
'inkt'f .)·\fll\' ,., ark. f'erilletal.\'ulmlcrl' /iaf:lı Opl'lkuler .'>mdnım Ilir Olgu '"'""'w 

Perinetal Nedenlere Bağlı Operküler Sendrom: 
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ÖZET 
Operkiiler sendrom, sıkltkla serebrovaskiiler hasta/tk, kortikal displazi, her

pes szmplex ensefaliri gibi santral sınir sıstemı ınfeksiyonu, status epileptikus 

ve daha nadir olarak nörodejeneratif hastaitk/ara sekonder o/ahi/u· Yu;, dı/, 

ç(~neme ve yutma kas/arımn bilateral para/i;isiyle seyreder Konjemtal ya da 

edınsel o/abildiğı gibi kalıcı ya da intermıttan göriilebıltr. Perinatal dönem

de geçm/miş olaylara sekonder ıskemik proçese bağlt bilateral operkiiler 

sendrom tanısı alan bir vakayı, nadir f?Örıilen bır etyolojive ba,~lı olması ne

deniyle sunduk. 

Anahtar Keümeler: Bilateral operkiller sendrom, FoLI-Chavanr-Marie 

sendromu 

GİRİŞ 

Anartri ile birlikte, yüz, farenks, dil ve çiğneme kaslarına aıt istem

li hareketlerin yapılamadığı ancak aynı kasların refleks olarak kasıla

bildiği klinik tabloya Foix-Chavany-Marie sendromu (FCSM) adı 

verilmektedir ( 1, 2). Bu tabloya c heiro-oral (el-ağız) sendrom da den

mektedir (3). Tablo tamamen pareziye bağlı olup, apraksi veya afazi 

söz konusu değildir. Sıklıkla bilateral frontal operkulum veya onların 

onların kortikofugal projeksiyonlarının hasarı sonucu görülen 

FCSM'de, yüzün mimik hareketleri, yutma, çiğneme ve ses çıkarma 

gibi fonksiyonlarını yerine getiren kranyal sinirler üzerindeki hemis

ferik etki ortadan kalkmıştır. Klinik özellikler, kranyofasial kasların 

istemli ve otomatik motor kontrollerinden, farklı kortikobulber yolla

rın sorumlu olduğunu düşündünnektedir (1,4). 

Bu hastalar extremiteleri ılgilendiren emirlere uyarlar, ancak kafa 

çiftlerinin aracılık ettiği emirlere uyamazlar. Örneğin istemli olarak 

gülümseyemezler, gözlerini açıp kapayamazlar. Eğlendikleri zaman 

gülümserler, spontan olarak esnerler ve hatta duysal uyaranlara yanıt 

olarak yüksek sesle ağiayabilirler (3). 

Bu sendrom sıklıkla bilııteral operküler bölge lezyonlarında geliştiği 

için "bilateral operküler sendrom" olarak da adlandırılmaktadır (5). 
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SUMMARY 
Opercular Syndrome Due To Perinatal Reasons: CaseReport 

Opercular syndrome can occur most frequemly as the result of cerehroms

cular accident. cortıcal dysplasıa, centı al nermus system infectımıs liAe her

pes sinıplex encephalıtzs or status epılepticus, altlıough zt can occur rarely as 

the resu/ı of degenerative disease s. Synıptonıs include paralysis of facıal, 

phm)•ngeal,lmgua/, and nıasticatory nıuscles 

Syndrome can be congenital or acqwred. also ıt can be permaneni or mter

mittent We reported a case wzth bilateral operculer syndrome due to isclu'

mic process that occured in permatal perwd because of ı ts rarely etw/ogical 

re ason 

Key Words: Bilateral opercular syndrome, Fozx-Charany-Marıe swıdrome 

Farklı etyolojilere bağlı ortaya çıkan FCMS, klasik olarak sıklıkla 

serebm-vasküler hastalıklarda görülmektedir. Ayrıca, santral sinir sis

temi enfeksiyonları, migrasyon anomalileri, epilepsi, nörodejeneratif 

hastalıklar, travma ve tümör ile birlikte de tanımlanmıştır (1,6,7) 

Biz de, bilateral operküler sendrom tanısı alan ve yapılan klinik, 

radyolojik ve elektrofizyolojik incelemeler sonunda, bu sendromun 

nedeni olarak perinatal dönemde geçirilmiş olaylara sekonder iske

mik proçesin sorumlu olduğu ender etyolojik nedenli vakayı sunmak 

istedik. 

OLGU 

28 yaşında kadın hasta. Hastanın doğumu, sağlıkçı olarak sadece 

birebenin bulunduğu ve yeterli imkanların olmadığı bir ortamda ger

çekleşmiş. Doğum zorlu olmuş. İlk doğduğunda ağlamış fakat daha 

sonra 12 gün hiç ağlamamış ve emme miş. 12 gün sonra emıneye baş

lamış. 1 yaşına kadar başını tutamamış. Yaklaşık 1,5 yaşında destek

siz otırnnaya, 3 yaşında yürümeye ve 6-7 yaşında konuşmaya başla

mış. Önemli bir ateşli hastalık geçinnemiş. 

Diğer iki kardeşinde herhangi bir sağlık sorunu yok. 20 yıl önce 

imkanların az olduğu bir sağlık ocağına başvunnuşlar. Orada gelişme 

geriliği olduğu ve yaşıdarını geç yakalayacağı söylenmiş. 26 yaşına 

kadar herhangi bir sağlık kuruluşuna başvırnnarnış. 

İlkokula gitmiş, eğitimini tamamlayamarnış. Harfleri biliyor fakat 

kitap okuyamıyor. 
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Nörolojik muayenesinde şuuru açık, koopere, kısmen oryante. Pu

pil ışık refleksleri bilateral pozitif ve göz hareketleri 4 yöne doğaldı. 

Konuşma ileri derecede dizartrikti. Motor defisit yok, taban cildi ref

leksi bilateral fleksördü. Duruş ve yüriıyüş normaldi. Derin tendon 

refleksleri hiperaktif ve 3 pozitif idi. Serebellar testler bilateral bece

rikliydi. 

Hastarnız kranial siniriere ait hareketlerin bir kısmını istemli ola

rak yapamıyordu. Örneğin dişlerini göstermesi istendiğinde göstere

miyor, göz kapaklarını sıkması istendiğinde göz kapaklarını sıkıca 

kapatamıyordu. Çiğneme fonksiyonu ileri derecede zayıftı. Örneğin 

zeytin veya fındık gibi yiyecekleri yerken çiğnemeden yutmaya çalı

şıyor fakat sulu gıdalarda önemli sorun yaşamıyordu. 

Hastanın çekilen kranial manyetik rezonans (MR) görüntülernesin

de her iki parasylvian alandan insular korteksler boyunca posterola

teral parietal konveksiteye dek uzanan alanda atrofık değişikliklere 

sekonder sulkal genişlemeler izlenmiştir (resim 1,2,3). Bu görünü

mün öncelikle perinatal dönemde geçirilmiş iskemik proçese sekon

der olduğu düşünülmüştür. Klinikle de uyumlu olması nedeniyle 

operküler sendrom lehine yorumlanmıştır. 

Hastanın çekilen elektroensefalografisinde sol fronto-temporal 

bölgede epileptiform deşarjlar tespit edilmiş fakat hastanın nöbet ge

çirme öyküsü yoktu. 

Hastamız halen rutin kontrollerine gelip gitmekte ve kliniğimiz ta

kibi altındadır. 

Resim: 1 
Resim: ı 

Resim:3 

TARTIŞMA 

1929 yılında Thurel'in yapmış olduğu bir sınıflamaya göre "korti

kal veya operküler tip suprabulber parezi" olarak kabul edilen 

FCMS'ye ilişkin ilk olgu 1837'de Magnus tarafından bildirilmiştir. 
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Sendrom, 1926 yılında farklı olgularda Foix, Chavany ve Marie tara

fından tanımlanmış olup, daha sonra Weller tarafından Foix- Cha

vany- Marie sendromu olarak adiandınimıştır (1,6,8). 

Weller FCMS'nun beş klinik tipini tanımlamıştır. Bunlar sırasıyla, 

a) serebrovasküler hastalıklarla birlikte görülen en sık ve klasik tip, 

b) santral sinir sistemi enfeksiyonlarının neden olduğu subakut tip, c) 

olasılıkla nöronal migrasyon anomalileri ile ilişkili gelişimsel tip, d) 

çocuklarda epilepsi ile birlikte olan reversibi tip ve e) nadiren nöro

dejeneratif hastalıklarla birlikte görülen tiplerdir ( 1 ). 

Weller'in de belirttiği üzere etyolojide en sık bilateral operküler 

inme yer almaktadır. FCMS en son hangi hemisferin etkilendiği 

önemli olmaksızın her iki operkulumu içeren lezyonlar sonucunda 

gelişmektedir. Yani lezyonlar farklı zamanlarda oluşmuş olabilir. (1, 

9). Santral sinir sistemi enfeksiyonlarına bağlı ortaya çıkan FCMS, 

genellikle herpes simpleks ensefaliti ile birlikte akut enfeksiyon sıra

sında veya akut enfeksiyonu takiben kronik aktif destrüktif bir seyir 

içinde bildirilmiştir (10,12). Ayrca, AIDS'li hastalarda serebral tok

soplazmozis gibi multifokal serebral lezyonların sık görülmesi nede

niyle, bu hasta grubunda FCMS 'ye de rastlama olasılığının sık olabi

leceği üzerinde durulmuştur (12). Epilepsi nöbetlerı sırasında geçici 

olarak meydana gelen fonksiyonel lezyon nedeniyle ortaya çıkan 

FCMS tabloları da bildirilmektedir (13,15). 

Yukarıda belirtilen oldukça çeşitli etyopatogenetik etmeniere bağ

lı olarak sendromun yerleşim şekli de akut, subakut veya yavaş seyir

li kronik progressif olabilmektedir (2). Örneğin İnıneye bağlı FCMS 

akut seyrederken ve daha klasik semptomlar izienirken konjenital 

FCMS'da erişkinlerden farklı olarak klinik tablo gelişme geriliğı. hi

potoni, artrogripoz, apne, paraparezi, mikrognati, pektus ebkava

tıım, kuadriparezi, ışitme kaybı ve epilepsi nöbetlerİnı de ıçerebil

mektedir (15). Mental retardasyon veya epilepsinin eşlık etmediğı 

pür motor semptomatoloji ile stabil seyreden bir konjenital FCMS ol

gusu da bildirilmiştir (16). Bizim olgumuzda da FCMS konjenital ne

denlere bağlı olarak gelişmiştir. Olgumuzda motor semptomlar daha 

belirgin olmakla beraber kısmen mental semptomlar da ızlenmekte 

ve stabil seyretmektedir. 

Sendromun tanısında beyin tomografisi veya MR ile bılateral oper

küler bölgeyi içeren lezyonların gösterilmesi oldukça yardımcıdır (I. 

8,9). FCMS, nonkortikal psödobulber parezıden akut başlaması. 

emosyonel labilite, mental yıkım. spastik ağlama ve gülmeler ile 

sfinkter bozukluklannın eşlik etmeyişi ayrıca etkilenen kasların hipo

tonik oluşu ile ayırd edilir. Tablo, kranyal sinirlerin periferik lezyon

larından ise, otomatik hareketlerin korunması ve ırofik bozukluklar 

ile fasikülasyonların gözlenmemesi ile farklılık gösterir. FCMS'nu, 

ekstremitelerin masif paralizisinin olmayışı, duyusal ve internükleer 

belirtilerin eşlik etmeyişi ile beyin sapı iskemik inmelerinden ayırt et

mek müırıkündür (9). 

FCMS'da sürvi iyi bildirilirken, semptomların düzelmesi pek yüz 

güldürücü değildir (8,9). Tedavide etyolojiye ait nedenlenn tespit edi-
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Jip tedavisi planlanırken, hastayı günlük işlerinde kendine yetecek du
ruma getirmek ve tekrar topluma kazandırmak için en önemli unsur 
olan sosyal ve fiziksel rehabilitasyonun ihmal edilmemesi gerekir. 
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