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Olgu Sunumu / Case Report

Guillain Barré Sendromu ile Es Zamanli
Akut Dissemine Ensefalomiyelit Olgusu

Simultaneous Guillain-Barré Syndrome and Acute Disseminated Encephalomyelitis
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OZET

Akut dissemine ensefalomiyelit (ADEM) ve Guillain-Barré sendromu (GBS) sinir
sisteminin immun aracil enflamatuvar, demiyelinizan, hastaliklaridir. Santral ve
periferik sinir sisteminin birlikte tutuldugu kombine demiyelinizan siireglere na-
dir rastlanmaktadir. Bu durum santral ve periferik sinir sisteminde bulunan mi-
yelin tarafindan paylasilan ortak bir epitop ile agiklanabilir. Bu yazida iist solu-
num yolu enfeksiyonunu takiben 14. giinde ekstremitelerinde uyusukluk ve ha-
fif giicsiizliik geligen 49 yasinda bir erkek hasta sunulmustur. Artmig BOS pro-
tein diizeyi ve kayip F dalgalari bulgulari, Guillan-Barré sendromu (GBS) kriter-
lerini karsiliyordu. Hastada, giinler iginde sinirlilik ve davranis degisikligi ortaya
cikmasi iizerine yapilan, kranyal MRG tetkikinde periventrikiiler ve sol hipokam-
pal T2 hiperintens ovoid lezyonlar, torakal MRG incelemesinde;
T3-4, T10-11 seviyelerinde fusiform, kontrast tutan demiyelinizan lezyonlar go-
riildii. Bu bulgular, ADEM tanisi ile uyumluydu. Uygulanan kortikosteroid tedavi
sonras! duysal semptomlari ve {iriner retansiyon diizeldi. Ug yillik takibinde ise
klinik atak ve radyoloji bulgu gézlenmedi. Tani, GBS'na eslik eden ADEM olgu-
suydu. (Néropsikiyatri Arsivi 2009; 46: 76-9)

Anahtar kelimeler: Kombine demiyelinizasyon, Guillain-Barré sendromu, infla-
matuvar demiyelinizan poliradikiilopati, akut dissemine ensefalomiyelit

ABSTRACT

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.

Giris

Santral veya periferik miyelin etkilenimi ile giden demiyelini-
zan inflamatuvar hastaliklarda benzer etyopatogenezin sorumlu
oldugu belirtiimekte ise de ayni bireyde bunlarin es zamanli tutu-
lumu gok seyrek goriilmektedir (1). Her iki tabloda da miyelin an-
tijenlerine karsi olusan anormal bir otoimmun cevap s6z konusu-
dur. Bu otoimmun yanit bazen santral miyelini etkileyerek akut
dissemine ensefalomiyelit (ADEM) tablosuna bazen de periferik
miyelini tutarak Guillain-Barré sendromuna (GBS) yol agmakta-
dir. Demiyelinizan hastalik kronik ve relapsl bir gidis gdsterdigi
takdirde multipl skleroz (MS) veya kronik inflamatuvar demiyeli-
nizan polindropati (KIDP) gdriilmektedir (2).

Bu yazida periferik sinir sistemi (PSS) ve santral sinir sisteminde-
ki (SSS) miyelinin es zamanl tutulmus oldugu bir olgu tartigilmistir.

Olgu

Olgumuz 49 yasinda erkek hasta idi. Oykiisiinden, iki hafta n-
ce gripal bir infeksiyon takiben, bir hafta 6nce bacaklarda uyus-
ma yakinmasinin basladidi, giinler icinde yiiriimesini engelleyen
glicsiizliigiin arttigy, iki giindiir dengesizlik ve kollarda uyugsmanin
tabloya eklendigi 6grenildi.

Norolojik muayenesinde ist ve alt ekstremitelerde 4/5 diize-
yinde distal simetrik kuadriparezi, DTR'in kaybi, simetrik olarak
diz altinda hipoestezi ve Romberg pozitifligi saptandi. Yapilan
BOS incelemesinde hiicre artigi goriilmedi, protein diizeyi
126 mg/d| bulundu.

Semptomlarin baslangicindan 2 hafta sonra yapilan EMG in-
celemesinde alt extremite duysal cevaplar alinamadi, {ist extre-

Yazigma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Recai Tiirkoglu, Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi, 2. Néroloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye
E-posta: recaiturkoglu@hotmail.com Gelis tarihi/Received: 04.12.2008 Kabul tarihi/Accepted: 24.03.2009
© Néropsikiyatri Arsivi Dergisi, Galenos Yayincilik tarafindan basilmistir. Her hakki saklidir. / © Archives of Neuropsychiatry, Published by Galenos Publishing. All rights reserved.



Ndropsikiyatri Argivi 2009; 46: 76-9
Archives of Neuropsychiatry 2009; 46: 76-9

Tiirkoglu ve ark. 77

Guillain Barré Sendromu ile Eg Zamanh Akut Dissemine Ensefalomiyelit Olgusu

mitede ise duysal aksiyon potansiyel amplitiidleri dismistii. Asi-
metrik motor iletim yavaslamasi yani sira, motor sinirlerde ileti
bloklari ve F dalgalarinin kaybi, igne EMG'sinde ise alt extremi-
tede belirgin motor aktivitede seyrelme mevcuttu.

Klinik, BOS bulgulari ve EMG incelemesi akut inflamatuvar
demiyelinizan polinéropati ile uyumluydu.

Toplam 2 gr/kg intravendz immunglobulin (IVIG) ile tedavi edi-
len hastada ikinci haftada alt ekstremitelerde kas gii¢siizliigiin-
de artig, L1 diizeyinde seviye veren duyu kusuru, derin duyu bo-
zuklugu, idrar retansiyonu ortaya gikt.

Bu sebeple yapilan torakal magnetik rezonans goriintiileme
(MRG) incelemesinde T3-4 ve T10-11 seviyelerinde fusiform sekil-
de, yamali tarzda kontrast tutan lezyonlar goriildii (Resim 1 ve 2).

Giinler iginde sinirlilik ve tahammiilsiizliik seklinde kisilik de-
gisikliginin tabloya eklenmesi {izerine yapilan kraniyal MRG" de
sol hipokampal girusda ve bilateral periventrikiiler bélgede T2 ve
Flair'de hiperintens, T1'de izointens, ovoid lezyonlar saptandi
(Resim 3 ve 4).

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

ADEM diisiiniilen hastaya 10 giin 1gr pulse metil prednisolon
tedavisi verildi. Tedavi sonrasi duysal semptomlar ve idrar retan-
siyonu diizeldi, parezisinde ise kismi diizelme gdzlendi.

Resim 1. Torakal MRG; sagital diizlemde T2 sekans

Atipik ve yaygin demiyelinizasyon etyopatogenezini arastir-
mak icin malinite, paraneoplastik sendrom, vaskiilit ve kronik in-
feksiyonlar ayirici tanida g6z éniinde bulunduruldu.

Bu sebeplere yonelik kanda arastirilan; ANA, anti DNA, anti
dsDNA, ANCA, VDRL, TPHA, Brucella testleri, antikardiolipin an-
tikorlari, immun elektroforez ve tiroid oto antikorlari negatifti.

Paraneoplastik sendroma bagl tutulum agisindan toraks BT,
PET, testis US, pelvik ve abdominal BT normaldi. Anti Yo, anti Hu
ve anti Ri otoantikorlar negatifti.

Ug yillik takibinde yeni bir atak gelismemesi, bulgularin tama-
men diizelmesi, tabloyu agiklayabilecek yeni bir hastalik ortaya
konamamasi, immiin aracil para infeksiyéz monofazik bir hasta-
Ik gecirdigi kanaatini giiglendirdi.

Bu bulgularin isiginda, GBS ve ADEM'’e ait klinik ve laboratu-
ar bulgularinin es zamanl ortaya ¢iktigi diistiniildi.

Tartisma

ADEM ve GBS sinir sisteminin enflamatuvar, demiyelinizan,
immun aracili hastaliklaridir. Antijenik bir maddeye, cogu zaman
bir infeksiydz ajana kargi reaksiyon gdsteren immiin sistem, ken-
di organizmasinda bulunan ve bu antijenle benzer bir epitopu
paylasan kendi yapisina reaktif hale gelebilir (1).

' 9 vinke

Resim 2. Torakal MRG; sagital diizlemde T1 sekans (kontrastl)
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Bu nedenle ADEM ve GBS hiicresel ve hiimoral sistemin si-
nejistik interaksiyonlari ile ortaya ¢ikan organ spesifik immiin-kd-
kenli hastaliklar olarak degerlendirilir (1,2).

Demiyelinizan inflamatuvar hastaliklarin etyolojisinde birta-
kim genetik faktérler de rol oynamaktadir. MS ve GBS'li bireyle-
rin genotip incelemesinde alfa-1 anti-tripsin sisteminde M3 alleli
saptanmistir (2). Demiyelinizasyon, aksonal hasar ve hastalik
progresyonundan sorumlu oldugu diisiiniilen nonspesifik bir inf-
lamatuvar kaskad aktivasyonunun immunopatogenezde rol oy-
nadigi bilinmektedir (3).

Etyopatogenezdeki benzerliklere karsin ayni bireyde hem
santral hem de periferik miyelinin tutulumu ise seyrek goriilmek-
tedir (4). Hatta bu oran, farkli hedef organlari etkileyen otoimmun
hastaliklarin bir arada goriilme sikhgina (6rn; MS ile birlikte SLE
veya otoimmun tiroiditin birlikte olabilmesi) gdre bile daha diisiik
olmaktadir (2).

Periferik ve santral miyelinin icerigindeki protein komponent-
leri farkli olmasina karsin icerdikleri protein antijenlerinden biri
ortaktir. Spesifik olarak, periferik miyelindeki P1 proteini, santral
myelin basic protein (MBP) yapi olarak gok benzemekte olup im-
mun yanit birinden digerine gegebilmektedir. Bu durum, periferik
miyelinin immunizasyonu sonrasi santral MBP'e kars yiiksek tit-
rede antikor olusmasinin gériilmesi biciminde deneysel ¢caligma-
larda gosterilmistir (5). MBP diginda myelin oligodendrocyte
glycoprotein (MOG), myelin associated glycoprotein (MAG),
proteolipid protein (PLP) basta olmak iizere SSS'nin birgok yapi
tasl bu immun atagin hedefi durumundadir (6).

ik defa Gamstrop ve Blennow merkezi ve periferik sistem tu-
tulumu ile giden gocukluk cagi demiyelinizan hastaliklar igin
ensefalomiyeloradikiilondropati tanimini kullanmigtir. Bu vakala-
rin bir kisminin hizli seyirli ve fatal oldugu ve genellikle gcocukluk
caginda rastlandigi belirtilmistir (7).

Diger yandan sadece external oftalmopleji (8) ve subklinik
MS plaklari saptanan gocukluk ¢agi iyi seyirli GBS olgulari da ya-
yinlanmigtir (9).

Amit ve arkadaslari ise merkezi ve periferik sinir sisteminin esit
agirhkta tutuldugu olgular igin akut kombine demiyelinizasyon kav-
ramini cocukluk ¢agina ait olgular icin kullanmistir (10,11).

Daha sonraki yillarda Katchanov ve Kinoshita erigkin yastaki
olgularda bu tanimlamaya dikkati ¢ekmistir.

Kinoshita, akut ADEM tablosuna bagli herniasyon ile hayatini
kaybeden bir olgunun postmortem ¢aligmasinda periferik sinirle-
rinde de tutuldugunu géstermistir (12,13).

Nadkarni ve arkadaslari GBS takiben gelisen Bilateral optik
nevrit ve ak madde lezyonlari olan bir olguyu benzer fizyopatolo-
jiile agiklamistir (14).

GBS olan hastalarda merkezi sinir sistemi tutulumu raporlari
ve histopatolojik analizleri de nadirdir. Miiller ve arkadaslari
postmortem ddrt GBS olgusunda spinal kord iginde lenfositler ve
makrofajlardan olusan infiltratlar saptamiglardir (15).

KIDP'nin klinik ve elektromiyografik bulgulari bazen MS has-
talarinda da gozlenehilir. Zéphir ve arkadaslari, santral ve perife-
rik tutulumu olan yeni baglayan bes enflamatuvar demiyelinizan
hastaligi incelemis, elektrofizyolojik olarak bes olguda da KIDP
kriterlerine uydugunu gdstermistir (16).

Mendell ve arkadaslar 16 olguluk KIDP serisinin 6'sinda
(%37) SSS'de demiyelinizan lezyonlar gérmiislerdir (17). Ormerod
ve arkadaslari 28 KIDP olgusunun 14'{inde SSS'de demiyelinizan
lezyonlar bulmuslar fakat bunlarin 5 tanesinin (%16) semptoma-
tik oldugunu bildirmislerdir (18).

Bu serilerde SSS etkilenim orani yiiksek gibi goziikse de Bo-
uchard’in 100 KIDP olguluk serisinde %5 semptomatik SSS tu-
tulumu bildirilmektedir (19). Seyrek olsa da ADEM'li olgularda
inflamatuvar demiyelinizan poliradikiilopati birlikteligi de mev-
cuttur (19-21).

KIDP olgularinda, cogunlugu asemptomatik de olsa SSS etki-
lenim orani daha yiiksek gdriiniirken, MS'da klinik bulgu veren
PSS tutulumunun ¢ok disiik oranda oldugu belirtiimektedir. An-
cak arastirnldigi takdirde, motor ve duyusal liflerde ileti yavasla-
masi veya duyusal aksiyon potansiyel amplitiit diisiikligii bigi-
minde norofizyolojik anormallikler saptanabilmektedir (21).

Yakin zamandaki bir makalede interferon-beta tedavisi altin-
daki 3 MS olgusunda KIDP gelistigi, tedaviye IVIG eklenmesi ile
polindropati semptomlarina dramatik yanit alindigi, santral tutu-
lum ydniinden bir farklilik olmadigi belirtiimektedir (22). Bentes ve
arkadaslari IVIG tedavisine yanit alinan santral ve periferik miye-
lin etkilenimi olan bir olgu sunmuslardir (23).

Olgumuzda da GBS klinigi mevcut iken klinik takibinin 2. haf-
tasinda medulla spinalis tutulumu ve bunun ardindan beyin pa-
rankim tutulum bulgular eklenmistir. Bu durum, periferik miyeli-
ne karsi ilk etapta olusan otoimmun yanritin daha sonra diger mi-
yelin antijenlerine de yayilabildigini diisiindiirmektedir. Pulse
steroid tedavisi ile yakinmalarinin diizelmeye baglamasi oto-im-
miin progesin tablodan sorumlu oldugunu géstermektedir.

Hedef antijenin SSS ve PSS’de ayni olup olmadigi veya ara-
larinda bir capraz reaksiyon olusup olusmadigi veya sekonder bir
inflamatuvar reaksiyonun gelisip gelismedigi halen ¢ok aydinlan-
mis goriinmemektedir.

Resim 3. Kraniyal MRG; aksiyel diizlemde Flair sekans

Resim 4. Kraniyal MRG; aksiyel diizlemde Flair sekans
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