Bilateral Operkiiler Sendrom Bir Olgu
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OZET

Bilateral operkiiler sendrom (Foix-Chavany-Marie sendromu) anterior operkiiler bolgenin iki yanl lezyonlarina
bagh olarak gelisen bir supraniikleer parezi wblosudur. Sendromda her iki frontal operkiiler holgeden V, VI, IX
ve X. kranival sinirlerin nitkleuslarina giden inferior kortikoniikleer projeksivonlarin bilateral etkilenmesi sonu-
cunda hastalarde viiziin mimik, dil, yutma ve gigneme hareketleri iki yanh paraliziye ugrar.

Bu makalede, iskemik serebrovaskiiler hastaliga bagl gelisen bilateral santral fasivo-faringo-glosso-mastikatér
paralizi ve anartri tablosu saptanan 71 yaginda bir kadin hasta sunulmakradr. Radyolojik goriintiileme
incelemesinde sagda belirgin olmak dizere her iki frontal operkiiler bolgede genis infarkt alanlari sapranarek,
klinik bulgularm Foix-Chanavy-Marie sendromuyla nywnlu oldugu anlagilmmgnr. Hastanizin istemli olarak yer-
ine getiremedigi konugma, giitiimseme gibi haveketleri seyrek olarak refleks seklinde yapngr gézlemmistir (isieni-
li-otematik hareket disosivasyonu). Olgwmuz. 11 ayiik izleminin son aylarinda ¢arpict bir diizelme sergilemig ve
kisa ciimlelerle konugabilir, gliliimseyebilir ve yuiabilir hale gelmistir.

Anahiar kelimeler: Foix-Chanavy-Marie sendromu. bilateral operkiiler sendrom. serchrovaskiiler hastalik,
otomartik-istemli hareket disosivasyonu
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SUMMARY

Bilateral opercular syndrome (Foix-Chanavy-Marie syadrome} isa clinical picture of suprabulbar paisy due ro
bilateral anterior opercular lesions which result in interruption of the descending connections from fromtal oper-
cular areas to the nuclei of cranial nerves V, VI IX and X bilaterally. The patients develop paralysis in the mus-
cles innervated by the aforementioned cranial nerves. The symptoms are consisted of anarthria, dvsphagia and
inabiliry of swallowing and masticarion,

{n this articie we presented a 71-year-old women who developed severe anarthria and facio-glosso-pharyngeo-
masticatory diplegia following an ischemic stroke. MRI revealed large infarction areas in both fronal opercidar
regions with predominance on the right side.

Although she was unable to perform sonie voluntary movenients such as speech or similing, in the instances. she
conld perform such movements spontancously because of preservation of reflex and antonomic functions (atto-
matic voluntary dissociation). During the 11-month-follow up period, she recovered substantially in the last few
months so thar she was able to speak with short sentences, swallow and smile.

Key words: Foix-Chanavy-Marie syndrome. bilateral opercular syndrome, cerebrovascular disease. antomatic-
veluntary dissociation
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GIRIS

[tk kez 1926 yilinda tammlanan (D ve tanimlayan
yazarlarin adiyla Foix-Chanavy-Marie sendromu
(FCMS) olarak bilinen bilateral operkiiler sendrom,
anterior operkiiler bdlgenin iki yanh lezyonlarina
bagl olarak geligen bir supraniikleer parezi tablosu-
dur. FCMS da keanyal sinirler tizerindeki hemisfer
ctkisi ortadan kalktg icin yilziin alt yans, dil, gig-
neme ve yutma kaslarimm bilateral etkilendigi fasiyo-
faringo-glosso-mastikatdr dipleji stz konusudur
Hastalarda yliziin mimik hareketlerinde kayip, anart-
ri veya afir dizarird, disfaji ve ¢igneme felci meveut
oldugu halde, refleks ve otomatik fonksiyonlarin ko-
runmug oldugo “otomatik-istemli hareker disosiyas-
yonu", FCMS'nun patognomonik ozelliklerinden
biridir ¢-7),

FCMS ciyolojisinde bagia screbrovaskiiler hastalik
(138100 olmak iizere, merkez sinir sistemi infeksi-
yonlars (711 operkiiler korteksin bilateral disge-
nezisi {7, bilateral perisilvian displazi G2, kafa trav-
mast 13} veya epileptik hastaliklar (37 yer alir.

Bu makalede iskemik sercbrovaskiiler hastaliga bail:
olarak akut yerlesen fasiyo-faringo-glosso-mastika-
tor dipleji geligmis olan, klinik ve radyolojik olarak
bilatcral operkiifer sendrom tams: koydugumuz bir
olguyu nadir gérilmesi nedentyle sunmak istedik,

OLGU

Yetmis bir yasinda, sag eli dominan olan kadin hasta,
ani gelisen suur kaybr ve sol 1arafinda gigsitzlik
nedeniyle acilen yatunldign bir hastaneden sevk edil-
erck, hastalifin detined glind suuru kapalt sekikde
klinigimize yaunlds,

Oz gegmiginde 41 yasinda saptanan kalp ritimy bo-
zuklugu, 65 yaginda gegirdigi koroner anjiyoplasti
Oykiisll meveutu, Ayrica 1.5 yil énce ani yerlesen ve
yaklagik 24 saatie tamamen diizelen, “kardiyak em-
boliye bagh motor afazi ve saf hemiparezi seklinde
gegicl iskemik atak™ gegirdifi ve soy gegmisinde
anne ve kiz Rardeginin kalp hastahg: nedeniyle vefat
cttikleri G@renildi.

Sistem muayenelerinde kan basine: vitksek bulunan
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ve atriyal fibrilasyon saplanan hastamn yaurddif
glin yapilan norolojik muayenesinde suuru kapaliydi;
sesii uyarana yamit vermiyor, agnli uyaran saglam
taraf1 ile lokalize edebiliyordu. Solda yiizii de iceren
hemipleji meveut olup kas giicii kolda 0/5, bacakta
2/5 olarak saptandi, Taban cildi refleksi solda ekiva-
tan yanithiyd:. Tansiyonu kontrol altina alinan, kar-
diyolojik konstiltasyonu yapilarak antiaritmik, antib-
dem ve antigagregan tedavi verilen hastanmn 5. giin
suurt agildi.

Daha sonra yapilan norolojik muayenesinde anartrik
oldugu dikkati ceken hasta hig ses oikaramuyor ve
konusamiyordu, ancak isittigini ve okudugunu anla-
mas! ve yazi yarmast tamamen normaldi. Iki yanh
dudak, dif ve agiz agma harcketleri hic yapilamadig
igin giilimseyemiyordu, Yiiz ifadesi donuk olmakia
birlikte gbzlerini kapatabiliyor ve kaglariar kaldrabi-
liyordu. Hastada yutkunma fonksiyvonu da tamamen
kaybolmustu, ancak velum ve farenks refleksieri ali-
nabiiiyordu. Disfaji nedeniylc beslenmesi nazogast-
rik tiiple saglanmaya baslandi. Onuncu giin hemipie-
jide gerileme gézlenen ve 20. giinde kas glicii kolda
+3/5, bacakiz +4/5 olarak saptanan hasia destckle
ylrimeye bagladi. Hemipigjisinde hizl: diizelmeye
karsin anartrinin ve diffier kranyal paratitik bulguiann
devam eitifi gozlenen hastanin refleks seklinde bir-
kag kez, tek kelimeler sdylemesi dikkati ¢ekti.

Biyokimyasal incelemelerde hemogram, sedimanta-
syon, serum clektrolitleri, karaciier [onksiyon test-
leri, dire, seker diizeyleri, lipid profili ve idrar analizi
normal bulundu. EKG'de vitksek ventrikiil cevapli
atriyal fibsilasyon, ekokardiyografide mitral alkimda
hafif diyastolik disfonksiyonu diigiindiiren gériiniim
saptand:. Karotis arter doppler ulirasonografisinde
iki tarafli bulbus bifurkasyon bélgesinde hemodina-
mik etkinligi lomayan ekodan zengin plakiar gé-
riildii.

Hastalifimin 3. giinii yapilan kranyal tomografisinde
{BT) saf orta serebral arter (OSA) alamnda yaygin
infarkt alam ve cevre dokuda édem saptandi. On giin
sonra yapilan kontrastl BT de sag OSA sulama ala-
ninda giral tarzda kontrast tutan subakut infarkt alan:
tle sol periventrikiiler ak maddeded [ ¢cm capinda la-
Ktin iziendi. Kranyal manyetik rezonans (MR} ince-
lemesinde OSA sulama alasuna uyan, sagda fronto-
insulo-temporal ve kortiko-subkortikal bolgeyi tutan,
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Resim £, Keanyal MR de T2 agebicl aksiyel (A} ve Koronal (B) kesitlerde, orta serchral arter sulama akunnda, safida fronto-insulo-
temperal ve kortiko-subkortikal biigeyi tutan, ayrica putaninal biperintansite ffe karakterize iskemik kezyonlar goriilmektedir.
Solda ise dominan insalayt ve Kismen temporo-frontal Korteksi tutan aym natiicde lexyonkar dikkoti celmektedir.

aynca putaminal hiperinsansite ile karakterize iske-
mik lezyonlar, solda ise dominan insulayr ve kKismen
wmporo-Trontal korteksi tutan ayn natiirde lezyonlar
girildii (Resim 1),

Antingregan ve antihipertansif tedavi ile cksterne
edilen hastammn 3 ay sonra yapilan muayenesinde,
solda minimal hemiparez: saptanasak giinliik isle-
rinde bagunsiz olduga dikkati ¢ekti. Ancak anlama,
okuma, yaz yazmanmn cskist gibi tamamen normal
almasma karsin, hastada birkae kelimelik “iylyim.
evet” gibi refleks konusmalan disinda konugma ve
yutma sosunlan devam ediyordu. Beslenmesi igin

Jejunosiomi yaptlmisii. On bir ay sonr yapilan son

muayenesine kasa cimiclerle de olsa konusabildigi,
atifimseyvebildigi, dudak ve dil hareketierinin belir-
gin dleiide ditzeldigi ve yunmamn tamamen normal
oldugu saprandr. Bu stirpriz diizelme siirecinin son 2+

N

3 ay winde gelistigh antasiid.

TARTISMA

1k ke 1926 yilinda nirodoji fiteratiriing giren FCMS na
D ihigkin ilk olgunun Magnus wrafindan 1837 yilin-
da bildinidigi belirtilmekiediv. Ginlimilze kadar
FCMS rams e yaymnlanmig olan hasta sayisinn
viklagik 100 olmas sendromun nadir olma dzelliging
vansiar {2 Yurdumuzda da bu gok seyrek rastlanilan
sendroma iliskin olgy bildirilering giirmekieyiz 916,

Anterior porekiler bilgenin ki yanh lezyonlarina
bugh getisen Foix-Chanavy-Marie sendromu supra-

bulber felcin kortikosubkortikal tipidir G47), Oper-
kulum insulayl (Reil adast) saran beyin bilimit ola-
rak ammlanmakia olup, frontal, temporal ve parictal
bélgelerin kortikal kvnimibarindan olusur (7Y, FCMS da
ozellikie inferior rolandik biilgeyi iceren operkulu-
mun anterior (frontal) béliimii etkilenmisgtir ve bu ne-
denle anterior operkuium sendromu olarak da adlan-
chrdir ¥ Kortikai motor alaniarla, beyin sapi nuk-
leuslan arasindaki baglanularin bilaterad yapisal ve-
ya fonksiyonel anlamda bozulmas: FCMS’nun
semplomatoiojisini olusturur. Sendromda her iki
operkiifer bitlgeden V., VIL IX ve X. kranyal sinir-
lerin niiukleusianna giden inferior kortikeniikleer
voilarn bilateral projeksiyonuniarmn ctkilenmesi
sonucunda yiiz, dil. yutima ve ¢igneme hareketleri iki
vunlt paradizive urar ve hasialar konusma, yutma,
yiiz. burugiurma, giilme. aZlama, okslirme, csneme
veya cmosyona estik eden dizer mimik hareketleri,
citneme veya linguoflarenjeal hurcketieri yapamaz-
lar, ancak aym harcketleri emir Gzerine yapamazken
refleks veya otomuiik olarak yerine getirebilirler
GLATAAD . Fasiyo-farenjeal kaslar ile ckstremitelerin
ttnlumibariin siddeti arasinda birincinin lehine
bityiik fark vardir ). Bizim olgumuzda da 11 aylik
izlem sitresi icinde hemipliejinin tama yakin diizel-
mesine karsin, sz konusu kaslanin felei devam et-
mekteydi.

FCMS tipik olarak bilateral operkiiler korteks lez-
yonlarimin vashZmda ortava cikar. Unitateral operkii-
ler lezyon varhBinda aym klinik tabloyu gosieren ol-
gular seyrek de olsa bildiriimigtir U849,
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FCMSda gérillen anartei paretik bir durum olup ap-
raksi veya afazi sz konusu dedildir, Semptomlar ap-
raksi cercevesinde agiklanacak olsaydi, dominan he-
misler lezyonlan ile birlikic olmas: beklenirdi, oysa
ki FCMS en son hangi hemisferin etkilendigi dnemli
otmaksizin her iki operkulumu igeren lezyonlar so-
nucunda gelismektedin Afazilerin aksine FCMS olan
hastalar ¢ok karmastk emirferi anlamalan ve yazi
yazmalan bizim olgumuzda oldugu gibi tamamen
normaldir 24,

Eriskinlerde giiriilen FCMS nun en sik etyolojik fak-
torii serebrovaskiiler hastahklardyr (1.5.8-10,15.16.20.21)
ve bashica bilaeral orta serebral arterin presentral
dalun sulama alanlarindaki lezyonlara baghd:r 21,
Bizim olgumuzda da kranyal MR incelemesinde sag-
da belirgin olmak tizere her iki OSA sulama alanmnda
enis iskemik lezyonlar saplanmigtir. Bazi olguiarda
vvelee geciribmis bir inmeden sonra kargl hemis-
ferde de lezyon oldugunda FOMS gelisebilmektedis
‘61, Bu durum bilateral kompansatuar ctkinin kali-
masina baglanabiiir,

3
=
<

Tanr icin kranyal BT veya MR bilateral operkiiler
bilge lfezyoniaruim gostermede yardimer oluy (2
OA0I316 - Avirier tamda benzer semptomlara yol
agan bulber ve psidobulber paralizileri gbziniline
almak gerekir. FCMS da bulber wiulumlann aksine
velum ve farinks refleksleri korunmustur, dilde atrofi
ve lasikitlasyoniar gériilmez (. Pstidobutber para-
liziden farks ise akwt yerlesmesi ve cmosyonel labjli-
te. mental yikim, spastik aglama-giilmelerin ve sfink-
ter Kusurunun olmayisidir (2.23),

sundudumuz ofguda hemiparezinin erken dénemde
gerilemesine kargm, fasiyo-faringo-glosso-mastika-
t6r dipleji uzun bir siire oldukea stabil seyretmis ve
sonra lizla sasirucr bir hizla diizelmistir. FCMS'da
stirvinin lyi olmasina kargin semptomlann prognozy
genellikle kot oldugu bitdiritir (12), Ancak 7 yil izle-
aen bir olguda literatiicde bildirilmig diger olgulara
giire daha iyi fonksiyonel diizelme oldugu gizlen-
mistir 4,
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