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OLGU SUNUMU / CASE REPORT
Yutma Giicluigii ile Baglayan Atipik Miller-Fisher Sendromu Olgusu
Atypical Miller-Fisher Syndrome Case Which is Start with Swallowing Difficulties
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OZET

Ataksi, arefleksi ve oftalmopleji ile karakterize
Miller-Fisher sendromu (MFS), ilk kez 1956 yi-
linda farkli bir klinik antite olarak tanimlandi.
MFS, Guillain-Barre Sendromu (GBS)'nun bir
varyanti olarak kabul edilir ve GBS olgularinin
%5-10'nunu olusturur. Hastaligin klinik seyrin-
de ataksi, oftalmopleji, arefleksi, pitoz, diplopi,
midriyazis, fasial paralizi, hipoestezi ve nadiren
kuadriparezi gorilebilir. MFS klinik bir tani ol-
masina ragmen etkilenen bircok hastada An-
ti-GQ1b antikorunun pozitif olmasiyla da se-
rolojik olarak dogrulanabilir. Biz bu makalede
yutma gucligu ile gelen atipik bir MFS olgusu
sunduk.

Anahtar Kelimeler: Ataksi; arefleksi; oftalmop-
leji; yutma.
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ABSTRACT

Miller-Fisher syndrome (MFS); characterized by
ataxia, areflexia, and ophthalmoplegia, was first
recognized as a distinct clinical entity in 1956.
MES is considered a variant of Guillain-Barre sy-
ndrom(GBS), accounting for 5 to 10% of GBS ca-
ses. Ataxia, ophthalmoplegia, areflexia , ptosis,
diplopia, mydriasis, facial paralysis, hypoesthesi
and rarely quadriparesis can occur in the clini-
cal presentation of the disease. Although MFS is
a clinical diagnosis, serological confirmation is
possible by identifying the Anti-GQ1b antibody
found in most of the affected patients. We pren-
sented an atypical MFS case which is come with
swallowing difficulties.

Keywords: Ataxia; areflexia; ophthalmoplegia;
swallowing.
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GiRiS

Guillain-Barré sendromu (GBS)'nun bir varyanti
olarak kabul edilen Miller-Fisher sendromu
(MFS) ataksi, arefleksi ve oftalmopleji klinigi
ile karakterizedir. Bununla birlikte hastaligin
seyri esnasinda pitoz, diplopi, midriyazis,
fasial paralizi, hipoestezi, yutma gui¢ligu, ses
degisikligi gibi klinik bulgular da gorilebilir.
MES'li hastalarin buyuk bir kisminda 6énceden
gecirilmis bir enfeksiyon 6ykusi bulunabilir.
Enfeksiyon ajanlarn icerisinde campylobacter
jejuni ve haemaphilus influenza en sik
rastalanan patojenlerdir (1). Campylobacter
jejuni ve haemaphilus influenza gibi bazi
enfeksiyon ajanlar periferik sinirlerin yizeyel
ganglizozidlerine benzer bdlgeler icerirler.
Bu ajanlara karsi olusan antikorlar ile sinir
dokusu arasinda meydana gelen capraz
reaksiyonun klinik bulgulardan sorumlu oldugu
dusinilmektedir. Anti-GQ1b, MFS ile iliskisi
en iyi bilinen otoantikordur (2). Anti-GQ1b
otoantikoru MFS, GBS ve Bickerstaffs beyinsapi
ensefalitinde de yuksek saptanabilir. Serumda
Anti-GQ1b otoantikoru %85-90 olguda klinik
bulgularin baslamasindan sonraki ilk bir hafta
icerisinde pozitif saptanmaktadir (3, 4). MFS'de
albuminositoloijk dissosiasyon muspet olabilir
ve elektrofizyoloijk calismalarda sensoriyel
polinéropati gorulebilir (5, 6).

OLGU SUNUMU

Daha 6nce bilinen herhangi bir yakinmasi
olmayan 73 yasinda erkek hasta acil servisimize
iki gun once baslayan dengesizlik, gidalari
yutamama ve burnundan konusma sikayeti
ile geldi. Ozgecmis ve soygecmisinde dzellik
yoktu. Norolojik muayenesinde; suuru acik,
oryante, koopere, pupiller izokorik, bilateral
Istk refleksleri ve kornea refleksi normal,
bilateral g6z hareketleri her yone serbest olarak
degerlendirildi. Gag refleksi alinmadi. Go6z
dibi incelemesi normaldi. Motor defisiti yoktu.
Derin tendon refleksleri dort ekstremitede
hipoaktif olarak alindi. Bilateral taban cildi
refleksi fleksor olarak degerlendirildi. Hastanin
ataksik ydrdylsu mevcuttu. Rhomberg testi
pozitifti. Tandem walking beceriksiz olarak

degerlendirildi. Serebellar testleri bilateral

beceriksiz olarak degerlendirildi.

Hemogram ve biyokimya testleri normaldi.
Brucella, tiroid fonksiyon testleri, folik asit ve
B12 vitamin dlzeyi normaldi. Tumor markerlari
negatif olarak degerlendirildi.

Paraneoplastik sendrom acgisindan c¢ekilen
batin ultrasonografi (USG) normal olarak
degerlendirildi.

Hasta servise kabul edildi. Hastada beyin sapi
patolojileri veya serebellar patolojiler olabilece-
gi dustnulerek hastanin kranial manyetik rezo-
nans gorintuleme (MR)'si cektirildi. Normal ola-
rak degerlendirildi. Hastaya Myastenia Gravis
(MG) olabilecegi dusunulerek yorma testi, buz
testi ve neostigmin testi yapildi; yanit alinama-
di. Hastada yatisinin 4. guintinde bilateral total
oftalmopleji gelisti (Sekil 1). Derin tendon ref-

SEKIL I: Yatisinin 4. giiniinde total oftalmopleji gelisen
hasta.

leksleri dort ekstremitede alinamadi. Hastanin
yutma guc¢ligu ve burnundan konusma sikaye-
ti artti. Hastaya nasogastrik sonda takildi, total
parenteral nutrisyon destegi saglandi. Hasta-
da MFS dusundldi. Hastaya elektromiyografi
(EMG) yapildi. Ust ve alt ekstremitelerde duyu-
sal sinir iletileri elde edilmedi. Motor sinir iletile-
ri normal olarak kayitlandi. Bulgular sensoriyel
polindropati ile uyumlu olarak degerlendirildi.
Hastaya yatisinin 10. giiniinde lomber ponksi-
yon (LP) yapildi. Beyin-Omurilik sivisi (BOS) ba-
sinci normal, gérinimu berrakti. Glukoz:63mg/
dl (es zamanh kan sekeri 104mg/dl) Cl:118m-
mol/L. Mikroprotein:65mg/dl olarak geldi. BOS
mikroproteini yuksek olarak degerlendirildi.



Hicre gorilmedi. Alouminositolojik dissosias-
yon musbet olarak degerlendirildi. Hastada An-
ti-GQ1b IgG antikor diizeyi bakildi. Anti-GQ1b
IgG pozitif olarak degerlendirildi. Hastaya 0,4 g/
kg/giin dozunda, 5 giin intravendz immunglo-
bidlin (IVIG) tedavisi verildi. Klinik izlemde yati-
sinin 25. gliniinde hastanin yutmasi ve konus-
masi diizeldi. Nasogastrik sondasi ¢ikarldi. Sol
gozde disa bakista minimal kisithlik ve ataksi
devam ediyordu. Hastanin 3 ay sonra yapilan
norolojik muayenesinde tum sikayetlerinin du-
zelmis oldugu goruldu.

TARTISMA

Akut baslangich dengesizlik, yutma gucligu,
nazone konusma sikayeti ile gelen ve
bilateral serebellar testleri beceriksiz olarak
degerlendirilen hasta da beyin sapi veya
serebellar patolojiler olabilecegidistinilmustu.
Hastanin kranial MR'Inin normal olmasi ile bu
tanilardan uzaklasildi.

Myastenia gravis (MG) asetil kolin reseptorlerine

(AchR) karsi olusan antikorlar nedeniyle
néromuskuler iletideki defektle ortaya cikan,
egzersizle artan kas gugsizligu olarak

tanimlanir (7). MG'nin en o6nemli o6zelligi
yorulmakla artan ve dinlenmekle en azindan
kismen diizelen kas gugstzlugudur. Hastalar
sabahlar duzeldiklerini, belirtilerin aksama
dogru ya da yorulunca arttigini ifade ederler.
Hastalik cogu zaman okdler belirtilerle, en sik da
pitozla baslar. Buna zamanla cift gérme sikayeti
de eslik edebilir. Hastalarin cogunda okdiler
bulgulara kisa zamanda bulber (orofarengeal)
kaslarave ektremitekaslarinaaitbelirtilereklenir.
Bulber belirtiler konusma, yutma ve cigneme
glcligu, hastaligin en agir halinde de solunum
gucligudur. Okilobulber belirtilerde gun igi
fluktuasyonlarin olmasi, remisyonlarin varhgi ve
antikolinesterazlara iyi yanit MG tanisi koymak
icin yeterli olabilir (8). Ancak taniyi laboratuvar
incelemeleriyle desteklemek 6nemlidir. Uygun
klinigi olan hastalarda MG ile iliskili antikorlarin
tanimlanmasi taninin kesinlesmesini saglar.
Jeneralize MG'li hastalarin  %85’'inde anti-
asetilkolin reseptor (anti- AChR) antikoru, geri
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kalanlarin yarisi kadarinda anti-kas spesifik
kinaz (anti-MuSK) antikoru bulunur; diger
yarisinda ise antikor bulunamaz (seronegatif
MG). MG tanisinda degerli laboratuvar testleri
olan repetitif sinir uyarimi ve tek lif EMG,
Ozellikle seronegatif hastalarda tani koymakta
blylik 6nem kazanir (9).

Hastamizin yutma gugliginin ve halsizlik
sikayetinin bulunmasi tzerine MG olabilecegi
disunulerek hastaya provakasyon testleri
ve neostigmin testi yapildi cevap alinmad.
Hastanin repetetif elektromiyografisi (EMG)’si
normal olarak degerlendirildi. Hastada MG
dusinilmedi.

Botulizm, Clostridium botulinum bakterisinin
salgiladigi toksin ile olusan bir hastaliktir. Toksin
motor ve otonomik sinir uglarindan ACh’in
salinimini engelleyerek presinaptik bir blokaj
yaratir. Genellikle ev konservesi yeme hikayesi
vardir. Ayni giday yiyen baskalarinda da benzer
belirtiler gozlenir. Semptomlar, kontamine
gidanin  yenmesinden 12-36 saat sonra
baslar. Bulanik gérme, pitozis, midriyazis, agiz
kurulugu, ses kisikligi, dizartri, yutma guclugu
ve daha sonra simetrik parezi ve paralizi olabilir.
Patolojik refleks ve pupil reaksiyonu alinmaz.
Derin tendon refleksleri normal, simetrik olarak
azalmis veya alinmayabilir. Duyu kaybi yoktur.
BOS incelemesi normaldir (10). Hastamizda ev
konservesi yeme hikayesinin olmamasi, pupil
reaksiyonunun alinmasi, duyu kaybinin olmasi
ve BOS proteinin artmasi Uzerine bu tanidan
uzaklasildi.

Miller-Fisher Sendromu, GBS'nin bir varyan-
t1 olup klasik triadini ataksi, arefleksi ve oftal-
mopleji olusturur. Bulber varyanti yutkunma ve
konusma guclugu ile ortaya ¢ikabilir . Bununla
birlikte kol ve bacaklarda hafif gli¢cstzlik ve
uyusma, kranial sinir tutulumlar da gorulebilir
(11,12). MFS'nin genellikle GBS'den daha iyi bir
prognoz gosterdigi dustintilmektedir. MFS tim
GBS olgularinin yaklasik %5-10 unu olustur-
maktadir (13). Ataksi MFS'de siklikla baslangig¢
semptomlarindan biri olup, oldukca ciddi ola-
bilir. MFS'li hastalarin cogunda albuminosito-
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lojik disosiyasyon ilk haftadan sonra belirlenir
(14). Serumda anti GQ1b otoantikoru MFS'de
hastaligin ilk haftasinda, %85-90 olguda pozitif
bulunmaktadir (15). MFS'de serum anti-GQ1b
antikorlari klinik bulgular ortaya ¢iktiginda en
yuksek seviyededir, klinik iyilesme ile paralel
olarak 3-4. haftalarda negatif olurlar. Bununla
birlikte MFS'li hastalarin %5-10'unda antikorlar
hastaligin akut fazinda yeterli yiiksek seviyede
bulunmayabilir (6, 16). MFS'nin glnimuzde
yaygin olarak uygulanan tedavisi IVIG dir. [VIG'e
yanit alinamayan olgularda plazmaferez faydal
olabilir.

Hastamizin ataksi, yutma gucligu ve hipona-
sal konusma sikayeti ile basvurmasi, yatisinin
dordiinci guininde total oftalmoplejisinin ge-
lismesi ve dort ekstremitede derin tendon ref-
lekslerinin alinamamasi, hastanin EMG'sinde
ust ve alt ekstremitelerde duyusal sinir iletileri-
nin elde edilememesi, hastanin yapilan LP’sinde
albuminositolojik dissosiasyon musbet olarak
degerlendirilmesi, Anti-GQ1b IgG pozitif olarak
degerlendirilmesi, hastanin IVIG tedavisinden
fayda gormesi ve 3 ay sonraki norolojik mua-
yenesinde tum sikayetlerinin duzelmis olarak
degerlendiriimesinden dolayl hastamizda MFS
distnalda.

Oldukg¢a nadir gorilmesi ve atipik olarak has-
tanin yutma gucligu sikayeti ile gelmesinden
dolayi sunulmaya deger bulundu.
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