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Miyoklonus ile Gelen Hastada
Tanisal Yaklasim ve Tedavi ilkeleri

Diagnostic Approach and Treatment Principles in
Patients Presenting with Myoclonus

OZET Bu béliimde miyoklonusu anlamak ve tanimak icin stratejik yaklasimlardan bahsedilecektir. Mi-
yokloni kaslarin ani, kisa siireli ve istemsiz olan kasilmalar seklinde olan hiperkinetik bir hareket bo-
zuklugudur. Ani kas kasilmasindan kaynaklandiginda pozitif miyoklonus, kas tonusu kaybindan
kaynaklandiginda negatif miyoklonus olarak adlandirilir. Birgok durumda ortaya gikabilir. Miyoklonus;
viicuttaki dagilimina, provake eden durumlara, anatomik kaynagina, aktivasyonla iliskisine ve etiyolo-
jiye gore degisik gruplarda siniflandirilabilir. Miyoklonusun hangi grupta yer aldiginin saptanmasi tedavi
kararinda da 6nemli olacaktir.

Anahtar Kelimeler: Miyoklonus; hiperkineziler; epilepsiler, miyoklonik; nérofizyoloji

ABSTRACT In this section, strategic approaches to understanding and recognizing myoclonus will be
discussed. Myoclonus is a hyperkinetic movement disorder in the form of sudden, short-term and invol-
untary contractions of the muscles. When it is caused by sudden muscle contraction, it is called positive
myoclonus, and when it is caused by loss of muscle tone, it is called negative myoclonus. It can occur
in many situations. It will be classified into different groupds according to its distribution on the body,
provoking conditions, anatomical source, relationship with activation, and etiology. Determining which
group myoclonus falls into will also be important in the treatment decision.

Keywords: Myoclonus; hyperkinesis; epilepsies, myoclonic; neurophysiology

Miyoklonus, kas veya kas gruplarinin ani kasilma veya gevseme sonucu olusan
hizli, kisa siireli, sok benzeri, istemsiz sigrama hareketleridir.!

Tiim hiperkinetik hareket bozukluklari i¢erisinde miyoklonuslar, en hizli ve en kisa
stireli olan hareket bozuklugudur.?

Miyoklonus bir tant degil, bir semptom veya bulgudur. Birden fazla hastalik ve du-
rumda ortaya ¢ikar. Miyoklonuslar kas aktivitesine gore pozitif ve negatif miyoklonus
olarak iki gruba ayirabiliriz.?

Pozitif miyoklonus; agonist veya antagonist kaslarin ani kisa siireli kasiimas1 (<100
msn) ile olugur ve daha siklikla bu formu goriliir.* Negatif miyoklonus ise kasilmakta
olan kas aktivitesinin yine ani, kisa siireli (<500 msn) durmasi seklinde olusur.’

Miyoklonus birgok farkli sekilde siniflandirabilir. Bu siniflandirmalar etiyolojiyi
saptamada ve tedavi karar1 agisindan yardimci olmaktadir. Elektrofizyolojik testler; mi-
yoklonus fizyolojisinin siiflandirilmasina ve miyoklonusun patofizyolojisinin belir-
lenmesine yardimci olur ve semptomatik tedavi yaklagimlarini stratejilendirmek igin
kullanilabilir. Hem temel yardimci testler (EEG ve goriintiileme dahil) hem de daha kap-
samli testler gerekli olabilir. Altta yatan etiyolojinin tedavisi ideal yaklasgimdir. Ancak
bdyle bir tedavinin miimkiin olmamasi ya da gecikmesi halinde miyoklonus fizyolojisi-
nin bizi yonlendirdigi semptomatik tedavi diigtintilmelidir.*
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Bes farkli yaklagimla siniflandirilmis olup Sekil 1°de
ifade edilmistir.

Anatomik Kaynagina Gore Siniflama
a. Kortikal Miyoklonus

Primer kaynag1 sensorimotor korteks olan bu mi-
yokloni tipi, sensorimotor korteksi etkileyen fokal
bir lezyona (vaskiiler, gliotik, neoplastik, inflama-
tuvar, vb.) isaret eder. Genellikle fokal olup eks-
tremitelerin distalini veya yiizii etkileyebilir.
Transkallozal yayilim ile bilateral veya jeneralize
de olabilir. Ayn1 zamanda en sik multifokal mi-
yoklonus nedenidir. Pozitif ve negatif miyoklonus
birlikte bulunabilir. Fotik, dokunma ve nadiren
sesli uyarana duyarlidir. Tipik olarak istemli hare-
ketler sirasinda olusur ki buna aksiyon miyoklo-
nusu denir. Aksiyon miyoklonusu ¢esitli amplitiid
ve yayilim cesitliligi gosterebilir ve dizabiliteye
neden olabilir. Kortikal miyoklonuslar progresif
miyoklonik epilepsi sendromlarinin bir pargasi
olabilirler.’ Duyusal stimiilasyon ile olusan tipine
kortikal refleks miyoklonus, kas aktivasyonu ile
ortaya ¢ikan tipine ise kortikal aksiyon miyoklo-
nusu denmektedir.?

Tutulan kaslarda elektromiyografik olarak kayde-
dilen desarjlar 30 msn ve daha kisadir. Kas sigra-
malar1  senkrondur ve desarjlar birbirine
benzemektedir. Elektroensefalografi (EEG) anor-
malligi senkron oldugu zaman epileptik miyoklo-
nus olarak adlandirilir. EMG burst siiresi genelde
70 msn den daha az olup 10-50 ms’dir ve refleks
paterne uyar. Nonepileptik miyoklonusta ise EMG
burst siiresi 50-300 ms arasidir. EMG 06rnegi bal-
listik veya tonik olabilir. Senkron veya asenkron
antagonist aktivite vardir. Es zamanli yapilan

EEG’de EMG’deki burst siiresi ile korele EEG
arasinda bir zaman aralig1 bulunur. Bu siire korti-
kospinal yol boyunca iletim i¢in gerekli olan siire-
dir> Somatosensoriyel yanitlar (SEP)’da dev
potansiyeller tipiktir. Negatif miyoklonusta ise
EMG’de antagonist kaslarda senkron sessiz evre-
ler kaydedilir.?

Kortikal miyoklonuslara 6érnek olarak posthipo-
ksik aksiyon miyoklonusu (Lance-Adams sen-
dromu), progresif miyoklonik epilepsiler (PME)
ve norodejeneratif hastaliklar verilebilir.

Post-kardiyak arrest sonrasi en sik goriilen néro-
lojik durumlar nébet ve miyoklonustur. Kardiyak
arrest sonrast iki tip miyoklonus geligir. Bunlardan
birincisi arrest sonrasi ilk 12 saat iginde baslayan
ve genellikle 24 saat igerisinde son bulan jenera-
lize miyoklonustur. Stimulus duyarli olup genel-
likle yiiz kaslarinda, bacaklardan daha sik olarak
da kollarin proksimallerinde gériiliir. Tkinci grup
hastalarda ise resusitasyondan haftalar sonra bas-
lay1p giincelerce hatta yillarca siirebilir. Miyoklo-
nusun bu kronik formu Lance-Adams sendromu
veya posthipoksik aksiyon miyoklonusu olarak ad-
landiriimaktadir. Istemli hareketlerle bu miyoklo-
nus tipi uyarilabilir, jeneralize olabilecegi gibi
yalnizca bir ekstremiteyi de etkileyebilir.®

b. Kortikal-Subkortikal Miyoklonus

Genellikle jeneralize ve bilateral senkron miyok-
lonik jerkler vardir ve primer jeneralize epilepsiler
i¢in tipik mekanizmadir. Ornek olarak juvenil mi-
yoklonik epilepsi verilebilir.

c. Subkortikal Segmental Olmayan Miyoklonus

Bu miyokloniler beyin sap1 kaynaklidir ve tipik
olarak miyoklonus kaynagin baslangi¢ bolgesine

»Fokal *Spontan +Kortikal
»Multifokal *Refleks « Kortikal-
«Jeneralize Subkortikal
» Subkortikal
segmental
olmayan
*Segmental
* Periferik

5 5 Provake Anatomik Olustugu andaki — .
e Kaynagina gore sEECE

«[stirahat +Fizyolojik

+Postural +Esansiyel

* Aksiyon *Epileptik
*Semptomatik
+Psikojen

SEKIL 1: Miyoklonusun siniflandiriimast.
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yakin olan segmentlerin ¢ok Otesinde ortaya
cikar. Ornek olarak refleks ya da spontan ortaya
¢ikabilen jeneralize miyokloniler ile karakterize,
ekstremitelerin distallerinden uyarim ile refleks
olarak ortaya ¢ikan retikiiler miyoklonus verile-
bilir. Bu miyokloniler posthipoksik, postensefa-
litik ya da iiremiye bagh olusabilir. Tsitsel
uyarana hassasiyet ve jeneralize jerkler tipik bul-
gudur.

Bir diger drnek ise patolojik irkilme yaniti olan hi-
perekspleksidir. Hiperekspleksi; ailesel, idiyopa-
tik, postensefalitik, vaskiiler ya da multipl skleroza
bagli ortaya ¢ikabilir. Herediter olan hipereksp-
lekside glisin reseptdriirniin alfa subunitinde or-
taya ¢ikan bir mutasyon sorumludur.’

EMG’de kaydedilen desarjlar kisa stireli 10-30
msn’dir. EEG’de ise oncelik eden bir aktivite ve-
somatosensoriyel uyandirilmis potansiyel degisik-
ligi gosterilmemektedir.

d. Segmental Miyoklonus

Medulla spinaliste veya beyin sapinda bir seg-
mentin sonucu olarak viicudun belirli segmentinde
veya bitisik segmentlerinde ortaya ¢ikan devamli,
ritmik, yari ritmik ya da diizensiz olabilen 0.5-3
Hz tremor seklinde kas aktivitesidir. Bu miyoklo-
nus tipine ritmik frekansinin olmasi sebebiyle pa-
latal tremor da denilen palatal miyoklonus 6rnek
verilebilir.

Stimulusa hassas olabilir. Bazen tutulan segment-
ten itibaren propriyospinal yolla iist ve alt seg-
mentlere dogru ilerleyerek viicutta yiiz harig
bolgelerde fleksiyon yaptirict miyoklonuslar olu-
sabilir. Bu agamada ylizii tutmamasi ve isitsel uya-
rana da cevap vermemesi ile hiperekspleksiden
ayirt edilir.

Propriospinal miyoklonus, uyaniklik sirasinda da
ortaya cikabilen, nadir goriilen bir uyku-uyaniklik
gecis hareketi bozuklugudur. Tipik hareketler, eks-
tremitelere, 6zellikle de bacaklara uzanabilen ak-
siyal “mekik” veya “caki bigag1” tipi hareketleri
igerir. Teshis, diger segmentlere karakteristik ya-
yilmadan dnce aksiyel kaslar iizerinde segmental
olarak miyoklonik sigramalarin basladigin1 gos-
termek i¢in aksiyal ve torasik EMG elektrotlarinin
kullanildig1 video EEG polisomnografisini veya
diger laboratuvar ¢aligmalarini gerektirir. Tedavisi
siklikla zordur; klonazepam veya topiramat sik-
likla tavsiye edilir.”
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Spinal miyoklonuslarin uykuda da ortaya ¢ikmasi
6nemli bir 6zelliktir.’

Etiyolojide
travma ve miyelitler vardir. Fonksiyonel hareket

siringomiyeli, demiyelinizasyon,

bozukluklart bu tip miyoklonuslar taklit edebile-
cegi de akilda tutulmalidir.

e. Periferik Miyoklonus

Pleksus, kdk veya periferik sinir lezyonu sonucu
olugan ritmik veya yari ritmik miyoklonuslardir.
Bedenin bir segmenti veya bir periferik sinir ala-
nindaki sigramalarla karakterizedir. Spontan veya
hareketle tetiklenebilir. Bir formu minipolimiyok-
lonus olarak adlandirilmis ve Hirayama hastalig
olgularinda tanimlanmustir.® Tipik olarak hemifa-
siyal spazm Ornek verilebilir. Hemifasiyal spazm
beyinsapinin ¢ikiginda fasiyal sinirin vaskiiler
kompresyonu ile ortaya ¢ikar.”'’Ampute ekstre-
mitelerin miyoklonuslari da periferik miyoklonus
Ornegidir

Etiyolojiye Gore Siniflama

a. Fizyolojik

Uyku-hipnik atimlar, higkirik, benign infantil bes-
lenme miyoklonusu gibi saglikli bireylerde gorii-
len miyoklonilerdir.

b. Esansiyel

Herediter veya sporadik ortaya ¢ikabilen etiyolo-
jide genetik disinda baska bir sebep olmayan mi-
yoklunuslardir. Herediter miyoklonuslar otozomal
dominant kalitilir ve epsilon-sargolikanin kodlan-
dig1 7q ve 18 kromozom lokuslarindaki mutas-
yonlar sonucunda ortaya ¢ikar.!!

c. Epileptik

Epilepsinin veya epileptik bir sendromun pargasi
olan miyoklonilerdir.

d. Semptomatik

Progresif veya progresif olmayan ensefalopati tab-
lolart ile birliktelik gosteren miyoklonilerdir. Ornek
olarak depo hastaliklar1 (Lafora body hastaligi,
GM2 gangliosidozis, Tay-Sachs hastaligi, Krabbe
hastalig1, Gaucher hastalig1 (noninfantil néronopa-
tik form), spinoserebellar dejenerasyonlar (prog-
ressif miyoklonus ataksi, Friedrich ataksisi,
Ataksi-Telenjiektazi), bazal ganglia dejenerasyonu
ile giden hastaliklar (Wilson hastaligi, Pantotenat
kinaz iligkili nérodejenerasyon-PKAN, progresif
supraniikleer palsi, Huntington hastaligi, Parkinson
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hastalig1, multisistem atrofi, kortikobazal dejene-
rasyon, dentatorubral pallidoluysian atrofi), de-
manslar (Creutzfeld-Jakob hastaligi, Alzheimer
hastalig1, frontotemporal demans, Rett sendromu),
Viral veya toksik ensefalopatiler, ilaglar, toksinler,
malabsorbsiyon sendromlar1 (¢olyak hastaligi,
Whipple hastaligi), inme vb.*

e. Psikojen

Psikojenik miyoklonuslar, siklikla ekstremitelerin,
basin veya govdenin ani hareketleri olarak ortaya
¢ikar ve organik miyoklonustan farkli olarak sik-
likla yiiz burusturma ve gz kapaklarmin zorla ka-
patilmasiyla iligkilidir. Konugmadaki kesintilerle
iligkilendirildiginde bu durum genellikle kelime-
ler arasinda meydana gelir. Psikojenik miyoklo-
nus, organik miyoklonusun rastgele dogasinin
aksine siklikla epizodlar halinde ortaya ¢ikar. Psi-
kojenik miyoklonus tipik olarak organik miyoklo-
nustan daha yavastir ve uyaranin tetikledigi
durumlarda abartil bir irkilmeyle iliskilendirilebi-
lecek uzun bir gecikme meydana gelir. Psikojenik
miyoklonus, refleksleri kontrol ederken ¢ekig dize
¢arpmadan dnce oldugu gibi, bir uyaran uygulan-
madan once bile meydana gelebilir.'?

Negatif miyoklonus daha ¢ok toksik, hipoksik, meta-
bolik bozukluklar sonucu goriiliir. Negatif miyoklonusa
ornek olarak hepatik ensefalopatide goriilen asteriks, hi-
poksik ensefalopatide ve stiff person sendromunda gorii-
len durus bozukluklar1 drnek verilebilir.!!

Anatomik kaynagina gére miyoklonus subtipleri kli-
nik ve elektrofizyolojik 6zelliklerine gore derlenmistir ve
Tablo 1’de ifade edilmistir.

I MiYOKLUNUSU OLAN HASTAYA
KLINIK YAKLASIM

Miyoklonusu olan bir hasta klinikte karsimiza ¢iktiginda
hastanin anamnezinde Oncelikle yasi, sikayetlerinin akut
ya da kronik nitelikte olup olmadig1, miyoklonusu arttiran
etmenler, eslik eden hastaliklar ve eslik eden diger semp-
tomlar/norolojik bulgular, kronik hastaliklar, kullandigi/ke-
silen ilaglar, alkol veya yasadisi madde kullanimi, aile
Oykiisii sorgulanmali.

Hastada saptanan hareket bozuklugunun gergekten
miyoklonus olup olmadig: degerlendirilmelidir.

Miyoklonusun genligi, dagilimi, paterni, aktivasyon
ozellikleri ve nérolojik muayene degerlendirilmeli ve varsa
lokalize edici bulgular saptanmalidir.*

TABLO 1: Miyoklonuslarin subtiplerinin klinik ve elektrofizyolojik agidan karakteristik ozellikleri.

Miyoklonus subtipleri Klinik karakteristikler

Korteks Kortikal (en sik)

Avritmik
Negatif miyoklonus
Subkortikal

Non-Segmental

Talamus Jeneralize veya senkron

Beyin sapi

Bazal Ganglionlar Miyoklonik distoni
spontan veya aksiyonla

Beyin sapi/Spinal Subkortikal Segmental

Propriospinal

Fokal veya segmental

Ritmik olabilir

Sabit paternde olma

Aksiyal kaslarda
Periferal

Periferik Fokal (myotom)

Sinir Sistemi Distal ekstremitelerde

Uykuda devamlilik

Siklikla multifokal veya jenaralize
Siklikla yuz ve ekstremite distallerinde
Spontan, aksiyon veya stimulusla tetiklenme

Aksiyal+Proksimal ekstremitelerde
Spontan veya stimulus duyarli
Multifokal, aksiyal, proksimal ekstremitelerde;

Spontan, bazen aksiyonla tetiklenme

Spontan veya stimulus duyarli (yatma pozisyonu provake edici olabilir)

Spontan veya aksiyonla tetiklenme
Kuvvet kaybi ve/veya atrofi ile beraberlik

Elektrofizyolojik karakteristikler
Burst siiresi<100 ms (20-70 ms)
Positif “back averaging”

Dev SEP, C refleksi
Poliminimiyoklonus

Burst siiresi>100 ms

Simultane rostral ve kaudal aktivasyon
Habituasyon

Burst siiresi>100 ms

Burst siiresi>100 ms

Burst dagilimi etkilenen segmente gére

Burst siiresi>100 ms

Midtorasik segmentte baslama ve rostral-kaudal yonde ilerleme
Yavas ilerleme hizi (5-10 m/sn)

Burst siiresi<50 ms

Dev motor iinit potansiyelleri
Poliminimiyoklonus
Fasikilasyonlar, Miyokimi
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Miyoklonusun primer fenomen olup olmadig1 sorgu-
lanmal1 ve bu durumda esansiyel ve fizyolojik miyoklonus
akilda tutulmali. Miyoklonusun epileptik bir sendromun
pargast olup olmadigi, nébet 6ykiisii sorgulanmalidir. Ya-
pilan genis bir epidemiyolojik ¢alismada miyoklonuslarin
%72’sinin semptomatik oldugu saptanmustir.'> Altta yatan
baska bir hastalik nedeniyle ortaya ¢ikan bu forma sekon-
der miyoklonus da denmektedir. Posthipoksik durum ve
norodejeneratif hastaliklar en sik nedenler olarak saptan-
mistir.

Miyoklonusun dagilimi segmental, periferik fizyolo-
jiyle veya propriospinal (segmental olmayan) miyoklo-
nusla uyumluysa, o zaman spinal kord gdoriintiilemesi
diistiniilmelidir. Elektrofizyolojik ¢aligmalar ile birlikte de-
gerlendirildiginde etiyolojiyi biiylik olasilikla saptanmig
olur. Kortikal veya subkortikal miyoklonus diisiiniilityorsa
ilaclar, toksinler, rutin laboratuvar testleri ve konvansiyo-
nel beyin goriintiilemeleri elde edilmelidir. Hasta bir biitiin
olarak degerlendirilmeli ve klinik sendrom olusturulmali-
dir. Klinik sendrom nérodejeneratif bir hastalik ya da mi-
tokondrial hastalik lehine olup olmadigi sorgulanmali,
gerekirse genetik testlere ve spesifik hastalik hedefine yo-
nelik analizlere bagvurulmalidir.

Etiyolojinin saptanmasinda kullanilacak ek testler ige-
risinde spesifik genetik testleri, tam ekzom dizilimi, néro-
nal spesifik antikorlar (parancoplastik dahil), spesifik
toksinler ve BOS incelemeleri bulunabilir.*

Miyoklonus akut basglangicli ise hastanin toksik/me-
tabolik, enfeksiyoz etkenler, posthipoksi durumu olup ol-
madigi, kullandig ilaglar ve yasadisi madde kullanimi
sorgulanmalidir. Tiim opiod analjeziklerin yiiksek dozlari,
amfetamin kullaniminda ve fentanil ¢ekilme sendromunda
miyoklonus gériilebilir."* ilaca bagli miyoklonus, tipik ola-

rak jeneralizedir. Bu tip miyoklonus i¢in altta yatan pato-
fizyolojik mekanizmasinda, serotonin ve y-amino-butirik
asitin arttirilmasi yoluyla aracilik edildigi goriilmekte-
dir.'>16 flaca bagli miyoklonusun etiyolojisinde ¢cok sayida
ilag ve yasa digi madde su¢lanmustir. Bu ilaglar Tablo 2°de
listelenmistir. flaca bagli miyoklonus igin en iyi tedavi,
buna neden olan ajanin tanimlanmasi ve ortadan kaldiril-
mastdir."”

Laboratuvar testlerinden 6zellikle kan glukoz diizeyi,
tiroid fonksiyon testleri, elektrolitler, ilaglar/toksikoloji
(bizmut dahil), renal ve hepatik fonksiyon testleri galisti-
rilmalidir. Mitokondrial hastaliklar i¢in deri veya kas bi-
yopsisi, 24 saatlik idrarda Cu ve Vit E diizeyi de taniya
yonelik testler arasindadir. Beyin goriintiilemeleri (BT,
MRG vb.) yapilmalidir. Kronik seyir ise daha ¢ok nérode-
jeneratif ve genetik hastaliklar diigiindiirtir.>

Norodejeneratif hastaliklar icerisinde miyoklonusun
en stk eslik ettigi tablolar, multisistem atrofi ve kortikoba-
zal dejenerasyondur. MSA’da goriilebilen minipolimiyok-
lonusu, kollar uzatildiginda veya hareket baslatildiginda
ellerde veya bir veya birka¢ parmakta diisiik amplitiidlii,
diizensiz ve aritmik miyoklonustur.'s

Yagsl bir hastada 6zellikle kognitif yikim da eslik edi-
yorsa diffiiz Lewy cisimcikli demansi, ileri evre Alzhei-
mer hastalig1, kortikobazal dejenerasyon diisiindiirebilir.’

Hastanin yasini diisiindiigiimiizde; geng yasta ise epi-
leptik tablolar 6n planda diisiiniilmelidir. Eslik eden kog-
nitif yikim ve ataksi varlig1 progresif miyoklonik epilepsiyi
diislindiirebilir. Opsoklonus-myoklonus tablosu mevcut ise
beyin sap1 vaskiiler lezyonlar1 veya paraneoplazi arastiril-
malidir. Cocukluk ¢aginda ise néroblastom akilda tutul-
malidir.?

TABLO 2: Miyoklonusa sebep olabilen ilaglar.

Antiparkinsonian
Antidepresanlar
Anksiyolitikler

Dopamin reseptor blokdrleri
Antiepileptikler

Analjezikler
Kemoterapotikler
Antibiyotikler,

Anestezikler

Kardiyovaskiiler ajanlar

Amantadin, levodopa, bromokriptin, entakapon

TCA, SSRI, MAOI, Lityum

Buspiron, lorezapam, midazolam, benzodiazepam geri ¢ekilmesi
Noroleptikler, klozapin, metoklopramid

Valproat, karbamazepin, fenitoin, gabapentin, lamotrijin

Opioid, metadon, fentanil

Klorambusil, Prednimustin, Ifosamid

Penisilin, imipenem, sefalosporin, kinolonlar, asiklovir, izoniazid
Propofol, etomitad, enfluran

Propafenon, diltizem, flekainid, nifedipin, amiodaron

TCA: Trisiklik antidepresanlar, SSRI: Selektif serotonin gerialim reseptér inhibitérleri, MAOI, Monoamin Oksidaz inhibitrleri
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Hizli ilerleyen, progresif, davranis anormallikleriyle
iliskili demans tablosu, ataksi, ekstrapiramidal bulgular ve
ozellikle eslik eden miyoklonus varliginda sporadik Jakob-
Creutzfeldt hastalig1 akla gelmelidir."”

Fasiobrakial distonik nobetler, ensefalopati tablolari
ve eslik eden miyoklonus, anti-LGI ensefalitini diislindii-
rlir. Hiperkespleksi, rijidite, miyoklonus ve progresif en-
sefalomiyelit varliginda GlyR antikoru arastirilmasi
onerilir.2

Norolojik muayenemizde eslik eden diger bulgular
varliginda fizyolojik ve esansiyel miyoklonusu diglamig
oluruz. Miyoklonusun aktivite ile iligkisi, dagilim1 ve uya-
ran yanit siniflandirmada dolayisiyla etiyolojiyi saptamada
onemli olacaktir. Kisa bir 6zet yapacak olursak; istirahatte
veya postural olusan miyoklonus genellikle kortikal-sub-
kortikal ya da spinal kaynakli iken, aksiyon miyoklonusu
kortikaldir. Jeneralize miyoklonuslar ise kortikal kaynak-
lidir. Spinal miyoklonuslar aksiyondan etkilenmezler.
MSA gibi bazal ganglia dejenerasyonlarinda, epileptik mi-
yoklonuslardan farkli olarak distallerde hakim olan kiigiik
amplitiidli miyoklonus goriiliir.>#

I MiYOKLONUSTA ELEKTROFIZYOLOJIK
YAKLASIM

Elektrofizyolojik incelemelerin temel 6gesi ekrana yansi-
yan dalgalarin analiz ve tanimlanmasidur.

Elektrofizyolojik ¢alismalar, miyoklonusun tanisini
dogrulamada, miyoklonusu hiperkinetik spektrumdaki
diger bozukluklardan (¢ogunlukla tikler, distoni, miyokimi
ve psikojenik hareket bozukluklari) ayirt etmeye ve koke-
nini (korteks, beyin sap1 veya omurilik) belirlemeye yar-
dimci olabilir.!?

S6z konusu istemsiz hareket kasin kisa siireli kasil-
masini yansitiyorsa pozitif miyoklonus, devam eden kas
kasinin ani ¢6ziilmeleri yani sessiz evreler seklinde ise ne-
gatif miyoklonustan s6z edilir. Birgok durumda pozitif ve
negatif miyoklonuslar ayni trasede birlikte goriilebilir. Bir-
¢ok drnekte patofizyoloji ve etiyolojileri aynidir.>*

Miyoklonus etiyolojisi bariz olmadig: siirece tiim mi-
yoklonus vakalarinda EEG yapilmalidir, ¢iinkii miyoklo-
nus en sik olarak nobetler de dahil olmak iizere kortikal
veya kortikal-subkortikal fizyolojiden kaynaklanir. EEG
ayni zamanda miyoklonusun elektrofizyolojik degerlendi-
rilmesinde de ilk basamag1 olusturur. Detayli elektrofiz-
yolojik tanimlama i¢in EEG’ye yiizey EMG kanallarinin
eklenmesi veya ¢ok kanalli kayit yapilmas1 onerilir. Mi-
yoklonusun EMG desarj siiresi ve paterni miyoklonusun
fizyolojik siniflandirmasini saglar.*
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EMG’de jerklerin stiresi ¢ogunlukla 10-50 msn’dir.
Burst siiresi 50-100 msn esansiyel miyoklonusu, 100-150
msn ise nonepileptik hatta muhtemelen psikojenik miyok-
lonusu diistindirtiir.>! Daha uzun jerkler ise genellikle dis-
toniktir.?

Beyin sap1 miyoklonusunda, EEG’de kortikal 6nciil
desarj olmaz. Kortikal miyoklonusta ise SEP’de patolojik
genislemis ve dev potansiyeller elde edilebilir. EEG ¢ekimi
sirasinda, miyoklonus goriilen kasin EMG ile uyarilmasi
ile EEG’de kortikal korele dalga (back-averaged EEG) elde
edilebilir.

Dev somatosensoriyel uyarilmis potansiyeller olustu-
ran uyaranlar, genellikle ayni anda yapilan EMG kayitla-
masinda da miyoklonik aktiviteye (belli bir latans sonrasi)
neden olabilir (C refleksi). Bu durum kortikal miyoklonusu
isaret eder.’

Negatif miyoklonus tanisini dikkatli bakildiginda kli-
nik olarak koymak miimkiindiir. EMG kayitlamasi da kli-
nik olarak konulan taniy1 pozitif miyoklonusta oldugu gibi
dogrular. Bu amagla yalnizca istirahatteki kasin degerlen-
dirilmesi degil, izometrik kas kasilmasi sirasinda (6zellikle
el bileginin ekstansiyonu) da kayitlama yapmak gerek-
mektedir. Bir hastada hem negatif hem de pozitif miyok-
lonus ¢esitli formlarda, kombine veya birbirinden bagimsiz
goriilebilmektedir. EMG kayitlamasinda kas kasilmasin-
daki ani artis (pozitif miyoklonus) siklikla sessiz bir peri-
yodun baglangicindan (negatif miyoklonus) sonra gelir ve
siklikla birbirini takip eder.?!

I MiYOKLONUSTA TEDAVI

Miyoklonusta tedavi se¢eneklerine baktigimizda yapilan
siniflamalarin olduk¢a 6nemli ve tedavi kararinda belirle-
yici oldugunu gérmekteyiz.

Semptomatik miyoklonus genellikle kendi basina teh-
likeli degildir ve tedavi altta yatan etiyolojiye yoneliktir.
Hareket bozuklugu olan ve kritik hastalig1 olan hastanin
degerlendirilmesinde, semptomatik miyoklonus formlari-
nin geligimi i¢in risk faktorleri tanimlanmaya ve bu mi-
yoklonus formunu en agir form olan miyoklonik status
epileptikustan ayirt etmeye ¢alisilmalidir.”

Kortikal miyoklonusta ilk tercih valproat (1000-1500
mg/giin) ve klonezapam (15 mg’a kadar) ‘dir. Levetirasetam,
pirasetam, zonisamid, primidon ve fenobarbital ek tedavi se-
¢enegi olarak tercih edilebilir.’ Paradoksal olarak fenitoin, la-
motrijin ve karbamazepin tabloyu kotiilestirebilir.?

Kortikal-subkortikal miyoklonusta valproat, lamotri-
jin ve pirasetam ilk tedavi segenekleridir.’ Karbamazepin
ve fenitoin miyoklonusu koétiilestirebilir.
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Beyin sapz retikiiler miyoklonusunda valproat ve klo-
nazepam, hipereksplekside de klonazepam ilk tedavi sege-
negi olarak kullanilir.  Opsoklonus-Miyoklonusta
etiyolojiye bagl olarak immunglobulin tedavisi, plazma-
ferez denenebilirken semptomatik olarak klonazepam ve
valproat denenebilir. Spinal segmental miyoklonusta da ilk

tercih klonazepamdir.?

Ritmik bir miyoklonus olan palatal miyoklonusta fe-
nitoin (100-300 mg/giin), karbamazepin (800-1600
mg/giin), klonazepam denenebilir. Baklofen ve botulinum
toksin enjeksiyonu da olumlu sonuglar vermektedir.’

Fizyolojik miyoklonuslarin genelde tedavi edilmeleri
gerekmez. Ancak sik goriilen fizyolojik miyoklonus drnegi
olarak uykuya ge¢is ve uykudan ¢ikis esnasinda ortaya
¢ikan hipnik miyoklonuslar, kisiyi veya yatak partnerini

rahatsiz edebilir. Bu sekilde rahatsiz edici bir boyuta var-
diginda tedavide klonezapam kullanilabilir.?*

Hickiriklar, ancak geleneksel tedavilerle diizelmedigi
takdirde tedavi gerektirir. Inat¢1 higkiriklarin tedavisinde
baklofen, amitriptilin ve valproik asit en sik kullanilanlar-
dir. M

Narkoleptik hastalardaki katapleksinin tedavisinde
kullanilan sodyum oksibatin; etanol cevapli miyoklonusun
dinlenme, stimulus duyarli ve aksiyon komponentlerini de
hafiflettigi raporlanmigtir.>*

Miyoklonusun cerrahi tedavileri arasinda ana yakla-
stim DBS (Derin beyin stimiilasyonu)’dir. Miyoklonusun
bir semptom oldugu ve altinda ¢esitli etiyolojik sebepler
saptanabilecegi diistiniildiigiinde, DBS i¢in vaka se¢imi ol-
dukga zordur.?
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