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ÖÖZZEETT  
Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM) ve Guillain-Barré sendromu (GBS) sinir
sisteminin immun arac›l› enflamatuvar, demiyelinizan, hastal›klar›d›r. Santral ve
periferik sinir sisteminin birlikte tutuldu¤u kombine demiyelinizan süreçlere na-
dir rastlanmaktad›r. Bu durum santral ve periferik sinir sisteminde bulunan mi-
yelin taraf›ndan paylafl›lan ortak bir epitop ile aç›klanabilir. Bu yaz›da üst solu-
num yolu enfeksiyonunu takiben 14. günde ekstremitelerinde uyuflukluk ve ha-
fif güçsüzlük geliflen 49 yafl›nda bir erkek hasta sunulmufltur. Artm›fl BOS pro-
tein düzeyi ve kay›p F dalgalar› bulgular›, Guillan-Barré sendromu (GBS) kriter-
lerini karfl›l›yordu. Hastada, günler içinde sinirlilik ve davran›fl de¤iflikli¤i ortaya
ç›kmas› üzerine yap›lan, kranyal MRG tetkikinde periventriküler ve sol hipokam-
pal T2 hiperintens ovoid lezyonlar, torakal MRG incelemesinde; 
T3-4, T10-11 seviyelerinde fusiform, kontrast tutan demiyelinizan lezyonlar gö-
rüldü. Bu bulgular, ADEM tan›s› ile uyumluydu. Uygulanan kortikosteroid tedavi
sonras› duysal semptomlar› ve üriner retansiyon düzeldi. Üç y›ll›k takibinde ise
klinik atak ve radyoloji bulgu gözlenmedi. Tan›, GBS‘na efllik eden ADEM olgu-
suydu. (Nöropsikiyatri Arflivi 2009; 46: 76-9)
Anahtar kelimeler: Kombine demiyelinizasyon, Guillain-Barré sendromu, infla-
matuvar demiyelinizan poliradikülopati, akut dissemine ensefalomiyelit

AABBSSTTRRAACCTT
Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) and Guillain-Barré syndrome (GBS)
are both immunologically mediated two inflammatory demyelinating diseases. The
combined demyelinating process in the CNS and PNS is a rare occurrence. This
may be explained by a shared epitope between peripheral and central nervous 
system myelin. We report a 49- year- old male patient who developed numbness
and mild weakness in all his extremities two weeks after an upper respiratory 
infection. The elevated CSF protein levels and delayed F waves fulfilled the criteria
of GBS. In a few days irritability and behavioral disturbances appeared. Cranial MRI
revealed bilateral periventricular white matter and left hippocampus T2-weighted
hyperintense ovoid lesions. Thoracal MRI revealed T1-weighted hypointense and
T2-weighted hyperintense fusiform lesions at T3-4 and T10-11 levels with contrast
enhancement. A diagnosis of acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) was
considered. After corticosteroid administration sensorial symptoms and urinary
retention were improved. No clinical and radiological findings of a new attack were
observed during the three year follow-up. The diagnosis was Guillain-Barré 
syndrome associated with ADEM. (Archives of Neuropsychiatry 2009; 46: 76-9)
Key words: Combined demyelination, Guillain-Barré syndrome, inflammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy, acute disseminated encephalomyelitis.

Girifl

Santral veya periferik miyelin etkilenimi ile giden demiyelini-
zan inflamatuvar hastal›klarda benzer etyopatogenezin sorumlu
oldu¤u belirtilmekte ise de ayn› bireyde bunlar›n efl zamanl› tutu-
lumu çok seyrek görülmektedir (1). Her iki tabloda da miyelin an-
tijenlerine karfl› oluflan anormal bir otoimmun cevap söz konusu-
dur. Bu otoimmun yan›t bazen santral miyelini etkileyerek akut
dissemine ensefalomiyelit (ADEM) tablosuna bazen de periferik
miyelini tutarak Guillain-Barré sendromuna (GBS) yol açmakta-
d›r. Demiyelinizan hastal›k kronik ve relapsl› bir gidifl gösterdi¤i
takdirde multipl skleroz (MS) veya kronik inflamatuvar demiyeli-
nizan polinöropati (KIDP) görülmektedir (2).

Bu yaz›da periferik sinir sistemi (PSS) ve santral sinir sisteminde-
ki (SSS) miyelinin efl zamanl› tutulmufl oldu¤u bir olgu tart›fl›lm›flt›r.

Olgu

Olgumuz 49 yafl›nda erkek hasta idi. Öyküsünden, iki hafta ön-
ce gripal bir infeksiyon takiben, bir hafta önce bacaklarda uyufl-
ma yak›nmas›n›n bafllad›¤›, günler içinde yürümesini engelleyen
güçsüzlü¤ün artt›¤›, iki gündür dengesizlik ve kollarda uyuflman›n
tabloya eklendi¤i ö¤renildi. 

Nörolojik muayenesinde üst ve alt ekstremitelerde 4/5 düze-
yinde distal simetrik kuadriparezi, DTR’in kayb›, simetrik olarak
diz alt›nda hipoestezi ve Romberg pozitifli¤i saptand›. Yap›lan
BOS incelemesinde hücre art›fl› görülmedi, protein düzeyi 
126 mg/dl bulundu.

Semptomlar›n bafllang›c›ndan 2 hafta sonra yap›lan EMG in-
celemesinde alt extremite duysal cevaplar al›namad›, üst extre-



mitede ise duysal aksiyon potansiyel amplitüdleri düflmüfltü. Asi-
metrik motor iletim yavafllamas› yan› s›ra, motor sinirlerde ileti
bloklar› ve F dalgalar›n›n kayb›, i¤ne EMG’sinde ise alt extremi-
tede belirgin motor aktivitede seyrelme mevcuttu.

Klinik, BOS bulgular› ve EMG incelemesi akut inflamatuvar
demiyelinizan polinöropati ile uyumluydu.

Toplam 2 gr/kg intravenöz immunglobulin (IVIG) ile tedavi edi-
len hastada ikinci haftada alt ekstremitelerde kas güçsüzlü¤ün-
de art›fl, L1 düzeyinde seviye veren duyu kusuru, derin duyu bo-
zuklu¤u, idrar retansiyonu ortaya ç›kt›. 

Bu sebeple yap›lan torakal magnetik rezonans görüntüleme
(MRG) incelemesinde T3-4 ve T10-11 seviyelerinde fusiform flekil-
de, yamal› tarzda kontrast tutan lezyonlar görüldü (Resim 1 ve 2). 

Günler içinde sinirlilik ve tahammülsüzlük fleklinde kiflilik de-
¤iflikli¤inin tabloya eklenmesi üzerine yap›lan kraniyal MRG’ de
sol hipokampal girusda ve bilateral periventriküler bölgede T2 ve
Flair’de hiperintens, T1’de izointens, ovoid lezyonlar saptand› 
(Resim 3 ve 4). 

Tekrarlanan BOS incelemesinde oligoklonal band negatif bu-
lundu. IgG indeksi 0.55 idi. 

ADEM düflünülen hastaya 10 gün 1gr pulse metil prednisolon
tedavisi verildi. Tedavi sonras› duysal semptomlar ve idrar retan-
siyonu düzeldi, parezisinde ise k›smi düzelme gözlendi.

Atipik ve yayg›n demiyelinizasyon etyopatogenezini araflt›r-
mak için malinite, paraneoplastik sendrom, vaskülit ve kronik in-
feksiyonlar ay›r›c› tan›da göz önünde bulunduruldu.

Bu sebeplere yönelik kanda araflt›r›lan; ANA, anti DNA, anti
dsDNA, ANCA, VDRL, TPHA, Brucella testleri, antikardiolipin an-
tikorlar›, immun elektroforez ve tiroid oto antikorlar› negatifti.

Paraneoplastik sendroma ba¤l› tutulum aç›s›ndan toraks BT,
PET, testis US, pelvik ve abdominal BT normaldi. Anti Yo, anti Hu
ve anti Ri otoantikorlar negatifti.

Üç y›ll›k takibinde yeni bir atak geliflmemesi, bulgular›n tama-
men düzelmesi, tabloyu aç›klayabilecek yeni bir hastal›k ortaya
konamamas›, immün arac›l› para infeksiyöz monofazik bir hasta-
l›k geçirdi¤i kanaatini güçlendirdi.

Bu bulgular›n ›fl›¤›nda, GBS ve ADEM’e ait klinik ve laboratu-
ar bulgular›n›n efl zamanl› ortaya ç›kt›¤› düflünüldü.

Tart›flma

ADEM ve GBS sinir sisteminin enflamatuvar, demiyelinizan,
immun arac›l› hastal›klar›d›r. Antijenik bir maddeye, ço¤u zaman
bir infeksiyöz ajana karfl› reaksiyon gösteren immün sistem, ken-
di organizmas›nda bulunan ve bu antijenle benzer bir epitopu
paylaflan kendi yap›s›na reaktif hale gelebilir (1).

Resim 1. Torakal MRG; sagital düzlemde T2 sekans Resim 2. Torakal MRG; sagital düzlemde T1 sekans (kontrastl›)
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Bu nedenle ADEM ve GBS hücresel ve hümoral sistemin si-
nejistik interaksiyonlar› ile ortaya ç›kan organ spesifik immün-kö-
kenli hastal›klar olarak de¤erlendirilir (1,2).

Demiyelinizan inflamatuvar hastal›klar›n etyolojisinde birta-
k›m genetik faktörler de rol oynamaktad›r. MS ve GBS’li bireyle-
rin genotip incelemesinde alfa-1 anti-tripsin sisteminde M3 alleli
saptanm›flt›r (2). Demiyelinizasyon, aksonal hasar ve hastal›k
progresyonundan sorumlu oldu¤u düflünülen nonspesifik bir inf-
lamatuvar kaskad aktivasyonunun immunopatogenezde rol oy-
nad›¤› bilinmektedir (3).

Etyopatogenezdeki benzerliklere karfl›n ayn› bireyde hem
santral hem de periferik miyelinin tutulumu ise seyrek görülmek-
tedir (4). Hatta bu oran, farkl› hedef organlar› etkileyen otoimmun
hastal›klar›n bir arada görülme s›kl›¤›na (örn; MS ile birlikte SLE
veya otoimmun tiroiditin birlikte olabilmesi) göre bile daha düflük
olmaktad›r (2).

Periferik ve santral miyelinin içeri¤indeki protein komponent-
leri farkl› olmas›na karfl›n içerdikleri protein antijenlerinden biri
ortakt›r. Spesifik olarak, periferik miyelindeki P1 proteini, santral
myelin basic protein (MBP) yap› olarak çok benzemekte olup im-
mun yan›t birinden di¤erine geçebilmektedir. Bu durum, periferik
miyelinin immunizasyonu sonras› santral MBP’e karfl› yüksek tit-
rede antikor oluflmas›n›n görülmesi biçiminde deneysel çal›flma-
larda gösterilmifltir (5). MBP d›fl›nda myelin oligodendrocyte
glycoprotein (MOG), myelin associated glycoprotein (MAG), 
proteolipid protein (PLP) baflta olmak üzere SSS’nin birçok yap›
tafl› bu immun ata¤›n hedefi durumundad›r (6).

‹lk defa Gamstrop ve Blennow merkezi ve periferik sistem tu-
tulumu ile giden çocukluk ça¤› demiyelinizan hastal›klar› için
ensefalomiyeloradikülonöropati tan›m›n› kullanm›flt›r. Bu vakala-
r›n bir k›sm›n›n h›zl› seyirli ve fatal oldu¤u ve genellikle çocukluk
ça¤›nda rastland›¤› belirtilmifltir (7).

Di¤er yandan sadece external oftalmopleji (8) ve subklinik
MS plaklar› saptanan çocukluk ça¤› iyi seyirli GBS olgular› da ya-
y›nlanm›flt›r (9).

Amit ve arkadafllar› ise merkezi ve periferik sinir sisteminin eflit
a¤›rl›kta tutuldu¤u olgular için akut kombine demiyelinizasyon kav-
ram›n› çocukluk ça¤›na ait olgular için kullanm›flt›r (10,11).

Daha sonraki y›llarda Katchanov ve Kinoshita eriflkin yafltaki
olgularda bu tan›mlamaya dikkati çekmifltir. 

Kinoshita, akut ADEM tablosuna ba¤l› herniasyon ile hayat›n›
kaybeden bir olgunun postmortem çal›flmas›nda periferik sinirle-
rinde de tutuldu¤unu göstermifltir (12,13).

Nadkarni ve arkadafllar› GBS takiben geliflen Bilateral optik
nevrit ve ak madde lezyonlar› olan bir olguyu benzer fizyopatolo-
ji ile aç›klam›flt›r (14).

GBS olan hastalarda merkezi sinir sistemi tutulumu raporlar›
ve histopatolojik analizleri de nadirdir. Müller ve arkadafllar›
postmortem dört GBS olgusunda spinal kord içinde lenfositler ve
makrofajlardan oluflan infiltratlar saptam›fllard›r (15).

KIDP’nin klinik ve elektromiyografik bulgular› bazen MS has-
talar›nda da gözlenebilir. Zéphir ve arkadafllar›, santral ve perife-
rik tutulumu olan yeni bafllayan befl enflamatuvar demiyelinizan
hastal›¤› incelemifl, elektrofizyolojik olarak befl olguda da KIDP
kriterlerine uydu¤unu göstermifltir (16).

Mendell ve arkadafllar› 16 olguluk KIDP serisinin 6’s›nda
(%37) SSS’de demiyelinizan lezyonlar görmüfllerdir (17). Ormerod
ve arkadafllar› 28 KIDP olgusunun 14’ünde SSS’de demiyelinizan
lezyonlar bulmufllar fakat bunlar›n 5 tanesinin (%16) semptoma-
tik oldu¤unu bildirmifllerdir (18). 

Bu serilerde SSS etkilenim oran› yüksek gibi gözükse de Bo-
uchard’›n 100 KIDP olguluk serisinde %5 semptomatik SSS tu-
tulumu bildirilmektedir (19). Seyrek olsa da ADEM’li olgularda
inflamatuvar demiyelinizan poliradikülopati birlikteli¤i de mev-
cuttur (19-21).

KIDP olgular›nda, ço¤unlu¤u asemptomatik de olsa SSS etki-
lenim oran› daha yüksek görünürken, MS’da klinik bulgu veren
PSS tutulumunun çok düflük oranda oldu¤u belirtilmektedir. An-
cak araflt›r›ld›¤› takdirde, motor ve duyusal liflerde ileti yavaflla-
mas› veya duyusal aksiyon potansiyel amplitüt düflüklü¤ü biçi-
minde nörofizyolojik anormallikler saptanabilmektedir (21).

Yak›n zamandaki bir makalede interferon-beta tedavisi alt›n-
daki 3 MS olgusunda KIDP geliflti¤i, tedaviye IVIG eklenmesi ile
polinöropati semptomlar›na dramatik yan›t al›nd›¤›, santral tutu-
lum yönünden bir farkl›l›k olmad›¤› belirtilmektedir (22). Bentes ve
arkadafllar› IVIG tedavisine yan›t al›nan santral ve periferik miye-
lin etkilenimi olan bir olgu sunmufllard›r (23).

Olgumuzda da GBS klini¤i mevcut iken klinik takibinin 2. haf-
tas›nda medulla spinalis tutulumu ve bunun ard›ndan beyin pa-
rankim tutulum bulgular› eklenmifltir. Bu durum, periferik miyeli-
ne karfl› ilk etapta oluflan otoimmun yan›t›n daha sonra di¤er mi-
yelin antijenlerine de yay›labildi¤ini düflündürmektedir. Pulse
steroid tedavisi ile yak›nmalar›n›n düzelmeye bafllamas› oto-im-
mün proçesin tablodan sorumlu oldu¤unu göstermektedir.

Hedef antijenin SSS ve PSS’de ayn› olup olmad›¤› veya ara-
lar›nda bir çapraz reaksiyon oluflup oluflmad›¤› veya sekonder bir
inflamatuvar reaksiyonun geliflip geliflmedi¤i halen çok ayd›nlan-
m›fl görünmemektedir.

Resim 3. Kraniyal MRG; aksiyel düzlemde Flair sekans Resim 4. Kraniyal MRG; aksiyel düzlemde Flair sekans
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