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Ozet
Bu yazida multifokal motor noropatili bir olguyu ve tedavisini tartistik.

Anahtar Kelimeler: Multifokal motor noropati, Motor ileti blogu, Intravencz
immiinoglobulin

Multifocal Motor Neuropathy Case Report

Abstract

In this article we discussed a case and his treatment diagnosed as multifocal motor
neuropathy.

Keywords: Multifocal motor neuropathy, Motor conduction block, Intravenous
immunoglobulin

OLGU SUNUMU
54 yasinda erkek hasta, sag elini kullaniyor, emekli devlet memuru.

Yakinma: Solda belirgin her iki kolunda giigsiizliik, kol kaslarinda incelme, seyir-

meler, baldirlarinda kramplar.

Oykii: Daha 6nce herhangi yakinmasi olmayan hastanin {i¢ y1l énce sol kolunda
giicsiizliik ve seyirmeler baslamis. Birkac ay sonra bu kolun digerine gore inceldi-
gini fark ederek hekime bagvurmus. Cekilen servikal MR’mda boyun fitig1 oldugu
sOylenerek opere edilmis. Sikayetlerinde diizelme olmamis ancak operasyon dncesi
duruma donemeyecegini diisiinerek ciddiye almamis. Bir yil kadar sonra gii¢siizliik
sag koluna da gecmis, her iki elde de giigsiizliik ve beceriksizlik gelismis. Onceleri
sadece sol kolu ile agir yiik kaldiramiyor iken bu kez parmaklari ile diigme ilikleme,
cakmak yakma, anahtar ile kapiy1 agma islerini yapamaz olmus. Son sekiz aydir bal-
dirlarinda kramplar ve yiiriirken ¢cabuk yorulmasi baglamis.
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Tiim yakinmalarmin bel ve boyun fitiklarina bagli oldugunu diisiinen hasta bel
MR’ 11 ¢ektirmek amaci ile noéroloji poliklinigimize basvurdu.

Oz ve soy gecmis: Baska bir hastalig1 yok, kas gevseticiler disinda ila¢ kullanmryor.
Ailesinde benzer hastalik tanimlamiyor.

Norolojik muayene: Kraniyal sinirler normal. Patolojik refleks ve duyu kusuru
yok. Sol st ekstremite proksimal kaslart 3/5, iki yanli 6nkol kaslar1 4/5 giiclinde,
sol kol proksimali atrofik (¢cevrede 2 cm fark var), sol kol ve iki yanli 6n kolun volar
yiizlerinde fasikiilasyon gozlendi. Kas glicii muayenesi sirasinda sag kol ve sol bal-
dirda kramp olustu. Sol biceps, triceps ve sag asil refleksleri alimamiyor.

Yorum: Hastada kronik basamakli progresif seyir gdsteren asimetrik ikinci motor
ndron tutulum bulgulart mevcut. Duyu kusurunun olmamasi nedeni ile klinik tablo
icin 6n planda asimetrik seyir ve nispeten hizli ilerleme gosteren 6n boynuz veya
motor periferik sinir hasar1 diigiiniildii. Bu durumda {ist motor néron bulgularinin
heniiz ortaya ¢ikmadigi amiyotrofik lateral skleroz (ALS), progresif muskiiler atro-
fi, duysal bulgular silik multifokal edinilmis demiyelinizan duyusal ve motor no-
ropati (MADSAM) veya kronik inflamatuvar demiyelinizan polinropati (KiDP)
herediter néropatiler, porfiri, kursun intoksikasyonu ve hastaligin baslangic donem-
leri i¢in monomelik amiyotrofi olasiliklar: diistiniildii.

izlem ve takip: Rutin biyokimya, tiroid ve karaciger testleri, B12 vitamini, folik
asit, timor belirtegleri, kantitatif immiinoglobulinler, immiin elektroforez, anti gan-
gliozid antikorlari, romatolojik testler, kan ve idrarda kursun seviyesi, porfiri testleri
ve protein miktar1 dahil beyin omurilik sivis1 bulgulart normal bulundu.

Sinir ileti incelemelerinde sol median, muskiilokutandz, sag ulnar sinirler ile sag
posterior tibial sinirde belirgin motor ileti blogu gozlendi. Sol median sinirde bilek-
dirsek ve dirsek-aksilla segmentlerinde bloklarin yani sira distal yanit amplitiidii de
diisiik (<1 mV) bulundu. Sag ulnar sinirdeki ileti blogu da dirsek-aksilla segmentin-
de idi. Sag peroneal sinir motor yanitt da sinirin tiim segmentlerinde diisiik ampli-
tiidlii olarak elde edildi. Sag peroneal ve posterior tibial ile sol median sinir F yanit-
lar1 uzamist1. Ust ve alt ekstremitelere incelenen tiim duyusal yanitlar normal smir-
lar iginde idi. Igne EMG’sinde her iki iist ekstremite distal kaslarinda seyrek dener-
vasyon potansiyelleri ve alt ekstremite kaslarinda nadir fasikiilasyon potansiyelleri
izlendi.

Elektofizyolojik bulgular 1s18inda hastada diger olasiliklar dislanarak multifokal
motor ndropati (MMN) tanist kondu. Klinik bulgular da (erkek cinsiyet, orta yas,
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asimetrik giigsiizliik ve basamakli yavas progresyon, duyusal bulgu ve yakinmanin
olmamasi) hastalik icin tipikti. ileti bloklarinin varhigi ve hastalik progresyonunun
devam ediyor olmasi nedeni ile intravenéz immiinoglobulin (IVig) tedavisi ideal
bulundu. 2 g/kg 1VIg 5 giin boyunca uygulandiktan sonra aylik 0,4 g/giin IVig ra-
pellerine baslandi, hastada 3. aydan itibaren klinik iyilik hali basladig1 halde ileti
bloklarinin belirgin oranda diizelmeye baslamasi 5. aya kadar uzadi. Bu incelemede
denervasyon potansiyelleri kaybolmus ancak diisiik amplitiidlii olarak elde edilen
sinir yanitlarinda diizelme olmamisti. Tedavinin 8. ayinda hastada yeni bir progres-
yon izlenmedi ancak 1Vig tedavisinin kesilmesi de bu asamada diisiiniilmedi ancak
bir yillik izlem planlandi.

Multifokal motor ndropati, duyu kaybinin olmadig1 ya da hafif duyu bozukluklar
ile giden, sinsi ve yavas basamakli gidis, asimetrik ekstremite giicstizliigii ve kas at-
rofisi ile karakterize nadir goriilen, tedavi edilebilir ancak tam kiirii miimkiin olma-
yan, immiin aracili kronik bir motor ndropati tablosudur. Siklikla anti-GM1 antikor-
lar1 ile birlikte olmas1 ve hastalarin ¢ogunda intravendz immiinoglobulin (IVig) te-
davisine iyi yanit alinmasi nedeniyle immiin aracili bir ndropati olarak degerlendi-
rilir. Baslangic yasi genellikle 20-70 arasindadir. Erkekler kadinlardan daha fazla et-
kilenir. Motor giigsiizliik, periferik sinirlerin dagilim alanina uyar. Motor bulgular
asimetriktir ve distal bolgelerde daha siktir, degisik derecelerde kas atrofisi tabloya
eslik edebilir. Ust ekstremite, alt ekstremiteye gore daha erken ve daha ciddi olarak
etkilenir. En sik basvuru sikayeti diisiik el ve kavrama gii¢liigiidiir. Diger motor
semptomlar, giigsiiz kaslarda fasikiilasyonlar ve kas kramplaridir. Derin tendon ref-
leksleri yaygin olarak ya da etkilenen bolgelerde genellikle azalmis ya da kaybol-
mustur. Kraniyal sinir etkilenimi ve solunum bozuklugu ¢ok nadirdir. Duyu kaybina
siklikla rastlanmaz, hastalarin %20’sinden azinda alt ekstremitelerde hafif vibrasyon
anormallikleri gibi duyu bozukluklart gozlenebilir.!#

Hastaligin patogenezi hala net olarak bilinmemektedir. iImmiinolojik tedavilerden
sonra klinik olarak iyilesme bulgularinin gézlenmesinden &tiirli hastaligin immiino-
lojik kokenli oldugu savunulmaktadir. Histolojik calismalarda, hastalarin [Vig teda-
visine olumlu cevap vermesinin altinda yatan sebebin inflamatuvar demiyelinizas-
yon ve sinir gangliozid antikorlarin varliginin oldugu bildirilmektedir.>¢

Hastalikta birgok rutin laboratuvar parametresi normaldir. Beyin omurilik sivist
(BOS) protein diizeyi genellikle normaldir. Hastalarinin %30-80’inde serumda anti
GM1 antikorlar1 bulunur. MMN’de en bilinen elektrofizyolojik bulgu, tuzaklanma
bolgeleri diginda, duyusal liflerin etkileniminin olmadig1 multifokal, kalic1, parsiyel
motor ileti bloklarinin varhigidir. Hastaligin erken evrelerinde, kas giicii normal
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iken, igne EMG’de motor aktivite yetersizdir, atrofik kaslarda denervasyon bulgu-
lar1 gozlenebilir. Hastaligin tanis1 klinik, laboratuvar ve elektrofizyolojik bulgulara
dayanir.>’

Ana kriterler;
- Bir aydan fazla, siklikla 6 aydan uzun siiren, en az iki sinirin dagilim alanini ige-
ren yavas seyirli ya da basamakli ilerleyici asimetrik kas gii¢stizligii

- Sik goriilen tuzaklanma bolgeleri disindaki motor sinirlerde (2 ya da daha fazla
motor sinirde) ileti blogu

- Alt ekstremitelerde hafif diizeyde vibrasyon duyusunda kayip diginda, objektif
duyu kaybinin olmamast

- Motor ileti bloklarinin oldugu segmentte normal duyusal sinir iletimi (en az 3 si-
nirde)

- Ust motor néron tutulum bulgularmin olmamasi

Destekleyici kriterler;
- Ust ekstremite bulgularmin baskin olmasi

- Genelde derin tendon reflekslerinin azalmasi veya kayb1
- Kraniyal sinir bulgularinin olmamast

- Etkilenen ekstremitelerde kramp ve fasikiilasyonlar

- Yiiksek serum IgM anti GM1 antikorlart

- Etkilenen brakiyal pleksus veya periferik sinirlerin ileti blogu bdlgelerinde,
MR’da kontrast tutulumu ve/veya hipertrofi

- 1Vig tedavisinde klinik yanit

Dislama kriterleri;
- Ust motor noron bulgulart

- Belirgin bulber tutulum

- Vibrasyon duyusu disinda objektif duyu kayb1

- Yaygn simetrik gii¢siizliik

- BOS’da belirgin protein artig1 (>1 g/L)

Hastaligin ayirici tanisinda, Amiyotrofik lateral skleroz, MADSAM, KIDP, herediter
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noropatiler, porfiri, kursun intoksikasyonu, monomelik amiyotrofi diisiiniilmelidir.®

Multifokal motor néropati, immiinomodiilatdr tedavilere yanit verir. Steroid ve plaz-
ma degisimi, altta yatan patofizyolojik mekanizmalarin farkli olmasindan Otiirii
MMN’de etkili degildir ve hatta hastaligin kétiilesmesine neden olabilir. Giiniimiizde
Vig, ilk basamak tedavi olarak kabul edilmektedir. [Vig, B hiicre {izerindeki inhibi-
tor reseptorleri azaltabilir ve ranvier nodundaki anti GM1 ile iligkili kompleman bi-
rikimini &nleyerek etki gdsterir. Uzun yillar boyunca verilen standart [Vig tedavisine
ragmen, klinik olarak olumlu etkiler gosterse de birgok MMN’li hastada gligsiizliikte
orta diizeyde ilerleme olabilir. Bunun nedeni, biiyiik ihtimalle siiregelen aksonal de-
jenerasyondur. Aksonal dejenerasyonun varligindan tiirii, uzun siireli 1Vig tedavisi
boyunca, ilag dozu arttirilmasina ragmen, ilacin etkinligi azalirken kas gii¢siizligii
artabilir. En sik onerilen 1Vig dozu, hastalik baslangicinda 2 g/kg, 2-5 giindiir. Klinik
olarak gii¢stizliigiin iyilesmesi ilk tedavi sonrasi 3 -10 giin sonra baslar, sadece birkag
hafta siirer ve nadiren iyilesme 2 aydan fazla stirer. Bu ylizden devamli tedavi gerekir.
Bununla beraber, IVig etkisi birgok hastada tedaviden haftalar sonra azalir. Kisa ara-
liklarla inflizyon dozlar1 uygulanarak semptomlar stabilize edilmeye galisilir. IVig
ozellikle hastaligin erken doneminde kullanilirsa, akson kaybini en aza indirir, hasta-
lik ilerleyisini ve oziirliiligii azaltabilir. Hangi dozda ve hangi sartta olacagi hastaya
gore ayarlanmasi gereken ve hastaligin erken evresinde verilen koruyucu 1Vig tedavi
kiirleri, kalict aksonal hasarin ortaya ¢ikmasini geciktirebilir. Bir kez maksimum kli-
nik iyilesme saglandig1 zaman, kalici iyilesme saglanincaya kadar miimkiin olan en
uygun doz, [Vig dozu azaltilarak ayarlanmalidir. iVig dozu azaltildig1 dénemde, giig-
stizliiklerinde kotiilesme olan hastalarda, doz gozden gecirilerek gerekirse tekrar ar-
tirilmalidir. Birgok hastada daimi iyilesmeyi saglamak amaciyla, uzun yillar boyunca
siirekli IVIg tedavisi gerekebilir.>-!s

Vig tedavisine klinik cevap alinamayan hastalarda, yamitsiz olduguna karar veril-
meden &nce, en az 6 ay siire ile tedavi siirdiiriilmelidir. [Vig’e cevap vermeyen has-
talarda, diger immiinosupresif ve immiinomodiilator tedaviler diistiniilmelidir.'s

Sonug olarak MMN, yavas progresif-demiyelinizan-motor ancak tedavisiz birakildi-
§inda selim olmayan bir hastaliktir. ALS ile sik¢a karisir bu nedenle ALS hastaliginin
ayirict tanisinda mutlak distiniilmelidir. EMG hastaligin tanisi ve prognozun 6ngo-
riilmesi i¢in ¢ok 6nemlidir. Ayrica klinik bulgu vermeyen ancak hastaliktan etkilen-
mis sinirleri gosterir. Sinirlerin heniiz aksonal degisime ugramadig1 demiyelinasyon
fazinin oldugu donemde hastaligin erken tanis1 konmali ve tedavisi yapilmalidir.
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