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OLGU SUNUMU / CASE REPORT
Fasial Diplejinin Eslik Ettigi Kronik inflamatuar Demiyelinizan
Poliradikiilonoropati Olgusu
A Case of Chronic Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy Associated

Facial Diplegic
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Tedavi edilebilir polindropatilerden olan Kronik inflama-
tuar Demiyelinizan Poliradikiilonéropati (KIDP) bazen
hizli progresyon gdosterebilir ve kranial sinir tutulumlar
da tabloya eklenebilir. Yapilan calismalarda bu tani ile iz-
lenen hastalarin % 6-15'inde basta fasial sinir olmak tze-
re diger kranial sinir tutulumlar saptanmistir. Olgu su-
numu yaptigimiz 37 yasindaki erkek hastada bacaklarda
uyusma ve gucsiizliik sikayetiyle baslayip 3 yil icinde hizh
progrese olan klinik tabloya kranial sinir tutulumlarinin
eklendigi saptandi. Labaratuar ve elektrofizyolojik deger-
lendirme ile hastaya KiDP tanisi kondu. Bu olguda KiDP
hastaliginin seyri sirasinda kranial sinir tutulumunun da
gozlenebilecegi vurgulanmak istenmistir.
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ABSTRACT

Can be treated polyneuropathy for treatment of chronic
inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy
sometimes shows rapid progression, cranial nerve in-
volvement be added to table. In studies of patinets with
diagnosis of facial nerve at 6% to 15%, other cranial nerve
involvement were identified. A case report of our 37 ye-
ars — old male patient who had numbness and weakness
in legs, stating with complaint of 3 years according to
studies, clinical presentation depends cranial nerve was
added, patient with CIDP was diagnosed with laboratory
and electrophysiological evaluation. In this case, cranial
nerve involvement in CIDP be observed during course of
disease is emphasized.

Keywords: Chronic inflammatory demyelinating polyra-
diculoneuropathy, cranial nerve involvement, facial dip-
legia
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GIRiS

Son zamanlarda daha iyi taninmakta olan KiDP
tedavi edilebilir polinéropatilerden olmasi ne-
deniyle 6nemlidir. KIDP klinik, elektrofizyolojik,
BOS ve histopatolojik 6zellikleriyle ayirdedilebi-
len, otoimmin mekanizlarin rol aldigi bir poli-
ndropatidir. iki ay1 asan bir siirede ve genellikle
yavas bir progresyon gosterir. Ancak bazen ag-
resif bir seyirde gosterebilir. Relaps ve remisyon-
larla atakh bir form seklinde de olabilmektedir
(1,2). Bizde motor néron hastaligi diistintlerek
klinigimize refere edilen, fakat kranial sinir tu-
tulumu belirgin olan agir seyirli bir KIDP tanisi
alan bir vakayi paylastik.

OLGU SUNUMU

Otuzyediyasinda erkek hasta, kol ve bacaklarda
gli¢ kaybi, uyusma ve agri, konusma bozuklugu
sikayetleriyle poliklinigimize basvurdu.
Yakinmalari 3 yil 6nce bacaklarda agri ve
uyusma ile baslamis. O donemde bir beyin
cerrahisi kliniginde degerlendirilen hastanin
sikayetleri lomber disk hernilerine bagh multipl
lumbosakral radikiilopatiye baglanarak opere
edilmis. Fakat yapilan operasyondan sonra
hasta fayda gormemis ve sikayetleri giderek
artmis,  kollarinda da gli¢siizlik agn ve
uyusmalar baslamis. Giderek artan sikayetleri
son donemlerde daha hizli ilerlemis ve son 6
aydir artik ylriyemez duruma gelmis. 3 aydir
da konusma bozuklugu baslamis. Hastanin
0zge¢mis ve soygecmisinde 6zellik yoktu.

Hasta klinigimize basvurdugunda norolojik
muayenesinde; Genel durumu orta, oryante ve
koopere idi. ileri derece kasektik ve yaygin kas
atrofisi mevcuttu. Konusma nazone idi. Direkt
ve indirekt 1sik refleksi; bilateral olarak alinabilen
hastada pupiller izokorik, goz hareketleri her
yone serbest idi. Fasial dipleji mevcuttu. Uvula
orta hatta, gag refleksi azalmisti. 4 ekstremitede
proksimallerde belirgin 3/5 kas gucunde idi.
Ellerde belirgin tenar, hipotenar ve interosse6z
atrofi mevcuttu. Yapilan ylzeyel duyu
muayenesinde ise 4 ekstremitede de distallerde
daha belirgin hipoestezi saptandi. Taban cildi
refleksinde bilateral flexér yanit alinmaktaydi,
derin tendon reflekslerinde global arefleksi
mevcuttu. Sfinkter kusuru yoktu.

Hastaninoncelikleistenenrutinkantetkiklerinde

belirgin anormallik yoktu. Elektromiyografi
(EMQG) tetkikinde st ve alt ekstremitelerde
bakilan tiim sinir ileti calismalarinda hem motor
hemde duysal yanitlar alinamadi (yanitlar hig
alinamadigi icin tablo seklinde sunulamadi).
Fasial sinirileti calismasindaikiyanli Fasial motor
yanitlar alinamadi. Blink refleksi ¢alismasinda
ise yine iki yanh R1 ve R2 yanitlari alinamadi.
igne EMG'sinde hem proksimal hem de distal
kaslarda uzun sureli tek ossilasyon seklinde ileri
derecede rekritmani azalmis, ylksek amplittidlIu
motor (init potansiyel (MUP) aktivitesi saptandi.

BOS tetkiki ve polinéropati nedeni olabilecek
hastaliklara yonelik kan tetkikleri yapildi. BOS
proteni belirgin yukselmisti (309mg/dl). Kranial
MRG'de birka¢ adet milimetrik nonspesifik
iskemik odak ile uyumlu goérinim disinda
ozellik yoktu. Kan tekiklerinde tiroid fonsiyon
testleri, Vitamin B12, HgA1c, immunglobulin
ve kompleman seviyeleri, otoimmin panel
gibi polindropati yapabilecek hastaliklara
yonelik tetkiklerde anormallik saptanmadi.
Hasta KIDP kabul edilerek 10 giin 1000 mg/
gin metilprednisolon tedavisi baslanildi ve
sonrasinda 1 mg/kg oral tedavi devam edilerek
poliklinik takibine alindi.

TARTISMA

Hastanin 6ykusi akut polindropati ile uyumlu
degildi. 2-3 yillik bir stirecte gelismekle birlikte
arada atak denilebilecek hizli progresyon
goOzlenen peryodlarda mevcuttu. Hem motor
hem duysal periferik sinir liflerinin yaygin ve agir
etkilendigi, ayrica kranial sinir tutulumununda
oldugu bu kronik tablonun bir KIDP olabilecegi
dusinlldi. BOS proteini belirgin bir sekilde
yuksek idi ve polinéropati nedeni olabilecek
hastaliklara  yonelik  yapilan  tetkiklerde
anormallik yoktu.

KiDP simetrik duysal-motor liflerin etkilendigi
, EMG'de demiyelinizan 6zellikler tasiyan ve en
az 8 haftaya yayilan progresyon gdsteren bir
polindropatidir. KIDP'nin prevalansi 100000 de
1-2 arasinda degismektedir (3). Henliz Guillain
Barre Sendromundaki gibi daha net kanitlar
bulunmasa da otoimmin nedenlere bagl
gelistigi dustinilmektedir (4). KiDP’de immun
atak baslica miyeline karsidir, bununla beraber
sekonder akson kaybi da ortaya ¢ikmaktadir.



KiDP’nin zamana bagli olarak farkl degisiklikler
gosteren iki paterni bulunmaktadir. %60dan
fazla hasta aylar ve yillara yayilan kesintisiz veya
basamakli seyir gozlenirken, lcte birinde kismi
veya tam iyilesmelerle seyreden relapsli forma
rastlanir (2). Relapsla giden grupta hastalar
belirgin olarak genc¢ ve kranial sinir tutulumu
daha siktir. Bu hastalar tedaviye daha iyi yanit
verebilirler (5).

Bu hastaligi diger noéropati sendromlarindan
ayiran Onemli bir o6zellik proksimal kas
gli¢stzligunin on planda olmasidir. Jeneralize
hiporefleksi veya arefleksi varhigi kuraldir.
Genellikle bacaklarda daha agir olmak Uzere
kol ve bacaklar beraber tutulmaktadir. Azalan
sitkhga gore siralandiginda; kollarda postural
tremor, periferik sinirlerin kalinlasmasi, papil
o0dem, fasial ve bulber glgsuzlik izlenen ek
bulgulardir. Nadiren mekanik ventilasyon
gerektiren solunum yetmezligi ve otonomik
disfonksiyon gelisebilir (6).

Bu klinik bulgular bir ¢ok polinéropatide
gorilebilmektedir. Bu nedenle KiDP tanisinda
elektrofizyolojik  bulgular, BOS  bulgulan
desteklemelidir. Diger bir antitede daha az
oneme sahip olmakla birlikte sinir biyopsi
bulgularidir. ~ Sinir  biyopsisinin  KiDP'de
spesifik bulgulari olmayip, perivaskiler hiicre
infiltrasyonu, segmental demiyelinizasyon ve
remiyelinizasyon bulgulari beklenir. Bununla
beraber vyapilan calismalarda aksonal ve
mikst degisikliklerde bildirilmistir. Tekrarlayan
demiyelimnizasyon ve remiyelinizasyonlarla
schwann hicre proliferasyonu sonucu sogan
zar1 goruniimu olusur (7- 9). BOS incelemesinde
protein diizeyi 45 mg/dl Uzerinde iken hiicre
sayisi 10/uL altinda olmahdir. Elektrofizyolojik
bulgular ise genel olarak; en az 2 sinirde
distal latansda uzama, motor iletim hizlarinda
normalin %70 altindaki homojen olmayan
disus, F dalgasi uzamasi veya yoklugu, kismi
iletim bloklari ve en az 1 sinirde temporal
dispersiyon paterninin gorilmesi seklindedir(1).
Bu ozellikleri gosteren ve polinéropati sebebi
olabilecek diger nedenler ve sistemik hastaliklar
ekarte edilen hastalarda ancak KIDP tanisi
konulabilir.

KIDP ‘de kranial sinir tutulumu nadirdir (10-
13). Yapilan calismalarda bu tani ile izlenen
hastalarin ~ %6-15'inde  basta fasial sinir
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olmak Uzere diger kranial sinir tutulumlan
saptanmistir (14, 15). Bu tutulumun cogu
olguda ekstremite etkileniminden aylar hatta
yillar sonra ortaya c¢iktigi, okulomotor ve
abdusens siniri tutulumundaysa bu sirenin
daha kisa olarak saptandigi goézlenmistir
(10, 12, 13). KIDP bulgularinin kranial sinir
tutulumu ile baslamasiyla ilgili bilgiye ise

rastlanmamistir.  Kranial ~ sinir  tutulumu
diyabet, sjogren, sarkoidoz, noroborrelioz
gibi bircok hastalikda ve akciger kanseri

gibi malignitelerde de gorilebilmektedir.
Bizim olgumuzda bu hastaliklara yonelik
yapilan tetkiklerde anormallik saptanmadi.
KiDP'de kranial sinir tutulumu ile ilgili klinik
belirtilere nadir rastlanmasina ragmen bu
hasta grubunda subklinik elektrofizyolojik
degisikliklere asemptomatik doénemde sikca
rastlanmaktadir (16). Klinik olarak kranial sinir
tutulumu goézlenmeyen hastalarda yapilan
elektrofizyolojik calismalarda  hastalarin %
60'Inda fasial sinir motor latansinda uzama,
%85'inde ise blink refleks anormallikleri
saptanmistir (17).

KiDP'de kortikosteroid, intravenéz immung-
lobulin (iVIG), plazma degisimi etkin tedavi
secenekleri olarak tanimlanmistir (18- 21). Ya-
pilan calismalarla bu tedavi yaklasimlari ile 3.
ayin sonunda hastalarda gozlenen semptom
ve sikayetlerin yaklasik % 80 oraninda duzeldi-
gi gosterilmistir. Bizde muayene, labaratuar ve
elektrofizyolojik olarak degerlendirip KiDP tani-
si koydugumuz hastaya kortikosteroid tedavisi
vererek takip etmeye basladik.

Literatirde KIDP ve fasial dipleji birlikteligi
nadiren raporlanmistir. Bu olgu ile KIiDP
seyri sirasinda kranial sinir tutulumununda
olabilecegi vurgulanmak istenmistir.
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