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FOIX - CHAVANY - MARIE SENDROMU: BiR OLGU SUNUMU*

Behiye OZER, Figen ESMELI, Mehmet CELEBISOY, Kamuran DONERTAS

[zmir Atatiirk Devlet Hastanesi Norosiriirji Klinigi, lzmir

OZET

Foix-Chavany-Marie sendromu pseudobulber paralizinin ender goriilen kortikosubkortikal formudur. Klinik tablo
anartri ya da agr dizartri ile alt kranial sinirlerin bilateral santral paralizisinin varhgma kars; otomatik, istemsiz,
emosyonel innervasyonun korunmasi ile karakterizedir. Ani gelisen sol yan gli¢stizliigii ve konusamama yakinmalari ile
bagvuran, otomatik hareketlerin korundugu olgu, anatemik ve islevsel iligkiyi klinik ve radyolojik bulgularla aciklamaya

katkida bulunacag diisiincesi ile sunulmugtur

Anahtar Sozciikler: Otomatik ve istemli hareketlerin ayr1 ayn tutulmasi, Foix-Chavany -Marie sendromu, anartri.

FOIX - CHAVANY - MARIE SYNDROME: A CASE REPORT

Foix-Chavany-Marie syndrome is a rarely encountered corticosubcortical form of pseudobulbar palsy. The clinical
picture is characterized by anarthria or severe dysarthria and a bilateral central voluntary paresis of lower cranial nerves
with preserved automatic, involuntary emotional innervation. We report a case with sudden onset of hemiparesis ,
anarthria, automatovoluntary dissociation with clinical and radiological data .
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GIRisS
Foix-Chavany-Marie Sendromu (FCMS)
suprabulber ya da psodobulber paralizinin

kortikosubkortikal ~ formu  olarak ilk  kez
Alajouanine ve Thurel tarafindan bildirilmigtir.
Klinik tablo anarti ya da agir dizartri ile alt kranial
sinirlerin bilateral istemli parezisi ; otomatik,
istemsiz ve emosyonel innervasyonun korunmasi
ile karakterizedir (1,2). Bu durumun hangi
bolgenin etkilenmesi sonucu ortaya gikhifi tam
olarak bilinmemektedir. FCMS'nin ve emosyonel
paralizinin klinik bulgulan istemli ve otomatik
hareketler icin ayr kortikobulber yollar oldugunu
disiindiirmektedir. Biz de serebrovaskiiler
hastalik sonunda FCMS gelisen bir olguyu
anatomik ve islevsel iliskiyi klinik ve radyolojik
bulgularla  agiklamaya  katkida  bulunacag
diigiincesi ile literatiir esliginde sunduk.

OLGU

Kirksekiz yasinda, onceden herhangi bir
norodefisiti olmayan kadin hasta, sol yan
gligslizligii ve konugamama yakinmas: nedeniyle
[zmir Atatiirk Devlet Hastanesi'ne sevk edilmistir.
Oykiisiinde birkag yil 6nce bir gece siiren ve
kendiliginden _  diizelen “konusamama”
tanimlanmigtir. Ozgegmisinde hipertansif ve on iki
yagindan bu yana epileptik oldugu belirtilmigtir.
Norolojik bakida bilinci agik olup emirlere uygun
motor yanit vardi. Fakat agzimi agamuyor,
dudaklarimi oynatamiyor, yutkunanuyordu. Uvula
orta hatta olup, yumusak damakta istemli hareket
ve ogtrme refleksi yoktu. Dil agiz iginde hareket
etmiyor, disan glkartllan‘nwordu Fasiktlasyon ve
atrofi  gorilmedi.  Anartrik  olan hastanin

laringoskopisinde vokal kord paralizisi olmadig:
bildirildi. Anlama komplike sozel emirlere uygun
motor yanit verecek sekilde tamdi. Okur-yazar
olmadigi icin  lisan islevlerinin  bu kism
degerlendirilemedi. Konfrontasyonla sol homonim
hemianopsi, lstte egemen sol hemiparezi
saptandi. Plantar refleks fleksordii, frontal serbest
kalma belirtileri yoktu. Hasta flask olan brankiyal
kaslarini istemli olarak hareket ettiremedigi halde
aglarken ve gilimserken mimik kaslarinda uygun
hareket gozleniyordu. Olaydan 3 ve 20 giin sonra
cekilen beyin tmnoglahlcrmde sol pariyetalde
per iventrikiler beyaz cevherde duzensiz konturlu
infarkt alami  ve sagda operkiler bolgede
korteksten beyaz cevhere dogru uzanm gosteren
diizensiz konturlu subakut enfarkt alam gorildi
(sekil I). Klinikte bulundugu siire iginde hasta
kivamli  bazi  gidalarn  yutabilir  hale geldi,
hemiparezide kismi bir diizelme goértlda. Diger
bulgularda herhangi bir degisiklik olmadi.

Sekil I: Foix - Chavany - Marie sendromu
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Sekil 11: Foix - Chavany - Marie sendromu

TARTISMA
FCMS en sk serebrovaskiler olaylar
sonucunda gortilmekle birlikte; santral smir

sistemi mekqwonlan noronal gog (migrasyon)
kusurlan olan gcllslmﬁc] bozukluklar, ‘,muklnrda
epilepsi, ender olarak da dejeneratif hastaliklar bu
sendroma yol agabilir (3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11).
FCMS bilateral anterior operkulum sendromu
tanimina yeglenmektedir. Clinkii literatiirde ender

de olsa unilateral lezvonlarin FCMS'ye vyol
agabildigi ve operkiller bolge disindaki
lezyonlarda aym tablonun gortlebildigi

b1ldlnlm|~.tir (12, 2). FCMS'nin aymnca tamsida
kortikal olmayan suprabulber parn]ln ve birgok
periferik sinir hastahig yer ahr. Kortikal olmayan
suprabulber paralizinin gidisi daha basamakh
olup  etkilenen kaslarin qpaalmlcai ile
karakterizedir. Genellikle tam iglev yitimi degil,
dizarti ve disfaji seklinde bozukluk vardir. 2

FCMS'de etkilenen kaslarda spastisite olmavis
farkli bir 6zelligidir. Klinikle ayrimin yapilamadig:

olgularda radyolojik gortntileme  yontemleri
belirleyici olacaktir, En  6nemlisi  konusma
bozuklugunun afazi ve oral apraksiden

n}'rllttlnsinilr, FCMS'nin klinik bulgul;u‘l istemsiz

hareketler iI¢in alt presentral girusun
butinligiintin - korunmasimin  sart  olmadigim

dusundirmektedir. Apraksinin tanmimuinda farkh
gorugler olmakla birlikte bizim kabul ettigmiz
tanuma gore FCMS ‘de birincil bir motor defisit
oldugundan var olan konusma bozuklugu apraksi
olarak nitelendirilemez (13) Tutuk alazi ve
apraksinin birlikte goérildigit oral apraksiden
farkh bir sekilde FCMS'de -bazi ender ve tartismah
olgular disinda-bilateral lezyon s6z konusudur (2,
11, 12). Istemli mimikler va da emosyonel
ifadelerin taklidi istemli kuftikufug,.ll ‘\'u'llarm
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kontrolu altindadir. Spontan emosyonel ifadenin

ise  bazal  gangliyonlanin  islevi  oldugu
dusunulmektedir. Avyrica limbik yollarin
butiinliginiin korunmus olmasinm vz “ifadesi
icin hvlukh oldugu bilinmektedir (14). Deney

hayvvanlarinda hcvm sapt ve medulla apmnhse
giden birgok pulu‘maplll\. efferent yolun varhg
gosterilmigtir ~ (15). Otomatik  ve  istemsiz
hareketlerin ayvr ayn tutulmasmda hangisinin rol
ovnadign  bilinmemektedir. Bizim olgumuzda
anlamanin tam olmas, istemli basit hareketlerin

dahi yapilamadig ve spastisite olmayan, otomatik
ve istemli hareketlerin ayr ayn lulu]uw gosterdigi

fasio-linguo-velo-faringeo-mastikator pam]mmm
varhgi, radyolojik bulgularin da destekledigi
FCMS lamisina gotirmektedir,
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