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Editore Mektup / Letter to the Editor

Bir Noroloji Konstiltasyonu Sebebi: Akut Giigsiizliik

Reason for a Neurology Consultation: Acute Weakness
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Sayin Editor,

Acil servise glgsuzlik ile basvuran hastalarda, néroloji konslltasyonu istenmektedir.
Bilgisayar ekraninda konsultasyon notu okunduktan sonra, nérologun aklindan ust
motor ndron, alt motor néron, periferik sinirler, nGromusktler kavsak veya kas lifinin
hangisinde tutulum oldugu gecer. Gug¢suzlugun santral bir lokalizasyona uymamasi ya
da bilateral olmasi, hiperakut, akut, subakut ya da kronik seyirli olmasi veya ataklarla
seyretmesi, glicsuzlige eslik eden semptomlar, komobiditeler ve kullanilan ilaglar, aile
oykusU, laboratuvar bulgulari ve nérogértintilemeler ayirici tanida yardimcidir. Sunulan
45 yasinda erkek hasta acil servise aksam yemeginde bol karbonhidratli beslenmenin
ardindan baglayan yaygin ve artma egiliminde olan glg¢suzluk sikayeti ile basvurdu.
Ozgecmisinde 2002 yilinda benzer ataginin oldugu, hastanede yatarak tedavi oldugu
ve glnler icerisinde diuzeldigi 6grenildi, ancak o donemki tibbi kayitlarina ulasilamadi.
Komorbiditesi ve rutin kullandig ilag yoktu. Soygecmisinde benzer semptomlari olan
aile bireyinin mevcutolmadigi 6grenildi. Aile dyklUsunin pozitif olmasi distrofi, periyodik
paralizi, porfiri, herediter basinca duyarli néropati gibi hastaliklar igin degerliyken aile
dykustiniin negatif olmasi ayirici tani listesinde daralmaya genelde neden olmaz. Oykii
alirken hastaliklarin tibbi isimlerini sormak yerine spesifik semptom sorulmasi daha
akilci bir yaklasimdir, hastalar bazen hastalik isimlerini hatirlamayabilir.!

Yapilan muayenesinde alt ekstremite kas glicU bilateral 3/5 saptandi. Alt ekstremite
proksimal kas gruplarinda distale gore daha belirgin gli¢ kaybr mevcuttu. Biling
degisikligini isaret eden bir bulgusu yoktu; biling acgik, koopere ve oryanteydi.
Kraniyal sinir muayenesinde patoloji saptanmadi. Duyu tutulumu yoktu, derin tendon
refleksleri normoaktifti ve patolojik refleks saptanmadi. Yapilan kraniyal ve spinal
manyetik rezonans géruntulemede (MRG) akut kas guigstizliginu agiklayacak patoloji
saptanmadi.

Oykil ve muayene bulgulari ele alindiginda taniya gétiiren ipuclari mevcuttu. Akut
glcslzligin ensik sebebibeyin damar hastaliklaridir. Gligstzlagin unilateral olmamasi,
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biling ve duyu muayenesinde patoloji saptanmamasi,
Babinski ve Hoffman gibi patolojik reflekslerin
saptanmamasi iskemik inme ve intrakraniyal kanama gibi
beyin damar hastaliklarindan uzaklasilmasini sagladi. Akut,
simetrik ve bilateral glicstzlikle karsimiza ¢ikabilen, hizli
tani koyulmasi ve erken tedavi baslanmasi ile morbidite
ve mortalite oranlarinda azalma saglanabilen hastaliklar
arasinda transvers miyelit, botulismus ve Guillain-Barré
sendromu (GBS) yer almaktadir. Transvers miyelit spinal
kordun birkag segmentiya da daha genis bir kesimi boyunca
uzanan, daha cok beyaz maddeyi tutarak olduk¢a yaygin
sekilde enflamasyon, demiyelinizasyon ve bazen nekrotik
degisikliklere neden olan immdin aracili bir durumdur?
Tutulan spinal kordun seviyesine gére semptomlar degisir:
Paraparezi veya kuadriparezi, otonomik disfonksiyon, duyu
kaybi. Agri siktir. MRG ile spinal enflamasyon gdsterilir.
Olgumuzda spinal MRGC'de transvers miyelitle uyumlu
bulgu yoktu ve kinik bulgular transvers miyelitle birebir
uyumlu degildi. Botulismus, Clostridium botulinum toksini
ile olusan bir hastaliktir. Toksin, motor ve otonomik sinir
terminallerinden  asetilkolin  salinimini  engelleyerek
presinaptik bir patoloji yaratir? Eriskinlerde siklikla
kontamine gidanin alinmasi sonrasi 12-36 saat sonra
gelisen desenden paralizi ve bilateral kraniyal néropati
mevcuttur! Duyu tutulumunun olmamasi botulismusu
dustndurmekle birlikte paralizinin alt ekstremiteye sinirli
olmasi, kraniyal sinir tutulumunun olmamasi botulismus
tanisindan uzaklasmamizi sagladi. Akut simetrik paralizi
ile gelen hastalarda en sik sebebin GBS olmasi ve GBS
tanisinin 6n planda klinik bulgularla koyulmasi' nedeniyle
her ndrologun acil servise giderken aklinin bir kdsesinde
GBS olur. Ayrica, beyin omurilik sivisi ve elektrofizyolojik
bulgularin erken ddnemde normal olmasi nedeniyle
mutlaka GBS'nin akilda tutulmasi gerekir3 Oncesinde asi
ya da enfeksiyon dykistnin olmamasi, kraniyal sinir ve
duyu tutulumunun olmamasi, derin tendon reflekslerinin
normal olmasi nedeniyle GBS tanisindan uzaklasildi, ancak
bu asamada henlz GBS digslanmadi.

Olgumuzun 2002 yilinda benzer bir atak dyklUsi mevcuttu.
Bu durum, ayirici tanidaki relapslarla seyreden hastaliklar
olan multipl sklerozu, kronik enflamatuvar demiyelinizan
polindropatiyi, miyastenia gravisi, metabolik miyopatileri
ve periyodik paraliziyi Ust siralara tasidi. Hem muayene
bulgulari hem de MRG, multipl sklerozu dislamamizi
sagladi. Kronik enflamatuvar demiyelinizan polindropatinin
temel klinik 6zelligi ekstremitelerin distal ve proksimal
kas gruplarinda simetrik glg¢stzlik gorulmesidir. Klinikte
sekiz hafta veya fazla devam eden progresyon mevcuttur.
Motor ve duysal lifler etkilenir. Derin tendon refleksleri
simetrik olarak azalmistir veya alinamayabilir? Hastada 6n
planda kronik enflamatuvar demiyelinizan polinéropatiyi
distinmedik. Miyastenia gravis, cogunlukla postsinaptik
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yerlesimli nikotinik asetilkolin reseptoérlerinin hedef
alindig otoimmin kdkenli bir hastaliktir? Kas glicstzlUugu,
yorgunlukla artar. Sabahlari hastalar kendilerini daha iyi
hissederken, artan hareketle beraber aksam glgsuzlik
genelde  belirginlesir.  Hastalarin  buytk  kisminda
ilk olarak okuler bulgular baglar. Yillar icinde diger
kaslardaki bulgular da tabloya eklenerek jeneralize forma
doénebilir. Tanida anti-asetilkolin reseptér antikorundan,
anti-muscle-specific receptor tyrosine antikorundan,
elektromiyografiden yararlanilir> Olgumuzda okduler,
bulber ya da ekstraokller kas tutulumu yoktu, gin
icinde bulgular dalgalanma goéstermiyordu. Bu noktada,
miyastenia gravis de dusinmedik. Metabolik miyopatiler,
glikolitik ve lipid metabolik yolaklarindaki mutasyonlar
sonucu ortaya c¢ikar. Metabolik miyopatisi olan hastalar
statik semptomlardan ziyade dinamik semptomlardan
yakinirlar. Egzersiz intoleransi, egzersizle olusan miyalji
ve kramplar siklikla gorilir. Ote yandan, bazi hastalarda
progresif kas glcstzlugu gelisebilir? Olgumuzda bulgular
egzersiz sonucu ortaya ¢cikmamisti, miyalji ve kramp yoktu,
anne-babada akrabalik dykusu yoktu, kreatin kinaz dizeyi
yUksek degildi. Bu nedenlerle, metabolik miyopatiler
ayirici tani listesinde arka siralara dustt. Periyodik paralizi;
kas iyon kanallarindaki kusurla iliskili kas glgstzlugu
ataklariyla karakterize, nadir bir néromuskuler hastalik
grubudur. Serum potasyum dlzeyine gbre hipokalemik
periyodik paralizi ve hiperkalemik periyodik paralizi olarak
2 gruba ayrilir* Olgumuzda, potasyum dizeyi 2,13 mmol/L
olarak saptandi. Magnezyum 1,62 mg/dL ve fosfor 3,19 mg/
dL saptandi. Kreatin kinaz dizeyi normal (122 U/L) olarak
tespit edildi. Hipokalemik periyodik paralizi 6n tanisi
ile noroloji yogun bakim Unitesine yatirildi. Potasyum
replasmani sirasinda hastanin kas gii¢stzligunun kademeli
olarak duzeldigi gdzlendi. Replasman sonrasi potasyum
dizeyi 429 mmol/L idi. Ataklarla seyreden simetrik,
proksimal hakimiyetli kas gugstzlugu ve hipokalemisi
olan, potasyum replasmani ile gicsuzlughd tamamen
dizelen hastada hipokalemik periyodik paralizi disinduk.
Periyodik paralizi; voltaj kapili iyon kanali mutasyonlarina,
eksternal faktorlere (6rnegin; renal, mide veya hormonal
bozukluklara ikincil elektrolit bozukluklarina, ilaglar
ve toksik maddelere) bagli olabilir veya bunlarin bir
kombinasyonu (6rnegin; tirotoksik periyodik paralizi)
sonucu olabilir* Ek olarak, tip 1 hipokalemik periyodik
paralizi, dihidropiridine duyarli iskelet kasi kalsiyum
kanali geni CACNAISdeki mutasyonla karakterize edilen
en yaygin ailesel formdur. Diger yandan, hipokalemik
periyodik paralizinin tip 2 ailesel formu, voltaja duyarli
iskelet kasi sodyum kanali geni SCN4A'daki mutasyonlarla
iliskilidir. Bu nedenle, hipokalemik periyodik paralizi ile
iliskili CACNAIS ve SCN4A genlerini iceren molekuler
genetik testi yapmaya karar verdik. ilgili genlerde patojenik



bir varyanta rastlanmadi. Hastanin kizinda Hashimoto
tiroiditi tanisinin oldugu &grenildi. Bu nedenle hastadan
tiroid fonksiyon testlerinin defaatle istendigi ancak
patoloji saptanmadigi daha Onceki tibbi kayitlarinda
gdruldu. Bizim istedigimiz tiroid fonksiyon testleri su
seklinde sonuclandi; T, 7,08 ng/dL (2-4,4), T, 1,83 ng/dL
(0,93-1,7), tiroid uyari hormonu <0,005 ulU/mL (0,27-4,2).
Tiroid ultrasonografide bez parankim ekojenitesi azaldig,
heterojen ve pseudonoduler gérinimde oldugu, tiroid
bezi kanlanmasinin arttigl saptandi. Tirotoksik hipokalemik
periyodik paralizi distnilen hastada iyot kisitli ve disik
karbonhidratli diyet seklinde beslenme aliskanliklarina
yonelik 6neride bulunuldu, endokrinoloji konsultasyonu
sonucu ataklarin dnlenmesi igin beta-adrenerjik reseptor
blokerleri ve antitiroid ilag tedavileri baslandi. Hastadan
bilgilendirilmis onam formu belgesi alindi.

Etik
Hasta Onayi: Hastadan bilgilendirilmis onam formu belgesi
alindi.
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Finansal Destek: Yazarlar bu calisma igin finansal destek
almadiklarini beyan etmislerdir.
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