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OZET

Multifokal motor ndropati, duyu bozuklugunun eslik etmedigi, motor sinirlerin asimetrik gii¢siizliigii ile karakterize yavas progresif bir
noropatidir. Bu yazida, 57 yasindaki erkek hastada sikayetlerin varligindan onbes y1l sonra multifokal motor néropati varligini ortaya koyduk.
Tedavi amaciyla IVIg 0.5 mg/kg/giin baslangigta 5 giin, sonrasinda bir giin siire ile 4 hafta aralikla uygulandi ve oldukea iyi yanit gozlendi.
Uzun yillar herediter néropati diisiiniilen ve torununda benzer bulgular olan bu olguda elektrofizyolojik bulgular kismen, serolojik bulgular
ise giiclii bir sekilde taniy1 desteklemis ve tedaviye ¢ok belirgin yanit ile edinsel néropatilerin teshis ve tedavisinin 6nemine dikkat gekilmis-
tir.

Anahtar Kelimeler: Multifokal motor néropati. 1VIg. Gangliyozid antikorlar. Tleti blogu.

Late Diagnosed Case of Multifocal Motor Neuropathy

SUMMARY

Multifocal motor neuropathy characterized by the motor nerves asymmetric weakness is slowly progressive neuropathy without sensory
disturbances. In this paper, 57-year-old male patient was diagnosed of multifocal motor neuropathy after fifteen years have revealed the
symptoms. We started 1VIg initially treatment 0.5 mg/kg/day for 5 days and then a day for a period of 4 weeks, and a very good response
was observed. This case hereditary neuropathy thought for many years and grandson similar symptoms observed, electrophysiological find-
ings and partially serological findings were strongly support the diagnosis and treatment very good response. We emphasized that acquired

neuropathies could be important diagnosed and treated.

Key Words: Multifocal motor neuropathy. 1VIg. Ganglioside anticores. Conduction block.

Multifokal motor ndropati (MMN) asimetrik yavas
progresif gucsuzlikle ilerleyen noropatidir. Gulgsuzlik
genellikle Ust, nadirende alt ekstremite distallerinden
baslar. Erkeklerde kadinlara oranla 2 kat daha fazla
goriiliir. Baslangic genellikle yasamin besinci deka-
dindadir. Muayenede en sik asimetrik gligsiizliik ve
atrofi saptanir'”?. Erken dénemde gigsiizlik fokal
olabilir ve atrofi saptanmayabilir. Hastalik ilerledik¢e
kas atrofisi belirginlesir ve gii¢siizliik daha simetrik
hale gelir. Fasikulasyonlar gorilebilir. Derin tendon
refleksleri baslangigta normal olmasina karsin zaman
icinde azalir. Duyusal tutulum genellikle yoktur. Bazi
hastalarda kranyal sinir tutulusu eslik edebilir. Klinigi
yavas gelistigi i¢in tan1 konmast genellikle uzun bir
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sire alir*®*, BOS proteini genellikle normaldir. Bir
¢ok calisma, MMN igin oldukga spesifik olan yiksek
titrede GM1 gangliozidine kars1 gelisen otoantikorla-
rin varoldugunu ortaya koymustur. Elektrofizyolojik
olarak motor sinir ileti incelemelerinde iletim blokla-
rinin gosterilmesi taniya ulasmada yardimcidir. Sinir
biyopsisinde epindral inflamasyon, segmental demiye-
linizasyon bulgular1 ve iletim blogu bolgelerinde so-
gan zar1 goriniimii meveuttur™, Tedavide immiinsup-
resif ajanlar kulanilir ve semptomlarin dlizelmesi géz
oniline alminca, bu otoantikorlarmn varligmin tani ve
tedavi agisindan 6nemi bir kez daha ortaya gikmakta-
dir®. Burada, tamsal giicliikler nedeniyle ge¢ tan1 alan
ve immiinoterapi ile tama yakin diizelen nadir bir
MMN olgusu sunulmusg ve literatiirden farki vurgu-
lanmustir.

Olgu Sunumu
57 yasindaki erkek hasta, onbes yildir ellerinde ara ara

ince isler sirasinda ve yavas ilerledigini farkettigi
beceriksizlik, dért senedir ayaklarda da eklenen ve
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giderek artan giigsiizliik, son bir yildir da yiriime
gucliigii sikayetleriyle bagvurdu. Ozgegmisinde 35 yil
stireyle alkol ve sigara kullanim &ykiisti diginda 6zel-
lik yoktu. Kizmm 13 yasindaki oglunda son bir yildir
farkedilen elleri iyi kullanamama ve yiiriiylis bozuklu-
gu mevcuttu, muayenesinde ellerde ve ayaklarda giic-
stzliik, disiik ayak, stepaj yiiriiyiis, EMG’de aksonal
tutulumun 6n planda oldugu sensorimotor néropati,
genetik incelemede PMP-22 ve 17p11 genleri negatif
idi. Olgumuzun nérolojik muayenesinde kas giicleri
sag iist ekstremite distallerinde 3/5, solda 3-/5, sag alt
ekstremite distallerinde kas gtgleri 3-/5, solda 3/5,
tenar, hipotenar ve interossedz kaslar belirgin atrofik,
derin tendon refleksleri st ekstremitelerde hipoaktif,
alt ekstremitelerde almamiyor, alt ekstremitelerde
vibrasyon duyusu azalmis, diisik ayak goriinimii,
yiiriiyiis belirgin stepaj ve bilateral taban derisi cevabi
almamiyor idi. EMG’de motor liflerin agir diizeyde
etkilendigi goriildii ancak sag medyan disinda ileti
blogu goézlenmedi. Sol ulnar F dalga latansi hafif
uzamis ve duysal ileti incelemeleri normal idi (Tablo
I). BOS incelemesinde hiicre gérilmedi, proteini nor-
mal idi (306 mg/L, N: 150-450 mg/L). CK normal idi.
Genetik incelemede demiyelinizan formla iliskili olan
PMP-22 ve 17p11 genleri negatif idi. EMG’de kismi
ileti blogu varlig1 nedeniyle kronik inflamatuar néro-
pati diisiiniilen olguda, gangliyozid antikor panelinde
anti-GM1 1g-M 1:500 titrede pozitif ve anti-GD1b Ig-
M smir degerde idi. Elektrofizyolojik, serolojik ve
kismende klinik olarak sikayetlerinin baslangicindan
onbes yi1l sonra MMN tanisi konulan olguya ilk ay bes
glin, sonraki aylar icin bir gun streyle 0.4 gr/kg/gin
dozunda 1VIg tedavisi uygulandi. Takibinde kas giicii
kayiplarinda belirgin diizelme gozlendi. Ugiincii ayn
sonunda yapilan norolojik muayenesinde iist ekstremi-
te distallerinde kas giigleri sagda 4+/5, solda 4/5, alt
ekstremite distallerinde kas giigleri sagda 4+/5, solda
5-/5 idi. Yiriyisi belirgin diizelen olgumuzun kis-
men atrofilerininde geriledigi gézlemlendi. Immiinote-
rapisi devam eden olgu, néromiiskiiler poliklinigimiz-
ce diizenli takibe almndi. Torunundan aksonal form
herediter néropatiyi aydinlatmak igin yurt disinda bir
merkeze genetik inceleme amaciyla kan gonderildi ve
fizyoterapi ile takibe alindi.

Tartisma

MMN ile en fazla karistirilabilecek bir hastalik ami-
yotrofik lateral sklerozdur (ALS). Motor sinirleri tutan
bu 6n boynuz hastalig1 ile ayiric1 tan1 giic olabilir.
Asimetrik tutulus, iist motor noéron ve bulber belirtile-
rin olmayisi ile ALS’yi telkin edebilir. Ancak
EMG’de yaygin bigimde parsiyel denevasyon ve rein-
nevasyon bulgular1 ile fasikiilasyon potansiyellerinin
bulunmasi ve tedavi cevabi ile ayirict tan1 miimkiin-
diir. Bizim olgumuzda igne EMG’de denervasyona ve
fasikilasyona ait bulgularin olmayist ile bu tanidan
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uzaklagilmistir. MMN ile karisabilen hastaliklar ara-
sinda Lyme, sarkoidoz, lepra vb. bilinsede bizim ol-
gumuzda bu ikincil nedenleri diigiindiirebilecek anam-
nez ve klinik bulgular mevcut degildi.

Tablo I. Olgunun elektrofizyolojik verileri

- Distal Latans| Amplitiid | lleti Hizi
EMG Sinir (ms) () (mis)
Sag Medyan 3,6
Bilek-APB 11,8 49
Dirsek-bilek 78 51
Koltuk alti-dirsek 6,4 48
Erb-koltuk alti 1,7
Sag Ulnar 2,7
Bilek-ADM 12,9 47
Dirsek alti-bilek 8,9 38
Motor |Dirsek alti-listii 8,8 41
iletiler |Erb-dirsek tistii 6,5 47
Koltuk alti-Erb 4,7
Sag Tibiyal 22 39
Medyal malleol-EHB 6,8
Diz ardi-medyal malleol 37
Sag Peroneus 37
Ayak bilegi-EDB 9,7 34
Fibula bagi-ayak bilegi 54 34
Diz ardi-fibula bas! 43
Sag Medyan 38 19,6 49
Duysal -
iletiler Sag Ulnar 41 16,7 52
Sag Sural 38 9,8 51

Kisaltmalar: ADM: abduktor digiti minimi, ADB: Abduk-
tor digiti brevis, EHB: Ekstansor hallusis brevis,

EDB: Ekstansor digitorum breuvis.

MMN’de st ekstremiteler alt ekstremitelerden daha
sik etkilenir. Bizim olgumuzdada ilk sikayetler onbes
yil dnce ellerde baslamis ve yillar i¢inde sinsice ilerle-
yip ayaklarda da benzer bulgular gelismisti. MMN’de
atrofi olmadan giigsiizliigiin saptanmasi aksonal hara-
biyetin olmadigi iletim blogunu diistindiiriir. Kismi
motor iletim bloklarmin, elektrofizyolojik olarak gos-
terilmesi tanm1 i¢in Onemlidir. Delmont ve ark.
MMN’de ileti blogu olan ve olmayan genis vaka seri-
leri gostermisler ve ileti blogu olup uzun dénem IVIg
tedavisi alan grubun sonuglarmi bildirmislerdir®’.
Bizim olgumuzda elektrofizyolojik olarak sadece sag
medyan sinirde ileti blogu ortaya konmasina ragmen,
¢ aylik IVIg tedavisiyle nerdeyse tama yakin diizel-
me kaydedilmistir. Anti-GM1 antikorlar1 %60 olguda
bulunabilir ve tan1 i¢in yardimeidir. Bizim olgumuzda
gangliyozid panel antikorlarindan anti-GM1 IgM
yilksek titrede, anti-GD1b 1g-M ise siir degerde pozi-
tif idi. Bu sonug ile serolojik agidan tani desteklenmis
oldu. AntiGM1 antikorlar1 motor sinirlerin myelin
kiliflarinda yiiksek GM1 mevcut oldugundan motor
noronlara baglanirken duyusal néronlara baglanmaz.
Bu nedenle 6n kokler otoantikorlarmn etkilerine maruz
kalir ve atrofi, giigsiizliik, fasikiilasyon gibi bulgular
gorilirken duysal semptomlar izlenmez®**’. Bizim
olgumuzda duysal sikayetler yoktu, muayenede belir-



Multifokal Motor Noropati

gin gugstzlik ve atrofi mevcuttu. MMN’de intravendz
immiinglobulin temel tedavidir, fakat diger immiin-
supresif tedaviler de etkili olabilir. IVig tedavisinden
sonra goriilen ani diizelme sinir liflerine baglanan
antikorun IVIg etkisiyle gelisen anti-idiotip antikor
tarafindan noétralizasyonuna bagli oldugu bilinmekte-
dir®®. Bizim hastamizda da bes giinliik IVIg tedavisin-
den sonra hizli ve ¢ok belirgin bir diizelme gorildi.
Ancak literatiirde IVIg cevabi ile ileti blogu sayisi
arasmda dogru oranti bildirilmisse de bizim olgumuz-
da tek ileti blogu gosterilmis ancak tedaviye tama
yakin ve hizli bir cevap izlenmistir.

Bu sunumda, kronik inflamatuar néropatilerin geg bile
olsa teshisinin 6nemi vurgulanmig ve elektrofizyolojik
bulgularm tanida yetersiz kaldigi durumlarda seroloji-
nin ve tedavi cevabimnin ¢ok Onemli olabilecegine
dikkat ¢ekilmek istenmistir.
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