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Asiri Fragmanter Miyoklonus: Olgu Sunumu
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Ozet

Asiri fragmanter miyoklonus uyku ile iliskili hareket bozukluklarinin
altinda yer alan “normal varyantlar” arasinda tanimlanmistir. Bilinen
klinik bir karsih@ yoktur. Burada, polisomnografi tetkiki siresince
uyaniklikta ve uykuda stirekli olarak agiri fragmanter miyoklonus saptanan
72 yasinda bir erkek hasta sunulmaktadir; boylelikle, selim bir tablo olan
ve hastalik degil ancak normal bir varyant olarak kabul edilen bu klinik
tablonun hatirlatiimasi amaclanmistir. Bu normal varyantin, &zellikle
polisomnografi tetkiki yorumlayan hekimler tarafindan bilinmesi, ayirici
tanida yer alan diger uyku ile iligkili hareket bozukluklari agisindan buyuk
onem tasimaktadir.

(JTSM 2015;2:44-6)

Anahtar Kelimeler: Asiri fragmanter miyoklonus, normal varyant, uyku
ile iliskili hareket bozukluklari, polisomnografi

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir ¢ikar
catismasi bildirmemistir.

Summary

Excessive fragmentary myoclonus is defined as a “normal variant”
under the subgroup of sleep related movement disorders. It has no
known clinical consequences. Here a 72 year-old man, in whom
polysomnography recordings revealed continuous excessive fragmentary
myoclonus during wakefulness and sleep was presented and it was
aimed to emphasize this benign clinical table which is not to be defined
as a disease but a normal variant. It is of great importance especially for
clinicians scoring polysomnography to be aware of this normal variant
in order for differential diagnosis of sleep related movement disorders.
(JTSM 2015;2:44-6)
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Giris

Asint fragmanter miyoklonus, Uluslararasi Uyku Bozukluklari
Siniflamasi'nin son revizyonunda (1), uyku ile iligkili hareket
bozuklugu olarak siniflandiriimamis, ancak uyku ile iligkili hareket
bozukluklarinin altinda yer alan “Normal Varyantlar” arasinda
tanimlanmistir. Genel olarak, Polisomnografi (PSG) tetkikinde
tesaduifi olarak saptanir. Klinik olarak kiictiik kas gruplarinda,
yuzde, el veya ayak parmaklarinda kiicliik sicrama hareketleri
olarak izlenir. Bilinen klinik bir karsiidi yoktur, ancak asin
fragmanter miyoklonusun taninmasi, gereksiz ileri incelemenin
onlenmesi acisindan onemlidir. PSG’de skorlama kriterleri
Amerika Uyku Tibbi Akademisi (2) tarafindan belirlenmistir
(Tablo 1). Ozellikle uykuda en sik gériilen uykuda periyodik
hareket bozuklugu olmak tzere diger uyku ile iliskili hareket
bozukluklarindan ayirici tanisinin yapilabilmesi acisindan 6nem
tagimaktadir.

Asint fragmanter miyoklonus siklikla ileri yasta gorilir (3);
Ozellikle REM uyku evresinde fizyolojik olarak izlenen kas
segirmelerinin artigi olarak da yorumlanmaktadir. Uyku apnesi

ya da insomni gibi diger uyku bozukluklarinin varliginda ya
da uykuda periyodik hareket bozuklugu ile birlikte oldukg¢a sik
gorildagi bildirilmistir (4). Selim seyirlidir, ilerleyici dedgildir.
Bazi olgu sunumlarinda tek basina gindiiz asin uykululuga
neden olabilecegi belirtilse de, herhangi bir klinik tablo ile iligkili
olmadigi kabul edilmektedir.

Burada, polisomnografi tetkiki stresince uyaniklikta ve uykuda
strekli olarak asirn fragmanter miyoklonus saptanan 72 yasinda
bir erkek hasta sunulmaktadir; boylelikle selim bir tablo olan ve
hastalik degil ancak normal bir varyant olarak kabul edilen bu
klinik tablonun hatirlatilmasi amaclanmustir.

Olgu Sunumu

Yetmis iki yaginda erkek hasta esinin fark ettigi horlama ve uykuda
nefes durmasi sikayetleri ile Uyku Bozukluklari birimimize basvurdu.
Yaklagik 15 yildir olan sikayetlerinin giderek artis gosterdigi
ogrenildi. Gece en az Uc¢ kez tuvalet hissi uyandigi, ozellikle
boyun bdlgesinde terlemesinin oldugu belirtildi. Refli tarif etmedi.
Sabah agiz kurulugu ve bas agrisi mevcuttu. Gln icinde sik sik
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uykusunun geldigi ve kestirme seklinde uyudugu 6grenildi. Glindiiz
uykular yaklagik yarim saat stirdiigii ve uyandiginda yine de ding
hissetmedigi 6grenildi. Hastada huzursuz bacaklar sendromu,
uykuda periyodik hareket bozuklugu ya da parasomni gibi diger
uyku bozukluklar 6ykisii yoktu, esi tarafindan nadir olarak anlamsiz
konusma (haftada bir) ve bagirmasi (2-3 ayda bir) oldugu 6grenildi.
REM uykusu davranig bozuklugu tarif etmiyordu. Katapleksi, uyku
paralizi ya da hipnopompik/hipnogojik halsinasyon yoktu.
Hastanin 6zgegmisinde hipertansiyon, koroner arter hastaligi,
diyabet, kronik bronsit ve hiperlipidemi oldugu 6&grenildi;
hastaliklarinin  dahiliye, kardiyoloji ve go6gus hastaliklari
bolimlerinde takipli oldugu ve tedavi ile kontrol altinda seyrettigi
belirtildi. Viicut kiitle indeksine gore hafif sismandi (31 kg/m2). Soy
ge¢misinde babasinin kalp krizi nedeniyle kaybedildigi 6grenildi.
Hastanin, li¢ kanal elektroensefalografi, sag ve sol elektrookiilogram,
cene ylzeyel elektromiyografisi, sag ve sol tibialis anterior yiizeyel
elektromiyografisi, elektrokardiyografi, nazal basin¢ sensord,
oronazal termistor, torakal ve abdominal basing kemerleri,
oksimetre, ve senkron video kayitlamalari yapilarak tim gece
PSG tetkiki yapildi. Toplam uyku suresi 385 dakika, uyku etkinligi
ise %64,9 olarak hesaplandi. Sirtiistii pozisyonda ve REM uyku
evresinde artis gostermekle birlikte, strekli, saatte 55 sikhginda
tekrarlayan obstriiktif tipte apne ve hipopneler kaydedildi. Tetkik
stiresince siklikla anormal solunum olaylarina eslik eden ve saatte
42 sikhginda tekrarlayan periyodik bacak hareketleri ve agiri
fragmanter miyoklonus saptandi. Obstriktif uyku apne sendromu
tanisi konulan hastaya invaziv olmayan mekanik ventilasyon tedavisi
yapildi. Titrasyon gecesinde Bilevel Positive Airway Pressure (BPAP)
tedavisi altinda 7 cmH,0 inspiratuvar ve 4 cmH,0 ekspiratuvar
basinci altinda horlama ve anormal solunum olaylar tim uyku
evrelerinde ve tiim pozisyonlarda etkin bir sekilde kontrol altinda
alindi. Tani gecesi PSG’de saptanan anormal solunum olaylar
ile iliskili periyodik bacak hareketlerinin de titrasyon gecesinde
ortadan kalktigi goriildi. Titrasyon gecesinde, tani gecesi yapilan
PSG’'de saptandigi Uzere, surekli, gerek uyaniklikta (Sekil 1a)
gerekse NREM (Sekil 1b) ve REM (Sekil 1c) uyku evreleri siresince
asin framanter miyoklonus kaydedildi.

Tartisma

Asin fragmanter miyoklonusun hastalar genellikle farkinda
degildirler; herhangi bir rahatsizia ya da sikayete neden

Tablo 1. Asin fragmanter miyoklonusun Amerika Uyku Tibbi
Akademisi tarafindan belirlenen polisomnografik skorlama
kriterleri

Asagidakilerin hepsi asiri fragmanter miyoklonusu tanimlar

a. Maksimum elektromiyografi (EMG) bosalim suiresi genellikle
150 milisaniyedir.

b. NREM uyku evresinde en az 20 dakika boyunca kaydedilmelidir.
c. Dakikada en az 5 EMG potansiyeli kaydedilmelidir.

Not 1. Asin fragmanter miyoklonus selim bir harekettir, tipik EMG 06zellikleri
olmakla birlikte klinik bir karsiligi yoktur.

Not 2. Cogu olguda, gozle goriilebilir bir hareket yoktur. Biiyiik, sigrama benzeri
eklem hareketi ile iligkili hareketler gézlenmez. Eklem hareketine yol acan kiigiik
hareketlerin varliginda, agiz kdsesinde ya da el ve ayak parmaklarindaki kiigiik
kaslarda ortaya cikan segirme benzeri hareketler saglikli bireylerde ve ozellikle
REM uyku evresinde izlenir.

Not 3. Baz olgularda, 6zellikle gbzle goriilebilir hareketin varhiginda, EMG
bosalim stiresi 150 milisaniyeden uzun olabilir.
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Sekil 1a-c. Uyaniklikta (1), NREM uyku evresinde (2) ve REM
uyku evresinde (3) fragmanter miyoklonus
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acmadigr dustinilmektedir. Diger uyku bozukluklarina siklikla
eslik etmekle birlikte, eslik ettigi uyku bozukluklarinin klinik
tablosunda da herhangi bir degisiklie ya da artisa neden
olmadig dusunilmektedir. Cogunlukla saglikli bireylerde
saptanan bu normal varyant norodejeneratif bir sirec ile
iliskili degildir. Cogunlukla eslik eden diger uyku hastaliklarina
bagl klinik sikayetler gorilir, bazi olgularda direkt olarak agiri
fragmanter miyoklonusun da gece uykusunu fragmante ettigi
bildirilmis (5) ancak bu durum genel olarak kabul gérmemistir.
Bununla birlikte, 6zellikle son yillarda yapilan calismalarda,
Parkinson hastalii ya da Machado-Joseph hastaligi gibi
durumlarda asirn fragmanter miyoklonusun genel nifusa kiyasla
daha sik olarak izlendigi de bildirilmistir (6,7). Ancak bu
hastalarda eslik eden obstriktif uyku apne sendromu ya da REM
uykusu davranis bozuklugu ve atonisiz REM gibi diger uyku
hastaliklarinin da oldukga sik gorildigu belirtilmistir.

Asint fragmanter miyoklonus, muhtemelen, uyku esnasinda
motor kontrol mekanizmalarindaki bozulmaya bagh olarak
ortaya cikmaktadir; fizyolojik bir siirecin ‘yogun’lasmasi sonucu
goruldigu dustnulmektedir (1,3). Genetik bir yatkinlk ya da
tetikleyici risk faktorlerinin varligi bilinmemektedir. Eslik eden
okiler ya da otonomik degisiklikler gorilmez. Polisomnografik
kayitlar diginda tanisinda kullanilabilecek herhangi bir test
bulunmaz. Uykuda periyodik bacak hareketlerinden, EMG
bosalim surelerinin daha kisa olmasi ve periyodik olarak ortaya
ckmamalari ile ayirt edilir (2). REM uyku evresinde ortaya
cikan fizyolojik kas segirmeleri ile ayni EMG bosalim siiresine
sahiptirler, ancak asir fragmanter miyoklonus REM uyku evresi
disinda da ortaya cikar ve kiimeler halinde degil, yaygin daha
stregen olarak tekrarlar.

Asint fragmanter miyoklonusun tek basina uyku bozukluguna
neden olup olmadigi konusunda ileri calismalara ihtiya¢ vardir.
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Altta yatan fizyolojik mekanizmalar da agiklanmayi beklemektedir;
fragmanter miyoklonusun ‘asir’ hale gelmesindeki patolojik stire¢
bilinmemektedir. Bu normal varyantin, ézellikle polisomnografi
tetkiki yorumlayan hekimler tarafindan bilinmesi, ayirici tanida
yer alan diger uyku ile iliskili hareket bozukluklari agisindan
blyuk 6nem tagimaktadir.
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