsak iglev kusuru saptanan hastalar
MG kabul edildi. Okiiler alan diginda bulber ya da ekstre-
mitelerde MG tanistyla uyumlu zaafi olan hastalar jenera-
lize MG kabul edildi.

Hastalarin demografik 6zellikleri, pitoz bulgusuna eslik eden
giin icinde artan yorulma ile bulgunun siddetlenmesi, eslik
eden diplopi, sikayetin baslangic zamani, g6z sikma zaafi
bulgulart degerlendirildi. Diplopi bulgusu hastanin sozel
ifadesi dikkate almarak tamimlandi. Monokiler durumda
dtzelen binokiiler ¢ift gdrme varligi diplopi olarak kabul
edildi. G6z sikma zaafi hastanin orbikularis okuli kasinda
maksimal kas1 yapmasina ragmen kirpik diplerinin plikalar
alinda kalmamasi, dirence karsi g6z kapaklarinin kolay-
likla agilmasi olarak tanimlanda.

Istatistiksel analiz

Istatistiksel analiz SPSS 21 programuyla yapildi. Normal
dagihma uyan gruplarda kargilagtirmalar ki-kare testi,
Student’s T testi ile yapildi. Anlamhilik olarak p<0,05
kabul edildi. Normal dagilima uymayan gruplarda Mann
Whitney U testi kullanildi. Ki kare testi ile tek lif EMG ince-
lemesiyle konulan MG tanisinda diplopi, giin i¢inde artan
yorgunluk, gz sikma zaafi, asetil kolin reseptor antikor
varlig, ardigik sinir uyarimmu testi sonucunun hassasiyeti ve

ozgilligi incelendi.
BULGULAR

Caligmaya 60 kadim, 50 erkek, 110 hasta dahil edildi. Hasta-
larin 17°sinde tek lif EMG incelemesinde noromuskiiler
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kavsak 1slev kusuru saptandi. Klinik muayene bulgular: bir
arada degerlendirildiginde 14 hasta okiller MG, 3 hasta
jeneralize MG tanisi aldi. Doksan ti¢ hastanin tek lif EMG
incelemesi normaldi. Bu hastalar “hicbiri” grubu olarak
adlandirldi. MG saptanmayan hastalarin pitoz sebepleri
%325,8 aponeurotik, %]11,8 travmatik, %4%,3 dogumsal,
%12,9 mekanik, %>5,4 okulomotor sinir felci, %2,2 horner,
%18,3 palpebral 6dem idi. Hastalarin %19,4’tinde ise
sebep bulunamad.

Ortalama yag kadinlarda 41,8, erkeklerde 48,1 idi. MG
grubunda ortalama yag okiler MG grubunda kadinlarda
52,3, erkeklerde 54,2; jeneralize MG grubunda 64,6 idi.
Ortalama jitter degeri MG grubunda 56,5+10,2 iken
“hi¢hiri” grubunda 18,52.5 idi. MG grubunda 10 hastada
néromuskiler tipte blok saptandi. Pitoz 35 hastada solda,
26 hastada sagda, 49 hastada iki yanl idi. Pitoz bulgusuna
29 hastada diplopi, 92 hastada giin iginde artan yorgun-
lukla bulgunun siddetlenmesi, 16 hastada g6z sitkma zaafi
eslik ediyordu (Tablo I). MG grubunda pitoz 8 hastada
sol, 2 hastada sag, 7 hastada bilateraldi. Diplopi bulgusu
8 hastada varken 9 hastada yoktu. Gun iginde artan
yorgunluk sikayeti 16 hastada vardi. GOz sitkma zaafi 15
hastada vardu.

Ardigik sinir uyarimu testi 7 hastada MG tanisini destekli-
yordu. Dort hastada sadece fasyal sinirde, ti¢ hastada hem
fasyal hem ulnar sinir ardigik sinir uyarimimda motor yanit
amplitidinde %]10’dan fazla azalma gé6zlendi.

Asetil kolin reseptor antikoru 8 hastada saptandi. Pitoz
bulgusunun tarafi, eslik eden diplopi, sikayetin yorulmakla
artmast, sikayetlerin baslangic zamani ile MG tamist alma
arasinda istatistiksel anlambl iligki gosterilemedi. G6z stkma
zaafi, asetil kolin reseptor antikoru varhg: ile MG tanist
arasinda anlaml iliski vardu.

Bu bulgularin MG tanist i¢in belirleyiciligine bakildiginda
en hassas ve 6zgiil belirleyici goz sikma zaafiyd: (Tablo II).

TARTISMA

Pitoz; noroloji ve gz hastaliklarn polikliniklerinde gérece
sik kargilagilan bir semptomdur (4). Ilk akla gelen nedenleri
arasinda MG vardir. Ancak pitoz sadece %1,6 siklikla MG
nedenli olugmaktadir. Pitoz bulgusuna eslik eden hangi
bulgularm 6n planda MG hastaligini akla getirmesi gerekti-
gini tanimlamak yaklagim agisindan yararh olacaktir. Calig-
mamizda elde edilen bulgular pitoz bulgusuna eslik eden
g6z sikma zaafi bulgusunun MG tanis: icin yitksek oranda
tanimlayici oldugunu gosterdi.

Tablo I: Hastalarin muayene ve eslik eden klinik 6zellikleri.

Okiiler MG  Jeneralize MG MG olmayan

(n=14) (n=3) (n=93) P

Pitoz taraf (L/R/bilateral 8/1/5 0/1/2 27/24/42 0,112
Diplopi 6 (°%42,8) 2 (%:66,6) 21 (%22.5) 0,053
Yorgunlukla sikayetlerin artmasi 13 (%92,8) 3 (%100) 76 (°%81,7) 0,426
Goz sikma zaafi 13 (%92,8) 2 (%66,6) 1 (°%0,1) 0,000*
Ardisik sinir uyarimi, >%10 dekrement 4 (%28,5) 3 (%100) 0 0,000%*
Siire

<6 ay 1 3 64

6 ay-1yil 0 13 0,248
1-5 y1l 0 7

<5 y1l 0 9

Asetil kolin rst Ab (+) 5 (%35,7) 3 (%100) 0 0,000%*

(MG: myastenia gravis, L:left-sol, R:right-sag)

Tablo II: Eslik eden bulgularin miyastenia gravis tanist icin belirleyicilikleri.

Bulgu Pozitif prediktif deger Negatif prediktif deger
Diplopi 0,27 0,38
Yorgunlukla sikayetlerin artmasi 0,17 0,18

Asetil kolin rspt antikoru 1 0,9

Goz sikma zaafi 0,94 0,98
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MG tamsi i¢in kolay uygulanabilir, girisimsel olmayan,
guvenilir, hassas ve 6zgiin, yiiksek oranda tanimlayici tan
yontemleri tizerinde galigilmaktadir (8). Bu konuda bilinen
en hassas ve 6zgiin yontemlerden biri buz testidir (9). Rutin
poliklinik muayenemizin iginde olmasa da buz kalib1 bulu-
nabilirse kolay uygulanabilir bir yontemdir. Hassashg:
%380, ozgulliiginin %100 oldugunu bildiren ¢aligmalar
vardir (10). Edrofonyum testiyle kiyaslandiginda yanls
porzitif ve yanliy negatif sonuglar alinabildigi bu nedenle
edrofonyumun uygulanamadigi yash hastalarda uygulan-
masinin tercih edildigi ifade edilmektedir (9). Bizim siradan
poliklinik kosullarmmizda buz kalibina ulagim kolay sagla-
namadigindan bu ¢alismamizda buz etkisini incelemedik.
Cogan’in g6z kapagi testi pitoz ayirici tanisinda kullanil-
mast Onerilen bir muayene yontemidir. Hassasiyetinin
%75, 6zgtlligiinin %99, yanhs pozitif oraninin %1 oldugu
bildirilmistir (11). Oldukga kolay uygulanabilir bir yontem
gibi goriilse de hasta kooperasyonu gerektirmektedir. G6z
kapagindaki
oznel degerlendirmesi degisken olabilmektedir.

retraksiyon degerlendirilirken klinisyenin

Kisa etkili asetilkolinesteraz inhibitor testi, hassasiyeti %
88-97, ozgulligi 50-83 olarak bildirilmistir. Uygulama
zorluklar1 vardir. Hastanin yatakli serviste solunum ve
dolasim acisindan monitorize edilerek izlenmesi gerek-
mektedir (9). Yash hastalarda uygulanmasi ek zorluklar
ve riskler getirdigi icin pek tercih edilmez (9). Asetilkolin
reseptOr antikor varligi %100 6zgiil olmakla birlikte Okiiler
MG tanisinda %44 hassasiyete sahiptir (6). Biz de ¢aliyma-
mizda %100 6zgul olmakla birlikte %47 hassas oldugunu
gosterdik. Hastalarmmzda asetilkolin reseptér antikoru
disinda MG etiyolojisinde yer alacak diger nadir gériilen
Okiiller MG tamsinda antikor

saptanmamug hastalar konusunda ek inceleme yontemle-

antikorlara bakilmad.

rine thtiya¢ vardir. Ardigik sinir uyarimm testinin Okiiler
MG tanisinda hassasiyetini %15, 6zgulliguni %89 oldugu
bildirilmigtir  (12). Caliymamizda hassasiyetini  %46,6;
ozgulluginu %100 olarak bulduk. Tek lif EMG inceleme-
sinin hassasiyetinin %100 oldugunu gosteren caligmalar
bulunmaktadir (12). Calisgmamizda tek lif EMG incelemesi
ile gosterilen MG tanisini esas aldik (6).

MG, alt1 ekstraokiiler kasin herhangi birini etkileyebilir.
Literatiirde en sik inferiyor oblik (°%63,3), sonra sirasiyla
lateral rektus (%30), superiyor rektus (%13,3), mediyal
rektus (%13,3), superiyor oblik (%10) etkilenmektedir
(13). Ekstraokiiler kaslarin etkilenmesiyle ¢ift gérme sika-
yeti olusmaktadir. Cift gérme 6znel bir tammdir. Hastalar
tarafindan tarifi her zaman net degildir. Zaman zaman
¢atallanma, puslanma, gérmede azalma cift gérme olarak
tanimlanmaktadir. Objektif bir bulgu olan ¢ift gérmenin
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bakiy kisithhgindan kaynaklanmasi muhtemeldir. Pitoz
bulgusuna MG’de siklikla eglik etmekte olan cift gérme
bulgusunun hassasiyetini %50, 6zgtulligini % 66,9 bulduk.

Klinik olarak MG’e 6zgl olan yorulmakla ve glin iginde
sikayetlerin artmasi bulgusunun okiiler bulgular1 olan
hastalarda MG1 igaret eden en 6nemli klinik bulgu oldu-
gunu One surdlmigtir (14). Biz de cahymamizda gin
icinde gsikayetlerin artmast bulgusunun biytik oranda
MG’de gorildigini ancak ozgulliiginin digtk oldu-
gunu saptadik. Giin i¢inde gikayetlerin artmast bulgusunun
hassastyeti %94,1 iken 6zgullugi % 18,2 idi. Siradan néro-
lojik muayene sirasinda mutlaka degerlendirdigimiz g6z
sitkma iglevinin ¢caliyjmamizda pitoz ve MG tanisi arasinda
yitksek oranda tammlayict oldugunu gordikk. Goz sikma
zaafi varhginm MG tanisinda hassasiyeti %88,2, 6zgiil-
lagt %98,9 idi. Go6z sitkma her norolojik muayene sira-
sinda mimik kaslarinin 6zelliklerini ve asimetriyi gérmek
icin degerlendirilen bir iglevdir. Hastalarin maksimal kas:
ile orbikularis okuli kaslarimin siktiklarindan emin olmak
gereckmektedir. Gerekirse klinisyen goz kapaklarimin sikma
kuvvetini parmaklariyla a¢gmaya caligarak degerlendire-
bilir. Bu sirada degerlendirilen orbikularis okuli kasimin
motor kuvvetidir. Pitoz bulgusu da levator palpebra stipe-
riyor kasinin motor zaafindan dolayr olugmaktadir. Orbi-
kularis okuli kas: fasyal sinir tarafindan, levator palpebra
stperiyor kasi okulomotor sinir tarafindan innerve olmak-
tadir. Caliymamizin sonucunda levator palpebra stiperiyor
ve orbikularis okiili kaslarinda ortak zaafin MG tanisiyla
iligkili oldugunu géstermis olduk. Pitoz bulgusu olan hasta-
larda ek muayene yontemi kullanmadan, kolay uygulana-
bilir, girigimsel olmayan, kolay degerlendirilebilen nesnel
bir yéntemle ayirici tam konusunda fikir sahibi olunabile-
cegl gorusiindeyiz.

Kiasithiliklar

Caliymamizda hasta sayist kisithlik olusturabilir. Daha
yiksek hasta sayilariyla degerlendirme daha giivenilir
sonuglar ortaya koyacaktir. Caligmamizin retrospektif
yontemle yapilmig olmast kisithlik olugturabilir. Prospektif
yontemle ek muayene yontemleriyle zenginlestirmek daha
ayrintih verileri ortaya koyabilir. Ancak g¢aliymamizda
siradan poliklinik muayenesi sirasinda, ek bir yontem uygu-
lamadan pitoz sikayeti olan hastalarda MG tanis: i¢in yol
gosterici olacak muayene bulgusunu arastirmayr hedef-
ledik. Bu nedenle ek muayene yontemleri uygulamadik.

SONUC

Caliymamizda g6z kapag dustkligi sikayeti olan hasta-
larda saptanan g6z stkma zaafinin MG tanisi icin destekle-
yici olabilecegini gosterdik.
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