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Brakial Norit Sonrasi Gelisen
Bir Fokal Omuz Distoni Olgusu

Focal Dystonia of
the Shoulder Following Brachial Neuritis:
Case Report

OZET idiyopatik adult baslangigh fokal distoniler hareket hastaliklar pratiginde yaygindir. Fakat
servikal distoninin eslik etmedigi omuzun izole fokal distonisi literatiirde nadiren rapor edilmistir.
Brakial norit omuz ve iist ekstremitede agr1 ve giigsiizliige neden olan, etiyolojisi bilinmeyen nadir
bir hastaliktir. Biz burada brakial norit sonrasi gelisen klinik olarak asikar servikal distoninin eslik
etmedigi omuzun distonik elevasyonu ile seyreden izole fokal omuz distonili bir olgu tanimladik.
Olgumuz 6nemli derecede morbiditeye yol agan trapezius kasinda belirgin hipertrofi ve omuz
hareketlerinde kisithliga sahipti. Olgumuzda distoniye ait aile oykiisii, travma ve noroleptik ilag
kullanimi gibi distoni i¢in baglatic1 risk faktorleri tespit edilmedi. Hastamizin baklofen ve fizik
tedaviye yanit1 iyiydi.

Anahtar Kelimeler: Fokal distoni, brakial norit

ABSTRACT Idiopathic, adult-onset focal dystonias are common in practice of movement disorders.
But isolated focal dystonia of the shoulder without concomitan cervical dystonia has rarely been re-
ported in the literature. Brachial neuritis is a rare disorder of unknown etiology that causes pain and
weakness of shoulder and upper extremity. We describe a patient who developed isolated focal dys-
tonia of the shoulder with dystonic elevation but without clinically obvious cervical dystonia fol-
lowing brachial neuritis. He had significant trapezius muscle hyperthrophy and limitation of
shoulder movement causing substantial morbidity. In our case, preexisting risk factors such as for
dystonia, family history of dystonia, trauma, neuroleptic agents were not identified. The patient’s
clinical response to baclofen and physical therapy was favorable.

Key Words: Focal dystonias, brachial neuritis
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istoni; anormal postiir ve istemsiz hareketlere neden olan, siirekli ve

asir1 kas kontraksiyonlar ile karakterize bir sendromdur.! Distoni-

deki temel patofizyolojik 6zellik agonist ve antogonist kaslarin
anormal ko-kontraksiyonudur.? Hastalik genel olarak bazal ganglionlar ve
kortikostriato-talamo-kortikal dongiideki fonksiyon bozukluguna baglan-
maktadir.® Hastalik ilk kez Oppenheim tarafindan tanimlanmig, daha son-
raki yillarda Flatau ve Sterling hastaligin kalitimsal 6zelligini
vurgulamiglardir. Son yillarda distoninin 15 farkl alt tipi (DYT1-DYT15) ta-
nimlanmigtir.? Distoninin klinik spektrumu ¢ok degiskendir. Hastaligin ¢ge-
sitli formlarim kategorize edebilmek icin ¢esitli siniflandirma semalar:
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kullanilmaktadir. Distoniler en basit olarak baglan-
gi¢ yasina, lokalizasyonuna (fokal, multifokal, seg-
mental, generalize, hemidistoni) ve etiyolojiye gore
(primer, sekonder) siniflandirilirlar.>¢

Fokal distoniler hastaligin en yaygin formu-
dur.!” Genellikle viicudun yukar1 bolimiini etki-
ler ve tipik olarak servikal bolge, kranium ya da el
gibi viicudun tek bir anatomik bolgesine lokalize
olurlar. Spazmodik tortikollis (servikal distoni) en
sik goriilen fokal distoni tiirtidiir. Servikal distoni-
li hastalarda levator skapula veya trapezius kasinin
tek tarafli distonik kontraksiyonuna bagli omuzda
anormal postiir (eleve omuz) goriilebilir.®'° Son za-
manlarda servikal distoni olmaksizin izole distonik
omuz elevasyonu ile seyreden ve oldukca nadir go-
riilen bir distoni tiirii olan fokal omuz distonisi ta-

nimlanmigtir,!0-13

Periferik sinir sistemi hastaliklarinin hareket
sistemi hastaliklar1 patogenezindeki rolii agik de-
gildir. Son yillarda yumusak doku yaralanmalari,
monongropati, radikiilopati ve pleksopati ile fokal
distoni arasindaki iligkiden s6z edilmektedir. “Peri-
ferik sinir tutulumu duysal inputu degistirir, sant-
ral kortikal ve subkortikal reorganizasyona sebep
olur ve hareket hastaliklarini meydana getirir” g6-
risi son deneysel caligmalardan destek almig-
tlr.11’14

Brakial norit, etiyolojisi bilinmeyen, ani bag-
langicli, siddetli omuz ve st ekstremite agrisi ve
glicstizliigi ile karakterize nadir goriilen bir hasta-
Liktir." Literatiirde brakial norit sonras: gelisen fo-
kal omuz distonisi olgusuna rastlanilmamaistir. Bu
yazida brakial norit sonrasi gelisen ve omuzda
anormal postiir, skapular kanatlanma ve trapez ka-
sinda izole norojenik hipertrofi ile seyreden servi-
kal distoninin eslik etmedigi fokal omuz distonili

bir olgu sunulacaktir.

IOLGU SUNUMU

Yirmi ii¢ yasinda erkek hasta (SK) 1 yil 6nce sid-
detli sag omuz agris1 ve giigstizliigii sikayetiyle po-
liklinigimize bagvurdu. Klinik muayenede boyun
eklem hareket agikligi normal sinirlarda idi. Sag
deltoid ve biseps kas giicii sirasi ile 3/5 ve 4/5 ola-
rak degerlendirildi. Ust ekstremite duyu muayene-
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si normal olarak degerlendirildi. Sag biseps reflek-
si hipoaktifti. Sagda skapular kanatlanma mevcut-
tu. Servikal spinal manyetik rezonans goriintiileme
(MRG)’de C6-7’de posterior santral nonkompresif
milimetrik protriizyon tespit edildi. Sag omuz
MRG ise normaldi. Elektrofizyolojik incelemede
C5 innervasyonlu kaslarda (sag romboid, infraspi-
natus, deltoid, serratus anterior ve biseps) seyrek
denervasyon ve nérojenik MUP degisiklikleri sap-
tandi. Olgu klinik ve elektrofizyolojik olarak C5
sinir kokiinii tutan brakial norit olarak degerlendi-
rildi. Hastaya nonsteroid antiinflamatuar ilaglar, B
vitamin kompleksi ve gabapentin (600 mg/giin)
baslandi. Gabapentin dozu 2400 mg’a kadar ¢ika-
rildi. Omuz kusaginm giiclendirici ve skapular stabi-
lizasyonu artiric1 egzersizler ve ayrica servikal disk
lezyonuna yonelik olarak boyun kaslarini giiglen-
dirici egzersizler verildi. Hasta 3-4 ay sonra sika-
yetlerinin tam olarak diizelmemesi ve ayrica giin
icinde sik sik tekrarlayan (20-30 kez), 10-15 daki-
ka siiren agrili kas spazmlarinin gelismesi nedeni
ile poliklinigimize tekrar bagvurdu. Hastanin sag
trapez kas1 hipertrofik ve omuz eleve postiirde idi.
Muayenede sag omuzun pasif eklem hareketleri
normal iken gonyometre ile dlgiilen omuz abduk-
siyonu 90° idi. Hasta 90°'nin {izerinde aktif omuz
abduksiyonu yapamiyordu ve aktif omuz elevasyo-
nu da sola gore kisitl: idi. Kasilma periyotlarinda
daha da belirginlesen skapular kanatlanma mevcut-
tu (Resim 1). Hastanin omuz diginda bag ve boyun
bolgesinde distonik hareketler mevcut degildi. Ge-

RESIM 1: Trapez kasinda hipertrofi ve sagjda skapular kanatlanma.
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nel fizik muayene, laboratuvar tetkikleri, akciger
ve omuz radyografileri normal idi. Tekrarlanan
elektrofizyolojik degerlendirmede incelenen kas-
larda 6zellikle deltoid, supraspinatus, serratus an-
terior ve romboid kasinda g¢alisma boyunca tam
gevseme saglanamadi. Kaslarda diizensiz distonik
tipte kasilmalar mevcuttu. Maksimal kasilmada in-
terferans paterni normal idi. Hastanin sorgulama-
sinda travma, noroleptik ve stimiilan ila¢ kullanim
hikayesi, psikiyatrik hastalik hikayesi ve hareket
hastaliklar1 yoniinden pozitif aile hikayesi yoktu.

Hastalik klinik ve elektrofizyolojik bulgular
esliginde brakial norite bagl fokal omuz distonisi
olarak degerlendirildi ve sicak uygulama, analjezik
akim, germe ve gevseme egzersizlerini iceren 3 haf-
ta siiren fizik tedavi ve rehabilitasyon (FTR) prog-
ramina alindi. Diger yandan olgumuz fokal omuz
distonili oldugundan medikal tedavide oncelikli
olarak botulinum toksini A (BTX-A) uygulanmasi
planlandi. Ancak hastamiz BTX-A uygulamasini
kabul etmediginden hastamiza sabah ve aksam 5
mg olmak tizere 10 mg/giin dozunda oral baklofen
tedavisi baslandi ve doz haftada bir 10 mg artirila-
rak 30 mg/giin dozuna kadar ¢ikildi. Ugiincii hafta
sonunda FTR ve baklofen tedavisi ile hastanin gi-
kayetlerinin azalmaya basladig: tespit edildi. Ikinci
ay sonunda yapilan kontrol muayenesinde hasta-
nin agrili kas spazmlarinin sikliginin ve siiresinin
azaldig (giinde 2-3 kez, 3-5 dakika) 6grenildi. Del-
toid ve biseps kas giicii normal, aktif omuz abduk-
siyonu 160°

olarak tespit edildi. Skapular

kanatlanma ise kismen diizelmisti.

Olgumuzun resimlerinin ¢ekilmesine ve yayin-
da kullanilabilmesine dair s6zel onay1 alinmistr.

I TARTISMA

Omuzun izole fokal distonisi literatiirde nadiren
bildirilmistir. Fokal omuz distonisi ya ritmik inter-
mittan hareketler ya da bizim hastamizda oldugu
gibi omuz elevasyonu ve 6zellikle trapez kasinin
belirgin hipertrofisi ile fiks postiir seklinde seyre-
der.’ Izole fokal omuz distonisi ¢cok seyrek goriil-
mekle birlikte sporadik ve travma sonras: servikal
distoni durumlarinda omuz kaslarinin tutulumuna

sik rastlanir.®10
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Beyin yaralanmalarindan sonra hareket hasta-
liklarinin olusumu genel olarak kabul edilmekle
birlikte periferal min6r travmanin hareket hasta-
liklar1 gelisimindeki rolii halen tartismali bir konu-
dur. Minor periferal travma ile iligkili fokal ve
aksiyal distoni, tremor ve hatta Parkinson hastali-

g1 olgular: bildirilmigtir.'>'¢

Distoninin patofizyolojisi ile ilgili caligmalarin
cogu fokal distonide gerceklestirilmistir. Fizyolojik
incelemeler genetik alt yapidaki baz1 bozuklukla-
rin bazi bireylerde distoni gelisimine predispozis-
yon yarattigini gostermistir. Distonik hastalarda 3
temel fizyolojik bozukluk tespit edilmigtir.!”® Bi-
rinci bozukluk santral sinir sisteminin farkh diizey-
lerindeki inhibisyon kaybidir. Bu durum distonide
goriilen agir1 hareketlerin olusumuna katkida bu-
lunur.” Tkinci bozukluk sensériyal anormalliklerin
mevcudiyetidir."”'® Klinik olarak tespit edilen bir
duysal bozukluk olmasa da spatio-temporal diskri-
minasyonun, grafestezinin detayl olarak test edil-
mesinde bazi bozukluklar tespit edilebilir.’ Ayrica
distonik hastalarda lemniskal yolda sensérimotor
integrasyonda da bir anormallik mevcuttur. Ugiin-
cii bozukluk ise distonik hastalarda motor korteks-
te anormal plastisite varhigidir. Bazi hassas
bireylerde yeni motor becerilerin kazanilmas sira-
sinda noroplasti mekanizmasinda hafif bir bozuk-
luk olabilir ve boyle bir yatkinligin varliginda
repetetif egitim veya bizim hastamizda oldugu gibi
periferal sinir yaralanmas: gibi ¢evresel faktorler
anormal plastisiteyi tetikleyebilir ve distoniye yol
acabilir.?!

Periferal travma distoninin baglangicini ve kas
gruplarinin dagilimim etkileyebilir. Periferal ko-
kenli hareket bozukluklar1 tanisi i¢in su kriterler
onerilmistir. 1) Hareket hastaliginin baglangici ya-
ralanmayi takip eden giinler veya haftalar iginde 1
yila kadar olan zaman dilimi i¢inde olmalidir. 2)
Hareket hastaliginin baslangic¢ lokalizasyonu yara-
lanma yeri ile uygunluk gostermelidir. 3) Travma
en az 2 hafta lokal semptomlara yol acacak kadar
siddetli olmal1 veya travmadan sonra 2 hafta i¢inde
tibbi degerlendirme gerektirmelidir.'® Bizim hasta-
miz bu 3 kriteri de karsilamaktadir. Bizim olgu-
muzda brakial norit duysal inputu degistirmis ve
bunun sonucu santral kortikal ve subkortikal reor-
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ganizasyona sebep olarak fokal omuz distonisinin
ortaya ¢ikmasina neden olmus olabilir. Periferik
mindr yaralanmalar ¢ok sik goriildiigii halde peri-
ferik kokenli hareket hastaliklarina ¢ok az rastlan-
maktadir. Bu durumu agiklayabilmek i¢in pozitif
aile hikayesi (genetik yatkinlik), erken dénem ge-
lisme gerilikleri, prenatal beyin yaralanmasi, sti-
miilan ve noroleptik ila¢ kullanimi gibi predis-
pozan risk faktorleri tanimlanmigtir.”>?* Bizim has-
tamiz bu risk faktorlerinin higbirini tagimiyordu.
Ayrica hastamizda hareket hastaliklarinda psikoje-
nik orijini diistindtirebilecek psikiyatrik bozukluk
da tespit edilemedi. Psikojenik hareket hastalikla-
rinin tipik 6zelligi sayilan semptomlarda degisken-
lik ve gagirticilik yoktu.?*

Hollinger ve Burgunder periferik minér trav-
may1 takiben gelisen ve bizim olgumuza benzer se-
kilde kalici anormal omuz postiirii ve trapez
hipertrofisi ile karakterize iki olgu sunmuglardar.
Bu olgularda mindr travma disinda hareket hasta-
liklar icin predispozan faktor belirlenememis ve
psikojenik orijin tespit edilmemistir. Bu olgularin
tedavisinde ise bizden farkli olarak lokal BTX-A
uygulamalari tercih edilmistir.”® Carrol ve ark. 24
yasindaki bir askerde diisme sonrasi omuz elevas-
yonu ve trapez kasinda hipertrofi ile seyreden
travma sonrasi omuz distonisi tanimlamiglardir.
Ayirici tanida idiyopatik distoni, kompleks bolge-
sel agr1 sendromu, psikojenik distoni ve kat1 adam
(stiff person) sendromunun akilda tutulmas: gerek-
tigini vurgulamiglardir.'?

Fokal omuz elevasyon distonisine ait en genis
olgu serisi Wright ve ark. tarafindan rapor edilmis-
tir. Mayo Klinik No6roloji Bolimiinde 7 yilda an-
cak 13 olgu tespit edilebilmis, olgu sayisinin azlig:
boyle olgularin norolog ve hareket hastaliklar:
uzmani tarafindan goériilmeyip distoni tanisinin
konamamasina baglanmistir. On ¢ olgunun ana-
lizinde predispozan faktor olarak 11 hastada lokal
travma ve agir ¢caligma, bir hastada C6-7 radikiilo-
pati tespit edilmis ve sadece 1 olgu idiyopatik ola-
rak kabul edilmistir. Biitiin olgularda bizim
olgumuzda oldugu gibi trapez kasinin distonik ele-
vasyona aracilik eden primer kas oldugu ve trapez
hipertrofisinin degismez bir bulgu oldugu bildiril-
migtir.!
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Cossu ve ark. lipom ameliyat: sirasinda mey-
dana gelen aksesuar sinir lezyonuna bagli gelisen
ve anormal omuz elevasyonu ve trapez kasinin izo-
le norojenik hipertrofisi ve 6nemli morbiditeye yol
acan omuz hareketi kisithilig: ile seyreden bir olgu
yayinlamiglardir.!!

Bizim olgumuz ise brakial noriti takiben gelis-
misti. Literatiirde brakial norit sonras: gelisen fo-
kal distoni olgusuna rastlanilmamistir. Quartarone
ve ark. servikal kostanin brakial pleksus alt trun-
kusunu etkilemesine bagh gelismis el distonisi ol-
gusu yaymnlamiglardir.™

Sekonder distonilerin ¢ok kii¢tik bir grubu di-
sinda distonili hastalarin tedavisi hastaligin sebebi
yerine semptomlari kontrol etmeyi amaglar. Semp-
tomatik tedavinin hedefi agr1 ve spazmlar yatistir-
mak, anormal hareketleri azaltmak, kontraktiirleri
engellemek ve fonksiyonel kapasiteyi artirmaktir.
Generalize ve segmental distonilerde oral medi-
kasyon (levodopa, antikolinerjikler, baklofen, tet-
rabenazin vs.) tedavinin temelini olustururken
fokal distonide ilk tedavi secenegi BTX-A uygula-
malaridir. Bunun yani sira oral antikolinerjikler,
baklofen, benzodiazepin ve klonozepam uygula-
malar fokal distonideki diger tedavi seceneklerini
olusturur.*67

Baklofen gamaaminobiitirik asit (GABApR)
agonisti olup oral kullaniminin etkisiz oldugu ya da
yan etkileri nedeni ile kullanilamadig1 durumlarda
intratekal kullanimi 6nerilmektedir. Bizim hasta-
miz BTX-A kullaniminm kabul etmedigi i¢in 10
mg/giin dozunda baklofen tedavisi baglanmis ve ila-
cin dozu haftada bir 10 mg artirilarak 30 mg/giin
dozuna ¢ikilmis ve bu doz ile tedaviye devam edil-
mistir. Distonili hastalarin tedavisinde hasta egiti-
mi ve destekleyici tedaviler de 6nemlidir. Fizik
tedavi ve iyi uygulanilmis ortezler mobiliteyi ve
giicli artirmak ve kontraktiirleri 6nlemek icin ge-
reklidir.* Biz de hastamiz1 hastalig1 konusunda bil-
gilendirdik ve oral baklofen tedavisi ile birlikte
omuz germe ve gevseme egzersizlerini de igeren
FTR programina aldik. Tedavi sonras: hastamizin
kas spazmlarinin siklig1 ve agris1 azalmig, skapular
kanatlanmasi kismen diizelmistir.
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Konservatif tedaviye direncli ve generalize dis-
tonilerin tedavisinde ise gesitli tipte periferik (mi-
yektomi ve selektif periferal denervasyon cerrahisi)
ve santral (ablatif talamus cerrahisi, pallidotomi ve
derin beyin stimiilasyonu) cerrahi prosediirler uy-

gulanmaktadir.*78.25:26

Burada brakial norit sonras: gelisen ve anor-
mal omuz postiirli ve trapez hipertrofisi ile karak-

BRAKIAL NORIT SONRASI GELISEN BIR FOKAL OMUZ DISTONI OLGUSU

Boyle olgularda hastanin agrisi intrensik omuz pa-
tolojilerine baglanir, hiperkontrakte trapez basit
bir kas spazmi olarak degerlendirilirse ve ¢ok na-
dir goriilen fokal omuz distonisi tanis1 akla geti-
rilmez ise hastanin yeterli tedavisi saglanamaz.
Agri nedeni ile 6ncelikle FTR uzmanina bagvuran
boyle olgularin degerlendirilmesinde dikkatli
olunmali ve distoni tanis1 mutlaka akilda tutul-

terize fokal omuz distonili bir olgu sunulmustur. malidur.
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