Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Dergisi
36 (3) 127-133, 2010

DERLEME
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OZET

Otoimmiin hastaliklar, farkli dokulara kars1 humoral immiin cevap araciliiyla gelisen kronik heterojen bir hastalik grubudur. Hareket bozuk-
luklari, bir ¢ok norolojik hastaligin bulgusu olarak karsimiza ¢ikabilir. Bu yazida, farkli ndroimmiinolojik hastaliklarda goriilen hareket
bozukluklari ve tedavi yaklagimlar tartisilacaktir. Poststreptokokkal enfeksiyonlarla iligkili hareket bozukluklari, baslica korenin goriildigi
Sydenham koresi, myoklonus ya da distoninin goriildiigii poststreptokokkal akut dissemine ensefalomyelit (ADEM) ya da Streptokok enfek-
siyonu ile iliskili pediatrik otoimmiin noropsikiyatrik hastalik (PANDAS) tir. Hareket bozukluklarinin goriildiigi konnektif doku hastaliklari,
Sistemik lupus eritematosus (SLE), Primer antifosfolipid antikor sendromu (PAPS), Poliarteritis nodosa (PAN), Behget hastaligi ve
Hashimato tiroiditidir. Bu hastaliklarda da genellikle, koreiform hareket bozukluklar: tanimlanmaktadir. Paraneoplastik sendromlarda, kanse-
rin uzak etkisi olarak, immunolojik zeminde ortaya ¢ikan farkli hareket bozukluklar goriilebilir. Demiyelinizan hastaliklar arasinda Multipl
skleroz’da tanimlanan en sik hareket bozuklugu tremordur. Sonug olarak, farkli grup otoimmiin hastaliklarda ortaya ¢ikan hareket bozukluk-
lariin fenomenolojik olarak tanimlanmasi ve tantya gore tedavi baglanmasi bityiik 6nem tagimaktadir.

Anahtar Kelimeler: Otoimmiin hastahiklar. Hareket bozukluklari. Kore. Tremor.
Autoimmune Neurological Diseases That Cause Movement Disorders

ABSTRACT

Autoimmune diseases are a group of diseases which are chronic and heterogeneous and develop by humoural immune response to different
tissues. Movement disorders may appear as a sign of many neurological diseases. In this review, movement disorders in different neuroim-
munological diseases and their treatment modalities will be discussed. Movement disorders that are related to poststreptococcal infections are
Sydenham chorea mainly demonstrating chorea, poststreptococcal acute disseminated encephalomyelitis that include myoclonus or distonia,
and pediatric autoimmune neuropsychiatric disease that is related to streptococcal infection (PANDAS). Connective tissue diseases those
include movement disorders are mainly Systemic Lupus Erythamotosis (SLE), Primary antiphospholipid antikor syndrome (PAPS),
Polyartheritis nodosa (PAN), Behget’s disease and Hashimoto's thyroiditis. In these diseases, choreiform movement disorders are also usu-
ally described. In paraneoplastic syndromes, different movement disorders that develop in an immunological base may be seen as a distant
effect of the cancer. In multiple sclerosis (MS), which is the most frequent demyelinizing disease , the most frequent movement disorder that
is described is tremor. Consequently, it is very important that movement disorders that are seen in different autoimmune diseases should be
described phenomenologically and be treated accordingly.

Key Words: Autoimmune diseases. Movement disorders. Chorea. Tremor.

Otoimmiin hastaliklar (OiH), farkli dokulara karsi  jenlerde gen regiilasyon bozuklugu suglanmaktadir'.

humorgl irpmﬁn cevap aracﬂlglylat gelisep krf)nik Noroimmiinoloji hizli gelisen ve aragtirmalara agik bir
heterojen bir hastalik grubudur. OIH’da kardinal 6zel-  ajandir ve son dénem yapilan galismalarda, otoimmiin
liklerden biri, sistemik dolasimda ya da spesifik bazi  pagtaliklarda goriilebilen hareket bozukluklarmin
dokularda otoantikorlarm bulunmasidir. Etyolojide  jmmiin mekanizmalar (T hiicre ve diger immun meka-
cevresel faktorlerinde etkin oldugu, kisiye 6zgili anti- nizmalar) aracilikli gelistigi gsterilmektedir’.

Hareket bozukluklar1 degisik bir ¢ok norolojik hastali-
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tir. Bu grupta hareket bozukluklar1 ile giden baglica
hastaliklar; Sydenham koresi (SK), Poststreptokokkal
ADEM ve Streptokok enfeksiyonu ile iliskili pediatrik
otoimmiin noropsikiyatrik hastalik (PANDAS) send-
romudur. Bu hastalik grubunda nérolojik ya da davra-
nissal anormallikler kore veya tikler disinda, distoni,
miyoklonus, opsoklonus, tremor ya da stereotipi sek-
linde de goriilebilir’.

Poststreptokokkal sendromlar, enfekte bireylerin az
bir kisminda ortaya ¢ikmaktadir. Bu nedenle,
etyopatogenezde bireysel genetik yatkinlikk Onem
tagimaktadir. Bununla birlikte poststreptokokkal hare-
ket bozukluklar1 gelisiminde, bazal ganglionlara karsi
gelismis anti-ndronal antikorlar (Ab) aracilikli ¢apraz
reaksiyon suclanmaktadir®. Etyopatogenezde aydinla-
namayan bir konuda; neden bazi bireylerde SK ya da
PANDAS’in goriildiigii ve neden distoni ya da
miyoklonus seklinde farkli fenomenolojilerin ortaya
ciktigidir. Bu farkliliklarin nedeni olarak, muhtemelen
bazal ganglionlarda, farkli yerlerin etkilenmesi ve
bireysel olarak farkli cevap mekanizmalarinin gelis-
mesi gosterilmektedir’.

Patofizyoloji heniiz tam olarak agiklanamamaktadir.
Streptokoklarin ya da bakteri toksinlerinin beyine
girisi ve sonrasinda gelisen immunolojik mekanizma-
lar kesin olarak tanimlanamasa da en gegerli gortis,
streptokoklarla iliskili ¢apraz reaksiyondur.

Husby ve ark. ilk kez SK’de antibazal ganglia néronal
antikorlarni (ABGA) tamimlanuslardir®. Bu antikorla-
rin en sik kaudat niikleus ve subtalamik niikleus ile
capraz reaksiyonu gosterilmis ve klinik diizelme ile
diizeylerinde azalma gdzlenmistir.

Church AJ ve ark. SK’de Western immunblot teknikle
insan ABGA lar1 gostermislerdir. ABGA bazal gang-
liaya spesifik ve molekiiler agirligi: 40-80 kDa olan
Ab’lardir. SK’nin yani sira PANDAS ve poststrepto-
kokkal ADEM’de de, ABGA (+)’ligi gosterilmistir’.
Russell C ve ark. Western immiinblot yontemiyle,
poststreptokokkal ADEM’li olgularda nonstreptokok-
kal ADEM’li olgulardan farkli olarak 60-80 kDA
agirhgida olan ABGA’lar1 gostermislerdir®.

Sydenham Koresi

[lk olarak 1686 yilinda Thomas Sydenham tarafindan,
akut baslangigli istemsiz, hizli, amacsiz ekstremite
hareketleri olarak bildirilmistir. ilk tanimlanan hareket
bozuklugu kore oldugu icin hastalik adi da klinik
olarak tanimlanmustir.

Sydenham koresinde semptomlar bilateral ya da
hemikore seklinde goriilebilir. Dizartri ve hipotoni
siklikla eslik eder. Klinik hafif ya da siddetli olarak
degiskenlik gosterebilir’. Sydenham koresinde goriilen
ndropsikiyatrik semptomlar; anksiyete ve depresyon-
dan baglayip emosyonel labilite, dikkat daginikligi,
zarar verici davranislar, obsesif kompulsif semptomlar
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olarak geligebilir ve bu klinik durum koreik mizag
ozellikleri olarak tanimlanir.

Klinik gézlemler ve epidemiyolojik ¢aligmalarla da A

grubu beta hemolitik streptokok, romatizmal ates ve
SK arasindaki iliski dogrulanmustir’.

PANDAS (Streptokok Enfeksiyonu ile iligkili
Pediatrik Otoimmiin Noropsikiyatrik Hastalik)

Sikliklikla erkek cocuklarinda goriilen streptokokkal
enfeksiyonlar1 takiben akut baglangi¢li hareketler ve
SK’den farkli olarak, emosyonel bozukluklarin eslik
ettigi bir tablodur. Allen ve ark. tarafindan 1995’te
klinik tanimlama yapilmistir. Noropsikiyatrik semp-
tomlar arasinda obsesif kompulsif bozukluk (OKB) 6n
planda iken hareket bozuklugu olarak, motor tikler
daha sik goriilmektedir'®. PANDAS tami kriterleri
Tablo II’de sunulmustur.

Ozet olarak PANDAS ile SK arasindaki farkliliklara
baktigimizda; PANDAS’ta relaps ve remisyonlarla
giden bir klinik seyir ve en az iki atak (klinik kotiiles-
me) gorilmesi gerekmektedir. SK kronik koreiform
bozukluk olmasina ragmen prognoz iyidir. SK erigkin-
lerde goriilmekle birlikte PANDAS 1n erigkin formlari
daha nadir olarak tanimlanmaktadir. PANDASta kore
disinda motor tiklerin varlig1 tan1 koydurucu 6zellik
tasir ve OKB, PANDAS ta daha sik goriilmektedir™'".

Squintani ve ark. poststreptokokkal enfeksiyonlarla
iligkili olan fakat nadir goriilen kompleks hareket
bozukluklart olan bir olgu yaymlamislardir. On bes
yasindaki olguda, tik, stereotipi, distoni ve tremor
seklinde farkli hareket bzoukluklar1 ve egslik eden
davranis bozukluklar1 tanimlamislardir. Bu olgunun
takibinde tremorun psikojenik termor oldugu goste-
rilmis ve organik-nonorganik farkli hareket bozukluk-
larinin, streptokok enfeksiyonlari ile iliskili olabilece-
gini ve klinik spektrumun olduk¢a genis oldugunu
rapor etmislerdir’.

Poststreptokkoal ADEM

Streptokok enfeksiyonlart sonrast ADEM sendromu
ve hareket bozukluklar1 SK ve PANDAS’a gore daha
nadir goriilmektedir. Dale ve ark. hareket bozuklugu
ve davranig bozukluklar1 olan 10 poststreptokokkal
ADEM olgusu tanimlamistir'*.

Ensefalopati ve piramidal bulgular diginda tiim olgu-
larda hareket bozuklugu olarak distoni tanimlanmustir.
Bu olgularda diger ADEM vakalarindan farkli olan
sey ABGA’larin varhigidir. Diger nadir goriilen
streptokokkal hareket bozukluklari; akut miyoklonus,
paroksismal distonik koreatetozdur®.
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Poststreptokokkal Hastaliklarda Tedavi

Baglica immiinmodiilator tedavi uygulanmaktadir.
Hastalik alevlenmelerini engellemek igin antibiyotik
profilaksisi kullanilmaktadir. Antibiyotik profilaksisi,
ARA ve SK’de daha ¢ok kabul goren klasik tedavidir.
PANDAS’ta antibiyotik kullaniminin semptomlarda
belirgin diizelme gosterdigi rapor edilmistir'®.

Hareket bozukluklarinin semptomatik tedavisinde;

e Korelerde; Valproik asit, Topiramat, Klozapin,
Karbamezepin, Tetrabenazin, Klonazepam ve daha
geri planda Haloperidol kullanilmaktadir.

o Tiklerde; Pimozid, Flufenazin,
Klonozepam, Klozapin

Tetrabenazin,

e Siddetli ve progresif relaps gosteren olgularda,
plazmaferez ve Intravenéz immunglobulin (IVIG)
tedavisi 6nerilmektedir'?.

Otoimmiin Konnektif Doku
Hastaliklari/Vaskiilitik Hastaliklar ve Hareket
Bozukluklari

Bazal ganglionlarda, immiin aracilikli inflamatuar
vaskiilopati sonucu iskemik hasar ile bazal
ganglionlara antikor/immiin kompleks baglanmasi
sonucu direk patojenik etkilerden kaynaklanabilecegi
diisiiniilmektedir'®.

Sistemik lupus eritematosus (SLE) ve Primer
antifosfolipit antikor sendrom (PAPS)’lu koreli hasta-
larin PET c¢aligmalarinda striatumda hipermeta-
bolizmanin gosterilmesi ile immiinmediyator eksitator
etki nedenli olabilecegi diisiiniilmektedir'’.

Hareket bozukluklarinin goriildiigii konnektif doku
hastaliklari;

e SLE

e PAPS

e Poliarteritis Nodosa

e Behget hastaligi

e Santral sinir sistemi izole anjitis

e Hashimato tiroiditidir.

Sistemik Lupus Eritamatosus (SLE)

Cocukluk ¢agi baglangiglt SLE’lerde goriilen noérolo-
jik komplikasyonlar; psikoz, depresyon ya da nobetler
seklindedir. Serebral iskemik olaylar, papil 6demi ve
daha nadir olarakta miyelopati ya da noropatiler ta-
nimlanmaktadir'®"”.

Sistemik Lupus Eritamatosususta en sik tanimlanan
hareket bozuklugu koredir ve %4 oraninda goriilmek-
tedir'®,

Kore, SLE’nin herhangi bir doneminde ortaya ¢ikabi-
lir fakat daha ¢ok hastaligin alevlenme dénemlerinde
goriiliir. Siklikla gecicidir, nadiren tekrarlayici ya da
kalict olabilir. Nororadyolojik olarak kraniyal MR
genellikle normaldir.

Nadiren SLE’li olgularda akinetik rijid parkinsonizm
sendromu tanimlanmaktadir. Dale ve ark. SLE ve
APAS (Antifosfolipit antikor sendromu) addlesan yas
grubunda {i¢ olgu sunmuslardir. Birinci olguda hareket
bozuklugu olarak hafif parkinsonizm goriiliirken diger
iki olguda kore seklinde hareket bozuklugu tanimlan-
mistir. Tim olgularin serolojisinde ANA (+)’1igi ve
Anti-nDNA (+)’1igi gosterilmistir. Tedavide ii¢ olguya
da steroid uygulanmis olup, takiplerde mikofenolat
mofetil,  siklofosfamid ve  rituksimab  gibi
immiinsiipresif ilaglar da kullantimustir'.

Shahar ve ark. baslangicta akut psikoz ve depresyon
siiphesi olan, daha sonra parkinsonizm bulgular1 gos-
teren iki SLE olgusu rapor etmislerdir'”.

Yancey ve ark. rigidite hakim parkinsonizm, progresif
suur bozulmasi olan ve dopamin agonistleri, steroid
tedavileri ile semptomlarinda 2 ay sonra tam diizelme
gozlenen 16 yasinda bir olgu tanimlamislardir®.

Sistemik lupus eritematosusta gelisen hareket
bozuklukarmin, kompleks multifaktdryel nedenlere
bagli gelistigi diisiiniilmektedir. Moore ve Lisack
derlemesinde, SLE’de norolojik disfonksiyonlarin
immiinopatogenetik mekanizmalarla gelistigi bildiril-
mektedir. Direkt etkide ise, immiinmediyator etkili
immiin komplekslerin, otoantikorlarm, sitokinler ve
aktive lenfositlerin rol aldig1, indirek etkide ise bazal
ganglionlar1  besleyen talamostriat arterler ve
arteriollerde gelisen vaskiilopati, koagiilopati, emboli
(kardiak nedenli) ve kanama bozukluklarinin etkin
oldugu diisiiniilmektedir®'.

Vaskiilopati gelisimi zemininde, immiin kompleks
depozitlerinin damar duvarinda birikimi ve otoantikor
aracili damar duvari hasarlanmasina neden oldugu
diistiniilmektedir.

Primer Antifosfolipit Antikor Sendromu
(PAPS)

Primer antifosfolipit antikor sendromu, altta yatan
baska bir otoimmiin hastaligin  bulunmadigi
hiperkoagiilopatinin goriildiigii konnektif doku hasta-
ligidir.

Hareket bozukluklar1 genellikle akut kore, hemikore,
hemiballismus, distoni seklinde olup siklikla kadinlar-
da, gebelik doneminde ya da oral kontraseptif kulla-
mimlarina bagh olarak goriilmektedir®.

Huang ve ark. PAPS’l1 ve parkinsonizmi olan bir olgu
sunumu ve literatiir taramasi ile ilgili yazilarinda,
dopaminerjik tedaviye ragmen parkinsonizm bulgula-
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rinda diizelme olmayan PAPS’l1 bir olgu bildirmisler-
dir®.

Diger konnektif doku hastaliklar1 arasinda bulunan
Behget, PAN, Churg Strauss sendromunda, digerlerine
gore hareket bozukluklari daha nadir olarak tanim-

lanmaktadir ve daha sik olarak koreiform hareket
bozukluklari bildirilmektedir®*%.

Paraneoplastik Hastaliklar ve Hareket
Bozukluklan

Paraneoplastik sendromlar, tiimériin uzak etkileri
olarak, immiin sistem aracilikli gelisen sendromlardr.

Timdr tarafindan eksprese edilen izole proteinler
tiimore kars1 immun cevap gelismesine ve ardindan
ndrolojik bulgularin ortaya ¢ikmasina neden olmakta-
dir. Bu durumla iligkili olarak onko noéral antikorlar
tanimlanmistir ve bazilarinin pozitifligi tiimorlerin
tanilarimin  konmasinda biiyiik 6nem tasimaktadir’.
Tablo III’te paraneoplastik hastaliklarda goriilen hare-
ket bozukluklar1 ve bunlarla iligkili antikorlar goste-
rilmistir.

Opsoklonus Myoklonus Sendromu (OMS)

Opsoklonus myoklonus sendromu, istemsiz, kaotik,
konjuge sakkadik goz hareketlerinin bulundugu bir
paraneoplastik sendromdur. Anormal goz hareketleri
farkli yonlerde ya da horizontal (okiiler flutter) planda
goriilebilir. Yiizde miyoklonuslar, ekstremite ve gov-
dede tipik olarak kas aktiviteleri ile semptomlar artabi-
lir.

Etyolojik nedenler;

1) Toksik

2) Metabolik

3) Yapisal hastaliklar

4) Paraneoplastik

5) idyopatik olabilir.

Opsoklonus-miyoklonus sendromu ile gelen gocukla-
rin %50’sinde ndroblastoma varligi gosterilmektedir?.

Meme ve jinekolojik kanserlerle iligkili eriskin
paraneoplastik OMS’de, Anti-Ri onko noronal anti-
korlar goriilmektedir. Tedavide; steroid ve IVIG kul-
lanilmaktadir. Hastaligin prognozu, altta yatan timo-
riin durumu ile direkt iliskilidir®’.

Noéromiyotoni

Noromiyotoni (Isaac sendromu), periferik sinir kay-
nakli, siirekli motor unit aktivitesinin gortildigii nadir
bir hastaliktir. Farkli ve degisken kas katiligi, kramp-
lar, kasilmalar, giicsiizlikler ve gecikmis kas
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gevesemesi  goriliir  (psddomiyotoni).  Tutulan
ekstremitelerde psddohipertrofi, ondiilan miyokimiler
goriilebilir. Uyku sirasinda kasilmalar devam eder.
Igne EMG’de miyokimik bosalimlar, ¢goklu motor iinit
potansiyeli (MUP) burstleri karakteristiktir™®.

Noromiyotoni, akkiz ve otoimmiin hastaliklarla
(Myastenia Gravis, tirotoksikoz, sistemik sklerozis,
demiyelinizan polindropati) birliktelik gosterir.
Timoma, kiiciik hiicreli akciger kanseri, Hodgin
lenfoma ve  plazmasitoma gibi tlimdrlerde
paraneoplastik sendrom olarak karsimiza ¢ikabilir.

Etyopatogenetik mekanizmalarda, voltaj bagimli po-
tasyum kanallarina (VGKC) karsi antikor gelisimi
suclanmaktadir. VGKC normal hiicre eksitabilitesi
diizenleyicidir®.

Tedavide periferal sinir orjinine kiirar uygulamalar1
yapilir.  Klinik olarak miyotoni, siklikla Epdantoin ya
da  Karbamazepin ile diizelme  gosterebilir.
Plazmaferez, steroidler, IVIG ile de klinik iyilesme
rapor edilmistir®.

Kati Kisi Sendromu (Stiff Person Sendromu)

Kat1 kisi sendromu (KIS), otoimmiin nedenli nadir
goriilen bir hastaliktir. ilk olarak Moersch ve Woltman
tarafindan 1956’da tanimlanmistir. Patofizyoloji;
Glutamik asit dekarboksilaz (GAD) enzimine karsi
gelisen antikorlarin sorumlu olabilecegi diistiniilmek-
tedir’'. GAD ayni zamanda pankreas beta hiicrelerinde
de bulunmaktadir. Bununla iliskili olarak, tip 1 diya-
betli hastalarda diisiik titrede Anti GAD antikorlari
saptanmugtir ve KiS’lu hastalarin %30’unda diyabet
hastaligi mevcuttur®?,

Santral nedenli kas katilig1 olarak da tanimlanir. Ge-
nellikle idyopatik gelisir bazende Hashimato tiroiditi,
Graves hastaligi, Myastenia Graves, Vitiligo,
Pernisiyoz anemi gibi otoimmiin hastaliklarla iligkili
olarak ortaya ¢ikabilir.

Klinik ozellikler;

1. Kaslarda katilik, spazmlar (aksiyel kaslar ve
ekstremite kaslarinda, agonist-antagonist kaslarin
ko-kontraksiyonu-lomber lordoz artis1)

2. Akut spazm epizodlari

3. Ani myoklonik si¢rama, izleyen tonik aktivite
(birkag saniye) varligi

4. Bacak cildinin uyarimina fleksor geri c¢ekilme
yanitinin olmast

5. Benzer semptomlara neden olacak bagka bir hasta-
lig1n olmamasidir.

Tanida Diazepam testi (5 mg/5 dk infuzyon “3 kez”)
kullamilan bir yéntemdir™.
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Kati Kisi Sendromu Klinik Varyant Formlari

Fokal stiff-person sendromu
o Stiff ekstremite sendromu

e Sicrayici stiff person sendromu

e Rijidite ve miyoklonusla birlikte progresif
ensefalomyelit (PERM)’dir.
Kati kigi sendromu klinik seyrinde; otonomik

disfonksiyona bagli; diaforez, pupil dilatasyonu, tasi-
kardi, tasipne, arteryel hipertansiyon, hipertermi, nadi-
ren ani oliimler goriilebilir. Hastalik baglangi¢ donemi
genellikle 5. dekaddir.

Tani esas olarak klinik bulgulara gore konmaktadir.
Buna ragmen EMG’ de diazem ile relaksasyon saglan-
sa bile proksimal ekstremite/gévdedeki agonist ve
antagonist kaslarda es zamanli motor {init ategleme
paternleri gosterilebilir. Serum ve BOS’ta antiGAD
antikor pozitifligi, BOS’da oligoklonal IgG pozitifligi
(%60) tanida Gnem tagir*”.

Paraneoplastik Kore

Nadir goriilen, jeneralize asimetrik koreiform hareket
bozuklugunun goriildiigii paraneoplastik sendromdur.
Siklikla kiigiik hiicreli akciger kanseri tanist ile iliskili
goriilmektedir. Olgularin tiimiinde, CRMP-5 antindral
antikorlar pozitiftir™.

Demiyelinizan Hastaliklar ve Hareket
Bozukluklan

Multiple sklerozis (MS) ile iligkili hareket bozuklukla-
11

e Tremor disinda diger hareket bozukluklari, MS’de
oldukca nadir olarak goriilmektedir.

e MS’de goriilen tremorda siklikla serebellar tip
intensiyonel tremordur.

e Istirahat, postural, rubral veya palatal tremor da
goriilebilir.

e Medikal tedaviye siklikla direnglidir.

o Cerrahi tedavi olarak talamik (ventral intermediate
nukleus) derin beyin stimulasyonu kullanilmakta-
dir.

e Nadiren, steroid tedavisine yanit veren MS’li
parkinsonizm olgular1 bildirilmektedir™.

Agrili Tonik Spazm

Multipl Skleroziste ve daha ¢ok kadinlarda goriilen bir
hareket bozuklugudur. MS diginda nadiren serebral
iskemi ve spinal kord travmalarinda da goriilebilir.

Klinik olarak akut baslangigli, unilateral veya bilateral
distonik postiir ile karakterizedir. Atak siiresi < 2
dk.’dir. Saatte birkag atak goriilebilir. Gerilme, agirlik
veya ¢ekilme gibi oncii belirtiler eslik edebilir.

Multipl Sklerozisle iliskili inflamasyon sirasinda sali-
nan uyarict akigkanlarin akson irritasyonuna ikincil
gelistigi diisiiniilmektedir. Ozellikle MS plaklarmin
kapsiila interna arka bacagi, serebral pedinkiil tutulu-
mu ya da talamik yerlesimlerinde goriilmektedir®’.

Tonik spazm tedavisinde; Karbamazepin veya
kortikosteroidler kullanilmaktadir.

Akut Dissemine Ensefalomiyelit (ADEM)

ADEM’de multifokal subkortikal beyaz cevher tutu-
lumu olmasma ragmen derin gri cevher (talamus ve
bazal ganglionlar) tutulumu MS’e gore daha siktir.
Nadir hareket bozukluklar1 goriiliir ve bunlar arasinda
en sik olan1 koreatetoz ve distonidir'’.

Demiyelinizan Noropatiler ve Hareket
Bozukluklan

Demiyelinizan polindropatilerde en sik goriilen hare-
ket bozuklugu tremordur. Immiin  aracilikh
demiyelinizan polindropati ig¢in ndropatik tremor ta-
nimlamasi kullanilmaktadir. Genellikle simetriktir.
Proprioseptif kayip, giicsiizlik ve yorgunlukla iligki
gostermeyebilir. Genellikle {ist ekstremite ile sinirlidir.
Tremor siddetli ve progresif ise Anti MAG antikor
(+)’ligi ve paraproteinemik (Ig M) noropatiler ile
iliskilidir®®.

idyopatik Parkinson Hastaligi (PH)

Parkinson hastaliginda, néronal hiicresel 6liime neden
olabilecek etyopatogenetik mekanizmalarin nedeni
tam olarak bilinmemektedir. Serbest oksidatif hiicre
hasar1, mitokondrial disfonksiyon, eksitotoksik hasar,
genetik ve immiin ya da inflamatuar mekanizmalar
suglanmaktadir®.

En gecerli teori indiiklenmis apopitozistir. Immiin
anormallikler olarak; dopaminerjik néronlara ve sem-
patik ganglion hiicrelerine karsi Ab’lar suglanmaktadir.
Bazi PH’ larinin BOS 6rneklerinde heat shock prote-
inlerine kars1 olugsmus IgG antikor (+) ligi gosterilmis-
tir*?,

Ayrica immiinolojik ¢alismalarda, (Gamma delta plus)
T hiicre artisi, T helper hiicre analizlerinde saf
CD45RA+ oranlarinin azaldigi, CD45RO+ “hafiza” T
hepler hiicre oranlarinin arttigi gosterilmistir. Bu ve
diger T hiicre oranlarindaki degisiklikler giiniimiizde
hala agiklanmayi bekleyen alanlardir®'.
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Sonug olarak, farkli grup otoimmiin hastaliklarda
ortaya cikan hareket bozukluklarinin bir fenomen
olarak tanimlanmasi ve bu taniya gore tedavi yontem-
lerinin segilmesi hastaliklarin prognozu agisindan da
biiyiik 6nem tagimaktadir.

N-methyl-d-aspartate (NMDA) Reseptor
Antikorlari Sonucu Geligsen Hareket
Bozukluklari

Otoimmiin ensefalitli olgularin gogu NMDA reseptor-
lerine kars1 antikorlarin gelisimi ile iliskilidir. NMDA
reseptorleri noronal eksitabiliteyi diizenlemekte dnem-
li bir role sahiptir. NMDA reseptorlerine karsi gelisen
antikorlarla iligkili ensefalitler siklikla geng kadinlarda
goriilmektedir*”.

Son donem yapilan ¢alismalarda, NMDA reseptorleri-
ne kargt gelisen antikorlarla iligkili ensefalitli kadin
hastalarin %20-57’sinde altta yatan bir timér oldugu
rapor edilmisitr. Bu nedenle tan1 konulduktan sonra
timor arastirilmasi mutlak yapilmalidir. Altta yatan
timorler siklikla over teratomlari gibi benign 6zellik-
tedir®. NMDA reseptor antikorlari sonucu gelisen
klinik tablolar; psikiyatrik semptomlar, nobetler, suur
bozukluklari, hafiza kaybidir. Genellikle ikinci hafta-
dan sonra, viicutta dénme, kivranma hareketleri ya da
ylizde ¢ekilme ve kasilmalar seklinde hareket bozuk-
luklar1 goriilmeye baglar. NMDA reseptorlerine karsi
gelisen antikorlarla iligkili ensefalit tanis1 konduktan
sonra timdr ve enfeksiyon gibi etyolojik nedenlere
yonelik arastirma yapilmalidir ve en kisa siirede tedavi
baslanmalidir. Tedavide; steroid, IVIG ya da plazma-
ferez kullamImaktadir**.
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