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Izole oromandibulolingual distoni olgularinin
retrospektif incelenmesi

Retrospective analysis of isolated cases of oromandibulolingual dystonia

Nesibe Yildiz Akbulut®, Banu Ozen Barut

SBU Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi, Noroloji Klinigi, Istanbul, Tiirkiye

oz
Amagc: Bu calismada merkezimizde oromandibulolingual distoni ile takipli hastalarin retrospektif olarak incelenmesi ve iliskili
durumlarin arastirilmasi amaglandi.

Hastalar ve Yéntemler: 01.01.2015 - 01.01.2022 tarihleri arasinda klinigimizde takip altinda olan 20 oromandibulolingual
distoni hastasinin (4 erkek, 16 kadin; ort. yas 59.9+10.4 yil; dagilim, 38-77 yil) verileri retrospektif olarak degerlendirildi.
Hastalarin demografik dzellikleri, fokal tutulum bdélgeleri, siniflandirmasi, risk faktérleri, etiyolojik nedenleri, tedavi segenekleri
ve tedaviye yanitlari analiz edildi.

Bulgular: Fokal tutulum alanlarina gére siniflandiriidiginda hastalarin sekizinde (%40) izole lingual distoni, sekizinde (%40)
oromandibular distoni saptanirken, dérdiinde (%20) oromandibular distoni ile birlikte blefarospasmin eslik ettigi gorulda.
Hastalarin 13’Unde (%65) sekonder distoni tespit edildi. En sik gérulen sekonder nedenler son alti ay icerisinde dental
islem gecirme (%30, n=6) ve antipsikotik ila¢ kullanimi (%25, n=5) idi. Hastalarin 17’sine (%85) botulinum toksin enjeksiyon
uygulamasi yapildi, bu hastalarin 12’si (%70) tedaviden memnun kaldi.

Sonug¢: Oromandibulolingual distoni tablosundan oldukga farkl etiyolojiler sorumludur, primer idiyopatik ve sekonder formu
mevcuttur. Sekonder nedenler arasinda son alti ay icerisinde dental islem varligi oransal olarak dikkat ¢ekicidir. Patogeneze
yonelik daha ayrintili galismalara ihtiyag vardir. Botulinum toksin enjeksiyonu hastalarin gogunda rahatlama saglamaktadir.
Anahtar Sézciikler: Botulinum toksin, dental islem, distoni, oromandibulolingual.

ABSTRACT

Objectives: In this study, it was aimed to retrospectively examine the patients with oromandibulolingual dystonia followed up
in our center and investigate related conditions.

Patients and Methods: The data of 20 oromandibulolingual dystonia patients (4 males, 16 females; mean age; 59.9+10.4 year;
range, 38 to 77 year) who were followed up in our clinic were retrospectively evaluated between 01.01.2015 and 01.01.2022.
Demographic characteristics, focal areas of involvement, classification, risk factors, etiological causes, treatment options, and
treatment responses of the patients were analyzed.

Results: When classified according to focal areas of involvement, isolated lingual dystonia was found in eight (40%) patients,
oromandibular dystonia was found in eight (40%), and oromandibular dystonia was accompanied by blepharospasm in four
(20%). Secondary dystonia was detected in 13 (65%) patients. The most common secondary causes were a dental procedure
in the last six months (30%, n=6) and antipsychotic drug use (25%, n=5). Botulinum toxin injection was applied to 17 (85%)
patients, and 12 (70%) of these patients were satisfied with the treatment.

Conclusion: Different etiologies are responsible for oromandibulolingual dystonia, and primary idiopathic and secondary forms
are present. Among secondary causes, the presence of a dental procedure in the last six months is proportionally remarkable.
More detailed studies on the pathogenesis are needed. Botulinum toxin injection provides relief in most patients.
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Distoni; tekrarlayan ya da devamlilik
gosteren anormal hareket veya postiire neden
olan kas kasilmalar1 ile karakterize bir
hareket bozuklugudur.!" Distoni siniflamasi
klinik ozellikler (baslangic yasi, viicut
dagilimi, yayilimi, izole ya da kombine
olmasi) ve etiyolojiye gore iki farkli eksende
yapilabilmektedir. Viicut dagilimina gore;
fokal, segmental, mutifokal ve jeneralize olarak
siiflandirilmaktadir.” Siniflandirma semalari
hem klinisyenler hem de arastirmacilar icin
gereklidir; tani, tani algoritmasi ve tedavi
yaklagimlarini yonetme ile genetik etiyolojileri
anlamada biiyiik ol¢iide fayda saglar.®

Oromandibular distoni (OMD), cenenin
belirgin sekilde acilmasi veya kapanmasi ile
cene kaslarin1 etkileyen fokal bir distonidir.
Genellikle ek olarak dil, yiiz ve farengeal kas
tutulumu eglik eder. Oromandibular distoni,
ozellikle lingual distoni varligi ile birlikte
dizartriye, cigneme ve yutma sorunlarina yol
acabilir. Oromandibular distonisi olan hastalar,
herhangi bir nesneyi agza yerlestirmenin istemsiz
hareketleri azaltabilecegi, boylece artikiilasyonu,
cignemeyi veya yutmay: iyilestirebilecegi gibi
duyusal bir hileye sahip olabilir."!

Demografik ve klinik ozellikler

Erigkin baglangicli distoni olgularinin
cogu “idiyopatiktir”. Sekonder distonilere
altta yatan kalitsal (bilinen bir genetik koken)
veya edinilmis hastalik neden olur. Edinilmis
sekonder distoniler, norodejeneratif bozukluklari
(Parkinson hastaligi ve multisistem atrofi vb.),
travmatik ve perinatal beyin hasarini, beyin sapi
hastaliklarini (hipoksi, inme, tiimor veya multipl
skleroz) ve ozellikle antipsikotik ilaclar gibi ilag
yan etkilerini igerir.”!

Merkezimizde oromandibulolingual distoni
tanis1 ile takip edilen hastalarin etiyoloji,
klinik ozellikleri, tanisal yaklagimi ve tedavi
yonetimlerinin  ayrintili  degerlendirilmesi
amaclandi.

Bu ¢alisma 01.01.2015 ile 01.01.2022 tarihleri
arasinda Kartal Dr. Liitfi Kirdar Sehir Hastanesi,
Noroloji  Klinigi tarafindan gerceklestirildi
ve Hareket Bozuklugu Polikliniginde takip
altinda olan 20 oromandibulolingual distoni
hastasinin (4 erkek, 16 kadin; ort. yas 59.9+10.4
yil; dagilim, 38-77 yil) verileri retrospektif
olarak degerlendirildi. Hastalarin demografik
ozellikleri (yas, cinsiyet, bilinen hastaliklar,

OMD (n=20)
n % Ort.+SS  Dagilim

Yag ortalamasi (y1l) 59.9+10.4 38-77
Cinsiyet

Erkek 4 20

Kadin 16 80
Distoni tipi

OMD 40

izole lingual distoni 40

OMD + blefarospazm 20
Etiyoloji

Idiyopatik 6 30

Antipsikotik kullanim 30

Post-travmatik 5 25
Tedavi

Botulinum toksin enjeksiyon 17 85

izole oral tedavi 3 15

OMD: Oromandibular distoni; Ort.+SS: Ortalama + standart sapma.
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kullanilan ilaglar) ve risk faktorleri belirlendi.
Hastalarin distoni siniflamast anatomik dagilim
bolgelerine gore; izole lingual distoni, OMD
ve OMD blefarospazmin eglik ettigi kombine
distoni formu olarak yapildi. Hastalar etiyolojik
faktorlere gore primer ve sekonder distoni olarak
siniflandirildi. Sekonder distonilerde altta yatan
etiyolojik faktorler degerlendirildi. Hastalara
oral ve enjeksiyon tedavi secenekleri sunuldu.
Lingual distoni olan hastalarda genioglossus
kasina (10-20 iinite onabotulinum toxin),
OMD olan hastalarda lateral pterigoid kasa
(10-20 {inite), digastrik kasa (2.5-5 iinite) ve
OMD + blefarospasm hastalarinda OMD’de
etkilenen kaslara ek olarak orbikularis oculi
kasina (30-50 ({inite) onabotulinum toksin
uygulanmigtir. Hastalarin tedaviye verdigi
yanitlar geriye yonelik olarak analiz edildi.
Hastalara botulinum toksin tedavisinin
etkinligini degerlendirmek amaciyla herhangi
bir dl¢ek verilmemigtir. Ancak hastalarin tedavi

yanitlar1 poliklinik kayitlarinda memnun ya da
memnun degil olarak not alinmistir.

Calismaya dahil edilen hastalar fokal
tutulum alanlarina gore siniflandirildiginda
hastalarin yiizde 40’inda (n=8) izole
lingual distoni, yiizde 40’inda (n=8) OMD
saptanirken, yiizde 20’sine (n=4) OMD’ye
blefarospazmin eglik ettigi goriildii. Hastalar
bagvuru sikayetlerine gore incelendiginde gelis
semptomlar1 arasinda en sik goriilen semptom
ylizde istemsiz hareketler (%40, n=8) olurken,
ikinci en stk semptom konusmada bozulma
(%25,1n=5) oldu. Hastalarin %30’u (n=6) primer
idiyopatik fokal distoni olarak degerlendirildi.
Primer distoni ile takip edilen hastalardan
birine genetik inceleme ile pantotenat kinaz ile
iligkili ndrodejenerasyon tanist konuldu.

Hastalarin %65’inde (n=13) sekonder distoni
tespit edildi. Sekonder nedenler arasinda en sik

Hastalarin distoni tipleri ve kaslara uygulanan onabotulinum toksin dozlar1

Hasta no: Doz ve kas

Distoni tipi

1 Bilateral massater (15 iinite), genioglossus (20 iinite) Lingual distoni ve ¢cene kapama distonisi

2 Bilateral digastrik (15 iinite), genioglossus (20 tinite) Lingual distoni

3 Genioglossus (20 iinite) Lingual distoni

4 Genioglossus (20 iinite), digastrik (2.5+2.5 iinite) Lingual distoni

5 Genioglossus (30 iinite), platysma (30 iinite), digastrik (5 tinite) ~ Lingual distoni

6 Genioglossus (20 iinite) Lingual distoni

7 Bilateral lateral pterygoid (12.5+12.5 {inite), OMD
digastrik (545 {inite)

8 Missed data OMD

9 Di1s merkez botoks OMD

10 Bilateral lateral pterygoid (12.5+12.5 iinite), bilateral O. okuli OMD

11 Bilateral lateral pterygoid (12.5+12.5 tinite), SCM (40 iinite) OMD ve sevikal distoni

12 Bilateral lateral pterygoid (12.5+12.5 iinite), digastrik OMD
(545 tinite)

13 Bilateral lateral pterygoid (12.5+12.5 tinite), digastrik OMD ve sevikal distoni
(545 tinite), SCM (40 iinite)

14 Bilateral O. okuli (20 iinite) OMD-+blefarospazm

15 Platsyma+SCM-+massater (100 {inite) OMD-+blefarospazm

16 Bilateral lateral pterygoid (10 iinite), bilateral O. okuli (15 iinite), OMD-+blefarospazm
platysma (15 iinite)

17 Bilateral O. okuli (15 iinite), bilateral massater (10 iinite), OMD-blefarospazm

bilateral platysma (15 {inite)

0. okuli: Orbikularis okuli; SCM: Sternokleidomastoid.
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Say1

Primer idiopatik
fokal distoni

Son 6 ay icinde
dental islem gecirme

Antipsikotik ila¢ kullanim1 I Diger

Sekil 1. Merkezimizde oromandibulolingual distoni ile takipli hastalarin etiyolojik dagilimi.

neden, son alt1 ay icerisinde dental islem ge¢irme
(%30, n=6) ve antipsikotik ila¢ kullanimi
(%25, n=5) olarak izlendi. Hastalarin %85’ine
(n=17) botulinum toksin enjeksiyon uygulamasi
yapildi, bu hastalarin %70’i (n=12) tedaviden
memnun kaldi.

Hastalara oral tedavi olarak en sik biperiden
hidrokloriir (%45, n=9) ve tetrabenazin
(%25, n=5) tedavileri tercih edildi.

TARTISMA

Oromandibulolingual distoni olgularinda
semptom baslangici genellikle 40 ile 70 yaglar1
arasindadir ve kadinlarda daha sik goriiliir.
Belirtiler sadece konugma veya c¢igneme gibi
aktiviteler sirasinda ortaya ¢ikabilir. Hastalar
genellikle stres, konusma, bir seyler cigneme
ve dua etme gibi tetikleyici faktorler tarif
etmektedir.!! Bizim ¢alismamizda da benzer
sekilde kadin cinsiyet hakimiyeti on plana
cikmaktadir. Kadin cinsiyet dominansinin
patogenezini  agiklayan  bir  calisma
bulunmamaktadir.

Oromandibular distoni hastalarinda, oral
iglevin tehlikeye girdigi ve sosyal utang, diisiik
yasam Kkalitesi, depresyon ve kilo kaybi ile
iligkili oldugu bildirilmigtir.”?

Oromandibulolingual  distoni,  fokal
distonilerin anatomik siniflamada nadir goriilen

bir alt tipidir. Wang ve ark.®! tarafindan Cin’de
yapilan epidemiolojik bir calismada en sik
goriilen fokal distoniler sirasi ile; blefarospazm
(%56.4), servikal distoni (%36.7), ekstremite
distonisi (%3.4), OMD (%2.9) ve larengeal distoni
(%0.6) olarak saptanmigtir. Primer distonilerde
kadin cinsiyetinin baskin oldugu goriilmiis ve
erkek/kadin oran1 (E:K) 1:2 olarak izlenmistir.

Klinik prezentasyon, etkilenen kaslarin yani
sira oromandibulolingual distonisinin gsiddeti
ve dagilimi ile iligkilidir® Disfonksiyonlar
arasinda ¢igneme bozuklugu, disfaji, konugma
degisiklikleri (disfoni), mandibulanin bilingsiz
acilip kapanmasi, mandibulanin 6ne veya yana
cekilmesi ve biikiilmesi gibi temporomandibular
bozukluklar bulunur.!'*-!

Oromandibular distoninin mekanizmasi ve
nedeni iyi bilinmemektedir. Oromandibular
distoni kendi bagina norolojik bir bozukluk
olarak (kalitsal bir gecmisi olan veya olmayan),
travma, belirli bir hastalik veya ilaglara
sekonder olarak ortaya ¢ikabilir. Merkezi sinir
sistemi travmasi, noroleptik maruziyet, hipoksik
beyin hasari, metabolik bozukluklar ve {ist
beyin sapindaki iskemik veya demiyelinizan
lezyonlar oromandibulolingual distonisi ile
iligkili olabilir.”?

Periferik hasar ile indiiklenen distoni
hakkinda kapsamli bilgi literatiirde mevcuttur,
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ancak orofasiyal veya dental islem ile iligkili
bildirilen az sayida oromandibulolingual
distoni mevcuttur. Bu nedenle kesin prevalansi
bilinmemektedir. Dental islemlerden sonra bazi
oromandibulolingual distoni olgular1 bildirilmis
olsa da, bu islemler ile distoni arasindaki
nedensel iligki halen belirsizdir.*!

Distoni olgularinn patogenezinde ii¢
farkl1 mekanizma olan; sensorimotor devrede
inhibisyon kaybi1, bozulmus sensorimotor
entegrasyon ve kaslarin agsir1 aktif hale
gelmesiyle sonuclanan uyumsuz homeostatik
plastisitenin ortak bir patofizyolojik seyir
paylastig1  diisiinilmektedir.”  Benzer
mekanizmalar oromandibulolingual distoni
patogenezi i¢in de gecerli olmakla birlikte bu
alanda daha fazla calismaya ihtiyac¢ vardir.

Oromandibulolingual distoni tedavisinde
botulinum toksin enjeksiyonu (BoNT) 6n plana
cikmaktadir. Botulinum toksin tedavisi, dogru
tan1 konularak dogru uygulandiginda OMD igin
cok etkili ve giivenli bir yontemdir. Literatiirde
bu tedavi yontemi ile hastalarin motor ve
non-motor semptomlarina (anksiyete, depresyon,
agr1 vb.) yonelik yasam Kkalite oOlcekleri ile
degerlendirildiginde  yiiksek  faydalanim
sagladig1 gortlmiistiir.!"!

Bizim hastalarimizin da %85’ine BoNT
uygulamast yapilmistir. Bu hastalarin %80’i
bu tedaviden memnun kaldigini1 belirtmistir.
Calisma dizayninin retrospektif olmasi nedeniyle
verilerin  degerlendirilmesinde kisitliliklar
mevcut olup bu alanda prospektif daha biiyiik
hasta gruplarinda yapilan ¢alismalara gereksinim
duyulmaktadir.

Sonu¢ olarak, oromandibulolingual
distoni tablosundan oldukca farkli etiyolojiler
sorumludur, primer idiyopatik ve sekonder
formu mevcuttur. Sekonder distoniler arasinda
son alt1 ay icerisinde dental islem gegirme
oransal olarak dikkat ¢ekicidir. Dental iglem ile
distoni arasindaki nedensel iligki belirsizligini
korumaktadir. Protezlerdeki yerlesim kusuru
veya birden fazla dis ¢ekimi gibi agizdaki
travmatik durumlar, agiz boslugunun
propriyosepsiyonunun  bozulmasina ve
daha sonra distoni gelisimine yol acabilir.

Patogenezine yonelik daha ayrintili caligmalara
ihtiya¢c vardir. Botulinum toksin enjeksiyonu
hastalarin ¢ogunda rahatlama saglar.
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