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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Tek Jeneralize Nobet Oykiisi:
Status Epileptikus Benzeri Bir EEG

A Single Generalized Seizure History:
An EEG Like as Status Epilepticus
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Ozet

Viziel sistem iligkili duyarhliklar icerisinde; 1siga duyarlilik, g6z kapatma duyarlilig, fiksasyon kaybi-g6z kapama duyarliigi ve patern duyar-
lihg1 yer almaktadir. Fiksasyon kaybi-géz kapama duyarliliginda gozlerin kapanmasiyla veya 1-3 saniyelik latent periyot sonrasinda bilateral
oksipital bolgelerde belirgin jeneralize desarjlar meydana gelir ve gozlerin kapali kaldigi siirece devam eder, goézlerin acilmasiyla son bulur.
Bu olgu sunumunda 19 yasinda kadin hastanin bir yil 6nce tek jeneralize nébet 6ykisu ile gerceklestirilen tekrarlayan elektroensefalografi
incelemeleri status lehine yorumlanmasi Gzerine tetkik edildiginde g6z kapama-fiksasyon kaybi duyarliligina sekonder jeneralize desarjlari
kayitlandi. Hastanin es zamanli video kaydi ile absansin eslik etmedigi g6z kapagi miyoklonusu oldugu dikkat cekti. Olgu sunumuiile literatiir
esliginde fiksasyon kaybi duyarliligi ve g6z kapagi miyoklonusunu tartismak hedeflenmistir.

Anahtar sozcikler: Fiksasyon kaybi duyarlihgi; goz kapagr miyoklonisi; status epileptikus; viziiel sensitivite.

Summary

Visual sensitivities include photosensitivity, eye closure sensitivity, fixation off-eye closed and pattern sensitivity. Fixation off-eye closed
sensitivity occurs while eye closed and the period lasting for more than 3 s and persisting as long as the eyes remain closed or when fixation
was interrupted. In this case report, a 19 years old female patient had a history of a single generalized seizure one year ago. Although there
is no more seizure, electroencephalography (EEG) examination like as a status epilepticus at different times. When we examined EEG, we
recognized these discharges became when eyes closed and persisted as long as eyes closed. In addition, video recording showed us eyelid
myoclonus without absence during eyes closed and discharged on EEG. It is aimed to discuss the fixation-off sensitivity and eyelid myoclonus
accompanied by literature with this case report.

Key words: Fixation-off sensitivity; eyelid myoclonia; status epilepticus; visual sensitivity.

Girig

Bugtiine kadar bildirilen bircok refleks epilepsi mekanizma-
si, viziiel sistem ile iliskilidir. Vizlel sistem iligkili duyarliliklar
icerisinde; 1s1ga duyarlilik, gdz kapatma duyarliligs, fiksasyon
kaybi-g6z kapama duyarliigi ve patern duyarlihgi yer al-
maktadir." Fiksasyon kaybi-g6z kapama duyarliliginda géz-
lerin kapanmasi veya 1-3 saniyelik latent periyot sonrasin-
da bilateral oksipital bolgelerde belirgin jeneralize desarjlar

meydana gelir gozlerin kapali kaldigi siirece devam eder,
gozlerin agilmasiyla son bulur.? Bu aktivitenin karanlikta ve
frenzel g6zlugu ile fiksasyon ortadan kaldirilarak gozler acik
iken de ortaya ¢ikmasi fiksasyon kaybi- g6z kapama duyarli-
ligini dogrular. Goz kapama duyarhhg ile desarjlarin ortaya
¢iktigi sirada hastalarin klinik olarak g6z kapagi miyoklonisi
meydana gelebilir ve bu duruma absans eslik edebilir veya
etmeyebilir. Bu olgu bildirimi ile g6z kapamaya duyarliligi
olan ve o sirada absans klinigi eslik etmeden goz kapagdi mi-
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yoklonisi eslik eden hasta ile viziiel sensitivite ve g6z kapagi
miyoklonisini tartismayr amaclamaktayiz.

Olgu Sunumu

On dokuz yasinda, sag el dominans, kadin hasta, tiniversi-
tede isletme fakiiltesinde okumakta. ilk defa haziran 2017
tarihinde aksam saatlerinde 6ncesinde prodromal dénem
veya aura olmayan baslangici bilinmeyen bilateral tonik klo-
nik motor nébet gecirmis acil servise basvurmus ve néroloji
poliklinigine yonlendirilmis. Hastanin ertesi glin basvurdu-
gu noroloji kliniginde yapilan elektroensefalografide (EEG)
epilepsi tanisi ile antiepileptik tedavi 6nerilmis ancak hasta
tniversite hastanesine basvurmus. Universite hastanesinde
de mevcut EEG sonucu ile levetirasetam tedavisi 6nerilen
hastaya 250 mg 1x1 dozunda baslanmis ve hastanin agres-
yon, uykululuk hali, donuk bakis gibi yakinmalarinin mey-
dana gelmesi tizerine ilag kesilmis. Hastanin nobeti tekrar-
lamamasi ancak EEG'de bozukluk olmasi nedeniyle t¢linci
merkez olarak merkezimize Eylul 2017 tarihinde basvur-
mustur. EEG'de T4-F4 elektrotlarda faz karsilagmasi yapan,
stirekli paroksizm olusturan diken ve diken dalga paterni
kayitlanmis elektroensefalografik status epileptikus andirir
sekilde, sag lateralizan desarj lehine yorumlanmis. Kasim
2017 tarihinde tekrarlanan rutin EEG incelemesinde de bila-
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teral frontal ve sag temporal bélgede faz karsilasmasi yapan
jeneralize diken dalga aktivitesi izlendigi, uyku icerisinde
devamlilik gostermedigi seklinde raporlanmasi tizerine has-
tadaki klinik iyilik ile EEG korelasyonu olmamasi UGizerine 24
saatlik video EEG planlanarak servisimize alindi. Nérolojik
muayenesi normal olan hasta okul birincisi olarak hazirlik
sinifini tamamladigini belirtti. Ozgecmisinde miadinda se-
zaryen ile dogan ve dogum komplikasyonu olmayan hasta-
nin febril konvulziyon 6ykisu, kafa travma oykiisi ve aile-
de epilepsi 6ykiisii yoktu. Anne ve babasi akraba olmayan
hastanin babasinin miyokart enfarktiisii nedeniyle 6ldigu
belirtildi. Kranyal manyetik rezonans goriintiileme normal
saptandi. Hastanin video EEG (VEEG) incelemesinde sade-
ce goz kapama ile ortaya ¢ikan gozlerin kirpildigi siirecte
ortaya ¢cikmayan, uyku ile ortadan kalkan (Sekil 1d) siklikla
bilateral oksipital montajlarda en yiiksek amplitiide ulasan
jeneralize diken yavas dalga aktivitesi kayitlandi. Jeneralize
desarjlarin daha az siklikla F4 elektrotta maksimum ampli-
tiide ulastigi dikkati cekti (Sekil 1a). Desarjlar ortam karanlk
da olsa aydinlik da olsa g6z kapali oldugu siirece ortaya ¢ik-
makta gozler acik oldugunda ortaya ¢ikmamaktaydi (Sekil
1¢). Ek olarak EEG'de desarjlar sirasinda video kaydinda g6z
kapaklarinda kirpilma oldugu dikkati ¢ekti. Goézlerin kapali
oldugu siirecte gz kapagi miyoklonileri ve EEG desarjlari
varligi sirasinda hastaya yapilan oryantasyon, kognisyon,

.

Sekil 1. (a) G6z kapama ile olusan jeneralize desarjlar, (b) frenzel gozlugu ile gozleri acik ve kapali, (c) tam ka-
ranlikta g6z kapali ve g6z agik, (d) uyku sirasinda, (e) IFS sirasinda g6z agik ve kapali, (f) HPV sirasinda.
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dikkat, akicilik, soyutlama, kelime tlretme ve hesaplama
muayenelerinde gozleri acik iken yapilan muayene arasin-
da fark saptanmadi. Hastaya frenzel g6zIigu ve karanlik or-
tamda g6z agma ile yapilan desarj takibinde gézlerin kapal
oldugu dénemdeki kadar belirgin desarj olusumu goézlen-
medi ancak kisa ve gegici slireyle bilateral oksipital bélgede
belirgin jeneralize polimorfik delta-teta aktivitesi kayitlan-
digi dikkati cekti (Sekil 1b). Hiperventilasyon sirasinda bila-
teral oksipital bolgelerde belirgin polimorfik teta aktivitesi
kayitlanmakla (Sekil 1f) birlikte intermittent fotik stimulas-
yon sirasinda da etkilenme olmadi. Sadece 5 saniye g6z
acik, 5 saniye g6z kapali olarak uygulanan fotik stimulasyo-
nun goz kapal sireclerinde bilateral oksipital bolgelerde
desarjlar kayitlandi (Sekil 1e). Bu klinik ve elektrofizyolojik
bulgular ile fiksasyon kaybi-géz kapama duyarlihiginin eslik
ettigi, absans eslik etmeyen, g6z kapagi miyoklonisi olarak
degerlendirilen hastaya reproduiktif cagda bir kadin olmasi
nedeniyle lamotirijin tedavisi planlansa da hasta ve yakini
tedaviyi kabul etmedi. Hasta tek jeneralize nébet 6ykisi ve
devam eden g6z kapama miyoklonisi ile klinigimizde takip
edilmektedir.

Tartigma

Fiksasyon kaybi duyarlihgi, merkezi gorme ve fiksasyo-
nun ortadan kaldirimasiyla olusan bir fenomendir.®! Bu
fenomen, klinik olarak nébet aktivasyonuyla birlikte veya
asemptomatik bir durumu ifade edebilir. Fiksasyon kaybi
duyarliligi, gozlerin kapanmasiyla ortaya c¢ikar ve goézlerin
kapali oldugu siirece devam eden posterior veya jeneralize
epileptiform desarjlarla karakterizedir.®

Fiksasyon kaybi duyarliligi ile skoto-sensitivitenin birbirin-
den ayrimi icin frenzel g6zlugi gibi bir araci ile 1s1gin retina-
ya ulasmasini engellemeden fiksasyonun ortadan kalkmasi-
ni saglayarak gozler acik iken desarjlarin ortaya ¢cikmasi bize
fiksasyon kaybi lehine bir gosterge olabilir. Skoto-sensitivi-
tede 15131n retinaya ulasmasinin engellendigi bir durumda,
ornegdin tamamen karanlik ortamda, gozler acik veya kapali
iken EEG anormallikleri veya nobet aktivitesi ortaya cikar-
ken; saf skoto-sensitivitede fiksasyon kaybinda EEG anor-
mallikleri kayitlanmaz.”!

Fiksasyon kaybi duyarliligi, goz kapama ile tetiklenen epi-
leptiform desarjlardan ayirt edilmelidir. Gz kapama duyar-
hg1 g6z kapatma mekanizmasina veya 1sigin kesilmesine
dayanir. G6z kapama duyarliiginda meydana gelen epilep-
tiform desarjlar, g6z kapatmayla ortaya c¢ikan pozitif def-
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leksiyon artefaktindan sonraki 1-3 saniye icerisinde olusur
ve tipik olarak fotik duyarllik ile iliskilidir."? Fiksasyon kaybi
duyarlihiginda saptanan desarjlardan farkli olarak, g6z ka-
patma ile ilgili anormallikler kendisini sinirlayarak kisa sureli
olarak kaydedilir; uzun g6z kapali dénemlerinin tamaminda
degil 1-4 saniye surerek kaybolur ve tam karanlikla ortaya
¢ikmaz. GOz kapatma desarjlari, 6zellikle uyanma veya hi-
perventilasyondan sonra olmak tizere bazen 1-4 saniyeden
daha uzun sirebilir bu da yanhs fiksasyon kaybi duyarliligi
olarak yorumlanmasina neden olabilir. Bu durumun tersine,
hiperventilasyondan sonra fiksasyon kaybi duyarlihgi de-
sarjlari da gozilin kapanmasiyla ortaya ¢ikarak g6z kapatma
duyarhhgini taklit edebilir.”’ Bu nedenlerle, iki kosulu birbi-
rinden ayirt etmek icin, gozlerin kapali tutuldugu sureler
birkag saniye uzatilarak merkezi goéris ve fiksasyonu onle-
yerek EEG kayitlarini yorumlamak oldukga dnemlidir.

Bizim bildirimizdeki olguda gozlerin kapanmasi ile ortaya
¢ikan jeneralize desarjlar gozler agilana kadar devamlilik
goOstermektedir. Bu siire nedeniyle géz kapatma duyarliligi
dislanmigtir. Hastanin uykuya dalmasi ile “drowsiness” sira-
sinda devam edebilse de yiizeyel uykuya gecis ile ortadan
kalmistir. Karanlik ortam veya aydinlik ortam fark etmeden
gozlerin her kapandigi durumda ortaya ¢ikmis tamamen
karanlik ortamda gozleri acilsa ya da kapansa da ortaya
cikmistir; bu nedenle skoto-sensitivite diglanmistir. Litera-
tur verilerin disinda hastamizin frenzel gozligi ile yapilan
cekiminde ise gozlerinin agik oldudu periyotta desarjlarin
ortadan kalkmasi veya kisa stireli ortaya ¢ikmasi dikkati ¢ek-
mistir. TUm bu verilerle g6z kapatma ile tetiklenen fiksasyon
kaybi duyarlihgr grubunda hastamizi tartismaktayiz.

Fiksasyon kaybi duyarliligi, nadir goralir; oksipital nébetleri
(Gastaut tipi ve Panayiotopoulos sendromu) olan idiyopatik
cocukluk cagi epilepsilerinde yaklasik %0.2 oraninda bildi-
rilmistir.2->7 Ayrica semptomatik veya kriptojenik fokal®&-1
ve jeneralize epilepsilerde bildirilmis;"'-'3! semptomatik n6-
betlerin etyolojileri icerisinde, Sturge-Weber sendromu, sol
posterior kalsifikasyon, ¢élyak hastalid, sag kortikal displazi
ve iki tarafli oksipital gliozis bildirilmistir. Asemptomatik,
epileptik olmayan ¢ocuklarda ve yetiskinlerde de bildiril-
mistir.'*" Bildirilen bir asemptomatik erigkin olguda, stirek-
li bilateral posterior desarjlar, ndropsikolojik testlerde gecici
bilissel bozulma ile iliskilendirilmistir.™ Bizim olgumuz tek
baslangici bilinmeyen bilateral tonik klonik motor nébet si-
niflamasinda olup kranyal manyetik rezonans goériintiileme
(MRI) normaldi. Desarjlar sirasinda gz kapagi miyoklonile-



rinin gorilmesi ile idiyopatik jeneralize grupta olacagi kana-
atine varildi. Hastanin birinci derece akrabasi olarak annesi
de incelendi ve annesinde klinik veya elektrofizyolojik bul-
guya rastlanmadi.

Fiksasyon kaybi duyarlihginin Panayiotopoulos Ug alt tipe
gruplandirarak ve ikinci grupta kriptojenik jeneralize epi-
lepsinin nadir ve farkli bir klinik formu olarak tanimlamak-
tadir.'® Bu gruptaki hastalar, sinir veya normal zekaya sahip,
absansin eslik ettigi veya etmedigi sik g6z kapagi miyoklo-
nisi, absans status epileptikusu (6zellikle katamenial) veya
jeneralize tonik-klonik nébetleri olan kadinlardir. EEG 6zel-
likleri ise, cogunlukla iktal gériintimle iliskilendirilen bila-
teral senkron keskin ve diken veya coklu-diken dalgalarin
karistigi diffiiz 7 Hz'de ritimlerinden olusur. Bu hastalar fotik
duyarli degildir ve Jeavons sendromundan belirgin sekilde
farkhidir.*” Bildirdigimiz kadin hasta, normal zekada, tek ve
baslangici bilinmeyen bilateral tonik klonik nébet gecirmis
ve g6z kapamasiyla ortaya ¢ikan EEG desarjlari sirasinda g6z
kapaklarinda miyokloni eslik etmektedir. G6z kapagi miyok-
lonisine absans eslik etmedigi yapilan ayrintili nérolojik mu-
ayene ile desteklenmistir. Hastamizin EEG bulgulari bilateral
oksipital bolgelerde daha yiiksek amplittidli jeneralize 7 Hz
keskin teta aktivitesi ile uyumlu olup jeneralize diken yavas
dalga aktivitesinin eslik ettigi sekilde olup literatir verileri
ile uyumludur. Bizim olgumuzda da fotik duyarllik tespit
edilmemis, diken yavas dalga aktivitesi zaman zaman sag
frontotemporal montajlarda gorece yiiksek amplitiide ulas-
migtir.

Fiksasyon kaybi duyarliliginin lokalizasyonu ile ilgili yapilan
bir manyetoensefalografi calismasinda, alfa ritmini ortaya
cikaran alanlarin kalkarin fisstir ve parieto-oksipital bolge-
nin etrafi oldugu gosterilirken, fiksasyon kaybi duyarhh-
ginda desarjlarinin manyetik kaynagi olarak singulat girus
ve bazomesial oksipitotemporal bélgenin katilimi oldugu
gosterilmis ve beyinde daha derin ve genis bir alana yerles-
tirilmistir. Fiksasyon kaybi duyarliiginda desarjlar alfa ritmi
Ureten bdlgelere gore daha biiylik ve daha anterior kortikal
dagilim gosterebildigi icin alfa ritminin patolojik abartisi ol-
dugu hipotezini desteklemez.'® Krakow ve ark.'¥ calisma-
sinda fonksiyonel- MRl ile parieto-oksipital aktivasyon disin-
da frontal lob alanlarinin da etkilendigine ek olarak gézlerin
acikliktan kapaliliga gectigi donemde primer viziel korteks
ve ekstrastriat alanda aktivasyon varken gozler kapali oldu-
Jgunda bilateral parieto-oksipital aktivasyona ek olarak daha
disik oranda sag anterior singulum ve bilateral superior
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frontal girus ile fronto-bazal alanlarda aktivasyon kayitlan-
digini bildirdi. Olgumuzdaki jeneralize desarjlarin gozlerin
kapali kaldigi dénemde ortaya c¢ikmasi, bilateral oksipital
alanlarda ve sag frontal bolgede yiiksek voltaja ulasmasi ile
literattirdeki bolgesel aktivasyon alanlari ile uyumludur.

Go6z kapagr miyoklonisi, eslik eden absans olsun veya ol-
masin, géz kapama ve intermittent fotik stimdlasyonla te-
tiklenir ve fokal veya jeneralize idiyopatik, semptomatik
veya kriptojenik epilepsi sendromlari ile iligkili olabilir."”
GOz kapagi miyoklonisinde ve fotosensitif epilepsilerde ok-
sipital korteks rol oynar. G6z kapama ve intermittent fotik
stimilasyon sonucu oksipital korteks noronlari senkronize
olurlar ve bu aktivasyon isigin yogunluguna, korteks ak-
tivasyonunun hacmine ve eksitabilite seviyesine baglidir.
Gorsel cevabin kortekse ve 6zellikle frontorolandik alana
yayllmasi, hem transkortikal hem de subkortikal (retikiilota-
lamik) yolaklar ile olup jeneralize ve 6zellikle frontorolandik
alanda belirgin paroksizmal desarjlarin olusumunu sadlar.
Resiprokal talamokortikal etkilesimler, ¢coklu diken desarj-
larla (ve miyoklonus) ile baslayan ardindan jeneralize ritmik
diken yavas dalga (ve absans) aktivitelerini olusturmak icin
gereklidir. Ayrica fotomiyoklonik yanit olusumunda beyin
sapinin roli de buyuktar.®

Fiksasyon kaybi duyarlihg da g6z kapagdi miyoklonisi olan
hastalarda tanimlanmistir® Koutroumanidis ve ark.” ta-
rafindan bildirilen fiksasyon kaybi duyarlihgina sahip 14
hastadan birisi, 21 yasinda direncli jeneralize tonik klonik
ndbete sahip, gdzlerini kapamasiyla ortaya ¢ikan kognisyon
etkilenmesi olmayan g6z kapagi miyoklonisine sahiptir. Bi-
zim hastamizin da ayrintili kognisyon muayenesi ile biling
etkilenimi olmadan gézlerinin kapali oldugu siirecte ortaya
cikan goz kapagi miyoklonisi olup bir tane baslangici bilin-
meyen jeneralize tonik klonik motor nébet 6ykisu vardir.®!
Bildirilen olgular detayh incelenerek yazdigimiz yazimizda
hastamizin fiksasyon kaybi duyarliliginin farki frenzel goz-
lukleri ve karanhkta gozleri acik iken desarjlan siirekli olarak
kayitlayamamizdi. Hastamiz gozlerini kapadiginda g6z ka-
padi miyoklonisi mevcut olup bu durum literatir taramalari
15iginda g6z kapama ile tetiklenen fiksasyon kaybi sensitivi-
tesine eslik eden absansin olmadigi g6z kapagi miyoklonisi
olarak degerlendirilmistir. Hasta antiepileptik tedaviyi kabul
etmedigi icin tedavi yanitini 8lgme sansimiz olamamistir.

Hasta Onayi
Hastalardan bilgilendirilmis onam alindi.
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