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Yaln›z jeneralize tonik klonik nöbetli epilepsi
Febril konvulsiyona eklenen jeneralize epilepsiler

Myoklonik Astatik Epilepsi

Myoklonik astatik epilepsi yo¤un myoklonuslar nedeniyle hastan›n düflmesine neden olan genetik geçiflli bir durumdur. EEG de di-
¤er generalize nöbet tiplerinde görülen generalize diken dalgalar ve kognitif gerileme ile birliktedir. 18-60 ay aras›nda bulgular bafl-
lamadan önce geliflimi tamamen normaldir. Tüm çocukluk epilepsilerinin % 1-2’ni oluflturur. Erkeklerde daha s›kt›r (3:1). Ailede epi-
lepsi hikayesi de¤iflik serilerde % 15-32 aras›nda bulunmufltur. Çeflitli nöbet tipleri gösterebilir: Hastalar›nda hepsinde myoklonik ve
myoklonik astatik nöbetler vard›r. Myoklonik nöbetler k›sad›r (0.3-1 sn), generalize ve izole jerkler fleklindedir. Nöbetin çok k›sa, flu-
ur de¤iflikli¤inin çok hafif olmas› nedeniyle yaralanma olmayabilir. Bazen myoklonik nöbetler ›fl›k uyaran ile tetkilenebilir. Generalize
Tonik-klonik nöbetler (GTK) çocuklar›n % 75-95’inde ortaya ç›kan ikinci s›kl›kta görülen nöbetlerdir. Genellikle ilk belirtidir. Gün için-
de ve hastal›¤›n ileri dönemlerinde gece uykuda görülürler. Absans nöbetler hastalar›n % 62-89’unda görülür. S›kl›kla kas tonusun-
da azalma ile giden atipik absanslarla birliktedir. Çocuklar›n % 14-95’inde yüz ve ekstremitelerde çok odakl›, aritmik s›çramalar ile
birlikte stupor, apati fleklinde konvulsiyonsuz status görülebilir. Tonik nöbetler hastalar›n %30-95’inde görülebilir. Tonik nöbetli has-
talar›n yaln›zca 1/3 inde sonuçlar iyidir. Febril konvulsiyonlar genellikle basit tiptedir ve çocuklar›n % 11-28’inde bildirilmifltir. Nöbet-
ler bafllang›çtan itibaren 3 y›l içinde kontrol alt›na al›nm›fl ise sonuçlar iyi olabilir ve kognitif geliflimi normaldir. ‹laca dirençli olanlar-
da kognitif bozulma görülebilir. Tonik nöbetler ve uzam›fl myoklonik status kötü prognoz göstergesidir. Myoklonik astatik epilepsiyi
geç bafllang›çl› kriptojenik spazmlardan ve bebeklikte görülen benign myoklonik epilepsilerden ay›rdedilmelidir. Kriptojenik Lennox-
Gastaut Sendromu (LGS) dan ve atipik benign rolandik epilepsiden ve yavafl uykuda epileptik statusdan (ESES), geç infantil seroid li-
pofuksinozisden ay›rdedilmelidir. Tedavisinde valproat ilk tercih edilecek ilaçt›r. VPA baflar›s›z olursa LTG eklenebilir. Myoklonus ve
absans nöbetleri belirgin olanlarda etosüksimid etkili olabilir. VPA ile birlikte küçük dozda benzodiazepinin birlikte kullan›lmas›n›n et-
kin oldu¤u gösterilmifltir. Dravet Sendromunda ve JME de LTG ihtiyatl› kullan›lmas›na ra¤men burada etkilidir. Yeni ilaçlardan TPM
ve levatirasetam di¤er alternatiflerdir. Bu hastalarda CBZ ve VGB den nöbet s›kl›¤›n› art›rmas› ve myoklonik statusu tetiklemesinden
dolay› kaç›n›lmal›d›r.

Çocukluk Absans Epilepsisi (ÇAE)

ILAE’nin tan›m›na göre “Çocukluk absans epilepsisi (piknolepsi)” tamamen normal olan okul ça¤› çocuklarda güçlü bir genetik
yatk›nl›k ile oluflur. Bafllang›c› 4-8 yafl aras›d›r, 6-7 yafl›nda pik yapar. Epileptik çocuklar aras›nda prevelans› % 2-10 dur. K›zlarda
daha s›k görülür. Ergenlerde GTK nöbetler s›kt›r. Absanslar “göze çarpan konvulsiyon olmaks›z›n geçici fluur kayb› olmas›d›r. Has-
ta yapmakta oldu¤u ifli bir an için b›rak›r, s›kl›kla soluklafl›r, elindekini düflürür...”. Hafif öne do¤ru e¤ilme veya göz kapaklar›nda tit-
reme olabilir. Ataklar genellikle birkaç saniye sürer. fiuur h›zla geri gelir ve hasta bir anl›k boflluktan sonra atak öncesi durumuna
döner. Tedavi edilmeyen hastalarda iyi bir HPV ile 3 Hz lik jeneralize diken ve yavafl dalgalar ile efl zamanl› absanslar kolayl›kla göz-
lenebilir. ‹ktal EEG de 3 Hz lik jeneralize diken veya iki dikenli (üç-dikenliden fazlas› görülmez) yavafl dalga kompleksleri (deflarjla-
r›n bafllang›c›nda 2.7 Hz den daha az, 4 Hz den daha fazla olmayan, sona do¤ru frekans›nda azalma olur) görülür. Genellikle 10-12
saniye sürer, 4 s den k›sa ve 20 s den uzun olmaz. Parsiyel nöbetler, myoklonik jerkler, GTK nöbetler ve di¤er baz› bizar nöbetler ço-
cuklukta absansla birlikte görülebilir. GTK nöbetler tipik absanslardan önce bafllam›fl ise ÇAE si kabul edilemez. Saf ÇAE sinde da-
ha sonra GTK nöbet görülme s›kl›¤› oldukça azd›r (% 3 den fazla de¤il). Erken bafllang›çl› tipik absanslar›n prognozu geç çocukluk-
ta veya ergenlikte bafllayanlardan daha iyidir. ‹ktal myoklonik veya atonik komponentli, fotosensitivite gösteren ve tedaviye cevab›
kötü olan absanslarda di¤er jeneralize nöbetlerle kombine olarak nöbetler devam eder. Tipik absanslar›n bafllamas› ile efl zamanl›
veya öncesinde GTK nöbetlerin görülmesi kötü prognozu gösterir. ‹lk seçenek ilaçlar ESM, VPA ve LTG in yaln›z veya birlikte kulla-
n›lmas›d›r. CLN, CLB ve asetozolamid ikinci seçenek ilaçlard›r. VPA hastalar›n absanslar›n› % 75, GTK nöbetlerini %70, myoklonik
jerklerini % 75 kontrol al›na al›r. Benzer flekilde ESM absanslar› % 70 kontrol eder. LTG de absanslar› % 50-60, GTK nöbetleri % 50-
60 kontrol eder. Asetozolamid ve benzodiazepinler bu üç ilaçla baflar›s›z olunan baz› vakalarda denenmifltir. Klonazepam myoklonik
bulgular› olan hastalarda özellikle tercih edilir. Felbamat absanslar için seçilebilecek iyi ilaçlardand›r, fakat ciddi yan etkileri nede-
niyle kesilmesi gerekebilir. Karbamazepin, fenitoin ve vigabatrin kontrendikedir çünkü klinik ve deneysel çal›flmalarda GABAB an-
tagonistleri ile absanslar›n artt›¤› gösterilmifltir. ÇAE sinde ilaç tedavisi 2 y›ll›k nöbetsiz dönemden sonra zaman içinde azalt›larak
(3-6 ayda) kesilir. 

‹dyopatik Jeneralize Epilepsiler
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Çocuklukta Bafllayan Tipik Absansl› Di¤er Sendromlar

Myoklonik absansl› epilepsi (EMA): Myoklonik absansl› bu epileptik sendrom klinik olarak ciddi iki yanl› ritmik klonik jerklerle (s›k-
l›kla tonik bir kas›lmada vard›r) birlikte absanslar›n görülmesi ile karakterizedir. EEG de bu klinik görünüm her zaman çocukluk ab-
sans›nda oldu¤u gibi iki yanl› efl zamanl› ve simetrik 3 Hz lik ritmik diken dalgalar ile karakterizedir. Nöbetler günde pek çok kez olu-
flur ve hasta jerklerin fark›ndad›r. Birlikte görülen di¤er nöbetler nadirdir. Bafllang›ç yafl› yaklafl›k 7 y ve erkeklerde daha s›k görülür.
Prognoz nöbetlerin ilaçlara direnci, mental gerileme ve LGS gibi muhtemel di¤er tip nöbetlerin daha sonra geliflmesi gibi nedenlerle
piknolepsiden daha kötüdür. Absanslar›n süresi 10-60 s aras›nda de¤iflir. Nöbetler s›kl›kla piknoleptiktir ve HPV ile ortaya ç›kart›l›r ve
esas olarak uyan›kl›kta olur. Fotosensitivite yayg›n de¤ildir (% 14). Klinikte nöbetler tek tarafl› veya asimetrik olsa bile jeneralize 3 Hz
diken veya çok dikenli yavafl dalga deflarjlar› gösterir. Vakalar›n % 45’inde GTK bildirilmifltir. VPA ve ESM birlikte kullan›lmas› ile va-
kalar›n ço¤unda nöbetler kontrol alt›na al›nabilir. Baz› vakalarda PHB, VPA ve BDP nöbetleri kontrol edebilir. VPA veya ESM in LTG
ile birlikte kullan›lmas› da tedavide etkili olabilir. 

Absansl› göz kapa¤› myoklonisi (Jeavens Sendromu): Absansl› göz kapa¤› myoklonisi henüz ILAE taraf›ndan tan›mlanmam›fl idi-
yopatik jeneralize epilepsi sendromudur. Bafllang›ç genellikle erken çocuklukta (6y) olur. Bu sendromunun özelli¤i absanslar de¤il
(bunlar nöbetin yaln›zca bir parças›d›r) göz kapa¤› myoklonisidir. Göz kapa¤› myoklonisinde 4-6 Hz lik h›zl› göz kapa¤› ve göz küresi
jerkleri vard›r, e¤er bunlar k›sa ise izole olarak oluflur veya bir absans› takiben göz kapa¤›n›n h›zl› jerkleri ile birlikte devam edebilir.
Absanslar göz kapa¤› myoklonisi olmaks›z›n olmaz. Uygun ilaçlarla absanslardan sonra di¤er tip nöbetleri kontrol alt›na al›nsa bile
göz kapa¤› myoklonisi kalabilir. EEG de esas olarak çok dikenli dalgalar hakimdir. Nöbetler k›sad›r (3-6 s) ve özellikle göz kapamadan
sonra oluflur. Tüm hastalar fotosensitiftir, bu özellik yaflla azal›r. S›k olmayan GTK nöbetler vard›r ve flafl uyaranla, uykusuzlukla yor-
gunlukla ve alkol al›m› ile ortaya ç›kabilir. Ekstremitelerdeki myoklonik jerkler hastalar›n yar›s›nda oluflur fakat s›k de¤ildir ve rastge-
ledir. Prognoz ÇAE si kadar iyi de¤ildir. Göz kapa¤› myoklonisi tedaviye dirençlidir ve hayat boyu sürebilir fakat fluur kayb› ile birlik-
telik daha azd›r ve yaflla ciddiyeti azal›r. Absansl› göz kapa¤› myoklonisi için en uygun ilaç valproatt›r, baz› dirençli vakalar ESM ve-
ya düflük doz klonazepam ile birlikte tedavi edilir. Tedavi hayat boyu olabilir. Pek çok hastada absanss›z göz kapa¤› myoklonileri de-
vam edebilir. 

Absansl› a¤›z çevresi myoklonisi: Absansl› a¤›z çevresi myoklonisi çocukluk ve ergenlikte bafllayan a¤›z çevresi yüz kaslar›nda
görülen ritmik myoklonus ve fluurda çeflitli derecelerde bozulma ile giden s›k tipik absanslarla karakterize idiyopatik jeneralize epi-
lepsi sendromudur. Bafllang›ç yafl› 2-13 y aras›nda oldukça genifl bir aral›k gösterir (10y). Nöbetlerin hem s›kl›¤› (haftada 1-2) hem de
fluurdaki bozulman›n ciddiyeti hafif ile ciddi aras›nda olabilir. Absanslar k›sad›r, ortalama 3.7 s sürer (2.4-8.7 s). ÇAE ve JAE den be-
lirgin flekilde k›sad›r fakat JME ye yak›nd›r. Deflarjlar›n görüldü¤ü ilk saniyede myokloniler bafllar ve ço¤u absans›n süresi içinde de-
vam eder. Tüm hastalarda GTK nöbetler geliflir ve bunlar›n yar›s›nda absanslar›n bafllang›c›ndan önce GTK nöbetler görülür. GTK nö-
betler genellikle s›k de¤ildir ve s›kl›kla absans kümelerinin veya absans statusun habercisidir. Erken çocukluktan ergenli¤e kadar ge-
nellikle bir GTK nöbeti takiben veya daha az s›kl›kla absanslarla veya absans status ile görülebilir. Hastalar normal zekaya sahiptir. 

Semptomatik ve kriptojenik absanslar: 
Tipik absanslar IGE nin örnek nöbet tipi olarak düflünülmesine ra¤men bunlar genellikle semptomatik olabilir, SSS nin bilinen bir

hastal›¤› sonucunda ortaya ç›kar. Bunlar fokal veya diffüz, travmatik, metabolik veya inflamatuar olabilir. Vakalar›n ço¤unda bir et-
yolojik ba¤lant› gösterilemez ve tesadüfi olabilir. Tipik absans›n delilleri fokal beyin patolojisinden gelebilir. Frontal lobun mesial yü-
zü tipik absanlar›n kaynakland›¤› yer gibi durmaktad›r. Kortikal disgenezisi ve epilepsisi olan 100 eriflkin hastan›n 14 ünün EEG sinde
3 Hz diken ve dalga paroksizmleri görülmüfltür. Subependimal heterotopileri olan birkaç hastada “k›sa karanl›k ataklar” fleklinde nö-
betler bildirilmifltir. Göz kapa¤› myoklonisi ve myoklonik absanslarla birlikte 3 Hz diken ve yavafl dalga jeneralize deflarjlar› olan has-
talar semptomatik/kriptojenik epilepsilerle iliflkili görünmektedir. Bunlar›n idiyopatik absansl› göz kapa¤› myoklonisinden ve myoklo-
nik absans epilepsiden ay›r›m› esast›r. 

Juvenil Absans Epilepsisi (JAE)

JAE piknolepsi ile ayn›d›r fakat absanslar daha az görülür. Belirtiler ergenlik ça¤›nda görülür. GTK nöbetlerin birlikteli¤i daha s›k-
t›r ve absanslar›n ortaya ç›kmas›ndan önce görülen GTK nöbetler ÇAE ne göre daha daha s›kt›r ve ço¤unlukla uyan›kl›kta oluflur.
Myoklonik nöbetler s›k de¤ildir. Cinsiyet ay›r›m› yoktur. JAE prevelans› absansl› hastalar›n içinde % 13.3, idiyopatik jeneralize epilep-
siler içinde % 10.2 dir. Diken ve dalgalar 3 Hz den daha h›zl›d›r. Tedaviye cevap iyidir. Bafllang›ç yafl› 7-16 yafl aras›nda de¤iflir, 10-12
yafllar›nda pik yapar. ÇAE den daha az (1-10 kez/gün) görülür. EEG yüksek oranda fotosensitivite gösterir ve % 33’ünde çok dikenli-
dir. ‹ktal klinik bulgular ciddi fluur bozuklu¤u gösterir fakat ÇAE de görülen kadar ciddi de¤ildir. Fark›ndal›k, alg›lama, cevap verme,
haf›za ve hat›rlama güçtür fakat tam olarak bozulmam›flt›r. Ayn› hastada bile bazen nöbetten nöbete belirgin de¤iflkenlikler göstere-
bilir. Absans nöbetlerin süresi genellikle uzundur (16.3±7.2 s), herhangi bir di¤er idiyopatik jeneralize absans epilepsi sendromundan
daha uzundur. EEG bulgular› ÇAE sindekine benzer. JAE de deflarjlarda bölünmeler ve çok dikenler daha s›kt›r. JAE li hastalar›n %
80’inde GTK nöbetler, % 15-25’inde myoklonik jerkler görülür. GTK nöbetler esas olarak uyand›ktan sonra oluflur, Uyku deprivasyo-
nundan sonra, alkol al›m›n› takiben ve yorgunluk sonras› s›kt›r. Myoklonik jerkler genellikle hafiftir, s›k de¤ildir ve gün içinde da¤›l›-
m› tesadüfidir. Baz› araflt›rmac›lar s›k absans status tan›mlam›fllard›r, fakat JAE de GTK nöbetlerden önce absans status olmaz.
Myoklonik jerkler absans nöbetleri an›nda oluflmaz. JAE li bir hastada üç tip jeneralize nöbet olabilir fakat absanslar her zaman bas-
k›n nöbet tipidir. Hastalar›n % 70-80’inde absanslar kontrol edilebilmesine ra¤men JAE si muhtemelen hayat boyu süren bir hastal›k-
t›r. GTK nöbetler nadirdir ve genellikle JME de oldu¤u gibi ayni faktörlerle ortaya ç›kart›l›rlar. S›kl›kla absanslar GTK nöbetler ile bir-
likte görüldü¤ü için valproat ile tedaviye bafllan›r. Hastalar›n % 70-80’inde tüm nöbetleri kontrol eder. E¤er valproatla tedavi k›smen
etkili olmuflsa lamotrigin veya ESM (özellikle absanslar israrc› ise) ilave edilmesi önerilir. Baz› araflt›rmac›lar CBZ, PHT ve VGB nin
absanslar› artt›rd›¤›n› JAE de kullan›lmamas› gerekti¤ini söylerler. Tedavi hayat boyu devam edebilir, çünkü ilaç kesimi genellikle çok
uzun y›llar nöbetsiz kalm›fl olsa bile yeniden nöbet görülebilir. Ancak bu konuda yeterli prospektif çal›flma yoktur. 
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Juvenil Myoklonik Epilepsi (JME)

JME (Janz’›n impulsif petit mali) ergenlikte iki tarafl› nöbetlerle, özellikle kollarda belirgin tek veya tekrarlay›c› aritmik, düzensiz
myoklonik jerkler ile karakterizedir Tüm epilepsilerin % 5-10’unu oluflturur. Çocuklarda (% 3-5) daha az görülmekle birlikte ergen
(%10) ve yetiflkinlerde (%11) s›kt›r. K›zlarda biraz daha fazla görülür. Bafllang›c› 8-26 yafl aras›nda de¤iflmekle birlikte 12-18 yafl
aras›nda yo¤undur. Hastal›k bafllang›ç yafl› k›zlarda erkeklerden biraz daha küçüktür (14y/15.5y). Myoklonik s›çramalar›n bafllang›ç
yafl› GTK nöbetlerden daha erkendir (15y/16y). JME’nin bafllang›ç yafl› fotosensitif olanlarda olmayanlara oranla daha erkendir. JME
güçlü bir genetik yap› gösterir. JME hastalar›n›n 1/3’ünün ailesinde epilepsi hikayesi vard›r. Bilinen bir d›fl nedenin olmamas› ikiz
çal›flmalar›ndaki yüksek birliktelik JME etyolojisinde genetik etkinin oldu¤unu düflündürmüfltür. JME nin en önemli bulgusu (myok-
lonik s›çramalar) özellikle omuzlar ve kollarda görülen k›sa süreli, iki tarafl›, simetrik ve senkron kas kas›lmalar›d›r. S›çramalar genel-
likle uyand›ktan sonra olur. Yo¤un s›çramalar hastan›n düflmesine neden olabilir, birkaç saniye sürer ve tekrar aya¤a kalkar. Absans
nöbetleri göz kapaklar›nda, göz kürelerinde ve kollarda s›çramalarla birliktedir, s›çramalar aritmiktir ve fluur korunur. S›çramalar çok
yo¤un oldu¤unda bir an için hasta dalg›n hale gelebilir veya myoklonik statusa yol açt›¤›nda fluur ciddi olarak bozulur. Bu nedenle
myoklonik absanslardan ay›rdedilmesinde kar›fl›kl›k olabilir. JME gibi ›fl›¤a duyarl› olan baflka epileptik sendrom yoktur. JME has-
talar›n›n % 30-42’si ›fl›¤a duyarl› iken çocukluk ve jüvenil absanslarda bu oran % 18’dir. Görülme s›kl›¤› k›zlarda biraz daha yüksek
orandad›r. JME’li hastalarda baz› AE‹’lar nöbetlere etkili baz›lar› da art›r›c› etki yapar. Barbitüratlar hastalar›n % 86’›nda etkili iken
PHT vakalar›n %33’ünde etkisiz veya art›r›c› etki yapm›flt›r. PHB ve PRM önceleri ilk seçenekti. VPA ile hastalar›n % 86’s›nda nöbet
kontrolü sa¤lanmaktad›r. ‹nteriktal EEG de aktivitelerin kalmas› kötü prognoz göstergesi de¤ildir. JME de VPA ile birlikte kullan›lan
di¤er bir ilaç klonazepamd›r. Yeni AE‹ lar aras›nda VPA ile birlikte kullan›lan LTG ve TPM umut verici görünmektedir. Levetiracetam
da antimyoklonik etkisi nedeniyle son zamanlarda bildirilmeye bafllanm›flt›r. CBZ JME de nöbetleri en çok artt›ran ilaçt›r ve myoklonik
status geliflebilir. VGB ve tiagabinin etkisi hakk›nda farkl› yaz›lar vard›r. OXB ve GBP hakk›nda fazla çal›flma yoktur fakat bunlarda
nöbetleri art›rabilir. 
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