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Idyopatik blefarospazm ve oromandibuler distoni ilk kez 1910
yilinda Fransiz nérologu Henry Meige tarafindan tammmlanmigtir (6).
Hastalarda istemsiz, kisa siireli géz kapaklarimin kapanmasi, agiz
gevresi ve c¢ene adelelerinin kontraksiyonu major bulgulan tegkil et-
mektedir. Buna dizartri, disfaji, solunum zorlugu ve abdominal spazm
eglik edebilmektedir (2, 5, 6, 9). Bu sendrom uzun yillar istemli bir
hareket veya tik olarak degerlendirilmis ve gozden kagmigtir. Ancak
son yillarda bazi yazarlar bu sendromun benzerlerini yaymlamiglar
ve bunlara; orofasyal diskinezi, median fasyal spasm, oromandibuler
distoni, «Meige sendromu» ve «Brueghel sendromu» adim1 vermigler-
dir (1, 3, 4, 8, 9).

50-70 yaslar arasinda sik goriilen, etyolojisi bilinmeyen blefa-
rospazm ve oromandibuler distoni fenomen olarak diger istemsiz ha-
reketlerle seyreden hastaliklara benzemektedir., Muhtemelen bazal
ganglia seviyesinde dopaminerjik-asetilkolinerjik dengenin diizensiz-
liginden kaynaklanmaktadir. Bu konuda yapilan tedaviler ve alinan
gonuglar celigkili diigiinceler dogurmus, ancak, son yillarda daha cok
striatal dopaminerjik aktivitenin 6n planda oldugu kanisi agirlik ka-
zanmigtir (3, 8).

Olgu :

Hastamiz A.P. 48 yaginda, Bursa dogumlu, evli ve bekgilik yap-
maktadir, 11.11.1983 tarihinde her iki goziinii istemsiz olarak kirpis-
tirma, agzin1 biiziigtiirme, icinde sikint1 hissetmesi yakinmalar ile
poliklinigimize bagvurdu ve tetkik-tedavi amaci ile yatirilda.

(*)  Sisli Etfal Hastanesi Noroloji Klinigi Bagasistani,
(**) Sigli Etfal Hastanes! Néroloji Klinigi Sefi,
(**%) Sigli Etfal Hastanesi Néroloji Klinigi Asistani,
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1 y1ldan bu yana gézlerini istemsiz olarak kirpigtirma, agzinda
biiziilme geklinde yakinmalar baglamig ve zaman icinde bu durum
ilerleme géstermis. Hasta zaman zaman iginde bir sikint1 hissi duyu-
yor, nefesi daraliyor ve bu esnada gézlerini kirpigtirmasi, agzin bii-
ziistiirmesi daha belirli olarak ortaya cikiyormus. Uyku esnasinda
bu tiir yakinmalar olmamaktayms. Hasta bu yakinmalar: nedeniyle
cegitli dénemlerde trankilizan tedavisine alinmigsa da yarar gérme-
mig. Hayatinin herhangi bir déneminde noroleptik ila¢ almamis. (Re-
sim 1)

Resim — 1
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0Oz gecmisinde 6zellik yok. Ailesinde distoni veya diger ekstra-
piramidal hastaliklardan birinin bulunmadigini ifade ediyor.

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

Nérelojik muayenesinde; hastanin dakikada 3-6 kez birkag sa-
niye siireli olarak g6z kapaklarimi kuvvetle kapattigi, agzim biiziis-
tirdiigi gozlendi. Goz dibi normal olarak degerlendirildi. Kranial si-
nir fonksiyonlar1 normal idi. Ekstremitelerde parezi yok. Tonus nor-
mal, KVR simetrik normoaktif alimiyer. Objektif ve siibjektif his ku-
suru yok. Postiir refleksi bilateral () bulundu. Serebellar bulgu yok.

Ruhi muayenesinde hafif debilite ve anksiete hali tespit edildi.

Laboratuar Bulgulary :

Rutin kan ve idrar tetkikleri normal sinirlar icinde bulundu.
VDRL (—), Colmer (—). Kraniografi ve akciger grafileri normal idi.
FEEG tetkiki normal olarak degerlendirildi.

Hasta yatmadan Gnce goz hastaliklar poliklinigince konjonkti-
vit oldugu tespit edilmis ve tedavisi verilmis idi. 7.12.1983 tarihli gtz
hast. konsiiltasyonunda her iki gézde selim pterijium diginda patolo-
jik bulgu tespit edilmedi. 23.11.1983 giinii yapilan cildiye konsiiltas-
yonunda herpes labialis tespit edildi ve tedavisi verildi.

Tedavi :

Anamnez, muayene ve tetkikleri sonucu hastanin orofasyal dis-
kinezi gosterdigi ve «Meige sendromu»rna uydugu kanisina varildi.

Hasta herhangi bir tedavi verilmeksizin bir hafta siireyle goz-
lendi. Emosycnel durumla artma gésteren spontan blefarospazm ve
oromandibuler diskinezi nébetleri izlendi. Bu dénem icinde daha &n-
ce tespit edilen konjonktivit tedavi edildi. 1. hafta sonunda hastaya
Akineton tablet (Biperiden-hydrochlorid) 2 mg 3x1/2 basland: ve doz
arttirilarak 3x1 tablete ulasildi. Hasta 2. giinden itibaren kendisini
daha rahat hissettigini ve istemsiz hareketlerin siddetinin azaldigim
belirtti. Hastamin gézlemiyle de diskinezilerin azaldig1 farkedildi. N6-
rolojik muayenesinde ise daha Once siipheli olarak beliren postiir ref-
leksinin kayboldugu goriildii,
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Bu ilk gézlemden sonra, hastaya cift kor ila¢ uygulamas: plén-
landi. Kageler halinde Akineton (Biperiden-hydrochlorid) ve plase-
bo hazirlatildi. Hazirlanan kaseler bir hafta siireyle 3x1 dozda has-
taya verildi. Klinik takipte ise 15 dakikada ortaya gikan blefarospazm
ve oral diskinezi gézlenerek somut bir sonug ortaya c¢ikmasi saglan-
di. Akineton aldig1 donemlerde hastanin siibjektif bir iyilik hisset-
mesiyle paralel olarak klinik goézlemde de diskinezilerde belirgin azal-
ma goriildii.

Miiteakiben hastaya Aparkan tablet (trihexyphenidyl) 5 mg 3x1
baslandi ve egdeger olciide iyilik saglandi. 1 haftalik bu tedavi siire-
cinden sonra 1 hafta siireyle hastaya ilag verilmedi. Ila¢ kesilme-
sinden 2 giin sonra yeniden diskinezilerde artma goriildii. Bu gézlem-
lerden sonra hasta 20.1.1984 tarihinde Aparkan 3x1 tedavisi altinda
kismi salah ile taburcu edildi.

Tartisma :

Blefarcspazm ve oromandibuler distoninin etyolojisi bilinmemek.
tedir. Semptomlar, bazal ganglia fonksiyon bozukluklarinda ortaya
cikan diger istemsiz hareket hastaliklarina benzemektedir.

E. Garcia-Albae postmortem incelemesini yaptigi, orofasyal dis-
kinezi ve blefarospazm gosteren 62 yasindaki kadin hastanin beyin,
beyincik ve medulla spinalis incelemelerinde patolojik bir bulgu tes-
pit edememis ve patolojinin molekiiler seviyede aragtirilmasi gerek-
tigini belirtmigtir (4).

P.H. Altrocchi ise 44 yasinda orcfasyal diskinezi gosteren bir
hastada yaptig1 noropatolojik tetkikte mikroskobik incelemede ka-
udat nukleusun dorsal béliimiinde ve putamende sinir hiicresi kayh
ile giddetli gliosis ve mozaik manzaras: gordiigiinii belirtmigtir (1).

Cegitli ilac kullanimlar: sonucu olugan Meige veya Meige benzer
klinik vakalar yayinlanmigtir. J.M. Pawers dekonjenstan kullanan bir
hastada orofasyal diskinezi ve blefarospasm gelistigini ve ilacin ke-
silmesinden 6 ay kadar sonra semptomlarin biiyiik Slciide gectigini
bildirmistir (7).

W.J, Weiner uzun siire néroleptik kullandiktan sonra oromandi-
buler distoni ve blefarospazm gosteren 2 vakay: bildirmigtir. Meige
benzer belirtiler gosteren bu vakalarda kronik noroleptik kullanilma-
e1yla postsinaptik dopamin blokaji meydana geldigi ve bu uzayan blo-
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kajin dopamine kars: degigken cevap ortaya cikardigim One siirmiig-
tiir (11).

W.J. Weiner ve A.P. Nausidea uzun siire levodopa kullanan iki
Parkinson hastasinda fasial distonik postiirler ve blefarospazm goz-
lemiglerdir (10). Yazarlar Parkinsonlu hastalarda levodopanin olus-
turdugu fasyal distoninin izole ve nadir bir durum olmadigini, olgu-
larin 6neminin spontan Meige sendromunun bazal gangliada dopa-
minerjik metabolizmanin degigimiyle ilgili oldugu konusunda ek, ay-
rintili bir delil saglamasinda oldugunu belirtmiglerdir.

Meige sendromunun fizyopatolojisine agiklik getirmek igin de
aragtirmalar yapilmigtir. E.S. Tolosa yaptig1 caligma sonucu Meige
sendromunda striatal dopaminerjik iistiinliik oldugunu ve dopaminer-
jik antagonistlerin tedavide yardimeci oldugunu, agonistlerin ise semp-
tomlar: arttirdigini bildirmistir. Buradan da Meige sendromunun fiz-
yvopatolojisinde dopaminin rol oynayabilecegini one siirmiigtiir (8).

D.E. Casey ise Meige sendromunda kolinerjik ve dopaminerjik
mekanizma hakkinda celisen raporlar dolayisiyla, dopaminin roliiniin
Lelli olmadigim, ancak striatal dopamin reseptdr hipersensivitesinin
idyopatik bir formu olarak sendromun olugabilecegini belirtmistir (3)

Meige sendromunun klinik goriiniimiinii sergileyen 17 vakalik
bir seriyi E.S. Tolosa 1981 yilinda yayimnlamistir (9). 10 kadin, 7 er-
kek hastanin baslangic semptomlar: olarak 9 vakada blefarospazm
tek basina, 2 vakada blefarospazm ve cene ag¢ilmasinda spazm, bir
vakada blefarospazm ve nefes almada spazm, bir vakada konusgurken
fasyal spaszm ve dizartri, bir vakada ¢ene acilirken spazm, bir vaka-
da disfaji ve zor nefes alma, bir vakada sag elde tremor ve abdominal
spazm tesbit edilmig. 2 ile 18 y1l arasinda degisen siirelerde semp-
tomlar belirgin derecede yerlesmis. Vakalarin biiyiik ¢ogunlugunda
spazmlar yiiriimekle, konusmakla, etrafla ilgilenmekle, okumakla,
stresle artma gosteriyor, uykuda kayboluyormus. 17 hastanin 7’sin-
de depresyon tespit edilmis.

Klinik olarak bu denli degiskenlik gésteren Meige sendromun-
da bugiin i¢in kat'i tedavi bilinmemektedir. Dopaminerjik agonist-
antagonist, kolinerjik agonist ve antagonist ilaglarla tedavi deneme-
lerine girigilmis, sonug¢ta kolinerjik ilaglarla yapilan tedavilerden da-
ha iyi sonu¢ almiyor intibai alinmigtir.
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Daniel E. Casey 2 vakada bir kolinerjik agonist olan (asetil ko-
lin prekiirsorii olarak diigiiniilen) Deanol’iin tedavi etkinligini aras-
tirmistir (3). EMG kontroliinde yaptig: calisgmada Deanol’iin, Levo-
depa-karbidopa ve benztrophin’e (kolinerjik antagonist) gore semp-
tomlar:1 azaltmada daha etken oldugunu gostermistir. Ancak arastir-
maci elde ettigi bu sonuca ragmen bir bagka arastirmasinda Deanol’
in 4 Meige vakasindan 2'sinde yararli olmadiginmi belirtmekte ve ko-
linerjik antagonist tedavinin veya dopaminerjik reseptor antagonist-
lerinin baz1 aragtirmacilarin belirttigine goére daha iyi sonug verme-
sini fizyolojik mekanizmanin heterojen olusu ile izah etmeye calig-
maktadir,

Deanol Tiirkiye’de bulunmamaktadir. Bu nedenle bu ilaci hasta-
mizda kullanamadik. Kolinerjik antagonist Akineton (biperiden
hydrochlorid) ve Aparkan (trihexyphenidyl) kullandik. Tedavi et-
kinligini somut hale getirmek icin 15 dakikada olugan istemsiz hare-
ketler sayildi. Plasebo aldig1 doneme gore istemsiz hareketlerin be-
lirgin olarak azaldig1 goriildii. Kolinerjik antagonistlerle elde edilen
bu iyilik hali, bazal ganglia seviyesindeki fizyolojik mekanizmanin
degisken olmasi ile izah edilebilir.

Ozet

Bu bildiride Meige sendromu gosteren bir olgu takdim edildi.
Hastaya uygulanan tedavi, mevcut literatiirle tartigilmig ve Meige
sendromu konusundaki literatiir gézden gecirilmigtir.

Summary

In this paper, a patient who has Meige syndrome, have been pre-
gented, Therapy of patient has been compared with present literature
and it’s gone over the literature about Meige syndrome.
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