MARIN-AMAT SENDROMU: OLGU SUNUMU

Marin-Amat Syndrome: Case Report
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OzET
Marin-Amat sendromu 5.ve 7. kraniyal sinirler arasindaki hatali inervasyonun neden oldugu
nadir gorilen bir fasiyal sinkinezidir. 64 yasinda, kadin hasta periferik fasiyal paralizi sonrasi

1Bozok Universitesi Tip Fakilltesi, agzini achginda gbz kapaginda istemsiz kapanma yakinmasi ile basvurdu. Hastanin nérolojik
Néroloji Anabilim Dali, Yozgat muayenesinde ¢enenin agllmasiyla es zamanli olarak, sol list gdz kapaginin istem disi kapandigi

ve blefarospazm gelistigi izlendi. Elektromiyografide bu sirada orbikularis okuli kasinda kontrak-
*Diskapi Yildirim Beyazit Egitim ve siyon saptandi. Marin-Amat sendromu, 6zellikle periferik fasiyal paralizi sonrasi yiizde gelisen
Arastirma Hastanesi, Ankara sinkinezilerin ayirici tanisinda disiinilmelidir.
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ABSTRACT

Marin-Amat syndrome is a rare synkinesis which causes aberrant ennervation between 5. and

7. cranial nerves. A 64 years old female presented with complaints of involuntary left eyelid

closure after history of facial palsy. Neurological examination was that blefarospazm and

involuntary left eyelid closure synchronized with jaw was opened. When the jaw was opened
Talin AKTURK, Dr. Ogr. Uyesi determined contraction of muscle orbicularis oculi. Marin-Amat syndrome should consider
Huriye Hayat GUVEN, Dog. Dr. differential diagnosis synkinesis following facial nerve palsy.
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GIRIS

Farkli sinirler veya ayni sinirin farkl periferal dallari
tarafindan inerve edilen degisik kas gruplarinin es
zamanl hareketleri sinkinezi olarak tanimlanir (1).
Marin-Amat sendromu; fasiyal sinir paralizisinden sonra
gelisen, cenenin acgllma veya laterale dogru hareketi ile
g6z kapaginda istemsiz kapanmanin ortaya ¢iktigi nadir
gorilen bir sinkinezi formudur (2,3,4,). Marin-Amat
sendromunun 7. sinirin anormal rejenerasyonunun
sonucunda ortaya ¢iktigi ve bu anormal rejenerasyonda
kas gerilmesinin tetikledigi propiyoseptif uyarilarin rol
oynadigi disliniilmektedir.(2,4,5)

Bu yazida nadir gériilen bir sinkinezi formu olan Marin-
Amat sendromu tanisi konulan bir hasta sunulmaktadir.

OLGU

Altmis dort yasinda kadin hasta, sol goz kapaginda
kapanma ve kasilma yakinmasi ile basvurdu. Hastanin
30 ve 15 yil 6nce iki kez sag ve 4 yil 6nce sol periferik
fasiyal paralizi gecirdigi, bu tekrarlayici periferik fasiyal
paralizi ataklarinin tamamen dizeldigi 6grenildi. Sol
periferik fasiyal paraliziden 4 ay sonra agziniagtiginda ve
cigneme hareketi sirasinda sol gbz kapaginda kapanma
ile birlikte kasiima ortaya ¢cikmis ve yakinmalari giderek
artis gostermisti. Hastanin annesinde, erkek kardesinde,
teyze ve dayisinda gegirilmis periferik fasiyal paralizisi
oykust vardi. Norolojik muayenede sol nazolabial
oluk silikligi saptandi. Hastanin agzi actirildiginda, bu
hareketle es zamanli ayni taraftaki goz kapaginin istem
disi kapandigi ve blefarospazm benzeri kasilma gelistigi
gozlendi. Agzini kapatmasiyla birlikte gz kapaginda
izlenen bu hareket diizelme gosteriyordu (Resim 1).
Benzer bulgular ¢igneme sirasinda da ortaya ¢ikiyordu.
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Resim 1. Hasta agzini agtiginda, ayni taraftaki géz kapaginin
istem digi kapandigi ve blefarospazm benzeri kasiima gelistigi

gozlendi.

Hastanin beyin manyetik rezonans goriintiilemesinde;
subkortikal beyaz cevherde birka¢ adet milimetrik
boyutlu iskemik gliotik lezyon disinda patolojik bulgu
saptanmadi. Elektronéromyografide sol fasiyal sinir
iletimleri normal bulundu. Hasta agzini ag¢tiginda,
g6z kapaginda kapanma ile birlikte, orbikilaris okuli
kasinda motor (init potansiyellerinin (MUP) ortaya
ciktigl gozlendi (Resim 2). Hastaya botulinum toksini
uygulamasi 6nerildi, ancak hasta tedaviyi kabul etmedi.
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Resim 2. Hasta agzini agtiginda orbikularis okuli kasinda
ortaya ¢ikan MUP’ lerin EMG kaydi.
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TARTISMA

Marcus Gunn, Ters Marcus Gunn fenomenleri ve
Marin-Amat sendromu birbiriyle karisabilen, heniz
patofizyolojik mekanizmalari tam olarak anlagilamamis
fasiyal sinkinezi formlaridir.

Hastamizda agzin acgilmasi ve c¢igneme hareketi
sirasinda g6z kapaginda blefarospazm benzeri kapanma
hareketinin goézlenmesi; bu semptomun periferik
fasiyal paraliziyi izleyerek ortaya c¢ikmis olmasi ve
elektromiyografi bulgularinin destegi ile Marin-Amat
sendromu tanisi distinulda.

Marcus Gunn fenomeni (jaw-winking); konjenital
pitozlu olgularda sik gorilen bir sinkinezidir (1).
Cenenin acgilmasiyla birlikte, Gst goz kapagi agilarak
pitoz duzelir. Trigeminal sinirin external pterigoid
kasi inerve eden motor dallari ile levator palpebra
superioru inerve eden okulomotor sinirin superior dali
arasinda anormal baglantilarin oldugu gosterilmistir (3.
ve 5. kraniyal sinirler arasinda hatali inervasyon) (2).
Ters Marcus Gunn fenomeni ile Marin-Amat
sendromunun birbirlerinden farkli olup olmadiklari
konusu tartismalidir. Bazi yazarlar her ikisinin ayni
bozuklugu ifade ettigini duslnlrken (3,5) digerleri
ise iki sendromun birbirinden farkli oldugunu ileri
sirmiuslerdir (4,6).

Ters Marcus Gunn sendromunda c¢enenin agiimasi
ile Gist gbz kapagi kapanir. Uglincii ve besinci kraniyal
sinirler arasindaki hatali ateslemenin bu sendromdan
sorumlu olabilecegi distnilmektedir (2). Levator
palpebra superior kasinin inervasyonunda anormal
noral baglantilarin s6z konusu oldugu ve levator
palpebra slperiorun, 3. nikleusla iliskili olmayip,
5.nikleusun eksternal pterigoid dallari ile inerve
oldugu ileri stirilmistar. Ancak bu anormal inervasyon
halen tartismalidir (1,6).

Marin-Amat sendromunda g¢enenin agillmasi veya
laterale hareketi ile etkilenen g6z kapaginda
blefarospazm sonucunda kapanma ortaya cikar.
Genellikle edinseldir ve periferik fasiyal paralizi sonrasi
gelisir (2,3,4,7). Birgok kas grubunu innerve eden akson
dallanmasi ile birlikte, 7. sinirin aberan rejenerasyonu
ve 5 ve 7. sinirler arasindaki hatali inervasyonun bu
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sendromdan sorumlu olabilecegi ileri stirGImustdr (2).
Elektromiyografik calismalarda Marin-Amat
sendromunda c¢enenin agilmasi ile orbikularis okuli
kasinda kontraksiyon gozlenirken (2,4); Ters Marcus
Gunn sendromunda levator palpebra siperior kasinda
inhibisyon saptanmistir (6).

Marin-Amat sendromlu hastalarda, botulismus toksin
tedavisi blefarospazm tzerinde yararli olabilir (2). Ayrica
preseptal orbicularis okuli kasinin rezeksiyonunun da
basarili oldugu bildirilmistir (7).

Nadir gorialen bir sinkinezi olan Marin-Amat
sendromunun periferik fasiyal paralizi sonrasi gelisen
¢enenin acgilmasi ile birlikte goz kapaginda istemsiz
kapanma semptomu olan hastalarda akla gelmesi
ve diger fasiyal sinkinezilerden ayiriminin yapilmasi
onemlidir.
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