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OZET

Amac: Travma, toksik maddeye maruziyet, metabolik hastalik ya da kronik ila¢ kullanim oykdsu
olmayan multifokal distonili hastanin literatUr isiginda tartisimasi amaclandi. Olgu Sunumu: Altmis
iki yasinda erkek hasta boynun sag yarisinda agri, hassasiyet, sagda belirgin her iki elde kasiima
sikayetleri ile servisimize yatirildi. Oykdde boynun sag yarisindaki agrinin iki yildir mevcut oldugu ve
bu agrinin hemen ardindan sag elde kasilma sikayetinin basladigi, bir yildir da sol elde kasiima
sikayetinin mevcut oldugu tespit edildi. Genel fizik muayenede boynun sag yarisinda dokunmakla
hassas 1x1 cm ebadinda duzgun sinirl ele gelen kitle goézlendi. Norolojik muayenede sagda daha
belirgin her iki elde distoni mevcuttu, tonus her iki Ust ekstremitede rijidite seklinde artmisti. Servikal
MRG’de C5-6'da belirgin C5-6, C6-7'de sol paramedial protrizyon, C5-6 seviyesinde kord basisi mev-
cuttu. Sonuc: Olgumuzu asll ilgi ¢cekici kilan boyun sag yarisindaki agri ve sag Ust ekstremitedeki dis-
toninin ortaya cikisi arasindaki zamansal korelasyondur. Kronik agri, spinal internéronlarin hiperek-
sitabilitesine neden olarak sessiz durumdaki spinal kordun santral pattern jeneratérunun disinhibis-
yonu ile distoni seklinde hareket bozukluguna yol acabilir.
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SUMMARY
A PATIENT WITH MULTIFOCAL DYSTONIA

Aim: Diagnosed with multifocal dystonia, the subjects without trauma, exposure to toxic sub-
stances, metabolic diseases or the history of chronic drug use were aimed to be discussed in light
of literature. Case Report: A 62- year-old man was recruited to our clinic with the complaints of the
pain on the right half of the neck, tenderness, contractions on both hands, more definite on the
right. In his history, it was determined that the pain on the right half of the neck had been present
for two years and the complaint of contraction on the right hand had just started after the right neck
pain, and that contraction on the left hand had existed for one year. On his physical examination,
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a mass which could palpably be felt, in size of 1x1 c¢cm, of neatly framed and tender was observed
on the right half of the neck. On the neurologic examination, dystonia existed on both hands, more
marked on the right, and tonus had increased on both upper extremities in the nature of rigidity.
On the cervical MRI, definite protrusion on C5-6, left paramedian protrusion on C5-6, C6-7 and cord
impression on C5-6 were present. Conclusion: \What makes our case remarkable is timely correla-
tion between pain on right half of neck and beginning of dystonia on right upper extremity. Chronic
pain could lead to movement disorder in the form of dystonia by disinhibitation of the silent spinal

cord central pattern generator by causing hyperexitability of spinal interneurons.
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Distoni, vucudun belirli bolumlerinde ortaya
cikan, agrili olabilen istemsiz kas kontraksi-
yonlart ile karakterize norolojik hareket bo-
zuklugudur. Semptomlar ¢ocukluk, adolesan
ya da eriskin donemde herhangi bir yasta or-
taya cikabilir. Vacudun etkilenen bolgesine
gore fokal, segmental, multifokal, generalize
ya da nedenine gore primer (idiyopatik), se-
konder (semptomatik) distoni olarak siniflan-
dinlabilir. Sekonder distoni nedenleri arasin-
da serebral hipoksi, vaskdler malformasyon-
lar, beyin tmord, beyin sapi lezyonlari, kafa
travmasl, inflamatuar, enfeksiydz durumiar,
ensefalit, Reye sendromu, Creutzfeldt-Jacob
hastaligi gibi postenfeksiydz durumlar, serep-
rovaskuler olay, multipl sklerozis, servikal spi-
nal kord lezyonlari veya travmalari, lomber
kanal stenozu, vucudun herhangi bir bolge-
sine periferik travma, hipoparatiroidizm gibi
metabolik durumlar, CO, siyandr, mangan,
metanol gibi uzun donem toksik maddelere
maruz kalma, fenitoin, karbamazepin gibi
antikonvulzan ilaclar, dopamin reseptor an-

Sekil 1: Her iki st ekstremitede distoni goruntusu

tagonistleri kullanimi bulunmaktadir (1).
OLGU SUNUMU

Altmis iki yasinda erkek hasta boynun sag ya-
risinda agri, hassasiyet, sagda belirgin her iki
elde kasilma sikayetleri ile servisimize yatirildi.
Oykude boynun sag yarisindaki agrinin iki yil-
dir mevcut oldugu ve bu agrinin hemen ar-
dindan sag kolda kasiima sikayetinin basladi-
g1, bir yildir da sol elde kasiima sikayetinin
mevcut oldugu tespit edildi. Genel fizik mu-
ayenede boynun sag yarisinda dokunmakla
hassas 1x1 c¢cm ebadinda ddzgun sinirl ele
gelen kitle tespit edildi. Norolojik muayenede

Sekil 2: Servikal MRG'de C5-6'da kord basisi goruntusu
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sagda daha belirgin her iki elde sekil 1'de go-
raldugu gibi distoni mevcuttu, tonus her iki
Ust ekstremitede rijidite seklinde artmisti. Dis-
tonik postaran yorgunluk ve emosyonel
stresle arttigr uykuda ise azaldigi tespit edil-
mistir. Tam kan, sedimentasyon, kalsiyumu
da iceren rutin biyokimya testleri, tiroid fonk-
siyon testleri, parathormon, serum Cu deger-
leri normal sinirlardaydi. Kranial MRG'de her-
hangi bir patoloji saptanmadi. Sekil 2°'de go-
raldugu gibi servikal MRG'de C5-6'da belir-
gin C5-6, C6-7'de sol paramedial protruz-
yon, C5-6 seviyesinde kord basisi mevcuttu.
Sekil 3'de gordldagu gibi boyun yumusak
doku MRG'de de boynun sag yarisinda cilt al-
tr yagl doku icinde T1°de hipointens, 1x1 cm
ebadinda duzgun sinirl lobule konturlu kistik
lezyon saptandi. EMG'sinde sinir iletim calis-
masinda median, ulnar, peroneal, posterior
tibial, sural sinir iletimlerinde herhangi bir
anormallik bulunmazken, igne EMG'sinde
sag biseps, triseps, deltoid, fleksor karpi radi-
alis kaslarinda polifazik MUP oraninda artis
mevcuttu. Bu da sagda C5-6-7 poliradikulo-
patiyi destekler niteliktedir. Multifokal distoni-
li bu olgunun soleus-H-refleksi latanst 28 ms,
amplittdd 4 mv olarak normal sinirlarda bu-
lunmustur.

TARTISMA

Distoni terimi ilk kez 1911'de Hermann Op-
penheim tarafindan generalize distoninin ¢o-

Sekil 3: Cilt alti yagl doku icinde T1'de hipointens 1x1
cm ebadinda lezyon goruntusu

Bir muiltifokal distoni olgusu

cukluk déneminde baslayan formu olan "dis-
toni muskulorum deformans” seklinde kulla-
nilmustir(1).Gunumuzde hemen hemen 100
yil sonra distoninin ¢esitli tipleri tanimlanmis-
tir. Anatomik dagiima goére fokal distonide
anormal hareketler tek bir vacut bolumunu
etkiler. Fokal distoni hastalarin %30’'unda
komsu vicut bolumune yayilir. Ornegin, ylz
ve boyun kaslari, boyun ve kol, govde ve ba-
cak gibi, bu durumda segmental distoni adi-
ni alir. Distonik spazmlar komsu olmayan vu-
cut bolumlerinde goérultrse multifokal distoni
seklinde adlandirilir. Multifokal distonide her
iki kol ya da her iki bacak ya da yuz ve bacak
seklinde birbirine komsu olmayan bolgelerde
etkilenme olur. Vlcudun bir yarisinda etki-
lenme olursa hemidistoni, tim vUcutta anor-
mal hareketler gorulurse generalize distoni
olarak siniflandiniir. Bizim olgumuz birbirine
komsu olmayan her iki Gst ekstremitede etki-
lenme oldugu icin multifokal distoni seklinde
adlandinimistir (2). Distoni baslangi¢ yasina
gore, cocukluk doneminde (0-12 yas), adole-
san baslangich (13-20 yas) ya da eriskin bas-
langich (20 yas sonrasi) veya erken baslangic-
I (9 yas), gec baslangich (45 yas) olarak da si-
niflandiriimistir(3). Yas anatomik dagiimia ya-
kindan ilgilidir. Erken baslangicli distoni, ge-
nellikle ilk dnce bacak veya kolu etkiler daha
nadir olarak boyun, vokal kord ve kranial kas-
larr etkiler. Geg baslangicli distoni, yaygin ola-
rak boyun veya kranial kaslari etkiler daha az
sikhkla ekstremitelerde baslar, Ozellikle alt
ekstremitelerde baslangic ¢cok nadirdir. Ana-
tomik dagilima ilave olarak baslangi¢c yasi
prognostik yonden énemlidir. Erken baslan-
gi¢lt distonide hastalarin %50'sinde progres-
yon olarak generalize distoni gelisir. Buna zit
olarak ge¢ baslangicli distoni fokal, multifokal
ya da segmental olarak kalir (4).Bizim olgu-
muz da ge¢ baslangicli multifokal distonidir.
Her hastada distoninin nedenini bulmak ol-
dukca zordur. Etyolojiye gore primer (idiyo-
patik), sekonder (semptomatik) olarak sinif-
landirilir. Primer distonide, distoni disinda tre-
mor, miyoklonus disinda herhangi bir hare-
ket bozuklugu bulunmaz. Tremor veya mi-
yoklonus primer distoniye eslik ettigi zaman
bu eslik eden hareketler distoniden daha az
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belirgindir. Bu hareketler dominant olursa,
sekonder distoni (myoklonus-distoni) seklin-
dedir. Parkinsonizm, nobet, demans, ataksi,
okuler motor anormallikler, gucsuzluk ve
spastisite olmasi sekonder distoniyi destekler.
Primer distonide radyolojik goruntulerde ya-
pisal beyin anormallikleri yoktur ve biyokim-
yasal calismalarda da anormal metabolik de-
gerler yoktur. Primer distonilerin baytk bold-
mu fokal veya segmental olup eriskin do-
nemde baslar. Primer distoni hastalarin
%10'unda generalize distoni seklinde olup
cocukluk veya eriskin donemde ortaya cikar.
Hastalarin %50'sinde 9g34.21'de lokalize
olan DYT1 geninde GAG triplet delesyonu
bulunmustur. DYT1 distonisi otozomal domi-
nant gecislidir. Baslangic yasi 12,5tur. Olgu-
lann %94’'Unde semptomlar bacaklardan
baslar (5). Progresyon baslangictan sonraki 5
yil icinde ortaya cikar (6). Bizim olgumuzda
servikal MRG'de C5-6, C6-7'de sol paramedi-
al protruzyon, C5-6'da da kord basisinin ol-
masi ayrica boyun sag yarisinda cilt altr yagli
doku icinde T1'de hipointens 1x1 c¢cm eba-
dinda duzgun sinirl, lobule konturlu lezyon
olmasi, baslangic yasi ve anatomik lokalizas-
yonu primer distoniden uzaklastirmistir. Lite-
ratare bakildiginda servikal kord lezyonlarina
bagl distoni, koreatetoz, myoklonus gibi ha-
reket bozukluklari oldugu gorulmekte-
dir(7,8). Servikal kord lezyonlarina bagl orta-
ya cikan hareket bozukluklarinda birkac hipo-
tez one surulmastar. Bunlar, ozellikle propri-
oseptif yollarin etkilenmesine bagh degismis
duyusal giris ve buna bagl olarak hem giris
hem de cikis sinyallerinin anormal islenmesi
ve spinal motor ndronlarda artmis eksitabili-
tedir. Ancak yaygin bir sekilde gorulen spinal
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kord lezyonlarinda da hareket bozukluklari-
nin nadir gérulmesinin nedeni bilinmemek-
tedir. Kranial MRG'de yapisal bazal ganglion
anormalliklerinin olmamasina karsin subklinik
bazal ganglion disfonksiyonunun kortikal,
subkortikal, spinal seviyelerde giris ve cikis
sinyallerinde degisiklige neden olabilen pre-
dispozan bir faktor oldugu ileri surdlmektedir
(9). Bizim olgumuzda da servikal MRG'de C5-
6 seviyesinde kord basisi mevcut olup
EMG'sinde de sagda C5-6-7 poliradikulopati
ile uyumlu elektrofizyolojik bulgular elde edil-
mistir. Olgumuzda soleus- H- refleksi latans
ve amplittdd normal sinirlar icinde bulun-
mustur. Literaturde de refleks sempatik dist-
rofiye sekonder gelisen tonik distonili 10 ol-
gunun soleus-H-refleksi latansi ve amplitd-
dunde, maksimal H/M oraninda, H refleks
‘recruitment” egrisinde kontrol grubuna go-
re anlaml bir fark olmadigi belirtimektedir
(10). Ancak olgumuzu asil ilgi ¢ekici kilan bo-
yun sag yarisindaki agr ve sag ust ekstremi-
tedeki distoninin ortaya cikisi arasindaki za-
mansal korelasyondur. Kronik agr, spinal in-
terndronlarin hipereksitabilitesine neden ola-
rak sessiz durumdaki spinal kordun santral
pattern jeneratorunuan (CPG) disinhibisyonu
ile distoni seklinde hareket bozukuluguna yol
acabilir (11). Literatare bakildiginda refleks
sempatik distrofide injurinin arka boynuzda
apoptozisi indukledigi ve GABAerjik noronlar-
da kumulatif bir kayba sekonder agrinin orta-
ya ciktugr ve bu agriya bagl tonik distoninin
bir komplikasyon olarak gelistigi belirtiimekte-
dir (12, 13). Agn ve distoninin komsu seg-
mentlerde olmasi da agriya bagl plastisite ve
spinal pattern jeneratoru hipereksitabilitesi
arasindaki baglantiyr destekler niteliktedir.
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