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ISAAC SENDROMLU BIR OLGU SUNUMU

Okan Bolukbast*, Mehmet Ozmenoglu**

Ik kez 1961'de tanimlanan Isaac sendromu, kas katihig, giigsiizliik ve fasikiilasyonlarla
seyreden ve devamli kas fibril aktivitesi (CMFAS) ile iligkili bir sendromdur. Periferik
ndéropati ve biperbidrosis gériilebilir. Olaym fizyopatolojisinde, periferik sinir potasyim
kanallarmdaki bir bozukluk diisiintilmektedir. Tedavide karbamazepin, fenitoin gibi
membran stabilizatérleri ve immunosupresyon denenmektedir. Isaac sendromunun tipik
Ozelliklerini gosteren ve karbamazepin tedavisi ile oldukca diizelen bir olgumuzu ve EMG

bulgularini sunuyoruz.

Anabtar Kelimeler: Isaac sendromu, devaml kas fibril aktivitesi sendromu

Isaac Syndrome: Case Report

Isaac syndrome is characterized by muscle weakness, spasms and continuous muscle fiber
activity (CMFA). peripheral neuropathy and bhyperbidrosis may also be seen. An
immune-mediated peripheral nerve membrane potassium channel disorder is considered in
the etiopathogenesis of the disorder. Carbamazepine, phenytoin and immunesupression are
the therapeutic choices. We report a case with Isaac syndrome and discuss the treatment

and EMG findings.
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Isaac sendromu, ilk kez 1961'de Isaac tarafindan iki
hastada kas kauligs, glicstizliik ve fasikiilasyonlarla sey-
reden ve devaml kas fibril aktivitesi (Continous muscle
fibre activity syndrome: CMFAS) ile iliskili bir sendrom o-
larak tanimlanmis ve daha sonra Mertens ve Zechocke
tarafindan 1965'de "Néromyotoni" olarak adlandirilmistir.
Ancak Isaac sendromu gercek bir myotoni degildir (1).

Genelde ikinci hayatin ikinci on yilinda ve er-
keklerde stk gortliir. lk belirti kas kramplar ve kas ka-
uligicir. Daha sonra kontrakte kasta gevseme zorlugy,
gevseme zamanmnda uzama baslar. Fokal baslayan ya-
kinmalar, zamanla jeneralize olur. Karakteristik olarak
yakmmalar, uykuda kaybolur. devamli kontraksiyon ey-
lemi nedeni ile tutulan kaslarda hipertrofi gelisebilir (4).

CMFAS aktivitesi, noromusktiler blokla ortadan
kaldilabilecegi halde proksimal blokla yok edilemez. Bu
tizyopatolojik olaym, alfa motor néronun distalinde ol-
dugunu gosterir. Bazt olgularda periferik néropati ve la-
ringeal spasm eslik edebilir. Elektromyografide, ritmik ve
devamlt ateslemenin oldugu karakteristik spontan de-
sarjlar, tim hastalikl kaslarda gozlenebilir. CMFAS edinsel
ya da herediter periferik néropatilerde, radyasyona maruz
kalmada, pontin demyelinizasyonda, malignansilerde,
sclerodermada, cingirakli yilan sokmasinda, cva di-
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Urezinde, tuz kaybinda, kursun, altin ve D-penicillamin
kullanimimin yan etkisi (toksikasyon) durumlarinda go-
rilebilir (2).

Bir néromyotoni olgusunu tant ve tedavisiyle su-
nuyoruz.

OLGU

Yirmidort yasinda erkek hasta, dort yildir, bacak ve
kollarinda kramp, fasikiilasyon ve giderek artan yliriime
glcligt yakinmalarryla bagvurdu. 1.5 yil dnce ellerinde
kontraksiyondan sonra gevseme bozuklugu ortaya cilkmis
ve 1.5 yil 6nce Kuzey Rusya'da insaat iscisi olarak ca-
lisirken daha da artmus ve isten ayrilarak Tiirkiye'ye don-
mius. Yakmmalart sogukla artiyor ve geceleri uykuda da
devam ediyormus.

Muayanesinde kolda ve ellerde belirgin, yiizii ve dili
icermeyen yaygim fasikiilasyon ve myokimi varci. Elini
yumruk yaptiginda gevsetmesi icin gecen siire uzamiusti.
Kaslarda hipertoni ve hipertrofi vards, kas glicti normaldi.
Perkiisyon myotonisi alinamadi. Derin tendon refleksleri
cok azalmusti. Plantar yanitlar fleksordi. Ekstremitelerin
ug kisimlarinda eldiven-corap tarzi hipoestezi vardi. Hi-
perhidrozis dikkati ¢ekiyordu. Respiratuvar fonksiyonlar
bozulmamisti.

Kas enzimleri dahil kan biyokimyasi, tam kan sa-
yimy, idrar, akciger radyogrami, EKG, direk kranyum rad-



yogrami, formtil 16kosit, batn ultrasonografisi, eko-
kardiyografi, ASO, CRP, ANA, anti-DNA, tiroid hormon
testleri normaldi.

Motor ve duyusal sinir iletim calismalari, sti-
miilasyon ve kayit icin yulzeyel elektrodlar kullanilarak
standart prosediirlere uygun bicimde calisildi. Kayitlar,
Nikon Kohden, Neuropack II aygitiyla, konsantrik igne
elektrodlar kullanilarak yapddi. Sicaklik 33-35°C'de kont-
rolde tutuldu. Median, ulnar, peroneal ve sural sinir iletim
hizlarinda 1/3 oraninda yavaglama ve distal latanslaninda
belirgin uzama saptandi. Ekstansor digitorum kommunis
ve abductor digiti minimi kaslarinda konsantrik igne e-
lektrod incelemesinde, dinlenme durumunda devam e-
den devaml kas fibril aktivitesine rastlandi. Bu aktivite,
ardisira gelen tek unit bosalimlar seklinde idi. Istemli
kontraksiyonlar da; "bizarre" ardisira ylksek frekanslt bo-
salimlara yol acryordu. Bilek diizeyinde % 2'lik lidokain
ile ulnar sinir bloke edildi ve ulnar sinir uyaridiginda ak-
siyon potansiyeli kaydedilemedi. Ancak bu bloga ragmen
konsantrik igneden spontan motor unit potansiyeller
kaydedilmeye devam etti. Kiirarizasyon yapilmadi.

Hastaya 600 mg/giin karbamazepin bagland: ve
yakinmalari 10 glin icinde giderek azalan bicimde % 40-
50 dizeyinde duizeldi. Hasta iki ay icinde yeniden ca-
lisabilmeye basladh.

TARTISMA

Olgu, Isaac sendromunun tim oOzelliklerini gos-
teren bir hastadir. Thymoma, brons karsinomu, pa-
raneoplastik  sendromlar yontinden yaptgumz in-
celemeler normal bulunmustur. Noéromyotoni ile ma-
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lignansinin birarada gortildiigii bircok olgu bildirilmis ve
polintropatinin gortilmesi, altta yatan immun patolojiye
baglanmustir. Plazmaferez ile diizelen olgular da bil-
dirilmistir (2). Immun olayin, periferik sinirlerde normalde
sinir eksitabilitesini yoneten sodyum kanallarina yonelik
immun bir saldirt ve sonucunda membran bozuklugu ol-
dugu distntlmektedir. Bu nedenle immunosupresif te-
davi denenen bulgular da vardir. Auger 1984'de, iki ay11
ailede sinir iletim calismalarinin normal olmasina karsilik
yaygin myokimi ve kas kramplart gozledi. Yine 1984’de
Stephens, bir anne ve oglunda otozomal dominant gecisli
bir kas katiligt ve erken donemde rijidite bildirdli.

Isaac sendromu 1961'den beri sporadik olgular
seklinde bildirilmektedir. Sendrom hakkinda klasik kitap
bilgileri tartismalidir. Bulgular arasinda kesinlik yoktur.
Bazi yazarlara gore sicaklik degisiklikleri aktiviteyi et
kilememekte ve yine bazi arastumacilara gore EMG'de
fibrilasyon potansiyelleri mutad bulgu olmaktadir (1,2,4).
Genis seri calismalarn ile; sendrom hakkinda daha kesin
yargilara varmak miimkiin olacaktr.

KAYNAKLAR

1. Foster JB. Myokymia, continuous muscle fiber activity. In:
Walton J, ed. Disorders of Voluntary Muscle. sth ed.
Edinburgh: Churchill Livingston, 1988;894

2. Newson DJ, Mills KR. Immunological associations of acquired
ncuromyotonia (Isaac's syndrome). Report of five cases and
literature rewiev. Brain 1993:116:453-469

3. Sinha S, Newson DJ, Mills K et al. Autoimmune ctiology for
.neuromyotonia (Isaac syndrome). Lancet 1991;338:75-77

4. Sivak M, Ochoa J, Fernandez JM. Generalized myokymia. In:
Brown WF, Bolton CF, ¢d. Clinical Electromyography, Boston:
Butterworth-Heinemann, 1993;129



