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Absansli Goz Kapag Miyoklonisi: Iki Olgu
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Eyelid Myoclonia with Absences: Two Cases

Betiil BAYKAN-KURT", Aysen GOKYIGIT?, Hiiseyin SAHIN', Demet KINAY?

Epilepsi 1996;2(3):149-152

Yeni bir sendrom olarak yakin zamanlarda tanmlan-
mug olan “absansh géz kapagi miyoklonisi”, Inter-
national Legaue Against Epilepsy (ILAE) suuf-
lamasinda heniiz yer almamigtir. Bu yazida “absansh
gbz kapag miyoklonisi” tamsii koydugumuz 31 ve
15 yaglarindaki iki olgu, klinik ve EEG bulgulariyla
birlikte sunulmusgtur.

Anahtar S6zciikler: Absans, elektroensefalografi, epi-
lepsi, gz kapama, g6z kapag1 miyoklonisi.

International League Against Epilepsy'nin
(ILAE) epileptik ndbetlerin klinik ve elektroensefa-
lografik siniflamasi, uzun yillar siiren calismalar so-
nucunda 1981 ?rlhnda bugiin de gecerli olan son
geklini almigtir.” Bu siuflamada tipik absans nébeti,
sadece biling kayb (basit absans) veya biling kayb1
ile birlikte hafif klonik, atonik, tonik, ve otonom
komponentlerin ve otomatizmlerin oldugu (komp-
leks absans) jeneralize epileptik nobetler olarak ta-
nimlanir.! EEG'de bilateral, genelikle diizenli ve si-
metrik 3 (2.5-4) Hz diken-dalga kompleksleri, bazen
multipl sivri-yavag dalgalar goriiliir; zemin genel-
likle normaldir.! Ancak, tanumlanan bu tipik absans
nobetleri, birbirinden farkli klinik tablolar, prog-
nozlan ve tedaviye cevaplar olan cesitli epileptik
sendromlarda goriiliir. Epilepsi ve epileptik send-
romlarin 1989 yilinda yaymlanan son siuflama-
sinda tipik absans nobeti goriilen sendromlar, ¢o-
cukluk ¢ag1 ve juvenil absans epilepsileri yan sira
miyoklonik absans epilepsisi ve juvenil miyoklonik
epilepsi olarak bildirilmigtir> Oysa son yillarda,
g6z kapag1 miyoklonileri ile birlikte olan tipik ab-
sans nobetlerinin, farkl klinik ve EEG odzellikleri
nedeniyle ayn bir epileptik sendrom olarak tanin-
mas1 gerektigi ileri siiriilmektedir® Bu bildiride
daha kesin bir tan ve dogru prognozun énemini
vurgulamak amaciyla, tipik absans nobetleri goz-
lenen, farkl bir sendrom olan absansh goz kapag
miyoklonili iki olgu sunulmaktadir.

10 istanbul Tip Fakiiltesi Néroloji Anabilim Dah

Eyelid myoclonia with absences is a recently defined
syndrome, not yet recognized by the International
League Against Epilepsy (ILAE). We report clinical
and EEG findings of two females with the syndrome
of eyelid m(froclonia with absences. The patients” ages
were 31 and 15 years, respectively.

Key Words: Absence, electroencephalography, epi-
lepsy, eye closure, eyelid myoclonia.

OLGULAR

Olgu 1: Otuz bir yasindaki kadin hastada 10 ya-
sindan beri, daha ¢ok sabahlar: olmak {izere hemen
her giin 1-2 kez, bir kag saniye siiren gz kapak-
larinda kasilmalar olmaktaydy; bu sirada elindeki-
leri diigiirebiliyor ve sorulara yarmit veremiyordu.
Hasta ve yakinlar: durumu kamuksamus ve doktora
hi¢ bagvurmamuglarch. Ozgegmisinde toz ve man-
tarlara kars: allerjisi oldugu ifade edilen hastanun
soygegmisinde dzellik yoktu. Dort yil dnce, gribal
bir infeksiyon arkasindan allerji igin desensitizas-
yon tedavisi uygulanmaktayken géz kapaklarin-
daki istemsiz hareketleri artma gostermis ve hasta-
da gevre uyaranlarina alt1 saat kadar siiren yamt-
s1zlik hali gelismigti. Bu tablo ile acil poliklinigimize
getirilen hasta absans statusu olarak degerlendiril-
mis ve 2 mg klonazepam (KZP) IV injeksiyonu so-
nucu dramatik diizelme géstermisti. Norolojik
muayenesi ve kranyal bilgisayarh tomografi incele-
mesi normaldi. Absans statusu tablosundan 18 saat
sonra yapilabilen ilk EEG’de g6z kapamakla beliren
3-4 Hz, kisa siireli jeneralize diken ve yavag dalga
taslaklan gorilmiigtti. Otuz saat sonra tekrarianan
EEG’de diken-dalga desarjlan stlirmekteydi. One-
rilen tedaviyi bir hafta sGrdiiriip kesen hasta kont-
rollere gelmemigti. G6z kapag kasilmalar1 hemen
her giin siiren hasta bu arada giinlik yagamin nor-
mal sekilde siird{irmiis ve evlenmigti. Ik epizottan
li¢ yil sonra hastada, belirli bir presipitan faktor ol-
maksizin, 24 saat siireyle goz kapaklannda ve
kaglarinda kisa siireli ritmik kasilmalar devamh
hale gelmis ve dalginhk ortaya ¢ikmugty; bunun
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SEKIL 1
Birinci olgunun EEG ornegi. Fotik stimiilasyon sirasinda goz kapamakla beliren, 2 saniye siiren
diizensiz, onlerde belirgin jeneralize, 4Hz diken-yavag dalga degarjlan goriilmektedir.

{izerine hasta acil poliklini§imize yeniden bagvur-
du. Bu sirada goz kapaklarinda devamli istemsiz
hareketler ve konfiizyon tablosu tespit edildi. Bag-
vuruyu izleyen yarim saat iginde, tablo herhangi bir
ilag uygulanmaksizin diizeldi. Mental durumu nor-
male donen hasta, nobetini “muhakememi kaybe-
diyorum, duyuyorum ama cevep veremiyorum,
ciimlenin sonunu getiremiyorum, uyurgezer gi-
biyim, gz kapaklarimda devamli hareket oluyor”
seklinde tarif ediyordu. Absans statusu spontan 0-
larak sonlandiktan sonra yapilan EEG’de ¢ok sik di-
zensiz, jeneralize, dnlerde belirgin, kisa siireli, 4 Hz
diken-yavag dalga desarjlan gortildii Hiperventi-
lasyon ve fotik stimiilasyon sirasinda da devam e-
den degarjlar gdz kapamakla belirgin iligki igin-
deydi (Sekil 1). Sodyumvalproat (VPA) 500 mg/
giin verilmesini takiben, hasta bir hafta sonra goz
kapag kasiimalarinda belirgin azalma oldugunu i-
fade etti. Tekrarlanan EEG’de jeneralize kisa siireli
diken-yavag dalga degarjlari taslak sekilde siir-
mekteydi. Izleyen kontrollerde hastamin kesintisiz
konusabildigi gozlendi. Hasta goz kapaklarindaki
hareketlerin belirgin sekilde azaldigim ifade etti. Tki
ay sonra tekrarlanan EEG'de g6z kapamakla beli-

ren diken-yavas dalga degarjlar azalmakla birlikte
siirmekteydi ve anomali hiperventilasyon ile aktive
olma &zelligi tagtyordu. Tedaviye bagh olarak sac
dokiilmesi geligen hastada takibe 500 mg/ giin valp-
roat ile devam edildi. Hasta, uykusuz kaldig1 do-
nemlerde dalginlik oldugunu ancak gz kirpma-
larin kalmadigin ifade ediyordu.

Olgu 2: On bes yaginda kadin hastada dort ya-
sindan beri, gin icinde yiizlerce kez tekrarlayan
gdz kirpistirma hareketleri vard1. Beg yil iginde top-
lam ii¢ kez bayidifiu soylityordu. Ozgecmiginde
bir 6zellik yoktu. Hastarun bir kardesi atesli havale
gecirmisti ve uzak akrabalarinda epilepsi mevcuttu.
Hastanmn okul bagans: belirgin gekilde bozuktu.
Nérolojik muayenesi normaldi. Muayene sirasinda
cok sik olarak, gozler yarim agik sekilde palpebral
miyoklonus ve yukari dogru goz kiirest hareketleri
gozlendi. Bu sirada alin kaslarl da yukan dogru
kasilmaktaydi. Jeneralize konviilziyonlarin son i-
kisi 2 metre kadar yakindan televizyon seyrederken
meydana gelmisti. Baglangigta etosiiksimid (ESM)
énerilmis, ancak hasta bu tedaviyi uygulamanugtt-
Hasta nerilen valproattan (800 mg/giin) yarar”
landigunu belirtiyor, ancak ilacim diizenli kullanmt-
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SEKIL 2

Tkinci olgunun EEG incelemesi. Gézler kapandig1 sirada kisa siireli, diizensiz, 4 Hz diken-yavag dalga

desarjlan izlenmektedir.

yordu. Takip siiresinin son yili icinde ilacin1 diizen-
li olarak kullanmaya ikna edildi ve 1200 mg/giin ile
g0z kirpigtirmalarda belirgin azalma kaydedildi.
Bu donemde hastanin hiperaktivite ve davrams
problemleri de kayboldu. EEG incelemelerinde fo-
tik stimiilasyonla aktive olan ancak istirahat EEG’-
sinde de gz kapamakla beliren ¢ok sik jeneralize
lisa siireli diken-yavag dalga desarjlan gériildii
{(Sekil 2).

TARTISMA

ILAE tipik absans nobetlenyle giden dort send-
rom tanumustir:® Gocukluk gagy absans epilepsisi
(CAE), jlivenil absans epilepsisi (JAE), jitvenil mi-
yoklonik epilepsi JME) ve miyoklonik absans epi-
lepsisi (MAE).

Her iki olguda da miyoklonilerin olmamasi ne-
deniyle JME ve MAE kolayca diglanabilmektedir.
Olgu 1 igin, hastahigm baslangic yas: ve erigkinlik
déneminde siirmesi dugunuldugunde en yakin ola-
silk JAE goriinmesine ragmen g6z kapag) mi-
yoklonileri bu derecede 6n planda beklenmez. Bu
sendromda tipik absans nébetleri nispeten uzun
slirelidir; EEG’de en az 8-10 saniye siiren, diizenli,

kesinti gostermeyen, baglangicinda multipl diken-
lerin olabildigi, hxpervennlasyonla aktive olan rit-
mik diken-dalga degarjlar: izlenir.* Olgu 2’de né-
betlerin 15 yaginda hala aym siklikta devam etmesi,
diizensiz de olsa tedaviye ragmen jeneralize kon-
viilziyonlarin olmasi ve goz kapagi miyokloni-
lerinin ¢ok &n planda olmasi, CAE olasiligimi uzak-
lagtirmaktadir. Ayrica her iki olgunun EEG’sinde
g6z kapama ile degarjlarin belirmesi; birinci olguda
absans statusu ve ikinci olguda klinik olarak 1513a
duyarlidik, ne CAE'nin ne de JAE'nin beklenen
ozelliklerinden do:-‘:ﬁildir.4 Sonug olarak, goriilen
6zellikler simiflamada taninmus olan tipik sendrom-
lardan hicbirine uymamaktadtr.

Absansh g6z kapag miyoklonisi ilk kez Jeavons
tarafindan 1977 yihinda, fotosensitif epilepsinin bir
formu olarak tamimlanmug;® farkh klinik ve EEG
ozeilikleri bagka aragtirmacilar tarafindan da
dogrulanmustir.*#%7 Appleton,® bu tablonun ayr bir
epileptik sendrom oldugunu ileri slirmiigtiir. Tipik
ndbet Szelligi, kisa siireli gozlerin yukar: kaymasi
ile g6z kapaklarinda belirgin atmalar olarak tarif e-
dilmis ve EEG’de gdz kapamakla beliren jeneralize
diken-dalga desarjlar1 kaydedilmistir.>*4 Bildirilen
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olgular biiyiik ¢ogunlukla fotosensitif 6zellik tagi-
maktadir*® Genellikle remisyona girmedigi ve
prognozun CAE kadar iyi olmadig: bildirilmistir.*
Olgularmuzin klinik ve EEG dzellikleri bu send-
romla uyumliudur.

Giannokodimos ve Panayiotopoulos, 11 olgu-
dan olusan ¢aligmalarinda, bu sendromun tiim epi-
lepsiler iginde %2.7 ve tipik absans nébetleri olan
idyopatik jeneralize epilepsiler i¢cinde %12.9 oramin-
da goriilduginit bildirmiglerdir’® Aym caligmada
tim olgulann kadin, yas orfalamasiun 30.9 ve bag-
Jangic yasmun 7.8+3.8 oldugu belirtilmistir.? Bu ol-
gular, bagka ¢alismalarda da belirtildigi gibi, 6n-
celeri genellikle yanbs tanilarla izlenmektedir.*# Bi-
rinci olgumuzdaki absans statusu iki olguda goriil-
miistiir.® Absanslar genelikle kisa (3-6 sn) siirelidir
ve biling kaybr GAE ve JAE'ne oranla daha hafif
seyretmektedir* Goz kapagl miyoklonisi absans
nobeti olusmadan da ortaya cikabilmektedir; buna
karsin absans, goz kapagt miyoklonisi olmaksizin
goriilmez. Olgularmizda gozlenen gz kapag: ha-
reketleri CAE'de goriilen gz kupma benzeri sey-
rek ve tesadiifi hareketlerden belirgin olarak fark-
lidir. Binnie ve Jaevons,? bu olgularda self-indiik-
siyondan s0z etmislerdir; ancak bu daha sonraki
yillarda dogrul.aru:ma.nus;.t1r.6 Ikinci olgumuzda go-
riildiigii gibi televizyon etkisiyle ya da spontan, je-
neralize konviilziyonlarm oldugu ancak bunlarn
s1k tekrarlanmadif bildirilmistir.®

EEG’de gz kapama ile beliren jeneralize (poli)
diken-dalga degarjlanimin karanlikta ortadan kalk-
tig1 rapor edilmigtir.* Bu tablo, genellikle tek ilagla
tedaviye direnglidir ve erigkinlikte de rernisyona
girmez. Absans sikliginin yagla azaldif ve birinci
olgumuzda oldugu gibi, EEG’deki goz kapama ile
beliren degarjlarm, gosterilebilen bir fotosensitivite
olmaksizin devam ettigi bildirilmigtir.*® Tkinci ol-
gumuzdaki gibi, Ogrenme ve davramig prob-
{emlerinin goriildiigii bagka olgular da Dbildiril-
mistir.*

Epilepsi Cilt 2, Say1 3, 1996

Absans nobetlerinin nedeni heniiz bilinmemek-
tedir. GABA tarafindan kontrol edilen baz diisitk
egikli Ca*™ iyon akimlarnnm (T-akimlari) talamik
noronlar: ategledigi ve absans nobetini tetikledigi
diisiiniilmektedir.” Genetik agidan arastirmalar da
konuya agiklik getirmemistir. Bir taraftan kesin tar
ile uzun siireli prognozu daha dogru belirleye-
bilmek, diger taraftan etyopatogenez caligmalarina
151k tutabilmek igin, absans epilepsilerini iyi suuf-
lamak ve homojen olgu gruplan olugturmak biiyiik
onem tasimaktadir.
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