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v/ Hirayama hastalidi, gen¢ erkeklerde daha sik goriilen benign bir alt motor ndron hastaligi-
dir. Son derece enderdir. Distal tist ekstremitelerde gii¢siizliik ve kas erimesiyle karakterizedir. Bu
makalede ellerinde ve 6n kolunda gii¢siizliik ve kaslarinda erime yakinmasi olan 20 yasinda erkek
hasta sunulmustur. Refleksler, pozisyon ve vibrasyon duyularida dahil olmak tizere genel duyu
muayenesi normaldir. Elektromyografi tetkikinde C7-T1 innervasyonlu kaslarda akut ve kronik
denervasyon bulgular1 saptanmistir. Rutin nonfleksiyon servikal MRG tetkikinde C6-C7 vertebral
diizeylerde spinal kord atrofisi saptanmigtir. Daha sonra fleksiyon servikal MRG inceleme ile spi-
nal kordla posterior duramaterin iligkisini degerlendirmek icin yinelenmis ve karakteristik MR
bulgulari ile Hirayama hastalig1 tanis1 dogrulanmigtir. Radyologlar ve klinisyenler atrofinin ilerle-
mesinin vakit gegirilmeden durdurulmasi i¢in bu hastaligin farkinda olmalidir.
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Hirayama Disease and the Importance of Magnetic Resonans Imaging for
Diagnosis

v/ Hirayama disease is a benign disease of the lower motor neurons which is encuntered mostly in
young adults. This disease is extremely rare and characterized by the wasting and weakness of the
distal upper extremities. In this paper, we present a 20 year- old male patient with the complaint of
weakness and muscle wasting of the hands and forearms. Neurological examination revealed no
abnormality including reflexes, position and vibration sensations. Electromyographic examination
of the patient showed acute and chronic denervation of the muscles which are innervted by C7-T1
segments. Non-flexion MRI examination was obtained showing spinal cord atrophy at C6-C7
vertebral segments. Then flexion cervical MRI examination was obtained in order to evaluate the
relationship between the spinal cord and the posterior dura mater and characteristic MRI findings
confirmed the diagnosis of Hirayama disease. Radiologists and the clinicians should be aware of
this disease in order to prevent progression of the atrophy.
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Ik kez 1959 yilinda Hirayama tarafindan

tanimlanan ve kendi adiyla anilan bu hasta-
lik, 6zellikle 15-25 yas aras1 geng erkekleri
etkileyen segmental alt motor néron hastaligidir
#3610 Distal tist ekstremitenin juvenil muskuler
atrofisi olarak bilinen Hirayama Hastalig1 (HH)
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ayni zamanda monomelik amyotrofi, benign
fokal amyotrofi, unilateral iist ekstremitenin
juvenil muskuler atrofisi ve juvenil asimetrik
segmental spinal muskuler atrofi olarak da isim-
lendirilir ®9. Son derece ender olan bu hastaligi
tastyan ve literatilirde bildirilen olgularin biiytik
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cogunlugu Japonya’dandir ‘%!, Bu durum has-
talifin etiyopatogenezinde etnik bir yatkinlik
olabilecegi gortisiinti desteklemektedir. Hastalik
distal tist ekstremitelerde giigsiizliik ve kas eri-
mesiyle karakterizedir. Brakioradial kas korun-
mugtur %9 Hastalik sinsice baglar, 2-5 yil
icinde yavas bir progresyon gosterir ve daha
sonra bu progresyon biiyiik oranda durur ©¥.

Fizyopatolojiden alt servikal bolgede duramate-
rin posterior duvarinin yeterli elastikiyette olma-
masi1, gergin dura kisminin fleksiyon hareketi
sirasinda anteriora yer degistirmesi ve bu sirada
spinal kord tizerinde dinamik kompresyon ve
iskemik degisiklikler olusturmasi sorumlu tutul-
mugtur 1368 Manyetik rezonans gortintiileme
(MRG) HH tanisinda yardimcidir 39,

Bu olgu sunumunda her iki 6n kol ve ellerinde
zamanla artan giicsiizlik ve kaslarinda erime
yakinmasi olan 20 yasinda bir erkek olgu MRG
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bulgulart ile birlikte sunulmustur.
OLGU

Yirmi yaginda erkek hasta, son bir yil i¢cinde her
iki 6n kol ve ellerinde giderek artan giicstizliik
ve kaslarinda erime yakinmasi ile beyin ve sinir
cerrahisi poliklinigine bagvurdu. Yapilan fizik
bakisinda intrinsik el kaslarmmda ve 6n kolda
yaygin atrofisi disinda bir patoloji saptanmadi.
Norolojik bakisinda da refleksler, duyu, pozis-
yon ve vibrasyon da dahil olmak iizere tim
bulgular normal sinirlardaydi. Laboratuvar tet-
kiklerinde tamamen normal bulunan olgunun 6z
ve soy gecmisinde de Ozellik saptanmadi.
Elektromiyografi tetkikinde C7-T1 innervas-
yonlu kaslarda akut ve kronik denervasyon bul-
gular1 saptandi. Olgudan istenen servikal
MRG’de hastalara nétral-pozisyon ve fleksiyon
servikal MRG’de aksiyal ve sagital planda
T1-agirhikli ve T2-agirlikli spin eko sekanslar

Resim 1. Notral-pozisyon sagital T2 agirhkli MR goriintiilemede servikal lordozda diizlesme ve C6-7 diizeyinde kord atrofisi izleniyor.
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Resim 3. Fleksiyon MRG calismalari. Aksiyel (a) T2 agirhiklh ve sagital (b) T2 agirhikh goriintiide anterior subaraknoid alanda silinme,
spinal kordda kompresyon ve diizlesme, posterior durada anteriora dogru sift, posterior epidural alanda genisleme ve flow void sin-

yaller iceren belirginlesmis epidural venoz pleksus izleniyor.
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uygulandi. T2 agirlikli sagital kesitlerde C6-C7
vertebral diizeylerde spinal kord atrofisi ve T2
agirlikl aksiyel goriintiilerde bu seviyede spinal
kordda minimal sinyal artig1 saptanmistir (Resim
1, 2). Daha sonra spinal kordla posterior dura-
materin iligkisini degerlendirmek icin servikal
MRG incelemesi fleksiyonda yenilendi.. Boynun
fleksiyonu siiresince elde edilen bu gortintiilerde
posterior duranin 6ne dogru yer degistirdigi,
bununla iligkili olarak spinal kordda 6ne dogru
yer degistirme ve basi bulgular1 oldugu goriildii.
Posterior epidural alan genislemisti ve epidural
venoz pleksus belirgindi (Resim 3). Hastanin
yasl, 6n kolda atrofinin belirgin oldugu kas
gruplarmin 6zelligi ve MRG bulgulariyla HH
tanist konuldu ve olguya 3 hafta stireyle servikal
yakalik ve sonrasinda aktif lordoz saglayici
boyun egzersizleri verildi.

TARTISMA

Hirayama hastalig1 ¢cok ender olup, nedeni tam
olarak bilinmemektedir. Genelde kabul géren
hipotez fleksiyonun indiikledigi servikal myelo-
patidir. Bu hipotez Hirayama hastalarinin 6n
boynuz hiicrelerinde bulunan non-spesifik iske-
mik lezyonlarla desteklenmistir ©. Ik olarak
Kikuchi ve ark. ©, altta yatan mekanizmanin,
duramater ile vertabral kolonun biiytimesindeki
orantisizlik oldugunu 6ne stirmiiglerdir. Erkekler
ve kadinlar arasinda farkli biiytime hizlari oldu-
gu icin bu durum hastaligin erkeklerde fazla
gorlilmesinin nedenini aciklamada bir faktor
olabilir ®. Atopik hastalar ve serum IgE diizey-
lerinin yiiksekligi bu hasta grubunda genel popii-
lasyona gore yiiksek bulunmustur 7. Saglikh
kisilerde gevsek olan duramater fleksiyonda
izlenen uzunluk artigin1 kompanse edebilir. Fakat
Hirayama hastalig1 olan olgularda spinal kanalin
uzunlugu fleksiyonla artarken duramater gerilir
ve vertebral kanal duvarindan ayrilir. Bu durum
posterior duramaterin anteriora yer degistirmesi
ve spinal kord kompresyonu ile sonug¢lanir. Bu
kompresyon alt servikal spinal kordda anterior
spinal arter sulama alaninda dolagim bozuklugu-
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na neden olabilir. Yineleyen veya siirekli boyun
fleksiyonu ile olusan kronik dolagim bozuklugu

gliozis ve lokalize kord atrofisi olusturabilir
(2,3,5,6,8,9).

HH sinsi baglangicli, kendini sinirlayan benign
bir hastalik olup, baslica 15-25 yas arasinda
geng erkeklerde goriilmektedir. Yirmi yasinda
erkek olan olgumuzda literatiir ile uyumlu yas
grubunda olup, HH icin tipik bir baglangic
tanimlanmustir. Cogunlukla tek taraflidir ve 6n
kol ve el kaslarinda giigsiizliik ve atrofi ile bera-
ber soguk parezisi tanimlanmistir &Y. Duyusal
veya piramidal yol tutulumu yoktur. On kolda
distal ve ulnar kisimda atrofi gelisirken radialis
kasi saglam kalir. Parmaklarda ve bilekte gelisen
gligsiizlik hem fleksor hem ekstensor kaslari
etkiler. Yiiz, boyun, g6gilis ve bacaklarda atrofi
izlenmez %V, Bizim olgumuzda da literatiirle
uyumlu muayene bulgular: saptanmusgtir.

Hirayamali hastalarda, servikal radyografilerde
lordozda diizlesme veya skolyoz diginda spesi-
fik bulgu izlenmez. Boyun fleksiyonda iken
yapilan myelografi posterior dural duvarin 6ne
dogru olan yer degistirmesini gosterebilir, fakat
bu tetkiki yapmak zordur. Ciinkii boyun fleksi-
yonda iken kontrast maddeyi servikal subarak-
noid alanda tutmak kolay degildir . Hastaligin
radyolojik tanisinda MRG tetkiki 6n plandadir.
Cesitli MR goriintiileme bulgulari tanimlanmig-
tir. Bunlar baglica; lokalize alt servikal kord
atrofisi, asimetrik kord diizlesmesi, alt servikal
kordda parankimal sinyal degisiklikleri, anormal
servikal kurvatur, posterior dural kese ve altin-
daki lamina arasindaki baglantinin kaybolmasi,
servikal dural kanalin posterior duvarinin anteri-
ora dogru sifti, posterior epidural alanda genisle-
me, alt servikal ve torasik bolgede kontrast tutan
epidural komponent ve dilate epidural venoz
pleksusu diigiindiiren belirgin epidural alanda
akima bagli sinyal kayiplari olan alanlardir. Yine
siklikla asimetrik/simetrik alt servikal kord atro-
fisi, fleksiyon caligmalarinda posterior epidural
venoz pleksusta belirginlesme ve kontrast tutu-
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lumu, posterior duranin anteriora dogru sifti
goriilebilir. Ozellikle nétral pozisyonda posteri-
or dural kese ve altindaki lamina arasindaki
baglantinin kaybi, fleksiyon caligsmalarinda ser-
vikal dural kanalin posterior duvarinin anteriora
dogru sifti ve kontrast tutan epidural komponent
ile dilate epidural vendz pleksusu diistindiiren
alanlar yiiksek oranda HH’ni diistindiirmelidir
239 Degisiklikler siklikla C6 vertebral diizeyde
en belirgindir. Literatlirde Hirayamali hastalarda
rutin MRG c¢aligmalarinda 6zellikle alt servikal
bolgede asimetrik kord atrofisi tanimlanmuisgtir.
Elleri ve/veya 6n kolunda kas atrofisi olan geng
bir hastada bu bulgular izlendiginde Hirayama
hastaligr kuskusu olugsmali ve fleksiyon MRG
calismasi taniy1 konfirme etmek icin yapilmali-
dir @. Bizim olgumuzda da nétral-pozisyon ser-
vikal MRG’de literatur ile uyumlu olarak alt
servikal segmentlerde spinal kord atrofisi izlen-
mis, fleksiyon MRG goriintiilerle de Hirayama
hastalig1 tanis1 dogrulanmusgtir.

Hirayama hastalig1 myelopati semptom ve bul-
gular1 olustugunda nonprogresif olsa bile tedavi
edilmelidir. Hastalik erken taninirsa boyun flek-
siyonunun sinirlanmasi son derece yararli olabi-
lir. Servikal boyunluk kullanilmasi fleksiyonu
onleyecek ve hastaligin progresyonunu durdura-
caktir. Bu kesinlikle boyun ekzersizleri ile des-
teklenmelidir. Servikal boyunluk kullanimi etki-
siz oldugu durumlarda cerrahi girisim yapilabi-
lir. Secilmis olgularda basarili sonuglar bildiril-
migtir. Dural kanalin posterior kisminin inelastik
olmasi ve ven6z dolgunlugun pasif olmasi gort-
sli glintimiizde 6n planda olmasi nedeniyle kon-
servatif tedaviden yarar gérmeyen ve yakinma-
larinda progresyon saptanan hastalarda norosi-
riirjikal cerrahi girisim planlaniyorsa ilk tercih
duraplasti olmalidir. Posterior dekompresyon,
laminoplasti ve posterior flizyon glinlimtizde
bagarili sonuglar vermektedir Yine boynun flek-
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siyonunu engellemek amaci ile anterior fiizyon
ameliyatlar1 bir bagka cerrahi secenektir ®.

Sonu¢ olarak, bu hastaligin erken taninmasi
onemlidir. Ciinkii boyun fleksiyonunun onlen-
mesi hastaligin progresyonunu durdurabilir. MR
gortintiileme Hirayama hastaliginin tanisinda
son derece yardimcidir. Fleksiyon ¢aligmalari bu
hastalarda MRG protokolunun temel pargasi
olmaldir.
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