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Idiyopatik Transvers Miyelite Bagl
Agrili Tonik Spazm

Painful Tonic Spasm in
Idiopathic Transverse Myelitis: Case Report

OZET Agrili tonik spazm, ani baglayan ve kisa siiren (birkag saniyeden birkag dakikaya kadar) ste-
reotipik seyreden distonik postiirle karakterize agrili paroksismal fleksor veya ekstansor kas kasil-
mas: olarak tanimlanmaktadir. Siklikla néromiyelitis optika, multipl skleroz, serebral infarkt ve
idiyopatik demiyelinizan miyelopati hastalarinda goriiliir. Burada sol viicut yarisinda, 6zellikle sol
kolda belirgin olup 30-60 saniye siiren, giinde 15-20 kez tekrarlayan agrili tonik kasilma ataklari ta-
rifleyen, manyetik rezonans goriintiileme tetkikinde servikal spinal kord lezyonu saptanan ve kar-
bamazepin tedavisine dramatik yanit veren bir hastay1 sunduk.

Anahtar Kelimeler: Miyelit, transvers; karbamazepin

ABSTRACT Painful tonic spasm is defined as transient painful extensor or flexor muscle spasm with
abrupt onset and brief duration (from a few seconds to a few minutes), with repetitive and stereo-
typical features characterized by dystonic posture. It is frequently found in patients with neu-
romyelitis optica, multiple sclerosis, cerebral infarcts and demyelinating myelopathy of
undetermined etiology. The case reported here had attacks of painful tonic spasms lasting for 30-
60 seconds, occurring 15-20 times daily on the left side of the body, especially in the left arm. Cer-
vical spinal cord lesion was found on magnetic resonance imaging and these attacks responded
dramatically to carbamazepine treatment.

Key Words: Myelitis, transverse; carbamazepine
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grili tonik spazm, bazi durumlarda iki dakikaya kadar uzamakla bir-

likte siklikla kisa siireli (30 saniyeden az siiren) ve bir saat i¢inde

birkag kez tekrarlayan ataklarla seyreden distonik postiirle karak-
terize agrili paroksismal hareket bozuklugudur.! Siklikla tek tarafls, {ist eks-
tremitede daha belirgin olarak aymi viicut yarisinda akut baglar. Epizodik
tonik kasilmalar sirasinda biling degisikligi ve klonik kasilmalar gozlen-
mez. Etkilenen ekstremitede gerilme, agirlik veya ¢ekilme gibi 6ncii belir-
tiler ortaya ¢ikabilir. Hastalar spazmlar esnasinda etkilenen kas gruplarinda
agr1 ve/veya rahatsizlik hissederler. Eldeki kasilma tetanik kasilmaya ¢ok
benzer. Yiiz burusturma ya direkt fasial kas spazmi nedeniyle ya da eks-
tremitedeki siddetli kas agrisina reaktif olabilir. Her bir hastada spazmlar
stereotipiktir. Bazen duygusal, mekanik veya taktil uyaranlar ve/veya hi-
perventilasyon spazmlarn tetikleyebilir. Bu agrili spazmlar giinlitk yagsam
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aktivitelerini kisitlayarak yasam kalitesini bozabi-
lir.!3

Bu ¢alismamizda, servikal manyetik rezonans
gortintiileme (MRG)’lerinde iki vertebra boyunca
uzanan spinal kord lezyonu saptanan ve sol viicut
yarisinda ozellikle kolunda agrili tonik spazm ya-
kinmasi olan bir hastay: sunduk.

I OLGU SUNUMU

Kirk yedi yasindaki erkek hasta, son alt1 aydir sol el
parmaklarindan baslayan ve kolunda daha belirgin
olup sol dizine kadar vuran, giin i¢inde 15-20 kez
bir dakikay: gegmeyen agrili kasilma ataklar sika-
yeti ile klinigimize bagvurdu. Bu sikéyet ile ilk ola-
rak bagvurdugu norosirurji kliniginde ulnar tuzak
noropati tanist ile opere edildigini, ancak operasyo-
nun ardindan da sikayetleri aynen devam edince bir
ay siireyle pregabalin 300 mg/giin baslandigini, ama
bu tedaviden de fayda gérmedigini ifade etti. Has-
tanin bagvurdugu dis merkezde yapilan kan tetkik-
leri (hemogram, karaciger, bobrek ve tiroid
fonksiyon testleri, aglik kan glukozu, elektrolitler;
sodyum, potasyum, kalsiyum, iyonize kalsiyum,
fosfor, magnezyum, eritrosit sedimentasyon hizi ve
C-reaktif protein, vitamin B12, D vitamini ve pa-
rathormon diizeyleri), elektroensefalografi (EEG),
kraniyal MRG’leri normal bulundugu, servikal
MRG’lerde demiyelinizan plak benzeri lezyon
(Resim 1-A, B, C) goriilmesinin ardindan transvers
miyelit 6n tanisi ile beyin-omurilik sivis1 (BOS) in-
celemesi yapildigi ve BOSta enfeksiyon taramasi,

RESIM 1: 1-A,B:T2 agirlikli servikal MR sagittal ve aksiyal kesitlerde C4-5
vertebra seviyesinde hiperintens lezyon gdzlenmektedir. 1-C: kontrastli ke-
sitlerde lezyon kontrast tutmamaktadir.
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oligoklonal bant ve Ig G indeks sonucunun negatif
tespit edildigi 6grenildi. Multipl skleroz (MS) ay1-
ric1 tanist i¢in dig merkezde yapilmis olan gorsel,
beyin sap1 isitsel ve somatosensoriyel uyarilmig po-
tansiyel tetkiklerinin normal oldugu 6grenildi. Ko-
lundaki kasilma ataklar: devam eden hasta Haziran
2012 tarihinde klinigimize bagvurdu. Sigara kulla-
nimi disinda 6z ge¢misinde tespit edilmis bagka bir
hastalig1 olmayan hasta, simdiye kadar bu sikdyet
disinda bagka bir norolojik atak veya sikayetinin de
olmadigini ifade etti. Aile 6ykiisiinde bir 6zellik
bulunmamaktaydi. Basvurdugunda, yaklasik son
iki haftadir dis merkezde baslanmis olan levo-
dopa/benserazid 250 mg/giin tedavisini kullanan
hastanin fizik muayenesinde patolojik bulgu sap-
tanmadi. Norolojik muayenesinde sag elini baskin
kullanan hastanin duyu muayenesinde, sol el dor-
sal 1. ve 2. parmak arasinda ve sol 6n kol dorsal
yiizde allodini ve hiperestezi disinda bagka bir pa-
tolojik bulgu ve Lhermitte bulgusu saptanmadi. Bu
duyu bulgusunun ulnar tuzaklanma ve gecirdigi
operasyon ile iligkili oldugu diistiniildii. Taktil uya-
ran ve ekstremite veya boyun germe hareketleri
agr1 ve kasilma ataklarini tetikliyordu. Atak sira-
sinda sol el basparmakta adduksiyon, diger tiim
parmaklarda fleksiyon, kolda ekstansiyon ve ad-
duksiyon, sol bacakta ekstansiyon ve ayakta inver-
siyon postirii ile birlikte ylizde burusturma
gortildi. Tani olarak servikal transvers miyelite
bagli agrih tonik spazm diistiniildii. Etiyolojik ay:-
ric1 tani agisindan, néromiyelitis optika (NMO) i¢in
anti-aquaporin 4 (AQP4) antikoru gonderildi ve
negatif sonu¢ saptandi. Vaskiilit agisindan hasta
sorgulandi. Artralji, artrit, dokiintii, alopesi, Ray-
naud fenomeni gibi klinik semptom ve bulgusu
yoktu. Kan tetkiklerinde vaskiilit belirtegleri [sis-
temik lupus eritematozus (SLE) icin ANA, anti-
DNA, fosfolipid sendromu i¢in ACA Ig G, Ig M ve
Sjogren sendromu igin anti SS-A ve B antikorlari]
negatif saptandi. Levodopa/benserazid tedavisinden
fayda gormediginden bu tedavi kesilerek antiepi-
leptik ilag; karbamazepin tedavisi basland: ve 600
mg/gilin olarak titre edildi. Agrili tonik spazmlari,
ila¢ dozu ile orantili olarak azalarak tamamen orta-
dan kalkti. Medikal tedavi ile sikayeti kalmayan
hastaya, ii¢ aylik poliklinik kontrolleri ile takip
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planlandi. Bu sunulan olgumuzdan “Bilgilendiril-
mig Olur” alinmagtir.

I TARTISMA

Agnl tonik spazmlar en sik demiyelinizan hasta-
liklar (MS ve NMO) nedeniyle goriilmekle beraber,
serebral infarkt, enfeksiy6z nedenler ve idiyopatik
demiyelizan spinal miyelopati gibi santral sinir sis-
teminin noérolojik bozukluklarinda ve nadir olarak
periferik sinir sistemi hastaliklari ve travmalarinda
goriiliir.!® Literatiirde insidansi; tam kriterleri ve
etnik dagilima gore %3 ile 33 arasinda bildirilip, en
sik NMO hastalarinda (%27), ikinci olarak MS has-
talarinda (%11) ve sonra idiyopatik demiyelinizan
miyelit hastalarinda (%5) agrili tonik spazm bildi-
rilmistir.* MS hastalarinda tonik spazmlar parok-
sismal semptomlardan biridir. NMO; santral sinir
sisteminin, optik norit ve miyelit ataklar ile ka-
rakterize, inflamatuar ve demiyelinizan bir hastali-
gidir. NMO’nun MS varyant: veya ayr1 bir hastalik
oldugu uzun siireden beri tartisilmakla birlikte
optik norit, miyelit ve inflamatuar demiyelinizas-
yon her iki hastalikta ortak o6zelliklerdir. Agril
tonik spazm bu hastaliklarda ortak olarak goriile-
bilen bir yakinmadir. NMO tan1 kriterleri MS ile
ayiricl taninin yapilmasinda oldukga faydalidir.
Anti-AQP4 antikor pozitifligi, NMO i¢in %76 du-
yarli ve %94 6zgiildiir. Ancak, tani kriterleri ara-
sinda yer alan laboratuvar bulgularinin ticiinden
(omurilik lezyonunun uzunlugu, baslangictaki MS
icin tani degeri olmayan beyin MR bulgusu veya
anti-AQP4 antikor pozitifligi) en az ikisinin varlig,
NMO i¢in %99 duyarh ve %90 6zgiildiir.” Bu olgu
NMO agisindan anti-AQP4 negatif olmasi, spinal
lezyonun sadece iki vertebra boyunda bulunmasi
sebebiyle tan kriterlerini doldurmuyordu. Trans-
vers miyelit; NMO disinda, otoimmiin hastaliklar,
ozellikle de SLE ve Sjogren sendromu baglaminda
ortaya ¢ikabilir. Optik norit veya miyelitli bir has-
tada antiniikleer antikorlarin tespit edilmesi, nor-
malde lupoid miyelit veya Sjogren sendromunun
damarsal norolojik komplikasyonu tanisina gotii-
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rebilir.>¢ Dolayisiyla tonik/distonik ekstremite
spazmlarinin ayirici tanisinda Sjogren sendromu da
g6z 6ntinde bulundurulmalhidir. Bu hastada SLE ve
Sjogren otoantikorlar1 negatifti ve klinik agidan
uyumlu bulgu yoktu. Kontrlateral talamokapsiiler,
bazal ganglia ve beyin sap1 lezyonlarinda da agrih
tonik spazmlar bildirilmistir.”® Bu olgunun beyin
MRG’lerinde vaskiiler lezyon yoktu.

Tonik spazmlarin bazi liflerdeki impulslarin o
anda inaktif durumda olan komsu lifleri de etki al-
tina almasi anlamina gelen efaptik ileti ile demiye-
linize kortikospinal aksonlar tarafindan olustugu
disintilmektedir."® Tonik spazmlar epileptik no-
betlerden; bilincin korunmasi, daha kisa stirmesi,
epizodlarin yiiksek sikligi, ataklarin agrili dogasi ve
ataklar sirasinda ve arasinda EEG normalligi ile ay-
rilabilir.? Bu olgunun EEG incelemesinde epileptik
bozukluk saptanmadi. Agrili tonik spazm tedavi-
sinde fenitoin, karbamazepin ve gabapentin gibi
antiepileptik ilaclar kullanilmakta ve siklikla kar-
bamazepin tedavisine iyi yanit alinmaktadir.3*° Bu-
rada sunulan olguda, pregabalin tedavisine yanit
alinmamig, ama diger caligmalarla uyumlu olarak
karbamazepin tedavisine dramatik yanit alinmis-

tir.3*

Bu vakanin servikal MRG’lerinde C4-5 ver-
tebra diizeyinde demiyelinizan lezyon varligina
ragmen somatosensoriyel uyarilmis potansiyel tet-
kiki normal bulunmus ve prognoz iyi siiregelmis-
tir. Literatirde MRG’de lezyon oldugu halde
somatosensoriyel uyarilmig potansiyellerin nor-
mal olabilecegi ve bu potansiyellerin anormal ol-
masinin prognozun koétii olabilecegini gosterdigi
bildirilmistir.!°

Sonug olarak, hastada ilk olarak MS, NMO,
epileptik bozukluk ve vaskiilit ayiric1 tanilar: ya-
pildiktan sonra servikal idiyopatik transvers miye-
lite bagl agrili tonik spazm tanisi diistiniildii. Bu
olgu ile agril tonik spazmlarin klinigi, etiyolojisi
ve karbamazepin tedavisine dramatik yanit alina-
bilecegi vurgulanmak istenmistir.
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