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Atipik Miller Fisher Sendromu Olgusu

Atypical A Case Of Miller Fisher Syndrome

OZET

Miller fisher sendromu nadir gorilen, oftalmopleji, ataksi ve arefleksi klinigi ile seyreden,
Guillain-Bare sendromunun bir varyantidir. Atipik seyreden, dipleji fasiyale ve kuadriparezi
gelisen bir Miller fisher sendromu olgusu sunuldu.

Daha dnce sistemik bir hastaligi olmayan, aniden ¢ift gérme ve g6z kapaklarinda diisme olan
ve aksamlari sikayetleri daha belirgin hale gelen 19 yasinda erkek hastanin yapilan nérolojik
muayenesinde; bilateral total oftalmopleji, sol gdzde daha belirgin her iki gdz kapaginda pitozis
tespit edildi. Pupiller izokorik, 151k refleksi, kornea refleksi ve gdz dibi muayenesi normaldi.
Derin tendon refleksleri tim ekstremitelerde alinmiyordu, pozisyon ve vibrasyon kaybolmus
ve yurlyus esnasinda 6zellikle donlslerde belirgin ataksi vardi. Yatisinin dg¢unct ginu dipleji
fasiyale ve kuadriparezi gelisti. Besinci guni bakilan beyin omurilik sivisi tetkikinde
albuminositolojik disosiasyon saptandi. Kranial magnetik rezonans goruntiileme normal,
fizostigmin testi negatif olan ve elektrondromyografi incelemesinde agir aksonal kayiph duysal
polindropati tesbit edilen hastaya miller fisher sendromu tanisi kondu. Bes gin boyunca 400
mg/kg/ gun intravendz immunglobulin tedavisi uygulandi. 20 giin sonra kismi sifa ile taburcu
edilen hastanin 3 ay sonraki kontroliinde tamamen diizeldigi gozlendi.

Atipik seyreden dipleji fasiyale ve kuadriparezi gelisen klinik olarak Myastenia Gravisi (MG)
distinddren bir miller fisher sendromu olgusu sunuldu ve literatir 1s1§inda tartisild.

Anahtar Kelimeler: Miller Fisher sendromu, kuadriparezi, Myastenia Gravis

ABSTRACT

Miller Fisher Syndrome is a rare variant of Guillain Barre Syndrome characterised with
ophtalmoplegia, ataxia and areflexia. We present a case with Miller Fisher Syndrome with an
atypical course who developed facial diplegia and quadriparesis.

19 years old male patient who had no history of systemic disease had developed diplopia, pitozis
and his complaints were said to worsen at the nights. in the neurological examination we found
bilateral ophtalmoplegia, bilateral pitosis more obvious in the left eyelid. Pupils were isocoric
and pupillary light reflex, corneal reflex and examination of the fundus were found to be normal.
Deep tendon reflexes could not be observed in all limbs. Position and vibration sense had been
lost and ataxia was obvious while walking especially turning around himself. In the third day
after his admittance he developed facial diplegia and quadriparesis. In the cerebrospinal fluid
in the 5 th day of the admittance we found albuminocytologic dissociation. Cranial MRI was
normal and physostigmin test was negative and in electromyography we observed sensory
polyneuropathy with severe axonal degeneration and with these findings he had the diagnosis
of Miller Fisher Syndrome. We administered intravenosus immunoglobulin treatment at the
dose of 400 mg/kg/daily. He was discharged with partial remission at the 20 th day of admittance
and had full remission at his control at the 3 rd month of discharge.

We presented a case with Miller Fisher Syndrome which is clinically similar to Myasthenia
Gravis with an atypical course having developed facial diplegia and quadriparesis and was
dicussed in the light of the literature.

Key words: Miller Fisher Syndrome, quadriparesis, Myasthenia Gravis

GIRIS

Guillain-Barre sendromunun (GBS) nadir bir varyanti olan Miller-Fisher
sendromu (MFS); ataksi, eksternal oftalmopleji ve arefleksi klinik tablosu ile
akut olarak gelisir (1). Tum GBS’li olgular arasinda MFS’nin orani %5
arasinda degismektedir (2). Hastaligin kliniginde oftalmopleji, pitozis, diplopi,
midriyazis, fasial paralizi, fizik muayenesinde g6z hareketlerinde 6zellikle disa
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bakista kisithlik, ataksi, derin tendon reflekslerin
alinamamasi, yaygin hipoestezi, BOS proteininde
artma ve EMG’de sensoryal polindropati olabilir (3,
4). Cok nadir olarak da kuadriparezi gorulebilir (2).
Bu yazida dipleji fasial ve kuadriparezi gelisen bir
Miller-Fisher sendromu olgusu sunuldu ve literattir
Isiginda tartisildi.

OLGU

Daha 6nce herhangi bir sistemik hastali§i olmayan,
19 yasinda erkek hastanin 4 gindir aksamlari her iki
tarafa baktiginda belirginlesen, ¢ift gérme ve sol goz
kapaginda dusme sikayetleri olmus. Soguk su ile
yuzinu ve g6z kapaklarini yikadiginda kismen
duzelme oluyor ve tekrar eski haline donliyormus.
Normal giinlik aktivitelerinde ¢ok ¢abuk yoruluyor,
hatta yemek yerken ve konusurken dahi yorgunluk
hissediyormus. Oz gecmisinde ozellik yok, soy
gecmisinde babasinda da benzer sikayetleri olup
Myastenia Gravis tanisi konulmus ve 6 ay mestinon
kullanmis. Yapilan muayenesinde; genel durumu iyi,
suuru aglk, oryantasyonu tam, kooperasyon
kuruluyor, bilateral total oftalmopleji, sol g6zde daha
belirgin olmak (zere her iki g6z kapaginda pitoz
mevcut, pupiller izokorik, 151k refleksi, kornea refleksi
ve @bz dibi muayenesi normaldi. Derin tendon
refleksleri tim ekstremitelerde alinmiyor, pozisyon ve
vibrasyon kaybolmus ve yurlyus esnasinda 6zellikle
donislerde belirgin ataksi vardi.

Hastada yatisinin ikinci guninde aniden solunum
sikintisi, yutma gicligd ve konusma bozuklugu
gelisti, yarimesi bozuldu. Nérolojik muayenesinde;
bilateral pitozda artis, tetraparezi (Ust ekstremiteler
455, alt ekstremiteler 45), DTR’ler her 4 ekstremitede
alinamiyor ve bilateral taban cildi cevabi yoktu.
Hastanin babasinda da ayni bulgular oldugu klinik
seyir MG’i dusundurdigi icin neostigmin testi
yapildi, klinik dizelme go6zlenmedi. Asetilkolin
reseptor antikoru negatif geldi. Beyin MRI normaldi.
Yatisinin besinci giininde LP yapildi; glukoz: 66,
protein: 56, Cl: 124 4lculdi. Mikroskobik
incelemesinde hicre yoktu. BOS numunesinden
yapilan bakteri kaltiirinde ve tbc kilttrtinde Greme
olmadi. BOS’da laktik asit normaldi. Hastada bes gin
sonra dipleji fasial belirginlesti, quadriparezi kismen
duzeldi ve ataksik olarak yurimeye basladi. Yapilan
EMG’de aksonal duysal polintropati tesbit edildi.
Total oftalmopleji, arefleksi ve ataksi klinigi, BOS’da
albumino sitolojik dissosiasyon olmasi ve EMG’de
aksonal duysal polindropati saptanmasi ile Miller-
Fisher sendromu dustnuldu. 1VIG 400 mg/kg/gin
baslandi ve 5 giin verildi.

Yedi gin sonra DTR’ler sajda hipoaktif olarak
alinyor, solda alinamiyordu. On giin sonra her iki alt

ekstremitede patella ve asil refleksleri normal
alintyordu. Planter cevap normaldi. Yatisindan 15 giin
sonra ikinci kez LP yapildi; Cl: 125 mg/dL, glukoz:
59 mg/dL, protein: 288 mg/dL olarak bulundu. BOS
proteini daha da yilksekti. Yatisinin 20. gliniindeki
norolojik muayenesinde; bilateral total oftalmopleji
devam ediyordu, dipleji fasial kismen dizeldi ve
gozlerini kismen kapatabiliyordu. Ekstremite motor
muayenesi normal olarak degerlendirildi. DTR’ler
dort ekstremitede aliniyordu. 3 ay sonraki kontroliinde
tamamen duiizelmisti.

TARTISMA

Ilk olarak 1956 yilinda tanimlanan Miller-Fisher
Sendromu, GBS’nin bir varyanti olup klasik triadini
oftalmopleji, arefleksi ve ataksi olusturur (5). Hasta
Klinigimize basvurdugunda &zellikle aksamlari
belirginlesen, bilateral oftalmopleji ve pitoz vardi.
Yatisinin ikinci ginidnde solunum sikintisi, yutma
gucluga gelisti  ve konusma bozuldu. Goéz
kapaklarinin soguk suyla yikadiginda pitozunun
duzelmesi (zerine Myastenia Gravis disinuldi.
Mestinon testi yapildi ve sonu¢ menfiydi. Asetilkolin
antikor diizeyi normaldi. EMG’de dekrement yanit
yoktu. Bu bulgularla Myastenia Gravis tanisi dislandi
(6).

Botulism, néromuskuler blokaja bagli olusan
norolojik bulgulardan ibarettir. Ev konservesi yeme
hikayesi vardir. Ayni giday1 yiyen baskalarinda da
benzer belirtiler izlenir. Bulanik gdrme, pitozis,
midriyazis, agiz kurulugu, ses kisikligi, dizartri,
yutma gucligu ve daha sonra simetrik parezi ve
paralizi olabilir. Patolojik refleks ve pupil reaksiyonu
alinmaz. Derin tendon refleksleri normal, simetrik
olarak azalmis veya alinmayabilir. Duyu kaybi yoktur.
BOS normaldir (7). Hastamizda ev konservesi yeme
hikayesinin olmamasi, pupil reaksiyonunun alinmasi,
duyu kaybinin olmasi ve BOS proteinin artmasi
tizerine bu tanidan uzaklasildi.

Progresif Eksternal Oftalmoplejide progresif pitoz ve
simetrik oftalmopleji vardir. Kronik seyirlidir. Diplopi
gorulmez (8). Hastamizda diplopi olmasi, BOS laktat
diizeyinin menfi olmasi ve kliniginin akut baglamasi
nedeniyle bu tanidan uzaklasildi.

Oftalmopleji, pitoz, hiporefleksi ve ataksi
semptomlariyla MFS disunilen, hastanin yatisinin
ikinci guniinde tetraparezi gelisti. MFS’da da nadir
olarak tetraparezi olabilir. Bu durum GBS ile overlop
olabilir (2). Yuan ve arkadaslari ise MFS’li olgularin

az bir kisminda  ekstremite  gugstzligu
gorulebilecegini ve bu olgularin GBS ile MFS
arasinda  gecis  sendromlari olabilecegini

bildirmislerdir (9).
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MFS’de bazi durumlarda beyin ve serebellumda hasar
olabilir. Patolojik MRI bulgusu olarak demiyelinize
odakta T2 ve proton agirhkli gorintilerde sinyal
intensitesinde artis bildirilmistir ancak spesifik
degildir. Ayrica enflamatuvar, neoplastik hastaliklari
ve kranial noropatileri ayirt etmede MRI 6nerilir (10).

Hastamizin cekilen beyin MRI normal olarak
degerlendirildi.
Elektrofizyolojik calismalarda MFES’de

ekstremitelerde sensdryal polindropati bulgularinin,
kranial sinirlerde ise motor hasarin 6n planda oldugu
gosterilmis olup bu durumun GBS’den ayirici bir
ozellik oldugu bildirilmektedir (11). Hastamizin
EMG’sinde sensoOryal polindropati vardi. MFS’de
gorilen beyin sapi tutulumu GBS’den ayirmada
onemli bir 6zelliktir (12). Hastamizda yutma gic¢ligu
ve konusma bozuklugu gibi beyin sapi tutulumu
bulgulari mevcuttu. MFS’li hastalarin %57’sinde
okulomotor sinir tutulumu disinda diger kranial
sinirlerinde en az biri tutulmaktadir (13). Hastamizda
okulomotor sinir tutulmasi ile birlikte bilateral fasial
sinir tutulumu mevcuttu. Klinik seyir ve bu bulgular
MFS ile uyumluydu.

MFS’lu hastalarda genellikle BOS’da
albuminositolojik disosiasyon saptansada olgularin
%41’inde normal BOS bulgulari saptanabilecegi
bildirilmistir (14). Hastamizin BOS incelemesinde
albuminositolojik disosiasyon bulgulari saptandi.
Hucre ve glukoz normal sinirlardayken protein
seviyesi yukselmisti. Bu bulgular 2. BOS
incelemesinde daha belirgindi. BOS kiilturleri normal
olarak geldi. Bu bulgular MFS desteklemektedir.
MFS’nun gunumiizde yaygin olarak uygulanan
tedavisi IVIG, plazmaferez, rehabilitasyon ve
semptomatik tedavidir. MFS’nin prognozu genellikle
iyidir. Mori M. ve ark. 92 olguda IVIG ve plazmaferez
tedavisinin etkinligini karsilastirmiglardir. MFS’de
IVIG ve plazmaferezin hastalifin prognozu tizerine
etkisi olmadigini saptamislardir. Calismalarinda
hastalari (¢ gruba ayirmislar 1. gruba IVIG, 2. gruba
plazmaferez vermisler ve 3. gruba immin diizenleyici
vermemisler. Gruplar arasinda prognoz yoninden
istatistiksel olarak fark gozlememisler. Hastaligin
dogal iyilesme seyrinin ¢ok iyi oldugunu
belirlemislerdir (13, 15). Bizde hastaya bes giin 400
mg/kg/giin IVIG tedavisi uygulandik. Hasta 20. glinde
kismi sifa ile taburcu edildi. 3 ay sonraki kontroliinde
tamamen duzeldigi gozlendi.

Sonug olarak atipik seyreden myastenia gravis
hastahgi sikayet ve klinigi ile miracaat eden,
sonrasinda bilateral fasial dipleji ve tetraparezi gelisen
MFS bu olguyu sunmayi uygun bulduk.
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