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Primer krikofaringeal disfonksiyonlu bir hasta nedeniyle

orofaringeal disfajide ayirici tani

Differential diagnosis of the oropharyngeal dysphagia because of a patient with primary

cricopharyngeal dysfunction
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Orofaringeal disfaji farkli tipte bir disfaji olup, gidalarin farikns ve hipo-
farinksten, tist 6zofageal sfinkter yoluyla 6zofagus govdesine iletiminde
yetersizlik ile karakterizedir. Krikofaringeal disfonksiyon, orofaringeal
disfajinin nadir nedenlerinden biridir ve santral, periferik sinir, kas has-
talig1 ve 6nceki boyun cerrahisi kaynakli veya idiyopatik olabilir. Hasta-
miz otuz bes yasinda bir erkek idi. Kaynagi bilinmeyen orofaringeal dis-
fajiden yakinmaktaydi. Disfaji nedenine yonelik derin bir ayirici tani de-
gerlendirmesi yaptik ve sonucta hastada primer krikofaringeal disfonksi-

yon oldugunu bulduk. Yutma islevi cerrahi miyotomi sonucu diizeldi.

Anahtar sozciikler: Disfaji, krikofaringeal disfonksiyon

GIRIS VE AMAC

Disfaji; agiz, farinks ve st 6zofagus sfinkterinin
¢izgili kaslarini etkileyen néromiiskiiler mekaniz-
malarda anormallik (orofaringeal disfaji), 6zofa-
gusun diiz kaslarini etkileyen cesitli bozukluklar
(6zofageal disfaji) veya mekanik nedenler sonu-
cunda gelisebilmektedir. Orofaringeal disfaji ge-
nellikle yutma eylemini baslatmada ve gidalarin
0zofagusa transferinde zorluk olarak tanimlanir.
Bu hastalardaki temel sikayetler bogazda gida ta-
kintisi, yutmay: baslatamama, nazofaringeal re-
glirjitasyon ve yutma sirasinda Okstiriikk olup,
bunlara disartri ve burundan konusma eslik ede-
bilir. Orofaringeal disfajinin baslica nedenleri
arasinda yapisal faringodzofageal lezyonlar ve
noromuskuler hastaliklar yer almaktadir (1). Kri-
kofaringeal disdonksiyon bu nedenler arasinda
oldukc¢a nadir gériilen bir antitedir. Bu tablo sant-
ral veya periferik sinir hastaligi, muskuler hasta-
lik, 6nceki boyun cerrahisi nedenli veya idiopatik
olabilmektedir (2). Primer krikofaringeal disfonk-
siyon ust 6zofageal sfinkterin nadir, idiyopatik

Oropharyngeal dysphagia is a different type of dysphagia characterized
by inability to transfer foods from the pharynx and hypopharynx, thro-
ugh the upper esophageal sphincter, into the esophageal body. Cricop-
haryngeal dysfunction is a rare cause of oropharyngeal dysphagia and
may be caused by a central or peripheral nerve disease, muscular dise-
ase, or previous neck surgery, or it may be idiopathic. Our patient was a
35-year-old male. He was suffering from oropharyngeal dysphagia of
unknown origin. We made an in-depth evaluation in the differential di-
agnosis of his dysphagia and ultimately found that he had primary cri-
copharyngeal dysfunction. His swallowing ability had demonstrated
improvement since surgical myotomy.

Key words: Dysphagia, cricopharyngeal dysfunction

fonksiyonel bir bozuklugu olup, ust 6zofageal
sfinkter seviyesinde fonksiyonel bir darlik ile ka-
rakterizedir (3). Bu yazida orofaringeal disfaji si-
kayeti ile basvuran bir hastada, primer krikofa-
ringeal disfonksiyon tanisini koyma asamalarini
ve klinik yaklasimimizi sunmaktayiz.

OLGU

Otuz bes yasinda bir erkek hasta klinigimize 2004
martinda yutma gticliigu sikayeti ile yatirildi. Ev-
li ve dort cocuk sahibi oldugunu belirtmektedir.
Hicbir sikayeti yok iken 17 yil 6nce bir gece gecir-
digi fenalik hissi ve gogtiste sikisma olayindan
sonra kendisine kardiyoloji kliniginde kalp pili
takilmis. Yaklasik 9 y1l problemsiz yasayan hasta,
8 yil kadar 6nce ¢ok hafif diizeyde yutma guglii-
gunden yakinmaya baslamis. Hem kati hem de
siv1 gidalara kars: yutma glicliigii gittikge artmas.
Sikayeti son bir yildir tahammiil edilemez olmus.
Burundan konusma, burnuna su kagisi, okstirik
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ve bogulma hissi ataklar1 uzun siiredir var imis.
Yutabilmek icin boynuna 6zel bir pozisyon ver-
mek zorunda kaliyormus. Dort y1l 6nce burun ke-
miginden bir operasyon gecirdigini belirtiyor.
Bundan 2 yil 6nce bir sabah uyandiginda sol ta-
rafinin tutmadigini fark etmis ve noéroloji klini-
dince sol hemipleji tanisi ile izlenerek aspirin te-
davisi baslanmis. Bir agabeyi 24 yasinda iken bi-
linmeyen bir nedenle aniden 6lmis. Diger 9 kar-
desi ile anne ve babasinda 6nemli bir hastalik
yokmus. Sigara veya alkol tiiketimi olmayan has-
ta diizensiz araliklarla aspirin kullaniyormus. Fi-
zik muayenesinde sol kol ve ayakta atrofi ve mo-
tor kayip ile sol ayakta pes ekinovarus deformite-
si mevcut idi. Norolojik muayenede bilateral 151k
refleksi pozitif, g6z kapaklarn orta hatta, hareket-
leri normal, konusma burundan, sol bacak kisa,
antefleksiyon ile retrofleksiyon yok, derin tendon
refleksleri hipoaktif, patolojik refleks veya ense
sertligi, disartri, disdiadokokinezi, nistagmus, riji-
dite, tremor yok idi. Bogaz muayenesinde ise dil
koki, vallecula, epiglot normal, sag vokal kord
hareketleri sinirli ve rima acik idi. Laboratuar ve-
rilerinde su Ozellikler izlendi: Tam kan sayimi,
eritrosit sedimentasyon hiz1 ve periferik yaymada
ozellik yoktu. Serum glukoz, sodyum, potasyum,
bilirubin, amilaz, alkalen fosfataz, aspartik ami-
notransferaz, alanin aminotransferaz, laktik de-
hidrogenaz, albumin, globulin, kalsiyum, fosfor,
demir, kolesterol, trigliserid, ferritin, troponin, ti-
roid hormon diizeyleri normal idi. Kreatin fosfoki-
naz (CPK) 1064 (0-190 U/L), myoglobin 153
ng/mL (0-70) ve CRP 8.7 mg/L, diizeylerinde bu-
lundu. CA19-9, CA125, CEA, B2-Microglobulin,
protrombin zamani, aktive parsiyel tromboplas-
tin zamani, antitrombin-III, protein-C, protein-S
degerleri ile arteriyel kan gaz verileri normal s1-
nirlardaydi. Anti-SM, Anti-dsDNA, Anti-SM RNP,
Anti -Jol, Anti -SCL70, ANA, AMA, Anti-LKM1,
HBsAg, anti-HCV ve HIV serolojileri negatif bu-
lundu. Elektrokardiyografide atrial fibrilasyon ve
pace ritmi mevcuttu. PA-Akciger grafisinde kardi-
yomegali izlendi. Ekokardiyografide sag kalp bos-
luklan ve sol atrium genis, duvar kalinliklan ve
hareketleri normal olup, sol atriumda yogun sek
izlendi. PAP-max 38 mmHg idi. Hafif-orta trikus-
pid yetmezligi, hafif portal hipertansiyon verileri
mevcuttu. Sol ventrikil ejeksiyon fraksiyonu %60
idi. Hasta transozofageal ekokardiyografi islemi-
ni tolere edemedi. Torakal ve batin bilgisayarl to-
mografisi (BT), dort yonli servikal grafi, karotid
arter doppler ultrasonografisi (USG) ve boyun
BT’de 0zellik yoktu. Batin USG’de hepatik venler

Resim 1. Hastanin baryumlu 6zofagus grafisi

dolgun idi. Baryumlu 6zofagus grafisinde proksi-
malde 3 santimetrelik alanda striktiir veya distan
bast ile uyumlu izlenim mevcuttu (Resim 1). Is-
lem dinamik olarak gozlendiginde baryumun bir
kisminin larinkse kactii izlendi. Ozofageal en-
doskopide darlik alanina uyan segmentte muko-
za intakt izlendi. Kraniyal BT’de sag caudat niik-
leusta ve sag lateral ventrikiiler frontal hornunda
genislemeye neden olan ensefalomalazik alan iz-
lendi. Hastada kardiyak pace oldugundan krani-
yal veya kaslar icin magnetik rezonans imaging
(MRI) c¢ekimi yapilamadi. Hastanin elektromi-
yografisinde (EMG) periferik sinirleri ve cizgili
kaslar1 6n planda tutan daginik, yer yer kisa si-
reli diisiik amplitiidlii polifazik motor uniter po-
tansiyeller, baz1 kaslarda ise nérojen tutulum le-
hinde potansiyeller izlendi. Fibrilasyon potansi-
yelleri saptanmadi. Yapilan periferik - kalca - kas

Resim 2. Periferik kas biyopsisinin Elektron mikroskobik
incelemesinde mitokondriyal disorganizasyon
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Resim 3. Periferik kas biyopsisinin Elektron mikroskobik
incelemesinde dilate sarkoplazmik retikulum, sisternalar ve
lameller cisimcikler

biyopsisinde 151k mikroskobisinde 6zellik saptan-
madi. Elektron mikroskobik incelemede mito-
kondriyal disorganizasyon (Resim 2) ile dilate
sarkoplazmik retikulum, sisternalar ve lameller
cisimcikler (Resim 3) izlendi. Amiloidoz taramasi
icin yapilan rektal biyopsi boyamasinda Kongo
red negatif idi. Hastaya tiim bu taramalar sonun-
da, multidisipliner ekibin katihmiyla gerceklesti-
rilen konsey kararinca goégus cerrahisi klinigi ta-
rafindan opere edilerek 6zofageal miyotomi uy-
gulandi. Ozofagustaki dar segmentin tam kat bi-
yopsisinde fibrozis disinda 6nemli 6zellige rast-
lanmadi. Hasta postoperatif dort haftanin sonun-
da klinik olarak degerlendirildiginde disfaji sidde-
tinin, besli puanlama sisteminden olusan sinifla-
maya gore (4) orta-siddetli skaladan, hafif

Resim 4. Miyotomi sonrasi baryumlu 6zofagus grafisi

skalaya geriledigi saptandi. Bu donemde cekilen
baryumlu grafiside iist 6zofageal segmentteki
darhigin geriledigi gozlendi (Resim 4). Hasta bir
yil sonra degerlendirildiginde, klinik olarak sivi
gidalar rahat yuttugunu ancak kati gidalarda bi-
raz zorlandigini belirtti. Bu donemdeki CPK diize-
yi 1395 U/L degerinde olup, yiiksekligini koru-
maktaydi.

TARTISMA

Orofaringeal disfajinin klinik olarak globus his-
sinden ayrilmasi gerekir. Bu tablo 6zellikle psiki-
yatrik bozukluklara eslik eden, servikal dolgun-
luk, bogazda takinti ve yabanci cisim hissi olarak
algilanir ve gercek disfaji yoktur. Bunlarda regtir-
jitasyon veya aspirasyon olmayip, 6zofagusa gi-
da transferi normaldir. Globus hissi gastrodzofa-
geal refli hastaligi veya bazi distal motor bozuk-
luklara eslik edebilir (5). Orofaringeal disfajinin
nedenlerinden olan yapisal faringodzofageal lez-
yonlar arsinda orofaringeal ve 6zofageal karsi-
nom, benign tiimorler, 6zofageal web, Zenker di-
vertikili, inflamatuvar hastaliklar, cerrahi son-
ras! degisiklikler, yabana cisim, tiroid biiyiimele-
ri, vertebral spur, servikal lanfadenopati ve vas-
kiiler anomaliler yer alir. Hastamizda bu neden-
lerin hi¢ biriyle uyumlu bulguya rastlanmadig:
kolaylikla goriilebilmektedir.

Serebrovaskiiler hastaliklar, yutma merkezinin
veya hipofarinks ve tist 6zofagustaki cizgili kasla-
11 kontrol eden motor niikleusun etkilenmesi so-
nucu bu tiir disfajiye neden olurlar (6). Bilateral
(7) ve nadiren unilateral hemisferik lezyonlar (8)
yutma merkezi ile etkileserek disfaji yapabilirler.
Hastamizdaki disfaji, serebrovaskiiler olay oykii-
siinden ¢ok oncelere dayanmaktaydi. Kardiyak
pace takilmasini gerektiren olayi - ki ytliksek ola-
silikla atriyoventrikiiler tam blok - 6ykii ve dokii-
man eksigi nedeniyle aciklia kavusturamadik.
Ancak klinigimizdeki takibinde atrial fibrilasyo-
nu mevcuttu ve gelisen serebral olay, mevcut atri-
yal fibrilasyon zemininden kaynaklanmaktaydi.
Hasta, gecen siirecte antikoagulan proflaksisine
alinmamaisti. Klinigimizdeki degerlendirmeler so-
nunda kumadin tedavisi optimalize edildi. Orofa-
ringeal disfaji yapan diger norolojik hastaliklar
arasinda Parkinson hastaligi, multiple skleroz,
amiyotrofik lateral skleroz, beyin sap: tlimorleri,
poliomiyelit ve kraniyal sinir hastaliklan yer alir.
Multiple skleroz tanisin1 daha iyi ekarte edebil-
mek icin kraniyal MRI'da beyinde plak benzeri
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lezyonlar gortilebilirdi, ancak ¢cekime engel hasta
durumu sorun yaratmistir. Hastamizda kalan kli-
nik tablolarla uyumlu olabilecek parametre yok-
tu.

Ayn disfajiyi yapabilecek diger hastalik gurubu-
nu cizgili kas bozukluklar olusturur. Bunlarin
olusturur. Bu cercevede dermatomiyozit, polimi-
yozit ve inkliizyon cisimcik miyoziti yer alir. Bu
hastaliklara sahip olgularin %10 ile %15’'inde
disfaji mevcut olup, bu tablo kotii prognoz ve
ytiksek mortalite riski ile iliskilidir (1). Bu hasta-
larda disfaji, immiinsupresif tedavisinden fayda
gorebilir. Bohan ve Peter (9) tarafindan Onerilen
inflamatuvar miyopati tani kriterlerine gore ke-
sin tan1 icin su dort parametrenin varligr sarttir:
i)Proksimal kaslarin progresif ve simetrik giicsiiz-
ligt, ii)Kas enzimlerinde artis, iii)Kas biyopsisin-
de miyozit kaniti, iv)EMG’de primer kas tutulum
triad1 varligi. Kigtk bir gurupta kas enzimleri,
EMG ve kas biyopsisi normal olabilir. Bunlarda
ANA veya miyozite 6zgli otoantikorlar saptan-
masl, ailede otoimmiun hastalik anamnezi, im-
miinsupresif tedaviye yanit alinmas: destekleyici
olabilmektedir. Yeni yapilan bir calismada agik-
lanamayan orofaringeal disfajiyi degerlendirir-
ken inflamatuvar miyopatilerin akilda tutulmasi
gerektigi vurgulanmistir (10). Aynm1 calismada
CPK, EMG ve kas biyopsisinin birlikte yorumlan-
mas! geregine deginilmis ve hastalarin %31’inin
tanidan sonraki 12 ay icinde 6ldiigi bildirilmistir.
Kas biyopsisinde perivaskiiler alanlarda ve miyo-
fibrilleri cevreleyen interstisyel alanlarda orta yo-
gunluklu mononiikleer hiicre infiltrasyonu gorii-
nimi beklenirdi. Olgularin %20’sine yakininda
biyopsi tanisal bulgu vermeyebilmektedir. Bu
hastalik gurubunda EMG'nin sensitivitesi %85-90
arasinda degismektedir (11). Hastamizda proksi-
mal kas - 6zellikle kalca - giigsiizliigu yoktu ve ru-
tin guinliik motor ihtiyaclarini gorebiliyordu. Peri-
okuler heliotropik dokiintii veya Gottron papiille-
ri yoktu. Kas biyopsisi ve EMG bulgular1 nonspe-
sifik idi. Eritrosit sedimentasyon hizi normal ve
ANA/ Anti-SM RNP, Anti -Jo1 de negatif bulundu.
CPK yiiksekligi %70’lere varan tanisal sensitivite-
ye sahip olsa da, baska nedenlerle - zorlu egzer-
siz, mindr travmalar, uzamis kas kramplar, ge-
neralize konviilzyon, hipotiroidi, intrakraniyal
olaylar ve provakasyon olmaksizin normal birey-
lerde - yukselebilmektedir. Ayrica hastada sekiz
yil1 askin tedavisiz disfaji ge¢cmisine ragmen fizik-
sel kondiisyonu normale yakin idi. Inflamatuvar

miyopati icin elimizde kesin kanit olmadigindan
dolayr immiinsupresif tedavi uygulamay: disiin-
medik. Polimiyozit ve dermatomiyozit tablolarin-
da kardiyak aritmiler ve ileti defektleri bildiril-
mektedir (12, 13). Bununla birlikte, sol atriyal ge-
nislemenin basisina bagh disfaji de s6z konusu
olabilmektedir (14). Bu tip disfajide orta-alt 6zo-
fagus patolojisi gelismektedir. Disfaji ile kardiyak
ileti defekti birlikteligi gecmisi ve CPK/miyoglobin
yuksekligi goz ontline alindiginda, yukarida be-
lirttigimiz ekartasyon kriterlerine ragmen polimi-
yozit tanisi halen soru isareti olmay: siirdirmek-
tedir. Diger kas hastaliklarindan olan muskuler
distrofiler de orofaringeal disfajinin nadir neden-
lerindendir. Familiyal bir hastalik olan miyotonik
distrofide miyopatik yliz, miyotoni, kas erimesi,
frontal kellik, testikiiler atrofi ve katarakt goruliir.
Okulofaringeal kas distrofisi yine nadir goriilen
bir tablo olup, gorilme yas1 40-60 yas civarndir.
Bunlarda bilateral pitoz ve disfaji goriiliir. Goz
harekerinde kisithlik yoktur. Disfaji ilerleyici olup
buna 6zellikle alt ekstremitelerde proksimal kas
zaafiyeti eklenir. Kas biyopsisinde electron mik-
roskobik olarak kas lifleri icinde ve cekirdeklerin-
de cok ince filamentler goriiliir. Hastamiz bu iki
hastaligin da 6zellikleriyle ortismemekteydi. Ay-
rica miyastenia gravis ile de uyumlu bulgusu
yoktu.

Biitiin bu olasiliklan ekarte ettikten sonra ‘’kriko-
faringeal disfonksiyon” {tizerinde yogunlasmak
gerektigini distindiik. Olast nedenler ekarte edil-
diginden buna, primer krikofaringeal disfonksi-
yon denmesi gerekmekteydi. Krikofaringeal kas
disfonksiyonu st 6zofagus sfinkterinde obstriiktif
semptomlar dogurmaktadir. Radyografik calis-
malarda krikofaringeal indentasyon goriilmesi ti-
piktir. Baryum bu kas1 yavas ge¢cmekte olup, yut-
ma sirasinda kas az gevsemektedir. “Krikofarin-
geus spazm1” veya “krikofaringeal akalazya” di-
ger adlandirmalandir (1). Tan1 radyografiye da-
yanir ve en iyi degerlendirme videofloroskopi ile
yapilir. Durum, endoskopi ile diger nedenlerin
ekarte edilmesi acisindan desteklenir. Manomet-
ride sfinkter basinc degerlendirilir. Kas biyopsi-
sinde fibréz doku artis1 disinda o6zellik yoktur.
Hastanemizde videofloroskopi ve manometri sis-
temi yoktu. Radyolojist ile birlikte yaptigimiz di-
namik baryumlu inceleme, videofloroskopi ile
ayni isi gormustir. Farmakolojik bir secenek ol-
madigindan dolay1 hastalar genellikle cerrahi
miyotomi adayidirlar. Bujinajda kaha etkinlik
olasiligr dustiktiir. Diger tedavi secenekleri arasin-
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da endoskopik Botulinum toksini enjeksiyonu
(15), endoskopik balon kateter dilatasyonu (3) ve
endoskopik lazer miyotomi (2) vardir. Hastamiz-
da bu hastalikla uyumlu tiim 6zellikler paralellik
icindeydi. Yapilan cerrahi miyotomiden sonra
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