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Otoimmiin Tiroidit ve 6. Kraniyal Sinir Paralizisi ile Birlikte Goriilen
Bir MADSAM Olgusu

A Patient with MADSAM, Autoimmune Thyroiditis and 6" Cranial Nerve Paralysis
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Oz

Kronik enflamatuvar demiyelinizan poliradikiilon6ropati (CIDP) otoimmiin mekanizmalarla ortaya ¢ikan, spinal kokler, pleksuslar ve periferik sinirleri etkileyen,
ataklar halinde veya progresif seyreden duyusal ve motor demiyelinizan bir polindropatidir. Klinikte tist ve alt ekstremitelerde proksimal ve/veya distal gii¢ kaybi,
hafif atrofi, uyusma, agri, yanma gibi duyusal yakinmalar goriiliir. Kraniyal sinir tutulumlari nadir olarak tipik bulgulara eslik etmektedir. En sik fasiyal sinir
tutulumu goriilmekle birlikte trigeminal, okulomotor, hipoglossus ve abducens sinir tutulumlari da bildirilmigtir. Multifokal edinsel demiyelinizan duysal ve
motor néropati (MADSAM) ise asimetrik motor ve duysal kayiplar ve elektromiyografide iletim bloklar: ile karakterize, CIDP varyant: bir noropati cesididir.
Hashimato tiroiditi yiiksek serum tiroid antikor konsantrasyonlar: ile tani konulan otoimmun bir hastaliktir. Multipl skleroz, myasthenia gravis, multifokal motor
noropati gibi nérolojik otoimmiin hastaliklarla birlikteligi rapor edilmistir. Bunlar diginda literatiirde Hashimato tiroiditi ve CIDP birlikteligini gosteren az
sayida caligma vardir. Burada 6. kraniyal sinir tutulumu olan ve Hashimato tiroiditi tespit edilen bir MADSAM olgusunu sunmak istedik.

Anahtar Kelimeler: MADSAM, otoimmiin tiroidit, kraniyal sinir felci

Abstract

Chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy (CIDP) is a sensory and motor demyelinating polyneuropathy that occurs with autoimmune
mechanisms, affects the spinal roots, plexuses, and peripheral nerves, and presents with attacks or progressivity. Proximal and/or distal strength loss and mild
atrophy in the upper and lower extremities and sensory complaints, such as numbness, pain, and burning, are observed. Cranial nerve involvement rarely
accompanies typical findings. Facial nerve involvement is the most common; however, trigeminal, oculomotor, hypoglossus, and abducens nerve involvements are
reported. Multifocal acquired demyelinating sensory and motor neuropathy (MADSAM) is an atypical variant of CIDP, characterized by asymmetrical motor and
sensory losses and conduction blocks in the electromyography. Hashimoto’s thyroiditis is an autoimmune disease diagnosed with high serum thyroid antibody
concentrations. Coexistence with neurological autoimmune diseases such as multiple sclerosis, myasthenia gravis, and multifocal motor neuropathy was reported.
Moreover, few studies showed the coexistence of Hashimato’s thyroiditis and CIDP in the literature. Presented herein is a case of MADSAM with cranial nerve
involvement and Hashimato’s thyroiditis.

Keywords: MADSAM, autoimmune thyroiditis, cranial nerve paralysis

Giris ve/veya distal gii¢ kaybi, hafif atrofi, uyugsma, agri yanma gibi
duyusal yakinmalar goriiliir (1,2). CIDP tanis: igin ise bu klinik
tablonun geligiminin 2 aydan daha uzun siirmesi ve bunun yani sira
elektromiyografi (EMG) bulgulari, beyin omurilik sivisinda (BOS)
protein artigt (0,45 gr/dl iizeri) bulgularindan yararlanilmakeadir
(2,3). Son zamanlarda bu tetkiklere ek olarak periferik sinir
ultrasonografisi de (USG) tani i¢in giindeme gelmektedir (3,4).

Kronik enflamatuvar demiyelinizan poliradikiilonéropati
[(CIDP) chronic inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy)} otoimmiin mekanizmalarla ortaya ¢ikan;
spinal kokler, pleksuslar ve periferik sinirleri etkileyen, ataklar
halinde veya progresif seyreden duyusal ve motor demiyelinizan bir
polinéropatidir (1). Klinikte iist ve alt ekstremitelerde proksimal
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Kraniyal sinir tutulumlari nadir olarak tipik bulgulara eglik
etmektedir. En sik fasiyal sinir tutulumu goriilmekle birlikte;
trigeminal, okiilomotor, hipoglossus ve abducens sinir tutulumlar:
da bildirilmistir (4,5). Multifokal edinsel demiyelinizan duyusal ve
motor noropati [(MADSAM) multifocal acquired demyelinating
sensory and motor neuropathy} ise asimetrik motor ve duyusal
kayiplar ve EMG'de iletim bloklar: ile karakterize CIDP varyant:
bir ndropati ¢esididir (5,6). Hashimato tiroiditi yiiksek serum
tiroid antikor konsantrasyonlari ile tant konulan otoimmiin bir
hastaliktir (7). Multipl skleroz, myasthenia gravis, multifokal
motor noropati gibi norolojik otoimmiin hastaliklarla birlikteligi
rapor edilmistir (7,8). Bunlar disinda literatiirde Hashimato
tiroiditi ve CIDP birlikteligini gosteren az sayida caligma vardir.
Makalemizde 6. kraniyal sinir tutulumu olan ve Hashimato
tiroiditi tespit edilen bir MADSAM olgusunu sunmak istedik.

Olgu Sunumu

Otuz yedi yasinda erkek hasta, yiirtimede giigliik, ayaklarda
uyusma ve cift gorme sikayetleriyle klinigimize bagvurdu. Iki
yil 6nce el ve ayaklarda uyusma sikayeti baglamis, daha sonra bu
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sikayetlerine yiirtimede gii¢liik ve zamanla ellerde kuvvet kayb:
eklenmigti. Daha 6nce aldig: intravensz immiinoglobulin (IVIG)
ve steroid tedavisinden belirgin fayda goren hastanin son 1 aydir
el ve ayaklarda giicsiizliikte artig ve son 4-5 giindiir ¢ift gorme
sikayeti vardi. Ozge¢mis ve soygecmisinde belirgin bir 6zellik
olmayan hastanin nérolojik muayenesinde sag iist ve bilateral
alt ekstremitelerde distalde kas giicii 4/5 idi ve sag 6. kraniyal
sinir felci saptandi. Altincr kraniyal sinir felcine yonelik yapilan
kraniyal manyetik rezonans (MRG) normaldi. Yapilan sinir iletim
caligmalarinda motor ve duyusal liflerin etkilendigi demiyelinizan
tip polindropati gozlendi (Tablo 1, 2). Sag median motor, sol
ulnar motor ve sag tibial motor yanitlarda blogu dikkati ¢ekti
(Resim 1). Cekilen brakial pleksus MRG normal saptandi. Hastada
sinir kokii etkilenimi olmadifi gozlendi. Periferik sinirlerdeki
fokal demiyelinizasyonu gostermek amaciyla saf median sinire
USG yapildi ve sag medyan sinirde antekiibital bolgenin 4-6 cm
distalinde (sinir ileti ¢aligmalarinda iletim blogu goriilen bolgede)
fokal bir kalinlagma alan: tespit edildi (Resim 2). Hastaya bu
bulgularla MADSAM tanisi konuldu.

Etiyolojik nedene yonelik yapilan tetkiklerinden, tam kan
ve biyokimyasal degerler normaldi. BOS incelemesinde protein

Tablo 1. Duysal sinir ileti ¢alismalari

Duysal Sinirler Latans (ms) Amplitid (pV) Sinir iletim hiz1 (m/sn)
Medyan, sag 326 18,00 39,9
Medyan, sol 3,12 18,20 423
Ulnar, sag 2,1 13,70 47,1
Ulnar, sol 2,8 15,8 45,6

Motor sinirler Latans (ms)

Medyan, sag

Bilek 2,79
Dirsek 7,65
Medyan, sol

Bilek 3,16
Dirsek 6,98
Ulnar, sag

Bilek 1,83
Dirsek 7,29
Ulnar, sol

Bilek 2,13
Dirsek 7,45
Tibial, sag

Bilek 3,15
Popliteal 13,05
Tibial, sol

Bilek 3,45
Popliteal 11,02
Peroneal, sag

Bilek 3,68
Fibula alt1 9,78
Peroneal, sol

Bilek 2,89
Fibula alt1 8,97

Tablo 2. Motor sinir ileti ¢caligmalar1

Amplitid (mV) Sinir iletim hiz1 (m/sn)
13,86

5,64 45,3
12,6

9,54 47,2
11,64

10,65 44,0
11,83

5,21 46,3
7,70

3,84 38,4
6,57

6,30 40,2
7,73

8,85 43,2
7,45

7,00 44,5
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111,2 mg/dl (15-45 mg/dl) saptandi, direkt bakisinda hiicre
goriilmedi. Tiroid fonksiyon testlerinde tiroid stimulan hormon
(TSH) yiiksekligi ve serbest T4 diisiikliigii dikkati cekti (serbest
T4: 0,58 ng/dl, T3: 3,36 pg/ml ve TSH: 17,46 ulU/ml). Tiroid
USG’de tiroiditle uyumlu, heterojen tiroid parankimi goriildii.
Anti-tiroglobulin (anti-TG) ve anti-tiroid peroksidaz (anti-TPO)
antikorlar1 pozitif saptandi. Bunlar diginda serumda VDRL, anti-
Ds DNA, anti-DNA, anti-HIV, anti-HCV, Hbs Ag, ANA, Brucella
Ag ve protein elektroforezi negatif, B12: 188 pg/ml ve folat: 3,24
ng/ml idi. Bu bulgularla hastaya endokrinoloji bsliimii tarafindan

Resim 1. Sag medyan motor sinirde antekubital bolgenin yaklagik 6 cm
distalinde ileti blogu
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Hashimato tiroiditi tanist konularak 100 mcg/giin levotiroksin
tedavisi baglandi. Hastaya 5 giin boyunca 0,4 mg/kg/giin IVIG
verildi, sonrasinda oral steroid tedavisine gecildi. Uc hafta sonra
yapilan kontrol muayenesinde hastanin semptomlarinda tama
yakin diizelme oldugu saptandi.

Tartigsma

Hashimato tiroiditi, genetik yatkinligi olan bireylerde
cevresel  fakeorlerin  etkisiyle  ortaya  ¢ikmaktadir  (8).
Otoimmiiniteyi baglatan mekanizmanin; bazi ekzojen ajanlara
kargi olusan antikorlarin bir veya olast daha fazla tiroid proteini
ile etkilesmesi veya primer T-hiicre immiinitesi oldufu ileri
stiriilmektedir (9,10). Otoimmiin siiregte tiroid antijenlerine
karsi gelisen antikorlar sorumlu tutulmaktadir (10,11). En sik
anti-TPO ve anti-TG antikorlari, daha nadiren TSH reseptor
blokan antikorlar: saptanmaktadir. Hashimato tiroiditinde tiroid
dokusunda B-hiicreleri aktive olmakta ve tiroid antikorlar: sekrete
edilmektedir. Ayrica ekstratiroidal lenfoid dokulardan da antikor
iiretimi olabilmektedir. Antikorlar genellikle immiinglobulin G1
(IgG1), 1gG3 ve IgG4 subtipindedir (11). Hashimato tiroiditi
olan hastalarin tiroid dokusunda Th1 hiicreleri baskin olmakla
birlikte hem Thl hem de Th2 hiicreleri bulunmaktadir. Thl
lenfositleri IL-2, interferon-o., TNF-a ve Th2 lenfositler IL-4 ve
IL-5 salgilar. Bu sitokinler tiroid epitelyum hiicre apoptozisinden
sorumlu tutulmaktadir (11,12). MADSAM iist ekstremitede daha
belirgin asimetrik motor ve duyusal kayiplar ile giden CIDP

;-—;_..:_ e e “"xﬁm: g imarated

Resim 2. Sag medyan sinire yonelik yapilan ultrasonografide antekiibital bolgenin 4-6 cm distalinde fokal bir sinir kalinlagmasi saptandr (kalinlik: 12
mm CSA: 0,15 cm?, genislik: 18,1 mm). {Medyan sinir normal degerleri: Ortalama kalinlik (2,6 mm (1,8-3,0)}, {0,12 cm? (0,09-0,15)1 ve genislik {6,2

mm (4,9-8,4)
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varyant: bir noropati ¢esididir (12). Kraniyal sinir tutulumu
az goriilmekle birlikte genellikle fasiyal sinir tutulumu ile
birliktelik goriilmektedir. Altinct kraniyal sinir tutulumu oldukga
nadirdir (12,13). Histopatolojik olarak periferik sinirlerde fokal
demiyelinizasyon, remiyelinizasyon, Schwann hiicre artig1 ve buna
bagli sogan zari gortiniimii, subperinoral 6dem goriilmektedir.
Fokal demiyelinizasyon alani ile uyumlu olarak EMG’de iletim
bloklar: saptanir. fletim blogu goriilen segmentte ultrasonografik
olarak sinir kilifinda kalinlagma ve ¢ap (cross sectional area) artisi
gosterilebilir (13,14). Tedavide IVIG ve steroid kullanimi yararls
bulunmustur.

CIDP; lupus eritematozus, temporal arterit, tiroid hastaliklari,
romatoid artrit, sarkoidoz, diabetes mellitus gibi enflamatuvar
veya otoimmiin hastaliklar ile birlikte goriilebilmektedir
(13,14). Literatiirde = Hashimato tiroiditi ile periferik sinir
hasari birlikteligini gosteren az sayida ¢aligma bulunmaktadir.
Bu birliktelifin altinda yatan mekanizmanin tam olarak
anlagilamadiZini, ancak olan yatkinligin HLA antijenleri ve
immiin yaniti kontrol eden major histokompatibilite kompleksi
ile iligkili olabilecegi belirtilmigtir (13,14). Ancak MADSAM
ile birliktelik ¢ok nadirdir. Bu nedenle hastamizi hem 6. kraniyal
sinir tutulumu, hem Hashimato tiroiditi ile birlikteligi agisindan
bildirilmeye deger bulduk.
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