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H.D. 75 yaginda Malatya dogumlu. Skrotumun sol tarafindaki
kitle nedeniyle klinige yatirildi. Dort yil dnce skrotumun sol yanin-
daki gisligi farkettigini sdyleyen hasta bu kitlenin gittikee biiylimesi
ve kendigine agirlik yapmasi nedeniyle tedavi olmay: istemis.

S0 y1l once iki yanh herni ameliyat: olmus. Tibbi tedavi gerek-
tirmiyen hafif bir prostat hipertrofisi mevcut. Akciger grafisinde
wvatolojik bulgu yck. Ameliyat dncesi yaptimlan kan ve idrar para-
metrcleri normal. Sol Hidrosel 6n tanigiyla hastanin ameliyat: plan-

:and;,

Ameliyatta, skrotum acilip 300 cc kadar seréz mayi drene edil-
i, Testisin ileri derecede vaskiilarize ve édemli oldugu gérildil. Tu-
moral bir vetire diistiniilerek kordon olabildigince yukaridan kesile-
rek orchicktcmi yapildi.

Histopatolojil: Sonug : Spermatik korda invaze hiperkromatik
¢ckirdekli niskheten genig geffaf cacinofilik sitoplazmali seminoma ola-
ral geldi.

Ameliyat sonrasy sedimantasyon hiz @ 18, 38, 78 mm idi. Alfa-1
ietoprotein 2 ng/ml olarak saptand: (500 ng/ml’den yukaris1 anlam-
1) (7). IVP de : Lomber artroz, sag bobrekte torsiyon, minimal pros-
tat hipertrofisi goriildii. Abdominal ultrasonografide : Paraaortik
Ienf ganglionlarinda metastaz tesbit edildi.
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Post operatif donemi dogal seyreden hasta, kontrola gelmesi ve
radyoterapi uygulanmasi istegiyle ilgili klinige sevkedildi.

Seminom totipotent hiicreli testis tiimorleri grubunda incelenir.
Germinal epitelden kaynaklanan bu tiimérler tiim testis maligniteleri
icinde karsinomadan sonra en sik goriilendir (% 30). Tiimor hiicrele-
rinde mitoz olagandir. Hiicrelerin % 13'iinde kromatin pozitifdir.
Modal kromozom sayis1 50 veya daha fazladir (2). Olgularin az bir
kismi korionik gonadotropin sekrete ederler (% 12). Radyoimmuno-
agsay yontemiyle bu hormonun serum diizeyinin kantitatif olarak
saptanmas: ile post-op. dénemde hastanin izlenmesinde bir igaretleyi-
ci olarak kullanilabilir. APP den de ayn1 amacla yararlanilabilecegin-
den bu hormonun da pre-op. serum diizeyinin belirlenmesi gerekli-
dir (7 ) (3). Gec metastaz yapan bu tip tiimérler radyoterapiye duyar-
hidirlar. Metastatik yayilma kasik lenf diigiimlerine dogru olmaz. Se-
minomlarin metastatik yayilimlari peripelvik ve paraaortik lenf no-
diillerini tutar (4).

Tiim testis tiimorleri genellikle seksiiel olgunluk evresinde (25-
45 yag) goriiliirler, ileri yaslarda ender rastlamirlar. Literatiirde be-
lirtilen 70 yag iizerinde testikiiler neoplazmli hasta sayis1 110°’dur (1).
Yayinlanan en yash testikiiler seminom vakasi ise 84 yasindadir (1).
Yukaridaki bilgilerden de anlagilacag) iizere testisi tutan bu neopla-
eik proges bizim olgumuzun yas grubunda son derece seyrek goriiliir.

Tiimériin cok uzun bir siire gizli kalmas), bagka bir patolojiye
yonelik uygulamada ancak tesadiifi bir sekilde saptanmasi ve hasta-
nin yasinn bu grup tiimoérlerin sik goriildiigii yas grubunun cok iis-
tiinde olmasi nedeniyle olgu sunulmaya deger goriildii.

Ozet
lleri yasta bir hastada saptanan ve uzun yillar 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, uyarinn vaya istem!i hareketin durmasindan sonra da
devam eden kas kontraksiyonu durumuna verilen addir. Bu olay EMG
de motor iinit potansiyellerinin desarjlarinin devam etmesi ile karak-
cerizedir, Klinik claralk, clin sikilmasindan conra gevsemenin uzun
surmesi ve daha ool dil ve tenar kagz lizerine kogkin bir vurug yapil-
diginda olusan culuriufun vzun siire kalmas: myctoni olaym goste-
ren tipik Lel rii cvlis.

Tammiaray 3 ¢ioommal dominant gonisl, herslitter myotonik

geadrom var I
I— Trrctroin Compendia. (lhemsen Hast)
II — Lysucica Myclonia (Steinert Hast.)

IIT — Faramyctenia Congenita (Eulenburg Hast.)

IIycicnia congenita gencllikle dogumlia baglamasma kargim, semp-
toman, 1. ve 2. dekadda belirir. Yaygin kas hipertrcfisi vardir ve ti-
pktiv, Digerlerinden daha sik olarak gériiliir.

Paramycticaia Cengenita sogukta ortaya ¢isan ve hipokalemik
poiclik paraliziye Lenzer sekilde kas kuvvetsizligi ataklan ile seyre-
den myctoni seklidir.

(*) Sisli Btfal Hastanesi Noroloji Klinigi Basasistani,
(k%) Sigli Etfal Hastanesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klinigi Bag-
asistani.

(#%#)  Jigli Etfal Hastanesi Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Klinigi Jefi.
(**¥=%)  Sigli [Ktfal Hastanesi Noroloji Klinigi Sefi.
(k) Sigli Etfal Hastanesi Noroloji Klinigi Asistani.
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Dystrofica Myotonia 1909 yilinda Steinert tarafindan tanimlan-
muctir, Myotoni ve miiskiiler distrofi ile birlikte katarakt, sa¢ dokiil-
mczi, gonodal atrofi, kalp hastaligi, akeiger ventilasyonunda yeter-
«izlik, orta derecede endekrin anomalileri, kemik anomalileri, mental
defekt veya demans ile karakterizedir (9).

Olgu Bildirisi :

Iiastamiz M.A. Erzincan dogumlu, 48 yasinda, erkek, evli, go-
ciksuz, emckli memurdur. 21.12.1983 tarihinde belinde ve her iki ba-
caginda agry, merdiven ve yckus cithkmakta giiclik yakinmalariyla
Cigli Etfe]l Hastanesi, Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon Kllmgme basg-
vurdu ve tetkik i¢in yatirildi.

Hastanin anemnezinden bel agris ile ilgili "L?nllma‘arimn 10 y1l
lradar ¢nce diisme sonucu basladigl, yapilan tedavilerin etkisiz kal-
mars1 ve agrimin bacaklarina yayilmasi iizerine 2 yil ¢nce bir norogi-
rirji kliniginde «herni diskaly tanisi ile ameliyat oldugu Ogrenildi.
(Epikriz clde cdilemedi). Ameliyattan senra 2 ay agriciz bir dSnem
gcsiren hastanin yakmmalar: yine baslamig ve artarak siiregelmis.

Hasgta 30 yil Gnce inguinal herni ameliyat: gegirmis. 25 yaginda
da romatizmal tir rahateizhik gecirmis ve «kalp romatizmasi» oldugu
elylenmis. Soy gecmisinde bir ¢zellik yok. Genel durumu iyi, gévde-
pini One verip, bacaklarm iki yana agarak Grdckvari yliriiycr. Goz
kapaklar semiptotik, frontalde saclarinda dokiilme var. Viicut killa-
rinda azalmo santandi, Sirtta Lo'den &/e lkadar uzanan, crta hatta
ameliyat nedbesi var, T.A, : 130/80 mmHg, NDS : 76, ritmik. 4 yildir
impotans: meveut ve testislerde fibrotik atrofi meveut idi.

Lzliemolor Sistem Muayenesinde : Ekstansiyenda hafif agr di-
cinda lember hareketler gerkest, agrisiz. Lasegue bilateral 66° (--).
IKalga hareketleri agrisiz, corbest. Kas testi sonucu : (Gzetle) SCM’ler
liilateral 2, govde cketansor ve fieksorian 2, pelvik elevatorlar 4, kal-
ca ve diz grubyu kasiar 4, ayak, ayak bilegi 3+, list ekstremiteler 3-3+
giiciinde bulundu.

Néiolejile Muayene : Her iki goz kapagi semiptotik. Yiiz kasla-
rinda erime var. Goz dibi normal. Kranial sinirlere iligkin patolojik
bulgu yok. KVR bilateral hipoaktif alindi. Objektif ve subjektif duyu
kueuru yok. Bilateral palmomental refleks (1-). Hasta yardimsiz, or-
dekvari yuriyer. Avuglarimi siktiktan sonra agilmas: yavas oluyor
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(dekontraksiyon giicliigii). Dil, tenar ve baldir kaslarinda perkiisyon-
la. cukurluk olustugu ve bu durumun birkag saniye siirdiigii goriildi.

Labcratuar Bulgular: : Sedimantasyon 3—12—34 I16kosit :
5300, eritrosit : 4.200.000, Hb : % 85. Formiil lokositer : Parcal :
44, eo : 4, lenfo : 50, mono : 2. Idrar tetkikinde bir 6zellik yok idi.
RF : (—), CRP : (—), total lipid : 909 [450-980], kolesterin: 170 [150-
260, kunkel fenol : 11,4 U (3-13) SGOT : 57 U/ml (8-40), SGPT : 8,3
U/ml (5-15), timol : 6,6 (0-5), ZnSO. : 8.3 1-8, alkali fosfataz : 1,9
BLBU (0,8-2,3), asit fosfataz : 0,77 BLBU (0,8-2,3), kan sekeri : % 62
mg, (60-100), iire: % 28,6 mg. (20-40), Ca.: 5,0 mEq/lt 4,555,
P: %3,76 mg. (3-4,5), Na : 143, 2 mEq/lt. K : 4,49 mEq/It, Cl: 106,4
mEq/It. 17 ketosteroid : 14.78 mg. (10-20 mg erkekler icin), V[E'f_RL ;
(—), Kolmer (—). Glikoz tolerans testi : Achik % 88 mg, 1/2 saat :
100 mg., 1. saat : 174 mg, 3. saat : 122 mg,, 4. saat : 100 mg. 5. saat :
65 mg. bulundu.

Radyolojil: Tetkik : Lomber grafiler : LsLs'de laminektomi ve
myodil izinden bagka patolojik bulgu tespit edilmedi. Disk mesafeleri
normaldi. P.A. Akciger grafisinde : Akciger parenkimi normal, sag
diafragmada hafif yiikselme mevcut idi.

EKG normal olarak degerlendirildi.

EM@G Tetkili 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, Incelenen kaslarda myotoni bulgulan tespit edildi. M. del-
toideus, m. SCM., m. ekst. dig. brevis, m. abd. hallucis’te diigitk amp-
litiidlii interferens 6rnegi goriildii. m. biceps, m. SCM’'de kisa siireli
motor iinit potansiyelleri tespit edildi. Saniyede 5 ve 10 frekansli
uyarmalarda yorulma fenomeni goriilmedi.

Goz Hastahklar, Konsiiltasyonu : Sol kapakta belirgin ptosis,
akkomodasyon zayifligi, pupilla reaksiyonlarinda kismi zayiflik, her
iki lensde renkli, yildizvari punktat katarakt mevcut. Okiiler tansi-
yon 10 mm, Hg. (diisiik). Bulgularin Dystrophica Myotonia'ya tama-
men uygun oldugu belirtildi,

Kas Biopsisi Raporu : M. deltoideustan aliman biopsi ¢rneginin
tetkikinde, enine ve boyuna izlenen ¢izgili kas dokusunda farkli cap-
ta, yumusak, atrofik kas lifleri mevcut. Bir iki alanda kas demetle-
rinde nekroz saptanmigtir. Bunun yaninda enine cizgilenme kayhbi,
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sarkoplazmada ve cekirdeklerinde dejeneratif bulgular mevecuttur.
Interstiyumda 6dem, adipo doku, infiltrasyonu gériilmekte olup ilti-
habi reaksiyon yoktur. Tani : Deltoid biopsisi, atrofi ve degeneratif
degisgiklikler gisteren cizgili kas dokusu, miiskiiler distrofiye uyar.
Ancak tip 1 liflerin ayrica taninmasi igin ézel enzim boyamas: yapila-
madigindan bu tani klinik bulgular esliginde verilebilmisgtir. Genelde
ayn patclojik bulgular diger miiskiiler distrofilere de uyar.

Tartisma :

] Dystrophica myotonia sik gériilen bir hastalik degildir. Insidans
1/100.000 dir (7). Sikhkla 20-50 yas arasinda baslar. Apati ve anla-
ma becerilerinde azalma ile birlikte ellerde kuvvetsizlik, yiiriime giic-
ligii veya diisme egilimi baslangic semptomlarini olusturur. Sorul-
dugunda ellerdeki myotoninin uzun yillardir oldugu s6ylenir. Bizim
olgumuzda da bu cevabi aldik ve hasta bu olay1 (diger bulgular gibi)
dogal kabul ediyor, yakinmak aklina gelmiyordu. Myotoni olgularin
1/3'linde cok belirgin gézlenir (9). Senkop, gérme zayifligi, ptozis,
kilo kaybi, impotans veya libido azlig1 ve salya artmas: sikhikla gorii-
liir, Hastalarda yiiz goriiniimii karakteristiktir. Semiptoz, alt dudak-
ta ve genede diisiikliik, frontal alopesi bir biitiin olusturur. SCM’lerde,
tnkol ve anterior tibial grup kaslarda erime goriiliir. Bu durum diger
proksimal kas zayi1flig1 gosteren genel kas distrofilerinden ayrilir. Da-
ha sonra proksimal ve distal kaslardaki kuvvetsizlik beraber artar.
Tendon refleksleri de azalmistir.

Clgularin % 90'ninda posterior subkapsiiler partikiilde katarakt,
% 65’inde EKG'de ileti tipi bozukluk (bizim olgumuzda vardir), pul-
mener vital kapasitede azalma goriiliir. Erkekte testisler kiigiiktiir,
kadinlarda infertilite ve menstruasyonda diizensizlikler goriiliir.
Hastalarda mental defekt ve progressif demans olusur. Hastaligin
ceyri ilerleyicidir. Oliim kardiak yetmezlik veya akciger enfeksiyonu
nedeniyle olur ve erken gelir. Erken tani dikkatli klinik g6zlemin ya-
nigira EMG tetkiki ve punktat katarakt aranarak yapilmalidir.

Gériildiigii gibi dystrophica myotonia zengin bir klinik gériinii-
me gahiptir. EMG'nin tipik bir bulgusunu da kaydetmekte yarar var-
dir. Igne elektrodun kas icine girigiyle birlikte spontan myotonik bo-
galimlar goriiliir. Bu arada cihazin hoparlériinden «pike yapan bom-
bardiman ucaginin sesine» benzer bir giiriiltii duyulur. Bu duruma
myotonia congenitada da rastlanir. Farkli olarak dystrophica myo-
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tonia da MJU.P. kiga siireli ve voltajlidir, diisiik amplitiidlii interferens
¢rnefi kaycedilir (5).

Kag Liopoisinde progressif miickiiler distrofiye benzer gekilde kas
liflerinde hiperirefi ve pargalanma vardir. Bunu, atrcfi ve liflerin
yerine yag ve bag dekusunun gegmesi izler (3).

Sundugumuz olgu yukarida aciklanan klinik ve lakoratuar bul-
~alarma hemen tlimilyle uyan cok tipik bir érnektir. Olgunun ilginc
yini bu kadar zeagin sempteomlara sahip hastanin bel-bacak agrisin-
don Fazka yakmmesmim olmamasy, ylirlimesi giderek bozuldugu icin
yanrina't bu nedenlerle doktora gitmeye karar vermesi ve fizik tedavi
poliklinigiri segmesidir. Cok benzer bir olgu 1674’'de Yanhoglu ve
Lickine tarvafindan bildirilimigtir. 49 yasmdaki erkek hagtada yine
el-bacak agrisindan yalkinarak doktora gitmig ve tanisi konmus-
tur(10). Bu tip drnekier daha da fazla olsa gerektir.

IIastamrzla 1G yildan Lu yana yapilan tedaviler hep kel agrisi-
na yoncliktir ve genellikle kir lomber disk patolojisinden siiphelenil-
miq, hatta Lizim hastamiz bu nedenle bir dz laminektomi gecirmistir.
Cte yandan schop sonuc iligkileri iyi incelendiginde kel agrismm an-
calt Lir iliineil semptem oldugu acgikca gérilmektedir. Dystrophica
myotenia sonucu dik durugu ve yliriimeyi saglayan temel kaslarda
selisen zayiflik vileudun statigini bozmug, cmurlara, disklere, hasta
spinal ligamanlara olmak lizere diger yardime: tasiyici elemanlara ve
kalcaya asmri ve dengeriz yiik binmesine neden olmugtur. Bundan son-
ra, yuriirken ve ayakta dururken helde agri duyulmas: son derecede
degaldir, Ama neden digk patolojisi degildir. Kas testinin de ortaya
Loydugu gibi gbovde ekstanscrlar: ve fleksorlar: ancak 2 gliciindedir.
mimdi'ik 4 giiclinde olan kalca grubu bilyiik yiikii tasimaktadir. Diz
ve ayak hilegi ekestansorlar: isz ancak 3-3* giiciindedir. Bu nedenle
hesta gdvdenin agirhk merkezini arkaya vererek ve ayaklarmm iki
yvana acarak «Ordekvaris bir yiiriiylls yapmakta, egilip dogrulurken
cliyle destek yapmaktadir,

Bu hastalikta tedavi clarak myotcni siddetli ise kinin, pred-
rigon, hydantein sodium ve prokainamid verilebilir, Kaslardaki erime
ve kuvvetsizligi durduracak hir tedavi ise heniiz hilinmemektedir (1,
2,4, 8, 7,8, 9).

Kanimizea bu hastalarda asil gerekli olan hastaya rahatsizhigi-
21n agiklanip, hastaliga, yeni durumuna ve gelisecek zay:fligina adap-
te clmasini gaglayier énlemleri almak, asir1 egzersizlerden ve potan-
siyel riskleri g6z Oniine alarak &zellikle gereksiz tedavilerden kacin-

¢



mak olmalidir, Boylece hastanin gerek maddeten yipranmasimn, ge-
rekse de hekimlere olan giiveninin sarsilmasinin dniine gegcmek miim-
kiin olahilir.

Ozet

Du yazida Lir Dystrcfica Myotonia olgusu sunmaktayiz. Hastalik
halikinda genel bilgiler ¢zatle verilmistir. Bel agrisi nedeniyle polik-
linigimize Lagvurmusg clan bu olgu miinasebetiyle ézellikle vurgulamak
istedigimiz Lu hastalarin siklikla yanhs tanilar konarak goézden ka-
cabildigidir. Ender goriilen bu hastaligin iyi bir klinik muayens ile
tanisi gayet kolaydir. Ne yazik ki tedavi i¢in ayni sey sOylenememek-
tedir, En azindan yanhs tedavilerden kacinmak, prognozu agirlagtir-
mamak gerekir. Hastal:gin tanisi1 bu nedenle 6nem tagir ve goz bul-
oulary, EMG tetkiki ve kas bicpsisi bilylik diagnostik énem tagirlar.

Summary

In this case report we represent a patient with Dystrofica Myo-
tonia. Cecnclucicns alcut the disease is made elsewhere and summa-
vized. It’s o rare syndrome and frequently wrong diagnosis as «low
wvack pain» is made. This leads to waste the time of the patient as
well as the clinicians and sometimes may e harmfull for the patient.
Cn the cother hand a brief clinical examination and history taking is
usually enough for the correct diagnose. Besides these, eye manifes-
tations, EMG and muscle biopsi are the mest helpfull laboratcry in-
vegtigations.
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