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İNFLAMATUAR NÖROPATİ 
TEDAVİSİNDEKİ GELİŞMELER 

GUILLAIN BARRE SENDROMU 

Gui lli:ın-Barre sendromu (GBS) yıllık 100.000'cle 
1-2 insiclans ile edinse! jenera lize paralizilerin en sık 
necle niclir (5'5) Klinik olarak teşhis edilmesi zor ol­
mayan GBS'l i hastaların , 2/3'üncle semptomlar önce­
sinde geçirilmiş vira! (sitomegalo virüs, Epstein Barr 
virüsü, varice lla-zoster, hep:ı ıit , kızamık gibi) ya ela 
bakteriyel (özellikle mycoplasrna pneumonia ve 
caınpylohacter jejuni) bir enfeksiyon hikayesi olduğu 
bilinmektedir. Bunların arasında caınpylobacter jeju­
ni enfeksiyonun,ı vakaların %15-20' sinde rastlanıl­
rn:ıktaclır (42). Enfeksiyonların yanısıra geçirilmiş 

oper:ısyonlar ve malignansile r (ör:Hoclgkin hastalığı) 

ile G BS :ırasında ilişki ele lite ra türde yer almaktadır 
(23,42) 

Güçsüzlük en belirgin klinik semptomdur. Ancak 
ilk semptomlar duyusal olup genellikle parmak ucla­
rıncb uyuşukluk ya ela iğnelenme şeklinde ortaya çı­
kar. Ağrı. e kstremiteler ile gövdede sık görülür ve 
künt vasıllıclır. Duyusal semptomlar 7-10 gün devam 
ettikten sonra kuvve t kaybı ö nce alı eksrreınitel erde 

clah:ı sonra (ist ekstre mitele rcle gelişir. Hem proksi­
mal lıeın ele clistal kas grupları tutulur. Fasial parezi 
lıası:ıların °l<ı30-40' ıncla görülür. Ekstraoküler kas güç­
s(izlüğü ele klinik tabloy:ı eklenebilir. Derin tenclon 
relleksle ri azalır ya ela kaybo lur. Hastalığın gidişi cle­
ğişkenclir. Hastaların %901

1 maksimum güçsüzlüğe 4 
haftada ulaş ır ve ağır vakalarcla birkaç gün içinde so­
lunum yet mezliği gelişebilir. Solunum yetmezliği 
tüm hasr:ıların l/3'ünde görülür. Boyun ekstansör 
kaslarını n güç kaybının solunum yetmezliği ile korre ­
lasyon göstermesi klinikte solunum fonksiyonunu ta­
kip etmede değerlidir. Karcliak aritmiler ve kan basın­
cı cleğişiklikleri gibi otonomik clisfonksiyon hasta ların 

%75'inde mevcuttur (36). 

Beyin o murilik s ıvı sı incele mesi ilk bir haftada 
normal olsa ela, birinci haftadan sonra hücre olmak­
s ı zın protein yüksekliği (alburninosirolojik clissosias­
yon l %90 hastada görülür. Erken clönemcle elektrofiz­
yolojik çalışmalar no rmal olabileceği gibi distal mo-
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tor latans ve F dalgası latansıncb uzama sıklıkl:ı ile­
tim hızındaki yavaşlamadan önce gelişir. iletim hloğu 
hastaların çoğunda ilk 2 halta iç inde teshil edilir. Bi­
leşik kas aksiyon potansiyelle rinin amplit(idlerinclc: 
belirgin azalma ve iğne EMG'sincle denervasyon po­
tansiye lle rinin tesbit edilmesi aksonal lıarahiyetc i~a­
ret ede r ve prognozun kötü olacağını gösterir. 

Hastalığt tetikleyen enf'eksiyonu bulmak amacı ile 
yapılacak serolojik testlerin hastanın teclavisiııcle ço­
ğu zaman önemi yoktur. Enfeksiyon hastalığın geli~­
tiği sırada iyileşmiş olacaktır ve G BS'nun tedavisi c:n­
feksiyonun natürüne bağlı cleği lclir. 

GBS'nun Varyantları 

Yukarıda tanımlanan tip ik GBS'claıı başka lıastalı­
ğın çeşitli vaıyantları ela tanımlanmıştır. Bunbr. tiinı 
vakaların °/o5-10'uf}U oluşturur. Bunların arasında e n 
iyi bili neni oftalmopleji, araksi ve aref1eksi ile karak­
terize Miller Fisher senclromuclur. Ancak hastaların 

çok az bir kısmı bu klasik t riaclı gösteri r ve çoğunda 
kas güçsüzlüğü ele tabloya eşlik ede r. Hastabrın 

%95' incle GQlb gangliosicl :ınt i korl:ırı teshir edilir. 
Küçük bir grup hastada ise sadece duyusa l. motor y:ı 
ela otonomik sempto mlarla giden bir tablo görülebi­
lir. Bazı vakalarcb güçsüzlük belirli bölgelerde sınır­
lı kalır. Faringeal-seıvikal-hrakia l tip bunların en bili­
nenidir ve hastaların %3'ünde görülür. Bir diğer \·ar­
yant o lan parapare tik güçsüzl(ik bacaklarda kuvvet­
sizlik ve are fleksi ile seyreder. Bir diğer G BS vaıyan­
tı ela aksona! formdur. Hastalığın aksona! vary:ıntı 

hızla gelişen kuvvetsizlik ve solunum yerrnezli,Qi ile 
karnkte rizecl ir. Bu vakaların büyük çoğunluğu 

Çin'den bildirilmiştir ve akut motor aksona! nüropati 
veya AMAN olarak isimle nclirilrnektecl ir. !3u vaıyant 
sıklıkla Campylobacter jejun i e nf'eksiyonu ile ili şkili­

dir. Daha az bir g rup lıastacla duyu semptomlarının 
cb eşlik etti_~i akur ınotor-sensori akson:ıl nörop:ıt i 

veya AMSAN görülür. Elektrofizyolojik çalışma lar 

ağırlıklı olarak aksona! clejenerasyon gösterir. Par:ıli­

tik dönem uzun süre r ve ağır seke! kalır. 

Tedavi 

GBS hasralannda tartışm:ısız e n ö nemli tecl:ıvi 

destekleyici reclaviclir. Pulınoner fonksiyonların taki­
binde zorlu vital kapasitenin l '5-20 ıııl/kg'ın ~ıltın:ı 



ch.işnıesi endotrakeal entübasyonu gerekti rir. Boyun 
ne ksör ve ekstansör kaslarının kuvveti, solunum 
fonksiyonu ile yakın korrelasyon gösterir ve klinikte 
takip amacı ile kullanılmalıdır. Pulmoner emboli ve 
de rin ven troınbozunu önlemek amacı ile 5000 U he­
parin günde 2 kez verilmelidir. Ağrı kontrolü hem 
akut dönemde hem ele iyileşme döneminde gerekli 
olabilir ve narkotik analjeziklere gerek duyulabilir. 
Karcliak nıonitorizasyon aritmileri tesbit için önemli­
dir. Disritıni nedeni ile pace-maker kullanımı gereke­
bilir. Hipe rtansiyon sıklıkla kısa süreli olduğu iç in an­
cık ağır ise ya ela anjina gibi durumlara neden olu­
yorsa tedavi ecl ilıneliclir. Tedavide nitroprussicle gibi 
kıs:ı etkili ilaçlar kullanılmalı , ortostatik hipotansiyo­
na neden olacak ilaçlardan kaçınılmalıdır. Hipotansi­
yon için pressö r tedavilere ihtiyaç el uyulabilir. Uygun­
suz anticliüretik hormon salınımı için elektrolit moni­
torizasyonu şart olup, genell ikle sıvı kısıtlaması yeter­
li olur. Bunun yeterli olmadığı durumlarda lıiperto­

nik saline ile tedavi gerekir. 

1-1:ıstalığın spesifik tedavisinde ispatlanmış 2 yön­
tem ,·:ırdır: 

Plazmaferez (PF) 

Bewüzden fazla hastayı kapsayan 3 prospektif 
kontro llü çalışma PF'in GBS'de e tkili olduğunu gös­
termiştir (14,:H,39) . Bu ç:ıl ışnıalar sonucunda tedavi 
edile n grupta 4 lıafta sonunda kas gücünde iyileşme­
nin clalıa iyi olduğu, destekle ve desteksiz yürüme ve 
ventilatö rde n ayrılma iç in gerekli sürenin daha kısa 
okluğu gösterilmiştir. 

PF'de standart uygulama, kilogram başına 200-250 
ınl plazmanın 7- 14 günde değiş tirilmesi şeklindedir 

(lıer seferde 50 ml/kg olmak üze re 5 değişim) . Teda­
vi teşhis koyulur koyulmaz başlamalıdır. Hafif vaka­
larcla PF'in rolü belirsiz olmakla beraber, e rken dö­
nemde has talığın nasıl seyredeceği bilinınecliğinden 

PF lxı::ilanınalıdır. Bir Frans ı z çalı şması (38) 2 kez 
p!aznıaf'e rez uygulanan lıafif' vakalarcla iyileşmenin, 

uygulanmay;:ın vakalara göre daha önce başladığını 

Tablo 1: Plazmaferez Komplikasyonları 

Pnömotoraks 
Hipotansiyo n 
J-I ipokalsenıi 

Sepsis 
Pulınoner e mbo li 
Katarer yerinden kanama 
Anemi 
Troıııl)os i topeni 

Koagül:ısyon pa rametrele rinin bozulması 

85 

göstermiştir. Yeterli miktarda plazma değişimi yapıl­

d ıktan sonra PF'e daha fazla devanı etmenin. lıast:ı 

güçsüz ve ventilatöre bağımlı olsa hile fayclal:ınııııı 

arttıracağına dair bilgi yoktur. Fransız GBS ça l ısnıası 

(14) replasman sıvısı olarak e tkinlik yönünden allıiı ­

rnin ve taze donmuş plnımı arasında fa rk hul:ım:ı­
mıştır, ancak taze donmuş plazma alan grupta komp­
likasyonların daha fazla olması alhünıini tercilı sebe­
bi yapmaktadır. 

Plazınef'erez iç in suhklavian ya ela femoral veııe 
bir katater yerleştirilmesi plnmafe rezi n kullanımıııı 
sın ırlandırıcı bir faktördür. Plazınal'erezin komplikas­
yonları tablo l 'cle belirtilmiştir. Çalışmalarda kompli­
kasyonlar nedeni ile hastal:ırın °/rılO- l 8 'incle tecl:ıvi 

e rken sonlandınlmaktaclır (14 ,32,39 .41) 

Intravenöz inununglobulin (IVlg) 

!Vlg'nin GBS'cla etkinliği ile ilgili ilk büyük çalıs­
nıa Hollanda Guillain-Barre Çalışma Grubu (4J) rar:ı­
fınclan yapılmıştır. Bu çalışm:ıcla plazmaferez IV!g ile 
karşılaştırılmış, sonuçta iyileşen lıasta sayıs ı ve iyi­
leşme için geçen zaman yönünden tvtg, plaznıaf'ere­

ze üstün bulunmuştur. Ancak hu ça lışmada PF grubu­
mın önceki kontrollü ça l ışmalara göre claha köt(i so­
nuçlar vermiş olması, hatta Kuzey Amerika çalışması 

(39) ile karşılaştırılclığıncla bazı parametrelerde kont­
rol grubundan bile kötü görülmesi nedeni ile eleşti ri­

le re lıeclef olmuştur. Bu sonuç PF g rubuna :ılınan lıas­
taların IV!g grubuna göre daha ağır h:ıstalar olnıasın:ı 

bağlanmıştır. 

1997 yılında yayınlan:ın "Plasnıa Exclıange/ Saıı­
doglobulin Guillain-Barre Syndronıe Trial Group"un 
çalışması (32) bu konuya açıklık getirmiştir. Bu çal ı~­

macla yine PF ve IVIg karşıl:ıştı rılmıştır. Dört hafta so­
nund;:ı clisabilitecle düzelme, ventila törde kalına süre­
si, yardımsız yürüme için geçen süre ve 48 hafta so­
nunda yardımsız yürüyelıil en hasta sayısı karşılaştırıl ­

dığıncla süre açısından iki g rup aras ında fark bulun­
mamıştır (tablo 2). Yine bu ça lışın:ıcla bir grup l ıast:ı ­

y;:ı PF'i takiben IVIg verilmiştir. Bu kombine tedavi­
nin, yalnız PF ya ela JV!g'e önemli bir üstünlüj:\ü gös­
terilememiş, buna karşın yan etkilerin yüksek okluğu 
görülmüştür. Bu çalışma, semptomların başbm:ısın­
dan sonra 2 hafta içerisinde ve yürüme k için desteğe 

ihtiyacı olan ya ela clalıa ağır klinik semptomları ol:ın 
hastalarda, PF ve IV1g tedavile rinin aynı derecede e t­
kin olduğunu ortaya koymuştur. Yan etki görülen 
hasta sayısı açısından 2 g rup arasında fark bulunma­
mıştır. IV!g'nin dozu 5 güne bölünmüş o larak verilen 
kilogram başına 2 gr'dır. 

Şu anda plazınaferez ve IV!g GBS için eşdeğer te­
davilerd ir. IV1g clalıa kolay uygulan:ıbilir olması ne-



Tablo 2: Plazma Exclıa nge/Sancloglobulin Guillai n-Barre Sendromu Çalışma (,ruhunun SonU<,· l :ı rı (52) 

1-1 :ısta s:ıyısı 

Desteksiz yCırCımeye k:ıd:ır gs.:çen zaman (gün)* 
Hospit:ıliz:ısyon süresi (gün)''' 
l ::;L' lı:ıslaına süresi (gün)* 
-'ı S lıart :ı cl:ın sonra ya rclııııs ı z yiiriiyen lıast:ı or:ını 

\ ·l· n t i l : ııiirclen :ıyırııı:ıy:ı blLır geçen z:ıman (gün)* 
Öli'ıııı or:ını 
*: f)e/J,erler ur/o ııuı de/J,erlerid ir. 

Tablo 3: lVIg yan etkileri 

l~:ı~ağrı s ı 

J\tes 

Bul:ınt ı . kusnı:ı 

l lipot:ınsiyon 

/\sept ik ıııeneııjit 

Akut renal yetmezlik 
Koıı jes ti f kalp yetmezliği 

ı\ llerjik reaksiyonlar, ( lgA eksikliği o lan 
lı :ı st :ılarcb anafilaksi , döküntü) 
ı-;::ır:ıciğer enzimleri nele ge(ici yükselme 
l lepatit C 
i\ötro peni. lö kopeni 
1 l e ıııoli t ik anemi 
l liper\' iskositeye bağl ı tromhoeıııholik olay lar 

deni ile tercih selıehi olmakt:ıclır. Ayrıca ağır clisoto­
nomi. k:ırcl iyovasküle r instabilite, ve damar yolu 
prolılenı le ri o lanl:m la tercih ecl ilmelicl ir. IVJg, Jgı\ ek­
s ik l iği ( i ııs icl :ınsı 1: I000'cl ir) o lan hastalar dışında gü­
\·enlc kullaııılabi lir. Diyabet nıellitus veya kronik re­
ıı :ıl yetmez l iğ i o l :ın lı astal:ırcla akut renal yetmezliğe 

neden ol: ılıi leceği nclen clikkat li kull:ınılma lı \'e i nf'Cı z­

yon lı ı zı k reati n k lerensine göre ayarl:ınııı a lıcl ı r 

(5.:\7). iııfüzyon hı zı nı 50 ııı l/s: ıa t 'e clCışürınek genel­
likle iyi to lere ecli lnıekteclir. Diğer yan etk iler tabloda 
bclirti l ıni~ tir ( tablo 3). 

l l eııı IVlg lıenı ele PF ted:ıvilerini tak ilıen rel:ıps 

ol:ıh i kliği lıilinıııektecl ir (6,22,Yi) ancak bunlar minör 
rl'laps Lırdır. I lol l :ıncla ça lı şm:ısıncla (4 1) PF grubun­
da %8, IVIg gruhuncl :ı %1 l lıast:ıcla tedavinin kesil­
ıııcsindcn sonr:ı kötCıle~me göriilıııüştür . Ancak bun-
1:ırın hepsi teclavi gerekt irıııeııı iş. bir kısmına ise ikin­
ci bir kiir tedavi uygulan ıııı~t ı r. Tedaviye cevap ver­
ıııeyl'n ya d ~ı soıırasıncl:ı kiiti'ı leşen l ıast:ılarcla ik inci 
hir k i'ır IV lg ted :ı \·is inin etki lerini inceleyen bir ça l ış-

111 :1 lı : ılen dev:ıın ctınekteclir. 

Plazınaferez 

121 
IVIg 
130 
5 J 
55 

.17 J 

Plazmaferez + IVIg 
128 

86 

49 
<i:'ı 

290 
%16.7 

29 
% 4.1 

% 16.5 
26 

0ıiı 4 .6 

Kortikos ter o idler: 

ıj() 

51 
28 1 

0/r, 1 :\ .7 
18 

1X, <i .:'ı 

GBS'cla korı ikosteroicl ted:t\'isi çek,kili sonu<;i:ır 
vermiş, lıast:ı lığı cla lıa ela kötü lc::; t ircliği . Pi' ile hirliktl.' 
ve rilcl iğincle PF'in etkisini ııı:ı skclecl iği ve rel:ıpsı :ı rı­

tırclığ ı ileri s(iriilmüştiir (28). 1-lugl ıes \·e :ı rkad:ısLırı­

nı n 2'İ2 lı:ıstacl a yapılan çi f't kfü pl:ısel )() kontrol Ilı int­
ravenöz metil predni zolon ı eda\· is i konikosreroidlcrin 
techıvicle yeri nin olıııaclığını gösterıııi ::; rir ( 18). 

Prognoz: 

ileri yaş (>50-60 ), lıızlı başlangıç (bir lı:ıfta icc ri­
sincle maksimum güçsüzlüğe ulaşma), bileşik kas :ık­

siyon potansiyel aınplitCıd lerinin no rmalin %20'sin­
clen cl:ılıa düşük ol mas ı. klin ik diize lıııenin lxıı;l a ııı:ı­

sına k:ıclar geçen zaıııanın uzun olm:ısı (akti r lı :ı s t : ıl ı ­

ğın süresi) , Caınpylolıacter jcjuni enfeksiyonu \'(.' 
venti l :ıtöre iht iyaç cl u yın:ı prognozun kötCı ol :ıhill'ce­

ğini gösteren bcl irıilcrdir (27,40). Bir yıl son urnl,ı 

lı:ı sr:ıl:ırın %67-71 'i tam:ııııen ya cLı giinlCık akti\·i tL·k-­
rini engellemeyen lı : ı fif sekellerle clü zelınckıl'd i r 

( 15,3.1). Y üzde %5-20'si ise ağır sekelli k:ılııı :ıkt:ıdır 

( 15.33). 1-1:ısr:ı l ığın ınonal i tesi (1 4.28.:\9.40) 1Yıı2 i k 
o/ol l ar:ı sımla bilcl i rilınek te o lup otonoııı i k lıozukluğ:ı 

bağ lı komplikasyo nlar, solunum yetmezl iği. pulıııo­

ner eıııholi , aspi r:ısyon pnöıııonisi \'e sepsis h:ıs lıcı 

ölüm nedenleridir. Tecl :ı viye rağıııen iyi le~ıııen i n z: ı ­

ın:ın a lacağını lıem hekimin lıeın ele lı:ıst:ı ve y;ıkınl:ı ­

rının bilmesi, bek lentilerin gerçekçi olması yönünden 
gereklidir ( tablo 2) 

KRONİK İNFIAMATUAR DEMYELİNİZAN 
POLİNÖROPATİ (KİDP) 

KiDP ilk kez 1958 yıl ıncl:ı tekra rlay ıc ı ve steroilk­
cevap veren bir nöropati ol:ırak ı\u stin wraf111cl :ı n t :ı ­

nıınl:ınınışt ı r (2). Bu konucl:ık i il k seri Dyck \'e :ırk . 

(9) ait o lup, hasta lığa ismin i veren de lıu gruptur. 
H:ısta l ığ ın t :ınınııı :ıs ı. lxı ş langıçta t eş lıis ecl ileıncyl' ıı 

niirop::ı t il c rin %15-20'sini oluşturnı:ıs ı Vl' iııını0nsup­

resif teclaviye cevap vermesi nedeni ile öıwnılidir. 



1 lastalığın tanı kriterl<:ri 1991 yılında "Amerikan 
:'-,;füoloji ı\kacleınisi" wr:ıfıncl:ın tanıınl:ınını ştır (1). 

1 Lısulık sık lıkl:ı •ı0-60 yaşları arasında gürii liir. KIDP 
lı:ısuLırı progrcsif'. lıasaınaklı ya ela ıekrarl:ıyıcı giiç­
süzl(ik sik:ıyeti ile baş\'ururl:ır. Gücsüzl(ik değişik cle­
recekrdc gfü(ilcbilir \"t.? en az 2 ay ilerleme gösterme­
lidir. Duyu~aı ~eınptoınlar değişkendir. Genellikle 
uyusukluk n' iğnelenme t:ırzınclaclır, :ığrıl ı parestczi­
ler nadirdir. l lastala rın çoğu dengesizlik tanımlar. 

Seınptoıııla r lıil:ıtera l olmakla beraber :ısiıııetrik tutu­
lum n:ıclir cleğilclir. 

ı\ lu:ıyenede proksiıııal güçsüzl(ik hemen her za­
ın:ın vard ı r. Alt eksı reıniıel er Cısı eksı reıııiıelere göre 
dah:ı :ığır etki lenir. Diğer nöropatilerclen bir ayırıcı 
fö:clliğ i gücsiiı.lüğün boyun fkksörlerini ele etkileme­
sidi r. Derin tcnclon refleksleri :ı zalır ,·eya kaybolur. 
Dokunııı:ı n ~ ,·ilırasyon hissi en sık etkilenen ınocl:ıli­
ıckrclir. '-::ıdirL'n hastalarda aı:ıksiye neden ol:ıcak ka­
dar ağır proprioscpı i f cluyu k:ıybı olur. 

I3eyin omurilik sı\'ısında lıiicre olmaksızın protein 
art:ır. Yiiksek hiicre s,ıyıs ı J-1I\ ' ya ela başka bir enfek­
siyon ihıiınalini düşündürıneliclir. 

T;ınıda elektrofizycılojik cılışııı:ıların yeri önemli­
dir. Tipik KİDP hast:ısıncl :ı sinir iletim ç:ılısmahırı 

cleıııyclinizan tip nöropati gösterir. ı\ lotor sinir iletim 
lıızl:ırı yaı·as l :ıını.~ . clisıal l:ıtansbr uz:ııııışt ır. f-clalgası 

lat:ınsı uz:ııııış y:ı ela k:ıyl)Ol ınu stur. iletim hloğu ,·e 
teıııpor:ı l dispcrsiyon görCılür. 

Sinir biyo psisi anıiloicloz. \'askülit. herecl itcr ,·e 
toksik nörop:ıtiler gibi diğer niiropati nedenlerini 
ekarte ctıııede f'::ıyd:ılıcl ı r. Giyopsi. v:ıka ların ancak ya-

rısıncla lıastalığın tipik bulgusu olan clcınyel inizas­

yon/reınyelinizasyonu gösteri rken. I/'i'inde aksono­
pati, cliğer lh'i ise normal lıulunııı:ıkt:ı. ka l:ınl:ırd:ı 

ise ıııikst myelinop:ıti ,·e aksunopati giirCılıııektt'clir 

(lı). inlbınasyona ise h iyop.~ilcrin :ıncık 0/ıı l 1-)·i '(in­
clc rnst l ;ınnıakt:ıcl ır (4,7.9,2)). 

Klinik varyantlar: 

K iDP başlangıçta icliyop:ıtik bir lı:ıst:ıl ık ol :ır;ık k:ı­

lıul edilmekte icl i. A rtan tecrübeler lı:ızı lı:ıst:ılıkl:ır11ı 

klinik, lalıor:ı tuvar \'e tecl:1\'iye cc\'ap acısından Kİl)I' 

ile benzerlik gösteren poliııörop:ıt ilcr le birl ikte ol:ı ­

lıilcliğini göstermiştir. Bu eşlik eclen lıası:ılık l:ır inll:ı­

ınatuar barsak lıast:ılık la rı . H oclgkin lcnf'oııı:ı. lıağ do­
kusu h:ıstalıkları, kronik aktif lıep:ıtittir. "ı\ lonoclon:ıl 

gamınopatlıy of uncleterıııinecl signifkance (ı\ lC, LS)" 
elenen, plazma hücre diskreı.isi ol ıııacl:ın munoklon:ı l 

gaııııııopa ticle de tipik Ki DP özdlikleri gör(ilclıilir. 

13uncı karşın bazı paraproteineıııi ler ve poliniirop:ıt i­

ler ayrı tutulmalıdır. Bunlar nıydin assosiye g likopro­
ıeine karşı lg/1 1 ant ikorları. Walclenstroııı ıııakroglo­

bulinenı is i ve ınyeloırnı olup, dah:ı :ıgresif' ve U7.uıı 
süreli tedavi st ratej ileri gerektirir. 

Tedavi: 

Kortikosteroidle r: 

.J:ııııcs Austiıı l 9">8'clc KiDP' ııin steroid ile ıed:ıı·i 
ecl il elıi len bir lı:ıstalık okluğunu lıiklirıııi.~ti (2) . ı\ncık 
lıu konudaki ilk kontrollü <;a lışma 2- ı yıl soıır:ı D\'ck 
"e ark. t:ırafıncbn yapılım~ \'C stcroicl in lıeııı kronik 
progrcsif lıem ele at:ıkbrla giden h:ısı:ıbrcl:ı etk ili ol­
cluğu ispatlannııştır ( 11 ). f3ugüıı steroid ıed:ı,· isi 

Tablo 4: L;zun süreli konikosteroicl tecla\'isinin yan etkileri 

Yan Etkiler 
SI\·ı \'t:' soch·uııı ret:ınsi!·onu 

Potasyum kaylı, 
l lipı.:'rtans iyon 

Ostcoporoz ,·e kırıklar 
Asept ik f'eıııur nekrozu 
Pepıik ülser 
Kilo :ıl ımı 
Yara iyileşmesinde gecikme 
Y(iz görünCııııüncl e deği~nıe 

Aknc 
Ki~il ik deği şiklikleri 
L-\'1-,usuzluk 

Önlemler 
Tuzsuz diyet 
Potasyum replasınanı (gerekli ise) 
Aylık t :ınsiyon takibi. aııt i lıipcnansif tccla\'i 
Vit :ıınin D:3 )0,000 IU lı:ıf'tad:ı :3 gCın ve JOOO mg e l cıııcnter k ,ılsiyuııı 

Anıasi tler, l 12-reseptör blokerleri 
Kalori kısırl:ııııası 

Diy:ılıctcs ıııe llitus Düşük kalo ri li d iyet 
Lnl"eksiyonlar:ı direncıe az:ı l ııı:ı 

K:ıt:ırakı ,·e glokom 
K,ıs :ı ı rof'isi Egzersiz 
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KIDP iç in standart immunoıerapi haline gelmiştir. 
Prednisone sabahları tek doz olarak 100 mg baş lanır 

(ç;ocuklar iç in 1.5 mg/ kg/ gün). Belirgin düzelme göz­
leninceye kadar bu doz ile tedaviye devam edilmeli­
dir. 1-1:ıswların büyük bölümü 2-4 haftada düzelme 
gösterir, 3 ay sonunda yaklaşık %90 hastada düzelme 
görülür (4 ). Düze lmeyi takiben doz günaşırı 100 mg 
'a cleğişıirilir. Bu dozda hasla maksimum iyileşme 

sağl:ıyıncıya kadar devam edilir (normale dönme ya 
ela pl:ııoya ulaşma). Bu noktaya genellikle 3-6 ayda 
ula~ılır. Maksimum iyilik halini takiben preclnisone 2 
lıaftacla 5 mg düşülerek aza ltılır. Tedaviye intravenöz 
sıeroid ile baş lanmasının oral ste roide üstünlüğü 

olup olmadığı bilinmemektedir. Pulse me tilpreclnizo­
lon ile hızlı düzelme nin görülclüğünü bildirir seyre k 
vaka raporbrı vardır (21,:$0). 

Konikos te roidle rin uzun süre kullanımı ciddi yan 
e tkilere neden olur ( tablo 4). Alterne tedavi yan etki­
leri be lirgin de recede azaltmakta ve adrenal fonksi­
yonu kısmen korumaktadır (13). Yan e tkile r ve alına­

bilecek ö nlemler tabloda gösterilmiştir. Kalsitrio l 
(l , 25-dilıydro;.,._'yvitamin D3) ve kalsiyumun düzenli 
kullanımı osteoporozu ö nle mede yarar sağlamakta­

dır. Akut stresli durumlarda lıistamin J-12-reseptör blo­
kerle ri kullanılabilir, ancak rutin olarak verilmeleri 
ş:ın değildir. Tüberkülin deri resti (ppcl) pozitif ise te­
cbviye isoniazid 300 mg ve pyricloxine lıidrochloride 
ekle nmelidir. 

Ki DP'li lıastaların tedavisinde karşı laşılan bir 
proble m sıeroicl kesimi sıra sında re laps görülmesidir. 
I3u durum özellikle uzun süredir sıeroid alanlarda 
sıkıntı yaratır. Prednizo nun yüksek doza çıkılmas ı 

vey:ı başka bir oral iınımınosupresif eklenmesi ve bir 
kür PF başlanması uygun olur. 

Plazmaferez 

Steroicl tedavisine e kle necek plazmaferez iyileş­

men in clalıa hı zlı olmasın ı sağ lamaktadır. Tedaviye 
cev:ıp 3-6 gün (2-4 seans) iç inde baş lar. Bu özell ikle 
aınbulaıuar olmayan hastalarda te rc ih sebebidir. PF 
iç in kesin bir protokol yoktur. iki hafta süre ile haf­
tada 3 kez başlamak uygun bir yöntemdir. Bundan 
sonra hastanın ihtiyacına göre haftada 1-2 kez 3-6 
lıafıa devam edilir (8, 19). PF tek başına hem kronik 
progresif hem ele ataklarla seyreden hastalarda hızlı 
bir clüzelıne sağlamakla beraber kesildikten sonra 
rebo uncl görülmesi imımınosupresif ilaç larla (steroid 
bazen siklofosfamid) b irlikte ku llanıl masını gerektir­
mektedir (19). Halın ve ark. 'nın çalışmasında (19) 
hasr:ılann %80'i PF ile düzelmiş, ancak bunların 

%66'sı tedaviyi kestikte n sonra 7-14 gün iç inde rela ps 
göstermi ş tir. 
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Son yıllarda IVIg'nin KIDP tedavisinde ki yeri 
g iderek artmaktadır. İlk çalışmalar çeliş kili sonuçb r 
verirken 2 ö nemli ça lışımı !Vlg'nin erkinliği konusun­
da ikna ecliciclir. Bunlardan ilki Dyck ve ark .' nın ( 10) 

20 hastada yaptıkla rı PF ve !Vlg'i karşılaştıran cross­
over çalışmalarıdır. Bu çalı şınacla he r iki ted avi aynı 
oranda e tki li bulunmuştur. Halrn ve ark. (20) c,· irı kör 
plasebo kontrollü cross-over ç:ı lışmalarıncl:ı [Vlg'nin 
hem progresif hem ele ataklarla g iden lıastal:ı rcl:ı e t­
kili okluğunu göstermiş le rdir. Hastaların %6,1'ü . 
tedaviye cevap vermiştir. !Vlg'nin başlangıç clow 
2gr/kg'clır ve 4 veya 5 gü ne bölüne rek verilir. Du 
dozun etkisi hastadan lıast;ıya cleğişmekteclir. Özel­
likle relaps ve remisyonlarla giclen lı:ıst:ılarda or­
talama 6 hafta (3-22 hafta) sonra idame tedav iye: ih­
tiyaç duyulmaktadır (20). tclame clo zu ıek gün ol:ı r:ık 

verilen 0.4 gr/kg'dır ancak doz ar;.ı lığı hasra ihtiyacı n:ı 

göre ayarlanmalıdır. Biz kliniğimizde indüksiyon 
tedavisini ta kiben aycla J kez, 6 ay süresince tedaviye 
devam etmekteyiz. Nadiren hastalar haftada y:ı ela 2 
haftada bir tedaviye ihtiyaç duyarlar. Bazı otörle r 6-8 
hafta , haftada J gün 0.4 gr/ kg önermekte ve 8 har­
tadan önce tedaviye cevap vermeyen hasla olarak 
kabul e tmemeyi önermektedir (29). 

Çoğu araştırmacı IV[g'nin çocuklarda ilk seçenek 
olması gerektiği ko nusunda lıemfikirclir. Kull:ın1111 

kolaylığı ve yan e tkile rinin azlığı erişkin gnıprn kul­
lanımını arttırmaktadır (tablo 5). Bugüne kadarki 
çalışma larda hastaların büyük kısmı !Vlg tedavisi ön­
cesi diğer tedavi yöntemleri ile tedavi edilmiş vey:ı 

halen preclnisone tedavisi :ı lmakıa olan hastala rdır 
(10,20). Yeni tanı alan hasıabrda ilk te rcih olar;ık 

IV!g'nin kullanıldığı plasebo ko ntrollü lıir plışrn:ı 

halen devam etmekıeclir. 

Diğer tedaviler 

Diğer iınmunosupresif ajanl:ırın ku llanımı için 
kesin kurallar yoktur. Azarlıioprin özelikle uzun süre 
stero icl al ınış hastalarda steroid i azaltmak için sıklık l;ı 

kullanılmasına ka rşın bu konuchıki te k konırollCı 

Tablo 5: KİDP'cle te clavi seçene kle ri 

1.Tercilı: 

2.Tercih: 

3.Terc ih: 

Preclniso ne 
IVlg 
PE 
!Vlg 
Azathio prine (??) 

Siklospo rin A 
Siklofosfaınicl 

IFN-:ılfa 



çalışma (12) 
terememiştir. 

ilacın plaseboya üstünlüğünü gös-

Kontrolsüz çalışmalar pulse siklofosfamiclin 
remisyona neden olduğunu göstermişse ele bu konu­
da kontrollü bir ça lışma yoktur. Siklofosfamicl oral 
olarak glınde 75-150 mg ya ela aylık IV pulse (12 
rng/ kg) tedavisi şeklinde verilebilir. (19) 

Siklosporin A cliğer tedavi yöntemleri ile kontrol 
ed ilemeyen ya ela yan etkiler nede ni ile tedaviye 
clev,ıııı e dile meyen hastalarcl::ı kullanılmaktadır 

(3.24). Ancak ilacın ciddi nefrotoksisite ve hipertan­
siyon nedeni olması yaygın kullanımını engellemek­
tedir. 

fnterferon (IFN)alfa-2a ile yapılan ön araştırmalar 
kon\'ansiyone l tedaviye cev:ıp vermeyen ya ela relaps 
gösteren hastalarda etkili olabileceğini göstermiştir 

(16,17). 

Prognoz: 

Hastaların %95'i immunosupresif tedavi ile 
değişik clerecelercle düzelme gösterir. Ancak bu ilk 
düzelmeyi takiben hastaların büyük bölümünde 
re laps görülür. Takip süresi artııkça relaps oranının 
arnığı bilinmektedir. Bir çalışmada 49 aylık takip son­
rası hastaların %50'sinde relaps görülmüştür (4). 
Dyck ve ark . ça l ışmasında (9) ortalama 7.5 yıllık takip 
sonunda lıast aların ancak %60 11 bağımsız olarak 
yaş:ıntılarını sürclürebilmiş l er, %10'u ise hastalık 

nedeni ile kaybeclilmişlerd ir. McComb e ve ark. 
serisinde (26) ise 10 yıllık takip sonrası %73'ü bağım­

sızdır ve %7'si kaybedilmiştir. Hastalığın erken 
döneminde prognozun nasıl olacağını belirleyen bir 
kriter t,ı nımlanmış cleğilcl ir. Tedaviye başlamadan ön­
ce lıast,ılar hastalıklarının kronik olduğu ve imınun­

supres if tedavi gerekebileceği konusunda uyarıl­

malıdır. 
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