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Ozet

Refleks epilepsiler (RE) spesifik bir uyaran ile uyarildigi objektif ve tutarli bicimde gosterilmis nobetler olup epileptogenezin kompleks me-
kanizmalarinin arastirilmasi icin 6nemli ipuglari icerir. RE'nin uyarici nedene bagh olarak farkl alt tipleri olabilir. Gorsel uyarilara duyarli ya da
fotosensitif epilepsiler genetik gecisli olup RE'in biytik bir kismini olusturmaktadir. Ancak klinik ve elektrofizyolojik olarak buyuk farkhlklar
icerirler. Refleks nobetler fokal ve jeneralize epilepsi sendromlarinda goriilebilir. Spontan nébetlerle iliskili olabilirler. Afferent uyaranlar basit
yani bicimlenmemis veya bicimlenmis olabilir. Aktivite uyaranlan basit (motor; bir hareket), bicimlenmis (okumak, satrang oynamak) veya
bunlarin kangimi (ytiksek sesle okuma) olabilir. RE'nin kompleks tipleriyle ilgili farkli semptomatik etiyolojileri olan ve genetik nedenlerin
yaninda edinsel faktorlerin de etiyolojide rol oynadigi pek ¢ok olgu bildirilmistir. Bu derlemede refleks nébetler ve patogenetik gostergeleri
ile iliskili glincel bir bakis ortaya konulacaktir.

Anahtar sozciikler: Epilepsi; fotosensitivite; refleks nobet.

Summary

Reflex epilepsies (RE) objectively and consistently provoked by specific external or internal stimuli are important clues for investigating
complex mechanisms of epileptogenesis. RE have many intriguing subtypes depending on the trigger. Visually-sensitive epilepsies or pho-
tosensitive epilepsies are genetically determined and constitute the major part of RE but their diversity is even huge both clinically and
electrophysiologically. Reflex seizures can occur in both focal and generalized epilepsy syndromes and can also be associated with spon-
taneous seizures. Afferent external stimuli can be: elementary or elaborate, structured and complex. Moreover, triggering activity may also
be elementary (motor movement) or elaborate (reading, chess playing), or both (reading aloud). Complex forms of RE pose many different
questions and there are reported cases with various symptomatic etiologies indicating some acquired factors besides genetics. This review
will focus on the current understanding of RE and its pathogenetic implications.

Key words: Epilepsy; photosensitivity; reflex seizure.

Refleks nobetler spesifik bir uyarana karsi ortaya cikan no-
betlerdir. Duysal algilarin refleks nébetlerin tetiklenmesin-
deki rolti 1850'li yillardan 6nce bilinmektedir. Yillar icinde
cesitli refleks epilepsiler tanimlanmakla birlikte en sik gori-
lenin 151da duyarl grup oldugu bilinmektedir. Gowers 1885
yilinda epilepsi ndbetlerine ani yiiksek ses, ani isik ve ani
kas kasilmasinin yol acabilecegini belirtmistir." ilk kez 1989
ILAE (International League against Epilepsy) siniflamasinda,
Ozel uyaranlarla ortaya ¢ikan epilepsi tanimi ortaya konul-
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mustur.? [LAE'nin 2001 yilinda diizenledigi siniflamada ise
refleks nébet ve refleks epilepsi tanimlar asagidaki gibi ya-
pilmistir.!

Refleks nobetler: Spesifik bir uyaran ile veya hastanin akti-
vitesi ile uyarildigi objektif ve tutarli bicimde gdsterilmis n6-
betlerdir. Afferent uyaranlar basit yani bicimlenmemis (6rn.
15tk cakmalari, irkilme, tek perdeden bir ses) veya bicimlen-
mis olabilir. Aktivite uyaranlari basit (6rn. motor; bir hareket),

23



Epilepsi 2014;20(Ek 1):23-31

bicimlenmis (6rn. bilissel islev (satran¢ oynamak, okumak)
veya bunlarin karisimi (yiiksek sesle okuma) olabilir.

Refleks epilepsi sendromu: Duysal uyaranlarla ortaya ¢ikan
tim epileptik ndbetlerdir. Fokal ve jeneralize epilepsi send-
romlarinda gériilebilir. Spontan nobetlerle iliskili olabilir.
izole refleks ndbetler epilepsi tanisi gerektirmeyen durum-
larda da izlenebilir. Alkol birakilmasi veya ates yuksekligi
gibi 6zel durumlarla tetiklenmis olan nobetler refleks nébet
taniminin icinde degildir.

Epilepsisi olan tiim hastalar icinde refleks epilepsi prevalan-
sl %4-7 arasindadir. Etiyolojik acidan bakilinca idiyopatik,
semptomatik ve olasi semptomatik olarak gruplandirilabilir.
Refleks nobetleri ortaya ¢ikaran uyaranlar; gorsel uyarilar
(yanip sonen isiklar, ozellikle mavi-kirmizi hizli déniisen
renkler, paternler, diger gorsel uyaranlar), diisinme, muzik,
yemek yeme, praksi, somatik duysal uyaran, propriyoseptif
uyaran, okuma, sicak su ve startle olarak belirtilmistir."

idyopatik fotosensitif oksipital lob epilepsi (IFOLE), diger
gorsel sensitif epilepsiler, primer okuma epilepsisi, startle
epilepsi, stit cocuklarinda sicak su epilepsisi 2001 siniflama-
sinda yer alan refleks epilepsilerdir. Ancak refleks uyaran ve
nobetlerin cok daha genis oldugu bilinmekte ve siniflamada
heniiz yer almamakla birlikte asagidaki gibi listelenmekte-
dir (Tablo 1).!

2010 ILAE siniflamasinda ise refleks epilepsiler yas ile daha
az iliskili elektroklinik sendromlar ve diger epilepsiler grubu
icinde ele alinmistir.©

Fotosensitivite

Fotosensitivite (FS) beynin 1sik cakmalar, aralikli 1sik kaynak-
lari ya da televizyon (TV)- video oyunlari ve gorsel paternler
gibi daha karmasik uyarilara karsi verdigi anormal gorsel
duyarlilik yanitidir.”? En sik ergenlerde ve kadinlarda goralur.
Genel toplumdaki prevalansi dusuiktiir (1/4000). Epileptik
ndbetleri olan hastalarin %5'inde FS saptanmistir. Gorlilme
sikhgi farkh oranlarda bildirilmekle beraber %1 ve 10 arasin-
da degismektedir. Cagimizda artan yapay isik uyarilan bu
fenomenin klinik olarak ortaya ¢ikma olasiligini belirgin se-
kilde arttirmistir.® FS genellikle otozomal dominant olarak
kaltilir. Otozomal resesif olarak da kalitilabildigi bildirilmistir.
1919 Fotosensitivite pek ¢ok nobet tipi ile iliskilendirilmistir.
Go6z kapagr myoklonisi, jeneralize myoklonik sicramalar, ab-
sans nobetler, jeneralize tonik klonik nobetler, fokal ndbet-
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Tablo 1. Refleks nobetler, iliskili refleks epilepsiler ve
tetikleyici uyaranlar

|- Somatosensoryel uyaranlar
1- Eksteroseptif somatosensoryel uyaranlar
a- ‘Hafifce vurma’ epilepsisi ve somatosensoryel
uyariimis dikenli benign cocukluk ¢adi epilepsisi
b- St cocuklugunun duysal (taktil) uyarimis
idiyopatik miyoklonik ndbetleri
c- Dis fircalama epilepsisi
2- Kompleks eksteroseptif somatosensoryel uyaranlar
a- Sicak su epilepsisi
3- Basit proprioseptif somatosensoryel uyaranlar
a- Hareketle tetiklenen nobetler
b- G6z kapama ve /veya g6z hareketi ile tetiklenen
nébetler
c- Paroksismal kinezijenik koreatetoz
d- Miksiyon ile tetiklenen nébetler
4- Kompleks proprioseptif uyaranlar
a- Yeme epilepsisi
Il- Gorsel uyaranlar
1- Basit gorsel uyaranlar
a- Fotosensitif epilepsi (‘self-induced’ fotosensitif
epilepsi dahil)
b- Patern-sensitif epilepsi (‘self-induced’ patern-
sensitif epilepsi dahil)
c- ‘Fiksasyon-off’ sensitif epilepsi
d- Skotojenik epilepsi
2- Kompleks gorsel uyaranlar ve dille (lisanla) tetiklenen
nobetler
a- Okuma epilepsisi
b- Grafojenik epilepsi
lll- isitsel, vestibiiler, olfaktor ve gustatuvar uyaranlar
a- Saf ses veya kelime ile tetiklenen nébetler
b- Odyojenik nébetler
c- Muzikojenik epilepsi (ve sarki sdyleme epilepsisi)
d- Telefon ile tetiklenen nobetler
e- Olfakto-rinoensefalik epilepsi
f- Tatlar ile tetiklenen yeme epilepsisi
g- Vestibiiler ve isitsel uyaranlar ile tetiklenen
nobetler
IV- Ust diizey isleme ile tetiklenen nébetler (bilissel,
emosyonel, karar verme ve diger kompleks uyaran-
lar)
a- Dislinme (noojenik) epilepsisi
b- Refleks karar verme epilepsisi
c- Emosyonel epilepsi (matematik)
d- Startle epilepsi

ler ve daha nadiren tonik versif ndbetler ve fokal asimetrik
myoklonik nobetler fotik stimulasyon ile tetiklenebilir.7'!



Fotosensitif hastalarin hemen timi yanip sénen isiklara
duyarhdir. Goz kapadi miyoklonili absans sendromu ve bazi
self indiiklenen nébetler dogal i1sik kaynaklari ile de uyarila-
bilir.'? En sik bildirilen uyarici 151k kaynagi video oyunlari ve
televizyondur (TV). Renklerin ve paternlerin fotosensitivite-
deki 6Gneminin bilinmesine ragmen rutin fotik stimtlasyon
uyarisi beyaz patern olmayan isikla yapilmaktadir. Geregin-
de ek uyarilar verilebilir. 1997 yilinda Japonya'da Pokemon
isimli cizgi filmi seyreden 685 cocugun ¢izgi filmdeki roket
firlatma sahnesinde yanip sénen kirmizi ve mavi isiklari sey-
rettikten sonra ndbet gecirerek acil servislere basvurmasin-
dan sonra renklerin insan fotosensitivitesindeki rolii yeni-
den sorgulanmaya baslanmistir.l'

Aralikliigik uyaranina karsi olusan yanita gore 1siga duyarhhk
basitce 3 alt grupta incelenebilir:

« Sadece 151k uyaranla nébet gegirenler

« Isik uyaranla ya da uyaran olmadan ndbet gecirenler

« EEG'de 1s51ga duyarliligi saptanan asemptomatik kisiler

Elektrofizyolojik Tanimlar''*
Fotosensitivite: EEG'nin 151k veya patern stimulasyona anor-
mal yanit (fotoparoksizmal yanit) vermesidir.

Fotosensitivite ve Refleks Epilepsiler

Fotoparoksizmal Yanit (FPY): Isik ya da paterne anormal
EEG yanitidir. Diken, diken dalga veya aralikli yavas dalga-
lardan olusur.

Fotomiyoklonik yanit: Fotik stimulasyona yanit olarak alin-
da ve diger kaslarda seyirme olmasidir, gézlerin agilmasi ile
kaybolur. En sik anksiyeteli kisilerde ve alkol ¢cekilmesinin er-
ken déneminde izlenir. Goziin sik kirpistirilmasi sonucu olan
miyojenik bir yanit oldugu, epileptiform bir patern olmadigi
distinalmektedir. Sikhikla distik frekansh uyaranlarla ortaya
cikar, yani uyaranlar arasi siire g6z kapagdi refleks latansin-
dan kisa oldugunda kaybolur. EEG'de es zamanl epileptik
desarj yoktur.

Fotosensitivitenin degerlendiriimesinde yaygin kullanilan
EEG siniflamasi, Waltz tarafindan yapilmistir.'® Bu siniflama-
da sinif 1 oksipital dikenlerden, sinif 2 lokal parietooksipital
diken ve bifazik yavas dalgalarlardan, sinif 3 parietooksipital
dikenler ve frontal bolgelere yayilan bifazik yavas dalgalar-
dan, sinif 4 ise jeneralize dikenler, miltipl diken dalgalardan
olusmaktadir (Sekil 1, 2).

Jeavons and Harding ise fotik stimulasyona EEG yanitlarini

A AV oA~
L, B - DRSNSy ¥ TS NS Sty WU U S [ oy e I |t A s 1. o g S
- ¢ A 'T W\ A— = %
L LA ] o
. e mE 'L ol |
j;!‘_,ﬂ-._—_---nu-,‘— i M "”.I ?‘ 1;-” T | -‘q.' Y L -T__h..—-..,-_r' S
YAVEYS 4 S
.-’:n:-'nrrﬂ-'l-...-"\.“-r‘-"-'ﬂ—v—‘ T e i f '-"'4- | H | ‘,_' i r o\ j P = e
#|' i | ‘_JL A Y L b, P
. 5 W I " ) SN e
PR .----u'--..,.'----.-\.o—--.-n.u\---—------_.,,.—_a..-.-J-ﬂ-‘-""-.--.---a-...._,_-._,—.a-----.._—‘-1Ir " I.'__ A .‘! 1 L et T
[ s N v W
.!'T‘-'nm—hﬂ—-.'ﬂp..,_ﬂafﬂhm-u—rm———.-—--.“n‘"—--—d——F A “""’\FL Iw l’.‘ I-l I\ n ‘r:‘. - ‘g.-..u-u-u-ﬁl—-'--—.-{-'-"-u.nr‘.-.
If‘] J'd‘l. fL_‘ ' |~ oY
m ] e e P et Tt b \ ¥ ]|.| 1 h TR v S
it T ™ «," /81 at
R L |.|‘f L | A= FR‘_,,-..---V T
F L J r LY
pIge. Tq‘..-u—.-—'\-1¢-n'-- et e e e e R e s sl U _\,“‘\,I‘_‘\_ LEs ".L P g i T
"l R
T S0 SIPV gl POSCR N Ol S A I O % S P LU AVl V2 I S G P 7 S
o
1 ."R MY
f J |" A " -
wm '.q-..-.-ﬂql-.-.'- g s B e i s 4 ! I' "" " -l‘. 1l.”“"'__..-----.-_\__.--u;_, T A T
i I - S WMW% TL:I"‘,‘ L'- rﬁ‘_' -\_,"‘L S 1 =l
{ |‘_|' o s
N ) il T o
LT P 1 B e e e L] -“Ll s I'ﬁ.l_ .__'I 4 I R e S ™
ViR o A
LK S —L.-:—-\_ B T B \—.—o—-—\-o—"._..._—\ﬂ—q...ﬁ---—'!"l;‘_\'-hﬂl-\t | Ill ' 1LI- | | _,-"_'1__,—«"-*«“-1- Pt ™
b s " |

Sekil 1. 30 Hz fotik uyari sirasinda g6z kapamayi takiben ortaya ¢ikan, yliksek amplitidlu jeneralize diken, mlti-diken

dalga desarjlari (Tip 4 fotoparoksizmal yanit).
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Sekil 2. Fotik stimilasyon sirasinda g6z kapamayi takiben ortaya ¢ikan jeneralize, frontal bolgelerde belirgin 3-3,5
Hz diken ve yavas dalga desarjari fotik uyari sonlandiktan sonra da devam etmekte ve klinik olarak absans

ndbeti eslik etmektedir.

¢ gruba ayirmistir.’® Bu siniflamada Uciincu kategorideki
yaygin hem 6n hem de arka yarilarda bilateral anormal ya-
nitin (fotokonvulzif yanit) 6 alt tipte degerlendirilmesi 6ne-
rilmistir. Alt gruplara ayrilmasinin en dnemli nedeni genetik
calismalarda 6nemli bir belirteg olabilmesidir.

Fotik stimilasyon teknigi: Hastaya 6nce islem anlatilmali,
hasta ¢ekim siiresince sakin olup teknisyenin sdyledikle-
rini yapmalidir. Hasta oturur pozisyonda iken, naziondan
30 cm ileride olan fotik stimulatoriin orta noktasina bak-
masi istenir. Cekim odasini normal aydinlatilmis olmali, ne
cok aydinlik ne ¢ok karanlik olmalidir. Avrupa standartlan
1,2,4,6,8,10,12,14,16,18,20---60,50,40,30,25'tir. En az 250-
750 liks 151k kaynadi kullanilmalidir.'” En epileptojenik fre-
kanslara yaklastikca nébet olma olasiligina karsi hazirlikli
olmali teknisyen desarjlar basladigi zaman intermitan fotik
stimilasyonu (IFS) durdurmalidir.

GOz agma (GA) ve goz kapama (GK) gibi basit ancak taniya

yardimci olacak islemlerle EEG ¢ekimi baslar. En az 8-10 kez
tekrarlanmasi gereklidir. IFS'de g6z kapama en provakatdr
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harekettir. Yetersiz inceleme, yetersiz IFS yalanci negatif so-
nuglarin ¢ikmasina neden olur.

Her uyaran 10 saniye boyunca verilmeli ve en az 7 saniye
ara verildikten sonra tekrarlanmalidir. 10 saniyenin ilk 5 sa-
niyesi GA iken yapilmali, izleyerek g6z kapattirilmali ve 5
sn GK sekilde isik uyari devam etmelidir. FS'daki islemlerin
toplam siiresi 4.5-5.3 dakika kadar stirer. Jeneralize diken
dalga yaniti gorildigiinde verilen uyari teknisyen tarafin-
dan kesilmelidir. Bazi olgularda isik uyarinin uzun tutulmasi
jeneralize konvulziyona yol acabilmektedir.

Gorsel Uyaranin Ozellikleri
« Isigin parlakliligi: 151k kaynaginin luminansi arttikca artar.
Monookiiler uyaran nébet gecirme riskini azaltabilir.

« Paternin rolii: Fotosensitif olan hastalarin buyik cogunlu-
gu hem 151k uyarana hem de paterne hassastirlar.

« Flas uyaranin frekansi: En ¢cok 15-25 /sn uyaran ile nébet-
ler goruldr.



« Siire: Sirenin uzamasi nobetin tetiklenmesini arttirir, an-
cak bazi ilaclarin alinmasi 6zellikle sodyum valproat (VPA),
fotosensitiviteyi azaltir.

* Renk: 660-720 nm dalga boyundaki kirmizi renk, mavi ve
beyaz renge gore nébet olusturma riski yiksektir.'®

« Kognitif islev ve aksiyon programlama: Ozellikle video
oyunlarinda daha sik gorilir. Sadece fotosensitivite de-
gil, kognitif islev, emosyonel heyecan ve hizli el hareketi-
nin de rolii oldugu gésterilmistir. Yapilan bir calismada IJE
sendromlarinin fotosensitivite yaninda kognitif uyarana da
hassas olduklari gosterilmistir. Sadece fotosensitiviteye ba-
kildiginda IJE'de %5.6 bulunurken, kognitif uyaran ile IJE'de
%24.7 ciktigi ve JME'lerde %46.7 oldugu izlenmistir."

FPR jeneralize ya da fokal, idiyopatik, kriptojenik ya da
semptomatik epilepsilerde izlenebilir. Asagida farkli epilep-
tik sendromlarda FS'nin klinik 6zellikleri 6zetlenmistir.””

1-Siit cocuklugunun selim miyoklonik epilepsisi: idiyopa-
tik jeneralize grubu icinde yer alir. Baslangig yasi bir yasin-
dan oncedir. Jeneralize diken dalgalara eslik eden miyok-
lonik sicramalar gortlur. %10 cocukta FS vardir. Bu taniyla
izlenen ¢ocuklarin cogu iyi prognozludur ve 6 yasindan son-
ra tedavi sonlandirilir. Ancak pek ¢ok seride 6 yasindan son-
ra spontan myoklonuslar kaybolmasina ragmen FS'nin de-
vam edebildigi bildirilmistir.

2- Cocukluk ¢agi absans epilepsisi ve juvenil absans epi-
lepsisi: Yaklasik %13-18 oraninda FPY vardir. Spontan ab-
sanslar olan hastalarda FS goérilmesi miyoklonik ve jene-
ralize tonik-klonik (JTK) ndbetlerin daha yiksek olasilikla
hastaliga eslik edebileceginin habercisi olabilir.

3- Jiivenil miyoklonik epilepsi (JME): FS ile en siki bir iliski-
si olan epilepsi sendromudur. Klinik FS perevelansi her ne
kadar dusuk olsa da EEG'de hastalarin %30-35'inde fotopa-
roksizmal yanit gézlenebilir. iFS duyarli grubun hayat boyu
nobetlerinin devam edip etmeyecedi, tedavi birakmada
yuksek relaps riski olup olmadigi bilinmemektedir.

4- Miyoklonik-astatik epilepsi (MAE): Tipik ndbetler mi-
yoklonik, astatik ve miyoklonik-astatik nébetlerdir. Absans
ve JTK nobetler de goriilir. Cogu olguda FPY vardir. Selim
miyoklonik epilepsi, Lennox-Gastaut sendromu ve atipik se-
lim parsiyel epilepsiden ayirimi yapilmahdir.

Fotosensitivite ve Refleks Epilepsiler

5- Diger jeneralize epilepsi sendromlari: Uyanirken gelen
JTK nobetlere %13 oraninda FPY eslik eder. Bu prevalans
spesifik olarak uyanirken olmayan idiopatik jeneralize epi-
lepsilere eslik eden JTK nobetlerde daha disiktir. Daha
onceden lokalizasyon iliskili bir epilepsi formu olarak sinifla-
nan primer okuma epilepsisinin su an JME ile iliskili oldugu
distnilmektedir. Olgularin yaklasik %10’unda IFS ya da pa-
tern ile uyarilan FPY izlenir.

6- Siit cocuklugunun agir miyoklonik epilepsisi: Erken yas-
ta FS karakteristik bulgusudur. 3 aylikken baslayabilir, takip-
lerinde hastalarin %40'inda EEG'de FPY surebilir.

7- Iidiyopatik fotosensitif oksipital epilepsi: Fokal gorsel
uyarilarla indlklenen ndébetlerden tipik olarak adolesan
donemde baslar. Gorsel semptomlar; basit gorsel hallisinas-
yonlar ve gorme bulanikhdi takiben epigastrik hassasiyet,
bulanti ve iktal bas agrisi olur. Nobet suresi degiskendir.
Sekonder jeneralizasyon hizla ya da dakikalar sonra olabilir.
iFS ile tetiklenen oksipital nébetler, beyin malformasyonu
veya iskemik oksipital lezyonu olanlarda da izlenmektedir.
Istk uyaranindan kaginma gibi 6nlemlerle nébet sikhigi daha
azaltilabilir, ilag tedavisi gerekmeyebilir.12%

8- Progresif miyoklonik epilepsi: Nadir olarak nobetler ilk
semptom olarak refleks nébetlerle baslar. FS siklikla dev so-
matosensoriyal ve vizliel uyandiriimis potansiyellere eslik
edebilir.

« Noronal seroid lipofusinosiste ge¢ ¢ocukluk ve eriskin
doénemde FS olur, disik frekansh yiiksek amplitidli
fotoparoksizmal yanit goriillr. Hastalarin gérmesi prog-
resif bir sekilde azalir, hastalik ilerledikce FS azalmaya
baslar.

- Lafora hastaligi: FS devamli vardir, spontan fokal oksipi-
tal nébetle beraber FS bulunmasi 6nemli 6zelligidir. Bazi
olgularda FS olmayabilir.

« Unverricht -Lundborg hastaligi: FS major bulgulardan-
dir, erken donemde, klinik ve EEG kendisini gosterir, 2.-3.
dekaddan sonra kaybolur,

«  MERRF; Miyoklonus epilepsi ve “ragged red fibers” ile se-
killenen genis bir klinik spektrumdur, FS gordlir.?"

Paterne Duyarli Epilepsi

Gorsel paternler ve en tipik olarak ¢izgili desenler tarafindan
uyarilan nobetlerdir. Primer jeneralize, sekonder jeneralize
ya da parsiyel nébetler olarak ortaya cikabilir. Baslangic yasi
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siklikla puberte ya da puberte 6ncesi olup, tim hayat bo-
yunca kalici olabilir. Kizlarda erkeklere gore yaklasik iki kat
daha fazla izlenir.”’ Patern duyarliigi ve fotosensitivitenin
ile yakin iliskisi bilinmekte ve patern-fotosensitif birlikteligi
%70'e varan oranda bildirilmektedir.”? Etiyoloji siklikla idi-
yopatiktir, ancak gorsel kortekste hipereksitabilite olusturan
hastaliklara ikincil de ortaya cikabilir.”?

Laboratuvar ortaminda optimal epileptojenik paternler al-
ternan, esit agirlikli, siyah ve beyaz cizgilerden olusan ha-
reketli, kare veya dairesel sekillerdir. Sirkiiler paternin 48
c¢m olmasi, 57 cm uzakliktan goésterilmesi, iyi isiklandirimis
olmasi, paternin ortasinda fiksasyon noktasinin olmasi, or-
talama 30 sn gosterilmesi, frekansinin 20 Hz olmasi 6neri-
len optimal kosullardir.”®’ Ancak hastanin gercek hayatta
etkilendigi paternlerin laboratuvar ortaminda gosterilmesi
en uygunudur. Fotosensitif hastalarda patern sensitivitenin
gosterilmesi hastanin duyarl oldugu diger gorsel uyarici-
larin belirlenmesi agisindan énemlidir. Fotosensitif epilep-
silerde oldugu gibi hastalarin %75'i patern duyarlliklarini
hayatlar boyunca sirdurebilirler. Bazi hastalar ise 20'li yas-
lardan sonra duyarliliklarinin kaybeder.?2

Fiksasyon Kaybi Duyarhlig

Fiksasyon kaybi duyarlihgi (FKD) santral gérme ve fiksas-
yonun ortadan kaldiriimasi ile ortaya ¢ikan epileptiform
ozellikte bir EEG bulgusudur.?¥ Tipik olarak erken ya da ge¢
baslangi¢li oksipital paroksizmli ¢cocukluk cadi epilepsile-
rinde bulunur. idiyopatik ve kriptojenik jeneralize epilepsi
sendromlarinda da gérilebilir. Semptomatik olgularda da
bildirilmistir. Nadir bir durum olup benign oksipital parok-
sizmli cocukluk ¢agdi epilepsisi disindaki hastalarda preva-
lansi %0.2'dir.?*! FKD'nin epileptojenik potansiyalinin diistk
oldugu distinilmektedir. Aydinlik glinlerde karanlik odaya
girmekle ortaya cikan nébetler, karanlik bir yere girdiginde
kendini tuhaf hissetme, g6z kapamadan saniyeler sonra
yuizde ve ekstremitelerde sicramalarin olmasi gibi literattide
FKD ve ndbetler arasinda neden sonuc iliskisini ortaya ko-
yan birkag 6rnek bildirilmistir.”2

Epileptiform anomaliler gézler kapali oldugu siirece ortaya
cikiyorsa ve sadece gozler acikken kayboluyorsa FKD'den
stphelenilmelidir. G6z kapama duyarliliginda ise g6z kapa-
may! hemen takiben 3 sn'den kisa siireli, gegici, jeneralize
desarjlar gorilur ve gozler kapah kaldigi stire icinde sebat
etmez. FKD ‘de +10 sferik lens kullanildiginda veya tam ka-
ranlik durumunda santral gérme ve fiksasyonun ortadan
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kalkmasi ile EEG paroksizmleri (jeneralize veya hemisfer
arka yarilarinda diken dalga) ortaya c¢ikar. Karanlkta goz
acma veya kapama ile degismez. EEG anomalisi mono veya
binokler fiksasyon saglandiginda kaybolur.””

Kompleks Refleks Epilepsiler

Basit gorsel veya duysal uyaranlardan ¢ok yiiksek kortikal
fonksiyonlarin uyarilmasi ile ortaya c¢ikan nébetlerdir. Basit
refleks epilepsilere gore daha nadir gordlirler. Uyaran ile
ndbetin ortaya cikisi veya uyandirilmis anormal paroksismal
EEG aktivitesi arasindaki latans tipik olarak basit refleks epi-
lepsilerden daha uzundur. Epidemiyolojik olarak nadirdir.
Kisinin 6yklsline bagli olunmasi ve sistematik tarama yon-
temi olmamasi bir¢ok hastaya tani konulamamasina neden
olmaktadir.

Sicak su epilepsisinde kompleks eksteroseptif somatosen-
soryel uyaranlar, yeme epilepsisinde kompleks propriosep-
tif uyaranlar ve tatlar rol oynamaktadir (Sekil 3). Kompleks
gorsel uyaranlar ve dille (lisanla) tetiklenen nobetlerle sekil-
lenen okuma epilepsisi ve grafojenik, mizikojenik epilepsi
ve sarki sOyleme epilepsisi dnemli 6rnekler olarak sayilabi-
lir. Ayrica Ust dlizey isleme ile tetiklenen nébetler bilissel,
emosyonel, karar verme gorevleri diger kompleks uyaranlar
olarak rol oynamaktadir. Diislinme (noojenik) epilepsisi, ref-
leks karar verme epilepsisi, aritmetik epilepsi (matematik),
emosyonel epilepsiler bu grupta yer alan nadir tiplerdir.
Okuma, sicak su, yemek yeme epilepsisi, mizikojenik epi-
lepsi, diisinme ile ortaya ¢ikan nobetler diger 6zel durum-
lar olugturmaktadir.

Okuma Epilepsisi

Okuma epilepsisi, idiyopatik (primer) ve daha az oranda
kriptojenik/semptomatik epilepsi olarak alt gruplara ayrilir.
Primer okuma epilepsisinde spontan nobetler olmaksizin
sadece okuma ile ortaya ¢ikan ndbetler goriliir. JME send-
romu ile kesisme dikkat cekmistir. Nadiren okuma disi lingu-
istik aktiviteler ve hesap yapma, miizik dinleme gibi kognitif
islemler nobetleri tetikleyebilir. Nobetlerin sessiz veya yiik-
sek sesle okuma ile ortaya ¢cikmasinin disinda heyecanli veya
tartismali bir konusma sirasinda da nébet gorilebilir. Adole-
san donemde ya da erken erigkinlikte baslar.[26] Hastalarin
1/3'Unde ailede epilepsi 6ykisi vardir. Erkekler daha ¢ok
etkilenir. Okuma ile uyarilan ¢enede ya da orofasial bélgede
myoklonus en belirgin iktal bulgudur. Hastalar tipik olarak
bir siire okuduktan sonra ortaya ¢ikan ¢enede, dilde ya da
dudaklarda anormal bir duyu, sicrama, gerginlik, uyusma ya
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Sekil 3. Yemek yeme sirasinda cigneme artefaktlarinin arasinda sol hemisfer tizerinde, frontotemporal bélgede belirgin
rtimik 2.5-3.5 Hz keskin dalga aktivitesi dikkati cekmektedir.

da klik hissi tarif ederler. Cogu hastada biling degisikligi ol-
maz ancak da anksiyete ya da konflizyondan yakinabilirler.
Cogu hasta en az bir kez JTK gecirir ver bu nedenle doktora
basvururlar.”?¢ Hastalarin yarisinda interiktal EEG'de fokal
ya da jeneralize diken dalga desarjlari bildirilmistir. Fotosen-
sitivite gbsterebilirler.?” iktal EEG'de okuma sirasinda ortaya
¢ikan her iki frontosantral, santroparietal, veya temporopa-
rietal simetrik veya asimetrik olabilen kisa siireli genellikle
jeneralize keskin, diken veya diken dalga desarjlar ve es
zamanl ¢ene miyoklonisi kaydedilebilir. Okuma ile uyarilan
sol posterior temporal baslangi¢li olup daha sonra sekonder
jeneralize olan ve disleksi ile prezente bir olgu bildirilmistir.
281 Sekonder okuma epilepsisi olanlarda ise spontan nébet-
ler ile birlikte okuma ve 151k uyaran ile indiiklenen ndbetler
gorilur. Primer okuma epilepsisi uzun surecte iyi prognoza
sahip bir refleks epilepsidir.”#! Olgularin bir kisminda yazi
yazma sirasinda kullandigi kolda ya sicrama ya da kasiima
olur (grafojenik epilepsi).

Sicak Su Epilepsisi

Sicak su epilepsisi, 6zglin bir dis uyaran olan “sicak su ile yI-
kanma” sirasinda ortaya ¢ikan kompleks parsiyel nébetlerle
karakterize ve lilkemizde gorece daha sik rastlan bir refleks

epilepsi turadur. En sik erkek ¢ocuklarda rastlanir, iyi seyir-
lidir, aylar ya da yillar icinde remisyon beklenir. Eriskinlerde
de gorilebilir. Cogu hastada 3. dekadda kayboldugu bildi-
rilmistir. Yogun haz duyma ve biling kaybi olusuncaya kadar
kompulsif bir sekilde su dokiinmeyi siirdiirme bazi olgular
icin en dikkat cekici 6zelliktir. Norolojik muayene genellikle
normaldir ve yapisal lezyon genellikle bulunmamaktadir.
Nadir olarak etiyolojide yapisal beyin lezyonlari da bildiril-
mistir.2>31 En sik banyo sirasinda sicak suyun bastan asagi
dokulmesiyle ortaya cikar. Uyaranin 6zellikleri kisiden kisiye
degiskenlik gosterebilir; soguk su ile veya kiivette ylkanma,
dus alma, hatta elini soguk su dolu kovaya sokma, yagmur
damlasinin viicuda degmesi vb. nébet icin uyarici olabilir.

Sicak su-yikanma epilepsisi tlkemizde uzun yillardir tec-
ribeli klinisyenler tarafindan iyi taninmaktadir.'32 Biyuk
olasilikla aileler bliyik nébet olmamasi, bir baska deyisle
nobetlerin sararma, fenalasma, kendinden gecme, haya-
le dalma gibi hafif belirtilerle seyretmesi nedeniyle nébet
semptomlarini sicak suyun etkisiyle olusan bir rehavet,
bayginlik hali olarak yorumlamakta, hekime basvurmamak-
tadir. Olgularin nébet baslangig yasi 2 ay ile 58 yil arasinda
bildirilmektedir.5233 Cogunlukla basit ya da kompleks parsi-
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yel nobetler gorilir (%80), ndbetler sekonder jeneralize de
olabilir (%25).5234 Elektrofizyolojik incelemeler iktal kaydin
glclugl nedeniyle genellikle interiktal bulgulara dayan-
maktadir. Gozlenen epileptiform anomalinin ¢ogunlukla
temporal bolgeye lokalize oldugu goriilmektedir. Kranyal
goriuntlilemede patoloji genellikle saptanmamasi, nérolojik
muayenede patolojik bulgu olmamasi, olgularin bir kismin-
da spontan remisyonun gézlenmesi, semptomatik epilepsi-
den ziyade iyi seyirli idiyopatik parsiyel tipte bir epilepsiyi
diisiindiirmektedir. iklim kosullari, banyo sirasinda asiri si-
cak su ile basin Gistiine dokinulerek yikanilmasi ve genetik
ozelliklerin etkisi vurgulanmaktadir.

Startle Epilepsi

Startle epilepsi ani, beklenmedik ses veya somatosensoriyel
uyari ile tetiklenen ndbetlerle karakterizedir. En sik ndbet tipi
bir uyaranla baslayan startle refleks ya da uzamis tonik no-
beti izleyen jeneralize myoklonidir. Tonik ekstansiyon siklikla
bileteral ve simetriktir. Ancak versif bas donmesi gibi fokal
ozellikleri de olabilir. Atonik ve jeneralize myoklonik nébet-
ler goreceli olarak siktir.”? Miyoklonik nébetler genelde st
ekstremiteyi etkileyen ani miyoklonik sicrama ile karakteri-
zedir. Siklikla agir ve yaygin beyin hasari ile karakterizedir.
Hemiparetik hastalarda perinatal beyin hasari bildirilmistir.
Down sendromu, Sturge-Weber sendromu ve arteriovenoz
malformasyon ile iliskili porensefali ile birlikteligi de tanim-
lanmistir. Nobet sayisi genellikle glinde 10'dan fazla sayida
olabilmektedir.?® En sik goérilen iktal EEG bulgusu yaygin
elektrodekremental paterndir (yaygin hizli ritimler: 15-25 Hz
arasl). Jeneralize diken/coklu diken dalgalar ve fokal desarj-
lar goralir. Genelde medikal tedaviye direnclilik s6z konusu-
dur. Hastalar epilepsi cerrahisinden yararlanabilir.”)

“Self-indiiksiyon’ 6zelligi: Bazi refleks epilepsili hastalarin
uyarana bagl olmaksizin spontan noébetlerinin oldugdu, bir
kisminin ise uyarana cekilme veya nobeti tetikleme amaciy-
la uyarani kendisinin olusturdugu (self-indiiksiyon) bilinen
ozelliklerdir.

‘Self-indiksiyon’ (Si) epilepsisi olan hastalarin kendi istekleriy-
le baz1 6zel uyaranlari kullanarak nébetini tetiklemesi olarak
tanimlanir.®¢ Fotosensitif hastalarda %30'a yakin oranlarda S
bildirilmistir.?” Ulkemizde bu oranin daha diisiik oldugu bil-
dirilmekte ve bu farklihgin altinda bazi genetik farkhliklarin
olabilecegi vurgulanmaktadir.?® Ek olarak Si davranisi belli
cografik bolgelerde, Hindistan ve tilkemizde sik gorilen sicak
su epilepsisinde %10 oraninda bildirilmistir.3233]
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Yemek Yeme Epilepsisi

Genellikle erkeklerde goriilen, az taninan ve karmasik bir
refleks epilepsi formudur. Merkezimizde sikhgi %0,067 ola-
rak bulunmustur. Olgularin ¢cogunda 6ncesinde baska bir
tetikleyici olay (dogum travmasi, ensefalit vb) vardir, teda-
viye direncli seyreder. Yemegin basi veya sonunda ortaya
cikabilir, iki farkli mekanizma tzerinde durulmaktadir. Ge-
nelde fokal temporal ve dominant hemisfer tutulumu ile
iliskilidir (Sekil 3).5%
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