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Olgu Sunumu / Case Report

Hemifasiyal Spazmda Duyusal Hile: Bir Olgu Sunumu
Sensory Trick in Hemifacial Spasm: A Case Report

Aysegiil GUNDUZ, Feray BOLUKBAGSI, Nurten UZUN ADATEPE

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dali, Istanbul, Tiirkiye

Hemifasiyal spazm (HFS) fasiyal sinir innervasyonlu kaslarda, genellikle bir yiz yarisini iceren, istemsiz ve senk-
ron kasilmalardan olusan bir hareket bozuklugu hastaligidir. Bu kasilmalarin, dis faktorler tarafindan tetiklendigi
bilinmektedir. Ancak klasik HFS tablolarinda klinik bulgular duyusal hilelerden etkilenmez. Bu yazida, duyusal hile
ile yakinmalarinin kayboldugunu séyleyen bir HFS olgusu sunuldu. Daha dncesinde saglikli olan 57 yasinda erkek
hasta yuzin sol yarisinda géz ve dudak kdsesi etrafinda istemsiz, senkron, kisa sureli klonik kasilmalar nedeni ile
basvurdu. Hasta tesadifi olarak, kasiimalarin oldugu tarafta zigomatik kemik ile orbikularis okuli kasinin yaklasik
olarak birlesim yeri Gzerindeki deriye ki¢Uk bir kagit par¢asi koydugunda kasiimalarin ya tamamen kayboldugunu
ya da biyuk élctide azaldigini fark ettigini bildirdi. Hastaya klinik ve elektrofizyolojik bulgular temelinde HFS tanisi
konularak botulinum toksin tip A tedavisi uygulandi. Tedaviden yaklasik dért giin sonra kasiimalarda azalma bagla-
di ve iki hafta icinde semptomlar dramatik sekilde duizeldi. Distonilerin iyi bilinen bir klinik 6zelligi olan ve kompleks
duyusal-motor entegrasyon suregcleriyle ilgili oldugu dastnilen duyusal hileler HFS olgularinda bildirilmemisgtir.
Olgumuz, HFS'de de suprasegmenter degisiklikler gelisebilecegini ve duyusal hilenin bu yolla var olabilecegini
disundirdd.

Anahtar Sézclikler: Distoni; duyusal hile; hemifasiyal spazm.

Hemifacial spasm (HFS) is a movement disorder disease consisting of involuntary and synchronous spasms in
facial nerve innervated muscles, generally involving one half of the face. These spasms are known to be triggered
by external factors. However, in classical presentations of HFS, the clinical findings are not affected by sensory
tricks. In this article, we present a case of HFS who noted disappearance of symptoms by sensory trick. A previ-
ously healthy 57-year-old male patient was admitted with involuntary, synchronous and short-lasting contractions
around the eye and the corner of the mouth on the left half of his face. The patient reported he incidentally real-
ized that when he placed a piece of paper on the skin approximately over the junction of the zygomatic bone and
orbicularis oculi on the side of the face where the spasms occur, the spasms totally disappeared or decreased.
The patient was diagnosed with HFS based on the clinical and electrophysiological findings and treated with botu-
linum toxin type A. The spasms started to decrease four days after treatment and within two weeks the symptoms
improved dramatically. Sensory-tricks, which are well-known clinical features of dystonia and are suggested to be
associated with complex sensorimotor integration processes, were not reported in HFS. Our case suggested that
suprasegmenter changes and consecutive development of sensory-trick might also occur in HFS.
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Hemifasiyal spazm (HFS), fasiyal sinir inner-
vasyonlu kaslarda, genellikle tek tarafli, istem-
siz, senkron spazmlarin oldugu bir hastaliktir.
Spazmlar, klonik ya da daha nadiren tonik ozel-
likte olabilir. Istemsiz kasilmalar, cogunlukla alt
g0z kapaginda baglar ve ilerleyen donemlerde goz
cevresi, yanaklar ve agiz kenarinda goriilebilir.
Bu kasilmalari, mimik kaslardaki istemli kasil-
ma, ruzgar gibi dig faktorler ya da anksiyete ve
fatik gibi kisiye bagl faktorlerin tetikledigi bilin-
mektedir. Bununla beraber, distonilerden farkli
olan HFS’nin uykuda kaybolmadigi, ayrica goz
kapaklarinin istemsiz sikilmasi (blefarospazm),
servikal distoni, ise 0zgt distoni!! ya da yazici
krampinin aksine klasik HFS’de duyusal hilelerin
klinik bulgular etkilemedigi bildirilmistir.”

Bu yazida, duyusal hilenin yakinmalarin kay-
bolmasina neden oldugu bir HFS olgusu duyusal
hileye dair literatur egliginde sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Daha dnceden saglikli olan 57 yasinda erkek
hasta yiizin sol yarisinda, goz ve dudak kena-
rinda istemsiz, senkron, kisa suireli kasilma-
lar nedeni ile bagvurdu. Hastanin dykusiinden,
yakinmalarinin, bagvurusundan yaklasik alti
ay once goz altinda basladig1r ve zaman icinde
yanak ve agiz kenarina yayilim gosterdigi ogre-
nildi. Stres diginda tetikleyici faktor ve geciril-
mis periferik fasiyal parezi Oykusu yoktu. Hasta,
kasilma olan tarafta orta hatta alt goz kapaginin
1.5 cm altina minik bir kagit parcast yapistirdi-
ginda, yapigsma yerine bagli olarak kasilmalarin
ya tamamen kayboldugunu ya da buyiik dlcude
azaldigini ifade etti ve gostermesi istendiginde
defalarca anlattigina benzer sonuglar alindi.

Norolojik muayenesinde sol alt goz kapag,
burun kanadi ve ust dudak sol kenarinda kisa
sureli klonik kasilmalar saptandi. Bu kasilmalar
ozellikle goz kirpma sirasinda bazen de goz
kirpmalardan bagimsiz idi. Istemli goz kapama
ve agiz hareketleri sirasinda, orbikularis oris
ve okuli kaslarinda senkron sinkinetik yayilim
izlendi. Hastanin sol alt goz kapag: i¢c kosesine
minik kagit parcasi yapistirilmasiyla ozellikle
goz etrafindaki kasilmalar tama yakin azaldi.
Kas giuicti, serebellar ve kraniyal sinir muaye-
neleri normal idi, patolojik refleks saptanmadi,
derin tendon refleksleri simetrik ve normal
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olarak alindi. Diger viicut bolgelerinde istemsiz
hareketler yoktu.

Standart yontemler ile yapilan elektrofizyolojik
incelemelerde, iki yanl fasiyal sinire ait distal ileti
zamanlar1 ve yanit amplitidleri ile goz kirpma
yanitlarinin erken ve gec bilesenleri normal sinir-
lar i¢inde bulundu.”! Igne elektromiyografi (EMG)
incelemesinde sol orbikularis okuli ve oris kasinda
istirahat sirasinda aktif denervasyon potansiyelleri
gozlenmedi, uzun sureli polimiyografik kayitla-
mada her iki kasta senkron hizli kasilma ornekleri
ve goz kirpma cakmalar: izlendi. Istemli kasida
ise normal motor uniteler ve normal interfe-
rans ornegi saptandi. Polimiyografik kayitlamada,
istemli hareket sirasinda da gozlenen sinkinetik
yayllmay1 gosteren sinkinetik aktivite izlendi.
Yapilan beyin manyetik rezonans goriintilemede
sol vertebral arterde dolikoektazi ve beyin sapina
indentasyon saptandi.

Klinik ve elektrofizyolojik bulgular dogrultu-
sunda HFS tanis1 konulan hastada sol pretarsal
kaslarin alt i¢c ve dig, ust i¢ ve dig kistmlarina
2.5 unite, sol nazalis kasina 2.5 unite, sol orbi-
kularis okuli kasinin rima palpebralisin 1 cm
dis yanina 5 Unite, sag orbikularis okuli kasinin
rima palpebralisin 1 cm dig yanina 2.5 unite, sol
zigomatik kasa 5 unite olmak uzere toplam 25
tinite botulinum toksin tip A (Botox®) uygulan-
di. Tedaviden sonraki yaklagik iki hafta ig¢inde
yakinmalarda belirgin diizelme gozlendi, 3. ayda
yapilan kontrol muayenesinde heniiz spazmlarin
olmadig1 izlendi ve herhangi bir yan etki sap-
tanmadi.

TARTISMA

Sundugumuz olgunun klinik bulgular1 dog-
rultusunda akla ilk gelen tanm1 HFS’dir. Istemli
olarak engelleyememesi nedeniyle tik bozukluk-
lar1 dugiiniilmedi. Polimiyografik incelemeler ile
interferans drnegi seklinde kasilma gorulmemesi
hemifasiyal distoni tanisini1 diglamamaizi sagladi.
Klinik bulgulari miyokimiyi diuisindirmemek-
teydi, ek olarak polimiyografik incelemeler ile
miyokimiye 6zgu kismen ritmik, seriler halinde
gelen ¢cakmalar izlenmedi.

Hemifasiyal spazm, kadinlarda biraz daha sik
olmak uizere tim yag gruplarinda saptanir (K/E:
2.4/1). Fasiyal sinir innervasyonlu kaslarda istem-
siz kasilmalar ile ortaya ¢ikan HFS, bir kraniyal
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distoni formu olarak kabul edilmemektedir.*
Istemsiz kasilmalar, en ¢ok goz etrafinda ve siray-
la yanakta ve agiz kenarinda izlenirken frontal ve
platisma kaslarina da yayilabildigi bilinmektedir.'¥
Blepharospasm (uncontrollable blinking) ve diger
kraniyal distonilerin aksine HFS’de bulgular
genellikle tek yanhdir. Belirtiler, cogunlukla kisa
sureli klonik ozelliktedir. Fakat goz kapaginin
uzun sure kapanmasiyla sonuglanan tonik form
da gorulebilir.® Klinik olarak ayirt edilebilme-
lerine karsin elektrofizyolojik incelemeler bu iki
tipin daha net belirlenmesini saglar. Ilk tipte bir
ya da daha fazla sayida motor tinite potansiyelinin
senkronize saniyeler suiren kasilmalari izlenir.'®)
Tonik tipte ise spontan aktivitenin kismen nor-
mal istemli kasilmaya benzeyen yavas kasilma
orneginde oldugu dikkati ceker.™® Spazmlarin
yanisira HFS’de bildirilen bir bagka ozellik fasi-
yal sinirin diger dallarindaki sinkinetik kasilma-
lardir.®® Bizim olgumuzda da dudak kenari ve
burun kanadindaki klonik kasilmalar ozellikle
goz kirpma sirasinda bazen de goz kirpmalardan
bagimsiz goruldu. Sivak ve ark.da''” ani baglan-
giclt yuksek frekansh cakmalarin goz kirpma ile
senkron ortaya ¢ikabildigini bildirmiglerdir.

Distonilerden farkli olarak uykuda kaybol-
mamasina karsin distonilere benzer gsekilde
istemli kasilma, istemsiz kasilmalarin ortaya
citkmasina ya da var olanlarin artmasina neden
olur. Stres veya duygusal degisiklikler de benzer
etki gosterir. Distonilerin iyi bilinen bir bagka
klinik ozelligi, hastalarin belirtileri baskilamak
amaciyla duyusal hileler gelistirmesidir. Farkli
distoni tiplerinde cesitli duyusal hile yontemleri
gozlenmistir. Sadece bir Parkinson hastaligi
olgusunda istirahat tremorunun ve bir hemikore-
hemiballismus olgusunda istemsiz hareketlerin
duyusal hile ile duzeldigi bildirilmistir."" Buna
karsin, Pubmed veritabani1 taramamiz sonucu
olgumuzun HFS’de bildirilen duyusal hile varli-
&1 acisindan ozellikli oldugu goruisindeyiz.

Servikal distonide dokunma ile kasilmalarin
azalmasi,'” goz kapaklarmin istemsiz sikilmasi
ya da oromandibiller distonilerdeki sarki soyle-
me, okuma, konusma gibi vokalizasyonlar duysal
hileler arasinda yer alir."*! Bunlar arasinda en sik
kullanilan ilgili duyusal alana dokunmakla istem-
siz hareketlerin kaybolmasidir. Bu duyusal geri-
bildirim i¢in fiziksel dokunma da sart degildir.'?

Hemifasiyal spazmda sadece motor belirtiler
gorillmez; goz yasarmasi, gozde iritasyon, fasiyal
paresteziler ve klik seklinde tinnitus eslik eden
diger belirtilerdir. Agr1 gibi duyusal belirtilerin
yan1 sira trismus ve bruksizm gibi diger motor
belirtiler ve otonom belirtiler de gorulebilir.'*! Bu
farkli bulgular, HFS’de trigeminal ve otonom sis-
temlerle iligkiyi akla getirmektedir. Primer motor
ve duyusal korteksteki homunkulus varligi iyi
bilinmektedir. Ek olarak, traktografi ¢aligmala-
riyla talamus ve talamokortikal liflerdeki homun-
kulus varligi da bildirilmigtir."> Homunkulusun
bas kismi, talamik ventroposteromedial cekir-
dekte, bacak kismi ise ventroposterolateral cekir-
dekte yerlesmistir. Olgumuzda da trigeminal sinir
inervasyonlu bolgelere uyarinin istemsiz kasilma-
lara olan farkli oranlardaki etkisi talamus, bazal
gangliyonlar ya da kortikal yapilarin arasindaki
baglantilardaki homunkulus imajinin organizas-
yonuna ait farkliliklara bagli olabilir.

Hemifasiyal spazmda istemsiz hareketler dist-
raksiyon ile kaybolabilirse de duyusal hile, basit
bir mental efor olarak yorumlanamaz. Duyusal
hilelerin, karmagsik duyusal-motor entegrasyon
suregleri ile ilgili oldugu bildirilmistir.'®! Pozitron
emisyon tomografi caligmalariyla da duyusal
hilelerin parietal lob ve oksipital kortekste akti-
vasyona yol acarken suplementer motor kor-
teksin aktivitesinin azalmasina neden oldugu
bildirilmigtir.""'® Bu yolla, postiir once normalize
olur ve ikinci asamada duyusal hileler merkezi
adaptasyonu degistirerek elde edilen pozisyonun
stabilize olmasini saglar."” Duyusal hilelerin
globus pallidus ve sensorimotor korteks arasinda
desenkronizasyona neden oldugu bildirilmistir.”*"
Hemifasiyal spazm ve distoninin mekanizmalar1
farklidir. Hemifasiyal spazm daha ¢ok alt motor
ndron ile iligkili oldugu icin HFS’de duyusal hile
goriilmesi beklenmeyebilir.

Hemifasiyal spazm patofizyolojisinde iki
ayr1 patofizyolojik mekanizma kabul gormek-
tedir. Ilk hipotez basi altindaki demiyelini-
zan sinir bolgesindeki anormal bosalimlarin
kasilma olusumuna neden oldugudur.”*! Bu
ektopik bosalimlar efaptik yayilim yoluyla
diger dallardan beslenen kaslara da yayilir.
Fasiyal cekirdek hipotezine gore periferik lez-
yon fasiyal cekirdegin hipereksitabilitesine
neden olur ve ektopik bosalimlarin kaynagi de
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cekirdektir.*?3! Distonilerde ise dopaminerjik
iletimin on planda oldugu beyin sap1 refleksleri
ve fasiyal cekirdegin suprasegmental dizinhi-
bisyonu rol oynamaktadir.?® Olgumuz, HFS’de
de suprasegmenter degisiklikler geligebilece-
gini ve duyusal hilenin bu yolla etki ediyor
olabilecegini dustindurmustur.

Sundugumuz tek olgunun HFS’de duyusal
hile varligina dikkati ¢ekmesine karsin iliskinin
kesinlestirmesi i¢in ¢ok sayida olguda test edil-
mesi gerekmektedir.
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