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Kocaeli Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dal

Gocuk mavi servis Olgu sunumu

20/09/2023
Aras. Gor. Dr. Gulbegim Sydykova




Olgu

4 yas 10 aylik erkek hasta

Sikayet: yilriyememe, sik diisme, halsizlik, bacaklarda agr




Oykii

* Bilinen hastaligi olmayan hasta son 4-5 giindir baslayan
halsizlik, sik disme, yurimekte zorlanma sikayetleri ile
tarafimiza basvurdu.

* Gegirilmis hastalik 6ykusu yok.

* Ates, ek sikayet yok.



Ozgecmis

Prenatal: Anne gebelik siiresince takiplerine diizenli gitmis.
Annenin gebelikte gegirilmis enfeksiyon, fravma, ilag kullanim
oykdsu yok.

Postnatal: Hastane yatis oykisi yok
Alerji: Ozellik yok

Asilari: Tam ve asi takvimine uygun
Noéromotor gelisimi: Normal
Gegirilmis hastalik: Yok



Soygegmig

Anne: 38 yas, saglikli

Baba: 37 yas, saglikli

1. gocuk: 8 yas, kiz, saglikli

2. cocuk: hastamiz

Akrabalik yok

Ailede norolojik hastalik oykisi yok



Vital bulgular
Ates: 36.7°C

Tansiyon: 95/60 mm Hg
Nabiz: 80/dk

Solunum Sayisi: 24/dk
SPO2: %99

Antropometrik olgiimler

Boy: 111cm ( 69 p)
Agirhik: 15,5 kg (12 p)
BKI: 12,6 (<5 p)



Fiziki Baki

Genel durumu iyi, GKS: 15, biling agik, oryante koopere
Sag ve sagl deri: dogal. Kafa yapisi simetrik.
Gozler: Isik refleksi aliniyor. G6z hareketleri dogal.

Solunum: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor.
Patolojik solunum sesi yok.

Dolasim: S1+, S2, iifiirdm yok.
Batin: Rahat, defans rebound yok . Organomegali yok.

Urogenital anomali yok.
Meningeal irritasyon bulgusu yok.



Norolojik Muayene

Biling agik, koopere, oryante
Meningeal irritasyon bulgusu yok
Kranial sinir muayenesi dogal.

Ust ve alt ekstremite derin tendon refleksleri alinamiyor.
Ust extremite kas kuvveti: 5/5

Alt extremite kas kuvveti; proksimal:3/5, distal:3/5
Duyu muayenesi normal.

Gag reflexi +

Idrar inkontinansi yok




Laboratuvar

Hemogram Biyokimya Kalsiyum 9,3 mmol/L
WBC 6920 L AKS: 98 mg/dL CPK 90 u/I
NEU 3130 pL Kreatinin 0,4 mg/dL CRP 16 mg/L
LYM 3190 uL AST 28 U/L Sedimentasyon 12
MONO 420 yL ALT 11 U/L mm/h

12 232
EOS 140 uL P;ﬁ‘rein, Total 68,7 i » 3 "rnlg(;L .
Hgb 13,3 g/dL 9 OlIK asi ug

Albumin 39,7 g/L

e dyum 138 mmol/L
MCV 75 so yum 48mmo -
PLT 363000 IS 49 B



Patolojik Bulgular

>4 glndir ylridyememe

> Alt ekstremitede belirgin olmak lzere giig kaybi ve derin
tendon reflekslerinde kayip



On Tanilariniz Nelerdir ?
Ek Tetkikler ?




Ayrici tanida onemli hastaliklar

> Serebral > Kas sinir kavsagi
Bilateral inme »>Botilizm Miyastenia Gravis
Histeri

> Periferik sinir
> Serebellar Toksik ya da ilagla iliflkili noropati
Akut serebellar ataksi Kritik hastalik néropatisi
Arka gukur yap>sal lezyonlar Difteri

Kene paralizisi
» Spinal Porfiri
Basing miyelopati > Kas hastaliklar:
Transvers miyelit Akut viral miyozit
Anterior spinal kord sendromu Akut enflamatuar miyopati

Metabolik miyopati
Periyodik paralizi



Klinik Izlem

» Hasta akut inflamatuar demiyelinizan poliradikilopati (Gullain
Barre sendromu) 6n tanisiyla servise yatirildi.

» Solunum yetersizligi ve eslik edebilecek otonom bozukluklar
acisindan monitorize izlendi.

» IVIG tedavisi baslandi. IVIG toplam 2 gr/kg dozunda bes giin
verildi.



Klinik Izlem

» Hastanin yatigi sirasinda solunum yetersizligi geligmedi, kas

.o ce\Joe

.o ce\Joo

polio agisindan gonderilmek tizere digki 6rnekleri toplandi.




EMG

> Sinir ileti galismalarinda alt ve lst ekstremitelerde duyusal yanitlar elde
edilememistir.

> Sag alt ve lst ekstremitelerde incelenen tim sinirlerde motor ileti hizlari
belirgin yavaslamigtir,

> Distal motor latanslari uzamig, temporal dispersiyon izlenmistir. Bu
sinirlerin motor yanit amplitiidleri % 50 den fazla kiiglilmistir. Ayrica
median sinir F yaniti normal sinirlarda ancak % 74 persistans elde
edilmistir. Tibial sinir F yanit persistani % 13 elde edilmistir.

» BU BULGULAR MIKST TIP AGIR SENSORIMOTOR POLINOROPATI ILE
UYUMLUDUR.



BOS incelemesinde

> Direkt bakida 2 Igkosit goriildd,

> Protein: 40 mg/d| NORMAL BOS
> Glukoz: 60 mg/dl BULGULARI

Es zamanl kan sekeri: 90 mg/d| Protein; 20-45 mg/dL

Glukoz; >50 mg/dL veya
» Menejit Ensefalit Paneli: negatif Kan sekerinin >%75

>BOS kiiltir: treme olmadi




Anormal BOS Protein
Degerlerinin Klinik Nedenleri

Yiiksek Sonuglar:

Menenjjit Polingritler

Hemoraji Diyabet

Primer MSS tiimsrleri Uremi

Multipl skleroz DﬁSﬁk Sonuglar'
Guillin Barre Sendromu MSS sizintisi/travma
Nérosfiliz Yakin zamanli ponksiyon
Miksodem Hizli BOS yapimi
Cushing hastaligi Su intoksikasyonu



Guillain-Barre Sendromu

> Postenfeksiyoz demiyelinizan polindropati

» Sikhkla hizli progresif
» Asendan ilerleyen

> Simetrik gligsuzlik

> Arefleksi

ile karakterize akut inflamatuar polinoropatidir.



Guillain-Barre Sendromu

> Poliomyelit eradikasyonuyla birlikte GBS ¢ocuklarda akut motor
paralizilerin en sik nedeni olmustur.

» Vakalarin %50-70"inde gastroenterit, solunum yolu enfeksiyonu
veya astlamadan 2 ila 4 hafta sonra geligir.

» Motor noropati esas bulgudur ,nadiren duyusal, otonomik ve
bulbar tutulum da olabilir.

> Biyuk oranda geriye donisumlidir



Epidemiyolo i

» Tahmini yillik insidans 0.4-1.7/100.000 dir.
> E/K orani 1.5/1 dir.

» En sik 4-9 yas arasinda gorilmektedir.



Etyoloji

»Campylobacter jejuni (aksonal formu ile en sik iliskili enfeksiyon ajan)

»Helikobakter pylori

»>CMV (duysal semptomlar ve kranial sinir tutulumu ile karakterize GBS formu ile iliskilidir)
>EBV

»Mycoplasma pneumoniae

»Influenza, oral polio, kuduz, konjuge menenjit asilar

> Kene 1sirig

»Bozulmus CD4+T helper cevabi

> T lenfosit kaynakli asiri immiin cevap.

> % 70 inde non-spesifik bir viral enfeksiyondan 1-4 hafta sonra olusur

»Nadir vakalar cerrahiyi takiben veya diger hastaliklarin seyrinde ortaya gikarlar.



Patofizyoloji

Normal nerve

> T hiicre aktivasyonu sonucu
periferik sinirlerin antijenik
proteinlerine karsi antikorlarin
Uretimi ile sonuglanan otoimmun
bir hastalik oldugu
diugunilmektedir.

Nerve affected
by Guillain-Barre
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X / Damaged myelin




Klinik

»En sik 4-9 yaslar arasinda goridilir.

»Cocukluk ¢cagi vakalarinin yaklasik tigte biri 3 yasindan dnce
ortaya gikar.

»GBS nun klinik olarak ortaya gikis sekli gocuklar ve
erigkinlerde benzerdir. Baslangi¢ semptomlarinda onemli
degisiklikler olmakla birlikte, klinik olarak sendromunun
geligimi Gg doneme ayrilabilir.




Klinik

1. Semptom ve bulgularin baglangici, ilerlemesi ve en ug noktaya ulasmasi

2. Plato dénemi

3. Iyilesme donemi

> Baslangi¢ donemi genellikle hizli ve devamlidir.

> Hastalarin %50-75"inde maksimum gtigsiizliik 2 hafta iginde, %90-98'inde 4
hafta iginde gelisir.

> Hastalarin ¢ok az bir béliimiinde ilerleme 4 haftadan uzun siirebilir.
> Plato doneminin siiresi genellikle birkag giinden 4 haftaya kadar siirebilir.

> Agir aksonal dejenerasyon gelisen hastalarda uzamis plato dénemi gorilir ve

.o .o



Klinik
>Etkilenmis cocuklarda tipik olarak alt ekstremitelerden baslayip gtinler-

haftalar iginde lst ekstremitelere dogru ilerleyen gtigsizlik, yirime veya
merdiven ¢ikmada zorluk gordildr.

> Vakalarin bir béliimiinde (%15-20) gligsiizliik primer olarak proksimaldedir.
Cocukluk ¢agr GBS'da gligsiizliik ve duyu kaybi sonucu olusan ataksi sik goriilen
bir bulgudur.

»Cok az vaka ataksi, oftalmopleji ve arefleksi ile karakterize Miller Fisher
Sendromu olarak karsimiza ¢ikar.

»Noropatik agri ve disesteziler siktir.

»Gocuklarin %50 kadarinda sinir koki ve periferik sinir inflamasyonu sonucu
gelistigi varsayilan sirt, kalga veya bacak agrisi baslangi¢ bulgusudur.

»Parestezi, disestezi, aksial ve radikiler agri, meningismus, miyalji ve eklem
agrisi gordlir. Sirt ve bacak agrilar: siklikla ilk 8 hafta iginde diizelir. Fakat
disesteziler hastalarin %5-10"unda motor diizelmeye ragmen daha uzun siire
devam edebilirler.



Klinik

> Solunum yetersizligi nadir fakat onemli bir bulgudur. Solunum kaslarindaki giigsiizliik

.........

siklikla daha yavas ilerler ve ekstremite kas gtigsiizligiinin agirhg ile parelellik gosterir.

> Etkilenmis ¢ocuklarin %45 kadarinda fasial gli¢siizliik ve oftalmopleji goriiliir. Diger (ITT,
IV,VI) kranial sinirlerin tutulumuna bagl disfaji, hazal konusma, pitozis, diplopi ve
eksternal goz hareketlerinde bozukluk goriilebilir.

> Duysal kayip nadir olarak ortaya ¢ikan bir bulgudur. En sik pozisyon duyusu kaybt, bunu
sirasiyla vibrasyon, agri ve dokunma duyusundaki bozukluklar izler. Seviye veren his kusuru
GBS ile uyumlu bir bulgu degildir ve spinal kord patolojisini diigtindiirmelidir.

» GBS'lu cocuklarin %12.5-25"inde kan basincinda diizensizlik, sinus tasikardisi, pupiller
anomaliler ve terleme bozukluklar: seklinde otonomik disfonksiyonlar goriilir. Bunlar
siklikla intermittandir. Yutmada bozulma, gastrodzofageal dismotilite, pseudoobstruksiyon
ve konstipasyon karsilasilabilen gastrointestinal yakinmalardir. Cocuklarda, ara sira iriner
retansiyon, Uriner ve fekal inkontinans ile giden sfinkter disfonksiyonu goriiliir.



TANI ICIN GEREKLI OLANLAR

>Birden fazla ekstremiteyi etkileyen progresif motor glicsiizlik
> Arefleksi

Guillain-Barré Syndrome

e
Soma Axo

/
.\ o Demyelination \
oo



TANIYI GUCLU OLARAK DESTEKLEYEN
BULGULAR

> Progresyon; gtigsijzlijk hizl gelisebilir fakat 4 haftadan sonra durur. Kabaca %50'si 2
hafta iginde, %80'i 3 haftaya kadar, %90'> 4 haftadan sonra plato gizer

> Relatif simetri

» Hafif duysal semptomlar veya bulgular

> Kranial sinir tutulumu; hastalarin yaklasik %50'sinde fasial gligsiizliik gelisir
» Otonomik disfonksiyonu

» Norolojik semptomlarin baglangicinda atesin olmamasi

> Iyilsme: Progresyon durduktan siklikla 2-4 hafta sonra iyilesme baglamasi

» GBS'lu gocuklarda spinal MR'da kauda equina ve lomber sinir koklerinde gadolinium
tutulumu gosterilmistir.



Tablo 1: G:i:l.‘-l Barre Sendromunun Tamissnda Klinik Ve Laboratusar
Bulgular (1

TANI ICIN GEREKLI OLANLAR
Birden fazia ekstremiteyi etkideyen progresif motor gocsaziok
Arefleksi

TANIYI GOCLO OLARAK DESTEKLEYEN BULGULAR

Progresyon. gocsaziok hizh gelhisebilir fakat 4 haftadan sonra durur.
Kabaca 950 =3 2 hafta icinde, 938071 3 haftaya kadar, 9901 4 haftadan
sonra plato cizer

Relauf simemtn

Haff duysal semptomiar vey a bulgular

Kramal sinsr tutulumu; hastalann yaklasik 9%.50'sinde fassal gocsaziok
gehisar

OCtonomik disfonksiyon

Norolopk semptomiann basiangicinda atesin olmamass

ilesme:. Progresyon durduktan sikhkia 2-4 hafta sonra wilesme
baslar. Aylar sonrasana gecikebilir

VARYANTLAR

Semptomiann baslangicinda ates
Agn de berlikte ciddi duysal kayip

4 haftadan uzun sOren progresyon fan
ilesmede problem veya kahc: defisit
Sfinkter disfonksy onu

Merkezi sinir sistemu tutulumu

TANIDA SOPHE BIRAKAN BULGULAR

Motor fonksyonda belirgin persistan asametn

Persistan barsak veya mesane disfonksyonu

Semptomiann baslangicinda barsak veya mesane disfonksiyonu
Arahikh duysal seviye

TANIYI DISLAYAN BULGULAR
Heksakarbon kOtoye kullamim OykOosO
Pocfuni buigulan
Yakinda gecininmus diften
Kursun nOropatsi de uyumiu bulgular ve kursun nmtoksikasyonu
kamnmtddan
PoOr duysal sendrom
Diger paralitik hastahiklarnn kesin tansss




BOS Ozellikleri

» Anlamli enflamasyon bulgularinin yoklugunda (mononukleer
hiicre sayisi <10/mm3) albuminositolojik dissosiasyon veya BOS
proteininde orantisiz artigtir.

» Semptomlarin baslangicindan sonra ilk 48 saat iginde BOS'ta
protein artisi olmayabilir.

> Bazen BOS proteini bir hafta kadar normal kalabilir.

» Hastaligin bu bulgusu spinal sinir koklerini gevreleyen
subaraknoid aralikta kan-sinir bariyerinin bozulmasina baglidir.



Elektrodiagnostik 6zellikler

» Norofizyolojik galismalar (sinir ileti galismalar: ve
elektromiyografi) GBS nun klinik tanisinin dogrulanmasinda
yardimcidir.

» Periferik sinir demiyelinizasyonu, sinir iletisinde yavaslama
ile gosterilir.

» Hem agir demiyelinizasyon hem de aksonal hasar, motor ve
duysal yanit amplitiidiinde azalmaya neden olur.



GBS'NIN VARYANTLARI

Miller-Fisher Sendromu: Oftalmopleji, ataksi ve arefleksi ile
karakterizedir. Ilk semptom siklikla hastalarin yarisinda var
olan fasial parezi ile birlikte diplopidir. Periferik duysal ve
motor sinir ileti hizlari ve elektromiyografi normaldir.

Akut motor aksonal ndropati: Saf motor aksonal noropatidir.
Motor néronlarin proksimal uglarini ve hiicre govdelerini tutar
ve tam iyilesme ile sonuglanir. Hastaligin baglangicinda ates ve
hemorajik konjunktivit ortaya ¢ikabilir. Gligsiizlik asimetriktir
ve BOS ta pleositoz vardir.



Akut motor-duysal aksonal néropati: fulminan, yaygin, agir,

grup hasta olarak tanimlamiglardir. Bu hastalardaki
elektrofizyolojik galigmalar, primer aksonal dejenerasyon
vardir.

Polindritis kranialis: Akut baslangi¢li multipl kranial sinir
paralizileri (siklikla CNIT ve CNVII) ile birlikte BOS
proteininde artig, motor ileti hizlarinda yavaslama ve tam

dizelme ile karakterizedir. Bilateral fasial gligsiizliik, disfoni
ve disfaji tipik semptomlardir.




Tedavi

Amag;

>solungmge‘rersizl_i"i varligindg yo?un, bakim tedavisi ile yasam destegi, sekonder
komplikasyonlari onleme ve yogun Tizik tedavisi

»periferik sinirlerin miyelin kilifinin yikimina neden olan otoimmun siireci erken
immunomodulator tedavi ile durdurmaya galismasi

> Hafif 6BS'lu yardimsiz yiiriiyebilen hastalar genellikle tedavi edilmez.

»>Hizli klinik ilerleme, yiird esye’reune.g’inde kayip, belirgin bulbar bu(llgular'l veya solunum
ycei’l_rlemr'gllizcjlign olan hastalar, hastaligi iyilestirme ve iyilesmeyi hizlandirma amaciyla tedavi
e .

» GBS'lu cocuklarda, birgok faktor solunum yetersizligi riskini artirmaktadir. qur' bu
faktorler varsa plazmeferez veya intfravendz immungfobulin ile erken tedavi edilmelidir.

> Solunum yetersizligi igin Tahmin ettirici semptom ve bulgular;
1) Enfeksiyondan sonra 8 giin iginde semptomlarin baslamasi
2) Kranial sinir tutulumunun varhg

3) Hastaligin ilk haftasi sirasinda BOS proteinin 800 mg/dl lizerinde olmasidir.



Tedavi

IVIG tedavisi:

Toplam 2 gr/kg intravensoz immunglobulin 2-5 giinde verilir.

Plazmaferez

o Plazmaferezin primer etkisi periferik sinir antijenlerine karsi
olusan dolasimdaki antikorlarin ortadan kaldirilmasidir.

> Yiksek doz intravendz immun%lobulin uxgulamasu.gn‘rikorlam
baglayarak, komplemani absorbe ederekveya B hiicre aracili
anfikor yapimini azaltarak etki edebilmesidir.

o Her iki tedavi yontemi de ilk 7 glin iginde uygwlamr'sa daha
etkilidir, Cogunlukla erigkinlerin yer aldigi ¢ok merkezli bir
alismada, plazmeferez ve intravensz imimunglobulinin etkinliginin
enzer oldugu ve her iki tedavinin kombinasyonunun, tek basina
tedaviden daha istin olmadigi gosterilmistir.

o Cocukluk a_Ef’l GBS igin intravenoz imgxunglobulin genellikle

uygulama kolayligi nedeniyle tercih edilmektedir.

Kortikosteroid: Faydasinin kisitli oldugu gorilmistir.



Prognoz

»Gocuklarda daha iyi
»Ancak iyilesme periyodu uzun olabilir.
>Olim nadir

»Yalnizca %5-7%10 hasta sekelli iyilegir kalan grupta tam
iyilesme.

> %5 rekiirrens (bazen yillar sonra)

»Kroniklesme gordlebilir.



Eve Gotiirilecek Mesajlar

> Yiriyememe, bacak agrisi ile basvuran her hastada GBS akla
gelmeli ve fizik muayenede DTR mutlaka bakilmalidir

» GBS diisiinilen hasta mutlaka servis takibine alinmali ve yakin
izlenmeldir

» Hastalarin agri kontroli saglanmalidir



Tesekkdrler.....Q




