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OZET

Kore’'ler, ekstrapiramidal sendromlardan birisidir. Maksatli gibi goni-
nen ekstremiteye yer degistirten, diizensiz, ani sigrayict hareketlerdir.

Bu ¢aligmada, 1986-1991 yillan arasinda klinigimize miiracaat eden
23 Kore olgusuna deginildi. Onbes tanesi Sydenham Koresi, 1 tanesi Ge-
belik Koresi, 2 tanesi Senil Kore, 2 tanesi Postapopleptik Kore ve 3 ta-
nesi de Huntington Koresi olan bu olgular, etyopatogenezi, kiinik ve la-

boratuvar bulgulan ile tedavi ozellikleri bakinmundan literatiir verileri isigin-
da degerlendirildi.

SUMMARY

Chorea-Etiopathogenesis, Clinical and Treatment Aspects
(Analysis of 23 Patients)

Chorea is one of the extrapyramidal syndromes. It is characterized
by involuntary movements, the ceaseless occurence of a wide variety of
rapid, highly complex, jerky movements.

* Dog. Dr; U.U. Tip Fak. Néroloji Anabilim Dal.
**  Dr; UU Tip Fak. Noroloji Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi.
***  Yard. Do¢. Dr; U.U. Tip Fak. Noroloji Anabilim Dal.
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In this study, we evaluated 23 cases with chorea which were
admitted to our clinic between 1986 and 1991 years. Fifteen of our
cases are Sydenham Chorea, one case is Chorea Gravidarum, two cases
are Senile Chorea and Postapoplectic Chorea and also three cases are
Huntington Chorea. We have reviewed the etiopathogenesis, clinical mani-
festations and laboratory symptoms and treatment aspects of choreas in
the light of literatiire findings.

GIRIS

Koreler, ekstremiteye yer degistirten istem digi, ani, diizensiz sigrayici ha-
reketlerdir. Aym bigim hareketlerin iist iiste tekrarlanmasi nadiren séz konusu-
dur. Ya tim viicuda yayilir, ya da belirli bolgelerde ortaya ¢ikar. Cogunlukla
yiizde, basta ve/veya iist ekstremitelerin distalinde goriiliir. Koreik hareketlerin
yamsira kaslarda hipotoni vardir. Yiizde kas catma, kas kaldirma, yiiz burustur-
ma, dil ¢ikarma, dudak sapirdatma gibi hareketlerle sekillenir. Afir vakalarda
konusma, yutma, ¢igneme, ayakta durma, oturma, hatta solunum hareketleri bile
aksar. Psisik uyarilar, emosyonel tagkinliklar koreyi siddetlendirir. Uykuda ise
kaybolurl‘2'3.

Koreik hareketler gosteren hastalarda yapilan histolojik ¢alismalar korpus
striatum’da, Ozellikle putamen ve kaudat nukleus’un kiigiik ganglion hiicrele-
rinde bir lezyonun varligimi disiindiirmiigtiir. Bu lezyon, lateral ventrikiiliin me-
dial duvarinda belirgin diizlesme yapmgtir!-2,

AER’li hastalarin otopsi bulgularinda, korteksin kiigitk damarlarinda ve
beyaz cevherde endotelyum sismesi, perivaskiiler infiltrasyon ve petesial kana-
malarla giden bir vaskiilit ya da arterit goriilmiistiirS. Kore atafinin sonlanmasi-
nin muhtemelen immiin progesin resoliisyonuna ve basal ganglion igindeki fonk-
siyonel adaptasyona bagh oldugu ileri siiriilmiistiir-6.

Deneysel galigmalarda, striatonigral yolun kesilmesiyle, kas tonusu ve ha-
reketlerle ilgili olan kontrol ortadan kalkar, Sonug olarak substantia nigra, pre-
motor korteksten 6n boynuz motor noronlarina kadar diizensiz bir sekilde alinan
impulslar gegirir. Globus pallidus’un digina kadar olan striatal lifler de kesildigi
igin bu inhibisyon, Brodmann’in 6A ve 4S alanlarini, thalamusun ventral nukleu-
sunu, globus pallidus’un igindeki baglantinin yanisira pallidoretikiiler lifleri etki-
ler. Premotor korteksten (6A ve 4S) dogan efferent impluslar retikiiler inhibitor
sistem, substantia nigra ve 6n boynuz motor noronlan iizerinde inhibe edilmemis
bir etki ortaya koyarlar, bundan dolay1 onlari fizyolojik kontrolden mahrum bira-

kirlar?.

Koreler, etyopatogenezlerine gore, gesitli klinik tablolar seklinde ortaya
gikabilirler.

- 140 -



GEREC VE YONTEM

Cahgmaya, 1986-1991 yillar1 arasinda U.U. Tip Fakiiltesi Noroloji Kli-
nigi'ne bagvuran 23 olgu alinmigtir. Bunlardan 15’i Sydenham Koresi olup, yasla-
r 13-19 y. arasindadir (ort. 15 y). Senil Kore tanis: alan 2 olgu 50 y. ve 77 y. da,
gebelik Koresi olan tek olgu 19 yasinda, postapoplektik iki kore olgusu 52 y. ve
64 y. dadir. Huntington Kore’li 3 olgudan biri 25 y., ikincisi 39 y., digeri de 37

yasmndadir.

Tiim hastalarin ayrintih klinik muayeneleri, rutin kan incelemeleri yapil-
mus, ayrica romatizmal tetkikleri, sedimantasyon ve bogaz kiiltiirleri incelenmis,
gerekli gorillen hastalara kranial CT, EEG tetkikleri de yapilmigtir.

BULGULAR

Tigili tablolarda verilmistir.

Huntington Koresi Goriilen Olgular

O.No. Ad-S. Y-C Nérolojik Muayene Allevi Yiikluluk Tedavi ve Sonu¢
1 EK. 25y. Koreoatetoik h. Babasinda meveut  Haloperidol
E; Hipotoni, Disartri Kismi cevap
2 H.S. 39y. Demans bulgulan Anne Haloperidol
K. Konugma bozuklugu Anneanne Haliyle
Koreik h., Hipotoni Oglunda
3 SA 37y. Koreik hareketler Baba Haloperidol
E. Hipotoni, Disartri Haliyle
Demans bulgulan
Huntington Kore'li hastalarin timiinde de ailevi yiklilik dikkati gekmigtir.
Postapopleptik Kore Gériilen Olgular
O.No. Ad-S. Y-C Norolojik Muayene Kranial CT Tedavi ve S. Sonug
1 RS§. 52y. Motor afazi Sol basal Haloperidol Tama yakin
E Sagdaf. hemiparezi  ganglionlar 3 hafta diizelme
Sagda koreik h. diizeyinde inf.
2 PY. 64y. Solda koreik h. Sag kaudat Haloperidol Tama yakin
K. nikleusda 1.5 ay diizelme
lakiiner inf.
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Sydenham Koresi

OLGU NO ADI - SOYADI

1, 8.C.

2CU.

3; K.B.

4; MK

5 T.T.

6; H.Y.

7; Bl

8; G.C. 9; $.G. 10; MD. | 11;8D. | 120K 13; F.T. 14; LB. 15; S.N.
Yag 14y. 17y. 15y. 13y. 15y. 14 y. 14y. 19y. 14y. 20y. 13y. 26y 12y. 17 y. 1y.
Cins K. E; K. K. K. K. K. K. K. E. K. B K. £ K.
_ | USYE Sik Sik + + + Sik Sik + - Sik + - - + +
’3‘ ASO | 1200 600 1200 450 >1200 | 1200 1200 1200 1200 <200 | 2000 >450 1200 <200 | <200
=} CRP +4+ + - - - L = - o + +4+ - - - ++
é SED. 35-56 412 310 38 4-11 10-24 1-3 510 4-10 25 6-12 510 11-20 6-11 2-10
2 | ARTRIT + + - - + + - - + o + = = = =
% |karDIT| - - - + - - - - - - + - - +(M.Y.) =
“ |BK. - - - - - - - B H. strep.| Staf. koag. - - - Staf. koag. - B H. strep.
Sagfriist. | Davramg b{Davramg b | Disartri Disartri |Emosyonel| Disartri | Monoton | Disartri | Korelk h, | Korelk h. | Korelk h. | Dikkat | Korelk h. | Koreik h.
hemi- | Ajitasyon | Disartri Sagda | Emosyonel| Labilite |Sagkolda| Konugma | Mental ret [ Hipotoni | Ajitasyon | Dikkat | daginikigi| Hipotoni | Hipotoni
Nérolojik parezi Mutizm | Koreik h. | Koreik h.| Labilite Disartri | Koreik h. | Korelk h. | Koreik h. Disartrl | daginikhgi| Sagfriist DTR'ler
Koreik h. | Sol hemip.| Hipotoni | Hipotoni| Koreik h. | Koreik h. | Hipotoni | Normotoni| Hipotoni Hipotoni | Depresyon| Hemi- MNormoaktif
Hipotoni | Koreik h. DTR'ter | Hipotoni Hipotoni parezi
Hipotoni Normoaktif
Tedavi HLP HLP HLP HLP HLP HLP HLP HLP HLP HLP HLP Niiks ile HLP HLP HLP
ART ART. ART. ART. ART. ART. ART. ART. ART. Deksa- ART. geldi. Predni- ART. ART.
Predni- | Predni- | Predni- | Predni- | Predni- metazon | Predni- | (15y.da) | solon
solon solon solon solon solon Sodyum | solon HLP ART.
Valproate
Sonug Sita Sifa §ita §ita Sifa Sifa Sifa Sita Sifa Sifa Nike Niks Niiks §ifa §ita
Sodyum | Sodyum | Sodyum
Valproate | Valproate | Valproate
Sifa Sifa Sita

AR.T.: Antiromatizmal tedavi, (+): Meveut,

{-): Mevcud degil, B.K.: Bogaz kiiltiiri, HLP: Haloperidol

Sydenham Kore'li 15 hastamizin 11'i kizdir. AER bulgusu olarak 13 hastada USYE, 12 hastada ASO yiiksekligi, 6 hastada Artrit belirgin olarak, sadece 2 hastada orta derecede sedimantasyon
yilksekligi, 3 hastada ise kalp kapak tutulumu gériilmiigtiir. 9 hastaya kranial CT yapilmig ve normal bulunmustur. Koreik hareketler igin tim hastalara ndroleptik (Haloperidol damla) baglanmig,
yeterli sonug alinamayan 4 hastada Sodyum Valproate ilave edilmistir. Néroleptik ortalama 2.5 ay siire ile verilmigtir.




Senil Kore Gériilen Olgular

O.No. Ad-S. Y-C Norolojik Muayene Kranial CT Tedavi ve S. Sonug
1 M.E. 77y. Solda kolda hakim Normal Haloperidol iyilegme
K. disproporsiyonel 4 hafta

hemiparezi. Sclda
koreik h. Disartri

2 M.K. 50y. Dudaklarda ve gene- Haloperidol iyilesme
K. de tfleme, gigneme e Sodyum
seklinde h. Valproate
Bilateral koreik h. Biperiden
Hipotoni, demans 1.5 ay

Gebelik Koresi Gériilen 1 Olgu

O.No. Ad-S. Y-C GebelikS. AERB. Norolojik M. Tedavive S. Sonug
1 NK  19y. 2ay USYE Disartri Haloperidol  lyilesme
K. ASO<200 Koreik h. Vitamin
CRP (-) Sag hemiparezi 1.5 ay
TARTISMA

Koreler, spesifik bir hastalik degil, beynin bir tiir fonksiyon bozuklugunu
yansitan klinik bir tablodur. Ayri bir fenomen olmasina ragmen, birgok hastada
koreoatetozis terimini kullanmak gerekebilir. Kore’ler ekstrapiramidal sendrom-
lardir. Koreik hareket yaninda kaslarda hipotoni belirgin bir 6zelligidir!->34.

Sydenham Koresi, A grubu B hemolitik streptekoklarin yaptig: akut bogaz
enfeksiyonundan 1-6 ay sonra ortaya gikan akut romatizmal atesin geg bir mani-
festasyonudurS. Bizim olgularimizda da yiikselmis ASO degerleri (12 olguda) ve
A grubu b Hemolitik streptokoklar igin pozitif bogaz kiiltiirii (2 olguda), kardit
bulgular (3 olguda) ve artrit (6 olguda) ile akut romatizmal atesin mevcudiyeti
ortaya konmaktadir. Sydenham Koresi erken addlesan cagin hastaligidir. Bildiri-
len vakalarin ¢ogu ortalama 15y. dadir’. Bu bizim vakalarimiz icin de gegerliydi.
Sydenham Koresi geng ersikinlerde sik degildir.

Sydenham Koresiyle ilgili biiyiik serilerin hepsinde kiz gocuklarin istiin-
ligi dikkati cekmektedir. Bizim caligmamizda 15 olgunun 11 tanesi kizlardan
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olusuyordu. Akut romatizmal ategin bagka manifestasyonlar: kizlarda ve erkek-
lerde esit olarak ortaya gikar. Kore, santral dopaminerjik mekanizmalarla iligkili
olarak diisiiniilldiigi icin, sicanlarda Dopamine agonistleriyle (Apomorphine ve
Amphetamine) orlaya ¢ikan stercotipik davramglar bu bozuklugun deneysel bir
modelini olusturmaktadir. Azalmig olan disi scks hormonlarindan 6strojen veya
progesteron yerine kondugu zaman Dopamine agonistleriyle ortaya gikan stereo-
tipik davraniglar dizelmektedir. Disi seks hormonlar1 corpus striatum’da postsi-
naptik dopaminerjik reseptor duyarhligini degistirebilirler’. Olgularimizda Dopa-
mine antagonisti noroleptiklerle, koreiform hareketlerin azaldiginin veya kaybol-
dugunun gosterilmesi bunu desteklemektedir.

Bizim vakalarimizda kore’nin baglangici sessizdi ve aniden baglayan
semptomlar gorillmedi. Bagka galismalarda da goriilldiigi gibi 1 hafta ila 22 ay
arasinda olagan seyir gostermis ve diizelmigti®.

Goze carpan klinik ozellik istem digt hareketlerdir. Hastalarimizin ¢ogun-
da kore jencralizeydi ve ekstremitelerin yamsira yiiz kaslari da etkilenmigti. Da-
ha az siklikla kore viicudun bir tarafina simirh kalmistir. Anormal hareketler ba-
zen o kadar hafifdir ki sadece dikkatli gézlemlerle farkina varildi, bazilarinda ise
ginlilk aktiviteyi altiist etti.

Sydenham koresi'nde, corpus striatum ve substantia nigra’daki hedef hiic-
re aktivitesinin stimiilasyonuyla noronal bir antijene yonelik antikorun aracilik
eitigi immiinite s6z konusudur>®, Antistreptokokkal antikorlar, beyin dokusuyla
capraz reaksiyon verirler. Immiinfloresan incelemelerinde antindronal antikorlar
epandimal doku ve fibroz astrositlerle reaksiyona girerler. Bu antikorlar A grubu
streptokokkal membranlarla paylagilan antijenlerle de reaksiyona girerler®.

Koreik periyod iginde genellikle artritis belirtileri olmamakla beraber sali-
silat veya kortikosteroid tedavi onerilir. Steroidlerin kullanimi, prognoza ve ko-
reik periyodun kisalmasina anlamli katkida bulunur’. Bizim olgularimizda immii-
nosupressif etkisinden yararlanmak igin 1.5 ay siireyle kullamilmugtir.

Herhangi bir fokal enfeksiyon odag: bulunsun veya bulunmasin akut dev-
rede Prokain Penisilin ve daha sonra depo penisilinler kullanilir!-34,

Huntington koresi, en tipik bulgulari demans ve kore olan otozomal do-
minant gegis gosteren progresif bir hastahktir. Hasta bireylerin gocuklari % 50
oraninda risk altindadirlar. Huntington Koresinde 4 numarali kromozom iize-
rinde, polimorfik bir DNA marker’i kegfedilmigtir'%!*. Bu polimorfik marker 4
numarali kromozomun kisa kolunun ucunda bulunan anormal Hungtington geni
icin baglayic: bir marker olarak gorev yapabilir. Ug hastamizda da genetik ozel-
ligi destekler nitelikte aile anamnezi vardi. Fatal prognozu veya hastaliga sebep
olan progesi degistirecck anlamda tedavisi yoktur. Koreik hareketler noroleptik
ilaglarla kontrol altina alinabilir. Bir aragirmada Apomorphine’nin, dopaminer-
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jik noronlarin aktivitesini inhibe ederek Huntington Koresi iizerinde iyilegtirici
etki yapu@ digiiniiliiyor. Bizim vakalarimizla ilgili olarak boyle bir uygulamamiz
olmadi'®,

Huntington Koresi olan hastalarin beyinlerinde GABA ve onu sentez
eden enzim olan Glutamik asid dekarboksilaz eksikligi bulunmustur. Kolin ase-
tiltransferaz enziminin striatal aktivitesinde de azalma mevcuttur. Bu eksiklikler
ozellikle striatopallidal ve striatonigral sinir lifi demetlerinin atrofisiyle sonugla-
mir'?,

Postapoplektik koreli olgumuz 52 y. da erkek hastaydi. Ani hemiparezi ve
takiben hemikore geligmigti. Kranial CT’de sol bazal ganglionlar seviyesinde in-
farktla uyumlu hipodens alan varda.

Senil Kore olgularimizda demansda eslik etmekteydi. Unilateral koreik
hareketleri mevcuttu.

Gebelik Koresi olgumuzda, koreik hareketler gebeligin ikinci ayi iginde
ortaya gikmisti. Ozgegmisinde Sydenham Koresi anamnezi yoktu.

Calismamizda, koreik ya da koreoatetoid olarak tanimladigimiz hareketler
seklinde, ekstrapiramidal, istem digi hareketlerle karakterize norolojik tablolar;
anamnez, klinik bulgular, laboratuvar, tedavi ve prognoz yonleri ile literatiir bil-
gileri ipiginda tartigilmagtir.
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