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Celem pracy byta ocena wynikow leczenia ocznej postaci miastenii (ocular myasthenia
gravis OMG). W latach 1995 — 2002 z powodu OMG operowano 7 chorych. U wszystkich
chorych wykonano rozszerzong tymektomig przez catkowite podtuzne przecigcie mostka.
Obserwacja objgto wszystkich chorych. W okresie obserwacji nie byto zgonow. Jedna
pacjentka bylta reoperowana z powodu krwawienia. We wczesnym okresie pooperacyjnym
u zadnego z chorych nie wystapita niewydolnos¢ oddechowa. W dniu wypisu 4 chorych
odczuwato poprawg stanu klinicznego. W obserwacji odleglej 2 chorych pozostawato bez
objawow klinicznych miastenii i nie przyjmowato zadnego leczenia. Dwoch chorych nie
odczuto poprawy. U zadnego chorego nie obserwowano pogorszenia.

Mpyasthenia gravis (MG) jest choroba autoimmunologiczng, ktorej patomechanizm polega
na produkcji w tkance grasicy autoprzeciwcial skierowanych przeciwko receptorom acety-
locholiny w btonie postsynaptycznej ztacza nerwowo-mig$niowego (AChRAB — antiacetyl-
choline receptor antibody). Dominujacym objawem MG jest postgpujaca nuzliwosé migsni
szkieletowych. Czgsto jednym z pierwszych objawow jest jedno- lub obustronne opadanie
powiek oraz podwojne widzenie wynikajace z ostabienia sity migsni poruszajacych gatka oczna.
Diagnostyka MG opiera si¢ na badaniu klinicznym, ktére ujawnia zjawisko tzw. apokamnozy
migséni (nuzliwos¢ migsni podczas powtarzanego wysilku fizycznego), tescie farmakologicznym



218 T. Marjanski i in.

(uzyskanie szybkiej poprawy klinicznej po podaniu edrofonium), badaniach biochemicznych
(oznaczanie poziomu AChRAB w surowicy) oraz elektrofizjologicznych (elektrostymulacyjna
proba meczliwosci migsni).

Zgodnie z klasyfikacja Ossermana, przyjeto wyrozniaé dwa glowne typy choroby: oczny
(typ 1) i uogdlniony (typ II). Kryterium kwalifikujacym chorych do poszczegolnych typow
miastenii sa wylacznie objawy kliniczne. Mgczliwo$¢ migéni galtek ocznych jest najczesciej
spotykanym objawem klinicznym w MG 1 u znacznej liczby pacjentdow sa to pierwsze objawy
choroby. U czg$ci chorych, pomimo leczenia farmakologicznego (leki cholinergiczne i immu-
nosupresyjne) choroba postepuje, doprowadzajac do ostabienia innych migsni, w tym migsni
opuszkowych, a w zaawansowanych stadiach takze oddechowych.

Szansg uzyskania poprawy lub nawet dtugotrwatej, pelnej remisji objawow MG daje tymek-
tomia — wycigcie calej grasicy. Zalecane jest uzupetnienie jej o wycigcie thuszczu z Srodpiersia
przedniego, zawierajacego niejednokrotnie ektopowe ogniska utkania grasicy [3]. Pelny wglad
w $rodpiersie uzyskuje si¢ z dostgpu przez catkowite podtuzne przecigcie mostka [6].

Chirurgiczne leczenie ocznej postaci miastenii (ocular myasthenia gravis — OMG) budzi
liczne kontrowersje wynikajace z relatywnie nieznacznie nasilonych, nie zagrazajacych zyciu
objawow klinicznych w stosunku do obarczonego ryzykiem, rozleglego zabiegu operacyjnego
mogacego doprowadzi¢ do niewydolnosci oddechowej. Ryzyko niewydolno$ci oddechowej
zwigkszaja stosowane w czasie znieczulenia leki anestetyczne. W wielu przypadkach w okre-
sie pooperacyjnym pojawia si¢ konieczno§¢ zapewnienia skutecznej wentylacji i skutecznego
odkrzsztuszania wydzieliny. Niejednokrotnie, niezbgdne jest prowadzenie oddechu zastepczego
w oddziale intensywnej terapii. Z drugiej strony, radykalny zabieg operacyjny daje szans¢
przerwania postgpu choroby, a leczenie chirurgiczne w jej poczatkowym stadium, a takim jest
OMG, zwigksza szansg¢ uzyskania calkowitej remisji [16].

Celem pracy byla ocena wynikéw leczenia siedmiu pacjentow operowanych z powodu
OMG 1 poréwnanie wynikéw osrodka gdanskiego z innymi doniesieniami.

MATERIAL I METODY

W latach 1995 i 2002 operowano 7 pacjentdw z oczna postacia MG objawiajaca si¢ jedynie
opadaniem powiek (ptosis) i podwojnym widzeniem (diplopia) (I stopien wg klasyfikacji Osser-
mana). Nie analizowano wynikéw leczenia chorych z objawami nuzliwo$ci innych migéni, poza
mig$niami gatki ocznej, zakwalifikowanymi w bardziej zaawansowanych stadiach choroby. Do-
kumentacj¢ medyczna operowanych chorych przeanalizowano retrospektywnie. Wszyscy chorzy
zostali wezwani na badanie kontrolne, w ktérym ponownie oceniono dane z wywiadu uzyskanego
przed zabiegiem oraz stan chorego po operacji. Wszyscy chorzy przed zabiegiem byli diagno-
zowani 1 konsultowani w Poradni Miastenicznej AM w Gdansku. Rutynowa diagnostyka przed
zabiegiem obejmowata oznaczanie poziomu przeciwciat przeciw receptorom cholinergicznym,
probe elektromiograficzna, tomografi¢ komputerowa klatki piersiowej oraz szczegoétowe badanie
kliniczne. Wskazaniem do zabiegu byt wieloletni przebieg choroby z koniecznos$cia zwigkszania
dawek lekow, a w 2 przypadkach: pacjent P.R. lat 16 i pacjentka S.M. lat 22, gwaltowny przebieg
choroby z bardzo nasilong apokamnoza migéni okoruchowych. Wszyscy chorzy byli poddani
rozszerzonej tymektomii z dostgpu przez podtuzne, calkowite przecigcie mostka, polegajacej na
wycigeiu gruczolu grasicy wraz z otaczajacym tluszczem srodpiersia przedniego.
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WYNIKI

Oceng wynikow leczenia przeprowadzano dwukrotnie. W dniu wypisu stosujac nastgpu-
jace kryteria oceny stanu chorego: pogorszenie, bez zmian i poprawa oraz podczas kontroli
w Poradni Miastenicznej, wedtug klasyfikacji Simpsona (tabela I).

Tab. 1
Klasyfikacja Simpsona

Simpson’s classification

Klasa / Class

Objawy kliniczne / Clinical symptoms

Calkowita remisja

Complete remission

Bez objawow i bez lekoéw

No symptoms, no medicaments

Remisja objawowa

Symptomatic remission

Bez objawow, przyjmowanie lekow cholinergicznych

No symptoms with admission of cholinergic drugs

Znaczna poprawa

Significant improvement

Remisja objawow przy zmniejszeniu dawek lekow

Remission of symptoms with reduced doses of medicaments

Nieznaczna poprawa

Slight improvement

Remisja objawow przy utrzymaniu dawek lekow

Remission of symptoms with the same doses of medicaments

Bez zmian Bez zmian w stanie klinicznym.
No changes No changes in clinical state
Pogorszenie Pogorszenie stanu i/lub zwigkszenie dawek lekow.

Deterioration

Deterioration and/or increased doses of medicaments

Obserwacja w okresie pooperacyjnym zostali objeci wszyscy chorzy. Sredni czas obserwacji

wyniost 42 miesiace (mediana 36 miesigey, 14 — 78 miesigcy).

Wszyscy pacjenci w okresie objawowym przyjmowali leki cholinergiczne, a 2 chorych
z powodu szybko narastajacych objawow — pacjent P.R. lat 16 Iub z powodu opornosci na
leczenie — pacjentka K.E. 46 lat przyjmowali steroidy. Szczegoétowa charakterystyka chorych
zamieszczona jest w tabeli I1.

Bezposrednio po zabiegu tymektomii wszyscy chorzy przebywali przez 24 godziny w
Klinice Anestezjologii i Intensywnej Terapii celem obserwacji w kierunku niewydolnosci
oddechowej. W okresie pooperacyjnym u zadnego chorego nie zaszta koniecznos$¢ przedtuze-
nia intubacji poza okres $rédoperacyjny, wdrozenia wentylacji mechanicznej czy wykonania
tracheostomii.

W okresie obserwacji nie byto zgonow. Jedna pacjentka — K.E. lat 46 w okresie poopera-
cyjnym byla reoperowana z powodu krwiaka $rddpiersia i jamy optucne;.
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Tab. II
Chorzy operowani z powodu ocznej postaci miastenii
Patients operated due to ocular myasthenia gravis
Odpowiedz na
Czas L i -
_ d _ Odpowiedz na leczenfe w ob . Okres )
Ip Pacjent, trwania Rozpoznanie leczenie w dniu | SeTWaci odleglej | obserwacji
' wiek, ple¢ objawow | histopatologiczne . (klasyfikacja (miesigce)
Patient . L X . wypisu K
number Patient, age, (miesiace) Histopathological Result Slmpsona) Time of
gender Duration of diagnosis N Long-term results | Observation
at discharge
symptoms (Simpson’s (months)
classification)
Przerost Bez zmian Bez zmian
1 KM, 21, K 24 grasicy 36
. . No changes No changes
Hyperplasia thymi
Przetrwata
rasica Bez zmian Bez zmian
2 | PR 16, M 6 grasic 28
Thymus per- No changes No changes
sistens
Przerost Poprawa Rﬁ(mlsj.?
. a/ ita
3 SM, 22, K 5 grasicy P catkow 27
. X Improvement Complete remis-
Hyperplasia thymi R
sion
Przetrwata Remisja
rasica Poprawa objawowa
4 | WE, 40,K 60 8 P L 50
Thymus per- Improvement Symptomatic
sistens remission
Przetrwata Nieznaczna
rasi Poprawa T
5 | wD,32,M | 204 grasica P poprawa 61
Thymus per- Improvement Slight
sistens improvement
Przetrwata Remisja
rasi Poprawa tkowi
6 BJ, 26, K 16 grasica P catkowita 14
Thymus per- Improvement Complete
sistens remisssion
Przetrwata Znaczna
rasi Bez zmian I
7 KE, 46, K 7 grasica poprawa 78
Thymus No changes Significant im-
persistens provement
DYSKUSJA

Rozszerzona tymektomia z dostgpu przez catkowite podtuzne przecigeie mostka jest sku-
tecznym, cho¢ wciaz kontrowersyjnym sposobem leczenia OMG. Szczegdlne watpliwosci
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budzi znalezienie wskazan do sternotomii w chorobie, ktorej objawy kliniczne sa stosunkowo
nieznacznie nasilone i nie stanowia, w momencie kwalifikowania do zabiegu, zagrozenia dla
zycia. Niemniej jednak, ze wzgledu na postgpujacy charakter choroby wazne jest okreslenie
ryzyka uogoélnienia i przerwanie jej poprzez radykalny zabieg. Wydaje sig, ze nie ma obecnie
pewnej metody diagnostycznej pozwalajacej wyodrebni¢ pacjentdow, u ktorych dojdzie do
zajgcia innych migéni poza migsniami gatki ocznej [22]. Przyjmuje sig, ze OMG potaczona
z nieprawidlowym obrazem $rodpiersia w badaniu tomokomputerowym, mogacym sugerowaé
podejrzenie procesu rozrostowego jest bezwzglednym wskazaniem do zabiegu [9, 22, 23].
Niektorzy autorzy ograniczaja wskazania do zabiegu jedynie u chorych, u ktorych w wyniku
wykonanych préb klinicznych wykazano mniejsze prawdopodobienstwo uogélnienia choroby
[9]. Bardziej zasadne wydaje si¢ kwalifikowanie do zabiegu pacjentdéw, u ktorych dolegliwosci
zwigzane z OMG nie ustgpujg, pomimo terapii immunosupresyjnej, a nasilenie dolegliwosci
utrudnia codzienne funkcjonowanie [23].

Niektorzy autorzy, z zatozenia dyskwalifikuja z leczenia operacyjnego chorych na OMG
[1, 7, 8]. Wielu autorow podkresla jednak, ze zabieg daje wysoki odsetek remisji catkowitych
wahajacy sig od 17 do 75% [4, 10, 12, 15, 20]. Wyniki innych badan potwierdzaja, ze chociaz
w wyniku leczenia operacyjnego miastenii nie byto remisji catkowitych, to jednak zdecydowana
wigkszo$¢ chorych odczuwata poprawe, a u nikogo nie doszto do progresji choroby [19, 24].
Radykalne operacyjne leczenie MG daje szansg¢ poprawy w wieloletnim okresie obserwacji
[10, 11]. U naszych chorych leczonych z powodu OMG (2 z 7) uzyskano okoto 30% catko-
witych remisji co koresponduje z wynikami innych badaczy [6, 11, 15]. Wedlug Masaoki
wydtuzenie okresu obserwacji spowoduje prawdopodobnie, ze jeszcze wigcej chorych odniesie
korzys¢ z leczenia operacyjnego [10]. Fakt, ze u zadnego operowanego chorego nie doszto
do pogorszenia stanu neurologicznego, przemawia za wczesnym kwalifikowaniem pacjentéw
do leczenia operacyjnego.

Bardzo dobre wyniki leczenia MG poprzez rozszerzona tymektomig [6, 7, 10, 12, 13, 14,
17] sa mozliwe dzigki doskonatemu wgladowi w $rodpiersie uzyskiwanemu dzigki podtuznemu
przecigeiu mostka, co pozwala na szerokie usunigcie thuszczu $rodpiersia przedniego, ktory
nawet w 91% przypadkoéw zawiera ektopowe ogniska utkania grasicy [30. Niektorzy chirurdzy
ze wzgledu na nieznaczne nasilenie objawéw w OMG decyduja si¢ na mniej rozlegte metody
leczenia operacyjnego, takie jak na przyklad rozszerzona przezszyjna tymektomia czy techniki
endoskopowe. Warto$¢ obu tych technik jest dyskutowana, lecz oceniana przez wielu autoréw
jako réwnorzedna w stosunku do wycigcia grasicy przez sternotomig [18, 21].

Argumentem przemawiajacym za wczesnym kwalifikowaniem do zabiegu operacyjnego cho-
rych na OMG (I stadium zaawansowania choroby wedtug klasyfikacji Ossermana) jest niewielki
odsetek niewydolnosci oddechowej, we wczesnym okresie pooperacyjnym. Natomiast autorzy
przedstawiajacy wyniki leczenia, droga rozszerzonej tymektomii, u pacjentdow w zaawansowa-
nych stadiach choroby, obserwowali konieczno$¢ stosowania przedtuzonej intubacji, wentylacji
mechanicznej czy tracheostomii [4, 5, 7, 14]. Nie wystapienie niewydolno$ci oddechowej w ba-
danej, niewielkiej grupie chorych, wskazuje, ze wezesny stopien zaawansowania choroby moze
sprzyjac¢ bezpiecznemu przeprowadzeniu chorych przez bezposredni okres pooperacyjny.

Pomimo, Ze niektorzy autorzy rolg chirurgii w leczeniu ocznej postaci miastenii ograni-
czaja jedynie do zabiegéw plastycznych, redukujacych opadanie powiek [2], naszym zdaniem,
pomimo rozlegloéci operacji, rozszerzona tymektomia powinna by¢ rutynowym zabiegiem
stosowanym we wszystkich postaciach miastenii.
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WNIOSKI

1. Rozszerzona tymektomia jest bezpieczng i skuteczna metoda leczenia ocznej postaci
miastenii.

2. U chorych operowanych z powodu ocznej postaci miastenii istnieje mate ryzyko wy-
stapienia niewydolno$ci oddechowej w okresie pooperacyjnym.
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EXTENDED THYMECTOMY IN THE TREATMENT
OF OCULAR MYASTHENIA GRAVIS

Summary

Myasthenia gravis is an autoimmunologic disease. Isolated symptoms of ocular myasthenia gravis
(OMQ) are ptosis and diplopia. Indications for surgical treatment of OMG remain controversial.

The aim of the study was to evaluate results of surgical treatment of OMG.

Between 1995 and 2002 in the Department of Thoracic Surgery Medical University’s of Gdansk
7 patients were operated for OMG. All patients underwent extended thymectomy through median ster-
notomy. There were no deaths in the postoperative period. One patient was reoperated due to bleeding.
In the early postoperative period none of the patients developed respiratory insufficiency. On the day of
discharge 4 patients improved. In long term follow up 2 patients had complete remission and 2 patients
had no changes in neurological state but nobody deteriorated.

Extended thymectomy is safe and sufficient treatment of OMG. The risk of respiratory insufficiency
in early postoperative period is low.

Adres: lek. Tomasz Marjanski
Klinika Chirurgii Klatki Piersiowej AMG
ul. Debinki 7, 80-211 Gdansk



