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ki Yanh Esansiyel Palatal Tremor;
Nadir Ancak Kolayca Taninabilecek
Bir Hastalik

Bilateral Essential Palatal Tremor;
A Rare but Easily Recognizable Disorder:
Case Report

OZET Yumusak damagin istem dis1 ritmik kasilma hareketi “palatal tremor (Miyokloni)” olarak ad-
landirilir. Bu hastalik etiyolojisine gore esansiyel ve sekonder olmak tizere iki alt tipte incelenebi-
lir. Bu iki alt tip, klinik 6zellikleri ile birbirlerinden ayrilabildikleri gibi ayn1 zamanda sekonder
olan tipte goriintilleme ile Guillain-Mollaret {i¢geni bolgesinde bir lezyon saptanmasi beklenir. Bu
hastaligin esansiyel tipi i¢in hastalarin esas sikayeti kulakta isitilen “klik” sesi olmakla beraber, se-
konder tipte bu sikdyete pek rastlanmaz. Daha ziyade nistagmus, dizartri ve ataksinin eglik ettigi pa-
latal tremor muayenede saptanir. lyi bir anamnez ve basit bir inspeksiyon ile kolaylikla tan
koyulabilmesine ragmen giintimiizde halen gerekmedigi halde tekrarlayan tetkikler ve yanhs te-
davi/girisimler uygulanmaktadir. Bu yazida sunacagimiz olgu da buna bir 6rnek olusturmakta olup
yazimizda, anamnez ve muayenenin tanida 6nemine ve nadir goriilen hastaliklarin halen yeterince
taninamadigina bir kez daha dikkat ¢cekmeyi amagladik.

Anahtar Kelimeler: Miyoklonus; tani, ayiricy; tanisal hatalar

ABSTRACT The involuntary, rhythmic movements of the soft palate is called “Palatal Tremor (My-
oclonus)”. The disease could be studied in two subgroups according to its etiology: Essential and sec-
ondary. These two subgroups could be differentiated by their clinical features and also a lesion in
Guillain-Mollaret region is expected in secondary type. A “clic” noise is heard by the patient in es-
sential type; whereas in secondary type, instead of a “clic” noise, nystagmus, dysarthria and ataxia
accompanying to palatal tremor could be detected with physical examination. The diagnosis can eas-
ily be made with a good anamnesis and careful inspection, but clinicians order repetitive scanings
and wrong treatments are given to the patients. The case presented in this paper is an example to
this situation. We would like to emphasize the importance of anamnesis and examination and also
we would like to underline that rare diseases are still being misdiagnosed.

Key Words: Myoclonus; diagnosis, differential; diagnostic errors
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umusak damagin istem dig1 ritmik kasilma hareketi “palatal tre-
mor (Miyoklonus)” olarak adlandirilmakta olup; 1990 yilinda
“esansiyel palatal tremor (EPT)” ve “semptomatik paratal tremor
(SPT)” olmak tizere iki alt tipi tanimlanmigtir.! EPT’de kulakta igitilen
“klik” sesi ve damak hareketleri tek bulgu olurken; SPT’de “klik” sesi na-
diren mevcuttur. Hastada daha ¢ok nistagmus, dizartri ve ataksi gibi kli-
nik bulgularin eslik ettigi palatal tremor tespit edilir.! Palatal tremordan
sorumlu olan kaslar yumusak damak kaslar1 olup, motor innervasyonla-
rin1 ¢ogunlukla alt kraniyal sinir ¢iftlerinden (9, 10 ve 11) alirlar.?
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EPT’de tim incelemeler normal bulunurken
SPT’de dentato-olivar trakti (Guillain-Mollaret
tiggeni) etkileyen bir lezyon ya da olivar hipert-
rofi bulunur.?*

Bu tablo uzun zamandir bilinmekte, iyi bir
anamnez ve basit bir inspeksiyon kolayca tani ko-
yulabilmektedir. Ancak asagida sunacagimiz ol-
guda oldugu gibi halen gereksiz tetkikler ve
yanlis tedavi/girisimler uygulanabilmektedir. Bu
yazida, anamnez ve muayenenin tanida 6nemine
ve nadir goriilen hastaliklarin halen yeterince ta-
ninamadigina bir kez daha dikkat ¢ekmeyi amag-
ladik.

IOLGU SUNUMU

Noroloji poliklinigimize bagvuran 21 yasinda erkek
hasta, yaklagsik 3-4 yil 6nce baslayan ve kesintisiz
olarak duydugu “tahtakurusunun tahtay1 yemesi
sesi” sikayetinin oldugunu belirtti. Hasta bu sesin
bir yakinini kaybettigi giin basladigini ifade etti.
Uyudugunda bu sesin farkinda olmadigini; heye-
can ve stres anlarinda ise mevcut sikdyetinin sid-
detlendiginden yakindi. Bu durum igin farkh
zamanlarda farkli brans hekimlerince (psikiyatri,
kulak-burun-bogaz ve néroloji) degerlendirildigini
soyleyen hastanin elindeki raporlardan ii¢ kez
Beyin manyetik rezonans (MR) ve bir kez tempo-
ral bilgisayarli tomografi goriintiilemesi yapildig:
ve bunlarla hi¢bir patoloji saptanmadig goriildii.
Sikéyetinin baslangicinin bir stres faktoriine da-
yanmas1 sebebi ile bugiine dek tiirlii antidepresan-
lar, anksiyolitikler ve antipsikotikler denendigi ve
bir kez de valproik asit baglandig1 ancak hastanin
bunlardan fayda géremedigi anlasildi. Hastanin
bagvurdugu son hekim tarafindan palatal tremor ta-
nis1 konuldugu ve bir kez botulinum toksini uygu-
lamasi1 yapildig1 6grenildi. Bu uygulamadan fayda
gormedigini soyleyen hastanin elinde uygulanmig
olan botulinum toksininin dozunu gosterir bir
belge mevcut degildi. Oz gecmis ve soy gegmisinde
6zellik bulunmayan hastanin yapilan nérolojik
muayenesinde ¢iplak gozle bilateral palatal tre-
moru gorildi ve kulagina yakin mesafeden “klik”
sesi duyulabildi (Video Gériintiisii). Hastanin diger
norolojik muayene bulgular: normaldi. Hastaya,
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teknik yetersizliklerden dolay1 palatal tremor igin
elektromiyografi cekimi uygulanamad.

I TARTISMA

Palatal tremor 1862’de ilk kez Politzer tarafindan
tanimlanmis olup; daha ¢ok gencg erigkin ve orta yas
grubunda goriilen bir hastalik tablosudur.>>¢ EPT
tablosunda hastalarin yakinmakta oldugu “klik” se-
sinden tensor veli palatini (TVP) kasi sorumlu tu-
tulmaktadir. Bu kastaki ritmik kasilmalar ile 6staki
tiplnin acildig ve boylelikle tiip icerisinde ani-
den diisen yiizey geriliminin duyulan sese sebep ol-
dugu one siirtilmektedir.® EPT etiyolojisinde baglica
4 mekanizma tizerinde durulmaktadir:

Santral jeneratér mekanizmas: bunlardan ilki
olup, dayanak noktas: fonksiyonel manyetik rezo-
nans (fMR) caligmalarinda inferior olive ve buna
komsu beyin sap1 yapilarinda artmis aktiviteye rast-
lanilmis olunmasidir. Tkinci mekanizma mekanik-
periferik kaynakli mekanizmadir. Bu teorideki ¢ikis
noktas1 EPT’li hastalarin nazal ve oral kavite mu-
kozalarindaki lokal akut inflamatuar degisikliklere
veya kronik hipertrofiye siklikla rastlanilmasidir.
Bunun yaninda bazi EPT olgularinda bir iist solu-
num yolu enfeksiyonundan sonra sikayetlerin bas-
lamasi ve bazi olgularda da tonsillektominin faydal
olusu bu mekanizmay1 desteklemektedir. EPT’nin
ayrica kulak kanalindaki basing degisikliklerinden
ve farenks kaslarinin tonus ve pozisyon degisiklik-
lerinden etkilendigi bildirilmistir. Uciincii meka-
nizma ise istemli olarak palatal tremora sebep olan
hareketleri yapabilen kisilerde (6rnegin; nefesli
calgi calan kisiler) bu hareketin bir aligkanlik ha-
line gelmesidir. Son mekanizma ise sekonder ka-
zan¢ amacli olarak palatal tremorun hasta
tarafindan taklit edilmesidir.?

EPT’de duyulan ses hastalar tarafindan cesitli
sekillerde, 6rnegin; citirts, tikirty, patirt: gibi, tarif
edilebilmektedir.>® EPT’de yapilan incelemelerde
bir patolojinin saptanmamasi beklenir. Bunun ya-
ninda SPT Guillain-Mollaret {i¢geni olarak adlan-
dirilan dentato-olivar trakt: etkileyen multipl
skleroz, spinoserebellar dejenerasyon, vertebral
arter anevrizmasl, timor ve ensefalit gibi hastalik-
lar neticesinde ortaya ¢ikar. Bazi hastalarda ise
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oliva hipertrofisi mevcuttur.? Yazinin giris kis-
minda belirtildigi gibi SPT’de “ses duyma” nadir
goriilen bir semptomdur.

Yukarida sunmus oldugumuz olguda sikayet-
lerin bir stres faktorii sonrasinda ortaya ¢ikmasi;
anksiyete ile siddetlenmesi ve uykuda hastanin fark
etmemesi sebebi ile hastanin bagvurdugu hekim-
lerce 6n planda konversif bozukluk olarak deger-
lendirilmistir. Ancak hasta dikkatli muayene
edilmediginden inspeksiyonla kolaylikla fark edi-
lebilen palatal tremor gézden ka¢mis ve ancak ses-
siz bir ortamda ve iyice yakindan dinlenildiginde
isitilebilen “klik” sesi atlanmistir. Bu ytizden has-
taya gereksiz miktarda psikiyatrik ila¢ denenmis ve
tedavide zaman kaybi yasanmaistr.

Diger bir nokta da kraniyal goriintiilemenin
normal bulunmasina ragmen siirekli tekrarlanmis
olusudur. EPT’de goriintiilemenin normal olarak
bulunmasi beklenirken SPT’de yukarida da bahse-
dildigi gibi dentato-olivar yol patolojileri saptanir.
Aslinda “klik” sesi %90 EPT’de; %8 SPT’de goriil-
mesi beklenen bir bulgudur.*” Dolayis: ile kli-
nik ozellikler ve ilk goértintiilemenin normal
olusu taniy1 EPT lehine desteklerken hastadan
gerekmedigi halde tekrar kraniyal goriintiileme-
ler istenmistir.

Bazen bu tablo bir psikojen stres faktoriini
takiben de ortaya ¢ikabilir. Bu hastalarda genelde
distraktibilte, plaseboya yanit veya tedaviye bek-
lenenden uzun yanit (6rnegin; botulinum toksini
ile beklenenden fazla siire iyilik hali olmas1), emos-
yonel bir stres faktoriinii takiben akut baslangig,
ekstrapalatal kaslarin tutulumu (ancak SPT’de tu-
tulan okiiler ve uzuv kaslar: ile ataksinin aksine,
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cene, dil ve farinks tutulumu goériilmesi), telkine
yatkinlik, semptomlarda kisa veya uzun vadede de-
giskenlik gibi faktorler bulunur.? Sundugumuz ol-
guda da emosyonel bir stresi takip ederek akut
olarak baglayan sikdyetler psikojen bir etiyolojiyi
diisiindiirmekle beraber diger 6zelliklerin bulun-
mayis! taniyl daha ¢cok EPT lehine diisinmemize
neden olmustur.

Palatal tremor tedavisinde gesitli ajanlarin fay-
dali olabilecegi gosterilmistir. Bunlar arasinda 5-
Hidroksitriptofan, karbidopa, flunarizin, sodyum
valproat, radyofrekans ablasyonu ve triheksifenidil
gibi tedaviler sayilabilir.®'? Sumatriptan ise az sa-
yida hastada fayda gostermistir.’*'> Ozellikle son
zamanlarda yumusak damak kaslarina botulinum
toksin uygulamasi giderek artmaktadir ve palatal
tremor tedavisinde giderek ilk secenek tedavi ola-
rak kullanilmaya baslanmaktadir.? Olgumuzda bir
kez botulinum toksin uygulamas: yapilmis ancak
ilacin dozu &grenilememistir. Bu uygulamanin
etkin dozda yapilip yapilmadig: bilinmemektedir.
Olgumuz poliklinigimizde degerlendirildikten
sonra bagka bir sehre gittiginden dolay1 botulinum
toksini uygulamasi tekrarlanamamis ve kontrol
amagcl takibi yapilamamistir.

Sonug olarak, bu olguyu sunmamizdaki ilk
amag, Ozellikle emosyonel stres sonrasi ortaya
¢ikan sikayetlerin hasta iyice muayene edilmeden
psikojen olarak yorumlanmasina dikkat cekmektir.
Diger bir amacimiz ise palatal tremor gibi klinik
olarak kolayca tani konulabilen bir hastaligin halen
klinisyenlerce yeterince taninamamasinin ve ge-
reksiz miktarda tetkiklerin istenmesinin altini ¢iz-
mektir.
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