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OZET

Opykiisiinde gegirilmis stroklar olan 67 yagindaki erkek hasta dengesizlik, palatal myoklonus ve solunum zorluklan ile
klinigimize bagvurdu. Manyetik rezonans (MR) tetkikinde pons orta hat tegmentumda infarkt alam gériildii. 1000
mg/giin Na valproat ile belirgin diizelme goriildii. Palatal myoklonus nadir goriiliir ve solunum kaslarin etkileyebilir.
Gogunlukla dentato-rubro-oliver yolu etkileyen serebellar veya beyinsap: lezyonu sonucu ortaya ¢ikar. Genellikle ilag
tedavisine iyi yanit vermez. Bu yazida palatal myoklonus etiyolojisi, patogenezi radyolojik bulgulan ve tedavisi
tartigilmagtir.

Anahtar Sézciikler: Palatal myoklonus, pontin enfarkt, solunum giigliigii.

PALATAL MYOCLONUS

A 67 year old man with a history of old strokes admitted to our clinic with truncal imbalance, palatal myoclonus and dif-
ficulty in breathing. Magnetic resonance (MR) showed pontin midline tegmental infarct. Na Valproat administered
1000mg/d and a significant improvement occured. Palatal myoclonus is a rare movement disorder and may affect res-
piratory muscles and usually due to a cerebellar or brainstem lesion disrupting the dentato-rubro-olivary pathway. It is
not usually influenced by drug treatment. We discussed aetiology, pathogenesis, radiological findings and treatment

options of palatal myoclonus in this report.

Key Words: Palatal myoclonus, pontin infarct, respiratory difficulty

GIRIs

Palatal myoklonus yumusak damak kaslarinin
istemsiz, ritmik veya disritmik siirekli jerkleri ile
karakterize oldukg¢a nadir goériilen bir hareket
hastahigidir. Genellikle bilateral olarak dakikada 40
ile 240 arasi siklikta goriiliir. Farengeal, larengeal,
diafragmatik, fasial ve okiiler kaslardaki myok-
lonus ile birlikte olabilir. Tutulan kas gruplarinin
dagiimina gore dizartri, disfaji, fonasyon bozuk-
lugu, tinnitus, solunum giigliigii, aspirasyon ile
prezante olabilir. En sik iskemik olmak iizere
gesitli etiolojilere bagh olarak dentat nukleus,
siiperior serebellar pedinkiil veya santral tegmen-
tal trakti1 (dentato-rubro-oliver yol; myoklonik
liggen) tutan lezyonlarda ortaya gikar.

Bu yazida eski strok oykiileri olan, solunum
glgliigli, dengesizlik ve bogazinda istemsiz
hareketler yakinmas: ile bagvuran hastanin 6zel-
likleri sunulacaktir.

VAKA SUNUMU

Klinigimize dengesizlik, bogazinda istemsiz
hareketler ve solunum giligligli yakinmalan ile
bagsvuran 67 yagsindaki erkek hastanin
ozgecmisinde 17 y1l 6nce birisi sag digeri ise sol
taraftan gegirilmis hemiparezi, hipertansiyon ve
aterosklerotik kalp hastaliklan varda.

Yakinmalarinin 3 aydir ortaya giktig1 ve solunum
glicliigiiniin nefes nefese kalma ve diizensiz nefes
alma geklinde oldugu, dengesizliginin ise
yiiriimekle ortaya giktig ifade ediliyordu.

Genel fizik muayenede kan basmcinin yiiksek-
ligi disinda ozellik saptanmadi. Norolojik
muayenede kraniyal sinirler intakt, motor ve duyu
defisiti yoktu, yiiriiyiis kiigiik adimlarla ve atak-
sikdi, solda derin tendon refleksleri artmugt:.
Yumugak damakta, bogaza yayilan ve inspeksi-
yonla inspirasyon ve ekspirasyonu fragmante eden
dakikada 90-120 frekansinda ritmik ve diizensiz
karakterde istemsiz hareketler goriildii. Istemsiz
hareketler yeme-igme ile ve hastadan alinan
Oykiiye gore uyumakla degisiklik gostermiyordu.
Cok hafif efor gerektiren islerde bile hastamin
kolaylikla solunum yetmezligine girdigi goriilii-
yordu.

Rutin laboratuar bulgularinda 6zellik yoktu.
Elektroensefalografi tetkiki normaldi. Kraniyal
manyetik rezonans tetkikinde pons tegmentum
sag yansinda, sola dogru uzamim gosteren infarkt
alam goriildi (Fotograf 1,2,3). Palatal myoklonus
tanusi konan hastaya 1000mg/giin Na valproat
baglandi. Onbes giin sonra kontrole gelen hastanin
istemsiz hareketlerinin frekansinda degisiklik
olmamakla birlikte, amplitiidiinde belirgin azalma
saptandi ve hastanin giinliik aktiviteleri sirasinda
solunum sikintisina girmedigi gorildii.
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Fotograf: 3

Kraniyal MR T2 agirhkh aksiyel kesitlerde hiperintens, T1
agirlikl aksiyel ve koronal kesitlerde ise hipointens gériiniim-
lii pons sag yarisinda iskemik lezyon

TARTISMA

Palatal myoklonus yumusak damak kaslarinin
gogunlukla bilateral olmak tizere istemsiz, ritmik
kontraksiyonlar: ile karakterizedir. Bu hareketler
siireklidir ve uyku, konusma, intravenoz barbi-
tiratlar, karotis siniis stimiilasyonu veya koma
gibi suur bozukluklarindan etkilenmezler. Palatal
myoklonus dentato-rubro-oliver traktusu tutan
gesitli lezyonlarda ortaya ¢ikmaktadir. Myoklonik
licgen olarak anilan bélge dentat nukleusdan
stiperior serebellar pedinkiil yolu ile kontrlateral
inferior oliv ve red nukleus arasindaki yolu
tanimlamakta santral tegmental trakt icinden
ge¢mektedir. Guillan-Mollaret tiggeni olarakta
anilan bolgedeki iletisimi kesintiye ugratan lezyon-
larda oliver nukleusdaki hipertrofi ve genigleme
transnoral dejenerasyona bagl olarak gelismekte-
dir (1). Bu bélgede yer alan lezyonlarda palatal
myoklonusun ortaya gqiktig1 iyi bilinmektedir.
Iskemik, demyelinizan, dejeneratif, inflamatuar,
travmatik lezyonlar etiolojide yer almaktadir.
En sik olarak iskemik lezyonlarda ortaya ¢ikmak-
tadir (2). Literatiirde subaraknoid kanama,



Alexander hastalify, serebellar astrositoma, multipl
skleroz, travma sonrasi, nérobehgete bagh olarak
goriilen palatal myoklonus olgularina rastlanmak-
tadir (3,4,5,6,7,8,9). Ensefalit, sifiliz, malarya, ver-
tebral arter anevrizmalan daha nadir goriilen
nedenlerdendir (10). Olgumuzda pontin tegmen-
tumda yer alan iskemik lezyonun semptomatoloji-
den sorumlu oldugu diigiintilmektedir.

Palatal myoklonusda semptomlar tutulan kas
gruplarina gore cesitlilik gostermektedirler.
Solunum giigliigii palatal myoklonusda sik
goriilmemekte, bu durumda palato-faringo-
laringeal myoklonus terminolojisi kullanilabilmek-
tedir (2). Ancak semptomlar diginda her iki tablo
arasinda higbir fark olmadig: igin orjinal termi-
nolojiye sadik kalmay: tercih ettik. Hastamizda
palatal myoklonusun yarnsira goériilen solunum
gicliigiine, hava-yolu valvi gibi caligmalar
nedeniyle larengeal kaslarin myoklonusunun yol
actigi solunumun fragmantasyonun sorumlu
oldugu dustiniilmektedir. Beyinsap1 enfarktiisit
sonrasi palatal myoklonus semptomlar1 ortalama
10-11 ay  sonra ortaya ¢ikmaktadir (11).
Semptomlardaki bu gecikme inferior oliver néron-
larda denervasyon hipersensitivitesi geligimi ile
aciklanabilir. Boylece bu ndronlar normal
diizeylerdeki norotransmitterlere bile hiperaktif
yanit vermektedirler (1). Alt motor ndronlar ve
kraniyal motor sinir nukleuslarinda inhibisyonun
ortadan kalkmas: bu noronlarca innerve olan
kaslarda ritmik kontraksiyonlara yol agabilecegi
savlanmaktadir (12). Patolojik olarak inferior oliv-
er nukleuslarda hipertrofik dejenerasyon, gliozis
ve hiicrelerde su igeriginde artis goriilmektedir.
Oliver nukleuslardaki hipertrofi, MR’da bilateral
inferior olivlerde genisleme, bu bélgede proton
dansite ve T2-agirhikhi kesitlerde sinyal artisi
seklinde taninabilmektedir (7).

Palatal myoklonus norofarmakolojisi halen tam
olarak bilinmemektedir. Bazi hastalarda serotonin
prekiirsorii olan 5-hidroksitriptofana alinan yanut,
serotoninin iligkili olabilecegini diisiindiirmekte-
dir. Ayrica endojen opioid peptidlerin palatal
myoklonus fizyopatolojisinde rol oynayabilecek-
leri de diigiiniilmektedir (13) . Palatal myoklonus-
da kesin bir tedavi yoktur. Literatiirde kullanilan
gesitli ilaglar arasinda antikonviilsanlar (karba-
mazepin, fenitoin, Na Valproat) sedatifler ve
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antispazmodikler, botilinum toksini, pirasetam,
sumatriptan,  5-hidroksitriptofan ¢ogunlukla
yararh olmamaktadir. Hastamizda 1000mg/giin
valproat ile oldukga iyi yanit almamiz Na val-
proatin etki mekanizmasinda bir inhibitér néro-
transmitter olan Gama Amino Biitirik Asiti
(GABA) arttirmasmmun  etkili  olabilecegini
diistindiirmektedir.

Sonug: Palatal myoklonus oldukga nadir
goriilen bir hareket bozuklugudur. En sik goriilen
nedenini beyinsap: infarklar1 olugturmaktadir.
Tutulan kas gruplarina gore semptomlar
degismektedir. Olgumuzda solunum giigligiiniin
6nde gelen yakinma olmasi ayirici tan1 ve tedavi
agisindan tabloyu onemli hale getirmektektedir.
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