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ISAAC SENDROMLU BİR OLGU SUNUMU 
Okan Bölükbaşı*, Mehmet Özmenoğlu''* 

ilk kez 1961 'de tanımlanan Jsaac sendromu, kas katılığı, güçsüzlük ve fasikülasyonlarla 
seyreden ve devamlı kasfibril aktivitesi (CMFAS) ile ilişkili bir sendromdur. Per{ferik 

nöropati ve hiperhidrosis görülebilir. Olayın fizyopatolojisinde, periferik sinir potasyum 
kanallarındaki bir bozukluk düşünülmektedir. Tedavide karbamazepin, fenitoin gibi 

membran stabilizatör/eri ve imınunosıipresyon denenmektedir. Jsaac sendromunun tipik 
özelliklerini gösteren ve karbamazepin tedavisi ile oldukça düzelen bir olgumuzu ve EMG 

bulgularını sunuyoruz. 

Anahtar Kelimeler: Jsaac sendromu, devamlı kas fibril aktivitesi sendromu 

Isaac Syndrome: Case Report 

Jsaac syndro11ie is characterized by muscle weakness, spasms and continuous muscle fiber 
activity (CMFA). peripheral neuropathy and hyperhidrosis ınay alsa be seen. An 

iınmune-mediated peripheral nerve membrane potassium channel disorder is considered in 
the etiopathogenesis of the disorder. Carbamazepine, phenytoin and iınmunesupression are 

the therapeutic choices. We report a case with Isaac syndrome and discuss the treatmenl 
and EJ1ı1G findings. 

K ey Words: Jsaac syndrome, continuous muscle fiber activity 

Isaac sendromu, ilk kez 1961'de Isaac tarafından il<i 
hastada kas katılığı , güçsüzlük ve fasikülasyonlarla sey
reden ve devamlı kas fibril aktivitesi (Continous muscle 
fibre activity syndrome: CMF AS) ile ilişkili bir sendrom o· 
!arak tanımlanımş ve daha soma Mertens ve Zechocke 
tarafından 1965'de "Nöromyotoni" olarak adlandınlmıştır. 
Ancak Isaac sendromu gerçek bir myotoni değildir (1). 

Genelde il<inci hayatın ikinci on yılında ve er
keklerde sık görülür. İlk belirti kas krampları ve kaska
tılığıdır. Daha soma kontı·akte kas~a gevşeme zorluğu, 
gevşeme zamanında uzama başlar. Fokal başlayan ya
kınınalar, zamanla jeneralize olur. Karakteristik olarak 
yakınınalar, uykuda kaybolur. devamlı kontı·aksiyon ey
lemi nedeni ile tutulan kaslarda hipeıtrofi gelişebilir (4). 

CMFAS aktivitesi, nöromusküler blokla ortadan 
kaldırılabileceği halde proksimal blokla yok edilemez. Bu 
fizyopatolojik olayın , alfa motor nöronun distalinde ol
duğunu gösterir. Bazı olgularda periferik nöropati ve la
ringeal spasm eşlik edebilir. Elektı·omyografide, ıitınik ve 
devamlı ateşlemenin olduğu karakteristik spontan de
şarjlar, tüm hastalıklı kaslarda gözlenebilir. CMF AS edinse! 
ya da herediter periteril< nöropatilerde, radyasyona maruz 
kalı11ada, pontin demyelinizasyonda, malignansilerde, 
sclerodermada, çıngıraklı yılan sokmasında, cıva di-
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ürezinde, tuz kaybında, kurşun, altın ve D-penicillamin 
kullanıımnın yan etkisi (toksikasyon) durumlarında gö
rülebilir (2). 

Bir nöromyotoni olgusunu tanı ve tedavisiyle su
nuyoruz. 

OLGU 

Yirmidöıt yaşında erkek hasta, döıt yılclır, bacak ve 
kollarında kramp, fasikülasyon ve giderek aıtan yürüme 
güçlüğü yakınınalarıyla başvurdu. 1.5 yıl önce ellerinde 
kontı·aksiyondan soma gevşeme bozukluğu ortaya çıkmış 

ve 1.5 yıl önce Kuzey Rusya'da inşaat işçisi olarak ça
lışırken daha da aıtımş ve işten ayrılarak Türkiye'ye dön
müş. Yakınınaları soğukla aıtıyor ve geceleri uykuda ela 
devam ediyormuş. 

Muayanesinde kolda ve ellerde belirgin, yüzü ve dili 
içermeyen yaygın fasikülasyon ve myokimi vardı. Elini 
yurı.m.ık yaptığında gevşetmesi için geçen süre uzamıştı. 

Kaslarda hipertoni ve hipeıtı·ofi vardı, kas gücü normaldi. 
Perkı:.isyon ınyotonisi alınamadı. Derin tenclon refleksleri 
çok azalmıştı. Plantar yanıtlar fleksördü. Ekstı·emiteleıirı. 

uç kısımlarında eldiven-çorap tarzı hipoestezi varclı . Hi
perhidrozis dil<kati çekiyordu. Respiratuvar fonksiyonlar 
bozulınamıştı. 

Kas enzimleri dahil kan biyol<imyası, tam kan sa
yum, idrar, akciğer radyogramı, EKG, direk kranyum raci-



yogramı, formül lökosit, batın ultrasonografisi, eko
kardiyografi, ASO, CRP, ANA, anti-DNA, tiroid hormon 
testleri normaldi. 

Motor ve duyusal sinir iletim çalışmalan, sti
mülasyon ve kayıt için yüzeye! elektı·odlar kullanılarak 
stanclaıt prosedürlere uygun biçimde çalışıldı. Kayıtlar, 

Nikon Kohclen, Neuropack II aygıtıyla, konsantı·ik iğne 
elektrodlar kullanılarak yapıldı. Sıcaklık 33-35°C'cle kont
rolde tutuldu. Median, ulnar, peroneal ve sura! sinir iletim 
hızlarında 1/ 3 oranında yavaşlama ve distal latanslanncla 
belirgin uzama saptand ı. Ekstansör digitorum kommunis 
ve abductor cligiti ;.11irıimi kaslarında konsantıik iğne e
lektrocl incelemesinde, dinlenme durumunda devam e
den devamlı kas fibril aktivitesine rastlandı. Bu aktivite, 
arclısıra gelen tek unit boşalımlar şeklinde idi. İstemli 

kontı·aksiyonlar ela; 11bizarre11 arclısıra yüksek frekanslı bo
şalımlara yol açıyordu. Bilek düzeyinde % 2'lik lidokain 
ile umar sinir bloke edileli ve umar sinir uyarılclığıncla ak
siyon potansiyeli kaydedilemedi. Ancak bu bloğa rağmen 
konsantı·ik iğneden spontan motor unit potansiyeller 
kaydedilmeye devam etti. Kürarizasyon yapılı11adı. 

Hastaya 600 mg/gün karbamazepin başlandı ve 
yakınmaları 10 gün içinde giderek azalan biçimde % 40-
50 düzeyinde düzeldi. Hasta iki ay içinde yeniden ça
lışabilıneye başladı. 

TARTIŞMA 

Olgu, Isaac senclı·omunun tüm özelliklerini gös
teren bir hastadır. Thymoma, bronş karsinomu, pa
raneoplastil< sendromlar yönünden yaptığımız in
celemeler normal bulunmuştur. Nöromyotoni ile ma-
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lignansinin birarada görüldüğü birçok olgu bildirilmiş ve 
polirıöropatinin görülınesi, altta yatan immun patolojiye 
bağlanmıştır. Plazmaferez ile düzelen olgular ela bil
cliıilıniştir (2). İmmun olayın, periferik sinirlerde normalde 
siniı· eksitabilitesiı'ıi yöneten sodyum kanallarına yönelik 
iı111nun bir saldırı ve sonucunda membran bozukluğu ol
duğu düşünülı11ektediı·. Bu nedenle iırumınosupresif te
davi denenen bulgular da vardır. Auger 1984'cle, ild ayn 
ailede sinir iletim çalışmalarının normal olınasına karşılık 
yaygın myoldmi ve kas krampları gözledi. Yine 1984'cle 
Stephens, bir anne ve oğlunda otozomal don1irıant geçişli 

bir kas katılığı ve erken dönemde rijidite bildiı·cli. 

Isaac senclı-omu 196l'den beri sporacW, olgular 
şeklinde bildirilmektedir. Sendrom hakkında klasil< kitap 
bilgileri taıtışmalıdır. Bulgular arasında kesirılil< yoktur. 
Bazı yazarlara göre sıcaklı!< cleğişil,likleri aktiviteyi et
kilememekte ve yine bazı araştırmacılara göre EMG'cle 
fıbrilasyon potansiyelleri mutad bulgu olınaktaclır (1 ,2,4) 
Geniş seıi çalışmalan ile, sendı·om hakl,ıncla daha kesin 
yargılara varmak mümkün olacaktır. 
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