% KALITSAL SPASTIK PARAPAREZI (SPG) — ACIL MUDAHALE PLANI

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

BU COCUGUN KALITSAL SPASTiK PARAPAREZiSi VARDIR — HIZLI KOTULESME BU

HASTALIGA YAZILMAZ - BAKLOFEN ANIDEN KESIiLMEZ

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

ORAL BAKLOFEN / TIZANIDIN DOZU INTRATEKAL POMPA SON BOTULINUM TARIHI

O Yok O VAR — merkez/tel:

2 . DUZENLI KULLANDIGI iLACLAR

iLAC DOZ SAATLER NOT

3 - ANi KOTULESMEDE — EVDE / OKULDA

7

0 Sakin kalin; neyin, ne hizla degistigini not edin (saat- 8 112'Yi ARAYIN / ACILE GIiDIN

giin). ¢ Pompali cocukta ates + yaygin sertlik + huzursuzluk-

© Diisme olduysa agr1-sekil bozuklugu-basamama biling degisikligi — pompa kesilme sendromu olabilir

kontrol edin. — ACIL; pompa merkezini de arayin.

9 Idrar yapabiliyor mu bakin (son iseme saati). ¢ Giinler icinde belirgin giicsiizlesme, yiiriiyiis kayb1 ya da

o Baklofen dozlarini atlamayin; asla aniden yeni duyu kaybi.

kesmeyin. o lidrar yapamama (glob) ya da yeni baslayan kacirmayla
e Yiiriiylisti videoya alin — kargilagtirma icin ¢ok birlikte bel agrisi-ates.

degerlidir. o Diisme sonras: siddetli agri, sekil bozuklugu, basamama.

\

4 - KARISABILEN DURUMLAR (HASTALIGIN iLERLEMESI DEGIiLDiR)

0 Soguk hava / yorgunluk — tutukluk GECICI artar (ilerleme degildir) O Atesli hastalik — gecici kotiilesme

O Biiylime atag1 — germe ihtiyaci artar O Yeni ilag (sersemlik-gii¢siizliik) O Botulinum sonras: giinlerde gecici giigsiizliik (bilinen etki)
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% ACIL SERVIS / SAGLIK EKIiBI ICIN — SPG (HSP)

Bu sayfay1 cocugu karsilayan saglik ekibine veriniz

I SPG iCIN UC KRIiTiK NOKTA
1) Hizh kotiilesme SPG degildir: SPG yillarla ilerler — giinler-haftalar icinde artan gii¢stizliik/tutukluk, yeni duyu diizeyi ya
da idrar retansiyonu — kord basisi, transvers miyelit, B12 eksikligi gibi ek ve tedavi edilebilir nedenler aranir; omurilik
gorlintiileme esigi diisiik tutulur.
2) Baklofen asla aniden kesilmez: oral kesilmede rebound spastisite-ajitasyon; intratekal pompa kesilme sendromu
ACILDIR (yiiksek ates + yaygin rijidite + biling degisikligi; rabdomiyoliz riski) — pompa ekibine ulasiniz, képrii
benzodiazepin/oral baklofen planlayiniz. Botulinum sonrasi giinler icinde gecici giigsiizliik bilinen etkidir — "yeni felc"
sanilmamaldir.
3) Mesane-iYE: norojen mesane zemini vardir — atesli bagsvuruda idrar incelemesini atlamayiniz; iseyememe/glob sorgusu
yapiniz. Diisme sonrasi ayak-bilek travmasi degerlendirilir; uzun immobilizasyonun spastisiteyi artiracagi planlamaya katilir.

DEGERLENDIRME ONERILERIi (OZET)

e Muayene: kuvvet-duyu diizeyi, refleksler, karin cildi refleksleri; sfinkter sorgusu.

o Hizh kotiillesmede: tiim omurilik MR (basi/miyelit), B12-folat, idrar incelemesi + rezidii; gereginde noroloji-beyin cerrahisi
konsiiltasyonu.

¢ Pompali hastada: pompa alarm/doz kontrolii i¢cin izleyen merkezle iletisim; kesilme siiphesinde koprii tedavi geciktirilmez.

e Anestezi planlaniyorsa: kontraktiirlere uygun pozisyonlama; belirgin immobilite-kas erimesi olan hastada siiksinilkolinden
kacinma anestezi ekibiyle konusulur.
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EK NOTLAR iZLEYEN HEKIM NOTU (opsiyonel)

e Soguk-yorgunluk-ates tutuklugu gecici artirir — "ilerledi"

panigine kars: aileye aciklayiniz.

o Komplike tiplerde (SPG11/15, AP-4) 6grenme etkilenmesi
olabilir — iletisimde sabir; anlamadig1 varsayilmamalidir.
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HEKIiM ONAYI

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

Aileye not: Baklofen/pompa ve botulinum bilgilerini her acil bagvuruda gosteriniz; yiiriiylisteki degisimi videoyla belgeleyiniz.
Ayrinti: norogender.org/saglik-yazilari/kalitsal-spastik-paraparezi
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«.  TIBBI BILGI NOTU — SPG (HSP) (SAGLIK PROFESYONELLERI iCiIN)

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

KALITSAL SPASTiK PARAPAREZIi NEDIR?

Kalitsal spastik paraparezi (HSP/SPG), kortikospinal yolun uzunluga-bagiml dejenerasyonudur (80+ gen; AD/AR/X).
Cocuklukta 6ne gikanlar: SPG3A (erken baslangic, siklikla cok yavas/plato), SPG4 (en sik AD), SPG11/15 (¢ekinik-komplike: ince
korpus kallozum + bilissel etkilenme), AP-4 ailesi ("SP taklidi", akraba evliliginde). Klinik: bacaklarda spastisite-tutukluk (gii¢
gorece korunur), parmak ucu-makaslama, canl refleksler + Babinski, mesane aciliyeti. "Perinatal 6ykiisii temiz, bulgulari
ILERLEYEN spastik dipleji = SPG diisiin.” Tanida tedavi edilebilir taklitciler (dopa-yanith distoni — L-dopa denemesi; B12; arginaz
eksikligi) dislanir; tiim omurilik MR bir kez yapilir.

TEDAVI CERCEVESI — KUCUK ISLER, BUYUK FARK
Hastalik-degistirici tedavi yoktur; spastisite yonetimi giinlitk yasami belirgin degistirir: diizenli FTR + giinliik germe,
AFO/ortez, fokal spastisitede botulinum (3-4 aylik dongii), oral baklofen + tizanidin (titrasyonla), secili yaygin-agir olguda
intratekal baklofen pompasi; ortopedik cerrahi secili olguda, zamanlamasi ortak kararla. Mesane iirolojiyle yonetilir (sorgu +

rezidii + iirodinamik). Erken baslangicli/agir spastisitede kalca grafisi ve skolyoz izlemi. Gen-spesifik yaklasimlar klinik oncesi
asamadadir; arastirma asamasindadir, klinik uygulama onerisi degildir.
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AKUT YAKLASIM (6zet; kurum protokolii ve hekim karari esastir)

Hizlh kotiilesme: tiim omurilik MR + B12 + idrar/rezidii — tedavi edilebilir neden avi. Pompa kesilme sendromu: yiiksek ates
+ rijidite + biling degisikligi — benzodiazepin + oral/enteral baklofen képriisii, agresif destek, pompa ekibiyle acil iletisim (YBU
esigi diisiik). IYE/retansiyon: idrar incelemesi, rezidii; gerekirse sonda — norojen mesane notuyla iiroloji. Kiritk-travma:
immobilizasyon planinda spastisite ve germe programi gozetilir.

Kaynak cercevesi: HSP literatiirii ve spastisite yonetim kilavuzlar ile uyumlu, egitim amaclh 6zettir; nihai karar, hastay1
degerlendiren hekime aittir. Ayrinti: norogender.org/saglik-yazilari/kalitsal-spastik-paraparezi
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