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Ozet

Benin paroksismal tortikollis (BPT) yasamin ilk aylarindan itibaren gorilen ve basin birkac saat ya da gtin boyunca bir tarafa dogru egilmesi ile
giden epizodik bir hastaliktir. Ataklar sirasinda kusma, terleme, solukluk, huzursuzluk ve dengesiz yuriime gibi belirtiler gorilebilir. Kendi ken-
dini sinirlayan bir hastalik olup Ug¢ ile bes yaslari arasinda sonlanir. Ayirici tanida gastro6zofageal reflli, torsiyon distonisi, arka gukur ve
kraniyoservikal bileske anomalileri distintimelidir. Bu yazida, benin paroksismal tortikollisli bir olgu sunularak gereksiz ve pahali tetkiklerin
yaplimasinin énlenmesi ve klinik seyirin bildirilerek ailenin telaginin gideriimesi amaciyla hekimlerin dikkatlerinin bu hastalia cekilmesi
amaglanmistir. (TUrk Ped Ars 2009; 44: 35-7)

Anahtar kelimeler: Benin paroksismal tortikollis, st cocuklugu

Summary

Benign paroxysmal torticollis is an episodic disorder that occurs beginning in the first months of life, where the patient's head tilts to one side
for hours or days. The attacks can be associated with other symptoms such as vomiting, sweating, pallor, irritability and unstable gait. It is a
self-limited disorder which disappears between the ages of three and five years. The differential diagnosis of the disorder includes gastroe-
sophageal reflux, torsion dystonia and posterior fossa or craniocervical junction abnormalities. Here, a case of benign paroxysmal torticollis
is presented with the aim to emphasize that the pediatricians be able to recognize this disorder, to provide appropriate prognosis and not do

unnecessary exams which would only cause expenses and anxiety for the child and their parents. (Turk Arch Ped 2009; 44: 35-7)
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Giris

Benin paroksismal tortikollis stitgocuklarinda gériilen, ba-
sin bir tarafa egilmesi ile giden epileptik olmayan paroksismal bir
hastaliktr. ilk kez 1969 yilinda Snyder (1) tarafindan tanimlanmig
olup nadir olarak goriltr. Yasamin ilk aylarindan itibaren goru-
lebilir. Kizlarda biraz daha sik oldugu bildirilmektedir. Saglkli bir
sttcocugunda aniden ve kendiliginden basin ve bazi olgularda
tortipelvis olarak adlandirilan gévdenin de bir tarafa egilmesi ile
kendini gésterir. Olgularin yaklasik %60-70’inde kusma, iritabi-
lite, solukluk, dengesizlik ve nistagmus gibi otonom belirtiler es-
lik eder. Ataklar birkag saatten birkac gline kadar surebilir. Atak
sikligr degisken olup cocuk ataklar arasinda tamamen normal-
dir. Siklikla 3-5 yas arasinda ataklar kendiliginden sonlanir. Be-
nin paroksismal tortikollisin patojenezi halen tam olarak aydinla-
tilamamistir. Bazi arastirmacilar altta yatan labirentit gibi bir pa-
tolojinin varligindan s6z etmektedirler (2-4). Bu durum daha bi-

yUk olgularda goérilebilen dengesiz yirime ve bas dénmesi
gibi bulgular da agiklayabilir. Bazi yazarlar ise vestibulosere-
bellar baglantilarda bir patoloji oldugunu iddia etmislerdir (5).
Migren ile baglantisi oldugu da ileri stiriimuUstir. Glnki benin
paroksismal tortikollis 6ykisu olan olgularda ileride klasik mig-
ren gelistigini bildiren arastirmacilar vardir (6,7). Etiopatojene-
zin tam olarak bilinmedigi gibi tedavisi konusunda da etkinligi
kanitlanmis bir yéntem yoktur. Iyi huylu bir hastalik olmasi ne-
deniyle ataklardaki bulgularin tedavisinin yeterli oldugu goérisu
hakimdir. Ayirici tanida dncelikle gastrodzofageal refll ve tor-
siyon distonisi dugtintimelidir. Ayrica benzer bulgulari verebi-
leceginden arka cukur ve kraniyoservikal anomalilerin diglan-
masi gereklidir (2,3).

Bu yazida benin paroksismal tortikollisli bir olgu sunulmus,
ender olarak gortlmesi ve 6zellikle ilk ataklarda tani glicligu ya-
ratabilecegi vurgulanarak gereksiz tetkikler yapilmasinin énlen-
mesine ydnelik olarak hastaliga dikkat ¢ekilmesi amaclanmistir.
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Olgu sunumu

Dokuz aylik kiz cocugu boynunun sol tarafa egilmesi ya-
kinmasi ile gocuk acil servisine getirildi. Bu yakinmasinin ayni
gln sabah uyandiginda baslamis oldugu, huzursuzlugunun
ve (ic defa kusmasinin eslik ettigi bildirildi. Oykisiinden ilk
kez bes aylik iken buna benzeyen bir ataginin oldugu ve bu-
glne dek U¢ kez daha tekrarladigi, bazisinin bir ya da iki saat
bazisinin ise yarim giin kadar strdiigu égrenildi. Ataklar sira-
sinda boynunu bazen sol, bazen sag tarafa egdigi, huzursuz
olup agladidl, kustugu ve halsizlestigi bazen gozlerinde kay-
ma oldugu ifade edildi. Ataklar arasinda herhangi bir yakin-
masi olmayan olgunun ézgegmisinde 6zellik yoktu. Soygeg-
misinden halasinda migren basagrilarinin oldugu égrenildi.

Olgunun fizik incelemesinde agirlik 9 kg (%50-75), boy 73
cm (%90) ve bas cevresi 45 cm (%50) idi. Diger sistem bul-
gular dogal olup huzursuz gériinimdeydi. Boyun pasif hare-
ketlerde her yone serbest olmakla birlikte hasta boynunu si-
rekli sol tarafa egme egiliminde idi (Resim 1,2). Sinir sistemi
muayenesi normal olarak degderlendirildi.

Resim 1. Atak sirasinda olgunun boynundaki distonik postiir

Resim 2. Atak sirasinda olgunun huzursuz goriiniimii

Tam kan sayimi ve elektrolit incelemelerinde patolojik
bulgu saptanmayan olgunun, olasi servikal veya arka gukur
patolojileri agisindan uygulanan boyun vertebra grafisi ve bil-
gisayarli beyin tomografisi incelemeleri normal olarak deger-
lendirildi. Olguya 6yku, fizik muayene ve laboratuvar incele-
meler sonucu benin paroksismal tortikollis tanisi koyuldu. Ai-
leye hastalik hakkinda bilgi verilerek olguya analjezik ve anti-
emetik tedavi uygulandi. Poliklinik izleminde gastro6zofage-
al refllyl dislamak icin istenen sintigrafik incelemesi normal
olarak deg@erlendirilen olgu izleme alind.

Tartisma

Cocukluk g¢aginda epileptik olmayan paroksismal olaylar
oldukga sik gorilmekte ve bu hastaliklarin ayirici tanisi zorluk
gosterebilmektedir (8). Paroksismal hareket hastaliklarindan
olan benin paroksismal tortikollis, benin paroksismal vertigo
gibi epileptik olmayan epizodik durumlarla karsilastinidiginda,
daha ender gorilmesi ve kiiclk sitgocuklarinin bir hastaligi ol-
masi nedeniyle tani koymada gug¢likler ve gecikmeler daha sik
gd6ruldr. Bu durumda hastalara gereksiz tetkikler yapilabilmek-
te ve aile aslinda iyi huylu olan bu hastalik karsisinda taninin
gecikmesi nedeniyle endise duyabilmektedir. Diger epizodik
olaylarda oldugu gibi benin paroksismal tortikollisin tanisinda
da en 6nemli gugluk, tanisal bir biyolojik belirtecin olmamasi
ve taninin klinik bulgulara dayanmasidir. Olgular ataklar ara-
sinda tamamen normaldir. Bu durumda epizodik olayin tanim-
lanmasi anne-baba ya da bakici gibi gdzlemcilerin belirtileri
anlatmasina bagli kalmakta ve tani 6éyklye dayandinlarak ko-
yulmaya calisiimaktadir. Son yillarda teknolojinin gelismesi bu
olgularin video- elektroensefalografi (EEG) kayitlarinin alinma-
sina olanak saglamistir. Bu yéntemde olgunun EEG ile beyin
biyoelektrik aktivitesinin kaydi alinirken eszamanl hareketleri-
nin de kapall devre televizyon sistemi ile video ¢ekimi yapil-
maktadir. Bu ydntem sayesinde epileptik olmayan paroksis-
mal olaylara kesin tani koymak mimkin olabilmektedir (9).
ideal olan taninin bu yéntemle koyulmasidir. Ancak olgularda
her zaman video-EEG ¢ekimi sirasinda ataklarin yakalanmasi
mimkin olmamaktadir. Bu durumda ailelerin ev tipi video ka-
mera ile kayit yapmalar ve gortntulerin izlenmesi de doktora
oldukga yardimci olmaktadir. Bu yazida sunulan olgumuzun
acil servise getiriimis olmasi ve atak sirasinda doktor tarafin-
dan gérilmus olmasi, ayrica 6ykide énceden de benzer atak-
larinin varligi nedeniyle benin paroksismal tortikollis tanisi ko-
yulmustur. Klinigin gézlenemedigi ya da tanimlamanin yetersiz
oldugu durumlarda, dzellikle ilk ataklarda eger akla gelmezse
kolaylikla gézden kagabilecek bir tanidir.

Epileptik olmayan paroksismal olaylar genel olarak iyi
huylu hastaliklardir. Benign paroksismal tortikollisin de seyiri
iyi olup kendi kendini sinirlayan bir hastaliktir. Bununla bera-
ber seyiri bilinse de etiopatojenezi henliz tam olarak aydinla-
tilamamistir. Bazi yazarlar migrenle iliskilendirmislerdir. Bu
olgularin ileride migrene egilimlerinin daha fazla oldugu iddi-
a edilmistir. Yine bazi yazarlar benin paroksismal tortikollisin,
ailesinde migren oykisu olan ¢ocuklarda daha sik gérildi-
gUunu bildirmislerdir (7). Olgumuzun da soyge¢misinden hala-
sina migren tanisinin koyulmus oldugu égrenilmistir.
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Giffin ve ark.’lan (10), ailesinde ailevi hemiplejik migren
Oykusl olan benin paroksismal tortikollisli iki hastada CAC-
NA1A mutasyonu saptamiglar ve bu hastaligin migren “au-
ra”si esdegeri olan bir kalsiyum kanal boslugu olabilecegini
iddia etmislerdir. Bu bulgunun ileride artan olgu sayisi ile
desteklenmesinin hastaligin etiopatojenezine agiklik getire-
cegi dusunulmektedir.

Hastaligin nedeni ¢ok iyi bilinmedigi gibi tedavisi ile ilgili
olarak da fazla veri yoktur. Antiepileptikler, antihistaminik ya
da antiserotoninerjik ilaglar denenmis olsa da, etkinligi kanit-
lanmis bir tedavi ydntemi bulunmamaktadir. Genel yaklasim
olarak aileye durumun iyi huylu bir hastalik olup gegcici oldu-
Junun ve ataklar sirasinda kusma ve dehidratasyonun dnlen-
mesi gibi bulgulara yénelik tedavinin uygulanmasinin yeterli
olacaginin bildiriimesi 6nerilmektedir (11). Olgumuzda da ai-
leye hastalik hakkinda bilgi verilerek bundan sonra da atak-
larin olabilecegdi ancak birkag yil icinde bu durumun sonlana-
cagl belirtilmistir.

Sonug olarak bu olgu, nadir gériilmesi nedeniyle ve cocuk
doktorlarinin benin paroksismal tortikollisi tanimalarinin, gerek-
siz ve pahall tetkiklerin yapilmasini énleyecegine dikkat cek-
mek amaciyla sunulmustur. Ayrica erken ve dogru tani ile ola-
yin iyi huylu oldugunun anne ve babaya bildirilmesinin ailenin
endiselerini gidermede dnemli oldugu vurgulanmak istenmistir.
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