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Klinik Norolojide Lokalizasyonlar eserinin bu yeni baskist

yine, norolojik hastalik siirecinde olan hastalara bakan ve
norolojik rahatsizliklarin nereden kaynaklandigt sorusu ile
karst karstya olan, ilk miidahale noktasindaki klinik hekim-
lere yonelik yazilmustir. Bu baskida cok sayida giincellen-
mis bilgi, klinik vakalarin ayirici tanilart ile ilgili bazt yeni
grafikler ve norolojik lokalizasyona yardimer olacak bazi
ileri goriintiilerle birlikte otonom sinir sistemi lezyonlari-
nin lokalizasyonu ile ilgili yeni bir bolim yer almaktadir. Bu
eserin, norolojik problemi olan hastalara daha dogru ve en
az maliyetle tan1 koyma noktasinda klinik hekime yardimct
olmasint umut ediyoruz.

Dr. Brazis ozellikle Jacksonville, Scottsdale ve
Rochester’daki Mayo Clinics biinyesinde ¢aligan meslektag-
larina tesekkiirlerini ve hocalarina ve arkadaslarina siikran-
larint sunmaktadir: Drs. Neil Miller, Andrew G. Lee, Frank

A. Rubino, Jonathan D. Trobe, James J. Corbett, James Bol-
ling, ve Michael Stewart.

Dr. Masdeu, isimleri tek tek burada sayilamayacak
kadar cok sayida olan, bilhassa New York Tip Fakiiltesi,
Navarra Universitesi Tip Fakiiltesi ve Ulusal Saglik Enstitii-
leri Biitiinleyici Noro-Goriintlileme Birimi'ndeki meslek-
taglarinin ve arkadaglarinin kiymetli yardimlarindan ottirt
tesekkiir etmektedir.

Dr. Biller, araliksiz destekleri ve saburlart igin Chica-
o Loyola Universitesi'ndeki meslektaslarina, dzellikle esi
Rhanda'ya, evlatlaria ve torunu Selim’e minnettarligint
sunmaktadir.

Paul W. Brazis
Joseph C. Masdeu
José Biller



Ceviri Editorii Onsozii

Sinir sistemi, anatomik ve fizyolojik olarak belirli bir sis-
tematige gore caligir. Ayrica sinir sisteminin iglevlerinin
bozulmast da yine bu sistematige gore olur. Diger tip disip-
linlerinden farkli olarak klinik norolojide sendromik tan
ve topografik lokalizasyon 6zel 6nem tagimaktadir. Farkli
islevleri tstlenen sinir sistemi yapilarinin dar bir alanda
yvakin komgulugu, etkilenen yapilarin lokalizasyonunun
yapilmasina daha fazla gereklilik gostermektedir.

Son zamanlardaki teknolojik gelismeler ve goriintiile-
me yontemlerinin daha ayrintili bilgiler vermesinden dola-
y1 topografik lokalizasyon eskiye oranla daha az ilgi uyan-
dirmaktadir. Buna ragmen iyi bir topografik lokalizasyon
ile yardimct tant yontemlerinin daha gercekgi kullaniimas
saglanabilir. Bu durum maliyet-etkinlik noktasinda lokali-
zasyona biiylik onem kazandurir.

Elimizde yeni baskist olan bu kitap, norolojide klinik
lokalizasyonlart sistematik olarak ele alip ayrintids bir ge-
kilde gozden gecirmektedir. Lokalizasyonun temel ilke-
lerinin irdelendigi giristen sonra; periferik sinir sistemi,
spinal kord, kranial sinitler, beyin saps, serebellum, orta ve
onbeyin, bazal ganglionlar, biling bozukluklart ve yiiksek
kognitif fonksiyonlarin etkilenmesiyle ortaya ¢ikan belirti

ve bulgularin anatomik, fizyolojik ve etiyolojileri icerecek
sekilde sunulmustur. Ayrica 6nceki baskilardan farkli ola-
rak bircok giincellenmis bilgi, klinik vakalarin ayirict tanila-
r1 ile ilgili bazt yeni tablolar ve norolojik lokalizasyona yar-
dimcr olacak gortintiilerle birlikte, “Otonom Sinir Sistemi
Lezyonlarinin Lokalizasyonu” ile ilgili yeni bir boliim de bu
baskida yer almaktadir.

Klinikte ortaya ¢ikan tabloya lokalizasyon temelinde
dogrudan yaklasim olanagt verdigi icin kitabin klinik pra-
tikte ve vakaya ilk yaklasim noktasindaki hekimlere yonelik
cok yararlt olacagi kanaatindeyiz.

Bu baglamda ¢ok sayida akademisyenin ceviriye kati-
limt ile ortaya cikan bu kitabin 6grenciler, asistanlar ve her
seviyede uzmanlara yararlt olmasint diliyor, emegi gecen
tiim arkadaglarimiza, diizeltmelerde emegi gegen Sezen
Elci'ye ve desteklerini esirgemeyen Gaziantep Universite-
si Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dali 6gretim iyeleri ve
calisanlaria ve kitabin hazirlanmasinin her kademesinde
oOzveri ile calisan Giines Tip Kitabevleri calisanlarina tesek-
kiir ederiz.

Dog. Dr. Remyzi Yigiter
Uzm. Dr. Mehmet Ali Elgi
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Nirolojik Lokalizasyonun Temel ilkeleri
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raz yapmayan lifler ipsilateral ventral funikulusta bulunan
ventral veya anterior kortikospinal traktusta (Tiirck
demeti) asagi inerler. Bu liflerin cogu daha agagidaki dii-
zeylerde, medulla spinalisde anterior kolonda inerken ¢ap-
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L—\L// ) l
Fasial sinir. O

LY

Cigneme kaslarina

Yiz kaslarina
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IX. ve X. kranial sinirler tarafin-
da innerve edilen kaslara

Aksesuar niikleus

Sternokleidomastoid ve
trapez kaslarina

raz yaparlar. Bu nedenle inen kortikospinal yollarin ancak
%2'si gercekten ipsilateral kalir ve Barnes demeti adint alir
[2]. Bu ipsilateral inen yollar gbvdenin aksiyal kaslarint ve
proksimal ekstremite kaslarint kontrol ederler.
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Sinirin felci, kol istirahat pozisyonundayken skapulada
deformiteye genellikle neden olmaz. Fakat hastaya kolunu
dirence karsi 6ne ittirmesi veya kollarint viicudun 6niinde
olacak sekilde tutmast soylenirse skapula kanatlanir (ka-
nat skapula veya skapula alata). Bu kanatlanma ozellikle
alt 2/3'lik boliimde daha belirgindir. Hasta, siklikla omu-
zundaki giicsiizliikten ve kolunu bagin tizerine kaldirirken
hissettigi yorgunluktan yakinir. Fiziksel aktiviteler sirasinda

C5 ——
C6 ——

Uzun
torasik sinir

Uzun torasik sinir.

astr sinir gerilimine bagh gelisen yaralanmalarda, omuzda-
ki keskin agri boyun ve kolun iist kismina yayilabilir.

Supraskapular Sinir (C5-C6)

ANATOMI

Bu saf motor sinir (Sekil 2.2), brakiyal pleksus tist trunku-
sunun bir dalidir. Sinir, trapez kasinin altinda skapulanin
tist kenarina kadar asagiya dogru ilerler ve supraskapular

Supraskapular

Supraspinatus kasina

infraspinatus kasina

Supraskapular sinir.



abduktor pollisis brevis kasinda glicsiizliige neden olabilir
(vibrasyon nedeniyle olugmus median néropati) [176).

Median Sinir Palmar Digital Dallarinin Lez-
yonlars. Palmar digital sinirler, median ve ulnar sinirlerin
terminal dallaridir (Sekil 2.6). Median sinir, karpal tiinelin
distalinden gecer ve cok sayida dala ayrilir. Genellikle, me-
dian sinir iki esas dala boliiniir, bu dallarin her biri bilegik
digital sinirlere boliintir, onlar da iki adet dzel digital
dallara ayrilir. Bagparmaga giden iki palmar digital dal ve
ikinci parmagin lateral kismina giden dal genellikle medi-
an sinirin lateral terminal béliimiinden kdken alir. Median
sinirin diger digital dallar, medial boliimden ¢ikar ve bu
dallar lateral ti¢c bucuk parmag inerve eder, fakat dordiin-
cli parmagin tamami median veya ulnar sinir tarafindan
inerve edilebilir.

Bilesik palmar digital sinirin eldeki lezyonlari, sini-
rin dagilimina bagh olarak genellikle iki parmagin komsu
yiizlerinde duyusal belirtilere ve duyu kaybina neden olur.

Yizeyel (duyusal
terminal dal

Derin (motor)
terminal dal

Ulnar sinirin palmar
kutanéz dali

Ulnar sinir

Tek bir 6zel digital dalin hasart parmagin bir tarafiyla sinirlt
duyu kaybi ve paresteziye neden olur. Sinir lezyonu olugu-
munun sebepleri arasinda travma (6rnegin, yaralanmalar,
parmak kirk ve ¢ikiklarr), miizik aletlerinin yaptigt bast
(6rnegin, fiiliit calanlarin noropatisi), tendon kilifi kist
ve tiimdrleri, tenosinovit, sinir iskemisi (diabette gortilen)
ve sinir timorleri bulunur [26,79,296].

Digital noropati, bir digital sinirin saf duyusal noropa-
tisidir. Bu durum akut-kronik lokal travma veya basing ile
olusabilecegi gibi romatoid artrit, leprosi, Raynaud hasta-
lig1, disproteinemi veya diyabetes mellitus gibi eslik eden
bir sistemik hastalik nedeniyle de olugabilir [137]. Median
ve ulnar sinirlerin digital noropatisi Dupuytren kontrak-
tlirii nedeniyle olusabilir [137]. Dupuytren doku, digital
sinirlerin ylizeyelinde genellikle palmar fasyay: etkilerken,
parmaklardaki spiral kordu nadiren etkiler. Bir spinal kord,
digital sinirlerin sikismasina bagl olarak duyu kaybina ne-
den olabilir veya palmar digital sinirler, Dupuytren doku ve

Periferik Sinirler

Palmar digital sinirler
(median ve ulnar sinirler)

Palmar digital sinir
(median sinir)

Median sinirin motor
(tenar) dal

Median sinirin palmar
kutanéz dali

Median sinir

H
H
H
H

SEKIL 2-6.

Sag elin palmar goriiniimiinde median ve ulnar sinirlerin palmar digital dallarinin seyri.
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Superior gluteal
sinir

Siyatik sinir

Semitendinosus (L4-S2)

Semimembranosus (L4-S2)

Adduktor magnus (L4-S1)/

Tibial sinir (L4-S3)

Gluteus medius (L4-S1)
Gluteus minimus (L4-S1)

Tensor fasia lata
(L4-S1)

Piriformis

inferior gluteal sinir
Gluteus maksimus
(L5-52)

Biseps femoris (L4-S2)

Peroneus kommunis
siniri (L4-S2)

Ana siyatik sinir, superior gluteal sinir ve inferior gluteal sinir.

piriformis kasinin alunda (infrapiriform foramen) biiyiik
siyatik centikten gegerek terk eder ve perineye ulasir. Bu
mikst sinir motor dallart ile perineal kaslart ve eksternal
anal sifinkteri, duyusal dallari ile perineum, penis (veya
klitoris), skrotum (veya labia majus) ve antis derisini inerve
eder.

Pudendal sinir kalca bolgesine yapilan enjeksiyonlara,
pelvik kiriklara, kalca eklemi cerrahisine ve uzun siireli
bisiklete binmeye (pedal cevirenlerin penisi) bagl ola-
rak yaralanabilir [128,145,234]. Pelvik varislere bagli olsan
sinir bastst da tanimlanmustir [248]. Bu sinirin lezyonlart,
sinirin dallarinin inerve ettigi kutanoz alanlarda duyusal
bozukluklara, erektil impotansa, mesane ve bagirsak kont-
roliinde zorluga neden olur. Vajinal cerrahi sirasinda pu-
dendal sinirin yaralanmasi genellikle vajinal kaf prolapsusu
nedeniyle yapilan sakrospinal ligament fiksasyonuna bagli
olarak olusur [160]. Pudendal sinir pelvisten biiyiik siya-

tik foramen yoluyla cikarken, kiiciik siyatik foramenden
pelvise tekrar girmek icin donitisiinden 6nce sakrospintz
ligamentin lateral 1/3’liik kisminin direkt arkasindan geger.
Iste bu noktada cerrah, vajinanmn apeksini ipsilateral sak-
rospindz ligamente tutturmak icin attigt dikisin icerisinde
pudendal siniri katip farkinda olmadan siniri stkistirabilir.
Pudendal sinirin bu dikisin icerisine dahil edilmesi hemen
veya gecikmig cerrahi sonrast gluteal agrt ve bu duruma
eslik eden perineal anestezi veya paresteziye neden olur
[160]. Motor bozukluk genellikle yoktur.

Siyatik Sinir (L4-S3) ve Dallar

ASIL STYATIK SINIR

Mikst bir sinir olan siyatik sinir (Sekil 2.12) viicuttaki en bii-
yiik sinirdir, dordiincti ve besinci lomber spinal segmentler
ile birinci ve ikinci sakral spinal segmentlerden kaynakla-



Servikal, Brakial ve Lumbosakral Pleksuslar

veya santral venoz kateter yerlestirmenin bir komplikasyo-
nu olarak hasarlanabilir [4,109]. Bir olguda servikal masajla
tedavi uygulamasini takiben ve digerinde bir motorsiklet
kazast sonrast olmak tizere iki hastada minor servikal trav-
ma sonrast frenik sinir yaralanmasina bagl tek tarafli diaf-
ragma felci gelisti [96].

Genellikle meme kanseriyle olusan boyun metastaz-
lari, sempatik zincir ve rekiirren laringeal sinir ile birlikte
frenik siniri tutabilir, bu ayni tarafta Horner sendromu
(miyoz, pitoz) ve ayni tarafta vokal kord paralizisi (Payne
sendromu) ile birlikte frenik felce yol agabilir [104]. Muh-
temelen hipotermi, sinir gerilmesi veya internal mamillar
arterin disseksiyonu veya kesilmesi ile uyarilan frenik siniri
hasart (tek veya iki tarafli), koroner arter bypass cerrahisini
zorlagtirabilir [12,27,79,142]. Karaciger transplantasyonu
sirasinda, dikkatsizce inferior vena kava ile birlikte klemp-
lendiginde, frenik sinir travmatize olabilir [12]. Firenik
noropatinin diger sebepleri; amyotrofik lateral skleroz, di-
abetes mellitus, mediastinal radyasyon tedavisi, sarkoidoz,
tiiberkiiloz, herpes zoster, Lyme hastaligr, Charcot Marie
Tooth hastaligt tip 2C, multifokal motor noropati, kritik
hastalik polindropatisi, kronik enflamatuar demiyelinizan
poliradikiilontropati (CIDP) ve Guillain—Barré sendromu-
nu kapsar [12,13,28,46,58,120,123,151]. Keza; sarkoidoz ile
olusan akut, izole bir bilateral frenik noropati, biiyiik me-
diastinal lenf nodlart ve BOS’da anormal sayida beyaz kan

hiicrelerine sahip bir hastada tanimlanmustir [110].

Brakial Pleksus

Anatomi

Brakial pleksus (Sekil 3.3) C4, C5, C6, C7, C8 ve T1 seg-
mentlerin primer 6n koklerinden olugur [53]. Keza; T2
kokii ve brakial pleksus arasinda baglanti dali yaygindir
[87]. Bu pleksus eriskinlerde yaklasik 15 cm uzunlugun-
dadur ve spinal kolondan aksillaya uzanir. Bes ana kisma
ayrilmustir (proksimal — distal yonde): rootlar (kok), trun-
kuslar (govdeler), divizyonlar (kisimlar), kordlar ve brans-
lar (dallar) (Robert Taylor Drinks Cold Beer bagharfleri bu
kisimlarin isim ve strasint hatirlaticidir).

Besinci ve altinct servikal kokler skalen medius ve an-
terior kaslarinin arasindan asagy seyreder ve pleksusun st
trunkusunu olugturmak iin birlesir. Keza; yedinci servikal
kok skalen kaslarinin arasinda ve skalen anteriorun lateral
kenarinda asagt dogru yonelir, pleksusun orta trunkusu
olarak agiga cikar. Sekizinci servikal ve birinci torasik spi-
nal kokler bir fasial kilif (Sibson fasyasi) arkasinda birle-
serek subklavian arter altinda pleksusun alt trunkusunu
olusturur.

Bu {i¢ trunkus kendi seyirleri boyunca servikal ve
skalen kaslart ile korunan supraklavikular fossayr geger.
Aksiller arterin arkasinda yerlestigi yer olan ilk kaburga-
nin lateralinde, zi¢ on ve ii¢ arka divizyona ayrilr. Ug
arka divizyon arka kordu olusturmak icin aksiller arterin
arkasinda birlesir. Ust ve orta trunkuslar (C5-C7) lateral

Kokler Trunkuslar ; Divizyonlar ,
| [
: | !
| IP h
i [ !
| : ]
c4 i . !
A ] ] I
\ : 4 7 Dorsal skapular sinir
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prolapsusu ile sinir koklerinin irritasyon veya hasarmnimn
neden oldugu norolojik belirti ve bulgular Tablo 4-1'de
sunulmugtur.

Epidural analjezi veya anestezi komplikasyonu olarak
lumbosakral radikiilopati (en sik olarak L2 seviyesinde tu-
tulum) ve poliradikiilondropati gelisebilir [39]. Basta testis
kanseri olmak tizere neoplazmi olan hastalarda paraaortik
lenf nodlarina yonelik uygulanan radyasyon terapisinden
yillar sonra lumbosakral radikiilopati gelisebilir [4]. Bu has-
talarda ozellikle bacaklarda baskin motor bozukluk ile hafif
duyu ve sfinkter anormallikleri gelisir.

Guillian barre sendromu gibi bazt jeneralize periferik
sinir sistemi hastaliklarinda spinal kok tutulumuna egilim
vardir. Herpes zoster tipik olarak en sik torasik bolgede
duyu dermatomlarinin dagiliminda goriilir [5,34]. Lyme
hastaliginda ozellikle C5 dermatom veya alt torasik seviye-
leri etkileyen tek tarafl veya bilateral radikiilopatiler geli-
sebilir [7,8,21]. Diabet, torasik kok agrisina [10] veya to-
rakoabdominal néropatiye [32,33] neden olabilir ve buna
bagl siklikla radikiiler tarzda olmayan siddetli karin veya
goglis agrisi goriilebilir. Bu diabetik ndropatilerin tanisinda
dizestezi varligt ve govdedeki duyu muayenesine ait anor-
mal bulgular yardimct olur. Diabetik trunkal néropati tam
bir dermatom kugaginda, multipl dermatom seviyelerinde

Dura ve araknoid

Posterior
primer ramus

Dentikiler
ligament

Anterior
primer ramus

Sempatik
ganglion

S
S

veya ramuslarin dallamnm dagiiminda degisik kombinas-

yonlarinda duysal degisikliklere neden olur [32]. Diabetik
trunkal noropati nadiren fokal, karin duvarinin tek tarafl
protriizyonuna (psodoherni) neden olabilir. Bununla bir-
likte spontan, yanict karin agrist ve hiperpati goriilebilir
veya agrisiz olabilir [22,36].

Kazanilmis immiin yetmezlik sendromu olan hastalar-
da hizlt progresif gevsek paraparezi ve arefleksiden olusan
kendine has bir sendrom gelisebilir ve siklikla bunlara
sfinkter bozukluklart eslik eder [31]. Bu akut lumbosakral
poliradikiilopatinin sitomegalovirus infeksiyonu, sistemik
lenfoma metastazi veya bilinmeyen nedenler gibi birgok
nedeni olabilir [2,6,19,29,31].

Sinir Kokii Sendromlarinin
Lokalizasyonu

Servikal Kokleri Etkileyen Lezyonlar

Spinal sinir ve kokleri etkileyen lezyonlar motor ve duyusal

segmental defektlere ve derin tendon reflekslerinde tipik
bozukluklara yok acabilir [37,38]. Her bir servikal segment
bu kisimda ayrintili olarak ele alinacakur. Klinik pratikte mul-



neden olur. Bunlar analjezik eklemlerdir ve kronik travma
sonucu deforme olurlar. Cogu hastada agri duyusunda
azalma goriiliir. Asil tendonu sikilinca hastanin duyarsizlik
gostermesi ile tespit edilir (Abadie belirtisi). Gogu kez Hit-
zig bolgelerinde (yiiztin orta kismi, meme bast, kolda ulnar
taraflar, bacaklarda peroneal taraflar ve perianal bolge)
hafif dokunma duyusu bozulmustur. Tabes dorsalisli cogu
hastada kiigtik, miyotik ve irregiiler pupiller vardir ve 1513a
yanit vermezler ancak akomodasyona normal yanit vardir
(Argyll Robertson pupili). Optik atrofi, pitoz ve oftalmopleji
de olabilir. Servikal bolgede arka kolon disfonksiyonunda,
boyun fleksiyonu ile sirta ve kollara dogru inen ani elekt-
rik hissi olugabilir (Lhermitte belirtisi veya berber koltugu
sendromu). Miksiyon disfonksiyonu bozulmug mesane du-
yusu ve detrusor kasint innerve eden sakral ve suprasakral
lezyonlar nedeni ile meydana gelir [44]. Merritt ve Adams
[85] bulgular triadina ek olarak (Argyll-Robertson pupili,
arefleksi, ve propriyosepsiyon kaybr) bir semptomlar triadi
tariflemislerdir (simsek cakar tarzda agri, ataksi ve diziri).

Propriyoseptif bozukluklar olmaksizin (Grn. diz topuk
testi normal) spinal kord lezyonlarinda (6rn. kord basisina
neden olan metastatik tiimor) trunkal ve yiiriiyls ataksisi
meydana gelebilir. Bu trunkal ataksi, dorsal spinoserebel-
lar traktustaki ileti bozulmasina ve ventral spinoserebellar
traktus bilgisinin ve dorsal spinoserebellar traktustan (affe-
rent trunkal geri bildirim) gelen bilgilerin yanli§ integrasyo-
nuna bagl olabilir [41].

Epidural spinal kord bastsinin primer belirtisi olarak
ataksi gortilebilir. Bu hastalarda alt akstremite dismetrisi,
yiirliylis ataksisi, veya her ikisi birden tek norolojik belirti
olabilir. Hastalarda genellikle torasik spinal bast mevcuttur.
Spinoserebellar traktuslarin kompresif iskemiye muhtemel
selektif duyarliliginin buna neden oldugu diistintilmekte-
dir [41]. Arka kolon ile iliskili belli baslt hastaliklar Tablo
5.5 de Gzetlenmistir.

Posterior Kolon
TABI-O 5-5 Sendromu
Tabes dorsalis
Servikal spondilozis

Posterior spinal arter infarktt
Posterior kolon ataksisi-retinitis pigmentosa
(AXPC1)-Ch 1¢31-¢32

Spinal Kord

On Boynuz Hiicre

TABI-n 5-6 Sendromlarl

Poliomyelit

Tip Iinfantil SMA (Werdnig-Hoffman)

Tip II Intermediate SMA

Tip III Juvenil SMA (Kugelberg-Welander)

Progresif SMA (motor néron hastaligr)

X'e bagli eriskin baslangicli bulbuspinal miiskiiler atrofi
(Kennedy sendromu)

Flail arm/Flail leg (Vulpian-Bernhardt sendromu) motor
noron hastaligl varyantt

Heksozaminidaz eksikligi

Postpolio sendromu

Postradyasyon sendromu

Ust distal ekstremitelerin nonprogresif juvenil SMA’st
(Hirayama hastaligy)

Tangier Hastaligi

On Boynuz Hiicre Sendromlart

Bazi hastaliklar (Tablo 5.6) spinal kordun 6n boynuz
hiicrelerini selektif olarak tutabilir [135]. Kranial motor
niikleuslar da etkilenebilir. Bu diffiiz 6n boynuz hiicre tu-
tulumuna en iyi rnek otozomal resesif spinal miiskiiler at-
rofilerdir. Bunlar; (a) tip 1 infantil progresif spinal miiski-
ler atrofi tip-I, Werdnig-Hoffman hastalig (b) intermediate
spinal miskiiler atrofi veya tip-II spinal miskiiler atrofi, (c)
tip-III juvenil progresif spinal muskiiler atrofi veya Kugel-
berg-Welander hastaligt ve (d) progresif spinal miiskiiler
atrofi. Erigkin baslangiclt spinal miiskiiler atrofi proksimal
ve distal kaslart tutabilir veya kronik asimetrik monomelik
paternde olabilir. Saf alt motor néron sendromlart hekso-
zaminidaz eksikligi, poliomiyelit (postpolio sendromu),
postradyasyon sendromu, Tangier hastaligi ve distal st
ekstremitelerin nonprogresif juvenil spinal muskiiler atro-
fisi olarak da bilinen Hirayama hastaligt ve &zellikle boyun
fleksiyonuyla iliskili C7 ve C8'de 6n boynuz hiicrelerini tu-
tan servikal miyelopatide goriiliir [47].

Diffiiz 6n boynuz hiicresi tutuldugunda govde ve
ekstremite kaslarinda yaygin kuvvetsizlik, atrofi ve fasikii-
lasyon goriiliir. Kas tonusu genellikle azalmustir ve derin
tendon refleksleri azalmistir veya alinmaz. Duyu traktuslart
etkilenmedigi icin duyu bozuklugu goriilmez.

Bir motor noron hastaligt varyant: olan Vulpian-Ben-
hard sendromu’nda (fictdaki adam sendromu veya prog-
resif amyotrofik brakiyal dipleji) kollarda simetrik atrofi
ve kuvvetsizlik, minimal alt ekstremite veya bulber tutulug
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funikulusta medial ve anterior olarak lokalize) yolu ile agagt
iner ve sakral gri maddenin (S2-S4) intermediolateral hiic-
re kolonlarindaki detrusor motor noronlara ulastr. Kortikal
ve subkortikal miksiyon merkezlerinden efferentler, pira-
midal traktuslar yolu ile agagt iner ve sakral spinal kordda
(S2-S4) bulunan pudendal niikleuslara (Onuf niikleusu)
ulasir. Motor noronlar sakral segmentlerin (S2-S4) 6n boy-
nuzlarinda yer alan pudendal sinirler, {iretra etrafindaki
cizgili kast innerve eder.

Miksiyon ve sfinkter kontrolii ile ilgili santral sensori-
motor yollar agagidaki gibi 6zetlenebilir [112]:

1. Sfinkterlerin ve pelvik tabanin istemli kontrolii ile ilgili
kortikospinal yollar (motor korteksten pudendal mo-
tor noronlara).

2. Detrusor inaktif iken sfinkter tonusunu saglayan {iret-
ral refleks arki (iiretral afferentlerden pudendal motor
noronlara).

3. Detrusor aktif iken sfinkter relaksasyonuna neden
olan detrusor refleks arki (pudendal motor noronlara
giden detrusor afferentler).

4. Detrusor ve sfinkter kontraksiyonunu ve relaksasyo-
nunu koordine eden kord ark1 (beyin sapindan konus
medullarise).

5. Mesanenin dolumunu ve bosaltimini, baglatan ve inhi-
be eden serebral ark (beyin sap, serebral korteks ve
bazal gangliyon yapilarr).

Normal mesane dolunca ve idrar depolaninca (Sekil
5.5), detriisor kasin kontraksiyonu inhibe olur. Bu inhi-
bisyon sakral kord ve pontin miksiyon merkezi arasindaki

Medial

frontal loblar Motor korteks

Bazal ganglianlar

Pons
miksiyon merkezi

- A+

= -4
~ Sakral spinal kort

yolaklarin saglamligini gerektirir (32]. Dolug sirasinda giz-
gili tiretral sfinkter aktivitesinin fasilitasyonu da meydana
gelir. Kontinans hem pasif hem de refleks aktiviteler ile
saglanir, Intravezikal basing pasif dolma fazinda, diiz kasm
elastik ozelligi ve mesane duvarindaki bag doku nedeniile
baslangicta minimal olarak artar; proksimal tiretral basing
mesane basincini astigindan dolayt bu diisiik basingta re-
tansiyon devam eder. Intravezikal basing iiretral orifisteki
basinct asmaya basladiginda kontinans refleksler goriiliir.
Mesane distansiyonu ile frontal miksiyon merkezlerinin
stimiilasyonu, hipogastrik sinirler yoluyla sempatik akti-
viteyi ve pudendal sinirler yoluyla da somatik aktiviteyi
artirir. Sempatik aktivite ile detrusor kasin inhibisyonu ve
internal tiretral sfinkterin kontraksiyonu goriiliir. Somatik
aktivite ile de, eksternal sfinkterin kontraksiyonu meyda-
na gelir.

Miksiyon tiretral sfinkterin relaksasyonu ve detriiso-
riin kontraksiyonu ile koordineli olarak olugan istemli bir
eylemdir (Sekil 5.6). Mesane dolulugu pontin miksiyon
merkezini aktive eden afferentleri gerer, detrusor refleksi
aktive eder ve sfinkteri inhibe eder; pontin merkez detru-
sor ve sfinkterin karsiliklr iligkisini ve dolma ve bogalma-
nin refleks organizasyonunu koordine eder [112]. Pontin
merkez ve sakral kord arasindaki lezyonlar detriisori inhi-
be eden ve normal sfinkter-detriisor aktivitesini koordine
eden yolaklart kesintiye ugratir [25,135]. Bu bozukluklar
tek bagina veya kombinasyon halinde meydana gelir ve hi-
perrefleksik mesane (refleks veya spastik), detriisor-sfink-
ter dissinerjisi, zayif ve siirekli detriisor kontraksiyonu ve
artmig postmiksiyon rezidiiel volimii icerir [34].

Mesane

Y

(Onuf nikleusu) — _g

Parasempatik (pelvik sinirler)
Somatik (pudendal sinir)

idrar depolanmasinin néral yollari (+= eksitator; -= inhibitor).
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Lateral genikiilat cisimler seviyesinden gecen sematik yatay kesit optik yollart gostermektedir. Sag gdrme

alant taranmugtir ve ilgili retinadan gelen lifler ¢izilmistir.

ince bir bazal membran ile ayrilir. Sinir lifi tabakasindaki
aksonlarin pozisyonu retinadan cikis noktalariyla iliskilidir.
Aksonlar optik diske dogru birlesirken, diske yakin olan
ganglion hiicreleri aksonlarini sinir lifi tabakasinin tiim ka-
linligt boyunca gonderir. Bundan dolayy, periferden ¢ikan
aksonlar bu tabakada daha derinde yer alirken merkezden
cikan aksonlar vitrdz cisme daha yakin seyreder (Sekil 7.2).
Optik diskin nazalinde bulunan sinir lifleri ve ma-
kiilanin nazal tarafindan cikan sinir lifleri (papillomakiiler
demet) optik diske dogru birlesirken diiz bir seyir izlerler
(Sekil 7.1). Geriye kalan lifler papillomakiiler demet et-
rafinda bir yay olustururlar; liflerin bu bicimde yerlesimi,
retina veya optik sinir lezyonlarina sekonder gérme alan
defektlerinde etkilidir. Makiilanin temporal kisminin tist
varisindan ¢ikan lifler 6nce yukariya ve sonra asagiya, op-
tik diske dogru bir yay olustururlar. Makiilanin temporal
kisminin alt yarisindan ¢ikan lifler 6nce agagi dogru bir yay
olusturur ve sonra diske ulasmak icin yiikselir. Temporal
retinadan ¢tkan ve Ozellikle yatay meridyene daha yakin
lifler de benzer bir seyir gosterir. Bunun sonucunda, supe-
rior temporal retina ve inferior temporal retinadan gelen
lifler arasinda yatay meridyende bir birlesme cizgisi (raphe)
meydana gelir (Sekil 7.1).
Fovea boyunca cizilen dikey bir cizginin temporal tara-
finda bulunan ganglion hiicrelerinin aksonlari ayni taraftaki

lateral genikiilat cisme uzanirken nazal taraftan ¢ikan lifler
optik kiazmada caprazlasir (Sekil 7.3). Ancak, bu ayrisma
keskin degildir. Makiila bolgesindeki néronlar ve foveada
yer alan yaklasik 1 derecelik dikey bir serit her iki lateral
genikiilat cisme de uzanir.

Optik Sinirler ve Optik Kiazma

Optik sinirlerin her biri yaklastk 50 mm uzunlugundadir
ve goz kiiresinden kiazmaya kadar dort boliimden olusur
(Sekil 7.4).

1. Intraokiiler Kistm. Ayni zamanda optik sinir bagt ola-
rak da isimlendirilen bu kistmda (1 mm uzunlugunda)
aksonlar miyelinli hale gelir (merkezi tipte miyelin).
Optik sinirin funduskopik gortiniimii optik sinir basi-
nin goz ile olan agisina baghdir. Optik sinir ve sklera
arasindaki a¢t <90 derece oldugunda, koroid veya
sklera cercevesi ya da hilali diskin diiz temporal tara-
finda goriiliirken nazal kenar yiiksek izlenir.

2. Intraorbital Kistm. Bu bolim (25 mm uzunlugunda),
orbitada harekete imkan vermek icin uzamis S ge-
kildedir. Burada optik sinir, okiiler kaslar tarafindan
olusturulan koni igerisinde yag dokusu ile sarilmustir.
Bu koninin (optik foramen ve superior orbital fisstire
actk olan) apeksi, orbita icerisinde arkaya dogru ilerler
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Kiazmatik ve retrokiazmatik lezyonlarda gorme alan: defektleri. Her iki goziin gorme alanlari siklikla anor-
maldir. Daha posterior lokalizasyonlu lezyonlarda her iki gziin gorme alan defektleri arasinda biiyiik benzerlik (uyum)

mevcuttur.

Normal gérme alant ile cevrelenmis olan lokalize gor-
me alant kayiplarina skotom adi verilir. Kor nokta, gorme
alaninda optik sinirin yanstmasidir, fark edilemeyen fizyo-
lojik bir skotomdur; ¢linkii beyinde temsil edilmez. Anjios-
kotomlar, altta yatan retinanin iizerinde yiizeyel retinal da-
marlarin golge gortintiileridir ve diger bir fizyolojik skotom
tipidir; bazi durumlarda fark edilebilirler. Gorme alaninin
dig sinirlarint etkileyen kesin kusurlar kontraksiyonlar
olarak isimlendirilirken, depresyonlar, hafifce sivrilen fakat
kesin olmayan alan kusurlaridir [42].

Gorme Alani Defektlerinin Tipleri

Santral bir defekt makiila bolgesini etkiler (Sekil 7.2),
Cekosantral bir defekt makiila ve papillomakiiler deme-
tin alanint etkiler. Sinir lifi demeti defektleri, en azindan
smirlarin bir boliimiintin retinal sinir lifi tabakasinin sey-

i ile Ortiigttigli gorme alant bozukluklaridir [42]. Nazal
alandaki periferik sinir lifi demeti kusurlari, genelde
olduklar gibi, retina veya optik sinir hastaligina sekonder
olduklarinda kwrimii bir sekle sahip olma egilimindedir.
Alan defektinin bu kivrimlt yapusi, lif tabakasinin retina ve
optik sinirde yerlesim gtstermesi nedeniyledir (Sekil 7.2).
Glokom, AION; disk druseni ve konjenital optik ¢okiin-
tiilerin varliginda arkuat alan defektleri olusabilir. Kiiciik
derin retinal lezyonlar, lif tabakasi etkilenmedigi icin lez-
yon noktasina lokalize defektlere sebep olur. Daha genis
lezyonlar yiizeyel lif tabakasina etki eder ve bu nedenle yel-
paze seklindeki arkuat defektlere sebep olur. Bu yelpaze
seklinin ug boliimii lezyonu gosterirken tabant nazal yatay
meridyene dogru perifere uzanir. Sinir lifi demeti defektle-
ri, en stk optik sinir bast lezyonlart ile beraber ortaya ¢ikar,
ve defektin u¢ kismi kor noktaya kadar uzanir (Sekil 7.2).



lik siireci agirliklt olarak tek taraflidir. ON kadinlarda daha
siktir (%77) ve siklikla 20-50 yas arasindaki kisileri etkiler
(ortalama yag, 32) [148]. Agr1, genellikle gz hareketleri ile
indiiklenir veya artar, hastalarin >%90'inda gérme kaybina
eslik eder [148]. Optik disk, hastalarin agagt yukari ticte iki-
sinde normal (retrobulber ON) ve licte birinde 6demlidir
[148). Renkli gorme genellikle gorme keskinliginden daha
fazla etkilenir [132]. Gorme islevi 6zellikle gbrme alani-
nin merkezi 20 derecesinde azalir ve perimetre ile cesitli
bozukluklar izlenebilir [95]. Hastalarin ¢ogunda, gtrme
ikinci veya Uclincii haftada diizelmeye baglar ve genellik-
le dordiincti ve beginci haftada normallesir. Fakat, bazi
hastalarda islevsel seviyeye kadar veya tamamen diizelme
gerceklesmez. Tipik ON'nin klinik 6zellikleri Tablo 7.9'da
gosterilmektedir.

MS'li hastalarin %25'inde ON ilk belirtidir ve %73’tinde
hastaligin herhangi bir evresinde meydana gelebilir. izole
ON’li New England’li 60 beyaz birey ile yapilan bir calis-
mada, 15 yilda klinik olarak MS gelisme ihtimali kadinlar
icin %69 ve erkekler icin %33 bulunmustur [160]. Bir
baska ¢alisma, yagam-tablosu analizi izole ON’li hastalarin
%39'unun 10 yil icinde, %49’unun 20 yil icinde, %54"tiniin
30 yil icinde ve %60'1nin 40 yil icinde klinik olarak kesin
MS'e ilerledigini gostermistir [162]. Bu calismada, MS gelis-
me riski acisindan erkekler ve kadinlar arasinda bir fark bil-
dirilmemistir. Optik Norit Tedavi Calismasinda, baslangicta
muhtemel veya kesin MS tanist olmayan 388 hastada, klinik

Tipik Optik Noritin
TABI-O 1-9 ézellikleri

Akut, stklikla tek yanl gérme kaybi

Gorme keskinligi (degisken gorme kayby, 20/20'den 151k al-

gisinin kaybina kadar)

Gorme alan: (degisken optik sinir gorme alant defektleri)

Tek yanlt veya bilateral vakalarda rolatif aferent pupiller de-

fekt

Periokiiler agr1 (%90), dzellikle goz hareketi ile

Normal (%65) veya 6demli (%35) optik sinir bast

Geng eriskin hasta (40 yasindan genc), fakat optik norit her-

hangi bir yasta olusabilir

¢ Sonugta gormenin diizelmesi

Bircok hastada (%90) haftalar icerisinde gérme keskinligin-

de normal veya normale yakin diizelme

* Onbesinci giinde %88 oraninda en azindan bir Snellen
cizgisi diizelme

* Otuzuncu glinde %96 oraninda en az bir ¢izgi diizelmesi

¢ Gormenin diizelmesi aylarca siirebilir (bir yila kadar)

Hastalar kontrast duyarliligi, renkli gorme, stereopsi, 15tk

parlakligi, gorme keskinligi veya gorme alaninda rezidiiel

defektten yakimabilir

Lee AG, Brazis PW. Clinical patbways in neuro-ophthalmology. An evi-
dence-based approach. New York. Thieme. Medical Publishers, 2003, ese-
rinden yazarlarin izni ile uyarlanmistir.

kesin MS olastligi %30 bulunmustur [149]. Calisma baglan-
gicinda gergeklestirilen beyin MRG, MS gelisimi icin gliclii
bir 6ngdrdiirlicidiir; MRG'de hi¢ lezyonu olmayan 202
hastada 5 yillik klinik olanak kesin MS riski %16 bulunur-
ken, ti¢ veya daha fazla MRG lezyonu olan 89 hastada %51
bulunmustur. Optik norit ¢alisma grubu akut optik norit
gelisen 388 hastayt MS gelisimi agisindan prospektif olarak
takip etmistir [150] ve 10 yulik MS riski %38 saptanmugtir.
Ilk MRG'de bir veya daha fazla tipik lezyonu bulunan has-
talarda (160) %56 risk saptanirken, lezyonu bulunmayan
hastalarda (191) risk %22 bulunmustur.

ON ile birlikte Ubthoff semptomu (parlak sikta veya
egzersiz ile gormenin kotiilesmesi) meydana cikabilir ve
varligy, erken MS gelisimi icin prognostik bir belirteg olabi-
lir [175]. Bazen, ON ile birlikte kiazmatik sendrom meyda-
na gelebilir (kiazmal nrit) [139].

Gdrme Yollan

NOROMYELITIS OPTIKA (NMO)

Noromyelitis optika (NMO), Devic’s hastaligint da iceren,
MS'den farkli klinik ve patolojik 6zelliklere sahip bir anti-
tedir. Bu antite, daha ¢ok transvers veya ¢ikan (ascending)
miyelopati Oncesinde veya sonrasinda ortaya ¢tkan optik
noropati nedeniyle bir veya iki gdzde akut veya subakut
gorme kaybiyla ortaya cikan bir durumdur. NMO'nun kli-
nik 6zellikleri Tablo 7.10°da 6zetlenmistir.

NMO'daki birincil patolojik degisiklik astrositlerdeki
aquaporin 4 su kanal proteininin kaybidir bazen de sekon-
der demyelinizasyonla birlikte olur [163]. NMO fenotipik
olarak Asyalt MS popiilasyonunda tarif edilen optico-spi-
nal MS (OSMS) ile benzerlik gostermektedir, dzellikle de
longitudinal genis transvers myelit'i (LETM) olan hastalarla
(130].

2004 yiinda, Lennon ve ark. CNS dokularinda
(NMO’lu hastalarin serumlartyla) karakteristik immiinflore-
sans otoantikor boyanma paterni bulduklarini rapor ettiler.
Pia, subpia ve Virchow-Robin bolgelerindeki mikrodamar-
larin etrafinda IgG birikimi goriildii ve laminin ile birlikte
yerlesmekteydi [112]. Bu otoantikora NMO-IgG ad verildi
ve sonradan predominant CNS su kanal aquaporin-4 prote-
inine baglandigt gosterildi. NMO-IgG pozitifligi (anti AQP4
antikor poritifligi) yeni revize edilen NMO’nun tant kriter-
lerinden olan ti¢ destekleyici kriterden biridir [200]. NMO-
1gG porzitifliginin NMO'daki tan: kriterlerine dahil edilmesi
fenotipik yayilimla sonuglandi. Mesela, daha énce beynin
tutulumu NMO tansst icin ¢kariima kriteri iken simdi kabu-
ledilebilir bir durum. Hipotalamik ve periventrikiiler beyin
lezyonlari, uygun klinik durumda, spesifik olarak NMO-
1gG/anti-AQP4 seroporitifligiyle baglantili goriinmektedir.
Beyindeki AQP4 ekpresyonunun dagilimi, lezyonlarin bu
6zel dagilim ile uyumludur ve 6nceki deneyler anti-AQP4
otoantikorlarinin patojenik olabilecegini tne stirmektedir.
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Superior oblik

Medial rektus

Superior rektus

Superior rektus (kesik)
Superior oblik
Lateral rektus

Optik sinir

Sag orbitanin stiperior gortiniimi. A. Abdiiksiyonda, siiperior rektus elevator olarak etki gosterir ve si-
perior oblik gbze intorsiyon yaptirir (ist kutbu burna dogru getirir). B. Addiiksiyonda, siiperior oblik depresor olarak
etki eder ve stiperior rektus goze intorsiyon yaptirir. (B)'de, stiperior rektus stiperior obligin pozisyonunu gostermek icin

uzaklastirildr.

Monokiiler diplopi diger gz kapatilmasina ragmen
meveut kalir ve etkilenen goz kapatildiginda ortadan kal-
kar, Tek veya iki taraflt olusabilir. Tkinci goriintii genellikle
daha az net ve kismen iist {iste gelen bir “hayalet goriintii”
veya birinci gériintii tizerinde bir “halo” olarak tarif edilir.
Bir pinhol hastanin semptomlarint 6nemli dl¢iide azaltabi-
lir. Monokiiler diplopi genellikle giziin kendi icindeki bir
probleme isaret eder ve refraksiyona, suni gozyast deneyi-
ne veya kontakt lens deneyine cevap verebilir. Monokiiler
diplopi etyolojileri korneal ve lentikiiler astigmatizm ve
opasiteleri, akoz veya vitr6z ortamdaki yabanct bir cismi,
retinal hastaliklari, okiiler cerrahiyi, sasiligr veya psikiyatrik
hastaliklari kapsar ve Tablo 8.1°de siralanmustir.

Monokiiler Diplopinin
WLUNERE Okiiler Nedenleri

* Astigmatizmi iceren kirma kusuru

Kot takilan kontakt lensler

Korneal bozukluklar

* Keratokonus

* Korneal yiizey bozuklugu

* Kuru gozii iceren gozyast filmi bozukluklart

* Refraktif cerrahi

¢ Korneal nakil

G0z kapagi bozukluklart (mesela, salazyon, kapak

konum bozukluklarr)

fris bozukluklart (mesela, iridotomi/iridektomi, miyotik

pupil)

Lens bozukluklart

* Katarakt

¢ Subluksasyon veya ¢tkik

* GOz ici lensler (mesela, konumlandirma delikleri,
merkezsiz lens)

Retinal bozukluklar (mesela, epiretinal zar, yara)

Monokiiler diplopinin bagka bir sekli de serebral
poliopidir [254,413,460,615,850]. Serebral poliopi okiiler
hastaliga baglt monokiiler diplopiden genellikle ayirt edi-
lebilir clinkii tiim goriintiiler esit netlikte goriiliir, multipl
resimler pinhol ile ¢tziilmez ve goriintiiler hastanin tek
veya iki goz ile bakmasindan bagimsiz olarak degismez.
Bazi hastalar yalnizca iki goriintii goriirken, bazilart 1zgara
benzeri bir ortintiide (“entomopi” veya “bdcek gozii”) olu-
san pek ¢ok hatta ytizlerce gortintti gorebilirler [586]. Bazt
hastalar poliopiyi yalnizca bazi bakis pozisyonlarinda yasar-
lar. Serebral poliopisi olan hastalarda genellikle homonim
gorme alant defektleri, gorerek bir objeye erismede zorluk,
serebral akromatopsi veya diskromatopsi, obje agnozisi ve
anormal gorsel ardil goriintiiler gibi oksipital veya parieto-
oksipital bolge hasarina iligkin belirtiler vardir. Cok sayida
goriintii genellikle lezyonun ziddi alanda goriiniir. Serebral
infarkt en yaygin etyolojidir, ancak serebral poliopi timor-
lerle, multipl sklerozla, ensefalitle, ndbetlerle ve migrenle
de olugabilir [460].

Diplopi bazen ekstraokiiler kas bozuklugu olmaksizin
olusabilir. Mesela, yarim gorme alant kaymas: veya kay-
ma olaylar: optik kiazma lezyonlart olan baz1 hastalarda
goriilen nadir bir intermitan binokiiler diplopi sebebidir
[513]. Bu durum okiiler fiizyon bozulmasi ve énceden olan
bir forianin dekompansasyonu ile birlikte tam veya tama
yakin bitemporal hemianopik gorme alani defektleri (bkz.
Bolim 7) ile olusur. Altta yatan patofizyoloji, herbir goziin
gorme alaninda birbirlerine karsilik gelen noktalarin kor-
tikal reprezantasyonunun olmayist nedeniyle binokiilerite
kaybidir (yani, kiazmanin kesilmesi herbir goziin sadece
ipsilateral gérme korteksine projeksiyon yapmast ile bir-
likte, iki bagimsiz, serbest-degisken yart gérme alani olus-
turur). Hastalar intermitan diplopiden ve yakin ¢alismayla
(6rnegin, igneye iplik gecirme veya dikis) olan zorluktan
sikdyetcidirler. Muayenede hastalarin diplopi sikayetlerine
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Ponsda ¢ekirdekten ¢ikip kaverndz siniis ve siiperior orbital fisstirden gecerek lateral rektus kasina giden
abdusens siniri gosterilmektedir (JR Daube ve digerlerinden alintt. Medical neurosciences: An approach to anatomy, pat-
hology, and physiology by system and levels, 2. baski Boston: Little, Brown, 1986. Mayo Kurumu'nun izniyle).

digart gecerler. Daha sonra abdusens sinir, pons tabani
boyunca prepontine sisternadan yukar ¢ikar ve Gruber
(petroklinoid) ligamenti altindaki Dorello kanalina girer
(bkz. Sekil 7.4). Kavernoz siniisiin lateral duvarinda, medi-
alde karotid arter ve lateralde trigeminal sinirin oftalmik
dalt arasinda durur (bkz. Sekil 8.5 ve 7.4). Perikarotid
pleksustan trigeminal sinirin oftalmik dalina dogru seyir-

leri sirasinda, pupilin sempatik fibrilleri birka¢ milimetre
boyunca abdusens sinire katilir. Stiperior orbital fistirtin
icinden gectikten sonra abdusens sinir lateral rektus kasint
innerve eder.

Lezyonlarim Lokalizasyonu. Tablo 8.12 bu boli-
mii 6zetlemektedir. Lokalizasyona gore abdusens sinir felc-
lerinin etyolojileri Tablo 8.13'de gosterilmektedir [547].

LU Abdusens Sinir Lezyonlarmin Lokalizasyonlart
Etkilenen Yapi Klinik Tablo
Abdusens cekirdegi etkileyen lezyonlar
Abdusens gekirdegi Bakas felci
Mabius sendromu (fasial dipleji birlikte bakis felci)
Duane retraksiyon sendromu (addiiksiyonla palpebral fissiirtin daralmast ve
glob retraksiyonu ile birlikte bakss felci)
Dorsolateral pons Ipsilateral bakis felci, fasial palsi, dismetri; bazen kontralateral hemiparezi ile
birlikte (Foville)
Abdusens fasikiiliin lezyonlart
Abdusens fasikiil Izole KS VI felci
On paramedial pons Ipsilateral KS VI felci, Ipsilateral KS VII felci, kontralateral hemiparezi

(Millard-Gubler)

Prepontine sistern

Kontralateral hemiparezi ile veya olmadan KS VI felci (kortikospinal trakt

tutulduysa)

Abdusens sinir lezyonu
Petrdz apeks (Dorello kanalr)
Kaverndz sintis

KS VI felci, sagirlik, yiiz (6zellikle retroorbital) agrist (Gradenigo)
Izole KS VI felci; KS VI felci beraberinde Horner sendromu; Ayrica KS 11, 1V,

VI'y1 da etkileyebilir

Stiperior orbital fistir sendromu
Orbita

KS IIL, IV, VI'nin degisken tutulumuyla KS VI felci; propitozis
KS VI felci; gorme kaybr; degisken propitozis, kemozis, g6z kapagi sismesi
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Yavas takip goz hareketlerininin major yolaklarini gésteren sematik diyagrami. MT:Orta temporal alan;
FGA: frontal gbz alani; DLPN: dorsolateral pontin niikleus; VN:vestibiiler niikleus.

stellat hiicreleri eksitatordiir, boylece purkinje lifleri inhibe
olur, bu etki de medial vestibuler niikleusa ipsilateral gon-
derilen inhibitor projeksiyonlar ile gerceklesir. Vestibiiler
niikleustan gelen eksitator projeksiyonlar, orta hatta Lowy
demetinin kosesinde ¢apraz yaparak 4. ventrikiil yaknlarin-
da, niikleus abdusensin karsisinda sonlanir [458,565,832].
Paramedian pontin formatio reticularis (PPRF) olasilikla
yavas takip goz hareketlerine katlmamaktadir.

Vertikal takip sinyalleri benzer bir yolag: takip eder
ve niikleus vestibulariste sinaps yaptiktan sonra MLF, brac-
hium konjunktivum [730,755] ve muhtemelen Cajal'in
intersitisyel niikleusu icinden de gecerek rostral olarak
projeksiyon gosterir. Yukart dogru ilerleyen yolaklarin
kommissura posteriorda ¢apraz yaptigina inanimaktadir,
kommissura posterior lezyonlarinda, uygun okiiler motor
niikleusunda sonlanmadan once yukarr dogru ilerlerken
lifleri yok olur. Asagi dogru inen takip lifleri muhtemelen

Cajal'in intersitisyel niikleusuna ulastiktan sonra inerler ve
kommissura posteriorda ¢apraz yapmazlar. Yukari ¢ikan ve
agagl inen yavas takip lifleri unilateral orta beyin lezyonla-
rinda engellenebilir.

Serebellum, gorsel ve okiiler motor inputlarindan
gelen takip sinyallerini sentezlemede 6nemli role sahiptir.
Dorsal vermis ve niikleus fastigii takibin esas olarak bas-
latlmasina katkida bulunurken, paraflocculus ve flocculus
ise takip yanttint agirliklr olarak stirdiirmekten sorumludur.

Aksesuar optik sistem (AOS) ve traktus optikusun
niikleusu (NOT) araciligtyla yavas takiple ilgili bir baska
yolak daha vardir [565]. AOS bir grup orta beyin hiicre
grubundan olusmaktadir, traktus optikus accessorius ara-
ciligiyla retinadan kontralateral temel inputlart alir. AOS
lifleri, niikleus olivarius inferiora ve niikleus vestibularis
medialis ile niikleus prepozitus vestibularis kompleksine
projeksiyonlarint génderir. NOT retinadan girdileri alarak
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TABLO 8.23 B v+ ™| Bakis Bozuklugu Etyolojileri

Hipofiz, talamus, orta beyin, Sylvius aquadukt veya tictincii

ventrikiiliin primer ve sekonder timorleri

Orta beynin veya talamusun infarkt: ve kanamast

Ozellikle iigiincii ventrikiil ve aquadukt dilatasyonu veya

suprapineal resessin genislemesiyle olusan hidrosefalinin,

posterior komisstire basing uygulamasis nedeniyle deforme

etmesi

Enfeksiytz veya inflamatuar etyolojiler

* Ensefalit

e Sifiliz

e Sarkoidoz

¢ Toksoplasmoz

* Whipple hastaligi

¢ Creutzfelt-Jakob hastaligt

Multipl sklerozis

Noromiyelitis optika

Dejeneratif hastaliklar

* Progressif supraniikleer palsi

¢ Kortiko-bazal ganglionik (kortikobazal) dejenerasyon

¢ Hungtington hastaligi

* Yaygin Lewy cisimcigi hastaligt

Olivopontoserebellar dejenerasyon

Spinoserebellar atrofi tip 1

Spinoserebellar atrofi tip 7

Yukari baks felcli, néropati ve nobetlerle birlikte

otozomal resessif serebellar ataksi

Postensefalitik Parkinsonizm

Motor noron hastalig:

Idiyopatik striopallidodentat kalsifikasyon sendromu

Lytico-Bodig (amyotrofik lateral sklerozis/Guam’in

parkinsonizm-demans kompleksi

Atipik noroglial dejenerasyonlu Guamian parkinsonizm,

demans ve vertikal bakas felci

Kufor Rakeb hastaligi (piramidal

dejenerasyon,supraniikleer bakas felci ve demanslt

otozomal resessif, levodopa yanitlt parkinsonizm)

Pallido-ponto-nigral dejenerasyonlu progressif otozomal

dominant parkinsonizm

* Joubert sendromu

e Stiff person sendromu

Arteriyovendz malformasyon ve posterior fossa anevrizmast

Metabolik hastaliklar

* Bassen-Kornzweig sendrom

* Deniz mavisi histiyositozis sendromu, jiivenil distonik
lipidoz ve DAF (asagt baks felci, ataksi/atetoz ve
kopiik hiicreleri)ni iceren Niemann-Pick C hastalig ve
varyantlart

* Tay-Sachs Hastaligi
* Gaucher hastaligi
* Maple surup iirin hastaligt
* Hiperglisiniiri
* Hekzosamidin A yetmezligi
Wilson hastalig:
Kernikterus
Wernicke sendromu
Vitamin B12 eksikligi
* Leigh hastaligi
* Norosirurjikal prosediirlerinden katater kompesyonunu
iceren travma
e flaglar
* Barbitiiratlar
¢ Noroleptikler
* Karbamazepin
laclar siklikla yukart ve lateral yonde epizodik, okiilojirik
kriz, spazmotik konjugat okiiler deviasyona neden olarak
vertikal bakist etkiler
* Cesitli nedenler
* Subdural hematom
* Hidrosefalili superfisiyel MSS siderozisi
* Psodotliimdr serebri
¢ Tentoriyel herniasyon
Resiisitasyon sonrast koma
Paraneoplastik ensefalomiyelit (6rn., pozitif anti-Ta
antikorlu seminom ve anti-Hu antikorlu ensefalomiyelit
Konjenital defektler
Serebral palsi
Kraniofarengiom icin brakiterapinin yapilmasini takiben
Wolfram sendromu (sagurlik, diabetes insipitus, optik
atrofiyle birlikte kalitsal diabetes mellitus)
Cocukluk ¢aginda benign gecici form (¢ocuklarin ve
yenidoganlarin benign paroksizmal tonik yukarr bakist)
gelismede gecikme, entellektiiel yeteneksizlik veya dilsel
gecikmeyle iligkili olabilir.
Saglikli infantlarda benign gegici form (saniyelerden
dakikalarca stiren paroksizmal tonik asag: baks)
¢ Migren
Serebellar hemsifer tizerinde subdural sivi kolleksiyonu
Mezensefalik yarik
Miller Fisher sendromu
Spontan intrakranial hipotansiyon

lemis Wilsonian olmayan sirotik karaciger hastaligina sahip
bir hastada ekstraokiiler kas distonisi (okiilojirik kriz) ve
ciddi orafasiolingual diskinezi gelisti.

DISKONJUGE BAKI$ FELCLERI

Horizontal Diskonjuge Bakigs Felcleri
MEDIAL LONGITUDINAL FASIKUL SENDROMU VEYA
INTERNUKLEER OFTALMOPLEJI (INO). Bu sendrom klinik

olarak MLF sendromunun oldugu tarafta addiiksiyonda za-
afiyet ve kontralateral abdiiksiyon yapan gzde monokiiler
nistagmusla karakterizedir [311]. Bununla birlikte lezyon
orta beyine ulagacak sekilde yiiksek yerlesimli degilse kon-
verjans korunmustur. Siklikla interniikleer oftalmoplejili
(INO) hastalarin gorsel semptomlart yoktur, fakat bazilart
diplopi (addiiksiyon kisitlamasindan veya skew deviasyo-
nundan dolayi) veya osilopsi (horizontal planda addiiksi-
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mik lezyonlara bagl olarak ortaya ¢ikar (6rn., orta serebral
arter irifarktiisti) [168], ancak tlimdr ve arteriovendz mal-
formasyonlarla birlikte de goriilebilir [590]. ki taraflt sup-
raniikleer pitoz, tek veya cift tarafli hemisferik bozukluklar-
la birlikte goriilebilir [681]. Serebral pitoz olgularinda sag
taraf lezyonlarin baskin olmasi, g6z kapagt kontroliinde sag
hemisferin baskin oldugunu diigiindiirmektedir [46,817].
Genig hemisferik infarktlar ¢ift tarafli tam pitoza sebep olur
ve bu, yaklagan bir herniasyonun belirtisi olabilir [46]. Akut
sag fronto-temporo-parietal lob lezyonlannda cift tarafli pi-
toz goriildiigti bildirilmistir ve bunlarin tiimdi iki tarafli saga
bakig deviasyonu ile birliktedir [570]. Bu pitoz genelde
gecicidir ve motor kontrolden saglam hemisferin sorumlu
oldugu anlamina gelmektedir. Bilinmeyen mekanizmayla
olusan pitoz, parkinsonizm ile iliskili olabilir [212].

Supraniikleer agagt bakis paralizisi ile iligkili olan an-
cak diger okiiler motor islevlerin goreceli olarak korundu-
gu cift tarafli pitoz, orta beyin gliomast ile birlikte bildiril-
mistir [163]. Asagt bakis paralizisi muhtemelen cift tarafli
riMLF etkilenmesine baglt idi; bilateral pitozun ise, okiilo-
motor cekirdek arkasinda yer alan ve levator kasin motor
noronlart ile ilgili olan periakuaduktal gri dorsalinin (yani
“supraokiilomotor alan”) tiimor tarafindan tahrip edilme-
sinden kaynaklandigi diistintilmiisti. Kronik hidrosefalisi
olan bir hastada mindr kafa travmast sonrast gelisen ve se-
cici yukart bakis paralizisi ile birlikte olan ¢ift tarafli pitoz
(premotor levator yolaklarda olugan hasara bagl olarak)
tanimlannmigtir [881].

GOz kapagi acma apraksisi, pitoz veya blefarospazm
olmadigi halde gozlerin istemli olarak agilamamastdir. Bu
hastalarda gercek bir pitoz yoktur ancak levator kast inhi-
bisyonunu kaldirmakta zorlanirlar [574]. Goz kapaklarini
acabilmek icin kafalarint arkaya dogru cekerler ya da ka-
paklart elleri ile acarlar. G6z kapaklarint agma apraksisi, sag
hemisfer lezyonlari ya da cift tarafli hemisfer lezyonlar ile
birlikte goriiliir [455,681], ancak ekstrapiramidal sistem
hastaliklart ile de birlikte goriilebilir [156,349,484,522,765].
Levodopaya cevap veren gtz kapagi agma apraksisi, her-
hangi bir merkezi sinir sistemi (MSS) belirtisi olmadan
da goriilebilir [242]. GOz kapagi agma apraksisi sebepleri
Tablo 8-30'te gosterilmektedir [4,5,110,444,516,547,955].

Aramideh ve ark. goz kapagi agma apraksisin klinik
bulgularini, senkron levator palpebra (LP) ve orbikiilaris
okiili (Ooc) kaslarinin elektromiyografi (EMG) kayitlart ile
ortaya koymuslardir [30]. EMG'de, gtzlerin istemli kapan-
mastnt takiben, ya aralikli LP inhibisyonu (ILPI) ya da Ooc
aktivitesinin devam etmesi [928] goriilmektedir (pretarsal
motor persistans veya PMP). Bu calismadan elde edilen
sonuglar soyledir:

Goz Kapagt Acma
LLVIRETENT Apraksisi Etyolojileri

¢ Ekstrapiramidal hastaliklar
e Parkinson hastaligi
* MPTP ile tetiklenen parkinsonizm
lerleyici otozomal dominant parkinsonizm ve pallido-
ponto-nigral dejenerasyonla birlikte demans
Amiyotrofik lateral skleroz-parkinsonizm-demans
kompleksi
Huntington hastaligt
Multiple sistem atrofisi (6rn., Shy-Drager sendromu)
lerleyici supraniikleer felci (ISF)
¢ Wilson hastaligt
¢ Noroakantositozis
¢ Kortikal-bazal ganglionik dejenerasyon
* Eriskin baslangiclt Hallervordan-Spatz sendromu
¢ Tek (6zellikle baskin olmayan hemisfer) veya cift tarafli
hemisferik lezyonlar
* Fokal inferiyor ve lateral frontal lob kortikal dejenerasyonu
¢ Motor noron hastaligt
* Cift tarafli stereotaktik subtalamotomi sonrast
e Parkinson hastaliginda ift tarafli subtalamik ¢ekirdek
elektrotlarinin yerlestirilmesi sonrast
* Tek tarafli putaminal kanama
* Anti-Mal/Ma2 ile iligkili ensefalit
e AIDS
* izole bulgu (levodopaya cevap verebilir)

1. Bazt hastalarda aralikli LP inhibisyonu sonucunda ara-
liklt istemsiz gtz kapanmalart olabilir. Goz kapanma-
sint takiben aralikli LP inhibisyonunun devam etmesi,
g0z acilmast ile sonlanur. Aralikli LP inhibisyonu yoksa,
bu hastalar gozlerini kapattiktan sonra istemli agmada
zorlanmazlar.

2. Diger hastalarda araliklt LP rahibisyonuna bagl goz-
lerin kapatilmast Ooc’yi aktive edebilir. Bu hastalar-
da aratildi LP inhibisyonuna ek olarak PMP vardir ve
gozlerini kapattiktan sonra istemli olarak gozlerini
acamazlar.

3. Sadece PMP olan hastalar, istemli kapattiktan sonra
gozlerini istemli olarak acamayabilirler. Bir kere ailin-
ca, gozlerde kendi kendine kapanma egilimi olmaz.

Duane sendromunda gtz addiiksiyonu olan tarafta
(muhtemelen paradoksal levatdr inhibisyonuna bagli ola-
rak) pitoz goriilebilir (geriye bakiniz). Nadiren, agiz agma
hareketi, okiilomotor ve trigeminal sinirler arasindaki sin-
kineziye baglt olarak, pitoz ile iliskili olabilir (ters Marcus
Gunn fenomeni). Pitoz ayrica psikojenik veya fonksiyonel
temelde olabilir [415].

Pitoz ayrica okiillomotor cekirdek, fasikiil veya sinir
lezyonlart ile birlikte goriilebilir ve genelde okiilomotor
islev bozukluklarnmn diger belirtileri ile birliktedir (6rn,



V. Kranial Sinir (Trigeminal sinir)
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rior alveolar sinir veya mental sinirin kanal icinde enfartina
baglidir [30].

Trigeminal sinirin periferik dallari en sik timérler ta-
rafindan izole edildiginde veya fasial kemik veya kafatasinin
kiriklarinda hasarlanir. Subakut fasial uyugukluk trigeminal
sinir liflerini tutan yayilan bir tiimoriin haberci belirtisi ola-
bilir [57]. Malignitenin haberci semptomu olarak subakut
fasial uyusukluk gelisen tic hasta bildirilmistir: renal hiicre
karsinomasina bagl metastatik kemik ytkimmnmn sonucu
olarak izole mental noropati, Meckel kavitesinin kaverntz
hemanjiyomuna bagli semilunar ganglionun direkt komp-
resyonuna bagl gelisen sensorimotor trigeminal néropati
ve primer beyinsapt lenfomasinin ilk bulgusu olarak fasial
uyusukluk. Yiiziin kutanoz karsinomalart (6rn., skuamoz
hiicre karsinomast, bazal hiicre karsinomast) ve bazi nazo-
farengeal karsinomalar trigeminal sinirin herhangi bir dali-
nin dagiliminda fasial disestezi ile bulgu verebilir. [96]. Bu
bildiriler benign trigeminal ndropatinin, kotli prognozla
iliskili ciddi durumlardan ayirt edilmesinin baslangicta zor
oldugunu gosterir.

Dilde uyusukluk (unilateral veya bilateral), siklikla
ani baglangclidir, temporal arteritte goriilebilir [12]. Beyin
sapt veya lingual sinir iskemisinin sorumlu olmast olasidir.
Ayrica dildeki uyusukluk boyun-dil sendromunun bir par-
¢ast olabilir, bu sendromda bagin ani dondiiriilmesi tist bo-
yunda ve oksiputta agri ve bununla birlikte dilin ipsilateral
yarisinda uyusukluga neden olur [59,73]. Bu sendromun,
hipoglossal sinir ve ikinci kokle iligkili dallart vasttastyla dil-
den proprioseptif lifleri tagtyan ikinci servikal dorsal kokiin
irritasyonundan dolayt oldugu diistiniiliir. Lingual psodoa-
tetoz boyun-dil sendromunda gelisebilir, olasilikla lingual
deafferentasyondan dolayidir [73].

Periyodik hemilingual wyusukluk, olayin sonunda
eszamanlt submandibular sisme ve gecici bol miktarda sa-
livasyonun goriildiigi ataklarda goriilebilir [86]. Bu peri-
yodik uyusukluk esas olarak sialolitiazis nedeni ile lingual
sinirin aralikl stkismasindan dolayr gelisir.

Dilin yarisinda uyusukluk lingual sinir travmast [70]
ve kollajen vaskiiler hastaliklarla iligkili trigeminal duyusal
noropati [60] (bakiniz Onceki yaz) ile de goriilebilir. Lin-
gual noropati hemilingual duyu kaybi, agri, disestezi, pa-
restezi ve disguziye neden olabilir [38]. Lingual néropati,
alt yirmilik digin ¢ikarilmast ve diger dental islemlerden,
mandibula cerrahisinden, mandibula blok anestezisinden,
endotrakeal entiibasyondan veya temporamandibular ek-
lem dislokasyonundan sonra goriilebilir [38,62]. Lingual
sinir ayrica lateral pterygoid kas icinde de sikisabilir [62].
Bilateral anterior lingual hipoguzi ve hipestezi dental bir
islem sonrast bildirilmigtir [88]. Bu vakada,dilin anterior

2/3"tinden tat duyusunu tastyan fasial sinirin kordo timpani
dallart ve lingual sinirin dallart hasarlanmustir. Anterior dil
ve perioral bolgelerin (ikincisi lingual dallarla stnurlr trige-
minal disfonksiyona bagli olarak) her iki tarafinda uyusuk-
lugun gozlendigi aguzi, Guillain-Barre sendromunun ilk
belirtisi olabilir [16].

Trigeminal sinirin motor dalinin (V3) irradiasyonun-
dan sonra hastalarda nadiren agiz tabant néromyotonisi
gelisebilir [26,64]. Noromiyotoni, perferik sinir disfonksi-
yonuna bagli olarak epizodik veya uzun siireli kas kontrak-
siyonlart ile bulgu verir. Epizodik istemsiz kastlmalar alt yiiz
ve mastikator (masseter) kaslarint da etkileyebilir.

Cene Diismesi

Cene-kapanma kaslarinin (temporalis ve masseter kasla-
11) giigsiizIigii ve cene-acma kaslarinin (pterygoid kaslar)
korunmast ciddi oldugunda ¢enenin acik kalmasina veya
diismesine yol acar. Hastalar cigneme sirasinda yorulur
ve manuel olarak cenelerini desteklemeleri gerekir. Bu
norolojik belirti en stk miyastenia gravisde tanimlanmigtir
fakat amyotrofik lateral sklerozda (ALS) veya miyotonik
distrofide de gelisebilir [95]. ALS'de ¢ene diismesi nadiren
erken bulgudur; daha cok dil kaslart siklikla ilk ve en cid-
di tutulan kaslardir, bu da ALS’de hipoglossal motor sinir
hiicrelerinin 6zellikle duyarlt oldugunu diisiindiiriir. Ken-
nedy hastaligi olan bazi hastalar ¢ene diismesi veya izole
cene-kapatma giicsiizliigii ile ortaya ¢ikabilir [95]. Kennedy
hastaligi veya spinal ve bulbar kas atrofisi, sensoryal ve
motor noronlarin kaliimsal X-gecisli dejeneratif hastaligi-
dir, androjen reseptor geninin ilk eksonunda tekrarlayan
triniikleotid [CAG] ekspansiyonudur. Hastaligin ayirt edici
klinik 6zellikleri, distal ekstremiteden daha ¢ok proksimal
ckstremiteyi tutan yavas ilerleyen giigsiizliik, esas olarak
fasial ve dil kaslarini tutan bulbar giigsiizliik, perioral fasi-
kiilasyonlar, duyusal tutulum, artmis kreatinin kinaz diizey-
leri ve androjen duyarsizligidir (jinekomasti ve testikiiler
atrofi) [95].

Kaynaklar

1. Acarin N. Roger’s sign. Chin neuropathy. Medicina Clin
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2. Auger RG, Litchy W], Cascino TL, et al. Hemimastica-
tory spasm: clinical and electrophysiological observations.
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3. Auger RG, McManis PG. Trigeminal sensory neuropathy
associated with decreased oral sensation and impairment
of the masseter inhibitory reflex. Neurology 1990;40:759—
763.



baskin olugunun bir diger aciklamast fasial motor niikle-
usun alt kismina inen kortikofasial lifler cift tarafli ancak
kontralateral baskin innervasyon yaparken fasial motor
niikleusun st kisimlart beynin iki tarafindan direk korti-
kal inervasyon alir [107]. Bu nedenle, tist motor noron tipi
felcte alt yiiz kaslart motor néronlari 5nemli diizeyde korti-
kal inervasyona bagl oldugu icin daha ciddi etkilenmigken
tist yiiz hareketleri motor noronlart direkt kortikal girdi
aldigt igin kismen korunur [107].

Bazen istemli yiiz hareketleri (istemli yiiz haraketleri
felci) ve emosyonel yiiz hareketleri (emosyonal veya mi-
metik yiiz felci) arasinda ayrigma olabilir. Yiiz kaslarinin
mimetik innervasyonuna aracilik eden yollar bilinmemek-
tedir [81,96].

Emosyonel parazi olmadan istemli yiiz felci (6rn.;
hasta konugurken tek taraflt orbikularis oris felci olabilir
veya komutla agiz kosesinde felg varken spontan giilme
ve aglama normaldir) emosyonel pareziye gore daha yay-
gindir ve bu durum alt presantral girus, kapsula interna,
serebral pediinkiil veya fasial niikleus tstiinde, Ust pons
lezyonlarinin kortikobulber yollarda kesinti olusturmas ile
meydana gelir [96]. Ters ayrisma, istemli yiiz felci olmak-
sizin emosyonel veya mimetik yiiz felcidir. Ozellikle sag
serebral hemisfer etkilenmesinde presentral girus 6niinde
frontal lob lezyonlarinda olusur [30]. Tek tarafli emosyonel
yiiz felci kontralateral suplementer motor alan, frontal lob
beyaz cevher, mezial temporal lob ve insula, striatokapsii-
lar bolge, anterolateral talamus ve insula, talamus ve subta-
lamus, posterior talamus, posterior talamus ve operkulum,
dorsal ortabeyin lezyonlarinda ve ek olarak postensefalitik
parkinsonizmde bildirilmistir [28,79, 85,96,193].

Kontralateral pons orta taban mediodorsal enfarkt
nedeniyle izole istemli yiiz felci tanimlanmistir [196]. Bu
durum istemli orofasial hareketleri tagtyan lifler orta pons
seviyesine mediodorsal olarak indigi ve emosyonel hare-
ketleri tastyan liflerle bu seviyede yakinlagarak seyrettigini
gosterir. Bu lezyonda kortikolingual ve kortikospinal bag-
lantlar korunurken supraniikleer kortikofasial yol lifleri
etkilenir.

Bilateral iist motor néron lezyonu psédobulber para-
lizinin diger gortiniimleri (6rn.; spatik dil, disfaji, istemsiz
giilme ve aglama) ile iligkili fasial dipleji ile sonuglanir.

VII. Kranial Sinir (Fasial Sinir)

Niikleer ve Fasikiiler Lezyonlar (Pons
Lezyonlari)

Ponstaki lezyonlar fasial sinirin niikleusunu ya da onun
pons icindeki aksonlarint (fasikiiller) etkileyebilir. Bu
lezyonlar genellikle komsu yapilart da etkiler. Bunlar ab-
dusens niikleusu veya fasikiilii (lateral rektus felci), pa-
ramedian pontin retikiiler formasyon (PPRF) (ipsilateral
konjuge bakis paralizisi), kortikospinal yol (kortikolateral
hemipleji), bazen trigeminal sinirin trakt, niikleusunu
ve spinotalamik yollardir (ipsilateral yiiz ve kontralateral
govdede duyusal bozukluk). Yiiz felci ile intraparenkimal
yapilarin tutulumu bulgularinin birlikteligi pons lezyonunu
isaret eder.

Fasial sinirin niikleer ve fasikiiler lezyonlart periferik
tip fasial sinir felci ile sonuglanir. Komplet lezyonlar yiiz mi-
mik kaslarinin hepsinde tek tarafli felcle sonuclanarak alin
kingikliginda azalma, durug ve hareketle yiizde asimetri
olusturur. Hasta etkilenen tarafla kag catamaz, kaslarini kal-
diramaz, gtzlerini kapayamaz, agiz kosesi cekilir, dudaklar
birbirine yaklasir, yanagini sisiremez, ¢enesini stkamaz. Ha-
fif periferal etkilenime sadece goz kirpma asimetrisi (parazi
tarafinda inkomplet gtz kirpma) olabilir. Etkilenen tarafta
g0zl kapamaya calisinca, inferior rektusun gevsemesi ve
stiperior rektusun kasilmasi nedeniyle gz kiiresi yukart ve
hafifce disa deviye olur (Bell fenomeni). Bell fenomeni gtz
kapama paralizisi nedeniyle goriliir hale gelen normal bir
cevaptur; bu fenomen saglikli bireylerin stki goz kapamay-
la agagiya dogru gtz hareketleri olan veya gozleri hareket
etmeyen %8-10"unda bulunmayabilir [75]. Buksinator kast
paralizisi nedeniyle etkilenen tarafta respirasyon sirasinda
vanak siser, yiyecekler yanak ve disler arasinda birikme
egilimindedir. Periferik tipte yiiz felcinde etkilenen tarafta
kornea ve palpebral refleksler baskilanir, konsesual refleks
ise korunur ve ipsilateral hiperakuzi gozlenebilir.

MILLARD-GUBLER SENDROMU

Millard-Gubler sendromu fasial ve abdusens sinirlere ve
kortikospinal yola hasar veren ventral pons lezyonlarinda
olusur. Asagidaki bulgularla karakterizedir:

1. lpsilateral periferik fasial paralizi.

2. Ipsilateral lateral rektus paralizisi (ipsilateral goz disa
bakis kusuru ile diplopi)

3. Kontralateral hemipleji
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bolgesi arasinda geis gosteren bir bolge olan REZ'de (si-
nonimi Obersteiner- Redlich bélgesi) ya da yakininda fasial
sinire bast yapan lezyonlar (6rnegin tiimorler, damarsal
malformasyonlar, dolikoektatik baziller arter, anevrizma-
lar, araknoid kistler, noroglial kistler, lipomlar, kafatast
kemik anomalileri) en sik nedenlerdir [1,13,16,38,61,93,1
23,131,155,183]. Bu duruma neden olan pons ici (6rnegin
multiple skleroz, pons gliomlari ve diger intramedullar tii-
morler [68,153], lakiiner enfarkt [6,200] ve intratemporal
lezyonlar (6rnegin genikulat ganglion hemanjiyomu) da
[12] bildirilmigtir. Anterior inferior serebellar arterin ve
posterior inferior serebellar arterin tortiozitesine mikro-
vaskiiler dekompresif islemler sirasinda stkca rastlanmakta-
dir [17,175]. Vertebral arter, internal audituar arter ve REZ
bolgesi venleri de bildirilmistir. Fokal temporal kemik hi-
perostozu [141], uzak fasial sinirin parotid icinde distan ba-
stsi [164], parotis tiimorleri [22], intermediate sinirden -
kan stvannomlar [117], beyin sapi ver degistirmesine ya da
distorsuyonuna yol agan karst taraf vestibiiler stvannomlart
[152] ve idiyopatik kafa ici hipertansiyonu [182] ile iligkili
hemifasial spazm durumlari da tanimlanmustir. Fasial sinir
liflerinin capraz iletisimi (proksimal efatik transmisyon) ya
da bastya bagli kindling etkisi buna sebep olabilir [66,73].
Nérovaskiiler bastya bagl olarak yedinci kafa ¢iftinin kismi
demiyelinizasyon ve aksonal dejenerasyonlart bildirilmistir.
Bu klinik durumun olusmast icin bu degisiklikler gerekli
olabilir [174]. Baz1 vakalarda hemifasiyal spazm Chiari tip
1 malformasyonu [31,51,72] veya multiple kranial ndropati
ile de iligkili olabilir. Trigeminal nevralji ile birlikteligi du-
rumu tik konvulzif olarak bilinmektedir [67,133]. Diger
bir deyimle hemifasial spazm Bell felci ya da travmatik yiiz
zedelenmesini (postparalitik hemifasial spazm) takiben de
gelisebilir [60]. Nadiren diabetik ketoasidoz da hemifasial
spazm goriilebilir [15]. Cok nadiren hemifasial spazm geng
cocuk ve ergenlerde idyopatik araknoid membran kalinlas-
mastna baglt olarak da gtzlenebilir [112]. Ventilasyon tiipii
verlestirilmesi tedavisi ile semptomlarin diizeldigi orta
kulak iltihabi olan 6 yasinda bir hemifasial spazm vakast
bildirilmigtir [119]. Genetik yatkinligin oldugu distiniilen
nadir ailevi hemifasial spazm vakalari da mevcuttur [202].
Hemifasial spazmi olan hastalarda bu durumla iliskili sol
rostral ventrolateral medullar basi ve arteryel hipertan-
siyon durumu da hipotez edilmistir [44,47,149]. Nadiren
norojenik sintis bradikardisi iliskili hemifasial spazm vaka-
lart da mevcuttur [209] ve bu durumlarda vertebral arter
ektazisine bagli nérovaskiiler sikisma nedenli bayiima du-
rumlart da tariflenmistir [189].

Postparalitik Spazm ve Sinkinetik
Hareketler

Periferik fasial sinir paralizisi (6rn., Bell paralizisi) diizelme
donemi sonrast, cesitli fenomenler olusabilmektedir. Bu
durumlar postparalitik hemifasial spazm, yeme esnasinda
ortaya cikan goz yast salgist ‘timsah gozyaslart’ fenomeni
olarak da adlandirilir, fasial kasiimalar ve cesitli sinkinezi-
lerdir (normal sartlarda birlikte kasilmayan farkli kas grup-
larinin kasilmast 6rnegin goz kirpma ile agiz etrafinda olan
kasilmalar ve agiz tam agtlirken gtz kapaginin kapanmast
va da ¢enenin diga hareketi (Marin-Arnat sendromu va da
ters Marcus Gunn fenomeni) [157]. Sinkineziler cogunluk-
la fasial sinirin hasar sonrasi aberran rejenerasyonu sonu-
cunda gelisir. Fakat nadir olarak fasial-trigeminal sinkinezi-
ler gibi iki farklt kranial sinirden uyarilan kaslarda da olabi-
lir [173]. Postparalitik kas kasilmasinda daha gevsek olan
normal taraf zayif gibi gortinebilir. Bununla birlikte, fasiyal
hareketler yapildiginda asil patolojinin tarafi ortaya gikar.
Bu cesitli anormallikler genellikle periferik fasial lezyonlar
sonrast kalan motor tinitelerin anormal aktivitesi veya ikin-
cil olarak yapilan hatalr sinir lifi rejenerasyonuna baglidur.

Cesitli Hareketler

FASIYAL MIYOKIMi

Fasiyal miyokimi nadir goriilen fasiyal kaslarin iyi ta-
nimlanmus, siiregen, dalgali seyreden, artip azalan tarzda
(solucan cantasi) diskinezileri ile karakterize genellikle
fasiyal kontraktiir ya da zayiflikla iligkili hareketleridir.
Bircok vakada fasiyal miyokimi fasial sinirin postniikleer,
postgenu kisimlarint tutan (6zellikle multipl skleroz ve tii-
mor iligkili) belki de fasial sinir niikleusunda fasial niikleer
disinhibisyona baglt [135] saliverilme fenomeni olarak da
adlandirilan intraparankimal pontin tegmentum lezyon-
larina baghdur [7,100,151,192]. izole fasial miyokimi pons
norosistiserkozisi olan bir vakada tanimlanmistir [26]. Gu-
illian-Barre sendromu da fasiyal miyokimi ile iliskili olabilir
[54,132]. Diger nedenler limbik ensefalit [9], otozomal
dominant fasiyal miyokimi ve 3p3q21 kromozomu ile ilis-
kili distonik/koreik hareketlere baglt olanlar [165], sirin-
gobulbi [163] beyincik ve serebellopontin kdse timérleri,
meninks karsinomatdzii ya da sarkomatdzii, radyoterapi
[125], baziler invajinasyon, fosgen zehirlenmesi ve kalp
durmasi [43,69,146] gibi nedenlerdir. Fasiyal miyokimi
beyin 6liimii olan vakalarda da gortilebilir [178]. Cingtraklt
yilan zehirlenmeleri sonrast bilateral fasiyal miyokimi ve 1si-
rilan ekstremitenin miyokimisi goriilebilir [32]. Siringobul-
bisi ve fasiyal miyokimisi olan fasial motor niikleus ve/veya



VIII. Kranial Sinir (Vestibulokoklear Sinir)

DORDUNCU SIRA NORONLAR

Medial genikulat cisim, talamik isitsel istasyon ¢ekirdegidir
ve esas olarak genikulotemporal lifler ya da isitsel radyasyo-
nu olusturur. Isitsel radyasyon, kismen putamenin arka ya-
risinin ventral ve lateral bolimlerine penetre olan, kismen
de ak madde icine dogru uzanan belirgin bir demet icinde
yol alir [162]. Primer isitsel korteksin (Al Brodmann’in 41.
alanr) IV. laminasinda sonlanan ¢ogu lifler Heschl'in trans-
vers temporal girusuna giderler, fakat bir kismi da isitsel
asosiyasyon korteksinde sonlanir (AIl, Brodmann'in 42.
alany). Primer isitsel korteks sonlanimlart, yiiksek frekanslt
sesler medialde ve diisiik frekansli sesler lateralde olmak
tizere, tonotopik bir tarza uyar. Brodmann'in 41. alant, me-
dial genikulat cismin ventral parcastyla, Brodmann'in 42.
alani dorsal parcastyla resiprokal iligki icindedir. Ayrica, her
bir isitsel kortikal alan korpus kallosumun genis bir lif de-
meti kanaliyla, diger hemisfer icindeki resiprokal alanlarla
baglantilidir.

Isitsel yolaklar boyunca bircok kommissiiral bag-
lantdar bulunmaktadir; ancak medial genikulat cisim
diizeyinde bulunmazlar., Tek tarafli beyin sapt lezyonlart
degerlendirildiginde cift tarafli temsiliyetin bariz 6nemi
vardur. Stiperior olivar kompleksin néronlart her iki ku-
laktan bilgi alir. Iki koklear cekirdek arasinda, baglantilar
bulunur: Probst kommisiirii aractligiyla lateral lemniskal
sistemin iki dorsal cekirdegi arasinda, inferior kolliku-
lus kommissiirii ile her bir yandaki inferior kollikulus
arasinda ve inferior kollikulusun brakiumu araciligyla,
inferior kollikulusun santral ¢ekirdegi ile kontralateral
medial genikulat cisim arasinda baglantilar vardir [119].
Diger onemli bir husus da inferior kollikulusdan yukari
dogru giden iki farklt projeksiyon sisteminin bulunma-
sidr. Ilki (inferior kollikulusun santral cekirdegi, medial
genikulatin boliimleri ve primer isitsel korteks) esas sis-
tem olarak anilan, tonotopik organizasyona sahip direkt
isitsel yoldur. Digeri de (inferior kollikulusun perisantral
bolgesi, medial genikulat cismin lamine olmamig kisimlart
ve sekonder isitsel korteks) nispeten daha az tonotopik
organize kugak projeksiyon olarak bilinir ve hem isitsel
hem de isitsel olmayan bilgiyi alan polimodal bir sistem
olarak caligir.

Cikan yollara paralel seyreden birkac inen yol da var-
dir ve isitsel bilginin geribildirimine katlir. Bunlar, kortiko-
genikulat lifler, kortikokollikular lifler, genikulokollikular
lifler, kollikular efferentler ve stiperior olivar kompleksten
Korti'nin spiral organinin sacst hiicrelerine giden efferent
koklear demettir.

Koklea ve isitsel beyin sapi cekirdeklerinin kanlan-
mast, genellikle anterior inferior serebellar arterin bir dalt
olan internal adituar (labirintin) arterdir. internal isitsel
kanal icinde internal adituar arter, gangliyon hiicreleri,
sinirler, dura ve araknoid zarlarin kanlanmasint saglar ve
sonra ortak koklear ve anterior vestibuler artere ayrilir. Sii-
perior olivar kompleks ve lateral leminiskus, baziler arterin
sirkumferensiyal dallarindan beslenir, inferior kollikulus,
stiperior serebellar ve kuadrigeminal arterlerin dallarindan
beslenir, buna karsilik medial genikulat cisimler talamo-
genikulat arterlerden kan alir. Orta serebral arterin dallart
primer isitsel ve asosiyasyon korteksleri besler.

Vestibiiler Sistem

Vestibiiler sistem basin agisal ve dogrusal hareketlerini
kontrol eder. Bu bilgiyi boslukta basin hareket ve pozis-
yonunu izlemek ve dengeyi korumak icin kullanir. Bu ha-
reketler, membrandz labirent denilen 6zel bir yapi icinde
noral sinyallere doniistiirtiliir. Labirent, otolit organdan
(utrikulus ve sakkulus) ve ii¢ semisirkiiler kanaldan olu-
sur [3,26,41]. Dogrusal hareketler, utrikulus ve sakkulu-
sun makula Ozellegmis reseptorleri ile kontrol edilirken
acisal hareketler semisirkiiler kanallarn ampulalarinin
icindeki kristalar tarafindan kontrol edilir. Bu reseptr-
ler, duysal sacst hiicrelerin mekanik hareketlerini, sacst
hiicreler ve bunlarin afferent noronlart icinde yer alan
reseptorlerde potansiyel degisikliklerine dontstiiren bir
donistriict olarak davranan ¢ok sayida sagsi hiicrelerden
meydana gelir.

Semisirkiiler kanallar ¢ tanedir ve basin ivmeli
acisal hareketlerini algilamak icin yaklasik olarak birbirle-
rine dik acili olarak yerlesmistir. Bu kanallar lateral veya
horizontal kanal (konveksitesi disa dogru), anterior veya
siiperior kanal (konveksitesi yukart dogru), posterior
veya inferior kanali (konveksitesi geriye dogru) kapsar.
Bas dik pozisyondayken horizontal kanal hemen hemen
horizontal (horizontale dogru 30 derece agisal harekette
asagiya ve geriye hafifce egiklik vardir), siiperior ve poste-
rior kanallar, frontal ve sagittal planlarda 45 derecelik bir
acida olmak tizere iki vertikal plandadir. Bu yiizden her iki
labirentin horizontal kanallart ayni plandadir, oysa bir ta-
raftaki stiperior kanal karsi tarafin posterior kanali ile ayn
plandadir. Utrikulus ve sakkulus dik agida diizenlenmistir,
utrikulus kafa tabanmna paralel ve sakkulus sagittal plana
paralel olacak bigimde yerlesmistir [63].Bu yiizden, hori-
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Akut vestibiiler ndronit olarak da bilinen akut vesti-
biiler norinit, norolabirentit veya nedeni belirsiz tek tarafli
vestibiilopati ani siddetli ve uzamis vertigo, bulanti, kusma
ve hastalarda kalorik testte vestibiiler islev bozuklugu ile
karakterizedir. Vertigo tipik olarak rotatuardir ve birkag
saat icinde gelisir. Basin pozisyon degisikligi ile ilgisi yok-
tur ve tekrarlayicr olabilir. Bazi hastalar aylarca siiren ser-
semlik ve dengesizlik hissederler [7]. Isitme kaybr yoktur.
Vestibiler norinit, viral tist solunum yolu enfeksiyonlarina
baglanmaktadir, fakat bu durumu destekleyen kanitlar
zayiftir. Dolayisiyla bazi yazarlar, “akut tek tarafli perife-
rik vestibiilopati” terimini tercih ederler [19]. Vestibiiler
norinit vestibiiler sinir gdvdesinin yalnizca bir parcasini,
genellikle ayrt olarak seyreden ve kendi gangliyonu olan
siiperior divizyonunu (horizontal sakkular kanal parezisi)
etkiler, buna karsilik inferior bélimi kurtulur (posterior
semisirkiiler kanal) [20,30]. Siiperior ve inferior vestibiiler
norinitin birlikte bulundugu hastalar da olabilir.

Akut labirentit, tinnitus ve sensorinoral isitme kaybi-
nin olmast diginda vestibiiler nérinite benzer. Bu sendrom,
sistemik, akut veya kronik orta kulak enfeksiyonunu (viral
ya da bakteriyel labirentit gibi) izleyebilir veya aminogliko-
zidler ve ditiretikler gibi ototoksik ilac (toksik labirentit)
kullaniminda olabilir. Viral labirentit kizamik, kabakulak ve
kizamiketkta bildirilmigtir.

Maluliyet yaratan pozisyonel vertigo [82] degismeyen
ve siddetli kusma ile birlikte (bazen tinnitusun eglik etti-
gi) maluliyete yol acan pozisyonel vertigo ile karakterize,
aberran kan damarlarinin vestibiiler sinire basisina baglt
oldugu distiniilen, nadir bir sendromdur.

Yiiriicken dengesizlik ve osilopsinin takip ettigi epizo-
dik vertigo ailesel olabilir (otozomal dominant) [9]. Ailesel
vestibtilopati olan hastalarda isitmeleri normal olmasina
karsin, bazen spinoserebellar ataksinin de eslik ettigi iki
yanly, siddetli vestibiiler bozukluk olur [149]. Ayrica, ver-
tigo paroksizmleri ve torsiyonel, horizontal ve vertikal
nistagmus kombinasyonu ile iligkili gorme bozuklugunun,
vestibiiler ¢ekirdeklerin en yakinindaki bir arteriovendz
malformasyon ile iligkisi tanimlanmistir [96]. Bu epizodlar
2 dakikalik aralarla diizenli olarak goriiliir, her atak 15 sa-
niye stirer. Bu tekrarlayici paroksismal nistagmus ve ver-
tigo, vestibiiler ¢ekirdeklerdeki hiperaktivitenin patolojik
kisa patlamalari nedeniyle oldugu diistindilir [96].

Market raflar arasinda ytirimek veya araba kullanmak
gibi bir dizi optokinetik uyartyla baglantilt olarak anormal
bir okiilovestibiiler yanita ikincil epizodik vertigo, geli-
sebilir [75]. Optokinetik yaniti da kapsayan nérolojik mu-

ayene normaldir. Hastalar siklikla asetazolamid kullanimin-
dan yarar goriirler. Yavas ilerleyici govde ataksisini izleyen
uzun siireli epizodik vertigo, bulant: ve kusma Gykiisii olan
hastalarda, ailesel asetazolamide yanutli vestibiiloserebellar
sendrom da tarif edilmistir [12]. Ataklar arasinda okiiler
bulgular “rebound” ve asagiya vuran nistagmusu icerir.
Asetazolamid uygulanmasini izleyerek ataklar azalir ya da
kaybolur.

Meniere Hastalig

Meniere hastaligt akut epizodik ve siddetli vertigo ataklart,
dalgalanan sensorindral isitme kaybi ve tinnitus ile karakte-
rize ilerleyici bir hastaliktr. Tipik olarak Meniere hastaligi-
nin erken evresindeki isitme kaybr diisiik frekansli seslere
orzgiidiir, dalgalanir ve akut ataklar sirasinda artar. Isitme,
hastaligin baglangicinda her ataktan sonra normale doner,
fakat hastaligin ilerlemesiyle ataklar sonrasi rezidiiel isitme
kayiplart birikir ve isitme kayiplart daha yiiksek frekanslara
da yayilir. Seslerin subjektif olarak bozulmast da goriilebi-
lir. Ayrica etkilenen kulak icinde ya da cevresinde siklikla
basing ve dolgunluk hissi olur.

Meniere hastaligi daha ziyade tek taraflidir, buna kargt-
lik olgularin yaklastk %20-45"inde iki yanl olabilir. Tki yanl
oldugunda genellikle hastalik asenkrondur ve otoimmun
i¢ kulak hastaligina benzerdir [148]. Meniere hastaliginda
cogu olgu sporadiktir, fakat vakalarin yaklasik %5-13'tinde
hastaliga dair aile 6ykiisii vardir. Ailesel vakalarda genetik
gecis otozomal dominant patterni diistindiiriir [55,93].

Meniere hastaligmin etyolojisi bilinmemektedir. Pa-
tolojik olarak endolenfatik swvida, semisirkiiler kanallarda
distansiyona yol acan hacim artisi vardir; endolenfatik
hidrops. Benzer belirtiler iceren diger durumlar (Meniere
sendromu) konjenital sifiliz, viral ya da bakteriyel labiren-
tit, Mondini displazisi, otik kapsil fenestrasyonu, Paget
hastaligi, hipotiroidi, hiperlipidemi, diyabetes mellitus,
labirent otosklerozu, disprotinemi, 16semik infiltratlar, la-
birent sarsintist, akustik travma, temporal kemik travmasi,
Cogan sendromu, tekrarlayicr polikondrit, Eales hastalig,
ve vestibiiler schwannoma'yt kapsar [128,145,146,175].

Meniere hastaligt olan olgular, baslangicta dalgala-
nan, degisen stire ve siddette vertigodan yakiurlar. Cogu
hastada bulant: ve kusma vardir. Pulsatil olmayan, diistik
perdeli, “kiikreme” olarak tarif edilen, siirekli tinnitus ve
sensorindral isitme kaybt vertigodan aylar ya da yillar 6nce
geligebilir. Ataklar birkac dakikadan birkag saate kadar sii-
rebilir. Ataklar arasinda hastaligin baslangic semptomlart



IX. ve X. Kranial Sinirler (Glossofaringeal ve Vagus Sinirleri)

Refleks islev

Faringeal refleksin (0gtirme refleksi) afferent ayag: glos-
sofaringeal sinirde, efferent ayagi glossofaringeal ve vagus
sinirlerindendir. Bu nedenle tek tarafli vagal lezyonlar effe-
rent arkini kesintiye ugratarak ipsilateral 6gtirme refleksini
azaltirlar.

Vagus Sinirini Etkileyen Lezyonlarin
Lokalizasyonu

Supraniikleer Lezyonlar

Tek yanli serebral hemisferik lezyonlar (presantral girusun
altr) nadiren vagal islev bozukluguna neden olur, clinkii
supraniikleer kontrol bilateraldir. Nadiren tek tarafl pre-
santral bir lezyonla disfaji ortaya ¢ikar [26]. Korona radi-
atanin siiperior segmentini etkileyen bir lezyonla ekstre-
mitelerde kaydadeger glicstizliik olmadan tek yanli palatal
paralizi tanimlanmustir [18]. Lezyonun yeri motor korteks-
ten kapsula internanin genu bolgesine giden kortikofugal
motor traktusta saptanmistir.

ki yanl tist motor noron lezyonlart disfaji ve spastik
dizartrinin belirgin oldugu psodobulber felce neden olur-
lar. Patolojik aglamayla birlikte emosyonel inkontinans stk
goriiliir. Oglirme refleksi artmis veya azalmis olabilir.

Niikleer Lezyonlar ve Beyin Sap1
Lezyonlar:

Niikleus ambiguus lezyonlart vaskiiler nedenlerle (lateral
mediiller veya Wallenberg sendromu), timérler, siringo-
bulbi, motor noron hastaligr ve inflamatuar hastaliklarla
ortaya cikabilir. Niikleer lezyonlar diger kranial sinir niikle-
uslari, kokler ve uzun traktlarin etkilenmesiyle birlikte ipsi-
lateral palatal, faringeal, laringeal felce neden olur. Niikleus
ambiguusun daha rostral kismi hasarlandiginda (Avellis'in
palatofaringeal felci) bu motor niikleusun somatotopik or-
ganizasyonu sayesinde laringeal islev korunur. Vokal kord
disfonksiyonu (ses kistkligt, hipofoni ve kisa fonasyon siire-
si, noktiirnal nonprodiiktif oksiiriik ve laringeal spazmdan
dolayt inspiratuar stridor ataklari, ttkanma ve paroksismal
dispne) nadiren amyotrofik lateral sklerozla goriiliir [38].

Posterior Fossa Lezyonlart

Vagus siniri medulladan ¢ikugi yerde de hasarlanabilir. Bu
lokalizasyondaki lezyonlar genellikle glossofaringeal, spi-

nal aksesuar ve hipoglossal sinirleri de tutan primer (6rn.,
glomus jugulare) ve metastatik tiimorler, enfeksiyonlar
(6rn., menenjit, otit), karsinomat6z menenjit, sarkoidoz,
Guillain-Barre sendromu ve travma nedeniyle ortaya cikar-
lar. En sik rastlanan sendromlar sunlardir:

Tutulan Kranial

Sendrom Sinirler
Vernet'in juguler foramen sendromu IX, X, XI
Schmidt sendromu X, XI
Hughlings Jackson sendromu X, XI, XII
Collet-Sicard sendromu IX, X, XI, XII

Serebellopontin ksede araknoid kisti olan bir vaka-
da; izole vagus siniri basisina ikincil gelisen ses kisiklig1 (tek
tarafli vokal kord paralizisi) ve disfaji goriilmdistiir [15].

Vagus Sinirinin Kendisini

Etkileyen Lezyonlar

Vagus sinirinin govdesi boyunda ve toraksta tiimorler, ka-
rotis interna anevrizmalari, travma ve biiytimis lenf nodla-
riyla hasarlanabilir, Spontan karotis interna diseksiyonuna
bagli izole vagus sinir felci tanimlanmugtir [28]. Bu hasarlar
tek yanlt laringeal anestezi ile birlikte tam ipsilateral vokal
kord felcine neden olur. Vokal kord parezisi ve diafrag-
matik disfonksiyon, gangliozidin indiikledigi farklilagma
ile iliskili protein 1 gen (GDAP1) mutasyonunun yol agti-
g1 Charcot-Marie-Tooth hastaliginda goriilen ciddi ve sik
semptomlardir [33].

Superior Laringeal Sinirin Lezyonlar:

Superior laringeal sinir travma, cerrahi veya timorle ha-
sarlanabilir. Bu dal baslica duyusal oldugu icin bu sinirin
lezyonlart az sayida klinik bulguya neden olur. Ancak bu
dal krikotiroid kast innerve eder ve tutulumu ses giiciinde
bir miktar azalmayla hafif kabalagsmaya neden olabilir.

s .o

Rekiirren Laringeal Sinirin Lezyonlar1

Rekiirren laringeal sinir intratorasik seyri boyunca arkus
aorta veya subklavyen arter anevrizmalariyla, trakeobron-
siyal lenf nodlari, mediastinal timdrler ve cerrahi hasarla
(6rn., tiroidektomi) yaralanmaya egilimlidir [14]. Sol re-
kiirren laringeal sinir sagdan daha uzundur ve bu neden-
le daha stk hasara ugrar. izole rekiirren laringeal felglerin
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Giicsiiz Bas veya Diisiik
Bas Sendromlari
Etiyolojileri
Santral
Siringomyeli

Parkinson hastaligi

Noropatik

Motor néron hastaligt

Kronik inflamatuar demiyelinizan polinéropati
Post-polio sendromu

Noromuskiiler bilegke
Myastenia gravis
Lambert-eaton miyastenik sendrom

Miyopatik

Polimiyozit

Dermatomiyozit

Inkliizyon cismi miyorziti
Fasioskapulohumeral muskiiler distrofi
Karnitin eksikligi

Erigkin tip nemalin miyopatisi
Mitokondrial miyopati
Tanimlanmamis konjenital miyopati
Hipotiroidi miyopatisi
Hiperparatroidizm

Miyotonik distrofi miyopatisi

Agir hipotiroidi ile miyotonik distrofi
Hipokalemik miyopati

Cushing sendromu

izole boyun ekstanstrii miyopatisi

Mekanik

Servikal spondilit

Ankilozan spondiliti

Servikal hiperfleksiyon hasart (biiytik bir ihtimal ile bir veya
daha fazla servikal dorsal dalin bilateral traksiyon n6ro-
praksisi)

Hodgkin hastaligt icin uygulanan radyoterapi sonrast

tomyozit, fasioskapulohumeral muskular distrofi, karnitin
eksikligi, yetiskin baslangicli nemalin miyopatisi, hipot-
roidizm, hiperparatroidizm, Parkinson hastaligi, hodgkin
hastalig: icin uygulanan radyoterapi sonrast ve servikal pa-
raspinal kaslarr agurlikli olarak etkileyen sinirli enflamatuar
olmayan miyopatiyi (izole boyun ekstensor miyopatisi) ige-
rir [2,15,21,24,29-32,38,40,47,48,53,55,57,59,63,65].  Gii¢-
siiz bag sendromu etyolojileri Tablo 13.2°de 6zetlenmistir.

Kaynaklar

1. Al-Shekhlee A, Katirji B. Spinal accessory neuropathy,
droopy shoulder, and thoracic outlet syndrome. Muscle Ner-
ve 2003;28:383-385.

2. Ashmark H, Olsson Y, Rossitti S. Treatable dropped head
syndrome in hypothyroidism. Neurology 2000;55:896-897.

o

10.

11.

12.

13.

14.

15

17.

18.

19.

20.

22.

23.

24,

Bateman JE. Nerve injuries about the shoulders in sports. /
Bone Joint Surg 1967:49:785-792.
Bell DS. Pressure palsy of the accessory nerve. Br Med |

1964;1:1483.

Bender MB, Shanzer S, Wagman IH. On the physiologic
decussation concerned with head turning. Confin Neurol

1964;24:169.

Berger PS, Bataini JP. Radiation-induced cranial nerve
palsy. Cancer 1977;40:152—155.

Berry H, MacDonald EA, Mrazek AC. Accessory nerve
palsy: a review of 23 cases. Can | Neurol Sci 1991;18:337—
341.

Brodal A. Neurological anatomy in relation to clini-
cal medicine, 3rd ed. New York: Oxford University Press,
1981:457—459.

Christoferson LA, Leech RW, Grossman M. Intracranial
neurilemmoma of the spinal accessory nerve. Surg Neurol
1982;18:18-20.

Cohn BT, Brahms MA, Cohn M. Injury to the ele-
venth cranial nerve in a high school wrestler. Orthop Rev
1986;15:590-595.

Dellon AL, Campbell JN, Cornblath D. Stretch palsy
of the spinal accessory nerve—case report. | Neurosurg
1990;72:500-502.

DeToledo JC, David N]J. Innervation of the sternocleido-
mastoid and trapezius muscles by the accessory nerve. J Ne-
uroophthalmol. 2001;21:214-216.

DeToledo JC, Dow R. Sternomastoid function during
hemispheric suppression by amytal: insights into the in-
puts to the spinal accessory nerve nucleus. Mov Disord
1998;13:809—812.

DeToledo J, Smith DB, Kramer RE, et al. Cortical in-
nervation of the sternocleidomastoid in humans: clinical and
neurophysiological observations. Ann Neurol 1989;26:171.
Dominick J, Sheean G, Schleimer J, et al. Response of
the dropped head/bent spine syndrome to treatment with
intravenous immunoglobulin. Muscle Nerve 2006;33:824—
826.

Donner TR, Kline DG. Extracranial spinal accessory nerve
injury. Neurosurgery 1993;32:907-910.

Eisen A, Bertrand G. Isolated accessory nerve palsy of
spontaneous origin. A clinical and electromyographic study.
Arch Neurol 1972;27:496-502.

Ela TW, Litchy WJ. Spinal accessory neuropathy: he-
terogenous etiologies and presentations. Muscle Nerve
1992;15:1177.

Friedenberg SM, Zimprich T, Harper CM. The natural
history of long thoracic and spinal accessory neuropathies.
Muscle Nerve 2002;25:535-539.

Geschwind N. Nature of the decussated innervation of the
sternocleidomastoid muscle. Ann Neurol 1981;10:495.

. Gourie-Devi M, Nalini A, Sandhya §. Early or late appe-

arance of “dropped head syndrome” in amyotrophic lateral
sclerosis. ] Neurol Neurosurg Psychiatry 2003;74:683—686.
Greenberg HS. Metastasis of the base of the skull: clinical
findings in 43 patients. Neurology 1981;31:530-537.
Hayward R. Observations on the innervation of the
sternomastoid muscle. / Neurol Neurosurg Psychiatry
1986;49:951-953.

Hoffman D, Gutmann L. The dropped head syndrome
with chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy.
Muscle Nerve 1994;17:808-810.



konusma hizina sahiptir; ardi sira hareket testinde yavas ve
diizenli hiz saptanir, sesli harfler uzatilmaya caligildiginda
ise alcak bir tinlama ile zoraki sert bir ton vardir. Néroak-
sis birden fazla diizeyde tutuldugunda motor konugma
bozukluklart da miks hale gelir (6rn., amiyotrofik lateral
sklerozda miks tip flask ve spastik dizartri, multipl skleroz-
da miks tip spastik ve ataksik dizartri, Wilson Hastaligr'nda

TABLO 14.1 Motor Konusma Bozukluklart

Dizartri Tipi Baglamsal Konusma

Gevsek disfoni (tek tarafli - Diplofoni, sert konugma, kisa
vokal kord paralizisi terimler, azalmus ses siddeti,
hafif inhalasyon stridoru.

Nefesli konusma ;azalms ses
siddeti ,hipernazalite, stridor,
kisa terimler,sesli harf uzatma.

Yavas hiz, sert, zorlanarak, bogu-
lur tarzda konusma, tinstizlerin
yanlis kullanilmasi, mono ve
diistik tonda konusma, terim-
lerin sonunda homurdanma,
hipernazalite.

Ataksik dizartri (serebellar Artikiilasyon keskinliginde

Flask dizartri (multiple
kranial sinir paralizileri)

Spastik dizartri (bilateral
st motor noron
lezyonu)

Sesli Harf Uzatma

Nefesli konusma, azalms ses
siddeti, kisalmus stire.

XIl. Kranial Sinir (Hipoglossal Sinir)

miks tip spastik, ataksik ve hipokinetik dizartri). Progresif
supranukleer palsi hastalarinda baskin olarak spastik, hi-
pokinetik ve ataksik bilesenler goriilebilecegi gibi spastik,
hipokinetik ve ataksik bilesenlerin bir kombinasyonu olan
miks tip dizarti de gzlenebilir [19]. Farkli dizartri tipleri ve
bunlarin 6zellikleri Tablo 14-1’de tanimlanmugtir.

Ardi Sira Hareket

Diplofoni

Kisalmig tekrarlama stiresi,
nefesli konusma, tekrarlama
hizi normal.

Zorlanarak sert konusma, kisalmis  Yavas, diizenli hiz, heceleri tekrar-
siire, diisiik ton

lama stiresinde kisalma

Heceler arasinda siirekli degisen

lezyon) diizensiz ve rastgele hatalar, araliklar, konugma stiresinde
sesli harflerde bozulmalar, asirt ve ses siddetinde degiskenlik,
ve esit vurgulama konusma hizi normal ve yavas
arasinda
Hipokinetik dizartri Kisa konusma ataklari, konusma  Sert, nefesli ve diisiik tinult Hizli ve hatalt tekrarlar, nadiren
(parkinsonizm) hizinda arti, monoton, azalmig ~ konusma stirekli bir geveleme olarak
ve mono ses siddeti, uygunsuz anlastlacak kadar hizl ve hatalt
sessiz aralar konusma
Hiperkinetik dizartri Degisken hiz, uygunsuz sessiz Laringeal kesintiler ya da artikiilas- Hece tekrarlarini diizenli bir
(kore) aralar, hatali insiizler, uzamis yonla iligkili kesintilerden 6tii- sekilde gerceklestirememe, bu
konusma, seslerin kelimeler rii fonasyonu stirdiirememe, denemeler sirasinda konugma-
arasinda uzamus araliklar, sert ve zorlanarak cikartilan nin takilmast ve artikiilasyon
diizensiz artikiilasyon hatalart bir ses seklinde degisim yasanmast
Hiperkinetik dizartri Araliklt ses tutukluklary, ses sidde- Nefesli konusma, sert, zorlanir  Diizensiz artikiilasyon bozuklukla-

(laringeal distoni) tinde yasanan agirt degiskenlik,
bozuk sesli harfler, azalmig
konusma hizt
Hiperkinetik dizartri (arti- Artikiilasyonda bozulma

kiilasyon distonisi)
Hiperkinetik dizartri (or-

ganik ses tremoru)

ve bogulur tarzda konugma,
fonasyonu siirdiirememe

11, azalmig hiz, hece tekrarlarin
belirli bir stire boyunca stirdii-
rememe
Sesli ve sessiz harf artikiilasyonun-
da yasanan stirekli degisim
Normal veya diizensiz

Stirekli degisen sesli harf kalitesi

Tonda ritmik degisiklikler Tremor ortaya cikar, ritmik
glottis kapanmasini ortaya
koyan ses tutuklugu (bu glottis
kapanmalarinda sert zor ¢ikan
ses eslik eder)

Hiperkinetik dizartri Tespit etmek neredeyse imkansiz - Fonasyonda anlik kesintiler

(palatofaringeal

miyoklonus)

Normal ile diizensiz arasinda

Hiperkinetik dizartri (Gil-  paroksismal otomatik veya istemsiz homurdanma, bagirma, oksiirme, bogaz temizleme, ishik calma,
les de la Tourette) vb. bazen koprolali

Darley FL., Aronson AF., Brown JR. Konusma patolojisinde isitsel seminerleri-Motor konugma bozukluklart. Philadelphia: Saunders. 1975, izni
ile uyarlanmistir.
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Wallenberg Lateral Mediiller
Sendromundaki Okiiler
TABLO 15.1 Motor Anormallikler

Okdiler uyum disfonksiyonu

Gapraz deviasyon

Okiiler ‘tilt’ reaksiyonu

Gevresel “tilt”"/tabanla tavanin yer degistirmesi fenomeni’
Tahterevalli (see-saw) nistagmus

Nistagmus (birden fazla yolak tutulumu)
Horizontal

Torsiyonel

Horizontal -torsiyonel karma

Horizontal -torsiyonel-vertikal karma
Tahterevalli (see-saw) nistagmus

G0z kapagt nistagmusu

Bas sallama nistagmusu

Yavas takip (pursuit) ve bakis sabitleme anormallikleri
Ipsilateral gz deviasyonu

Kontralateral yavas takipte bozulma

Yavas takipin lateropulsiyonu

Sakkadlarda anormallik

Ipsipulsiyon (lateropulsiyon)

Torsipulsiyon

GOz hareketi yapilmaya calisildiginda oblik sakkad yoriingeleri

altta kalan gozde ekssiklodeviasyon olmast ile gozler-
de diskonjuge torsiyon (okiiler tilt reaksiyonu, Boliim
8'e bakiniz) gortilebilir [20,39,107]. Bu durumda,
hastalar gortintiilerin vertikal olarak yer degistirdigi ve
birbirlerine gore yiikseldigi bir diplopiden yakinirlar.
Wallenberg sendromlu bazt hastalarda kars taraf in-
ferior oliver niikleustan dorsal vermise ¢ikan liflerin
hasarlanmasina baglt olarak gelisen okiiler ipsipul-
siyon goriilebilir [82] veya tiim cevrenin yiikseldigi
(acilanarak dondtigti - Cevirmenin notu) hissi, biitlin
odanin bir duvarina dogru dondtigi hatta tepetaklak
oldugu (tabanla tavanin yer degistirmesi fenoment)
gibi aligimadik (neredeyse inanilmaz) bir histen yaki-
nabilir [39,127]. Bu sendrom muhtemelen vestibiiler-
otolitlerin santral baglantilarinin bozulmasina baglidir
[127]. Cevre goriintlistiniin dénmesi veya gormenin
ftepe-taklak’ olmasi vertebrobaziler gecici iskemik
ataklar [143], vertebrobaziler iskemi [144], ensefalit,
kafa travmast [100], demiyelinizan hastaliklar [138]
veya hidrosefali tedavisinde 3. ventrikiile uygulanan
ventrikiilostomi sonrasinda [116]'da gelisebilir.

G0z kiiresinin dondirtilmesini saglayan otolitik
santral projeksiyonlarin hasart aynt zamanda lateral
mediiller sendromda forsiyonel nistagmusun or-
taya ¢tkmasindan da sorumlu olabilir (bkz. metnin
sonraki boliimleri) [107]. Santral otolitik etkilenme
aynt zamanda bazi hastalarda tahterevalli (see-saw)

nistagmus goriilmesinden sorumlu olabilir [63,103].
Tahterevalli nistagmus bir goziin elevasyonu ve intor-
siyonu ile senkron olarak diger goziin depresyon ve
ekstorsiyonundan olusan, diskonjuge vertikal-torsiyo-
nel nistagmus dongistiniin bir yarimudir; bu déngi-
niin ikinci yariminda aynt hareketler taraf degistirerek
diger gozde tekrarlanir. Bu tip nistagmus genellikle
pandiilerdir ve mezodiensefalonu bilateral olarak
infiltre eden yada bastya ugratan biiyiik, genis supra-
sellar lezyonlarda bildirilir. Lateral mediiller lezyonlar-
da, sigrayic tipte tahterevalli nistagmus da olusabilir
[63,107]. Bu nistagmusun torsiyonel komponenti hizlt
komponenti ile birlikte lezyonun aksi yoniine dogru-
dur [63]. Bu durum tek tarafli fokal mezodiensefalik
lezyonlarda torsiyonel komponentinin hizli fazi lezyon
tarafina dogru tanimlanmus olan sicrayict tipte tahtere-
valli nistagmusundan farkli ve kargittr [63].
Nistagmus. Lateral mediiller sendromdaki nistagmus
vestibiiler niikleuslar veya onlarin serebellar, semi-
sirkiiler kanal veya otolitik baglantilarindaki direkt
bir hasara bagl olarak olusabilir. Lateral mediiller
sendromdaki nistagmus genellikle pozisyoneldir ve
horizontal [42], torsiyonel [107], ya da torsiyonel,
vertikal ve horizontal komponentleri birlikte olacak
sekilde karma [10] olabilir. Tipik olarak, nistagmus
lezyonun karst tarafina vurur; lezyon tarafina dogru
yapilan horizontal siiriikleme hareketinin hizt goziin
pozisyonu ve fiksasyondan etkilenir. Bazen lezyon
tarafina bakarken veya g6z kapaliyken nistagmusun
huzl fazt ipsilateraldir [10]. Vertikal nistagmus genel-
likle yukart vurugludur [10]. Nistagmus dorsolateral
mediiller infarkttan sonra sadece ilk giinlerde mevcut-
tur; takip eden giinlerde hizla azalir [125]. Wallenberg
sendromunda irisin iist ucunun lezyonun karsi tara-
fina vurdugu torsiyonel nistagmus sik goriiliir [107].
Torsiyonel nistagmusun, gozlerin karsiya donmesini
saglayan anterior ve posterior semisirkiiler kanallar ve
otolitik reseptorlerin santral projeksiyonlart arasinda-
ki dengesizlige bagli oldugu ne siirtilmiistiir [107].
Yukarida belirtildigi gibi, tahterevalli nistagmus
lateral mediiller lezyonlarda da olugabilir [103]. Bakig-
la olusan horizontal nistagmusun hizlt faz1 ile senkro-
nize olarak gtz kapaklarinda klinik olarak agikca go-
riilebilen sicrama olmast durumu okiiler nistagmusla
birlikte bakigla olusan g6z kapagi nistagmusu olarak
tanimlanmstir [35]. Bu goz kapag: nistagmusu yakin
refleks ile inhibe olur veya tamamen durur.
Yavag takip (pursuit) ve bakis sabitleme anormal-
likleri. Tateral medullada yerlesmis olan yapilar ve
yollar aynt zamanda vyavas takip (pursuit) ve bakisla-
rin sabitlenmesi fonksiyonlaryla da iligkilidir [162].



niikleus kiimelerini icerir. Serebral pedinkiiller ventral-
dedir ve medial beste birinde kortikopontin lifleri (fron-
topontin iletim), orta beste ticlinde kortikospinal trakt
liflerini ve lateral beste birinde temporopontin lifleri icerir.
Kortikospinal traktlardaki lifler somatotopik olarak kola gi-
den lifler medialde, bacaga giden lifler lateralde, govdeye
giden liflerse bunlarin arasinda olacak sekilde yerlesmistir.
Substansiya nigra melanin graniilleri iceren pigmente bir
katmandir; pedinkiillerin dorsalinde, red niikleusun vent-
ralinde yerlesmistir; bir dorsal zona kompakta ve bir vent-
ral zona retikiilata bolgesinden olusmustur.

Troklear sinir niikleusu (IV. kranial sinir) inferior kol-
likulus seviyesinde santral gri cevherin ventral kisminda
yerlesmistir; okzilomotor sinirin (1L kranial sinir) nik-
leusu, superior kollikulusun altinda, medial longitudinal
fasikiiliin hemen posteriorunda, troklear niikleusun rost-
ralinde uzanir. Mezensefalik traktlar arasinda, krus serebri,
dentatorubrotalamik trakt, medial tegmental trakt, medial
longitudinal fasikiil, posterior kommissiir, spinotalamik
trakt ve medial lemniskus sayilabilir.

Mezensefalonun Vaskiiler Beslenmesi

Mezensefalon kan akimini baziler, posterior serebral, supe-
rior serebellar, posterior komminikan, anterior ve posteri-
or koroidal arterlerin dallarindan saglar.

Mezensefalonun vaskiiler kanlanmast paramedian ve
sirkumferansiyal damarlar araciligiyla saglanir.

PARAMEDIAN DAMARLAR

Paramedian damarlar (retromamiller govde) posteri-
or serebral arterlerin baglangicindan cikar ve (talamusu
besleyen) talamoperforat arterleri ve (medial pedinkiil,
okulomotor niikleus, red niikleus ve substansiya nigra da
dahil olmak iizere orta beyin tegmentumunu kanlandiran)
pedinkiiler arterleri icerirler.

SIRKUMFERENSIYAL ARTERLER

Sirkumferensiyal (peripedinkiiler) arterler asagidakileri
icerirler:

1. Superior ve inferior kollikuslart besleyen kuadrigemi-
nal arterler (posterior serebral arterlerden dogar).

2. Superior serebellumu beslemeden 6nce serebral pe-
dinkiillere ve brakium konjuktivuma dallar génderen
superior serebellar arterler.

3. Serebral pedinkiilleri, lateral stiperior kollikuslart,
talamusu ve iiclincii ventrikiiliin koroid pleksusunu
besleyen posterior koroid arterler.

4. Supramezensefalik yapilar kadar bazt vakalarda se-
rebral pedinkiillerin de beslenmesine destek veren

Beyin Sapi

anterior koroidal arterler (internal karotid veya orta
serebral arterlerden dogar).

5. Bazi mezensefalik dallar da veren posterior serebral
arterler.

Mezensefalik Sendromlar

VENTRAL III. KRANIAL SINIRIN FASIKULER
SENDROMU (WEBER SENDROMU)

Serebral pedinkiild, ozellikle de medial pedinkiild, etkile-
yen bir lezyon piramidal lifleri ve IIL. kranial sinir fasikiilti-
nii hasarlayabilir [16] (Sekil 15.6). Boyle bir durum agagida
ozellikleri siralanmug olan Weber sendromuna yol acar:

1. Kortikospinal ve kortikobulber trakt tutulumuna baglt
olarak kontralateral (alt yiizii de iceren) hemipleji.

2. Parasempatik III. kranial sinir parezisini de (6rn. dilate
pupil) iceren ipsilateral okiilomotor parezisi.

Bu sendrom intrinsik veya ekstrinsik beyin sapt lez-
yonlarinda gortilebilir ve hatta multipl sklerozun ilk belirti-
si olabilir [92]. Horizontal goz hareketi ile iligkili olan sup-
raniikleer lifler medial pedinkiilde hasarlanirsa, karst tarafa
bakista supraniikleer tipte konjuge bakis felci gelisebilir
(Foville’in orta beyin sendromat).

DORSAL III. KRANIAL SINIRIN FASIKULER
SENDROMU (BENEDIKT SENDROMU)

Mezensefalik tegmentumu etkileyen bir lezyon red niik-
leus, brakium konjuktivum ve III. kranial sinir fasikiiliinii
etkileyebilir (Sekil 15.6). Daha ventraldeki tegmental lez-
yonlar Benedikt sendromuna yol acabilir [91]. Bu send-
rom asagidakileri icerir:

Okiilomotor sinir fasikiillerinin hasarla-
narak spesifik norolojik sendromlara yol actig1 mezensefa-
lon alanlarint gosteren kesitsel bir sema. (1) Weber send-
romu; (2) Benedikt sendromu; (3) Claude sendromu.



Restiform cisimdeki efferent lifler baglica serebello-

Ndrolojide Klinik Lokalizasyonlar

vestibiiler yollardir ve jukstarestiform cisim olarak bilinen
ayri bir yolda seyreden fastigiobulber trakt olustururlar.
Inferior serebellar pedinkiildeki diger efferent lifler sere-
belloretikiiler yolaklardir.

Uc serebellar pedinkiiliin en biiyiigii olan orta sere-
bellar pedinkiil (brakium pontis) serebellumu ponsa bag-
lar ve baglica kontralateral pontin gri cevherden ¢ikan ve
serebral korteksten serebellumun ara ve lateral zonlarina
impluslar ileten pontoserebellar (kortikopontoserebellar)
traktusun afferent liflerini tagir.

Stiperior serebellar pedinkiil (brakium konjunkti-
vum) serebellumu orta beyine baglar. Az sayida afferent lif
de icermesine kargin baglica serebellar efferent lifleri igerir.
Siiperior serebellar pedinkiiliin afferent lifleri sunlardir:

1. Orta torasik kordun alundaki diizeylerde propriosep-
tif ve eksteroseptif bilgiler tastyan ventral spinosere-
bellar trakt.

2. Siiperior ve inferior kollikuluslardan kaynaklanan ve
isitsel ve gorsel bilgiler tastyan tektoserebellar trakt.

Medial dal (SSA)

SSA
Lateral dal SSA

Baziler arter

AICA

Vertabral arterler

PICA

SEKIL 16.3.

3. Mezensefalondan proprioseptif lifler ve trigeminal si-
nirin esas duysal niikleusundan taktil bilgiler tasiyan
trigeminoserebellar trakt.

4. Nikleus seruleustan lifler tagtyan seruloserebellar
trakt.

Stiperior pedinkiiliin efferent lifleri sunlardir:

1. Kontralateral red niikleusa cikti tastyan dentatorubral
trakt. Bu niikleusta sonlanan liflerin ¢ogu daha biiyiik
dentatotalamik traktin dallaridur.

2. Talamusun kontralateral ventrolateral niikleusuna ¢ik-
t1 tastyan dentatotalamik trakt.

3. Vestibiiler niikleuslar ve retikiiler formasyona ciktt
tastyan Russell’in uncinat demeli.

Serebellumun Vaskiiler Beslenmesi

Serebellumun kan dolasimt posterior inferior serebellar
arterler, anterior inferior serebellar arterler ve stiperior
serebellar arterlerden saglanir (Sekil 16.3) [4,105]. Bu {i¢

Lateral dal
PICA

Medial dal
PICA

Serebellar arterlerin seyri. SSA= stiperior serebellar arter; AICA= anterior inferior serebellar arter; PICA=

posterior inferior serebellar arter. (Amarenco P. Serebellar infarktlarin spektrumu. Neurology 1991;41:973-979'dan izin

alinarak uyarlanmustir).



Hipotalamus ve Hipofiz Bezi Lezyonlarinin Lokalizasyonu

hormon (CRH) néronlarinda ve paraventrikiiler niikle-
ustaki vazopressin ekspresyonunda artis, beyin omurilik
swvisinda (BOS) CRH artist ve frontal kortekste ise CRH
reseptorlerinde azalma oldugunu ortaya koymustur. Dek-
sametazon ve CRH testi, depresyonda degisen HPA sistem
regiilasyonunun gosterilmesinde mevcut olan en hassas
testtir [105].

Jelastik Nobetler

Istemsiz giilmeyle beraber gelen nébetler (jelastik nd-
betler) puberte prekoks ile iliskilendirilmistir [24]. Bu
nobetlerin en sik goriilen nedeni ve kaynagi, hipotalamik
hamartomdur (78,128]. Hasta, bagka herhangi bir motor
bulgu olmaksizin dik dik bakip kikirdayabilir. Yine aynt
hastada aglama nébetleri jelastik nobetlerle yer degistire-
bilir. Bagka hastalar, belirgin bir bulgu olmaksizin sadece
icten giilme istegi duyarlar [125]. Yiiriitiicii islev bozuk-
luklarina (“frontal lob sendromu”) genellikle hipotalamik
hamartomlar neden olur [78,104]. Ayni zamanda jelastik
nobetler, singulat girusta kortikal displazide de tanimlan-
mugtir [91].

Basagrist

Pitiiiter timorl olan her yedi hastadan birinde baslica
sikayet basagrisidir. Genellikle bitemporal ya da bifrontal
olmakla beraber gozlerin arkasindan gelir ve diafragma
sella baskisindan kaynakli oldugu dustindiliir [87]. Pitiiter
timorii olan bir hastada 6zellikle retro-orbital kaynaklt ve
aniden kotlilesen basagrisi, pittiter apopleksinin tanisal
kuskusunun artmasina yol agmakla beraber bu durum asa-
&ida anlaulmistir. Bagagrisi, nadir bir hastalik olan pittiiter
abselerde tiimdrlere kiyasla daha sik goriiliir [132].

EPiZODIK BASAGRILARI

Bazi kiime tipi basagrisi epizodlart, paroksismal hemikrania
veya ‘konjuktival kanlanma ve gozyast ile birlikte kisa stire-
li tek tarafli noraljiform bagagrist (SUNCT)’ olarak bilinen
basagrist ataklart sirasinda pozitron emisyon tomografisi
(PET) ile mamiller cisimlerin dorsalinden posterio-medial
hipotalamusta perfiizyon artist oldugu gortilmustiir [113].
Bu bdlgenin derin beyin uyarimi sayesinde bu hastalarda
diizelmeye yol acmustir [42].

Kronik Agr1
Fibromiyalji gibi kronik agrt sendromu olan ¢ok sayidaki

hastada hipotalamik-pittiiter-adrenal aks disfonksiyonu var
gibi gortinmektedir [19].

Gorme Keskinliginde Bozulma;
Gorme Alani Bozukluklart

Pitiiiter adenomlu baz hastalar, gorme sikayetiyle gelir-
ler ve yaklasik %15'i veya daha fazlasinda formel testler

Hipofiz Adenomu
olan 1,000 Hastanin

TABLO 17.3 sikayetleri

Yakinmalar Vaka Sayisi
Gorme bozukluklart 421
Bagagrist 137
Akromegali 136
Hipopituitarizm ile iligkili 95
Amenore 48
Diplopi 7
Diger bozukluklar 156

Kaynak: Hollenhorst RW, Younger BR. Ocular manifestations produced
by adenomas of the pituitary gland; analysis of 1,000 cases. In Kohler PO,
Ross GT, eds. Diagnosis and treatment of pituitary tumors. Amsterdam:
Excepta Medica, 1973.

sonucunda gorme keskinliginde azalma veya gérme alant
bozuklugu bulunur (Tablo 17-3). Kiazmanin alt tarafinin
kompresyonuna bagl bitemporal defekler en sik goriilen-
dir. Fakat asimetrik timor biiylimesi sonucunda bir gz
daha farkli tutulabilir ve boylece tek tarafl korliik meydana
gelebilir veya optik traktus tutulur ve bunun sonucunda
homonim hemianopsi olusur. Sellaya gore kiazmanin ko-
numu da gorsel alan defekti seklini belirler. Kiazma, beyin-
lerin %80’inde sellanin, %9'unda ise tiiberkulum sellanin
(prefiks kiazma), %11'inde dorsum sellanin {izerindedir
(postfiks kiazma) [17]. Hastalarin yaklasik olarak %6’sinda
santral veya temporal skotom goriilmekte olup sadece pe-
riferal gorme alant muayenesi yapildigt zaman saptanmama
olastligt vardir.

Hastalarin yaklasik ticte birinde cocukluk ¢agt optik
gliomlarina hipotalamik disfonksiyon bulgulart eslik et-
mektedir [65]. Bu hastalarin gorme keskinliginde kalict
olabilecek bozukluk ve yine bu hastalarda optik diskte
solukluk goriiliir. Gorsel yolak bozukluklarinin lokalizas-
yonuna dair daha fazla ayrinti igin 7. Bolim’e bakiniz.
Diplopi ve Pupiller Degisiklikler
(a) Tiimor biiyiik olmadigr siirece, (b) tiimdr, iskemi veya
hemoraji ile aniden biiylimezse (pitiiiter apopleksi) [18],
(c) basta kaverndz sintis tutulumu olmadigs siirece (karo-
tid anevrizma, metastatik tiimorler) hipotalamik-pitiiter
timdrlerde diplopi ender goriiliir. Selladan lateral bi¢imde
tasan timdrler pitoz ve addiiksiyon zayifligt ile bulgu ve-
ren okulomotor sinir disfonksiyonuna yol acar. Tek tarafli
hipotalamik lezyonlar, miyozla birlikte ipsilateral Horner
sendromuna neden olarak saptanmast konusunda aldati-
c1 olabilirler. Pitiiiter apopleksi, basagrist veya trigeminal
sinirin oftalmik dalinin kompresyonuna baglt retro-orbital
agri, kusma, gorme alani defektleri veya gorme keskinli-
ginde azalma, kavernoz siniisiin medialinde oldugunda ise
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B Amigdala

Inferior temporal korteks
Intralaminar talamik nikleuslar

Hipotalamus

Anterior frontal
korteks

Singulat girus
Mamiller cisimcik

Frontal lob

Pallidum
Presentral girus

Kontralateral serebellum

Posterior girus

Perietal lob

Peristriate oksipital korteks
Perietal korteks
Posterior temporal korteks

Transvers temporal girus

inferior kollikulus
Kalkarin korteks

Optik trakt

Agr1, 1s1, eklem pozisyonu, dokunma ve
vibrasyon icin kontralateral reseptérler

Ventrolateral

Ventral anterior

Medial veya
Dorsomedial (DM)

.

Ventroposterior

— - Pulvinar

Ventroposteromedial

Medial genikulat
'_ Lateral genikulat

Hemisferin Lateral Gériini';mﬁnde Talamik Projeksiyonlar

Ventrolateral

Santral sulkus

Ventral anterior

Ventroposteromedial
Lateral posterior
Anterior, laterodorsal

Pulvinar

Kalkarin fisstr

Lateral genikulat

Hemisferin Medial Gériiniimiinde Talamik Projeksiyonlar

SEKIL18.1.  (Devam ediyor) B: Talamik cekirdeKlerin afferentleri ve serebral kortikal projeksiyonlart. Ustte farkls
talamik cekirdeklere gelen afferentlerin kaynaklandigi bolgeler, altta serebral hemisferlerin medial ve lateral gortinii-
mii. DM=dorsomedial. (Carpenter MB'den modifiye edilmistir. Atetoz ve bazal ganglionlar. Arch Neurol Psychiatry.

1950;63:875).

4. Talamusun dordiincti ana bolgesi, Ozellikle
pulvinar olmak {izere dorsolateral ve posterior
cekirdek gruplarindan olusur. Bu gruplar, oksi-
pito-temporo-parietal-kortikal - dikkati modiile
eder ve nesne tabanlt bir referans sistemi kullanir

[204]. Ornegin, sol hemisferdeki lisan ile ilgili
sensoriyel gorevlerin, sag hemisferde ise viztios-
pasyal gorevlerin yiiriitiilmesi icin gerekli gorsel
ve kortikal dikkatin yiiriitilmesine yardimct olur
[36,78]. Bu alan, diger memelilere kiyasla insan-



Talamus’taki Lezyonlarin Anatomik Lokalizasyonu

Talamusun anterior niikleusunda kronik MRG bulgusu olan
distonik tremor, atrofiye neden olan daha posteroventral
bir lezyondan kaynaklanabilir ancak etkilenen niikleuslarda
kaviter lezyon bulunmaz [30]. Distonili hastalarda talamik
noronlarin duyusal alanlar genislemistir [100,102]. Bazal
ganglion kaynakli sekonder distonili veya hemiballismuslu
hastalar, talamusun ventrolateral niikleusunun stimdilasyo-
nu veya lezyonu ile iyilesmeye baslar [23].

Talamik el olarak adlandirilan elin anormal postiirii,
ayni bolgenin vaskiiler bir lezyonun ortaya ¢ikmasindan
iki hafta veya sonrasinda goriilebilir. El bileginde ve me-
takarpofalangeal eklemlerde fleksiyon postiirii olurken
interfalangeal eklemler hiperekstansiyon olur. Metakar-
pofalengal eklemlerdeki fleksiyon ikinci parmaktan itiba-
ren artarak belirgin bir sekilde sabit olan besinci parmaga
kadar uzanir. Parmaklarda zorlu abdiiksiyon olabilir. Bas
parmak, el ayasindan uzaklasmis ya da el ayasina yaklas-
mugtir [114].

Talamik lezyonlarda goriilen diger anormal hareket-
ler arasinda aksiyon miyoklonisi [5], ideomotor apraksi
[136] ve asteriks vardir [19,41,116,181]. Asteriks, vent-
rolateral niikleus lezyonlarinda daha sik gorilir [184].
Korkutucu uyart verilmesi sonucu meydana gelen postural
tonusun ani kaybi olan hiperekpleksi, talamik lezyonlar
ile kotiilesebilir [45]. Ayna hareketleri olarak da adlandi-
rilan imitasyon (taklit) sinkinezileri, talamik lezyonlardan
sonra stk goriiliir [117]. Boyle durumlarda talamik lezyona
kontralateral taraftaki ekstremitenin distal kismi, saglam
taraftaki hareketi taklit edebilir. Hasta saglam eli ile yum-
ruk yapuginda diger elinin parmaklart avug igine dogru
kevrilir ve her iki eliyle de yumruk yapmug olur. Pozisyon
duyusunun veya korteksin talamik aktivasyonunun kaybr,
bu anormal hareketlerin altnda yatan nedenler olabilir.
Hasta bu hareketlerden kacinmaya dikkat ettigi takdirde
yukarida bahsedilen koreik hareketler gibi bu hareketler
de azalabilir.

Serebral hemisferik lezyon nedeniyle hemiparezi ve
hemisensoriyel kayip yasayan hastalarda azalmig bir kor-
neal refleks goriilebilir [48]. Bu durumdan alt beyin sapt
tizerindeki parietal eksitator etkilerin kaybt sorumlu ola-
bilir [141]. Saf talamik lezyonlar, belirli bir hemisensoriyel
kayba neden olsalar bile, kornea refleksini azaltmaz [142].
Ancak akut talamokapsiiler lezyonlu bir hastada, lezyona
kontralateral olan taraf uyarildiginda her iki tarafta da gtz
kirpma refleksinin gec bilesenleri azalmistir [29]. Bu defi-
site internal kapstilde yer alan kortikopontin liflerin hasar
gormesi neden olabilir.

Talamusun ventrolateral niikleusunun kiiciik cerrahi
lezyonlart veya kronik stimiilasyonu ile ilaca direncli tre-
mor tedavi edilebilir [169].

Goz Hareketi Bozukluklar1

Talamusla sinurlt lezyonlar, okiiler hareketlerde ¢ok hafif
degisikliklere neden olurlar [143]. Stiperior kollikulustan
gelen gorsel bilgiler pulvinar tarafindan parietal loba (“ikin-
ci gorsel sistem”) gonderilir. Gorsel uyarilarin bulunmasi-
na ve lokalizasyonuna ve de “ilk” (genikulostriat) gorsel
sistemin bu olaylart tanimlamasint saglayan sakkadik goz
hareketlerinin olusturulmasina katkida bulunur. Pulvinar-
daki lezyonlar; (a) kontralateral gorme alaninin periferin-
deki gorsel objelerin ihmaline ve ciddi titreme frekansinda
azalmaya, (b) gorsel olarak uyarilmig sakkadik gtz hareket-
lerinin latansinin uzamasina ve (c) kontralateral yarr alana
dogru yapilan spontan goz hareketlerinde zayifliga neden
olabilir [212].

Daha dikkat ¢ekici olan ve yatak basinda farkedilebi-
lenler, talamus ve orta beynin etkilendigi lezyonlarda mey-
dana gelen goz hareketi anormallikleridir; siklikla parame-
dian talamopedinkiiler enfarktlarda goriiliirler [25]. Bu
gibi durumlarda okiiler motor fonksiyonunun bozuklugu
anormal pupillere, pitoza ve vertikal goz hareketlerinin ve
addiiksiyonun kisitlanmasina neden olur. Selektif yukart,
asagt veya kombine bakig bozuklugu, blefarospazm [155],
pitozla birlikte bilateral interniikleer oftalmopleji [15] ve
yalanci altinet sinir paralizinde [20] gortlebilir [15] (bkz.
Boliim 8). Talamik lezyonlar, talamik hasarin kendisinden
degil, lezyonlarin {ist orta beyine kadar uzamasina baglt
olarak vertikal bakig palsileri ile iligkilendirilebilir [176].
“Vertikal bir bucuk sendromu” (bir gozde vertikal palsi
digerinde ise yukari bakis palsisi) gortilebilir [14,15,183].
Bilateral medial talamik lezyonlar, dig uyaranlarin neden
oldugu sakkadlarin degil de istemli vertikal sakkadlarin et-
kilendigi saf vertikal sakkadik apraksiye yol agabilir [127].
Yukart bakig bozuklugu ile birlikte akut talamik ezotropi,
baziller komunikan arter bolgesindeki kontralateral poste-
rior talamus enfarktinda goriiliir [58]. Bu durumda medial
rektusun tonik aktivasyonu, talamustan ¢tkan direkt inhibi-
tor projeksiyonlarin hasart veya verjans kontroli ile iligkili
orta beyin noronlarina giden girdilerin zarar gérmesi sonu-
cu meydana gelebilir [58].

Biiytik talamik hemorajiler, orta beyni etkileyebilir
veya intakranial basincin artmasina neden olarak fonksi-
yonlarint bozabilir [57]. Gézler tonik olarak agagtya ve biraz
da ice bakar (burun ucuna bakar gibi) [203]. Baz1 vakalarda
gozler hemiparezi olan tarafa yani talamik hemorajinin ters
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Bazal ganglionlarin anatomisi. VL: ventrolateral talamik ¢ekirdek; VA: ventral anterior
talamik cekirdek; VP: ventroposterior talamik ¢ekirdek; GPi: globus pallidus pars interna; GPe: globus

pallidus pars eksterna.

niikleus hem internal hem de eksternal palliduma lifler
gonderir. Boylece bir diger kapalt devre olusur: eksternal
globus pallidus—subtalamus—eksternal ve internal globus
pallidus.

Diger pallidal efferentler ayrica substantia nigraya, red
niikleusa, inferior olivaya, hipotalamusa ve mezensefalik
retikuler formasyona uzanir.

Nigral Afferentler ve Efferentler

Substantia nigranin pars retikiilarisi serebral korteksten,
striatumdan, globus pallidustan ve subtalamik niikleustan
lifler alur. Pars retikiilaris efferentleri VA ve VL talamik niik-
leusa, retikuler formasyona ve superior kollikulusa ilerler.

Substantia nigranin pars kompaktast kaudat niikleusa
ve putamene dopaminerjik lifler yollar. Bu ¢iktlar direkt
yolagin striatal ndronlarr icin eksitatordir ve indirekt yola-
&in striatal noronlart icin ise inhibitordiir, bu konuya ilerle-
yen kisimlarda deginilecektir.

Bazal ganglionlarin etkilerini esas olarak serebral
korteks araciligrya gerceklestirdigi gozlemlenebilir (6rn.,
direkt olarak beyin sapt ve spinal kord yapilarina baglanan
lifler gondermezler). Biitiin serebral korteksin motor siste-
me (motor ve premotor korteks) etki edebildigi subkorti-
kal bir ag saglarlar, agirliklr olarak su devre kullandlir: sereb-
ral korteks- neostriatum- globus pallidus ve substantia nig-
ra- VA ve VL talamik niikleus- motor ve premotor korteks.

Hem anatomik olarak hem de fizyolojik olarak, stria-
to-pallido-talamik halka icerisinde bir direk ve bir indirek
sistem tanimlanmustir. Direkt sistemde putamen ve kaudat
niikleus, substantia nigranin pars kompaktasindan eksi-
tator girdiler alir, medial globus pallidusa ve substantia
nigranin pars retikiilarisine inhibitor lifler (P maddesi ile
kolokalize olmug y-aminobutirik asit ya da GABA) yol-
lar ve bu da talamusun ventrolateral niikleusunu inhibe
eder. Bu sistemin stimiilasyonu talamusun ventrolateral
cekirdeginin disinhibisyonu ve kortikal eksitasyonu ile
sonuglanacaktir, Indirekt sistemde, putamen ve kaudat
substantia nigra pars kompaktadan inhibittr girdiler alir ve
subtalamik niikleusu inhibe edecek (GABA ile) inhibitor
lifleri (enkefalin ile kolokalize olmus GABA) lateral globus
pallidusa gonderir. Subtalamik niikleus talamus, ventrola-
teral niikleus tizerinde inhibitor etkisi olan medial globus
pallidusu stimiile eder (glutamat araciligryla). Bu sistemin
uyarlmast talamusun ventrolateral niikleusunu inhibe
eder ve kortikal inhibisyon ile sonuglanir.

Fonksiyonel agidan, striatopallidal motor dongii ice-
risindeki bazal ganglia yolaklarnmn aktiviteleri su sekilde
oOzetlenebilir:

1. Sensorimotor korteksten gelen kortikostriatal girdi
(glutamat) ya da substantia nigra pars kompaktadan
gelen girdi (dopamin) putamenin, medial globus pal-
lidusun ve substantia nigra pars retikulatanin direkt
inhibitor yolagini uyarir ve bu presantral motor alan-
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LLERERED Distonilerin Smiflandirilmast

1. Primer distoniler 3. Norometabolik hastaliklar
A, Sporadik- Genellikle yetiskin baslangicli fokal distoni A, Lipid hastaliklart
(6rn; tortikollis) i.  Metakromatik lkodistrofi
B. Genetik distoniler (Lokus-isim-kalitim sekli) ii. Niemann-Pick tip C
i.  DYT1/TORI-Erken baslangicli primer torsiyon iii. Hekzosaminidaz A ve B eksikligi
distonisi, Oppenheim distonisi-OD iv. G, Gangliosidoz
ii. DYT2-Otozomal resesif primer torsiyon distonisi- v. G, Gangliosidoz
OR B. Aminoasit hastaliklart
iii. DYT3-X-bagimli distoni parkinsonizm, Lubag-X'e i.  Glutarik asidemi
baglt ii. Metilmalonik asidemi
iv. DYT4- Non-DYT1 primer torsiyon distonisi, C. Diger enzim eksikligi ve metabolik hastaliklar
predominant fisiltt disfonisi-OD i.  Noroakantositoz
v. DYT5/GCH1-Dopa yanith distoni, Segawa ii. Rettsendromu
sendromu-OD iii. Lesch-Nyhan sendromu
vi. DYT5-Dopa yanutlt distoni-OR iv. Aseruloplazminemi
vii. DYT6-Ergenlik donemi baslangicli karsik tip v. Tirozin hidroksilaz eksikligi
primer torsiyon distonisi - German-Mennonite vi. Aromatik aminoasit dekarboksilaz eksikligi
orijin-OD D. Mitokondriyal hastalik
viii. DYT7-Yetiskin baslangicli fokal primer torsiyon i. Leigh sendromu
distonisi-OD 4. Edinilmi stiregler
ix. DYT8/PNKD-Paroksimal distonik koreatetoz/ A, Enfeksiyon
Nonkinezijenik diskinezi-OD i, Viral ensefalit
x.  DYT9/CSE-Episodik ataksi spastisite ile beraber ii. Creutzfeldt-Jakob hastaligi
paroksismal koreatetoz-OD iii. Ensefalitis laterjika
xi. DYT10/PKD-Paroksimal kinezijenik distoni/ iv. Reye sendromu
koreatetoz v.  Subakut sklerozan panensefalit
xii. DYT11- Miyoklonik distoni-OD B. laglar ve toksinler
xiii. DYT12-Hizli baslangiclt distoni-parkinsonizm-OD i. Levodopa ve dopamin agonistler
xiv. DYT13-Erken ya da ge¢ baslangicli fokal ya da ii. Antikonviilzanlar
segmental distoni-OD iii. Flekainid
xv. DYT14-Dopa-yanith distoni-OD iv. Ergotaminler
xvi. DYT15-Miyoklonik distoni-OD v.  Karbon monoksit zehirlenmesi
2. Heredodejeneratif hastalik (bazilart genetik distoniler ile vi. Manganaz toksisitesi
cakistr) v. HIV enfeksiyonu
A, Xe bagli distoni C. Endokrin
i.  Lubag (X'e baglt distoni-parkinsonizm) i. Hipoparatiroidizm
B. Otozomal dominant D. Perinatal
i.  Huntington hastaligi (6zellikle cocukluk formu) i. Kernikterus
ii. Spinoserebellar dejenerasyonlar ii. Atetoid serebral palsi
iii. Dentato-rubral-pallidolusian atrofi iii. Serebral palsi ile beraber gecikmis baslangiclt
iv. Distoni ile beraber herediter spastik parapleji distoni
v.  Huzli baslangich distoni-parkinsonizm E. Digerleri
vi. Noroferritinopati i.  Serebral enfarkt ya da hemoraji, posthemipleji
vii. Serebral kalsifikasyonlar ile beraber otozomal distoni de dahil
dominant distoni-artt ii. Progresif supraniikleer palsi
C. Otozomal resesif iii. Kortikal-bazal ganglionik dejenerasyon
i.  Wilson hastaligt iv. Multipl skleroz
ii. Ataksi telanjiektazi v. Paraneoplastik beyin sapt ensefalit
iii. Beyin demir birikimi tip 1 ile beraber vi. Kafa travmast
norodejenerasyon vii. Periferal ekstremite travmast
iv. Hallervorden-Spatz hastaligi (PANK-2 iliskili viii. Cerrahi sonrast (6rn., talamotomi)
norodejenerasyon) ix. Elektrik carpmasi
v.  HARP sendromu (hipobetalipoproteinemi, E.  Psikojenik distoni
akantositoz, retinitis pigmentoza, pallidal
dejenerasyon)

vi. Serebral distoni ile beraber ailesel distoni
(? Cinsiyet-bagimli kalitim da olasidir)
Woodhouse Sakati sendromu

Vi,

OD = otozomal dominant, OR = otozomal resesif
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Serebral hemisferlerin lateral (A) ve inferomedial (B) goriiniimleri. Frontal loblarin orbital yiizleri ancak
dogrudan inferiordan bakmakla goriilebilir, bu sekilde gosterilmemislerdir. Ote yandan, temporal ve oksipital loblarin

inferior yiizleri gosterilmistir.

uzanir, Burast, primer igitme alanini ve planum temporale
veya supratemporal diizlemin 6n sinurint olusturur; pla-
num temporale, ortalama bir saglak kiside sol hemisferde
ticte bir oraninda daha biiytiktiir [175] (Sekil 20-2). Heschl
girusu da solda, ozellikle de erkeklerde, daha biiytiktiir
[187,271]. Fonksiyonel ézellesme bu bulguyu agtklayabilir

clinkii ortalama bir kiside, isitmede sol hemisfere dogru
bir yanlilik vardur, 6yle ki, sadece konusma degil, saf miizik
tinilart da soldaki Heschl girusunu sag hemisferdekinden
daha fazla aktive eder [125]. Lateralizasyon kokleada bas-
liyor olabilir [445]. Ek olarak, bireysel anatomi fonksiyonu
veya fonksiyon bireysel anatomiyi belirleyebilir. Miizik ses-



Serebral Hemisferleri Etkileyen Lezyonlarin Lokalizasyonu
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motor ve duyusal alanlardaki kortikal temsili (Penfield ve
Jasper’a gore [375]). Beynin frontal kutbu seklin sol kis-
minda gosterilmistir.

farklt belirtiler verirler. Bu nedenle, hemisferlerin ¢ok sa-
yida kortikal néron sayesinde gerceklesen daha biiyiik bir
plastisiteye sahip olusu ve yedek yolaklarin varligi, beyin
sapt veya spinal kordda olsa gok agir bir motor veya duyu
bozukluguna neden olacak ayni hacimdeki bir lezyonun,
daba hafif defisitlere yol agmastyla sonuglanir [89,144].
Plastisite ve yedekler, fonksiyonel norogoriintiilemede
belirli bir gorev ile aktive olan kortikal alanlarin hasarinin,
lezyon oldukea biiyiik olmadikca, bu gorevle ilgili kalict
klinik bulgulara yol agmayabilecegini de aciklar [145,482].

Serebral hemisferik lezyonlarin neden oldugu noro-
lojik defisit, sinir sisteminin daha alt diizey lezyonlar ile
iliskili defisitlere nazaran daha az tutarli olma egiliminde-
dir. Gliniin hangi zamant oldugu, giiriiltiilii bir ortam veya
uygun uyaran eksikligi ile iligkili olabilecek dikkat azlig, bir
norolojik muayenenin sonucunu etkileyebilecek pek ¢ok
faktorden biridir. Ornegin afazi gibi kismi multimodal defi-
sitler icin tipik olan sey, hastanin zaman zaman dogru per-

formans gostermesidir ki bu durum, deneyimsiz hekimleri
hastanin defisitinin boyutu hakkinda stipheye diisiiriir.
Tekrarlanan muayeneler bu stipheyi en aza indirir ve he-
kime, olayin daha dogru bir resmine ulasma ve dolayisiyla,
hastadaki bozuklugu lokalize etme, olanagmnt tanir. Gabuk
karar verilmesi gereken acil bir durumda muayeneyi tek-
rarlamak tabii ki mimkiin olmayabilir ama hastanin uzun-
siireli tedavisi ve rehabilitasyonu planlanirken muayenenin
tekrarlanmamast s6z konusu olmamalidir.

Serebral hemisferik lezyonla iliskili anamnez alan he-
kim, hastanin defisitin boyutunun, ozellikle de karmagik
(multimodal) davraniglarinin (afazi, apraksi) bozuklugun-
da, siklikla farkinda olmadigim bilmelidir. Sag-hemisfer
lezyonlu hastalar, defisitlerine karst, sol-hemisfer lezyonlu
hastalara nazaran daha siklikla duyarsiz olma egiliminde-
dirler. Kortikal bir parieto-oksipital lezyona bagli, hastanin
asikar korltigli inkar ettigi bir tablo olan Anton sendromu,
bu tiir i¢gorii yoklugu durumlarindan sadece biridir, he-
misfer-iliskili diger duyu bozukluklarinda da benzer tab-
lolar goriiliir. Bu defisitlerin boyutu ve niteligi, beyin sapt
veya bir periferik sinir gibi sinir sisteminin daha basit yapi-
larindaki lezyonlarin neden oldugu duyu kaybi kadar net
degildir. Ulnar noropatili hastalarin ¢ogu, ellerinin medial
kismindaki uyusukluk alaninin sinirlarini tam olarak goste-
rebilirler. Ote yandan, hemisferik lezyonlu bir hasta, lezyon
postsantral girustaki primer somatosensoriyel korteksi tut-
mug bile olsa, duyu kaybi alanint lokalize etmekte giicliik
cekebilir. Hemisferik lezyonlarin bu ozelligi, tim defisitleri
kisa bir muayene ile ortaya koymanin zorlugu ile birlesti-
ginde, kortikal bir lezyonu dogru lokalize etmek icin, has-
tayt iyi bilen kisilerden bilgi alinmasini siklikla gerekli kilar.

Dogru lokalizasyon icin, multimodal defisitleri (6rne-
gin aleksi) analiz etmek sarttir. Hastanin okudugunu anla-
mamasinin nedeni, sol tarafa olan goz sakkadlarinin yeter-
siz olmast sonucu kelimeler ve ciimlelerin bagini atlamast
olabilir (sag frontoparietal lezyon), veya yazilt kelimeleri
olusturan ¢izgilerin anlamini kavrayamamast olabilir (sol
oksipital lezyon). Bu durum, hekimi goriiniir bozuklugun
arkasina bakmaya ve bundan sorumlu olan primer defekt
ve yapiyt anlamaya mecbur kilar.

Ayni fonksiyon, farkli hastalarda, korteksin cesitli
bolgelerinde ve hatta kontralateral hemisferde temsil
edilebilir. Bu bireysel degiskenlik hemisferik hastaliklarin
lokalizasyonunu 6zellikle zorlastiran bir durumdur. Klinik
belirti ve bulgularin en sik rastlanan anatomik kargliklart
bu metinde anlatilacaktir ama belirli bir hastadaki bir de-
fisitten sorumlu olan korteks alanint santrimetrekareler
inceliginde kesin belirtmeye ¢alismak boga cabadir. Benzer
sekilde, bir dizi belirti ve bulgu varliginda, serebral hemis-
ferlerin hasar gérmiis olma olasiligt en yiiksek olan bolge-
sini saptamak kaybolan fonksiyonun beynin bu bolgesine



Ndrolojide Klinik Lokalizasyonlar

de lezyonun kontralateraline verilen uyaranlara yonelik
hareketleri yapmayabilirler. Sol yari-uzay icinde hareket
etmeyebilirler (kisi-merkezli yari-uzaysal ihmal) veya
uyaranin sol tarafiyla iliskili hareketleri yapmayabilirler
(dig-merkezli uzaysal ihmal) [215]. Uzaysal ihmal, cizgi
bolme testi, isaretleme testleri (hastadan, bir sayfa tistiin-
de rastgele dagimus tlim ¢izgileri isaretlemesi istenir) veya
hastanin sekil kopyalamasi ile test edilir. Uzaysal ihmal en
stk olarak yatay diizlemde (sol uzaysal ihmal) tarif edilme-
sine kargin, dikey (altitudinal) ihmal (Balint sendromunda
bilateral parieto-oksipital lezyonlara baglt) ve egik diizlem-
de ihmal de bildirilmigtir [394,442].

Sag-hemisferik strokta goriilen “diger hastaya yonelti-
len uyarana tepki verme sendromu”, muhtemelen alleste-
ziye benzer bir tablodur ama bu durumda isitsel uyaranla
ortaya cikar; hasta, diger hastalara yoneltilen uyaranlara,
uyaranlar kendisine yoneltilmiscesine tepki verir [52].

Kontralateral dikkatsizlik en sik olarak inferior parietal
lobiil lezyonlarinda goriiliir ama temporoparietal-oksipi-
tal bileske, dorsolateral frontal lob, singulat girus, instiler
korteks, talamus ve mezensefalik retikiiler formasyon
lezyonlariyla da ortaya ¢ikabilir  [98,215,308,309,495-
497]. Bu alanlar, dikkatle iligkili gorevlerde aktive olurlar
[74,130,178,231,446].

Yart-uzaysal ihmale neden olan lezyonlar, dikkatsizlik
ve sondiirmeye neden olanlara benzerdir. Sag inferior pa-
rietal lobiil lezyonlart, bu sendroma neden olmaya 6zellikle
egilimlidir. thmalin siddeti, hem lezyonun boyutu, hem de
daha 6nceden mevcut diffiiz kortikal hasarin derecesi ile
orantilidir [298]. Duyusal sondiirme ve yari-uzaysal ihmal,
insula lezyonlart [309], striatum ve kapsiila interna lezyon-
lart [211] veya kaudat cekirdek, lentiform cekirdekler ve
bunlart gevreleyen beyaz cevher yolaklarinin lezyonlart
(vani, kortiko-sitiato-nigral-kollikiiler yolagt kesintiye ugra-
tan lezyonlar) ile de ortaya cikabilir [298,412,480].

Bu bozukluklar, lisan icin non-dominant olan sag he-
misfer lezyonlarinda daha cabuk ve daha siddetli bigimde
ortaya ¢ikarlar. Elektrofizyolojik calismalar, non-dominant
hemisferin her iki yar-uzaya yonelik dikkatsel mekanizma-
lart gerceklestirirken, sol hemisferin ana olarak sag vari-
uzayla ilgilendigine isaret etmektedir [264]. Bu hipotez,
sag beyin patolojisi olan hastalarin ipsilateral dikkat hata-
larint sol beyin lezyonlu olanlara nazaran daha ¢ok yaptik-
larint [502], 6te yandan, sol-hemisfer lezyonlarindan sonra
sol-tarafli séndiirmenin nadir gortildiigiini [426] gosteren
klinik caligmalarla da desteklenmistir. Kommissurotomi ya-
pilmig hastalarda bilateral dikotik isitsel uyarim, sadece sol
kulaga gelen uyaranlarin sondiirtildiigtinii kanitlamaktadir
[345]. Sag-hemisfer lezyonlarina bagl ihmali olan hastalar,
sadece kendi viicutlarina karst dikkatsizlik gostermekle
kalmazlar, aynt zamanda, viicut dist uyaranlarla, ozellikle
de sag taraftakilerle, dikkatleri kolayca celinir [315]. Bu

nedenle, beynin sag tarafi, dikkatin viicut digi uzaya dagitil-
mast acisindan dominanttir [215,339,502].

Hemiakinezi. Hemiakinezi (istemsel ihmal), bas,
gozler ve ekstremitelerle yapilan yonlenici ve arastirict
hareketlerin, ihmal edilen yari-uzay icine dogru yapilma-
mast egilimiyle karakterize, tek tarafli motor thmal igin
kullanilan terimdir [53,339]. Hasta, bir uzay yarisindan
gelen duyusal uyaranlara hemen tepki verse bile, uzayin
0 varisina bakmayabilir veya lezyonun kontralateralinde
kalan ekstremitelerini, 6zellikle yapmast istenmedikge, ha-
reket ettirmeyebilir, ama hareket ettirdiginde kas gliciintin
iyi oldugunu bulursunuz. Duyusal ihmal sag hemisferik
lezyonlardan kaynaklaniyor ve genelde aguliklt olarak sol
yart-uzay! iceriyor olmasina karsin, hemiakinezi herhangi
bir hemisferin, dzellikle de dorsal, amaca-yonelik, dikkat
agint etkileyen lezyonlarindan kaynaklanabilir [89]. Akine-
zi, kontralateral yari-uzaya dogru olan hareketleri etkiler.
Lezyonla ayni taraftaki uzay yarisina dogru olan dikkat ha-
talari gosteren nadir vakalar, Retro-Rolandik lezyonlardan
ziyade, daha biiyiik olasilikla da bazal gangliyonlarin veya
frontalin lezyonlarindan kaynaklanirlar [261]. Ote yandan,
dikkat ve istem yakun iligkili olduklarindan, dikkatsizlik ve
sondiirmeye yol acan alanlarin cogunun lezyonlart aynt
zamanda akinezi de yapabilirler. Ornegin, frontal lobun
medial ve lateral “premotor alan’indaki 6. ve 8. alanlarin
lezyonlary, sag hemisfer lezyonlarinda daha sik ve daha sid-
detli olmak iizere, bu sendroma yol acabilirler [100,159].
Dorsolateral frontal lobun, unimodal ve polimodal duyu-
sal assosiasyon korteksleriyle karsiliklt baglantilart vardir
ve duyularin birlestirildigi bir alandir. Multimodal duyusal
geri-beslemenin yoklugu, parietal lezyonlarda goriilen,
duyusal ihmal olmaksizin hemiakinezi gtsteren nadir va-
kalart aciklayabilir [474]. Bolim 18'de de tartigildigr gibi,
nonspesifik intralaminar ¢ekirdekleri (frontal loba projekte
olurlar) etkileyen talamik lezyonlar da motor ihmal veya
akineziye neden olabilirler [498]. Akinezi, bazal gangliyon-
larin lezyonlarindan ve ventral talamik lezyonlardan kay-
naklanabilir. Bazal ganglionlar ventral talamik cekirdege
projekte olurlar ve talamusun bu “motor” kismi talamik
retikiiler ¢ekirdekten de baglantlar alir [209], Bu nedenle,
bazal gangliyonlar, talamus, limbik sistem ve frontal lobla-
rin dejeneratif veya diger hastaliklari akineziye yol acabilir
[215].

UZAYSAL OLMAYAN DIKKAT BOZUKLUGU

Dikkat bozuklugu, bir goreve konsantre olmak gibi uzaysal
olmayan davransslari etkileyebilir ve bunun sonucu motor
ve sizel devamstzlik olabilir. Ornegin, gozlerini kapamas
ve kollarini kaldirmast emri verilen bir hasta bunu birkag
saniyeden uzun siire devam ettiremez. Gozleri kapali tu-
tamamak, motor devamsizligin sik goriilen bir belirtisidir
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nesneler cesitli boyutlarda, degisik pozisyonlarda ve farklt
bakis acilarindan gosterilseler bile kesintisiz bir “tanima’”
gerceklesir.

Tanima belleginin, bir hatirlama (olaysal) komponenti
ve bir de tanidiklik komponenti olmak {izere iki kompo-
nentten olustuguna dair yaygin bir goriis vardir. Hatirlama,
nesne ile hangi olay sirasinda karsilasilmis olduguna dair
bilgi saglar; tanidiklik ise, nesne ile karsilagilmig oldugu
konusunda bilgi saglar ama bu 6grenmenin baglami konu-
sunda herhangi bir bilgi saglamaz. Haurlamanin 6zellikle
hipokampusa ve tanidikligin daha ziyade bitisik kortekse
dayandig ileri siiriilmiistiir ama insanlarda mevcut veriler
bu goriisti hala daha tam desteklememektedir [452].

Hem medial temporal, hem de talamik lezyonlar
amneziye neden olabildiklerinden, bu iki yeri birbirinden
ayirt ettirecek herhangi bir 6zellik olup olmadigini bilmek,
klinik lokalizasyona yardimer olacaktir. Bu bosuna bir ¢aba
olabilir ¢linkii talamik lezyonlar, en azindan kismen de olsa,
medial temporal yapilarin aktivasyonunda bozukluga ne-
den olarak amneziye yol acar gibi gdriinmektedirler [77].
Ote yandan, semptomlarin bazilart lezyonun hangi tarafta
olduguna gore degisebilir; bunun nedeni, kismen, komsu
yvapilarin veya traktuslarin da hasar gormesidir. Ayirt ettirici
ozelliklerden biri, konfabulasyon, yani hastanin belleginde-
ki bosluklari “doldurmak” icin uydurma cevaplar vermesi,
egilimi olmast olabilir. Bilateral medial temporal lezyon
nedeniyle kortikal amnezisi olan hastalar, anteromedial
talamik hasar nedeniyle Korsakoff psikozu olan hastalara
nazaran, daha az konfabulasyon ve daha fazla defisitinin
farkinda olma egilimi gosterirler. Talamik lezyonlarda kon-
fabulasyon, orbitofrontal ve medial prefrontal yapilarin ak-
tivasyonunun bozulmasindan kaynaklanabilir; bu yapilar,

akut anteromedial talamik hasardan sonra siklikla hipoaktif
hale gelirler [35,423]. Diger bir fark, diensefalik hasar de-
polama ve geri cagirmada bozukluga neden olmasina ama
oOte yandan unutma hizint arttirmamasina kargin, kortikal
lezyonlarda unutma hizinin da artmasidir [451].

Sol temporal lobun lezyonlar: lisanla-iligkili bilginin
depolanmasint agirliklt olarak bozarken, sagdakinin lez-
yonlary, geometrik desenler veya seslerin tonu ile ilgili
miiziksel diizenler gibi s6zel olmayan, bicimsel materyalin
depolanmasint etkiler [66]. Bu bolgelerdeki lezyonlarin
etkilerine dair klinik belirtiler, hangi bilgi tipinin etki-
lendigine ve ne siddette etkilendigine gore degisir. Akut
donemde, unilateral lezyonlarda bile, hem stzel, hem de
sozel olmayan anilar esit derecede etkilenmis gibi goriiniir
ama zamanla, sol hemisfer lezyonlarr sozel 6grenmeyi gor-
sel grenmeye nazaran daha fazla etkileme (sag hemisfer
lezyonlarinda ise tam tersi soz konusudur) egilimindedir.
Bellegi test etmek icin en stk olarak sozel gorevler kulla-
nildigindan, sol temporal lobun tek tarafli lezyonlarinda
bellek kusuru saptanirken sag temporal lobun tek taraflt
lezyonlarinda saptanmamasinin nedenini bu hemisferik
“uzmanlasma™ agiklayabilir.

Bilateral singulat girus lezyonlari ve tek tarafli Gnbeyin
lezyonlarinin [415] yanu sira bilateral forniks hasari da bel-
legi bozabilir [168]. Hipotalamik veya talamik lezyonlardan
kaynaklanan bellek kayiplari, strastyla Bolim 17 ve 18'de
tartiglmistir. Bu nedenle, Papez devresinin yapilarindan
herhangi birinin (hipokampus, forniks, mamiller cisimcik,
mamillotalamik traktus, anterior ve dorsomedial talamik
cekirdekler, singulat girus ve singulum) (Sekil 20.10),
genellikle bilateral, lezyonlarin amneziye neden oldugu
bildirilmistir [195]. Septal ¢ekirdekler ve Meynert'in bazal

SEKIL 20.10. Limbik yapilar ve bazlarmm baglanular (Penfield ve Jasper'a [375] dayanarak) sag hemisferin medial
yiizinde gosterilmistir. A = anterior talamik cekirdek; AMYG - amigdala; G = girus; H = habenula; MD = mediodorsal
talamik cekirdek; MM = mamiller cisimcik; Paraolf. alan = paraolfaktor alan.
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SEKIL 20.15. Sol hemisferin posterolateral kismndaki eski ve yeni lezyonlarin Klinik belirlilerinin karsilagtinimast. Lez-
yonun boyutlari ve yeri ayni olan iki hasta ¢ok farkli klinik tablolara sahipti. Dikey taramalar, 57 yasindaki bir erkekte 2 hafta
once gelismis bir infarktin boyutunu gostermektedir. Agir diizeyde soyleneni anlama bozuklugu, agrafiyle birlikte aleksi ve
semantik anomisi vard:. Kelimeleri dogru tekrarlayamiyordu. Spontan konusmast bilgi degeri tasimiyordu ve neolojizmler
nedeniyle bozuktu. Bunun aksine, sekil'deki noktalt alanlarda 1 yillik infarkt: olan 62 yasindaki erkek hasta, sohbet sirasin-
da soylenenleri iyi anliyor, yazabiliyor ve nadir parafazik hatalar ve hafif dolayl cevaplar igerecek sekilde konusabiliyordu.
Dikte ettirilen bazt kelimelerin anlamlarin hala bilemeyebiliyor ve televizyonda sGylenenleri iyi anlayamiyordu.

tekrarlayabilirler (ekolali) ama gene de yerine getiremeye-
bilirler. Anlamini tam olarak kavrayamadiklari ciimleyi tek-
rarlayabilme yetenegine ragmen, diger isitsel bilgileri de
anlayamazlar. Transkortikal duyusal afazi denen bu send-
rom, en sik olarak, posterior orta temporal girus (37. alan),
angiiler girus (39. alan), temporal istmusun beyaz cevheri
ve posterior periventrikiiler alan lezyonlaryla goriiliir
[97,258] ve tekrarlamanin salim olmast disinda, Wernicke
afazisinin benzeridir. Talamustaki, sol mezial frontoparie-
tal bolgedeki veya her iki temporal lobun inferior kisim-
larindaki lezyonlar benzer bir sendroma neden olabilirle

[320,404]. Bu sendromun lezyon lokalizasyonu agisindan
degeri azdir ve en sik olarak, orta serebral veya posterior
serebral arterlerin sulama alanlarindaki veya iki vaskiiler
bolge arasindaki ara bolge (watershed) alanlarindaki iske-
mik lezyonlarla ortaya cikar. Alzheimer hastalarinin lisan
profili, bir transkortikal duyusal afaziye cok benzeyebilir
[120].

Afazilerin, hastanin spontan konusmast, séyleneni an-
lamasi, isimlendirmesi ve tekrarlamasina dayanan Boston
anatomo-klinik siniflamast yaygin kabul gérmektedir [188]
(Tablo 20.3).

TABLO 20.3

Afazi Tipi Akicilik  Anlama  Tekrarlama
Broca ! Iyi !

Wernicke fyi ! !
Kondiiksiyon fyi Iyi |
Transkortikal motor ! Iyi Iyi
Transkortikal duyusal fyi | Iyi

Anomik fyi Iyi Iyi

Global | | |

isimlendirme Lezyon Yeri

| Frontoparietal operkulum

| Inferoposterior perisilvian (temporal)
| Posterior perisilvian

Normal olabilir Frontal, striatum

Genellikle normal  Parietal, temporal, talamus
| Anominin tiiriine bagl

b Perisilvian (biiyiik)
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Serebral Hemisferlerin Lokalize Lezyonlarinin

TABLO 20.5 Sonuclart (Devam)

1. Temporal lob (Devami)

—_

. Yiiz alant (tek tarafli: gecici; bilateral: kalicr)

2. Karmagik gorsel halliisinasyonlar a. Dizartri
F. Epileptojenik lezyonlarda (agirlikli olarak inferomedial) b. Disfaji
1. Interiktal belirtiler (asagidaki a-f art1 g. veya h.) 2. Elalant

a. Duygularin yogunlagmasi

a. Kontralateral glicstizliik, beceriksizlik, spastisite

b. Detaylarda dogaiistiinii gérme egilimi (kozmik 3. Bacak alani (parasantral lobiil)
goriis) a. Kontralateral giicstizliik
¢. Ufak detaylarla ugrasma b. Yiirtiyiis apraksisi
(1) Hipergrafi ¢. Idrar inkontinanst (bilateral lezyonlarda kalicr)

(2) Etrafinda dolasip sadede gelememe

B. Mezial yiiz (F , singulat girus)

d. Paranoid fikirler 1. Akinezi (bilateral: akinetik mutizm)

e. Hiposeksiialite 2. Perseverasyon

f. Anormal derecede dindarlik 3. El ve ayakta yakalama refleksi

g. Sol hemisfer odaklart 4. “Selam” nobetleri (“kapi nobetisi postiirii”)
(1) Tuhaf diistinceler 5. Yabanci el belirtisi
(2) Paranoya 6. Transkortikal motor afazi (dominant hemisfer)
(3) Ozel bir kadere sahip olma hissi 7. Kontralateral kol hareketlerini baslatmakta glicliik

h. Sag hemisfer odaklart
(1) Duygusal bozukluklar (iiziinti, asirt nege)
(2) Inkar

. Iktal belirtiler

a. Koku ve tat haliisinasyonlart (amigdala)

b. Gorsel deliizyonlar (deja vu, jamais vu)

¢. Yasantisal deltizyonlar (dejd vecu, jamais vecu)

d. Psikomotor nobetler (parsiyel kompleks nobetlerin
temporal Iob tiirii)

C. L

1.

(hareketi doktorun baslatmasi gerekebilir)

. Bilateral ideomotor apraksi (stralt hareketlerde
apraksi)

ateral yiiz (premotor bolge)

Orta frontal girus (F,)

a. Kontralateral sakkadlarda bozukluk

b. Saf agrafi {dominant hemisfer)

¢. Kontralateral omuz (agirlikli olarak kolun

abduksiyonu ve elevasyonunda) ve kalca kaslarinda

111 Parietal Lob
A. Postsantral girus d.
1. Basit somatosensoriyel bozukluklar 2. F,
a. Kontralateral duyu kaybt (nesne tanima > a. Motor afazi (dominant hemisfer)
pozisyon duyusu > temas > agri ve 11, vibrasyon); b. Motor aprozodi (non-dominant hemisfer)
taktil sondiirme D. Frontal kutup, orbitofrontal alan (prefrontal)
b. Kontralateral agr1, paresteziler 1. Kiintlesmis affekt (apatik, ilgisiz)

gligsiizliik art1 ekstremite-kinetik praksi
Hemiakinezi (istemsel ihmal)

B. Mezial yiiz (kuneus) 2. Sosyal detaylart anlamada bozukluk
1. Transkortikal duyusal afazi? (dominant hemisfer) 3. Amaca yonelik davraniglarda bozukluk
2. Dikkat bozuklugu 4. Empotans
C. Lateral yiiz (superior ve inferior parietal lobiiller) 5. Alaycilik (“witzelsuchl” veya moria)

1. Dominant hemisfer 6. Gevreye bagimlilik sendromu
a. Parietal apraksi (daha yiiksekteki lezyonlar) 7. Cok basamakti islemleri planlayamama ve
b. Parmak agnozisi gerceklestirememe
c. Akalkiili 8. Abuli (distince, hareket ve duygularda azalma)
d. Sag-sol dezoryantasyonu (biiyiik orta hat veya bilateral dorsofrontal lezyonlar)
e. Literal aleksi (supramarginal girus) V. Kallozal Lezyonlar
f.  Kondiiksiyon afazisi A. Kinestetik transfer yoklugu

2. Nondominant hemisfer 1. Kontralateral elin pozisyonunu taklit edememe
a. Anozognozi 2. Sol elde apraksi
b. Ototopagnozi 3. Sol elde agrafi
¢. Uzaysal dezoryantasyon 4. Sag elde Yapilandirma apraksisi
d. Uzay yarisint ihmal (duyusal dikkatsizlik) 5. Eller arasinda anlasmazlik (yabanci sol el)
e. Yapilandirma (konstriiksiyonel) apraksisi B. Sol eldeki aktiviteyi aciklamaya calisirken saskinlik (ve
f.  Giyinme apraksisi konfabulasyon)
g. Topografik bellek kaybt C. Cifte hemianopi
h. Allestezi D. Sol hemiparaleksi
i. Hemisomatognozi
j. Agriicin asemboli

V. Frontal Lob
A. Presantral girus (4. motor alan)
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Otonom sinir sisteminin (OSS) semast. Parasempatik boliim (sol) 3-7-9 ve 10. kranial sinirlerden ve spinal
kordun $2-S4 segmentlerinden cikar. Sempatik (sag) boliim spinal kordun T1-L2 segmentleri arasindan ¢ikar.

SEKIL 21.1.

Paravertebral gangliondan, postganglionik lifler, gri
rami kommunikantesler (31 cift) araciligt ile spinal sinit-
lere veya kranial sinirlere (XI,X XII) veya kan damarlarinin
duvarlarina veya kalp, kan damarlari, bronko-pulmoner sis-
tem, tiikriik bezleri, mesane, seksiiel organlar ve bagirsak-
larda yer alan yumugak kaslar gibi son noktalarina direkt
olarak ilerlerler.

zinciri
54
S5

41 Gonad

Baz lifler adrenal medullanin iletilerini splenik gang-
lionda sinaps yapmadan gecerek ulasturirlar. Bu sebeple,
adrenal medulla preganglionik (kolinerjik) sempatik sinir
lifleri ile uyarilan ve kana adrenalin ve noradrenalin salini-
mi yapan modifiye sinir hiicrelerinde direkt sonlanan tek
bez ozelligindedir. Tablo 21.2. sempatik uyarimin ana etki-
lerini icermektedir [49].
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Anterior
kommunikan
arter

internal karotid
arter

Anterior serebral
arter

Posterior kommunikan
Orta serebral arter

arter

Posterior serebral

Superior serebellar arter

arter

Baziler arter
Anterior inferior

serebellar arter
Vertebral arter

Anterior spinal

Posterior inferior arter

serebellar arter

SEKIL 22.2.  Beynin arterleri (baziler goriiniim).

. Anterior serebral arter alani

@ Orta serebral arter alani

. Posterior serebral arter alani

SEKIL 22.3.  Beyin damarlarnin baglica sulama alanlar,
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Posterolateral
talamgenikdilat arter

Paramedian
posterior talamoperforan arterler

infarkt

SEKIL 22.4.  Talamik infarkt paternleri.

ve paramedian talamus ve rostral orta beyini bilateral ola-
rak besler. Bu arterin okliizyonu bilateral medial talamik
infarktlara neden olur [185,208,249].

Dorsal talamik infarktlar posterior koroidal arterle-
rin okliizyonu sonucunda olusur. Bu infarktlar homonim
kuadrantanopsi veya homonim horizontal sektoranopsi
ile karakterizedir. Ayrica asimetrik bir optokinetik cevap

Talamus

Anterior
polar arter

infarkt

Dorsal
posterior koroidal arter alani

ve viicut yarisinda (yiiz ve kol) hipoestezi de bulunabilir.
Pulvinar'in tutulumu afaziden sorumlu olabilir.

Talamik infarktlardan sonra hareket bozukluklart na-
dirdir ve miyoklonik distoni, asteriksis, postural, aksiyon
ve gorev-spesifik tremoru icerir [116,151,162,163,198,243].
Hemiataksi ve hemiataksi-hipoestezi, lateral talamusun
perforan dallarini tutan stroklar ile de iligkilidir [216].
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Asendan retikiiler aktive edici sistem (ARAS). Beyinin midsagittal kesitindeki noktalt alan, {ist beyin sapt

ve diensefalonda ARAS'in yaklasik lokalizayonunu gostermektedir.

ternini gosterdigi bir yanitsiz koma durumunu indiikler.
ARAS insanlarda pons ve orta beynin posterior kismindaki
paramedian tegmental bolgesine dek uzanir [110]. ARAS,
ponsun iist yarisindan orta beyne gecerek hipotalamusun
posterior bolgesine ve talamik retikiiler formasyona uza-
nan kompleks polisinaptik bir lif sistemidir (Sekil 23.1).
Talamus, kortikal aktiviteyi diizenleyen ve koordine eden
diffiiz talamokortikal projeksiyonlarin kaynagidir [58,84].
Sedatif ilaglar etkilerini kismen, ARAS sinaptik sebekesinin
duysal stimuluslart kullanan kisima miidahale ederek etki-
lerini gosterir.

Abdusens ve okiilomotor ¢ekirdekler arasindaki bag-
lantiyr saglayan medial longitudinal fasikiilus, ve okiilomo-
tor ve troklear cekirdekler, pontin ve orta beyin parcalari-
nin noronlart arasina yerlesiktir. Bu ylizden, yanitsizlik be-
yin sapt hasarindan kaynaklandiginda lezyon gz hareket
mekanizmasint etkiler, ve siklikla lezyonun lokalizasyonu
anormal okiiler paterlerine bakilarak belirlenir.

Bilateral serebral hemisferik lezyonlar, 6zellikle mezi-
al frontal bolgeyi icerdiginde gegici komaya neden olabilir.
Dominant hemisferin biiyiik tek taraflt lezyonlari, bazen
kitle etkisi olmadan da gecici yanitsizliga neden olabilir [1].

Diensefalonda posterior hipotalamik lezyonlar uzamig
hipersomniyi indiikler. Paraventrikiiler talamik cekirdek-
lerin akut bilateral hasarlanmasina gegici yanitsizlik eslik
eder; lezyonlar biiyiikse ciddi amnestik demans takip eder.

Komada Lokalizasyon Degeri Olan
Belirtiler

Komattz bir hastada solunum paterni, pupiller cevap, gz
hareketleri ve ekstremite pozisyonu veya hareketleri hasar
goren anatomik bolge ve hasarin dogasi hakkinda nemli
ipuclarr saglar.

Solunum Paternleri

Komadaki hastanin solunum paterni noroaksiste yapisal
disfonksiyonun seviyesini lokalize etmede yardimct olmasi-
na ragmen [156], metabolik anormallikler de medulladaki
(ekspiratuvar ve insprituvar) ve ponsun (pnomotaksik ve
apnestik) solunum merkezlerini etkileyerek yapisal has-
taliklara benzer solunum paternine neden olabilir (Sekil
23.2). Bu yiizden, hastanin dikkatli ve hastanin ayrintil
metabolik durum degerlendirmesi ve solunum degisiklik-
lerinin yorumlanmasinda yol gosterici olmalidur.

POSTHIPERVENTILASYON APNESI

Bu durum thml bilateral hemisferik disfonksiyonu yansi-
tir. Bu solunum anormalliginin gosterilmesi hastanin aktif
kooperasyonunu gerektirdiginden, bu bulgudan burada
diger solunum paternlerinin olusumunun aciklanmasi igin
bahsedilmistir. Bu fenomeni ortaya ¢ikarmak icin hastadan
basitce 5 kez derin nefes almast istenir. Bu manevra nor-
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Dekortike

Deserebre

Komatoz hastada dekortike ve deserebre postiir.

almak icin yeterli bir uyaran oldugunu kanitlar. Asimetrik
cevaplar motor veya sensoriyel yolaklarin ya da her ikisinin
birden defisitine isaret eder.

Ekstremite tonusu kollarin yatak {izerinde yukart kal-
dirilmast, dizlerin fleksiyona getirilip tekrar birakilmast ile
kontrol edilebilir. Hafif komada ekstremiteler hafifce istira-
hat durumundaki haline gelir. Parezik ekstremite ‘lii agir-
lig" benzeri sekilde diiser. Boylece hemiparezi veya siklikla
monoparezi kolaylikla saptanabilir.

Serebral sinir alanlarindaki anoksik lezyonlar kollarin
temsil edildigi korteks alanlarinin baskin hasarina neden
olabilir. Bazt hastalar nispeten alt ekstremite fonksiyonu
korunmug bilateral {ist ekstremite giigsiizliigiine sahiptir
(ficidaki adam sendromu) [35].

Koma diizeyi derinlestikce veya diensefalon ya da
serebral hemisferi etkileyen yapisal bir lezyon varliginda
dekortike rijidite ortaya cikar. Rijidite hemisferik lezyonun
kontralateralindedir. Dekortike rjiditesi omuz ve kollarin
abdiiksiyonu, dirseklerin fleksiyonu, bileklerin fleksiyonu
pronasyon ve, bacaklarin kalcadan ve dizden ekstansiyon-
da kalmast ile karakterizedir. (bkz Sekil 23.5)

Bir¢ok metabolik hastalik (6rn, anoksi) ya da tist mer-
kezi sinir sistemi lezyonlart deserebre rjiditeye yol acar.
Deserebre rjidite tist ekstremitelerin ekstansiyonu ve pro-
nasyonu ve ayaklarin kuvvetli bir sekilde plantar fleksiyonu
ile karakterizedir (bkz Sekil 23.5). Agrili uyaran olusturul-
dugunda govdenin hiperekstensiyonu ve kollarn hiperp-
ronasyonunun oldugu opistotonus periyodik olarak gelisir.

Deney hayvanlarinda deserebre rjidite red niikleus altindan
(kollikular seviyede) vestibuler niikleus ve pontin retikiiler
formasyonun korunarak kesilmesi ile ortaya cikarilir, Ust
merkezlerce kontrol edilmemis vestibuler niikleuslarin
islevi deserebre rjiditesinin karakteristik artmig ekstensor
tonusunu agiklayabilir. Bu motor paterne yol agan yapisal
lezyonlar genellikle orta beyin veya ponsun yukarisindaki
yapilarin etkilenmesi ile ortaya ¢ikar ki, bu ya direk yolla
santral sinir sistemi infarktlart sonrast ya da indirekt yolla
posterior fossa ya da supratentoriyel bolgede iskeminin
olusturdugu basing (asagt herniasyon) ile ortaya cikar.

Bazi hastalarda bir taraf dekortike postiir iken, geciril-
mig biiytik bir hasart olan motor yolak tarafindan innerve
edilen diger tarafta da deserebre postiir gortilebilir.

Zayif bacak fleksiyonu ile beraber kollarin anormal
ekstansiyonu genellikle pons tegmentum hasarina isaret
eder [118]. Medullanin da dahil oldugu daha agag lezyon-
larda total flasidite (gevseklik) ortaya cikar.

Kritik hastalardaki flastisite polindropatiyi ortaya ¢ika-
rabilir (kritik hastalik néropatisi). Son zamanlarda bir ok
komali hastada 6zellikle steroid tedavisi alanlarda gelisen
flastisitenin cizgili kas hiicrelerinin kalin liflerinin yaygin
nekrozundan kaynaklandigi gosterilmistir (kritik hastalik
miyopatisi)[2,148].

Tiim sinir sistemi dahilinde beyin harabiyeti kaynaklt
oOlimiin teghisi ile uyumlu total ya da subtotal gecirilmis
irreversibl hasarlar izlendigi zaman, spinal orjinli refleks
hareketler ¢liilerde halen saglam olabilir [149]. Plantar
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Subdural hematom

Unkus

Parahippokampal girus

Posterior serebral arter
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bukulmus
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Serebrumun alt
ylzeyini kaplayan dura
Optik sinir

Karotid arter
Okulomotor IlI. sinir

T Kernohan ¢entigi
Tentoriyel kenar

Duret kanamalari
Sylvian kanal

Dura

Optik traktus
Serebral pedinkdl
(kortikospinal traktus)
Kernohan gentigi
Tentoriyel kenar

Duret kanamalari

Lateral Transtentoryel herniasyon. (A) Alttan goriiniim. (B) Koronal goriiniim. Bu 6rnekte subdural he-

matom orta hat yapilarinin belirgin siftine ve parahipokampal girusun tentoryel agikliktan herniasyonuna yol agmaktadir.

Tentoryumun sert kenart ile herniye hipokampal dokunun arasina sikigan posterior serebral arter okliizyonu medial tem-

porooksipital enfarkta sebep olur. Orta beyin yapilart tentoryumun kars: tarafina komprese olarak krus serebri laserasyo-

nuna neden olur (Kernohan centig). Baziler arterin ince perforan dallarinin gerilmesi orta beyin tegmentumunda petesiyal

kanamalara neden olur (Duret hemorajisi).

nizm ve diger ekstrapiramidal sistem sendromlar, spastik
ekstremite gli¢stizliigli gosterebilirler [20]. Bu hastalarin
bir kismr agresif bir tedavi ile tekrar diizelebilir. Tentoryel
herniasyon sonrast gelisen bilateral gérme kaybi bilateral
oksipital enfarktlarda bilateral posterior serebral arter
kompresyonu ya da gerilmesi nedeniyle olusmaktadir, bu-
nun yani stra bazi nadir hastalarda optik atrofi gelisir ve bu

pregenikulat mekanizmanin ayni zamanda hasar gordtig-
nii gosterir [63].

SANTRAL HERNIASYON

Temporal kitlelerin aksine frontal, paryetal ya da oksipital
kitleler supratentoryel basinci arttirarak, orta beyini iterek
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A Santral sendrom - erken diensefalik
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Kalorik uyarim

Siliospinal refleks
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Hasta agrili uyarani Bilateral Babinski

Pasif direng uzaklastirir (genellikle)
B Santral sendrom - gec diensefalik

Solunum paterni:

\\ |

Siliospinal refleks

Bilateral Babinski
(genellikle)

Siddetli agrili uyaran ile dekortike
postlr ortaya ¢ikar

SEKIL 23.9.  Santral transtentoryel herniasyonun klinik goriiniimii erken evreden (4) gec evreye (B) (Nealy DE, Plurn
F. Brainsystem dysfunction with supratentorial mass lesions. Arch Neurol 1962;7:10, Copyright 1962, American Medical
Assosication’dan modifiye edilmistir) (devam ediyor).
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