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Ozet

Lambert Eaton Myastenik Sendrom (LEMS) proksimal kas gulgsizligl, reflekslerde azalma veya kayip,
ihmlh okdler bulgular ve otonom bulgular ile seyreden presinaptik voltaj bagimli kalsiyum kanallarina antikor
gelisimi ile karekterize nadir gorilen néromuskuler kavsak hastaligidir. Paraneoplastik veya otoimmun olabilir.
Paraneoplastik LEMS en sik kuguk htcreli akciger kanseri ile birliktelik gosterir. Primer otoimmun olarak ise
diyabet, romatoid artrit, sistemik lupus eritematozus, otoimmun tiroid hastaliklariyla birliktelik gosterebilir.
Tani klinik bulgular ve elektrofizyolojik olarak ardisik sinir uyarim testi veya tek lif elektromyelografi ile konur.
Tedavisinde olguya gére 3,4 diaminopiridin, intravendz immunglobulin, plazmaferez, prednizolon ve azotiopurin
yer alir.

Anahtar Kelimeler: Proksimal kas gligstizliigu, otonom bulgular, Lambert Eaton Myastenik Sendromu.
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Abstract

Lambert Eaton Myasthenic Syndrome (LEMS) is a rare neuromuscular junction disease characterized by
proximal muscle weakness, decrease or loss of reflexes, moderate ocular and autonomic findings with antibody
development to presynaptic voltage-dependent calcium channels. It can be paraneoplastic or autoimmun.
Paraneoplastic LEMS is most commonly associated with small-cell lung cancer. Primary autoimmune may be
associated with diabetes, rheumatoid arthritis, systemic lupus erythematosus, autoimmune thyroid diseases.
Diagnosis is based clinical findings and electrophsyologic studies include repetetif nerve stimulation or single
fiber electromyelography. Treatment includes 3,4 diaminopyridine, intravenous immunglobulin, plasmapheresis,
prednisolone and azothiopurine according to the case.
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Giris Eaton ve Lambert [2] tarafindan 1957 yilinda
ardigik sinir uyarim testi ile farkl elektrofizyolojik
Ozellikler gosteren LEMS ortaya konulmustur.
Hastalikta néromuskuler kavsaktaki presinaptik
sinir terminallerindeki PQ tipi voltaj bagdimli
kalsiyum kanallarina (VGCC) kargl antikor
nedeniyle asetilkolin saliniminda azalma,
buna bagl olarakta kas glgsuzligi goralir.
Glgsuzlik proksimal kaslarda hakimdir. Derin
tendon reflekslerinde azalma veya kayip, agiz
kurulugu, konstipasyon, ortostatik disfonksiyon,
bulanik gérme, pitoz, disfaji diger bulgular
arasindadir. Tani klinik ve elektrofizyolojik olarak

Lambert Eaton Myastenik Sendromu
(LEMS)  presinaptik  asetilkolin  salinim
bozuklugu ile karakterize nadir gorllen
néromuskuler kavsak hastaligidir. Prevelansi
dinya capinda her bir milyon insanda 3-4’ddir.
Paraneoplastik veya primer otoimmin olarak
gorulebilir. Paraneoplastik LEMS en sik kiguk
hdcreli akciger kanseri ile birliktelik gdsterir.
Paraneoplastik LEMS de baslangic vyasi
ortalama 60 iken otoimmuin olanda 50 yastir [1].
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Say ve ark.

konulur. Tedavide timoral bir neden varsa ona
ait tedavi, pridostigmin, 3-4 diaminopridine, hizli
ilerleyen olgularda intravendz immunglobulin,
plazmaferez, vyeterli kontrol saglanamayan
olgularda ise prednizolon ve azotiopurin
Onerilmektedir [3].

Olgu Sunumu

Otuz yasinda kadin hasta sag tarafinda
belirgin olmak Uzere genel gug¢suzlik ve
disme, sacgini tarayamama, merdiven ¢ikmada
zorluk, sik sik diugsme ve sad bacakta incelme
yakinmasi ile  poliklinigimize  bagvurdu.
Yakinmalari 2 yil énce baslamig, bir miktarda
artis gOstermesi Uzerine doktora basvurmustu.
Bu nedenle dis merkezde yapilan biyokimyasal
degerler, tam kan sayimivitamin B12, tiroid
fonksiyon testleri ve otoantikorlari normaldi.
Ozgegmisinde &zellik yoktu. Soygegmisinde
abisinde lenfoma, anannesinde kolon kanseri
mevcuttu. Norolojik muayenesinde kas gucu
sag Ust ve alt ekstremitedeproksimal 3+/5
distal 5-/5 sol Ust ve alt ekstremitede proksimal
4+/5 distal 5-/5 kuvvet mevcuttu. Yaygin
hiporefleksi olup, sag bacakta patella altindan
ve sag kolda deltoid kas orta noktasindan
Olcimde ekstremite ¢api sola gére 2 cm azdi
(Resim 1). Diger muayene bulgulari normal
sinirlardaydi. Hastaya o6ncelikle miyopati 6n
tanisi ile elektromiyelografi (EMG) yapildi. Sinir
ileti calismasi normal olup proksimal kaslarda,
polifazik dusuk amplitidid, miyopatik motor
unit potansiyelleri (MUP) gérilmesi izerine kas
biyopsisi 6nerildi. Dis merkezde yapilan biyopsi
de patoloji gézlenmedi. Fizik tedavi programina
alindi. izleminde ara sira bulanik gérme ve
g6z kapaklarinda disme ile agiz kurulugu
basladigini belirten olgunun muayenesinde ek
olarak sag lateral bakista nistagmus gézlendi.
Hastaya noéromuskuler kavsak hastaligi 6n
tanisi ile ardisgik sinir uyarim (ASU) incelemesi
yapildi. Sol abduktor digiti minimi kasi kayith
ASU’ da 20, 30 Hz ‘de patolojik inkrement yanit
ve amplitid artisi izlendi (Resim 2). 50 Hz
uyarimi hasta tolere edemedi. LEMS tanisi ile
bakilan PQ ve N tipi kalsiyum kanal antikoru
negatif olup paraneoplastik taramada, toraks ve
abdomen tomografi, pozitron emisyon tomografi
(PET), kolonoskopi, meme ve jinekolojik
degerlendirmesinde  patoloji  saptanmadi.
Ayrica paraneoplastik antikor taramasi, vaskdlit
belirtecleri ve fizik tedavi bolimince yapilan
romatolojik hastalik taramasi negatifdi. Tedavide
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pridostigmin yaniti olmadi. Kas gugsuzligu
ve dusmeleri artan olguya intravendz
immunglobulin uygulandi. 3,4 diaminopridin
tedavisi ve 6 ayda bir paraneoplastik tarama
planlanarak izleme alindi.

Y#

Resim 1. Sag alt ekstremite capinda sol
ekstremiteye gore azalma

Resim 2. 20 Hz Ardisik sinir uyarim testinde sol
abductor digiti minimi kasinda inkrement yanit

UL:ulnar ABD DIG MIN:Abductor digiti minimi



Lambert Eaton Myastenik Sendrom

Tartisma

Lambert Eaton Myastenik Sendrom tanisi
klinikte gézlenen proksimal kas gugsizlugu ile
derin tendon reflekslerinde azalma ve diger ek
bulgular yaninda elektrofizyolojik ¢alismalarda
ASU ve tek lif EMG ile konulmaktadir. ASU
da disik frekansli uyarimlarda kas aksiyon
potansiyelinde dekrement yuksek frekansh
uyarimlarda inkrement LEMS igin tipiktir. Ancak
olgularda proksimal kas gu¢suzIigi bazen eslik
eden atrofi miyopati tanisi diistindurebilir. Ayrica
igne EMG’de miyopatik MUP gézlenmesi de bu
taniy1 destekleyebilir. Corne ve ark.[4] LEMS
tanili 4 bayan olguda Komatsu ve ark. [5] ise
8 LEMS olgusunun altisinda EMG’de miyopatik
degisiklikler saptamistir. igne EMG ‘deki bu
degisikliklerin sebebi sinir ucu terminallerinden
salinan asetilkolinin azalmasi ve buna bagl olan
son plak potansiyelin azalmasidir [5]. Literatirde
23 yasinda klinik ve elektrofizyolojik olarak
miyopati tanisi duslinilen ancak 50 yasinda
LEMS tanisi dogrulanan bir olgu bildirilmistir [6].
Bizim olgumuzda klinik ve elektrofizyolojik olarak
miyopati disindiren semptomlar olup ayrica
sag alt ve Ust ekstremitede atrofisi mevcuttu.
Kas biyopsisi normal olan olguda izleminde agiz
kurulugu, ara sira olan goéz kapaginda disme
ve bulanik gérme yakinmalari, LEMS tanisini
akla getirmis ve ASU ile de tani dogrulanmistir.
LEMS de kas atrofisinin, hastaliga 6zgl olmayip
kullanmamaya baglh oldugu dusinuimektedir
[4].

Paraneoplastik veya primer otoimmin
olarak ortaya ¢ikabilen LEMS’de, voltaj bagiml
kalsiyum kanallarina kargi antikor bulunmasi,
olgularin %85 ile 9%5inde gdzlenmektedir
[7]. PQ tipi antikorlarin kii¢cik hucreli akciger
kanseri ile iligkili LEMS ‘de %100’e kadar,
malignensi eslik etmeyen grupta ise %90’a
kadar pozitif olabileceg@i bildirilmigtir [3]. PQ
tipi antikora ek olarak N tipi kalsiyum kanal
antikorunun da akciger kanseri ve LEMS
birlikteliginde gozlenebilecedi bilinmektedir [8].
Bizim olgumuzda her iki antikor negatif olarak
bulunmustur. Ayrica ilk taramada paraneoplastik
belirtecler negatifolup, toraks ve batin bilgisayarl
tomografisi ile jinekolojik taramasinda patoloji
g6zlenmedi. Olgumuzda 2 yila kadar 6 ayda
bir paraneoplastik taramanin tekrari planlandi.
Paraneoplastik olmayip primer otoimmin
olarak da godzlenebilen LEMS otoimmdin tiroid
hastaligi, diyabet, romatoid artrit, sistemik lupus

eritematozus ile birliktelik olabilmektedir [1].
Vaskdlit belirtecleri, tiroid otoantikorlari negatif
olan olgumuzda romatolojik hastalik agisindan
fizik tedavi bolimince yapilan tetkiklerindede
patolojik sonug gortlmedi.

Sonug olarak proksimal kas glgsizIugi ile
gelen olgularda nadir gorulen LEMS’ in akilda
tutulmasi, klinik bulgular agisindan hastanin
sorgulanmasi ve izleminin 6nem tasidiginin
vurgulanmasi amacliyla bu olgu sunulmaya
deger bulunmustur.

Gikar ligkisi: Yazarlar cikar iliskisi olmadigini
beyan eder.
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