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Lokalize idiopatik epilepsilerden Santro-Temporal Dikenli Benign Cocukluk
Epilepsisi (Benign Epilepsy with Centro-Temporal Spikes) ile ilgili tanimiar
cok acik olmasina radmen bazen kiinik pratikte hastaya yaklasimda
zorluklarla  karsiasiir.  Bunlar nébet semptomatolojisi, fokal EEG
paroksismlerinin lokalizasyonu, generalize EEG paroksismlerinin  birlikte
olmast ve kiinik seyir bashkiar altinda toplanabilmektedir Ayrica bu
sendromun diger epilepsilerle ortak yénleri sentro-temporal dikenlerin
epilepsi ile birlikte olan veya olmayan diger durumlarda goriilmesi ve
genetik predispozisyon yonii ile idiopatik jeneralize epilepsiler ile iliskileri
gibi konular da tam olarak netlesmemistir’.

Makalede Santro-Temporal Dikenli Benign Cocukluk Epilepsisi ile uyumiu
klinigi olan, anoksik dodum Gykiill, lateralize norolojik defisitl tedaviye
direngli nébetleri olan, fokal EEG paroksismleri uyku aktivasyonu ile farkli
ozellikler gosteren bir vaka dederfendirildy,

Anahtar kelimeler: Santrotemporal dikenli denign Epilepsi, ayirict tani,
uyku EEG'sf

A case of benign epilepsy with centro-temporal spikes with
atypical features.

Benign epilepsy with centro-temporal spikes still remains the model of the
benign localization-related epilepsies of childhood. However, its EEG and
clinical features are variable and many of its aspects can be debated:
manifestations of seizures, localization of the focal EEG paroksisms,
existence of associated generalized abnormalities, long-term outcome.
Other important problems consist of the relationship with other types of
epilepsy and the significance of the EEG pattern when it is present in other
situations. We disscussed this subject with a case of benign epilepsy with
centro-temporal spikes, who had focal neurologic deficit and paroxysmal
discharges that were highly activated during sleep.

Key words : Benign epilepsy with centro-temporal spikes, differential
diagnosis, sleep EEG
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OLGU SUNUMU

8 yasinda erkek gocuk. Alti yasinda baghyan ve
hepsinin uykuda oldugu nobetlerle basvurdu.
Yaklasik 3-4 ginde bir, "ben hasta oldum ™
yakinmasi  uyanmaktaydi. Adizda cigneme
benzeri hareket, yiiziin bir tarafinda segirme,
adizdan su gelmesi, basin saga bazen sola dogru
istem digi ardisira sallanma hareketi ile nébetleri
seyrediyordu. Bazen sol, bazen de sag kolda
kasilmalar bu semptomlara eklenmekteydi.
NGbet sirasinda konusamadidi, ancak soyleneleri
anladiyi belirtildi. Iki-lic dakika kadar siiren
nobetlerde biling kaybi yoktu. Bir sene siire ile
valproik asit tedavisi alinmig ve etkili kan
diizeyine ragmen nobetlerde diizelme olmamisti.
Son bir aydir carbamazepin tedavisi almakta idi.
Oykiide bir bucuk yasinda basliyan, ayda birkac
kez olabilen ve iki sene kadar siren febril
konvulziyon ve fenobarbital tedavisi alimi vard.

Ozgecmisinden; dogum sonu ne kadar siirdiigii
tanimlanamiyan,"6lii  dogum”seklinde belirtilen
morarmasi oldugu ve bunun igin iki giin kadar

hastanede go6zlemde kaldigi 6drenildi. Ug
vasinda vyiridigi ve sol kolunda daha az
hareketlilik disinda motor-mental  gelisimin

normal oldugu belirtildi. Ailede epilepsi oykiisii
yoktu.

Sistem muayenesinde 0zellik yoktu. No&rolojik
muayenede sol lst ve alt ekstremitede 1/5
kuvvet kaybi, dort ekstremitede derin tendon
reflekslerinde hafif artma ve hafif tonus artigi
alinlyordu.  Noropisikiyatrik  degerlendirmesi
normal sinirlarda idi. Rutin kan ve biyokimya
tetkikleri normaldi . MRI normal sinirlarda olup,
gecirilmis vaskuler lezyonu ve gelisimsel defekti
gosterir bulgu yoktu. Interiktal rutin skalp
EEG'de; iki tarafli, sentrotemporal bdlgede
lokalize, multifokal &zellikli, sagda daha belirgin
amplitiid yiiksekligi ve siklik gosteren, diken ve
keskin dalga paroksismlerine sk aralklara
rastlandi (Resim 1).Bu desarjlar uyku siresince
cok belirgin aktivasyon gosterdi. Bu uyku
aktivasyonu epileptik  aktivitede morfolojik
degisiklige yol agmadi. Ayrica bu desarjdaki bu
aktivasyon ¢ekim boyunca sureklilik ve
lateralize 6zelligini korudu (Resim 2).
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Resim 1: Normal uyaniklik EEG' si.
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Resim 2: Uyku EEG' si.

TARTISMA

Idiopatik lokalize epilepsiler parsiyel nébetler ve
fokal EEG anormallikleri seyreden gocukluk cadi
epilepsileridir.  Baslangiglari  yasa bagimliik
gosterir. Gosterilebilir anatomik lezyon yoktur.
Spontan remisyon gdsterirler®. Klinik olarak
hastalarda, nérolojik ve entellektiiel defisit,
ayrica geciriimis hastallk hikayesi olmamasi
gerekir. Ailede benign epilepsi dykusi siklikla
vardir .Noérofizyolojik olarak, idiopatik lokalize
epilepsilerde  uyaniklik zemin aktivitesi ve uyku
trasesi normal organizasyonla karakterizedir.
Interiktal degisiklikler oldukga stabil morfolojide




Atipik 6zellikli santro-temporal dikenli benignh ¢ocukluk epilepsili bir vaka

yavas dalganin takip ettigi diken ve keskin dalga
ile karakterizedir®.

Santro-temporal  dikenli benign  gocukluk
epilepsisi, Idiopatik Lokalize Epilepsiler icinde
dederlendirilen li¢ sendromdan biridir. Benign
Rolandik Epilepsi olarak da adlandinhr. Siklkla
somatosensoryel semptomlarin eslik ettidi, kisa
sureli, basit-parsiyel motor hemifasiyal nobetler
ve nokturnal jeneralize nbetlere egilimin oldugu
klinik vardir. Karakteristik EEG o6rnegi, normal
zemin aktivitesi ilizerine siliperimpoze sentro-
temporal keskin dalgalardir. Bu desarjlar
drowsines ve yavas uyku ile morfololojik
dedisiklik olusturmadan belirgin artis gosterir. Bu
keskin dalgalar % 20 -35 vakada sadece
uykuda gériildiiginden uyku ¢ekimi dnemlidir®.

Idiopatik lokalize epilepsilerde klinik ve EEG' ik

kriterler o6zellikle Santro-temporal dikenli
benign gocukluk epilepsisi esas alinarak
gelistiriimistir. Bu yaklagimda; santral sinir

sisteminde lezyon olmamasi, norolojik defisit ve
mental retardasyonun yoklugu major kriter
olarak kabul edilmektedir®. Ancak bu sendromun
klinik ve EEG'ik  &zellikleri ile bir ¢ok yoni ile
tartisma konusudur ve tanimlanan tipik sunuma
glnlik pratikte cok seyrek olarak rastlanir.
Nobet klinigi, klinik seyir, fokal EEG bulgularinin
lokalizasyonu, birlikte bulunabilen jeneralize EEG
anormallikleri bu tartisilan  konularin ana
bagliklarini olusturur. Sendromun dider epilepsi
tipleri ile iliskisi , sendroma 6zgi klinik 6zellikler
veya EEG patternlerinin bagska hastalarda da
gorilmesi, aymnc tanida sikinti olusturan ve
tartisilan diger baslklardir'. Sik rastlanan atipik
ozelliklerden biri santro-temporal dikenli benign
epilepsili  hastada beyinde lezyon olmasidir®.
Bu birliktelikde (i¢ ihtimal  vardir. ilkinde ikili
durum sadece koinsidental olabilir. Ikinci
durumda genetik zemin hem epilepsiye hemde
serebral lezyona predispozisyon olusturabilir.
Son olarak da Rolandik Epilepsi beyin lezyonun
direkt sonucudur. Bu giine kadar bu lg¢ durumun
santro-temporal dikenli benign epilepsi ile
arasindaki iliskisi netlesmemistir’.  Rolandik
dikenler diger durumlarda da ortaya cikabilir.
Bunlar arasinda Rett Sendromu’® , Fragile X
Sendromu®, serebral tumdr’, ve fokal kortikal
miyokonusla birlikte  kortikal displaziler® gibi
farkl hastalaiklar vardir.
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Yine minimal beyin hasari, mental retardasyon,
enurezis nokturna, febril konvulziyon gibi bir gok
farkll problemi olan cocuklarda fokal sentro-
temporal dikenler bildirilmigtir.Beyinleri normal
ve epilepsi klinigi olmayan coguklarda dahi
rolandik dikenler tanimlanmigtir®.

Idiopatik  lokalize  epilepsilerde  epileptik
aktivitenin uyku ile artisi iyi bilinir.Tanida kolaylik
getiren bu durum bazen ayirici tanida sorun
olusturabilir.Uyku  aktivasyonu  ve  Kklinik
bulgularinin benzerlikleri ile ¢ non-rolandik tip
idiopatik lokalize epilepsi ayirici tanida dnem
kazanir’.

Bunlardan biri “Epilepsy with continous spikes
and waves during slow-wave sleep”(CSWS)
olarak taninan yavas dalga uykusunda sirekli

diken dalga kompleksli epilepsidir.  Uykuda
sirekli epileptik aktivitenin  gbzlendidi  bir
sendromdur. CSWS  mevcut  uluslararasi

siniflamada® fokal ve jeneralize 6zelliklerin bir
arada oldugu sendromlar arasinda yer alir.
Vakalarin %50'sinden fazlasinda fokal norolojik
defisit vardir'®.

Idiopatik lokalize epilepsilerin bazi &6zelliklerini
tagir. Tipik EEG o6zellikleri yagsla iliskilidir, ve bu
yas benign rolandik epilepsi ile ayni grubu
kapsar. CSWS |i hastalarda, bazilan benign
rolandik epilepsiye cok benzeyen epileptik
nébetler vardir. Bu ndbetler 15 yasindan 6nce
genellikle remisyona udrarlar. Fokal veya diffuz
paroksismal desarjlarla karakterize tipik EEG
dedisiklikleri, jeneralize olmaya ve siireklilik
gostermeye meyilli olarak, yavas dalga uykusu
sirasinda belirgin aktive olurlar'?,

CSWS ve Benign Rolandik Epilepsi arasindaki
iliskiye aragtiricilarin ilgisi devam etmektedir.
CSWS'ye benzer sekilde, onbes yasindan &nce
kararli remisyon gosteren ve uyku sirasinda EEG
de dramatik degisiklik gosteren tek epilepsi
Benign Rolandik Epilepsidir. CSWSde genetik
zemine ait veri yoktur. Rolandik Epilepside
oldugu gibi erkeklerde fazla gériiliir. iki epileptik
sendrom arasindaki iliski buglinkii bilgilerle
hipotetik diizeyde aciklanmaktadir®. Bu hipoteze
gore; fokal beyin lezyonu ve genetik zemin
arasindaki etkilesim kendini, uyku sirasinda
epileptiform degisikliklerde  belirgin artis ve
bilateral senkronize olmaya kuvvetli meyilin
birlikte oldugu, yasa bagimh  bir gegisle
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eksprese eder'! 12,

CSWS vye vyakin Ozellikler sahip ve uykuda
belirgin aktivasyon gosteren diger iki antite
CLEDS (Continous focal discharges during sleep)
ve cocukluk atipik benign epilepsisidir.

CLEDS olarak, uyku sirasinda surekli lateralize
epileptiform desarj gosteren, idiopatik lokalize

epilepsi  ozelliklerini  tagiyan  altt  vaka
tanimlanmistir.  Uyku  sirasinda epileptik
aktivitede cok fazla artis olmasi ve tipik

orafasiyal ndbetlerin olmamasi sekinde ayirici
ozelliklerine ragmen, klasik form benign rolandik
epilepsinin bir varyanti gibi degerlendirilir’.

Cocukluk atipik benign epilepsisi (Atypical benign
epilepsy of childood): Klinik olarak benign
rolandik epilepsi ile uyumlu ve EEG de uyku ile
¢ok fazla aktivasyon gésteren bazi hastalar farkh
birkag 6zelligi ile ¢ocukluk atipik benign epilepsisi
olarak ayn baglk altinda tamimlanmistir. Tipik
fokal motor ve jeneralize tonik-klonik ndbetlere
ek olarak absans noébeti, jerkler veya atonik
nobetler de olabilir. Nobetleri ilaca direncli,
ancak psikomotor detoriasyon gdstermeyen
hastalardir. 9-12 yaglarinda remisyona girerler.

Bu  hastalarin  nérolojik durumu  halen
netlesmemistir®.
Sunulan vakada, sendromun varhgini

etkilemiyecek, ancak cevaplanmasi gereken bir
cok soruyu olusturan durumlardan ikisi ayni
anda bulunmaktadir. Ilki; epileptik aktivitede
yukarida tanimlanan yavas dalga uykusunda
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Siurekli diken dalga kompleksli epilepsisine
benzerlik gosteren, yavas uyku ile belirginlesen
ve jeneralizasyon egilimi goOsteren artigin
gbzlenmesidir. Dideri ise hastaligin anoksik
dogum oykuisi ve lateralize piramidal bulgularin

bulundugu klinik atipik zeminde ortaya
¢gikmasidir.
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