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ÖZET

Amaç: Travma, toksik maddeye maruziyet, metabolik hastal›k ya da kronik ilaç kullan›m öyküsü
olmayan multifokal distonili hastan›n literatür ›fl›¤›nda tart›fl›lmas› amaçland›. Olgu Sunumu: Altm›fl
iki yafl›nda erkek hasta boynun sa¤ yar›s›nda a¤r›, hassasiyet, sa¤da belirgin her iki elde kas›lma
flikayetleri ile servisimize yat›r›ld›. Öyküde boynun sa¤ yar›s›ndaki a¤r›n›n iki y›ld›r mevcut oldu¤u ve
bu a¤r›n›n hemen ard›ndan sa¤ elde kas›lma flikayetinin bafllad›¤›, bir y›ld›r da sol elde kas›lma
flikayetinin mevcut oldu¤u tespit edildi. Genel fizik muayenede boynun sa¤ yar›s›nda dokunmakla
hassas 1x1 cm ebad›nda düzgün s›n›rl› ele gelen kitle gözlendi. Nörolojik muayenede sa¤da daha
belirgin her iki elde distoni mevcuttu, tonus her iki üst ekstremitede rijidite fleklinde artm›flt›. Servikal
MRG’de C5-6’da belirgin C5-6, C6-7’de sol paramedial protrüzyon, C5-6 seviyesinde kord bas›s› mev-
cuttu. Sonuç: Olgumuzu as›l ilgi çekici k›lan boyun sa¤ yar›s›ndaki a¤r› ve sa¤ üst ekstremitedeki dis-
toninin ortaya ç›k›fl› aras›ndaki zamansal korelasyondur. Kronik a¤r›, spinal internöronlar›n hiperek-
sitabilitesine neden olarak sessiz durumdaki spinal kordun santral pattern jeneratörünün disinhibis-
yonu ile distoni fleklinde hareket bozuklu¤una yol açabilir. 
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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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Distoni, vücudun belirli bölümlerinde ortaya
ç›kan, a¤r›l› olabilen istemsiz kas kontraksi-
yonlar› ile karakterize nörolojik hareket bo-
zuklu¤udur. Semptomlar çocukluk, adolesan
ya da eriflkin dönemde herhangi bir yaflta or-
taya ç›kabilir. Vücudun etkilenen bölgesine
göre fokal, segmental, multifokal, generalize
ya da nedenine göre primer (idiyopatik), se-
konder (semptomatik) distoni olarak s›n›flan-
d›r›labilir. Sekonder distoni nedenleri aras›n-
da serebral hipoksi, vasküler malformasyon-
lar, beyin tümörü, beyin sap› lezyonlar›, kafa
travmas›, inflamatuar, enfeksiyöz durumlar,
ensefalit, Reye sendromu, Creutzfeldt-Jacob
hastal›¤› gibi postenfeksiyöz durumlar, sereb-
rovasküler olay, multipl sklerozis, servikal spi-
nal kord lezyonlar› veya travmalar›, lomber
kanal stenozu, vücudun herhangi bir bölge-
sine periferik travma, hipoparatiroidizm gibi
metabolik durumlar, CO, siyanür, mangan,
metanol gibi uzun dönem toksik maddelere
maruz kalma, fenitoin, karbamazepin gibi
antikonvulzan ilaçlar, dopamin reseptör an-

tagonistleri kullan›m› bulunmaktad›r (1).

OLGU SUNUMU

Altm›fl iki yafl›nda erkek hasta boynun sa¤ ya-
r›s›nda a¤r›, hassasiyet, sa¤da belirgin her iki
elde kas›lma flikayetleri ile servisimize yat›r›ld›.
Öyküde boynun sa¤ yar›s›ndaki a¤r›n›n iki y›l-
d›r mevcut oldu¤u ve bu a¤r›n›n hemen ar-
d›ndan sa¤ kolda kas›lma flikayetinin bafllad›-
¤›, bir y›ld›r da sol elde kas›lma flikayetinin
mevcut oldu¤u tespit edildi. Genel fizik mu-
ayenede boynun sa¤ yar›s›nda dokunmakla
hassas 1x1 cm ebad›nda düzgün s›n›rl› ele
gelen kitle tespit edildi. Nörolojik muayenede

a mass which could palpably be felt, in size of 1x1 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.

Key words: Multifocal dystonia, central pattern generator

fiekil 1: Her iki üst ekstremitede distoni görüntüsü fiekil 2: Servikal MRG’de C5-6’da kord bas›s› görüntüsü
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sa¤da daha belirgin her iki elde flekil 1’de gö-
rüldü¤ü gibi distoni mevcuttu,  tonus her iki
üst ekstremitede rijidite fleklinde artm›flt›. Dis-
tonik postürün yorgunluk ve emosyonel
stresle artt›¤› uykuda ise azald›¤› tespit edil-
mifltir. Tam kan, sedimentasyon, kalsiyumu
da içeren rutin biyokimya testleri, tiroid fonk-
siyon testleri, parathormon, serum Cu de¤er-
leri normal s›n›rlardayd›. Kranial MRG’de her-
hangi bir patoloji saptanmad›. fiekil 2’de gö-
rüldü¤ü gibi  servikal MRG’de C5-6’da belir-
gin C5-6, C6-7’de sol paramedial protrüz-
yon, C5-6 seviyesinde kord bas›s› mevcuttu.
fiekil 3’de görüldü¤ü gibi boyun yumuflak
doku MRG’de de boynun sa¤ yar›s›nda cilt al-
t› ya¤l› doku içinde T1’de hipointens, 1x1 cm
ebad›nda düzgün s›n›rl› lobule konturlu kistik
lezyon saptand›. EMG’sinde sinir iletim çal›fl-
mas›nda median, ulnar, peroneal, posterior
tibial, sural sinir iletimlerinde herhangi bir
anormallik bulunmazken, i¤ne EMG’sinde
sa¤ biseps, triseps, deltoid, fleksor karpi radi-
alis kaslar›nda polifazik MÜP oran›nda art›fl
mevcuttu. Bu da sa¤da C5-6-7 poliradikülo-
patiyi destekler niteliktedir. Multifokal distoni-
li bu olgunun soleus-H-refleksi latans› 28 ms,
amplitüdü 4 mv olarak normal s›n›rlarda bu-
lunmufltur. 

TARTIfiMA

Distoni terimi ilk kez 1911’de Hermann Op-
penheim taraf›ndan generalize distoninin ço-

cukluk döneminde bafllayan formu olan "dis-
toni muskulorum deformans" fleklinde kulla-
n›lm›flt›r(1).Günümüzde hemen hemen 100
y›l sonra distoninin çeflitli tipleri tan›mlanm›fl-
t›r. Anatomik da¤›l›ma göre fokal distonide
anormal hareketler tek bir vücut bölümünü
etkiler. Fokal distoni hastalar›n %30’unda
komflu vücut bölümüne yay›l›r. Örne¤in, yüz
ve boyun kaslar›, boyun ve kol, gövde ve ba-
cak gibi, bu durumda segmental distoni ad›-
n› al›r. Distonik spazmlar komflu olmayan vü-
cut bölümlerinde görülürse multifokal distoni
fleklinde adland›r›l›r. Multifokal distonide her
iki kol ya da her iki bacak ya da yüz ve bacak
fleklinde birbirine komflu olmayan bölgelerde
etkilenme olur. Vücudun bir yar›s›nda etki-
lenme olursa hemidistoni, tüm vücutta anor-
mal hareketler görülürse generalize distoni
olarak s›n›fland›r›l›r. Bizim olgumuz birbirine
komflu olmayan her iki üst ekstremitede etki-
lenme oldu¤u için multifokal distoni fleklinde
adland›r›lm›flt›r (2). Distoni bafllang›ç yafl›na
göre, çocukluk döneminde (0-12 yafl), adole-
san bafllang›çl› (13-20 yafl) ya da eriflkin bafl-
lang›çl› (20 yafl sonras›) veya erken bafllang›ç-
l› (9 yafl), geç bafllang›çl› (45 yafl) olarak da s›-
n›fland›r›lm›flt›r(3). Yafl anatomik da¤›l›mla ya-
k›ndan ilgilidir. Erken bafllang›çl› distoni, ge-
nellikle ilk önce bacak veya kolu etkiler daha
nadir olarak boyun, vokal kord ve kranial kas-
lar› etkiler. Geç bafllang›çl› distoni, yayg›n ola-
rak boyun veya kranial kaslar› etkiler daha az
s›kl›kla ekstremitelerde bafllar, özellikle alt
ekstremitelerde bafllang›ç çok nadirdir. Ana-
tomik da¤›l›ma ilave olarak bafllang›ç yafl›
prognostik yönden önemlidir. Erken bafllan-
g›çl› distonide hastalar›n %50’sinde progres-
yon olarak generalize distoni geliflir. Buna z›t
olarak geç bafllang›çl› distoni fokal, multifokal
ya da segmental olarak kal›r (4).Bizim olgu-
muz da geç bafllang›çl› multifokal distonidir.
Her hastada distoninin nedenini bulmak ol-
dukça zordur. Etyolojiye göre primer (idiyo-
patik), sekonder (semptomatik) olarak s›n›f-
land›r›l›r. Primer distonide, distoni d›fl›nda tre-
mor, miyoklonus d›fl›nda herhangi bir hare-
ket bozuklu¤u bulunmaz. Tremor veya mi-
yoklonus primer distoniye efllik etti¤i zaman
bu efllik eden hareketler distoniden daha az

fiekil 3: Cilt alt› ya¤l› doku içinde T1’de hipointens 1x1
cm ebad›nda lezyon görüntüsü 
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belirgindir. Bu hareketler dominant olursa,
sekonder distoni (myoklonus-distoni) fleklin-
dedir.  Parkinsonizm, nöbet, demans, ataksi,
okuler motor anormallikler, güçsüzlük ve
spastisite olmas› sekonder distoniyi destekler.
Primer distonide radyolojik görüntülerde ya-
p›sal beyin anormallikleri yoktur ve biyokim-
yasal çal›flmalarda da anormal metabolik de-
¤erler yoktur. Primer distonilerin büyük bölü-
mü fokal veya segmental olup eriflkin dö-
nemde bafllar. Primer distoni hastalar›n
%10’unda generalize distoni fleklinde olup
çocukluk veya eriflkin dönemde ortaya ç›kar.
Hastalar›n %50’sinde 9q34.21’de lokalize
olan DYT1 geninde GAG triplet delesyonu
bulunmufltur. DYT1 distonisi otozomal domi-
nant geçifllidir. Bafllang›ç yafl› 12,5’tur. Olgu-
lar›n %94’ünde semptomlar bacaklardan
bafllar (5). Progresyon bafllang›çtan sonraki 5
y›l içinde ortaya ç›kar (6). Bizim olgumuzda
servikal MRG’de C5-6, C6-7’de sol paramedi-
al protruzyon, C5-6’da da kord bas›s›n›n ol-
mas› ayr›ca boyun sa¤ yar›s›nda cilt alt› ya¤l›
doku içinde T1’de hipointens 1x1 cm eba-
d›nda düzgün s›n›rl›, lobule konturlu lezyon
olmas›, bafllang›ç yafl› ve anatomik lokalizas-
yonu primer distoniden uzaklaflt›rm›flt›r. Lite-
ratüre bak›ld›¤›nda servikal kord lezyonlar›na
ba¤l› distoni, koreatetoz, myoklonus gibi ha-
reket bozukluklar› oldu¤u görülmekte-
dir(7,8). Servikal kord lezyonlar›na ba¤l› orta-
ya ç›kan hareket bozukluklar›nda birkaç hipo-
tez öne sürülmüfltür. Bunlar, özellikle propri-
oseptif yollar›n etkilenmesine ba¤l› de¤iflmifl
duyusal girifl ve buna ba¤l› olarak hem girifl
hem de ç›k›fl sinyallerinin anormal ifllenmesi
ve spinal motor nöronlarda artm›fl eksitabili-
tedir. Ancak yayg›n bir flekilde görülen spinal

kord lezyonlar›nda da hareket bozukluklar›-
n›n nadir görülmesinin nedeni bilinmemek-
tedir. Kranial MRG’de yap›sal bazal ganglion
anormalliklerinin olmamas›na karfl›n subklinik
bazal ganglion disfonksiyonunun kortikal,
subkortikal, spinal seviyelerde girifl ve ç›k›fl
sinyallerinde de¤iflikli¤e neden olabilen pre-
dispozan bir faktör oldu¤u ileri sürülmektedir
(9). Bizim olgumuzda da servikal MRG’de C5-
6 seviyesinde kord bas›s› mevcut olup
EMG’sinde de sa¤da C5-6-7 poliradikülopati
ile uyumlu elektrofizyolojik bulgular elde edil-
mifltir. Olgumuzda soleus- H- refleksi latans
ve amplitüdü normal s›n›rlar içinde bulun-
mufltur. Literatürde de refleks sempatik dist-
rofiye sekonder geliflen tonik distonili 10 ol-
gunun soleus-H-refleksi latans› ve amplitü-
dünde, maksimal H/M oran›nda, H refleks
"recruitment" e¤risinde kontrol grubuna gö-
re anlaml› bir fark olmad›¤› belirtilmektedir
(10). Ancak olgumuzu as›l ilgi çekici k›lan bo-
yun sa¤ yar›s›ndaki a¤r› ve sa¤ üst ekstremi-
tedeki distoninin ortaya ç›k›fl› aras›ndaki za-
mansal korelasyondur. Kronik a¤r›, spinal in-
ternöronlar›n hipereksitabilitesine neden ola-
rak sessiz durumdaki spinal kordun santral
pattern jeneratörünün  (CPG) disinhibisyonu
ile distoni fleklinde hareket bozukulu¤una yol
açabilir (11). Literatüre bak›ld›¤›nda refleks
sempatik distrofide injurinin arka boynuzda
apoptozisi indükledi¤i ve GABAerjik nöronlar-
da kümülatif bir kayba sekonder a¤r›n›n orta-
ya ç›kt›¤› ve bu a¤r›ya ba¤l› tonik distoninin
bir komplikasyon olarak geliflti¤i belirtilmekte-
dir (12, 13). A¤r› ve distoninin komflu seg-
mentlerde olmas› da a¤r›ya ba¤l› plastisite ve
spinal pattern jeneratörü hipereksitabilitesi
aras›ndaki ba¤lant›y› destekler niteliktedir.
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