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Benign Paroksismal Tortikollis: Olgu Sunumu

Benign Paroxysmal Torticollis: A Case Report
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Benign paroksismal tortikollis tekrarlayan servikal distoni ataklari ile
seyreden, nonepileptik, bir hastalikti. Bas, boyun ve omuzda tek
bir tarafa egilme seklinde postlr degisikligi tipiktir. Ataklar sirasinda
kusma, irritabilite, ataksi, apati, uyusukluk, solukluk ve bazi olgularda
tortipelvis denilen gdvdenin de bir tarafa egilmesi klinige eslik edebilir.
ilk atagini 3,5 aylik iken gecirmis ve basvuruya kadar ataklar 10 kez
tekrarlamis olan, iki yas dort aylik kiz hasta pediyatri pratiginde ¢ok
asina olunmayan bu nadir tablonun hatirlatiimasi ve ayirici taninin
tartisiimasi amaci ile sunulmustur.
Anahtar Kelimeler: Benign
nonepileptik atak

paroksismal  tortikollis, ¢ocuk,

Abstract

Benign paroxysmal torticollis is a nonepileptogenic disease which
courses recurrent cervical dystonic episodes. It's characterised by
posture of the head, neck and shoulder tilts to one side. Vomiting,
irritability, ataxia, apathy, drowsiness, pallor and in some cases torso
tilt to one side that called tortipelvis accompanied during episodes.
A two years and four months of age girl who had 10 recurrent
episodes was started at 3.5 months is present for reminding to
pediatricians this unfamiliar entity and looking over the differential
diagnosis

Keywords: Benign paroxysmal torticollis, child, nonepileptogenic
episode

Giris

Benign paroksismal tortikollis (BPT) tekrarlayan servikal distoni
ataklari ile seyreden, nonepileptik, bir hastaliktir.? Periyodik
epizodlar genellikle yasamin ilk aylarinda baslar ve 5 yasindan
sonra hastalik kendi kendini sinirlar.2 Boyun ve omuzda tek
bir tarafa egilme seklinde postlr degisikligi tipiktir. Ataklar
sirasinda kusma, irritabilite, ataksi, apati, uyusukluk, solukluk
ve bazi olgularda tortipelvis denilen gdévdenin de bir tarafa
egilmesi klinige eslik edebilir.3.4 Pediyatri pratiginde ¢ok asina
olunmayan bu nadir tablonun hatirlatiimasi ve ayirici taninin
tartisiimasi amaci ile hastamiz sunulmustur.

Olgu

iki yas dort aylik kiz hasta boynun sol yana egilmesi, gézlerin
sag yana donlp sabitlenmesi sikayeti ile basvurdu. ilk
atagini 3,5 aylk iken gecirmis ve basvuruya kadar ataklari
10 kez tekrarlamisti. Baslangicta 1-2 ay aralikla olan ataklari,
son 6 aydir gozlenmemisti. Ataklar sirasinda gtnler slren

huzursuzluk ve halsizligin pesinden 6nce goézlerin dénmesi
ve sabitlenmesi, sonra boynun egilmesi, takip eden dakikalar
icerisinde denge ve ylrimenin bozulmasi ve tekrarlayan
kusmalari oluyordu. Ailenin evde atak sirasinda c¢ekmis
oldugu video gorintilerinden izlendigi Gzere hastanin dnceki
ataklar da benzer bir seyir géstermisti. Onceki ataklar 1-6
saat sirmus ve kendiliginden sonlanmisti. Son ataginda ise
U¢ saat Once baslayan tablonun acil servis basvurusunda
da devam ettigi gozlendi. Ataklar sirasinda biling degisikligi
olmuyor, hastanin halsizligi nedeni ile tepkilerinde yavaslama,
sola yalpalayarak yurime izleniyordu. Hastanin 6z ve soy
ge¢misinde benzer bir hastalik veya migren &éykusu yoktu.
Distoni ile iliskilendirilebilecek bir ila¢ kullanimi bildiriimiyordu
(Resim 1).

ik degerlendirmede viicut sicakligi 36 °C (temporal), kalp
atim hizi 123/dk, soluk sayisi 24/dk, SpO, %98 ve kan
basinci 95/62 mmHg idi. Nétral postirde boynu sola egik
olup tlm ydnlere hareketi serbestti. Halsizce sola yalpalayarak
ve destek alarak yurUyebiliyordu. Sag tarafa sabit bakisi
olup nistagmusu yoktu. Pupiller izokorik bilateral 1siga yanit
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normaldi. Hemogram ve kan biyokimya dederleri normaldi.
Hastanin elektroensefalografi ve kraniyal manyetik rezonans
gorintilemesinde patolojik bulgusu saptanmadi. Noroloji
boIimUnin Onerisi ile baglanan karbamazepine devam edildi,
levetirasetam baslandi ve intraven®z mayi destegi yapildi. Sekiz
saatlik klinik izlemde kusmasi olmayan, doérdinci saatten
sonra bulgulari tamamen gerileyen hasta néroloji poliklinik
izlemi Onerisi ile taburcu edildi. ic kulak patolojisi acisindan
kulak burun bogaz ve refli agisindan gastroenteroloji
bolimlerinin degerlendirmeleri normaldi.

Tartisma

Ana bulgusu tekrarlayan servikal distoni ataklari olan BPT,
etiyopatogenezi halen aydinlatilamamis ve pediyatristler
arasinda pek asina olunmayan paroksismal bir hastaliktrr. ilk
kez 1969 yilinda ndrolog Snyder tarafindan tanimlanmistir.
Kizlarda erkeklerden daha sik gorilir. Yasamin ilk aylarinda
belirtileri baslar.5.6 Hastamizda ataklar 3,5 aylikken baslamisti.
Bircok olguda ailede migren 6ykUsl rapor edilmis, bu durum
literatlirde labirentit ya da vestibulo-serebellar baglantilarda
bir patoloji ile iliskilendirilmistir.1.5 Hastamizin 6z ve soy
gecmisinde migren Oykust yoktu ve kulak burun bogaz

L 4

Resim 1. Benign paroksismal tortikollis atagi sirasinda hasta

degerlendirmesi normal bulundu. Al-Twaijri ve Shevell”
108 migren benzeri tablosu olan cocugun 8 yillik izlemini
degerlendirdikleri c¢alismalarinda hastalarin %10°'unda BPT
tanisi rapor etmislerdir. Tipik olarak bu hastalarin izleminde
hasta yasl ilerledik¢e ataklarinin sikligi ve atak suresi giderek
azalmis ve tamamen dizelmislerdir. Hastamizin izleminde
atak seyri tanimizi destekleyici olabilecektir. Giffin ve ark.3
halasinda migren, babasinda erken cocukluk déneminde
distonik tortikollis ataklari dykust olan bir erkek hastada
CACNATA mutasyonu bildirmislerdir. Bu mutasyonun néronal
intraselller kalsiyum kanalopatisi yarattigi ve ataklar halinde
GABAerjik inhibisyonu engelleyerek distoniye neden oldugu
iddia edilmektedir. Ancak CACNATA mutasyonu heniz klinik
uygulama icin pratik bir test degildir.

BPT bir klinik dislama tanisidir. Cocuklarda distonik postirin
cesitli nedenleri olabilir. Distoni strekli ve kalici olabilecegi gibi
aralikli ve gecici bir 6zellik de gdsterebilir. Baslica nedenleri
arasinda perinatal asfiksi, kernikterus, jeneralize primer
distoni, ilaclara bagh distoni, Wilson hastaligi, Hallervorden-
Spatz hastaligi, genetik mutasyonlar sayilabilir. Hastamizda
pre ve perinatal Gykide 6zellik yoktu, psikomotor gelisimi
normal olan hastamizin, ataklari disinda muayenesi normaldi.
Sandifer sendromundan refli tespit edilmedigi, posterior
fossa kitleleri ve kranio-servikal anomalilerden santral sinir
sistemi gortntilemeleri normal bulundugu icin uzaklasildi.
Hastamizda difenhidramin, efedrin, fenotiazin, ndéroleptik
vb. ilag kullanimi 6ykist olmamasi ile ilaca bagli distonik
reaksiyonlar dislandi.1.7-10

ilk atag! 3,5 aylikken baslamis ve basvurusunda 2 yasini gecmis
olan hastamizin tekrarlayan ataklarina ragmen psikomotor
gelisimi normal bulundu. Ancak aktif atak sirasinda halsiz
ve ylrimede dengesiz olusu kaba motor beceriksizlik
olarak yorumlanabilir. Rosman ve ark.1 literatlirdeki 103 BPT
olgusunu kendi kliniklerindeki 10 yeni olgu ile karsilastirarak
degerlendirdikleri calismalarinda; hastalarin ataklar sirasinda
kaba ve ince motor becerilerinde gecikme olabilecegi, ancak
ataklarin seyrelip kesilmesiyle durumun tamamen normale
dondugu bildiriimistir.

Drigo ve ark.'min2 10 yil boyunca izledigi 22 BPT c¢ocuk
hastanin %33’lnde izlemde migren ve/veya siklik kusma,
benign paroksismal vertigo, reklrren karin adrilari seklinde
periyodik sendrom gelisimi rapor edilmistir. BPT epizodik
dogasi, pozitif aile 6ykilsu, santral gdrlntilemede negatif
anatomik bulgular ve etiyopatogenezindeki kanalopati teorileri
goz 6nlne alindiginda migrenin bir varyanti ya da oncdli
olabilir. Genellikle tedavi gerekmez ve hastalik kendini sinirlar.
Ancak atak sikligi fazla ve klinik agir oldugunda difenhidramin
ve siproheptadin gibi antihistaminikler veya anti epileptikler
atak Onlemek amaciyla baslanabilir1? Hastamizda migren
profilaksisi icin de kullanilan karbamazepin ve levetirasetam
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tedavilerinin BPT ataklarini dnlemek icin denenmesi bu acidan
akla yatkin denilebilir.11-13 Bununla birlikte klinik etkinlikleri
tam olarak kanitlanmamis oldugundan tedavinin devamina
atak sikligi ve diger benign paroksismal durumlara gecis olup
olmadigi agisindan hasta izlemi ile karar verilmelidir. BPT
tedavisinde asil 6neri ataklar sirasinda kusmanin onlenmesi
ve dehidratasyonun duzeltiimesi seklinde bulguya y&nelik
tedavilerdir.1.2

BPT erken cocukluk déneminin iyi seyirli ve kendi kendini
sinirlayan nadir antitelerinden biridir. Tanisi klinik agirlikli bir
dislama seyri sonunda konulabilir. izlemde gereksiz tetkik
tekrarlarinin maddi ve psikolojik yUki 6nlenmeli, hastalik
ile ilgili uygun aydinlatma yapilarak ebeveyn ve cocuk
rahatlatiimalidir. Ailesel ko-morbiditeler ve BPT seyrinde ileri
yaslarda ortaya cikabilecek periyodik sendromlar acisindan
daha uzun vadeli izlem yararli olacaktir.
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