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Amag: Istirahatte nétral pozisyona donmeyen, sabit distoninin ellerde goriilen izole formu olan yumruk el sendromu (YES), fokal el distonisiyle
karigabilen, tanimlanmasi uzun, tedavisi zor bir durumdur. YES’ li bir olguyu sunarak, ayirici tanisini ve tedavisini tariflemeyi amagladik.

Olgu: Olgumuz YES tanis1 konulan 22 yaginda erkek hasta, yaklasik 3 aydir ilerleyici sekilde sol elini agamama ve kullanamama sikayetiyle geldi.
Tramva tariflemiyordu. Zamanla sol eli yumruk sekline gelmisti. Elektromiyografisi, servikal, pleksus ve kranial manyetik rezonans goriintiilemesi
normal olarak degerlendirilmisti. {lag kullanim1 yoktu. Fizik muayenesinde, omuz, dirsek ve bagparmak eklem hareket agikliklar1 normaldi. Sol elin
dorsalinde hafif 65dem mevcuttu. Sol el parmaklar proksimal interfaringeal eklemden, 100 derece fleksiyonda, aktif nétrale gelmiyor, pasif zorlama ile
-15 derece extansiyonda kaliyor. Distal interfaringeal eklemler yaklasik 50 derece fleksiyondaydi. Zorlamayla nétral pozisyona getirilebiliyordu. Elde
belirgin trofik degisiklik ve tirnak degisikligi gozlenmedi. Hastanin hikayesinde ve muayenesinde hiperestezi, hiperaljezi ve allodini; ciltte 1s1, renk
ve terleme degisikligi yoktu. Hasta fizik tedavi programina alindi. Psikiyatrik konsiiltasyon istenmesini reddetti. Tedavi sonrasi eklem
kontraktiirlerinde kismi iyilesme gozlendi.

Sonug: Sabit distonili hastalarda primer ve sekonder sebepler ekarte edildikten sonra taniya ve tedaviye yonelik invazif yaklagimlardan kaginilmali;
igerisinde fizik tedavi uzman, psikiyatrist gibi uzmanlarin bulundugu ekiple multidispliner yaklagilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Yumruk El Sendromu, Komplex Bolgesel Agri Sendromu, Sabit Distoni
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Abstract

Objective: Clenched fist syndrome, an isolated form of fixed dystonia in the hands that does not return to the neutral position at rest, is a long-term,
difficult-to-treat condition that can be confused with focal hand dystonia. We aimed to describe the differential diagnosis and treatment of a case with
celenched fist syndrome.

Case: Our case, a 22-year-old male patient diagnosed with Clenched fist syndrome, presented with the complaint of progressive inability to open and
use his left hand for about 3 months. The tram did not describe. Over time, his left hand turned into a fist. Electromyography, cervical, plexus and
cranial magnetic resonance imaging were evaluated as normal. There was no drug use. On physical examination, shoulder, elbow and thumb joint
ranges of motion were normal. There was mild edema in the dorsal aspect of the left hand. Left hand fingers from proximal interpharyngeal joint, 100
degrees of flexion, do not actively neutralize, remain in -15 degrees extension with passive force. The distal interpharyngeal joints were approximately
50 degrees of flexion. It could be forced into neutral position. No significant trophic changes and nail changes were observed in the hand.
Hyperesthesia, hyperalgesia and allodynia in the patient's history and examination; There was no change in temperature, color or sweating on the
skin. The patient was included in the physical therapy program. He refused to be asked for psychiatric consultation. Partial improvement was observed
in joint contractures after treatment.

Conclusion: In patients with fixed dystonia, invasive approaches for diagnosis and treatment should be avoided after primary and secondary causes
are ruled out; A multidisciplinary approach should be made with a team of specialists such as physical therapists and psychiatrists.
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Giris
Sabit distoni; istirahat halinde nétr duruma gelmeyen, hareketsiz distonik postiir olarak tanimlanmaktadir
(1). Ellerde goriilen izole formu yumruk el sendromu (YES) olarak isimlendirilmekte, cogu zaman fokal el
distonisi ile karismaktadir (1,2). Sabit distoniler, donuk ekstremite sendromu gibi distoniye benzeyen
durumlarda veya mekanik sebeplere bagli anormal postiirlerde de gozlenebilir. Ayrica sekonder distoniler,
akkiz bazal ganglion hastaliklar1 veya kortikobazal dejenerasyon gibi ndrodejeneratif hastaliklarda gelisen
sekonder distonilerde gozlenebilir. Kompleks bolgesel agri sendromlu (KBAS) bir grup hastada da
posttravmatik sabit distoni gelisebilir. Ancak izole sabit distoni gelismeden 6nce yaralanma olsun veya
olmasin organik mi yoksa psikojen mi olduguna dair hala tartismalar mevcuttur. Ayrica calismalarin
bazilarinda sabit distoni, psikolojik olarak yorumlanirken, bir kisminda ele tutulur bir neden
bulunamamaktadir (1). Bu yazida sabit distonilerden olan YES tanisi konulan, 22 yasinda bir erkek olgu
ele alinarak sabit distoni nedenleri, ayirici tarusi, tedavi yaklasimi tartisilacaktir.

Olgu

Olgumuz 22 yasinda erkek hasta, yaklasik 3 aydir askere gittikten sonra ilerleyici sekilde sol elini agamama
ve kullanamama sikayetiyle geldi. Agrn tariflemiyordu. Sikayetleri ilk basladiginda elinde ve kolunda hafif
sislik olmus. Herhangi bir travma Oykiisii yoktu. Zamanla sol eli yumruk sekline gelmis ve parmaklarin
uyurken bile agamamaya baslamis. Daha 6ncesinde sislik oldugu donemde, eli bir gece atelle istirahate
alinmus, daha sonra atel gikarilmis. Norolojiye yonlendirilmis. Noroloji tarafindan yapilan elektromiyografi
(EMG), servikal, pleksus ve kranial manyetik rezonans goriintiilemeleri (MRG) normal olarak
degerlendirilmis. Noroloji de psikiyatriye yonlendirmis. Daha 6nce herhangi bir ila¢ kullanimi yoktu. Fizik
muayenesinde, omuz ve dirsek rom agikt1. Sol elin dorsal yiiziinde gode birakmayan hafif 6dem mevcuttu.
Sol el 2-3-4 ve 5. parmaklar1 metakarpofaringeal (MKF) eklemlerden 60 derece feleksiyon postiirtindeydi.
2-3-4 ve 5. Parmaklarin proksimal interfaringeal eklemleri 100 derece fleksiyonda duruyor, aktif notrale
gelmiyor, pasif zorlama ile -15 derece extansiyonda kaliyordu. Distal interfaringeal eklemler yaklasik 50
derece fleksiyonda duruyordu. Zorlamayla nétral pozisyona getirilebiliyordu. Sol el palmar yiizde, asir
nemlenme mevcuttu. Bagparmak eklem hareket acikliklar: tamdi. Elde belirgin trofik degisiklik ve tirnak
degisikligi yoktu (Sekil 1). Hastanin hikayesinde ve muayenesinde hiperestezi, hiperaljezi ve allodini
yoktu. Ciltte 1s1, renk ve terleme degisikligi yoktu. Norolojik muayenesinde; kuvvet iist ekstremite
proksimallerinde ve alt ekstremitelerde 5/5 diizeyinde olmakla birlikte sol {ist ekstremite distallerinde sabit
distonik postiiriinden dolay1 tam degerlendirilemedi. Hasta muayene sirasinda ice doniik ve ¢ekingendi,
sorulan sorulara isteksiz yanit veriyordu.

El ve el bilegi grafilerinde benekli veya yaygin osteoporoz saptanmadi. Yapilan EMG si normal olarak
degerlendirilmisti.

Sekil 1. Hastanin gelis muayenesi.
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Hasta, YES tarnusi ile fizik tedavi ve rehabilitasyon programina alind1. Psikiyatriye yonlendirildi. Hasta 1
ay sonra tekrar degrlendirildi. El dorsal yiizdeki 6dem azalmisti. Eli ilk muayenedeki gibi yumruk
pozisyonunda olmasina ragmen, pasif eklem hareketi eskiye nazaran daha kolay yapilmaktaydi (Sekil 2).
Psikiyatriye gitmedigini belirtti. Hasta sehir disina ¢ikmas: gerektiginden, tedaviye bagka bir yerde devam
edecegini ve gerekirse psikiyatriye de gittigi yerde gidecegini sdyleyerek izlemden ayrild:.

Sekil 2. Hastanin kontrol muayenesinde: Parmaklardaki kontraktiirlerde kismen diizelme mevcut

Tartisma

izole sabit distoni sekonder distoniler igerisinde, yani akkiz bazal ganglion hastaliklarinda, kortikobazal
dejenerasyon gibi norodejeneratif hastaliklarda, gozlenebilir (1,2). Sekonder distonilerin primer
distonilerden farklar1 vardir. Primer distoni mobildir; harekete baslarken ya da spesifik isler yaparken
goriilebilir (1).

Sabit distonilerde ise, baslangicta etkilenen kisim nétr pozisyona dondiiriilebilmektedir. Ancak sonrasinda
eklemler katilagsmakta ve notr pozisyona getirilememektedir. Tutulan kas gruplar1 degisken olmakla
birlikte ekstremite baslangici sik goriiliir, lokalize kaldig1 gibi diger kas gruplarina da yayilabilir (1).
Hastalarin biiyiik ¢ogunlugunda distoninin aymni ekstremitenin proksimaline, karsi taraftaki benzer
ekstremiteye, ayni taraftaki diger ekstremiteye yayildigi gozlenmistir (3). Bizim hastamizda YES geklinde
gozlenen sabit distoni, tek tarafliydu. flerleyen dénemlerde, baska ekstremiteye gecip gegmeyecegini, izlem
siiresi kisa oldugundan gozlemleyemedik.

YES’de anormal postiirle birlikte diger hareket bozukluklari, duysal bozukluklar ve KBAS o&zellikleri
(trofik ve sudomotor degisiklikler, 1s1 ve renk degisiklikleri) hastalarin %44’tinde gozlenirken, hastalarin
sadece %20’si KBAS kriterlerini kargilamaktadir. Hem sabit distonide hem de KBAS’daki posttravmatik
distonide ipsilateral, aksiyal, kontrlateral kaslara yayilim vardir (1).

KBAS'nin tanisi yaygin olarak Uluslararasi Agr1 Calisma Dernegi'nin [International Association for the
Study of Pain (IASP)] klinik kriterlerine gore konulmaktadir (4). Bu kriterler yeterince sensitiftir, fakat bu
kriterlerle KBAS tarusi gercekte oldugundan ¢ok konmaktadir. Bundan dolayr KBASin tanisinda
sensitiviteyi kaybettirmeden spesifiteyi dnemli 6l¢iide arttiran KBAS igin revize edilmis tanisal kriterlerin
kullanim1 6nerilmektedir (5).

Bizim hastamizda da KBAS'1 diislindiirecek tek bulgu el dorsalinde hafif 6dem olmasiydi. Ancak hikaye
ve muayenesinde spontan agri olmamasi, hiperestezi, hiperaljezi ve allodininin olmamasi, ciltte 1s1, renk
ve terleme degisikliklerinin olmamasi nedeniyle KBAS i¢in revize edilmis tan1 kriterlerini tamamlamadig1
icin KBAS tanisindan uzaklagilmistir (5).
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Sabit distoniyle gelen hastalarda distoni baslangicindan 6nce yaralanma (yumusak doku tramvasi, kirik,
agriya yonelik ameliyat gibi) Oykiisii, distonin baslangiciyla psikiyatrik hastaliklar arasinda bariz zaman
iligkisi bulunmaktadir. %10'nunda ise hicbir presipitan olay saptanmamustir (1).

Distonik YES'in patofizyoloji tam olarak anlasilamamustir (2). Sabit distoni ile gelen hastalarda harekette
ciddi kisithilik bulunmaktadir. Bizim hastamiz da ilerleyici bir hareket kisithiligindan bahsetmistir.

Sabit distoninin kas kontraksiyon ve kontraktiirlerinin bir kombinasyonu olduguna inanilmaktadir.
Kontraktiirler genellikle 12 ay gibi oldukga kisa siirede gelisirler (2). Bizim hastamizda 3 ay gibi daha kisa
siirede kontraktiirler gelismisti. Sabit distonili hastalarin EMG’sinde etkilenmis kaslarda aktif
kontraksiyon gozlenmistir. Kontraktiir gelisenlerde aktif kontraksiyon ¢ok azdir, siirekli motor {init
aktivitesi yoktur (1). EMG’de, YES’de ve KBAS’da istirahatte normal bulgular varken, pasif ekstansiyonda
psikojen YES parmak fleksorlerinde volanter kontraksiyon gozlenir (6). Bizim hastamizin EMG’si normal
olarak degerlendirilmistir.

YES’in ve diger viicut bolgelerini tutan sabit distoninin tarus1 kadar, tedavisi de zordur (3). 4,5 y1l siireyle
bu hastalarin izlendigi bir ¢alismada psikoterapi dahil pek ¢ok tedavinin basarisiz olmustur (7). Tedaviye
direng gostermesi bu sendromun Ozelliklerinden biridir (3). Bu hastalar1 igeren genis bir ¢alismada
hastalarin yalnizca %8’inde tam diizelme gozlenirken, %20’sinde kismi diizelme goézlenmistir (1). YES'de
fonksiyon kaybi, agr1 ve kotii el hijyeninin sebep oldugu avug ici enfeksiyonlar asil iligkili problemlerdir
ve diizeltilmeye calisilmalidir (1,2,8).

Tedavide &zellikle el germe egzersizlerini de igeren fizik tedavi tiim hastalara 6nerilmektedir. Uygulanan
tedaviden yarar kriterleri: 1. fonksiyonun diizelmesi; 2. postiiriin diizelmesi; 3. kas gevsemesi; 4. palmar
hijyenin saglanmasi; 5. Agr1 mevcutsa agrinin ge¢mesi kriterlerine bakilarak degerlendirilmektedir (2).
Tibbi tedavi ¢ogunlukla basarisizdir, lomber spinal blok, sempatektomi, ortopedik operasyonlar gibi
invaziv yaklasimlar hastalara yararli olmadig1 gibi, hastalarin ¢ogunun sekonder kazanglarina hizmet
ederek prognozu daha da kotiilestirmektedir (1,9). Botulinum toksini, antikolinerjikler, baklofen,
benzodiazepinler, opiatlar, antiepileptikler, noroleptikler, antidepresanlar, transkutanoz elektriksel sinir
uyarimi denenebilir. Ancak spontan remisyonlar da gozlenebilir (1).

Kisacasi, bu hastalikta taniya ve tedaviye yonelik invazif yaklasimlardan kaginilarak fizik tedavi, is ugrasi
terapisi, psikoterapiyi de igeren; norolog, fizik tedavi uzman, psikiyatrist, el cerrahi ve dermatologun da
oldugu multidisipliner bir yaklasim gerektirmektedir (1,2,6,9). Bizim hastamizda multidisipliner yaklasim
hastanin psikolojik destek almak istememesi ve sehir disina ¢ikacagini belirterek tedaviyi yarim birakmasi
nedeniyle tam olarak saglanamamuis olup, iyilesme sinirli olmustur.

Sonug olarak, hastanin elinde abartili ve klinik tabloyla uyumsuz fonksiyon kayiplari varsa, tedaviden
beklenen sonug¢ alinamiyorsa, KBAS ayirici tanisinda sabit distoniler de diisiiniilmeli ve hastalik
multidisipliner yaklasimla tedavi edilmeye calisilmalidir.

Bilgilendirilmis Onam: Bireyden yazil1 ve sozlii onam alinmistir.
Cikar Catismasi: Yazarlar ¢ikar catismasi beyan etmemislerdir.

Finansal Destek: Yazarlar finansal destek beyan etmemiglerdir.
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