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Spastisite ve hareket bozukluklar cocuk ve erigkin olgularda glinluk aktiviteyi énemli lglide kisitlayan sorunlardir. Bu sorunlar
cocukluk caginda genellikle perinatal problemler ve genetik bozukluklar nedeni ile ortaya gikmaktadir. Eriskin cagda ise daha siklikla
travma, inme ve dejeneratif siire¢ patolojide rol almaktadir. Bu nedenle ¢cocuk ve erigkin olgular arasinda spastisite ve hareket
bozukluklarinin gerek tedavi secenekleri gerekse rehabilitasyon suregleri arasinda farklar bulunmaktadir. Cocuk olgularda tedavide
genellikle selektif dorzal rizotomi, fasikllotomi ve pallidotomi tercih edilirken, adélesan ve eriskinlerde siklikla baklofen pompasi,
derin beyin stimiilasyonu, DREZ gibi operasyonlar tercih edilmektedir. Bu yazida spastisite ve distoni basta olmak lzere hareket
bozukluklar Gizerinde durulacak, gocuk ve erigkin olgularin tani ve tedavi slirecleri arasindaki farklar tartisilacaktir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Derin beyin stimulasyonu, Distoni, Hareket bozuklugu, Pallidotomi, Selektif dorzal rizotomi, Spastisite

ABSTRACT

Spasticity and movement disorders result in major disability during the daily activities of pediatric and adult patients. Perinatal
hypoxia and genetic disorders are major etiologies in pediatric patients whereas in adults the leading causes are trauma and
degenerative diseases. For this reason, the treatment of these disorders is also different in the pediatric and adult populations. In the
pediatric population, the preferable treatment options are selective dorsal rhizotomy, neurotomy, and pallidotomy whereas in adults
the preferable treatment options are baclophene pump, deep brain stimulation, and DREZotomy. In this paper we discuss spasticity,
dystonia, and other movement disorders and the various treatment strategies in the pediatric and adult populations.
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B SPASTISITE

pastisite, tonik germe reflekslerindeki (miyotaktik refleks)
Shlza bagimli artis sonucu gelisen bir hipertoni durumu-
dur. Yani germe hareketi ne kadar hizli yapilirsa o kadar
siddetli refleks yanit elde edilir (26). Genellikle serebral palsi,
kafa travmasi, omurilik yaralanmasi, multiple skleroz ve here-
diter spastik paraparezi gibi edinsel ya da konjenital nérolojik

bozukluklarn siklikla gérulen bir bileseni olarak ortaya ¢ik-
maktadir (31). Spastisitenin en uygun tedavisini bulmak igin
oncelikle altta yatan patofizyolojiyi anlamak gerekir. Ardindan
bu patolojinin ileriye dénlk olarak hastada ne gibi sorunlara
yol acabilecegini tahmin ederek multidisipliner bir yaklasimla
tedavi planlanmasi gerekmektedir (1).

Bahattin TANRIKULU (@ : 0000-0002-9096-8685 M. Memet OZEK

98

: 0000-0002-7166-7166


https://orcid.org/0000-0002-9096-8685
https://orcid.org/0000-0002-7166-7166

Tanrikulu B. ve Ozek MM: Cocukluk Cagi Spastisite ve Hareket Bozukluklar

Patofizyoloji

Spastisitedeki asiri uyarilabilirlik, supraspinal inen yolaklardaki
inhibisyon kusurundan kaynaklanmaktadir. Supraspinal inen
yolaklar ise kortikospinal yolaklar ve ¢ogunlugunu inhibitér
retikller formasyonun olusturdugu beyin sapi inen inhibituar
yolaklaridir (27).

Patolojik hadise sonrasinda gelisen spinal plastisitenin de agsiri
uyarilabilirligin nedenleri arasinda oldugu dislnulmektedir.
Buradaki asiri uyariimanin nedenini aciklayabilecek 2 ayri
hipotez vardir. Birincisi, saglam ndronlarin aksonlarinin hasarli
ndronlarin dejenerasyonu sonrasi bosalan sinaptik alanlara
dogru buyumesi, ikincisi ise sinaptik alandaki presinaptik
afferent girdileri kaybeden reseptorlerin asiri duyarliligidir (27).

Spastisitede, artan kas tonusu beraberinde kas kisaligina
neden olur. Spastisite nedeni ile esneme kabiliyetini kaybeden
kaslar ayrica kemik yapilara kiyasla daha kisa kalir ve bu
hareket kisithhgini daha da artirir. Hareket kisitliiginin bir diger
sonucu olan eklem kontraktirleri de tabloya eklenince hareket
kisitliiginin daha da arttigi bir kisir déngu ortaya ¢ikar. Sonug
olarak hastalarda hareket ve beraberinde 6z bakim kisithlidi ve
agrili kramplar ile seyreden bir tablo gordlir (12).

Spastisitenin Siniflandiriimasi

Spastisite etkiledigi alana goére fokal ve jeneralize olarak
siniflandinimaktadir. Sadece bir veya birka¢g kas grubunu
etkileyen spastisite fokal spastisite, daha fazla kas grubunu,
genellikle bilateral olarak etkileyen spastisiteye de jenaralize
spastisite denilmektedir (10). Spastisitenin yayginligina goére
tedavi yontemleri farklilk géstermektedir. Bu nedenle tedavi
planina karar vermeden &nce uygun hasta muayenesi ile
spastisitenin fokal mi ya da jeneralize mi olduguna karar
verilmelidir. Generalize spastisiteyi de kendi icerisinde viicudun
tek tarafindaki Ust ve alt ektremiteyi etkileyen hemiplejik,
daha cok bilateral alt ekstremiteyi etkileyen diplejik, her iki
taraftaki Ust ve alt ekstremiteleri etkileyen tetraplejik olarak
siniflayabiliriz. Spastisite ile birlikte bu gruplarin hepsine
distoni de eklenebilmektedir (Sekil 1).

Spastik Cocuga Yaklasim

Cocuklarda spastisite en sik serebral palsi (SP) sonucunda
ortaya ¢ikar. Serebral palsi bir beyin hasari sonucunda hayatin
erken déneminde ortaya cikan, hareket ve postirtn kontrol
edilemedigi duragan bir hastaliktir (19). Tanimdaki duragan
kelimesi ile anlatiimak istenen serebral palsi tablosunun ortaya
¢lkmasina neden olan beyin hasarinin ilerleyici olmamasidir.

SPASTISITE

JENERALIZE

DiPLEJIK TETRAPLEJIK

HEMIPLEJIK

Sekil 1: Spastisitenin siniflandirlimasi.

Ancak serebral palsi olgularinin takiplerinde ortaya c¢ikan
spastisite dinamik bir bozukluktur. Cinkl c¢ocuklarin yaslar
blyldikge spastisite siddeti artabilmekte, tabloya distoni gibi
daha karmasik hareket bozukluklar eklenebilmektedir(19).
Ulkemizde serebral palsi sikigi %0.44 tir (25). Ulkemizde
2021 yilinda toplam 1milyon 80 bin canl dogum oldugu disu-
nulduginde kabaca her yil 4500 yeni SP hastasi dogmaktadir
(82). Bu olgularin erken tani, cerrahi tedavisi ve rehabilitasyonu
ile is glcl kaybi ve Ulkeye getirecegi ekonomik yiik en aza
indirilebilmektedir. Bu nedenle SP tanisinin mimkin olan en
erken surede konulmasi gerekmektedir.

Serebral palsi nedenleri arasinda erken dogum, buna bagh
olarak gelisen iskemik beyin hasari ve intraventriktler kanama,
sizensefali, lizensefali ve polimikrogri gibi kortikal gelisim
bozukluklari, konjenital serebral arter enfarktlari, bazal ganglia
enfarktlar sayilabilir (15). Bu nedenle dncelikle aileden ayrintili
hamilelik ddnemi, dogum ve dogum sonrasi 6ykusu alinmalidir.
Anne baba arasindaki akrabalk bagi, cocugun dogum
sekli, mor dogum olup olmamasi, dogunca hemen aglayip
aglamamasi, mekonium aspire edip etmemesi, dogum haftasi,
kilosu, kuvdzde kalip kalmadidi ve entlbe edilip edilmedigi,
sarilik nedeni ile fototerapi ihtiyaci olup olmadigi, agir beyin
hasarinin bir gdstergesi olan nébetlerinin olup olmadig
sorgulanmalidir. Ardindan spastisite olgulari iyi bir nérolojik
muayeneden gecirilmeli ve sonucunda hangi tip spastisitesi
oldugu anlasiimalidir. Fizik muayenede ekstremiteler dikkatle
incelenmeli olasi kas atrofileri, ektremite boyut farklliklar
not edilmelidi. Cocugun vyasi ile uyumlu ndro gelisimsel
basamaklari tamamlayip tamamlamadigr saptanmalidir.

Spastisitenin  degerlendiriimesinde ayni dili konusabilmek
amaci ile ortak skalalar kullaniimaktadir.

Ekstremitelerdeki tonus, ve yapisal sorunlan degerlendirmede
Siklikla kullanilan skalalar, Aschworth, modifiye Aschworth,
Tardieu, NYU ve Penn spazm skalalandir (21). En sik
Aschwoth ve modifiye Aschworth kullanilir. Bu skalalar sadece
spastisitenin siddetini belirlemek igin kullanilir. Spastisiteyi
rijidite ve distoniden ayiramaz (18).

Modifiye Aschwort degerlendirmesinde hasta sirtiistl ve sakin
bir sekilde yatarken degerlendirili. Eklem pasif, tekrarlayici
ve hizli bir sekilde hareket ettirilir ve hissedilen direnc
derecelendirilir (20).

Tardeu skalasinda degisik hizlarda kas tonusu degerlendirilir.
Eklemde pasif harekette ilk direncin hissedildigi agi kaydedilir
ve hareket tamamlandigindaki agi kaydedilir ve bu iki aci
kiyaslanir. Buna gore bir derecelendirme yapilir (28).

Penn Spazm skalasi spazmlarin birim zamandaki siklik ve
siddeti deg@erlendirilir (17).

Kaba fonksiyonel durumu degerlendirmek icin sik kullanilan
skalalar, genel motor durumun degerlendirildigi ‘Gross Motor
Function Classification Sytem’ (GMFCS), yine motor durum
ile ilgili daha ayrintilh bir degerlendirme sunan ‘Gross Motor
Function Measure’ skalalardir (21).

GUnlUk hayattaki bagimsizlik diizeyini belirlemede kullanilan
skalalar, ‘Pediatrik Evaluation of Disability Inventory’(PEDI),
‘Functional Independence Measure for Children’ (WeeFIM) dir.

Tiirk Nérosir Derg 33(1):98-107, 2023 | 99



Tanrikulu B. ve Ozek MM: Cocukluk Cagi Spastisite ve Hareket Bozukluklari

Radyoloji

Beyin hasarini géstermek amaci ile tim spastisite hastalarina
kranial MR, travma hikayesi olan tUm spastisite hastalarina
ise kranial ve tim spinal MR cekilmelidir. SP sekonder
spastisitede en yaygin bulgu periventrikiler 16komalazidir
(PVL). Bu germinal matriksteki hipoksiye bagl doku hasarinin
bir gdstergesidir. Travma vakalarinda olasi spinal kord ve eslik
eden kemik kiriklar ya da defektleri izlenebilir. Ayrica, kortikal
displazi, sizensefali ve lizensefali gibi migrasyon anomalileri,
konjenital serebral damar enfarktlari ve nadiren de metabolik
hastaliklarin kendilerine 6zgli MR goérintileri saptanabilir
(Sekil 2).

Hareket Analizi

Yirimenin sayisal olarak degerlendirildigi bir ydntemdir (21).
Ambulatuar olabilen SP hastalarinda oldukg¢a degerli veriler
saglamaktadir. Bu olgularda eger operasyon planlaniyorsa,
operasyon Oncesinde ve sonrasindaki takip surelerinde
yuriime analizi yapilmasi sonucunda uygun cerrahi strateji
belirlenmekte ve post op dénemde ameliyatin hastaya
sagladigi kazanimlar objektif olarak degerlendirilebilmektedir

@).

Analiz sirasinda asagidaki parametreler degerlendiriimektedir
21).

Adim, taban temasi.
Bir adimda alinan mesafe.

Adim genisligi, her iki topuk yerle temas halindeyken arasindaki
mesafe.

Adim siklusu ve siklusun zamani.
Birim zamanda atilan adim sayisi.
Yurtime hizi (Sekil 3).

Tedavi

Spastisite tedavisinin olmazsa olmazi yogun fizyoterapidir. Bir
cocuk tani aldig ilk andan itibaren fizik tedaviye baslanmal,
fizik tedavi ile ilerleme kaydedilmeyen durumlarda ise
girisimsel ya da cerrahi spastisite tedavilerine gecilmelidir. Bu
tedaviler sonrasinda yine yogun fizyoterapi programina devam
edilmelidir (23).

Spastisite tedavisinde kullanilan girisimsel ya da cerrahi
yéntemleri fokal ve genel spastisite tedavisi yéntemleri olarak
ikiye ayirabiliriz (Sekil 4).

Sekil 2: A) Konjenital sol orta serebral arter enfarkti (ok). B) Perinatal hipoksiye sekonder periventrikiler I6komalazi (oklar). C) Sizensefali
(ok). D) Lizensefali (oklar). E) Metakromik I6kodistrofi. F) Trizomi 21 olgusu. Atlantoaksiyal intabiliteye sekonder hafif travma sonrasi

gelisen spinal kord hasari (0k).
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Kinematik Veri
(eklemlerin hareket derecesi)

Sekil 3: A) Yirime analizi

Kinetik Veri Unitesi. B) Yiirimenin 3 boyutlu

(eklemlerin moment hareketleri) rekonstriksiyonu. C) Kinematik

ve kinetik veriler.

SPASTISITENIN
TEDAVISI

FOKAL
SPASTISITE

¢ Medikal
¢ Btox
¢ Selektif Fasikiilotomi

JENERALIZE

Medikal

* SDR

* Baklofen pompasi
* Pallidotomi

* DREZ

Sekil 4: Spastisite tedavisi.

Fokal spastisitede kullanilan girisimsel ve cerrahi tedaviler:

Botulinum toksin enjeksiyonu:

Botulinum toksin, Clostridium botulinum ve diger 2 clostridia
tarl tarafindan dretilen birbiri ile toplam 7 ayri nérotoksinin
ortak adidir (6). Sinir-kas kavsagina etki eder ve presinaptik
ndérotransmitter salinimini engellemektedir. Presinaptik alanda
gerek aksonal yeni tomurcuklanma, gerekse postsinaptik re-
septdr sayisindaki artis nedeni ile etkisi ortalama 6 ay sonra
sona erer (5). Botulinum toksin uygulanmasinin amaci spastik
kas grubunu gegici felg ederek, antagonist kas grubunu fizyo-
terapi ile gl¢lendirmek, ayni zamanda eklem acikhgini koru-
yabilmektir. Botulinum toksin uygulanmasinin bir diger amaci
ise kalici cerrahi girisimler 6ncesi hedef kas gruplarini gegici
felc ederek olasi cerrahi sonrasi sonuglar degerlendirmektir.
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Gerekli goruldigu taktirde etkisinin sonlanmasini takiben tek-
rarlayan botulinum toksin uygulamasi yapilabilir (6).

Selektif Fasikilotomi (N6rotomi):

Tek bir sinir tarafindan inerve edilen sinirh sayidaki kas
grubunun etkilendigdi spastisitede tercih edilen bir tedavidir.

Ayak dorsifleksiyon spastisitesinde tibialis anterior siniri,
plantar fleksiyon spastisitesinde soleus siniri, addiktér kas
spastisitesinde obturatér sinir, kalga fleksér spastisitesinde
femoral sinir, diz fleks6ér spastisitesinde siyatik sinir, dirsek
fleksiyon spastisitesinde muskulokitanéz sinir, el bilegi ve
parmaklar felksiyon spastisinesinde ise median ve ulnar sinirde
selektif fasikllotomi yapilabilmektedir (4,21,22). Cerrahide
hedef sinir ekplore edilir. Ardindan epindryum acilarak sinir
fasikUllerine aynlir. Ardindan her fasikul uyarilir ve motor cevap
kaydedilir. En siddetli kasilmaya neden olan sinir fasikuli
kesilir. Ardindan sinir, kranial kismindan uyarilir. Eger istenilen
cevap elde edilmemisse fasikiilotomi islemine devam edilebilir.
Selektif fasikilotomi olgularinda eger hareketin gerceklestigi
eklemde kontraktlr var ise fasikilotomi cerrahisinden
hemen sonra ayni seansta ortopedi cerrahlar tarafindan ilgili
operasyonlar ve gerekirse algilamalar yapilmaldir (21) (Sekil 3).

Jeneralize Spastisitede Kullanilan Cerrahi Tedaviler

Selektif Dorzal Rizotomi:

Selektif dorzal rizotomi (SDR) daha c¢ok spastik diplejik
olgularda 6nerilmektedir. En iyi sonuglar 2-6 yas arasi opere
edilen hastalarda elde edilir (8). Bu operasyonun ana teorisini
olusturan yontem ilk defa Otfried Foerster tarafindan 1913
yihinda tanimlanmistir. Férster L2-3-4-5 ve S1 dorzal sinir
koklerinde non-selektif total kesi yaptigi 159 olguyu yayinlamis,
olgularin hepsinde spastisitede belirgin azalma oldugunu
bildirmistir. 1967 yilinda ise Gross ve ark. ise dorzal kdklerin
%80’ nini keserek nonselektif parsyel rizotomi kavramini
ortaya atmistir (21). 1978 yilinda Fasano ve ark. lumbosakral
dorzal sinir koklerini farkli frekanslarla uyanp spastisiteyi

e — “

B) Selektif fasikilotomi sonrasi kesilmis fasikdller.
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en cok etkileyen sinir liflerini kesmeye yoénelik bir cerrahi
tariflemisler ve bdylece selektif dorzal rizotomi operasyonunu
tanimlamiglardir (9).

Gunumuzde cerrahi olarak 2 ayn teknik kullaniimaktadr.
llkinde L1 laminektomi, diger yontemde ise L1-L5 laminektomi
yapilarak isleme devam edilir (Sekil 6).

Klinigimizde siklikla L1-L5 laminektomi yéntemi kullaniimakta-
dir. Bu yéntemde hasta prone pozisyonda gerekli alan temizligi
sonrasi 6rtildr. Ardindan gluteal, kuadriseps, adduktdr, hamst-
ring, gastroknemius, soleus ve tibialis anterior kaslarina EMG
igneleri yerlestirili. Ardindan osteoplastik laminatomi yapilir.
Dura agildiktan sonra kauda lifleri diseke edilir. L2,3,4,5,51,2
lifleri TmA akim ile stimile edilerek duyu ve motor lifleri ayrilir.
Ardindan ayrilan duyu lifleri sag ve sol tarafta kendi icerisinde
fasikullere ayrilarak 4-8mA ile uyarilir. Patolojik yanit olusturan-
lar kesilir. Ardindan dura primer kapatilir. Laminalar sabitlenir.
Ciltalti ve cilt kapatilir. Hastalar post-op 6. saatten itibaren FTR
egzersizlerine baslarlar.

Intratekal Baklofen Tedavisi:

Siklikla tetraspastik, kranial ve spinal travma sonrasi gelisen
spastisitede ve spastisite ile birlikte distoninin eslik ettigi olgu-
larda kullanilmaktadir. Baklofen y-aminobutyrik asit (GABA-B)
agnonisti olan inhibituar etkili bir ilagtir. Spinal kordun dorzal
boynuzlarinda lamina 1,2,3 seviyesinde uyarici nérotransmiter
salinimini azaltarak polisinaptik ve monosinaptik reflekslerin
inhibisyonuna neden olmaktadir. Ayrica supraspinal seviyeler-
de de etki ederek distoni hastalarinda da etkili olmaktadir (33).

Baklofen, yarilanma émrl ¢ok kisa ve beyin omurilik sivisina
gegcisi kisitl olan bir ila¢ olmasi nedeni ile devamli inflizyon
seklinde bir pompa ile kullaniimaktadir (33). Hastanin baklofen
pompasl adayl olabilmesi icin énce lomber ponksiyon ile
intratekal baklofen test dozu uygulamasi yapilimalidir. Tek
seferde 25,50,75 veya 100ug ile denemeler yapilabilir. Eger
ilk denemde hasta fayda gérmez ise artan dozda denemeler

Sekil 5: Sag ust ekstremitesi fleksOr spastisitesi nedenli musculokutaneous sinir selektif fasikllotomi olgusu. A) Sinir fasikilleri (oklar).
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yapllabilir. Bunlarin sonunda fayda gdren hasta baklofen adayi
olmaktadir (3).

Ameliyat sirasinda hasta sol lateral dekibit seklide pozisyon-
lanir. Pompa igin sag subkostal alanda horizontal kesi ile pa-
raumbilikal alana bir cep hazirlanir. Ardindan lomber bélgede
L4-5 hizasinda vertikal cilt insizyon yapilir. Ardindan Thouy ig-
nesi subaraknoid alana ilerletilir. Genellikle spastisitede C5-T2
araligina, distoni eslik eden olgularda C1 e kadar ilerletilmesi
onerilmektedir. Ardindan 6nce igne ardindan kateterin iceri-
sindeki tel cekildikten sonra BOS gelisi teyit edilir. Ardindan
tUnelizatdr ile kateter karindaki cebe tasinir burada pompa ile
baglanir. Pompa dolumu ve testi yapilir. Ardindan pompa cebe
yerlestirilerek insizyonlar kapatilir. Hastalar post-op en erken
doénemde FTR egzersizlerine baglamalilardir (Sekil 7).

Hareket Bozukluklari:

Hareket bozukluklarinin modern siniflamasi 2011 yilinda
Fahn, Marsden, and Jankovic tarafindan yapilmistir (7). Bu
sinifflamada hareket bozukluklari hipokinetik ve hiperkinetik
bozukluklar olarak iki ana gruba ayrilmistir. Bu bélimde daha
sik karsilasilan bir bozukluk olan distoni Uzerinde durulacaktir.
(Sekil 8).

Distoni:

Distoni, dénme ve burkulma tarzinda hareketlerle gévde,
boyun, yiiz, kol ve bacaklarda anormal viicut postiriine neden
olan araliklh ya da devamli istemsiz kas kasilmalari olarak
tanimlanabilir (30). Serebral palside, spastisiteye en sik eslik
eden hareket bozuklugudur (24). SP den bagmsiz distoni
olgularinda gen mutasyonlari tanimlanmis olsa da olgularin
cogu herhangi bir nedenin tariflenemedidi primer distoni
olarak isimlendiriimektedir (14). Gogu distoni olgusunda tedavi
semptomatikti. Bu semptomatik tedavinin amaci postiri
ve fonksiyonu dizeltmek ayrica kasiimalara bagl agrilan
azaltmaktir.

Distoniyi, fokal, segmental, multifokal, hemidistoni ve
jeneralize distoni olarak siniflandirabiliriz (11) (Sekil 9).

Sekil 6: A) Tek seviye osteoplastik laminatomi
ile yapilan SDR operasyonu sirasinda cerrahi
saha. Konus meddllaris ve kauda ekuina

lifleri izlenmekte. B) Bes seviye osteoplastik
laminatomi ile yapilan SDR operasyonu
sirasinda cerrahi saha. Kauda ekuina lifleri
izlenmekte.

Sekil 7: intratekal baklofen pompasi operasyonu gegirmis bir
olguda yapilan direkt batin grafisi. Baklofen pompasi izlenmekte.

Fokal distoni: Anormal hareketler sadece bir vicut bdlgesini
etkiler.

Segmental distoni: Distoni 2 veya daha fazla komsu bdlgeyi
etkilemektedir.

Multifokal distoni: Distoni birbirine komsu olmayan 2 veya
daha fazla bolgeyi etkiler.

Hemidistoni: Distoni viicudun bir yarisini etkilemektedir.
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HiIPOKINETIK BOZUKLUKLAR

* Akinezi/Bradikinezi (parkinsonizm)
* Apraxi

* Katapleksi

* Tutulma tikleri

* Katatoni

* Donma fenomeni

* Rijidite

HAREKET BOZUKLUKLARI

HIPERKINETIK BOZUKLUKLAR

Distoni *  Miyokloni

Abdominal diskinezi * Miyokimi ve sinkinezi
Akatezi * Paroksizmal diskinezi
Ataksi, asinerji,dismetri ¢ Huzursuz bacak sendromu
Atetoz * Sterotipi

Ballizm e Tik

Korea * Tremor

Hemifasyal spazm
Hipnojenik diskinezi
Sigrama hastaliklari
Miyoklonus

Sekil 8: Hareket bozukluklarinin siniflandiriimasi.

DISTONI SINIFLAMASI

FOKAL DIiSTONI

SEGMENTAL DISTONi

MULTIFOKALAL DiSTONI

JENERALIZE DISTONi

Sekil 9: Distoni siniflanmasi.

Jeneralize distoni: Distoni her iki bacagi (ya da bir bacak
ve govdeyi) ve ilave olarak vicudun bir diger bolgesini de
etkilemektedir (11).

Distonileri degerlendirmek icin birgok skalalar tanimlanmig-
tir. Ornegin en sik fokal distoni tiirii olan servikal distonide
siklikla Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale
(TWSTRS) kullaniimaktadir. Jeneralize distonide siklikla kulla-
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nilan skalalar ise ‘Burke-Fahn-Marsden’ (BFMS) ve ‘dystonia
rating scale’ (UDRS) dir (14). Asagidaki semada distoni tedavi-
si 6zetlenmistir (Sekil 10).

Derin Beyin Stimiilasyonu:

Bilateral globus pallidus internus (GPi) derin beyin stimulas-
yonu (DBS) distoni igin en sik kullanilan cerrahi tedavi sece-
negidir (13). Cocuk olgularda anestezi altinda stereotaktik
yolla elektrodlar yerlestirilir. Cilt altindan gegirilen kablolar sti-
mulatér ile birlestirilir ve stimulatér pektoral bélgede cilt altina
yerlestirilir (29). Eriskin popllasyonda %10-25 arasinda cihaz
kaynakli problemler bildiriimis olup bu sayi pediatrik olgularda
ince cilt alti yag dokusu nedeni ile daha da sik gérilmektedir
(18,29). DBS, jeneralize distonide uygun olgularda cerrahi se-
cenekler arasinda en uygun segenektir (Sekil 11).

Pallidotomi:

ilk olarak Parkinson hastaligi tedavisinde tanimlanmis olma-
sina ragmen distoni ve ileri spastisite olgularinda tatminkar
sonuglar vardir. DBS yayginlastiktan sonra popdlaritesini yi-
tirmistir (16). Ancak glinimizde dislk vicut agirlikli, yetersiz
cilt alti yag dokusuna sahip spastisite ve agir distoni olgularda
tercih edilmektedir. Viicuda bir yabanci cisim yerlestiriimedigi
icin cihaz kaynakli sorunlar bu operasyonda s6z konusu degil-
dir. Bu cerrahi de yine ¢ocuk olgularda genel anestezi altinda
stereotaktik yok ile yapilmakta, GPi da radyofrekans yolu ile
lezyon olusturulmaktadir (Sekil 12).

Cocukluk Cagi Spastisite ve Hareket Bozukluklarinin
Eriskin Olgulardan Farklar:i:

Diger bitlin hastaliklarda oldugu gibi spastisite ve hareket
bozukluklarinda da ¢ocuk ile erigkin arasindaki en buyuk fark
gocugun bilyliyen bir organizma olmasidir. Ozellikle SP de go-
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Distoni
Tedavisi

Botulinum

Medikal
Tedavi

* Levadopa

* Antikolinerjikler
* Baklofen

* Benzodiazepinler
* Diger

Toksin

* Selektif
ndrotomi

Periferik
Cerrahi

Cerrahi Tedaviler

Santral
Cerrahi

T ™~
“~a s A
Pallidotomi

*  Miyektomi * Derin Beyin .

Stimilasyonu

Sekil 10: Distoni tedavisi.

cuklar olmasi gereken normal hallerini hi¢ bilememektedirler.
Bebeklik yasindan itibaren hi¢ normal oturamamis, yirilyeme-
mis, ekstremitelerini saglkl bireylerin yaptigi gibi kullanama-
mig, yani diinyay! saglkl bireyler gibi algilayamamiglardir. Bu
nedenle her spastik bireyin beyninde kendi normalleri vardir.
Bu nedenle pediatrik SP olgularina tedavi amaci ile yapilan her
girisim sonrasi bu olgulara, beyinlere yeni normali 6gretmek
icin yogun FTR ve ¢aba gerekmektedir. Cocuk olgulardaki bir
diger fark ise, etkilenen taraftaki ekstremitelerin atrofik kalma-
sidir. Bu, beraberinde ekstra hareket kisitliligi ve omurga prob-
lemlerini getirebilmektedir.

Cocuk olgularda yabanci cisim implantasyonu iceren bir
tedavi secenegi planlaniyorsa kilo ve cilt altt yag dokusu
kalinhgi dikkate alinmalidir. Ozellikle jeneralize spastisite ve
distoni olgularinda devamli kasilma halindeki kaslarin enerji
gereksinimini karsilamak igcin vicut yag yakmaktadi. Bu
nedenle bu tir ¢ocuk olgularda cilt alti yag dokusu oldukga

Sekil 11: A) DBS
elektrodlar. B) Sag
subklavikuler alana
yerlestirilmis DBS
stimulatord.

incedir. Bu olgulara implante edilen DBS, ya da baklofen
pompasi cihazlar ciltte basi Ulserine neden olup cilt ylzeyine
cikabilmekte ve enfeksiyona neden olabilmektedir. Bu tarz
disik vicut agirlikli olgularda hastanin genel durumu géz
6nlnde bulundurarak viicuda yabanci cisim implantasyonu
gerektirmeyen ama diger tedavilere benzer etkiler gdsterebilen
pallidotomi operasyonu dnerilebilir. Ayrica unutulmamalidir ki
beyindeki hasar ilerlemese dahi buylyen bir organizma olan
cocuklarda boy uzadikga spastik kaslar kemiklerle ayni hizla
uzayamamaktadir. Bu nedenle ¢cocuk olgularda boy uzadikga
spastisite agirlasmaktadir. Ancak blylmesi durmus erigkin
olgularda yukarida tanimladigimiz sorun izlenmemektedir
(Tablo 1).

Diger hareket bozukluklari:

Hareket bozukluklari baghg altinda siraladigimiz ¢ocuk
olgularda daha az oranda goérilen hipokinetik bozukluklardan
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W

Sekil 12: Pallidotomi olgusu. A) Leksel G gerceve yardimi ile belirlenen koordinatlara (B) radyofrekans elektrodu génderildi. C) Pre-op
aksiyal T2 MR imajlarinda belirlenen sol Gpi (ok). D) Post-op 1. glin imajlarinda hedeflenen bélgede lezyon olustugu izlenmektedir.

Tablo I: Spastisite ve Hareket Bozukluklarinda Gocuk ve Erigkin Olgular Arasindaki Farklar

Cocuk Eriskin
Etiyoloji SP, metabolik hastalik inme, travma, timér
Klinik Normal algisi yok, normal tonus ve hareket Normal tonus ve hareketi biliyor,

seklinin ne oldugunu bilmiyor

Zamanla klinikte degisim

Boy buytdtkce kaslar kemiklere gére kisa
kalmakta ve spastisite agirlasmaktadir

Birey blylimesini tamamladigi icin boy
uzamasina bagh sorunlar izlenmez

Saglikh bireylerin normal hareket sekline
Hedef yaklastirmak ve bu yeni normali bireye

6gretmek

MUmkln oldugu kadar eski normal haline
getirmek

Genellikle tercih edilen cerrahi

SDR, fasikllotomi, pallidotomi

Baklofen pompasi, DBS, DREZ

akinezi/bradikinezi (parkinsonizm), apraxi, katapleksi, tikler,
katatoni, hiperkinetik bozukluklardan abdominal diskinezi,
akatezi, ataksi, asinerji, dismetri, atetoz, ballizm, korea,
hemifasyal spazm, hipnojenik diskinezi gibi rahatsizliklar
hareket bozuklugu alaninda uzmanlasmis bir cocuk nérologu
ile birlikte degerlendirilerek ©ncelikle medikal tedaviler,
bunlarin yetersiz kaldigi durumlarda &zellesmis cerrahi
tedaviler planlanmalidir.
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