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Giris

Benin rolandik epilepsi (BRE), cocukluk ¢aginda sik rastla-
nilan, klinik, genetik ve elektrofizyolojik olarak tanimlanmisg bir
sendromdur (1). Pediatrik hastalar arasinda, atesli olmayan
konviilziyonlar arasinda en sik rastlanilan epilepsilerden biri
olarak kabul edilir (2). Yasla degisim gdsteren otozomal domi-
nant kalitsal bir 6zellik gosterdigi diistiniilmektedir. Prognozu
iyi olup, 15 yasinda birgcok hastanin elektroensefalogramlari
(EEG) normale ddnerken, klinik olarak da tam diizelme gorii-
liir. BRE'deki konviilziyonlar fokal baslayan daha sonra siklik-
la sekonder olarak jeneralize olabilen tonik-klonik kasilmalar
seklindedir. Nobetler genellikle uyku sirasinda gériiliir. Has-
talar baska bir ndrolojik sorun tagimazlar ve mental / motor
yonden patolojik bulgular gézlenmez. Tedaviye yanit iyidir.
Prognoz her zaman yiiz giildiiriiciidiir. Yas ile degisim gdste-
ren bu genetik epilepsi tiirlinde, sonraki dénemlerde tiim has-
talarda EEG bulgulan kaybolmakta ve tedaviden bagimsiz ola-
rak nébetlerin tekrarlama riski goriilmemektedir (3).

Tarihgesi

Bu sendrom ilk kez 1952 yilinda Gastaut tarafindan tarif
edilmistir. Klinik bulgular ve sendromun detayl ilk tarifi 1955
yilinda Nayrac ve Beaussart tarafindan yapilmistir (4). 1959
yilinda Gibbs ve Gibbs gibi yazarlar bunun iyi bir prognozu ol-
dugunu bildirilmiglerdir . Bu rolandik desarjlarin daha sonra
herhangi bir fokal lezyona baglh olmadigi gésterilmistir (5).
1967 yilinda Lombroso tarafindan 'Silvian nobetler ' terimi
kullanilmigtir. Blom ve Haijbel 1975 yilinda 37 hastayi 14 ile 23
yaslarina kadar takip etmis, tim hastalarin, biri harig, iyiles-
tigini ndbetlerin bir daha tekrarlamadigini gdstermislerdir.
Sadece bir hastanin, 34 yasinda alkol bagimligina bagli ola-
rak 2 kez jeneralize tonik-klonik konviilziyonlar gegirdigini bil-
dirmislerdir (1).

Bu sendromun, ilk kez 1597 yilinda Martinus Rulandus ta-
rafindan bahsedilmesine ragmen, 1955 yilina kadar gizemli
kalmasi ve klinik ve EEG bulgularinin ancak bu tarihten son-
ra tarif edilmesi ilging bir tarihi nottur. Luders daha ilging ola-

nin, bu nébetlerin daha dnce higbir pediatrik hasta grubunda
tarif edilmemis oldugunu belirtmesidir (2).

Bray ve arkadaslari 1965 yilinda bu epilepsi tiiriiniin yasa
bagli penetrans gosteren, tek bir otosomal dominant gen ta-
rafindan kontrol edildigini bildirmigtir. Bu ¢calisma, 1975 yilin-
da Heijbel ve arkadaslari tarafindan dogrulanmistir (1).

Patofizyoloji

Uzun zaman, fokal ndbetlerin altta yatan kortikal bir lezyon
ile olusabilecegi diistiniilmistiir. Klinik fokal bulgular gdster-
mesine ve fokal EEG bulgular tagimasina ragmen, bu send-
romda altta yatan herhangi bir patoloji bulunmamistir. Pato-
fizyolojisinde santro-temporal korteksde, yiiz ve orofarinks
ile ilgili motor korteks holgesinde, sebebi bilinmeyen, kalitsal
bir 6zellik gésterebilen bir lezyondan dolayi olustuguna ina-
nilir (5). Bu kortikal bélgenin uyariimasi ile ayni klinik bulgu-
larin goriilmesi nedeni ile, onceleri silvian epilepsisi olarak
da tarif edilmistir.

Bu sendromun temporal lob epilepsilerinden ayiran bulgu-
lari sdyledir: Auranin bulunmamasi, otomatizmin olmamasi
ve psisik fenomene rastlanilmamasidir. Jaksonian benzeri
yayihm genel olarak BRE'de goriilmez (1). Cogunlukla hasta,
“grand-mal” ndbet tanisi ile bagvurur. Bu hasta grubunda ti-
pik EEG bulgulari, hastaligin tanisinda biiyiik kolaylk saglar.

idiopatik epilepsi sinifina dahil edilen bu ndbetlerin yasa
bagl genetik 6zellik gostermesi ve goriintiileme ydntemlerin-
de bir 6zellik bulunmamasi etiolojisini agiklamakta yeterli ol-
mamaktadir (3).

Klinik Bulgular

BRE, cocukluk ¢aginin en sik rastlanilan, ategli olmayan
konviilziyonlarindan birini olusturur. Pediatrik epileptik hasta
toplulugunda %15-20'lik bir gurubu olusturur (6). Bes ile 10
yas grubunda goriilme sikiigi %76 olup, en sik goriilme yas
sikligi 9 olarak bildirilmistir . Kural olarak birinci dekatta bas-
layip, ergenlik déneminde son bulur. Erkek ¢cocuklarinda go-
riilme sikhgr %60 olarak belirtiimektedir. (7)
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Hastalarin 6zge¢cmisinde genellikle bir dzellik gériilmez.
Yiizde %7 ile 9 oraninda febril konviilziyon goriilebilir (8).
Hastalarin atesli konviilziyonlara ve bu tiir nébetlere duyarl
olmasi bu sendromun (kalitsal bir 6zellige bagh olarak) epi-
leptik esigininin diisiik olmasi ile agiklanabilmektedir (7).

Migren bulgulari, bu hasta grubunda sik bildirilmistir . Ba-
z1 hastalarda ikinci dekattan sonra tipik migren sikayetleri or-
taya cikabilir (7).

Ndbetler genellikle nokturinal sekonder jeneralize tonik-
klonik kasiimalar ve/veya fokal hemifasiyal bulgular icerir.
Motor konviilziyonlar sirasinda {ist, daha az siklikla alt ekst-
remiteler tutulabilir. Hemifasial bulgular klonik atimlar veya
tonik agiz kenarinin kasilmalari seklinde olabilir. Atak esna-
sinda hastada konugma bozulabilir (8). Bu konusma bozuklu-
gunun post-iktal afazik bulguya badiml olmasi muhtemel
olup, fokal fasiyal motor pareziye bagli olma ihtimali de yiik-
sektir. Kisa siireli konugma bozukluguun, iktal veya postiktal
bulgularin hangisinin etken oldugunu sdylemek herzaman
miimkiin olmayabilir (9).

BRE'deki konviilziyonlar, diurinal veya nokturinal olabilir.
Nokturinal nébetler daha uzun ve daha agir olabilir. Genellik-
le sabaha dogru goriiliir. Bu nokturinal nébetler genellikle 3
tipte goriiliir.1- Kisa siireli hemifasial nobetler; Konugma et-
kilenebilir. Hasta uykudan somatosensoril motor bulgular ile
uyanabilir. 2- Orofaringial nobetler; Bogulma, 6giirme gibi
seslerin duyulmasi ve hastanin tam bir biling kaybi ile seyre-
der. Nobet genellikle kusma ile sonlanir. 3- Jeneralize kon-
viilziyonlar; Genellikle sekonder jeneralizasyon gosterir
(3,10). Nokturinal nobetlerde, baslangi¢ kisminin tespit edil-
mesi gii¢ oldugu icin fokal bulgular her zaman tesbit edile-
meyebilir. Bu tip nébetler birkag dakikadan yarim saate ka-
dar uzayabilir. Bu uzamig nébetlerde Todd paralizi/post-iktal
parezi (PiP) gériilebilir (9).

Gilinimiizde BRE'nin birgok ozelligi bilinmesine ragmen,
PIP yaygin olarak bilinen klinik bir 6zellik degildir. Bu 6zellik
literatiirde uzun siiredir bilinmesine ragmen, ayrintilar ince-
lenmemistir. PP bulgulari gézlenen BRE'li hastalarda, prog-
noz agisindan farklilik gériilmez. Noktiirinal 6zelliginden do-
layl, kolaylikla gozden kagabilen bu 6zellik , aslinda tahmin
edilenden ¢ok fazla oldugunu diistinmekteyiz (9).

Fokal baslayip sekonder hizl bir sekilde jeneralize nébet-
lerde, PIP varligi énemli bir klinik bulgudur. Klinik baslangig
gozden kacabildigi i¢in fokal orijin tam olarak tespit edileme-
yebilir. Ozellikle uzamis nébetlerde PIP gériilebilir ve bu fokal
odak konusunda dnemli bilgiler icerebilir.

Klinik seyir genellikle iyidir ve ndbetler sik tekrarlamaz.
Fakat bazi hasta serilerinde, %20 ye varan oranda konviilzi-
yonlar sik tekrarlayabilir (11). Ister uyku déneminde, ister di-
urinal nobetlerde olsun, prognozu her zaman iyidir. Nokturi-
nal nobetler kural olarak daha uzun siirer ve daha siddetli
olabilir (5, 9). Bazi vakalarda konvulziyonlar uzayabilir ve sta-
tus olarak kabul edilir (7).

EEG Bulgulan

Benin rolandik epilepsi, elektrofizyolojik olarak iyi tanim-
lanmis bir epileptik sendromdur. EEG bulgular tanida 6nem-
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li bir yer tutar. Karakteristik interiktal EEG bulgularina, sant-
ral, temporal veya santro-temporal keskin dalgalar eslik
eder. Bu keskin dalgalar normal zemin aktivitesini bozmadan
beraber gdriiliir. Morfolojisi ve amplitiid{i sterotipik bir dzel-
lik gosterir (12). Yiiksek voltajli, difazik keskin epileptik dalga-
lar tipik morfolojisini olusturur. Bulgular unilateral, bilateral
senkronize veya bilateral birbirinden bagimsiz temporal
ve/veya santral bélgelerde goriilen keskin dalgalar seklinde-
dir. EEG bulgularn, yiiksek amplitudlii olup, 6zellikle uyku fa-
zinda daha belirgindir (8,13).

Bu elektrofizyolojik 6zelliklerin yaninda yine uykuda artis
gdsteren dipol varligi 6nem tasir. Horizontal dipolun BRE igin
patogonomik ve diagnostik olduguna inanilmaktadir. Hori-
zontal dipol santral-temporal bélgede negativite ve bifrontal-
santral bolgede rolatif olarak pozitivite gdsteren elektriksel
dagiim olarak tanimlanabilir (12,13). Santral ve santral-tem-
poral keskin dalgalar serebral palsi, migren ve diger fokal
epilepsilerde de goriilebilir. Bu gibi durumlarda da dipol var-
ligi goriilebilecedi unutulmamalidir. EEG bulgularinin PiP var-
hginda desiklik gostermedigini diisiiniiyoruz (9).

Ayirici Tani

Goriintiileme yontemleri ile altta yatan olasi patoloji tespit
edilmeye calisiimalidir. Sadece beyin parankimasi degil, ge-
rekirse vaskiiler goriintiileme ydntemleride uygulanilabilir.
Fakat invazif tanisal testlere genellikle ihtiyag duyulmaz.

BRE'de PIP iyi bilinen bir 6zellik olmasina ragmen 2 veya da-
ha fazla ataklar ile tekrarlamasi hastanin daha yakidan takip
edilmesini gerektirebilir. Altta yatan olasi patolojinin ekarte edil-
mesi igin goriintiileme yontemlerinin tanisal 6nemi vardir (15).

Yillar sonra baz vakalarin, Landau-Kleffner sendromu
(edinilmis epileptik afazi ) gdsterdigi bilinmektedir (16 ). Bu
hastalar uzun siire EEG ve klinik bulgulari esliginde, BRE ta-
nisi ile takip edimis, daha sonra konusma sorunu belirginles-
mistir. Ik olarak BRE'ye benzer klinik ve elektrofizyolojik bul-
gular ortaya ¢ikmasina ragmen, tipik Landau-Kleffner send-
romu olarak kendini yillar sonra gdstermistir. Bu tip hastala-
rin EEG bulgularinda, uyku fazinda belirginlesen santral-tem-
poral keskin dalgalar kaybolup yerine, daha hakim temporal
lokalizasyon gdsteren bulgular goriilmistiir (16).

Yavas uykuda siirekli diken dalga ile giden epilepsi send-
romu ayirici tanida goz 6niinde bulundurulmalidir. Dalginlik
ve tiim non-REM fazlarinda gdriilen EEG bulgulari tipik olarak
yavas uyku sirasinda siirekli diken dalga desarjlari ile kendi-
ni gosterir. Uykuda parsiyel veya jeneralize ndbetler ile, uya-
niklikta atipik absans nébetleri ile karsimiza gikar. Hastalar
daha sonra davranig ve konugsma bozukluklariigeren belirgin
norofizyolojik problemler gosterebilir.

EEG bulgusu olarak temporal, santral ve/veya santro-tem-
poral keskin ve diken dalgalar ayrica serebral palsi ve mig-
ren durumlarinda da olabilecegi unutulmamaldir (17).

Tam

Diagnostik EEG bulgulari, iyi analiz edilmis klinik semp-
tomlar ve anamnez bulgulari tanida kolaylik saglar. Cogun-
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Tablo 1: Benin Rolandik Epilepsi‘de Klinik ve EEG Tami Kriterleri

Klinik Tam Kriterleri

EEG Tani Kriterleri

e Nérolojik bulgularin siireklilik gdstermesi

¢ Mental ve motor herhangi bir problemin bulunmamasi
e Nobetler kisa siireli olup, genellikle noktiirinal olmasi
e Hastalarin 3 yas ile 14 yas arasinda olmasi

e Geg ergenlik déneminde ndbetlerin kaybolmasi

e Tipik EEG bulgularin varligi

e Tedaviye iyi yanit alinmasi

¢ Normal zemin aktivitesinin korunmasi
e Normal uyku bulgularinin devam etmesi

e Temporal, santral veya santro-temporal bdlgelerde tipik
epileptik bulgularin varhgi

e Uykuda bu bulgularin artma egiliminde olmasi
e Uykuda fokal veya multifokal bulgularin artmasi
e Horizontal dipol varliginin gdsterilmesi

lukla hasta, hekime “grand-mal” n6bet tanisi ile bagvurur. Bu
hasta grubunda tipik EEG bulgulari, hastanin tanisinda biiyiik
kolaylk saglamaktadir. Santral, temporal keskin dalgalarin
bulunmasi ve ortak referans averaj montajda, bifrontal pozi-
tif dipol goriilmesi BRE i¢in taniyi destekleyici parametre ola-
rak kullanilabilir. Ayirici tanida dipol varligi ile beraber diger
EEG bugularmin eslik ettigi BRE'li hastalarda, tanida zorluk
cekilmeyecegini diisiiniiyoruz (Tablo 1). Detayli bir anamnez
tani icin 6nemlidir.

Epilepsi protokolu uygulanmig gériintiileme ydntemi , be-
nin rolandik epilepsinin, olasi malin patolojilerden ayirt edil-
mesinde 6nem tasir. Altin standart olarak 6nemini kaybetme-
yen EEG'de, klasik bulgularin gériilmesi, BRE tanisinin konul-
masinin kolaylastirir (8,9). Uykuda artan sentral veya sentral-
temporal keskin dalgalarin yaninda (+) dipole varligida aras-
tinimalidir. Boylelikle aileye prognoz hakkinda daha kesin
bilgiler verilebilir.

Tedavi

BRE'li hastalarin klinik seyirleri benin olup, tedavi her za-
man gerekmeyebilir. Tedaviye baslaniimasi, hasta, aile ve te-
davi eden doktorun beraber karsilikli konusup, karar verme-
leri gereken onemli bir konudur. Hastaligin genetik 6zelligi,
altta yattigi diisiiniilen patoloji, aileye detayli bir sekilde an-
latiimali ve daha sonra tedaviye karar verilmelidir. Karbama-
zepin tedavide ilk secenek olarak kullanilir. Genel klinik go-
riis, sik tekrarlayan, ndbetler geciren ve bu nedenle sosyal
yasantisi etkilenebilecek hastalarin tedavi edilmesidir. Has-
tanin biling kaybi gbézlenmedigi ndbet tiirlerinde, hastanin
endigesini 6nlemek amaci ile nébet sikhgina bakilmaksizin
tedaviye baslanilmasi énerilir. Nébet sonrasi PIP gegirmesi
tedavide farkliik yaratmaz. Bu epileptik sendromun, klinik
seyrini tamamladiktan sonra ileri ergenlik déneminde gerile-
mesi ve EEG bulgularinin kaybolmasi beklenir (15).
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