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Inferior Frontal Kortikal Displazili Epilepsia
Parsiyalis Kontinua Olgusu

Epilepsia Partialis Continua Due to Inferior Frontal Cortical Dysplasia:
Case Report
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0zet

Bilimsel zeminEpilepsia parsiyalis kontinua (EPC) ilerleyen pramidal bulgularla iliskili, cogunlukla vucudun bir bdlgesinde sinirli olan ve
haftalarca, aylarca siirebilen tedaviye direncli klonik kas kasilmasi olarak tanimlanir. Nadir gériildiigii icin inferior frontal kortikal displazi
ile iliskili EPC’li olgumuzu literatiirii gzden gecirerek bildirdik. Vaka: 35 yasinda erkek hasta 15 giindiir sik olarak kisa siireli sag iist ekstmite
ve yiizde klonik cekilmelerle hastanemize yatirildi. Norolojik muayenede sag hemiparezi, sag santral fasiyal paralizi ve motor afazisi vardi.
MR’de sol inferior frontal kortikal lezyon saptandi ve kontrast verildikten sonra bu bdlgede kontrast tutulumu gériildii. MRS’ de bu bélgede
artmis glutamin/glutamat piki saptandi. EEG’de 6zellikle sol frontalde belirgin olmak iizere yaygin diken aktiviteleri saptandi. EPC tanisi
konuldu. Fenitoin, midazolamve mannitol tedavisi ile ndbetler durmadi. Sekonder jeneralize epileptik ndbetler gelisti. Genel anestezik pentotal
verildikten 36 saat sonra nobetleri durdu. Nobetleri durduktan sonra MRS’de glutamine/glutamate piki goriilmedi. Levatirasetam ve okskarbazepine
tedavileri eklendi. Son 9 ay iginde nobetleri tekrar etmedi ve EEG normaldi. MR takiplerde inferior frontal lezyonda degisiklik olmadi ve
lezyonun inferior frontal kortikal displazi oldugu kanisina varildi. Senug: inferior frontal kortikal displaziye bagl EPC olgumuz MRS’de
glutamin/glutamat piki ile birlikte goriilebilecegini destekler.

Summary

Background: Epilepsia partialis continua (EPC) is defined as ongoing relentless clonic muscle twitching, that is mainly confined to one side of
the body and can last for weeks or months, associated with progressive pyramidal weakness. We report an association of epilepsia partialis
continua with inferior frontal cortical dysplasia because of rarely seen, and review of literature on this condition.
Case: 35 years old male patient was admitted with frequently short-lasting clonic movement that involved right upper extremity and face for
15 days. His neurologic examination revealed right hemiparesis (+4/5), motor aphasia, right central facial weakness. Magnetic resonance
imaging (MRI) revealed cerebral cortical lesion in the left inferior frontal cortex and contrast enhancement was observed after gadolinium
administration in this area. Magnetic resonance spectroscopy (MRS) revealed increased glutamine/glutamate peak at 2.2 ppm. Electroencephalography
demonstrated diffuse spikes especially over the left frontal region. We made a diagnosis of EPC. Treatment with phenytoin, midazolam and
mannitol failed to stop the jerks. Secondary generalized epileptic seizures occurred, which necessitated general anesthesia. 36 hours after
the onset of the status epilepticus, his convulsions were controlled with pentothal infusion. Levatiracetam and oxcarbazepine treatments were
added. As the focal seizures stopped, glutamate/glutamine peak was not seen on MRS. During nine months follow up, his seizures did not recur.
Inferior frontal cortical lesion did perssist on follow up MRI. It was considered as inferior frontal cortical dysplasia.
Conclusion: Our report supports that EPC may be due to inferior frontal cortical dysplasia and may concomitantly increase glutamine/glutamate
peak on MRS.
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Girig

Epilepsia partialis continua (EPC) parsiyel status epileptikus’un
nadir rastlanan bir tiridir. Viicudun bir tarafini etkileyen
tekrarlayan, glinlerce, bazen de aylarca siren, tipik olarak
fokal klonik motor nobetlerdir. Iskemik inme, intareserebral
kanama, serebral ven trombozu gibi vaskiiler hastaliklar (%
24-28), rasmussen ensefaliti veya infeksiy6z ensefalitler
(%15-19), neoplazmlar (% 5-16), mitokondriyal hastaliklar,
diabetik non ketotik hiperosmalar koma gibi metabolik
hastaliklar (%6-14) EPC’nin sebepleri arasindadir.:4 EPC’li
vakalarin %18-28’inde neden saptanamayabilir 1. EPC’nin
prognozu genellikle altta yatan lezyonun yapisina baglidir.2>
Olasi kortikal displaziye bagli MR’de inferior frontal girus
lezyonu saptanan ve MRS’de glutamin/glutamat pikinin eslik
ettigi EPC’li olgumuz literatlir gdzden gegirilerek sunulmustur.

Olgu Sunumu

35 yasindaki erkek olgu 15 giin dnce agizda sada ¢ekilme,
sag kolda ve elde klonik karakterli sik sik fokal motor
nébetlerin olmasi nedeniyle basvurdugu hastanede ndroloji
servisine yatirilmis. Yattigi noroloji kliniginde nébetlerin sik
tekrarlamasi nedeniyle fenitoin inflizyonu baglanmis. Nébetleri
devam ettigi icin ek olarak sirayla karbamazepin 2x400 mg,
klonazepam 2x2mg, topiramat 2x200 mg, valproik asit
2x1000 mg tedavileri doz titre edilerek verilmis, ancak
nébetlerinde azalma olmamig ve hasta taburcu edilmis.
Sikayetlerin gecmemesi ve sik sik ndbet gecirmesi nedeniyle
noroloji poliklinigimize basvurdu. Nébetlerin muayene sirasinda
yaklasik 3 dakikada bir gériilmesi tGizerine EPC diistiniilerek
yogun bakima yatirildi. Ozge¢misinde cocukluktan beri senede
bir iki kez benzer fokal motor nobetleri nedeniyle barbeksaklon
100 mag/glin kullanimi dykist vardi. Muayenesinde genel
durumu orta, tansiyon arteryeli 130/85 mmHg, nabzi
77/dakika, atesi 36,7°C’idi. Norolojik muayenesinde; motor
afazi, sag santral fasiyal paralizi, sag hemiparezi (4/5 kuvveti),
sagda Babinski pozitifti. Yizin sag tarafina dogru cekilme
ile baslayan, sag lst ekstremiteye yayilan klonik kasiimalar
ile karakterize ardi ardina 3 dakikada bir olan ve 10-20
saniye sitren fokal nobetleri mevcuttu. Laboratuar
incelemesinde sedimentasyon 58 mm/saat, CRP 69.6 mg/dl,
[6kosit 10900/mm? saptandi. Diger rutin biyokimya degerleri
normal sinirlardaydi. Serumda dlclilen karbamazepin ve
valproik asit konsantrasyonu terapotik seviyelerdeydi
(5,12ug/ml ve 51.2ug/ml sirasi ile). Kraniyal MR incelemede
solda frontal lobda inferior frontal girusta kortekste ddemli
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goriinim ve bu lokalizasyonda minimal kontrast madde
tutulumu dikkati ¢ekti (Resim 1la-b). Spektroskopide
kolin/kreatinin oraninda artis, N-Asetil Aspartat oraninda
azalmasina ilave olarak bu bolgede belirgin glutamin-glutamat
piki saptandi (Resim 1c).

Sekil 1a-c: Aksiyal FLAIR sekansta (a) solda frontal lobda inferior
frontal grusta kortekste 6demli gériniim izleniyor. Postkontrast
aksiyal T1A sekansta (b) bu lokalizasyonda minimal kontrast tutulumu
izleniyor. MR Spektroskopide kolin/kreatinin oraninda artis, N-Asetil
Aspartat oraninda azalmasina ilave olarak bu bdlgede belirgin
glutamin-glutamat piki (c) gézleniyor.

EEG’de dzellikle sol frontal bélgede belirgin olmak lUzere
fokal ve sik sik her iki hemisferde yaygin epileptik aktiviteler
izlendi. Hastaya antiodem (%20 mannitol 4x100 cc), fenitoin
inflizyonu (20 mg/kg) tedavileri verildi. Coklu antiepileptik
almasi ve ilaglara direngli ndbetlerin devam etmesi tizerine
kullandidr antiepileptik ilaglar fenitoin, valproik asit, topiramat,
karbamazepin, barbeksaklon doz titre edilerek kesildi.
Midazolam inflizyonu (0,5- 2 mg/ kg/saat ) verildi ve bir iki



glin icinde ndbetlerin sayisi azaldi. Midazolam inflizyonuna
ek olarak nazogastrikten sirasiyla levetirasetam ve
okskarbazepin (yavas doz titre edilerek) baslandi. Yatigin 3.
glinlinde atesin ylkselmesi, l6kosit (23 000/mm3) ve CRP
(145 mg/dl) degerlerin artmasi nedeniyle enfeksiyon
hastaliklari b6élumi ile konsulte edildi. Menenjit-ensefalit
olasihigi dustintlerek LP yapildi, kiiltlirleri alindi, ampirik
olarak asiklovir i.v 30 mg/kg/giin, seftriakson i.v 1 gr 2x1
baglandi. LP sonucu normal gelince asiklovir i.v. stoplandi.
Hastanin balgam kiltiirlinde gram pozitif diplokok ve gram
negatif basil gorildi. Hastane enfeksiyonuna bagli pnémoni
distintilerek seftriaksona devam edildi. Yatisin 5. gliniinde
midazolam inflizyonuna ragmen ndbetleri devam eden hasta,
anestezi bolimi tarafindan degerlendirildi ve midazolam
inflizyonu stoplanarak propofol infiizyonuna (2-4 mg/kg/saat)
gecildi. Nébetleri durmayan, saatte 40-50 kez ndbet gegirmeye
baslayan ve zaman zaman sekonder jeneralize tonik klonik
nébetleri olan hasta, yatisinin yedinci gliniinde pentotal
infiizyonu baslamak igin entlibe edilerek genel anesteziye
alindi. Pentotal inflizyonu (3-5 mg/kg) ile nébetleri durdu.
Hasta yaklasik 36 saat takip edildikten sonra ekstube edildi.
Hastanin nobetleri durduktan sonra motor afazi ve hemiparezisi
dizeldi. Antiepileptik tedavisi levetirasetam 3x1000 ve
oksarbazepin 2x600 seklinde diizenlendi. Nobetleri durduktan
bir giin sonra cekilen kontrol kraniyal MR’da énceki incelemeye
gére solda frontal lobda inferior frontal girusta izlenmis olan
kortikal 6dem ve kontrast madde tutulumunda minimal azalma
saptandi. (Resim 2a-b). Nobetler durduktan sonra MRS
incelemesinde kolin/kreatinin oraninda artis, N-Asetil Aspartat
oraninda azalma devam ederken glutamin-glutamat piki
izlenmedi (Resim 2c¢). Hastanin MR anjiografisi ve otoimmiin
taramalari normaldi. Lezyona yonelik stereotaksik biopsi
yapilmasi dustiniildii. Ancak hem hasta biopsiyi kabul etmedi,
hemde lezyonun motor kortekste olmasi ve norolojik tablonun
diizelmesi nedeniyle beyin biopsisinde israr edilmedi. 14 giin
seftriakson tedavisi sonrasi enfeksiyon parametreleri
sedimentasyon, CRP yiksekligi ve 16kositozu geriledi. Vital
durumu stabil ve nébetleri olmayan hasta taburcu edildi. 3
ay sonraki takibinde nobetleri olmayan olgunun okskarbazepin
2x600 mg ve levetirasetam 2x1000 mg devam edildi. EPC
gelisiminden 9 ay sonra gekilen Kraniyal MR’da solda frontal
lobta inferior frontal girusta kortekste T2A goriintilerde
minimal hiperintens olarak izlenen, minimal kontrast tutulumu
gosteren lezyonun boyut ve konfiglirasyonunda belirgin farklilik
saptanmadi. 9 aylik kontrollerde antiepileptik tedavi ile nobeti
yoktu, EEG’si normaldi.
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(a) (b)

Sekil 2a-c: AkKontrol MR incelemesinde aksiyal FLAIR sekans (a)
ve Postkontrast aksiyal T1A sekansta (b) solda frontal lobda inferior
frontal grusta kortekste izlenen 6demli goriinimde ve kontrast madde
tutulumunda minimal azalma izleniyor. Nébetler durduktan sonra
MRS incelemesinde kolin/kreatinin oraninda artis, N-Asetil Aspartat
oraninda azalma devam ederken glutamin-glutamat piki izlenmiyor

(c).

Tartisma

Saglikh kisilerde yeni baslayan EPC progresif nérolojik
hastaligin genellikle koti habercisidir 1. Infiltratif kortikal
hastaligin gelisme olasili§i nedeniyle hizli tani ve tedavi
gerekir. EPC’nin altinda yatan sebebe bakmaksizin kombine
yiksek dozda antiepileptiklere cevap olmamasi genellikle
kétl prognostik isarettir.22 Ozellikle gocuklarda EPC’nin en
sik nedeni olan Rasmussen ensefaliti bir hemisferde ilerleyici
kortikal hasara yol acar ve tedavisi ¢ok zordur. Erigkinlerde
ise duyu ve motor korteksi etkileyen vaskiiler hastalik ve kitle
gibi fokal hasara yol acan lezyonlar EPC’nin en sik nedenleri
arasindadir.** EPC’li olgumuzda sol inferior frontal girusta
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kortikal 6dem ve kontrast tutulumu saptandi. Parsiyel statusa
bagli fokal iskemik degisiklik, gangliogliom gibi kortikal
kitle, iskemi, ensefalit ve fokal kortikal displazi gibi fokal
kortikal sebepler 6ntanida disiinildi. Olgumuzda diflizyon
MR’nin normal olmasi ve kontrol MR’de lezyonun bilylimemesi
nedeniyle intraserebral kitle ve inme dislintilmedi. Menenjit-
ensefalit siiphesiyle yapilan BOS muayenesi normaldi ve
meninks irritasyon bulgusu yoktu. Bu nedenle akut menenjit
ve ensefalitten uzaklasildi. Hastanin gocukluktan itibaren
fokal ndbetinin olmasi, inferior frontal girusun ¢ikintili
gorinimiiniin devam etmesi ve lezyonun 9 ay sonra ¢ekilen
kontrol MR’de blylimemesi nedeniyle kortikal diplaziye bagli
EPC olarak yorumlandi. MR’de hemimegalensefali gibi agikar
kortikal displazi anormallikler gériilebildigi gibi MR normal
de bulunabilir. Biyopsi yapilan direncli epilepsili hastalarin
cogunda kortikal displazi saptandigi bildirilmigtir.>7
Hastanin kliniginin diizelmesine ragmen lezyonun MR’de ayni
sekilde gorilmesi ylziinden altta yatan nedenin kortikal
displazi veya intraserebral kitleye bagl olup olmadigini
arastirmak icin beyin biyopsisi yapilmasi planlandi ancak
hasta biyopsiyi kabul etmedi. Lezyona bagli EPC ile birlikte
motor afazi ve hemiparezinin eslik etmesi lezyonun
lokalizasyonun dominant hemisferde olmasi, motor korteksi
icermesi ve lezyonda bilylime olmamasi nedeniyle biyopside
israr edilmedi ve klinik izleme alindi. Ancak, EPC’li hastanin
nobetleri kontrol edilemezse, hastanin yasam kalitesi bozulacak
olursa, 6ncelikle eeg ve MR gibi non-invaziv incelemeler ve
sonra da invaziv cerrahi yontemlerle, epileptik odak epilepsi
merkezinde tam olarak saptanmalidir. Ayrica nébet odaginin
onemli kortikal alanlarla iligkisi belirlenerek kortikal rezeksiyon
ile cerrahi basari olasidir.®

EPC, parsiyel status epileptikusun bir cesidi olup genellikle
gorintlileme yontemlerinde altta yatan fokal bir patoloji
saptanir. EPC’de sadece primer motor korteks (presentral
girus) etkilenmez ayni zamanda postsentral girusta etkilenmis
olabilir. EPC’nin prognoz ve tedavisi altta yatan lezyonun
tipi ve lokalizasyonuna baglidir.” EPC’li olgumuzun beyin
MR’sinde sol inferior frontal édem ve kontrast tutulmasi
saptandi. Kraniyal spektroskopide ise kolin /kreatin oraninda
artis izlenirken N-Asetil Aspartat/Kreatin oraninda azalma
ve belirgin glutamin-glutamat piki saptandi. Bu bulgularin
fokal status epileptikusa bagl olabilecegi diistintildi. Kapeller
ve arkadaslari, kriptojenik fokal motor status epileptikuslu
bir olguda MR’inda kars! taraf parietotemporal kortekste,
talamusta ve ayni taraf serebelllumda hiperintensite saptanmasi
ile birlikte spektroskopide kortikal lezyon alanlarinda
olgumuzda oldugu gibi fokal glutamat artisi saptandigini
bildirmislerdir.? Ayrica bir caligmada epilepsiye neden olan
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kortikal displazili hastalarin kontrollere kiyasla MRS’de
kolin, glutamin ve glutamatta artig saptanirken N-asetil
aspartatta ve NAA/kolin oraninda azalma saptanmistir.°
Olgumuzda MRS’de lezyon bélgesinde glutamin-glutamat
piki izlenmesi epileptojenik kortikal displaziye veya EPC’ye
sekonder hipoksiye bagli olabilir. Olgunun nébetleri kontrol
altina alindiktan sonra MR spektroskopide glutamin- glutamat
pikinin olmamasi bu goriisii desteklemektedir.

Sonug olarak EPC eriskinlerde kortikal displazi gibi fokal
lezyona sekonder gorilir. EPC sirasinda goriilen MRS’de
glutamat piki nobetlerin durmasiyla ortadan kaybolabilir.
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