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UYARILMIS YANITLAR*

Abdullah Ozkardes**, Turgay Giil***, Fatih Ozdag****, Hikmet Dolu****,
Okay Vural**** Muzaffer Yardim*****

Bu calismada, Friedreich Ataksili 14 erkek olguda, EMG ve Somatosensoriyel, Viztiel ve
Isitsel beyinsapr uwyarimis yanitlar, aragtrilmistir. Igne EMG’si, motor ve duyu sinir
iletimleri incelenmis ve en ¢ok duyu sinir iletimlerinde patoloji bulunmugstur. Duyusal
sinirlerde en belirgin patoloji, duyu potansiyeli amplitiidiiniin kiictikligtidiir.
Somatosensoriyel yanitlarin incelenmesiyle, periferik etkilenmeye ek olarak, santral iletim
zamarnda belirgin uzama oldugu ortaya konulmugstur. Isitsel beyinsap: yarmitlarinda, bem
periferik ve bem de santral iletim gecikmesini diistindtiren bulgular gériilmistiir. Viziiel
yamitlar normal simrlarda bulunmustur. Dort olguda serebral MR ve CT incelenmis, sadece
bir olguda bafif serebellar atrofi tesbit edilmistir. Friedreich Ataksili olgularda,
nérofizyolojik incelemelerle, oldukca sik oranda periferik ve santral sinir sistemi etkilenmesi
bulunmugstur.

Anabtar kelimeler: Friedreich Ataksisi, Uyarilmis Yanitlar, EMG.
EMG And Evoked Responses In Friedreich’s Ataxia

EMG and Somatosensory, Visual and Auditory Brainstem Evoked Responses were
investigated in 14 male patients with Friedreich’s Ataxia. Needle EMG, motor and sensory
conduction was investigated and the most pathology was found in sensory nerve
conduction. The most prominent pathology was reduction in amplitude of sensory
potentials. In addition to peripberal involvement, investigation of somatosensory pathway
revealed markedly delayed central conduction time. Auditory Brainstem Evoked Responses
showed signs of suggested slowed conduction in peripberal and central pathways. Visual
Evoked Responses were found normal. Cerebral CT and MRI were investigated in 4 patients
and found mild cerebellar atrophy in only one patient. In the cases of Friedreich’s Ataxia,
abnormalities of peripheral and central nerves system was found frequently by
neurophysiological investigations.

Key words: Friedreich’s Ataxia, Evoked Potentials, EMG.

Friedreich Ataksisi (FA), herediter spinoserebellar de- laninda  etkilendigi  bildirilmistir ~ (2,6,11).  So-
jenerasyonlar grubu icinde yer alan, kortikospinal ve spi- matosensoriyel, viziiel ve odituar uyanlmis yamutlann in-
noserebellar yollar ve arka kordonun dejenerasyonu so- celenmesi ile santral sinir sisteminin; EMG ile periferik si-

nucu ortaya ¢tkan bir hastaliktir. Bu hastalikta, medulla nir sistemi’nin tutulug derecesi, yaygmnligi ve fonksiyonel
spinalisin yanistra, beyinsapi, serebellum ve korteks de durumu hakkinda bilgi edinilebilir.

tutulabilmektedir (5). Ozellikle medulla spinalisde olmak
lizere, serebellum ve beyinsapinda atrofi gosterilmistir
(18). Spinoserebellar dejenerasyonlarda, periferik né-
ropatinin yanssira, santral somatik, viziiel ve odituar yol-

Bu calisma ile, retrospektif olarak incelenen Friedreich
Ataksili olgularda, santral ve periferik yollardaki etkilenme
oranini arastirmak ve bu etkilenmenin, hastaliin stiresi ve
klinik seyri ile iligkisini ortaya koymak amaclanmustir.
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gostermekte idiler. Hastalarin hepsine ayrintilt sistemik o-
tolojik, oftalmolojik ve norolojik muayenelerin yanisira
rutin kan ve idrar incelemeleri, akciger grafisi, EKG ve 4
hastada serebral BBT ve/veya MR yapilmustir. Hastalarin
hepsinde EMG, 10'unda SEP, 7’sinde BAEP ve VEP in-
celenmistir.

Klinik muayenede, olgularin hepsinde serebellar
bulgular, 13inde DTR’lerin azalmast veya yoklugu, 8'in-
de ekstansér plantar yanit bulundu. Ayrica, 6 olguda vib-
rasyon ve pozisyon hislerinin azalmast veya yoklugu, 1
olguda pes kavus ve 1 olguda skolyoz mevcuttu. Tiim
olgularda oftalmolojik ve otolojik muayene normal bu-
lundu. 8 olgu ailesel 6zellik tantmladilar.

1 olguda BBT, 1 olguda MR ve 2 olguda MR ve BBT
incelenmistir. BBT calislan 3 olguda normal bu-
lunmustur. Serebral MR, calistlan 3 olgunun 2’sinde nor-
mal bulunmus, birinde ise hafif serebellar atrofi bu-
lunmustur. Olgulann klinik ve radyolojik bulgulart Tablo
1’de gosterilmistir.

EMG ve Sinir iletimi incelemeleri: Olgularin hepsinde,
DISA 1500 EMG cihazi ile, APB ve EDB kaslarinda, mak-
simal kasi, MUP siire ve sekli ve spontan aktivite in-
celendi. APB kasi, bilek ve dirsekten; EDB kast, ayak bi-
legi ve fibula basindan yiizeyel elektrotlarla uyarilarak,
mediyan ve peroneal sinirlerde, distal latans, motor sinir
iletim hizi, uyarilmis kas yanitt ve F yanitt caligilds. Sinire
yakin igne elektrotlar ile, sural sinir, lateral malleolden u-

Tablo 1: Olgularin klinik ¢zellikleri

yarilip, 15 cm proksimalden kayit yapilarak, sural sinirde
duyusal sinir iletim hizi ve duyu potansiyeli incelendi (1).

Somatosensoriyel Uyartlmus Yanutlar: Uyarnlmis ya-
nutlar, DISA 1500 ve Nicolett Compact Four cihazlan ile
yapilnugtir. SEP, 10 olguda calistimustir. SEP calisilirken,
mediyan sinir, bilekten ytizeyel elektrotlar ile uyarimuis ve
Erb, servikal 7. vertebranin spin®z progesi ve kontrlateral
el alanindan (C3’ veya 4") kayitlama yapilmustir. Referans
olarak, mid frontal alan (Fz) se¢ilmistir. Bdylece brakiyal
pleksus, spinal ve kortikal yanitlar elde edilmislerdir.
Kortikal yanit latansindan (N20), spinal yanitdaki N13 po-
tansiyelinin latanst cikanlarak, Santral fleim Zamant
(Central Conduction Time: CCT) bulunmustur. Alt eks-
tremitelerde ise, posterior tibiyal sinir, mediyal malleolun
hemen arkasindan uyarilarak, torakal 12. vertebranmn spi-
ndz progesinden ve kortikal ayak alanindan (Cz) ka-
yitlama yapilmus, referans olarak strasiyla krista iliaca ve
mid frontal alan segilmis ve spinal ve kortikal yanitlar elde
edilmiglerdir.

Viziiel Uyanlnus Yanitlar: VEP, 7 hastada in-
celenmistir. VEP, Checker Board Pattern uyarim ile her iki
g6zlin ayn ayn uyarimu ile elde edilmis ve Kayit inionun
5 cm yukarisina konulan aktif elektrot ve mid frontal alana
(F2) konulan referans elektrot ile yapilmustir. P100 dalgast
degerlendirmeye alinmugtir.

Odituar Beyinsapt Uyarilmis Yanitlar:: BAEP 7 olguda
incelenmistir. BAEP, isitme esiginin 60 dB tlizerindeki al-

i
sira | yas | hst aile dismetri | DTR* pat. duyu | skolyozy/ CT/MRI
siiresi | oykiisii refleks | kusuru | pes kavus (serebral)
1 20 7 - + HA + + + CT:N
2 33 7 - + HA - - - CT/MR:N
3 21 10 - +- HA + + -
4 20 1 - + N + + -
5 8 1 + + HA - - -
6 21 10 + + HA 5 -
7 20 3 + + HA + - -
8 21 10 - +- HA - - -
9 i8 4 + + HA - + - MR:N
10 | 21 15 + + HA + - -
11 21 6 - + HA - - -
12 24 12 - + HA - - -
13 32 2 4 i HA _ B CT:.\T.I\ﬂ;l;i’tf‘]serebellar
14 | 24 3 4= £ HA + -

* HA: Hipoaktif, N: Normal
Yas ve bst. siiresi yil olarak verilmistir.
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ternan klik ile her iki kulagmn ayr ayr uyanlmasi ile elde
edilmis ve kayitlama verteks (Cz) ve ipsilateral mastoid
(A1 ve 2) tizerine konulan elektrotlar ile yapilmigtir. BA-
EP'de ilk 5 dalga degerlendirmeye alinmusgtur.

Uyarilmus Yanstlarin her 3 sekli i¢in de, ytlizeyel kayit
elektrotlart ve EEG hamuru kullanilmugtir. Potansiyellerin
tekrarlanabilir oldugunu gostermek icin, tim calismalar
2 kez yapilmstir. EMG ve Uyanlnug yanit sonuglar, kli-
nigimizin normal degerleri ile kiyaslanmustr.

BULGULAR

Kas incelemesi, 10 olguda normal bulunmus, kalan 4
olgunun 3'nde denervasyon potansiyelleri ve T'inde de
genis stireli MUP’leri bulunmugtur. Motor sinir iletiminde,
3 olguda hafif yavaslama ve bu olgularin 2 sinde kas yanitt
kiiciik olarak bulunmus; diger 9 olgu normal olarak de-
serlendirilmistir. Sural sinirde duyu potansiyeli 3 olguda
elde edilememis, 6 olguda iletim hiziun hafif ya-
vaslamasimin yanusira, diigiik amplitiidli duyu potansiyeli
elde edilmis ve kalan 5 olgu normal olarak de-
gerlendirilmistir. EMG bulgulart ile hastalik siiresi arasinda
iliski kurulamamigtir. EMG, hastalik stresi 7 yil olan ol-
guda normal bulunabildigi gibi; 1 yil olan olguda da a-
normal bulunabilmistir. EMG bulgular1 Tablo 2’de gos-
terilmigtir.

Mediyan SEP, calistlan 10 olgunun 2’sinde normal o-
larak bulunmus, 1 olguda hem periferik hem de kortikal
yantlar elde edilememistir. 6 olguda brakiyal pleksus ya-
nitinin latansi hafif uzun olarak bulunmustur. Kalan ol-
gular da ise, kortikal yanutlar 7 olguda uzun latansh ve
dispers bulunmusgtur. CCT, 6 olguda uzun olarak de-
gerlendirilmigtir. Tibiyal SEP, 2 olguda normal olarak de-
gerlendirilmigtir. 2 olguda hem periferik ve hem de kor-
tikal yanutlar elde edilememigtir. Kalan 6 olguda ise, pe-
riferik yamtlar 2 olguda uzun latansly, kortikal yanutlar 2
olguda uzun latansl olarak bulunmus ve 4 olguda kortikal
yanit elde edilememistir. SEP bulgular ile, hastalik stiresi
arasinda bir paralellik bulunmanustir. 12 yilik hastalik st-
resi olan 12 nolu olguda SEP normal bulunabildigi gibi, 3
ve 4 yillik hastalik siiresi olan olgularda anormal bu-
lunabilmistir.

EMG incelemesi tamamen normal bulunan ve SEP
calisilmug olan 2 olgudan birinde SEP normal, digerinde
ise anormal bulunmusgtur. Anormal bulunan SEP’de, pe-
riferik yanitlar normal, kortikal yarutlar ve CCT ise uzun
olarak degerlendirilmistir. EMG incelemesi anormal bu-
lunan ve SEP calisilmis olan 8 olgunun sadece 1’inde SEP
normal, 7’sinde ise anormal bulunmustur. Bu 7 olgunun
6sinda periferik yanit latanslannda hafif uzama bu-

Tablo 2: EMG bulgulari

sira motor NCV duyusal NCV kas
NCV amplitid NCV amplitud
1 hf yavas N hf yavas N uzun MUP
2 N N N N N
3 N N N kugiik N
4 N N hf yavag kiguk N
5 N N N N N
O N N hf yavas kucuk N
7 N N yavas kucik N
8 N N hf yavas kucik N
9 hf yavas N YOK YOK N
10 N kuguk YOK YOK denervasyou
11 N N YOK YOK N
12 N kuguk N N denervasyon
13 hf vavag kuguk N N denervasyon
i4 N ; N i N N N

NCYV: Nerve Conduction Velocity
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Tablo 3: Uyarilmis yanitlar

sira median SEP tibial SEP VEP BAEP

1 anormal anormal N anormal
z anormal anormal N N
3 anormal anormal - -
4 R - R -
i = - - - -
& R R R R
7 anormal anormal - -
8 - R - -
9 anormal anormal N N

10 anormal anormal N anormal

11 anormal anormal N anormal
12 N N N N
13 anormal anormal - -
14 N N N N

lunmakla birlikte, kortikal yanit latanslart ve CCT ileri de-
recede uzun olarak degerlendirilmistir.

VEP, incelenen 7 olguda normal olarak de-
gerlendirilmistir. Sadece 12’'nci olguda bilateral P100 la-
tanslari, normalin Ust siirinda bulunmustur, Hastalik sti-
resi ve siddeti ile VEP arasinda bir paralellik bu-
lunmamugtir,

BAEP incelenen 7 olgunun 4’tinde normal olarak de-
gerlendirilmis, diger 3 olgudan birinde bilateral olarak
tim dalgalar elde edilememis, digerinde soldan tiim dal-
galar elde edilemezken, sagdan sadece 1. dalga elde edi-
lebilmis ve son olguda ise sag normal bulunurken, solda
5. dalganin latanst uzun bulunmustur. Hastalik stiresi u-
zun ve bulgulan daha agr olan olgularda, BAEP pa-
tolojilerinin daha belirgin oldugu gézlenmistir. Uyanlmus
Yanitlara ait veriler Tablo 3’de gosterilmistir.

TARTISMA

Bu calismada, Friedreich Ataksili olgularda, elekt-
rofizyolojik olarak yiiksek oranda periferik ve santral sinir
sistemi anomalisi oldugu gosterilmigtir. EMG ve Uyanlmis
Yanitlar birlikte diistintildigtinde, nérofizyolojik in-
celemeler, 14 olgunun sadece 2’sinde normal olarak bu-
lunmustur. Bu iki olguda da hastalik stireleri, tiim gruba
gore oldukea kisadir (1 ve 3 yib).

EMG bulgulannda en fazla patoloji duyusal sinirlerde
bulunmustur. 14 olgunun sadece 5’i normal olarak de-
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gerlendirilmis, 9 olguda ise anormallik saptanmustir (%
64.2). Bu olgulardan 3'iinde duyu potansiyeli elde edi-
lememis, kalan 6 olgunun 5inde duyu potansiyeli kiiciik
olarak degerlendirilmistir. Duyu iletim hizi, bu 6 olgunun
Tinde yavas, 4'linde hafif yavag olarak bulunmustur, Mo-
tor sinir iletimi 14 olgunun 5’inde anormal olarak de-
gerlendirilmistir (% 35.7). Kas incelemesinde ise 4 olguda
patoloji saptanmustir (% 28.5). EMG bulgular: tim olarak
distiniildiigtinde, incelemesi normal olan olgu sayist sa-
dece 3'dir ve patoloji orant % 78.5°dir.

Bu bulgular, literatiir verileri ile uyumludur. Ulkti ve
ark., inceledikleri 20 olgunun 10'unde duyusal iletimi in-
celemigler ve 7 olguda duyusal potansiyel kayit ede-
memisler, 2 olguda duyusal iletimde yavaglama bulmuslar
ve sadece bir olguyu normal olarak degerlendirmislerdir
D). Aym calismada 17 olguda motor sinir iletimi ca-
ligilmug, 6’st normal, 81 hafif yavaslamig ve 3'G de ya-
vaglamus olarak saptanmustir. Sariva ve ark., FA’li olgularda
seyrek olarak duyusal iletim hizinda yavaglama bu-
lunmasinin yanssira, duyusal potansiyel amplitiidiinde
belirgin ufalma bildirmiglerdir (20). Oh ve ark. hastalik
sureleri 3 - 37 yil arasinda degisen, FA'li 5 olguyu in-
celemigler ve olgulann hepsinde mediyan ve ulnar si-
nirlerde, antidromik olarak yiizeyel elektrotlarla, duyu
potansiyeli kayit edememislerdir (16). Tiim olgularda du-
yu potansiyeli kayit edememis olmalar, kiiciik po-
tansiyellerin elde edilemedigi yiizeyel elektrotlar ile ca-
ligtlmus olmaktan ileri gelebilir. Bu calismada, motor ile-



timleri 2 olguda tamamen normal bulunmus, diger ol-
gularda ise motor iletim hizlannda hafif yavaglama bul-
muglardir (16). Caruso ve ark.’nin ¢ahgmalarinda ise, has-
talik stireleri 1 - 24 yil arasinda degisen, 48 FA'li olguda,
sinire yakin elektrotlar ile mediyan, tibiyal ve sural si-
nirlerde duyusal iletim incelenmis ve iletim hizi normal
veya hafif yavaglamus olarak bulunurken, duyu po-
tansiyeli mediyan sinirde %7.9, tibiyal sinirde %33 ve sural
sinirde %33 oraninda elde edilememis; potansiyel elde e-
dilebilen olgularda ise, amplitiid belirgin olarak kiigtik
bulunmustur (3). Motor iletim hizi, normal gruptan elde
edilen sonuglar ile kiyaslandiginda, mediyan sinirde % 21,
tibiyal sinirde ise % 27 oraninda ortalama yavaglama bu-
lunmus; uyanlmis kas yamti ise normal sinurlarda de-
gerlendirilmistir (3). Aym calismada, spontan aktivite,
muayene edilen 25 olgudan sadece 2’sinde gozlenmistir.
Klockgether ve ark, 11 FA'li olguda tibiyal sinirde motor
iletim hiz1 calismuglar ve tiim olgularda iletim hizin nor-
malin alt sminnda veya hafif azalnug olarak tesbit et-
mislerdir (12). Aynu ¢alismada, antidromik metodla ve
yiizeyel elektrotlar kullanilarak, sural sinirde duyu po-
tansiyeli 5 olguda elde edilememis ve 6 olguda ise kiiglik
olarak bulunmustur. Bilindigi gibi duyu potansiyeli amp-
litidiindeki diigtiklitk, duyusal liflerin sayisindaki azal-
mayt, bir bagka deyisle duyusal aksonlardaki de-
jenerasyonu yansitmaktadir. FA’'de segici olarak genis
myelinli aksonlarda kayip olmaktadir. Duyusal aksiyon
potansiyeli amplitiidii ile duyusal sinirlerin lif ¢ap: his-
togramu arasinda bir iligki vardir ve kalin myelinli lifler
kayboldukgca, duyu potansiyeli amplitiidii diismektedir.
Hastaligin erken dénemlerinde bile sural sinir bi-
opsisinden elde edilen lif caplan dagiimini gésteren di-
yagramlarda kalin myelinli liflerin azaldig1 ve incelerin
arttig1 saptanmugtir (9,13).

Uyarlmis  yanitlarda en fazla  patoloji, so-
matosensoriyel yanitlardadir (% 80). Incelenen 10 ol-
gunun 8'inde, periferik yanitlardan bagimsiz olarak, kor-
tikal yanutlar ileri derecede uzun bulunmug veya elde e-
dilememistir. Bu bulgular, diger arastincilarin bulgular ile
uyumludur (11,3,14,19,20). Sarica ve ark., inceledikleri
tiim olgularda kprtikal yanit latansini uzun olarak sap-
tamuslardir (20). Jones ve ark, 22 olguda mediyan SEP ¢a-
lismuslar, olgularin hepsinde kortikal yanit latanslarinda
gecikme ve biciminde dispersiyon bulurlarken; 13 olguda
brakiyal pleksus potansiyeli latansinda uzama sap-
tamuslardir (11). Caruso ve ark, 14 olguda mediyan SEP
calismuslar ve tiim olgularda N20 potansiyelinin la-
tansinda uzama ve biciminde dispersiyon saptamuglardir.
Brakiyal pleksus potansiyeli latansi ise sadece 2 olguda
hafif uzun olarak bulunmustur (3). CCT ise % 70 oraninda
uzamus olarak bulunmustur. Klockgether ve ark, 7 olguda
mediyan ve tibiyal SEP calismuslar ve tibiyal SEP’de sa-
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dece 1 olguda normal latansls kortikal yamt bulunurken,
diger tiim olgularda kortikal yanit elde edememiglerdir
(12). Ayn1 calismada, mediyan SEP’de, kortikal yanitlar 1
olguda normal, 2 olguda uzun latansl bulunmus, 4 ol-
guda ise elde edilememistir. Bu ¢alismada periferik ya-
nutlar incelenmemistir. Olgularda CCT’nin belirgin olarak
uzamast, FA’de santral duyu yollaninda ¢nemli derecede
bir iletim defekti oldugunu ve bunun periferik tutulustan
bagimsiz oldugunu gostermektedir. Gortildigl gibi pe-
riferik duyu yollarnin yanisira, santral duyu yollart da et-
kilenmektedir. Hatta bu etkilenmenin santralde daha fazla
oldugu soylenilebilir. Jones, SEP’deki patolojiden, santral
iletim bozuklugunun sorumlu oldugunu ve burada pe-
riferik yollanin katkist olmadigini bildirmistir (11). Patolojik
calismalarda, arka kok ganglionunda ve medulla spi-
nalisin arka kordonunda, &zellikle servikal bolgede de-
jenerasyon gosterilmistir (7). Hem santral hem de periferik
duyu yollanndaki etkilenmeleri, arka kok ganglion hiic-
relerindeki dejenerasyon ile agtklamak miimkiindiir. Arka
kok ganglionundaki tutuluga bagh olarak, bu ganglionun
hem hem periferik , hem de santral aksonlariin distal ki-
simlarinda ‘dying back’ tarzinda, aksonal bir dejenerasyon
gelismekte ve bu dejenerasyon zamanla sayica artmakta
ve santrale dogru ilerlemektedir (10).

Calismamizda 7 olguda VEP incelenmis ve patoloji
bulunamamustir. Sadece bir olguda P100 latanslart bi-
lateral olarak tist stnirda bulunmustur. Olgularimizda, go-
ze ait patolojik bir muayene bulgusu bulunmamugtir.
FA’de viziiel yollann da etkilendigi, aragtincilar tarafindan
bildirilmektedir (2,15). Carroll ve ark, inceledikleri 22 ol-
gunun 14'inde P100 potansiyelinin etkilendigini bul-
muslardir. Onlarin ¢alismasinda, bu 22 olgudan sadece
3liniin norooftalmolojik olarak normal olduklart sap-
tanmustir (2). Livingstone ve ark, 21 olgunun 7’sinde nor-
mal, 14’tinde anormal yanit elde etmislerdir (15). 5 olguda,
herhangi bir potansiyel kayit edilememis ve bu olgulann
norooftalmolojik muayenelerinde, ikisinde optik atrofi,
birinde temporal solukluk, ve digerinde ise gdrme kes-
kinliginde azalma tesbit edilmistir. Gecikmig P100 latanst
bulunan 9 olgunun 3'inde temporal solukluk, 4linde ise
gorme keskinliginde azalma bulunmustur (15). Yapilan
noropatolojik ¢alismalarda, optik sinir ve optik traktusda
lif kayb1 gosterilmistir (17). FA’de, hastaligin stire ve sid-
deti ile VEP patolojisi arasinda iliski bulunamamustir.

Calismamizda, incelenen 7 olgunun 3'inde BAEP pa-
tolojisi bulunmustur (% 42.8). BAEP patolojileri oldukg¢a
gesitlidir. Patolojik buldugumuz 5 kulagin 3'linde hi¢bir
dalga elde edilememis, birinde sadece 1. dalga elde edi-
lebilmis ve digerinde ise 5. dalganin latanst uzun bu-
lunmustur. Sarica ve ark., inceledikleri 6 olgunun 3’linde
hicbir potansiyel kayit edememisler, 2 olguda 3. ve 5.



dalgalant kayit edememisler iken bir olguyu tamamen
normal bulmuslardir (20). Klockgether ve ark, 7 BAEP
incelenmesinden ~ 3lni  patolojik  olarak  de-
gerlendirmisler, bunlann birinde sadece 1. dalga elde e-
dilebilmis, digerinde 5. dalga elde edilememis ve son ol-
guda 5. dalga amplitiidiinde kii¢tilme saptamuglardir (12).
Hecox ve ark. 5 olgunun ikisinde 1-5 IPL'nin uzadigin
tesbit etmiglerdir (8). Trojaborg ve ark. ise en fazla pa-
tolojiyi 5. dalgada bulmuglardir (19). Pablos ve ark. ise
inceledikleri 18 olgunun 10'unda BAEP’i anormal olarak
bulmuglar ve BAEP'de iki tiir patoloji oldugunu, bunlarin
yanitlarin tam yoklugu ve 5. dalgamn yoklugu oldugunu
bildirmiglerdir (4). Lanzillo ve ark.’da, inceledikleri 15 ol-
gu sonucunda, BAEP bulgulannin, beyinsapt hasarmna
bagl oldugunu ileri stirmiiglerdir (14). BAEP bulgular ve
hastaligin sire ve siddeti arasinda bir iliski ku-
rulabilmisgtir.

Calismamizda MR'da, sadece bir olguda hafif se-
rebellar atrofi tesbit edilebilmistir. Klockgether ve ark. da,
FA'deki esas MR bulgusunun st servikal bolgede atrofi
ve serebellumda mindr atrofi oldugunu bildirmislerdir
(12). Bu ¢alismada hafif serebellar atrofi, hastalik stiresi 29
yil olan sadece 1 olguda bulunmustur. Wessel ve ark.’nin
calismasinda da, MR'da servikal spinal atrofi bulunmustur
ve CT'de 10 olgunun sadece ileri seviyede olan I'inde
infratentoriyal atrofi tesbit edilmistir (22). Wullner ve
ark.’min ¢calismasinda da, MR’da beyinsapi ve serebellum
tutulumu olmaksizin spinal patoloji bildirilmistir (23).

Sonug olarak;

1. FA’de santral ve periferik somatik duyu yollan
yaygin olarak etkilenmektedir.

2. Santral ve periferik duyu yollarindaki etkilenme,
kalin myelinli duyusal aksonlann selektif kaybina (de-
jenerasyonuna) baglidir.

3. BAEP patolojilei hem periferik, hemde be-
yinsapina ait etkilenmeleri diigtindiirmektedir.

4. Hastalik siiresi ile EMG, SEP ve VEP anor-
mallikleri arasinda bir iliski kurulamamustir. Bu konuda
hasta sayisinun yeterli olmadigi da gdézoniine alinmalidir.
BAEP’de, hastalik stiresi daha uzun olan hastalarda, daha
belirgin patolojiler bulunmusgtur.

5. MR bulgulan, 6zellikle servikal spinal bolge ile il-
gilidir, serebellum ve beyinsap: bulgularn, hafif ve sey—
rekdr
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