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FOTOSENSITIF MYOKLONILI SPORAD.iK
GEC BASLANGICLI SEREBELLAR ATAKSI ve
ELEKTROFIZYOLOJIK DEGERLENDIRME

Burhanettin Uludag®, Sultan Tarlaci*

Geg serebellar ataksi, klinik bulgular: genellikle 4 ve 5. onyilda ortayea ¢ikan ve artns
leridon refleksi, kas tonusu ve serebellar bulgular ile belirgin, otozomal dominant gegisli
bir sendromdur. Bu temel kiinik tabloya ek olarak bazi olgularda periferik diuysal
ndropati, derin diyn Rayby, ekstensér plantar yanit eklenir, Daha nadir olarak myoklon!.
sensorindral bipoakuzi eslik edebilir Bu yazida sporadik olarak ortaya cikan ve yuikaridea
tenimleanan Gzellikleri iceren bir olgu klinik ve elektrofizyolojik olarak degerlendirilmekte
ve literatiir esliginde tartisihmakicdir,

Anabtar Kelimeler: Geg serebellar ataksi, myokloni, elektromyografi, C- refleksi,

Sporadic late onset cerebellar ataxia with photosensitive myoclonus and
electrophysiological evaluation.

Late aonset sporadic cerebellar ataxia with mycclonus is a rare atosemal domincnt
inherited disease. Beginning at ages between 40-50 years, brisk tendon reflexes ancd
increased muscle tone in limbs, poor coordination of bands, intention tremors, extensor
plantar reflexes with cerebellar ataxia which is the prominent manifestation are clinicat
Seatures of this disease. A patient with the diagnosis of late onsel sporadic cerebeller
atexia was evalialed according to the clinical and electrophysiological findings.

Key Wowrds: Sporadic late onset cerebellar alaxia, myoclonus, electromyography, C-reflex

Geg serebellar ataksi, klinik bulgular genellikle 4 ken dengesizlik, glicsiizliik sikaveti eklenmesi. bu-
ve 5. onyilda ortaya ¢ikan ve artnus tendon refleksi, nun zamanla artist nedent ile basvurdu, Bu sikayetle-
kas tonusu ve serebellar bulgular ile belirgin, otozo- rinin ortaya ¢ikisindan yaklasik bir yil kadar sonra te-
mal dominant gecisli bir sendromdur (4,5,7,10). Bu levizyonda kanal degistirirken, agaclann alunda yi-
temel klinik tabloya ek olarak baz olgularda perife- riirken ani 151k degismeleri nedeni ile istemsiz ani sic-
rik duysal noropati, derin duyu kaybi, ekstensér ramalari ortaya ¢iknus. Ozgecmisinde hipertansiyon
plantar yanit eklenir (4,5). Daha nadir olarak myoklo- ve 15 yil 6nce gecirdigi tiiberkiiloz dykiisi meveuttu,
ni, sensorindral hipoakuzi eslik edebilir (1,10). alkol ve madde kullanimi yoktu. Aile dykiisti tanim-

lanmiyordu. Nérolojik muayenede biling aciku,
uyum ve yonelimnormaldi. Serebellar dizartri, bilate-
ral horizontal nistagmus, kinetik tremor ve bilateral
dismetri-disdiadokokinezi saptandh. Gozdibi normal-
di. Alt ekstremitelerde iki tarafli serebellar testleri ile-
ri derecede bozuktu. Solda plantar yant elde edile-
meyen olguda, sol lst ve alt ekstremitede vibrasyon
ve pozisyon duyusu kayipti.

Geg baslangicl serebellar ataksi, polinéropati,
sensorinoral hipoakuzi, refleks kortikal myokloni bu-
lunan bir olgu, myokloni ve diger bulgulan elektro-
lizyololojik olarak ayrintli incelenerek sunulmakta-
clr.

Olgu sunumu:

N.C.,58 yasinda erkek olgu, 15 yil kadar énce ilk

olarak konusmasinda bozulma ile baslayan ve yiiriir- Rutin laboratuar incelemede biyokimyasal para-

metreler, hemogram, akciger grafisi normaldi, B2,
Folik asid diizeyleri, periferik yayma ve protein-lipid
clektroforezi normaldi. Karsino embriyonik antijen,
alfa feto protein ve prostat spesilik antijen normal de-
gerler icindeydi. Beyin omurilik sivisi inceleme so-
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Selkil 1: Fotosensitif myoklonik EEG desarjlar

nuclart normal sinrlardaydi. Serebral manyetik rezo-
nans gortintiilemede (MRG) siddetli serebeller atrofi
mevcuttu, Odiometride bilateral sensorinéral hipo-
akuzi saplandr,

Hastaya uygulanan elektrofizyolojik testler:

Beyin Sapi Isitsel Potansiyel: 70 ve 80 dB klik uya-
ran ile iki yanl elde edilemedi.

Elektromyografi-ndrografi: Duysal agirhkl iletim
yavaslamasi ile giden ithiml sensorimotor polindropa-
ti saptandt.

Elektroensefalografi: Normal zeminde fotosensitif

myoklonik desarjlar elde edildi (Sekil 1).

Jerke Lilitli potansiyel (JKP): Hastada 5 1z flas
gtrsel uyanm ile myokloni olusturuldu. Myokloniler
bilateral boyun kaslari, yiiz ve iist ekstremite distaline
vayiliyordu, Myokloninin belirgin oldugu sternokle-
idomastoid kasa (sag), kontrlateral frontosentral ve
sentroparietal alanlara ytizeyel kayit elektrodlan yer-
lestirildi. Flas uyaran ile olusturulan myoklonilerin
EMG tetiklemesi ile frontosentral alanda geriye, sent-
ro-parietal alanda ise ileriye zamansal olarak Kkilitli
averaj serebral potansiveller elde edildi. Frontosent-
ral geriye averajlamada myoklonik EMG bosalinun-
dan yaklagik 18 msn énce 40 mikrovolt pik-pik amp-
littidli ve 40 msn stireli JKP elde edildi (Sekil 2A).
Sentroparietal yerlesimli elektrodta myokloniden
yaklasik 12 msn sonra baslayan ilk pozitif pik latans:
20 msn, 35 mikroveolt amplitiidlii potansiyel elde edil-
di (Sekil 2B). Bu potansiyele jerke kilitli uyarilmis po-
tansivel de denmektedir.

Somatosensoriyel Uyanrinig Potansiyel (SEP): Me-
dian sinir bilek dizeyinde ve fibuler sinir elektrik
uyaruny ile karst parietal sachi deriden viizeyel elekt-
rod ile kayitlama yapildi. Fibiiler sinir uyarmu ile se-
rebral potansiyel elde edilemedi. Median sinir uyari-
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Sekil 2: Jerke kilitli potonsiyvel, Jerke kilitli
wyaridms poiansivel, Ust ve alt ekstremite SEP
yanitlari
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Sekil 3: Tenar kastan elde edilen C-refleksi ve
eszamanh kaydedilen serebral median SEP pe
MEP yanih

mit ile 20 msn latansh P25-N33 amplitiidi 80 mikro-
volt olan dev SEP elde edildi (Sekil 2C).

“Long Loop” Refleks (C Refleksi): Hastada sad tenar
kasa monopoelar olarak yiizeyel elektrod yerlestirildi.
Median sinir bilek diizeyinde elekiriksel olarak uyartl-




Tablo I : Myokloninin klinik ve elektrofizyolojik 6zelliklerine gére siniflamas

Tutulan Bolge
Lateralite

Ritmisite

Provakan Faktorler

EMG desarj stireleri
Yayilun

EEG
Kortikal SEP

LLR
Nedenler

Kortikal Refleks

Distal ekstremite, yiiz

Uni veya bilateral

Diizensiz

Harekel,

degisik uyarankur
Kisa

Rostralden kaudale

Spike. Kontlateral

sentral, Myoklonusa ile

zamansal iliskili
Dev

Artnus

PME, Postanoksik

Stimulusa Duyarli

Retikiiler Refleks

Proksimal ekstremite,

yliz, gévde
Bilateral senkron

Diizensiz
Hareket,

degisik uyaranlar
Kisa

Bulber bilgeden
kaudal ve rostrale
Spike. myoklonus
ile iliskisiz

Normal
Artius
Postanoksik, PME

Stimulusa Duyarsiz

Periodik

Ekstremite, yiiz

Genellikle hilateral

Periodilk
Yok

Goreceli uzun
Yok

Periodik senkron
desarjlar ile
birlikte olabilir
Normal

Artma yok

CJH, SSPE

Ritmik
Gozler, palarum,
elstremite

Genellikle simetrik,

bir ekstremitede
unilateral olabilir
Ritmik

Yok

Uzun (100-400 ms)
Yok

Korelasyon yok
Normal

Artma yok
Pontin lezyon

Diizensiz
Ekstremite, viiz

Unilateral veya
bilateral

Diizensiz
Kesin degil

Kesin degil
Yok

Korelasyon yok
Normal

Artina vok
PME, esansiyel.

CJH, Alzheimer

spinal

PME: Progresif myoklonik Epilepsi. GJH: Creutzfeldi-Jakob Hastalgr LLR: “Long loop” refleks (Shibasali 1958)

i C Refleksi Sutton ve Mayer taralindan tammlandig
aibi (19) 48 msn latans ve 0.8 mV amplittid ile elde edil-
di. Belirgin olarak artmus refleks ile senkron olarak se-
rebral SEP kayitlandi. C refleksi ile serebral SEP P25 pi-
ki arasinda 20 msn latans farkt bulundu (Selkil 3A).

Motor Uyearilns Potansivel (MUP): Transkraniyel
magnetik stimtilasyon ile (MagStim 200, 2 Tesla, 9 ¢m
dairesel stimiilator) kontrlateral tenar kastan MUP el-
de edilcli. 24 msn latansh ve 1.5 mV amplitiid ile nor-
mal sinrlarda idi (Sekil 3B).

Tartisma:

Gec ortaya cikan serebellar ataksi (20 yas tizeri)
nadirdir ve ¢ogu otozomal dominant gecis gosteren
ailevi vakalardir, ilk olarak Dejerine ve Thomas tara-
findan ailevi ve sporadik vakalar olarak 190010 yil-
larda  tammlanmusur. Geg serebellar ataksi, klinik
bulgulart genellikle 40-54 yaslar arasinda ortaya ¢i-
kan ve artmus tendon refleksleri, ekstremitelerde art-
mis kas tonusu ve serebellar bulgulart icerir (4.5).
Dort ekstremitede serebellar ataksi disinda en sik iz-
lenen bulgular serebellar dizartri, kinetik tremor ve
nistagmustur (9). Bir kisim olguda duyusal ndropati,
plantar ekstensor yanut, derin duyu kaybr bildirilmis-
tir (4,3). Erkeklerde daha sik gortliir (4,9). Klinik se-
vir genellikle yavas ilerleyicidir (4,5). Ancak piir sere-
bellar sendrom bulgular olan olgularda veya goriin-
tilemede piir serebellar atrofi olanlarda prognoz da-
ha ividir (13). Bizim olgumuzda da ekstremitelerde
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belirgin ataksi, dismetri, disdiadokokinezi, nistagmuis
vard:, Bu ana klinik bulgularla beraber arumis DTR,
polinéropati bulgulart da vardi. Ayrica fotosensitil
myokloni ve isitmede azalma tanimlanmaktaydi. Gee
baslangich serebellar ataksi, myokloni ve periferik
noropati ile sensorinéral sagirhik birlikteligi, bir spekt-
rumu iceren geg baslangich serebeller ataksiler iginde
oldukca nadir bir grubu olusturur; bildirilen olgularin
cogu ailevidir (1,10). Olgumuzda burada tanimlanan
tiim semptomlar olmasina ragmen ailevi gecis yokuu.

Laboratuar degerlendirmede beyin omurilik sivisin-
da protein hafifge yiikselebilir. EEG'de yavas aktivite ar-
st izlenebilir. Olgulann %30'sinde  elektrofizyolojik
olarak duyusal nropati ortaya konabilir. Ancak motor
fleti hizlar ve SEP normaldi, Bizim olgumuzda EMGde
duysal fazi belirgin iletim yavaslamast ile giden miks
tipte polindropati vardr. SEP alt ekstremitede olasilikla
polintropatiye bagl olarak elde edilemedi, Ust ekstre-
mitede ise normal latansli ancak dev SEP elde edildi.
BSIP genellikle anormal bulgular verir (10) ve bizim ol-
gumuzda bilateral elde edilemedi. Gorlintilemede ol-
gularin % 50 sinde serebellar ve beyin sapi atrofisi izle-
nir (7.8,13). Bu hastada da benzer radyolojik ozellikler
vardt. Patolojik olarak serebellar dejenerasyon, purkin-
je hiicreleri kaybr, dentat nukleus, olivar ve pontin nuk-
leuslarda ve orta serebellar pedunkuler atrofi bildiril-
mistir (9). Kesin etyolojik neden bilinmez ancak vaka-
lanin énemli bir kisminm nedeni kronik alkolizm ve
malignensilerdir. Bazi olgularda I6kosit glutamat dehid-




rogenaz (GDH) aktivitesinde azalma saptanmustr. Kro-
nik alkolizmin neden oldugu clgularda GDH aktivitesi
normal bildirilmistir (6),

Olgumuzda 6n planda olan yalanmalarindan biri te-
levizyon seyrederken, kanal degistiritken ve gece oto-
biis yolculuklar sirasinda ortaya ¢ikan yiiz, boyun ve
her iki st ekstremitede ortaya c¢ikan myoklonidir.
Myokloni biling kaybmm olmadigs, bir kas veya kas
grubunun ani sicrayie, diizensiz kasilmasiclir. Bazen bir
kas grubunun kasilmasinin ani kesintiye ugramas: da
negatif myoklonus olarak adlandmlmaktadir. Myokloni
degisik smiflandirmalarinin yaninda stimulusa olan du-
yarhihgma gore 2 ana gruba aynli: Stimulusa duyarh ve
duyarsiz myokloni. Tablo I'de (18) myokloninin stimu-
lusa olan duyarliigina gore siniflamasi, klinik ve néro-
fizyolojik ozellikleri 6zetlenmistir (2,12,18). Bu tabloda
verilen klinik parametrelere gore, olgumuzdaki myok-
loni, stimulus duyarly, yiz ve boyun ve tst ekstremite-
lerde, bilateral, provoke edilebilir tiptedir. Bu verilerle
myokloni kortikal refleks veya retikiiler refleks tipte
olabilir. Bu iki lokalizasyon arasinda EEG, lotik stimii-
lasyon ile uyarilan myolkloni sirasindaki yaygin kas ar-
tefaki nedeni ile ayinm vapmakta veterli olmac. Has-
tada median sinir uyarim ile dev SEP elde edildi, Bu ve-
ri myokloninin kortikal refleks tipte oldugunu gosterdi,
Aynca artinus long loop refleks (C refleksi) varlign korti-
kal tipte myokloni oldugunu destekleyen diger bulguy-
du (3,14-17). Hastada avrica tenar kastan MUP elde
edildi. Bu potansiyelin latanst 24 msn, ayni kasta elekt-
rik uyarim ile elde edilen dev SEP P25 latanst ile C rel-
leksi arasindalki latans fark: 20 msn olarak bulundu. Fo-
tik uyaranla elde edilen myokloni ile myokloni éncesi
frontosentral bolgeden elde edilen potansiyelin ilk po-
zitif defleksiyonun baslangicr arasindaki latans fark: 18
msn olarak hesaplandi. Bizim de gozledigimiz iki za-
man intervali benzerliginden dolayt, bunlarin ortak yol-
lart kullanchi@ ileri stirilmektedir (17,19). Long Loop
Refleksin yolaklar tartismahchr. Spinal segmental, sup-
raspinal veya transkortikal olabilecegine ait varsayimlar
meveuttur (3) Sekil 3" de gortlebilecegi gibi; MUP la-
tanst ile P25 piki latanslan 24 msn ve birbirinin ayniclr,
Her iki latans toplami 48 msn etmektedir ve bu zaman
degeri C refleksi latansi ile hemen hemen aynichr (Sekil
3A). Muhtemel afferent ve efferent vollarin iletim zama-
nt toplanunin, C refleksi latansina cok yakin bir deger-
de olmasindan dolay: C refleksinin kortikal orijinli ol-

dugunu diistinmekteyiz.
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CARDURA® PROSPEKTUS OZETI »

CARDURA®, 2 g ve 4 g mesila huzu seklinde akif madde olon doksozosinin 2:mg ve 4 mg'a exdegier mikiarlarin (htiva eden beyaz fabletle holindedi. Formakoloiik Oxzelliklerts Doksazasin vozodilotér etkisini, a1 adrenateptarletin postsinaphik belgeds kompelitt vo selakil blokait yoluvla gasteric; Tarapsik dazlarn)

uygulanmasindan sonra dokiazosin i obserbe edi ve dérok kon saviysleri yaklasik 2 sactte teyekkil eder, Plazma eliminasyond bilazikiic ve lerminal plaztia eliminosyon yon Smirt 22 saatin ki bu, ginde bir kex uygulonmasinin temelini oluzturur, Doksazosin yogun bic bicimde ize olur ancak %5'inden azi degisme

ila halinde itroh-edilic: Ya§lilarda ve bébrek yeimealigi okan hastalarda yapian farmakokinetik saliymalar, formal bébrok fonksiyony. olon hostalara kiyaskaranlarml: a.jé,‘umef géstermemiyhr. Endikasyonlant Hiperiarsiyen ve Benign Prostal Hiperplazisi. Kullanim $ekil ve Dozu: (Hiperansiyon) Doksazesinin m

 Tedavinin bir veya iki hafta sireyle ginde bir defa verilen 1 mg ile baslatilmost nerilmektedir, Doha sonraki bir veya ki hafiada doz giinde 1 defo verilen 2 mg'a aikanlabilir. Eger gerekirse, kan bosincindaistenen azalmayi gerseklogtirmek igin hastanin kisisel covabina bagl clarak di

, 14 mg'a srkanlabili, Oloan dozci ginde ek daz clarok 2-4 mg'dhe (BPH) Doksazosinin boslangic dozu ginde bir defa 1 mg'dir. Hastanin ferdi Urodinamiklerine ve BPH semplomatolofisine babli dlarak doz. 2 mg'a, # mg'a ve énerilen en ytksek doz olan & mg'a ko

cikanlabilir: Onerilen litrasyon oraligi 1-2 hafladir, Bébrok yelmazligl olan hastlarda doksazosin formokokinefigi detsismedifil icin va doksazosinin meveut babs isfonksiyonunu kstileytird skin highir kanil bulinmadigindon by hastalorda mutat dezlor kullanilabilic, Kontrendikasyonlar: CARDURAY, kinazoliy

asirt hassasiyeti oldugy bilinen hastolarda kontrendikedir. Uyarilar/Gnlemlers. Her ne kadar hayvon deneylerinde teralsienik etkiler gortimemizse de cok ylksek dozlarda, hoyvanlarda fetol hayatta kalimann azoldg. gordlmUstdc. Bu dazlor insanlar icin enerilen maksimum dozun yoklosk 300 kat idi; Homila ve emz

Kedinlarda yetarli ve fyi konirolld gahsmalar bulusmadigi icin, hamilelik veyn emzime déneminde CARDURA® kullaruminin smiyeli heniz hespi edimemistir. CARDURA®'nin socuklarda kullonim: h i bir denayim meveut degidir. Araba/Makine Kullanimit Ozallile fedavinin baslongicinda makine kullor

véya motorlu arag kullanma ckiivitelerinde bozuima gérulebilir.Yan Etkiler/Advers Etkiler: {Hipertansiyon] Hipartansiyonlu hastalora yapilkan kontrelli Klink croshrmalarda CARDURA® & e sk rastlanan yan-etkiler postirel fiple (nadiren senkopiile: birlikte gérdlen) veya fon-4 racksiyonlor olup bu

arasinda boy dénmesi, boy ogns, yorgunluk Zhalsizlik, postiirel g6z karormast, verligo, Sde i basmasi, bulanh va rinit meveuttur. [BPH) BPH!de yoptlon kentrolli Klinik ¢olismalac, hiperunsiyondakine benzer yan etki profill g8 llas Evkilesimleri: Plazmadaki CARDURAY nin buyuk bit kismi [%98) prot

boglidir, Insan plazmasindaki in-vilra veriler CARDURA™im, digaksin, f varfarin veya indomelazin'in profeina bofjlony da bir etkisi olmadimr gstarmistic. CARDURA® klinik deneyimds, advers flac efkilesimi olmadan, iazid dilretikler, furosemid, beta bloker flaglar, non-steroid entienflamatvar iloclar, onfibiychl

oral hipoglisemik ilaclar, Urikesirik cjonlar vaya entikoagilanlarla beraber kullonilmistic. Dox Agi 11 dox hiperionsiyona neden olmussa, hasta, bast asagiya dogru, sitUsh yatar bir vaziyete geliimelidic. Kisisel olarak hastanin durumuna giira.uygun clacags diitintlen digier destekleyici énlemler clinmekids. CARCU

ylksek derecede prokine bagh oldugu f¢in diyoliz endike degildir, Takdint $ekliz Beheri 2 mg doksazosine esdeger 20 toblefik Blister ombolojlorda, Beheri 4 mg dokiazosina sydeger 20 tobledik blisker ombolajlarda, Satis Fiyat: CARDURA® [doksazosin} her birl 2 mg'c esdeger 20 toblet 2.054,000 TL; Her biri 4 mg'o eydh

20 jablet 3,814,000 TL. {Subat 1998 farihindeki petakenda safs fiyation esas alinmishr.)

Agrinhl bilgi igin frmemiza bagwrinuz

Yasal Kategori: Recete ile sotlir

Ruhsat No: 166/9] Ruhsat Tarihiz 25.11,1993

Ruhsat Sahibiz PFIZER [LACLARL A'S, forafindan PFIZER INC. sirketinin miscadesiyle Orleksy /ISTANBUL'dG imal ediimigtir.

TEL [0212] 260 22.10,/8 Hat - 258 30-10 {IPD: 26.10.1992) / [$8: 06:04.1995)




