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Faringeal-Brakiyal-Servikal ve 
Fasiyal Güçsüzlük Gösteren 
Bir Miller Fisher Varyantı 

ÖZET Guillian-Barre sendromunun (GBS) bir var
yantı olan Miller Fisher sendromu (MFS) o~almop
leji, ataksi, azalmış veya kaybolmuş tendon re~ek
si, minimal ekstremite güçsüzlüğü ile karakterize
dir. MFS'na orofaringeal, boyun ve üst ekstremite 
proksimal kas güçsüzlüğü eşlik edebilir ve bu ne
denle GBS'nin bir başka varyantı olan faringeo-bra
kiyal-servikal varyant (FBS)'a benzerlik gösterir. 
FBS varyanta eşlik eden o~almopleji ve ataksi de 

Miller Fisher-Syndrome with 
faryngeal-brachial-cervical 
and facia/ weakness: A case 
report 

ABSTRA(T Miller Fisher Syndrome (MFS), a 
variant form of Guillian-Barre Syndrome (GBS) is 
characterized by the triad of opthalmoplegia, ata
xia, reduced and absent tendon re~exes with no or 
minimal limb weakness. Oropharyngeal, neck and 
proximal upper limb muscles weakness may be in
volved, like in another GBS variant, the pharynge
al-brachial-cervical (PBC) variant. Opthalmoplegia 
and ataxia have been alsa reported in the PBC va
riant. Although some clinical and immunological 

GİRİŞ 

Miller Fisher Sendromu, 1956'da Miller Fis
her tarafından subakut başlangıçlı, monofazik 
seyirli , oftalmopleji, ataksi , arefleksi ile karak
terize iyi seyir gösteren akut nörolojik hastalık 
olarak tanımlanmıştır. 1 ·3 · 1 1 Albumino-sitolojik 
disosiyasyon'un bu olgularda gözlenmesi üze
rine Guillian-Barre sendromunun bir varyantı 
olarak değerlendirilmiştir .3·6 · 7 Etiyopatogenez 
uzun yıllar tartışma konusu olmuş, bazı yazar
lar tarafından hastalık doğasının inflamatuvar 
beyin sapı lezyonuı.ıs veya hem santral hem de 
periferik patolojilere7

•
28 bağlı olduğu ileri sürül

müştür. Ancak elektrofizyolojik ve patolojik 
çalışmalar hastalık doğasının periferik olduğu
na dair güçlü kanıtlar ortaya koymuş
tur. 6.ıo , 11,20,21 ,22.23,24 

ayrıca bildirilmiştir. Klinik ve immunolojik bazı fark
lar öne sürülmüş olmasına karşın her iki formun ay
rı klinik antite mi yoksa GBS klinik spektrumunda 
örtüşen formlar mı plduğu tartışma konusudur. Bu 
çalışmada MFS klinik kriterleri taşıyan, ek olarak 
orofaringeal, boyun ve üst ekstremite proksimal 
kas güçsüzlüğü gösteren bir olgu izlem klinik ve 
elektrofızyolojik bilgileri ile sunulmuş, hasta MFS ol
gusu olarak tanımlanmıştır. MFS ve FBS varyantla
rı son yayınlar gözden geçirilerek tartışılmıştır. 

Anahtar Kelimeler: Miller-Fisher Sendromu, Guillian
Barre Sendromu, Faringeo-brakiyal-servikal varyant 

differences have been proposed, its unclear whet
her these are distinct clinical entities or overlapping 
clusters within the spectrum of clinically defıned 
GBS. in this study, the clinical, electrophysiological 
fındings and follow-up data of a patient fulfılling 
the clinical criteria of MFS were presented. She 
had alsa weakness of the oropharynx, neck and 
proximal upper limb muscle. We maintained the na
me MFS for this patient by using it in a wider con
text MFS and PBC variants were discussed on clini
cal and eleetrophysiological grounds by reviewing the 
recent literature. 

Key Words: Miller-Fisher Syndrome, Guillian-Barre 
Syndrome, Pharyngeal-brachial-cervical variant. 

Olguların % 8O'inde GQl b tetrasiyalogangli
ozide karşı IgG antikor pozitifliğinin olması,5 ·9 

bu otoantikorların immun aracılıklı kraniyal 
nöropatiler (özellikle okulomotor sinirler) için 
spesifik olması5 MFS etiyopatogenezinde T 
hücre aracılıklı immun mekanizmalarla birlik
te humoral immunitenin de rol oynadığını gös
termektedir.5·9·13·11·19 MFS'li olgularda enterik 
bakteri olan Camplybacter jejuni lipopolisak
karidi ile bu gangliozid arasında molekuler 
benzerlik gösterilmiş ve etyopatogenezde rol 
oynadığı düşünülmüştür.5·9 

Bu çalışmada klinik ve elektrofizyolojik bul
guları ve klinik seyri ile GBS'nin MFS varyantı 
olarak değerlendirilen olgu 6 aylık izlem bilgi
leri ile sunulmaktadır. 
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Olgu Sunumu 

Sık üst solunum yolu enfeksiyonu geçirme 

öyküsü olan 40 yaşında bayan hastanın olası 

bir vira! ÜSYE ardından ilk yakınmalarının sağ 

göz kapağında düşme, bulanık görme şeklinde 

başladığı öğrenildi. İki gün sonra eklenen baş 

dönmesi , dengesizlik, ayakta duramama, el ve 

ayaklarında uyuşma ve katı gıdalarda belirgin 

yutma güçlüğü ile yakınmalarının beşinci gü

nünde kliniğimize başvurdu . Başvurusunda 

TA 140/90 mmHg, ateş 36.5 C iken nabız 100 

atım /dk ölçüldü. Bilinç açık, koopere, oryante 

olan hastada total oftalmopleji, sağda belirgin 

bilateral hemiblefaropitoz, solda belirgin bila

teral fasiyal güçsüzlük, belirgin hipofoni, dis

faji ve nazone konuşma, bilateral velofaringeal 

kaslarda güçsüzlük saptandı. Pupiller middila

te, ışık refleksi bilateral azalmış ve kornea ref

leksi bilateral abolik bulundu. Solda belirgin 

omuz abduksiyonunda +4/5 (MRC skala) ve 

boyun fleksiyonunda 4/5 kas gücü saptandı. 

Dört yanlı arefleksi , eldiven-çorap tarzı duyu 

kusuru, solda daha belirgin üst ekstremiteler

de metrik testlerde bozukluk mevcuttu, intan

siyonel tremor gözlenmedi. Alt ekstremiteler

de güçsüzlük olmamasına karşın ayakta dura

mıyor ve ataksisi nedeniyle yardımsız yürüye

miyordu. Beş gün yoğun bakım ünitesinde iz

lenerek GBS ön tanısı ile intravenöz immung

lobulin (2 gr /kg total doz) tedavisi uygulanan 

hastanın ikinci haftada disfajisi ve ataksisi be

lirgin geriledi; oral beslenmeye başladı ve üst 

ekstremitede DTR ve pupil refleksi alınmaya 

başladı. Hasta yardımsız yürüyordu ancak 

tandem yürüyüş yapamıyordu . Romberg testi 

negatif olarak değerlendirildi. Üçüncü haftada 

total oftalmopleji, pitoz, fasiyal ve boyun flek

siyonunda minimal güçsüzlük dışında diğer 

bulguları kayboldu veya belirgin geriledi. İki 

ay sonraki bakısında diplopi yakınması tanım

lanmadı, pitoz, oftalmopleji ve fasiyal güçsüz

lük de belirgin düzelme gözlendi, duyu kusuru 

saptanmadı ve alt ekstremitede refleksler de 

alınmaya başladı. Dördüncü aydaki kontrolün

de solda belirgin minimal fasiyal güçsüzlük ve 

dört yanlı hiporefleksi dışında patolojik bulgu 

saptanmadı. Altıncı aydaki nörolojik bakısında 

ise patolojik nörolojik bulgu kalmamıştı. 
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Laboratuvar bakısında patolojik olarak lö

kositoz, sedimantasyon yüksekliği, hiperglise

mi ve oral glukoz tolerans testi bozuk olarak 

saptandı. Kollagen tarama testleri , periferik 

yayma normal sınırlarda idi. Hastalığının 17. 

gününde yapılan BOS bakısında hücre 2, pro

tein 72 mg/dl , pandy ( +++) olacak şeklinde al

buminositolojik dissosiasyon saptandı. 2 haf

ta sonra yapılan BOS kontrolünde protein de

ğerinin normale döndüğü gözlendi. Öncül en

feksiyöz ajana yönelik yapılan tetkiklerde (sifi

liz, Ebstein-Barre virus, sitomegalovirus) geçi

rilmiş hepatit B ve hepatit A ile uyumlu sero

loji dışında akut veya kronik enfeksiyona ait 

bulgu saptanmadı. Boğaz sürüntüsü ve BOS 

bakteriolojik, mikolojik incelemesinde üreme 

olmadı. Batın USG, batın BT, toraks BT ve tiro

id fonksiyon testleri ve HbAl c normal bulun

du. Serebral patolojiye yönelik yapılan krani

yal MGI, AEP, SEP ve VEP de patoloji saptan

madı. Ayırıcı tanıda yer alan botulismus , difte

ri , myastenia gravis, nörosifiliz, vasküler be

yin sapı sendromları ileri tetkiklerle dışlan

dı. 22·26 Hastalığının 16. gününde yapılan EMG'de 

üst ekstremitede duysal sinir aksiyon potansi

yeli normalin alt sınırında , motor sinir iletim

leri ise normal bulundu. Sempatik deri yanıtla

n ve kardiyak parasempatik otonomik testleri 

(istirahat,hiperventilasyon ve valsalva) nor

mal sınırlarda bulundu. Üst ekstremitede me

dian sinir F yanıtı, alt ekstremitede soleus H 

refleksi elde edilemedi. Bulgular ılımlı sensori

yal polinöropati ile uyumlu bulundu. Fasiyal 

sinirin periferik tutuluşu ile uyumlu EF bulgu

lar elde edildi: Göz kırpma refleksinin Rl kom

ponenti normalden uzundu (14 msn). Fasiyal 

sinirden inerve kaslarda nörojenik MÜP deği

şiklikleri, orbikülaris okuli kasında MÜP kaybı 

ve denervasyon gözlendi. Onbeş gün sonra 

tekrarlanan EF çalışmalarında mediyan F ref

leksinin alınması dışında değişiklik saptanma

dı. 2. ve 4. aydaki EF çalışmalarında incelenen 

motor ve duysal sinir iletileri normal bulundu. 

F yanıtı elde edilmesine rağmen H refleksi kay

bı 4. ayda da devam ediyordu. 6. ayda tekrar

lanan EF çalışmasında H refleksi elde edilebil

di. 2. ayda tekrarlanan blink refleksi çalışma

sında Rl refleksi normal latansda alınırken, 
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mimik kaslarda aksona! dejenerasyon bulgula
rı mevcuttu, 4. aydaki tekrarında mimik kasla
rında normal MÜP!erin egemen olduğu çok 
ılımlı kronik nörojenik MÜP değişiklikleri sap
tandı. 

TARTIŞMA 

MFS'li olguların genellikle hastalık başlan
gıcının 1-2 hafta öncesinde akut febril hastalık 
mevcuttur. Camplybacter jejuni,46 streptokok 
A enfeksiyonu,29 Epstein-Barre virus25 vb. ajan
lar sorumlu tutulmuştur. MFS' de immunolojik 
benzerlik gösterdiği düşünülen spinoserebel
lar la afferent , okulomotor efferent ve okuler 
kas iğciklerinin birlikte etkilenmesi ve spesifik 
olan GQ 1 b Ig G antikorlarının primer duysal 
nöronların, okulomotor sinirlerin paranodal 
myelinlerine karşı anormal immun yanıtı söz 
konusudur.5 Klinik bulguların da esas olarak 
kas iğcikleri ve diğer proprioseptiflerden ( ek
lem pozisyon reseptörlerinden), ekstraokuler 
kaslardan gelen afferent sinir sinyallerinde 
anormallik sonucu ortaya çıktığı , ekstraokuler 
kas iğciğinden gelen anormal inputların oküler 
kontrol sistemde anormallik yarattığı ileri sü
rülmüştür .1 1·21·22 MFS'de ataksinin etyopatoge
nezi konusunda yapılan klinik ve elektrofizyo
lojik çalışmalar hastaların serumlarında fare 
serebellar antijenlerine karşı anlamlı olarak 
antikor saptanmasına karşın8 ataksinin sere
bellar fonksiyon bozukluğundan ziyade prop
rioseptif afferent sistemde fonksiyon bozuklu
ğuna bağlı olduğunu göstermiştir. '6·

11
·
23

·
27 Olgu

muzda normalin alt sınırında duysal sinir aksi
yon potansiyelinin alınması, SEP'in normal ol
ması afferent sinirlerin çoğunun sağlam oldu
ğunu düşündürmüş, izlem süresince de diğer 
EF bulgular gerilerken selektif olarak soleus H 
refleksinin alınmaması Grup la proprioseptif 
afferentlerin fonksiyonel olarak selektif tutul
duğunu göstermiş ve literatürdeki olgularla 
benzerlik göstermiştir .17 

MF varyantı olarak sunulan olgularda klinik 
tabloya egemen olan yürüme veya ekstremite 
ataksisi, unilateral veya bilateral pitozun eşlik 
ettiği tam veya kısmi oftalmopleji, ve dört yan-

lı arefleksidir. Klinik, immunolojik ve elektro
fizyolojik olarak MFS tanısı alan olgularda bu 
triad yanısıra olguların % 30-50 sinde3

.4·
6 15 22 oro

faringeal ve fasiyal güçsüzlük, bu olguların bir 
kısmında ise dilde de güçsüzlük görülebilir. 
Hastalık seyri boyunca üst ekstremite proksi
mal kaslarında hafif derecede güçsüzlük dışın
da genel güçsüzlük görülmemesine karşın22 yu
karıdan aşağıya inen tarzda ılımlı tetraparezi 
gelişen olgular da bildirilmiştir. 3.4 Ekstremite 
distalinde nosiseptif ve proprioseptif modali
teleri içeren ılımlı duysal kayıp bazı olgularda 
görülebilir. Işık ve akomodasyon refleksinde 
bozulma şeklinde pupil anormallikleri (% 50) 
sık olarak bildirilmiştir. 2·3 · 1012 Postganglionik pa
rasempatik okulomotor sinirler myelinli lifler
dir ve MFS'de refleks anormalliklerinin post
ganglonik parasempatik denervasyona bağlı ol
duğu düşünülür. 10 Olgumuzda % 0,1 lik pilokar
pin testine yanıtlılık da bunu desteklemiştir. 

MFS'li olgularda GBS'den farklı olarak ekst
remitelerde duysal sinirler motor sinirlerden 
daha fazla etkilenir ve motor tutulum daha faz
la kraniyal sinirlerdedir.67 MFS sinir ileti çalış
malarında genel olarak duysal sinirlerde akso
na! kayıp ile uyumlu bulgular, motor sinirlerde 
sinir ileti hızında normal veya ılımlı yavaşlama 
görülebilmektedir. 6 MFS'li olgularda proksimal 
segmental demyelinizasyonu gösterir şekilde 
F dalga çalışmalarında yanıtın alınmaması, dis
pers yanıt veya uzama şeklinde sonuçlar bildi
rilmiştir. Motor kaybın klinik ve elektrofizyolo
jik olarak olmadığı olgularda da H refleks ya
nıtlarında uzama veya alınamama refleks arkın 
afferent (la afferent) liflerindeki anormalliği 
göstermektedir. Olgudaki duysal sinirlerde be
lirgin amplitüd kaybı, normal veya ılımlı mo
tor-duysal ileti hızında yavaşlama aksona! nö
ropatiyi düşündürürse de F yanıtında latans 
uzaması veya alınamaması proksimal demyeli
nizasyonu desteklemektedir. Olgumuzda iz
lemde duysal aksiyon potansiyellerin tama
men düzelmesi, F yanıtının alınması denervas
yon bulgularının olmaması hızlı klinik iyileşme 
nöropatinin predominant olarak demyelinizan 
tipte olduğunu düşündürmüştür. Bazı olgular
da aksona! nöropati veya nöronopati · ile 
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uyumlu elektrofizyolojik bulgular baskın olma

sına karşın6 MFS'de primer olarak demyelini

zan süreçlerin varlığı başka elektrofizyoljk ve 

patolojik çalışmalarla desteklenmiştir.
7· 1 0 11 Bir 

çalışmada patolojik olarak okulomotor sinir

lerde ayrıca yamalı demiyelinizasyon görül

müştür. 10 

Genellikle iyi seyirli bir gidiş gösterir. 1·2·6·21 

İyileşme 10-15 günde başlar, bir ayda tam iyi

leşme görülebilir, ancak göz hareketleri, pupil 

anormallikleri ve refleks kaybı 3-4 aya kadar 

devam eden olgular bildirilmiştir. Olgumuzda 

da tam klinik ve elektrofizyolojik iyileşme 6 ay

da gözlenmiştir. 

GBS'de p~riferal sinir hasarından sorumlu 

olan patolojik süreç topografik olarak selektif 

davranabilir, böylece klinik varyantlar görüle

bilmektedir.4•14•15·22 Altta yatan immunolojik bo

zukluğun süresi, şiddeti ve inflamatuvar sito

kin ve komplemanların lokal aktivasyonu gibi 

bazı lokalize proçesler sonucunda klinik ola

rak bölgesel ve fonksiyonel varyantlar görüle

bilmektedir. Bunun yanısıra Ig Gq 1 b antikorla

rı pozitif olan olgularda oftalmoparezinin gö

rülmediği ancak ataksi ve orofaringeal parali

zinin eşlik ettiği klinik tablolar da bildirilmek

te, MF varyantı veya IgG GQ 1 b sendromu ola

rak adlandırılmaktadır. 17 · 19 ·29 

Tipik GBS'de alt ekstremitede belirgin güç

süzlük ve çıkıcı progresif seyir tipik iken krani

yal tutulum gösteren klinik varyantlarında 

orofarinks, boyun ve proksimal üst ekstremi

tede güçsüzlük mevcut olup inici karakterde

dir.4·1415·22 Ropper tarafından tanımlanan farin

geal- brakial- servikal (FBS) varyantta da oftal

mopleji ve ataksi görülebilir (sırasıyla % 33, % 

44).22 FSB'nin atipik Miller Fisher varyantı mı 

yoksa ayrı bir klinik antite mi olduğu açık de

ğildir. Bu iki tablonun GBS'nin ayrı klinik var

yantları olduğunu ileri süren klinik ve immu

nolojik çalışmalar yanı sıra, 14 · 1 5 her iki varyan

tında klasik GBS'deki klinik tabloya dönüşebi

leceğini bildiren bildiriler de vardır.4 Son yıl

larda MFS'den ayırt edici şekilde bu olgularda 

serumlarında IgG GTla 'ya karşı antikor pozi

tifliği gösterilmişdir. 
1419 39 MFS 'li ve 113 krani

yal sinir tutulumu ve boyun omuz güçsüzlüğü 

gösteren GBS'li olgularda yapılan klinik çalış-

mada boyun ve omuz güçsüzlüğü orofaringeal 

güçsüzlük ile istatistiksel olarak anlamlı ilişki

de bulunmuş , aynı ilişki oftalmopleji ile göste

rilememiş ve MFS ve FBS varyantın ayn klinik 

tablo olduğu ileri sürülmüşdür. 1 5 

FSB varyantında klinik tabloya hakim olan 

orofaringeal, boyun ve omuzda belirgin ve 

uzun süreli güçsüzlüğe MFS'nin aksine respira

tuar güçsüzlük eşlik edebilir.2122 Alt ektremite

de refleks kaybı ve güçsüzlük, MFS aksine duy

sal anormallik ve pupil değişiklikleri genellikle 

görülmez.21·22 Bu olgularda bildirilen oftalmo

parezi, pitoz ve ataksi genellikle çok ılımlı ve 

geçicidir.4 Üst ekstremitede sınırlı demyelini

zasyonla karakterli elektrofizyolojik bulgular 

saptanır. Olgumuzda da total oftalmopleji 4 

ayda tam düzelme gösterirken orofaringeal 

güçsüzlük ve boyun güçsüzlüğü 2. haftada en 

erken düzelme gösteren bulgu olmuştur.22·26 

Otoantikora yönelik inceleme yapılamayan ol

gumuzda klinik tabloya hakim olan total oftal

moplejinin varlığı nedeniyle öncelikle MFS dü

şünülmüştür. Prognozları çok farklı olmayan 

ve akut inflamatuvar demyelinizan polinöro

pati klinik spektrumunda olan bu iki benzer 

klinik varyantın birbirinden ayırt edilmesin

den ziyade GBS aksine genellikle jeneralize 

güçsüzlük göstermemeleri nedeniyle diğer 

özellikleri ile birlikte klinik olarak tanınması, 

tanısal tetkiklerin sınırlanması ve erken tedavi 

açısından önemlidir. 
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