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OzZET

Akkiz okiiler motor apraksi siklikla herediter ataksilere eslik eden, horizontal ve vertikal sakkadik goz

hareketlerinin yetmezligi ile birlikte sicrayict bas hareketleri ile karakterize bir hastaliktir. Bu ¢alisma- | Anahtar Kelimeler: Akkiz okiiler
da ataksi telenjektazi tanisi konulmus olan 10 yasinda bir erkek olguda horizontal ve vertikal bakis po-|motor apraksi, Sakkadik goz
zisyonlarinda ortaya ¢ikan tipik sigrayici tarzdaki bas atma hareketi ve bu yonlerdeki sakkadik hareket- |hareketleri, Ataksi telenjektazi
lerde kasithiik ile karakterize akkiz okiiler motor apraksi tammlanmigtir.

Acquired Ocular Motor Apraxia
SUMMARY

Acquired ocular motor apraxia is characterized by head thrusts on attempted gaze and failure of hori-

zontal and vertical saccadic movements which is found to be a frequent feature of herediter ataxias. He-|Key Words: Acquired ocular
rein, we report a case of acquired ocular motor apraxia in a 10 year old boy with ataxia telengiectasia |motor apraxia, Saccadic eye

who demonstrated typical head thrusts and restricted saccadic eye movements on both horizontal and|movements, Ataxia telengiectasia
vertical planes.

ray1ict bas hareketleri yaptig1, gozlerin ise bas hareketinin ters yonii-
ne dogru ileri derecede deviye oldugu izlendi (Sekil 2-3). Olgunun
obje fiksasyonunu sagladiktan sonra bir miktar bu pozisyonu koru-

Giris

dugu ve sonrasinda bas ve gozlerini yavasca primer pozisyona ge-
tirdigi gozlendi. Kalorik testle ve optokinetik uyarimla, optokinetik
veya vestibiiler nistagmusun hizli fazinin ortaya ¢ikmamasi ile ka-

Okiiler motor apraksi, konjenital veya akkiz olarak sakkadik goz

hareketlerinin yetmezligi ile seyreden bir klinik tablodur. Konjenital _ : e ’
okiiler motor apraksi (KOMA) ilk olarak 1952 yilinda Cogan' tara- rakterize sakkadik hareket bozuklugunun tespit edilmesine karsin,
yavas bakig hareketleri normal bulundu. Bes yasindan beri ataksi te-

lenjektazi tanist mevcut olan olgunun aileden alman anamnezinde,
anormal bag hareketlerinin alt1 yagindan itibaren basladigi ve yas i-

findan tanimlanmis olup horizontal sakkadlarin yetmezligi ile karak-
terizedir. KOMA, cesitli merkezi sinir sistemi malformasyonlarina
ve progresif norometabolik hastaliklara eslik edebilecegi gibi izole

olarak da izlenebilmektedir.>® Akkiz okiiler motor apraksi (AOMA) lerlemesi ile bas hareketlerinin siddetinde belirgin bir azalma olma-
dig1 Ogrenildi. Ailede baska ataksi telenjektazi tanisi olan birey

mevcut degildi. Olgumuzda, gestasyonel veya perinatal déneme ait

ise siklikla spinoserebellar ataksi ve ataksi telenjektazi gibi herediter
ataksilerin major klinik bulgularindan biri olarak ortaya ¢ikmakta ve

horizontal ve vertikal sakkadik hareket bozuklugu ile seyretmekte- hastalik Gykiist, ilag kullanimt veya radyasyon maruziyeti tarif e-
dilmiyordu. Prenatal hipoksi veya travma hikayesi yoktu. Anne ve

baba arasinda kan bagi mevcut degildi. Norolojik muayenesinde ha-

dir.* Ataksi telenjektazi gibi spinoserebellar dejenerasyonu olan go-
cuklarda, erken yaglarda sakkadik hareketlerin geligimi normal ola-
rak izlense bile ilerleyen dénemlerde okiiler motor apraksi tabloya

eslik edebilmektedir.” Bu ¢alismada ataksi telenjektaziye eslik eden yenesinde ataksik yiirlyiis, dismetri ve disdiadokinezi tespit edildi.
AOMA’1i bir olgu tartisilmaktadir. Kranial manyetik rezonans incelemesinde serebellar atrofi mevcut-

tu. Serum IgA diizeyi normalden diisiik olmasina ragmen serum IgE
diizeyi normal sinirlar igerisindeydi. Olgumuzda serum alfa-feto-
Olgu Sunumu protein (a-FP) diizeyi ise yiiksek olarak bulundu.

fif derecede mental retardasyon saptanirken, serebellar sistem mua-

On yasinda erkek hasta ailesi ile rutin g6z kontrolii nedeniyle
polikilinigimize bagvurdu. Oftalmolojik muayenesinde gorme kes-
kinligi her iki gbzde tashihsiz tam olarak degerlendirilirken, 6n seg-
ment muayenesinde her iki g6z konjonktivasinda telenjektazik da-
marlar oldugu izlendi (Sekil 1). Fundus muayenesinde arka seg-
ment yapilart dogaldi. Primer pozisyonda ortoforik olan olgunun
kapak hareketleri dogal olarak izlendi. Olguda horizontal ve verti-

kal bakis pozisyonlarinda herhangi bir objeye bakmast istendiginde, Sekil 1. Ataksi telenjektazi ile birlikte akkiz okiiler motor apraksi bulunan
objenin hareketi yoniinde, obje hizasini gececek sekilde, ani ve si¢- olguda izlenen bilateral konjonktival telenjektazi
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Sekil 2. Olgunun sol tarafindaki bir objeye bakmast istendiginde, sol tarafa
dogru ani sigrayici tarzda bir hareket izlenmekte ve gozlerde saga konjuge
deviasyon gelismektedir

Sekil 3. Ayni olguda bezer sekilde asagi pozisyonunda bir objeye bakmasi
istendiginde bu tarafa dogru bas hareketi olmakta ancak gozler yukari
tarafa bakis pozisyonunda bir stire “kilitli” kalmaktadir

Tartisma

Bu calismada ataksi telenjektazi ve AOMA olan bir olgu sunul-
maktadir. Olgunun KOMA’den farklari tablonun dogumsal olarak
baslamamas1 yaninda, sakkadik hareket kisithiliginin KOMA’de go-
rildiigii lizere sadece horizontal diizlemde degil vertikal diizlemde
de izlenmesidir. KOMA’de horizontal istemli bakis hareketlerinin
ve optokinetik ve vestibiiler nistagmusun hizl1 fazinin olmamasina
karsilik, randomize goz hareketleri ve vertikal goz hareketleri nor-
mal olarak izlenmektedir.'! KOMA etiyolojisi heniiz aydinlatilama-
mis olmakla beraber, genellikle yanlis tan1 konulan veya zor tani
konabilen bu klinik durumdur.’ KOMA nin insidans: tam olarak bi-
linmemekle beraber siklikla sporadik olarak ortaya ¢ikmaktadir.?
Cesitli yazarlar tarafindan iilkemizde de KOMA’li olgular bildiril-
mistir.>®

Okiiler motor apraksi olgularinda, gosterilen bakis pozisyonlari-
na dogru yapilan ani ve sigrayict bas atma hareketi karakteristiktir.
Olgularda bag atma hareketi hedefi asacak sekilde olup, hareket yo-
niiniin ters istikametinde pursuit (yavas) goz hareketleri ile gozlerde
konjuge deviasyon olmaktadir.? Horizontal sakkadik hareket kisitli-
11g1 bulunan KOMA’li olgularda vestibiilokiiler refleksin hizli faz1
olmadigindan dolay1 bas pozisyonunun ters yoniine dogru yavas faz

ile deviye olan gozler primer pozisyona dondiirilememekte ve uc
bakis pozisyonunda “kilitli” kalmaktadir. Bu klinik bulguyu Cogan®
“locked up” fenomeni olarak tanimlamig ve bu bulgunun KOMA’li
olgularda mutlaka bulunmasi gerektigini bildirmistir. AOMA’de ise
olgumuzda da izlenildigi tizere horizontal ve vertikal bakis yonle-
rinde sakkadik hareket bozuklugu ve bas atma hareketi mevcut-
tur.”'* KOMA’de izlenen ani ve sigrayict tarzdaki bas atma hareke-
ti, ilerleyen yasla birlikte siddetini kaybetmekte ve 6zellikle ikinci
dekaddan itibaren belirsiz hale gelmektedir.*® Akkiz formda ise bag
atma hareketi artan yasla beraber regresyon gdstermemektedir.” Ai-
leden alman anamnezde olguda mevcut olan bas atma hareketleri-
nin alt1 yasinda ortaya ¢iktig1 ve bugiine kadar herhangi bir gerile-
veya horizontal diizlemde izlenen bas atma hareketinin ters yoniine
deviye olan gozlerin, gosterilen obje ile ayni hizaya gelmesinden
sonra obje fiksasyonu sagladigi gézlenmistir. Fiksasyon saglandik-
tan bir siire sonra bas ve gozlerin yavas¢a primer pozisyona geri
dondiigii saptanmistir. Bas ve gozler ug bakis pozisyonunda deviye
iken, verilen yeni bir uyartya gozlerde hizli bir cevap alinamamis
ve gozlerin bu sekilde ‘kilitli’ kaldig tespit edilmistir (locked up fe-
nomeni). Yapilan optokinetik nistagmus ve kalorik testlerde, vesti-
biiler nistagmusun hizl faz1 saptanamamustir.

Ataksi telenjektazi, erken ¢ocukluk doéneminde okiiler motor
apraksi, koreathetoz, okiilokutandz telenjektaziler, kromozomal in-
stabilite, serum IgA ve IgE eksikligi ile giden, immiin yetmezlige i-
kincil gelisen siniis ve akciger enfeksiyonlartyla karakterize olan o-
tozomal resesif gegigli herediter bir ataksi gesitidir.'® Kromozomal
instabilite ve defektli DNA tamiri nedeniyle 6zellikle 7. ve 14. kro-
mozomlarda kirtklar meydana gelmektedir. Ataksi telenjektazinin
en onemli belirleyicisi, serum o-FP seviyesindeki yiiksekliktir. Te-
lenjektaziler infant ve erken ¢ocukluk déneminde izlenmemekle be-
raber ilk on yildan sonra belirginlesmektedir.'® Olgumuzda her iki
gozde bulber konjonktivada telenjektazik damarlar belirgin olarak
izlenmistir. Norolojik muayenesinde hafif derecede mental retar-
dasyon saptanirken, serebellar sistem muayenesinde ataksik yiirii-
yiis, dismetri ve disdiadokinezi tespit edilmistir. Aileden alinan a-
nilmistir. Olgunun soyge¢mis sorusturmasinda ailede benzer hasta-
lik Sykiisiine rastlanilmamustir. Olguda serum IgE seviyesi normal
seviyede saptanirken, serum IgA seviyesi normalin altinda, serum
a-FP diizeyi ise normalden yiiksek olarak bulunmustur.

AOMA siklikla ataksi telenjektazi olmak iizere herediter spino-
serebellar dejenerasyonlara, daha az siklikla posterior fossa kitlele-
rine ve bilateral frontoparietal kitle lezyonlarina ikincil olarak geli-
sebilmektedir.® AOMA progresif bir klinik tablo olmamakla birlikte
altta yatan hastalifin progresyonu, gelisen AOMA’nin klinigini
komplike hale getirebilmektedir.8 Ataksi telenjektazide esas klinik
tablo yerlesmeden 6nce anormal bag ve goz hareketleri de izlenebil-
mektedir.'® Bizim olgumuzda ise karakteristik sigrayici bas hareket-
leri, ataksi telenjektazi klinigi yerlestikten sonra ortaya ¢ikmustir.

Sonug olarak akkiz okiiler motor apraksi, konjenital okiiler motor
apraksiden farkli olarak vertikal ve horizontal bakis yonlerinde izle-
nen sakkadik hareket yetmezligi ile karakterize edinsel bir klinik tab-
lodur. Bildigimiz kadariyla bu ¢aligma iilkemizde ataksi telenjektazi-
ye eslik eden akkiz okiiler motor apraksinin sunuldugu ilk ¢aligmadir.
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