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Ozet

Abstract

Kronik inflamatuar demiyelinizan polindropati, otoimmun
mekanizmalar sonucu periferik sinirlerde multifokal demyelinizasyonla
seyreden bir hastaliktir. Klinik baslangic ve seyri belirgin gesitlilik
gOsterebilir. Tedavi edilebilir bir néropati oldugundan tani konulmasi
6nemlidir. Burada, asimetrik gl¢suzlik ve diplejifasyal ile prezente
olan kronik inflamatuar demiyelinizan néropatili nadir bir olgu
sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: inflamatuarnéropati, asimetrik tutulum, IVIg

The chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy, which
occurs by autoimmune mechanisms, is characterized as multifocal
demyelination of the peripheral nerves. The clinical onset and
progression may vary. Because of treatable neuropathy, the
diagnosisis very important. We describe a rare patient with chronic
inflammatory neuropathy presenting with asymmetric weakness and
asymmetric facial paralysis.
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GIRIS

Kronik inflamatuvar demiyelinizan polindropati (KIDP) simetrik
tutulumlu, demiyelinizan Ozellikler tasiyan ve sekiz haftaya kadar
progresyon gosteren bir noropatidir. Motor zaaf, ekstremite
proksimallerinde oldugu gibi distallerinde de gériilir (1). KIDP
patogenezindeotoimmun mekanizmalarin rol aldigi 6ne surlimustr.
KIiDP’de immun atak baslica miyeline kargidir, ancak zamanla tabloya
ikincil akson kaybr eslik eder (1,2). KIDP, en sik 40-60 yas grubunda
ve erkeklerde kadinlara gore iki kat fazla gorilir. Beyin omurilik
sivisinda (BOS) yliksek protein diizeyi ve elektromiyografide (EMG)
demiyelinizasyon bulgulari taniyi destekler. KIDP tanisi igin Klinik
tablonun gelisiminin sekiz haftadan daha uzun surmesi yani sira tipik
elektrofizyolojik bulgular, BOS incelemesinde protein artisi bulgularindan
yararlanilimaktadir (3). Hastaligin teshisinde EMG 06nemlidir, sinir
ileti degisiklikleri edinsel multifokal demiyelinizasyonu gosterir. Motor
ve duysal sinirlerde sinir ileti hizi yavaslamasi, ileti blogu, temporal
dispersiyon ve F dalga yoklugu ya da latansinda uzama gériilebilir (1,4).
KIDP'de tedavi edilebilen néropati formlarindan en sik gériilenidir ve tani
koymak gok nemlidir. KIDP patofizyolojisinde immun mekanizmalarin
yer almasi nedeniyle tedavide immunomodulator ajanlar kullanilmaktadir.
Tedavide kortikosteroidler ilk tercih edilen ajanlardir. Intraventz
immunglobulin (1VIg), plazmaferez ve immiinosupresif ajanlarin alternatif
tedavide veya kombine tedavide etkinligi gosterilmistir (1,2). Bu yazida,
atipikprezentasyonu nedeniyle ge¢ tani alan ve tedaviyle tama yakin
diizelen KIDP'li bir kadin olgu sunuldu.

OLGU
Elli iki yasinda kadin hasta, bir yildan beri olan kollarini kullanamama
ve yirlime guglugi sikayetleri ile basvurdu.Kuvvetsizligin dnce sag

ayaktan baslayip bacaga dogru yayildigi ve bir ay sonra sol bacakta,
iki hafta sonrasinda ise kollarda farkedildigi dgrenildi. Son alti ayda sagd
ylizde kayma ve goéz kapaklarini kapatamama yakinmasi eklenmis.
Nérolojikk muayenede sagda belirgin diplejifasyal, Ust ekstremite
proksimalleri 4/5, distalleri 4-/5; alt ekstremite proksimalleri sagda 4-/5,
solda 4/5, distalleri sagda 3/5, solda 4-/5 kas gliclinde, yiizeyel duyu
muayenesinde ekstremite uglarinda hipoestezi ve hipoaljezi, vibrasyon alt
ekstremitedistallerinde alinamiyor, pozisyon duyusu belirgin bozuk, derin
tendon refleksleri alinamiyor ve taban derisi bilateral cevapsiz idi. Hasta
destekle dahi ayaga kalkamiyor ve yirlyemiyordu. EMG incelemesi
duysal liflerin timayle, motor liflerin ise orta derecede etkilendigi
demyelinizan polinéropatiyle uyumluydu (Tablo 1), temporal dispersiyon
ve medyan F latanslarda belirgin uzama izlendi. BOS proteini, IgG diizeyi
ve indeksi artmisti (Protein: 79 gr/dL, N:15-45 gr/dL; IgG:5, N:0-3.4; I9G
indeksi:0.97, N:0.3-0.6). Etyolojiye yonelik olarak bakilmis olan serum
ve idrar immunfiksasyon elektroforezi incelemesi, vaskulit markerleri,
hepatit testleri, ENA tarama testi, timdr belirleyicileri, tiroid fonksiyon
testleri, vitamin B12, folik asit, CK, anti-noronal antikorlari, anti-HIV,
VDRL-RPR, TPHA negatifti. Paraneoplastik antikorlarindan anti-Hu +++
idi. Timor taramasina yonelik yapilan tiroidultrasonografi (USG), meme
USG, torakstomografisi, mammografi ve kemik sintigrafi incelemelerinde
patoloji saptanmadi. Kranyal, servikalve dorsal spinal magnetikrezonans
gorintileme (MRG) incelemelerinde patoloji saptanmamisti. Bes aylik
stirede 1 mg/kg/glin baslangi¢ dozunda steroid tedavisine kismen yanit
veren olgumuza bes gtin stireyle 0,4 gr/kg/giin dozunda IVIg ilave edildi.
ilk ayin sonunda kas gliclerinde belirgin diizelme goriildii, desteksiz
oda iginde ylriimeye basladi ve aylik rapellere gegildi. Klinik tabloda
motor zaafin én planda olmasi, EMG'de demiyelinizasyon ile uyumlu
bulgularin saptanmasi ve steroid, IVIg tedavilerine cevap vermesi ile
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Kotan ve ark.

Tablo 1. Elektrofizyolojik incelemede motor ve
duysal ileti sonucglari

EMG Sinir Distal Amplitiud ileti
Latans (pV) Hizi)
(ms) (m/s
Motor lletiler
Medyan 8.3 1.6 34
Ulnar 8.8 21 31
Tibiyal ~ 13.1 0.3 26
Duysal Iletiler
Medyan uyartilamadi
Ulnar uyartilamadi
Sural uyartilamadi

olgumuz idyopatik KIDP ile uyumlu gibi gdziikmektedir. Néromiiskiiler
polikliniginde dizenli takibe alinan hastaya yillik timdr taramasi
planlandt. ilk yilin sonunda tekrar yapilan timér taramasi negatif idi.

TARTISMA

KIDP'de tipik bulgular simetrik proksimal ve distal giigsiizliik, duyu
kaybi, hipo veya arefleksidir. Bu olguda farkli olarak giigsiizlik asimetrik
baslamisti, iki bacak igin gligsiizliiglin baslangici arasinda bir aylik bir
siire vardi. KIDP'de genellikle simetrik ve hmli VII., X. ve XII. kranyal
sinir tutulusu eglik edebilir (1,2). Bu olguda ise asimetrik diplejifasyali
mevcuttu. Hem kranyal hemde ekstremite bulgularindaki bu asimetri,
atipik bir prezentasyonu diisiindiirdii. KIDP'de tani icin klinik 8nemlidir
ek olarak EMG, patoloji, BOS bulgularindan ikisinin varliginda kesin
tani, birinin varliginda ise olasi tani konulur. BOS'da ilimli protein ve IgG
ylksekligi tespit edilebilir. Bu olguda da klinik, EMG ve BOS bulgulari ile
taniya varildi. KIDP etiyolojisinde diyabet, myastenia gravis, monoklon
algamopati, HIV, kanser, sarkoidoz, Refsum hastalig, sistemik lupus,
Sjogren sendromu, lenfoma, tiroid hastaliklari vs. distnulebilir (5-7).
Bu olguda etyolojiye yonelik genis incelemeler sonrasi, anti-Hu pozitifligi
disinda bagka bir hastalik ile birliktelik saptanmadi. Anti-Hu pozitifligi,
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herhangi bir kanserle iliskilendirilemedi ve bir yilin sonunda tekrar
timér taramas! yapildi ve bes yil igin tekrari planlandi. KIDP diistiniilen
vakalarda uygun tedaviye en kisa stirede baslanmasi, hastaligin
progresyonunu  6nleyebilmek icin gereklidir. KIDP tedavisinde ilk
asamada steroidler tercih edilmektedir. Steroid kullanamayan, tedaviden
kismi fayda goren veya steroide yanitsiz hastalarda IVIg, plazmaferez
veya immunosupresan ajanlar tercih edilebilmektedir (3,5). Uzun donem
steroid kullanimi olan ve yeterince fayda gérmeyen olgumuzun steroidi
tedrici olarak azaltiimakta iken, tedaviye ilk ay bes gln, sonraki aylar
ise bir guin sureyle VIg tedavisi eklendi. Tedavinin dérdiinct haftasinda
olgumuzun kas giglerinde ve ambulasyonunda gok belirgin diizelme
izlendi.

Burada sunulan kronik demiyelinizan ndropatili glicsiizligl asimetrik
baslayan, asimetrik diplejifasyali olan ve anti-Hu pozitifligi saptanan bu
nadir olgunun literatiirden farkliliklari vurgulanmis ve steroide cevapsiz
veya yeterince fayda gdrmeyen olgularda IVIg tedavisinin Gnemine
dikkat cekilmek istenmistir.
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