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Özet
Jelastik nöbetler denince ilk önce akla hipotalamik hamartoma gelir. Nadir görülen jelastik nöbetlerdeki gülmeye ait motor ve duysal fonksi-
yonel yollar, kurulan onca hipoteze rağmen henüz net olarak aydınlatılamamıştır. Literatürde tuberoskleroz tanısına eşlik eden jelastik nöbet 
olgusu sınırlı sayıdadır. Biz ön planda cilt lezyonlarıyla giden ve nörolojik bulgu olarak sadece nöbetlerin izlendiği, sonradan tuberoskleroz 
tanısı alan bir olguyu literatür bilgisi eşliğinde sunduk. Hastanın iktal EEG’sinde sağ fronto-temporal alanda epileptik aktivite gözlendi. Klinik 
ve laboratuvar bulguları eşliğinde olguda temporal ve ekstratemporal lob kaynaklı jelastik epilepsi tanısına varıldı. Karbamazepin ve Leveti-
rasetam tedavisiyle nöbetler kontrol altına alınıp hasta takibe alındı. Olgumuzda kortikal ve subkortikal tüberler, subependimal nodül, dev 
hücreli astrositoma veya anevrizmaya dair hiçbir bulguya rastlanmadı.

Anahtar sözcükler: İktal dönme; jelastik nöbet; tuberoskleroz.

Summary
Gelastic seizures are typically associated with hypothalamic hamartoma. Given the rarity of gelastic seizures, pathways for the motor and 
emotional aspects of laughter have been hypothesized but remain unclear. Only few case reports of patients with tuberous sclerosis complex 
who developed gelastic epilepsy have been reported. In this case study, we report a case of TS that presented itself mainly with dermatologic 
manifestations and without any neurological findings other than gelastic seizures. Ictal EEG revealed an active epileptic activity on the right 
fronto-temporal region. Clinical and laboratory findings were consistent with gelastic epilepsy that originated from temporal and extra-tem-
poral lobes. Seizures were controlled using carbamazepine and levetiracetam polytherapy. In our case, there is no evidence of cortical and 
subcortical tubers, subependymal glial nodules, giant cell astrocytomas or aneurysm.

Key words: Ictal turning; gelastic seizure; tuberosclerosis.

Necmettin Erbakan Üniversitesi Meram Tıp Fakültesi, Nöroloji Anabilim Dalı, Klinik Nörofizyoloji Bilim Dalı, Konya

OLGU SUNUMU / CASE REPORT

207

© 2020 Türk Epilepsi ile Savaş Derneği
© 2020 Turkish Epilepsy Society

Geliş (Submitted)	:	04.08.2019
Kabul (Accepted)	:	11.10.2019
İletişim (Correspondence) : Dr. Nur TÜRKMEN
e-posta (e-mail)	 :	nurnoroloji@gmail.com

Epilepsi 2020;26(3):207-212

Giriş

Jelastik nöbet; nadir görülen, kısa süreli ve provoke olma-
yan, aynı zamanda kontrol edilemeyen gülme ataklarıdır.[1,2] 
Bu ataklara, diğer nöbet bulguları ile elektroensefalografide 
(EEG) iktal ve/veya interiktal deşarjlar eşlik etmektedir.[1,3] Je-
lastik nöbetler, çoğunlukla hipotalamustan köken almakla 
birlikte temporal, frontal veya pariyetal loblardan da kay-
naklanabilir.[1,4]

Frontal lob kaynaklı olguların çoğunda, lezyon singulumda 
saptanmıştır. Temporal lob kaynaklı jelastik nöbetlerin bir 
kısmında nöbet öncesinde gülme hissi ve sevinç vardır. Bir-
çok hastada ise nöbetler bu tarz bir duygulanım olmaksızın 
bilinç kaybıyla birliktelik gösterir.[5] 

Tuberoskleroz kompleksi otozomal dominant geçişli ve 
multisistem tutulumuyla giden nörokutanöz bir sendrom-
dur. İlk kez Von Recklinghausen tarafından 1862 yılında bir 
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bebeğin otopsisinde kardiyak tümör ve beyinde sklerotik 
alanlar saptanması ile tarif edilmiştir. Bourneville ise hastalı-
ğı 1880 yılında bir sendrom olarak tanımlamıştır.[6]

Hastaların %92’sinde nöbet başlangıç semptomudur.[7] Nö-
bet başlangıcı genellikle infant ve erken çocukluk dönemin-
de olmakla birlikte her yaşta nöbet başlangıcı görülebilir.

Bu yazıda, literatürde sıklıkla hipotalamik hamartomla, na-
diren de fokal lezyonlarla ilişkilendirilen jelastik nöbetlerin, 
erişkin yaşta yeni tanı alan bir tuberoskleroz olgusu literatür 
eşliğinde sunulmuştur. 

Olgu Sunumu

Yirmi iki yaşında kadın hasta, ilaç tedavisine rağmen de-
vam eden jelastik nöbetler nedeniyle kliniğimize başvurdu. 
Hastanın nöbetleri 10 yaşında başlamış. Ağız şapırdatması 
şeklinde oral otomatizma ve ardından bilinç bozulmasının 
eşlik ettiği kompleks parsiyel nöbetler geçirmekteymiş. Kar-
bamazepin başlanan hasta yaklaşık üç yıl nöbetsiz izlenmiş. 
Daha sonra nöbetler sıklaşarak tekrar başlamış ve sekonder 
jeneralizasyonun da eşlik ettiği farklı nöbetleri ortaya çık-
mış. Bazılarında tuhaf hisler diye tanımladığı psişik auralarla 
başlayan nöbetleri oluyormuş. Daha sıklıkla uykudan uyan-
makla olan tipik nöbetlerinin öncesinde güleceğini hisse-
diyor, ardından nöbet geçiriyormuş. Yakınlarının fark ettiği 
bazı nöbetlerinde gün içinde uyanıkken dalmaları, boş bak-
maları oluyormuş, ardından “evet, tamam, iyiyim” gibi bazı 
kelimeleri ardışık söylüyormuş. Bu nöbetler çoğunlukla çok 
kısa sürüyormuş, sonrasında nöbet geçirdiğini hatırlamıyor-
muş. Ancak bazen sekonder jeneralizasyonla tonik-klonik 
nöbetler de gelişebiliyormuş, sonrasında kendine gelmesi 
yarım saate kadar uzuyormuş. Hastanın bu nöbetleri leve-
tirasetam 3000 mg/gün ve lakozamid 400 mg/gün tedavisi 
ile devam etmekteydi. 

Hastanın yüzünde son birkaç yıl içinde oluşan ve daha önce 
kullandığı antiepileptiklere bağlı olduğunu düşündüğü lez-
yonları mevcuttu. Bu nedenle dermatoloji konsültasyonu 
istendi. Hastanın cilt lezyonları “adenoma sebaseum” olarak 
değerlendirilmiştir (Şekil 1a). Ayrıca sırt ve uyluk bölgesin-
deki hipopigmente maküler lezyonlar, karakteristik “ash 
leaf” lezyonları olarak tanımlanmıştır (Şekil 1b). Hastada 
tuberoskleroz için tipik lezyon olarak bilinen subungual-pe-
riungual fibromalar da mevcuttu (Şekil 1c). Kardiyak rabdo-
miyom ve renal anjiyomiyolipom açısından yapılan üriner 
ultrasonografi ve ekokardiyografide patolojik bulgu saptan-
mamıştır. Hastanın özgeçmişi sorgulandığında annesinde 
tuberoskleroz ve epilepsi tanısı olduğu, nöbetlerinin ilaç-
larla kontrol altında olduğu, ancak annesinde jelastik nöbet 
izlenmediği öğrenilmiştir.

Hastanın nörolojik muayenesi normal olarak değerlendiril-
miştir. Yapılan rutin EEG’lerde epileptiform anomali izlenme-
miştir. Video-elektroensefalografi-monitörizasyonda (VEM) 
ise bulgular sağ hemisferden başlangıca işaret etmektedir. 
Daha önce iki kez çekilen kraniyal manyetik rezonans gö-
rüntülemsinde (MRG) sol fronto-pariyetal bölgede “araknoid 
kist” saptanıp klinik takip önerilmiştir. Yatışı sırasında tekrar-
lanan kraniyal MRG’de ise sol frontal bölgede 4x1.5 cm kistik 
lezyon ve ayrıca verteks seviyesinde sol frontalde ekstraak-
siyal yerleşimli homojen kontrast tutan kalsifik milimetrik 
lezyon saptanıp menenjiyom lehine yorumlanmıştır (Şekil 
2a, b). Hastadan pozitron emisyon tomografi-bilgisayarlı to-
mografi (PET-BT) tetkiki istenmiş, orta temporal girusta tem-
poral pol ve parahipokampal girusta belirgin olmak üzere 
sağ temporal lobda hipometabolizma saptanmıştır. 

Tartışma

Tuberoskleroz, otozomal dominant kalıtım gösteren ve 
5000–10000 doğumda bir görülen, multisistemik tutulum-
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Şekil 1.	 (a) Hastanın cilt lezyonları; adenoma sebaseum. (b) Karakteristik “ash leaf” lezyonları. (c) Hastada 
subungual-periungual fibromalar.

(b) (c)(a)
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lu nörokutanöz bir sendromdur.[8,9] Genetik geçişin 9 ve 16. 
kromozomlar üzerindeki genler ile ilgili olduğu kabul edil-
mektedir.[10] TSK-1 geni 9p34 kromozomunda, TSK-2 geni ise 
16p13 kromozomunda ifade edilmektedir ve her iki gende 
mutasyon mevcuttur. Kromozom 16p13 geni Tuberin, 9p34 
geni ise Hamartin üretir.[11,12] 

Tuberin/Hamartin kompleksinin hücre içi sinyal iletiminde 
önemli rolü olduğu ve hücre büyümesini kontrol ettiği gös-
terilmiştir.[11] Beyin dokusunda TSK-1 ve TSK-2 genlerindeki 
mutasyonlar sonucu anormal glial diferansiyasyon gerçek-
leşir. Bu sayede hücre proliferasyonu anormal yönde ilerler.
[9] Glial hücrelerin prekürsörleri subependimal periventri-
küler germinal matrikste yer alan pluripotent hücrelerdir. 
Gestasyonun üçüncü ve beşinci ayları arasında nöronal 
prekürsörlerin göçü belirgin olarak gerçekleşmektedir. Tu-
berosklerozda izlenen serebral malformasyonlar işte bu dö-
nemde oluşmaktadır.[9,13]

Hamartomatöz lezyonlar tüm organlarda görülebilmekle 
birlikte başlıca cilt, santral sinir sistemi, kalp, akciğer, böbrek 
ve gözde izlenir. Adenoma sebaseum, mental retardasyon 
ve epilepsi klasik triad olarak tanımlanır.[14,15] Adenoma se-
baseum, periungual fibromlar, shagreen patch ve ash-leaf 
makülleri patognomonik deri lezyonlarıdır.[16] Hastamızda 
bu tipik cilt bulgularından adenoma sebaseum, periungu-
al fibromlar, ash-leaf makülleri izlenmiştir. Renal dokuda 
anjiyomiyolipomlar, basit kistler, polikistik böbrek hastalığı 
ve renal karsinoma görülebilir.[17] Kardiyak rabdomiyoma 

infant ve çocukluk çağında en sık intrakardiyak tümördür 
ve tuberoskleroz kompleksli hastaların %30–50’sinde görü-
lebilmektedir.[18] Hastamız renal ve kardiyak tutulum açısın-
dan araştırılmış ve patoloji saptanmamıştır.

Tuberosklerozdaki klasik santral sinir sistemi bulguları kor-
tikal tüberler, subependimal dev hücreli astrositoma, beyaz 
cevher anormallikleri ve subependimal nodüllerdir. Mental 
retardasyon, davranış bozuklukları ve en önemlisi nöbetler-
den bu yapısal anormallikler sorumlu tutulmaktadır.[13–15,19]

Tüberler displastik nöronal yapılar taşımalarından dolayı 
normal kortikal mimariyi bozarlar. Bu sayede yüksek se-
viyede epileptojeniktirler.[13] Kortikal tüberler hastaların 
%95’inde görülür. Tüberler sıklıkla yüzeyel kortikal ve sub-
kortikal alanlarda ve beyaz gri cevher bileşkesinde yer alır. 
Tüberler en iyi MRG’de saptanır; T2 ve Flair sekanslarda hipe-
rintens, T1 sekansta hipointens izlenir.[20] O’Callaghan ve ark.
nın[21] 179 tuberoskleroz hastasında yaptıkları popülasyon 
çalışmasında, 10 hastada dev hücreli astrositom, 39 hastada 
ise subependimal nodüller saptandığı bildirilmiştir. 

Nöbet başlangıcı genellikle infant ve erken çocukluk dö-
neminde olmakla birlikte her yaşta nöbet başlangıcı görü-
lebilmektedir. Etkilenen çocukların %50–80’inde nöbetler 
dirençli olma eğilimindedir.[22,23] Erken yaşta nöbet başlan-
gıcı, sık nöbet geçirme ve kümeler halinde nöbet geçirme 
epilepsinin dirençli seyri açısından uyarıcıdır.[24,25] Vignoli ve 
ark.[26] tarafından yapılan bir popülasyon çalışmasında ilaç 

Şekil 2.	 (a) Hastanın manyetik rezonans görüntülemesi. (b) Hastanın manyetik rezonans görüntülemesi.

(a) (b)



direnci %37 olarak saptanmıştır. Tuberoskleroz hastalarında 
absans nöbet şimdiye kadar tariflenmemiş olmakla birlik-
te diğer nöbet türlerinin hepsi bildirilmiştir. Fokal serebral 
patolojiden dolayı jeneralize veya fokal motor ve farkın-
dalığın bozulduğu fokal nöbetler en sık nöbet tipleridir.[27] 
Tuberosklerozda fokal nöbetlerle uyumlu EEG ve MRG bul-
gularının olması prognozun daha iyi olacağına işaret eder.
[28] Bizim hastamızda jelastik, fokal başlangıçlı ve sekonder 
jeneralize tonik-klonik nöbetler izlenmiştir.

Hastamızın VEM’de yatışı sırasında gözlenen tipik nöbet-
lerinde, hastanın uykudan uyanıp tavana boş boş baktığı, 
gülerek nöbetin başladığı, hemen ardından yatağında “ic-
tal turning” olarak değerlendirilen sağdan sola döndüğü, 
aynı zamanda birkaç kez üstüste “evet” dediği vokalizasyon 
bulgusu izlenmiştir. Bu nöbete ait iktal EEG’de sağ fronto-
santral bölgede belirgin 5–7 Hz frekanslı ritmik aktivitenin 
birkaç saniye boyunca izlenip kas artefaktlarına karıştığı, 
amplitüdün büyüyüp frekansın azalarak evolüsyon gösterip 
hemisferin tamamına ve karşı hemisfer homolog kesimleri-
ne yayılım gösterdiği, sağda belirgin jeneralize ritmik delta 
aktivitesinin yavaşlayarak sonlandığı ve toplamda 40–50 
saniye sürdüğü izlenmiştir. Nöbete ait iktal kayıtlar ve semi-
yolojik özellikler değerlendirildiğinde bu nöbetler sağ tem-

poral ve ekstratemporal lob epilepsisine işaret etmekte, nö-
betlerinin noktürnal ve hipermotor karakteri ise, prefrontal 
bölgeye hızlı yayılıma işaret etmektedir. İnteriktal EEG’sinde 
ise lokalize ve lateralize bulgu izlenmemiştir. 

İlginç olan, olası epileptojenik lezyon düşünülen lokalizas-
yon ile iktal deşarjların olduğu alanların bağımsız olmasıdır. 
Bu olguda iktal boşalımlar sağ hemisfere işaret etmekte, an-
cak kraniyal MRG’deki kistik lezyonlar sol hemisferde görül-
mektedir (Şekil 3). Dolayısıyla hastanın kraniyal MRG’sinde 
sağ taraftaki epileptik odakla ilişkilendirilebilecek lezyon 
saptanmamıştır. Ayrıntılı değerlendirme için PET-BT isten-
miştir. PET-BT sonucuna göre sağ temporal lobda izlenen 
hipometabolizma, iktal kayıtlardan elden edilen sonuçları 
destekler niteliktedir. Bu durum tuberosklerozun epilepto-
jenik doğasının santral sinir sisteminde yapısal bir lezyona 
yol açmaksızın da izlenebileceğini akla getirse de altta yatan 
bir mikrodisgenezis ile de ilişkili olabilir.[29] Bu olgumuzda 
intrakraniyal elektrotlarla yapılacak invaziv EEG kayıtlarının 
da yol gösterici olabileceği düşünülmektedir. 

Jelastik nöbet tanımı literatürde tek bir anatomik lokalizas-
yona işaret etmemektedir. Yerleşim açısından ilk sırada hi-
potalamustan kaynaklanan, gelişimsel ve benign, nadir bir 
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Şekil 3.	 Sağ frontotemporal bölgeye işaret eden iptal aktivite.
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lezyon olan hipotalamik hamartom bulunmaktadır.[30] Ek 
olarak frontal lob odaklı jelastik nöbetler çok nadir olarak 
görülebilmektedir. Ataklar sırasında farkındalığı korunan ve 
frontal lobdan kaynaklanan jelastik nöbetli hastaların, nö-
bet sırasında genellikle herhangi bir duygulanım hissetme-
dikleri bildirilmiştir.[2] Diensefalik lezyonu olmayan jelastik 
nöbet olgularında en sık temporal odak tespit edilmektedir.
[31] Tüm bu etiyolojilerdeki ortak özellik gülmenin yapay gö-
rünüme sahip oluşu ve sevinç neşe gibi duygusal içeriğinin 
olmamasıdır.[32]

Duygulanım eşlik eden gülme hareketi sırasında rol oynayan 
ana yapılar; amigdala, fusiform girus, parahipokampal girus, 
talamus, hipotalamus, subtalamik alanlar ve dorsal tegmen-
tal beyin sapı olarak bilinir.[33] Duygulanım eşlik etmeyen 
gülmede ise anterior singulat korteks, premotor frontal ve 
operküler alanlar, motor korteks ve piramidal traktustan ge-
çerek beyin sapına ulaşan konneksiyonlardan söz edilir.[33] 
Hipokampal bölgedeki nöral aktivitenin, jelastik nöbetlerin 
oluşumunda rol aldığı, singulat girusun ise gülmenin motor 
hareketinde işlev gördüğü düşünülmektedir.[34] 

Sonuç olarak, jelastik nöbet ve hipotalamik hamartom ilişki-
lendirmesi çok sık yapılsa da, bu nöbetler farklı etiyolojiler-
den kaynaklanabilmektedir. Epilepsi nöbetleri içinde farklı 
bir konuma sahip olan jelastik nöbetlerin oluşumunda rol 
alan yapıların doğru bir şekilde aydınlatılabilmesi için daha 
ayrıntılı ve ileri çalışmalara ihtiyaç duyulmaktadır.
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