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Akut Bulber Giigsiizliikle Prezente Olan Guillian-Barre Sendromu Olgusu

Case of Guillian-Barre Syndrome Presenting with Acute Bulbar Palsy

Niltifer Erdogmus ince, M.Fevzi Oztekin

S.B. Ankara Diskapi Yildirim Beyazit Egitim ve Arastirma Hastanesi, 1.N6roloji Klinigi, Ankara, Turkiye

OZET

Guillain-Barre sendromu (GBS) akut baslangigl, asendan ekstremite
gugslizlugu ve arefleksi ile karakterizedir. GBS’nun birgok nadir gorilen
varyanti tanimlanmigtir. Faringoservikobrakiyal (FSB) varyant bunlardan
biri olup, orofarinks, boyun ve Ust ekstremite kaslarinda gugsuzlik ile
gider. Miller Fisher sendromu (MFS) ise ataksi, arefleksi ve eksternal
oftalmoparezi ile seyreden bir diger subtipidir. Olgumuz bulber kas
glicslizlugl ve hafif pitoz ile prezente olmustu. Norolojik muayenesinde
faringeal ve palatal kaslarda zafiyet ve jeneralize bir arefleksi tespit edilmis
olup, ekstremite gugslizIligl, oftalmoparezi veya ataksi saptanmamisti.
Lomber ponksiyonda BOS proteini yiksek bulundu. EMG’sinde
demyelinizan Ozellik gosteren yaygin sensorimotor periferik néropati
saptandi. Hasta intravendz immunglobulin (IVIg) tedavisi sonrasinda
tamamen normale déndi. Akut gelisen izole bulber paralizi olgularinda, sik
gorilen norolojik tablolar yaninda nadiren de olsa GBS varyantlarinin
olabilecegi akla gelmeli, bu hastaliklar ayirici tanilarimiz arasinda yer
almalidir.
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ABSTRACT

Guillain-Barre syndrome (GBS) is characterized by an acute onset of limb
weakness and areflexia. There are a few rare variants that have been
described and one of them is the pharyngeal-cervical-brachial (PCB)
variant. This variant is presenting with oropharynx, neck and proximal
upper limb muscles weakness. Another variant Miller-Fisher syndrome
(MFS) is presenting with ataxia, areflexia and external ophthalmoplegia. In
this patient, the presentation was bulbar involvement and mild ptosis.
Neurological examination showed generalized areflexia and there were
pharyngeal and palatal muscles weakness. There was no limb weakness,
ophthalmoparesis or ataxia. Cerebrospinal fluid examination showed
raised protein level. EMG showed demyelinating sensorymotor
polyneuropathy. The patient fully recovered after intravenous
immunoglobulin (IVIg) treatment. The isolated acute bulbar paralysis cases
should be considered as rare variants of GBS, in addition to common
neurological statements and this disease should be included in the
differential diagnosis.
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GiRIS

Guillain Barre Sendromu (GBS) akut baslangich, asendan ekstremite
gugsuzlugl ve arefleksi ile karakterize bir hastaliktir (1). En sik gorilen
formu, akut inflamatuvar demyelinizan poliradikilonéropati (AIDP)'dir (2).
GBS’nun birgok nadir gorilen varyanti tanimlanmustir.
Faringoservikobrakiyal (FSB) varyant bunlardan biri olup, orofarinks, boyun
ve Ust ekstremite kaslarinda gigstizliik ile gider (3). Miller Fisher Sendromu
(MFS) ise daha iyi bilinen, ataksi, arefleksi ve eksternal oftalmoparezi ile
seyreden diger subtipidir (4). MFS’da bunlarin disinda pitoz, orofaringeal
ve yiiz kaslarinda gligsuzlik de gorilebilir. Tanida, beyin-omurilik sivisi
(BOS)  proteininde  yiikseklik ve sinir iletim  ¢alismalarinda
demyelinizanizasyonu destekleyen bulgular 6nemlidir (1,2). Tedavisinde
ise, immun mekanizmalarla olusan bir hastallk olmasi sebebiyle
plazmaferez veya intraven6z immunglobulin (IVIg) yarar saglamaktadir (5).

OLGU SUNUMU

Otuz yasinda erkek hastanin oykisinden hastaneye basvurusundan
bir giin 6nce ayaklarinda uyusma ve karincalanma sikayeti meydana
geldigini, saatler icersinde bu sikayetlerin Ust ekstremitelere de yayildigini,
bir glin sonra da genizden konustugunu ve sivi gidalari yutarken genzine
kagirdigin fark ettigi 6grenildi. Bu sikdyetlerle noroloji poliklinigine
bagvuran hastada serebrovaskiiler olay dusunilerek kranial MR ve
difizyon MR istendi. Bu tetkikleri normal olarak degerlendirilen hasta,
Myastenia Gravis (MG) 6n tanisi ile servise yatirildi.

Hastanin 6zgegmisinde bir hafta 6nce gegirdigi bir tst solunum yolu
enfeksiyonu  disinda  6zellik saptanmadi.  Gelisindeki  nérolojik
muayenesinde nazone konusma, 6gurme refleksinde azalma, bilateral goz
kapaginda hafif pitoz ve derin tendon reflekslerinde kayip tespit edildi. MG
on tanisi ile servise yatirilan hastaya prostigmin (neostigmin bromid) testi
yapildi. Pitozunda ve konugmasinda herhangi bir diizelme olmadi.

Yazisma Adresi / Address for Correspondence: Niliifer Erdogmus ince, SB Ankara Diskapi Yildirim Beyazit Egitim ve Arastirma Hastanesi, 1.N&roloji Klinigi,

Ankara, Tirkiye
Telefon: 0 312 5962840 E-posta: nilince@gmail.com

©Telif Hakki 2013 Gazi Universitesi Tip Fakiiltesi - Makale metnine http://medicaljournal.gazi.edu.tr/ web adresinden ulasilabilir.
©Copyright 2013 by Gazi University Medical Faculty - Available on-line at web site http://medicaljournal.gazi.edu.tr/

doi: http://dx.doi.org/10.12996/gmj.2013.17



GMJ
2013; 24: 61-63

Erdogmus ince ve Oztekin
Nadir goriilen bir Guillain-Barre Sendromu varyanti

Genis rutin tetkikleri normal bulunan hastanin, asetil kolin reseptor
antikorlari negatif olarak sonuglandi. Ardisira sinir uyarimi testi yapildi ve
sonucu normal elde edildi. Bunun dzerine hastaya sinir iletim ¢alismalari
yapildi. Calisma sirasinda ekstremite 1sisi 32 °C de tutuldu. Sinir iletim
calismasinda bilateral median, ulnar ve peroneal sinirler ile sag posterior
tibial sinir distal motor latansi (dL), motor iletim hizlari (MCV), birlesik kas
aksiyon potansiyelleri (BKAP) amplittidleri ve F dalga latanslar (F) bakildi.
Ayrica bilateral median sinir 2.parmak-bilek, ulnar sinir 5.parmak-bilek ve
sural sinir duyusal iletim hizlari ve duyusal sinir aksiyon potansiyeli (DSAP)
amplittidleri galisildi. Duyu iletim galismasinda hiz tepe latansi alinarak,
amplitid ise tepeden tepeye Olgllerek hesaplandi. Motor iletim
calismasinda bilateral peroneal ve sag tibial sinir distal latanslarinda
belirgin uzama, bilateral ulnar, peroneal ve sag tibial sinir BKAP
amplitudlerinde kiglilme tespit edildi (Resim 1, 2). Ayrica tim F
yanitlarinda kayip belirlendi. Duyu iletim ¢alismasinda ise st ekstremitede
DSAP elde edilemedi. Bilateral sural sinir ise korunmus idi (Resim 3).
Elektrofizyolojik bulgularin 6zeti Tablo 1 ve 2 de yer almaktadir.

Hastaya sinir iletim ¢alismalari ardindan yapilan BOS incelemesinde
BOS proteini 58 mg/ml (15-45 mg/ml) saptandi. Hastadan gangliozid paneli
istendi. Serum anti GM1, anti GQ1b, anti GD1a, anti GD1b, anti GT1a, anti
GT1b negatif saptandi. Hastada BOS ve elektrofizyolojik bulgularla GBS
dustntlerek 5 giin 2 g/kg total doz olacak sekilde IVIg tedavisi verildi.
Tedavi bitiminde hastanin nazone konusmasi, pitozu ve yutma gugligi
hizla diizeldi.
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Resim 3. Sag sural sinir duyu iletim ¢alismasi (0.glin)

Tablo 1. Motor iletim ¢aligmasi.

DL(msn)/MiH(m/sn  DL(msn)/MiH(m/sn  Normal deger

)/BKAP )/BKAP

amp(mV)/F(msn) amp(mV)/F(msn)

0.giin (gelis) 14.giin (IVig

sonrasi)

Sag median sinir 3,4/59,0/10,6/- 3,1/60,0/6,6/28,0 3,8/49,7/4,3/32,0
Sol median sinir 3,2/56,0/14,5/-
Sag ulnar sinir 2,8/52,0/6,0/- 2,5/60,0/5,8/26,0 3,3/49,9/7,0/32,0
Sol ulnar sinir 3,4/58,0/4,2/-
Sag peroneal sinir 8,1/55,0/2,8/- 6,6/50,0/6,3/48,0 5,8/40,9/3,6/52,0
Sol peroneal sinir 8,2/53,0/2,1/-
Sag tibial sinir 8,0/51,0/3,2/- 6,0/51,0/10,8/49,5 5,8/39,6/3,6/52,0

Distal motor latansi (dL), motor iletim hizi (MiH), birlesik kas aksiyon potansiyeli amplitiidii
(BKAP amp), F dalga latansi (F), yanit elde edilemedi (-), milisaniye (msn), metre/saniye
(m/sn), milivolt (mV)

TARTISMA

Bulber gligstizlik birgok norolojik hastalikta karsimiza gikabilmektedir.
Ozellikle beyin sapinin  etkilendigi olaylarda bulber giigsiizliik
gorilebilmektedir. Bizim hastamizda da oncelikle beyin sapinin etkilendigi
serebrovaskiiler olay akla gelmis ve buna yonelik difiizyon MR ve kraniyal
MR istenmis ve sonucu normal olarak degerlendirilmistir.

Tablo 2. Duyu iletim galigmasi

DiH(m/sn)/DSAP DiH(m/sn)/DSAP Normal
amp(uVv) amp(pV) deger
0.giin (gelis) 14.giin (IVIg
sonrasi)

Sag -/- 55.0/27.0 39.4/10.0
median
2P-B
Sol median -/-
2P-B
Sag ulnar -/- 45.0/12.0 37.3/7.0
5P-B
Sol ulnar -/-
5P-B
Sag sural 45/19 48.0/22.0 33.8/5.0
Sol sural 43/14 46.0/18.0

Duyu iletim hizi (DiH), duyusal sinir aksiyon potansiyeli amplitiidii (DSAP amp),
2.parmak-bilek (2P-B), 5.parmak-bilek (5P-B), yanit elde edilemedi (-),

Hastada bulber glgsuzligun yani sira, hafif pitozun da olmasi
sebebiyle Myastenia Gravis de 6n tanilar arasinda yer almistir. Ancak
prostigmin (neostigmin bromid) testinin negatif bulunmasi, asetil kolin
reseptor antikorlarinin ve ardisira sinir iletim galismasinin normal olmasi
izerine bu tanidan uzaklagiimistir.

GBS’nun nadir bir varyanti olan faringoservikobrakiyal (FSB) varyant ilk
olarak 1986 yilinda Roper ve arkadaslari tarafindan tanimlanmistir (6).
Hastalik alt ekstremitelerde gli¢c kaybina sebep olmadan, orofarinks, boyun
ve Ust ekstremite kaslarinda gugsizlik ile sinirl kaldigr igin
faringoservikobrakiyal varyant adi verilmistir. Biz olgumuzda bulber
gugsulizluk, hafif pitoz ve arefleksi bulgulari mevcuttur. Bulber glgstzlugin
yaninda fasiyal gligsuzlGgin, boyun ve st ekstremitede gili¢ kaybinin
olmamasi sebebiyle FSB varyanta, ataksi ve eksternal oftalmoplejinin
olmamasi sebebiyle de klasik MFS’a tam uymamaktadir. Ancak
literatiirdeki benzer olgular FSB varyant olarak kabul edilmistir (7,8).

GBS’nun immun mekanizmalarla olusan bir hastalik olmasi sebebiyle
serumda antigangliosid antikorlara rastlanmasi nadir bir durum degildir.
Ozellikle Campylobacter jejuni ile iliskilendirilen GBS unda anti GM1 ve anti
GD1b antikorlari ile anlamli bir iliski saptanmistir. MFS’da ise anti GQlb
antikorlari yiksek bulunmustur. FSB varyant duslnilen bir olguda da
serumda anti GT1la antikorunun saptandigi bir bildiri mevcuttur (7). Bu
olgu akut baslangigh izole bulber giigsiizliik ile basvurmus ve FSB varyant
dlsulmustir. Serumda anti GTla antikoru yuksek tespit edilmis, ancak
hastanin yapilan sinir iletim galismalari normal bulunmustur.
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Diger bir FSB varyant olgusu ise 2006 yilinda Malezya’dan bildirilmig
olup, izole bulber glgstzlik ile prezente olmus ve yapilan sinir iletim
calismasi da demyelinizan néropatiyi destekler bulunmustur (8). Ancak bu
olguda serumda anti gangliozid antikorlari bakilamamigtir.

Literatlirde 2006 vyilinda bildirilen olguda herhangi bir tedavi
verilmeden bulgularin tamamen diizeldiginden s6z edilmektedir (8). Ancak
bu hastada tani konmasi 1 haftayr bulmus ve hastanin klinigi, yutma
glcligli nazogastrik tlip gerektirecek kadar agir seyretmistir. Bizim
olgumuzda ise tani semptomlarin baslamasindan sonraki 3. glinde konmus
olup, IVIg tedavisi hemen baglanmig ve bulgularin tedaviden sonra hizla
diizeldigi gorulmustir. Ayrica elektrofizyolojik olarak, ilk yapilan sinir iletim
calismasi demyelinizan néropatiyi destekler iken (Resim 1-2), 1VIg tedavisi
verildikten kisa slire sonra yapilan kontrol sinir iletim ¢alismasi distal
latanslarda hafif bir uzama disinda normale yakin olarak degerlendirilmistir
(Resim 4-5). Demyelinizasyonun bu kadar kisa stirede diizelmesinin olasi
olmadigl dugtindllrse, bu bulgunun aslinda baglangigta olan demyelinizan
bulgularin  gergcek  bir  demyelinizasyon  olmayip  immunolojik
mekanizmalara bagli psédodemyelinizasyon oldugu ve verilen 1VIg tedavisi
sonrasi ortadan kalktig seklinde yorumlanmistir. Bu durum, daha gok olgu
ornegine ihtiyag duymakla birlikte, benzer olgularda 1VIg tedavisine erken
baglamanin semptomlarin hafif seyretmesi ve hem klinik, hem de
elektrofizyolojik dizelmenin hizli olmasi agisindan 6nemli olabilecegini
distindirmektedir.
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Resim 5. Sag posterior tibial sinir motor iletim galismasi (14.gln)

SONUC

Sunmus oldugumuz olgumuzdaki gibi, akut gelisen izole bulber paralizi
olgularinda sik gorilen norolojik tablolar yaninda nadiren de olsa GBS
varyantlarinin olabilecegi akla gelmeli, bu hastaliklar ayirici tanilarimiz
arasinda yer almalidir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemislerdir.

KAYNAKLAR

1.0daka M, Yuki N. Variants and differential diagnosis of Guillain-Barré
syndrome. Expert Rev Neurother 2002; 2:877-9.

2.Dimachkie MM, Barohn RJ. Guillain-barré syndrome and variants. Neurol
Clin 2013; 31:491-10.

3.Hergliner MO, Tepe T, Altunbasak S, Baytok V. A rare form of Guillain-
Barré syndrome: pharyngeal-cervical-brachial variant. Turk J Pediatr. 2008;
50:91-3.

4.Lee KY. Anti-GQ1b-negative Miller Fisher syndrome after Campylobacter
jejuni enteritis. Pediatr Neurol. 2012; 47:213-5.

5.Hughes RA, Pritchard J, Hadden RD. Pharmacological treatment other
than corticosteroids, intravenous immunoglobulin and plasma exchange
for Guillain-Barré syndrome. Cochrane Database Syst Rev. 2013 Feb
28;2:CD008630.

6.Ropper AB. Unusual clinical variants and signs in Guillain-Barre
syndrome. Arch Neural 1986; 43: 1150-2.

7.0nodera M, Mori M, Koga M, Kamitsukasa I, Fukutake T, Hattori T, et at.
Acute isolated bulbar palsy with anti GT1la AgG antibody subsequent to
Campylobacter jejuni enteritis. ) Neural Sc 2002; 205: 83-4.

8.Hamidon BB. An Acute Pharyngeal-Cervical-Brachial (PCB) Variant of
Guillain-Barre Syndrome Presenting with Isolated Bulbar Palsy. Med J
Malaysia 2006; 61:245-7.



