Myasthenia Gravis'de Timektominin Yeri
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Timektomi myasthenia gravis (MG) tedavisinde 6nemli bir yer tutmaktadir. Cerrahi te-
davinin basgarisi, timus dokusunun tamamen ¢ikarilmasina baglidir.

Yaglar1 35-45 arasinda olan, Osserman siniflamasinda 2A grubundaki 3 myasthenia gra-
vis'li bayan hastaya trans-sternal yaklagimla timektomi uygulanmigtir. Bunlardan birine
standart timektomi diger iki olguya ise maksimal timektomi yapilmistir. Maksimal timekto-
mi yapilan olgularin histopatolojik incelemesinde eksize edilen mediastinal yag dokusu
igerisinde ektopik timus adaciklar1 saptanmustir.

Olgularin ameliyat sonrasi izlenmesinde maksimal timektomili iki olgudan birinde tam
remisyon saglanirken, diger olguda da erken donemde ilag ihtiyaci yariya inmistir. Standart
timektomili olguda ise 6nemli bir diizelme izlenmemistir.

Bu sonug¢ standart timektominin myasthenia gravis tedavisinde yeterli bir yaklagimin

olmadigini gostermektedir.
GKDCer.Derg.1994;2:8-11

Thymectomy in Myasthenia Gravis

Thymectomy plays an important role in the treatment of myasthenia gravis. The effecti-
ve surgical therapy depends on the complete removal of the thymic tissue.

We performed trans-sternal thymectomy in three female patients whose ages ranged
from 35-45 years. All of them were in the 2A group acording to Osserman's Classification.
One of these patients underwent standart thymectomy while the other 2 maximal thymecto-
my respectively. In the latter group histopathologic examination of the mediastinal adipose
tissue revealed ectopic thymic foci. In the follow up of the maximal thymectomy patients,
we observed complete remission in one and reduction of medical therapeutics to half in the
other. There wasn't any considerable improvement in the standart thymectomy patient. As a
result, the preferance of standart thymectomy is not sufficient of the surgical treatment of

myasthenia gravis.
GKD Cer. Derg. 1994; 2: 8-11
Myasthenia gravis noéromuskiiler kavsakta ile- azalmasidir'>',
tim bozuklugu ile ortaya ¢ikan ve istemli kaslarda Myasthenia gravis prevalanst 1/75.000 ile 3/
yorgunluk ve gii¢stizliikle karakterize oliimciil bir  100.000 arasinda degismekte, gen¢ kadinlarla yash
hastaliktir. Esas anormallik ndromuskiiler kavsak- erkeklerde goriilme egilimi gdostermektedir>'>""

taki ise yarar asetilkolin reseptorlerinin sayica MG'de belirgin klinik tablo egzersiz sonrasi kas
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Table I. MG'de Osserman Klasifikasyonu

I.  Okiiler myasteni

II. A. Yavas progresyon gosteren hafif generalize
myasteni; krizler yok; ilaca cevap iyi.
B. Orta derecede generalize myasteni; ciddi
iskelet
ve bulber tutulum, fakat kriz yok; ilaca
cevap
tatminkar degil.

III.  Akut fulminan myasteni; ciddi solunum
krizleri
ve ilaca cevap kotii; timoma insidensi
yiksek;
mortalite yiiksek.

IV.  Geg. donem ciddi myasteni

yorgunlugu ve glgsiizliktiir. Hastalik progresif
seyir gosterir. Oncelikle ekstraokiiler kaslar, sonra
sirastyla bulber ve ekstremite kaslari tutulur.

Myasthenia gravis'de en siklikla kullanilan
siniflandirma Osserman Klasifikasyonudur (Tablo
I). Buna gore cerrahiden en fazla yarar géren grup
2A'daki hastalardir. Hastalik 2A grubunu gegmis-
se medikal tedavi ile hastanin klinik bulgularinin
2A grubuna cekilmesi ve sonra operasyonu oneril-
mektedir("'?). Yapilan cesitli calismalar MG'li has-
talarda timektomi sonrasi %60'lara varan bir iyilik
saglandigim gostermektedir'?.

Biz bu 6n ¢alismamizda 3 MG'li olguda uygu-
ladigimiz iki ayr1 timektomi (transsternal standart
ve maksimal timektomi) ameliyatini, teknigi ve
sonuglan ile birlikte tartisiyoruz.

Olgular

Olgu I: Kirkiki yasinda, 4 ¢ocuklu bayan hasta,
gligsiizlik ve yutkunmada zorluk yakinmalar
mevcut. Oykiisiinde 2.5 yildir olan fakat son 6
aydir giderek artan giicsiizliik, yutkunmada zor-
luk ve konugmada zorluk sikayetleri saptandi. La-
boratuar muayenelerinde MG ile uyumlu EMG
bulgular1 mevcuttu. Cekilen bilgisayarl toraks to-
mografisinde (CT) timus hiperplazisi saptandi. Kli-
nik degerlendirmeye gore 2A grubunda oldugu
diigiiniilen hastaya trans-sternal standart timekto-
mi uygulandi. Ameliyat sonras1 komplikasyonu ol-
mayan hasta 4x60 mg mestinon, steroid diyeti ve
deltakortril (bir giin 10 mg, bir giin 5 mg) ile tabur-
cu edildi. Hasta, 6 ay sonra son 15 giindiir artan
halsizlik yakinmalar1 ile ikinci kez yatirildi.
Yapilan tensilon testinde solunum arrestine girme-
si lizerine entiibe edilerek ventilatore baglandi.
Daha sonra trakeostomi agilan hasta 9. giin venti-
latérden ayrildi. Serviste kontrol altinda iken
akciger grafisinde infiltratif alan ve PPD 33 mm
saptanmasi iizerine antitiiberkiiloz tedaviye alinan
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Resim 1. Mediastinal yag dokusu i¢inde ektopik timus
dokusu goriilmektedir. H-Ex40

hasta, 2 ay sonra deltakortril 5 mg, rifadin ve izovit
tedavisi ile taburcu edildi.

Olgu II: Otuzbes yasinda, evli bayan hasta kuv-
vetsizlik yakinmalari mevcut. Oykiisiinde bir yil
once halsizlik, goz kapaklarinda diisme, yutma
giicliigii ve ses kisikligi var. Hastaya MG tanisi ko-
narak mestinon tab 5x1, prednol 16 mg baglanmis.
Klinik degerlendirmeye gore 2A grubunda oldugu
diistiniilen hastaya ¢ekilen CT'de timus hiperplazi-
si saptandi. Ameliyat oncesi serum asetilkolin re-
septor antikor diizeyi 29.0 nmol/l (normal: 0-0.04)
olarak saptandi. Hastaya yapilan transsternal
girisimde sol frenik sinir {izerinde lokalize 4x4x4
cm boyutunda timoma saptandi. Maksimal timek-
tomi teknigi ile (toraks girisinden diyafragmaya
kadar her iki frenik sinirden 1'er cm uzaktan) tiim
mediastinal yagli doku eksize edildi. Patolojik in-
celemede mediastinal yaglh doku igerisinde ekto-
pik timus adaciklar1 saptandi (Resim 1). Ameliyat
sonrast serum asetilkolin reseptdr antikor diizeyi
0.50 nmol/1 olarak bulunan hasta 10'ncu giinde
ilagsiz taburcu edildi.

Olgu III: 53 yasinda bayan hasta, gii¢siizliik,
peltek konusma yakinmalar1 ile miiracaat etti. Has-
tanin Oykiisiinde 5 yildan beri halsizligi mevcut.
Yapilan tensilon testinde sonucun pozitif ¢ikmasi
iizerine MG tanis1 kesinlesti. Magnetik rezonans
goriintiileme (MRI) ile jugulum diizeyinde, boyut-
lar1 44x30x38 mm olan, ¢evre olusumlari iten fakat
invazyon goOstermeyen diizgiin konturlu kitle
gbzlendi (Resim 2). Transsternal girigim ile maksi-
mal timektomi ve kitle ekstirpasyonu yapildi.
Ameliyat piyesinin histolojik incelemesinde timo-
ma (Resim 3) ve mediastinal yagl doku igerisinde
ektopik timus adaciklar1 saptandi. Postoperatif
dénemde bir komplikasyon gelismeyen hasta
ilagsi1z olarak sifa ile taburcu edildi.
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Resim 2. MRI'da jugulum diizeyinde boyutlan
44x30x38
mm olan diizgiin konturlu kitle (timoma).

Tartisma

MG ve timus glandi arasinda iliski 1901
yilindan beri biliniyordu. 1912 yilinda Sauerbruch
21 yasinda MG'li bir bayanda geniglemis timus
glandimi rezeke ederek hastanin bu rezeksiyondan
fayda sagladigmi bildirmistir'>'>. Daha sonra
1939'da Blalock 24 yasindaki bir bayanda
genislemis timus rezeksiyonu sonrast MG'de tam
iyilesme gozledigini bildirdi"?. Bunlardan cesaret
alarak Blalock 1941'de MG'li bir hastada normal
timus glandim rezeke ederek MG'in klinik olarak
diizeldigini gozledi"®?. Bu ¢alismalardan sonra
biitiin dikkatler timus glandi {izerine yogunlasti.
Bir¢ok calismalar da rapor edildigine gore timekto-
mi MG'de etkili bir tedavi yontemidir'>*'%'¥.

MG'de timektominin hastalik basladiktan sonra
2 yil iginde yapilmasi onerilmektedir®'?. Eger 2
yil gegirilecek olursa noromuskiiler kavsakta re-
septor harabiyeti kalict olacagindan bu asamadan
sonra yapilacak tedavinin pratik bir degeri kalma-
yacaktir. Ameliyat karar1 hastaligin basladigi tarih-
ten itibaren iki yil i¢inde alinmalidir. Bununla bir-
likte operasyonu hastaligin ciddi bir hal aldigi
durumlarda 6neren otorler de mevcuttur""'?. Bun-
larin operasyonu olduk¢a ge¢ Onermelerinin nede-
ni timektominin yiiksek mortalitesidir. Ancak
bugiin i¢in timektomi biiyiik merkezlerde anestezi
ve cerrahi tekniklerin ulagtifn diizey sayesinde
mortalitesi diisik operasyonlar grubuna girmistir
@912 " Ameliyat dncesi, ameliyat sirasinda ve son-
rasinda norolog, anestezi ve gogiis cerrahinin tam
bir igbirligi icinde olmasi hastaligin basarili tedavi-
sinde en onemli faktorlerden biridir'?. Ameliyat-
tan Once plasmaferesis ile asetilkolin reseptdr anti-
korlarmin sayica azaltilmasinda ameliyat basarisi-
nin olumlu yonde etkilendigi séylenmektedir'>'?.
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Resim 3. Fibroz kapsiil ile ¢evrili tiimor dokusu
(timoma) goriilmektedir. H-Ex40

Bugiin i¢cin MG'de timektomi konusunda tam bir
goriis birligi meveuttur'>*'> - Ancak timektomi
icin cerrahi teknik yoniinde cesitli goriisler vardir
@3378917 By teknikleri 3 ana gruba (trans-
servikal timektomi, trans-sternal standart timekto-
mi, trans-sternal maksimal timektomi) ayirmak
miimkiindiir. Bunlarin arasindaki farkliliklar cer-
rahi yaklagim sekli ve rezeksiyon boyutundan kay-
naklanmaktadir. Trans-servikal timektomi ilk defa
1938'de Crotti tarafindan tanimlanmis ve daha
sonra cesitli otorlerce uygulanmis, mortalite ve
morbiditesi diisiik, mediastinoskopi boyutlarinda
bir operasyon olarak nitelendirilmistir. Bu operas-
yonu uygulayanlarin savunduklar1 kavramlar "ko-
laylik", kisa hospitalizasyon siiresi ve "minimal
operasyon riskidir®'?. Ancak bu teknik reziduel
timus gland1 yoniinden yiiksek risk tasgimaktadir.
Transservikal timektomi sonrasi %60'lara ulagan

rezidiiel mediastinal timik doku tespit edilmistir
(6,10,11,12,13,15,16,18).

Trans-sternal standart timektomi yillardir kul-
lanilan ancak anestezi ve gogilis cerrahisinin tekno-
lojik olarak gelismedigi ilk yillarinda mortalitesi
yiiksek operasyon grubundaydi. Ancak son
yillarda bu operasyon da artik mortalitesi diisiik
operasyonlar grubuna girmistir®'?. Fakat stan-
dart timektomi sonrasinda da reziduel timus do-
kusunun kalabilecegi ve daha sonra bu dokunun
aktive olabilecegi bildirilmektedir*'®. Fukai ve ar-
kadaslarinin 27 otopsi olgusu {iizerinde yaptiklar
bir ¢aligmada timik dokuyu 14 olguda timus loju
disinda  bulmuslardir. Bunlardan 12 olguda
(%44.4) anterior mediastinal yag dokusu iginde, 2
olguda (%7.4) ise retrokarinal yag dokusu iginde
yerlesim saptamislardir®.

Reziduel timik dokunun en az birakilma sansi
olan trans-sternal maksimal timektomi teknigi en
yiiz giildiiriici sonuglar1 olan tekniktir®”®. Bu
teknikte, boyundan diyafragmaya kadar, yanlar-
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dan frenik sinirlere birer santim smirina kadar
biitliin mediastinal yag dokulari, mediastinal
plevralar ve timus dokusu ile birlikte rezeke edilir.

Hastanemizde opere ettigimiz 3 MG'li olgu-
muzdan birincisinde standart timektomi teknigini,
diger iki olgumuzda ise trans-sternal maksimal ti-
mektomi teknigini uyguladik. ilk olgumuzun ti-
momasiz myasthenia gravisi mevcuttu. Maksimal
timektomi yaptigimiz diger iki olgu ise timomali
2A grubunda idi. Ameliyat sonrasi ikinci olgumuz
ilagsiz remisyona girerek sifa ile taburcu edildi.
Son olgumuzun ameliyat sonrasi ila¢ ihtiyaci yari
yartya azaldi. Maksimal timektomi yapilan olgu-
larimizda timus loju disinda mediastinal yag do-
kuda timus adaciklar1 saptandi.

Timektomi ile tedavi ettigimiz 3 MG'li olguda
istatistiksel olarak kesin birsey sOylemek miimkiin
olmasa da maksimal timektomi tekniginin, stan-
dart timektomi teknigine tercih edilmesi gerek-
tigini diigtinmekteyiz. Maksimal timektomi tekni-
gi, rezidiiel timus dokusunun kalma olasiligimin en
az oldugu ameliyat teknigidir. Bu nedenle MG'li
hastalarda maksimal timektomi operasyonu uygu-
lanmalidir.
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