% KALITSAL POLINOROPATI (CMT) — ACiL MUDAHALE PLANI

Norolojik ve Genetik Hastaliklar Dernegi (Norogender) - norogender.org - Prof. Dr. Burak Tath danismanhginda hazirlanmistir

BU COCUGUN CMT'Si VARDIR — VINKRIiSTIN KONTRENDIKEDIR - HIZLI KOTULESME

CMT DEGILDIiR (TEDAVI EDIiLEBILiR NEDEN ARANIR)

1 - COCUGUN BILGILERI (hekiminizle birlikte doldurunuz)

ADI SOYADI DOGUM TARIHI GUNCEL KiLO (KG) / TARIH
ANNE/BABA ADI — TELEFON iZLEYEN HEKIM — TELEFON TERCIH EDILEN HASTANE
GENETIK TANI (GEN / VARYANT) ALERJILER KAN GRUBU

2 . DUZENLI KULLANDIGI iLACLAR

iLAC DOZ SAATLER NOT

3 - GUNLUK DiKKAT / SORUN ANINDA — EVDE VE OKULDA

s N

o Duyusu az ayakta her aksam cilt kontrolii; yara-yanik @ ACILE BASVURU ESIKLERI — 112
fark ederseniz iistliine basmayi azaltin, pansuman + bagvuru.

¢ Giinler-haftalar icinde ilerleyen giicsiizliik,
e Burkulmada buz-istirahat; sislik/sekil bozuklugunda

yiiriiytisiin hizla bozulmasi, yutma/solunum zorlugu — bu

goriintiileme icin bagvurun. CMT'nin dogas1 DEGILDIR (tedavi edilebilir neden
e Giinler icinde artan giicsiizliik fark ederseniz aranmali).
beklemeyin (asagidaki esik). o Akut tek kol/ayak felci (basi sonrasi — HNPP).

o Yeni ilag yazildiginda "CMT'ye uygun mu?" diye hekiminize e Duyusuz ayakta kizarik-akintili yara, ates (enfeksiyon).
sorun.

e HNPP'de: uzun basi (bacak bacak tistiine, dirsek) sonrasi
uyusma-giicsiizliitk — basi kaynagini kaldirin.

o Siddetli, yeni baslayan noropatik agr atag:.

o Acile giderken bu formu ekibe verin.
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4 - RISKLi DURUMLAR — ONCEDEN BiLDiRiNiZ

0 KEMOTERAPI GEREKIRSE: VINKRISTIN KONTRENDIKE — onkologa bu formu gosterin
O Norotoksik ilaglar (amiodaron, uzun metronidazol/nitrofurantoin, kolsisin, yiikksek doz B6...) hekim siizgeciyle
O Ameliyat: pozisyon/basi noktalar: ve turnike dikkat (6zellikle HNPP) - belirgin kas erimesinde siiksinilkolinden kaginilir

O Diger:
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. ACIL SERVIS / SAGLIK EKIBI iCIN — CMT / KALITSAL
@} POLINOROPATI

Bu sayfay1 cocugu karsilayan saglik ekibine veriniz

L CMT'YE OZGU UC KRIiTiK NOKTA
1) VINKRISTIN KONTRENDIiKEDIR: CMT'li (ve PMP22 tasiyicisi) hastada tek kiirle bile agir, kalic1 quadriparezi
bildirilmistir. Onkolojik tedavi planlaniyorsa protokol bu taniya gore diizenlenmelidir; diger norotoksik ajanlarda da (platinler,
talidomid...) dikkat gerekir.
2) Akut/subakut kotiilesme CMT'ye baglanmaz: CMT yillarla ilerler. Giinler-haftalar icinde ilerleyen giicsiizliik, proksimal
tutulum, yutma-solunum etkilenmesi — GBS ya da siiperpoze CIDP diisiiniilmeli (BOS, iletim bloklar1) — bunlar tedavi
edilebilir tablolardir, firsat kagirilmamalidir.
3) Basi-pozisyon (6zellikle HNPP): ameliyat pozisyonu, turnike, alc1 ve sedyede uzun basi akut sinir felci yapabilir — basi

noktalarimi yastiklayiniz, turnike siiresini en aza indiriniz. Belirgin atrofisi olan hastada siiksinilkolinden kacininiz (hiperkalemi
riski).
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PRATIK YAKLASIM (OZET)
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e Duyu azligi olan ayakta yara/seliilit ve gizli travmay1 (kirik) aktif arayiniz; algida basi yarasi riskini anlatiniz.
e Noropatik agr1 alevlenmesinde standart basamaklar kullanilabilir; sendrom-6zel yasak yoktur (vinkristin diginda).

e Yeni recetede norotoksisite listesine bakiniz; zorunlu kullanimda izlem planlayiniz.
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EK NOTLAR IZLEYEN HEKIM NOTU (opsiyonel)

o Refleksler zaten alinamayabilir; muayene bulgularini bazale

gore yorumlayiniz (aileye sorunuz).

¢ Bilis normaldir — yasina uygun bilgilendirme yapiniz.
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HEKIM ONAYI

BU PLANI DUZENLEYEN HEKIM (AD- KURUM / TELEFON TARIH IMZA / KASE
SOYAD)

Aileye not: Bir kopya evde, bir kopya okulda, bir kopya yaninizda; onkoloji/ameliyat goriismelerinde mutlaka gosteriniz. Ayrinti:
norogender.org/saglik-yazilari/kalitsal-polinoropatiler
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«. TIBBI BILGI NOTU — CMT (SAGLIK PROFESYONELLERI ICIiN)

Akademik 6zet - Nihai tani ve tedavi kararlar1 hastay1 degerlendiren hekime aittir

KALITSAL POLINOROPATILER NEDiR?

CMT/HMSN (~1/2.500): en stk CMT1A (PMP22 duplikasyonu, AD, demiyelinizan); delesyonu HNPP (basiya duyarl
felcler) yapar; CMTX (GJB1), CMT2 (aksonal; MFN2 erken-agir olabilir) ve ¢cekinik CMT4 diger ana gruplardir. Klinik: distal
gligsiizliik-atrofi, pes kavus, arefleksi, duyu kaybi; yavas seyir. EMG'de kalitsal demiyelinizan formda yavaslama uniformdur —
yamali/asimetrik yavaglama ve iletim bloklar1 CIDP lehinedir (CMT zemininde siiperpoze CIDP tedaviye yanit verir).

ILAC-GIiRiSIM GUVENLIGi

Vinkristin mutlak ka¢inilir (subklinik tagiyicida bile fulminan néropati). Norotoksik ajanlarda (platinler, taksanlar, bortezomib,
amiodaron, kolsisin, nitrofurantoin, uzun metronidazol, agir1 piridoksin) risk-yarar hekim stizgeciyle. Anestezi: basi noktalar: ve
turnike 6zeni (HNPP'de kritik); belirgin denerve atrofide siiksinilkolin kacinilir; rejyonel teknikler olgu bazinda degerlendirilir.

AKUT BASVURU ONERILERI (6zet; kurum protokolii ve hekim karari esastir)

Subakut kotiilesmede GBS/CIDP degerlendirmesi (BOS, EMG, gerekirse IVIG karar1 nérolojiyle); HNPP basi felcinde
dekompresyon-bekleme ve fizyoterapi; duyusuz ayak enfeksiyonlarinda diisiik esikli goriintilleme-debridman karari. Rutin
status/nobet bileseni yoktur.

Kaynak cercevesi: CMT bakim onerileri ve norotoksisite literatiiriiyle uyumlu, egitim amach 6zettir; nihai karar, hastay:
degerlendiren hekime aittir. Ayrinti: norogender.org/saglik-yazilari/kalitsal-polinoropatiler
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