Olgu Sunumu / Case Report

DOI: 10.4274/tftr.83435

Turk | Phys Med Rehab 2013;59:353-7
Tiirk Fiz Tip Rehab Derg 2013,;59:353-7

Periferik Noropati ile Isaacs Sendromu (N6romiyotoni)

Birlikteligi

Isaacs’ Syndrome (Neuromyotonia) Associated With Peripheral Neuropathy

Canan CELIK, Sibel MANDIROGLU*, Halil UCAN*, Eser Basak SEVGI**

Sevket Yilmaz Egitim Arastirma Hastanesi, Fiziksel Tip Rehabilitasyon Klinigi, Bursa, Tlirkiye

*Ankara Fizik Tedavi Rehabilitasyon Egitim Arastirma Hastanesi, Fiziksel Tip Rehabilitasyon Klinigi, Ankara, Ttirkiye
**Ankara Fizik Tedavi Rehabilitasyon Egitim Arastirma Hastanesi, Noroloji Klinigi, Ankara, Ttirkiye

Ozet

Isaacs Sendromu (néromiyotoni), spontan ve surekli kas lif aktivitesi ile
ortaya cikan periferik sinirlerin hipereksitabilitesi ile karakterize, nadir
gorilen bir klinik durumdur. Bu sendrom miyokimi, kas kramplar ve
katihgi, kontraksiyon sonrasi kas gevsemesinde gecikme ve terleme artigi
ile iliskilidir. Biz yurtyls bozuklugu, distal kas gli¢siizligl, néromiyotoni,
kas spazmlari, miyokimi ve agiri terleme ile karakterize, periferik néropati
ile birlikte goriilen Isaacs Sendromlu iki kardes olguyu sunmay1 amacladik.
Her iki olgumuzda igne elektromiyografisinde néromiyotonik desarjlar ve
elektrofizyolojik olarak aksonal tipte sensorimotor periferik néropati tanisi
mevcuttu. Bu calismada, periferik noropati ile iliskili Isaacs Sendromu’nun
(néromiyotoni) nadir gorilen birlikteligine dikkat ¢cekilmektedir.

Anahtar Kelimeler: Isaacs sendromu, néromiyotoni, periferik néropati

Summary

Isaacs’s syndrome (neuromyotonia), which is characterized by peripheral
nerve hyperexcitability, is a rare condition of spontaneous and continuous
muscle fibre activity. This syndrome is associated with myokymia, muscle
cramps and stiffness, delayed muscle relaxation after contraction,
muscle weakness, and hyperhydrosis. We report two siblings with Isaacs’
syndrome associated with peripheral neuropathy gait disturbance,
distal muscle weakness, neuromyotonia, muscle spasms, myokymia and
hyperhydrosis. In both patients, neuromyotonic discharges were recorded
by needle electromyography and axonal sensorimotor peripheral
neuropathy was diagnosed electrophysiologically. In this study, a rare
case of lIsaacs’syndrome (neuromyotonia) associated with peripheral
neuropathy is emphasized.
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Giris

Isaacs Sendromu (noromiyotoni), fonksiyonel olarak
strekli kas lif aktivitesi ile ortaya cikan periferik sinirlerin
hipereksitabilitesi ile karakterize, nadir gorilen bir klinik
durumdur. Miyokimi (kas seyirmeleri), kas kramplar ve
katiigi, kontraksiyon sonrasi gevsemede gecikme, kas zayifligi
ve terleme artisi ile birliktedir (1-4). Serum kreatin kinaz
seviyeleri yukselmis olabilir ve baz hastalarda insomnia,
duygu durum degisiklikleri ve hallsinasyonlar gibi santral
sinir sistemi bulgular olabilir (1). Néromiyotonik sendromlar,
Isaacs Sendromu, néromiyotoni, psddomiyotoni, nérotoni,

normokalsemik tetani ve sirekli kas aktivitesi olarak
isimlendirilmektedir (5,6). Cogunlukla akkiz veya sporadik
olarak gelismektedir (2,6). Noromiyotoni ve periferik néropati
birlikteligi nadir olarak rapor edilmistir (7-9). Bu makalede
nadir olmasi nedeniyle Isaacs Sendromu ve periferik néropati
birlikteligini saptadigimiz iki kardes olguyu sunmayi amacladik.

Olgu Sunumu

Ugiincii dereceden anne-baba akrabaligi olan 3 cocuklu bir
ailenin 2. ve 3. cocuklarinin sunulmasi amaclanmistir. Ailenin 1.
cocugunda ise IgA eksikligi oldugu belirtilmistir.

Olgu 1.
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M.K. 24 yasinda erkek hasta ylrime bozuklugu nedeniyle
poliklinigimize basvurmustu. On yaslarinda ayaklarinda
kuvvet kaybi ve yiurimesinde bozulma baglayan hastanin
sistem sorgulamasinda asiri terleme, kas kramplar ve cabuk
yorulma vardi. Norolojik muayenede; konugsma dizartrik olup,
Ust ekstremitelerde, elde aksiyon ile olusan miyotoni disindaki
bulgular normaldi. Alt ekstemitelerde kas dederleri, kalca cevresi
5/5, diz cevresi 4/5, ayak bilegi dorsifleksiyonu 2/5, plantar
fleksiyonu 4/5 ve basparmak dorsifleksiyonu 3/5 idi. Derin
tendon refleksleri hipoaktif, plantar yanitlar cevapsizdi. Stepaj
yaparak yuriyordu. Baldir kaslarinda psédohipertrofi goriinimd,
pes kavus ve ayak parmaklarinda pence parmak deformiteleri
mevcuttu. Ylzeyel ve derin duyular normaldi. Laboratuar
bulgularinda kreatin fosfokinaz yiiksekligi (721U/L (0-200))
mevcuttu. Lomber ve kranyal manyetik rezonans gorintiileme
(MRG) normaldi. Elektrofizyolojik inceleme, Medelec 52601,
Key Point Cihaz kullanilarak 22°C sabit oda sicakhginda yapild.
Uyari suresi, duyu iletim calismalari icin 0,1 ms, motor iletim
calismalari icin 0,2 ms, siplrme hizi duyu iletim calismalari icin
2 ms/divizyon ve motor iletim calismalari icin 5 ms/divizyon
olarak ayarlandi. Sural duyu iletimleri antidromik ve diger
duyu iletimleri ise ortodromik yontemle cahgildi. iletim hizi
belirlenmesinde kullanilacak latans dl¢timleri, duysal ortodromik
potansiyeller icin ilk pozitif pik, antidromik potansiyeller icin
ilk negatif kinlma noktasi (“take off”) temel alinarak yapildi.
Duysal sinir aksiyon potansiyelinin latansi (ms) ve duysal sinir
iletim hizi (m/sn) negatif pik noktasindan hesaplandi. Motor
sinir iletim calismalarinda ise latans ve hiz, birlesik kas aksiyon
potansiyelinin (BKAP) baslangi¢c noktasindan hesaplandi. BKAP
amplitidi negatif tepeden pozitif tepeye olctldi. Her iki
posterior tibial ve sag peroneal sinir BKAP kicllmdis, sag
posterior tibial sinir motor iletim hizi yavasglamisti. Sol peroneal
sinir BKAP elde edilemedi. Her iki posterior tibial sinir F yanitlari
gecikmisti. Duyu iletim calismasinda sol sural sinir duyu iletim
hizi yavaslamisti (Tablo 1). Igne EMG’de sol tibialis anterior
ve vastus lateralis kaslarinda spontan aktivite, néromiyotonik
desarjlar ve kompleks repetetif desarj saptandi. Ayni kaslarin
MUP analizinde, amplitiidii 4 mV dan fazla , siiresi 15 msn den
uzun olan, nérojenik tutulusa isaret eden MUP oraninda artis
mevcuttu (Tablo 2). Bu bulgular alt ekstremitelerde belirgin
aksonal tipte sensorimotor periferik néropati ve klinik bulgulari
destekleyen néromiyotoni ile uyumluydu.

Olgu 2.

R.K 19 yasinda kadin hastamiz, dokuz yaslarinda basladig
farkedilen bacaklarinda sekil bozuklugu, ellerinde kas zayifligi ve
yurime guicligl nedeniyle bagvurmustu. Sistem sorgulamasinda
asin terleme, kulak cinlamasi, kaslarda seyirme, kramplar,
kas agrilari ve cabuk yorulma tarif ediyordu. Gévdenin sag
yarisinda, aksillaya uzanan, 5-10 mm boyutlarinda, multipl
“cafe au lait” lekeleri mevcuttu. Sirtta acikhidi sola bakan,
apeksi T8’e uyan hafif skolyoz mevcuttu, sol omuz disik
posturdeydi. Norolojik muayenede; Gst ekstremitelerde el bilegi
fleksiyonu ve parmak fleksiyonu 4/5, parmak abdiksiyonu ve
adduksiyonu 2/5 degerinde olmak Uzere distallerde hakim
kas glicsuzligl saptandi. Ellerde kavrama sonrasi gevseme
glicligu, miyotoni ve interosseal atrofi mevcuttu. Derin tendon
refleksleri normal, patolojik refleks yoktu. Alt ekstremitelerde
kalca cevresi kas kuvvetleri 5/5, diz cevresi kaslari 3+/5,

354

Tablo 1. Her iki olgumuza ait sinir iletim calismasi bulgulari.

Sinir Normal sag Cligrz 1So| sag g2 Sol

DSAP (V)

Median >10 22 48

Ulnar >7 17 19

Sural >5 7 7 9,4 12
DiH (m/sn)

Median >39,4 46,3 46,3

Ulnar >37,3 42,9 42,6

Sural >33,8 34,1 32,3 30,4 33,8
BKAP (mV)

Median >4,3 18,5 10,8

Ulnar >7 10,5 7

Tibial >3,6 1,6 2,6 2,5 1,6

Peroneal >3,6 1,8 PY PY PY
MIiH (m/sn)

Median >49,7 54,8 59,5

Ulnar >49,9 56,3 56,8

Tibial >39,6 38,2 44,3 32,8 35,4

Peroneal >40,9 44 PY PY PY
MSL (ms)

Median <3,8 3 3,8

Ulnar <3,3 3,2 3,5

Tibial <5,8 5,5 4,8 53 6,

Peroneal <5,8 5,8 PY PY PY
F Latansi (ms)

Median <32 26,7 27,7

Ulnar <32 25,8 28

Tibial <52 55,5 54,8 57,8 58,8

Peroneal <52 PY PY PY PY

DSAP: Duysal Sinir Aksiyon Potansiyeli, DIH: Duysal Sinir iletim Hizi,
BKAP: Birlesik Kas Aksiyon Potansiyeli, MIH: Motor Sinir lletim Hizi,
MSL: Motor Sinir Terminal Latansi, PY: Potansiyel Yok,

> Normal deger alt limit, < Normal deger st limit.

ayak bilegi dorsifleksiyonu 2/5, plantar fleksiyon 3+/5 parmak
dorsifleksiyonu 0/5 degerinde idi. Derin tendon refleksleri
alinamiyordu. Yiizeyel ve derin duyular normal, plantar yanitlar
cevapsizdi. Stepaj yaparak ytrtiyordu. Pes kavus, kalkaneovarus
ve ayak parmaklarinda pence parmak deformiteleri mevcuttu.
Laboratuar bulgularinda kreatin fosfokinaz yiksekligi (784
U/L (0-200)) mevcuttu. Batin ultrasonografisi, servikal, torakal
ve lomber spinal (MRG) normaldi. Kranyal MRG’de sol
temporooksipital lobda subkortikal beyaz cevherde yaklasik 9
mm c¢apinda nodiiler lezyon ve cevresinde 6dem alani izlendi,
spektroskopik incelemede anlamli metabolik sinyal degisikligi
saptanmadi. Orbita MRG’de sol temporooksipital bdlgede
cevresinde 6dem alani bulunan T2A serilerde izo-hiper, TTA
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Tablo 2 . Birinci olgumuza ait EMG bulgular.

Kas PKD FiB MiY KRD AMP Sure POL IP

Sol Biseps 0 0 0 3+ Normal Normal Normal Normal

Sol Abd. Pollisis Brev. 0 0 0 2+ Normal Normal Normal Normal

Sag Abd. Pollisis Brev. 0 0 0 0 Normal Normal Normal Normal

Sol Tibialis Anterior - [+ ++ + 1+ 5,4mV 18 msn Normal Hafif Seyrelme
Sol Vastus Lateralis -[+ -/+ + 2+ 4mV 15 msn Normal Seyrelme

FIB: Fibrilasyon, PKD: Pozitif Keskin Dalga, MIY: Miyotonik Desarj, KRD: Kompleks Repetetif Desarj, AMP: Amplitiid, POL: Polifazi, IP: interferans

Tablo 3. ikinci olgumuza ait EMG bulgulari.

Kas PKD. FIB. MIY. KRD.  AMP. SURE POL. IP

Sol Biseps + + 2+ 1+  Normal Normal Normal Erken
Sag Biseps 0 0 0 0 Normal Normal Normal Normal
Sag Abd. Pollisis Brev. 4 1 2+ 1+  Normal Normal Normal Erken
Sag Flek. Karpi Ulnaris 0 0 0 0 Normal Normal Normal Normal
Sol Flek. Karpi Ulnaris 0 0 0 0 Normal Normal Normal Normal
Sol Tibialis Anterior + + 2+ 1+  Normal Normal Normal Seyrelme
Sag Tibialis Anterior 0 0 0 0 Normal Normal Normal Normal
Sol Vastus Lateralis + + 0 1+  Normal Normal Normal Seyrelme

FIB: Fibrilasyon, PKD: Pozitif Keskin Dalga, MiY: Miyotonik Desarj, KRD: Kompleks Repetetif Desarj, AMP: Amplitiid, POL: Polifazi, IP: Interferans
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Sekil 1.
istirahat halindeki igne EMG'sinde
gorilmektedir.

ikinci olgumuza ait sol tibialis anterior kasinin

néromiyotonik desarjlar

serilerde izo-intens, IVKM enjeksiyonu sonrasinda noduler
kontrastlanma gosteren yaklasik 9mm capinda nodiiler yumusak
doku kitle lezyonu (parankimal gliom? hamartom?) saptandi.
Elektrofizyolojik inceleme birinci olgumuzda aciklanan cihaz
ve ayni yontem kullanilarak yapildi. Motor iletim calismasinda sol
posterior tibial sinir distal latansi uzamisti. Her iki posterior tibial
sinir BKAP kiictilmis, motor iletim hizlar yavaslamis, F yanitlari
uzamisti. Her iki peroneal sinir BKAP elde edilemedi. Duyu
iletim calismasinda sag sural sinir duysal iletim hizi yavaslamisti
(Tablo 1). igne EMG calismasinda sol biceps, sag abduktor
pollisis brevis, sol tibialis anterior ve sol vastus lateralis kaslarinda
spontan aktivite, kompleks repetetif desarj mevcuttu (Tablo
3). Ayrica sol biceps, sag abduktor pollisis brevis ve sol tibialis
anterior kaslarinda istirahat halinde noromiyotonik desarjlar

saptandi (Sekil 1). Bu bulgular aksonal tipte sensorimotor
periferik noropati ve noéromiyotoni ile uyumluydu. Her iki
olgu da eklem hareket acikhgi, progresif rezistif egzersizler,
denge-koordinasyon egzersizleri ve ylrime egitimini iceren
rehabilitasyon programi sonunda, bir cift plastik ylrime ortezi
(PAFO) ile bagimsiz ambulasyon kazandi.

Tartisma

Surekli kas lif aktivitesi ile karakterize Isaacs Sendromu,
motor sinir terminal dallarinin hipereksitabilitesi ile olusmaktadir
(1). ilk defa 1961’de bu klinik sendromu tanimlayan Isaacs (10),
patolojinin motor sinir terminal dallarinin harekete gecmesi ile
ortaya ciktigini ileri sirmustir. Néromiyotoni patofizyolojisinin
aciklanmasinda bir sonraki adim, otoimmun bir hastalik olarak
tanimlanmasidir. Bu olasilik, néromiyotoninin bir neoplastik
sendrom olabilecegi gozlemini artirmistir (1,2,5). Myastenia
gravis, timoma, malignite ve inflamatuvar demiyelinizan
polinéropati ile iliskili noromiyotoni tablolari bildirilmistir
(5,11). Devam eden calismalar ile, néromiyotonili hastalarda,
potasyum kanallarina karsi antikorlarin olustugu gorilmastar.
Antikorlar, kanallardan potasyum akisini azaltarak sinir aksiyon
potansiyelinin uzamasina neden olmakta ve kas hipereksitabilitesi
ile ortaya cikan, artmis norotransmitter salinimina yol agmaktadir
(1,2,5). Isaacs Sendromu, genellikle sporadik olarak ortaya
cikmakta ve semptomlar herhangi bir yasta baslayabilmektedir
(6). Hafif formlarinda, o6zellikle bacaklarda kas seyirmeleri
dikkat cekmektedir. Ciddi formlarinda, surekli ve asin kas
kontraksiyonu, el bilegi fleksiyonda, parmaklar ektensiyonda,
rijit bir kol ve anormal postir olusturabilir (3,6). Etkilenen
kaslar, katilasmis ve istemli kas kontraksiyonu sonrasinda
gevsemeleri zorlasmistir. Hastada germe refleksleri azalmis ya
da alinamamaktadir. Muhtemelen siirekli kas aktivitesinin bir
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sonucu olarak bazal metabolizma hizi artmakta ve asiri terleme
olusmaktadir (5,6,10,12,13,14). Ayni nedenle baldir kaslarinda
hipertrofi ortaya cikmaktadir (12).

ikinci olguda daha belirgin olmak tizere, her iki olgumuzda
da distal kas zayifligi, kas seyirmeleri, derin tendon reflekslerinin
alinamamasi veya hipoaktifligi, asir terleme, kas agri ve
kramplari, cabuk yorulma ve 6zellikle el kaslarinda belirgin olan
kavrama sonrasi gevseme gugliigi mevcuttu. ilk olguda baldir
kaslarinda psodohipertrofi, her iki olguda ayaklarda pes kavus
ve pence parmak deformitesi ve ikinci olgumuzda beraberinde
kalkaneovarus izlenmekteydi. Her iki hastamizda da kreatin kinaz
seviyeleri yiiksekti. Bu 6zellikler Isaacs Sendromu (néromiyotoni)
klinik tablosuna uymaktaydi.

Hayashi ve ark. (13), hiperhidrozis, kas seyirmeleri ve bacak
kaslarinda hipertrofisi olan, klinik tablosu olgularimiz ile benzer,
fakat daha ileri yasta, (52 yas) ortaya cikan bir Isaacs sendromu
olgusu bildirmislerdir.

ikinci olgumuz, saptanan “cafe au lait” lekeleri ve skolyoz
nedeniyle, norofibromatozis tip 1 tanisi yoninden arastirildi.
Karnial MRG’de saptanan nodiiler lezyon, norofibrom olarak
yorumlanmadi. Tani kriterlerinden “cafe au lait” lekeleri disinda
baska bulgu olmamasi nedeniyle norofibromatozis tanisindan
uzaklasildi (15). Literattirlerde norofibromatozis ile n6romiyotoni
birlikteligine ait bir calismaya rastlanmadi.

Relaksasyonda gecikme ve tekrarlayan kullanim ile diizelme
bulgularini, klinik olarak kas orjinli miyotoniden ayirdetmek
zor olabilir (5,6). Miyotonide, anormal kas aktivitesi, sadece
istemli ya da uyarilan kas kontraksiyonu ile olusmaktadir (6).
Kas orjinli miyotonide direk kas Uzerine vurmakla miyotoni
aciga cikarilabilirken, bu noéromiyotonide olmamaktadir.
Miyotonik sendromlar kas liflerinde spontan bosalimlarla iliskili
iken, néromiyotonik bozukluklar motor néron veya aksonlarin
istemsiz spontan bosalimlari (MUAP) ile iligkilidir. Miyotonilerde
motor ve duysal sinir iletim hizlarinda anormallik beklenmezken,
ozellikle periferik noropatinin eslik ettigi néromiyotonide,
bizim olgularimizda da oldugu gibi, s6zkonusu anormallikler
gozlenebilir.

Noromiyotonilerde  elektrondrofizyolojik  incelemede,
ritmik ve surekli olarak kas gruplarini atesleyen, spontan
noromiyotonik bosalimlar karakteristiktir. Ya motor Unit ya
da tek lif bosalimlar ile ortaya cikan degisik konfiglirasyonda
dalga formlar gorilebilir (her saniyede 300 impulsa ulasan
ylksek frekans olusabilir) (150-250Hz). Yiksek frekans ve
dereceli olarak azalan tekrarlayici bosalimlar, mizikal bir ses
olusturmaktadir (5,6).

Motor aktivite, uyku sirasinda, genel ya da spinal anestezi
sirasinda, veya “procaine” ile periferik sinir blogu sonrasinda
kahcidir. Lokal kirar uygulamasi aktiviteyi durdurmaktadir.
Yararl etkileri olmakla birlikte, difenilhidantoin, karbamezepin
gibi antikonvilsanlar, asetazolamid, “mexiletine” ve
immunomodyilator tedaviler tim hastalarda etkili bulunmamistir
(6,16,17). Noromiyotonik bosalimlar, nadiren kronik néropatik
hastaliklarda da (Ozellikle yash poliomiyelit ve eriskin spinal
muskiler atrofi gibi) gérilebilir. infant donemden 8. dekata
kadar olan yas gruplarinda, nadir olarak ailesel néromiyotoni
vakalari tanimlanmistir (2,5).

Olgularimizin her ikisinde de igne EMG incelemesinde,
noéromiyotoni klinik bulgularini destekleyen, yiiksek frekansli
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(200-300 Hz) bosalimlar, néromiyotonik desarjlar saptanmustir.
Noromiyotoni ile demiyelinizan polindropati ile birlikteligine
dikkat ceken calismalar mevcuttur (8,18,19). Panagariya ve ark.
(20)'nin calismasinda, néromiyotonili 20 olgu incelenmis ve iki
olguda periferik néropati, bir olguda inflamatuvar demiyelinizan
polindropati ve bir olguda da subakut sensorimotor polindropati
bildirilmistir. Odabasi ve ark. (8), kronik inflamatuvar
demiyelinizan polindropatinin eslik ettigi Isaacs Sendromu
saptadiklari, 45 yasinda bir olgu rapor etmislerdir. iki olgumuzda
da elektrofizyolojik analiz bulgulari, aksonal tipte sensorimotor
periferik ndropatiyi desteklemektedir. iletim hizlarindaki
yavaslama ve distal latanlarda uzama “American Academy of
Neurology” (AAN) kriterlerini karsilamadigi icin olgularimizda
demiyelinizan polinéropati dustinilmemistir (21).

Noromiyotoni ve periferik noropati birlikteligi cok nadirdir.
Periferik noropati eslik eden olgularin elektrofizyolojik
incelemelerinde, uzun sireli MUP’ler ve motor sinirlerde
iletim yavaglamasi gorilmektedir (7,9,22,23). Lahrmann ve
ark. (9), néromiyotoni ve periferik noropati tablosu gelisen
bir Hodgkin hastaligi olgusu bildirmislerdir. Periferik néropati,
immun sistem kanserleri ve immun sistemle iliskili norolojik
hastaliklar ile birlikte olabilmektedir. Sunulan bu olguda,
bizim olgularimizdan farkli olarak malignite ile iliskili bir
birliktelik dikkati cekmektedir. Noromiyotoninin temelindeki
patofizyolojik mekanizmalar tam anlasilmis dedgildir.
Noromiyotoni, genetik gecisli noropatilerle iliskili bulunmustur.
Periferik noropati ile birlikte olan néromiyotoni vakalarinda,
akson boyunca cesitli tetik noktalarda ektopik impulslarin
olustugu goézlenmektedir (7). Zeminde mevcut olan periferik
noropatinin, néromiyotoni igin tetikleyici bir faktor olabilecegi
dustintilmektedir (7,8,9).

Hahn ve ark. (7), 10 yaslarinda baslayan, alt ve st
ekstremite distal kaslarinda motor zayiflik, herediter distal
motor noropatisi olan ve noéromiyotoni gelisen iki kardes
olgu bildirmiglerdir. Sundugumuz iki kardes olguda, Hahn
ve ark.’nin olgulari ile benzer olarak, klinik tablonun 9-10
yaslarinda sporadik olarak ortaya ciktigi gorilmektedir.
Bizim olgularimizda néromiyotoni ile birlikte aksonal tipte
sensorimotor periferik néropati varligr dikkati ¢cekerken, Hahn
ve ark.’nin sunduklar kardes olgularda herediter motor
noropati saptanmistir. Olgularimizin  muhtemelen ailesel
periferik noropati zemininde gelismis, Isaacs Sendromu
(noéromiyotoni) olabilecegini dusinlyoruz. Daha once
yapilan calismalarda, ayni aileden iki kardeste, sensorimotor
periferik noropati ile birlikte gorilen néromiyotoni olgusu
bildirilmemistir. Bu konuda olgularimizin literatiire katkis
oldugunu distinuyoruz.

Calismamizda, iki kardes olgu ile, Isaacs Sendromu ve
periferik néropatinin nadir gorulen birlikteligine dikkat cekilmistir.
Yirime bozuklugu ile birlikte degisken kas gli¢siizIigu, kas agri
ve kramplari, miyokimi (kas seyirmeleri), psoédohipertrofi, asiri
terleme ve kontraksiyon sonrasi kas gevsemesinde gecikme,
kreatin kinaz yuksekligi ve igne EMG’sinde noéromiyotonik
bosalimlar, Isaacs Sendromunu akla getirmelidir. Nadiren de
olsa, altta yatan ve ailesel olabilen periferik noropati tablosu ile
néromiyotoninin birlikte gorilebilecegi dugtintlmelidir.

Cikar catismasi

Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.
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