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Oksipital Paroksizimli Cocukluk Cag1 Epilepsisi

Childhood Epilepsy with Occipital Paroxysms
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Oksipital paroksizimli ¢ocukluk cag1 epilepsisi
(OPCCE) iyi huylu epilepsiler i¢inde yer alir. Nibet-
lerin baglangic yag1 15 ay ile 17 yas arasinda degisir.
Gorsel iktal semptomlar, bu epilepsi igin oldukca ti-
piktir. Basagrist ve kusma OPCCE'de hem iktal hem
de postiktal fenomen olarak goriilebilir. Bu tamyr alan
gocuklarda nobetlerden bagimsiz olarak beliren mig-
ren tipi bagagrilan da bulunabilir. Bu derlemede
OPCCE'deki nobetlerin semiyolojisi, elektroensefalog-
rafik ozellikleri, taru ve tedavi secenekleri irdelen-
mistir.

Anahtar Sozciikler: Cocukluk cag epilepsisi, oksipital
paroksizim, benign nokturnal cocukluk ¢agi oksipital
epilepsisi, elektroensefalografi, migren.

TARIHCE

Oksipital paroksizimli ¢ocukluk ¢ag1 epilepsisi
(OPCCE), klinik ve elektroensefalografik agidan
ayn bir sendrom olarak ilk kez 1950 yilinda Henri
Gastaut tarafindan tanimlanmugtir. Gastaut ¢ocuk-
luk cagina 0zgii olan bu epilepsideki iki nemli
ozelligin birlikteligini vurgulammstir. Bunlar, gorsel
iktal fenomenler ile interiktal dénemde cekilen e-
lektroensefalografilerdeki (EEG) gozlerin kapatil-
mastyla oksipital ve postero-temporal bolgede beli-
ren diken-dalga (DD) kompleksleridir. 1952 yilinda
Gibbs ve Gibbs, bu epilepside nébetlerin zaman
icinde durdugunu ve EEG’de saptanan anomalinin
de eriskin cagda devam etmedigini saptamiglar-
dur.!

“Uluslararas1 Epilepsi Ligi“nin 1989 yilinda
onerdigi “Epilepsiler, Epilepsi Sendromlar: ve Iigili
Nobet Bozukluklarmin  Siiflandirilmasi”nda®
OPCCE, lokalizasyonla iligkili epilepsiler ve send-
romlarin idyopatik alt grubunda yer alir.

GENEL BILGILER

OPCCE’de nobetlerin baglangic yas: 15 aydan 17
yaga dek uzanan genis bir zaman dilimini kapsar.

'Sigli tfal Hastanesi, Noroloji Klinigi

Childhood epilepsy with occipital paroxysms (CEOP)
is a benign form of epilepsy. The onset of seizures var-
ies between the ages of 15 months and 17 years. Visual
ictal symptoms are typical for this type of epilepsy.
Headache and vomiting can be observed both as ictal
and postictal symptoms. Patients with CEOP can have
migraine that appears independently from seizures. In
this paper, we reviewed the semiology of seizures,
electroencephalographic features, together with the
diagnosis and treatment of CEOP.

Key Words: Childhood epilepsy, occipital paroxysm,
benign nocturnal childhood occipital epilepsy, electro-
encephalography, migrain.

Cinsiyet dagilimi agisindan genellikle kiz ve erkek
gocuklar esit olarak tutulur. Hastalarin soygec-
misleri epilepsi ve migren agisindan yiikliidiir; de-
gisik calismalarda %36 oraninda epilepsi ve %13 o-
raninda migren bildirilmistir. Bu taruy1 alan ¢ocuk-
larin néropsikiyatrik muayeneleri %90 oraninda
normaldir, ancak hastalarm %10'unda mental retar-
dasyon veya fokal nérolojik defisit bulunabilir,'**

Nobetlerin Semiyolojisi

Gorsel iktal semptomlar, bu epilepsi igin ol-
dukga tipiktir. Bunlar hem negatif, hem de pozitif
fenomenleri icerir. Negatif gorsel iktal fenomenler,
gorme alaninin tiimiinii kapsayan veya kismi olan
bulanik gérme veya gorememe durumudur. Pozitif
gorsel iktal fenomenler i¢inde en sik g6zleneni basit
nitelikteki gorsel hallusinasyonlardir. Bunlar, has-
talar tarafindan gogu kez renkli, parlak ve hareketli
noktalar veya halkalar seklinde tanimlanir. Migren
auras1 i¢in tipik sayilan fortifikasyon spekturu-
muna rastlanmaz. Kompleks gorsel hallusinasyon-
lar ve gorsel illuzyonlar ise daha seyrek olarak bil-
dirilmistir,'?>7

Gorsel olmayan iktal fenomenler ise genellikle
gorsel semptomlan izleyerek geligir. Bunlar iginde
en sik saptanan bag ve gozlerde tonik deviasyon,
yliziin bir yarisina siirl gekilmelerle gekillenen he-
mifasiyal nobetler ve viicudun bir tarafim tutan
kasilmalarla giden hemikonviilsiyon geklindeki
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SEKIL 1
Sol parieto-oksipital bolgede gozlerin kapatilmasindan bir saniye sonra beliren diken-dalga kompleksleri goriilmek-

tedir. Gézler agik iken anomali bloke olmusgtur.

motor fenomenlerdir.!*”? Bu iktal fenomenler, ok-
sipital lob yapilarindan kaynaklanan epileptiform
desarjin superior longitudinal fasikiil aracih$ ile
motor alanlara yayilmasiyla agiklanir.'® Kompleks
parsiyel nébetler ise oksipital ve temporal lob ara-
sindaki inferior longitudinal fasikiil ile saglanan
baglanti sonucunda geligir." Biling bulaniklig1 ile
giden bu nobetlerde siklikla otomatik hareketler
gozlenir. Ayrica, senkopu andinr nitelikteki biling
kayb1 ve uyuklama sgeklinde ndbetler de bil-
dirilmistir. Sekonder jeneralize tonik-klonik kon-
viilsiyonlar ise genellikle uykuda gjelen nobetlerin
bir pargasi olma Ozellifi gosterir. 7 Bagagris1 ve
kusma OPCCE’de hem iktal hem de postiktal fe-
nomen olarak gérilebilir. Basagrsi genellikle diur-
nal nobetlerin bir semptomu iken bulant: ve kusma
hem diurnal, hem de nokturnal nébetlerde goriiliir.
Postiktal donemdeki ba@agrm yaygin veya yarim o-
labilir ve beraberinde ¢ogu kez migren ataginda-
kine benzer bulant1 ve kusmalar vardr."7*!!

Elektroensefalografik Ozellikler

OPCCE tamsini alan ¢ocuklarin EEG'lerinde ze-
min faaliyeti, cocugun yags1 igin normal sayilabi-
lecek ozelliktedir. Oksipital ve postero-temporal
bélgede senkron olarak beliren anomali, olgularin
%80'inde DD seklindedir; ancak seyrek olarak sivri
dalga veya diken geklinde de belirebilir. Genellikle
unilateraldir, bilateral olmasi halinde bir taraftaki a-
nomali, hemen hemen her zaman hem frekans, hem
de amphtud bakimmdan daha belirgindir. Anomali
cogu kez yiiksek amplitiidlidir, 200-300 mik-
rovolta ulasir. Genellikle ritmik, 2?rmeleylc:l, 1-3¢/s
frekansh: diziler olusturur.'**’# Anomalinin en
onemli Szelliklerinden biri, gozlerin agilmasiyla
bloke olmasi veya ileri 8lclide azalmasi ve gozlerin
kapatilmasin izleyerek, 1-20" siiren latent bir d6-
nemden sonra yeniden belirmesidir (Sekil 1). Bu
ozellik fiksasyon ile aciklanmaktadir*1? Anomali,
karanlik bir ortamda goézler agik iken yapilan
cekimlerde aym ozelliklerle belirmesine ragmen,
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hasta bir 151k kaynagina baktiginda kaybolur. Ano-
malinin lokalizasyonu zaman iginde degisebilir,
oksipital odak kaybolurken sentro-temporal di-
kenler belirir.> Oksipital dikenler, nébetlerin dur-
masindan sonra uzun bir siire daha saptanabilir.?
Anomali olgularin %15’inde, uykunun non-REM
doneminde morfolojik deBigiklik gostermeksizin
artar.®

Tim bu dzellikler yalmizca OPCCE'ye 6zgii
degildir. Bu durum, boyle EEG ozelliklerine sahip
hastalar1 iceren bir dizi calismada da kant-
lanmustir. 51+ Ayry EEG bulgusuna sahip hasta-
liklara 6rnek olarak febril konviilsiyonlar, nébet-
lerle birlikte olan veya olmayan migren olgular:,
Rolandik epilepsi, myoklonik, absans ve fotosen-
sitif  epilepsiler, bilateral oksipital kortiko-
subkortikal kalsifikasyonlarla giden Céliak hasta-
g1, MELAS sendromu, fokal kortikal displaziler ve
heterotopiler verilebilir. Hatta normal olan ¢ocuk-
larda da aym EEG 6zelliklerine rastlanabilir, 11518

OPCCE, nébetlerin baglangig yag1, uyku ve uya-
nikhkla iligkisi, semiyolojisi ve prognoz goz dniine
alinarak baglica iki ana gruba ayrilir,

Benign Nokturnal Cocukluk Cagi Oksipital

Epilepsisi

Erken Baglangich Varyant

Bu grup ilk kez 1989 yilinda Panayiotopoulos
tarafindan, benign nokturnal ¢ocukluk cag oksi-
pital epilepsisi (BNCCOE) baghg1 allinda tanimlan-
mustir. Nobetlerin baglangig yagi genellikle bes ya-
gindan oncedir. Nébetler hemen daima sadece uy-
kuda gdzlenir. Tipik bir nobet sirasinda gocuk yor-
gunluk ve bulant: hissi ile uykudan uyarur ve kus-
maya baglar. Gozleri bir tarafa deviye olur, olgu-
lanin ¢ogunda bu deviasyona bag da katilir. Birkag
dakika ile simirli olan kisa siireli nobetlerde biling
kaybolmaz ve nobet bu asamada sonlamir. Ancak
bu taruyr alan gocuklarda ¢ofu kez daha uzun
stiren nobetlerin gdzlenmesi tipiktir. Bu nébetlerde
kusma, bag ve gézlerdeki tonik deviasyon siirerken
biling kaybi klinik tabloya eklenir, Siiresinin 15-120'
arasinda degisebildigi bu donemde bas ve gézlerde
deviasyonlar, viicut yansinda klonik kasilmalar
veya sekonder jeneralize tonik-klonik nébetler
gelisir. Uzun siiren ndbetleri postiktal he-
mipareziler izleyebilir. Nébetler intravendz veya
rektal diazepam uygulamasiyla kisa siirede dur-
durulabilir. Bu hastalarda nébetler genellikle sey-
rek olarak yineler, yiiksek ategle provoke ola-
bilir.*®2 jnteriktal dénemde cekilen EEG’lerde
oksipital ve postero-temporal lokalizasyonlu diken
veya DDYler goriilebilir. Anomali, aralikli 151k uya-
rant ile provoke olmaz. Az sayida olguda EEG nor-
mal bulunabilir. Baz1 hastalarda oksipital odaktan
bagimsiz olarak rolandik dikenler saptamir. Prog-

noz iyi olup, nibetler 12 yaginda durur. Bircok aras-
tir1c1 1989 yilinda énerilen siniflamada bulunmayan
bu epilepsinin benign epilepsiler grubunda yer al-
mas1 gerektigi goriisiindedir, 120

Geg Baglangicli Varyant

Bu grupta nébetlerin baglangic1 genellikle 10
yasindan sonradir. Cogu kez giindiiz uyamikken
gozlenen nobetler daima gorsel belirtilerle baslar.
Gorememe, bulamk goérme ve gok sayida renkli,
parlak, hareketli 1siklardan olusan basit nitelikteki
gorsel hallusinasyonlar en sik bildirilen iktal fe-
nomenlerdir. Bunlar fokal motor nébet (bag ve géz-
lerde tonik deviasyon, hemifasiyal nobet), komp-
leks parsiyel nobet ve ender olarak da, sekonder
jeneralize konviilsiyon izler. Olgulanin gogunda
postiktal d6nemde unilateral veya yaygin basagris:
ile bulant1 ve kusmalar ggriiliir. Bagagris1 bu has-
talarda iktal bir fenomen olarak da bildirilmistir.””
Bunun diginda hastalarda nébetlerden bagimsiz o-
larak migren tipi bagagris1 bulunabilir. Ayrica, gor-
sel belirtilerle giden epileptik nébetler, tipik migren
aurasi ve bagagrisin arasina girebilir.”’ Bu grupta
nobetlerin sikhigi degisken olmakla birlikte, erken
baglangich olgularla kargilagtinldiginda, belirgin o-
larak sik oldugundan bahsedilebilir. Hastalar bazen
her giin iistiistte nébet gecirebilirler. Bu nébetleri
antiepileptik ilaclarla istenilen 6lgiide kontrol altina
almak her zaman kolay olmaz. Prognoz birinci
gruptaki kadar iyi degildir, nobetler devam ede-
bilir.>>7

TANI

OPCCE tamnus igin tipik EEG bulgularimn sap-
tanmas yeterli degildir, ¢linkii bir dizi hastalikta da
aymit EEG bulgularmi bulmak olasidir. Ancak uy-
gun yas dilimindeki her gocukta, gece uykuda ge-
len, kusma, gizlerde ve basta tonik deviasyonla
sekillenen nébetlerin varligi halinde, BNCCOE
mutlaka diigliniilmeli ve bu olasilik EEG ile en kisa
zamanda dogrulanmaya calisilmahdir.'®? Gorsel

- iktal belirtilerle giden postiktal dénemde bagagnsi,

bulanti ve kusmanin goriildiugi diurnal nobetler ise
en s1k migren ile karigabilir, OPCCE’de goriilen ik-
tal gorsel belirtiler genellikle gok sayida, parlak,
renkli, hareketli, yuvarlak sekilli igiklar veya hal-
kalardan olugurken, migren aurasmin tipik gtrsel
belirtileri genellikle siyah-beyaz ve ¢izgili patern-
dedir. Ayrica bu hastalarda sikhikla migren tipi bag-
agrilarimin  bulundugu bilinmektedir. Boyle bir
kombinasyon, tamiyr destekleyici nitelikte yo-
rumlanmalidir.”?' Bu epilepside sikga goriilen mo-
tor fenomenler ve biling bulaniklif tablolan, fokal
motor nobetler ve kompleks parsiyel ndbetlerle
karigir. Hastalarin gocuk olmas: ve nébetlerin bag-
langicindaki gorsel belirtileri unutmalan veya iyi
tarif edememeleri de dogru tamy: giiglestirir veya
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gegiktirir.? OPCCE tarusi konmadan &nce bu epilep-
sinin ayiric tanisina giren ve aym 6zellikteki EEG
bulgularma sahip olan bir dizi hastalif dislamak a-
maciyla mutlaka, kalsifikasyonlar1 da gﬁsterecek
sekilde griintiileme yapilmalidar."131%

TEDAVI

Erken baglangich varyant: olugturan BNCCOE'-
de nobetlerin 12 yag civarinda sonlandigy bilinmek-
tedir. Nobet sikhiginin da seyrek oldugu bu epilep-
side, tipk1 Rolandik epilepside oldugu gibi, hekim
tedaviye baglayip baglamama kararim hastanin ya-
smni, nobet sikhgin, hasta ve ailesinin sosyal ko-
numunu goz éniine alarak vermek duramundadr.
Ancak antiepileptik tedaviye baglanmasi halinde
bu tedavinin uzun bir siire devam etmesi gerektigi,
okul caginda olan bu hastalarda antiepileptik ilag-
larin dogurabilecekleri kognitif fonksiyon bozuk-
luklart mutlaka diisiiniilmesi gereken noktalardur.
Geg baglangigh varyantta ise ndbetler birinci gruba
gore daha sik oldugundan ve daha uzun bir siire
devam ettiginden tanumin kesinlestirilmesi halinde
tedaviye baglamak uygundur.®

Her iki grup da major antiepileptik ilaglara iyi
yamt verir.*>*! Zaman i¢inde direng gelismesi ha-
linde tan1 mutlaka yeniden gozden gegirilmeli ve
gereginde goriintiileme yinelenmelidir.
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