
lt motor nöronları etkileyen hastalıkların çoğu fokal bir alanda ve
tek bir ekstremitede kas güçsüzlüğü ile başlar. Çoğu vakada hasta-
lık bir ekstremiteden diğerine geçer. Ancak monomelik amiyotro-

fi ise, bu hastalığın tek bir ekstremitede ve sınırlı sayıda miyotomla
tanımlanan bir formudur.1 Etyolojisi bilinmemekle birlikte birkaç ailesel
vaka nedeniyle motor nöron hasarının genetik geçişli bir formu olduğu da
savunulmaktadır.2-5 Ancak yapılan çalışmalarda spinal muskuler atrofide
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Nörodermatit ve
Monomelik Amiyotrofi Birlikteliği

ÖÖZZEETT  Monomelik amiyotrofi, benign karakterli, alt motor nöron hastalıklarına benzerlikler gös-
teren immun aracılı bir motor nöropatidir. Daha çok erkeklerde 2. ve 3. dekatta görülür. Distal üst
ekstremite kaslarında yavaş ilerleyen asimetrik güçsüzlük ve atrofi ile karakterizedir. Nöroderma-
tit ise emosyonel yönden labil kimselerde elin uzanabildiği yerlerde görülen kronik likenifiye lez-
yonlarla karakterize bir dermatozdur. Bu makalede 31 yaşında sol kolda güçsüzlük ve atrofi şikayeti
ile başvuran, aynı bölgede nörodermatit ile uyumlu cilt lezyonları olan, EMG’sinde sol üst ekstre-
mite proksimal kaslarında kronik denervasyon bulguları gözlenen bir olgu sunulmuştur. Monome-
lik amiyotrofinin proksimal kaslarda egemen güçsüzlük ve atrofi ile seyretmesi, beraberinde
otoimmun bir hastalık olan nörodermatitin aynı bölgede olması, etyolojisinde  artmış inflamatuvar
reaksiyon ve bozulmuş immun regulasyon olması nedeni ile ilgi çekicidir ve tartışılmaya değer bu-
lunmuştur.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Kas atrofisi; musküler atrofi; kas güçsüzlüğü; nörodermatit  

AABBSS  TTRRAACCTT  Monomelic amyotrophia is a benign characterised, immune dependent motor neu-
ropathy that superficially resembles motor neuron diseases. It is mostly seen males in 2nd and 3rd
decades. It is characterised with asymmetrical, slowly progressive distal upper extremities weak-
nesses and atrophy. Neurodermatitis is a kind of itchy dermatosis characterised with chronic
lichenified lesions in the area that is within hand’s reach in someone who has labile emotional side.
In this article, a 31 year old patient with left upper extremities’  weakness and atrophy, where in
the same region, lesions concordence with neurodermatitis exist and in the EMG, left upper ex-
tremities proximal muscles  chronic denervation signs observed has been presented. As monomelic
amyotrophia progresses accompanied by dominantly proximal muscles weakness and atrophy, with
an autoimmune disease neurodermatitis in the same area, increased inflammatory reaction and de-
generetad immune regulation at the etiology, make this case worth examining and discussing.

KKeeyy  WWoorrddss::  Muscular atrophy; muscle weakness; neurodermatitis 
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göz le nen  sağ ka lım mo tor nö ron 1 ve 2 gen de les -
yon la rı, hiç bir ol gu da gös te ri le me miş tir.2,6 Nö ro -
der ma tit ise et yo lo ji si nin tam ola rak bi lin me di ği,
bo zul muş im mun mo du la tu var ya nıt ve art mış inf -
la ma tu var ya nı tın ol du ğu, uzun zin cir li yağ asit le -
ri nin me ta bo lik ha sa rı nın da rol oy na dı ğı ka şın tı lı
bir der ma tit for mu dur.

OL GU SUNUMU
Otuz bir ya şın da ka dın has ta, sol kol da güç süz lük
ve in cel me şika yet le ri ile nö ro lo ji po lik li ni ği ne baş-
vur du. Sol kol da ki güç süz lük şika ye ti 8 ay öce baş-
la mış, bu sı ra da ağ rı ya da uyu şuk luk şika ye ti
ol ma mış; an cak ay nı za man da omuz dan dir se ğe ka -
dar sol kol da in cel me ol du ğu nu fark et miş (Re sim
1). Öy kü de 7 yıl ön ce sol omuz ve sır tın dan baş la -
yıp, 3 yıl ön ce de sol ko la ya yı lan ka şın tı lı kah ve -
ren gi cilt lez yon la rı ol du ğu öğ re nil di. Ge nel fi zik
mu a ye ne de, sol omuz ve kol böl ge sin de yay gın pig-
men tas yon ar tı şı, ka şın tı ya bağ lı yer yer eks fo ri as -
yon lar mev cut tu, yü zey le ri de ha fif li ke ni fi ye idi
(Re sim 2).

Nö ro lo jik mu a ye ne de, kas gü cü sol üst eks tre -
mi te de bi seps, tri seps, del to id kas la rın da 4/5 olup
bu kas lar da at ro fi de göz len di. Sol da bi seps, tri seps,
sti lo ra di yal ref leks ler hi po ak tif ti. Kra ni yal si nir, se-
re bel lar sis tem, to nus ve du yu mu a ye ne si nor mal -
di. Kre a tin fos fo ki naz (CPK) da hil gön de ri len ru tin
kan tab lo su nor mal idi. Ami yot ro fik la te ral skle roz
(ALS), mul ti fo kal mo tor nö ro pa ti, ser vi kal kit le, ağ-
rı lı ser vi kal ra di kü lo pa ti (Per so na ge Tur ner sen dro -

mu) gi bi tek bir eks tre mi te de güç süz lük ve at ro fi
ya pa bi le cek ne den le ri araş tır mak ama cıy la ser vi kal
MRG ve EMG ya pıl dı.

Ser vi kal MRG’de ser vi kal lor doz da düz leş me
dı şın da pa to lo ji ye rast lan ma dı. EMG ’sin de si nir ile-
tim hız la rı nor mal di, iğ ne EMG ’sin de ise sol da bi-
seps, tri seps, del to id kas la rın da kro nik de ner vas yon
bul gu la rı göz len di (Tab lo 1 ve 2). Kan da Ebs te in
Barr vi rü sü (EBV), ru bel la, si to me ga lo vi rüs (CMV),
to ksop las ma, bru sel la ve se ro lo jik oto an ti kor lar
araştırıldı. EBV, ru bel la, CMV, to ksop las ma Ig G
(+) gel di. Cilt lez yon la rı için der ma to lo ji ta ra fın dan
sol kol dan ya pı lan bi yop si de nö ro der ma tit ile
uyum lu bul gu lar tes pit edil di. 

Anam nez, nö ro lo jik mu a ye ne ve yar dım cı in-
ce le me ler so nu cun da has ta ya nö ro der ma tit ile bir-
lik te sey re den mo no me lik ami yot ro fi ta nı sı ko nu-
la rak der ma to lo ji ta ra fın dan ul tra vi o le te da vi si ne
alın dı, fi zik te da vi re ha bi li tas yo nu ya pıl ma sı da
öne ri le rek CoQ10 baş la nıp po lik li nik kon trol le ri -
ne gel mek üze re ta bur cu edil di.7

TAR TIŞ MA
Mo no me lik ami yot ro fi ya da Hi ra ya ma Has ta lı ğı,
ilk kez 1959 yı lın da Dr. Hi ra ya ma ta ra fın dan Ja-
pon ya’ da tek bir üst eks tre mi te nin ju ve nil mus ku -
ler at ro fi si ola rak ta nım lan mış tır.8 En faz la
Ja pon ya’ da rastlanmakla bir lik te Da ni mar ka, Hol-
lan da, Sin ga pur, ABD, Ma lez ya, Sri lan ka ve Fran-
sa’ da da gö rül mek te dir.9,10 Spo ra dik ol mak la
bir lik te bir kaç ai le sel va ka da bil di ril miş tir.3 Trav -

RESİM 1: Sol kolda atrofi. RESİM 2: Sol kolda atrofinin olduğu bölgede nörodermatit ile uyumlu cilt lez-
yonları gözlenmektedir.



ma, is ke mi, oto im mu ni te, tok sin ler, in fek si yon lar,
fa mil yal ya da he re di ter fak tör ler suç lan mak ta
fakat et yo lo ji si bi lin me mek te dir.2-5,9,11,12 Mi nör
trav ma ve do ku ha ra bi ye ti nin, art mış en fek si yon
ris ki ile bir lik te mo tor nö ron lar da ki ha sa rın oluş-
ma sın da rol al dı ğı be lir til mek te dir. An cak po li o -
mi ye li tin ol du ğu pa ra li tik eks tre mi te de,
mo no me lik ami yot ro fi li has ta lar da po li o vi rüs le il-
gi li ça lış ma lar ya pıl dıy sa da se rum la rın da po li o vi -
rü se kar şı oluş muş nöt ra li zan oto an ti kor
dü zey le rin de  yük sel me ye ri ne düş me göz len miş -
tir.15 Ja pon araş tır ma cı lar, hız lı bü yü me nin ol du ğu
adö le san dö nem de bo yun flek si yon ve eks tan si yo -
nu es na sın da, spi nal kor dun kro nik trav ma ya ma -
ruz kal ma sıy la or ta ya çı kan mik ro vas kü ler
de ği şik lik le re bağ lı ol du ğu nu sa vun muş lar sa da,
son ra dan bu nun sa de ce flek si yon te o ri si ile açık la -
na ma ya ca ğı;  du ra ve spi nal kor dun lo kal kom pres -
yo nu nun da et ki li ol du ğu hi po te zi or ta ya
atıl mış tır.2,16 An cak ya pı lan de kom pres yon cer ra -
hi si has ta lı ğın sey ri ni de ğiş tir me miş tir.1 Spi nal
kord da C5’ten T1’e ka dar olan se vi ye ler de an te ri or
spi nal ar te rin su la ma ala nı na uyan böl ge de is ke mi
de öne sü rü len bir me ka niz ma ol mak la bir lik te

kor ti kos pi nal trakt tu tu lu şu nun ol ma ma sı is ke mik
bir ola yı dış la mak ta dır.17

Pa to lo jik ça lış ma lar, ön boy nuz at ro fi si ni, gli -
o zis le bir lik te mo tor nö ron kay bı nı ve ka lan nö ron-
lar da ise ba zo fi lik ink lüz yon lar şek lin de li po fuk sin
bi ri ki mi ni gös ter mek te dir, is ke mik ya da vas ku ler
anor mal li ğe rast lan ma mış tır.18

Li te ra tür de bah se di len ol gu la rın ço ğu  bi zim
va ka mız gi bi 15-30 yaş la rı ara sın da dır. %60-70 ora-
nın da er kek çoğunluğu var dır.3 En sık gö rü len kli-
nik pre zen tas yon tek bir el ya da kol da idi yo pa tik,
ya vaş iler le yen ağ rı sız güç kay bı ve at ro fi dir. Kas
güç süz lü ğü nün özel li ği et ki len miş olan eks tre mi -
te de bir kaç mi yo tom la  sı nır lı kal ma sı dır.1 Has ta -
la rın ço ğu, bi zim ol gu muz gi bi bi seps, tri seps,
del to id kas lar da kas gü cü za a fı ile baş vu rur. Bra ki -
yo ra di yal ka sın kur tul du ğu C7-T1 in ner vas yon lu
kas la rın tek ta raf lı at ro fi si ile “ob lik at ro fi’’ gö rün -
tü sü nü oluş tu rur.1,3 Din len me es na sın da fa si kü las -
yon ol ma mak la bir lik te par mak eks tan si yo nu
es na sın da fa si kü ler se yir me ler ve po li mi ni mi yok -
lo nus gö rü le bi lir.2 Et ki le nen kord seg ment ta ra fın -
dan in ner ve edi len kas lar da DTR’ler nor mo ak tif,
hi po ak tif; na di ren hi pe rak tif ola bi lir.19 Bi zim ol gu -
muz da da et ki le nen seg ment te DTR’ler hi po ak tif
idi. Kra ni yal si nir ler, pi ra mi dal trakt ve oto nom si -
nir sis te mi kur tul muş tur. %20 ol gu da elin dor sal
yü zün de hi pe res te zi ye rast la na bil mek te dir.1 Güç-
süz lük ve at ro fi ilk 2-3 yıl için de iler le se de ol gu la -
rın %75’in de ilk 5 yılda sta bi li ze olur.1,17

Bi zim ol gu mu zun da bul gu la rı 1.5 yıl içe ri sin -
de sta bi li ze ol muş tur. Has ta la rın yak la şık %75’in de
kol, ge ri ka lan %25’in de ise ba cak et ki len miş tir.
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Motor Unit Maksimum kas

L.M. APB. Normal MÜP’ler interferans

L.M. biseps Polifazik MÜP oranı artmış seyrelme

L.M. triseps Geniş süreli (20 ms) polifazik MÜP’ler seyrelme

L.M. deltoideus Geniş süreli (20 ms) polifazik MÜP’ler seyrelme

TABLO 1: Olgunun sinir iletim çalışması.

Mesafe (mm) Latans (msn) İletim hızı (m/sn) Amplitüd (u-mv)

L.N. Medianus motor 260 2.20 58.6 5 mv F:25.1

L.N. Ulnaris motor (bilek-dirsek altı) 230 1.86 58 6 mv

L.N. Ulnaris motor (dirsek altı-dirsek üstü) 95 2.36 63 6 mv F:25.4

L.N. Medianus duyu (3. parmak-bilek) 130 2.08 62 25 µv

L.N. Ulnaris duyu (5. parmak-bilek) 110 1.80 61 15 µv

L.N. Muskulokutaneus (erb-biseps) 260 4.28 7 mv

L.N. Radialis (erb-triceps) 270 5.20 7 mv

L.N. Aksilaris (erb-deltoid) 150 3.28 10 mv

TABLO 2: Olgunun iğne EMG bulguları.
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%25’in den azın da ise kar şı eks tre mi te ye ya yı lım
ola bi lir.9 Mo no me lik ami yot ro fi için pa tog no mo -
nik la bo ra tu var ya da elek tro di ag nos tik test ler yok-
tur; asıl amaç di ğer ta nı la rı dış la mak tır. EMG ’de
si nir ile tim hız la rı ol gu muz da ki gi bi nor mal dir; ya
da bir le şik kas ak ti vas yon po tan si yel le rin de ve du -
yu si nir ak si yon po tan si yel le rin de ılım lı bir düş me
göz le ne bi lir.1,20 İğ ne EMG ’sin de fib ri las yon ve fa-
si kü las yon po tan si yel le ri göz le ne bi lir ve kro nik nö-
ro je nik mo tor ünit de ği şik lik le ri be lir gin dir. Na di-
ren kar şı eks tre mi te ye de ge çe bil di ği için iğ ne EMG
kon tra la te ral nö ro je nik de ği şik li ği gös te re bi lir. 

Se rum CPK de ğer le rin de ılım lı bir yük sel me
göz len mek le bir lik te ço ğun luk la ru tin kan tab lo su
nor mal dir.1

Ser vi kal MRG seg men tal spi nal kord at ro fi si ni
gös te re bi lir ya da ba zen T2’de ser vi kal spi nal kor-
dun düz leş me si ne bağ lı ola rak art mış sin yal in ten -
si te si ne rast la na bi lir.2,16,17

Bi zim ol gu muz da da uni la te ral, bir kaç mi yo -
tom la sı nır lı kas gü cü kay bı ve at ro fi alt mo tor nö -
ron bul gu la rı na işa ret eder. Üst ve alt mo tor nö ron
bul gu la rı nın gö rül dü ğü prog re sif iler le yen ALS’den
üst mo tor nö ron bul gu la rı nın ol ma yı şı, be nign sey -
ri, EMG ’de je ne ra li ze yay gın mo tor nö ron ha sa rı
ye ri ne seg men tal mo tor nö ron ha sa rı nın göz len -
me si ile ay rıl mış tır.1,3 Ağ rı öy kü sü nün ol ma ma sı,
du yu mu a ye ne si nin nor mal ol ma sı ve at ro fi nin da-
ğı lım alan la rı göz önü ne alın dı ğın da güç süz lük ön-
ce si şid det li ağ rı ve mu a ye ne de hi po es te zi nin
ol du ğu Per so na ge Tur ner sen dro mun dan ay rıl mış -
tır. Ser vi kal MRG’sin de kord da düz leş me dı şın da
pa to lo ji nin ol ma yı şı ve nö ro lo jik mu a ye ne bul gu -
la rı ile ser vi kal si rin gom ye li ve kit le den uzak la şıl -
mış, EMG ’de ile tim blok la rı ol ma dı ğı için de ile tim
blok la rı ile gi den EMG bul gu la rı nın yok lu ğu ile
mul ti fo kal mo tor nö ro pa ti dü şü nül me miş tir. 

Ol gu muz da mo no me lik ami yot ro fi ile bir lik te
gö rü len nö ro der ma tit ise 30-50 yaş la rı ara sın da,
sık lık la psi ko la bil ka dın lar da, elin uza na bil di ği baş,
bo yun ar ka sı, omuz, dir sek ler, ön kol, el bi lek le ri,
ku lak lar ve pe ri a nal böl ge de kro nik li ke ni fi ye lez-
yon lar la ka rak te ri ze ka şın tı lı bir der ma toz dur. Ka-
şın tı his si ara ara ve özel lik le din len me es na sın da
or ta ya çı kar, ak ti vas yon la da kay bo lur. Fi zik mu a -

ye ne de bir ya  da da ha faz la alan da eri ta ma töz, iyi
sı nır lan dı rıl mış, li ke ni fi ye, sert, üze ri pür tük lü
plak lar cilt hat la rı ile bir lik te göz le nir. Ta nı da yük-
sel miş IgE dü zey le ri ato pik di a te zi des tek le se de
esas olan bi yop si dir. Bi yop si de epi der mis te hi per -
ke ra toz, akan to zis, spon gi o zis ve pa ra ke ra toz göz-
le nir.21 Pa pil ler der mal fib ro zis ka rak te ris tik tir ve
bi zim ol gu muz da da ben zer his to lo jik bul gu lar la
nö ro der ma tit ta nı sı kon muş tur. Nö ro der ma ti tin
ne den le ri tam bi lin me mek le bir lik te psi ko nö ro im -
mu no lo jik sü reç le rin ve sür tün me nin lez yon olu-
şu mun da anah tar ro le sa hip ol du ğu be lir til mek-
te dir. Özel lik le bu sü reç te önem li rol le ri olan nö ro-
pep tit ler (en ke fa lin, en dor fin, va zo ak tif in tes ti nal
pep tid, subs tan ce P), ağ rı ve ka şın ma du yu la rı nın
ile ti min de gö rev alır lar. Bun la rın re sep tör alan la rı
lim bik sis tem de dir ve lim bik sis tem ruh sal sü reç -
le rin en önem li alan la rın dan bi ri dir.22 Subs tans P,
va zo ak tif in tes ti nal pep tid ve so ma tos ta tin, mast
hüc re le ri nin deg ra nü las yo nu na yol aça rak da ha
faz la his ta min sa lı nı mı na ne den olur. Bu sti mu lus,
af fe rent im pul sun di ğer si nir le re de ya yıl ma sı na yol
açar ve ak son ref lek si ola rak ad lan dı rı lır. Bu sı ra da
eri tem de ya vaş bir şekil de ya yı lır. Nö ro der ma tit te,
inf la mas yon da rol alan trip sin ve mast hüc re trip-
ta zı da art mış tır. Trip sin ve trip taz, doğ ru dan o böl-
ge de ki nö ron la ra sin yal gö tü rür ve bu spi nal kord
se vi ye sin de ya da pe ri fe rik do ku da ki “cal si to nin
gen re la ted pep ti d” ile sups tans P’nin sa lı nı mı nı da
in dük ler ve böy le ce ku ta nöz inf la ma tu var ya nıt
sür dü rü lür.23,24 Ay rı ca nö ro der ma tit gi bi hi per pro -
li fe ra tif de ri lez yon la rın da apo pi to zis dis re gu las yo -
nu da gö rül müş tür.25 Do la yı sıy la bi zim has ta mız da
ol du ğu gi bi bel li seg ment ler de hem ku ta nöz inf la -
ma tu var re ak si yon ol ma sı hem de apo pi to zun dis-
re gu las yo nu, nö ro de je ne ra tif sü re ci te tik le miş
ola bi lir.

Nö ro der ma ti tin et yo lo ji sin de, doy ma mış yağ
asit le rin den li no le ik asi di ga ma li no le nik asi de dö -
nüş tü ren 5 al fa de sa tu raz en zi mi nin ye ter siz li ği nin
de rol ala bi le ce ği ile ri sü rül müş tür. Ga ma li no le nik
asi din bo zul muş for mas yo nu ne de niy le, pros tog -
lan din E1’in en do jen üre ti mi nö ro der ma tit te aza-
lır ve bu da im mun dis re gu las yo na ne den ola rak
pro inf la ma tu var pros tog lan din ler den pros tog lan -
din E2 ve pros tog lan din F2’nin ha ki mi ye ti ne ne -



den olur.26 Ga ma li no le nik asit an ti inf la ma tu var ve
im mun mo du la tör ro le sa hip tir. Do la yı sıy la nö ro -
der ma tit te hem art mış inf la ma tu var ya nıt ol ma sı,

hem de im mun mo du la tu var ya nı tın bo zul muş ol-
ma sı mo no me lik ami yot ro fi ye iler le yen nö ro de je -
ne ra tif sü re ci hız lan dır mış ola bi lir.
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