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Cocukluk Caginda Guillain-Barré Sendromu

Guillain-Barré Sendromu tiim yaslarda goriilebilen akut
inflamatuvar bir polinoropatidir. Semptomlar genellikle alt
ekstremitelerden baglayarak yukari dogru ilerler. Simetrik
kas giicsiizliigii ve derin tendon reflekslerinin kaybt ile
karakterizedir. Solunum yetmezligi nedeniyle bazen oliim-
ciil olabilmektedir. Tami, klinik ve laboratuvar testlerle
konur. Guillain-Barré Sendromu tedavi edilebilir bir hasta-
liktir. Geligsmis tedavi yontemleri ile hastalarda tam bir
iyilesme goriilebilmektedir. En onemli oliim nedeni solu-
num yetmezligi ve otonom tutuluma bagl ciddi aritmilerdir.
Ilerleyici bir klinigi olmast nedeniyle erken tani ve tedavi
prognozu olumlu etkilemektedir. Tedavide intravendz
immunglobulin ~ ve  plazma  degisimi  kullanilir.
Rehabilitasyonun tam diizelmede dnemi biiyiiktiir.

Anahtar kelimeler: Guillain-Barré sendromu, polindropati,
AIDP, AMAN, AMSAN
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Guillain-Barré Syndrome in Childhood

Guillain-Barré Syndrome is an acute inflammatory polyne-
uropathy that can be seen at all ages. Commonly symptoms
originate in the lower extremities and progress upward.
The disease characterizes by symmetrical muscle weakness
and loss of deep tendon reflexes. Sometimes it becomes
fatal due to respiratory failure. Diagnosis is made with
clinical and laboratory tests. Guillain-Barré Syndrome is a
treatable disease. Full recovery can be seen in patients
with advanced treatment methods. The most important
cause of death is respiratory failure and serious arrhythmi-
as due to autonomic involvement. Because of its progressi-
ve clinical course, early diagnosis and treatment effect
prognosis favourably. Intraveneus immunglobulin and
plasma exchange are used in the treatment. Rehabilitation
is greatly important for full recovery.

Keywords: Guillain-Barré syndrome, polyneuropathy,
AIDP, AMAN, AMSAN
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GIRIS

Guillain-Barré Sendromu (GBS) hizli ilerleyen simet-
rik kas giigsiizliigii ve derin tendon reflekslerinin
kaybu ile karakterize, akut inflamatuvar bir polinoro-
patidir. Semptomlar genellikle alt ekstremitelerden
baslar, giinler icerisinde govdeye ve iist ekstremitele-
re ilerler. Ilerleme genellikle simetriktir. Yiizde 9
vakada asimetrik ve %15-20 vakada proksimal basg-
langicli olabilir. Duyu kaybi, otonom ve kranial noro-
pati, noropatik agri siklikla eslik eder. Prognoz genel-
likle iyi olsa da solunumun durmasi ve kardiyak
aritmiler nedeniyle 6liimciil olabilir. Baz1 vakalarda
duyusal ve motor kusur kalabilir. Norolojik bulgular
birkag giinden bir aya kadar olan siire icerisinde geli-
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sir. Bu nedenle tani almis ya da siiphelenilen vakala-
rin yakin izlemi, kardiyak monitorizasyonu ve gere-
kirse yogun bakim izlemi olduk¢a 6nemlidir .

1859°da, Landry ilk kez akut inflamatuvar demiyeli-
nizan poliradikiilonoropati (AIDP) benzeri bir tablo
tarif etmistir. Guillain-Barré Sendromunda semptom-
larin alt ektremitelerden baglayip yukar: dogru ilerle-
mesi Landry’nin asandan paralizisi olarak bilinir.
1916 yilinda Guillain, Barré ve Strohl hastaligin
karakteristik ozelliklerini bildirmiglerdir ve hastali-
&in ad1 konulmusgtur @,

Guillain-Barré Sendromunda tiim yaglarda goriilebi-
lir ve kalitsal degildir. Polio’nun eradike edilmesin-
den sonra ¢ocuklarda akut flask paralizinin en yaygin
nedenidir 4%, Guillain-Barré Sendromunda semp-
tomlar genellikle viral ya da bakteriyel bir enfeksiyon
sonrasinda ortaya cikar. Gastrointestinal sistemde
goriilen Campylobacter jejuni, bazen Helicobacter
pylori, solunum yollarinda ozellikle Mycoplasma
pneumoniae sik goriilen etkenlerdir. Ender olarak ag1
sonrasinda da goriilebilmektedir. Semptomlarin
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Tablo 1. GBS alt tipleri.
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Alt tip Genel ozellikler

Prognoz Tedavi

AIDP - Tiim yaslarda

- Asagidan yukart ilerleyen simetrik gii¢siizliik
- DTR kayb1

- Kraniyal ve otonom sinirlerin tutulumu

- EMG’de motor ve duyusal demiyelinizasyon

- %30 GM1

-1viG
- Plazmaferez

-lyi

AMAN - Cocuk ve geng erigkinlerde

- Asagidan yukart ilerleyen simetrik giigsiizliik
- DTR kayb1 (bazen DTR korunur)

- Kraniyal ve otonom sinirlerin tutulumu

- EMG’de aksonal motor tutulum

-1viG
- Plazmaferez

-1yi
- C. jejuni pozitifligi

- GM1, GM1b, GDla, GDI1b, GalNAc-GD1a, GD1a/GD1b

AMSAN - Ender olarak, genellikle yetiskinlerde

- Asagidan yukart ilerleyen simetrik gii¢siizliik
- DTR kayb1 (bazen DTR korunur)

- Kraniyal ve otonom sinirlerin tutulumu

- EMG’de aksonal motor - duyusal tutulum

- GM1, GM1b, GDla

-1viG
- Plazmaferez

- Bir y1l i¢inde diizelme gozlenir
- C. jejuni pozitifligi
- Bazen fulminan seyirli

MES (bolgesel varyant) - Yetiskinlerde daha sik

- Oftalmopleji, arefleksi, ataksi

Tyi -iviG

- EMG’de motor demiyelinizasyon, aksonal duyusal tutulum

- GQ1b > %90

DTR: Derin tendon refleksi, EMG: Elektromiyelografi, IVIG: Intravendz immunglobulin, AMAN: Akut motor aksomal néropati,
AMSAN: Akut motor ve duygusal aksanal noropati, MFS: Miller-Fisher sendromu, AIDP: akut inflamatuar demiyalinizan polinoropati

altinda yatan gercek nedenin otoimmiin oldugu
kabul edilmektedir. Noronlara karg1 olusan antikor-
lar demiyelinizasyona ve/veya aksonal hasara yol
agmaktadir !, Guillain-Barré Sendromunda semp-
tomlarin ilerlemesi 1 aydan daha kisa siirelidir. Bir
aydan uzun olmasi durumunda Kronik Inflamatuvar
Demiyelinizan Poliradikiilonoropati (CIDP)’den s6z
edilir ©.

Guillain-Barré Sendromu klinik, patolojik ve elektro-
fizyolojik ozelliklere gore baslica dort alt gruba ayri-
lir. Akut Inflamatuar Demiyelinizan Poliradikiilo-
noropati (AIDP), Akut Motor Aksonal Noropati
(AMAN), Akut Motor ve Duyusal Aksonal Noropati
(AMSAN), Miller-Fisher Sendromu (MFES) (bolgesel
varyant). MFS arefleksi, oftalmopleji ve ataksi ile
karakterizedir ve ilk kez 1956 yilinda tanimlanmuigtir.
Siklikla C. jejuni ile iligkilidir @. Alt tiplere ait sinif-
landirma kriterleri Tablo 1’de gosterilmistir.

Guillain-Barré Sendromunun ender goriilen tipleri
vardir (Tablo 2) ©. Hizli ilerleyen ve beyin 6liimii
benzeri tablonun goriildiigii bazi vakalar bildirilmis-
tir. Kraniyal polinorit akut baglangicli ve kraniyal
sinirlerin tutuldugu formdur. Fasiyal sinir semptom-
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Tablo 2. Cocuklarda goriilen ender GBS varyantlari.

Miller-Fisher sendromu

Kraniyal polinérit
Faringeal-servikal-brakiyal varyant
Akut oftalmoparezi

Akut duyusal néropati

Akut otonom bozukluk

Paraparezi

lar1, ses kisikligi, yutma giigliigii gibi semptomlar
goriilebilir. Bu tablonun Cytomegalovirus enfeksiyo-
nu ile iligkili oldugu belirtilmigtir ©-7.

Guillain-Barré Sendromunda tan1 laboratuvar testler-
le dogrulanir. Beyin Omurilik Sivis1 (BOS) inceleme-
si ve elektrofizyolojik incelemelerin tanida onemli
yeri vardir. BOS’ta hiicre olmaksizin protein artigi
(albuminositolojik disosiasyon) izlenir. Elektrofiz-
yolojik incelemelerde demiyelinizasyon ve aksonal
hasar gosterilebilir ©@.

GBS tedavi edilebilir bir hastaliktir. Geligsmis medi-
kal ve destek tedavi yontemleri ile hastalarda tam
bir iyilesme goriilebilmektedir. Bu nedenle erken
tan1 ve erken donemde tedaviye baglanmasi ile son
zamanlarda GBS’nun mortalite ve morbiditesi
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onemli olclide azalmigtir. Tedavide intravendz
immunoglobulin (IVIG), plazma degisimi ve
immiinsupresifler kullanilabilir. IVIG uygulama
kolayli81, yan etki azlig1, hasta konforunun daha iyi
olmasi, invaziv olmamasi ve en az plazma degisimi
kadar etkin olmasi nedeniyle son zamanlarda GBS
tedavisinde ilk tercih haline gelmistir. Ancak, yapi-
lan calismalarda, IVIG ve plazma degisimi tedavisi-
nin birbirlerine {stiinliikleri gosterilememistir.
Tedavinin 6nemli bir kismim1 da destek tedavisi
olusturmaktadir ®9,

Epidemiyoloji

Diinyadaki GBS insidansinin 18 yas alt1 cocuklarda
0.5-1.5/100.000, genel popiilasyonda 0.6-4/100.000
oldugu belirtilmektedir. Erkeklerde 1.5 kat daha sik-
tir ®. Tiim yaslarda goriilebilirken bilinen en yash
hastanin 95 yasinda, en kiigiik hastanin ise 4 aylik
oldugu bildirilmektedir @,

Kuzey Amerika ve Avrupa’da en stk GBS alt tipi
AIDP’dir (%85-90). Aksonal ndéropatinin sikligi
Giiney Amerika ve Asya’da %30’a c¢ikmaktadir.
Kranial polinérit, MFS gibi az goriilen varyantlarin
siklig1 Italya’da yapilan bir calismada, genel popiilas-
yonda 0.11/100.000 bulunmustur. Bagka bir ¢aligma-
da, Arjantin’de GBS tanis1 almig ¢cocuklarin %11.2°si
atipik varyant olarak saptanmistir. On iki ailesel GBS
vakasi oldugu bildirilmigtir V.

Patogenez

Guillain-Barré Sendromunun otoimmiin bir hastalik
oldugu diisiiniilmektedir. Sinir hiicrelerindeki hasar
enfeksiyonun direkt etkisi ya da immiinolojik media-
torlerin tetikledigi T hiicreleri ile etkilesen B hiicrele-
rinden {iretilen otoantikorlar araciligi ile olur. GBS’li
hastalarin kanlarinda oldukga yiiksek oranda (yakla-
stk %60) antigangliozid antikorlar gosterilmigtir.
Gangliozidler periferik sinir membranlarinda bulunur
ve membran biitiinliigiiniin korunmasinda gorev alir-
lar. Kan-sinir bariyerini gegen otoantikorlar bu bolge-
lerde inflamatuvar hiicre infiltrasyonuna neden olur.
Infiltrasyon sonucu 6n ve arka kokler, proksimal ve
distal sinir trunkuslari, terminal dallar, kraniyal sinir-
ler, sempatik zincir ve ganglionlarinda demiyelini-
zasyon ve/veya aksonal hasara yol agar. Ebstein-Barr
virus (EBV), Cytomegalovirus (CMV), Mycoplasma

pneumonia ve Campylobacter jejuni gibi enfeksiyon
etkenleri, cerrahi girisim, dogum gibi durumlar bu
antikor olusumuna neden olabilir. GBS’nda en sik
saptanan etken diyare ile seyreden C. jejuni’dir ¢,

Aksonal tutulumun oldugu GBS formlarinda ve
MFS’nda enfeksiyon etkenlerinin iizerinde bulunan
antijenlere karsi olusan antikorlar sinir hiicrelerinin
aksonlarinda bulunan gangliozidler ile ¢apraz reaksi-
yona girerler. Aksonal sodyum kanallarinin bozulma-
st ile iletide yavaslama veya kaybolma goriiliir &2,

Akut motor aksonalda GM1, GM1b, GD1a, GD1b ve
GalNAc-GDla gangliozidlerine; AMSAN’da GM1,
GMI1b, GDla gangliozidlerine; MFS, Akut
Oftalmoparezi, Ataksik GBS’nda GQ1b gangliozid-
lerine; duyusal varyantlarda GD1b ve GD3 ganglio-
zidlerine kars1 otoantikor geligsimi goriiliir ©%.

Klinik ozellikler

Guillain-Barré Sendromu cocukluk c¢agindaki akut
flask paralizinin en sik nedenidir. Halsizlik, yiirtime-
de ve merdiven ¢cikmada zorluk sik goriilen yakinma-
lardir. Asagidan yukart hizli ilerleyen, simetrik kas
glicstizliigii ve derin tendon reflekslerinin (DTR)
kaybu ile karakterizedir. Ilerleme genellikle simetrik-
tir. Yiizde 9 vakada asimetrik ve %15-20 vakada
proksimal baglangicli olabilir. Klinik tablo 4 hafta
icinde vakalarm yarisinda da genellikle ilk 2 hafta
icinde gelisir. Bacak ve sirt agrisi erigkin ve ¢ocuklar-
da %50-79 oraninda goriilebilmektedir. Bazi ¢ocuk-
larda menenjit tablosu, kusma, bag agrist ve ensefalo-
pati gdzlenmigtir. Miller Fischer Sendromunda ataksi,
oftalmopleji ve arefleksi goriiliir ¢339,

Tasikardi, hipertansiyon, sinus aritmisi gibi otonomik
semptomlar siktir. Otonomik bulgular AIDP ve
AMSAN tiplerinde yaygindir ve genellikle vakalar
kuadripleji ve solunum yetersizliginin oldugu vakalar-
dir. Cocuklarda duyusal kayip belirgin olmayabilir,
ancak fizik muayene ve 6ykii derinlestirildiginde %40
civarinda saptanabilir. Siklikla AIDP ve AMSAN tip-
lerinde goriiliir. AMAN’da duyu kusuru yoktur 319,

Solunum sikintist ender ancak onemli bir durumdur.
Kraniyal sinirlerin tutulumu c¢ocuklarda erigkinlere
gore daha enderdir. Fasiyal gii¢siizliik ve oftalmople-
ji GBS tanili ¢ocuklarin %45’ inde goriilebilmektedir.
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Sfinkter kusuru cocuklarda ender olarak goriiliir ve
otonomik disfonsiyona baglidir. Sfinkter tutulumu
olan vakalarda idrar retansiyonu, idrar ve gayta kagir-
ma olabilir G419,

Yapilan c¢aligmalarda, GBS vakalarinda semptomlar
baslamadan 1-6 hafta 6nce enfeksiyon ya da agilanma
gibi onciil olaylarin ¢cocuklarda %50-82, eriskinlerde
%60 oraninda oldugu gosterilmistir ©. Ust solunum
yolu ve gastrointestinal enfeksiyonlar en sik tetikleyici
olay olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Belirli etkenlerden
sonra ortaya cikan klinik tabloda enfeksiyon etkenine
yonelik ayirdedici ozellikler saptanmamasma karsin
CMV etkeninin digerlerine gore daha sik solunum
yetersizligi tablosuna yol actig1 gosterilmigtir >'9.

C. jejuni ile GBS arasindaki iliski ilk kez 1982 yilin-
da gastroenterit sonras1t GBS tanis1 alan bir hastada
tanimlanmigtir 7. C. jejuni’nin 6zellikle aksonal
form GBS vakalarinin %30-40’indan tek bagsina
sorumlu oldugu gosterilmigtir ‘®. Ho ve ark. ! tara-
findan 1995°te Cin’de yapilan bir ¢aligmada, AIDP
alt tipinde GBS vakalarinin %42’sinde, AMAN alt
tipinde GBS vakalarinin %76’sinda C. jejuni enfeksi-
yonu saptanmistir. GBS olusumuna yol agabilecek
diger bakteriyel etkenler Mycoplasma pneumoniae
ve Escherichia coli’dir. GBS ile ilgili olabilecek
diger durumlar Tablo 3’te gosterilmigtir .

Tablo 3. GBS oncesinde goriilebilecek durumlar.

VIRALENFEKSIYONLAR  SISTEMIK HASTALIKLAR
- Epstein-Bar virus - Hodgkin hastalig1

- Cytomegalovirus - Kronik lenfositik 16semi

- Human immunodeficiency virus - Hipertroidi

- Haemophilus influenza - Kollajen vaskiiler hastaliklar
- Coxsackie virus - Sarkoidoz

- Herpes simplex virus - Renal hastaliklar

- Hepatit A ve C virus

DIGER DURUMLAR
BAKTERIYEL - Gebelik
ENFEKSIYONLAR - Cerrahi
- Campylobacter jejuni - Kemik iligi nakli
- Mycoplasma pneumoniae - Agilama

- Escherichia coli

PARAZITIK
ENFEKSIYONLAR
- Malaria

- Toxoplasma

Klinik ve laboratuvar 6zelliklerine gére GBS alt tiple-
re ayrilmistir. Baglica alt tipler; akut inflamatuvar
demiyelinizan poliradikiilondropati (AIDP), akut
motor aksonal ndropati (AMAN), akut motor duyusal
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aksonal noropati (AMSAN), Miller-Fischer Sendromu
(MFS), kraniyal polinérit, akut otonom bozukluktur.

Akut inflamatuvar demiyelinizan poliradikiilono-
ropati (AIDP): Vakalarin %90’t bu gruptadir.
GBS’nun klasik formudur. Cogunlukla 6ncesinde bir
enfeksiyon ya da tetikleyen bir durum vardir. Klasik
olarak semptomlar simetriktir ve alt ekstremitelerden
baglar. Tlerleme dort haftaya kadar devam edebilir. ik
bir hafta progresyon hizlidir. Yiizde 10-15 vakada
semptomlar st ekstremitelerden, ender olarak da
yiizden baglayabilir. Kraniyal sinirler siklikla tutulur.
Baslangi¢ semptomlar1 genellikle parestezi ve agri-
dir. Klinik seyir boyunca %70-80 oraninda goriiliir.
Ozellikle distallerde ve simetrik duyu kaybi izlenir.
DTR’ler erken donemde kaybolur ya da oldukca
zay1f alinir. En sik patella refleksi kaybolur. Otonom
bulgular kan basinci diizensizligi, aritmiler, tagikardi,
idrar retansiyonu, idrar ve gayta kacirma, kabizlik,
abdominal distansiyon olarak sayilabilir. Yaklagik
%10 vakada entiibasyon gerekir. Elektromiyografi
(EMG)’de motor ve/veya duyusal demiyelinizasyon
izlenir. Prognoz oldukca iyidir. Yiizde 75-95 tam
iyilesme goriiliir “-9.

Akut motor aksonal noropati (AMAN): Bakteriyel
gastroenterit etkeni C. jejuni’nin neden oldugu ente-
rit, tim diinyada AMAN tipindeki GBS ’nun en yay-
gin nedenidir. Siklikla cocuklar ve geng erigkinler
etkilenir. Yiizde 75’inden fazlasinda C. jejuni serolo-
jisi pozitif saptanir. AMAN tipi GBS ’nun C. jejuni’nin
bazi suglar ile iligkili oldugu gosterilmigtir. AMAN
ile iligkisi en fazla olan HS:19 ve HS:41 suglaridir.
Bu suglarin siklikla anti-GM1 ve anti-GD1a otoanti-
korlarmin gelisimi ile iligkili olduklari bulunmustur.
GMI1b, GDIlb, GalNAc-GDla, GDI1a/GDIb
AMAN’da otoantikor gelistirilen diger gangliozidler-
dir. Erken donemde ciddi solunumsal tutulumun
oldugu motor aksonal dejenerasyon izlenir. Prognozu
iyidir. Iyilesme tipik olarak hizlidir 439,

Akut motor duyusal aksonal néropati (AMSAN):
Genellikle yetigkinlerde ve klasik tipe gore daha
ender goriiliir. Bir enfeksiyonu takiben ortaya gikar.
GBS’nun AMAN tipinde oldugu gibi 6zellikle
C. jejuni sik bir etkendir. Hizl1 ve klasik bir klinik
seyir gosterir. Erken donemde solunum yetersizligi
geligebilir. Kraniyal ve otonom sinirlerin tutulumu da
sik goriilen bir durumdur. Elektromiyelografide hem
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Tablo 4. GBS tam kriterleri.

TANI iCIN GEREKLI OZELLIKLER
- Kollarda ve bacaklarda simetrik progresif gii¢siizliik
- Refleks kayb1

TANIYI KUVVETLE DESTEKLEYEN OZELLiKLER

- Belirtilerin dort haftaya kadar ilerlemesi

- Semptomlarin simetrik olmasi

- Hafif duyusal belirti ve bulgular

- Kraniyal sinir tutulumu, 6zellikle yiiz kaslarinda bilateral
glicsiizliik

- Progresyonun durmasindan sonra 2-4 hafta icinde diizelmenin
baglamasi

- Otonom bulgularin varlig

- Baglangigta ategin olmamasi

- Beyin omurilik sivisinda milimetrekiip basina 10°dan daha az
hiicre ile birlikte yiiksek konsantrasyonda protein varligi

- Tipik elektrofizyolojik ozellikler

TANIYI DISLAYAN OZELLIKLER

- Botulizm, miyastenia, cocuk felci ya da toksik noropati tanisi
- Anormal porfirin metabolizmasi

- Yeni gegirilmis difteri

- Giigsiizltigiin eslik etmedigi duyusal sendrom

motor hem de duyusal sinirlerde aksonal dejeneras-
yon goriilir. GM1, GM1b, GDla gangliozidlerine
kars1 gelisen otoantikorlar saptanir. Prognoz AMAN’a
gore daha kotiidiir. Iyilesme bir yili bulabilir %)

Miller-Fisher Sendromu (MFS): Guillain-Barré
Sendromunun en yaygimn varyantidir ve tiim GBS
vakalarmin %5’ini olusturur. Goriilme yag:1 ortalama
40’tir. Oncesinde genellikle bir iist solunum yolu
enfeksiyonu ve bazen C. jejuni enteriti goriilebilir.
GBS’nda goriilen C. jejuni susu siklikla HS:2 ve
HS:4°tiir. Tiim vakalarda ataksi, oftalmopleji ve aref-
leksi vardir. Ataksi govdede ve bazen ekstremitelerde
olur. Yiizde 90’1n iizerinde anti-GQ1b tipi otoanti-
korlar saptanmigtir. Elektromiyelografide motor
demiyelinizasyon, aksonal duyusal tutulum olurken,

Tablo 5. GBS ayiric1 tanisi.

genellikle haftalar ya da aylar i¢inde yavas ve tam
iyilesme goriiliir ¢,

Akut otonomik néropati: Sempatik ve parasempa-
tik sistem bozukluklarmin oldugu GBS alt tipidir.
Tiim yaslarda goriilebilirken, erkeklere gore kadin-
larda daha siktir. Klinik tablo dncesinde iist solunum
yolu enfeksiyonu ya da enterit 6ykiisii vardir. Spesifik
bir etken belirlenememistir. Herpes simpleks virus,
Herpes zoster, Rubella, enfekiyoz mononiikleoz
sorumlu tutulmustur. Ciddi ortostatik hipotansiyon,
hipertansiyon, tasikardi, aritmi, pupiller anormallik-
ler, idrar retansiyonu, ishal, kabizlik, gbzyas1 ve tiik-
riik azalmasi gibi otonomik bulgular klinigi olustur-
maktadir ¢,

Faringeal-servikal-brakiyal variant: Fasiyal, oro-
faringeal, servikal ve list ektremitelerde gii¢siizliikle
ortaya ¢ikan, alt ekstremitelerin tutulmadigit GBS
varyantidir 4%,

Tam ve Ayiric tani

Tipik klinik 6zellikler GBS tanisini koymada biiyiik
olciide yeterlidir. Oykii, fizik muayene ve laboratuvar
degerlendirme ile kesin taniya kolaylikla gidilir.
Elektrofizyolojik tetkikler ve BOS incelemesi tanty1
dogrulamada yardimcidir. GBS tani kriterleri Tablo-
4’te Ozetlenmistir. Hizli gelisen jeneralize periferik
sinir sistemi hastaliklarinin en sik nedeni GBS’dir
20 Medulla spinalis hasart GBS’den ayirt edilmesi
gereken en Onemli durumdur. Seviye gosteren
duyusal-motor paralizi, sfinkter kusuru ve asimetrik
tutulum uyarici bulgulardir. Acil spinal manyetik
rezonans goriintiileme (MRG) ¢ekilmelidir. Ozellikle

PERIFERIK NOROPATI

- Vaskiiler noropati

- Difterik noropati

- Akut intermittan porfiri

- Kiritik hastalik noropatisi

- Lenfomat6z noropati

- Agir metal intoksikasyonu

- Kuduz agisina bagl néropati
- Diyabetik iiremik noropati

NOROMUSKULER KAVSAK HASTALIKLARI
- Miyastenia gravis

- Eaton-Lambert sendromu

- Biyolojik ve endiistriyel toksin zehirlenmesi

KAS HASTALIKLARI

- Inflamatuvar myopati

- Toksik myopati/akut rabdomyoliz
- Periyodik paralizi

- Hipokalemi

- Hipofosfatemi

- Infeksiyonlar

MERKEZI SINIR SISTEMI HASTALIKLARI
- Beyin sap1 enfarkti

- Beyin sapi ensefaliti

- Akut myelopati (yiiksek servikal)

- Akut anterior poliomyelit

- Transvers myelit

- Tiimorler
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cocukluk ¢aginda GBS ayirici tanisina spinal timor-
ler ve transvers myelit girer. Paralizi, hiporefleksi, agri
gibi bulgular hepsinde goriilebilir. Sfinkter kusuru
spinal tiimorlerde goriiliirken, GBS’de oldukca ender-
dir ve genellikle gecicidir. GBS nin BOS bulgularinda
hiicre artig1 olmaksizin protein artisi olurken transvers
myelitte protein ve hiicre artist izlenir ¢2V,

Botulizm ¢ocuklarda yaygin degildir ancak progresif
simetrik giic kayb1 olan ozellikle bebekler ayirici
taniya girmelidir. Pupiller anormallikler, erken kabiz-
lik, oftalmopleji gibi semptom ve bulgular varsa
botulizm kesinlikle aragtirtlmalidir. Miyastenia gra-
vis (MG) cocukluk doneminde proksimal gii¢siizliik
ile bagvurabilir. Bu durumlarin elektrofizyolojik ince-
lemeleri karakteristiktir. Poliomyelitte mekanizma ve
klinik GBS’den farklidir. Akut, fokal, asimetrik eks-
tremite giicsiizliigli olur. Genellikle ates ve agr1 eslik
eder. Beyin omurilik sivisinda hiicre artig1 goriiliir.
Kesin taniya serolojik testler ile gidilir ¢=.

Laboratuvar

Laboratuvar yontemleri taniya gitmede yardimcidir.
En cok bilgi veren elektrofizyolojik incelemeler ve
BOS incelemesidir. Bazi rutin biyokimyasal testler
de yapilabilir, ancak nonspesifik degisiklikler izle-
nir. Eritrosit sedimentasyon hizi (ESH)’nda artma,
I6kositoz, keratin kinaz (CK) yiiksekligi, karaciger
enzimlerinde ylikselme goriilebilir. Ender olarak
immiin kompleks birikimine bagli glomerulonefrit
geligebilir ve proteiniiri, hematiiri izlenebilir. Yine
serumda yiikselen antigangliozid otoantikorlar GBS
alt tiplerini belirlemede ve prognoz hakkinda bilgi
verir @9,

Beyin omurilik sivis1 (BOS): GBS tanisinda BOS
bulgular1 6nemli bir yer tutar. Beyin omurilik sivisi
proteininde artma izlenirken hiicre artig1 olmaz (albu-
minositolojik disosiasyon). Hiicre sayist mm?*’te 10
mononiikleer hiicreyi ge¢mez. Glukoz normaldir.
Beyin omurilik sivist Kkiiltiirlerinde iireme olmaz.
Baslangigta protein normal olabilir. Kan-BOS bariye-
rinin bozulmasina bagli olan protein artist genellikle
48 saatten (daha belirgin olarak ilk haftadan) sonra
ortaya c¢ikar ve 3.-4. haftada en iist diizeye ulasir.
Vakalarin %10 kadarinda BOS protein diizeyi hi¢cbir
bir zaman yiikselmez. Guillain-Barre Sendromlu
vakalarmm BOS’larinda oligoklonal bantlarin varligi
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gosterilebilir. BOS pleositozu ile seyreden bir GBS
vakasinda leptomeningeal malign hastaliklar, Lyme
hastaligr, HIV enfeksiyonu ya da poliomiyelit gibi
diger tani olasiliklari diistiniilmelidir ®.

Elektrofizyolojik incelemeler: Elektrofizyolojik
incelemelerde H refleks yoklugu, duyusal sinirlerde
aksiyon potansiyel kaybi ya da amplitiid diistikligi,
F dalga anormallikleri GBS tanisinda anlamlidir.
Ancak kesin tan1 genellikle semptomlarin baslama-
sindan sonra besinci giine kadar olasi degildir @?.
Vakalarin %90’1nda elektrofizyolojik anormallikler
goriilebilir. Ozellikle GBS ’nin AIDP alt tipinde ilk
saptanan yanit genelde F dalga anormalligidir. Fokal
sinir segmentlerinde diizgiin olmayan ileti yavasla-
malari, asimetrik uzamig distal latans, H refleks
latansi, diferansiyal yavaglama akut demiyelinizas-
yonda goriilebilecek diger elektrofizyolojik bulgular-
dir ®2). Aksonal alt tiplerde (AMAN, AMSAN)
diisiik genlikli kas aksiyon potansiyelleri ve anormal
igne EMG’si izlenir. Akut motor aksonal noropati ile
AMSAN ayriminda duyusal sinir aksiyon potansiyel
amplitiidiine bakilir. Motor potansiyellerdeki degi-
siklikler demiyelinizasyon ya da aksonal dejeneras-
yon nedeniyle olabilir. Akut motor aksonal néropati-
nin erken déneminde demiyelinizasyonu taklit eden
gecici bulgular olabilir. Yineleyen incelemeler gere-
kir. Taniya gidilemeyen ya da simiflandirmanin yapi-
lamadig1 durumlarda da yineleyen inceleme yapilabi-
lir. Erken donemde yapilan elektrofizyolojik incele-
meler tanisal degilse, alt tip tayini yapilamamigsa
testler 1-2 hafta sonra tekrar yapilmalidir 429,

Manyetik rezonans goriintiileme (MRG): Manyetik
rezonans goriintiileme duyarl1 ancak spesifik degildir.
Kauda ekuinada kontrast tutulumunu gosterir. Eriskin
ve adelosanlarda %95 oraninda MRG bulgusu sap-
tanmigtir ©. Tiirkiye’de yapilan bir ¢calismada, GBS
tanist almig cocuklarin %91’inde GBS lehine MRG
bulgusu gosterilmistir @Y. Spinal basi siiphesi varsa
MRG acilen yapilmalidir @,

Klinik Seyir ve Prognoz

Guillain-Barré Sendromu siiphesi olan bir ¢ocukta
tan1 ve tedavi siireci onemlidir. Semptomlarin baglan-
gic1 ve ilerlemesi giinler icinde olabilirken, bazen de
saatler icinde olabilir. Hizli ilerleyen bu vakalarin
yaklasik %?20’sinde ventilasyon destegine gerek
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duyulmaktadir. Bu siirecin en dogru sekilde yonetile-
bilmesi icin baglangicta hastanin sik sik degerlendiril-
mesi ve gerektiginde erken miidahale dnemlidir ©.

GBS’nun klinik seyri li¢ faza ayrilabilir:

I. Baslangi¢ fazi, semptomlarin ilk ortaya ¢ikmasi
ile baglar ve 1-3 hafta devam eder. Bu fazda belir-
ti ve bulgular ilerleme gosterir.

II. Plato fazi, ilerlemenin durdugu dénemdir. Birkag
giinden 2 haftaya kadar siirebilir.

III.1yilesme fazi, klinik ve laboratuvar bulgularda
diizelmenin oldugu dénemdir. Bu dénem 4-6 ay
siirebilir. Agir vakalarda tam diizelme 2 yil1 bula-
bilir. Baz1 vakalarda tam diizelme olmaz.

Semptomlarin hizli ilerledigi hastalarda kuadripleji
gelisir. Solunum kaslarinin tutulumuna bagh solu-
num yetmezligi goriiliir. Bu hastalarda solunum
destegine gereksinim duyulur. Otonom tutulum
nedeniyle bazen oliimciil olabilecek aritmiler ve
hipertansiyon goriilebilir. Yutma sorunu goriilen
hastalarda aspirasyon pnomonisi ciddi morbidite ve
mortalite nedeni olabilmektedir. Diger ©Onemli
komplikasyonlar sepsis, eklem kontraktiirleri, derin
ven trombozu, GIS ve iiriner sistem sorunlaridir.
Guillain-Barre Sendromu mortalitenin ¢ocukluk
caginda %5’ten daha az oldugu tahmin edilmekte-
dir. Oliimler genellikle solunum yetmezligi, kardi-
yak aritmiler, otonom bozukluklar ve pulmoner
emboliden kaynaklanmaktadir. Guillain-Barre
Sendromlu ¢ocuklarin %90-95°1 3-12 ay i¢inde tam
olarak diizelmektedir. Yiizde 5-10 vakada kalici
sakatliklar olabilmektedir 29,

Kotii prognoz gostergeleri:

- Hizli progresyon

- Ventilator gereksinimi

- lleri yag

- Oncesinde gegirilmis enfeksiyon, 6zellikle de

C. jejuni enfeksiyonu

- Agir motor kayip

- Akson hasarmnin olmast

- Uyarillamayan sinirler ve fibrilasyon goriilmesi

- Aksiyon potansiyellerinde belirgin azalma
olarak siralanabilir @,

Tedavi

Destekleyici tedavi: Guillain-Barre Sendromunun
seyrinde solunum yetersizligi, otonom bozukluklar
gibi yasami tehdit edebilecek bir¢ok durum ortaya
ctkmaktadir. Semptomlarin en fazla oldugu ve prog-
resyonun durdugu doneme kadar hastalarin olabili-
yorsa yogun bakim kosullarinda diizenli otonom ve
solunum monitorizasyonu altinda izlenmesi ¢ok
onemlidir. Solunum problemi g¢ocuklarin ortalama
%15’inde, erigkinlerin %17-30’unda gézlenmektedir.
Progresyonun durmasindan sonra yalnizca destek
tedavisi ile hastalarda genellikle 2-4 hafta i¢inde iyi-
lesmenin basladigi gorilmiistiir ¢34,

Hizli baglangi¢, bulbar tutulum, otonom tutulum,
Okstirme zorlugu cocuklarda mekanik ventilasyon
gerekebileceginin bazi gostergeleridir. Solunum yet-
mezligi, orofarengeal parezi, ciddi otonom tutulum
bulgular1 entiibasyon endikasyonlart arasindadir.
Cocuklarda solunum sikintis1 bulgulari tagipne, burun
kanadi solunumu, paradoksal solunum, letarji ve
hipoksemidir. Bebeklerde ve ciddi kas tutulumu olan
cocuklarda tasipne, cekilme gibi solunum sikintisi
bulgular1 goriilmeyebilir. Bu tiir hastalarda tasikardi
ve huzursuzluk uyarici olmalidir ©29,

Aritmiler, kan basici dengesizligi, paralitik ileus,
idrar retansiyonu gibi otonom bulgular izlenebilir.
Ciddi aritmiler yagam tehdit edebileceginden yakin
izlemi onemlidir. Siklikla sintizal tagikardi goriiliir ve
tedavi gerektirmez. Ancak ventrikiiler aritmi, atrio-
ventrikiiler ileti blogu, ciddi tasikardi ve bradikardi
mutlaka tedavi edilmelidir. Hipotansiyon durumla-
rinda sivi destegi saglanir. Hipertansif durumlarda
kisa etkili ilaglar kullanilir. Otonom sinir sisteminde
bozukluk olmasi nedeniyle uzun etkili antihipertan-
sifler ciddi hipotansiyon yapabilir. Bu nedenle tercih
edilmezler. Tlaglar ve entiibe hastalarda yapilan endo-
trakeal aspirasyon islemi otonom degisiklikleri tet-
kikleyebilir @52, Yutma sorunu olan GBS’li hastala-
rin beslenmeleri aspirasyonu dnlemek igin nazogast-
rik tiip ile yapilmalidir. Beslenmenin tolere edileme-
digi durumlarda mutlaka parenteral beslenme baglan-
malidir. Agrisi olan hastalarda nonsteroid antiinfla-
matuvar ilaglar, karbamazepin, gabapentin ve opioid-
ler kullanilabilir 7.

Guillain-Barre Sendromlu hastalarda rehabilitasyon

95



Ganglioside GM1

Ceramide

GM 1-like Campylobacter
lipopolysaccharide

oo :gDCZ)
AAAAAAA v s
]
AAAAAAAA D:ED§D
D

Cocuk Dergisi 15(3-4):89-98, 2015

Nerve cell membrane

Out ) In
gt

Campylobacter cell wall
In

-
—/

[

Core oligosaccharide Lipid A

Polysaccharide
(O-chain)

Peptidoglycan

Sekil 1. Sinir hiicresi membranmda bulunan GM1 gangliozid ile C. jejuni lipopolisakkaritindeki yapisal benzerlik.

onemli yer tutar. Erken mobilizasyon, fizik tedavi,
konugma terapisi rehabilitasyonun 6nemli agamalari-
dir. Ozellikle nozokomiyal solunum yolu enfeksiyon-
larinin 6nlenmesi igin gogiis fizyoterapisi cok onem-
lidir. Uzun siireli hareketsizliklerde dekiibitiis iilser-
leri olugabilir. Bunun i¢in hastanin pozisyonunun
belirliaraliklarladegistirilmesionemlidir. Erigkinlerde
daha sik goriilen derin ven trombozu ve pulmoner
emboli i¢in de gerekli onlemler alinmalidir 29,

Intravenoz immunoglobulin (IVIG): Guillain-
Barre Sendromu tanist almis ¢cocuklarin tedavisinde
IVIG veya Plazma Degisimi (Plasma Exchange) (PE)
kullanilabilir. PE invaziv ve komlikasyon riski yiik-
sek olan bir tedavidir. Cocuklarda IVIG tedavisi,
kolay uygulanabilirlik ve daha az komplikasyon
nedeniyle daha ¢ok tercih edilmektedir ©2®. Yapilan
bazi calismalarda, IVIG ve PE tedavilerinin birbirine
tistiinliiklerinin olmadigi belirtilmektedir. Kombine
tedavinin etkinligi tek bagina IVIG ya da PE’ten daha
fazla degildir 1'*. Baz1 calismalarda, IVIG ve PE
tedavileri sonrasi goriilen niiks oranlarinda da anlam-
Ii fark olmadigi belirtilmektedir ®**. Intravenoz
immunglobulin 2-5 giin i¢inde toplam 2 g/kg olarak
uygulanir. Geleneksel uygulama 5 giin boyunca 0.4
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Sekil 2. Normal immunoglobulin ve iViG.

g/kg seklindedir. Bu dozlarda daha iyi tolere edilir.
Genellikle 3-7 giin icinde klinik yanit goriiliir.
Hastalarda ates, kas agrisi, bag agrisi, bulant1 ve kusma
ortaya ¢ikabilir. Dermatit, aseptik menenjit, notropeni,
hipertansiyon, cok ender olarak bobrek yetersizligi,
inme gibi etkileri goriilebilir. Anaflaksi dykiisii IVIG
icin kontrendikasyon olusturur. Plazma hacmini genis-
lettigi icin kalp yetersizligi ve bobrek yetmezligi olan
hastalarda dikkatle uygulanmalidir 139,

Normal immunoglobulinler monomerik yapida iken,
IVIG i¢inde bulunan immunoglobulinler monomerik
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ve dimerik yapidadirlar (Sekil 2). Yapilan calismalar-
da, IVIG’in birden ¢ok etki mekanizmasinin oldugu
gosterilmistir. En 6nemli etkisi farkli yollardan
immiin sistemi modiile ederek otoantikorlar1 notrali-
ze etmesidir. Makrofajlar ve B hiicreleri iizerinde
bulunan Fc reseptorlerin blokaji, antitoksin, antisito-
kin, CD8 T hiicre aktivasyonu vb. yollarla IVIG,
otoantikorlarin, sitokinlerin yikimini arttirir ve otoan-

tikor yapimini azaltir. Bu sayede myelin hasari 6nle-
nir 282931

Plazma Degisimi (PE): Plazma degisimi ile diyaliz-
de oldugu gibi bir makine yardimiyla plazmada dola-
san ve hastalifa neden oldugu diisiiniilen immiin
faktorler temizlenir. invaziv bir yontemdir. Santral
vendz kateter gerekir. Plazma degisimi uygulamasi-
nin 10 kg ve iizeri ¢ocuklarda kullaniminin daha
giivenli oldugu belirtilmektedir. Hastalara 5-8 giin
icinde toplam 250 ml/kg’lik 5 degisim 6nerilmektedir
@9, Plazma degisimi sonras1 IVIG verilmesi ekstra
yarar saglamaz “*?. Hipotansiyon, sepsis, kardiyak
aritmiler, elektrolit bozukluklari, kanama, tromboza
egilim iglemin baglica komplikasyonlaridir.
Uygulamanin zorlugu, ekip ve ekipman gerekliligi,
belli merkezlerde yapilabiliyor olmasi, santral venoz
katetere gereksinim duyulmasi PE’nin diger dezavan-
tajlaridir.

Kortikosteroidler (KS): GBS’ nun immiin aracili bir
hastalik oldugu anlasildiktan sonra kortikosteroidler
tedavide kullanilmigtir. Yapilan kontrollii caligmalar-
da, KS alan grup ile almayan kontrol grubu arasinda
anlamli bir fark saptanmamigtir. Hatta bazen iyilesme
siirecini yavaglatabilecegi Dbelirtilmektedir ©=9.
Intravendz immunglobulin ile kombine olarak kulla-
nilabilecegi sdylense de bunu kanitlayan yeterli calis-
ma heniiz yoktur ¢9.
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