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Pendahuluan

Krisis miastenia merupakan manifestasi dari miastenia gravis
yang bersifat mengancam nyawa.

Ditandai dengan adanya kelemahan otot pernapasan yang
menyebabkan kegagalan pernapasan sehingga memerlukan
intubasi dan ventilasi mekanik

Sekitar 15-20% pasein MG mengalami kriris miastenia dalam
kehidupannya
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Pendahuluan

Waktu rerata krisis miastenia adalah 8-12 bulan setelah
onset, namun krisis miastenia dapat menjadi gejala inisial dari
MG

Faktor pencetus: infeksi, kehamilan, konsumsi antibiotik,
timoma

Timoma - keterkaitannya terhadap pembentukan antibodi
terhadap reseptor asetilkolin.

Pasien dengan timoma menunjukkan manifestasi klinis yang

lebih berat dan memiliki risiko yang lebih tinggi mengalami
krisis miastenia dibandingkan pasien tanpa timoma
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Laporan Kasus

-

Identitas

Nama

Jenis Kelamin
Usia

Suku
Pekerjaan
Alamat

: DES

. Laki-laki

: 32 tahun

: Batak

. Pegawai swasta

: Toba, Sumatera Utara




Laporan Kasus

Pasien laki-laki, 32 tahun, suku Batak, dirujuk dari RS Murni
Teguh Tuban dengan keluhan sesak napas. Sesak napas
dirasakan sejak 3 hari sebelum pasien dirujuk. Awalnya
pasien mengatakan nafas pasien terasa berat. Keluhan ini
kemudian memberat dimana pasien sulit untuk bernapas
dan dada terasa seperti tertekan benda berat sehingga
pasien dirujuk ke RSUP Prof Ngoerah. Sesak dirasakan
membaik bila pasien berada dalam posisi setengah duduk

dan memberat apabila pasien berbaring.



Laporan Kasus

Keluhan ini disertai dengan keluhan sulit menelan yang terjadi sejak
kurang lebih 1 mingggu sebelum masuk rumah sakit. Sebelumnya
pasien masih dapat menelan makanan padat, namun sejak 1 minggu
terakhir, pasien merasa semakin sulit menelan makanan padat dan
lebih mudah menelan makanan cair. Pasien juga mengalami keluhan
bicara menjadi cadel, suara menjadi sengau, dan mengatakan
rahang bawah terasa lemah terutama apabila pasien banyak
berbicara atau mengunyah. Keluhan ini terjadi bersamaan dengan
keluhan sulit menelan. Keluhan ini dikatakan membaik bila pasien
beristirahat. Pasien sempat dirawat di RS Murni Teguh selama 7 hari

untuk keluhan ini.



Laporan Kasus

Selama perawatan di RS Murni Teguh, keluhan bicara cadel dan
sulit menelan dikatakan membaik. Namun, setelah perawatan
hari ke 4, pasien mengalami keluhan kelemahan pada keempat
ekstremitas terutama pada bahu dan paha sehingga pasien
kesulitan untuk duduk dan berjalan. Kelemahan ini dikatakan
biasanya mulai muncul pada siang hari dan membaik pada pagi

hari atau setelah pasien beristirahat.



Laporan Kasus

Pasien mengalami batuk dengan dahak yang sulit keluar
sejak 7 hari sebelum masuk rumah sakit. Pasien menyangkal
adanya demam maUpun diare. Keluhan kelemahan separuh
tubuh, kesemutan separuh tubuh, sakit kepala, pandangan
ganda atau kabur, bibir mencong, kejang, demam, dan diare
disangkal. Pasien sebelumnya tidak pernah mengalami

keluhan serupa.



Laporan Kasus

RPD:
» Riwayat hipertensi, DM, dan penyakit lain disangkal.

RPO di RS Perujuk:

*  Nacl 0.9% 20 tpm

» Sitikolin 500 mg tiap 12 jam IV

» Deksametason 5 mg tiap 4 jam IV selama 5 hari > metilprednisolon
250 mg tiap 6 jam |V selama 1 hari

*  Omeprazol 40 mgtiap12jam IV

*  Mestinon 60 mg tiap 8 jam IO



Pemeriksaan Fisik

Tanda Vital

TD:140/90 mmHg

HR: 102x per menit

RR: 24x/ menit

Sp02: 95% NRM 15 Ipm
Suhu: 36.7 derajat celsius
NPRS: 0/10

Pemeriksaan Neurologis

GCS: E4V5M6

Meningeal sign negatif

Paresis nervus kranialis tidak ada
Tetraparesis flaksid grade 543/345
Refleks fisiologis ++/++

Refleks patologis -/-

Sensorik dalam batas normal.

Pemeriskaan watenberg negatif
Single breath counting test: 9
MG composite score: 23



MG Composite Score

Gejala Klinis Tingkatan keparahan Skor Menelan (subyektif) Normal 0
Ptosis > 45 detik 0 Jarang tersedak 2
11 - 45 detik 1 Kesulitan menelan 5
1-10 detik - Dengan NGT 6
Segera 3
Bernafas Normal 0
Diplopia (obyektif) > 45 detik 0
Terengah saat aktivitas 2
11 - 45 detik 5 |
” Terengah saat istirahat 4
1- 10 detik 3
Segera 4 Bergantung pada ventilator 9
Penutupan mata Normal 0 ::h;kSl atau ekstensi Normal 0
eher :
(obyektif) Ringan (dapat dibuka dengan usaha) 0 Kelemahan ringan !
Sedang (mudah dibuka) 1 Kelemahan sedang 3
Berat (tidak dapat menutup mata) 2 Kelemahan berat 4
Bicara (subyektif) Normal 0 Abduksi bahu Normal 0
Serin sengau 2 Kelemahan ringan 2
Selalu sengau (bisa dimengerti) 4 Kelemahan sedang 4
Tidak dimengerti 6 Kelemahan berat 5
Mengunyah (subyek- Normal 0 Fleksi panggul Normal 0
tif)
Lelah dalam mengunyah makanan -
padat 2 Kelemahan ringan 2
Lelah dengan makanan lunak 4 Kelemahan sedang 4
Dengan NGT 6 Kelemahan berat 5

Skor: 23




Pemeriksaan Penunjang

Laboratorium AGD
WBC 18.78 x 103/puL pH 7.22
HB14.60 g/dL pCO2 68 mmHg
PLT 358 x 103/uL p0O2 137 mmHg
BUN 13.2 mg/dL Beecf 0.1 mmol/L
Kreatinin 0.66 mg/dL HCO3- 27.80 mmol/L
e-LFG127.93 SO2c 99%
SGOT 31U/L TC0O229.90
SGPT 82 U/L Asidosis respiratorik
Kalium 3.32 mmol/L belum terkompensasi
Natrium 145 mmol/L
Klorida 111.5 mmol/L
Kalsium 8.9 mg/dL

Magnesium 2.30 mg/dL.



Pemeriksaan Penunjang

Opasitas batas tegas,
dengan tepi lobulated,
berdensitas soft tissue
yang terproyeksi
setinggi korpus
vertebrae thorakal 4-8,
suspek suatu massa
mediastinum anterior




DIAGNOSIS

Krisis miastenia dengan MGFA (The Myasthenia Gravis

Foundation of America) IVB

Gagal napas tipe 2.

TERAPI

« O2NRM15Ipm

* IVFD Nacl 0.9% 20 tpm

*  Omeprazole 40 mgtiap12jam IV,

« Mekobalamin 500 mcg tiap 12jam IV

* IVIG Gammaras 5% dengan dosis 0.4 kg/BB/hari ~ 22 gram
setara 9 vial dengan laju awal 0.01-0.02 ml/kgbb/menit

* Terapi metilprednisolon 250 mg tiap 6 jam |V dan mestinon

60 mg tiap 8 jam |O - stop



Ts Paru

» Diagnosis: massa mediastinum anterior et causa suspek timoma
« Terapi:

1. Asetilsistein 200 mg tiap 8 jam PO

2. Parasetamol 750 mg tiap 8 jam PO k/p nyeri dada

3. Nebulizerinhavent 1respul tiap 8 jam.

Ts Intensivist

Terkait kebutuhan perawatan diruang intensif - ketersediaan

ruang intensif yang masih penuh - ke ruangan intermediate.



9 Febuari 2024

Timeline Perjalanan Penyakit
@

Pasien mengalami keluhan sulit menelan,
suara sengau, bicara cadel

9 Febuari 2024 - 16 Februari 2024 16 Februari 2024

® =
Pasien dirawat inap di RS Murni Teguh

Sesak memberat
sehingga pasien dirujuk
ke RSUP Prof Ngoerah

( . . )
Pada perwatan hari ke 4 pasien mulai

mengalami sesak dan kelemahan

L ekstremitas atas dan bawah )




Perawatan Hari ke 2
Perawatan Hari ke 5

Keluhan sesak pasien memberat
dan pasien mengalami
penurunan kesadaran.

CT scan thorax = massa solid

heterogen dengan komponen
nekrotik dan kalsifikasi didalamnya
GCS: E2V2M5 pada mediastinum anterior inferior

Tekanan darah': 130/80 mrpHg sisi kanan, menyokong gambaran
Denyut nadi:104x/menit suatu timoma

RR: 30 kali permenit

Suhu 36.7 derajat celcius
SpO2 80% on NRM 15 lpm Konsul ke Ts. Bedah Toraks, Kardiak

dan Vaskular

CODE BLUE

Selama perawatan, terapi gammaras diberikan selama 5 hari.



CT Scan Thorax tanggal 20/2/24

CT scan thorax menunjukkan adanya massa solid
berbatas tegas pada mediastinum anterior inferior sisi
kanan, mendukung gambaran timoma.



Perawatan Hari ke 9

Ekstubasi dilakukan 2 hari setelah

: pemberian gammaras selesai.
Perawatan Hari ke 7-8 Kondisi pasien setelah diekstubasi

membaik. Keluhan sesak tidak

Pasien mengalami perbaikan ada namun pasien masih
kondisi selama perawatan di mengeluh serak.

ruangan intensif 2 pola
ventilator mulai diubah menjadi »
CPAP (Continuous Positive

Airway Pressure) serta obat
sedasi mulai dihentikan.

GCS E4V5M6
Motorik 544-/4-45
Refleks fisiologis ++/++
Refleks patologis -/-
Sensorik dalam batas normal
Waternberg -/-

MG composite score : 18

Mestinon 60 mg tiap 12jam |O
Dilatih untuk intake peroral



MG Composite Score setelah 9 hari perawatan

Gejala Klinis Tingkatan keparahan Skor Menelan (subyektif) Normal 0
Ptosis > 45 detik 0 Jarang tersedak 2
11 - 45 detik 1 Kesulitan menelan 5
1-10 detik : Dengan NGT 6
Segera 3
Bernafas Normal 0
Diplopia (obyektif) > 45 detik 0
Terengah saat aktivitas 2
11 - 45 detik 1
Terengah saat istirahat 4
1- 10 detik 3
Segera 4 Bergantung pada ventilator 9
Penutupan mata Normal 0 rIEkSI atau ekstensi Normal 0
eher >
objexr) Ringan (dapat dibuka dengan usaha) 0 Kelemahan ringan 1
Sedang (mudah dibuka) 1 Kelemahan sedang 3
Berat (tidak dapat menutup mata) 2 Kelemahan berat 4
Bicara (subyektif) Normal 0 Abduksi bahu Normal 0
Serin sengau 2 Kelemahan ringan 2
Selalu sengau (bisa dimengerti) 4 Kelemahan sedang 4
Tidak dimengerti 6 Kelemahan berat 5
Mengunyah (subyek- Normal 0 Fleksi panggul Norral 0
tif)
Lelah dalam mengunyah makanan -
padat 2 Kelemahan ringan 2
Lelah dengan makanan lunak 4 Kelemahan sedang 4
Dengan NGT 6 Kelemahan berat 5

Skor: 18




Perawatan Hari ke 12
_ Setelah kondisi pasien stabil di
Perawatan Hari ke 10
- ruangan biasa selama 2 hari,

Dipindahkan ke ruangan biasa. dilakukan tindakan sternotomi

eksisi tumor mediastinum oleh
Ts.BTKV.



Histopatologi PA

A. Tumor  sebagian berbatas  tegas,
berkapsul, sebagian membentuk
mikrokistik pada area subcapsular.

B. Massa tumor terdiri dari sel-sel yg
tersusun difus, dengan area
hiperselular dan hiposelular.

C. Sel-sel tumor berbentuk spindel, inti
spindel, relatif monoton, sitoplasma
eosinofilik, kromatin halus, membran sel
regular, anak inti tidak terlihat,
mitosis 0/10 LPB

Kesimpulan: Histomorfologi sesuai dengan
thymoma AB dengan invasi intrakapsular




Perawatan Hari ke 17

: : Pemeriksaan Fisik:
Pasien dipulangkan dengan GCS E4V5M6

perbaikan klinis, pasien sudah e
tidak sesak keluhan  sulit .

’ Motorik 555/555
menelan sudah tidak ada, dan oror /
tidak ada kelemahan pada
ekstremitas.

Test watenberg -/-
Single breath counting test 32
MG composite skor: 2

Terapi pulang:
Mestinon 60 mg tiap 12jam 10O
Omeprazole 20 mg tiap 12 jam 10
Prednison 5 mg tiap 24 jam |10
Kodein10 mg tiap 12 jam |O
Vitamin D 2000 IU tiap 12 jam 1O



MG Composite Score setelah 17 hari perawatan

Gejala Klinis Tingkatan keparahan Skor Menelan (subyektif) Normal 0
Ptosis > 45 detik 0 Jarang tersedak 2
11-45 detik = Kesulitan menelan 5
£ itk - Dengan NGT 6
Segera 3
Bernafas Normal 0
Diplopia (obyektif) > 45 detik 0
Terengah saat aktivitas 2
11 - 45 detik 1
Terengah saat istirahat 4
1-10 detik 3
S 4 Bergantung pada ventilator 9
Penutupan mata Normal 0 rIEkSI atau ekstensi Normal 0
eher :
(obyskuf) Ringan (dapat dibuka dengan usaha) 0 Kelemahan ringan 1
Sedang (mudah dibuka) 1 Kelemahan sedang 3
Berat (tidak dapat menutup mata) 2 Kelemahan berat 4
Bicara (subyektif) Normal 0 Abduksi bahu Normal 0
Serin sengau 2 Kelemahan ringan 2
Selalu sengau (bisa dimengerti) 4 Kelemahan sedang 4
Tidak dimengerti 6 Kelemahan berat 5
Mengunyah (subyek- Normal 0 Fleksi panggul NGl 0
tif)
Lelah dalam mengunyah makanan .
padat 2 Kelemahan ringan 2
Lelah dengan makanan lunak 4 Kelemahan sedang 4
Dengan NGT 6 Kelemahan berat 5

Skor: 2




DISKUSI



DISKUSI

MG: penyakit autoimun yang ditandai dengan adanya kelemahan fluktuatif pada otot-otot
ekstraokular, bulbar, dan otot-otot proksimal

Localized membrane
potential

e Presynaptic

neuron | lon movement

Neurotransmitter,

Action potential
arrives at axon
terminal.

Axon terminal

Open ligand-gated ion channel

Cytoplasm

¥
Ca?* entry causes f

neurotransmitter-containing
synaptic vesicles to release
their contents by exocytosis.

Synaptic
vesicles @ Binding of neurotransmitter opens ligand-gated
ion channels, resulting in graded potentials.

Synaptic cleft (2) Voltage-gated Ca?*
channels open and
Ca?* enters the

axon terminal. -
Diffusion away

T from synapse

Reuptake by degradation
presynaptic g <
neuron

Neurotransmitter diffuses across
the synaptic cleft and binds to
ligand-gated ion channels on the

postsynaptic membrane. X
Postsynaptic neuron

Closed ligand-gated ion channel

Postsynaptic neuron

@ Reuptake by the presynapic neuron, enzymatic degradation,
and diffusion reduce neurotransmitter levels, terminating the
signal.



DISKUSI

Antibodi yang melekat pada AchR
- memblok Ach sehinggga tidak
dapat berikatan dengan AchR

Neuromuscular Junction

Normal Nerve Transmission
,//

/

Myasthenia Gravis Antibodi yang melekat pada AchR
- mengaktifkan kaskade

NERVE ENDING

~ 7/
Acetyicholine /£’ > /
N

~ komplemen yang membentuk
2 \ 2| M| & membrane attack complex (MAC)
‘\\—J'L’Az‘ /<“ \\\\,J@ 3 - merusak struktur lipatan-lipatan
g, ° \ R\ membran pascasinaps
ob:? /N Antibody Agalnst Q\\; P P
Oﬁ{?ﬁ* Receptor\ . e
VG
Acetylchol > JISERae
o™ (| A -
. 8

Antibodi yang berikatan pada AchR

- mengaktifkan proses endositosis
G AchR >degradasi AchR pada
membran pascasinaps

JAMA. 293(15):1940.
mi, M. 2022. Miastenia Gi

Dalam: Aninditha, T., Haris, S., Wiratman, W, editors. Buku Aj

jar Neurologi. Jakarta: Yayasan Otak Sehat Indonesia.



DISKUSI

Gejala Klinis

Kelemahan bersifat fluktuatif >
Memberat: aktivitas fisik, kenaikan
suhu tubuh, dan lingkungan sekitar
Berkurang: setelah istirahat

a. Gejala Okular: ptosis, diplopia

b. Gejala bulbar: suara sengau
(disfoni), disartri, kelemahan saat
mengunyah makanan, dan
gangguan menelan.

c. Gejala leher dan ekstremitas:
leher yang terasa kaku, nyeri, dan
sulit untuk menegakkan kepala.
Kelemahan lebih sering terjadi
pada ekstremitas atas dan
mengenai otot-otot proksimal
(deltoid dan triseps).

Kasus

Pasien mengalami keluhan bicara
cadel, suara serak, dan keluhan
rahang terasa lemah apabila
pasien banyak berbicara atau
mengunyah -> memburuk pada
siang hari dan membaik bila pasien
beristirahat.

Gejala_Kklinis: sangat khas untuk

miastenia gravis




DISKUSI

Gejala Klinis

Krisis miastenia:

Krisis miastenia dapat menjadi gejala awal dari MG

Kelemahan pada otot-otot inspirasi
dan ekspirasi - menyebabkan
penurunan volume respiratori.
Kelemahan pada otot-otot saluran
napas atas > obstruksi jalan
napas, ketidakmampuan untuk
mengeluarkan sekresi - aspirasi.
Berpotensi menyebabkan gagal
napas

8-12 bulan setelah terdiagnosis MG

18-28%

Kasus

Pada pasien ini, keluhan awal:
sesak napas —> perburukan
gejala dari kondisi miastenia
gravis.

Pada pasien ini: pasien belum
pernah terdiagnosis sebagai MG
dan krisis miastenia merupakan
gejala awal dari kondisi MG
pasien



DISKUSI

Gejala Klinis

Perburukan kelemahan

o ekstremitas

19% Perburukan kelemahan
bulbar

5% Perburukan fungsi

respiratori

Kasus

Pada fase awal, pasien sudah
menunjukkan adanya warning
sign > merasakan nafas yang
terasa berat - semakin lama
semakin memberat = pasien sulit
untuk bernapas dan dada terasa
seperti tertekan benda berat.



DISKUSI

Pencetus

Infection including bronchitis, pneumonia, and sepsis

Aspiration pneumonitis

Reduction of immunotherapy, under-treatment, or medication
nonadherence

Surgery or trauma

Pregnancy/postpartum

Medications (most frequent triggering medications):
Corticosteroid

Antibiotics (e.g., aminoglycosides, macrolides, and quinolones)
Intravenous magnesium

D-penicillamine

Botulinum toxin

Immune checkpoint inhibitors (e.g., pembrolizumab, nivolumab,
ipilimumab)

Vaccination
Emotional distress

No obvious precipitant

Claytor, B., Cho, S.M., Lii, Y. 2023. Myasthenic crisis. Muscle Nerve. 68(1):8-19.
Yanuar A, Indrawati, LA., Wiratman, W., Octaviana, F., Hakmi, M. 2022. Miastenia Gravis. Dalam: Aninditha, T., Haris, S., Wiratman, W, editors. Buku Ajar Neurologi. Jakarta: Yayasan Otak Sehat Indonesia.

Kasus

Pada pasien ini, keluhan
sesak napas yang dialami
pasien dicetuskan oleh
adanya infeksi saluran napas
atas yang terjadi 7 hari
sebelum pasien masuk rumah
sakit.



DISKUSI

Pemeriksaan Fisik

» Kedudukan mata - ptosis atau
tidak

« Pergerakan otot-otot ekstraokular

« Kekuatan fleksi dan ekstensi leher

 Pemeriksaan tenaga pada
ekstremitas atas dan bawah

Kasus

Pada pasien ini ditemukan:

Kelemahan pada keempat
ekstremitas = kelemahan lebih
berat pada otot-otot proksimal
dibandingkan otot distal
(tetraparesis  flaksid grade
543/345).

Otot proksimal > lebih besar
dan digunakkan untuk aktivitas
yang membutuhkan kekuatan
yang lebih besar >
memerlukan  lebih  banyak
asetilkolin untuk dapat
berkontraksi



DISKUSI

Pemeriksaan Fisik

Tanda impending jalan napas:

* pola napas paradoksikal

* Retraksi otot-otot pernapasan
tambahan seperti
sternocleidomastoideus, otot-otot
interkostal, dan otot abdomen

Kasus

Pada pasien ini:

Peningkatan laju pernapasan
disertai dengan adanya
gerakan dinding dada yang
minimal - kelemahan dari
otot-otot pernapasan.

Pada pasien dengan MG, laju
pernapasan tidak selalu dapat
merepresentasikan adanya
gagal napas secara akurat



DISKUSI

Bedsite Diagnostic Test

Watenberg: meminta  pasien
untuk melihat ke atas bidang
datar dengan sudut kurang lebih
30 derajat selama 60 detik.

Single breath counting test:
pasien menarik napas sedalam-
dalamnya - dalam rentang 1
tarikan napas > menghitung
angka mulai dari 1 dengan suara
lantang dengan kecepatan seperti
berbicara biasa

Kasus

SBCT: hanya bisa menghitung 9
hitungan dalam 1 kali tarikan napas

Mencerimkan forced vital capacity
(FCV) - menurun - adanya
kelemahan pada otot-otot
diafragma dan otot-otot interkostal
- menyebabkan kesulitan dalam
melakukan inspirasi dan ekspirasi
maksimal

Xiong, , S., Kovoor, 3., Gupta, A, Stretton, B., Goh, R, Harroud, A, Schultz, D., Malycha, J., Bacchi, S. 2023. Single count breath test for the evaluation of respiratory function in Myasthenia Gravis: A systematic review. Journal of Clinical Neuroscience. 112; 58-63.
ati, LA, Wiratman, W., Octaviana, F., Hakmi, M. 2022. Miastenia Gravis. Dalam: Aninditha, T., Haris, S., Wiratman, W, editors. Buku Ajar Neurologi. Jakarta: Yayasan Otak Sehat Indonesia.



DISKUSI

Pemeriksaan Penunjang

Pada fase awal: pola pernapasan
yang cepat dan dangkal

4

pemeriksaan AGD: alkalosis
respiratorik (pCO2 yang rendah
dengan kadar pO2 yang normal)

4

kelemahan otot-otot pernapasan
terus berprogresi

l

asidosis respiratotik dan berpotensi
menyebabkan gagal napas

Kasus
Pada pasien ini, berdasarkan
pemeriksaan AGD  didapatkan

adanya asidosis respiratorik belum
terkompensasi

e pH7.22

« pCO268 mmHg

« p02 137 mmHg

« HCO3-27.80

Disebabkan oleh adanya
kelemahan otot-otot pernapasan
yang berat - CO2 tidak lagi bisa
dikeluarkan oleh tubuh.
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DISKUSI

Pemeriksaan Penunjang

Permeriksaan rontgen thorax atau
CT scan thorax harus dilakukan pada
semua pasien dengan MG untuk
mengevaluasi ada tidaknya timoma

CT scan thorax:

 Karsinoma timus: massa dengan
komponen nekrotik dan
kalsifikasi.

« Timoma: tampak sebagai massa
solid dengan batas tegas

jakim, M., Susanti, L., Arimbawa, LK., Kurnia

Kasus

Pada pasien ini,  dilakukan
pemeriksaan rontgen thorax dan
CT scan thorax - didapatkan
adanya massa solid pada
mediastinum anterior inferior sisi
kanan yang mendukung gambaran
timoma.

stenia Gravis. 2018. Dalam: Hakim, M., Gunadharma, S., Basuki, M. GBS, CIDP, MG, Imunoterapi. Edisi 1. Jakarta: Peneribit Kedokteran Indonesia.



DISKUSI

Timoma

Timoma ditemukan hampir 50% pasien dengan MG

Respon imun humoral
berespon terhadap epitope
sel-sel timoma yang memiliki

kemiripan dengan epitope
pada komponen NMJ -
memicu produksi antibodi

yang spesifik untuk antigen
tersebut

Timus berperan dalam proses seleksi
positif dan seleksi negatif dari sel T.

Gravis: Epi i and Clinical

Seleksi positif: Sel T akan diekspos
ke MHC yang dimiliki oleh sel-sel
epitel di korteks timus - mampu
mengenali dan mengikat molekul
MHC - bertahan hidup.

Seleksi negatif: sel T akan diekspos
ke self-antigen yang dipresentasikan
oleh sel dendritik dan sel epitel
medularis timus > Sel T vyang
mengikat self-antigen dengan afinitas
tinggi akan mengalami apoptosis.




DISKUSI

Timoma

Penelitian menunjukkan bahwa pasien dengan timoma memiliki risiko lebih

tinggi mengalami krisis miastenia dibandingkan pasien tanpa timoma

Pada meta analisis ditemukan bahwa jarak antara gejala pertama dengan
krisis miastenia lebih pendek pada pasien MG dengan timoma dibandingkan

pada pasien tanpa timoma (17.95+40.9 vs 51.31+60.61 months, P<0.0001).

Selain

Saat mengalami krisis, durasi rawat inap pasien dengan timoma lebih lama
dibandingkan dengan pasien tanpa timoma (39.24+22.09 vs. 33.2 + 23.42
days; P = 0.0317)




DISKUSI

Pemeriksaan Penunjang Kasus

Repetitive Nerve Stimulation (RNS)
- untuk mengevaluasi adanya

penurunan Compund Muscle Action didapatkan adanya decrement test

Potential (CMAP) progresif positif yang menyokong gambaran
‘ lesi pada neuromuscular junction.

Dilakukan pemeriksaan RNS pada
saat pasien kontrol ke poliklinik =

memberikan  rangsangan  listrik
dengan frekuensi 2-5 Hz dan
merekam CMAP otot saat istirahat
dan setelah diberikan stimulasi

4

penurunan amplitudo lebih dari 10%
pada otot vyang diperiksa jika
dibandingkan  antara  stimulasi
pertama dengan stimulasi keempat

Hakim, M., Susanti, L., Arimbawa, LK., Kurniani, N. Miastenia Gravis. 2018. Dalam: Hakim, M., Gunadharma, S., Basuki, M. GBS, CIDP, MG, Imunoterapi. Edisi 1. Jakarta: Peneribit Kedokteran Indonesia.



DISKUSI

Klasifikasi Klinis Miastenia Gravis berdasarkan
Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA)

Kelas

Deskripsi

Kelemahan motorik terbatas pada okular
Memiliki kesulitan dalam menutup mata
Kekuatan motorik lainnya normal

Kelemahan motorik derajat ringan melibatkan otot lain selain okular
Dapat ditemukan kelemahan motorik terbatas pada okular dengan berbagai
derajat

ITa

Kelemahan motorik lebih berat pada otot ekstremitas, batang tubuh atau
keduanya

IIb

Kelemahan motorik lebih berat pada otot orofaring, respiratorik, atau
keduanya

III

Kelemahan motoric derajat sedang melibatkan otot lain selain okular
Dapat ditemukan kelemahan motorik terbatas pada okular dengan berbagai
derajat

IITa

Kelemahan motorik lebih berat pada otot ekstremitas, batang tubuh atau
keduanya

b

Kelemahan motorik lebih berat pada otot orofaring, respiratorik, atau
keduanya

v

Kelemahan motorik derajat berat melibatkan otot lain selain okular
Dapat ditemukan kelemahan motorik terbatas pada okular dengan berbagai
derajat

Kelemahan motorik lebih berat pada otot ekstremitas, batang tubuh atau
keduanya

IVb

Kelemahan motorik lebih berat pada otot orofaring, respiratorik, atau
keduanya

Membutuhkan intubasi, dengan atau tanpa ventilasi mekanik, terkecuali

dilakukan pasca operasi.

Awalnya didiagnosis
sebagai Miastenia Gravis
MGFA IVB karena pasien
kelemahan motorik
derajat berat yang terjadi
pada otot orofaring dan
respiratorik

Pasien mengalami
perburukan keluhan
pernapasan dan
membutuhkan ventilasi

mekanik >  klasifikasi
pasien menjadi MGFA V.

Yanuar A, Indrawati, L.A., Wiratman, W., Octaviana, F., Hakmi, M. 2022. Miastenia Gravis. Dalam: Aninditha, T., Haris, S., Wiratman, W, editors. Buku Ajar Neurologi. Jakarta: Yayasan Otak Sehat Indonesia.



DISKUSI

Tatalaksana

Intubasi dan ventilasi mekanik
merupakan tatalaksana penting
dalam kasus krisis miastenia.

Indikasi dilakukan intubasi:

* Distress pernapasan yang
ditandai dengan takipnea,

» Disfungsi bulbar berat

 Hiperkarbia berat berdasarkan
pemeriksaan AGD

« Adanya gambaran atelektasis
dan aspirasi berdasarkan
pemeriksaan thoraks.

Kasus

Pada pasien ini, intubasi dilakukan
oleh karena pasien mengalami
distress pernapasan berat yang
ditandai dengan adanya takipneu
dan penurunan saturasi oksigen
meskipun telah diberikan
suplementasi oksigen 15 Ipm
dengan NRM.



DISKUSI

Tatalaksana

Weaning dari ventilasi mekanik
dapat dipertimbangkan apabila
hemodinamik pasien stabil dan
telah dilakukan inisiasi dari IVIG
atau plasmaparesis

Indikator:

« Rasio PaO,/FiO,> 200

* Positive End-Expiratory
Pressure (PEEP) < 8.

Weaning juga dapat

dipertimbangkan apabila pasien
sudah tidak memiliki kondisi
pemberat lainnya pada paru:
atelektasis, efusi pleura, pneumonia,
ARDS atau adanya sekresi dahak
yang berlebihan.

ic crisis. Muscle Nerve. 68(1):8-19.

Kasus

Pada pasien ini, saat weaning rasio
PaO,/FiO, adalah 176 namun
karena tidak terdapat kondisi
pemberat lainnya pada paru dan
pasien telah selesai mendapatkan
terapi gamaras, maka dilakukan
weaning ventilasi mekanik.



DISKUSI

Tatalaksana

Plasmaparesis atau IVIG:
tatalaksana jangka pendek pada
kasus yang mengancam nyawa

Pemilihan plasmaparesis dan IVIG
tergantung pada kondisi pasien
serta ketersediaannya.

IVIG diberikan dengan dosis 2
gram/ kgbb yang dibagi dalam 3-5
dosis.

Kecepatan: laju awal 0.01-0.02
ml/kgbb/menit  dan
dengan laju
ml/kgbb/menit

dilanjutkan
maksimal 0.08

Kasus

Dosis: 2 gram/kgBB dibagi menjadi
5 dosis 2 0.4mg/BB/hari
BB 55 kg

Sediaan: 2.5 gram/50 ml

Kebutuhan pasien: 22 gram/hari ~
9 vial

Kecepatan awal: 1 ml per menit -
habis dalam 1 jam

Kecepatan selanjutnya: maksimal
4.4 ml/menit = habis dalam 30
menit




DISKUSI
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ia gravis. Expert Review of Neurotherapeutics 22:4, 313-318.



DISKUSI

Tatalaksana Kasus
Pada pasien yang sebelumnya belum Pada pasien ini, terapi
pernah mendapatkan terapi metilprednisolon 250 mg tiap 6 jam
kortikosteroid > pemberian IV baru mulai diberikan saat pasien
kortikosteroid ditunda - dapat dirawat dirumah sakit perujuk -
menyebabkan eksaserbasi dihentikan

Perburukan kondisi akibat:

* Perubahan dari regulasi imun Terapi Prednison 5 mg tiap 24 jam
* Peningkatan aktivitas IO baru diberikan 1 hari sebelum
asetilkolinesterase pada NMJ pasien keluar dari rumah sakit.

« Penurunan jumlah asetilkolin
yang dikeluarkan ke celah sinaps

Bae, J.5., Go, .M., Kim, B.J. 2006. Clinical predictors of steroid-induced e acerbat n in myastheni 2o nal of Clinical Neuroscience. 13(10): 1006-1010.
Ch VZR, HuagJBV gSLH gFonzzm fChl ergic Signaling in  Alzheimers Dis M( cules. 27: 1816,
aray: anders, D.B,, a, G., Evoli, A, th ,NE, m 1, Ku t NL Massey, J., Melms, A,, Murai, H,, Nicolle, M., Palace, ., Richman, D., Verschuuren, J. 2020. International Consensus Guidance for Management of Myasthenia Gravis: 2020

ia, K. 2021. Drugs That Induce or Cause Deterioration of Myasthenia Gravis: An Update. J Clin Med. 6;10(7):1537.



DISKUSI

AChE inhibitor
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Penghambat AchE - piridostigmin bromida 30-120 mg tiap 3-4 jam oral.
Diberikan pada awal penyakit dan penatalaksanaan MG ringan (MGFA IIA dan IIB).

Cho, S.M,, Li, Y. 2023. Myasthen
ndrawati, LA., Wiratman, W.,

avis. Dalam: Aninditha, T., Haris, S., Wiratman, W, editors. Buku Ajar Neurologi. Jakarta: Yayasan Otak Sehat Indonesia.
38-46.



DISKUSI

Tatalaksana Kasus
Pada kasus dengan krisis Pada pasien ini, terapi
miastenia yang telah teritubasi mestinon di stop setelah
- piridostigmin  ini  harus pasien mendapatkan terapi
dihentikan > manfaat IVIG dan terapi mestinon 60
pemberian << efek samping mg tiap 12 jam IO dilanjutkan
(meningkatkan produksi sekresi kembali setelah pasien
bronkial dan mukus) mengalami perbaikan klinis

dan sudah terekstubasi
Pemberian piridostigmin dapat
diberikan saat pasien telah
mengalami perbaikan klinis dan
akan dilakukan weaning
terhadap ventilasi mekanik

Claytor, B., Cho, S.M,, Li, Y. 2023. Myasthenic crisis. Muscle Nerve. 68(1):8-19.
Yanuar A, Indrawati, LA, Oct M. 2022. Miastenia Gravis. Dalam: Aninditha, T., Haris, S., Wiratman, W, editors. Buku Ajar Neurologi. Jakarta: Yayasan Otak Sehat Indonesia.
Vacca, V.M. 2017. Myasth jursing Critical Care. 12(5)p 38-46.




Claytor,
Siahaan, Y.M.T., Ketaren, R.J., Pangestu, AR,

Vi
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DISKUSI

Tatalaksana

Efek dari timektomi ini
membutuhkan waktu yang cukup
lama, maka timektomi pada saat
krisis miastenia jarang dilakukan

Perbaikan klinis baru akan tampak
setelah kurang lebih 26 bulan paska
timektomi

Kejadian eksaserbasi MG pada
pasien yang menjalani timektomi
jauh _lebih rendah dibandingkan
pasien yang hanya mendapatkan
terapi kortikosteroid (9 vs 37%)

, B, Cho, .M., Li, Y. 2023. Myasthenic crisis. Muscle Nerve. 68(1):8-19.
2021

V.M. 2017. Myasthenia gravis and my:

Kasus
Pada pasien ini, timektomi
dilakukan setelah pasien

mengalami perbaikan klinis dari
krisis miastenia.

Tujuan dari dilakukannya timektomi
adalah untuk mencegah terjadinya
eksaserbasi ulang dari MG.

ia Gravis. Case Rep Neurol. 7,13(1):1-8.



DISKUSI

Evaluasi

Evaluasi perbaikan klinis pasien
MG dapat dinilai menggunakan
MG Composite Score

Perbaikan MG Composite score
paska terapi lebih dari tiga poin
= luaran yang baik

Hakim, M., Susanti, L., Arimbawa, IK., Kurniani, N. Miastenia Gravis. 2018. Dalam: Hakim, M., Gunadharma, S., Basuki, M. GBS, CIDP, MG, Imunoterapi. Edi

Kasus

Pada pasien ini, MG composite
skor saat pasien datang adalah
23. Setelah pemberian terapi
gammaras, MG composite
pasien turun menjadi 18 dan
pasien dipulangkan dengan
MG composite skor 2.

Penurunan MG composite skor
ini menunjukkan adanya
perbaikan dari klinis pasien.

isi 1. Jakarta: Peneribit Kedokteran Indonesia.



KESIMPULAN

Manifestasi awal MG umumnya di dimulai dengan gejala-gejala ringan

seperti kelemahan otot-otot ekstraokular.

Beberapa kasus, krisis miastenia dapat menjadi manifestasi awal -
sehingga pada pasien-pasien dengan mengalami keluhan sesak, perlu digali

adanya gejala khas MG

Pada kasus ini, krisis miastenia terjadi kurang lebih 1 minggu setelah onset

pertama dari gejala kelemahan otot-otot bulbar.

Onset krisis miastenia yang pendek ini dapat disebabkan oleh adanya

timoma yang dimiliki oleh pasien.



TERIMA KASIH
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