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PAROKSİSMAL NONKİNESİJENİK 
(DİSTONİK) KOREOATETOZ 

Ahmet Gökçay•, Ekrem Kutluay••, Hatice Karasoy•••, Ayfer Ülkü**** 

Paroksismal nonkinesijenik koreoatetoz (PNKK), paroksismal özellikte ve spontan olarak 
ortaya çıkan istem dışı koreoatetoid ve distonik hareketlerle karakterize ender görülen bir 

haı-eket bozukluğudur. Bu yazıda 3 ve 7 yaşında iki erkek hastada PNKK tablosu 
sunulmuştur. Tedavide karbamazepin, fenitoin, klonazepam, L-Dopcı ve vigabatrin 

denenmiştir. 

Anahtar Sözcükler: Paroksismal nonkinesijenik (distonik) koreoatetoz 

Paroxysmal non-kinesigenic choreoathetosis 

Paroxysmal nonkinesigenic (dystonic) choreoathetosis (PNCA) is a rare disorder 
characterised by choreoathetosic, dystonic movements which are seen spontaneously in 

paroxysmal character. PNCA d![fersfromparoxysmal 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 two patienıs 

with their clinical findings and their response to anticonvulsant therapy diagnosed as 
PNCA. fn both patients paroxysms ıuere noted in early infancy. Their motor and mental 

deuelopment was normal. Attacs, which were observed by awakening, excitement or at resi, 
continued 2 to 5 minutes and occured ıuith afrequency of 1 ıo 4 times aday. EEGs and 

cerebral MRI ıuere normal in both cases. Trials of mono and coınbined therapies ıuil h 
L-Dopa, carbamazepine, clonazepam, phenytoin and vigabatrin reuealed no benejıt. 
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Paroksismal olarak degişik sürelerle oıtaya çıkan, 

ekstremitelercle, gövde ve bazen de yüzde görülen istem 
dışı hareketler 'Paroksismal diskineziler' başlığı altında 

incelenmektedir. 1940'da ilk kez Mount ve Reabak (11) 
paroksismal koreoatetozlu bir olguyu tanımlanuşlar, daha 
sonra günümüze kadar, bu grup cliskineziler için değişik 
isimlendirmeler yapılırnştır. Bunlardan bazılan "familya! 
paroksismal koreoatetoz", "paroksismal kinesijenil< ko­
reoatetoz", "paroksisrnal nonkinesijenik (distonik) ko­
reoatetoz", "periodik distoni" şeklindedir (1,3). Tüm bu 
değişik isimlendirmelere karşın olgularda oıtaya çıl<an 
klinik beliıtiler koreoatetoid, distonik, tonik hareketlerle 
karakterizedir. !stemli bir hareketle başlangıçta veya 
spontan olarak ortaya çılrnbilen bu cliskineziler değişik 
sürelerde olup bazen 1-2 dakika kadar kısa veya 4-5 saat 

kadar uzun süreli olabilmektedir. Bu ataklar uykuda kay­
bolur, ancak bir grup hastada sadece uykuda oıtaya çıkar 

ve bu olgular noktürnal paroksismal clistoni olarak ad­
landırılmaktadır (5). 

Ataklar sırasında olgularda bilinç bozukluğu gö­
rülınemekte ve epileptik nöbet özelliklerine rast­
lanınamaktaclır. Ender görülen bu tablolar çocuk yaş 
gruplarında daha çok icliopatik olarak oıtaya ÇLkarken, e­
ıişkin yaşlarda değişik etiolojilerle oluşabilınektedir. Kli­
niğimiz Çocuk Nörolojisi Ünitesinde paroksismal non­
kinesijenik (clistonik) koreoatetoz olarak cle­
gerlenclirdiğimiz 2 olgu ender görülmesi nedeniyle su­
mılrnuş ve bu konuyla ilgili literatür gözden geçirilmiştir. 
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OLGUSUNUMU 

OLGU 1: MD, 7 yaşında erkek hasta 5 yaşında baş­
layan, günde 3-4 kez tekrar eden ve gece uyandığında 
ortaya ÇLkan tüm vücudunda görülen istem dışı ha­
reketleri nedeniyle kliniğim.izde izleme alındı. Öz ve soy 



geçmişinde bir özellik tanınılanmadı. Noımal miadında 
doğduğu ve nonnal psikomotor gelişim gösterdiği öğ­
renilcli. Fizil< ve nörolojik bakı (ataklar dışında) noımaldi. 

Klinik izlem sırasında alt ekstremitelerde daha belirgin 

olmak üzere tüm vücutta distonil, ve koreoatetoid ha­
reketlerle karakterize atakları görüldü. Hareketler ani, 
sıçrayıcı ve rasgele olarak oıtaya çıkan tleksiyon, eks­
tensiyon, kolların içe veya dışa rotasyonu şeklindeydi. Bu 
ataklar sırasında olgunun bilincinde bir değişil<lik göz­
lenmedi. Hasta bu dönemde yürüyemiyordu, bazen bu 
hareketler nedeniyle düştüğü gözlendi. Gün içinde 3-4 
kez tekrarlayan istem dışı hareketler zaman zaman 2-3 
dakika sürüyor, bazen 15-20 dakikaya uzuyordu. Bu ha­
reketlerin video ile kaydı yapıldı. Hastanın rutin kan-idrar, 
biokimyasal incelemeleri (bakır, seruloplazmin dahil), ti­
roid fonksiyon testleıi, parathormon düzeyi, EEG, EMG, 
BT, MRG'si normaldi. Olguya sırasıyla L-dopa, fenitoin, 
karbamazepin, klonazepam uygulandı. Kullanılan ilaç­
lardan yeterli yanıt alınaınaclt. Sadece klonazepam ile a­
takların sayısında ve süresinde bir miktar azalına göz­

lendi. 

OLGU 2: EE, 3 yaşında erkek hasta, 6 ay önce baş­
layan gün içinde 1-6 kez tekrarlayan ve 1-2 dakilrn bazen 
yarım saat kadar süren istem dışı hareketler nedeniyle 
kliniğimizde yatarak izlendi. Öz ve soy geçmiş.inde özellik 
olmayan olgunun doğum öyküsü ve psikomotor gelişim 
basamaklarının normal olduğu öğrenildi . Diğer hasta gibi 

ataklar dışında fizik ve nörolojik bakısı normaldi. Olguda 
diğer Olgu 1 'de tanımlanan istem dışı hareketler gözlendi, 
cliston.i ve koreoatetoz olarak cleğerlenclirildi, videoya ka­
yıtlanclı. Bu olguda ela ataklar sırasında herhangi bir bilinç 

kaybı gözlenınedi. Rutin kan-idrar, biokiınyasal in­
celemeler, bakır, seruloplazınin, tiroid fonksiyon testleri, 
parathorrnon, EEG, EMG, BT ve MRG incelemeleri nor­
maldi. L-dopa, karbamazepin, fenitoin ve vigabatrin te­

davide etkisiz olarak değerlendirildi. Klonazepam ile a­
takların sayı ve süresinde ılımlı bir azalı11a gözlendi. 

TARTIŞMA 

Bazı hareket bozuklukları paroksismal özellil<tedir, a­
taklar halinde onaya çıkarlar ve paroksismal diskineziler 
olarak adlandırılırlar. Epizodik cliskinezi atakları gösteren 
hastalara ait literatürü gözden geçiren Lance (4) keneli 12 

familya! paroksisınal distonik koreoatetozlu olgusunu 
sunmuş, olguları atakların süresi temelinde 3 grup altında 
toplamıştır. Bunlar 1. Paroksismal k.inesijenil< koreoatetoz 
2. Paroksismal nonk.inesijen.ik (distonik) koreoatetoz 3. 
Ara form şeklindedir. Falın ve Marsclen tüm paroksismal 

diskinezileri 6 başhk altında toplamış, Lance'ın kla­
sifikasyonuna e k olarak 3 yeni form tarıınılarnıştır. Bunlar 
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hipnojenil< paroksismal diskinezi, bebekliğin benign dis­
toni- toıtikolisi, çeşitli cliskineziler şeklindeclir (7). Ani is­
tenıli bir hareketi izleyerek oıtaya çıkan koreoatetoz, clis­

ton.i veya her il<ls.inin de birlil<te bulunduğu, genellikle 5 
clakil<adan kısa süreli ataklar paroksismal kinesijenil< ko­
reoatetoz olarak değerlendirilir (3,6). Diğer formlara göre 
daha sık rastlanır. Paroksismal nonk.inesijenil< (cl.istonik) 

koreoatetozda ise, spontarı olarak oluşan bu istem dışı 

hareketler distoninin ön planda olduğu, ek olarak ko­
reoacetoid hareketlerin görüldüğü bir tablodur 0,3,6). 
Burada başlangıç genellikle bebeklil< clönemincleclir. A­

taklar değişkenlik gösterir, genellikle 5 dakikadan uzun 
sürelidir. Bu iki tablo dışında atak süreleri farklı olan, gece 
uykuda ortaya çıkan veya aşırı fizil< aktivite soması gö­
rülen paroksismal diskineziler ele tanımlanmıştır (5,10,14). 

!ki olgumuz ela ataklann spontan olarak görülmesi, olayı 

tetikleyen belirgin bir faktörün olmaması ve istem dışı ha­
reketlerin daha çok distonil< özellikte olması nedeniyle 
paroksismal norık.inesijen.ik (clistonik) koreoatetoz olarak 

değerlendiıilıniştir. 

Bazı paroksismal clisk.inezilerin uyku ile ilişkisi bi­
linı11ektedir. Olgularınuzda uyku sırasında istem clışı ha­
reket gözlenınemiş ve paroksismal hipnojenik cliskinezi 

dışlanmıştır. 2 olgumuzda da bu hareketlerin aşın eg­
zersizle ilişkili olmadığı görülmüştür. Diurnal vaıyasyonlu 
progressif distoni (L-dopa'ya yanıtlı distoni- Segm-.va dis­
ton.isi) günlük tluktuasyonları nedeniyle bu tablo ile ka­

nşabilir. Ancak olgularımızda uyku ile ilişkili düzelmeler 
ve düşük doz L-clopa'ya yanıt görülmemiş, bu nedeııle 

Segawa distonisi clışlanııuştır. 

Paroksismal clisk.inezilerde ana semptomlar kore, ko­
reoatetoz, clistoni, hemiballismus veya myokloni şek­

lindedir. Koreoatetoz ve diston.i birW<teliğine daha sık 
rastlanıh11aktadır. İstem dışı hareketle r ekstı·emitelerde 

daha belirgindir ve semptonılar simetrik olabildiği gibi bir 
vücut yansının daha fazla etl<ilencliği o lgulara ela rast­
lanılınaktadır. Ayrıca eneler olarak kinesijenik ve non­

kinesijenik ataklar aynı hastada birlil<te görülebilir. 

Değişil< nedenlerle oıtaya çılrnn diskineziler daha sık 
görülı11es.ine rağmen paroksisınal özellikteki diskinezilere 
daha az rastlanılrnaktadu·. Şimdiye kadar idin.iğim.izde iz­
lenen tüm olgular dikkate alındığında toplam 6 pa­
roksismal diskinezili hastaya rastlanmıştır. Daha önce Ül­

kü ve ark. 4 paroksisınal koreoatetozlu olguyu bil­
dirmişlerdir (12,13). 

Paroksisrnal cliskinezilerin gerek kinesijenik gerekse 
norık.inesijen.ik formlarının kalıtsal geçişi üzerinde du­
rulınakta, olguların yaklaşık %50's.incle familya! özelli!< 

bildirilmektedir. Ancak Demirkıran ve Jankovic'in (1995) 
46 o lguluk paroksismal diskinezi seriler.inde 13 hastada 



paroksismal kinesijenik koreoatetoz, 18 hastada pa­
roksismal nonkinesijenik diskinezi tanımlanmış ve bu ol­
gularm hiçbirinde familya! özellik belirlenmemiştir (1). 

Bizim 2 olgumuzda ela familya! özellik saptanmamıştır. 

Paroksismal cliskineziler degişik yaşlarda gö­
rülebilmektedir. Semptonıatik paroksismal cliskineziler 
daha geç yaşlarda oıtaya çıkarken, idiopatik olanlar daha 
erken başlangıçlıclır (8). Paroksismal kinesijenik formda 
semptomlar genellikJe 6-15 yaşları arasmda oıtaya çı­

karken, nonkinesijenik foımcla seınptoınlann başlangtç 

yaşı 5 yaşın altındachr. 2 olgumuzda ela ataklar 5 yaşın al­
tında başlamıştır. 

Seınptoınlann süresini dikkate alarak yapılan sı­

Qı.flamaların çogu kez yanıltıet olacagt düşünülmektedir. 
Her iki tip paroksismal koreoatetozlu olgularda atakların 
süresi degişkenlik gösterebilir. Buna ragmen genelde pa­
roksismal kinesijenik koreoatetozlu olgularda ataklar 5 
dakikanın altında sürerken, nonkinesijenik formda 5 da­
kikanın üzerinde sürmektedir. Olgularımızda atakların 
süresi 1-3 dakika olabildigi gibi bazen yarım saate kadar 
uzuyordu. 

Paroksismal diskinezilerin etyolojisinde clegişik dü­
şünceler ileri sürülmüşse ele olgulann büyük bir ço­
gunJugunda neden ortaya konamamaktadır. Perinatal 
travma, hipoparatiroidizrn, hipernatremi, tirotoksikoz, in­
si.iline bagunlı cliabetes mellitus, multipl skleroz ile birlikte 
görülen paroksismal kinesijenik ve nonkinesijenik ko­
reoatetozlu olgular bildirilmiştir (2.9). Bizim 2 o lgumuzda 
da bu etyolojilere yönelik biokimyasal ve hoımonal ve ele 
nöroradyolojik görüntüleme tetkikletincle patoloji sap­
tanman11ştır. 

Paroksisınal cliskinezilerin fizyopatolojisi halen bi­
li nrnemekteclir. Ataklaım paroksismal özellikleri ve atak 
öncesi prodromal belutilerin olınası ve bazt olgularda an­
tikonvulsan sagaltıma yanıt alınınası olayın bazal gang­
lion kaynaklı bir epilepsi oldugunu clüşünclüımüştür. 

Ancak istem cltşı hareketlerin distonik ve koreoatetoid 
tipte olmast, olgularda bilinç bozuklugunun görülmemesi 
ve çogu kez atak sırasında çekilen EEG'lerin normal ol­
ması bu kanıdan uzaklaştırmıştır. Olguların11zın ikisinde 
d e istem clışt hareketlerin oluştugu dönemde bilinç de­
gişik.ligi görülı11eıniş, uyanıklık ve uyku EEG incelemeleri 
normal bulunmuştur (1,2,6,7). 

Paroksismal diskinezileıin tedavisinde clegişik ilaçlar 
öneıilmekteclir. K.inesijenik tipte fenitoin, karbamazepin 
gibi antikonvulsanlarla iyi sonuçlar alınırken, non-
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kinesijenik koreoatetozlu olgular tedaviye daba di­
rençlidir. Nonkinesijenik formda klonazepam en çok ö­

nerilen ilaçtır. 2 olgumuzda fenitoin, karbarnazepin, L­
dopa, bir olgumuzda ise ek olarak vigabatı"in denenmiş 
ancak yanıt alınaman11ştır. Klonazepam'la ise her 2 olguda 

ela atak süresinde ve sayısında ılımlı bir azalma göz­
lenıniştir. Olguların poliklinik izlemlerinde yapılan kont­

rol bakılanncla istem dışı hareketlerin tam olarak kontı·ol 

eclilernecligi belirlenı11iştir. Sonuç olarak paroksismal dis­
kineziler ender rastlanan klinik antitelerdir. Özellikle 

PNKK'un tedaviye dirençli olı11ası bir problem teşkil et­

tiginclen diger paroksismal diskinezilerden ay­
nlabilınelidir. 
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