¢ocuk hastaliklari

Cocukluk Cag1 Polinoropatileri

Cocukluk c¢aglarinin polindropatilerinin semp-
tomlar1 ve ayirict tanida karsilasilan giicliikkler, eris-
kinler kadar karmasik degildir. Buna karsin bu hasta-
lik, gene de hayatin bu doneminde, oldukg¢a biyiik
sayilabilecek tani ve tedavi sorunlari ¢ikarabilir. Co-
cukluk c¢agi polindropatilerinin nedenleri, eriskinler-
den pek farkli degildir (Tablo -1).

Tablo -1

Cocukluk Cagi Polinéropatilerinin
Nedenleri

Genetik noropaiiler (konjenital /herediter)
— Immunonéropatiler/postinfeksiyéz noropatiler
— Eksojen-toksik nedenler
—  Vaskiiler nedenler
— Neoplazmalar

— Mikst tiilleri (konjenital-kronik immunopatiler)

Cocuklarda goriilen polindéropatilerin en sik rast-
lanan nedeni enfeksiyon (viral)lardir (Karch 1984).

SEMPTOMLARI:

Hastalik genelde duyu kusuru ve parestezi ile bas-
lar. Baslangicin karakteristigi, bu belirtilerin hemen
her zaman simetrik olusudur. Cok ender olarak tek
tarafli fokal denen sekilleri vardir (Karch 1984). Has-
taligin ikinci karakteristik ozelligi, belirtilerin ister
ayaklardan ister ellerden baslasin daima yukari dogru
yayilmasidir (Asbury 1981). Bu yayilma her zaman
vardir ve en karakteristik bulgusudur ve ayirici tanida
da O6nemlidir. Tablo - H'de polindropatilerin semp-
tomlar1 6zetlenmisgtir.

Proksimal yayilma g¢ok yavas olabilecegi gibi
¢ok hizli da olabilir.Ayaklardan veya ellerden bas-
layan ve hizla yayilan paresteziye baska hastalik-
larda da rastlanabilir ve boyle bir yayilma paraliziye

Selcuk APAK*
Meral OZMEN**

Tablo - II

Polindropatilerin En Sik Goériilen
Klinik Belirtileri

— Duyu kusuru, parestezi

— Hastaligin ayaklardan veya ellerden baslamasi

—  Proksimal yayilma

— Corap veya eldiven seklinde beliren duyu kusura
Vibrasyon duyusunun kayb1

— Kapal1 gozle pozitif Romberg. Ag¢ik goézle negatif
Romberg

—  Yiirimede gliglik veya imkansizlik

—  Vejetatif belirtiler (kutis marmorata, el veya ayak
sirtinda 6dem, mesane veya barsak fonksiyon bo-
zuklugu, kalp frekansinda bozukluk, soluk renk,
terleme)

— Cok ender fokal bulgular

—  Huzursuzluk, devamli aglama

¢ok benzer ve bazen Landry tipi paralizi denir. Bu
paralizi ise degisik hastaliklarda goriilebilen bir belir-
tidir. Ornegin Poliomiyelit gibi.

Eriskinlerde izlenen klasik belirtilerden g¢orap
veya eldiven seklinde tarif edilen parestezileri ¢ocuk-
larda saptamak olanaksizdir. Boyle bir belirti ancak
4-5 yasin tzerindeki ¢ocuklarda saptanabilir. Gene
eriskinlerde tani i¢in 6nemli bir bulgu olan vibrasyon
kusurunun saptanmas: kiigiik ¢ocuklarda olanaksizdir.
Bu, yukarida belirtildigi gibi belli bir yasdan sonra
mimkindir. Kitaplarda pek belirtilmeyen ama tecrii-
beli ¢ocuk hekimlerinin sik goérdiigii bir belirti de ¢o-
cuklarda asirt huzursuzluktur. Bu huzursuzluk bazen
o kadar asir1 olabilmektedir ki ¢ocuk hemen hi¢ dur-
madan aglar, sizlar ve kimseyi yanina yaklastirmak is-
temez. 14 yas arasi ¢ocuklarda 6zellikle rastlanan bu
bulgu adinami, hipotoni ve arefleksi ile beraber 6nce
ndropatiyi akla getirmelidir. Klasik klinik belirtileri-

* [stanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Anabilim Dali 6gretim Uyesi
** stanbul Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari Anabilim Dali Arastirma Gorevlisi
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nin igine arefleksi alinmamistir. Zira bilindigi gibi
bazen refleks kaybi olmayabilmektedir. Ancak ref-
lekslerin zayiflamasi veya hi¢ alinamamasi o6zellikle
KVR'lerinin kayb1 polindropati lehine kabul edilir.

Kapali goézle Romberg fenomeninin pozitif olma-
st hastaligin baginda s6z konusudur. Bu belirtinin sap-
tanabilmesi i¢in ¢ocugun ayakta durabilmesi gerekir.
Bu donemde ayni refleks ag¢ik gozle saptanamaz. Bu
ozellik polindropati lehinedir. Ayrica ellerden basla-
yan polinoropatilerde Romberg fenomeninin bir yara-
r1 olmaz. Ayaktan baslayan hizli1 gelisen polindropati-
lerde bazen hastaligin hemen basindan itibaren yiiri-
me kusuru ve arefleksi belirir ve yaygin bir hipotoni
bunu izler. Vejetatif bulgular bazi hastalarda ¢ok be-
lirsiz gelisebilir. Agir seyreden vakalarda hastaligin
tablosuna kafa ¢iftlerinin tutulmasi1 da karigabilir.
Ornegin oftalmopleji gibi. Boyle seyreden vakalarda
Fischer sendromu denilen oftalmoplejik polindropati
goriilebilir.

Mesane ve barsak fonksiyon bozukluklart sik ol-
masa da goriilebilir. Bu iki belirti miyelitlerde daha
sik gorilmektedir.

Fokal veya asimetrk polindropatiler ender de olsa
bildirilmistir (Karch 1984). Boyle vakalarda klinik
yonden ayirici tani son derecede gii¢ olabilir.

Laboratuvar Bulgulari:
Hor zaman ig¢in klasik diyebilecegimiz laboratu-

var bulgular1 maalesef yoktur. SAdece sik olarak Tab-
lo - UT de belirtilen bulgular saptanabilir.

Tablo - W
Polinoropatilerde Laboratuvar Bulgular:

BOS Ma sik olarak protein artar

BOS "da bazen hiicre arlar

Hastaligin  belirli doneminde elektro-flizyolojik
bulgular belirir

Serumda IgC'de Oligoklonal band'da artma.
BOS'da IgC'de Oligklonal band'da artma olabilir.

Tablo - 1V

Polindropatilerde BOS

Protein Hiicre

o t-rt (t)

Bariyer bozuklugu

Kronik polindrit veya
Normal - t ¢>

Normal o

de-remiyelimzasyon

AHonal dejenerasyon

COCUKLUK CAGI POLINOROPATILERI

Laboratuvar bulgularindan BOS'da protein art-
mas1 tipiktir. Ancak bu bulgunun degerlendirilmesin-
de Onemli bir noktanin aydinlatilmas: gerekir. Sayet
BOS'da protein artmis ve hiicre sayist normal sinirlar-
da ise bu bulgu poliradiikilit i¢in yeterli olabilir ama
polindropatiler i¢cin 6zellikle Guillain-Barre igin yeter-
li sayilmaz. Hastaligin en basinda yani hastalik ¢ok
erken donemde yakalanirsa klasik bulgu hafif pleosi-
toz ve hafif protein artmasidir. Zamanla pleositoz
kaybolur ve protein yiikselir. Belirli bir zaman sonra
sadece bir protein artmasi gorilir. Bu donem disosias-
yon donemidir. Yani hafif pleositoz ve artmis protein

Albumino-sitolojik disosiasyon"

dedigimiz klasik bulgu donemidir. Guillain-Barre de
bu ilk haftadir. Hastalik sayet ¢ok ender olarak en
basta incelenirse ve hiicre higbir zaman artmamisgsa
yani likor-kan barieri bozulmamissa o zaman akla
dejeneratif bir polindropati veya bir poliradiikilit
gelmelidir (Tablo -1V).

Polindropatilerin tanisinda elektrofizyolojik yon-
temler 6nemli rol oynarlar. Hatta diyebiliriz ki poli-
noropati tanist bazen sadece bu yoOntemle konabilir
(Kotlarek-Hacke 1984). Ancak burada da kullanilan
degisik yontemler yoniinden elde edilecek bilgi degi-
sik ve simirli olabilir. Ornegin sinir ileti hizinin azal-
mas1 gibi. Bilindigi gibi sinir ileti hiz1 periferik sinir-
lerde (ulnaris, fibiilaris) olgiiliir. Bu 6l¢me sirasinda
sayet bazi kas lifleri, Ornegin Tip II lifler, heniiz
saglam ise ileti hizi hastaliga ragmen normal ¢ikabilir
(Karch 1984). Ayni sonu¢ Aksonel dejenerasyonda
da alinir. Motor ileti hizinin yani sira duysal ileti
hizi1 da tanida yardimci olur ama bu 4-5 yasinin dis-
tiindeki ¢ocuklarda mimkiindiir. Demek ki sinir ileti
hizinin normal ¢ikmasi polindropati aleyhine sayila-
maz. Diger bir yodntem elektrofizyolojik olarak
aksiyon potansiyellerinin toplamidir (SAP) (Summa-
tion-Aktion-Potantial). Muayene sirasinda beliren po-
tansiyellerin bilgisayar ile toplam: tmada yardimc: bir
yontemdir. Diger bir yontem ise distal kas gruplarinin
EMG'sidir. Polindropatilerde EMG ndrojen tutulma
gosterir. Ancak bu bulgu spinal kas hastaliklarinda
da belirir ve bu yonden EMG tek basina ayirici tam
icin yeterli olamaz. Tablo - V polindropatilerde elek-
trofizyolojik yonden ayirici taniyr gdstermektedir.

Elektrofizyolojik yontemlerin asil gerektigi du-
rum, hastaligin seyri, kontrol ve basta konamayan
taninin zamanla gergeklesmesidir. Soyleki: Hastali-
gin en basinda yani albliimino-sitolojik disosiasyon
doneminde elektrofizyolojik bulgular olmayabilir ve
disosiasyon donemi kaybolmaya baslarken Tablo - V
de belirtilen bulgular gerceklesmeye baslayabilir. ilk
belirtilerin basinda ileti hizinin donce azalmasi sonra
diizelmeye baslamas1 gelir. ileti hiz1 hastaligin basinda
saptanmamissa ve c¢ok disiik ¢ikmamissa bu hastali-
gin iyilestigine dair bir belirti olabilir. Hastaligin sey-
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Tablo - V

Polindropatiierde Elektrofizyolojik Tani

on planda On Planda
de-remiyelinizasyon  aksonal
bozukluk
Motor ileti hizi i - Normal - i
SAP uzar azalir
Duysal ileti hizi i-ii i - Normal
Distal kas EMG'si Fibrilasyon, Fibrilasyon

pozitif dalga pozitif dalga
potansiyel siiresi uzar

goriintii seyreklesir.

Tablo - VI
Polinéropatilerin Klinik Seyri
Etiyoloji

Foudroyant akut isemik -akut lezyonlar

(saatler iginde gelisir)

Akut sekli Guillain-Barre sendromu
(glinler iginde gelisir) intoksikasyonlar
Sub-akut sekli intoksikasyonlar
(Haftalar-aylar) Avitaminozlar

Metabolik bozukluklar

Immunonéropatiler

Kronik-residive sekli Herediter tiirleri

(seneler siirer)

rinin Ozellikleri tani i¢in ¢ok degerli bilgiler getirir.
Klinikte bizim en sik karsilastigimiz sorun budur.
Hasta bize genellikle oldukg¢a erken donemde gel-
mektedir. Zira ayaktan baslayan polindropatiierde
hastanin bir kag¢ saat icinde birka¢ giin i¢ginde yiiriiye-
memesi ana-babayir oldukg¢a endiselendirdigi ig¢in, po-
lindropatiler doktara erkenden gotiiriilen ender hasta-
liklardan sayilabilir. Bazen hastalar disarda doktora
gosterilmekte veya kirsal boélgeleden gelen hastalar
birka¢ giin sonra gelmektedir. Bunun disinda genelde
birinci veya ikinci giinii hasta muayeneye getirilmek-
tedir.

Hastaligin gidisi klinik yonden de 6zellikler tasir

ve bu ozellikleri ayirici tanida bize ¢ok yardimci olur.
Tablo - VI polindropatilerin gidisini gostermektedir.

Polindropatilerin etiyclojisine g6z attigimiz za-
man ¢esitli polindropati tiirlerinin seyrinin &zellikleri-
ni géormekteyiz. Klinik¢ilerin ¢ok iyi tanidigi ve kork-
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tugu foudroyont sekli hemen her zaman vaskiiler ne-
denlerden gelisir. Bu tiirlin gelisme hiz1 sasirtict dere-
cede olup ¢evreyi son derece korkutur. Hem eriskin-
lerde hem de g¢ocuklarda bu tiir ¢ok sik goriilmez.
Prognostik yonden bazen kotlii sonuglanabilir. Ekseri
hizla kafa g¢iftlerini tutar ve g6z, yutma kaslarinda
felglere yol acgabilir. Bazen psddo-biilber paraliziye
kadar ilerler.

Cocuklarda en sik goriilen polindropati infek-
gelisen
patilerdir. Bunlarin da prototip hastaligi Guillain-Bar-

siy6z-immunolojik  nedenlerden polindro-
re sendromudur. Bu hastaligin ¢ocuklarda biitiin poli-

noropatiler i¢cinde goriillme orani % 40'd1r.

Guillain-Barre Sendromu:

Klinigimizde adi ¢ok gegen bu sendrom, akut bir
polindropati tirii olup 2-7 giin i¢inde gelisir. Guillain-
Barre sendromu polindropatiler ig¢inde ayri bir yer
alir. Bu nedenle bu sendromu etrafli bir sekilde
inceleyecegiz. Sendromun diger bir 6zelligi de rahat-
likla gesitli hastaliklarla karismasidir. Ornegin kuduz
hastalig1 gibi. Guillain-Barre ismini biitiin polindropa-
tileri kapsayacak gibi kullanmak hatalidir. Bu send-
romun hem klinik hem de laboratuvar o6zellikleri
vardir. Bu sendrom igin ¢esitli es anlamlar kullanilir.

Guillain-Barre-Strohl sendromu
— Akut postinfeksiyoz polindrit
—-  Akut idiopatik polindrit

Akut allerjik polindrit gibi.

Guillain-Barre  sendromunun  klinik  6zellikleri

Tablo - VII'de gosterilmistir.

Tablo VII

Guillain-Barre-Strohl Sendromu

Simetrik gelisen, 2 veya 4 ekstremiteyi tu-

tan, yiliz kaslarinin tutulmadig: adinami

Fakiiltatif arefleksi

Normal kosullarda 4 hafta i¢inde iyilesme

Kafa giftleri ve goz kaslari ender tutulur

Duyu kayb1 hemen hi¢ yoktur veya azdir

Vejetatif bulgular olabilir

Anamnezde sik olarak vira! enfeksiyon veya

astlanma vardir.

Halen etiyolojisinin oto-immun oldugu kabul
edilen bu sendrom tek basina belirebildigi gibi
diger oto-immun hastaliklarla da beraber goriilebilir.
Hatta herediter duysal noropatilerle de beraber gelise-
bilecegi bildirilmistir (Kotlarek-Hacke 1984)

Guillain-Barre sendromunun oto-immun hastalik
oldugu diisiincesi uzun siiredir hakim olmasina karsin
bunu tam kanitlayim bulgular daha yeni elde edilmek-
te olup, BOS'da IgC'nin oligoklanal bandinin artmis



Tablo - VIII

Guillain-Barre Sendromunun Laboratuvar
Ve Elektrofizyolojik Ozellikleri

Klinik Laboratuvar EMG/Ileti hizl

Distal motor zafiyet o <> 0 0

Parestezi ve miyalji . 0 0 0

Ataksi . o BOS orot. t 0 0

Arefleksi BOS prot. 11 0 0
Hiicre 11

Proksimal yayilma ve

zafiyet . . BOS prot. 1
Hiicre 0/1 duysal ileti I
Kafa giftleri ve solunum . 0 EMG bulgusu

ve motor ileti
hizt J

olmas1 daha bir iki yil dnce saptanmistir. Hasta seru
mu farelere verilince farelerde demiyelinizasyon olay:
gelismektedir. Bu da hastalarin serumlarinda periferik
sinirlerekars1 bazi antikorlarin gelistiginin delili ola-
rak kabul edilmektedir. Ancak bu antikorlar heniiz
tam izole edilememistir.

Guillain-Barre sendromunun laboratuvar ve elek-
trofizyolojik ozellikleri Tablo - VIH'de gosterilmistir.

Tablo - VIH'de gorildigi gibi klinik belirtileri ile
laboratuvar ve elektrofizyolojik bulgular senkron ge-
Ijsmemektedir. Genelde sdyle denilebilir: BOS bulgu-
lar1 proksimal yayilmada ve elektrofizyolojik bulgu-
lar ise ikinci haftadan sonra belirmeye baslar. Bu bul-
gularin belirmesi periferik sinirlerin de remiyelinizas-
yonu ile ilgilidir.

Sinir ileti hizinin kaybolmasi, once duysal ileti
hizinin kaybolmasi veya azalmasi ile baslar ve motor
ileti hizinin azalmast bunu takip eder.

Guillain-Barre sendromunun bir kronik sekli ol-
dugu bildirilir. Bu durumda daha dogru bir deyimle
kronik bir polin6rit demek gerekir. Ciinki bu tird
steroid tedavisine ¢ok iyi cevap verir. Guillain-Barre
sendromunun ise steroid tedavisine cevap verip ver-
medigi hala ¢ok tartismalidir. Hastaligin oto-immun
mekanizmast goz Oniine alindiginda steroide cevap
vermesi veya plazmaferez tedavisinin etkili olmas1
beklenirse de klasik Guillain-Barre sendromunun bu
iki tedaviye pek cevap verdigi soylenemez.

Kronik polinéritler postinfeksiy6z belirebilirler
ve ¢ok uzun yillar siirebilirler. Sik olarak residivler
seklinde gorilirler.

COCUKLUK CAGI POLINOROPATILERI

EKSOJEN-TOKSIK NEDENLER
SONUCU GELISEN
POLINOROPATILER:

Subakut-kronik tip noropatilerin nedenleri daha
ziyade toksik nedenlerdir, 6rnegin DFH tedavisinde
gelisen veya vinkristin tedavisinde gelisen noropatiler
gibi. DFH tedavisinde gelisen ndropatiler uzun siire
tedavide goriliirler. Vinkristinde ise tedaviye bagla-
diktan 3-4 hafta sonra polindropati tablosu gelisebi-
lir. Bu tir polindropatilerde kafa ¢iftlerinin de tutul-
dugunu biliyoruz. Hatta otonom sinir sisteminin de
tutuldugu bildirilir (Ailen 1981). Vinkristin ile
tedavide hemen her zaman c¢esitli nérolojik bulgular
uzun zamandir bilinmektedir (Reiter ve ark. 1981).
Aslinda sitostatik tedaviler sonucu ¢esitli hareket
bozukluklart ve noérolojik bulgular her gecen yil
artan bir sekilde bildirilmekte olup sitostatik teda-
vide noropati yapan etkenler c¢esitlidir. Bunlarin
icinde vinkristin 6zel bir yer almaktadir. Genelde bu
komplikasyonlar tedavi kesilince gerilerler, 6zellikle
vinkristin ndropatisi ilag dozu ile siki bir iliski gdste-
rir.

Cesitli zehirlenmelerde de polindropatiler bilinir.
Ornegin kursun ve civa zerihlenmeleri gibi.

Genetik Noropatiler:

Bunlar genel anlamda konjenital-herediter motor
veya duysal veya motor-duysal (HMSN) néoropatiler-
dir. Ender heterojen bir grup hastalik olup heniiz daha
tam bir siniflandirma yapilamamistir. Halen kullani-
lan ¢esitli siniflandirmalara karst yogun tartigmalar
yapilmaktadir (Dyck-Ohta 1975, Spohr ve ark. 1981).
Genetik noropatilerin en sik goriilen tirleri duysal
(HSN) veya duysal motor (HMSN) noéropatilerdir.
Cok cisitli hastaliklar genetik ndropatilere yol agabi-
lirler (Tablo - I1X)

Tablo - IX

Genetik Noropatilerin Goriilecegi
Hastaliklar

Metakromatik  Iftkodistrofi

Globoid hiicre l6kodistrofisi (Krabbe hastaligi)
—  Abctalipoproteinemi (Bassen-Kornzvvcig hastaligi)
—  Tangier hastaligi,-
—  Refsum hastaligi
—  Alfa galaktosidaz A-eksikligi (Fabry hastaligi)
— GM, ve GM, gangliosidozlari

Niemann-Pick hastalig1

Mukopolisakkaridlerin bazilart (Sanflippo)
—  Mukolipidoz tip IV

Porfiri tiirleri
—  Fenilketoniiri

— Amiloidoz
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Genetik  horopatilerin  siniflandirmalart  halen
bunlarin motor veya duysal olduklarina gore yapilir.
Herediter motor-duysal ndropatiler Tablo - X'da go-
riildigi gibi siniflandirilir.

Tablo - X

HMSN'lerin Siniflandirilmasi
(Dyck-Ohta 1975)

I Oto/.«mal dominant.

1. Otozomal dominant. Progresif peroneai kas
atrofisi.

(Es anlam: Charcot-Marie-
Tooth hastaligi) ve Roussy-
Levy hastaligi. 10 yasin al-
t1. Progresiv hastalik. Sinir-

lerde kalinlagma.

11, Otozomal dominant. Tip II: Cok ender sekil. Tip I'c
benzer ancak eller olaya az
katilir. Progresif olup peri-
ferik  sinirlerde kalinlasma
yoktur.

1. Otozomal resesif: Dejerine-Sottas hastalig1.
10 yasin istiinde. Periferik
sinirler ¢ok kalinlasir hatta
elle palpe edilir. Cok yavas

ilerler.

Baska yazarlar bu siniflandirmayr morfolojik
bulgulara goére yaparlar. Morfolojik degisiklikleri on
planda tutan bu tiir siniflandirmada, elektron mikros-
kopik bulgulara gdre ayrinti yapilir. Bdoyle bir siniflan-
dirma yurdumuzun kosullarinda isimize yaramamak-
tadir.

HMSN'leri spinal kas atrofilerinden ayirt etmek
¢ok giigtiir ve klinik yodnden bazen ayirim yapmak
olanaksizdir.

Motor bozukluk gostermeyen ndropatilere here-
diter duysal noropati (HSN) denir ve bunlarda ayri
siniflandirilir (Tablo XI).

Tablo - XI

Herediter Duysal Noropatiler (HSN)

Tip-I: Herediter duysal radikiiler noropati (10 yasin {sti)
TipTI: Konjenital duysal noropati (Dogumdan sonra)
Tip-111: Familyal disotonomi Rilay-Day (10 yasin istii)
Tip-IV: Familyal duysal ndropaii ile anhidroz ve analjezi

Tip-V: Progresif olmayan atipik Rilay-Day (Dogumdan sonra)
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Bu ayirim halen en sik kullanilan sekil olup
bunun da zamanla degisecegi kesindir (Nordborg
1981). Bu hastaliklarin hemen hepsi otozomal rese-
sif olup sadece Tip-I otozoman dominantdir. Duyu
kusurunun 6n planda oldugu bu hastaliklarda deride
yaralar, norolojik diger bulgular, zeka kusuru vb.
gorilir. Genelde pek ilerleyici bir hastalik degildir-
ler. Herediter motor-duysal hastaliklarin en iyi bili-
neni ve prototipi sayilani noral kas atrofisi dedigimiz
Charrot-Marie-Tooth hastaligidir.

Noral Kas Atrofisi (Charcot-Marie-Tooth
Hastalig1)

Herediter-dejeneratif bir hastalik olup periferik
sinir sistemini tutar. Serebral bulgular hi¢ veya mini-
mal olur. Heniiz belirli bir metabolik bozukluk sap-
tanamamistir. Eskiden bu hastali§a peroneal Kkas
distrofisi de denirdi. Halen pek tercih edilen bir ismi
yoktur. Tablo — XII'de hastaligin semptomlar1 goriil-

mektedir.

Tablo - XII

Charcot-Marie-Tooth Hastaliginin
Semptomlar:

Yiirime bozuklugu
Zamanla asil kirisi kontraktiirii ve ayak deformi-
tcleri gelismesi (pes kavus, ¢eki¢ parmak)
K VR azalir veya kaybolur
—  Yavas ilerler
Distal kas atrofisi gelisir
Duyu kusuru olur (vibrasyon kusuru)
— Baslangi¢ yast 2-3 yastir

Otozomal dominantdir.

beliren ve daha agir gelisen resessif sekline Dejerine-
Sottas hastalig1 denir. Dejerine-Sottas hastaliginda pe-
riferik sinirler hipertrofiye ugrar ve elle palpe edilebi-
lirler. Her iki tlirde de miyelin kilifinda demiyelinizas-
yon ile remiyelinizasyon bir arada bulunur. Histolojik
acidan bunlarin aksonal dejenerasyonundan ayrilma
olanagi vardir ama klinik ag¢idan aksonal dejenerasyo-
nu demiyelinizasyon ayirtetmek olanaksizdir. Roussy
-Levy hastaligi Charcot-Marie-Tooth hastaligina ¢ok
benzer klinik ydnden ellerde tremor gelismesi ile ayirt
edilirler. Roussy-Levy'de ataksi de on plandadir.

Ayirict Tani

Polindropatilerin en sik karistirildiklar: hastalik-
lar1 Tablo - XIH'de gostermektedir.

Polindropatilerin ¢ok c¢esitli hastaliklarda ikinci
bir hastalik olarak refakat edebilecegi de unutulma-
malidir.
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Tablo - XIII

Polinoropatilerin Karistirildig: Hastaliklar

Kuduz

Poliomiyelit

Miyelit

Miyopatiler

Pcriferik sinir travmalari
Hipotonik serebral parezi
Disrafi sendromlar:

Spinal kas atrofileri

COCUKLUK CAGI POLINOROPATILERI

TEDAVI

Kesin tedavileri yoktur, 6nce de belirtildigi gibi
steroid tedavisi
bilmektedir.

sadece kronik g¢esitlerinde etkili ola-
Genelde semptomatik tedavi uygulanir,
ornegin; agr1 kesici ilaglar, vejetatif belirtilerin teda-
visi, sonralari fizik tedavi, kontraktiirlerin 6nlenmesi
gibi. Immunonéropatilerde immun supresyon tedavi-
sinin yani1 e sira Plazmaferez tedavisi de uygulanmak-
tadir. Bu tedavide her seferinde hiicreler ayrilir ve 2-3
litre plazma human albiimin eriyigi ile degistirilir.
Tedavinin etkisi tartigsmalidir. Bu tedavi sadece kronik
tirleri ig¢in gegerlidir.
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