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Olgu Sunumu / Case Report

Segmental Spinal Miyoklonus: U¢ Olgu Sunumu ve
Literatiir Derlemesi

Segmental Spinal Myoclonus: Three Case Reports and Review of the Literature

Aysegiil GUNDUZ, Idris SAYILIR, Meral E. KIZILTAN, Giines KIZILTAN, Aksel SIVA

Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dali, Istanbul, Turkey

Miyoklonus genellikle 100 ms’den kisa, ani, sigrayici hiperkinetik hareket bozuklugudur. Segmental miyoklonus
ise beyin sapi veya omurilikteki belli bir segment ve onun bitisigindeki segmentlerden beslenen kaslarin ritmik ve
genellikle 50-500 ms stireli hiperkinetik hareket bozuklugudur. Daha énceden saglikl olan 18, 19 ve 72 yaslarin-
daki U¢ hasta segmental yayihm gésteren, cesitli uyaranlarin tetikledigi sigrayici istemsiz hareket yakinmasiyla
basvurdu. Elektrofizyolojik incelemelerde segmental spinal miyoklonus saptandi. Olgulardan birinde sirengo-
miyeli saptanmakla birlikte ayrintili incelemelere karsin diger iki olguda etyolojik faktér saptanamadi. Nérolojik
muayene ve elektrofizyoloji bulgular dogrultusunda tani konulan spinal segmental miyoklonusta yapisal omurilik
hastaliklari ile neoplastik ve sistemik hastaliklara ydnelik incelemeler yapilmasi ve toksik etkilerin de arastirilmasi
gerekmesine ragmen bu miyoklonus tipinin idyopatik olarak ortaya ¢ikabilecegini de akilda tutmak gerekir. Bu
yazida, l¢ spinal segmental miyoklonus olgusunun bulgulari 1siginda spinal segmental miyoklonusa dair literattir
g6zden gegirildi.

Anahtar Sozclikler: Elektrofizyoloji bulgulari; propriospinal miyoklonus; spinal segmental miyoklonus.

Myoclonus is a hyperkinetic movement disorder characterised by sudden jerky movement shorter than 100 ms. On
the other hand, segmental myoclonus is a hyperkinetic movement disorder of muscles innervated by one segment
and neighbouring segments in the brain stem and spinal cord which is rhythmical and generally has 50-500 ms
duration. Previously healthy three patients aged 18, 19 and 72-years-old were admitted with the complaint of
jerky involuntary movements which had segmental distribution and which were triggerred by various stimuli.
Electrophysiological investigations revealed spinal segmental myoclonus. While syringomyelia was detected in
one case, no etiological factors could be demonstrated in the other two patients despite extensive investigations.
Although, structural, neoplastic and systemic disorders as well as toxic factors should be searched carefully in
spinal segmental myoclonus which is diagnosed by neurological examination and electrophysiological findings,
it should be kept in mind that this kind of myoclonus may be idiopathic. In this article, the literature about spinal
segmental myoclonus is briefly reviewed in the context of three spinal segmental myoclonus cases.

Key Words: Electrophysiological findings; propriospinal myoclonus; spinal segmental myoclonus.

Segmental miyoklonus, beyin sap1 veya omu- genellikle 50-500 ms siireli hiperkinetik hare-
rilikteki belli bir segment ve onun bitisiginde- ket bozuklugudur. En sik goriilen tipi palatal
ki segmentlerden beslenen kaslarin ritmik ve miyoklonustur. Ozelligi ve tanimi genellikle
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100 ms’den kisa, ani, sigrayici hiperkinetik hare-
ket bozuklugu seklinde olan miyoklonustan'!
farki ilgili segmentten innerve olan kaslarin 0.5-3
Hz frekansinda ve 50-500 ms uzun stireli desarj-
lartyla sekillenen ritmik salinimi olmasidir. Bu
nedenle “palatal tremor” tanimi da Onerilmistir.
Segmental miyoklonus, omurilikteki jenerator
bolgelerden kaynaklanan ve buradaki internd-
ronlarin islev bozuklugu ya da motor ndron-
larin hipereksitabilitesine bagli olabilen spinal
miyoklonusun alt tipidir. Spinal miyoklonus,
(i) spinal segmental ve (ii) propriospinal olmak
tizere iki alt gruba ayrilabilir.>*) Bu ayrimda,
tutulan kas gruplarinin dagilimi rol oynamak-
tadir. Segmental spinal miyoklonusta lokalize
segmentler etkilenirken, propriospinal miyoklo-
nusta ani sigrayici hareketler polisinaptik spinal
yolaklar araciligiyla yayilarak cok sayida seg-
mentin besledigi kas gruplarina yayilir. Medulla
spinalisi etkileyen travma, spondiloz, radyasyon
ve demyelinizan hastaliklar gibi etkenlerin spinal
miyoklonustan sorumlu olabildigi bilinmektedir.

Bu yazida amacimiz, ii¢ spinal segmental
miyoklonus olgusuna ait klinik ve elektrofizyo-
lojik 6zellikleri sunarak spinal segmental miyok-
lonusa dair literatiirii gézden gegirmektir.

OLGU SUNUMU

Olgu I- On sekiz yasinda saglikli erkek
hasta beg aydir var olan alt ekstremite ve gov-
denin alt kismindaki ani si¢rayici hareketler ile

bagvurdu. Alt ekstremiteler iki yanli fakat asi-
metrik olarak tutulmustu. Hem alt ekstremite
hem paraspinal kaslardaki istemsiz hareketler
agrili ve ritmikti, emosyonel stres ve uyku ile
artig gostermekteydi. Taktil uyarim ve analje-
zik tedavi ise hareketlerin hem siddetini hem
sikligin1 azaltmaktaydi. Norolojik muayenede
sicrayici hareketlerin, alt ekstremitelerde prok-
simal uyluk kaslarinda, 6zellikle sag kuadriseps
femoris kasinda belirgin oldugu ve paraspinal
kaslarda L2 seviyesine kadar ytikseldigi dik-
kati c¢ekti. Bunlarin yani sira L3 segmentinde
hipoestezi saptandi. Giigstizliik, derin tendon
reflekslerinde kayip ya da patolojik refleks
gozlenmedi. Elektromiyografik incelemelerde
ylizey elektrotlar iist dorsal paraspinal, inf-
raspinatus, lomber paraspinal, rektus femoris,
biseps femoris, anteriyor tibial, gastroknemius
kaslarina, referans elektrot ise krista iliyaka
istline yerlestirildi. Bu incelemede sag alt
ekstremite ve paraspinal kaslarda asenkron 2-3
Hz desarjlar kaydedildi (Sekil 1). Klinik bulgu-
lar dogrultusunda 6n planda spinal segmental
miyoklonus distintildii, kortikal miyoklonu-
sun diglanmasi1 amaciyla elektroensefalografi
(EEG) yapildi ve normal bulundu. Sag tibi-
yal somatosensdriyel uyandirilmis potansiyel
(SEP) amplittidi diistiktii, buna karsin latans
ve karsi taraf yanit amlitiid ve latansi nor-
maldi. Soleus kas1 H refleksi elde edilemedi.
Sesli uyarilan ve orbikiilaris oktili, masseter,

Sekil 1. Birinci olgunun polimiyografik elektromiyografi kaydinda lomber
paraspinal ve rektus femoris kaslarinda 2,5-3 Hz tremor benzeri

ritmik aktivite goriiltiyor. Kanallar: Ust dorsal paraspinal, infraspinatus, lomber
paraspinal, rektus femoris, biseps femoris, anteriyor tibial, gastroknemius.



sternokleidomastoid, lomber paraspinal kas ve
rektus femoris kaslarindan kayitlanan irkilme
yanit1 orbikiilaris okiili kasina sinirli kalacak
sekilde hipoaktif bulundu. Sekonder nedenlerin
diglanmasi icin yapilan tiim spinal manyetik
rezonans goriintiileme (MRG)’ler normaldi.
Gabapentin 1200 mg/giin ile hi¢ diizelme olma-
masina karsin amitriptilin 50 mg/gilin ve sul-
pirid 100 mg/giin hem miyoklonusun hem de
agrinin tamamen kaybolmasini sagladi.

Olgu 2- Bilinen hastalig1 olmayan, halter
sporuyla ugrasan 19 yasinda kadin hasta boyun
ve agzin sol yaninda ritmik kasilma yakin-
masi ile bagvurdu. Uc yildir siiren kasilmalar
spontan olarak ya da giilme ve agir kaldirma
sirasinda ortaya c¢ikmaktaydi. Norolojik mua-
yenede agiz ve sol taraftaki boyun kaslarinda
basin sola dondiirtilmesiyle tetiklenen asimetrik
kasilmalar dikkati ¢ekti. Bagka norolojik bulgu
yoktu. Yiizey elektrotlar ile yapilan elektromi-
yografik incelemelerde elektrotlar, orbikiilaris
okiili, orbikiilaris oris, platizma, sternokleido-
mastoid ve splenius kapitis kaslarina, referans
elektrot ise sternum istiine yerlestirildi. Bu
incelemede, platizma sol parcasinda ve sol ster-
nokleidomastoid kasinda senkron, yari ritmik,
3 Hz desarjlar kaydedildi (Sekil 2a, b). Beyin
sap1 reflekslerinden goz kirpma ve trigemino-
servikal refleksler normal iken, isitsel irkilme
yanit1 orbikiilaris okiili kasi ile sinirli bulundu
(Sekil 3a, b). Servikal spinal MRG’de C4-8
seviyeleri arasinda sirengomiyeli gozlendi. Bu
klinik ve elektrofizyolojik bulgular 1s1g1nda
diisiiniilen spinal segmental miyoklonus tanisi-
na yonelik 4 mg/giin klonazepam baglandi, fakat
saglanan yarar oldukca kisitli oldu.

Olgu 3- Yetmis iki yasinda erkek hasta, kilo
kayb1 (son beg ayda 8 kg) ve gbvdenin 6n yliziin-
de iki yanli kasilma yakinmalar: ile bagvurdu.
Norolojik muayenede goriilen ritmik kasilmalarin
elektromiyografik incelemesinde, yiizey elektrot-
lar sol deltoid, sol pektoral, sag deltoid, sag pekto-
ral kaslara ve referans elektrot alina yerlestirilerek
iki yanli pektoral kaslarda 3 Hz senkron, klonik
kasilmalar oldugu dogrulandi (Sekil 4). Spinal
segmental miyoklonus diistiniilen hastada sekon-
der ve sistemik nedenlere yonelik yapilan incele-
melerde 6zellik saptanmamasina kargin medikal
tedaviden de yarar saglanamadi.
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TARTISMA

Miyoklonus, etyoloji, kaynaklandig1 seviye,
klinik gériiniim ya da klinik dagilim gibi cesitli
kriterlere gore siniflanabilir.!

Etyolojik acidan gruplama; fizyolojik, esansi-
yel ve semptomatik miyoklonus seklindedir.

Klinik gériiniime goére miyoklonus; spontan,
refleks (dis uyaranla tetiklenen) veya aksiyon
miyoklonus (hareket sirasinda tetiklenen) sek-
linde siniflanir.

Tutulan kaslarin dagilimi fokal, segmen-
tal, jeneralize ya da multifokal olabilir. Klasik
olarak, miyoklonus korteks, beyin sapi veya
medulla spinalis seviyelerinden kaynaklanabilir.
Buna karsin, yakin zamanlarda periferik sinir
zedelenmesi sonrast miyoklonus ortaya ¢iktigini
bildiren yazilar bulunmaktadir.>

Spinal miyoklonus, spinal jenerator bolgeler-
den kaynaklanan, medulla spinalisteki interno-
ronlarin islev bozuklugu ya da motor néronlarin
hipereksitabilitesine bagli olabilen miyoklonus
tipidir. Histolojik olarak medulla spinaliste-
ki kiiciik ve orta boy arka boynuz hiicreleri-
nin azaldig1 ve biiyiik 6n boynuz hiicrelerinin
nispeten korundugu gosterilmistir.”®! Spinal
miyoklonustaki sigrayici kasilmalar kortikal ya
da subkortikal miyoklonustakinden daha uzun
stireli ve daha degiskendir. Propriospinal tipin-
de miyoklonus 6zellikle aksiyel kaslarda ritmik
ya da ritmik olmayan, spontan ya da bazen
uyarana duyarli fleksiyon ya da ekstansiyon
hareketleri seklinde ortaya ¢ikar. Ekstremitelere
yayilim gozlenebilmekle birlikte bu aligilmis bir
durum degildir. Beyin sapindan beslenen krani-
yal kaslarin etkilenmedigi dikkati cekmektedir.
Norofizyolojik incelemeler ile elektromiyografik
desarjlarin torasik segmentlerden kaynaklandigi
ve medulla spinaliste propriospinal sistem gibi
yavag ileten sistemlerle yukar1 ve asagi ilerle-
digi saptanmistir.”'" Segmental miyoklonusta
ise beyin sap1 veya medulla spinalis tarafindan
inerve edilen kaslar etkilenebilir. Fokal olarak
baglayan sigrayict kasilmalar birbirine komsu
segmentlere yayilabilir.® Bu nedenle, miyok-
lonus tanist konulurken dikkatli bir nérolojik
muayene yer tespitinin yapilmasmma yardimci
olur. Hastalarimizdan birinde kraniyal kaslarda,
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ikisinde fokal gévde ya da proksimal ekstremite
kaslarinda sigrayict hareketler saptandi. Bu kasil-
malarin ani, sigrayici hareketler seklinde olmasi
miyoklonusu akla getirdi. Hareketlerin nispeten
fokal yerlesmis olmasi ve yari ritmik dogasi
nedeniyle spinal miyoklonus, ancak komsu seg-
mentler arasinda yayilim olmasi nedeniyle de
spinal segmental miyoklonus 6n planda diisii-
niildii. Bununla beraber, bu verileri dogrulama-
nin en iyi yolu elektrofizyolojik incelemelerdir.
Elektromiyografi (EMG) sadece tan1 konulmasi
degil ayn1 zamanda altta yatan fizyolojik meka-

nizmalarin da anlagilmasini saglar.'>"¥! Yiizeyel
disk veya ‘cup’ elektrotlar ile her bir kastan,
cok kanalli EMG kayd1 yapilabilir."*! Oncelikle
kasilmanin paterni (tonik, sigrayict) ve siiresi
incelenerek miyoklonus tanis1 dogrulanir. Yine
stiresi ve viicuttaki dagilimi incelenerek lokali-
ze edilmeye calisilir. Elektromiyografide spinal
kaynakl1 miyoklonus diizensiz, asenkron, periyo-
disite gdstermeyen, nispeten uzun siireli 2-3 Hz
desarjlar seklinde gozlenir. Hastalarimizda da
elektrofizyolojik incelemeler ile farkli beyin
sap1 veya spinal segmentlerde ritmik ozellikle
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Sekil 2. Ikinci olgunun polimiyografik elektromiyografi kaydinda 3 Hz yart
ritmik aktivite goriiltiyor. Kanallar: Orbikiilaris okiili, orbikiilaris oris, platizma,

sternokleidomastoid ve splenius kapitis.



fleksiyon tarzinda hareketler gosterildi. Birinci
ve lclincli olguda sirasiyla lomber ve servi-
kal spinal segmental tutulum belirgindi. Fakat
olgu 2’de beyin sapindan beslenen kaslarin
tutulmus olmast ilgi ¢ekiciydi. Literatiirde de
beyin sapi tutulumunun olabilecegi ozellik-
le belirtilmistir. Ayrica, bu olguda servikal
koklerden beslenebilen sternokleidomastoid kas
tutulumu ile birlikte C4-8 seviyeleri arasinda
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sirengomiyeli olmasi miyoklonusun spinal kay-
nakli oldugunu akla getirdi. Bu hastada beyin
sapina yayilim, komsu segment olmast sonucu
olabilir. Bununla beraber, yiizey elektrotlariyla
kayit yapilmast celiskilere de neden olabilir,
olgumuzdaki platizmaya yayilim da aslinda
platizmanin altinda uzanan kaslardan kaynak-
lanmis olabilir. Ek olarak, trunkal propriospinal
miyoklonusun EMG bulgularini istemli olarak
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Sekil 3. (a) Ikinci olgunun ayni taraf supraorbital elektriksel ve (b) sesli uya-

ranla elde edilen refleks yayilimlar: goriilmektedir. $ekil 3a’da 1. kanalda
g0z kirpma refleksi, 2. ve 3. kanallarda trigeminal uyarimin diger fasyal innervasyonlu
kaslara yayilimi, 4. ve 5. kanallarda ise trigeminoservikal refleksler goriilmektedir.
Orbikiilaris oris ve platizma yanitlar: orbikiilaris okiili yanitina gore yaklagik iki kat
uzundur ve sinkinetik bir yayilim olmayp normal trigeminofasyal bir yanittir. Sekil
3b’de sesli uyaran ile elde edilen irkilme yaniti ise olduk¢a hipoaktif goriinmektedir.
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taklit edilebilecegi daha 6nce bildirildigi icin,
bu konuda dikkatli olunmalidir.™ Bu agsamada
kortikal potansiyellerin incelenmesi yararli ola-
bilir, propriospinal miyoklonusta ‘time-locked’
kortikal potansiyeller goriilmez, fakat hareket
ile iligkili kortikal potansiyeller izlenebilir."!

Hem muayene hem elektrofizyolojik incele-
meler sirasinda degerlendirilebilecek bir diger
ozellik, uyaranlara duyarliligin varligidir. Spinal
miyoklonusun her iki tipi de uyaranlar ile tetik-
lenebilir. Ozellikle kas veya tendona vurma gibi
mekanik uyaranlar spinal miyoklonusu tetikle-
yebilir.'*1% Kortikal miyoklonus da uyaranlar
ile tetiklenebilir, fakat subkortikal miyoklo-
nus genellikle tetiklenmez. Bir diger ilging
nokta olgu 1’deki agriyla iligkidir. Tamburin ve
ark.'"" da ‘Belly dancer sendromu’ ile kronik
karin agris1 arasinda zamansal iligki bildirmig-
lerdir. Kronik agrinin omurilikte neden oldugu
plastik ve yapisal degisikliklerin spinal hipe-
reksitabiliteye yol agtigini ileri siirmiiglerdir. Bu
olgudaki destekleyici nokta, bizim olgumuzda
da var olan, zamansal iligkili agr1 ve miyoklo-
nusun ayni segmentleri etkileyip her ikisinin de
sirtiistii pozisyonda kotiilesmesidir. Ek olarak,
olgumuzdaki hem agrinin hem de istemsiz hare-
ketin aymi tedaviyle kaybolmasi, birbiri arasin-
daki iligkiyi destekledi.

Tamburin ve ark.nin"® olgusunda uyku-
ya geciste yakinmalarin artist dikkat cekici-
dir, daha 6nce propriospinal miyoklonusta da
bildirilen""! bu 6zelligin uyku-uyaniklik gegis-
lerinin kolaylastirici etkisine bagli oldugu ileri
stirtlmiigtir.?%

Elektromiyografinin bir bagka yarar1 da altta
yatan fonksiyonel degisikliklerin saptanmasini
saglayarak patofizyolojiye 1s1k tutmasidir. Zira
birinci olgudaki H refleksi kaybi lomber bolgede
bir patolojiyi diistindiirebilecegi gibi, refleksin
ozelligi nedeniyle beklenilenden daha yaygin
bir bozuklugun isareti de olabilir. Fakat tibial
SEP yanitinin yoklugu ile birlikteligi tibial kok
hasarin1 destekleyebilir veya spinal ileti kusuru
ile ilgili olabilir. Bu da yapisal bozukluk olma-
masina karsin fonksiyonel bozukluk varligini
gostermektedir.

Ayrica, SEP ve EEG gibi farkl: elektrofizyo-
lojik yontemler de ayirici taniya yardimer olur,
ornegin spinal miyoklonusta EEG bulgular
gozlenmez."*!

Spinal miyoklonusun ortaya ¢ikmasinda ¢ok
sayida etyolojik fakt6ér rol oynayabilir: enfeksi-
yonlar (Escheria coli)*" servikal radikiilopati®!
gibi dejeneratif hastaliklar, spinal aneste-
zi, sirengomiyeli,” demyelinizan hastaliklar,®
travma,''?! ilag ya da madde kullanimi,?*2!

168 vV/D

208- ns/1
4603 ns

Sekil 4. Uciincii olgunun iki yanl sol ve sag deltoid ve pektoral kas kaydu ile
3 Hz tremor benzeri aktivite goriiliiyor. Goriilen ytiksek amplitiidlii
dalgalar ise elektrokardiyografiye aittir. Kanallar: Sol deltoid, sol pektoral,

sag deltoid, sag pektoral kaslar.
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iskemik miyelopati,”” gebelik,?® paraneoplastik
hastaliklar® ve intrinsik ttimorler™3! veya psi-
kojen nedenler.*” Bununla beraber, ayrintili ince-
lemelere ragmen olgu 1 ve 3’te oldugu gibi altta
yatan neden bulunamayabilir. Fakat olgu 3 gibi
ileri yasta, sistemik bulgularin da eslik ettigi has-
talarda neoplastik hastaliklar ilk degerlendirmeler
sirasinda saptanamayabileceginden incelemeleri
belli araliklarla tekrar etmek yararli olabilir.

Sonug olarak, nérolojik muayene ve elektro-
fizyoloji bulgular1 dogrultusunda tani konulan
segmental spinal miyoklonusta; yapisal medulla
spinalis hastaliklar1 ile neoplastik ve sistemik
hastaliklara yonelik incelemeler yapmak, toksik
etkileri aragtirmak gerekliligi olsa da bu miyok-
lonus tipinin idyopatik olarak ortaya c¢ikabilece-
gini de akilda tutmak gerekir.
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