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Olgu Sunumu / Case Report

Segmental Spinal Miyoklonus: Üç Olgu Sunumu ve
Literatür Derlemesi

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

Ayşegül GÜNDÜZ, İdris SAYILIR, Meral E. KIZILTAN, Güneş KIZILTAN, Aksel SİVA

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.

Miyoklonus genellikle 100 ms’den kısa, ani, sıçrayıcı hiperkinetik hareket bozukluğudur. Segmental miyoklonus 
ise beyin sapı veya omurilikteki belli bir segment ve onun bitişiğindeki segmentlerden beslenen kasların ritmik ve 
genellikle 50-500 ms süreli hiperkinetik hareket bozukluğudur. Daha önceden sağlıklı olan 18, 19 ve 72 yaşların-
daki üç hasta segmental yayılım gösteren, çeşitli uyaranların tetiklediği sıçrayıcı istemsiz hareket yakınmasıyla 
başvurdu. Elektrofizyolojik incelemelerde segmental spinal miyoklonus saptandı. Olgulardan birinde sirengo-
miyeli saptanmakla birlikte ayrıntılı incelemelere karşın diğer iki olguda etyolojik faktör saptanamadı. Nörolojik 
muayene ve elektrofizyoloji bulguları doğrultusunda tanı konulan spinal segmental miyoklonusta yapısal omurilik 
hastalıkları ile neoplastik ve sistemik hastalıklara yönelik incelemeler yapılması ve toksik etkilerin de araştırılması 
gerekmesine rağmen bu miyoklonus tipinin idyopatik olarak ortaya çıkabileceğini de akılda tutmak gerekir. Bu 
yazıda, üç spinal segmental miyoklonus olgusunun bulguları ışığında spinal segmental miyoklonusa dair literatür 
gözden geçirildi.
Anahtar Sözcükler: Elektrofizyoloji bulguları; propriospinal miyoklonus; spinal segmental miyoklonus.
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Segmental miyoklonus, beyin sapı veya omu-
rilikteki belli bir segment ve onun bitişiğinde-
ki segmentlerden beslenen kasların ritmik ve 

genellikle 50-500 ms süreli hiperkinetik hare-
ket bozukluğudur. En sık görülen tipi palatal 
miyoklonustur. Özelliği ve tanımı genellikle 
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100 ms’den kısa, ani, sıçrayıcı hiperkinetik hare-
ket bozukluğu şeklinde olan miyoklonustan[1] 
farkı ilgili segmentten innerve olan kasların 0.5-3 
Hz frekansında ve 50-500 ms uzun süreli deşarj-
larıyla şekillenen ritmik salınımı olmasıdır. Bu 
nedenle “palatal tremor” tanımı da önerilmiştir. 
Segmental miyoklonus, omurilikteki jeneratör 
bölgelerden kaynaklanan ve buradaki internö-
ronların işlev bozukluğu ya da motor nöron-
ların hipereksitabilitesine bağlı olabilen spinal 
miyoklonusun alt tipidir. Spinal miyoklonus, 
(i) spinal segmental ve (ii) propriospinal olmak 
üzere iki alt gruba ayrılabilir.[2,3] Bu ayrımda, 
tutulan kas gruplarının dağılımı rol oynamak-
tadır. Segmental spinal miyoklonusta lokalize 
segmentler etkilenirken, propriospinal miyoklo-
nusta ani sıçrayıcı hareketler polisinaptik spinal 
yolaklar aracılığıyla yayılarak çok sayıda seg-
mentin beslediği kas gruplarına yayılır. Medulla 
spinalisi etkileyen travma, spondiloz, radyasyon 
ve demyelinizan hastalıklar gibi etkenlerin spinal 
miyoklonustan sorumlu olabildiği bilinmektedir.

Bu yazıda amacımız, üç spinal segmental 
miyoklonus olgusuna ait klinik ve elektrofizyo-
lojik özellikleri sunarak spinal segmental miyok-
lonusa dair literatürü gözden geçirmektir.

OLGU SUNUMU

Olgu 1– On sekiz yaşında sağlıklı erkek 
hasta beş aydır var olan alt ekstremite ve göv-
denin alt kısmındaki ani sıçrayıcı hareketler ile 

başvurdu. Alt ekstremiteler iki yanlı fakat asi-
metrik olarak tutulmuştu. Hem alt ekstremite 
hem paraspinal kaslardaki istemsiz hareketler 
ağrılı ve ritmikti, emosyonel stres ve uyku ile 
artış göstermekteydi. Taktil uyarım ve analje-
zik tedavi ise hareketlerin hem şiddetini hem 
sıklığını azaltmaktaydı. Nörolojik muayenede 
sıçrayıcı hareketlerin, alt ekstremitelerde prok-
simal uyluk kaslarında, özellikle sağ kuadriseps 
femoris kasında belirgin olduğu ve paraspinal 
kaslarda L2 seviyesine kadar yükseldiği dik-
kati çekti. Bunların yanı sıra L3 segmentinde 
hipoestezi saptandı. Güçsüzlük, derin tendon 
reflekslerinde kayıp ya da patolojik refleks 
gözlenmedi. Elektromiyografik incelemelerde 
yüzey elektrotlar üst dorsal paraspinal, inf-
raspinatus, lomber paraspinal, rektus femoris, 
biseps femoris, anteriyor tibial, gastroknemius 
kaslarına, referans elektrot ise krista iliyaka 
üstüne yerleştirildi. Bu incelemede sağ alt 
ekstremite ve paraspinal kaslarda asenkron 2-3 
Hz deşarjlar kaydedildi (Şekil 1). Klinik bulgu-
lar doğrultusunda ön planda spinal segmental 
miyoklonus düşünüldü, kortikal miyoklonu-
sun dışlanması amacıyla elektroensefalografi 
(EEG) yapıldı ve normal bulundu. Sağ tibi-
yal somatosensöriyel uyandırılmış potansiyel 
(SEP) amplitüdü düşüktü, buna karşın latans 
ve karşı taraf yanıt amlitüd ve latansı nor-
maldi. Soleus kası H refleksi elde edilemedi. 
Sesli uyarılan ve orbikülaris oküli, masseter, 

Şekil 1. Birinci olgunun polimiyografik elektromiyografi kaydında lomber 
paraspinal ve rektus femoris kaslarında 2,5-3 Hz tremor benzeri 
ritmik aktivite görülüyor. Kanallar: Üst dorsal paraspinal, infraspinatus, lomber 
paraspinal, rektus femoris, biseps femoris, anteriyor tibial, gastroknemius.
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sternokleidomastoid, lomber paraspinal kas ve 
rektus femoris kaslarından kayıtlanan irkilme 
yanıtı orbikülaris oküli kasına sınırlı kalacak 
şekilde hipoaktif bulundu. Sekonder nedenlerin 
dışlanması için yapılan tüm spinal manyetik 
rezonans görüntüleme (MRG)’ler normaldi. 
Gabapentin 1200 mg/gün ile hiç düzelme olma-
masına karşın amitriptilin 50 mg/gün ve sul-
pirid 100 mg/gün hem miyoklonusun hem de 
ağrının tamamen kaybolmasını sağladı.

Olgu 2– Bilinen hastalığı olmayan, halter 
sporuyla uğraşan 19 yaşında kadın hasta boyun 
ve ağzın sol yanında ritmik kasılma yakın-
ması ile başvurdu. Üç yıldır süren kasılmalar 
spontan olarak ya da gülme ve ağır kaldırma 
sırasında ortaya çıkmaktaydı. Nörolojik mua-
yenede ağız ve sol taraftaki boyun kaslarında 
başın sola döndürülmesiyle tetiklenen asimetrik 
kasılmalar dikkati çekti. Başka nörolojik bulgu 
yoktu. Yüzey elektrotlar ile yapılan elektromi-
yografik incelemelerde elektrotlar, orbikülaris 
oküli, orbikülaris oris, platizma, sternokleido-
mastoid ve splenius kapitis kaslarına, referans 
elektrot ise sternum üstüne yerleştirildi. Bu 
incelemede, platizma sol parçasında ve sol ster-
nokleidomastoid kasında senkron, yarı ritmik, 
3 Hz deşarjlar kaydedildi (Şekil 2a, b). Beyin 
sapı reflekslerinden göz kırpma ve trigemino-
servikal refleksler normal iken, işitsel irkilme 
yanıtı orbikülaris oküli kası ile sınırlı bulundu 
(Şekil 3a, b). Servikal spinal MRG’de C4-8 
seviyeleri arasında sirengomiyeli gözlendi. Bu 
klinik ve elektrofizyolojik bulgular ışığında 
düşünülen spinal segmental miyoklonus tanısı-
na yönelik 4 mg/gün klonazepam başlandı, fakat 
sağlanan yarar oldukça kısıtlı oldu.

Olgu 3– Yetmiş iki yaşında erkek hasta, kilo 
kaybı (son beş ayda 8 kg) ve gövdenin ön yüzün-
de iki yanlı kasılma yakınmaları ile başvurdu. 
Nörolojik muayenede görülen ritmik kasılmaların 
elektromiyografik incelemesinde, yüzey elektrot-
lar sol deltoid, sol pektoral, sağ deltoid, sağ pekto-
ral kaslara ve referans elektrot alına yerleştirilerek 
iki yanlı pektoral kaslarda 3 Hz senkron, klonik 
kasılmalar olduğu doğrulandı (Şekil 4). Spinal 
segmental miyoklonus düşünülen hastada sekon-
der ve sistemik nedenlere yönelik yapılan incele-
melerde özellik saptanmamasına karşın medikal 
tedaviden de yarar sağlanamadı.

TARTIŞMA

Miyoklonus, etyoloji, kaynaklandığı seviye, 
klinik görünüm ya da klinik dağılım gibi çeşitli 
kriterlere göre sınıflanabilir.[4]

Etyolojik açıdan gruplama; fizyolojik, esansi-
yel ve semptomatik miyoklonus şeklindedir.

Klinik görünüme göre miyoklonus; spontan, 
refleks (dış uyaranla tetiklenen) veya aksiyon 
miyoklonus (hareket sırasında tetiklenen) şek-
linde sınıflanır.

Tutulan kasların dağılımı fokal, segmen-
tal, jeneralize ya da multifokal olabilir. Klasik 
olarak, miyoklonus korteks, beyin sapı veya 
medulla spinalis seviyelerinden kaynaklanabilir. 
Buna karşın, yakın zamanlarda periferik sinir 
zedelenmesi sonrası miyoklonus ortaya çıktığını 
bildiren yazılar bulunmaktadır.[5,6]

Spinal miyoklonus, spinal jeneratör bölgeler-
den kaynaklanan, medulla spinalisteki internö-
ronların işlev bozukluğu ya da motor nöronların 
hipereksitabilitesine bağlı olabilen miyoklonus 
tipidir. Histolojik olarak medulla spinaliste-
ki küçük ve orta boy arka boynuz hücreleri-
nin azaldığı ve büyük ön boynuz hücrelerinin 
nispeten korunduğu gösterilmiştir.[7,8] Spinal 
miyoklonustaki sıçrayıcı kasılmalar kortikal ya 
da subkortikal miyoklonustakinden daha uzun 
süreli ve daha değişkendir. Propriospinal tipin-
de miyoklonus özellikle aksiyel kaslarda ritmik 
ya da ritmik olmayan, spontan ya da bazen 
uyarana duyarlı fleksiyon ya da ekstansiyon 
hareketleri şeklinde ortaya çıkar. Ekstremitelere 
yayılım gözlenebilmekle birlikte bu alışılmış bir 
durum değildir. Beyin sapından beslenen krani-
yal kasların etkilenmediği dikkati çekmektedir. 
Nörofizyolojik incelemeler ile elektromiyografik 
deşarjların torasik segmentlerden kaynaklandığı 
ve medulla spinaliste propriospinal sistem gibi 
yavaş ileten sistemlerle yukarı ve aşağı ilerle-
diği saptanmıştır.[9-11] Segmental miyoklonusta 
ise beyin sapı veya medulla spinalis tarafından 
inerve edilen kaslar etkilenebilir. Fokal olarak 
başlayan sıçrayıcı kasılmalar birbirine komşu 
segmentlere yayılabilir.[8] Bu nedenle, miyok-
lonus tanısı konulurken dikkatli bir nörolojik 
muayene yer tespitinin yapılmasına yardımcı 
olur. Hastalarımızdan birinde kraniyal kaslarda, 
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ikisinde fokal gövde ya da proksimal ekstremite 
kaslarında sıçrayıcı hareketler saptandı. Bu kasıl-
maların ani, sıçrayıcı hareketler şeklinde olması 
miyoklonusu akla getirdi. Hareketlerin nispeten 
fokal yerleşmiş olması ve yarı ritmik doğası 
nedeniyle spinal miyoklonus, ancak komşu seg-
mentler arasında yayılım olması nedeniyle de 
spinal segmental miyoklonus ön planda düşü-
nüldü. Bununla beraber, bu verileri doğrulama-
nın en iyi yolu elektrofizyolojik incelemelerdir. 
Elektromiyografi (EMG) sadece tanı konulması 
değil aynı zamanda altta yatan fizyolojik meka-

nizmaların da anlaşılmasını sağlar.[12,13] Yüzeyel 
disk veya ‘cup’ elektrotlar ile her bir kastan, 
çok kanallı EMG kaydı yapılabilir.[13] Öncelikle 
kasılmanın paterni (tonik, sıçrayıcı) ve süresi 
incelenerek miyoklonus tanısı doğrulanır. Yine 
süresi ve vücuttaki dağılımı incelenerek lokali-
ze edilmeye çalışılır. Elektromiyografide spinal 
kaynaklı miyoklonus düzensiz, asenkron, periyo-
disite göstermeyen, nispeten uzun süreli 2-3 Hz 
deşarjlar şeklinde gözlenir. Hastalarımızda da 
elektrofizyolojik incelemeler ile farklı beyin 
sapı veya spinal segmentlerde ritmik özellikle 

Şekil 2. İkinci olgunun polimiyografik elektromiyografi kaydında 3 Hz yarı 
ritmik aktivite görülüyor. Kanallar: Orbikülaris oküli, orbikülaris oris, platizma, 
sternokleidomastoid ve splenius kapitis.
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Şekil 3. (a) İkinci olgunun aynı taraf supraorbital elektriksel ve (b) sesli uya-
ranla elde edilen refleks yayılımları görülmektedir. Şekil 3a’da 1. kanalda 
göz kırpma refleksi, 2. ve 3. kanallarda trigeminal uyarının diğer fasyal innervasyonlu 
kaslara yayılımı, 4. ve 5. kanallarda ise trigeminoservikal refleksler görülmektedir. 
Orbikülaris oris ve platizma yanıtları orbikülaris oküli yanıtına göre yaklaşık iki kat 
uzundur ve sinkinetik bir yayılım olmayıp normal trigeminofasyal bir yanıttır. Şekil 
3b’de sesli uyaran ile elde edilen irkilme yanıtı ise oldukça hipoaktif görünmektedir.

fleksiyon tarzında hareketler gösterildi. Birinci 
ve üçüncü olguda sırasıyla lomber ve servi-
kal spinal segmental tutulum belirgindi. Fakat 
olgu 2’de beyin sapından beslenen kasların 
tutulmuş olması ilgi çekiciydi. Literatürde de 
beyin sapı tutulumunun olabileceği özellik-
le belirtilmiştir. Ayrıca, bu olguda servikal 
köklerden beslenebilen sternokleidomastoid kas 
tutulumu ile birlikte C4-8 seviyeleri arasında 

sirengomiyeli olması miyoklonusun spinal kay-
naklı olduğunu akla getirdi. Bu hastada beyin 
sapına yayılım, komşu segment olması sonucu 
olabilir. Bununla beraber, yüzey elektrotlarıyla 
kayıt yapılması çelişkilere de neden olabilir, 
olgumuzdaki platizmaya yayılım da aslında 
platizmanın altında uzanan kaslardan kaynak-
lanmış olabilir. Ek olarak, trunkal propriospinal 
miyoklonusun EMG bulgularını istemli olarak 
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taklit edilebileceği daha önce bildirildiği için, 
bu konuda dikkatli olunmalıdır.[14] Bu aşamada 
kortikal potansiyellerin incelenmesi yararlı ola-
bilir, propriospinal miyoklonusta ‘time-locked’ 
kortikal potansiyeller görülmez, fakat hareket 
ile ilişkili kortikal potansiyeller izlenebilir.[15]

Hem muayene hem elektrofizyolojik incele-
meler sırasında değerlendirilebilecek bir diğer 
özellik, uyaranlara duyarlılığın varlığıdır. Spinal 
miyoklonusun her iki tipi de uyaranlar ile tetik-
lenebilir. Özellikle kas veya tendona vurma gibi 
mekanik uyaranlar spinal miyoklonusu tetikle-
yebilir.[13,16] Kortikal miyoklonus da uyaranlar 
ile tetiklenebilir, fakat subkortikal miyoklo-
nus genellikle tetiklenmez. Bir diğer ilginç 
nokta olgu 1’deki ağrıyla ilişkidir. Tamburin ve 
ark.[16] da ‘Belly dancer sendromu’ ile kronik 
karın ağrısı arasında zamansal ilişki bildirmiş-
lerdir. Kronik ağrının omurilikte neden olduğu 
plastik ve yapısal değişikliklerin spinal hipe-
reksitabiliteye yol açtığını ileri sürmüşlerdir. Bu 
olgudaki destekleyici nokta, bizim olgumuzda 
da var olan, zamansal ilişkili ağrı ve miyoklo-
nusun aynı segmentleri etkileyip her ikisinin de 
sırtüstü pozisyonda kötüleşmesidir. Ek olarak, 
olgumuzdaki hem ağrının hem de istemsiz hare-
ketin aynı tedaviyle kaybolması, birbiri arasın-
daki ilişkiyi destekledi.

Tamburin ve ark.nın[16] olgusunda uyku-
ya geçişte yakınmaların artışı dikkat çekici-
dir, daha önce propriospinal miyoklonusta da 
bildirilen[17-19] bu özelliğin uyku-uyanıklık geçiş-
lerinin kolaylaştırıcı etkisine bağlı olduğu ileri 
sürülmüştür.[20]

Elektromiyografinin bir başka yararı da altta 
yatan fonksiyonel değişikliklerin saptanmasını 
sağlayarak patofizyolojiye ışık tutmasıdır. Zira 
birinci olgudaki H refleksi kaybı lomber bölgede 
bir patolojiyi düşündürebileceği gibi, refleksin 
özelliği nedeniyle beklenilenden daha yaygın 
bir bozukluğun işareti de olabilir. Fakat tibial 
SEP yanıtının yokluğu ile birlikteliği tibial kök 
hasarını destekleyebilir veya spinal ileti kusuru 
ile ilgili olabilir. Bu da yapısal bozukluk olma-
masına karşın fonksiyonel bozukluk varlığını 
göstermektedir.

Ayrıca, SEP ve EEG gibi farklı elektrofizyo-
lojik yöntemler de ayırıcı tanıya yardımcı olur, 
örneğin spinal miyoklonusta EEG bulguları 
gözlenmez.[13] 

Spinal miyoklonusun ortaya çıkmasında çok 
sayıda etyolojik faktör rol oynayabilir: enfeksi-
yonlar (Escheria coli),[21] servikal radikülopati[22] 
gibi dejeneratif hastalıklar, spinal aneste-
zi, sirengomiyeli,[3] demyelinizan hastalıklar,[8] 
travma,[11,23] ilaç ya da madde kullanımı,[24-26] 

Şekil 4. Üçüncü olgunun iki yanlı sol ve sağ deltoid ve pektoral kas kaydı ile 
3 Hz tremor benzeri aktivite görülüyor. Görülen yüksek amplitüdlü 
dalgalar ise elektrokardiyografiye aittir. Kanallar: Sol deltoid, sol pektoral, 
sağ deltoid, sağ pektoral kaslar.
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iskemik miyelopati,[27] gebelik,[28] paraneoplastik 
hastalıklar[29] ve intrinsik tümörler[30,31] veya psi-
kojen nedenler.[32] Bununla beraber, ayrıntılı ince-
lemelere rağmen olgu 1 ve 3’te olduğu gibi altta 
yatan neden bulunamayabilir. Fakat olgu 3 gibi 
ileri yaşta, sistemik bulguların da eşlik ettiği has-
talarda neoplastik hastalıklar ilk değerlendirmeler 
sırasında saptanamayabileceğinden incelemeleri 
belli aralıklarla tekrar etmek yararlı olabilir.

Sonuç olarak, nörolojik muayene ve elektro-
fizyoloji bulguları doğrultusunda tanı konulan 
segmental spinal miyoklonusta; yapısal medulla 
spinalis hastalıkları ile neoplastik ve sistemik 
hastalıklara yönelik incelemeler yapmak, toksik 
etkileri araştırmak gerekliliği olsa da bu miyok-
lonus tipinin idyopatik olarak ortaya çıkabilece-
ğini de akılda tutmak gerekir.
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