Boliim 10

OROMANDIBULAR DISTONI: ETiYOLOJiSi, TANI VE
TEDAVI YONTEMLERI

Pinar SESEN!
Olcay SAKAR?

GIRIS

Cigneme, yutma, konugma ve solunum dahil olmak tizere ¢esitli kritik motor is-
levlerde 6nemli roller oynayan stomatognatik sistem; mandibula, maksilla, den-
tal arklar, disler, temporomandibular eklem (TME), ¢igneme kaslari, tiikiiriik
bezleri, ¢evre sinirler ve damarlardan olusan anatomik ve fonksiyonel bir birim-
dir. Stomatognatik sistemde meydana gelen fokal distoni, istemsiz hareketlerin
neden oldugu ¢igneme bozukluklari, siirli agiz agma, disfaji ve dizartri gibi
faktorler yoluyla yasam kalitesini olumsuz etkileyen ciddi motor disfonksiyona
neden olur (1-3).

Distoni, klinik olarak anormal hareketler ve/veya duruslara yol a¢an, kont-
rol edilemeyen, siirekli veya aralikli olarak ¢izgili kas kasilmalarinin varligiyla
tanimlanan norolojik bir hareket bozuklugudur. Anormal postiir, agonist ve
antagonist kas gruplarinin birlikte kasilmasindan kaynaklanir ve sonunda ka-
lic1 hale gelebilir. Distoninin patofizyolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte
bazal gangliyonlarin disfonksiyonu ve motor kontrol kaybina bagl distonik ha-
reketler ile iliskili oldugu diisiiniilmektedir (4-6).

Distoni 2 kisimda siniflandirilir ve tanimlanir:

Klinik Ozellikler
A. Baslangig yast:
o Bebeklik/ ¢ocukluk/ ergenlik (6zellikle DYT 1 mutasyonu ile genetik
veya metabolik nedenleri igeren ikincil bir distoni olma olasilig1 yiiksek)
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o Erken yetiskinlik (21-40 yas) (idiyopatik olma egilimindedir)
o Geg yetiskinlik (¢ogunlukla idiyopatiktir, ancak bazilar1 nérodejeneratif
bir bozuklugun pargast olabilir)
B. Viicut dagilimu:
o “Fokal” (viicudun yalnizca bir boliimiinii etkileyen, 6rnegin alt yiiz bol-
gesi)
« “Segmental” (alt yiiz ve boyun gibi bitisik iki kism1 etkileyen)
o “Multifokal” (alt yiiz ve ayak gibi bitisik olmayan iki kismi etkileyen)
» “Generalize” (en az iki bagka bolge ile birlikte, govde ve iist kismi igeren)
C. Zamansal dagilim:
 Hastalik seyri [statik veya progresif]
o Degiskenlik [kalici, eyleme 6zgii, giinliik veya paroksismal]
D. lliskili 6zellikler:
o lzole

o Birlesik

Etiyoloji
A. Kalitsal
B. Edinilmis
C. Idiyopatik (4, 7)

Fokal distoni blefarospazm (goz kapaklari), servikal distoni (boyun), yazar
krampi, miizisyen krampi (el ve kol) ve oromandibular distoniyi (OMD) igerir
(8). OMD genellikle alt yiiz, ¢ene, dil ve farenks kaslarinin distonik spazmlar1
ile karakterize edilen bir tiir fokal distonidir (4,9,10). Siklikla gz kapaklar1 veya
boyun kaslar1 gibi komsu segmentlerin istemsiz hareketleri de eslik etmekte-
dir (11,12). OMD, blefarospazm ile birlikte ortaya ¢iktiginda, genellikle Meige
sendromu olarak adlandirilir. [lk olarak 1910 yilinda Henri Meige tarafindan ta-
nimlanan Meige sendromu, blefarospazm ve OMD’ yi igeren, {ist ve alt kraniyal
tutulumun kombinasyonu ile karakterize kranial distonidir (13). Meige sendro-
munda, semptomlarin oromandibular, servikal ve uzuv kaslarini icerecek sekil-
de yayilmasiyla birlikte blefarospazmda ilerleyici bir kotiilesme gozlenir; ancak
semptomlar en erken ve en ¢ok oromandibular kaslarda yayilir (14).
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OMD’ si olan kisiler, dis hekimlerine veya pratisyen hekimlere spesifik olma-
yan semptomlar (¢ene veya yiiz agrisi, bruksizm, subluksasyonlar, kirik disler
veya dis restorasyonlari, ¢enenin titreyen hareketleri dahil) ile basvurabilirler
veya bir ¢ene-yiiz, KBB uzmanina sevk edilebilirler. Distoniyi gozden kagirma-
mak botulinum toksin enjeksiyonlari, oral ilaglar, fizyoterapi, oral apareyler ve
bazen de derin beyin stimiilasyonunun bir kombinasyonu ile basarili bir sekilde
yonetilebildigi i¢in oldukg¢a 6nemlidir (7). Tablo 1'de klinisyenleri fokal idiyo-
patik OMD tanisinda desteklemek i¢in bir “klinik ipuglar1” ve “elimine etme
kriterleri” listesi Onerilmektedir (Tablo 1) (15).

OMD tipik olarak 45 ila 70 yaslar1 arasinda gozlenmekle birlikte kadin: er-
kek orani yaklagik 1.3-2:1dir (16-19). Bunda muhtemelen hormonal faktorle-
rin rolii vardir. OMD’ li bir hastanin 12 yillik takibi, menstriiel siklusun farkl
evrelerinde semptomlarin siddetinin degismesi ve hormonal faktorlerin OMD
tizerindeki etkisini ortaya koymustur (20). OMD de dahil olmak iizere gercek
distoni insidansinin genellikle gézden kagan ve geciken teshisler nedeniyle ek-
sik rapor edildigine inanilmaktadir (21).

ETIYOLOJI

Erigkin baslangich distoni vakalarinin ¢ogu primerdir ve belirli bir nedeni ol-
mayan “idiyopatik” tiptedir (4). Sekonder distoniler, altta yatan bir hastaliktan
kaynaklanir ve kalitsal (bilinen bir genetik koken) veya edinilmis olabilir. Edi-
nilmis sekonder distoniler arasinda nérodejeneratif hastaliklar (Parkinson has-
talig1 ve ¢oklu sistem atrofisi gibi), travmatik ve perinatal beyin hasari, beyin
sap1 hastaliklar1 (6rnegin; hipoksi, inme, tiimoérler veya multipl skleroz) ve yan
etkiler yer alir. Cogu distoni vakasinin ii¢ ana yonii olan ortak bir patofizyolojik
seyri paylastig1 diisiiniilmektedir: duyu-motor devresinde inhibisyon kaybi, bo-
zulmus duyu-motor entegrasyonu ve kaslarin agir1 aktif hale gelmesiyle sonug-
lanan uyumsuz homeostatik plastisite (22).

Distoni ¢ocuklukta bagladiginda genellesme egilimi gosterir- tipik olarak
uzak bir uzuvda baslar ve ardindan tiim viicudu etkileyecek sekilde yayilir.
Bu, bir derece OMD igerebilir veya icermeyebilir. Eriskin baglangich distoni
genellikle fokaldir, en yaygin tiirleri servikal distoni (boynun durusuna veya
titremesine neden olur) ve {ist ekstremite distonisidir (“yazar kramp1” ve st
ekstremitelerde titreme). Erigkin baslangigli OMD, fokal veya segmental kalma
egilimindedir ve generalize vakalar atipiktir (7).
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Tablo 1. Oromandibular distoni tanisi i¢in klinik 6zellikler ve elimine etme

kriterleri ( 15)

Tekrarlayan veya steryotip orofasiyal hareketler

Istemli kas aktivitesi ile anormal yiiz durusunun
Klinik fpuglari degistirilmesi

Cene titremesinin varlig

Duyusal hileler (sensory trick)

Sabit istemsiz durus, temporomandibular eklem
rahatsizliklar1 (TMR lar, litksasyon subliiksasyon veya
ankilozlar, genellikle lateral pterygoid kaslarin asir1
aktivitesini ve agriy1 belirler) veya diger osteo-artikiiler
durumlar.

Dental malokliizyon (dislerin lezyonlarina neden olan dis
aginmast), dissizlik

Bruksizm (uyku sirasinda veya duygusal durumlarda
dislerde ve periodonsiyumda lezyonlara neden olan
belirgin dis asimnmast ile birlikte uzun siireli ve giiglii

Elimine Etme Kriterleri ¢ene kapatma hareketleri). Klinisyenler, ¢cok nadir de
olsa giindiiz bruksizmin var oldugunu ve potansiyel
olarak ¢eneyi kapatan OMD’ yi taklit edebilecegini
dikkate almalidir.

Cigneme kaslar1 zay1flig1 ve hemi-atrofi: alt motor néron
hastalig1/ miyopati/miyastenia gravis.

Tek tarafli masseter ve temporal kas hipertrofisi

Hizli baslangig ve ilerleme.

Erken baslangi¢ (<45 yas).

Dopamin reseptor blokerlerinin (DRB’ ler) uzun streli
kullanimi

Edinilmis OMD, perinatal beyin yaralanmalari, enfeksiyonlar, travma, iske-
mik/hemorajik serebrovaskiiler kazalar, arteriyovenéz malformasyonlar, tok-
sisite ve ilaglara baglanabilir (4). Ilaca bagli OMD, distoni, titreme, disknezi,
tikler veya farkli anormal hareket tiirlerinin bir kombinasyonu seklinde ortaya
¢ikan ¢ok cesitli hiperkinetik ve hipokinetik ekstra piramidal istemsiz hareket-
leri kapsar. Bu anormal hareketlerin biiytikliigii ve karmasikligi, neredeyse far-
kedilemez olmaktan tam bir sosyal bozulma tiretmeye kadar degisebilir (23).
Bu iyatrojenik hareket bozukluklarinin baglangici, 6ncelikle dopamin reseptor
bloke edici ajanlarin ve antidepresanlar, antiemetikler ve gastrointestinal bo-
zukluklarda kullanilan diger ilaglarin titketimi ile iliskilendirilmistir (24). So-
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run yaratan ilaca verilen motor yanit hastalar arasinda olduk¢a degisken oldu-
gundan, ilaca bagli OMD’ yi hastanin ilaca maruz kalmasina gore kategorize
etmek daha kolaydir. Akut ilaca bagli OMD genellikle rahatsiz edici ilaca maruz
kaldiktan sonraki saatler veya giinler iginde ortaya ¢ikar; subakut ilaca bagh
OMD’ de semptomlar ilaca maruziyetten sonraki giinler veya haftalar icinde
daha yavas ortaya cikar; ve tardif OMD genellikle 60 yasindan biiyiik hastalarda
en az (i¢ ay veya bir ay ilaca kronik maruziyeti ifade eder (23, 25). Tardif send-
romlar1 genellikle, tipik ve atipik antipsikotikler gibi dopamin reseptor bloke
edici ajanlara (DRBA) kronik maruz kalma ile iiretilir. Bununla birlikte, trisiklik
antidepresanlar (TCA' lar), serotonin geri alim inhibitérleri (SSRI’ lar) ve gast-
rointestinal bozukluklar i¢in kullanilan ilaglar gibi diger ilaglar da semptomlara
neden olabilir (23,24).

[laca bagli OMD), ilag kesildiginde genellikle tersine gevrilebilir. Buna kar-
silik gec diskinezi, ilaglar kesildikten yillar sonra bile devam edebilir ve hat-
ta ortaya ¢ikabilir ve tedavisi zordur. Bu nedenle, bu ilaglar1 alma &ykiisiiniin
sorulmasi 6nemlidir. Geg diskinezinin hareketleri, yiiz burusturma, ¢igneme,
dudak sapirdatma ve dilin karmasik ¢ikintili veya kivranma hareketlerine ben-
zeyen tekrarlayan agiz, yiiz ve dil hareketleriyle karakterize edilir (26). Keyif ve-
rici uyusturucu kullanimi, 6zellikle de amfetamin; ¢enenin kontrol edilemeyen
kenetlenmesi, temporomandibular eklem rahatsizliklar1 (TMR) gibi OMD:> yi
taklit eden agr1 dahil olmak tizere ciddi oral ve dental yan etkiler ile iliskilendi-
rilmistir. Bu ilag, merkezi sinir sisteminin bir uyaricisi ve sempatik sinir sistemi-
nin bir aktivatorii olarak islev goriir ve dislerin asir1 gicirdatilmasina ve ¢enenin
veya kas trismus’una ya da her ikisine birden yol agabilir (27).

OMD, merkezi sinir sisteminin sinirli lezyonlarindan sonra (28-30) veya ka-
litsal distoni tiplerinin bir pargasi olarak ortaya ¢ikabilir, ancak ¢ogu durumda
yapisal lezyonlar veya genetik nedenler tanisal inceleme sirasinda saptanamaz.
Bu nedenle, birgok vaka idiyopatik olarak etiketlenir (31). Demiyelinizasyon
veya tiimore bagli beyin sap1 lezyonlar1 ve bazal gangliyonlari, talamus veya
serebellumu tutan iskemik ve hemorajik inme, OMD’ ye neden olabilir (32).
OMD ile ortaya ¢ikan Colyak hastalig (33),Sjogren sendromu (34) ve lupus
(35) gibi diger bagisiklik hastaliklar1 da tarif edilmistir. OMD ile ortaya ¢ikti-
g1 bildirilen enfeksiyonlar, bazal ganglionlar1 tutma egilimi olan santral sinir
sistemi (SSS) toksoplazmozu ve Japon ensefalitini icerir. Oromandibular-yiiz
travmasi, dental prosediirler ve parotis bezi cerrahisinin OMD’ yi hizlandirdig:
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ve siddetlendirdigi bildirilmistir (36,37). Bu, fizyolojik ve biyokimyasal meka-
nizmalar iyi anlagilmamasina ragmen, periferik olarak indiiklenen OMD olarak
adlandiridmistir (38, 39).

[zole bir tip, genellestirilmis distoni sendromunun bir parcasi ya da daha
yaygin norolojik tutulumun bir pargasi olarak goriilebilen OMD: ye neden ola-
bilecek durumlar Tablo 2 ve 3>de daha detayli sekilde listelenmistir (39). Ek
olarak, bazi hastalarda, uygun olmayan protezlerin kullanilmas: veya ¢oklu dis
¢ekimi gibi dis tedavilerinden sonra OMD gelisebilir (40).

OMD ALT TiPLERI

OMD, gene agma, ¢ene kapama, ¢ene deviasyonu, dudak veya lingual distoninin
tek veya kombine formlari ile kendini gosterebilir (41). Cene agma distonisi, is-
temsiz ag1z agma ve/veya agz1 kapatamama olarak ortaya ¢ikan lateral pterygoid
kaslarin siirekli kasilmalarindan kaynaklanir. Uzun siireli ¢ene agiklig1 ¢cigneme,
yutkunma giigliigiine ve salya akmasina neden olur. Hastalar artikiilasyonda
glicliik cekerler ve anlagilmaz konusmalari olabilir (42). Cene kapama distonisi
tek bagina veya ¢ene agma distonisi ile birlikte ortaya ¢ikabilir. Masseter ve/veya
temporalis kaslarinin siirekli kasilmalar1 trismus ve ¢ene kenetlenmesine neden
olur. Zorla ¢ene kapatma dudaklara, dis etlerine, dile ve bukkal mukozaya zarar
verebilir. Disler catlayabilir ve hareketli protezleri yerinde tutmak imkansiz ola-
bilir. Tekrarlayan ¢ene protriizyonu ile birlikte temporomandibular eklem agris1
olusabilir. Cene kapama distonisi, siklikla nefesli ¢algilar ¢alan ve eyleme 6zgii
distoni gelistiren miizisyenlerde tanimlanmustir (43).

BELIRTI VE SEMPTOMLAR

OMD diger birgok dis ve tibbi hastalik ile karistirilabileceginden kolayca goz-
den kagabilir. Yaygin olarak bildirilen semptomlar bruksizm, kirik ve ¢atlak
disler, ¢ene ve yiiz agrisi, salya akmasi, TME subliiksasyonu veya litksasyonu
ve dilin ve yiiziin istemsiz hareketleridir (19). Hastalar spesifik olmayan bir
sekilde yliz ve ¢igneme kaslarindaki kas gerginligi ve yorgunluktan sikayet
edebilir (44) ve bas agrisi, depresyon, anksiyete ve uyku bozuklugu da belirgin
olabilir.
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Tablo 2. Edinilmis OMD nedenleri (39)

Tlaglar ve toksinler
Noroleptikler-tipik ve atipik (Akut ve Geg)
Antidepresanlar (Sertralin, Sitalopram, Venlafaksin, Fluoksetin, Paroksetin,
Amoksapin)
Antikonviilsanlar (Fenitoin, Sodyum Valproat, Karbamazepin, Lamotrijin)
Antiemetikler (Metoklopramid, Sulpirid, Domperidon, Cisaprid)
Antibiyotikler (Sefiksim, Levofloksasin)
Setirizin, Betahistin, Prometazin, Proklorperazin
Dekstrometorfan
Anestezik ajanlar (Propofol, Sevofluran, Fentanyl, Nitr6z oksit)
Kapesitabin
L-dopa, Metilfenidat, Lityum
Alkol, manganez, civa, Karbon monoksit zehirlenmesi, yapistirici koklama

Metabolik/Endokrin
Kernikterus
Hipoparatiroidizm
Ekstrapontin miyelinoliz
Uremi, edinilmis hepatoserebral dejenerasyon
Serebral Palsi/Post hipoksik ensefalopati

Otoimmiin/paraneoplastik
SLE, APLA sendromu, Sjogren sendromu, Beh¢et sendromu, Colyak hastalik
Anti- NMDA, LGI-1, CASPR2 ensefaliti
Anti-Hu, anti-Ri,[34] anti- Yo, IgLON5
Satoyoshi sendromu

Enfeksiyonlar
HIV ensefaliti, MSS toksoplazmozu
Tiiberkiiloz
SSPE, CJD varyanti
Mikoplazma, Bat1 Nil Viriisii, Varicella Zoster, Kabakulak, Japon Ensefalit

Yapisal
Vaskiiler (iskemik veya hemorajik inme) — Bazal gangliyonlar/beyincik/ talamus
Beyin sap1 neoplazmi
Beyin sap1 demiyelinizasyonu
Digerleri
Travmatik beyin hasar1
Radyasyon tedavisi
Yiiz travmasi
Fonksiyonel
APLA: Antifosfolipid antikoru, CASPR2: Kontaktinle iliskili protein 2, CJD: Creutzfeldt-Jakob hastaligs,
HIV: Insan Immiin yetmezlik viriisii, lgLON5: immiinoglobulin benzeri hiicre adezyon molekiilii 5, LGI1:

Losin agisindan zengin, glioma inaktive edilmis 1, NMDA: N-metil-D-aspartat, SSPE: Subakut sklerozan
panensefalit, SLE: Sistemik lupus eritematozus
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Tablo 3. OMD’ nin genetik nedenleri (39)

Otozomal dominant
DYT-THAPI1, DYT-TAF1, DYT-ATP1A3, DYT-KMT2B, DYT-PRKRA,
DYT-TOR1A*
DYT-CIZ1, DYT-ANO3, DYT-GNAL
Spinoserebellar ataksi
Noroferritinopati

Otozomal resesif
Pantotenat kinaz iliskili nérodejenerasyon
Wilson hastalig:
Kore-akantositoz
Aseruloplazminemi
Niemann Pick Tip C hastalig
Gaucher hastalig
GM2 gangliyosidoz
Tip II GM1 gangliyosidoz
Tay-Sachs hastalig
Friedreich ataksisi
Ataksi Telenjiektazi
Serebrotendin6z ksantomatozis
Metilmalonik asidiiri
Glutarik asidiiri tip 1
Dopa’ ya duyarl: distoni
Dopamin tastyici eksikligi sendromu
Distonili hipermanganezemi-1
Fahr hastalig
DYT-COL6A3, DYT-HPCA, DYT-VPS16
Woodhouse Sakati sendromu
COASY proteini ile iligkili ndrodejenerasyon
Mitokondriyal membran proteini ile iliskili nérodejenerasyon
X baglantili
Lesch Nyhan sendromu
McLeod sendromu

Mitokondriyal
Leigh sendromu
Sagirlik distonisi sendromu

OMD hastalarinin baslangi¢ dykiilerinde oromandibular kaslari iceren, ko-
nusmayi ve yemeyi engelleyen aralikly, istemsiz hareketler yer alabilir. Distoniye
6zgii bir dizi tuhaf 6zellik vardir ve 6ykii sirasinda bunlari sormakta fayda var-
dir (6zellikle “onu daha kétii yapan nedir?” ve “daha iyi yapan nedir?”). Istemli
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eylemler OMD’ yi daha da kotiilestirme egilimindedir. Bunlar oromandibular
kas sisteminde lokal (6rnegin, konusurken ¢ene titremesi) veya viicudun distal
kisimlarinda (6rnegin, ¢ene yalnizca yiirtirken sapar) olabilir. Paradoksal ola-
rak bazi insanlarda ¢igneme veya dili belirli pozisyonlara getirme gibi istemli
hareketler semptomlari azaltabilir veya gecici olarak durdurabilir; “geste anta-
goniste” veya “duyu hilesi” olarak adlandirilan bu klinik 6zellik, distoninin ka-
rakteristik bir 6zelligidir (4).

Mesleki gegmis hakkinda soru sormak 6nemlidir, ¢linkii profesyonel ve ol-
dukga deneyimli kisilerde nefesli galgilar, “embouchure dystonia/ agizlik distoni-
si” olarak adlandirilan OMD insidansinda artisa neden olur. Spesifik olarak ¢al-
gilariin ag1z kisminin etrafindaki bolgede ortaya ¢ikabilir veya diger faaliyetler
sirasinda da ortaya ¢ikacak sekilde ilerleyebilir (6rnegin, konusurken dudaklar:
geri gekmek veya dinlenirken kendiliginden yiiziinii burusturmak seklinde) (43).

Temporal, anterior digastrik, masseter ve lateral pterygoid kaslar1 siklikla
tutulur (45) ve palpasyonla hassaslasabilirler. Kasilmalarin kendisi yavas veya
hizli, epizodik (yalnizca belirli pozisyonlarda ortaya ¢ikan) veya siirekli olabilir
ve bazen giiniin belirli saatlerinde ortaya ¢ikabilir (6rnegin, dopaya duyarl dis-
toni giin ilerledikge kétiilesir). Bu durum teshisi zorlastirabilir. Hasta hareketle-
re direnmeye calisirsa, ek asir1 hareketleri goriilebilir ve bunlari hafifletmek i¢in
gene hem gevsemisken hem de istemli hareket sirasinda degerlendirilmelidir.

Olagan tetikleyiciler arasinda stres, konugma ve yutkunma yer alir (46). Ik
belirti genellikle belirli hareketler veya eylemlerle tetiklenir, daha sonra ek ey-
lemler igerecek sekilde ilerler ve daha sonra istirahatte ortaya ¢ikar ve spazmlar
daha yogun hale gelir. Sabah saatlerinde daha hafif semptomlar gostermesi ve
belirli aktiviteler sirasinda kaslarin aktivasyonu nispeten yaygindir (39).

OMD’ li hastalarda farinks ve larinks kaslar1 da tutulabilir. Larinks ayr1 bir
viicut bolgesi olarak kabul edilir ve mevcut distoni siniflandirmasinda kranial
distoninin bir pargasi degildir (4). Larinks s6z konusu oldugunda, spazmodik
disfoni ad1 verilen bir durum olan sesin sert, boguk ve gergin olmasi gozlenebi-
lir. Servikal distoni de OMD’nin yaygin bir eslik¢isidir; daha az siklikla st eks-
tremiteler gibi distal kaslar da etkilenebilir. Ust ekstremite distonisi tek basina
distonik tremor olarak ortaya ¢ikabilir ve postiir belirgin olmayabilir. Parkin-
son, piramidal belirtiler, ataksi ve polindropati gibi ek nérolojik muayene anor-
mallikleri i¢in dikkatli incelemeler tiim hastalarda yapilmalidir, ¢iinkii bunlar
siklikla ilerleyici nérodejenerasyona veya yapisal hasara neden olan durumlar-
dan kaynaklanan OMD’li hastalarda goriiliir (39).
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AYIRICI TANI

Norolojik hareket bozukluklarini, 6zellikle ¢ene titremesi mevcut oldugun-
da, bazen OMD’ den ayirt etmek zor olabilir. Ornegin Parkinson hastaligy, ce-
neyi, ag1z1 veya dili etkileyen bir titreme ile ortaya ¢ikabilir ve dislerin birbiri-
ne ¢arpmasina veya yemek yemede zorlanmaya neden olabilir. Titremenin ne
zaman meydana geldigini gozlemlemek, aralarinda ayrim yapmaya yardimci
olabilir. Parkinson, bir “dinlenme” titremesiyle (agi1z kapaliyken veya gevsemis
haldeyken) kendini gosterir ve genellikle konusma veya agizin genis agilma-
s1 gibi eylemlerle durur, ancak OMD genellikle istemli hareketlerle kétiilesir.
Yavas yiirime, istirahat halindeki uzuvlarda asimetrik titreme ve azalmis yiiz
ifadesi gibi eslik eden klinik 6zelliklerin tiimii de Parkinson hastaligina isaret
etmektedir (47).

OMD’ nin stres ve anksiyete ile kotiilesebilecegi iyi bilinmektedir, ancak
bu iligki bazen yanlis bir sekilde fonksiyonel norolojik rahatsizlik veya soma-
tizasyon olarak teshis edilmesine neden olur. Ayrica, OMD’ nin klinik fenotipi
genellikle depresyon ve anksiyeteyi icerir ve bazi vakalarda bu semptomlarin
one ¢ikmasi, tamamen psikiyatrik bir rahatsizlik veya stresle iliskili bir hastalik
olarak yanlis teshise yol agabilir. Orofasiyal kaslarin tekrarlayan kisa ve ritmik
olmayan hareketleri, tikli kisilerde goriiliir. Bunlar ses ¢ikarma (vokalizasyon)
ile iliskilendirilebilir ve gocuklukta ve de Tourette sendromu ile iliskili oldugun-
da daha yaygindir (7).

Distonik kasilmalar, hastalarin miyofasyal agri, bas agrisi, kas gerginligi ve
yorgunluk semptomlar1 gostermesine neden olabilir. Distonik aktivite ve giiglii
kasilmalardan kaynaklanan kas agris1 yiiz agrist olarak ortaya ¢ikabilir, ancak
hastalar kas gerginligi veya yorgunluktan sikayet edebilir (48).

Dislerin asinmasina ve restorasyonlarin kirilmasina neden oldugu varsayi-
lan bruksizm vakalar1 aslinda distonide sekonder olabilir. Uyku sirasinda idiyo-
patik bruksizm ile OMD’ nin neden oldugu bruksizm arasindaki fark, ikincisi-
nin genellikle uyku sirasinda durmasidir. Cenenin kuvvetli, istemsiz hareketleri
travmaya yol acabilir ve agiz boslugu yapilarina, dis restorasyonlarina ve hare-
ketli protezlere zarar verebilir. Ayrica asir1 dis asinmasina, dis kiriklarina ve du-
dak, dis eti ve dilde travmaya neden olabilirler. Kranial-servikal distonisi olan
hastalarda bruksizm prevalans: daha yiiksektir (49).
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Temporomandibular eklemler kaslari, tendonlari ve kemikleri iceren
karmasik yapilardir. Cigneme kaslar1 6ncelikle bu eklemin hareketinden so-
rumludur. Temporomandibular rahatsizliklar, bas ve boynun eklem, ¢igneme
kaslar1 veya kas innervasyonlarini iceren kraniyofasiyal agri ile karakterize-
dir. Fokal distonide tani gecikmesi zamanla azalmistir; ancak yine de kesin
degildir (50). Semptom baslangici ile nihai distoni tanisi arasindaki ortalama
gecikme siiresi 3,8 (51) ile 6,4 y1l (52) arasindadir. Tan1 gecikmesi 3.7 (53) ile
6.8 yil (54) arasinda olan servikal distoninin oromandibular distoniden daha
yaygin oldugu tahmin edilmektedir, bu da daha biiyiik bir gecikme siiresine
isaret etmektedir.

Oromandibular distoninin temporomandibular rahatsizliklardan ayirict
tanis1 i¢in noroloji ve dental veya oral / maksillofasiyal cerrahi bilgi ve dene-
yimine ihtiya¢ vardir ki bunlarin es zamanl olarak elde edilmesi neredeyse
imkansizdir. Bu nedenle dncelik, birinci basamak hekimlerinin, ndrologlarin,
dis hekimlerinin ve agiz cerrahlarinin oromandibular distoniyi temporoman-
dibular rahatsizliklardan ayirt edebilmesi ve uygun tedaviye hizla baglayabil-
mesidir. Bunun i¢in basit bir teshis aracina ihtiya¢ vardir. Yukarida belirtilen
gercekler goz ontine alindiginda, oromandibular distoniyi gecici olarak teshis
etmeyi miimkiin kilacak bir tarama anketi, istemsiz hareketler veya temporo-
mandibular rahatsizliklara agina olmayan tip uzmanlari i¢in pratik olarak yarar-
I1 olacaktir. Yazarlar, mevcut anketin (Tablo 4), istemsiz hareketler veya tempo-
romandibular rahatsizliklara agina olmayan tip uzmanlari i¢in pratik bir tarama
arac1 olabilecegini vurgulamistir (55).

Madde 1 ve 2 (Tablo 4), yanit verenlerin istemsiz kasilmalar1 veya hareketle-
ri olup olmadigini kontrol etmeyi amaglamaktadir.

Madde 3 ve 4 (Tablo 4), istemsiz hareketlerin klisesini dogrulamak i¢indir.
Oromandibular distonisi olan hastalar, sahip olduklar1 oromandibular distoni-
nin alt tipine gore ¢ene kasi kasilmasi sergilerler.

Madde 5 (Tablo 4) hareket 6zgiilligiinii kontrol etmektedir. Distoni genel-
likle, erken evrede belirli bir islev sonrasi baglar. Oromandibular distoninin
belirtileri genellikle konusma veya ¢igneme sirasinda isleve 6zel olarak orta-
ya gikar. Belirtiler daha sonra diger bolgelere yayilim sergileyebilir ve sonunda
dinlenme halinde bile mevcut olabilirler.
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Tablo 4 Oromandibular distoni i¢in on maddelik anket. Kendi kendine uygula-
nan anket, steryotip, hareket 6zgiilliigii, duyusal hileler ve sabah etkisi (morning

benefit) gibi oromandibular distoninin klinik 6zelliklerine iliskin sorular igerir
(55)
Asagidaki sorunlar yasadiniz mi? Litfen soru basina bir cevap isaretleyiniz.
Hig¢ Biraz Orta Derecede Oldukea Oldukga Fazla
1. Ag1z, gene, dil veya dudaklarda istemsiz kasilmalar veya hareketler yasiyor
musunuz?

2. Kontrol edemediginiz kas kasilmalariniz veya hareketleriniz var mi1?

3. Kaslarin kasildig1 veya hareket ettigi bolge (cene, yanak, sakak, dil veya dudaklar)
her zaman ayn1 midir?

4. Kas kasilmalarinin veya hareketlerinin (ag1z kapama, agma, dil ¢ikarma) yonii
hep ayn1 midir?

5. Belirtileriniz sadece belirli bir eylem sirasinda m1 (konusma, yemek yeme, agzi
agma vb.) ortaya ¢ikiyor? Yoksa belirtileri fark ettiginiz erken asamada mi1 bu
sekilde idi?

6. Agzinizda bir sey oldugunda (sakiz, seker veya agizlik) veya el veya
parmaklarinizla agziniza veya ¢enenize dokundugunuzda semptomlar hafifliyor
mu?

7. Semptomsuz uyuyabiliyor musunuz?

8. Belirtileriniz sabahlar1 hi¢ olmuyor veya daha az siddette olup giin i¢inde giderek
kotiilesiyor mu? Ya da belirtileri fark ettiginiz ilk/erken agamada mi bu sekilde
idi?

9. Belirtilerinizin ciddiyeti gerginlik veya gevsemeden mi etkileniyor yoksa
semptomlari fark ettiginiz erken déonemde mi boyleydi?

10. Gergin oldugunuzda veya stres altinda oldugunuzda belirtileri kontrol etmekte
zorlaniyor musunuz?

(Yoshida K. ‘ nin 6zel izniyle).

Madde 6 (Tablo 4) Duyusal hileler, distoniyi gecici olarak kesintiye ugrata-
bilecek fiziksel hareketler veya pozisyonlardir ve hastalar bir miktar rahatlama
saglayan belirli duyusal hilelerin farkinda olabilir. Oromandibular distoninin
belirtileri bazen bu duyusal hilelerin kullanimiyla gegici olarak iyilestirilebilir.
Oromandibular distonisi olan hastalarin %57’sinde duyusal hileler vardir (56).
Duyusal hileler neredeyse distoniye 6zeldir ve teshisine yardimci olur. Bununla
birlikte, bir klinisyen fenomen hakkinda higbir bilgiye sahip degilse, hastaya
kolaylikla psikiyatrik bir bozukluga sahip oldugu seklinde yanlis teshis konu-
labilir (57).
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Madde 7 (Tablo 4) distoniyi bruksizmden ayirir. Distonik kontraktiirler
uyku sirasinda goriilmezken, gece bruksizm temporomandibular rahatsizliklar-
da ¢ok yaygindir. Bu soru, oromandibular distoniyi temporomandibular rahat-
sizliklardan ayirt etmek i¢in 6nemlidir.

Madde 8 (Tablo 4) Distoni belirtileri sabahlar1 daha hafif olma egiliminde-
dir ve bu sabah etkisi (morning benefit) olarak tanimlanir. Bu belirtiler, uyan-
diktan sonra daha kotii olma egiliminde olan, bruksizm ile iligkili ¢igneme kas
gerginliginin neden oldugu temporomandibular rahatsizliklarin tersidir. Bu
bulgu ayirici tanida da 6nemlidir.

Madde 9 ve 10 (Tablo 4) Distonik kontraktiirler genellikle stresle siddetlenir.
Ote yandan, temporomandibular rahatsizligin belirtileri dogrudan stres veya
gerginlikten etkilenmez.

Hastalar ankete her zaman dogru yanit veremeyebilir. Ornegin, bir ilag al-
mak semptomlar1 gideriyorsa, madde 6’y1 (duyu hileleri) kontrol edebilir. Bu-
nunla birlikte, ila¢ duyusal bir hile degildir. Ayrica, hastalar genellikle duyusal
hileleri fark etmezler. Bu nedenle, uygulama tamamlandiktan sonra anketin
dogrulugu kontrol edilmelidir (55).

Oromandibular distoni, alt yiiz kaslarini tutan Chorea hastaligindan da ayirt
edilmelidir. Kranial distoni genellikle hastay1 rahatsiz eden ve fonksiyonel yeter-
sizlige neden olan uzun siireli hareket ve duruslardan olusur. Aksine, orofasiyal
Chorea hastayi rahatsiz etmeyen ve fonksiyonel yetersizlie neden olmayan kisa
ve diizensiz hareketlerden olusur. OMD’ ye benzer sekilde, yiiz distonik tikleri
siklikla belli kaliplar igerisindedir, ancak iliskili duyusal fenomenler, hareketleri
gerceklestirme diirtiisii ve hareketleri yaptiktan sonra rahatlama, dogru feno-
menolojik taninin yapilmasina yardimci olacaktir (58).

Ayrintili bir klinik 6ykii incelemesi hastalar i¢in yararli bilgiler sagladi-
gindan, OMD’nin degerlendirilmesi i¢in anahtar niteligindedir. Distoni ve ek
norolojik belirtiler aramak i¢in ayrintili fizik muayene yapilmalidir. Wilson
hastaligini ekarte etmek i¢in serum seruloplazmin diizeyi ¢ocukluk, ergenlik
veya erken eriskinlik doneminde bagvuran tiim hastalarda yapilmalidir. Tardif
distoniyi diisiindiiren net bir ilag 6ykiisii olmadig: siirece her durumda Beyin
MR’ 1 (manyetik rezonans goriintiileme) gereklidir. MRI, demir birikimine dair
kanit aramak i¢in SWI (duyarhilik agirhikli goriintiileme) dizilerini igermelidir.
Genetik ¢alismalar da dahil olmak iizere spesifik aragtirmalar, klinik fenotip
ve radyolojik bulgulara dayali olarak gerceklestirilebilir. Muhtemel etiyolojiler
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baslangi¢ yasina gore degisiklik gosterdiginden tanisal yaklagim hastanin yagina
baglidir. Tardif distoniyi diisiindiiren dykiiniin yoklugunda, muayene sirasinda
OMD izole edilmis olsa bile, kalitsal dejeneratif durumlar veya yapisal beyin
hasar1 olan durumlar ¢ocuklarda ve geng eriskinlerde daha olasidir (39).

TEDAVI

OMD’ nin yonetimi bir¢ok hastada zorluk gosterebilir. OMD, iletisim ve yut-
kunma islevini 6nemli 6l¢iide etkileyebilir ve bozuklugun sosyal, duygusal ve
beslenme iizerindeki etkisini ele almak 6nemlidir. Tibbi tedaviyi konusma tera-
pisi ve beslenme yonetimi ile birlestiren multidisipliner bir yaklasim, hastalarin
ihtiyaglarini karsilamada 6nemlidir. Orofasiyal ve orofaringeal islevi degerlen-
dirmek i¢in uygun dental ve oral degerlendirme gereklidir (59). Tetikleyiciler
(6zellikle duyusal hilelerle ilgili) ve OMD’nin alt tipi dikkatlice tanimlanmalidir.

Oromandibular distoni, benzodiazepinler, noroleptikler, tetrabenazin, an-
tispazmodik veya antikolinerjik ajanlar, botulinum toksin enjeksiyonu, kas af-
ferent blok tedavisi, oral aparey/splint tedavisi ve/veya koronoidotomi (sadece
siddetli cene kapamasi distonisi i¢in endike) ile tedavi edilmistir (60-67).

Oral Apareyler/ Splintler

Genel olarak, belirgin iyilesme saglayan duyusal hileler, fokal distonilerin ka-
rakteristigidir. Parmaklarla dislere, disetlerine veya dudaklara bastirmak, agiza
nesneler yerlestirmek, sarki sdylemek veya mirildanmak gibi duyusal hileler
hastalara yardimci olabilir. Oral apareylerin 6zellikle hastanin duyusal hileleri-
ni taklit ettiklerinde yararli oldugu belirtilmistir (11,68-70). Duyusal hilelerin,
beyin sapindaki hiperaktif sensorimotor refleks aglarina duyusal girdiyi mo-
diile ettigi varsayilmaktadir. Beyin sap1 reflekslerinin elektrofizyolojik kaydi,
OMD’li hastalarin beyin sap1 internéronal aglarinda inhibisyonun azaldigini
gostermektedir (12). Oral ve dental apareylerin potansiyel etkilerini, trigeminal
sinir yoluyla duyusal trigeminal ¢ekirdege aktarilan degistirilmis duyusal girdi
mekanizmasiyla iligkilendirmek miimkiindiir. Bu duyusal ¢ekirdek, anatomik
olarak omuriligin servikal segmentlerinden mezensefalona yayilir ve her sevi-
yedeki retikiiler internéronlara baglanir. OMD de dahil olmak iizere orofasiyal
bolgedeki distonik hareketlerin orijini ve potansiyel modiilasyonunda trigemi-
nal duyu ¢ekirdeginin rolii daha 6nce 6ne siiriilmistiir (71). Trigeminal komp-
leksin yapisal ve islevsel baglantisi, duyusal hileler ve dental apareylerin faydal
etkilerinin korelasyonunda yatiyor olabilir. Bunun giivenilir bir hipotez olup
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olmadig1 ve oral veya dental apareylerin oromandibular distonide tibbi tedaviye
degerli bir katk: saglayip saglayamayacagi daha ileri bir arastirma konusudur
(72).

Lo ve arkadaglari, mandibulay etkileyen idiyopatik alt kranial distonisi olan
8 hastaya 0zel oral apareyler kullandirmis ve bunlarin 3’tinde iyi geri doniisler
alindigini bildirmistir. Ek olarak, tiim hastalarin belirgin bir duyusal hileye sa-
hip oldugunu, ancak bazilarinin edinilmis aliskanliklarina iligkin biligsel farkin-
daliktan yoksun olduklar1 vurgulanmistir (68). Sakar ve arkadaslar1 da, OMD’li
bir hastada Botulinum toxin A enjeksiyonuna ilave olarak oral aparey kullan-
mis ve bu multidisipliner tedavi yaklagimlarinin hastalarda daha etkili alterna-
tif bir tedavi sekli olabilecegini belirtmistir (40). Sensory trick splinti 6zellikle
¢ene kapama kaslarinda hiperaktivite olan hastalarda basarilidir. Bir ¢aligmada,
splintlerle yanit verenlerin %83.7’sinin ¢ene kapanma distonisi ile bagvurdugu
belirtilmistir. Splint kullanimiyla iyilesme gosteren ve en az {i¢ ay boyunca splint
kullanmaya devam eden hastalar yanit verenler olarak tanimlanirken, ¢ok az
etki gosteren veya hig etki gostermeyen ve/veya splint kullanamayan hastalar
yanit vermeyenler olarak tanimlanmaistir. Ag1z ici duyusal hilelerin, yanit veren-
lerde (%60.2) yanit vermeyenlere (%13.3) gore 6nemli 6lgiide daha yaygin oldu-
gu ortaya konmustur (57). Hastalar1 bu apareylerle tedavi ederken, olas: okliizal
degisiklikleri degerlendirmek i¢in diizenli kontrol randevular: yapma ihtiyaci
vurgulanmaktadir (68, 73-75). Apareyin tasarimi hastanin duyusal yapisina, dis
yapisina ve kullanilan protez ¢esidine bagl degiskenlik gosterebilir (40).

Iyi tanimlanmus ve iyi karakterize edilmis OMD popiilasyonlarinda kontrol-
li ¢alismalarin eksikligi ve agik¢a tanimlanmuis ve tekrarlanabilir miidahalelerin
ve degerlendirmelerin eksikligi goz oniine alindiginda, oral apareylerin OMD»>-
nin tedavisindeki yeri hakkinda kesin bir sonuca varilamaz. Bu noktada ¢ika-
rilabilecek tek sonug, en azindan bazi hastalarin fayda sagladigi, ancak optimal
prosediirleri ve hasta alt gruplarinda farkls etkileri tanimlamak i¢in daha fazla
aragtirma yapilmasi gerektigidir.

Botulinum nérotoksin (BoNT) Uygulamalari

Botulinum nérotoksin (BoNT), gram pozitif, spor olusturan bir bakteri olan
Clostridium botulinum'un ekzotoksinidir. BONT enjeksiyonlari, distonide agir1
aktif kaslar1 baskilamak i¢in kullanilmaktadir. Acik etiketli gozlemsel ¢alismalar
(63,76-83), retrospektif dosya incelemeleri (46, 60, 84) vaka raporlari (40,85,86)
ve vaka serileri (10,86-89) incelendiginde, BONT enjeksiyonlarinin OMD igin
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tercih edilen tedavi segenegi olarak kabul edildigini soyleyebiliriz (1). Tedavide
basarili sonuglar elde etmek i¢in gerekli kaslara yeterli dozlar uygulamak 6nem-
lidir (59). BoNT uygulamalary, tipik olarak 3-6 ay etkili olup yillarca uygula-
malara devam edilebilir (31, 90). BoNT enjeksiyonunun en sik karsilasilan yan
etkileri; ¢igneme zayiflig1, disfaji, dizartri, agiz kurulugu, alerjik reaksiyonlardir
(91).

Hedef orofasiyal rahatsizliklar arasinda OMD, hemifasiyal spazm, fasial sin-
kinezi, orolingual diskinezi, fonksiyonel (psikojenik) distoni, trigeminal nevral-
ji, orofasiyal agri, temporomandibular rahatsizlik, temporomandibular eklem
liksasyonu, bruksizm, palatal tremor, hipersalivasyon, spazmodik disfoni, te-
mel ses titremesi, ilk 1sir1ik sendromu ve Frey Sendromu yer almaktadir (3).

Halihazirda FDA onayli ve ticari olarak temin edilebilen dért BoNT formii-
lasyonu bulunmaktadir. Mevcut ti¢ tip botulinum toksin tip A ( onabotulinum-
toxinA, abobotulinumtoxinA, incobotulinumtoxinA) ve bir botulinum toksin
tip B (rimabotulinumtoxinB) seklindedirler (92- 94). Asagidaki oranlar klinik
uygulamada siklikla kullanilir:

onabotulinumtoxinA: incobotulinumtoxinA = 1:1;
onabotulinumtoxinA: abobotulinumtoxinA = 1:2.5 ve

onabotulinumtoxinA: rimabotulinumtoxinB = 1:50 (93,94).

BoNT, noromuskuler kavsakta (NMK) asetilkolin salinimini bloke etme ka-
biliyeti, artan kas tonusu veya kas asir1 aktivitesi ile iligkili ¢esitli hareket bo-
zukluklarindaki terapétik etkilerinden sorumludur. BoNT, bu etkileri NMK
daki sinir uglarina girerek ve ¢oziiniir N-etilmaleimide duyarli faktor-baglanma
proteini reseptorlerini parcalayarak kullanir, boylece asetilkolinin sinaptik ter-
minalden vezikiiler salinimini 6nler ve kas gevsemesini saglar (95,96). BoNT,
periferik sinir sistemi tizerindeki etkisine ek olarak, degisen periferik girdilerle
iligkili merkezi sinir sisteminin islevsel organizasyonunu da dolayl olarak et-
kileyebilir (97,98). Ayrica, BONT enjeksiyonunun merkezi etkisi, tedavi edilen
kaslarin kortikal ve subkortikal bélgeleriyle sinirli olmayip, etkilenen viicut bo-
lumlerinin kontrolii i¢in noral devrelerin 6tesine uzanir. MEG ve EEG dahil
invaziv olmayan beyin goriintiileme teknikleri ile ileri ¢aligmalar, OMD hasta-
larinda BoNT enjeksiyonu ile tedaviden etkilenen bilateral kortikal bolgelerin
ortaya ¢ikarilmasina yardimei olabilir (97, 99, 100).
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[lk enjeksiyon igin BONT dozu diisiik olmalidir ¢iinkii etkileri kisiden kisiye
degisir (101). Sonraki enjeksiyonlarda, yan etki veya antikor gelistirme riski-
ni azaltmak ve maliyeti en aza indirmek i¢in doz, etkilere gore bireysel olarak
ayarlanmalidir (94,102). Direng gelistirme riskini artiran faktorler, bazi formii-
lasyonlarda yiiksek protein yiikii, biiyiik bireysel ve kiimiilatif dozlar ve kisa
araliklar1 igerir (102-105). OMD igin kullanilan doz nispeten kiigiik oldugun-
dan, antikor gelistirme riski diisiiktiir; bununla birlikte, yogun bir sekilde biiyiik
miktarda BoNT enjekte edildikten sonra antikor gelisimi olan bir vaka bildiril-
mistir (106). BoNT>nin kontrendikasyonlar1 arasinda sistemik noéromiiskiiler
baglant: bozukluklar1 (myastenia gravis, Lambert-Eaton sendromu ve amyot-
rofik lateral skleroz); mevcut veya olast hamilelik ve laktasyon yer almaktadir.

Cene Kapama Distonisi (Jaw Closing Dystonia) icin BoNT tedavisi

Siddetli vakalarda, bilateral temporalis ve masseter kaslarinin istemsiz kasilmasi
nedeniyle hastalar agizlarini hi¢ agamazlar (61, 67). Cene kapama distonisi igin
onerilen hedef kaslar ve BONT dozlar1 Tablo 5>de 6zetlenmistir (3).

Tablo 5. Cene kapanma distonisi i¢in onerilen hedef kaslar ve BONT (onabotuli-

numtoxinA: Botox®) dozlar1
Hedef Kaslar ve Dozlar ilave Kaslar ve Dozlar

Yalnizca masseter ve temporalis

Bilateral medial - .
i¢in yetersiz vakalar veya

Bilateral Masseter (10- .
pterygoid

50 tnite) (10-30 finite) tekrarlvanan enjeksiyonlarla etkinin
azaldig1 vakalar
Contralateral veya . .
Bilateral Temporalis (10- bilateral i\r/e[al;l?elrt:lﬂa‘fe(rievi)aifiyl(::s’il;lqridzz?
50 iinite) lateral pterygoid pretys e

(10-30 iinite) e

onabotulinumtoxinA: incobotulinumtoxinA = 1:1; onabotulinumtoxinA: abobotulinumtoxinA
= 1:2.5 (Yoshida K’ nin 6zel izniyle) (3).

Masseter Kasi

Masseter, zigomatik arkin alt kenarindan baglayan ve mandibula ramusunun
lateral ylizeyine dogru uzanan ve ii¢ boliimden (ytizeysel, orta ve derin) olusan
kalin bir dortgen kastir (107). Hastadan dislerini sikmasi ve kasin en belirgin
bolgesine 10-15 mm igeride, ii¢ noktadan (duruma baglh olarak) 10- 50 iinite
enjeksiyon yapilir ($ekil 1) (101, 108).
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Temporalis Kasi

Cene kapatici kaslardan biri olan temporalis kasinin alt kismi ¢ogunlukla en-
jeksiyonun agrili olabilecegi tendon oldugundan, temporal fossada temporalis
diizlemine dik ve miimkiin oldugu kadar yiiksekten yaklagilir (Patient selection
and injection techniques). 10-50 iinite BoNT, ii¢ bolgede 10-15 mm derinlikte
enjekte edilir (Sekil 1) (101,108).

Sekil 1. Masseter ve temporalis kaslar1 i¢in enjeksiyon bélgeleri (Yoshida K’ nin 6zel
izniyle) (3).

Medial Pterigoid Kas

BoNT tedavisi ile distonik bir kas diizeldiginde, ayni isleve sahip diger kaslar-
dan biri daha aktif hale gelir. Daha sonra, ikinci kasa BONT enjekte edildigin-
de, benzer isleve sahip baska bir kas yavas yavas distonik hale gelir (62,108).
‘whack-a mole phenomenon’ olarak adlandirilan bu durum nedeniyle masse-
ter ve temporalis kaslarina tekrarlayan BoNT enjeksiyonlarindan sonra medial
pterygoid kas fazlaca aktif hale gelebilir (62). Bu durumu 6nlemek i¢in medial
pterygoid kasa da BoNT enjeksiyonu gereklidir.

Medial pterygoid kasa ag1z i¢i ve ag1z dis1 yaklagimlarla erisilebilir (Sekil 2).
Ag1z i¢i yaklasim icin, kas, mandibular ramusun i¢ kisminda agiz a¢iklig1 pozis-
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yonunda palpe edilir. Igne, mandibular ramusun medial yanindan sokulmali ve
okliizal diizleme yaklasik 20 derece posterior ve superiora dogru agilandirilmali
ve 15-20 mm derinlige kadar sokulmalidir (Sekil 2) (108). 10-30 {inite BONT
enjekte edilir. Kasin derin yerlesimi nedeniyle enjeksiyon sirasinda, hematom
veya arteriyel kanama gibi komplikasyon riskinden kaginmak icin genellikle
EMG rehberligi gerekir (62).

Ekstraoral yontem icin hastanin bagi karg1 tarafa egik olmalidir. igne daha
sonra submandibular deriye alt ¢cene agisindan 10 mm ileri, mandibulanin ig
tarafina paralel ve 15-20 mm derinlikte sokulur (Sekil 2) (3, 62, 108).

Sekil 2. Medial pterygoid kasa enjeksiyon yontemleri; intraoral yaklagim (mavi ok) ve
ekstraoral oral yaklagim (kirmizi ok) (Yoshida K’ nin 6zel izniyle) (3).

Cene A¢cma, Deviasyon ve Protriizyon Distonisi icin BoNT tedavisi

Lateral pterygoid, mylohyoid, digastric, geniohyoid ve platysma kaslar1 ¢ene
acici kaslardir. Cenelerin agilmasi esas olarak lateral pterygoid kas tarafindan
gerceklestirilir ve agilma baslangicinda mylohyoid, digastric ve geniohyoid’i ige-
ren submentalis kompleksinden yardim alir. Platysma kasi da ayrica ¢enenin
acilmasinda kiiciik bir rol oynamaktadir (107). OMD’li hastalarda ¢ene agma,
gene deviasyonu ve gene protriizyon distonisi goriilme oranlari sirasiyla %12.7,
%5.5 ve %3.1dir (55). Tedavide Onerilen hedef kaslar ve BONT dozlar1 Tablo
6de ozetlenmistir (3, 10, 62, 63,77,101).
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Lateral Pterygoid Kas

BoNT enjeksiyonu icin hem ag1z i¢ci hem de agiz dis1 yontemler mevcuttur (Se-
kil 3). intraoral uygulamada, hastalardan agzini agmalari ve geneyi karsi tarafa
deviye etmeleri istenir. Igne iist ikinci molar disin tizerindeki mukobukkal kiv-
rimdan 20-30 mm igeri ilerletilir. Ekstraoral yontemde, EMG kilavuzlugunda
infratemporal fossa palpe edilir ve mandibular ¢entikten cilde 20-30 mm derin-
lige dik olarak igne sokulabilir (3, 10, 62, 63,77,101).

Digastrik Kas

Digastrik kasin anterior karninin 6n kismina enjeksiyon disfajiye neden olabile-
ceginden dikkatle takip edilmelidir. BONT 5-10 iinite enjekte edilir. Yakinlarda
kan damarlari ve sinirler bulundugundan, yaklasik 2,5-5 tinite BONT, EMG ki-
lavuzlugunda dikkatli bir sekilde enjekte edilmelidir (101).

Tablo 6. Cene agma, deviasyon ve protriizyon distonisi i¢in onerilen kaslar ve

BoNT (onabotulinumtoxinA: Botox®) dozlar1 (Yoshida K’ nin 6zel izniyle) (3)

Alt Tipler Ana Kaslar ve flave Kaslar ve Dozlar
Dozlar
o Yalnizca lateral
o Anterior Digastrik pterygoid i¢in yetersiz
Bilateral e (5-10 tinite) vakalar
Cene A¢gma Lateral o Platisma (10-20 « On boyun gerginligi
Distonisi Pterygoid tinite) eslik eden
(10-50 iinite) o Genioglossus (10-  « Dil protriizyonunun
20 tnite) eslik
o ettigi durumlar
o Ipsilateral Posterior e Yalnizca lateral
Conimlhiziel Temporalis (10-20 terygoid icin yetersiz
Deviasyon Lateral Y PrerygoIcicin y
Distonisi Pterygoid nite) vakalar
. o Platisma (10-20 » On boyun gerginligi
(10-50 tinite) . .
tinite) eslik eden
Bilateral « Anterior Digastrik Y?irrnzc(:):;(iaiteir;l —
Protriizyon Lateral e (5-10 tinite) 5 aka}{ir Gy
Distonisi Pterygoid o Platisma (10-20 - Np—
. . « On boyun gerginligi
(10-50 tinite) Unite) .
eslik eden
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Sekil 3. Lateral pterygoid kasa enjeksiyon yontemleri: intraoral yaklasim (mavi ok) ve
ekstraoral oral yaklagim (kirmizi ok) (Yoshida K’ nin 6zel izniyle) (3)

Temporalis Kasi ve Platisma

Cene deviasyonu distonisi olan hastalarda BoNT enjeksiyonlarinin etkisi tat-
min edici degilse, ipsilateral temporalis kasinin arka lifine BONT (10-20 iinite)
enjekte edilmelidir. Cene agma distonisi olan bazi hastalarda platisma hiperaktif
hale gelebilir ve enjeksiyon gerektirebilir (10-20 tinite) (3).

Lingual Distoni i¢cin BoNT tedavisi

Derinde yer alan hassas kas liflerine enjeksiyon yapmanin karmagiklig1 ve uy-
gulama sonrasi disfaji, dizartri durumlarinin gézlenme riski nedeniyle lingual
distoni i¢in BoNT tedavisi daha zordur. Ayrica, blefarospazm ve servikal distoni
i¢in ilave enjeksiyonlar gerekebilir (Patient selection and injection techniques).
Lingual distoni, dil kasinin istemsiz, genellikle goreve 6zgti kasilmalar ile karak-
terize edilir (109). Lingual distoni dort alt tipe ayrilir: protriizyon, retraksiyon,
laterotruzyon ve kivrilma (77). Dil, dort ekstrensek (genioglossus, hyoglossus,
styloglossus ve palatoglossus kaslar1) ve dort intrensek (superior longitudinal,
inferior longitudinal, transvers ve vertikal kaslar) kas icerir (77, 110). Lingu-
al distoniye siklikla ¢ene agma distonisi eslik eder. Bu tiir hastalar i¢in lateral
pterygoid kasa enjeksiyon gereklidir (101). Lingual distoni i¢in onerilen hedef
kaslar ve BONT dozlar1 Tablo 7de 6zetlenmistir (3).
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Tablo 7. Lingual distoni i¢in 6nerilen kaslar ve BoNT (ona-

botulinumtoxinA: Botox®) dozlar1 (3)

Alt Tipler Dozlar Ana Kaslar flave Kaslar
Ipsilateral superior ~ Laterotriizyonun
and inferior eslik ettigi
longitudinal
(%0-50)
Bilateral Bilateral superior Kivrilmanin eslik
Protriizvon 15-60 genioglossus ~ Longitudinal ettigi
Tini 4 finite (toplam (%0-50)
P dozun %50-  Bilateral vertikal Diizlesmenin eglik
100i1) (%0-50) ettigi
Bilateral transvers Elongasyonun eslik
(%0-50) ettigi
Bilateral lateral Cene agmanin eglik
pterygoid (%0-50)  ettigi
Bilateral
. i genioglossus Intrensek ve Sadece
Regal;myon ifnfeo (toplam geniohyoid (%30- genioglossus i¢in
P dozun %30- 70) yetersiz vakalar
70’1)
Ipsilateral
superior
Laterotriizvon 10-40 ve inferior ~ Contralateral Superior ve inferior
Tini 4 inite longitudinal genioglossus (%0- longitudinal igin
P (toplam 30) yetersiz vakalar
dozun %70-
100’i)
Bilateral
Curling superior
(Kivrilma) 10-40 longitudinal Bilateral genioglossus Protriizyonun eslik
Tini iinite (toplam (%0-20) ettigi
P dozun %
80-100’i)

(Yoshida K’ nin 6zel izniyle)

Genioglossus ve Diger Dil Kaslari

Genellikle submandibular yontem kullanilarak baslangi¢ dozu 10-20 {inite ola-
cak gekilde cift tarafli bir veya iki bélgeye enjeksiyon uygulanir (3). Ilerleyen
donemde hastanin semptomlar: dikkate alinarak dozaj kademeli olarak 40-50
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tiniteye ¢ikarilir (108,111). Daha sonra uygun BoNT dozlar1 (15-60 tinite) EMG
incelemesi ve hasta semptomlarina gore belirlenir (Tablo 7) (Sekil 4).

Sekil 4. Lingual distoni i¢in BoONT enjeksiyonunun submandibular bélgeleri (A).
Protriizyon tipi (@-@), laterotruzyon tipi (saga sapma (@, @), sola sapma (@, @)) ve
kivrilma tipi (@-@) i¢in BoNT enjeksiyonu (B) i¢in ag1z i¢i bolgeler (Yoshida K’ nin
o6zel izniyle) (3).

Dudak distonisi icin BoNT tedavisi

Belirtilere gore orbicularis oris, risorius, depressor anguli oris, depressor labii
inferior, mentalis ve platysma kaslarina BoNT enjekte edilir. Asimetrik giilis ve
labial yetersizlik riski tasidig1 igin diisiik doz (2.5-5 {inite) uygulanmasi gerek-
mektedir (112).

Derin Beyin Stimiilasyonu (DBS) Tedavisi

Fokal distoni igin diger tedaviler, merkezi bolgeleri hedef alan (DBS) gibi in-
vaziv yaklagimlari icerir (113-115). Semptomlar ilag ve rehabilitasyon yoluyla
yeterince yonetilemediginde, DBS tipik olarak hareket bozukluklarini tedavi
etmek i¢in cerrahi bir miidahale olarak kullanilir. Distoni tedavisi i¢in ana DBS
hedefi, genellestirilmis, segmental ve servikal distoninin tedavisinde etkili oldu-
gu kanitlanmis olan globus pallidus'un (GPi) i¢ segmentidir (4, 116-118). Tek
tarafli GPi’ nin DBS’ si, uzuvlardaki tek tarafli hareketlerin kortikospinal yol
araciligryla merkezi bolgelerin kontralateral taraflar: tarafindan diizenlenmesi

-161 -



Gtincel Protetik Dis Tedavisi Calismalari IV

ilkesine dayanarak, kontralateral taraftaki diizensiz hareket semptomlarini iyi-
lestirir (Sekil 5) (14). Bununla birlikte, OMD i¢in DBS uygulamasi sinirhidir ve
bu hastalardaki klinik faydasina iligkin kanitlar hala 6n hazirlik olarak kabul
edilmektedir.

Bu makalenin birincil odak noktas;, OMD hastaliginin tanimlanmasi, kli-
nisyenlerin OMD’nin erken ve dogru teshisini yapmasina yardimeci olunmasi ve
tedavi alternatifleri hakkinda bilgilerin paylasmasidir. OMD semptomlari spe-
sifik olmayabilir ve yaygin dis hastaliklar1 olarak teshis edilebilir. Bu nedenle,
hastalar1 degerlendirirken dogru bir anamnez alinmasini ve iligkili semptomlar:
siddetlendiren faktorlere yakindan dikkat edilmesini saglamak 6nemlidir. Sayet
klinisyenler tanidan siipheleniliyorsa, uzman hekimlere (genellikle bir gene-yiiz
cerrah1 veya norolog) sevk edilmelidir. Basarili tedavi yontemleri botulinum
toksin enjeksiyonlari, sistemik ilaglar, fizyoterapi ve oral apareylerin kullani-
mini icermektedir. Nadiren, tibbi tedaviye yetersiz yanit veren veya genellesti-
rilmis bir distonik sendromun pargasi olan vakalar, globuspallidus internus'un
derin beyin stimiilasyonu ile tedavi edilebilir.
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