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Sensorial Ganglionopatili 56 Hastanin Retrospektif incelemesi
Retrospective Review of 56 Patients with Sensory Ganglionopathy
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Giris ve Amag: Periferik sinir sistemi hastaliklarinin nadir ve spesifik
bir alt grubu olan sensorial ganglionopatide (SG), duyusal sinir aksiyon
potansiyel (DSAP) genlikleri yaygin olarak dustiktur veya elde edilemezler.
SG tanisi, etiyoloji baglaminda 6zel bir 6neme sahiptir. Elektrofizyolojik
olarak SG tanisi konmus hastalarin verilerini gézden gecirerek, invaziv
yontemlere gerek kalmadan diger destekleyici tani ydntemlerinin
yardimiyla mumkin olan en erken zamanda SG tanisi konmasina
katkida bulunmay1 amacladik.

Yéntem: Elektrodiagnostik (EDx) testlerle tani konulan SG'li 56 hastanin
tibbi kayitlari incelendi. EDx bulgular, laboratuvarimizin normal
degerleriyle karsilastirildi. Ayrica 23 pir SG hastasi ve motor akson
tutulumu olan 9 SG'li hastanin EDx bulgulari incelendi.

Bulgular: Tum hastalarin  35inde (%62.5) etiyoloji belirlenebildi
ve 6nemli bir idiyopatik baskinlik (n=14; %25) gézlendi. 23 pur SG

ABSTRACT

hastasinin ve 9 motor aksonal tutulumlu SG hastasinin ulnar sinir distal
motor latanslarinin karsilastiriimasinda istatistiksel anlamli bir sonug
elde edilemedi (p=0.064). Alt ekstremiteye igne EMG uygulananlarda
%52.9 oraninda 1. derece ve %5.8 oraninda 3. derece bulgular saptand.
Ust ekstremite igne EMG uygulanan hastalarin %53.8'inde 1. derece ve
%7.6'sinda 3. derece bulgular tespit edildi.

Sonug: SGYi invaziv yontemlere gerek kalmadan mumkin oldugunca
erken teshis etmek ve SG'nin etiyolojisini aydinlatmak igin diger
destekleyici tani araglarinin yardimiyla kapsamli bir elektrofizyolojik
tarama yapilmalidir.

Anahtar Sozcukler: Arka kok ganglionu, distal motor latans,

ganglionopati, sensorial néronopati, ulnar sinir

Introduction: Sensory ganglionopathy (SG) is a rare and specific
subgroup of the peripheral nervous system diseases. Electrophysiology
shows a widespread amplitude decrease in sensory nerve action potential
(SNAP) or absence of SNAPs in SG. SG diagnosis has a special importance
in the context of etiology. We aimed to contribute to diagnosing SG as
early as possible with the help of other supportive diagnostic work-up
without the need for invasive methods by reviewing data of patients with
electrophysiologically diagnosed SG.

Methods: The medical records of 56 patients with SG diagnosed by
electrodiagnostic (EDx) tests were reviewed. EDx findings were compared
with our laboratory normal values. Also EDx findings of patients with 23
pure SG patients and 9 SG with motor axonal involvement were analyzed.

Results: Etiology was determined in 35 (62.5%) of all patients besides

a considerable idiopathic preponderance (n=14; 25%). Comparison of
ulnar nerve DMLs of 23 pure SG patients and 9 SG with motor axonal
involvement patients, was not statistically significant (p=0.064). Needle
EMG findings of lower extremity were grade 1 in 52.9% and grade 3
in 5.8%. Of the patients who underwent upper extremity needle EMG,
grade 1 was detected in 53.8% and grade 3 was detected in 7.6%.

Conclusion: In order to diagnose SG as early as possible without the
need for invasive methods and to elucidate its etiology, a thorough
electrophysiological screening should be performed with the help of
other supportive diagnostic tools.

Keywords: distal motor latency, dorsal root ganglion, ganglionopathy,
sensory neuronopathy, ulnar nerve
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GiRiS

Sensorial ganglionopati (SG) veya sensorial néronopati, arka kok ganglionu
(AKG) ve/veya beyin sapindaki duyusal ¢ekirdeklerdeki primer ve segici
hasarla karakterize, periferik sinir sistemi hastaliklarinin nadir ve spesifik
bir alt grubudur (1). SG baglaminda AKG'nin hem santral hem de periferik
duyusal projeksiyonlarinin dejenerasyonu kanitlanmistir (1). Diger yaygin
periferik néropatilerden farkli olarak, kisa ve uzun periferik aksonlarin es

zamanl etkilenimi kendine 6zgu bir klinik tabloyla kendini gosterir (2)
ve SG'ler, etiyolojileri farkl olsa da ortak bir klinik ve elektrofizyolojik
pattern gosterirler (3). Muhtemelen proksimal kas igciklerinin ve
eklemlerin denervasyonuna bagli olarak erken dénemde ataksi, buyiik
sinir liflerinin etkilenmesine bagli olarak derin duyu bozuklugu ve derin
tendon reflekslerinin kaybi, korunmus motor kuvvet, hem proksimal hem
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One Cikan Noktalar

 Sensorial ganglionopatisi (SG) olan 56 hastanin kayitlari
incelendi.

+ Hastalarin %62.5'inde etiyoloji saptanirken, %25'inde
etiyoloji idiyopatikti.

+ Altve ust ekstremitelerde %52.9 ve %53.8 oranlarinda
gradel EMG bulgulan gériildii.

* SG tanisi icin kapsamli bir elektrodiagnostik tarama
onerilir.

+ SG tanisi icin diger destekleyici tani araglarinin yardimi
onemlidir.

de distal bolgelerde duyusal semptomlarin goriilmesi -bazen asimetrik
ve/veya yamali sekilde- SG'nin genel klinik 6zellikleridir (1, 2).

Elektrofizyolojik olarak, duyusal sinir aksiyon potansiyelinde (DSAP)
yaygin amplitid dusuklugu ya da DSAP'larin tamamen kaybi gozlenir (1,
2). Bu patern Ust ekstremitelerde daha belirgin olabilir ve motor iletim
anormalligi ya hi¢ yoktur ya da hafiftir. Bu klinik ve elektrofizyolojik
ozellikler, periferik akson dejenerasyonunun uzunluk bagimli olmayan
(nonlength-dependent) paternini yansitir (2); baska bir deyisle, distalden
proksimale giden bir aksonal tutulum paterni yoktur (4, 5) ve bu durum
SG'nin ayirt edici 6zelligi olarak kabul edilir (6).

immin aracili hastaliklar, vitamin eksiklikleri, ilac toksisiteleri,
paraneoplastik sendromlar ve genetik nedenler gibi cesitli etiyolojilerin
(7) varlig, ozellikle geri donuslu nedenler agisindan SG'nin erken tanisini
hayati kilar (6). AKG'nin histopatolojik incelemesi yapilmamissa veya
yapilamiyorsa, SG tanisi igin elektrofizyolojik calismalar kritik 6neme
sahiptir. Bu gibi durumlarda, elektrofizyolojik testler ve gorintiileme
yontemleri birbirini tamamlayici rol oynar. Aslinda, tim cabalar SG'yi
duyusal aksonal polinéropatiden ayirmak ve SG'nin erken tanisini
koyabilmek icindir.

Bu calismada SG, 6ncelikli olarak nérofizyolojik perspektifle ve ek olarak
destekleyici tani yontemleriyle ele alinmaktadir.

YONTEM

Katihmcailar

Hacettepe Universitesi EMG Laboratuvari veri tabani, 2017 ile 2024
yillari arasinda “ganglionopati” ve “néronopati” anahtar kelimeleri ile
tarandi. Uyumlu bulunan 56 hastanin elektrodiagnostik (EDx) kayitlari,
Camdessanché kriterlerinin norofizyolojik parametrelerine (3) gore
degerlendirildi. Daha sonra klinik olarak da dogrulanan SG tanilari
tekrar degerlendirildi. Calisma, Hacettepe Universitesi Yerel Etik Kurulu
tarafindan onaylandi (No: SBA 24/196).

Elektrofizyoloji

Duyusal Sinir iletim Calismalari

Bandpass filtresi 20 Hz-2 kHz olarak ayarlandi. Sinir iletim calismalar
(SIC) Keypoint-Denmark EMG cihazi kullanilarak gerceklestirildi. Cilt
sicakhgr 32°C veya uzerinde tutuldu.

Tum hastalarda, median sinir ikinci parmak ve ulnar sinir besinci parmak
duyusal SiCleri en az tek tarafli olarak calisildi. Stimilatér, median
duyusal SiC'inde ikinci parmak, ulnar duyusal SiC’inde ise besinci parmak
proksimaline yerlestirildi. Median ve ulnar duyusal SiClerinde aktif
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ve referans kayit elektrotlari, aralarinda 3 cm olacak sekilde el bilegine
yerlestirildi. Bazi hastalara, siiperfisial radial duyusal SICi uygulandi. Bu
calismada aktif kayit elektrotlari, aralarinda 3 cm olacak sekilde, anatomik
“enfiye cukuru” Uzerine yerlestirildi. Stimulasyon, radius kemiginin
dorsolateral kenari Gizerinden, aktif elektrottan 10 cm uzaklikta uygulandi.
Sinirler, supramaksimal uyarildi.

Sural duyusal SiC'leri tiim hastalarda bilateral olarak calisildi. Aktif kayit
elektrodu lateral malleoltin arkasina, referans elektrot ise aktif elektrottan
3 cm distale yerlestirildi. Stimulasyon, aktif elektrottan 12 cm proksimalde,
baldirin distal posterolateralinden uygulandi. Sinirler, supramaksimal
uyarildi.

Motor Sinir iletim Calismalari

Motor sinir iletim ¢alismalarinda bandpass filtresi 20 Hz-10 kHz olarak
ayarland.. SiC'ler Keypoint-Denmark EMG cihazi kullanilarak yapildi. Cilt
sicakligr 32°C veya lizerinde tutuldu.

Peroneal motor SIC ekstensor digitorum brevis kasindan, tibial motor SIC
abduktor hallusis kasindan, median motor SIC abduktor pollisis brevis
kasindan ve ulnar motor SiC abduktor digiti minimi kasindan kayitlanarak
yapildi. Tum kayitlar, elektrotlarin kas gobegi-tendon yerlesimiyle
gerceklestirildi. Median, ulnar, peroneal ve tibial motor SiCler tim
hastalarda en az tek tarafli olarak uygulandi. Sinirler, supramaksimal
uyarildi.

igne EMG
igne EMG sirasinda bandpass filtresi 2 Hz-10 kHz olarak ayarlandi. igne
EMG, Keypoint-Denimark EMG cihazi kullanilarak yapild.

igne EMG, alt ekstremitenin en az bir distal kasinda standart konsantrik
igne elektrodu ile gerceklestirildi. ilk degerlendirilen kastaki bulgular
anormal ise, inceleme diger distal ve proksimal kaslara, lizum halinde Gst
ve diger alt ekstremitelere - gerektiginde miyotomal olarak- genisletildi.
igne EMG uygulanmis hastalara ait veriler “Bulgular” kisminda sunuldu.

SEP/Blink Refleks/HRV Calismalari

Bandpass filtresi 10 Hz-3 kHz olarak ayarlandi. SEP calismalari Keypoint-
Denmark EMG cihazi kullanilarak gerceklestirildi. Cilt sicakligi 32°C veya
tzerinde tutuldu.

Somatosensorial uyarilmis potansiyel (SEP) calismasi, sinirl sayida
hastada santral duyusal yol tutulumunu degerlendirmek amaciyla yapildi.
SEP kayitlari, tibial sinirin distalden uyariimasiyla elde edildi; spinal ve
kortikal yanitlar degerlendirildi.

Yiizde uyusma ve otonom semptomlari olan hastalarda blink refleks
calismasi ve kalp hizi degiskenligi (HRV) analizi uygulandi.

Blink refleks calismasi sirasinda bandpass filtresi 20 Hz-10 kHz olarak
ayarlandi. Calismalar, Keypoint-Denmark EMG cihaz ile yapildi. Blink
refleks degerlendirmesinde, supraorbital sinirler, katodun supraorbital
centige yerlestirilmesiyle uyarildi ve kayit elektrotlari her iki orbikilaris okdli
kasina yerlestirildi. ipsilateral erken yanit (R1) ve bilateral gec yanitlarin (R2)
latanslari kaydedildi (limitler: RT <13 ms; R2 ipsilateral <40 ms, kontralateral
<42 ms; iki taraf arasindaki fark: R1 icin 1.2 ms, R2 icin 5 ms).

HRV calismalari sirasinda bandpass filtresi 0.5 Hz-2 kHz olarak ayarlandi.
HRV analizi Keypoint-Denmark EMG cihazi kullanilarak yapildi. Kisa
donem HRV degiskeni olan R-R interval standart sapmasi (SDRR), 60
saniyelik hem normal solunum (NB-SDRR) hem de derin solunum (DB-
SDRR) sirasinda degerlendirildi. NB-SDRR > 0.0019 olmasi durumunda
test sonucu anormal kabul edildi. DB-SDRR'nin, NB-SDRR'ye gore en az
iki kat artisi normal kabul edildi.
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Diger Destekleyici Testler
Spinal kolon manyetik rezonans goruntileme (MRG) ve sural sinir
biyopsisi uygulanmis hastalarin kayitlari incelendi.

istatistiksel Analizler

Veri analizleri, Windows igin Statistical Package for the Social Sciences
(SPSS) surim 25 (IBM, Armonk, NY, ABD) kullanilarak gergeklestirildi.
Kategorik degiskenler, sayi ve yiizde, strekli degiskenler ise ortalama+SS
veya median, minimum ve maksimum degerlerle birlikte aralk
kullanilarak tanimlayici istatistikler olarak raporlandi. Stirekli degiskenlerin
normallik dagilimi Kolmogorov-Smirnov veya Shapiro-Wilk testleri
ile degerlendirildi. EDx bulgular, 23 pur SG hastasi (yalnizca duyusal
liflerin etkilendigi, motor lif tutulumu ve/veya tuzak néropatisi olmayan
hastalar) ile motor aksonal tutulumlu 9 SG hastasi arasinda karsilastirildi.
Karsilastirmalarda Student T testi veya Mann-Whitney U testi kullanildi.
istatistiksel anlamlilik diizeyi p<0.05 olarak kabul edildi.

BULGULAR

Klinik Ozellikler

Camdessanché kriterlerine gore, 24 hasta olasi SG grubunda ve 32 hasta
muhtemel SG grubunda yer aldi. Hicbir hastamiz kesin SG tanili degildi.
Tum hastalarin 35'inde (%62.5) etiyoloji belirlenmisken (ortalama yas+SS
=54+18.7; 25'i kadin), nemli bir idiopatik baskinlik da vardi (n=14; %25).

SG; 9 hastada (%16) kemoterapi ajani toksisitesiyle, 6 hastada (%10.7)
Friedreich ataksisiyle, 5 hastada (%8.9) Sjogren sendromuyla, 3 hastada
(%5.3) serebellar ataksi, noropati ve vestibller arefleksi sendromu
(CANVAS) ile, 3 hastada (%5.3) paraneoplastik sendromla iliskiliydi.
Ayrica, 1 hastada Sjogren sendromu icermeyen sicca kompleksi, 1 hastada
Kennedy hastaligl, 1 hastada yuz baslangi¢li duyu ve motor néronopati
(FOSMN), 1 hastada herediter duyusal ve otonomik noropati tip Il (HSAN
I1), 1 hastada ¢olyak hastaligi ve 1 hastada Miller Fisher sendromu (MFS)
tespit edildi.

Takip stirecinde, daha 6nce Sjogren sendromuna bagli SG tanisi konmus
bir hastada noduler sklerozan tip Hodgkin lenfoma saptandi.

Toksik gruptaki 2 hastada SG, kronik alkolizm ile iliskiliydi.

Alti hastada platin analoglar (karboplatin, sisplatin, oksaliplatin) -
bunlardan biri karboplatin-paklitaksel kombinasyonu alan bir hastaydi
- SG gelisiminden sorumlu tutuldu. 2 hastada bortezomibin, 1 hastada
vinkristin-doksorubisin kombinasyonunun ve 1 hastada talidomidin SG
ile iliskili oldugu belirlendi.

Paraneoplastik gruptaki bir hastada Anti-Hu pozitifligi saptandi. Tristlfath
heparin disakkarit ve fibroblast buyume faktori reseptoru 3'e (FGFR3)
karsi otoantikorlar, 6zgilliikleri ve hastalikla iliskileri heniiz netlesmedigi
icin idiopatik hastalarin hicbirinde calisiimadi.

Toplam 8 hasta takip randevularina gelmedi. Bu grup; Friedreich
ataksisinden kuvvetle siiphelenilen 1 hasta, malignite stphesi olan
2 hasta, spinoserebeller ataksi stphesi olan 2 hasta, diger herediter
norolojik hastaliklari olan 1 hasta ve noérodejeneratif streclerle iliskili
oldugu dusiintlen 2 hastayi icermekteydi.

Norofizyolojik Calismalar

Duyusal Sinir iletim Calismalari

Duyusal SIC ile ilgili sayisal veriler Tablo 1 ve 2'de sunulmustur. Ulnar
duyusal SIC 14 hastada, sural duyusal SiC ise 41 hastada bilateral
olarak uygulandi. Siperfisial radial duyusal SIC, rutin protokol disinda
5 hastada tek tarafli olarak uygulandi. Toplam 36 hastada (%64.2) alt
veya Ust ekstremitelerde DSAP elde edilemedi. 20 hastada ise ¢ok dustik
amplitidli DSAP'lar kaydedildi. DSAP kaydedilebilen bu 20 hastanin
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3'tinde st ekstremitelerde DSAP elde edilemezken, alt ekstremitelerde
dustk amplitudli DSAPlar mevcuttu. Bu 3 hastada etiyoloji sirasiyla
sisplatin toksisitesi, paraneoplastik sendrom ve MFS olarak belirlendi. Bu
20 hasta arasinda yer alan diger 3 hastada asimetrik DSAP anormallikleri
gozlendi; bu hastalardan 1'i idiopatik grupta, 1'i paraneoplastik grupta ve
T'i olasi herediter nérolojik hastalik ile iliskili idi.

Motor Sinir iletim Calismalari

Motor SiC'lere ait sayisal veriler Tablo 1 ve 2'de sunulmustur. Toplam 9 SG
hastasinda hafif motor aksonal tutulum bulgulari gézlendi. Camdessanché
kriterlerine uygun olarak, bu 9 hastada alt ekstremite motor sinirlerinden
birinde bilesik kas aksiyon potansiyeli (BKAP) amplitudiinde dusukluk
tespit edildi. Bu hastalarin 2’sinde alt ekstremite motor SiC'lerinde hafif
iletim hizi yavaslamasi saptandi. Ayrica, 2 hastada tibial sinir distal motor
latansi Ust sinirda veya hafif uzamisti, 1 hastada ise peroneal distal motor
latans benzer sekilde Ust sinirda veya hafif uzamisti. Yine bu 9 hastanin
3'linde tibial veya peroneal minimal F yanit latansi st sinirda ya da hafif
uzamisti.

Ulnar sinir distal motor latanslari (DML), 56 hastanin 27'sinde (%48.2) st
sinirda veya uzamisti (Sekil 1). Tiim hastalarda ulnar sinir DML ortalamasi
(£SS) 2.75 (¥0.51) ms, mediani ise 2.8 (1.6-3.8) ms olarak élculda. Pur
SG tanisi olan hastalarda alt ekstremite DMLlerinde uzama gézlenmedi.
Ancak bu hastalarin 10'unda ulnar DML uzamisti.

Pir SG tanili 23 hasta (ortalamatSS = 2.63+0.56 ms) ile motor aksonal
tutulumlu 9 SG hastasinin (ortalama+SS = 2.98+0.45 ms) ulnar sinir
DMLleri karsilastirildiginda, istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmadi
(p = 0.064). Karpal tinel sendromu tespit edilen hasta grubu nedeniyle
median sinir DML degerlendirmeye dahil edilmedi.

igne EMG

Hafif motor aksonal tutulum bulgulari olan 9 SG hastasi harig, 19 hastada
kronik yaygin veya segmental kok/6n boynuz tutulumu saptandi. Yaygin
kronik 6n boynuz tutulumu olan 7 SG hastasinin 3'iinde etiyoloji sirasiyla
Kennedy hastaligl, FOSMN ve kronik alkolizm-servikal miyelomalazi
olarak belirlendi. Herediter nérolojik hastalik stiphesiyle incelenen
2 hasta, takiplerine gelmedi. Geriye kalan 1 hasta ise kendi istegiyle
merkezimizde takip edilmeyi birakti. Friedreich ataksisi tanisi alan 6
hastanin 3'tinde SG ile birlikte lumbosakral 6n boynuz tutulumu gézlendi.
Lumbosakral segmentte ¢coklu 6n boynuz tutulumu olan 1 hastada ise SG
saptandi; ancak etiyoloji aydinlatilamadi.

Ust limit

Sag ulnar distal motor
latans (ms)

Sekil 1. Hastalarin sag ulnar sinir distal motor latans/ sinir iletim hizi (SiH) / bilesik kas

aksiyon potansiyel (BKAP) amplitiid grafigi
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Tablo 3. Hastalarin SEP, blink refleks ve HRV calismalarina ait veriler

Arch Neuropsychiatry 2026;63:129-136

n Tibial SEP Sayisi Blink Refleks Calisma Sayisi HRYV Sayisi
Toksik 1 %] 1(normal) (%]
idiopatik 14 1(iletim bozuklugu) 14} 1(otonomik disfonskiyon)
Friedreich ataksisi 6 2(iletim bozuklugu) (%] (%]
Sjogren+Sikka sendromu 6 1(iletim bozuklugu) 1(normal)+1(unilateral R1 latans uzamasi) @
CANVAS 3 (%] 1(bilateral R1 latans uzamast) 1(otonomik disfonskiyon)
Paraneoplastik 3 (%] 1%} %)
HSAN 11 1 (%] 1%} 1(otonomik disfonskiyon)
Colyak hastaligi 1 1(iletim bozuklugu) 1%} %)
Miller Fisher sendromu 1 [%] 1(normal) %)
Kennedy hastalig 1 1(iletim bozuklugu) @ @
FOSMN 1 (%] 1(bilateral ipsi ve kontralateral R2 latans uzamasi) %)
Tim hastalart* 48- 1 5 3

*n: Sayi; SEP: Somatosensorial Uyarilmis Potansiyel; HRV: Kalp Hizi Degiskenligi; CANVAS: Serebellar ataksi, Noropati ve Vestibiiler Arefleksi Sendromu; HSAN II: Herediter Sensorial ve
Otonomik Néropati Tip Il; FOSMN: Yiiz Baslangich Sensorial ve Motor Néronopati; @: Calisiimadi
**Kontrol vizitlerine gelmeyen ve bu nedenle etiyolojisi belirlenemeyen 8 hastaya ait veriler tabloya dahil edilmemistir.

igne EMG bulgulari, Ust ve alt ekstremite igne EMG'si (UEMG ve AEMG)
olarak iki grupta degerlendirildi. igne EMG, 13 hastada iist ekstremiteye,
17 hastada ise alt ekstremiteye uygulandi. UEMG ve AEMG bulgular,
laboratuvarimizin derecelendirme sistemine gore siniflandirildi (8-10).
Hastalarimizin AEMG bulgularinin %52.9'u 1. derece (minimal-hafif),
%41.1'i 2. derece (orta), %5.8'i ise 3. derece (siddetli) olarak degerlendirildi.
Ust ekstremite igne EMG’si yapilan hastalarin %53.8'inde 1. derece,
%23'linde 2. derece ve %7.6'sinda 3. derece igne EMG bulgulari saptandi.
Ust ekstremite igne EMG'si yapilan hastalarin 2'sinde bulgular normaldi.
Buna karsilik, alt ekstremite igne EMG'sinde hi¢bir hastada normal
bulguya rastlanmadi.

SEP / Blink Refleks / HRV Calismalari
Tablo 3, hastalara ait SEP, blink refleks ve HRV calismalarina ait verileri
gostermektedir.

Tibial SEP ¢alismasi 11 hastaya uygulandi. Bu hastalardan 9'unda hem
santral hem de periferik duyusal yollarda iletim bozuklugu tespit
edilirken, yalnizca 2 hastada arka kordonun santral duyusal yollarinda
iletim bozuklugu saptandi.

Blink refleks calismasi yapilan 6 hastanin 3'inde sonuglar normaldi. Bu
hastalarin etiyolojileri sirastyla MFS, alkolizm ve Sjégren sendromu ile
paraneoplastik sendrom birlikteligiydi. CANVAS ve Sjogren sendromlu
Ter hastada R1 latanslarinin uzadig, FOSMN hastasinda ise R2
latanslarinin uzadig gorildu.

HRV calismasi CANVAS, HSAN |l ve idiopatik etiyolojili 3 hastaya
uygulandi ve hepsinde otonom sinir sistemi bozuklugu tespit edildi.

Sekil 2 (a-d). Sekil 2a-b, Sjogren sendromlu

bir hastadan; sekil 2c-d ise anti-Hu seropozitif
(paraneoplastik sendrom) bir hastadan alinmigtir.
Sagittal ve aksiyel T2-agirlikli géruintiiler, servikal
kordun dorsal siitunu boyunca uzanan longitudinal
bir lezyonu gostermektedir (a ve b'deki oklar). Diger
hastada ise, torakal spinal kord icinde fokal T2-
hiperintens lezyonu gésteren sagittal (c) ve aksiyel
(d) T2-agirlikli spinal manyetik rezonans gérintuleri
(c ve d'de oklar).
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Diger Destekleyici Testler

Servikal segmenti de kapsayan spinal MR incelemesi 22 hastada uygulandi.
Bu hastalarin 12'sinde, ya yalnizca servikal segmente sinirli (Sekil 2a-b) ya
da tim spinal dorsal kolonu kapsayan (Sekil 2c-d) T2 agirlikli hiperintens
lezyonlar goruldu.

Hicbir hastada deri biyopsisi ile epidermal sinir lif yogunlugu
degerlendirilmedi. Sural sinir biyopsisi ise 4 hastada yapildi; ancak
beklendigi gibi anlamli veya ayirt edici bir sonug elde edilemedi.

TARTISMA

Bu calismada, elektrofizyolojik olarak SG tanisi konmus 56 hastanin
elektrofizyolojik testleri, klinik 6zellikleri ve destekleyici tanisal testleri
butlincul bir yaklasimla incelendi. SG suphesi durumunda, kesin taninin
invaziv bir islem olmasi nedeniyle rutin 6nerilmeyen AKG biyopsisi ile
kondugu goéz oniinde bulunduruldugunda, elektrofizyolojik yontemlerle
kapsamli degerlendirme ve detayli muayenenin gerekli oldugu teyit edildi.
Ayrica, bazen SG'nin herhangi bir 6n klinik siiphe olmadan, yalnizca
elektrofizyolojik inceleme sonucu da tanimlanabilecegi vurgulandi.

Calismamizda, hastalarin %62.5'inde etiyoloji belirlenirken, 6nemli bir
oranda (%25; 14 hasta) idiopatik hasta da mevcuttu. Ancak bu oran
literatUrle uyumlu degildi. Literatirde bu oranin yaklasik %50 civarinda
oldugu bildirilmistir (11, 12).

SG'nin teshis edilmesi ve nispeten daha yaygin periferik néropatilerden
ayirt edilmesi zordur. Bir yandan, SG'nin bazi kemoterapi tedavilerinin
tamamlanmasindan birka¢ ay sonra ortaya cikabileceginin (coasting
etkisi) de bilincinde olunmasi gerekmekte iken (7); diger yandan ise
geri dontstimlu etiyolojilerin de altta yatabileceginin bilinmesi gerekir.
Bu nedenle, SG'nin ayirici tanisi 6zellikle geri dontstimlt nedenler icin
onemlidir. Teshiste zorluklar nedeniyle, ulnar duyusal-motor amplittd
orani (5) ve proksimalden uyarilan soleus H-refleksi (13) yontemleri
de SG tanisi icin norofizyolojik yontemler olarak tanimlanmistir. Hem
hassas hem de kullanimi kolay kriterlere olan ihtiyac nedeniyle, 6zgiillik
ve duyarlilik degerlendirmelerinde teredditlere yol agan Asbury
kriterleri (3) ve paraneoplastik SG disinda diger SG formlarinda guvenilir
olmayan PNS Euronet grup kriterleri (3) 6nerilmistir. Son zamanlarda
ise, daha kapsamli ve yuksek dogrulukta olan Camdessanché kriterleri
(3) onerilmistir. Camdessanché kriterleri, 3 klinik ve 2 norofizyolojik
parametrenin kombinasyonundan olusur. 2 norofizyolojik kriter
sunlardir: 1) Ust ekstremitelerde en az 1 duyusal potansiyelin yoklugu
veya 3 DSAP amplitudiiniin normal alt sinirin %30'unun altinda olmasi
ve bu durumun kompresyon néropatisi ile acgiklanamamasi; 2) Alt
ekstremitelerde anormal motor SiC’i olan sinir sayisinin 2'nin altinda
olmasi. Camdessanché kriterleri tani icin MRG ve AKG biyopsisini
icermekte, ancak cilt biyopsisinden bahsetmemektedir. Glinimiuzde,
SG'leri etyolojik olarak birbirinden ayirt edebilen hicbir yontem veya
kriter bulunmamaktadir.

Hastalarimizda, ulnar sinir DMLsinin 27 hastada (%48.2) Ust sinirda veya
uzamis oldugunu ve pir SG tanili 23 hasta ile motor aksonal tutulumlu
9 SG hastasinin ulnar sinir DML karsilastirmasinda anlamlilik olmadigini
bulduk. Bu bulgular, SG'de st ekstremite sinirlerinin nispeten daha
fazla tutulumu ve hafif motor lif tutulumuyla agiklanabilir. Nitekim,
Camdessanché ve arkadaslari da SG'de st ekstremite sinirlerinin anlamli
derecede daha fazla etkilendigini ve sinirli elektrofizyolojik motor sinir
tutulumu  beklendigini belirtmislerdir (3). Ancak bizim ¢ikarimimiz,
cinsiyet ve ekstremite uzunlugu farkhliklari, retrospektif ¢alisma dizayni
sonucu standart olmayan mesafe dlciimleri nedeniyle abartili olabilir.
Ote yandan, gelecekte ulnar ve hatta radial sinir DML &l¢iimleri icin
mesafelerin standardize edilebilecegi prospektif bir SG calismasi
tasarlanirsa, bu sinirlerin DMLlerinin Ust sinirda/uzamis tespit edilip
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edilmeyecegi sorusu da gtindeme gelmektedir.

Hafif motor aksonal tutulum bulgular olan 9 SG hastasinin yani sira,
kronik yaygin veya segmental kék/6n boynuz tutulumu olan 19 hasta
vardi. Ayrica, igne EMG islemi uygulananlarda alt ekstremitelerde tim
hastalarda ve Ust ekstremitelerde %84.6 oraninda anormallik tespit
edildi. Motor lif tutulumu nedenine iliskin olarak, bazi hastalarda
spesifik veya spesifik olmayan immun yanitlar nedeniyle AKG (14) ve/
veya periferik sinir tutulumuna benzer mekanizma (15) ile 6n boynuz
tutulumu olabilecegi gorisleri bulunmaktadir. Ayrica, paraneoplastik
néronopatilerde motor |if tutulumunun daha siddetli olabilecegi
belirtilmektedir (11). Ancak, calismamizda paraneoplastik SG tanili 4
hastamizin yalnizca 1'inde hafif motor aksonal tutulum vardi. 2. derece
UEMG bulgulari olan 3 hastamizdan 2'sinin tanisi CANVAS ve Kennedy
hastalig olarak dogruland.. 2. derece AEMG bulgulari olan 7 hastamizdan
3'tinin etiyolojisi toksik neden, CANVAS ve Kennedy hastaligi olarak
saptandi. Alt ve Ust ekstremitelerde 3. derece igne EMG bulgusu olan tek
hastamiz FOSMN hastasiydi.

Spinal dorsal kolon tutulumu, SEP'e kiyasla MRG ile daha dogru olarak
gosterilebilir (2). Cunku SEP'ler, DSAP'larin amplitud dusuklugu veya
yoklugu nedeniyle perdelenebilir (16); tipki tibial SEP uygulanan 11
hastamizdan 9'unda oldugu gibi. Bu durum, SG tanisinda SEP icin
bir sinirlamadir. Otonomik ganglion tutulumu da SG'ye eslik edebilir
(17). Ozellikle spesifik etiyolojiler s6z konusu oldugunda, bizim 3
hastamizda oldugu gibi HRV ve sempatik cilt yaniti gibi otonom testler
otonom tutulumun gosterilmesinde faydali olur. SEP gibi destekleyici
elektrofizyolojik testler — sinirlamalarina ragmen —, bircok klinikte bazi
hastalarda “periferik aksonal néropati” gibi aceleye gelen tanilar yerine
“néronopati” tanisini glindeme getirmek ve desteklemek icin uzmanlara
yardimci olabilir. Bu testler ayrica ayirici tani yelpazesini daraltmaya ve
tani ile tedavi edilebilir etiyolojilerin hizli belirlenmesine katki saglar.
Belki de bu testlerin kliniklerde daha sik kullaniimasi ve bulgularinin
raporlanmasi, ileride SG tani kriterlerine destekleyici araglar olarak dahil
edilmelerini mimkin kilacaktir.

Genellikle buyiik capli sinir liflerinin nonspesifik kaybini gésteren sural
sinir biyopsisi, eger rejenerasyon kiimeleri yoksa ya da rejenerasyon
kiimelerinin sayisi kayip lif sayisina gére az ise SG tanisini destekleyebilir.
Ancak bu bulgu, SG tanisinda ¢ok yardimci degildir (11). Proksimal uylukta
epidermal sinir lifi yogunlugunun néropatiler ve kontrollerden daha
dusuk, distal bacakta ise noropatiler ile kontroller arasinda bir degerde
oldugunu gosteren cilt biyopsi paterni SG icin degerli bir ek inceleme
bulgusudur (5, 18). Ne yazik ki, hastalarimizin higbirinde cilt biyopsisi ile
epidermal sinir lifi yogunlugu degerlendirilmemistir.

Bu gozlemsel calismanin, retrospektif olmasiyla baslayan bircok
sinirlamasi vardir. Diger bir nemli sinirlama ise, elektrofizyolojik testlere
dayanarak SG tanisi konan hastalarin AKG histopatolojik incelemesinin
yapiimamis olmasidir.

Sonug olarak, SG'yi mimkun olan en erken donemde, invaziv yontemlere
gerek kalmadan tanimlamak ve onun etiyolojisini aydinlatmak igin, diger
destekleyici tani araglarinin yardimiyla kapsaml bir elektrofizyolojik
tarama yapilmalidir.
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Cikar Catismasi: Yazarlar, arastirmanin cikar catismasi olarak yorumlanabilecek herhangi
bir ticari veya finansal iliskinin bulunmadigi bir ortamda yiritildigina beyan ederler.
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