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Spina Bifidahh Hastada Segmental Spinal Miyoklonus: Bir Olgu Sunumu
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OZET

Segmental spinal miyoklonus enfeksiyon, demiyelinizas-
yon, spinal kord infarkti, postoperatif yapisiklik, spinal kordun
tiimor travma gibi nedenlerle biitiinliigiiniin bozulmasi gibi pek
¢ok sebepten kaynaklanmaktadir. Bu yazida nadir gériilen bir
segmental spinal miyoklonus nedeni olarak spina bifida olgusu
sunulmustur. Hidrosefali, sant disfonksiyonu gibi ikincil nedenler
dislandiktan sonra gergin omurilik sendromunun spinal miyok-
lonusa sebep oldugu diisiiniildii. Hem gergin omurilik sendromu
nedeniyle gelisen spastisiteye hem de miyoklonusa yonelik bas-
lanan oral baklofen ile miyoklonusun sikliginda azalma gériildii.
Sant disfonksiyonu habercisi olabilen miyoklonusun epileptik
bozukluklarin sik gorildiigii bir merkezi sinir sistemi patolojisi
olan spina bifidada erken tanist ve epileptik nébetlerden ayrimi
gereksiz antiepileptik tedavinin onlenmesi acisindan énemlidir.

Anahtar Kelimeler: nobet, 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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GIRIS

Miyoklonus, Cocukluk Cagi Hareket Bozuk-
luklar1 Komisyonu tarafindan “bir ya da birden ¢ok
sayida kasin, tekrarlayan, genellikle ritmik olmayan
kisa stireli sok tarzinda sigramalar seklinde aniden
istemsiz kasilmasi ya da gevsemesi” olarak tanim-
lanmistir (1). Miyoklonus etiyolojiye gore semp-
tomatik (sekonder), epileptik ve esansiyel (primer,
non-progresif) miyoklonus olarak siniflandirilir. En
stk semptomatik (sekonder) miyoklonus (%72) goz-
lenirken bunu sirasiyla 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 infarkti, postoperatif
yapisiklik, spinal kordun tiimdr travma gibi spinal
kord biitiinliigiiniin bozuldugu pek ¢ok durumdan
kaynaklanabilmektedir (4). Sekonder bir miyoklo-
nus sebebi olarak spina bifida ile iliskili segmental
spinal miyoklonus olgusu oldukga az sayida bildiril-
mistir (3-5). Bu olgu sunumunun amaci spina bifida-
da nadir goriilen bir hareket bozuklugu olan segmen-
tal spinal miyoklonusa dikkat ¢cekmek ve farkindalik
saglamaktir. Biz burada segmental spinal miyoklo-
nus gelisen spina bifida olgusunu sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Dort yasinda spina bifida tanili kiz ¢ocugunun
annesi ¢ocugunun bacaklarinda kasilma ve istemsiz
sigrama olmasi sikayeti ile klinigimize bagvurdu.
Beyin ve Sinir Cerrahisi tarafindan takipli hastaya
mevcut gergin omurilik sendromu nedeniyle ope-
rasyon Onerilmeyip Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon
Pediatrik Rehabilitasyon Poliklinigi’mize yonlen-
dirildi. Hastanin yapilan noérolojik muayenesinde,
bilinci acik koopere ve oryante idi. Kraniyal sinir
muayenesinde 6zellik saptanmadi. Kas giicii tist eks-
tremitelerde tam (5/5) iken her iki alt ekstremitede
0/5°ti. Duyu muayenesinde; T12 dermatomuna ka-
dar olan tim dermatomlarda hipoestezi mevcuttu.
T12 dermatomu ve lizeri dermatomlarin duyu mu-
ayenesi normaldi. Uluslararasi Miyelodisplazi Ca-
lisma Grubu 6lgiitlerine gére motor seviyesi T12 idi
(6). Her iki ayak bilegi plantar fleksorlerinde ve diz
fleksorlerinde Modifiye Ashworth skalasina gore iki
degerinde spastisite mevcuttu.
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Derin tendon refleksleri iist ekstremitelerde normo-
aktif, alt ekstremitelerde hiperaktifti. Plantar yanitlar
iki yanli ekstansordii. Klonus her iki tarafta alt1 atim
alindi. Serebellar muayenesinde dismetri, disdiyado-
kokinezisi yoktu. Hastada hidrosefali yoktu ve spina
bifida veya sant operasyonu gecirmemisti. Gergin
omurilik sendromu tanisindan ii¢ ay sonra hastanin
alt ekstremite kaslarinda simetrik, ritmik, segmenter
sigramalar baslamisti. Bu sigrama hareketleri, uy-
kuda ve istirahat halinde kaybolmuyordu. Sicrama
hareketlerinin siddeti ve siklig1 6zellikle heyecanli,
stresli durumlarda veya pozisyonel olarak (supin
pozisyonda, kalcalar fleksiyona getirildiginde veya
ayak-ayak bilegi ortezi (ankle foot orthosis-AFO)
kullanirken) artis gdsteriyordu. Istirahat halindeyken
her iki alt ekstremitede gastroknemius, hamstring ve
kalga kaslarini i¢eren ritmik, dakikada ortalama 60
atimlik sigrayici hareketler miyoklonus ile uyumluy-

Resim 1. Hastanin torakolomber T2 agirlikli MRG sagital kesit gortintisa.
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du. Bu sigrama hareketleri sirasinda hastanin bilinci
acikti ve hasta koopereydi. Bu hareketlerin sikli-
g1 ya da siddeti dis uyaran (dokunma veya isitsel)
veya pasif eklem hareket aciklig1 hareketleriyle de-
gismemekteydi. Yeni baslayan miyoklonusun sebebi
olarak ilk planda diisliniilmesi gereken hidrosefali,
siringomyeli gibi spinal kord patolojileri i¢in hasta
Beyin ve Sinir Cerrahisi’ne konsiilte edildi. Hastanin
yapilan laboratuvar bulgulari normal olup, kranial
bilgisayar tomografisinde (BT) ventrikiil ¢aplarin-
da artig bulunmadi. Tiim spinal manyetik rezonans
goriintiilemesinde (MRG) torakolomber bolgede
T12 vertebra ile eklem yapan kemik fragman bu-
lunup, bu diizeyden itibaren spinal kanal kesintiye
ugramisti. L1, L2, L3 diizeylerinde normal vertebra
yapisi bulunmamakla beraber fokal segmental disp-
lazi, gergin omurilik sendromu ile uyumlu bulgular
mevcuttu (Resim 1).

Tablo 1. Norofizyolojik kokene gore miyoklonus siniflandiriimasi ve olguda gorilen miyoklonusun karakteristikleri.

Kortikal Miyoklonus

Subkortikal Miyoklonus

Segmental Spinal Miyoklonus Propriospinal Miyoklonus

Fokal/segmental Multifokal Hayir Evet Evet

Jeneralize Hayir Siklikla Hayir Hayir Hayir
Aksiyel Hayir Siklikla Hayir Cogunlukla Hayir
Ritmik Evet Periyodik Evet Ritmik/aritmik Evet
Eksternal stimulusa yanit Siklikla Evet Evet/Hayir Hayir Evet
Harekete yanit Evet Evet Hayir Hayir Hayir
Uyku sirasinda kaybolmasi Evet/hayir Evet Evetlhayir Hayir Hayir
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Resim 2. Hastanin elektroensefalografi (EEG) bulgulari.

Hareket bozuklugu sebebiyle Cocuk Norolojisi ile
konsiilte edilen hastanin ¢ekilen elektroansefalogra-
fisinde (EEG) anormal hareketler ve uyku sirasinda
kortekste epileptiform aktivite ya da yavas dalgaya
rastlanmadi (Resim 2). Olguda goriilen hareket bo-
zuklugu segmental spinal miyoklonus ile uyumluy-
du (Tablo 1) ve gergin omurilik sendromunun spinal
miyoklonusa sebep oldugu diisiiniildii. Hastaya hem
spastisite hem de miyoklonusa yonelik oral baklofen
baslandi. Baklofen tedavisiyle son zamanlarda art-
mis olan miyoklonusun sikliginda azalma goriildi.
Hastanin Cocuk Norolojisi ve Pediatrik Rehabilitas-
yon Klinikleri’nde takibi devam etmektedir. Olgu-
nun klinik bulgular1 ve laboratuvar test sonuglarmin
yaym haline getirilmesi konusunda annesinden sozli
ve yazilt onam alinmistir.

TARTISMA

Miyoklonus istemsiz kas aktivitesi tarafindan
olusturulan ani kisa sigramalardir (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 smiflandirilir (7). Miyoklonuslarin ¢ogunu
semptomatik (sekonder) miyoklonuslar olustur-
maktadir; esansiyel miyoklonus miyoklonuslarin
¢ok kii¢iik bir boliimiiniinii olusturmaktadir (3).
Semptomatik miyoklonus nedenleri posthipoksi,
toksik metabolik bozukluklar, depo hastaliklar1 ve
norodejenaratif bozukluklardir (2).

Spinal miyoklonus spinal kord patolojileri sonucu
gelisen, tek bir kas ya da kas gruplarinda aniden,
kisa siirelerle fokal ya da segmental olarak kasil-
malarla giden ndromiiskiiler bir disfonksiyondur.

Genellikle spinal kordu etkileyen ve spinal kordun
biitiinliiglinii bozan travma, dejenerasyon, vaskiilo-
pati ya da neoplazm gibi durumlarda gelisir (8).

Noral tlip defektleri, embriyogenezisin dort haftasi
boyunca noral tiipiin kapanamamasi sonucu ortaya
¢ikan tiim dogustan anomalileri icerir. Noral tiip
defektleri kranial ve spinal disrafizm olmak tizere
beyinden sakruma kadar tiim merkezi sinir siste-
minin herhangi bir yerinde olusabilir. Spinal noral
tiip defektleri spina bifida aperta ve okiilta olmak
iizere iki sekilde goriilebilir. Spina bifida apertada
(sistika) orta hatta olusan kapanma defekti lamina,
fasya ve adele dokusu diizeyinde olup, defektten
gecerek olusmus bir meningeal ya da noral doku
herniasyonu varken; spina bifida okiiltada spinoz
proses yoklugu ve lamina defekti mevcut olup,
goriilen meningeal ya da noral doku herniasyonu
bulunmamaktadir. Gergin omurilik sendromu kisa
ve kalin filum, lipomatdz filum terminale, dermal
sinus trakti, lipomiyelomeningosel, ayrik omurilik
malformasyonu, miyelosistosel ve cerrahi girisim
uygulanmis miyelomeningoseller gibi bir grup dis-
rafik patolojiyi igerir. Bu durumlarda, konus me-
dullaris anormal diisiik bir durumda yerlesiktir ve
rolatif olarak hareketsiz durumda sabitlenmistir.

Kronik olarak gergin omurilik {izerine ek olarak ani
bir gerilme eklenirse geri doniisiimsiiz noronal ha-
sar gelisebilir. Semptomlar hafif ya da orta derecede
oldugunda erken cerrahi girisimle serbestlestirme
gergin omurilik sendromunun tedavisinin temelini
olusturur (9). Warren ve ark. (4) 5 ve 18 yaslarinda
torakalomber seviyeli iki spinal disrafizm olgusun-
da segmental spinal miyoklonus tanimlamiglardir.
Bu olgulardan birinde sigrayici hareketlerin tek-
rarlayan bilek radial ekstansiyonuna ve el bilek
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eklemi subluksasyonuna yol agtigi bildirilmistir.
Spina bifidali ¢ocuklarin 6nemli bir kisminda kal-
calarda eklem cevresindeki kaslarin dengesizligi
nedeniyle kalga ¢ikig1 gelisebilmektedir. Myoklo-
nus Warren ve ark. (4) olgusunda oldugu gibi ol-
gumuzda goriilen spinal miyoklonus kalga ¢ikigini
gelismesini tetikleyebileceginden tanisi ve tedavisi
onemlidir. Gouider-Khouja ve ark.(5) ise sol baca-
ginda atma ve sol bacaginda kalinlasma yakinmasi
ile bagvuran 21 yasindaki bir erkek hastanin yapi-
lan muayenesinde pes kavus ve dermal siniis tespi-
ti sonrasinda ¢ekilen lomber grafi, myelogram ve
MRG’de spinal disrafizm saptamislardir. Gorman
ve ark. (3) da mevcut olgu ile benzer sekilde prena-
tal tanil1 torakalomber seviyeli meningomeyoloseli
iki glinliikken tamir edilen ve sonrasinda uykuda da
devam eden, baz1 postiirlerle (sirt {istii yatarken ya
da kalcalar ekstansiyondayken) artan, biling kayb1
olmadan gelisen her iki alt ekstremitede sigrayici
hareketler gosteren bes aylik erkek cocukta spinal
miyoklonus tanimlamislardir.

Segmental spinal ve proprioseptif miyoklonusun
tedavisinde klonazepam ilk tercih ilagtir (2). Bak-
lofen, levetirasetam, diazepam, karbamezepin ve
tetrabenazin tedavileri de birkag¢ olguda faydali
bulunmustur. Botulinium toksin enjeksiyonu ile
segmental spinal miyoklonus olgularinda agrida
ve hareket sikliginda azalma oldugu bildirilmistir
(2, 3). Sunulan olguda hem gergin omurilik send-
romu nedeniyle gelisen spastisite hem de miyoklo-
nusa yonelik olarak oral baklofen tedavisi ile hem
spastisitede hem de miyoklonus sikliginda azalma
saptanmigtir.

Spinal disrafizmde spinal miyoklonus goriilme me-
kanizmasi tam olarak aydinlatilamamis olmakla
birlikte ndronal devrelerde bolgesel bir bozulma
sonucu spinal kord devrelerinin islevini kaybedip
alfa motor noéronlarin hasar goérmesi ve spinal ara
noronlarin ve inen yollarin hasarlanmasidir (4).
Suprasegmental inen yollarda ve lokal arka boy-
nuz interndranlarinda inhibisyon kaybi ile gelisen
on boynuz noronlarmin hiperaktivitesi ve bu bdol-
gedeki aksonlarin anormal uyarilarla uyarilmalari
sonucunda bu hastalarda miyoklonus gelistigi 6ne
siirilmektedir (8).

Spina bifidali ¢ocuklarda nobet sikligi %14,7-29
arasinda degismektedir ve bu cocuklarda epilepsi
gelisimi diger sant disfonksiyonu ve enfeksiyon
gibi 6nemli miidahale gerektiren patolojilerle ilis-
kili olabileceginden taninmasi énemlidir (10).

Sonug olarak; segmental spinal myoklonus spina
bifidada nadir gozlenen bir hareket bozuklugu olup
taninmasi, spina bifidanin epileptik ve nonepileptik
paroksismal bozukluklarin sik goriildiigii bir merke-
zi sinir sistemi patolojisi olmasinedeniyle nemlidir.
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Yazili hasta onami bu ¢alismaya katilan hastadan alinmis-
ur.

Yazarlar, bu olgu sunumunda kullanilmak iizere, verileri-
nin kullanilmasina izin veren hastaya ve ailesine tesekkiir
ederler.



