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Edinilmis epilesi sendromlarinda ortak belirleyici, bir-
birlerine oldukca benzeyen EEG anormallikieridir.
Bunlar, uzamug, siirekli veya hemen hemen siirekli,
diffiiz, senkron diken ve dalga desarjlar1 olup, u-
yaniklik sirasinda ve uykuda izlenebilir. Fokal beyin
lezyonu veya progresif bir hastaligin olmadig hal-
lerde, agir bir mental bozulma ile paroksismal EEG
anormalliklerinin birarada olusu, gesitli hipotezlere
yol agmustir. Edinilmis epileptik afazinin 6zel bir di-
rengli epilepsi tipi oldugu ileri siirtilebilir. Asagidaki
olgu nedeniyle konu bir kez daha tartisilmustir.

Anahtar Sézciikler: Mental bozulma, edinilmis epilep-
tik afazi, direngli epilepsi.

Edinilmis epileptik afazi (EEA), tanimlanmasin-
dan bu yana kirk yil gecmesine karsin," klinik ve e-
lektrofizyolojik 6zellikleriyle oldugu kadar, epilep-
silerin siniflandirilmasi bakimundan da hala tartigi-
fan bir konudur.*® Afazi ve paroksizmal elektroan-
sefalografik (EEG) anormallikler bu ¢ocukluk has-
taligimin esas belirtilerini olugturur. Davranig bo-
zukluklar: ve epilepsi ise ek belirtilerdir.”*

Nobetler genellikle afaziden &nce baglar. EEG’de
uyku ile aktive olan, 6zellikle temporal bélgelerde
egemen diken veya diken-dalga kompleksleri go-
ridliie.’ Tedavide antikonvulsanlar, steroidler, cer-
rahi girisimler ve konugma terapileri uygulanir.

~ Biz yukanidaki ozellikleri biiyiik olgiide kapsa-
yan ve intravendz klonazepam uygulamasimin ar-
dindan oral klonazepam tedavisi ile hizla diizelen
bir EEA olgusu sunuyoruz.

OLGU

Sekiz yasindaki erkek hasta, konusamama ve
agir1 hareketlilik yakinmalanyla, Eyliil 1996 tari-
hinde klinigimize yatirilda,

f)ykiisﬁnden, alt1 yasina kadar motor mental ge-
lisiminin iyi oldugu, alt1 yasinda, muhtemelen je-

[zmir $SK Egitim Hastanesi Noroloji Klinigi

One common feature of acquired epileptic syndromes
is the similar EEG abnormalities. These are prolonged,
continuous or subcontinuous, diffuse, hypersyn-
chronous spike and wave discharges that can be
detected during sleep and awake conditions. The unu-
sual association of a severe mental deterioration with
paroxysmal EEG abnormalities without any focal
brain lesions or progressive diseases has led to several
hypotheses. Acquired epileptic aphasia may be a par-
ticular type of refractory epilepsy. This case report
allows a discussion on the subject.

Key Words: Mental deterioration, acquired epileptic
aphasia, refractory epilepsy.

neralize tonik klonik tipte, bir epilepsi nébeti gegir-
digi, daha sonra zihinsel bakimdan giderek gerile-
digi 6grenildi. Bu dénemde EEG yapilan ve karba-
mazepin verilmeye baglanan hastaya, birkag ay
sonra ek olarak Na-valproat énerildigi ve klinigi-
mize bagvurdugu sirada bu iki antiepileptik ilac al-
makta oldugu anlagild1. Bize bagvurusundan bir ay
kadar once konusmasimn azaldigi, soylenilenleri
anlamad1g), yazisiun giderek bozuldugu, agin de-
recede hareketli oldugu bildirildi.

Eniirezis nokturnas: vardi. Soygegmisinde, ya-
kmmalariyla iligkilendirilecek bir 6zellik saptan-
madi.

Sistem muayenelerinde olagandis1 bir Szellik
yoktu. Nérolojik muayenede sag elini kullandif,
bilincinin ac¢ik oldugu saptandi. Soylenenleri anla-
yamiyor, iletigim siireciyle ilgisiz birka¢ parafazik
sozciik sdyleyebiliyordu. Kendisinden isimlendir-
mesi istenen cisimlerden sadece birini dogru isim-
lendirebiliyor; renkleri hi¢ tanimiyor ve say: saya-
miyordu. Yazisi anlamsiz harf dizileri halindeydi.
Kraniyal alan muayenesi normaldi. Motor sistem
muayenesinde patolojik bulgu saptanmadi. Kemik
veter refleksleri genel olarak (++)'ti. Taban derisi
refleksleri iki yanh fleksor yanit veriyordu. Yiizeyel
ve derin duyu muayenesi iletisim sorunu nedeniyle
yapilamadi. Durug ve yiiriiyiigii normaldi. Hasta-
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SEKIL 1

Temel aktivitedeki belirgin yavaglama ve her iki hemisfer iizerinde asenkron, siirekli, yiiksek amplitiidli sivri dal-

galarla, diken dalga paroksizmleri gériilmektedir.

min hiperaktif oldugu, davraniglarinda otistik &zel-
liklerin bulundugu dikkati ¢ekiyordu.

Laboratuvar incelemelerinde eritrosit ve 16kosit
sayimlariyla, hemoglobin, hematokrit ve sedi-
mantasyon degerlerinin normal siurlar icinde ol-
dugu saptand:. Aghk kan sekeri, (ire, kreatinin, sod-
yum, potasyum, kloriir degerleriyle serum pro-
teinleri, kolesterol ve trigliserid degerleri de nor-
maldi. SGOT, SGPT, LDH degerlerinin normal si-
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SEKIL 2

Bir y1l dnce yapilan EEGde benzer bulgular saptanmugtir.

nirlar iginde oldugu saptands. Idrar incelemesinde
olagan digi bir 6zellik yoktu. Direkt akciger grafisi
normaldi.

Uyarukhk EEG’sinde temel aktivitenin yaygin o-
larak teta ve delta frekansinda yavag dalgalardan
olustugu; her iki hemisfer iizerinde, asenkron, he-
men hemen stirekli, ¢ok yiiksek amplitiidlii, tem-
poral bolgelerde belirgin, ancak iyi lokalize edile-
meyen sivri dalgalarla, diken dalga paroksizm-
lerinin ortaya ¢ikhia goriildii (Sekil 1A ve 1B). Ayn
ozelliklerin, bir yil ve sekiz ay 6nce yapilan iki
EEG’de de butundugu dikkati ¢ekti (Sekil 2A ve B).
Hastaya klonazepam (1 mg, IV} verilerek yapilan
EEG'de sivri dalgalarla, diken dalga paroksizm-
lerinin kayboldugu, temel aktivitenin delta frekan-
sinda, 2-3 Hz yavas dalgalardan olustugu; bunlarin
Uzerine yer yer hizh ritmlerin eklendigi izlendi
(Sekil 3). Intravendz klonazepam enjeksiyonundan
6.5 dakika sonra, sol sentroparietal ve parieto-oksi-
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SEKIL 3
IV klonazepam enjeksiyonunundan sonra sivri dalga-
larla, diken dalga paroksizmleri kaybolmugtur.
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pital bolgelerde izole sivri dalgalar tekrar belirmeye
basglad:.

Bilgisayarl: tomografi (BT) ve kraniyal manyetik
rezonans goriintilleme (MRG) incelemeleri normal-
di. Odiometri ve beyinsapi igitsel uyartilmg potan-
siyalleri normal olarak degerlendirildi.

Hasta, tedaviye oral olarak klonazepam (4 mg/
gin) eklenerek izlendi. Karbamazepin tedavisi-
dozu giderek azaltilarak sonlandirildi. Ik EEG'yi
izleyen 17 hafta icinde, ti¢ EEG daha yapildi. Bun-
larda, temel aktivitenin yaygin, teta frekansmnda,
5.5-6 Hz yavag dalgalardan olustugu, yer yer hizh
ritmlerin eklendigi gériildii. Bu sirada, hastanin
stylenilenleri anlamaya bagladigs, basit ciimlelerle
sozel iligki kurabildigi izlendi. Klinigimizden ayril-
diktan bir ay sonra yapilan muayenesinde konus-
masmin tama yakin dizeldigi saptandi. Bu donem-
de yapilan zeka testinde (WISC); verbal IQ 62, per-
formans IQ 46, total IQ 50 bulundu. Bir y1l sonraki
kontrol muayenesinde konugma ve yazis1 normal o-
lan hastanin yapilan EEG’sinde patolojik bulgu
yoktu. Okul bagaris1 diiglik olmakla birlikte simfim
gecebilmisti.

TARTISMA

5671 edilen sekiz yasindaki hastanm, iki y1l 6nce
gecirdigi nobetin ardindan mental bakimdan ge-
riledigi bildirilmektedir. Bagvurusundan bir siire
once de konugmasi, anlamas: ve yazisi bozulmus-
tur. EEG anormallikletinin de eslik ettigi bu stireg
nedeniyle ayircl tanida bir dizi elektroklinik send-
romun fartigiimas: gerekmektedir. Bunlar, uykuda
siirekli diken ve yavas dalga (USDYD) sendromu,
Landau-Kleffner sendromu, Lennox-Gastaut send-
romu gibi klinik sendromlardir. Bu sendromlarda,
progresif norotoksik veya norodejeneratif bir siireg
s6z konusu degildir.

Bu olguda, hastabik siirecinin iki yil dnce bag-
ladig1 diisiintilebilir. Buna kargin ¢ocuk okuma ve
yazmay1 dgrenebilmistir. Klinigimize bagvuru ne-
deni, oldukca hizli gelisen konugma bozuklugu
olup, bu nedenle ckula devam edememektedir. BT
ve MRG ile, yapisal bir lezyon saptanmanugtir. Epi-
lepsi nobetlerinin 6zelligini, klinik ve EEG seyrini
goz Ontline alarak Lennox-Gastaut sendromu o-
lasiliginin diglanabilecegini diigiindiik.

EEG incelemesi sirasindaki klonazepam uygu-
lamasiyla sozii edilen paroksizmal anormalliklerin
kayboldugu dikkati ¢ekmistir. Bu tedavinin oral
yolla siirdiiriildiigii dénemde hastarun kullandig
szciik sayisinin giderek arttify, sbylenilenleri nis-
peten anladify ve cevresiyle ilgilenmeye bagladign
saptanmugtir. Dort aylik izleme siiresinde konugma
ve anlamas) tama yakin diizelmis ve ¢ocuk okuluna
dnmiistiir. Bu haliyle dil islevinde edinilmis bir
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bozuklugun gelismis oldugunu diigiinmek miim-
kiindiir. EEA’da saptanan EEG anormallikleri, yi-
neleyici, yiiksek amplitiidlii, sivri ve sivri-yavas
dalga paroksizmleridir. Bunlarn, baghca bilateral
temporal ve bilateral sentrotemporal olmak {izere,
degisik zamanlarda degisik odaklardan kaynaklan-
dig1 dikkati cekmekte, siirekli veya donemsel ola-
rak belirebildigi bildiritmektedir.*¢ Ozeliikle yavas
uykunun paroksizmal desarjlarin yayginlagmasin
aktive ettigi bilinir’”!! ve paroksizmal EEG aktivi-
tesi, bu hastahiklarda uzun siire devam etme egili-
mindedir.?'? Bu anormallikler, sentro-temporal di-
kenli benign parsiyel epilepsili (BPE) ¢ocuklarin
EEG'sinde goriilenlere benzemekle birlikte®!31°
BPE’lilerdeki EEG anormalliklerinin uykuda siirek-
lilesmesiyle, USDYD tablosu kargtirilmamali-
dur.31€ USDYD 6ncelikle bir EEG tanusidir ve non-
REM uykusunda ortaya gikan siirekli diken dalga
kompleksleri, uyaniklikta veya REM uykusunda
olugmaz.'” Burada &nemli olan, USDYD'li edinilmis
afazi olgulan olabilecegi gibi, neredeyse demans o-
lasihigim diigtindiirebilecek uzun siireli mental bo-
zukluklarm USDYDYde olugabileceginin unutul-
mamasidir.” Halbuki mental yikim EEA sendro-
munun tipik bir dzelligi degildir."®'? Ancak uzun
siireli elektriksel statusun mitokondriyal fonksiyon
bozukluguna neden olan eksitatér aminoasitlerin
salimminda artis yarathg ve buna bagh mental y1-
kima neden olabildigi bilinmektedir.'**% Bizim
hastamizda da mental yikim EEG paterni ile iligkili
olabilir.

EEA’da goriilen nobetler, antikonvulsan teda-
viye iyi yamit vermesine kargimn, afazi tedaviye di-
renclidir.?! 1974’de McKinne ve McGreal ve ark.
direngli olgularda kortikosteroid kullanmuiglardir.
Daha sonraki bir¢ok arastirmaci uzun siire yiiksek
doz kortikosteroid tedavisinin yararmi vurgulamis-
lardir.?*# Benzodiazepinler ve etosiiksimid’in u-
mut verici oldugu bildirilmektedir.5?% 1993"te
Appleton ve ark. vigabatrin ile olumlu sonuglar al-
muglardir.¥ Morrel ve ark. 1995'de multipl subpial
transseksiyon yontemi ile 14 hastay: tedavi etmis-
lerdir.?

Bizim olgumuzda intravendz klonazepam uy-
gulamasi ile EEG’deki paroksizmal aktivitenin nor-
male dénmesi ve bunu takiben afazinin hizla
diizelmesi ilgingtir. Literatiirde intravenoz diaze-
pam ile diizelen benzer birka¢ olgu bildirilmigtir.#
Biz kisa siirede yanit alinmasi bakimmdan her EEA
olgusunda bu denemenin yapilmastnin yararh o-
lacagim diigiinliyoruz.

Bu metnin hazirlanmasi sirasindaki katkilar:
nedeniyle, Sayin Prof. Dr. Aysen Gokyigit'e
tesekkiir ederiz.
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