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Bir Miller Fisher Sendromu Olgusu

Hayriye KUCUKOGLU , Hiilya DEMIR *, Sevim BAYBAS *, Cigdem OZKARA *, Hiilya TIRELI *

OZET

Bu yazida oftalmopleji atasi, areflesi nedeniyle klinigimizde yatirilarak klinik ve laboratuvar bulgular ile Miller
Fisher Sendromu tamisi alan bir olgu sunulmug, sendrom ve lezyonun lokalizasyonu, literatiir egliginde tar-

ngilmigtir.
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SUMMARY

A case of Miller Fisher Syndrome presenting with opthalmoplegia, ataxia and areflexia is presented and the
syndrome discussed considering the anatomical localisation.
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GIRIS

Miller Fisher Sendromu (MFS) oftalmopleji, ataksi,
arefleksi ile karakterize olup ilk kez 1956 yilinda
Miller Fisher tarafindan, akut idiopatik polinoropa-
tinin bir varyant1 oldugu s6ylenerek tanimlanmigtir.
Bu sendromun etiyoloji ve patogenezi aydinlatil-
mamis olmakla beraber, patolojik degisikliklerin lo-
kalizasyonu tartigma konusudur. Sendromun, akut
inflamatuvar polinoropati ile iliskili olup, patolojinin
periferik sinir ve koklerinde oldugu ileri siirenler ya-
ninda 819 bir beyin sap1 lezyonunu ya da pe-
riferik ve beyin sap1 lezyonlarintn kombine tutulu-
munu sorumlu tutan yazarlar da vardir (14,17.21)

Bu yazida, kombine tutulum diisiindiiren klinik bul-
gulan olan, kranial BT ve MR'inda beyin sap1 lez-
yonu gériilmeyen bir MFS olgusu sunulmustur.

OLGU

62 yasinda erkek hasta; dengesiz yiiriime, goz ka-
paklarinda diisiikliik, konusma bozuklugu, bulanik
gorme, el ve ayaklarinda uyusukluk, bag agnisi ya-
kinmalan ile yatirildi. 3 hafta énce gegirilmig bir iist
solunum yolu enfeksiyonu hikayesi vardi. Ya-
tisindan 2 giin once aniden dengesizligi baglamig, gi-
derek artmg, 1 giin 6nce her iki goz kapag: diigmiis,
bulanik ve az gormeye baglamig, konusmasi bo-
zulmus, el ve ayaklarinda uyusukluk olusmus, fron-
tal bolgede siirekli kiint bir bag agrist tabloya ek-
lenmisti.

40 yildir sigara (1 paket/giin) ve alkol (35 cc/hafta)
kullammi diginda 6z gecmis 6zelligi olmayan, fizik
muayenesi normal bulunan sag el dominansli, spotan
uyanik ve koopere hastanin norolojik muayenesinde
funduslar normal, gorme; +10 tashihle sag gozde %
60, solda % 80 idi. Pupillalar izokorik, 151k refleksi
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alintyordu. Sag ' g6z kapaginda daha belirgin olmak
iizere bilateral semiptoz mevcuttu. ki yanl asag
vertikal konjiige bakislarda minimal, horizontal ve
yukari vertikal bakislarda ise tama yakin kisithihk
vardi. Bell fenomeni korunmugtu. Kas giicii sol iist
ekstremitede 4/5, sag alt ekstremitede -5/5 alt eks-
tremitelerde ise tamdi. Sagda triseps ve solda sti-
loradial refleksleri azalmisti, diger derin tendon ref-
leksleri ahnmiyordu. Taban cildi refleksi bilateral
plantar fleksor idi.

Sol el ve ayakta eldiven ve gorap tarzinda hipoestezi
mevcuttu. Serebellar testleri iistte solda, altta sagda
bozuktu, gévde ataksisi saptandi.

Rutin laboratuvar tetkikleri, periferik yayma, asit
fosfataz, prostatik asit fosfataz normal sinirlarda bu-
lundu, idrarda Bence Jones proteini, gaitada gizli
kan yoktu. Elektrokardiyografi, P-A Akciger grafisi,
batin ultrasonografisi normaldi. Sedimentasyon 33
mm/saat idi. Kranial BT ve MR'1 normaldi. 9. gii-
niinde yapilan BOS incelemesinde basing normaldi,
hiicre yoktu, Pandy (++), protein % 60 mg idi, BOS
IgG'si 9.2 mg/dl olup yiiksekti. 27. giinde tek-
rarlanan BOS incelemesinde hiicre yoktu, Pandy
(++), prtoein % 120 mg, BOS IgG'si 9.6 mg/dl idi.
13. giin yapilan elektromyografik (EMG) inceleme-
sinde proksimal demiyelinizan noropatiyi telkin
eden bulgular saptandi. 32. giintinde EMG tekrarlan-
diginda bulgulann diizelmekte oldugu gozlendi.
Klinik tablo 4. giinden itibaren bulanik gérmenin dii-
zelmesiyle gerilemeye bagladi. 7. giinde ptozda ve
atakside, 10. giinde vertikal konjiige bakista belirgin,
yukan ve horizontal bakiglarda minimal diizelme
gozlenirken motor, duysal ve serebellar bulgulan ta-
mamen kayboldu. 1 aylik izleme siiresinde sag goz-
de minimal ptoz, konjiige vertikal yukari ve ho-
rizontal goz hareketlerinde orta derecede kisitlihik ve
arefleksi halen siirmekteydi.

TARTISMA

MFS ilk kez tanimlandiginda, akut idiopatik poling-
ropatinin bir varyantt oldugu diisiiniilerek, klinigin
yalmzca periferik sinir tutulmasma baglt olugtugu
ileri siiriilmiigtiir, bu daha sonra patolojik (16 ve
elektrofizyolojik (1'118) calismalarla desteklenmis-
tir. Klinik bulgular1 tamamiyle periferak etkilen-
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meyle agiklamaya galisanlar O319) oftalmoplejide

‘intrinsik okiiler kaslann tutulumunun daha seyrek

goriilmesi, distalde parestezi ve uyarilmis duysal po-
tansiyellere alinan anormal yanitlar, baz1 ¢aligma-
lardaki EMG bulgulan nedeni ile bu kamya var-
miglar, minimal motor bozukluklar ve duysal sinir
degisikliklerinin bulunmasi nedeniyle de, lezyonun
duysal ganglion veya periferal aksonlarda oldugunu
ve olaym aksonal noropati veya norinopati sonucu
gelistigini ileri stirmiiglerdir.

Baz1 bagka vaka bildirimlerinde ise; gerek patolojik,
gerekse radyolojik olarak beyin sapinda lezyon gos-
terilmis ve ilk kez "beyin sap1 ensefaliti" deyimi
Bickerstaff tarafindan kullamlmaya baglanmistir
(815 Meienberg ve ark. ataksinin serebellar ni-
teliginin, klinik gidigin ve okulomotor bulgularin bir
cogunun santral sinir sistemi enflamasyonu sonucu
oldugunu diisimmiisler (13, Taphoorn ve ark. ise
Miller Fisher'in ilk olgulan sundugu orijina ya-
zisinda dahi, oftalmopleji ve ataksiyi piir periferal
sinir tutulumuyla aciklamakta giiclik ¢ektigini vur-
gulamislardir @1,

Baska bazi arastirmacilar da klinik diizeyde; prog-
resif simetrik konjiige vertikal ve lateral bakista bo-
zukluk, asag1 vertikal bakisin yukan bakiga gore
daha az etkilenmesi, istemli olarak yukari bakama-
maya ragmen Bell fenomeninin korunmus olmasi,
interniikleer oftalmoplejiye benzer horizon-tal dis-
sosiye nistagmusun bulunmasi, belirgin eksternal of-
talmoplejiye ragmen orta derecede ptozun olmast,
diizelmenin genelde simetrik ve tam olmast neden-
leri ile okiilomotor bulgulara ait lezyonun, perifer-
den ziyade kranial sinir niikleuslar1 ve onun beyin
sap: ile olan santral baglantilaninda oldugu fikrini
ileri siirmiiglerdir (1-39, Baglangicta goriilebilen bi-
ling bulanikligi, EEG, BT ve MR patolojilerinin de
eslik edebilmesi yine MFS'unda santral sinir sistemi

tutulumu delili olarak bildirilenler arasindadir
(1 ,2,6,9,10,22)'

AL-Din ise akut idiopatik polindropati ile MFS'u-
nun, bir spektrumun iki ucunu olusturdugnu, arada
da beyin sap1 enflamasyonu ve periferik lezyonlarin
kombine olabilecegini vurgulamstir ). Ayrica dog-
rudan periferik ya da santral tutulum diigiindiirme-
yen, bu nedenle spektrum hipotezine uygunluk gos-
teren olgular (121421 yine MFS veya akut idiopa-
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tik polinoropati arasinda birinin iizerine digerinin
bulgularinin eklenmesi seklinde gecis olan bagka ol-
gular da bildirilmigtir (7,14.23),

Halen bu sendromda lezyon lokalizasyonu konu-
sunda periferik ve santral sinir sistemi tutulumu tar-
tismalar1 stirmesine ra§men AL-Din'in spektrum hi-
potezi daha fazla kabul gérmektedir.

Kranial BT ve MR patolojik bulgusu olmamasina
ragmen, olgumuzun okulomotor bulgulari, nistag-
musun olmamas: diginda literatiirde sozii edilen ne-
denlerle lezyonun santralde oldugunu telkin eden
bulgularla benzerlik gostermektedir. Literatiirde ay-
rica bizim olgumuzda da oldugu gibi ekstremitelerde
parestezilerin (119), duysal ve motor zaafin (68.12,
20) 5., 7., 8., 9., 10., ve 12. kranial sinir tutulumla-
nmn (L4619 cok kisa siirede diizelen gorme bu-
lamkligim (W12 eslik ettigi olgular da bildiril-
mistir. Bu nedenlerle biz, olgumuzun lezyonun yal-
mizca periferik sinir diizeyinde kalmayip, santral si-
nir sisteminin de etkilenmesi ile giden AL-Din'inde
soziinii ettifi kombine forma uymakta oldugunu dii-
siindiik ve lezyon lokalizasyonlan tartismalarina kat-
kida bulunmak amaci ile sunmay: uygun bulduk.
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