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Nadir Gorilen Bir Monoatrofi Nedeni: Hirayama

Hastalig)

Ayse Kartal', Betiil Kilic'

OZET:

Nadir gérilen bir monoatrofi nedeni: Hirayama hastaligi
Hirayama Hastaldi, geng erkeklerde daha sik gérilen benign bir alt motor néron hastaligidir. Son

derece enderdir. Distal Ust ekstremitelerde glicsiizlik ve kas erimesiyle karakterizedir. Bu makalede
ellerinde ve 6n kolunda gli¢siizliik ve kaslarinda erime yakinmasi olan 16 yasinda kiz hasta sunulmus-

tur.

Anahtar kelimeler: Hirayama hastaligi, motor néron hastaldi, elektrofizyoloji, denervasyon

ABSTRACT:
A rare cause of monoatrophy: hirayama disease

Hirayama Disease is a benign disease of the lower motor neurons which is encountered mostly in
young adults. This disease is extremely rare and characterized by the wasting and weakness of the
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distal upper extremities. In this paper, we present a 16 year- old female patient with the complaint of

weakness and muscle wasting of the hands and forearms.
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GiRiS

Hirayama Hastahgi (HH) tek tarafh distal Gst eks-
tremiteyi tutan bir motor néron hastaligidir (1). ilk
kez 1959 yilinda Hirayama ve arkadaslari tarafindan
tanimlanmis olup, hastaligin klinik bulgularinin daha
onceden bilinen dejeneratif ve progresif muskuler
atrofiye yol acan hastaliklarin hi¢ birine uymadigi
rapor edilmistir (1). HH ayni zamanda monomelik
amyotrofi, benign fokal amyotrofi, unilateral st eks-
tremitenin juvenil muskuler atrofisi ve juvenil asimet-
rik segmental spinal muskuler atrofi olarak da isim-
lendirilir (2,3). En ¢ok Japonya, Hindistan gibi uzak-
dogu ulkelerinden rapor edilirken bati tlkelerinden
bildirilen olgu sayisi ise oldukca azdir (4).

Erkeklerde daha sik gorilen HH’da bulgular
genellikle 10-20li yaslar arasinda baslar, 3-5 yil
boyunca semptomlarda ilerleme goriilir, ancak daha

Gelis tarihi / Date of receipt:
14 Aralik 2015 / December 14, 2015

Kabul tarihi / Date of acceptance:
23 Mart 2015 / March 23, 2015

sonra hastaligin ilerlemesi spontan olarak durur (5).
Hastaliga ait en 6nemli klinik bulgular, tek ya da cift
tarafli olabilen Ust ekstremite distalinde sinsi baglan-
gicli asimetrik gticstizluk, distal Gst extremitede atro-
fi, soguk parezisi ve fasikiilasyondur (5). Bilateral
simetrik tutulum klasik HH’da nadirdir (6).

Hastaligin fizyopatolojisinden sorumlu tutulan
baslica nedenler; duramater posterior duvarinin alt
servikal bolgede yeterli elastikiyette olmamasi nede-
niyle, boyunun fleksiyonu sirasinda gergin dura kis-
minin 6ne dogru yer degistirmesi ve bu sirada spinal
kord tizerinde dinamik kompresyon ile iskemik degi-
sikliklerin olusmasi olarak rapor edilmistir (5).

Her ne kadar hastaligin kendi kendini sinirlayan bir
ozelligi oldugu bilinse de, erken tani ve tedavi cok
onemlidir, erken donemde uygulanan servikal boyun-
luk tedavisi hastaligin ilerlemesini durdurabilir ve geng
hastalarda fonksiyonel kaybi en aza indirebilir (7).

Sisli Etfal Hastanesi Tip Blteni, Cilt: 49, Say:: 4, 2015 / The Medical Bulletin of Sisli Etfal Hospital, Volume: 49, Number 4, 2015



A. Kartal, B. Kilig

Biz bu bildiride sol elde gii¢stizliik ve kii¢tilme
yakinmasi ile hastanemize bagvuran 16 yasinda kiz
hastay sunuyoruz.

OoLGU

Sol elde gli¢suzlik ve kiigtilme yakinmasi ile
poliklinigimize basvuran 16 yasindaki kiz hasta, elin-
deki glicstizlugi yaklasik 7 ay once fark etmis. Anam-
nezde, sol kolunda zaman zaman ortaya cikan kasil-
ma ve sol omuza vuran agri yakinmalarinin da oldu-
gu ve sol avuc ici kaslarinda kiictilme fark ettigi, sika-
yetlerinin soguk havalarda arttig1 6grenildi. Oz ve
soy gecmisinde 6zellik olmayan hastanin fizik mua-

i
el

Resim 1: Sol eldeki tenar bdlge atrofisi

Resim 2: Sol kol distalinde ve sol tenar bélgedeki atrofi

yenesi normaldi. Norolojik muayenede sol el tenar
kaslar ve sol kol distali atrofik gorinimli (Resim 1 ve
2), sol kol distalinde kas gticti 4/5 olarak degerlendi-
rildi. Diger norolojik muayenede patoloji saptanma-
di. Hemogram ve biyokimya tetkiklerinde tim deger-
lerin normal sinirlar icinde oldugu gorilda. Tiroid
fonksiyon testleri ve kreatin kinaz diizeyi normal
sinirlar igindeydi.

Servikal vertebra manyetik rezonans grafide
(MRQG) servikal lordozda diizlesme disinda patolojik
bulguya rastlanmadi. Fleksiyon poziyonunda servi-
kal MRG yapilamadi.

Elektronéromyografi (ENMG) yapilan hastamizin
motor ileti calismasinda sol median ve ulnar sinir
birlesik kas aksiyon potansiyeli (BKAP) amplitudiin-
de dustkluk kaydedildi. Duysal ileti ¢calismasinda
sadece sol ulnar sinirde duysal aksiyon potansiyeli
(DAP) amplitidiinde dusuklik saptandi, diger sinir-
ler normaldi. incelenen sinirlerin hepsinde normal
latansh F yanitlar kaydedildi. igne EMG’de sol st
extremitenin alt brakial pleksus inervasyonlu kasla-
rinda nérojenik motor tinite potansiyeli (MUP) gecis-
leri gozlemlendi. Spontan aktivite kaydedilmedi.
Sonuc¢ olarak, solda alt brakial pleksusun kronik
denervasyonu ile uyumlu bulgular saptandi. Bu bul-
gularla olgumuz Hirayama Hastaligi olarak deger-
lendirildi. Hastaya servikal boyunluk ve fizik tedavi
egzersizleri onerildi.

TARTISMA

HH’in kesin patogenezi hala belirsizdir. Genelde
kabul goren hipotez fleksiyonun indikledigi servikal
myelopatidir. Hirayama ve arkadaslarina gore altta
yatan mekanizma, duramater ile vertabral kolonun
biyimesindeki orantisizliktir. Erkekler ve kadinlar
arasinda blytme hizlari farkli oldugu igin bu durum
hastahigin erkeklerde daha fazla gorilmesinin nedeni
olabilir (6). Bu hipoteze gore spinal kanalin uzunlugu
fleksiyonla artarken duramater gerilir ve vertebral
kanal duvarindan ayrilir; posterior duramaterin ante-
riora yer degistirmesi ve spinal kordun posteriordan
kompresyonu ile sonuclanir. Tekrarlayan boyun flek-
siyonu mikrosirktilasyonda kronik degisikliklere ve
servikal spinal kordun 6n boynuz hicrelerinde ciddi
iskemiye yol acar (5).
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HH cogunlukla genc¢ erkeklerde ve 6zellikle de
15-27 yas arasinda daha sik gortilmektedir (8). Has-
tamiz yas olarak literatir bilgisi ile uyumlu olmakla
beraber kiz cinsiyette olmasi ile daha az gorilen
grupta yer almaktadir.

HH’da sinsi bir baslangic ile beraber el ve 6n kol-
da kendini sinirlayan glicstizliik ve atrofi gelisir (8).
Bizim olgumuzda da HH icin tipik olan tek tarafli
onkol ve el kaslarinda atrofi ve giicstizlik ile beraber
soguk parezisi sikayetleri mevcuttu. Yine hastalarin
beste dordiinden fazlasinda sogukta giicsuzligiin art-
masi seklinde ortaya cikan soguk parezisi tanimlan-
maktadir (1,4). Bizim olgumuzda da benzer yakin-
malar vardi. Bazi vakalarda hiperhidrozis ve sempa-
tik deri yanitlarinda anormallikler bildirilmekle bera-
ber bizim hastamizda fazla terleme yakinmasi yoktu
ve sempatik deri yanitlari arastirilmadi.

HH’nin herhangi bir genetik gecisi gosterileme-
mistir. Nalini ve arkadaslari 190 olgudan olusan seri-
lerinde yalnizca bir tek ailesel HH olgusu bulundu-
gunu bildirmislerdir (4). Hirayama ise bir ailede baba
ve ogulda, iki ailede de iki erkek kardeste hastaligin
bulundugunu bildirmistir (4). Bizim hastamizin aile-
sinde benzer bir hastalik 6ykisu teshit edilmedigin-
den sporadik bir olgu olarak kabul edilmistir.

En belirgin elektrofizyolojik degisiklikler ulnar ve
median birlesik aksiyon potansiyellerinde amplutid
dustklugudir. Median birlesik kas aksiyon potansi-
yel dustkligiine nazaran ulnar BKAP distikligi cok
daha énemli ve siktir. Bu durum ulnar bélgede daha
ciddi atrofi ve dolayisiyla ulnar motor liflerde ilerle-
mis bozulmayi gosterir (9). Biz bu olguda yaptigimiz
ileti calismalarinda sol median sinir BKAP ampliti-
diinde dustklik, sol ulnar sinir BKAP amplitidiintn
sag ulnar BKAP amplitiidii ile kiyaslandiginda gorece
diistikliik saptadik. Ust extremitenin EMG calismalari
bazi hastalarda C5, C6’ya yayilimla birlikte, 6zellikle
C7, C8,T1 segmentlerinin innerve ettigi kaslarda
denervasyonu gosterir (9). Bizim hastamizda da sol
st extremitede incelenen alt brakial pleksus inervas-
yonlu kaslarda denervasyon gozlemlendi. Yaklasik
%710 oraninda, atrofi olmasa da diger kolda da 6n
boynuz hiicre tutulmasina uyan bulgular tesbit edilir
(6). Bizim olgumuzda sadece atrofinin izlendigi sol
kol ve elde alt brakial pleksusun kronik denervasyo-

nu ile uyumlu bulgular saptandi.

Hirayamali hastalarda, servikal radyografilerde
lordozda diizlesme veya skolyoz disinda spesifik
bulgu izlenmez. Ozellikle nétral pozisyonda poste-
rior dural kese ve altindaki lamina arasindaki bag-
lantinin kaybi, fleksiyon pozisyonunda cekilen servi-
kal MRG de servikal dural kanalin posterior duvari-
nin anteriora dogru sifti ve kontrast tutan epidural
komponentile dilate epidural ven6z pleksusu distin-
diiren alanlar yiiksek oranda HH'n1 distindirmelidir
(2,3). Bu goruntiuleme metoduyla 6zellikle C7 ve C8
seviyesinde servikal kanala basi gozlenir (2). Bir
calismada HH hastaligi tanili 65 hastanin 55 inde
(%84,6) fleksiyon MRG'in spesifik bulgularla tanida
yardimci oldugu bildirilmistir (9). Hastamizda nétral
pozisyonda cekilen servikal MRG da servikal lor-
dozda duizlesme gozlenmis, fleksiyon MRG yapila-
mamistir.

Ayirici tanida, extremite distalinde agri, sislik,
otonomik degisiklikler ve distrofik cilt bulgulariyla
seyreden refleks sempatik distrofi sendromu (RSDS)
dustntlebilir (10). RSDS’de sikayetlerin 6zellikle
minor travma sonrasi baglamasi, inflamatuar degisik-
liklerin varligi, etkilenen ekstremitede osteopeni sap-
tanmasi ve EMG’nin normal olmasi ile HH’dan ayirt
edilebilir (10).

Hirayama Hastaligi olan hastalar icin boyunluk
kullanarak boyun fleksiyonundan kaginma hastaligin
ilerlemesini durdurmada etkili olan birinci basamak
tedavidir (2). Servikal boyunluk kullanimi etkisiz
oldugu durumlarda cerrahi girisim yapilabilir. Secil-
mis hastalarda servikal dekompresyon ve flizyon gibi
cerrahi muidahaleler ile umut verici sonuclar gozlen-
mistir (11). Yine boynun fleksiyonunu engellemek
amaci ile anterior flizyon ameliyatlari bir bagka cer-
rahi secenektir (11). Hastamiza da tani sonrasi fizik
tedavi egzersizleri ve servikal boyunluk onerildi ve
klinik takibe alindi.

Ozetle, asimetrik el ve 6n kol kas atrofisi ile bas-
vuran geng bir hastada Hirayama Hastaligi da ayirici
tanida distntlmelidir. Bu hastaligin erken taninmasi
onemlidir. Ctinkii boyun fleksiyonunun énlenmesi
hastaligin progresyonunu durdurabilir. Servikal dina-
mik fleksiyon MRI calismalari ve elektrofizyolojik
calismalar hastaligin tanisinda yardimcidir.



A. Kartal, B. Kilig

KAYNAKLAR

Hirayama K, Toyokura Y, Tsubaki T. Juvenile muscular atrophy
of unilateral upper extremity: a new clinical entity. Psychiatr
Neurol Jpn. 1959; 61: 2190-8.

Gandhi D, Goyal M, Bourque PR, Jain R. Case 68: Hirayama
disease. Radiology 2004; 230: 692-6.

Sonwalkar HA, Shah RS, Khan FK, Gupta AK, Bodhey NK,
Vottath S, et al. Imaging features in Hirayama disease. Neurol
India 2008; 56: 22-6.

Nalini A, Lokesh E, Ratnavalli E. Familial monomelic amyotrophy:
a case report from India. | Neurol Sci 2004; 220: 95-8.
Hirayama K. Juvenile muscular atrophy of distal upper extremity
(Hirayama disease). Intern Med 2000; 39: 283-90.

Pradhan S. Bilaterally symmetric form of Hirayama disease.
Neurology 2009; 72: 2083-9.

10.

11.

Tokumaru Y, Hirayama K. Cervical collar therapy for juvenile
muscular atrophy of distal upper extremity (Hirayama disease):
results from 38 cases. Rinsho Shinkeigaku 2001; 41: 173-8.
Kiernan MC, Lethlean AK, Blum PW. Monomelic amyotrophy:
non progressive atrophy of the upper limb. J Clinical Neuroscience
1999; 6: 353-5.

Yang G, Yang X, Zhang M, Yang Y, Xiao B, Li G, et al. Hirayama
disease in children from mainland of China. ] Child Neurol 2014;
29: 509-13.

Doury P, Dequeker J. Algodystrophy/Reflex sympathetic dystrophy
syndrome. In: Klippel JH, Dieppe PA, eds. Rheumatology.
London: Mosby. 1998: 8.44.p.1-8.

Lin MS, Kung WM, Chiu WT, Lyu RK, Chen CJ, Chen TY.
Hirayama disease. | Neurosurg Spine 2010; 12: 629-34.

Sisli Etfal Hastanesi Tip Bulteni, Cilt: 49, Sayi: 4, 2015 / The Medical Bulletin of Sisli Etfal Hospital, Volume: 49, Number 4, 2015




