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ÇEV‹R‹YE KATKIDA BULUNANLAR





G‹R‹fi

Tebrikler!. Neurology Board Review: Pearls of Wisdom bilgi hazinenizi gelifltirmek için size yard›mc›
olacakt›r. Temelde Neurology Boardlar›nda ve servis içi imtihanlarda performanslar› art›rmak için
haz›rlanan bu kitap faydal› bilgilerle doludur. Amaç, format, k›s›tl›l›klar› ve kullan›m› ile ilgili
tart›fl›rken birkaç kelime uygun gözüküyor. 

Neurology Board Review birincil olarak çal›flmaya yard›mc› olarak düflünüldü¤ü için soru cevap
format›nda yaz›lm›flt›r. Bu yolla, okuyucular an›nda derecelendirme almaktad›r. Yanl›fl yönlendirici
ve kafa kar›flt›r›c›lar verilmemifltir. Bu sayede do¤ru olmayan parçan›n hatal› bir flekilde
içsellefltirmesi önlenmifl oldu. Sorular kendi içinde"inci" içermektedir, bu sayede cevaplar
güçlendirilmektedir. ‹lave olarak çeflitli formlarda ekler cevaplara eklenebilir, bunlar haf›zay›
güçlendiriciler, görsel ipuçlar›, tekrarlar ve komiklikler olabilir. Soruda gerekmeyen ek bilgiler
cevaplara eklenebilir. Önem verilmeyen, kolayca unutulabilen ama board s›nav›nda gereken
konulara vurgu yerlefltirilmifltir.

Ço¤u sorular›n aç›klama içermeksizin cevaplar› vard›r. Bu durum okumay› kolaylaflt›rm›fl, ö¤renme
h›z›n› art›rm›flt›r. Aç›klamalar daha sonraki sorularda s›kl›kla yer almaktad›r. Cevab› okurken,
okuyucu "Niye böyle" veya "Emin misin?" diye düflünebilir. E¤er böyle bir durum olursa kontrol edin.
Farkl› gerçekleri bilgi da¤arc›¤›nda eritmek kesinlikle çevreleyen konularda daha ileri okumay›
gerektirir. Pasifçe ö¤renilmifl bilgiye göre belli konuda cevap aramak için ö¤renmek daha çok
kal›c›d›r. Bunun avantaj›n› kullan›n. Bu kitab› tercih etti¤iniz el alt›n›zdaki referans kitab› aç›k olarak
kullan›n.

Neurology Board Review'un k›s›tl›l›klar› vard›r. Bilgi kaynaklar› aras›nda birçok karfl›tl›klar bulduk.
Çeflitli referanslar içinden en do¤ru bilgiyi ç›karmak için u¤raflt›k. Baz› konular uyumsuzluklar
içerebilmekte bu durum netli¤i biraz buland›rabilmektedir. Neurology Board Review kompleks
konular› budayarak ve en basit öze indirerek do¤rulu¤u riske etmektedir. Dinamik bilgi taban› ve t›p
klinik prati¤i böyle de¤ildir. Yeni çal›flmalar ve uygulamalar test amaçl› do¤ru cevaplardan zaman
zaman sapma gösterebilmektedir. Bu kitap testte skorunuzu yükseltmek için planlanm›flt›r.
Uygulamada siz en son güvenilir bilgi kaynaklar›na baflvurunuz.

Neurology Board Review kullan›lmak için düzenlenmifltir. Sadece okumak için de¤il. ‹nteraktif bir
testtir. Kapama ka¤›d› kullan›n ve cevaplar› kapat›n, sorular› cevaplamaya çal›fl›n. Size tavsiye
edece¤im metod, sözel, grup çal›flmas›d›r; tercihen yemek veya içki molas› kullan›larak veya
uzat›larak gerçeklefltirilebilir. Bu metodun mekani¤i basittir ve hiç kimse aptal gözükmez. Bir kifli bu
kitab› tutar, cevaplar› kapat›r ve soruyu okur. Herkes, okuyucu dahil olmak üzere; cevab› akl›nda
olanlar, cevab›n› verir. E¤er cevap do¤ruysa di¤er soruya geçilir. E¤er do¤ru de¤ilse, farkl› birisi
kendi cevaplar›n› verir veya cevap okunur. S›kl›kla ilk cevaplamak isteyen ilk sözü al›r. E¤er cevab›
do¤ru de¤ilse, di¤erleri s›rayla cevap verir. Deneyin, e¤leneceksiniz.

Neurology Board Review çeflitli defalar tekrar kullanmak için planlanm›flt›r, bunun için biz ezberlemek
diyoruz. Yorumlar, öneriler ve elefltirilerinize aç›¤›z: Bu sorular› ve cevaplar› gerçeklefltirmek için çok
büyük çaba sarfedildi. Baz› cevaplar sizin tercih edece¤iniz cevaplar olmayabilir. Bunun ço¤u orijinal
kaynaklar aras›ndaki farkl›l›¤a ba¤lanabilir. Buldu¤unuz herhangi bir hata için lütfen bizi
bilgilendirin. Biz devaml› iyilefltirme yapmay› umut ediyoruz ve flekil, organizasyon, içerik, sunum
veya spesifik sorular için önerilere aç›¤›z. Yeni, katk› sa¤layan yazarlar ve yeni referans kitaplar›
yay›nlamakla ilgileniyoruz. Sizlerden haberler bekliyoruz. 

‹yi çal›fl›n ve bol flans! 

M.L&N.L





ÇEV‹R‹ ED‹TÖRLER‹ ÖNSÖZÜ

Sevgili okurlar “Neurology Board Review” kitab›n› Türkçe’ye ve sizlerin hizmetine kazan-
d›rmak bizleri çok mutlu ediyor. Türk Nöroloji Derne¤i’nin Yeterlilik S›nav›na girmek iste-
yenler, doçentlik s›nav›na haz›rlananlar, uzmanl›k s›nav›na girecek asistanlar ve tüm nöro-
loji severler için yararl› olaca¤›n› düflünüyoruz.

Çeviriye katk›da bulunan tüm dostlar›n emekleri, sab›rlar› ve özenli çal›flmalar› her türlü
takdirin üstündedir. Bu gerçe¤i ak›lda tutarak bu katk›lar› için teflekkür ediyor, çevirinin eli-
nize ulaflmas›ndaki desteklerinden dolay› Günefl T›p Kitabevleri çal›flanlar›ndan Nuran Ka-
racan Han›m’›n baflar›lar›n›n devam›n› diliyoruz. 

Umulan amaca hizmet etmesi dile¤iyle.

Doç. Dr. Levent E. ‹nan
Doç. Dr. Gülnihal Kutlu
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❍ Elektrik devresi benzeri zar›n bileflenleri nelerdir?

Hücre zar› sitoplazmay› dünyan›n geri kalan›ndan ay›r›r. Ayr›ca belirli yüklü iyonlar› içeride di¤erlerini ise
d›flar›da tutar. Zarlar voltaj uyar›m› veya nöral iletici ile aç›labilen iyon kanallar› içerir. ‹yon kanallar›, iyo-
nik ak›m›n seçici ileticileri olduklar›ndan rezistans gibi davran›rlar. Elektriksel ak›mlara benzer flekilde iyo-
nik ak›mlar her zaman tam bir devrede akarlar. ‹nce olmas›ndan ve yüklü partikülleri ay›rma konusunda iyi
olmas›ndan dolay› zar lipid katmanlar› kondansatöre benzer flekilde davran›r. Zar üzerinden iyonlar›n da¤›-
t›lmas› iyonlar› akmaya zorlayan bir güdü yaratan bir pil gibi davranan zar arac›l› potansiyel oluflturur. 

❍ ‹yonlar zar üzerinden nas›l da¤›t›l›yor?

‹yonlar elektriksel ve kimyasal e¤imlerine göre da¤›t›l›r. Bir di¤erini itmek e¤iliminde olan elektriksel yük-
ler birikene kadar yüksekten düflük konsantrasyon alanlar›na do¤ru kimyasal e¤im onlar› tafl›r ve zar üze-
rinde aksi yöne do¤ru kimyasal e¤imi dengeleyen voltaj e¤imine neden olur. Bu nokta denge potansiyelidir. 

❍ Bir iyon için denge potansiyelini ne belirler?

Denge potansiyeli zar›n iç ve d›fl taraf›nda bulunan iyonun miktar› taraf›ndan belirlenir ve Nernst denklemi
kullan›larak hesapla.n›r:

Eiyon = RT/ZF* log ([‹yon]d›fl/[‹yon]iç) = -58 mV* log ([‹yon]d›fl/[‹yon]iç), Eiyon denge potansiyeli oldu-
¤unda RT/F sabit grubudur ve Z iyonun yüküdür. 
Potasyum için denge potansiyeli oldukça negatiftir (nöronlarda yaklafl›k -80 mV, kas hücrelerinde -90 mV)
çünkü hücre içinde d›fl›na göre çok fazla potasyum bulunur. Z›t olarak da hücre d›fl›ndaki konsantrasyon-
lar› içeriye göre oldukça yüksek olan sodyum ve kalsiyum için potansiyel belirgin olarak pozitiftir. Potas-
yum konsantrasyonunda on kat de¤ifliklik olmas› için Nernst denkleminde zar potansiyeli 58 mV olarak he-
saplan›r. 

❍ Hücrenin zar istirahat potansiyelini ne belirler?

Zar potansiyeli belirli iyonlara karfl› ba¤›l geçirgenlik (iletkenlik) ile belirlenir. Nöron ve kas hücrelerinin
ço¤u potasyum ve klore karfl› yüksek geçirgenli¤e sodyum ve kalsiyuma karfl› ise düflük iletkenli¤e sahiptir.
Bu nedenle birçok nöron ve kas hücresi yaklafl›k -70 mV civar›nda bir istirahat zar potansiyeline sahiptir.
Aktif Na+/K+ tafl›y›c›s› (ATP’ye gereksinim duyarlar) zar istirahat potansiyeline çok az düzeyde etki eder an-
cak sodyum ve potasyumun iyonik da¤›l›m›n› sa¤lamaya devam eder. Zar potansiyelinin daha negatif oldu-
¤u hücreler hiperpolarize olarak adland›r›l›r; bunlar dan daha az negatif veya pozitif zar potansiyeli olanlar
depolarizedir. 

❍ Ohm kanunu nedir?

Ohm kanunu V = IR (voltaj eflittir ak›m çarp› direnç) anlam›na gelir. Veya iletkenlik (g) direncin tersi oldu-
¤undan V = I/g olarak ifade edilir. Ak›m pozitif iyonlar›n ak›fl› olarak tan›mlan›r bu yüzden sodyum iyonla-
r›n›n hücre içine ak›m› ve klor iyonlar›n›n hücre d›fl›na ak›m› her ikisi birden iç ak›m olarak hesap edilecek-
tir. 
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❍ Ohm kanunun nöronlarla ne iliflkisi vard›r?

Birçok. Ohm kanunu size iyon kanal› aç›ld›¤›nda ne olaca¤›n› anlaman›za yard›m eder. Voltaj veya nöral ile-
tici ba¤›ml› iyon kanallar› aç›ld›¤›nda bu kanallardan geçen ak›m (I) aç›lm›fl kanal›n iletkenli¤i ve bu iyo-
nun itici gücünün bir sonucudur. ‹tici güç zar potansiyeli (Em) ile iyon için denge potansiyeli aras›ndaki
farkt›r, Eiyon: I = giyon*(Em – Eiyon).

❍ Zar boyunca ilerlerken ak›mlara ne olur?

Zar›n direnç ve çekim gösteren bileflenleri (iyon kanallar› ve lipit katmanlar›) RC devresi olufltururlar. Bir
RC devresi filtre gibi davran›r ve üssel olarak ak›m amplitüdünü zay›flat›r. Bu k›sa mesafelere iletilmifl elek-
trotonik (pasif) ak›m›n yay›l›m›n› s›n›rlar. Pasif olarak iletilen potansiyellerin amplitüdleri de¤iflkendir. 

❍ Aksiyon potansiyeli nedir? 

Aksiyon potansiyeli voltaj kap›l› iyon kanallar›n›n aktivasyonu sonucu oluflan akson veya kas hücresi bo-
yunca yay›lan kendini idame ettiren depolarizasyondur. Nöron veya kas hücresi efli¤i geçip depolarize olun-
ca yeterli miktarda iyon kanal› aç›l›r pozitif iyonlar›n içe ak›fl› zar›n bitiflik alanlar›n› depolarize eder, potan-
siyelin yay›l›m›na neden olur. Bunlar eflik geçilince “ya hep ya hiç” fleklindedir, aksiyon potansiyelinin bü-
yüklü¤ü zar boyunca yay›l›rken de¤iflmez. 

❍ Aksiyon potansiyelinin iyonik bileflenleri nelerdir? 

Birçok aksiyon potansiyelinin içe ak›fl› genellikle sodyum iyon iledir, bu yaklafl›k +50 mV civar›nda sodyum
denge potansiyeline kadar hücreyi depolarize eder. Sodyum kanallar› kapanmadan (inakitve olmadan) he-
men önce birkaç milisaniye aç›l›r bu aksiyon potansiyeline diken biçimindeki görünümünü verir. Zar depo-
larizasyonu ayr›ca zar depolarize oldu¤u sürece aç›k kalan voltaj kap›l› potasyum kanallar›n› da açar; potas-
yum iyonlar› d›flar› akar ve hücre repolarize olur. Potasyum ak›m› sodyum kanallar›n›n kapanmas›ndan son-
ra da devam eder ki bu hiperpolarizasyon sonras›na (potasyum için denge potansiyeli istirahat zar potansi-
yelinden hafifçe daha negatif oldu¤undan) neden olur. ‹çe ak›m bilefleni bazen sodyum iyonlar› yerine kal-
siyum iyonlar›nca (özellikle kas hücreleri ve dentritlerde) oluflturulur. Kalsiyum kanallar› sodyum kanalla-
r› kadar h›zl› inaktive olmaz böylece kalsiyum aksiyon potansiyelleri sodyum aksiyon potansiyellerinden
yüzlerce milisaniyeye varana dek daha uzun sürer. 

❍ Aksiyon potansiyelin hangi ilaçlar etkiler?

Sodyum kanallar› üzerine etkiyen ilaçlar aksiyon potansiyelini etkilerler. Sodyum kanallar› antiepileptik
ilaçlar›n (fenitoin, karbamezapin, valproik asit, lamotrijin, topiramat), kardiyak antiaritmiklerin ve lokal
anesteziklerin (lidokain) hedefidir. Bu ajanlar depolarize hücredeki repetetif aksiyon potansiyellerini bloke
ederler. Bu ajanlar›n toksik etkileri diplopi (çift görme), ataksi (koordinasyon zay›fl›¤›) ve laterjiyi içerir.
Kirpi bal›¤› kaynakl› tetrodotoksin ve tek hücreli, çift kamç›l› deniz organizmas› toksini olan saxitoksin de
sodyum kanallar›n› zehirler ve paralizi ve ölüme neden olabilir.

❍ Kalsiyum kanallar›n›n bafll›ca s›n›flar› nelerdir? 

Kalsiyum kanallar› yüksek voltajla aktive (L,N,P/Q vb) ve düflük voltajla aktive (T tip) kanallar› kapsar. Bu
tipler onlar›n biyofiziksel özellikleri ve toksin duyarl›l›klar›na göre bölümlendirilir. Kalsiyum kanallar› üze-
rine etkiyen ilaçlar dihihropiridin antihipertansifleri nifedipin, verapamil ve diltiazemdir. Nimodipin suba-
raknoid kanama sonras› serebrovasküler spazm› önlemek için kullan›lan bir kalsiyum kanal bloke edicidir.
Jeneralize absans epilepside antikonvülzan olarak kullan›lan etosüksimit düflük voltajla aktive olan (T tipi)
kalsiyum kanallar›n› bask›lar. 

❍ Voltaj kap›l› kanallardaki mutasyonlar›n neden olduklar› hastal›klar nelerdir?
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❍ Mental durum muayenesinin bileflenleri nelerdir? 

Dikkat, bellek, oryantasyon, dil, hesaplama, vizyospasyal beceriler, praksis, tan›ma yetene¤i, frontal (yürü-
tücü) ifllevler, duygu durum ve duygulan›m, düflünsel ifllemler ve kavray›fl yetene¤i.

❍ Sol elli bireylerin yüzde kaç› sol yar› kürede dil bask›nl›¤›na sahiptir? 

%70 (%15’inde sa¤ yar› küre bask›nl›¤› ve %15’inde bilateral temsil ile). Sa¤ elliler aras›nda %99 sol yar› kü-
re bask›nd›r. 

❍ Akut konfüzyonel durum önce hangi katmanda oryantasyon bozuklu¤u yapar?

Zaman. Oryantasyon bozuklu¤u yer ile devam eder ancak kifliye/kendine oryantasyonunun bozuklu¤u en-
derdir ve psikojenik amneziyi düflündürür.

❍ “Dikkat” hangi iki farkl› yolla tan›mlanabilir?

1. Dikkat seviyesi (uyan›kl›k ve tetikte olman›n genel seviyesi). 
2. Vizospasyal dünyadan veya dünyaya tek tarafl› yönlenmifl dikkat. Bu karfl› taraftaki yar› kürenin ifllevi-

dir; zedelenme ihmal sendromu ile sonuçlan›r. Vizospasyal alg› daha çok sa¤ yar› küre taraf›ndan üstle-
nildi¤inden ihmal sendromu sa¤ yar› küre zedelenmelerinde daha kolay gösterilebilir. 

❍ Tek tarafl› ihmalin en duyarl› göstergesi nedir?

‹ki tarafl› simultan uyar›n›n sönmesi. 

❍ Bellek nas›l alt bölümlere ayr›l›r?

1. Sözel vs. Sözel olmayan.
2. Semantik (genel bilgi) vs. Epizodik (zaman veya yere özgül olaylar).
3. Aç›k (bilinçli fark›ndal›¤› içerir) vs. Örtük.
4. Yöntemsel (görev ö¤renme) vs. Aç›klay›c› (durum ö¤renme).
5. Geriye do¤ru (hastal›k veya kazadan öncesine ait olaylara dair) vs. ‹leriye do¤ru (hastal›k veya kazadan

sonras›na ait olaylara dair).
6. Anl›k vs. K›sa süreli vs. Uzun süreli

❍ Erken dönem Alzheimer hastal›¤›nda hangi bellek tipleri etkilenir?

Epizodik, aç›k, aç›klay›c› ve k›sa süreli bellek.

❍ Apraksi ve etyolojisini tan›mlay›n›z.

Apraksi, dikkat, dil, kooperasyon, güç, duyu veya koordinasyon eksikli¤ine ba¤l› olmayan yap›lmas› istenen
kompleks motor görevi yerine getirememedir. Görev spontan yap›labiliyor olabilir. Apraksi genellikle bas-
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k›n yar› kürenin asosiasyon alanlar›n›n zedelenmelerinde görülür. Apraksi vücut bölümü (oral apraksi) ve-
ya istenen görev (yürüyüfl apraksisi) ile de tan›mlanabilir. 

❍ Praksis nas›l test edilir?

Hastadan yaln›zca yapmas› söylenerek (en zoru), muayeneyi yapan› taklit ederek veya gerçek bir nesne kul-
lan›m› ile (en kolay›) bir kibriti söndürmesi veya saç›n› taramas› gibi bir görevi yapmas› istenir ve perfor-
mans› izlenir. Nesneli (bir obje veya eflyay› içeren), distal ekstremite pozisyonlar›, örne¤in çekiç vurma, nes-
nesiz, proksimal ekstremite pozisyonlar›ndan, örne¤in e¤ilerek selam vermekten daha zordur. 

❍ Do¤ru görevin yerine yanl›fl görevin yap›ld›¤› apraksi terimi nedir (çekiçle dövme yerine testere ile
kesme)?

Parapraksi.

❍ Agnozi nedir?

Agnozi elemental alg›n›n korunmas›na karfl›n kompleks duyusal uyar›n›n tan›namamas›d›r. Kesin yetersiz-
li¤i göstermek için daha özgül terimler kullan›l›r. 

❍ Prosopagnozi nedir?

Görmenin sa¤lam olmas›na karfl›n tan›d›k yüzleri tan›yamama fleklindeki görsel agnozidir. 

❍ Prosopagnozide hasar nerededir?

Bask›n olmayan meziyal oksipitotemporal lobun tek tarafl› zedelenmelerinde oluflabilir ancak genellikle iki
tarafl› oksipitotemporal zedelenmelerde görülür. 

❍ Saf kelime sa¤›rl›¤› ve yerleflimi nerededir?

‹flitsel sözel agnozi bask›n yar› kürede temporal lobun iflitsel asosiyasyon korteksindeki (veya bitemporal ze-
delenmelerdeki) bir zedelenmenin sonucudur. ‹flitmenin normal olmas›na karfl›n konuflulan kelimeler anla-
fl›lamaz. Okunulan› kavrama normaldir. 

❍ Bireyin kayb›ndan habersiz olmas›n› tan›mlamak için hangi terim kullan›l›r? 

Anosognozi.

❍ Atopognozi, astereognozi, agrafestezi ve otopagnoziyi tan›mlay›n›z.

Atopognozi: dokunmay› lokalize edememe.
Astereognozi: nesneyi elle veya dokunarak tan›yamama.
Agrafestezi: ele yaz›lan bir rakam ya da harfi tan›mlayamama.
Otopagnozi: vücut bölümlerini tan›yamama (örn., parmak agnozisi).

❍ Bireyin vücudunu alg›lama bozuklu¤unu tan›mlayan terimler nedir? 

Yar›-ihmal (hemiasomatognozi): bireyin vücudunun yar›s›n›n fark›nda olmamas›.
Makro-veya mikrosomatognozi: bir vücut parças›n›n normal olmayan flekilde büyük ya da küçük alg›lanmas›
Otoskopi: birisini çift görme, bir “beden d›fl›” deneyimi.

❍ Dizartri ve afazi aras›ndaki fark nedir?

Dizartri bir konuflma bozuklu¤udur (bir motor ifllev); afazi lisan bozuklu¤udur (yüksek kortikal ifllev).
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❍ Akut iskemik inme tedavisinde t-PA’n›n etkinli¤i NINDS t-PA çal›flmas› ile gösterilmifltir. Tedavi
için zaman aral›¤› penceresi nedir?

‹zin verilen maksimum zaman aral›¤› semptomlar›n bafllang›c›ndan sonraki 3 saatte tedavidir. 

❍ t-PA uygulamas› için gerekli olan labaratuvar çal›flmalar› nelerdir?

Kontrasts›z beyin BT, tam kan say›m›, platelet say›m› ve glukoz. Hastan›n yak›n zamanda heparin veya war-
farin al›m› veya koagülapatisi oldu¤u biliniyor veya flüpheleniliyorsa ayr›ca PT ve PTT de gereklidir.

❍ Daha önce sa¤l›kl› olan 63 yafl›nda erkek hasta sabah 6:00’da kalk›yor ve sol kol ve baca¤›nda
kuvvetsizlik ve yürüme güçlü¤ünü fark ediyor. Hasta saat 7:00’da hastaneye ulafl›yor ve BT tetkiki
acilen yap›l›yor, sonuçlar› normal ç›k›yor. Hastaya ne kadar doz t-PA uygulanmal›d›r?

Hiçbiri. Kiflinin en son normal oldu¤u saatte inme geçirdi¤i varsay›lmal›d›r yani uyumaya gitti¤i saatte.
Trombolitik tedavi 3 saatin üstündeki inmelerde kontrendikedir.

❍ Trombolitik tedavi alan akut inme hastalar›nda kan bas›nc› parametreleri ne olmal›d›r?

SKB 180 mmHg’dan büyük olmamal› ve DKB’da 110 mmHg’dan büyük olmamal›d›r. Hipertansiyon hemo-
rajiye dönüflme riskini artt›r›r.

❍ NINDS çal›flmas›nda t-PA alan hastalarda semptomatik intraserebral kanama riski nedir?

%6. Fatal hemoraji riski %3.

❍ t-PA tedavisinin 3 ayl›k mortalitesi nedir?

t-PA alan hastalarda 3 ayl›k mortalite %17’dir bu oran konvansiyonel tedavi alan hastalarda %21’dir.

❍ Semptomatik hastalarda karotis endarterektomi için stenoz derecesi nedir?

≥%70. The North American Symptomatic Carotid Endarterectomy çal›flmas› (NASCET) karotis stenozu %70
veya daha fazla olan hastalarda endarterektominin yararl› oldu¤unu gösterdi. Son sonuçlar›n kohortunda
%30-70 semptomatik stenozu olan hastalarla ilgili net bir yorum yap›lmam›flt›r.

❍ Karotis endarterektomide yarar düflük perioperatif komplikasyonlar ile iliflkilendirilmifltir. The
North American Symptomatic Carotid Endarterectomy çal›flmas› nda (NASCET) perioperatif inme ve-
ya ölüm insidans› nedir?

%6.
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❍ The Asymptomatic Carotid Artery Surgery (ACAS) çal›flmas› %60’dan fazla karotis stenozu olan
asemptomatik hastalarda karotis endarterektominin istatistiksel anlaml› yarar›n› gösterdi. ACAS ve
semptomatik carotis cerrahi çal›flmas›n›n sonuçlar› aras›ndaki ana fark ne idi?

Asemptomatik hastalarda semptomatik hastalara göre inme riski çok daha düflüktü; böylece, asl›nda karotis
endarterektomide kesin risk azalmas› daha azd›r. 

❍ ‹nmede tek en önemli de¤ifltirilebilir risk faktörü nedir?

Hipertansiyon.

❍ Amerika Birleflik Devletleri’nde inme riskinin en fazla oldu¤u bölge neresidir?

Amerika Birleflik Devletleri’nin güneydo¤usu ki buras› “inme kemeri” olarak bilinir.

❍ Plasma homosistein seviyesini yükselten üç vitamin eksikli¤inin ad›.

Folat, B6 ve B12.

❍ Yeni gözlemsel çal›flmalara göre, postmenopozal östrojen yerine koyma tedavilerinin inme riski-
ne etkisi nedir?

Östrojen yerine koyma tedavileri azalm›fl inme insidans› efllik eder. 

❍ Genel popülasyonda patent foramen ovale prevalans› nedir?

Yaklafl›k %15. Kriptojenik iskemik inmeli hastalarda patent foramen ovale prevalans› yaklafl›k %50.

❍ Patent foramen ovale ile hangi efl zamanl› kardiak anormallik inme riskini artt›r›r?

Atrial septal anevrizma.

❍ Aortik ark ateromu inme için ba¤›ms›z risk faktörüdür. Hangi özellikler özellikle riski artt›r›r?

Plak kal›nl›¤› 4 mm veya bundan daha büyükse. 

❍ Konjenital berry anevrizmalar›n›n en s›k izlendi¤i bölge neresidir?

Anterior communican arter.

❍ Subaraknoid hemoraji sonras› beyin omurilik s›v›s›nda ksantokrominin en fazla oldu¤u zaman
nedir?

48 saat.

❍ fiunlardan hangisi klasik Wallenberg sendromunun bulgular›n›n bir parças› de¤ildir: nistagmus,
Horner sendromu, kontrlateral hemiparezi, ipsilateral ataksi, kontrlateral a¤r› ve ›s› duyusunun kayb›. 

Hemiparezi.
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❍ Kardiak arrest sonras› resusitasyon ve global serebral iskemi sonras› hangi kognitif bozukluk ge-
liflebilir?

Amnestik sendrom. Ciddi antegrad amnezi ve de¤iflik derecelerde retrograd haf›za kayb› geliflir yak›n ve
uzak bellek kayb› iledir, Korsakoff Psikozuna benzer. ‹lgisizlik ve konfobulasyonla ortaya ç›kabilir.

❍ Serebral iskemiye ba¤l› koma düzelmeden sonra ekstremitelerde flok benzeri asenkron hareket-
ler olur. Bu jerkler ›fl›k, ses ve harekete bafllang›çta ortaya ç›kabilir. Tan›n›z nedir?

Aksiyon myoklonusu spontan ortaya ç›kmaktansa stimulusla aktive olur. Bu tip myoklonusun 5-HT, klono-
zepam ve valproik asidle k›smen kontrole edilebildi¤i bildirilmifltir. 

❍ Kardiak arrest sonras› baflar›l› bir resusitasyon ile yafll›larda bilgisayarl› tomografide unilateral
s›n›rbölge infarktlar› görülür. Etyoloji?

Dolafl›m arresti sonras›, serebral korteks genellikle bilateral olarak etkilenir fakat tek tarafl› karotis stenozu
mevcutsa tek tarafl› etkilenme olabilir.

❍ Serebrovasküler olay› takiben komatöz hastalarda ekstremitelerde stimulus ile etkilenmeyen je-
neralize tekrarlay›c› hareketler olur. Tan›n›z?

Nöbet. ‹nmeyi takiben nöbetler jeneralize veya fokal olabilir. Ortaya ç›k›fl› sadece göz k›rp›flt›rma veya cid-
di ekstremitelerde klonik hareketler olur. Fokal nöbetler fokal kortikal lezyonlar› düflündürür fakat hipog-
lisemi, hiperosmolarite ve baz› ilaç intoksikasyonlar›na ba¤l› olabilir (öne¤in aminophyline ve trisiklik an-
tidepresanlar). 

❍ Komotöz hastalardaki tafl bebek bulgusunun anlam› nedir?

Kortikal etkiler sa¤lam beyinsap› ile bask›land›¤› zaman hastalarda tafl bebek bulgusu (okulosefalik refleks)
ortaya ç›kabilir. Tafl bebek bulgusu boyun yap›lar›ndaki proprioseptif liflerin, vestibuler nukleusun, 3., 4. ve
6. kranial sinir nukleuslar›n›n sa¤lam oldu¤una iflaret eder. Beyinsap›n›n unilateral lezyonunda lezyon tara-
f›nda tafl bebek cevab› elimine edilir. Tafl bebek bulgusunun olmad›¤› komatöz hastalarda buzlu su ile kalo-
rik test (okulovestibuler yan›t) mutlaka gereklidir. Baz› hastalarda, tafl bebek yan›t› güçlü bir uyaran sebebi
ile buzlu su kalorik testi bafllang›c›nda al›namayabilir.

❍ Gözlerde yukar› ve afla¤›ya deviasyonun klinik önemi nedir?

Gözlerde zorlu afla¤› bak›fl talamik hemoraji veya pineal tümörde oldu¤u gibi tektal bas›n›n karakteristik
bulgusudur. Fakat, anoksik koma ve metabolik ensefalopatilerde de olabilir. Anoksik komas› olan hastalar-
da geçici iki tip afla¤› bak›fl bildirilmifltir. Oküler bobbing gözlerin spontan afla¤› bak›fl deviasyonu ve h›zl›
yukar› bak›fl hareketi ile karekterizedir. Genellikle pons lezyonuna ba¤l› bozulmufl laterale bak›flla birlikte-
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dir. Buna karfl›n okuler dipping yayg›n beyin anoksisi sonras› yavafl afla¤› bak›fl› takiben h›zl› yukar› bak›fl
hareketidir. Yukar› bak›fl nonkonvulzif epileptik aktiviteye iflaret edebilir. 

❍ Global serebral iskemiyi takiben ortaya ç›kan gezici göz hareketlerinin anlam› nedir?

Spontan, gezici, horizontal göz hareketleri komatöz hastalarda ortabeyin ve pontin tegmentumun sa¤lam ol-
du¤una iflaret eder. Frontal ve oksipital serebral korteksin korundu¤u anlam›na gelmez.

❍ Metabolik-anoksik ensefalopatiyi takiben EEG’nin prognozla iliflkili anlam› nedir?

EEG’de 5 kademeli ciddiyet tan›mlanabilir:

Derece I: normal α ile bazen θ-δ aktivitesi 
Derece II: θ-δ aktivitesi ile yer yer normal α aktivitesi
Derece III: normal α aktivitesinin olmad›¤› belirgin θ-δ aktivitesi
Derece IV: α koma aktivitesi ile düflük voltajl› δ aktivitesi
Derece V: izoelektrik

Derece I iyi prognozla iliflkilidir, derece II ve III için tahmin edilebilir bir prognoz söylenemez ve derece IV
ve V ise kötü prognoza efllik eder.

❍ Hangi hastalarda yayg›n serebral iskemiyi takiben intrakranial bas›nç ölçümü (ICP) faydal›d›r?

Genç eriflkin ve çocuklardaki suda bo¤ulma sonras›nda, Artm›fl ICP’›n aktif tedavisinde direk ICP monito-
rizasyonu iyi sonlanmaya yard›mc› olabilir.

❍ Koman›n bafllang›c›nda hastalarda ne tip klinik bilgiler iyi ve kötü prognoz aç›s›ndan yard›mc›
olabilir?

Beyinsap› seviyesinde veya multifokal flekilde olan beyin disfonksiyonuna iliflkin deliller a¤›r prognoz ile ilifl-
kilidir. Bafllang›ç muayenesinde beyinsap› fonksiyon kayb› olmayan hastalar (reaktif pupiller ve motor ya-
n›tlar) ve spontan aray›c› göz hareketleri olan hastalar›n iyileflme flanslar› en yüksektir. 

❍ Gözleri kapal›, a¤r›l› uyaran yan›t› olmayan ve flask kas tonusu olan hastada tan›n›z nedir?

Koma. Komada ekstarnal uyar›ya fiziksel yan›t yoktur. Konuflma yoktur ve a¤r›l› uyaran yan›t› yoktur.

❍ Gözleri kapal› hasta fakat fliddetli a¤r›l› uyaran ile uyanabilen hastada tan›n›z nedir?

Stupor. Stupor derin uyku durumu veya sadece fliddetli veya tekrarlay›c› uyaranlarla uyanabilme durumu-
dur. Stimulus kesildi¤i zaman kifli yan›ts›z duruma tekrar döner.

❍ Akut ajite, korkulu, irritabl ve halüsine bir hasta. Bu bilinç durumu nedir?

Deliryum. Deliryum akut bafllang›çl›d›r ve mental dalgalanmalar ajitasyon ve letarji aras›nda gidip gelir. Ay-
r›ca, tremor, myoklonus ve asteriksis gibi motor bulgularla presente olabilir. Baz› hastalar›n davran›fllar›nda
her zaman bulunduklar› yerde çevre ile iliflkilerini tamamen koparma durumu olur. Deliryum s›kl›kla hi-
poksik hasar, sepsis, üremik ensefalopati ve ilaç intoksikasyonu ile bulunur. 
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❍ Multipl skleroz (MS) için en duyarl› yard›mc› test hangisidir?

MRI (%95’den fazla).

❍ MS için ikinci en duyarl› yard›mc› test hangisidir?

Oligoklonal band (OKB) (%90-95).

❍ Uyar›lm›fl potansiyellerin MS’daki yeri nedir?

Tan› zorlu¤u olan vakalardaki subklinik anormalliklerin araflt›r›lmas›nda yararl› olabilir. Ortalama duyarl›-
l›klar flu flekildedir: VEP (%85), SSEP (%75), BAER (%65).

❍ MS plaklar›n›n tipik MRI özellikleri nelerdir?

T1 de izo-hipo intens, proton a¤›rl›kl› ve T2 de hiperintens.

❍ MS ile benzer özellikler gösterebilen di¤er durumlar nelerdir?

‹skemi (küçük damar hastal›¤›), romatolojik hastal›klar (SLE ve di¤er..) sarkoidoz, postinfeksiyöz ya da post
vaksinal ensefalomyelitis (ADEM).

❍ “Dawson parmaklar›” nedir?

Plaklar›n, ventrikülden sentrum semiovaleye, derin beyaz cevher medullar venlerini izler flekilde perivenü-
ler genifllemesidir. Bu parmaklar, beynin uzun aks›na dikey yerleflimli olduklar› için en iyi sagital kesitlerde
görülürler.

❍ Gadolinyum infüzyonu MS de nas›l yard›mc› olur?

Pla¤›n aktif döneminde(akut ekzaserbasyon) solid ya da halka (ring) fleklinde kontrastlanma görülebilir.

❍ MS’daki tipik BOS bulgular›n› tarifleyiniz.

Genel olarak normal, s›kl›kla hücre say›s› normal, albümin normal ve immünglobulin (OKB kayna¤›) art-
m›flt›r.

❍ Non-MS hastalarda OKB hangi s›kl›kla görülür?

Yaklafl›k %7.

63

KONNEKT‹F DOKU, ‹NFLAMATUAR VE
DEMYEL‹N‹ZAN HASTALIKLAR

Deric M. Park, M.D.
Anthony T. Reder, M.D.

Çeviri: Dr. Ufuk Ergün



❍ OKB baflka hangi durumlarda görülebilir?

SSPE (subakut sklerozan panensefalit), SLE (sistemik lupus eritematosis), SSS rubellas›, kronik menenjit,
nörosfiliz ve strok’u da içeren di¤er birçok durumlarda görülebilir.

❍ MS tan›s› nas›l konulur?

Klinikte dalgalanma öyküsü (lokalize SSS disfonksiyon episodlar›) ve multipl lezyonlarala uyumlu olan (fark-
l› zamanlarda ve farkl› lokalizasyonlarda) muayene bulgular›. Tan›, daha ileri çal›flmalarla desteklenebilir.

❍ SSS myelininin periferik sinir sistemindekinden fark› nas›ld›r?

1. Periferik myelin, Schwan hücresi taraf›ndan üretilir, major proteini P0’d›r.
2. Santral myelin, oligodendrositlerce üretilir, major proteini proteolipiddir.

❍ MS’da kognisyon hangi s›kl›kla etkilenir?

Belirgin demans %5’den az görülmesine ra¤men, hastalar›n %50’de, dikkatli nöropsikiyatrik de¤erlendirme-
ler subkortikal tipte kognitif y›k›ma iflaret eder.

❍ MS popülasyonunda hangi psikiyatrik bozukluk s›kl›kla gözlenir?

Depresyon.

❍ MS popülasyonunda epilepsi daha fazla m›d›r?

Evet, yaklafl›k %3-5 (genel popülasyonun yaklafl›k iki kat›) görülür.

❍ MS’daki en s›k görme defekti hangisidir?

Unilateral optik nöritis (ON).

❍ ON nedir?

Optik sinirin demyelinizasyona giden inflamasyonudur. E¤er süreç retrobulber ise disk bafllang›çta normal
görülebilir.

❍ MS’da bilateral simültane ON olur mu?

Yaln›zca nadiren. Görme bozuklu¤unun; Leber’in herediter optik nöropatisi, Devic nöromyelitis optika, me-
tanol toksitesi gibi di¤er nedenleri de¤erlendirilmelidir.

❍ ON’in tipik semptomlar› nelerdir?

Göz hareketleriyle artan göz a¤r›s› ve refraksiyonla düzeltilemeyen ilerleyici görme bulan›kl›¤›. 

❍ Rekürrren ON episodlar› hangi duruma neden olabilir?

Optik atrofi, özellikle temporal siliklik ve afferent pupiller defekt (APD).

❍ Uhtoff fenomeni nedir?

Vücut ›s›s› artt›¤›nda görme keskinli¤inin kompromize olmas›.
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❍ Multipl sklerozdan (MS) hangi yafl grubu ve hangi cinsiyet en çok etkilenir?

25-30 (ort 29) yafl, kad›nlarda erkeklere göre 2/1 oran›ndad›r.

❍ MS’in ›rksal ve co¤rafik da¤›l›m› var m›d›r?

Evet. Beyazlar daha çok, zenci ve Asya kökenliler ise daha az etkilenirler. 40 derece güney ve 40 derece ku-
zey enlemleri aras›nda yaflayan insanlar daha az etkilenirler.

❍ MS’de herhangi bir psikiyatrik semptom görülür mü?

Evet, vakalar›n yaklafl›k %50’de; irritabileteden çok depresyon, mood düflüklü¤ü, anksiyete ve konsantras-
yon güçlü¤ü olur. Daha az s›kl›kla konfüzyon ve psikoz olabilir.

❍ MS, kognisyonu etkiler mi?

Evet, vakalar›n %60’a yak›n k›sm›nda ço¤unlukla k›sa süreli haf›za, yönetici ifllevler, dikkat ve ifllem h›z›n-
da defisitler görülürken, belirgin demans %5’den az›nda görülür.

❍ MS hastalar›nda nöbet, genel popülasyona göre daha s›k görülür mü?

Evet, MS hastalar›nda %3, genel poülasyonda %1.

❍ Hangi kranyal sinir disfonksiyonlar› MS’de daha s›k görülür?

Optik nöritis (ON), en s›k görülür, genellikle unilateral ve a¤r›l›d›r. Unilateral INO (MLF lezyonu) ve eks-
traokuler kaslar (-azalan s›rayla-), 6, 3 ve 4 tutulur.

❍ ‹nternükleer oftalmopleji (INO) nedir?

Pons ya da orta beyindeki bir medial longitudinal fasikulus (MLF) lezyonu, INO’ya neden olur. Bu durum-
da ipsilateral gözde adduksiyon bozuklu¤u ve kontrlateral gözde abduksiyon nistagmusu olur.

❍ Uhthoff fenomeni nedir?

Klasik olarak; vücut ›s›s›nda art›fl oldu¤unda görme keskinli¤inin azalmas› fleklinde tan›mlan›r. Bu tan›m
flimdi s›kl›kla, MS’li bir kiflide, vücut ›s›s› art›fl›na ba¤l› herhangi bir nörolojik defisitin agreve olmas› duru-
munda kullan›lmaktad›r.

❍ Marcus Gunn pupili nedir?
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Afferent pupiller defektte (APD); etkilenmifl göze parlak bir ›fl›k tutuldu¤unda tembel bir konstruksiyon
olur. Ama ›fl›k, normal gözden etkilenmifl göze do¤ru sal›n›m yaparsa, anormal gözden beyne do¤ru daha az
›fl›k geldi¤i için pupiller bilateral dilate olur. Bu durum, optik sinir disfonksiyonunun bir bulgusudur.

❍ MS’de etkilenen di¤er kranyal sinirler hangileridir?

Fasiyal sinir (myokimi, hemifasyal spazm). Vertigo (hastalar›n %30-50’de).

❍ MS’de di¤er duyusal tutulumlar nelerdir?

Vibrasyon ve pozisyon duyular›
Yamal› duyu bozuklu¤u olan alanlar
Bilateral duyu seviyesi
Özellikle servikal dermatomlarda unilateral batma hissi

❍ MS’in en s›k görülen semptomlar› nelerdir?

MS’de izole ya da mikst duyu ya da motor disfonksiyonlar› bafllang›ç semptomlar›ndan en s›k görülenler
olup hemen hemen eflit oranda görülürler. Bu bulgular›, optik nörit ve serebellar tutulum izler. Serebellar
tutulum hastal›k sürecinde biraz daha fazla görülür.

❍ Motor tutulumun hangi paternleri MS’de daha s›k görülür?

Paraparezi/parapleji.

❍ MS’in serebellar semptom ve bulgular› nelerdir?

Charcot triad› (disartri, tremor, ataksi); nistagmus, osilopsi ve sakkadik izleme.

❍ Klinik izole sendrom nedir?

Bu terim; demyelinizan görünümlü optik nörit, parsiyel transvers myelit ya da beyin sap› ya da serebellar
sendrom gibi tek bir episodu olan hastalar› tan›mlamak ve çal›flmak için kullan›lmaktad›r.

❍ Devic’in nöromyelitis optika’s› nedir?

Akut ya da subakut, bilateral ON’in transvers myelitle ayn› anda ya da ard›fl›k olarak birlikte ortaya ç›kma-
s›d›r. Beyin tutulumuna ait baflka bir klinik ya da radyografik bulgu yoktur.

❍ Lhermitte bulgusu MS için spesifik midir?

Hay›r. Bu bulgu, servikal spinal korda ait bir posterior kolon lezyonu bulgusudur. Boyun fleksiyonu ile
omurgadan afla¤› do¤ru inen flok benzeri bir duyumsama fleklinde tan›mlan›r.

❍ MS hastalar›n›n yüzde kaç›nda cinsel fonksiyon bozuklu¤u vard›r? Bu durumla alt ekstremiteler-
deki motor defisitin derecesi aras›nda herhangi bir iliflki var m›d›r?

%50 hastada olur, %20 ise cinsel olarak daha az aktif olurlar. Evet, bu ikisi genellikle paraleldir.

❍ MS’de afebril bakteriüri s›k görülür mü?

Evet. Ama yaln›zca semptomatik oldu¤unda tedavi edilmelidir.

❍ MS tan›s› için önerilen en yeni tan› kriterleri nelerdir?
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❍ Hipoglisemik koma tedavisi nas›l yap›l›r?

%50 glukozdan 50 ml hemen verilir.

❍ Glukoz infüzyonu ile ortaya ç›kabilecek komplikasyon nedir?

Wernike ensefalopatisi.

❍ Wernike ensefalopatisi nas›l tedavi edilir?

100 mg intravenöz tiamin verilir.

❍ Yeterli beyin perfüzyon bas›nc› nedir?

70 mm-Hg üzerinde.

❍ Hipertansif ensefalopati tedavisinde hangi ilaç kullan›l›r?

Nitroprussid.

❍ ‹ntravenöz lorazepam infüzyonu ile meydana gelebilecek iki acil komplikasyon nelerdir?

Apne ve hipotansiyon.

❍ Nitroprussid infüzyonu s›ras›nda gerekli olan özel önlemler nelerdir?

Haz›rlanan solüsyon hemen kullan›lmal› ve ›fl›¤a maruziyetten korunmal›d›r.

❍ Uzun dönem nitroprussid infüzyonunun yaflam› tehdit eden komplikasyonu nedir?

Syanid ve tiosiyanat toksisitesi.

❍ Status epileptikus tedavisinde lorazepam ve fosfenitoin etkisiz kald›¤›nda kullan›lan ilaç hangisidir?

Fenobarbital.

❍ Status epileptikus tedavisinde fenobarbital nas›l uygulan›r?

20 mg/kg dan, 100 mg/dakika h›z›nda olacak flekilde yükleme dozu uygulan›r.

❍ Status epileptikus tedavisinde lorazepam, fosfenitoin ve fenobarbital etkisiz oldu¤u zaman
kullan›lacak olan ilaç hangisidir?
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Propofol veya midazolam yükleme dozunu takiben sürekli infüzyon fleklinde uygulan›r.

❍ Status epileptikus tedavisinde lorazepam, fosfenitoin, fenobarbital, midazolam ve propofol etkisiz
oldu¤u zaman kullan›lacak ilaç hangisidir?

Pentobarbital yükleme dozunu takiben sürekli infüzyon fleklinde uygulan›r.

❍ Akut status epileptikus tedavisi esnas›nda uygulanan lorazepam, fenobarbital, modafinil ve pro-
pofolün major komplikasyonlar› nelerdir?

Solunum depresyonu ve hipotansiyon.

❍ Metastatik kansere ba¤l› spinal kord bas›s›nda özürlülük yaratma potansiyeli olan komplikas-
yonlar nelerdir?

Kal›c› parapleji, kuadripleji, üriner inkontinans.

❍ Metastatik kansere ba¤l› spinal kord kompresyonunun acil tan› ve tedavisi niçin gereklidir?

Acil cerrahi ve radyasyon tedavisinin sa¤lanmas›nda baflar›s›z olunursa kal›c› paralizi ve üriner inkontinans
riski belirgin olarak artar.

❍ Akut spinal kord kompresyonunun sebepleri nelerdir?

Metastatik kanser, hematom, apse, herniye disk veya yer de¤ifltirmifl vertebral k›r›klard›r.

❍ TPA uygulamas›n›n major komplikasyonu nedir?

Serebral hemoraji.

❍ Fazla kumadin kullan›m› nedeni ile ortaya ç›kan serebral hemorajinin akut tedavisi nedir?

Taze donmufl plazma ve K vitamini.

❍ Kan bas›nc›n› h›zl›ca azaltmak için kullan›labilecek ilaçlar nelerdir?

Nitroprussid ve labetalol.

❍ Akut kan bas›nc› yüksekli¤inde labetalol ne zaman kontraendikedir?

Kalp yetmezli¤i, ast›m ve 2. veya 3. derece blok.

❍ Sitotoksik ve vazojenik serebral ödem aras›ndaki fark nedir?

Serebral s›v› birikimi sitotoksik ödemde öncelikle intraselülerdir, vazojenik ödemde ise ekstraselülerdir.

❍ Tipik bir yetiflkinde BOS volümü nekadard›r?

150 ml.

❍ Serebral perfüzyon bas›nc› nedir?
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❍ Primer ve sekonder bafla¤r›lar› aras›ndaki fark nedir?

Sekonder bafla¤r›lar›nda tespit edilen etyoloji vard›r, primer bafla¤r›lar›nda, bafla¤r›s› kendisi sorundur. Pri-
mer bafla¤r›s› tan›s› d›fllama ile konulur.

❍ Hangi tip bafla¤r›lar› yayg›nd›r?

Gerilim tipi, migren ve küme bafla¤r›s›.

❍ Tam bir migren ata¤›n›n kaç evresi vard›r?

5 evre. Prodrom, aura, bafla¤r›s›, a¤r›n›n sonlanmas›, postrom.

❍ Migrenli hastalar›n yüzde kaç› aural› migrenlidir? 

%20-35 aras›.

❍ En yayg›n aura tipi hangisidir?

Görsel auray›, duysal aura takip eder.

❍ Auran›n tipik süresi nedir?

4 dakika içinde dereceli olarak yavafl yavafl geliflir,yaklafl›k 25 dakika sürer, 60 dakikay› geçmez.

❍ Gerilim tipi bafla¤r›s›n›n özellikleri nelerdir?

Yayg›n ve bilateral lokalizasyon, hafif-orta fliddette, bas›c›, s›k›flt›r›c› özellikteki a¤r› fiziksel aktivite ile ag-
reve olmaz.

❍ Migren bafla¤r›s›n›n tipik özellikleri nelerdir?

Tek tarafl› lokalizasyonlu (vakalar›n %60’›), zonklay›c›, orta-a¤›r fliddette, bulant› ve/veya kusma, fotofobi
ve fonofobiden birinin efllik etti¤i, fiziksel aktivite ile agreve olan a¤r›.

❍ Küme bafla¤r›s›n›n tipik özellikleri nelerdir?

Keskin periyodik ataklar, fliddetli orbital ya da periorbital bölgede hissedilen tek tarafl› bafla¤r›s›na en az bir
otonomik semptom efllik eder (miyozis, rinore, pitozis, konjiktival hiperemi).

❍ Bafla¤r›s› öyküde önemli bilgi özellikleri nelerdir?

Ataklar›n bafllamas›, süresi, s›kl›¤›, zaman›. A¤r› lokalizasyonu, fliddeti, flekli. Efllik eden semptomlar, a¤r›y›
tetikleyen nedenler, rahatlatan faktörler. Kulland›¤› ilaçlar, sosyal çevre ve aile öyküsü.
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❍ Bafla¤r›s› de¤erlendirmede alarm bulgular› nelerdir?

Bafla¤r›s›n›n 50 yafl üstü bafllamas›, ani bafllang›ç, a¤r›n›n giderek artmas›, HIV ve kanserli hasta da yeni bafl-
lam›fl bafla¤r›s›, sistemik hastal›k ile birlikte bafla¤r›s› (atefl,ense sertli¤i, döküntü), efllik eden fokal nörolo-
jik semptomlar, valsalva manevras› ile a¤r›n›n agreve olmas›.

❍ Bafla¤r›s› tan›s›nda hangi durumlarda EEG endikasyonu vard›r?

Bilinç de¤iflikli¤i veya kayb›, bafla¤r›s›n›n takip etmedi¤i geçici nörolojik defisitlerde, ensefalopati flüphesin-
de, kal›c› nörolojik defisitin kalmas› durumunda, temel ilaç üretim aflamas›nda nöbet riski aç›s›ndan ilaç ça-
l›flmalar›nda.

❍ Bafla¤r›s› tan›s›nda hangi durumlarda nörogörüntüleme endikasyonu vard›r?

‹lk defa ani, h›zl› bafllam›fl a¤r› ya da kiflinin hayat›nda yaflad›¤› en kötü bafla¤r›s› olmas›, tipik bafla¤r›s› pa-
terninin de¤iflmesi, anormal nörolojik muayene ya da kal›c› nörolojik defisitin varl›¤›, EEG’de anormal fo-
kus varl›¤›.

❍ Bafla¤r›s› tan›s›nda hangi durumlarda lumber ponksiyon endikasyonu vard›r?

Kiflinin hayat›ndaki en fliddetli en kötü bafla¤r›s› olmas›, fliddetli, ani bafllang›çl› tekrarlay›c› bafla¤r›s›, kade-
meli olarak progresyon gösteren bafla¤r›s›, atipik, dirençli kronik bafla¤r›s›.

❍ Neden migren puperte sonras› kad›nlarda üç kat daha s›k görülür?

Menarj sonras› migren s›kl›¤›n›n de¤iflmesi seks hormonlar› ile ilgidir.

❍ Migren ile komorbid olan durumlar nelerdir?

Stroke, epilepsi, depresyon ve anksiete bozuklu¤u.

❍ Hangi tip migrenin kromozom 19 ile ba¤lant›s› saptanm›flt›r?

Familyal hemiplejik migren.

❍ A¤r›ya duyarl› kranial yap›lar nelerdir?

Kafa derisi, bafl ve boyun kaslar›, büyük venöz sinüsler, genifl serebral arterler, meningeal arterler, befl, do-
kuz ve onuncu kranial sinirlerin a¤r›ya duyarl› lifleri, kafa taban› dura mater parças›. Beyin kendisi a¤r›ya
duyarl› de¤ildir.

❍ Migren patofizyolojisi ile ilgili olarak en son bak›fl aç›s› nedir?

Migren, seratonin ve di¤er nörotransmitterlerin disfoksiyonunun module etti¤i sekonder vasküler sonuçlar-
la birlikte primer olarak nöronal bir bozukluktur.

❍ Hangi seratonin reseptörü inhibitördür?

5- HT1D/ 1B reseptör.

❍ 5- HT1D/ 1B agonistlerinin (triptanlar) etkileri konusunda ileri sürülen mekanizma nedir?

Vasokonstriksiyon ve nörojenik inflamasyonu bask›lamas› (nosiseptif transmisyonu aktive eden peptitlerin
sal›nmas›).
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❍ Parkinson hastal›¤›n›n üç kardinal bulgusu nedir?

Tremor, bradikinezi/akinezi ve rijidite problemleri.

❍ Parkinsonizme sebep olan toksinler hangileridir?

MPTP (1-metil-4-fenil-1, 2,3,6-tetrahidropiridin), manganez, karbon monoksit, karbon dioksit, siyanid, me-
tanol.

❍ Diyabetik bir hastada subakut olarak bradikinezi, aya¤›n› sürüyerek yürüme, sandalyeden zor kalk-
ma ve istirahatte ve postürün devam ettirilmesi ile bilateral tremor gelifliyor. Hikayede ne sormal›s›n›z?

Gastrik motiliteye yard›mc› olan metoklopramid hidroklorid (Reglan) alm›fl m›?

❍ 23 yafl›nda ö¤renci nöroloji klini¤ine akut bafllang›çl› rijidite, bilateral ve simetrik istirahat tre-
moru, akinezi ve yürümede zorluk hikayesi ile gelir. Neden flüphelenirsiniz ve hikayede neyi ö¤renme-
ye çal›flmal›s›n›z ?

MPTP (1-metil-4-fenil-1, 2,3,6-tetrahidropiridin) parkinsonizme neden olur. Hastaya yasad›fl› ilaç kullan›-
m›, özellikle eroin yerine kullanmak için sentezlenen “tasar›m ilaçlara” maruziyet sorulur. Bu tip ilaçlarda
1970’lerin sonlar› ve 1980’lerin bafllar›nda MPTP kontaminasyonu saptanm›flt›r.

❍ MPTP niçin önemlidir?

Bilim adamlar› primat ve kemirgen hayvan modellerinde parkinsonizm gelifltirmede kullan›rlar. Parkinson
hastal›¤›n›n hemem hemen tüm yeni tedavileri bu modellerde test edilir.

❍ MPTP toksisitesinin mekanizmas› nedir?

MPTP substantia nigra nöronlar›nda selektif kayba sebep olur. MPTP MPP+’ya dönüflür. MPP+ nöronlar da
dopamin uptake mekanizmas› ile içeri al›n›r ve mitokondride yo¤unlafl›r. MPP+ mitokondriyal enerji üreti-
mini engeller.

❍ Yafll› hasta klini¤inize tremor de¤erlendirilmesi için refere edilmifl. Muayenede asimetrik istira-
hat tremoru var (sa¤ tarafda daha kötü), kol sallamas› sa¤da azalm›fl ve ad›m aral›¤› k›salm›fl (sa¤
tarafda daha kötü) ve sa¤ kolda diflli çark rijiditesi var. Tan› büyük olas›l›kla nedir?

‹diyopatik Parkinson hastal›¤›.

❍ Tan›y› nas›l do¤rulars›n›z?

Tan›sal amaçl› levodopa veya dopamin agonisti denemek.

❍ Bu hastada gözlemlenebilecek veya ortaya ç›kar›labilecek di¤er hastal›kla iliflkili belirti ve bul-
gular neler olabilir?
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Mikrografi, maske yüz, dizartri/hipofoni, sebore, yürümede duraklama ve donma, postüral refleks bozuklu-
¤u, siyalore, konstipasyon, ortostatik hipotansiyon, disfaji, depresyon, uyku bozuklu¤u.

❍ Modifiye Hoehn va Yahr Parkinson hastal›¤› skalas›n›n evreleleri nelerdir?

Evre 0- Hastal›k bulgusu yok.
Evre 1- Unilateral hastal›k.
Evre 1.5- Unilateral art› aksial tutulum.
Evre 2- denge bozuklu¤u olmaks›z›n bilateral hastal›k.
Evre 2.5- çekme testinde toparlanman›n oldu¤u hafif bilateral hastal›k.
Evre 3- Hafif-orta bilateral hastal›k; bir miktar postüral dengesizlik, fiziksel olarak ba¤›ms›z.
Evre 4-fiiddetli disabilite; halen desteksiz yürüyebilir veya ayakta durabilir.
Evre 5-Tekerlekli sandalyeye ba¤›ml› veya destek olmad›kça yatalak.

❍ Parkinson hastal›¤› tedavisinde s›kl›kla kullan›lan ilaç s›n›flar› hangileridir?

Levodopa (Sinemet, Sinemet CR).
Dopamin agonistleri (bromokriptin (Parlodel), pergolid (Permax), pramipeksol (Mirapex), ropinirol (Requip)).
COMT-inhibitörleri (katekol-O-metil-transferaz inhibitörleri) tolcapone (Tasmar) ve entacapon (Comtan).
MAO-B inhibitörleri (monoamin oksidaz B inhibitörleri) (selegilin (Eldepryl).
Miks/bilinmeyen amantadin (Symmetrel)
Antikolinerjik ilaçlar (triheksifenidil hidroklorid (Artan), benztropin mesilat (Cogentin)).

❍ Tolkapon ve entakapon aras›ndaki fark nedir?

Tolkapon hem beyin hemde periferde COMT’› bloke ederken, entakapon ise sadece periferde COMT’› blo-
ke eder. Tolkaponun yar› ömrü entekapondan daha uzundur. Entakaponun yar› ömrü k›sa oldu¤u için s›k-
l›kla her levodopa dozu ile birlikte verilir.

❍ Amerika Birleflik Devletlerinde mevcut levodopa (L-dopa) preperatlar›n› tan›mlay›n.

Karbidopa/levodopa (Sinemet) regüler ve uzun sal›n›ml› ‘’CR’’ preparat› vard›r. Regüler karbidopa/levodopa
tabletleri 10/100, 25/100 ve 25/250 olarakmevcuttur. S›ras›yla; 10 mg karbidopa/100 mg levodopa, 25 mg
karbidopa/100 mg levodopa ve 25 mg karbidopa/250 mg levodopa içerir. Uzun sal›n›ml› karbidopa/levodo-
pa tabletleri (Sinemet CR) 25/100 ve 50/100 dozlar›nda mevcuttur.

❍ Uzun sal›n›ml› karbidopa/levodopa eklemenin baz› terapötik endikasyonlar› hangileridir?

Doz sonu kötüleflmesi semptomlar›, pik doz diskineziler ve erken off semptomlar›.

❍ Karbidopa nedir ve levodopa preparatlar›na niçin eklenir?

Periferal dekarboksilaz inhibitörüdür. Periferde levodopan›n dopamine dönüflmesini önler, böylece yan et-
kilerini azalt›r ve santral sinir sistemine daha fazla levodopa geçmesine olanak sa¤lar.

❍ Dopaminerjik tedavi yan etkileri nelerdir?

Bulant›, kusma, ortostatik hipotansiyon, konstipasyon, diskineziler, halüsinasyonlar.

❍ von Economo’nun ensefalitini izleyen postensefalitik parkinsonizmin patolojik belirteci nedir?
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❍ Vestibüler labirintin iki parças› nedir?

Semisirküler kanallar ve otolit duyarl› organlard›r (utrikulus, sakkulus).

❍ Semisirküler kanallar ne tip hareketi farkederler?

Herhangi bir üç düzlemde rotasyonel hareket.

❍ Otolitler ne tip hareketi farkederler?

Herhangi bir üç düzlemde lineer hareket.

❍ Semisirküler kanallarda ortaya ç›kan rotasyonel hareketin transdüksiyonu nerededir?

Transdüksiyon, semisirküler kanallar›n ampullas›nda ortaya ç›kar ve semisirküler kanallar›n içindeki endo-
lenfatik harekete tepki olarak e¤ilebilen membran olan kupula arac›l›k eder.

❍ Kupulan›n e¤ilmesi ne ile sonuçlan›r?

Kupulan›n e¤ilmesi, sekizinci kranial sinirin vestibüler parças›n› aktive eden, silier tüysü hücrelerin hareke-
ti ile sonuçlan›r.

❍ Otolitik organlarda oluflan lineer hareketin transdüksiyonu nerededir?

Otolit organlar›n makulas›nda. Makula, otolitik membrana gömülmüfl vestibüler tüy hücrelerinden meyda-
na gelmektedir.Tüy hücrelerinin e¤ilmesi sonucunda, sekizinci kranial sinirin vestibüler parças›n›n aktivi-
tesine refleks olarak, otolitik membran lineer harekete yan›t olarak hareket eder.

❍ Otokonia nedir?

Otokonia, makuladaki otolitik membrana uzanan kalsiyum karbonat kristalleridir.Otokonia, otolitik mem-
brana a¤›rl›k ekledi¤i varsay›lan lineer hareketin transdüksiyonunu h›zland›r›r. Otokoni aral›ks›z üretilir.

❍ Vestibüler nükleusun hangi parças› semisirküler kanallar›n projeksiyonlar› ile innerve edilir?

Medial ve süperior vestibüler nükleer kompleks.

❍ Vestibüler nükleusun hangi parças› otolitik organlar›n projeksiyonlar› ile innerve edilir?

Lateral ve inferior vestibüler nükleer kompleks. Bu, lateral medüller infarkt’da (Wallenberg sendromu) a¤›r-
l›kl› olan otolitik semptom ve bulgular› (skew deviasyon, vücudun dengesizli¤i) aç›klar.

115

NÖRO-OTOLOJ‹
Carlo Tornatore, M.D.

Luis Mejico, M.D.

Çeviri: Dr. Serap Üçler



❍ Serebellumun hangi parças› labirint’den gelen projeksiyonlar ile innerve olur?

Vestibuloserebellum (flokulo- nodüler lob ve vermis) Bu alan›n infarktlar›nda labirint semptom ve bulgula-
r› ortaya ç›kar.

❍ Hangi iki refleks vestibüler sistem arac›l›d›r?

1. Vestibulo-oküler refleks, bafl hareketleri s›ras›nda göz hareketlerini stabilize eder.
2. Vestibulo-spinal refleks, yerçekimine karfl› bafl ve vücudun dik kalmas›n› idame ettirir.

❍ Bafl›n sa¤a do¤ru rotasyonu hangi labirintte uyar›yla sonuçlan›r?

Sa¤ labirint uyar›l›r, sola do¤ru konjuge göz hareketlerini kompanze eder, ayr›ca sa¤a do¤ru rotasyon s›ra-
s›nda sol labirint inhibe edilir.

❍ Bu refleksler için anatomik temel nedir?

Labirintten gelen ipsilateral vestibüler nükleusu uyaran projeksiyonlard›r. Bunlar s›rayla kontrlateral para-
median pontin retiküler formasyo (PPRF) ve 6. sinire projekte olur, labirintin kontrlateraline gözün abduk-
siyonu ile sonuçlan›r. Ayn› zamanda labirint ile ipsilateral gözün 3. siniri/medial rektus kas› medial longitu-
dinal fasikül ile uyar›l›r, konjuge göz hareketleri sa¤lan›r.

❍ Komadaki bir hastada, sa¤ labirint s›cak su ile uyar›l›rsa (s›cak kalorik test) ne ortaya ç›kar?

H›zl› kompansatuar komponent olmadan gözler yavaflça sola devie olacakt›r.

❍ Uyan›k bir kiflide sa¤ labirint s›cak su ile uyar›l›rsa ne olur?

Sa¤a do¤ru h›zl› kompansatuar komponent ile gözler yavaflça sola devie olacakt›r, sa¤a do¤ru nistagmus ile
h›zl› faz oluflur. Hasta muhtemelen bafldönmesi ve bulant› hissedecektir.

❍ Periferik orjinli nistagmusla ilgili olarak Aleksander yasas› nedir?

H›zl› faz yönünde bak›flta nistagmusun amplitüdü artarken, karfl› yöne bak›flta amplitüd azal›r.

❍ Akut vertigolu hastada santral kaynakl› spontan nistagmusun ay›rt edici özellikleri nelerdir?

Santral kaynakl› spontan nistagmus, hasta h›zl› faz›n karfl› yönüne bakt›¤›nda tipik olarak yön de¤ifltirir, fik-
sasyonla bask›lanmaz ve haftalar boyu sürebilir.

❍ Akut vertigolu hastada periferik kaynakl› spontan nistagmusun ay›rt edici özellikleri nelerdir?

Periferik kaynakl› spontan nistagmus h›zl› faz›n karfl› yönüne bakmakla yön de¤ifltirmez ve Aleksander ya-
sas› geçerlidir, fiksasyon ile bask›lan›r ve say›l› günler sürer.

❍ Santral orjinli pozisyonel nistagmusun karekteristik özelli¤i nedir?

Torsiyonel komponenti olmayan, pür vertikal nistagmus daima santral kaynakl›d›r. Labirint ba¤lant›l› nis-
tagmus tipik olarak torsiyonel komponent içerir.
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❍ Kanser hastalar›n›n yüzde kaç›nda nörolojik komplikasyonlar görülebilmektedir? 

Tüm kanser hastalar›n›n yaklafl›k %25’inde, hastal›¤›n seyri boyunca herhangi bir zamanda nörolojik komp-
likasyonlar görülebilmektedir. 

❍ En s›k görülen serebellopontin köfle tümörü nedir?

Akustik nöromalar, serebellopontin köflenin en s›k görülen tümörleridir. Akustik nöromalar, sekizinci kra-
niyal sinirin vestibüler dal›n›n Schwann hücrelerinden köken alan benign tümörlerdir. Hastalar en s›k, tek
tarafl› yüksek frekans sensörinöral iflitme kayb›, dengesizlik, kulak ç›nlamas›, bafla¤r›s› ve yüzde uyuflma ile
baflvurmaktad›r.

❍ ‹ntrakraniyal menenjiomun prevelans› nedir?

Menenjiomlar, tüm intrakraniyal tümörlerin yaklafl›k %20’sini olufltururlar. Pik insidans› 45 yafl civar›nda-
d›r. Kad›nlarda erkeklere göre iki kat daha yayg›nd›r. Birçok menenjiom kromozom 22’nin uzun kolunda
kay›p göstermektedir.

❍ Yafll›l›kta en s›k görülen spinal tümör nedir?

Yafll›l›kta, tüm spinal tümörler içinde en s›k görüleni epidural metastazlar (karsinom, lenfoma ve myeloma)’d›r.

❍ Pineal bölgede en s›k görülen tümör tipi nedir?

Bu bölgede en s›k görülen tümör tipi, tüm pineal bölge tümörlerinin %60’›n› oluflturan germinomlard›r.

❍ Rosenthal lifi nedir?

Rosenthal lifleri en s›k pilositik astrositoma ile iliflkili, opak, homojen, eozinofilik, sosis flekilli cisimlerdir.

❍ Beyin metastazl› bir hastada primer (birincil) tümörün en s›k yerleflim yeri nedir?

Beyin metastazl› bir hastada primer (birincil) tümörün en s›k yerleflim yeri akci¤er, meme, deri (melanom)
ve kolorektal bölgedir.

❍ AIDS hastalar›nda en s›k görülen intrakraniyal tümör nedir?

AIDS hastalar›nda en s›k görülen beyin tümörü, primer (birincil) SSS lenfomas›d›r. 

❍ Kanserli hastalarda s›k görülen intrakraniyal komplikasyonlar nelerdir?
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Parankimal metastaz
Leptomeningeal metastaz
Metabolik ve toksik ensefalopati
Enfeksiyon (menenjit, beyin absesi)
Radyasyon lökoensefalopatisi ve radyasyon nekrozu
Serebral hemoraji veya enfarkt›
Serebellar dejenerasyon ve limbik ensefaliti içeren paraneoplastik sendromlar

❍ Beyin metastazl› bir hastada en önemli baflvuru semptomlar› nelerdir?

Beyin metastazlar›nda en yayg›n baflvuru semptomlar› kognitif/mental durum de¤ifliklikleri (%34), bafla¤r›-
s›, güçsüzlük, nöbetler, ataksi ve vizüel de¤iflikliklerdir. %9’unda herhangi bir semptom yoktur.

❍ Spinal kord kompresyonunun en s›k görülen belirti ve bulgular› nelerdir? 

Spinal kord kompresyonunun en s›k görülen ilk semptomu yeni bafllang›çl› lokalize s›rt a¤r›s›, palpasyonda
hassasiyet veya radiküler a¤r›d›r. E¤er hastal›k ilerlerse ekstremite güçsüzlü¤ü, duyu kayb› ve sfinkter dis-
fonksiyonu bunu takip edebilir.

❍ ‹ntratekal antineoplastik ajanlardan myelopati nedeni olabilenler nelerdir?

‹ntratekal metotreksat, sitosin arabinosid (ARA-C) ve thiyotepa myelopati nedeni olabilir.

❍ Serebellar disfonksiyon nedeni olabilen iki antineoplastik ajan ismi.

5-Florourasil (5-FU) ve yüksek doz sitosin arabinosid (ARA-C).

❍ Görme kayb› nedeni olabilen iki kemoterapötik ajan ismi.

Uzun kullan›m sonras›nda tamoksifen retinopati nedeni olabilir. Sisplatin ise retinopati veya kortikal kör-
lük nedeni olabilir.

❍ Sisplatinin en s›k görülen nörolojik yan etkileri nelerdir?

Sisplatinin en s›k görülen nörolojik yan etkileri periferal nöropati (kal›n lif, duyusal), Lhermitte bulgusu,
iflitme kayb› (yüksek frekans) ve kulak ç›nlamas›d›r. 

❍ Çocuklarda meninksleri en s›k tutan kanser türü nedir?

Lösemi, meninksleri en s›k tutan çocukluk ça¤› kanseridir.

❍ Leptomeningeal hastal›¤›n tedavisi için en yayg›n kullan›lan kemoterapötik ajanlar nelerdir?

Leptomeningeal metastaz tedavisinde en yayg›n intratekal metotreksat, ARA-C kullan›l›r.

❍ Prostat karsinomu beyine ne s›kl›kta metastaz yapar?

Prostat karsinomu nadiren beyine metastaz yapar. Daha çok dura, nadirende leptomeninkslere ve epidural
kord kompresyonuna neden olan omurgaya yay›lma olas›l›¤› vard›r.

❍ Lenfoma epidural bofllu¤a nas›l ulafl›r?

Lenfoma epidural bofllu¤a intravertebral foramina yoluyla ulaflabilir. Epidural spinal kord kompresyonu ne-
deni olabilen akci¤er karsinomu, meme ve di¤er solid tümörler bunu daha s›k kemik metastazlar›ndan di-
rekt yay›l›m ile yaparlar.
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❍ Bir hastada anizokoriden flüphelendi¤in zaman ne yapars›n?

Anizokorili bir hastada amaç büyük pupilin mi, yoksa küçük pupilin mi sorunlu oldu¤unu belirlemek olma-
l›d›r. E¤er sorunlu pupil küçük olansa ki burda dilatasyonda kusur vard›r o zaman pupil çaplar›n›n fark› ka-
ranl›kta daha belirgin olacakt›r. Bu durum örnek Horner sendromu verilebilir. Benzer flekilde e¤er büyük olan
pupil sorunlu ise ki burada da kusur pupilin kontriksiyonundad›r o zamanda pupil çaplar› ayd›nl›kta daha
belirgin olacakt›r. Bu duruma örnek olarakta Adie pupili verilebilir. Bundan dolay› anizokorili hastay› de¤er-
lendirirken pupil çaplar› karanl›kta ve ayd›nl›kta ölçülmelidir. Ek olarak her iki pupilin ›fl›¤a cevab› de¤erlen-
dirilmelidir. Belirgin anizokorinin nedeni pupilin ya dilate olamamas› ya da konstrikte olamamas›d›r.

Dilate pupilin nedenleri aras›nda 3. kraniyel sinirin unkal herniasyon, anevrizma, tumor gibi nedenlerden
dolay› bas›ya u¤ramas› ya da hipertansiyon veya diabete ba¤l› iskemik felçi say›labilir. Di¤er nedenler ara-
s›nda iris zedelenmesi vard›r. Bu durum iris travmas› veya akut kapal› aç›l› glokom da görülür. Farmokolo-
jik nedeler aras›nda atropine veya benzer etkiye sahip maddeler (jimsen weed) söylenebilir. Miyotik pupil
sebebleri aras›nda Horner sendromu, sifilisin neden oldu¤u Argyl-Robertson pupili, irisin inflamasyonu (iri-
tis) veya pilokarpin damla say›labilir. Fizyolojik anizokoride pupiller aras› çap fark› 1 mm’ye kadar olabilir.
Burda hem ayd›nl›kta hem karanl›kta pupil çaplar› aras›ndaki fark de¤iflmez. E¤er iki göz aras›nada k›rma
kusuru varsa (anisometropia) bu durum da anisokoriya neden olabilir. Miyopik pupil daha büyük olur.

❍ Horner sendromunun farmakolojisini ve iliflkili anotomisini aç›klarm›s›n›z?

Birinci s›ra sempatik nöronlar hipotalamustan köken al›r ve C8-T1 bölgesinde Budgein’nin siliospinal mer-
kezine gider. ikinci s›ra nöronlar superior servikal ganglioma giderler. Post ganlionik (üçüncü s›ra) nöron-
lar kavernöz sinüse kadar internal carotid arterle beraber seyrederler sonra superior orbital fissürden orbi-
taya girerler. Uzun siliar sinirin pupilleri dilatasyon yapan dilator kas›n› beslerler.

Norepinefrin pupilde sonlanan üçüncü s›ra nöronda depolan›r. E¤er sempatik yol sa¤lam ise, bu sonlanma-
dan sabit h›zda yavafl flekilde nörepienefrin sal›n›m› olacakt›r. Kokain sinir sonlanmas›ndan norepinefrinin
geri al›n›m›n› engeller. E¤er sempatik yol sa¤lam ise, kokain uygulamak gözün dilatasyonuna neden olacak-
t›r. Sempatik yolun her hangi bir yerinde sorun olursa norepinefrin sal›n›m› olamayaca¤› için kokain uygu-
lanmas› dilatasyona yol açmayacakt›r. Dolay›s›yla kokain damlas› sempatik yolda lezyonun olup olmad›¤›n›
ispatlamak için kullan›labilir.

Hidroksiamfetamin sinir sonlanmas›ndan norepinefrin sal›n›m›na neden olur. Postganlionik lezyonlarda si-
nir terminalinde nörepinefrin tükenece¤i için hidroksiamfetamin uygulanmas› norepinefrin sal›n›m›na yol
açamayacakt›r dolay›s› ile dilatasyon gözlenmeyecektir. Birinci ve ikinci s›ra nöronlar›n tutulumunda pupil-
deki sinir sonlan›m›nda nörepinefrin depos› sa¤lam kalaca¤› için, hidroksiamfetamin uygulamak dilatasyon
ile sonuçlanacakt›r.

❍ Monookuler optik atrofili hastada pupil çap› ne olacak? 

Monookuler optik sinir lezyonlar›n›n pupil çap›na etkisi yoktur. Etkilenmemifl optik sinir pretektal nükleu-
sa uyar› götürür. Pretektal nükleustan baz› nöronlar ipsilateral Edinger-Westphal (EW) nükleusa giderek di-
rek ›fl›k reaksiyonuna neden olurlar. Pretektal nükleustan köken alan di¤er nöronlar posterior komisürdan
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geçerek karfl› taraftaki EW nükleusuna giderler ve üçüncü kraniyal sinirle içinde seyrederek indirek ›fl›k ref-
leksini üretir. Böylelikle etkilenmifl optik sinir beyne uyar› götüremedi¤i halde normal ortam ayd›nl›¤›nda
her iki pupilde eflit büyüklükte olur.

❍ Sallanan fener testinin önemi nedir?

Sallanan fener testi tek tarafl› optik sinir hasar›n› tesbit etmek için kullan›l›r. Bu test te bir optik sinirin ›fl›-
¤› iletme yetene¤inin di¤er göze göre fark›n› tesbit etti¤i düflünülür. Pozitif sallanan fener testi optik nörit,
optik sinir menenjiomu, iskemik ve travmatik optik nöropati gibi tek tarafl› optik sinir hasar›nda görülür.
Bu gibi durumlarda optik sinir hasar› olan göz ile olmayan gözün pupil çap› eflit olur. Parlak pinoff ›fl›¤› nor-
mal pupile yaklaflt›r›ld›¤› zaman iki pupilde direk ve indirek ›fl›k refleksi nedeniyle kas›l›r. Ifl›k etkilenmifl
göze yaklaflt›r›ld›¤›n da beyne afferent uyar› gitmeyece¤i için her iki gözde dilate olur.

Bu cevapta (bir göze ›fl›k geldi¤i zaman karfl› gözle k›yasland›¤›nda daha az kas›lmas›) bir göz di¤er gözle k›-
yasland›¤› için relative aferant pupil defekti denir. Her iki pupilde eflit cevap verdi¤i için, bu testin gerçek-
lefltirilmesi için bir tane foksiyonel pupil gerekmektedir. Dolay›s› ile relative afferent pupil defektinin varl›-
¤› sadece bir pupili reaktif olan hastada kontrol edilir.

Özellikle makulada ki büyük retinal lezyonlarda afferent papilleri defect üretecek kadar ›fl›k iletimini engel-
leyebilir. Görmeyi bozan ancak ›fl›k iletimini etkilemeyen katarak, vitröz hemorajisi gibi durumlar da rela-
tive afferent pupil defekti olmas› beklenmez.

❍ Bilateral oksipital lob lezyonundan dolay› hiç görmesi olmayan bir hastan›n pupil refleksini ta-
n›mlarm›s›n›z?

Pupil ›fl›k reflesinin lifleri görme liflerinden lateral genikulat nukleusun anter›yorun da ayr›l›r. Görme yol-
lar›nda bu ayr›m noktas›ndan sonra oluflacak her hangi bir lezyon görme kayb›na neden olur ancak ›fl›k ref-
leksi korunur. Dolay›s› ile bilateral oksipital enfaktlar› görme kayb›na neden olur ancak ›fl›k refleksi koru-
nur.

❍ Adie’nin pupili nas›l reaksiyon verir?

Adie’nin pupili orta yafll› kad›nlarda görülen tek tarafl› dilate pupil ve genelde derin tendom refleksi-
nin(özellikle aflil ve patelle) azald›¤› bir durumdur. Siliari ganglion hasar›ndan kaynaklan›r. Bu pupil dener-
vasyon süpersensivitesi gösterebilir ve çok diluye pilokarpin(0,125) uyguland›¤›nda kas›l›r. Mikroskop ile
yap›lan göz muayenesinde segmental kas›lmalar izlenebilir. Kronik Adie’in pupili miyotik ve non-reaktif ola-
bilir. Adie pupili çift tarafl› olabilir.

❍ Argyll Robertson pupili nas›l reaksiyon verir?

AR pupil ›fl›k-yak›n reflekslerinin ayr›flmas› (dissosiyasyonu) ile karekterize düzensiz miyotik bir pupildir.
Hastan›n pupili yak›n nesnelere bakt›¤› zaman küçülürken ›fl›k göze yaklaflt›r›l›nca küçülmez. Tarihsel
olarak bu durumun nedeni sifilizdir. VDRL ve RPR gibi reajinik testler aktif enfeksiyonu gösterir ve tedavi
görmüfl veya immune sistemi bask›lanm›fl kiflilerde negatiftir. 

FTA-ABS ve MHA-TP hastal›¤a yakalanm›fl kiflilerde yaflam boyu pozitiftir. Pseudo AR anormal nöronal re-
jenerasyondan kaynaklanabilir. Bu durumun en s›k nedenide diabettir.

❍ Göz hareketlerini kontrol eden yol nedir?

Horizontal göz kontrolü karfl› taraf frontal lobta bafllar ve horizontal bak›fl için son ortak yol olan parapon-
tin retiküler formasyonda sonlan›rlar. Dolay›s› ile sa¤ frontal lob lezyonunda gözler sola bakamaz sa¤a ba-
kabilir (gözlerin lezyona bakmas›). Vertikal bak›fl her iki frontal lobta bafllar. Vertikal bak›fl için son ortak
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❍ Trapezius kas›n› hangi sinir besler?

Spinal aksessori sinir.

❍ Skapula kanatlanmas›ndan en s›k sorumlu tutulan sinir hangisindir?

Uzun torasik sinir.

❍ Supraspinatus ve infraspinatus kaslar›n›n besleyen sinir hangisidir.

Supraskapular sinir.

❍ Latissimus dorsi kas›n› hangi sinir besler.

Torokadorsal sinir.

❍ Subskapular ve teres major kas›n› hangi sinir besler?

Subskapular sinir.

❍ Rhomboid kas›n› hangi sinir besler.

Dorsal skapular sinir.

❍ Biseps brakii kas›n› hangi sinir besler?

Muskulakutenous sinir.

❍ Deltoid kas›n› hangi sinir besler?

Aksiler sinir.

❍ Median sinir taraf›ndan beslenen el kaslar› hangisidir?

Abduktor pollicis
Opponens pollicis
Lumbirikal 1,2
Fleksör policis brevis

❍ Pudental siniri oluflturan sinir kökleri hangileridir?

S2, S3, S4.

❍ Süperfisial peroneal siniri hangi kas› uyar›r?
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Peroneus longus ve brevis.

❍ Grasilis kas›n› hangi sinir besler?

Obturatör siniri.

❍ Tibialis anterior kas›n› hangi sinir besler?

Derin perenoel sinir.

❍ Gluteus maksimus kas›n› hangi sinir besler?

‹nferior gluteal sinir.

❍ ‹liopsoas kas›n› hangi sinir besler?

Femoral sinir.

❍ Femoral siniri oluflturan sinir kökleri hangileridir?

L2, L3 ve L4.

❍ Motor ünitenin tan›m› nedir?

Motor ünite bir motor sinir ve o motor sinirin besledi¤i tüm kas liflerine verilen isimdir.

❍ Meralgia paraestatikadan sorumlu olan sinir hangisidir?

Lateral femoral kutenous sinir.

❍ Brakial pleksüsü oluflturan sinirler hangileridir?

C5, C6, C7, C8 ve T1.

❍ Brakiel nöritte hangi sorumlu sinirler etkilenir?

Uzun torasik, muskulokutenous ve aksiler sinir.

❍ Vertebraya göre spinal kord hangi seviyede biter?

L1-L2.

❍ Anterior spinal arter spinal kordun hangi k›sm›n› besler?

Spinal kordun ventral üçte ikisini.

❍ Spinatalamik yol nerde çaprazlafl›r?

Spinal korda girdi¤i yerde.

❍ Kortikospinal yol nerde çaprazlafl›r?

Alt venral medulladan çaprazlafl›r.

❍ Parasempatik innervasyonu olan kraniyal sinirler hangileridir?
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❍ Bakteriyel menenjitin karakteristik semptomlar› nelerdir? 

Bafl a¤r›s›, ense sertli¤i, atefl ve fotofobi.

❍ Bakteriyel menenjitte s›k rastlanan BOS bulgular› nelerdir?

Nötrofilik pleositoz, artm›fl protein, hipoglikorafli (BOS glukozu serum glukozunun <%50’si).
Bakteriyel antijenler pozitif olabilir. 

❍ Neonatal dönem d›fl›nda bakteriyel menenjitin en yayg›n üç nedeni nedir?

Pnömokok, meningokok ve hemophilus influenza. 

❍ Beyin cerrahi ya da kafa travmas›n› takiben geliflen bakteriyel menenjitte muhtemel organizmalar
hangileridir?

Stafilokok, gram negatif basil, pnömokok.

❍ Hemophilus influenza organizmas›n›n kapsüllü ya da kapsüllü olmayan (non capsulated) formu
çocuklarda menenjitin en yayg›n nedeni midir? 

Sorudaki organizma kapsüllü formdur (serotip b). Kapsüle olmayan formlar non typeaple H. ‹nfluenza’d›r
ve menenjit nedeni de¤ildir. 

❍ Hangi Neisseria menengitis türü epidemik menenjitten sorumludur ?

Grup A ve C genellikle epidemik menenjitten, Grup B, W ve Y ise endemik hastal›ktan sorumludur.

❍ Hangi meningokok türü ço¤unlukla menenjitten sorumludur? Afl› var m›d›r?

Grup B en yayg›n non epidemik meningokokal menenjit nedenidir ve afl› henüz mevcut de¤ildir.

❍ Neonatal menenjitte en yayg›n patojen nedir?

Grup B streptokokus ve E.Coli. Eskiden en yayg›n patojen Escherichia coli idi, ancak flu anda Streptokokun
insidans› daha yüksektir. 

❍ Çocuklarda bakteriyel menenjitin en yayg›n sekeli nedir?

Sa¤›rl›k. E¤er, menenjit için antibiyotikle birlikte deksametazon verilirse azal›r.

❍ Bakteriyel menenjiti takiben geliflebilen di¤er defisitler nelerdir?
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Mental retardasyon, nöbet ve spastik güçsüzlük.

❍ Viral menejitte BOS bulgular› nelerdir?

Lenfositik pleositoz, normal (ya da hafif artm›fl protein) ve normal glukoz.

❍ Viral menenjittin sekeli nedir?

Yoktur.

❍ Tüberküloz menenjitinin BOS özellikleri nelerdir?

Lenfositik pleositoz, çok yüksek protein (100 ila 1000 mg/dl) ve çok düflük glukoz.

❍ Pleositoz ve hipoglikorafliye neden olan di¤er hastal›klar nelerdir?

Meningeal karsinomatozis, sarkoidozis ve AIDS hastalar›nda CMV ensefaliti.

❍ Herpes ensefaliti en yayg›n sporadik kazan›lm›fl viral ensefalittir. Bu ensefalit için yafl ve mevsim
e¤ilimi nedir?

Mevsimsel bir e¤ilim yoktur. Ancak yafl e¤ilimi bimodal bir pik gösterir. ‹lk pik çocukluk ve genç eriflkinler-
de, ikinci pik ise 50 yafl üzerinde görülür. 

❍ HSV ensefalitten sorumlu HSV1’in latent kald›¤› kabul edilen yer neresidir?

Trigeminal sinirin gasser ganglionu.

❍ HSV ensefalitin patolojik belirleyicisi nedir?

Perivasküler inflamatuar sellüler infiltrasyon varl›¤›, nöronofaji, glial nodüller ve Cowdry A cismi olarak bi-
linen intranükleer inklüzyonlar›n varl›¤›.

❍ Herpes simpleks ensefaliti nas›l tedavi edilir?

Erken asiklovir tedavisi, nöbetler için antikonvülzanlar ve genel bak›m deste¤i.

❍ Varisella-zoster virüsünün neden oldu¤u hastal›klar nelerdir?

Çocuklarda suçiçe¤i ve eriflkinlerde zoster (zona hastal›¤›). Suçiçe¤i, döküntünün efllik etti¤i ateflli bir has-
tal›kt›r. Zona hastal›¤›, bir ya da birden fazla spinal sinir kökünde, VZV infeksiyonunun reaktivasyonudur.
Etkilenen köklerle ilgili dermatomlarda a¤r›l› veziküler döküntüye neden olur. 

❍ Suçiçe¤inde genellikle hangi dermatomlar etkilenir?

T5-T12

❍ Zoster sine herpete nedir?

Zoster döküntüsünün (rash) olmad›¤› uzam›fl radiküler a¤r› sendromudur. VZV DNA’s› PCR yöntemi ile
BOS’ta saptanabilir. Nadirdir.

❍ Ramsay Hunt sendromu nedir?
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❍ X’e ba¤l› geçifl gösteren, humeroperoneal güçsüzlük, erken dirsek kontraktürleri ve kardiak
aritmiler hangi musküler distrofinin karakteristik özelli¤idir?

Emery-Dreifuss musküler distrofi.

❍ Dermatomiyozitin spesifik patolojik özelli¤i nedir?

Perifasiküler atrofi.

❍ Hangi inflamatuar miyopati erken dönem distal uzun parmak fleksörlerinde dikkat çekici kas
güçsüzlü¤ü ile karakterizedir? 

‹nklüzyon body miyoziti.

❍ Hangi musküler distrofi azalm›fl miktarda ya da anormal distrofinle karakterizedir? 

Becker musküler distrofi. Duchenne musküler distrofide distrofin yoktur.

❍ Fasioskapulohumeral musküler distrofinin karakteristik özellikleri nelerdir?

Güçsüzlük, biceps ve triceps güçsüzlü¤ü, skapular kanatlanma ve bilateral pektoral k›vr›mlar.

❍ Lambert-Eaton myastenik sendromun karakteristik elektrofizyolojik bulgular› nelerdir?

Yüksek frekans uyar›mda (30 ila 50 Hz) inkrement yan›t. Düflük frekans ard› s›ra sinir uyar›m›nda hafif bir
dekrement yan›tta vard›r.

❍ Kas fosforilaz defisiti hangi metabolik miyopati ile iliflkilidir?

McArdle hastal›¤›.

❍ ‹skemik egzersiz test s›ras›nda laktat art›fl›ndaki yetersizlik hangi tip miyopatinin göstergesidir?

Glikolitik yolda defektin oldu¤u metabolik miyopatinin. McArdle hastal›¤› bir örnektir.

❍ Mavi-kenarl› vakuoller hangi miyopatiler de s›k olarak görülür?

‹nklüzyon body miyoziti, herediter distal miyopatiler ve okülofarengeal musküler distrofi.
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❍ Myastenia gravis için tipik elektrofizyolojik bulgu nedir?

Yaklafl›k 2-3 Hz frekans›nda ard› s›ra sinir uyar›m›nda dekrement yan›t.

❍ Anterior interosseöz sinir taraf›ndan innerve edilen kaslar›n isimleri.

Fleksör pollicis longus, pronator quadratus ve fleksör digitorum profundus I ve II.

❍ Frohment iflareti hangi sinir lezyonunda görülür?

Ulnar sinir.

❍ El bile¤i ekstensiyondayken radial deviasyon hangi sinir lezyonunu gösterir?

Posterior interosseöz sinir.

❍ Tibialis posterior kas›n› innerve eden predominant kök hangisidir?

Tibial sinir arac›l› L5 ön kök.

❍ Myasthenia graviste bozulmufl nöromusküler transmisyonun nedeni nedir?

Antikor iliflkili blokaj ve postsinaptik asetilkolin reseptörlerinin destrüksiyonu. 

❍ Biceps femoris kas›n›n k›sa bafl› hangi sinir taraf›ndan innerve edilir?

Dizin üstünde common peroneal sinir. 

❍ Femoral sinirin terminal duyu dal› nedir?

Safen (Saphenous) sinir.

❍ Minyatür son plak potansiyelini oluflturan nedir?

Presinaptik vezikülerden rastgele sal›nan asetilkolin. Her bir vezikül quantum ad› verilen yaklafl›k 10,000
asetilkolin molekülü içerir.

❍ Ekstensör digitorum brevis kas›n› hangi sinir innerve eder?

Derin peroneal sinir.

❍ Kanat skapulaya neden olabilen üç farkl› sinir lezyonunun ismi.

Dorsal skapular sinir, uzun torasik sinir ve spinal aksesuar sinir.

❍ Periferik sinir distal bir kesi sonras› kaç gün kadar elektriksel olarak uyar›labilir halde kal›r? 

Befl güne kadar.

❍ Fibrilasyon potansiyelleri hangi miyopati durumlar›nda s›kl›kla görülebilir?

‹nflamatuar miyopati, hipotiroid miyopati ve Emery-Dreifuss musküler distrofi.

❍ Presinaptik asetilkolin sal›n›m›nda defektle karakterize dört durumun ismi.
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❍ Santral kromatolizis nedir?

Perikaryona çok yak›n aksonun veya hücre gövdesinin muhtemelen kendisinin hasar› sonras›nda sinir hüc-
re gövdesinde oluflan de¤iflikliktir. Nissl maddesi görünmez olur ve nükleus kenara yer de¤ifltirir.

❍ Aksonal Sferoid nedir?

Baz› kesin durumlarda nöronal dejenerasyon, yo¤un madde birikimi, dejenere organeller, filament veya tu-
büllerin biraraya gelmesi olarak gözlenen aksonal fliflmenin oluflmas› ile iliflkilidir. Mikrotübüllerin da¤›lma-
s›, aksonal ak›m ve tafl›nmas›nda bozukluk aksonal sferoid oluflumunun alt›nda yatabilir.

❍ Lewy cisimci¤i nedir?

‹diyopatik Parkinson hastal›¤›nda substantia nigra, locus seruleus, ve vagusun dorsal motor nükleusunda
görülen intrasitoplazmik, sferik, bazen konsantrik, eozinofilik yap›lard›r. Diffüz lewy cisimcikli hastal›kta
korteksi de içerecek flekilde daha yayg›n görülebilir.

❍ Lafora cisimci¤i nedir?

Lafora cisimci¤i de¤iflik büyüklükteki yuvarlak, homojen intrasitoplazmik veya intradentritik inklüzyonlar-
d›r. Periyodik asit-Schiff (PAS) pozitiftir ve herediter myoklonik epilepside görülür.

❍ Hirano cisimci¤i nedir?

Aktinden oluflmufl intrasitoplazmik eozinofilik birikimlerdir. Alzheimer hastal›¤›nda görülür. Özellikle hi-
pokampüste bulunur, ancak spesifik de¤ildir.

❍ Bunina cisimci¤i nedir?

Bunina cisimci¤i amiyotrofik lateral sklerozda spinal nöronlarda bazen gözlenebilen nöronal, intrasitoplaz-
mik, küçük eozinofilik inklüzyonlard›r.

❍ Marinesco cisimci¤inin önemi nedir?

Marinesco cisimci¤i, beyinsap›n›n pigmente nöronlar›nda genellikle görülen, bazen yayg›n da olabilen asi-
dofilik, intranükleer, küçük inklüzyonlard›r. Yaflla birlikte say›s› artmaktad›r ancak bilinen bir önemi yok-
tur.

❍ Negri cisimci¤i nedir?
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Negri cisimci¤i, kuduz hastal›¤›nda görülen düzgün olmayan, yo¤un eozinofilik, intrasitoplazmik inklüz-
yonlard›r.

❍ Simchowicz’in granulovaküoler dejenerasyonu nedir?

Granülovakuoler dejenerasyon, Alzheimer hastal›¤› olanlarda ve ileri yafltakilerde hipokampal piramidal
hücrelerde görülen intrasitoplazmik, nöronal, santral granül yap›s›na sahip küçük vakuollerdir.

❍ Cowdry A ve Cowdry B inklüzyonlar› nelerdir?

Cowdry A intranükleer, tek, kromatin göçüne ba¤l› bir halosu olan eozinofilik viral inklüzyonlard›r. Herpes
simpleks, herpes simiae, varisella zoster, CMV ve SSPE’de görülür. Küçük multipl düzensiz intranükleer ba-
zofilik, bazen halosu olmayan granüler inklüzyonlar Cowdry B olarak adland›r›l›r. Poliomyelit ve PML gibi
viral enfeksiyonlarda görülebilir.

❍ Alzheimer II astrosit nedir?

Genifl veziküler sulu ve düzensiz nükleusu olan astrositlerdir. Bazen yetersiz sitoplazma ve glikojen inklüz-
yonlar› ile birlikte olabilirler. Hepatik ensefalopatide ve metabolik ensefalopatiye yol açabilecek di¤er du-
rumlarda görülebilir.

❍ Opalski hücresi nedir?

Opalski hücreleri, Wilson hastal›¤›nda bazal gangliyonlarda görülen bol köpüksü veya granüler sitoplazma-
l› küçük nükleuslu astrositlerdir.

❍ Transinaptik dejenerasyon nedir?

Nöronlar›n bir sisteminin ölümü veya hasar›, bu sistem üzerinden sinaps yapan nöronlar›n dejenerasyonu-
na yol açar. Örne¤in; bir gözün ç›kar›lmas›n› takiben lateral genikulat cisimcik nöronlar›n›n dejenerasyonu.

❍ Glial hücreler nelerdir?

Astrosit, oligodendroglia, ependimal hücre ve mikroglia. Astrositler iki tiptir; protoplazmik (ço¤unlukla gri
maddede) ve fibriler (bafll›ca beyaz maddede). Astrositlerin reaktif ço¤almas›na gliosis denir. Oligodendro-
sitler santral sinir sistemindeki myelin yapan hücrelerdir. Ependimal hücreler yaralanmaya yan›t olarak pro-
lifere olmazlar. Mikroglia mezodermden türer ve aktive oldu¤unda makrofajlar› oluflturur.

❍ ‹nsan prion hastal›klar› nelerdir?

Creutzfeldt-jacob, Gerstmann Straussler hastal›¤›, kuru ve fatal ailevi insomnia insan prion hastal›klar› ola-
rak bilinir.

❍ Creutzfeldt-Jacob hastal›¤›ndaki patolojik de¤ifliklikler nelerdir?

En dikkat çekici mikroskopik bulgular› inflamasyonun yoklu¤unda süngerimsi de¤ifliklikler ve reaktif astro-
sitozistir. Astrositik proliferasyon ve gliozis, fliflme ve nöronal, astroglial içerik ve sitoplazman›n intrasitop-
lazmik vakuolizasyonuyla birlikte olan nöronal kay›p gözlenir.

❍ Prion nedir? Bunu nas›l inaktive edebilirsiniz?

Prionlar küçük bulafl›c› protein içerikli yap›lard›r. Nükleik asitleri modifiye eden bir çok iflleme dayan›kl›-
d›r. Prionlar DNA veya RNA içermezler. 250 derece F ve 15 psi’de 1 saat otoklavlama, oda ›s›s›nda 1 saat 1
M sodyum hidroksite maruz b›rakma, veya %0.5 sodyum hipokloride maruz b›rakmakla, neden olan ajan
inaktive edilebilir.

❍ HSV ensefalitindeki BOS de¤ifliklikleri nelerdir?
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❍ Damar içi Fenitoin uygulamas›n›n önerilen h›z› kaçt›r?

Eriflkinler için 50 mg/dk, çocuklar için 3 mg/kg/dk

❍ Fenitoinin çok h›zl› uygulanmas›n›n yan etkileri nelerdir?

Hipotansiyon ve aritmiler

❍ Fenitoinin böbreklerden eliminasyon kineti¤i aç›s›ndan di¤er antiepileptik ilaçlara göre farkl›
olan özelli¤i nedir?

Fenitoinin doz art›m›yla eliminasyon mekanizmas› doyuma ulaflt›¤›ndan bir çok hastada lineer olmayan ki-
netikle elimine olur. Bu, eliminasyon yar› ömrünün ilaç konsantrasyonuyla birlikte artmas› anlam›na gelir.

❍ Epilepsinin kronik tedavisinde kullan›lan FDA taraf›ndan onaylanan ilaçlardan hangisi proteine
fark edilebilir düzeyde ba¤lanmamaktad›r? 

Gabapentin (Neurontin). Baflka antiepileptik ilaçlar gibi farkl› ilaçlar kullanan hastalar için bu önemli bir
özelliktir. 

❍ EEG’de jeneralize diken dalga ile birlikte olan jeneralize tonik klonik ya da absans nöbetlerde
kullan›lan ilaç seçenekleri nelerdir?

Valproat seçilecek ilaçt›r. 

❍ Lamotriginin en s›k tedaviyi k›s›tlay›c› yan etkisi nedir?

Döküntü.

❍ Lamotriginin bu yan etkisi hangi düzenlenebilir faktörlere ba¤l›d›r?

Lamotriginin döküntü yan etkisi yüksek dozlarda, doz yükseltme h›z›na ba¤l› olarak ve valproatla birlikte
uyguland›¤›nda daha s›kt›r. 

❍ Topiramat yan etkilerinden birisiyle iliflkili fizyolojik bir etkiye sahiptir. Bu nedir ve hangi yan
etkidir bu?

Topiramat karbonik anhidraz aktivitesine sahiptir ve bu nefrolitiazise neden olabilir.

❍ Felbamat bir çok de¤iflik nöbet tipine etkilidir ve Lennox Gastaut Sendromunda da etkilidir. Fel-
bamat›n kullan›m›n› k›s›tlayan en önemli yan etkisi hangisidir?

Felbamata ba¤l› aplastik anemi ve karaci¤er yetmezli¤i oluflabilir.

❍ Tiagabin için antiepileptik etkisiyle iliflkili oldu¤u düflünülen en önemli fizyolojik etki nedir?
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Tiagabin bir nipekotik asit derivesidir ve GABA geri al›m inhibitörüdür.

❍ Vigabatrinin nöbete karfl› etkisinin hangi mekanizmas›na ba¤l› oldu¤u düflünülmektedir?

Vigabatrin bir geri dönüflümsüz GABA transaminaz inhibitörüdür, beyin GABA seviyesini azaltt›¤› düflünül-
mektedir.

❍ Hangi dirençli pediyatrik nöbet sendromu bazen vigabatrin tedavisine yan›t vermektedir? 

Vigabatrin; infantil spazm, baz› tuberoskleroz hastalar›nda nöbetlere karfl› etkilidir. Buna ra¤men FDA ona-
y› bulunmamaktad›r. 

❍ Etosüksimitin etkili oldu¤u nöbet tipi hangisidir?

EEG’de genellikle 3 Hz’lik jeneralize diken dalga desarjlar›yla oluflan absans nöbetlere etkilidir. 

❍ Etosüksimitin fizyolojik etkilerinden biri nedir?

Etosüksimit talamik nöronlarda net voltaj kap›l› kalsiyum ak›mlar›n› azalt›r.

❍ Karaci¤er enzimlerini indükleyen AE‹’lar baz› ilaçlar›n eliminasyonunu artt›rabilir; bunlar için-
de do¤um kontrolünde baflar›s›zl›¤a yol açan oral do¤um kontrol haplar› bulunmaktad›r. Tam olma-
yan do¤um kontrolünün ipucu olan klinik iflareti nedir?

Lekelenme, tarz›nda kanama, tam olmayan do¤um kontrolünün göstergesi olabilir.

❍ Fenitoinin biyoyararlan›m› hangi formunda, çi¤nenebilir tablette mi yoksa kapsül formunda m›,
daha fazlad›r?

Fenitoin tablet(Infatabs). Fenitoin tablette, fenitoin sodyum kapsülden yaklafl›k %10 daha fazla fenitoin var-
d›r. 

❍ Benzodiazepinlerin status epileptikus tedavisindeki muhtemel mekanizmas› nedir? 

Benzodiazepinler GABA reseptörünün allosterik agonistleridir. Ard›ndan baflka bir antiepileptik, genellikle
fenitoin uygulanmal›d›r.

❍ Hangi antiepileptik hiponatremiye ve su retansiyonuna (SIADH) neden olur?

Karbamazepin

❍ Status epileptikusta kullan›lan ilk üç ajan hangisidir?

Benzodiazepinler (diazepam, lorazepam), fenitoin (fosfenitoin), barbituratlar (fenobarbital, pentobarbital).

❍ Diplopi doz ba¤›ml› bir yan etkidir, hangi antiepileptik ilac›n monoterapisinde maximum tolere
edilen dozu ayarlamada kullan›l›r?

Karbamazepin, fenitoin bu yan etkiyi oluflturabilir, fakat bunu kullanmada s›f›r eliminasyon kineti¤i güve-
nilir dozu titre etmek için yol gösterir.

❍ Hangi AE‹’lar nöbet kontrolünü kötülefltirir?
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❍ Ak›m, voltaj ve rezistans aras›ndaki iliflki nedir?

Ak›m, voltaj ile do¤ru orant›l› ve rezistans ile ters orant›l›d›r. Bu, Ohm kural›d›r (V = IR).

❍ Bir direnç-kapasitans devresinde zaman sabiti ile kastedilen nedir?

Ak›m›n bafllang›ç de¤erinin %37’sine düflmesi için gereken süredir.

❍ ‹ki kay›t elektrodu aras›ndaki alan boyunca saptanan elektriksel potansiyeldeki düflmeye ne de-
nir?

Potansiyel fark›.

❍ Bir hacim iletkeni olarak, dipol de¤iflim potansiyeli kaynaktan uzakl›¤›n karesi ile ters veya direk
olarak m› de¤iflir?

Ters olarak. Bunun nedeni, elektriksel potansiyellerden; kaynakland›klar› yerden daha uzak mesafede kay›t
edilenlerin daha yak›n kay›t edilenlerden, daha küçük amptitüdde ve düflük yükselme zamanlar›nda olma-
lar›d›r.

❍ Beyin ve kafatas›ndan hangisinin elektrik iletkenli¤i daha kötüdür? 

Kafatas›. Kemik kafatas›n›n iletkenli¤i beyin veya skalpin sadece yaklafl›k 1/80’i kadard›r.

❍ Nöronlar›n istirahat membran potansiyeli yaklafl›k olarak nedir?

70 mV. ‹stirahat membran potansiyeli, iyonik konsantrasyon gradiyenti ve elektrik flarj potansiyellerinin her
ikisi taraf›ndan sa¤lan›r.

❍ Hücre membran›n›n yaln›zca bir tür iyona geçirgen olmas› ile sonuçlanacak olan istirahat mem-
bran potansiyeli, bu iyon için _________ olarak adland›r›l›r.

Nernst potansiyeli.

❍ Aksonal membran kapasitans› üzerinde myelin k›l›f varl›¤›n›n etkisi, art›rmak m› yoksa azalt-
mak m›d›r?

Azaltmakt›r. Normal myelinli sinirlerde s›çray›c› iletimden dolay›, membran kapasitans› deflarj› için daha az
ak›ma ihtiyaç vard›r. Demiyelinizan hastal›klarda artm›fl membran kapasitans› akson iletiminde yavafllama-
ya yol açar.

❍ Hangi tip post-sinaptik potansiyel s›kl›kla membrandaki potasyum veya klor kanallar›n›n aç›l-
mas› ile sonuçlan›r?
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‹nhibitör post-sinaptik potansiyel(IPSP). Sodyum kanallar›n›n aç›lmas› s›kl›kla membran depolarizasyonu
ve eksitatör post-sinaptik potansiyel (EPSP) oluflumu ile sonuçlan›r.

❍ Kortikal piramidal nöronlardaki epileptik burstler hangi tip iyon kanal› arac›l› oluflur?

Yavafl kalsiyum kanal›.

❍ Nöromusküler iletimde hangi nörotransmitter yer almaktad›r?

Asetilkolin. Presinaptik akson terminalinde sinaptik veziküller içerisinde paketlenir.

❍ Hangi iyon tipleri kas kas›lmas› sürecini tetikler?

Kalsiyum. Bu iyon sarkoplazmik retikulumdan sal›n›r ve eksitasyon-kontraks›yon eflleflmesini kolaylaflt›ran
troponine ba¤lanarak, aktin ve myozin aras›ndaki etkileflimi teflvik eder.

❍ Bir motor sinir terminalinden tek asetilkolin kuantumu sal›m›na hangi tip potansiyel neden olur?

Minyatür son plak potansiyeli (MSPP).

❍ Hangi aksiyon potansiyeli daha yavafl yay›l›m h›z›na sahiptir, kas veya sinir?

Kas lifleri, iletim h›z› yaklafl›k 50 m/sn olan üst ekstremite motor sinirinin aksine aksiyon potansiyellerini
daha yavafl oluflturur, yaklafl›k 3 m/sn.

❍ Lambert-Eaton sendromu(LEMS) ile karfl›laflt›r›ld›¤›nda, myastenia graviste (MG) postsinaptik
membranda anatomik farklar nedir?

Postsinaptik membran, MG tablosunda düzleflmifl iken, LEMS’de hipertrofiye olmufltur.

❍ Ter bezlerinin postganglionik sempatik innervasyonu ile iliflkili nörotransmitter hangisidir?

Asetilkolin. Bu, genellikle norepinefrin arac›l› olan postganglionik sempatik transmisyonun tek istisnas›d›r.
Otonom sinir sisteminde tüm preganglionik sempatik ve parasempatik sinirlerin yan› s›ra postganglionik pa-
rasempatik terminallerin nörotransmitteri asetilkolindir.

❍ Dijital sinyal ifllemesinde frekans f, 2f oldu¤unda, yeterli temsil için minimum örnekleme
frekans›n› gösteren teorem hangisidir?

Analog sinyalin dijitale dönüfltürülerek kay›tlamas› yap›l›rken, giren sinyallerin belirgin distorsiyonundan
kaç›nmak için gerekli olan minimum örnekleme frekans›d›r.

❍ Rastgele sinyallerin digital ifllenmesinde, n ortalama epok say›s› ise sinyal gürültü oran› nedir?

Bir. Bu de¤er sinyal averajlama için kay›tlanan epok say›s›n›n tan›mlanmas› ile biolojik sinyal uygunlu¤u-
nun düzeltilmesine izin verir; örne¤in beyinsap› uyar›lm›fl potansiyelleri gibi küçük say›da sinyaller için çok
say›da ve duysal sinir aksiyon potansiyelleri için daha az say›da.

❍ Hangi tip elektriksel EEG potansiyelleri için geri-averajlama kullan›l›r?

Hareket-iliflkili potansiyeller. Bu teknik, yüzeyel EMG ile kay›tlanan hareketlerin öncesindeki kortikal akti-
vitenin saptanmas›na imkan sa¤lar.
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❍ Travmatik beyin hasar› geçiren bir hemofili A hastas›nda hangi tedavi kullan›lmal›d›r?

Kriyopresipitat. Kriyopresipitat›n faktör VIII kompleksi konsantrasyonu, taze donmufl plazmaya göre daha
yüksektir.

❍ Beyin apsesine neden olan organizmalar için lomber ponksiyonun tan›sal sonuç verme düzeyi ne-
dir?

Yaklafl›k %20. Ventriküllere veya kortikal kenara yak›nl›k (BOS ile temas) sonuçlar› etkileyebilir.

❍ Bir internal karotid arter oklüzyonunu akut olarak tekrar açma aç›s›ndan güvenli zaman aral›¤›
nedir?

Yaklafl›k alt› saat. Akut ve subakut fazlarda reperfüzyon hasar› riski zamanla artar. 

❍ Çökmüfl kafatas› fraktürü tan›m› nedir?

Fraktürlü kafatas›n›n iç tablas›n›n kalvaryumun komflu iç tablas›n›n derinli¤inden daha fazla yer de¤ifltir-
mesidir.

❍ “Hangman fraktürleri” genellikle kuadriplejiye neden olur mu?

Hay›r. Genellikle bir miktar yer de¤ifltirme olsa da, bu laminar C2 k›r›klar›nda genellikle C2’nin C3 üzerine
önemli yer de¤ifltirme veya bas› yoktur.

❍ Hangi arterin laserasyonu bir epidural hematomun en s›k nedenidir?

Orta meningeal arter. Bu durum genellikle kafatas› fraktürüyle iliflkili olarak oluflur. 

❍ Akut subdural hematomun en s›k görülen patolojisi nedir?

Kortikal yüzey venlerinde köprü oluflumu bozulmas›. Di¤er nedenler aras›nda kortikal kontüzyon veya la-
serasyon vard›r. 

❍ fiiddetli travmatik beyin hasar›n›n tan›m› nedir? 

Glasgow Koma Ölçe¤i Skoru < 8. Orta derece 9-12 ve hafif 13-15 olarak düflünülür. 

❍ En düflük Glasgow Koma Ölçe¤i skoru nedir?

Üç. Motor cevap yok. göz aç›lmas› yok. verbalizasyon yok.

❍ Beyin mevcut kardiyak ç›kt›. glukoz ve oksijenin yaklafl›k yüzde kaç›n› kullan›r?

Birim zamanda tüm vücut taraf›ndan kullan›lan›n %15-20’si.
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❍ Serebral kan ak›fl› otoregülasyonu hangi serebral perfüzyon bas›nc› (CPP) de¤erinin alt›nda
bozulur?

40-50 mm Hg. CPP = MAP-ICP. burada MAP ortalama arteriyel bas›nç ve ICP intrakraniyal bas›nçt›r. 

❍ > 40 mm Hg bir intrakraniyal bas›nç daima ölümcül müdür?

Hay›r. Bu duruma örnek olarak psödotümör serebri durumu bulunup, önemli nörolojik disfonksiyonu ol-
mayan veya çok az olan hastalar verilebilir.

❍ fiiddetli travmatik beyin hasar›ndan sonra bir hastaya ne süreyle nöbet profilaksisi verilmelidir?

Yedi gün. Bu süreden sonra profilaksinin risk/fayda oran› artar; etkili ajanlar aras›nda fenitoin ve karbama-
zepin vard›r.

❍ Kraniyotomiden sonra postoperatif menenjit insidans› nedir?

Yaklafl›k %0,3-0,5. Ço¤u vakada ameliyat zaman›nda do¤rudan bulaflmadan veya yara enfeksiyonunun me-
ninkslere yay›lmas›na sekonder olarak oluflur.

❍ Beyin apselerinin ço¤u hayat›n hangi evresinde oluflur?

‹lk yirmi y›l. Muhtemelen bu yafl grubundaki hastalar›n orta kulak ve sinüs enfeksiyonlar›na yatk›nl›¤› (ye-
rel yay›lma) ve konjenital kalp hastal›¤›na sekonder olarak (hematojen yay›lma).

❍ Serebellar apsenin nörolojik bulgular› nelerdir?

Lezyon taraf›na bakarken horizontal nistagmus. ipsilateral dismetri ve ataksi.

❍ Kontrast madde tutan bir lezyonun ortas›nda düflük sinyal fliddeti bulunmas› tümörü apseden
ay›r›r m›?

Hay›r. Bir apse veya gliomun merkezi nekrotik hale gelebilir ve bu nedenle lezyon BT tarama veya MRG’de
kontrast madde tutmayabilir.

❍ Serebral apseler cerrahisiz tedavi edilebilir mi?

Evet. Uygun antibiyotiklerle t›bbi tedavi, çap› < 2,5 cm olan birçok lezyonu tedavi edebilir.

❍ Beyin apsesi için antibiyotik tedavisi süresi önerisi nedir?

Uygun intravenöz antibiyotiklerle alt› ila sekiz hafta. 

❍ Tolosa-Hunt sendromu nedir?

Superior orbital fissür ve kavernöz sinüsün idiyopatik granülomatöz enflamasyonu. Hastalar genellikle a¤-
r›l› oftalmopleji (kraniyal sinir III. IV ve VI) ile gelir ve/veya ekzoftalmi veya kemozis olabilir.

❍ Superior sagital sinüs trombozuna sekonder hemorajik venöz enfarktüsü olan hastalarda antiko-
agülasyon kontrendike midir?

Hay›r. Sinüs çevresinde kanamaya bakmaks›z›n bafllang›çta tercih edilen tedavidir.

NÖROLOJ‹ SINAVLARA HAZIRLIK KAYNA⁄I-BOARD REVIEW208



❍ Beyin gelifliminin ana aflamalar› nelerdir, ne zaman meydana gelirler ve hangi klinik anormallik-
ler görülür? 

1. Nörülasyon 3-7. gestasyon haftalar›nda oluflur ve primitif nöral tüpün formasyonu ile sonuçlan›r.
2. Nörülasyonun olmamas› anensefaliden spina bifidaya uzanan nöral tüp defektlerine yol açar.
3. Nöral proliferasyon 2-4 ayl›k gestasyonel yafl aras›nda oluflur ve defektler hem makrosefali hem de mik-

rosefali ile sonuçlanabilir.
4. Nöral migrasyon 3-5 ayl›k gestasyon yafl›nda oluflur; anormallikler lizensefaliye, paki- ve polimikrogriye

ve nöronal heterotopilere yol açar. Organizasyon 5 ayl›k gestasyonel yafltan bafllay›p post-natal dönem-
de y›llar boyu devam eder ve defektler daha çok mental retardasyona neden olur. 

5. Miyelinizasyon do¤umdan bafllay›p post-natal dönemde y›llarca devam eder; bu sendromlar iyi tan›mlan-
mam›flt›r.

❍ Prematür bebekte intraventriküler hemorajiden en fazla etkilenmesi beklenen beyin bölgesi nere-
sidir?

Germinal matriks.

❍ Periventriküler hemoraji sonras› bebeklerde en s›k görülen motor defisit nedir?

Spastik dipleji. Bacaklar› kontrol eden motor nöronlardan bilgi tafl›yan aksonlar ventrikülün en  yak›n›ndan
geçen lifler oldu¤u için bunlar en fazla etkilenir ve spastik diplejiye yol açar. Üst ekstremiteler de, genellik-
le daha hafif derecede olmakla birlikte, etkilenebilir. 

❍ Kernikterusta görülen klasik tetrad› hangi semptomlar oluflturur?

Koreoatetoz, supernükleer oftalmopleji, sensorinöral iflitme kayb› ve enamel hipoplazisi.

❍ Do¤um sonras› görülen brakial pleksopatinin iki klasik formu hangileridir? 

Erb paralizisi, omuz traksiyonuna ba¤l› gerilme nedeniyle üst pleksusun (C5 ve C6 kökleri) hasarlanmas›
sonucu ortaya ç›kar. Bu en s›k görülen formdur ve kolun “waiter’s tip” pozisyonu almas›na neden olur. 
Klumpke paralizisi abdüksiyondaki ön kola traksiyon sonucunda ortaya ç›kar, afla¤› pleksus hasar›na ve ya-
kalaman›n kaybolmas›na neden olur. 

❍ Fötal alkol sendromunda en s›k görülen nöropatolojik bulgu nedir? 

Leptomeningeal glionöronal heterotipiler ile afl›r› nöronal migrasyon.

❍ Term bebekte hipoksik iskemik ensefalopatide beynin hangi alanlar› en fazla etkilenir? 

Korteks, özellikle hipokampus ve bazal ganglionlar.

❍ Bazal ganglionlarda asfiksi sonras› geç dönem de¤iflikliklerini hangi terim anlat›r? 
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Hasar perinatal dönemde oluflmakla birlikte ilk bir yafl›n sonunda geliflen status marmaratus. Nöronal ka-
y›p, gliozis ve hipermyelinizasyon içerir; bu da bazal ganglionlara mermerleflmifl görünüm verir.

❍ Arnold-Chiari malformasyonun 4 tipi nelerdir?

Tip I’de serebellumun alt k›sm›n›n afla¤›ya do¤ru yer de¤ifltirmesi vard›r. Siringomiyeli ile birlikte olabilir.
Esas olarak adolesanlarda hidrosefali veya siringomiyeli ile ilgili semptomlarla ortaya ç›kar. 

Tip II daha a¤›rd›r ve meningomiyelosel ile birliktedir. Yenido¤anlar hidrosefali ve miyelomeningosel ile gelir. 

Tip III ensefalosel ile birliktedir, tip I ve II’nin analo¤udur. 

Tip IV serebellar hipoplaziyi içerir ama spinal malformasyonlarla iliflkili de¤ildir. Chiari’nin orijinal tan›m›n-
da yer almakla birlikte ayn› mekanizma nedeniyle oluflmad›¤› düflünülmektedir. 

❍ Lizensefalinin iki tipi nelerdir? 

Tip I lizensefali veya Bielschowski tipi kal›n dört tabakal› korteksi içerir. Dar al›n, uzun filtrum, yukar› dö-
nük burun kanatlar›, retrognatizm, parmak anomalileri ve retinada afl›r› damarlanma ile karakterize bir
kromozom anomalisi (17p-) olan Miller-Dieker sendromunda görülür. 

Tip II lizensefali ya da Walker tipi ince tabakas›z korteks içerir. Bu tip lizensefalide genellikle kas tutulumu
vard›r (Fukuyama tipi musküler distrofi). 

❍ Aicardi sendromu nedir? 

Aicardi sendromu sadece k›z çocuklarda görülür. Korpus kallozum agenezisi, infantil spazmlar ve karakte-
ristik göz lezyonlar› (koryoretinal lakün) içerir.

❍ Nörofibromatozisin iki ana formu nedir?

Tip 1 (NF1), von Recklinghausen hastal›¤› veya periferal nörofibromatozis, “café-au-lait” lekeleri, nörofib-
romalar, pleksiform nörofibromalar, iris hamartomalar› (Lisch nodülleri), optik gliomalar ve kemik lez-
yonlar›n› içerir. 17. kromozomdaki bir genin mutasyonuna ba¤l›d›r ve bütün nörofibromatozislerin
%85’ini oluflturur. 

Tip 2 (NF2), santral nörofibromatozis, VIII. kranial sinirin tümörlerini içerir ve geni 22. kromozomdad›r. 

❍ Tuberosklerozun ana intrakranial lezyonlar› nelerdir? 

Tuberler, subepandimal nodüller, subepandimal dev hücreli astrositomalar. 

❍ TS ile birlikte olan kardiyak anomali nedir? 

Rabdomiyomalar süt çocu¤unda görülür, hastalar›n 1/4’ünde kalp yetmezli¤i ve ölüme neden olacak kadar
büyük olabilir. Genellikle spontan rezolüsyona u¤rar. 

❍ TS ile birlikte olan böbrek lezyonlar› nelerdir? 

Anjiomiyolipomalar ve renal kistleri içerir. 
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❍ Birleflik Devletlerde obstrüktif uyku apnesinin prevalans› nedir?

%3. 30-60 yafl aras› kiflilerde, erkeklerde yaklafl›k %4 ve kad›nlarda %2 obstrüktif uyku apnesi sendromu gö-
rülür

❍ Narkolepsi prevalans› nedir?

Yaklafl›k 0.05-1/2000

❍ Narkolepside hangi HLA tipi s›kl›kla pozitiftir?

HLA D2R2 Daw > %90 pozitiftir, fakat normal popülasyonda bu oran %25’tir. 

❍ Narkolepsinin major semptomlar›n› tarifleyiniz.

1. Afl›r› gündüz uykululuk hali (uyku ataklar›).
2. Katapleksi.
3. Hipnojenik halüsinasyon.
4. Uyku paralizisi.

❍ Katapleksi nedir?

Narkoleptik semptomlar›n dörlüsü; katapleksi (gülme, sürpriz veya k›zg›nl›k gibi emosyonel bir olay› taki-
ben direnme gücünün kayb›d›r), hipnojenik halüsinasyonlar, uyku paralizisi ve uyku ataklar›d›r. Bununla
beraber, katapleksi hariç di¤er tüm semptomlar obstrüktif uyku apnesi ve afl›r› gündüz uykululuk haline ne-
den olan di¤er bozukluklarda da görülebilir. 

❍ Genellikle hangi yafl grubunda narkolepsi semptomlar› bafllar?

12-19 yafllar› aras›nda. Narkolepsi genç çocuklarda da tan›mlanm›flt›r ve s›kl›kla y›llarca teflhis edilemez.

❍ Medikasyon d›fl›nda narkolepsili bir hastaya yard›mc› olabilecek yaklafl›mlar nelerdir?

Narkoleptikler oldukça düzenli uyku programlar›ndan faydalan›rlar; gün içinde programlanm›fl uyuklama-
lar ve narkolepsi destek gruplar›.

❍ Katapleksi tedavisinde faydal› olan medikasyonlar nelerdir?

Fluoksetin gibi selektif serotonin geri al›m inhibitörleri s›kl›kla kullan›l›r. Trisiklik antidepresanlar da fay-
dal›d›rlar. Sodyum Oksibat (gama hidroksibutirat) katapleksiyi etkili biçimde tedavi eder ve ayr›ca narko-
lepsi de uykululu¤u azalt›r. 

❍ 47 yafl›nda erkek hasta iflte uyan›k olamamaktan flikayetçi ve iflini kaybetme tehlikesi var, çün-
kü toplant› s›ras›nda supervizörü varken, ani uykuya dal›yordu. Araba sürerken dalg›nl›¤› yüzünden,
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çok defa az kals›n kaza yap›yordu. Hasta gecede 7-8 saat uyuyordu, fakat daha fazla uyusa da uyan-
d›¤›nda uykusunu alm›fl görünümü yoktu. Eflinin dedi¤ine göre gece sürekli yüksek sesle horluyordu,
fakat uyku s›ras›nda solunumunun durdu¤una flahit olmam›flt›. Bu hasta hala obstrüktif uyku apne-
si olabilir mi?

Evet. Yatak eflinin uyku s›ras›nda apneyi gözlemlemesi uyku apne varl›¤›n›n flüphesini oldukça artt›rmas›na
ra¤men, hastalarda gözlemlenen apnenin olmamas› bu hastalarda s›kt›r ve yatak eflinin fark etmesine veya
di¤er faktörlere ba¤l›d›r. 

❍ Bununla ilgili sorman›z gereken di¤er semptomlar nelerdir?

Obstrüktif uyku apnesi olan hastalar noktürnal reflü, geceleri afl›r› terleme, noktiüri, kuru a¤›z veya uyan-
mada bo¤az a¤r›s›, sabah bafla¤r›s›, haf›za veya konsantrasyon bozukluklar›, otomatik davran›fl epizodlar› ve
libido azalmas› ya da impotansa sahip olabilirler. 

❍ Bu hastalarda nörolojik muayene niçin önemlidir?

Pek çok nörolojik durumun obstrüktif uyku apnesi oluflturmada risk tafl›d›¤›na inan›l›r. Bu durumlar; belki
de en s›k myotonik distrofi, poliomyelit ve periferik nöropati gibi nöromusküler bozukluklar› kapsar. 

❍ SDB’nin varl›¤›, NMD (nöromusküler hastal›klar) da hangi oranda gösterilebilir? 

%44

❍ Bu hastalarda genel muayenenin özellikleri nelerdir?

Özellikle kilo ve boy, boyun çevresi, oral muayene ve kalp ve akci¤erlerin muayenesi önemlidir. A¤›z ve bo-
¤az›n inspeksiyonu, büyük uvula, yumuflak dama¤›n afla¤›da olmas›, büyük tonsillerle veya di¤er afl›r› do-
kularla orofarenksin kalabal›k olmas›, farengeal mukozada ödem (uyku s›ras›ndaki travmaya sekonder),
yüksek arkl› ve dar sert damak, küçük çene, dilde büyüme, çenenin geride olmas› ya da t›kanmaya neden
olan di¤er nedenleri kapsayan hava yolunu daraltan ve obstrüktif uyku apnesi riskini artt›ran nedenler
önemlidir. 

❍ E¤er hastada altta yatan herhangi bir nörolojik bozukluk yokken, obstrüktif uyku apnesi tan›s›
konulursa, nas›l bir tedavi uygulan›r?

Nasal sürekli pozitif hava bas›nc› (CPAP) tedavide en önemlidir. Cerrahi giriflimler, oral gereçler, medikas-
yon (trisiklik antidepresanlar) ve davran›fl tedavisi di¤er uygun tedavi yaklafl›mlar›d›r.

❍ Nas›l bir uyku pozisyonunda uyku apnesi genellikle kötüleflir?

Supin: Dilin bo¤aza do¤ru kaçma olas›l›¤› daha fazlad›r.

❍ REM uykudaki ne gibi de¤ifliklikler major depresyonla iliflkilidir?

REM uykusunun latans› azal›r (tipik olarak bir saatin alt›ndad›r) ve en uzun REM periyodu gece sonundan
daha ziyade uykunun bafllang›ç dönemindedir. REM de saatlik göz hareketleri say›s› (REM density) artabi-
lir. REM uykunun non-REM uykuya oran› artar. 

❍ Polisomnografi s›ras›nda, uyku evrelerini saptamada hangi kay›tlamalar gereklidir?

EEG, EOG (elektrookulogram) ve yüzeyel EMG uyku evreleri için kullan›l›r.
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❍ Omuz ve s›rtta a¤r› ve ›s› duyusunun kayb› ile beraber ellerde ve kollarda pozisyon duyusunun
korundu¤u bir hasta. Bisepsler bilateral atrofik ve fasikülasyon mevcut. Bacak kuvveti ve duyusu nor-
mal. Bu kinik prezentasyon anotomik olarak hangi alana lokalizedir?

Servkal spinal kordun santral bölgesine (sentral kord sendromu). A¤r› ve ›s›y› tafl›yan spinotalmik traktu-
sun çaprazlaflan lifleri tutulmufltur. Lezyon anteriora do¤ru genifllemifl, anterior horn motor nöronuna do¤-
ru yay›lm›flt›r. Posterior kolumna korunmufltur.

❍ Bu sendromun nedenleri nelerdir?

Santral kord sendromunun en s›k nedenleri syringomyeli, intramedüller kord tümörleri ve travmatik hipe-
rekstansiyon hasarlar›d›r. Arteriovasküler malformasyonlar da ortaya ç›kabilir. Çok nadiren intramedüller
apselerde geliflebilir. 

❍ A¤r› ve uyufluklu¤un efllik etmedi¤i yürüme güçlü¤ü flikayeti olan bir hasta. Muayenede ayak par-
maklar›nda pozisyon duyusu ve vibrasyon kayb›, bilateral bacak spastisitesi ve Babinski iflareti dik-
kat çekmektedir. Hangi tan›lar düflünülmelidir?

Bu bir posterior kolumna ve kortikospinal trakt sendromudur. Spinal kordun Vitamin B12 eksikli¤ine ba¤-
l› subakut kombine dejenerasyonu, HIV enfeksiyonuna ba¤l› myelopati ve posterior kolumna bas›s› düflü-
nülmelidir. Servikal spondilozis ve servikal disk protruzyonu gibi cerrahi lezyonlar da göz önünde bulun-
durulmal›d›r. Metastatik tümörler gibi kitle lezyonlar› düflünülmelidir.

❍ Bu hastan›n s›rttan afla¤› do¤ru bazen kollara da yay›lan elektrik flokuna benzer duyusu var. Bu
semptom nas›l isimlendirilir? 

Lhermitte fenomeni. Bu semptom genellikle multipl sklerozisle beraberdir, ama servikal spinal kordun kom-
presif lezyonlar›nda veya radyasyon myelopatisinde veya kronik meningeal inflamasyonda da ortaya ç›kabilir.

❍ Amyotrofik lateral skleozisde idrar veya fekal inkontinans olmaz. Bunun nedeni hangi sakral
kord nöronlar›n›n korunmas›d›r?

Onuf nükleusu

❍ Tüm ektremitelerinde spastisite, hiperrefleksi ve bilateral Babinski iflareti olan hasta. Muayene-
de sadece dilde fasikülasyon vard›. Hangi tan›lar› düflünürsünüz?

ALS mutlaka düflünülmelidir. Muayene kafatas› taban›n›n lezyonlar› ile uyumlu ve özellikle kranioservikal
bileflkeye dikkat etmek için kranial MRI yap›lmal›d›r. Tümörler (menenjiomlar, clivus kordomalar›, metas-
tazlar), atlantoaksiyal subluksasyon, syringobulbia ve Chiari malformasyonlar› gibi düzeltilebilir lezyonlar
düflünülmelidir.
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❍ Adamkiewicz arteri hangi alan› besler? Bunun klinik anlam› nedir?

Adamkiewicz arteri alt midtorasik ve lumbosakral spinal kordun anterior parças›n› besler. Bu arter taraf›n-
dan beslenen alan hastalar aras›nda oldukça de¤iflkendir. Arterin beslenme alan› s›kl›kla aort diseksiyonu
veya aortik cerrahinin komplikasyonu s›ras›nda tutulur. 

❍ Komplet transvers myelopatinin cerrahi olarak tedavi edilebilir lezyonlar› nelerdir?

Travma veya metastatik tümörler, hematomlar, apse veya diskler gibi epidural kitle lezyonlar›.

❍ Komplet transvers myelopatinin cerrahi olmayan lezyonlar› nelerdir?

Transvers myelopati, multipl sklerozis, paraneoplastik ve postenfeksiyöz etyolojiler.

❍ Ekstra ve intramedüller lezyonlar nas›l ay›rt edilirler?

Ekstramedüller lezyonlar, assendan paternde sensöryel bozukluk, radiküler a¤r›, erken uzun trakt bulgula-
r› ile beraberdir. Aksine intramedüller lezyonlarda hastal›¤›n seyrinde a¤r›s›z uzun trakt bulgular› hastal›¤›n
geç döneminde ortaya ç›kar, ama lezyon seviyesinde fasikülasyon ve atrofi daha s›kt›r. 

❍ Hasta acil servise orta-gö¤üs afla¤›s›nda bilateral duyusal kay›p, idrar ve fekal inkontinans ve pa-
rapleji ile gelmifltir. Bacaklar arefleksik ve hipotonik. Bu durum nas›l isimlendirilir ve zamanla seyri
nas›l olur?

Spinal flok. Genellikle 3-4 hafta içinde hiperrefleksi, spastisite ve patolojik refleks geliflir.

❍ E¤er hastada a¤r›l› sert boyun, brakiyalji, elde uyuflukluk ve spastik alt ekstremiteye ba¤l› yürü-
yüflte dengesizlik varsa muhtemel tan›n›z nedir?

En s›k rastlanan nedeni myelopatinin efllik etti¤i servikal spondilozisdir. Servikal kanalda metastatik epidu-
ral kanser ve apse her zaman akla gelmelidir. 

❍ 50 yafl›n üstünde ne kadar hastada nörolojik flikayet olmadan servikal spinal kanalda daralma-
n›n radyolojik kan›tlar› vard›r?

Yaklafl›k %75.

❍ Radyolojik anormalli¤i olan hastalar›n ne kadar› kök ve kordun tutulumunun fizik bulgular›n›
gösterir?

Bunlar›n yaklafl›k yar›s›.

❍ Hasta size hiperrefleksi ve fasikülasyon ile prezente oluyor. ALS d›fl›nda hangi tan›lar› düflünür-
sünüz?

Servikal spondilozis, spinal kord neoplazmas›, sirinks, poliradikülonöropati ve a¤›r metal zehirlenmesi

❍ Servikal spondilozisi düflündürmesi için lateral spinal radyogramda servikal spinal kanal ne ka-
dar daralmal›d›r. 

<10 mm.

❍ Radyolojik servikal spondilozisi oldu¤u bilinen bir hasta dengesizlikten flikayet etmektedir. Mu-
ayenede pozisyon duyusu kayb› ve derin tendon refleksi yoklu¤u saptanm›flt›r. Neleri düflünürsünüz?
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❍ Paroksismal depolarizasyon flifti nedir?

Epilepsinin deneysel modellerinde, PDS inhibisyonu takip eden nöronal patlamada oluflan aksiyon potansi-
yeli ile iliflkili ekstraselüler spike larla intraselüler spike’lar›n korelasyonudur.

❍ Kindling nedir?

Kindling, ard› s›ra elektrik ve kimyasal olarak uyar›m›yla oluflan spontan nöbetlerin görüldü¤ü bir hayvan
modelidir.

❍ Sekonder epileptogenez nedir?

Kronik fokal epileptojen alan›n uzak alanlarda epileptiform deflarjlar ve nöbet oluflturabilmesidir.

❍ Ayna fokus nedir?

Primer epileptojen alan›n kontralateralinde ve homotopik alan›nda oluflan korteksin ba¤›ms›z epileptojenik
alan›d›r.

❍ Epileptik nöbetlerin ana iki s›n›f› nedir (ILAE’ye göre)?

Parsiyel nöbetler basit parsiyel nöbetler veya auralar (bilincin korundu¤u) veya kompleks parsiyel nöbetler
(bilincin bozuldu¤u) olarak iki alt gruba ayr›l›r. Jeneralize nöbetler ise konvülziv ve non-konvülziv olmak
üzere incelenir. Nonkonvülziv form absans (tipik ve atipik), myoklonik ve atonik gibi di¤er minor motor
nöbetleri kapsar. Konvülziv nöbetler ise tonik-klonik (primer veya sekonder jeneralize), tonik veya klonik
gibi major motor olaylar› kapsar.

❍ Absans nöbetleri (petit mal) kompleks parsiyel nöbetlerden (KPN) ay›ran özellikler nelerdir?

Absans›n tersine, KPN’lerde aura mevcuttur, daha uzun sürelilerdir, kompleks otomatizmalar ve post iktal
dönemde konfüzyon vard›r. EEG’de; KPN’lerde fokal dikenler ve absanslarda jeneralize diken dalga deflarj-
lar› saptan›r.

❍ Pek çok KPN nereden kaynaklan›r?

Ço¤u KPN temporal lobdan bafllar. Temporal nöbetlerin pek ço¤u ise mezial temporal yap›lardan kaynakla-
n›r. Temporal lobdan sonra KPN’lerde en s›k rastlanan fokus frontal lobdur.

❍ Epilepsi s›kl›¤› nas›ld›r?

Seksen yafl›na kadar yaflayan hastalarda epilepsinin kümülatif insidans h›z›n›n %3.2 oldu¤u düflünülmekte-
dir. Yaklafl›k %10 oran›nda tek nöbet ki, bunlar›n %5’ini febril konvülzyonlar oluflturur.

❍ Kortikal geliflimde nöronal migrasyon s›ras›nda, nöronlar kortekse do¤ru nas›l göç eder?

Pek çok nöron radial glia liflerine t›rmanarak kortekse do¤ru göç eder. Ventriküler alandaki ço¤alan öncü
hücreler immatür nöronlar› oluflturur ve immatür nöronlar d›fla do¤ru iki yolla migrasyon gösterir. 
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❍ Epileptik nöbetlerin olufltu¤u beyinlerde ana nörotransmitterler nelerdir?

Glutamat ana eksitatör nörotransmitterdir, gama-aminobutirik asit (GABA) ise beyinde bask›n bir biçimde
inhibitör olarak çal›flan bir nörotransmitterdir.

❍ Antiepileptik ilaçlar (AE‹) nörotransmitter modülasyonu yoluyla nöbet efli¤ini yükseltirler. AE‹
lar›n mekanizmas›n› aç›klay›n›z

Pek çok mekanizma tamam›yla anlafl›lamam›flt›r. Valporat, barbitürat, benzodiazepin, gabapentine ve tiaga-
bin GABA arac›l› inhibitör mekanizmay› artt›r›r. Fenitoin, karbamezapin ve lamotrijin eksitatuar nörotrans-
mitterlerin sal›n›m›n› sodyumun hücre içine giriflini s›n›rlayarak önler. Felbamat NMDA reseptörlerini blo-
ke eder, topiramat kainat reseptörlerini ve etosüksimit T tipi kalsiyum kanallar›n› bloke eder.

❍ GABA beyindeki primer inhibitör nörotransmitterdir. GABA inhibisyonu nas›l sa¤lar?

GAB subünitesi; GABA, benzodiazepine ve barbitüratlara ba¤lan›r. Ba¤lanmayla, klor kanallar› aç›l›r ve klor
hücre içine girerek membran hiperpolarizasyonu yapar ve inhibisyon sa¤lan›r.

❍ GABA reseptör kompleksi üzerine etki eden benzodiazepine ve barbitüratlar›n etkisi nas›l ayr›l›r?

Fenobarbitaller GABA reseptör-klor kanal kompleksinin aç›k kalma süresini uzat›rken, benzodiazepinler ka-
nal aç›lma s›kl›¤›n› artt›r›rlar.

❍ Linear ve non-linear eliminasyon kinetiklerinin aras›ndaki fark nedir?

Linear farmakokinetik doz orant›l› doz konsantrasyonu demektir. Non-linear kinetikte ise doz artt›kça, doz
art›m›yla orant›s›z bir biçimde sabit bir seviye elde edilir. Fenitoin nonlinear kineti¤e sahiptir.

❍ Üremi fenitoin düzeyini nas›l etkiler?

Uremi fenitoinin proteine ba¤lanma kapasitesini düflürür ve daha yüksek oranda serbest ilaç fraksiyonuna
neden olur. Bu durum da terapatik total seviyeye ra¤men klinik toksisite sebebidir. 

❍ Çocukluk ça¤›n›n en s›k görülen idiopatik lokalizasyonla iliflkili epilepsisi nedir?

Bening santrotemporal dikenli çocukluk ça¤› epilepsisi (Rolandik epilepsi) genetik olarak yafla ba¤›ml› bafl-
lang›c› olan ve spontan remisyon gösteren bir epilepsidir. 

❍ Absans epilepsili hastalar›n›n akrabalar›nda klinik nöbetle veya nöbetsiz görülen en s›k EEG
anormallikleri nelerdir?

Diken dalga paterninin yafla ba¤l› olarak penetrans› %40’lara kadar ulaflabilir. Sadece bu EEG anormalli¤i gö-
rülen akrabalar›n beflte birinde, klinik olarak belirgin jeneralize epilepsi mevcuttur.

❍ Juvenil myoklonik epilepsi sendromunda ilaç tercihiniz nedir?

Valproik asit myoklonik, absans ve tonik-klonik nöbetlerin %85’inden fazlas›nda etkilidir. Tedavi tipik ola-
rak ömür boyudur. Lamotrijin etkili olabilir. Karbamezapin/Fenitoin absanslar› kötülefltirebilir.

❍ Neler Lennox-Gestaut sendromu (LGS) düflündürür?
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❍ Gaucher hastal›¤› prototipik bir lizozomal depo hastal›¤›d›r. Gaucher hastal›¤› tip I, II, III ara-
s›ndaki klinik farklar nelerdir. 

Gaucher hastal›¤› tip I, II ve III’te hepatomegali ve osteoproz vard›r. 
Gaucher hastal›¤› tip I sinir sistemini tutmaz.
Gaucher hastal›¤› tip II yaflam›n ilk birkaç y›l›nda ölüme sebep olan h›zl› ilerleyen psikomotor bozulma ile
karakterizedir. 
Gaucher hastal›¤› tip III yavafl horizontal sakkadik göz hareketleri ve çocukluk-adölesan bafllang›çl› progre-
sif demans ve myoklonus gösterir. 

❍ Metabolik bozukluklar›n anlafl›lmas›nda bir çerçeve esast›r. Afla¤›daki kavramsal kategoriler
yard›mc›d›r. Her kategori için en az 3 hastal›k söyleyiniz.
• Lizozomal depo hastal›klar› 
• Peroksizomal bozukluklar
• Aminoasit metabolizma bozukluklar›
• Mukopolisakkaridozlar, mukolipidozlar ve iliflkili bozukluklar. 
• Karnitin siklus bozukluklar›
• Üre siklus bozukluklar›
• Mitokondriyal bozukluk ve laktik asidozisle iliflkili bozukluklar 
• Lökodistrofi 
• Glikojen depo hastal›klar› ve glükoz metabolizmas› ile ilgili bozukluklar

Lizozomal depo hastal›klar›
GM1 gangliozidozis
GM2 gangliozidozis
I-cell hastal›¤›
Gaucher Hastal›¤› tip I, II, III
Niemann–Pick hastal›¤› tip A, B, C
Farber hastal›¤›
Metakromatik lökodistrofi
Krabbe hastal›¤›
Fabry hastal›¤›

Peroksizomal bozukluklar
Adrenolökodistrofi
Neonatal lökodistrofi ‹nfantil
Peroksizomal Açil-CoA oksidaz eksikli¤i
Adrenomiyelonöropati
Refsum hastal›¤›
Peroksizomal 3-Oksoaçil-CoA tiyolaz eksikli¤i
Zellweger sendromu
Hiperpikolik asidemi

Amino asit anormallikleri (örnekler)
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Hartnup hastal›¤›
Histidinemi
Fenilketonüri
Glutarik asidüri
Akça a¤aç flurubu idrar› hastal›¤› ‘Mapple syrup urine disease’
Tetrahidrobiyopterin eksikli¤ine ba¤l› hiperfenilalaninemi

Karnitin siklus bozukluklar›
Primer karnitin transport sistem eksikli¤i
Karnitin- açilkarnitin translokaz eksikli¤i
Karnitin palmitoil transferaz I eksikli¤i
Karnitin palmitoil transferaz II eksikli¤i

Üre siklus bozukluklar›
Karbamoil-fosfat sentetaz
Ornitin transkarbamilaz
Arjininosüksinat liyaz
N-Asetilglutamat sentetaz
Arjinaz eksikli¤i
Arjininosüksinat sentetaz (sitrüllinemi)

Mitokondriyal bozukluklar
Mitokondriyal ensefalopati, laktik asidoz, ve inme benzeri ataklar (Mitochondrial encepaholopathy, lactic
acidosis, and stroke-like episodes-MELAS)
“Ragged red” lifli miyoklonus epilepsi (Myoclonus epilepsy with ragged red fibers-MERRF)
Leigh hastal›¤›
Kearns-Sayre sendromu
Leber’in herediter optik nöropatisi
Nöropati, ataksi ve retinitis pigmentoza (NARP)

Lökodistrofi
Pelizaus-Merzbacher hastal›¤› 
Adrenolökodistrofi
Metakromatik lökodistrofi
Krabbe hastal›¤›
Aleksander hastal›¤›

Glikojen depo hastal›klar›
Tip I: glukoz-6-fosfataz eksikli¤i (Von Gierke)
Tip IV: “brancher” enzim eksikli¤i (Andersen)
Tip VII: fosfofrüktokinaz eksikli¤i (Tarui)
Tip II: asit maltaz eksikli¤i (Pompe)
Tip V: kas fosforilaz eksikli¤i (Mc Ardle)
Tip VIII: fosforilaz kinaz eksikli¤i 
Tip III: “debrancher” enzim eksikli¤i (Cori-Forbers)
Tip VI: karaci¤er fosforilaz eksikli¤i

❍ Afla¤›daki lizozomal depo hastal›klar›ndaki enzim eksikliklerini belirtiniz:
• Gaucher hastal›¤› tip I, II, ve III
• Krabbe hastal›¤›
• Tay Sach hastal›¤›
• Sandhoff hastal›¤›
• Fabry hastal›¤›
• Metakromatik lökodistrofi
• Niemann-Pick hastal›¤›, Tip A
• Niemann-Pick hastal›¤›, Tip B
• Niemann-Pick hastal›¤›, Tip C
• I-cell hastal›¤›
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❍ Genetik “imprinting” terimini tan›mlay›n›z; 3 örnek veriniz. 

Genetik “imprinting” hastal›¤› geçiren ebeveynin cinsiyetine ba¤l› olarak fenotipik varyasyona karfl›l›k gelir.
Genetik “imprinting” örnekleri Prader-Willi ve Angelman Sendromu; Huntington hastal›¤› ve myotonik dis-
trofidir. 
1. Proksimal 15q delesyonlar›n› annelerinden kal›tlayan vakalar genellikle Angelman fenotipi gösterirler.
2. Proksimal kromozom 15q delesyonlar›n› babalar›ndan kal›tlayan vakalar genellikle Prader-Willi fenoti-

pi gösterirler.
3. Genetik “imprinting” için di¤er örnekler infantil myotonik distrofi (genellikle anneden kal›tlan›r) ve Ju-

venil Huntington hastal›¤›d›r (genellikle babadan kal›tlan›r).

❍ Genetik antisipasyonu tan›mlay›n›z. 

Genetik antisipasyon yeni nesillerde semptomlar›n daha erken yafllarda bafllamas› ve semptomlar›n daha a¤›r
seyretmesi anlam›na gelir. 

❍ Genetik penetrans› tan›mlay›n›z. ‹nkomplet genetik penetrans gösteren s›k görülen iki otozomal
dominant bozukluk örne¤i veriniz. 

1. Genetik penetrans: Belli bir gen mutasyonunu kal›t›msal olarak alm›fl olan bireylerin bu gen mutasyonu-
na ait klinik bulgular› hangi s›kl›kla gösterdikleridir. Mutant geni alan bireylerin hepsi semptomlar› gös-
teriyorsa genetik penetrans tamd›r (%100). Mutant geni alm›fl bireylerin baz›lar› etkilenmemifl ise gene-
tik penetrans inkomplettir (%70). Genetik penetrans tipik olarak yafla ba¤›ml›d›r: Bireyler genellikle bel-
li bir yafl›n alt›nda asemptomatiktir. 

2. Charcot-Marie-Tooth tip 1 (otozomal dominant herediter motor sensöri nöropati tip I) ve otozomal do-
minant torsiyon distonisi inkomplet genetik penetrans ile karakterizedir. Bu bozukluklarda ve inkomp-
let genetik penetrans ile karakterize di¤er bozukluklarda, hastal›k etkilenmemifl bireylerden geçirilmifl
olabilir. 

❍ Genetik heterojeniteyi tan›mlay›n›z. ‹ki örnek veriniz.

1. Genetik heterojenite, allelik olmayan (farkl› lokuslarda bulunan) genlerin mutasyonu sonucunda belli
bir klinik sendromun ortaya ç›kmas›d›r.

2. Klinik olarak benzer sendromlar olan otozomal dominant spinoserebellar ataksi (SCA) en az 8 farkl› gen-
deki mutasyonlara ba¤l› olarak ortaya ç›kabilir. Ayn› flekilde Charcot-Marie-Tooth tip I en az 3 farkl› gen-
deki mutasyonlara ba¤l› ortaya ç›kabilir. 

❍ Trinukleotit tekrarlar› nedir? 

Trinukleotit tekrarlar›, sitozin-adenin-guanin, CAG veya sitozin-adenin-guanin, CTG gibi üçlü nükleotit
bazlar›d›r; CAG-CAG-CAG-CAG gibi uzun seriler fleklinde tekrarlar, s›kl›kla k›salt›larak yaz›l›r (CAG30).
Trinükleotit tekrar ekspansiyonlar› (trinükleotit tekrarlar›n›n say›s›nda art›fl) insersiyonel mutasyonun bir
tipidir ve birçok kal›tsal nörolojik bozuklu¤a neden oldu¤u bilinir.
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❍ Trinukleotit tekrarlar›n›n mayotik instabilitesi ne anlama gelir? 

Trinukleotit tekrarlar› genomda oldukça s›k ortaya ç›kar. Ço¤u trinukleotit tekrarlar›n›n miktar› ebeveyn-
den çocu¤a stabil olarak geçer, ancak mayozis s›ras›nda (mayozis sperm ve yumurta oluflmas› s›ras›nda olur)
trinükleotit tekrarlar›n›n miktar› artabilir veya azalabilir. Örne¤in Huntington hastal›¤›nda s›n›rda CAG tek-
rar› (n = 36) sahibi olan bir baba çocuklar›na, bu gende Huntington hastal›¤›na sebep olmas› beklenen da-
ha genifl CAG tekrar› geçirebilir (örne¤in n = 44). 

❍ Trinukleotit tekrar art›fl›na ba¤l› 10 hastal›k ad› söyleyiniz. Bu birbirinden farkl› hastal›klarda
ortak olan nedir?

1. Trinukleotit tekrar art›fl›na ba¤l› bozukluklar Frajil X sendromu, miyotonik distrofi, Huntington hastal›-
¤›, dentatarubralpallilusiyan atrofi (DRPLA), spinoserebellar ataksi tipleri (SCA) I,II, III (Machado-Joseph
hastal›¤›), IV ve VI, Kennedy sendromu (X’e ba¤l› spinobulber muskuler atrofi), ve Friedreich ataksi. 

2. Trinukleotit tekrar art›fl›na ba¤l› bozukluklar genellikle genetik antisipasyon gösterir.
3. Hareket bozukluklar›.

❍ Do¤ru/Yanl›fl: Parkinson hastal›¤› riski, birinci dereceden akrabalar›nda Parkinson hastal›¤› olan
bireylerde anlaml› derecede artar. 

Yanl›fl. Her ne kadar baz› çal›flmalar Parkinson hastal›¤› s›kl›¤›n›n Parkinson hastal›¤› olan bireylerin akra-
balar›nda artt›¤›n› göstermiflse de, bu bilgi Parkinson hastal›¤›n›n geliflmesinde kal›t›m›n (e¤er varsa da) sa-
dece küçük bir rol oynad›¤›, daha genifl hasta gruplar›nda Familyal Parkinson hastal›¤› olan baz› akrabala-
r›n ortaya ç›kmas› ile de uyumludur. Parkinson hastal›¤› olup olas› familyal Parkinson hastal›¤› olan aileler-
den gelmeyen bireylerde, akrabalar›nda Parkinson hastal›¤› olma riski düflüktür. 

❍ Erken bafllang›çl› familyal Parkinson hastal›¤›n›n moleküler temellerini tarif ediniz. 

‘Alpha-synuclein’ geni mutasyonlar› erken bafllang›çl› otozomal dominant Parkinson hastal›¤› olan aralar›n-
da akrabal›k bulunmayan çeflitli ailelerde tan›mlanm›flt›r. 

❍ 8 yafl›ndaki k›z çocukta progresif yürüme güçlü¤ü vard›r. Dopaya cevap veren distoninin klinik
ve genetik özelliklerini tan›mlay›n›z. 

Dopaya cevap veren distoni genellikle inkomplet genetik penetrans gösteren otozomal dominant bir bozuk-
luk olarak kal›tlan›r. Hastal›k kad›nlarda daha s›kt›r. Çocukluk ça¤›nda (ortalama 7 yafl) bafllar, vakalar
ayaklar›nda bafllay›p bacaklar›n› ve üst ekstremitelerini tutan progresif distoni gösterirler. Dopaya cevap ve-
ren distoni genellikle gün içinde önemli dalgalanmalar gösterir: bulgular sabahlar› çok daha hafiftir ve gün
içinde fliddeti artar. Dopaya cevap veren distoni düflük doz levodopa, karbidopa replasman tedavisine çok
duyarl›d›r. Parkinson hastal›¤›ndan farkl› olarak levadopa, karbidopan›n terapötik etkinli¤i tolerans veya
ilaç rezistans› geliflmeden sürekli devam eder. Otozomal dominant dopaya cevap veren distoni, GTP-siklo-
hidrolaz genindeki mutasyonlara ba¤l›d›r. Daha az olarak dopaya cevap veren distoni trozin hidroksilaz gen
mutasyonuna ba¤l› otozomal resesif bozukluk olarak da kal›tlanabilir. 

❍ 20 yafl›nda üniversite ö¤rencisinin a¤›r depresyonu vard›r. Nöroleptik ilaçlar reçete edildikten
sonra bradikinezi ve distoni dikkati çekmifltir. Wilson hastal›¤›n›n en s›k görülen bafllang›ç bulgula-
r› nelerdir? 

Wilson hastal›¤›n›n en s›k görülen bulgular› dizartri ve bradiknezidir. 

❍ Wilson hastal›¤›n›n tan›s›nda alt›n standart olan tan›sal testler nelerdir? 
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❍ ‹nternal akustik kanaldan kaynaklanan ve tek tarafl› sensönöral iflitme kayb›na neden olan bir
lezyon. Bu lezyon nedir ve hangi önemli sinir genellikle tutulmufltur? 

Akustik Schwannom, 8. kranial sinir.

❍ Kontrastlanan bir dural kuyruk ile iliflkili olan, en s›k ikinci serebellopontin köfle tümörü nedir? 

Menenjiom.

❍ Serebellopontin köflenin en s›k üçüncü kitlesini MRG’de BOS’a benzer sinyal nedeniyle bir arak-
noid kistten ay›rt etmek zor olabilir. Bu lezyon nedir?

Epidermoid.

❍ Kanama e¤ilimi olan baz› tümörleri söyleyiniz.

Melanom, renal hücreli karsinom, koryokarsinom ve tiroid kanseri.

❍ Hangi çocukluk ça¤› posterior fossa tümörü klasik olarak bir kist ile birlikte solid nodüle sahip-
tir ve prognozu nas›ld›r?

Jüvenil pilositik astrositom. Cerrahi ç›karma ile prognoz mükemmeldir.

❍ Genç eriflkinlerdeki hangi posterior fossa tümörü, jüvenil pilositik astrositom ile benzer görünü-
me sahiptir? Hangi sendrom ile iliflkilidir?

Serebellar hemanjiyoblastom. Von Hippel-Lindau.

❍ Eriflkinlerde en s›k primer infratentorial tümör nedir? Hangi sendromdur? Nörolojik olmayan ba-
z› bulgular› nedir?

Hemanjiyoblastom. Von Hippel-Lindau. Nörolojik olmayan bulgular› polistemi, böbrek, pankreas ve kara-
ci¤er kistleri, bilateral renal hücreli karsinom ve feokromasitomay› içermektedir.

❍ Kalsifiye olmaya yatk›n baz› intra-aksiyal tümörleri söyleyiniz.

Oligodendrogliom, astrositom ve nadiren intraparankimal epandimom.

❍ Posterior fossada tümörü olan bir eriflkin. Genel olarak, en olas› tan› nedir?

Metastaz.

❍ Koroid pleksus papillomunun eriflkinlerdeki yerleflimi göz önünde bulunduruldu¤unda, en s›k
nerede rastlan›r?
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Dördüncü ventrikül. Çocuklarda en s›k yerleflim lateral ventriküllerin trigonudur.

❍ Beyin sap› gliomu için ay›r›c› tan›da en önemlisi hangisidir?

Rombensefalit.

❍ Üçüncü ventrikül anteriorunda foramen Monro düzeyinde kontrastlanmayan hiperdens (BT) kit-
le büyük olas›l›kla nedir? Nas›l prezante olur?

Kolloid kist. Prezantasyonlar› aral›kl› bafl a¤r›s›, ani ölüm ya da tesadüfen saptamay› içerebilir.

❍ Suprasellar kitleler için bir an›msat›c› söyleyiniz?

SATCHMO
Sarkoid
Anevrizma/adenom/araknoid kist
Tüberkülüm sella menenjiomu/teratom
Kraniofarenjiyom ve Rathke kleft kisti
Hipotalamik gliom, tüber sinereum hamartomu, histiositozis (eozinofilik granülom)
Metastazlar, menenjiom
Optik sinir gliomu/di¤er (epidermoid, dermoid)

❍ Radyasyonla indüklenen en s›k tümör nedir?

Menenjiom.

❍ Menenjiomun yayg›n olarak yerleflti¤i yerler nerelerdir?

Parasagittal, konveksiteler, sfenoid kanat, serebellopontin köfle, olfaktor oluk ve sfenoid planum.

❍ Menenjiomlar›n yüzde kaç› kalsifiyedir?

%20.

❍ Çocuklarda beyin omurilik s›v›s› ile yay›lan baz› tümörleri söyleyiniz. Saptanmalar› için hangi
yöntemler vard›r?

Medulloblastom, epandimom, pinealom, koroid pleksus papillomu, retinoblastom, nöroblastom, lösemi ve
lenfoma. Saptama yöntemleri gadolinyumlu MRG ve lomber ponksiyon ile beyin omurilik s›v›s› örnekleme-
sini içermektedir.

❍ MRG’de eksta-aksiyal bir kitle ya¤ doku ile benzer sinyal özelli¤ine sahiptir. Bu ne olabilir ve
hasta genellikle asemptomatik midir?

Lipom. Hastalar genellikle asemptomatiktir ve saptanmas› tesadüftür. Pantopaque benzer sinyal özelli¤ine sa-
hip olabilir, ancak genellikle BOS boyunca da¤›lm›fl çok say›da damlac›k fleklinde görülür.

❍ Beyine metastaz yapan santral sinir sistemi d›fl› baz› tümörleri söyleyiniz.

Akci¤er, meme, melanom, renal hücreli karsinom, tiroid ve müsinöz adenokarsinom.

❍ Primer santral sinir sistemi lenfomas› ile toksoplazmozis aras›ndaki farkl›l›k göz önünde bulun-
duruldu¤unda, potansiyel ay›rt edici faktör nedir?

Toksoplazmozis genellikle epandimal yüzleri tutmazken lenfoma tutar. Çok say›da olma, toxoplazmoziste
daha s›kt›r.
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❍ Hangi test myastenia gravis tan›s›nda alt›n standart olarak kabul edilir?

Asetilkolin resptör antikor (AChR Ab) titresi. Pozitif AChR Ab titresi, myastenia gravisli hastalar›n %85’in-
den fazlas›nda oluflur. Bu test tan› için son derece spesifiktir.

❍ Myastenia gravisli hastalarda mevcut tedavi seçeneklerinden en s›k kullan›lan› hangisidir?

Antikolinesteraz ilaçlar (örne¤in, Mestinon), tedavi edici plazma de¤iflimi (TPE), kortikosteroidler (predni-
son ve Solu-Medrol), imuran, IVIg, siklosporin ve timektomi.

❍ Bozulmufl nöromuskuler iletimi en iyi gösteren elektrodiagnostik test hangisidir?

Tek lif EMG (SFEMG) bozulmufl nöromuskuler iletimin en duyarl› göstergesidir.

❍ Postsinaptik son plak potansiyeli (EPP) nedir?

EPP, motor sinirin depolarizasyonuna yan›t olarak ortaya ç›kan aflamal› kas potansiyelidir ve sinaptik yar›k
boyunca yay›lan asetilkolin (ACh) serbestleflmesi sonucu meydana gelir. Kas üzerinde ACh ile Ach resep-
törlerinin etkileflimi, sodyum kanallar›n›n aç›lmas› ile kas mebran›nda depolarizasyona neden olur.

❍ Myastenia gravis de¤erlendirilmesinde, ard› s›ra motor sinir uyar›m› hangi uyar›m s›kl›¤›nda ya-
p›lmal›d›r?

Nöromuskuler bileflkede en büyük stresi 2 veya 3 Hz uyar›m sa¤lar ve bu nedenle bu uyar›m h›zlar› anor-
malli¤i ortaya koymada en kullan›fll›d›r.

❍ Nöromuskuler iletimde artm›fl vücut ›s›s›n›n etkisi nedir?

Is› art›fl› nöromüsküler iletimi azalt›r, myastenik hastalarda atefl ile klinik kötüleflmebununla aç›klanabilir.

❍ Minyatür son plak potansiyeli (MEPP) nedir ?

MEPP, spontan asetilkolin sal›n›m›n sonucu olarak kastan kay›tlanan bir potansiyeldir. ‹¤ne EMG de¤erlen-
dirmesinde MEPP’leri, “son plak gürültüsü”nün nedenidir.

❍ Hangi nöromuskuler hastal›kta; i¤ne EMG de¤erlendirmesinde, az miktarda son plak gürültüsü
göze çarparken sinir potansiyelleri normaldir?

Myastenia gravis, çünkü asetilkolin reseptör say›s› azalm›fl›r.
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❍ “Myastenik kriz”in özellikleri nelerdir?

Myastenia gravisli hastalarda akut nöromuskuler y›k›m ile bulber veya solunum kaslar›nda güçsüzlük, flid-
detli disfaji veya solunum yetmezli¤ine neden olur. Güçsüzlük, antikolinerjik tedaviye yetersiz yan›tl›d›r.
Krizler s›kl›kla enfeksiyon ve ateflle iliflkilidir, ama bariz bir neden olmaks›z›n da geliflebilir.

❍ Kolinerjik krizin özellikleri nelerdir?

Kolinerjik krizde akut güçsüzlük, antikolinesteraz tedavisi uygulamas› sonras› geliflir. Bu güçsüzlük, nikoti-
nik belirtilerden kas kramplar› ve fasikülasyonlar› ve muskarinik belirtilerden abdominal kramplar, diare,
afl›r› terleme, artm›fl sekresyonlar, gözyafl›, bradikardi ve idrar s›kl›¤› ile birlikte geliflir.

❍ Myastenik hastalarda timoma yüzdesi nedir?

Timoma myastenia gravisli hastalar›n yaklafl›k %15’inde görülür. Bunlar›n yaklafl›k dörtte biri maligndir.
Myastenik hastalar›n, yaklafl›k %65’inde timik hiperplazi görülür. Timomaya dair kan›tlar› olan hastalar›n
%75’inde 10 y›l içinde myastenia geliflir. 

❍ Myastenia gravisli bir hastada kortikosteroidlerin yerleflmifl uygulamalar› sonras› birincil klinik
endifle nedir? 

K›sa süreli y›k›m›n neden oldu¤u yayg›n güçsüzlük, solunum yetmezli¤i veya fliddetli disfaji.

❍ Myastenia graviste timektomi endikasyonlar› nelerdir?

Timomal› her hasta ve en az 6 ayd›r jeneralize veya kötü kontrollü myastenia gravis hastalar› (spontan re-
misyon ihtimali nedeniyle).

❍ Myastenia gravisten baflka anormal SFEMG bulgular›na neden olan hastal›klar nelerdir?

Lambert Eaton myastenik sendrom, botulinum intoksikasyonu, motor nöron hastal›¤›, inflamatuar miyopa-
ti veya kas liflerinde aktif reinnervasyon ile iliflkili her hastal›k.

❍ Myastenia gravisten flüphe edildi¤inde ard›s›ra motor sinir uyar›m› ile s›kl›kla hangi kaslar de-
¤erlendirilir?

‹ntrensek el kaslar›, biceps brakii, deltoid, trapezius, orbikülaris okuli ve nazalis, tibialis anterior, ve ekten-
sor digitorum brevis.

❍ Myastenia graviste nöromuskuler ileti neden bozulur?

Nöromuskuler bileflkeye immunolojik sald›r›, bileflke sonras› (post-junctional) katlant›lar›n tepesindeki ase-
tilkolin reseptörlerinin say›s›nda azalmaya neden olur ve nöromuskuler bileflke katlant›lar›n› s›¤laflt›r›r, ka-
lan asetilkolin reseptörlerinden uzakta ACh diffüzyonu artar.

❍ Myastenik krizde standart tedavi nedir, özellikle antikolinerjik tedavi verilir mi?

Standart medikal ve solunum deste¤i, enfeksiyonlar›n de¤erlendirilmesi ve tedavi edilmesi, antikolinerjik
ilaçlar›n kesilmesi. Öncelikle solunum deste¤i sa¤lan›r, antikolinerjik ilaçlar kesilir ve bu durum kolinerjik
kriz ile herhangi bir kar›fl›kl›¤› ortadan kald›r›r.

❍ Myastenia gravisin demografik verileri nelerdir?
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