Arastirma Makalesi

Pediatrik  Guillain  Barre Sendromu: Klinik,
Elektrofizyolojik ve Prognostik Ozellikler

PEDIATRIC GUILLAIN BARRE SYNDROME: CLINICAL, ELECTROPHYSIOLOGICAL AND PROGNOSTIC
FEATURES

© Cem PAKETCI, ©Pinar EDEM, (“Didem SOYDEMIR, ?Gamze SARIKAYA UZAN, OCagatay GUNAY, ¥Semra
HIZ, ©Uluc YiS

Dokuz Eyliil Universitesi, T1p Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 AD, Cocuk Nérolojisi BD, Izmir, Tiirkiye

oz

Amag: Bu calismada Guillain Barre Sendromu tanusi ile izlenen hastalarin klinik,
elektrofizyolojik, laboratuvar ve radyolojik bulgularinin ve izlem sonuglarmin
arastirilmasi amaglanmustir.

Gere¢ ve Yontem: 2011-2019 yillar1 arasinda klinigimizde Guillain Barre
Sendromu tanisi almis ve en az bir yil siire ile izlenmis 29 hasta degerlendirildi.
Hastalarin demografik, klinik, laboratuvar, radyolojik ve elektrofizyolojik
bulgulari, tedavi ve izlem sonuglari retrospektif olarak incelendi. Hastalarin
fonksiyonel degerlendirmesinde Hughes skalas1 kullanilda.

Bulgular: Hastalarin 18'i erkekti (erkek/kadin oran:t: 1,64). Yas aralig: 1,4-16,4
(ortanca 9,1) yild1. Hastalarin 21'inde (%72,4) enfeksiyon oykiisii vardi. Bagvuru
sirasinda 26 hastanin (%89,7) derin tendon refleksleri alinamiyor veya azalmisti.
Elektrofizyolojik 6zelliklerine gore sekiz hasta demiyelinizan, on bir hasta akut
motor aksonal, dort hasta akut sensorimotor aksonal, alt1 hasta Miller Fisher
sendromu idi. Ttim hastalar intravendz immiinglobulin tedavisi almis, bir
hastada ek olarak plazmaferez uygulanmisti. Izlemde sekiz hastada sekelli
iyilesme goriilmiis, iki hastada ise hastalik tekrarlamisti.

Sonug: Gelismekte olan iilkelerde daha sik olarak bildirilen aksonal formlar
bizim hasta grubumuzda da daha fazlaydi. Derin tendon reflekslerinin normal
ya da artmis olarak bulunmasinin akut flask giigstizliik ile gelen hastalarda
Guillain Barre Sendromu tanisinin dislanmast igin yeterli olmadigi, ozellikle
aksonal formlarin diistintilebilecegi kanisina varilmistir. Cocuklarda fonksiyonel
iyilesme sik olsa da uzun dénemde kronik sikayetlerin devam edebilecegi ve
rekiirrensler olabilecegi bilinmeli, hastalar dikkatle izlenmeye devam
edilmelidir.

Anahtar Sozciikler: anormal derin tendon refleksi, cocuk, Guillain-Barré
Sendromu, prognoz
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enrolled. The clinical, laboratory and electrophysiological findings, treatment
and follow-up results were analyzed retrospectively. Hughes scale was used for
the functional evaluation of the patients.

Results: Eighteen of the patients were male (male/female ratio: 1.64). The age
range was 1.4-16.4 (median 9.1) years. Preceding infection was found in 21
patients (72.4%). At the time of admission, 26 patients’ (89.7%) deep tendon
reflexes were not elicited or decreased. According to their electrophysiological
characteristics, eight patients were demyelinating, eleven patients were acute
motor axonal, four patients were acute sensorimotor axonal and six patients were
Miller Fisher syndrome. All patients received intravenous immunoglobulin
therapy and one patient needed plasmapheresis as well. Eight patients recovered
with sequelae during the follow-up, and two patients had recurrence.

Conclusion: Axonal forms, which are reported more frequently in developing
countries, were also higher in our patient group. It was concluded that the
presence of deep tendon reflexes as normal or increased is not sufficient to
exclude the diagnosis of Guillain Barre Syndrome, and especially axonal forms
can be considered in patients with acute flask weakness. Although functional
improvement is common in children, it should be known that chronic complaints
and recurrences may occur in the long term.

Keywords: abnormal deep tendon reflex, child, Guillain-Barré Syndrome,

prognosis

Guillain Barre Sendromu (GBS) tiim yas
gruplarinda  goriilebilen periferik  sinir  sisteminin
otoimmiin kokenli inflamatuvar bir hastaligidir. Yillik
insidans1 yaklasik 1-2/100.000 olarak tahmin edilmektedir
ve akut flask paralizinin en sik sebebidir (1). Hastaligin
periferik sinirlerdeki antijenik proteinlere karsi olusan
antikorlarin olusturdugu T hiicre aktivasyonunun neden
oldugu disiiniilmektedir. Bu antikorlar = miyelin
proteinlerine kars1 olusabilecegi gibi, kimi zaman aksonal
yapilar da hedef almmaktadir. Antikor olusumlari
enfeksiyonlar, asilar veya cerrahi girisimler ile uyarilabilir
(2). Hastalarin 2/3'tinde gegirilmis bir tist solunum yolu
nfeksiyonu ya da diyare 6ykiisii alinabilir. Campylobacter
jejuni en sik saptanan ajanlardan biridir. Cytomegalovirus,
Epstein-Barr viriis, varicella-zoster viriis ve Mycoplasma

pneumoniae iliskilendirilmis diger etkenlerdir (3).

Tipik olarak ana semptom hizli ilerleyen bilateral
gligsiizliiktiir ve siklikla alt ekstremitelerden baslayarak
yukartya dogru ilerler. Hiporefleksi bir diger onemli
bulgudur ancak 6zellikle saf motor ve aksonal tiplerde
normal ya da artmis bulunabilir. Duyusal semptomlar,
ataksi, kraniyal sinir tutulumlar1 ve otonom disfonksiyon
eslik edebilecek diger bulgulardir (4). Akut inflamatuvar
demiyelinizan polindropati (AIDP), akut motor aksonal

noropati (AMAN), akut motor ve duyusal aksonal néropati
(AMSAN), Miller-Fisher sendromu (MFS), Faringeal-
servikal-brakiyal varyant, Bickerstaff ensefaliti gibi klinik-
elektrofizyolojik olarak birbirinden farkli alt tipleri,

varyantlar1 ve atipik formlar1 goriilebilmektedir (3).

Bu retrospektif ¢alismada GBS ve alt tiplerinin
klinik, elektrofizyolojik ve prognostik 0Ozelliklerinin

degerlendirilmesi amagclanmuistir.
GEREC VE YONTEM

Calisma icin Dokuz Eyliil Universitesi Girisimsel
Olmayan Arastirmalar Etik Kurulu’'ndan 01.06.2020 tarih
ve 2020/11-39 numarali onay alinmigtir. Calismaya Dokuz
Eyliil Universitesi Cocuk Noroloji Bilim Dali'nda 2011-2019
yillar1 arasinda tanisal kriterlere uygun olarak GBS tanisi
alan, dncesinde saglikli oldugu bilinen ve en az bir yil siire
ile izlenen 18 yas altindaki elektrofizyolojik ¢alismalar:
Hastalarin ~ klinik,

elektrofizyolojik ve prognostik ozellikleri retrospektif

yapilmis hastalar alindi  (5).

olarak degerlendirildi. Polindéropatiye neden olabilecek
otoimmiin veya progresif norolojik hastaliklar gibi
komorbid kronik hastalig1 olanlar ile akut noropatiyle
baslangic gosteren kronik inflamatuvar demiyelinizan

noropati (CIDP) olgular1 dahil edilmedi. Hastalarin



demografik &zellikleri, prodromal enfeksiyon Oykiileri,
klinik 6zellikler, elektrofizyolojik ve laboratuvar bulgular
ile birlikte tedavi ve izlem sonuglar1 hasta dosyalarindan
kaydedildi.

Hastalar elektrofizyolojik bulgularina gére Asbury
ve ark. tarafindan bildirilen kriterlere uygun olarak AIDP,
AMAN ve AMSAN olarak smiflandirild (5). Miller-Fisher
sendromu tanis1 igin ataksi, oftalmopleji ve arefleksi
ile Dbirlikte

degerlendirildi. Motor sinir iletimleri igin median, ulnar,

bulgular1 da elektrofizyolojik bulgular
posterior tibial ve ana peroneal sinirler, duyusal sinir
iletimleri i¢in ise median, ulnar ve sural sinirler kullanildi.
H yamiti ve F-dalgasi tibial sinir iizerinde bakildi. Tim

yanitlar yasa gore normal degerler ile karsilastirildi (6).

Hastalarin fonksiyonel durumlarini belirlemede
Hughes tarafindan 6nerilen, daha sonra Kleyweg ve ark.
tarafindan gecerliligi gosterilen fonksiyonel skorlama
kullanilmigtir. Skorlamadaki Olgiitler su sekilde idi; 0:
normal, 1: mindr bulgular, kosabiliyor, 2: kosamiyor ancak
yardimsiz 10 metreden fazla yiiriiyebiliyor, 3: yardimla 10
metre yiiriiyebiliyor, 4: yataga veya tekerlekli sandalyeye
bagimli, 5: en azindan giiniin bazi saatlerinde mekanik

ventilasyon ihtiyaci var, 6: 6liim (7, 8).
istatistiksel Yontemler

elde

olusturulan veri

SPSS 18

girildi  ve

Aragtirmada edilen veriler,

programinda tabanina
istatistiksel analizler ayn1 program ile yapildi. Kategorik
halinde

Kategorik degiskenlerde yapilan grup karsilastirmalar: Ki-

degiskenler frekans ve yiizdeler sunuldu.
kare test yontemleri ile yapildi. Siirekli degiskenlere ait

ortalama, standart sapma, medyan, minimum ve
maksimum degerleri sunuldu. Degiskenlerin normal
dagilima uygunlugu arastirildi. Gerek grafiksel arastirma
gerekse normallik testleri ve 6rnek c¢aplar1 géz oniinde
bulundurularak, degiskenlerin tiimiinde normal dagilima
uygunluk kosullarinin olugsmadigi karari verildi. Bu
degiskenlere ait karsilagtirmalarda, non-parametrik
edildi. ikili

karsilastirmalart Mann-Whitney testi ile yapildi. Tim

yontemler tercih Bagimsiz  gruplarin

istatistiksel karsilastirma testlerinde 1. tip hata pay1 a:0,05

non

olarak belirlendi ve ¢ift yonlii olarak test edildi, "p
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degerinin 0,05"ten kiigiik olmasi durumunda gruplar arasi

fark istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.
BULGULAR

Toplam 31 hastanin baglangicta GBS tarus1 aldig1
goriildii. Akut néropati ile bagvuran ancak izlemde CIDP
tanis1 alan iki hasta ¢ikarildi. Calismaya GBS tanisi alan 29
hasta dahil edildi. Hastalarn 181 (%62) erkekti
(erkek/kadin orant: 1,64). Ortanca yas 9,1 (1,4-16,4) idi.
Mevsimsel dagilimlarina bakildiginda hastalarin en sik
ilkbahar aylarinda basvurdugu goriildii (n=12, % 41,4).
Bunu siklik sirasi ile yaz, sonbahar ve kis izlemisti (n=9,
%31; n=6, %20,7; n=2; %6,9) (Sekil 1).

K

{Ikbahar Yaz Sonbahar

WDeriyelinzan 8 Alsonel

Sekil 1. Hastalarin mevsimsel dagilimi

Hastalarin 21’inde (%72,4) enfeksiyon 6ykiisii vardi
ve bunlarin 19'u iist solunum yolu enfeksiyonlartydi.
Enfeksiyon ile gii¢siizliigiin baslangici arasindaki siire 4 (1-
28) giindii. iki MFS hastamiz disinda tiim hastalarda alt
ekstremitede giicsiizlitk saptanmis, iken 15 (%51,7) hastada
buna iist ekstremite giigslizliigii de eslik etmekteydi.
Basvuru sirasinda 26 hastanin (%89,7) derin tendon
refleksleri alinamiyor (DTR) veya azalmis iken AMAN ve
AMSAN gruplarinda birer hastada normaktif idi. Yine
AMAN grubundaki bir hastada DTR artmis olarak
bulundu. Hastalarin 12’sinde (%41,4) kraniyal noropati
saptanmusti. Alt1 hastada oftalmopleji, iki hastada bulbar
gligstizliik goriiliirken, iki hastada oftalmopleji ile birlikte
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bulbar tutulum, bir hastada fasiyal ve bulbar tutulum, bir
hastada ise oftalmopleji ile birlikte fasiyal ve bulbar
gligslizlik bir arada goriilmiistii. Dort hastada (%13,8)
solunum yetmezIligi goriiliirken bunlarin tigiinde mekanik
ventilasyon ihtiyaci ortaya ¢ikmisti. Spinal manyetik
rezonans (MR) goriintilleme yapilabilen 19 hastanin

7'sinde kauda equina liflerinde kontrastlanma goriilddi.

Tablo 1. Hastalarin Klinik Ozellikleri

Lomber ponksiyon yapilan 23 hastanin ortanca beyin
omurilik sivisi (BOS) proteinleri 59,8 mg/dl (16.7-335)
16'sinda  (%69,6)
albtiminositolojik disosiasyon (ASD) goriildii (Tablo 1).

olarak  saptanirken  bunlarin
Antigangliozid antikoru gonderilebilen dokuz hastanin

tiimiinde sonuglar negatif olarak bulunmustu.

AIDP AMAN AMSAN MFS Timii
(n=8) (n=11) (n=4) (n=6) (n=29)
Demografik Ozellikler
Yas (y1l) 74 (2,8-144) | 99 (24-16,3) | 12,1 (6,3-16,1) | 6,0 (1,4-13,5) 91 (1,4-16,4)
K/E (n) 3/5 4/7 1/3 3/3 11/18
Infeksiyon 7 21
Solunum Yolu inf 19
Gastroenterit 2
Klinik Ozellikler
Giigsiizliik
Ust Ekstremite 3 9 3 0 15
Alt Ekstremite 8 11 4 4 27
Agn 4 6 3 2 15
Kraniyal Néropati 1 3 2 6 12
Oftalmopleji - 2 1 6 9
Fasyal giigsiizliik - 2 - - 2
Bulbar tutulum 1 2 2 1 6
Solunum yetmezligi 1 2 1 0 4
Mekanik Ventilasyon 1 1 1 0 3
KE Kontrastlanmasi 2 2 1 2 7
(Spinal MR c¢ekilebilenler) ) (8) 4) () (19)
L. 85,0 50,3 90,1 44,2 59,8
BOS proteini (mg/dL)
(33,5-185) (16,7-81,8) (46-335) (27,2-192) (16,7-335)
Albuminositolojik disosiasyon 3/4 5/9 4/4 4/6 16/23
Tedavi (IVIg/Plazmaferez) 8/1 11/0 4/0 6/0 29/1
Giigsiizliik - Tedavi aras: siire
. 4 (1-14) 4 (1-10) 7 (3-21) 2 (1-14) 4 (1-21)
(giin)
Yatis Siiresi (giin) 8,5 (4-18) 8 (3-130) 15,5 (10-52) 8,5 (6-15) 9 (3-130)
Sekel (Fonksiyonel ve/veya
kronik semptom) 2 * 2 0 8

Degerler say1 veya ortanca (min-maksimum) olarak verilmistir

AIDP: akut inflamatuvar demiyelinizan polinéropati; AMAN: akut motor aksonal néropati; AMSAN: akut motor ve duyusal

aksonal noropati; MFS: Miller-Fisher sendromu; IVIg; intraven6z immdiinglobulin




Tim  hastalar tedavi olarak intravendz
immiinglobulin (IVIg) aldi. Bir AIDP hastasinda ayrica
plazmaferez gerekliligi de ortaya ¢ikmisti. IVIg tedavileri
iki veya bes giinde tiim hastalarda 2g/kg olacak sekilde
uygulanmigsti. Hastalarda giicsiizliik ile tedavi baslangici
arasindaki siire ise 4 (1-21) giin olmustu. Hastanede yatis
stireleri 9 (3-130) giin idi. Hastalarin en yiiksek GBS skoru

ortanca 3 (1-5) iken bu deger taburculuklarinda 2 (0-4)

Tablo 2. Hastalarin GBS Skorlar1
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olarak bulundu. En az bir yillik izlemde ise GBS skoru 0 (0-
3) degerlerine gerilemis, en diisiik skora ulasma siiresi ise 4
(1-48) ay olmustu (Tablo 2). Aksonal ve demiyelinizan
gruplar arasinda en yiiksek GBS skoru, taburculuk skorlari,
izlemdeki en diisiik skorlar ve bu skorlara ulagsma siireleri
agisindan fark saptanmadi (p degerleri sirasiyla 0,342;
0,876; 0,948; 0,000; 0,746).

AIDP | AMAN AMSAN MF Tiimii
En yiiksek GBS skoru 2(2-5) | 3(2-5) 3(3-5) 2(1-3) 3(1-5)
Giigsiizliik ile en yiiksek GBS skoru aras1 (giin) 5(2-10) | 4 (2-10) | 5.5(3-15) 2(2-7) | 4(2-15)
Taburculukta GBS skoru 2 (1-3) 2 (2-4) 2 (2-4) 1(0-2) 2 (0-4)
izlemde en iyi GBS skoru 0(0-2) | 0(0-2) 0.5 (0-3) 0 (0-0) 0(0-3)
En iyi GBS skoruna ulasma siiresi (ay) 4 (2-5) | 4(3-48) 8.5(3-12) | 25(1-5) | 4(1-48)

Degerler ortanca (min-max) olarak verilmistir.

AIDP: akut inflamatuvar demiyelinizan polinéropati; AMAN: akut motor aksonal néropati; AMSAN: akut motor ve duyusal

aksonal noropati; MFS: Miller-Fisher sendromu; IVIg; intravendz immiinglobulin

Elektrofizyolojik ozelliklerine gore
siniflandirildiginda hastalarin sekizi (%27,6) demiyelinizan
(AIDP), 21'i (%72,4) aksonal [11'i AMAN (%37,9), 4
AMSAN (%13,8), 6's1 MFS (%20,7)] bulundu. Miller Fisher
sendromu tanili hastalar dahil edilmez ise AMAN %47,8;
AMSAN %17,4; AIDP ise %34,8 sikliktaydi. Solunum
yetmezIligi goriilen dort hastanin {i¢i aksonal gruptaydi
(ikisi AMAN, biri AMSAN). Bu dort hastanin tigiinde
(AIDP, AMAN ve AMSAN gruplarinda birer hastada)
mekanik ventilasyon ihtiyaci ortaya ¢ikmisti. Spinal MR
incelemesi yapilabilen hastalar arasinda kauda equina
liflerinde kontrast tutulumu demiyelinizan grupta bes
hastadan ikisinde, aksonal grupta ise 14 hastadan besinde
goriilmiistii. Lomber ponksiyon yapilan hastalarda BOS
proteini demiyelinizan ve aksonal gruplarin ikisinde de
yliksekti [sirastyla 85 (33,5-185) ve 50,3 (16,7-335)].
Albtiminositolojik disosiasyon dort AIDP hastasinin
tigiinde goriiliirken aksonal gruptaki 19 hastanin 13’iinde
(%68,4) mevcuttu. Hastalarin BOS 6rnekleri semptomlar
bagsladiktan ortanca 5 (1-21) giin sonra almmisti. Bu siire
ASD (1-21)
saptanmayanlarda ise 3 (1-14) giin idi. En az bir yillik izlem

saptanan hastalarda ortanca 7 giin,

sonrasinda  hastalarin ~ 28'i (%96,6) yardimsiz
yiliriiyebiliyordu (GBS skoru 0-2), AMSAN grubundan bir
hastanin ise en iyi GBS skoru 3 olmustu. Bu hasta ile
birlikte, devam eden sikayetler (tremor, kronik yorgunluk,
agr gibi) de g6z oniine alindiginda, toplam sekiz (%27,6)
hasta sekelli iyilesmisti. Bunlarin 2’si AIDP (GBS skorlar1 1
ve 2) , 41 AMAN (GBS skorlar1 2, 1, 1 ve 0), 2’si AMSAN
(GBS skorlar1 1 ve 3) gruplarinda idi. Tiim MFS hastalar1
tam ve iyilesme gostermisti. Biri AIDP, digeri MFS olmak
tzere iki hastada hastalik tekrarlamigti. Tekrarlar ilk
olaydan sirasi ile 52 ve 70 ay sonra idi.AIDP olgusunda ilk
ataktan iki ay sonra, ikinci ataktan ii¢ hafta sonra tam
diizelme goriilmiistii. {lk ataktan sonra kontrol amaci ile
yapilan elektrofizyolojik incelemeler normaldi. Tkinci
atakta yapilan elektrofizyolojik incelemede duysal sinirler
uyartilamazken motor sinir hiz ve amplitiidleri diisiik
saptanmis, demiyelinizan tipte polindropati olarak
degerlendirilmisti. Alt1 hafta sonra sinir duysal sinirlerin
uyartilabildigi, motor yanitlarda diizelme izlendi. Ataktan
5 ay sonra yapilan incelemelerde ise tist ekstremite duysal
sinir iletim hizlarinda hafif disiiklitk saptanmis, diger

duysal ve motor sinir iletim hiz ve amplitiidleri normal
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bulunmustu. MFS olgusunda ise tam iyilesme ilk ataktan 3
ay sonra, ikinci ataktan bir ay sonra olmustu. Ik atak
sonrasinda elektrofizyolojik  degerlendirme normal
bulunmustu. ikinci atak sonrasnda kontrol inceleme

yapilmamusti.
TARTISMA

Akut flask paralizinin en 6nemli sebebi olan GBS, alt
ekstremitelerde simetrik olarak baslayip yukari dogru

ilerleyen giigsiizliik ve duyusal kayipla karakterize bir akut

inflamatuvar polindropati tablosudur (9). Hastalarin
yaklagik 1iicte ikisinde o©nceki alti hafta igerisinde
enfeksiyon Dbildirilmistir. Tipik seyirde maksimum

gligslizlik en ge¢ dort hafta iginde, ortalama 2 haftada
goriiliir (10). Enfeksiyon ile giigstizliigiin baslangict
arasindaki siire dort (1-28) giindii. Zaman igerisinde
GBS'nin tek bir klinik antite olmayip, bu tipik klinik
disinda farkli varyantlari da igerdigi anlasilmistir (11).

Her yasta goriilebilmekle birlikte yasla birlikte GBS
sikliginin arttig1 bilinmektedir. Cocuklarda yillik 100 binde
0.6 siklikta goriiliirken bu oran seksen yas tizerindekilerde
100 binde 2.7’ye kadar ctkmaktadir. Hastaligin erkeklerde
biraz daha sik goriildiigii, mevsimsel goriilme sikliklarinin
degisebildigi bildirilmektedir. Mevsimsel degisikliklerin
farkli cografi bolgelerdeki tetikleyici enfeksiyonlarmn
mevsimselligine bagli olabilecegi one siirtilmiistiir (4).
Hastalarimizin ortanca yaslar1 9,1 yas (1,4-16,4) idi. Onceki
caligmalara benzer sekilde erkeklerde daha sikti (%62,
erkek kadin oran1 = 1,63). Tekgiil ve ark. tarafindan yapilan
calismada ise kadin baskinligr bildirilmistir (12). En sik
bagvurular ilkbahar (n=12, % 41,4) ve yaz (n=9, %31)
mevsimlerindeydi. 9836 hastay iceren bir meta-analizde,
calismalar ¢ok heterojen olsa da en ¢ok vakanin kis
aylarinda goriildiigii rapor edilmistir (13). Ulkemizde
yapilan bir g¢alismada bizim c¢alismamizdaki sikliklara
benzer sekilde hastalarin ilkbahar (44,4%) ve yaz (24,4%)
mevsimlerinde daha sik bagvurdugu bildirilmistir (14). Bir
bagka calismada yaz ve kis aylarinda iki pik goriilmdis,
bizim vakalarimizda oldugu gibi ilkbahar ve yaz
doéneminde aksonal vakalarda artis gozlense de istatistiksel
fark bulunamamustir (15). Istatistiksel olarak bir fark ortaya

konulamasa da ilkbahar mevsiminde aksonal tipte 11 hasta

basvururken demiyelinizan grupta sadece bir hasta

basvurusu vard.

Hastalarda giigsiizliik o6ncesindeki dort haftada
%70’lere varan oranlarda gegirilmis enfeksiyon Oykiisii
alinabilir. Bu enfeksiyonlar siklikla iist solunum yolu
enfeksiyonu ve gastroenteritlerdir (10, 16). Hastalarimizin
21’inde (%72,4) enfeksiyon &ykiisii vardi ve bunlarin 19'u

iist solunum yolu enfeksiyonlariydi.

GBS’de giigsiizliik siklikla
proksimale yayilma o&zelligi gosterir. Bazen glicsiizliik
ayaklarda lokalize kalabilir,
(17). iki MFS hastamiz

hastalarimizda alt ekstremitelerde giigsiizliik saptanmuis,

distalden baslayip

sadece parapleji  gibi

gortilebilir disinda  tiim
bunlarin 15’ine (%51,7) iist ekstremite gligstizliigiiniin de
eslik ettigi goriilmiistii. Cogu hastada DTR alinamaz ya da
azalmistir. Ozellikle saf motor ve aksonal formlarda
refleksler baslangigta normal olabilir, hatta az sayida
vakada artmig alinabilir (3). Derin tendon refleksleri
normal motor yollardan daha ¢ok duyusal yollardaki
uyarilar ile ortaya gikar. Dolayis1 ile AMAN gibi duyusal
tutulumun olmadig1 tablolarda etkilenmeyebilir (18). Bu
hastalardaki normal ya da hiperaktif DTR'nin nedeni tam
olarak agikliga kavusmamis olmakla birlikte, spinal
inhibitdér noronal disfonksiyon sonucu ortaya ¢ikan alt
motor

néronun artmis uyarilabilirligi, kortikospinal

yollarin  fonksiyonel etkilenmesi gibi nedenler o6ne
suriilmiistiir (19). Kortikospinal yollarin etkilenmesi tip 1a
lifleri ile alfa motor noronlar arasindaki sinapslarda
presinaptik inhibisyon yaparak ve terminal 1a liflerinde
aksonal filizlenmeyi arttirarak uyarilabilirligi arttiriyor
olabilir (20). Bizim de 26 hastamizda (%85,7) DTR
almamiyor ya da azalmis iken, biri AMAN, biri AMSAN, 2
hastamizda normaktif, bir AMAN hastamizda ise artmis
olarak bulunmustu. U¢ hasta da literatiir ile uyumlu olarak

aksonal gruptaki hastalardz.

Hastalarin yaklasik yarisinda gesitli derecelerde
fasiyal giligsiizliik ve diger kraniyal sinir etkilenmeleri
Okdiler
degisiklikler, pitozis gibi oftalmoplejik tablolar %20 siklikta

goriliir. motilite  bozukluklari,  pupiller
raporlanmigtir (17). Ulkemizden yapilan calismalarda
kraniyal sinir etkilenmeleri daha diisiik siklikta (%13-29)

bildirilmistir. Yine oftalmopleji daha az (%11) goriilmiistiir



(12, 14, 15). Hastalarimizda kraniyal sinir etkilenmesi %41,4
oraninda saptanmusti. Hastalarimizin  %31’inde (n=9)
oftalmopleji goriilmiistii. Oranlarimizin yiiksekligi, MFS
hastalarmin dahil edilmis olmasi ve sayilarimin gorece
yiiksekligi ile iligkili olabilir. Bulbar ve fasiyal tutulum
%14,8 ve %5,5 siklikta bildirilmisti (15). Bizim oranlarimiz
da bunlara oldukga benzer olarak sirasi ile %13,8 (n=4) ve
%6,9 (n=2) idi.

Erigkin  hastalarin  dortte  birinde  solunum
yetersizligi ve mekanik ventilasyon ihtiyaci goriiliirken
¢ocuklarda bu oran daha diisiiktiir (% 13) (17, 21). Solunum
yetersizligine aksonal formlarda daha sik rastlanmaktadir
(22). Bizim hastalarimizin da dordiinde (%13,8) solunum
yetmezIligi goriilmiis, bunlarin {i¢liniin mekanik ventilator
destegine ihtiyact olmustu. Bu dort hastanin tigli (%75)
aksonal idi. Solunum yetersizligi olmasma ragmen
mekanik ventilator ihtiyaci olmayan hastamiz AMAN
grubundaydi. Tiirkiye Cocuk Norolojisi GBS Calisma
Grubu, %9,7
(demiyelinizanlarda %9,5; aksonallerde %12,7) olarak

bildirmektedir (23).

¢ocuklarda ventilasyon gereksinimini

Hastalarda BOS
olasiliklart dislamak igin yapilmaktadir. Beklenen bulgu

incelemesi genellikle diger
ASD olarak adlandirilan artmis protein diizeyi ile birlikte
normal hiicre sayilaridir (24). Ancak protein diizeyleri ilk
haftada %30-50, %10-30 hastada normal

bulunabilir. (>50 hiicre/ pl) ise

ikinci hafta
Belirgin pleositoz
leptomeningeal maligniteler veya spinal kord veya
koklerin inflamatuvar hastaliklar1 gibi diger patolojilere
isaret edebilir. Hafif pleositoz (10-50 hiicre/ul) ise GBS ile
uyumlu olabilse de enfeksiy6z poliradikiilit gibi alternatif
tanilar da degerlendirilmelidir (9, 10, 25). Yirmi f{ig
hastamizda BOS 6rnegi incelenebilmis, 16’sinda (%69,6)
ASD goriilmiistii. Diger bir deyisle hastalarimizin iigte
birinde ASD saptanmamuisti. ASD saptanan hastalarimizda
BOS orneklerinin daha ge¢ alinmis olmas: etkili olmus

olabilir.

Tipki BOS 6rneklemesi gibi spinal goriintiileme de
GBS tanusinda rutin gerekli bir inceleme degildir ve yine
daha ¢ok diger tanilarin (enfeksiyon, inme, kok basisi,
leptomeningeal malignite gibi) dislanmasi amaci ile
kullanilmaktadir. sinir

Spinal MR goriintiillemede
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koklerinde ve kauda equinada kontrast tutulumunun
goriilmesi GBS tanisi i¢in 6zgiil olmayan ancak duyarl bir
bulgu olarak kabul edilmektedir. Ozellikle hem klinik hem
de elektrofizyolojik degerlendirmenin gii¢ olabildigi
¢ocukluk ¢aginda GBS tanisi icin énemli bir destekleyici
bulgudur (26, 27). Bu bulgu 6zellikle GBS klinigine ¢ok
benzeyen akut flask miyelit tablosunun ayriminda da
kullanilmaktadir. Ancak akut flask miyelitli az sayida
hastada da spinal koklerinde
bulunabilecegi akilda tutulmalidir (28). Spinal MR’da
spinal kok ve kauda equina liflerinde kontrast tutulumu
%95’e varan oranlarda bildirilmistir (29, 30). Ulkemizden
de %57-61 gibi oranlar bildirilmistir (14, 15). Bizim 19

hastamizda

sinir kontrastlanma

spinal goriintiileme yapilmis, yedisinde

(%36,8) kontrastlanma saptanmaist.

Plazmaferez ve IVIg tedavileri esit etkinlikteki
tedavilerdir. Uygulama kolaylig1 ve ulasilabilirligi 6zellikle
¢ocuklarda IVIg tedavisini ilk segenek haline getirmistir.
Tedavi uygulanacaksa en erken dénemde, geri doniigsiiz
sinir  hasarlanmasi  ortaya ¢ikmadan baslanmasi
Onerilmektedir (31). Hastalarimizin tiimii IVIg tedavisi
almis, AIDP grubundan bir hastamizda ise ek olarak
plazmaferez tedavisi gerekmisti. Yine giigsiizliik ile tedavi
baglanmas: arasindaki siire ortanca 4 giin (1-21) olarak
bulunmustu. Bu siire hastalarin  giigsiizliiklerinin
baglangici ile en yiiksek GBS skoruna ulagmalar1 arasindaki
dort giinliik (2-15 giin) siireyle benzerdi. Yani hastalarin
giigstizliiklerinin en fazla oldugu donemlerde tedavilerine
Ulkemiz
basvurudaki GBS skorlar: ortanca 4 (2-5) iken tigiincii ayda
1 (0-2), altinc1 ve on ikinci aylarda 0 (0-1)'dir (23). Bizim

hasta grubumuzda da en yiiksek GBS skoru ortanca 3 (1-5)

baglanmigti. verilerine  gbre  hastalarin

iken en az bir yillik izlemde 0 (0-3) degerlerine gerilemisti.
Hastalarin en diisiik skora ulagsma siireleri ise benzer
sekilde ortanca dort (1-48) ay olmustu. Tekgiil ve ark. en
yiiksek skorlar1 ve taburculuk skorlarini aksonal grupta
daha yiiksek bulmustur (12). Farkli ¢alismalarda AMAN
grubunda prognozun daha kotii oldugu bildirilmistir (4,
32). Calismamizda en yiiksek GBS skoru, taburculuk
skorlari, izlemdeki en diisiik skorlar ve bu skorlara ulasma
siireleri agisindan aksonal ve demiyelinizan gruplar

arasinda fark saptanmadi.
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Cocuklarda iyilesme eriskinlere gore daha hizli ve
daha yiiksek oranda gozlenmekte ancak yine de 6nemli
olabilmektedir.
%85-95
bildirilmektedir (21, 33). Mindr semptom ve bulgular da

uzun doénem sonuglari Literatiirde

cocuklarda iyilesme  oranlari araliginda
goz oniine alindiginda hastalarin {icte birinde nérolojik
defisit (tremor, pozisyon duyusu bozuklugu, fasiyal dipleji
gibi), %65'inde yorgunluk, agr1 gibi rezidiiel sikayetler
(34).

fonksiyonel olarak iyilesmisti. Tremor, kronik yorgunluk,

goriilebilir Hastalarimizdan biri disinda tiimii
agr gibi sikayetler degerlendirildiginde sekiz hastamizin
(%27,6) devam eden sikayetleri mevcuttu. Tekrarlama
siklig1 GBS igin genellikle %2-5 olarak kabul edilmektedir
ancak %10 kadar yiiksek oranlar da bilinmektedir (31, 35,
36). Bizim biri AIDP, digeri MFS iki hastamizda (%6,9)
tablo tekrarlamisti. Tekrarlayan GBS hastalarinda en
onemli ayiric tanilardan biri CIDP’dir. Klinik olarak GBS
hizli bir baslangi¢ gosterir. Semptomlar 2-4 haftada tepe
noktasina ulasirken CIDP’de bu siire iki aydan uzundur.
GBS'de goriillen otonom bozukluklar, kraniyal sinir
tutulumlar belirgin degildir. Tekrarlayan GBS’lerde tam
iyilesme goriiliitken CIDP olgularinda tam diizelme
olmayabilir. Yine iki tablonun ayriminda elektrofizyolojik
kriterler kullanilir. Biz hastalarimizin ayriminda klinik
birlikte The European Federation of
Neurological ~ Societies/Peripheral Society
kilavuzlarmi kullandik (37). Kalitsal CD59 eksikligi de
GBS hastalarinda CIDP ile birlikte
hastalarda erken baslangigh

tekrarlayan periferik noéropatiye Coombs negatif hemolitik

ozellikler ile

Nerve

tekrarlayan

diisiiniilmelidir.  Bu

anemi, tekrarlayan merkezi sinir sistemi infarktlar1 eslik
edebilir (38). CD59 eksikligi olan hastalar sadece néropati
ile basvurabileceginden ve tedavilerinde farkli olarak

eculizumab kullanildigindan o&zellikle infantil dénemde

baslayan tekrarlayan periferik noropati tablosunda
mutlaka diglanmalidur.
Elektrofizyolojik smiflamasmna gore GBS alt

tiplerinin siklig1 bolgesel farkliliklar gostermektedir. Bati
ABD’de AIDP hastalarin = %70-90"1mnin
olustururken Cin ve Hindistan gibi {ilkelerde aksonal
formlar %65-70 siklikta bildirilmektedir (39-41). Ulkemizde
%44-53

araliginda bildirilmis, aksonal formlara Avrupa ve ABD

Avrupa ve

yapilan c¢alismalarda demiyelinizan formlar

oranlarina gore daha sik (%46-56) rastlanmis, bunlarin
AMAN grubu daha (%25,9-42,2)
gorlilmiistiir (12, 14, 15, 23). Bizim hasta grubumuzda da
aksonal formlar ve AMAN alt tipi daha sikt1. Calismalarda

BOS protein diizeylerinin aksonal ve demiyelinizan

icinde de fazla

gruplar arasinda istatistiksel farklilik gostermedigi ancak
demiyelinizanlarda daha yiiksek bulundugu gosterilmistir
(42). Bizim hastalarmizda da istatistiksel fark yoktu ancak
demiyelinizan gruptaki hastalarda bir miktar daha

yliksekti.

Sonug olarak, siklikla kendini smirlayabilen bir
tablo olsa da erken tani ve tedavi agisindan akut flask
giigstizliik ile basvuran hastalarda GBS mutlaka ilk planda
akla gelmelidir. DTR’lerin 6zellikle aksonal tutulumu
olanlarda normal hatta artmis olabilecegi
unutulmamalidir. Yine erken dénemde BOS 6rneklerinde
protein  yiiksekligi saptanamayabilecegi bilinmelidir.
Cocuklarda fonksiyonel iyilesmenin sik oldugu ancak yine
de uzun dénemde hastalarda kronik semptomlarin devam
edebilecegi, bazi hastalarda tekrarlama olasilif1 nedeni ile

uzun stireli izlemleri 6nemlidir.
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