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Periferik sinirleri yaygin sekilde tutan hastaliklarin en
buyik bolumunt polindropatiler olusturur. Bunlar, pe-
riferik sinirlerin ayn1 nedene ve fizyopatolojik stureclere
bagl olarak hep birlikte, yaygin sekilde hastalanmasi ile
ortaya ctkan klinik tablolardir. Polinéropatileri olusturan
hastalik strecleri 6n planda hticre govdesini etkiliyorsa
noronopati, baslica akson hasarina neden oluyorsa akso-
nopati ve sinir liflerinin miyelin kihifi primer olarak hasara
ugruyorsa miyelinopati soz konusudur. En iyi néronopati
orneklerini spinal ¢n boynuz hticrelerini etkileyen ve
sadece motor belirti ve bulgularla seyreden motor néron
hastaligt ile spinal arka kok gangliyonlarini haraplayarak
baslica duyusal belirtilere neden olan inflamatuvar duyu-
sal poligangliyonopatiler (arka kok gangliyoniti) olustu-
rur. Birer polinoropati tablosu olmamakla birlikte, ilgili
virustin primer olarak etkiledigi yerler -sirasi ile- spinal
on boynuz ve arka kok gangliyonu olan poliomiyelit ve
varisella-zoster virts infeksiyonlart da noronopati kav-
ramu icinde ele alnabilir. Miyelin kihifinin 6n planda
hasara ugradigi baslica polinéropatiler akut ve kronik
inflamatuvar demiyelinizan polinoéropatiler, herediter
motor ve duyusal noropatilerin bazi formlar ve difteriye
bagh polinoropatidir. Primer aksonal hasarla seyreden
polinoropatiler genis bir liste olusturur. Toksik, meta-
bolik ya da beslenme yetersizligine bagh polindropatiler
genellikle bu grupta yer alirlar.

Monondropati multiplekste ise ayni hastalik streci pe-
riferik sinirleri genellikle birbirinden ayri zamanlarda
yerlesen multipl odaklar halinde etkiler. Hastanin oy-
kuistinden klinik tablonun zaman icinde farkh sinirlerin
tutulmastyla gelistigi anlasilabilir, muayenede asimetrik
multifokal periferik sinir harabiyetine ait bulgular sapta-
nabilir. Buna karsilik, bazen multifokal lezyon odaklart
cok hizl bir yayilma gosterir veya klinik belirti ve bulgu-
lar birbirleri ile birleserek (konfluans) polindropatiden
ayrilamaz hale gelir. Mononoéropati multipleks i¢in en
tipik ornekleri poliarteritis nodosa ve Churg-Strauss alerjik
granulomatozisi gibi nekrotizan vaskiilitlere bagl periferik
noropatiler olusturur.

Klinik Gelisim

Polinoropatilerde klinik tani, bir hastada polinoéropati
tablosunun varliginin gosterilmesi ve daha sonra bunun
hangi nedene bagh oldugunun ortaya konmasmdan iba-
rettir. Polinoropatiler ¢cok degisik nedenlere baglh olarak
ortaya cikabilir. Bir hastada temel olarak amaclanan,
tedavisi olanakli bir polindropatinin belirlenmesidir. Bu
nedenle hastada polinoropati varligl saptandiktan sonra
klinik ve laboratuvar verilerine dayanilarak nedenin aras-
tirllmasina yonelik bir analiz yapilmasi gerekir. Buradaki
yontem, klinik bulgular ve basit laboratuvar bulgularimn
ortaya koydugu ipuclarimn yardimu ile genis ayirici tam liste-
lerini daraltmak, sonra da bu daraltilmis ayirict tan olasilik-
lar tizerinde daha derinlemesine laboratuvar arastirmalar
yapmak seklindedir. Nedeni bilinmeyen periferik noropati
on tanist ile ozellesmis tip merkezlerine gonderilen has-
talarin (farkhi kliniklerin verilerine gore) %76-87’sinde
nedeni ortaya koyan bir taniya varilabilmektedir. En sik
rastlanan tan gruplari herediter, inflamatuvar demiyeli-
nizan ve diger hastaliklara (diyabet ve diger metabolik
hastaliklar, nutrisyonel yetersizlik, toksinler ve kanser)
baglh polinoropatilerdir.

Klinik Belirti ve Bulgular

Polinoropatilerde genellikle simetrik klinik bulgular
ortaya cikar. Polinoropatiyi ortaya cikaran patolojik
stire¢ yaygin aksonal dejenerasyon seklinde de olsa, Gu-
illain-Barré sendromunda (GBS) oldugu gibi multifokal
segmental demiyelinizasyonla da seyretse polinoropati-
nin motor ve/ veya duyusal belirti ve bulgulan siklikla
simetrik olarak yerlesir. Bir cok polindropati tablosunun
altinda yatan aksonal dejenerasyon stireci, periferik sinir
aksonlarinin distalden baslayarak proksimale dogru iler-
leyen hasari ile seyreder (“dying-back” noropati veya distal
aksonopati). Bunun nedeni hticre govdesinin akson dis-
tali icin gerekli proteinleri ya da enzimleri Gretememesi
veya aksonal transport sistemindeki bozukluk olabilir.
Bu durumda periferik noropati bulgulari en uzun akson-
lann ulastigy ekstremite distallerinden bagslayarak ilerler.
Polinoropatilerin bu tipik klinik goruntumunde, duyusal
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belirtiler alt ekstremite distallerinden baslayan parestezi
ve agrilardan olusur. Hastalik ilerledikce yakinmalar alt
ekstremitelerde proksimale dogru yayilirken tst ekstre-
mite distallerinde ortaya ¢ikar ve zaman icinde burada
da proksimale yayilir. Norolojik muayenede ekstremite
distallerinde eldiven ve corap tarzinda duyu kusuru sap-
tanir. Kas kuvvetsizligi varsa oncelikle alt, daha sonra
tst ekstremite distallerdedir. Ozellikle ayak ekstensor
kaslarindaki zaaf, yirirken ayagin yere takilmas: ya da
topuklar tizerinde yurame guclugt seklinde ortaya ¢ikar.
Tendon reflekslerinin azalmasi veya kaybolmasi da eks-
tremite distallerinden baslar. Asil reflekslerinin kaybin
zaman icinde diger tendon reflekslerinin azalmasi izler.
Klinik muayenede duyusal, motor ve refleks bozuk-
luklarinin birlikte, distal ve simetrik dagilimda oldugu
bu tipik klinik gorunume bircok duyusal-motor poli-
noropati tablosunda rastlanir (diyabetik distal simetrik
polindropatide oldugu gibi). Bununla birlikte, hastanin
oykusii ve muayene bulgulannda saptanan bazi aynntilar
ya da kural disiliklar nedene yonelik tamda yardimet olacak
ipuclan saglayabilir:

Tablo 1: On planda motor belirtilerle seyreden

ndéronopati ve noéropatiler (RJ Barohn, EP Bosch
ve BE Smith, degistirilerek)

Motor néron hastalig*

Multifokal motor néropati*

Guillain-Barré Sendromu**

Akut motor aksonal néropati*

Porfiriye bagli néropati*

Monomelik amiyotrofi (Hirayama sendromu)*
Kronik inflamatuvar demiyelinizan polindropati
(CIDP)**

Osteosklerotik miyeloma**

Diyabetik lumbosakral radiktlopleksopati**
Kursun intoksikasyonu**

Herediter motor-duyusal néropati (Charcot-Marie-
Tooth hastalign**

* Duyusal sinir iletimlerinin de normal ya da normale yakin

oldugu saf motor sendromlar
**Muayenede genellikle duyusal bulgular da saptanir.

Tablo 2: Otonom sinir sistemi tutulmasi

ile seyreden polindropatiler (BE Smith,
degistirilerek)

Akut

Akut pandizotonomik néropati (idyopatik,
otoimmun, paraneoplastik)

Guillain-Barré sendromu

Porfiri

Toksik: vinkristin, vacor

Kronik

Diyabetes mellitus

Amiloid noropatisi (ailesel ve primer)
Paraneoplastik duyusal néronopati (malin
inflamatuvar duyusal poligangliyonopati)
HIV'le iliskili otonom néropati

Herediter duyusal-otonom néropati
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Motor, duyusal ve otonom sinir liflerinin tutulmasi: Bazi
noropatilerde motor, duyusal veya otonom fonksiyonlar-
dan biri yalniz basina ya da digerlerine oranla cok baskin
sekilde bozulmus olabilir. Sadece motor belirti ve bulgu-
larla (kas kuvvetsizligi, atrofi, fasikiilasyonlar) seyreden,
duyusal bulgulart olmayan bir periferik sinir sistemi has-
tahig1 tablosunda motor néron hastaligt ya da daha nadiren
multifokal motor néropati en kuvvetli tan olasiliklandir.
Baz1 periferik noropatilerde ise motor belirti ve bulgular
baskin olmakla birlikte muayenede genellikle daha hafif
duzeyde olan duyusal bulgular da saptanir (Tablo 1).

Bazi polinoropatilerde otonom sinir sistemi tutulma-
sina iliskin bulgular belirgindir (Tablo II). Ortostatik
bas dénmesi ve bayginlik, azalmis veya artmis terleme,
sicak intoleransi, mesane, barsak ve seks fonksiyonu
bozukluklar: hasta dykustnde dikkatle arastirilmali, ge-
reginde ortostatik hipotansiyon basta olmak tizere yatak
bast otonom sinir sistemi muayenesi yontemleri klinik
muayeneye eklenmelidir. Diyabeti olmayan bir hastada
otonom polindropati belirti ve bulgulannin olmasi ilk
olarak amiloid noropatisini akla getirmelidir.

Bircok duyusal veya duyusal-motor polinéropatide uyu-
sukluk, parestezi ve agn gibi yakinmalar ve muayenede
ekstremite distallerinde belirgin duyu kusuru bulunur.
Bunlar arasinda diyabet, kanser, Sjogren sendromu, dis-
proteinemiler, AIDS, B12 vitamini yetersizligi, sisplatin
ve pridoksin intoksikasyonuna bagli polinoropatiler ile
herediter ve idyopatik duyusal polindropatiler sayilabilir.
Bu derecede yaygin rastlanir olmalar, duyusal belirti ve
bulgulardan ayirict tanida yararlanmamizi gticlestirmekte-
dir. Bununla birlikte, bazi duyusal ozellikler ayirici tami
listesini daraltmakta ise yarayabilir. Bunlardan ilki polins-
ropatinin agrnl olmasidir. Agn, polindropatili bir hastanin
baslica yakinmasini olusturuyorsa Tablo IIl'te gorilen
hastaliklan 6n planda goz oninde bulundurmak gerekir.

Kriptojenik duyusal polinoropati ve diyabete bagh distal
simetrik polinoropati, agrili noropatiler arasinda en sik
rastlananlardir. Hastalarda alt ekstremite distallerinde
(tabanlar ve ayak parmaklar1) baskin, istirahatte ve ge-
celeri belirginlesen agrilar vardir. Diyabette gorilen bir
diger agrili noropati sekli diyabetik lumbosakral radikii-
lopleksopatidir (diyabetik amiyotrofi, proksimal asimetrik
noropati). Vaskiilite bagli noropatilerde en agir sekilde
tutulan ekstremitede belirgin olan distal ve asimetrik bir
agn vardir. Guillain-Barré sendromunda ekstremiteler-
deki simetrik uyusma ve parestezilere ek olarak siddetli
sirt ve bel agrisi olabilir.

Tablo 3: Agrili polindropatiler (RJ Barohn)

Kriptojenik duyusal veya duyusal-motor
polinéropati

Diyabetes mellitus

Vaskdlitler

Guillain-Barré sendromu

Amiloidoz

Toksik (arsenik, talyum)

HIV'le iliskili distal simetrik polindropati
Fabry hastalig

Klinik Gelisim




Ayincl tan listesini daraltabilecek diger bir duyusal bo-
zukluk, siddetli propriyoseptif duyu kaybidir. Bu durumda
hastanin anamnezinde agir denge bozuklugu (ozellikle
karanlikta belirginlesen) ve ekstremitelerde inkoordi-
nasyon, norolojik muayenede ise belirgin vibrasyon
ve pozisyon duyusu kaybi (ve bazen buna bagh olarak
ellerde psodoatetoz) vardir. Diger duyu modalitelerinde
daha geri planda bir azalma olabilir. Bu klinik tablo 6n
planda arka kok gangliyonlarnm etkileyen bir duyusal
noronopatiyi dustundirmelidir (Tablo IV). Derin duyu
bozuklugu, subakut kombine dejenerasyonda oldugu
gibi, medulla spinalis arka kordonlarinin tutulmasini da
gosteren bir bulgudur. Ancak, arka kordon tutulmasin-
daki derin duyu bozukluklar genellikle duyusal gang-
liyonopatilerde gortlenlere oranla daha az belirgindir.
Duyusal noronopatilerde klinik bulgular asimetrik olma
egiliminde iken arka kordon tutulmasinda daha simet-
riktir. Arka kordon lezyonlarinda sik olarak piramidal
traktus tutulmasina bagl bulgular da gorularken, duyu-
sal noronopatilerde bu bulgulara genellikle rastlanmaz.

Daha genel bir yaklasimla, belirli duyu modalitelerinin
on planda tutulmasina dayanarak polinoropatileri kalin lif
ve ince lif néropatileri seklinde ayirip tam listesini daralt-
maya calisabiliriz. Periferik sinirlerde vibrasyon, pozis-
yon duyusu gibi derin duyular ve tendon refleks yayinin
aferent bolumii kalin miyelinli liflerle, buna karsilik agr
ve 1s1 duyusu miyelinsiz ve ince miyelinli liflerle tasinir.
Ince dokunma duyusu ise kalin ve ince miyelinli liflerce
merkez sinir sistemine gotirilir. Kalin miyelinli liflerin
secici olarak tutuldugu klinik tablolarda yaygin areflek-
si, duyusal ataksi, psodoatetoz, vibrasyon ve pozisyon
duyusu kaybi olur. Bu hastalarda duyusal ataksinin en

Tablo 4: Duyusal-ataksik néropatiler ve

noéronopatiler (BE Smith)

Duyusal néronopatiler (poligangliyonopatiler)
Paraneoplastik duyusal néronopati (malin
inflamatuvar duyusal poligangliyonopati)
Sjégren sendromu

idyopatik

Toksik polindropatiler
Sisplatin ve analoglari
Taksol ve diger taksanlar
Bortezomib

Vitamin B6 megadozu

inflamatuvar demiyelinizan

Guillain-Barré sendromu (Miller Fisher varyanti)
immunoglobulin M monoklonal gamopatisi
GALOP sendromu

infeksiyon
Tabes dorsalis

Herediter

Friedreich ataksisi

Biemond ataksisi

Skolyozla birlikte duyusal néropati (Robinson)
Spinoserebellar ataksi (SCA 4)

Herediter duyusal ataksi (SNAX1)

Klinik Gelisim

goze carpan klinik gosterisi Romberg belirtisidir. Hemen
dikkati cekecegi gibi, sayilan klinik ozellikler duyusal
ataksik noropatileri isaret etmekte ve duyusal gangliyo-
nopatiler 6n planda olmak tizere Tablo IV'te gosterilen
hastaliklann dustinalmesini gerektirmektedir.

Ince sinir liflerinin 6n planda tutuldugu noéropatilerde ise
(Tablo V) altta belirgin olmak tizere ekstremite uclarinda
agr1 ve 1s1 duyusu kaybi, agnli paresteziler ve otonom dis-
fonksiyon gorulir. Ozellikle hastaligin erken dénemlerin-
de diger duyu modaliteleri, motor fonksiyonlar ve denge
korunmustur; tendon refleksleri de korunmus olabilir.
Periferik noropatilerin gosterilmesi ve ayirict tamsinda
yaygin olarak kullanilan sinir iletim incelemeleri, on plan-
da kaln miyelinli sinirlerin islevine dayandigindan ince
lif noropatilerinde siklikla normal bulunur. Bu nedenle,
ince sinir liflerinin secici olarak tutuldugu noéropatilerde
objektif verilerin elde edilmesi giictiir. Gereginde kantita-
tif duyusal test, otonom sinir sistemine yonelik yatak bast
testleri ve elektrofizyolojik incelemelerden, sinir ve deri
biyopsilerinden yararlanilabilir.

Ince sinir liflerinin segici olarak tutuldugu polinoropa-
tilerin baglicalar amiloid noéropatisi, herediter duyusal-
otonom noropatiler, kriptojenik duyusal polinoropati
ve Fabry hastaligidir. Bazi erken donem diyabetik distal
simetrik noropati olgularinda benzer ozelliklere rastlana-
bilir. Polinoropatileri kalin ve ince lif noropatisi tarzinda
ayirmak bir ol¢tide yapaylik tasir. Bircok polindropati-
de, ozellikle hastalik progresyon gosterdikee ilk tutulan
duyu modalitesine digerlerinin kauldigr gorilir. Ornegin
diyabetik distal simetrik polinoropatisi olan bir hastada
dikkatli bir klinik muayene ile agr ve 1s1 duyusu kaybina
dokunma ve derin duyu bozuklugunun eklendigi ortaya
konabilir.

Belirti ve bulgularin dagilimi: Periferik noropatilerde or-
taya ctkan belirti ve bulgularn vucut tzerindeki dagihm
sekli ayiric1 tantya yardimer olabilir. Polinoropatilerde
motor ve duyusal belirtiler genellikle ekstremite distalle-
rinde belirgin olan simetrik bir yerlesim gostermekle bir-
likte, bu kuralin disinda kalan ve bu ozellikleri ile taniya
yardimc1 olan durumlar vardir. Kas kuvvetsizligi ekstre-
mite proksimal kaslarinda hakimse ya da distal kaslara
ek olarak bu kas gruplarimi da tutuyorsa on planda inf-
lamatuvar demiyelinizan polinoropatileri (Guillain-Barré
sendromu ve CIDP) dustunmek gerekir.

Tablo 5: ince lif néropatileri (BE Smith,

degistirilerek)

Idyopatik

Amiloid noropatisi (ailesel ve primer)
Bozulmus glikoz toleransi néropatisi
Diyabetes mellitus (nadir)

Lepra

Herediter duyusal-otonom ndropatiler
Fabry hastalig

Tangier hastalig

Ciguatera intoksikasyonu

Sogukta terleme sendromu
Artropatili Navajo néropatisi
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Distal simetrik polinoropatilerin uzunluga bagimh o6zelligi
nedeniyle, belirti ve bulgular alt ekstremite distallerinde
daha 6nce baslar ve daha baskindir. Bu kuralin disina ¢i-
karak tust ekstremitelerden baslayan noropatiler arasinda
kursun noropatisi (‘dustk el tablosu ile baslangic), mul-
tifokal motor noropati, Guillain-Barré sendromunun bazi
varyantlari, familyal amiloid noropati tip 2, Charcot-Ma-
rie-Tooth hastaliginin Hénel varyanti, nadir olarak porfiri
ve eriskin baslangich Tangier hastalig1 sayilabilir.

Belirti ve bulgularin asimetrik veya fokal dagilimi da
ayiricl tani listesini daraltmada yardimci olur. Kas
kuvvetsizligi ve atrofinin duyusal belirtiler olmaksizin
bir ekstremitede baskin bir asimetriyle ortaya citkmast
motor noron hastaligimi ya da multifokal motor noropatiyi
akla getirir. Buna karsilik, duyusal ve motor belirtilerin
multifokal ve asimetrik sekilde yerlestigi bir klinik tablo,
vaskdlitler basta olmak tizere monondropati multipleks
nedenlerinin arastinlmasini gerektirir. Tablo VI'da fokal
ve asimetrik norolojik bulgulara neden olan noéropatiler
gorulmektedir. Genel ayirici tani yaklasimini gostermek
amaciyla bu tabloya asimetrik norolojik tutuluma neden
olan tum periferik sinir hastaliklar1 (polinoropati, mono-
noropati multipleks ve mononoropatiler) alinmistir.

Ust motor noron tutulmast bulgulart: Duyusal belirti ve
bulgulari olmayan bir hastada zaaf, atrofi ve fasikiilasyon
gibi alt motor noron tutulmasi bulgularina tst motor
noron bulgularmin eklenmesi kuvvetle motor néron

Tablo 6: Fokal/asimetrik bulgulara yol agan

noropatiler (RJ Barohn, degistirilerek)

Motor néron hastalig
Amiyotrofik lateral skleroz

Radikuiilopati- servikal veya lumbosakral
Radiks kompresyonu-disk fitiklanmasi veya
osteoartropatiye bagli

Herpes zoster infeksiyonu (zona)
Meningeal karsinomatoz ve lenfomatoz

Pleksopati - brakiyal veya lumbosakral
immun/idyopatik (Baslica brakiyal pleksus)
Neoplastik infiltrasyon

Diyabetik radikilopleksopati (Baslica lumbosakral)
Ailesel brakiyal pleksopati

Herediter basinca duyarlilik ndropatisi

Monondoropati multipleks

Vaskalit

Multifokal motor néropati (MMN)

Multifokal edinsel demiyelinizan duyusal ve motor
noropati (MADSAM)

Multifokal edinsel motor aksonopati (MAMA)
Lyme hastalig

Sarkoidoz

Lepra

HIV infeksiyonu

Herediter basinca duyarlilik ndropatisi
Kriyoglobulinemi

Lenfomatoid grantlomatoz

Kompresyon/Tuzak néropatileri
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hastalgim dasindirur. Ust ekstremitelerde (genellikle
asimetrik) alt motor noron tutulmast bulgular ile bir-
likte alt ekstremitelerde belirgin piramidal bulgular,
spondilotik miyelopati basta olmak tizere servikal spinal
lezyonlarda da goruliir. Bu hastalarda genellikle servikal
radikulopatileri isaret eden duyusal yakinma ve bulgu-
lar vardir. Ancak bazi hastalarda klinik verilerle motor
noron hastaligi ve servikal spondilotik miyelopatiyi ayirt
etmek mumkin olmaz. Boyle olgularda servikal spinal
goruntiileme (tercihen MR) ve elektromiyografi bulgular
birlikte degerlendirilerek ayirici tan1 yapilmaya calisilir.

Ust motor noron tutulmast bulgulan duyusal belirtileri on
planda olan bir distal simetrik polinéropatiye ekleniyorsa,
polindropati ile birlikte olan bir kombine sistem hastali-
gim dustinmek gerekir. Bunun en onde gelen nedeni B12
vitamini yetersizligidir. Gereginde ayni klinik tabloya ne-
den olan HIV infeksiyonu, karaciger hastaligi, adrenomi-
yelonoropati gibi diger nadir nedenler de arastirilir.

Klinik tablonun yerlesim sekli: Belirti ve bulgularin bas-
langic sekli, gelisme hiz1 ve seyri ile ilgili ozellikler ayirict
tan1 listesini daraltmakta cok yardimci olur. Norolojik
tablonun akut (4 haftadan az), subakut (4-8 hafta) ya da
kronik sekildeki (2 aydan uzun) yerlesimi; monofazik,
progresif veya tekrarlayic1 seyri hakkinda bilgi edinil-
meye calisiimalidir. Guillain-Barré sendromu, porfiriye
bagl noropati, vaskilitler, bazi toksik polinoropatiler,
diyabetik lumbosakral radikulopleksopatiler akut-suba-
kut seyir gosterirler. Tekrarlayici klinik seyir CIDP, akut
porfiri, Refsum hastaligi, herediter basinca duyarlilik
noropatisi, ailesel brakiyal pleksus noropatisi ve bazi
toksinlere aralikli maruz kalma hallerinde gorultir. Yavas
kronik progresyonla seyir, herediter noropatilerde ve bir
cok metabolik, toksik ya da nutrisyonel yetersizlige baglh
polinoropatide gorulebilir.

Herediter noropatiyi dustinduren veriler: Herediter no-
ropatiler, polinéropatiler icinde en sik rastlanan grup-
lardan birini olusturur. Yillar icinde ¢cok yavas bir seyirle
ilerlemeleri, batma, ignelenme, karincalanma gibi pozitif
duyusal yakinmalarin ¢ogu kez bulunmamasi nedeni ile
hastalar ve ozellikle onlarin hafif belirtili akrabalar tara-
findan uzun stire fark edilmezler. Bu nedenle hastalarin
aile fertleri ve akrabalarinda benzer bir hastahigin bu-
lunmadigina iliskin ifadeleri yaniltici olabilir. Hastanin
yan sira ulasilabilen akrabalarinin norolojik muayenesi,
bu kisilerde ¢ukur ayak, ceki¢ parmak deformitelerinin
arastirllmasi ve sinir iletim incelemelerinin yapilmasi bir
herediter noropatinin taninmasini saglayabilir. Tekrarla-
yan kompresyon mononoropatileri olan hastalarda here-
diter basinca duyarlilik noropatisi akla getirilmelidir.

Oyku ve muayeneye iliskin diger 6zellikler: Bir cok po-
linoropati sistemik hastaliklara bagh olarak ortaya ¢ikar.
Hastanin oykuastndeki halsizlik, istahsizhik, kilo kaybi
gibi ozellikler boyle bir hastaliga dikkati cekebilir. Hasta-
nin ozgecmisinde diyabet, hipotiroidizm, kronik bobrek
yetersizligi, karaciger hastaligi, intestinal malabsorbsiyon,
habis hastaliklar, bag dokusu hastaliklar, HIV seropo-
zitifligi, ila¢ kullanimi, alkol ve beslenme aliskanliklar,
toksik maddelere maruz kalma, gecirilmis infeksiyonlar
gibi ozellikler uzerinde ozellikle durulmahidir.
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Norolojik muayenenin yam sira yapilacak dikkatli bir
sistemik muayene ile polinéropatiye yol acan hastalik
hakkinda ipuclar elde edilebilir. Sinirlerin palpe edilme-
si bazen taniya yararh veriler saglayabilir. Tek bir sinirin
hipertrofisi neoplastik bir olusumu (nérofibrom, malin
sinir kilifi ttmora vb) veya lokalize hipertrofik noropa-
tiyi dustindurtr. Genel veya multifokal sinir hipertrofisi
lepra, Tip 1 ve III norofibromatoz, Charcot-Marie-To-
oth hastaligl, akromegali, Refsum hastaligi ve nadiren
CIDP’de goruliir. Polinoropatili bir hastada bulunabile-
cek baz1 deri belirtileri tan1 koydurucu olabilir. Talyum
zehirlenmesinde ortaya ¢ikan alopesi, arsenik ve talyum
zehirlenmesinde gorulen transvers tirnak cizgileri (Mees
cizgileri), Fabry hastaliginda abdomen ve kalcalarda go-
rulen telanjiektaziler, kriyoglobulinemilerdeki purpurik
deri dokuntuleri, POEMS sendromundaki deri hiperpig-
mentasyonu ve hipertrikoz bunlara érnektir.

Yukarida soz edilen klinik ozelliklere dayanilarak pe-
riferik noropatilerin bashica klinik prezantasyon sekil-
leri Tablo VII'de ¢zetlenmistir. Cok ve farklh nedenlere
bagh olarak ortaya cikugimi bildigimiz noropatilerde
klinik gosterilerin bir ka¢c maddede ele alinmasi asir1 bir
basitlestirme gibi gortnse de, boyle bir tablo ayirici tani-
ya yaklasim icin yararh olacaktr.

Polinoropatilerde Laboratuvar
Incelemeleri

Elektrofizyolojik testler

Sinir iletim incelemeleri ve igne elektromiyografisi, poli-
noropatilerin tanisinda cogu kere vazgecilemeyecek bir
yere sahiptir. Gunumuzde saghk kuruluslarinda yaygin
olarak bulunan cihazlarla yapilan bu testler, hafif bir
polindropatinin objektif olarak ortaya konmasini ya da

Tablo 7: Noropatilerde 10 tutulma sekli (RJ Barohn)

Sekil 1: Duyu kaybi ile birlikte simetrik proksimal ve distal kuvvetsizlik
Dustintilmesi gereken: Inflamatuvar demiyelinizan polinéropati (GBS ve CIDP)

Sekil 2: Kuvvetsizligin bulundugu veya bulunmadigi simetrik distal duyu kaybi
Ddsdindilmesi gereken: Kriptojenik duysal polinéropati, metabolik hastaliklar, droglar, toksinler, herediter

(Charcot-Marie-Tooth, amiloidoz vb.)

Sekil 3: Duyu kaybi ile birlikte asimetrik distal kuvvetsizlik

Miltipl sinir, discintlmesi gereken: Vaskulit, herediter basinca duyarlilik néropatisi (HNPP), multifokal edinsel
demiyelinizan duysal ve motor néropati (MADSAM), infeksiyoz (lepra, lyme, sarkoidoz, HIV)

Tek sinir veya tek bdlge, distintilmesi gereken: sinir kompresyonuna bagl monondropati veya radikilopati

Sekil 4: Duyu kaybi ile birlikte asimetrik proksimal ve distal kuvvetsizlik
Ddstntlmesi gereken: Karsinomatozis veya lenfomatozise bagli, idyopatik veya herediter (HNPP, familyal)

poliradiktlopati veya pleksopati.

Sekil 5: Duyu kaybi olmadan asimetrik distal kuvvetsizlik.
Diistindilmesi gereken: Ust motor néron bulgulari varsa: motor néron hastalig,

Ust motor néron bulgular yoksa:

1. llerleyici muskler atrofi (PMA)

a. Brakial amiyotrofik dipleji

b. Bacak amiyotrofik diplejisi

2. Multifokal motor néropati (MMN)

3. Multifokal edinsel motor aksonopati (MAMA)
4. Juvenil motor amiyotrofi

Sekil 6: Ust motor néron tutulmasi bulgulari ile birlikte simetrik distal duyu kaybi ve arefleksi
Ddsdindlmesi gereken: B12 yetersizligi ve diger kombine sistem dejenerasyonu nedenleri.

Herediter hastaliklar (ALS, MLD, Friedreich)

Sekil 7: Duyu kaybi olmaksizin simetrik kuvvetsizlik

Ddscindilmesi gereken: A. Proksimal ve distal kuvvetsizlik: Spinal muskdler atrofi
B. Distal kuvvetsizlik: Herediter motor néropati

Sekil 8. Orta hatta fokal proksimal simetrik kuvvetsizlik
Ddsdindilmesi gereken: Boyun ekstensor kaslarinda kuvvetsizlik: ALS, PLS

Bulber zaaf: ALS

Sekil 9: Kuvvetsizlik olmaksizin asimetrik porprioseptif duyu kaybi
Ddsdndlmesi gereken: Duyusal néronopati (ganglionopati), kronik immtin duysal poliradikilopati.

Sekil 10: Otonom belirti ve bulgular

Ddscindilmesi gereken: Otonom fonksiyon bozuklugu ile birlikte olan néropatiler
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bir hastada ortaya ¢ikan kas zaafinin, polindropatilerin
de aralarinda bulundugu hangi néromiskuler hastalik
grubuna bagh oldugunun belirlenmesini saglarlar. Bu
testler yardimu ile aksonal ve demiyelinizan noropatiler
arasinda ayrim yapmak ve boylece ayirici tani listesini
onemli olciide daraltmak mumkiin olur.

Aksonal polinoropatilerde sinir iletim hizlarn normal
veya hafif yavas, duyusal ve bilesik kas aksiyon potan-
siyeli amplitudleri dustiktur. Demiyelinizan polino-
ropatilerde ise (Tablo VIII) sinir iletim hizlar belirgin
derecede yavaslamistir (normal alt sinirmin %70’ inden
daha yavas). Sinir iletim incelemeleri herediter ve edinsel
demiyelinizan polinoropatilerin birbirinden ayrilmasin-
da da yardimci olur. Herediter polindropatilerde sinir
iletimlerinde homojen bir yavaslama izlenirken, edinsel
demiyelinizan polinoropatilerde (GBS, CIDP gibi) sinir
iletim hizlar1 aymi ekstremite segmentindeki farkl sinir-
ler, ayn1 sinirin farkh segmentleri ve karsilikli iki ekstre-
mitenin ayni isimli sinirleri arasinda belirgin degisiklik
gosterir. Edinsel demiyelinizan noropatilerde sinirler
tizerinde iletim bloklar1 gosterilebilir ya da GBS’nun er-
ken doneminde oldugu gibi F yanitlarnin kaybolmast,
latanslarinin uzayip persistanslarinin azalmast baslica
elektrofizyolojik bulguyu olusturabilir. Iyi planlanarak
yapilan elektrofizyolojik testler, klinik muayene ile sap-
tanamayan asimetrik ve fokal sinir lezyonlarimin ortaya
konmasina da yardimet olabilir.

Sinir biyopsisi

Periferik sinir biyopsileri oldukca az sayidaki noropati
nedeninin tamsi icin gereklidir. Sinir biyopsisinden bilgi
verici sonuclar alinabilmesi icin gonderilen materyalin
bu konuda uzmanlagmis, standard parafin ve dondu-
rulmus kesitlerin yaninda 1sik ve elektron mikroskopisi
icin plastik gomme preparatlar hazirlayabilen ve sinir
lifi ayirma (“teasing”) yontemini kullanabilen laboratu-
varlarda incelenmesi gerekir. Bu nedenle, bazen komp-

Tablo 8: Baslica demiyelinizan polinéropatiler

(CH Chalk ve RAC Hughes, degistirilerek)

immiin Kékenli

Guillain-Barré sendromu (GBS) ve varyantlari
Kronik inflamatuvar demiyelinizan
poliradiktlondropati (CIDP)

Multifokal motor néropati

Paraproteinemik demiyelinizan polinéropatiler
Nedeni belirsiz monoklonal gamopatiile birlikte
Soliter miyelomla birlikte

infeksiyon

Difteri

Toksik

Perheksilen toksisitesi

Herediter

Charcot-Marie-Tooth hastalig, Tip 1 ve diger
demiyelinizan formlar

Herediter basinca duyarlilik néropatisi

Diger genetik nedenler (Refsum hastaligi,
metakromatik [6kodistrofi gibi)
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likasyonlara (yara kapanma guclukleri, biyopsi yerinde
infeksiyon, sinir gidigu noromalar, biyopsi yapilan
sinirin innervasyon alaninda huzursuz edici duyusal
bozukluklar gibi) yol acabilen sinir biyopsilerinin po-
linoropati dustnulen her hastaya yapilmamast gerekir.
Sinir biyopsisinin tanisal deger tasidigr durumlarin ba-
sinda vasklite baglh noropatiler ve amiloid noropatileri
gelir. Biyopsi ile yararh bilgiler elde edilebilecek diger
periferik noropatiler Tablo IX'da 6zetlenmistir. Bunlarin
bircogunda da tani icin sinir biyopsisi kesin bir gereklilik
tasimaz. Ornegin Charcot-Marie-Tooth hastaligy tip 1-A,
herediter basinca duyarhlik noropatisi, ailesel amiloidoz
gibi durumlarda molekuler genetik tani testleri biyopsiyi
gereksiz kilabilir. Leprada aside direncli mikroorganiz-
may1 deri biyopsisinde gostermek sinir biyopsisi yapma-
ya oranla daha pratik olabilir.

Periferik sinir biyopsilerinde distal sural sinir, alisilmis
ve stk kullanilan bir 6rnekleme yeridir. Alternatif olarak
stiperfisiyel peroneal sinirin kullanilmasi, ayni insizyon
ile peroneus brevis kasina ulasilarak kas biyopsisi yapil-
masina olanak saglar. Bazi durumlarda radiyal sinirin el
sirtindaki ytizeyel deri dali da biyopsi icin kullanilabilir.
Periferik sinirle birlikte alinan kas ¢rnegi 6zellikle vasku-
litlerin ortaya konmasinda yararli olur.

Tablo 9: Sinir biyopsisi endikasyonlari (EP Bosch

ve BE Smith)

Sinir biyopsisinde tani koydurucu bulgu
gorilenler:

Vaskulit*

Amiloidoz*

Sarkoidoz*

Lepra

Herediter basinca duyarlilik néropatisi (tomakdler
noropati)

Paraproteinemik néropati (Anti-MAG antikorla
birlikte IgM monoklonal gamopati)
Metakromatik I6kodistrofi

Fabry hastalig

Krabbe hastalig

Dev aksonal néropati

Poliglukozan cisimcigi hastaligi

Sinirde timér infiltrasyonu

Sinir biyopsisinde taniyi diistindriicti bulgu
gordulenler:

Charcot-Marie-Tooth hastalidi tip | ve lll
Refsum hastalig

Kronik inflamatuvar demiyelinizan
poliradikilondropati

Amiodaron toksisitesi

Klorokin toksisitesi

Perheksilen toksisitesi

ince lif néropatileri

*: Kombine sinir ve kas biyopsisi yapilmasi yararli olur.
MAG: miyelinle birlikte olan (myelin-associated) glikoprotein.
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Deri biyopsisi

Intraepidermal sinir liflerini incelemek amaciyla uygu-
lanan bir tani yontemidir. Bu yontemde alinan yaklasik
3 mm capindaki punch biyopsiler basit ve agrisiz oldu-
gundan kolaylikla tekrarlanabilir. Biyopsi materyalinde
epidermis icindeki miyelinsiz aksonlar PGP 9.5 gibi
noropeptidlerle boyanarak konfokal mikroskop yardi-
miyla incelenir ve sayilir. Hentiz yayginlasmamis olan bu
yontem, elektrofizyolojik incelemelerin genellikle nor-
mal kaldigy, ince sinir liflerini tutan agrih distal polino-
ropatilerin incelenmesi ve takibi icin kullanilmaktadir.

Kantitatif Duyusal Test (QST): Bir cihaz yardim ile has-
taya sunulan vibrasyon, sicak ve soguk uyaranlarina
iliskin duyum esiklerinin cesitli bilgisayar algoritmalar

Tablo 10: Polin6ropati tanisinda ilk ve ikinci

asamada basvurulabilecek testler (RAC
Hughes'den degistirilerek)

1. Asama

idrar: Glikoz, protein

Hematoloji: Tam kan sayimi, sedimentasyon, B12,
folat

Biyokimya: Aclik kan glikozu, A1C, bobrek
fonksiyonlari, karaciger fonksiyonlari, TSH

2. Asama

Norofizyolojik testler (Sinir iletim incelemeleri ve
EMG)

Biyokimya: Protein elektroforezi, Immunfiksasyon
Diger: Akciger grafisi

kullanilarak belirlenmesi ve sayisallastirilmasini amacla-
yan bir yontemdir. Kalin miyelinli liflerin fonksiyonlar
vibrasyon tanima esigi ile incelenirken, ince sinir lifleri
soguk, sicak, soguk agrist ve sicak agrisi tanima esikleri
ile arasunhir. Ozellikle objektif klinik ve elektrofizyolojik
bulgular1 olmayan agnli ince lif noropatisi olgularinda
C ve Ad liflerinin fonksiyon bozukluklarinin ortaya
konmasinda 6nem tasir. Tanida oldugu kadar tedavinin
etkilerini takipte de yararl olabilir. Bu yontemle ilgili
sorunlar, ozel cihaz gerektirmesi, zaman alic1 olusu ve
tek tek hastalarin incelenmesinde anormal sonug¢ verme
yonunde bir egilimi olmasidir. Simdilik klinik tan1 amaci
ile kullanim1 yaygin hale gelmemis olan bu yontem epi-
demiyoloji ve tedavi calismalarinda kullanilacak duzeye
erismistir.

Diger laboratuvar incelemeleri

Ayrnth bir klinik muayene ve elektrofizyolojik testler,
incelemede kullanilacak diger laboratuvar testlerinin
seciminde yardimci olur. Polinoropatili bir hastanin
incelenmesinde yararli olacak tarama amaclh laboratu-
var testlerinin baslicalart sunlardir: Tam kan sayimi ve
lokosit formulu, eritrosit sedimentasyon hizi, genel kan
biyokimyasi parametreleri (6zellikle aclik kan sekeri ve
glikozile hemoglobin, kreatinin), T4 ve TSH, romatoid
faktor, anti-ntikleer antikor (ANA), vitamin B12 duzeyi,
serum protein elektroforezi, serum (ve mumkinse id-
rar) immunelektroforezi (immunofiksasyon ile). Nedeni
bilinmeyen kronik seyirli polinoropatisi olan, ozellikle
60 yasin tzerindeki hastalarda monoklonal proteinlerin

Tablo 11: Polinoropatinin klinik sekline gore ileri tani testleri (DS Saperstein)

Klinik 6zellik Muhtemel etyoloji
Proksimal kuvvetsizlik CIDP
CIDP

Akut veya subakut baslangic  Paraneoplastik

B12 yetersizligi

Vaskalit

HNPP

CIDP
Paraneoplastik
Diyabetik amiyotrofi

Asimetri

Paraneoplastik
Sjégren sendromu
DADS

CISP

Tabes dorsalis

Duyusal ataksi

Ellerden veya aynizamanda  B12 yetersizligi

el ve ayaklardan baslangi¢ CIDP
ince lif baskin, otonom Diyabet
noropati, kalp/bobrek Amiloidoz

hastalig

B12 yetersizligi

Miyelopati ve noropati Bakir yetersizlig

Yararl olabilecek testler
BOS, sinir biyopsisi
BOS, sinir biyopsisi
Anti-Hu ve anti-CV2; BT, PET
Vitamin B12, MMA, Homosistein

ANA, RF, Sedimentasyon, ANCA, sinir biyopsisi
Genetik test

BOS, sinir biyopsisi

Anti-Hu ve anti-CV2; BT, PET

Oral glikoz tolerans testi (OGTT)

Anti-Hu ve anti-CV2; BT, PET

ANA, Sedimentasyon, SSA, SSB, dudak biyopsisi
Serum protein eletroforezi, IFE, anti MAG

BOS, MR, SEP, sinir koki biyopsisi

Sifiliz serolojisi

Vitamin B12, MMA, Homosistein

BOS, sinir biyopsisi

OGTT

Serum protein eletroforezi, IFE, genetik test, sinir
biyopsisi

Vitamin B12, MMA, Homosistein

Bakir ve Cinko

MMA: metilmalonik asit, HNPP: herediter basinca duyarlilik néropatisi, DADS: distal edinsel demiyelinizan, simetrik néropati, CISP: kronik
immun duyusal poliradikilopati, SEP: Somatosensoriyel uyandirilmis potansiyeller.
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arastirllmasi -bu hastalarin %10 kadarinda monoklonal
gamopati bulundugundan- 6nemlidir.

Laboratuvar incelemelerinden kolay ve ucuz olanlar ile
baglayip, bunlarla polinéropati nedeninin agiklanama-
mast halinde daha guic ve pahali yontemlere dogru iler-
lenmesi bir genel siyaset olarak belirlenmelidir. Bir 6rnek
olusturmast amaciyla, polinéropati varhigr dustntlen
hastada kullanilabilecek daha genel amacl tani-tarama
testleri Tablo X'da, hastalik paternine gore secilebilecek
daha ileri asama testleri ise Tablo XI'de verilmistir.

Lomber ponksiyon

Inflamatuvar ~ demiyelinizan  poliradikillondropatiler
(GBS ve CIDP) ve sinir koklerinde tutulmanin oldugu
diger bazi periferik noropatilerde BOS proteini artar.
Meningeal karsinomatozis ve lenfomatozise bagli polira-
dikilopati ile seyreden olgularda BOSta habis hiicrelere
rastlanabilir.
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