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ÖZET

	 Segmental spinal miyoklonus enfeksiyon, demiyelinizas-
yon, spinal kord infarktı, postoperatif yapışıklık, spinal kordun 
tümör travma gibi nedenlerle bütünlüğünün bozulması gibi pek 
çok sebepten kaynaklanmaktadır. Bu yazıda nadir görülen bir 
segmental spinal miyoklonus nedeni olarak spina bifida olgusu 
sunulmuştur. Hidrosefali, şant disfonksiyonu gibi ikincil nedenler 
dışlandıktan sonra gergin omurilik sendromunun spinal miyok-
lonusa sebep olduğu düşünüldü. Hem gergin omurilik sendromu 
nedeniyle gelişen spastisiteye hem de miyoklonusa yönelik baş-
lanan oral baklofen ile miyoklonusun sıklığında azalma görüldü. 
Şant disfonksiyonu habercisi olabilen miyoklonusun epileptik 
bozuklukların sık görüldüğü bir merkezi sinir sistemi patolojisi 
olan spina bifidada erken tanısı ve epileptik nöbetlerden ayrımı 
gereksiz antiepileptik tedavinin önlenmesi açısından önemlidir.

Anahtar Kelimeler: nöbet, segmental spinal myoklonus, spina 
bifida

ABSTRACT

Aim: Segmental spinal myoclonus can occur due to underlying 
pathology of spinal cord such as infection, demyelination, in-
farction, postoperative adhesions, distruption of spinal cord by 
trauma and tumor. Spina bifida as a rare cause of spinal seg-
mental myoclonus is presented. Myoclonus can be a sign of shunt 
dysfunction in patients with spina bifida. Tethered cord syndro-
me was found to be associated with spinal segmental myoclo-
nus after exclusion of secondary causes of myoclonus such as 
shunt dysfunction and hydrocephaly. Oral baclofen therapy was 
started. Spasticity and frequency of myoclonic jerks were both 
diminished. Since seizures and epilepsy commonly occur in spina 
bifida which is a central nervous system pathology, recognition 
of spinal segmental myoclonus and differentiation from epileptic 
seizures are essential for avoiding unneccessery use of antiepi-
leptic drugs.
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GİRİŞ

	 Miyoklonus, Çocukluk Çağı Hareket Bozuk-
lukları Komisyonu tarafından “bir ya da birden çok 
sayıda kasın, tekrarlayan, genellikle ritmik olmayan 
kısa süreli şok tarzında sıçramalar şeklinde aniden 
istemsiz kasılması ya da gevşemesi” olarak tanım-
lanmıştır (1). Miyoklonus etiyolojiye göre semp-
tomatik (sekonder), epileptik ve esansiyel (primer, 
non-progresif) miyoklonus olarak sınıflandırılır. En 
sık semptomatik (sekonder) miyoklonus (%72) göz-
lenirken bunu sırasıyla epileptik (%17) ve esansiyel 
(primer, non-progresif) miyoklonus (%11) izler (2). 
Miyoklonus; epileptik olarak korteksten kaynakla-
nabilir ya da nonepileptik olarak kortikal, subkorti-
kal ya da spinal (segmental veya propriospinal) ola-
bilir (3). Segmental spinal miyoklonus; enfeksiyon, 
demyelinizasyon, spinal kord infarktı, postoperatif 
yapışıklık, spinal kordun tümör travma gibi spinal 
kord bütünlüğünün bozulduğu pek çok durumdan 
kaynaklanabilmektedir (4). Sekonder bir miyoklo-
nus sebebi olarak spina bifida ile ilişkili segmental 
spinal miyoklonus olgusu oldukça az sayıda bildiril-
miştir (3-5). Bu olgu sunumunun amacı spina bifida-
da nadir görülen bir hareket bozukluğu olan segmen-
tal spinal miyoklonusa dikkat çekmek ve farkındalık 
sağlamaktır. Biz burada segmental spinal miyoklo-
nus gelişen spina bifida olgusunu sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

	 Dört yaşında spina bifida tanılı kız çocuğunun 
annesi çocuğunun bacaklarında kasılma ve istemsiz 
sıçrama olması şikayeti ile kliniğimize başvurdu. 
Beyin ve Sinir Cerrahisi tarafından takipli hastaya 
mevcut gergin omurilik sendromu nedeniyle ope-
rasyon önerilmeyip Fiziksel Tıp ve Rehabilitasyon 
Pediatrik Rehabilitasyon Polikliniği’mize yönlen-
dirildi. Hastanın yapılan nörolojik muayenesinde, 
bilinci açık koopere ve oryante idi. Kraniyal sinir 
muayenesinde özellik saptanmadı. Kas gücü üst eks-
tremitelerde tam (5/5) iken her iki alt ekstremitede 
0/5’ti. Duyu muayenesinde; T12 dermatomuna ka-
dar olan tüm dermatomlarda hipoestezi mevcuttu. 
T12 dermatomu ve üzeri dermatomların duyu mu-
ayenesi normaldi. Uluslararası Miyelodisplazi Ça-
lışma Grubu ölçütlerine göre motor seviyesi T12 idi 
(6). Her iki ayak bileği plantar fleksörlerinde ve diz 
fleksörlerinde Modifiye Ashworth skalasına göre iki 
değerinde spastisite mevcuttu.
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Derin tendon refleksleri üst ekstremitelerde normo-
aktif, alt ekstremitelerde hiperaktifti. Plantar yanıtlar 
iki yanlı ekstansördü. Klonus her iki tarafta altı atım 
alındı. Serebellar muayenesinde dismetri, disdiyado-
kokinezisi yoktu. Hastada hidrosefali yoktu ve spina 
bifida veya şant operasyonu geçirmemişti. Gergin 
omurilik sendromu tanısından üç ay sonra hastanın 
alt ekstremite kaslarında simetrik, ritmik, segmenter 
sıçramalar başlamıştı. Bu sıçrama hareketleri, uy-
kuda ve istirahat halinde kaybolmuyordu. Sıçrama 
hareketlerinin şiddeti ve sıklığı özellikle heyecanlı, 
stresli durumlarda veya pozisyonel olarak (supin 
pozisyonda, kalçalar fleksiyona getirildiğinde veya 
ayak-ayak bileği ortezi (ankle foot orthosis-AFO) 
kullanırken) artış gösteriyordu. İstirahat halindeyken 
her iki alt ekstremitede gastroknemius, hamstring ve 
kalça kaslarını içeren ritmik, dakikada ortalama 60 
atımlık sıçrayıcı hareketler miyoklonus ile uyumluy-

du. Bu sıçrama hareketleri sırasında hastanın bilinci 
açıktı ve hasta koopereydi. Bu hareketlerin sıklı-
ğı ya da şiddeti dış uyaran (dokunma veya işitsel) 
veya pasif eklem hareket açıklığı hareketleriyle de-
ğişmemekteydi. Yeni başlayan miyoklonusun sebebi 
olarak ilk planda düşünülmesi gereken hidrosefali, 
siringomyeli gibi spinal kord patolojileri için hasta 
Beyin ve Sinir Cerrahisi’ne konsülte edildi. Hastanın 
yapılan laboratuvar bulguları normal olup, kranial 
bilgisayar tomografisinde (BT) ventrikül çapların-
da artış bulunmadı.  Tüm spinal manyetik rezonans 
görüntülemesinde (MRG) torakolomber bölgede 
T12 vertebra ile eklem yapan kemik fragman bu-
lunup, bu düzeyden itibaren spinal kanal kesintiye 
uğramıştı. L1, L2, L3 düzeylerinde normal vertebra 
yapısı bulunmamakla beraber fokal segmental disp-
lazi, gergin omurilik sendromu ile uyumlu bulgular 
mevcuttu (Resim 1). 
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Kortikal Miyoklonus Subkortikal Miyoklonus Segmental Spinal Miyoklonus Propriospinal Miyoklonus Olgu

Fokal/segmental Multifokal Hayır Evet Evet Evet
Jeneralize Hayır Sıklıkla Hayır Hayır Hayır
Aksiyel Hayır Sıklıkla Hayır Çoğunlukla Hayır
Ritmik Evet Periyodik Evet Ritmik/aritmik Evet
Eksternal stimulusa yanıt Sıklıkla Evet Evet/Hayır Hayır Evet
Harekete yanıt Evet Evet Hayır Hayır Hayır
Uyku sırasında kaybolması Evet/hayır Evet Evet/hayır Hayır Hayır

Tablo 1. Nörofizyolojik kökene göre miyoklonus sınıflandırılması ve olguda görülen miyoklonusun karakteristikleri.

Resim 1. Hastanın torakolomber T2 ağırlıklı MRG sagital kesit görüntüsü.
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Hareket bozukluğu sebebiyle Çocuk Nörolojisi ile 
konsülte edilen hastanın çekilen elektroansefalogra-
fisinde (EEG) anormal hareketler ve uyku sırasında 
kortekste epileptiform aktivite ya da yavaş dalgaya 
rastlanmadı (Resim 2). Olguda görülen hareket bo-
zukluğu segmental spinal miyoklonus ile uyumluy-
du (Tablo 1) ve gergin omurilik sendromunun spinal 
miyoklonusa sebep olduğu düşünüldü. Hastaya hem 
spastisite hem de miyoklonusa yönelik oral baklofen 
başlandı. Baklofen tedavisiyle son zamanlarda art-
mış olan miyoklonusun sıklığında azalma görüldü. 
Hastanın Çocuk Nörolojisi ve Pediatrik Rehabilitas-
yon Klinikleri’nde takibi devam etmektedir. Olgu-
nun klinik bulguları ve laboratuvar test sonuçlarının 
yayın haline getirilmesi konusunda annesinden sözlü 
ve yazılı onam alınmıştır.

TARTIŞMA

	 Miyoklonus istemsiz kas aktivitesi tarafından 
oluşturulan ani kısa sıçramalardır (2). Miyoklonus 
anatomik ve fizyolojik olarak kortikal, kortikal-
subkortikal, subkortikal-nonsegmental, segmental 
ve periferik; klinik ve etiyolojik olarak ise fizyolo-
jik, esansiyel, epileptik ve sekonder (semptomatik) 
olarak sınıflandırılır (7). Miyoklonusların çoğunu 
semptomatik (sekonder) miyoklonuslar oluştur-
maktadır; esansiyel miyoklonus miyoklonusların 
çok küçük bir bölümününü oluşturmaktadır (3). 
Semptomatik miyoklonus nedenleri posthipoksi, 
toksik metabolik bozukluklar, depo hastalıkları ve 
nörodejenaratif bozukluklardır (2).

Spinal miyoklonus spinal kord patolojileri sonucu 
gelişen, tek bir kas ya da kas gruplarında aniden, 
kısa sürelerle fokal ya da segmental olarak kasıl-
malarla giden nöromüsküler bir disfonksiyondur. 

Genellikle spinal kordu etkileyen ve spinal kordun 
bütünlüğünü bozan travma, dejenerasyon, vaskülo-
pati ya da neoplazm gibi durumlarda gelişir (8).

Nöral tüp defektleri, embriyogenezisin dört haftası 
boyunca nöral tüpün kapanamaması sonucu ortaya 
çıkan tüm doğuştan anomalileri içerir. Nöral tüp 
defektleri kranial ve spinal disrafizm olmak üzere 
beyinden sakruma kadar tüm merkezi sinir siste-
minin herhangi bir yerinde oluşabilir. Spinal nöral 
tüp defektleri spina bifida aperta ve okülta olmak 
üzere iki şekilde görülebilir. Spina bifida apertada 
(sistika) orta hatta oluşan kapanma defekti lamina, 
fasya ve adele dokusu düzeyinde olup, defektten 
geçerek oluşmuş bir meningeal ya da nöral doku 
herniasyonu varken; spina bifida okültada spinoz 
proses yokluğu ve lamina defekti mevcut olup, 
görülen meningeal ya da nöral doku herniasyonu 
bulunmamaktadır. Gergin omurilik sendromu kısa 
ve kalın filum, lipomatöz filum terminale, dermal 
sinus traktı, lipomiyelomeningosel, ayrık omurilik 
malformasyonu, miyelosistosel ve cerrahi girişim 
uygulanmış miyelomeningoseller gibi bir grup dis-
rafik patolojiyi içerir. Bu durumlarda, konus me-
dullaris anormal düşük bir durumda yerleşiktir ve 
rölatif olarak hareketsiz durumda sabitlenmiştir. 

Kronik olarak gergin omurilik üzerine ek olarak ani 
bir gerilme eklenirse geri dönüşümsüz nöronal ha-
sar gelişebilir. Semptomlar hafif ya da orta derecede 
olduğunda erken cerrahi girişimle serbestleştirme 
gergin omurilik sendromunun tedavisinin temelini 
oluşturur (9). Warren ve ark. (4) 5 ve 18 yaşlarında 
torakalomber seviyeli iki spinal disrafizm olgusun-
da segmental spinal miyoklonus tanımlamışlardır. 
Bu olgulardan birinde sıçrayıcı hareketlerin tek-
rarlayan bilek radial ekstansiyonuna ve el bilek 

Esra Giray ve ark. BOĞAZİÇİ TIP DERGİSİ; 2018; 5 (1):28-31 - Doi:10.15659/bogazicitip.18.04.793

Resim 2. Hastanın elektroensefalografi (EEG) bulguları.
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eklemi subluksasyonuna yol açtığı bildirilmiştir. 
Spina bifidalı çocukların önemli bir kısmında kal-
çalarda eklem çevresindeki kasların dengesizliği 
nedeniyle kalça çıkığı gelişebilmektedir. Myoklo-
nus Warren ve ark. (4) olgusunda olduğu gibi ol-
gumuzda görülen spinal miyoklonus kalça çıkığını 
gelişmesini tetikleyebileceğinden tanısı ve tedavisi 
önemlidir. Gouider-Khouja ve ark.(5) ise sol baca-
ğında atma ve sol bacağında kalınlaşma yakınması 
ile başvuran 21 yaşındaki bir erkek hastanın yapı-
lan muayenesinde pes kavus ve dermal sinüs tespi-
ti sonrasında çekilen lomber grafi, myelogram ve 
MRG’de spinal disrafizm saptamışlardır. Gorman 
ve ark. (3) da mevcut olgu ile benzer şekilde prena-
tal tanılı torakalomber seviyeli meningomeyoloseli 
iki günlükken tamir edilen ve sonrasında uykuda da 
devam eden, bazı postürlerle (sırt üstü yatarken ya 
da kalçalar ekstansiyondayken) artan, bilinç kaybı 
olmadan gelişen her iki alt ekstremitede sıçrayıcı 
hareketler gösteren beş aylık erkek çocukta spinal 
miyoklonus tanımlamışlardır.

Segmental spinal ve proprioseptif miyoklonusun 
tedavisinde klonazepam ilk tercih ilaçtır (2). Bak-
lofen, levetirasetam, diazepam, karbamezepin ve 
tetrabenazin tedavileri de birkaç olguda faydalı 
bulunmuştur. Botulinium toksin enjeksiyonu ile 
segmental spinal miyoklonus olgularında ağrıda 
ve hareket sıklığında azalma olduğu bildirilmiştir 
(2, 3). Sunulan olguda hem gergin omurilik send-
romu nedeniyle gelişen spastisite hem de miyoklo-
nusa yönelik olarak oral baklofen tedavisi ile hem 
spastisitede hem de miyoklonus sıklığında azalma 
saptanmıştır.

Spinal disrafizmde spinal miyoklonus görülme me-
kanizması tam olarak aydınlatılamamış olmakla 
birlikte nöronal devrelerde bölgesel bir bozulma 
sonucu spinal kord devrelerinin işlevini kaybedip 
alfa motor nöronların hasar görmesi ve spinal ara 
nöronların ve inen yolların hasarlanmasıdır (4). 
Suprasegmental inen yollarda ve lokal arka boy-
nuz internöranlarında inhibisyon kaybı ile gelişen 
ön boynuz nöronlarının hiperaktivitesi ve bu böl-
gedeki aksonların anormal uyarılarla uyarılmaları 
sonucunda bu hastalarda miyoklonus geliştiği öne 
sürülmektedir (8).

Spina bifidalı çocuklarda nöbet sıklığı %14,7-29 
arasında değişmektedir ve bu çocuklarda epilepsi 
gelişimi diğer şant disfonksiyonu ve enfeksiyon 
gibi önemli müdahale gerektiren patolojilerle iliş-
kili olabileceğinden tanınması önemlidir (10).

Sonuç olarak; segmental spinal myoklonus spina 
bifidada nadir gözlenen bir hareket bozukluğu olup 
tanınması, spina bifidanın epileptik ve nonepileptik 
paroksismal bozuklukların sık görüldüğü bir merke-
zi sinir sistemi patolojisi olması nedeniyle önemlidir. 
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Yazılı hasta onamı bu çalışmaya katılan hastadan alınmış-
tır.
Yazarlar, bu olgu sunumunda kullanılmak üzere, verileri-
nin kullanılmasına izin veren hastaya ve ailesine teşekkür 
ederler.
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