DUSUNEN ADAM

, dil ve cenenin kaslan yaygin istem disi
rde genellikle tutulur, ilave olarak baz
nlarda hareketler esas olarak yiiz kaslan ile

MY OKIMI

mi yiiz kaslannin ince ufak dalgalanma
ridir. Goz kapaginin myokimisi muhte-
en yorgunluktan sonra viicuttaki bir-
olabilen benign fasikiilasyonlar ile ana-
¢ici ise veya goz kapaginda sinirh ise

1 tutabilen devamli myokimi intraaksiel
zyonlar ile beraber olabildigi gibi, mul-
veya beyin sapi gliomasinin erken be-
labilir (5). Baz1 SSS lezyonlannin tah-
al niikleustaki motor ndronlara gelen
pulslan keserek, bu istem disi hare-
atabildigi diigiiniilir. Myokimi bazen
< de olabilir, bu genellikle Guillian-Barre
mu'nun akut fazmda goriiliir.

FASIAL TIK

tiki olan hastalarda goze garpan ozellik
okilli kasmm Kkontraksiyonlandir.
iyonlar genellikle iki tarafhidir ve boyle-
ifasial spazmin tek tarafli hareketlerinden

.
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SUMMARY: In this study, involuntary movements of the face has been discussed and three cases
th Meige syndrome were presented as to results of the treatment.

GILLES DE LA TOURETTE SENDROMU

Cocukluk caginda 2-14 yaslar arasinda mey-
dana cikar, tikler yiiz ve ekstremitelerde goriiliir.
Bunun yanisira kiifiir etme (kaprolali), bagkasinin
soyledigini (ekolali) ve yaptifini (ekopraksi) tek-
rarlama, obsesif kompulsif davraniglar goriiliir.

HEMIFASIAL SPAZM

Genellikle goz cevresinde baslayip, ardindan
yiiziin tek tarafindaki 7. kafa c¢ifti tarafindan iner
ve edilen kaslara yayilan tekrarlayier klonik
spazmlar ile karakterlidir. Myokimi kadar ciddi
bir sorun olmayip sadece kozmetik agidan onem
tagir ve glinliik yasantiy: etkiler.

Tipik olarak orta yas ve lizerinde meydana ge-
lir ve kadinlarda daha siktir. Spazmlar birkag da-
kika veya daha uzun siirebilir ve diger diskinezi-
lerden farkh olarak uykuda da devam eder (4).
Spazmlar tek tarafli olmasiyla orbikiilaris okiili
kasini genellikle bilateral tutan blefarospazmdan
aynlr,

EMG caligmalan spazm ve seyirmelerin diizen-
siz yilksek frekansh motor iinit bosalimlar1 oldu-
gunu gostermektedir. Bu hastalarin fasial kas
kuvveti muayenesinde aym tarafta hafif derecede
kuvvetsizlik bulunur.

Patogenez kesin belli degildir. Bazi vakalarda
daha once gecirilmis periferik fasial paralizi hika-
yesi vardir. Son zamanlarda, daha dnce idiopatik
kabul edilen baz: vakalarda 7.CS iizerinde bas: ya-
pan aberan kan damarlan suclanmaktadir (5).
Nadiren bir kisim vakalarda akustik norinom, ko-
lesteatoma, baziller veya vertebral arter anevriz-
masl ve posterior fassada AVM ile beraber oldu-
gu goriilmiistiir. Genikulak herpes ile olan vakalar
da bildirilmigtir (7). Genellikle ilac¢ tedavisine ce-
vap vermedigi bilinirse de carbamazepine'nin fay-
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dali bulundugunu yazan kaynaklar vardir (5).
Yine basi yapan aberan luplara yonelik cerrahi-
nin, posterior fasso kraniotomisi ve lupun yerinin
degistirilmesi seklindedir, faydali oldugu bildiril-
migtir (6).

FASIAL SINKINEZi

Bir kas grubunun kontraksiyonu ile aym taraf-
taki diger fasial kaslanin aymi andaki kontraksiyo-
nu daha once fasial sinirde bir hasar oldugunu ve
baz1 rejenere olan aksonlann, orjinal olarak diger
aksonlardan inerve olan kas lifleri ile sinaps yapti-
gim gosterir. En ¢ok rastlanan sinkinetik hareket

goz kirpma veya tek tarafli gozii kapama hareketi

sirasinda tek tarafli orbikiilaris orisin kontraksi-
yonudur. Gozlenen sinkinezinin fasial zayiflik ile
beraber olmasi fasial sinirin periferik seyrinde da-
ha once olan hasar sonucu oldugunu gosterir ve
fasial kuvvetsizlifin santral nedenlerini ekarte
eder.

BLEFAROSPAZM

‘Gozlerin sim sikt kapanmasi durumudur, orbi-
kiilaris okiili kaslannm kontraksiyonu ile meyda-
na gelir. Tek bagma olabilecegi gibi dzellikle Mei-
gl Sendromu veya parkinson hastalifinda goriile-
bilir. Spasmotik distoni veya tortikolis ile beraber
olabilir. Tek tarafli ve tekrarlayici blefarospazm-
lar tik veya hemifasial spazmm bir parcasi olabi-
lir. Antiparkinson ilaglar ve frankilizanlar denen-

mistir, ancak kesin bir sonu¢ almamamgtir, 7CS

in orbikiilaris okiili kasina giden dallarnin-termo-
litik yolla etkisiz hale getirilmesi spazmi rahatlatir,

OROMANDIBULAR DISTONI

Cene kaslannin spazmi sonucu agzim istem di-
s1 aclmasi ¢enenin bir tarafa deviasyonu, dilin
disan ¢ikmasi, goz kirpma ile karakterlidir. Bu-
nun sonucu olan fonksiyonel korliik ¢ok rahatsiz
edici olup, bazen bagvuru nedeni olabilir. Oro-
mandibular distonik spazmlar blefarospazmdan
once olabilecegi gibi onu takip de edebilir (4).
Spazmlar cene dislokasyonu veya dig kiriklarina
neden olacak kadar kuvvetli olabilir (4). Genel-
likle bir siire sonra servikal ve boyun kaslanna ba-
zen de iist ekstremitiye yayilrr.

Tedavi pek bagarih degildir, Noroleptik ve an-
tikolinerjik ajanlar kismi rahatlama saglayabilir.
Orbikiilaris* okiili kasinin cerrahi denervasyonu
blefarospazmi kontrol edebilir ve 7.CS in parsiel
lezyonlan fasial spazmi azaltabilir (4). Etyolojide
striatal dopaminerjik iistiinliik oldugu diisiiniiliir.

TARDIF DiSKINEZI

Uzun siireli noroleptik, ozellikle fenotiazin ve
buterofenon gruplarinin kullanilmas: ile meyda-

- bilen bir durumdur. Major trankilizan kulla

- migtir, bdylece DA2 reseptorlerinde muhtemelen

na gelen, sinsi baglangich, kronik dis i B
Diger ekstrapramidal yan etkilerin aktiirl::zal‘rl;?i‘d&'
kotik tedavi swrasinda gec beliren ve cogu k
ilacin kesilmesi ile artig gosteren ve devaml kg
hastalanin takriben %15'inde goriiliir. Yagl hasta.
lar ve kadinlarda daha siktir. Etkilenen hastalm;
1/3'de belirtiler aylar veya yillar iginde kengitj,
ginden yatsabilir, kalanlarda siresiz olarak ge.
vam eder. ; d . L.
Tardif diskinezilerin en sik rastlanan sekli bue-
colinguomastikator sendromdur. Dilin 481z igin-
de solucan gibi kivalip biikiilmesi en erken belirﬁ-."
dir. Tam olugmus olgularda dilin digan cikmas,
katlanmasi, dudaklann biiziilmesi, emme ve Emﬂf
ma hareketleri ve cenenin iki tarafa oynatilmas
goriiliir. GOz kirpma, blefarospazm géziin kisa bir
Siire icin bir tarafa kaymas: gorillebilirse de yiiziin
st kism genellikle hareketsizdir, Oldukca siklik-
la ekstremitelerde koreoatetoik, distonik hareket.
ler de goniiliir. L

M

OLUS MEKANIZMAST

Nigrostriatal dopaminerjik ndronlann ulastify
postsinaptik striatal ndronlarda iki tip dopamin
reseptor yeri vardir, DA1 reseptorleri dopamin
ulagim: ile striatal noronlarda inhibisyon, DA2
reseptori ise aym veya bagka striatal noronlarda
eksitasyon yarafirlar. DA terminallerinde presi-
naptik DA otoreseptorleri de bulunur. Uzun siire
antipsikotik tedavi ile DA1 reseptorlerinde blokaj
meydana gelir ve parkinsonizm ortaya cikar.
DA2 reseptorleri bu blokaja daha rezistandir. Ste
yandan, Fenotiazin ve butirofenon’nun nigrostri-
atal néronlarda dopamin sentezini ve striatal si-
napslarda dopamin atihgim arttirdiklan saptan-

artmig bir dopaminerjik aktivite meydana gelir ve
bu durum diskinezilerin ortaya cikisina ngdb’ﬁ
olur. =

Noroleptiklerin DA reseptdr yerlerinde dopa-
mine karg: denervasyon hipersentivitesi yaratmasi
ile diskinezilerin olugtujfu goriigii yer alir, Noro-
leptik molekiillerinin blokaji ile reseptér yerine
DA'nin ulasamamasi uzun siireli simik bir dener
vasyon halini olusturur, nitekim bu ilaglann ke:
silmesi ile normal miktarda DA1'in reseptor yer-
lerine -ulagmasmm asn dopaminerjik hiperakti=
viteye yol actig soylenir. Asetil kolin-dopamin
dengesinin dopamin lehine bozulmasi da patoge:
neze katkilidir. :

Diger bir goriig de DA noronal uclarnda bulu-
nan presinaptik DA otoreseptorlerine iligkin me-
kanizmadir. Fenotiazin ve butirofenon molekiil:
leri DA erjik otoreseptorleri de bloke etﬁﬂt?}?*’
icin, bu olay dopaminerjik noronlarda DA artisi= -
na ve sentezinde hizlanmaya yol acar. Ciinkil bu
reseptorlerin inhibe edilmesi normalde DA transs
mitter uvanimi seklinde tenli varatmaktadie; B



le postsinaptik DA reseptor duyarlilifinda
k olarak presinaptik DA otoreseptorleri-
ibisyonu ile dopamin sentez artisi diski-
ileri ortaya gikarabilmektedir.

= TEDAVI

rdif diskinezi belirdifinde yapilacak ilk is

. eger bu yapilamiyorsa giinlik devam dozu

bildigince minimale indirmek ve tedavi siiresi-
Itmaktir. :

Reserpine ve tetrabenazine dopaminin noro-

epo yerlerinde birikimini azaltirlar ve re-

5r blokorii olmadiklan igin tardif diskinezi-

en olumlu goriilen ilaglar arasindadirlar.

" Kolinerjik aktiviteyi arttiran ilag olarak Phy-

tigmine'nin LV. verilmesi ile iyilestirici etki

pularda saglanabilmektedir. Aym gekilde

nol da vakalann bir kisminda iyilestirici etki
naktadir.

yzapine etkisi mesolimbik dopaminerjik sis-

eseptorleri iizerine blokaj yapisi ile agikla-

. striatal dopamin blokaji etkisi yoktur. Bu

if diskinezi uzerine iyilestirici etki yapabil-

e bu arada antipsikotik etkisinden de ya-

Imaktadir.

SENIL OROFASIAL DISKINEZI

ve dilin istem dig1 hareketleri genellikle
a, ozellikle senil demans: olanlarda mey-
lebilir. Bunlar, diizensiz dudak hareketle-
disan cikarilmasi, agz1 a¢ip kapama hare-
eridir. Beraber olan bu hareketler ¢igneme ve
unmay: diisiindiiriir. Hareketler dinlenmede
ndir, maksatli hareket ile yatismaya meyil-
Patofizyolojisi bilinmiyor, ancak serebral
. inhibisyonun kalkmasi ile infantil oral
tivitesinin ortaya ¢iktig: sanmihyor.

OLGULAR

.T., 58 y., bayan hasta, 30.6.1987 giinii
protokol no. ile noroloji klinigine yatinl-
yil Once her iki goz kapaginda titreme gek-
sla yan hareketleri, giderek orobuccalingu-
1eziye doniismiig ve hasta 2 ay poliklini-
takip edilmig. Yatigindan 20 giin once
e tarzindaki hareketleri sag koluna da ya-
3 Hast_anm genel sistem muayenesinde, 6z
2¢misinde ozellik saptanamadi. Norolojik
enesinde blefarospazm, agiz kenarinda ce-
tarzinda hareketler, sag kolda kaba tremor
di. Kranial sinirlere ait patolojik bulgu tes-
ilmedi. Istemli aktif hareketler, kas giicii

lgstrapiramidal sistem ve serebellar sis-
ait ozellik saptanmadi. DTR normoaktif
tolojik refleks ve duyu kusuru saptanma-

'bfa_.tuvar_ incelemelerinde, Hb, I6kosit, id-
emeleri normal, sedim 84/mm st bulun-

pt,ik ajan! dozunu giderek azaltarak kes-

Hastaya poliklinik takibi sirasinda 4x5 mg Ha-
loperidol baslandi. Baglangicta oldukca fayda-
lanmasina ragmen, daha sonra hareketler tekrar
arttl. Servise yatisindan sonra sirasi ile Lithuril,
Mysolin, Lioresal denendi, ancak faydal olmadi.
Daha sonra ‘tekrar Haloperidol, Dideral ve B6 vi-
tamini verildi. Hasta tam bir diizelme gostermek-
sizin Haloperidol 3x15 damla, Dideral 3x1 tb,
Adervit 1x1 tb aldig1 halde taburcu edildi.

2) A.K., erkek hasta, 4.2.1987'de 977 proto-
kol no.su ile noroloji klinigine yatinldi. Hasta-
nin 2 yil onee agzinda cekilmeler, tiikiiriigiinii
yutamama, gozlerini istem dist acip kapama gek-
linde hareketleri baglammg ve giderek artmgtir.
Hastanin genel sistemik muayenesinde, 6z ve soy
gegmisinde ozellik saptanmadi. Nérolojik muaye-
nesinde konusma dizartrik, kranial sinirler intakt,
kas giici tam, DTR (+ + +), TDR iyi planter de-
gildi, ekstrapiramidal sistem muayenesinde tremor
saptandi, duyu kusuru bulunmadi.

Laboratuvar bulgulan: Rutin laboratuvar mua-
yeneleri icinde Hb %53 mg olup, digerleri normal
idi.

Hastaya Lityum 3x300 mg baslandi, daha son-
ra Haloperidol 4x10 damla eklendi. Bu tedavi al-
tinda iken blefarospazm kayboldu, orofasiolingu-
al hareketler ileri derecede azald: ve hasta bu ge-
kilde taburcu edildi.

3) LA., erkek hasta, 60 y. da, 3.11.1986'da
8800 protokol no.su ile noroloji klinigine yatinl-
di, Hastanm 10 ay once dudaklarinda gerilme, di-
linde tutukluk olmus ve giderek artmis. Genel
muayenesinde 0z ve soy ge¢misinde, ozellik sap-
tanmadi. Norolojik muayenesinde konusma di-
zartrik, agiz kenarinda gekilme hareketleri mev-
cut olup, kranial sinirler intakt, kas glicii tam,
DTR ( + +), TDR solda dorsal, ekstrapiramidal
sistemde sagda daha belirgin olarak, her iki tarafta
digli ¢ark bulundu. Serebellar sistem normal idi,
duyu kusuru saptanmadi.

Laboratuvar muayenelerinde rutin kan, idrar,
elektrolitler, T3-T4, EEG normal bulundu.

Hastaya Madopar, Diazem ve Benexol denen-
di. Bagarili olmadi. Daha sonra Lityum 2x750 mf.,.
Norodol 3x1 mg. verildi. Klinik tabloda ileri de-
recede diizelme gozlenerek taburcu edildi.

TARTISMA

Meige sendromu tanisi konulan 3 vaka tedavi-
ye verdikleri cevaba gore tartisilmigtir.
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