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Amaç: Bu çal›flmada juvenil myoklonik epilepsi
(JME) tan›s› konan hastalarda klinik ve elektroen-
sefalografik de¤iflkenler araflt›r›ld›.
Hastalar ve Yöntemler: Çal›flmaya JME tan›s›
alm›fl 41 hasta (27 kad›n, 14 erkek; ort. yafl 23.2;
da¤›l›m 15-40) al›nd›. Hastalar›n nöbet bafllang›ç
yafl›, nöbet tipleri, nörolojik muayeneleri, nöbeti
kolaylafl›ran faktörler, öz- ve soygeçmifl özellikle-
ri, EEG, radyolojik bulgular› ve tedaviye yan›tlar›
incelendi. 
Bulgular: Olgularda nöbet bafllang›ç yafl ortala-
mas› 14 bulundu. Hastalar›n beflinde yaln›zca mi-
yoklonik nöbetler, 34’ünde miyoklonik nöbet ve je-
neralize tonik klonik nöbet, iki hastada ise miyok-
lonik nöbet, jeneralize tonik klonik nöbet ve ab-
sans nöbetleri görüldü. Kad›n/erkek oran› 2:1 idi.
Miyoklonik nöbetlerin bafllang›c› 8-18 yafllar ara-
s›nda de¤iflmekteydi. “Polyspike and wave” dalga
aktivitesi 37 EEG’de görüldü. Tüm hastalarda
JME tan›s› kondu¤unda ilk tercih edilen tedavi
sodyum valproat monoterapisi fleklindeydi. 
Sonuç: Epilepsili hastalarda ortaya ç›kan miyok-
lonik nöbetler kolay tan›nan özellikte olmalar›na
ra¤men çok kolay gözden kaçabilirler. Bu durum
tan›da önemli gecikmelere yol açabilmektedir. 
Anahtar Sözcükler: Elektroensefalografi; epilepsi, ab-
sans; miyoklonik epilepsi, juvenil/tan›/komplikasyon; fo-
tosensitivite hastal›klar›/komplikasyon; valproik asit/te-
rapötik kullan›m.

Objectives: The clinical and electroencephalo-
graphic features were evaluated in patients with
juvenile myoclonic epilepsy (JME).
Patients and Methods: We evaluated 41 patients
(27 females, 14 males; mean age 23.2 years; range
15 to 40 years) with JME with respect to the age of
the onset and the type of seizures, neurologic
examination findings, precipitating factors, medical
histories, electroencephalographic and radiologic
findings, and responses to the therapy. 
Results: The mean age of onset of seizures was
14 years. Only five patients had myoclonic seizures
alone, while 34 patients had both myoclonic and
generalized tonic clonic seizures. Two patients had
myoclonic, generalized tonic clonic, and absence
seizures. The female to male ratio was 2:1. The
onset of myoclonic seizures ranged from 8 to 18
years of age. Polyspike and wave activities were
noted in 40% of EEG recordings. Monotherapy with
sodium valproate was the first choice of treatment
when a diagnosis of JME was made.
Conclusion: Although myoclonic seizures do not
present difficulty in identification, they may be over-
looked or ignored unless they are adequately con-
sidered, resulting in significant delays in diagnosis. 
Key Words: Electroencephalography; epilepsy, absence;
myoclonic epilepsy, juvenile/diagnosis/complications;
photosensitivity disorders/complications; valproic acid/
therapeutic use.
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Juvenil miyoklonik epilepsi (JME) uluslara-
ras› epilepsiler ve epileptik sendromlar s›n›fla-
mas›nda jeneralize epilepsiler içinde yer alm›fl-
t›r.[1] Juvenil miyoklonik epilepsinin klinik,
EEG ve epidemiyolojik özelliklerinin ço¤u son
10-15 y›lda tan›mlanm›flt›r. ‹lk olarak 1867 y›-
l›nda Herpin taraf›ndan tan›mlanan bu send-
rom, Janz ve Christian taraf›ndan 1957 y›l›nda
detayl› olarak bir hasta grubunda incelenmifl-
tir. Daha s›k 8-26 yafllar› aras›nda görülen
sendromun tipik özelli¤i olan miyoklonik nö-
betler, jeneralize tonik-klonik (JTK) nöbetler
ve/veya absans nöbetleriyle birlikte olabil-
mektedir.[2,3]

Bu çal›flmada, JME’li olgular›n klinik, EEG ve
tedavi özelliklerini incelemeyi ve bulgular›m›z›
literatür ›fl›¤›nda de¤erlendirmeyi amaçlad›k.

GEREÇ VE YÖNTEM

Epilepsi poliklini¤ine Ocak 1994 - Ocak 1995
tarihleri aras›nda baflvuran ve JME tan›s› ile ta-
kip edilmekte olan 41 hastan›n (ort. yafl 23.2;
da¤›l›m 15-40) klinik ve EEG özellikleri de¤er-
lendirildi. Bu de¤erlendirmede önceden haz›r-
lanm›fl standart bir araflt›rma formu kullan›ld›.

Araflt›rma formuna, incelenen hastalar›n yafl-
lar›, cinsiyetleri, el dominans›, miyoklonik ve di-
¤er nöbet türlerinin bafllang›ç yafllar›, ilk doktora
baflvuru yafl›, h›zland›r›c› faktörler, nöbetin gün
içindeki da¤›l›m›, nöbetler aras›ndaki iliflki, mi-
yoklonik nöbetlerin özellikleri, öz- ve soygeçmifl
özellikleri, nörolojik muayeneleri, zeka bölümü
de¤erlendirmeleri, görüntüleme yöntemleri ve
tedaviye yan›tlar› kaydedildi.

EEG Nihon-Kohden sekiz kanall› EEG ciha-
z› ile 20 dakika istirahat halinde, üç dakika hi-
perventilasyon ve fotik stimülasyon uygulana-
rak gerçeklefltirildi.

BULGULAR

‹ncelenen 41 hastan›n 27‘si kad›n (%66), 14‘ü
erkek (%34) olup kad›n/erkek oran› 2:1 idi. Mi-
yoklonik nöbetlerin bafllang›c› 8-18 yafllar› ara-
s›nda de¤iflmekteydi (ort. 14±2.37). ‹lk muaye-
ne tarihindeki ortalama yafl 15.2±2.80 bulundu.

Hastalar›n tümünde sa¤ el dominans› görül-
dü. Befl hastada yaln›zca miyoklonik nöbet,
34‘ünde miyoklonik ve JTK nöbet; iki hastada ise
miyoklonik nöbet, JTK nöbet ve absans nöbetle-
ri vard›.

Miyoklonik ve JTK nöbetlerin bafllang›ç yafl-
lar› gözden geçirildi¤inde, 16 olguda JTK nöbe-
tin, miyoklonik nöbetten alt› ay ile bir y›l ara-
s›nda de¤iflen sürelerde ortaya ç›kt›¤› görüldü.
Bir hastada süre sekiz y›ld›. Bir olguda ise JTK
nöbetler miyoklonilerden önce ortaya ç›km›flt›.
Absans nöbeti olan iki hastan›n birinde nöbet-
lerin miyoklonilerden bir y›l önce, di¤erinde ise
bir ay sonra ortaya ç›kt›¤› belirlendi.

Nöbetleri uyaran etkenler ele al›nd›¤›nda,
26 hastada (%63) uykusuzluk en s›k etken idi.
Di¤er faktörler 12 hastada (%29) televizyon ve
günefl ›fl›¤›, 14 hastada (%52) menstruasyon, 21
hastada (%51) emosyonel nedenler idi. 

Hastalar›n ço¤unda kollarda belirgin olan
miyoklonilerin 39 hastada (%95) iki tarafl›, iki
hastada (%5) iki tarafl› olmakla birlikte bir ta-
rafta daha belirgin oldu¤u görüldü. Ayr›ca 17
hastada bacaklar› da içine alan miyoklonilere
ba¤l› olarak düflme olaylar› bildirildi.

Miyoklonilerin gün içinde da¤›l›m›na bak›l-
d›¤›nda, nöbetlerin 35 hastada uyand›ktan son-
ra, 10‘unda gün içinde herhangi bir saatte, do-
kuzunda uykuya dalarken s›klaflt›¤› görüldü.
Yirmi yedi hastada (%66) JTK nöbetlerin s›kl›k-
la tekrarlayan miyoklonik nöbetlerin ard›ndan
ortaya ç›kt›¤› saptand›.

K›rk bir hastada JME tan›s› için geçen süre
ortalama 45 ay idi. On alt› hastada tan›, nöbet-
lerin bafllang›c›ndan sonraki ilk y›l içinde do¤-
ru olarak kondu. Bir hastada bu süre 11 y›l idi.
Hastalar›n öz- ve soygeçmiflleri sorguland›¤›n-
da, alt› hastada (%14) febril konvülsiyon, yedi
hastada (%17) ailede febril konvülsiyon, yedi
hastada (%17) ailede epilepsi, iki hastan›n kar-
defllerinde JME oldu¤u ö¤renildi. Hastalar›n
tümünde nöropsikiyatrik muayene sonuçlar›
normal s›n›rlar içinde bulundu.

Yap›lan toplam 95 EEG incelemesinin de¤er-
lendirilmesi Tablo 1‘de görülmektedir. Sendro-
mun tipik EEG bulgular› olan ‘’polyspike and
wave’’ dalga aktivitesi 37 EEG‘de (%40) görül-
dü.

K›rk bir hastan›n 26‘s› bilgisayarl› beyin to-
mografisi (BBT), biri kranyal manyetik rezo-
nans görüntüleme (MRI) ile de¤erlendirildi.
Özellik bulunan dört hastan›n birinde Silvien
fissürde araknoid kist, iki hastada ventriküler
asimetri, bir hastada serebellar tonsillerin fora-



men magnum hatt›nda bulundu¤u saptand›.
K›rk bir hastan›n 20‘sinde JME tan›s› hastal›k
bafllang›c›nda konulamam›fl ve hastalara farkl›
antiepileptik ilaçlar önerilmiflti. Bu hastalarda
tedaviye karfl›n nöbetlerin devam etmesi nede-
niyle yap›lan öykünün gözden geçirilmesi so-
nucunda tan›n›n JME olarak de¤iflmesi üzerine
sodyum valproat monoterapisine baflland›.
K›rk bir hastan›n hepsinde JME tan›s› kondu-
¤unda ilk tercih edilen tedavi sodyum valproat
monoterapisi fleklindeydi. Bu hastalar›n 37‘si
halen sodyum valproat monoterapisi görmek-
tedir ve nöbetleri kontrol alt›ndad›r. ‹ki hastada
hamilelik nedeniyle sodyum valproat kesilerek
yerine fenobarbital önerildi. Bir hastada sod-
yum valproata karfl› geliflen cilt döküntüsü ne-
deniyle karbamazepin tedavisine baflland› ve
nöbetler kontrol alt›na al›nd›. Bir hastada ise
nöbetlerin devam etmesi üzerine sodyum valp-
roat tedavisine fenobarbital eklendi.

TARTIfiMA 

Juvenil miyoklonik epilepsi, 8-26 yafl aras›n-
da her iki cinste de görülen idyopatik bir epi-
lepsi sendromudur. 1989 tarihli epilepsiler ve
epilepsi sendromlar› s›n›fland›r›lmas›nda, id-
yopatik jeneralize epilepsiler bafll›¤› alt›nda ya-
fla ba¤›ml› bafllang›çl› sendromlardan biri ola-
rak tan›mlanm›flt›r. Bu sendromun nöbet tiple-
ri, nöbetlerin sirkadien özelli¤i ve tedaviye ver-
di¤i yan›t gibi baz› özellikleri sendromu dikkat
çekici hale getirmektedir. 

Alt›nc› kromozomun k›sa kolu ile ilgili oldu-
¤u düflünülen sendromun de¤iflken bir penet-
rans ile otozomal dominant ve otozomal resesif
geçiflli oldu¤u düflünülmektedir. Geçifl flekli bi-

linmemektedir. Kromozom yerlefliminin 6p,[4-12]

15q 14[13] ve 1p[14] bölgelerinde olabilece¤i bildi-
rilmifltir. 

Janz[3] serisinde, tüm epilepsi hastalar› ara-
s›nda JME s›kl›¤›n› %4.3 bulmufltur. Çeflitli ça-
l›flmalarda %4-11 aras›nda de¤iflen oranlar bil-
dirilmifltir.[15-21]

Bu çal›flmada izlenen JME’li hastalar›n 27’si
kad›n, 14‘ü erkek idi; kad›n-erkek oran› yakla-
fl›k 1.9 bulundu. Çok say›da hastadan oluflan
bir çal›flmada JME oran› kad›nlarda üç kat faz-
la görülürken,[22] Obeid ve Panayiotopoulos[23]

her iki cinste oran› eflit bulmufllard›r. Çal›flma-
m›zdaki hasta grubunun klini¤imizdeki takip
alt›ndaki tüm hastalar› de¤il de yaln›zca belirli
bir süre içinde baflvuran hastalar› içermesi, ka-
d›n-erkek oran›nda literatürde bildirilenden
farkl› bir sonuç al›nmas›na neden olmufl olabi-
lir. 

Çal›flmam›zda JME’de nöbet bafllang›ç yafl›
ortalamas› 14 (da¤›l›m 8-18) bulundu. Litera-
türde JME’nin 8-26 yafllar› aras›nda bafllad›¤›
bildirilmifltir. Janz,[3] ve Panayiotopoulos ve
ark.[16] JME’li hastalar›n›n %76-79‘unda nöbetle-
rin 12-18 yafllar› aras›nda bafllad›¤›n› belirtmifl-
lerdir. Hastal›¤›n genellikle 14-15 yafllar›nda
bafllad›¤› bildirilmektedir. Hasta grubumuzda
da hastal›k bafllang›ç yafl ortalamas› literatürle
uyumlu bulunmufltur 

Hastal›¤›n en karakteristik özelli¤i olan mi-
yoklonilerin 35 hastada erken sabah miyokloni-
si fleklinde, dokuz hastada akflam istirahat sa-
atinde olmas› literatürle uyumlu bir bulgudur.
On hastada ise miyokloniler günün herhangi
bir saatinde olabilmekteydi. Nöbetlerin günün
herhangi bir saatinde rastgele ortaya ç›kmas›
bu sendromun tipik bir bulgusu de¤ildir. On
hastada görülen bu özelli¤in di¤er uyaranlarla
iliflkili olabilece¤i düflünüldü.

K›rk bir hastan›n 26’s›nda nöbetler uyku-
suzlukla art›fl göstermekteydi. Fotosensitivite
JME sendromunda hastalar›n %40-50’sinde gö-
rülebilen bir özelliktir.[1-3,16,19] Appleton ve ark.[24]

dört dakika sürekli veya befl dakika aral›kl› fo-
tik stimülasyon s›ras›nda, fotosensitivite olarak
tan›mlanan EEG’de jeneralize diken veya diken
dalga deflarjlar›na %90 oran›nda rastlam›fllar-
d›r. Çal›flmam›zda hastalar›n 12’sinde (%29)
nöbetler televizyon ve aral›kl› ›fl›k uyaranlar›
ile uyar›lmaktayken, EEG’lerde fotosensitivite
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TABLO 1

Juvenil miyoklinik epilepsili hastalarda
EEG bulgular› 

EEG bulgular› Hasta say›s› Yüzde

Normal 50 52
Patolojik 45 48
Polyspike ve wave 37 38
Hiperventilasyonda 

paroksismal aktivite 19 20
Fotik stimülasyon ile 

paroksismal aktivite 13 14
Fokal bulgu 17 17
‹zole spike paroksizmi 4 4



%14 oran›nda bulunmufltur. EEG’de fotosensi-
tivitenin az oluflu hastalar›n büyük ço¤unlu-
¤unda ilaçla nöbetlerin kontrol alt›nda olmas›-
na ve buna ba¤l› olarak EEG patolojisinin dü-
zelmesine ba¤land›. Alkol al›m› ile nöbetlerin
ortaya ç›k›fl› aras›ndaki bilinen iliflkiye karfl›n,
ülkemizde bat› ülkelerindeki oranlara göre al-
kol tüketiminin az oluflu nedeniyle hasta gru-
bumuzda alkolü nöbetleri bafllatan bir faktör
olarak de¤erlendirmedik.

Hastal›¤›n di¤er nöbet tiplerinden biri olan
JTK nöbetleri s›kl›kla miyoklonik nöbetlerden
sonra bafllar. Otuz dört hastada, miyoklonik
nöbetlerden ortalama 10.4 ay sonra JTK nöbet-
leri bafllam›flt›r. Bu çal›flmada yer almayan bir
hastada, miyoklonilerden 34 y›l sonra bafllayan
JTK nöbet izlenmifltir. Gram ve ark.[25] JTK nö-
betlerinin 78 yafl›ndan sonra bafllad›¤› bir olgu
bildirmifllerdir. Bu nedenle, ileri yaflta bafllayan
JTK nöbetlerin sorgulanmas›nda adölesan dö-
nemde bafllayan miyokloniler araflt›r›lmal›d›r.
Hastalarda miyoklonik nöbetler özellikle sor-
gulanmazsa, sabah kahve içerken ve trafl olur-
ken oluflan miyoklonik kas›lmalar sakarl›k ola-
rak de¤erlendirilebilir ve gözden kaçabilir. Ju-
venil miyoklonik epilepsili hastalarda normal
bir mental aktivite vard›r ve bu olgularda nöro-
lojik defisit bulunmamaktad›r.[17,26,27]

Juvenil miyoklonik epilepsinin EEG özellik-
leri, normal bir temel aktivite zemininde 20 sa-
niye kadar sürebilen 4-6 Hz ‘’polyspike‘’ ve
‘’slow‘’ dalgalar›ndan oluflmaktad›r. Deflarjlar
hiperventilasyonla provoke olmakta ve hasta-
lar›n yar›s›nda fotokonvülsiv yan›t oluflmakta-
d›r. Hastalar›n %50‘sinde fokal anormallikler
de görülebilmektedir. Sodyum valproat veya
valproik asitle tedavi EEG‘yi normallefltirmek-
le birlikte, EEG anormallikleri uyku kay›tlar›n-
da ortaya ç›kar›labilir.[1,2,26,27] Hastalar›n önemli
bir k›sm›nda erken dönemde uygun antiepilep-
tik tedaviye geçilmesinin, patolojik EEG bulgu-
lar›n›n literatürle k›yasland›¤›nda daha düflük
saptanmas›na neden oldu¤u düflünüldü. 

Hastalar›n tedavisinde öncelikli olarak al-
kol, uykusuzluk gibi h›zland›r›c› faktörlerden;
hasta fotosensitiv ise, parlayan ›fl›kl› ortamlar-
dan ve televizyon seyretmekten kaç›nmak
önemlidir. Sodyum valproat ile hastalar›n
%80’inde yan›t al›nmakta oldu¤undan bu ilaç
ilk seçenek olarak önerilmektedir.[15,16] Tedaviye
dirençli miyoklonik nöbetlerde, ek olarak klo-

nazepam önerilmektedir.[6] Uygun valproik asit
tedavisine karfl›n, tonik klonik nöbetler devam
ederse fenobarbital, lamotrijin ve asetazolami-
din tedavide yeri oldu¤unu bildiren yay›nlar
vard›r. Karbamazepinin miyoklonik nöbetlerde
rolünün iyi olmad›¤›, hatta nöbetleri art›rd›¤›
ileri sürülmektedir.[15,16,19,28,29] Fenitoin ve vigabat-
rin de nöbetleri art›rabilmektedir.[30] Tedavide
transkranyal manyetik stimülasyon da son y›l-
larda denenmektedir.[31] Olgu grubumuzda, 41
hastan›n 37‘sinde tek bafl›na sodyum valproat
ile nöbetler kontrol alt›na al›nabilmifltir. ‹ki has-
tada hamilelik nedeniyle ve sodyum valproat›n
teratojenik etkisi göz önüne al›narak ilaç kesil-
mifl ve fenobarbitale geçilmesiyle nöbetler
kontrol alt›na al›nabilmifltir. Bir hastada ise
sodyum valproat‘a karfl› geliflen cilt döküntüsü
üzerine karbamazepin denenmifl ve nöbetler
kontrol alt›na al›nm›flt›r. Bir hastada tek bafl›na
sodyum valproat tedavisi nöbetleri kontrol et-
mede yetersiz kalm›fl, ek olarak fenobarbital
verilmifltir. 

Juvenil miyoklonik epilepsi, özellikleri ya-
k›n zamanda tan›mlanm›fl bir klinik tablo ol-
mas›na ra¤men, ay›r›c› tan›da ak›lda tutulmas›
halinde kolay tan›nabilen bir sendromdur. Lite-
ratürde, bizim de gözlemledi¤imiz gibi, nöbet-
lerin bafllang›c› ile tan› aras›nda uzun süreler
bildirilmektedir. Olgular›m›zdan birinde tan›
11 y›l sonra konabilmifltir. Bu gecikmenin en
önemli nedenleri miyoklonilerin halk içinde
önemsenmemesi veya konunun uzman› olma-
yan hekimlerce tan›nmamas›d›r. Ço¤u hastan›n
JTK nöbet sonras› hekime baflvurmas› s›k görü-
len bir durumdur. Poliklinik prati¤inde 8-20
yafllar›nda JTK nöbet ile baflvuran her hastada
miyokloni varl›¤›n›n dikkatli bir flekilde sorgu-
lanmas›n›n sorunu önemli oranda ayd›nlataca-
¤› düflüncesindeyiz.
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