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Nadir goriilen primer bas agris1 sendromlari

Vesile Oztiirk*

SUMMARY
Rare primary headache syndromes

Primary headaches include common forms such as migraine, tension-type headache, and the less frequent cluster
headache. Besides, several uncommon primary headaches were included in the section on ‘Cluster headache and
other trigeminal autonomic neuralgias’ (section 3) and ‘Other primary headaches’ (section 4) in the second edition of
the International Classification of Headache Disorders (ICHD-II, 2004). Since the prevalences of these uncommon
headaches are quite low, datas related to clinical features, physiopathology and management are still controversial.
While paroxysmal hemicrania, short-lasting unilateral neuralgiform headache attacks with conjunctival injection and
tearing (SUNCT) are listed in the third section, hemicrania continua (HC) with not prominent autonomical signs are
classified in the fourth section in the ICHD-II classification. The fourth section also includes other rare primary
headache syndromes. In this review, some of the uncommon primary types of headache will be discussed. Even
though these headaches are reported seldomly, the prevalences are possibly higher than known. It is of importance
to recognize these uncommon disorders, since their management differs from common primary headaches.
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OZET

Primer bas agrilari migren, gerilim tipi bas agrist ve daha az rastlanan kiime bas agrisin1 icermektedir. Ayrica bazi stk
rastlanmayan primer bas agrilart da, Uluslar arasi bas agrisi siniflamasinda (ICHD-II, 2004)  kiime bas agrist ve diger
trigeminal otonomik nevraljiler” (3.bolim) ve “diger primer bas agrilar” (bolim 4) bashg: altinda incelenmistir. Bu
nadir primer bas agrilarinin prevalanst oldukca dusiik oldugundan klinik 6zellikleri, fizyopatolojileri ve tedavileri
konusunda veriler yeterli olmayip, tartismalar devam etmektedir. ICHD-II'de paroksismal hemikranya (PH) ile
konjunktival kizariklik ve goz yasarmasinin eslik ettigi, unilateral kisa streli nevraljifom agrilar (SUNCT) tctincti
boliimde yer alirken, hemikranya kontinua (HK) otonomik belirtilerin olmasina ragmen, bu belirtilerin 6n planda
olmamasi nedeniyle dordiinct grupta siniflandirdmistir. Dordiinett boliimde ayrica, az rastlanan diger primer bas
agrist sendromlari da bulunmaktadir. Bu makalede nadir rastlanan bu primer bas agrilarindan bazilar ile ilgili bilgiler
gozden gecirilecektir. Bu sendromlar seyrek olarak bildirilmelerine ragmen, sikliklart olasilikla bilinenden daha
yuksektir. Tedavileri de diger yaygin bas agrist sendromlarindan farkli oldugundan taninmalart 6nem tasimaktadir.

Anahtar kelimeler: Nadir primer bas agrilari, klinik 6zellikler, ayirict tani, patogenez, tedavi
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Paroksismal Hemikranya

Paroksismal hemikranya (PH), klinik olarak kiime
bas agrisina benzeyen, ancak kiime bas agrist icin
kullanilan standart tedavilere yanit vermeyip indo-
metazine dramatik yanit veren, oldukc¢a nadir rast-
lanan bir primer bas agrist bozuklugudur. Litera-
tirde yaklasik 80 olgu bildirilmistir. Az sayida pe-
diyatrik olgu bildirilmis olmakla birlikte, PH ge-
nellikle eriskin yasta siklikla da tctincii dekadda
baslar (Sandrini 2006, Lewis 2005). Baslangic yast
3-81, ortalama 33 yas olarak bildirilmistir (Antona-
ci ve Sjaastad 1989, Kudrow ve Kudrow 1989).
Kronik paroksismal hemikranya (KPH) ilk kez
1974'de Sjaastad tarafindan tanimlanmustir (Sjaas-
tad 1976, 1974). Zaman icinde biitiin hastalarin
kronik remisyonsuz bir gidis gostermedigi, bazi
hastalarin agrisiz uzun remisyon donemlerine sa-
hip olduklar1 gozlenmis ve Kudrow bunu epizo-
dik PH (EPH) olarak adlandirmistir (Kudrow
1987). Bazi hastalarin ise baslangicta epizodik gi-
dis gosterip, zamanla kronik forma dondugi goz-
lenmistir (Antonaci ve Sjasstad, 1989).

Paroksismal hemikranyada agri ozellikleri, eslik
eden belirti ve bulgular kiime bas agrisi (KBA) ile
benzerdir. Ataklarin daha kisa ve daha sik olusu,
kadinlarda daha sik gorilmesi ve indometazine
yanit kiime bas agrisindan ayirt edici ¢zelliklerdir.
Klinik olarak orbita, supraorbital, temporal, fron-
tal ve maksiler bolgede siddetli, unilateral, kisa
streli agri ataklariyla karakterizedir. Agri zonklayi-
c1, sikict, pulsatil ya da saplanict 6zellikte tarif edi-

lir, orta ya da cok siddetlidir. Ataklar sirasinda
hastalar daha cok migren hastalari gibi davranir-
lar, sessizce oturmay: ya da fotal pozisyonda yat-
mayi tercih ederler (Stein 1980). Atak sikliginin
daha dustk oldugu periyodlar tanimlansa da, atak
siklig1 zamanin yarisindan cogunda glinde 5 atak-
tan fazladir, genellikle giinde 5-10 olmak tzere 2-
40 arasinda degisir ve her bir atak 2-45 dakika si-
rer. Diger trigeminal otonomik bas agrilarinda ol-
dugu gibi PH'da da lakrimasyon, konjuktival hipe-
remi, rinore, pitoz, nazal konjesyon, goz kapagi
odemi gibi fasiyal otonomik semptomlar agriya
eslik eder. Kiime bas agrisindan farkli olarak Hor-
ner sendromu agriya eslik etmez. Indometazine
dramatik yanit, diger trigeminal otonomik bas
agrilarinda olmayan anahtar bir klinik ozelliktir.
Daha 6nceki bas agrist siniflamasinda sadece kro-
nik formu yer alirken son smiflamada epizodik
paroksismal hemikranyanin tani olcttleri de yer
almaktadir QCHD-II, 2004) (Tablo 1. Bir ay ya da
daha uzun stren agrisiz donemler ile ayrilmis, 7
giin ile bir yil stiren PH ataklart EPH olarak adlan-
dirilir. Diizelme gostermeyen ya da bir aydan da-
ha kisa stireli diizelme gosteren, bir yildan daha
uzun sure ile ortaya ¢ikan PH ataklari da KPH ola-
rak isimlendirilir. EPH, KHP’dan ¢ok daha nadir-
dir. EPH’da her biri 1-30 dakika siiren ataklar,
ginde 6-30 kez tekrarlar. Bugline degin cinsiyet
farkt bildirilmemistir. KPH ise kadinlarda yaklasik
3 kat fazla goralir. 2-45 dakika stiren ataklar, giin-
de 1-40 kez tekrarlar. 2-30 dakika stiren agri atak-

Tablo 1. Paroksismal hemikranya tan: ol¢ttleri ICHD-II, 2004).

3.2 Paroksismal Hemikranya
A. B-D olcutlerini karsilayan en az 20 atak

B. Tek yanli, orbital, supraorbital ya da temporal, 2-30 dakika stiren, siddetli agr ataklar

C. bas agrisina asagidakilerden en az biri eslik eder:

1. ipsilateral, konjunktival kanlanma ve/veya goz yasarmast

2. Ipsilateral nasal konjesyon ve/veya burun akintisi

3. Ipsilateral goz kapagi 6demi
4. Ipsilateral alin ve yiizde terleme
5. Ipsilateral miyozis ve/veya pitozis

D. Agrili donemin yarnsindan fazlasinda atak sikligi giinde 5’in tzerindedir ancak ataklarin daha az siklikta

oldugu doénemler olabilir.

E. Ataklar, tedavi edici indometazin dozu ile tamamen Onlenir

F. Baska bir hastaliga baglanmaz
3.2.1 Epizodik paroksismal hemikranya (EPH)

A. 3.2 Paroksismal hemikranya ic¢in A-F olcttlerini karsilayan ataklar
B. 1 aydan uzun diizelme donemleri ile ayirilmig olan, 7- 365 giin stiren en az iki atak donemi

3.2.2 Kronik paroksismal hemikranya (KPH)

A. 3.2 Paroksismal hemikranya icin A-F olcttlerini karsilayan ataklar
B. Ataklar bir yildan daha uzun sire, diizelmeyen ya da bir aydan daha kisa suireli diizelme gosteren

donemler ile yineler
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lar, genellikle giinde 5 kezden daha cok (1-40
kez/g) tekrarlar. Ataklar alkol, boyun hareketleri,
C2, C4, C5 transvers cikintisina, sinir kokiine, ma-
jor oksipital sinire bast ile tetiklenir. Sadece klinik
ile kiime bas agrisindan ayirimi zor olabilir.
KPHnin kadinlarda daha sik olmasi, indometazi-
ne yaniti ayrimda onemlidir.

Paroksismal hemikranya fizyopatolojisi hakkinda
cok az sey bilinmektedir. Kisa bir slire 6nce trige-
minal sinir ve parasempatik liflerin kesisme nokta-
s1 olan kavernoz siniisin rolini dustindirtr bir
olgu tanimlanmustir. Bu olguda internal karotis ar-
ter (IKA) anevrizmasinin koille tedavisinden sonra,
tipik PH benzeri bas agrisi gelismis ve indometa-
zin tedavisiyle tamamen dtzelmistir (Irimia 2005).
Koil vyerlestirilmesine normal bir yanit olarak
anevrizma etrafinda gelisen 6dem PH benzeri ag-
rinin nedeni olabilir. Indometazine tam yanit, nit-
rik oksit sentezinin ve bu ytizden trigeminal lifler-
den kalsitonin genle iliskili polipeptid saliniminin
ve kranyal parasempatik sistemden vazoaktif in-
testinal polipeptid saliniminin inhibisyonunun bir
sonucu olabilir (Sandrini 2006, Goadsby 1996).

Paroksismal hemikranyanin sekonder nedenleri
olarak Willis poligonundaki anevrizmalar, arteri-
ovendz malformasyon, inme, kollajen vaskiler
hastaliklar gibi vaskiler nedenler, frontal, sella,
kaverndz sinis, hipofiz timorleri, metastazlar,
Pancoast timort, maksiler kist, intrakranyal hiper-
tansiyon sayilabilir (Newman 2001, Sjaastad 1995,
Hannerz ve Jogestrand 1993). Cok nadir bir bas
agrist oldugundan tim hastalara nororadyolojik
gorlntiileme yapimalidir.

Paroksismal hemikaranyada hem tani testi olarak,
hem de tedavi amacli indometazin kullanilir. in-
dometazin glinde 3 kez 25 mg baslanir, 1-2 giin
icinde agrilarin tamamen ge¢cmesi tani koydurucu-
dur. Bes-yedi giin kullandiktan sonra yanit alina-
mazsa doz giinde 3 kez 50 mg’a cikilir. Bu doza
10 giin devam edilir, yine yanit alinamazsa 3x75
mg’a c¢ikilarak 10 giin de bu dozda devam edilir.
Nadiren bazi hastalarda giinde 300 mg’a ¢ikmak
gerekir. PH’da tipik olarak etkin doz indometazi-

ne bir iki glin icinde dramatik bir yanit alinir, ya-
nit alinmasi i¢in nadiren iki hafta kadar uzun bir
stire beklemek gerekebilir. Aktif donemlerde has-
ta indometazin dozunu atladiginda, hatta geciktir-
diginde bile bas agrist ortaya ¢ikabilir. EPH'da te-
daviye alisildik agri periyodu suiresinden biraz da-
ha uzun stire devam edildikten sonra azaltilarak
kesilmeli, KPH’da 6 ay kullandiktan sonra kesmek
denenmelidir. Gastro-intestinal yan etkileri H2 re-
septor antagonistleri ve proton pompa inhibitorle-
ri ile giderilebilir. Uzun streli kullanimlarinda kan
degerleri izlenmelidir. Indometazine yanit verme-
yen PH’da tani tekrar gozden gecirilmeli, sekon-
der nedenler aranmali, yliksek doz indometazin
denenmelidir. Aspirin, naproksen, piroksikam, ve-
rapamil, flunarizin, asetozoamid ve kortikosteroid
tedavisiyle kismen yarar gozlendigi bildirilmistir
(Rossi 2005, Sanahuja 2005, Zidverc 2005, New-
man 2001, Sjaastad ve Antonaci 1995, Kudrow ve
Kudrow 1989, Antonaci ve Sjaastad 1989).

Konjunktival Kizariklik ve GOz

Yasarmasinin Eslik Ettigi, Unilateral
Nevraljifom Kisa Siireli Agrilar

Konjunktival kizariklik ve g6z yasarmasinin eslik
ettigi, unilateral nevraljifom kisa streli agrilar
(SUNCT *“short-lasiing unilateral neuralgiform he-
adache attacks with conjunctival injection and te-
aring”), giinde cok kez tekrarlayan, oldukca kisa
bas agrist epizodlariyla karakterize ¢cok nadir bir
primer bas agrisidir. 1978’de Sjaastad’in ilk tanim-
lamasindan sonra eklenen olgularin klinik 6zellik-
leri bu primer bas agrisinin tictinct grupta KBA ve
diger trigeminal otonomik bas agrilari icinde sinif-
landirilmasina neden olmustur. Literatiirde 50 ci-
varinda bildirilmis olgu vardir. Primer bas agrilari-
nin nisbeten gec baslangicli olanidir, ortalama
baslangi¢c 50 yas civarinda olup, 10-88 yaslart ara-
sinda herhangi bir yasta baglayabilir. Erkeklerde
2.1/1 oraninda daha sik rastlanir (Vikelis 2005,
Goadsby ve Lipton 1997). Bilateral ataklari olan
bir hasta tanimlanmis olsa da, unilateral bir bo-
zukluk olarak bilinir (Kuhn 2005).

Tablo 2. SUNCT (Konjunktival kizariklik ve g6z yasarmasinin eslik ettigi,
unilateral nevraljifom kisa stireli agrilar) tant olcttleri ICHD-II, 2004).

3.3. Konjunktival kizariklik ve g6z yasarmasinin eslik ettigi,

unilateral nevraljifom kisa siireli agrilar (SUNCT)

A. B-D olcttlerini karsilayan en az 20 atak

B. Tek yanli, orbital, supraorbital ya da temporal, batict ya da zonklayici, 5-240 sn stiren agr ataklari
C. Agriya ayni yanda konjunktival kanlanma ve g6z yasarmasi eslik eder

D. Ataklar glinde 3 -200 sikliginda ortaya cikar
E. Bagka bir hastaliga baglanmaz
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Unilateral orbital, supraorbital ya da temporal bol-
gede saplanict ya da zonklayici, aniden baslayip
aniden sonlanan ve 5-240 saniye slren kisa agri
ataklart ile karakterizedir. Bu paroksizmlerin sikli-
g1 gunde 1’den, saatte 30’a kadar degisebilir. Ag-
riya konjunktival kizariklik ya da g6z yasarmasin-
dan biri eslik edebilir ya da nazal konjesyon, rino-
re veya goz kapagt 6demi gibi diger kranial oto-
nomik belirtiler gorilebilir (Tablo 2). Ipsilateral
konjuktival kizariklik ve yasarma agridan 1-2 sani-
ye sonra baslar. Agri trigeminal sinir birinci dal
dagiliminda maksimaldir, tek taraflidir, orta ya da
cok siddetlidir, saplanict, yanici, elektrik ¢carpmast
seklinde tarif edilir. Ataklar yize dokunma, yiiz
yikama, yemek yeme, tras olma, konusma, okstir-
me ve boyun hareketleri gibi mekanik uyaranlar-
la tetiklenebilir. Trigeminal nevraljiden farkli ola-
rak tetik noktalar ve refrakter periyod yoktur. Ba-
71 hastalar akut donemler arasinda stirekli bir ra-
hatsizlik tanimlarken, hastalarin ¢ogu ataklar ara-
sinda tamamen agrisizdir. Hastalar birka¢ giin ya
da birkag ay sitiren semptomatik periyodun yilda
1-2 kez tekrarladigi epizodik bir gidis tanumlar.
Remisyonlar genellikle birka¢ ay stirmekle birlik-
te, sire bir hafta ile 7 yil arasinda degisebilir.
Ataklarin cogu gindiizdiir, gece atak nadiren olu-
sur. KBA’dan farkli olarak hastalar huzursuz degil-
dir. Hastaligin seyri ve siddeti degiskendir; bazi
hastalar agrisiz donemin olmadigi agir kronik gi-
dis gosterebilir.

Bu nadir primer bas agrisinin santral patogeneze
sahip olduguna inanilir. Parasempatik semptomlar
trigemino-otonomik refleksin bir sonucudur ve ip-
silateral posterior hipotalamik aktivasyonla iligkili-
dir. Bu hipotalamik disfonksiyon sonucu trigemi-
novaskiiler ve kranyal otonomik (parasempatik)
aktivasyona neden olur. Nororadyolojik gorinti-
leme calismalart (May 1999), bir olguda posterior
hipotalamus derin beyin stimtlasyonunun klinik
etkisi (Leone 2005), testesteron diizeyi diistik olan
bir SUNCT hastasinin klomifene yanit vermesi
(Rozen 2005) ve bir baska hastanin verapamile
yaniti (Narbone 2005), patogenezde hipotalamu-
sun tutulusunu desteklemistir. Idyopatik SUNCT’ta
hipotalamik tutulum anahtar bir 6zellik olarak bil-
dirilmisse de, daha sonra tanimlanan olgular trige-
minal siniri komprese eden vaskiiler loop’un, tri-
gemino-otonomik refleks icin periferal afferent
uyari gibi hareket ederek olast bir role sahip oldu-
gunu dustindirmektedir (Zidverc-Trajkovic 2005,
Sprenger 2005, Koseoglu 2005).

Intraaksiyel ya da ekstraaksiyel cogunlukla vaskii-
ler dogada posterior fossa lezyonu olan bazi has-
talarda ve hipofiz bezini tutan lezyonlarda SUNCT

benzeri klinik tablo tanimlanmistir (Goadsby ve
Lipton 1997).

Tedaviye oldukc¢a direncli direncli bir bas agrisidir,
degisik ilac tedavileri denenebilir. Migren, KBA ve
diger kisa sureli agri sendromlarinda etkili tedaviler
genellikle etkisizdir. Lamotrigine (100-300 mg/g),
gabapentin (900-2700 mg/g), topiramat 50 mg /g
ile olumlu sonuclar bildirilmistir. indometazin ve
diger nonsteroid antiinflamatuar ilaclar, triptanlar,
karbamazepin, valproat, lityum, steroid de dene-
nebilir. Ataklarin ¢cok sik, siddetli ve direncli oldu-
gu olgularda uygun 6nleyici tedavilerin etkileri or-
taya c¢ikincaya kadar akut donemde, IV lidokain
infiuzyonu hastane kosullarinda uygulanabilir
(Goadsby ve Lipton 21997, D’Andrea 1999).

Hemikranya Kontinua

Hemikranya kontinua (HK), zeminde stirekli, he-
mikranyal orta siddette bir agri, zaman zaman bu
agrinin Uzerine binen daha siddetli ve otonomik
belirtilerin eslik edebildigi agri ekzaserbasyonlart
ve indometazine tam yanit ile karakterize bir bas
agrisidir. Ik kez 1984'de Sjaastad tarafindan ta-
nimlanmis, daha sonraki yaymnlarla klinik 6zellik-
ler daha netlesmistir (Pareja 2001, Bordini 1991,
Sjaastad ve Spierings 1984). Baslangic yast 11-58,
ortalama 34 yas olan ve kadinlarda erkeklere go-
re iki kat daha sik gortilen bir bas agrisidir (Casuc-
ci 2004). Bu giine degin literatiirde 100’tin tizerin-
de olgu tanimlanmistir. Cok iyi taninmayan bir
tablodur, olasilikla tant almamis ¢ok sayida olgu
vardir.

bas agrist kliniklerindeki direncli, tek tarafli, kro-
nik bas agrilarinin stk bir nedenidir (Sandrini
20006, Peres 2001). Siirekli, orta siddetli unilateral
bir agr1 ve indometazine tam yanit temel 6zellik-
lerdir. Agrt sabit ya da zonklayict olarak tarif edi-
lir. Diger primer bas agrist tipleri, 6zellikle de tri-
geminal otonomik bas agrilart ile st Uste binen
klinik 6zellikler icerir. Kisa stireli ataklarla seyre-
den diger trigeminal otonomik bas agrilarinin ak-
sine suirekli bir agri olusu, otonomik 6zelliklerinin
sureklilik gostermeyisi ve silik olusundan dolayi
son siniflamada trigeminal otonomik belirtili bas
agrilart grubundan alinmis, dordiincti grupta diger
primer bas agrilari bashg: altinda incelenmistir
(ICHD-II, 2004). Zemindeki hafif-orta siddette si-
rekli agrinin Gizerine daha siddetli agri ekzaserbas-
yonlari siiperimpose olabilir. Bu ekzaserbasyonlar
belirgin bir tetikleyici olmadan spontan olusur, 20
dakikadan birka¢ gliine kadar devam edebilir, ge-
ce de ortaya cikabilir. Trigeminal otonomik bas
agrilarinda agri trigeminal sinirin birinci dalina lo-
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kalize iken, HK’da siklikla trigeminal alan disina
oksipital bolge ve enseye de yayilir. Ipsilateral
otonomik 6zellikler ekzaserbasyonlar sirasinda or-
taya cikabilir, ancak KBA ve PH’da oldugundan
cok daha az belirgindir. Ekzaserbasyonlardaki ag-
r1 siddeti de hicbir zaman KBA’daki siddete ulas-
maz. Agri ekzaserbasyonlarina siklikla bulanti, fo-
tofobi ve ipsilateral pitoz, konjuktival hiperemi,
lakrimasyon, nazal konjesyon gibi otonomik 6zel-
likler eslik eder. Ekzaserbasyonlar oktiler rahatsiz-
lik hissi ile birliktedir ve siklikla gdzde yabanci ci-
sim varmis gibi tanimlanir. Agri ekzaserbasyonlari
sirasinda hastalar KBA hastalar gibi huzursuzdur,
yerinde duramazlar. Son bas agrisi siniflamasinda
strekli orta siddette, unilateral agri Gizerine siddet-
li agri ataklarinin oldugu ekzaserbasyonlar, indo-
metazine yanit ve eslik eden otonomik 6zelliklere
yer verilmis, agrt lokalizasyonu ve diger eslik
eden semptomlar tani olgutleri icinde yer alma-
mustir (ICHD-II, 2004) (Tablo 3).

Hemikranya kontinua ile ilgili son yayinlar, klinik
ve olasilikla patofizyolojik olarak bu bas agrisinin,
migren ile trigeminal otonomik bas agrilari arasin-
da bir yerde bulundugunu duistindirmektedir
(Sandrini 20006). Klein ve arkadaslari (Klein 2006)
bir hastada agrinin taraf degistirdigini, hastalarin
cogunda otonomik bulgularla, migren benzeri
semptomlarin bir arada oldugunu bildirmistir. Au-
rali migrenden HK'ya dontisen bir hasta, baslan-
gicta indometazine, sonra verapamile yanit, atak-
larin fenomenolojik olarak KBA ataklarina benze-
digi iki olgu bildirimi de bu gortist desteklemek-
tedir (Kuhn 2005, Palmieri 2004, Rajabally 2004).
Son olarak, belki de en 6nemli bulgu olarak
HK’daki stirekli agri sirasinda aktive olan beyin
bolgelerinin kontrlateral posterior hipotalamus
(KBA’da aktive olan bolge) ve ipsilateral dorsal
pons (migrende aktive olan bolge) olarak gosteril-
mesi, HK ile daha yaygin bu iki primer bas agrist

arasinda fenotip ve patofizyolojik olarak iliski ol-
dugu hipotezini desteklemistir (Matharu 2004).
Hemikranya kontinua’yt taklid eden organik bo-
zukluk olarak travma (Lay 1999), sfenoid kemik,
klinoid ¢ikinti ve kafa tabanini tutan mezensimal
tumor bildirilmistir (Goadsby ve Lipton 1997).

Tedavide indometazin PH’da kullanildigi sekilde
verilir. Naproksen, parasetamol, parasetamol ve
kafein kombinasyonu, ibuprofen, piroksikam kis-
men etkili oldugu bildirilmis diger ilaclardir (Go-
adsby ve Lipton 1997).

Hipnik Bas Agrisi1

Ik kez 1988'de Raskin tarafindan tanimlanan hip-
nik bas agrist (HBA) genellikle yasli poptilasyonu
etkileyen, uykuyla iliskili nadir bir primer bas
agrnist bozuklugudur (Raskin 1988) bas agrist atak-
lar1 bir gecede tek ya da cok sayida olabilir, uyku
sirasinda ve her gece ayni saatte olmaya meyilli
olup, bazen riiya sirasinda da ortaya ¢ikabilir. Ori-
jinal tanimlamayla karsilastirildiginda yeni bildiri-
len olgular klinik spektrumu genisletmis, unilate-
ral, daha uzun streli ataklarin oldugu, juve-
nil/adult baslangichi olgulart da icermeye basla-
mustir. Raskin’in serisindeki erkek dominansi, son-
raki gozlemlerle dogrulanmamistir. Bes erkek, bir
kadin hastadan olusan Raskin’in orijinal 6rnekle-
minde, yaslarit 65-77 arasi degisen 6 hasta, bulan-
tt ile birlikte olan, baska otonomik bulgunun eslik
etmedigi kisa stireli (<1 saat), bilateral bas agrisi
ataklari ile geceleri diizenli olarak uykudan uyan-
makta idi. Ataklar her gece ayni saatte, bazen uy-
ku sirasinda gelmekte ve bir gecede birden fazla
sayida olabilmekteydi. Raskin’in tim hastalart ge-
ce yatmadan once aldiklari lityuma (300-600 mg)
yanit vermisti. Raskin uykunun REM faziyla bir
baglanti oldugunu ve biyolojik saatte bir karisikli-
gin sonucu HBA gelistigini hipotezini kurdu (Ras-

Tablo 3. Hemikranya kontinua tani olctitleri ICHD-II, 2004).

4.7 Siirekli yarim bas agrisi (Hemikranya kontinua)

A. B’'den D’ye kadar olan olcttleri karsilayan ve 3 aydan uzun siiren bas agrist

B. Asagidaki o6zelliklerin hepsinin olmasi
1. Taraf degistirmeksizin tek tarafli bas agrisi

2. Agrisiz donem olmaksizin giinlik ve strekli bas agrist
3. Siddetli agri ataklarinin oldugu orta siddette bas agrist

C. Agr ile ayni tarafta olmak tzere asagidaki otonomik belirtilerden en az biri

1. Konjuktival kizariklik ve/veya lakrimasyon
2. Nazal konjesyon ve/veya rinore
3. Pitozis ve/veya miyozis
D. Tedavi edici dozda indometazine tam yanit
E. Baska bir bozukluga baglanmaz
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kin 1988). Sonraki yillarda tek olgu sunumlart ve
ufak serilerin yayimlanmasiyla bu giin literattirde-
ki HBA olgu sayist 80’1 gec¢mistir. 1997'de Go-
adsby ve Lipton HBA icin ilk tani olctitlerini ya-
yimlamuglardir (Goadsby ve Lipton 1997). Bu 6l-
ciitlerde otonomik belirtiler olmaksizin, sik (> ay-
da 15), bilateral, kisa siireli (5-60 dakika), uyku-
dan duzenli olarak uyandiran bas agrist ataklart
olmast HBA olarak tanimlaniyordu. Daha sonra
yeni olgularin ozelliklerinin gozden gecirilmesiyle
bu tant olgitleri yenilendi (Evres ve Goadsby
2003). Bu olctitlerde kinik spektrum genisletilmis,
unilateral, daha uzun stireli (10-180 dakika) atak-
lar da yer almis ve tedavi olanaklart genisletilmis-
ti. En son olarak da uluslar aras1 bas agrisi bozuk-
luklarinin siniflamasinda HBA, dordinct grupta
diger primer bas agrilart icinde yerini almis ve ta-
nt Olcitleri belirlenmistir (ICHD-IT 2004) (Tablo
4). Bu olcutlere gore HBA’da lateralize ya da bila-
teral uykuyla iliskili bas agris1 ataklart tanimlayan
bir kiside eger bu ataklar ayda 15 kezden fazlay-
sa ya da uyandiktan sonraki 15 dakika icinde ge-
ciyorsa ya da 50 yasindan sonra baslamigsa
HBA’dan s6z edilir. Bu siniflamada bas agrisinin
maksimum stiresinden ve lateralizasyonundan soz
edilmemistir. Hipnik bas agrisinin nadir bir bo-
zukluk oldugu dustintliir. bas agrist merkezlerin-
de prevalanst % 0.07 (1/1400 olguda) olarak bildi-
rilmistir (Dodick 1998). Raskin’in serisindeki er-
kek dominasina karsin 71 olgunun gozden geciril-
mesinde erkek/kadin orant 1.7/1, ortalama bas-
langic¢ yast 64 £11 (36-83 yas) bulunmustur (Evers
ve Goadsby 2003). Dokuz yasindaki bir kiz ¢o-
cukta da HBA tanimlandiktan sonra, baslangic ya-
sinin genelde inanildigi kadar spesifik olmadigt
distntlmustir (Grosberg 2005). Dogal seyri ko-
nusunda bilinen ¢ok az olup, bu giine degin bil-
dirilmis ailesel HBA olgu da yoktur (De Simone
2000).

Hipnik bas agrisinda agri, genellikle gece 01-03
arasinda uyandirirken, nadiren giindiiz uykusu si-

rasinda ya da uykudan uyanirken de ortaya cika-
bilir. Tlk gdzlemlerin aksine literatiirdeki olgularin
gozden gecirilmesinde (Evers ve Goadsby 2003)
olgularin % 39'unda agrinin unilateral oldugu goz-
lenmis, en sik (% 56.5) diffiz bas agrist gozlenir-
ken, fronto-temporal yerlesim % 41.9 ve posterior
yerlesim % 1.6 oraninda izlenmistir. Olgularin ti¢-
te ikisinden cogunda hafif-orta derecede agri
mevcutken, Ucte birinden azinda siddetli olarak
tanimlanmistir.  Zonklayici-pulsatil agri olgularin
% 38.1’inde tanimlanirken, 557.1’1 sikict, geri kala-
nt saplanict agridan s6z etmislerdir. Agriya eslik
eden semptomlar oldukc¢a nadir olarak tanimlan-
mis, kusmanin olmadigi bulanti olgularin % 19’un-
da, fotofobi, fonofobi ya da ikisi birden % 6.8'in-
de gozlenmistir. Dort olguda lakrimasyon ve na-
zal konjesyon, 2 olguda izole pitoz olmak tzere
otonomik bulgulara sadece 6 hastada (% 6.8) rast-
lanmustir. Hastalarin ¢ogu gecede tek bir atak ge-
cirirken, bazi olgularda atak sayist gecede 6’ya ka-
dar ¢ikmustir. Rekirrens, hasta tekrar uykuya dal-
diktan sonra ortaya c¢ikmustir. Hastalarin % 77’si
uykuya daldiktan 2-4 saat sonra ilk ataklarini ge-
cirdiklerini belirtmislerdir.

Polisomnografik calismalardan elde edilen veriler
HBA'nin kronobiyolojik orjinli, REM uykusuyla
iliskili bir primer bir bas agris1 bozuklugu oldugu-
nu gostermektedir. Yatmadan Once alinan lityum,
melatonin, indometazin ve kafein en etkili tedavi
girisimleridir. HBA'nin fizyopatolojisisi heniiz tam
aydinlatilmis olmayip, yatkin bireylerde, yasla ilis-
kili suprakiyazmatik ntikleus patolojisinin siklik
olarak disnosiseptif mekanizmay: aktive edip ani-
den uyanmayla birlikte bas agrisina yol acabilece-
gi varsayilir. REM uyku fazi sirasinda dorsal rafe
niikleusundaki ateslemenin azalmasi gibi norofiz-
yolojik olaylarla bu mekanizma uyarilabilir.

Hipnik bas agrisi, uyku sirasinda ortaya cikan di-
ger primer bas agrilarindan ve benzer bas agrisina
yol agan intrakranyal bozukluklar (beyin timorle-
ri, intrakranyal basing artisy), uyku apnesi ve arter-

Tablo 4. Hipnik bas agris1 tani dl¢itleri ACHD-II, 2004).

4.5 Hipnik bas agris1
A. B-D olcutlerini karsilayan kiint bas agrist
B. Yalnizca uykuda ortaya c¢ikar ve hastayi uyandirir

C. Asagidaki ozelliklerden en az ikisinin olmasi;
1. Ayda 15 kezden fazla ortaya cikis
2. Uyandiktan sonra 15 dakika i¢inde sonlanma
3. 1lk kez 50 yasindan sonra ortaya cikis

D. Otonomik semptom olmamasi ve bulanti, fotofobi veya fonofobi gibi 6zelliklerden birden fazlasinin

bulunmamast
E. Baska bir bozukluga baglanmaz
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yel hipertansiyondan gibi sekonder nedenlerden
ayirt edilmelidir (Sandrini 2006, De Simone 2000,
Cohen 2004). Unilateral formlarin, adult baslan-
giclt olgularin bildirilmesi, agr stiresinin i¢ saate
kadar uzayabilmesi, otonomik semptom ve bul-
gularin gorilebilmesi, lityumun etkili olusu tek ta-
rafli HBA ile KBA ve PH arasindaki sinirt silikles-
tirmistir. Ayirict tanidaki en 6nemli 6zellik HBA’da
otonomik bulgularin ¢cok nadir ve hafif olusudur.
KBA ve PH'da tipik olarak cok siddetli olan agri-
nin aksine, HBA’da agr hafif-orta siddettedir. Ay-
rica agrinin sadece gece gelmesi de, KBA ve PH
icin ¢cok ender bir durumdur. Tim bu ayurt edici
ipuclarina ragmen bazi HBA ve KBA, PH olgula-
rinda klinik tablo st Uiste binmistir. Ayrica gece
tekrarlayan migren ve gerilim tipi bas agrist tant
Olcttleriyle de bir miktar ¢cakisma vardir. HBA’na
cok benzeyen bir klinik tablo arka fossa menenji-
omlu bir olguda bildirilmis ve cerrahi tedavi son-
rast HBA semptomlart gerilemistir (Peatfield
2003). Hipnik bas agrili hastalarin cogunun oykii-
sinde en sik migren ve sonra epizodik gerilim ti-
pi bas agrist olmak tizere baska bir primer bas
agrist tanist da vardir (Evers ve Goadsby 2003).

bas agrisi epizodlari asetilsalisilik aside kismen
yanit verirken, triptanlara yanit vermez. En iyi
profilaktik tedavi lityum olup, indometazin, kafe-
in ve flunarizine yanit veren olgular bildirilmistir.
Beta blokerler, amitriptilin ve steroid nadiren et-
kili olur (Sandrini 2006, Evers ve Goadsby 2003,
Dodick 2000, Dodick 1998, Newman 1990, Raskin
1988). Lityum gece yatmadan 6nce 300-600 mg,
flunarizin 5 mg kullanilir, ancak yashlarda uzun
stireli kullanim giicliik yaratabilir. Indometazin
glinde 25-150 mg dozda etkili olabilmektedir, an-
cak trigeminal otonomik bas agrlarindaki kadar
etkili degildir. Kafein 40-60 mg tablet ya da aksam
bir fincan kahve icimi seklinde iyi bir secenektir,
bu hastalarda gece uykusunu bolmez.

Primer GoOkgiiriiltiisii bas agrisi
Primer gokgurtltiisi bas agrist (PGBA), oldukca
siddetli, ani baslangiclt subaraknoid kanamayi

taklid eden bir bas agrisidir. Otuz saniyeden daha
kisa bir stirede maksimal siddete ulasir, 1 saat ile
10 glin strebilir. Bas agrist basladiktan sonraki 7
glin icinde, nadiren de haftalar aylar sonra tekrar-
layabilir, ancak diizenli tekrarlayan bir agrt degil-
dir (Tablo 5). Glindiiz ya da gece baslayabilen bu
nadir bas agrisinin, 45 yasin tzerindeki kadinlar-
da daha sik oldugu bildirilmistir (Linn 1999).
PGBA hastalarinin %40’inda migren ya da gerilim
bas agrist oykist vardir, boyle bir 6ykld olmayan
hastalarin cogunda ileri donemlerde bu sik rastla-
nan primer bas agrilart gelisir (Linn 1999, Markus
1991, Harling 1989, Wijdicks 1988). Daha once
migren ya da gerilim bas agris1 olan hastalarda
gOkguriltist bas agrisinin bu bas agrilarinin na-
dir bir bulgusu mu yoksa ayr bir klinik tablo mu
oldugu belli degildir. flgin¢ olarak gokgiiriiltiisii
bas agrili hastalarin % 10’'unda, uzun streli izlem-
de ciddi bir beyin hastaligi olmaksizin tekrar ben-
zer agri ortaya ¢itkmaktadir (Linn 1999, Linn 1994,
Wijdicks 1988). Bu veriler gokguirtiltiisi bas agrilt
hastalarin bas agrisi ataklarina duyarli oldugunu
gostermektedir.

Primer gokgtirtiltiisii bas agrisi, spontan olarak is-
tirahatte, hafif aktiviteler sirasinda baslayabilir ya
da zorlu egzersiz, Valsalva manevrasi ya da cinsel
iliski ile tetiklenebilir. PGBA, sekonder gokguriil-
tust bas agrisina ¢cok benzer, bu nedenle olast or-
ganik nedenleri dislamak icin gerekli tiim incele-
melerin yapilmasi zorunludur. Akut baslayip, en
gec bir dakika icinde en yuksek siddete ulasan,
genellikle ¢cok siddetli olup, hastalarin “hayatimin
en kotl bas agrist” olarak tanimladigi bir agridir.
Primer ve sekonder gokguriltisi bas agrisinin
birbirine ¢cok benzemesi nedeniyle, organik nede-
ni gostermek icin yapilan incelemelerin yetersiz
oldugu durumlarin PGBA olarak degerlendirildigi
seklinde bir hipotez ortaya atilmis, konvansiyonel
anjiografi yapilmadan organik nedenin saptana-
mayabilecegi one slrilmustir (Ducros 2005).
Hollanda’da yapilan buyik bir ¢alismada birinci
basamak hekimlerine basvuran ani siddetli bas
agrist hastalarinin ticte birinde altta yatan ciddi bir

Tablo 5. Primer gok guriltist bas agrisi tant Olcttleri ACHD-II, 2004).

4.6 Primer gok giiriiltiisii bas agrisi
A. B ve C olctitlerini karsilayan siddetli bas agrisi
B. Asagidaki ozelliklerin her ikisinin olmast

1. Ani baslangi¢c ve 1 dakika icinde en yiiksek siddete ulasma

2. Bir saat ile 10 giin arast sire

C. Izleyen haftalar veya aylar icinde diizenli olarak tekrarlamaz

D. Baska bir bozukluga baglanmaz

Agri, 19:1, 2007

11



hastalik bulunmus (Linn 1994), acil servise bu tip
bir bas agrisi ile basvuranlarin ise altida birinde
ciddi bir neden saptanmustir (Morgenstern 1998,
Fodden 1989). Hastane temelli bir calismada, ani
baslangicli, norolojik muayenesi normal olan ve
noroloji bolimine yonlendirilen 175 hastanin ti¢-
te ikisinde SAK saptanmustir (van der Wee 1995).
Primer gokgurultiisti bas agrisi, gokgurtltiisi bas
agrisinin sekonder nedenleri dislandiktan sonra
konmasi gereken bir tanidir. Norolojik muayenesi
normal olsa bile, gokgurultiisii bas agrist ile gelen
bir hastada uygun incelemelerle sekonder nede-
nin arastiridlmast zorunludur. Tartismalt olan, bu
incelemelerin hangi noktaya kadar devam etmesi
gerektigidir. Gokgiirlltisi bas agrist klinigi ile ge-
len bir hastada ilk yapilmasi gereken subarakno-
id kanamanin kontrastsiz bilgisayarli beyin to-
mografisi (BBT) ile dislanmasidir. BBT normalse,
lomber ponksiyon (LP) yapilmalidir. Bu iki ince-
leme normalse bile manyetik rezonans inceleme-
sinin normal oldugu gortilmeden PGBA tanist
konmamalidir. Manyetik rezonans incelemeleri;
beyin manyetik rezonans goriintileme (MRG)’si,
manyetik rezonans anjiografi (MRA) ve venogratfi,
gereken hastalarda servikal arterlerin yag baskila-
mali MRG’sini icerir. Intrakranyal anevrizmayi
saptanmada MRA duyarliligi, anevrizma buyukli-
gl ve incelemeyi degerlendiren nororadyoloji uz-
manina gore degismekle birlikte % 69-% 100 ara-
sindadir. Anevrizma 6 mm ya da daha biytikse
MRA duyarliligt % 95’in izerindedir (Wardlaw ve
White 2000). Uluslararasi bas agrisi siniflamasina
gore de, PGBA tanist icin nororadyolojik gorinti-
lemenin ve beyin omurilik stvist incelemesinin
normal olmas: sarttir.

Subaraknoid kanama (SAK) sekonder gokgurulti-
st bas agrisinin en sik nedeni olmakla birlikte,
intraserebral kanama, venodz tromboz, vaskiler
malformasyon, arteriyel diseksiyon, spontan int-
rakranyal hipotansiyon, iskemik inme, santral si-
nir sistemi anjiitisi, ti¢tinct ventrikil kolloid kisti,
akut sinuzit, intrakranyal enfeksiyon, akut hiper-
tansif kriz, barotravma ve pitiiter apopleksi dis-
lanmast gereken diger sekonder nedenlerdir
(Sandrini 2006, Schwedt 2006, Ferrante 2005).

Aslinda PGBA benign gidisli bir bas agrisidir. Ret-
rospektif ve prospektif incelemelerden elde edi-
len bilgiler, gokgurtltist bas agrili nérolojik mu-
ayenesi, beyin tomografisi ve lomber ponksiyonu
normal olan hastalarda konvansiyonel anjiografi-
ye gerek olmadigini distindirmektedir. Retros-
peptif bir calismada, BBT ve LP’si normal olan 71
hastanin ortalama 3.3 yil izleminde hicbir hastada
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SAK gelismemistir (Wijdcks 1988). PGBA’l1 225
hastanin incelendigi dort prospektif calismada,
bas agrist baslangicindan en az bir yil gectikten
sonra SAK, ani olum gelisen hasta olmamistir
(Linn 1999, Landtblom 1996, Markus 1991, Har-
ling 1989). Ayrica konvansiyonel anjiografinin de,
ozellikle vazospazmi olan hastalarda riskleri oldu-
gu unutulmamalidir. Tim bu verileri dikkate aldi-
gimizda, bu giin i¢in, norolojik muayenesi, BBT
ve beyin omurilik sivist (BOS) incelemesi normal
olan gokgtirtiltiisii bas agrist hastalarinin standart
degerlendirilmesinde konvansiyonel anjiografi
onerilmemektedir. Bununla birlikte, BBT, LP,
MRG incelemeleri normal olan, ancak klinik ola-
rak intrakranyal anevrizma siiphesinin ylksek ol-
dugu iyi secilmis olgularda yine de konvansiyonel
anjiografi yapilmasi diisuntilebilir.

Onbir PGBA’ll hastanin incelendigi bir calismada,
onceki incelemelerle uyumlu olarak hastalarin bir
kisminda reversibl vazokonstriksiyon oldugu gos-
terilmis ve vazospazm olsun olmasin bu hastalar-
da nimodipin tedavisine olumlu yanit alindig: bil-
dirilmistir (Lu 2004, Dodick 1999, Sliyka 1995).

Bu bulgu, PGBA'nin altinda yatan tek mekaniz-
manin vazospazm olmadigi, damarlar etrafindaki
sempatik sistemin aktive olmasi gibi norojenik
mekanizmalarin da etkili oldugu hipotezini des-
teklemistir. Bu 11 hastada artmis sempatik aktivi-
tenin de gosterilmesi yine bu hipotezi destekle-
mistir.

Sekonder nedenler dislanip, PGBA tanist alan bir
hastanin tedavisi icin agrt stresince semptomatik
analjezik tedavi disinda bagka bir tedaviye gerek-
sinim yoktur.

Primer Oksiiriik Bas Agris1, Primer
Egzersiz Bas Agris1 ve Seksiiel Aktivite Ile
Iliskili Primer Bas Agris1

Primer Okstiriik bas agrist (POBA), primer egzer-
siz bas agrist (PEBA) ve cinsel aktivite ile iliskili
primer bas agrist (CAIBA) uluslar arast bas agrist
sintflamasinda dordinct bolimde diger primer
bas agrilari icinde yer alan ve nadir rastlanan kli-
nik tablolardir.

Daha oOnceleri Okstrikle baslayan bas agrisinin
alunda ciddi hastaliklar yatacagi distnuliirken,
ilk kez 1956’'da Sir Charles Symonds bu bozuklu-
gun benign olabilecegine dikkat ¢cekmis ve primer
(benign) ve sekonder okstriik bas agrisit olgulari-
n1 tanimlamistir (Symonds 1956). Bas agrisinin 6k-
surtik ile provake oldugu bu hastalarda, esneme,
tkinma, gilme, egilme ile de bas agrisi provake
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olabiliyordu. Fiziksel egzersiz ile tetiklenmeden
soz edilmemisti. 95 benign Oksurik bas agrisini
degerlendiren Rooke ise okstirtik bas agrisini, eg-
zersiz bas agrisinin bir formu olarak distinmus,
kosmayla ortaya cikan agridan ayirmamistt. Bu
bildiride de okstiriik bas agrisinin benign olabile-
cegi belirtiliyor ve Symonds’un ilk olgulart gibi er-
kek dominansindan soz ediliyordu. 40 yasindan
sonra sikligin belirgin oranda arttigi belirtilerek,
bas agrisinin 30 dakikadan daha kisa stirdiigu bil-
diriliyordu (Rooke 1968). Toplum temelli bir calis-
mada benign 6kslrik bas agrisinin yasam boyu
prevalansinin % 1 civarinda oldugu belirtilmistir
(Rasmussen 1992). POBA, oksiiriikle artan degil,
Oksurtkle baslayan bas agrisidir, ksiirme engel-
lenebilirse bas agrist da onlenir. Bulantr, kusma
ve otonom bulgular eslik etmez. Primer olduguna
karar vermeden Once nororadyolojik incelemeler-
le (beyin MRG) yapisal nedenlerin dislanmasi zo-
runludur. Genellikle bilateral olan agri, oksurikle
birlikte hemen baslar ve hizla pik diizeye ulasir,
saniyeler dakikalar icinde de azalir. Bazen azal-
maya baslamadan once birkag¢ saniye pik dizey-
de kalir. Hastalarin cogu agrilar arasinda tamamen
agrisizken, bazi hastalarda saatler stiren sikici bir

agrt devam edebilir (Raskin 1997). Yillar icinde
unilateral agri, esnemeyle tetiklenme gibi nadir
gorilen klinik ozellikler bildirilmistir. Primer Ok-
stiriik bas agrist, POBA yasamin besinci dekadin-
dan 6nce gorilmeyen, oksurtk, zorlanma ve Val-
salva manevrastyla birlikte, hemen saniyeler icin-
de baslayan bir agridir (Tablo 6). Agr1 siiresi ge-
nellikle kisadir ve bulanti, kusma gibi diger klinik
semptomlarla birlikte degildir (Pascual 2005). Ok-
sirme, esneme, gilme, zorlanma, Valsalva ma-
nevrast gibi aktivitelere egslik eden intrakranyal
basinctaki kisa sureli ylikselmenin bu bas agrisina
neden oldugu distintlse de fizyopatolojisi kesin
belli degildir (Lewis 2005, Boes 2002). Intraokiiler
basin¢ artisina baglanan olgular da bildirilmistir
(Gupta 2004).

Daha ¢ok geng yasta baslayan PEBA icginse agri-
nin herhangi bir fiziksel egzersiz sirasinda ya da
hemen sonrasinda ortaya cikmasi temel 6zelliktir.
Bas agrisi ataklart migren benzer 6zelliktedir. Co-
gu hastanin kendinde ya da ailesinde migren Oy-
kiisti vardir (Sandrini 2006) (Tablo 7).

Cinsel aktivite ile iliskili bas agrisindan Hipokrat
doneminden beri s6z edilmekle birlikte, ilk mo-

Tablo 6. Primer oksiiriik bas agrisi tant dl¢iitleri ICHD-II, 2004).

4.2 Primer Oksiuiriik bas agrisi

A. B ve C olcttlerini karsilayan bas agrist

B. Ani baslangic, bir saniyeden 30 dakikaya kadar stirme

C. Oksiiriik, tkinma ve/veya Valsalva manevrast ile ve yalnizca bunlarla iligkili olarak ortaya ¢ikis

D. Baska bir bozukluga baglanmaz

Tablo 7. Primer egzersiz bas agrisi tani ol¢ttleri AICHD-II, 2004).

4.3 Primer egzersiz bas agrilar1

A. B ve C olcutlerini karsilayan zonklayict bas agrisi

B. 5 dakika ile 48 saat stirme

C. Egzersizin yol actigi ve yalnizca egzersiz sirasinda veya sonrasinda ortaya ¢ikis

D. Baska bir bozukluga baglanmaz

Tablo 8. Cinsel aktivite ile iliskili primer bas agris1 tant 6l¢ttleri ICHD-II, 2004).

4.4 Cinsel aktivite ile iliskili primer bas agrilar1

4.4.1 Preorgazmik bas agris1

A. Boyun ve/veya cene kasilmalarinin eslik ettigi, bas ve boyunda yerlesik kiint agri ve B olcutiini karsilama

B. Cinsel etkinlik sirasinda ortaya ¢ikma ve cinsel uyarilma ile artis

C. Baska bir bozukluga baglanmaz
4.4.2 Orgazmik bas agris1

A. B olcutlerini karsilayan ani baslangicli siddetli (“patlayict”) bas agrist

B. Orgazm sirasinda ortaya c¢ikis
C. Baska bir bozukluga baglanmaz
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dern tanimlamalar 1970’li yillarda yapilmis, ilk ay-
rintilt calismayt da Lance yayimmlamistir (Lance

1976).

Koitus hatta masturbasyon ile tetiklenen bir bas
agrisidir. CAIBA prevalansi, bu konularin konu-
sulmaktan ¢ok hoslanimayan konular olmasin-
dan dolayi, olasilikla bildirilenden ¢ok daha yuk-
sektir. Lance (Lance 1976) ve Paulson (Paulson
1974) tic tip CAIBA tanimlamuslardir. Tip 1, preor-
gazmik donemde kas kasilmast tipi, tip 2 tam or-
gazm sirasinda patlayict vaskiler tip, tip 3 ise du-
ral yiruktan BOS kacagina bagli postorgazmik
postural bas agrisi. ICHD-I'de daha c¢ok beyin
omurilik sivisi basincinin diisiik olmasina sekon-
der oldugu icin Uctincii tip bu gruptan cikarilmis,
preorgazmik ve orgazmik bas agrist olarak iki tip
CAIBA tanimlanmustir (Tablo 8). Preorgazmik bas
agrisi, cinsel iliski sirasinda ense ve c¢ene kaslari-
nin kasilmasiyla birlikte ensede ve basta sikict bir
agr ile karekterizedir, iliski devam ederse siddet-
lenir. Orgazmik bas agrist ise, orgazm sirasinda
olusan ani, siddetli, patlayict bir bas agrisidir. CA-
IBA olan hastalarin biiytik bolimii diger primer
bas agrilarindan da yakinir. Migren ile % 25, be-
nign egzersiz bas agrist ile % 20, gerilim tipi bas
agrist ile ise %45 oraninda komorbidite bildiril-
mistir. Tip 2’de migrenle komorbidite tip 1’den
daha siktir (Frese 2003). Yine bu calismada CA-
IBA'nin ortalama baslangic yast 39.2 yas olarak
bildirilmis, baslangi¢ yasinin 20-24 ve 35-44 yasla-
r1 olmak tuzere, erken ve gec iki farkli yas done-
minde pik yaptigindan s6z edilmistir. Ayrica bu
tip bas agrisinin aktif cinsel yasamin baslamasin-
dan belirli bir siire sonra baslamadigt, her cinsel
aktivitede ortaya c¢ikmadigi belirtilmistir (Chakra-
varty 2005, Cutrer 2004).

Klinik ve patogenetik farkliliklara gore, kint ve
patlayici tip CAIBA ayriminin yapilip yapilamaya-
cagt acik degildir. Farkli durumlar olmaktan ote,
ayni hastaligin iki farkli sekilde bulgu vermesi da-
ha olasidir. Baslangic yasi, cinsiyet ve agri 6zellik-
leri yontinden iki tip farkli degildir (Frese 2003).
Son yayinlar, patofizyolojide segmental vazospaz-
min rol oynayabilecegini distindiirmekle birlikte,
patogenez tam anlasilabilmis degildir (Valenca
2004, Schlegel 2004). Lance yillarca once (Lance
1976) ozellikle ense, boyun ve kranyal kaslardaki
kontraksiyonun preorgazmik bas agrisinin olusu-
munda 6nemli oldugunu ve tip 1 CAIBA olan ba-
z1 bireylerin gerilim tipi bas agrisina yatkin olduk-
larini belirtmistir. Vasktler dogadaki tip 2 CA-
IBA'nin ise, orgazm sirasindaki hemodinamik de-
gisikliklerle iliskili oldugu dusintlmekte, ancak
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bu acgiklama da yeterli gorilmemektedir. Bu sira-
da sistolik, diyastolik kan basinct ve nabiz hizin-
daki artis, gunlik yasamdaki farkli diger aktivite-
ler sirasinda da olusabilmesine ragmen, bu du-
rumlarda bas agris1 gelismemektedir. CAIBA ile
yakin iliskili goériinen PEBA olan bireylerde, bu fi-
ziksel aktiviteler sirasinda intratorasik basing artar,
bu da intrakranyal basincta gecici bir artisa ve bas
agrisina neden olur. Bazilarinda ise, bas agrist kan
basinct ve kalp hizi artisiyla iliskili olabilir.
Transkranyal Doppler incelemeleri, bu tip bas
agrilarinin serebrovaskiiler diiz kas hicrelerinde-
ki otoregiilasyonun bozuk olmasindan kaynakla-
nabilecegini dusindirmustir. Bu disregiilasyon,
duyarlt bireylerde damarlarin egzersiz sirasindaki
kan akimi artisina yeterli yanit verememesine ne-
den olur, bu da anormal vazodilatasyon, damar
duvarinda 6¢dem ve kan voliimiinde artisla sonuc-
lanir (Heckman 1997). Egzersiz bas agrist ve or-
gazmik bas agnsi birlikteligi oldukca iyi doku-
mante edilmistir (Silbert 1991). Benzer fenomen
CAIBA'na yatkin bireylerde de olusabilir. Diger
yandan, cinsel aktivite sirasinda kan basincinda
artis herkeste ortaya c¢ikmakla birlite, son bir ¢a-
lismada, CAIBA tanimlayan hastalarda fiziksel eg-
zersiz sirasindaki kan basinct artisinin saglikli bi-
reyler ve migrenli olgulara gore cok daha fazla ol-
dugu saptanmustir (Evers 2003). Bu sonu¢ CAIBA
olanlarda kan basincinin santral otonomik kontro-
lintin degismis oldugunu akla getirmektedir.

Primer oksiiriik bas agrisi, PEBA, CAIBA’da ortak,
benzer, olasilikla da vaskiler bir patofizyolojik
mekanizma oldugu disuntlir. Ayni bireyde pri-
mer bas agrilarinin siklikla birlikte olusu ve tetik-
leyici mekanizmalarin benzerligi bu hipotezi des-
teklemistir (Sandrini 2006). Tim olgularda 6nce-
likle sekonder nedenler dislanmali, sonra ICHD-
II'ye gore tant konulmalidir. POBA, 6zellikle fora-
men magnum duzeyindeki yapisal kranyal bir
hastaliga sekonder olabilir. Ozellikle “posterior
fossa kalabalikligina” neden olan beyin tiimorleri,
Chiari malformasyonu, siringobulbi ve vaskuler
malformasyon gibi patolojiler dislanmalidir (Chen
2004, Calandre 1996). Semptomatik olgularin bii-
yik cogunlugunu Chiari tip I deformitesi olustur-
makla birlite, karotis ve vertebrobaziler hastalik-
lar, anevrizmalar, spontan intrakranyal hipotansi-
yon da sekonder nedenler olarak bildirilmistir
(Sandrini 2006, Evans 2005). Semptomatik ya da
sekonder oOksurik bas agrist daha erken yasta
baslar, atak siuresi daha uzundur, cogu hastada
posterior fossa semptom ve bulgulari vardir ve in-
dometazine yanit vermez (Pascual 1996). PEBA ve
CAIBA’da da herhangi bir yer kaplayict olusum ve
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vaskiler diseksiyona bagli sessiz kanamanin dis-
lanmasi esastur.

Bu nadir bas agrist sendromlarinda tedavileri ile
de ilgili kontrolli ¢alismalar yoktur, tedavi litera-
tiirdeki olgu bildirilerine gore belirlenir. indome-
tazin ve beta blokerlerle basarilt sonuclar bildiril-
mistir (Sands 1991). Bu gruptaki bas agrilari gore-
ce kisa sureli oldugu icin, agr tedavisi yerine,
profilaktik tedavi gereklidir. Her ti¢ grup bas agri-
sinda da profilaktik olarak verilen 25-150 mg in-
dometazin genellikle etkilidir, bazi olgularda da-
ha yiiksek doza c¢ikmak gerekebilir. CAIBA'da,
aktiviteden 30-60 dk once kisa streli profilaksi
kullanilir. POBA’da lomber ponksiyon, asetolzola-
mid ve topiramatla olumlu sonuglar bildirilmistir
(Sandrini 2006, Medrano 2005, Raskin 1995, Mat-
hew 1981).
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