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Cocukluk cagimin nadir bir hastaligi; alternan hemipleji

Burak Tatli, Omer Kili¢, Hakan Gedik, Nur Aydinli, Mine Caligkan, Meral Ozmen

Ozet

Alternan hemipleji, nadir gorulen, st ekstremiterde daha belirgin olan hemipleji-distoni ataklari ile seyreden bir cocukluk ¢ag: hastaligidir.

15 aylik erkek hasta, ilk kez 11 aylik iken sol kolunu kullanmama yakinmasi nedeni ile bagvurmustu. U¢ gun icinde sikayetleri gerileyen

hastanin ataklarinin her iki uist ekstremitede tekrarlamasi tizerine alternan hemipleji tanist konuldu.

Anahtar kelimeler: alternan hemipleji, non epileptik paroksismal, sutcocuklugu

Summary

A rare disease during childhood; alternating hemiplegia

Alternating Hemiplegia is a rare childhood disease, characterized by the hemiplegia and dystonic attacks especially on the upper extremities.

A 15 month- old male patient had been admitted for the first time for left arm plegia at the age of eleven months. 3 days later his complaints

had disappeared. But, as the same attacks on both upper extremities had recurred, the patient was diagnosed as alternating hemiplegia.
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Girig

Alternan hemipleji, sutcocuklugu doneminde tekrarlayan
uykudan uyandiktan sonra degisken tarafls, saatler veya ginler
icinde duzelen hemipleji, distoni ataklari ile seyreden bir
cocukluk c¢agi hastaligidir. Atak sikligi, hastadan hastaya
degismekle birlikte genellikle ayda 2-3 atak ile seyreder (1).
Bu hastalarin daha sonraki izlemlerinde zaman iginde
psikososyal ve motor geriliklerin de gelistigi ifade edilmektedir.
Tan: genellikle anamnez ve klinik bulgular ile konulur.
Laboratuvar tetkikleri kraniyal manyetik rezonans
goruntulemesi (MRG), perfuzyon sintigrafisi,
elektroensefalografi (EEG) genellikle normal bulunur.
Patojenezde tam olarak bilinmemekle birlikte kalsiyum voltaj
kanallarindaki bir bozukluktan suphelenilmektedir (2). Bu
nedenden dolay1, alternan hemiplejili olgularda yaygin olarak
kullanilan ve bir kalsiyum kanal blokeri olan flunarizinin

etkin oldugu dustinulmektedir (3).

Olgu Sunumu

Miadinda, normal spontan 3100 gr ile olarak dogan olgumuzun,
pre-, peri-, postnatal oykuisiinde ozellik yoktu. Aralarinda
akrabalik olmayan 26 yagindaki saghkli anne ile 29 yagindaki
saglikli babanin ilk gocugu idi. Bir aylik iken gultimsemeye,
Iki aylik iken basini tutmaya, 13 aylik iken yurimeye, 15
aylik iken kelime soylemeye baslamusti. Ik kez 11 aylik iken
sabah uykudan uyandiktan sonra sol kolunu kullanamadig1
ve huzursuzlugu nedeni ile ¢ocuk hekimine bagvurmuglardi.
Inme 6n tanisi ile bir bagka saglik merkezine sevk edilen
hastaya; ayni tam ile bilgisayarli beyin tomografisi (BBT)
cekilerek hastahaneye yatirilmugti. Iki gn iginde tedavisiz
sikayetleri gerileyen hastaya EEG randevusu verilerek taburcu
edilmisti. On gun iginde yine sol kolunda uykudan uyandiktan
sonra hareketsizlik fark edilmesi izerine ayni hastaneye
bagvuran hastanin acil ¢ekilen EEG’sinde epileptik bulgular

olmamasina ragmen fenobarbital 10 mg/kg yuklenilerek
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5 mg/kg/giin idameye gegilmisti. Kraniyal manyetik rezonans
goruintiulemesi ve biyokimyasal tetkikleri de normal bulunan
hastanin 3 guin i¢inde sikayetlerinin kaybolmasi tizrerine
taburcu edilmisti. Ondort gun sonra gindiiz uykusundan
uyandiktan sonra sag kolunu kullanmadig: fark edilmesi
tizerine bagvurduklart ¢ocuk norologu tarafindan mevcut
tedaviye karbamazepin eklenmisti. Ancak atak stire, siklik
ve siddetinde bir degisme olamayan olgu direncli fokal epilepsi
tanist ile tarafimiza sevk edilmigti. Hastanin annesinden alinan
oykusiinde, ataklarin hepsinin uykudan uyandiktan sonra
bagladig1, oncesinde ¢cocugun saglikli oldugu, atak sirasinda
belirgin huzursuzlugu ve istahsizliginin olmasina ragmen,
uykuda etkilenen ekstremitesini hareket ettirebildigi ancak
uyanir uyanmaz ekstremitenin hareketsiz kaldigini, daha ¢ok
sol kolunda gorilmesine karsin sag elinin de zaman zaman
etkilendigi, verilen ilaglarin herhangi bir olumlu etkisinin
olmadig: belirtildi. Hastanin atak donemindeki norolojik
muayenesinde; bas cevresi 25-50 persantilde, fontaneli kapal,
cevre ile ilgili ancak huzursuz olarak degerlendirildi. Kraniyal
sinir muayenesi, tonusu normaldi, yardimsiz yuriyebiliyordu.
Kelime soyleme agsamasinda idi. Sol kol ve elde spontan
hareket gozlenmez iken sag kol ve her iki alt ekstremite motor
gicti normal bulundu. Hastanin her dort ekstremitesinde derin
tendon refleksleri canli olarak alindi. Patolojik refleks yoktu.
Duyu muayenesi hasta ile yeterince iletisim kurulamadig1
icin yapilamadi. Olgunun daha onceki laboratuvar tetkikleri,
muayene bulgulart ve en donemlisi oykiisi goz oniine alinarak
hastaya alternan hemipleji tanist konularak, kalsiyum kanal
blokeri (flunarizin) baglandi. Tedaviye basladiktan sonraki 9
aylik izlemde yeni hemipleji ataklari gozlenmedi ve hastanin

mental ve motor gelisimi yas1 ile uyumlu bulundu.

Tartisma

Alternan hemipleji, genellikle ilk atagi sutcocuklugu
doneminde ortaya ¢ikan hemipleji-distoni ataklari ile seyreden
nadir goriilen bir cocukluk ¢agi hastaligidir (1,2). Hastaligin
ilk hecmeleri inme, tekrar eden ataklarda ise fokal konviilziyon
- Todd paralizisini dusiindurmektedir. Ilk kez fokal motor
bulgu ile basvuran siitgocuklarinda 6n planda serebrovaskiiler
hastaliklarin dustuntilmesi olagandir. Kraniyal goruintiileme
inmede ¢ogu kez patolojiyi gostermede yeterli olmaktadir.
Fokal nobet sonras1 gorillen Todd paralizisine bagli motor

kayibin ise saatler icinde duizelmesi beklenir, hastalarin
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bircogunda konvillziyon dykiisi1 vardir ve genellikle tekrarlar
ayni tarafta gozlenir. Kraniyal goruntuleme ve EEG ¢ogu
kez yol gosterici olur. Tipik atak genellikle 18 ayliktan
once uykudan uyandiktan sonra bir tarafta ya da nadiren
her iki tarafta distonik veya hemipleji gelismesi ile baglar.
Atak genellikle 1-3 giin kadar siirer, atak boyunca belirgin
huzursuzluk, gozlerde nistagmus ve nadiren tonik
konvilziyon gozlenebilir. Uyku donemlerinde hemiparezinin
duzelmesi ve uyanma ile tekrarlamast tipiktir (1). Olgumuzda
da bizi tantya goturen en d6nemli bilgi, ataklarin her iki
taraftada gortintiyor olmasi ve uyku esnasinda etkilenen
tarafta spontan hareketlerin gozlenmesi idi. Hastalarin bir
cogunda atak oncesi hafif psikososyal ve motor gerilikler
bildirilmigtir. Ataklarin devam etmesi ile bu geriligin daha
belirginlestigi ifade edilmektedir. Literatirde kullanilmakta
olan flunarizinin atak sikligin1 ve siddetini %70 oraninda
azalttig1 bildirilmesine karsin, tedavinin biligsel ve motor
islevlerdeki etkilenmeyi onledigine dair celiskili bilgiler
mevcuttur (3,4). Ancak olgumuzda oldugu gibi, flunarizin
kullanimi atak sikligmi azaltmis, gocugun normal yasantisina
devam etmesi saglanmig hem de gereksiz antiepileptik
kullanimi engellenmisgtir.

Sonucta epilepsi ile karigtirabilinen bu nadir hastaligin kolay
taninmasina yardim edecek bazi noktalarin bilinmesinin,
gereksiz antiepileptik kullanimi ve tedavinin ge¢ baglamasina
bagli biligsel - motor kaybin artmasinin donlenmesinde faydali

olacagi dusunulmektedir.
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