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G‹R‹fi
Bas›nca hassas herediter nöropati (BHHN)

bas›ya maruz kalan bölgelerde tekrarlay›c›
mononöropatilerle karakterize otozomal domi-
nant geçifl gösteren ve periferik miyelin prote-
in-22 geninde delesyonla iliflkili bir hastal›k-

t›r(1–6). Hastal›k için tipik parezi epizodlar›n›n
bafllang›c› genellikle yaflam›n 2. veya 3. deka-
d›ndad›r(6,7). Etkilenen aile bireyleri s›kl›kla
semptomsuz oldu¤undan aile hikayesinin ol-
mamas› nadir de¤ildir(1). Hastalar genellikle
tek bir periferik sinir da¤›l›m alan›na uyan böl-
gede a¤r›s›z uyuflma ve güçsüzlük yak›nma-
s›yla baflvururlar ama birden fazla say›da mo-
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Bilateral Ulnar Palsi ile Ortaya Ç›kan Bas›nca
Hassas Herediter Nöropati Olgusu
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Bas›nca hassas herediter nöropati (BHHN) bas›ya maruz kalan bölgelerde mononöropatiler-
le karakterize nadir görülen otozomal dominant geçifl gösteren bir hastal›kt›r. A¤r›s›z, tekrar-
lay›c› ve geçici akut sinir parezilerine neden olur ve nadiren iki ekstremitede meydana gelir.
Biz; izole, bilateral, akut, a¤r›s›z ulnar parezi ile ortaya ç›kan bir BHHN vakas› sunduk. Nö-
rolojik muayenesinde bilateral tenar kaslar hariç olmak üzere, intrensek el kaslar›nda s›n›r-
l› atrofi ve güçsüzlük tespit edildi. Elektrofizyolojik incelemede hafif bir sensorimotor polinö-
ropati, dirsekte iki yanl› ulnar sinirin tam ileti blo¤u ile abduktor digiti minimi ve birinci dor-
sal interosseus kaslar›nda hafif parsiyel akut denervasyon bulgular› mevcuttu. Tan› elektro-
fizyolojik ve klinik özelliklere dayan›larak konuldu. Bu olgu birden fazla say›da, akut, a¤r›-
s›z nöropatilerle baflvuran hastalarda subklinik polinöropati varl›¤›n› göstermenin önemini
ve BHHN tan›s›nda elektrofizyolojik incelemenin de¤erini vurgulamak için sunulmufltur.
Anahtar kelimeler: Bas›nca hassas herediter nöropati, herediter nöropati, bilateral iletim
blo¤u, elektrofizyoloji

✔

✔ Hereditary neuropathy with liability to pressure palsy (HNPP) is a rare autosomal dominant
disorder characterized by mononeuropathies at sites subject to compression. It causes
recurrent, painless and transitory acute nerve palcies and rarely presents in two extremities.
In this report, we describe a case of HNPP presenting as isolated, bilateral, acute, painless
ulnar palsy. Neurologic examination revealed atrophy and weakness limited in intrinsic hand
muscles bilaterally. Electrophysiological examination exhibited mild sensorimotor
p o l y n e u r o p a t h y , bilateral conduction block of the ulnar nerve at the elbow and mild partial
acute denervation findings on the abductor digiti minimi and first dorsal interosseus muscles.
The diagnosis was based on clinical and electrophysiological features. This case is reported
to emphasize the importance of exploring subclinic polyneuropathy in the patients who
admit with multiple, acute, painless neuropathies and the value of electrophysiological
examination in the diagnosis of HNPP.
Key words: Hereditary neuropathy with liability to pressure palsy, hereditary neuropathy,
bilateral conduction block, electrophysiology
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nonöropatiler de görülebilir(8). Hastalar›n bü-
yük bir k›sm› tam olarak iyileflir. En s›k etkile-
nen sinirler ulnar ve peroneal sinirlerdir(1,7).
BHHN’nin elektrofizyolojik özellikleri; uniform
olmayan sensorimotor demiyelinizan polinöro-
pati zemininde distal sinir segmentleri ve bas›-
ya hassas bölgelerde görülen iletim bozukluk-
lar›d›r. Elektrofizyolojik ve genetik bulgular
aras›nda tam bir korelasyon gösterilmifltir(7).
Tan›n›n ço¤u zaman atlanabilece¤inden dolay›
BHHN prevalans› tam olarak bilinmemekte-
dir(1). Burada biz akut, a¤r›s›z, geçici, bilateral
ulnar parezisi olan ve tan›s› öykü, klinik özel-
likler ve elektrofizyolojik inceleme ile konan bir
BHHN olgusu sunduk.

OLGU SUNUMU
Yirmi iki yafl›nda, sa¤ elini kullanan kad›n

hasta her iki elinde geliflen güçsüzlük ve uyu-
flukluk yak›nmalar› ile Ondokuz May›s Üniver-
sitesi nöroloji departman› elektrofizyoloji labo-
ratuar›na baflvurdu. Semptomlar baflvurudan
bir hafta önce, on iki saatlik otobüs yolculu¤u-
nu takiben akut olarak geliflmiflti. Yolculuk
süresince bebe¤ini kuca¤›nda tafl›m›fl, yolcu-
luk bitiminde ellerinde uyuflukluk bafllam›fl,
izleyen günlerde bu yak›nmas› artm›fl ve güç-
süzlük eklenmiflti. Benzer yak›nmalar dört y›l
önce do¤um yapt›ktan bir ay sonra sa¤ elinde
geliflmifl, medikal yard›m almaks›z›n iki hafta-
da düzelmiflti. Aile hikayesi yoktu. Toksinlere
maruz kalma öyküsü yoktu. Nörolojik muaye-
nesinde; her iki elde tenar kaslar hariç intren-
sek el kaslar› atrofik ve belirgin güçsüzlük var-
d›. Her iki elde pençe eli görünümü mevcuttu.
Ulnar inervasyonlu el kaslar› a¤›r derecede et-
kilenmifl ve kas gücü 2/5 idi. Derin tendon
refleksleri üst ekstremitelerde normal, alt eks-
tremitelerde azalm›flt›. Plantar yan›tlar simet-
rik ve bilateral fleksördü. Abdominal refleksler
pozitifti. Duyu muayenesinde eldiven tarz› hi-
poestezi mevcuttu. Tüm ekstremitelerde vib-
rasyon duyusu azalm›flt›.

Laboratuar incelemelerinde hematolojik ve
biyokimyasal (glukoz, böbrek ve karaci¤er
fonksiyon testleri, tiroid fonksiyon testleri, vi-

tamin B12 seviyesi, romatoid faktör ve anti-
nükleer antikorlar) incelemeler normaldi. Se-
dimentasyon de¤eri normaldi. Beyin omurilik
s›v›s› incelemesi normaldi. 

Elektrofizyolojik incelemeler kantitatif
elektromyografi (EMG) ve sinir iletim çal›flma-
lar›n› içermekteydi ve semptomlar ortaya ç›k-
t›ktan üç hafta sonra yap›lm›flt›. Her iki ince-
leme için de Keypoint EMG cihaz› (Medtronic,
Skovlunde, Denmark) kullan›ld›. Sinir iletim
çal›flmalar›nda uyar› ve kay›t için yüzeyel elek-
trodlar kullan›ld›. Deri ›s›s› ölçüldü ve kay›t
süresince 32 °C’de olmas› sa¤land›. Motor si-
nir iletim çal›flmalar› ulnar ve median sinirler-
de bilateral, tibial ve peroneal sinirlerde sa¤
tarafta uygulanm›flt›. Bunlara ek olarak ulnar
sinirin k›sa segmenter uyar›m›, ulnar sinirin
bilekte, ön kol orta noktas› ve dirse¤in (medial
epikondil) 4 cm üstünden 1 cm art›fllarla 3 cm
alt›na uyar›lmas›yla uyguland›.

‹ki tarafl› median ve sa¤ peroneal sinirlerin
distal motor latanslar› orta derecede uzam›fl-
ken tibial sinir distal motor latans› hafif uza-
m›flt›. Tibial ve peroneal sinirlerin iletim h›zla-
r› hafif ve orta derecede azalm›flt›. Tibial ve pe-
roneal sinirlerin F dalga latanslar› orta derece-
de uzam›flt›. Ulnar sinirlerin F dalga yan›tlar›
iki tarafl› olarak elde edilemedi. Ulnar sinir bi-
leflik kas aksiyon potansiyel (BKAP) amplitüd-
leri bilek ve dirsek alt› uyar›mla normalin biraz
alt›ndayd› (Tablo).

Solda ulnar sinir dirsek üstünden güçlük-
le uyar›labildi ve ulnar sinir BKAP amplitü-
dünde dirsek üstü uyar›mla %96’l›k bir düflüfl
gözlendi. Ulnar sinirin k›sa segmenter çal›fl-
malar›nda iletim blo¤unun medial epikondilin
2 cm üstünde oldu¤u görüldü. Ulnar sinir bu
noktada hemen hiç uyar›lam›yordu (fiekil 1).

Sa¤da ulnar sinir BKAP amplitüdünde dir-
sek üstü uyar›mla %94’lük bir düflüfl saptan-
d›. ‹letim blo¤unun medial epikondilin 1 cm
üstünde oldu¤u görüldü. Ulnar sinir bu nok-
tada neredeyse hiç uyar›lam›yordu (fiekil 2).
Elektrofizyolojik inceleme bir ay sonra tekrar-
land›¤›nda ulnar sinir BKAP’lar› medial epi-
kondilin 1-2 cm üstünden elde edilebiliyordu
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ama halen bu noktalarda BKAP amplitüdleri
düflüktü (fiekil 3). 

‹ki tarafl› median ve ulnar sinir duysal ile-
tim çal›flmalar› ortodromik olarak ve sa¤da su-
ral sinir iletim çal›flmas› antidromik olarak ya-
p›ld›. ‹ki tarafl› median sinirlerin distal duysal
latanslar› hafif uzam›flt›. Ulnar duysal sinir
aksiyon potansiyel (DSAP) amplitüdleri solda
5. parmakta çok düflükken, sa¤da elde edile-
medi. Sa¤da ulnar DSAP amplitüdleri dorsal
dalda çok düflük elde edildi, solda elde edile-
medi. Median DSAP amplitüdleri iki tarafl›,
sural DSAP amplitüdü sa¤da azalm›flt›. Sural
sinir iletim h›z› hafif azalm›flt› (Tablo).

Konsantrik i¤ne EMG çal›flmas› birinci dor-
sal interosseus (BDI) ve abduktor digiti minimi
(ADM) kaslar›nda bilateral, ekstansör indisis
proprius, fleksör karpi ulnaris, biseps braki-
i ve tibialis anterior kaslar›nda unilateral ola-
rak uyguland›. Bilateral olarak ADM ve BDI
kaslar›nda akut parsiyel denervasyon bulgula-
r› saptand›. 

TARTIfiMA
Bas›nca hassas herediter nöropati; s›rt

çantas› tafl›rken, dirseklerin üzerine yaslan›n-
ca ya da bacak bacak üstüne atarken oldu¤u
gibi bas›lar›n ya da travmalar›n yol açt›¤› izo-

fiekil 1. Sol ulnar sinir k›sa segmenter çal›flmas›nda tam ileti
blo¤u görülüyor. (27.06.02).

fiekil 2. Sa¤ ulnar sinir k›sa segmenter çal›flmas›nda tam ileti
blo¤u görülüyor. (27.06.02).

Tablo. Sinir ‹letim Çal›flmalar›n›n Özeti.

Motor Duysal

Sinirler Median Ulnar UlnarMedial Ulnar Tibial Peroneal
1. parmak 5. parmak Dorsal dal

Sural

Taraf sa¤ sol sa¤ sol sa¤ sa¤ sa¤ sol sa¤ sol sa¤ sol sa¤

Latans (ms) 4.8 4.1 3.2 3.0 6.0 6.6 3.7 3.5 YY 3.3 3.6 YY 4.2

Amplitüd (mV,µV) 11.4 10.5 5.5 6.4 7.1 2.7 0.3 1.1 YY 0.6 1.2 YY 4.7

CV (m/s) 62.2 53.7 59.4 56.6 40.5 34.8 31.8 31 YY 46.7 22.4 YY 40.9

F-dalga latans› (ms) 22.7 YY YY 49.8 53.5

F-dalga frekans› 20/20 YY YY 20/20 8/20

YY: Yan›t yok
De¤erler motor amplitüdler için mV, duysal amplitüdler için  µVolarak belirtilmifltir. 
Koyu de¤erler anormal (laboratuar referans›n›n  ± 2 SD olanlar) kabul edilmifltir.
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le, tekrarlay›c›, a¤r›s›z sinir parezileri ile ka-
rakterizedir. Her ne kadar birden fazla say›da
nöropati oluflabilse de, genellikle tek bir sini-
rin da¤›l›m alan›nda görülür(8). Günümüze ka-
dar yay›nlanm›fl olan literatürde, pareziler na-
diren eflzamanl› olarak iki ekstremitede görül-
müfltür.

Son zamanlarda literatüre iki fulminan
BHHN vakas› bildirilmifltir. Crum ve ark. k›sa
bir süre içersinde her dört ekstremiteyi de içi-
ne alan birden fazla say›da nöropatilerin oldu-
¤u bir BHHN vakas›, Horowitz ve ark. askeri
e¤itimdeki a¤›r fiziksel aktivitelere sekonder
olarak geliflmifl olan iki tarafl› brakial pleksus
ve sa¤ supraskapular sinir nöropatileri sapta-
nan fulminan bir BHNN vakas› rapor etmifller-
dir(9,10). Uncini ve ark. BHHN hastalar›n› ince-
lemifller ve nörolojik muayenede sadece bir
hastada ulnar sinirle inerve olan intrensek el
kaslar›nda iki tarafl› güçsüzlük tespit etmifl,
geri kalanlarda tek tarafl› parezi saptam›fllar-
d›r(11). Hastan›n nörofizyolojik incelemesinde
bilateral akut ulnar parezinin izole olup olma-
d›¤› konusunda herhangi bir bilgi bulunma-
maktayd›. Bildi¤imiz kadar›yla bizim vakam›z,
literatürde; izole, iki tarafl›, akut ulnar parezi
görülen ve elektrofizyolojik olarak dökümente
edilen ilk BHHN vakas›d›r.

Bilindi¤i üzere BHHN’nin baz› sinirlerde
distal yavafllama, tuzak yerlerinde multifokal

iletim yavafllamas›, motor sinirlerin di¤er seg-
mentlerinde iletim h›z›nda hafif yavafllama ve
distal duysal iletim h›zlar›nda yayg›n olarak
anormallik görülmesiyle karakterize bir pater-
ni vard›r(5,8). Bizim vakam›zda, elektrofizyolo-
jik bulgular›n hepsi bu patern ile uyumluydu.
Hastam›z›n elektrofizyolojik incelemesinde; ti-
bial sinir distal motor latans› hafifçe uzam›fl-
ken, bilateral median ve sa¤ peroneal sinirle-
rin distal motor latanslar› orta derecede uza-
m›flt›. Tibial ve peroneal sinir ileti h›zlar› hafif
ve orta derecede azalm›flt›. Tibial ve peroneal F
dalga latanslar› orta derecede uzam›flt›. Medi-
an DSAP’lar›n amplitüdleri bilateral olarak,
sural DSAP amplitüdü de hafifçe azalm›flt›. Ul-
nar DSAP’lar›n amplitüdleri sol tarafta çok dü-
flük, sa¤ tarafta ise kay›pt›. Sol tarafta ulnar
sinir, dirse¤in üst taraf›nda zorlukla uyar›labi-
liyordu ve buradaki ulnar BKAP amplitüdü
%96 oran›nda düflmüfltü ve k›sa segmenter
çal›flmalar›nda medial epikondilin 2 cm yuka-
r›s›nda ileti blo¤u oldu¤unu saptand›. Sa¤ ta-
rafta dirse¤in üst k›sm›ndan uyar›ld›¤›nda, ul-
nar BKAP amplitüdleri %94 oran›nda düflmüfl-
tü, bu da dirsek bölgesinde ulnar sinirde bir
ileti blo¤u oldu¤unu ve ulnar sinirin k›sa seg-
menter çal›flmalar›nda ileti blo¤unun medial
epikondilin 1 cm yukar›s›nda oldu¤u gösteril-
di. Çal›flma bir ay sonra tekrarland›¤›nda tam
ileti blo¤unun, parsiyel ileti blo¤una dönüfltü-
¤ü görüldü. ‹lk incelemede ulnar F dalgalar›
ileti blo¤una ba¤l› olarak elde edilemedi. Bir ay
sonra ulnar F dalgalar› elde edilebiliyordu ama
ileti blo¤u yüzünden normal limitlerin alt›n-
dayd›lar. F dalgalar›n›n yoklu¤u ulnar sinirin
dirsek segmentinde tam bir ileti blo¤unu iflaret
ederken, kontrol incelemelerde s›n›rl› say›da F
dalgalar›n›n elde edilebilmesi tam ileti blo¤u-
nun parsiyel ileti blo¤una dönüfltü¤ünü gös-
termifltir. Hastan›n elektrofizyolojik bulgular›-
n›n özeti; hafif sensorimotor polinöropati, dir-
sekte ulnar sinirde iki tarafl› ileti blo¤u ve
ADM ile FDI kaslar›nda hafif, parsiyel, akut
denervasyondur. Dirsek bölgesinde sol ulnar
sinirin nöronal iletiminin yavafllamas›n›n, ka-
y›p dorsal ulnar kutanöz sinir DSAP’› ile birlik-

fiekil 3. Sa¤ ulnar sinirin k›sa segmenter çal›flmas›nda parsiyel
ileti blo¤u görülüyor. (22.07.02)
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teli¤i aksonal kayb›n efllik etti¤i demiyelinizan
bir lezyonu düflündürmektedir. BHHN’de ak-
sonal fonksiyon bozuklu¤u akut, fokal ve me-
kanik faktörlerle iliflkilidir(10). Bizim vakam›z-
da demiyelinizan nöropati ve bilateral akut ul-
nar parezi vard› ve akut parsiyel denervasyon,
dirsekte ulnar sinire olan bas› yüzünden ADM
ve FDI kaslar›yla s›n›rl›yd›. Literatürde, gene-
tik analizle tan›s› desteklenen BHHN vakalar›-
n›n elektrofizyolojik incelemelerini içeren ça-
l›flmalarda elektrofizyolojik incelemelerin her
zaman genetik çal›flmalarla uyumlu oldu¤u
vurgulanm›flt›r(7). DNA analizinin, sadece, e¤er
BHHN’nin klinik, elektrofizyolojik veya patolo-
jik bulgular›nda herhangi bir eksiklik varsa
gerekli oldu¤u sonucuna var›lm›flt›r(12).

Pareyson ve ark. nedeni bilinmeyen izole
veya tekrarlay›c›, akut, a¤r›s›z mononöropatisi
olan hastalarda BHHN delesyonu araflt›rmala-
r› yapm›fllard›r. BHHN delesyonu olmayan va-
kalar› idiopatik akut a¤r›s›z mononöropati ola-
rak adland›rm›fllard›r. Tekrarlay›c› bas› pare-
zileri ve mononöropatinin ötesinde anormallik-
ler BHHN hastalar›nda çok daha fazla bulun-
mufl. Tüm BHHN hastalar›n›n elektrofizyolojik
incelemelerinde tuzak bölgelerde iletim ano-
malilerinin efllik etti¤i yayg›n bir nöropati gö-
rülmüfl. Aile hikayesinin yoklu¤unda bile mo-
nonöropati, tekrarlay›c› epizodlar ve yayg›n
nöropati bulgular›n›n efllik etti¤i hastalarda
BHHN’nin araflt›r›lmas› gerekti¤ini vurgula-
m›fllar ve tan›da elektrofizyolojik incelemenin
çok büyük öneminin oldu¤unu ve akut a¤r›s›z
mononöropatili hastalarda, di¤er sinir alanla-
r›nda anomali bulunmay›fl›n›n, BHHN tan›s›
ile kuvvetli bir flekilde ters düfltü¤ünü söyle-
mifllerdir(4). Bizim olgumuzda, hastan›n akut,
a¤r›s›z bilateral ulnar parezisi ve dört sene ön-
ce kendili¤inden iyileflen benzer bir epizodu
mevcuttu. Bu klinik özellikler bize, BHHN ta-
n›s›n› düflündürdü ve elektrofizyolojik bulgu-
lar tan›y› destekledi. Elektrofizyolojik incele-
mede, hafif bir sensorimotor polinöropati ve
ulnar sinirde iki tarafl› olarak tam bir ileti blo-
¤u saptad›k. Çal›flma bir ay sonra tekrarland›
ve elektrofizyolojik incelemede ileti blo¤unun

kendili¤inden parsiyel ileti blo¤una dönüfltü¤ü
görüldü.

Birçok farkl› durum (travma, diabet, üre-
mi, iskemi ,vaskülit veya alkolizm gibi) izole
veya tekrarlay›c› akut a¤r›s›z mononöropatiye
yol açabilir ve bu hastalar etyolojiye ait öykü
ve laboratuar bulgular› ile belirlenebilir. Bizim
hastam›z›n öykü ve laboratuar bulgular›n›n
hepsi normaldi. Hastam›z›n ay›r›c› tan›s›nda
ayr›ca birkaç farkl› durumdan da bahsetmek
gerekir. Bunlardan biri, uniform demiyelinizan
bir nöropati olan herediter motor sensoryal
nöropati tip1A (HMSN1A)’d›r. BHHN ise nonu-
niform bir demiyelinizan nöropatidir(11). Akut
multifokal sinir parezileri HMSN1A’da perone-
al sinir d›fl›ndaki sinir da¤›l›mlar›nda görül-
mez(9). HMSN1A’daki aksonal fonksiyon bo-
zuklu¤u BHHN’de görülen akut, fokal aksonal
denervasyonun tersi olarak kronik, jeneralize
ve simetriktir. Vaskülit de mononöritis multip-
lekse yol açarak benzer bir tabloya neden ola-
bilir. Vaskülite ba¤l› nöropatiler tipik olarak
a¤r›l›d›r ve bizim hastam›zda görülmeyen di¤er
sistemik bulgularla birliktedir. Elektrofizyolo-
jik incelemede demiyelinizan özellikler görül-
mez. Toksik nöropatiler de göz önünde bulun-
durulmal›d›r ama bizim hastam›zda toksine
maruz kalma öyküsü yoktu. 

Bu vakada tan›, klinik ve elektrofizyolojik
bulgulara dayanmaktad›r. Genetik inceleme
veya sural sinir biyopsisi yap›lmam›flt›r. Tek-
rarlay›c›, a¤r›s›z, geçici mononöropati görülen
vakalarda BHHN tan›s› akla gelmelidir. Her ne
kadar birkaç hafta veya ay alsa da fokal uyu-
flukluk ve güçsüzlük zamanla düzelir. Bizim
vakam›zda da görüldü¤ü gibi geçici ileti blo¤u-
nun gösterilmesi hastalar› gereksiz operasyon-
dan korur. Hastalara ekstremitelerini bas›dan
korumalar› tavsiye edilmelidir. Bu vaka özel-
likle birden fazla say›da, akut, a¤r›s›z tuzak
nöropatileri olan hastalarda uzam›fl distal
duysal latanslar›n varl›¤›nda subklinik polinö-
ropatinin ortaya ç›kar›lmas›n›n önemini ve ge-
netik incelemenin yap›lamad›¤› durumlarda
BHHN’de elektrofizyolojik incelemenin de¤erini
göstermek için sunulmufltur.
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