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DİSTONİDE TEDAVİ YAKIAŞIMLARI 

Dist oııi bükücü nitelikte \·e tekralanan hareketle­
re \ 'L')'a ano rmal postürlere .~ehep olan devamlı kas 
kas ılın : ı larının olu:;;turcluğu bi r sendrom ol:ırak tanım­

I :ınır. Bu özell ikleri ile diğer hiperk i neıi k hareket ho­
zuklukl:ırından ayrılabi l irse ele fenomenolojik olarak 
oldukcı geniş bir çeşitlilik gösteri r. Ritmik olduğunda 
trenıor ile. hız lı kasılmabrla giııiğinde ka re ve nıyok­
lonu:-- ile k:ırıştırı l ahilir veya hu bozukluklarla bir ara­
da ohıbilir. 13u nedenle teclavi planlanı rken öncelikle 
iyi lıir fenoıııenoloj i k an:ıli zin yapılması , distoninin 
ayrıntılı tanımı gerekir. Bu konuda klinik gözlemler 
yeterli o lmazsa EMG anal izinden yararla nılır. ikinci 
asam:ı clis ıo ni tipinin belirlenmesidir. D istoni haşla · 

rn:ı yaş ı. vücut dağılımı ve etyolojiye göre sınıfbnclırı­
l ır. 13 :ı :d:ını:ı y:ıs ı pri nıer clistoninin gelecekteki seyri 
i(; in ind ikatör olarak. dağıl ım patern i ise clistoninin 
şiclcl etini ve tedavi stratejisini belirlemede yardımcı 

olar:ık e tyolojik sın ı lla nıaya ek dikkate alınır. Priıner 

\·eya sekondcr olarak grupl:ınclırılan etyolojik neden­
ler son genelik bu lguların cş liğincle daha netleşmek­

le berab er clisto nili hir hasr:ının eıyolojik t a nımlanma­

sı g(i(: ol:ıhi lir (fenonıenoloj ik analiz. ayrıntılı sın ı lla­

m: ı . son genetik tipleme ve atipik clistonilercle ayı rıcı 

t :ın ı y:ıkl ası nıları için bkz ref. 2. 7. 19 ) . Tedavi müm­
kün ol:ın tüın a raşurına la r yapıldıktan sonra en fazla 
y:ıkl:ı s ıl :ııı ı :ını ya göre planlanır. 

Di~ ıonicle teclavi. tecla\·i ed ilebilir seko ncler clisıo­

ni nedenlerinin- Wilson hastalığı. ilaca veya strüktürel 
lezyon ;ı l :ıra b:ığlı ol :ınl:ır- ek:ırıe eclilmesinclen sonra 
temelde seınptomatik ol:ırak yapılır. Hangi ıedavi 

yün renıinin seçi leceği genel o lara k kahul gören bazı 

prensiplere cl :ı yanmakl:ı ber:ıber. ampirik denemele­
rin ve kisisel cleneyimlerin lı ek imin kararını önemli 
ök:üde eıkilec!iği b ilin nıekıeclir. Buracla ele a lınan 

yönt l'mil'r t : ı blo l 'cle özeılencl iği şeki l de yaygın ol:ı­

r:ık k:ılrnl edilen (3, 23) ve b izim ele klinikde uygula­
d ığımız es:ıs lara uygun olarak sıralanınışıır. 

Farmakolojik Tedaviler: 

Priıner c.listonicle hemen her nö rofarmakolojik 
aj:ın denenmiş, clopa-cev:ıpl ı clistonicle (DRD) levo­
c.lopanın etkisi clı şıncla hiçbirinin kesin etkinliği göste· 
rilenıenı işıir. Aşağıcla he lirı ilen :ıja nlarn alın:ıcak ce­
\'ap benzer lı :ı s t a l ar hatta aynı aile üyelerinde bile 
tanı ol:ır:ık öngörülemez. 

' : nııc nr .. llrıceııepe ('ııiıvrsiıesi Tı/ı Fcıkıilı<'si. Sııru/oji ı-l ı ıolıi!iııı 

ncıtı . . -111/mm 
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füilenı Eliho l' 

Priıner cl isıoni cle 1xııof'i1.yolojik önemi ol :ı n lı i yo­

kimy:ı s:ıl deği şiklikle r yeterince bil inmemek le lıer: ı ­

her clopa ıninerjik sistemin bir şekilcle rol(i olduğunu 

clüşünclüren bu lgul:ır vardır (clopa-cevapl ı clisto ninin 
clopaınin yapımında ki metolıolik clefekte bağl ıl ığı: 

cl istoninin clopanıin eksi kliğ i veya fazlalığ ı ile ili~ki li 
o larak parkinsonizme eşlik etmesi ; clopanıiıı reseptör 
lı loke edici ajanların aku ı veya ı :ırdif ol:ırak cli:,aoni 
olu şıurması: hu ajanların veya clopanıin cle pl:ııiirü 

ajanların cl istonik seınpıomları :ıza lıma l:ırı gilı i l . Bu 
neclen le cloparninerj ik ve :ınti cloparninerjik tccl:ı vilcr 

öncelikle ele alınaca ktır. 

Dopaınineıiik Tedavi: 

Erken yaşta haş laya n p rimer disıo nileriıı y,ıkl : ısık 

%'i kaclarını oluşturan clopa-ce\·,ıpl ı distonide (Dl{I) ) 
levoclopanın dramatik ve komplikasyonsuz etkisi ne­
deniyle kural o larak tünı erken başlangıçl ı priıııer c.lis­
toni lercle tedaviye levodopa ile başlanır O. 25). Asl ııı­

cl :ı penetransı düşük oıozoına l dominant geçi~li ol:ııı 

DRD klinik lıazı ö zellik leri ile (eıı :ız %'i0 vahıcl;ı 

lluktuasyoıı görülmesi-sabah iyiliği- :lıipertonisiıe/lıi­

perrelleksi gibi psöclopiraınidal bulguların \ ·arlığı gi­
bi) ayırt edilebilir ve genetik ol:ırak t:ınıınlanabilir (ıi ­

rozin h iclroksilazın k ofaktö rü olan ı eıralı iclrohiyopiı l'• 

rin sentezinde görevli GTP-siklolıiclrolaz I enzi ııı i ıı ­

cleki mutasyonlar) ( 16. 27). ı\ncık çok sayıd: ı lıc ı ero­

jen ımıtasyonl:ır nedeniy le genetik çalı şına pratik ck ­
ğilclir. Diğer ıa raf'ıan erken coçukluk y:ı şl:ırıncl:ı heıı ­

zcr klinikle seyreden oıozoın:ıl resesif gecisli ı i roziıı 

lıiclroksil:ı z gen ımıtasyonuncl:ı ve cliğer ba zı emkr 
görülen piterin ve clop:ımin ıneıobol iz ııı : ı s ı lıozuk ­

luklarında ela levoclop;ı y: ı \'eh-cya clopaınin :ıgonisı ­

lerine cevap a lın a bilir (2) . 13u ııecle nlerle erken h:ı s­

langıçlı ve jeneralize ola ıı lı cr i cl yop:ııik disıon i \ ·,ık ; ı­

sıncla en az l aylık levoclnp: ı ıecl :ıv i si (100 ıng. 2 -'>ıııg 

clekarlm ksilaz inlıi bitör(i ile b. i .cl . veya ıi. cl, genelde 
yeterli ancak lxızı vakalarcla 1000 ıng'a k:ıcl:ır ı.;ıkınak 

gerekebilir) denenmelidir. Bazı DRD'li ailelerclc '.,'l'· 

t işkin yaşt a ve foka! başla y:ın (genellik le yazıcı k r:ı ın­

pı Yeya kolcla distoni gilıi ) v:ık:ıların da t : ınııııl:ı nnı: ıs ı 

hu cl enenıenin pratik olarak ckstreıni ıe b:ışlangı<: lı 

tüm prirner cl istonilercle yapılmasını gerek li k ıl makı:ı­

cl ır. 

Diğer taraftan bu gruplar Liışıncl a levodopay:ı \·e· 
ya clop:ımin agonistlerine k ısmen cev:ıp veren priııwr 

ve lıatt :ı sckoncler cl istonili lı:ıst :ıl :ır bilclirilmişı i r ( 10. 
25). Bu nedenle bazı otoriıekr lıer di sıoni v.ık:ıs ı mLı 



Tablo 1 . Distonide tedaYi 

Temel prensipler: 
-Tedavi edilelıilir sekonder nedenlerin t:ınımlanrnası 

-!(esin veya olası genetik tanıya göre aileye danışma verilmesi 
-i\,Jedikal t ed:ıvinin y:ıs;ı, ~iddete ve chığılıma görl? seçimi 
-Cerrahi tecl:ıvinin tCıın nıedikal t ed:ıvi imkanları (f"arınakoterapi ve botulisınus A toksin 
enjeks i yonları) denendikten sonra se,,ilıııesi 

Terapötik seçenekler: 
-lel'()c/opa/krırbido/xı (heıızemzid): çocukluk ç:ığı clistonilerincle (özellikle Dım. hiyopiterin 
eksikl iği, clistoni-parkinson sencl romları ncl ;ı) 

-Aıılikoliııeıjilder (bıjJeriden. trihehs(lenidi/): roakl ve jeneralize p rimer vey:ı sckonder 
distonilercle 80-J!iünıg/glin doza kadar 
-Bohlo/en: kranial distonilercle, diğer foka! ve jeneralize vakalarcla gerektiğinde 60-l(ı0ıng/glin 
doza k:ıdar p.o; seçilmiş ~iddetli jenera lize distonicle intratekal 
-Dı/!,l!r ıncdiko/ oioıılm:· benzocliazepinlcr, tetraben:ızin (lityunıl:ı ve tipik nörolcptiklerle 
beraber veya değil), k lozapin. karhanıazepin 
-Bot 11/isın 11s toksini. Foka! ,·e segmcntal cl istonilerde 
-Cerrahi: periferik deneıYasyon, talamotomi, p:ılliclotomi, derin beyin stinıiilasyonu 

semptoınatik olarak levodopanın yüksek clozlarcla 
denenmesi önernıekteclirle r ( 1 O). 

Antidopaminerjik tedavi: 

Par:ıcloksik o!arnk clopaınin reseptör blokörleri ele 
prinıcr distonicle etkili hu lunımıştur (0'clan %78'e ka­
dar değiscn oran l:ı rcla) O, 25. 2';). Ancak tipik nöro­
lept ik lcr ( fluknazin, lıalopericlol, pinıozicl. risperi­
dol) t:ırdif sendrom oluşturnıa riskleri nedeniyle kı­
s ıtlı o larak kullanılnıaktaclır. Atipik nöroleptik k loza­
pin t:ırclif sendroma yol açmadığı için t ercilı edilmiş 

ve priıne r ,·e sekonder d istonilercle -özell ikle tarclif 
clistoıı i lercle- etkili bulunnıu~tur Ol). Yan etkileri ya­
kınclan ukip edilerek 200-500 ıııg/gün dozlarına ka­
dar güvenle kull:ınılabilir. Diğer atipik nöroleptik 
olanzapiıı ile tecr(ibeler lıenüz yeterli değildir. 

Temel olarak dop:ınıin dcplesyonu yaptığ ı için 
tardif sendroma neden olmayan tetrahenazin (TGZ) 
priıııı.:r ve sekoncler distonilercle uzun süredir kull:ı­
nılııı:ıktaclır. "ı\ larsclen kokteyli" olarak isimlendirilen 
bir tipik nüroleptik (piınozicl), :ıntikolinerjik (trilıeksi­

fc:nidil l H' tetr:ıbenazin üçlü kombinasyonu şek l inde 

uygu lanımı yaygın olarak kabul görmüştür (5, 18, 25. 
27). Bur:ıda tetrabenazin 75-200 rng günlük dozda 
O 'c bölünnıüs olarak) özellikle depresyon yaıı etkisi 
kontrol ed ilerek verilir. Ant ikolinerjikler lıe r iki :ınti­
dop:ıminerjik ajanın oluşturabileceği parkinsonizmi 
engellemeye yeter. Lityum'un tedaviye eklenmesi 
TBZ'nin clepresif etkisini azaltmakta ve ayrıca clistoni 
üzerinde ele etki li olnıaktad ır C3l. TGZ'nin clopaınin 
clcpletör etkisini pot :ınsiyelize cclen ve temelde c a++_ 
h:ığıııılı clopaınin ve norepinefrin sa l ını mını engelle-
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yerel< antidistonik etki gösteren lityum tek baş ın:ı faz­
la etkili bulunmamıştır (5). Tetraben:ızin üzelliklc t : ır­
clif clistonicle tolere ecl ilehilecek en yliksek clozLıra 
kadar clenenmeliclir, yeterli olmazsa klozapin ile 
kombine edilir. 

Antikolinerjikler: 

Pek çok açık veya çift-kör çalı~ııı:ının on:ıy:ı koy­
duğu gibi antikolinerjik tedavi jener:ıl i zc vcp fok:ıl­
segınent al primer clistonil i çocuklarda ve yctişki ıılcr­

de ona veya iyi derecede etkili olııı:ı kı:ıdır (14. 17. 27, 
50). Tanışma lı olmakla beraber özell ikle erken ya~cl:ı 
lı:ış layan clistonilerde ilk 5 yıl i<; incle kulbnılclığınd:ı. 
jcneralizc clistonide, tonik clistonidc (klonik tipin ; ı k­

sine) ve blefarospazıııcla clalıa etkili olduğu bildiril­
miştir (14). Yaygın olarak kull:ın ı lan form l :ırchı trilıek­

sifeniclil (Anane), yek işkinlerde dalıa iyi tolerc edile­
bilen etopropazin veya ülkemizde mevcut olan bipe­
riclen ile benzer sonuçlar elde edilebilir (J4. 17. 50) 
Antikolinerjik teclavicle esas. düşii k clozbrcla ( 2-
Sıııg/gün) başl;ınarak lıafı:ıcla 2.5mg gibi yav:ı~ bir :ır­
tırnıa stratejisi ile tolere edilebi len en yüksek cloza ka­
dar (çocuklarda onalama 80-J00nıg. ıııaksiırnım - 180 

nıg'a kadar-; yetişkinlerde cl:ılı:ı dü:;;(ik clozl:ırd:ı) yak­
laşık 6 aylık bir sürede u l:ışnıa şek linc leclir. Etki geç 
haşladığı için belli dozlarda 2-5 lı:ıfı:ılık pl:ıto dönem­
leri o luştura rak beklemek (mesela 20.50, vey:ı -i0ıııg 

seviyelerine ulaşılclıgı ncla) uygun olur. Ağız ku rulu­
ğu, idrar reıansiyonu, akonıocl :ısyon kusuru. bta lısız­

lık , ·c kilo kaybı gibi perificrik y:ın ctkilerin h:ızı Lırı 

priclostigminle vey:ı pilokarpin clanıhı ları ile kontrol 
edilebi lir, ancak unutkanlık. konflizyon. lı:ıllüsina~­

yonlar, ki şilik değişiklikle ri gibi santral yan etkiler 



doz az,ıltıııayı . hatta tedaviyi kesmeyi gerektirebilir. 
Ant ikolinerjiklerin neden ge<i ve ancak çok yiiksek 
clozLırda etki eniği lıeniiz hilinıııe ıııekteclir. ancık hu 
nitelikleri nedeniyle özell ikle cbha razla etkili olduğu 

c! Cı~ü nCılen priıııer clistoni tip!t:rinde ı s rarl a ve gerekir­
se il:ı <; tipi değiştirilerek clenenıııesi gerekir. l3iz önce­
lik le Cıl keıııizde ıııevcut hipericleni yeterince yLiksek 
dozl.ırda deneyip, etkili olm:ı zsa trilıeksi[en iclile geç­
ıııeyi tercih ediyo ruz. 

Diğer t:ıralbn. d i fe nlıidra ıııin (:ıntikolinerjik etkili 
l l I , ı ntihi staıninik ) az sayıda priıııer ıııyoklonik disto­
nili \·,ıbcl ;ı etkili bulunmuştur (5}) Biz de benzer 
giızlcmlerinıiz nedeniyle hu tip lıastalarda d iğe r f'ar­
makolo jik :ıjan lara cevap :ı l ınmazsa 500mg/ gün gibi 
yüksek dozLırcl:ı clenenmc:sini uygun buluyoruz (6). 

Diğer farmakolojik tedaviler: 

Benzocli:ızepinle r (cl i azep:ım, klon,ızep:ım ve lo­
razep:ınıl antikolinerjiklerin yararlı olnıacl ığı durunı­

Lırd:ı clenennıekteclir. Yararl ı olcluklarını gösterir 
kontrollü plışınal:ır olnıaıııakla beraber k lonazepa­
mın kranial dağılı mlı d istonicle %20 kadar va kada et­
kili okluğu. yine benzer şekilde rnyoklonik disronicle 
ele ku l la nı l ,ıbileceği , buna karşılık jenera lize disroni­
de etkisin in %6'yı geçmediği bi ldirilmi ştir (14). Biz ele 
aynı enclikasyon l : ı öncelikle klonazepamı, yan etki le­
ri görükl(iğüncle (kişilik cleğiş iklikleri gibi) veya etki 
z,ıınan l :ı :ızakl ığıncl:ı cl iazep:ı ııı ı yüksek dozbrda kul­
Lınııı ,ıkuyı z. K:ırb:ımazepin ele ilk raporl:ırclak i o lum­
lu etkisi cl:ıha sonraları doğrul.ınıııaınakla beraber de­
nenebilir. 

Son olarak lidok,ıinin oral forıııu olan " nıexiletine" 

az s:ıyıda lıastacl a spazmoclik ton ikoll isre ve ımıhte­

mele ıı diğe r foka! ve segıııental clisronilercle oldukça 
etkili lrnlun ımışrur (29). Anti:ıritmi k dozuna göre da­
lu y(iksck clozcl:ı kullanılması na rağmen rolere eclile­
h il cliği lıcl i nilmektedir, kardiy:ı k sorunu o lmayan 
lı:ıst ,ılarda :ıherna tif obrak düşüniilehi l ir. 

Cı\Bı\-B reseptö r :ıgonisti o lan lxıklofcn oral kul­
lanınıd:ı O!rdO kadar çoçuk lı ;ı st:ıcl a ona l arn:ı 90 
mg/ giin (40-180 aralığında) dozda ka l ıcı etki gösterir­
ken. kranial distonili erişk in le rde başlangıçcla %50 
ora nında gözlenen etki zamanla azalmış ancak %20 
vak:ıda devamlı olabilmiştir (8, 14). Tolerans sorunu 
ve k:ın-beyin bariyerini g(iç geçmesi baklofeni oral 
kulbnıında zor to lere edi lebi lir dozlara kadar çıkırnı­
yı gerektirnıekreclir.Bu nedenle intrntekal uygu lanım ı 

lıazı siddetli priıııe r vey:ı sekonder jeneralize disroni­
l i lıa st :ıbrd:ı önemli b ir t ecl:ı vi seçeneği olabili r. Kont­
ro llii ,·:ıl ı ,; ıııabr yetersiz olın:ıkla beraber son yıllarda 

:ırt:ııı gö1.lemler özellikle diğe r tedavi yöntemlerine 
d irençli. s p:ı stisi tenin ele eşl ik ell iğ i jenera lize sekon-
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eler clistonil i vakalarda kronik i ntr:ıtek,ıl h:ı klofcn ll\'­

gu lanıınının uzun süreli ve güvenli etkisini on:ıy:ı 

koymuştur (I 1). Temel ku l l;ınıın yeri olan spi n:ı l 

spastisiteye o ranla distonicle etkisi cblı,ı sın ı nırl ı olup 
cl:ılı:ı yüksek dozlara gerek cluyu lıııakr:ıd ı r. Llu ne­
denle y:ın etki ve tolerans problemleri d:ılı,ı iiıı pl:111 :1 
çıkrn:ıktacl ı r. Test cloz:ı cevap yetersiz olurs:ı d:ıl ı:ı 

yiiksek do zlarda birkaç kez cl;ılıa clenenıe y.ıpılııı:ıs ı. 

az d:ı olsa erki görühirse pomp:ının k:ılıcı obr:ık yer­
leştiri lmesi önerilmektedir ( l l ). V:ık:ı seçinıinckk i 

zorluklar ve kronik kul l :ınııııda sık on:ıya çıkan prolı­

lemler neden iyle bu recl:ıv i :ıncık deneyim l i ııınk ei'.­

lercle uygu lanmalıclır. 

Lokal Botulisınus toksin-A enjeksiyonları 

Bonılisıııus toksin A (13TX-A) fok:ı l clisronikrde 
clraın:ıtik etkisi belirlendikten sonr:ı lıl ef,ı rospaznı . 

se rvik:ıl distoni. ınandihular distoni , sp:ızmotik disfo­
ni ve ekstremiteleri tutan foka! clistonilerde ilk tcd:ıvi 

seçenek olarak yerin i alclı. BTX-A bu clunımlar clı şııı­

cla ela ( jeneralize clistonilercle kritik hiilgelercle lok:ı l 

o larak ve clisronik t re nıorcla) ınedika l tedaviye ek ve­
ya alternatif seçenek olarak kull,ınılıııaktacl ı r U . 20-
2}). Ayrıca clistonik olın:ıyan artm ı ş kas aktivitcsi ile 
giden pek çok durumda -lıemifasy:ı l spazm. sp:ıst isi­

re, myokinıi, bruksizm, tikler, parkinsoniyen ve\':ı 

esansiyel tremor, teıııporo-manclihüler eklemle ilgili 
kas spazmları , clerrusör-sfinkter clissinerjisi, :ı nisırnıs. 

vaj i ni sınu s, rekt:ıl spazııı ve Cissürler, kekemel ik n.: 

lıana ci lt kırışıklığına yol aç;ın k:ıs akriviresi gibi koz­
metik encl ikasyonlarla-cb kull:ın ılıııaktacl ı r O . 2,--\l. 
13TX roksininin bilinen 7 tipinin lı epsi nöronıuskü il' r 

kavşa kta asetilko lin sa lıveri l mesini değişik k :ıdcnıL·­

lercle inlıibe ermek yolu ile etki eder. r-1:ıl en yaygı n 

kullanılan A tipine benzer k linik etkinlikte 13 tipi ve 
daha k ı sa etki süreli (l ay kadar) r: tipi ele t icıri o l;ı­

rak temin ed ilebil ir. I3TX-A iki fa rk lı prepar:ıt lı :ı li ııdc 

mevcuttur. İngil tere orijinli Dysport ve ABD orij inli 
BOTOX deği şik etkinl ik dozl a rı nedeniyle cl(izcltııw 
oranı (son kabullere göre Dysport: BOTOX=2S l 
oranıncLı ) y:ırdım ı ile ayn ı ,;ekikle uygu l :ın alı il i r. Kul­
lanım doz ve tedavi ilkeleri ayrıntılı ol:ırak çe::; itli cler­
lenıe l ercle ve lıilimsel komitelerce tespit ccli lıııi s kıLı­

vuzl:ı rcla bulunabilir (3, 23). 

Genel ol.ı rak BTX'un en etkili olduğu fok:ıl cl isto­
ni tipi blefarospazm ve adduktör ti pde sp:ısıııod i k 

clisfoni o lup burada başarı %90'lar ci v:ırınd:ıcl ı r. SeıY i ­

b l cl iston iler genel obr,ı k dalıa cl(i ::;ük or:ın l : ıı'li:ı 

(%60-70 c i va rı ) lıaşarı ile tedavi ed ilirken bu or,ın y:ı ­

zıcı krampı ve diğer ekstremite clistonilerincle 01.ı-'ıO ci ­
varın:ı kadar inmektedir (20-25). Ülkemizde giderek 
yaygıııLı ş:ın uygulama pratiği lıenıen lıe r hölgecll' 
deneyimli merkezlere lı : ı sta refer:ı nsını ıııüııık (in kıl ­

m:ıktadı r. Burada genel tecl:ıv i prensiplerinden sii7. 



edilecektir. 

BTX-/\'nın distonide te r:ıpötik etkisini k:ıs-sinir 

k;l\·s:ığıncl;ıki lıilinen etkisi yanında kas iğciklerinde­

ki ımılıteml'i etkisi nedeniyle Ib kas afferentlerini 

n:ı ltııı:ık yolu ile ele yaptığı cl(işünülnıüştür (9). Ayrı­

cı retrogr:ıd :ıksonal transportb ön-boynuz motor 

nüronl:ırını n ela etki lendiği ileri sürülmüştür. Bu bilgi­

ler tekr:ı rl:ıy:ı n l3TX-A enjeksiyonları ile distoni rxııo­

rizyo lojisine yönelik santral etkilerin olabileceği ihti­

ın:ılini clesteklemckle beraber pratik uygulama bul­

gul:ırı BTX-A'nın temel olarak kaslarda kimyasal de­

ncr\':ısyo nl:ı etki elliğini göstermekted ir. Bu nedenle 

k;ısl:ırın seçimi ve hedeflenen güçsüzlük dereceleri 

lıc r tekr:ırl:ıy:ın enjeksiyoncl:ı ( k:ıs;ı ve hast:ıya göre 

deği::,mek üzere 3-6 :ıy aral:ırla ) yeniden gözden geçi­

rilen:k uygun stratejiler beli rlenir. Aynı kasa tek veya 

ımıltipl noktalarda enjeksiyonların k:ı rşılaştırmalı et­

kileri rartı:iınalı olmakla beraber, denervasyon alanı 

\'C yan etki profili uygulanan doza bağlı değiştiğin­

den lıirdcn çok nokra enjeksiyonları daha avantajlı 

gi>z(ikmekteclir (3, 23) EMG rehlıcrleği komplike 

ser\'ik:ıl cl istonik:rde ve ekstremite distonilerinin hep­

sinde gerekir. Hastaların :ıntikor geli ştirme oranı %5 

ciı ·arıncl:ı olup ilk uygularn:ıd:ı etkili dozu hulırnı 

amacı ile düşük dozlarda s ık enjeksiyonların y:ıpılm:ı­

sı, enjeksiyonlar :ı rasında kıs:ı a ralıklar olmas ı (3 ay­

d :ın :ızı ve yüksek dozlarda kullanım gibi kolaylaş tı­

ı-ıcı faktörler söz konusudur. 13u durum pratik olarak 

clcncrvasyon olmadığının ımıayene \'eya Eı\ lG ile tes­

piti ve tek t :ırafl ı korrugator kasına uygulanan test do­

zun etkisizl iği ile teşhis edilebilir 0). Bu durumd:ı 

önerilen ;ıntijenitcsi farklı diğer preparatlar (13TX-l3 

ve BTX-rı ülkemizde ıne\'cut cleğilclir. Bazı hast:ılar 

lıirk:ıc yıkl:ı antikor negatif hale gelip yeniden tekrar-

1:ın:m enjeksiyonlara bir süre daha cevap \'erebilir. 

Aııcık gencide d iğer altern:ıtif nıecl ik:ıl veya cerrahi 

ted:ı ı · i seçeneklerine gerek cluyulur. 

BTX enjeksiyonlarının ya n etkileri lokal olup ge­

nellikle birkaç haftacla düzelir. Bunl:ırdan clisfaji nadi­

ren ciddi olabil ir. BTX'un sistemik olarak yayıldığı ve 

diğer k:ısl:ırda ancak tek lif EMG'si ile saptanabilen 

deği~iklikk:r y:ıptığı bil inmektedir. I3u durum çok sa­

yıda enjeksiyonlara rağmen klinik sorun ya ı'.atmaz. 
K:m;;:ık patolojileri (myasteni:ı gravis, Eaton-Lambert 

sendromu) rd;ıtif ko ntrenclikasyon teşki l erse ele dik­

katle kull:ınılabilir. Çocukluk yaşında kullanımıncla 

sakıncı yoktur, gebelikte \'e 1:ıkr:ısyon sırasında gü­

ı 'e nlik c:ılı.~m:ı l ;ırı yapılmadığ ı için ö nerilmemektedir 
(.)). 

Cerrahi tedavi: 

Distoniclc cerrahi tedavi y:ı klaşımla rı çok eski ta­

rihlere k:ıcl:ır uzanmakla beralıer sonuçların belirsizli-
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ği nedeniyle her zaman tartısm:ılı ı·e en son tercih 

edilen yöntemler olınakt:ıclır. 

Periferik cerrahi yaklaşımları 

Perifcrik cerrahinin en cok kull:mıldığı yer ol:m 

servik;ıl distoniclc bil:ıter:ıl :ınterior servikal rizotoııı i 

ve selektif 11. sinir kesileri y:ıygııı ol:ır:ık uygulanan 

yöntemlerdi r (15. 26). Bazı \':ık:ıl;ırda oldukc:ı iyi :--o­

nuçlar alınmakla lıer:ılx:r :ığır y:ııı etki riski ( k:ılın :-,n­

v i k:ıl instabilite. lıoyun ve omuzda gücsüzliik, lı:m·­

ket kısıtlılığı , disfaji gilıi) b:ısk:ı yöntem :ır:ıyı,,l:ırıııa 

yol açmıştır. Selektif C l-6 posterim r:ııııiscktoıııiıı iıı 

(tek veya iki taraflı) J l. siııir ke:-,i;,i ile beraber nTa 

tek başına clah:ı iyi tolere eclilcliği bilclirilmi::;tir ( İ ı. 
Özel ikle komplike o lmayan tortikolliscle sonu<;l :ı r ret­

rokollis ve laterokol lise göre cbha yüz gülclürüc(i lıu­

lunımıştur. 13ir başk:ı seride l l. sinir kesisi CI l'l' C2 

dorsa l köklerle yapt ığı anastoıııozl ;ırın cl :ı kcs ilıııl'.s i 

ile lıerabcr yine "pure" torkitollis \·akalarıncl:ı etkili 

bulunmuştur (1 2). Daha yeni obr:ık r:ıpor edikıı sl'­

rilerde 11. sinir üzerindeki nıulıteıne l vcrtelır:ıl arter 

veya posterior inferior serebellar arter lı;ısısınııı ıııik­

rovasküler dekompresyonl;ı (lıerahcrinde ilk spiıı:ıl 

cl:ıllarıncla kesilmesi i le beralıer vey;ı tek lı:ı şın a) ort:ı­

daıı k:ılclırılması etkili lıuluıımu :ittır (2-i). 13u \':ıkal;ır­

da etki mekanizması acık o lmamak la lıeraber. etkinin 

ay l:ır içinde gel işmesi v:ıskülcr kompresyonuıı ı'c\':I 

Cl / 2 dorsal kök anastomozl;ırının spiııal aksesuar .~i­

nir üzerinde kronik irritasyonl:ı propiyoseptif infor­

ınasyonu bozarak distoniye yol :ıçtığı lı ipotczini des­

tekler gör(innıektecl ir. Botu l i sımıs toksin eııjeksi\·oıı­

la rı nclan sonra çok cl:ılı:ı seyrek encl ikasyon kc;nul­

nıakl :ı lıeraber, antikor geliştiren ı·:ıkal :ırda vey:ı sos­

yal gi.ivencesi olm:ıclığı i\'in toksin enjeksiyonları \·;ı ­

pılamay:ın servikal distonili lı: ıstala rcl;ı lıu tipcle ccı'.r:ı­
hi y:ı klaşımlar öncelik kazanı r. Srereot:ıktik cerr:ılıiııiıı 

servibl clistonicle clalıa sını rlı etkisi ele l.(ÖZ ün(inc 

alınclığıncla nıikro\'asküler clekoınpresyoı; clalıil t(im 

pcriferik cerrahi seçeneklerinin ayrıntılı Eı\ lC ve :ıııji­

ogr:ın ç:ı lı şnı:ıla rı rehberliğinde gözden geci rilıııe~i 

gerekir. 

Stereotaksik cerrahi yaklaşımlar 

Periferik cerralıicle olduğu gibi clistonide stcre­

otaksik y:ık laşıııılar cl:ı uzun süreli \'e cok sayıd;ı dL'­

neyime rağmen kesin lıir cleğcrkndirıııeyc iııık;ın 

verıneınekted ir. Burada lıast:ıl:ırın lıeterojen y:ıpı~ı 

yanında çok çe~itli lezyon yer Ye lıüyüklüğ(iıı(iıı siiz 

konusu olması ve sonuçların yeterince nesnel ı·ün ­

t eııılcrle kontrol eclilemeınesi rol oyıı:ımakt:ıdır i 2<,ı . 
En çok seçilen lıedef La l:ınıuscla kritik lezyon yeri t:ıııı 

lıe lirlenınemiş o lmakla ber:ılıer rostr:ıl ve clorsalc 

doğru genişletilmiş büyük Vinı lczyonunun clalı:ı et­

kili olclugu bi ldirilmiştir. Ancık cliğer t:ılamik nüklc-



usları heclcileyen lıatıa zona inserta lezyonunu öne 
abn ça l ısnıabr ela oldukça etkili lnılunınuştur (4 ,5, 
2(ı, 52 J. Cooper'ın jener;ılize clistonicleki geniş r:ıb­
ınoıomi serisinin ı;:ırp ıcı sonuçl ;ırı cblıa sonraki ça l ı ş­

ııı;ıLırda ıck rarlan;1ınakla ber;ıbe r genel olarak ta lo­
ınotoıııinin clistal eksı renıiıelerde ve lıenıiclistonicle 

clalıa etki li olduğu, aksiyal disronilercle lxışarının clüş­
tiiğü bilinmektedir (4, 26). Bilateral uygulaınabrcla 
oldukça yüksek oranda konuşma bowkluğu gel iş­

nıcs i özellikle bu iş lemi gerektiren sevikal clisroni ler­
de t:ıloınotonıi yaklaşımını kıs ırlaın ıştır. Sonuçlar ela 
jener; ıli ze clistonicle olcluğuncbn daha başarısız bu­
lunımıştur. Cooper'ın ailevi idyop;ırik vakalarcb daha 
iy i sonuç :ılınclığı şeklindeki gözlemi cl:ıl ıa sonraki ça­
lı~ ın:ıbrcLı clesteklenmeıni~tir. Ancık yakın gelecekte 
DYT I mutasyonunun tespiti ile kombine edilen çalış­
m;ıların cLılı;ı kesin sonuç vermesi hcklenmekteclir 
(yeni gözlemler mutasyon gösterenlerde sonuçların 
clalıa iyi olduğu yönüncleclir). 

P:ırk inson lıastalığıncla posreroventral rneclial 
pallidoıomi sonrası levoclopa'ya bağlı cl istonilerin 
bCıyük ö lr;ücle clüzel rnes i distonide pal l idotoıninin 

yeniden cliişünü l nıesine yol açmıştı r. H enüz çok az 
sayıcla vab ra por edilmekle beraber sonu çl;ır ümit 
verici gi\zii kınekıeclir (34) . Bu vakaLırcla operasyon 
sırasında elde edilen pal liclal kayıtlar clisroni J"izyo­
patolojisinin sıriaıo-ıa lanıo-korrik al devreler içinde 
anla;; ıl nı;ısını kobylaşııran ö nemli veriler sunnıuş­

ıur i\orrnalcleki tonik pall iclal akıivi ıenin genel 
oLır:ık h ı zını kaybetmiş olnı :ıs ı ya nında grupl:ır ha­
liııcle ateşleınelerin varlığı ve scnsoriyel reseptif 
:ı lanların ge nişlemiş bulunması clisıonicle ınecliya l 

pa l liduıııun bow l ınuş ;ıktiviıesin in öıı e nıi olcluğu­

n ;ı , dol:ıyıs ı ile cerralıi lezyonun bu durumu cliizel­
ı erc:k etki ettiğ i ne i şa ret ermekıeclir (31ı) . Derin be­
yin ~ ıinıiil;ısyonu ile cl e ııeyinıkr clalıa kı sıılı olnıak-

1:ı h C:" rabcr hilatera l y:ıklaşıııı gerektiren vakalarcla 
ikinci pa l liclunı için iy i bir seçenek ·olabilir. Parkin­
soıı lı ;ı sr :ılığı ncl:ıki geniş deneyimlerin ele bıkıs ı ile 
clistonide pa lliclal yakl:ı şınıların yakın ge lecekte 
lıı zl:ı ge l işeceği ve enclikasyon alanlarının daha ke­
sinlikle belirlenebileceği beklenınekteclir. 
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