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H . D. T5 ya§mda Malaty.a dogumlu. Skrotumun sol tarafmdald 
kitlc ncc!.-eniyle klinige yatmldl. Dort yxl once skrotumun sol yanm
•1ald i?i~ligi farkcttig·ini soylcyen hasta bu kitlcnin gittib~c bUyUmesi 
V'<: kcndisine ag1r1Ik yapmasx ncdeniyle tedavi olmayx istemi§. 

~0 yxl one~ iki yanh herni ameliyati olrnU§. Txbbi tedavi gerek
d rmiyen hafif i)ir prostat hipertrofisi mevcut. Akciger grafisinde 
i.;atolojik bulgu yok. Ameliyat oncesi yaptn'llan kan ve idrar para
':le::r(;leri normal. Sol Hidrosel on tamsxyla hastanm ameliyab plan
;::tn.:h. 

Ameliyatta, skrotum a~1hp 300 cc kadar seroz mayi drene edil
,Ji. Testisin ileri derecede vaskUlarize vc o:lemli oldugu gorUldU. TU
moral tir v-etire dU§UnUlerek kordon olabildigince yukandan kesile
rek or.:!hicktcmi yap1ld1. 

lliBtopatolojik Sonug : Spermatik korda invaze hiperkromatik 
~;::kirdekli nisbeten geni§ geffaf oesinofilik sitoplazmah s2minoma ola
rak gcldi. 

Ameliyat sonrast sedimantasyon h"'~": 18, 38, 78 mm idi. Alfa-1 
;ctoprotein 2 ng/ml olarak saptand1 (500 ng/ ml'den yukansx an.lam-
11) {7). iVP de : Lomber artroz, sag bobrekte torsiyon, minimal pros
·~at hipertrofisi goriildi.i. Abdominal ultrasonografide : Paraaortik 
lcnf ganglionlarmda metastaz tesbit edildi. 

(*) ~l§ll Etfal Hastanesi U'rolojl KJ!nig"i Ba§asistam. 
(**) ~1§11 Etfal Hastanesl U'roloji Klinig"i ~efi. 

( ***) ~i!lll Etfal Hastanesi U'roloji Klinig"i ~ef YardtmCJSL 
(****) ~i§li Etfal Hastanesi Droloji Kllnig"l Asistanlan. 
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Post operatif donemi dogal seyreden hasta, kontrola gelmesi ve 
radyoterapi uygulanmas1 istegiyle ilgili klinige sevkedildi. 

Seminom totipotent hti.creli testis tti.morleri grubunda incelenir. 
Germinal epitelden kaynaklanan bu tti.morler tti.m testis maligniteleri 
i~inde karsinomadan sonra en s1k gorti.lendir (% 30) . Ttimor hti.crele
rinde mitoz olagand1r. Hti.crelerin % 13'ti.nde kromatin pozitifdir. 
Modal kromozom say1s1 50 veya daha fazlad1r (2). Olgularm az bir 
k1sm1 korionik gonadotropin sekrete ederler (% 12) . Radyoimmuno· 
assay yontemiyle bu hormonun serum dti.zeyinin kantitatif olarak 
saptanmas1 ile post-op. donemde hastanm izlenmesinde bir i§aretleyi
ci olarak kullamlabilir. APP den de ayru ama~la yararlamlabilecegin
den ·b.Jl hormonun da pre-op. serum dtizeyinin belirlenmesi gerekli
dir ~7> (3). Ge~ metastaz yapan bu tip tti.morler radyoterapiye duyar
hdlr~jtr. Metastatik yayllma kas1k lenf dtigfunlerine dogru olmaz. Se
minomlarm metastatik yay1hmlan peripelvik ve paraaorti.k lenf no
dU.llerini tutar ( 4). 

Tiim testis tti.morleri genellikle sekstiel olgunluk evresinde (25-
45 ya§) goriiltirler, ileri ya§larda ender rastlamrlar. Literattirde be
lirtilen 70 ya§ ti.zerinde testikiller neoplazmh hasta say1s1 110'dur (1). 
Yaymlanan en ya§h testikiller seminom vakas1 ise 84 ya§mda<hr (1) . 
Yukandaki bilgilerden de anla§Ilacag1 tizere testisi tutan bu neopla
eik pro~es bizim olgumuzun ya§ grubunda son derece seyrek gorilltir. 

Ttimorti.n ~ok uzun bir stire gizli kalmas1, ba§ka bir patolojiye 
yonelik uygulamada ancak tesadtifi bir §ekilde saptanmas1 ve hasta
mn ya.§mm bu grup tti.morlerin s1k goriildtigu Ya§ grubunun ~ok tis
tti.nde olmas1 nedeniyle olgu sunulmaya deger gorilldti. 

Ozet 

1Ieri ya.§ta bir hastada saptanan ve uzun ylllar gizli kalan bir 
seminom olgusu sunuldu. 

Summary 

A seminoma case which was in an old patient and has been obs
cured for long years was reported. 
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Myotoni, uyarmm V·3Y::t istem!i hareketin durmasmdan sonra da 
d.cvam e:len lms l~ontraksiyonu durumuna verilen add1r. Bu olay EMG 
de motor Unit potandyellcrinin de§arjlarmm devam etmesi ile karak
·~c:·lze:liJ:. Klinik olaral~, clin ~:alnlmamndan ::;::mra gev§emenin uzun 
r;i.irmcsi vc cb::::>.. r:c;: ch vc tc:1ar ka;:; Uzcrlnc k~~.!dn bir vuru§ yaptl
digmda olu§~:1 C:t!b:r:u(;·<m n:un siirc k ::>..! m:::.s~ myc'~oni olaym1 goste· 
r.:n tipik ter:·; i ·~i· .'i:. 

Tan.unla. · ·n ~ c ~ · :-; - :::::'..1 dcmina:1t c-:: ::- · ~)1 i , hc:-::::ter myotonik 
cc:1drom var · :· : 

II :C:ys~l\. :i..ca Myc.-Lonia (Steinert Hast.) 

lli Paramyctonia Congcnita (Eulenl::.urg Hast.) 

:.Iyc ~c:1ia conG.:::lita g3::.~:m.:e dof;;·umla ta5lama~ma kal'§ll1, semp
t .:·::1· a:.:, 1. vc 2. clelmd.da be!irlr. Yaygm leas hip3rtrcflsi vardlr ve ti
pJctir. Di.f5·erlerlndcn daha ~Ik o:arak gorlillir. 

Par.:unyc::c:1ia Ccngcnita ::.;::>gukta ortaya ~r~~an ve hipoka!emik 
F :·:cJik paraii:::.iy'J tcnz-::r §ekilde kas kuvvetzizligl ataklar1 ile seyre
d c:l myc.toni 5eklidir. 

(*) ~i§li Etfal Hastanesi Noroloji Klinigi Ba;::1sistam. 
(**) ~i§li Etfal Hast:mesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klinig i Ba§-

(***) 
(** ~ *) 

(***~ *) 

asistam. 
~l§li Etfal Hastanesi Fizik T edavi ve R ehabilitasyon Klinigi ~efi. 

~l§li Etfa l Hastanesi Noroloji Klinig i ~efi. 

~i§li Etfa l Hastanesi Noroloji Klinigi Asistam. 
•. 
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Dystrofica. Myotonia 1909 y1lmda Steinert tarafmdan tanlmlan
ml~.tir. Myotoni ve mlisktiler distrofi ile birlikte katarakt, sag doklil
mc:~i, gonoa.a.l ntrofi, kalp hastahg1, akciger ventilasyonunda yeter
::;i::li1r, orta dcrccede endokrin anomalileri, kemik anomalileri, mental 
dcfekt veya demans ile karakterizedir (9). 

Olg~t Bi.ldiris'~ : 

Ihsta.m!z 1-.f.A. Erzincan dogumlu, 48 ya~pnda, erkek, evli, go
C:l.ks::z, emckli memurdur. 21.12.1983 tarihinde belinde ve her iki ba
cag·m:la agr 1, merdive!l ve yoku.~ g1kmakta giigllik yakmmalar1yla 
Ci§!i Etfal Has'.:ancsi, Fizik Te:lavi ve Rehabilitasyon Klinigine ba§-
vurJu ve tetldlr igin yatmldl. · 

Hastanm anemnezinden bel agns1 ile iJgili yalnnmalarmm 10 y1l 
l:a-:lar once dli§me sonucu ba.§lad1gi, yap1lan teda.vilerin etkisiz kal
ma~.I ve agrmm bacaklarma yay1lmas 1 Uzerine 2 y1l 6nce bir noro~i
rilrjl klinigindc «hcrni dicka!» tams1 i!e amc~iyat oldugu ogTenildi. 
(I.;pikriz c~de cdilcmecli). AmeJiyatta.n zonra 2 ay agmnz bir donem 
ge::;iren ha!:tamn ynkmmalan yinc ba.slaml~ ve arl:arak sliregelmi~. 

Hac:a 30 y1l Li"1cc inguinal hcrni a:neliyatl gegirmi~. 25 ya~mda 
da r omatizmal t~r rahat~!zhk gegirmi§ ve «kalp romatizmasl» ol:lugu 
r.:.::yi ~:1..'11i ;; . Soy ge::;mi§inde bir ozellik yolr. Gene! durumu iyi, govde
r,ini one verip, bacak!anm iki yana agar a!r ordckvarl. ylirliyor. GOz 
kal:>aklan semiptotik, frontalde ~aglarmda dokli!me var. Vi.icut lnlla
nnda azalma ~o.ptand1. S1rtta L/den S1'e kadar uz.anan, orta hatta 
ame:iyat ne:lt.~~j var. T.A. : 130/ 80 mmHg, NDS : 76, rltmik. 4 ylld1r 
impotans1 mevcut vc testislcrde fibrotik atrofi mevcut idi. 

L 'Jkomotcr Sistem !Jiuayenesinde : Ekstansiycnda hafif agr1 dl
[.mda !ember hareketlcr serbest, agns1z. Lasegue bilateral 60° ( +) . 
Ka.l<_;a harekeUcri agr1s1z, f:;:;rbest. Kas testi sonucu : (ozetle) SCM'ler 
LPatcral 2, govde clu:tan~or ve fleksorlan 2, pelvik e~evatorlar 4, kal
~a ve cliz grubu lmslar 1, ayak, ayak bilegi 3+, list ekstremiteler 3-3+ 
gilciinde bulundu. 

N c;·olojilc Muayene : Her iki goz kapag1 semiptotik. Yliz kasla
rmda er!.me var. Goz dibi normal. Kranial sinirlere ili~kin patolojik 
bulgu yolr. KVR bilateral hipoaktif a!md1. Objektif ve subjektif duyu 
b u:.uru yok. Bilateral palmomental reflcks ( + ). Hasta yardimSlZ, or
(lc:cvar i yilr~iycr. A vuglarm1 mkhktan f:lonra. ag1lmas1 yava§ oluyor 
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( dekontraksiyon gtiQlligU) . Dil, tenar ve bald1r kaslarmda perklisyon
la Qukurluk olU§tugu ve bu durumun birkaQ saniye sUrdUgli gorilldU. 

Laborat'IJ.a,r Bulgulan : Sedimantasyon 3-12-34 lokosit : 
5300, eritrosit : 4.200.000, Hb : % 85. Formlil lokositer: ParQah : 
44, eo : 4, lenfo : 50, mono : 2. !drar tetkikinde bir ozellik yok idi. 
RF : (-), CRP : (-), total lipid : 909 [ 450-980], kolesterin : 170 [150-
260, kunkel fenol: 11,4 0 (3-13) SGOT : 57 0 /ml (8-40), SGPT: 8,3 
U/ ml (5-15), timol : 6,6 (0-5) , ZnS04 : 8.3 1-8, alkali fosfataz : 1,9 
BLBU, ( 0,8-2,3), asit fosfataz : 0, 77 BLBD ( 0,8-2,3) , kan §ekeri : % 62 
mg. (60-100), lire : % 28,6 mg. (20-40) , Ca. : 5,0 mEq/ lt 4,55,5, 
P : %3,76 mg. (3-4,5). Na : 143, 2 mEq/ lt. K : 4,49 mEq/ lt, Cl: 106,4 
mEq/ lt. 17 ketosteroid: 14.78 mg. (10-20 mg erkekler iQin). VORL: 
(-),Kolmer (-) . Glikoz tolerans testi: AQhk % 88 mg, 1/ 2 saat: 
100 mg., 1. saat: 174 mg, 3. saat: 122 mg., 4. saat : 100 mg. 5. saat : 
65 mg. bulundu. 

Radyolojilz Tetkik : Lomber grafiler : L4-Ls'de laminektomi ve 
myodil izinden ba§ka patolojik bulgu t espit edilmedi. Disk mesafeleri 
normaldi. P .A. Akciger grafisinde : Akciger parenkimi normal, sag 
diafragmada hafif ylikselme mevcut idi. 

EKG normal olarak degerlendirildi. 

EMG Tetkilci Sonucu: Konsantrik igne elektrodla sol. m. abd. 
pol. brevis, m. dig. min. quinti, m. biceps, m. deltoideus, m. eks. dig. 
brev., m. tibialis ant., m. abd. hallucis, m. gastrocnemius ve m. SCM. 
incelendi. !ncelenen kaslarda myotoni bulgulan tespit edildi. M. del
toideus, m. SCM., m. ekst. dig. brevis, m. abd. hallucis'te dli§lik amp
litUdlU interferens ornegi gorUldli. m. biceps, m. SCM'de k1sa stireli 
motor Unit potansiyelleri t espit edildi. Saniyede 5 ve 10 frekansh 
uyarmalarda yorulma fenomeni gorillmedi. 

Goz Hastaltklan Konsiiltasyonu : Sol kapakta belirgin ptosis, 
~kkomodasyon zay1fhgi, pupilla reaksiyonlarmda klsmi zay1fhk, her 
Uti lensde renkli, yildizvari punktat katarakt mevcut. Okliler tansi
yon 10 mm. Hg. (dli§lik ). Bulgularm Dystrophica Myotonia'ya tama
men uygun oldugu belirtildi. 

Kas Biopsisi Raporu : M. deltoideustan alman biopsi orneginin 
tetkikinde, enine ve boyuna izlenen Qizgili kas dokusunda farkh Qap
ta, yumU§ak, atrofik kas lifleri mevcut. Bir iki alanda kas demetle
rinde nekroz saptanmi§tlr. Bunun yanmda enine Qizgilenme kayb1, 
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sarkoplazmada ve ~ekirdeklerinde dejeneratif bulgular mevcuttur. 
lnterstiyumda adem, adipo doku, infiltrasyonu gori.ilmekte olup ilti
habi reaksiyon yoktur. Tam : Deltoid biopsisi, atrofi ve degeneratif 
clegi§iklikler gosteren ~izgili kas dokusu, miisktiler distrofiye uyar. 
Ancak tip 1 liflerin aynca tamnmas1 i~in ozel enzim boyamas1 yap1la
mad1gmdan bu tam klinik bulgular e§liginde verilebilmi§tir. Genelde 
ayru patolojik bulgular diger mlisktiler distrofilere de uyar. 

Tartt§ma : 

Dystrophica myotonia s1k gori.ilen bir hastahk degildir. tnsidans 
1/ 100.000 dir (7). S1khkla 20-50 ya§ arasmda ba§lar. Apati ve anla
ma becerile rinde azalma ile birlikte ellerde kuvvetsizlik, yiiri.i.me gli~
lligii veya dli§me egilimi ba§lang1~ semptomlanm olu§turur. Sorul
dugunda ellerdeki myotoninin uzun y!llard1r oldugu soylenir. Bizim 
olgumuzda da bu cevab1 ald1k ve hasta bu olay1 ( diger bulgular gibi) 
dogal kabul ediyor, yakmmak aklma gelmiyordu. Myotoni olgulann 
1/ 3'linde ~ok belirgin gozlenir (9) . Senkop, gorme zay1fh~, ptozis, 
kilo kayb1, impotans veya libido azhg1 ve salya artmas1 s1khkla gorli
llir. Hastalarda yliz gori.inlimli karakteristiktir. Semiptoz, alt dudak
ta ve ~enede dli§likliik, frontal alopesi bir blitlin olu§turur. SCM'lerde, 
onkol ve anterior tibial grup kaslarda erime gorlillir. Bu durum diger 
proksimal kas zay1fhgi gosteren genel kas distrofilerinden aynhr. Da
ha sonra proksimal ve distal kaslardaki kuvvetsizlik beraber artar. 
Tendon refleksleri de azalml§br. 

Olgulann % 90'nmda posterior subkapsliler partiklilde katarakt, 
% 65'inde EKG'de ileti tipi bozukluk (bizim olgumuzda vardtr) , pul
moner vital kapasitede azalma gorilliir. Erkekte testisler kli~liktlir, 
kadmlarda infertilite ve menstruasyonda dlizensizlikfer gorliliir. 
HastaJarda mental defekt ve progressif demans olu§ur. Hastah~n 
seyri Herleyicidir. Ollim kardiak yetmezlik veya akciger enfeksiyonu 
nedeniyle olur ve erken gelir. Erken tan1 dikkatli klinik gozlemin ya
msJra EMG tetkiki ve punktat katarakt aranarak yap1lmahd1r. 

Gorlildiigli gibi dystrophica myotonia zengin bir klinik gorlinii
me sahiptir. EMG'nin tipik bir bulgusunu da kaydetmekte yarar var
dJr. tgne elektrodun kas i~ine giri§iyle birlikte spontan myotonik bo
Qalrmlar goriillir. Bu arada cihazm hoparlOrlinden «pike yapan bom
bardJman u~agmm sesine» benzer bir giiriiltii duyulur. Bu duruma 
myotonia congenitada da rastlamr. Farkh olarak dystrophica myo-
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·~c·!1ia da M.U.P. krsa slireli ve voltajhdrr, dli§lik amplitlidlti interferens 
0rnsrrl kaydedilir (5). 

I~o..s tiopDizlnde prcgreraif mfu:;ktiler distrofiye benzer §ekilde ltas 
li:l!crinc:c hii:,zr-:.rdi ve pargalanma v2.rdrr. Bunu, atrcfi ve liflerin 
yc:r~r:c y:1£S ve bag dclms'i.~:mn ge~mesi izler (3). 

G:1:1dug·umuz olgu yukanda ag1klana!l klinil;: ve laboratuar bul
,";"~11~rma he:?.!C:1 ti.Lr.1liy:e uy2.n <:;ok tipik bir ornektir. Olgcmun ilgin<:; 
yi.:•:1ti lm kadar zen!jin S3mptcmlara sahip hactanm bel-bacak agnsm
d:>:.1 t::v:;J;a yakmmo.z:mn olmamaSl, ylirlim2si giderek bozuldugu ic;in 
y:1.::i r.J.'t bu ndcnlcrlc doktora gitmeye kQrar vermesi ve fizik tedavi 
)l::>lik' inig·ir:.i segmcsidir. Qolt benzer bir o~gu 1074'de Yanhoglu vc 
E c.ki:lo t:l.l'afmda:l bildirilmiBtir. 49 ya§mdaki erkek hast!:'..da yiEe 
l~c!-bacak a3T!smdan yalnnarak doktora gitmi~ ve tamsr lwnmus;
tur(lO). Bu tip ornek:er dalra da fazla olsa gerektir. 

II:wtanl'.z .:n. 10 yr!dan bu yana yaprlan tedaviler hep bel agrrsr
'.1a yo:1cliktir ve genellikle bir lomber disk patolojisinden §liphe!enil
mi~ .• hatta tizhn hastam1z bu nedenle bir d-2 laminektcmi ge~irmiQtir. 

0 ~2 yandan cct:m so!lU<} Ei§kileri iyi incelendiginde bel agnsmm !:'..11-
calc tir ildncil semptcm oldugu agrkga gor;,ilmektdir. Dystrophica 
:-,Iyotc·nia C.Clnucu dilr duru§u ve ytirtimeyi sag!ayan temel kas!arda 
:;oli~cn zayrfhk vlicudun statigini bozmu~, cmnrlara, disldere, ba§ta 
np inal ligamanlara o~mak tizere diger yard1mcr ta~1yrcr e:emanlara ve 
ka!~::tya O.) rn ve cl.engedz yi.ik binmesine neden o!mu§tur. Bundan son
J:a yUriirken ve ayakta dururken belde agrr duyulmasr son derecede 
'lcga1d1r. Amn. ne~cn diBk patolojisi degildir. Kas testinin de ortaya 
koydugu rribi govde ekstanss·rlan ve fleksorlan n.ncak 2 @clindedir. 
C·im:lilik 1 rrtictinde o!an kal~a grubu btiytik ytikti ta§rmaktadrr. Diz 
·;;e ayak bilegi elmtansorlan is~ ancak 3-3+ glictindedir. Bu nedenle 
118.sta govdenin agJ.rhk merkezini arkaya vel'erek v-e ayaklanm iki 
y<ma agarak «Ordekvn.ri» bir yliri.lytit~ yapmakta, egilip dogruh~rken 
cliy!e de.stek yapmaktadrr. 

Bu hastahkta te::lavi clarak myotoni :;dddetli ise kinin, pred
dr.::.n, hyda:1tcin SQdi.um ve prokainamid verilebilir . Kas:ardaki erime 
ve kuvvetsizligi durduracal{ bir te:lavi ise hentiz bilinmemektedir (1, 
2, 4, 6, 7, 8, 9). 

Kamm1zca l;u hastalarda asrl gerekli olan hastaya rahatsizhg·I
;_lln agrk!n.mp, hastahga, yeni durumuna vo geli§ecek zay1fhgma adap
te olmasmr saglayici onle;,n!eri almak, a§In egzersiz!erden ve pa~an
siyel rlsk:-eri goz online a~arak oze!likle gereksiz t edaviler:ien kagm· 
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mak olmahd1r. Boylcce hastamn gcrek maddeten y1pranmasmm, gc
rekse de hekimlere olan gi.iveninin sars1lmasmm online gegmek mi.im
klin olabilir. 

Ozet 
Du yaz1da tir Dyntrofica Myotonia olgusu sunmaktay1z. Hastahk 

hal.lnnda gene! bi!giler oz3tl·3 verilmi§tir. Bel agrrs1 nedeniyle polik
linig·imizc batwurmtt§ clan tu olgu mtinasebetiyle ozellikle vurgulamak 
iste:ligimiz l:u hastalarm s1khkla yanh§ tamlar konarak gozden ka
~abildigidir. En:ier goriilen bu hastahgm iyi bir klinik muayene ile 
tamst g-ayet kolayd1r. Ne yaztk ld tedavi i~in aym §ey soylenememek
tedir. En azmdan yanh§ tedavilerden kagmmak, prognozu agtrla§tlr
mamak g.zrekir. Hast::WJgrn tams1 bu nedenle onem ta§Ir ve goz bul
cu1an, EMG tctkiki ve kas biopsisi btiytik diagnostik onem ta§Irlar. 

Summary 

ln this case r c:)ort we represent a patient with Dystrofica Myo
tonia. Ccnclm:icns abcut the disease is made e:sewhere and summa
L'~zcd. It's r, rare syndrome and frequently wrong diagnosis as «low 
;;ack pain» i'3 ma:1e. This lea:is to waste the time of the pati·3nt as 
well as the clinicia~1s and sometimes may l:e harmfull for the patient. 
0:1 the other hand :>. l:rlef clinical examination and history taking is 
unually enoueh for t he correct diagnose. Besides these, eye manifes
~ationz, EMG and mUEcle biopsi are the most helpfull laboratory in
vestigations, 
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