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ldyopatik blefarospazm ve oromandibuler distoni ilk kez 1910 
ytlmda Franstz norologu Henry Meige tarafmdan tarumlanmt~br ( 6). 
Hastalarda istemsiz, ktsa slireli' goz kapaklarmm kapan.ifiast, atJz 
gevresi ve ~ene adelelerinin kontraksiyonu major bulgulan te~kil et­
mektedir. Buna dizartri, disfaji, solunum zorlugu ve abdominal spazm 
e§lik edebilmektedir (2, 5, 6, 9). Bu sendrom uzun ytllar istemli bir 
hareket veya till: olarak degerlendirilmi§ ve gozden ka~nn§br. Ancak 
oon ytllarda bazt yazarlar bu sendromun benzerlerini yaymlarru~lar 
ve bunlara; orofasyal diskinezi, median fasyal spasm, oromandibuler 
distoni, «Meige sendromu» ve «Brueghel sendromu» adtm vermi§ler­
dir (1, 3, 4, 8, 9). 

50-70 ya§lart arasmda stk gortilen, etyolojisi bilinmeyen blefa­
rospazm ve oromandibuler distoni fenomen olarak diger istemsiz ha­
reketlerle seyreden hastahklara benzemektedir. Muhtemelen bazal 
ganglia seviyesinde dopaminerjik-asetilkolinerjik dengenin dtizensiz­
liginden kaynaklanmaktadtr. Bu konuda yaptlan tedaviler ve alman 
sonu~lar ~eli§kili dli§linceler dogurmU§, ancak, son ytllarda daha <;ok 
striatal dopaminerjik aktivitenin on planda oldugu kams1 agtrllk ka­
zanmt§tlr ( 3, 8) . 

Olgu: 

Hastamtz A.P. ~8 ya§mda, Bursa dogumlu, evli ve bek~ilik yap­
maktadtr. 11.11.1983 tarihinde her iki gozlinli istemsiz olarak ktrpl§­
tlrma, agZim blizli§tlirme, i~inde slkmb hissetmesi yaktnmalan ile 
poliklinigimize ba§vurdu ve tetkik-tedavi amac1 ile yatmldt. 

(*) f11§1i Etfal Hastanesi Noroloji Klinig-i Ba§a.sistam. 
(**) f1i§li Etfal Ha.stanesi Noroloji Klinlg-i f1ef1. 
(***) §!§li Etfal Hastanes1 Noroloj! Klinigi Aslstam. 
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1 ytldan bu yana gozlerini istemsiz olarak klrpi§brma, agzmda 
bi.izlilme §eklinde yakmmalan ba§lami§ ve zaman iginde bu durum 
ilerleme gostermi§. Hasta zaman zaman iginde bir s1kmti hissi duyu­
yor, nefesi darahyor ve bu esnada goz!erini kirpi§brmasi, agzm1 bli­
zli§tlirmesi daha belirli olarak ortaya gikiyormu§. Uyku esnasmda 
bu tlir yakmma!an olmamaktaymi§. Hasta bu yakmmalar1 nedeniyle 
ge§itli donemlerde trankilizan tedavisine almmi§sa da yarar gorme­
mi§. Hayatmm herhangi bir doneminde noroleptik ilag almami§. (Re­
sim 1) 
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Oz gegmi§inde ozellik yok. Ailesinde distoni veya diger ekstra­
piramidal hastahklardan birinin bulunmad.Igm1 ifade ediyor. 

Genel durum iyi idi. Sol gozde konjonktivit tespit edildi. Sistem 
muayenelerinde patolojik bulgu tespit e:lilmedi. T.A. : 120/ 80 mmHg 
NDS : 72, ritmik idi. 

Norolojik muayenesinde; hastanm dakikada 3-6 kez birkag sa­
niye slireli olarak goz kapaklanm lmvvetle kapatt1g1, agzm1 blizi.i§­
tlirdligu gozlendi. Goz dibi normal olarak degerlendirildi. Kranial si­
nir fonksiyonlan normal idi. Ekstremitelerde parezi yok. Tonus nor­
mal. KVR simetrik normoaktif ahruyor. Objektif ve slibjektif his ku­
suru yok. Postlir refleksi bilateral ( +) bulundu. Serebellar bu.Igu yok. 

Ruhi muayenesinde hafif debilite ve anksiete hali tespit edildi. 

Laboratuar Bulgulan : 

Rutin kan ve i:lrar tetkikleri normal s1mrlar iginde bulundu. 
VDRL (-),Colmer(-). Kraniografi ve akciger grafileri normal idi. 
EEG tetkiki nonnal olarak degerlendirildi. 

Hasta yatmadan once goz hastal1klan poliklinigince konjonkti­
vit oldugu tespit edilmi§ ve tedavisi verilmi§ idi. 7.12.1983 tarihli goz 
hast. konsi.iltasyonunda her iki gozde selim pterijium d1§mda patolo­
jik bulgu tespit edilmedi. 23.11.1983 glinli yap1lan cildiye konsliltas­
yonunda herpes labialis tespit edildi ve tedavisi verildi. 

Tedavi: 

Anamnez, muayene ve tetkikleri sonucu hastanm or ofasyal dis­
kinezi gosterdigi ve «Meige sendromu»na uydugu kamsm.a varlld.I. 

Hasta herhangi bir tedavi verilmeksizin bir hafta slireyle goz­
lendi. Emosycnel durumla artma gcsteren spontan blefarospazm ve 
oromandibuler diskinezi nobetleri izlendi. Bu donem iginde daha on­
ce tespit edilen konjonktivit ted.avi edildi. 1. hafta sonunda hastaya 
Akineton tablet (Biperiden-hydrochlorid) 2 mg 3x1/ 2 ba§land.I ve doz 
arttlrllarak 3x1 tablete ula§Ild.I. Hasta 2. glinden itibaren kendisini 
daha rahat hissettigini v·e istemsiz hareketlerin §iddetinin azald1gm1 
belirtti. Hastanm gozlemiyle de diskinezilerin azald1g1 farkedildi. No­
rolojik muayenesinde ise daha once §lipheli olarak beliren postlir ref­
leksinin kayboldugu gorlildli. 
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Bu ilk gozlemden sonra, hastaya gift kor il~ uygulamas1 pl!n­
landt. Ka§eler halinde Akineton (Biperiden-hydrochlorid) ve plase­
bo hazirlatildl. Haz1rlanan ka~eler bir hafta slireyle 3x1 dozda has­
taya verildi. Klinik takipte ise 15 dakikada ortaya g1kan blefarospazm 
ve oral diskinezi gozlenerek somut bir sonug ortaya g1kmas1 saglan­
dl. Akineton ald1~ donemlerde hastarun slibjektif bir iyilik hisset­
mesiyle paralel olarak klinik gozlemde de diskinezilerde belirgin azal­
ma gorilldli. 

Mliteakiben hastaya Aparkan tablet (trihexyphenidyl) 5 mg 3x1 
ba§landt ve e§deger olglide iyilik sagland1. 1 haftahk bu tedavi sUre­
emden sonra 1 hafta slireyle hastaya ilag verilmedi. nag ke~ilme­
sinden 2 glin sonra yeniden diskinezilerde artma gorlildli. Bu g~zlem­
lerden sonra hasta 20.1.1984 tarihinde Aparkan 3x1 tedavisi altmda 
k1smi salah ile taburcu edildi. 

Tart'&§ma : 

Blefarospazm ve oromandibuler distoninin etyolojisi bilinmemek. 
tedir. Semptomlar, bazal ganglia fonksiyon bozukluklarmda ortaya 
glkan diger istemsiz hareket hastahklarma benzemektedir. 

E . Garcia-Albae postmortem incelemesini yapbg1, orofasyal dis­
kinezi ve blefarospazm gosteren 62 ya§mdaki kadtn hastamn beyin, 
beyincik ve medulla spinalis incelemelerinde patolojik bir bulgu tes­
pit edememi~ ve patolojinin molekliler seviyede ara§br1lmas1 gerek­
tigini belirtmi~tir ( 4). 

P.H. Altrocchi ise 44 ya§mda orofasyal diskinezi gosteren bir 
hastada yapbg1 noropatolojik tetkikte mikroskobik incelemede ka· 
udat nukleusun dorsal bOllimlinde ve putamende sinir hlicresi kaybi 
ile ~iddetli gliosis ve mozaik man,zaras1 gordliglinli belirtmi§tir (1) . 

Qe§itli ilag kullammlan sonucu ol~an Meige veya Meige benzer 
klinik vakalar yaymlanml§br. J .M. Pawers dekonjenstan kullanan bir 
hastada orofasyal diskinezi ve blefarospasm geli§tigini ve ilacm ke­
silmesinden 6 ay kadar sonra semptomlarm bliylik olglide gegtigini 
bildinni§tir (7). 

W.J. Weiner uzun slire noroleptik kullandlktan sonra oromandi­
buler distoni ve blefarospazm gosteren 2 vakay1 bildirmi§tir. Meige 
benzer belirtiler gosteren bu vakalarda kronik noroleptik kullarulma­
myla postsinaptik dopa.tnin blokaj1 meydana geldigi ve bu uzayan blo-
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kaj1n dopamine kal'§l degi§ken cevap ortaya ~1kardlgm1 one lriirmii§­
ttir (11). 

W.J. Weiner ve A.P. Nausidea uzun stire levodopa kullanan ild 
Parkinson hastasmda fasial distonik posturler ve blefarospazm goz­
lemi§lerdir (10). Yazarlar Parkiruwnlu hastalarda levodopamn olU§­
turdugu fasyal distoninin izole ve nadir bir durum olmadlgm1, olgu­
lann oneminin spontan Meige sendromunun bazal gangliada dopa­
minerjik metabolizmanm degi§imiyle ilgili oldugu konusunda ek, ay­
rmbh bir delil saglamasmda oldugunu belirtmi§lerdir. 

Meige sendromunun fizyopatolojisine a~1khk getinnek i~in de 
2-r~t1rmalar yapllml§br. E.S. Tolosa yaptlg1 ~ah§ma sonucu Meige 
sendromunda striatal dopa.rnjnerjik tistunlUk oldugunu ve dopaminer­
jik antagonistlerin tedavide yardiiDCl oldugunu, agonistlerin ise semp­
tomlan artbrdigmi bildinni§tir. Buradan da Meige sendromunun fiz­
yopatolojisinde dopaminin rol oynayabilecegini one stinnu§tlir (8). 

D.E. Casey ise Meige sendromunda kolinerjik ve dopaminerjik 
mekanizma hakkmda ~eli§en raporlar dolayisiyla, dopaminin roliiniin 
belli olmadlgm1, ancak striatal dopamin reseptor hipersensivitesinin 
idyopatik bir formu olarak sendromun olu§abilecegini belirtmi§tir (3) 

Meige sendromunun klinik goriinumtinu sergileyen 17 vakahk 
bir seriyi E.S. Tolosa 1981 y1lmda yayuilarn1§br (9). 10 kad.m, 7 er­
kek hastarun ba§lang1~ semptomlar1 olarak 9 vakada blefarospazm 
tek ba§ma, 2 vakada blefarospazm ve ~ene a~llmasmda spazm, bir 
vakada blefarospazm ve nefes almada spazm, bir vakada konu§urken 
!asyal spaszm ve dizartri, bir vakada ~ene a~il1rken spazm, bir vaka­
da disfaji ve zor nefes alma, bir vakada sag elde tremor ve abdominal 
::;pazm tesbit edilmi§. 2 ile 18 yil arasmda degi§en stirelerde semp­
tomlar belirgin derecede yerle§mi§. Vakalann buyUk ~ogunlugunda 
spazmlar yiirtimekle, konU§makla, etrafla ilgilenmekle, okumakla, 
stresle artma gosteriyor, uykuda kayboluyonnll.§. 17 hastanm 7'sin­
de depresyon tespit edilmi§. 

Klinik olarak bu denli degi§kenlik gosteren Meige sendromun­
da bugiin i~in kat'i tedavi bilinmemektedir. Dopaminerjik agonist­
antagonist, kolinerjik agonist ve antagonist ila~larla tedavi deneme­
lerine giri§ilmi§, sonuqta kolinerjik ila~larla yap1lan tedavilerden da­
ha iyi sonu~ alm1yor intiba1 ahnml§br. 
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Daniel E. Casey 2 vakada bir kolinerjik agonist olan ( asetil ko­
lin prektirsorti olarak dti~tintilen) Deanol'tin tedavi etkinligini ar~­
tlrnu§br (3). EMG kontroltinde yapbg1 ~ah§mada Deanol'tin, Levo­
dopa-karbidopa ve benztrophin'e (kolinerjik antagonist) gore semp­
tomJan az.altmada daha etken oldugunu gostermi~tir. Ancak ara§br­
maci elde ettigi bu sonuca ragmen bir ba§ka ar~brmasmda Deanol' 
iin 4 Meige vakasmdan 2'sinde yararh olmadlgm1 belirtmekte ve ko­
linerjik antagonist tedavinin veya dopaminerjik reseptor antagonist­
lerinin baZl ara§brmac1lann belirttigine gore daha iyi sonu~ verme­
Gini fizyolojik mekanizmanm heterojen olu§u ile izah etmeye ~ah§­
maktadlr. 

Deanol Tiirkiye'de bulunmamaktad1t. Bu nedenle bu ilaCl hasta­
mlzda kullanamad1k. Kolinerjik antagonist Akineton (biperiden 
hydrochlorid) ve Aparkan (trihexyphenidyl) kullandlk. Tedavi et­
kinligini somut hale getirmek i~in 15 dakikada olu§an istemsiz hare­
ketler say1l:h . Plasebo ald1g1 doneme gore istemsiz hareketlerin be­
lirgin olarak azald1g1 gortildti. Kolinerjik antagonistlerle elde edilen 
bu iyilik hali, bazal ganglia seviyesindeki fizyolojik mekanizmamn 
degi§ken olmas1 ile izah edilebilir. 

Ozet 

Bu bildiride Meige sendromu gosteren bir olgu takdim edildi. 
Hastaya uygulanan tedavi, mevcut literatiirle t arb§llml§ ve Meige 
~endromu konusundaki literattir gozden ge~irilmi§tir. 

Summary 

ln this paper, a patient who has Meige syndrome, have been pre­
sented. Therapy of patient has been compared with present literature 
and it's gone over the literature about Meige syndrome. 
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