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Kritik Hastalik Polinéromiyopatisi: Bir Olgu Sunumu
Critical lllness Polyneuromyopathy: A Case Report

Koray AYDEMIR, Mehmet Ali TASKAYNATAN, Birol BALABAN, iltekin DUMAN, Tung Alp KALYON
Glilhane Askeri Tip Fakiiltesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Anabilim Dali, Etlik, Ankara, Ttirkiye

Ozet

Yogun bakim Unitelerinde tedavi edilen ve durumu kritik olan hastalarda
sepsis, multi organ yetmezligi ve steroid kullanimi kritik hastalik polinéropa-
tisi (KHP) ve kritik hastalik miyopatisi (KHM) olarak adlandirilan periferik si-
nir ve kas bozukluklarini ortaya ¢ikarabilir. KHP, kritik durumda olan hasta-
larin daha ¢ok alt ekstremitelerini etkileyen bir akut aksonal duyusal-motor
polindropatidir. Kritik hastalik miyopatisi (KHM) ise atrofi ve nekroz yani si-
ra histolojik gériiniimiin normal olabildigi saf fonksiyonel yetmezlikle karak-
terize miyopatileri kapsayan bir terimdir. Her iki hastaligin fizyopatolojisi
tam olarak aydinlatilamamig olmakla birlikte genellikle es zamanli olarak
bulunmakta, ayirici tanilarini yapmak ¢ok zor, hatta imkansiz hale gelmek-
tedir. Codu yazar, boyle bir birlikteli§i kritik hastalik polindromiyopatisi
(KHPM) olarak tanimlamaktadir. Bu makalede KHPM geligmis olan bir has-
ta sunuldu ve hastaligin major klinik, fizyopatolojik ve tanisal 6zellikleri goz-
den gegcirildi. Turk Fiz Tip Rehab Derg 2007,53:41-4

Anahtar Kelimeler: Polindropati, kritik hastalik

Summary

Sepsis, multi-organ failure and steroid use in critically ill patients admitted to
the intensive care unit may expose peripheral nerve and muscle dysfunctions
named as critical illness polyneuropathy (CIP) and critical iliness myopathy
(CIM). CIP is an acute axonal sensory-motor polyneuropathy, mainly affecting
the lower limb nerves of critically ill patients. CIM is a comprehensive term to
describe those myopathies with pure functional impairment and normal
histology, as well as those with atrophy and necrosis. The underlying
physiopathology of both diseases has not yet been clearly defined. They
often exist simultaneously, making differential diagnosis was very difficult
even not possible. Many authors describe this association as critical illness
polyneuromyopathy (CIPM). In this article we presented a patient who CIPM
developed. Also major clinical, physiopathologic and diagnostic features of
the disease are discussed. Turk J Phys Med Rehab 2007;53:41-4
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Girig

Tibbi durumu kritik olan hastalarda parankimal organlarin ya-
ni sira periferik sinirler ve iskelet kaslari da etkilenebilir. Kritik
hastalik polindromiyopatisi (KHPM) genellikle ventilatérden ayril-
mada glicliik ve gecikmenin yaninda, ekstremitelerde degisik de-
recelerde kas qglicslizligd, atrofi ve derin tendon reflekslerinde
(DTR) kayip ve azalma ile seyreder (1). Kritik durumdaki hastalar-
da kas zayifli§i ve paraliziye neden olabilen akut polinéromiyopa-
ti gelisebilecegi bilgisi cok eskilere dayanmaktadir. ilk defa
1980’lerin baslarinda yapiimis sistematik calismalarda kritik has-
talik polindropatisi (KHP)'nin ender gorilen bir sendrom oldugu
bildirilmis olmasina ragmen son 2 dekad icinde KHP'nin yogun ba-
kim Unitelerinde tedavi edilmekte olan hastalarda énemli ve ciddi
bir komplikasyon oldugu klinik calismalarda ortaya konulmustur

(2). Doksanli yillarin baslarindan itibaren kas biyopsileri ve elekt-
rofizyolojik arastirmalara dayanarak yapilan bircok calisma
KHP'nin en az kritik hastalik miyopatisi (KHM) kadar sik oldugunu
gostermistir. Her iki hastalik genellikle es zamanli olarak bulun-
makta, ayirici tanilarini yapmak ¢ok zor, hatta imkansiz hale gel-
mektedir. Cogu yazar, boyle bir birlikteligin “polinéromiyopati"”
olarak tanimlanmasini énermektedir (3,4).

Olgu

Ylrdyememe, kollar ve bacaklarda kuvvet kaybi yakinmalari
olan 31 yasindaki erkek hasta GATA Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon
poliklinigine basvurdu. Qykiisii ve epikrizine gére iki ay énce ishal,
ates, Gstime ve titreme sikayetleri baslayan hastaya “amipli dizan-
teri" tanisi konularak Saccharomyces boulardii (Reflor® cap) 250
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mg 2x1, Ornidazol (Biteral® tb) 250 mg 2x2 baslanmis. Bu tedaviye
ragmen hastanin halsizliginin artmasi, genel durumunda bozulma
ve biling bulanikh@i gelismesi Uzerine yapilan muayene ve tetkikler
sonucu intrakranial kanama-emboli 6n tanilariyla noéroloji servisine
yatiriimis. Sepsis ve bakteriyel menenjit tanilariyla iki glin sonra en-
feksiyon hastaliklari klinigine nakledilmis. Parenteral antibiyotik te-
davisi baglanmis. Hastanin bilincinin tam olarak kapanmasi ve solu-
numun bozulmasi lizerine trakeostomi acilarak yogun bakim dnite-
sine alinmis ve ventilatére baglanmis. Yirmi giin sire ile mekanik
ventilatére bagli kalan hasta ekstiibe edildiginde tetraparezi tarzin-
da kas qug¢sUzIigu gdzlenmis. Bilgisayarli beyin tomografisi ve
manyetik rezonans gorintiileme tetkiklerinde tabloyu agiklayacak
bir neden saptanamamis. Beyin omurilik sivisi (BOS) analizinde pa-
toloji tespit edilmemis. Batin ultrasonografisinde karacigerde 180
mm buyime, safra kesesinde 6dematdz kalinlasma saptanmis. Has-
tanin klinige yatisinin 32. glintinde atesinin diismesi, bilincinin acil-
masl ve genel durumunun diizelmesi lzerine taburcu edilmis.

Ozgecmisinde; 9 yil énce boynunun sag tarafinda ele gelen
sislikler meydana gelen hastaya Hodgkin lenfoma tanisi konul-
mus. Dalak metastazi tespit edilerek splenektomi, kemoterapi ve
radyoterapi uygulanmis. Remisyon saglanmis fakat 2 yil sonra re-
laps nedeniyle yeniden kemoterapi, takiben kdk hiicre nakli uygu-
lanmis. Altisar ay araliklarla kontrol dnerilen hastanin benzer si-
kayetleri bir daha olmamis.

Hastanin fizik muayenesinde suuru agik, koopere ve oryante idi.
Hastada isitme kaybi mevcuttu, oturma dengesi bozuktu ve ambule
olamiyordu. Yapilan kas testinde her iki Ust ve alt ekstremitede mo-
tor kuvvet kayiplari mevcuttu (Tablo 1). Ekstremite cevre dlcimleri
arasinda farkhlik tespit edilmedi. Bilateral st ekstremite DTR'leri ve
asil refleksleri arefleksik iken, patella refleksleri hipoaktif bulundu.
Duyu muayenesi normal olarak dederlendirildi. Patolojik refleksler,
spastisite ve klonus negatif, idrar ve gaita istemli-kontrolld idi.

Laboratuvar tetkiklerinde; I6kositoz (22.000/mm?) ve akut faz
proteinlerinde ylkseklik (sedimentasyon hizi: 46 mm/saat,
CRP: 34 mg/L) tespit edildi. Rutin biyokimya tetkikleri normaldi.
Tam idrar tetkikinde her sahada 7-8 I6kosit saptanan hastanin id-
rar klltirinde Proteus spp. Uredi. Kulak burun bodaz konsiiltas-
yonu sonucu timpanik membranin intakt oldugu, antibiyotik teda-
visine bagli ototoksisite mevcut oldugu bildirildi. Guillain-Barré
sendromu (GBS) ve KHPM 6n tanilari ile ilave tetkikler planland.
Servikal, torakal ve lumbosakral spinal manyetik rezonans gorin-

Tablo 1. Tedavi 6ncesi ve sonrasinda yapilan kas kuvvet testleri.

tileme tetkikleri normal bulundu. Elektrofizyolojik incelemede
“alt ve Ust ekstremite kaslarinda denervasyon potansiyellerinin
eslik ettigi miyojenik tutulum bulgulari” saptandi (Tablo 2).

Hastanin yattigi slire icerisinde (20 seans) denge, ambulasyon
ve ekstremitelere aktif-asistif kuvvetlendirme egzersizleri uygu-
landi. Medikal tedavi olarak; B1, B6 ve B12 vitamin kompleksi 3x1
ve Laktuloz 3x1 dl¢ek verildi. Vizitlerde hastanin nérolojik ve fonk-
siyonel durumunda her gegen glin iyilesme g6zlendi. Tedavi 6n-
cesi yapilan ince kas testi tekrarlanarak gelismeler dederlendiril-
di (Tablo 1). Oturma dengesi tam, ayakta durma dengesi ise tama
yakin oranda diizeldi. isitmesinde olumlu gelismeler gdzlendi.
Hasta cift kanedyenle ambule halde taburcu edildi.

Tartisma

Yogun bakim Unitelerinde kuvvet kaybi ortaya ¢ikan hastalar-
da olayin nedeni ortaya konulmalidir. Yogun bakim (nitesinde
yaygin kuvvet kaybi ve/veya solunum yetmezligi olan hastaya
yaklasim algoritmasi Tablo 3'de gorilmektedir (5). Sinir sistemi-
nin santral veya periferik patolojilerinin yani sira miyojenik tutu-
lum olabilecedi g6z 6niinde bulundurulmalidir. Santral sinir siste-
minin primer veya sekonder patolojileri (iskemi, hemoraji, trans-
vers myelit, ensefalomyelit, multipl skleroz, toksisite, travma) mo-
tor ve duyu kusuruna neden olabilir.

Hastanin yogun bakim Unitesinde yatmasina neden olan bir
durum (multipl travma, major cerrahi, sepsis, ciddi akciger hasta-
hd1, vb.) yoksa; GBS, myastenia gravis, motor néron hastaligi, bo-
tulizm veya asit maltaz defisiti g6z énlinde bulundurulmalidir (4).
Ayirici tanida géz dnline alinmasi gereken diger bir durum, asidoz
veya renal yetmezlikli hastalarda ylksek doz néromuskiler blo-
korlerin uygulanmasi ile ortaya ¢ikan uzamis néromdaskdler blo-
kajdir. Norolojik muayenede bdyle hastalarda kas atrofileri ve cid-
di flask tetraparezileri vardir (8).

Yukarida sayilan patolojileri tespit etmeye yonelik olarak yaptigi-
miz laboratuvar ve radyolojik tetkikler normaldi. Klinigimize yatirildik-
tan sonra yapilan EMG'de nérojenik ve miyojenik tutulum bulgulari
saptanmasi (izerine ndropati-miyopati yapan hastaliklari arastirdik.

Olgumuzda yakinmalarin éncesinde diyare 6yklsi olmasi ne-
deniyle GBS ilk olarak akla gelmektedir. GBS'de tipik olarak zayif-
lik baslangicindan 1-3 hafta dncesinde gecirilen bir enfeksiyon hi-
kayesi mevcuttur ayrica BOS incelemesinde akut fazda albumino-
sitolojik dissosiasyon (BOS proteininde artis (>0,55 g/I) varken,

SAG SOL
Tedavi Oncesi Tedavi Sonrasi Tedavi Oncesi Tedavi Sonrasi
C4 5/5 5/5 5/5 5/5
C5 4+/5 5/5 4-/5 4+/5
Cé6 3+/5 4+/5 3/5 4+/5
c7 3/5 4+/5 3-/5 4+/5
cs8 3+/5 4+/5 3-/5 4-/5
T1 4/5 4+/5 3+/5 4/5
L2 4/5 4+/5 4/5 4+/5
L3 2+/5 4-/5 2+/5 3+/5
L4 3-/5 4/5 2/5 3+/5
L5 3/5 4/5 2+/5 3+/5
S1 3+/5 4/5 3+/5 4/5
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beyaz kiire sayisinda artis olmamasi (<10 lenfosit/mm?) tespit edi-
lebilir (6). EMG'de ise amplitlid normal bulunurken, sinir ileti hizin-
da yavaglama vardir (3). Olgumuzda kas gu¢siizIiginin yogun
bakim Unitesine yatmayi gerektiren primer neden olmamasi, cid-
di sepsis esnasinda ortaya ¢ikmis olmasi, BOS analizinin normal
olmasi ve EMG'de motor disfonksiyon bulgularinin dnde gelmesi
nedeniyle GBS tanisindan uzaklastik. GBS ile KHPM'nin klinik ve
laboratuar farkliliklari Tablo 4'de 6zetlenmistir (7).

Tablo 2. Elektrofizyolojik veriler.

Olgumuzun genel durumu amipli dizanteri sonrasi bozulmus,
solunum arresti ve sepsis nedeniyle entlibe edilmis. Parezi tablo-
su ise ekstlibe edildiginde farkedilmis. Anamnezin ciddi sepsis,
multiorgan yetmezligi durumlarinda ortaya ¢ikabilen KHPM ola-
rak adlandirilan akut aksonal néropati ile uyumlu oldugunu tespit
ettik. Olgumuzda KHPM'nin karakteristigi olan ventilatérden ge-
cikmis ayrilma, kas zayifligi, DTR'lerde simetrik azalma ve mobili-
zasyon fazinin uzamasi 8ykusi mevcuttu (1).

Normal Degerler Sag Sol
ileti hizi (m/s)
Median motor 40-50 4] 43,5
Median duyusal 45-55 58,6 60,2
Ulnar motor 40-50 CA CA
Ulnar duyusal 45-55 50 60
Sural 45-55 50 51
Amplitiid
Median motor (mV) >6 0,8 35
Median duyusal (uV) »10 50 35
Ulnar motor (mV) 3 CA CA
Sural (uV) >6 15 10
Distal latans (ms)
Median motor <3,5 6,1 55
Ulnar motor <3,5 CA CA
EMG Fibrilasyon potansiyelleri, rekritmanda azalma
(DE, VL, VM, IL, Kuglk ve polifazik motor Unit potansiyelleri
TA, EDK Kaslarr)
Sonug Alt ve Ust ekstremite kaslarinda denervasyon potansiyellerinin eslik ettigi myojenik tutulum bulgulari
EMG: Elektromyografi, CA: Cevap alinamadi, m/s: Metre/saniye, mV: Milivolt, pV: Mikrovolt, DE: Deltoid, VL: Vastus lateralis, VM: Vastus medialis,
IL: lliopsoas, TA: Tibialis anterior, EDK: Ekstansor digitorum kommunis

Tablo 3. Yogun bakim Unitesinde generalize kuvvet kaybi ve/veya sol-
unum yetmezIli§i olan hastaya yaklasim semasi (5).

Generalize kuvvet kaybi
Solunum yetmezligi

Evet |

L | Spinal MRG
Spinal kord hasar | BOS analizi
Viral seroloji
Hayir
y
EMG
sinir ileti hizi
Kas enzimleri
X =
r T ¥ L
. BS: M i Néropati:
MG, LES, ilaclar; o .yopatl Motor Unite sayisii
. ! SIHy Direkt kas DSAP'lar 1. dener-
N-Mileti defekti ileti blogu uyarimi, CK 1 '

vasyon potansiyelleri

£ ¥
Perkiitan igne kas biyopsisi

h ¥
igne kas biyopsisi yetersiz ise,
vaskdlit sliphesi var ise
acik kas +/- sinir biyopsisi

MRG: Manyetik rezonans gorintiileme, BOS: Beyin-omurilik sivisi, EMG: Elekt-
rqmyografi, MG: Myastenia Gravis, LES: Lambert- Eaton (myastenik) sendrom,
SIH: Sinir iletim hizi, CK: Kreatin kinaz, DSAP: Duyusal sinir aksiyon potansiyeli

KHPM'de tani primer olarak EMG'de aksonal polindropatinin
gdsterilmesiyle konulur. incelemede fibrilasyon potansiyelleri ve
pozitif keskin dalgalar gibi denervasyon isaretleri gorulir. Ciddi
diizeyde parezik hastalarda birlesik kas aksiyon potansiyelinde
azalma tespit edilebilirken, duyusal sinir aksiyon potansiyel amp-
littidleri normal bulunabilir (1,3,4). Olgumuzda EMG'de tespit etti-
gimiz denervasyon potansiyellerinin eslik ettigi miyojenik tutulum
bulgulart KHPM tanimlamasini hakli ¢ikariyordu. Literatirde KHP
ile KHM'nin siklikla birlikte bulundugu bildirilmistir (3,4). Bozul-
mus ndéromuskdler iletiler ve miyopatileri ayirt etmek igin serum
kreatinin kinaz seviyesinin élciimd, ardisik sinir uyari calismalari,
kas ve sinir biyopsileri yapiimasi faydali olabilir. Kas uyarimi ile
KHM'de cevapsizlik veya azalmis cevap elde edilirken, KHP'de nor-
mal cevap elde edilir (1,3,4). Olgumuzda serum kreatinin kinaz se-
viyesi normal, EMG'de kas uyariminda amplitiid distik bulunmug-
tur. Serum kreatinin kinaz seviyesi miyozin filamanlarinda kayip
olan vakalarda yliksek olarak bulunmayabilir (3,4). Bu bulgulari
toparladigimizda hastamizin tanisint KHPM olarak koyduk.

KHP fizyopatolojisinde birgok faktorin isin icine katildigi disi-
nilmis ama higbiri tam olarak tanimlanamamistir. Sepsisin sistemik
etkilerinin drnedin TNF salinimi, histaminler ve arasidonik asit meta-
bolitlerinin, kompleman ve hiicre adezyon sistemlerinin aktivasyo-
nunun ve lokal serbest radikallerin aksonal dejenerasyona ve perife-
rik sinirlerin mikrosirkilasyonunda bir bozulmaya yol actidi ileri si-
rilmis fakat yapilan biyopsilerde sinir fasikillerinde enfarktus, mik-
roanjiopati, &dem veya intravaskiler trombus olusumu gésterileme-
mistir (9). Hund ve arkadaslarinin yaptigi calismalarda hastalik siire-
cinin ana hedefinin motor sinirler oldugu gdsterilmistir (8).
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Tablo 4. Guillain-Barré Sendromu ve kritik hastalik polinéromyopatisinin klinik ve laboratuvar farkliliklari (7).

Guillain-Barré Sendromu (GBS)

Kritik Hastalik Polinéromyopatisi

1. Yogun bakim (nitesinde yatmaya neden olan primer
ndrolojik sebeptir. Ates ve diyare gibi enfeksiyon belirtileri
nérolojik belirtiler ortaya ¢ikmadan énce genellikle iyilesir.
2. BOS analizinde protein artmistir, hiicre sayimi normal
veya hafifce artmistir.

3. Elektrodiagnostik dedisiklikler hastalarin yaklasik
%80'inde duyusal ve motor sinirlerde goraldr.

4. Periferik sinirlerde demiyelinizasyon ve inflamatuvar
infiltrasyon vardir.

5. Aksonal GBS'de serumda immiinolojik gostergeler
olarak GM1, GM1b, GD1a ve GAINac-GD1a'ya kars! olusmus
Ig G antikorlari tesbit edilebilir.

6. Polindropati gelistikten sonra ciddi otonom

bozukluklar sik goralir.

1. Bir baska nedenden dolayi yogun bakim {nitesinde
yatmakta olan hastada ortaya cikar.

2. BOS analizinde patoloji yoktur.

3. Klinik ve elektrodiagnostik degerlendirmelerde
motor disfonksiyon dnde gelmektedir.

4. Periferik sinirlerde primer aksonal dejenerasyon
vardir fakat inflamasyon bulgusu yoktur.

5. Spesifik antikor tesbit edilmemistir.

BOS: Beyin omurilik sivisi

Anabolik hormonlarin (insilin, ILGF-1) seviyesinde azalma, bu-
na karsilik katabolik hormonlarin (kortizol, katekolaminler ve glu-
kagon) seviyesinde artis ile proinflamatuvar sitokinlerin salinimi-
nin kas aminoasitleri Gzerinde kuvvetli bir katabolik etki olustura-
rak KHM'ye neden oldugu 6ne sirllmustir (10). Brealey ve ark.
(11) sepsisin ciddiyetinin mitokondrial disfonksiyon, ATP ve intra-
selller glutatyon tikenmesine ve iskelet kasinda nitrik oksit Ure-
timi ile iliskili oldugunu gostermistir.

Yapilan ¢alismalarda uzun siire yogun bakimda kalan hastala-
rin %58'inde, ciddi sepsisli ve multipl organ yetmezlikli hastalarin
ise %70-80'inde KHPM gelistigi bildirilmis olmasina ragmen
(15,16), hastaligin Glkemizde bu kadar yaygin olmadigi kanisinda-
yiz. Tip teknolojisinin ilerlemesi ile hastalarin yogun bakimda kal-
ma sdresinin uzayacadi, bunun sonucu olarak KHPM'li olgulara
ileride daha sik rastlanacagini distinmekteyiz.

KHPM mekanik ventilasyon ve yogun bakimda kalma siirecinin
uzamasina neden olmaktadir (12). Hafif-orta dereceli hastalarda prog-
noz agir vakalara gdre daha iyidir. Ciddi sepsisli, yogun bakim Gnitesin-
de uzun sire kalmig olan hastalarda iyilesme yavas ve inkomplet ola-
bilir. Bazi hastalar ventilatérden ayrilamamakta, komplikasyonlar ne-
deniyle kaybedilmektedir. ik bir yil icindeki mortalite orani ortalama
%56 olarak tespit edilmistir (13). Hastalar hayatta kalirsa hafif néropa-
tili olgular haftalar icinde dizelebilirken, daha ciddi formdakilerin di-
zelmesi aylari bulabilmekte, 6zurllltkle sonuglanabilmektedir. Sinir ile-
ti hizinda yavaslama tespit edilen olgularda prognoz kismen kéttdir
(13). KHPM'li hastalarin cogunda yillar sonra bile polindropati belirtile-
ri saptanmaktadir (14). Olgumuzun bir yil sonra yapilan kontrolinde;
denge ve ambulasyonun tamamen diizeldigi, nérolojik muayenesi ve
isitmesinin normale déndigi, glinlik yasam aktivitelerinde bagimsiz
oldugu tespit edildi. Polislik meslegine aktif olarak yeniden basladl.

Hastaligin 6zqul bir tedavisi bulunamamistir. Ortaya ¢ikan noro-
muskler komplikasyonlarin tanisi, tedavi rejimini bir cok yoldan mo-
difiye etmelidir. Miyopati s6z konusu ise néromuskuler iletiye etkisi
olan; kas gevseticiler, kortikosteroidler ve diger ajanlar gereken en
diisliik dozda verilmelidir. Miyopati gelisimi yoniinden seri kreatin ki-
naz olctimleri ve tekrarlanan elektrodiagnostik yontemler ile moni-
torize edilmelidir. Uygun pozisyonlama planlanmali, basincin neden
olabilecedi ilave sinir hasari énlenmelidir. Erken evrede kontraktirle-
ri dnlemeye yonelik germe egzersizleri, solunum egzersizleri, taki-
ben aktif-asistif egzersizler baslanmalidir. GUnlik yasam aktivitele-
rinde bagimsizlik igin yardimci cihaz ve ortezler kullaniimalidir (17).

KHP ve KHM'nin olusum mekanizmalari aydinlatildikca, yoGun
bakim Unitesinde kalma stresinde kisalma, hastalik ciddiyetinde
azalma ve hastalifin uzun dénem sonuclarinda iyilesmeye vyol
acacak onleyici stratejiler gelistirilecektir.
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