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Olgu 1

6 yaşında kız hasta yorgunluk, halsizlik, her 2 göz kapağında
düşüklük, gözlerini açamama, yutma güçlüğü yakınmaları
ile başvurdu. Öyküsünden göz kapaklarındaki düşüklüğün
süt çocukluğu döneminden itibaren ailesi tarafından fark
edildiği, genel yorgunluk, halsizlik şikayetinin ise son 1 yıl
içinde giderek arttığı öğrenildi. Özgeçmiş ve aile öyküsünde
özellik yoktu. Nörolojik muayenesinde, bilateral pitozis,
horizontal ve vertikal bakış kısıtlılığı, tüm mimik kasları ve
proksimal kaslarda güçsüzlük ve burundan konuşma
saptandı. Elektromiyografi (EMG) tetkikinde, fasiyal sinire
ardısıra uyarı ile, 3 c/s uyarıda % 24, 5 c/s  uyarıda % 22
oranında azalan yanıt elde edildi. Neostigmin testi ile
semptomların hemen geçici olarak, ortadan kalktığı
gözlenince, piridostigmin tedavisi başlandı. Altı aylık
takibinde, göz bulgularının devam etmesine rağmen sistemik
bulgularda düzelme olduğu gözlendi.

Olgu 2

6 yaşında kız hasta süt çocukluğu döneminden itibaren
farkedilen her 2  göz kapağında düşüklük, 6 aydır da
burundan konuşma yakınmaları ile başvurdu. Fizik
muayenesinde bilateral pitozis, horizontal ve vertikal bakış
kısıtlılığı, burundan konuşma saptandı. Kas gücü tam,
refleksleri normoaktifti. Rutin EMG ve ardısıra uyarı testi
normal bulundu. Neostigmin testi ile semptomlarında geçici
düzelme görülmesi üzerine oral piridostigmin tedavisine
başlandı. Yanıt iyi olmadığından, tedaviye kortikosteroid
ilave edildi. Halen tam düzelme olmamasına karşın,
semptomlarda gerileme mevcut.

Olgu 3

12 yaşında erkek hasta 5 yaşından beri süren çabuk yorulma,
sık düşme, güçsüzlük, göz kapaklarında düşüklük, seste
kısılma, çiğneme güçlüğü yakınmaları ile başvurdu.
Özgeçmiş ve soygeçmişinde özellik yoktu. Nörolojik
muayenesinde, bilateral pitozis, diplopi, horizontal ve vertikal
bakış kısıtlılığı, mimik ve dil kaslarında güçsüzlük,  burundan
konuşma, proksimal kaslarda güç kaybı saptandı.
Elektromiyografide, ardısıra uyarı ile 3c/s uyarıda %13.8

oranında  azalan yanıt edildi (Şekil 1). Piridostigmin tedavisi
ile göz bulguları dışında düzelme gözlendi.

Şekil 1: Sol fasiyal sinire ardı sıra uyarı ile % 10’un üstünde azalan

yanıt görülmektedir

Her 3 olgunun, tüm şikayetleri akşam saatlerinde ve
yorgunlukla artmaktaydı. Muayeneleri sırasında ilgili kasların
uzun süre çalıştırılması semptomları ortaya çıkarmakta veya
arttırmaktaydı. Ayrıca olguların kan sayımı ve rutin
biyokimyasal değerleri, tiroid hormonları,  kollajen hastalık
belirteçleri, serum kreatinin kinaz seviyeleri normaldi. Asetil
kolin reseptör antikorları negatif bulundu. Bilgisayarlı
mediyasten tomografilerinde patoloji (timoma) gözlenmedi.

Tartışma

Miyasteni gravis nöromüsküler bileşkenin bir hastalığıdır.
Nöromüsküler bileşke hastalıklarında sinir-kas iletisi çeşitli
nedenlerle engellenir. Miyasteni graviste; asetilkolinin (Ach)
aksonal terminalde sinaptik boşluğa salınımı normaldir,
ancak postsinaptik kas membranı veya motor “end-plate”
yanıtı normalden düşüktür (4). Asetilkolin reseptörlerinin
(AchR ) dolaşımdaki antikorlar tarafından immunolojik
olarak bloke edildiği düşünülmektedir. Ancak çocukluk
çağında MG non-immün nedenlerle de oluşmaktadır.
Nöromüsküler bileşke hastalıkları süt çocuğunda hipotoni
ve yaygın güçsüzlük; çocuklarda ise göz bulguları, proksimal
ve bulber güçsüzlük ile ortaya çıkar. Çoğunlu kla güç kaybı
ilk olarak göz kaslarından başlar ve kendini pitozis veya
çift görme şeklinde belli eder (5,6). Nitekim klinik olarak
tanıya gidişte asıl semptom pitozistir. Çocukluk çağında
pitozis genellikle doğuştan olup, nadiren altta yatan ciddi
bir hastalıkla ilgilidir (7). Pratikte doğuştan pitozisin en sık
sebebi az gelişmiş levator kası, diğer nedenler ise okülomotor
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felç, Horner sendromu ve ekstraoküler kasların doğuştan
fibrozudur. Çocuklarda edinsel pitozis genellikle travma
veya enfeksiyon nedeniyle çok ender olarak da tümörlerle
okülomotor sinirin felç olması ile gelişir (8,9). Her 3
olgumuzda da ilk ve en belirgin semptom süt çocukluğu ve
çocukluk döneminden itibaren farkedilen pitozisti. Ayrıca
muayenelerinde göz bulgusu olarak pitozise eşlik eden
oftalmopleji saptandı.  Aileler sabahları uyanınca gözlerinin
daha açık olduğunu ama akşamları göz kapaklarının iyice
düştüğünü, özellikle ağladıklarında bu düşmenin çok daha
fazla olduğunu belirtiyorlardı. Bu bilgi MG kliniği için
oldukça tipik özellikteydi. Ayırıcı tanıda  düşünülebilecek
bir diğer hastalık grubu ise, mitokondriyal miyopatilerdir.
Tanısı biyopsi ile konabilen bu miyopati grubunda pitozise
oftalmoplejinin yanısıra kardiyak ileti bozuklukları, disfaji
de eşlik edebilmektedir.
Olgularımızın üçünün de yukarıdaki şikayetlerle daha önce
sıklıkla özellikle göz hekimlerine götürüldüğü öğrenildi.
Miyasteni gravis’ in öyküsü oldukça tipik olmakla birlikte,
çocukluk çağında  nadir görülmesi nedeniyle, tanıda akla
gelmemesi  tanı ve tedavi gecikmesine yol açabilmektedir.
Olgularımızın klinik semptomları MG ile uyumlu
bulunduğundan, kasların elektrofizyolojik incelenmesi
planlandı. Miyasteni gravis tanısı için ardısıra uyarı (repetetif
stimülasyon) tekniklerinin kullanılması gerekir. Saniyede
2-3 frekanstaki uyarılarla elde edilen kas aksiyon
potansiyelinin amplitüdünün 3.- 4. dalgalarda belirgin olarak
düşmesi oldukça tipiktir. Tek lif elektromiyografi MG için
çok daha duyarlı bir testtir. Birinci ve üçüncü olguda ardısıra
uyarı tekniğiyle azalan yanıt gözlendi. Miyasteni gravis
tanısı için bir diğer yöntem tensilon (edrophonium chloride)
testidir . Bu test için neostigmin de kullanılabilmektedir.
Ardısıra uyarı EMG’ si normal olan ikinci olguya ve birinci
olguya bu madde verildiğinde, kısa sürede tüm
semptomlarının ortadan kalktığı, gözlerini çok rahat
açabildiği gözlendi. Üçüncü olgumuzun tanısı ise ardısıra
uyarı EMG’ sinde tipik olan azalan yanıtın gözlenmesi ile
kondu. Tanıda, erişkin grubun aksine prepubertal başlangıçlı
MG’ de,  serolojik incelemenin yerinin  fazla olmadığı
bildirilmektedir (10). Nitekim olgularımızın tümünde AchR
antikorları negatif bulundu.
Olguların bir kısmında miyastenik semptomlar dış göz
kaslarına sınırlı kalır, bu tipe oküler miyasteni denir.
Raksawadan ve ark. (3) 27 pediyatrik hastalık bir seride
başlangıç semptomu göz bulguları olan hastalarının

%24’ünün zamanla yaygın miyasteniye ilerlediğini
bildirmektedirler. Üç olgumuzda da, semptomlar sadece
göze sınırlı kalmayıp, zamanla bulber kaslara (disartri,
disfaji) ilerleme göstermiştir. Bunların ikisinde ise, mimik
ve proksimal kaslarda da güçsüzlük ilave olmuş ve yaygın
forma dönmüştür.
Çocukluk çağı MG’sinin üç klinik formu vardır. Bunlar;
MG’li annelerden doğan bebeklerde görülen geçici MG,
otozomal resesif kalıtılan doğuştan form ve adelosan
dönemde görülen otoimmün juvenil formdur. Hastaların
çoğu juvenil formdadır. Mullaney ve ark.’nın (11) çocukluk
çağı MG’sini inceledikleri 34 hastalık serilerinde olguların
ikisinde geçici neonatal miyasteni, yedisinde doğumsal
miyastenik sendromlar, 25’inde ise otoimmun MG
saptanmıştır.
Geçici neonatal miyasteni, plasentadan pasif olarak geçen
maternal AchR antikorları nedeniyle gelişir. İlk 3 gün
içerisinde ortaya çıkar. Hastaların %10-30’unun annesinde
otoimmun miyasteni vardır, genelde dolaşımdaki antikorlar
kaybolana kadar,  2-3 haftada tam iyileşme beklenir. Doğuştan
miyastenik sendromlar muhtemelen otozomal resesif geçiş
gösteren presinaptik, sinaptik veya postsinaptik nöromuskuler
yapıyı etkileyebilen, immun olmayan heterojen bir grup
kalıtsal bozukluktur. Asetilkolin reseptörlerinin alt ünitelerini
etkileyen 50 farklı mutasyon gösterilmiştir (5).  Doğumda
veya hemen sonra, simetrik pitozis ve oftalmopleji farkedilir,
ilerleyen yıllarda jeneralize forma dönüşebilir.  Daha sık
görülen jüvenil formda ise ilk bulgular sıklıkla gözle ilgili
olup, daha  sonra fasiyal, bulber, ektremite kaslarında
dalgalanmalarla seyreden güçsüzlüğün eklendiği
bildirilmektedir (10). Doğuştan ve jüvenil ayrımı güç olmakla
birlikte, jüvenil grupta tedaviye yanıtın daha iyi olması,
yıllar içinde iyileşmenin gözlenebilmesi, AchR antikorlarının
pozitif olması (% 50 oranında), doğuştan olan grupta ise
semptomların doğumda veya erken süt çocukluğu döneminde
başlaması, ömür boyu sürmesi ve aile öyküsünün olması
ayırımda önemli özelliklerdir. İlk 2 olgumuz, aile öykülerinde
bir özellik olmamakla birlikte, pitozisin erken süt çocukluğu
döneminde başlaması, AchR antikorlarının negatif olması,
tedaviye yanıtlarının çok iyi olmaması nedeniyle ilk aşamada
doğuştan MG olarak değerlendirildi. Üçüncü olgumuzda,
semptomların daha geç, 5 yaşında başlaması, kas
güçsüzlüğünün günden güne farklılık göstermesi, tedaviye
diğer olgulardan daha iyi yanıt vermesi nedeniyle jüvenil
MG olarak değerlendirildi.
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Giriş

Miyasteni gravis (MG), nöromüsküler bileşkenin
antikorlar tarafından hasarlandığı kompleks bir hastalık
olup, sıklığı 100 000’de 2-10 arasında bildirilmektedir
(1). Asıl olarak erişkin döneme özgü bir hastalık
olduğundan, çocukluk çağ ında  çok daha nadir
görülmektedir. Tüm miyastenik hastaların ancak  %10-
20’ si çocukluk yaş grubundaki hastalardır. Bu oran 10
yaş altı  çocuklar için ise % 4,3 olarak verilmektedir (2).
Bu hastalıkta, klinik olarak, vücudun istemli kasları,
özellikle göz, ağız, göğüs ve ekstremite kasları etkilenir.

Miyasteni gravis  tanısı ile takip edilen çocuk hastaların
% 92’ sinde ilk semptomun lokalize göz bulguları olduğu
bildirilmektedir (3). Hastalar günün ilerleyen saatlerinde
ortaya çıkan genellikle tek taraflı pitozis veya çift
görmeden yakınırlar. Pitozis görülen çocuklarda ayırıcı
tanıda MG düşünülmesi tanı ve tedavide gecikme
olmaması açısından önemlidir. Ancak nadir görülmesi
nedeniyle, çocukluk çağında MG tanısı gecikebilmektedir.
Bu çalışmada erken çocukluk döneminden itibaren pitozisi
fark edilmesine rağmen MG tanısı en erken 5 yıl sonra
konulabilen üç olgu sunulmuştur.

Erişkin MG’ de sık eşlik eden timoma çocukluk yaş grubunda
çok daha nadir olup, olgularımızın hiç birinde tespit edilmedi.
Miyasteni gravis tedavisinde ilk kullanılan ilaçlar kolinesteraz
inhibitörleridir. Olgularımızın her üçüne ilk seçenek olarak,
piridostigmin (mestinon) başlandı. Yanıt alınamayan
olgularda kortikosteroidler, timektomi , IVIG, immusupresif
tedavi  diğer tedavi seçenekleridir.
Sonuç olarak; pi tozis, MG’nin erken ve major
semptomlarından biri olduğundan, pitozisin farkedildiği
olgularda ayırıcı tanıda MG‘nin de yer alması, bu hastalığın
tanı ve tedavisinin gecikmemesi açısından önemlidir. Aslında,
MG çocukluk çağında nadir görülmekle birlikte klinik
semptomların iyi tanınması ve irdelenmesi halinde kolaylıkla
ayırıcı tanıda yer alabilir.
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felç, Horner sendromu ve ekstraoküler kasların doğuştan
fibrozudur. Çocuklarda edinsel pitozis genellikle travma
veya enfeksiyon nedeniyle çok ender olarak da tümörlerle
okülomotor sinirin felç olması ile gelişir (8,9). Her 3
olgumuzda da ilk ve en belirgin semptom süt çocukluğu ve
çocukluk döneminden itibaren farkedilen pitozisti. Ayrıca
muayenelerinde göz bulgusu olarak pitozise eşlik eden
oftalmopleji saptandı.  Aileler sabahları uyanınca gözlerinin
daha açık olduğunu ama akşamları göz kapaklarının iyice
düştüğünü, özellikle ağladıklarında bu düşmenin çok daha
fazla olduğunu belirtiyorlardı. Bu bilgi MG kliniği için
oldukça tipik özellikteydi. Ayırıcı tanıda  düşünülebilecek
bir diğer hastalık grubu ise, mitokondriyal miyopatilerdir.
Tanısı biyopsi ile konabilen bu miyopati grubunda pitozise
oftalmoplejinin yanısıra kardiyak ileti bozuklukları, disfaji
de eşlik edebilmektedir.
Olgularımızın üçünün de yukarıdaki şikayetlerle daha önce
sıklıkla özellikle göz hekimlerine götürüldüğü öğrenildi.
Miyasteni gravis’ in öyküsü oldukça tipik olmakla birlikte,
çocukluk çağında  nadir görülmesi nedeniyle, tanıda akla
gelmemesi  tanı ve tedavi gecikmesine yol açabilmektedir.
Olgularımızın klinik semptomları MG ile uyumlu
bulunduğundan, kasların elektrofizyolojik incelenmesi
planlandı. Miyasteni gravis tanısı için ardısıra uyarı (repetetif
stimülasyon) tekniklerinin kullanılması gerekir. Saniyede
2-3 frekanstaki uyarılarla elde edilen kas aksiyon
potansiyelinin amplitüdünün 3.- 4. dalgalarda belirgin olarak
düşmesi oldukça tipiktir. Tek lif elektromiyografi MG için
çok daha duyarlı bir testtir. Birinci ve üçüncü olguda ardısıra
uyarı tekniğiyle azalan yanıt gözlendi. Miyasteni gravis
tanısı için bir diğer yöntem tensilon (edrophonium chloride)
testidir . Bu test için neostigmin de kullanılabilmektedir.
Ardısıra uyarı EMG’ si normal olan ikinci olguya ve birinci
olguya bu madde verildiğinde, kısa sürede tüm
semptomlarının ortadan kalktığı, gözlerini çok rahat
açabildiği gözlendi. Üçüncü olgumuzun tanısı ise ardısıra
uyarı EMG’ sinde tipik olan azalan yanıtın gözlenmesi ile
kondu. Tanıda, erişkin grubun aksine prepubertal başlangıçlı
MG’ de,  serolojik incelemenin yerinin  fazla olmadığı
bildirilmektedir (10). Nitekim olgularımızın tümünde AchR
antikorları negatif bulundu.
Olguların bir kısmında miyastenik semptomlar dış göz
kaslarına sınırlı kalır, bu tipe oküler miyasteni denir.
Raksawadan ve ark. (3) 27 pediyatrik hastalık bir seride
başlangıç semptomu göz bulguları olan hastalarının

%24’ünün zamanla yaygın miyasteniye ilerlediğini
bildirmektedirler. Üç olgumuzda da, semptomlar sadece
göze sınırlı kalmayıp, zamanla bulber kaslara (disartri,
disfaji) ilerleme göstermiştir. Bunların ikisinde ise, mimik
ve proksimal kaslarda da güçsüzlük ilave olmuş ve yaygın
forma dönmüştür.
Çocukluk çağı MG’sinin üç klinik formu vardır. Bunlar;
MG’li annelerden doğan bebeklerde görülen geçici MG,
otozomal resesif kalıtılan doğuştan form ve adelosan
dönemde görülen otoimmün juvenil formdur. Hastaların
çoğu juvenil formdadır. Mullaney ve ark.’nın (11) çocukluk
çağı MG’sini inceledikleri 34 hastalık serilerinde olguların
ikisinde geçici neonatal miyasteni, yedisinde doğumsal
miyastenik sendromlar, 25’inde ise otoimmun MG
saptanmıştır.
Geçici neonatal miyasteni, plasentadan pasif olarak geçen
maternal AchR antikorları nedeniyle gelişir. İlk 3 gün
içerisinde ortaya çıkar. Hastaların %10-30’unun annesinde
otoimmun miyasteni vardır, genelde dolaşımdaki antikorlar
kaybolana kadar,  2-3 haftada tam iyileşme beklenir. Doğuştan
miyastenik sendromlar muhtemelen otozomal resesif geçiş
gösteren presinaptik, sinaptik veya postsinaptik nöromuskuler
yapıyı etkileyebilen, immun olmayan heterojen bir grup
kalıtsal bozukluktur. Asetilkolin reseptörlerinin alt ünitelerini
etkileyen 50 farklı mutasyon gösterilmiştir (5).  Doğumda
veya hemen sonra, simetrik pitozis ve oftalmopleji farkedilir,
ilerleyen yıllarda jeneralize forma dönüşebilir.  Daha sık
görülen jüvenil formda ise ilk bulgular sıklıkla gözle ilgili
olup, daha  sonra fasiyal, bulber, ektremite kaslarında
dalgalanmalarla seyreden güçsüzlüğün eklendiği
bildirilmektedir (10). Doğuştan ve jüvenil ayrımı güç olmakla
birlikte, jüvenil grupta tedaviye yanıtın daha iyi olması,
yıllar içinde iyileşmenin gözlenebilmesi, AchR antikorlarının
pozitif olması (% 50 oranında), doğuştan olan grupta ise
semptomların doğumda veya erken süt çocukluğu döneminde
başlaması, ömür boyu sürmesi ve aile öyküsünün olması
ayırımda önemli özelliklerdir. İlk 2 olgumuz, aile öykülerinde
bir özellik olmamakla birlikte, pitozisin erken süt çocukluğu
döneminde başlaması, AchR antikorlarının negatif olması,
tedaviye yanıtlarının çok iyi olmaması nedeniyle ilk aşamada
doğuştan MG olarak değerlendirildi. Üçüncü olgumuzda,
semptomların daha geç, 5 yaşında başlaması, kas
güçsüzlüğünün günden güne farklılık göstermesi, tedaviye
diğer olgulardan daha iyi yanıt vermesi nedeniyle jüvenil
MG olarak değerlendirildi.
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Giriş

Miyasteni gravis (MG), nöromüsküler bileşkenin
antikorlar tarafından hasarlandığı kompleks bir hastalık
olup, sıklığı 100 000’de 2-10 arasında bildi rilmektedir
(1). Asıl olarak erişkin döneme özgü bir hastal ık
olduğundan, çocukluk çağ ında  çok daha nadir
görülmektedir. Tüm miyastenik hastaların ancak  %10-
20’ si çocukluk yaş grubundaki hastala rdır. Bu oran 10
yaş altı  çocuklar için ise % 4,3 olarak verilmektedir (2).
Bu hast alıkta, klinik olarak,  vücudun istemli kasl arı,
özellikle göz, ağız, göğüs ve ekstremite kasları etkilenir.

Miyasteni gravis  tanısı ile takip edilen çocuk hastaların
% 92’ sinde ilk semptomun lokalize göz bulguları olduğu
bildirilmektedir (3). Hastalar günün ilerleyen saatlerinde
ortaya çıkan genellikle tek taraflı pitozis veya çift
görmeden yakınırl ar. Pitozis görü len çocuklarda  ayırıcı
tanıda MG düşünülmesi tanı ve tedavide gecikme
olmaması açısından öneml idir. Ancak  nadi r görülmesi
nedeniyle, çocukluk çağında MG tanısı gecikebilmektedir.
Bu çalışmada erken çocukluk döneminden itibaren pitozisi
fark edilmesine rağmen MG tanısı en erken 5 yıl sonra
konulabilen üç olgu sunulmuştur.

Erişkin MG’ de sık eşlik eden timoma çocukluk yaş grubunda
çok daha nadir olup, olgularımızın hiç birinde tespit edilmedi.
Miyasteni gravis tedavisinde ilk kullanılan ilaçlar kolinesteraz
inhibitörleridir. Olgularımızın her üçüne ilk seçenek olarak,
piridostigmin (mestinon) başlandı. Yanıt alınamayan
olgularda kortikosteroidler, timektomi , IVIG, immusupresif
tedavi  diğer tedavi seçenekleridir.
Sonuç olarak; pi tozis, MG’nin erken ve major
semptomlarından biri olduğundan, pitozisin farkedildiği
olgularda ayırıcı tanıda MG‘nin de yer alması, bu hastalığın
tanı ve tedavisinin gecikmemesi açısından önemlidir. Aslında,
MG çocukluk çağında nadir görülmekle birlikte klinik
semptomların iyi tanınması ve irdelenmesi halinde kolaylıkla
ayırıcı tanıda yer alabilir.
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Olgu 1

6 yaşında kız hasta yorgunluk, halsizlik, her 2 göz kapağında
düşüklük, gözlerini açamama, yutma güçlüğü yakınmaları
ile başvurdu. Öyküsünden göz kapaklarındaki düşüklüğün
süt çocukluğu döneminden itibaren ailesi tarafından fark
edildiği, genel yorgunluk, halsizlik şikayetinin ise son 1 yıl
içinde giderek arttığı öğrenildi. Özgeçmiş ve aile öyküsünde
özellik yoktu. Nörolojik muayenesinde, bilateral pitozis,
horizontal ve vertikal bakış kısıtlılığı, tüm mimik kasları ve
proksi mal  kaslar da güçsüzl ük ve burundan konuşm a
saptandı. Elektromiyografi (EMG) tetkikinde, fasiyal sinire
ardısıra uyarı ile, 3 c/s uyarıda % 24, 5 c/s  uyarıda % 22
oranında azalan yanıt elde edildi. Neostigmin testi ile
semptomların hemen geçi ci olarak,  ortadan  kalktığı
gözleninc e, piridostigmin tedavisi başland ı. Altı aylık
takibinde, göz bulgularının devam etmesine rağmen sistemik
bulgularda düzelme olduğu gözlendi.

Olgu 2

6 yaşında kız hasta süt çocukluğu döneminden itibaren
farkedilen her 2  göz kapağında düşüklük, 6 aydır  da
burundan  konu şma yak ınmaları ile başv urdu. Fizik
muayenesinde bilateral pitozis, horizontal ve vertikal bakış
kısıtlıl ığı, burundan konuşma saptandı. Kas gücü tam,
refleksleri normoaktifti. Rutin EMG ve ardısıra uyarı testi
normal bulundu. Neostigmin testi ile semptomlarında geçici
düzelme görülmesi üzerine oral piridostigmin tedavisine
başlandı. Yanıt iyi olmadığından, tedaviye kortikosteroid
ilave edi ldi. Halen tam düzel me olmamasına karşın,
semptomlarda gerileme mevcut.

Olgu 3

12 yaşında erkek hasta 5 yaşından beri süren çabuk yorulma,
sık düşme, güçsüzlük, göz kapaklarında düşüklük, seste
kısılma,  çiğne me güçlüğü yakınmal arı ile başv urdu.
Özgeç miş ve soyge çmişinde özell ik yoktu.  Nörol ojik
muayenesinde, bilateral pitozis, diplopi, horizontal ve vertikal
bakış kısıtlılığı, mimik ve dil kaslarında güçsüzlük,  burundan
konuşma, proksimal kaslarda güç kaybı  saptandı .
Elektromiyografide, ardısıra uyarı ile 3c/s uyarıda %13.8

oranında  azalan yanıt edildi (Şekil 1). Piridostigmin tedavisi
ile göz bulguları dışında düzelme gözlendi.

Şekil 1: Sol fasiyal sinire ardı sıra uyarı ile % 10’un üstünde azalan

yanıt görülmektedir

Her 3 olgunun, tüm şikayet leri akşam saatlerinde ve
yorgunlukla artmaktaydı. Muayeneleri sırasında ilgili kasların
uzun süre çalıştırılması semptomları ortaya çıkarmakta veya
arttırmaktaydı . Ayrıca olguların kan sayı mı ve rutin
biyokimyasal değerleri, tiroid hormonları,  kollajen hastalık
belirteçleri, serum kreatinin kinaz seviyeleri normaldi. Asetil
kolin reseptör antikorları negatif bulundu. Bilgisayarlı
mediyasten tomografilerinde patoloji (timoma) gözlenmedi.

Tartışma

Miyasteni gravis nöromüsküler bileşkenin bir hastalığıdır.
Nöromüsküler bileşke hastalıklarında sinir-kas iletisi çeşitli
nedenlerle engellenir. Miyasteni graviste; asetilkolinin (Ach)
aksonal terminalde sinaptik boşluğa salınımı normaldir,
ancak postsinaptik kas membranı veya motor “end-plate”
yanıtı normalden düşüktür (4). Asetilkolin reseptörlerinin
(AchR ) dolaşımdaki antikorlar tarafından immunolojik
olarak bloke edildiği düşünülmektedir. Ancak çocukluk
çağında MG non-i mmün neden lerle de oluşmakt adır.
Nöromüsküler bileşke hastalıkları süt çocuğunda hipotoni
ve yaygın güçsüzlük; çocuklarda ise göz bulguları, proksimal
ve bulber güçsüzlük ile ortaya çıkar. Çoğunlu kla güç kaybı
ilk olarak göz kaslarından başlar ve kendini pitozis veya
çift görme şeklinde belli eder (5,6). Nitekim klinik olarak
tanıya gidişte asıl semptom pitozistir. Çocukluk çağında
pitozis genellikle doğuştan olup, nadiren altta yatan ciddi
bir hastalıkla ilgilidir (7). Pratikte doğuştan pitozisin en sık
sebebi az gelişmiş levator kası, diğer nedenler ise okülomotor
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felç, Horner sendromu ve ekstraoküler kasların doğuştan
fibrozudur. Çocuklarda edinsel pitozis genellikle travma
veya enfeksiyon nedeniyle çok ender olarak da tümörlerle
okülomotor sinirin felç olması ile gelişir (8,9). Her 3
olgumuzda da ilk ve en belirgin semptom süt çocukluğu ve
çocukluk döneminden itibaren farkedilen pitozisti. Ayrıca
muayenelerinde göz bulgusu olarak pitozise eşlik eden
oftalmopleji saptandı.  Aileler sabahları uyanınca gözlerinin
daha açık olduğunu ama akşamları göz kapaklarının iyice
düştüğünü, özellikle ağladıklarında bu düşmenin çok daha
fazla olduğunu belirtiyorlardı. Bu bilgi MG kliniği için
oldukça tipik özellikteydi. Ayırıcı tanıda  düşünülebilecek
bir diğer hastalık grubu ise, mitokondriyal miyopatilerdir.
Tanısı biyopsi ile konabilen bu miyopati grubunda pitozise
oftalmoplejinin yanısıra kardiyak ileti bozuklukları, disfaji
de eşlik edebilmektedir.
Olgularımızın üçünün de yukarıdaki şikayetlerle daha önce
sıklıkla özellikle göz hekimlerine götürüldüğü öğrenildi.
Miyasteni gravis’ in öyküsü oldukça tipik olmakla birlikte,
çocukluk çağında  nadir görülmesi nedeniyle, tanıda akla
gelmemesi  tanı ve tedavi gecikmesine yol açabilmektedir.
Olgularımızın klinik semptomları MG ile uyumlu
bulunduğundan, kasların elektrofizyolojik incelenmesi
planlandı. Miyasteni gravis tanısı için ardısıra uyarı (repetetif
stimülasyon) tekniklerinin kullanılması gerekir. Saniyede
2-3 frekanstaki uyarılarla elde edilen kas aksiyon
potansiyelinin amplitüdünün 3.- 4. dalgalarda belirgin olarak
düşmesi oldukça tipiktir. Tek lif elektromiyografi MG için
çok daha duyarlı bir testtir. Birinci ve üçüncü olguda ardısıra
uyarı tekniğiyle azalan yanıt gözlendi. Miyasteni gravis
tanısı için bir diğer yöntem tensilon (edrophonium chloride)
testidir . Bu test için neostigmin de kullanılabilmektedir.
Ardısıra uyarı EMG’ si normal olan ikinci olguya ve birinci
olguya bu madde verildiğinde, kısa sürede tüm
semptomlarının ortadan kalktığı, gözlerini çok rahat
açabildiği gözlendi. Üçüncü olgumuzun tanısı ise ardısıra
uyarı EMG’ sinde tipik olan azalan yanıtın gözlenmesi ile
kondu. Tanıda, erişkin grubun aksine prepubertal başlangıçlı
MG’ de,  serolojik incelemenin yerinin  fazla olmadığı
bildirilmektedir (10). Nitekim olgularımızın tümünde AchR
antikorları negatif bulundu.
Olguların bir kısmında miyastenik semptomlar dış göz
kaslarına sınırlı kalır, bu tipe oküler miyasteni denir.
Raksawadan ve ark. (3) 27 pediyatrik hastalık bir seride
başlangıç semptomu göz bulguları olan hastalarının

%24’ünün zamanla yaygın miyasteniye ilerlediğini
bildirmektedirler. Üç olgumuzda da, semptomlar sadece
göze sınırlı kalmayıp, zamanla bulber kaslara (disartri,
disfaji) ilerleme göstermiştir. Bunların ikisinde ise, mimik
ve proksimal kaslarda da güçsüzlük ilave olmuş ve yaygın
forma dönmüştür.
Çocukluk çağı MG’sinin üç klinik formu vardır. Bunlar;
MG’li annelerden doğan bebeklerde görülen geçici MG,
otozomal resesif kalıtılan doğuştan form ve adelosan
dönemde görülen otoimmün juvenil formdur. Hastaların
çoğu juvenil formdadır. Mullaney ve ark.’nın (11) çocukluk
çağı MG’sini inceledikleri 34 hastalık serilerinde olguların
ikisinde geçici neonatal miyasteni, yedisinde doğumsal
miyastenik sendromlar, 25’inde ise otoimmun MG
saptanmıştır.
Geçici neonatal miyasteni, plasentadan pasif olarak geçen
maternal AchR antikorları nedeniyle gelişir. İlk 3 gün
içerisinde ortaya çıkar. Hastaların %10-30’unun annesinde
otoimmun miyasteni vardır, genelde dolaşımdaki antikorlar
kaybolana kadar,  2-3 haftada tam iyileşme beklenir. Doğuştan
miyastenik sendromlar muhtemelen otozomal resesif geçiş
gösteren presinaptik, sinaptik veya postsinaptik nöromuskuler
yapıyı etkileyebilen, immun olmayan heterojen bir grup
kalıtsal bozukluktur. Asetilkolin reseptörlerinin alt ünitelerini
etkileyen 50 farklı mutasyon gösterilmiştir (5).  Doğumda
veya hemen sonra, simetrik pitozis ve oftalmopleji farkedilir,
ilerleyen yıllarda jeneralize forma dönüşebilir.  Daha sık
görülen jüvenil formda ise ilk bulgular sıklıkla gözle ilgili
olup, daha  sonra fasiyal, bulber, ektremite kaslarında
dalgalanmalarla seyreden güçsüzlüğün eklendiği
bildirilmektedir (10). Doğuştan ve jüvenil ayrımı güç olmakla
birlikte, jüvenil grupta tedaviye yanıtın daha iyi olması,
yıllar içinde iyileşmenin gözlenebilmesi, AchR antikorlarının
pozitif olması (% 50 oranında), doğuştan olan grupta ise
semptomların doğumda veya erken süt çocukluğu döneminde
başlaması, ömür boyu sürmesi ve aile öyküsünün olması
ayırımda önemli özelliklerdir. İlk 2 olgumuz, aile öykülerinde
bir özellik olmamakla birlikte, pitozisin erken süt çocukluğu
döneminde başlaması, AchR antikorlarının negatif olması,
tedaviye yanıtlarının çok iyi olmaması nedeniyle ilk aşamada
doğuştan MG olarak değerlendirildi. Üçüncü olgumuzda,
semptomların daha geç, 5 yaşında başlaması, kas
güçsüzlüğünün günden güne farklılık göstermesi, tedaviye
diğer olgulardan daha iyi yanıt vermesi nedeniyle jüvenil
MG olarak değerlendirildi.
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Miyasteni gravis (MG), nöromüsküler bileşkenin
antikorlar tarafından hasarlandığı kompleks bir hastalık
olup, sıklığı 100 000’de 2-10 arasında bildi rilmektedir
(1). Asıl olarak erişkin döneme özgü bir hastal ık
olduğundan, çocukluk çağ ında  çok daha nadir
görülmektedir. Tüm miyastenik hastaların ancak  %10-
20’ si çocukluk yaş grubundaki hastala rdır. Bu oran 10
yaş altı  çocuklar için ise % 4,3 olarak verilmektedir (2).
Bu hast alıkta, klinik olarak,  vücudun istemli kasl arı,
özellikle göz, ağız, göğüs ve ekstremite kasları etkilenir.

Miyasteni gravis  tanısı ile takip edilen çocuk hastaların
% 92’ sinde ilk semptomun lokalize göz bulguları olduğu
bildirilmektedir (3). Hastalar günün ilerleyen saatlerinde
ortaya çıkan genellikle tek taraflı pitozis veya çift
görmeden yakınırl ar. Pitozis görü len çocuklarda  ayırıcı
tanıda MG düşünülmesi tanı ve tedavide gecikme
olmaması açısından öneml idir. Ancak  nadi r görülmesi
nedeniyle, çocukluk çağında MG tanısı gecikebilmektedir.
Bu çalışmada erken çocukluk döneminden itibaren pitozisi
fark edilmesine rağmen MG tanısı en erken 5 yıl sonra
konulabilen üç olgu sunulmuştur.

Erişkin MG’ de sık eşlik eden timoma çocukluk yaş grubunda
çok daha nadir olup, olgularımızın hiç birinde tespit edilmedi.
Miyasteni gravis tedavisinde ilk kullanılan ilaçlar kolinesteraz
inhibitörleridir. Olgularımızın her üçüne ilk seçenek olarak,
piridostigmin (mestinon) başlandı. Yanıt alınamayan
olgularda kortikosteroidler, timektomi , IVIG, immusupresif
tedavi  diğer tedavi seçenekleridir.
Sonuç olarak; pi tozis, MG’nin erken ve major
semptomlarından biri olduğundan, pitozisin farkedildiği
olgularda ayırıcı tanıda MG‘nin de yer alması, bu hastalığın
tanı ve tedavisinin gecikmemesi açısından önemlidir. Aslında,
MG çocukluk çağında nadir görülmekle birlikte klinik
semptomların iyi tanınması ve irdelenmesi halinde kolaylıkla
ayırıcı tanıda yer alabilir.
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Olgu 1

6 yaşında kız hasta yorgunluk, halsizlik, her 2 göz kapağında
düşüklük, gözlerini açamama, yutma güçlüğü yakınmaları
ile başvurdu. Öyküsünden göz kapaklarındaki düşüklüğün
süt çocukluğu döneminden itibaren ailesi tarafından fark
edildiği, genel yorgunluk, halsizlik şikayetinin ise son 1 yıl
içinde giderek arttığı öğrenildi. Özgeçmiş ve aile öyküsünde
özellik yoktu. Nörolojik muayenesinde, bilateral pitozis,
horizontal ve vertikal bakış kısıtlılığı, tüm mimik kasları ve
proksi mal  kaslar da güçsüzl ük ve burundan konuşm a
saptandı. Elektromiyografi (EMG) tetkikinde, fasiyal sinire
ardısıra uyarı ile, 3 c/s uyarıda % 24, 5 c/s  uyarıda % 22
oranında azalan yanıt elde edildi. Neostigmin testi ile
semptomların hemen geçi ci olarak,  ortadan  kalktığı
gözleninc e, piridostigmin tedavisi başland ı. Altı aylık
takibinde, göz bulgularının devam etmesine rağmen sistemik
bulgularda düzelme olduğu gözlendi.

Olgu 2

6 yaşında kız hasta süt çocukluğu döneminden itibaren
farkedilen her 2  göz kapağında düşüklük, 6 aydır  da
burundan  konu şma yak ınmaları ile başv urdu. Fizik
muayenesinde bilateral pitozis, horizontal ve vertikal bakış
kısıtlıl ığı, burundan konuşma saptandı. Kas gücü tam,
refleksleri normoaktifti. Rutin EMG ve ardısıra uyarı testi
normal bulundu. Neostigmin testi ile semptomlarında geçici
düzelme görülmesi üzerine oral piridostigmin tedavisine
başlandı. Yanıt iyi olmadığından, tedaviye kortikosteroid
ilave edi ldi. Halen tam düzel me olmamasına karşın,
semptomlarda gerileme mevcut.

Olgu 3

12 yaşında erkek hasta 5 yaşından beri süren çabuk yorulma,
sık düşme, güçsüzlük, göz kapaklarında düşüklük, seste
kısılma,  çiğne me güçlüğü yakınmal arı ile başv urdu.
Özgeç miş ve soyge çmişinde özell ik yoktu.  Nörol ojik
muayenesinde, bilateral pitozis, diplopi, horizontal ve vertikal
bakış kısıtlılığı, mimik ve dil kaslarında güçsüzlük,  burundan
konuşma, proksimal kaslarda güç kaybı  saptandı .
Elektromiyografide, ardısıra uyarı ile 3c/s uyarıda %13.8

oranında  azalan yanıt edildi (Şekil 1). Piridostigmin tedavisi
ile göz bulguları dışında düzelme gözlendi.

Şekil 1: Sol fasiyal sinire ardı sıra uyarı ile % 10’un üstünde azalan

yanıt görülmektedir

Her 3 olgunun, tüm şikayet leri akşam saatlerinde ve
yorgunlukla artmaktaydı. Muayeneleri sırasında ilgili kasların
uzun süre çalıştırılması semptomları ortaya çıkarmakta veya
arttırmaktaydı . Ayrıca olguların kan sayı mı ve rutin
biyokimyasal değerleri, tiroid hormonları,  kollajen hastalık
belirteçleri, serum kreatinin kinaz seviyeleri normaldi. Asetil
kolin reseptör antikorları negatif bulundu. Bilgisayarlı
mediyasten tomografilerinde patoloji (timoma) gözlenmedi.

Tartışma

Miyasteni gravis nöromüsküler bileşkenin bir hastalığıdır.
Nöromüsküler bileşke hastalıklarında sinir-kas iletisi çeşitli
nedenlerle engellenir. Miyasteni graviste; asetilkolinin (Ach)
aksonal terminalde sinaptik boşluğa salınımı normaldir,
ancak postsinaptik kas membranı veya motor “end-plate”
yanıtı normalden düşüktür (4). Asetilkolin reseptörlerinin
(AchR ) dolaşımdaki antikorlar tarafından immunolojik
olarak bloke edildiği düşünülmektedir. Ancak çocukluk
çağında MG non-i mmün neden lerle de oluşmakt adır.
Nöromüsküler bileşke hastalıkları süt çocuğunda hipotoni
ve yaygın güçsüzlük; çocuklarda ise göz bulguları, proksimal
ve bulber güçsüzlük ile ortaya çıkar. Çoğunlu kla güç kaybı
ilk olarak göz kaslarından başlar ve kendini pitozis veya
çift görme şeklinde belli eder (5,6). Nitekim klinik olarak
tanıya gidişte asıl semptom pitozistir. Çocukluk çağında
pitozis genellikle doğuştan olup, nadiren altta yatan ciddi
bir hastalıkla ilgilidir (7). Pratikte doğuştan pitozisin en sık
sebebi az gelişmiş levator kası, diğer nedenler ise okülomotor
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ÖZET
Bir nöromusküler bileşke hastalığı olan Miyasteni gravis (MG), çocukluk çağında nadir görülür. Bu nedenle tanıda gecikmeler olabilmektedir.

Oysa ki, hastalığın ilk semptomu genellikle göz bulgularıdır. Bu yazıda göz bulguları farkedildikten en az 5 yıl sonra  tanısı konabilen 3 MG
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felç, Horner sendromu ve ekstraoküler kasların doğuştan
fibrozudur. Çocuklarda edinsel pitozis genellikle travma
veya enfeksiyon nedeniyle çok ender olarak da tümörlerle
okülomotor sinir in felç olması ile gelişir (8,9).  Her 3
olgumuzda da ilk ve en belirgin semptom süt çocukluğu ve
çocukluk döneminden itibaren farkedilen pitozisti. Ayrıca
muayenelerinde göz bulgusu olarak pitozise eşlik eden
oftalmopleji saptandı.  Aileler sabahları uyanınca gözlerinin
daha açık olduğunu ama akşamları göz kapaklarının iyice
düştüğünü, özellikle ağladıklarında bu düşmenin çok daha
fazla olduğunu belirtiyorlardı. Bu bilgi MG kliniğ i için
oldukça tipik özellikteydi. Ayırıcı tanıda  düşünülebilecek
bir diğer hastalık grubu ise, mitokondriyal miyopatilerdir.
Tanısı biyopsi ile konabilen bu miyopati grubunda pitozise
oftalmoplejinin yanısıra kardiyak ileti bozuklukları, disfaji
de eşlik edebilmektedir.
Olgularımızın üçünün de yukarıdaki şikayetlerle daha önce
sıklıkla özellikle göz hekimlerine götürüldüğü öğrenildi.
Miyasteni gravis’ in öyküsü oldukça tipik olmakla birlikte,
çocukluk çağında  nadir görülmesi nedeniyle, tanıda akla
gelmemesi  tanı ve tedavi gecikmesine yol açabilmektedir.
Olgularımızın kl inik semptomları MG ile uyumlu
bulunduğundan, kasların elektrofizyolojik incelenmesi
planlandı. Miyasteni gravis tanısı için ardısıra uyarı (repetetif
stimülasyon) tekniklerinin kullanılması gerekir. Saniyede
2-3 frekanstaki  uyar ılarla elde edi len kas  aksiyon
potansiyelinin amplitüdünün 3.- 4. dalgalarda belirgin olarak
düşmesi oldukça tipiktir. Tek lif elektromiyografi MG için
çok daha duyarlı bir testtir. Birinci ve üçüncü olguda ardısıra
uyarı tekniğiyle azalan yanıt gözlendi. Miyasteni gravis
tanısı için bir diğer yöntem tensilon (edrophonium chloride)
testidir . Bu test için neostigmin de kullanılabilmektedir.
Ardısıra uyarı EMG’ si normal olan ikinci olguya ve birinci
olguya bu madde verildiğinde, kısa sürede tüm
sempt omlarının ortadan kalktığı,  gözl erini  çok rahat
açabildiği gözlendi. Üçüncü olgumuzun tanısı ise ardısıra
uyarı EMG’ sinde tipik olan azalan yanıtın gözlenmesi ile
kondu. Tanıda, erişkin grubun aksine prepubertal başlangıçlı
MG’ de,  serolojik incelemenin yerinin  fazla olmadığı
bildirilmektedir (10). Nitekim olgularımızın tümünde AchR
antikorları negatif bulundu.
Olguların  bir kısmında miyastenik semptomlar dış göz
kaslarına sınırlı kalır, bu tipe oküler miyasteni  denir .
Raksawadan ve ark. (3) 27 pediyatrik hastalık bir seride
başl angıç semptomu göz bulguları olan hastalarının

%24’ünün  zamanla yaygı n miyasteniye ilerlediğini
bildirmektedirler. Üç olgumuzda da, semptomlar sadece
göze sınırlı kalmayıp, zamanla bulber kaslara (disartri,
disfaji) ilerleme göstermiştir. Bunların ikisinde ise, mimik
ve proksimal kaslarda da güçsüzlük ilave olmuş ve yaygın
forma dönmüştür.
Çocukluk çağı MG’sinin üç klinik formu vardır. Bunlar;
MG’li annelerden doğan bebeklerde görülen geçici MG,
otozomal resesif  kalıtılan doğuştan form ve adelosan
dönemde görülen otoimmün juvenil formdur. Hastaların
çoğu juvenil formdadır. Mullaney ve ark.’nın (11) çocukluk
çağı MG’sini inceledikleri 34 hastalık serilerinde olguların
ikisinde geçici neonatal miyasteni, yedisinde doğumsal
miyast enik sen dromlar, 25’ inde ise  otoimmun MG
saptanmıştır.
Geçici neonatal miyasteni, plasentadan pasif olarak geçen
maternal AchR antikorları nedeniyle gelişir . İlk 3 gün
içerisinde ortaya çıkar. Hastaların %10-30’unun annesinde
otoimmun miyasteni vardır, genelde dolaşımdaki antikorlar
kaybolana kadar,  2-3 haftada tam iyileşme beklenir. Doğuştan
miyastenik sendromlar muhtemelen otozomal resesif geçiş
gösteren presinaptik, sinaptik veya postsinaptik nöromuskuler
yapıyı etkileyebilen, immun olmayan heterojen bir grup
kalıtsal bozukluktur. Asetilkolin reseptörlerinin alt ünitelerini
etkileyen 50 farklı mutasyon gösterilmiştir (5).  Doğumda
veya hemen sonra, simetrik pitozis ve oftalmopleji farkedilir,
ilerleyen yıllarda jeneralize forma dönüşebilir.  Daha sık
görülen jüvenil formda ise ilk bulgular sıklıkla gözle ilgili
olup, daha  sonra fasiyal, bulbe r, ektremite kaslarında
dalgalanmalarla seyreden güçsüzlüğün eklendiği
bildirilmektedir (10). Doğuştan ve jüvenil ayrımı güç olmakla
birlikte, jüvenil grupta tedaviye yanıtın daha iyi olması,
yıllar içinde iyileşmenin gözlenebilmesi, AchR antikorlarının
pozitif olması (% 50 oranında), doğuştan olan grupta ise
semptomların doğumda veya erken süt çocukluğu döneminde
başlaması, ömür boyu sürmesi ve aile öyküsünün olması
ayırımda önemli özelliklerdir. İlk 2 olgumuz, aile öykülerinde
bir özellik olmamakla birlikte, pitozisin erken süt çocukluğu
döneminde başlaması, AchR antikorlarının negatif olması,
tedaviye yanıtlarının çok iyi olmaması nedeniyle ilk aşamada
doğuştan MG olarak değerlendirildi. Üçüncü olgumuzda,
semptomlar ın daha geç,  5 yaş ında baş laması , kas
güçsüzlüğünün günden güne farklılık göstermesi, tedaviye
diğer olgulardan daha iyi yanıt vermesi nedeniyle jüvenil
MG olarak değerlendirildi.
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Miyasteni gravis (MG), nöromüsküler bileşkenin
antikorlar tarafından hasarlandığı kompleks bir hastalık
olup, sıklığı 100 000’de 2-10 arasında bildi rilmektedir
(1). Asıl olarak erişkin döneme özgü bir hastal ık
olduğundan, çocukluk çağ ında  çok daha nadir
görülmektedir. Tüm miyastenik hastaların ancak  %10-
20’ si çocukluk yaş grubundaki hastala rdır. Bu oran 10
yaş altı  çocuklar için ise % 4,3 olarak verilmektedir (2).
Bu hast alıkta, klinik olarak,  vücudun istemli kasl arı,
özellikle göz, ağız, göğüs ve ekstremite kasları etkilenir.

Miyasteni gravis  tanısı ile takip edilen çocuk hastaların
% 92’ sinde ilk semptomun lokalize göz bulguları olduğu
bildirilmektedir (3). Hastalar günün ilerleyen saatlerinde
ortaya çıkan genellikle tek taraflı pitozis veya çift
görmeden yakınırl ar. Pitozis görü len çocuklarda  ayırıcı
tanıda MG düşünülmesi tanı ve tedavide gecikme
olmaması açısından öneml idir. Ancak  nadi r görülmesi
nedeniyle, çocukluk çağında MG tanısı gecikebilmektedir.
Bu çalışmada erken çocukluk döneminden itibaren pitozisi
fark edilmesine rağmen MG tanısı en erken 5 yıl sonra
konulabilen üç olgu sunulmuştur.

Erişkin MG’ de sık eşlik eden timoma çocukluk yaş grubunda
çok daha nadir olup, olgularımızın hiç birinde tespit edilmedi.
Miyasteni gravis tedavisinde ilk kullanılan ilaçlar kolinesteraz
inhibitörleridir. Olgularımızın her üçüne ilk seçenek olarak,
piridostigmin (mestinon) başlandı. Yanıt alınamayan
olgularda kortikosteroidler, timektomi , IVIG, immusupresif
tedavi  diğer tedavi seçenekleridir.
Sonuç olarak; pi tozis, MG’nin erken ve major
semptomlarından biri olduğundan, pitozisin farkedildiği
olgularda ayırıcı tanıda MG‘nin de yer alması, bu hastalığın
tanı ve tedavisinin gecikmemesi açısından önemlidir. Aslında,
MG çocukluk çağında nadir görülmekle birlikte klinik
semptomların iyi tanınması ve irdelenmesi halinde kolaylıkla
ayırıcı tanıda yer alabilir.
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