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Startle Epilepsi: iki Olgu Sunumu
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Startle epilepsi (SE), startle reaksiyonunun ardin-
dan, epileptik nébetlerin gérildigi bir refleks epi-
lepsi sendromudur. Bu yazida startle reaksiyonu
ardindan nébetleri cocukluk ¢caginda baslayan 16
ve 29 yasinda iki kadin hasta sunuldu. Her iki has-
tada da nébetlerin yogunlugu nedeniyle yasamla-
rini yardimsiz siirdiiremez durumdayd.. ilk olgu,
etiyolojik neden bulunamadigi i¢in idiyopatik SE
olarak degerlendirildi. ikinci hastada yapilan ince-
lemeler sonucunda serebral paraliziye bagh SE
disindldi. Her iki hasta da sodyum valproat ve
klonazepam ile tedavi edildi. ilk hastada milkem-
mel sonug¢ alindi. Hasta bir yildir yasamini ndbet-
siz siirdiirmekte. ikinci olguda ise nébet sikhiginda
bir degisiklik olmadi.

Anahtar Sézclikler: Akustik stimilasyon; antikonvulzan-
lar/terap6tik kullanim; klonazepam/terapétik kulla-
nim;elektroensefalografi; epilepsi/etiyoloji/ilag tedavisi;
epilepsi, miyoklonik/tani/ila¢ tedavisi; manyetik rezo-
nans goérintileme; gurdltu/yan etki; refleks/fizyoloji;
startle reaksiyonu; valproik asit/terapétik kullanim.

Startle epilepsy (SE) is a reflex epilepsy syndrome
that is precipitated by a startle reaction. We present
two female patients at the ages of 16 and 29 years,
who had experienced seizures following a startle
reaction since childhood. Both patients were
unable to lead their lives without help due to the
high frequency of seizures. In the younger patient,
no etiologic factor was found and idiopathic SE was
considered. In the latter, however, investigations
suggested SE secondary to cerebral palsy. Both
patients received treatment with sodium valproate
and clonazepam, which resulted in excellent
response in the former with a seizure-free follow-up
for a year, and no change in the frequency of
seizures in the latter.

Key Words: Acoustic stimulation; anticonvulsants/ther-
apeutic use; clonazepam/therapeutic use; electroen-
cephalography; epilepsy/etiology/drug therapy; epilep-
sies, myoclonic/diagnosis/drug therapy; magnetic reso-
nance imaging; noise/adverse effects; reflex/physiolo-
gy; startle reaction; valproic acid/therapeutic use.

Epilepsili hastalarn %5’inden fazlas>nda,
ndbetleri tetikleyen bir uyaran vardsr. Refleks
epilepsiler olarak amlan bu grupta yer alan
startle epilepside (SE), beklenmeyen ses, >fbk,
dokunma gibi uyaranlara karfls irkilme reaksi-
yonu olufimaktadsr.”! Startle epilepsi, ilk kez
1955’de refleks bir epilepsi formu olarak tan>m-

lanmsfltor.” Ancak, SE ile startle reaksiyonu bir-
birinden ay>rt edilmelidir. Epilepsili hastalarn
0zgecmiflinde SE nobeti gecici bir fenomen ola-
rak da gorulebilmektedir. Bu yaz>da, epilepsi
nobetlerinin gunlik yaflam etkinliklerinde ileri
derecede yetersizlige yol agbg> iki olgunun
ozelliklerini sunduk.
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OLGULAR

Olgu 1- On alt> yaflbndaki geng k>z ani irkil-
me, s¢rama, yurtime guclugi nedeniyle bafl-
vurdu. <k kez befl yafllarrnda iken sese, >fbga
veya dokunmaya karfl> ani irkilme reaksiyonu
gosterdigi, yere dufitiigti ve bazen bilincini kay-
bettigi 6grenildi. Sekiz yafl-nda yak>-nmalar> ar-
tan hastaron, yard>ms>z yuriyemedigi ve ¢o-
gunlukla evde kald>g»; 10 yafbbnda baflvurdugu
hekimin onerdigi karbamazepini iki y>I kullan-
d>g»; tedaviye yan>tn azalmas> nedeniyle sod-
yum valproat kullanmaya bafllad>g> 6grenildi.
Nobetleri mensturasyon déneminin éncesinde
artfl gosteren hasta, yak>sn zamanda yak>nma-
lar> artt$>, sokaga gkamadsgy, yuruyemedigi
icin servisimize yat>nld>. Norolojik muayenede
bilincinin agk oldugu, iflbirligi yapabildigi go-
raldd. Hasta, diflme korkusu nedeniyle yura-
meye bafllarken gugcluk cekiyor, genifl ad>mb,
glUvensiz yuruyor ve yakonlarndan yard>m alb>-
yordu. Dudaklarsnda istemsiz ¢ekilmeler, elle-
rinde myoklonik s>¢ramalar izleniyordu. Sere-
bellar testleri normaldi. Ozge¢mifl ve soygegmi-
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flinde 6zellik yoktu. Rutin kan ve idrar incele-
meleri normaldi. Elektroensefalografide (EEG)
hafif ve yayg>n organizasyon bozuklugu ve ol-
dukca aktif jeneralize epileptiform anormallik
saptand> (fiekil 1). Gorsel ve duysal uyarImofl
potansiyeller normaldi. Kraniyal manyetik re-
zonans goruntuleme (MRG) normal bulundu.
Yatt>g> stire boyunca hastan>n 6zellikle sese, da-
ha az oranda da >fbga karfl> startle reaksiyonu
gosterdigi gozlendi. Birkag kez, startle reaksi-
yonunun ard>ndan yere dufltigu, k-sa streli bi-
ling kayb> ile jeneralize tonik nobet gecirdigi
goruldi. Sodyum valproata (1000 mg/gin) ek
olarak klonazepam (4 mg/guin) tedavisine bafl-
land>. Klonazepam>n tedaviye eklenmesi ile
hastan>n startle reaksiyonu anlaml> oranda
azald>. Nobet gbzlenmedi. Hasta yard>ms>z yU-
riyebilir hale gelerek taburcu edildi. Yaklaflbk
bir y>ld>r ayn> tedavi ile izlenen hasta, halen n6-
bet gecirmedi.

Olgu 2- Yirmi dokuz yafl>nda kad>n hasta,
ses ve fbk uyarans ile irkilme ve biling kayb> ne-
deniyle klinigimize baflvurdu. Yak>nmalarn>n
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fiEK<L 1
Olgunun EEG trasesinde 4 Hz frekansl> diken yavafl dalga burstleri izleniyor.
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10 yafi>nda bafllad>g>; diflme korkusuyla emek-
leyerek yuradugu 6grenildi. Once fenitoin (200
mg/gun), ard>ndan karbamazepin (800
mg/giin) tedavisi ile yeterli yanst elde edileme-
yen hastarnn ev iginde surtnerek, dsflarda ise
yakonlar> tarafsndan tafbnarak ya da tekerlekli
sandalye ile hareket edebildigi; yaklafl>k alt> y>I-
d>r evinden yard>ms>z olarak gkamad>g; befl
y>l kadar 6nce bafllanan sodyum valproat teda-
mu s>ras>nda hipoksik kalan ve motor geliflimi
yafbtlarna goére daha ge¢ olan hastan>n mental
gelifimi normaldi ve soygecmiflinde 6zellik
yoktu.

Norolojik muayenede tim ekstremitelerde
>bmls tonus artfl goraltrken, kemik veter ref-
leksleri genel olarak canbyd>. Rutin kan ve id-
rar incelemeleri normal degerlerdeydi. Elektro-
ensefalografi normal s>nrlar icinde bulundu.
Kraniyal MRG’de periventriktler I6komalazi,
serebral atrofiye bagl> ventrikuler dilatasyon
izlendi (fiekil 2a, b). Oyku 6zellikleri ve muaye-
ne bulgular:na dayanlarak serebral paralizi ve
startle epilepsi olarak degerlendirdigimiz has-
tan>n, ayda 4-5 kez yuksek sesli uyaranla irkile-
rek duflttgi ve jeneralize tonik 6zellikte epilep-
si nobeti gecirdigi gozlendi. Hastan>n tedavisi
sodyum valproat (1000 mg/glin), klonazepam
(4 mg/giin) olarak diizenlendi. Nobet s>kbg>n-
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da degifliklik olmad>. Hareket edebilmesi igin
daha az yard>m ald>g> 6grenilen hasta, halen
yard>ms>z evden dsflar> gokamamaktadr.

TARTIfIMA

Startle epilepsi, genellikle dogum s>ras>nda-
ki anoksiye bagl> serebral paralizili cocuklarda
20 yaflna kadar ortaya ¢>kar. Down, Sturge-We-
ber ve Lennox-Gastaut sendromlarna efllik
edebilir.®"

Abartl> startle reaksiyonu ve bu reaksiyonu
izleyen epileptik nobetler ile baflvuran hastala-
rmyzda tan> olas>sbklarsndan biri hipereksplek-
siya olarak duflinuldi. Hiperekspleksiya, abar-
bl startle yan>t> ile kendini gbsteren, otozomal
dominant kabbmsal bir hastabktr."¥ Bu hasta-
larda artm»fl startle reaksiyonu ve duflme gori-
lUr. Bu nedenle hastalar yuriyemez hale gelebi-
lir, ytriime gucliagu yaflayabilir. Ancak, bu has-
tabkta EEG genellikle normaldir, epilepsi no-
betleri gortlmez. Hastalar-m>zda diflmelere
bazen epileptik nobetler de efllik etmekteydi.
Bu Ozellikleri ve kabtsal geciflin olmamas> ile
hiperekspleksiya tanss>n> dxfllad>k.

Startle epilepside s>kl>kla tonik nébetler izle-
nir."? <ki olgumuzda da nébetler jeneralize to-
nik tipteydi. Literatlirde tan>-mlanan olgularn
ortak ozelligi startle yanstn>n genellikle sesle
ortaya ¢>kmas>d>r. Baz> olgularda »>fbk, gérme

fiEK<L 2

<kinci olguya ait kraniyal MRG’de T2-ag>rbkl> kesitlerde (a) hiperintens periventrikiler Iokomalazi ile
uyumlu alanlar; (b) periventrikuler 16komalazi ve ventrikuler dilatasyon izlenmekte.
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alan>na beklenmedik bir cismin getirilmesi, do-
kunma gibi uyaranlar da nobetleri uyarabilir.
Hastalar-m>zda da startle yan>t>n> en ¢ok ses,
daha az oranda da >fbk uyarmaktayd>. Birinci
olgumuzda ani dokunma da abartl> startle ya-
n>tna neden olmaktayd>.

Startle epilepsi tan>s> konmufl en bliytk has-
ta grubu Manford ve ark.n>n” cabfimas>nda bil-
dirilmekle birlikte bu ¢alflma, klinik nébet pa-
terni araflbrlan bayuk bir ¢cabflmanyn alt grubu
olarak yay>mlanmsfltor. On dokuz olguluk bu
cabflmada, on doért hastada SE bafllang>c», olgu-
larm>zdaki gibi cocukluk cag>ndad>r. On do-
kuz olgunun 16’s>nda en s>k asimetrik tonik
postur fleklinde nébetler gérulmufitir. Olgula-
rm>zda ise jeneralize tonik ndbet saptanmsfitsr.
Startle epilepsili hastalar>n bir grubunu da se-
rebral paralizili cocuklar oluflturur. Manford ve
ark.n>n®™ cabfimas>nda, 19 olgunun 11’inde se-
rebral paralizi goralmuflttir. Sekiz olgunun no6-
rolojik bulgulars ve zeka durumlar> ise normal
bulunmufitur. Baflka bir cabfimada 12 perinatal
anoksik ansefalopati, bir ansefalit, bir Down
sendromlu olgu yer almsfitsr.™ <kinci olgumuz
da serebral paralizi olarak degerlendirilmifitir.

Startle epilepsi nobetleri, serebral paralizili
hastalarda dahi ad6lesan ¢aga kadar ortaya ¢>k-
mayabilir. Serebral paralizili ikinci olgumuzda
ndbetler ¢ocukluk déneminden sonra gorul-
mufltar.

Startle epilepsili olgularn ortak bir 6zelligi
de tedaviye direncli olmalar> ve benzodiaze-
pinlerin en iyi yanst saglayan ajan olmas>dbr. Li-
terattirde klobazam, klonazepam ve karbama-
zepin de iyi yamt abnan ajanlar olarak say»l-
maktad>r.”’ Birinci olgumuz klonazepama gok
iyi yant vermifl, digerinde ise yarnt al>nama-
mfltr. Literatlrde benzodiazepinler dsfbnda la-
motrijin ile yeterli yanst albnan olgular da bildi-
rilmifitir.® Ancak, bu konuda kontrollii ¢cabfima
yap>lmamfltr. Difftiz ndéronal hasar olan se-
rebral paralizili cocuklarda tedaviye yan>t>n da-
ha az oldugu vurgulanmsfitr.” <kinci olgumuz-
da tedaviye yeterince yamt alamay>fbm>z bu-
nunla iliflkili olabilir.

Artm>fl startle yanstron patofizyolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Ytksek kortikal mer-
kezlerin inhibisyonunun azalmas>na bagl> olabi-
lecegi belirtilmektedir. Postanoksik beyin hasa-
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rnda, diffiiz serebral hasarda gorulebilecegi bil-
dirilmifitir. Bu inhibisyon azalmas> beyin sap»
disfonksiyonuna neden olmaktad>r. Serebral pa-
ralizide de diffuz periventriktler beyaz cevherin
hasar, bu inhibisyonun ortadan kalkmas>na yol
acabilir. Baz> yazarlar suplementer motor alan-
daki bir patolojik stirecin buna neden olabilecegi-
ni bildirmifllerdir.” Serles ve ark.n>n® olgusunda,
MRG’de suplamenter sensorimotor alanda lez-
yon gozlenmifl ve elektrofizyolojik olarak nébe-
tin ayn> alanlardan kaynakland>g> gosterilmifitir.
Bu olguda lezyonektomi ile startle provoke epi-
leptik nobetleri durmufitur. Gelecekte startle ya-
ntn>n patofizyolojisinin aydbnlatimas> ile SE
ndbetlerinin mekanizmas>n>n daha iyi anlafblaca-
&n> ve daha etkin tedavi protokollerinin gelifiti-
rilebilecegini duflintyoruz.

Sonug olarak, SE hemen her yaflta ortaya ¢»>-
kabilen, daha cok serebral hasarl> ¢ocuklarda
gorulen ve bu hastalarda tedaviye yan>trn kott
oldugu bir refleks epilepsi sendromudur. Cabfl-
mam»zda klinik ozelliklerini inceledigimiz biri
idiyopatik, digeri serebral paralizili, iki SE ol-
gusunun yaflam kalitesinin ciddi olarak etkilen-
digini vurgulayarak, ay>rc> tan> sorunlarna
dikkat cekmek istedik.
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