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Ozet:

Kas-sinir hastalikli hastalar seyrek olmayarak
Acil Servislere (AS) basvurmaktadirlar. Bu
hastaliklarin ¢ogu, kas gii¢siizliigiine ilave olarak,
siklikla solunum ve dolasim yetmezligi yapma
potansiyeline sahiptirler. Bundan dolayi, bu
hastaliklarda erken tani ve dogru tedavi cok 6nemlidir.
Biz bu derleme yazida akut kas-sinir hastaliklarimnin
AS’de erken tan1 ve acil bakimlarini giincel literatiir
esliginde tartistik.

Anahtar Kelimeler: Akut kas-sinir hastaliklari,
erken tani, acil tedavi, acil servis

Abstract

Patients with a neuromuscular disease have been
assessed frequently in Emergency Services (ES). On
the other hand, most of these diseases have a potential
of respiratory and cardiac failure in addition to
peripheral muscle weakness. For this reason, it is
very important to diagnosis early and treatment
appropriately these diseases. In this review paper,
we discussed under the light of the current literature
the early diagnosis and emergency management of
neuromuscular diseases in ES.

Key words: Acute neuro-muscular diseases, early
diagnosis, emergency treatment, emergency service

Giris:

Akut periferal kas-sinir hastaliklarinda kas
gligsiizliigii, santral sinir sisteminin tutulumu
olmaksizin direkt kas, kas-sinir kavsagi veya periferal
motor sinirlerin etkilenmesi ile ortaya ¢ikmaktadir. 1-
3 Periferal kas-sinir hastalikli hastalar seyrek
olmayarak Acil Servislere (AS) bagvurmaktadirlar.
AS’de bu hastalarin hayati fonksiyonlarinin
desteklenmesinden sonra, kas giigsiizliigiine neden
olan hastaligin taninmast ve acil bakim i¢in en uygun
kararm verilmesi ¢ok énemlidir. Ciinkii, bu hastaliklar
potansiyel olarak kontrol edilebilir akut solunum ve
dolasim yetmezliklerine yol agabilirler. Literatiirde
bu konu, olduk¢a seyrek olarak rapor edilmektedir.1,2
. Biz bu yazida periferal kas-sinir hastaliklarinin
AS’de erken tan1 ve acil bakimlarini giincel literatiir
esliginde tartigtik.

Temel anatomi ve fizyoloji

Periferal kas-sinir hastaliklarinin
siniflandirilmasinda kolaylik saglamas: bakimmndan,
motor {init’in tanimlanmasinda yarar vardir. Motor
linit, omuriligin 6n boynuz alfa motor hiicresi, onun
aksonu ve innerve ettigi kas liflerinden olusan bir
sinir-kas birimidir.2 Motor iinitin dzelliklerine gore

iki tip kas lifi vardir: (1) tip 1; oksidatif enzimlerden
ve myoglobulinden zengin, fakat glikolitik aktivitede
zayiflikla karakterize olan liflerdir; (2) tip 2; daha
az oksidatif enzim ve daha fazla glikolitik enzim
aktivitesine sahip olan liflerdir. Bu son tipde, yavag
kasilma ve ¢abuk yorulma s6z konusudur.2 Her bir
kas 1ifi 50-100 adet miyofibril i¢erir. Miyofibriller
iki Z bandi arasindaki bolgeyi kapsayan
sarkomerlerden olugur. Sarkomer icinde kalin
(myozin) ve ince (aktin) flamentler siralanir.2
Istirahatteki bir kasin mambran i¢ yiizii negatif olup
membran potansiyeli 70-80 mV’dur. Bu durumdaki
bir kasin son-plak bdlgesinde, motor sinir
terminalinden spontan olarak salinan asetil kolin
(Ach) paketleri, yayilan bir depolarizasyona yol
acamayan minyatiir son-plak potansiyellerini
olustururlar.2 Bununla birlikte, motor son plak
bolgesindeki post snaptik lokal depolarizasyon, esik
degeri asacak yogunlukta ise (yeterli miktarda Ach
salinim1 1ile iliskili) aksiyon potansiyelerini
olustururlar. Bir aksiyon potansiyelinin akson
terminaline varmasi ile bu bolgede voltaja bagl
kalsiyum kanallarindan kalsiyumun igeri girmesi
tetiklenir. Bunun sonucu olarak ayni anda senkron
olarak yiizlerce Ach paketlerinin salinmasi gergeklesir.
Bu ise son-plak potansiyellerini meydana getirir. Bu
da (eger Ach salimim yeterli ise) postsnaptik membrani
depolarize eder.2 Aksiyon potansiyeli, daha sonra,
kas lifinde T-tiipii (A ve I bandinin birlesme yerinde
yerlesik) boyunca iki yonde yayilarak (3-5 M/s)
terminal sisternalara (sarkoplazmik retinakulumun
kapali wucglari) ulasir ve sarkoplazmik
retinakulumlardan kalsiyum iyonlar1 salinir. Bunun
sonucu olarak kontraktil aparatus kasilir (kalsiyuma
bagli ATP varliginda). Boylece, ince ve kalin
flamentler arasindaki ¢apraz kopriiler vasitasiyla
ince flamentlerin kalin flamentler {izerinde kayarak
ilgili kasin kasilmasini meydana getirir.2
Perferal Kas-Sinir Hastaliklarinin Acil Serviste
Degerlendirilmesi

Motor {initin farkli yerlerini etkileyen nedenler
(anatomik smiflama) Tablo I'de 6zetlenmistir. Bu
hastaliklardan doérdii daha sonra ayrintili olarak
tartisilacaktir. Bu bolimde akut periferal kas
glicsiizlgiine yol agan periferal kas-sinir hastaliklarma
genel yaklasim verilmektedir.

A. Hastanin hayati fonksiyonlarinin
desteklenmesi (stabilizasyon): Ilk olarak hastalarm
havayolu ve solunumunun yeterli olup olmadig:
degerlendirilmelidir. Ciinkii bu hastalar akut kas
giicsiizliiglinlin yaninda siklikla akut solunum ve
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dolagim yetmezligi ile AS’e bagvururlar. Bu amagla
hastanin ses ¢ikarmadaki giicii, ciimleleri
tamamlayabilme yetenegi ve biligsel islevleri
degerlendirilir. Kas-sinir tutulumlu hastalarda ses
cikarmada zorluk, konfiizyon, bas agrisi, giicsiizliik,
halsizlik, yardimei solunum kaslarinin (pektoraller,
skalenler, sternokloidmastoidler, burun levatorlari)
kullanilmas1 ve paradoksal karin hareketlerinin
(diyafram kas gii¢stizliigii) varligr solunum
yetmezligine isaret eder.1,2 Siklikla bu hastalarda,
akciger parankimi primer olarak tutulmadig: igin
hiriltilt solunum yoktur. Boylece solunum
yetmezliginin varlig: diisiiniilen bu hastalar, pulse
oksimetri ve arteriyal kan gazlari ile takibe
almmalidir. Yaygm gii¢siizliigii olan her hastada vital
kapasitenin (ZVK) 6l¢iilmsi onerilmektedir.1,2 Eger
VK, 1L sinirinda ise, hastanin ileri solunum
fonksiyonlarinin degerlendirilmeleri gerekir.2 Ciinkii,
hastanin ventilasyon destegine ihtiyaci olup
olmayacagina (6rnegin; hipoksi varligi, VK <
35mL/kg) karar verilmek gerekir.1,2 Guillain-Barre
sendromunda (GBS) entiibasyon endikasyonlari: (1)

zorlu vital kapasite (FVC) 12-15 mL/kg veya
orofarengeal parazili hastalarda 18 mL/kg’dan daha
diisiik ise; (2) orofarengeal parazili hastalarda
aspirasyon varligy; (3) 4-6 saat stirelik takipde VK’de
giderek diisme; (4) oda havasinda arteryal PO2 <70
mmHg ve (5) 15 mL/Kg’lik FVC’de bile solunum
yetmezliginin klinik bulgularinin saptanmasi.2,4
Akut periferal kas gii¢siizliigii olan hastalarda kalp
monitorizasyonu da gerekir. Ciinkii baz1 hastalarda
otonom tutulum ve kardiyopati olasilig1 yiiksektir.

B. Acil bakim ve triyaj: Akut periferal kas
gligsiizliigii olan bir hastanin stabilizasyonu
saglandiktan sonra altta yatan spesifik hastaligin
tanis1 icin klinik ve laboratuvar incelemeleri
yapilirken bir yandan da solunum fonksiyon testlerine
gore AS’de tedavinin siirdiiriilmesi veya yogun
bakimda tedaviye devam edilmesi karar1 verilir. Bu
arada spesifik hastalik i¢in ilave acil tedaviler de
zaman kaybedilmeden baslanmalidir.1,2 Bu spesifik
tedavi ornekleri asagida verilen bazi hastaliklar
konusu igerisinde anlatilacaktur.

C. Kas giigsiizliigiine neden periferal kas-sinir
hasta hastaliginin taninmasi:

1.) Anamnez:

Anamnezde gii¢siizliiglin baglama zamani (ani,
yavas), seyri (dalgalanma gosterip-gostermedigi),
simetrisi, duyu yakinmalarinin eslik edip etmedigi,
proksimal veya distal kas gruplarin tutup tutmadig:
ve aktivite ile iligkisi (6rn. aktivite ile gii¢siizliikte
artma veya azalma) hakkinda bilgi elde etmek tada
onemli ipuglar1 saglar.1-3 Ayrica gegirilmis benzer
glicsiizliik ataklarinin varligi, bag-boyun travmasi,
uzamig immobilizasyon Oykiisii (6rn. rabdomyolizis
i¢in anlamli olabilir), enfeksiyon ve ameliyat gegirme,
toksik maddeye maruz kalma (alkol-néropati/
myopati,5 organik fosfor vb.) ve ilag kotii kullanimi
(kokain-akut myopati/rabdomyoliz6) ve diger ilaglari
(lovastatin-myopathy7) almanin arastirilmasi tanida

biiyiik oranda yol gostericidir. llave olarak hastalarda
sistemik ve metabolik hastaliklarin (Cushing
sendromu, Addison hastaligi, hipotroidizm,
hipertiroidizm-sekonder hipokalemik PP, diabetes
mellitus ve hiperaldosteronizm) varligr da
sorgulanmalidir. 1

2.) Norolojik Muayene Bulgular: :

Kas hastaliklari: Boyunda, ekstremitelerde kavsak
tipi veya proksimal kas gii¢siizliigii on plandadar.
Kardiyomyopati bulgular: siktir. Bazen, solunum
kas tutulum bulgular1 eslik edebilir. Duyu ve
otonomik tutulumu kural digidir. Myopatilerin
cogunda kraniyal sinirlerin innerve etttigi kaslar
tutulmaz (polimyosit ve dermatomyozit harig).1,2
Kas atrofisi, intakt refleksler diger myopati
bulgularidir. Hastaligin erken donemlerinde
sandalyeden kalkmada veya basamak ¢ikmada giigliik
sergileme, kas hastaliklari i¢in erken uyaric bulgular
olabilir.1 Kaslarda palpasyonda sertlik saptanabilir.
Diger myopatilerin aksine, inflamatuar myopatilerde
kaslar yumusaktir.

Kas-sinir bileskesini tutan hastaliklar: Kraniyal,
solunum ve ekstremite (kusak veya proksimal
yerlesimli) kaslarinda gili¢siizliik olabilir.1,2
Presnaptik tutlumlu olanlarda [6rn. Lambert-Eaton-
myastenik sendrom (LEMS)], otonom tutulum
bulgulari saptanabilir.2 Bu grupta egsersiz sonrasi
giicte artma varken, postsnaptik tutulumlularda [6rn.
myastenia gravis (MG)] ise azalma saptanir.1,2
Periferal siniri tutan hastaliklar: Duyusal bulgular
kas giicsiizliigiine eslik edebilir. Giigsiizliik siklikla
distalden simetrik olarak baslayip proksimale
yayilabilir. Atrofi siklikla vardir. Derin tendon
refleksleri (DTR) azalmis veya kaybolmustur.
Otonom ve kraniyal sinir tutulum bulgulari olabilir.1,2
Motor siniri tutan hastaliklar: Esas olarak motor
bulgular vardir. Bununla birlikte bazen duyusal
yakinmalar eslik edebilir. Bulgular siklikla
asimetrikdir. DTR’ler artmis olabilir [6rn. amyotrofik
lateral skleroz (ALS)].1,2

3. Laboratuvar Incelemeleri:

Tam kan sayim1 anemi ve 16kositoz/ldkopeni
muhtemel sistemik bir hastalig1 gosterebilir. Eozinofil
varlig1, vaskiilit néropatisinde veya triginozis
myozitisinde anlamli olabilir. Artmig eritrosit
sedimentasyon hiz1 (ESH) GBS, infeksiy8z veya
inflamatuar (6rn. konnektif doku hastalig1, inflamatuar
myopatiler) ve vaskiilite bagli noropatilerde
hastaliklarma igaret edebilir.1,2
Kan biyokimyasi ve seroloji - siddetli hipokalemi,
hiperkalemi, hiponatremi, hiperkalsemi (&rn.
malignensi-iligkili gii¢siizliik), hipermagnesemi,
fosfor bozuklugu ve hipofosfatemi kas gii¢siizligii
olan hastalarda saptanabilir.1 Hiponatremi GBS’de
uygunsuz ADH salinimina bagli izlenebilir:2 Total
CPK seviyesinin agir1 artmasi giigsiizliigiin kas
tutulumuna bagli oldugunu gosterir.1,2: Tiroid
fonksiyon testleri (6rn. hipertiroidi), karaciger
fonksiyon testleri (KCFT) (6rn. bozuksa alkol
myopatisi-siroz), bobrek fonksiyon testleri, (6rn.
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bozuksa myoglobunuri ve rabdomyolize isaret
edebilir) tantya yardimcidir. Serum kortizol seviyeleri,
toksikolojik analiz, antiniikleer antibadiler, antiskeletal
kas antibadiler ve Ach reseptor antibadileri tani
koydurucudur.1-3
Idrar-myoglobunuri, infeksiyon, aminoleviinilik
asid, porfobilinojen saptanabilir. Son iki bulgu akut
porfiri tanis1 i¢in anlamlidur.
Solunum fonksiyon testleri-6zellikle VK, 6zellikle
yaygn giicsiizliigii olan hastaliklar igin gerekebilir.
Elektronéromyografi (ENMG)-kas biyopsisi ve
spesifik enzim aktiviteleri ayirici tam igin gerekebilir.3
Gogiis rontgenogrami-timoma/timus hperplazisi,
akciger enfeksiyonu veya malignensisini gosterebilir.
EKG monitorizasyonu-aritmi (6rn. otonomik tutulum,
hiperkalemi) ve diger EKG bozukluklarin takip i¢in
gerekir.1-3
Akut Kas Giigsiizliigiine Yol Acan Baz Periferal
Kas-Sinir Hastaliklar:

A. Guillain-Barre Sendromu

GBS otoimmiin bir noropatidir. 2 Her hangi bir
yasda goriilebilir (ortalama 40 yas). Insidansi 0.6-
1.9 /100 000 kisidir. GBS’li hastalarin yaklagik
yarisinda klasik basvuru nedeni assenden-simetrik,
motor paralizidir. Anamnezde 1-4 hafta once
gecirilmis enfeksiyon (6rn. tist solunum yolu, ishal-
-en sik ajanlar sitomegalovirus, ebsteynbarvirus,
herpes simpleks, mikoplazma, influenza ve
kampilobakter jejuni, HIV), immiinizasyon, ilag (6rn.
streptokinaz, heroin) cerrahi girisim ve bobrek nakli
hikayesi olabilir.1,2,4 Hastalik Hodgkin hastalig1,
sistemik lupus eritematoz (SLE) ile de iliskilidir.1,2
GBS sinir koklerini (motor ve otonom--%635
oraninda9), spinal, periferal ve kraniyal (> %50 VII.
kraniyal sinir) sinirleri tutar.2 Nadiren duyu sinirlerini
de etkileyebilir (GBS’nin varyantlarinda daha sik).1,2
Motor bulgulara ilaveten otonom tutulum bulgulari
(siniis tagikardisi, bradikardi, ventrkiiler tasikardi,
QT uzamasi veya asistoli, ortostatik hipotansiyon ve
hipertansiyon, gegici mesane paralizisi, artmis-azalmis
terleme ve paralitik ileus) saptanabilir.2,9 Ekstra
okiiler kaslar, pupiller ve alt kraniyel sinir tutulumu
nadirdir.9 Bazen gii¢siizliik kollardan veya kraniyal
sinirlerden baglayip dessenden ilerleyerek (% 14)
bacaklara yayilabilir (6rn. Miller-Fischer
sendromu).1,2 Giigsiizliikte ilerleme siklikla bir
aydan daha uzun siirmez [varyantlarda (Tablo II) 8
haftay1 gecebilirse de bu durum kronik inflamatuvar
demyelinize polindropatiyi (CIDP) gosterebilir].
Tutulan ekstremitelerde DTR’ler hemen daima
yoktur.1 Solunum kaslar1 tutulabilir ve hastalarin
%10-25’inde mekanik ventilasyon gerekir (ilk 18
giin i¢inde).2,8 GBS’de tam kriterleri Tablo III’de
verilmistir. Beyin omurilik sivisi (BOS)
albiminositolojik disosiasyon sergiler. Psedotiimor
serebri gelisen olgularda BOS basinc yiikselir. Protein
ilk 48 saatte siklikla normaldir. Ancak, ilk 1 hafta
icinde artmaya baslar ve 3-4. haftada pik yapar (bazen
1800 mg/dL’e ulasabilir).9 Gegici oligoklonal IgG
bantlar1 ve myelin beyzik protein goriilebilir. En

erken ve en yaygin elektrofizyolojik anormalite distal
motor latanslarda uzama ve F-dalga kayb1 veya
gecikmesidir.2,4 Ayrica, motor sinir ileti hizinda
yavaglama, parsiyel motor ileti blogu ve CMAP’de
temporal dispersiyon (segmental demyelinizasyonu
gosterir) saptanabilir. Eger aksonal tutulum veya
distal ileti blogu varsa CMAP amplitiidiinde azalma
saptanir (distal CMAP amplitiidii normalin %20’
veya daha az olmasi kétii prognozu gosterir).10 Igne
EMG’si erken fazda sadece tam kasida seyrelmeyi
gosterir. ESH minimal yiikselebilir. Bazen uygunsuz
ADH salinimina baglh hiponatremi saptanabilir.2
Serumda IgG-antiglikolipid antibadileri ve GM1,
GD1a, GD1b (Miller Fisher) ve GQ1b gangliozid
IgG-antibadileri saptanabilir. Lumbosakral MRG’de
lomber koklerin gadalonyum tuttugu gozlenebilir.4
Spesifik tedavide, profilaktik heparinizasyon
(pulmoner embolisi riski), otonom bozukluklarin
erken tedavisi ve plazmaferez (200-250mL /kg, giinliik
3-5 defada, 8-13 giin) veya intravendz immiin
globulin (400 mg/kg/giin, 5 giin) yer alir.2,3 Diger
otoimmiin hastaliklarin aksine GBS tedavisinde
steroid tedavisinin yeri yoktur. Halen tartigilan
tedaviler arasinda BOS filtrasyonu, IVIG’e ilave
olarak IFN-bla tedavileri vardir.11 Olgularin %15’
tam olarak diizelir. Rekiirrens orani %2-5 dir.
Mortalite %3-8’dir.1-3
B. Myastenia Gravis

Myastenia Gravis (MG) post-snaptik Ach
reseptorlerine kars: antikor gelisimine bagli olusan
bir otoimmiin hastaliktir.1 MG’in insidans1 2 ile 5
/1000000 olgul2 ve prevelansi ise 0.5-
14.2/100000°dir.2 Hastalik kadinlarda daha siktir
(K/E=3:2). Kadinlarda en sik 30’lu yaslarda
goriiliirken erkeklerde 60-70°1i yaglarda daha sik
ortaya cikar.1,13 Hastalik SLE, timoma ve timik
hiperplazisi (Ach reseptorleri i¢in duyarlanmis T-
hiicrelerinin kaynag) ile iligkili olabilir.14 En sik
yakinmalar ptosis (%25) ve diplopi (%41) dir.3,15
Bununla birlikte hastalar, yutma gii¢cliigii, sac
taramada ve basamak c¢ikmada zorluk ile de bag
vurabilirler.1-3 Pupiller, DTR ve duyu normaldir.
Olgularin %15-20’inde okiiler myasteni ve geri
kalaninda yaygin myasteni vardir.1,16 Yaygin grupta
boyun (fleksor kaslar>ekstansor kaslar), ¢ene,
diyafram ve interkostal kaslar etkilenebilir.1-3 Sicak,
stres, parlak 1s1k, cerrahi islem, infeksiyon,hipo-
hipertiroizm menstrual siklus-gebelik ve
noromiiskiiler kavsagi etkileyen ilaglar (Tablo IV)
myastenik semptomlar kotiilestirdigi bildirilmektedir.
13,17 Provokativ manevralarla kaslarda yorgunluk
(6rn. ekstraokiiler kaslarda) taniy1 destekler. Tani
kisa etkili antikolinesteraz ilagla (edrofonyum-
tensilon; 10 mg ampul) iyilesme gozlemlenerek, tegit
edilebilir.1 Onerilen uygulama, baslangigta 1 ile 2
mg edrofonyum klorid intravenoz yavag infiizyon
verilir. Eger bu test doz iyi tolere edilirse 30 saniye
sonra kalan 8 mg da verilir. Eger MG varsa kas
glicsiizliiglinde diizelme (pitozisde diizelme en
spesifik olanidir) beklenir.1-3 Edrofoniyumun
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saniyeler i¢inde etkisi baslar ve 5 - 10 dakika siirer.
Yanlis pozitiflik, ALS, LEMS, GBS, intrakraniyal
timor, botulizm, kavernéz sinus lezyonlari,
polimyozit ve alkolik myozit’de goriilebilir.15,17,18
Alternatif olarak, 6zellikle edrofonyuma cevap yoksa,
1,5 mg neostigmin IM (muskarinik yan etkiler i¢in
ilave 0.6 mg atropin verilir) uygulanabilir ve
edrofonyuma benzer cevap alinir.3 ENMG’de: (1)
2-3 Hz’lik repetitif sitimiilasyana %10’dan fazla
dekrement cevap (hastalarm %77’inde)19 (ancak en
az 24 saat Oncesine kadar, pridostigmin almamig
olmak gerekir) saptanabilir; (2) tek lif EMG’sinde
klinik olarak gii¢gsiiz kaslarda (6rn. ekstensor
digitorum kommunis) ayni motor {initin iki kas lifi
aksiyon potansiyelleri arasindaki intervalde artma
(Jitterde artma) gosterilebilir (yanlis pozitiflik ALS
ve polimyozit).1-3 MG’de en spesifik tan1 serum
Ach reseptorlerine karsi gelisen antikor diizeyinde
artmanin gosterilmesidir (Okiiler tipin %71 ve yaygin
tipin %80-90’da).20 AS hekimi MG’li hastalara bazi
ilaglar1 vermeden kacinmalidir (Tablo IV). Spesifik
acil tedavi, klinik siddete gore planlanmalidir: (1)
hafif MG (Okiiler semptomlar veya hafif proksimal
kas gii¢siizliigii var, ancak orofaringeal gii¢siizliik
yok ve ventilator destegi gerekmiyor); ayaktan tedavi
(4-8 saatte 30-60 mg pridostigmin, gerekirse 1,5-
2mg/giin prednizon eklenir) edilebilir; (2) orta siddetli
MG (orofaringeal gii¢csiizliik, aspirasyon riski,
ekstremite gii¢siizliigii ile birlikte veya olmadan hafif
ventilator destegi gereken hastalar); hasta miimkiinse
yogun bakima alinmali, eger VK 12-15mL/kg ise
veya tidal voliim <4-5 mL/kg solunum destegine
baslanir, PF yapilir (yapilamiyorsa IVIG tedavisi
baglanmalidir); (3) agir MG [ventilator destegi gerekir,
kendi sekresyonlarini yutamaz/temizleyemez
(myastenik kriz)]; hasta yogun bakima alinmali ve
antikolinesteraz ilaglar stoplanmalidir ve miimkiinse
prespitan faktorler [ilaclar (Tablo IV), infeksiyonlar
(olgularin %38’inde), gebelik ve cerrahi girigimler]

diizeltilmelidir.1 Hemen PF baglatilmali ve yiiksek

doz prednizon baglanmalidir.1-3 Myastenik krizli
olgularda mortalite %10’dur.21 Timektomi, timomal
veya erken baslangicli ve seropozitif timomasiz
hastalarda onerilmektedir.11
C. Inflamatuvar myopatiler

Bu grupda esas olarak polimyozit (PM),
dermatomyozit (DM), inkliizyon cisimcigi myopatisi
(IBM) yer almaktadir.1 PM, her hangi bir yasda
goriilebilir (en stk 40-60’11 yaslarda).3,13 Insidans
5-10/100000 kisidir.22 Hastalik 6zellikle proksimal
ve kavsak kaslar tutar. GOz kaslari ve bulber kaslar
siklikla tutulmaz. Ancak faringeal ve 6zofagial
motilitenin degismesi ile iliskili olarak disfaji
goriilebilir. Kas gii¢siizliigiiniin yanisira kas agrisi,
solunum giicliigii (bazi1 hastalarda ventilasyon destegi
gerekebilir) ve yumusak kaslar hastaligin sik goriilen
ozellikleridir.1-3 Ayrica Raynoud fenomeni, kardiyak
tutulum semptom ve bulgulari, artralji, kramplar,
kilo kaybu, halsizlik, hafif ateg klinik tabloya eslik
edebilir. Bagmni tutamama goriilebilir.1-3 Mortalite

% 15-30 olarak bildirilmektedir.13 Hastalarm beste
birinde anti Jo antikorlari saptanir.22 DM, eklemlerin
ektensor yiizii ve goz kapaklari tizerinde eritematoz
ras (heliotrop rag) gibi ilave bulgularla kendini
gosterir. Ayrica kas agris1 her hastada goriilmez. Bu
iki hastalik arasmda bazi immiinolojik (yani, DM’de
kas kapilleri/kiiciik arterioller etkilenir ve humoral
reaksiyon dnplanda iken PM’de esas olarak kas lifleri
direkt hiicresel reaksiyon altindadir) ve bununla ilgili
histopatolojik (DM’de kaslarda mikroenfarktlar
olusurken PM’de nekrotik kas lif bulgular1 6n
plandadir) farklar vardir.1-3 Bununla birlikte herikisi
de skleroderma, SLE, romatoid artrit ve Sjogren
hastalig1 gibi otoimmiin hastaliklarla ile iligkilidir.1-
3 Bu hastaliklarda CK ¢ok yiikselir ve normal olmasi
da hastalig1 diglamaz. ENMG siklikla, myopatik
bulgularla birlikte néropatik bulgular1 gosterir.1,2
ESH’da artma olabilir.2 Spesifik acil tedavide
prednizon 2mg/kg-maksimum 100 mg baslanir ve
belirgin diizelme sonrasi 60-80 mg/giin olarak devam
edilir (daha sonra azaltilarak giin asir1 olarak 2-3 ay
devam edilmesi onerilmektedir).22 Sitotoksik ilaglar
(6rn. azotioprin 1.5-2 mg/kg/giin oral) tek basina
veya steroidlerle birlikte verilebilir. Antiinflamatuar
ilaclar da yararlidir.1-3

IBM’nin etyolojisi bilinmiyorsa da, T hiicre (kas
liflerinin CD8+ sitotoksik hiicreler ile infiltrasyonu)
iligkili myotoksisite ve muhtemel multifaktoryel
genetik gecis (6rn. mitokondrial DNA delesyonlarinda
artma) siipheleri vardir.3,22 Ayrica IBM’in otoimmiin
hastaliklar, DM, diffiiz periferal noropati ile de ilskisi
vardir. Sporadik IBM erkeklerde daha sik goriiliir
(E>K), siklikla 50 yas sonrasi baglar ve
ilerleyicidir.3,22 Agrisiz proksimal ekstremite kas
giigsiizliigii ve patella reflekslerinin depresyonu erken
olarak ortaya ¢ikar.3,22 Hem alt hem de {ist ekstremite
distal kaslar1 da tutulabilir.22 Hastalikta CK normal
veya ylikselmis olabilir. Tan1 histolojik muayene
(nekrotik olmayan liflerde keskin kenarli santral
vakuoller, inkliizyon cisimcikleri ve amiloid birikimi)
ile kesinlesir., ENMG bulgular1t DM ve PM’e
benzer.22 IVIG tedavisinin faydasi agik degildir.3
Steroidler siklikla etkisizdir.22 Immiinosiipressifler
birkac hastada hafif diizelme saglamistir. Herediter
IBM’de (9. Kro./ OR veya OD) biyopsi bulgular
klasik IBM’dekilere benzerse de hiicre infiltrasyonu
yoktur ve amiloid daha azdir. Ayrica quadriseps kas
giicii normaldir. Hastalik klasik olandan daha erken
yasda baglar ve daha yavas ilerler.1-3
D. Periyodik paraliziler

Hipokalemik periyodik paralizi yasamin ikinci
dekadindan itibaren ortaya cikabilir. Familyal
olanlarda (OD) kromozom 1’deki dihidropridin
reseptorlerini kodlayan gende (dihidropridin sensitif
kalsiyum kanallar1 defekti) mutasyon vardir.3 Ayrica
11 ve 17. kromozomlarda da mutasyonlar
gosterilmistir. Anamnezde gecirilmig ataklarn varligi,
agir egzersiz, agir karbonhidrat alma ve hipokalemi
yapabilen hastaliklarin (tirotoksikozis, gastrointestinal
kay1p veya ilaglar) varligi tanida yardimeidir. Klinik
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tablo, bacaklarda ve sirtta parastezi ile baslar ve proksimal kas giicsiizliigii ile tamamlanir.13 Paraliziler
siklikla sabah uyanmayi takip eder. Eger tadavi edilmezse paralizi 6-48 saat siirebilir. Provagatif test (6rn.
oral glukoz) pozitifligi taniy1 destekler. Bazi hastalara nadiren ventilator destegi gerekebilir. Potasyumun
verilmesi (6rn. 5-10gr oral) siklikla semptomlar: diizeltir.13 Proflaksi asetazolamid ile yapilir.

Hiperkalemik form OD gecer ve siklikla soguga maruz kalma ile prespite edilebilir.23 Bu form
hipokalemik olandan daha seyrektir. Etkilenen kromozom 17 dir (Sodyum kanali alfa 4 geni).1-3 Kraniyal
sinirler korunur.1-3 Periyodik paralizide bir refleks ¢ekici ile karin kaslar1 boyunca vurulursa, bu kaslarin
depolarizasyonuna neden olur ve lokalize kontraksiyon ile sonuglanir. Oysa kas paralizisi primer kas
hastali§na bagh ise higbir kas kontraksiyonu goriilmez.1 Her iki tip icin ENMG’de atak sirasinda CAMP
amplitiidlerinde belirgin azalma ve hiperkalemik PP’de ilave myotoni bulgulari saptanir. Hiperkalemik
PP’de IV kalsiyum glukonat akut atak i¢cin onerilmektedir. Bazen IV sodyum akut atagi diizeltebilir.
Diklorfenamid veya asetozolamid proflakside kullanilmaktadir. Meksiletin (Na+ kanallarini bloke eder) ve
fenitoin myotonide yararhdir.13

Tablo I. Motor Unitin Etkilenen Parcasma Gore Baslica Periferal Kas Giigsiizliigii Nedenleril-4,13, 22

Kas Kas-sinir kavsagi Periferal Sinir Motor Néron
Periyodik paralizi Botulizm Difterik NP Amyotrofik lateral skleroz
Toksik myopati Myastenia Gravis Guillain-Barre sendromu Spinal miiskiiler atrofiler
YB myopatisi LEMS Porfirik noropati Polimyelit
Inflamatuvar myopatiler Hipofosfatemi Arsenik noropati
Myoglobinurik myopati Kfritik hastalik néropatisi
X-gecisli distrofiler Tik paralizisi
Myotonik distrofi Organofosfat zehirlenmesi
Mitokondriyal myopati Karbamat zehirlenmesi
Hipermagnezemi

LEMS; Lambert-Eaton (Myastenik) Sendrom

Tablo III. Guillain-Barre Sendromu’nun Tani Kriterleri*.1-3

Tam Icin Gerekenler Taniy1 Destekleyenler Taniya Aykir: Olanlar
Bir ekstremiteden daha fazlasinda 4 haftalik ilerleme Gligsiizliigiin belirgin
ilerleyici giigsiizliik olarak asimetrik olmasi
Proksimal arefleksi veya hiporefleksi Rolatif olarak simetrik Normoaktif derin tendon refleksler
ile beraber distal arefleksi defisit
Hafif duyusal tutulum Barsak ve mesane
fonksiyon bozuklugu

(baslangicta veya devamli)

Kraniyal sinir tutulumu BOS’da >50 beyaz hiicre veya
(6zellikle 7.sinir) >0/pL PMN hiicre

Ilerlemenin durmasindan Seviye veren duyu (iyi sinirlanmig
itibaren 4 hafta icinde duyu seviyesi)

diizelmenin baglamast

Otonomik disfonksiyon

Baslangicta atesin olmamasi

1 hafta sonrasinda beyin-omurilik
S1vis1 proteinin artmast

BOS’da >10/pL beyaz hiicre varlig
Sinir iletim hizinda azalma

veya iletim blogunun** varlig
(birkag hafta devam eder)

*, Mevcut klinik tabloyu agiklayabilen bagka hastaliklarin da (6rn. porfiri, botulizm) diglanmasi gerekir. **, Temporal
dispersiyon yoklugunda distalden-proksimale CAMP amplitiidiinde %30’ dan fazla azalma.
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Tablo IV. Myastenia Gravis’li Olgularda Kullailmas: Sakincah Tlaclar.1,2,13

Kalp ve Damar Hormonlar Anti-infeksiyéz Psikotropikler Noromiiskiiler Antiromatikler Analjezikler

Haclart Tlaglar ve Anti- Blokerler ve Anestetikler
epileptikler
Kinidin ACTH  Ami.glikozidler Lityum Tubokiirarin Kolsisin Morfin
Beta-blokerler ~ Steroidler ~ Klindamisin Klorpromazin Pankuronyum  D-Penisilamin Kodein
Lidokain Tiroid ilaglar1 Polimiksinler Haloperidol ~ Siiksinilkolin Klorokin Meperidin
Verapamil Basitrasin Amitriptilin Dilaudid
Trimetafan Sulfonamidler Imipramin Lidokain
Tetrasiklinler Fenotiazinler Prokain
Klorokin Fenitoin
Kinin Barbituratlar
Magnezyum siilfat
Etosuksimid
Paraldehid
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