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« OLGU:13 yas, 4 ay kiz hasta




« Yakinmasi: Cift gorme, yUrumede dengesizlik

* Hikayesi: Bilinen baska bir hastaligr olmayan, iki hafta
once USYE dykUsU olan hastanin iki gdzinde de
bulanik gdorme sikayeti baslamis. Sonrasinda ¢ift
gormeye baslamis. Dis merkeze basvuran hastanin
cekilen Beyin MR’ normal olarak yorumlanmis. Bu
sirada hasta uzun sUre dekteksiz yUrOyememeye
baslamis.

« Cocuk acilimize basvuran hastanin cekilen Orbita
MR: Makula dogal, optik disk temporalde hafif soluk
seklinde yorumlanmis.
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OZGECMIS: Ozellik yok
SOYGECMIS: Ozellik yok
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Fizik Inceleme

* Bilinc acik, oryante, koopere

« GOz: IR +/+ ,Bilateral disa bakis kisithligr,vertikal
nistagmus.

* Noromuskuler Muayene: Tandem yuruyusu
yvapamiyor. DIR'ler alinamadi. Duyu kusuru yok.

« Diger sistem muayenelerinde patolojik bulgu
saptanmadi.
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WBC - 4,0 x10OA3/uL
NEU - 1,5 x10A3/uL
NEU % - 37,5 %

LYM - 2,0 x10A3/uL
LYM % - 51,1 %
MONO - 0,3 x10A3/uL
MONO % - 7,0 %
EOS - 0,1 x10A3/uL
EOS %-22%

BASO - 0,1 x10A3/uL
BASO % - 2,2 %
NRBC - 0,00 x10A3/uL
NR/W - 0,0 /TOOWBC
RBC - 5,53 x10A6/uL
HGB - 14,6 g/dL
HCT - 44,0 %

MCV - 79,6 fL

MCH - 26,3 pg
MCHC - 33,1 g/dL
PLT - 192 x10A3/uL
MPV - 9.4 fL

RDW - 19,5 %
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Aclik Kan Sekeri (AKS) - 53,3 mg/dL
Aloumin - 47,90 g/L

ALP (Alkalen Fosfataz) - 60 U/L
BUN - 6 mg/dL

DuUzeltilmis Kalsiyum - 9,57 mg/dL
DuUzeltilmis Sodyum - 139,7

eGFR (CKD-EPI Pediatrik) - 217,32
mL/dk/1.73m?

Fosfor (P) - 3,57 mg/dL
Globulin - 25,87 mg/L
Kalsiyum - 10,2 mg/dL

Klor (Cl) - 102,5 mmol/L
Kreatinin - 0,41 mg/dL

LDH - 357 U/L

Magnezyum (Mg) - 2,1 mg/dL

MDRD (GFR Hesaplama) - 215,85
mL/dk/1.73m?

Potasyum (K) - 4,34 mmol/L
Protein, Total - 73,77 g/L
Sodyum (Na) - 140,4 mmol/L
Urea - 12,27 mg/dL
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PATOLOJIK BULGULAR

* Diplopi

« GOz: IR +/+ ,Bilateral disa bakis kisithligr ve vertikal
nistagmusu mevcut.

 Noromuskuler Muayene: Tandem yUrUyusuU
yapamiyor, DTR’ler alinamad..
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On tanilar?

Ek tetkikler?
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Glukoz (BOS) - 64,4 mg/dI
Es zamanli KS:71 mg/dl
Laktat (BOS) - 15 mg/dl
Protein (BOS) - 36,94 mg/d|

BOS KUItUr( : BAKTERI UREMEDI
Gram Boyama - Bakteri ve |0kosit gorUimedi.
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Normal bulgu

BOS' da oligoklonal bantlar
BOS' da oligokional bantlar ve serumda BOS' dan sizmis, aym bantlar

BOS' da ve serumda ayni bantlar

BOS ve serumda monoklonal bant gériinimi

Antigangliozid antikorlar (AntiGQ1B): sonug

bekleniyor...
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« EMG: Sinirileti calismalannda anlamli patolojik bulgu
saptanmadi. F yanitlannda vzama saptanmadi.
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MILLER FISHER
SENDROMU

Guillain-Barré's syndrome subtypes

GBS Subtype Also known as

Acute inflammatory demyelinating polyneuropathy (AIDP) “Classic” GBS

Acute motor and sensory axonal neuropathy (AMSAN) Axonal GBS
\Acute motor axonal neuropathy (AMAN) Chinese paralytic syndrome

Miller Fisher's syndrome[a]

Acute pandysautonomiala]

Acute sensory ataxic neuropathy[a]

Pharyngeal-cervical-brachial weakness[a]

2 These may occur along with typical AIDP, but can occur in isolation as distinct clinical syndromes.
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MILLER FISHER
SENDROMU

* Miller-Fisher sendromu (MFS); ilk kez 1956 yiinda
tanimlanan; ataksi, oftalmoparezi, arefleksi ile
karakterize Guillain-Barre sendromu (GBS)'nun bir
varyantidir.

 Insidansi 1-2/100 000 kisidir

« QOkuUler bulgular fiks dilate pupili iceren total
oftalmopleji ile pitozun eslik edebildigi eksternal
oftalmoparezi araliginda degisir.

* Motor kuvvet genellikle korunmustur.
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« Anti-GQ1b antikorlarnin ézellikle oftalmoparezi
olmak Uzere sendromun patogenezinde rol
oynadigl dusunUlmektedir.

. |k haftadan sonra beyin-omurilik sivisi (BOS)'nda
albuminositolojik disosiasyon gosterilebilir.

* En sik gorulen elektrofizyolojik bulgu duysal sinir
aksiyon potansiyeli amplittdinUn azalmasidir.
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TANI

. |k defa 1992 yiinda MFS'de anti-GQ1b antikorlar
tanimlanmustir.

« 3,4,6. kraniyal sinirlerin Uzerindeki GQ1b antijen
bolgeleri, diger kraniyal sinirlere gére daha fazladirr.

« Olgularnn %90'iInda anti-GQ1b antikoru pozitif
bulunur ve taniyl destekler.

*anti-GT1a, antiGD3, GD2, GD1b
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« Klinik bulgular ortaya cikmadan yaklasik birkac
hafta dnce gecgirilmis Ust solunum yolu enfeksiyonu
ya da ishal oykusu

« C.jejuniile GQT1b antijenleri arasinda molekUler
benzerlik

GBS’de anti-GM1 antikorlari

MES'de anti-GQ1b antikorlar:
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Motor sinir iletim ¢alismalar1 genellikle
Alict (reseptor) nOI'mal

An NOron

Duyu

Grimadde . . . .
J ,,,/_ ?’q\ * Sinir iletim hiz1 yavas
7S * Birlesik kas aksiyon potansiyeli
= vf _— amplitiidii az
Oer ligin
'-, enine kesiti
otor e « *En sik saptanan elektrofizyolojik bulgu
L H refleksinin alinamamasidir.

~ |cra organt [or: kas)

 F dalga latanslar1 normal ya da uzamis
bulunabilir, hi¢ elde edilemeyebilir fakat
zamanla diizelebilir.
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Goruntuleme cogunlukla NORMALI

« Baz vakalarda kraniyal MR'da 4,6,7. kraniyal sinirler,
spinoserebellar tfrakt, lumbosakral kokler, kauda
ekuina ve posterior kolonda, T2 ve kontrasth T1
sekanslarda hiperintens lezyonlar gdsterilmistir.
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Bickerstaff Beyin Sap1 Ensefaliti (BBE);

 MFS'ye benzer olarak, genellikle enfeksiyon sonrasi
gelisen ataksi, offalmopleji ile karakterize bir
hastaliktir.

« Her iki hastalikta da BOS protein arfisi, antiGQ1b
antikor pozitifligi gorulebilir. BBE'de MFS'den farkli
olarak hiperrefleksi, ekstensor plantar yanit gibi Ust
motor noron bulgularn gorilebilir ve biling degisikligi
olur.

HIPERREFLEKS +

BILINC DEGISIKLIGI
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® Foofer Text

TEDAVI

Summary of results of Cochrane Review on the treatment of
Miller Fisher's syndrome and Bickerstaff's brainstem
encephalitis

Disorder oo Complete clinical recovery at 6 months

No treatment IVIG Plasma exchange
Miller Fisher's syndrome 50-100% g89%; 55-95%

Limited Miller Fisher's syndrome 100% normal at & months regardless of treatment

Bickerstaff's brainstem encephalitis 66% of all patients normal with no clear treatment benefit

Abbreviation: IVIG, intravenous immuneglobulin.
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Klinik Seyir
« Klinik ve muayene bulgularina gore MFS dusunulerek
0,4 g/kg/gun dozunda bes gun IVIG tedavisi verildi.

« Hastanin diplopi sikayeti geriledi ancak goz
hareketleri baslangica gore biraz daha kisitlandi.

» Pitoz gelisti.
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Tesekkdurler...




