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OZET

Bilimsel Zemin: Bir buguk sendromu bir yéne bakista konjuge horizontal
bakis paralizisi ile diger yéne bakista interniikleer oftalmopleji ile
karakterize ekstraokiiler hareketlerin klinik bozuklugudur, Etiyolojik
neden 40 yas altinda siklikla multipl skleroz (MS), 40 yasindan sonra
iskemik serebrovaskdler hastalik (ISVH) tir.

Amag: Bu calismada 1995-2002 yillari arasinda SSK Tepecik Egitim
Hastanesi Néroloji Kliniginde bir bucuk sendromu tanisiyla izlenmis
olan 12 olguda etiyolojik nedenler retrospektif olarak degerlendirildi.
Bulgular: Etiyolojik neden dokuz clguda iSVH, 2 olguda MS ve bir
olguda Behcet hastalig idi.

izlenimler: Bir buguk sendromunda 40 yas (stinde en sik neden
ISVH'liklar iken, 40 yas altinda MS ile birlikte diger nedenlerde goz
onlnde bulundurulmalidir.

Anahtar Kelimeler: bir bucuk sendromu, pons infarkt, Behget hastaligi

ABSTRACT

Evaluation of Etiology in the One-and-a-Half Syndrome

Scientific Background: The one-and-a- half sydrome is a clinical disorder
of extraocular movements characterized by a conjugate horizontal gaze
palsy in one direction plus an internuclear oph thalmoplegia at the other.
Before age 40, the cause is usually multiple sclerosis (MS), after age 40,
it is usually ischemic cerebrovascular disease (ICVH ).

Objectives: In this study, we retrospectively evaluated etiologic causes
in the patients with diagnosis of one-and-a- half sydrome in SSK Tepecik
Teaching Hospital Neurology Clinic between in 1995-2002.

Findings: Nine had cerebrovascular disease, two had multiple sclerosis
and the other one had Behcet’s disease.

Conclusion: In the one-and-a half syndrome while it is usually caused
ICVH after age 40, MS and other causes are considered, before 40 age.
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GIRIS

Fisher tarafindan 1967 yilinda tanimlanan bir buguk
sendromu pontin paramedian retikiler formasyon (PPRF)
ile ayni taraf interniikleer medial longitudinal fasikills
(MLF) lifleri arasindaki baglantinin bozulmasi sonucu olusan
bir sendromdur. Lezyon ile ayni yonli horizontal goz
hareketleri kaybolur. Karsi yone bakista sadece bakis
yoniindeki goz abduksiyon yapabilir ve beraberinde
nistagmus vardir™?.

Ponsun paramedian tegmental lezyonlarinda olusan bu
sendromun en sik nedeni iskemik serebrovaskiler hastaliklar
(ISVH) ve multipl sklerozdur (MS)**. Bu yazida klinigimizde

bir bucuk sendromu tanis ile takip edilen olgularda saptanan
etiyolojik nedenler degerlendirilmis ve bu konudaki literatdr
gozden gegirilmistir.

OLGULAR

1995-2002 yillar arasinda SSK Tepecik Egitim Hastanesi
Néroloji Kliniginde bir buguk sendromu tanist ile izlenen 12
olgu retrpspektif olarak degerlendirildi. Olgularin yas
ortalamasi 54.6 ( 20-77) idi ve 8'i erkek, 40 kadindi.
Etiyoloji yaslan 39 ve Ustlinde olan 9 olguda ISVH ve yaslari
40 ve altinda olan 2 olguda MS'di. 45 yasinda olan bir
olguda ise Behcet hastaligina bagh nérolojik tutulum bulgusu
olarak ortaya cikmisti. Olgular akut olarak gelisen cift gorme

Tablo 1. Olgulann demografik dzellikleri, nérolojik muayene bulgulan, etyolojik neden ve MRG bulgular. (* Resim1, 2, 3 ve 4'deki olgular)

Olgu Yas Cins Okiiler Nistagmus  Konverjans  Horizontal INO 7. kraniyal Motor Duysal  MRG Etyoloji
Semptomlar Bozuklugu  bakis paralisi sinir paralizisi defisit defisit
1 58 £ Cift + + Sol Sag + Sad Sol paramedian ~ SVH
gorme basal tegmental
infarkt
2 39 E Cift gérme + - Sag Sol + Sol Sag basal SVH
Bulanik gbrme tegmental
infarkt
3 60* E Cift gbérme * + Sal Sag = Sol Sol paramedian ~ SVH
pontin infarkt
4 77 K Cift gérme
Bulanik + + Sag Sol - . - Sag SVH
gbrme paramedian
tegmental
infarkt
5 65 E Cift gorme + - Sol Sag - - - Sol SVH
Bulanik paramedian
gbrme tegmental
infarkt
6 66* E Cift gdrme + - Sol Sag + Sag Sag Sol paramedian ~ SVH
' Bulanik pontomesensafalik
gorme infarkt
7 57 K Cift gdrme + - Sag Sol + Sol Sol Sag paramedian  SVH
basal tegmental
8 48 E Cift gdrme + - Sad Sol + Sol - Saf paramedian  SVH
basal tegmental
infarkt
9 59* K Gift gérme + - Sol Sag + Sag Sag Sol SVH
Bulanik basal tegmental
goérme infarkt
10 40 E Cift gdrme ¥ Sol Sag - - - Sol MS
Bulanik gérme paramedian
tegmental plak
11 20 K Cift gdrme + - Sag Sol - - - Sag MS
Bulanik gorme paramedian
tegmental plak
12 45% E Cift gérme + + Sol Sag + Sag Sag Sol BEHCET

Bulank gérme

dorsal pontin
lezyon
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(%100), bulanik gérme (%75), ekstremitelerde gligstzlUk
(9058.3) ve uyusukluk (%41.6) yakinmalariyla basvurmuslard.
Bir yone bakis paralizisi ve INO (%100), nistagmus (%100)
ve konverjans bozuklugu (%40.8) okuler muayene
bulgulariydi (Tablo1). Vertikal gz hareketleri normal olarak
degerlendirilmisti. MS'li bir olgunun fundus bakisinda
bilateral temporal solukluk vardi. Olgularin 7'sinde hemiparezi
ve santral fasiyal paralizi, 5'in de hemihipoestezi oftalmolojik
bulgularla birlikte saptanmisti. ISVH saptanan olgularin
timunde vaskdler risk faktérleri tanimlanmisti (Tablo-2).
Olgularin timdne 1-5. glnler arasinda sagital, koronal ve
aksiyal planlarda 1.5 Teslali cihazlar kullanilarak magnetik
rezonans gorlinttlemeleri (MRG) yapilmisti. 1ki MS'li olgudan
biri 2 digeri ise 5 yildir bu hastalik nedeni ile takip ve tedavi
edilmekteydi. Behget hastaligi tanili 45 yasindaki erkek olgu
kortizon proflaksisi almakta iken aniden gelisen cift gérme,
bas dénmesi yakinmalari ile basvurmustu. Bu olgunun ilk
norolojik yakinmasiydi.

ISVH'li bagh olusan bir bucuk sendromiu olgularin tiimiine
antiagregan ve semptomatik tedavi uygulandi. Olgularin
%70'inde ndrooftalmolojik bulgular tedavinin 5-7. giinlerinde
digerlerinde ise ilk bir ay icinde tam olarak dizelmistir. MS
ve Norobehget (NB) tanili olgulara metilprednizolon
(1gr/glin) 5 giin verilmisti. MS'li olgularda tedaviye oral
metilprednizolon (100 mgr/gin) ile devam edilmis ve
basamakli olarak azaltilarak bir ayda sonlandinlmisti. Bu
olgularda tam olarak klinik diizelme bir ay sonunda
g6zlenmisti. NB olgusuna da oral metilprednizolon
(100mgr/gin) verilmis ve klinik seyrine gére doz azaltilarak
yaklasik Ug ay kadar sonra tedavi kesilmistir. Klinik diizelmede
yaklasik ayni strede saglanmistir. Olgularin demografik
ozellikleri, ndrolojik muayene bulgulan, etiyolojik neden ve
MRG bulgulari (tablo -1) de 6zetlenmistir.

ISVH'LIGI OLAN BiR OLGUNUN SUNUMU

57 yasinda kadin olgu, ani gelisen cift ve bulanik gérme,
sag tarafinda uyusukluk ve bir iki saat sonra gelisen kolda
belirgin sag yan gligstzIigi yakinmalari ile acil servise
basvurdu. Ozgegmisinde 3 yildir DM, 8 yildir HT nedeniyle
tedavi gordugui ve 1 paket giin/sigara kullandigi tanimland.
Soy gecmiste anne ve kiz kardesinde DM ve HT oldugu
belirtildi. Fizik muayene TA;190/110 mmHg ve cbesite
diginda normal olarak degderlendirildi. Norooftalmolojik
muayenede her iki gozln sola lateral bakisi kisitl, saga
horizontal bakista sol géz(in orta hatti gecemedigi diger
gozde ise horizontal bakisin normal fakat nistagmusun
oldugu gorildu. Sag santral fasiyal paralizi disinda kraniyal
sinir muayenesi normaldi. Motor muayenede sag st
ekstremitede 4/5, alt ekstremitede ise hafif (4+/5) parezi
saptandi. Sag hemihipoestezi disinda duyu muayenesi
normal olarak degerlendirildi. Derin tendon refleksleri

normaldi. Sagda plantar yanit alinamad. Hemogrami
normal olan olgunun aglik kan sekeri; 280 mg/dl, kolesterol
270mgy/dl, trigliserit 192 mg/dl, HDL 28 mg/dl, LDL 196
mg/dl idi. Diger rutin biyokimyasal degerleri normal olarak
saptandi. EKG ve 6n arka akciger grafisi normaldi. Olguya
antiagregan, oral antidiyabetik, antihipertansif ve
antihiperlipidemik ilaglar verildi. ikinci gtinde yapilan MRG'de
sol paramedian basal tegmental infarkt saptandi. Uclincl
ginde olgunun sola latereral bakisinda kismi diizelme
izlenirken, INO devam etmekteydi (Resim 1a - Resim 1h).
Olayin baglangicindan bes giin sonra aldigi tedavi ile taburcu
edildi. Bundan 10 giin sonra yapilan muayenesinde ise tim
norooftalmolojik muayene bulgular tam olarak diizeldi,
sadece sag Ust ekstremitede hafif (5-/5) giicsiizliik kald!.
Bir ay sonra yapilan nérolojik muayene normaldi.

TARTISMA

Horizontal bakis hareketleri PPRF, altinci kraniyal sinir
nikleusu ve MLF arasindaki baglantilar ile diizenlenir. Bu
yapilar orta ve alt pons tegmentumda yaklasik 10 mm bir
alanda bulunmaktadir. Sakkadik inputlar ayni taraf eksitatér
noronlari ile abdusens nikleusuna gelir. Bu niikleus
tarafindan kontrol edilen motor néronlar araciigiyla ayni
taraftaki rektus lateralis kasi uyarilir ve ayni taraf goz disa
bakar. PPRF tarafindan karsi taraftaki MLF'e iletilen bu
uyarilar buradanda ayni taraftaki okllomotor sinirin
niikleusuna gelir ve rectus medialis kasinin aktivasyonu ile
diger goz ige bakar. Altinci kraniyal sinir cekirdegi yada
PPRF lezyonlari horizontal bakis paralizisine neden olur.
MLF’in hasarlanmasi sonucu interniikleer oftalmopleji
(INO) olusur. INO; lateral bakista tek g6zln abduksiyon
yapmasi ve monokdler nistagmus gériilmesi, diger gdziin
ise addiiksiyon yapamamasi ile karakterizedir. Bu bolgede
ayni tarafli altinci kraniyal sinir, PPRF ve MLF'in lezyonlari
bir buguk sendromuna neden olur. Altinc kraniyal sinir ile
PPRF lifleri karistigindan bu sinir nikleusu tutulmadan
yalnizca PPRF ve MLF lezyonlari da sendromu olusturabilir.
Lezyon ile ayni yondeki lateral géz hareketleri yapilamaz
iken karsi taraf gézde INO gelisir**” (Resim 1 a-1h). Fisher'in
bir buguk sendromu kiigiik pontin lezyonlarda gdzlenen,
stk olmayan bir klinik tablodur. Sendromun skl paramedian
pons infarktlarinin incelendigi bir calismada %8.02, tim
beyin sapi infarktlarinin incelendigi baska bir calismada ise
% 3.9 olarak saptanmistir®® .

Klinik tabloyu 40 yas altinda en sik MS, 40 yas Ustlinde ise
ISVH'In olusturdugu bilinmektedir®®. Kataoka ve arkadaslari
(1997) paramedian pontin infarktlarin klinik ile lokalizasyon
iliskisini inceledikleri calismalarinda ézellikle paramedian
tegmental ve paramedian basal tegmental infarktlarin
sendroma neden oldugunu bildirmislerdir. Bu bélgeler
baziller arterin kisa ve uzun anteromedian perforan dallari
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Resim 1. Clgu 9; 57 yas, Kadin, Sol paramedian basal tegmental infarkt.
1a. Saga horizontal bakista sol gbz orta hatti gegemiyor, sag gozde bakig
kisithhgr yok.

1b. Her iki gdzde de sola lateral bakis

tarafindan kanlanir. Perforan arterlerin aterosklerotik
okliizyonu ve segmental veya terminal lipohiyalinozis
infarktlarin olusumundan sorumlu tutulan mekanizmalardir.
Dolayisiyla etiyoloji aterosklerotik damar hastaligidir.
Paramedian tegmental infarktlarda genellikle orta ve alt
ponsun dorsomediyalini tutan tek tarafl, kiglk ve tek
lezyonlar bir bucuk sendromuna neden olur. infarkt uzun
anteromedial arterlerin tkanmasi sonucu olusur. Paramedian
basal tegmental infarktlar ise uzun ve kisa anteromedian
arterlerin tutulumu sonucunda olusur ve klinikte hemiparezi
ile birlikte horizontal bakis bozukluklari vardir. Infarkt
alaninin genisligine bagl olarak klinik tablo degismektedir.
Bir bucuk sendromlu olgularda santral fasiyal paralizi (%75),
hemiparezi veya hemipleji (%30), hemlhlpoest92| (%30)
en sik gorilen diger norolojik bulgulardir “*". ISVH'IIgr
olan 9 olgumuzun biri hari¢ (39 yaginda) timi 40 yagin
listinde ve aterosklerotik damar hastaligina neden olan
risk faktérlerine sahiplerdi (Tablo 2). MRG'de lezyonlarin
bir kismi (7/12) literatirde tammlanandan daha buytk,
tek tarafli ve ponsun basal kismimi icerirken digerlerinde

paramedian tegmental infarkt (6/12) saptandi (Tablo 1),
(Resim 2 ve 3). Tiim olgularda semptomatik ve antiagregan
tedavi ile kisa siirede ve tam diizelme izlenmisti.

MS'de gdz hareket bozukluklari ve bilateral INO sik
gorilmesine ragmen bir buguk sendromunun nadir oldugu
bilinmektedir®. Wall ve Wray (1983) bir buguk sendromlu
olgularda etiyolojiyi degerlendirdikleri calismalarinda 40
yas altinda en sik nedenin MS oldugunu bildirmislerdir®.
Literatiirde ilk klinik bulgusu honzontal bakis paralizileri
olan MS'li olgulara da rastlanmistir'®. Poser kriterlerine
gore relapsing remiting MS tanisiyla takip edilen ve yaslarn
20 ile 40 olan iki olgumuzda bir buguk sendromu
saptanmisti. MRG’de de akut plak izlenmis ve atak olarak
degerlendirmisti. Klinik diizelme I1SVH'lara gore daha geg
izlenmistir.

Pontin hematom, arterio-vendz malformasyonlar, baziller
arter anevrizmasi, ventrikll ependimomasi, serebellar
astrositomlar, metastatik karsinomalarin etiyolojide
diistiniilmesi gereken nadir nedenler olduguna dikkat
cekilmistir® ", Ttiberktilomanin beyin sapi lokalizasyonu
oldukca nadir goriilmektedir. Minagar ve arkadaslar (2000)
AIDS'li olguda tlberkilomaya bagl olugan ve antitlberkiloz
tedavi ile diizelen bir buguk sendromu bildirmistirler 3
Tiiberkillomanin neden oldugu diger bir olgu da Sahiner
ve arkadaslari tarafindan yayinlanmigtir ve tlkemiz i |<;1n bu
nedenin dikkate alinmasi gerektigi vurgulanm|§t|r

Bickerstaff beyin sapi ensefalitine bagh olusan bir bucuk
sendromlu olgu Koyoma ve arkadaglan (1998) tarafindan
bildirilmistir. Kranial MRG ve beyin omurilik sivis| incelemeleri
normal olan olgunun serumunda akut fazda yuksek
titrelerde ant-GQ1b IgG saptanmigtir. Olgu yapllan steroid
pulse tedavisi sonucunda tamamen diizelmistir'”. Bandini
ve arkadaslari (2001) 52 yaginda sol INO olarak baslayan
ve kisa bir stre icinde bir bucuk sendromuna benzer goz
hareket bozukluklari gelisen olguda myastenia gravis (MG)
saptamislardir. Bu olguda nistagmusun amplutindeki
dalgalanmalar disinda MG'e 6zgi klinik bulgu saptanmamig
ve pontin infarkt ilk tani olarak déstinGimustar. Yazarlar
MG'in tipik klinik ve elektrofizyolojik degisikleri olmadan
da bir bucuk sendromunu taklit eden goz bulgular ile
karsimiza ¢ikabilecegine dikkat cekmistir™.

Sistemik lupus eritromatozus gibi santral sinir sistemini de
tutan vasklitik hastaliklarda etiyolojide distintiimesi gereken
nedenler arasindadir'™®. Bir olgumuzda NB'e bagh gelisen
bir bucuk sendromu saptanmistir (Resim 3). Behget etiyolojisi
bilinmeyen, multifaktoriyel, birden fazla sistemi tutan ve
tilkemizde sik gorilen bir hastaliktir”"™®. Genellikle 20-30
yaslarinda baslar, bdlgesel farkliliklara bagl olarak degisen
oranlarla erkeklerde daha sik (11/1 ile 0.2/1) olarak
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Tablo 2. ISVH'lig1 olan olgularda vaskiler damar hastalig icin predizpoze nedenler.(HL; hiperlipidemi, DM: Diabetes mellitus, HT; hipertansiyon,

KH; Koroner arter hastaligi) *Resim1, 2 ve 3'deki olgular.

OLGU YAS CiNs HL DM
1 58 F + +

2 39 E + -

3 60* E . :

4 77 K : +

5 65 E - +

6 66* E - .

7 57 K -

8 48 E + .

9 59* K + +

HT Sigara Obesite KAH
+ + + -

- + + -

+ + - -

+ + - +

+ + * +

+ + + +

+ + . +

+ + + -

PI

Resim 3. Olgu 6'in Difftizyon MR gértinttisti.

goralur™. Behcet hastaliginda nérolojik tutulum siklig
%2.2-50'i arasinda oldugu bildirilmistir™. NB'de santral
sinir sistemi tutulumu parankimal (intra-aksiyal) ve vaskuler
(extra-aksiyal NB) olarak ayrilmistir. Farkli serilerde
parankimal-NB'in (%75.6-80) vaskiiler-NB'e (%12.2-20)
gore daha sik gériildig bildirilmistir®*”, Literatiirdeki en

Resim 4. Olgu12'in T2 agirlikh aksiyal MRG kesiti,

biyiik seride Akman ve arkadaslari 200 NB'li olguyu
degerlendirmislerdir. Grupta parankimal NB bagli gérilen
bulgular azalan siklik sirasi ile; hemiparezi, basagrisi, apati
ve disinhibisyon gibi davranis degisikleri, piramidal bulgular,
sfinter bozukluklari olarak saptanmistir. Calismalarinda
parankimal tutulumu olan olgular arasinda beyin sapi
tutulum orani %51 iken bu olgularin yalnizca %37'sinde
klinik bulgularin ortaya giktigi gériilmustir. Bunlar arasinda
farkli g6z hareket bozukluklari bulunurken bir bucuk
sendromu tanimlanma-mistir®”. Ulasabildigimiz kadari ile
Behcet hastaligi ve bir buguk sendromu birlikteligine
literatlirde rastlanmamistir.

Bir buguk sendromuna 40 yas tstiinde en sik etiyolojik
neden ISVH iken, 40 yas altinda ise MS ile birlikte diger
nedenler distinimelidir. Ulkemizde Behcet hastaliginin
gorilme oranin yliksek olmasi nedeniyle bir bucuk sendromu
olan &zellikle erkek ve orta yasl olgularda etiyolojide akilda
bulunmasi gerekliligini vurgulamak istedik.
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