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ONSOZ

Klinik Elektromyografi Ilkeleri, elektromyografinin (EMG) temel ilke ve yontemlerini 6g-
renmek ve bu ilke ve yontemlerin gergek olgular tizerinde nasil kullanilacagini bilmek iste-
yen EMG uygulayicist klinisyenler i¢in yazilmugtir.

ilk alt1 boliim degisik EMG yontemlerinin temel ilke, yontem ve klinik uygulamalarini
icermektedir. Bu bolimlerde sik kullanilan elektrofizyolojik yontemlere adim adim yakla-
sim usulleri, normal degerlere ait tablolar ve verilerin yorumu icin gerekli kilavuzlar mev-
cuttur.

Takip eden 9 boliimde 35 adet gercek hastayla noromuskuler hastaliklarin tiim yelpa-
zesi ortaya konmugtur. Bunlar gercek olgu ¢aligmalar oldugundan dolayz, higbirinin sonu-
cu dogrudan tahmin edilemez durumdadir. Her hasta dogru tani ve tedavi yoniinden EMG
uygulayicist klinisyen icin bir sinav niteligindedir. Bu olgularla klinik EMG iliskisinin teme-
li atilmakla kalmayip, ¢esitli hastaliklar hakkinda giincel bilgiler de saglanmaktadir. Klinik
ve EMG iliskisi elektrofizyolojik yanitlarin gercek traselerine ait sekillerle daha da kolaylas-
tirlmig durumdadir. Klinik ve EMG konularinda en 6nemli ikazlar igeren genel kurallar
vurgulanmistir. Sadece 6zgiil konular hakkinda en yararli bilgileri igeren kaynaklara atif ya-
pilmistir.

Bu kitabin EMG uygulayicisi klinisyenin EMG laboratuarinda kargilagtigr gtindelik so-
runlari etkili ve dogru bir sekilde ¢ozmesi amaciyla, EMG incelemeleri ve bunlarin klinik
yorumuyla ilgili yeterli temel ve uygulamali bilgi icerdigini umuyorum.



CEVIRI EDITORLERIi ONSOZU

Bu kitap diinyaca tinlii ve tilkemizde de iyi taninan bir klinisyen ve bilim adami olan hoca-
miz Prof. Dr. Shin J. Oh’un elektrodiagnostik tip ve néromuskiiler hastaliklar hakkinda
tiim deneyimini naklettigi bir eserdir. Uzun yillardan beri A.B.D.’nin Birmingham Alaba-
ma Universitesi’nde Néroloji Ogretim Uyesi olan Prof. Oh halen ayni béliimde aktif olarak
calismaktadir. Kendisi Amerika disinda Giiney Amerika, Avrupa ve Asya iilkelerinden de
32 adet uzman yetigtirmistir. Yetistirdigi uzmanlar bu kitabi1 7 ayr1 dile ¢evirmislerdir.

Kitabin orijinali 1998 yilinda basilmus olup, ikinci baskist yapilmamus, ancak son yillar-
da Prof. Oh tarafindan yeniden gozden gegirilerek, uluslararas: ¢eviri uyarlamast olarak ol-
gu caligmalarini kapsayan 9 adet boliimde olgu sayilarinda azaltmaya gidilmigtir.

Bu kitabin néromuskiiler hasta goren veya elektrodiagnostik tip uygulayicisi olan tiim
hekimler i¢in yararli olacag: kanaatini tagiyoruz.
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BOLUM 1

Elektromyografik Incelemelerin
Anatomik ve Fizyolojik Temelleri

Zeki Odabasgi

MOTOR UNITE

Alt motor noron sistemi; 6n boynuz hiicreleri, periferik sinirler, noromuskiiler kavsaklar ve kas-
lardan olugur. Aksonuyla birlikte bir motor néron ve bunun innerve ettigi kas liflerine motor
iinite denir (Sekil 1.1).

Tek bir motor néronun uyarilmast, kontrolu altinda olan tiim kas liflerinin kasilmasina neden olur. in-
nervasyon oramnin (kas liflerinin sayist : motor aksonlarin sayist) saptanmastyla 6lgtilen bir motor tinitenin
ortalama boyutu farkli kaslarda degiskenlik gosterir. Bu oran laringeal kas i¢in 2:1 ila 3:1 olup, gastroknemi-
us icin 1934:1 dir. Genellikle daha ince ve kiigiik hareketleri kontrol eden kaslar, kaba hareketleri kontrol
edenlerden daha kiigiik motor tiniteye sahiptir.

Iki tip kas lifi vardur: tip I (kirmiz1) ve tip II (beyaz) (Tablo 1.1). Bu tipler adenozin trifosfa-
taz (ATPase) boyasiyla kolaylikla ayirt edilebilir: tip I ATPase’dan fakirken, tip II ATPase’dan
zengindir. Tip I (“kirmiz1” ve “yavas”) kas lifleri, tip II liflerine gore daha fazla myoglobulin ige-
rir, gizgilenmeleri daha az belirgin olup, daha yavas yanit verir ve daha uzun latansa sahiptir (Se-
kil 1.2). Bu lifler uzun, yavas ve postiirii koruyan kasilmalar yaparlar. Kedinin soleus kasi tipik
bir 6rnektir. Tip II (“beyaz” ve “hizli”) kas lifleri, motor iinite bagina daha az sayida olup, “se-
girme” siireleri kisadir. Ince ve beceri gerektiren hareketlere 6zellesmislerdir. Kedinin gastrok-
nemius kasi bu kategoridedir. Insan kaslarinda, tip I ve tip II lifleri, 4:6 oraninda karigik olarak
bulunmaktadir. Tip I ve tip II lifleri arasindaki anatomik, histolojik ve fizyolojik farkliliklar ay-
rintili bir sekilde Tablo 1.1 ve Sekil 1.3’de goriilmektedir.

Kasin karakterinin kismen innervasyonu ile belirlendigi anlagilmistir. Bir motor iiniteyi
olusturan tiim kas lifleri ayn: tiptir, bu sinir ve kaslarin giiglii bir trofik kontroliinii gosterir.
Capraz innervasyon deneyinde, hizli ve yavas kaslara giden sinirler ¢aprazlastirilarak rejeneras-
yon saglanmigtir. Bityiime tamamlanip, daha 6nce yavag kasin kasilmasini saglayan sinir hizli
kas1 innerve ettiginde, hizli kas yavas hale gelmistir. Daha 6nce yavas olan kasta ise bunun tersi
olusmugtur. Boylece, kaslardaki biyokimyasal degisikliklerin bile aldiklar1 innervasyon tipine
bagli olarak belirlendikleri gosterilmistir.

Son ¢aligmalar, bir motor tinitenin kontrolii altindaki kas liflerinin grup halinde degil, diger
kas lifleri arasinda daginik halde bulundugunu gostermektedir. Bu bulgu, insan kaslarindaki tip
I ve II liflerinin mozaik dagilimi ile uyumludur.

Cok hafif bir istemli kasida, igne elektromyografi (EMG) elektrodu tek bir motor tiniteden
gelen aktiviteleri kaydeder. Bu aksiyon potansiyellerine motor iinite potansiyelleri (MUP) denir.
Genellikle birkag MUP birlikte ateglenir. Ancak, hasta ile iyi bir kooperasyon kurulup, igne elek-
trodunun dikkatli manipulasyonuyla tek bir MUP diisiiriip kaydetmek miimkiindiir.

Motor {inite, MUP temelinde yatan anatomik yapidir. Son ¢alismalar, 150 x 580 ym kayit
alan1 olan bir konsantrik igneyle kaydedilen MUP diken bileseninin, 1 mm yarigap igindeki 5-
12 kas lifinden olustugunu gostermigtir.

MUP amplitiid, siire ve faz, cesitli néromuskiiler hastaliklarin ayiricr tanisinda énemlidir
(Sekil 1.4). Konsantrik igne elektroduyla kaydedildiginde, normal MUP’ler genellikle 3 ila 15 ms
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2 Klinik Elektromyografi ilkeleri

Tip Il motor néron

Tip 11 lifi
Myelin kilifi

Tip 1 lif

Akson

SEKIL 1.1 Tek motor inite: motor néron (6n boynuz hiicresi), periferik sinir lifi (akson ve myelin kilift)
ve sinir lifleri tarafindan innerve edilen tiim kas lifleri.

TABLO 1.1 Tip | ve Il Liflerinin Ozellikleri

Tip I Lifleri Tip 1l lifleri

Renk Kirmizi Beyaz
Myoglobin icerigi Fazla Az
Kas lifi capi ince Kalin
Enzimler

Myofibriler ATPase Az Fazla

Mitokondrial oksidatif enzimler Fazla Az

Glikolitik enzimler Az Fazla
Enerji kaynag Yag asitleri, glukoz Glikojen
Metabolik 6zellikleri Aerobik oksidatif fosforilasyon Anaerobik glikoliz
Kasilma zamani Yavas Hizl
Tetanik gerilime yanit Distik Yiksek
Yorgunluga karsi direng Yiksek Diistik
Motor unite

Boyut K¢tk Blyiik

Aktivasyon icin gerekli siddet Az Fazla
Akson ileti hizi Yavas Hizli
Anatomik lokalizasyon Derin kas; ylizeyel kasin Yizeyel kasin ylzeyel

aksiyal kismi kismi

stireli, tepeden tepeye amplitiidii 300 ¢V ila 3 mV arasinda olup, bifazik veya trifazik sekildedir.
Kiigiik amplitiid ve kisa siireli MUP’ler myopati hastalarina 6zgii iken, denervasyon bozuklugu
bulunan hastalarda tipik olarak yiiksek amplitiidlii ve uzun siireli MUP’ler goriiliir (Sekil 1.5).
Yiiksek amplitiidlii (dev) MUP’ler (5 mV’den biiyiik) klasik olarak denervasyon bozukluklarin-
da izlenir. Goriinen odur ki, yitksek amplitiidli MUP’ler, denerve kas liflerinin saglam motor
aksonlardan gelen filizlerle reinnervasyonu sonucu ortaya ¢ikar.

Fasikiilasyon, 6n boynuz hastaliklarinda (6rnegin amyotrofik lateral sklerozis) siklikla gorii-
len normal siireli spontan kas segirmeleridir. Fasikiilasyon, hastalik siirecinde motor iinite irri-
tasyonuyla ortaya ¢ikan bir spontan desarj (depolarizasyon) olarak diigtintiliir. Bu nedenle, fa-
sikiilasyonun birgok parametresi MUP parametrelerinden farkl degildir (Sekil 1.6).



BOLUM 2

EMG Cihazinin Temel Bilesenleri
ve Inceleme Ayarlari

Zeki Odabasgi

Modern elektromyografi (EMG) cihazi amplifikator, osiloskop, odyo-amplifikator ile hoparlor,
stimiilator, sinyal ortalayici ve kayit diizeneginden olusur (Sekil 2.1). Gelisgmis EMG cihazlari-
nin birgogunda, EMG sinyal ve verilerini depolama, gesitli potansiyellerin otomatik 6l¢iim ve
analiziyle, rapor olusturma kapasitesi de vardur.

AMPLIFIKATOR

Kayt elektrodlart ile toplanan potansiyel amplitiidlerinin genellikle ¢ok kiigiik olmasindan do-
lay1, gortintiileme veya kayit edilmeden 6nce bir amplifikator yardimiyla birytitiilmeleri gerekir.
Amplifikatore ait diger bir gorev de, istenmeyen girisim sinyallerinin reddidir. Amplifikatorde
duyarlilik ve frekans filtre secimi i¢in kontrol diizenekleri bulunur.

Duyarhhik

Duyarlilik kontrolii, genellikle mikrovolt/santimetre olarak dl¢iilen potansiyel amplitiidiinii be-
lirler. Cogu EMG cihazinda duyarlilik alt ve tist sinir1 1 4V ila 10 mV arasinda degisir. Sinire ya-
kin igne yonteminde 1 4#V’dan daha yiiksek duyarlilik gerekebilir.

Frekans Filtresi Secimi

Bir amplifikatérde genellikle alcak ve yiiksek filtre secim yéntemi vardir. Bu bilesen, mevcut po-
tansiyellerin bozulmadan kaydedilmesini ve miimkiin oldugunca en diigiik giiriiltii diizeyini
saglamaya yarar. Dolayisiyla bir yiiksek, ya da algak filtre ayari, her bir inceleme i¢in EMG po-
tansiyellerinin frekans 6zellikleri gozoniine alinarak, dikkatle segilir (Tablo 2.1). Yani, her bir in-
celeme icin Onerilen st ve alt frekans se¢imlerine uymak 6nemlidir. Aksi takdirde, potansiyel-
lerin sekil, amplitiid ve latanslari bozulur. Bazi1 EMG cihazlarinda, EMG uygulayicisina kolaylik
olsun diye belirli incelemeler igin frekans ayar: onceden segilmistir.

osiLosKoP

Katod 151nl1 osiloskop, gizgisel zaman skalasi tizerinde potansiyelleri anlik olarak gosterir. Her
siipiirmede eski potansiyeller silinerek, yenileri goriiliir. I[gne EMG sirasinda, birgok EMG uy-
gulayicist hareketli potansiyelleri osiloskopta taniyarak, klinik anlamlarini yorumlar.

Depolama fonksiyonu olan osiloskop ise, silme tusuna basana veya potansiyelleri kaydede-
ne kadar potansiyellerin ekranda saklanmasini saglar. Bu 6zellik, motor iinite potansiyellerinin
(MUP) ayrintili analizi, sinir iletim incelemesinde potansiyellerin latans ve amplitiidlerinin 61-
¢timii ve ardigik sinir uyarimimnda inkrement veya dekrement analizi i¢in gereklidir.

[gne EMG ve sinir iletim incelemeleri igin genellikle bir secim bigimi vardir. igne EMG ¢a-
ligmast i¢in, zaman temelinin (tetikleme yontemi) ardigik olarak soldan saga siipiirerek, serbest
akmasina izin verilir. Bu ayarda, stipiirmenin hizl tekrarindan dolay: siipiirme donmus gibi g6-
riliir. Sinir iletim ¢aligmasinda, uyaran zaman temelinde tek bir stipiirmeyi tetikler. Boylece, la-
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14 Klinik Elektromyografi ilkeleri
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;EKiL 2.1 EMG cihazinin temel elemanlari. EEG, elektroensefalografi; EKG, elektrokardiyografi; TLEMG,
tek lif EMG.

tans ol¢timii siiptirmenin baslangicindan yapilabilir. Stipiirme hizi igin de se¢im bi¢imi mevcut-
tur. Siipiirme hizi (zaman temeli) genellikle 0.1 ila 500 ms/cm arasinda degisir ve yapilacak in-
celeme tiiriine gore se¢ilmelidir (Tablo 2.1).

Ornegin motor sinir iletim incelemesinde bilesik kas aksiyon potansiyellerinin (BKAP’lar)
baslangi¢ sapmasi gibi, potansiyellerin belirli bir yerine kondugunda otomatik latans okuyan, ya
da elle ayarlanmaya uygun elektronik latans gostergesi de bulunur. Latans genellikle milisaniye
olarak okunur. Gecikme hatt1 osiloskopta potansiyelleri yakalamak i¢in yararlidir. Potansiyel
iizerinde secilen herhangi bir nokta (tetik diizeyi veya noktasi) tek bir siipiirmeyi tetikleyebilir.
Buna gore, ayni potansiyel osiloskopta tekrar tekrar gorilebilir. Bu ozellik, tek lif EMG
(TLEMG) incelemesi ve igne EMG de MUP lerin kantitatif analizinde kullanilir. Bircok EMG ci-
hazinda, kare akimdan olusan kalibrasyon sinyali kolaylikla gériiliir. Boylece, potansiyellerin
amplitiid ve siiresi kalibre edilebilir. EMG ¢aligmalarinin duyarliligindan emin olmak igin
miimkiin oldugunca sik olarak, kalibrasyon sinyali ile amplifikator ve osiloskopun dogrulugu-
nu kontrol etmek 6nemlidir.

SES YUKSELTiCi VE HOPARLOR

Ses yiikseltici ve hoparlor, 6rnegi sadece EMG cihazinda goriilen kendine has bir sistem olustu-
rurlar. Gorsel analiz i¢in potansiyellerin osiloskopta goriilmesine ek olarak, potansiyeller, amp-
lifikatorden ses yiikseltici ve daha sonra da hoparlore verilerek tipik sesler olusturulur. Bu sis-
tem birgok EMG potansiyelinin taninmasi i¢in gereklidir (6rnegin myotonik potansiyellerin
“pike yapan bombardiman ugag1” sesi). Sinir iletim ¢alismasinda her uyaryla tek bir uyar: sesi
duyulur.

UYARICI

Sinir iletim ¢aligmasi i¢in sinirleri elektriksel olarak uyarmak gerekir. Sonugta, uyarici kisa bir
zaman siiresi i¢in bir kare-dalga elektrik akimu tireterek, siniri katod elektrod hizasindan uyarir.



BOLUM 3

Sinir Iletim Calismast

Yasar Giirtekin

Sinir iletim ¢aligmasi sinirlerin fizyolojik ve patofizyolojik durumunun gosterilmesi ve néropa-
tinin belirlenmesi igin ana yontemdir. Insan kas-sinir preparatinda median sinirin iletim hizi-
nin 61.0 = 5.1 m/s oldugunun ilk kez 1853’de Von Helmholz tarafindan bildirilmesine karsin,
insan sinir iletiminin in situ modern yontemi 1900’lerin baglarina kadar gelismemistir. Sinir im-
pulsunun kasa ulasmasinin isareti olan kas seyirmesi yerine, 1909°da ilk kez Piper yiizeyel elek-
trodlarla kas aksiyon potansiyelinin kaydinin modern teknigini kullanmigtir. Bununla birlikte
Hodes ve arkadaglarinin 1948’de bu teknigi bir tan1 yontemi olarak kullanmasina kadar, insan-
larda sinir iletiminin 6l¢tilmesine fazla nem verilmemistir. Bu yazarlar normal olgularda ve pe-
riferik sinir yaralanmasi olan hastalarda bugiinkii yontemleri kullanarak median, ulnar, radial,
peroneal ve tibial sinirlerin motor sinir iletim hizlarini 6l¢miiglerdir. Sinir iletim hizinin saglik-
I1 olgularda 46 ile 67 m/s, “rezidiiel latans”in ise 1.4 ile 3.8 ms arasinda degistigini bulmuslardir.
O zamandan beri sinir iletim ¢aligmasi, néropati i¢in standart tani incelemesi olmustur.

SiNiR ILETIM VE GEC YANIT iNCELEMELERI

Sinir iletim Calismasi
Ug cesit sinir iletim ¢aligmasi vardir: motor sinir iletim ¢aligmasi, duyu sinir iletim caligmasi ve
karma sinir iletim ¢aligmasi.

Motor Sinir iletimi. Bir periferik sinirin motor sinir iletimi, periferik sinirin seyri boyun-
ca iki proksimal noktasinin her birinden tek tek supramaksimal uyaranlarla sinirin uyarilmasi
ve bu sinirin innerve ettigi bir kastan yiizeyel bir elektrodla bilesik kas aksiyon potansiyelinin
(BKAP) kaydedilmesiyle incelenir (Sekil 3.1). Ornegin median sinir, kayit elektrodunun abduk-
tor pollisis brevis kasinin gobeginin tizerine yerlestirilmesiyle bilekten ve dirsekten uyarilabilir.
Distal uyarimla elde edilen bu yanit igin gerekli olan zamana terminal latans denir. {letim zama-
nini elde etmek i¢in terminal latans, proksimal uyarim noktasindaki zamandan ¢ikarilir. Prok-
simal uyarim noktasindan distal uyarim noktasina olan mesafe 6l¢iiliir. Bu mesafeyi iletim za-
manina bolerek sinir iletim hiz1 belirlenir. Keza BKAP amplitiidii ve bi¢imi analiz edilir. Ancak
islem uyarilabilir sinirlerle sinirhdir. Bu islem tist ekstremitelerde median, ulnar ve radial, alt
ekstremitelerde siyatik, femoral, posterior tibial ve peroneal sinirleri ierir.

Duyu Siniri iletimi. Periferik bir sinirin duyusal sinir iletimi hem ortodromik ve hem de
antidromik olarak incelenebilir ($ekil 3.2). Ortodromik yontemde duyu sinir iletimi sinirin dis-
tal pargasinin uyarilmasi ve sinirin proksimal pargasi tizerinde bilesik sinir aksiyon potansiyeli-
nin (BSAP) dogrudan kaydedilmesiyle incelenir. Ornegin median ve ulnar sinirlerin duyusal lif-
leri boyunca iletim, parmaklarda dijital sinirlerin uyarilmasiyla ve bilekte potansiyelin kaydedil-
mesiyle incelenebilir. Uyaran ve kayit elektrodlarinin yerleri degistirilirse buna antidromik uya-
rim denir. Ortodromik ve antidromik yontemlerdeki latans ve iletim hizlar1 birbiriyle aynidir.
Yiizeyel elektrodla kaydedilen antidromik yanitin amplitiidii ortodromik olaninkinden daha
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SEKIL 3.1 Median sinirde motor sinir iletim calismasi. Kayit elektrodlari abduktor pollisis brevisin go-
begine yerlestirilir. Median sinir bilek, dirsek ve koltuk altindan uyarilir.
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SEKIL 3.2 Median sinirde duyusal (7) ve karma sinir (2) iletim ¢alismasi. Kayit elektrodlari sinirin prok-
simal parcasina, uyari elektrodlari ise sinirin distal parcasi Gizerine yerlestirilir.



BOLUM 4

Ardisik Sinir Uyarim Incelemesi

Yasar Giirtekin

Noéromuskiiler ileti (NMI) bozukluklari ii¢ ayr1 grupta siniflandirilabilir: (1) Postsinaptik bo-
zukluklar, (2) Presinaptik bozukluklar, (3) Hem presinaptik ve hem de postsinaptik bozuklu-
gun bir arada oldugu durumlar. En ¢ok goriilen ve en iyi bilinen postsinaptik bozukluk olan
Myastenia Gravis (MG), asetilkolin reseptér (AChR) antikorlarinin neden oldugu, asetilkolin
reseptorlerinin iglevselligindeki bir azalmaya baghdir. Cabuk yorulmaya ve okulo-bulber para-
lizinin klasik bulgularina neden olur. Presinaptik bir bozuklugun en iyi 6rnegi, genellikle akci-
ger kanseriyle birlikte olan Lambert-Eaton myastenik sendromudur (LEMS veya ELS). Bu has-
taliktaki ana bozukluk, voltaja duyarl kalsiyum kanallarina karg1 olusan antikorlarin neden ol-
dugu presinaptik membrandaki asetilkolin (ACh) salimimindaki yetersizliktir. LEMS’in belirgin
semptomlari ¢cabuk yorulma ve alt ekstremite proksimal kas zayifligidir. Iyi bilinen diger presi-
naptik hastalik ise botulizmdir. Botulinum toksininin ACh salinimini inhibe ettigi bilinir. Bebek
botulizmi, son yillarda en ¢ok rastlanilan seklidir. Kombine pre ve postsinaptik bozukluga bir
ornek antibiyotik kaynakli myastenik sendrom olup, bu durum siklikla aminoglikozidlerle go-
riliir. Bu hastaliklarin tanisi ve bir birinden ayrimi i¢in ardigik sinir uyarim (ASU) incelemesi
ve tek lif EMG (TLEMG) kullanilir.

ARDISIK SiNiR UYARIM (ASU) iNCELEMESi

NMI bozukluklarini arastirmak igin en sik kullanilan yontem, ¢abuk sonug vermesi ve teknigi-
nin goreceli olarak basit olmasindan dolayt ASU incelemesidir. Jolly 1895’de kasin dogrudan fa-
radik uyariminda, kas yanitinda giderek artan ve istirahatle diizelen bir kiiciilme gozlemis olup,
myastenia gravise ait ilk nérofizyolojik arastirmay1 yayinlamigtir. Giiniimiizde kas uyarimi yeri-
ne sinir uyarimi kullanilmakla beraber, ASU incelemesinde benzer bir ilke gegerlidir. Bu neden-
le ASU incelemesine sik olarak Jolly test denmektedir. Harvey ve Masland, tiim uyarilabilir kas
liflerinin uyarildigindan emin olmak i¢in sinirin supramaksimal uyarimini kullanarak 1941°de
ASU incelemesinin ¢agdas yonteminin ayrintilarini yaymlamis olup, MG’li hastalarda 3-50 Hz
uyarimla bilesik kas aksiyon potansiyelinde (BKAP) giderek artan bir kiigiilme (dekrement ya-
nit) bulmuglardir. O zamandan beri ASU incelemesi NMI bozukluklarmin standart tan1 incele-
mesi olmus ve giiniimiizde MG tanist i¢in, AChR-antikor tetkiki olanagi bulunmasina ragmen
halen ilk sirada kullanilmaktadur.

ASU INCELEMESININ FiZYOLOJiK iLKELERi
BKAP

BKAP, kas liflerinin tirettigi aksiyon potansiyellerinin toplamu olup, sinir uyarimiyla aktive olan
yaklasik kas lifi sayisini temsil eder. Bu nedenle ASU incelemesinde supramaksimal uyarim
6nemli bir teknik gereksinimdir. BKAP negatif tepe amplitiidiiniin, aktive olan kas lifi sayisinin
olgiisti oldugu soylenir. Daha gegerli olan 6l¢ti, BKAP negatif pargasinin alaninin hesaplanma-
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sidir. Hemen tiitm modern EMG cihazlart BKAP alan 6l¢timiini yapabilir. Ne yazik ki alan de-
gisikliginin normal verileri hentiz belirlenmemistir. Biz daha kolay oldugu ve dekrement hesap-
lanmasinda negatif amplitiidle tepeden tepeye amplitiid arasinda belirgin fark olmadig; iin, te-
peden tepeye BKAP amplitiidii 6l¢meyi tercih ediyoruz.

ASU incelemesi

[lk uyariyla havuzda bulunan miktarin bir kisminin salinimini takiben, hemen temin edilebilir
ACh miktarinda goreceli bir azalma olur. Boylece takip eden uyarilarda, mobilizasyon havuzu
hemen temin edilebilir ACh havuzunu doldurana kadar, ACh kuantal salinimi azalir. Diger yan-
dan her bir uyari sonrasi akson terminalinde kalsiyum birikiminden 6tiirti ACh saliniminda go-
receli bir artis izlenir. Uyar1 hizina bagli olarak iki siiregten biri baskin olur. Diisiik frekansl uya-
rilarda (DFU) (5 Hz’ den yavas) hemen temin edilebilir kuantal azalmasi daha belirgindir. Bun-
dan dolay1 DFU sirasinda hemen temin edilebilir presinaptik Ach kuantal depolar1 hizla bosala-
rak, kuantal salinim azalir ve son plak potansiyeli (SPP) amplitiidiinde tedrici bir diigmeye ne-
den olur. MG’de postsinaptik kivrimlarin diizlesmesinden 6tiirii, kuantal yanit azalmasina bag-
I1 olarak SPP amplitiidiinde ortaya ¢ikan tedrici diigme, SPP egik altina diigtiigiinde bazi kas lif-
lerinin kasilmasinda bloga yol agarak, sonu¢ta BKAP dekrement yanitini olugturur. LEMS’de
kas kasilmasimnin gergeklesmemesinden, sinir uyarimryla ACh kuantal saliniminin azalmast so-
rumlu olup, dekrement yanita yol acar. Hizli frekansh uyarilarda (HFU) (10 Hz’den hizli), kal-
siyuma bagli ACh kuantal salinimindaki artis onem kazanir. HFU sirasinda presinaptik ugta kal-
siyum birikimi artarak, ACh saliniminin artmasina ve SPP amplitiiddiintin biiyiimesine neden
olur. Iliml MG’de, HFU’da normal bir fizyolojik olay olan ACh kuantal salinim artigi, azalmis
kuantal yanit: telafi ederek, normal bir yanitin ortaya ¢tkmasina neden olabilir. Agir MG’de ise
NMI blogu dyle agir olur ki, ACh saliniminin fizyolojik artig, belirgin olarak azalmis olan ku-
antal yanit1 karsilayamaz ve yine bir dekrement yanit ortaya ¢ikar. ACh saliniminin azalmasimin
temel bozukluk oldugu LEMS’de, HFU’da ACh salimimindaki fizyolojik artig, SPP amplitiidii-
nii, esik alti kas liflerini aktive etmege yetecek kadar artirarak, inkrement yanit1 olusturur.

ASU iNCELEME YONTEMi

ASU incelemesi herhangi bir motor sinirin ardigik uyarimiyla, innerve ettigi kasa yerlestirilen
kayit elektroduyla yapilabilir. Ideal olarak inceleme, istirahatte BKAP kaydi (1), egzersizden
sonra BKAP kaydi (2), DFU’da (1-5 Hz) yamit (3), HFU’da (10-50 Hz) yanit (4) ve post-tetanik
veya egzersiz yanitini (5) icermelidir. Bu ideal inceleme programu distal kaslarda kolayca uygu-
lanabilir. Fakat yontemin zorlugundan otiirii proksimal kaslarda islem, genellikle istirahatte
BKAP kaydini ve DFU yu igerir.

DFU’da inceleme igin kullanilan yanit sayisi gesitli EMG laboratuvarinda 4 ile 15 arasinda de-
gisir. NMI hastaliklarinin ¢ogunda dekrement ilk alt1 yanitta gozlendigi igin, en az ilk altt BKAP,
yeterli analiz i¢in esastir. HFU da analiz i¢in yanitin 1 sn siireyle kayd: genellikle yeterlidir. Bu-
nun bir istisnasy, kesin tani igin daha uzun siireli uyarimin gerekli oldugu bazi LEMS olgularidir.

En ¢ok bilinen ve EMG kitaplarinda genellikle tanimlanan ASU incelemesi Lambert yonte-
midir (Sekil 4.1). Bu yontemde ulnar sinir bilek hizasinda uyarilarak, BKAP abduktor digiti qu-
inti (ADQ) kasindan yiizeyel elektrodlarla kaydedilir. Inceleme programina gére sinir 3 Hz hi-
ziyla uyarilir (Tablo 4.1). Ilk BKAP a ait negatif tepenin amplitiidii dérdiinciiden sekizinciye ka-
dar en dusiik olanla kiyaslanir (Sekil 4.2). Egzersiz sonrasi yanitlar icin egzersiz déncesi ve sonra-
s1 BKAP amplitiid oranlar1 kiyaslanir ve yiizde olarak ifade edilir. Post-egzersiz fasilitasyon i¢in,
egzersizden hemen sonraki BKAP yanit1 egzersiz oncesi yanitla kiyaslanir. Egzersiz sonrasi tii-
kenme igin egzersizden 2 dakika sonraki yanit egzersiz 6ncesi yanitla kiyaslanir. Degerler nor-
mal sinirlarin disinda ise anormal sayilir. Egzersizden 2 dakika sonraki BKAP amplitiidii egzer-
siz oncesi BKAP amplitiidiinden daha kiiciikse egzersiz sonrasi titkenme oldugu séylenir. Lam-
bert’in ¢alismasinda ne yazik ki deri sicakligi kontrol edilmemis ve normal degerler istatistiksel
yonden vurgulanmamugtir.



BOLUM 5

[gne EMG Calismasi

Zeki Odabasgi

Igne EMG, incelenecek kasa bir igne ile girilerek kas islevlerinin fizyolojik ve fizyopatolojik du-
rumunu incelemek icin tasarlanmistir. Igne, hafif ve tam istemli kast sirasinda ateglenen motor
iinitelerin kontroli ile 0.1 mm ¢apindaki igne ucunun 1 mm ¢apindaki kayit alanindaki 5 ila 12
kas lifinden dogan aksiyon potansiyellerini kaydeder. Boylece, irritabl kas lifi membrani veya ge-
nigleyen veya daralan motor iinite alanindan dolay1 aksiyon potansiyellerinde ortaya ¢ikan her-
hangi bir degisiklik kaydedilir.

MONOPOLAR VE KONSANTRIK iGNELER

Igne EMG caligmast igin konsantrik ve monopolar olmak iizere iki tip kayit elektrodu vardir.
Konsantrik ignenin ortasinda aktif bir kayit elektrodu vardir ve referans elektrodu olarak aktif
elektrodu saran kaniil bulunur. Monopolar igne kayitlamada, aktif kayit elektrodu olarak ucu
disinda etrafi Teflon kapli igne ve bu monopolar kayit elektrodu yakinina ayni kas tizerine yer-
lestirilen (genellikle 0.5 mm ¢apinda yiizeyel elektrod) ayr1 bir referans elektrod bulunur. Kon-
santrik ve monopolar igneler arasinda fiziksel ve fizyolojik 6zelliklerde cesitli farkliliklar vardir
(Tablo 5.1). Genellikle monopolar igne daha az agrili ve Teflon kapli olmasindan dolay1 hasta-
lar tarafindan daha iyi tolere edilir. Elektriksel olarak daha az stabil olan monopolar igne, kon-
santrik igneye gore daha keskin seslidir. Bu ses 6zelligi ve aktif ve referans elektrodlar arasinda-
ki uzun mesafeden kaynaklanan daha biiyiik kayit alanindan dolayr monopolar igne, fibrilasyon
ve pozitif keskin dalgalarin (PKD) saptanmasinda daha duyarhidir.

En 6nemli farklihik motor iinite potansiyellerindedir (motor iinite aksiyon potansiyelleri):
Monopolar igne ile MUP amplitiidii daha biiyiik ve MUP siiresi daha uzundur. Monopolar igne
ile MUP’lerin amplitiidii konsantrik igneler ile elde edilenlerden yaklasik 1.5 kat daha biiyiiktiir. Bu
nedenle, igne EMG ¢alismasi igin duyarlilik ayari iki igne icin farkli olmalidir: istirahat potansiyel-
lerini degerlendirmede konsantrik igne igin 50 uV ve monopolar igne igin 100 uV ve MUP’leri de-
gerlendirmede konsantrik igne icin 200 uV ve monopolar igne icin 500 pV. Monopolar ignede
MUP’lerin siiresi konsantrik igneye gore daha uzun olmasina kargin, bu farklilik amplitiidde go-
rilen kadar buytk degildir. Boylece, her iki igne i¢in ayni stiptirme hizt kullanilir. Monopolar
ignenin daha biiyiik kayit yiizeyi (konsantrik igneden yaklasik 2-3 kat daha fazla)ve daha uzak
referans elektrodu oldugu i¢in daha fazla toplama alani vardir. Bundan dolayi, daha uzak mo-
tor tiniteler sinyale katkida bulunacaklar ve konsantrik igne ile kaydedilenlere gore daha yiiksek
amplitiid ve daha uzun siireli olacaklardir. Genellikle, ABD’de monopolar igne daha popiiler-
dir; aksine Avrupa’da konsantrik igne daha yaygin kullanilir. Biz Birmingham’da bulunan Ala-
bama Universitesi Tip Fakiiltesi EMG laboratuvarimizda rutin igne EMG ¢alismalarinda mono-
polar igneyi tercih ediyoruz. Ancak, igne EMG calismasinda konsantrik ignenin zorunlu oldu-
gu iki 6zel durum vardir: Kantitatif MUP analizinde konsantrik igneyi kullaniyoruz, ¢iinkii en
yaygin kullanilan normal veriler konsantrik igne ile elde edilmislerdir. Kiiciik ve derin bir kas-
tan izole MUP gerektiginde de komsu kaslardan herhangi bir aksiyon potansiyeli karigmasini
6nlemek i¢in konsantrik igneyi kullantyoruz.
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TABLO 5.1 Monopolar ve Konsantrik igneler Arasindaki Fiziksel ve Fizyolojik Farklar

Monopolar igne Konsantrik igne
Kayit Yizeyi 2-3 kat daha buiyuk Daha kiiclik
Kayit Alani Tekrarlayan kullanimla degisken® Tekrarlayan kullanimdan sonra
bile sabit

Elektriksel kararlilk Daha az, boylece daha gurltili
Keskinlik Keskin ve daha az agrili Daha az keskin
Hasta rahatsizligi Daha az agril Daha agrili
Spontan aktiviteyi kayit Artmigb Azalmig

duyarlihig:
BKAP

Amplitiid 1.5-2 kat buyk Daha kiiglik

Alan 1.5 kat buyuk Daha kiiclik

Sire 1.2 kat uzun Daha kisa

Donus 1.2 kat fazla Daha az

Faz 1.2 kat fazla Daha az

Polifazik MUP (%) 1.5 kat fazla Daha az

9Teflon kaplamanin zedelenmesinden dolayidir.
b Bir calisma konsantrik ignenin monopolar igneye gore spontan aktivite bulunan daha fazla yer saptadigini géstermistir.
BKAP, bilesik kas aksiyon potansiyeli.

MOTOR UNITE POTANSIYELLERI

Konsantrik ve monopolar igneler ile kaydedilen aksiyon potansiyeline motor iinite potansiyeli
(MUP) veya motor iinite aksiyon potansiyeli (MUAP) denir. Son ¢alismalar, MUP’iin diken bi-
leseninin 150 x 580 pm kayit yiizeyine sahip konsantrik ignenin 1 mm etki alanindaki 5-12 kas
lifinden olustugunu gostermistir. Bu nedenle MUP, bir motor iinitedeki kas liflerinin toplam ak-
tivitesini gdsterir, fakat bir motor iinitedeki tiim liflerden gelen aktiviteyi yansitmaz. Diigiik esikli
kii¢iik motor noronlarin éncelikle aktive oldugu (boyut prensibi) hafif istemli kasida ortaya ¢1-
kan MUP’lerin olusumunda baglica Tip-1 lifleri sorumludur.

Elektrod motor iinite alani i¢inde ve son plak bélgesinin digindaysa, MUP pozitif baslangic,
ana diken ve son parcalardan olugur (Sekil 5.1). Stalberg’e gore baglangi¢ kismi1 motor iinitede-
ki liflerin 6nemli bir béliimiinden olugan aksiyon potansiyellerinin yaklasmasindan olugur. Bag-
langi¢ kisminin siiresi, elektrod ile son plak bolgesi arasindaki uzaklik ile dogrusal olarak artar.
Bu, kas lifleri boyunca daha uzun iletim zamanu ile agiklanir. Diken, elektroda en yakin konum-
da bulunan kas liflerine ait aksiyon potansiyellerinin toplam: olup, muhtemelen normal motor
iinitede 15’den az sayida liften olugur. Diken genellikle bir negatif tepeye sahip olmakla birlikte,
birkag tepeli de olabilir. Son kisim, elektroddan uzaklagan aksiyon potansiyellerinden olusur.

Her biri 6zel fizyolojik fonksiyonu gosterdigi igin hemen tiim MUP verileri noromuskiiler
bozukluklarin tanisinda faydalidir (Sekil 5.2).

Amplitiid

Amplitiid tepeden tepeye 6l¢iiliir. MUP (diken) amplitiidii, baslica kayit elektrodunun ucuna
en yakin liflerden gelen aktivitelerin toplamini gosterir. Bu nedenle, bu parametre en yakin lif-
lerin say1 ve boyutu ve bu liflerden gelen aksiyon potansiyellerinin senkronizasyonu ile belirle-
nir. Normal bireylerde, MUP amplitiidii cok az degisiklik gosterir ve oldukga sabittir. Konsan-
trik igne ile 150 V-3 mV, monopolar igne ile 300 yV-5 mV arasinda degisir (Tablo 5.2). Myo-
patide MUP amplitiidii normal veya kiiciiktiir. Reinnervasyondan sonra 6zellikle hastaligin ge¢
dénemlerinde amplitiid artar. Bu nedenle, kronik denervasyonda MUP amplitiidii normalden
daha biiytiktiir ve biiyiik motor iinite alanini gosterir.



BOLUM 6

Tek Lif Elektromyografi

Zeki Odabasgi

Tek lif elektromyografi (TLEMG), bireysel kas liflerinden gelen aksiyon potansiyellerini sapta-
mak ve kaydetmek i¢in tek lif EMG ignesinin kullanildig1 gérece yeni bir incelemedir. Bu tetki-
kin, myastenia gravis ve diger noromuskiiler ileti (NMI) bozukluklarinin tanisinda degerli ol-
dugu gosterilmistir.

TLEMG VE KLASIK EMG ARASINDAKIi FARKLILIKLAR

TLEMG ignesi bireysel kas liflerinden gelen aksiyon potansiyelini kaydettigi icin, TLEMG mo-
tor tnite ve son plak mikrofizyolojisini inceleme amaciyla kullanilir. Boylece TLEMG, klasik
EMG’ye gore agagidaki iistiinliiklere sahiptir:

1. TLEMG, néromuskiiler ileti (NMI) ve motor iinite topografisi hakkinda kantitatif veri sag-
lar: NMTI’de jitter ve motor iinite topografisinde lif yogunlugu (LY);

2. TLEMG, motor iinite ve son plagin bozulmus mikrofizyolojisini saptamada ¢ok duyarlidir;

3. TLEMG, NMI anormalliklerini ve reinnervasyon durumunu klasik elektrofizyolojik incele-
melerden daha erken saptayabilir;

4. TLEMG, ¢ogu hasta tarafindan ardigik sinir uyarimina gore daha iyi tolere edilir;

Diger taraftan, klasik EMG ile karsilagtirildiginda TLEMG’nin bazi dezavantajlar1 vardir:

1. TLEMG'yi klasik igne EMG’sine gore 6grenmek ve uygulamak daha zordur. Testin popiiler
ve yaygin olmasini engelleyen en biiyiik neden budur.

2. Klasik istemli EMG ¢alismasina gore TLEMG hastanin daha fazla uyumunu gerektirir. Ye-
tigkinlerin ¢ogu yeterli bir inceleme i¢in koopere olmalarina karsin, eger hasta uyumsuz ise
ve tremoru varsa istemli aktivasyon sirasinda kaslardan yeterli veri elde etmek olas: degildir.
Boyle durumlarda jitter kaydi, uyarilmis TLEMG ile yapilabilir.

3. TLEMG, temel EMG cihazlari ile yapilamaz. Ozel TLEMG igneleri ve gelismis EMG cihaz-
lar1 gerekir. Giiniimiizde otomatik jitter analizi dahil olmak tizere birgok EMG cihazinda bu
kapasite bulunmaktadir.

4. Cogu noromuskiiler hastalikta, TLEMG aynu belirsiz anormallikleri (6rnegin anormal jitter
ve artmis LY) gosterir. Nonspesifik oldugundan dolayi, TLEMG verileri klinik ve diger elek-
trofizyolojik verilerle birlikte degerlendirilmelidir. Bu nedenle, bu inceleme ¢ok duyarl: ol-
makla birlikte, 6zgtlliigii kisitilidir. Myopati ve denervasyon siirecini ayirt etmek icin kulla-
nilamaz.

TEK LiF AKSiYON POTANSIYELLERi

Elektrodun yanina yerlestirilen 25 ym kayit capindaki (ortalama normal kas lifinden daha kii-
¢iik) TLEMG ignesi ile tek bir kas lifinden aksiyon potansiyeli elde edilir. Bu potansiyele tek lif
kas1 aksiyon potansiyeli (TLAP) denir.

TLAP kaydetmek i¢in, EMG cihazinda gecikme hatty, st tste kayit kapasitesi, 500 Hz yiik-
sek gecis filtresi ve 0.2-1 ms’lik stiptirme hizi olmalidir (Sekil 6.1). TLEMG incelemesinde, te-
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mel ¢izgiyi stabilize etmek ve uzak liflerden gelen sinyalleri dislamak icin yiiksek gegis filtresi 500
Hz’e ayarlanmalidir.

TLAP’nin en 6nemli kriteri ardiik desarjlarda seklini korumasidir. TLAP tipik olarak bifa-
zik olup, tiz ve ¢itir ¢itir bir sesi vardir. Yiikselme zamani 300 ps’den az, siiresi 1 ms’den kisa ve
amplitiidii 1mV’°dan fazladir (Sekil 6.2).

Stire
Tms
A
Amplitid
TmVv
A
Yiikselme

zamani 300 ps

SEKIL 6.1 Tek lif aksiyon potansiyelinin ozellikleri.

Motor
néron

1(m,) 2 (my)

L B

C J

SEKIL 6.2 Tek lif potansiyel ciftinin anatomik temeli. A. Tek lif EMG ignesi e, kas lifleri olan m; ve m,
nin ortasinda bulunuyor. Bu iki kas lifi ayni motor néronun iki dal (n;, n,) tarafindan innerve ediliyor.
B. Tek lif potansiyel cifti: Bir tek lif aksiyon potansiyeli m,’den diger tek lif aksiyon potansiyeli m,’den
uretiliyor. C. Jitter ), interpotansiyel intervaller arasinda, motor son plaklarda baglica ileti zamani degis-
kenliklerine (ep; ve ep,) bagli olarak ortaya ¢ikan degisimi temsil eder.



BOLUM 7

Fokal Noropati

Mehmet Demirci

Fokal néropatiler EMG klinik pratiginde sik karsilagilan tani sorunlaridir. Fokal néropatinin ke-
sin lokalizasyonu igin sinir iletim ¢alismalar1 ve igne EMG gereklidir. Bu hastaliklarda sinir ile-
tim ¢alismalari ile ortaya konan elektrofizyolojik degisiklikler, néropatinin ilerleme hizina, lez-
yonlarin siiresi ve siddetine, ve altta yatan nedene gore degisir. Fokal noropatinin tipik sinir ile-
tim bulgulari, SIH de fokal yavaslama, iletim blogu ve kompresyon bélgesinde temporal dispersi-
yondur. Bu anormallikler fokal néropati olgularinin %90’1ndan fazlasinda goriiliir.

Kompresyon noropatisi, bir sinirin anatomik olarak yatkinlik bulunan bolgelerde kompres-
yona ugramasi sonucu olugan bir fokal néropati olup, fokal néropatilerin trauma diginda en sik
goriilen seklidir. Sirastyla ulnar, peroneal ve radial sinirler dis bastya bagli olarak en sik tutulan
sinirlerdir. Median sinir en sik olarak karpal tiineldeki bir fasya bandinin sikigtirmasiyla etkile-
nir. Aksiller sinir serum enjeksiyonuna bagl allerjik reaksiyondan, siyatik sinir ise direkt ilag en-
jeksiyonundan etkilenirler.

AKUT KOMPRESYON NOROPATISi

Akut kompresyon noropatisi sinir tizerindeki uzun siireli bir kompresyon basisini takiben orta-
ya ¢ikan akut baslangicli bir néropati olarak tanimlanir. Klasik 6rnegi “cumartesi gecesi parali-
zisi” olup, bu durum hasta alkole bagli bir stupor halinde iken, iist kol tizerine bagin uzun siire-
li yaslanmasina baglanir. Gegmiste akut kompresyon noropatisinin, yapisal bir hasar olmaksi-
zin, norapraksi veya iletim blogu sonucunda ortaya ¢iktig1 disiiniiliirdii. Ancak, bu hastaligin
patolojik temelinin genis ¢apli lifleri tutan hafif bir fokal demyelinizasyon oldugu hayvan calis-
malari ile gosterilmistir. Agir vakalarda Waller dejenerasyonu da s6z konusudur. Bu hafif fokal
demyelinizan siire¢, hastaliga 6zgii elektrofizyolojik bulgu olan iletim blogundan sorumlu olup, tu-
tulan kaslarin tam paralizisini de agiklar. Anormal temporal dispersiyon ve SIH yavaglamasi da
goriilebilir. Akut kompresyon néropatileri arasinda turnike paralizisi, cumartesi gecesi paralizi-
si, peroneal paralizi ve perioperatif ulnar sinir paralizisi sayilabilir.

Akut kompresyon noropatilerinin ortak 6zellikleri sunlardir: (a) semptomlar akut bagslan-
gicli ve motor agirliklidir; (b) fokal iletim blogu sik goriiliir; (¢) fibrillasyon ve pozitif keskin dal-
galar nadirdir; (d) prognozlari iyidir, ve bu nedenle (e) cerrahi dekompresyon endikasyonu yok-
tur.

KRONiK KOMPRESYON (TUZAK) NOROPATISi

Tuzak noropatisi, sinirin normal anatomik darliklarda mekanik olarak sikigmast ile ortaya ¢ikan
monondropatiler i¢in kullanilan bir deyimdir. Bu néropatilerin en iyi 6rnegi karpal tiinel sen-
dromudur. Biitiin tuzak noropatilerinde, tutulan sinirden bagimsiz olarak, ortak olan bazi 6zel-
likler vardir:
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1. Tuzak noropatisinin en belirgin semptomlari, agridan hissizlige kadar degismek tizere, du-
yusal semptomlardir. Agr1 genellikle sinirin innervasyon alaninda hissedilip; geceleri daha
siddetli olabilir; istirahatte veya aktivite ile ortaya cikabilir. Ileri vakalarda kuvvet kaybi ve
kas atrofisi de ortaya ¢ikar. Klasik olarak, semptom ve bulgular tutulan sinirin kapsama ala-
nina sinirhdir.

2. Tuzak yerinin daha proksimaline dogru yayilan retrograd agri (Valleix fenomeni) sik gorii-
liir ve radikiilopati gibi tablolar ile karisikliga neden olabilir.

3. Muayenede sinir trasesinde hassasiyet ve Tinel isareti sik goriiliir.

Tuzak yerinin tam lokalizasyonu igin elektrodiagnostik ¢alisma kesinlikle gereklidir.

5. Bazi olgularda yerel steroid enjeksiyonuna tatmin edici cevap alimabilmekle birlikte, cogun-
da cerrahi girisim gerekir.

L

Tuzak néropatilerin patolojik ozellikleri sunlardir: (a) erken donemlerde paranodal demyelini-
zasyon, (b) hastaligin yerlestigi donemde tam segmental demyelinizasyon; ve (c) ge¢ donemlerde
liflerde tam dejenerasyon. Tuzak yerinin distalinde Waller dejenerasyonu ge¢ dénemin dogal bir so-
nucudur. Sinir iletim ¢alismalari tuzak noropatilerin kesin tani yontemidir. Kronik fokal demyeli-
nizasyonun elektrofizyolojik kaniti olan, STH’de belirgin fokal yavaglamadan, mekanik basinin ne-
den oldugu fokal demyelinizasyon siireci sorumludur. Kronik tuzak noropatilerinde sinir iletimle-
ri ile iletim blogu varhigi, akut kompresyon noropatilerinin tersine, nadiren gosterilebilir. Fokal
demyelinizan siireci gosterebilmek icin ilgili sinir segmentini, segmental sinir iletim yontemi ile ¢a-
ligmak gerekir. Bu baglamda bahsedilmesi gereken birkag teknik sorun vardir. Insanlardaki tuzak
noropatilerinde sinir iletimindeki primer anormalliklerin kisa (siklikla 5 ila 10 mm) sinir segment-
lerine sinirl oldugu gosterilmistir. Lezyonlarm ¢ok kisa sinir segmentlerini tutmasinin dogal bir so-
nucu olarak, sinir iletimi uzun (8 ila 10 cm) segmentler boyunca ol¢iildiigiinde, lezyona ugrama-
mus sinir bolgeleri de hesaba dahil olacag icin, sinir iletim hizlar beklenenden daha az yavas ve hat-
ta normal bulunabilir. Bir¢ok yazar sinir iletimi ¢aligmalarinda kabul edilebilir en kisa mesafenin 10
cm oldugunu sdyler. Oysa bu mesafe fokal néropatili bazi hastalardaki segmental sinir iletim anor-
malliklerini saptayabilmek i¢in ¢ok fazla uzun bir mesafedir. Kisa mesafe yontemindeki bu kaginil-
maz teknik kisitliliklara ragmen, kisa segment iletim yontemi bazi aragtirmacilar tarafindan avug
i¢i— bilek segmenti duyu sinir iletiminde ve ulnar ve peroneal kompresyon noropatilerinin hassas
lokalizasyonunda kullanilmaktadir. Bu ¢alismalarda yazarlar, yontem dikkatli bir sekilde kontrol
edildigi siirece, lezyonu kisa mesafe teknigi kullanarak daha iyi lokalize edebilmislerdir. flgili sinirin
trasesi boyunca kisa araliklarla perkiitan uyarim (“santimleme” yontemi), iletim blogu ve iletim ge-
cikmesini gostererek kesin bir lokalizasyon vermesi nedeniyle 6zellikle kullanigh bir yontemdir. Bu
yontem laboratuarimizda giindelik uygulamalarda dirsekte ulnar néropatisi olan hastalarda kulla-
nilmaktadir. Baglica tuzak noropatiler ve karakteristik 6zellikleri Tablo 7.1’de 6zetlenmistir.

KARPAL TUNEL SENDROMU iNCELEMELERi

Karpal tiinel sendromu incelemesi semptomatik kolda median ve ulnar sinirlerin motor, duyu ve
karma sinir iletimlerini igermelidir. Eger semptomatik kolda karpal tiinel sendromu gésterilmis-
se, karsi ekstremitede de distal latans ile parmak — bilek ve avug i¢i — bilek segmentlerinin duyu
iletimleri 6l¢iilmelidir. Median sinirin parmak — bilek ve avugici — bilek segmenti 6lgiimlerine
6zel 6nem verilmelidir. Distal latans 6l¢iimiinde aktif kayit elektrodu ile bilekteki uyarim elektro-
du arasindaki mesafeyi (5 cm) standardize etmek ¢ok 6nemlidir. Eger II. parmak — bilek ve avu-
ci¢i — bilek segmentlerinde duyu iletimleri normal ise, hastada karpal tiinel sendromunun elek-
trofizyolojik bir kaniti bulunmadigini sdyleyebilmek i¢in I. Parmak — bilek ve III. Parmak — bilek
segmenti duyu iletimleri de ¢alisilmalidir. Abdiiktér pollisis brevis veya opponens pollisis kasla-
rimin igne EMG’si, muhtemel bir sekonder aksonal dejenerasyonu gosterebilmek i¢in, énerilir.

Karpal tiinel sendromuna median sinirin karpal tiinelde (bilekte) kompresyonu neden ol-
dugu icin tipik bulgular sunlardir: (a) duyu potansiyellerinin alinamamasi veya parmak — bilek
segmenti iletim hizi yavaglamasi ve (b) uzamus distal latans. Hafif vakalarda, parmak — bilek ve-
ya avug ici - bilek segmentlerinde duyu iletim hizi anormallikleri tek bulgu olabilir; distal latans
ise genellikle normaldir. Karpal tiinel sendromu %32 vakada bilateraldir. Bu nedenle bir taraf-
ta karpal tiinel sendromu gosterildiginde karsi median sinir de ¢alisiimalidir.
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Radikiilopati

Mehmet Demirci

RADIKULOPATININ KLINIiK OZELLIKLERI

Radikiilopatiler, EMG laboratuarina hasta sevkinin en stk nedenlerinden biri olup; tutulum ye-
rine gore servikal, dorsal ve lumbosakral radikiilopatilere ayrilirlar. Servikal ve lumbosakral ra-
dikiilopatiler siklikla disk herniasyonu veya protriizyonu, ve/veya osseoligamentoz hipertrofi
sonucu kok basisina baglidir; dorsal bolgede ise en sik goriilen neden diyabetik radikiilopatidir. Ge-
nel olarak, lumbosakral radikiilopati daha ¢ok disk herniasyonu veya protriizyonuna bagli ol-
makla birlikte; servikal radikiilopati osseoligament6z hipertrofi nedeniyle ortaya ¢ikar. Bu se-
beple, akut radikiilopati lumbosakral bolgede servikaldekinden daha sik goriiliir. Servikal bol-
gede siklik sirastyla C7, C8, C6 ve C5 kokleri, lumbosakral lezyonlarda ise, yine siklik siras ile
L5, S1 ve L4 kokleri bastya ugrar. Disk herniasyonuna bagh servikal ve lumbosakral radikiilopa-
tilerin klinik ozellikleri Tablo 8.1’de gosterilmistir.

Radikiiler agrinin, diger agr tiplerinden ayirt etmede yardimer olan ti¢ temel 6zelligi vardir:
(a) agr1 tutulan spinal bélgeden baslayip ilgili duyusal dermatoma dogru yayilir, (b) intraspinal
basinci artiran ve (c) ilgili kokii geren herhangi bir manevra ile agr1 artar. Klasik olarak, 6ksiir-
me ve tkinma abdominal basinci ve dolayisiyla intraspinal basinci arttirarak radikiiler agriy1 ko-
tiilestirir. Alt ekstremitelerde germe manevralari ile gerilen kokler L5 ve S1 kokleridir, bu neden-
le germe testleri L5 ve S1 radikiilopatilerde pozitiftir. Femoral germe manevras: ise L4 kokiinii
gererek, L4 radikiilopatide pozitif bulunur. Servikal kokler i¢in, ne yazik ki, iyi bir germe ma-
nevrast bulunmamaktadir.

Hasta klasik radikiiler agr1 tablosu ile bagvurdugunda radikiilopatiden giiphelenilir; tan1 kli-
nik olarak ilgili dermatomlarda duyu kayb: ve ilgili koklerden innerve olan kaslara sinirl bir
kuvvet kayb1 bulunmast ile dogrulanir (Tablo 8.1). Bu tanisal ilkeler genellikle dogru olmakla
birlikte, komsu dermatomlarin értiigmesi ve birgok kasin birden fazla sayida kokten innerve ol-
masl1 nedeniyle, her hastada bu klasik paternin goriilmeyebilecegi de akilda tutulmalidir.

MRG CAGINDA EMG'NIN ROLU

MRG yonteminin yayginlagsmasi ile EMG tetkikinin rolii arpici olarak degismistir. MRG 6nce-
si zamanlarda igne EMG, geleneksel myelografi veya BT myelografi 6ncesi bir tarama testi ola-
rak kullanilmaktaydi. Giintimtizde, agrisiz olmasi nedeniyle, MRG radikiilopati incelemesinde ilk
segilecek tetkik olmustur. Gergekten de, Amerika Birlesik Devletleri’nde ense veya bel agrisi olan
hastalarin ¢gogu EMG’den 6nce bir servikal veya lomber MRG i¢in 1srar etmektedir. Bircok du-
rumda, MRG’de agikga goriilen anormalliklere dayanarak servikal veya lomber radikiilopati ta-
nist konulabilmekte ve hasta igne EMG incelemesi istenmeden, MRG ve klinik bulgulara daya-
narak, kok veya kord dekompresyonu i¢in operasyona alinmaktadir. Bu, bazi vakalarda yerinde
bir yaklagimdir. Ancak ne yazik ki, bircok hastaya MRG’de goriilen “minér” bir anormallik ne-
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TABLO 8.1 Servikal ve Lumbosakral Radikilopatilerde Klinik Bulgular

Tutulan
Disk
Agn Duyu Motor Refleks Diger

Kok Aralik Dagilim Defisiti Defisit

Servikal Radikiilopati

C52 C4-5 Kol dnyiiziine yayilan  Ust kol 6n Romboidler, Biseps
boyun agrisi (dirsek  ytiziinde C5 infra- ve
lzerinde) dermatomu supraspinatus,

deltoid

Ccé C5-6 Kol boyunca énkol Onkol radial yiizii  Biseps ve Biseps
sirtina ve ve basparmakta brakioradialis
basparmada yayllan ~ C6 dermatomu
boyun agrisi

c7 C6-7 Lateral kol ve 6nkolun Onkolun orta Triseps ve pronator Triseps
sirtindan orta bolgesi ve orta teres
parmada yayilan parmak lizerinde
boyun agrisi C7 dermatomu

Cc8 C7-8  Kolun ve 6nkolun Onkolun ulnar intrinsik el kaslari  Triseps
ulnar tarafindan tarafinda ve ve ekstansor
kiigiik parmaga kiigtik parmak indisis proprius

ve ylzik parmagina  Ulzerinde
yayilan boyun agrist  C8 dermatomu
Lumbosakral Radikilopati

L4b L3-4 Uylugun on-i¢ L4 dermatomu Kuadriseps ve Patella refleksi
ylizlinden bacaga iliopsoas Femoral germe
(ayak bilegi testi: pozitif

proksimalinde)
yayilan bel agrisi

(BA)

L5 L4-5 Uyluk arka ytiziinden Ayagdin medial Peroneus Bacak germe
ayak bagparmagina  ylzii ve Posterior tibial testi: pozitif
dogru yayilan BA basparmadi Ekstansor hallusis

ilgilendiren longus
L5 dermatomu  Gastroknemius

S1 L5-ST  Uyluk arka ytiziinden Ayadin lateral Gastroknemius Asil refleksi
kiiclik parmaga yuizi ve kiiciik Bacak germe
dogru yayilan BA parmagi testi: pozitif

ilgilendiren S1
dermatomu

a C7 vertebranin altindan cikan C8 kokii disindakilerde ilgili kok vertebra gévdesinin Ustlindedir. Fazladan bir C8
koki vardir.
b jigili kék vertebra gévdesinin altindan gikar.

deniyle (6rnegin disk protriizyonu veya faset daralmasi) gereksiz cerrahi uygulanmaktadir. Bu-
nun nedeni, MRG bulgularinin genellikle klinik bulgular dikkate alinmaksizin “asirt yorumlan-
masidir”. Boylece, asemptomatik kisilerde lomber bolgede sik goriilen MRG anormallikleri de
cerrahiye gidebilmektedir. Son ¢alismalar, asemptomatik yetiskinlerin %33 ila 52’sinde belirgin
anormallikler izlenmis olduguna dikkat ¢ekmis olup, MRG incelemesinin asir1 duyarli oldugunu
gostermektedir. Bir diger sorun ise, MRG incelemesinin tiim radikiilopati olgularinda, bilhassa di-
yabetik, inflamatuar ve paraneoplastik radikiilopatisi olanlarda, taniy: dogrulayamamasidir. MRG
ile iligkili bu kisitliliklar nedeniyle radikiilopati incelemelerinde igne EMG’nin belirli bir yeri
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Polinoropati

Hidayet Reha Kuruoglu

Periferik néropati, klinik belirtileri flask giigsiizliik, duyu bozuklugu, derin tendon reflekslerin-
de kay1p ve atrofiyle seyreden bir hastalik stirecidir.

PERIFERIK NOROPATiI SINIFLANDIRMASI

Periferik sinirde bulunan iki 6nemli anatomik olusum akson ve myelindir. Bu iki baslica bilesen-
den, aksiyon potansiyeli iletiminde en etkin olani myelindir. Bu myelinli liflerde bulunan si¢cra-
yicr iletim ozelligine baghdir.

Tutulan periferik sinir olusumuna gore patoloji, aksonal dejenerasyon veya segmental dem-
yelinizasyon olarak iki sinifa ayrilir. Tablo 3.5’de de gosterildigi gibi bu iki grup arasinda belir-
gin fizyopatolojik farklar bulunur.

Bu nedenle, periferik néropatiyi belli baslh aksonal dejenerasyonla seyreden aksonal néropa-
ti ve segmental demyelinizasyonun 6n planda oldugu demyelinizan néropati olarak iki gruba
ayirmak mantikli gériinmektedir (Tablo 9.1).

PERIFERIK NOROPATI ETYOLOJisi

Amerika’da en sik kargilagilan periferik néropati nedeni diabetes mellitus olup, bunu kronik al-
kolizm takip eder. Buna karsin diinya ¢apinda lepra birinci siradadir. Noroloji hastalari i¢inde
ise Guillain-Barré sendromu (GBS) basta gelir. Pahali ve ayrintili incelemelere kargin, olgularin
6nemli bir kisminda etyoloji tayin etmek miimkiin degildir. Bindokuzytizseksenli yillarda yapi-
lan 2 ¢alismada hastalik nedeni saptanamayan olgularin oran1 %13 ila 24 arasinda bildirilmistir.
Bu rakamlar, periferik néropati nedenini tanimlamak icin sural sinir biopsisinin yaygin olarak
kullanildig1 merkezlerden bildirilmistir. Bindokuzyiizaltmislarda soylenen %56 ila 70 lik oranla
kiyaslandiginda, nedeni bilinmeyen olgularda bir azalma oldugu dikkati ¢ekmektedir. Bu du-
rum bellibaglt dort etkenle aciklanabilir: (a) elektrofizyolojik yontemlerde gelisme nedeniyle ak-
sonal-demyelinizan néropati ayriminin daha iyi yapilabilmesi, (b) GBS gibi inflammatuar no-
ropatilerin “bilinen” bir neden olarak siniflanmasi, (c) monoklonal gammopati ve paraneoplas-
tik siireglerin bir ngropati nedeni olarak kabul gormesi, ve (d) periferik néropati incelemesinde
sinir biopsisinin daha fazla kullanilmas:.

PERIFERIK NOROPATI TANISI

Tanida ilk adim, Tablo 11.1°deki kilavuzu takip ederek diger alt motor noron hastaliklarini dis-
lamaktir. Noropatiye ait en onemli belirtiler giigsiizliik, tiim duyu modalitelerinde kayip, ref-
lekslerde azalma veya alinamama ve trofik degisikliklerdir. Bunlarin arasinda periferik néropa-
ti agisindan en 6nemli ipucu duyu kaybidar.
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TABLO 9.1 Periferik Noropatilerin Patolojik Siniflandirmasi

Aksonal Dejenerasyon

Segmental Demyelinizasyon

Kalitsal noropatiler

CMT 2; ndronal CMT (HMSN tip II)
Dev aksonal duyusal néropati

Herediter duyusal ve otonomik néropati
Fabry hastalig

infantil néroaksonal distrofi

Serebral lipofuksinoz
Mukopolisakkaridoz
Pelizeus-Merzbacher hastaligi

Otoimmiin noropatiler

Fisher sendromu

Kronik ataksik duyusal néropati

Sulfatide karsi serum antikoru olan néropati
Anti-hu néropatisi

Sarkoid noropatisi

Periferik sinir vaskiiliti

Paraneoplastik néropatiler

Karsinoma
Anti-hu noropatisi

Enfeksiyoz noropatiler

AIDS (geg)

Lyme hastaligi
Tetanoz néropatisi
Hepatit C

Disproteinemik noropatiler

Multipl myelom

MGUS noropatisi (IgG veya IgA)
Kriyoglobulinemi

Amiloidoz

Metabolik noropatiler

Uremi

Diabetes mellitus

Hipotiroidi

Vitamin yetmezIigi, vitamin B12 dahil
Piridoksin intoksikasyonu

Akut porfiri

Kritik hastalik néropatisi

Toksik noropatiler

Kursun (insan)

Alkolizm

Hemen hemen tiim ilaglar (perheksilin
ve amiodaron haric)

Heksan dahil tim eriticiler

Arsenik

Talyum

Altin

Sisplatin

ispanyol zehirli yagi néropatisi

CMT 1A; hipertrofik CMT (HMSN tip 1)
Refsum hastaligi (HMSN tip 1V)
Roussy-Levy sendromu

Metakromatik |6kodistrofi

Krabbe hastalig

Herediter basinca duyarlilik néropatisi
Cockayne sendromu
Adrenomyelonéropati
Serebroksantomatosis

Guillain-Barré sendromu

CIDP

Multifokal motor néropati

Multifokal motor duyusal demyelinizan
noropati

Anti GM1 néropatisi

MAG néropatisi

Lenfoma

AIDS (erken); Guillain-Barré sendromu veya
CIDP
Difteri
Lepra

MGUS néropatisi (IgM)
Osteosklerotik myelom
Waldenstrom makroglobulinemi
Anijiofollikiiler lenf nodu hiperplazisi
POEMS sendromu

Akromegali

Kursun (hayvan)
Tetradotoksin, saksitoksin
Perhexilin, amiodaron

AIDS: akkiz immiin yetmezlik sendromu; CIDP: kronik inflammatuar demyelinizan polindropati, CMT: Charcot-Marie-
Tooth hastaligi; HMSN: herediter motor ve duyusal néropati, Ig: immiinoglobulin, MGUS: nedeni aciklanamayan mo-
noklonal gammopati, POEMS: polindropati, organomegali, endokrinopati, M proteini, deri degisiklikleri sendromu
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On Boynuz Hastaliklar1

Hidayet Reha Kuruoglu

Motor néron hastaligi (MNH), 6n boynuz ve piramidal traktus hizasindaki lezyonlarin olugtur-
dugu heterojen bir hastalik grubudur. Motor néron hastaliginin en énemli belirtisi, segici bir mo-
tor zayifligin, herhangi bir duyusal veya serebellar belirti olmadan ortaya ¢ikmasidir. Lezyonun
tuttugu yere gore MNH, 6n boynuz ve piramidal traktiisii harabeden amyotrofik lateral skleroz,
tek basina 6n boynuzu etkileyen progresif veya spinal muskuler atrofi, her iki piramidal traktus
lezyonu neticesi gelisen primer lateral skleroz olarak tige ayrilabilir.

AMYOTROFiK LATERAL SKLEROZ

Amerika’da Lou Gehrig hastalig1 olarak bilinen amyotrofik lateral skleroz (ALS), MNH’nin en
sik kargilagilan formudur. Geg erigkin yasta ortaya ¢ikan bu hastalik, siklikla 6nce ellerden bas-
layan asimetrik bir zayiflik ve atrofiyle kendini gosterir. Hastalik yavas, yavas, ancak ara verme-
den ilerleyerek birkag ay veya yilda diger ekstremitelere ve bulber kaslara yayilir. MNH’nin bir
tiirti olan bu hastalikta zayiflik, klasik olarak agrinin eslik etmedigi bir bulgu olup, hastayr dokto-
ra bagvurmaya mecbur eden en onemli nedendir. Olmamas: gereken bulgular arasinda agri, belir-
gin duyusal yakinmalar, sfinkter semptomlari ve okiiler belirtiler sayilabilir. Eforla ortaya ¢ikan
kramplar ise siklikla dile getirilir.

Hastalarin %80’ baglangigtan sonra ilk 5 yil iginde kaybedilir. Ancak 10 yildan fazla yasa-
yanlar da vardir. Tan1 aninda hastalig1 anlatirken, her zaman bu 6zelligi 6n plana ¢ikarmak su-
retiyle, hastaya bir nebze olsun timit vermeyi hedeflerim!

ALS hem alt, hem de iist motor néronu tuttugundan, hastada iist ve alt motor néron ( UMN
ve AMN) bulgularinin bir karisimi olmasi beklenir. Halen intakt olan motor noron ve aksonla-
rin irritasyonu, ALS’de en belirgin bulgu olan fasikiilasyonlarin ortaya ¢ikmasina yol agar. Er-
ken dénemde ortaya ¢ikan bu belirti, giderek kas denerve oldugunda ortadan kalkar. Yaygin fa-
siktilasyonlarin bulunmasi, ALS’yi myopati veya periferik noropatiden ayirir. Klinikte veya EMG
bulgusu olarak fasikiilasyon yoksa tani koymak olduk¢a zordur. ALS dustndiren diger bir 6nem-
li bulgu ise, alt motor néron tutuluguna ait belirgin bir zayiflik ve atrofi mevcudiyetinde refleks-
lerin canlanmasidir. Ancak, bu kombinasyona servikal spondilitik myelopatisi (CSM) olan has-
talarda da rastlanabilecegi akilda tutulmalidir. Hatirlanmas: gereken bagka bir husus da, ALS de
iist motor noron bulgularina oldukga sik rastlanmasina kargin, ekstensor hallusis longus kasinin
zay1flig1 nedeniyle, olgularin sadece %50’sinde Babinski arazi bulunmasidir. Diger yardimer bir
klinik bulgu da, alt ve tist motor néron kombinasyonu sonucu ortaya ¢ikan bulber tutulusun,
belirgin bir “spastik” dizartriye yol agmasidir. Bulber paralizide nasal bir ses tonu izlenmesine
karsin, ALS’de ortaya ¢ikan dizartri, sanki dil agiz icine yapisms gibi genizden gelen bir peltek ko-
nusmaya yol agar. Tamimlama zor oldugu i¢in, “ALS dizartrisi’ni bir kez duymakta yarar vardir.

ALS tanist i¢in gegerli bir kilavuz ortaya ¢ikarmak i¢in hazirlanan El Escorial tani kriterleri,
ilk kez 1994’de olusturulmus olup, 2000 yilinda gozden gecirilmistir (1,2). Bu olusuma gore
santral ve periferik sinir sistemi, bulber, servikal, dorsal ve lumbosakral olmak tizere 4 bolgeye
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TABLO 10.1 ALS'yi Taklit Eden Hastaliklar

Hastalik Dislamak icin Gerekli incelemeler

Servikal spondilotik myelopati MRG, CT myelogram

Myastenia gravis AChR antikoru, ardisik sinir uyarim testi

Multifokal motor noropati Sinir iletim calismasinda iletim blogu, GM1 antikoru

CIDP (motor) Sinir iletim calismasinda demyelinizan anormallik,
BOS proteini yiiksek

inkltzyon cisim myopatisi Kas biopsisi, igne EMG

Tiroid myopatisi Tiroid fonksiyon testleri, igne EMG

Paratiroid myopatisi Parathormon, igne EMG

Servikal ve lomber stenoz bir arada MRG, CT myelogram

Lenfoma Serum immiinfiksasyon elektroforezi, yliksek BOS
proteini, kemik iligi incelemesi

Kennedy sendromu (X-e bagli Androjen reseptér geninde CAG tekrari

bulbospinal muskiiler atrofi)
HTLV 1 myelopatisi HTLV 1 antikoru, BOS proteini
Heksosaminidaz-A yetmezIligi (eriskin Heksosaminidaz-A enzim incelemesi tipi)

ayrilir. El Escorial kriterlerine gore ALS tanist almak i¢in asagidaki 3 kosulun karsilanmasi gere-
kir: (1) hastaligin 6 aydan fazla ilerleyici olmasi (6 ay arayla iki muayene yapilmas: séylenmek-
teyse de, diger tan1 yontemlerinin varliginda buna pek gerek yoktur) (2) klinik veya elektrofiz-
yolojik incelemelerle en az iki (muhtemel ALS) veya ii¢ bolgede (kesin ALS) AMN, klinik mu-
ayeneyle de bu bolgelerde UMN tutulugu ve (3) uygun elektrodiagnostik ve nérogoriintiileme
yontemleriyle UMN ve AMN bulgularini agiklayabilecek baska bir hastaligin ekarte edilmesi. Bu
baglamda elektrofizyoloji ve MRG ¢alismalari, ALS tani incelemelerinin vazgegilmez bir pargasidir.

ALS’nin duraklamadan ilerlemesi ve tedavisinin bulunmamasi nedeniyle, tedavi edilebilecek
hastaliklarin ekarte edilmesi 6nemlidir (Tablo 10.1). ALS’yi taklit eden hastaliklar arasinda
myastenia gravis, inkliizyon cisim myopatisi (IBM), servikal radikiilopati veya spondilitik mye-
lopati, lomber stenoz, multifokal motor néropati (MMN), kronik inflammatuar demyelinizan
polinsropati (CIDP), hipertiroidi veya hiperparatiroidi sonucu ortaya ¢ikan myopatiler, para-

neoplastik motor néron sendromlari ve heksosaminidaz-A yetmezligi (erigkin tipi) sayilabilir.

PROGRESIF (SPINAL) MUSKULER ATROFi

Progresif muskiiler atrofi (PMA) motor néron hastaliginin AMN’u tutan formu olup olgularin
%8’ini olugturur. Bu tabloda herhangi bir UMN belirtisi olmamasi gerekir. PMA erkeklerde biraz
daha sik goriiliir ve ALS’ye gore daha erken yaslarda baglar. ALS’ye kiyasla, bulber ve solunum
kaslarinin tutulmasi nadirdir. Ancak en 6nemli farki hastaligin yavas ilerlemesi olup, PMA has-
talar1 yillarca agir ilerleyici bir ekstremite zayifligiyla yasarlar. Iki klinik 6zelligi hatirlamak
6nemlidir: (1) ALS saf AMN bulgulariyla baglayabilir. UMN bulgularinin ortaya ¢ikarak hizla
ilerlemesi, ALS’nin habercisidir. Baz1 serilerde ALS hastalarinin %20’sinde baglangicta sadece
AMN bulgular: vardir. (2) PMA’da MMN, IBM ve heksozaminidaz-A yetmezligini ekarte etmek
gerekir. Zira bu hastaliklar ALS’den ¢ok PMA y1 taklit eder. Bu baglamda elektrodiyagnostik in-
celemeler ayirici tanida anahtar gérevi goriir. PMA’nin eriskin baglangicli SMA’dan farky, aile 6y-
kiistiniin bulunmayisidir. Bunun diginda fark yoktur.



BOLUM 11

Myopati

Hidayet Reha Kuruoglu

Myopati klinikte simetrik kas zayiflig1 ve erimeler, histolojik olarak da kas liflerinde yapisal ha-
sarla kendini gosterir. Eriskin myopatilerin 2/3’tinde tedavi edilebilen bir akkiz neden saptanir.
Tedavisi bulunan akkiz myopatilerin en sik karsilagilan nedeni polimyozittir. Cocuklarda ise ter-
si soylenebilir: olgularin 1/3’tinde tedavisi bulunan bir myopati vardir. Cocuklarda en sik rast-
lanan etyoloji iyi huylu konjenital myopatilerdir.

MYOPATILERIN KLiNiK OZELLIKLERi

Myopatinin en onemli klinik belirtisi, diger alt motor néron hastaliklarinda oldugu gibi kas giicii
kaybidir. Bu nedenle myopati tanisinda ilk 6nce diger alt motor noron hastaliklarini dislamak
gerekir (Tablo 11.1). Myopatide proksimal kas zayifligi on planda oldugundan, hastalar kollarini
omuz diizeyinin iistiine kaldirmada, sandalyeden kalkmakta, merdiven ¢ikmakta ve yere comel-
dikten sonra dogrulmakta giigliik ¢ekerler. Bunlar proksimal kas zayifligina dikkat ¢eken en bel-
li bagh semptomlardir. Pelvis kaslarinda zayiflik sonucu, olgularda Gowers belirtisi (yere ¢omel-
dikten sonra kollarini kullanarak ayaga kalkmak) ve “ordekvari yiiriime” gelisir. Myopatide du-
yu ve refleks kaybi olmaz. Bunlar myopatiyi néropati veya 6n boynuz hastaliklarindan ayirt et-
mekte gegerli olan en 6nemli hususlardir.

Kas atrofisi uzun siireli bir kas zayifligini izleyen bir durum olup, alt motor néron tutulusu
olan olgularda daha belirgindir. Myopatilerde kas atrofisi sik¢a izlenir. “Psédohipertrofi” terimi
ise kasta fibrosis neticesi gelisen kas hipertofisi anlamindadir. Bacak kaslarinda psidohipertrofi,
Duchenne ve Becker tipi muskuler distrofilerde gériiliir. Kaslarda hassasiyet myopatide sik rastla-
nan bir bulgu olmamakla birlikte, polimyozit hastalarinda zaman zaman kargilagilabilir.

Egzersizle ortaya ¢ikan zayiflik veya cabuk yorulma durumu olan myasteni, myastenia gravis gi-
bi bir néromuskiiler ileti hastaligimin tipik bir klinik bulgusudur.

Myotoni ise, kas kasildiktan sonra gevseme zorlugu anlamina gelip, myotonik sendrom igin ol-
mazsa olmaz bir gostergedir. Bu bulgu,“katilik” yakinmalariyla gelen myotonik olgularda myo-
tonik fenomen veya perkiisyon myotonisi olarak kendini gosterir. Klasik olarak myotoni soguk-
ta artip, “isinma egzersizleriyle” diizelir.

MYOPATI ETYOLOJiSiNiN AYIRICI TANISI
Soygecmis

Progresif muskiiler distrofi, myotonik distrofi ve kalitsal periyodik paralizilerde aile 6ykiisii ol-
mast tanida yardimcidir. Genetik danismanlik sirasinda kalitim sekli onemlidir. Duchenne ve
Becker tipi muskiiler distrofide x-e bagl ¢ekinik kalitim tipiktir. Myotonik distrofi ve ailevi periyo-
dik paralizilerde ise otozomal baskin bir kalitum izlenir.
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TABLO 11.1 Cesitli Néromuskiiler Hastaliklarda Ayirici Tani Ozellikleri

Periferik Sinir-Kas

On Boynuz  Sinir Kavsagi Kaslar

Hastalik Motor hastaligi Periferik Mpyastenia gravis Myopati
noropati
En sik tutulan bélge  Yaygin Distal Proksimal/okulobulber Proksimal
Duyu tutulumu Yok Siklkla var Yok Yok
Refleksler Azalmis Azalmis/kayip  Normal Normal
Diger yardimci Fasikilasyon Myastenik semptomlar
belirtiler

Serum kas enzimleri  Normal Normal Normal Artmis
Sinir iletim calismasi Normal Yavas Normal Normal

igne EMG bulgulari  Motor {inite aksiyon potansiyeli Normal veya kisalmis ~ Kisalmis MUP siiresi
(MUP) siiresi uzamis. Yaygin MUP siiresi
olarak distal kaslarda
fibrillasyon ve PKD. On
boynuz ve periferik sinir
hastaliklarinda benzer

bulgular
Ardigik sinir uyarimi Normal Normal Dekrement yanit Normal
incelemesi
Kas biyopsisi Denervasyon  Denervasyon  Nonspesifik Myopati

Baslama Yagsi

Ayirici tanida yararhidir. Genel kural olarak eriskin yasta baslayan myopatilerin tedavi edilebilir
akkiz nedenlere dayandigini, gocukluk ¢ag1 myopatilerinin ise kalitsal olup tedavisinin olmadigi-
ni1 soyleyebiliriz. Dogumda ortaya ¢ikan bir myopati genellikle iyi huylu olup, ilerleyici ézellik gos-
termez (6r. konjenital myopatiler). Erken veya ge¢ ¢ocukluk déneminde ortaya ¢ikan myopati
ise genellikle ilerleyici vasiftadir (6r. Progresif muskiiler distrofi).

ilerleme, Diizelme veya Ayni Kalma Oykiisii

Diizelme 6ykiisii myastenia gravis, periyodik paralizi ve polimyozit bulunur. Aynm kalma duru-
munun ise bircok konjenital myopatide izlenmesi nedeniyle bunlara iyi huylu konjenital myopati
denir. Bunlar arasinda nemalin myopatisi, santral kor hastalig, kas tipi orantisizlig1 sendromu,
myotiibiiler myopati ve mitokondrial myopati sayilabilir. Bu durumlarin taninmasi, hastalarin
gelecek planlarini olugturmast i¢in onemlidir. Muskiiler distrofide ise beklenen bulgu hastaligin
ilerlemesidir.

Sistemlerin Gozden Gegirilmesi

Tipik deri dokiintiisii dermatomyozit igin hemen hemen patognomonik sayilabilir. Romatolojik ya-
kinmalar, kollajen doku hastalig1 ya da polimyoziti akla getirir. Endokrinolojik bozukluklar en-
dokrin myopati diisiindiiriir.

Bashca Tutulus Bolgesi

Yukarda belirtildigi gibi myopatide belli bagh proksimal kas gruplar: tutulur. Ancak bazi istis-
nalar soyledir: myotonik distrofi ve distal myopatilerde distal kaslarda zayiflik ve atrofi belirgindir.
Gevsek bebek, periodik paralizi ve myotonia konjenita gibi durumlarda ise siklikla yaygin kas giic-
siizliigiine rastlanar.
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Myotonik Hastaliklar

Ali [hsan Baysal

Kas kasilmasindan sonra gevseme zorlugu olarak tanimlanan myotoni, myotonik hastaliklarin
olmazsa olmaz bulgusudur. En sik olarak, myotonik hastaligi olanlarda myotonik fenomen (ak-
siyon myotonisinin bir formu) veya perkiisyon myotonisi olarak gozlemlenir. Perkiisyon myo-
tonisi en iyi olarak tenar ve 6nkol ekstansor kaslarina veya dile bir refleks ¢ekiciyle vurmak su-
retiyle gosterilebilir. Dilin kenarinda “Pegete halkasi isareti” (¢ukurlagma) myotoninin klasik bir
igareti olup, iki dil basacag: arasinda sikigtirilmis dile hafifce vurmak suretiyle ortaya konabilir.
Myotoni hastalar tarafindan genellikle “sertlik” ya da “kramp” olarak tanimlanir. Tipik olarak
sogukta veya viicudun uzun siire istirahat ettigi sabit bir postiirde artar ve “isinma” hareketle-
riyle azalir. Yalmizca sogukta ortaya ¢ikan myotoniye paramyotoni denir. Istnma hareketleriyle
kotiilesen myotoniye “paradoks myotoni” ad verilir. Paradoks myotoniyi en iyi sekilde ortaya
koymak i¢in, goz kapaklari 5 veya 6 kez sikilir. Bu, paramyotonia konjenita’nin en belirgin bul-
gusudur.

Myotonik yanit, degisken frekans ve amplitiidleri bulunan bifazik diken veya pozitif dalga-
larin yiiksek frekansh ardigik bosalimlariyla igne elektromyografide (EMG) kolayca saptanabi-
lir. Bu tipik bir “pike yapan bombardiman ucag sesi” ile birlikte olur. Myotonik potansiyeller
myotonik bozukluklarin olmazsa olmazidir.

Myotoni, kasin kasilmas: bittikten sonra dahi, kas potansiyellerinin siirekli ateslenmesine
baglidir. Myotonik liflerdeki esas anormalligin, transmembran potansiyeldeki kismi depolari-
zasyon ve spontan dalgalanmalara bagl oldugu sanilmaktadir. Bindokuzytizyetmisli yillardaki
¢aligmalar myotoninin klor kanallarinda bir bozukluga bagh oldugunu gostermistir. Bindokuz-
yiizdoksanli yillardaki ¢aligmalar ise, Thomsen tipi myotonia konjenita ile Becker tipi myotoni-
a konjenitanin klor kanal hastaliklar1 oldugunu dogrulamigtir. Ote yandan, sonraki ¢aligmalar
paramyotonia konjenita, potasyumla kétiilesen myotoni ve hiperkalemik periodik paralizinin
sodyum kanal hastaliklar1 oldugunu gostermistir. 1992’de genetik ¢aligmalar, myotonik distrofi
tip I'in (DM1) bir “trinucleotid (CTG) tekrar hastalig1” oldugunu ortaya koymustur. 2003’de,
myotonik distrofi tip [I'nin (DM2) bir “tetranucleotid (CCTG)” tekrar hastalig1 oldugu goste-
rilmistir. DM2 genelde hafif bir hastaliktir. Giiniimiizde bir DNA kan incelemesi myotonik dis-
trofi tip I ve II tanisini koyabilmektedir.

Kalitsal olan 3 6nemli myotonik sendrom vardir: klor kanal hastaliklari, sodyum kanal has-
taliklar1 ve myotonik distrofi (Tablo 12.1). Myotonia konjenita yalniz myotoni ile giden gorece-
li iyi huylu ve ilerlemeyen bir hastaliktir. Myotoninin ilagla tedavisi tatminkardir. Myotonia
konjenitanin klasik formu otozomal baskin olarak gecen Thomsen hastaligidir. Myotonia kon-
jenitanin Becker formu otozomal ¢ekinik gecer ve bazan otozomal ¢ekinik jeneralize myotoni
olarak anilir. Paramyotonia konjenitanin ayirt edici 6zelligi, sogukla ortaya ¢ikan uzamis myo-
tonik yanit ve flask paralizi olup, siklikla potasyum-duyarli (hiperkalemik) periodik paralizi ile
birliktedir. Hiperkalemik periodik paralizi, hipokalemik periodik paraliziden daha nadir olup,
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BOLUM 13

Myastenia Gravis ve Ilgili Hastaliklar

Ali [hsan Baysal

Egzersizle ortaya ¢ikan giigsiizliik ya da kolay yorulma olarak tanimlanan myasteni, nromiiskii-
ler ileti (NMI) hastaliklarinin tipik bir klinik 6zelligidir. Dogal hali iniscikigh bir gii¢siizliik ola-
rak nitelendirilir, tekrarlayici egzersizle kotiilesip, istirahatle diizelir. Klasik olarak, myastenik
semptomlar istirahat edilen bir gecenin ardindan sabah erken saatlerde en hafif durumda olup,
tiim giin ¢alisma sonrasinda 6gleden sonranin ilerleyen ya da akgamin erken saatlerinde en be-
lirgin hale gelir. Tutulan kaslara bagl olarak, myastenik semptomlar diplopiden yiiriime giiglii-
giine kadar degisir. Bununla birlikte en ciddi myastenik semptom, NMI hastaliklarinda en stk
6liim nedeni olan, solunum yetmezligidir.

Belli bagh 4 ayr1 NMI hastaligi vardir: myastenia gravis, Lambert-Eaton myastenik sendro-
mu (LEMS), botulizm ve konjenital myastenik sendrom (KMS).

MYASTENIA GRAVIS

Myastenia gravis (MG) noromiiskiiler kavsagin antikorla olusan postsinaptik bir bozuklugu
olup, egzersizle ortaya ¢ikan giigsiizliik veya kolay yorulma ile sikca goriilen okulobulber paraliziye
yol agar. Elektronmikroskopik caligmalar noromiiskiiler kavsakta bulunan postsinaptik kivrim-
larda, asetilkolin reseptor (AChR) antikorlarinin olusturdugu diizlesmeleri gésterir.

MG patogenezinde otoimmiin bir mekanizma olduguna dair 6nemli veriler vardir. En gii¢-
lii veriler deneysel oto-immiin myastenia gravis (EAMG) de goriiliir. Elektrikli yilan baligindan
saflagtirlmig AChR antijeninin enjeksiyonundan 2 hafta sonra deney hayvanlarinda edrofon-
yum ile geri donen giigsiizliik olusur. Bunlarin elektrofizyolojik ve farmakolojik yanitlar: insan
MG’indekilerle aynidir. MG’de sonug olarak postsinaptik kivrimlara hasar veren AChR antiko-
ru olusumunu baslatan baslica organ timus olarak gériinmektedir.

MG, klasik olarak yorulmayla ortaya ¢ikan giigsiizliik ve okulobulber islev bozuklugu varli-
ginda disinilir. Bu hastalar siklikla cift gérme, yutma ve konusma zorlugu ile proksimal kas
glgsiizligiinden yakinirlar. Nadiren ilk semptom solunum giiglagtdir. Yorulmayla ortaya ¢1-
kan giigsiizliik muayenede tekrarlayici egzersizle gosterilmelidir.

MG tanusi, kisa etkili bir antikolinesteraz olan intravenz edrofonyum testi ile kolayca dog-
rulanabilir. Enjeksiyondan 1 dakika sonra ¢arpici iyilesme goriiliir. Bu test MG’de daima pozi-
tiftir.

Olgularin sadece %85’inde muspet bulunmakla birlikte, serum AChR antikoru MG i¢in da-
ha 6zgiil bir inceleme haline gelmistir. Bugiine kadar yalanci pozitif yanitlar bildirilmemistir. Bu-
nunla birlikte, antikor diizeyi hastalik siddetiyle baglantili degildir. Son ¢alismalar anti-MuSK
(kasa ozgiil kinaz) antikorunun, sero-negatif jeneralize MG’de ortalama %40 pozitif oldugunu
gostermistir.
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Diger yardimci tan1 yontemleri i¢inde ardigik sinir uyarim (ASU) incelemesi (Jolly testi) ve
tek lif elektromyografi (TLEMG) vardir. Ardisik sinir uyarim incelemesi olgularin %75’inde po-
zitiftir. Son-plagin mikrofizyolojik durumunu gosteren tek lif EMG olgularin %95’inde “anor-
mal jitter” gosterir.

MG’de 2 6nemli tedavi sekli vardir: (1) semptomatik tedavi ve (2) immiinoterapi. Sempto-
matik tedavide antikolinesterazlar (anti-ChE) en 6nemli yeri tutar ve hastalarin hemen timiin-
de etkilidir. En az bagar1 okiiler MG’dedir. [lag etkisinin 6 ila 8 saat siirmesi nedeniyle piridos-
tigmin en ¢ok kullanilan ilagtir.

MG otoimmiin bir bozukluk olduguna gore, bu hastalik ¢esitli immiinoterapilerle tedavi
edilebilir. Bunlar (1) timektomi, (2) steroid tedavisi, (3) immiinsupresifler ve (4) plazmaferez-
dir.

Timektomi, jeneralize MG antikolinesterazlarla tek basina yeterli tedavi edilemedigi durum-
larda endikedir. Timektomi uzun vadeli iyilik ve remisyon saglar. Remisyona giren hastalarin
yaklagik %50’si timektomiden sonraki ilk 3 yil i¢inde ve %100’t de 10 yil iginde remisyona gi-
rer. Timektomi timik merkezleri yok ederek dengeli bir remisyona yol acar. Etkinin ge¢ ortaya
¢itkmasi, var olan kiigitk immiinokompetan lenfosit havuzunun uzun émiirlii olmasina baglhdir.

Uzun sireli steroid tedavisinin, anti-ChE’ye yanit vermeyen MG olgularinin %75’inde etki-
li oldugu bilinmektedir. Okiiler MG’deki diizelme de dikkat ¢ekicidir. Steroid tedavisi diizelme-
nin giinler veya haftalar igersinde ortaya ¢ikmasi nedeniyle timektomiden farklidir. Ayrica ste-
roid tedavisinin ilk haftalarinda gecici bir kotiilesme izlenebilir.

Azatioprin veya siklofosfamid gibi immiinosupresif ajanlar da antikolinesterazlara ve stero-
idlere direngli hastalarda kullanilir. Avrupa’daki merkezlerde azatioprin steroidlere tercih edilir.
Bu ajanlarin etkinligi genellikle tedavinin 6. haftasindan sonra goriliir.

Plazmaferezin en etkili oldugu durum myastenik kriz sirasinda goriilen semptomatik kotii-
lesmedir. Bu tedavi AChR antikoru diizeyinde hizli bir diigmeye yol agarak, birkag giinde iyileg-
me saglar. Bununla birlikte, uzun siireli iyilik saglamak i¢in, hastada steroid veya diger immii-
nosupresanlarin idamesi yapilmalidur.

MG’de kriz, bulbar kaslarda veya solunum kaslarindaki giigsiizliige bagh olarak goriilen akut
ve ilerleyici solunum yetmezligi olarak tanimlanir. Bu durum yiiksek bir mortalite (%5) ile bir-
liktedir. Kriz 3 farkli nedene baghdir: (1) MG’in kétiilesmesine bagh olan myastenik kriz; (2)
antikolinesterazlarin asir1 kullanimina bagl kolinerjik kriz ve (3) ilaca duyarsizlik sonucu gorii-
len kriz. Myastenik kriz siklikla hafif bir “enfeksiyon” ile ortaya ¢ikar. MG hastalarindaki kriz te-
davisinin en 6nemli adimi, endotrakeal entiibasyon veya trakeostomi ile yeterli bir solunum sag-
lamaktir.

LAMBERT-EATON MYASTENIK SENDROMU
(LEMS VEYA EATON-LAMBERT SENDROMU)

LEMS siklikla bronkojenik karsinom ile birlikte olan bir myastenik sendromdur. Klinikte belli
bagli semptomlar, egzersizle bilhassa bacaklarda ortaya ¢ikan giigsiizliktiir. Sinir terminalinden
asetilkolin salinim azalmasina bagl olarak LEMS’de NMI blokaji olur. Bu sendromun artik oto-
immiin oldugu kanitlanmigtir. Hastalardan alinan serum IgG ile yapilan pasif enjeksiyon hay-
vanlarda ayni klinik durumu yaratir. Bu hastalarin ¢cogunda bagka oto-immiin hastaliklar veya
diger dokulara karg1 antikorlar bulunabilir. Bazi hastalar steroid veya plazmafereze yanit verir.
Son ¢aligmalar voltaja duyarh kalsiyum kanallarina (VGCC) kars1 olusan antikorlarin olgularda
%52 ila 90 arasinda pozitif oldugunu gostermistir.



BOLUM 14

Hipereksitabl Periferik Sinir
Hastaliklar1 (N6romyotoni)

Ali [hsan Baysal

Hipereksitabl periferik sinir hastaliklarinin kendine has 6zelligi, distal motor aksonlarin hipe-
reksitabilitesine bagli olan stirekli kas aktivitesidir. Bu hastaliklarin en onemli elektrofizyolojik
dzelligi néromyotonik desarjlardir. Bununla birlikte, myokimik degarjlar ve fasikiilasyonlar da hi-
pereksitabl periferik sinir hastaliklarinin elektrofizyolojik karsiliklaridir. Son yillarda, hipereksi-
tabl periferik sinir hastaliklarini ¢ok da yerinde olmayan “néromyotoni” terimiyle anma egilimi
ortaya gikmugtir.

Distal sinirlerin hipereksitabilitesi klasik olarak farmakolojik testlerle dogrulanir: siirekli kas
aktivitesi; uyku sirasinda, genel anestezide ve epidural spinal bloktan sonra devam eder, fakat bil-
gesel kiirar uygulamasiyla ortadan kalkar. “Eksitabl” jeneratériin ve periferik sinir blogunun yerine
gore, siirekli kas aktivitesi devam eder veya periferik sinir blogu ile durur.

Hipereksitabl periferik sinir hastaliklar1 periferik néropati ile birlikte olabilir. Bu olgularda,
stirekli kas aktivitesine ek olarak periferik néropatinin klinik bulgulari da vardir. Bu hastalarda
sinir iletim ¢aligmalar1 bozuk olup, ¢ogu demyelinizan noropati tarzindadir.

Klinik olarak asikar periferik noropatinin bulunmadigy, iyi bilinen 3 hipereksitabl periferik
sinir hastalig: vardir: (a) Isaac sendromu, (b) myokimi-kramp sendromu (c) kramp-fasikiilasyon
sendromu. Isaac sendromuna ait 6zellikler katilik, stirekli kas kasilmast, fenitoin veya karbama-
zepin tedavisiyle klinik diizelme ve igne EMG’de siirekli motor {iinite aktivitesi olmasidir. Ote
yandan, myokimi-kramp sendromu ve kramp-fasikiilasyon sendromu kramp, myokimi veya fa-
sikiilasyon ile seyreder ve fenitoin veya karbamazepin tedavisiyle iyilesir. Myokimi-kramp sen-
dromu veya kramp-fasikiilasyon sendromu tanisi igne EMG’de myokimik desarjlarin veya fasikii-
lasyonlarin goriilmesiyle konur. Bu ii¢ klinik sendromun hipereksitabl periferik sinir hastaliklari-
nin spektrumunu temsil ettigine ve hipereksitabilitenin derece farklari sonucu ortaya ¢iktigina,
Isaac sendromundaki siirekli kas lifi aktivitesinin en giddetli tiir olduguna, myokimi-kramp sen-
dromunun arada yer aldigina, kramp-fasikiilasyon sendromunun ise en hafif tiir olduguna
inanmaktayiz.

Bu boélime hemifasial spazm ile “stiff-man” sendromu (SMS) da alinmigtir. Hemifasial
spazm fasial bir distoni tiirii olup, klinik 6zelligi fasial sinirin innerve ettigi kaslarda paroksismal
olarak ortaya ¢ikan istemsiz tonik veya klonik aktivite patlamalaridir. Proksimal yiiz sinirlerin-
de ektopik uyarim ve efaptik iletiye bagli oldugu disiiniilmekte olup, bir hipereksitabl periferik
sinir hastaligini temsil eder.

SMS’e hipereksitabl periferik sinir hastaligi degil, duyusal veya motor uyarilarla artip, uyku
ve genel anesteziyle kaybolan, gévde ve proksimal ekstremite kaslarinda siiregen agrili rijidite ve
spazmlar olugturan motor néron hipereksitabilitesi yol agar. SMS bu boliime hipereksitabl pe-
riferik sinir hastaliklarina olan klinik benzerligi nedeniyle dahil edilmigtir. SMS ile Isaac sendro-
mu arasindaki farklar Tablo 14.1’deki listede verilmistir.
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TABLO 14.1 SMS ile Isaac Sendromunun Ayirici Tani Ozellikleri

SMs Isaac Sendromu

istemsiz stirekli kas aktivitesi ++ ++

Agrih ++ ++

Gordldigi bolge Govde Ekstremite

Taktil veya duygusal uyari ++ -

ya da istemli hareketlerle cikar

Hiperhidroz +/- ++
Sirekli kas aktivitesinin ortadan kalkmasi

Genel anestezi ++ -

Epidural spinal blok ++ -

Uyku ++ -

Periferik sinir blogu ++ +/-9

Kirar veya pankiironyum ++ ++
Farmakolojik yanit

Antikonvilsanlar(fenitoin veya karbamazepin) - ++

GABA-erjik ajanlar(diazepam ve baklofen) ++ -
Norofizyolojik yanitlar

Noronal hipereksitabilite ++ -

Ardisik desarj - +/-
Laboratuar belirteci GAD-Ab (%61)P VGKC-Ab (%40)c

9 Hipereksitabilite kaynagi ve blok yerinin konumuna baghdir. Kaynak proksimal, blok ona distal ise, strekli aktivi-
te kaybolur. Tersi olursa, siirekli aktivite ortadan kalkmaz.

b GAD-65 paraneoplastik SMS'nda genellikle negatiftir. Anti amfifizin antikorlart meme kanseri ile birlikte olan
SMS’nda pozitiftir.

Kisaltmalar: GAD, glutamik asid dekarboksilaz. VGKC, voltaja duyarli potasyum kanali.

¢ Newsom-Davis J. Neuromuscular junction channelopathies: a brief overview. Acta Neurol Belg 2005: 105: 181-
186.

¢ Solimena M, Folli F, Aparis R, Pozza G, De Camilli P. Autoantibodies to GABA-ergic neurons and pancreatic be-
ta cells in stiff-man syndrome. N Engl | Med 1990:31: 1555-1560.



BOLUM 15

Pediatrik Noromiiskiiler Hastaliklar

Ayse Soyer

Elektrodiagnostik islemlerin pediatrik hastalara uygulanmasinda asagidaki 4 etmen akilda tutul-
malidir: (1) Hasta grubunun olgunlagma siirecine iligkin etmenler, (2) Hasta ile inceleme siire-
since isbirligi olamamast, (3) Teknik unsurlar, (4) Cocuklara 6zel noromuskiiler sorunlar.

OLGUNLASMA SURECINE iLiSKiN ETMENLER

Yas, elektrodiagnostik ¢alismalarda, 6zellikle sinir iletim hiz1 6l¢timlerinde 6nemli bir degisken-
dir. Motor, duyu ve karma sinirlerin iletim hizlar1 miadinda yeni doganlarda normal eriskinlerde-
ki degerin yaklasik %50’si kadar olup, ilk yilin sonunda bu degerin %75’ine ve 4 yasinda %100’tine
yaklagir. Bu sinirlerde iletim hizi yas ile logaritmik olarak artar. Bu nedenle, bebek ve ¢ocuklar-
da elde edilen iletim hizi degerlerini ayni yas grubunda elde edilenlerle kiyaslamak gerekir (ye-
nidogan ve ¢ocuklar i¢cin normal degerler Oh SJ, Clinical EMG: nerve conduction studies. Bal-
timore: Lippincott, Williams & Wilkins, 2003, Boliim 8’de bulunabilir).

Yas, MUP ozellikleri icin de en 6nemli fizyolojik etkendir. MUP siire ve amplitiidleri de, si-
nir iletim hizlar1 kadar ¢arpici olmasa da, yine yas ile artar. Genel olarak ¢ocuklarda normal
MUP amplitiid ve siiresi erigkinlerinkinden ¢ok diigiiktiir. Bdylece, MUP kantitatif analizi yapi-
lirken bulunan ortalama siirenin, uygun yas grubundan alinan sonuglarla kiyaslanmas: gerekir.
Bununla birlikte, MUP siirelerindeki normal degerlerin sinirlari bu etkeni kapsayacak kadar ge-
nis tutuldugundan, giindelik uygulamalarda bu faktér ¢ok da nemli degildir. Cocuklarda MUP
stirelerinin daha kisa olmasi nedeniyle hafif dereceli myopatilerin normalden ayirt edilmesinde
giicliik cikabilir. Gergekten, David ve Jones’un gevsek bebek sendromu ¢alismasinda nérojenik
durumlar myopatilerden daha kolay tanimlanabilmistir. Dogumdan 3 yasa kadar ¢cocuklarda
normal MUP amplitiidii 100-700 pV arasinda degismekte olup, konsantrik igne ile 1000 pV’u
gecen amplitiidd nadiren gorilmistiir. Bu sonuglar gozoniinde tutularak, 3 yasmdan kiigiiklerde
monopolar igne ile 4 mV, konsantrik igne ile 2 mV’dan biiyiik MUP’lerin “yiiksek amplitiidlii” ola-
rak nitelendirilmesi akla yakindir. Rutin ASU incelemesinde yas kritik bir unsur olmayip, yalniz-
ca BKAP amplitiidii yeni dogan ve ¢ocuklarda erigkinlerinkinden daha dugiiktiir.
KOOPERASYON EKSIKLiGi
Kooperasyon bozuklugu nedeniyle, pediatrik yas grubu hastalarinda igne elektromyografide
(EMG) kesin bir kisitlanma s6z konusudur. Erigkin icin uygun olan incelemelerin hepsi ¢ocuk-
larda uygulanamaz. PKD, fibrillasyon ve fasikiilasyonlar1 diigiirebilmek icin gereken tam gevse-
me saglanamaz. Ote yandan, bebek veya kiigiik cocuklar, MUP analizi icin gerekli hafif kasiy1 da
gerceklestiremeyebilirler. Bu nedenlerle, muayenede ¢ogu kez ancak edinebildigimiz kadar bilgi
iizerinden sonug ¢ikarma zorunlulugu vardir. Cocuklarmn isbirligindeki kisithihigin yani sira,
muayeneden miimkiin olan en ¢ok veriyi alabilmek i¢in laboratuarimizda izlenen strateji sudur:
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1. Korkuyu azaltip isbirligini saglamak i¢in anne ya da babanin muayene odasinda olmas: ge-
nelde yararhdir. Ebeveyni ¢ocugun ellerini tutmak veya kucagina almak suretiyle isleme ka-
tilmaya davet ediyoruz. Yalniz, bazilart gocuklariin elektrodiyagnostik incelemesini seyret-
meye dayanamadig1 igin bu yaklagim kisiye 6zellestirilmelidir. Incelemeye baslamadan, ebe-
veynin kisa siireli bir elektrik uyarisini kendi avucunda hissetmesine izin vermek de igbirli-
gini kuvvetlendirebilir.

2. Sinir iletim ¢alismasi genelde pediatrik hasta grubunun ¢ogunlugunda fazla giicliik ¢ikma-
dan uygulanabilir. Bundan dolay1, noromiiskiiler hastalik siiphesi olan ¢ocuklarda ige sinir
iletim incelemesiyle baglamayi 6neriyoruz. Periferik néropati vakalarinin ¢ogunda bu saye-
de kesin tani konarak, daha agrili olan igne EMG calismasina gerek kalmaz. Ayrica, sinir ile-
tim ¢aligmasi, bebekler ve biiyiik gocuklarin ¢cogunda fazla giigliikle kargilasmadan yapilabi-
lir. Sinir iletim incelemesine uyum saglayamayan bazi kiiciik ¢ocuklarda zaman zaman se-
dasyon gerekebilir

3. Genellikle biiyiik ¢ocuklarin ¢ogunda, birkag kasin igne EMG’de yine islem agiklanarak faz-
la giicliikle karsilagmadan yapilabilir. [gneden korkan daha kiigiiklerde igne girisi sirasinda-
ki agriy1 azaltmak maksadiyla, incelemeden 1 ila 2 saat 6nce, ¢alisilacak kaslarin belirli yer-
leri tizerine deri anestezisi igin Emla Kremi (lidokain ve prilokain) okluzif kompresleri uy-
guluyoruz. Bu basit yontemle laboratuarimizda ¢ok iyi sonug almaktayiz. Isbirligi saglana-
mayan bazi kiiciik cocuklarda inceleme 6ncesi sakinlestirici ilag kullanilabilir.

4. Premedikasyon olarak incelemeden 20 ila 40 dakika once viicut agirhiginin her kilogrami
i¢in 60 ila 70 mg kloral hidrat verilmesi 6nerilir. Boylece, hem motor ve duyu iletim ¢alis-
masl, hem de anormal spontan potansiyellerin incelenmesine yetecek kadar sedasyon yara-
tilir. Ancak agir1 sedasyon, myopatiyi denervasyondan ayirt etmede biiyiik neme sahip olan
MUP degerlendirmesi igin sorun yaratabilir. MUP olusturmak i¢in ¢cocuk uyanik olmahdir.
Agikeasi bu yaklasimin dezavantaji, kaslardaki istemli aktiviteyi degerlendirmenin daha zor
olmasidir. EMG uygulayicisinin ¢ocugun daha uyanik oldugu ¢alisma sonunu beklemesi ge-
rekebilir. Her ¢ocugun EMG incelemesi dncesi sedatize edilmemesinin nedeni budur.

5. Igne EMG'yi anlatirken, “igne” yerine “ince bir tel” batirilacagini séylemek daha uygundur.
Inceleme siiresince duyulan rahatsizlik agisindan ¢ocugun ekrandaki goriintii ya da aletten
gelen sesi izlemesine izin verilerek, dikkatinin dagitilmas: yardimcidir. Cocuklar ¢ogu kez
kendi ¢abalart ile ekranda beliren MUP aktivitesini seyretmekten hoslanirlar.

6. Igne EMG’nin sikintisini azaltmak ve ondan miimkiin olan en ¢ok veriyi alabilmenin yolu,
incelemeye baglamadan 6nce ne aradigini bilmekten geger. Taniy1 bir proksimal ve bir dis-
tal kas inceleyerek saglamaya caligmalidir. Deneyimime gére olgularin ¢ogunda iki kasi ice-
ren igne EMG tan1 koymak icin yeterli olur. Bu kadart ile ¢oziime ulagilamadigi durumlar-
da ise, ogu zaman daha fazla aragtirma yapmanin da yarari olmaz. Gevsek bebek inceleme-
sinde MUP degerlendirmesi icin tibialis anterior, spontan aktivite i¢in de kuadriseps kasla-
it tercih ediyoruz. Bebek bacagini gerek istemli, gerekse de agrili uyariya yanit olarak ha-
reket ettirdiginde, tibialis anterior kasi kuadrisepse kiyasla daha iyi aktive olur. Inguinal li-
gamentin altindaki iliopsoas kasi, proksimal kaslarda MUP aktivasyonu icin iyi bir segimdir.
Deneyimime gore gocuklarda en fazla 3 kas igne EMG yeterlidir.

TEKNiK ETMENLER

Viicutlarinin kiigiik olmasi nedeniyle, bebeklerde sinir iletim ¢alismas igin 6zel teknik hususlar
goz dniine alinmalidir. Bunun i¢in 6nermis oldugumuz kilavuz asagidadir.
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[gne EMG Dalga Formlari

Ayse Soyer

Igne EMG dalga formlari ile ilgili bu sunu, her potansiyelin tipik bir 6rnegini vererek, kargilas-
tiginiz EMG dalgalarini kolayca taniyabilmenizi saglamak amaciyla diizenlenmistir. Tipik EMG
dalgalarinin ayirt edilmesinde “ses” en 6nemli unsurdur. Tipik sesler, cogu zaman, dalgalara
bakmadan taniya yonlendirir.

Buradaki 6rnekler, U.A.B. EMG Laboratuarr'nda 30 yilda kayitlanmis olan pek ¢ok dalga
arasindan, sekil ve seslerinin tipik olusu nedeni ile segilenlerdir. Kayitlarda, standart igne EMG
incelemesi i¢in 10 ms stiptirme hizi, 20 Hz ila 10 KHz aras1 bantgeciren filtre ve dalgaya gore de-
gismek uzere, 0.1 mV ila 2 mV arasinda duyarhilik ayarlar1 kullanilmigtir. Asag sapma pozitif-
tir. Bu yaklagim, monopolar igne kayitlarinda da aktif elektrodun (EMG ignesi) katodda oldu-
gu varsayimina dayanir. EMG dalga ve sesleri hakkinda daha fazla bilgi i¢in, Boliim 5’e (Igne
EMG) bakalabilir.

GiRi$ AKTIVITESI

Giris aktivitesi ve spontan potansiyeller, kasin istirahati sirasinda incelenir. Giris aktivitesi,
membranin EMG ignesinin girisine verdigi elektrik yanittir. Normalde, giris aktivitesi ignenin
hareketi durur durmaz kaybolur.

Ignenin kas icindeki hareketi durduktan sonra devam eden giris aktivitesi “artmus” olarak
nitelendirilir. Nitekim, anormal spontan aktivite bulunan durumlarda, giris aktivitesi genelde
artmustir. Girig aktivitesindeki artma, kasta anormal spontan potansiyellerin oldugu izlenimini
veren ilk ipucudur.

Igne hareket ettirilirken, kas degil de yag, ya da bag dokusu gecilirken oldugu gibi, giris ak-
tivitesi alinmamast hali ise “azalma” olarak tanimlanir.

Yalnizca giris aktivitesinin artmis olup da, bunun yanisira fibrillasyon, pozitif keskin dalga
(PKD), ya da myotonik potansiyel goriilmedigi haller klinik olarak onemli sayilmaz. Azalma ise,
kas liflerinin yerini yag, ya da bag dokusunun almis oldugunu géstermesi agisindan klinik 6nem
tagir. Girig aktivitesinin azaldig1 kas bolgesinde dahi tek tiik fibrillasyon veya PKD goriilebilece-
ginden, bu iki bulgunun biri digerini diglatmaz.

Normal giris aktivitesi: Gozleyiniz ve dinleyiniz.

NORMAL SPONTAN POTAl:lSiYFLLER: SON PLAK GURULTUSU VE
DIKENLERI (SINIR POTANSIYELI)

Ignenin, kasa giris hareketi durduktan sonra kolayca kayitlanabilecek kadar siiren herhangi bir
aktivite spontan potansiyel olarak adlandirilir. Kasta, iki tip normal spontan potansiyel vardir;
son plakta olugan son plak giiriiltiisii ve son plak dikenleri (sinir potansiyelleri). Bu potansiyel-
lerin, ozellikle son plak dikenlerinin gozlendigi sirada, hastalar sik olarak bir “agr1” ya da “ka-
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rincalanma” hissederler. Ses ve sekilleri kolay ve agik¢a taninacak kadar tipiktir. Bu normal spon-
tan potansiyellerin ayirt edilmesinde en énemli kistas baslangic sapmasinin negatif olmasidir. Pa-
tolojik olan spontan potansiyellerin hemen hepsinde ise, baslangi¢ defleksiyonu pozitiftir.

SON PLAK GURULTUSU: Minyatiir son plak potansiyellerini temsil eden, “deniz kabugu se-
si” olan, diisiik voltaj ve kisa siireli, diizensiz devaml dalgalardur.

SON PLAK DIiKENLERI (Sinir Potansiyelleri): Sinir uclarinda, diizensiz araliklarla olugan
ve “kizgin tavadaki yag damlaciklarinin etrafa sigramasi”n1 andiran bir ses ¢ikaran kisa stireli di-
kenlerdir.

Son plak potansiyel ve dikenleri: Gozleyiniz ve dinleyiniz.

ANORMAL SPONTAN POTANSIYELLER

Alt1 tane anormal spontan potansiyel vardir.

PKD VE FiBRILLASYON POTANSIYELLERI

Denervasyon siirecinin ana belirtileri olup, aksonal dejenerasyonu temsil ederler. Fibrillasyon ve
PKD’lerin derecesi denerve olmus kas lifi sayis1 hakkinda kaba bir fikir verirse de, aktif myopa-
ti ve myotonide de goriildiiklerinden, denervasyon igin patognomonik sayilmazlar. Aktif myopa-
ti ve myotonide bulunan fibrillasyon ve PKD’lerin “membran hipereksitabilitesi’ni temsil etme-
si daha muhtemeldir. Bu nedenle fibrillasyon ve PKD’ler i¢in denervasyon potansiyeli terimini
kullanmamak gerekir.

POZITiF KESKiN DALGALAR: Keskin bir pozitif baslangi¢ sapmasini izleyen oldukga uzun
bir negatif egim gosteren ve tipik “kiint bir vurug” sesi ile ortaya ¢ikan dalgalardir. Fibrillasyon-
lar gibi tek bir kas lifinden dogduklari dastntlmektedir. Kas lifinin hasarli bir yerinden kayit-
lanmalariyla “hasar potansiyeli” ni temsil etmeleri agisindan fibrillasyonlardan farklidirlar. Ger-
¢ekten de bu durum klinikte PKD’lerin, igne hareketi ile fibrillasyonlardan ¢ok daha kolay or-
taya ¢ikarilmastyla kendini gosterir. Esasen PKD’lerin elektrofizyolojik ézellik ve klinik énemi fib-
rillasyonlardan farksizdir.

PKD'ler: Gozleyiniz ve dinleyiniz.

FiBRILLASYON POTANSIYELLERI: Fibrillasyon potansiyelleri, keskin bir pozitif sapma ile
baslayan, kisa siireli (< 2 ms), algak amplitidlii (< 100 pV), bifazik veya trifazik dalgalardir. Ge-
nelde, igne EMG ile denervasyondan iki hafta sonra farkedilen fibrillasyonlar, innervasyon yok-
lugunda, denervasyon asir1 duyarlihginin belirtisi olarak kendiliginden kasilan liflerin aksiyon
potansiyellerini temsil ederler. Fibrillasyonlar: tanimakta en onemli kistas, pozitif baslangi¢ def-
leksiyonlart ve muntazam aralikli ateslenmelerdir. “Teneke dama diigen yagmur damlalar’”nin
sesini andiran tipik bir ses ¢ikarirlar. Baslangi¢c sapmasi negatif olan bir potansiyel fibrillasyon ola-
maz. Akilda tutulmasi gereken diger bir nokta da, fibrillasyonlar tek tek muntazam ateslense de, ay-
ni zamanda ateslenen ¢ok sayida fibrillasyonun her birinin ateslenme hizinin farkl olmas: nedeniy-
le, diizensiz ateslenme gibi duyulmasidir.

Fibrillasyon Potansiyelleri: G5zleyiniz ve dinleyiniz.

MYOTONIK POTANSIYELLER: igne EMG galismalarinin en 6zgiil potansiyelleridir. Myoto-
nik potansiyeller, yiikselip alcalan amplitiid ve frekanslari ile klasik “pike yapan bombardiman u¢a-

)

§1” sesi veren spontan potansiyellerdir. Minimal istemli kasi, kasa igne girisi, ignenin hareket et-
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