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0 17 yas erkek hasta

m $iKAYET: Desteksiz yiriyememe



OYKU

Hastanin 20 gin 6nce baslayan 4-5 gin siren ishal
sikayeti sonrasinda halsizlik, yorgunluk ve yirGyememe
sikayetleri olmus.

Dis merkeze basvuran hastaya USYE tanisiyla antibiyotik
tedavisi baslanmis. Uc giin antibiyotik kullanan hastanin
sikayetlerinde gerileme olmayinca tarafimiza basvurmasi
Uzerine kranyal MR ¢ekilmis. Kranyal MR’da patoloji
gozlenmeyen hasta taburcu edilmis.

Sikayetleri gerilemeyince eriskin Noroloji'ye basvurmus.
EMG'si ¢cekilip Cocuk Noroloji’ye konsilte edilmis.



OZGECMIS

Prenatal: Dizenli USG kontrollerine gitmis.
Antenatal izlemlerinde sorun saptanmamis.

Natal: Miad , NSVYile , 3.500 g dogmus
Postnatal:Y DYBU’'nde yatisi olmamus.

Asilar: Dizenli yapilmis, tam.
Gegirdigi hastaliklar: Ozellik yok.
Alerji: Ozellik yok.



SOYGECMIS

Anne:48 yasinda , sag , saglkli
Baba:49 yasinda, sag , saglikli

Anne baba arasinda akrabalik yok.



FIZIK MUAYENE

]
» Vital bulgular:
o Ates: 36.7°C
o Tansiyon: 100/70 mm Hg
o Nabiz:95/dak
o SS: 20/dak
o sPO2: %95

> Antropometrik olcumiler:

0 Boy: 172 cm (25-50 persentil)
o Agirhk: 60 kg (25 persentil



FIZIK MUAYENE

v Genel durum: iyi.
v Cilt: Turgor, tonus dogal.ikter, siyanoz, petesi, purpura, 6dem yok.
v Bas boyun: Sacl deri dogal. Kafa yapisi simetrik. Boyunda kitle ve LAP yok.

v Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. Konjonktivalar ve skleralar dogal. Gz kurelerin her yone

hareketi dogal.
v Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlari dogal. Burun tikanikhdi, akintisi yok. Orofarenks ve tonsiller dogal

v Kardiyovaskiiler: S1 S2 dogal, S3 yok, tftrim yok, KTA 4.interkostal aralikta

v Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Toraks deformitesi yok. Retraksiyon yok. Dinlemekle ral

,ronkus,ekspiryum uzunlugu yok.

v Gastrointestinal sistem: Batin normal bombelikte.Barsak sesleri normoaktif. Defans, rebound yok.

Hepatomegali ve splenomegali yok. Traube alani agik.
v Genitouriner sistem: Haricen erkek, testis muaynesi dogal.

v Norolojik sistem:Bilin¢ acik, koopere, oryante. DTR normal , alt ekstremite kas guicu 4/5.



HEMOGRAM

Test Adi Sonug Crururm Birirm Referans Degerler Onceki Sonuglar
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Hemogram
WEC 87 x10434pL ;5 | i
NEU 5.5 ®10%3/pL T T
NEU % 83,2 % 435 - 73.5 T
LY 2,5 ®10%3/pL e M
LYM % 282 % 15,2 - 43.3 Sheuns
MONO 0.6 %1043/l D31 .
MONO % 8.6 % NE - Ay e
ECS 0.1 ®10*3/L 0=l S
EOS % 1.1 % GEEy S
BASO 0.1 ®1043/uL B e
BASO % 0.8 % B e B
MREC 0.01 x10434pL DR T
NR/W 0.2 /100WBC =08 i
REC 4,95 10Ul 4,06 - 563 oo,
HGE 155 g/dL 7 g | s
HCT 44,1 % 6,7 - 471 Shauns
MCV 29,1 fiL i (O S
MCH 21,2 pg 238 - 334 Tl
MCHC 35,1 gidL R M
FLT 289 ®1043ipL 152 - 348 0.
MPV 7.7 fl o L L I .
ROW 13,5 % WA e

ROW-SD 42,4 fl 38,5 - 459 Toriis



BIYOKIMYA

Test Adi

MORD {GFR Hesaplama)
eGFR {CKD-EF| Pediatrik)

Ures

BUN { Kan ure azotu
Freatinin

AST (SGOT)

ALT (SGPT)

GGT
Bilirukin, Taotal

ALP [Alkalen Fosfataz)

LOH

Bilirubin, Direkt
Bilirubin, indirekt
Protein, Tetal
Albumin

Globulin

Sodyum (Ma)
Fotasyum [}
Klor {C1)
Kalsiyum
Magnezyurm (Mg
Fosfor {F)

Urik asit
Dozeltilmis Kalsiyum
CRP

Sonug
188,38

184,04
v T2

18
Q.57
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241

0,70
85

Q.08
0,81
T4 55

47,80
25,595
1371

4,54

1020
9.5

20

581
593

9,19
0,28

Ciurum Birim Referans Dederler
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meg/dL
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meg/dL
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Onceki Sonuglar



KAN GAZ]

Kan Gazlan
pH
PCO2
FO2
MNa+
K+
iCa+
Cl
Glu
Laktat
Bili
Baro
tHE
Hct
hMetHb
502
pE0
POt
pHST
C2HE
O5M
H+
G2
CHZO2 ()
CHo02 (B)
COHBE
cHCO3st
cHCO3
Bo2
Beecf
Beact
Anyonik Gap (K}
Anyonik Gap

7,368
49,4
28.5

138
4.3
1,19
108

1.2
T28
16,4
50.3
1,3
47,1
30,78
28,5
7,428
48,2
2758
42,9
10,7
85.5
54,4
0.8
247
27,7
22,4
ZE
1.9
5.8
1,4

+)

Y mmoliL

' mmolil
O mmcliL

T35 -
35 -
aa -
135 -
3.5 -

1,15 -

- 107

Ta -

0,198

11,5 -
35 -
0.4 -
g5 -

5 -

0.5 -

745
a5

100
148

4.5
1,29

105

- 10,99

17.4

1.5

1.5

- 16



Koagulometre Ornek No: 10000140122 |
Test Adi Sonucg Durum Birim  Referans Dederler Onceki Sonuclar
Protrombin Zamani

PTZ({Protrombin Zamani) 140 SBC 115 - 1585

PTZ (Aktivasyon) 93 g 70 - 100

PTZ (INR) 1,05

APTT 319 sec 265 - 40
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EMG incelemesi;

Alt ekstremitelerde daha belirgin olmak izere motor
yanitlar kigilmustir. Bu bulgular motor agirlikh ve
aksonal tutulumla giden akut baslangigl polinéropatiyle
uyumludur.



MR’da demyelinizan hastalikla uyumlu lezyon
saptanmayan , EMG’ sinde polinéropati saptanan
hastaya Cocuk Noéroloji tarafindan lomber ponksiyon
yapilmasi planlandi.

BOS incelemesinde;

glukoz: 65,6 mg/dL (es zamanli KS: 110 mg/dl)
protein: 102 mg/dL

hicre sayimi: 1 eritrosit,

seklinde sonuglandi.



- BOS KULTURU:Ureme olmadi



BOS proteini yiksek gelen hastaya Guillain-Barré
sendromu 6n tanisiyla toplam 2 gr/kg IVIG, 5 gin
sirecinde verilmesi planland..

N&ropatik agrilari icin Gabapentin basland.



0 TANI: Guillain-Barré sendromu
O Akut Motor Aksonal Noropati (AMAN)



Guillain Barré Sendromu

Guillain-Barré sendromu (GBS) monofazik akut immin
aracih poliradikilonéropatidir.

1916'da Guillain ve arkadaslari tarafindan I. Dinya
Savasi saglik |s’rasyonlc1r|ndq kendlllgmden dizelen
progresnc seyreden agirlikh motor bozuklugu olarak
tanimland.

Guillain ve arkadaslari reflekslerin hastalik sirasinda
kayboldugunu ve BOS ta protein artisi oldugunu
kesfettiler. GBS’li birgok hastanin noropa’rl sonucu
solunum yetmezliJi nedeniyle oldigi goruldu.

Makrofailarla iliskili olan demyelinizan bir hastalik
olduQu gorildu.



BELIRTILER

Alt ekstremiteden baslayip ilerleyici olarak govde ve
Ust ektremiteye yayilan gigsizlik

Otonom sinir sistemi tutulumu sonucu kan basinc ve kalp
hizinda deQisme

Kaslarda agri

Kranyal sinir tutulumu

Duyusal parestezi

Tendon reflekslerinin alinamamasi
Idrar inkontinansi ve retansiyonu

Bulber kas tutulumu (solunum yetmezligi)



LABORATUVAR VE TANI

BOS: Protein normal Ust sinirin 2 katindan fazla artar.
Glukoz dizeyi normal ve hiicre yoktur.

Bakteri kiltirlerinin sonucu negatiftir.

MR: Kauda ekuina ve intratekal sinir koklerinde
kalinlasma ve gadolinium tutulumunu igerir.

EMG: Akut denervasyon bulgusu

Primer aksonal néropatide GM1 ve GD1 e karsi olmak
Uzere serumda bazen antigangliozid antikorlar artar.

Diski kisltiri: Nadiren pozitiftir.



Spectrum of GBS 2010

1] AIDP

BBE

GBS alt tiplerinin sematik gosterimi ve iliskileri. AIDP, akut enflamatuar
demiyelinizan polinéropati; AMAN, akut motor aksonal noéropati; AMSAN, akut
motor ve duyusal aksonal néropati; BBE, Bickerstaff'in beyin sapi ensefaliti; MFS,
Miller Fisher sendromu; FD, fasiyal dipleji; PCB, faringeal sefalobrasiyal varyant.



GBS ALT TIPLERI

O

AIDP (akut enflamatuar demiyelinizan polinéropati): Daha sik
motor, ancak bazen duyusal ve otonomik sinirleri de tutan
postenfeksiyoz bir polinéropatidir.

AMAN (akut motor aksonal néropati)
AMSAN (akut motor ve duyusal aksonal néropati)

BBE(Bickerstaff'in beyin sapi ensefaliti): Oftalmopleiji, néropati
ve bilissel bozulma.

MFS (Miller-Fisher sendromu): Oftalmopleji, arefleksi , ataksi
ve alt ekstremite giigsizIiQu.

FD (fasiyal dipleji)
PCB (faringeal sefalobrakiyal varyant)



Akut Motor Aksonal Noropati (AMAN)

Guillain-Barré sendromunun (GBS) saf motor
aksonal alt tipidir. 1990'larin sonunda tanimlandi.

Asya, Orta ve Giney Amerika’da, GBS’nin en
biyik alt tiri ,% 30-65te goriliyor.

AMAN , demiyelinizan GBS'den daha hizli ilerler;
derin tendon refleksleri korunmus, bazen artmistir ve
otonomik disfonksiyon nadir gorilir.



Baslica nedenlerden biri Campylobacter jejuni lipo-
oligosakaritleri tarafindan insan gangliyozitlerinin
taklit edilmesidir.

Aksonal dejenerasyona ek olarak, geri donisimli
sinir iletim blokaji veya yavaslamasi gosterir.

Ranvier digimlerinde GM1 veya GD1a
gangliyozidlerine baglanan otoantikorlar sinir
iletimine yol acan kompleman ve sodyum kanali
kimelerini ve aksoglial kavsaklar etkileyerek kas
zayifligina neden olur.



Acute motor axonal neurapathy

Acute inflammatory demyelinating polyneuropathy

Precading infection
Frequency

Epidemics

(ranial nerve palsy
Sensory loss

Fain

Autonomic involvement
Tendon reflex

Recovery

Eectrophysiology

Target malecule

Campylobacter jguni

Europe and North America <10%; Mexico 30%; srael 22%;
China 65%; Japan 38%

Children (in China and Mb{icﬂ)

Rare (<20%)

Usually none (<10%)

Usually none

Rare

Usually absent (preseved or exaggerated in 20%)
Two pattems (rapid and slow)

Axonal degeneration
Reversible conduction blockade or slowing

Gangliosides (eq, GM1and GD1a)

(ytomegalovirus, Epstein-Barr virus

Eurape and North America 90%; Mexico 30%; lsrael 63%;
China 20%; Japan 40%

None

Frequent (60%)

Frequent (70%)

Frequent (up to 66%)

Frequent

Absent (preserved or exagqerated in %)
Relatvely uniform

Demyelination

Unknown




AMAN da sodyum kanal disfonksiyonu olmaktadir.

AMAN'lI hastalarda refrakter iletim siresi bozulmakta,
bu da impuls iletimi icin emniyet faktorinin kritik bir
sekilde distruldigunu gdstermektedir.

Bir digimde bir aksiyon potansiyeli olusturuldugunda,
sodyum iyonlarinin akisi sonucu bitisik digimler
depolarize olur. Stris akimi, bir sonraki digim igin
gereken membran potansiyeli esiJinden biyik
oldugunda, sodyum akisinin iceri olmasina yol agar.
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(A) DiGumin bozulmasinin erken asamasinda, IgG antikorlari biriktirilir. Otoimmin saldiri ilk dnce diigimlerde
meydana gelir ve daha sonra paranodlara uzanir. Nodal voltaj kapili sodyum kanallari ve paranodal
temasla ilgili protein yok edilir. (B) Kesilen diigimlerin onarimi (geri dénistimli iletim hatasi) hizli ve olumlu
iyilesme gergeklesebilirken (C) Aksonal dejenerasyonu olan tipik AMAN'a ilerleyebilir. (D) Karsilastirma
yaparak, AIDP'de makrofaijlar miyelin kilifinin dis yiizeyini istila etmesi sonucu segmental demiyelinizasyon ve

remiyelinizasyon gorilir.
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(A) GM1'ye karsi IgG antikor titresi olan AMAN. Bilesik kas hareketinin genliginde azalma 18 gine kadar
ilerledi, sonra yavas yavas artti ve 306. giinde normale dondi. (B) Sitomegaloviris enfeksiyonu ile iligkili
AIDP ve negatif anti-gangliosid antikorlarn. 56. gine kadar, bilesik kas hareket potansiyelleri distal
latansinin belirgin uzadi§ini ve siresinin arttiQini, sinir demiyelinizasyonu ve remyelinizasyonu
gostermektedir. (C) AMAN distal sinir segmentinde geri dénusumli iletim yetersizligini gdstermektedir. 3.
ginde normalin Ust siniri (6 - 1 vs <4 - 5 msn.) ve 17. ginde normal deQerlere geri déondi. (D) AMAN ile
distal sinir ve &nkol segmentlerinde iletim bloQunu gdstermektedir (geri ddnusimli iletim yetersizligi).



TEDAVI

Intravensz immunoglobulin ve plazma dedisimi
tedavisinin GBS icin buyuk etkinligi olduQu
randomize, kontrolli ¢calismalar ile kanitland:.



Hasta 2 gr/kg’dan 5 giin IVIG ald..

Fizik tedavi tarafindan gorilen hastanin taburculuk
sonrasl FTR poliklinik kontroline gelmesi planlandi.

N&ropatik agrilari agisindan baslanan gabapentin
tedavisine Cocuk Néroloji Poliklinik kontroline
kadar devam etmesi planlandi.

Taburculuktan 2 hafta sonra Cocuk Noroloji
Polikliniginde gdrilen hastanin agrilari gegmesi
Uzerine gabapentin kesildi.



PROGNOZ

Genellikle iyidir ve cocuklarin coQunda tam
dizelme olur.

Ik olarak bulber fonsiyon , son olarak alt
ekstremitedeki gicsizlik dizelir.



TESEKKURLER



