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DISTONIDE TEDAVI YAKLASIMLARI

Distoni biikticli nitelikte ve tekralanan hareketle-
re veya anormal postlirlere sebep olan devamlh kas
kasimalarnnm olusturdugu bir sendrom olarak tanun-
lanir. Bu ozellikleri ile diger hiperkinetik hareket bo-
zukluklanndan ayrilabilirse de fenomenolojik olarak
oldukea genis bir cesitlilik gosterir. Ritmik oldugunda
tremor ile, izl kasilmalarla gitiginde kore ve myok-
lonus ile kansurilabilir veya bu bozukluklarla bir ara-
da olabilir. Bu nedenle tedavi planlanirken dncelikle
ivi bir fenomenolojik analizin yapilmasi, distoninin
ayrinule tanimi gerekir. Bu konuda klinik gozlemler
yeterli olmazsa EMG analizinden vararlamilir. Tkinci
asama distoni tipinin belirlenmesidir. Distoni  basla-
ma yast, viicut dagilimi ve etvolojiye gore simiflanchiri-
L. Baslama yast primer distoninin gelecekteki seyri
icin indikator olarak, dagilim paterni ise distoninin
siddetini ve tedavi stratejisini belirlemede vardimci
olarak etyolojik siflamaya ek dikkate alinir. Primer
veya sckonder olarak gruplandirnlan etyolojik neden-
ler son genetik bulgularn esliginde daha netlesmek-
le beraber distonili bir hastanin etyolojik tanimlanma-
st glic olabilir (fenomenolojik analiz, aynnulr siifla-
ma, son genelik tipleme ve atipik distonilerde ayirict
tam yaklasimlar icin bkz ref. 2, 7, 19 ). Tedavi miim-
kiin olan tim arasurmalar yapildiktan sonra en fazla
vaklasilan tanya gore planlanir,

Distonide tedavi, tedavi edilebilir sekonder disto-
ni nedenlerinin- Wilson hastaligy, ilaca veya strikttirel
lezyonalara bagh olanlar- ekarte edilmesinden sonra
temelde semptomatik olarak yapihr. Hangi tedavi
yonteminin secilecegi genel olarak kabul géren bazi
prensiplere dayanmakla beraber, ampirik denemele-
rin ve Kisisel deneyimlerin hekimin kararins dnemli
olctide etkiledigi bilinmektedir,  Burada ele alinan
vontemler tablo 1'de 6zetlendigi sekilde yvaygin ola-
rak kabul edilen (3, 23) ve bizim de klinikde uygula-
chiginmz esaslara uygun olarak siralanmustir.,

Farmakolojik Tedaviler:

Primer distonide hemen her nérofarmakolojik
ajan denenmis, dopa-cevaplt distonide (DRD) levo-
dopanin etkisi chsinda hicbirinin kesin etkinligi goste-
rilememistir. Asagida belirtilen ajanlara alinacak ce-
vap benzer hastalar hatta ayni aile tyelerinde bile
tam olarak dngoriilemesz.
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Primer distenide patofizyolojik dnemi olan biyo-
kimyasal degisiklikler yveterince bilinmemekle bera-
ber dopaminerjik sistemin bir sekilde rolti oldugunu
distindiren bulgular vardr (dopa-cevaplt distoninin
dopamin yapimundaki metobolik defekte baghhgar:
distoninin dopamin eksikligi veya fazlahgr ile iliskili
olarak parkinsonizme eslik etmesi; dopamin reseptor
bloke edici ajanlarm akut veya tardil’ olarak distoni
olusturmast; bu ajanlarin veya dopamin deplatér
ajanlann distonik semptomlan azalimalar gibi). Bu
nedenle dopaminerjik ve antidopaminerjik tedaviler
oncelikle ele alinacaktr,

Dopaminerjik Tedavi:

Erken yasta baslayan primer distonilerin yalklasik
%5 kadarini olusturan  dopa-cevapli distonide (DRD)
levodopanin dramatik ve komplikasyonsuz etkisi ne-
deniyle kural olarak tim erken baslangich primer dis-
tonilerde tedaviye levodopa ile baslanir (3, 23). Ashn-
da penetranst distik otozomal dominant gecisli olan
DRD klinik bazi ozellikleri ile (en az %30 vakada
[luktuasyon gortilmesi-sabah iviligi- ;hipertonisite/hi-
perrelleksi gibi psodopiramidal bulgulann varhdr gi-
bi) ayut edilebilir ve genetik olarak tanimlanabilir (-
rozin hidroksilazin kofaktori olan tetrahicrobiyopite-
rin sentezinde gorevli GTP-siklohidrolaz 1 enzimin-
deki mutasyonlar) (16, 27). Ancak cok sayida hetero-
jen mutasyonlar nedeniyle genetik calisma pratik de-
gildir. Diger taraftan erken cocukluk vaslarnda ben-
zer klinikle seyreden otozomal resesil gecisli tirozin
hidroksilaz gen mutasyonunda ve diger bazi ender
gortilen  piterin ve dopamin metobolizmast bozuk-
luklarinda da levodopava ve/veya dopamin agonist-
lerine cevap alnabilir (2). Bu nedenlerle erken bas-
langich ve jeneralize olan her idyopatik distoni vaka-
sinda en az 1 ayhk levodopa tedavisi (100 mg, 23mg
dekarboksilaz inhibitorti ile bid. veya tid, genelde
yeterli ancak bazi vakalarda 1000 mg'a kadar cikmak
gerekebilir) denenmelidir. Bazi DRD'li ailelerde  ve-
tiskin yasta ve fokal baslayan (genellikle yazic kram-
pr veya kolda distoni gibi) vakalarin da tammmlanmas
bu denemenin pratik olarak ckstremite baslangich
tim primer distonilerde vapilmasini gerekli kilmakia-
chr,

Diger taraltan bu gruplar disinda levodopaya ve-
va dopamin agonistlerine kismen cevap veren primer
ve hatta sekonder distonili hastalar bildirilmistir (10,
25). Bu nedenle bazi otoriteler her distoni vakasimda



Tablo 1. Distonide tedavi

Temel prensipler:

Terapotik secenekler:

distonilerde 80-140mg/giin doza kadar

enjeksivonlan) denendikien sonra secilmesi

-Tedavi edilebilir sekonder nedenlerin tammlanmas:

-Kesin veya olasi genetik tanya gore aileye danisma verilmesi

-Medikal tedavinin yasa, siddete ve dagilhima gére secimi

-Cerrahi tedavinin tiim medikal tedavi imkanlart (farmakoterapi ve botulismus A 1oksin

-Levodopalkarbidopa (benzerazid). cocukluk ¢agi distonilerinde (dzellikle DRD, biyopiterin
cksikligi, distoni-parkinson sendromlarinda)
-Antikolinerjikler (biperiden, tribeksifenidil): foakl ve jeneralize primer veya sekonder

-Baklofen. kranial distonilerde, diger fokal ve jeneralize vakalarda gerektiginde 60-160mg/giin
doza kadar p.o; secilmis siddetli jeneralize distonide intratekal

-Diger medikal ajaniar: benzodiazepinler, tetrabenazin (lityumla ve tipik noroleptiklerle
beraber veya degil), klozapin, karbamazepin
-Botulismues toksini: Fokal ve segmental distonilerde

-Cerrahi: periferik denervasyon, talamotomi, pallidotomi, derin beyin stimiilasyonu

semptomalik olarak levodopamn yiiksek dozlarda
denenmesi dnermektedirler (10).

Antidopaminerjik tedavi:

aradoksik olarak dopamin reseptér blokorleri de
primer distonide etkili bulunmustur (0'dan %78'e ka-
dar degisen oranlarda) (3, 23, 25). Ancak tipik néro-
leptikler (Iufenazin, haloperidol, pimozid, risperi-
dol) tardil” sendrom olusturma riskleri nedeniyle ki-
sl olarak kullanilmaktadir. Atipik néroleptik kloza-
pin tardif sendroma yol acmadi@t icin tercih edilmis

ve primer ve sekonder distonilerde -ozellikle tardif

distonilerde- etkili bulunmustur (31). Yan etkileri ya-
kindan takip edilerek 200-300 mg/gtin dozlarina ka-
dar giivenle kullanilabilir. Diger atipik néroleptik
olanzapin ile tecriibeler hentiz veterli degildir,

Temel olarak dopamin deplesyonu yapug: icin
tardil sendroma neden olmayan tetrabenazin (TBZ)
primer ve sekonder distonilerde uzun stiredir kulla-
nilmakeadie. "Marsden kokteyli" olarak isimlendirilen
birtipik néroleptik (pimozid), antikolinerjik Crihelksi-
fenidiD) ve tetrabenazin t¢lit kombinasyonu seklinde
uygulanimi yaygm olarak kabul gormstiir (3, 18, 23,
27). Burada tletrabenazin 75-200 mg glinliik dozda
(3'e bolunmis olarak) 6zellikle depresyon yan etkisi
kontrol edilerek verilir. Antikolinerjikler her iki anti-
dopaminerjik ajanin olusturabilecegi parkinsonizmi
engellemeye yeter.  Lityum'un tedaviye eklenmesi
TBZ'nin depresif etkisini azaltmakta ve ayrica distoni
tizerinde de etkili olmaktadir (3). TBZ'nin dopamin
deplettr etkisini potansiyelize eden ve temelde Cat*-
bagimli dopamin ve norepinefrin salinimini engelle-
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yerek antidistonik etki gosteren litvum tek basina fuz-
la etkili bulunmanusur (3). Tetrabenazin dzellikle tar-
dif distonide tolere edilebilecek en vitksek dozlara
kadar denenmelidir, yeterli olmazsa klozapin ile
kombine edilir.

Antikolinerjikler:

Pek cok acil veya ¢ift-kor calismanin ortaya koy-
dugu gibi antikolinerjik tedavi jeneralize veya fokal-
segmental primer distonili cocuklarda ve vetiskinler-
de orta veya ivi derecede etkili olmaktadir (14, 17, 27,
300, Tartsmals olmakla beraber Ozellikle erken yasda
baslayan distonilerde ilk 5 yil icinde kullanilcdiginda,
jeneralize distonide, tonik distonide (klonik tipin ak-
sine) ve blefarospazmda daha etkili oldugu bildiril-
mistir (14). Yaygm olarak kullanilan formlarda wihel-
sifenidil (Artane), yekiskinlerde daha ivi tolere edile-
bilen etopropazin veya tilkemizde meveut olan bipe-
riden ile benzer sonuclar elde edilebilir (14, 17, 30).
Antikolinerjik tedavide esas, diisiik dozlarda (2-
Smg/gilin) baglanarak haftada 2.5mg gibi yavas bir ar-
tirma stratejisi ile tolere edilebilen en yiiksek doza ka-
dar (cocuklarda ortalama 80-100mg, maksimum-180
mg'a kadar-; yetigkinlerde daha diistik dozlarda) yak-
lasik 6 aylik bir stirede ulasma seklindedir. Etki gec
baslachgs icin belli dozlarda 2-3 haftalik plato dénem-
leri olusturarak beklemek (mesela 20,30, veya 40mg
seviyelerine ulasildiginda) uygun olur. Azz kurulu-
gu, idrar retansiyonu, akomodasyon kusuru, istahsiz-
lik ve kilo kaybr gibi perifierik yan etkilerin bazilan
pridostigminle veya pilokarpin damlalar ile kontrol
edilebilir, ancalk unutkanhk, konfiizyon, halltisinas-
yonlar, kisilik degisiklikleri gibi santral yan etkiler




doz azaltmayr, hatta tedaviyi kesmeyi gerektirebilir.
Antikolinerjiklerin neden gec ve ancak cok yiiksek
dozlarda etki etigi hentiz bilinmemektedir, ancak bu
nitelikleri nedeniyle ozellikle daha fazla etkili oldugu
diisimtilen primer distoni tiplerinde israrla ve gerekir-
seilac tipi degistirilerek denenmesi gerekir. Biz 6nce-
likle Glkemizde meveut biperideni yeterince yiiksek
dozlarda deneyip, etkili olmazsa triheksifenidile gec-
meyi tercih ediyoruz.

Diger taraftan, difenhidramin (antikolinerjik etkili
1 antihistaminik) az sayida primer myoklonik disto-
nili vakada etkili bulunmustur (33). Biz de benzer
adzlemlerimiz nedenivle bu tip hastalarda diger far-
makolojik ajanlara cevap alinmazsa 500mg/glin gibi
viiksck dozlarda denenmesini uygun buluvoruz (6).

Diger farmakolojik tedaviler:

Benzodiazepinler (diazepam, klonazepam ve lo-
razepam) antikolinerjiklerin yararh olmadigt durum-
larda  denenmektedir. Yararls olduklarinn gosterir
kontrollti calismalar olmamakla beraber klonazepa-
mun kranial dagibimli distonide %620 kadar vakada et-
kili oldugu, yine benzer sekilde myoklonik distonide
de kullanilabilecegi, buna karsilik jeneralize distoni-
de etkisinin %0'y1 geemedigi bildirilmistir (14). Biz de
ayni endikasyonla éncelikle klonazepamu, yan etkile-
ri eorildiginde (kisilik degisiklikleri gibi) veya etki
zamanla azaldiginda diazepann ylksek dozlarda kul-
lanmaktayiz, Karbamazepin de ilk raporlardaki olum-
Iu etkisi daha sonralar dogrulanmamalkla beraber de-
nenebilir,

son olarak lidokainin oral [ormu olan "mexileting"
az sayida hastada spazmodik tortikolliste ve muhte-
melen diger fokal ve segmental distonilerde olduke:
ctkili bulunmustur (29). Antiaritmik dozuna gore da-
ha yiiksek dozda kullanilmasima ragmen tolere edile-
bildigi belirtilmektedir, kardivak sorunu olmayan
hastalarda alternatif olarak diistintilebilir,

GABA-B reseptor agoenisti olan baklofen oral kul-
lanimda %30 kadar cocuk hastada ortalama 90
mg/aiin (40-180 araliginda) dozda kalicr etki gdsterir-
ken, kranial distonili eriskinlerde baslangieda %50
oranmda gozlenen etki zamanla azalnus ancak %20
vakada devaml olabilmigtir (8, 14). Tolerans sorunu
ve kan-bevin bariyerini glic ge¢mesi baklofeni oral
kullanimda zor tolere edilebilir dozlara kadar ¢ikma-
y1 gerektirmekiedir. Bu nedenle intratekal uygulanimi
bazt siddetli primer veya sekonder jeneralize distoni-
Ii hastalarda énemli bir tedavi secenegi olabilir. Kont-
rolltn calismalar yetersiz olmakla heraber son yillarda
artan gozlemler ozellikle diger tedavi yontemlerine
direncli, spastisitenin de eslik ettigi jeneralize sekon-
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der distonili vakalarda kronik intratekal haklofen uy-
gulanimimin uzun siireli ve gtivenli etkisini ortaya
koymustur (11). Temel kullamim yeri olan spinal
spastisiteye oranla distonide etkisi daha sinmurl olup
daha yitksek dozlara gerek duyulmaktadir Bu ne-
denle yan etki ve tolerans problemleri daha 6n plana
cikmaktadir. Test doza cevap yelersiz olursa daha
viiksek dozlarda birkac kez daha deneme yapilmast.
az da olsa etki gortiltirse pompanm kalicr olarak yer-
lestirilmesi dnerilmektedir (11). Vaka secimindeki
zorluklar ve kronik kullanimda sik ortaya ¢ikan prob-
lemler nedeniyle bu tedavi ancak deneyimli merkez-
lerde uygulanmalidir,

Lokal Botulismus toksin-A enjeksiyonlari

Botulismus toksin A (BTX-A) fokal distonilerde
dramatik etkisi belirlendikten sonra blefarospazm.
servikal distoni, mandibular distoni, spazmotik disfo-
ni ve ekstremiteleri tutan fokal distonilerde ilk tedavi
secenek olarak yerini aldi. BTX-A bu durumlar cisin-
da da (jeneralize distonilerde kritik bolgelerde lokal
olarak ve distonik tremorda) medikal tedaviye ¢k ve-
ya alternalif secenek olarak kullanilmalktadir (3, 20-
23). Ayrica distonik olmayan artnug kas aktivitesi ile
giden pek cok durumda -hemifasyal spazm, spastisi-
te, myokimi, bruksizm, tikler, parkinsoniyen veya
esansiyel tremor, temporo-mandibtiler eklemle ilgili
kas spazmlary, detrusor-sfinkter dissinerjisi, anismus,
vajinismus, rektal spazm ve fisstrler, kekemelik ve
hatta cilt kinsikhigina yol acan kas aktivitesi gibi koz-
metik endikasyonlarla-da kullantdimaktador (3, 230,
BTX toksininin bilinen 7 tipinin hepsi noromuskiiler
kavsakta asetilkolin saliverilmesini degisik kademe-
lerde inhibe etmek volu ile etki eder. Halen yaygin
kullanilan A tipine benzer klinik etkinlikte B tipi ve
daha kisa etki stireli (1 ay kadar) Fuipi de ticari ola-
rak temin edilebilir. BTX-A iki farkls preparat halinde
mevcurttur, Ingiltere orijinli Dysport ve ABD orijinli
BOTOX degisik etkinlik dozlart nedeniyle dizelune
oram (son kabullere gore Dysport: BOTOX=25:1
oraninda) yardimi ile ayni sekilde uygulanabilir, Kul-
lamim doz ve tedavi ilkeleri ayrinul olarak cesitli der-
lemelerde ve bilimsel komitelerce tespit edilmis kila-
vuzlarda bulunabilir (3, 23).

Genel olarak BTX'un en etkili oldugu fokal disto-
ni tipi blefarospazm ve adduktor tipde spasmodik
disfoni olup burada basart %90'lar civanndadir. Servi-
kal distoniler genel olarak daha diistik oranlarda
(9600-70 civar) basan ile tedavi edilirken bu oran yu-
zict krampt ve diger ekstremite distonilerinde %40 ci-
varma kadar inmektedir (20-23). Ulkemizde giderek
vaygmlasan uygulama pratigi  hemen her bolgede
deneyimli merkezlere hasta releransie mimlkiin kil
maktachr, Burada genel tedavi prensiplerinden s6z



edilecektir.

BTX-A'min distonide terapotik etkisini kas-sinir
kavsagindaki bilinen etkisi yaminda kas igciklerinde-
ki muhtemel etkisi nedeniyle Ib kas alferentlerini
azaltmak volu ile de yapugr diistintlmiistiir (9). Ayri-
ca retrograd aksonal transportla 6n-boynuz motor
noronlarmin da etkilendigi ileri strtlmustir. Bu bilgi-
ler tekrarlayan BTX-A enjeksivonlan ile distoni pato-
fizyolojisine vonelik santral etkilerin olabilecegi ihti-
malini desteklemekle beraber pratik uygulama bul-
gular BTX-A'nin temel olarak kaslarda kimyasal de-
nervasyonla etki ettigini gostermektedir. Bu nedenle
kaslarmn secimi ve hedeflenen giicstizlik dereceleri
her wekrarlayan enjeksiyonda (kasa ve hastaya gore
degismek Gzere 3-6 ay aralarla) yeniden gozden geci-
rilerek uygun stratejiler belirlenir. Ayni kasa tek veya
multipl noktalarda enjeksiyonlarnn karsilasurmali et-
kileri tarusmali olmakla beraber, denervasyon alam
ve yan etki profili uygulanan doza baglt degistigin-
den birden ¢ok nokta enjeksivonlan daha avantajli
goziikmektedir (3, 23). EMG rehberlegi  komplike
servikal distonilerde ve ekstremite distonilerinin hep-
sinde gerekir, Hastalarn antikor gelistirme orant %5
civarinda olup ilk uygulamada etkili dozu bulma
amact ile ditstik dozlarda sik enjeksiyonlann yapilma-
st, enjeksivonlar arasinda kisa araliklar olmast (3 ay-
dan az) ve yiiksek dozlarda kullanim gibi kolaylasu-
et lakiorler soz konusudur, Bu durum pratik olarak
denervasyon olmadiginin muayene veya EMG ile tes-
piti ve tek tarafl korrugator kasina uygulanan test do-
zun ctkisizligi ile teshis edilebilir (3). Bu durumda
onerilen antijenitesi farkl diger preparatlar (BTX-B
ve BTX-F) ilkemizde meveut degildir. Bazi hastalar
birkac yilda antikor negatif hale gelip veniden tekrar-
lanan enjeksivonlara bir stire daha cevap verebilir.
Ancak genelde diger alternatil medikal veya cerrahi
tedavi seceneklerine gerek duyulur.,

BTX enjeksiyonlannin yan etkileri lokal olup ge-
nellikle birkac haftada diizelir. Bunlardan disfaji nadi-
ren ciddi olabilir. BTX'un sistemik olarak yayilchg ve
diger kaslarda ancak tek lif EMG'si ile saptanabilen
degisiklikler yapugi bilinmektedir. Bu durum ¢ok sa-
vida enjeksiyonlara ragmen klinik sorun yaratmaz.
Kavsak patolojileri (myastenia gravis, Eaton-Lambert
sendromu) relatil kontrendikasyon teskil etse de dik-
katle kullandabilir. Cocukluk yasinda kullanuminda
sakinca yoktur, gebelikte ve laktasyon smrasinda gii-
venlik calismalan yapilmadigr icin onerilmemelktedir
(3).

Cerrahi tedavi:

Distonide cerrahi tedavi yaklasimlan cok eski ta-
rihlere kadar uzanmakla beraber sonuclarin belirsizli-
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gi nedeniyle her zaman tarugmali ve en son tercih
edilen yontemler olmalktadir,

Periferik cerrahi yaklasimlar:

Periferik cerrahinin en cok kullanildigr yer olan
servikal distonide bilateral anterior servikal rizotomi
ve selektif 11, sinir kesileri yaygimn olarak uygulanan
yontemlerdir (13, 26). Baz vakalarda oldukea iyi so-
nuclar alinmakla beraber agir yan etki riski (kalicr ser-
vikal instabilite, boyun ve omuzda giicstizliik, hare-
ket kisithhig, disfaji gibi) baska yontem arayislanna
yol acnmustr. Selektil C1-6 posterior ramisektominin
(tek veya iki tarafly) 11, sinir kesisi ile beraber veya
tek basina daha iyi tolere edildigi bildirilmistir (1).
Ozelikle komplike olmayan tortikollisde sonuglar ret-
rokollis ve laterokollise gore daha yiiz gildtriici bu-
lunmustur. Bir baska seride 11. sinir kesisi C1 ve €2
dorsal koklerle yaptugi anastomozlarn da kesilmesi
ile beraber yine "pure” torkitollis vakalarinda etkili
bulunmustur (12). Daha veni olarak rapor edilen se-
rilerdle 11. sinir tizerindeki muhtemel vertebral arter
veya posterior inferior serebellar arter basisiim mik-
rovaskiiler dekompresyonla (beraberinde ilk spinal
dallarinda kesilmesi ile beraber veya tek bagina) orta-
dan kaldmlmast etkili bulunmustur (24). Bu vakalar-
da etki mekanizmasi acik olmamalkla beraber, etkinin
aylar icinde gelismesi vaskiiler kompresyonun veya
C1/2 dorsal kik anastomozlarinm spinal aksesuar si-
nir lizerinde kronik irritasyonla propiyoseptif infor-
masyonu bozarak distoniye yol acu@r hipotezini des-
tekler goriinmektedir, Botulismus toksin enjeksiyon-
larindan sonra ¢ok daha seyrek endikasyon konul-
makla beraber, antikor gelistiren vakalarda veya sos-
val glivencesi olmadig icin toksin enjeksivonlar va-
prlamayan servikal distonili hastalarda butipde cerra-
hi yaklagimlar 6ncelik kazanmr. Stereotaktik cerrahinin
servikal distonide daha sl etkisi de g6z Oniine
alindiginda mikrovaskiler dekompresyon dahil tiim
periferik cerrahi seceneklerinin ayrintih EMG ve anji-
ografi ¢alismalan rehberliginde gozden gecirilmesi
gerekir.

Stereotaksik cerrahi yaklasumlar

Periferik cerrahide oldugu gibi distonide stere-
otaksik yaklasimlar da uzun siireli ve cok savida de-
neyime ragmen kesin bir degerlendirmeye imkan
vermemektedir. Burada hastalann heterojen yapisi
yaninda cok ¢esilli lezyon yer ve biytikliglinin soz
konusu olmasi ve sonuclarin veterince nesnel yvon-
temlerle kontrol edilememesi rol oynamaktadir (26),
En ¢ok secilen hedel talamusda kritik lezyon yeri tun
belirlenmemis olmakla beraber
dogru genisletilmis biiviik Vim lezyonunun daha et-
kili oldugu bildirilmistir. Ancak diger talamik nikle-

rostral ve dorsale



uslart hedelleyen hatta zona inserta lezyonunu éne
alun cahsmalar da oldukea etkili bulunmustur (4,5,
206, 32). Cooper'in jeneralize distonideki genis tala-
motomi serisinin carpict sonuclar daha sonraki calis-
malarda tekrarlanamakla beraber genel olarak talo-
motominin distal ekstremitelerde ve hemidistonide
daha etkili oldugu, aksiyal distonilerde basarmin dus-
g bilinmektedir (4, 26). Bilateral uygulamalarda
olduk¢a yiiksek oranda konusma bozuklugu gelis-
mesi ozellikle bu islemi gerektiren sevikal distoniler-
de talomotomi yaklagmun kisitlanustir, Sonuclar da
jeneralize distonide oldugundan daha basarisiz bu-
lunmustur. Cooper'in ailevi idyopatik vakalarda daha
iyi sonue alindigr seklindeki gdzlemi daha sonraki ca-
lismalarda desteklenmemistir. Ancak yakin gelecekte
DYT1 mutasyonunun tespili ile kombine edilen calis-
malarm daha kesin sonu¢ vermesi beklenmektedir
(veni gozlemler mutasyon gosterenlerde sonuglarin
daha iyi oldugu yontindedir).

Parkinson hastaliginda  posteroventral medial
pallidotomi sonrast levodopa'ya bagl distonilerin
biiyiik olctide duzelmesi distonide pallidotominin
veniden distintilmesine yol acnusur. Henliz cok az
sayida vaka rapor edilmekle beraber sonuclar Gimit
verici gozitkmektedir (34). Bu vakalarda operasyon
sirasinda elde edilen pallidal kayitlar distoni fizyo-
patolojisinin striato-talamo-kortikal devreler icinde
anlasidmasimt kolaylasuran ¢nemli veriler sunmus-
tr . Normaldeki  tonik pallidal aktivitenin genel
olarak hizini kaybetmis olmas: yaninda gruplar ha-

linde ateslemelerin varhg: ve sensoriyel reseptif

alanlarin genislemis bulunmast distonide mediyal
pallidumun bozulmus aktivitesinin - 6nemi oldugu-
na, dolayisi ile cerrahi lezyvonun bu durumu dizel-
terek etki ettigine isaret etmektedir (34). Derin be-
vin stimiilasyonu ile denevimler daha kisith olmak-
[a Deraber bilateral yaklasun gerektiren vakalarda
ikinci pallidum icin iyi bir secenek olabilir. Parkin-
son hastah@mdaki genis deneyimlerin de katkisr ile
distonide pallidal yaklasimlarin yakin gelecekie
hizla gelisecegi ve endikasyvon alanlarinin daha ke-
sinlikle belirlenebilecegi beklenmektedir.
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