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Norodermatit ve
Monomelik Amiyotrofi Birlikteligi

Neurodermatitis and
Monomelic Amyotrophia Association

OZET Monomelik amiyotrofi, benign karakterli, alt motor néron hastaliklarina benzerlikler gos-
teren immun aracili bir motor néropatidir. Daha ¢ok erkeklerde 2. ve 3. dekatta goriiliir. Distal {ist
ekstremite kaslarinda yavas ilerleyen asimetrik giigsiizliik ve atrofi ile karakterizedir. Néroderma-
tit ise emosyonel yonden labil kimselerde elin uzanabildigi yerlerde goriilen kronik likenifiye lez-
yonlarla karakterize bir dermatozdur. Bu makalede 31 yasinda sol kolda giigstizliik ve atrofi sikayeti
ile bagvuran, ayn1 bolgede nérodermatit ile uyumlu cilt lezyonlar1 olan, EMG’sinde sol iist ekstre-
mite proksimal kaslarinda kronik denervasyon bulgular1 gozlenen bir olgu sunulmustur. Monome-
lik amiyotrofinin proksimal kaslarda egemen giigsiizliik ve atrofi ile seyretmesi, beraberinde
otoimmun bir hastalik olan nérodermatitin ayn1 bolgede olmasi, etyolojisinde artmis inflamatuvar
reaksiyon ve bozulmus immun regulasyon olmasi nedeni ile ilgi ¢ekicidir ve tartisilmaya deger bu-
lunmugtur.

Anahtar Kelimeler: Kas atrofisi; muskiiler atrofi; kas gii¢stizliigii; norodermatit

ABSTRACT Monomelic amyotrophia is a benign characterised, immune dependent motor neu-
ropathy that superficially resembles motor neuron diseases. It is mostly seen males in 2nd and 3rd
decades. It is characterised with asymmetrical, slowly progressive distal upper extremities weak-
nesses and atrophy. Neurodermatitis is a kind of itchy dermatosis characterised with chronic
lichenified lesions in the area that is within hand’s reach in someone who has labile emotional side.
In this article, a 31 year old patient with left upper extremities’ weakness and atrophy, where in
the same region, lesions concordence with neurodermatitis exist and in the EMG, left upper ex-
tremities proximal muscles chronic denervation signs observed has been presented. As monomelic
amyotrophia progresses accompanied by dominantly proximal muscles weakness and atrophy, with
an autoimmune disease neurodermatitis in the same area, increased inflammatory reaction and de-
generetad immune regulation at the etiology, make this case worth examining and discussing.

Key Words: Muscular atrophy; muscle weakness; neurodermatitis
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It motor noronlar etkileyen hastaliklarin ¢ogu fokal bir alanda ve
tek bir ekstremitede kas giigstizliigii ile baglar. Cogu vakada hasta-
lik bir ekstremiteden digerine gecer. Ancak monomelik amiyotro-
fi ise, bu hastaligin tek bir ekstremitede ve sinirli sayida miyotomla
tanimlanan bir formudur.! Etyolojisi bilinmemekle birlikte birkag ailesel
vaka nedeniyle motor néron hasarinin genetik gecisli bir formu oldugu da
savunulmaktadir.”® Ancak yapilan ¢aligmalarda spinal muskuler atrofide
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gozlenen sag kalim motor néron 1 ve 2 gen deles-
yonlari, hi¢bir olguda gésterilememistir.>¢ Noro-
dermatit ise etyolojisinin tam olarak bilinmedigi,
bozulmus immunmodulatuvar yanit ve artmis inf-
lamatuvar yanitin oldugu, uzun zincirli yag asitle-
rinin metabolik hasarinin da rol oynadig: kagintihh
bir dermatit formudur.

IOLGU SUNUMU

Otuz bir yaginda kadin hasta, sol kolda giigsiizlitk
ve incelme sikayetleri ile noroloji poliklinigine bas-
vurdu. Sol koldaki giigsiizliik sikayeti 8 ay ce bas-
lamig, bu sirada agr1 ya da uyusukluk sikayeti
olmamis; ancak ayn1 zamanda omuzdan dirsege ka-
dar sol kolda incelme oldugunu fark etmis (Resim
1). Oykiide 7 y1l énce sol omuz ve sirtindan bagla-
y1p, 3 yil dnce de sol kola yayilan kagintili kahve-
rengi cilt lezyonlar1 oldugu 6grenildi. Genel fizik
muayenede, sol omuz ve kol bolgesinde yaygin pig-
mentasyon artisi, kagintiya bagh yer yer eksforias-
yonlar mevcuttu, ylizeyleri de hafif likenifiye idi
(Resim 2).

Norolojik muayenede, kas giicii sol iist ekstre-
mitede biseps, triseps, deltoid kaslarinda 4/5 olup
bu kaslarda atrofi de gozlendi. Solda biseps, triseps,
stiloradiyal refleksler hipoaktifti. Kraniyal sinir, se-
rebellar sistem, tonus ve duyu muayenesi normal-
di. Kreatin fosfokinaz (CPK) dahil génderilen rutin
kan tablosu normal idi. Amiyotrofik lateral skleroz
(ALS), multifokal motor néropati, servikal kitle, ag-
1 servikal radikiilopati (Personage Turner sendro-

RESIM 1: Sol kolda atrofi.
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mu) gibi tek bir ekstremitede giigstizliik ve atrofi
yapabilecek nedenleri aragtirmak amaciyla servikal
MRG ve EMG yapildu.

Servikal MRG’de servikal lordozda diizlesme
diginda patolojiye rastlanmadi. EMG’sinde sinir ile-
tim hizlar1 normaldi, igne EMG’sinde ise solda bi-
seps, triseps, deltoid kaslarinda kronik denervasyon
bulgular: gozlendi (Tablo 1 ve 2). Kanda Ebstein
Barr viriisii (EBV), rubella, sitomegaloviriis (CMV),
toksoplasma, brusella ve serolojik otoantikorlar
arastirildi. EBV, rubella, CMV, toksoplasma Ig G
(+) geldi. Cilt lezyonlar i¢cin dermatoloji tarafindan
sol koldan yapilan biyopside nérodermatit ile
uyumlu bulgular tespit edildi.

Anamnez, norolojik muayene ve yardimer in-
celemeler sonucunda hastaya nérodermatit ile bir-
likte seyreden monomelik amiyotrofi tanis1 konu-
larak dermatoloji tarafindan ultraviole tedavisine
alinds, fizik tedavi rehabilitasyonu yapilmas: da
onerilerek CoQ10 baglanip poliklinik kontrolleri-
ne gelmek tizere taburcu edildi.’

I TARTISMA

Monomelik amiyotrofi ya da Hirayama Hastaligs,
ilk kez 1959 yilinda Dr. Hirayama tarafindan Ja-
ponya’da tek bir tist ekstremitenin juvenil musku-
ler atrofisi olarak tanimlanmigtir® En fazla
Japonya’da rastlanmakla birlikte Danimarka, Hol-
landa, Singapur, ABD, Malezya, Srilanka ve Fran-
sa’da da gorilmektedir.>'® Sporadik olmakla
birlikte birkac ailesel vaka da bildirilmistir.? Trav-

RESIM 2: Sol kolda atrofinin oldugu bolgede norodermatit ile uyumlu cilt lez-
yonlari gézlenmektedir.
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TABLO 1: Olgunun sinir iletim ¢alismasi.

Motor Unit Maksimum kas
L.M. APB. Normal MUP’ler interferans
L.M. biseps Polifazik MUP orani artmig seyrelme
L.M. triseps Genis streli (20 ms) polifazik MUP'ler  seyrelme
L.M. deltoideus ~ Genis stireli (20 ms) polifazik MUP’ler  seyrelme

ma, iskemi, otoimmunite, toksinler, infeksiyonlar,
familyal ya da herediter faktorler suc¢lanmakta
fakat etyolojisi bilinmemektedir.>>*!12 Minor
travma ve doku harabiyetinin, artmis enfeksiyon
riski ile birlikte motor néronlardaki hasarin olus-
masinda rol aldig: belirtilmektedir. Ancak polio-
ekstremitede,

miyelitin  oldugu

monomelik amiyotrofili hastalarda polioviriisle il-

paralitik

gili caligmalar yapildiysa da serumlarinda poliovi-

riise karst olusmus notralizan otoantikor
diizeylerinde yiikselme yerine diisme gozlenmis-
tir.”® Japon aragtirmacilar, hizli bityiimenin oldugu
adolesan dénemde boyun fleksiyon ve ekstansiyo-
nu esnasinda, spinal kordun kronik travmaya ma-
ruz kalmasiyla ortaya c¢ikan mikrovaskiiler
degisikliklere bagh oldugunu savunmuslarsa da,
sonradan bunun sadece fleksiyon teorisi ile agikla-
namayacagl; dura ve spinal kordun lokal kompres-
yonunun da etkili oldugu hipotezi ortaya
atilmistir.>'® Ancak yapilan dekompresyon cerra-
hisi hastaligin seyrini degistirmemistir.! Spinal
kordda C5’ten T1’e kadar olan seviyelerde anterior
spinal arterin sulama alanina uyan bolgede iskemi

de One stiriilen bir mekanizma olmakla birlikte
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kortikospinal trakt tutulusunun olmamasi iskemik
bir olay1 diglamaktadir.!”

Patolojik ¢aligmalar, 6n boynuz atrofisini, gli-
ozisle birlikte motor néron kaybini ve kalan néron-
larda ise bazofilik inkliizyonlar seklinde lipofuksin
birikimini gostermektedir, iskemik ya da vaskuler
anormallige rastlanmamigtir.'8

Literatiirde bahsedilen olgularin ¢ogu bizim
vakamiz gibi 15-30 yaslar1 arasindadir. %60-70 ora-
ninda erkek ¢ogunlugu vardir.® En sik goriilen kli-
nik prezentasyon tek bir el ya da kolda idiyopatik,
yavas ilerleyen agrisiz gii¢ kayb1 ve atrofidir. Kas
gligsiizligiiniin 6zelligi etkilenmis olan ekstremi-
tede birka¢ miyotomla sinirh kalmasidir.! Hasta-
larin ¢ogu, bizim olgumuz gibi biseps, triseps,
deltoid kaslarda kas giicii zaafi ile bagvurur. Braki-
yoradiyal kasin kurtuldugu C7-T1 innervasyonlu
kaslarin tek tarafli atrofisi ile “oblik atrofi” goriin-
tlistinii olusturur.'® Dinlenme esnasinda fasikiilas-
yon olmamakla birlikte parmak ekstansiyonu
esnasinda fasikiiler seyirmeler ve poliminimiyok-
lonus goriilebilir.? Etkilenen kord segment tarafin-
dan innerve edilen kaslarda DTR’ler normoaktif,
hipoaktif; nadiren hiperaktif olabilir." Bizim olgu-
muzda da etkilenen segmentte DTR’ler hipoaktif
idi. Kraniyal sinirler, piramidal trakt ve otonom si-
nir sistemi kurtulmustur. %20 olguda elin dorsal
yiiziinde hiperesteziye rastlanabilmektedir.! Giig-
stizliik ve atrofi ilk 2-3 yil i¢inde ilerlese de olgula-
rin %75’inde ilk 5 yilda stabilize olur.""’

Bizim olgumuzun da bulgular1 1.5 yil igerisin-
de stabilize olmustur. Hastalarin yaklasik %75’inde
kol, geri kalan %25’inde ise bacak etkilenmistir.

TABLO 2: Olgunun igne EMG bulgulari.
Mesafe (mm) Latans (msn) iletim hizi (m/sn) Amplitiid (u-mv)
L.N. Medianus motor 260 2.20 58.6 5myv F:25.1
L.N. Ulnaris motor (bilek-dirsek altr) 230 1.86 58 6 mv
L.N. Ulnaris motor {dirsek alti-dirsek Ustii) 95 2.36 63 6 mv F:25.4
L.N. Medianus duyu (3. parmak-bilek) 130 2.08 62 25 pv
L.N. Ulnaris duyu (5. parmak-bilek) 110 1.80 61 15uv
L.N. Muskulokutaneus (erb-biseps) 260 428 7 mv
L.N. Radialis {erb-triceps) 270 5.20 7mv
L.N. Aksilaris (erb-deltoid) 150 3.28 10 mv
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%25’inden azinda ise karsi ekstremiteye yayilim
olabilir.” Monomelik amiyotrofi i¢in patognomo-
nik laboratuvar ya da elektrodiagnostik testler yok-
tur; asil amag diger tanilar1 dislamaktir. EMG’de
sinir iletim hizlar1 olgumuzdaki gibi normaldir; ya
da birlesik kas aktivasyon potansiyellerinde ve du-
yu sinir aksiyon potansiyellerinde 1liml1 bir diisme
gozlenebilir." Igne EMG’sinde fibrilasyon ve fa-
sikiilasyon potansiyelleri gozlenebilir ve kronik no-
rojenik motor {init degisiklikleri belirgindir. Nadi-
ren karsi ekstremiteye de gecebildigi i¢in igne EMG
kontralateral norojenik degisikligi gosterebilir.

Serum CPK degerlerinde 1limh bir yiikselme
gozlenmekle birlikte cogunlukla rutin kan tablosu
normaldir.!

Servikal MRG segmental spinal kord atrofisini
gosterebilir ya da bazen T2’de servikal spinal kor-
dun diizlesmesine bagl olarak artmis sinyal inten-
sitesine rastlanabilir.>'61

Bizim olgumuzda da unilateral, birka¢ miyo-
tomla sinirh kas giicii kayba ve atrofi alt motor no-
ron bulgularina isaret eder. Ust ve alt motor néron
bulgularinin goriildiigi progresifilerleyen ALS’den
iist motor néron bulgularinin olmayisi, benign sey-
ri, EMG’de jeneralize yaygin motor noron hasari
yerine segmental motor néron hasarinin gozlen-
mesi ile ayrilmigtir.® Agn 6ykiisiniin olmamasi,
duyu muayenesinin normal olmas: ve atrofinin da-
gilim alanlar g6z 6niine alindiginda giigsiizliik 6n-
cesi siddetli agr1 ve muayenede hipoestezinin
oldugu Personage Turner sendromundan ayrilmis-
tir. Servikal MRG’sinde kordda diizlesme disinda
patolojinin olmayis1 ve nérolojik muayene bulgu-
lar ile servikal siringomyeli ve kitleden uzaklagil-
mis, EMG’de iletim bloklar1 olmadigi i¢in de iletim
bloklari ile giden EMG bulgularinin yoklugu ile
multifokal motor noropati diigtiniilmemigtir.

Olgumuzda monomelik amiyotrofi ile birlikte
goriilen norodermatit ise 30-50 yaglar1 arasinda,
siklikla psikolabil kadinlarda, elin uzanabildigi bas,
boyun arkasi, omuz, dirsekler, 6n kol, el bilekleri,
kulaklar ve perianal bolgede kronik likenifiye lez-
yonlarla karakterize kasintili bir dermatozdur. Ka-
sint1 hissi ara ara ve Ozellikle dinlenme esnasinda
ortaya ¢ikar, aktivasyonla da kaybolur. Fizik mua-
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yenede bir ya da daha fazla alanda eritamatoz, iyi
sinirlandirilmis, likenifiye, sert, iizeri pirtiikli
plaklar cilt hatlar ile birlikte gozlenir. Tamida yiik-
selmis IgE diizeyleri atopik diatezi desteklese de
esas olan biyopsidir. Biyopside epidermiste hiper-
keratoz, akantozis, spongiozis ve parakeratoz goz-
lenir.”! Papiller dermal fibrozis karakteristiktir ve
bizim olgumuzda da benzer histolojik bulgularla
norodermatit tanisi konmustur. Norodermatitin
nedenleri tam bilinmemekle birlikte psikonéroim-
munolojik siireclerin ve siirtlinmenin lezyon olu-
sumunda anahtar role sahip oldugu belirtilmek-
tedir. Ozellikle bu siirecte 6nemli rolleri olan néro-
peptitler (enkefalin, endorfin, vazoaktif intestinal
peptid, substance P), agr1 ve kaginma duyularinin
iletiminde goérev alirlar. Bunlarin reseptdr alanlar
limbik sistemdedir ve limbik sistem ruhsal siirec-
lerin en 6nemli alanlarindan biridir.?? Substans P,
vazoaktif intestinal peptid ve somatostatin, mast
hiicrelerinin degraniilasyonuna yol agarak daha
fazla histamin salinimina neden olur. Bu stimulus,
afferent impulsun diger sinirlere de yayilmasina yol
acar ve akson refleksi olarak adlandirilir. Bu sirada
eritem de yavasg bir sekilde yayilir. Nérodermatitte,
inflamasyonda rol alan tripsin ve mast hiicre trip-
tazi1 da artmigtir. Tripsin ve triptaz, dogrudan o bol-
gedeki noronlara sinyal gotiiriir ve bu spinal kord
seviyesinde ya da periferik dokudaki “calsitonin
gen related peptid” ile supstans P’nin salinimini da
indiikler ve boylece kutanoz inflamatuvar yanit
surdirilir.?* Ayrica nérodermatit gibi hiperpro-
liferatif deri lezyonlarinda apopitozis disregulasyo-
nu da gorilmistiir.> Dolayisiyla bizim hastamizda
oldugu gibi belli segmentlerde hem kutanéz infla-
matuvar reaksiyon olmas: hem de apopitozun dis-
regulasyonu, norodejeneratif siireci tetiklemis
olabilir.

Norodermatitin etyolojisinde, doymamais yag
asitlerinden linoleik asidi gamalinolenik aside d6-
niistiiren 5 alfa desaturaz enziminin yetersizliginin
de rol alabilecegi ileri stiriilmiistiir. Gama linolenik
asidin bozulmus formasyonu nedeniyle, prostog-
landin El’in endojen iiretimi nérodermatitte aza-
lir ve bu da immun disregulasyona neden olarak
proinflamatuvar prostoglandinlerden prostoglan-
din E2 ve prostoglandin F2'nin hakimiyetine ne-
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den olur.? Gamalinolenik asit antiinflamatuvar ve
immunmodulator role sahiptir. Dolayisiyla noro-
dermatitte hem artmis inflamatuvar yanit olmasi,
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