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Olgu Sunumu / Case Report

Palatal miyoklonus

Palatal myoclonus
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Palatal miyoklonus, son derece nadir gérilen bir hastaliktir. Tinnitus yumusak damagin ritmik istemsiz
hareketlerine bagh olarak olusur. Klinik tani disaridan duyulabilen kulakta tiklama sesiyle beraber yumu-
sak damak hareketlerinin gértlmesi ile konur. Bu yazida, on yildir kulakta tiklama sesi ¢ykisi olan ve
esansiyel palatal miyoklonus tanisi konulan 38 yasinda bir kadin olgu sunuldu. Hastalik ve semptomatik
palatal miyoklonus ile ayirici tanisi literatlr verileri 1siginda degerlendirildi.

Anahtar Sézclkler: Esansiyel palatal miyoklonus; objektif tinnitus; semptomatik palatal miyoklonus.

Palatal myoclonus is an extremely rare disorder. Tinnitus is secondary to rhythmic involuntary movements
of the soft palate. Clinical diagnosis is based on the confirmation of the soft palate movements synchronous
with an audible clicking noise outside. In this article, we report a 38-year-old female case with a 10 year-
history of continuing ear click, who was diagnosed with essential palatal myoclonus. The disease and its
differential diagnosis from symptomatic palatal myoclonus were discussed in the light of literature data.
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Palatal tremor ilk kez 1878 yilinda Politzer
tarafindan tanimlanmis nadir bir bulgudur."
Herhangi bir yapisal lezyon saptanmadiginda
‘esansiyel’, beyinsap1 veya serebellar bir hasta-
liga sekonder olarak gelistiginde ise ‘sempto-
matik’ olarak tanimlanir? Kulaktaki tiklama
sesi %90 oraninda esansiyel palatal miyoklonusu
(EPM) isaret etmekle birlikte semptomatik palatal
miyoklonuslu (SPM) hastalarin da %8’inde bulu-
nur.’ Yumusak damaktaki kasilmalara baglh ola-
rak tiipiin tekrarlayan agilip kapanmalari, EPM
icin tipik olan ve disaridan da duyulabilen tikla-
ma sesini tiretir.®! Cesitli medikal ve cerrahi teda-

viler Onerilmistir. Medikal tedaviler ¢ogunlukla
antikonviilzif ve sedatif tedaviler seklinde olup,
hicbiri anlamli ve devamli bir iyilesme sagla-
yamamugstir. Cerrahi girisimlerin de sonuglari
degisken olup, komplikasyon riski tasimaktadur.?!
Esansiyel palatal miyoklonuslu hastalara ¢ogun-
lukla gegitli uzmanlik alanlarinda ¢aligan hekim-
ler tarafindan yanls tanilarla cesitli tedaviler
uygulanmaktadir.® Bir kulak burun bogaz uzma-
n1 veya norolog tarafindan kolaylikla tan1 konu-
labilecek EPM tablosundaki hastalarin gereksiz
tedavilere maruz kalmasi nedeniyle konuyu irde-
lemeyi uygun bulduk.
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OLGU SUNUMU

Oncesinde higbir saglik sorunu bulunmazken
on yildir her iki kulagindan gelen ve digaridan
isitilebilen tiklama sesi nedeniyle poliklinigimize
bagvuran, 38 yasindaki kadin hastanin zaman
icinde birkag¢ kez néroloji ve kulak burun bogaz
polikliniklerine bagvurmus oldugu o6grenildi.
Tinnitus tanisiyla baslangicta birka¢ kez medikal
tedavi uygulanan hasta herhangi bir diizelme
olmamasi iizerine uzun zamandir hekime bagvur-
madigini belirtti. Hastanin yapilan ilk kulak burun
bogaz muayenesinde yaklagik yarim metreden
isitilebilen objektif tiklama sesi ile senkron olarak
yumusak damakta diizensiz araliklarla, simetrik
vertikal osilasyon saptandi. Konustugu zaman rit-
mik kontraksiyonlar azaliyordu. Disaridan duyu-
labilen tiklama sesinin uyku sirasinda kayboldugu
goriildi. Bu yakinmalarla ilgili bir aile ge¢misi
saptanmadi. Objektif tiklama sesiyle es zamanh
ostaki borusu duvarinin ve yumusak damagin iki
tarafli kontraksiyonlar1 endoskopik olarak izlen-
mis olup her iki dis kulak yolu ve kulak zar1 dogal
goriiniimdeydi. On rinoskopi muayenesinde pato-
loji saptanmadi. Indirekt larengoskopi bulgular:
normaldi. Odyovestibiiler incelemeler iki tarafli
normal sinirlarda odyometrik veriler gosterdi, tim-
panometrik testler normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde rutin kan incele-
meleri normal sinirlar icindeydi. Karotis ve ver-
tebral arter Doppler ultrasonografi (USG), tempo-
ral kemik bilgisayarli tomografisi (BT) ile beyin
manyetik rezonans goriintiilleme (MRG), beyin
fonksiyonel MRG incelemeleri normal bulundu.
Hastamiza uygulanabilecek medikal ve cerrahi
tedaviler yan etki ve komplikasyonlar ile birlikte
anlatildiktan sonra hastamiz kendisine c¢ok fazla
rahatsizlik vermeyen bu tiklama seslerine aligti-
gin1 belirterek tedaviyi kabul etmedi ve gereklilik
halinde tekrar bizimle iletisime ge¢mesi kararlag-
tirilda.

TARTISMA

Palatal miyoklonus, yumusak damagin istem
disy, dakikada 50-260 kez olusabilen, sigrayici,
kisa stireli ve ritmik hareketleridir. Altta yatan bir
neden belirlenemedigi zaman EPM'den soz edilir.
Trigeminal (ligliz sinir) sinirlerin sinirlendirdigi
tensor veli palatini kaslar1 iki yanl olarak yumu-
sak damak tavanin yiikselterek Ostaki tiiplerinin
acilmasim1 saglar. Esansiyel palatal miyoklonus
sirasinda bu kaslarin agir1 aktif hale gegerek kisa
siireli ritmik kasilmalar1 sonucu &staki borular:
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aniden agilarak iclerindeki ytizey geriliminin hizla
azalmasiyla bir “tiklama” sesi ortaya c¢ikmakta-
dir. Esansiyel palatal miyoklonus, uykuda kaybo-
lur, solunum, nefes tutma ve fonasyondan etki-
lenir. Beynin MRG incelemesi normaldir ancak
fonksiyonel MRG c¢alismalar: alt oliva ve komsu
beyin sap1 yapilarinda artmis aktiviteye isaret
edebilir.” Esansiyel palatal miyoklonus, tensor veli
palatiniye lokalize olmakla beraber EPM olgula-
rinin %30'unda yumusak damak dig1 kaslarin da
tutuldugu bildirilmistir.®

Semptomatik palatal miyoklonus, farengeal
pleksusun sinirlendirdigi levator veli palatini kas-
larinin yumusak damagi kaldirip geri ¢ekmesi ile
olusur; komsu kaslarin da aymi anda kasilmalar:
tabloya eslik edebilir hatta uzuv kaslarina yayi-
labilen uzak etki olusabilir. Semptomatik palatal
miyoklonus uykuda da hafif siddette stirebilir.
Semptomatik palatal miyoklonusda aymi tarafl
serebellar bulgular gozlenebilir. Beynin MRG ince-
lemesi, Tz agirlikli kesitlerde tremorun kars: tara-
findaki oliva alt ¢ekirdeginde hipertrofiye isaret
eder. Semptomatik palatal miyoklonus, Guillain-
Mollaret ticgeninde (dentat ¢ekirdek, kirmizi gekir-
dek ve alt oliver ¢ekirdek ti¢geni) yer alan yapilar-
daki lezyonlardan ileri gelir.!*3?!

Miyoklonus saptanan bir hastada, siniflamay1
dogru yapabilmek icin 6ncelikle iyi bir 6ykii alin-
malidir. Miyoklonus ile birlikte baska semptomla-
rin varlig iyi arastirilirsa gereksiz incelemelerin
oniine gecilmis olur. Oykiide, hastaligin baglangig
yas1, miyoklonusun karakteri, tetikleyen ve baski-
layan durumlar, aile 6ykiisti, eslik eden semptom-
lar ve bulgular 6nemlidir.

Miyoklonus yayilmasina gore (fokal, multifokal,
generalize), provoke eden faktorlere gore (spontan,
refleks), etyolojiye gore (fizyolojik, esansiyel, epi-
leptik, semptomatik, psikojenik), kaynaklandigi
yere gore (kortikal, subkortikal, spinal, periferik)
siniflanabilir.’” Kaynaklandig: yere gore siniflama
digerlerine gore daha pratiktir. Ornegin kortikal
miyoklonus icin en iyi tedavi yanit1 alinan ilaglar
segmental miyoklonusta etkili degildir.'! Palatal
miyoklonus segmental beyinsapi miyoklonusunun
bir tipidir.®!

Esansiyel palatal miyoklonusdan daha sik gorii-
len SPM'nin nedenleri arasinda vaskiiler lezyon-
lar, beyinsap1 tiimorleri, multipl skleroz, ensefalit,
sifiliz, servikal travmalar yer alir.! Baz1 metabolik
bozukluklar da SPM’ye neden olabilir. Bobrek ve
karaciger yetmezligi, solunum yolu hastaliklar,
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diyabet, elektrolit bozukluklari, hipertiroidi, meta-
bolik alkaloz veya asidoz, vitamin E eksikligi,
Hagimato ensefalopatisi ve hipoksi gibi nedenlere
yonelik sorgulama aragtirmalar yapilmasi fayda-
Iidir™ Miyoklonusun toksik nedenleri arasinda
kronik alkol kullanimi veya yoksunlugu, alu-
minyum zehirlenmesine bagli diyaliz sendromu,
kronik toluen kullanimi, metil bromid ve gazolin
koklamak sayilabilir.[*”

Miyoklonusa neden olabilecek ilaglar arasinda
levodopa, antidiyareik bizmut subsalisilat, benzo-
diazepinler, antidepresanlar (siklik antidepresan-
lar, selektif seratonin geri alim inhibit6rleri, mono-
amin oksidaz inhibitorleri), lityum, antienfeksi-
yOz ajanlar (kinolonlar, sefalosporinler), klozapin,
opioidler, antikonviilzanlar (gabapentin, prega-
balin, lamotrijin, fenitoin, fenobarbital), anestezik
propofol, kalsiyum kanal blokoérleri, antiaritmik
kalp ilaglar1 sayilabilir."

Psikojenik miyoklonus kendiliginden veya
disardan bir travma neticesinde, fokal veya
jeneralize olarak geligebilir. Kasilmalar genellikle
giinden giine degiskendir ve ani baslangic ve bitis-
ler gozlenebilir. Uyarilara kars: genellikle agir1 bir
duyarlilik s6z konusudur. Bu 6zelliklere ragmen
psikojenik ve organik miyoklonusu ayirt etmek
gugtiir ve elektofizyoloji yardimer olabilir."”)

Miyoklonus tedavisi nedenine baglidir.
Diizeltilebilir nedenler arasinda toksik-metabolik
bozukluklar, ila¢ zehirlenmeleri veya cerrahisi
miimkiin lezyonlar sayilabilir. Ancak miyoklonusa
neden olan patoloji cogunlukla diizeltilemez ancak
sadece semptomatik tedaviler miimkiin olmak-
tadir. Miyoklonusu kontrol etmede tek ilag cok
seyrek olarak yeterli gelir ve genellikle ilag kombi-
nasyonlar1 ve bir¢ok deneme gerekli olur. Valproat,
levetirasetam ve pirasetam kortikal miyoklonusta
genellikle etkili olsa da diger miyoklonus tiple-
rinde daha az etkili bulunmustur.!'”> Klonazepam
biitiin miyoklonus tiplerinde yardimci olabilir.
Fokal ve segmental miyoklonuslar ise kaynagina
bakilmaksizin botulinum toksin enjeksiyonlarin-
dan yarar gorebilir."”

Segmental miyoklonus (palatal miyoklonus)
tedavisinde antikonviilzanlar ve sedatifler kulla-
nilmis ve etkisi genellikle ¢ok kisitl bulunmustur.
Botulinum toksin uygulamalar: artan gekilde yay-
ginlasmaktadir, fakat tek uygulamada basariyla
sonuglanan ve uzun doénem takipli hasta sayis
azdirP414151 Botulinum toksini, giiglii bir néro-
toksin olup, sinaptik kavsakta kalsiyum aracili
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asetilkolin salinimini engelleyerek lokal kimyasal
denervasyon saglamakta ve hedef organda noronal
aktiviteyi engellemektedir. Boylece lokal uygu-
lama sonrast selektif kas paralizisi gerceklesir.'
Noromuskiiler kavsakta blokaj, yaklasik 28 giin
sonra azalmaya baglar ve bu ytizden siklikla tekrar-
layan enjeksiyonlar gerekli olur.™ Aydin ve ark.!"!
yumusak damaga radyofrekans uygulamasinin
palatal tremor olgularinda yeni bir tedavi yontemi
olabilecegini bildirmislerdir. Fakat &staki borusu-
na yayilan tremor durumlarinda sadece yumusak
damaga radyofrekans uygulamasinin yarari sinirh
olacaktir. Ayrica uzun stireli etkilerinin bilinme-
mesi nedeniyle bu uygulamanin rutin tedavi pro-
tokoltine girmesi i¢in ileri ¢alismalara gereksinim
vardirl Esansiyel palatal miyoklonus, spontan
diizelme bildirilen birka¢ olgu disinda genellikle
yasam boyu devam eden bir durumdur.'5’)

Palatal miyoklonusa bagli objektif tinnitus ile
orta kulak miyoklonusuna bagl objektif tinnitusun
birbirinden ayrilmasi nemlidir. Orta kulak miyok-
lonusunda palatal tremor goriilmezken, kulaktaki
tiklama sesi ile senkronize timpan membran hare-
keti gortilebilir. Orta kulak miyoklonusu siklikla
tek taraflidir ve tedavisi timpanotomi ile birlikte
stapedial ve tensor timpani kaslarinin kesilmesi ile
saglanabilmektedir.!

Sonug¢

Palatal miyoklonus bir¢ok farkli hastaliga eslik
edebilecek klinik bir bulgudur. Miyoklonus sapta-
nan bir hastada etyolojiye yonelik aragtirmalardan
once, gereksiz incelemelerin oniine gecilmesi igin
iyi bir oykii alarak, tam bir kulak burun bogaz ve
norolojik muayene yapilmasi Snemlidir. Objektif
tinnitus nedeniyle daha ¢ok KBB klinigine bagvu-
ran ve esansiyel palatal miyoklonus tanisi konan
olgular medikal tedavilere yeterli yanit vermedi-
ginden, bu olgularda ilk tedavi olarak botulinum
toksin uygulamasi yapilmas: semptomatik tedavi
icin yeterli gibi goriilmektedir. Yumusak damaga
radyofrekans uygulamasi ile ilgili ileri ¢alismalara
gereksinim vardir.

Cikar cakismasi beyani

Yazarlar bu yazinin hazirlanmasi ve yayin-
lanmasi agamasinda herhangi bir ¢ikar ¢akismasi
olmadigini beyan etmislerdir.

Finansman

Yazarlar bu yazinin arastirma ve yazarlik stire-
cinde herhangi bir finansal destek almadiklarin
beyan etmiglerdir.
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