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Elektrofizyoloji bakis acisindan miyoklonus:
Klinik bulgulardan elektrofizyolojik incelemelere

Myoclonus from an electrophysiology perspective:
From clinical findings to electrophysiological studies
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oz

Miyoklonus, kisa, hizli, dizensiz ve istemsiz sigramalar seklinde tarif edilen bir hiperkinetik hareket bozuklugudur.
Miyoklonus, ¢cok cesitlinedenlere bagl ortaya ¢ikabilir. Bu durumda, daha etkin ve kolay yaklasimi saglayabilmekicin
iyi bir siniflama gereklidir. Miyoklonus, anatomik kékenine, tetikleyici faktdrlere veya diger klinik ve elektrofizyolojik
Ozelliklere gore siniflandirilir. Elektrofizyolojik test sonuglar kullanilarak miyoklonus fizyolojisinin siniflandiriimasi,
miyoklonusun patofizyolojisinin belirlenmesine de yardimci olur ve semptomatik tedavi yaklasimlarinin stratejilerini
belirlemek icin kullanilabilir. Bu makale, klinisyenlere, miyoklonusu anlamak ve tanimak igin stratejik bir yaklagim
sunmaktadir.

Anahtar sézclikler: Siniflama, miyoklonus, nérofizyoloji, ylizey elektromiyografi.

ABSTRACT

Myoclonus is a hyperkinetic movement disorder described as short, rapid, irregular, and involuntary jerks.
Myoclonus can occur due to a wide variety of causes. In this case, a good classification is necessary to provide a
more effective and easy approach. Myoclonus is classified according to its anatomical origin, triggering factors, or
other clinical and electrophysiological features. Classification of myoclonus physiology using electrophysiological
test findings also helps to identify the pathophysiology of myoclonus and can be used to determine the strategies
for symptomatic treatment. This article provides clinicians with a strategic approach to understanding and
recognizing myoclonus.
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Elektrofizyoloji bakis agisindan myoklonus

Giiniimiizden 60 yil ©once yazilmis bir
makale, “Halk dilindeki sicrama sozciigiine
karsilik gelen miyoklonus terimi ndrologlar
arasinda 70 yil1 agkin bir siiredir kullanilmasina
ragmen enigmatik bir kavramdir” diye
baglamaktadir.! Ardindan Gastaut 1968’de
miyoklonus kavraminin “uzun siireli konfiizyon
ve celiski kaynagi” oldugundan soz etmigtir.”
Faught ise cesitli kaynaklardaki miyoklonus
sozcligiinii agiklayan tanimlamalar1 siralamig
ve bu baglamda tikler, irkilme, hemifasiyal
spazm, miyokimi, infantil spazm gibi istem
dis1 hareketlerin bazi yazarlarca “miyoklonus
semsiyesi” altinda toplanmasina karsin,
tanimlamay:r  karsilayip  karsilamadigini
tartigmistir.®! Sayilar1 giderek artan makale,
bildiri, kitap bélimiine karsin muamma
(enigma) bir Olciide devam ediyor denilebilir.
Miyoklonus tanimi, klinik goriiniimii, ¢agin
imkanlar1  dahilinde  anatomopatolojik
ozellikleri, etiyolojiye yonelik savlar gecen
ylizy1l sonlarindan itibaren yayinlanmis olan
ulasilabilir kaynaklarda goriilebilir. Birgok
yayinda ilk tanim, 1881 tarihli Friedrich’in
“paramyoclonus multiplex” olarak adlandirdig:
olgusuna atfedilse de olgu sunumlarinin ayrintili
degerlendirildigi caligmalarda bu tanimi 1800°1ii
yillarin bagina kadar dayandiranlar da vardir.l'#
Sozii edilen bu oncii ¢alismalarin 6nemli bir
boliimiinde miyoklonus ve epilepsinin bir
arada ele alindig1 goriiliir. Yiizyilin ortalarina
dogru  elektrofizyolojik  incelemelerin
devreye girmesiyle elektroensefalografi
(EEG) bulgular1, uyku incelemeleri, yan1 sira
elektromiyografi (EMG)nin, EEG ile birlikte
kullanimi, uyarana yanit gibi 6zellikler, olgular
bazinda da olsa literatiirde yerini almuis,
laboratuvar modelleri ¢alisilmistir.””) Hareket
bozukluklarinda, 6rnegin Parkinson hastalig1
veya Parkinson arti tablolarindaki miyoklonus
varligina ve bunlarin elektrofizyolojik
karsiliklarina dikkat ¢ekilmesi daha sonraki
yillara, neredeyse yetmiglerin sonlarina dek
uzanmaktadir. Baglangictan itibaren siniflama
cabalarinin da oldugu goriilmektedir. Ornegin
Aigner ve Mulder!” 1960°da kendi bakis
acilarinin yaninda yapilmig siniflamalarin
tarihsel dokiimiinii de vermistir. Marsden ve
ark ®ise 1982°de “fizyolojik, esansiyel, epileptik

ve semptomatik (sekonder) miyoklonuslar”
seklinde bir siniflama yapmistir. Giiniimiizde
miyoklonus semptomu ¢esitli eksenler
temelinde, Ornegin viicut  dagilimi,
elektrofizyolojik veya etiyolojik o6zellikleri
gibi parametreler bir arada gozetilerek
siniflanmaktadir.®” Asagidaki bolimde, kendi
icinde de tartigmalari1 barindiran nérofizyolojik
siniflama esas alinacaktir.

Miyoklonus, kisa, hizli, diizensiz ve istemsiz
sicramalar seklinde tarif edilen hiperkinetik
hareket bozuklugudur.'” Bir bagka tanima
gore, bir kas veya kas grubunda ani, kisa siireli
sok benzeri sicrayict istem dist hareketler
olarak tanimlanir."'! Miyoklonusun tanisinda
klinik goriiniim, tiim hastalik kategorilerinde
oldugu gibi oOnceliklidir. Deneyimli bir
klinisyen bir¢ok istem disi harekette oldugu
gibi miyoklonusu da patern olarak taniyabilir.
Ritmik miyoklonus tremordan; bazi si¢rayict
miyoklonus ornekleri tiklerden; segmanter
miyoklonus gibi nispeten yavas miyoklonus
orneklerini, hizl1 koreik hareketlerden
ayirmakta giicliikler olabilir. Bir bagka sorun
ise fonksiyonel sicramalarin ayirici tanisidir.
Klinik goriiniimiin yani sira her hastanin
gliniimiizde ¢ok kolaylagan video drneklerinin
degerlendirilmesinin taniya katkisi biiytiktiir;
yeter ki kayitlar ayrintili bir muayenenin
asamalarini icerecek uzunlukta olsun.
Klinik muayenenin ayrilmaz parcalarindan
biri olan palpasyon ©6nemlidir. Istemsiz
hareketin oldugu ekstremitenin yumusakca
kavranmas: sirasinda hekim s6z konusu
hareketin siiresi, ritmi, temas veya bir bagka
uyaranla tetiklenmesi gibi ozelligini elinin
altinda hissedebilir. Iyi bilinmesi nedeniyle
ortostatik tremor Ornegini verecek olursak
cok defa hastanin bacak tremorunun goézle
ayirt edilmesi yliksek frekansi nedeniyle kolay
olmayabilir ama ayakta duran hastanin bacagi
hekim tarafindan yumugakca kavrandiginda
“titresim” hissedilir hale gelir. Yine de bir¢ok
deneyimli hekim istemsiz hareketi tanimakta
kararsiz  kalabilir, dahasi miyoklonus
orneginde bunun kaynaginin sinir sisteminin
hangi diizeyinde oldugunu merak eder; zira
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kisisel deneyimimize gore bu durum, sonraki
incelemeler ve tedavi icin yol gosterici
olacaktir.

Miyoklonus, bir tan1 degildir, belirti veya
bulgu olarak kabul edilir."” Altta yatan
etiyolojinin belirlenebilmesi i¢in bir sonraki
basamakta, miyoklonusun siiflanmasi ve
hastadaki diger klinik 6zelliklerin belirlenmesi
yaklagimin 6nemli noktalaridir.

Simiflama

Miyoklonus, anatomik kokenine, tetikleyici
faktorlere veya diger klinik ozelliklere gore
siniflandirilir.'>¥ Klasik siniflamalardan
birinde miyoklonus,Marsdenve ark.®'tarafindan
etiyolojisine gore dort grupta toplanmigtir:
fizyolojik, esansiyel, epileptik ve semptomatik.
Ornegin, herkesin yasadig1 uykuya dalarken
olan sigcramalar, normal irkilme refleksi ya da
higkirik, fizyolojik miyoklonus o6rnekleridir.
Esansiyel miyoklonus, daha siklikla gecmiste
kullanilan bir terimdir. Kronik ve uzun soluklu
ve hareket bozuklugu disinda sistem tutulumu
yapmadig1 diisliniilen klinik tablolar1 tarif
etmek icin kullanilmistir. En tipik Ornegi
herediter miyoklonus-distoni sendromudur.
Epileptik miyoklonus da, miyoklonus epilepsi
sendromunun bir parcasidir ve kendisi bir
nobettir. Bir etiyolojiye bagli oldugunda,
semptomatik miyoklonus ismi verilmistir.
Miyoklonusa neden olabilecek cok cesitli
etiyolojiler bildirilmigtir.*!"’

Bir bagka siniflamada da miyoklonus, kdken
aldig1 anatomik yapiya gore siniflanir: kortikal,
kortiko-subkortikal, subkortikal, subkortikal-
beyinsapi, spinal, periferik.!'"!

Miyoklonus, ani kas kasilmasindan
kaynaklandiginda pozitif miyoklonus; kas
tonus kaybindan kaynaklandiginda negatif
miyoklonus olarak adlandirilir. Miyoklonus,
spontan goriilebilir, postiir esnasinda ortaya
cikabilir ya da aksiyon ile tetiklenebilir.
Negatif miyoklonus, tipik olarak postiir ya
da kas kasilmasi esnasinda ortaya ¢ikar. Ses,
dokunma veya gorsel uyarilar miyoklonusu
tetikleyebilir ve muayene esnasinda tetikleyici
uyaranlar olarak kullanilir. Miyoklonus yiiz
dahil olmak iizere viicudun herhangi bolgesinde
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gozlenebilir. Bazen fokal, bazen jeneralize
ortaya ¢ikabilir.*!%

Zutt ve ark.' 2015 yilinda ilk adimin
miyoklonus tanisini dogrulamak ve anatomik
kokenini belirlemek oldugu bir algoritma
onermiglerdir. Bu algoritmada, spinal veya
periferik miyoklonus durumunda, dogrudan
spesifik testler yapilmasi Onerilirken, kortikal
miyoklonide ayrintili biyokimya ile baglamak
¢cok onemlidir.

Bize gore, sigrayici tipte istemsiz
hareketleri olan bir hasta ile karsilagildiginda
ilk basamak fenomenolojinin dogru olarak
adlandirilmasidir. Klinik bulgular agisindan
kisa siireli ve ani olmasiyla diger hareket
bozukluklarindan ayirt edilebilir. Ancak tanisi
klinik bulgulara dayansa da elektrofizyoloji
taninin dogrulanmasina yardimci olur, onu
diger istemsiz hareketlerden ayirir ve anatomik
kokenini belirler.!"!

Birinci basamak: Klinik muayene

Miyoklonus, ekstremiteler, yiliz veya
govdeyi icerebilir. Ani, kisa, sarsinti veya
sok benzeri seklinde tanimlanir. Hasta
degerlendirilirken uyku ve aksiyon sirasinda
nasil oldugu sorulmalidir. Siklikla hareket ile
tetiklenir (aksiyon miyoklonusu). Hastay1 ince
beceri yaptig1 sirada ve negatif miyoklonusu
yakalayabilmek i¢in ekstremitenin uzun siireli
kasilmasi (kollar1 one uzatarak, el bileklerini
ekstansiyonda tutmak gibi) sirasinda
gozlemlemek gereklidir.'® Uyku sirasinda
genellikle ortadan kalkar. Ancak uyku
sirasinda ritmik segmental miyoklonusun,
ornegin palatal miyoklonusun devam ettigi
bildirilmigtir.'”!

Kortikal miyoklonus, dokunmaya; beyinsapi
retikiiler miyoklonus ise isitsel uyarilar ve
ekstremitelere =~ somatosensoriyel  uyari
uygulanmasina duyarlidir.l"s)

Bazi miyoklonus tipleri, belli viicut
pozisyonlarinda ortaya cikar. Ornegin,
propriospinal miyoklonus, yatar pozisyonda
ortaya c¢ikacagi i¢cin bu pozisyonda muayene
etmek ve elektrofizyolojik incelemeleri yapmak
gerecektir. Ortostatik miyoklonus ise ayakta
durur pozisyonda ortaya cikar, yiirliyilince
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ya da oturunca kaybolur. Bu nedenle, hasta bu
pozisyonda muayene edilmelidir.

Klinik olarak, miyoklonus, tik ve kore;
ritmik olursa da tremor ile karigabilir. Tikler
gecici olarak kontrol edilebilir, miyoklonus
edilemez. Tiklere hareket etme diirtiisii eslik
eder, tik olustuktan sonra bu i¢ gerilim hafifler.

Miyoklonus, 6zellikle multifokal ve asenkron
ise kore ile karisabilir, ancak korede hareketler
sabit bir akista devam eder, viicuda rastgele
dagilir ve zaman iginde rastgele dagilir.'”!

Miyoklonus bazen yari-ritmik karakterde
olur, diizensiz yapisin1 Kkorur, istemli
hareketlerle 6nemli Ol¢iide degismez. Asagida
da belirtilecegi sekilde elektrofizyolojik
karakteri tremordan farklidir.

Distoni ise bazen miyoklonusa eslik edebilir
(miyoklonus distoni). Bununla birlikte, distoni,
daha uzun siireli, postiirii degistirici burkulma
karakteri ile miyoklonustan kolaylikla ayirt
edilir.

ikinci basamak: Miyoklonus icin
elektrodiagnostik konsiiltasyon

Norofizyolojik testlerinamaci, miyoklonusun
fizyolojik  ozelliklerinin  taninmasi ve
noroanatomik kaynaklarinin belirlenmesidir,
baz1 6zgiin paternler ise dogrudan taniya
gotiirebilir.  Klinisyenler tarafindan bir
istemsiz hareket nedeniyle elektrofizyoloji
laboratuvarlarina yoénlendirilen hastalar icin
sorular genellikle sdyledir:

1. Bu istem dig1 hareket nedir veya
miyoklonus olabilir mi?

2. Eger oOyle ise sinir sistemindeki
jeneratdrii neresidir?

3. Fonksiyonel bir hareket bozuklugu
olabilir mi?

4. Bazen bir soru degil de 6n tani s6z
konusudur, c¢ogunlukla  postural
tremorlar miyoklonus ile karigtirilmis
olabilir ve bunun dogrulanmasi
istenebilir.

Miyoklonusun  norofizyolojik  ayirici
tanisinda, birinci basamak degerlendirme
yontemi olarak ¢ok kanalli yiizeyel
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EMG konu ile ilgili laboratuvarlar,
dolayisiyla arastirmacilar tarafindan

kabul gormektedir.'>®! Bazi caligmalarda,
akselerometri ve/veya akselorometri ve EMG de
onerilmekte, yine bazi laboratuvarlarda video
destekli kayitlarin 6nemine isaret edilmektedir.
Ikinci basamakta ise yine diger elektrofizyolojik
yontemler ve ileri inceleme yontemleri gelir.
Bunlar arasinda uzun dongiilii olanlar dahil
refleks incelemeler, somatosensoriyel ve
gereginde diger uyandirilmig potansiyeller,
EEG-EMG birlikteliginde harekete kilitli
geriye averajlama teknikleri sayilabilir. Rutin
kullanimlar1 sinirli da olsa koherens analizleri
veya kortikal eksitabiliteye odaklanan
transkraniyal manyetik uyarim (TMS) iligkili
paradigmalar da repertuvara katilabilir.

Elektrofizyolojik incelemelerin  temel
0gesi ekrana yansiyan dalgalarin analiz ve
tanimlanmasidir. S6z konusu istemsiz hareket
kasin kisa siireli kasilmasini yansitiyorsa
pozitif miyoklonus (Sekil 1a), devam eden kas
kasinin ani c¢oziilmeleri yani sessiz evreler
seklinde ise negatif miyoklonustan (Sekil 1b)
s0z edilir. Bir¢ok durumda pozitif ve negatif
miyoklonuslar ayni trasede birlikte goriilebilir.
Bir¢ok oOrnekte patofizyoloji ve etiyolojileri
aynidir.!

Analizin 6nemli basamaklarindan biri
dalgalarin morfolojik 6zelliklerinin, yani her
bir dalganin boyutlar1 (siire, genlik, alan),
seklinin basit veya karmagsik olmasinin
degerlendirilmesidir. Miyoklonus acisindan
en ¢ok iizerinde durulan, dalganin siiresidir.
Ornegin kortikal miyoklonusta her bir desarjin
stiresinin 50 ms ve altinda oldugu kabul edilir
(Sekil 1a). Gerek subkortikal, spinal, gerekse
fonksiyonel sicramalarda desarj siireleri ¢ok
daha uzun olabilir (Sekil 2). Dalga formu,
kortikal miyoklonusta genellikle basit
refleks Orneginde, diger formlarda karmagik
yapidadir. Genlikler yiiksek olmakla beraber
cokca vurgulanmamakla birlikte genellikle
distal iist ekstremite kaslarinda ortaya g¢ikan
minipolimiyoklonus s6z konusu oldugunda
bunlarin genliklerinin daha diisiik oldugu ifade
edilebilir. Bunlar pozitif bir miyoklonus icin
gecerlidir. Negatif miyoklonusta ise sessiz
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Sekil 1. (a) Alt ekstremitede pozitif miyoklonus, (b) iist ekstremitede ekstansor kaslarda postiir siirdiirme

esnasinda negatif miyoklonus ornekleri.

RF: Rektus femoris; BF: Biseps femoris; AT: Anterior tibyal; GK: Gastroknemius; DIO: Dorsal interosseus; APB:

Abductor policis brevis.

evrelerin ortaya cikisinin bigimine gore bazi
ayirimlar yapilmigtir.!"!

Diger ozellik tutulum paterni
(fokal, jeneralize, multifokal olma) ve distal/
proksimal kaslarin on planda tutulumunun
ortaya konmasidir. Bu 6zellik hem klinik
hem de EMG olarak degerlendirilir. Farkli
tutulum paternleri Sekil 3’te gosterilmigtir.
Periferik miyoklonuslarin tek sinir alaninda

sinirlt fokal yerlesimli olduklar1 sdylenebilir.

Periferik miyoklonus ornegi olarak kabul
edilen hemifasiyal spazmda semptomlarin
tek yanda fasiyal sinir innervasyon alaninda
yerlesik oldugunu hatirlayiniz. Kortikal
miyoklonus agirlikli olarak kortikal temsilin
genis oldugu distal {ist ekstremite ve yiiz
kaslarinda yerlesirken, subkortikal retikiiler
miyoklonusta aksiyal ve proksimal kaslar 6n
planda tutulur.

Kaslar arasi iligki bir dier parametre
olabilir; yani desarjlar kaslar arasinda

{ | R/L.0Ok

SKM
Pektoral
Vi Biseps braki

El bilegi fleksor

El bilegi ekstansor

Sekil 2. Subakut sklerozan panensefalit olgusunda subkortikal orijinli oldugu
diisiiniilen uzun siireli, yari ritmik miyoklonus desarjlari.

O.0k: Orbikularis okiili; SKM: Sternokleidomastoid.
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Sekil 3. (a) Epilepsia parsiyalis kontinua drneginde unilateral jeneralize, (b) Multifokal, (c) Fokal ve yari-ritmik miyoklonus

ornekleri.

O.0k: Orbikularis okiili; SKM: Sternokleidomastoid; APB: Abductor policis brevis.

senkron mu yoksa rastgele midir veya bedenin
bir noktasindan baglayan desarjlarin belli
bir latansla rostral veya kaudal yayilimi var
midir? Kural olmamakla beraber kortikal
miyoklonuslarin ¢ok defa kaslar arasinda
senkron, retikiiler refleks miyoklonusun
rostrokaudal yayilimli veya propriospinal
miyoklonusun spinal seviyeler arasinda
bir yayilim paterni oldugunu soylemek
miimkiindiir (Sekil 4).

Uyarana duyarlilik, hareket veya postiir
sirasinda olmas1 bir bagka ozelliktir. Duysal
uyarilarla tetiklenme kortikal miyoklonusun
karakteristiklerinden olup inceleme
sirasinda hastanin eline kiiciik dokunuslarla

tetiklenebilecegi gibi, yliksek amplitiidli
somatosensoriyel uyandirilmig potansiyel ve
istirahatte kaydedilen C-refleksi de bunun
elektrofizyolojik  karsiligidir  (Sekil  5).
Bazi fotosensitif miyoklonus formlarinda
yliksek amplitiidlii olarak kaydedilen gorsel
uyandirilmis potansiyel yanitlar1 uyarana
duyarlilik acisindan bir bagka Ornektir.
Uyarana duyarlilik ayni zamanda beyin sapi
miyoklonusunda, rostral ve kaudale yayilan
hiperaktif irkilme yanit1 gseklinde ortaya
cikabilir. Klasik ornekler disinda olmakla
beraber miyoklonus distoni olgulart icin de
irkilme reaksiyonundaki artigtan s6z edilebilir,
ancak burada genel olarak kaslar arasi yayilim

A

WU

1

A M A i A I 5 .;
MWWiW“‘Wf“WG‘WW’W’QEf
I g

Sekil 4. Kaslar arast yayilim: her iki olguda da desarjlarin bir kasta baslayip belli bir patern icinde
diger kaslara yayildig1 dikkati cekmektedir (ok). Bu patern, beyinsapt retikiiler refleks
miyoklonus ya da propriospinal miyoklonusta goriiliir.
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Elbileginde median sinir uyarimi sonrast abduktor
policis brevis ve el bileginde ulnar sinir uyarimi
sonrast abduktor digiti minimi kaslarindan
kayitla elde edilen C refleksi yanitlart. C refleksi,
yildiz ile gosterilmistir. [lk dalga motor yanit ve
ikinci dalga segmanter refleksdir.

paterni faklr olabilir. Fonksiyonel sigramalarda
ise kendine 0zel paternden asagida s6z
edilecektir.

Aksiyon miyoklonusunda uyaran bizatihi
hareketin kendisidir. Epilepsiya parsiyalis
kontinua 6rneginde oldugu gibi bazi1 formlarda
herhangi bir uyaran veya hareket olmaksizin
devamli olarak klinik ve elektrofizyolojik
miyoklonus mevcuttur.

Negatif miyoklonus, postiir siirdiiriildiigii
sirada  gozlenebilir ve  kaydedilebilir.
Miyoklonus distoni sendromu gibi tablolarda
da postiir ve hareket sicramalar1 ortaya ¢ikarir.

Hareket bozuklugu nedeniyle muayene
edilen hastalarda kullanilan bazi manevralar
da incelemeye eklenebilir. Bunlar arasinda bazi
hesaplamalar1 veya say1 dizinlerini zihninden
gecirmesi, karst ekstremitenin tekrarlayan
hareketinin veya sikdyete konu olan sigrayici
hareketin taklidinin yaptirilmasi gibi c¢eldirici
manevralar sayilabilir. Bu ¢eldirici manevralar,
ozellikle fonksiyonel sigramalarin ayirt
edilmesinde ige yarayabilir.

Miyoklonusun aritmik (rastgele) olma
ozelligi bir bagka parametredir. Miyoklonus
bosalimlarinin genel olarak rastgele ortaya
ciktigr kabul edilir, hatta bu ozelligi ile
ritmik, sinilizoidal bir patern olan tremordan
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ayrimindan soz edilebilir; oysa bazi miyoklonus
ornekleri ritmik olarak ortaya c¢ikar. Spinal
segmanter miyoklonus (Sekil 3c) veya palatal
miyoklonus bdyledir ki bu 6zellik nedeniyle
palatal tremor olarak da adlandirilmaktadir.
Kortikal miyoklonus bir¢ok oOrneginde
diizensiz patlamalar seklindedir, ancak kortikal
miyoklonik tremor bir miyoklonus olarak kabul
edilmektedir. Karigikliga yol agacak tablolardan
biri de negatif ve pozitif miyoklonusun
birbiri ardinca geldigi asteriksistir. Tremor
bosalimlari, mekik seklinde motor néronlarin
boyut prensibine gore katilim yapmasi ile
uyumlu iken miyoklonus patlamalar1 hizli bir
yiikselis ile kendini gosterir.

Mikst formlar ve temporal farklar incelenirse
miyoklonus semptomunun bulundugu bazi
hastalik tablolarinda birden fazla istemsiz
hareket paterni bir arada bulunabilecegi veya
tekrarlayan incelemeler sirasinda hastaligin
evresine gore birinden digerine gecebilecegi
goriiliir. Miyoklonus distoni 6rneginde, kortikal
miyoklonusa goére uzun siireli ve hareketin
kolaylastirdigi miyoklonus burstlerinin yani
sira zeminde kaslar arasinda ko-kontraksiyonun
da oldugu distonik kas kasilmasinin yansimasi
izlenebilir. Subakut sklerozan panensefalit
orneginde ise karakteristik olan periyodik
sicramalar sirasinda yine periyodik olarak
ortaya ¢ikan uzun siireli ardigik ve tutulan kas
gruplarinda senkron ortaya c¢ikan desarjlar
varken, daha ileri evrelerde daha kisa siireli,
kaslar arasinda senkronizasyonun olmadig1
kortikal miyoklonus patlamalarini hatirlatan
ornekler kaydedilebilir.?”  Post-hipoksik
miyoklonus, bireyden bireye tutulumun kortikal
veya subkortikal yapilarda agirlikli olmasiyla
ilgili olarak veya tablonun degisik evrelerinde
farkli goriinimde miyoklonus aktivitelerinin
goriildiigi bir bagka ornektir.2"!

Uciincii basamak: Miyoklonus alt tipleri
ve ileri incelemeler

Bu incelemeleri secerken hastanin
yas grubunu ve klinik ve elektrofizyolojik
bulgular dogrultusunda belirlenen miyoklonus
alttipine gore bir algoritma olusturmak
tetkik segeneklerinin olduk¢a daraltilmasini
saglayacaktir.
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Kortikal miyoklonus: Duyusal motor
korteksteki  hipereksitenin bir odaktan
kaynaklandig1 konusunda fikir birligi vardir.
Sicramalar istirahatte olabilecegi gibi
(spontan miyoklonus) daha c¢ok hareketle
tetiklenmekte veya duyusal uyaranla ortaya
cikmaktadir. Yiiz, kollar ve bacaklar:
tutabilir, kortikal temsilin yiliksek oldugu
beden boliimlerini tercih eder ve ¢ok sayida
kas1 tutar. Karakteristik elektrofizyolojik
bulgusu, ¢ok kisa siireli desarjlarin (<50 ms)
ve agonist antagonist kaslarda senkronize
olusu, yiliksek frekansli oldugunda ritmik
goriinmesine karsin diizensiz araliklarla ortaya
cikmasi, EEG kargiliklarinin olmasi (EMG
desarji oncesinde EEG desarjinin varlign),
istirahatte uzun dongiili refleks ve yiiksek
amplitiidli somatosensoriyel uyandirilmis
potansiyel varlig1 olarak siralanabilir. Ozellikle
kortikal miyoklonusa ©ncelik eden korteks
aktivitesinin tespiti degerlidir. Bunlardan
harekete kilitli averajlama (jerk-locked back-
averaging “JLBA”) kortikal sinyallerin c¢ok
kiicik oldugu durumlarda bagvurulacak bir
yontemdir. Yukarida da bahsedildigi gibi
kortikal miyoklonusun oldugu bir olguda
refleks komponentin olup olmadigin1 ayirt
etmek onemlidir. Kortikal miyoklonuslu bir
hastada etiyolojileri hastalarin yas gruplarina
gore siniflandirmak en dogrusudur.

Ozellikle 10-30 yas arasinda, yiiksek
amplitiidli  somatosensoriyel uyandirilmis
potansiyel ve C refleks varligi ile karakterize
olan kortikal refleks miyoklonus oldugunda
progresif miyoklonik epilepsiler akla gelir.
Unverricht-Lundborg hastaligr (Unverricht-
Lundborg disease, ULD) veya Lafora
hastalig1 tipik Ornekleridir. Huntington
hastalig1, kore gelismeden de C refleksi
ve yiiksek amplitiidli somatosensoriyel
uyandirilmig potansiyeller olan kortikal refleks
miyoklonusa yol acabilir.*?* Literatiirde
benzer bulgular yapan Gaucher hastaligi da
tanimlanmistir.”! Aksiyon miyoklonus-bobrek
yetmezligi (action myoclonus-renal failure), bir
progresif miyoklonik epilepsi (PME) sendromu
olmakla birlikte muhtemelen polindropatinin
varligi nedeniyle dev somatosensoriyel
uyandirilmig potansiyeller veya C refleksi

olmaz. Bu gruptaki bir bagka 0ozellik,
miyoklonusun aksiyon ile tetiklenmesidir.

Kortikal tremor ve miyoklonus sendromu
da 10-30 yaslar1 arasinda gelisir.”®! Bu grupta,
tremor ve miyoklonusa yiliksek amplitiidlii
somatosensoriyel uyandirilmig potansiyeller ve
diger nobetler eslik eder.

Aslinda 10 yas alti miyoklonusun
sendromun bir parcasi oldugu farklt epilepsi
sendromlart vardir.?’?! Baglangici 10-30
yaslar1 arasinda olan bir bagka sendrom
jiivenil miyoklonik epilepsidir (JME). Bu
sendromda, miyoklonik desarjlar, PME’de
goriilenlere ¢cok benzer; kisa siireli ve yiiksek
amplitiidlidiir. Ancak PME’den farkli olarak
JME hastalarinin az bir kisminda C refleksi
veya dev somatosensoriyel uyandirilmig
potansiyeller gibi refleks ozellikler vardir.
Bize gore, JME’deki miyoklonus, biiyiik
olasilikla kortikal kokenlidir, ama sadece bazi
hastalarda miyoklonik desarjlara EEG desarji
eslik eder. Bunun bir nedeni, rutin bir EEG
sirasinda miyoklonus kaydedilememesidir.
Ikinci nedeni ise, bir sinirlama olan geri
averajlama olgularin sadece %50’sinde pozitif
sonug verir.'! Altmis yagin iistiinde kortikal
miyoklonus nedenleri arasinda demanslar,
Parkinson hastaligi, Parkinson-arti
sendromlari, Colyak hastalifi ve prion
hastaliklari tespit edilmistir.!*”’

Kortiko-subkortikal miyoklonus:
Miyoklonus literatiiriinde bazi1 yazarlarin
vurguladigi bu tanimlama bagta talamus olmak
iizere subkortikal yapilar ve korteks arasindaki
karsilikl1 baglantilardaki paroksismal agir1
faaliyetten kaynaklanan miyoklonus tablolarini
ifade etmektedir. Juvenil miyoklonik epilepsi ve
miyoklonus absans epilepsi gibi tablolar 6rnek
verilmekte, subkortikal yapilardan kortikal
motor alanlara yayilan hipereksitabilitenin
miyoklonusa yol actigi belirtilmektedir.
Klinik olarak cogu jeneralize, bazen fokal
veya multifokal sigramalar olabilir. Miyoklonus
bosalim siireleri yine olduk¢a kisa, yer yer
kortikal miyoklonusa kiyasla uzun olabilir
(25-100 ms). Kortikal miyoklonus igin tipik
kabul edilen istirahatte LLR varlig1 (C refleksi)
goriilmemektedir. Kortikal karsiliklar:r ise
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EEG’de goriilen ve klinik tablolara o0zgii
olan jeneralize yavas veya hizli diken/dalga
paroksizmleri seklindedir. Ust ekstremitede
kaydedilen EMG aktivitesi ile zamana kilitli
EEG’deki ¢ok diken desarjlar1 arasindaki
siire kortikal iletim zamam ile uyumludur ve
buradan yola ¢ikarak yazarlar miyoklonusun
kortikal kokenli oldugunu belirtirler.*” Bazi
yazarlar, “kortiko-subkortikal” koken konusunu
bu nedenle dikkate almazlar.

Subkortikal miyoklonus: Birgok kaynakta
korteks ve omurilik arasindaki yapilardan
kaynaklanan tablolar1 tanimlamak iizere
kullanilan bir terimdir.

Onemli nedenlerden biri, herediter
esansiyel miyoklonusdur (miyoklonus distoni).
Bu tabloda, kortikal miyoklonusa 06zgii
biiyiik SEP ve C refleksi veya EMG sinyaline
oncelik eden sicramaya kilitli kortikal
dikenler gibi kortikal miyoklonusa o6zgii
bulgular yoktur.PY Yiizey EMG’de kaydedilen
bosalimlar, diizensiz araliklarla gelen veya
agonist-antagonist kaslarda senkron, bazen bir
kasta izole, siireleri degigsken (50-500 ms veya
iizeri) niteliktedir. Elektromiyografi temel
faaliyetinde bazi olgularda distoniye ait
ko-kontraksiyon veya distonik tremor gibi
ozellikler kaydedilebilir. Miyoklonus distoni
tablosunda tutulum bas, boyun, kollar
nadiren bunlara ek olarak alt ekstremitedir;
buna karsilik bosalimlar icin belli bir
paterne uyan dagilim yoktur.®?! Sigramalar
istirahatte olabilir, hareketle arttigi goriiliir.
Bu bakimdan poli-EMG kayd: sirasinda
yukarida sozii edilen inceleme asamalarinin
ihmal edilmemesi gerekir. Uyarana duyarligin
belirgin olmadigindan s6z edilse de bir kisim
olguda irkilme reaksiyonlar1 hiperaktiftir
(yayinlanmamig gozlem).

Miyoklonus ek olarak, Wilson hastaligi
(WD), serebrotendintz ksantomatozis (CTX),
Nieman Pick Tip C (NP-C), mitokondriyal
mutasyonlar gibi hareket bozukluklari
veya metabolik bozukluklara, bazen de
ilag kullanimina bagli ortaya c¢ikabilir.??34
Altmis yasin istiinde kortikal miyoklonusa
benzer miyoklonus nedenleri arasinda,
demanslar, Parkinson hastalig1, Parkinson-
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arti1 sendromlari, Colyak hastaligi ve prion
hastaliklar1 vardir.*”

Beyinsapi miyoklonuslari: Bazi kaynaklarda
beyin sap1 kokenli miyoklonuslar, subkortikal
miyoklonuslar baglig1 altinda incelense de
bolgeden kaynaklanan tablolar1 ayri baglik
altinda degerlendirmek daha dogrudur. Beyin
sap1 kaynakli kabul edilen miyoklonus tablolar1
olarak retikiiler refleks miyoklonus, artmig
irkilme sendromlari ve ritmik lokal veya
segmanter miyoklonus sayilabilir.

Beyinsapu retikiiler miyoklonusu: Oldukca
nadir bir tablodur. Dig uyaranla tetiklenebilen
aksiyal jerkler seklindedir. Kas kasilmalarinin
sternokleidomastoid veya trapezyus gibi
kaudal beyin sapr kokenli kaslardan bagladigi
polimiyografi ile gosterilebilir. Hem artmig
irkilme (fizyolojik olan da) hem de refleks
retikiiler miyoklonus uyarana duyarli ve kaslar
arast yayilim paterni olan ve bu bakimdan
birbirine benzer ozelliktedir. Refleks retikiiler
miyoklonusta distal ekstremite kaslarina olan
ileti hiz1irkilmeye gore hizlidir ve retikiilospinal
yolaktan ziyade hizli ileten kortikospinal
yolakla tagindigini telkin eder. Bu hesaplama bir
periferik sinir uyarimina cevaben gelen yanitin
latansi iizerinden yapilabilir. Ornegin median
sinirin bilekte uyarilmasi ile bir irkilme yaniti
elde edilebilir; bu somatosensoriyel irkilme
yanitidir ve kol kaslarindaki yanitlarin latansi
80-90 ms civarinda olmalidir. Artmig irkilme
tablolarinda da latanslar bu ¢ercevededir. Nadir
bir tablo olan refleks retikiiler miyoklonusta
ise boyle bir uyariya ¢ok daha kisa bir latansla
yanit alinmaktadir. Aradaki latans farki
duyusal yolak ayni olduguna gore efferent
yolla ilgili olmalidir ve hizli ileten bir yolagi
kullanmalidir sonucu ¢ikacaktir.

Artmis irkilme sendromlari: Yukarida
tanimlanan irkilme reaksiyonunun diigiik
siddetteki herhangi bir wuyaranla hatta
spontan olarak ve siddetlenmis bir sekilde
ortaya cikisi olarak ifade edilebilir. Artmig
irkilme sendromlar1 baslig1 altinda kabaca ii¢
gruptan soz edilebilir. Bunlar: Hiperekpleksi,
uyaranin irkilme refleksi diginda bir bagka
yanita 6rnegin bir ndbete neden olmasi (startle
epilepsi) veya beyin sapt miyoklonusu gibi
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ve noropsikiyatrik sicrama tablolaridir ki bu
sonuncu gruba psikojen irkilme sendromlari
ve endemik Kkiiltiirel tablolar da dahildir.*
Bu arada irkilme reaksiyonunun agir1 hale
geldigi aralarinda spastisite, distoniler veya
MSA gibi norolojik, posttravmatik stres
bozuklugu gibi psikiyatrik tablolarin oldugunu
hatirlamakta yarar vardir; ne var ki buradaki
artmis irkilme yandas bir bulgudur. Bu
boliimde sadece hiperekpleksiyaya yer verecek
ve noropsikiyatrik artmig irkilme tablolarindan
ise daha asag1 boliimlerde bahsedecegiz.

Beyin sapt segmanter miyoklonuslari:
Bu kategoride s6zli edilen tablo palatal
miyoklonustur. Elektrofizyolojik olarak yavag
1 Hz. ritmik burstlerle sekillenmektedir.
Bu o6zelligi nedeniyle “tremor” olarak
adlandirilmasinin daha uygun olacag: ileri
stirtilmiistiir.*¢37" Esansiyel ve semptomatik
formlar1 vardir. Semptomatik olanin Guillain-
Mollaret iicgenindeki lezyona sekonder oldugu
bilinmektedir.

Bu bolimde sozii edilmesi gereken bir
diger terminoloji brangiyal miyoklonus ve
miyoritmidir. Boyun ve alt kraniyal sinir
innervasyon alanini tutan miyoklonuslar icin
bransiyal miyoklonus tanimi kullanilmais,
ancak yakin zamanda yavas kas kasilmalariyla
sekillenenbutablolarin ‘branchial myorhythmia’
olarak adlandirilmast Onerilmistir. Frekansi,
2-4 Hz arasi degisen, bosalim siireleri 100 ms
tizerinde 400 ms’yi bulabilen, tutulan kaslarda
genellikle ritmik bogsalimlardan meydana
gelmektedir. Miyoritminin Onceki yillarda da
miyoklonusun bir formu olarak kabul edilmesi
gerektigi tizerinde durulmustur.¥

Spinal diizey: Medulla spinalis kaynakli
olarak tanimlanan iki farkli tablo s6z
konusudur; bunlar spinal segmental ve
propriospinal miyoklonuslardir. Bununla
beraber yakin zamanda tanimlanan ©n
boynuz hiicresi kokenli biiyiik fasikiilasyonlar
da spinal miyoklonus nedeni olarak kabul
edilmistir.®” Segmental miyoklonus sadece
medulla spinalis kokenli olmayip beyin sapi
jeneratorii ile iligkili olabilmektedir. Asagida
ayrintist verilecek olan tablolardan segmanter
miyoklonus genellikle ritmik veya yari ritmik
gidigli, lokalize, buna karsilik propriospinal

miyoklonus karakteristik yayilim paterni ile
kendini gostermektedir. Hemen belirtmek
gerekir ki spinal miyoklonuslarin Onemli
bir kisminin fonksiyonel sigcramalar oldugu
literatiirde vurgulanmaktadir. "

Segmental miyoklonus: Bir veya birbirine
komsu spinal segmentlerden innervasyon alan
kas veya kas gruplarinda ¢ogunlukla ritmik
veya yari ritmik kontraksiyonlardan meydana
gelmektedir. Elektromiyografi yansimasi ise
100 ms’den uzun (100-500 ms) ve frekansi
1-4 Hz. olabilen yavas tremor benzeri bir
faaliyet seklindedir.*'#? Sekil 3c’de goriildiigii
lizere sinilizoidal burst paterni olan tremordan
farkli olarak burstler kare dalga seklindedir.
Beyinsapt kokenli olana tipik Ornek palatal
miyoklonus (palatal tremor) olup, cogunlukla
spinal seviyede goriilmektedir. Degisik
lezyonlara sekonder olarak yiiz veya servikal
bolgede de bildirilmistir.¥! Gosterilebilir
lezyonlar genellikle vardir ve semptomun
oldugu segment ile uyumlu olmalidir. Uykuda
kaybolmadig1 bildirilmistir. Elektromiyografi
karsiligi, biiyiik SEP veya C refleksi gibi
kortikal  eksitabilite artisi  bulgulari
bulunmamaktadir ancak uyarana duyarlidir.
Gerek spinal segmanter ritmik miyoklonus
gerekse palatal miyoklonus icin tremor
terminolojisini 6neren yazarlar da vardir.’”!

Propriospinal miyoklonus: Propriospinal
yolag1 kullanan bir formdur. Genellikle bir
torakal seviyeden baglayip kaudal ve rostrale
dogru diger miyotomlara yayilir; bu baglamda
kendine 6zgii paterni vardir. Sicrayict hareketler
rektus abdominis veyatorakal paraspinal bolgeye
uyan kaslardan baslayarak asagi ve yukari
yayilir (Sekil 4). Spontan olabilecegi gibi cogu
kez bir uyaranla tetiklenir. Oncelikle aksiyal
kaslar1 tutmasi yiizlinden yavas fleksiyon
sigramalarina neden olur, yani sira taraflar
da etkilenebilir. Sirt {istii yatar pozisyonun
kolaylagtirmas1 nedeniyle yakin zamanda
bir uyku bozuklugu olarak da ele alindigi
goriilmektedir. Kaslar aras1 yayilim lizerinden
veya uyarana yanit sirasindaki latanslar
iizerinden hesaplanan iletim hizi aktarimin
yavas oldugunu gosterir; ancak 2-16 m/s gibi
bir aralikta degiskendir. Bu hiz kortikospinal
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yol gibi hizli ileten bir sistemle uyumlu
olmadigindan iletimin propriospinal yolakla
olmasi gerektigine destek olarak gdsterilmistir.
Her bir bosalim siiresi hayli uzundur, cesitli
yazarlar tarafindan 4000 milisaniyeye kadar
uzayabildigi bildirilmistir.***! S6zii edilen
siireler hastadan hastaya degisebildigi gibi
ayni bireyde de degisken olabilir. Sicramalarin
taklidi ile benzer ornekte bir EMG aktivitesi
elde edilebildigi bildirilmistir.*®! Geriye
averajlama ile Bereitschaftspotential (BP)
gosterilebilir ki bu da bir¢ok olgunun
fonksiyonel hareket bozuklugu olabilecegine
kanit olarak ileri siiriilmektedir.*”! Aksiyal
sigramalarin varliginda fonksiyonel
miyoklonus  birincil Oneme  sahiptir.
Uyumsuzluk, tutarsizlik ve distraksiyon
gibi fonksiyonel hareket bozukluklarini
destekleyen bulgular destekleyici bulgulardir.
Ancak erigskin baglangicli tik bozukluklari
ile karigabilir."® Literatiirde semptomatik
propriospinal miyoklonus olarak sunulan
olgularin ¢ok azinda tetikleyici olabilecek
spinal lezyon varliginin oldugu belirtilmekte,
dahasi Oyle olgularin da bir bdliimiinde
psikojen propriospinal miyoklonus varligina
isaret edilmekte ve bu nedenle ayirici tani
icin harekete iligkin potansiyellerin varliginin
arastirilmasi onerilmektedir.*” Buna karsilik
difiizyon tensor goriintiileme ile omurilikte
yolaklara ait mikrostriiktiirel defektlerin
oldugu da gosterilmistir. Cok nadir de olsa
sekonder propriospinal miyoklonus olabilecegi
akilda tutulmalidir. Ornegin demyelinizan
polindropatiler veya miyelit gibi spinal kord
lezyonlar1 sonrasinda ortaya ¢ikabilir*! Bu
nedenle, medulla spinalis goriintiilemesinin
yapilmasi ve gerektiginde daha ileri tetkiklerin
yapilmasi uygun olur.

Periferik miyoklonus: Periferik sinir
(veya medulla spinalis on boynuz) diizeyi
bir patolojiye sekonder olduklar1 kabul
edilir. Bedenin bir segmenti veya bir
periferik sinir alanindaki si¢cramalarla
karakterizedir. Spontan veya hareketle
tetiklenebilir. Bir formu minipolimiyoklonus
olarak adlandirilmis ve Hirayama hastaligi
olgularinda tanimlanmigtir.®® Az sayidaki
kronik olarak denerve motor iinitin neden
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oldugu kontraksiyona atfedilir. Tek sinirlerin
travmalarindan, hatta taraf ampiitasyonundan
sonra ilgili sinirin innervasyon alanindaki
kaslarin  semptom verdigi miyoklonus
tablolar1  tanimlanmigtir. Travma ile
miyoklonus arasinda gecen siire giinler veya
yillar seklinde degisiktir. Yiizey EMG ile
kaydedilen goriintimleri diisiik frekansli
(2-4 Hz, baz1 olgularda 8 Hz), psédoritmik,
stireleri 100-200 ms veya iizeri olan aktivite
seklindedir. Postiirle iliskili olabilir. Bazi
durumlarda kaslar arasinda bir latans
varligindan bahsedilmektedir. Tetikleyici zon
benzeri bir alandan periferik duysal uyaranla
miyoklonusun tetiklendigi bildirilen olgular
varsa da biiyilk SEP veya C refleksi gibi
elemanlar hicbir olguda elde edilmemistir.
Yiizey EMG goriinimii bakimindan spinal
segmanter miyoklonusla benzerligi lizerinde
durulmus ancak bildirilen olgularda
herhangi bir spinal lezyonun bulunmadigi
vurgulanmaistir.

Fonksiyonel miyoklonus: Pozitif bir motor
semptom olarak fonksiyonel sicramalar nadir
degildir, daha once de belirtildigi gibi spinal
veya propriospinal miyoklonuslarin biiyiik
bolimiiniin fonksiyonel sigramalar oldugu
bildirilmistir. Bu grup gecmisteki bir¢ok
yayinda calisma digt birakilmaisgtir.

Klinik muayenede izlenen
distraktibilitenin  ve  dikkati c¢elme
manevralarinin, EMG inceleme asamalarina
eklenmesiyle kaydi miimkiindiir. Bosalim
siireleri uzun, hatta ¢cok uzun veya degisken
olabilir. Kabaca 70 ms altindaki siiresi olup,
agonist/antagonist kas c¢iftlerinde senkron
cakan bosalimlar veya sessiz evreler hemen
daima organik kokenlidir; buna kargilik
agonist/antagonist kas ciftlerindeki 1iyi
organize iiclii paternle birlikte uzun siireli kas
aktivitesi yansimasi fonksiyonel bozukluklar
icin tipik kabul edilebilir.”" Spontan goriinen
veya uyarilmig yanitlarin rekruitman siralari
organik olanlardan farklidir. Bu ozellik,
propriospinal  goriinimlii  fonksiyonel
miyoklonuslar kadar artmis irkilme
goriinimiinde olanlar i¢in de gecerlidir. Ses
veya elektrik uyarimla elde edilen yanit
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latanslar1 ya uzundur (100 ms {iizeri latansi
olan yanitlar reaksiyon zamanina tekabiil
etmektedir) ya da normal bir irkilme yanitina
eklenen oryantasyon reaksiyonu seklinde yine
benzer latansla ortaya cikabilir. Siireler de
genellikle uzundur.”? Uzun dongiilii refleksler
normaldir. Geriye averajlamada kisa latansl
kortikal desarjlar yok, buna karsilik hareket
Oncesi potansiyeller BP vardir."® Ne var ki
bu yontemler icin bazi zorluklar da vardir;
ozellikle seyrek gelen sigcramalarda s6z konusu
potansiyellerin toplanmasi zaman alic1 olabilir.

Noropsikiyatrik irkilme sendromlar1 veya
endemik kiiltiirel tablolar olarak gruplanan
ve en liyi bilinenleri arasinda Jumping
Frechman of Maine, Latah, Myriachit ve cesitli
toplumlarda farkli isimlerle anilan tablolara
da bu boliimde deginecegiz. Yukarida irkilme
reaksiyonunun ozelliklerinden s6z etmistik.
Gerek noropsikiyatrik tablolarda gerekse
endemik kiiltiirel tablolarda irkilmenin ilk
fazindaki boyut artisinin yani sira ikinci
fazda da artisin oldugu goriilebilir. Kiiltiirel
tablolarda buna sterotipi, koprolali, istem dis1
vokalizasyon gibi bir dizi motor fenomenin de
eklendigi belirtilmektedir.">!

Sonu¢ olarak ¢ok kanalli ylizey EMG
miyoklonus  olgularinin  ilk  basamak
ayiriminda oldukca kesin bilgiler vermektedir.
Elektrofizyolojik goriiniimleri bakimindan
ilk planda spinal ve beyinsap1 segmanter
miyoklonuslar1 yavas ritmik paternleri,
segmente sinirli oluglariyla ayrilabilir. Klinik
goriinimii kimi olgularda hekimler arasinda
tanisal bakimdan tartismaya neden olsa da
elektrofizyolojik olarak rahatlikla ayrilan
diger grup artmis irkilme sendromlaridir. Hem
primer hiperekpleksi hem de kiiltiirel artmig
irkilme sendromlar1 ic¢in tani koydurucudur.
Elektrofizyolojik testlerle hi¢ kuskusuz
miyoklonusa neden olan hastaliklarin etiyolojik
tanisint koymak miimkiin goriinmemektedir,
buna karsilik tani penceresini daraltarak
klinisyene yol géstermesi bakimindan degerlidir.
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