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BILATERAL ANTERIOR OPERKULER
SENDROM (FOIX-CHAVANY-MARIE
SENDROMU): BiR OLGU BiLDIRiMi*
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Background.- Facio-pharyngo-glosso-mas-
ticatory voluntary diplegia with retained
automatic movements is called Foix-
Chavany-Marie syndrome. This rare syn-
drome is caused by bilateral lesions of the
frontal operculum or their corticofugal pro-
jections.

Observation.- We present a case of acute
anarthria and facio-pharyngo-glosso-mas-
ticatory diplegia with automatic voluntary
dissociation, i.e. bilateral anterior opercular
syndrome (Foix-Chavany-Marie syndrome)
as the result of two successive, right and
left, strokes that caused bilateral frontal op-
erculum damage. Though completely
speechless, the patient was neither aphasic
and nor apraxic. Several etiologies and the
clinical and radiological features of this rare
syndrome were discussed. The differential
diagnosis of the syndrome from subcortical
suprabulbar paralysis, peripheral lesions of
the cranial nerves and vertebrobasilar
ischemic strokes of the brainstem was
made.
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nartri ile birlikte, yuz, fa-
renks, dil ve ¢igneme kasla-
rina ait istemli hareketlerin
yapilamadigi, ancak aym
kaslarin refleks olarak kasilabildigi klinik
tabloya Foix-Chavany-Marie sendromu
(FCMS) adi verilmektedir.l-3 Tablo tama-
men pareziye baglh olup, apraksi veya afa-
z1 s6z konusu degildir. Siklikla bilateral
frontal operkulum veya onlarin kortiko-
fugal projeksiyonlarinin hasari sonucu go-
rilen FCMS’de, ylziin mimik hareketleri,
yutma, ¢igneme ve ses ¢ikarma gibi fonk-
siyonlar1 yerine getiren kranyal sinirler
uzerindeki hemisfer etkisi ortadan kalk-
migtir. Klinik 6zellikler, kranyofasiyal
kaslarin istemli ve otomatik motor kont-
rollerinden, farkli kortikobulber yollarin
sorumlu oldugunu digiindirmektedir.1-4

Bin dokuz yuz yirmi dokuz yilinda
Thurel'in yapmis oldugu bir simiflamaya go-
re “kortikal veya operkiiler tip suprabulber
parezi’ olarak kabul edilen FCMS’ye iligkin
ilk olgu 1837’de Magnus tarafindan bildiril-
mistir. Sendrom, 1926 yilinda farkli olgular-
da Foix, Chavany ve Marie tarafindan ta-
mimlanmig olup, daha sonra Weller tarafin-
dan Foix- Chavany- Marie sendromu olarak
adlandirilmigtir.156 Farkl etyolojilere bagh
ortaya cikan FCMS, klasik olarak siklikla
serebro-vaskiler hastaliklarda (SVH) goril-
mektedir. Ayrica, santral sinir sistemi en-
feksiyonlari, migrasyon anomalileri, epilep-
si, norodejeneratif hastaliklar ve travma ile
birlikte de tanimlanmigtir.1.5-16

Nadir goriilen bir sendrom olmasi ne-
deniyle, yirmi yasinda bir kadin hasta 6-
zelinde, FCMS’nin klinik o6zellikler: ile
lezyon lokalizasyonu arasindaki korelas-
yonu vurgulamak istedik.

OLGU

Kasim 1995'de, ikinci gebeliginin 5. ayinda
olan 19 yasindaki kadin hasta, ani gelisen, sol
vicut yarisini igeren kuvvet kayb1 yakinmasi
ile klinigimize yatirildi. Sistem muayeneleri
normal bulunan hastanin bu dénemde yapilan
nérolojik muayenesinde, bilincin etkilenmedigi
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Sekil 1. Kasim 1995'de, ilk SVH atag: sonrasinda

saptanan kranyal MR bulgusu: T2 agirlikli aksiyel

kesitte, sag frontoparietalde arteria serebri media
sulama alaninda kortikal enfarkt.

sol brakiyofasiyal agirlikli 2/5 dizeyinde he-
miparezi ve piramidal dizartri saptanda.

Oz gec¢misinde, bir yil 6nce yiiksek tansiyon
ve yaygin viicut 6demini takiben, 8. ayinda 6la
dogumla sonlanan bir gebelik disinda herhan-
gi bir 6zellik olmayan hastanin tansiyonunun
2. gebeligi sliresince de siklikla yiksek seyret-
tigi bildirildi.

Yapilan kranyal MR tetkikinde sag fronto-
parietalde a. serebri media sulama alaninda
kortikal enfarkt saptanan hasta (Sekil 1), geng
yasta gelisen SVH acisindan tetkike alindi.
Hemogrami, sedimentasyonu, kanda elektro-
litleri, karaciger fonksiyon testleri, Ure, seker
diizeyleri ile lipid profili, protein elektroforezi,
idrar tahlili antitrombin III, protein C, protein
S ve antikardiyolipin antikor seviyeleri, hemo-
staza iligkin testleri ve lupus antikoagulani
stiresi normal bulundu. Romatoid faktor ve
FANA negatif saptandi. Akciger grafisi ve
EKG tetkikleri herhangi bir 6zellik icermeyen
hastanin ekokardiyografik incelemesinde mit-
ral arka yaprakgikta prolapsiform hafif mitral
yetersizlik saptandi. Hastanin ekstrakranyal
dupleks incelemesi normaldi. Hastaya yatisi
ile birlikte 20.000 U/giin dozunda i.v. heparin
infizyonu uygulandi. Tedavinin 2. gininde
parezisi buyilik 6l¢iide gerileyen hasta Nadro-
parine calcium 2x0.3 ml/giin (15.000 ICU Axa/
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glin) s.c. tedaviye gecilerek taburcu edildi.

Seksiyo ile gergeklesen dogumundan 6 giun
once antikoagulan tedavisi kesilen hasta, do-
gumu izleyen 4. giinde Mart 1996), sag yiiz
yarisinda seyirmeler, sag kol ve bacakta kasil-
ma, ¢enede kilitlenme ile gekillenen bes daki-
ka stiireli bir epilepsi nobeti sonrasinda, bilin-
cin etkilenmedigi, agiz yiz ve dil hareketleri-
nin yapilamadigi, yutma, ¢igneme hareketleri
ile konugsma fonksiyonunun ortadan kalktig:
ve sag viicut yarisinda hafif glic kaybinin eglik
ettigi bir tablonun geligsmesi iizerine tekrar
klinigimize yatirildi.

Sistem muayenelerinde arteriyel tansiyo-
nun 140/100 mm Hg olmas1 disinda bir 6zellik
saptanmayan hastanin noérolojik muayenesin-
de fasiyo-faringo-glosso-mastikator dipleji ve
anartri s6z konusuydu. Agiz yar1 acik ve hare-
ketsizdi. Yutma ve ¢igneme hareketleri yapila-
miyordu. Mastikator diplejiye trigeminal du-
yusal semptomlar eglik etmiyordu. Fasiyal
diplejiye bagh yiiz tamamiyle ifadesizdi. Yu-
mugsak damak ve farenks hareketsizdi ve
palatal refleks alinamiyordu. Dil hareketsiz ve
flaskti. Atrofi, fasikiilasyon ve deviasyon yok-
tu. Paralizi olmus kaslar hipotonikti. Hasta
konugulanlar1 anhyor, yazili emirleri yerine
getiriyor, kendisini yaz1 yazarak ifade ediyor,
paralizi nedeni ile konugsamiyor, ancak ses ¢i-
karabiliyordu. Fasyo-buko-lingual kaslarin
istemli hareketlerinin gergeklesememesine
ragmen otomatik hareketler korunmustu.
Hasta yukar1 bakarken kaslarimi kaldirabili-
yor, g6z kirpiyor, uykudayken gézlerini kapa-
tabiliyor, esnerken agzini agabiliyor ve giilme
veya aglama sirasinda ytz kaslarini hareket
ettirebiliyor, gida maddeleri farenkse dek itile-
bildiginde refleks olarak yutma gerceklesebili-
yordu. Hastamin Kokmen-Ozekmekei apraksi
testinde agiz yliz hareketlerini gerektiren bo-
lumde performansi pareziye bagli olarak ol-
dukca disiik saptanirken, testin ekstremite
praksisini degerlendiren boélumlerinde perfor-
mans1 yeterli diizeyde bulunmustur. Hasta
okudugunu anlayabiliyor, s6zli ve yazili emir-
leri tam yerine getirebiliyordu.

Hastanin yapilan kranyal BT incelemesin-
de solda instiler diizeyden baslayarak yukari-
ya dogru uzanan ve operkiiler alanm igerip
frontoparietal bolgede sonlanan kortikal loka-
lizasyonlu akut enfarkt ve sag frontopari-
etalde kronik enfarkt bolgeleri saptandi (Sekil
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Sekil 2. Mart 1996’da, ikinci SVH atag:
sonrasinda yapilan kranyal BT inceleme bulgusu:
Solda instuler diizeyden baglayarak yukariya dogru
uzanan ve operkiler alani i¢erip frontoparietal
bélgede sonlanan kortikal lokalizasyonlu akut
enfarkt alani ile birlikte kitle etkisi ve sag
frontoparietalde kronik enfarkt alani.

2). Yaklagik iki hafta kadar sonra yapilan
kranyal MR incelemesinde sol frontopari-
etalde, a. serebri medianin sulama alanina u-
yan lokalizasyonda (M1 proksimal dizeyi)
subakut enfarkt ve sag parietalde (a. serebri
media distal sulama alani) subakut-kronik
enfarkt saptandi (Sekil 3).

Hastanin ikinci yatisinda tekrarlanan ru-
tin biyokimya tetkiklerinde total kolesterol
(241 mg/dl)ve trigliserid (239 mg/dl) dizeyle-
rinde hafif artis disinda herhangi bir 6zellik
saptanmadi ve hastaya diyet uygulamasi 6ne-
rildi.

Hastaya tekrar Nadroparine calcium 3x0.3
ml/gin (22.500 ICU Axa/giin) s.c. seklinde
antikoagulan tedavi diizenlendi ve klinik tab-
loda, o6zellikle c¢igneme fonksiyonu ve fasiyal
parezi acisindan 6 ay icerisinde belirgin diizel-
me meydana geldi. Bununla birlikte yutma ve
konugma fonksiyonlari minimal iyilesme gos-
terdi.

TARTISMA

Bu yazida, biri gebelik sirasinda, digeri
dogumun hemen ardindan geligsen ve ola-
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Sekil 3. Ikinci SVH atagindan yaklasik iki hafta
kadar sonra yapilan kranyal MR inceleme bulgusu:
T2 agirlikli aksiyel kesitte, sol frontoparietalde, a.
serebri medianin sulama alanina uyan
lokalizasyonda (M1 proksimal diizeyi) subakut
enfarkt ve sag parietalde (a. serebri media distal
sulama alani) subakut-kronik enfarkt bolgeleri.

silikla peripartum sebeplerin etyolojisinde
rol oynadigi!? iki ayr1 akut SVH atagi son-
rasinda her iki anterior operkiiler bélge-
nin enfarktlarma bagli olarak FCMSnun
ortaya ¢iktig1 genc¢ bir kadin hasta sunul-
mustur. S6z konusu sendrom i¢in tipik sa-
yilan otomatik refleks hareketler ve is-
temli hareket dissosiasyonu ile birlikte
fasiyo-faringo-glosso-mastikator dipleji ve
anartrinin saptandigi olgumuzda BT ve
MR goriintiilleme bulgular: da tan1 koyma-
da 6nemli rol oynamistir.

FCMS her yagta goriilebilen, genellikle
biling bulanikliginin eglik etmedigi, siklik-
la yuz, dil, farenks ve ¢igneme hareketle-
rinin bilateral istemli paralizisinin gelisti-
gi klinik bir tablodur.:2 Hastamizda da,
bilateral V, VII, IX, X, XII. kranyal sinir
tutulumuna benzer oOzellikte bir klinik
tabloya neden olan, séz konusu kranyal
sinirlerin innerve ettigi kaslarin ¢ift yonli
istemli hareket paralizisi mevcuttu. Bu-
nunla birlikte, travma sonrasi1 ortaya c¢i-
kan bir FCMS olgusunda s6z konusu fonk-
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siyonlarin yani sira, istemli olarak gozle-
rin disa bakisi, omuzlarin elevasyonu ve
basin rotasyon hareketlerinde de kayip
bildirilmistir.6 FCMS'de konusma fonksi-
yonu ortadan kalkmakla birlikte hastalar
soylenenleri anlayabilir, yaz1 yazabilir ve
okuduklarimi kavrayabilir durumdadirlar.
Hastalar sadece istemli hareket parezi-
sine bagl anartrik olup, afazi veya oro-
bukkal apraksi s6z konusu degildir.1.6.18
Bilateral damak ve uvula parezisine rag-
men vokal kord parezisi yoktur ve hasta-
lar bizim olgumuzda oldugu gibi modiilas-
yonu bozuk, artikiile olmayan sesler ¢ika-
rabilirler. FCMSna ait semptomlar ap-
raksi cercevesinde aciklanacak olsayd,
dominan hemisfer lezyonlar: ile birlikte
ortaya cikmasi beklenirdi, oysa ki FCMS
en son hangi hemisferin etkilendigi 6nem-
Ii olmaksizin her iki operkulumu iceren
lezyonlar sonucunda gelismektedir.2 An-
cak ozellikle progressif nérodejeneratif sii-
reclerin bir parcasi olarak gelisen FCMS
olgularinda tabloya afazi ve apraksinin de
eslik edebilecegi bildirilmigtir.11.14 Sundu-
gumuz olguda pareziye bagli orobukkal
hareketlerin perfomans:1 oldukca dusiik
saptanmirken, apraktik bir hastadan bekle-
nilmeyecek derecede ekstremitelere ait
performans tamamiyle normal bulunmus-
tur.

Belirtilen klasik semptomlarin disinda,
konjenital bilateral perisilviyan send-
romda erigkinlerden farklh olarak klinik
tablo gelisme geriligi, hipotoni, artro-
gripoz, apne, paraparezi, mikrognati,
pektus ekskavatum, kuadriparezi isitme
kayb1 ve epilepsi ndébetlerini de igerebil-
mektedir.l6 Mental retardasyon veya epi-
lepsinin eglik etmedigi piir motor semp-
tomatoloji ile stabil seyreden bir kon-
jenital FCMS olgusu da bildirilmigtir.19

Ozellikle vaskiiler etyolojiye dayal
FCMS’da, alt ekstremiteden daha siklikla
ust ekstremitede hafif bir parezi tabloya
eslik edebilir ve kranyal kaslar ile eks-
tremitelerin tutulumunda parezinin sid-
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deti acisindan carpica bir farklihk dikkati
ceker.2

Weller FCMSnun bes klinik tipini ta-
mimlamigtir. Bunlar sirasiyla, a) serebro-
vaskiiler hastaliklarla birlikte goriilen en
sik ve klasik tip, b) santral sinir sistemi
enfeksiyonlarinin neden oldugu subakut
tip, c¢) olasilikla néronal migrasyon ano-
malileri ile iligkili geligsimsel tip, d) ¢ocuk-
larda epilepsi ile birlikte olan reversibl tip
ve e) nadiren norodejeneratif hastaliklarla
birlikte goériilen tiplerdir.!

Weller'in de belirttigi tizere etyolojide
en sik bilateral operkiiler inme yer almak-
tadir. Bizim olgumuzda da oldugu gibi, ol-
gularda genellikle 6nceden gecirilmis
kontralateral bir veya daha fazla inme
anamnezi mevcut olup, bu baglamda ayri-
ca muhtelif SVH risk faktorleri de bildiril-
mektedir. Olgumuzda SVH risk faktoru
olarak saptanmig en ¢arpici bulgu gebelik-
le birlikte ortaya ¢ikan hipertansiyondur.
FCMS olasilikla, ilk inmede etkilenmemis
hemisfer 6n bolgesinin ikinci inme sonrasi
kranyal sinirler tizerine olan bilateral
kompenzatuar etkisinin ortadan kalkmasi
ile gerceklesmektedir.?2 Bununla birlikte,
literatiirde tek tarafli operkuluma lokalize
bir dogum travmasinin ardindan yillar
sonra karsi taraf operkulumunu iceren bir
SVH sonucu ortaya ¢ikan bir FCMS olgu-
su da yer almaktadir.20

Santral sinir sistemi enfeksiyonlarina
baghh ortaya cikan FCMS, genellikle
herpes simpleks ensefaliti ile birlikte akut
enfeksiyon sirasinda veya akut enfeksiyo-
nu takiben kronik aktif destriiktif bir se-
yir i¢inde bildirilmigtir.13.21 Ayrica, AIDSi
hastalarda serebral toksoplazmozis gibi
multifokal serebral lezyonlarin sik goril-
mesi nedeniyle, bu hasta grubunda
FCMS’ye de rastlama olasiliginin sik ola-
bilecegi lzerinde durulmustur.22 Epilepsi
nobetleri sirasinda gegici olarak meydana
gelen fonksiyonel lezyon nedeniyle ortaya
citkan FCMS tablolar1 da bildirilmekte-

dir.9.15
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Yukarida belirtilen olduk¢a cesitli
etyopatogenetik etmenlere baglh olarak
sendromun yerlesim sekli de akut,
subakut veya yavasg seyirli kronik prog-
ressif olabilmektedir. Bizim olgumuzda
tablo, ikinci SVH atagim takiben akut ola-
rak yerlesmigtir. FCMS’a ait semptomla-
rin on yil gibi yavas progressif bir slreg
icerisinde yerlestigi, bilateral fokal beyin
atrofisinin saptandigi bir olgul! ve ayrica
yine yillar i¢cinde yavas progressif bir seyir
gostererek sendromun yerlestigi, primer
progressif afazi ve c¢esitli frontal lob
demanslarina benzer olarak fokal kortikal
dejenerasyon sendromlarinin bir diger kli-
nik prezentasyonunu olusturdugu o6ne si-
rilen bagka olgular da bildirilmigtir.14

Sendromun tanisinda CT veya MR ile
bilateral operkiiler bolgeyi iceren lezyon-
larin  gosterilmesi olduk¢a yardimci-
dir.1261819 Sundugumuz olguda, ikinci
SVH atag sonrasinda solda instiiler di-
zeyden basglayarak yukariya dogru uzanan
ve operkiler alani icerip frontoparietal
bélgede sonlanan kortikal lokalizasyonlu
akut enfarkt ve sag frontoparietalde kro-
nik enfarkt bolgeleri saptanmigtir. Gorin-
tileme ile saptanmis, bilateral kapsiiler
enfarkt veya sag korona radiatada taze
enfarkt alani ile sol a. serebri media sula-
ma alaninda eski enfarkt sonucu gelisen
FCMS olgular1 da vardir.23.24

FCMS’da stirvi iy1l bildirilirken, semp-
tomlarin diizelmesi pek ytiz gildirici de-
gildir.26:20 Genellikle ¢igneme fonksiyonu
fasiyal parezinin kismen iyilesmesine rag-
men yutma fonksiyonu ve oral komiini-
kasyon pek diizelmez ve agir dizabilite s6z
konusudur.?2 Bizim olgumuzda da benzer
sekilde oncelikle ¢igneme fonksiyonu ve
fasiyal parezi duzelmistir. Yutma fonksi-
yonu kismen diizelirken, konugma iyilege-
memigtir.

FCMS, nonkortikal psédobulber parezi-
den akut baglamasi, emosyonel labilite,
mental yikim, spastik aglama ve giilmeler
ile sfinkter bozukluklarinin eglik etmeyisi
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ayrica etkilenen kaslarin hipotonik olusu
ile ayird edilir. Tablo, kranyal sinirlerin
periferik lezyonlarindan ise, otomatik ha-
reketlerin korunmasi ve trofik bozukluk-
lar ile fasikiilasyonlarin gézlenmemesi ile
farklihk gosterir. FCMSnu, ekstremite-
lerin masif paralizisinin olmayisi, duyusal
ve interniikleer belirtilerin eglik etmeyisi
ile beyin sap1 iskemik inmelerinden ayirt
etmek mimkiindiir.23

Klinik olarak, bilateral kranyofasiyal
kaslarin etkilendigi, konugsma ve yutma-
nin bozuldugu olgularda, nadir gérilmek-
le birlikte, tablonun benzerlik géstermesi
acisindan siklikla karigabilecek FCMS o-
lasiligim1 hatirda tutmak gerektigi disin-
cesindeyiz.

OzZET

Ard arda gelisen iki inme sonrasinda,
bilateral frontal operkiiler bolge hasarina
bagli akut olarak ortaya c¢ikan otomatik
refleks hareketler ve istemli hareket dis-
sosiasyonu ile birlikte fasiyo-faringo-glos-
so-mastikator dipleji ve anartrinin sap-
tandig1 bir Foix-Chavany-Mary sendromu
olgusu sunulmaktadir. Olgumuzda parezi-
ye bagli konugma fonksiyonu tamamen
ortadan kalkmig ve orobukkal hareketler
yapilamiyor olup, afazi veya apraksi soz
konusu degildir. Olduk¢a nadir goriilen bu
sendroma neden olan gesitli etyolojiler ile
sendromun klinik ve radyolojik 6zellikleri
tartisilmigtir. Ayirici tanisinda yer alan
subkortikal suprabulber paralizi, kranyal
sinirlerin periferik lez-yonlari ve beyin sa-
pinin vertebrobaziler iskemik inmelerin-
den klinik ac¢idan farkliliklari vurgulan-
migtir.
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