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PAROKSISMAL NONKINESIJENIK
(DISTONIK) KOREOATETOZ

Ahmet Gokeay*, Ekrem Kutluay**, Hatice Karasoy*™, Ayfer Ulkii#+*

Paroksismal nonkinesijenik koreoatetoz (PNKK), paroksismal ézellikte ve spontan olarak
ortaya ¢ikan istem disi koreoatetoid ve distonik hareketlerle karakterize ender gdriilen bir
hareket bozuklugudur. Bu yazida 3 ve 7 yaginda iki erkek hastada PNKK tablosu
sunulmugstur. Tedavide karbamazepin, fenitoin, klonazepam, I-Dopa ve vigabatrin

denenmistir.

Anabtar Sézciikler: Paroksismal nonkinesijenik (distonik) koreoatetoz

Paroxysmal non-kinesigenic choreoalbetosis

Paroxysmal nonkinesigenic (dystonic) choreoathetosis (PNCA) is a rare disorder
characterised by choreoathelosic, dystonic movements which are seen spontaneously in
paroxysmal character. PNCA differs from paroxysmal kinesigenic choreoathetosis (PKCA) by
its younger age of onset, less frequent attacks and poor response to medical therapy. In
contrast to PKCA, PNCA is nor provoked by sudden movements. We describe lwo patients
with their clinical findings and their response to anticonvulsant therapy diagnosed as
PNCA. In both patients paroxysms were noted in early infancy. Their motor and mental
development was normal. Attacs, which were observed by awakening, excitemen! or at res,
continued 2 to 5 minutes and occured with a frequency of 1 to 4 times a day. EEGs and
cerebral MRI were normal in both cases. Trials of mono and combined therapies with
L-Dopa, carbamazepine, clonazepam, phenytoin and vigabatrin revealed no benefit.
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Paroksismal olarak degisik strelerle ortaya ¢ikan,
ekstremitelerde, gtvde ve bazen de ylizde gorilen istem
chigt hareketler 'Paroksismal diskineziler' bashi@ altinda
incelenmelktedir, 1940'da ilk kez Mount ve Reabak (11)
paroksismal koreoatetozlu bir olguyu tanimlanuslar, daha
sonra glintimtiize kadar, bu grup diskineziler icin degisik
isimlendirmeler yapulnustir. Bunlardan bazilart "familyal
paroksismal koreoatetoz", "paroksismal kinesijenik ko-
reoatetoz", "paroksismal nonkinesijenik (distonik) ko-
reoatetoz", "periodik distoni" seklindedir (1,3). Tiim bu
degisik isimlendirmelere karsin olgularda ortaya ctkan
klinik belirtiler koreoatetoid, distonik, tonik hareketlerle
karakterizedir. Istemli bir hareketle baglangicta veya
spontan olarak ortaya ¢ikabilen bu diskineziler degisik
stirelerde olup bazen 1-2 dakika kadar kisa veya 4-5 saat
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kadar uzun streli olabilmektedir. Bu ataklar uykuda kay-
bolur, ancak bir grup hastada sadece uykuda ortaya ¢ikar
ve bu olgular noktiirnal paroksismal distoni olarak ad-
landirdmaktadir (5).

Ataklar swasinda olgularda biling bozuklugu go-
rilmemekte ve epileptik nébet ozelliklerine  rast-
lanmamaktadir. Ender gortilen bu tablolar cocuk vasg
gruplannda daha ¢ok idiopatik olarak ortaya cikarken, e-
riskin yaslarda degisik etiolojilerle olusabilmektedir. Kli-
nigimiz Cocuk Nérolojisi Unitesinde paroksismal non-
kinesjenik  (distonik)  koreoatetoz — olarak  de-
gerlendirdigimiz 2 olgu ender gortilmesi nedeniyle su-
nulmus ve bu konuyla ilgili literattir gézden gegirilmistir,

OLGU SUNUMU

OLGU 1: MD, 7 yasinda erkek hasta 5 yasinda bas-
layan, giinde 3-4 kez tekrar eden ve gece uyandiginda
ortaya cikan tim wvicudunda gorilen istem chst ha-
reketleri nedeniyle klinigimizde izleme alindi. Oz ve soy



gecmiginde bir dzellik tanimlanmad:. Normal miadinda
dogdugu ve normal psikomotor gelisim gosterdigi ¢g-
renildi. Fizik ve norolojik baki (ataklar chginda) normaldi.
Klinik izlem swasinda alt ekstremitelerde daha belirgin
olmak tizere tiim vicutta distonik ve koreoatetoid ha-
reketlerle karakterize ataklan eoriildii. Hareketler ani,
sicrayict ve rasgele olarak ortaya cikan fleksiyon, eks-
tensiyon, kollarn ice veya disa rotasyonu seklindeydi. Bu
ataklar sirasinda olgunun bilincinde bir degisiklik goz-
lenmedi. Hasta bu dénemde yiirtiyemiyordu, bazen bu
hareketler nedeniyle distiigti gdzlendi. Guin icinde 3-4
kez tekrarlayan istem dist hareketler zaman zaman 2-3
dakika stirtiyor, bazen 15-20 dakikaya uzuyordu. Bu ha-
reketlerin video ile kaydi yapildi. Hastarun rutin kan-idrar,
biokimyasal incelemeleri (bakir, seruloplazmin dahil), ti-
roid fonksivon testleri, parathormon diizeyi, EEG, EMG,
BT, MRG'si normaldi. Olguya sirastyla L-dopa, fenitoin,
karbamazepin, klonazepam uygulandh. Kullamulan ilag-
lardan yeterli yanit ahnamadi. Sadece klonazepam ile a-
taklarin sayisinda ve stiresinde bir miktar azalma géz-
lendi.

OLGU 2: EE, 3 yasinda erkek hasta, 6 ay 6nce bag-
layan glin icinde 1-6 kez tekrarlayan ve 1-2 dakika bazen
yarim saat kadar stiren istem chigt hareketler nedeniyle
klinigimizde yatarak izlendi. Oz ve soy gecmisinde dzellik
olmayan olgunun dogum 6ykiisti ve psikomotor gelisim
basamaklarinin normal oldugu 6grenildi. Diger hasta gibi
ataklar chginda fizik ve nérolojik bakist normaldi. Olguda
diger Olgu 1'de tanumlanan istem dist hareketler gézlendi,
distoni ve koreoatetoz olarak degerlendirildi, videoya ka-
yitlancl. Bu olguda da ataldar sirasinda herhangi bir biling
kaybt gézlenmedi. Rutin kan-idrar, biokimyasal in-
celemeler, bakir, seruloplazmin, tiroid fonksiyon testleri,
parathormon, EEG, EMG, BT ve MRG incelemeleri nor-
maldi. I-dopa, karbamazepin, fenitoin ve vigabatrin te-
davide etkisiz olarak degerlendirildi. Klonazepam ile a-
taklarin say1 ve stiresinde thml bir azalma gozlendi.

TARTISMA

Bazi hareket bozukluklari paroksismal ézelliktedir, a-
taklar halinde ortaya cikarlar ve paroksismal diskineziler
olarak adlandmlilar. Epizodik diskinezi ataklari gtsteren
hastalara ait literattirtt gdzden geciren Lance (4) kendi 12
familyal paroksismal distonik koreoatetozlu olgusunu
sunmus, olgulart ataklarn stiresi temelinde 3 grup alunda
toplanustir, Bunlar 1. Paroksismal kinesijenik koreoatetoz
2. Paroksismal nonkinesijenik (distonik) koreoatetoz 3.
Ara form seklindedir. Fahn ve Marsden ttim paroksismal
diskinezileri 6 baslik alunda toplamis, Lance'in kla-
sifikasyonuna ek olarak 3 yeni form tanimlamustr. Bunlar
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hipnojenik paroksismal diskinezi, bebekligin benign dis-
toni- tortikolisi, ¢esitli diskineziler seklindedir (7). Ani is-
temli bir hareketi izleyerek ortaya cikan koreoatetoz, dis-
toni veya her ikisinin de birlikte bulundugu, genellikle 5
dakikadan kisa siireli ataklar paroksismal kinesijenik ko-
reoatetoz olarak degerlendirilir (3,6). Diger formlara gére
daha sik rastlarur. Paroksismal nonkinesijenik (distonik)
koreoatetozda ise, spontan olarak olusan bu istem chst
hareketler distoninin 6n planda oldugu, ek olarak ko-
reoatetoid hareketlerin génildiigii bir tablodur (1,3,6).
Burada baslangic genellikle bebeklik dénemindedir. A-
taklar degiskenlik gosterir, genellikle 5 dakikadan uzun
stireliclir. Bu iki tablo disinda atak stireleri farkli olan, gece
uykuda ortaya ¢ikan veya agm fizik aktivite sonrasi g6-
riilen paroksismal diskineziler de tarumlannustu (5,10,14).
Iki olgumuz da ataklarin spontan olarak gériilmesi, olay:
tetikleyen belirgin bir faktorin olmamast ve istem dist ha-
reketlerin daha c¢ok distonik 6zellikte olmast nedeniyle
paroksismal nonkinesijenik (distonik) koreoatetoz olarak
degerlendirilmistir.

Bazi paroksismal diskinezilerin uyku ile iliskisi bi-
linmektedir, Olgularinuzda uyku swrasinda istem digt ha-
reket gdzlenmemis ve paroksismal hipnojenik diskinezi
dislanmustir. 2 olgumuzda da bu hareketlerin asut eg-
zersizle iliskili olmadigr gorilmtisttir. Diurnal varyasyonlu
progressif distoni (I-dopa'ya yanith distoni- Segawa dis-
tonisi) giinliik fluktuasyonlarn nedeniyle bu tablo ile ka-
nigabilir. Ancak olgulanmuzda uyku ile iliskili dizelmeler
ve diglik doz L-dopa'ya yamt goriilmemis, bu nedenle
Segawa distonisi dislaninstir.

Paroksismal diskinezilerde ana semptomlar kore, ko-
recatetoz, distoni, hemiballismus veya myokloni sek-
lindedir. Koreoatetoz ve distoni birlikteligine daha sik
rastlanilmaktadir. Istem dist hareketler ekstremitelerde
daha belirgindir ve semptomlar simetrik olabildigi gibi bir
viieut yansimn daha fazla etkilendigi olgulara da rast-
lanilmaktadir. Ayrica ender olarak kinesijenik ve non-
kinesijenik ataklar ayni hastada birlikte gortilebilir,

Degisik nedenlerle ortaya cikan diskineziler daha sik
gorilmesine ragmen paroksismal Ozellikteki diskinezilere
daha az rastlarulmaktachr. Simdiye kadar klinigimizde iz-
lenen tim olgular dikkate alndiginda toplam 6 pa-
roksismal diskinezili hastaya rastlanmustir. Daha 6nce Ul-
kit ve ark. 4 paroksismal koreoatetozlu olguyu bil-
dirmislerdir (12,13).

Paroksismal diskinezilerin gerek kinesijenik gerekse
nonkinesijenik formlannin kalitsal gecisi tizerinde du-
rulmakta, olgulann yaklagik %50'sinde familyal 6zellik
bildirilmektedir. Ancak Demirkiran ve Jankovic'in (1995)
46 olguluk paroksismal diskinezi serilerinde 13 hastadla



paroksismal kinesijenik koreoatetoz, 18 hastada pa-
roksismal nonkinesijenik diskinezi tammlanmis ve bu ol-
gularin hichirinde familyal ¢zellik belirlenmemistir (1),
Bizim 2 olgumuzda da familyal 6zellik saptanmamustir.

Paroksismai  diskineziler degisik vaslarda go-
riilebilmektedir. Semptomatik paroksismal diskineziler
daha gec yaslarda ortaya c¢ikarken, idiopatik olanlar daha
erken baslangichdir (8). Paroksismal kinesijenik formda
semptomlar genellikle 6-15 yaglart arasinda ortaya ¢i-
katken, nonkinesijenik formda semptomlann baslangic
yast 5 yasin alundadr. 2 olgumuzda da ataklar 5 yasin al-
tinda baglamustir.

Semptomlarin stiresini  dikkate alarak yapilan si-
miflamalann cogu kez yaniluer olacag dustiniilmektedir.
Her iki tip paroksismal koreoatetozlu olgularda ataklarin
stiresi degiskenlik gosterebilir. Buna ragmen genelde pa-
roksismal kinesijenik koreoatetozlu olgularda ataklar 5
clakikanin alunda stirerken, nonkinesijenik formda S da-
kikanin tizerinde stirmektedir. Olgularimizda ataklarin
stiresi 1-3 dakika olabildigi gibi bazen yarnm saate kadar
uzuyordu.

Paroksismal diskinezilerin etyolojisinde degisik dii-
stinceler ileri strtilmiisse de olgulann biytik bir ¢o-
gunlugunda neden ortaya konamamaktadir. Perinatal
travina, hipoparatiroidizm, hipernatremi, tirotoksikoz, in-
stiline bagimli diabetes mellitus, multipl skleroz ile bitlikte
gorlilen paroksismal kinesijenik ve nonkinesijenik ko-
reoatetozlu olgular bildirilmistir (2.9). Bizim 2 olgumuzda
da bu etyolojilere yonelik biokimyasal ve hormonal ve de
nororadyolojik gortintiileme  tetkiklerinde patoloji sap-
tanmamistir,

Paroksismal diskinezilerin fizyopatolojisi halen bi-
linmemektedir. Ataklann paroksismal 6zellikleri ve atak
oOncesi prodromal belirtilerin olmasi ve bazt olgularda an-
tikonvulsan sagaltima yanmit alinmast olayin bazal gang-
lion kaynakli bir epilepsi oldugunu distindiirmuistiir.
Ancak istem disi hareketlerin distonik ve koreoatetoid
tipte olmast, olgularda biling bozuklugunun gortilmemesi
ve cogu kez atak sirasinda cekilen EEG'lerin normal ol-
mast bu kamdan uzaklasurmstr. Olgularimizin ikisinde
de istem digt hareketlerin olustugu dénemde biling de-
Sisikligi goriilmenmis, uyaniklik ve uyku EEG incelemeleri
normal bulunmustur (1,2,6,7).

Paroksismal diskinezilerin tedavisinde degisik ilaclar
Onerilmektedir. Kinesijenik tipte fenitoin, karbamazepin
gibi antikonvulsanlarla iyi sonuclar alinirken, non-
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kinesijenik koreoatetozlu olgular tedaviye daha di-
renglidir. Nonkinesijenik formda klonazepam en ¢ok ¢-
nerilen ilagtir. 2 olgumuzda fenitoin, karbamazepin, 1-
dopa, bir olgumuzda ise ek olarak vigabatrin denenmis
ancak yanit alinamanustir. Klonazepam'la ise her 2 olguda
da atak siiresinde ve sayisinda ihmlt bir azalma goz-
lenmistir. Olgulann poliklinik izlemlerinde yapilan kont-
rol bakilaninda istem dist hareketlerin tam olarak kontrol
edilemedigi belirlenmistir. Sonug¢ olarak paroksismal dis-
kineziler ender rastlanan klinik antitelerdir. Ozellikle
PNKK'un tedaviye direncli olmast bir problem teskil et-
tiginden  diger paroksismal ay-
rilabilmelidir.

diskinezilerden
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