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Cocukluk Cagmin Idyopatik Parsiyel Epilepsileri

Charlotte DRAVET (*)

OZET.

Selim goculluk epilepsileri 60'li yillardan itibaren
tanumlanmakta olup gimtimiizde "Tdyopatik Parsiyel
Epilepsiler” (IPE) olarak adlandinlirlar. Bu epilepsi-
ler 3 ila 12 yos arast normal ¢ocuklarda genellikle ge-
ce ortaya gthan parsiyel nébetlerle karakterizedir. EEG'de
uyku ile cok aktive olan, ézel morfolojili, lokalize di-
kenler ve diken-dalgalar gézlenir. Aniiepileptik ilagla-
ra yanit fyidir. Yardumet aragtirmalarla herhangi bir
organik lezyon ortaya konmuaz. Fakat hastamn soy-
geemigi Gzellik gosterir, Vakalorin gogunda iyilegme
sekelsiz olarak adolesan ¢afinda olur. En tipik sekii
*‘Santro-Temporal Dikenli Epdepsz"d;r Otksipital Pa-
roksizmli Epilepsi, Primer Okuma Epilepsisi, Affektf
Semiyolojili Nobetlerle Sekillenen Epilepsi de idyopa-
tik parsiyel epilepsi grubuna girer, Siit cocuklugu
dineminde, bazen ailesel éGzellikler gosteren degisik

iPE tipleri de yakin zamande tamvmlanmigtir.

Anahtar kelimeler: idyopatik parsiyel epilepsi,
cocukluk

SUMMARY
Idiopathic Partial Epilepsies in Childhood

The first descriptions of partial epilepsies with a fa-
vourable prognosis in children were reported in the
sixties. Now they are named “Idiopathic Partial Epi-
lepsies”. Partial seizures, often nocturnal, occur in
normal children, between 3 and 12 years of age. The
EEG shows localized spikes and slow spikes, with «
particular morphology, extremely increased by sleep.
Seizures respond well to antiepileptic drugs. Ancillary
investigations do not reveal any organic lesion, but
there are family antecedents. Idiopathic partiol epilep-
sies frequently disappear spontaneously around the
adolescence, without sequelae. The most typical form
is the "Epilepsy with Centro-Temporal Paroxysms".
They also include the "Epilepsy with Occipital Parox-
ysms”, the "Primary Reading Epilepsy”, the "Epilepsy
with Affective seizures”, Other forms have been recent-
Iy described in infants, sometimes with o familial char-
acter.

Key words: idiopathic partial epilepsy, childhood

GIRiS

60'hr yillardan beri ¢ocukta ortaya ¢ikan, g¢ocukluk
¢ag1 boyunca siiren ve hangi ilacla tedavi edilirse
edilsin ergenlik dénemi dolayinda kaybolan lokali-
zasyona bagh bir epilepsi tipinin varhi bilinmek-
tedir. Giliniimiizde, sahip oldugumuz incelikli arag-
tirma yontemleri ile bile, bu epilepsi tipinin altinda
yatan herhangi bir lezyon ortaya konamamaktadir.
Bu, 1958 yilinda Nayrac ve Beaussart tarafindan
tarif edilen "Rolandik Paroksizmli Epilepsi"dir V. O
tarihten itibaren pek cok yazar bu epilepsi icin farkl
isimler kullanarak bildirdikleri olgu serilerinde iyi
prognozu belirtmisglerdir. 1989 yilindan beri bu epi-
lepsi uluslararast simflandirmada "Santro-Temporal
Dikenli Selim Parsiyel Cocukluk Epilepsisi” adi
altinda yer almigtir (STPE). Buna paralel olarak ayni

{*} Centre Saint Paul, Marseille, France

bigimde iyl prognoza sahip bagka parsiyel epilepsi
tipleri de goésterilmigtir. Bu epilepsiler, idyopatik
parsiyel epilepsiler grubunu olustururlar.

"Fonksiyonel Matiirasyon Epilepsisi” terimi 1969'da
Sorel ve Rucquoy-Ponsar tarafindan kullamlmaya
baglanmgtir ). Bu yazarlar, puberte ¢agmda nut-
laka iyilesen parsiyel epilepsili 171 ¢ocuktan olugan
bir grup iizerinde yaptiklan incelemeye dayanarak
bu epilepsinin, aligilagelen anlamda organik bir
lezyondan ¢ok, beynin ancak matiirasyonu sirasimnda
olugabilen yaygin bir elektrik aksama sonucu ortaya
¢iktiiu diigiinmiigler ve bu epilepsiye "Fonksiyonel
Mattirasyon Epilepsisi” acin vermeyi 6nermiglerdir.
Bu adlandirma, epileptoloji literatiiriinden ¢ok pedi-
yatri literatiiriinde kullamiimugtir. Epileptoloji litera-
tiiriinde ise daha ¢ok "primer", sonra "idyopatik” ni-
telemelerine rastlanir. Ashinda beyin matiirasyonu-
nun rolii siit ¢ocuklugu selim miyoklonik epilepsisi,
¢ocukluk ve adolesan ¢ag: absans epilepsisi, juvenil
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miyoklonik epilepsi, tonik-klonik nobetlerle gekil-
lenen ¢ocukluk epilepsisi gibi, farkh gekilleri ortaya
cikma vaglanna gbre degisen bu idyopatik jeneralize
epilepsilerde de 6nemlidir. Bu nedenle bu makalede
Belgika'h yazarlar tarafindan ilert siiriilen adlandir-
manm kullaniimamasi ve Idyopatik Parsiyel Epilep-
siler ifadesinin kullamlmasi uygun goriilmiistiir.

TANIMLAMA

Uluslararas: simflamaya gore 3 IPE'ler nobetleri ve
EEG anomalileri fokal buigu veren ¢ocukluk epilep-
sileridir, Yaga baghdiriar, gosterilebilir anatomik
lezyon olmaksizin ortaya ¢ikar ve spontan remisyon
gosterrler. Hastalarda norolojik veya entellektiiel
eksiklik gorilmez. Aile Sykilerinde selim epilepsi
disinda belirgin bir $zellik yoktur. Nobetler siklikla
lasa siirelidir ve seyrek goriiliitler, fakat baglangicta
stk olabilirler. Nobetlerin tipi bir olgudan digerine
degisebilir; ancak genelde belli bir hastada her
zaman ayn kalir, EEG bulgular normal bir zemin
aktivitesi ve lokalize tekrarlayan, yiiksek amplitidli
ve multifokal olabilen dikenlerle karakterizedir. Je-
neralize diken dél'galard'an olusan kisa siireli desarj-
lar kaydedilebilir. Fokal anomaliler uykuda artar
fakat morfolojileri degismez".

Bu epilepsilerin kriterleri iyi belirlenmigtir. Resmi
olarak STPE'yi, Oksipital Paroksizmli Epilepsiyi
(OPE) ve Primer Okuma Epilepsisini kapsarlar.
Bunlara siklikla affektif semptomlu nébetlerle sekil-
lenen epilepsi ve daha nadir olan diger IPE tipleri de
eklenmektedir ),

Tiim kitaplarda tanimlanan bu IPE'lerin en tipik olani,
stiphesiz en sik rastlanan ve en kolay taninan STPE'dir.

1. Santro-temporal Dikenli Selim Parsiyel Cocuk-
luk Epilepsisi

la. Betimleme

STPE epilepsili c¢ocuklarin % 15-20'sini kapsar.
Erkek cocuklarda daha fazladir (% 60). Olgularin
% 30'wnun aile Gykilerinde epilepsi veya febril
konviilsiyonlar goriliir. Genetik ¢altsmalarin verileri
EEG ozelligi agisindan yaga bagimli bir penetrans
gosteren otozomal dominant bir gecisten yanadir. Bu
geni tasiyan pek g¢ok kiside hicbir zaman herhangi
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bir klinik belirti olmayabilir. Genellikle normal olan
psikomotor gelismeye yansimayan perinatal zorlan-
ma veya prematiirite (% 6-10) ve febril konviilsiyon-
lar (% 7-9) gibi dzgegmigle ilgili Ozellikler bulu-
nabilir.

Nobetler 2-13 yaglar arasinda baglamaktadir. En faz-
la 9 yag civannda ortaya gikarlar. Nobetler yanakia-
rin igini, dig etlerini, dudaklar: ve dili ilgilendiren
unilateral parestezilerle sekillenen somato-sensitif
bir baglangic ile karakterizedir; sonra biling bozuk-
lugu olmaksizin ayni bélgeye lokalize motor belir-
tiler ortaya ¢ikarlar. Bunlar farenks ve larenks kasla-
rina yayilabilmekte, dizartri, konugmarnn kesilmesi
ve salya salmimi gelismektedir. En tipik nobette
gocuk agzim ya da bogazini gistererek konusamaz
bir halde ailesinin yanina gider, agz1 bir tarafa dogru
cekilmistir ve salyasmi tutamaz; sonra o yiiz
yansinda bazen de ayn tarafin iist ekstremitesinde
birka¢ kez atma tarzinda kasilmalar (Brakiofasiyal
Nobet) gorithiir. Tiim ndbet bir iki dakika siirer.
Nobet sona erer ermez ¢ocugun konugma yetenegi
geriye doner ve hissettiklerini anlatir (Bogazinda
veya agzinda uyusma, ignelenme, elektriklenme).

Nobet biling kaybimn ve tonik-klonik fazimn
eklenmesi ile sekonder jeneralize olabilmektedir. Bu
Jjeneralizasyon bedenin bir tarafi ile sinirh kalabilir
(Unilateral nébet). Nobetlerin % 80'i uyku sirasin-
dadir ve jeneralize olanlar da bu n&betlerdir. O
nedenle aileler gocugun hiniltli sesiyle uyanular ve
¢ocugu konviilsiyon halinde buluriar. Dolayisiyla
parsiyel baglangigc donemi gozden kagabilir. Uni-
lateral nobetler gegici bir motor defisit (Todd para-
lizisi) burakilabilirler ve nobet sonrasi kusmalar
olabilir. Sensitif ve motor nébet fenomenlerin taraf
segici Ozellifi her nobette ayni kalmaz. Nobetlerin
ortaya ¢ikmasi yasa bagumh farkhilik gosterir gibidir
ve kiiciik gocuklarda konviilsif nobetler biiyik
gocuklarda ise piir parsiyel nisbetler daha siktir.

Interiktal EEG traselerinde, gerek tek hemisferin
gerekse iki hemisferin santro temporal bolgelerinde
dikenler goriiliir (Sekil 1), Bunlar kisa arahiklarla
tekrarlayan, izole veya diziler halinde bazen bir
yavag dalganin izledi8i, difazik, yilksek amplitiidlis
keskin dalgalardir. Bilateral olduklar1 zaman (vaka-
lann % 40'nda) genellikle asenkrondurlar, frekans-
lar1 ve amplitiidleri bir hemisferden digerine fark-



C. Dravet, Guenklnk Cafiintr ldvopatik Parsivel Epilepsileri

AWAKE - SLEEP STI N m n: "
el v ”w“*‘“"‘““'““""" .
Tt Nk el

- gt P FRAAA A Pl A AN

ocuLo ,JL ot

e R & e P T e T T WA At i

d

o e s U mwmw B T R e

> -
AN IR YT A ARSI

’WWWW
%WWWVWW

R DELT

TP T AR st

100y
1sec 1 M

s

BON. JM &Yrs 7-1-82 Centre Sh-Poul 57 880

Sekif 1. 2 yas 6 ayhk ve 2 yas 8 ayhk iken 2 kez nokiiirnal sag hemifasiyal nihet gegiren ve o zamandanr beri Valproat ile tedavi
edilen 6 yagindaki cocuk. -

Solda uyanikhik trasesi; Sag on temporal ve rotandik bilgede viksek amplitiidlii keskin dalgalar ve sol rolandik bilgede bunlardan
bagmsez daha diigisk amplitidlil keskin dalgalar. Diger 3 drnck bu anomalilerin morfolojilerinde degigiklik olmaksizin uyku ile

belirginlestigini gisteren traselerdir (Stad II, ITIIV, PMO).

llik gosterir, Bunlar uykuya dalma smrasinda ve
uykunun her fazinda aym morfolojik dzeiliklerini
koruyarak artig gosterirler. Blom ve Heijbel'e gore,
cocuklarin % 30wnun sadece uyku traselerinde
bulunabilirler (. Bu nedenle, klinik tan1 kugkutu ve
uyamkhk EEG'si karar verdirici degilse mutlaka
uyku EEG tetkiki yapilmaldir. Santro temporal
fokal dikenler, yine uykuyla aktive olan, farklt
lokalizasyonlu ve ozellikle de oksipital dikenler ve
jeneralize diken-dalgalarla birlikte olabilirler. Diken
desarjlarin fazlahifiyla ne nobetlerin sikhifi ve
vzunlugu, ne de epilepsinin gelisme stiresi arasinda
bir baglanti vardir.

Bdéyle bir elektro-klinik tablo kargisinda STPE tansi
dogrulanabilir ve serebral lezyon olmadigindan et-
yolojiye yonelik tetkik yaptirmak teorik olarak
gereksizdir. Ancak giiniimiizde ailelerin bagka bir
hekimden istekde bulunacaklanm diigtinitrsek BT
tetkiki yaptirmamak zordur. Onemti olan, ailelere
nibetlerin tedaviye direng gostermesi, bazen siklas-
mas1 ve EEG anomalilerinin tekrarlanan tetkiklerde

belirginlesmesi durumunda bile, bu epilepsinin en
geg puberte ¢afinda olmak fizere mutlaka iyilegece-
ginin ve sekel birakmayacaginin anlatilmasidur.

Nobetlerin geligmesi farklidir. Bazt cocuklarda tek
bir ndbet veya birkag giin aralikfarla yalmzca 2 veya
3 nobet olur. Olgulann ¢ogunda nibetler tekrarlar,
fakat seyrektir ve bir tedaviye baslandiktan sonra
tekrar ortaya gikmazlar, Vakalann % 20'sinde ndbet-
ler tedaviye ragmen sik ve rahatsiz edici olabilirler.
Fakat bunun prognoz iizerine bir etkisi yoktur.
Epileptik status olgulari istisnai olmakla birlikte,
bildirilmigtir (78 yalmzca bazi yazarlar, bagka tip
bir nébetin ortaya ¢tkma olasilifindan sz etmigler-
dir @19 lerde buna tekrar degineceiz. ERG trase-
lerindeki degisim nobetler ile paralellik gostermez.
Santro temporal dikenler sadece birkag trasede
gozlenebilir. Bazen de, tam tersine, nobetler uzun
siiredir kaybolmus olsalar bile yillarca traselerde bu
dikenlere rastlanabilmektedir. Bu dikenler tedavinin
devam etmesi veya kesilmesi igin bir kriter olug-
turmagzlar. Tablonun gelismesi sirasinda jeneralize
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diken-dalgalarla degisik lokalizasyonlu dikenlerin
birliktelifi de farkhilik gostermektedir. Psikolojik
geligim hicbir zaman 6nemli bir davramsg bozuklugu
veya entellektiie] gerileme yaratmayan epilepsinin
kendisinden ¢ok aile gevresinde yarattigt etkiye
baglhidir. Nobetlerin, zaten dengesiz, uyku bozukluk-
lar1 ve okul problemleri olan cocuklarda ortaya
¢ikmasi da az rastlanir bir durum degildir ve bunlar
icin uygun bir medikal ve psikolojik destek
uygulanmazsa nobetleri arttirma riskleri vardir,
Uzun vadede tiim galismalar olgularmn %100%inde
iyilesme gozlendifini isaret etmekiedir. % 1-2 has-
tada uzun siiren bir remisyondan sonra yeni nébetle-
rin ortaya ¢ikabilecegi de bilinmektedir. Bunlar izole
jeneralize tonik-klonik '), daha nadir olarak da
parsiyel nébetlerdir {1213,

Bu nobetlerin eriskindeki insidans1 genel popiilas-
yondaki ndbet insidansindan daha yiiksek degildir.
Boylece, ¢ocuklukta STPE hastasi olmamn erigkin
yagta nobet ortaya g¢ikmasina karst koruyucu ol-
madig: séylenebilir,

Ib, Tam

Uygun bir tedavi ig¢in dogru bir tam esastir. Gordii-
glimiiz gibi, bu tan: sadece klinik ve EEG verilerine
dayanmaktadir. Kolay goriinmesine karsin, baglangi-
cin her zaman tammiandigs sekilde gergeklesmedigi
ve yamltic: durumlarm oldugu bilinmelidir {9,
Gece gelen nobetler ilk anda jeneralize nébetler gibi
algilanabilirler. Giindiiz nobetleri ise bazen otoma-
tizmler ve suur bozukluklugu ile giden kompleks
semiyolojili nobetierle benzerlik gosterirler (% 4.3,
Dalla Bernardina'ya gore % 15). Gorsel ya da abdo-
minal semptomatolojili nébetler tipik rolandik no-
betlerle birlikte goriilebilmektedir; ayrica absanslar
da rolandik nébetlere eslik edebilmektedir. Nobetler
antiepileptik ilaglara direngli olabilirler.

Uyanikhk EEG kayitlant karakteristik grafo-cle-
manlarint her zaman ortaya ¢ikaramaz. Kayatlar nor-
mal olabilir ya da sadece santro-temporal lokalizas-
yonlu sharp wave'ler (keskin-dalgalar), haita yavag
dalgalar goriilebilir.

Uyku trasesinde anomaliler, morfolojileri tipik de

olsa nispeten daha az aktive olabilmektedir. Bazen
de aksine, anomaliler agimi aktive olabilmekte ve Uy-
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kuda Devamli Diken Dalgalarla olan epilepsi gibi,
geligimi tamamen farkli bagka bir epilepsi tipinin
varligin diigiindiirebilir 16

Klinik olarak nobet olmadifi takdirde traselerde
santro-temporal dikenlerin goriilmesi STPE tarusim
koymak igin yeterli degildir. Bu dikenler tamamen
normal veya nobetlerin eslik etmedigi, davrans
bozukluklar: olan gocuklarda da kaydedilebilmekte-
dir ve bu durum pek gok yazar tarafindan da ortaya
konmustur (7.18),

STPE nobetleri "corpus callosum lipomu" (20 ya da
hemiparezi (1219 gibi, dnceden bilinen serebral bir
lezyonu olan gocuklarda da gozlenebilir. Bu olgu-
larda, tant nébetlerin ve EEG traselerinin tipik gorii-
niimleri ile konur ve uzun vadedeki iyilesme de
bunu dogrular. Bu durumda epilepsinin serebral lez-
yonla rastlanusal olarak birlikte oldugu kabul edil-
melidir,

Bunun tersine rolandik semiyolojili nébetler, sorum-
lu lezyonu operkiiler bolgede yerlesmis bir sempto-
matik epilepsinin kamtr olabilir. Bu durumda EEG
traseleri farkli anomaliler gostermektedir. Lokal bir
yavaglama hali ya da temel aktivitede siirekli bir
asimetri, uykuda multip! dikenler gériiniimii alan,
bazen ritm yavaglamasimn izledigi dikenler ve hizly
diken-dalgalar ve infraklinik nobetlerin kaydi STPE
tamsindan uzaklastirmalidir, Bu durumlarda mutlaka
radyolojik goriintiileme incelemelerine bagvuruima-
I1, hatta ilk tetkikler yeterli bilgi vermiyorsa bunlar
tekrarlanmalidir.

Aicardi ve Chevrie @V “atipik selim parsiyel epilep-
si" adi altinda atipik absanslara sckonder olarak
digme nobetlerinin ve EEG traselerinde uyamkikta
ve uykuda yaygin diken-dalgalar seklinde bir dénii-
stimiin bulundugu ve néropsikolojik planda belirgin
bir bozuklugun olmadig1 bir hasta grubu bildirmig-
lerdir. Bu agilagma gecicidir ve uzun dénemde
prognozu etkilemez. Bu durum bazen Lyatrojen
faktorlere bagh olabilmektedir,

Ic. Tedavi

Selim karakterli olduguny bildigimiz bu epilepside
hf?r nguda ilag tedavisi uygulamak gerekli degildir.
Kimi tedavi etmeliyiz? Nasil tedavi etmeliyiz? Ne
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kadar siire ile tedavi etmeliyiz? EEG anomalileri son
derece tipik ve ¢ok yogun da olsa, ilk ndbetten sonra
tedaviye baglanmamalidir. Bu nobetin izole kalmasi
olasidir. Tiim yazarlanin bu konudaki deneyimleri
aymdir (Ambrosetto ve arkadaglarinin ¢alismasinda
vakalarin % 15.1) @)

STPE'nin tedavili ve tedavisiz gelisimini en iyi
izleyenler bu Italyan yazarlardir, Bunlann serisinde
hastalarin iki nébette simirh kalabildigi bildirilmekte,
boylece tedaviye baglamak icin ikinci nébetten sonra
da bekleme olanag) ortaya ¢ikmaktadir. Bu yazarlar,
ilk nébetler birbirine ne kadar yakinsa nébetlerin sik
goriilme riskinin o oranda yiiksek oldugunu ve ilk
nobetin jeneralize olmasmin sonrasindaki nobetlerin
nadir olacaginn isareti oldufunu gostermiglerdir.
Béylece, Italyan yazarlar 3'lincii nisbetten sonra ve
bunun digerlerine yakin olarak ortaya ¢ikmasi halin-
de tedaviye baglamay: Onermiglerdir. Tedaviden ka-
¢inma ndbetlerin ve epilepsinin selim karakterinin
cocuk ve ozellikle de ailesi tarafindan ¢ok iyi anla-
stlmg olmasim gerektirir. Bazi ¢ok telagli ailelerde
bu gerceklegtirilemez.

Bir ilag tedavisi gerekirse bu monoterapi geklinde
olmalidir. Antiepileptiklerin cogu etkili olabilir.
Karbamazepin (KBZ) ve valproat (VPA) en iyi
tolere edilenleridir ve uzun salinan formlan giinde
bir veya iki kez kullamm olanagini verir. Yan etki-
leri nadiren gbriiliir. Dozaj, EEG trasesi &nemsen-
meden nébetler iizerinde elde edilen etkiye gore
yavag yavag arttrilmalidir. Bazi cocuklarda nobetler
yiiksek tedavi dozlarina ve yeterli plazma seviyele-
rine ragmen devam ederler. Tamdan emin olundugu
takdirde, aileye nébetlerin kot bir sonucu olmadig
anlatitlip gelecek iistiine giivence verilerek politera-
piden kaginmilmas: daha uygundur. Tedavi epilep-
sinin kendiliginden ortadan kalkacafi yasa kadar
uzatilmali ya da nébetsiz gecen iki yildan sonra
kesilmelidir. Daha 6nce Chevrie ve Aicardi @
tarafindan belirtildigi gibi, Italyan yazarlar (12
baslangictaki ndbetler nadir de olsa tedavinin erken
kesildigi olgularda nobetlerin tekrar ortaya ¢iktifim
gozlemiglerdir.

Lerman ve Kivity 19 psikolojik kogullarin énemine
igaret etmigtir. Bu yazarlar ailelerin ve d#retmenlerin
epilepsinin  selimligine inandiildiginda  sosyal
prognozun daha iyi oldugumu, ¢ocugun normal bir

yagsam siirdiirdiigiinii ve diger gocuklar gibi egitim
alabildigini gostermislerdir.

Bu kosullarda STPE'si olan ¢ocuklarin okul basans
kardeslerininki ile ayn1 olmakta ve erigkin yagta aym
sosyal ve mesleki konumu elde etmektedirler. No-
betlerin baglangicindan énce davranig bozukluklari
olanlar psikolojik incelemeden ve ¢zel yardimdan
yararlanmalidirlar.

II. Oksipital Paroksizmli Selim Parsiyel Epilepsi
(OPE)

Rolandik dikenler gibi, oksipital dikenlerin de selim
ve fonksiyonel bir anlam: oldugu, elektroklinik bir
sendrom olarak varlifi ortaya konmadan ¢ok dnce
bilinmekteydi. Bu sendrom H. Gastaut @4 ve A.
Beaumanoir ®* tarafindan gayet iyi tarif edilmigtir.
OPE, STPE'ye gore daha az siklikta g&riiniir gibi ise
de, istatistiklerin heterojen olmasi nedeni ile preva-
lansi degerlendirmek zordur. Panayiotopoulos'a (26
gore IPE'lerin % 18'ini olugturmakiadir. Erkek co-
cuklardan ¢ok kizlarda goriiliir. Ailesel epilepsi
anamnezi vakalarm % 25-35'inde, migren ise olgu-
larin % 15.9unda bulunmugtur @,

Ia, Betimleme

Nibetlerin baglangic vasn STPE've gire ¢ok daha
degigkendir. Gastautnun c¢aligmasinda baglangig
yast 15 ay ile 17 yag arasinda bildirilmigtir. Diger
yazarlara gore 8 yas: gegmez, Uluslararas: simflan-
dirma, Gastaut tarafindan yapilmis "genelde otoma-
tizmlerin veya hemiklonik bir nébetin izledifi gbrsel
semptomlarla (amoroz, panldamalar, illiizyon veya
haliisinasyonlar) baglayan ndbetler betimlemesini
benimsemistir. Olgularin % 25'inde ndbetlerin he-
men ardindan migren tipinde bas agnsi baglar.
EEG'de bir ya da her iki hemisfer arka temporal ve
oksipital bolgelerinde ritmik sekilde ortaya g¢ikan,
diken-dalgalar ya da yiiksek amplitiidlii keskin ele-
manlar veya diken dalgalar goriiliir; bu anomaliler
sadece hastanin gozleri kapall iken kaydedilir.
Nobetler sirasinda oksipital degarj santral veya
temporal bolgeye dogru yayilir. Fakat simflandirma,
“bugiin bu sendromun prognozu {istiinde karara
varmak miimkiin deZildir" demigtir. Bu ihtiyath
gorilg Gastaut ve Beaumanoir'in yayinlarindan sonra
pek cok yazarin temel kriterleri ile uyusur gériilen,
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fakat buna ragmen gelisimi kotii olgulara ait
gbzlemlerinden ileri gelmektedir @829 Gézleri
agma yaniti gosteren posterior diken dalgalarin
prognoz degeri de tartigtlmistir ©®, Haua tzel bir
sendrom da tammlanmigtir; bu sendromda baglangic
semiyolojisi Gastaut tarafindan tarif edilenle aynudir,
fakat gelisimi bunun ashnda bilateral oksipital
kalsifikasyonlann, diisme nobetlerinin, yaygin EEG
anomalilerinin ve mental gerilifin ortaya ¢ikmas: ile
seyreden bir ansefalopati oldugunu gistermektedir G1),

Panayiotopoulos 9 jle Kivity ve Lerman (2 galig-
malarinda farkly yaglara baglh iki ayn klinik tablonun
varhgin ileri stirmiiglerdir. Kiigiik cocukta ndbetler,
saatlerce siirebilen gozlerin tonik deviasyonu ile bir-
likte olan suur kayb: ile karakterizedir: siklikla gece
gelen bu nobetler kusmalarla ve hemiktonik veya
Jjeneralize nébetlerle son bulur, Daha biiyiik ¢ocukta
nobetler, muhtemelen migren tipinde bag agrisi,
otomatizmler ve hemiklonilerin izledigi, baglangicta
suur kaybi olmayan, gérsel semiyolojili giindiiz
gelen nobetlerdir, EEG'de arka bolgelerdeki parok-
sizmler ve bunlarin gézleri acmaya oldugu gibi, bir
noktaya fikse olmamaya da tepki gostermeleri daha
ileri yasta ortaya konabilmektedir. Prognoz birinci
grupta iyidir; ikinci grupta ise belirsizdir. Bununla
birlikte daha yeni bir calisma ¥, bu kadar kesin bir
sinr konabilecefini  desteklememektedir. Gorsel
semptomlar kiiciik cocuklarda da gozienebilir ve iyi
prognozla seyredebilirler. Erken baglangich gece
gelen ndbetler vzun siire devam edebilir ve araya
nobetsiz gegen yillarin girdigi hecmeler halinde
ortaya gikabilirler. EEG trasclerinin geligimi cok
degisiktir. Oksipital paroksizmler varsa uyaniklikta
her zaman kaydedilirler ve uykuda artarlar. Fakat
bazi hastalarda diger biittin kayitlarin normmal olma-
sma karstn, paroksizmler ancak postiktal dénemde,
hemen ¢ekilen traselerde ortaya gikar.

IIh. Tanit

Bu bakimdan, yasla kaybolan, giindiiz veya gece
gelen, gorsel ya da unilateral nébetlerle birlikte, arka
bolgelerde diken-dalgalaria seyreden selim bir ¢o-
cukluk epilepsisinin oldugunu kesinlikleSsyleyebili-
riz. Fakat tam kriterleri ve prognozu etkileyen fak-
torler heniiz iyi belirlenmemigtir. Bu durum, preva-
- lansla ilgili istatistik farkligklani da agiklamaktadir.
Bu epilepsi nispeteﬁ sik goriilebilmektedir. Dolayi-
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styla, ategsiz olarak, gozlerde deviasyon ve kusma-
mmn gozlendigi noktiirnal nbet gegiren her cocukta
OPE akla gelmeli ve karakteristik anomalileri ortaya
koyma sansim: arttirmak jcin miimkiin olan en ¢abuk
gekilde EEG tetkiki istenmelidir. Bas agnsi ve
kusmalarin izledigi gérsel semptomnlar "migren”
tanist koyma riskini ortaya gikarir. Nobetin siiresi ve
tekrarlama tarzi1 iyi belirlenmelidir; epileptik nobette
bu siire ¢ok daha kisadir ve tekrarlama sekli daha
rastlantisaldr; gorsel stimiilasyonlar diginda ortaya
¢ikanicr belirgin bir faktor yoktur, ayrica suur
bozuklugu ile birlikte otomatizmler vardir. Baz ol-
gularda postiktal olmakla birlikte, genelde interiktal
EEG kayd1 tant konmasin: saglar. STPE'de sbylene-
nin aksine, oksipital epilepsi tams; koymadan bir
lezyonun ézellikle de bir kalsifikasyonun yoklugun-
dan emin olmak igin nororadyolojik incelemeye
bagvurmak gerekir.

He- Tedavi

STPE'de oldugu gibi tedavi endikasyonu tartismali-
dir. Ne ilk ne de ikinci nobetten sonra tedaviye bag-
lanmamalidir. 15 yagindan sonra residivier nadir
olmadifindan tedaviye bir kez bastand1 m1 uzun siire
devam edilmelidir. Heniiz hicbir ¢alisma, cocuklukta
iyilesmedigi takdirde ergenlikten sonra epilepsinin
ne kadar siire devam edecegini bilme olanagini
vermemektedir, Valproat veya karbamazepin ile
monoterapi Onerilecektir, Nobetlerin devam etmesi
halinde politerapi gerekli hale gelebilir. Nibetlerde
artis olur ve tipi degisirse 6zellikle diismeler eklenirse
oksipital kalsifikasyonlar olup olmadifini aragtirmak
igin BT incelemesi tekrartanmalidr, Kalsifikasyonlar
varsa bir intestinal malabsorpsiyon sendromunun
varhgint ortaya koymaya cabismak gerekir GD,

IIL Primer Okuma Epilepsisi

Kolaylikla tamnan nadir bir formdur. Erkeklerde
kizlara oranla iki kat daha sk goriiliir. Genetik
fakiOr gok belirgindir ve literatiirde gegen hastalarin
% 41'inin ailesinde epilepsi Oykiisii vardir. Yalnizca
okuma mekanizmalarini uzun siireden beri edinmisg
erigkinlerde ve hatta geng erigkinde de goriliir, No-
betler ézellikle okuma sirasinda bazen de konugur-
ken veya yazarken ortaya ¢ikarlar. Yiizde, larenks ve
farenks kaslarinda sensitif ve motor semptomlaria
baglarlar, kisa sayilabilecek hir stirede sekonder je-
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neralize olurlar, Okumayla tetiklenen bu ndbetlerin
yanisira nadiren spontan nébetler de goriilebilir. Of-
gularin % 80'inde interiktal EEG traseleri normaldir.
Diger olgularda, bilateral diken-dalgalar ya da
temporal botgelerde dikenler goriiliir. iktal donemde
EEG desarjlan bilateral, simetrik veya asimetrik,
iinilateral veya fokal olabilirier. Uygulanan ndrorad-
yolojik incelemeler her zaman normal bulunmustur.
Bu epilepsinin fizyopatogenezinin mekanizmalan
Wolf 3% tarafindan eksiksiz olarak bildirildigi gibi,
pek gok galigmada da yer almigtir. Bu tip epilepsisi
bulunan kigiler okumay: birakarak jeneralize nd-
betlerin ortaya ¢ikmasini 6nlemeyi bilirler. Bu
bakimdan, kuramsal olarak tedavi verilmeyebilir.
Valproat ve klonazepam etkilidir. Tedavi edilmeyen
olgularda bile, tablo bagka tip ndbetlerin ortaya
ctkmadips ve zek8nin normal kaldifi bir gelisme
gosterir.

IV. Affektif Semiyolojili Nibetlerle Sekillenen
Epilepsi

Bu epilepsinin uluslararast komisyon tarafindan
IPE'ler iginde kabul edilmemesinin nedeni daha on-
cekilere gore tamsimn daha zor ve literatiirde bildi-
rilen olgu sayisimn az olmasidir. Aslinda korkuyla,
hatta dehsgetle birlikte olan, giindiiz ve gece gelen
tiim parsiyel kompleks nobetler fronto-temporal
lezyona bagli, ilaglara direngli olabilen ve néropsi-
kolojik agidan olumsuz bir gelismenin eglik ettigi bir
epilepsi kapsamina girebilirler. Bununla birlikie
Dalla Bernardina ve arkadaglar: @33 calismalarinda
IPE'nin diger kriterlerine gayet iyi vyan ve ergen-
likten 6nce kaybolan bir epilepsiye sahip bir grup
cocugun oldugunu gostermiglerdir. Nobetler 2 ve 9
yag arasinda baglamaktadir. Baglica semptom korku
hali veya ani bir dehset halidir; ¢ocuk bagirmaya
baslar, annesini ¢agirir ve ona sarlir veya bir kgeye
gidip sifiir. Korku haline ¢igneme ve yutkunma
hareketleri, sikintih bir giilig, konugmanin durmasi,
girtlaktan gelen sesler, inlemeler, salya artig1, kann
agnilan ve soluk terleme eslik etmektedir. Cevre ile
iligki kesilmekle birlikie, biling tiimiiyle kaybolmak-
tacdir. Bir iki dakika siiren nobet ¢cocugu yorgun ve
uyuklar duruma sokar, olanlan hatiriamaz. Asla
sekonder jeneralizasyon olmaz. Bu ndbetler baslan-
gic doneminde genelde oldukga sikur (giindiiz ve
gece pekgok kez), Birkag orofasiyal motor nibet de
bunlara ekienebilir, Interiktal EEG traselerinde, her

zaman uykuyla aktive olan tek veya her iki hemis-
ferin fronto-temporal veya parieto-temporal bolgele-
rinde ortaya cikan STPE'dekilerle aym morfolojiye
sahip paroksizmler izlenir. Fakat hastaligin baglan-
gicinda bu paroksizmler goriilmeyebilirler ve bunla-
rn yerine ritmik keskin dalgalar saptanabilmektedir.
Iktal trase asla tonik-klonik fenomenteri diigiindiir-
meyen kas artefaktlan ile karigms, aym lokalizas-
yonlu ritmik aktivitelerin desarjindan olugmaktadir.
Bu nébetler epileptik ozelligi olmayan gece korku-
lart (pavor nocturnus) olarak diigiinebilirler. Asag-
daki dlgiitlere gore epileptik ndbet ve gece korkusu
birbirinden ayird edilebilir: nobetler hem uyanikken
hem uykuda ortaya ¢ikarlar; cok siktirlar; uykunun
derin fazsnda degil daha ilk fazindan itibaren ortaya
cikarlar; her nébetin siiresi kisadir; aym gecede
nobetler birkag kez tekrarlayabilir. Boyle epizodla-
rn gozlendifi bir ¢ocukta bu tip bir epilepsi
diigiiniilmeli ve uyaniklik ile uyku EEG tetkiki
istenmelidir. Bu nobetler genellikle karbamazepin
veya fenobarbital ile yapilan monoterapiye iyi yamt
verirler. Interiktal dénemlerde davranig bozukluklar
ve gegici olarak entellektiiel etkinlikte azalma
goriiliir, fakat geligim uzun vadede olumludur ve
ergenlik ¢adi dolayinda tedavi durdurulabilir.

V. Diger Sekiller

Oflgularin bir kissm bu {i¢ sekilden higbirine uymaz.
Beaumanoir ve Nahory ©®® EEG'de frontal parok-
sizmlere adversif veya jiratuar nobetlerin, biling
bulanikh@inin ve vejetatif bozuklukiarimn eglik etti-
#i olgular ayirt etmiglerdir. De Marco ve Tassinari @7
ayak tabarmma vuruldugunda dev somato sensitif
potansiyellerin ortaya ¢iktifl, STPE'ye benzer bir
epilepsisi olan gocuklar bildirmiglerdir. Yakin za-
manda yapilan ¢aligmatar, daha kiigiik yastaki go-
cuklarda da, IPE kriterlerine uymayan selim parsiyel
epilepsilerin varhgimi gostermigtir. Bu gocuklar 3-20
aylik siit gocuklandir ve seriler halinde, sekonder
jeneralize olan veya olmayan kompleks parsiyel
nobetleri vardir, interikial BEG'leri normaldir ve
tedaviye iyi cevap verirler 38), Bagka yazarlarin
analog bir grupta yaptiklan ¢alismada bu epilepsinin
ailesel 6zelligi oldugu bildirilmigtir ).

SONUC

IPE'ler sik goriilitr. 2 ve 13 yag arasinda baglayan
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epilepsilerin yaklagik % 20'sini @9 ve ayrim yapil-

mamis bir popiilasyonda tiim parsiyel epilepsilerin
% 50'sini 0 olugtururlar. Tam dlciitleri giiniimiizde
oldukca iyi belirlenmigtir. Bu kriterlerin tamaminin
tiim hastalarda goriilmesi gerekmez fakat bir hastada
bu kriterlerden ne kadar fazlas: varsa tamidan o
kadar emin olunur. Bu tani, sonugta adolesan ¢agin-
da sekelsiz bir iyilesme perspektivine sahip oldu-
gundan ve hala tabularla dolu dramatik bir epilepsi
goriintiisiinden uzakiagma ve cocugun tiim gelisme
kapasitesini koruma olanagini verdigi icin, pediyatr
ve ndropediyatr bakirmindan elde edilebilecek en yiiz
giildiiriicii tanilardan biridir.

Fransizcadan ¢eviren: Dr. Binnaz Ozdemir
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