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INFLAMATUAR NOROPATI
TEDAVISINDEKI GELISMELER

GUILLAIN BARRE SENDROMU

Guillian-Barré sendromu (GBS) yillik 100,000'de
1-2 insidans ile edinsel jeneralize paralizilerin en sik
nedenidir (35). Klinik olarak teshis edilmesi zor ol-
mayan GBS'li hastalann, 2/3linde semptomlar dnce-
sinde gecirilmis viral (sitomegalo virlis, Epstein Barr
virlisti, varicella-zoster, hepatit, kizamik gibi) ya da
bakteriyel (6zellikle mycoplasma pneumonia ve
campylobacter jejuni) bir enfeksiyon hikayesi oldugu
bilinmektedir, Bunlarin arasinda campylobacter jeju-
ni enfeksiyonuna  vakalarin %15-20" sinde rastlanil-
maktad (42).  Enfeksiyonlarn yamsira gegirilmis
operasyonlar ve malignansiler (6r:Hodgkin hastaligt)
ile GBS arasinda iliski de literattirde yer almaktadir
(23,42).

Giligsuizliik en belirgin klinik semptomdur. Ancak
illkk semptomlar duyusal olup genellikle parmak ucla-
rinda uyusukluk ya da ignelenme seklinde ortaya ¢i-
kar.  Agn, ekstremiteler ile govdede sik gérillr ve
kiint vasiflidit, Duyusal semptomlar 7-10 giin devam
ettiklen sonra kuvvet kaybr once alt ekstremitelerde
cdaha sonra Ust ekstremitelerde gelisir. Hem proksi-
mal hem de distal kas gruplar wtulur, Fasial parezi
hastalarn %30-40'1inda gorilir. Ekstraokiler kas glic-
stizltgii de klinik tabloya eklenebilir. Derin tendon
refleksleri azalr ya da kaybolur. Hastaligin gidisi de-
giskendir. Hastalarin %90't maksimum gli¢siizliige 4
haltada ulagir ve agu vakalarda birka¢ glin icinde so-
lunum vetmezligi gelisebilir.  Solunum yetmezligi
wim hastalann 1/3'Uinde gordlur. Boyun ekstansér
kaslarinin giic kaybinin solunum yetmezligi ile korre-
lasyen gostermesi klinikte solunum fonksiyonunu ta-
kip etmede degerlidir. Kardiak aritmiler ve kan basin-
¢ degisiklikleri gibi otonomik disfonksiyon hastalarin
%75'inde meveuttur (36).

Beyin omurilik stvist incelemesi ilk bir haftada
normal olsa da, birinci haftadan sonra hiicre olmak-
sizin protein yliksekligi (albuminositolojik dissosias-
yon) %90 hastada goriliir, Erken donemde elektrofiz-
yolojik calismalar normal olabilecegi gibi distal mo-
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tor latans ve F dalgasi latansinda uzama sikhikla ile-
tim hizindaki vavaslamadan énce gelisir. {letim blogu
hastalarin cogunda ilk 2 hafta icinde tesbil edilir. Bi-
lesik kas aksiyon potansiyellerinin amplitidlerinde
belirgin azalma ve igne EMG'sinde denervasyon po-
lansiyellerinin tesbit edilmesi aksonal harabiyete isa-
ret eder ve prognozun kotli olacagint gosterir.

Hastaligs tetikleyen enfeksiyonu bulmak amacr ile
yapilacak serolojik testlerin hastanin tedavisinde co-
gu zaman onemi yoktur. Enfeksiyon hastahgin gelis-
tigi sirada iyilesmis olacaktr ve GBS'nun tedavisi en-
feksiyonun natiiriine bagh degildir.

GBS'nun Varyantlari

Yukarida tanimlanan tipik GBS'dan bagka hastal-
din cesitli varyantlan da tanmlanmistin. Bunlar, tim
vakalarin %5-10'unu olusturur. Bunlarin arasinda en
iyi hilineni oftalmopleji, ataksi ve arefleksi ile karak-
terize Miller Fisher sendromudur. Ancak hastalarin
cok az bir kismut bu klasik triach gosterir ve ¢cogunda
kas gligstizliigli de tabloya eslik eder. Hastalann
%935 inde GQI1b  gangliosid antikorlart tesbit edilir.
Kiictik bir grup hastada ise sacdece duyusal, motor ya
da otonomik semptomlarla giden bir tablo goriilebi-
lir, Bazi vakalarda glgcstizlik belirli bolgelerde sinn-
It kalir. Faringeal-servikal-brakial tip bunlarn en bili-
nenidir ve hastalarin %3 Gnde goriiliir. Bir diger var-
yant olan paraparetik gligstizlik bacaklarda kuvvet-
sizlik ve arefleksi ile seyreder. Bir diger GBS varyan-
i da aksonal formdur. Hastaligin aksonal varyanu
hizla gelisen kuvvetsizlik ve solunum yetmezligi ile
karakterizedir. Bu vakalann buytik cogunlugu
Cin'den bildirilmistir ve akut motor aksonal ndropati
veya AMAN olarak isimlendirilmelktedir. Bu varyant
siklikla Campylobacter jejuni enfeksiyonu ile iliskili-
dir. Daha az bir grup hastada duyu semptomlarinimn
da eslik ettigi akut motor-sensori aksonal néropali
veya AMSAN gortilir. Elektrolizyolojik calhismalar
agirlikl olarak aksonal dejenerasyon gosterir. Parali-
tik dénem uzun strer ve agu sekel kalir.

Tedavi

GBS hastalarinda  tarusmasiz en Onemli tedavi
destekleyici tedavidir. Pulmoner fonksiyonlarnn taki-
binde zorlu vital kapasitenin 15-20 ml/kg'in aluna



cdiismesi endotrakeal entiibasyonu gerektirir. Boyun
fleksor ve ekstansodr kaslanmin kuvveti, solunum
fonksiyonu ile vakin korrelasyon gosterir ve klinikte
takip amact ile kullanidlmaldir. Pulmoner emboli ve
derin ven trombozunu 6nlemek amact ile 5000 U he-
parin gilinde 2 kez verilmelidir. Agr1 kontrolii hem
akut dénemde hem de iyilesme doneminde gerekli
olabilir ve narkotik analjeziklere gerek duyulabilir,
Kardiak monitorizasyon aritmileri tesbit icin énemli-
dir. Disritmi nedeni ile pace-maker kullanimi gereke-
bilir, Hipertansiyon siklikla kisa stireli oldugu icin an-
cak agir ise ya da anjina gibi durumlara neden olu-
yorsa tedavi edilmelidir, Tedavide nitroprusside gibi
kisa etkili ilaclar kullanilmaly, ortostatik hipotansiyo-
na neden olacak ilaclardan kacilmalidir. Hipotansi-
yon icin pressor tedavilere ihtiyac duyulabilir. Uygun-
suz antiditiretik hormon salinimi icin elektrolit moni-
torizasyonu sart olup, genellikle sivi kisitlamast yeter-
li olur. Bunun yeterli olmachgt durumlarda  hiperto-
nik saline ile tedavi gerekir.

Hastaligin spesifik tedavisinde ispatlannus 2 yon-
tem vardur:

Plazmaferez (PF)

Begytizden fazla hastayr kapsayan 3 prospektif
kontrollti calisma PF'in GBS'de etkili oldugunu gos-
termistir (14,31,39). Bu calismalar sonucunda tedavi
edilen grupta 4 hafta sonunda kas glicinde iyilesme-
nin daha iyi oldugu, destekle ve desteksiz yirtime ve
venlilatorden ayrilma icin gerekli stirenin daha kisa
oldugu gdsterilmistir,

PF'de standart uygulama, kilogram bagina 200-250
ml plazmanin 7- 14 glinde degistirilmesi seklindedir
(her seferde 50 ml/kg olmak tizere 5 degisim). Teda-
vi teshis koyulur koyulmaz baslamaldir, Hafif vaka-
larda PFin roli belirsiz olmakla beraber, erken do-
nemde hastaligin nasil seyredecegi bilinmediginden
PF baslanmalidir. Bir Fransiz calismasi (38) 2 kez
plazmaferez uygulanan halil vakalarda iyilesmenin,
uygulanmayan vakalara gore daha once basladigin

Tablo 1: Plazmaferez Komplikasyonlar:

Pnomotoraks

Hipotansiyon

Hipokalsemi

Sepsis

Pulmoner emboli

Katater yerinden kanama

Anemi

Trombositopeni

Koaglilasyon parametrelerinin bozulmast
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gostermistir. Yeterli miktarda plazma degisimi yapil-
ciktan sonra PFe daha fazla devam etmenin, hasta
giigsiiz ve ventilatore bagimli olsa bile faydalanim
arttracagina dair bilgi yoktur. Fransiz GBS calismasi
(14) replasman sivist olarak etkinlik yontinden albii-
min ve taze donmus plazma arasinda fark bulama-
mustir, ancak taze donmug plazma alan grupta komp-
likasyonlarin daha fazla olmast albiimini tercih sebe-
bi yapmaktadir,

Plazmeferez icin subklavian ya da femoral vene
bir katater yerlestirilmesi plazmaferezin kullanmmimn
sintrlandiner bir faktdrdir. Plazmaferezin komplikas-
yonlart tablo 1'de belirtilmistir. Calismalarda kompli-
kasyonlar nedeni ile hastalann %10- 18'inde tedavi
erken sonlandmlmaktadr (14,32,39,41)

Intravenéz immunglobulin (IVIg)

IVIgnin GBS'da etkinligi ile ilgili ilk biytk cabs-
ma Hollanda Guillain-Barré Calisma Grubu (41) tara-
findan yapilmistr, Bu ¢calismada plazmaferez 1VIg ile
karstlastirilmis, sonugla iyilesen hasta sayist ve iyi-
lesme icin gecen zaman vonlinden 1VIg, plazmalere-
ze tistiin bulunmustur. Ancak bu ¢alismada PF grubu-
nun énceki kontrollti calismalara gore daha kotii so-
nuclar vermis olmasi, hatta Kuzey Amerika calismas
(39) ile kargilastunldiginda bazi parametrelerde kont-
rol grubundan bile kétl gortilmesi nedenti ile elestiri-
lere hedef olmustur. Bu sonuc PF grubuna alinan has-
talarin IVIg grubuna gore daha agir hastalar olmasina
baglanmustir.

1997 yilinda yaymlanan "Plasma Exchange/ San-
doglobulin Guillain-Barré Syndrome Trial Group'un
galismas: (32) bu konuya aciklik getirmistir. Bu calis-
mada yine PF ve IVIg karsilastmlnustir. DOrt hafta so-
nunda disabilitede diizelme, ventilatorde kalma stire-
si, yardimsiz ylrtime icin gecen siire ve 48 hafta so-
nunda yardimsiz yiirliyebilen hasta sayist karsilastinil-
ciginda stire agisindan iki grup arasinda fark bulun-
mamigtir (tablo 2). Yine bu calismada bir grup hasta-
ya PFi takiben IVIg verilmistir. Bu kombine tedavi-
nin, yalniz PF ya da IVIg'e dnemli bir Gstinliigl gos-
terilememis, buna karsin yan etkilerin yiiksek oldugu
gorilmistii, Bu ¢alisma, semptomlarin baglamasin-
dan sonra 2 hafta icerisinde ve ylirlimek icin destege
ihtiyact olan ya da daha agur klinik semptomlar: olan
hastalarda, PF ve IVIg tedavilerinin ayni derecede et-
kin oldugunu ortaya koymustur. Yan etki gortilen
hasta sayist agisindan 2 grup arasinda fark bulunma-
mistir, [VIg'nin dozu 3 gline boliinmis olarak verilen
kilogram basina 2 gr'dur.

Su anda plazmaferez ve TVIg GBS icin esdeger te-
davilerdir. IVIg daha kolay uygulanabilir olmast ne-



Tablo 2: Plazma Exchange/Sandoglobulin Guillain-Barré Sendromu Calisma Grubunun Sonuclart (32)

Hasta sayis

Desteksiz yirtimeye kadar gecen zaman (glin)*
Hospitalizasyon siiresi (gin)*

Ise baslama siiresi (glin)*

168 haltadan sonra yardimsiz yiriiyen hasta orani
Ventilatorden ayirmaya kadar gecen zaman (giin)*
Oliim oran

* Degerler orlanca degerleridir,

Plazmaferez IvVig Plazmaferez +IVIg

121 130 128
49 51 40
63 53 51
290 371 281

%16.7 2%106.5 Wl3.7
29 20 18

% 4.1 % 4.0 Y 6.3

Tablo 3: 1VIg van etkileri

Basagrisi

Ales

Bulanu, kusma

Hipotansiyon

Aseptik menenijit

Akut renal yetmezlik

Konjestil kalp yeumezligi

Allerjik reaksiyonlar, (IgA cksikligi olan
hastalarda anafilaksi, dokiinti)
Karaciger enzimlerinde gecici yiikselme
Hepatit C

Notropeni, lbkopeni

Hemolitik anemi

Hiperviskositeye baglh tromboembolik olaylar

deni ile tercilh sebebi olmaktadir. Ayrica agir disoto-
nomi, kardiyovaskiler instabilite, ve damar yolu
problemleri olanlarda tercih edilmelidir. IVIg, TgA ck-
sikligi Gnsidanst 1:1000°dir) olan hastalar dismda gii-
venle kullamlabilir. Divabet mellitus veyva kronik re-
nal yetmezligi olan hastalarda akut renal yetmezlige
neden olabileceginden dikkatli kullandmali ve inftiz-
von luzt kreatin klerensine gore ayarlanmalichr
(5.37). Inftizyon hizint 50 ml/saat’e diisiirmek genel-
likle iyi tolere edilmektedir. Diger yan etkiler tabloda
belirtilmistir (tablo 3).

Hem IVIg hem de PF tedavilerini takiben relaps
olabildigi bilinmektedir (6.22.34) ancak bunlar minor
relapslardir. Hollanda  cahsmasinda (41) PF grubun-
da %8, IVIg grubunda %11 hastada  tedavinin kesil-
mesinden sonra kottilesme gériilmiistiir. Ancak bun-
larin hepsi tedavi gerektirmemis, bir kismina ise ikin-
ci bir kir tedavi uygulannusur. Tedavive cevap ver-
meyen ya da sonrasinda kotilesen hastalarda ikinci
bir kiir IVIg tedavisinin etkilerini inceleyen bir cahs-
ma halen devam etmektedir,
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Kortikosteroidler:

GBS'da kortikosteroid tedavisi celiskili sonuclar
vermis, hastaligr daha da kottilestirdigi, PF ile birlikie
verildiginde PF'in etkisini maskeledigi ve relaps: art-
trchgr ileri strdlmustir (28). Hughes ve arkadaslan-
nin 242 hastada yapilan cift kér plasebo kontrolli int-
ravendz metilprednizolon tedavisi kortikosteroidlerin
tedavide yerinin olmadigint gostermistir (18).

Prognoz:

ileri yas (>30-60 ), Izl baslangie (bir halta iceri-
sinde maksimum glicstizlige ulagma), bilesik kas ak-
sivon potansiyel amplittidlerinin normalin %20'sin-
den daha ditstik olmast, klinik diizelmenin baglama-
sina kadar gecen zamanin uzun olmasi (aktif hastali-
gin strest), Campylobacter jejuni enfeksiyonu ve
ventilatore ihtivac duyma prognozun koui olabilece-
gini gbsteren  belirtilerdir (27 40).  Bir yil sonunda
hastalarin %07-71'1 tamamen ya da glinlik aktivitele-
rini engellemeyen hafil’ sekellerle  dizelmekiedir
(15.33). Yizde %45-20'si ise agir sckelli kalmakiadir
(15,33). Hastaligin mortalitesi (14.28,39,40) %2 ile
%11 arasinda bildirilmekte olup olonomik bozukluga
bagh komplikasyonlar, solunum yetmezligi. pulmo-
ner emboli, aspirasyon pndmonisi ve sepsis baslica
olim nedenleridir. Tedaviye ragmen iyilesmenin za-
man alacagim hem hekimin hem de hasta ve yakinla-
riun bilmesi, beklentilerin gercekei olmast yoniinden
gereklidir (tablo 2).

KRONIK INFLAMATUAR DEMYELINiZAN
POLINOROPATI (KIiDP)

KIDP ilk kez 1938 yvilinda tekrarlayicr ve steroide
cevap veren bir ndropati olarak Austin tarafindan ta-
nimlannustie (2). Bu konudaki ilk seri Dyck ve ark.,
(9) ail olup, hastaliga ismini veren de bu gruptur.
Hastah@m tanmmasi, baslangicta teshis edilemeyen
noropatilerin %15-20'sini olusturmas: ve immiinsup-
resil tedaviye cevap vermesi nedeni ile dnemlidir,




Hastahgin tam kriterleri 1991 yilinda "Amerikan
Noroloji Akademisi” taralindan tanimlannusur (1),
Flastahik siklikla 40-60 yvaslan arasinda goriiltir. KIDP
hastalan progresil, basamaklr ya da tekrarlayicr glic-
stizliik sikayeti ile basvururlar, Guiestizlitk degisik de-
recelerde gortilebilir ve enaz 2 ay ilerleme gosterme-
lidir, Duyusal semptomlar degiskendir, Genellikle
uyusukluk ve ignelenme tarzindadir, agrili parestezi-
ler nadirdir. Hastalann cogu dengesizlik tanumlar,
Semptomlar bilateral olmakla beraber asimetrik ttu-
lum nadir degildir.

Muayenede proksimal giicsiizliik hemen her za-
man vardir. Alt ekstremiteler Gst ekstremitelere gore
daha agir etkilenir, Diger néropatilerden bir ayirict
Ozellig glicstizligiin boyun fleksorlerini de etkileme-
sidir. Derin tendon refleksleri azal veya kaybolur.
Dokunma ve vibrasyon hissi en sik etkilenen modali-
telerdir. Nadiren hastalarda ataksiye neden olacak ka-
dar agir proprioseptif duyu kaybr olur.

Beyin omurilik sivisinda hiicre olmaksizin protein
artar. Yilksek hiicre sayist HIV ya da baska bir enfek-
siyon ihtimalini distindtrmelidir.

Tanmida elektrofizyolojik ¢alismalann yeri onemli-
dir. Tipik KIDP hastasinda sinir iletim ¢calismalar
demyelinizan tlip néropati gosterir. Motor sinir iletim
Izlarn yavaslanus, distal latanslar uzanustir, F-dalgass
latanst uzamis va da kaybolmustur, iletim blogu ve
temporal dispersiyon goriiliin,

Sinir biyopsisi amiloidoz, vaskilit, herediter ve

toksik noropatiler gibi diger noropati nedenlerini
ekarte etmede faydahdir. Biyopsi, vakalarnn ancak ya-

nsinca hastaligin tipik bulgusu olan demyelinizas-
yon/remyelinizasyonu gosterirken, 1/5'inde aksono-
pati, diger 1/3' ise normal bulunmakia, kalanlarda
ise mikst myelinopati ve aksonopati gortilmektedir
(4). Inflamasyona ise biyopsilerin ancak %11-34'tin-
de rastlanmaktacir (4,7.9,25).

Klinik varyantlar:

KIDP baslangicta idiyopatik bir hastalik olarak ka-
bul edilmekte idi. Artan tecriibeler bazi hastaliklarn
klinik, laboratuvar ve tedaviye cevap acisindan KIDP
ile benzerlik gosteren polindropatilerle  birlikte ola-
hildigini gostermistir. Bu eslik eden hastaliklar infla-
matuar barsak hastaliklar, Hodgkin lenfoma, bag do-
kusu hastaliklary, kronik akul” hepatittir. "Monoclonal
gammopathy of undetermined significance (MGUS)Y
denen, plazma hiicre diskrezisi olmadan monoklonal
gammopatide de tipik KIDP ozellikleri goriilebilir.
Buna karsin bazi paraproteinemiler ve polindropati-
ler ayr tualmalidir, Bunlar myelin assosiye glikopro-
teine karst IgM antikorlar, Waldenstrom makroglo-
bulinemisi ve myeloma olup, daha agresif ve uzun
stireli tedavi stratejileri gerektirir,

Tedavi:
Kortikosteroidler:

James Austin 1958'de KIDP'nin steroid ile tedavi
edilebilen bir hastalik oldugunu bildirmisti (2). Ancak
bu konudaki ilk kontrollii calisma 24 yvil sonra Dyck
ve ark. tarafindan yapilmis ve steroidin hem kronik
progresil hem de ataklarla giden hastalarda etkili ol-
dugu ispatlannustir (11, Buglin steroid tedavisi

Tablo 4: Uzun stireli kortikosteroid tedavisinin yan etkileri

Onlemler
Tuzsuz diyet

Yan Etkiler

Sivi ve sodyum retansivonu
Potasyum kaybi
Hipertansiyon

Osteoporoz ve kiriklar
Aseptik femur nekrozu
Peptik tlser

Kilo alimu

Yara iyilesmesinde gecikime
Yiiz gortintimiinde degisme
Akne

Kisilik degisiklikleri
Uvkusuzluk

Divabetes mellitus
Enfcksivonlara direncte azalma
Katarakt ve glokom

Kas atrofisi

Diisiik kalorili diyet

Potasyum replasmant (gerekli ise)
Aylik tansiyon takibi, antihipertansil tedavi
Vitamin D3 50,000 IU haftada 3 gtin ve 1000 mg elementer kalsiyum

Antasitler, H2-reseptor blokerleri
Kalori kisitlamast




KIDP i¢in standart immunoterapi haline gelmistir.
Prednisone sabahlart tek doz olarak 100 mg baslanir
(cocuklaricin 1.5 mg/kg/giin). Belirgin dizelme gdz-
leninceye kadar bu doz ile tedaviye devam edilmeli-
dir. Hastalarmn biiyiik bolimiti 2-4 haftada dizelme
gOsterir, 3 ay sonunda yaklasik %90 hastada diizelme
gortiliir (4). Diizelmeyi takiben dez glinasit 100 mg
'a degistirilir. Bu dozda hasta maksimum iyilesme
saglayincaya kadar devam edilir (normale dénme ya
da platoya ulasma). Bu noktaya genellikle 3-6 ayda
ulagilir. Maksimum iyilik halini takiben prednisone 2
haftada 5 mg disiilerek azalulir. Tedaviye intravendz
steroid ile baslanmasimn oral steroide Gstiinliigi
olup olmadig bilinmemeltedir. Pulse metilprednizo-
lon ile hizlt diizelmenin gortildiugini bildirir seyrek
vaka raporlar vardir (21,30).

Kortikosteroidlerin uzun stire kullanimi ciddi yan
etkilere neden olur (tablo 4). Alterne tedavi yan etki-
leri belirgin derecede azaltmakta ve adrenal fonksi-
yonu kismen korumakrtadir (13). Yan etkiler ve alina-
bilecek onlemler tabloda gosterilmistir. Kalsitriol
(1,25-dihydroxyvitamin D3) ve kalsiyumun diizenli
kullanimi osteoporozu oénlemede yarar saglamakta-
dir. Akut stresli durumlarda histamin H2-reseptor blo-
kerleri kullanilabilir, ancak rutin olarak verilmeleri
sart degildir. Tuberkiilin deri testi (ppd) pozitif ise te-
daviye isoniazid 300 mg ve pyridoxine hidrochloride
eklenmelidir.

KIDP'li hastalarin tedavisinde karsilasilan bir
problem steroid kesimi sirasinda relaps goriilmesidir,
Bu durum ozellikle uzun siiredir steroid alanlarda
stkintt yaratir. Prednizonun ytksek doza cikilmas
veya baska bir oral immunosupresil eklenmesi ve bir
kiir PF baslanmast uygun olur.

Plazmaferez

Steroid tedavisine eklenecek plazmaferez iyiles-
menin daha hizlt olmasim saglamaktadir. Tedaviye
cevap 3-6 glin (2-4 seans) iginde baslar. Bu ozellikle
ambulatuar olmayan hastalarda tercih sebebidir. PF
icin kesin bir protokol yoktur. iki hafta stire ile haf-
tacla 3 kez baglamak uygun bir yontemdir. Bundan
sonra hastanin ihtiyacina goére haftada 1-2 kez 3-6
hafta devam edilir (8,19). PF tek basina hem kronik
progresif hem de ataklarla seyreden hastalarda hizli
bir diizelme saglamakla beraber kesildikten sonra
rebound goriilmesi immunosupresif ilaglarla (steroid
hazen siklofosfamid) birlikte kullanilmasini gerektir-
mektedir (19). Hahn ve ark.'nin calismasinda (19)
hastalarin %4801 PF ile dlizelmis, ancak Dbunlarnn
%00's1 tedaviyi kestikten sonra 7-14 giin icinde relaps
gOstermistir.
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IVig

Son wyillarda IVIg'nin KIDP tedavisindeki yeri
giderek artmaktadir. [k calismalar celiskili sonuclar
verirken 2 onemli calisma IVIg'in etkinligi konusun-
da ikna edicidir. Bunlardan ilki Dyck ve ark.'nimn (10)
20 hastada vapuklan PF ve IVIg'i karsilasturan cross-
over calismalaricdir. Bu ¢alismada her iki tedavi ayni
oranda etkili bulunmustur. Hahn ve ark. (20) cift kor
plasebo kontrollii cross-over ¢alismalannda IVIg'in
hem progresif hem de ataklarla giden hastalarda el-
kili oldugunu gostermislerdir. Hastalarn %03'0,
teclaviye cevap vermistir. [VIgnin baslangi¢ dozu
2gr/kg'dir ve 4 veya 5 glne bolinerek verilir. Bu
dozun etkisi hastadan hastaya degismektedir. Ozel-
likle relaps ve remisyonlarla giden hastalarda or-
talama 6 hafta (3-22 hafta) sonra idame tedaviye ih-
tiyag duyulmaktadir (20). Idame dozu tek giin olarak
verilen 0.4 gr/kg'dir ancak doz arah@ hasta ihtiyacina
gore ayarlanmahdir. Biz klinigimizde indtksiyon
tedavisini takiben ayda 1 kez , 6 ay sliresince tedaviye
devam etmekteyiz. Nadiren hastalar haftada ya da 2
haftada bir tedaviye ihtiyac duyarlar. Bazi otorler 6-8
hafta, haftada 1 giin 0.4 gr/kg onermekte ve 8 hal-
taclan 6nce tedaviye cevap vermeyen hasta olarak
kabul etmemeyi 6nermektedir (29).

Cogu arastirmact IVIgnin cocuklarda ilk secenek
olmasi gerektigi konusunda hemfikirdir. Kullanim
kolayligt ve van etkilerinin azhg eriskin grupta kul-
lantmins arttrmaktadir (tablo 5). Bugline kadarki
calismalarda hastalarin biyiik kismi IVIg tedavisi On-
cesi diger tedavi yontemleri ile tedavi edilmis veya
halen prednisone tedavisi almakta olan hastalardwr
(10,200, Yeni tan: alan hastalarda ilk tercih olarak
IVig'nin kullamldigr plasebo kontrollii bir ¢alisma
halen devam etmektedir,

Diger tedaviler

Diger immunosupresif ajanlann kullanimr icin
kesin kurallar yoktur, Azathioprin ézelikle uzun siire
steroid alnug hastalarda steroidi azaltimak icin sikhkla
kullanidmasina karsin bu konudaki tek konurollii

Tablo 5: KiDP'de tedavi secenekleri

1.Tercih: Prednisone
IVig

2. Tercih: PE
Vg

Azathioprine (77)
Siklosporin A
Siklofosfamid
IFN-alfa

3. Tercih:




¢alisma (12)
teremenistir.

ilacin plaseboya Gstinligini gos-

Kontrolstiz  caligmalar  pulse  siklofosfamidin
remisyona neden oldugunu gbdstermisse de bu konu-
da kontrollti bir calisma yoktur. Siklofosfamid oral
olarak glinde 75-150 mg ya da aylk IV pulse (12
mg/kg) tedavisi seklinde verilebilir. (19)

Siklosporin A diger tedavi vontemleri ile kontrol
edilemeyen ya da yan etkiler nedeni ile tedaviye
devam edilemeyen hastalarda  kullandmaktadar
(3,24). Ancak ilacin ciddi nefrotoksisite ve hipertan-
siyon nedeni olmast yaygm kullanmin engellemek-
tedir.

Interferon (IFNDalfa-2a ile yapilan 6n arasurmalar
konvansiyonel tedaviye cevap vermeyen ya da relaps
gosteren hastalarda etkili olabilecegini gostermistir
(16,17).

Prognoz:

Hastalarin %951 immunosupresil tedavi ile
degisik derecelerde diizelme gosterir. Ancak bu ilk
diizelmevi takiben hastalarin biytik béliimiinde
relaps goriiliir. Takip slresi artukea relaps oraninin
artu@l bilinmektedir. Bir calismada 49 aylik takip son-
rast hastalann %5350'sinde relaps gorilmistiir (4).
Dyck ve ark. calismasinda (9) ortalama 7.5 yillik takip
sonunda  hastalarin ancak %60t bagimsiz olarak
vasantlarin stirdiirebilmisler, %10'u ise hastalik
nedeni ile kaybedilmislerdir. McCombe ve ark.
serisinde (26) ise 10 yillik takip sonras: %73 bagim-
sizdir ve %7'si kaybedilmisti.  Hastahigin erken
doéneminde prognozun nasil olacagini belirleyen bir
leriter tanumlanmis degildir. Tedaviye baslamadan én-
ce hastalar hastaliklarinin kronik oldugu ve immun-
supresil’ tedavi gerekebilecegi konusunda uyaril-
mahclr.
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