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Kronik Hemodiyaliz Hastasinda Kas Iskelet ve Periferik Sinir Sistemi
Tutulumu: Olgu Sunumu ve Literatiiriin Gozden Gegirilmesi

Musculoskeletal and Peripheral Nervous System Involvement in a Patient Undergoing
Chronic Hemodlalysis: A Case Report and Literature Review

@ Zeynep Tuba Bahtiyarca, ® Fatma Aytiil Cakcr*

Kirikkale Yiiksek lhtisas Hastanesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Klinidi, Kirikkale, Tiirkiye
*Lésante Cocuk ve Yetiskin Hastanesi, Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon Klinigi, Ankara, Tirkiye

Kronik bobrek yetmezliginde gorilen kas iskelet sistemi bulgulari, renal osteodistrofi yerine artik kronik bobrek hastaligi-kemik ve mineral
bozuklugu semsiye terimi altinda tarif edilen kompleks kemik metabolizmasi degisikliklerinin yani sira renal replasman tedavisine iliskin
iyatrojenik stireclerden kaynaklanmaktadir. Ozellikle uzun siire hemodiyalize giren son dénem bobrek yetmezligi olan hastalarda kas iskelet
ve periferik sinir sistemi tutulumu yaygindir. Bu olgu sunumunda renal osteodistrofi, diyaliz amiloidozu, osteoporoz ve Gremik néropati tanisi

konulan bir kronik hemodiyaliz hastasi sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Kronik bébrek yetmezligi, renal osteodistrofi, diyaliz amiloidozu, Gremik néropati

Abstract

Musculoskeletal system manifestations in chronic renal insufficiency are caused by complex bone metabolism alterations, which is now
described under the umbrella term of chronic kidney disease mineral- and bone-related disorder instead of renal osteodystrophy, and
iatrogenic processes related to renal replacement treatment. Musculoskeletal and peripheral nervous system involvement is common,
especially in patients with end-stage renal failure who undergo hemodialysis for a long time. This case report presents a patient who is
undergoing chronic hemodialysis and is diagnosed with renal osteodystrophy, dialysis amyloidosis, osteoporosis, and uremic neuropathy.
Keywords: Chronic renal disease, renal osteodystrophy, dialysis amiloidosis, uremic neuropathy

Giris

Kronik bobrek yetmezligi (KBY) diinya genelinde nifusun
%8-16'sini etkileyen 6nemli bir halk saghgr problemidir (1).
Turk Nefroloji Dernegdi tarafindan vyapilan Kronik Bobrek
Hastaligi Prevalansi (CREDIT) calismasina gore Ulkemizde
eriskin  popllasyonda KBY prevalansi %15,7 bulunmustur
(2). Son doénem bdbrek yetmezligi gelisen hastalarin %78,8'i
hemodiyalize, %7,2'si periton diyalizine girmekte, %13,9'una ise
renal transplantasyon yapilmaktadir. Hemodiyaliz tim diinyada
oldugu gibi tlkemizde de en sik tercih edilen renal replasman
tedavi (RRT) yontemidir (3). Dlzenli hemodiyaliz KBY'li hastalar
icin hayat kurtarici olmakla birlikte uzun sire uygulanmasi bazi
ciddi ve ilerleyici kas iskelet sistemi komplikasyonlarina neden
olmaktadir (4). Hastalarda renal osteodistrofi olarak adlandirilan
renal kemik hastaligina bagli degisikliklerin yani sira ayrica RRT'ye
bagl alliminyum toksisitesi, sekonder amiloidoz, destriktif
spondiloartropati, eroziv artropati, karpal tinel sendromu (KTS),

tendon rliptird, osteonekroz ve septik artrit gibi komplikasyonlar
da gorilmektedir (5). Biz bu olgu sunumunda 25 vyildir
hemodiyalize giren, renal osteodistrofi, diyaliz amiloidozu,
osteoporoz ve tUremik polindropati saptanan bir hastay literatlr

bilgileri isiginda sunmayi planladik.

Olgu Sunumu

Elli iki yasinda erkek hasta bacaklarda kuwvetsizlik ve ydrime
glcligu sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Ozgecmisinde,
polikistik bobrek hastaligina bagh KBY gelisen hasta 25 yildir
haftada 3 glin hemodiyalize giriyordu. Bir yil dnce mindr travma
sonrasl sag femur boyun kingi gelisen hastaya kalca artroplastisi
yapilmisti. Oykistinden 4 aydir belinden sol bacagina yayilan agr,
sol bacakta uyusukluk sikayeti oldugu 6grenilen hasta 1 ay 6nce
de lomber disk hernisi nedeniyle opere edilmisti. Postoperatif
hastanin bel agrisi gerilemis ancak bacaklarinda gli¢stizlik artarak
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devam etmisti. Beraberinde gaita inkontinansi da gelismisti. On
bes yil 6nce KTS nedeniyle sag elinden opere edilen hastanin
her iki elinde uyusma sikayeti mevcuttu. Son 1 yildir solda daha
belirgin olmak Uzere her iki el eklemlerinde hareket kisitlhig
vardi. Hasta kiyafetlerini giyip cikarma, digme ilikleme gibi
aktivitelerde zorluk yasadigini belirtiyordu. Sol omzunda siddetli
agr ve hareket kisithhigr mevcuttu. Her iki ayak tabanlarinda
yanma sikayeti vardi. Hastanin fizik muayenesinde deri rengi
Gremik, konjonktivalari soluktu. Solunum sistemi muayenesinde
sol bazalde ince raller duyuldu. Periferik nabizlari zayifti. Batin
hafif distandi, barsak sesleri dogaldi. Gaita inkontinansi vardi.
Sol el bilek seviyesinde radiosefalik arteriovendz fistll vardi.
Lokomotor sistem muayenesinde, servikal omurga eklem hareket
acikhdr (EHA) tim yonlere minimal limitliydi. Lomber boélgede
insizyon skari vardi. Siyatik germe testleri negatifti. Sol omuz
palpasyonunda krepitasyon alinan hastanin sol omuz EHAlari
agrili ve tim yonlere 1/3 limitliydi. Her iki dirsekte 5 derecelik
fleksiyon kontraktiirG mevcuttu. Her iki elde tenar ve hipotenar
atrofi gorlldiu. Her iki el parmaklarinda &zellikle proksimal
interfalangeal eklemlerde fleksiyon kontraktirleri mevcuttu (Sekil
1). Sag kalca posterolateralinde 10 cm'lik insizyon skari mevcuttu.
Sol kalca i¢ rotasyonu 2/3 limitli ve agriliydi. Nérolojik muayenede
her iki alt ekstremitede hipoestezi mevcuttu. Semmes Weinstein
monofilaman testi alt ekstremitelerde 3,61 (azalmis hafif
dokunma duyusu) olarak degerlendirildi. iki nokta diskriminasyonu
ve propriosepsiyonu bozuktu. Anal duyu normaldi. Kas gici
sag alt ekstremite proksimalinde 3/5, solda 2/5, her iki alt
ekstremite distalinde 2/5 idi. Hastanin 4 ekstremitesinde
derin tendon refleksleri (DTR) alinamadi. Taban deri refleksi
bilateral indiferantti. Anal refleks ve istemli anal kontraksiyon
yoktu. Hasta tekerlekli sandalye ile ambule oluyordu. Hastanin
laboratuvar bulgulari Tablo 1'de 6zetlenmistir. Hastanin sol omuz
grafisinde eroziv artropati, subkondral kistler gorildi (Sekil 2).
Her iki el grafisinde karpal kemiklerde periartikiiler amiloide
bagl oldugu dustnulen kistik lezyonlar, vaskler yapilarda yaygin
kalsifikasyonlar gorldu (Sekil 3). Sol diz grafisinde de subkondral
ve periartikiler amiloide bagl oldugu dustindlen kistik lezyonlar
goruldi (Sekil 4). Hastanin kemik mineral dansitometrisinde

(KMD) femur boynu T-skoru: -2,6, L1-L4 T-skoru: -1,9 idi. Her iki
ayak tabanlarinda yanma sikayeti ve duyu kusuru olan hastaya
cekilen elektrondromiyografide (ENMG) alt ekstremitelerde
belirgin adir sensorimotor polinéropati [liremik néropati (UN)]
ile uyumlu bulgular elde edildi (Tablo 2,3). Sempatik deri yaniti
alinamadi. Gecirdigi bel cerrahisi ve UN'ye bagl olarak yiriime
bozuklugu gelistigi dlslndlen hasta rehabilitasyon programina
alindi.  Rehabilitasyon programi alt ekstremitelere terapotik
elektrik stimtlasyonu, EHA egzersizleri, gliclendirme egzersizleri,
ambulasyon egitimi, robotik yurime, is ugrasi terapisi olarak
diizenlendi. Hasta 6 haftalik rehabilitasyon programi sonrasinda
rolator ile destekle kisa mesafe mobilize olmaya basladi. Daha
once mindr travma ile kirik 6ykisi olan hasta renal osteodistrofi-
adinamik kemik hastaligi ve osteoporoz agisindan, nefroloji
ve endokrinolojiye konstilte edildi. lyatrojenik hipoparatiroidi
gelistigi duslinllen hastanin uzun stredir kullandid kalsiyum (Ca)
iceren fosfat baglayicisi kesildi. Osteoporoz tedavisinin takipte
kontrol paratiroid hormon (PTH) degerlerine gére diizenlenmesi
planlandi.

Tartisma

Tani ve tedavi yontemlerinin ilerlemesiyle birlikte KBY hastalarinin
yasam sureleri uzamakta ancak gesitli komplikasyonlarin
gorilme sikhdr artmaktadir. Bu hastalarda yasami zorlastiran en
onemli komplikasyonlardan biri renal osteodistrofidir (6). Ayrica
uzun slre hemodiyalize giren hastalarda sinoviyal, artikiler ve
periartrikiler dokularda biriken amiloidoza bagl olarak da kas
iskelet sistemi problemleri olusmaktadir (4,7).

Renal osteodistrofi, renal yetmezlikte gorllen kompleks
metabolik kemik hastaligidir (8). 2005 yilinda Bébrek Hastaliklari:
Kiresel Sonuclarin lyilestirilmesi renal osteodistrofi yerine daha
kapsamli “Kronik Bobrek Hastaligi-Kemik Mineral Bozukluklari”
(KBH-KMB)  teriminin  kullaniimasini énermistir  (9).  KBY'li
hastalarda kemikteki patolojik dedgisiklikler kalsitriol, Ca, fosfor
(P) ve PTH duzeyleri ile iliskilidir. Renal parankim kaybina bagli
olarak kalsitriol sentezi azalir. Glomertler filtrasyonun azalmasi
ile serum P dizeylerinde artis gorlur. Hiperfosfatemi, serumda

Sekil 1. Proksimal interfalangeal eklemlerde belirgin fleksiyon kontraktlrd, tenar ve hipotenar atrofi
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iyonize Ca'yr duUsurir. Ayni zamanda kalsitriol dUzeylerinin

dismesi ile intestinal Ca emilimi de azalirr. Hipokalsemi PTH

salinimini stimile eder. Ayrica kalsitriol seviyesinin azalmasiyla

Sekil 2. Sol glenohumeral eklemde destriktif artropati ve subkondral

radyollsen kistler (siyah oklar)

birlikte kalsitrioliin PTH Uzerindeki inhibisyonu ortadan kalkar ve

sekonder hiperparatiroidizm gelisir. KBY'de PTH'nin yiikselmesine

yol acan baska bircok faktdr daha vardir ve mineral kemik

hastaliginin temelinde yatan en dnemli patofizyolojik faktor de

sekonder hiperparatiroidizmdir (10).

Sekil 3. Karpal kemiklerde (sag skafoid, lunat, trikuetrum) amiloide
bagl oldugu duistnilen kistik lezyonlar (siyah oklar), her iki elde

vaskdler kalsifikasyonlar (beyaz oklar)

Tablo 1. Hastanin laboratuvar degerleri

AKS (mg/dL) 76 (74-106) Ca (mg/dL) 8,23 (8,8-10,6)
BUN (mg/dL) 112 (17-43) Duzeltilmis Ca 9,05
Kreatinin (mg/dL) 6,35 (0,67-1,17) Magnezyum (mg/dL) 2,75 (1,8-2,6)
Na (mEq/L) 141 (136-146) Parathormon (pg/mL) 35,9 (15-65)
K (mEg/L) 4,33 (3,55,1) 25(OH)D, (ng/mL) 17,53 (20-40)
Total protein (g/dL) 6,11 (6,6-8,3) Fosfor (mg/dL) 3,28 (2,54,5)
Albtimin (g/dL) 2,97 (3,5-5,2) Kolesterol (mg/dL) 125 (0-200)
AST (U/L) 11 (0-50) HDL (mg/dL) 31 (40-60)
ALT (U/L) 8 (0-50) LDL (mg/dL) 77 (0-129)
GGT (U/L) 57 (0-65) Urik asit (mg/dL) 6,29 (3,5-7,2)
ALP (U/L) 81 (20-140) CK (U/L) 54 (10-120)
HbA1C (%) 5(4,76,2) Osteokalsin (ng/mL) 11 (2-12)
Hemoglobin (g/dL) 9.0 (14-18)

Hematokrit (%) 28,2 (42-52)

Trombosit (10%/L) 149.000 (130.000-400.00)
Beyaz kiire (10%/L) 6.100 (4.000-10.000)
Demir (ug/dL) 28 (70-180)

DeBK (ug/dL) 195 (155-355)

Ferritin (ng/mL) 154 (30-400)

TSH (ulU/mL)

1,93 (0,27-4,2)

Vitamin B12 (pg/mL)

207 (191-663)

Sedimentasyon (mm/saat)

27 (0-20)

CRP (mg/L)

37,9 (0-8)

AKS: Aclik kan sekeri, BUN: Kan Ure azotu, Na: Sodyum, K: Potasyum, AST: Aspartat aminotransferaz, ALT: Alanin aminotransferaz, GGT: Gama glutamil transferaz, ALP:
Alkalen fosfataz, HbATc: Hemoglobin alc, Ca: Kalsiyum, 25(OH)D,: 25 hidroksivitamin D,, HDL: Yiiksek yogunluklu lipoprotein, LDL: Dstik yogunluklu lipoprotein, CK:
Kreatin kinaz, TSH: Tiroid stimilan hormon, CRP: C-reaktif protein, DeBK: Demir baglama kapasitesi
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Sekil 4. Tibial platoda ve femur medial kondilde sklerotik kenarli
radyollsen kistik lezyonlar (siyah oklar)

Tablo 2. Sinir iletim calismasi

Duyu sinir Latans (ms) | Amp (2-4uV) | Hiz (m/s)
Sag median Yanit yok
Sag ulnar Yanit yok
Bilateral sural Yanit yok

Motor sinir Latans (ms) ‘ Amp (2-4uV) ‘ Hiz (m/s)
Sag median-APB

1. El bilegi 3,65 0,7 -
2. Dirsek 11,72 - 33
Sag ulnar-ADM

1. El bilegi 2,81 0,3 -
2. Dirsek 3,54 0,2 38
3. Ust kol 9,48 0,2 34
Sag peroneal-EDB | Yanit yok

Sol peroneal-EDB | Yanit yok

Sag tibial-AH Yanit yok

Sol tibial-AH Yanit yok

Amp: Amplittid, APB: Abduktor pollisis brevis, ADM: Adduktor digiti minimi, EDB:
Ektensor digitorum brevis, AH: Abduktér hallusis

KBH-KMB icindeki lezyonlarin spektrumu, PTH dlzeyine
gore, ylksek kemik donglli osteitis fibrosa sistika ve
hiperparatiroidiznden, adinamik kemik hastaligi, osteoporoz
ve osteomalazi gibi distk kemik dongull durumlarina kadar
dedisir. Renal kemik hastaliginin tanisi ve her bir alt tipinin
siniflandirilmasi icin altin standart kemik biyopsisidir. Ancak
kemik biyopsisi maliyetli ve invaziv bir islem oldugu icin bazi
klinik durumlar ve spesifik endikasyonlarda uygulanmaktadir.
Kemik doénglslinin izlenmesi igcin pratikte basta serum
PTH dizeyi olmak Uzere alkalen fosfataz (ALP), kemige
6zgl ALR serum Ca ve P duzeyleri kullanilmaktadir (11).
PTH seviyesindeki artis, sekonder hiperparatiroidizmin
gelisimine isaret ederken sonrasindaki bir disUs iyatrojenik
asir baskilama ve adinamik kemik anlamina gelebilir (12).
Renal yetmezlikli hastalarda PTH seviyesinin 150-300 pg/mL
arasinda tutulmasi 6nerilmektedir. Bu hastalarda 150 pg/
mL alti degerler hipoparatiroidi, 300 pg/mL Ustl degerler ise
hiperparatiroidi kabul edilmektedir (9). Bizim hastamizin PTH
degeri 35,9 pg/mL idi. Hastada uzun sireli Ca asetat iceren
fosfat baglayici kullanimina bagl iyatrojenik hipoparatiroidi
gelismisti.

KBH-KMB, vyillarca asemptomatik kalabilmektedir. Belirti ve
semptomlar arasinda kemik ve eklem agrilari, kas agrilari, kas
gulcstzligu, miyopati, eklem sertligi, kiriklar, kasinti, deri,
yumusak doku ve vaskdiler yapilarda kalsifikasyonlar yer alir
(9,13). Tanida temel olarak laboratuvar testleri kullaniimakla
beraber, hastaligin bilesenlerini degderlendirmede goérintileme
yontemlerinden de yararlanilmaktadir (9). KBH-KMB'de gorilen
en vyaygin radyolojik bulgular sekonder hiperparatiroidizm
(kemik rezorpsiyonu, periosteal reaksiyon ve brown timédrler),
osteoporoz, osteoskleroz, osteomalazi, yumusak doku ve
vaskiler kalsifikasyonlardir. ~ Sekonder  hiperparatiroidizme
bagll artan osteoklastik aktivitenin sonucu olarak kemik
rezorpsiyonlari siktir. Radyografik olarak en sik el parmaklarinda
orta falankslarin radyal yizlerinde kortikal dizensizlikler seklinde
gorlldr. Yumusak doku kalsifikasyonlari ekstraselltler sivida Ca
P GriinG (CaxP) 75 mg/dL'nin Gzerinde oldugunda sik gordlir.
Kalsifikasyonlar okiler dokularda, arterlerde, subkitan ve
periartikiller yumusak dokularda ve visserada gorulur. Yayginhig
hemodiyaliz suresi ile iliskilidir (12). Bizim olgumuz da 25 yildir
hemodiyalize girmekteydi ve &zellikle 6n kol ve el biledinde

Tablo 3. igne EMG bulgular

Spontan aktivite MUAP Tam kasi

GA | Fib PKD YF Amp | Siire Pol Paterni
Sol tib. ant. N 2+ 2+ - - N N N Aktivite yok
Sol gastroc (med.) N 2+ 2+ - - N N N ileri seyrelme
Sol gluteus med. N - - - - N N N Seyrelme
Sol gluteus maks. N - - - - N N N Seyrelme
Sag gluteus maks. N - - - - N N N ileri seyrelme
Sag tib. ant. N - - - - N N N ileri seyrelme
MUAP: Motor iinite aksiyon potansiyeli, GA: Giris aktivitesi, Fib: Fibrilasyon, PKD: Pozitif keskin dalga, Fas: Fasikiilasyon, YF: Yiksek frekans, Amp: Amplitiid, Pol: Polifazi,
tib. ant.: Tibialis anterior, Med : Medius, Maks: Maksimus, N: Normal, EMG: Elektromiyografi
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belirgin olmak Uzere tim vicutta yaygin vaskuler kalsifikasyonlar
mevcuttu.

KBY'li hastalarda kronik metabolik asidoz, azotemi,
hiperparatiroidi, steroid kullanimi, D vitamini dtstkligi ve kotl
nutrisyon osteopeniye neden olmaktadir. KBY'li hastalarin %0-
83'linde radyografik kortikal incelme ile osteopeni gériilmektedir.
Kemik yapisindaki glicstizlige bagli olarak hastalarda spontan ya
da mindr travma ile tetiklenen frakturler gorulebilmektedir (5,12).
Normal populasyona gore diyaliz hastalarinda spontan fraktur
riski 3-4 kat, fraktUr rélatif riski ise diyalizin her 10 senesi icin 6,4
kat artar (14). Femur boynu basta olmak Uzere kot ve vertebra
gibi stirekli veya agir strese maruz kalan bolgelerde kiriklar géralar
(15). Kemik yogunlugu, dual enerjili X-isini absorbsiyometrisi ya
da kantitatif bilgisayarli tomografi ile &lculebilin. KBH-KMH'de
rutin kemik mineral yogunlugu (KMY) 6lcimU 6nerilmemektedir
(5). CuUnki KMY genel populasyondaki gibi kirik riskini
ongordlirmemektedir. KBY evre 3'e kadar hastalarda osteporoz
varligindan soz edilirken, bu durum daha ileri evrelerde “dustk
KMY" olarak adlandiriimalidir (16). Bizim hastamizda da mindr
travma sonrasi femur fraktlrd 6ykist mevcut oldugu icin KMD
bakilarak, disik KMY oldugu gérilmdsti. Hastanin iyatrojenik
hipoparatiroidi tablosu oldugu icin kullandidi Ca asetat igeren
fosfat baglayicisi kesilmis, osteoporoz tedavisinin takipte kontrol
PTH degerlerine gore yapilmasi planlanmisti.

Diyaliz amiloidozu uzun siire hemodiyalize ya da periton
diyalizine giren hastalarda gorilen énemli bir komplikasyondur.
insidansi tam olarak bilinmemekle birlikte Amerika Birlesik
Devletleri'nde yapilan son calismalarda 15 yildan uzun sire
diyalize girenlerde gériilme insidansinin %95 ve lzerinde oldugu
gosterilmistir (7). Diyaliz amiloidozu agirlikli olarak osteoartikdler
sistemi tutar ve klinik olarak eroziv osteoartropatiler,
destriktif spondiloartropatiler, KTS ile kendini g&sterir (5).
KTS, hemodiyalize giren KBY'li hastalarin %6-31'inde gorulur
(17). KTS, ayni zamanda diyaliz amiloidozunun en sik gdrilen
klinik bulgusudur. Bardin ve ark.'nin (18) yapmis oldugu bir
calismada, KTS cerrahisi yapilan hemodiyalize giren hastalarin
%70'inde amiloid birikimi saptanmisti.  Amiloidozun kemik
lezyonlar, meddller veya kortikal kemik icinde, genellikle
sklerotik sinirli kortikal yikima neden olabilen degisik buyuklikte
kistlerdir. Siklikla skafoid, lunat, kapitat gibi karpal kemiklerde
ve falankslarda gorulir. Bu kistler hemodiyaliz stireci uzadik¢a
buyuyebilmektedir (12). Kesin tani biyopsi ile konulmakla birlikte
radyolojik olarak kemik kistlerinin gorilmesi tani agisindan
oldukca anlamlidir. Kurer ve ark.'nin (4) yapmis oldugu bir
calismada renal amiloidozlu hastalarda en sik semptomun eklem
agrisi ve tutuklugu oldugu, bu belirtilerin en sik omuz ekleminde
goruldigu tespit edilmistir. Amiloid birikimi fleksor tendonlarda
oldugunda parmaklar ekstansiyona getirildiginde avug icerisinde
tendonlar belirginleserek patognomonik “gitar teli” gdrdnimi
olusturur (7). Klinik tablo ilerleyecek olursa irreversibl fleksiyon
kontrakturleri gelisebilir. Hemodiyaliz iliskili eroziv artropati,
osteoartrit ya da romatoid artriti taklit edebilir. Radyolojik olarak
eklem araliginda daralma, marjinal ya da santral erozyonlar
ve subkondral skleroz goérullr (19). Diger kas iskelet sistemi

tutulumlari ise aliminyum birikimi, tendon ripturleri, kristal
birikimi, enfeksiyonlar ve avaskuler nekrozdur. Bu degisikliklerin
gorilme sikligi da hemodiyalize girme stiresi uzadikga artmaktadir
(12). Bizim hastamizda amiloidoz biyopsi ile gdsterilememisti.
Ancak hastada amiloidozu dusundiren pek cok klinik ve
radyolojik bulgu mevcuttu. Hastada KTS, eroziv glenohumeral
artropati, el parmaklarinda fleksor tendon kontraktdrleri, karpal
kemiklerde, omuz ve diz ekleminde periartikiler ve subkondral
amiloide bagl oldugu distntlen kistik lezyonlar mevcuttu.

UN, son dénem bdbrek yetmezligi olan hastalarda sik gérilen
tipik olarak alt ekstremiteleri etkileyen, aksonal hasar ve
sekonder fokal miyelin kaybina bagli gelisen distal simetrik bir
sensorimotor polindropatidir (20). Calismalar KBY'li hastalarda
UN prevalansinin %50-100 arasinda degistigini gdstermistir.
Erkeklerde kadinlara gére daha sik gorilmektedir. Oksidatif
stres nedeniyle olusan serbest radikal aktiviteye bagl Gremik
toksinlerin (guanidin bilesikleri, PTH ve miyositoitol) birikimi,
UN'ye yol acan motor, duyusal ve otonom sinir hasarina neden
olmaktadir. Hiperkalemive hiperfosfatemi, sinirlerin kronik Gremik
depolarizasyonuna neden olarak UN'nin gelisimine katkida
bulunur. Erken dénemde parestezi, yanma hissi, huzursuz bacak
sendromu, agri ve kramplar gérilirken ge¢ ddnemde glgsuzlik,
bozulmus DTR'leri, denge kaybi, uyusma ve alt ekstremitelerde
atrofiler gorilir (21). Tanida altin standart metot ENMG'dir.
Sinir iletim calismalarinda hiz normal degerlerin %50-60'ina
diser (20,21). UN'de sinir hasarini geri cevirebilecek ve sinir
fonksiyonunu iyilestirebilecek tedaviler diyaliz ve bébrek naklidir
(20). Renal transplantasyon, UN'nin progresyonunu durduran ve
semptomlari geriletebilen tek kesin tedavi yontemidir (22). Bizim
hastamizin alt ekstremitelerde belirgin parestetik sikayetleri ve
kas atrofisi mevcuttu. DTRleri alinamiyordu. Hastanin ylrime
bozuklugunun gecirdigi bel cerrahisi ile birlikte agir UN'ye bagl
gelistigi disunuldd.

KBY'li hastalarda kas iskelet ve periferik sinir sistemi tutulumlari
hastaligin kendisine ve uygulanan tedavilere bagl olarak sik
gorilmektedir. Hastalik suresi uzadikca gorilme sikigi artan
bu tutulumlar tek tek ya da bu olguda oldugu gibi birlikte
bulunabilmekte ve hastalarda ciddi dizabilitelere neden
olmaktadir. Hastalar bu yénden dikkatli takip edilmeli ve gerekli
durumlarda uygun rehabilitasyon programlarina alinmalidir.
Ayrica metabolik kemik hastaligi dnlem ve tedavisi ile kirik riski
azaltilarak yasam kalitesinin artirilabilecedi ve morbiditenin
azaltilabilecedi de unutulmamalidir.
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