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GiRIiS:

Hipotoni ve atoniler santral men-
geli olabilirse de daha ziyade perife-
rik ve myopatik sebeplere baghdir.
Bundan bagka humoral menseli pasa-
jer atoni ve hipotoni sekilleri de bili-
nir. Ornegin: Primer ve sekonder
Hiperparatiroidizm gibi. Bu scn ge-
kilde mevcut hyperkalsemi hali perife-
rik sinirlerde uyarim esigini diisiiriir.
Ve bu hal motor plaklar1 ve adele lif-
lerini bizzat etkiler. Nihayet, adcle pa-
renkiminin pirimer hastalii da atoni
haline sebebiyet verebilir (Myogen A-
tonia).

Adalede Tonus azalmasina daha

cok periferik sinir felclerinde raslan-
dig1 malimdur. Burada hissiyet bozuk-
luklarimin birlikte olmasi ve atrofiler
karekteristiktir. Bu guruptaki atoniler
«norogen atoni» adi altinda miitalea
edilir. Bu tip atoni yapan hastalklar:
Poliomyelitis, Spinal Progressiv adele
atrofisi, Polinevrittir. Diger hypotoni
yapan santral sinir sistemi hastalikla-
rindan Atcnik Dipleji, Serebral Lipido-
zis, Glikojen depo hastaligi, Kern ikte-
rus, Spinal kord lezyonlari; kas hasta-
liklar1 arasinda da Konjenital veya
neonatal myastenia gravis, Konjenital
miyopatiler sayilabilir (1).

Konumuz ise tip literatiiriinde kons-
titiisyonel hypotoni grubuna girer. Izole
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péjriférik noéromiiskuler fonksiyon bo-
zuklugu ile kendini gosteren literatiir-
de (Myatonia Congenita - Oppenheim)
diye adlandirilan hastaliktir.

Bu hastalik konjenital bir anomali
olup govdede ve ekstremitelerde de-
vaml agikar atoni haliyle karekteris-
tiktir. Oppenheim bu hastaligi 1900 yi-
linda tarif etmistir. Hastahifin degene-
ratif bir hastaliktan ziyade, inkigafta-
ki bir bozukluktan ileri geldigi kabul
edilir. Kardinal semptomlari: Hypoto-
ni, Hyperflexibilite, Hypokinezidir. Oy-
le ki bu anomali ile dogacak cocukla-
rin hypoknezi hali, daha ana rahmin-
ni belli eder. Amyotoni ilk ay icin-
de baglar ve dogugtan da mevcut olabi-
lir. Ailenin bir ferdinden bagka bir fer-
dinde de goriiebilir. Ilk bir kag¢ ay icin-
de cocugun hareketsiz oldugu dikkati
ceker. Daha ziyade agagl ekstremite-
de zayif atonik paralizi vardi. Ust
ekstremitelerde zayif hareketler mev-
cuttur. interkostal adele, boyun adele-

leri her zaman hastalifa istirak etmez.

Derin refleksler kaybolmugtur. Elek-
trikle tenbih azalmistir. (Faradik, gal-
vanik). Interkostal adelelerin hastali-
ga istirakinde teneffiis zorlagir. Bun-
dan dolay1 farenksteki artan sekresyon
aspirasyon pnomonilerine sebep olur.
Adeleler atrofik goriilmez, yumusak ve
gevsektir.

Umumi niitrisyonel ~durum iyi
goriiliir. ZekA normaldir. Hastalarin
% 30 u ilk yas icinde oliir. Yagayanlar-
da baz reflexlerde geri doniis vardir.
Hasta yiriimeyi 6grenebilir. Fakat a-
delelerin normal fonksiyonu hic bir za-
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man geri donmez. Vakalarin yarismnda
myopati etkisi birakan bir kas hypo-
plazisi sekel olarak kalir. Literatiirde
bu tip cocuklara (Floppy infant) (2)
adr verilmistir. Prognoz miisait oldu-
gu gibi malign de olabilir.

Laboratuar: Idrarda kreatin itra-
hinda bir azalma vardir. Fosfor ve
Kalsiyum normaldir. Kanda fosfor ve
Magnezyum azalmasi gosteren vakalar
gorilmustir.

Patolojik anotomi : Bielschowsky
(3) 1929 da Myatonia kongenitada ade-
le Plak motorlarin diferansiyasyonun-
daki bir yoksunlugu igaret etmigtir.
Bu bulgular Cores ve arkadaslarinin
caligmalar1 ile motor sinir uclarinda
rarefaksiyon oldugunu tesbit etmisler-
dir. Bazi otérlere gore hastalifin alt
motor noronlarmin agenezi hali oldu-
gu bildirilmigtir. (4)

Sonuc olarak Oppenheim hastalig1-
nin niiklear atrofilerden yukarda ge-
cen lokalizasyon bakimindan farklilik
gosterdigine igaret etmek isteriz.

Tedavi: Amyotonia konjenitanin
tedavisi yoktur. Kontraktiirlerin izalesi
icin ortopedik yardimlar lizumludur.
Araya giren infeksiyonlarla hasta ekse-
riya kaybedilir.

Material :

Vak’a | : Y.U. 17 giinliik erkek.
Ates ve oksiiriik gikéyeti ile klinige
yatirildi. (Prot. 8876-67)

Anne, baba 28 yaginda saglam. An-
nenin hamileligi normal gecmis. Do-
gum normal olmug. Yapilan muayene-
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sinde renk soluk, ekstremitelerde hypo-
toni mevcut, asikar hipoknezi hali var.
Derin refleksler alinmiyor. Karin te-
neffiisii goze carpmaktadir.

Solunum sistemi: Her iki riede kre-
pitasyon alimyor.

Idrar, kan, kan elektrolitleri nor-
mal bulundu.

Vak’a Il : Y.U. 5 aylik erkek. A-
tes, kol ve bacaklardaki hareketsizlik
sikéyeti ile klinige yatirildi. (9788-67)

Anne 27, baba 34 yasinda sihhatte.
Annenin hamileligi normal gec¢mis, do-

Yapilan muayenesinde: Cocuk pas-
toz goriiniiste, govde ve ekstremiteler-
de hypotoni mevcut. El ve ayaklarda
hareket yok. Refleksler alinmiyor. Di-

ger sistem bulgulari normal.

Biyopsi : Histolojik tablo Amyoto-
ni konjenitaya uymaktadir. Pas boya-
s1 ile hususiyet goriilmemistir. Mikros-
kobik tetkikte adele liflerinin ekseri-
sinde incelme ve bazilari ileri derece
incelme goriilmektedir. Adele arasin-
daki bag dokusunda hafif artma mev-
cuttur (Prof. Dr. Talia Bali Aykan).
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OZET

Klinigimizde tesbit  ettigimiz, gerek  sedilmistir. Bu miinasebetle hypotoni ve
anemnez gerek klinik tablo ve biyopsi bul- atoni tevlit eden diger hastalik ve sendrom-
gularina dayanarak Oppenheim teshisi lar gozden gecirilmistir.

konmus iki vak’anin hususiyetlerinden bah-

SUMMARY

Two cases of Oppenheim disease diag- At the same time, digeases and synd-
nosed in our hospital, with history clinic  roms causing atony aand hypotony are eve-
manifestations and biopsy, has been pre- luated.
sented.
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