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Sunum Plani

 Noromuskuler kavsak hastaliklari
* Myastenia Graves
 Demyelinizan Polinbropatiler
* Guillain- Barre Syndrome
* Intrinsik Kord Lezyonlari
* Transverse Myelitis
* Multple Sclerosis



Sunum Plani

e Kollajen Doku Hastaliklari
Systemic Lupus Erythematosus
Behcet Hastaligi
* Inflamatuar Myopatiler
Polymyositis-Dermatomyositis



Noromuskuler kavsak hastaliklarr
Myastenia Graves

Tanim: hareketle artan kas glicsuzltgu,
Oncelikle okulobulber kas tutulumu

Cogunlukla postsinaptik yerlesimli nikotinik
asetilkolin reseptorlerinin (AChR) hedef
alindigi otoimmun hastaliktir.

Mortalite: dogal seyrinde solunum krizi nedeni
ile yuksektir.



Noromuskuler kavsak hastaliklarr
Myastenia Graves

ABD’ de vyapilan epidemyolojik calismalarda
Myastenia Graves insidansi 4-15/milyon/yil

Prevalans ise 45-150/milyondur.

En sik ortaya cikis yasi kadinlarda 20-30 arasi
ve 50 vyas usti olmak lzere bimodal;
erkeklerde ise 50-70 yastir.

Bir yas atinda gorulmez ve 1-10 yas arasinda
nadirdir.



Myastenia Graves Klinik Belirtiler

Hastaligin en 6nemli o6zelligi yorulmakla artan,
dinlenmekle kismen dizelen kas
glcsuzlugudur.

Hastalik cogu zaman okuler belirtilerden
pitozisle baslar(%40-85).

Pitozis uni/bilateral dir. Bilateralse asimetriktir.
Buna cift gorme veya flu gorme eklenir.

Okuler bulgulara kisa zamanda bulber
belirtiler olan dizartri, disfoni ve disfaji eklenir.



Myastenia Graves Klinik Belirtiler

* Bulber belirtilere ekstremite kaslarina ait bulgular
daha cok genclerde ilave olur(yokus merdiven

cikarken zorlanma, kollarini yukari kaldirmada
zorlanma).

* Diger kaslara ait bulgular kisa zamanda eklenir.
Ekstraokuler kas tutulumu genellikle bilateraldir.
Belli bir paterne uymaz. Belli bir sinir
innervasyonu dusundiurmez. Fakat her tarla goz
hareket bozuklugu MG’i akla getirmelidir.



Myastenia Graves Klinik Belirtiler

e MG’te pupillalar asla tutulmaz.

* Orbicularis oculi kasinin gu¢csuzlugi MG’te en
sabit bulgulardan biridir. Remisyondaki
hastada bile tek muayene bulgusu budur.

* Ektremite kaslarinda en cok glicstizlUk olanlar
triceps, el parmak ekstensorleri ve iliopsoastir.




Myastenia Graves Fizik Muayene

* Muayene bulgulari motor alana sinirhdir.
 DTR’ler normaldir hatta canli olabilir.
* Duyu muayenesi normaldir.



Myastenia Graves Seyir

* Genellikle ilerleyicidir.

* |lk yillar hastaligin en agir seyrettigi dénemdir.
Hastalarin %15-25 inde genellikle ilk Gc il
icinde agir solunum yetmezligi ile giden kriz
gorular.

* Yillar icinde myastenik yakinmalar soénerek
azalir ama dalgalanmalar surer.



Myastenia Graves Seyir

* Infeksiyonlar ve agir stres hastaligin gidisatini
kotulestirir.

* Gebelik, lohusalik ve menstriasyon
doénemlerinde myastenik yakinmalarda
degisiklikler olur bu degisimin hangi yonde
olacagi bilinemez.



MG Alt Tipleri

Baslangic yasina gore
Erken (40/50 yas oncesi)
Gec (40/50 yas sonrasi)

Antikora gore
Anti- AChR (+)
Anti- MuSK (+) (anti muscle specific Kinase)
Seronegatif

Timoma varligina gore
Timomasiz
Timomali



MG Tani

Antikolinesterazlara vyanit(Edrofonyum klorit
veya neostigmin bromid yaniti)

Antikorlar (Anti- AChR (+), Anti- MuSK (+),
timomalilarda titin ve riyanodin reseptor
antikoru, cesitli dokulara karsi tiroid, gastrik
pariyetal hicreler gibi)

Ardistk  sinir  uyarim  testleri-tek  |if
elektromyografisi

Timusun radyolojik incelemesi



MG Tedavi

Antikolinesterazlar

Pridostigmin(60-120 mg 4-6 saatte bir)

Neostigmin (15-30mg 4-6 saatte bir)

Not: Anti- MuSK (+) hastalarin cogunda pridostigmin

ise yaramadigi gibi fasikulasyon ve hipersalivasyonu
artirir.

Timektomi

Kortikosteroidler (en cok metilpredrinozolon kullanilir.
1 mg/kg/glin yikleme dozunda baslanir. Giin asir1 10-
20 mg idame ile devam edilir. Prednizolon kesildikten
sonra alavlenme olursa yuksek dozdan baslanip yeni
immunsupresif ilave edilir.)




MG Tedavi

Immunsupresif tedavi

Azathioprine (2-2,5mg/kg/glin 3-6 ay)
Siklofosfamid

Siklosporina

Mikofenolat mofetil (Azathioprine tolare
edemiyenlerde)

Rituksimab
Metotreksat

—

Denenmektedir




MG Tedavi

Intravenéz immun Globulin(IVIG): Myastenik
krizde 1gr/kg (plazmaferezis yapilamamissa)

Plazmeferezis:

Plazmeferezis ve  Intravenéz  Immun
Globulin(IVIG) operasyon o©ncesi hastalari
stabilize etmek icin kullantlr.

Plazmeferezis genellikle cocuklarda tercih
edilmez. Ve tek basina etkin degildir. Baska bir
immun supresif tedavi ile kombine edilmelidir.



Myastenik Kriz

* Gelisen solunum glcligi mekanik ventilasyon
gerektiriyorsa myastenik krizden bahsedilir.

 Ozellikle agir bulber tutulumu olan hastalarda her
an myastenik kriz beklenmelidir.

* Solum gucligu gelisen hasta genelde pridostigmin
dozunu arttirarak iyilesmeye calisir.  Asiri
pridoksine baglh kolinerjik kriz ortaya cikar. Fazla
asetilkolin cizgili kas UGzerinde nikotinik etki
yaparak myasteniye benzer bir tablo olusturur.



Myastenik Kriz

* Solunum guclugu icindeki hastada myastenik
ve kolinerjik krizleri birbirinden ayirmak
zordur.

e Oncelik hastanin solunumunu guvenlige
almaktir.

 Solunum gucligld hastalarin  %15-20'sinde
gorulebilir(hastaligin ilk iki yilinda)



Goz

Solunum

Kalp

Batin

Deri

Tensilon testi

Tedavi

Pupiller genis/orta derecede genis

Kas glicstzligline bagli solunum
glclugi
Tasikardik

Diskilamada zorlanma
Soluk
Soguk

Pozitif

MG kriz tedavisi

Pupiller daralmis
Uzaga bakista
akomodasyon bozuk

Bk ve brons salgisinda 1
Kas glicstzltugi

Bradikardik

Karinda kramplar
ishal

Hiperemik
Sicak

Negatif

llac kesilir
Atropin |V, aspirasyon
Entiibasyon



Myastenik Kriz

 Solunum glclugtd dramatik bir bicimde
ilerlediginden agresif yogun bakim tedavisi ile
beraber ylksek doz IVIG, plazmaferez ve
steroid tedavisi yapilmalidir.

* Antikolinerjik tedavi kesilmeli ve medikasyon
veniden dlizenlenmelidir.



Myastenik Kriz

%30’dan fazla vakada myastenik krizin nedeni
bulunamamistir.

Presipite eden diger nedenler cerrahi ve
gebeliktir.

Cok az vakada entlibasyon gerekir.
NIVBIBAP genellikle yeterlidir.



MG ila¢ kullanimi

Noromuskuler kavsagi etkileyen bir cok ilac
myastenik hastanin durumunu bozabilir.

Myastenik kriz olusumuna neden olabilir.

Bu grupta en cok dikkat edilmesi gereken
ilaclar antibiyotiklerdir.



Antibiyotikler

Aminoglikozidler
Tetrasiklinler
Klindamisin
Linkomisin
Polimiksin B
Colistin
Siilfonamid
Diger
Fenitoin
Noromuskuler Blokerler
Kortikosteroidler
Tiroid ilaglar
Lityum
Morfin diger narkotik analjezikler



MG’te kullanilmasinda sakinca
olmayan ilaglar

Sefalosporinler

Penisilinler (ampisilin disinda)
Parasetomol

Asetilsalisilik asit



Demyelinizan Polinéropatiler
Guillain- Barre Syndrome
Cocukluktan ileri vyaslara kadar her vyas

grubunda rastlanan otoimmun koékenli bir
hastaliktir.

Akut vyaygin gevsek felce neden olan
hastaliklarin en sik géralenidir.

Insidans: 1-2/100000

Genellikle baska bir hastaligi olmayan kisilerde
ortaya cikar.



Demyelinizan Polinéropatiler
Guillain- Barre Syndrome

* Baska bir otoimmun yada sistemik hastalikla
birlikteligi sik degildir.

* GBS'na yol acan patolojik surecleri periferik
sinirlerin yapisinda yer alan antijenlere karsi
olusan otoantikorlarin baslattigi kabul edilir.




Demyelinizan PolinOropatiler
Guillain- Barre Syndrome Klinik

 Hastalarin buyuk kisminda GBS'na ait
vakinmalarin  baslamasindan 6nceki 1-4
haftalik stre icerisinde st solunum yolu ya da
gastrointestinal traktus infeksiyonu, cerrahi
girisim veya asi uygulamasi gibi bir olay vardir.



Demyelinizan PolinOropatiler
Guillain- Barre Syndrome Klinik

* En sik bacaklardan baslayan kollara yayilan
simetrik distal kas gucsuzligudur.

* Bulgular daha sonra yluze, orofarengeal kaslara
ve daha agir olgularda solunum kaslarina
dogru yukselir.

 Cogu vakada tanimlamanin aksine ekstremite

proksimalinde daha belirgin kas gucstzltgi
goruldr.



Demyelinizan PolinOropatiler
Guillain- Barre Syndrome Klinik
Seyrek olarak kollarda veya proksimal alan
kaslarinda glcsuzlukle baslayabilir.
Oculer kaslarin tutulumu seyrektir.

Duyusal vyakinmalar daha azdir. Hastalar
ekstremite uclarinda parestezi ya da sirt,
bacak ve bel agrilarindan sikayet ederler.

DTR’leri azalmis veya kaybolmustur. Anal
sfinkter tonusu azalmistir.



Demyelinizan PolinOropatiler
Guillain- Barre Syndrome Klinik

 Hastalarin vyarisinda fasiyal paralizi basta
olmak UGzere kranial sinir tutulumlari gorulir.

 Olgularin vyarisinda orofaringeal tutulum
vardir.

* Papilla 6demi nadirdir. BOS proteini cok artmis
olgularda gorultr(>200mg).



Demyelinizan PolinOropatiler
Guillain- Barre Syndrome Klinik

e Otonom sinir sistemi bozukluklari hastalarin
%50’sinde goralur.
e Otonom sinir sistemi bozukluklari motor

tutulumu agir olan ve solunum vyetersizligi
olan olgularda siktir.



Otonom Belirti ve Bulgular
EKG Degisiklikleri

Sinus tasikardisi T dalgasi anormallikleri
Bradikardi ST segment depresyonu
VT QRS genislemesi

Atrial Fibrilasyon QT uzamasi

Asistoli Cesitli kalp bloklari

Ortostatik Hipotansiyon

Hipertansif Kriz

Gegici idrar Retansiyonu
Terleme Bozukluklar

Paralitik ileus



Demyelinizan Polinéropatiler
Guillain- Barre Syndrome Seyir

Ciddi ve kalici sekilde sfinkter kusuru GBS’dan
uzaklastirmalidir.

Hastalik genellikle ilerleyicidir.

Kas glicsuzligu siddet ve dagilim alani olarak
progresyonunu genellikle 1-3 hafta icerisinde
tamamlar.

24-48 saat icerisinde solunum yetersizligine
giden hastalar da gorulebilir.



Demyelinizan Polinéropatiler
Guillain- Barre Syndrome Seyir

* Cagdas vyogun bakim kosullarina ragmen
olgularin %2-12’si solunum yetersizligine bagli
sorunlar, pulmoner  embolizm,otonomik
disfonksiyona bagl kardiyolojik bozukluklar
nedeni ile kaybedilir.



Demyelinizan Polinéropatiler
Guillain- Barre Syndrome Seyir

e Hastalarin %5-10"'unda motor defisit kalabilir.
e Olgularin %2-5’inde GBS rekurensi gorulir.



Guillain- Barre Syndrome Alt Tipleri

Guillain- Barre Syndrome

Akut inflamatuar Demiyelinizan Poliradikulonéropati (AIDP)
Akut Motor Aksonal Noropati (AMAN)

Akut Motor- Duyusal Aksonal N6ropati (AMSAN)

Miller Fisher Sendromu (MFS)

Kronik inflamatuar Demiyelinizan Poliradikuloplekso-néropati (CIDP): Hastalik iki
aydan uzun siire pregresyon gosteriyorsa



GBS Tani

 Olgularin  %90’iInda  hastalik  6ncesinde
gecirilmis bir enfeksiyon s6z konusudur(%60
ust solunum yolu enfeksiyonu).

* En stk belirlenen enfeksiyon ajani
Campylobacter Jejuni’dir.



GBS ile iliskisi gosterilmis mikroorganizmalarin
taklit ettikleri glikolipidler

Mikroorganizma Taklit edilen glikolipid

Campylobacter jejuni GM1,GM1b,GD1a,GalNac
GD1a,GD3,GT1a,GQlb

Haemophilus influenzae GM1,GT1a

Mycoplasma pneumoniae Galaktoserebrosid

Sitomegalovirus GM2



GBS Tani

Tant icin gerekli bulgular:

— Kol ve bacaklarda ilerleyici kuvvetsizlik(sadece
bacaklardan baslayabilir)

— Azalmis,kayip tendon refleksleri



GBS Tani

* Taniyl kuvvetle destekleyen bulgular:

— Semptomlarin gtinler boyunca 4 haftaya kadar
ilerlemesi

— Hafif duyusal belirti ve bulgular

— Kranyal sinir tutulmasi ( 6zellikle bilateral fasiyal kas
kuvvetsizligi )

— Otonom fonksiyon bozuklugu
— Agri (sikhkla vardir )

— Yiuksek BOS proteini

— Tipik elektrofizyolojik bulgular



GBS Tani

e Sedimantasyon, lokosit sayisi, CK duzeyinde hafif
artis.

* Elektrofizyolojik Testler: EMG ve sinir iletim
incelemeleri taniya en fazla yardimci olan
yontemlerdendir.

 Beyin Omirilik Sivisi(BOS): protein dizeyi
artmistir. Genel olarak hicre artisi
gorilmez(albuminositolojik disosiyasyon). Erken
donemde BOS incelemesi normaldir. Belirgin
olarak ilk haftadan sonra ortaya cikar.



GBS Tani

* Antigangliozid Antikorlar: Miller Fisher
sendromunda 0Ozellikle yardimcidir.

* Sinir biyopsisi: Genellikle  klinik, BOS
incelemesi ve Elektrofizyolojik testlerle tani
konuldugu icin cok fazla gerek duyulmaz.



GBS Tedavi

* Akut donemde solunum yetmezligi gibi bir cok
hayati risk mevcuttur. Hasta gulvenlik
cemberine alinmalidir.

* Motor guc¢ kaybinin progresyon gosterdigi
distnudlen her hasta hastaneye vyatirilarak
tedavi edilmelidir.

 Hastalar yogun bakim sartlarinda takip
edilmelidir.



GBS Tedavi

* Mekanik ventilasyon gerekebilecek hastalarda
genellikle hastaligin baslangici 7 glinden az, basini
kaldirmada gucluk, bulber fonksiyon bozuklugu,
ve hastanin vital kapasitesinin %60’in altina

dismesi.

e Zorlu vital kapasite ve maksimum inspirasyon
basinci sik (2 saatte bir izlenmelidir).

* Arteryel kan gazi yeterli oksijenasyon ve gelismesi
muhtemel hiperkapninin takibi icin yapilmahdir.



GBS Tedavi

e Vital kapasitenin hizli dists gostermesi
20ml/kg altina dismesi entlbasyon
vapilmasini gerektirir.

* Solunum yetersizligini gosteren klinik belirtiler
dikkatle izlenmelidir.

 Entibasyon uygulanan hastalar genellikle
birkac gun icinde ekstlbe olurlar.



GBS Tedavi

* Otonom sinir sistemine ait bozukluklar
hipotansiyon icin sivi inflizyonu, hipertansiyon
icin kisa etkili alfa adrenerjik blokerler
kullanimalidir.

* intravenéz Immun Globulin(1VIG):
400mg/kg/glin 5 gin kullanilir.

* Plazmeferezis(PE): 2 haftalik siirede toplam 5
seans olacak sekilde yapilir.



GBS Tedavi

* [VIG ve PE birbirine ustunugu yoktur. IVIG
daha pahali bir yontemdir.

* |VIG veya PE uygulanan hastalarin %3-10"unda
tedavi sonrasi ilk 1-2 hafta icerisinde GBS
reklrensi gorulebilir(tedavi ile iliskili
dalgalanma). Tedavide ikinci bir IVIG kuirQ
2gr/kg/glin seklinde 2-5 glin uygulanir.

 Kortikosteroidler: Genellikle etkisizdir.



GBS prognozu agirlastiran faktorler

lleri yas
Baska ciddi hastaliklarin eslik etmesi
GBS’nun agir ve hizli baslamasi

Ik elekrofizyolojik incelemede motor kas
vanitlarinin ileri derecede dustk olmasi

Campylobacter jejuni enfeksiyonu varligi



Intrinsik Kord Lezyonlari
Transverse Myelitis

Akut veya subakut olarak spinal kordun
immun  baglantih  bir slre¢ sonunda
disfonksiyonudur.

Viral %30, otoimmun ve idiopatik

Degisken derecelerde kas glcsuzligi, duyusal
oozukluklar ve  otonomik  disfoksiyonla
karakterizedir.

Insidans: 1-1.3/ milyon populasyon
ABD’de her yil 1400 yeni vaka rapor edilmekte




Intrinsik Kord Lezyonlari
Transverse Myelitis

Tdm vyas gruplarini etkiler. 10-19 ve 30-39
vaslar arasinda bimodal seyir gosterir.

Semptomlarin progresyonu genellikle hizhdir.
%66 vakada maksimal defisit 24 saatte olusur.

Gunler veya haftalar icinde semptomlar
gelisebilir.

Tipik olarak torasik kord tutulur(%60-70).

Spinal kord tutulumu nadirdir. Genellikle
cocuklarda goruldr.



Intrinsik Kord Lezyonlari
Transverse Myelitis Klinik

Motor kayip(%50 vakada alt ekstremite)
Duyusal bozukluklar(™~ %80 parastezi)

Otonom sinir sistemine ait semptomlar(triner
inkontinans, idrar cikarmada zorluk ya da
yvetersizlik, barsak veya mesanenin tam
bosaltilamamasi, sekstel disfonksiyon)

Sirt agrisi

Hafif ates varligi spinal epidural apse ile iliskili
olabilir.



Intrinsik Kord Lezyonlari
Transverse Myelitis Tani

* MRG: baski yapan lezyonlari dislanir ve T2'de
focal bolgede sinyal artisi, IV gadolinum
tutulumu

e BOS: %40 hastada normal, %60 orta derecede
protein artisi ve pleositoz

T2 hiperintens lezyon




Gadolinum tutulumu




Intrinsik Kord Lezyonlari
Transverse Myelitis Ayrici Tani

Multpl Skleroz
Spinal epidural apse
Neoplazm
Hematom



Intrinsik Kord Lezyonlari
Transverse Myelitis Tedavi
Kortikosteroidler: tedavi etkinligi tam olarak

bilinmiyor.
Plazmeferezis(PE): siddetli vakalarda 3-5 gln
Puls doz cyclophosphamide(IV)

Siddetli ve direncli vakalarda 2 yil siresince
azothioprine, methotrexate, mycophenolate,
oral cyclophosphamide



Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis

Beynin gbrme, konusma, vyiurime  gibi
fonksiyonlar Uzerindeki kontrol yeteneginin
bozuldugu otoimmun nedenli bir bozukluktur.

MS MSS ak maddesinin vyineleyici/ ilerleyici
inflamatuar, demyelinizan hastaligidir.

Multifokal demiyelizasyon alanlari ile
karakterizedir. Aksonlar kismen korunurken,
oligodendroglisitlerin kaybi ve astrogliozis dikkat
cekicidir.

20-40 yas grubunda travmadan sonra en sik
karsilasilan ézurlaluk nedenidir.



Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis

Dinyada 2,5 milyon kisiyi etkilemektedir.
Tdm yas gruplarinda goruldr.

Cinsiyet ayrimi yok. Fakat K/E orani 2,5/1
20-40 yas bayanlarda sik

Genetik, cevresel, immunolojik, heterojen,
kompleks, multifaktoriyel nedenli olabilir.

D vit eksikligi risk faktorleri arasindadir.



Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis Klinik

Cok cesitli klinik tablolara yol acabilir.

Duysal belirtiler MS’da en sik karsilasilan ilk
oelirtilerdir. Tum hastalarda ortaya cikar.

Polisemptomatik(Gorme,Duyu,Hareket,Denge,
Beyinsapi, Omurilik, Digerleri)

Gorme: Cift gorme, Gorme azalmasi,netlikte
bozulma, Gorme alani defektleri, Skotom,

Renkli gormede bozulma




Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis Klinik

 Kismi felcler(tek uzuv,bir beden vyarisi,her iki
bacak,kol ve bacaklar), sertlik,agri,n6ropatik
agri, kramp, kasilmalar, yirime bozuklugu
(spastik,ataksik)

* Duyu: Rahatsiz edici yanmalar, uyusukluk,
hissizlik, cesitli duyu bozukluklar, agri
duyusunun artmasi, vyanici, batici agrilar,
elektriklenme hissi



Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis Klinik

* Denge bozukluklari: Dz cizgide yuriyememe,
sarhos gibi yurume, ellerde hedefe giderken
titreme, sarhos gibi konusma, istemsiz goz
hareketleri, ardisik hareketleri yapamama

e Psikiyatrik bozukluklar

e Otonom bozukluklar: Idrar yapamama, idrar
kacirma, sik idrara ¢cikma, gaita inkontinasi,
kabizlik, terleme,kuruluk,



Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis Klinik

Cinsel islev bozukluklar
Epileptik nobetler
Yiz agrisi,trigeminal nevralji

Ik atakta optik noérit veya gecici gorme
problemleri vardir.
Fizik muayene: parezi, azalmis kas tonusu,

hiperrefleksi, klonus, babiski cevabi, spinal
kord tutulumunda otonom bozukluklar.



Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis Seyir

* %85, tekrarlayici-iyilesen tip
e Ataksiz
e Tekrarlayici —ilerleyici tip



Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis Tani

Ovyki
Fizik ve nérolojik muayene
Yardimci testler(BOS, MRG)

BOS: hastalarin 1/3Unde akut tatk sirasinda
lenfosit hakimiyetli pleositoz goruldr.
Oligoklonalband bulunmasi tanisaldir. Myelin
basic protein vardir.

MRG: Gadolinium-DTPA tutan lezyonlar kan beyin
bariyerinin bozuldugunu gosterir. bazen T2
agirhkli lezyonlar gelismeden 6nce gorilur. Ve
ortalama 2-4 hafta slrerler.









Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis Ayrici Tani
SLE
Lyme Hastaligi

HIV
Norosifiliz



Intrinsik Kord Lezyonlari
Multple Sclerosis Tedavi

Atak tedavisinde metilprednizolon kullanilir
(500-1000mg).

Plazmaferez steroide yanit vermeyen ataklarda
cullanilabilir.

Immunsupresif tedavi
MS tanisi acil serviste konmaz.



Kollajen Doku Hastaliklari
Systemic Lupus Erythematosus

SLE multisistemik otoimmun doku hastaligidir.
Hastalik remisyon ve alevlenmelerle seyreder.

Tani aninda hastalarin  %35’inde bobrek
tutulumu mevcut.

Kadin/Erkek orani 9/1

Sivah kadinlarda 1/250 iken beyaz kadinlarda
1/1000



Kollajen Doku Hastaliklari
Systemic Lupus Erythematosus

* % 65 hasta 15-55 yas, % 20’si 16 yas alti, %
15’i 55 yas usti

e |Insidans: adult 1,9-5,6/100000



The

Systemic Lupus International

Collaborating Clinics (SLICC)

Klinik Bulgular

1. Akut/subakut * 6. Serozit

kutanoz lupus e 7. Renal tutulum

2. Kronik kutandz e 8. Norolojik tutulum
lupus * 9. Hemolitik anemi

3. Oral Ulser * 10. Lokopeni

4. Alopesi (skarsiz)  « 11, Trombositopeni

5. Sinovit

Petri M, Arthritis Rheum. 2012 Aug;64(8):2677-86



SLICC Yeni Siniflandirma kriterleri Il
Immunolojik Kriterler

1. ANA yuksekligi

2. Anti-ds DNA yuksekligi

3. Anti-sm varlig

4. Antifosfolipid antikor pozitifligi

5. Dustik kompleman seviyesi

6. Hemolitik anemi yoklugunda direkt coombs
testi pozitifligi

Petri M, Arthritis Rheum. 2012 Aug;64(8):2677-86



SLICC Yeni Siniflandirma Kriterleri Il
Siniflandirma Kuralr:

e 4 kriter (en az 1 klinik ve 1 immunolojik kriter)

* ANA veya anti- dsDNA pozitifligi ile birlikte
olan biyopsi ile kanitlanmis Lupus Nefriti

Petri M, Arthritis Rheum. 2012 Aug;64(8):2677-86



Kollajen Doku Hastaliklari
Systemic Lupus Erythematosus Norolojik

* Noropsikiyatrik SLE (NPSLE) lupus
hastalarinin %13-75'ini etkiler.
* Sinir isteminin difiz veya fokal tutulumu

gecici norolojik kayipla sonuclanabilir veya
ciddi kronik bir hasari uyarabilir.

e NPSLE vyasam suresini olumsuz etkiler ve
enfeksiyon yaninda SLE'de en dnemli ve sik
o6lim nedeni olabilir.

e Mortalite %10-15



Kollajen Doku Hastaliklari
NPSLE

SSS, spinal kord ve periferik sinirler tutulabilir.

SLE olgularinda norolojik tutulumun patogenezinde
vaskuler  faktorlere ait oldugu  dusuntlmektedir
(antifosfolipid antikorlar, serebral vaskilit, Libman Sacks
endokarditine bagli serebral emboli ve SLE’a veya uzun sire
kortikosteroid kullamina bagh olusmus hipertansiyon risk
faktorleridir. )

En sik ortaya cikan klinik prezentasyon psikiyatrik bozuklar
seklindedir.

SSS tutulumuna lupus serebritisi de denmektedir. En sik bas
agrisi, inmeye sekonder gelisen fokal norolojik defisit, kore,
periferik sinir tutulumu ve epileptik nébetler seklindedir



Kollajen Doku Hastaliklari
NPSLE

e Periferik  sinir  tutulumu polindropati,
mononoritis multipleks ve miyopati seklinde
gorulmektedir.

 Tum SLE’lu hastalarda norolojik tutulum olarak
strok gorulmesi %3- 20 oranindadir. SLE’|u
hastalarin %0,4-7'sinde ise SLE’a bagl serebral
hemoraji olabilecegi gosterilmistir.



Kollajen Doku Hastaliklari
NPSLE

%50 hastada MSS bulgulari vardir.

Ik strok ataklari SLE tanisindan sonraki ilk bes yil
icinde Ozellikle ilk bir yilda gortlmektedir. Bes
vildan sonra oran %1’in altina duser.

EKO’da  kardiak valvuler lezyonlari tespit
edilenlerde stroke orani %85’in Uzerindedir.

SLE tedavisi sirasindada norolojik semptomlar
ortaya cikabilir(immunsupresif tedaviye bagli MSS
enfeksiyonlari, kortikosteroid kullanimina bagl
depresyon, psikoz).



Sistemik Lupus Eritematozus’ta
gozlenen noropsikiyatrik sendromlar

MSS

Aseptik menenjit
Serebrovaskiiler hastalik
Demvyelinizan sendrom
Basagns: (migren ve benign intrakranial hipertansiyonu da iceren)
Hareket bozuklugu (kore)
Mvyelopati

Nobetler

Akut konfizyonel durum
Anksiyete bozuklugu

Bilissel islev bozuklugu
Duygudurum bozuklugu
Psikoz

Periferik sinir sistemi

Akut inflamatuar demvyelinizan poliradikiilongropat (Guillain-Barre Sendromu)
Otonomik bozukluk
Mononoropati, tek/multipleks
Myastenia gravis

Moropati, kranial sinir
Pleksopati

Polindropati




Kollajen Doku Hastaliklari
NPSLE Tani

CT: fokal norolojik ©
kanama, odem, em

efisit olan hastalarda
nolik stroke

MRG: kicuk infarkt
gostertr.

ar, 6dem veya vaskulitleri

Kantitatif Elektroensefalografi (QEEG):MSS’in
Ozgul tutulumunu saptamada yararli olabilir.

BOS: pleositoz, protein yuksekligi ve glukoz
disukligli NPSLE'de en sik gorilen beyin
omurilik sivisi bulgulandir.



NPSLE




Kollajen Doku Hastaliklari
NPSLE Tedavi

Agreve edici faktérlerin Glukokortikoid

diizenlenmesi Siklofosfamid
Hipertansiyon Azatiopurin
Elektrolitler * Antikoagiilasyon
Enfeksiyonlar Heparin

Semptomatik tedavi Kumadin
Antikonvulzan e Rituksimab
Antidepresan o VIG
Antipsikotik  Plazmaferez

Immiinsupresyon * Psikososyal destek tedavisi



Kollajen Doku Hastaliklari
Behcet Hastaligi

Hastalarin %5’inde norolojik tutulum s6z
konusudur.

Erkeklerde kadinlara goére 3-4 kat daha fazla
gorulmektedir.

Sistemik belirtilerden 5 yil sonra géralur.
Beyin sapi sendromu seklindedir.

Ataksi, dizartri, hemiparezi, capraz sendromlar,
sfinkter kusuru, epileptik nobet, dural sinus
trombozu veya kognitif bozukluklar gorilebilir.



Kollajen Doku Hastaliklari
Behcet Hastaligi

* MRG: beyin sap! veya bazal gangliyonlardan
diensefalik bolgeye uzanan T2 seriler
hiperintens gorulen kontrast tutan tek veya iki
tarafli genis lezyonlar

* Tedavi: glukokortikoidler, azotioprine,
siklofosfamid



Inflamatuar Myopatiler
Polymyositis-Dermatomyositis

Inflamatuar myopatiler grubunda siniflanir.

Subakut (haftalar- aylar icerisinde) gelisen
ilerleyici ve  simetrik  proksimal kas
glcsuzlugudiur. Kreatin  kinaz  seviyeleri
yuksektir.

Polimyozit en sik 45-60 vyas arasinda ve
<adinlarda biraz daha fazla gorulir.

Dermatoyozit her yas grubunda gorulur ve
<adinlarda daha siktir.




Inflamatuar Myopatiler
Polymyositis-Dermatomyositis

Polimyozit kas gugsuzlUgu alt ekstremiteden
baslar. llerleyicidir. Ozofagus kaslari
tutuldugunda yutma gucligu baslar.

Akut gelisen olgularda kas nekrozu mevcuttur.

Serum CK degeri normalin 10-20 katina
cikabilir.

Malignite ile iliskisi dermatomyozit kadar net
degildir.

Polimyozit tanisi kas biyopsisi ile konur.



Inflamatuar Myopatiler
Polymyositis-Dermatomyositis

 Dermatomyozit tutulumu polimyozit gibidir.

* Gec yas grubundaki dermatomyozit malignie
ile iliskili olabilir.

e Tani kas biyopsisi



Inflamatuar Myopatiler
Polymyositis-Dermatomyositis

* Tedavi: immunsupresyon(1-1.5 mg/kg
prednizolon; agir olgularda 1000mg/giin

metilprednizolon, azotiopirin, metotreksat ),
IVIG
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