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FOİX- CRA V ANY- MARİE SENDROMU: BİR OLGU SUNUMU* 

Behiye ÖZER, Figen EŞ ME Lİ, Mehmet ÇELEBİSOY, Kamuran DÖNERT AŞ 

İzmir Atatürk Devlet H astanesi Nöroşirürji Kliniği, İzmir 

ÖZET 

Foix-Chavany-Marie sendromu pseudobulber paralizinin ender görülen kortikosubkortikal formudur. Klinik tablo 
anartri ya da ağu dizartri ile alt kranial sinirlerin bilateral santral paralizisinin varlığuıa karşı; otomatik, istemsiz, 
emosyonel innervasyonun korunması ile karakterizedir. Ani gelişen sol yan güçsüzlüğü ve konuşamama yakınmaları ile 
başvuran, otomatik hareketlerin korunduğu olgu, anatomik ve işlevsel ilişkiyi klinik ve radyolojik bulgu larla açıklamaya 
katkıda bulunacağı düşüncesi ile sunulmuştur 
Anahtar Sözcükle.r: Otomatik ve istemli hareketlerinaynayrı tutulması, Foix-Chavany -Ma ri e sendromu, anartri. 

FOİX- CHA V ANY- MARİE SYNDROME: A CASEREPORT 

Foix-Chavany-Marie syndrome is a rarely encountered corticosubcortical form of pseudobulbar palsy. The elinical 
picture is characterized by amırthria or severe dysarthr ia 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 d isseciation with elinical and radiological data . 
Key Words: Automatovoluntary d issociatioıı, Foix-Chavany-Marie syııdrom, anartri. 

GİRİŞ 

Foix-Chavany-Marie Sendromu (FCMS) 
suprabulber ya da psödobulber paralizinin 
kortikosubkortikal formu olarak ilk kez 
Alajouanine ve Thurel tarafından bildirilmiştir. 
Klinik tablo anarti ya da ağ ır dizartri ile alt kran.ial 
sinirlerin bilateral istemli parezisi ; otomatik, 
istemsiz ve emosyonel innervasyonun korunması 
ile kara kterizedir (1,2). Bu durumun hangi 
bölgenin etkilenmesi sonucu ortaya ç ıktığı tam 
olarak bilinmemektedir. FCMS'nin ve emosyonel 
paralizinin klinik bulguları istemli ve otomatik 
hareketler için ayrı kortikobulber yollar olduğwıu 
düşündürmektedir. Biz de serebrevasküler 
hastalık sonunda FCMS gelişen bi r olguyu 
anatomik ve işlevsel i lişkiyi klinik ve radyolojik 
bulgularla açıklamaya katkıda bulLmacağı 
düşüncesi ile literatür eşliğinde sunduk. 

OLGU 

Kırksekiz yaşında, önceden herhangi bir 
nörodefisiti alınayan kadm hasta, sol yan 
güçsüzlüğü ve konuşamama yakınması nedeniyle 
lzmir Atatürk Devlet Hastnnesi' ne sevk ed ilmiştir. 

Öyküsünde birkaç yıl önce bir gece süren ve 
kendiliğinden .. düzelen "konuşamama" 
tanımlanmıştır. Ozgeçmişinde hipertansif ve on iki 
yaşmdan bu yana epileptik olduğu belirtilmiştir. 
Nörolojik bakıda bilinci açık olup emidere uygun 
motor yanıt vardı. Fakat ağzını açamıyor, 
dudaklanru oynatamıyor, yutkunamıyordu. Uvulı:ı 
orta hatta olup, yumuşak daınakta istemli hareket 
ve öğürıne refleksi yoktu. Dil ağız içi nde hareket 
e tmiyor, dışarı çıkartılanuyordu. Fasikülasyon ve 
atrofi görülmedi. Anartrik olan hııstanın 
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laringoskopisinde vokal kord paralizisi olmadığı 
bildirildi. Anlama komplike sözel eınirlere uygun 
motor yaJ1ıt verecek şekilde tnmdı. Okur-yazar 
olmadığı için !isan işlevlerinin bu kısmı 
değerlendirilenıedi. Kon.frontasyonla sol homonjm 
hemianopsi, üstte egemen sol hemiparezi 
saptandı. Pla ntar xefleks fleksördü, frontal serbest 
kalma belir tileri yokhı. Hasta flask olan brankiyal 
kaslarını istemli olarak hareket ettiremediği halde 
ağlarken ve gülümserken mimik kasları nda uygun 
hareket gözleniyordu. Olaydan 3 ve 20 gün sonra 
çekilen beyin tomografilerinde sol p<ıriyeta lde 
perivenh·iküler beyaz cevherde düzensiz konhırlu 
infarkt alam ve sağda operküler bölgede 
korteksten beyaz cevhere doğru uzanım gösteren 
düzensiz konturlu subakut enfarkt alanı görüldü 
(şek il l). Klinikte bulunduğu süre içinde hasta 
kıvamlı bazı gıdalan yutabilir hale geldi, 
heın iparezide kısmi bir düzelme görüldü. Diğer 
bulgulardıı herhangi bir değişiklik olmııdı. 

Şekil 1: Fuix- Chavany- Marie sendromu 



ÖzerveMk. 

Şı:l..i l ll : Foix- Clı ~v~ ny- lvl a m · ,l'ııdtu ımı 

TARTIŞMA 

FCMS e n sık serebrava kliler olaylar 
sonucunda görülmekle birlikte; santrnl sinir 
sistemi enfeksiyon l arı, nörona l göç (migrasyon) 
kusmları olan gelişimsel bozukluklar, çocuklnrda 
e pilepsi, ender o larak da dejeneratif hnstnlıklar bu 
send roma yol açabilir (3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 1 O, 11). 
FCMS bilatera l anterior operkulum sendromu 
tanımına yeğlenmektedir. Çünkü l it ~ı·ati.irde ender 
de o lsa ü nilateral lezyoıı ln rı n FCMS'ye yol 
açab i ld iği ve operküle r bölge dışı ndak i 
lezyonlarda aynı tablonun görülebi ldiği 
bildi r i l miştir (12, 2). FCMS'nin aytrıcı Innısında 
kortika l olmayan suprabulber paralizi ve birçok 
periferi k sinir hastalığ ı yer alır. Kortikal olmayan 
suprabulber paralizin in gid işi daha hasarnaklı 
olup etkilenen kasların spastisitcsi ile 
ka ra kterized ir. Genellikle tam işlev yitim i değil, 
d i:.:arti ve dis faji şekl inde bozukluk vardır. (2) . 
FCMS'de etkilenen kcıslarda spaslisilc olmay ışı 
farkl ı bir özell iğidir. Klinikle ayrımın yapı l amad ığ ı 
olgu la rd a radyolojik görünti.ileıne yöntemleri 
belirleyici olacaktı r. En önemlis i konuşma 
bozu kluğunun afazi ve ornl npraksiden 
ayrıJmnsıdır. FCMS'nin klin ik bulgu inn istemsiz 
hareketler için alt presentra l gir usun 
bütünlügünü n korunmasının şart olmadığını 
düşündürmektedir. Apraksinin tanımında farkl ı 
görüşler olmakla birlik te bizim kabul cttiğmiz 
tanıma göre FCMS 'de b i riJıcil bir motor dcfisit 
olduğundan var olan konuşma bozukluğu apraksi 
olnrnk nitelend irilemez (13) . Tu h.ık afazi ve 
ap ra ks inin birlikte göri.Udüğü ornl npraksiden 
farklı bir şekilde FCMS'de -bazı cııder ve tartışmalı 
olgula r d ışında-bi latera l lezyon söz konusudm (2 1 

11, 12). İs temli mimikler ya dn cnıosyonel 
ifadelcrin taklidi is temli kor tikofugal yolların 
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kontrolu a ltmdad ır. Spantan enıosyonel ifadenin 
ise baz(ll gangUyonlaruı işl evi olduğu 
düşünülmekted i r. Ayrıc(! linıb ik yolla rın 
bi.i tii ıı li.iğüni..i n korunmuş olııınsın ın y üz ifadesi 
için gerekli o lduğu bilinmektedir (14). Deney 
hayvn nlarındn beyin sapı ve nıedulla spinalise 
giden birçok polisinaplik cffcrcnt yolun varl ığı 
gösterilm iştir (15). Otoma tik ve istemsiz 
hart>kellerin ayrı ayrı tutulmasında hongisinin rol 
oynadıgı bilinmemekted ir. Bizim olguımızda 
anlamanın lam olması, istemli bas it h;ırckctlerin 
d;ıhi yapılilmadığı ve spastisite olıııayaıı, otomatik 
ve istemli hareketlerin nyrı ayrı tu luluş gö terd iği 
fa~io- l i nguo-velo-fariııgeo-mastikatör para lizinin 
varlığ ı, radyolojik bu lguları n cl(! destekled iği 
FCMS t an ı sına götürmektedir. 
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