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Olgu Sunumu/Case Report

Cocuklarda nadir goriilen bir Guillan Barre sendromu alt tiirii: Akut aksonal

motor noropati

A rare subtype of Guillain Barre syndrome in children: Acute axonal motor

neuropathy
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Oz

Guillan Barre Sendromu en sik goriilen akut, immiin
aracili demiyelinizan poliradikulondropatidir. Guillan
Barre Sendromu klinik ve elektrofizyolojik bulgularina
gore alt tiirlere ayrilir. Bu alt tiirlerden birisi olan akut
aksonal motor ndropati ¢ocuklarda ¢ok nadir goriiliir.
Bu c¢alismada ayaklarinda ve ellerinde uyusma,
gozlerini tam olarak kapatamama, peltek konusma,
islik  calamama sikdyeti ile bagvuran ve fizik
muayenesinde hiperrefleksi saptanan akut aksonal
motor ndropati tanili on alti yagindaki erkek olguyu
sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Cocuk; Guillan Barre sendromu;
Noropati.

Abstract

Guillan Barre Syndrome is the most common acute,
immune-mediated demyelinating
polyradiculoneuropathy. Guillan Barre Syndrome is
divided into subtypes based on clinical and
electrophysiological findings. Acute axonal motor
neuropathy, one of these subtypes, is very rare in
children. In this study, we present a sixteen-year-old
male patient with a diagnosis of acute axonal motor
neuropathy, who presented with numbness in his feet
and hands, inability to close his eyes fully, slurred
speech, and inability to whistle, and hyperreflexia was
found in his physical examination.

Keywords:  Child; Guillan Barre  syndrome;
Neuropathy.
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Akut aksonal motor nropati.
Giris

Guillan Barre Sendromu (GBS) en sik
goriilen akut, immiin aracili demiyelizan
poliradikulondropatidir. Goriilme sikligi 0.6-
4.0/100.000°dir.> Bu hastalikta birka¢ giin
icinde gelisen giicsiizlilkk, derin tendon
reflekslerinin kaybi, minimal duyu kayb,
beyin omurilik sivis1 (BOS) incelemesinde
albiiminositolojik disosiasyon izlenir.>® GBS
klinik ~ ve elektrofizyolojik  bulgulara
dayanarak; klasik demiyelinizan form, akut
inflamatuar ~ demiyelinizan  polindropati
(AIDP), akut aksonal motor ndropati
(AMAN), akut motor-duyusal aksonal
noropati (AMSAN) ve diger GBS tiirleri
olarak smiflandirilir.*® Ancak
elektrofizyolojik bulgular GBS'nin tanisinda
ve smiflandiriimasinda belirleyici rol oynar.’
AMSAN’1 klinik bulgulara gore ayirt etmek
zordur. AMAN, Klinik olarak duyusal
tutulumu olmayan motor noropati ile
karakterizedir. AMAN tanisi,
elektrofizyolojik incelemede birlesik kas
hareket potansiyellerinin azalmasina (BKAP),
duyusal sinir hareket potansiyeli (SNAP)’
inde degisiklik olmamasina ve demiyelinizan
bulgularmn olmamasma dayamr.? AMAN
erkek c¢ocuklarda kizlara gore daha sik
goriilir ve olgularin ¢ok biiylik kismi
tamamen  normale  déner.®  AMAN
hastalarma erken evrelerde AIDP teshisi
konulabilir.

Bu olgu sunumunda atipik klinik
bulgularla  klinigimizde takip ettigimiz
AMAN tanili c¢ocuk olguyu sunmay1
amacladik.

Olgu Sunumu

On alt1 yasinda erkek olgu, {giincii
basamak bir hastanenin acil servisine
ayaklarda ve ellerde uyusma, gozlerini tam
kapatamama, kaslarin1 kaldiramama, peltek
konusma, 1slik c¢alamama sikayeti ile
basvurdu. Olgunun hikayesinden bir hafta
once Suudi Arabistan yolculugu yaptigi,
sikayetlerinin  dondiikten {i¢ giin sonra
basladigt ve olgunun yolculuk sirasinda
herhangi bir hastalik belirtisi yasamadigi,
hayvanlar ile temasmin olmadigi 6grenildi.
Ozge¢misinden prenatal, natal ve postnatal
oykiistinin -~ normal  oldugu, gelisiminin
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yasitlarina uygun oldugu ve daha Oncesinde
benzer bir hastalik yasamadigi Ogrenildi.
Soygecmisinde  ozellik  yoktu.  Olgunun
yapilan fizik muayenesinde; genel durumu
iyi, gozlerini tam olarak kapatamiyor,
kaglarin1  kaldiramiyor, 1slik c¢alamiyor,
ifleyemiyor idi. Ense sertligi yok, meninks
irritasyon bulgular1 negatif, 151k refleksi +/+,
derin tendon refleksleri hiperaktif, patolojik
refleks yok, serebellar testleri normal, duyu
muayenesi normal, diger kranial sinir
muayeneleri normal olarak izlendi.

Olgudan bilateral periferik fasial sinir
paralizisi ve olast atipik seyirli GBS
etyolojisine yonelik olarak yapilan
hematolojik, biyokimyasal tetkikler ile idrar
ve gaita tetkikleri normal, vitamin B 12: 159
pg/ml, TSH: 1,15 mU/L, brusella tiip
agliitinasyon testi, atipik mikroorganizmalara
yonelik olarak yapilan indirekt floresan
antikor testleri, romatolojik hastaliklara
yonelik  tarama  testleri ve  Borrelia
Burgdorferi’e yonelik olarak yapilan testler
negatif saptandi.

Lomber ponksiyon (LP) sonucunda BOS
mikroskopik incelemesinde hiicre izlenmedi.
BOS proteini:340 mg/dL (15-45), BOS
glukozu:64 mg/dL (es zamanl kan sekeri:118
mg/dL) idi ve BOS kiiltiirtinde tireme olmadi.
BOS immiinoglobulin indeksi:0,86 mg/dL
(0,28-0,66), BOS oligoklonal bant tip 1,
Adenozin deaminaz diizeyi ve BOS
gangliozid panel negatif olarak sonuglandi.

Kranial ve spinal magnetik rezonans
gorlintiillemesi  (MRG) normal  olarak
sonuglanan olgunun Elektro miyografi (EMG)
sonucu: Dilateral alt ekstremite peroneal
iletiler alinamadi, bilateral alt ekstremite tibial
sinir BKAP amplitiidleri diistik izlendi, F
dalga yanitlar1 kaydedilemedi, bulgular
aksonal dejenerasyon ile seyreden motor
polindropati ile uyumlu olarak raporlandi.
EMG bulgulan ve BOS’ta izlenen
albiiminositolojik disosiasyon sonuglarinin
degerlendirilmesiyle olguya AMAN tanisi
kondu.

Olguya intraven6z immiinoglobulin (IVIG)
1 gr/kg/giin dozunda ve ardisik iki giin
verildi. IVIG tedavisi sonrasinda olgunun
elleri ve ayaklarinda mevcut olan uyusma
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sikdyeti azaldi. Birinci ay poliklinik
kontroliinde olgunun ellerinde ve ayaklarinda
izlenen uyusukluk sikayeti gerilemisti,
gozlerini tam olarak kapatabiliyordu, peltek
konugma azalmisti. Olgunun derin tendon
refleksleri normoaktif saptandi ancak hala
1slik calamiyordu ve alnini kirigtiramiyordu.

Tartisma

Bazi1 GBS alt tipleri iilkeler arasinda farkli
dagilim gosterebilir.*® Literatiir
incelendiginde AIDP’nin en sik olarak
goriilen GBS tirii oldugu belirtilmekle
birlikte Hadden ve ark. yaptigi c¢alismada
AMAN ve AIDP’nin siklig1 birbirine yakin
olarak bulmustur.>8

AMAN, Klinik olarak duyusal tutulumu
olmayan motor ndropati ile karakterizedir.®
Olgularda fizik muayenede kuvvet kaybi ile
birlikte arefleksi ya da hiporefleksi izlenir.?
Bizim olgumuzda normalden farkli olarak
derin tendon refleksleri hiperaktif olarak
izlendi.2

Cocukluk caginda GBS klinik bulgulart
eriskin yas grubu ile benzerdir. Ancak
meningeal irritasyon bulgulari, kranial sinir
tutulumu, flask kuadripleji ve disotonomi
cocuklarda erigkin yas grubundan daha sik
goriiliir®®* AMAN sikligi ¢ocuklarda eriskin
yas grubuna gore daha diisiiktiir ancak erkek
cocuklarda kiz c¢ocuklara oranla daha fazla
saptanir. Literatiir incelendiginde AMAN’1n
genellikle yasamin {igiincii senesinden sonra
ortaya c¢iktigi ve ortalama yasin 6-7 yas
oldugu bildirilmektedir. Bizim olgumuz
literatiiriin aksine 16 yasinda idi.1%*3

AMAN, Campylobacter jejuni
enfeksiyonundan sonra ortaya ¢ikabilmektedir
ve olgularmm bir bolimiinde lyme serolojisi
pozitif  saptanabilmektedir.’  Olgumuzda
gastroenterit klinigi yoktu. Gonderilen gaita
mikrobiyolojik  tetkikleri ~ ve  Borrelia
Burgdorferi testleri normal olarak saptand.

Literatiir incelendiginde anti gangliozid
antikorun bazi AMAN olgularinda pozitif
oldugu belirtilmektedir.® Bizim olgumuzda
anti gangliozid antikor test sonuglar1 negatif
olarak sonuglandi.

AMAN tanisi, elektrofizyolojik
incelemede BKAP’de azalmanin olmasi ve
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SNAP’da degisiklik olmamasi ve
demiyelinizan bulgularin olmamasina
dayanir® Bu nedenle AMAN hastalarina
erken evrelerde yanlishikla AIDP teshisi
konulabilir.  1°  Elektrofizyolojik  olarak
smiflandirilmis AMAN 'nin flask paralizi
disinda atipik semptomlart bildirilmemistir.
AMAN ile uyumlu EMG’i olan olgumuz
alisilmigin disinda bir GBS alt tipidir.

GBS’de BOS’da protein seviyesinde artig
ve albuminositolojik disosiasyon vardir.
Bizim olgumuzda da BOS’ta protein diizeyi
yiiksekti, BOS mikroskobik incelemesinde

hiicre izlenmedi (albiiminositolojik
disosiasyon). GBS tedavisinde
immiinoglobulinler ve plazmaferez

kullanilabilir.  Ancak  ¢ocuk  olgularda
kullanim kolayligi, ekipman gerektirmemesi
ve sonuglarinin da benzer olmasi nedeni ile
IVIG tedavisi tercih edilir.®*® Olgumuza 1
mg/kg/giin dozunda ve ardisik iki giin IVIG
tedavisi verildi ve tedavi sonrasi 15. giin
yapilan kontrol EMG’de patolojik bulgularda
belirgin diizelme izlendi. Birinci ay poliklinik
kontroliinde olgunun ellerinde ve ayaklarinda
izlenen uyusukluk sikayeti  gerilemisti,
gozlerini tam olarak kapatabiliyordu, peltek
konusma azalmisti. Olgunun derin tendon
refleksleri normoaktif saptandi ancak hala
1slik ¢alamiyordu ve alnini kiristiramiyordu.
Olgu fizik muayene bulgularinin tamamen
diizelmesi  gergeklesmedigi i¢in  ¢ocuk

noroloji  poliklinigi  tarafindan  takip
edilmektedir.
Sonug¢

Bu calsmada elektrofizyolojik olarak
siiflandirilmis AMAN 'nin hiperrefleksi gibi
atipik bulgular ile gelen olgularda da ortaya
cikabilecegini vurgulamaya calistik.

Arastirmanin Etik Boyutu

Calisma olgu sunumu oldugu icin etik kurul
izni almmamis ayrintili bilgilendirilmis onam
almmustir. Helsinki deklarasyonuna uyularak bu
olgu sunumu ig¢in hastanin vasinin yazili onami
alindi.

Bilgilendirilmis Onam

Calismamiz i¢in ayrintili hasta onami alinmig
ve ek dosya olarak yiiklenmistir.
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Cikar Catismasi Beyani

Yazarlarin herhangi bir ¢ikara dayali iligkisi
yoktur.

Arastirma Destegi
Calisma icin herhangi bir destek alinmamustir.
Beyanlar

Cikar catismasi beyani ve telif hakk ile iligkili
beyan dosya olarak yiiklenmistir.
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