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OZET

Bas I, Hemifasiyal Spazm Taml Hastalarda Akustik Refleks ve Serebral
Lateralizasyonun Degerlendirilmesi, istanbul Egitim ve Arastirma Hastanesi,

Néroloji Tezi. istanbul, 2017

Amac: Hemifasiyal spazm, fasiyal sinir innervasyonlu kaslarda tek tarafli
istemsiz tonik ve/veya klonik c¢ekilmelerle karakterize bir hareket bozuklugudur.
HFS patogenezinde fasiyal sinirin akson ya da ¢ekirdek diizeyinde etkilenmelerine
dair kanitlar olmasina karsin beyin sapinin radyolojik degerlendirme disinda
fonksiyonlarmin degerlendirildigi az sayida ¢aligma bulunmaktadirir. Bu ¢alismada
tek tarafli gériilen HFS’nin hem hastalik tarafi ve serebral lateralizasyonun iligkisini
belirlemek, hem de HFS olgularinda, akustik refleks agisindan bir farklilik olup
olmadigini, varsa etiyoloji ve lateralizasyon agisindan iligkisini degerlendirmeyi

amagladik degerlendirmeyi amagladik.

Calisma plani: Calismaya 52 hemifasiyal spazmlihasta ve 27 goniillii dahil
edildi. Hastalarin yas, cinsiyet, hastalik siiresi, eslik eden hastaliklar ve kranial MR
goriintiilerinde posterior fossada anormal vaskiiler yap1 6zellikleri degerlendirildi.
Serebral lateralizasyonu belirlemek i¢in Edinburgh envanteri kullanildi. Hasta ve
kontrol grubunda otoskopik muayene bir Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 hekimi
tarafindan yapildiktan sonra her iki kulakta timpanogram ve akustik refleks testi

yapildi.

Bulgular: Calismaya dahil edilen 52 hastanin 31’1 (%59,6) kadin, 21’1
(%40,4) erkek, yas ortalamalar1 58,0+10,6 idi. Kontrol grubuna dahil edilen 27
goniilliiniin ise 8’1 erkek (%29,6), 19’u kadin (%70,4), yas ortalamalar1 ise 54,1+10,7
idi. HFS ve kontrol grubu arasinda serebral lateralizasyon 6zelliklerinde istatiksel
fark saptanmadi (p >0,05). Benzer sekilde HFS’de hastalik tarafi, eslik eden
hastaliklar ve akustik refleks elde edilme oranlari ile serebral lateralizasyon arasinda
iliski saptanmadi (p >0,05). Hemifasiyal spazm grubunda DM %11,5, HT %50,
KAH %13,5 oraninda saptandi. Ipsilateral her iki kulakta akustik refleksler
alinabiliyor iken kontralateral her iki refleksin alinamadig1 hastalar %44,2 oraninda
idi. Beyin sap1 diizeyinde etkilenmeyi gosterir seklinde yorumlanan bu akustik
refleks testi sonuglar1 hastalarda kontrol grubuna gore (%7,4) anlamli yiiksekti

(p=0,001). Kraniyal manyetik rezonans goriintiilemelerde (MR) beyin sap1 iliskili
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vaskiiler anormallikler hasta grubunda (%54) kontrol grubuna (%14,8) gore
istatistiksel olarak anlamli yiiksekti. Beyinsap1 diizeyinde akustik refleks testi
sonuglartyla etkilenme saptanan hastalarin MR goriintiilemelerinde vaskiiler
anormalliklerin goriilme siklig1, akustik refleks testi sonuglarinda etkilenme olmayan

hastalara gore anlamli diizeyde distiktii (p=0,013).

Sonug¢: Calismamizda HFS tanili hastalarda akustik refleks testi sonuglarinda
ipsilateral reflekslerin alinip kontralateral reflekslerin alinamadigi hasta siklig1 %44,2
oraninda saptandi. iki grup arasinda elde edilen bu sonuglar beyinsap: diizeyinde
etkilenmeyi gosterir bulgular olarak yorumlanabilir. Kraniyal MR’da vaskiiler
anormalliklerin, beyin sap1 diizeyinde etkilenme saptanan hastalarda anlamli olarak
az goriilmesi de yine hastalik etyolojisinde One siiriilen teorilerden santral diizeyde

etkilenmenin periferik mekanizmalar disinda varligini destekler niteliktedir.



ABSTRACT

Evaluation of Acoustic Reflex and Cerebral Lateralization in Patients
Diagnosed with Hemifacial Spasm, Istanbul Training and Research Hospital,

Neurology Thesis. Istanbul, 2017

Objective: Hemifacial spasm is a movement disorder characterized by
unilateral involuntary tonic and/or clonic twitches (contractions) in the facial nerve-
innervated muscles. Although there is evidence that the facial nerve is affected at the
axonal or nucleic level in the pathogenesis of HFS, there are few studies evaluating
the functions of the brainstem other than radiological evaluation. In this study, we
aimed to determine the correlation between the disease side and cerebral
lateralization in unilateral HFS, and to evaluate whether or not there is a difference

between HFS cases in terms of acoustic reflex.

Study design: 52 patients with HFS and 27 volunteers were included in the
study. The age, gender, disease duration, concomitant diseases of the patients and the
characteristics of abnormal vascular structures in the posterior fossa on cranial MR
imaging were evaluated. The Edinburgh inventory was used to determine cerebral
lateralization.  After  otoscopic  examination was performed by an
otorhinolaryngologist in the patient and control groups, tympanogram and acoustic

reflex test were studied for both ears.

Results: Of the 52 patients included in the study, 31 (59.6%) were female
and 21 (40.4%) were male and the mean age was 58.0+10.6. Of the 27 volunteers
included in the control group, 8 (29.6%) were male, 19 (70.4%) were female and the
mean age was 54.1£10.7. There was no statistical difference in cerebral lateralization
characteristics between the HFS and the control groups (p> 0,05). Similarly, there
was no correlation between the disease side, concomitant diseases, acoustic reflexes
obtaining rates and cerebral lateralization in HFS (p> 0,05). In the hemifacial spasm
group, the rates of DM, HT and CAD were found to be 11,5%, 50% and 13,5%,
respectively. While ipsilateral acoustic reflexes were obtained in both ears, the rate
of patients, in whom contralateral both reflexes could not be obtained, was 44.2%.
The results of this acoustic reflex test, which were interpreted as indicating the
affection at the brainstem level, were significantly higher in the patients than in the

control group (7.4%) (p = 0.001). In cranial magnetic resonance imagings (MRI), the
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rate of vascular abnormalities associated with the brainstem was statistically
significantly higher in the patient group (54%) than in the control group (14.8 %).
The incidence of vascular abnormalities was significantly lower in MRIs of the
patients who were found to be affected at brainstem level by acoustic reflex test
results than that of the patients who were not found to be affected by acoustic reflex
test results (p=0.013).

Conclusion: In our study, the rate of patients, in whom ipsilateral reflexes
were obtained but contralateral reflexes could not be obtained, was found to be 44.2
% in the acoustic reflex test results of the patients diagnosed with HFS. These results
obtained between the two groups can be interpreted as the results indicating an
affection at brainstem level. Significantly low rates of vascular abnormalities in
cranial MRIs of the patients who were found to be affected at brainstem level support
the presence of affection at central level other than peripheral mechanisms which is

one of the theories suggested in the disease etiology.
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1. GIRIS

Hemifasiyal spazm fasiyal sinir innervasyonlu kaslarda tek tarafli istemsiz
tonik ve/veya klonik ¢ekilmelerle karakterize bir hareket bozuklugudur. Hastalik
genellikle goz cevresindeki kaslardan baslayarak fasiyal sinir inervasyonlu asagi yiiz
yarisindaki perioral kaslara ve platismaya yayilir (1,2). Kronik seyirli olan bu
hastalik geleneksel goriisle benign bir hastalik olarak kabul edilse de kiside sosyal
cekilmeye sebep olabilmekte, uykuda devam etme 6zelligi ile distonilerden ayrilarak
yorgunluk, insomni gibi sonuglarla morbiditeyi arttirabilmektedir. ilerleyen donemde
orbikiilaris oculide siddeti artabilen kasilmalar géz kapaginin kapanmasina ve
fonksiyonel korliige neden olabilmektedir. Kasilmalar stresle, okuma, konusma ve
bazen yemek yeme ile artar. Prevalanst 100.000 de 11 olan HFS kadinlarda 2:1
oraninda daha siktir (1,3). Etyolojisinde en sik fasiyal siniri beyin sapinda ¢ikis
bolgesinde anormal vaskiiler bir yapinin basiya ugratmasi sonucu lokal
demiyelinizasyon olarak gosterilse de patofizyolojisinde bu demiyelinizasyonun nasil
hemifasyal spazma yol actigini agiklamaya yonelik cesitli teoriler 6ne siiriilmektedir
(1). Periferik sinir basisi disinda niikleer orjinli teoride de periferal bir lezyonun
geribildirim ile fasiyal sinir motor nukleusunda hipereksitabiliteye yol agmasi bu

teorilerin 6ne ¢ikanlaridir(4,5).

HFS "'in baz1 hastalarda sol bazi hastalarda sag tarafta goriilmesi konusunda

ise dzellikle idiopatik olgularda belirgin bir agiklama bulunmamaktadir.

Son yillarda noroendokrin anatomik asimetriler, immun asimetriler ve gesitli
noropsikiyatrik hastaliklar gibi bir¢ok hastalik lokalizasyonu ve gelisiminin serebral
lateralizasyon ile iliskisinin degerlendirildigi ¢aligmalar yapilmaktadir. Buna karsin
genellikle tek taraftli goriilen HFS'de serebral lateralizasyonun degerlendirildigi
herhangi bir ¢alisma bulunmamaktadir. Serebral lateralizayon konusu ve el tercihiyle
ilgili teoriler bir¢ok klinik durum ile iligkili goziikkmekte bu konudaki yeni

aragtirmalarin fiyopatolojiye yonelik katkilar saglayabilecegi diistiniilmektedir.

HFS'de, 7.-8. kraniyal sinir ve beyinsap1 fonksiyonunu, basit, noninvaziv,
hizli bir yontem olan akustik refleks testi ile degerlendirmek, hem etiyolojiye hem

de lateralizasyon konularina 151k tutmasi agisindan faydali olabilir.



Biz de bu c¢alismada hem serebral laterilizasyonun HFS lokalizasyonuyla
iligkisini degerlendirmek hem de HFS olgularinda, akustik refleks Ol¢timleri
acisindan bir farklilik olup olmadigini, varsa etiyoloji ve lateralizasyon agisindan

iliskisini degerlendirmeyi amagcladik.



2. GENEL BILGIiLER

2.1.FASIAL SINiR EMBRIYOLOJiSi VE ANATOMISI

Fasiyal sinirin embriyolojisinin ve gelisiminin bilinmesi, klinik a¢idan fasiyal

sinir patolojilerinin anlasilmasinda 6nemli katkilar sunar.
2.1.1. Fasiyal sinir embriyolojisi

Embriyolojik olarak ikinci brankial arktan gelisen fasiyal sinirin normal seyri,
dallanmas1 kendi arasindaki ve diger sinirlerle olan baglantilar1 ilk 3 aylik donemde
gelismektedir. Bu siirede mimik kaslari degisime ugramakta aktif kasilmakta ve
fonksiyonel hale gelmektedir. Doguma kadar devam eden gelisim, dogumdan sonraki

ilk dort y1l boyunca da siirmektedir (6).

Fasiyal sinirin gelisimi intramediiller ve ekstramediiller olarak iki kisimda
incelenir. Ekstamediiller kisim da intratemporal ve ekstratemporal olmak iizere iki
kistma ayrilir. Intratemporal kisim, internal akustik kanaldan temporal kemige giren
ve stilomastoid foramenden ayrilan boliim, ekstratemporal kisim ise kraniyumdan

¢ikan kisimdir (7).

Fasiyal sinire iliskin ilk doku embriyonel hayatin ilk {i¢ haftasinda ortaya
cikar. Embriyo bu donemde heniiz 3 mm biiyiikliigiindedir ve noral krest otik
kapsiilin 6n kisminda rombensefalonun arka ve yaninda hiicre toplulugu olarak
belirmeye baslamistir. Vestibiilokoklear sinirin de (8. kranial sinir) bu hiicrelerden
koken almast nedeniyle dordiincii hafta sonunda belirgin hale gelen bu hiicre grubu

akustikofasial premordium adini alir (6).

Intramediiller kisim; Besinci gestasyonel haftanin sonuna gelindiginde
akustikofasial premordiuma yakin bdlgede, sinirsel dokular fasiyal ve akustik iki ayr1
sinir olarak belirginlesir. Fasiyal sinirin motor niikleusu yine bu zaman diliminde
taninabilir. Nukleusun dorsal ve ventral iki ayr1 kism1 vardir. Arkada kalan c¢ekirdek
aksesuar sinir ¢ekirdegini olustururken 6ndeki biiyilik parca esas c¢ekirdegi olusturur
(8). 6. ve 7. kraniyal sinirlerin nukleuslar1 baslangi¢ta metensefalonun ponstaki
kismina yakindir. Metensefalon gelistikce 6. sinirin nukleusu yiikselerek fasiyal
nukleusu terkeden fasiyal liflerin yer degistirmesine neden olur. Fasiyal sinir lifleri n.

abdusens ¢ekirdeginin etrafindan dolasir, buna fasiyal sinirin internal genusu yani "i¢



dirsegi" ad1 verilmektedir. 6.ve 7. sinir ¢ekirdekleri arasindaki bu yakinlik konjenital
Mobius sendromundaki bulgulari, bazi edinsel vaskiiler ve tiimoral bozukluklarda

karsilastigimiz klinik tabloyu agiklamaktadir (9).

vestbulokoklears. s‘,
lateral semisirkiler kanal ( genikulat gangliyon
koklear s\ /

Sekil 1. 37 giinliik embriyo da fasiyal sinirin akustik sinirden ayrilmas: (M.May

Fasial Nerve second edition kitabindan modifiye edilmistir) (7)

Intratemporal Kisim: Fasiyal sinirin intratemporal kismi ekstratemporal
kisimdan Once gelismeye baslar. Fasiyal sinir birinci gestasyonel ayin sonunda
akustikofasyal primordiumdan (akustik ve fasyal sinir), i¢ kulak primordiumuna (otik

plakot) yakin gelisir.

Altinct haftada fasiyal sinir motor kismi orta kulaktaki pozisyonunu
membrandz labirent (otik plakod yapisi) ve gelisen stapes arasinda alir. Buradan da
sinir 2. brankiyal arkin mezenkimi i¢ine girer. Fasiyal sinirin temporal kemik i¢inde
verdigi ilk dal olan chorda timpani trigeminal sinir ile yedinci haftanin sonunda
birleserek dile lingual sinir araciligiyla ulasir. Stapes kasi ve kasa giden fasiyal
sinirin dali sekizinci hafta sonunda belirginlesir. Bu sirada petrozal sinir de bu
donemde gelisir ve pterigopalatin gangliona preganglionik parasempatik lifleri tasir.

Sekil-1 (7).



Gebeligin yedinci haftasinda genikulat ganglion daha belirgindir. 7. ve 8.
kraniyal sinir arasindan beyin sapini terk eden n.intermedius fasiyal sinirin duyusal
pargasidir. N. intermedius fasiyal sinirin motor segmentinden ayr1 olarak gelisir bu
nedenle konjenital fasiyal sinir paralizisinde motor niikleus kusuruna bagli mimik

kaslarinda hareket goriillmedigi halde tat ve gdzyasi fonksiyonlar: normaldir (10).

Ekstratemporal kisim: Altinct gestasyonel haftada fasiyal sinirin
ekstratemporal kismi gelismeye baslar. ikinci aymn sonuna dogru fasiyal sinirin
ekstratemporal dali bese ayrilir (temporal, zigomatik, buccal, marjinal ve servikal
dallar). Ug aydan sonra sinir parotis tarafindan cevrilir. Yiiz kaslar1 7-8. haftada
bagimsiz olarak gelisirler ve fasiyal sinir tarafindan inerve edilirler. 3. ayin sonuna

dogru yiiz kaslar1 gelismistir. Ayirt edilebilir ve fonksiyonel haldedir (7).

Fasiyal sinirin dogum sonrasi gelisimi; Dogumda mastoid ¢ikisinda hemen
cildin altinda olan sinirin bu yerlesimi 2-4 yasa kadar devam eder. Mastoid tepe
gelistikce ve uzadikga sinir daha mediyale orijinal bdlgesine kayar.4 yasa kadar
miyelinizasyonu devam eden fasiyal sinirin bir diger 6zelligi de ¢ocukluk ¢aginda az
olan miyelinli sinir liflerinin sayisinin yas ile birlikte artmasidir. 40 yasindan sonra
ise aksine miyelinsiz sinir liflerinin sayisi artmaya baglar (11). Bu durum
elektrodiagnostik testlerde cocukluk ¢aginda dikkate alinmalidir. Ileri yaslarda fasial

sinir greftlerinde basar1 sansinin daha az olmasini agiklar (11).
2.1.2. Fasiyal sinir anatomisi

Fasiyal sinir motor, parasempatik ve sensoOriyal lifleri tasiyan karma bir
sinirdir. Embriyolojik olarak ikinci brankial arktan olusmustur ve motor lifleri yine
buradan kaynaklanan c¢esitli kas ve organlari inerve eder. Motor lifleri yiiziin mimik
kaslart ile birlikte stilohiyoid, stiloglossus, digastrik (arka karn1), platisma, aurikula
kaslar1 ve stapedius kaslarin1 da inerve eder. Sinirin intrakranial kisminda; fasiyal
sinir motor liflerinin birinci niikkleusu serebral kortekste presentral girusta bulunur.
Ikinci niikleus ponstadir. Ponsta bulunan motor niikleus, bir ana ve iki aksesuar

niikleustan olusmustur.

Ana motor niikleus, asagida dokuzuncu ve onuncu kraniyal sinire ait niikleus
ambigus, yukarida besinci kraniyal sinir olan trigeminal sinirin mastikator niikleusu

ile birlikte hiicresel bir kolon olusturur.



Ana motor niikleusta fonksiyonel olarak dorsal, mediyal, inferior, siiperior

medial ve ventral olmak tizere bes bolge bulunur.

Ventral bolge orbikiiler ve frontal kaslari, korpus trapezideus'un hemen
gerisinde yer alan ve akustik uyarimlarin geldigi intermediyer bolge aurikiiler kaslari,
dorsal bolge peribukkal kaslari, medial bolgenin biiyiik kismi yanak kaslarini inerve
eder. Ana motor ¢ekirdegin kortikal inervasyonu ventral bolgede 6zelliklidir. Ventral
kisim bilateral kortikal inervasyon alirken diger boliimler kontralateral kortikal

inervasyon almaktadir (12).

Aksesuar motor niikleuslar dorsal ve ventral olmak tizere iki tanedir. Dorsal
aksesuar niikleus digastrik kas arka karnini inerve eder. Ventral aksesuar ¢ekirdek ise
ana c¢ekirdegin medial bolgesi ve olivo-protuberentia ile baglantilidir. Bu direk
baglantilar, ventral aksesuar ¢ekirdegin stapes refleksinde ve ossikiiler adaptasyonda

rol oynadigimi gostermektedir (11).

Kortikal baglantilar disinda, eksrapramidal sisteme ait yollar, serebral ve
serebellar turunkuslar ile ana motor niikleus arasindaki bu baglantilar sayesinde
sensitif uyaranlarla fonksiyonel uyum ve diger serebral motor merkezlerle senkron

calisma olanagi dogar (13).
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Fasiyal sinirin parasempatik liflerinin, lakrimo-muko-nazal sistem ve niikleus
salivatorius pontis olmak iizere koken aldigi iki bolge vardir. Lakrimo-muko-nazal
sistemden koken alan parasempatik lifler perifere dogru motor liflerle birlikte
giderek lakrimal bez, burun ve damak bezlerini inerve eder. Ganglion genikuli
seviyesinde n. petrozus siiperfisyalis major araciligiyla sinirden ayrilir. Nikleus
salivatorius pontis kokenli parasempatik lifler ise Ssubmandibiiler ve sublingual
bezleri inerve eder. intermedius siniri iginde perifere dogru yol alirlar ve korda

timpani araciligiyla sinirden ayrilirlar.
Duyusal lifler 6zel ve somatik olmak tizere iki gesittir ve iki ayr1 yere ulasir;

Somatik duyusal lifler dis kulak yolu arka duvarinin, buna yakin timpanik
membran bolimi ile dis kulak yolu girisinin, konkanin, tragusun, heliksin,
anteheliksin, lobiiliin bir kismina ait cildin (Ramsay Hunt bdlgesi) agri, 1s1 ve

dokunma duyularin1 tasiyan liflerdir.

Birinci ¢ekirdegi genikulat gangliyondadir, buradan ¢ikan lifler nervus
intermedius yolu ile ponsta nervus trigeminusa katilir, buradan 2. cekirdegin

bulundugu kortekste girus postsantraliste sonlanir.

Ozel duyusal lifler ise dilin 2/3 6n boliimiine ait tat duyusunu tagtyan liflerdir,
korda timpani igerisinde fasiyal sinire ulagir. Birinci ¢ekirdegi genikulat
gangliyondadir. Buradan itibaren nervus intermediyus icerisinde ilerleyen tat duyusu
liflerinin 2. ¢ekirdegi ponsta niikleus solitaryustadir. Buradan baglayan yol
postsentral girusun alt ucu ve lateral sulkusun anteriorunda yer alan kortikal tat

merkezlerine ulasir.

Fasiyal sinirin seyri anatomik olarak intrakranial inratemporal ve
ekstrakranial boliimlere ayrilabilirse de klinik acgidan fasiyal sinir supraniikleer,

niikleer ve infraniikleer olarak ii¢ ana kisimda incelenir.

- Supraniikleer parga, fasiyal sinirin kaynaklandig1 korteks ile ponstaki fasiyal

¢ekirdekler arasindaki kisimdir.
- Niikleer parca, niikleuslarin bulundugu kismidir.

- Infraniikleer parca ise, niikleuslardan ug dallara kadar olan kismudur.



Supraniikleer kisim

Presentral girustan ¢ikan lifler internal kapsiile gelir ve buradan orta beyni
gecerek ponsa gelirler. Ponsta liflerin biiyiik kismi karsi taraf fasiyal nukleusa
giderek ¢aprazlasir. Yiiziin tist kismina giden liflerin ise bir kismi ¢apraz yapar, bir
kismi ise yapmaz. Bu nedenle yiiziin iist kism1 bilateral uyarilir ve santral nedenlerle
olusan fasiyal paralizilerde yiiziin list kismi (orbikiilaris okuli ve frontal kaslar)
korunurken, alt kismi (orbikiilaris oris) ¢alismaz. Bu durum, fasiyal paralizi

durumunda lezyonun lokalizasyonunda yol gostericidir (14).
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Niikleer kisim

Fasiyal sinir motor niikleusu ponsun alt 1/3 kismindadir. Bu niikleus yaklagik
7000-10000 norondan olusur ve buradan ¢ikan lifler 6. kraniyal sinir niikleusunun
etrafin1 dolastiktan sonra ponstan ayrilir ve pontoserebellar kdseden internal akustik
kanala girer. Bu yakinliktan dolayr beyin sapinda fasiyal nukleusu etkileyen
lezyonlarda genellikle abdusens de etkilenir.

Infraniikleer Kisim

Fasiyal sinirin ¢ekirdeklerinden ug dallara kadar olan kisimdir. Bu kisim alt1
segmentte incelenir: serebellopontin kose, meatal segment (internal akustik kanal),

labirenter segment, timpanik segment, mastoid segment ve ekstrakranial segment.
Serebellopontin kose

Pontobulber oluk ile internal akustik kanal arasindaki parcadir. Fasiyal sinir
internal akustik kanala kadar n. intermedius ve 8. kraniyal sinir ile birlikte
seyretmektedir. Nervus intermedius ismini pontoserebellar kosede fasiyal ve
vestibiilokoklear sinir arasindan gegctigi i¢in almistir. Fasiyal sinir, n. intermedius, 8.
kraniyal sinir ve internal akustik kanala giden damarlarin hepsine akustiko-fasiyal
pedikiil ad1 verilir. Akustiko-fasiyal pedikiiliin her elemani ayr1 bir piamater kilif ile
sartlmistir. Pedikiil pontobulber oluktan ¢iktiktan sonra, sisterna pontoserebellaris
lateralis i¢ine girer. Inferiorunda a. bazilaristen ¢ikan, a. serebellaris posterior
inferior, siniis petrozis inferior ile inferolateralinde glossofaringeus, vagus ve
aksesuar kraniyal sinirler ile komsudur (15). Burada sinirler epinéryumsuzdur ancak
pia mater ile kaplidir ve beyin omurilik sivisi igerisindedir. Beyin sapindan ¢ikis ile
internal akustik kanala giris arasindaki uzunlugu ortalama 15,8 mm’dir. Bu bolgede
vertebral, basiller, posterior inferior serebellar, anterior inferior serebellar ve koklear
arterler fasiyal sinir tizerinden gegerek basi yapabilirler. Hemifasiyal spazmin

muhtemel mekanizmasinda 6nemli oldugu diisiiniilmektedir (7).
Internal Akustik Kanal (meatal segment):

N.intermedius ve fasiyal sinir internal akustik kanala girerken birbirlerine
hafifce baglanmistir. Nervus sekretuar lifler tasimasinin yaninda ayni zamanda dilin
2/3 tat duyusunu ve dis kulak kanalinin arka duvar duyusunu da alan lifleri de tasir.

Kanal igerisinde koklear sinir inferiordan ve fasiyal sinir de superiordan gegmektedir.



Stperior ve inferior  vestibuler sinirler fasiyal sinirin  posterior ve
posteroinferiorundan geger. Sinirler arasinda mikroskopik iligskiler oldugu

diistiniilmektedir ancak koklear parga ile boyle bir baglant1 yoktur.
Labirinter Segment:

Fasiyal sinir internal akustik kanaldan fallopian kanaldaki labirintin
segmentine meatal foramenden gegerek girer. Burasi internal akustik kanalin en dar
yeridir (0,68 mm). Meatal foramende fasiyal sinirin etrafi araknoid zar tarafindan
olusturulan bir kusakla sarilidir. En dar bolgede fasiyal sinirin kusak tarafindan sarili

olmasi1 Bell paralizisinde 6dem tarafindan sinirin sikistirilmasina sebep olmaktadir

(15, 16, 17).

Timpanik Segment: Genikulat gangliyondan sonra sinir timpanik segment
olarak kanal igerisinde seyreder. Fasiyal sinirin ikinci segmentidir. Timpanik
segmentin basinda fallopian kanal lateral semisirkiiler kanal ve oval pencere nisi
arasinda belirgin bir kabariklik olusturur (17). Sinir posteriordan ilerler ve oval
pencere hemen tist sinirindan geger. Sinir burada ikinci dirsegini (95°-125°) yapar ve
vertikal bir seyir izler. Inkus kisa kolunun yerlestigi fossa inkudis dirsegin baslangig

kismina uyar.
Mastoid Segment:

Fasiyal sinirin mastoid segmenti intratemporal seyrin en uzun kismidir. Ikinci
dirsek ile stilomastoid foramen arasindadir. Sinir burada vertikal bir konum alir ve
ortalama 15 mm uzunlugundadir. Cap1 1 mm'den biraz daha biiytiktiir, fakat
stilomastoid foramende daralir (11). Sinir bu segmentte {i¢ dal verir: stapedius kasina

giden stapedial sinir, korda timpani ve posterior aurikiiler dal.
Ekstrakraniyal segment:

Stilomastoid foramenden temporal kemigi terkeden fasiyal sinir; dallanmadan
once digastrik arka karin, stilomastoid kas ve postaurikiiler kaslara giden dallar verir.
Parotis bezine girerek parotisi derin ve yiizeysel olarak iki loba ayirir. Pes
anserinusta temporofasiyal ve servikofasiyal iki onemli dala, pes anserinustan sonra
ise bese ayrilir. Terminal dallar temporal, zigomatik, buccal, marjinal mandibular ve

servikal sinirlerdir. Fasiyal sinirin terminal boliinmesi sirasinda birgok varyasyonlar
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goriilmekte, Sinirlerin birbirleri arasinda degisik anastomozlar goriilebilmektedir

(18,19).
2.2, AKUSTiK REFLEKS ARKI

Fasiyal sinirin stapedial dali tarafindan inerve edilen stapediues kas1 viicudun
en kiiclik ¢izgili kasidir. Yaklasitk 6 mm uzunlugunda olup orta kulak boslugunda
stapesin arka kismina yapigsmaktadir. Tensor timpani ile birlikte orta kulak

kemikgiklerinin hareketini kontrol eder.

Refleks arkinin afferenti koklear sinir odituar kismi efferenti ise fasiyal
sinirdir. Stapedius kas1 normalde bir kulaga yeterli diizeyde ses verildiginde bilateral
kasilir. Stapedius kasinin kasilmasi sonucunda timpanik membran gerilir ve kulak
zarinin akustik enerjiye karsi olan impedans veya direncini arttirarak orta kulak

sisteminden iletilen sesin hafifge zayiflamasina neden olur (20).

Akustik refleks, dis kulak yolundan verilen bir sesin (isitme esiginin 80-85
dB {izerinde), stapes kasinda olusturdugu reaksiyonun tespit edilmesidir. Akustik
refleks esigi testi, stapes kasinda kontraksiyona yol acan en diisiik ses diizeyini tespit

eder (21) Dort yolaktan (iki ipsilateral, iki kontralateral) olusur.

Ipsilateral birinci yolak; sirasiyla koklear sinir, ipsilateral 8.kranial sinir,
ipsilateral ventral koklear nukleus, trapezoid cisimden gegtikten sonra direkt olarak
ayni taraftaki fasiyal nukleusa, ikinci yolak ise trapezoid cisimden gectikten sonra
ipsilateral superior oliviar kompleks ve sonrasinda fasiyal nukleusa ve sonug olarak

ipsilateral 7. kraniyal sinirin stapedius motor dalina gider.(22,23)

Kontralateral akustik refleks arki ise; birinci yolak sirasiyla koklea, 8.
kraniyal sinir, ventral koklear niikleus, trapezoid cisimden gegtikten sonra ipsilateral
superior olivar kompleks ve sonrasinda kontralateral fasiyal nukleusa ikinci yolak ise
trapezoid cisimden gectikten sonra kontralateral superior olivar kompleks ve
kontralateral fasiyal nukleusa gider (Sekil-4). Koklear patolojilerde refleks esigi
diismekte iken retrokoklear patolojilerde esik yiikselmekte veya alinamamaktadir

(24).

Ipsilateral refleks var iken kontralateral refleksin alinamamasi beyin sapi

lezyonuna isaret eder.
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Sekil 4. Akustik refleks arki

Akustik Stapedial Refleksin Elde Edilemedigi Durumlar

Akustik reflekslerin gdzlenmesi i¢in dis kulak yolu ve orta kulakta herhangi
bir patolojinin olmamasi, kulak zarimin perfore olmamasi, yeterli isitmenin olmasi,
fasiyal sinirin intakt olmasi ve beyin sapinda orta hatta yer kaplayan bir lezyonun
olmamasi gerekir. Bilateral orta kulak patolojilerinde; iki kulakta da hem ipsilateral
hem de kontralateral akustik refleksler yoktur. Fasiyal sinir paralizilerinde, prob
fasiyal sinir paralizisinin oldugu kulaga yerlestirildiginde, tipik olarak akustik

refleksler anormaldir veya yoktur.

Koklear patolojilerde ise akustik refleks esiklerini, koklear patolojinin
oldugukulaktaki SNiK’in derecesi belirlemektedir. Eger isitme esikleri 80 dB HL’i
asarsa, akustik refleks esikleri elde edilemeyebilir. Isitme esikleri 50-80 dB HL
arasinda olan kisilerde ise akustik refleks esikleri yiikselmektedir. 8. sinir tlimori,
daha iist merkezlere noral gecisi engellemektedir. Etkilenen kulaga aktive edici
sinyal verildiginde akustik refleksin yoklugu, 8. sinir lezyonlarinin en tipik
bulgusudur. Koklear patolojilerden farkli olarak, 8. Sinir lezyonlarinda SNIiK’in
derecesine bakilmaksizin akustik refleksler genellikle yoktur. Sensorindral isitme
kayb1 olmayan veya ¢ok hafif SNIK olan hastalarda akustik reflekslerin yoklugu, 8.

sinir patolojisine isaret eder. Kortikal lezyonlu hastalarda tipik olarak normal akustik
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refleks patterni goriiliir. Isitmenin degerlendirlmesiyle birlikte akustik refleks
testinde paternin incelenmesi yedinci veya sekizinci sinirin koklear, konduktif veya

retrokoklear bir lezyonunun varligini desteklemeye yardimei olur (Tablo-2) (20).

Tablo 1. Unilateral lezyonlarda akustik refleks 6lglimlerinin paterni

Unilateral lezyonlarda akustik refleks ol¢iimlerinin paterni

VERILEN UYARI
C | C |
OLCULEN REFLEKS
LEZYON TiPi | C C |
Koklear (<85 dBHL) & + + +
ileti tipi (<30dBHL) - - + i
8.Kranial sinir + - + ,
7.Kranial sinir - + + -

C: lezyonun kontralaterali, dbhl: desibel isitme kaybi, I: lezyonun ipsilaterali; +; refleks var, -: refleks
yok (20)

2.3.iSITME

Aurikula’ nin topladigi ses enerjisinin kulagin ¢esitli boliimlerinde degisiklige
ugradiktan sonra aksiyon potansiyelleri halinde beyine gonderilip burada ses halinde
algilanmasina isitme denir. Ses dalgalar1 auricula tarafindan toplandiktan dig kulak
yolu ile timpanik membrana iletilir. Orta kulak, dis kulak yolundaki hava boslugunda
bulunan ses enerjisinin kokleadaki sivi ortama ulagmasini saglar. Sesin siddeti, i¢
kulaga gegerken azalir. Orta kulak bu enerji azalmasini, g¢esitli mekanizmalarla
dengelemeye ¢alisir. Ses dalgalarinin zar ve kemikgik zincirini harekete gegirmesiyle
stapes tabani, perilenfte titresime neden olur. Perilenfin hareketiyle basiller membran

hareketlenir. Basiller membranin hareketi ise membran iizerindeki i¢ ve dis tiy
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hiicrelerinin silyumlarinda da bir harekete neden olur. Bu mekanik hareket, Kkorti
organi tarafindan elektriksel stimulusa gevrilir ve akustik sinirlerin dendritleri
uyarilir. Korti organinda olusan elektriksel aktivite, modiolus i¢inde bulunan korti
ganglionundaki sinir hiicrelerinin dentritleri tarafindan algilanir. Bu sinir hiicrelerinin
aksonlar1 koklear sinir adin1 alir. Koklear sinir vestibuler sinir ile birlikte internal
akustik ponsa girdikten sonra meatustan gegerek inferior serebellar pedinkiiliin
arkasinda pontoserebellar késeden beyinsapina girer. Koklear sinirin lifleri ventral
koklear niikleusta T seklinde ikiye ayrilarak bir kism1 ventral koklear niikleustaki bir
kismi da dorsal koklear nukleustaki ikinci néronlara giderler. Ikinci néronlar
impulslarini gesitli yollarla inferior Kollikuluslara, kimi zaman kesintili bir yolla

iletirler.

Ventral koklear niikleus tan ¢ikan aksonlar trapezoid lifler adiyla orta ¢izgiyi
caprazlarlar. Bu noktada bazi lifler trapezoid korpus cekirdeklerindeki noronlara
gider; bazilar1 da siiperior olivar ¢ekirdege, lateral lemniskiis ¢ekirdegine ve retikiiler
formasyona gider. Daha sonra akustik impulslar lateral lemniskiis yoluyla rostraldeki
inferior kollikulusa, bazisi da muhtemelen direkt olarak medial lemniskusa gider.
Dorsal koklear nukleusun aksonlar1 kismen serebellar pedinkiil {izerinden stria
medullaris olarak, kismen de retikiiler formasyon yoluyla karsi tarafa geger. Sonugta,
bunlar lateral lemniiskustaki ventral koklear nukleustan gelen liflere katilir ve
inferior Kkollikulaslarda bir araya gelirler. Akustik impulslar akustik radyasyodan

internal kapsiiliin arka krusundan gegerek primer isitme alanina ulagir (25).
2.3.1. Santral isitme yollar1

Ponsun alt yarisinda posterolateral olarak yerlesen dorsal, anterolateral ve
posteroventral koklear niikleuslarda sonlanir. Dorsal boliim hiicreleri algak frekans
alanlarindan, ventral bolim hiicreleri ise kokleanmn yiliksek frekans alanlarindan
gelen lifleri alir. Niikleus ile sinir arasinda baglanti ipsilateral olmakla birlikte
koklear nukleuslar ile daha tiist seviyedeki noral yapilar arasinda ipsilateral ve
kontralateral baglantilar vardir.Lemniskal yoldaki liflerin en fazla miktar: inferior
kollikulusta son bulur. Fakat ¢ok az bir kismi inferior kollikulusu gegerek medial
genikulat cisme ulasir. Pek az bir kismi1 da kars1 taraftaki inferior kollikulusa ulasir.
Medial genikulat cismin temel niikleusundan ¢ikan 3.néron lifleri belli bir diizende

transvers temporal girusta bulunan primer isitme alanlarina (Heschl girusu 41.alan)
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gelirler (26,27) Vizuel sistem liflerinin retinotopik diizenine benzer tarzda, isitme
sisteminin de tonotopik dizilis ad1 verilen ses frekanslarina gore bir diizen vardir. Bu

diizen korti organindan rostrale, isitme korteksine kadar devam eder (25).

Primer igitme alaninin etrafinin kismen 42.alan ¢evirir ve bunun lateralinde de
ilk temporal konvoliisyonun eksternal yiiziinde bulunan 22.alan vardir. Isitsel
stimuluslar bu sekonder isitme alanlarinda analizlenir ve akustik bellekteki dnceki
bilgilerle iliskilendirilip kiyaslanir. Ayni1 zamanda yorumlanir ve giiriiltii, ton, ezgi ya
da sesli harf, sessiz harf, s6zciik ciimle olarak yani konusma simgeleri olarak taninir.
Bu kortikal alanlar eger dominant hemisferde hasara ugrarsa, giiriiltiiyii tanima ve

konusmay1 anlama Yetisi kaybolur (duysal afazi)

Isitme, ses dalgalarinin dis kulak yoluna girmesi ile baslayip; buradan orta
kulak yolu ile korti organina iletimi ile olur, bu olay hava ortaminda oldugundan
hava yolu ile iletim denir. Bunun yaninda, kafa kemikleri ile de korti organina ses
iletilir ve buna ise kemik yolu ile iletim denir. Normal bir insanda hava yolu ile

iletim kemik yolu ile iletimden daha fazladir (11)
2.4 HEMIFASIYAL SPAZM
2.4.1. Tarihge

Literatiirde ilk kez 1875 yilinda F schultze tarafindan tanimlamis ve dev
vertebral arter anevrizmasmin fasial sinire basi yaptigi belitilmistir.  1886'da,
Gowers, bu sendromun klasik o6zelliklerini tariflemis, 6 yil sonra da Edouard
Brissaud, 35 yasinda bir kadin hastada yiiziiniin sag yarisindaki klonik kasilmalarin
stres zamanlarinda koétiilestigini gozlemler. 1905'te Babinski tarafindan 'hémispasme
facial' olarak adlandirildiginda, bugiin kullanilan ismini alir. Ayn1 zamanda Babinski,
bundan sonra 'diger Babinski isareti' olarak bilinen bu hastaligin karakteristik bir
bagka Ozelligini tarif eder; orbicularis okiili kontrakte olup g6z kapandiginda,
frontalin i¢ kismi da ayn1 anda kontrakte olur ve goz kapanmasi sirasinda kas
yiikselir. Bu tipik 6zellik, hemifasyal spazmi, bu isaret bulunmayan blefarospazmdan
ayirir (28).
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A Blepharospasm

B Hemifacial spasm
Eyebrow elevated on side
of eye dosure

C Functional eye closure

Eyebrow typically depressed on same side as
eye closure and sometimes elevated on

oppasite side
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L F ba I.I -+ 'fj,_,-?l =

Sekil 5. Farkli yiiz spazmu tiirlerinde goz kapagi ve kas pozisyonlari (2)

(A) Blefarospazm: bilateral goz kapagi kapanmasi (asimetrik de olabilir).

Gozlerin agilmasi girisiminde bilateral kas kaldirma olabilir.

(B) Diger Babinski olarak adlandirilan isaret: organik hemifasyal spazmi olan

bir hastada g6z kapanmasiyla ayni tarafta (ok) paralel olarak kas kaldirma.

(C) Go6z kapagmin kenarinda (asag1 ok) inen kas ile fonksiyonel goz kapatma ve

bazen kars1 tarafta (yukar1 ok) yiikselmis olan g6z kapagi.

2.4.2. Epidemiyoloji

Hemifasiyal spazmin iki formu bulunur primer ve sekonder. Epidemiyolojik
caligmalar genellikle primer form tizerinde yogunlasmaktadir. Amerika’da yapilan
caligmalarda ortalama prevelasin 100.000°de 11 olarak saptandigi gorilmiustiir.
Kadinlarda erkeklerden 2 kat daha siktir (14.5 - 7.4/100 000) (29). Her yastan
hastada primer HFS goriilebilmekle birlikte tipik olarak hastalik hayatin 5. dekatinda
baslar. HFS genellikle sporadiktir. Ailesel olgular da nadir olarak bildirilmistir
(30,31). Bilateral tutulum nadirdir %1 olarak goriiliir ve baslangicta tek tarafli
baslayip birka¢ ay veya yillar sonra diger tarafi da dahil etmeye baslar ve ikinci
gelisen taraf daha hafif seyreder. Bazi Asya toplumlarinda daha siktir (32).

2.4.3. Patofizyoloji

Literatiirde bildirilen hemifasiyal spazmin en yaygin nedeni, fasiyal siniri kok
cikis bolgesinde basiya ugratarak lokal demiyelinizasyona yol agan ektatik veya

anormal bir damarmn varligidir.
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Fasiyal sinirin beyinsapindan ¢ikis bolgesindeki bu kompresyonunun
hemifasyal spazma nasil neden oldugunu agiklamak igin birgok teori One siiriilse de
HFS patofizyolojisinde iki ayr1 patofizyolojik mekanizma kabul gdérmektedir. Ilk
hipotez sinir kokenli hipotez veya periferal teoridir, komsu noronlar arasindaki
efaptik iletinin (yani, lokal iyon degisimlerinin veya lokal elektrik alanlarinin komsu
sinir liflerinin birlesmesi) asir1 ya da anormal ateslemeye yol actigin1 varsaymaktadir.
Miyelinasyon efaptik gecisin dogal bir inhibitoriidiir ve lokal kompresyona bagh
demiyelinizasyon olustugunda hemifasyal spazma yol agar. Bir sinirin kok ¢ikis
bolgesi, bir kranial sinirinin merkezi ve periferik sinir segmentleri arasindaki

birlesimdir.

Bu alanda, kraniyal sinirin miyelinasyonundan sorumlu merkezi
oligodendroglial hiicrelerden ¢evresel Schwann hiicrelerine gecis vardir. Ayrica, bu
bolgedeki kranial sinirler epindryumdan yoksundur ve sadece araknoid membran ile
cevrelenmigir. Bu nedenle sinirin bu 6zel boliimii hasarlanmaya karsi oldukca

hassastir.

Digeri, niikleer kokenli hipotez, fasiyal g¢ekirdek hipotezi veya merkezi
teoride ise hemifasiyal spazmin; sinirin iritatif periferik lezyonlarindan geribildirim
ile fasiyal motor nukleusun hipereksitabilitesinden kaynaklandigi 6ne siiriilmektedir
(31,4).

2.4.4. Etiyoloji

Hemifasiyal spazm primer veya sekonder olabilir. Primer HFS, posterior
kraniyal fossada yedinci sinirin kok ¢ikis bolgesinde (REZ: root exit zone) anormal
veya ektazik bir damar; en ¢ok siiperior serebellar, anterior inferior serebellar veya

vertebral arter tarafindan basiya ugramasi nedeniyle olur.
Sekonder hemifasiyal spazmin nedenleri ise baslica:
1. Serebellopontin kose tiimorleri; akustik néroma, meningiom
2. Epidermoid, araknoid kist, lipoma

3. Arteriyovendz malformasyonlar; fistiiller, vendz anjiomlar ve arteriyel

anevrizmalar

4. Beyinsap1 lezyonlari; inme, travma, demiyelinizan hastaliklar
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5. Enfeksiyonlar; orta kulak iltihaba, tiiberkiiloz menenyjit

6. Posterior kraniyal fossanin yapisal anomalileri - Paget hastaligi, Chiari

malformasyonu
7. Parotis timorleri ve
8. Bell palsi dir.(1)
2.4.5. Klinik seyir

Hemifasiyal spazm klasik olarak {ist yiiz yariminda en sik orbicularis oculi
kasinda (% 90) (goz etrafinda) baslayan, istemsiz goz kapatilmasina yol agan kisa
tekrarlayan, ani kasilmalar seklindedir. Klonik kasilmalar yiiz kaslarinda es zamanl
ve paroksismaldir. Bu klinik, hemifasyal spazmin primer tipinde daha sik goriliirken,
iist ve alt yliziin ayn1 anda tutulumu, sekonder vakalar i¢in tipiktir. Caligmalarda
kaydedilen bu gbzlemin fasiyal sinir ve ¢ekirdeginin anatomisi ile iliskili olabilecegi
belrtilmistir (33). Fasiyal sinirde, yiiziin tist kismmni inerve eden lifler dorsal olarak
bulunur ve sendromdan en ¢ok sorumlu damar olan anterior inferior serebellar arter,

hastalarin ¢gogunda siklikla sinirin dorsal yiizii ile iligkili olarak bulunur.

Kasilmalar goz ¢evresi kaslarindan baglayarak alt yiiz yarisina en sonunda da
platismaya yayilir. Cogu hareket bozuklugundan farkli olarak, hemifasyal spazmin
kasilmalari, uykuda devam eder ve bu da etkilenen kisiyi rahatsiz ederek uykusuzluk,
emosyonel stres olusmasina sebep olup morbitideye katkida bulunabilir (5). Stres,
okuma, konugma ve bazen yemek yeme sirasinda semptomlar artar. Yiiziin farkli bir
alanina dokunma (duysal hile), kendini rahatlatma teknikleri ile semptomlarda

azalma goriilebilir.

Olgularin %401 kadarinda hipertansiyonun hemifasyal spazm ile iliskili
oldugu bildirilmistir. Teorik olarak hipertansiyon, hastalarin ¢ogunda altta yatan
damar ektazisine, vaskiiler degisikliklere neden olarak katkida bulunabilir. Sol
hemifasiyal spazm vakalarinda, klinikten sorumlu vaskiiler yapinin 9. ve 10.
kraniyal sinirleri de kok ¢ikis bolgesinde basiya ugratarak kraniyal parasempatik

cikisi modiile ettigi Ve hipertansiyona katkida bulundugu saptanmistir.

Hemifasiyal spazmda sadece motor belirtiler goriilmez; géz yasarmasi, gozde
iritasyon, fasiyal paresteziler ve klik seklinde tinnitus eslik edebilen diger

belirtilerdir. Agr1 gibi duyusal belirtilerin yani sira trismus ve bruksizm gibi diger

18



motor belirtiler ve otonom belirtiler de goriilebilir (33). Hastaligin dogal seyri,
semptomlarin kademeli olarak kotiilestigi kronik bir hastalik seklindedir, ancak

olgularin %10' undan azinda spontan rezollisyon gorilmiistiir (1).
Tam

Hemifasiyal spazmin teshisi esasen klinik bir tablodur. Altta yatan sekonder
nedene yonelik tim hastalar ayrintili  O6ykii ve norolojik muayene ile
degerlendirilmelidir. Sekonder sebepleri ortadan kaldirmak ig¢in yapilabilecek
tetkikler arasinda, elektromiyografi (denervasyona neden olan fasial sinir
lezyonlarint dislamak igin) ve kraniyal MR; demiyelinizasyonu veya beyinsapi
komsulugunda yer kaplayan lezyonlar1 dislamak i¢in kullanilir. Medikal tedavide
basarisiz olan ve cerrahi miidahale planlanan hastalara MR Anjiyografi (3D-CISS
(constructive interference in steady state) gibi 6zel yiiksek ¢oziiniirliiklii seriler)
yapilabilir (34).

2.4.6. Hemifasiyal spazmda elektrofizyoloji

Hemifasiyal spazmin -elektrofizyolojik bulgusu, gbéz kirpma refleksinin
orbicularis oculi disindaki kaslara yayilmasidir. Bu durum, efaptik iletim yoluyla
fasiyal sinirinin komsu lifleri arasindaki antidromik impulsun lateral olarak yayilmasi
seklinde agiklanir. EMG nin en 6nemli klinik 6nemi ve kullanimi, lateral yayilim
yanitinin kaydedilmesi, cerrahlarin yeterli dekompresyon saglanip saglanmadigim
belirlemelerine yardimci olmasi seklindedir. Anormal damar fasiyal sinirden
uzaklastirildiginda, lateral yayililm yaniti'nin ortadan kayboldugu veya azaldigi
bilinmektedir (35).

Botulinum toksin tedavisi sonrasi elektrofizyolojik yanitlar1 degerlendiren bir
calisma, bu hastalarda orbicularis oculi CMAP amplitiidlerinde ortalama % 40'lik bir
azalma oldugunu gosterirken, lateral yayilan yanitin botulinum toksin enjekte edilen
hastalarda kaydedilemedigi goriilmiistiir. Bununla birlikte, elektrofizyolojik
calismalarin botulinum toksini tedavisi 6ncesinde rutin olarak kullanilmasinin rolii
hala net degildir (2).
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http://www.itfnoroloji.org/trase/trase24.htm (internet)

Sekil 6. Hemifasiyal spazmda 6rnek EMG trasesi

Hemifasiyal spazm 5 yildir siiregelen sol hemifasiyal spazm. Sol yiiz
yarisinda sik ve siddetli klonik, bazen bunlar1 izleyerek tonik spazmlar oluyor. A.
Kayit kas1 sol M. orbicularis oris. Birbirini izleyen klonik kasilmalar daha sonra
tonik kasilmaya doniisiiyor 0.5mV/50ms. B. Sol supraorbital sinir uyarimi ile 1.
trasede O. orbicularis oculiden (OOC) gozkirpma refleksinin R1 ve R2 yanitlar
aliniyor. 2 trasede M. mentalisten (MN) ayn1 yanitlarin alinmasi yiiz sinirinin {ist ve
alt dalmi olusturan lifler arasinda patolojik impuls gecisini gosteriyor
(0.2mV/10ms). C. Sol yiiz sinirinin zigomatik dalinin uyarmmi ile M. orbicularis
oculiden normal erken yanit (E), M.mentalisten patolojik ge¢ (G) yanit kayitlaniyor
(0.2 mV/5ms). D.Solda yiiz sinirinin mandibuler dalinin uyarilmasi ile M.
mentalisten erken (E), M. orbicularis oculiden patolojik ge¢ yanit kaydediliyor
(0.2mV/5ms). Tim traselerde kayitlama konsantrik igne elektrodlarla yapilmais, iki
kayit stiperpoze edilmistir (36).
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2.4.7. Ayiricl tani

Hemifasiyal spazmi taklit edebilen hastaliklar

1. Blefarospazm

2. Tardif diskinezi

3. Motor tikler

4. Fasiyal sinir yaralanmasindan sonra aberrant rejenerasyon.
5. Yiiz kaslarin tutan fokal kortikal ndbetler

6. Fasiyal miyokimi

Bleferospazm: Cogunlukla tek tarafli olan hemifasyal spazmin aksine,
orbicularis oculi'nin bilateral senkron kontraksiyonlarini igerir. Nadiren bilateral
hemifasiyal spazm durumunda bile, yiiziin her iki tarafindaki kontraksiyonlarin
hemifasiyal spazmda asenkron olmasiyla ayrulir. Hemifasyal spazm vakalarinda her

kontraksiyon ile ayni tarafta kas ylikselmesi goriiliir (diger Babinski isareti)

Tardif diskinezi: Noroleptik ajanlara veya dopaminerjik antagonistlere uzun
stire maruz kalma Oykiisii olan bireylerde goriiliir. Tipik olarak, yiiziin stereotipik

hareketleri (perioral bolge), boyun, gdvde ve ekstremitelerde goriiliir.

Motor tikler: Istemsiz, kisa, tekrarlayan stereotipik hareketlerdir. Istemli
olarak bastirilabilir. En sik g6z kirpma veya yiiz seyirmesi seklinde ortaya ¢ikan

hareketlerdir

Yiiz kaslarmm tutan fokal Kkortikal ndbetler: Yiiziin ve basin siirekli,
tekrarlayan, stereotipik hareketleridir. Hemifasyal spazmdan ayirt etmek igin bir

elektroensefalograma ihtiya¢ duyulabilir

Hasar sonrasi yiiz sinirinin aberrant rejenerasyonu: istemli agiz agma
sirasinda gozlerin sinkinezi ile birlikte kapatilmasi olarak ortaya ¢ikar ancak istirahat
halindeyken bu anormal hareketler olmadig1 igin hemifasiyal spazmdan kolaylikla

ayirt edilebilir.

Fasiyal miyokimi: Yiiz kaslarmmin istemsiz dalaga benzeri hareketleriyle

karakterizedir. Benign bir durumdur ve vakalarin ¢ogu birkag giin veya hafta iginde
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kendiliginden diizelir. Hareketler yorgunluk, uyku yoksunlugu veya fazla kafein

tiiketimi ile kotiilesir (1,33)
2.4.8. Tedavi

Hemifasiyal spazm kontraksiyonlar1 giderek artan kronik bir durumdur.
Bununla birlikte, yayginligr diisiikk oldugundan, bu hastalar i¢in en iyi terapotik
modaliteyi belirlemek i¢in ¢ok sayida kontrollii klinik calisma yapilmamistir.
Medikal tedavide difenilhidantoin, karbamazepin ve klonazepam gibi antikonviilzif

ajanlar denenmekle birlikte bu ilaglarin yarart sinirhdir.

Botulinum toksini, tedavide en popliler segenek olmay: siirdiirmektedir.
Botulinum toksini presinaptik Kkolinerjik sinir uglarina baglanarak asetilkolin
salgilanmasini inhibe eder ve sonucta kas kontraksiyonu engellenir. Noromiiskiiler
kavsakta gecici bir disorganizasyon olusur. Klasik uygulamada toksin 2 mililitre
steril serum fizyolojik soliisyonu ile sulandirilarak 0,1 mililitre soliisyonda 5 {inite
botilinum toksini konsantrasyonu olacak sekilde hazirlanir (Onabotulinumtoxin A
i¢in) ve 6nceden belirlenen noktalara 27 gauge insiilin ignesi ile yapilir (sekil-7) (37).
Etkisi 2-3 giin i¢inde baglar. 7-10 giin sonra toksinin etkisi en yiiksek diizeye
ulagir.Etkiler gegici olup ortalama 2.8 aylik iyilik haline sahiptir (37,38). Toksin,
orbicularis oculinin dort tarafina tipik olarak ist ve alt lateral epikantus yakinlarina,
iist medial epicantusa ve ayrica alt kapagin ortasindan lateral olarak enjekte edilir.
Kas alanina uygulama, pretarsal bélgede oldugu kadar esit derecede etki siiresi saglar
ve daha az yan etki ile sonuglanir (39). Diger Enjeksiyon yerleri, hastanin tedavi

hedefleri g6z 6niinde bulundurularak kararlastirilmalidir( tablo-2).
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Corrugator

Orbicularis oculi

Zygomaticus
major e

Buccinator

Depressor
anguli onis —

Sekil 7. Hemifasiyal spazm tedavisi i¢in botulinum toksini enjekte edilen tipik yiiz

kaslar1
(Frei, K,Botulinum toxin therapy of hemifacial spasm: comparing different therapeutic preparations. European journal of

neurology 2006,almmustir) (38)

Tablo 2. Hemifasyal spazm tedavisinde kullanilan botulinum toksin dozlar1 (unite

olarak)
Botulinum toxin ~ Corrugator  orpjcularis : _ Depreseor
frontalis . Zygomaticus | Buccinator -
preparati oculi anguli oris
OnabotulinumtoxinA 10 1 15-20 1 2 1
AbobotulinumtoxinA 30 3 45-60 3 6 3
RimabotulinumtoxinB| 500 50 1000 50 100 50
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2.5.SEREBRAL LATERALIZASYON

Serebral lateralizasyon beynin sag ve sol hemisferleri arasinda anatomik ve
fonksiyonel farklilasma olarak tarif edilmektedir. Beynin asimetrik islevlerinin
olusmasinda rol alan organik mekanizmalar1 i¢ceren bu kavram; Dax'm, 1836'da ilk
kez dil i¢in sol hemisferin baskin oldugunu tanimlamasinin ardindan (Dr. Dax’in bu
kesfinin 6nemi o yillarda tam olarak anlasilamamustir), 1860'da Broca'nin afazilerin
beynin bir yarisindaki sinirlt bir lezyon sonucu oldugu yoniindeki ¢alismasi ile bilim

diinyasindaki yerini almigtir (40).

Brocca, sol frontal lob posterior-inferior'undaki infarktin afaziyle
sonuclandigint tespit etti. ‘Brocca konusma alani’ olarak bilinen bu bolgenin
konusma ile ilgili oldugu anlasildi. Sonrasinda Wernicke alani olarak isimlendirlen
sol temporal lobun posterioru ve parietal lobun inferior kismi kesfedildi. Bu alan
konusmanin yani sira ‘dil kavrama alani’ olarak tanimlandi ve bunun asimetrik bir
fonksiyon oldugu ortaya konuldu. Sol hemisfer lezyonlarinda meydana gelen dil ile
ilgili bozulmalar, baskin sol hemisfer kavraminin olusmasina sebep oldu. Serebral
fonksiyonlarin lateralizasyonu direngli epilepsi hastalarinda yapilan kommisurotomi
ameliyatlarindan sonra daha anlasilir hale geldi. Korpus kallozumlarin kesilmesiyle
hastalar adeta boliinmiis beyine sahip kisilere ve serebral lateralizasyon aragtirmalari
igin benzersiz birer orneklere doniistiiler. Bu hastalar {izerinde yapilan ¢aligmalar
sonucunda ise “lateralizasyon ve beynin fonksiyonel asimetrisi” kavramlar1 gelismis
ve sekillenmigtir(40). Ortaya ¢ikan tablo, bir hemisferin diger hemisfere fonksiyonel
olarak dominant oldugu fikrini destekledi. Nadir goriilen corpus callosumunun

tamaminin ya da bir pargasinin olmadigi hastalardan da benzer veriler elde edildi.

Bugiinkii bilgilerimize gore viicudun sag tarafinin kontrolii, sag elin
kullanimi, dilin bilingli olarak kullanimiyla konusma, heceleme, okuma, yazma gibi
eylemler, konugmanin icerigini olusturma, sézel diisiinme, sozel zeka ve sozel bellek,
tempolu yiiriiylis, matematiksel islemler, daktilo yazma, ayrintilarin algilanmasi ve
dil bilgisi kurallarinin kullanilmasi gibi bir takim beceriler sol hemisfer tarafindan

kontrol edilir.

Viicudun sol tarafinin kontrolii, sol el kullanimi, dokunma hissi, yiiz
ifadelerinin yorumlanmasi, duygusal ve melodik konusmalar, sarki sdyleme ve siir

okuma, viicut dili ve ¢evresel seslerin algilanmasi, gorsel, duygusal, yaratict ve
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mistik diisiince, kavrama yetenegi, resimlerdeki ayritilart gorebilme, gorsel
simgelerin diislenmesi, manipiilasyon yetenegi, cinselligin yonetimi ve {i¢ boyutlu

diisiinebilmek gibi beceriler ise sag hemisfer tarafindan kontrol edilirler (41).

Ayrica insanda supraspinal merkezlerin etkisinin disinda spinal bir motor
asimetrinin varligi gastroknemius-soleus sinirinin, sag ve sol tarafta uyarilmasi ile
elde edilen Hoffmann refleksine ait toparlanma egrileri ile yapilan g¢aligmalarda
arastirilmis; saglaklarda, sol toparlanma egrisinin saga, solaklarda, sag toparlanma
egrisinin sola gore daha yliksekte seyrettigi, ambidekster grupta ise her iki taraftaki
spinalizasyondan sonra ilk iki gurupta dominansin degismedigi, son grupta ise sag

veya sol dominansin olustugu gosterilmistir (42).

Anatomik, embriyolojik, patolojik, kimyasal, hormonal ve psikolojik
calismalar sonucunda 1860'lardan bu yana serebral lateralizasyon konusunda énemli

geligsmeler kaydedilmistir.

Hemisferik asimetrinin sonucu olan davranigsal asimetrilerin birgogu
tammmlanmustir. En belirgini el tercihidir. Lateralizasyonun belirlenmesinde, el
tercihi, boylelikle el tercihi agisindan baskin olan beyin bodlgesinin saptanmasi bu

caligmalarda temel iligklendirmede kullanilan klasik yontemdir (43).
2.5.1. Eltercihi

El tercihinin olusumunda rol aldig1 diisiiniilen bazi teoriler vardir. Annetin
“Saga Kayma Teorisi” ne (Right Shift Teori) gore, el tercihi aslinda sans dagilimi
gosteren boy, kilo gibi stirekli bir degiskendir. Saga kaymay1 saglayan Right Shift
(RS+) genidir. Bu gen sol hemisfer avantajina ve saglakliga sebep olmaktadir.
Boylece RS+ genine sahip olan bireyler sag el dominansina sahip olmaktadirlar (44).
Bir diger teori McManus Teorisidir. McManus, Annett’in siireklilik teorisini
reddetmis ve ellilige sebep olan genleri D ve C genleri olarak ifade etmistir. D geni
saglakligi belirlerken, C geni sansa bagli olarak saglaklik ya da solakliga sebep
olabilmektedir (45). Baska bir teori Previc teorisidir (46). Previc, el tercihinin
uterusta bebegin durus pozisyonundan kaynaklandigini 6ne siirmiistiir. Anne
karninda bebek normal pozisyonda; bas asagida, sirt solda ve sag kulak onde
bulunmaktadir. Boylece normal durus pozisyonunda mesane, sag kraniyofasiyal
bolgeye basi yapmakta ve bu basi sonucu sag kulakta dis-i¢ kulak mesafesi

daralmakta ve sag kulak ileti hiz1 artmaktadir. Sag kulak ileti hizinin artmasi bu
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donemde sol beyin hemisferine daha fazla uyar1 gitmesini saglamakta ve sol hemisfer
saga gore daha fazla gelismektedir. Sol hemisferdeki baskinlik sag el, sag ayak ve
sag g6z dominantligi olarak ortaya ¢ikmaktadir. El tercihinin intrauterin testosteron
seviyeleri ile iliskili oldugunu One siiren teoriye gore ise, yiiksek testosteron
seviyeleri sol hemisfer gelisimini baskilayarak dominantligin soldan saga ge¢gmesine
sebep olmakta ve sonug¢ olarak sol el dominanthifi ortaya ¢ikmaktadir. Ayrica
solaklarda sadece fetal gelisim esnasinda degil, eriskin hayatta da kan testosteron
diizeyleri saglaklardan daha yiiksek olarak bulunmustur (47.48). Erkeklerin toplumda
kadinlara gore daha yiiksek oranda sol elli olduklarina dair yaymlar mevcuttur.
Yapilan ¢aligmalarda diisiik dogum agirligina sahip bebeklerde, prematiirelerde sol el

tercih oraninin arttigin1 gosteren bazi sonuglar elde edilmistir (49, 50).

El tercihi ile immun sistem ve ndropsikiyatrik hastaliklarda anlamli iligkilerin
rapor edildigi caligmalar mevcuttur. Epilepsi, otizm, dikkat eksikligi ve hiperaktivite
bozuklugu, sizofreni, Alzheimer hastaligi, obsesif kompulsif bozukluk, alerjik
hastaliklar, immiin sistem hastaliklari, otoimmiin hastaliklar, antisosyal davranis
bozukluklari, ilag ve alkol bagimlilig1 sol el baskinligi ile sikliginin arttigi 6ne

sliriilen hastaliklardan bazilaridir (51).
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3. MATERYAL VE METOD

Calisma Eyliill 2017-Aralik 2017 tarihleri arasinda Istanbul Egitim ve
Aragtirma Hastanesi Noroloji Kliniginde yiiriitiildii. Calisma Helsinki Deklarasyonu
Kararlarina, Hasta Haklar1 Yonetmeligine ve etik kurallara uygun olarak yapilmis

olup, yerel etik kurulundan 08.09.2017 tarihinde onay alindi.
3.1.0LGU SECIiMI

Calismaya Eyliil 2017-Aralik 2017 tarihleri arasinda hemifasiyal spazm
tanisiyla noroloji polikliniginde takip edilen 60 hasta ve 30 goniilli dahil edildi. 60
hasta i¢ginde muayenelerinde kulak patolojisi saptanan 8 hasta ¢aligmaya dahil
edilmedi. Calismaya baslamadan once hastalar sozlii ve yazili olarak bilgilendirildi

ve onaylar1 alind1 (Ek 1)
3.1.1. Cahismaya dahil edilme kriterleri

Noroloji polikliniginden takip edilen hemifasiyal spazm tanili 30-75 yas arasi

akustik refleks 6l¢limii yapilmasini kabul eden hastalar ¢caligmaya alind1.
3.1.2. Cahsmadan dislanma Kriterleri

Calismaya katilmak istemeyen, bilinen dis ve orta kulak hastalik 6ykiisii ya
da bulgusu olan, iletim tipi isitme kaybi olan,bas-boyun-kulak ile ilgili cerrahi

gecirmis hastalar ¢aligmaya alinmadi.
3.2.KLINIK VE LABORATUAR DEGERLENDIRME

Calismaya dahil edilen hastalarin ayrintili hastalik Oykiileri alindi ve
norolojik muayeneleri yapildi. Tiim hastalarin yas, cinsiyet, hastalik siiresi ve
kullandiklar ilaglar not edildi. Hipertansiyon (HT), diabetes mellitus (DM), koroner
arter hastaligi (KAH) sorgulandi. Tiim hastalarin daha 6nce yapilmis olan kraniyal
manyetik rezonans goriintiilemeleri iki ayr1 nérolog tarafindan posterior fossa
Ozellikleri agisindan geriye doniikk degerlendirildi. Goriintiilemelerde saptanan
vaskiiler anormallikler kayit edildi. Her hastanin otoskopik muayenesi bir KBB

hekimi tarafindan yapildi.
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3.3.CALISMADA KULLANILAN OLCEKLER

Tiim hastalarda hemifasiyal spazm siddetini degerlendirmek i¢in degistirilmis
anormal istemsiz hareketler olcegi (AIHO) kullanildi. Serebral lateralizasyonu
belirlemek i¢in klasik Edinburgh el tercih formu, g6z ve ayak tecihi i¢in iki

parametre eklenerek kullanildi.
3.3.1. Serebral lateralizasyonun belirlenmesi

Hastalardan 10 soruluk yazi yazma, resim yapma, top ve tas atma, makas
tutma, dis firgalama, kiirek sap1 tutma (alttaki el), bir sisenin kapagini agma, bigak
tutma, kibrit cakma gibi islemler sirasinda el tercihlerini belirleyen 10 soruyu
cevaplamasi istenmistir. Kullandiklart el igin ayrilan bolimde her zaman sag,
genellikle sag her iki el ile, genellikle sol ve her zaman sol cevaplarini isaretlemeleri
istenilmistir. Skorlama sisteminde siras1 ile +10, +5, 0, -5, -10 puan verilmektedir.
Geschwind Skoru olarak isimlendirilen bu puanlama +100 ile -100 arasindadir.
Skorun negatif olmas1 solaklik, pozitif olmasi saglaklik lehine degerlendirilir. <-
40sonug:solak, her iki elini kullanabilen -40 < sonug¢ < +40, saglak: sonug¢ > +40

olarak tespit edildi.
3.3.2. Akustik refleks olciilmesi ve timponometri

Calismamizda timpanometri ve akustik refleksler degerleri Olglilmiistiir.
Timpanometride kullanilan prob tonu 220 Hz’dir ve +200 mmH2O basinc1 ile -400
mmH20 basinct arasinda dis kulak yolundaki basing degistirilerek elde edilen
timpanogram egrisinde basing ve gradient degerleri 6lgiilmistir. Akustik refleks
ol¢iimiinde Interacoustics marka Interacoustic Impedance Audiometer AT 235

impedansmetre cihazi ile stapes kasinin kasilmasi degerlendirilmistir.
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Sekil 8. Akustik refleks 6l¢ciim sistemini gosteren diyagram [11] manometre

reticulor formation teticular formation
exopyramidal fracts extropyramidol tracts

aimbis stimulus
w—p ihlen -7 cochleo™
responsa [Esponse
stopedius musdo+~ NI N7 stopedius musde sopedivs musce " 7}uued|usmuyle
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Sekil 9. Ipsilateral ve kontralateral akustik refleks arki

(Rudzinska M The influence of botulinum toxin on auditory disturbances in hemifacial spasm.Neurologia i Neurochirurgia

Polska 2012 vol: 46 (1) pp: 29-36 alinmustir.)

Stapedius refleks testi tekniginde bir akustik probun bir kulaga yerlestirilmesi
ve diger kulaga odyometrik bir kulakligin yerlestirilmesini igerir (Sekil-8).Prob
tarafindan iiretilen akustik uyaran, diger kulaktaki refleksin olusumunu (karsi taraf
refleksi) uyandirir. Prob ayrica, ipsilateral refleksin kaydedilmesini saglayan ek bir

kulaklik igerir (Sekil-9)(1).

Ipsilateral reflekste 500, 1000, 2000 ve 4000Hz'de aym kulaktan uyaran
verilip ayn1 kulaktan kayit yapilir. Ipsilateral kayitta uyarilan ve kayit yapilan kulak
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ayni iken kontralateral kayitta uyarilan karsi kulaktir. Refleks var/yok seklinde
degerlendirilir (23).

Kontralateral refleks ise 500, 1000, 2000 ve 4000 Hz'de bakilir.Eger bir
kontralateral akustik sinyali sag kulaga verirsek ve degisiklikleri sol kulaktan

Olcersek, bu sag kontralateral refleks 6l¢iimii olarak adlandirilmaktadir

Calismamizda hastalarin stapes refleksleri 500, 1000, 2000, 4000 Hz
frekanslarinda ipsilateral ve kontrlateral olarak ol¢iiliip, refleks VAR veya YOK
olarak kaydedilmistir.

3.4ISTATISTIKSEL ANALIZ

Istatistiksel analiz i¢in SPSS 15.0 for Windows programi kullanildi.
Tanimlayic istatistikler; kategorik degiskenler i¢in say1 ve yiizde, sayisal degiskenler
icin ortalama, standart sapma, minumum, maksimum olarak verildi. Sayisal
degiskenin bagimsiz iki grup karsilastirmalart normal dagilim kosulu saglandigindan
Student t Test ile yapildi. Kategorik degiskenin gruplar arasindaki oranlar1 Ki Kare
Analizi ile karsilastirildi. Kosullarin saglanamadigi durumlarda Monte Carlo

simiilasyonu uyguland:. Istatistiksel alfa anlamlilik seviyesi p<0,05 olarak kabul
edildi
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4. BULGULAR

Calismaya dahil edilen 52 hastanin 31’1 (%59,6) kadin, 21°1 (%40,4) erkek,
yas ortalamalar1 58,0+10,6 (37-79) idi. Kontrol grubuna dahil edilen 27 goniilliiniin
ise 8’1 erkek (%29,6), 19°u kadin (%70,4), yas ortalamalari ise 54,1+10,7 idi (35-78).

Hemifasiyal spazm siiresine bakildiginda, en uzun hastalik siiresi 47 yil
olmak tiizere ortalama 6,7+8,6 yil idi. Hastalarda eslik eden hastaliklar sirasiyla %50
HT,%11,5 DM, %13,5 KAH idi. Ek olarak hipotiroidi %7,7,vertigo %5,8 hastada

mevcuttu.

Hemifasiyal spazm tarafi 23 hastada (%44,2 ) sag, 27 hastada (%51,9) sol, 2
hastada (%3,8) bilateraldi. Sekonder hemifasiyal spazm %211,5 idiopatik %88,5
oranindaydi. Kulakta ¢inlama, ugultu, klik sesi vb sikayeti olan hasta sayis1 13 (%25)
idi.

Kontrol grubu ve HFS tanili hastalar arasinda yas, cinsiyet dagilimi, DM
degerleri agisindan anlamli farklilik saptanmadi. HFS tanili hastalar ve kontrol

grubunun demografik 6zellikleri tablo-1’de 6zetlenmistir.
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Tablo 3. Hasta ve kontrol gruplarinin demografik 6zellikleri

Hasta
(n=52) Kontrol (n=27)
n % N % p
Cinsiyet Erkek 21 40,4 8 29,6 0,347
Kadin 31 59,6 19 70,4
Yas (yil) Ort.£SD (Min-Maks)  58,0£10,6 (37-79)  54,1+10,7 (35-78) 0,126
Ek Hastahk DM 6 11,5 4 14,8 0,728
HT 26 50,0 6 22,2 0,017
KAH 7 13,5 0 0,0 0,089
Diger 15 28,8 3 111 0,075
Hipotiroidi 4 1,7 3 11,1
Vertigo 3 5,8 0 0,0
HBS 3 58 0 0,0
Astim 2 3,8 0 0,0
Glokom 2 3,8 0 0,0
Hipofiz adenomu 1 1,9 0 0,0
Aort Anevrizmast 1 1,9 0 0,0
Osteoporoz 1 19 0 0,0
Sjogren Sendromu 1 19 0 0,0
ngf;}'l”a' 1 1,9 0 0,0
Venoz Anjiom 1 19 0 0,0
Vertigo 2 3,8 0 0,0

HT: hipertansiyon; DM: diyabetes mellitus KAH:Koroner arter hastalig

HBS:Huzursuz bacak sendromu
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Grafik 1. Hasta ve kontrol grubunda eslik eden hastaliklarin karsilastiriimasi
HT, hasta grupta kontrol gruba gore istatistiksel olarak anlamli daha sikt1 . (p=0,017)

Tablo 4. Hastalik ozellikleri

Hasta Grup
n %

Taraf Sag HFS 23 44,2

Sol HFS 27 51,9

Bilateral 2 3,8
Sekonder 6 11.5
idiopatik 46 88,5
Hastalik tarafinda subjektif isitsel 13 25,0
sikayet (tinnitus, klik sesi, ugultu)
Siire (yil) Ort.£SD (Min-Maks) 6,7+8,6 (0,2-47)
Botulinum toksin uygulanmasi iizerinden gecen 4,1+3,7 (0,2-24)

zaman (ay)
Ort.=SD (Min-Maks)

Sol HFS %51,9 oraninda, sag HFS %44,2 ve bilateral HFS %3,8 oraninda
saptandi. Hastalarda isitsel sikayetler kulakta klik sesi, ¢inlama, tik sesi %25

oraninda mevcuttu.
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Grafik 2. Hasta ve kontrol grubunda kranial MR’da anormal vaskiiler yap1 goriilme oranlar1

Hasta grubun MR’da anormal vaskiiler yap1 goriilme oran1 %54 iken kontrol
grubunda bu oran %14,8 idi. Hasta grupata MR da anormal vaskiiler yap1 goriilme

orani kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli yiiksekti (p=0,001).

Tablo 5. Hemifasiyal spazm tarafi ile eslik eden hastaliklarin dagilimi

Hastalhik Tarafi

Sag Sol Bilateral

n % n % n % P

Ek Hastahk DM 2 87 4 148 0 00 0,746
HT 11 478 14 519 1 50,0 1,000
KAH 5 217 2 74 0 00 0422
Diger 6 261 8 296 1 500 0,779

MR Bulgusu Anormal vaskiiler yap 11 524 15 556 1 50,0 1,000

Normal 10 476 12 444 1 50,0

Hemifasiyal spazm tarafi ile ek hastalik ve kranial MR’da anormal vaskiiler

yap1 goriilme oranlar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. (p>0,05).
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Hasta ve kontrol grubunda serebral lateralizasyonun dagilimi incelendiginde;

Tablo 6. Hasta ve kontrol grubunda serebral lateralizasyonun dagilim1

Hasta Grup Kontrol Grubu
(n=52) (n=27)
n % N % P
El tercihi Sag 46 88,5 24 88,9 1,000
Sol 6 11,5 3 111
Goz tercihi Sag 44 84,6 23 85,2 1,000
Sol 8 15,4 4 14,8
Ayak tercihi Sag 46 88,5 23 85,2 0,728
Sol 6 11,5 4 14,8

Serebral lateralizasyonda el tercihi belirlenmesinde kullanilan Edinburgh el
tercih envarterine gore hastalarin % 88,5’ i sag el tercihli, % 11,51 solakti. Sag goz
dominantlig1 olan hastalar %84,6, sag ayak dominantligi olan hastalar %88,2 olarak
saptandi. Kontrol grubunda sag el tercihi %88,9 sol el tercihi %11,1 idi. Gruplar
arasinda serebral lateralizasyon, el ayak ve goz tercihi agisindan istatistiksel olarak

anlamli fark yoktu (p>0,05).
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Tablo 7. Hastalik tarafi ve serebral laterazliasyonun karsilastiriimasi

Hasta Grup
Sag taraf Sol taraf Bilateral
n % n % n % p
Dominant Sag 1 4,3 5 18,5 0 0,0 0,374
hemisfer
Sol 22 95,7 22 81,5 2 100
El tercihi Sag 22 95,7 22 81,5 2 100 0,374
Sol 1 4,3 5 18,5 0 0,0
Goz tercihi  Sag 20 87,0 22 81,5 2 100 0,793
Sol 3 13,0 5 18,5 0 0,0
Ayak tercihi Sag 21 91,3 23 85,2 2 100 0,746
Sol 2 8,7 4 14,8 0 0,0

Hasta grubunda sag HFS, sol HFS ve bilateral HFS’1 olanlarda serebral
lateralizasyon degerlendirildi. Solak olan 6 hastanin 5’inde HFS sol tarafta idi. Sag
HFS’I1 hastalarda sag serebral dominans %4,3 iken, sol HFS’I1 hastalarda bu oran

%18,5 idi. Gruplar arasinda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi (p>0,05).

Tablo 8. Kranial MR Bulgulari ile serebral lateralizasyon iligkisi

Serebral Lateralizasyon

Sag Sol
n % n % p
MR Bulgusu Anormal vaskiiler yapi 4 66,7 23 523 0,674

Normal 2 33,3 21 477
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Solaklarda vaskiiler anormallik goriillme orani daha yiiksek olsa da
istatistiksel olarak anlamli fark yoktu (p>0,05).

Tablo 9. Sol ipsilateral ve kontralateral akustik refleks testi sonuglari

Hasta Kontrol
n=52 n=27
Hz n % n % P
Sol ipsilateral 500 48 92,3 27 100,0 0,293
(refleks var) 1000 48 92,3 27 100,0 0,293
2000 48 92,3 27 100,0 0,293
4000 47 90,4 27 100,0 0,159
Sol Kontralateral 500 28 53,8 26 96,3 <0,001
(refleks var) 1000 27 51,9 26 96,3 <0,001
2000 26 50,0 26 96,3 <0,001
4000 25 48,1 25 92,6 <0,001

Hastalar ve kontrol grubu arasinda akustik reflesk degerleri incelendiginde;
gruplarin sol ipsilateral akustik refleks test sonuglarinda istatistiksel olarak anlamli
fark saptanmadi (p>0,05). Hasta grubunda sol kontralateralde tiim frekanslarda
akustik refleks elde edilme orani kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli

diisiiktii (hepsi i¢in p<0,001)
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Tablo 10. Sag ipsilateral ve kontralaeral akustik refleks testi sonuglari

Hasta Kontrol
n=52 n=27
Hz n % n % p
Sag ipsilateral 500 43 82,7 21 77,8 0,597
(refleks var)
1000 43 82,7 21 77,8 0,597
2000 43 82,7 21 77,8 0,597
4000 41 78,8 21 77,8 0,913
Sag Kontralateral 500 22 42,3 21 77,8 0,003
(refleks var)
1000 22 42,3 21 77,8 0,003
2000 22 42,3 21 77,8 0,003
4000 23 442 21 77,8 0,004

Gruplarin sag ipsilateral akustik refleks testlerinde istatistiksel olarak anlamli
fark saptanmadi. Hasta grubun sag kontralateralde tiim frekanslarda akustik refleks

elde edilme orani kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli diisiiktii (sirasiyla

p=0,003 p=0,003 p=0,003 p=0,004 p=0,007)
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Tablo 11.Hasta grubunda serebral lateralizasyon ve akustik refleks degerleri

Serebral Lateralizasyon

Sag (n=6) Sol n=(46)
Akustik refleks Varlyok n % n %

Sag ipsilateral Var 4 66,7 39 84,8 0,275
Yok 2 333 7 15,2

Sag kontralateral Var 2 33,3 22 478 0,674
Yok 4 66,7 24 5272

Sol ipsilateral Var 4 66,7 44 95,7 0,061
Yok 2 33,3 2 4,3

Sol kontralateral Var 1 16,7 26 56,5 0,094
Yo+k 5 83,3 20 435

Hastalarda serebral lateralizasyon ve akustik refleksin elde edilme oranlarinda
bir iligki saptanmadi. Akustik refleksin olmadigi durumlarda sag serebral dominansin
daha fazla oldugu gozlendi. Ancak kisi sayisinin azligi nedeni ile istatistiksel

anlamlilik degerlendirilemedi.

Beyin sapi diizeyinde etkilenmeyi diisiindiiren akustik
refleks testi sonuglan

m etkilenme var  m etkilenme yok

92,6

55,8

7,4

HFS tanili hasta grup Kontrol grubu

Grafik 3. ipsilatarel reflekslerin alindig, kontralateral reflekslerin alinamadig: hasta ve

kontrol grubundaki olgular
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HFS tanili hastalarda her iki tarafta ipsilateral refleksler alinabiliyorken

kontralateral reflekslerin alinamadig1 hasta sayis1 23 (%44,2) iken kontrol grubunda

bu say1 2 (% 7,4) idi.

Hasta grubunda beyin sap1 diizeyinde bir etkilenmeyi diisiindiirecek

ipsilateral reflekslerin alinip kontralateral reflekslerin almamadigi bu sonuglar

hastalarda, kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli fazlaydi (p=0,001)

Tablo 12. Hasta ve kontrol grubunda akustik refleks testi sonuglarinin; beyinsapi

diizeyinde etkilenme tipine gére dagilimi

Hasta Kontrol
n % n % P
B e e ™ @ w2 2 74 om
Bilateral c 15 28,8 1 3,7
Rc 5 9,6 1 3,7
Lc 3 5,8 0 0,0
Ri 2 3,8 5 18,5
Ri-Lc 3 5,8 0 0,0
Ri-Li 4 7,7 0 0,0
Yok (normal) 20 38,5 20 74,1

Bilateral; sag ve sol ipsilateral refleksler varken sag ve sol kontralateral

reflekslerin alinamamasi.

Rc; ipsilateral reflekslerin alinip yalnizca sag kontralateral refleksin

alinamadigi, Lc: ipsilateral reflekslerin alinip yalnizca sol kontralateral refleksin

alinamadigi, Ri-Lc: sag ipsilateral ve sol kontralateral refleks yok,

YOK (normal) :akustik refleksleri bilateral elde edilenler.
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HFS tanili 4 hastada tiim frekanslarda akustik refleks degerleri elde

edilemedi,3 hastada sag ipsilateral ve sol kontralateral refleksler alinamadi. Kontrol

grubunda ise sadece 5 kiside sag ipsilateral refleks alinamadi.

Tablo 13. Hasta ve kontrol grubunda timpanogram sonuglari

ki Hmagp g, Ko
Timpanogram sag A 50 96,2 27 100,0 0,544
B 2 3,8 0 0,0
Timpanogram sol A 50 96,2 27 100,0 0,544
B 2 3,8 0 0,0

Timpanogram degerleri arasinda hasta ve kontrol grubu arasinda fark

yoktu(p>0,05).

Tip A: Normal timpanogram. Tip B: Belirgin tepe noktasi: vermeyen (statik

esneklik 0.10 cc’den az) timpanogramdir.

Tablo 14. Hasta ve kontrol grubunda kranial MR bulgularinin beyinsap1 diizeyinde

etkilenme sonucuna gore karsilagtirilmasi

MR Bulgusu
Var Yok
Beyinsapi diizeinde etkilenme  n % n % p
Hasta Grup Anormal vaskiiler yap1 V4 259 14 609 0,013
Normal 20 741 9 391
Kontrol Grubu Anormal vaskiiler yap1 0 0,0 2 87 1,000
Normal 4 1000 21 91,3

Akustik refleks testi sonuglari; beyin sap1 diizeyinde etkilenmeyi diisiindiiren

hastalarda kranial MR’da anormal vaskiiler yap1 goriilme orani istatistiksel olarak
anlamli disiikti (p=0,013)
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5. TARTISMA

Hemifasiyal spazm ipsilateral fasiyal sinir tarafindan inerve edilen kaslarin
tek tarafli, istemsiz, paroksismal kontraksiyonu ile karakterize bir hastaliktir. HFS’1n
yasami tehdit eden bir durum olmadig1 geleneksel olarak kabul gorse de gorsel ve
sozel engellilige, sosyal geri ¢ekilme ve kiside utanca sebep olarak yasam kalitesini

olumsuz yonde etkileyebilir.

HFS’in patogenezi tam olarak anlasilamamustir. Periferik ve santral olmak
tizere iki teori One siiriiliir. Periferik teoride; fasiyal sinirin kok ¢ikis bolgesinde (root
entry zone) norovaskiiler kompresyonun neden oldugu disiiniiliirken,  santral
teoride; fasiyal sinirin iritatif periferik lezyonlarindan geribildirim ile fasiyal motor

nukleusun hipereksitabilitesinden kaynaklandigi one stiriilmektedir (2,4).

Konu ile ilgili yapilan ¢aligmalarin biiyiik cogunlugu noérovaskiiler yapilarin
degerlendirildigi goriintiilleme calismalar1 ile tedavide kullanilan mikrovaskiiler
dekompresyon cerrahisi teknikleri ve botulinium toksin uygulamalari ile ilgilidir (2,
52, 53, 54, 55).

Norovaskiiler kompresyonla ilgili olarak fasiyal sinire basidan sorumlu
tutulan vaskiiler yapilar siklikla AICA, PICA ve vertebral arterlerdir. Ancak bu
arterler HFS’ ye neden olmaksizin normal saglikli bireylerde de anormal goriinimde
olabildigi gibi tim HFS olgularinda da vaskiiler basi bulunmamaktadir. Genel
populasyonda intrakranyal dolikoektazi prevalansi yaklasik olarak % 0.06-5,8 ' dir ve
¢ogu hasta asemptomiktir (56).

Lokalizasyon agisindan beyin sapt kokenli bu hastalikta gerek sinir ¢ikis
gerekse fasiyal ¢ekirdek komsulugundaki yapilardaki olas1 eslik edebilecek

degisiklikleri degerlendirmeye yonelik az sayida ¢alisma mevcuttur.

Akustik refleks arkinda 7. Ve 8. kraniyal sinir ve ¢ekirdekleri beraber rol alir.
Afferenti 8.sinir efferenti 7.sinir olan bu arkta kontralateral refleks Ol¢iimiinde
yolaklar beyin sapindan geger. Ucuz, noninvaziz ve kolay uygulanabilir olan bu test
giiniimiizde isitsel bozukluklar disinda periferik fasiyal paralizide sinir hasarinin
infra- veya suprastapedial olup olmadigmnin ve prognozun belirlenmesinde daha
onceden kullanilmaya baslanmissa da igitme ili ilgili olmayan miyastenia gravis,

juvenil idiopatik artrit, amiyotropik lateral skleroz, atipik parkinsonizm sendromu ve
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miyotonik distrofi gibi hastaliklarda klinik ¢aligmalara olas1 katkis1 yakin zamanda
incelenmistir (57,58,59,60,61,62).

Benzer sekilde yakin zamanda, serebral dominansin anatomik ve fonksiyonel
acidan gelisimi, hastalik etyolojilerindeki rolii incelenmis ve serebral lateralizasyon
ile bazi norolojik, hastaliklarla iligkiler saptanmigtir. Lewin ve ark. lar1 down
sendromu, epilepsi ve otizmli 6grenme bozuklugu olan ii¢ grupta genel populasyona
gore anlamli solaklik artis1 ve el kullanim belirsizligi bildirilmistir (63). Sommer ve
ark. normal populasyona gore sizofreni hastalarinda sag el kullanimmin daha az
oldugunu ve tempoparietal bolge ile sylvian fissiiriin asimetrik oldugunu
gostermislerdir (64). Yaptigimiz literatiir incelememizde HFS tarafi ve serebral
lateralizasyon iligkisinin incelendigi bir c¢alismaya rastlamadik. Caligmamizda
unilateral goriilen bir hastalik olan HFS’ de; hastalik tarafi, eslik eden hastaliklar,
serebral dominans 6zellikleri ile hastalik iligkisini ve akustik refleks testlerinde varsa
degisiklikleri inceleyerek hastalik etiyolojisine 1sik  tutmayr ve  klinik

degerlendirmeye katki sunmay1 amagladik.

Calismamizda hastalik tarafi sol olan hastalarm orami1 %51,9 idi ve literatiirde
goriilen ¢esitli ¢alismalarda degisen siklikla esit veya sol tarafta daha sik olmasi ile
benzer bulgulardi. Yine hastalarimizin %59,6’sin1 kadinlarin olugturmasi, kadinlarda

daha sik goriilen HFS prevelansi ile benzer 6zellikteydi (65, 66, 67).

Hastalarin yas ortalamasi 58,0+10,6 kontrol grubumuzda ise yas ortalamasi;
54,1£10,7 idi. Hastaligin siklikla goriildiigii yas ortalamas: literatiir ile
uyumluydu(1,2,65).

Serebral dominans ve vaskiiler dominans arasindaki iliski anatomik ve
fonksiyonel baskinlik seklinde iki alt grupta az sayida g¢aligmada incelenmistir.
Hipotezlerden biri beynin vaskiiler gereksinimleriyle vaskiiler asimetrilerin iliskili
oldugudur (68).

Cagnie ve ark’nin bu hipotezden yola ¢ikarak yaptiklari ¢alismada genellikle
boyut olarak esit olmayan, (sol vertebral arter genellikle daha biiyiiktiir vakalarin
yaklagik% 54'tinde sol yonelimlidir) ve neden mevcut oldugu belli olmayan vertebral
arterlerdeki asimetrinin serebral dominans ile iliskisini incelemislerdir. Baskin sol
vertebral arter ile sag el ve sag el tercihi arasinda, vertebral arter ¢api ile el tercihi

arasinda anlamli bir iligki saptanmamustir (69)
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Yakin zamanda Jansen van Vuuren ve ark’larmin ¢alismasinda ise common
ve internal karotis arterlerin geometrik ve hemodinamik ozelliklerinde ilk kez
serebral asimetrilerin gosterildigi saptanmustir. External karotid arterlerde vertebral
arterlere benzer bir sol egilim bulunmus, olgularin % 58'inde sol tarafli baskinlik
saptanmis fakat el tercihi ile bir iligkili bulunmamigtir. Aksine, comman ve internal
karotis arterler, el tercihi ile etkilesime giren belirgin sistematik yapisal ve
fonksiyonel asimetrileri (% 76.07 sol dominant ve % 23.93 sag dominant)
gostermislerdir. Uzunluk, c¢ap, arteriyel direng, akis hizi agisindan saglaklarda sol

arteryel baskinlik, solaklarda ise sag arteryel baskinlik bulunmustur (70).

Tomografi goriintiileri lizerinde jugular foramen gapinin Adams ve ark lari
tarafindan incelendigi bir ¢alismada; sag el baskin kisilerde foramenin solda genis
oldugu, sol el baskin kisilerde ise siklikla sagda genis oldugu gosterilmistir, sonuglar

istatistiksel olarak anlamli bulunmustur (71).

Anatomik o6zellikler yaninda klinik semptomlar ve serebral lateralizasyon
iliskileri de dikkat ¢ekicidir. Van der Hoorn A ve ark. lari Parkinson hastaliginda
4405 asimetrik parkinson hastasi ve el tercihi arasindaki iliskiyi bir metaanalizde

incelemis hastalik baslangic tarafi ile el tercihi arasinda anlamli bir iliski saptamistir
(72).

Hemifasiyal spazmi olan hastalarda, Chung ve ark.’lar1 klinikten sorumlu
tutulan vaskiiler yapilar 4’e ayrilmig (AICA, PICA, vertebral arter, multiple arter) ;
hastalik baslangic yasi, eslik eden HT ve sigmois siniis ¢apt ve baskinligr ile
karsilastirilmis ve AICA sag tarafli semptomlar, baslangicta daha geng yas ve sol
dominant sigmoid siniis varlig: ile iliskili iken; PICA, sol tarafli semptomlar, gec
baslangi¢ yasi ile iliskili bulunmus ve sigmoid siniisiin dominant tarafi gruplar
arasinda anlamli derecede farkli bulunmus (65).HFS de semptoma sebep olan

vaskiiler yap1 ve serebral lateralizasyon degerlendirilmemistir.

Vertebral arterlerin hemifasiyal spazm tarafi ile iliskisini degerlendiren;
Hong-Xin ve ark’lari; baziler arterin olustugu nokta temel alinarak vertebral
arterlerin saga ve sola sapma derecesine bakmis, vertebral arterin laterale sapma
anatomik oOzelliklerini, primer HFS'min semptomatik tarafiyla anlamli derecede
iligkili bulmustur. Bu anatomik varyasyonunun primer HFS i¢in risk faktorlerinden
biri oldugu belirtilmistir. (73)
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Biz de ¢alismamizda HFS tarafi, eslik eden hastalik 6zellikleri ile serebral
lateralizasyon iligkisini hasta ve kontrol grubumuzda degerlendirdik. Hastalar ve
kontrol grubu arasinda serebral lateralizasyonun dagilimi genel popiilasyondaki
oranla benzerdi. Sol HFS, sol el tercihli hastalarda daha sik olmakla birlikte
istatistiksel olarak anlamli degildi. El tercihi, goz ve ayak tercihi arasinda gruplar
arasinda fark yoktu. Sag dominant hemisfere sahip hastalarda kranial MR’da anormal
vaskiiler yap1 goriilme oran1 daha sik olsa da istatistiksel olarak anlamli degildi.
Akustik refleksin alinamadig1 gruplarda solaklar yiizde olarak her grupta daha sikti
ancak istatistiksel olarak fark saptamadik (p=0,275-p=0,674-p=0,061-p=0,094).

Calismamizda lateralizasyonun belirlenmesinde klasik Edinburgh anketinin
kullanilmast bir kisitlilik olabilir, solaklarin ylizde olarak sik saptandigi sonuglar
dikkat ¢ekse de iliski gosterilemez. Bu sonuglar daha biiyiik gruplalarla yapilacak

calismalarla tekrarlanmalidir.

Keza vaskiiler asimetrelerin ortaya ¢ikisiyla ve serebral lateralizasyon ile
iligkileri hakkinda daha fazla bilgi i¢cin yeni doganlar iizerinde yapilan caligsmalar

devam etmektedir (70).

HFS ve HT birlikteligiyle ilgili literatiirde c¢esitli calismalar mevcuttur.
Kardiyak atriyum baroreseptorlerden gelen girdileri ilettigi bilinen 9. ve 10. kraniyal
sinirin kok giris / ¢ikis bolgesi, 6zellikle sol taraftaki ventrolateral medulla basisinin
sistemik arteriyel hipertansiyonun kaynagi olabilecegine dair saglam anatomik /
fizyolojik kanitlar vardir (74,75,76,77). Ornegin Chan ve ark tarafindan yapilan
hemifasiyal spazm tanili hastalarda HT olan ve normotansif HFS’l1 hastalar
karsilastirildiginda; VLM basisinin siddetini anlamli derecede HT lu HFS hastalarda
yiiksek oldugunu saptamislardir (74).

Calismamizda HT, HFS tanili hastalarda kontrol grubuna gore anlaml
derecede sikti. Hastalik tarafi ile HT sikligi arasinda sol tarafli hastalarda HT sayisal
olarak daha fazla olsa da istatistiksel olarak anlamli degildi. Hastalarimizda eslik
eden DM, KAH ve diger hastaliklarda kontrol grubuna gore anlamli bir fark
saptamadik. Yakin zamanda; Shimizu ve ark.’larinin HFS tanili hastalarda PET ile
yaptiklar1 ¢alismalarinda, bilateral talamusta serebral glikoz hipermetabolizmasi
saptamiglardir. Talamuslardaki hipermetabolizma deri ve kas afferent girisi, fasiyal

sinirin antidromik iletimi ve merkezi sinir sisteminde sekonder degisiklikler de dahil
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olmak flizere birden fazla kaynaga atfedilebilir seklinde yorumlanmistir (78).
Kotterba ve ark.’lart transkortikal manyeti stimulasyon uyguladiklari 10 HFS’I
hastanin 8’ inde spazm tarafinda anlamli azalmis kortikal inhibisyon saptamislardir.
Bu durum yetersiz intrakortikal inhibisyonun HFS patofizyolojisiinde rol oynadigini
gosterir (79)

Bu c¢aligmalar HFS’li hastalarda periferik ve santral mekanizmalarin

varliginin bir gostergesidir

Fonksiyonel MRI ¢alismasi ise 2015 yilinda ilk kez sol HFS tanili 30 hastada
Tu Y. ve arkadaglar tarafindan yapilmistir. HFS'li hastalarin spontan beyin
aktivitesindeki degisiklikler degerlendirilmis ve ¢alismada, HFS'nin motor kontroli
ve gozkirpma hareketinde en ¢ok yer alan beyin bolgelerindeki anormal spontan

beyin aktivitesi ile iliskili oldugu ortaya koyulmustur (80).

Ayrica beyin sapinda bdlgesel homojenitede artis ile spazm siddeti arasinda
pozitif iliskili oldugu saptanmistir. Bu sonug, elektrofizyolojiyle tanimlanan bilateral
fasiyal ¢ekirdegin hipereksitabilitesi ile uyumlu olarak degerlendirilmistir. Bu veriler
sadece sol HFS’de ve kiigiik bir hasta grubunda calisilmis olsa da fasiyal
cekirdeklerdeki fonksiyonel degisikliklerin HFS'den sorumlu merkezi bir mekanizma

oldugu hipotezini destekler niteliktedir.

Calismamizda ucuz, noninvaziv bir test olan akustik refleks testini kullanarak
HFS hastalarin beyinsap: diizeyinde bir etkilenme olup olmadigini degerlendirmeyi

ve patofizyolojiye 151k tutmay1 amacladik.

HFS’de akustik refleksin kullanildigi ¢alismalardan; Moller ve ark.’larinin
137 hastada dekompresyon ameliyati Oncesi ve sonrasinda isitme fonksiyonlarini
degerlendirdigi ¢alismasinda, hastalarin %41’inde akustik refleks paternlerinin
degisiklik gosterdigini saptamis ve fasiyal sinirde hasara sebep olan lezyonun isitme
sinirinde de degisiklikler yapabildigini belirtmislerdir. Calismada, HFS tarafindaki
ipsilateral refleks kayb1 ve saglikli taraftan uyandirilmis ve HFS tarafinda kaydedilen
kontralateral refleks kaybi, fasiyal sinirinin kendisinde veya onun motor g¢ekirdegi

igindeki bozukluklar1 gésterir seklinde yorumlanmistir (81).

Moller ve arkadaslarinin yaptigi bir diger ¢alismada HFS’li hastalarda istme

fonksiyonundaki degisiklikler incelenmis spazmin oldugu tarafta %23 oraninda
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sensorindral isitme kayb1 (SNIK) tesbit edilmis. Bu durum HFS ye neden olan 7.
kranial sinir kompresyonuyla ayni mekanizmayla 8. kranial sinirin kompresyonu ile

aciklanabilecegi belirtilmistir (82).

Bizim calismamizda ipsilateral akustik refleks degerleri 53 hastadan sagda
43’tinde (% 82,7), solda ise 48 inde (% 92,3) elde edilmistir. Hastalarimiz ve kontrol
grubu arasinda ipsilateral reflekslerin elde edilme oranlar1 arasinda fark saptamadik.
Kontralateral akustik refleks olgtimleri ise sagda %46,2, solda %51,9 oraninda hasta
grupta elde edilmis sirasiyla kontrol grubunda bu oranlar %77,8 ve %96,3
saptanmugtir. Istatistiksel olarak hasta grupta kontralateral reflekslerin yoklugunu,
hem sagda hem solda kontrol gruba gore anlamli olarak daha sik bulduk. Akustik
refleks testi yorumlanirken ipsilateral reflekslerin alinip kontralateral reflekslerin

alinamamasi beyin sap1 diizeyinde bir etkilenme oldugunu gostermektedir.

Hasta grupta ipsilateral reflekslerin alindigi ve kontralateral reflekslerin
almamadig1 hasta sayis1 23 (%44,2) ve kontrol grubunda ise bu oran 2 (%7,2) idi.
Beyin sap1 diizeyinde bir etkilenmenin olmasi hasta grupta kontrole kiyasla

istatistiksel olarak anlamli diizeydeydi.

Beyinsap1 diizeyinde etkilenme diisiindiiren akustik refleks testi sonucuna
sahip hastalarimizin kranial MR bulgularinda anormal vaskiiler yap1 gériilme orani,
refleks testleri normal olanlara gore anlamli diizeyde diistikti. Calismamizda
vaskiiler yapilarin goriintiilenmesinde degerli katkilar sunan MR anjiografi ve 3D-
CISS sekanslarmin  kullanilmamis olmasi, lezyon tarafinda isitme kaybinin
odyometri  kullanilarak  degerlendirlmemis  olmast  kisithiliklar ~ olarak

degerlendirilebilir.

Simdiye kadar taradigimiz ¢alismalarda HFS tanili hastalarda mikrovaskiiler
dekompresyon operayonunun major komplikasyonu olan sagirligin tespiti igin,
operasyondan Once ve sonra 8. kranial sinir Ozelliklerini degerlendirildigi seriler
mevcuttur (81). Bu c¢alismalarda akustik refleks degerlerinin lezyon tarafinda isitme
kayb1 8.sinir hasar1 ya da ayni taraf 7. Sinir lezyonu gosterir sonuglar olarak elde

edilmis az sayida caligmada gosterilmistir.

Calismamizda vaskiiler temas goriilmeyen hastalarda santral etkilenmeyi
diisiindiiren akustik refleks degisiklikleri, calismamizda goriintiileme yoOntemi

kisitlilig1 olsa da bir biitiin olarak degerlendirildiginde; hem periferik ndrovaskiiler
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kompresyon, hem santral teorideki mekanizmalarin anlasilmasimna sonuglarimizin
katk1 saglayabilecegini diisiiniiyoruz.

Bu sonuglar 1s1ginda ¢alismamizda HFS tanili hastalarda kontrol grubuna
kiyasla akustik refleks testi sonuglariyla beyinsapi diizeyinde bir etkilenme oldugunu
ve bulgunun da HFS etyolojisinde yer alan santral hipotezi destekleyebilecegini

diistindiik.
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6. SONUCLAR

1-Hemifasiyal spazm tanili hastalarda eslik eden DM %11,5, HT %50 KAH
%13,5 oraninda saptandi. HT kontrol grubuna gore istatistiksel olarak anlamli sikti
(p=0,017).

2-HFS tanili hastalarda hastalik tarafi, eslik eden hastaliklar ve akustik refleks

elde edilme oranlar ile serebral lateralizasyon tarafi arasinda iliski saptanmadi

(p>0,05)

3-Hasta ve kontrol grubu arasinda el tercihi, ayak tercihi ve goz tercihi
arasinda fark saptanmadi. Sag serebral dominansi hasta grubunda %211,5 kontrolde

%11,1 oraninda saptandi. Genel popiilasyondaki sag dominans sikligi ile uyumluydu.

4-Hasta ve kontrol grubunda timapnogram tipleri tipA %96,2 olarak esit
olarak saptandi.

5-HFS tanili hastalarda kulakta ¢inlama sesizKlik sesi, tik sesi ugultu gibi

isitsel sikayetler % 25 oranindasaptandi.

6-Hastalarin kranial MR goriintiilemelerinde %54, kontrol grubunda ise
%14,8 oraninda anormal vaskiiler yap1 saptandi. Hasta grupta anormal vaskiiler yap1

siklig1 kontrol grubuna goére anlamli diizeyde yiiksekti.

7-Hemifasiyal spazm tanili hastalarda akustik refleks degerlerinde herhangi
bir patoloji saptanmayan hastalarin oranm1  %38,5 iken kontrol grubunda %74,1

oraninda idi.

8-HFS tanili hastalarda sag ipsilateral akustik refleks %82,7 hastada elde
edildi. Kontrol gurubunda ise %77,8 hastada sag ipsilateral refleksler mevcuttu.

Gruplar arasinda anlamli fark saptanmad.

9- HFS tanili hastalarda sol ipsilateral akustik refleks %92,3 hastada elde
edildi. Kontrol gurubunda ise tiim kisilerde sol ipsilateral refleksler mevcuttu.

Gruplar arasinda sol ipsilateral reflesk elde edilme oranlarinda fark saptamadik.

10-Ipsilateral her iki kulakta akustik refleksler alinabiliyorken kontralateral
her iki refleksin alinamadigi hastalarin sayisi: 15 idi. Yalnizca sag kontralateral

refleks 5 hastada, yalniz sol kontralateral refleks 3 hastada alinamadi. Sonug olarak
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23 hastada (%44,2) beyin sap1 diizeyinde bir etkilenme oldugunu bu test sonuglarina

gore yorumlanabilir.

11-Kontrol grupta ipsilateral refleksler alinabiliyorken kontralateral
reflekslerin alinamadigr 1 kisi mevcuttu. Bir kiside de yalnizca sag kontralateral
akustik refleks degeri elde edilemedi. Sonu¢ olarak beyinsapt diizeyinde bir
etkilenme gosterir sonuglar  %7,4 oraninda saptandi. Bu oran hasta gruba gore

anlaml diisiiktii (p=0,001)

13-Beyin sap1 diizeyinde etkilenme saptanan hastalarda (%44,2), cekilmis

kranial MR’larinda anormal vaskiiler yap1 goriilme orani istatistiksel olarak anlamli

diizeyde diistiktii (p=0,013).

14-Akustik refleks degerleri tam olarak elde edilen 20 HFS tanili hastanin

kranial MR’inda anormal vaskiiler yap1 goriilme orani %69°dul.

50



7. KAYNAKLAR

Chaudhry N Srivastava A Joshi L Journal of the neurological sciences 2015

vol: 356 (1-2) pp: 27-31 Hemifacial spasm: The past, present and future.

Rudzinska M Wojcik M Zajdel K Hydzik-Sobocinska K Malec M et. Al
The influence of botulinum toxin on auditory disturbances in hemifacial

spasm. Neurologia i Neurochirurgia Polska 2012 vol: 46 (1) pp: 29-36

R.G. Auger, J.P. Whisnant, Hemifacial spasm in Rochester and Olmstead
County, Minnesota, 1960 to 1984, Arch. Neurol. 47 (1990) 1233-1234.

A.R. Mgller, P.J. Jannetta, On the origin of synkinesis in hemifacial spasm:

results of intracranial recordings, J. Neurosurg. 61 (1984) 569-576.

Yaltho T Jankovic J The many faces of hemifacial spasm: Differential
diagnosis of unilateral facial spasms Movement Disorders 2011 vol: 26 (9)
pp: 1582-1592

Sataloff RT, Selber JC. Phylogeny and embryology of the facial nerve and
related structures. Part 1l: Embryology. Ear Nose Throat J 2003; 82: 764-
774

Goniildas B., Kanlikama M. Fasiyal Sinir Embriyolojisi ve Anatomisi

Turkiye Klinikleri J E.N.T.-Special Topics 2016;9(2):1-6

Gasser RF, Shigihara S, Shimada K. Three-dimensional development of the
facial nerve path Through the ear region in human embryos. Ann Otol
Rhinol Laryngol 1994; 103: 395-403

Navi N, Samy BJ. GANTZ Surgery of the fasial nerve. In: Glassoch EM,
Gulya AJ, eds.Surgery of the Ear. 5th ed. Glasscock: Shambaugh;2003

Eshraghi AA, Buchman CA, Telischi FF. Sensory auricular branch of the
facial nerve. Otol Neurotol 2002; 23: 393-396

o1



11-

12-

13-

14-

15-

16-

17-

18-

19-

20-

21-

Akyildiz N. Kulak hastaliklar1 ve mikrocerrahisi. Ankara: Bilimsel Tip
Yaymevi, 2002; 215-332

Dyck PJ, Thomas PK. Microscopic anatomy of the peripheral nervous
system. Berthold CH, Carlstedt T, Corneliuson O (editors). Peripheral
Neuropathy. 1. Baski, Philadelphia: WB Saunders, 1993; 28-92.

Morecraft RJ. et al., The Motor Cortex and Facial Expression:New Insights
From Neuroscience, The Neurologist 2004;10: 235-249

Akyiirekli O., Akyiirekli O. (2006). Fasiyal Sinir ve Hastaliklar1. Tiirkiye
Klinikleri J Int. Med. Sci. 2(40). (s:35-45).

Hensen JT, Koeppen BM, Netter FH, Perkins J, Craig JA. Atlas of
Neuroanatomy and Neurophysiology Selections of Netter Collections of

Medical Illustrasions. Special Edition. 2002.

May M. Anatomy for Clinician. In: May M,Schaitkin BM, eds. The Facial
Nerve. 2nd ed.2000.

Mendoza JE, Foundas AL. Clinical Neuroanatomy:a Neurobhevioral

Aproach.Springer; 2008.

Aslan A. Fasiyal sinir anatomisi fizyolojisi. Tiirkiye Klinikleri J E.N.T.-
Special Topics 2008;1.

Croshy ED, DeJonge BR. Experimental and clinical studies of the central

connections and central relation of the facial nerve. 1963;72:735-55

Robert B., Bradley Neurology in Clinical Practice TiirkgeDaroff MD.
sf:746-747

Kileny PR, Zwolan TA. Diagnostic audiology. In “Cummings
otolaryngology - head and neck surgery” (Ed: Paul W. Flint, Charles W
Cummings.), 5th Edition. Philadelphia; PA: Mosby/Elsevier, 2010; s1887-
1903

52



22-

23-

24-

25-

26-

21-

28-

29-

30-

31-

32-

33-

Wiley, T.L. ve Fowler, C. G. (1997). Acoustic Immitance Measures in
Cilinical Audiology. Singular Publishing Group, Inc. SanDiego-London, 39-
66.

Katz, J. (2002). Handbook of clinical audiology. Lippincott Williams &
Wilkins, Fifth Edition, 205-232

Roeser, R. J., Valente, M. ve Dunn, H. (2000). Audiology Diagnosis.
Thieme, 381-424.

Duus P. Noéroloji tanida lokalizasyon anatomi-fizyoloji —bulgular-belirtiler
2001 sf:114-119

Cummings CW., Santi P.A., Mancini P. Cummings Otolaryngology Head
&Neck Surgery. Elsevier Mosby. 4th. ed. 2005; 3373-3401.

Celik O. Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 ve Bas Boyun cerrahisi. Turgut
yaymncilik. Istanbul 2002; 964-984.

J. Babinski, Hémispasme facial périphérique. Nouv Iconographie de la

Salpétriere, 181905. 418-423.

Auger R.G.,Whisnant J.P. Hemifacial spasm in Rochester and Olmsted
County, Minnesota, 1960 to 1984. Arch Neurol 1990; 47: 1233-1234.

J.B. Carter, J.R. Patrinely, J. Jankovic, et al., Familial hemifacial spasm,
Arch. Opthalmol. 108 (1990) 249-250

F. Michelli, M.C. Scorticati, E. Gatto, et al., Familial hemifacial
spasm,Mov. Disord. 9 (1994) 330-332

Tan EK, Chan LL, Lum SY, Koh P, Han SY, Fook-Chong SMC, Lo YL,
Pavanni R, Wong MC, Lim SH: Is hypertension associated with hemifacial
spasm? Neurology 2003; 60: 343-344.

Rudzinska M, Wojcik M, Szczudlik A. Hemifacial spasm non-motor and
motor-related symptoms and their response to botulinum toxin therapy. J
Neural Transm 2010;117:765-72

53



34-

35-

37-

38-

39-

40-

41-

42-

43-

44-

R. Naraghi, L. Tanrikulu, R. Troescher-Weber, B. Bischoff,M. Hecht,M.
Buchfelder, P. Hastreiter, Classification of neurovascular compression in
typical hemifacial spasm: three-dimensional visualization of the facial and
the vestibulocochlear nerves, J Neurosurg 107 (6) (2007) 1154-1163

Bogucki, Serial SFEMG studies of orbicularis oculi muscle after the first
adminis- tration of botulinum toxin, Eur. J. Neurol. 6 (1999) 461-467.

A.A. OGE EMG trase &rnekleri/Istanbul Tip Fakiiltesi Noroloji 14.04.2010

Akdemir O. Ugurbas M C, S H. Ugurbas, Long-Term Effect of Botulinum
Toxin in the Treatment of Benign Essential Blepharospasm and Hemifacial
Spasm DOI 10.4274/tjo.27879

Frei, K Truong, D D Dressler Botulinum toxin therapy of hemifacial spasm:
comparing different therapeutic preparations. European journal of neurology
2006, 13 (Suppl. 1): 30-35

Cakmur R, Ozturk V, Uzunel F, Donmez B, Idiman F. Comparison of
preseptal and pretarsal injections of botulinum toxin in the treatment of
blepharospasm and hemifacial spasm. Journal of Neurology 2002; 249: 64—
68

Giindogan NU. Ogrenme ve davramislarda sol ve sag beyin yarim
kiirelerinin fonksiyonel asimetrisinin 6nemi (Lateralizasyon). Turkiye

Klinikleri Journal of Medical Sciences. 2005;25(3):333-6.
Tanridag O. Afazi. Nobel Tip Kitabevleri Ltd.Sti. Istanbul, p.11-22, 1994b.

TAN, U. (1985). Left-right differences in the hoffman reflex recovery curve
associated with handedness in normal subjects. Int J Neurosci, 3: 75-78.

Tanridag, O. Teoride ve Pratikte Davranis Norolojisi. Istanbul: Nobel Tip
Kitapevi; 1994:80-1

Annett M. Left, Right, Hand and Brain: The Right Shift Theory. Lawrence
Erlbaum, London,1985

54



45-

46-

47-

48-

49-

50-

51-

52-

53-

54-

McManus IC. Handedness, language dominance and aphasia: a genetic
model. Psychol Med Monogr Suppl 1985;8: 1-40.

Previc FH. A general theory concerning the prenatal origins of cerebral
lateralization in humans. Psychol Rev 1991;98: 299-334

Geschwind N, Galaburda AM. Cerebral lateralization. Biological
mechanisms, associations, and pathology: 1l. A hypothesis and a program

for research. Arch Neur

Tan U. Serum testosterone levels in male and female subjects with standard

and anomalous dominance. Int J Neurosci 58: 2114, 1991

Tan U, Akgiin A. There is a direct relationship between non verbal
intelligence and serum testosterone level in young men. Int J Neurosci 60:
211-220, 1992.

Ross G, Lipper EG, Auld PA. Hand Preference Of Four- Year- Old
Children: Its Relationship To Premature Birth And Neurodevelopmental
Outcome. Developmental Medicine & Child Neurology. 1987;29(5):615-22

38,48 Ozdemir B. , Soysal S. Yasama Farkli Bir Ac¢idan Bakis: Sol Elim:
STED 2004,cilt 13 ,say1 4, 133

NY.Jung Hearing Outcome Following Microvascular Decompression for
Hemifacial Spasm: Series of 1434 Cases World Neurosurg. 2017
Dec;108:566-571. doi: 10.1016/j.wneu.2017.09.053. Epub 2017 Sep 18.

A comparative crossover study on the treatment of hemifacial spasm and
blepharospasm: preseptal and pretarsal botulinum toxin injection
techniques. Neurol Sci. 2017 Nov;38(11):2031-2036. doi: 10.1007/s10072-
017-3107-2.

Mali YP Evaluating the effects of Botulinum Toxin A on tear metrics in
patients with hemifacial spasm. Orbit. 2017 Oct;36(5):307-310. doi:
10.1080/01676830.2017.1337164. Epub 2017 Jun 109.

55



55-

56-

S17-

58-

59-

60-

61-

62-

63-

64-

Dou NN.The mechanism of hemifacial spasm: a new understanding of the
offending artery. Neurol Res. 2015 Feb;37(2):184-8

Min L. Vertebrobasilar dilatative arteriopathy (dolichoectasia) 2009 New
York Academy of Sciences. Ann. N.Y. Acad. Sci. 1184 (2010) 121-133

Mukerji S. Auditory Brainstem Circuits That Mediate the Middle Ear
Muscle Reflex.(2010) Trends in Amplification 14(3) 170-191

Ikiz, A. (2007). Hearing loss and middle ear involvement in patients with
juvenile idiopathic arthritis.  International Journal of Pediatric
Otorhinolaryngology, 71, 1079-1085.

Shimizu, T (1996). Stapedial reflex in amyotrophic lateral sclerosis. Journal

of Neurology, Neurosurgery and Psychiatry, 60, 544-548.

Smith, M. J., & Brezinova, V. (1991). Stapedius reflex decay test in
diagnosis of myasthenia gravis (MG). Electromyography and Clinical
Neurophysiology, 31, 317-3109.

Osanai, R., Kinoshita, M., & Hirose, K. (2001). Stapedial reflex in myotonic
dystrophy type 1 and CTG repeat expansion. Journal of Neurology, 248,
1056-1061.

Gironell, A., (2003). Diagnostic potential of acoustic startle reflex, acoustic
blink reflex, and electro-oculography in progressive supranuclear palsy: A

prospective study. Movement Disorders, 18, 1273-1279

Lewmn J, Kohen D, Mathew G. Handedness in mental handicap:
Investigation into populations of Down’s syndrome, epilepsy and autism. Br

J Psychiatry 1993; 163: 674-676

Sommer I, Ramsey N, Kahn R, Aleman A, Bouma A. Handedness, language
lateralisation and anatomical asymmetry in schizophrenia: meta-analysis. Br
J Psychiatry. 178:344-51. Apr. 2001

56



65-

66-

67-

68-

69-

70-

71-

72-

73-

74-

Chung M. Side predilections of offending arteries in hemifacial spasm
Journal of Clinical Neuroscience 29 (2016) 106-110

Chung SS Microvascular decompression of the facial nerve for the
treatment of hemifacial spasm: preoperative magnetic resonance imaging
related to clinical outcomes. Acta Neurochir (Wien) 2000;142:901-6

Thirumala PD, Microvascular decompression for hemifacial spasm:
evaluating outcome prognosticators including the value of intraoperative
lateral spread response monitoring and clinical characteristics in 293
patients. J Clin Neurophysiol 2011;28:56—66.

Ogle, W. (1871). On dextral pre-eminence. Transactions of the Royal
Medical and Chirurgical Society of London, 54, 279-301.

B. Cagnie et al. Vertebral artery dominance and hand preference: Is there a
correlation? Manual Therapy 11 (2006) 153— 156

Jansen van Vuuren A.Hand preference is selectively related to common and
internal carotid arterial asymmetry. Laterality. 2017 Jul;22(4):377-398.

Adams W, Jones R. CT assessment of jugular foramen dominance and its
association with hand preference. The Journal of Laryngology & Otology.
1997;111(03):290-2.

Anouk van der Hoorn,Handedness Correlates with the Dominant Parkinson
Side: A Systematic Review and Metaanalysis, Movement Disorders, Vol.
27, No. 2, 2012

Guan, Hong Xin,Correlation between idiopathic hemifacial spasm and the
MRI characteristics of the vertebral artery, Journal of Clinical Neuroscience
18 (2011) 528-530 Contents

Chan LL1. Ventrolateral medullary compression in hypertensive patients
with hemifacial spasm. Neurology. 2005 Nov 8;65(9):1467-70.

57



75-

76-

77-

78-

79-

80-

81-

82-

Defazio G, Berardelli A, Abbruzzese G, Co- viello V, De Salvia R, Federico
F, Marchese R, Vacca L, Assennato G, Livrea P: Primary hemifacial spasm
and arterial hypertension: a multicenter case-control study. Neurology 2000;
54:1198-1200.

Colosimo C., et al., A comparative study of primary and secondary
hemifacial spasm. Arch Neurol, 2006. 63(3): p. 441-4.

Rudzinska M.Is hypertension a risk factor of hemifacial spasm? Neurologia
i Neurochirurgia Polska VVolume 50, Issue 2, March—April 2016, Pages 69-
74

Shi -Shimizu M, Glucose hypermetabolism in the thalamus of patients with
hemifacial spasm. M.Mov Disord. 2012 Apr;27(4):519-25.

Kotterba S, (2000) Hemifacial spasm or somatoform disorder--
postexcitatory inhibition after transcranial magnetic cortical stimulation as a

diagnostic tool. Acta neurologica Scandinavica

Tu Y Altered spontaneous brain activity in patients with hemifacial spasm: a
resting-state functional MRI study PLoS One. 2015 Jan 20;10

Moller M., Moller A. Loss of auditory function in micro- vascular

decompression for hemifacial spasm. J Neurosurg 1985; 63: 17-20.

Moller M., Moller A. Auditory abnormalities in hemifacial spasm.
Audiology 1985; 24: 396-405.

58



