TANIM

Hareket bozukluklari,
niteliginde bozulma, anormal istemsiz hare-

istemli hareketlerin
ketlerin varligi, normal goriinen hareketlerin
uygunsuz ya da istenmeyen zamanlarda ortaya
¢ikisi veya postiir bozukluguna yol agan noro-
lojik sendromlardir. Tanimlanan normal dis1
hareketler giigsiizlik ya da spastisiteye baglh
olmamalidir. Ancak motor bozukluklar iceri-
sinde siiflandirilan bu iki tablo hareket bo-
zukluklarina eslik edebilir.!

Hareket bozukluklari iki temel grupta ince-
lenir:

(1) Hiperkinetik hareket bozukluklar::
Diskinezi olarak da adlandirilir. Anormal,
tekrarlayic1 hareketlerin gozlendigi bozuk-
luklardir. Cocukluk ¢ag1 hareket bozukluklar:
igerisinde en sik goriilen gruptur. Distoni, ate-
toz, kore, miyoklonus, tremor, tik ve stereoti-
piler hiperkinetik hareket bozukluklar1 (HHB)
icerisinde yer alir. HHB, pek ¢ok dogumsal ve
edinsel nedenlerle goriilebilecegi gibi saglikl
cocuklarda da gozlenebilir.

(2) Hipokinetik hareket bozukluklar::
Akinetik/ rijid sendrom olarak da adlandirilir.
Cocuklarda nadir goriilen hipokinetik hareket
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HAREKET BOZUKLUKLARI

Sanem YILMAZ'
Busra OLCULU?

bozukluklarinin prototipi parkinsonizmdir.
Parkinsonizm,; istirahat tremoru, bradikinezi,
rijdite ve postural instabilite semptomlarindan
iki veya daha fazlasinin varlig1 olarak tanim-
lanir. Cocuklarda parkinsonizm siklikla diger
hareket bozukluklar1 veya nérolojik bulgular-
la beraberdir. Yapisal, herediter / dejeneratif,
enfeksiyoz, metabolik ya da toksik nedenlere
ikincil olarak gelisir.

HAREKETIN FizyoLOJisi

Hareket bozukluklar1 bazal ganglionlar ile ilis-
kili korteks (motor, duyusal ve limbik sistem)
ve serebellum yapilar1 arasindaki yolaklarin
ilerleyici olmayan (serebral felc, enfeksiyoz,
toksik) veya ilerleyici (metabolik, genetik, im-
miin) zedelenmesi sonucu ortaya ¢ikar. Bazal
ganglionlar, korteksten gelen iletiler ile alt mo-
tor ve duyu bdlgeleri arasindaki baglant1 ve
iletisimi saglayan yapilarin genel adidir. Bes
cift ¢ekirdek grubundan olusur: niikleus kau-
datus, putamen, globus pallidus (internus ve
eksternus), substantia nigra (pars kompakta
ve pars retikiilata) ve niikleus subtalamikus.
Nukleus kaudatus ve putamene birlikte neost-
riatum / striatum adi verilir. Bazal ganglionlar,
serebellumun lateral hemisferleri ile birlikte is-
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Dopamin-serotonin vezikiiler transport
bozuklugu, daha nadir goérillip VMAT2 pro-
teinini kodlayan SLC18A2 gen mutasyonu ile
tanimlanan norotransmitter bozuklugudur.
Cok agir formlari, prenatal oliim ile sonlanir-
ken, agir formlarinda ensefalopatinin eslik
ettigi infantil donemde belirgin gévdesel hipo-
toni, hareket azlig1, ekstrapiramidal bulgular,
okiilojirik kriz, pitozis, distoni, tremor, spastik
paraparezi, otonomik ve kognitif disfonksi-
yon bildirilmistir. Klinik bulgular eksik olan
norotransmitter diizeyi ve tipi ile iliskilidir.
Bazi olgularda BOS nérotransmitter dl¢timleri
normal sonuglanabilir. Bu nedenle klinik stip-
he varliginda SLC18A2 gen mutasyonu arasti-
rilmalidir.”” Klinik bulgular L-Dopa tedavisi ile
kotiilesebilir ya da yanit vermeyebilir. L-Do-
paya yanit vermemesine ragmen bir dopamin
agonisti olan pramipeksol ile kognitif fonksi-
yonlarda ve parkinsonizm bulgularinda diizel-
me gozlenmistir.””

Norotransmitter bozukluklarinin tanisin-
da, iyi bir anamnez ve muayene ile elde edilen
klinik ipuglar1 sonras1 BOS 6rneginde norot-
ransmitter ve pterinlerin diizeylerine bakilma-
s1yol gostericidir. Dopamin tastyici eksikligin-
de BOS HVA / 5-HIAA oran yiiksektir. Bazi
durumlarda ise BOS norotransmitter diizeyleri
degiskenlik gosterir ve kesin tani igin net bir
fikir vermeyebilir. Dopamin-serotonin vezi-
kiiler transport bozuklugunda oldugu gibi bu
hastaliklarda molekiiler genetik incelemeler 6n
planda disiiniilmelidir.”>”

Sonug olarak, ¢ocukluk ¢aginda hareket bo-
zukluklar1 fenomenolojik ve etiyolojik agidan
eriskinden farklidir. Ayiric tan1 ve tedavi sii-
recinin dogru ilerlemesini saglayacak ilk basa-
mak hareket bozuklugunun dogru siniflamasi-
dir. Cocukluk ¢aginda hareket bozukluklarinin
tedavi edilebilir nedenlerini oncelikli olarak
disiinmek akilda tutmak 6zellikle 6nem tagir.
Hareket bozukluklarinin semptomatik tedavisi
yiz giildiiriicti olmayabilir. Tedavi karari veri-
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lirken hareket bozuklugunun tedavi gereksini-
mi olup olmadiginin belirlenmelidir. Bu karar
verilirken hareket bozuklugunun yasam kalite-
sine etkisi ve tedavi beklentileri hasta ve ailesi
ile birlikte degerlendirilmelidir. Cocukluk ¢a-
ginda bir hastada birden fazla hareket bozuk-
lugunun es zamanl goriilebilecegi unutulma-
malidir. Bu durumda, tedavi plani yapilirken
yasam kalitesini en ¢ok etkileyen hareket bo-
zuklugunun degerlendirilmesi hastanin ¢oklu
ilag maruziyeti ve iligkili yan etki olasihiginm
azaltacaktir.
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