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Distoniistemsiz ve tekrarlayan kasilmalarla karakterize hareket bozukluklarina genel olarak verilen isimdir. Tedavide oral medikasyonlar,
kemodenervasyon (botulinum toksini) ve cerrahi tedaviler yer almaktadir. Cerrahi tedaviler arasinda Radyofrekans (RF) talamotomi,
pallidotomi gibi ablatif ydntemler ve Derin Beyin Stimulasyonu yer almaktadir. Distoni tedavisinde derin beyin stimulasyonu (DBS)
etkin ve ylksek doz medikal tedaviye ragmen sonu¢ alinamadigi durumlarda gli¢li bir tedavi alternatifi olusturmaktadir. Globus
Pallidus Internus (GPI) bu amagla en sik kullanilan hedeftir. GPi icinde en iyi elektrot lokalizasyonu halen tartismall olmakla birlikte
son galismalarda en uygun bolgenin postero-ventrolateral GPi oldugu rapor edilmistir. Giiniimuizde 6zellikle DYT pozitif primer
jeneralize distoniler icin GPi ¢cekirdegi hedeflenerek uygulanan DBS ¢ok etkindir. Enfeksiyonlar DBS cerrahisi sonrasi goreceli ylksek
komplikasyon oranina sahiptir.
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ABSTRACT

Dystonia is a movement disorder characterized by sustained or intermittent muscle contractions. Treatment can be classified into
oral medications, chemodenervation (botulinum toxin), and surgical intervention. Ablative treatment options such as RF talamotomy,
pallidotomy and Deep Brain stimulation (DBS) are the most common surgical interventions. DBS is the most common and powerful
surgical option for cases that resist medical treatment. The globus pallidus internus (GPi) is the most common target for surgery.
The posteroventral GPI is the best target for DBS, but the best location of the electrode in the GPI is still controversial. Primary
generalized dystonias, which are positive for the DYT gene, are the best candidates for DBS. Infections are a relatively common

complication in DBS surgery.
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B GIRiS

istoni istemsiz ve tekrarlayan kasiimalarla karakterize
Dhareket bozukluklarina genel olarak verilen isimdir.

Patofizyolojisi tam olarak anlasiimamis olmasina kar-
sin agonist ve antagonist kas gruplarinin es zamanl olarak
kasilmalariyla distonik postiriin olustugu sdylenebilir. Distoni-
nin birgok formu farmakolojik tedaviye ve intratekal baklofene
zayif yanit vermektedir (5,15). Botilinum toksini fokal distoni

tedavisinde etkilidir ancak etkinligi zamanla azalir ve jenerali-
ze distonilerde kullaniimasi uygun degildir. Distoninin cerrahi
tedavisinde birtakim cerrahi ydntemler kullaniimistir. Bunlarin
bir kismi sézgelimi periferik cerrahi ydntemler (servikal rizo-
tomi,ramisektomi..) ginimizde hemen hemen terkedilmistir.
Ablatif cerrahi yontemler 1990’lardan itibaren distoni tedavi-
sinde glindeme gelmis ve bu anlamda talamotomi ve pallido-
tomi sik kullanilir olmustur. Ozellikle tek tarafli radyofrekans
ablatif yontemler distoni tedavisinde etkinlikleri g&sterilmis
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cerrahi tedavi secenekleridir. Distoni tedavisinde derin beyin
stimilasyonu etkin ve ylksek doz medikal tedaviye ragmen
sonug¢ alinamadigi durumlarda gigli bir tedavi alternatifi olus-
turmaktadir (12). Yapilan birgok g¢alisma globus pallidus kronik
elektriksel stimtlasyonunun distonide faydalarini géstermistir
(1,3,4,7).

DBS endikasyonlar: 1) Kesin distoni tanisi, 2) Antikolinerjik,
benzodiazepin, oral ya da intratekal baklofen gibi medikal
tedavileri almis olmasi ya da segmental distonili hastalar igin
botilinum toksini uygulanmis olmasi, 3) Belirgin disabilite,
optimal medikal tedaviye ragmen hareket bozuklugunun
stirmesi, agri, sosyal izolasyon gibi sorunlara yol agmasi olarak
siralansa da glincel calismalar jeneralize ya da segmental
primer distonilerin DBS icin en iyi endikasyon oldugunu
gostermistir (13). Primer distoniler disinda bazi sekonder
distoni formlarinda da GPi DBS’in etkili oldugunu bildiren
calismalar mevcuttur (6).

GuUnumuzde 6zellikle DYT pozitif primer jeneralize distoniler
icin GPi cekirdegi hedeflenerek uygulanan DBS c¢ok etkindir
(10).

Cerrahi Prosediir

DBS cerrahisinin temel basamaklar; MR rehberliginde
stereotaktik lokalizasyon, mikroelektrot haritalama ile hedef
¢ekirdegin motor alaninin dogrulanmasi ve stimilasyona bagh
yan etkilerin voltaj esigini saptamak icin intraoperatif test
stimilasyonudur.

Stereotaktik Planlama

Planlamanin ilk asamasinda preoperatif ¢ekilen 2 ayri kranial
MRI serisi (Volimetrik 3D-Gd gradient echo T1 MRI ve IR-FSE
MRI serisi) stereotaktik cerrahi planlama software programina
aktarilir. Bu software programinda her iki MR serisinin
fuzyonu yapilir. AC-PC hatti belirlenir ve AC-PC mesafesi
Olcllmelidir. Elektrodun yerlestirilecedi hedef noktasi direkt
ve indirek hedefleme kombinasyonu kullanilarak segilir (13).
Baslangicta indirekt hedeflemede en sik kullanilan standart
GPi koordinatlar: mediolateral: 20-21 mm, Anteroposterior: 2
mm, Vertikal: 2-4 mm.dir.

GPi icinde en iyi elektrot lokalizasyonu halen tartismali
olmakla birlikte son galismalarda en uygun bélgenin postero-
ventrolateral GPI oldugu rapor edilmistir (14).

Elektrodun yerlestirilecegi GPi bdlgesi direkt hedefleme ile
belirlenir. Direkt hedeflemede (¢ ndroanatomik 6&zelligin
belirlenmesi énemlidir: 1) GPi'In sensorimotor bdlgesi 2) GPi
ventralindeki optik traktus 3) Medial ve posterior hatta bulunan
kapsula interna. Ledler internal kapsulin 4-5 mm anterioru,
optik traktin 2 mm dorsali ve sensorimotor GPi icinde kalmasi
onerilmektedir. Direkt hedeflemenin ardindan kontrasth T1
géruntilerde elektrodun intrakranial varsayilan izleyecegi yol
(trajectory) navigasyon kullanilarak gérulebilmektedir. Arc ve
ring acilarinda kicuk ayarlamalar yapilarak sulkuslar, kortikal
damar yaplilari ve lateral ventrikillerden kaginarak izlenecek
yol planlanmalidir (9).

Mikroelektrot Kayitlama (MER) (Microelectrod Recording)
cerrahisinde hastalarin mikroelektrot

Fonksiyonel distoni
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kayitlama ve test stimilasyonu nedeniyle hastanin uyanik
olmasi tercih edilir. Ancak kas kontraksiyonlari ve anormal
posturil olan vakalarda genel anestezi altinda uygulanmaktadir.
Bu vakalarda daha cok propofol ve remifentanil kombine
anestezisi kullanilir (11). Bu hastalarda da mikroelektrot kayit
baslamadan 30 dakika &nce genel anestezi inflizyon dozu
dusuralar.

Single unit desarjlarin kayitlar platinum iridyum &zellikli mikro-
elektrotlar ile yapilmaktadir. Néral aktivite her bir elektrot icin
pallidumun her seviyesinde 20 sn boyunca kaydedilmektedir.
Tipik GPi kaydi ortalama 20 mm uzunlugundadir. Pallidumdan
once striatum baslangici tipik olarak sessizdir. Noral aktivite
varsa da bu aktivite dustk dizeydedir. Striatumu “pauser”
ve “burster” hicreleri ile karakterize GPe takip eder. Distonili
hastalarda GPe’den GPi’'ye gecis Parkinson hastalarn kadar
belirgin degildir. Parkinson hastalarinda GPe (30-60 Hz) ve
GPi (60-100 Hz) atesleme orani arasindaki fark belirgin iken
distonili hastalarda bu oran birbirine benzerlik gosterir (GPe:
30-60 Hz, GPi: 30-70 Hz). Komsu iki yapinin aktivite benzerligi
fizyologlara navigasyon igin bir landmark olan border hicre-
lerini tanimlamada zorluk yaratir. GPi somatosensoriyel alani
iyi taninmalidir. Distoni hastalarinda bu alan dezorganize hale
gelebilir ve elektrofizyolojik haritalama gi¢ olabilir. Yiksek
background aktivite, “pauser” hucrelerinin olmamasi, tonik
aktivite zerine slperimpose olmus “bursting” paterni hedef
lokalizasyonda kaydedilmesi gereken paterndir (Sekil 1A, B).
Mikroelektrot kayitlama pallidal tabanin bireysel anatomik
bulgulara gére degismekle birlikte hedefin 2 mm’den daha
fazla derinine koroidal fissir bdlgesindeki damar hasarindan
kacinmak icin ilerletiimemelidir (2,9).

intraoperatif Test Stimiilasyonu

Test sirasinda ylksek frekansh stimilasyon uygulanir.
Stimilasyon her muayene sonrasi 1 V artirilirken uyanik
hastalarda bir yandan konusma muayenesi yapllir. Dizartri
veya tonik yliz ya da ekstremite kontraksiyon yan etkisi icin
esik voltaj kaydedilir. Cerrahi basarinin erken bir gdstergesi
olan test stimllasyonunun klinik sonuglari distoni hastalari icin
uygun degildir. Bu asamada amag yan etkileri kaydetmektir
(13).

Stimiilasyon Parametrelerinin Programlanmasi

Parkinson ve esansiyel tremor hastalarindan farkli olarak distoni
fonksiyonel cerrahisi sonrasi etkinin gézlenmesi aylar alabilir.
Bazi grup calismacilar distoninin mobil, fazik hareketlerinde
erken iyilesme kaydetseler de sabit postirde dizelme aylar
surebilir. Bu nedenle post-op erken dénemde planlama sonrasi
klinik iyilesme degerlendiriimesi glvenilir olmayabilir. Ek olarak
distoni hastalari icin stimilasyon frekans parametresi hedef
anatomik bélgenin daha genis olmasi nedeniyle Parkinson
hastalarina gore daha ylksektir (130-185 Hz). En sik kullanilan
genel baslangi¢ stimilasyon parametreleri; unipolar, 130 HZ
yUksek frekansli, 210 ps puls genisligidir (9,10,13).

B KOMPLIKASYONLAR

DBS ile ilgili komplikasyonlari intraoperatif-peroperatif ve
postoperatif cerrahi komplikasyonlar olarak inceleyebiliriz.



intraoperatif-peroperatif komplikasyonlarin basinda kortikal
insizyon alaninda veya derinde trase boyunda karsilagilan
kanamalar gelir (%2). Erken postoperatif donemde iskemik
inme %1, ndbet %0-3 gibi komplikasyonlar sayilabilir.
Postoperatif dénemde yara yeri ve implant enfeksiyonlari (%3)
oraninda goérllebilen komplikasyonlardandir (8).
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Sekil 1: Mikroelektrot kayitta GPi
somatosensoriyel alanini gdsteren
bursting paterni.
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