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OZET

Hirayama Hastaligi (HH), geng erkeklerde daha sik goriilen benign bir alt motor ndron hastaligidir. Distal ekstremiteyi tutan ilerleyici giigsiizlik ve
sinsi baslangig ile karekterizedir. Genellikle baslangicindan sonra 5 yil i¢inde stabilize olan, benign ve nonprogresif bir hastalik olarak kabul edilir.
Biz bu bildiride duysal yakinmanin eslik etmedigi progresif amyotrofi bulgular1 olan 23 yasinda bir kadin hastayr sunuyoruz.©2008, Firat
Universitesi, Tip Fakiiltesi
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ABSTRACT

Hirayama Disease (Monomelic Amyotrophy)

Hirayama Disease (HD) is a benign lower motor neuron disorder in the young with male preponderance. It is characterized by insidious onset and
progressive weakness and wasting of a distal extremity . Generally, this disease is considered a 'benign' and non-progressive motor neuron disease,
which stabilizes within five years of onset.We describe a 23-year-old famele patient who experienced progressive amyotrophy with no sensorial
abnormality. ©2008, Firat University, Medical Faculty.
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Hirayama hastaligt (HH) yada diger ismiyle monomelik
amyotrofi (MA); tek iist ekstremiteyi tutan ve nadir goriilen bir
motor ndron hastaligidir (1). Tlk kez Hirayama ve arkadaslar
tanimlamislar ve bu bulgularin, daha 6nce bilinen dejeneratif
ve progresif muskiiler atrofiye yol acan hastaliklarin hig birine
uymadigina dikkat g¢ekmislerdir (2,3). Daha sonra klinik
bulgular Hirayama ve arkadaslar: tarafindan 38 hasta iizerinde
ayrintili bir bigimde tanimlanmistir. Bazi yazarlar tarafindan bu
klinik tablo, juvenil spinal miiskiiler atrofi veya motor ndron
hastaliginin  Madras paterni olarak ta isimlendirilmistir
(2,6,10). En ¢ok Japonya, Hindistan, Srilanka, Kore, Honkong,
Tayvan ve Malezya’dan rapor edilmistir (2,4). Bati
tilkelerinden bildirilen olgu sayisi ise oldukca disiiktiir (5).
Erkekler kadinlara gére 5 kat daha sik tutulurlar (2). Insidansi
15-25 yaslarinda pik yapar (10,12).

Klinik bulgular ikinci ve iglincii dekadta ortaya ¢ikar ve
yavas ilerler (6). Bir veya her iki kolda eli de icine alan
giicslizliik ve atrofi olur. Hastalik iist ekstremite motor néron
tutulusu ile smirhidir, alt ekstremite, bulber yada duysal tutulus
goriilmez (10,11). Baz1 olgularda kas giigsiizliigii soguk havada
belirginlesir (soguk parezisi). Hastalar parmaklarmdaki
giigsiizliigiin soguk havada arttigindan yakinirken sicakta ise
diizeldigini belirtirler. Bu nedenle hastaliklarint ilk kez kig
aylarinda fark ederler. Nadir olarak hiperhidroz ve anormal
sempatik deri yanitlar1 ile beraber olabilir (5). Olgularin
%20’sinde st kolun gii¢siizliigli bulunabilir. Elde tenar,
hipotenar ve interossedz kaslarda degisik derecelerde ve
asimetrik tutulum gosterir. On kolda distal ve ulnar kistmda
atrofi gelisirken radialis kas1 saglam kalir.

Bu hastaligin nedeni bilinmemektedir bununla beraber,
servikal spinal kordun kronik basis1 veya atopi gibi teoriler ileri
stirlilmektedir (5). Familial insidans1 ¢ok diisiiktiir, az sayida
otozomal resesif gegisli olgu bildirilmistir (1,2,5,10).

Biz bu bildiride sol elde gii¢siizliikk ve atrofi yakinmasi ile
hastanemize bagvuran 23 yasinda bir kadin olguyu sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Sol elde giigsiizlik ve kiiglilme yakinmasi ile poliklinigimize
bagvuran 23 yagindaki kadin hasta, elindeki giigsiizligi
yaklastk 2 ay oOnce fark etmis. Anamnezde sorulunca, sol
kolunda zaman zaman ortaya ¢ikan uyusma ve {siime
yakinmalarinin da oldugu ve uzun siiredir sol eliyle canta
tastyamadig1 6grenildi. Oz gegmisinde 6zellik saptanmadi. Soy
gecmisinde; annesinde guatr hastaligi olmast disinda dzellik
saptanmadi. Fizik muayene bulgulart normal smirlar iginde
bulundu. Norolojik muayenede sol el ve sol kol atrofik
goriiniimlii (Sekil 1 ve 2), sol kol distalinde kas giicii 4/5 olarak
degerlendirildi. Sol elde birinci parmak distal interfalangial
eklem kas giicii 1/5, proksimalde ise 4/5 bulundu. Ikinci
parmak distal ve proksimal interfalangial eklemlerde kas giicii
2/5 olarak degerlendirildi. Sol elde tenar atrofi saptandi. El
bileklerinin Scm proksimalinden yapilan dl¢limde sag bilek
gevresi 7,5cm iken sol bilek g¢evresi 5,5¢cm bulundu. Bilateral
dirseklerin 10cm proksimalinde yapilan 6lglimlerde sag kol
gevresi 26cm iken sol kol gevresi 25,5cm bulundu. Hemogram
ve biyokimya tetkiklerinde tiim degerlerin normal smirlar
icinde oldugu goriildii. Troid fonksiyon testleri ve kreatin kinaz
diizeyi normal sinirlar i¢indeydi.
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Servikal vertebra manyetik rezonans grafide (MRG)
servikal lordozda diizlesme disinda patolojik bulguya
rastlanmadi. Sol 6n kol MRG normal olarak rapor edildi.
Elektromyografi (EMG)’de sag Median, Ulnar ve Peroneal
sinir ileti incelemesi normal smirlar i¢inde bulundu. Sol
Median ve Unlar sinir duyu ileti ¢aligmasi normaldi. Sol
Median sinirde birlesik kas aksiyon potansiyeli (BKAP)
amplitiidii  diisik (BKAP:0,3mV) ve motor ileti hizinin
yavaslamis oldugu gériildii (CV:32,8m/sn). Igne EMG
incelemesinde Median sinir inervasyonlu kaslarda daha
belirgin olmak {izere, motor {init siirelerinde genisleme,
polifazi, fibrilasyon ve maksimal kasida seyrelme seklinde
kronik parsiyel denervasyon bulgulart saptandi. Kronik 6n
boynuz hiicresi tutulumuyla uyumlu bulgularin, sol C7,C8,T1
myotomlarinda sinirli oldugu tesbit edildi. Bu bulgularla hasta
monomelik amyotrofi olarak degerlendirildi.

Sekil 1. Sol eldeki tenar bolge atrofisi

Sekil 2. Sol el parmaklarinda distal bolge atrofisi

TARTISMA

MA genellikle sporadik olarak goriiliir. Sinsi bir baglangig ile
beraber el ve 6n kolda kendini smirlayan giigsiizliik ve atrofi
geligir (12). Bizim olgumuzda MA i¢in tipik bir baglangic
tanimlanmaktadir. Tek tarafli, 6nkol ve elde kaslarda atrofi ve
giigsiizliik ile beraber soguk parezisi tanimlanmaktadir.
Literatirde MA’nin geng erkeklerde o6zellikle de 15-27 yas
arasinda daha sik  goriildigii rapor edilmektedir (12).
Erkeklerde kadinlardan 5 kat daha sik gorilmektedir. 23
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yasinda ve kadin olan hastamiz yas olarak literatiir bilgisi ile
uyumlu olmakla beraber kadin olmasi ile daha az goriilen
grupta yer almaktadir. Nalini ve arkadaslar1 190 olgudan
olusan serilerinde yalnizca bir tek ailesel MA olgusu
bulundugunu bildirmislerdir (5). Hirayama bir ailede baba ve
ogulda, iki ailede de iki erkek kardeste hastaligin bulundugunu
bildirmistir (2). Bizim hastamizin ailesinde benzer bir hastalik
Oykiisii tesbit edilmediginden sporadik bir olgu olarak kabul
edilmigtir.

On kolda distal ve unlar kisimda atrofi gelisirken radialis
kast saglam kalir. Atrofinin sinir1 avugta ve 6nkolun dorsal
yiiziinde oblik olarak dirsegin radial bolgesine dogru gider.
Parmaklarda ve bilekte gelisen giigsiizlik hem fleksér hem
ekstensor kaslari etkiler. Genellikle parmaklarin ekstensor ve
bilegin fleksorlerinde tutulma daha belirgindir. Yiiz, boyun,
g0giis ve bacaklarda atrofi yoktur. Kas gii¢siizliigii ve atrofi
hastalarin yarisindan fazlasinda tek tarafly, iicte birinde bilateral
bulunur. Dinlenme doneminde iken ellerde herhangi bir
istemsiz  hareket goriilmez fakat parmaklarin hafifce
oynatilmast durumunda diizensiz senkronize olmayan tremor
ortaya cikar (2). Biz olgumuzda herhangi bir tremor veya
istemsiz hareket gozlemedik. Hasta elindeki giigsiizliigii fark
ettikten yaklasik 2 ay sonra bize bagvurmustu, hastaligin erken
donemleri oldugundan bu istem dig1 hareketleri goérememis
olabiliriz. Hastalarin beste dordiinden fazlasinda sogukta
gligstizliigiin artmas1 seklinde ortaya ¢ikan soguk parezisi
tanimlanmaktadir  (3,4,5). Bizim olgumuzda da benzer
yakinmalar vardir, ek olarak elinde ve kolunda sogukluk
seklinde paresteziden yakinmaktadir. Bazi  vakalarda
hiperhidrozis ve sempatik deri yanitlarinda anormallikler
bildirilmekle beraber bizim hastamizda fazla terleme yakinmast
yoktu ve sempatik deri yanitlari aragtirtlmadi.

Monomelik amyotrofi olgularmmn c¢ogunda sinir iletim
calismalart1 normaldir (4). Bununla beraber ileti hizinda
yavaglama ve BKAP amplitiidlerinde diisiikliik olan atipik
olgular da bildirilmektedir. Hamano ve arkadaslari tarafindan
yayimnlanan bildiride, etkilenen ekstremitede ileti hiz1 ve BKAP
amplitiidlerinde diisiiklik oldugu belirtilmistir (7). Biz bu
olguda yaptigimiz ileti ¢aligmalarinda sol Median sinir ileti
hizinin  yavaglamis ve BKAP amplitiidlerinin  kii¢iilmiis
oldugunu gordiik. fleti hizindaki ve amplitiidlerdeki bu
degisiklik etkilenen kaslardaki denervasyonun bir sonucu
olarak yorumlanmaktadir (7).

EMG, atrofik kaslarda 6n boynuz hiicre tutulmasina uyan
tipik norojenik bulgu verir. Yaklasik %10 oraninda, atrofi
olmasa da diger kolda da on boynuz hiicre tutulmasina uyan
bulgular tesbit edilir (2,10). Bizim olgumuzda sadece atrofinin
izlendigi sol kol ve elde 6n boynuz hiicre tutulugunu gosteren
bulgulara rastlandi. C7,C8,T1 myotomlarina uyan bu kaslarda;
motor {init siirelerinde genisleme, polifazi, fibrilasyon ve
maksimal kasida seyrelme seklinde kronik denervasyon
bulgular1 saptandi.

Literatiirde bazi1 olgularda servikal MRG’de intrensek
kord patolojilerinin tesbit edildigini bildiren yazarlar vardir
(13). Baz1 olgularda mediilla spinalisin servikal boliimiinde
santral kavite MRG’de boyun hareketleri ile epidural venoz
pleksusun konjesyonu ortaya ¢ikar (2). Bizim olgumuzda
servikal MRG’de servikal lordozun diizlesmis olmasi disinda
patolojik bir bulguya rastlanmamustir. Siringomyelinin erken
doneminde alt servikal spinal tutulusta capraz amyotrofi
goriilebilir. Amyotrofik Lateral Sklerozun (ALS) erken
doéneminde 6nkol ve elin benzer distal amyotrofisi goriilebilir
ancak ALS’de dinlenme doneminde kolun iist tarafina yayilan
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tipik fasikiilasyonlar bulunur (2). Bizim olgumuzda benzer bir
fasikiilasyon tesbit edilmemistir.

Tedavi, tesbit edilen patolojiye yoneliktir bu nedenle MA
olgularinda etyolojinin arastirilmasi 6nem arzeder. Alt servikal
bolgede spinal dural kanalin 6ne dogru kaymis oldugu tesbit
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