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OZET

Operkiiler sendrom, siklikla serebrovaskiiler hastalik, kortikal displazi, her-
pes simplex ensefaliti gibi santral sinir sistem infeksiyonu, status epileptikus
ve daha nadir olarak nérodejeneratif hastaliklara sekonder olabilir Yz, dil,
cigneme ve yutma kaslarinn bilateral paralizisiyle seyreder Konjenital ya da
edinsel olabildig gibi kalict ya da intermuttan goriilebilir. Perinatal donem-
de gecirilmis olaylara sekonder 1skemik progese bagh bilateral operkiiler
sendrom tamist alan bir vakayt, nadir gorilen bir etvolojive bagl olmasi ne-
denivle sunduk.

Anahtar Kelimeler: Bilateral operkiler sendrom, Foix-Chavany-Marie
sendromu :

SUMMARY

Opercular Syndrome Due To Perinatal Reasons: Case Report

Opercular syndrome can occur most frequently as the result of cerebrovas-
cular accident, cortical dysplasia, cential nervous svstem infections like her-
pes simplex encephalitis or status epilepticus, although it can occur rarely as
the result of degenerative diseases. Symptoms include paralysis of facal,
pharyngeal, ingual, and masticatory muscles

Svndrome can be congenital or acquired, also 1t can be permanent or inter-
mittent We reported a case with bilateral operculer syndrome due to ische-
mic process that occured in pertnatal period because of its rarely etological
reason
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GIRIS

Anartri ile birlikte, yiiz, farenks, dil ve ¢igneme kaslarina ait istem-
1i hareketlerin yapilamadi1 ancak aym kaslarin refleks olarak kasila-
bildigi klinik tabloya Foix-Chavany-Marie sendromu (FCSM) adi
verilmektedir (1, 2). Bu tabloya cheiro-oral (el-agiz) sendrom da den-
mektedir (3). Tablo tamamen pareziye bagh olup, apraksi veya afazi
sz konusu degildir. Siklikla bilateral frontal operkulum veya onlarin
onlarin kortikofugal projeksiyonlarinin hasari sonucu goriilen
FCSM’de, yiiziin mimik hareketleri, yutma, ¢igneme ve ses ¢ikarma
gibi fonksiyonlarini yerine getiren kranyal sinirler iizerindeki hemis-
ferik etki ortadan kalkmgtir. Klinik ozellikler, kranyofasial kaslarin
istemli ve otomatik motor kontrollerinden, farkli kortikobulber yolla-
nn sorumlu oldugunu diisiindiirmektedir (1.4).

Bu hastalar extremiteleri 1lgilendiren emirlere uyarlar, ancak kafa
ciftlerinin aracilik ettigi emirlere uyamazlar. Ornegin istemli olarak
giilimseyemezler, gézlerini agip kapayamazlar. Eglendikleri zaman
giiliimserler, spontan olarak esnerler ve hatta duysal uyaranlara yanit
olarak yiiksek sesle aglayabilirler (3).

Bu sendrom siklikla bilateral operkiiler bolge lezyonlarinda gelistigi
icin "bilateral operkiiler sendrom” olarak da adlandirlmaktadir (5).
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Farkl etyolojilere bagl ortaya ¢ikan FCMS, klasik olarak sikhkla
serebro-vaskiiler hastaliklarda goriilmektedir. Ayrica, santral sinir sis-
temi enfeksiyonlari, migrasyon anomalileri, epilepsi, ndrodejeneratif
hastaliklar, travma ve tiimdr ile birlikte de tammlanmustir (1,6,7)

Biz de, bilateral operkiiler sendrom tamst alan ve yapilan klinik,
radyolojik ve elektrofizyolojik incelemeler sonunda, bu sendromun
nedeni olarak perinatal donemde gecirilmis olaylara sekonder iske-
mik progesin sorumlu oldugu ender etyolojik nedenli vakay1 sunmak
istedik.

OLGU

28 yaginda kadin hasta. Hastanin dogumu, saglikgi olarak sadece
bir ebenin bulundugu ve yeterli imkanlarin olmadig1 bir ortamda ger-
ceklesmis. Dogum zorlu olmus. Tlk dogdugunda aglamus fakat daha
sonra 12 giin hi¢ aglamamig ve emmenmis. 12 giin sonra emmeye bag-
lamis. 1 yagina kadar bagini tutamamug. Yaklagik 1,5 yasinda destek-
siz oturmaya, 3 yaginda yiiriimeye ve 6-7 yaginda konugmaya bagla-
mis. Onemli bir atesli hastalik gecirmemis.

Diger iki kardesinde herhangi bir saglik sorunu yok. 20 yil 6nce
imkanlarin az oldugu bir saglik ocagina bagvurmuglar. Orada gelisme
geriligi oldugu ve yagitlarini gec yakalayacag: soylenmis. 26 yagina
kadar herhangi bir saglik kuruluguna bagvurmamus.

flkokula gitmis, egitimini tamamlayamamus. Harfleri biliyor fakat
kitap okuyamiyor.
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Nérolojik muayenesinde suuru acik, koopere, kismen oryante. Pu-
pil 151k refleksleri bilateral pozitif ve gz hareketleri 4 yone dogaldi.
Konugma ileri derecede dizartrikti. Motor defisit yok, taban cildi ref-
leksi bilateral fleksordii. Durug ve yiiriyiis normaldi. Derin tendon
refleksleri hiperaktif ve 3 pozitif idi. Serebellar testler bilateral bece-
rikliydi.

Hastamiz kranial sinirlere ait hareketlerin bir kismin istemli ola-
rak yapamiyordu. Omegin diglerini gostermesi istendiginde gostere-
miyor, goz kapaklanini sikmasi istendiginde goz kapaklanimi sikica
kapatamiyordu. Cigneme fonksiyonu ileri derecede zayifti. Ornegin
zeytin veya findik gibi yiyecekleri yerken ¢ignemeden yutmaya cali-
styor fakat sulu gidalarda nemli sorun yagamiyordu.

Hastanin ¢ekilen kranial manyetik rezonans (MR) goriintiilemesin-
de her iki parasylvian alandan insular korteksler boyunca posterola-
teral parietal konveksiteye dek uzanan alanda atrofik degisikliklere
sekonder sulkal geniglemeler izlenmigtir (resim 1,2,3). Bu goriinii-
miin dncelikle perinatal donemde gegirilmis iskemik progese sekon-
der oldugu digiiniilmiistir. Klinikle de uyumlu olmasi nedeniyle
operkiiler sendrom lehine yorumlanmugtir.

Hastanin ¢ekilen elektroensefalografisinde sol fronto-temporal
bolgede epileptiform desarjlar tespit edilmis fakat hastanin nobet ge-
cirme oykiisii yoktu.

Hastamiz halen rutin kontrollerine gelip gitmekte ve klinigimiz ta-
kibi altindadr.

Resim: 1
Resim: 2

Resim: 3

TARTISMA

1929 yilinda Thurel’in yapmis oldugu bir siniflamaya gore "korti-
kal veya operkiiler tip suprabulber parezi” olarak kabul edilen
FCMS’ye iliskin ilk olgu 1837°de Magnus tarafindan bildirilmistir.
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Sendrom, 1926 yilinda farkli olgularda Foix, Chavany ve Marie tara-
findan tanimlanmug olup, daha sonra Weller tarafindan Foix- Cha-
vany- Marie sendromu olarak adlandirlmigtir (1,6,8).

Weller FCMS’nun bes klinik tipini tanimlamigtir. Bunlar sirastyla,
a) serebrovaskiiler hastaliklarla birlikte goriilen en sik ve klasik tip,
b) santral sinir sistemi enfeksiyonlarinin neden oldugu subakut tip, c)
olasilikla n6ronal migrasyon anomalileri ile iligkili gelisimsel tip, d)
cocuklarda epilepsi ile birlikte olan reversibl tip ve e) nadiren néro-
dejeneratif hastaliklarla birlikte goriilen tiplerdir (1).

Weller’in de belirttii iizere etyolojide en sik bilateral operkiiler
inme yer almaktadi. FCMS en son hangi hemisferin etkilendigi
onemli olmaksizin her iki operkulumu iceren lezyonlar sonucunda
gelismektedir. Yani lezyonlar farkli zamanlarda olugmus olabilir. (1,
9). Santral sinir sistemi enfeksiyonlarina bagh ortaya ¢ikan FCMS,
genellikle herpes simpleks ensefaliti ile birlikte akut enfeksiyon sira-
smnda veya akut enfeksiyonu takiben kronik aktif destriiktif bir seyir
icinde bildirilmigtir (10,12). Ayrca, AIDS’li hastalarda serebral tok-
soplazmozis gibi multifokal serebral lezyonlarin sik goriilmesi nede-
niyle, bu hasta grubunda FCMS’ye de rastlama olasiliginin sik olabi-
lecegi iizerinde durulmustur (12). Epilepsi nobetlen sirasinda gegici
olarak meydana gelen fonksiyonel lezyon nedeniyle ortaya ¢ikan
FCMS tablolar da bildirilmektedir (13,15).

Yukarida belirtilen oldukga cesitli etyopatogenetik etmenlere bag-
11 olarak sendromun yerlesim gekli de akut, subakut veya yavag seyir-
li kronik progressif olabilmektedir (2). Omegin inmeye bagh FCMS
akut seyrederken ve daha klasik semptomlar izlenirken konjenital
FCMS’da erigkinlerden farkli olarak klinik tablo gelisme geriligi. hi-
potoni, artrogripoz, apne, paraparezi, mikrognati, pektus ekskava-
tum, kuadriparezi, 1sitme kaybi ve epilepsi nobetlerini de igerebil-
mektedir (15). Mental retardasyon veya epilepsinin eshk etmedigi
piir motor semptomatoloji ile stabil seyreden bir konjenital FCMS ol-
gusu da bildirilmistir (16). Bizim olgumuzda da FCMS konjenital ne-
denlere bagh olarak gelismistir. Olgumuzda motor semptomlar daha
belirgin olmakla beraber kismen mental semptomlar da 1zlenmekte
ve stabil seyretmektedir.

Sendromun tanisinda beyin tomografisi veya MR ile bilateral oper-
kiiler bolgeyi iceren lezyonlarin gosterilmesi oldukga yardimeidir (1,
8,9). FCMS, nonkortikal psédobulber pareziden akut baglamasi,
emosyonel labilite, mental yikim, spastik aglama ve giilmeler ile
sfinkter bozukluklarmnin eslik etmeyisi ayrica etkilenen kaslarin hipo-
tonik olugu ile ayird edilir. Tablo, kranyal sinirlerin periferik lezyon-
lanindan ise, otomatik hareketlerin korunmasi ve trofik bozukluklar
ile fasikiilasyonlarin gozlenmemesi ile farklilik gosterir. FCMS nu,
ekstremitelerin masif paralizisinin olmayisi, duyusal ve interniikleer
belirtilerin eslik etmeyisi ile beyin sapt iskemik inmelerinden ayurt et-
mek miimkiindiir (9).

FCMS’da siirvi iyi bildirilirken, semptomlarin diizelmesi pek yiiz
giildiiriicii degildir (8,9). Tedavide etyolojiye ait nedenlermn tespit edi-
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lip tedavisi planlamirken, hastay: giinliik iglerinde kendine yetecek du-
ruma getirmek ve tekrar topluma kazandirmak icin en dnemli unsur
olan sosyal ve fiziksel rehabilitasyonun ihmal edilmemesi gerekir.
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