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Cocuklugun idiyopatik Parsiyel Epilepsileri
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Ozet

Cocukluk caginin selim parsiyel epilepsileri psikomotor gelisimi normal cocuklarda ortaya ¢ikan, iyi seyirli, idiyopatik sendromlardir. Labo-
ratuar ve norogoriintiileme incelemelerinde organik bir lezyon saptanmaz. Bu sendromlar yasla iliskili olup adolesans dénemi civarinda
nébetler spontan olarak sonlanma egilimi gosterir. EEG'de uykuda artis gosteren, 6zel morfolojili lokalize dikenler, diken- dalgalar gozlenir.
En tipik ve yaygin olarak bilinen formu sentro-temporal dikenli selim cocukluk ¢agi epilepsisi‘dir. Yine Panayiotopoulos sendromu ve Gastaut
tipi oksipital paroksizmli idiyopatik cocukluk ¢agi epilepsisi de bu grupta yer almaktadir. Affektif semptomlu selim ¢ocukluk ¢agi nobetleri,
parietal diken ve dev somatosensoryel uyarilmis dikenli selim ¢ocukluk ¢agi epilepsisi ve frontal veya orta hat dikenli selim ¢cocukluk ¢agi
fokal nobetleri gibi elektroklinik 6zellikleri olarak tipik sendromlara uymayan bazi tablolarda da tanimlanmistir.

Anahtar sozclikler: Cocukluk ¢agy; idiyopatik parsiyel epilepsi.

Summary

Benign partial epilepsies of childhood are idiopathic syndromes that occur in children with normal psychomotor development and have a
benign course. Laboratory and neuroimaging work-up do not reveal any organic lesion. These syndromes are age-dependent and seizures
tend to disappear spontaneously around the adolescence. The EEG shows localized spikes and slow spikes with a particular morphology
increased by sleep. The most typical and widely recognized form is the ‘benign childhood epilepsy with centrotemporal spikes They also
include Panayiotopoulos syndrome and Gastaut-type idiopathic childhood epilepsy with occipital paroxysms. Other forms have been de-
scribed with clinico-EEG manifestations that can not be classified as typical cases, such as ‘benign childhood seizures with affective symp-
toms; ‘benign childhood epilepsy with parietal spikes and frequent extreme somatosensory evoked spikes’ as also ‘benign childhood focal
seizures associated with frontal or midline spikes’

Key words: Childhood; idiopathic partial epilepsy.

idiyopatik parsiyel epilepsiler (iPE) genetik ézelligi oldugu
dusunlen, cocukluk cagina 6zg, fokal epilepsi nobetle-
riyle karakterize, iyi gidisli-selim- epilepsi sendromlaridir.
iPE’ler sik gériilmekte olup 2-13 yaslari arasinda baslayan
epilepsilerin yaklasik %20'sini ve tiim parsiyel epilepsile-
rin %50'sini olusturmaktadir. EEG'de uyku ile belirginlesen,
ozel morfolojili epileptiform aktiviteler gozlenir. Kranyal
gorintiileme ve diger yardimci arastirmalarda anatomik bir
lezyon ortaya konmaz ve nébetler siklikla belirli bir yastan
sonra spontan olarak sonlanma egilimi gosterir.

© 2014 Turk Epilepsi ile Savas Dernegi
© 2014 Turkish Epilepsy Society

6

Sentro-Temporal Dikenli Selim Cocukluk Cag
Epilepsisi (Selim ‘Benign’ Rolandik Epilepsi: BRE)
Cocukluk ¢aginin selim sentro-temporal dikenli parsiyel epi-
lepsisi diger adiyla benign rolandik epilepsi (BRE); cocukluk
¢aginin en sik gorilen ve en iyi bilinen epilepsi sendromudur
ve tiim ¢ocukluk epilepsilerinin %15-25'ini olusturmaktadir.
Iinsidans 0-15 yas arasinda 10-20/100.000'dir. Baslangig 3-14
yaslari arasinda olup en sik 7-10 yasta ortaya ¢ikar ve erkek-
lerde daha sik gortlur." Ailede epilepsi 6ykiist %36'lara ula-

O[3F0

1=

he

iletisim (Correspondence): Dr. Betiil TEKIN GUVELI
e-posta (e-mail): betultekin2013@gmail.com E!I



san BRE'li cocuklarin ailelerinde benzer nébet tiplerinin, atesli
nébet veya Panayiotopoulos sendromu gibi sendromlarin sik
gorilmesi genetik yatkinligi akla getirmektedir. Kromozom
15914 bagdlantisi olduguna dair bilgiler de mevcut olmakla
birlikte™ bu gln icin BRE'nin gecis paterni ve gen lokalizas-
yonu heniiz tam olarak belirlenmemistir. Ancak BRE'nin tipik
EEG bulgusu olan sentro-temporal lokalizasyonlu dikenlerin,
yasa bagl penetrans gosteren, otozomal dominant gegisli
oldugunu vurgulayan calismalar bulunmaktadir.5¢

Klinik ozellikler: Klinik olarak nobetler; siklikla izole, unilate-
ral fasiyal sensori-motor semptomlar (%30), oro-faringo-la-
ringeal semptomlar (%53), konusmada duraklama (%40) ve
hipersalivasyon (%30) ile karakterize parsiyel nébetlerdir.!
Unilateral sensori-motor nobetler alt dudakta birkag saniye
ile 1 dakika arasinda degisen klonik kontraksiyonlar, agzin
ipsilateral tonik deviasyonu ve agiz kenarinda uyusmayla
karakterize olup™? bazen ipsilateral kol ve daha nadir olarak
bacaga da yayilim gosterebilir. Biling genellikle korunmustur.
Oro-faringo-laringeal nébetler ise olgularin yarisindan fazla-
sinda gorilmekte olup tipik olarak tek tarafli dil, dudak, da-
mak, yanagdin i¢ kismi ve faringolaringeal bolgede uyusma,
karincalanma, ignelenme veya elektriklenmeye benzeyen
duyusal semptomlar ve gargara sesi, girtlak sesi, homurtu
gibi motor semptomlarla seyreder.? Genellikle uykuya dal-
diktan hemen sonra veya sabaha karsi uyanmadan hemen
once, uykunun NREM evresinde, alt dudak kenarinda cekil-
me, adiz icinde ignelenme, karincalanma hissi ve hirilti veya
gargara seklinde boguk bir ses cikisi olur. Hipersalivasyon
otonomik bir belirti olup daha ¢ok aniden agizda bol miktar-
da tiikriik birikmesi seklindedir. Atak siiresince oro-faringo-
laringeal kaslarin kasilmasi sonucu konusmada duraklama
olur. Anlama korunmus olmakla birlikte artikiilasyon icin
gerekli kaslarda gti¢ kaybi oldugundan ve koordinasyon bo-
zuldugundan cocuklar bazi gargara benzeri laringeal sesler
disinda anlamli bir kelime sdyleyemezler veya konusma an-
lasilmayacak sekilde dizartriktir. Bu cocuklar jestlerle iletisim
kurmaya calisirlar. Sekonder yayilim %50 hastada gelisebilir
ve nadiren Todd parezisi ortaya ¢ikabilir.!"

Olgularin yaklasik %75'inde nobetler sadece glindiiz veya
gece uykusu sirasinda ortaya ¢ikar. Nobetler genellikle sey-
rektir. Siklik tek nobetten (%13) yilda birka¢ ndbete (%66)
kadar degismekle birlikte bazi olgularda (%10-20) tablonun
baslangicinda nébetler sik tekrarlayabilir ya da uyanikhkta
gorilir. Nobetler diziler olusturacak bicimde, birka¢ gece
veya giin Ust Uste yineleyebilir, olgularin %5-10'unda ise fo-
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kal motor veya jeneralize konvulsif status epileptikus gelise-
bilir. Nobetler yasla birlikte azalma gostermektedir.3!

EEG ozellikleri: BRE'nin interiktal EEG bulgulari oldukca
tipiktir. Olgularda normal bir temel aktivite tizerinde fokal
sentro-temporal bolge yerlesimli, izole ya da diziler halin-
de, bi-fazik diken-dalga veya diken-yavas dalgalar goraldr.
2 Hastalarin bir kisminda uyaniklik EEG incelemesi normal
olmakla birlikte uykuya dalarken ve yavas uykuda tanimla-
nan EEG bulgulari ortaya ¢ikar veya uyaniklik incelemesine
gore belirgin artis gosterebilir. Bu nedenle uyaniklik EEG'si
normal bulunan ve BRE diistiniilen olgularda uyku EEG'sinin
yapilmasi oldukca 6nem kazanmaktadir. Bazen diken dalga-
lar bilateral olabilir ancak bu durumda siklikla asimetrik ve
asenkrondurlar. Bunlardan bir tanesi hem amplitiid hem de
siklik bakimindan daha belirgin olabilir. Ayni hastanin farkl
zamanlarda yapilan EEG incelemelerinde bu dikenlerin ta-
raf ve lokalizasyon degistirdigi izlenebilir.? Bazi olgularda
sentro-temporal odaktan bagimsiz olarak oksipital, parietal
veya frontal bolgelerde de dikenler bulunabilir.? Epileptik
aktivitelerin siklik, yogunluk ve siiresi ile nobet sikligi arasin-
da iliski yoktur.

Prognoz: Klinik olarak semptomlarin baslangicindan 2-4 yil
sonra ve siklikla 16 yagsindan 6nce ndbetler remisyona girer.
71 Yetiskin donemde jeneralize tonik klonik nébet gelisme
oranini %2'den azdir."” BRE simdiye dek ‘selim’ bir sendrom
olarak ele alinmakla birlikte, son yillarda BRE'li cocuklarda
yapilan noropsikolojik testlerde hastalik seyrinde ortaya
¢ikan davranis bozuklugu, lisan fonksiyonlarinda gecikme,
bellek sorunlari, dikkat eksikligi ve 6grenme giicligu gibi
kognitif fonksiyonlarda etkilenme bildirilmektedir. Ozellikle
nébetleri 8 yasindan 6nce baslayan ve EEG'de sik ve multi-
fokal yerlesimli anomaliler olanlarda kognitif etkilenmenin
daha sik gorildugu tespit edilmistir. Ancak bazi yazarlar
bu etkilenmenin diger epilepsili cocuklar veya saghkh ¢o-
cuklarla karsilastirildiginda daha belirgin olmadigini savun-
maktadir. Kognitif fonksiyonlardaki etkilenmenin gelip gegi-
ci oldugu, nobet sikligindan ¢ok, hastaligin aktif dénemiyle
iliskili oldugu ve interiktal anomalilerin lateralizasyonu ve
ozellikle uykunun NREM dénemlerindeki yogunluguyla ilis-
kili oldugu kabul gérmektedir. Tam remisyon gelisen olgular
kognitif fonksiyonlar agisindan kontrol grubuyla karsilastiril-
diginda fark goérilmedigi bildirilmigtir.'2

BRE olgularda absans, atonik ndbet veya miyokloni gibi
diger ndbet tipleri ortaya ciktiginda (olgularin yaklasik
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%1'inde) tablonun ‘atipik bening ¢ocukluk epilepsisine’ do-
nistiigi akilda tutulmalidir. Yine benzer nobet tipleriyle bir-
likte dikkat daginikligi, s6zIi anlatimda ve okul basarisinda
bozulmanin gézlendigi ve EEG'de diken dalgalarin 6zellikle
uykuda belirgin artis gosterip karsi hemisfere yayildigi du-
rumda ise tablonun Landau-Kleffner sendromu (LKS) veya
‘yvavas uykuda biyoelektrik status’ (ESES=CSWS) tablosuna
donistigu dasindlmelidirs

Tedavi: BRE'de 6zellikle ndbet sikhiginin az olmasi, ndbetle-
rin uykuda ortaya ¢ikmasi ve ndbetlerin tedavi edilsin veya
edilmesin 16 yas 6ncesi kendiliginden bitme egilimi goster-
mesi nedeniyle genel kani aileyi iyi bilgilendirmek kosuluyla,
antiepileptik ilag tedavisinin gerekli olmadigi yoniindedir.
Ancak son yillarda yapilan bazi arastirmalarda BRE'li cocuk-
larda kognitif etkilenmenin gosterilmesi nedeniyle BRE'nin
aslinda sanildigi gibi‘selim’ bir sendrom olmayabilecegi 6ne
strulerek tedavi konusu tekrar tartismaya acgilmistir. Ancak
bir diger goris ise verilen antiepileptik ilaglarin da cocukta
kognitif fonksiyonlari etkileyebilecegidir. Ornegin sik kulla-
nilan karbamazepin, okskarbazepin ve levetirasetamin sis-
temik yan etkileri nispeten az olsa da kognitif fonksiyonlar
Uzerine olumsuz etki ettigi bildirilmigtir.!'3-1%

Nobetlerin glindliz ortaya ¢iktigi durumda, uzun sdreli ol-
dugunda ya da status epileptikus gelistiginde, tekrarlayan
jeneralize tonik klonik ndbetlerin varliginda, nobetleri 4
yasindan 6nce baslayan ¢ocuklarda veya CSWS/LKS gelisen
hastalarda antiepileptik tedaviye baslanmasi 6nerilmektedir.
BRE'li olgularda antiepileptik tedaviye ¢ok iyi yanit alinmakta
olup karbamazepin ya da valproik asit ilk seceneklerdir. Leve-
tirasetam, klonazepam, barbituratlar, pirimidon, klobazam
ve fenitoin de tedavide etkili diger antiepileptik ilaglardir.!

Gocuklugun idiyopatik Oksipital Paroksizmli Epilepsileri
Bu baslik altinda ndbetlerin baslangi¢ yasi, uyku ve uyanik-
likla iliskisi, semiyolojisi ve prognozu degiskenlik gdsteren 2
ayri sendrom ele alinacaktir.

Cocuklugun Erken Baslangicl Selim Oksipital Epilepsisi:
Panayiotopoulos Sendromu (PS)

Panayiotopoulos sendromu BRE'den sonra ¢ocukluk ¢agi-
nin ikinci siklikta gorilen selim fokal epilepsi sendromudur.
Nobetlerin baslangig yasi 1-12 arasinda degismekle birlikte
olgularin %75'inde ilk nébet siklikla 3-6 yas arasinda ortaya
cikar."1¢18 Kjz ve erkeklerde goriulme orani esittir. Cocukla-
rin néromotor gelisimleri normaldir. Nobetler siklikla seyrek
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olup bazen tek ndébet goriilebilir. Nobetler olgularin lcte
ikisinde uykuda, lgcte birinde ise sadece uyaniklik veya her
iki durumda da goralir.™

Nobet tipleri ve klinik seyir: PS'nin baslica nobet 6zelligi-
ni otonom semptomlar olusturmaktadir. Olgularin yaklasik
%80'inde goriilen iktal kusma PS'nin karakteristik nébet ti-
pidir. Uyaniklikta ortaya ¢iktiginda kusma 6ncesinde ya da
sirasinda bulanti, 6girme gibi semptomlar eslik edebilir.
618 Yine solukluk ya da solgunluk en sik gorilen otono-
mik bulgudur. Diger otonomik bulgular morarma, kizarma,
midriyazis, 6ksurik, kardio-respiratuvar ve termo-regilator
degisiklikler seklinde siralanabilir.

Kusma kadar sik goriilen bir diger semptom da siklikla ba-
sin da eslik ettigi gozlerin versiv deviyasyonudur (%60-80).
Nobet sirasinda gozler takip hareketine benzer bir bicimde,
yavas olarak, horizontal planda bir tarafa kayar ve acik ka-
lir. Kural olarak nébetin basinda biling agiktir ve konusma
normaldir. Daha sonra nobet ilerledikge biling, olgularin
%80-90'Inda etkilenir ve genellikle cocuk bazi s6zel emirle-
re uygun reaksiyon gosterse bile konusamaz."'” Olgularin
%25-30'unda goriilen unilateral klonik ya da tonik-klonik
nobetler baslangicta ya da kusma ve g6z deviyasyonunu
takiben ortaya cikar. Yine fokal motor bulgularla baslayan
nobetler sekonder jeneralize tonik-klonik nobetlere doni-
sUr ya da postural tonus kaybi ile birlikte hasta gevsek ve
uyaranlara yanitsiz bir tabloya girebilir (iktal senkop). iktal
senkop, PS'nin 6nemli nobet 6zelliklerinden biri olup, n6-
betlerin en az beste birinde gorulmektedir." Geg baslan-
gicli olgularda nébetin ana semptomunu olusturan gorsel
halsinasyonlar, korliik ve basagrisi PS'da sik goriilmez.!1617]
No&betlerin siiresi olgularin 2/3'linde 5-10 dakika arasinda
degisir, ancak 1/3'inde yarim-12 saat surebilen oldukca
uzun fokal ya da sekonder jeneralize status epileptikus tab-
losuna neden olabilen nébetler de bildirilmistir. Hastalarin
%44'iinde gorilen uzun sireli ndbetlerde otonom bulgular
ve konflizyonel belirtiler 6n planda olabilir (otonomik sta-
tus).1518 Hasta ilk kez nobet gecirdiginde, bu uzun sureli
otonomik nobetlerin, akut toksik ya da enfeksiy6z bir ense-
falopati tablosuyla ayirici tanisi 6nem kazanmaktadir.

EEG ozellikleri: PS'de temel aktivite kural olarak normaldir.
interiktal EEG degiskenlik géstermekte olup siklikla oksipital
odaklarin yani sira ekstraoksipital (sentro-temporal, frontal
veya parietal bolge) yerlesimli, multifokal yiksek amplittid-
10 diken /keskin yavas dalga aktivitelerine rastlanmaktadir.



Cocuklarin Ggte ikisinde en az bir EEG kaydinda oksipital
bélgede diken dalga aktivitesi izlenirken yaklasik %20 olgu-
da oksipital bolgede hi¢ diken dalga aktivitesi gériilmeye-
bilir. Olgularin bir kisminda (%9) uyaniklik EEG incelemele-
rinde epileptojenik odak bulunmayabilir. Uyku sirasinda ise
epileptik aktivitelerin sikhginda ve lokalizasyonlarinda artis
gozlenmektedir.l161920 Uyku kayitlarinin normal olmasi son
derece nadirdir."® Ayni hastanin farkli zamanlardaki EEG'le-
rinde farkh bulgular gériilmekte olup epileptik odaklar yasa
bagli olarak zaman icinde siklikla yer degistirmektedir.2
iktal EEG'de diisiik amplitiidli diken elemanlar da iceren
ritmik teta ve cogunlukta delta aktivitesi izlenir. Nobetlerin
oksipital bolgeden basladigr bildiriimekle beraber frontal
bolge kaynakli nébetler de tanimlanmistir.2021

Etiyoloji/Patofizyoloji: PS'li cocuklarda atesli ndbet sikligi
%16-45 arasinda bildirilmektedir."? Olgularin %30’'unda
ailede epilepsi 6ykisu vardir.'® PS'li bazi cocuklarda rolan-
dik nébetlerin ve sentro-temporal dikenlerin bulunmasi ya
da kardeslerde rolandik epilepsi ya da PS'nin olmasi bu iki
sendrom arasinda genetik bir baglanti oldugunu diistindir-
mektedir.?? Yakin zamanda PS'li olgularda SCN1A geninde
mutasyon bildirilmistir. SCN1A geninde mutasyon bildirilen
olgularda nobetler ¢ok erken baslangich olup aktif nébet
slresi daha uzun strmektedir?® SCNTA mutasyonunun
daha adir klinik fenotipe neden oldugu dustinilmektedir.
PS’nun temel mekanizmasi ve patofizyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte klinik bulgular yaygin maturasyonla
iliskili kortikal hipereksitabiliteyi dustndirmektedir.'8*
PS'li olgularin cogunda EEG'de oksipital dikenler olsa da
yine 6nemli bir kisminda bir baska beyin bélgesinde de ayni
anda ya da zaman icinde ortaya ¢ikan dikenler goriilmekte-
dir.¥ Ayrica iktal kusmanin sik gérilmesi ve diger otonomik
semptomlar epileptik aktivitenin degisik kortikal lokasyon-
lardan kaynaklandigini distindiirmektedir."%

Prognoz: Uzun siireli nObetlerin ve status epileptikus tab-
losunun sik gériilmesine ragmen PS selim bir epilepsi send-
romudur. Olgularin {icte birinde yalniz tek nébet gorilmek-
tedir ve ¢cogu olguda klinik seyirde iki ya da az sayida nobet
izlenmektedir. Nobetler baslangicindan sonraki 1-2 yil igin-
de sonlanmaktadir.'® Az sayidaki olguda klinik tablonun
CSWS'ye donustigu bildirilmistir.

Tedavi: PS'de olgularin licte birinde tek ndbet gorildigin-
den, nobet kisa ya da uzun sireli olsa da bir cok yazar anti-
epileptik tedavi 6nermemektedir.l''? Bazi yazarlar ise uzun
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suren ilk nébet sonrasinda karbamazepin veya valproik asit
ile tedavinin baslanmasini 6nermektedir.'® Sonug olarak
iyi gidisli bir tablo olan PS'de tedaviye baslayip baslamama
karar BRE de oldugu gibi hasta 6zelinde, aile ile birlikte alin-
malidir.

Cocuklugun Ge¢ Baslangich Oksipital Epilepsisi

Gastaut Tipi Oksipital Paroksizmli Cocukluk Epilepsisi
(OPCE-G) olarak da bilinen bu tabloda nébet baslangig yasi
genellikle 8-10 civarinda olmakla birlikte, 3-16 yas arasinda
degisebilmektedir. Kiz ve erkeklerde goriilme orani egsittir.
OPCE-G selim ¢ocukluk ¢agi fokal nébetlerinin yaklasik %2-
7'sini olusturmaktadir.**! Olgularin psikomotor gelisimle-
ri normal olup ndérolojik muayene ve goriintiileme yéntem-
lerinde patolojik bulgu saptanmaz.

Nobet tipi ve klinik seyir: PS'den daha seyrek goriilen bu
tablonun karakteristik nébet tipi gorsel nébetler olup ge-
nellikle ilk nébet semptomu olarak ortaya cikar. Pozitif veya
negatif semptomlu olan bu nodbetlerde gorsel haliisinas-
yonlar ve gérme kaybi major nébet tipleridir. Motor ndbet-
ler, migren benzeri semptomlar ve daha az siklikla otonomik
bulgular goérilmektedir."8 24

Gorsel nobetler siklikla glindiliz ortaya ¢ikar ve basit ve
kompleks gorsel hallisinasyonlar, illizyonlar, korlik veya
parsiyel gérme kaybi ve duysal hallsinasyonlarla sekillenir.
Basit gorsel halusinasyon seklindeki iktal semptomlar olgu-
larin Ggte ikisinden fazlasinda ilk nébet olarak bildirilmistir.
Bu halisinasyonlar kisa sireli, nadiren 1-2 dakikay1 gecen,
stereotipik, genellikle cok sayida, karisik renkli, parlak, yu-
varlak nokta veya halka seklinde tanimlanan gérintilerdir.
En sik bildirilen renkler kirmizi, sari ve mavidir. Kare veya i¢-
gen gibi degisik geometrik sekil de icerebilirler. Bu goriinti-
ler hareketli olabilir hastaya yaklasip, uzaklasabilir. Baslan-
gicta kiiclk olup giderek buylyebilirler. Gorme alaninin bir
yarisina sinirli kalabilirler veya timlni kaplayabilirler, yine
go6rme alaninin merkezinden baslayip yayilabilirler.4 Basit
gorsel haluisinasyonlar tek nobet tipi olabilecegi gibi diger
nébet tiplerine de ilerleyebilirler. Kompleks gorsel halisi-
nasyonlar daha nadir goriilmekte olup olgularin %10'unda
bildirilmistir. Bunlar genellikle insan yiizlerini veya degisik fi-
gurleri icerirler. Mikropsi, metamorfopsi ve palinopsi gibi ik-
tal gorsel illiizyonlarin nondominant parietal bolgeden kay-
naklandigi diisiiniilmektedir.?8 ikinci siklikta gériilen nébet
tipi akut gecici goérme kaybi olup kismi veya tam olabilir.
Negatif gorsel fenomenler tek nébet semptomu olabilecegi
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gibi pozitif gorsel hallsinasyonlari izleyerek de gelisebilir.
Gorsel semptomlar sirasinda hastanin bilinci agiktir. Zorlu
g6z ve bas deviasyonu ya da bas deviasyonuna eslik eden
horizontal okulo-kloniler, olgularin %70'inde gérilen ma-
jor ndbet tipidir. Olgularin %10’unda ise zorlu g6z kapama
ya da g6z kirpma gibi iktal bulgular gérilmektedir. Bu no-
betler olgularin %41'inde hemiklonik ve %8'inde sekonder
jeneralize tonik-klonik nébetlere dénisebilir.1819249 iktal
veya postiktal basagrisi olgularin yaklasik %30-50'sinde go-
rilmekte olup klasik migren gibi gérsel hallsinasyonlardan
hemen sonra ya da 5-10 dakika icinde baslar. Basagrisi sik-
likla hafif ya da orta siddette yaygin ya da migrenden ayirt
edilemeyecek kadar siddetli ve bulanti, kusma, fotofobi ve
fonofobinin eslik ettigi pulsatil karakterli olabilir.™® PS'nin
onemli bir iktal semptomu olan kusma ise OPCE-G'li olgula-
rin %10’unda goérilmektedir.

OPCE-G'de PS'nin aksine nobetler oldukga siktir ve glindiiz
ortaya cikar. Ozellikle tedavi almayan olgularda bazen giin-
de birkag kez goriilebilir. Nobetler genellikle spontandir an-
cak 151k, televizyon veya video oyunlari ile artabilir. Sekon-
der jeneralize nobetler ise seyrek olarak daha cok uykuda
veya uyanirken gozlenir.

EEG bulgular: inter-iktal EEG'de temel aktivite normaldir.
Uykuda artis gésteren veya sadece uykuda goérilen bazen
tek hemisferde, bazen her iki hemisferde oksipital ve pos-
terior temporal bolge yerlesimli dikenler ve diken-dalgalar
izlenmektedir. Bu paroksizmal anomalilerin en dnemli 6zel-
ligi gozlerin agilmasiyla baskilanmasi veya énemli dlclide
azalmasi ve gozlerin kapatilmasini izleyerek, 1-20 saniye
stiren latent bir donemden sonra yeniden belirmesidir.
0241 Baz) hastalarda seyrek oksipital dikenler gozlenirken
bazilarinda kiimeler halinde gozlenebilir. Yine paroksiz-
mal anomalilerin lokalizasyonu zaman icinde degisebilir,
oksipital odak kaybolurken, sentro-temporal dikenler be-
lirebilir. Bazi olgularda oksipital paroksizmlerden bagimsiz
olarak sentro-temporal dikenler de gorilebilir. Olgularin
%10-50'sinde 1-3 saniye siiren, diizensiz, jeneralize diken
dalga desarjlarina da rastlanabilir. Oksipital dikenler, nébet-
ler sonlandiktan sonra da, uzun bir siire daha devam edebi-
lir. iktal EEG'de 6ncesinde oksipital paroksizmde azalma ve
ardindan gelisen oksipital bolgede hizli ritim, hizli dikenler
gozlenir.

Etiyoloji: Olgularin %20-30'unda ailede epilepsi, %15'inde
ise migren 6ykulsu vardir.'® Febril nébet sikhidi ise %14 sikli-
ginda bildirilmektedir.'®
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Ayirici tani: OPCE-G'li olgularda EEG disindaki tim ince-
lemeler normaldir. Ancak semptomatik epilepsilerde de
benzer klinik ve EEG bulgular gorildiginden kranyal MRG
yapilmasi zorunludur. OPCE-G siklikla aural ve baziler mig-
ren ile kanistirilir. Her ikisinde de ataklar sonrasinda siddetli
basagrisi ve kusma olmasina ragmen klinik degerlendirme-
nin 6zenli bir sekilde yapilmasi ile birbirinden ayirt edilebilir.
Gorsel ndbetler hizli gelisir ve kisa siirede sonlanir. Migren
aurasinda gorsel semptomlar ise dakikalar icinde yavas
yavas gelisir ve 10-20 dakika icinde sonlanir.?®» OPCE-G'nin
PS'dan farki, OPCE-G'de nébet baslangici 6ncelikle gorsel
semptomlar iken PS'de otonomik semptomlardir.

Tedavi: Tedavi tum olgularda gereklidir ve major antiepilep-
tik ilaglarla iyi sonug elde edilir. Prognoz PS ve BRE’ deki ka-
dar mikemmel degildir. Olgularin yaklasik %60-70inde n6-
bet baslangicindan sonraki 2-4 yil icinde remisyon gozlenir.
124 Nobetler hastalarin %90'indan fazlasinda karbamazepi-
ne iyi yanit verirler. Valproik asit, okskarbazepin, levetirase-
tam ve diger antiepileptik ilaglarin da karbamazepin kadar
etkili oldugu da bildirilmektedir."® Hastalarin %40-50'sinde
ise nobetler gorsel ndbetler ve seyrek sekonder jeneralize
tonik klonik nobetler seklinde devam edebilir.

Diger Sendromlar

Klinik ve EEG bulgulariyla tipik olarak benign rolandik
epilepsi (BRE), Panayiotopoulos sendromu (PS) ya da Gas-
taut tipi oksipital paroksizmli cocukluk cagi epilepsisine
(OPCE-G) tam olarak uymayan ancak selim gidisli fokal
ndbetlerle seyreden nadir bazi cocukluk cagi ndbetleri bu
grupta yer almaktadir. Bu tablolar bazi yazarlar tarafindan
BRE'nin varyantlari olarak kabul edilmektedirler.

1- Affektif Semptomlu Selim Cocukluk Cagi Nobetleri:
Dalla Bernardina ve ark. tarafindan tanimlanan bu tabloda
korkunun tek ya da baskin semptom oldugu affektif 6zellikli
nobetler ile karakterizedir.®" Baslangi¢ 2 ile 9 yas arasinda
olup her iki cinsiyette esit olarak gorlir. Klinik olarak nébet
sirasinda ¢ocukta korku dolu, Grkmis bakislar veya cighk
atma izlenir. Otonomik bozukluklar (solukluk, terleme, karin
agrisi ve hipersalivasyon), cigneme gibi oral alimenter veya
diger otomatizmler, konusmada duraklama ve bilincte hafif
etkilenme gorilebilir. Nébet siiresi 1-2 dakikadir ve nébet-
ler bulgularda degisiklik gostermeksizin hem uyaniklik hem
de uyku siiresince bir kag kez tekrar edebilir.

Bazi yazarlar tarafindan BRE'nin alt tipi olarak kabul edilen



bu tablo hem PS (otonom ve davranis semptomlari)) hem
de BRE (konusamama ve hipersalivasyon) 6zelliklerini tasi-
makta olup interiktal EEG kayitlari her zaman normal bir te-
mel aktivite géstermektedir. Ozellikle uykuda artis gésteren
ylksek amplittidli frontotemporal ve parietotemporal di-
kenler izlenir. Jeneralize diken dalga desarjlari arada goriile-
bilmektedir. iktal EEG desarjlari frontotemporal, sentro-tem-
poral veya parietal bolgelere lokalize oldugu gibi hemisfer
bdlgelerinde yaygin da olabilir.

Nobetler tedaviye iyi yanit verir ve baslangi¢tan sonra 1-2
sene icinde sonlanir. Davranis problemleri hastalik déne-
minde olsa bile daha sonraki yillarda kaybolur.'?7)

2- Parietal Diken ve Somatosensoryel Uyarilmis Dikenli
Selim Cocukluk Cagi Epilepsisi: De Marco ve Tassinari biling
kaybinin eslik etmedigi, fokal siklikla adversif veya jenerali-
ze nobetleri olan 2 ile 10 yas arasinda ¢ocuklar tanimlamis-
tir. Genellikle glindliz ortaya ¢ikan bu ndbetler seyrektir. En
onemli tanimlayici 6zellidi, EEG de parietal parasajital bol-
gelerde keskin dalga ya da diken dalga aktivitelerinin gordil-
mesi ve bu aktivitelerin taktil stimilasyonla (6rnegin karsi
taraf ayak tabanina vurulmasi ile) ortaya ¢cikmasidir. Bu ol-
gularda beyin hasari bulunmamistir. Nobetler baslangictan
sonraki 1 yil icinde sonlansa bile EEG anormalligi daha uzun
stirebilmektedir.®

Bununla birlikte benzer sekilde el parmaklarina vurularak
ortaya cikarilabilen asir somatosensoryel uyarilmis potan-
siyeller BRE'li olgularin %10-20'sinde goriilmektedir. Yine
bazi PS'li olgularda ve ndbeti olmayan saghkh ¢ocuklarda
da bildirilmektedir.!"

3- Frontal veya Ortahat Dikenli Selim Cocukluk Cagi Fokal
Nébetleri: Genel olarak iPE'lerin 18 ayliktan sonra basladig
kabul edilmekle birlikte 3 ile 20. aylar arasinda gelisimi nor-
mal ¢ocuklarda ortaya ¢ikan, bos bakma, dalginlik, etrafla
iliskide azalma, siyanoz, kollarda tonus artisi ve biling kaybiy-
la sekillenen parsiyel nébetler tanimlanmistir. Klonik kasil-
ma ve otomatizm nadirdir. Nobetler siklikla glindiiz olur ve
siklikla kiimeler halinde tekrarlar. Ailede epilepsi dykiisi sik
olup EEG'de NREM ddneminde orta hat (midline) yerlesimli,
diken yavas dalga aktivitelerinin gortldigd, ‘'uykuda orta hat
diken yavas dalgalarin eslik ettigi selim infantil fokal epilepsi’
olarak anilan bu tabloda prognoz ¢ok iyidir.[2%3%

Yine benzer sekilde frontal veya ortahat dikenli selim ¢ocuk-

Cocuklugun idiyopatik Parsiyel Epilepsileri

luk ¢cagi fokal nébetleri adiyla tanimlanan iyi gidisli komp-
leks parsiyel nobetler de tanimlanmistir.5'32
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