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Bilateral Ulnar Palsi ile Ortaya Cikan Basinca
Hassas Herediter Noropati Olgusu
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Basinca hassas herediter néropati (BHHN) basiya maruz kalan bolgelerde mononéropatiler-
le karakterize nadir gortilen otozomal dominant gecis gosteren bir hastaliktir. Agrisiz, tekrar-
layic1 ve gecici akut sinir parezilerine neden olur ve nadiren iki ekstremitede meydana gelir.
Biz; izole, bilateral, akut, agrisiz ulnar parezi ile ortaya ¢ikan bir BHHN vakasi sunduk. N6-
rolojik muayenesinde bilateral tenar kaslar hari¢ olmak tizere, intrensek el kaslarinda sinir-
1 atrofi ve gligstizliik tespit edildi. Elektrofizyolojik incelemede hafif bir sensorimotor poliné-
ropati, dirsekte iki yanlh ulnar sinirin tam ileti blogu ile abduktor digiti minimi ve birinci dor-
sal interosseus kaslarinda hafif parsiyel akut denervasyon bulgular1 mevcuttu. Tani elektro-
fizyolojik ve klinik 6zelliklere dayanilarak konuldu. Bu olgu birden fazla sayida, akut, agri-
s1z noropatilerle basvuran hastalarda subklinik polinéropati varligini géstermenin énemini
ve BHHN tamisinda elektrofizyolojik incelemenin degerini vurgulamak i¢in sunulmustur.
Anahtar kelimeler: Baswinca hassas herediter néropati, herediter néropati, bilateral iletim
blogu, 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
polyneuropathy, 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

GIRIS

Basinca hassas herediter néropati (BHHN)

tirl-6), Hastalik i¢in tipik parezi epizodlarinin
baslangic1 genellikle yasamin 2. veya 3. deka-

basiya maruz kalan bodlgelerde tekrarlayici
mononoropatilerle karakterize otozomal domi-
nant gecis gosteren ve periferik miyelin prote-
in-22 geninde delesyonla iliskili bir hastalik-
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dindadir®?. Etkilenen aile bireyleri siklikla
semptomsuz oldugundan aile hikayesinin ol-
mamasi nadir degildir). Hastalar genellikle
tek bir periferik sinir dagilim alanina uyan bol-
gede agrisiz uyusma ve gi¢siizliik yakinma-
siyla basvururlar ama birden fazla sayida mo-
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nonoropatiler de goruilebilir®. Hastalarin bii-
yuk bir kismi tam olarak iyilesir. En sik etkile-
nen sinirler ulnar ve peroneal sinirlerdir(l7).
BHHN'nin elektrofizyolojik 6zellikleri; uniform
olmayan sensorimotor demiyelinizan polinéro-
pati zemininde distal sinir segmentleri ve basi-
ya hassas bolgelerde gortilen iletim bozukluk-
lanidir. Elektrofizyolojik ve genetik bulgular
arasinda tam bir korelasyon gosterilmistir(?).
Taninin ¢ogu zaman atlanabileceginden dolay1
BHHN prevalans1 tam olarak bilinmemekte-
dir). Burada biz akut, agrisiz, gecici, bilateral
ulnar parezisi olan ve tanis1 6ykii, klinik 6zel-
likler ve elektrofizyolojik inceleme ile konan bir
BHHN olgusu sunduk.

OLGU SUNUMU

Yirmi iki yasinda, sag elini kullanan kadin
hasta her iki elinde gelisen gii¢stizliik ve uyu-
sukluk yakinmalar ile Ondokuz Mayis Univer-
sitesi noéroloji departmani elektrofizyoloji labo-
ratuarma basvurdu. Semptomlar basvurudan
bir hafta 6nce, on iki saatlik otobiis yolculugu-
nu takiben akut olarak gelismisti. Yolculuk
sliresince bebegini kucaginda tasimis, yolcu-
luk bitiminde ellerinde uyusukluk baslamis,
izleyen giinlerde bu yakinmasi artmis ve giic-
stizltik eklenmisti. Benzer yakinmalar dért yil
o6nce dogum yaptiktan bir ay sonra sag elinde
gelismis, medikal yardim almaksizin iki hafta-
da diizelmisti. Aile hikayesi yoktu. Toksinlere
maruz kalma 6ykiisii yoktu. Nérolojik muaye-
nesinde; her iki elde tenar kaslar hari¢ intren-
sek el kaslar atrofik ve belirgin gii¢gstizliik var-
di. Her iki elde pence eli goriniimi mevcuttu.
Ulnar inervasyonlu el kaslar agir derecede et-
kilenmis ve kas giicii 2/5 idi. Derin tendon
refleksleri tist ekstremitelerde normal, alt eks-
tremitelerde azalmisti. Plantar yanitlar simet-
rik ve bilateral fleksérdii. Abdominal refleksler
pozitifti. Duyu muayenesinde eldiven tarzi hi-
poestezi mevcuttu. Tim ekstremitelerde vib-
rasyon duyusu azalmisti.

Laboratuar incelemelerinde hematolojik ve
biyokimyasal (glukoz, boébrek ve karaciger
fonksiyon testleri, tiroid fonksiyon testleri, vi-

tamin B12 seviyesi, romatoid faktor ve anti-
nukleer antikorlar) incelemeler normaldi. Se-
dimentasyon degeri normaldi. Beyin omurilik
sivisl incelemesi normaldi.

Elektrofizyolojik incelemeler kantitatif
elektromyografi (EMG) ve sinir iletim ¢alisma-
larini icermekteydi ve semptomlar ortaya ¢ik-
tiktan Ui¢ hafta sonra yapilmisti. Her iki ince-
leme ic¢in de Keypoint EMG cihaz1 (Medtronic,
Skovlunde, Denmark) kullanildi. Sinir iletim
calismalarinda uyar ve kayit icin ytizeyel elek-
trodlar kullanildi. Deri 1s1s1 6l¢tildii ve kayit
siiresince 32 °C’de olmas1 saglandi. Motor si-
nir iletim ¢alismalar1 ulnar ve median sinirler-
de bilateral, tibial ve peroneal sinirlerde sag
tarafta uygulanmisti. Bunlara ek olarak ulnar
sinirin kisa segmenter uyarimi, ulnar sinirin
bilekte, 6n kol orta noktasi ve dirsegin (medial
epikondil) 4 cm tisttinden 1 cm artislarla 3 cm
altina uyarilmasiyla uygulandi.

iki tarafli median ve sag peroneal sinirlerin
distal motor latanslar1 orta derecede uzamis-
ken tibial sinir distal motor latansi hafif uza-
misti. Tibial ve peroneal sinirlerin iletim hizla-
1 hafif ve orta derecede azalmisti. Tibial ve pe-
roneal sinirlerin F dalga latanslarn orta derece-
de uzamisti. Ulnar sinirlerin F dalga yanitlan
iki tarafli olarak elde edilemedi. Ulnar sinir bi-
lesik kas aksiyon potansiyel (BKAP) amplitiid-
leri bilek ve dirsek alti uyarimla normalin biraz
altindaydi (Tablo).

Solda ulnar sinir dirsek tistiinden guiclik-
le uyarilabildi ve ulnar sinir BKAP amplitii-
diinde dirsek tistli uyarimla %96’lik bir diistis
gozlendi. Ulnar sinirin kisa segmenter calis-
malarinda iletim blogunun medial epikondilin
2 cm tustiinde oldugu gortildii. Ulnar sinir bu
noktada hemen hi¢ uyarilamiyordu (Sekil 1).

Sagda ulnar sinir BKAP amplitiidiinde dir-
sek tistli uyarimla %94’lik bir diistis saptan-
di. iletim blogunun medial epikondilin 1 cm
ustiinde oldugu gortildii. Ulnar sinir bu nok-
tada neredeyse hi¢ uyarilamiyordu (Sekil 2).
Elektrofizyolojik inceleme bir ay sonra tekrar-
landiginda ulnar sinir BKAP’lar1 medial epi-
kondilin 1-2 cm tUstiinden elde edilebiliyordu
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Tablo. Sinir iletim Galigmalarinin Ozeti.

Motor Duysal
Sinirler Medial Ulnar Tibial | Peroneal Median Ulnar Ulnar Sural
1. parmak 5. parmak Dorsal dal

Taraf sag sol sag sol sag sag sag sol sag sol sag sol sag
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
Amplittid (mV,uV) 114 | 10.5 5.5 6.4 71 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 | 224 YY | 40.9
F-dalga latansi (ms) 22.7 YY YY 49.8 53.5

F-dalga frekansi 20/20 | YY YY | 20/20| 8/20

YY: Yanit yok

Degerler motor amplitidler igin mV, duysal amplitidler igin pVolarak belirtiimistir.

Koyu degerler anormal (laboratuar referansinin + 2 SD olanlar) kabul edilmistir.

Sekil 1. Sol ulnar sinir kisa segmenter galismasinda tam ileti
blogu goérultyor. (27.06.02).

ama halen bu noktalarda BKAP amplittidleri
dustkti (Sekil 3).

Iki tarafli median ve ulnar sinir duysal ile-
tim ¢calismalan ortodromik olarak ve sagda su-
ral sinir iletim ¢alismasi antidromik olarak ya-
pildi. iki tarafli median sinirlerin distal duysal
latanslar1 hafif uzamisti. Ulnar duysal sinir
aksiyon potansiyel (DSAP) amplitiidleri solda
5. parmakta ¢ok diisiikken, sagda elde edile-
medi. Sagda ulnar DSAP amplittidleri dorsal
dalda c¢ok diisiik elde edildi, solda elde edile-
medi. Median DSAP amplitidleri iki tarafl,
sural DSAP amplitiidii sagda azalmisti. Sural
sinir iletim hiz1 hafif azalmist1 (Tablo).
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Sekil 2. Sag ulnar sinir kisa segmenter ¢alismasinda tam ileti
blogu goériliyor. (27.06.02).

Konsantrik igne EMG c¢alismasi birinci dor-
sal interosseus (BDI) ve abduktor digiti minimi
(ADM) kaslarinda bilateral, ekstansoér indisis
proprius, fleksér karpi ulnaris, biseps braki-
i ve tibialis anterior kaslarinda unilateral ola-
rak uygulandi. Bilateral olarak ADM ve BDI
kaslarinda akut parsiyel denervasyon bulgula-
r1 saptandi.

TARTISMA

Basinca hassas herediter néropati; sirt
cantasi tasirken, dirseklerin tizerine yaslanin-
ca ya da bacak bacak ustline atarken oldugu
gibi basilarin ya da travmalarm yol actig1 izo-
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Sekil 3. Sag ulnar sinirin kisa segmenter ¢alismasinda parsiyel
ileti blogu géruliyor. (22.07.02)

le, tekrarlayici, agrisiz sinir parezileri ile ka-
rakterizedir. Her ne kadar birden fazla sayida
noropati olusabilse de, genellikle tek bir sini-
rin dagihm alaninda goérulur®. Gunumiize ka-
dar yaymlanmis olan literatiirde, pareziler na-
diren eszamanlh olarak iki ekstremitede goriil-
mustur.

Son zamanlarda literatiire iki fulminan
BHHN vakasi bildirilmistir. Crum ve ark. kisa
bir stire icersinde her dort ekstremiteyi de ici-
ne alan birden fazla sayida néropatilerin oldu-
gu bir BHHN vakasi, Horowitz ve ark. askeri
egitimdeki agir fiziksel aktivitelere sekonder
olarak gelismis olan iki tarafh brakial pleksus
ve sag supraskapular sinir néropatileri sapta-
nan fulminan bir BHNN vakasi1 rapor etmisler-
dir® 19, Uncini ve ark. BHHN hastalarini ince-
lemisler ve nérolojik muayenede sadece bir
hastada ulnar sinirle inerve olan intrensek el
kaslarinda iki tarafli giigstizliik tespit etmis,
geri kalanlarda tek tarafli parezi saptamislar-
dirl). Hastanin nérofizyolojik incelemesinde
bilateral akut ulnar parezinin izole olup olma-
dig1 konusunda herhangi bir bilgi bulunma-
maktaydi. Bildigimiz kadariyla bizim vakamiz,
literatiirde; izole, iki tarafli, akut ulnar parezi
gorilen ve elektrofizyolojik olarak dékiimente
edilen ilk BHHN vakasidir.

Bilindigi tizere BHHN'nin bazi sinirlerde
distal yavaslama, tuzak yerlerinde multifokal

iletim yavaslamasi, motor sinirlerin diger seg-
mentlerinde iletim hizinda hafif yavaslama ve
distal duysal iletim hizlarinda yaygin olarak
anormallik goriilmesiyle karakterize bir pater-
ni vardir(5,8). Bizim vakamizda, elektrofizyolo-
jik bulgularin hepsi bu patern ile uyumluydu.
Hastamizin elektrofizyolojik incelemesinde; ti-
bial sinir distal motor latansi hafifce uzamis-
ken, bilateral median ve sag peroneal sinirle-
rin distal motor latanslar1 orta derecede uza-
musti. Tibial ve peroneal sinir ileti hizlar1 hafif
ve orta derecede azalmisti. Tibial ve peroneal F
dalga latanslar orta derecede uzamisti. Medi-
an DSAPlarin amplitiidleri bilateral olarak,
sural DSAP amplitiidii de hafifce azalmisti. Ul-
nar DSAP’larin amplitiidleri sol tarafta ¢ok dii-
sik, sag tarafta ise kayipti. Sol tarafta ulnar
sinir, dirsegin tist tarafinda zorlukla uyarilabi-
liyordu ve buradaki ulnar BKAP amplitiidii
%96 oraninda dismusti ve kisa segmenter
calismalarinda medial epikondilin 2 cm yuka-
risinda ileti blogu oldugunu saptandi. Sag ta-
rafta dirsegin tist kismindan uyarildiginda, ul-
nar BKAP amplitiidleri %94 oraninda diismiis-
tli, bu da dirsek bélgesinde ulnar sinirde bir
ileti blogu oldugunu ve ulnar sinirin kisa seg-
menter ¢calismalarinda ileti blodunun medial
epikondilin 1 cm yukarisinda oldugu gosteril-
di. Calisma bir ay sonra tekrarlandiginda tam
ileti blogunun, parsiyel ileti bloguna déntistii-
g goriildi. Ik incelemede ulnar F dalgalari
ileti bloguna bagh olarak elde edilemedi. Bir ay
sonra ulnar F dalgalan elde edilebiliyordu ama
ileti blogu ytizinden normal limitlerin altin-
daydilar. F dalgalarimin yoklugu ulnar sinirin
dirsek segmentinde tam bir ileti blogunu isaret
ederken, kontrol incelemelerde sinirl sayida F
dalgalarinin elde edilebilmesi tam ileti blogu-
nun parsiyel ileti bloguna déntistiigiinii gos-
termistir. Hastanin elektrofizyolojik bulgulari-
nin 6zeti; hafif sensorimotor polinéropati, dir-
sekte ulnar sinirde iki tarafli ileti blogu ve
ADM ile FDI kaslarinda hafif, parsiyel, akut
denervasyondur. Dirsek boélgesinde sol ulnar
sinirin néronal iletiminin yavaslamasinin, ka-
y1p dorsal ulnar kutanéz sinir DSAP’ ile birlik-
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teligi aksonal kaybin eslik ettigi demiyelinizan
bir lezyonu diistindiirmektedir. BHHN’de ak-
sonal fonksiyon bozuklugu akut, fokal ve me-
kanik faktérlerle iliskilidirl?, Bizim vakamiz-
da demiyelinizan néropati ve bilateral akut ul-
nar parezi vardi ve akut parsiyel denervasyon,
dirsekte ulnar sinire olan basi ytiziinden ADM
ve FDI kaslariyla simmirliydi. Literatiirde, gene-
tik analizle tanis1 desteklenen BHHN vakalari-
nin elektrofizyolojik incelemelerini iceren ca-
hismalarda elektrofizyolojik incelemelerin her
zaman genetik calismalarla uyumlu oldugu
vurgulanmistir?). DNA analizinin, sadece, eger
BHHN'nin klinik, elektrofizyolojik veya patolo-
jik bulgularinda herhangi bir eksiklik varsa
gerekli oldugu sonucuna varilmistir!2,
Pareyson ve ark. nedeni bilinmeyen izole
veya tekrarlayici, akut, agrisiz monondropatisi
olan hastalarda BHHN delesyonu arastirmala-
r1 yapmislardir. BHHN delesyonu olmayan va-
kalarn idiopatik akut agrisiz mononéropati ola-
rak adlandirmislardir. Tekrarlayic1 basi pare-
zileri ve mononoropatinin 6tesinde anormallik-
ler BHHN hastalarinda cok daha fazla bulun-
mus. Tim BHHN hastalarimin elektrofizyolojik
incelemelerinde tuzak bdlgelerde iletim ano-
malilerinin eslik ettigi yaygin bir néropati go-
rilmus. Aile hikayesinin yoklugunda bile mo-
nondropati, tekrarlayici epizodlar ve yaygin
noéropati bulgularinin eslik ettigi hastalarda
BHHN'nin arastirilmasi gerektigini vurgula-
muslar ve tanmida elektrofizyolojik incelemenin
cok btliylik 6neminin oldugunu ve akut agrisiz
mononoropatili hastalarda, diger sinir alanla-
rinda anomali bulunmayisinin, BHHN tanisi
ile kuvvetli bir sekilde ters diistiigtinii soyle-
mislerdir®. Bizim olgumuzda, hastanin akut,
agrisiz bilateral ulnar parezisi ve dort sene 6n-
ce kendiliginden iyilesen benzer bir epizodu
mevcuttu. Bu klinik 6zellikler bize, BHHN ta-
nisi dustindiirdii ve elektrofizyolojik bulgu-
lar taniy1 destekledi. Elektrofizyolojik incele-
mede, hafif bir sensorimotor polinéropati ve
ulnar sinirde iki tarafl olarak tam bir ileti blo-
gu saptadik. Calisma bir ay sonra tekrarlandi
ve elektrofizyolojik incelemede ileti blogunun
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kendiliginden parsiyel ileti bloguna doniistiigi
goruldi.

Bircok farkli durum (travma, diabet, tlire-
mi, iskemi ,vaskiilit veya alkolizm gibi) izole
veya tekrarlayicit akut agrisiz monondropatiye
yol acabilir ve bu hastalar etyolojiye ait 6ykii
ve laboratuar bulgularn ile belirlenebilir. Bizim
hastamizin 6ykii ve laboratuar bulgularinin
hepsi normaldi. Hastamizin ayiric1 tanmisinda
ayrica birkag¢ farkli durumdan da bahsetmek
gerekir. Bunlardan biri, uniform demiyelinizan
bir noéropati olan herediter motor sensoryal
noropati tiplA (HMSN1A)'dir. BHHN ise nonu-
niform bir demiyelinizan néropatidir'V. Akut
multifokal sinir parezileri HMSN1A’da perone-
al sinir disindaki sinir dagilimlarinda goril-
mez(9). HMSN1A’daki aksonal fonksiyon bo-
zuklugu BHHN’de goriilen akut, fokal aksonal
denervasyonun tersi olarak kronik, jeneralize
ve simetriktir. Vaskiilit de mononéritis multip-
lekse yol acarak benzer bir tabloya neden ola-
bilir. Vaskiilite bagh noéropatiler tipik olarak
agrilidir ve bizim hastamizda goriilmeyen diger
sistemik bulgularla birliktedir. Elektrofizyolo-
jik incelemede demiyelinizan 6zellikler goértil-
mez. Toksik noropatiler de géz éniinde bulun-
durulmahdir ama bizim hastamizda toksine
maruz kalma 6ykitisii yoktu.

Bu vakada tani, klinik ve elektrofizyolojik
bulgulara dayanmaktadir. Genetik inceleme
veya sural sinir biyopsisi yapilmamistir. Tek-
rarlayici, agrisiz, gecici monondropati gériilen
vakalarda BHHN tanisi akla gelmelidir. Her ne
kadar birka¢ hafta veya ay alsa da fokal uyu-
sukluk ve gli¢gstizliik zamanla diizelir. Bizim
vakamizda da goruldiiga gibi gegici ileti blogu-
nun gosterilmesi hastalar1 gereksiz operasyon-
dan korur. Hastalara ekstremitelerini basidan
korumalar tavsiye edilmelidir. Bu vaka 6zel-
likle birden fazla sayida, akut, agrisiz tuzak
noropatileri olan hastalarda uzamis distal
duysal latanslarin varhiginda subklinik poliné-
ropatinin ortaya ¢ikarilmasinin énemini ve ge-
netik incelemenin yapilamadigi durumlarda
BHHN’de elektrofizyolojik incelemenin degerini
gostermek i¢in sunulmustur.
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