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Vill- KISALTMALAR

BTX: Botulinum toksini

EMG: Elektromyografi

GABA: Gama amino bitirik asit

GAS: Gorsel analog skala

LS: Levator scapulae

NPV: Negative predictive value: Olumsuz 6ngért
PPV: Positive predictive value: Olumlu 6ngora
SAS: Spinal aksesuar sinir

SC: Splenius capitis

Sca: Posterior scalenus

SCM: Sternocleidomastoideus

SD: Servikal distoni

SPSS: Statistical Package for the Social Sciences

SS: Semispinalis capitis
TO: Tedavi Oncesi
TRP: Trapezius

TS: Tedavi Sonrasi

TWSTRS: Toronto Western Spazmodik Tortikolis Degerleme Skalasi
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OZET

SERVIKAL DISTONIDE KLINIK DEGERLENDIRME VE
ELEKTROMiIYOGRAFININ BOTULINUM TOKSIN TEDAVISININ PLANLANMA VE
UYGULAMA ASAMALARINDAKi KATKISININ BELIRLENMESI

Dr. Nazan B. Pekcan

Dokuz Eylil Universitesi Néroloji Anabilim Dali

Intramuskuler Botulinum toksin (BTX) uygulamalar servikal distoni (SD) igin
en etkin tedavi yéntemidir. SD'de BTX tedavisinin basarisi distonik kaslarn kesin
olarak belirlenmesine ve enjeksiyonlarin dogru lokalizasyonlara yapiimasina baghdir.
Gunuimizde SD’de BTX tedavisinin uygulanmasinda ve planlanmasinda temel
yaklagim Kklinik degerlendirmedir. BTX tedavisinde elektromiyografi (EMG)nin
planlama ve uygulama asamasindaki roli ise tartigmalidir. Biz, EMG’nin planlama
asamasindaki yerini belirlemek amaciyla 17 olguluk bir hasta grubunda 4 klinisyenin
distonik kaslar igin klinik degerlendirme temelindeki ongériileri ile multikanal EMG
verilerini karsilastirdik. Elde ettigimiz sonuglar klinik dederlendirme ile distonik
aktivitesi olan kaslarin yaklasik %60’inin klinisyenler tarafindan saptanamadigini,
inaktif olan kaslann ise yaklagik % 24’Gnin distonik olarak kabul edildidini ortaya
koydu. Ozellikle yuzeyel ve iyi bilinen kas gruplarindaki distonik aktivite kiinisyenler
tarafindan kolaylikla taninirken, derin yerlesimli kaslarin distoniye katkisinin gézardi
edildigi saptandi. Sonug¢ olarak, c¢alismamiz EMG analizinin SD’de Kklinik
degerlendirme ile saptanamayan distonik etkilenmeleri belirlemekteki énemli rolini
ortaya koydu.

Calismamizin ikinci asamasinda SD olgularinda BTX tedavisinin etkinligini
degerlendirmeyi ve BTX uygulamalarinda EMG rehberliginin yararini ortaya koymayi
amagladik. Bu amagla 17 SD hastasina toplam 24 BTX uygulamasi yapildi. Olgularin
tedavi sonrasinda distonik semptomlarinin siddeti ve objektif motor skorlan, tedavi
oncesi skorlari ile karsilastinidiginda istatistiksel olarak anlaml fark elde edildi. SD
hastalarinda EMG rehberligi hem distonik kaslarin dogru bir sekilde identifikasyonunu
hem de BTXnin direkt olarak distonik kasa yapiimasini saglamaktadir. EMG
rehberliginde yapilan BTX uygulamalarinda elde edilen yararin bu 2 etmenden

hangisine bagh olarak gelistigini saptamak amaciyla, toplam 7 hastaya multikanal



EMG ile tespit edilen kaslara bir kez EMG rehberliginde, bir kez de EMG rehberligi
olmaksizin BTX enjeksiyonlari yapildi. Elde edilen sonuglar hastalarin kendileri ve
yonteme koér olan bir baska arastirmaci tarafindan video kayitlarindan degerlendirildi.
Bu sekilde iki degisik uygulama ile yapilan BTX enjeksiyonlari arasinda istatistiksel
olarak anlamli fark elde edilmedi. Sonug olarak; az sayida olgudan elde ettigimiz bu
bulgular, BTX tedavisi agisindan EMG’nin distonik kaslarin dogru bir sekilde

belirlenmesi agamasindaki roliniin énemini vurgulamaktadir.
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SUMMARY

DETERMINATION OF THE CONTRIBUTION OF THE CLINICAL
EXAMINATION AND THE EMG IN PLANNING AND APPLICATION OF
BOTULINUM TOXIN TREATMENT IN CERVICAL DYSTONIA

Dr. Nazan B. Pekcan

Dokuz Eylul University, Faculty of Medicine, Department of Neurology

Intramuscular injections of botulinum toxin (BTX) are the most effective
treatment for cervical dystonia (CD). The success of BTX treatment in CD is related
to the precise identification of dystonic muscles and the accurate placement of toxin.
In today’s practice, the basic approach in planning and application of BTX treatment
in CD is clinical examination. The role of EMG in application and planning of BTX
treatment is controversial. For determination of the contribution of the clinical
examination and the EMG in planning BTX treatment, we compared the data
obtained from the clinical predictions of dystonic muscles by 4 clinicians with the data
obtained from multichannel EMG recordings in 17 patients with CD. Our data indicate
that approximately 60% of dystonic muscles would not be recognized and nearly 24%
of inactive muscles would be judged dystonic by clinical evaluation. Especially the
dystonic activity in superficial and well known muscle groups was detected easily by
the clinicians, but the role of deeply located muscles in CD was underlooked. As a
conclusion, present study demonstrated the important role of EMG in identification of
the dystonic muscle involvement which can not be achieved by clinical examination.

In the second step of the present study, we aimed to evaluate the
effectiveness of BTX treatment and the role of EMG-guided injections of BTX in CD.
We applied BTX injections into dystonic muscles determined by multichannel EMG
in17 patients with CD. When the degree of dystonic symptoms and objective motor
scores of the patients were compared irrespective of EMG guidance, there were
statistically significant differences before and after BTX treatments. When the BTX
treatments with and without EMG guidance were compared in 7 patients in whom we
used both strategy randomly, there was no difference in assessments of the patients
and the blinded investigator who evaluated video recordings of the patients. Our data
emphasized the key role of EMG in precise identification of dystonic muscles and
optimization of BTX treatment.
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I- GIRIS ve AMAG:

Servikal distoni (SD); boyun kaslarinda istemsiz kontraksiyonlar sonucu
gelisen, bas ve boyunda anormal postiirlerie karakterize fokal bir distonidir ">®*. SD;
adult baslangich fokal distonilerin en yaygin gérillen sekli olarak kabul edilmektedir
135 SD'nin prevalanst 9/100.000 olup, insidansi 5. dekatta pik yapmaktadir.
Olgularin %70-90'Iinda 4- 6. dekatta ortaya ¢ikmakta ve kadinlarda erkeklere oranla
1,5-1,9 kez daha fazla gérillmektedir €. SD’nin patogenezi tam olarak bilinmemekle
birlikte genetik mutasyonlar, travma ve basal ganglionlarda fonksiyonel anormallikler
muhtemel sorumlu nedenler arasinda yer aimaktadir >>®7. Servikal kaslarda istemsiz
kontraksiyonlarin neden oldugu kafa postirleri, gérilius sikligi sirasina gore tortikollis,
laterokollis, retrokollis ve anterokollis seklinde adlandinimaktadir. Hastalarin cogunda
bu anormal postiirlerin kombinasyonu bulunmaktadir 8%%°,

Servikal distonide medikal tedaviden yararlanimin diisiik oldugu bilinmektedir
1218 En sk antikolinerjikler, GABA mimetik ajanlar, dopamin reseptor
antagonistleri, dopamin reseptoér agonistleri ve kas gevseticiler tercih edilmektedir
7111214, Medikal tedavide en yararh ilag oldugu bilinen triheksifenidil ile yapilan
calismalarda bile yararlanim orani % 37-42 olarak bulunmustur .

SD tedavisinde periferik ve stereotaktik cerrahi tedavi yaklasimlarnnda
degisken oranlarda yanit bildiriimekle birlikte, morbidite de§erleri yilksek olarak
bulunmaktadir ”'"2'3 Giiniimizde SD icin primer tedavi seceneginin botulinum
toksini (BTX) oldugu kabul edilmektedir "*'2, BTX'nin anormal kontrakte kas icine
enjeksiyonu, fokal distonilerde ve diger spasmlarin tedavisinde etkin ve giivenilir bir
tedavi oldugu bilinmektedir '3, BTX, asetilkolinin presinaptik salinimini irreversibl
sekilde inhibe ederek kaslarda gecici glgsizlige neden olarak etkinligini
gdstermektedir 8151617,

Gunumizde SD'de BTX uygulamasinda ve planlanmasinda rutin olarak
kullanilan yaklagim, etkilenmis kaslarin palpasyonu ve distonik bas pozisyonunun
analizi temelinde yapilan klinik degerlendirmedir *® . Ancak bu yaklasimin énemli
dezavantajlan oldugu bilinmektedir. Derin yerlesimli kaslarda palpasyon mimkiin
olamamakta, ylizeyel kaslarda da palpasyonun glvenilirligi konusunda kuskular
bulunmaktadir %8192 Yapjlan bir calismada kas hipertrofisi ve omuz elevasyonunun
hastalarin sadece % 70’inde distonik aktiviteyi dogru olarak belirledigi ve bu nedenle
guvenilir isaretler olmadigi bildirilmistir °. Bazi SD olgulaninda belirgin kas

genislemesinin gercek hipestrofiden ¢ok bas pozisyonundan kaynaklandigi
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dustinilmektedir 2. Ayrica bas ve boyun hareketlerini kontrol eden 26’dan fazla kas
ciftinin olmasi ve bu kas ciftleri arasinda pek ¢ok agonistik fonksiyonun bulunmasi
bag pozisyonunun analizinden yola ¢ikarak kas aktivitelerinin tahmin edilmesini

9,18

zorlasgtirmaktadir . Ote yandan tortikollisli hastalarin ¢ogunda distonik kas

etkilenmesinin tahmin edilmesine izin veren, tek yonli bas pozisyonunun egemen
oldugunu ileri stirenler bulunmaktadir ®'S. Ancak benzer bas pozisyonu olan hasta
gruplarinda bile elektromyografi (EMG) ile farkh kaslarda etkilenmeler oldugu
gosterilmistir '>'8, Ayrica buyiik serilerde SD olgularinin gogunda (% 55 — 66) multipl
planda bas pozisyonlarinin oldugu bildirilmistir 2°2*22, Sonug olarak SD'li olgularda
etkilenmis kaslarin klinik olarak belilenmesinin oldukg¢a gii¢ oldugu genel olarak
kabul edilmektedir >%'%%°, Bu nedenle distonik kas etkilenmelerinin kalitatif ve
kantitatif identifikasyonuna olanak saglayan EMG, BTX tedavisinin planlanmasi ve
uygulanmasi asamasinda uzun vyillardir kullaniimaktadir %8192 Ancak SD'li
hastalarda BTX tedavisinin EMG gibi daha sistematik bir yaklasimla planlanmasinin
klinik dederlendirmenin dezavantajlarini ortadan kaldiracadini ileri suriinler oldugu
gibi, EMG kullaniminin pahali ve zaman alici bir yaklagim oldugunu savunanlar da
bulunmaktadir ®'82°_ SD tedavisinde EMG rehberliginde distonik etkilenmesi olan
kaslarin dogru olarak saptanip toksinin direkt distonik kas igine yapilmasi ile tedavi
etkinliginin artacag bildirilmistir ' . Ne var ki; klinik degerlendirme temelinde BTX
uygulamalarinda da yiiksek oranlarda semptomatik yarar elde edilecegini savunanlar
da bulunmaktadir **8,

Bu c¢alismada SD'de klinik degerlendirme ve EMG’nin botulinum toksin
tedavisinin planlanma ve uygulama asamalarindaki katkisinin belirlenmesi
amagclanmistir. Calismanin birinci agamasinda, daha énce yaptlan galigmalardan
farkll olarak, pratikte klinik dederlendirme temelinde BTX enjeksiyonu yapan ve farkl
birimlerde c¢aligan dért klinisyenin dngérileri ile EMG verilerini karsilastiriimasi
amagclanmistir. Boylece, hem klinik degerlendirmenin distonik kaslari belirlemekteki
dogruluk oraninin saptanabilecegi, hem de EMG’nin BTX tedavisinin planlanmasi
asamasindaki yerininin ortaya konulabilecedi éngorilmistir. Cahsmamizin ikinci
asamasinda SD oigularinda BTX tedavisinin etkinligini degerlendirmeyi ve BTX
uygulamalarinda EMG rehberliginin yararini ortaya koymayl amagladik. SD’de EMG
rehberligi hem distonik kaslarin dodru bir sekilde belirlenmesini hem de BTX'nin
direkt olarak distonik kasa yapilmasini saglamaktadir. EMG rehberliginde yapilan
BTX uygulamalarinda elde edilen yararin bu iki etmenden hangisine bagli olarak



gelistigini saptamak amaciyla multikanal EMG ile tespit edilen kaslara ayni hekimin
bir kez EMG rehberliginde, bir kez de EMG rehberlidi olmaksizin BTX enjeksiyonlari
yapmasi ve elde edilen sonuglarin ydnteme kér olan bir bagka arastirmaci tarafindan

video kayitlarindan degerlendiriimesi saglanmistir.



Il- GENEL BILGILER

A- SERVIKAL DiSTONI

SD, boyun kaslannin istemsiz kontraksiyonlarina bagl bas, boyun ve omuzda
tonik anormal postir ve/veya repetetif, kionik (spazmodik) hareketler ile karakterize
fokal bir distoni formudur '*%*. ilk olarak 1911'de Openheimer, bu durumu “dystonia
musculorum deformans” olarak tanimlamis olmakla birlikte distoninin bir kas hastalig
olmadidi ve genellikle fiziksel deformiteler eslik etmedigi icin primer torsiyon distonisi
terimi daha yaygin bir sekilde kullaniimaktadir 2. SD adult baslangigh fokal
distonilerin en yaygin gérulen formudur. Prevalansi 9/100000 olup insidans 5.
dekatta pik yapmaktadir. SD, olgularin %70-90' inda 4. - 6. dekatta ortaya
¢ikmaktadir. Kadinlarda erkeklere oranla 1,5-1,9 kez daha fazla gériilmektedir 35,

B-KLIiNIK BULGULAR

SD’ de esas bulgu servikal kaslarda istemsiz kontraksiyonlarin neden oldugu
anormal bas ve boyun posturleridir >*®. Klinik pratikte gériliis sikligl sirasina gére
tortikollis (basin sagd veya sol tarafa rotasyonu), laterokollis (basin sag veya sol
omuza dogru lateral fleksiyonu), retrokollis (basin arkaya dogru ekstansiyonu) ve
anterokollis (basin ©one dogru fleksiyonu) seklinde adlandinimaktadir. SD’ i
hastalarda % 55 — 66 arasinda degisen oranlarda bu anormal postirlerin
kombinasyonu seklinde, multipl planda bas hareketi ile karakterize komplike distonik
bas pozisyonlari bulunmaktadir 2°2":22,

Tablo 1: SD’ de gérillen anormal bas boyun postirlerinin gériilme sikliklar

TOTAL DOMINANT IZOLE
Tortikollis % 82-97 % 72 %19-37
Laterokollis % 42-74 % 18 % 2-3,8
Retrokollis % 24-38 % 10 % 1
Anterokollis % 11-28 - -

Bu anormal postirler hastalann ¢ogunda zamanin % 75’ inde bulunuyorken,
kimi olgularda hastahgin seyri boyunca surekli hale gelebilirler. Hastalarin 1/3’ Ginde



vicudun diger bolgelerindeki distonilerle birlikte veya postural ekstremite tremoru ile
birlikte olabilir 8. SD siklikla boyundan baska bir bélgeye yayilabilir ancak nadiren
jeneralize olmaktadir. Jahanshahi ve ark.’larinin 72 adult baslangicli SD hastasi ile
yapmis oldugu calismada olgularin % 16,7’ de kollara , % 11,1’ nde ¢eneye , % 6,9
‘da gévdeye yayihm rapor edilmistir %2'.

SD sinsi baglangichdir ve progresyon hizi heterojen olarak kabul edilmektedir.
Semptomlar ortalama 3-5 yilda progresif olarak kétilestikten sonra, klinik stabil bir
hal alarak sonuglanir. Kimi hastalarda klinik stabil hale gegmeden énce ilimli bir
iylesme dénemi tamimlanmistir ?'. ilk 5 yil iginde % 5 - 20 vakada spontan remisyon
gérulmekle beraber bu hastalarin % 80-100’ Ginde 5 yil igersinde relaps olmaktadir
1,6,21.

Hastaligin erken dénemlerinde olgularin % 76’ sinda duysal hile (geste
antagoniste, sensory trick) ile semptomlarda rahatlama saglanabilir >2'. Duysal hile
ile anormal bas postirinin kisa bir sire de olsa diizeltiimesi SD’ nin patognomik
Ozelliklerinden biridir. SD’ li hastalar genellikle g6zlik, kalem gibi objelerle ya da elleri
ile yliz, boyun veya baslarinda degisik bélgelere dokunarak bag postirlerinde gegici
dizelme saglarlar. Hastalarda duysal hile esnasinda boyun kaslarindaki EMG
aktivitesinde komplet ya da parsiyel supresyon gésterilmistir. Supresyon en fazla
tortikolliste olurken sonrasinda azalan sirayla retrokollis, laterokollis ve kompleks
distonik bas pozisyonunda gériimektedir. Taktil ya da alterne inputlarin distonik
hareketlerde gecici diizelmeyi hangi mekanizma ile yaptigi bilinmemekle birlikte ayni
zamanda EMG aktivitesindeki azalma bunun basit karsit basing yolu ile oldugu
dustincesini desteklememektedir °.

Hastalarda motor semptomiara ek olarak duysal bozuklukiar da
bulunmaktadir’?®. Hastalarin biyiik bir gogunlugunda agn mevcuttur 23°, SD’ nin
diger hareket bozukluklarindan farki agrinin sik karsilagilan bir semptom olmasi ve
olgularin % 70-80'inde dizabiliteye anlamii katkida bulunmasidir. Agri posterior
trigonal bolgede, trapezius ve posterior servikal kaslarda lokalize olabilir "%,
Hastalann % 68’inde lokal agri, % 31‘inde yayilan agr ve % 25'inde boyun gerginligi
bulunmaktadir 2. SD’ ye eslik eden adrinin patofizyolojisi tam olarak bilinmemekle
beraber, sirekli kas kontraksiyonlari, servikal radikilopati, servikal spondilosis ve
kas-iskelet yapilarindaki mekanik gerilme agriya neden olan etmenler arasinda yer
almaktadir.



SD’ li hastalarda yorgunluk, emosyonel stres, spesifik motor gérevier 6rnegin;
araba kullanmak, yazi yazmak, yirimek anormal postir ve istemsiz hareketleri
artirmaktadir. Jancovic ve ark.’larinin yapmis oldugu ¢alismada hastalarin % 68’ inde
stres, % 35 inde aktivite, % 23’ nde yorgunlugun SD semptomlarini daha da
kotulestirdigini  gostermislerdir 2. Aynica hastaligin erken dénemlerinde sabah

saatlerinde birkag saate kadar uzayabilen iyilik hali tanimlanmaktadir.

C-TANI

Servikal distoni icin herhangi bir tanisal test bulunmamaktadir. SD’ de tani,
6yku ve nérolojik muayene ile gogu zaman konabilmektedir. Ancak hastaligin degisik
prezentasyonlari ve klinik 6ézelliklerinin daha az taniniyor olmasi nedeni ile tanida
siklikla gecikme olmaktadir. Hastaligin nonspesifik semptomlan servikal radikiilopati,
psikiyatrik hastaliklar, parkinson hastalidi veya temporomandibular eklem sendromu
ile karismasina neden olabilir >7%2,

[diopatik SD’ de hastalarnn gérinis ve semptomlarin éykisi taniya yardimei
olmaktadir. Idiopatk SD kademeli veya ani baslangic ve genellikle boyun
semptomlarinin progresyonu ile karakterizedir. Pozitif aile &yklust taniy
desteklemektedir. Ek olarak kranyal distoni, blefarospasm, yazici krampi gibi diger
hareket bozukluklari eslik edebilir. Idiopatik SD’ de postural el tremoru ve viicudun
diger bolgelerindeki distoni bulgulari disinda nérolojik muayene normaldir. Genellikle
servikal ve ekstraservikal distoni olgularinda kortikospinal, duysal, serebellar,
okulomotor ya da kortikal bulgularin varhginda sekonder distoniler diisiintiimeli ve
diger norolojik hastaliklar yéniinden hastalar degerlendirilmelidir .

SD’ nin ayinici tanisinda anormal bas ve boyun postiiriine neden olan non-
nérolojik, diger norolojik ve distonik nedenler yer almaktadir. Multipl skleroz, iskemi,
ve infeksiyona bagli basal ganglialardaki lezyonlar, beyinsapi ya da spinal kordta
intraaksiyel lezyonlar, serebellar lezyonlar, bag tiltine neden olmaktadir . Parkinson
hastalidi ve supraniikleer palsi, tardiv distoni, Wilson hastaliyi, mitokondriyal
hastaliklar gibi nérodejeneratif ve metabolik hastaliklar distonik semptomlara neden
olabilirler 383°*°_Tablo 2’ de ayirict tani 6zetlenmistir.



Tablo 2: SD ayirici tanisi
|- Idiopatik (primer) distoni
1- Sporadik (idiopatik torsiyon distoni, ITD)
2-Herediter torsiyon distonisi
Otozomal dominant ITD (DYT 1)
Otozomal resesif tirozin hidroksilaz eksikligi
lI-Sekonder distoni
1-Distoni plus sendromiari
- Myoklonik distoni
-Dopa yanitl distoni
-Hizli baslangigl distoni- parkinsonizm
-Distoni ile erken baslangi¢h parkinsonizm
-Paroksismal distoni- koreoatat6z
2-Norodejeneratif hastaliklar
a -Sporadik
Parkinson Hastalig
Progresif suprantikleer palsi
Multi sistem atrofi
Kortikobasal dejenerasyon
Multip! skleroz
Santral pontin myelinosis
b-Kalitimsal
Wilson Hastaligi
Huntington hastalig
Juvenil parkinsonizm- distoni
Progresif pallidal dejenerasyon
Hallervorden-Spatz hastaligi
HARP (Hipobetalipoproteinemi, akantosis, retinitis pigmentoza,
pallidal dejenerasyon) sendromu
Joseph hastalig
Ataksi telanjektazi
Noéroakantosis
Rett sendromu

intronéronal inkiliizyon hastahig



Infantil bilateral striatal nekroz
Familyal basal ganglia kalsifikasyonu
Spinoserebellar dejenerasyon
Olivopontoserebellar atrofi
Herediter spastik parapleji-distoni
X’e baglidistoni parkinsonizm yada Lubag delesyonu
c- Metabolik hastaliklar
*Aminoasit bozukiuklan
Glutamik asidemi
Metilmalonik asidemi
Homosistindri
Hartnup hastaligi
Tirozinosis
*Lipid hastaliklan
Metokromatik I6kodistrofi
Seroid liposidosis
Gangliosidosis ( GM1 ve GM2 varyantlari)
Heksoaminidaz A ve B eksiklikleri
*Cesitli metabolik hastalikiar
Wilson hastaligt
Mitokonrial ensefalopatiler
Lesh- Nyan sendromu
Triofosfat izomeraz eksikligi
Vitamin E eksikligi
Biopterin eksikligi
d- Bilinen spesifik nedenler
Perinatal serebral injuri ve kernikterus
Infeksiyonlar (Viral ensefalit, ensefalitis letarjica, Reye sendromu,
subakut sklerozan panensefalit, Jacob-Creutzfeld hastaligs,
AIDS)
Tuberkiloz, sfiliz, akut enfeksiy6z tortikollis
Paraneoplastik beyinsapi ensefaliti
Serebral vaskiler ve iskemik hasarlar
Beyin timorleri



Kafa traumasi ve beyin cerrahisi
Arterio ven6z malformasyon
Periferal trauma
Toksinler (Mn, CO, Metanol, Disulfiram)
llaglar (Levadopa, bromokriptin, antipsikotik ajanlar,
metoklopramid, fenfluramin, ergo alkoloidleri, antikonvtlsan
ajanlar, kalsiyum kanal blokerleri)
e-Diger hiperkinetik sendromiar
Tik hastaliklari, distonik tikler
Paroksismal diskineziler
Paroksismal kinesigenik koreatetoz
Paroksismal distonik koreatetoz
Intermediet paoksismal diskinezi
Benign infantil diskinezi
f- Psikojenik
g- Pseudodistoni
Atlanto-aksiyel subluksasyon
Syringomyeli
Arnold Chiari malformasyonu
Posterior fossa kitleleri
Vestibliler tortikollis
Boynun yumusak doku kitleleri
Konjenital postural tortikollis
Konjenital Klipppel-Feil sendromu
Isaac sendromu
Sandiffer sendromu
Satoyoshi sendromu
Stiff person sendromu

idiopatik SD’ de sekonder nedenlerin saptanmasinda diagnostik testler nadir
olarak yol géstermektedir. Bununla birlikte 6zellikle geng hastalarda beyin ve spinal
kord MRG’ si dnerilmektedir. Kas kontraksiyonu ile iligkisi olmayan anormal boyun
postiurine sebep olan servikal kemik anormalliklerini dislamak icgin servikal

radyografiler yararli olmaktadir. Elli yasin altindaki tim hastalarda serum



seruloplazmin ve bakir degerleri ile 24 saatlik idrarda bakir élglimi gibi incelemeler
Wilson hastaligini dislamada yardimci olmaktadir 2.

Anormal boyun postiiriine neden olabilen tim organik nedenler dislandiktan
sonra psikojenik distoni akla gelmelidir. Herhangi bir paterni olmayan hareketler,
psikiyatrik tedavi ile anormal istemsiz hareketlerde azalma ya da ortadan kalkma ve
tipik SD’ ye uymayan 6zellikler psikojenik distoniyi dustindurir. SD’ li hastalarin gogu
psikojenik olarak degerlendiriimekle birlikte psikojenik distoni olduk¢ca nadir olarak
gorilmektedir "2,

D-SERVIKAL DISTONI DEGERLEME OLCEKLERI

SD’ de, distonik hareketlerin, klinige eslik eden agrinin ve tiim bunlarin neden
oldugu fonksiyonel disabilite siddetinin degerlendiriimesi gereklidir. Bu amagcla gesitli
Olcekler geligtiriimistir. Tsui tortikolis derecelendirme o6igedi ve Toronto Western
Spasmodik Tortikollis derecelendirme skalasi (TWSTRS) SD' de siklikla
kullaniimakta olan 2 6lgektir.

TSUI TORTIKOLIS DEGERLEME OLCEGI

Objektif tortikollis degerleme 6lgedi, Tsui ve ark. lan tarafindan ilk ¢ift kér
botulinum toksin tip A denemesi igin gelistiriimistir. Bu digek hareketin amplitidinii ve
stiresini, omuz elevasyonu ve bas tremorunu igermektedir "° (Bkz. Ek 1).

TORONTO WESTERN SPAZMODIK TORTIKOLIS DEGERLEME SKALASI
(TWSTRS)

Bu 6lgek farkh botulinum toksini tedavi uygulamalarinin klinik denemelerini
kargilastirmada kullanilmak (zere gelistiriimis olan bir o&lcektir. Siddet, agn ve
ézurlulik igin alt dlgekleri bulunmaktadir °:
a-Siddet 6lgedi : Standardize edilmis klinik muayene ve videoteyp protokollerini esas
almaktadir. D6nmenin maksimum amplitidi (A) bas sapmasinin tim alt tipleri igin
belirtiimektedir. Sire faktérii (B), maksimum dénmeyi puanladiktan sonra, standart
muayene boyunca edinilen izieme gdre puanlanmaktadir. Duysal hilenin etkisi, omuz
kaldirma ya da 6éne kaydirma, dizeltici dokunuslarin etkisi olmaksizin hareket

acikhgi, noétral pozisyona kalabilme suresi standart puanlamalara gére
degerlendiriimektedir (Bkz. Ek 2).
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b-Ozurlaluk Olcedi : SD’ den etkilenebilecek ginliik aktivitelerin performansini
icermektedir. Is ve ev hayatinda galisma performansini, gtinlik yasam aktivitelerini
ve ev digi etkinlikleri igermektedir (Bkz. Ek 3)

c-Agn Olgedi : Hastadan son bir hafta igindeki en iyi, en kotl ve siklikla olan
agnsini puanlamasi istenmektedir (Bkz. Ek 4).

E-PATOGENEZ

Hastaligin gelisiminde genetik fakttrierin katkilan anlasiimis olmakla birlikte
patogenetik mekanizmalar agik degildir. Adult baslangigh fokal distonilerin bir
kisminda genetik zeminin oldugu kaniti mevcuttur. SD’ li hastalann ailelerinde fokal
distoni prevalansinin tum populasyona gére daha yiiksek oldugu bilinmektedir "%,

Bas, boyun ya da omuz travmasina bagh olarak SD gelisimi pek ¢ok hastada

22,31

tanimlanmistir . Duysal sistemin SD patogenezinde rolii oldugunu 6ne suren

fenomen hastaligin erken dénemlerinde ¢odunlukla yararli olan duysal hiledir. Ayrica
SD’ li hastalarin H refleks ve blink egrilerinde ¢ok hizl iyilesme gérilmesi duysal
sistemin etkinligi konusunda ek bir kamittir 2,

Bu hastaligin gelisiminde basal ganglialardaki fonksiyon bozuklugunun
destekleyici rolli oldugu dustincesinin kanitlari giderek artmaktadir. SD hastalarinda
kontrollere gére basal ganglia, talamus, premotor kortex ve serebellumda belirgin
hipermetabolizma gosteriimigtir. SD’ li hastalarda bilateral niicleus lentiformiste
belirgin artmis glukoz metebolizmasi saptanmigtir. Sonu¢ olarak bu bulgular SD

patogenezinde kortikal ve subkortikal motor ag disfonksiyonunun rol oynayabilecegini
desteklemektedir 347

F-TEDAVI

Distoni tedavisinde ilk olarak eger sekonder distoniden kugkulaniliyorsa uygun
inceleme yontemleri ile bunlann aragtinimas: ve tedavi edilebilir nedenlerin ortaya
konulmasi gerekmektedir. Sekonder distoniler arasinda Wilson Hastaligi ve ilaglara
bagh (tardif) distoni erken tani ve tedavi ile tam ya da tama yakin diizelmeler
olabilmesi nedeniyle dzellikle dnemlidir. **. Ancak olgularin gogunda spesifik bir
neden ortaya konulamaz ve tedavi semptomatik yaklagimlarla simirhidir. Bu durumda
primer distoni ve birgok sekonder distoni olgusunda tedavi belirgin farkliik
gostermeyerek, hastanin postiriini, fonksiyonlarini ve distoniye baglt agnlarini
dizeltmeye yoneliktir. Hastanin yasi, distoninin anatomik dagilimi ve olasi yanetki
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riski tedavi secimini etkilemektedir.

Uygulanan tedavilerin ¢ogunlugu anormal bas posturi, kaslardaki
kontraksiyonu ve agn gibi semptomlari azaltmak ya da yoketmek icin kullanilan
semptomatik tedavilerdir. Distoni tedavisinde medikal, botulinum toksini
enjeksiyonlar ve cerrahi tedavi olmak tizere 3 temel yaklagim vardir.

SD’ nin medikal tedavisinde kullanilan ¢ogu ilagtan yararlanimin disiik oldugu
bilinmektedir '"'?>'3, Medikal tedavide antikolinerjikler, GABAmimetik ajanlar,
dopamin resoptor antagonistleri, dopamin reseptdr agonistleri ve kas gevseticiler

kullaniimaktadir 7112,

En sik tercih edilmekte olan antikolinerjik ilaglardan
trineksifenidil ile yapilmig ¢alismada hastalarin tedaviden yararlanma orani %37-42
arasinda degismekle birlikte, ortalama gereken doz 24 mg/giin olarak saptanmistir.
Ancak bu yiiksek doz 6zellikle yagl populasyonda daha fazla olmak lzere kuru agiz,
unutkanhk ve gérme bulanikhd gibi tedavinin sonlandirilmasina sebep olan siddetli
yan etkilere neden olmaktadir €.

SD’ de farmakolojik tedavi disinda miyotomiler, spinal aksesuar sinir (SAS)
kesisi, bilateral anterior rizotomi + SAS kesisi, selektif periferal denervasyon, SAS
koklerine mikrovaskiler dekompresyon ve stereotaktik cerrahi girigsimler gibi
semptomatik cerrahi tedaviler de bulunmaktadir. Ancak cerrahi yaklagimdan elde
edilen yanit oranlarinin diisiik oldugu bilinmektedir 1112,

Bilinen en potent biyolojik toksin olarak kabul edilen botulinum toksini,
insanlarda tedavi amagh olarak 1981 yilinda kullaniimaya baglanmistir 635, SD
tedavisinde Botulinum toksin tip A'nin lokal enjeksiyonlar 1985’ li yillarda rapor
edilmigtir. Gunimizde SD tedavisinde ilk tercih edilecek tedavi segenegi BTX
uygulamalan olarak kabul edilmistir "'

Botulinum toksini, anaerobik bir bakteri olan Clostridium botulinum tarafindan
iretilen kompleks bir proteindir 2%, Hayli toksik dogasina ragmen botulinum
toksinin terapotik uygulamalari, igcinde SD’ ninde bulundugu pek ¢ok distonik durum
icin tedavi segenegi haline gelmistir 3¢, BTX in klinik uygulamalan Tablo 3' de
Ozetlenmigtir.
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Tablo 3: BTX klinik uygulamalari

I-Distoni
Blefarospasm ve gbzkapagi apraksisi
Oromandibular-fasiyal-lingual distoni
Servikal distoni
Laringeal distoni
Ekstremite distonisi
Task spesifik distoni
Diger fokal/segmental distoniler (primer ya da sekonder)
lI-Diger istemsiz hareketler
Hemifasiyal spasm
Ekstremite, bas, ses ve ¢ene tremoru
Palatal myoklonus
Motor ve fonik tikler
Nistagmus ve ossilopsiler
Miyokimi
[ll- Uygunsuz kas kontraksiyonlari
Spastisite
Agnh rijidite
Strabismus
Bruxizm ve temporomandibular eklem sendromu
Kronik gerilim basadrisi
Myofasiyal agr sendromu
Akalazya
Alt farinx konstruktor spasmi
Oddi sfinter spasmi
Spastik mesane, detrussor sfinkter dissinerjisi
Anismus
Vajinismus
IV- Diger uygulamalar
Hiperlakrimasyon
Sialore
Hiperhidrosis



Anal fissur
Konstipasyon
Obesite
Kosmetik

Tenisg¢i dirsegdi ve diger spor injurileri

Serolojik olarak farkli 7 BTX tipi (A, B, C, D, E, F ve G) bilinmektedir. Bunlar
arasinda en fazla arastinian ve en yaygin olarak kullanilan BTX-A olmustur. Ayrica
son yillarda benzer klinik etkinlikteki BTX-B ve daha kisa etkili (yaklasik 1 ay kadar)
BTX-F’'de kullanima girme asamasindadir. BTX, kaslarda gegici fonksiyonel
denervasyon ile kas/kaslarin tonusunda gevsemeye, liflerde atrofiye neden
olmaktadir. Bu etkisini asetilkolinin presinaptik salinimint irreversbl olarak inhibe edip,
kaslarda gecici paraliziye neden olarak gdstermektedir ®'>'7% Yapilan agik ve
kontrollii galismalarda hastalarin %70-90'inda etkinligi gosterilmistir 8722, Bu sekilde
agrida azalma,serbest hareket aralijinda artma, istirahat postiriinde diizelme saglar.
Béylece cogu hastanin yasam kalitesinde belirgin artis saglamaktadir 2112637,

Glunimizde SD’de BTX uygulamasinin planlanmasinda rutin olarak kullaniian
yaklasim, klinik degerlendirmedir. Ancak bu yaklagimin énemli dezavantajlar oldugu
bilinmektedir '®. Etkilenmis kaslarin palpasyonu ve distonik bas pozisyonunun analizi
ile distonik kas aktivitelerini tahmin edilmesi giic olmaktadir. Bununla birlikte, BTX
enjeksiyonlan direkt olarak kontrakte kas igine yapildigi icin boyun kaslarinin ve
komsu bélgenin fonksiyonel anatomisinin ¢ok iyi bilinmesi gerekmektedir. Servikal
bélgede ¢ok sayida kas ve bu kaslar arasinda birgok agonistik fonksiyon ve kompleks
baglantilar bulunmaktadir '8, Tim bu nedenlerden &tiri SD’ |i hastalarda BTX
tedavisinin elektromyografi (EMG) gibi daha sistematik bir yaklagimia planlanmasi
gerekmektedir 2.

Geleneksel olarak EMG noéromuskuler hastaliklarin degerlendiriimesinde
kullaniimaktadir. Fokal distoni tedavisinde son dénemlerde botulinum toksinin lokal
enjeksiyonlarinda EMG kullaniimaktadir. EMG bas ve boynun distonik postiriine
neden olan ilgili kaslan tanimlamada kullanitabilir. EMG botulinum toksinin etkilenmis
kas/kaslarin dogrulukla tespit edilip enjeksiyonun dogru kas igine yapilmasini saglar.
Spasmodik disfoni, el- ayak distonileri, oromandibular distoni ve lingual distonilerde
kaslar genellikle gbrilmez veya ylzeyden kolayca palpe edilmezler. Bu yizden bu
fokal distoni tiplerinde EMG rehberliginde dogru kaslar tespit edilerek botulinum
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toksini yapilabilmektedir °. Servikal distonide ilk olarak botulinum toksin tedavisinin
uygulandigi dénemlerde genellikle fizik muayeneye ek olarak EMG yapilmistir.
Botulinum toksin enjeksiyonu ile ilgili deneyimleri fazlaca olan birgok uzman yalnizca
obez boyunlu hastalarda ya da etkilenen kastan ¢cok emin olunamayan vakalarda
dogru kasi bulabilmek igin kullanmigtir. Jancovic ve ark.’lar 205 SD olgusunda EMG
rehberligi olmaksizin BTX tedavisi uyguladiklarn hastalarin % 70’inde orta veya ileri
derecede iyilesme saptamislardir °. Benzer sonuglar EMG kullanmaksizin botulinum
toksini uygulayan diger calismalarda da saptanmistir. Ancak EMG rehberliginde
distonik kaslarin daha dogru bir sekilde identifiye edilmesi ve dogru kas igcine BTX
enjeksiyonunun yapilmasi ile daha fazla yarar elde edilecegini savunan otorler de
bulunmaktadir '*'®' Comella ve ark’lannin yapmis oldugu calismada SD
tedavisinde EMG rehberliginde BTX enjeksiyonlarinin etkinligi ve guvenirligi ortaya
konmustur '°. Halen EMG kullaniminin SD’ deki BTX enjeksiyonlarinda ek bir kazang
saglayip saglamadigi net olarak ortaya konulamamistir %1925 Sonug olarak EMG
analizleri, tedavi edilecek kaslann segiminde, tedavi etkisinin 6nyargisiz
monitérizasyonunda ve ayni zamanda uzun sureli tedavide hizli bir yol gosterici
oldugu kabul edilmektedir *.

BTX'in her bir kas i¢in efektif olan dozu ¢aligmadan c¢alismaya ve hekimler
arasinda degisiklik gdstermektedir . Genel kural yilksek doz ve sik enjeksiyonlardan
kacinmaktir. Bazi arastirmacilar EMG rehberliginde yapilan enjeksiyoniarin tedavi
dozunu azalttigini ileri siirmektedir . Bununla birlikte bazi hastalarda immiinrezistans
nedeniyle BTX tedavisine yanitta azalma gérilmektedir. Hastalarin % 5-10’ unda
BTX'a karsi nétralizan antikorlar gelismektedir 2%°. Tedavi olan hastalarin %
10'undan azinda, 2 haftadan daha kisa sirede geriye donen yan etkiler
goériilmektedir *°. Enjeksiyon bélgesinde agri, irritasyon, disfaji, boyun gugstzluga,
ses degisikligi, kuru agiz, grip benzeri semptomlar, diplopi olusan yan etkilerdendir.
Bu yan etkilerin toksinin sistemik yayilimina bagh gelistigi dustntimektedir 2.
Jancovic ve ark.larinin yapmis oldugu bir ¢alismada % 63 oraninda disfaji, % 31
oraninda boyun giigstzligu bildirilmigtir. Yine bu galismada kadin hasta grubunda
erkeklere gére daha fazla yan etki bildiriimistir. Bu kadinlarin erkeklere gére daha
dusuk vicut agirhgina sahip olmasi ile agiklanabilir. Yine ince boyunlu kadinlarda
botulinum toksininin yutma kaslari icine lokal difiizyonu ile risk artmaktadir *°.
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ll- GEREC VE YONTEM

Bu galisma, Mayis 2003 ile Agustos 2004 tarihleri arasinda Dokuz Eylil
Universitesi Tip Fakiltesi Néroloji Anabilim Dali Distoni ve Botulinum Toksin
Uygulamalan Poliklinigi binyesinde gerg¢eklestirildi. Hasta grubu bu poliklinige ilk kez
basvuran ya da halen takip edilmekte olan 17 idiopatik SD olgusundan olusmaktaydi.
Olgular idiopatik SD tanisi alan hastalar arasindan, deneyimli bir hekim (Prof. Dr. Raif
Cakmur) tarafindan BTX ile tedavi endikasyonu konulma kriterine goére segcildi.
Dislama kriterleri séyle belirlendi: 18 yasindan kigik, muitifokal ya da jeneralize
distoni, koagillasyon bozuklugu, botulinum toksin tedavisine primer yanitsizlik,
myastenia gravis tanisi, aminoglikozid benzeri ilag kullanimi, gebelik ve emzirme
Oykusua olan hastalar.

Tum hastalara yapilacak islemler ve uygulanacak tedavi agiklandi,
bilgilendirilmis olur belgesi alindi.

Calismaya alinan 17 SD hastasinin 5’i erkek, 12'si kadin olup, yas ortalamasi
47.7 = 10.9 (28 — 74) yildi. Bu grupta 7 hasta SD tanisini yeni almigtt ve bu hastalara
ilk kez bu ¢aligma sirasinda BTX enjeksiyonu yapildi. Olgulardan 10’u daha énce
poliklinigimizde takip edilmekte olup BTX tedavisi altindaydi. Bu 10 hastaya daha
6énce ortalama 7.1 = 5.8 (1-19) kez BTX enjeksiyonu uygulanmisti. Olgularin yas,
cinsiyet, hastalik baglangi¢ yasi, ortalama hastalik siiresi ve daha énce yapilmis olan
BTX enjeksiyon sayisiTablo 4'te verilmigtir.

Calismaya alinan hastalara énce galisma ile ilgili bilgi verildi. Hastalar ayrintili
olarak muayene edildikten sonra servikal distonide giincel olarak kullaniimakta olan
Toronto Western Spazmodik Tortikolis Degerleme Skalasi (TWSTRS) ve Tsui
tortikolis degerleme 6lgekleri ile skorlamalari yapildi °. Bu uygulamadan sonra tim
hastalann; izmir ilinde, bagka merkezlerde ¢aligmakta olan, BTX uygulamalari
konusunda deneyimli ve galisma hastalarini daha énce de§erlendirmemis 4 ayr
klinisyenden, boyun kaslarinin inspeksiyonu ve palpasyonu temelinde klinik
degerlendirme ile hangi kaslarda distonik etkilenme éngdérdiklerini bildirmeleri istendi.
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Tablo 4: 17 SD olgusunun yas, cinsiyet, hastalik baslangi¢ yasi, hastalik
siresi ve daha 6nce yapilmis BTX enjeksiyon sayilan

oos | vy |ohsier | msiwocas | AT | O ONCE VRS AN
BB 49 K 26 23 4
BH 52 E 50 2 0
EP 32 K 20 12 19
GA 38 K 36 2 2
GK 51 E 46 5 0
HU 53 K 29 20 0
HY 52 E 498 3 5
IE 52 E 50 3 0
is 49 K 37 12 8
LC 53 K 44 8 7
NB 46 K 24 12 3
NS 30 E 20 10 0
SK | 74 K 65 9 15
SK 50 . K 41 6 0
T 51 E 45 6 1
YZ 28 K 24 4 0
D 50 K 40 10 7
ORTALAMA :SD | 47.7 =109 3B 127 8.7:6.0 7.1x58

Klinik degerlendirmeler sonrasinda tum hastalarda multikanal EMG
kayitlamasi yapilarak distonik kaslar belirlendi. EMG iglemi, Dokuz Eylil Universitesi
Tip Fakilltesi Noroloji Anabilim Dali Klinik Noérofizyoloji Laboratuvarlarinda 10 kanalli
Medelec Synergy (Oxford Instrument, UK) cihazi ile gergeklestiriidi. EMG

kayitlamasi, hasta kafa ve kol dayana§i olmayan rahat bir koltukta otururken
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gerceklestirildi. Distonik aktivite kaydi icin hastadan kendisini rahat birakmasi,
distonik bag hareketine kargi koymamasi ve dizeltici bir hareket yapmamasi istendi.
Hastada maksimal distonik postir ortaya ¢iktiginda EMG kayitlamasi gergeklestirildi.
Distonik EMG aktivitesinde duysal manevralarla (geste antagoniste, sensory trick)
ortaya c¢ikan degisiklikler de kayitlandi. Daha sonra hedef kaslara galismacilardan
birinin olusturdugu dirence karsi izometrik kasi yaptirilarak maksimum istemli aktivite
sirasinda EMG kayitlamasi yapildi.

Elektromiyografi ile yapilan elektrofizyolojik kayitlamalar sirasinda monopolar
EMG igne elektrotlar (TECA disposable needle elektrod, 37-mm, 26-gauge, Oxford
Instruments, UK) kullanildi. inaktif referans elektrod ipsilateral kulak memesine,
toprak elektrot da klavikula (zerine yerlestirildi. Bu yerlesimlerde yilizeyel disk
elektrotlar kullanildi. EMG dalga kayitlamalari alt ve Gst frekans sinirlari 3-10 kHz
olacak sekilde filtre edildi. Elektrot empedansiari 5 kQ altinda olacak sekilde
ayarlandi. EMG  kayitlamasi  sirasinda  elektrodlar, bilateral  olarak
sternocleidomastoideus (SCM), splenius capitis (SC), trapezius (TRP), levator
scapulae (LS), semispinalis capitis (SS) ve posterior scalenus (Sca) kaslarina
yerlestirildi. Elektrod vyerlesimleri igin daha o©nce belirlenmis olan standart
lokalizasyonlar kullamildi?’. Optimal yerlesimin tespit edilmesi icin her bir kasin
maximal istemli aktivitesi sirasinda tam interferans paterninin gériimesi temel alindi.
incelemede standart olarak yukarida adi gegen 6 ¢ift kasin distonik postiir sirasinda
ortaya c¢ikan EMG aktiviteleri kayitlandi. Ayrica her kasin izometrik kas! ile
olugturulan maksimum istemli aktivasyonu sirasinda ortaya ¢ikan EMG aktiviteleri de
kayitlandi. Bu amagla elde edilen EMG sinyalleri 10 saniyelik bdlimler halinde dérder
kez kaydedilerek daha sonra analiz edilmek Uzere (off-line analiz) bilgisayara
aktanldi. Simultane olarak 10 kanaldan yapilan kayittamaya bilateral SCM, SC, SS,
TRP ve LS kaslan ile baglandi, daha sonra bilateral TRP yerine bilateral Sca
kaslarina elektrod yerlestirilerek isleme devam edildi.

Elektromiyografi incelemesinde kasin distonik olarak degerlendiriimesi igin 3
kriterin varii@i arandi: 1) EMG'de tutarh bir tonik ya da fazik bosalim paterninin
olmasi, 2) Bu EMG bogalimlarinin anormal bas pozisyonu sirasinda gézlenmesi ve
duysal manevralar sirasinda bu bosalimlarin amplitidiinde % 50 ya da daha fazla
azalma gérilmesi 3) S6z konusu istemsiz EMG bosalimlannin en az 250 pV
amplitide sahip olmasi >°.
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Calismanin ikinci agamasinda tim hastalarda multikanal EMG ile tespit edilen
kaslara, deneyimli bir hekim tarafindan (Prof. Dr. Raif Cakmur) randomize olarak
EMG rehberliginde ya da EMG rehberligi olmaksizin BTX uygulamasi yapiidi.
Calismada planlanan, olgularin timiine bir kez EMG rehberliginde, bir kez de EMG
rehberligi olmaksizin BTX uygulamasi yapilmasiydi. lkinci BTX uygulamasinin
hastalarin ihtiyag duymasi esasina gére en az 4 ay ara ile gercgeklestiriimesi
planlanmigti. Ancak olgulardan sadece 7’sine 2 kez BTX enjeksiyonu yapilabildi.
Olgulardan onuna ikinci kez BTX enjeksiyonu yapilmama nedeni, planlanan ¢alisma
siresi icerisinde hastalarin ikinci enjeksiyona ihtiyag duymamalariydi. Hastalardan
EMG rehberliginde ve EMG rehberligi olmaksizin uygulama yapilanlara her iki
uygulama sirasinda da ayni kaslara ayni dozda toksin verildi. Hastalarin igleme kor
olmas! agisindan, EMG rehberliginde yapiisin ya da yapilmasin, tim enjeksiyonlar
EMG odasinda, 6zel EMG elektrodlar (BOTOX injection needle, 37 mm, 27-gauge,
Oxford Instruments, UK) kullanilarak, hastalarin EMG ekranimi gdrmeleri
engellenerek ve kulaklik ile guriltl sesi dinletilerek yapildi. EMG kullanmaksizin
yapilan enjeksiyonlarda EMG elektrodlar cihaza baglanmadi. BTX uygulamalarinda
toplam doz hastaliyin siddetine gére 500 ya da 1000 U botulinum toksin Tip A
(Dysport flakon, Beafour Ipsen, UK) olarak belirlendi. Tsui skoru 9'un Uzerinde ise
1000 U, altinda ise 500 U uygulama yapildi. Bu doz tutulus siddetine gére kaslara
paylastirildi. Kristalize toksin, % 0.9 NaCl ile 50 U/ml olacak sekilde dilie edildikten
sonra, tuberklin igneleri ile enjeksiyonlar uygulamidi.

Hastalar her botulinum toksini uygulamasindan ¢énce ve 1 ay sonra
tarafimizdan muayene edilip, TWSTRS siddet ve agr olgekleri ile Tsui tortikolis
degerleme oOlgekleri ile skorlamalan yapildi. Bu muayenelerie aym zamanda her
hastaya standart protokole gére video kayitlamalar yapildi: 6nce hasta relakse iken,
sonra sirastyla basin aktif olarak sada ve sola rotasyonu sirasinda, istemli olarak
sada ve sola lateral fleksiyon yapilirken, 20 adim ileriye ve ardindan geriye dogru
ylrirken 30’ ar saniyelik gekimleri yapildi '°. Tedavi 6ncesi ve sonrasi video kayitlar
randomize edildikten sonra, hastalan bilmeyen ve yapilan islemiere kér olan baska
bir aragtirmaci tarafindan (Prof.Dr.Zafer Colakoglu) Tsui tortikolis dederleme dligegi
ile objektif olarak degerlendirilmesi saglandi.

Ayrica hastalann, BTX uygulamasini takip eden ilk bir ay, her giin boyun
kaslarindaki kasiimalarinin siddet ve sirelerindeki degisiklikleri kaydetmeleri ve

enjeksiyon sonrasinda olusan yan etkileri bildirmeleri istendi. BTX uygulamasindan
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sonra hastalarin semptomlarinin siddetlerini 10 puanlik gérsel analog skala (GAS) ile
degerlendiriimesi sadlandi. (0: hi¢ kasiima yok, 5: Orta derecede kasiima, 10: Siddetli
kasiima) 2°. Benzer sekilde hastalardan distonik semptomlaninin uyanik kaldiklan
zaman igersindeki sikligini degerlendirmeleri istendi (% O giin igcersinde uyanik
olunan zamanda hig¢ distonik yakinma yok, % 50: uyanik olunan dénemin yarisinda
distonik yakinma var, % 100 uyanik olunan sirenin tamaminda distonik yakinma
var).

Istatistiksel analiz. Deneyimli klinisyenlerin distonik kaslan tespit etmedeki
dogruluk oranlarini tespit etmek icin klinik degerlendirmelerden elde edilen veriler ile
“‘altin standart” olarak kabul edilen ¢ok kanall EMG kayitlamasindan elde edilen
veriler karsilastinldi. Her klinisyen igin ayr ayrni SD’de klinik degerlendirmenin
duyarlilik (sensitivite; klinik degerlendirmenin gergek distonik kaslar arasinda distonik
olanlan yakalayabilme/saptama gtici), ve segicilik (spesifite; klinik degerlendirmenin
distonik olmayan saglam kaslar arasinda distonik olmayanlari yakalayabilme gtict)
oranlari hesaplandi. Ayrica klinisyenler i¢in olumiu 6ngéri degeri (Positive predictive
value -PPV-; klinik muayene ile distonik olarak dusuniilen kaslar igcinde gergek
distonik olanlarin orani), olumsuz 6ngéri degeri (Negative predictive value —NPV-;
klinik degerlendirmede distonik olarak dustinilmeyen kaslar iginde gergekte distonik
olmayanlarin ylzdesi), yalanci pozitiflik orani (false positive rate, klinik degerlendirme
sonrasinda distonik olarak dustinilen ancak EMG’ de distoni saptanmayan kaslarin
ylzdesi) ve yalanci negatiflik orani (false negative rate; klinik degerlendirme ile inaktif
disunllen ama EMG'de distonik saptanan kaslarin yizdesi) oranlan hesaplandi.
Caligmanin ikinci agsamasinda BTX uygulamalarinin etkinligini degerlendirmede
tedavi 6ncesi ve sonrasi hastalarin kendi subjektif raporlarina gére distonik
semptomlan ve objektif motor skorlan ile SD’de EMG rehberligi ve EMG rehberligi
olmaksizin yapilan BTX uygulamalannin karsilagtinimasinda, non parametrik
Wilcoxon eglestirme testi SPSS 8.0 programi kullanilarak uygulandi.
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IV- BULGULAR

Calisma grubundaki 17 SD hastasinin distonik basg pozisyonlarinin dékim
Tablo 5'te goriilmektedir. Calismaya alinan hastalardan isadece 4'linde (%23.5) tek
bir planda bas hareketi ile karakterize basit distonik bas pozisyonu (3 tortikollis, 1
retrokollis) mevcuttu. Geriye kalan 13 olguda (% 76,5) ise multipl planda bas hareketi
ile giden komplike distonik bas pozisyonu saptandi.

Caligsmaya dahil edilen 17 SD hastasina 4 klinisyen tarafindan toplam 68 klinik
degerlendirme yapildi. Bu grubun EMG analizinde total 204 boyun kas! incelendi.
EMG' de belirlenen kriterlere gére 250 pV ve lzeri amplitid degerinde desarjlar
gbsteren kaslar distonik olarak kabul edildi (Bkz. Ek 5). Tablo 5'te klinisyenlerin klinik
degerlendirme ile distonik oldugunu disiindigu kaslar ve EMG kayitlamasi ile
distonik aktivite saptanan kaslarin dékimi gorilmektedir. Bu tabloda klinisyenlerin
6éngordugia kaslar arasindaki farkhliklar dikkati cekmektedir. Ayrica EMG verilerinde
de benzer bas pozisyonu gésteren olgularda bile farkh kaslann tutuldugu
goriimektedir.

Tablo S5'te gorilen klinisyenlerin klinik degerlendirme verileri ile EMG
kayitlarindan elde edilen verilerin istatistiksel karsilastirilmasi sonucunda elde edilen
sonuglar Tablo 6'da O6zetlenmisti. Bu sonuglara gére SD hastalarinda Kklinik
degerlendirmenin duyarliiinin % 36.8 ile % 44.2 arasinda degistigi (ort. % 39.7)
belirlendi. Klinik degeriendirmenin segiciligi ise % 65.1 ile 82.6 degerleri arasinda (ort.
% 76.4) degismekteydi. Klinik dederlendirme igin ortalama olumiu éngérti degeri %
60.1, olumsuz 6ngoru degeri ise % 59.2 olarak saptandi. SD hastalarinda klinik
degerlendirmenin yalanci pozitiflik oram % 23.6, yalanci negatiflik orani ise % 60.3
olarak bulundu.

21



(44

‘IpawW|ipa SALLBA
ap DT SHAIPIE IUOISIP UsuB)jaq epuligjsey
08 10S 9A ¥ L Bes ‘'SS |os apauuipuapafap MUl

eog feg
‘ss fes ‘0s fes ‘WOS jos

dyl Bes ‘0s fes '0s 10S ‘WIS 108

eos fes ‘dy1 Ges ‘0s fes ‘Wos 10s

ss fes ‘'0s Bes ‘WIS 108

SS 10S 'NOS 108

uoAsejol Besg

“Ipewueinifop ap DN SJARNE Yluoisip
usuapiag epule|sey diul fes 'SS(0s INOS
JeJaje|lg "IpaWIUIag SJAIDE HIUOISID EPULIE|SE) BOG
Bes aa g7 Bes ‘ss Ges a19b aAsuuipuspebap yiuly

eog feg 'ss §es 'dilL fes
‘s1 Bes ‘0s fes ‘0s 108

dyl 108 '0s Bes ‘0s log ‘WS fes ‘WIS [0S

du1 Bes ‘0s Bes ‘0s 08 ‘WOS fes

‘SS 10S ‘08 108 ‘WOS Bes

dy1 Ges ‘0s fes ‘Wos Bes 'WOS IoS

nuoAseaa|a znwio Ges
‘uoAsejol e

‘pawnun$np sliAlNe YIUOSIP EpULIE|SEY
§7108 oA §S Bes aigb afsuuipusyiafap Muly

08 Beg
‘ss fes ‘s70s ‘0s Bes

dyl Bes ‘st Bes ‘0s 10S ‘WIS Bes ‘WOS 108

B0 [0S ‘d¥L 198 'OS 10S ‘WIS Bes

SS {08 ‘dHL 10S ‘08 10S ‘WIS fes

NI ~rIN|O|F |~ N| O] T

eog fes ‘dul Ges ‘0s fes ‘Wos fes

nuoAseAs|a znuwio [0S
‘uokisyay |essje| efes
‘uoAsejol Bjos

‘Ipewuejnifop
8p ,DINT owuene yiuolsip usinunsnp o106 o
M BpULE|SEY BOS |0S 3A dY ] Des ‘g Bes ‘OgS 10s
‘WDS Bes ‘Ipaununsnp siAIPE YILOISIP BpULIE|SEY
S710s 9A S [eJSle|Iq SpauLIpUB|BRep NUIY

Ss fes ‘ss (oS ‘dilL [0S
‘s710s ‘08 fes ‘WNOS 108

d¥L 108 ‘0s fes ‘Wos fes ‘Wos 108

98 10S 'd¥1 108 ‘OS 198 ‘WOS fes

08 Bes ‘0s 1S 'NOS fes ‘WOS 108

d¥1 Bes g Geg ‘0s fes ‘WOS 10S

nuoAseAsajs znwo |0s
‘uokisuesis
‘uoAsejol ebeg

"Ipewueydes ap OINT SlANE
UaUB|)aq EPULIBISEY BOS [0S aA DS I0S ‘dHl
[eislelig IpaWINUNSNP SYAIE YUOISIP EpULIE|SEY
GS |0s aA eog Bes a106 aAsuuipuajiafep sl

eog fes
'SS fes 'sg (oS “S1 Bes
‘0s Bes '0s |os "WOS fes

Ss Bes ‘0s fes '0s [0S ‘WOS Bes ‘OIS 198

08 [0S ‘d¥L 10S ‘OS 10S ‘WIS Res

08 108 ‘Wos Bes

dyl Bes s fes ‘0s Bes ‘WS Bes

uoAisye|) jesale] ebes
‘uoAsejol ej0s

‘pewiipa
ahiian ap HINT SHAID{E yiuolsIp usnunsnp yelelo
MUl epuseisey 9S [0S ‘dyL Bes ‘ss fes'nos
Bes ‘Ipawinunsnp siANNE YIUOISIP epuLIR|SEY
205 fes aa 1 [eJele|iq apalulpusiafep Ul

eog feg ‘ss log “S fes
“$710S ‘0S fes ‘WIS [0S

08 Bes ‘DS 10S ‘WOS fes ‘WIS [0S

41 Bes'os fes ‘NOS 1o

Ss Ges ‘dyl fes ‘0s fes ‘WOS 108

SS 10S ‘WOS 108

~IN|loo|g|~N|DIF| | N|OD|T|

NUOASBA}® ZNulo |0S
‘uoAisyayj (eisle| e|0s
‘uoAsejol ebeg

WnNIoA

Jejsey ueuedes
AAIDIE HIu0IsSIp 3t DN

Jejsey usnunsnp nBNp|o YIUosIp Sif uLipuaiiaBep YUl

wpeH

nuofsizod §eq yiuolsig

ejseH

OW3 [euexjiinu oA

Le|nQBue swupusjabep  Yuipy

lejsey ueueydes ajApe YiUolSIp epuliejewejiAey

uusjuaksiuly ‘tejuoAsizod Seq puolsip uluiseysey Qs Ll S Olqel




X4

- dyl fes ‘dyl [0S ‘0S Bes '0s 0§ ‘WIS fes 'WOs 10 4
‘1pawue|zeB seinbing xuolsip ap DN epuLle|se - ; .
eog Bes ‘gs fes ‘'dyl Whmum__n usjpunénp ] nowu [0S ‘s1 Bes ‘s10s eog fes ‘du1 feg '0s Bes ‘oS 10S € q%%bmw_wm__mm ._qu“Mom“WM o
¥eie[o JUuolsip apauutpuspebap Ui pawnunénp!  ‘0S Bes '0S 10S 'WOS joS : . ¥
wojsip 2106 akewipusiafap Yul epuisey S fes Ss Beg ‘Os fes 'WOS 108 4 uoksejos efeg
BOS [0S ‘dH1 108 “'S™1 108 ‘OS [0S ‘WIS 108 1
d¥l [0S ‘0s Bes ‘08 108 ‘WOS fes 'WoS 198 ¥
"IpewIRUN|NG P | awugye ugnunén . . F ‘
eoul w inq &p OW3 b I | | np WOS Bes ‘'SS bes ‘dyL 108 dyl 108 ‘OS fes ‘WOS 108 € uoAisya}} fesaye| ebes
puISE) DS [0S "IPSLINUNSNP SWUBIY BPULIEISEY | | pp O pp o ‘wokselol EBES 2t
g1 Bes oA ‘gg Bes a10b akatuipuajafiap MU $128s 0S bes WOS 108 d¥1 [0S '0s Bes ‘Wos fes ‘oS 1os 2
08 10S ‘NOS 10S 1
28 Bes ‘08 108 ‘oS Bes 'Wos fos ¥
‘ipaw|nioh Ss fes 06 fes 'Wos 108 €
op O3 SUAIE UBINUNSDP 81gB eksuipuaabep |  ‘SS [0S “S™ BeS “S™110S : cnmww%wmww b
NuIp| epuiejsey OS [0S aA WOS fes ‘0s fes ‘Wos Ios 0s fes ‘WIS 108 ¢
sg fies 'ss 108 ‘g16es ‘s110S ‘08 §es ‘oS 108 1
¥l Bes ‘'0s fes '0s 10S 'NOS [0S 4
SUAIDIE US| “.nﬂﬁcm_amn,w% ‘ ‘ B3 0S ‘WIS 10S € uoAisyel}
%mu_mz omv___« ._%M_:ucrm__ .”_uﬂﬂnwch_wq__wma%_mv_mwhﬂw_%_ dmmm@mmM ms_ww me o ves ‘uokisyay |eoje| efes ot
0 11 ! nunsnp 1uojs| WOS [0S : : . ; o
205 BES on 51 Bes 2106 SASULIPUBHBOP YUY s¢ Bes 'dy1 Bes ‘0S Beg ‘WOS fes 'WOS 108 2 uoAsejos efes
dy) Bes ‘0g fies ‘WIS [0S L
dyl 108 ‘0s Bes ‘0s los 'WOS fes ‘WOS 198 2
‘1pewugnBop o S)AIPE UBUS|e EOS 108 ‘SS 103 d¥l [os ‘Os Bes 'WOS 10S = uohisyal
mu:mmmv_ mw um% o...wmu M»MEW__WWM__&%_W__EJE _'d¥L jos 's7fes '0s fes : : 5 : ; : ‘nuoAseAs)e 2nLo jos 6
: o DS [0S ‘WOS BeS ‘Wos [og  [BOS 19S 'SS 108 ‘ddl 108 ST Bes ‘0S 108 ‘WOS Bes 'WosS 1os| 2 ‘uofsejol ejos
gs bes ‘s |08 ‘dHl 10S ‘08 Bes ‘0s 108 'WOS Bes ‘WOs log] ¢
|pewue|nifop d¥H1 [0S ‘08 10§ ‘WOS Bes ‘WOS los 4
ap w_“,_m ME__hm__zm usuap{eq 8106 ahouskenus e05 [0S ‘SS BeS dil [0S ‘0S |0 ‘WIS Bes € uokisueisye
YUI} BPULIEISEY dY L 10S @A OS 108 ‘WOS ‘o 106 'S o8 - ‘uok 6 8
§es ‘IpOWINUNSOP SYAIDIE YUOISIP EpULE|SEY eog | S5 195 STIPS NS I0S 05 108 ‘WOS Bes 2 uoAsejor eges
10S 9A §710S ‘SS [ess}ellq apauuipuspafap Ml 55 695 '0S 195 TS BeS WOS 105 1
d¥L 108 ‘0s Bes ‘0s |10S ‘WOS fes 14
‘1pawiEB spAe YIUoISIp ap HINT 8P . ;
\duL [0S ualunénp nBnplo Yiuolsip spewuipusyabeplecs (oS ‘SS Bes ‘SS 10S 'S110S d¥1 [0S "0 [0S ‘WOS fes € uoAisugsie
MUl 1PawWnuUNSNp sWwusi)e HuoSIp epuLeisey | ‘Og Bes '0S oS ‘WOS Bes 35 10S ‘WOos Bes 2 ‘uofsejol e|os L

B0G |0S 9A §1 [0S 2106 afauuipusiiefap 3iuiy

SS Bes ‘ss 10S ‘WOS fes

-~




14

‘ipewuejnibop ap O3 IUoISIp usuaeq aipb

dui Bes ‘0s fes ‘0S [0S ‘WOS Bes 'WOS 108

dul Beg ‘0 fes ‘WOS [0S

‘ipawinunénp awlainie 8106 akswiipuspahap
Auy epuleisey dul fes oA s fes

‘dy.L BeS ‘dMl i0s 'S1108

S1108 ‘08 1o ‘NOS Bes

4
aAawpuspiafiap Ul EPULEISEY SS {0S 8A dY 1 . €
Bes ‘0g Bes 'WOS [eJele|ig IpaINUNSNp Swus|Ne §s bes ‘08 108 S5 195 ‘08 oS oS B%S > uoAsejo. efes b
2106 sAewpusyiefap iup epuisey SS fes
IpaLuInUNSNP SWuSIPRS NuojsIp eise JIg 16uey JaH !
dl |0S ‘0s Bes ‘0s 108 ‘WOS Bes ‘WosS 108 4
‘tpowijipa akylieA - . - - -
SABE NUOISIP 9] OIS BPULEISEY NOS Ges oA 55 10§ ' wmm 51108 BOS 10S 'SS 19§ '§110S ‘08 £8S "0S [08 "WOS 108 e uoAisyely [eJe1E| EI0S oL
e0g 10S ‘dyl [0S ‘ipawinunsnp awua|njie epuue|sey| . ; : ‘uoAsejol ebes
e0g Bes an g1 |os 2106 akauuipuspafep Ul 0s fes '0s 10S 'WOS 108 Os fes ‘Wos 108 ¢
dH1 108 ‘08 108 ‘WIS 108 8
‘|puajzob os Beg ‘0s 108 ‘NDS Bes ‘NOS 10S 2
yeJejo jeuuou uemnbing W epule|sey oS eog Be 203 105 'duL 19S ‘0S 10S 'WOS bes e
10s @A §5 [0S ‘DS Bes 'WOS Bes usinunsnp uosipj oa ! S o w. uoAsejol efieg St
apalwipuaiafap YUl Ipaw)nuNSnp awuse dd1 0§ "0 10§ 'WOS 108 SS |05 ‘08 108 ‘WIS fes [
uoisip a10b akewpuapafap yul e3s fe
uojsip alg ipuapafap yiuy e9S fES S BeS O3 [0S 'WOS BeS ‘WIS 105 L
dH1 108 ‘08 108 ‘WOS Bes ‘oS 10s 4
i dyl 108 ‘'s710S ‘08 [0S ‘WOS Pes €
all O spAne uanunénp DS [0S ‘WIS [eseelg gs fes ‘'ss |08 uoAisuesy3 vl
[
8

SS10S ‘'dy.L [0S ‘'S110S ‘0S 108




Tablo 6: SD hastalarinda klinisyenlerin éngérilerine gére klinik degerlendirmenin
distonik kaslan tespit etmekteki duyarlilk, secicilik, olumlu ve olumsuz &ngéri
degerleri ile yalanci pozitiflik ve negatiflik oranlan

1. HEKIM| 2. HEKIM | 3. HEKIM | 4. HEKIM | ORTALAMA
Duyarllik (%) 442 36.8 36.8 411 39.7
Segicilik (%) 82.6 80.7 771 65.1 76.4
Olumlu éngéra degeri (%) 68.9 62.5 58.3 50.6 60.1
Olumsuz 6ngéri degeri (%) 62.9 59.4 58.3 55.9 59.2
Yalanci pozitiflik oram (%) 17.4 19.3 229 34.9 23.6
Yalanct negatiflik orani (%) 55.8 63.2 63.2 58.9 60.3

Klinik dederlendirmeler ile EMG kayitlamalarinin karsilastiriimasi sonucunda,
klinisyenlerin 6 c¢ift servikal kasa ait tahminlerinin duyarlihk, segicilik, olumlu ve
olumsuz o6ngoril degerleri ile yalanci pozitifik ve negatiflik oranlari Tablo 7’de
verilmistir (Bkz. Ek 6).

Elektromiyografi verileri géz ©ninde bulunduruldugunda SCM kasi SD
hastalan icerisinde 13 olguda (% 76.5) distoniye katkida bulunmaktaydi.
Klinisyenlerin 6ngorilerine gére klinik degerlendirmenin SCM kasi igin duyarlihk
degeri % 85 olarak saptandi (Tablo 7). Ayni kas i¢in klinik degerlendirmenin segiciligi
ise % 49.9 olarak bulundu. SCM kasi igin klinisyenlerin olumlu 6ngéril degeri % 59.1,
olumsuz éngori degderi ise % 78.3'tl. Klinik degerlendirme ile inaktif SCM kaslarinin
%50'si distonik olarak degerlendirildi (yalanci pozitiflik orani). Ayni sekilde klinik
degerlendirme ile distonik SCM kaslarinin %14.9'u da inaktif olarak degerlendirildi
(yalanci negatiflik orani).

Calismaya alinan SD hastalarinda yapilan EMG incelemelerinde SC kasinin
15 olguda (% 88.2) distoniye katkida bulundugu saptandi. Klinisyenlerin dngérilerine
gore klinik degerlendirmenin SC kasi i¢in duyariiik degeri % 69.1 iken segicilik degeri
% 55.7 olarak saptandi. Ayni kas icin klinik degerlendirmenin olumlu 6ngdri degeri %
72.3, olumsuz 6ngorii de@eri % 57.1 olarak bulundu. Klinik degerlendirme ile distonik
oldugu disunilen SC kaslarninin % 44.2’sinde EMG ile distonik aktivite saptanmad..
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Bununla birlikte distonik SC kaslarinin % 30.9'u klinik degerlendirmede inaktif olarak
6ngorildua.

Elektromiyografi verilerine gére 17 SD hastasi igerisinde 14 olguda (% 82.4)
LS kasinin distoniye katkida bulundugu saptandi. Klinisyenlerin tahminlerine gére
klinik degerlendirmenin LS kasi i¢in duyarhlik dederi % 12.5 olarak bulundu. Aym
degerlendirmede segicilik degeri ise % 96.8 idi. Klinik degerlendirmenin LS kasi igin
olumlu 6ngoéru degeri % 58.3, olumsuz 6ngori degeri ise % 49.7 olarak saptandi.
Klinisyenlerin klinik éngérulerinde distonik olarak degerlendirilen LS kaslarinin %
3.1'inde distonik aktivite EMG ile dogrulanmadi. Bununla birlikte Kklinik
degerlendirmede inaktif olarak tahmin edilen LS kaslarinin % 87.4' inde EMG ile
distonik aktivite bulundu.

Calisma grubunda EMG verilerine gére TRP kasinin sadece 6 olguda (% 35.3)
distoniye katkida bulundugu géruldid. Klinisyenlerin  dngérilerine gére klinik
degerlendirmenin TRP kasi i¢in duyarlilik degeri % 53.6 olarak saptandi. Ayni kas
icin klinik degerlendirmenin segicilik dederi ise % 75 olarak bulundu. TRP kasi igin
olumlu ve olumsuz 6ngérii degerleri Tablo 7°de gérilmektedir. Klinisyenlerin klinik
degerlendirmede distonik etkilenme ongoérdilkkleri TRP kaslarinin % 25’inde
elektrofizyolojik olarak distonik etkilenme saptanmadi. Ayni sekilde distonik aktivitesi
olan TRP kaslarinin % 46.4'0 klinik degerlendirmede inaktif olarak dederlendirildi.

Elektromiyografi kayitlamalarindan elde edilen verilere gére SS kasinin 15
olguda (% 88.2) distoniye katkida bulundugu gériildii. Klinisyenlerin tahminlerine
gore klinik degerlendirmenin SS kasi icin duyarlilik degeri % 13.1, segicilik ise % 79.1
olarak saptandi. Klinik degerlendirmenin SS kasi i¢in olumlu ve olumsuz 6ngorii

degerieri ile yalanci pozitiflik ve negatiflik oranlan Tablo 7’de verilmistir.
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Caligmaya alinan SD hastalan arasindan 13 olguda (% 76.5) Sca kasinin
distoniye katkida bulundugu saptandi. Ayni kas i¢in Klinisyenlerin éngoérilerine gére
klinik degerlendirmenin duyarliigt % 11.5, segiciligi % 94 olarak saptandi. Klinik
degerlendirmenin Sca kasi igin olumlu éngéri degerinin % 59.3, olumsuz 6ngoérii
degerinin ise % 63.1 oldugu goérildu. Yalanci pozitiflik ve negatiflik oranlan sirasiyla
ortalama % 5.9 ve % 88.4 olarak saptandi.

Calismaya alinan 17 SD hastasina yapilan ¢ok kanall EMG kayitlamalarinda
distonik aktivite saptanan kaslara ¢alismanin ikinci asamasinda BTX enjeksiyonu
yapildi. Caltsmaya alinan 7 olguya hem EMG rehberliginde hem de EMG rehberligi
olmaksizin toplam 2 kez BTX uygulamasi yapildi. Kalan 10 hastanin besine EMG
rehberliginde, besine ise EMG rehberligi olmaksizin enjeksiyonlar uygulandi.
Béylece bu galismada toplam 24 BTX uygulamasi yapildi Tablo 8'de gérilen toplam
BTX uygulamalarn (12 kez EMG rehberliginde, 12 kez EMG rehberligi olmaksizin)
g6ézénune alindiginda hastalarin distonik semptomlarinin siddetinde % 64.6,
stresinde % 58.8 azalma saptandi. Ayni sekilde BTX uygulamasi sonrasinda
hastalarin agn skorlarinda da % 56.5 disls gozlenirken, Tsui ve TWSTRS
degerleme skorlarinda sirayla % 47.9 ve % 58.2 dizelme saptandi. Hastalarin 10
puan lzerinden yapmis olduklan distonik semptomlarinin siddet skorunda tedavi
sonrasinda % 62.5'inde orta diizeyde diizelme goériiliirken bu olgularin % 45.8’inde
belirgin dizelme saptandi. Tarafimizdan 20 puan Gzerinden yapilan agn skorunda
ise olgularin % 54.1’inde tedavi sonrasinda tedavi 6éncesine gbére en az 6 puan
dizelme saptandi. Bu sonuglar istatistiksel olarak karsilastinidiginda BTX tedauvisi
éncesi ve sonrasi arasinda anlamli farkliliklar saptandi. Calisma grubunda toplam 8
hastada (% 47.1) yutma gugligl goérulirken, sadece bir olguda (% 5.9) diyet
modifikasyonu uygulanacak siddette disfaji gelisti. BTX uygulamasi yapilan 6
hastada (% 35.2) ise hafif derecede boyun gligsiziiga saptandi.
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Tablo 9: SD hastalarinda yapilan 24 BTX uygulamasi 6ncesinde ve

sonrasinda subjektif ve objektif parametrelerdeki degisiklikler

TEDAVI ONCESI TEDAVI SONRASI
n: 17 n:17
Siddet 8+1.7 28+1.9 p: 0.000
Stire 86 + 18.1 35.4+24 p: 0.000
Agn skoru 11.5+5.2 527 p: 0.000
Tsui degerleme skoru 96+3.8 5+33 p: 0.000
;‘(’(\)’rSuTRS degerleme 16.3+ 4.5 6.8+3.7 p: 0.000

Caligmamizda 7 hastaya hem EMG rehberlijinde hem de EMG rehberligi
olmaksizin toplam 2 kez ayni kaslara ve ayni dozda BTX uygulamasi yapildi.

Olgularin her 2 uygulamasi arasinda 4 - 6 ay (ort. 5.14) mevcuttu.

Tablo 10: EMG rehberliginde ve EMG rehberligi olmaksizin BTX uygulamasi

yapilan hastalarda distonik yakinmalar ve objektif motor skorlarin tedavi éncesi ve

sonrasi ortalama degerleri

EMG rehberliginde

EMG rehberligi olmaksizin

n:7 n:7

Tedavi Tedavi Tedavi Tedavi

Oncesi sonrast oncesi sonrasi p*
Siddet 81+1.4 23+1.9 82+ 1.1 28+27 0.457
Sire 885+141 | 35+27.3 | 935+94 | 328+273 | 0279
Agn skoru 115+59 3.8+ 2.1 11.8+6.3 43+26 0.783
Tsui dederleme
skoru 7.8+2.6 41+25 8.7 + 4.1 47 +37 0.340
TWSTRS
degerleme 17.4+3.9 48+1.5 1745 65+54 0.246
skoru

* EMG rehberliginde ve EMG rehberligi olmaksizin yapilan degerlendirmelerin

karsilastirma sonuglar

EMG rehberliginde ve EMG rehberligi olmaksizin BTX uygulamasi yapilan bu

2 grubun distonik semptomiari ve motor skorlari tedavi éncesi ve sonrasi deger

farkliliklar ele alinarak karsilastinlmalan yapildi ve istatistiksel olarak anlamli fark

bulunmadi.
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V- TARTISMA

Botulinum toksin uygulamalari, SD'de en etkin tedavi yontemidir '%'"13,
Distonik kaslarda kemodenervasyon yolu ile etki gésteren BTX ile hastalarin yaklagik
olarak % 70 — 90'inda iyilesme saglanmaktadir ®®'°. Ancak SD'nin kalict ve spontan
iyilesmesinin ender olmasi nedeniyle tedavinin sirekiiligi gerekmektedir °2°, Oysa
sik ve yuksek doz BTX uygulamalari sonucunda nétralizan antikorlar gelismekte ve
tedavi etkinliginde azalma ortaya g¢ikmaktadir. Bu ylzden SD’de optimal ve uzun
streli terapotik yanit igin distonik kaslarnn dogru tespit ediimesi gerekmektedir '8,
Glnumizde distonik kaslarin belirlenmesinde klinik degerlendirme temel yaklasim
olarak kabul edilmektedir '8, Ancak servikal bélgenin karmasik anatomisi ve kaslar
arasinda yogun agonistik fonksiyonlarin bulunmasi klinik degerlendirmenin yeterliligi
konusunda siphelere neden olmaktadir %'>'®. Retrokollis ve bas tiltine katkida
bulunan kaslar boynun posterior trigonal alaninda yer almakta ve yiizeyel anatomi
nedeniyle kolaylikla palpe edilememektedirier. Ayni sekilde omuz elevasyonuna
neden olan ve derin yerlesimli LS kasinda da benzer problemler mevcuttur. Bununla
birlikte SCM ve TRP gibi ylizeyel yerlesimli kaslarda ise klinik degerlendirme ile
varolan distonik aktivitenin daha kolay ve dogru bir sekilde saptanabilecegi kabul
edilmektedir *°.

Sevikal distoninin klinik tipleri ile EMG’de istemsiz distonik aktivite gisteren
kaslar arasinda tutarh bir iliski bulunmamaktadir '°. SD olgularnnin gogunda egemen
olan kafa postiiriine gére belirli bir kas tutulum paterninin &ngorilebilecegi ileri
strialmustur'®. Oysa diger bazi ¢alismalar SD'de multip! planda ortaya gikan kafa
posturleri nedeniyle sadece klinik degerlendirme ile tutulum paterninin
belirlenemeyecegini ortaya koymustur >'%22 Bizim calismamizda da ayni kafa
postiriinii gosteren olgularda bile farkli tutulum paternlerinin gézlenmesi sadece
egemen olan kafa postir ya da postirlerine bakarak kas tutulum paterninin
belirlenemeyecedi goérisini desteklemektedir. SD’de klinik de@erlendirmenin
distonik kaslan belirlemekteki etkinliyi konusunda az sayida calisma yapiimistir.
Yapilan bu c¢aligmalarda da klinik degerlendirmenin distonik kaslan éngérmedeki
duyarliigi ve seciciligi konusunda farkh sonuglar bildirilmistir >2°. Ulkemizde bu
konuda yapilmig bir calisma bulunmamaktadir. Bu nedenle biz bu c¢aligmanin ilk
asamasinda klinisyenlerin éngorileri ile EMG verilerini karsilastirarak, hem klinik

deg@erlendirmenin distonik kaslari belirlemekteki dogruluk oranini saptamayi, hem de
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EMG'nin BTX tedavisinin planlanmasi asamasindaki yerini ortaya koymayi
amagladik.

Multikanal EMG verileri ile kiinisyenlerin 6ngérilerini karsitastirdiimizda SD
hastalarinda klinik degerlendirmenin distonik kaslan belirlemekteki duyarliiginin %
40 civarinda oldugunu saptadik. Bu bulgu distonik aktivitesi olan kaslarin yaklasik
%60’ Inin klinisyenler tarafindan atlandigini géstermekteydi (yalanci negatiflik orani).
Klinik degerlendirmenin distonik kaslari saptamaktaki segiciligi de % 76 olarak
bulundu. Bu bulgu da klinisyenlerin inaktif olan kaslarin yaklasik % 24’tni distonik
olarak kabul ettiklerini géstermekteydi (yalanci pozitiflik orani). Klinisyenlerin klinik
degerlendirmede distonik etkilenme dngordiikleri kaslarin sadece % 60'inin gergekte
distonik oldugu (PPV: Positive Predictive Value, olumlu 6ngérii degeri), distonik
etkilenme distiinmedikleri kaslarin da sadece % 59'unun gergekte distonik olmadigi
(NPV: Negative Predictive Value, olumsuz 6ngéri degeri) saptand..

Bizim galismamizda elde edilen sonuglar, Brans ve ark. larinin yapmis
olduklar ¢alismanin sonuglari ile uyumludur ?°. S6z konusu ¢alismada hastalar tek
bir hekim tarafindan degerlendirildikten sonra, bilateral olarak SCM, SC, TRP, SS ve
Sca kaslannin 2 kanalll EMG ile kayitlamalari yapilimistir. Bu galismada EMG’de
distoni kriteri olarak 100 pV ve lzerindeki amplitid degerleri alindiginda Kklinik
degerlendirmenin distonik kaslari belirlemedeki duyarhhd % 35, segiciligi ise % 74
olarak saptanmistir. Ayni calismada EMG'de distoni kriteri olarak 500 uV ve
Gizerindeki amplitiid degerleri alindiginda ise klinik degerlendirmenin distonik kaslan
belirlemedeki duyarlihdi % 38, segiciliyi ise % 71 olarak degigmistir. Biz
calismamizda Minchau ve ark.larinin galismasina benzer sekilde EMG'de 250 pv
ve Uzerindeki amplitid degerleri gosteren kaslari distonik olarak kabul ettik 2. Buna
ragmen bizim galismamizda elde edilen duyarliik ve segicilik degerleri, Brans ve
ark.’larinin hem 100 pV, hemde 500 pV'luk amplitid kriterleri ile elde edilen
sonuglara yakindir. Oysa Van Gerpen ve ark.'larinin Mayo Clinic'te yapmis oldukliari
calismada farkh EMG kriterleri kullanarak klinik degerlendirmenin distonik kaslari
belirlemedeki duyarlihgini % 59, segciciligini ise % 75 olarak bildirmistir °. Bizim
calismamizdaki klinik degerlendirmenin duyarhitk oraninin daha digik olmasinin
nedeni EMG kriterlerinin farkhlid1 olabilir. S6z konusu g¢alismada EMG'de distoni
kriteri olarak, distonik aktivitie ve maksimal istemli aktivite arasindaki oran
kullanilmigtir. Ancak igne EMG'si ile yapilan ¢aligsmalarda maksimal kasi sirasinda
igne lokalizasyonunda ortaya c¢ikabilecek degisikliklerin amplitid degerlerine de
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yansiyabilecedi dusunildiginde amplitid oranlamasinin yanlis sonuglara neden
olabilecegi agiktir. Bu nedenle biz bu kriteri kullanmayi uygun bulmadik. Ayrica bizim
calismamizda olgularin %23.5'inde basit distonik bas pozisyonu mevcut iken, Van
Gerpen ve ark.’nin yaptigi calismada bu oran %45 olarak bildirilmistir °. Basit distonik
bas pozisyonu saptanan olgularda klinik degerlendirmenin daha basarili olacagi
bilinmektedir °. Ayrica Van Gerpen ve ark.’larinin yaptiklarn ¢alismada her oigunun
tum klinisyenler tarafindan degerlendirimemesi ve EMG'yi yapan klinisyenin ayni
zamanda klinik degerlendirme de yapmasi bu calismanin zayifliklan arasinda
sayilabilir. Ayrica diger c¢alismalarda oldugu gibi bizim ¢alismamizda da EMG
kullaniimasinin hata potansiyeli tasidigi gézéninde bulundurulmaldir. Ornegin
kompanzatuar EMG bosalimlarinin distonik aktivite gibi ele alinmasi s6z konusu
olabilir. Ancak yapilan ¢aligmalar SD’de anormal kafa postirlerinin dengelenmesi
cabasi sirasinda antagonist kas aktivitesinde artistan ¢ok, agonist aktivitesinde
azalmanin ortaya ciktigi goérilmastir 6. Bu durum SD'de tipik kokontraksiyon
fenomeninin bulunmadigin1 géstermektedir.

Sonug¢ olarak bizim caligmamiz da dahil olmak Gzere en iyi sonuglarn
dogrulugu kabul edilse bile kiinisyenlerin éngérilerine gére SD hastalarinda klinik
degerlendirmenin distonik kaslan belirlemekteki duyarliigi % 59'u, segcicilii de
%76'y1 agmamaktaydi.

BTX uygulamalan agisindan bakildiginda distonik kaslann dogru olarak
belirlenmesi optimal tedavi yaniti agisindan biyilkk 6nem tagimaktadir. Ancak bizim
calismamizda oldugu gibi diger ¢aligmalarda da yalanci pozitiflik ve yalanci negatiflik
oranlarinin oldukgca yiksektir. Bu cgalismalarda distonik kaslarin %41 — 65’inin
klinisyenler tarafindan atlandigi (yalanci negatifik orani) bildirilmigtir. Bizim
calismamizda da bu oran yaklasik %60 olarak saptanmistir. Yine s6z konusu
calismalarda klinisyenlerin inaktif olan kaslarin yaklasik % 25'ini distonik olarak
ongordikleri (yalanci pozitiflik orani) saptanmisti >2°. Bizim ¢alismamizda da benzer
sekilde bu oran yaklasik %24 olarak bulundu.

Klinik degerlendirmenin ayri ayn servikal kaslardaki distonik etkilenmeyi
belirlemekteki duyarlilidi ve segiciligi bugiine kadar higbir gcalismada sistematik olarak
ele alinmamistir. Sadece Brans ve ark.’nin yaptiklan galismada tek bir klinisyenin
toplam 5 ¢ift servikal kas igin yaptigi klinik degerlendirmeye dayanan sonuglar
bildirilmigtir . Biz ¢alismamizda 4 deneyimli klinisyenin dngérileri ile EMG verilerini

karsilagtirarak, klinik degerlendirmenin 6 servikal kas ¢iftinde distoniyi belirlemekteki
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dogruluk oranini saptadik. Calismamizda elde edilen verilere goére Klinik
degerlendirmenin distoniyi saptamaktaki duyarhlifinin en yiksek oldugu kaslar
sirasiyla SCM, SC ve TRP (% 85, % 69, % 53.6)'dir. Benzer sekilde Brans ve ark.da
en yiksek duyarlliyi SCM ve SC kaslarinda (% 42, % 44) saptamistir %°. Ancak
klinisyenlerin dngérilerine gére duyarlihd yiksek olan bu kaslarda klinik
degerlendirmenin segiciliginin disik oldugu belirlenmistir. Biz, ¢alismamizda
sirasiyla SCM, SC ve TRP i¢in segicilik oranlarini % 49.9, % 55.7, % 75 olarak
saptadik. Klinik degerlendirmenin segiciliginin disik olmasi bu kaslarda klinik
degerlendirme ile distonik kasi ortaya koymaktaki yalanci pozitiflik oraninin yiksek
olmasindan kaynaklanmaktadir. Bizim sonuglanmiz klinisyenlerin inaktif olan SCM,
SC ve TRP kaslarindan sirasiyla % 50, % 44.2, % 25'ini distonik olarak kabul
ettiklerini gésterdi. Bu sonug SCM, SC ve TRP gibi yluzeyel yerlesimli ve iyi bilinen
kaslarda var olan distoninin daha kolaylikla tanindigini, ancak bu kaslarin distoniye
katkisinin da klinisyenlerin éngérdigi kadar fazla olmadigini ortaya koymustur.

Oysa bizim calismamizda ve diger c¢alismalarda derin yerlesimli kaslarda
duyariligin daha disik oldugu goriimektedir *>'®2°. Brans ve ark.’nin yaptiklari
calismada Sca ve SS kaslarinda duyarhlik sirasiyla % 16 ve % 37 olarak bildirilmistir
20 Bizim calismamizda ise en dustk duyarliik degerleri sirasiyla Sca, LS ve SS
kaslarinda (% 115, % 125, % 13.1) elde ediimigtir. Klinik degerlendirmenin
duyarhiidinin diigtik olmasi, bu kaslardaki distonik aktivitenin klinisyenler tarafindan
klinik degerlendirme ile atlanmasini ortaya koyan yalanci negatiflik oraninin yilksek
olmasindan kaynaklanmaktadir. S6z konusu kaslardaki duyarlilik degerlerinin diistik
olmasi derin yerlesimli kas gruplarindaki hipertrofi ve duyarliigin klinik
degerlendirmede kolayhkla ortaya konamamasi ya da klinisyenlerin bu kas
gruplarinin fonksiyonel anatomisi hakkinda daha az bilgi sahibi olmalan ile
aciklanabilir. Klinisyenlerin 6éngoriilerine goére duyarhiligi distik olan bu kaslann
segiciliginin de yiksek oldugunu belirledik. Bizim galigmamizda sirastyla Sca, LS ve
SS kaslan igin segicilik degerlerini % 94, % 96.8 ve, % 79.1 olarak saptadik. Bizim
sonuglarimiz klinisyenlerin distonik olan Sca, LS ve SS kaslarinin sirasiyla % 88.4, %
87.4, % 86.9’unu klinik olarak inaktif olarak degerlendirildigini gostermistir. Bu
sonuglar Sca, LS ve SS gibi derin yerlesimli ve az bilinen kaslarda var olan distoninin
kolaylikla taninamadigini ve bu kaslarnn distoniye katkisinin da klinisyenlerin
oéngoérdugiinden daha fazla oldugunu ortaya koymaktadir.
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Servikal distoninin tedavisinde medikal ve cerrahi tedavi girisimlerinin yeterli
oranda basari saglamamas: nedeniyle, ginimizde SD igin primer tedavi
secenedinin BTX uygulamalan oldugu genel olarak kabul gérmektedir. Biz
calismamizin ikinci asamasinda, 17 SD hastasinin multikanal EMG ile distonik
aktivite saptanan kaslarina toplam 24 kez BTX uygulamasi yaptik. BTX
uygulamasindan sonra hastalarin distonik semptomlari ve motor skorlar tedavi
6ncesiyle karsilastirildiginda olgularin distonik semptomlarinin siddetinde % 64.6,
suresinde % 58.8 azalma gorilirken agn skorlarinda % 56.5° lik disis gozlendi.
Hastalara tarafimizdan uygulanan objektif Tsui ve TWSTRS degerleme skorlarinda
da BTX tedavisi sonrasinda sirasiyla % 47.9 ile % 58.2 oraninda diizelme saptandi.
Tedavi oOncesi ve sonrasli distonik semptomlar ve objektif motor skorlar
kargilagtinidiginda istatistiksel olarak anlamli sonuglar elde edildi. Gelb ve ark.’larinin
20 SD hastasinda yaptiklan ¢ift kér plasebo kontrolli caligmada subjektif iylesme
orani % 80 olarak bildirilmigtir ve bu hastalarin % 11’ inde belirgin iyilesme rapor
edilmistir ''. Bizim galismamizda toplam 24 BTX uygulamasi sonrasinda hastalarin %
62.5'inde siddet skorlarinda orta diizeyde diuzelme, % 45.8’inde ise belirgin dizelme
goruldii. Ayni sekilde olgulanin % 54.1’inde agr skorlarinda tedavi sonrasinda tedavi
oncesine gére en az 6 puan iyilesme saptandi. Green ve ark.larinin 55 SD
hastasinda yaptiklar cift kér plasebo kontrollii gaismada, ¢ift kér faz boyunca BTX
uygulamasi yapilan hastalarin % 61’ inde, agik faz boyunca ardisik yilksek doz
enjeksiyonlar sonrasinda ise % 74 hastada iylesme bildirilmistir '®. Blackie ve
ark.’lannin plasebo kontrolli SD hastalarinda yaptigi ¢alismada BTX ile tedavi géren
hasta grubunda motor skorlarda cift kor fazinda %74 duzelme gosterilmistir *7. Tim
bu calismalarda BTX tedavisinden yararlanim oraninin % 61 — 80 arasinda degistigi
ve BTX tedavisinin SD'de etkin bir tedavi ydntemi oldugu gérilimektedir 1187,

Servikal distonide BTX tedavisinin planlanmasinda klinik degerlendirmenin
temel yaklagim oldugu bilinmektedir. Ancak klinik dederlendirme ile distonik kaslarin
dogru bir sekilde belirlenmesinin gi¢ oldugu kabul edilmektedir. EMG, néromuskuler
hastaliklarin tanisinda kullanilan bir yardimct inceleme yoéntemi iken, EMG
rehberlijinde yapilan BTX enjeksiyonlari nedeniyle terapdtik amagla da kullaniimaya
baglanmigtir. SD' de BTX' nin uygulanacadl kaslarn Kkalitatif ve kantitatif
identifikasyonunda EMG kilavuz olarak rol almaktadir. SD'de optimal terapotik
yanitiar igin BTX tedavisinin distonik kaslarin dogru bir sekilde belirlenmesi temelinde

planlanmasi gerekmektedir '®. Jancovic ve ark.’larinin 232 medikal olarak direngli SD
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hastasinda klinik degerlendirme bazinda yapmis olduklan agik uglu caligmada
olgularin yaklasik % 70Q’inde distonik semptomlarda orta ve ileri dizeyde iyilesme
bildirilmistir '°. Alternatif olarak Dubinsky ve ark.lari EMG ile distonik kaslar tespit
ettikten sonra EMG rehberliginde 84 hastaya 225 BTX uygulamasi yapmislar ve
olgularin % 79'unda orta ve ileri diizeyde iyilesme saptamiglardir *2. Ancak SD'de
EMG rehberliinde BTX uygulamalarinin ek bir kazang saglayip saglamadigi net
olarak ortaya konulamamstir #%'9% Baz) merkezler EMG rehberliginin pratik bir
avantaj saglamadigini ve klinik degerlendirme ile uygulanan BTX enjeksiyonlarinda
da yilksek oranlarda semptomatik yarar saglanabilecegini kabul etmektedirler %16,
Ote yandan EMG rehberliginde distonik postiire neden olan kaslarin dogru bir sekilde
identifiye edilmesi ve BTX nin direkt olarak anormal aktivitesi olan kas igine
uygulanmasinin tedavi etkinligini artiracagini savunaniar da bulunmaktadir. >89,
Comella ve ark.’lan SD tedavisinde EMG’nin ek bir avantaji olup olmadidini ortaya
koymak amaciyla yapmis olduklari prospektif calismada 52 SD hastasint EMG
rehberlijinde ve EMG rehberligi olmaksizin BTX uygulamasi yapilmak {zere
randomize etmislerdir. Caligmada EMG rehberligi esliginde BTX uygulamasi yapilan
grup ile klinik degerlendirme temelinde BTX uygulamasi yapilan hasta grubunun
sonuglarini  kargilagtirmiglardir. BTX tedavisinin EMG rehberliginde uygulandigi
grupta hastalarin subjektif degerlendirmelerine gére yakinmalarinda % 86 azalma ve
objektif TWSTRS skorlarinda da % 82 diizelme saptamistir. Klinik degerlendirme ile
BTX uygulandi§i grupta ise hastalarin subjektif dederlendirmelerine gére distonik
yakinmalarda % 79, objektif TWSTRS skorlarinda ise % 58 iyilesme gdsterilmistir.
Her 2 grubun sonuglan karsilagtinldiinda diizelme oraninin ve belirgin diizeyde
iyilesme gosteren hasta sayisinin EMG rehberliginde BTX uygulamasi yapilan grupta
anlamli 6lgiide daha fazla oldugu saptanmigtir'®,

Elektromiyografi rehberliinde BTX uygulamalarindaki yarar artisi distonik
kaslann dogru tespit edilmesinden kaynaklanabilecegi gibi, enjeksiyonlarin dogru
lokalizasyonlara yapilmasiyla da ilgili olabilir. Biz EMG rehberliginde yapilan
enjeksiyonlarda elde edilen basarinin bu 2 faktérden hangisine bagh olarak gelistigini
saptamayl amagladik. Bu amagla ¢alismamizda hastalarin multikanal EMG ile
distonik kaslar tespit edildikten sonra, ayni dozda BTX uygulamas! bir kez EMG
rehberliginde, bir kez de EMG rehberli§i olmaksizin toplam 2 kez yapilmistir. EMG
rehberlijinde BTX uygulamasi yaptigimiz grupta hastalarin distonik semptomlarinin
siddetinde kendi subjektif degerlendirmelerine gére % 71.6 azalma gériliirken Tsui
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ve TWSTRS degerleme skorlarinda sirasiyla % 47.4 ve % 72.4 diizelme saptadik.
EMG rehberligi olmaksizin BTX enjeksiyonu yaptidimiz hastalarin yakinmalarinda
subjektif degerlendirmelerine gére % 65.8, Tsui ve TWSTRS degerleme skorlarinda
ise sirasiyla % 45.9 ile % 61.7 diizelme saptanmistir. Ancak EMG rehberliginde ve
EMG rehbérligi olmaksizin yapilan BTX uygulamalar karsilastiriidiginda s6zi edilen
parametrelerde istatistiksel diizeyde anlamli fark elde edilmemistir. Bu sonuglar
distonik kaslarin EMG ile dogru saptanmasi ve BTX uygulamalarinin deneyimli bir
klinisyen tarafindan yapiimasi durumunda, EMG rehberligine gereksinim olmadigini
gostermektedir.. Diger bir deyisle bu sonuglar SD hastalarinda EMG’nin uygulama
agmasindan c¢ok planlama asamasindaki rolinin daha énemli oldugunu ortaya
koymaktadir. Ancak olgu sayimizin yetersiz olmasi bu konuda kesin yargilara
varmamizi zorlastirdiindan bu konuda daha fazla olgu igeren c¢alismalarin
yapilmasina ihtiyag vardir.
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VI- SONUG

Servikal distonide klinik degeriendirme ve EMG’nin BTX tedavisinin planlanma
ve uygulama asamalarindaki katkisinin belirlenmesi amaciyla yaptigimiz ¢alismada
distonik kas aktivitesinin dogru olarak saptanmasinda klinik degerlendirmenin tek
basina yeterli olmadi§i sonucuna vardik. SD hastalarinda klinik degerlendirmenin
distonik kaslari saptamaktaki duyarlihgi yaklasik olarak % 40, segicidi ise yaklagik %
76 olarak bulunmustur. Klinisyenlerin klinik degerlendirme ile distonik olan kaslarin
yaklasik %60'ini taniyamadiklari, inaktif olan kaslarin ise yaklasik % 24’tinde distonik
etkilenme 6ngordukleri saptanmistir.

Calismamizda SCM, SC ve TRP gibi yuzeyel yerlesimli ve iyi bilinen kaslarda
varolan distonik aktivitenin kolaylikla taninabildigi ve distoniye katkilarinin
klinisyenlerin 6ngordikleri kadar fazla olmadigi belirlenmistir. Bununla birlikte LS, SS
ve Sca gibi derin yerlesimli ve az bilinen kaslarda ise klinik degerlendirmenin
duyarlihginin didsitik oldugu ve klinisyenlerin s6z konusu kaslarda daha az oranda
distonik etkilenme 6ngordikleri saptanmisgtir.

BTX uygulamasi yaptigimiz hastalardan elde ettigimiz sonuglarda tedavi
sonrasinda hastalarin subjektif degerlendirmelerine gére distonik semptomlarinda ve
objektif motor skorlarda belirgin iyilesme gértlmustir. Calismamiz EMG rehberliginde
ya da EMG rehberligi olmaksizin yapilan BTX uygulamalan arasinda anlamii fark
olmadigini ortaya koymustur. Elde ettigimiz bu sonug distonik kaslarin dogru
saptanmasi ve BTX uygulamalarinin deneyimli bir klinisyen tarafindan yapiimasi
durumunda EMG rehberligine ihtiya¢ olmadigini distindirmektedir. Ancak olgu
sayimizin yetersiz olmasi nedeniyle bu konuda kesin bir sonuca varmamiz giigtiir. Bu
konuda daha fazia olgu igeren galigmalara ihtiya¢ vardir.
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EK 1: TSUI TORTIKOLIS DEGERLEME OLGEGI

A. Suregiden Hareketlerin Amplitidu (0 - 9)

Rotasyon (0=Yok, 1=<15°, 2=15-30°, 3=>30°)
Laterokollis (0= Yok, 1=<15°, 2= 15-30°, 3=>30°)
Antero/Retro (0=Yok, 1=1iml, 2=orta, 3= siddetli)

Kombinasyon= A Skoru

B. Sdregiden Hareketlerin Suresi (0 - 2)
1= Aralikh, 2= Siirekli

C. Omuz Elevasyonu (0 - 3)
0= Yok, 1= thmli ve aralikh, 2= ihml + strekli veya siddetli + aralikl,
3= siddetli ve surekli

D. Kafa Tremoru (0 - 4)
Siddeti (1= thmh, 2= siddetli)
Suresi (1= bazen, 2= sirekli)
Siddet x Stire= D Skoru

Total Tortikolis Skoru (0 - 25)= (AxB)+C+D
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Ek 2: TORONTO WESTERN SPAZMODIK TORTIKOLIS DEGERLEME SKALASI

(TWSTRS)
1. TORTIKOLIS SIDDET SKALASI

A. Maksimal Kayma

1. Rotasyon (Sag ya da Sola Dénme)
0 Yok
1 Hafif (< 1/4 range) (1 - 22°)
2 Ihmh (1/4 - 1/2 range) (23 - 45°)
3 Orta (1/2 - 3/4 range) (46 - 67°)
4 Siddetli (> 3/4 range) (68 - 90°)
2. Laterokollis (saga ya da sola) (omuz elevasyonunu disla)
0 Yok
1 lhmh (1 - 15°)
2 Orta (16 - 35°)
3 Siddetli (>35°)
3. Anterokollis/Retrokollis (a ya da b)
a) Anterokollis
0 Yok
1 Asagi ilimli gene deviasyonu
2 Asag orta derecede deviasyon (~ 1/2 olasi range)
3 Siddetli deviasyon (¢cene yaklasik géguste)
b) Retrokollis
0 Yok
1 1limli vertex / genenin yukar deviasyonu
2 Geriye orta derecede deviasyon (~ 1/2 olasi range)
3 Siddetli deviasyon (yaklagik tam range)
4. Lateral Kayma (sada ya da sola)
0 Yok
1 Var
5. Sagital Kayma (6ne ya da arkaya)
0 Yok
1 Var
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B. Siire Faktori

0 Yok

1 Bazen deviasyon (zamanin <%25’l) en sik submaksimal

2 Bazen deviasyon (zamanin <%25'’l) siklikla maksimal ya da
Aralikh deviasyon (zamanin % 25-50'si) en sik submaksimal

3 Aralikli deviasyon (zamanin % 25-50'si) siklikla maksimal ya da
Sik deviasyon (zamanin % 50-75’i) en sik submaksimal

4 Sik deviasyon (zamanin % 50-75’i) siklikla maksimal ya da
Siirekli deviasyon (zamanin >%75'i) en sik submaksimal

5 Sirekli deviasyon (zamanin >%75'i) siklikla maksimal

C. Duysal Triklerin Etkisi

0 Bir ya da birkag trik ile tamamen rahatlama
1 Parsiyel ya da sinirl rahatlama

2 Hafif ya da hi¢ rahatlama yok

D. Omuz Elevasyonu / Anterior Yerdegistirme
0 Yok

1 Iimhi (< 1/3 olasi range) aralikli ya da siirekli

2 Orta derecede (1/3-2/3 olasi range) ve sirekli (zamanin >%75’l) ya da
siddetli (> 1/3 olasi range) ve surekli
3 Siddetli ve strekli

E. Hareketin “Range”|

0 Karsi yone ekstrem hareketi gergeklestirebilir

1 Bas orta hatti rahatlikia gegebilir, ama karsiya ekstrem hareket
gerceklestiriiemez.

2 Bas orta hatti gok az gecebilir
3 Orta hatta gelebilir, ama gecemez.

4 Anormal postiiriin étesine ¢ok az hareket yapilabilir
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F. Bagi Notral Pozisyonda Tutabilme Siiresi
0 >60 sn
1 46-60 sn
231-45sn
3 16-30 sn
4 <15sn
Total Siddet Skoru= (A - F) Maksimum Skor= 35
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EK 3: OZURLULUK OLCEGI
1- CALISMA

0- Zorluk yok

1- Normal ¢calisma beklentisi ve alisildik ¢alisma diizeyinde tatminkar
performans ancak tortikollisten biraz etkilenir

2- Birgcok etkinlik kisittanmistir, bazi etkinliklerde ¢ok zorlanir ve engellidir,
ancak tatminkar performans hala olasidir.

3- Aligildiktan kétd bir iste galisir. Cogu etkinlik engellidir, tam etkinlikler
gerceklestirilebilir, ancak bazilarinda performans diistklagu vardir.

4- Istedigi ve kazangh bir is bulamaz. Ancak bazi ev sorumluluklarini tatminkar
olarak gergeklestirebilir

5- Ev sorumluluklarinin ¢gok azini yerine getirebilir veya yerine getiremez.
2- GUNLUK YASAM AKTIVITELERI

1- Higbir etkinlikte zorluk yok,

2- Etkinlikler kisittanmamis ancak tortikollisten biraz etkilenir.

3- Birgok etkinlik kisitlanmamis, bazi etkinliklerde ¢ok zorlanir ancak bazi basit
duzeltici dokunuslarla hala mimkinddr.

4- Tam etkinlikler etkilenmistir. Bazilari gerceklestirilemez ya da yardim
gerekir.

5- Kendine bakim ile iligkili birgok iste baskalarina bagimlidir.

3- ARABA KULLANMA

0- Zorluk yok ( ya da hi¢ araba kullanmamis)

1- Araba kullanmada kisithlik yok ancak tortikollis rahatsiz eder.

2- Araba kullanmada kisitlilik yok ancak tortikollisi kontrol etmek i¢in (ylize
dokunmak, yuzi tutmak, basini koltuk basligina bastirmak gibi) diizeltici dokunuslar
gerekir.

3- Sadece kisa mesafelerde araba kullanabilir.

4- Tortikollis ylizinden zoruniu olmadik¢a araba kullanmaz.
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5- Tortikollis yliziinden araba kullanamaz ve uzun sire yolcu olarak da
arabada bulunamaz

4- OKUMA

0- Zorluk yok

1- Normal oturur durumda okuma becerisi etkilenmemistir. Ancak tortikollis
rahatsiz eder.

2- Normal oturur durumda okuma becerisi etkilenmemistir, ancak tortikollisi
kontrol etmek igin diizeltici dokunuslar gerekir.

3- Okuma becerisi etkilenmemistir, ancak tortikollisi kontrol etmek i¢in ciddi
6nlemler almasi gerekir ya da otururken okuyamaz (érnegin yatakta okur)

4- Duizeltici dokunuslara ragmen okuma becerisi kisithdir.

5- Tortikollis yizinden bir iki cimleden daha fazla okuyamaz.

5- TELEVIZYON SEYRETME

0- Zorluk yok

1- Normal oturur durumda televizyon seyredebilir, tortikollis rahatsiz eder.

2- Normal oturur durumda televizyon seyredebilir, ancak tortikollisi kontrol
etmek igin dizeltici dokunuslar gerekir.

3- Kisitlilik olmadan televizyon seyredebilir, ancak tortikollisi kontrol etmek igin
ciddi 6nlemler almasi gerekir ya da otururken seyredemez (6rnegin yatarak
seyreder).

4- Tortikollis yliziinden televizyon seyretme becerisi kisitlanmstir.

5- Tortikollis ytiziinden birkag dakikadan daha uzun televizyon seyredemez.

6- EV DISI ETKINLIKLER ( ALISVERIS, YURUYUSE CIKMA, SINEMAYA GITME,
DISARIDA YEME GIBIi)

0- Zorluk yok

1- Kisithiik yoktur ancak tortikollis rahatsiz eder.

2- Kisitlilik yoktur ancak basit diizeltici dokunuslar gerekir

3- Tortikollis yiiziinden ev digi etkinliklere sadece baskalariyla gider.
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4- Ev digi etkinliklerde kisithlik vardir; bazi etkinlikleri gerceklestirmek
olanaksizdir ya da tortikollis yliiznden birakilmigtir.
5- Ev digi etkinliklere katilsa bile bu ¢ok nadirdir

TOPLAM OZURLULUK PUANI: 1 +2+3+4+5+6
MAKSIMUM PUAN : 30

48



EK 4: AGRI OLCEGI
1- Gegen haftadaki boyun agrisi siddetini 0-10 arasinda degerlendirin

0- Hig agri yok
10- En siddetli agn

En iyi 0-10
En kéti 0-10
Siklikla 0-10

SIDDET: [(2*SIKLIKLA) + EN Y] + EN KOTU] / 4
(MAKSIMUM 10 PUAN)

2- Agrinin siresini degerlendiriniz
0-Agr yok

1-Zamanin % 10’ undan az sirer
2-Zamanin % 10-25'inde var
3-Zamanin % 25-50'inde var
4-Zamanin % 50-75'inde var
5-Zamanin % 75'inden fazla sirer

3-Agrinin 6zurlulige yol agma katkisini belirleyiniz

0-Agriya bagl kisithlik ya da etkilesim yok
1-Agn oldukga rahatsiz edici ancak 6zirillik nedeni degil

2-Agn kesinlikle bazi igleri etkiler ancak 6zurliltige blyik katkisi yoktur

3-Agn ézurlaltlugin yansindan daha az sorumlu, ancak tamamindan sorumiu

degildir

4-Agn etkinliklerde 6nemli zorluk nedeni; bundan bagka bas ¢ekilmesi de bir

miktar zorluga yol acgar

5-Agri baslica 6zirlulok nedenidir. Agrn olmasaydi engellenen birgok etkinlik

bas ¢ekilmesine ragmen tatminkar olarak gergeklestirilebilirdi.

TOPLAM AGRI PUANI: 1+2+3= 20 PUAN
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EK 6: Herbir klinisyenin éngérisine gére klinik degerlendirmenin 6 cift servikal kas igin duyarlilik,
segicilik, olumlu ve olumsuz 6ngt6ri degerleri ile yalanci pozitifiik ve negatiflik oranlari

TUM
SCM | SC |LS (TRP| SS | Sca KASLAR
Duyarlilik (%) 93.3 [{52.4|27.8(4291{33.3|15.4 442
Segicilik (%) 73.7 {61.5|93.7|77.884.6| 100 82.6
Olumlu 6ngérii degeri (%) 73.7 {68.7{83.3|33.3{77.8| 100 68.9
1. HEKIM
Olumsuz 8ngorii dederi (%) 93.3144.4(53.6| 84 | 44 |65.6 62.9
Yalanci pozitiflik orani (%) 26.3 (384 | 6.3 (2221154 O 17.4
Yalanci negatiflik orani (%) 6.7 [47.6|72.2(57.1166.7 | 84.6 55.8
Duyarlilik (%) 86.7 |66.7 (11.1|28.6(14.3| 7.7 36.8
Segicilik (%) 57.8 |69.2| 100 | 88.953.8 | 100 80.7
Olumlu 6ngori degeri (%) 61.9 |77.8| 50 | 40 {33.3]| 100 62.5
2. HEKIM
Olumsuz 6ngorii dederi (%) 84.6 |56.2| 50 {82.8| 28 |63.6 59.5
Yalanci pozitiflik orant (%) 422 130.8| 0 |11.1}146.2] O 19.3
Yalanct negatiflik orani (%) 13.3133.3|88.9|71.4(85.7(92.3 63.2
Duyarhihk (%) 66.7 {61.9{11.285.7| 4.8 |23.1 36.8
Segicilik (%) 57.9169.3| 100 |70.4 | 100 | 76.2 771
Olumiu 6ngori degeri (%) 55.6 {76.4| 100 | 42.8 | 100 [ 37.5 58.3
3. HEKIM
Olumsuz 6ngori) dederi (%) 68.8 {52.9] 50 | 95 |39.4161.5 58.3
Yalanci pozitiflik orani (%) 421 (30.7] 0 {296] O |23.8 229
Yalanci negatiflik orani (%) 33.3 138.1[88.8(14.3{95.2(76.9 63.2
Duyarhhk (%) 934 (952 0 |572| O 0 411
Segcicilik (%) 10.5 123.1193.8| 629 |78.3| 100 65.1
Olumlu 6ngérii degeri (%) 452 |1666| 0 [2861100| O 50.6
4. HEKIM
Olumsuz 6ngérii degeri (%) 666 | 75 1455 85 | 65 |61.8 55.9
Yalanci pozitiflik orani (%) 895176962 [371(|21.7| O 34.9
Yalanci negatiflik orani (%) 6.6 | 48 | 100 |42.8| 100|100 58.9
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