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Gec ve Zor Taninan Bir Durum:

Hirayama Hastalig

Late and Difficult Recognized Status:

Hirayama Disease

Iigrdir. En ¢ok Japonya, Hindistan gibi Uzak Dogu tilkelerinden

H irayama hastalig1, nadir goriilen benign bir alt motor néron hasta-

rapor edilmistir. Erkeklerde daha sik goriilmekte ve bulgular ge-

nellikle yag aralig1 10-20 y1l olanlarda baglamakta, ti¢-bes y1l boyunca semp-

tomlarda ilerleme goriilmekte; ancak daha sonra hastaligin ilerlemesi

spontan olarak durmaktadir. Hastaliga ait en 6nemli klinik bulgular tek ya

da cift tarafli olabilen iist ekstremite distalinde sinsi baglangicli asimetrik

glicstizliik, distal st ekstremitede atrofi, soguk parezisi ve fasikiilasyondur.

Hastalik ilk kez Hirayama tarafindan 1959 yilinda tanimlanmis olmasina

ragmen, etiyopatogenezi hilen tam ag¢iklanamamistir. Etiyolojide genelde

kabul goren hipotez, fleksiyonun indiikledigi servikal miyelopatidir. Son

yillarda yapilan ¢aligmalarda; tekrarlayan boyun fleksiyonunun, mikrosir-

kiilasyonda kronik degisikliklere ve servikal spinal kordun 6n boynuz hiic-

relerinde ciddi iskemiye yol a¢tig1 bildirilmektedir.

Otuz yedi yasindaki erkek hasta, ii¢ y1l 6nce sag elde baslayip ve son-

rasinda her iki elde giderek artan giigstizlitk ve uyusma sikayetleri ile bag-

vurmustu. Hastanin 6z gegmisinde; 30 y1ldir giinde iki paket sigara i¢imi ve

t¢ yil oncesine kadar 3,5 y1l boyunca haftada ¢ ile dort kez ugucu madde

(glue ve thinner) kullanimi 6ykiisii disinda bir 6zellik bulunmamakta idi.

Hasta semptomlarinin baglamasi ile uyusturucu madde kullanimini birak-

mistt. Anamnezden, hastanin sikiyetlerinin agir objeleri kavramakta zor-

lanma ile baglayip, 6zellikle son bir yildir digme ilikleyememe ve

yiyecekleri elinde tutamama ile ilerleme gosterdigi, ellerinde zaman zaman

uyusma oldugu ve bu sikayetlerinin soguk havada arttig1 6grenildi. Hasta ilk

olarak semptomlarinin baglamasindan iki ay sonra bir klinige bagvurmus,

cekilen servikal manyetik rezonans goriintilleme (MRG) nin normal olmasi

ve elektrofizyolojik degerlendirmede belirgin bir 6zellik olmamasi nedeni

ile bu durumun kullanilan uyusturucu maddelere bagh olabilecegi sdylen-

mis. Bu nedenle hasta, klinigimize bagvurusuna kadar, bu haile gelinceye

dek bir daha doktora gitmemigsti. Hastanin anamnezi derinlegtirildiginde,
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uyusma sikayetlerinin boyun fleksiyonu ile artip,
boynun nétral ve ekstansiyon pozisyonunda azal-
d1g1 6grenildi. Hastanin sistemik muayenesinde bir
ozellik bulunmamakta idi. Laboratuvar tetkikleri
normaldi. Elektrofizyolojik degerlendirmede sagda
belirgin bilateral medyan, ulnar ve radyal sinir
motor sinir iletim ¢aligmasinda, bilesik kas aksiyon
potansiyeli amplitiidleri diisiik, duyu iletim ¢alig-
malar1 normal bulundu. Alt ekstremitede ise bila-
teral sural duyu, peroneal ve tibial sinir motor
iletim ¢alismalar1 normal idi. Igne elektromiyogra-
fide C8-T1 inervasyonlu kaslarda amplitiid ve sii-
releri artmig, polifazik, kompleks repetetif
desarjlarin eslik ettigi motor iinit potansiyeli sap-
tandi. Servikal MRG’de; servikal lordozda diizlesme
ve servikal disklerde dejenerasyona baglh sinyal

kayb1 diginda patolojik bulguya rastlanmad.

Literatiirde, 1975 yilindan giiniimiize kadar
yapilan pek ¢ok ¢aligmada, “glue” ve “thinner” gibi

ucucu madde kullanimina bagli, icerdikleri toluene
bagl olarak, predominant motor olmak iizere sen-
sorimotor aksonal bir polindropati gelistigi goste-
rilmistir ve bu bilgi klinisyenler tarafindan iyi
bilinmektedir.!? Geligen polindropati; 6zellikle alt
ekstremite duysal sinir tutulumu ile baglayan, tiim
viicutta periferik sinirleri etkileyebilen bir néropa-
tidir.

Olgumuzda; ilk klinige bagvurusunda nétral
pozisyonda ¢ekilen servikal MRG’nin normal ol-
masi, taniya gidisi saglayacak elektrofizyolojik
degisikliklerin olmamasi ve 6z ge¢misindeki
uyusturucu madde kullanimi hastaligin tanisinda
karisikliga ve gecikmeye yol agmistir. Giinii-
miizde, uyusturucu kullaniminin ge¢mis yillara
gore arttig1 degerlendirildiginde, bu hastalarin ta-
nisinda Hirayama hastaliginin da akla getirilerek
izlem altina alinmasinin gerekli oldugu diisiiniil-
mektedir.?
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