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Juvenil myoklonik epilepsi (JME) genetik olarak belirlenmis primer jeneralize epileptik bir
sendromdur. JME sendromu myoklonik sicramalar, siklikla buna eslik eden jeneralize tonik-
klonik nobetler (JTKN) ve tipik absans nobetleri ile karakterizedir. JME primer jeneralize epi-
lepsilerin nispeten benign bir formudur ve tipik olarak adélesan cagda gorialtir. JME yliksek
prevalansina, tipik klinik ve elektroensefalografi (EEG) bulgularina ragmen sikhikla yanhs ta-
n1 alabilen bir durumdur. Valproik asid ile tedaviye genellikle iyi yamt verir. Bu yazida
JME'nin klinik ve elektroensefalografik ozellikleri, tanisal hatalan azaltma yollan ve klinik
tedavinin diizenlenisi gozden gecirilmistir.

Anahtar kelimeler: Primer jeneralize epilepsi, myoklonik siwcramalar, absans,

elektroensefalografi, patogenez, aywet taru, tedavt

Juvenile Myoclonic Epilepsy (JME) is a genetically determined primary generalized epileplic
syndrome. JME syndrome is characterized by myoclonic jerks often associated with genera-
lized tonic clonic seizures and typical absence seizures. JME is a relatively benign form of
idiopathic generalized epilepsy and typically occurs in adolescence. JME is often misdiagno-
sed despite its high prevalence, typical clinical and electroencephalography (EEG) findings.
1t usually responds well to treatment with valproic acid. The article reviews the clinical and
electroencephalographic features of JME and ways to reduce diagnostic errors and to opti-
mize clinical management.

Key words: Primary generalized epilepsy, myoclonic jerks, absence, electroencephalography,

pathogenests, differential diagnosis, treatment

JME baslica kollarda olmak tizere, iki ta-
rafli olusan, tek ya da tekrarlayici, aritmik, ir-
regiiler myoklonik sigramalar ile karakterize-
dir'¥. Myoklonik sigramalarin epilepsinin bazi
tiplerinin bir 6zelligi olabilecegi tanum tzerin-
den ylizyildan fazla zaman gec¢mistir®. Buna
karsm hastalifin bugitin bilinen karakteristik
semptomlari, 1957'de Janz ve Christian tara-
findan bir grup hastada "impulsiv petit mal"
olarak takdim edilmistir®. "Jtvenil myoklonik
epilepsi” terimi ise 1975'te Lund ve arkadasla-
n tarafindan kullamlmustir®®. Aslinda bu isim
sendromu tam olarak tamimlamamaktadir.
Cunktt JME yasam boyu stirebilir ve absans
nobetlerinin ilk ¢ocukluk ¢aginda baslamas:
ile erken yaslarda gortilebilir?.

PREVALANS

JME, cocukluk ¢agi absans (CCA) epilepsi-
si ve uyaninca gelen grand mal nébetli epilep-
si (UGME), idiyopatik jeneralize epilepsinin en
yaygin formlandir. JME'nin tiim epilepsilerin
%10"unu olusturdugu tahmin edilir®. Bu oran
Janz'in serilerinde %7-9©.7; Asconape ve
Penry'nin serisinde ise %4 olarak bildirilmig-
tir ),

JME gozden kacabilen bir sendromdur.
Cogu hastada myokloniler yalnizca tekrarla-
nan gortusmelerle ve video-EEG kayitlarinda
noébetlerin gorulebilmesi ile tanmabilir. JME'li
hastalarm %3-5'inde myoklonik sigramalar
tek nobet tipidir ve genel poptilasyonda send-
romun bu goértintistnin prevalansini arastir-
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mak oldukea gictar. Cunkt hastalarin ¢ogu
bu sigramalari beceriksizlik, sakarlik, sinirlilik
ya da tik olarak yorumlarlar. Bu, JME'nin pre-
valansinin genel olarak tahmin edilenden da-
ha fazla oldugunu diistindirir®),

JME'nin cinsiyet dagilimi ttim serilerde he-
men hemen esit olarak bulunmustur's).

KLINIK OZELLIKLER

Janz'a gore, JME olgularimin %79'u 12-18
yas (ortalama 14,6) arasinda baslar(56),
JME'de goriilen absans nébetleri, myoklonik
sicramalar ve JTKN'ler karakteristik olarak
yasla iligkili bir baslangi¢ gosterirler(7-9.10 Ap-
sans nobetleri 5 ila 16 yas arasinda baslar.
Bunu 1-9 yil (ortalama 4) sonra myoklonik sic-
ramalar izler. Myoklonik sicramalar genellikle
15 yas civarinda, nadiren de yasamin ikinci on
yilindan sonra baslar. JTKN, genellikle, myok-
lonik sicramalardan birkag ay sonra ortaya ¢i-
kart?,

JME'de baslangic yasi esasen tarunin kon-
dugu yastan ayrilir. Cinkit JME genellikle ilk
ndbet olustuktan yillar sonra tani alir®. Send-
romun beklenmedik yaslarda gelistigi bildiril-
digi icin, JME her yas grubunda ddastniilmeli-
dirlh,

Nobetler

Myoklonik sigramalar: Karakteristik myok-
lonik sicramalar bashca tist ekstremiteleri et-
kileyen, proksimal ve distal kaslarin kisa stire-
li, tek, eszamanl ve sok benzeri klonik hare-
ketleridirt®?. Genellikle iki tarafli olusur, ancak
tek taraflt da olabilir212), Ust ya da alt ekstre-
miteleri tek basmna tutabilir®, Sicramalar tek
ya da tekrarlayic olabilir. Tekrarlayic: oldu-
gunda ritmik degildir ve genellikle birkac hare-
ketten daha fazla olmaz®,

GoOgus ve larinks kaslarinin tutulumu ne-
deni ile hasta ses gikarabilir®. Video calisma-
lar ile ytiz tutulumunun nadir oldugunu gos-
terilmistirl!3. Sigramalar hafif olabilir ve yal-
nizca st ekstremite distal kaslarinm etkileyebi-
lir, bu nedenle de yalnizca beceriksizlik ya da
titreme olarak yorumlanabilirler'®, Ust ekstre-
mitedeki myoklonik sigramalar siklikla hasta-
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nin elindeki nesneleri dasiirmesine neden
olup, yemek yeme, dis fircalama gibi sabah ak-
tiviteleri sirasinda rahatsizlik verir'®),

Sigramamnin amplittidt aymi1 hastada ve
hastadan hastaya degisiklik gosterir ve sicra-
malar hastay1 yere diisiirecek siddette olabi-
lir?. Yine de cok guclit ve agir sicramalara
rastlanmaz ve kisa strede iyilesme gorulir.
Bu myokloniler, semptomatik Lennox-Gastaut
Sendromu ve progresif myoklonik epilepsilerde
(PME) oldugu gibi, hastay: hizla yere diisiiren
ani, gli¢lt myoklonilerden ayirt edilmelidir(®).

Nadir géruilen myoklonik absans epilepsisi-
nin aksine, JMEmnin myoklonik sicramalar:
stiresince biling bozuklugu olmaz'4. Baz has-
talarda myoklonik sicramalar hastaligin tek
klinik 6zelligi olabilir(7-10-12.15) Ancak siklikla
iki y1l icinde JTKN'ler baslar(7-12), Bu tiir myok-
lonik sicrama serisi nadir degildir ve saatlerce
2-3 dakikada bir meydana gelebilir (myoklonik
status)@. Karakteristik olarak biling cok az
bozulur!!®, ancak myoklonik status bir JTKN
ile sonlanabilir®®.

Absans nébetleri: JME'de absans ndbetleri
¢ok belirgin olmasa da, hastalarin %10-33"in-
de goraltr!0-12.17 Bu nébetler, eger varsa, ge-
nellikle myoklonik sicramalardan ortalama 4-
5 yil énce gelerek JME'nin ilk klinik bulgusu-
nu olustururlar. Gunde birkag kez meydana
gelebilir ve siddeti yasa baghidir!217), On ya-
sindan énce baslayan hastalarda absans né-
betleri, CCA'yva benzeyebilir. Fakat bilin¢ bo-
zuklugu o kadar siddetli degildir, sik olarak
noébetin bir kismi hatirlanir ve otomatizmler de
son derece nadirdir!®. Gec¢ baslayan (10 yas
tizerinde) hastalarda ise absans nébetlerinin
siklig1 daha az olabilir, fiziksel aktivitenin de-
vamina ¢ok az engel olabilir ya da hi¢ olmaz.
Bu nébetler sadece kisa bir konsantrasyon bo-
zuklugu olarak tanimlanabilir, genellikle sik
degildirler ve yalmzca video-EEG ile gérantr
hale gelebilirler(?,

Janz'a gére, CCA olgularmin %4,6 kada-
rinda hasta JME'nin baslangic yasina eristi-
ginde, JME gelisir. Bu gézlem, UGME gibi, bu
iki sendromun da ashnda ayni genotipin fark-
It gortintiileri oldugu varsayimim destekler®),
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Jeneralize tonilk-klonik ve klonik-tonik-klo-
nik nébetler: Hastalarin %90-95'inde JTKN'ler
olur®:-Genellikle-bir-seri-myeklonik-sieramayi
izler!?.-Myoklonik sigramalarn-siddeti-ve-sikli-
g1 arttifinda, bir klonik-tonik-klonik nébet
meydana gelir ve bu da JTKN'ye ilerler(19.
Myoklonik sigramalar stresince biling korun-
dugundan hasta JTKN éncesi kendisini koru-
yacak bir pozisyon alabilir. Bas, yliz, boyun ve
govde tonik bir kasilma ile gerildiginde biling
aniden bozulur. Bu tonik faz 10-20 saniye si-
rer ve govdede klonusun ve ekstremitede sig-
ramalarin olustugu bir evre ile sona erer®.
Bu, jeneralize status epileptikusa da ilerleye-
bilir?). JTKN'ler ve klonik-tonik-klonik nébet-
ler de, myoklonik nobetler gibi, siklikla uyku-
dan uyandiktan hemen sonra goérulme egili-
mindedirler (5). Ancak uyku sirasinda ya da
giin boyu herhangi bir saatte de meydana ge-
lebilirlert!?),

Nébeti tetildeyen falktérler: Myoklonik noé-
betler genellikle uykudan uyamirken meydana
gelir, bu nedenle de sabahlari daha sik gérii-
(1512, Sicramalarin ve JTKN'lerin en gugla te-
tikleyicileri, uykusuzluk ve yorgunluktur(®-20),
Hastalarin %76'sinda ataklarin ellerin kullani-
min1 gerektiren aktivitelerle (yazi yazma, ¢izme
gibi) kolaylastigi bulunmustur. JME'li adole-
sanda ve genc eriskinde gece partilerinin ve
gec saatlere dek ders ¢alismanin bir sonucu
olarak uykusuzluga olduk¢a sik rastlanir®.
Uykusuzluk JME'nin ilk tamsal kriterleri ara-
sinda da kullamlmustir®.

Alkol, stres, gticlii duygulanimlar, anksiye-
te, menstriiasyon, yarmp sonen 1siklar ve video
oyunlarimin da bazi hastalarda nébetleri ko-
laylastirdig1 bildirilmistir*2-1321). JME'li hasta-
larda alkol myoklonik sigramalar, JTKN'leri ve
klonik-tonik-klonik nébetleri tetikler. Menst-
riasyon suresince dort kadin hastadan ti¢tin-
de sigramalarin sayisinda artis oldugu bildiril-
mistir. Sigramalar premenstriiel olarak da or-
taya gikabilir ya da sayilarinda artis olabilir.
Ayrica gebeligin de JME noébetlerini etkiledigi
biliniyor. Castells ve Mendilaharsu, 1958'deki
calismalarinda bazi gebe hastalarda myoklo-
nik noébetlerin kayboldugunu ya da azaldigim,

dogumdan sonra ise koétulestigini bildirmisler-
dirl22), Bazi hastalarda gebelik stiresince valp-
roik-asit-tedavisi-kesilebilir-ve-deguma-dek né-
bet—almayabilir?3. EEG'de-sendromun-tamn-
masina yardimcei olarak da kullanilan hiperven-
tilasyon da bir diger etkili uyaric: faktérdur®?.

JME'li hastalarda absans nébetleri bazen
heyecan ve dikkatin bir konuda yogunlastiril-
mas: ile tetiklenebilir!?, ancak genelde ab-
sans nobetleri myoklonik si¢cramalart ve
JTKN'leri kolaylastiran faktérlere o kadar has-
sas degildirt?).

Fizik ve Norolojik Muayene

Nérolojik muayenede herhangi bir anormal
bulguya rastlanmaz®7. JME'li hastalarda ze-
ka normaldir. Yine de JME sliphesi olan has-
talara noropsikolojik bir degerlendirme yapil-
malidir. Boylece hastanin daha sonraki izle-
mindeki sonuclari ile karsilastirilarak PME ta-
nist dislanabilir. Nérolojik bozulma PME tari-
s destekler®).

ELEKTROENSEFALOGRAFIK

BULGULAR

[stirahatta ve uyanikken zemin aktivitesi
daima ayni sekilde, 10-11 Hz'lik bir alfa rit-
mindedir. JME'nin karakteristik EEG 6rnegi,
yaygin bilateral, simetrik ve es zamanl, 4-6
Hz'lik tek ya da ¢ok sayida diken-dalga yayan
komplekslerinden ibarettir. Desarjlar fronto-
santral bolgeler lizerinde daha belirgin olabi-
lir®, Delgado-Escueta ve arkadaslari 4-6
Hz'lik ¢ok sayida diken-dalga kompleksini te-
davi edilmemis tiim hastalarda; Janz ise has-
talarin %52'sinde bulmustur®:13), Bunlar 1 ila
20 saniye surer?. Dikenlerin say1 ve ampli-
tidleri degisir: Bir yavas dalgadan hemen 6n-
ce 1-8 adet diken-dalga gorultar ya da bu di-
ken-dalgalar yavas dalgann tizerine eklenir ve
dikenlerin karakteristik bir gortntsti olabilir
(“solucanvari” ya da “sikistirilmig W’lar”)117:18),
Jiivenil absans epilepsidekinin (JAE) aksine,
desarj suresince sikhifinda sabit bir diists
yoktur!?), Tipik bir 6zelligi ritmik desarjlarin
yavas dalgalarla ya da bir duraklama ile kesil-
mesidir, bunu paroksismal hizli aktivite takip
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eder12.18] Paroksismal teta ya da delta aktivite-
si de yaygindir ve jeneralize anormaliteler siklik-
la amplittid bakimindan asimetriktir. Hiperven-
tilasyon belirgin olarak desarjlar kolaylastirir®),

Fokal anormallikler yaygindir (hastalarin
%50'sinden fazlasinda) ve yanhs yorumlanabi-
1irl12.24.25), Bunlar, jeneralize desarjlarin fokal
baslangici ya da fokal yavaslamalarindan iba-
rettir. Fokal dikenler ve/veya keskin dalgalar
da goriilebilir®. Fokal anormallikler, jeneralize
desarjlar ile birlikte oldugunda, bunlarin yoru-
mu siklikla zor olabilir. Fokal anormallikler ya
da asimetriler nobetlerin fokal baslangicini
gosteriyor gibi yorumlanabilir ve bu yanlis ta-
1 JME'deki tipik absans nébetlerinin siklikla
kompleks parsiyel ndbet gibi taninmasi seklin-
deki klinik yanilg: ile desteklenebilir26).

Janz'a gore, EEG'de 1s18a duyarhlik ya da
aralikli 1;1k uyanm ile bilateral es zamanh di-
ken-dalga orneklerinin ortaya cikarilmasi,
JME'de oldukca sik bir bulgudur®.10, Wolf ve
Goosses, serilerinde 1s18a duyarliigi JME'de
%30 oraninda bulmuslar ve tim epileptik
sendromlar arasinda en ytiksek oran oldugu-
nu bildirmislerdir. Ayrica kadinlarin erkekler-
den iki kez daha fazla 1s183a duyarl oldugu bu-
lunmustur??. Son yillardaki calismalarda ise
181ga duyarhiik prevalansinin daha yiiksek ol-
dugu ve bunun hem aralikh 151k stimtilasyo-
nunun suresi, hem de yas ile ilgili olabilecegi
ileri stirilmils; JME tams: dustinalddginde,
EEG cekimi sirasinda bes dakika aralikli 1s1k
stimiilasyonu énerilmistir®®. Isiga duyarhligin
15 yasina dek arttig1 ve 20 yasindan sonra da
aniden azaldigl bildirilmistir(29,

Dhanuka ve arkadaslari, olgularin tama-
minda uyku EEG'sinin, %73.33'inde ise rutin
EEG'nin anormal oldugunu, bu nedenle de
JME tanisinda uyku EEG'sinin daha sensitif
ve spesiﬁk bir ara¢ oldugunu ileri stirmiisler-
dir. Uyku EEG'sinde degarj oranlari uykudan
uyarukhga gecen dénem stiresince artar20,

EEG bulgulann uygun antiepileptik ilac
(AEID) tedavisi ile siklikta timlyle normale do-
nebilir. Bu tir durumlarda da EEG anormali-
telerini ortaya cikarmak igin uykusuzluk
EEG'si gereklidir'?,
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PATOGENEZ

JME'de beyindeki fiziksel ve biyokimyasal
anormallikler hakkinda ¢ok az sey bilinmekte-
dir. Klinik ve radyolojik muayeneler tipik olarak
normal bulunur. Ancak bazen muhtemelen
travmaya ya da uzamis noébetlere bagh olarak
beyin hasan olabilir®. Meencke ve Janz, 31
JME'l toplam 15 idiyopatik jeneralize epilepsili
hastanmn histolojik ¢alismas: sonucunda, has-
talann hepsinde “mikrodisgenezis"in morfolojik
bulgularinin oldugunu gostermislerdir30-31 An-
cak bunun o6nemi tam anlasilamamistir. Bu
bulgularn diger nérolojik bozukluklarda ve sag-
likh bireylerde de gortlebilecegi bildirilmistirt32).

JME kompleks bir kalitim modeli gosterir.
6p ve 15q kromozomlarinda JME'yi predispoze
eden lokuslar icin kamit elde edilmistir(33.34),
Bu, biri kromozom 6'da digeri kromozom 15'te
karsilikli etkilesen iki lokusun var oldugu ya
da JME'deki genetik heterojenite hipotezine
uygun olabilir(34),

Son ¢ahsmalar, JME'nin esas olarak ma-
ternal kahtilmis olabilecegi ve insan 18kosit
antijeni-bagiml formlarin Avrupali ailelerde
meydana gelme olasiifinin daha fazla oldugu
yolundadir(®9),

AYIRICI TANI

JME kesin klinik profil gosterse de, siklik-
la yanhs tanmi alir. Tamda aylarn yillar bulan
bir gecikme olabilir®®. Literatiirde JME tani-
sinda 3,5-14,5 yilik gecikmeler bildirilmis-
tir20.36-39) Tanidaki gecikme hasta morbidite-
sini arttirir, dahasi yanhs tedavi ile nébet sik-
Iig1 artabilir®. JME'deki yanlis tanminin en
énemli nedeni, sendromun tamnmamasidir(l),
Epilepsilerin sendrom simiflamasimin dnemi,
higbir yerde JME'deki kadar belirgin degildir.
Bu, JME'de uygun tedavi ile nébet kontroliinti
saglar ve nébeti presipite eden faktérler ve ola-
s1 genetik risk hakkinda hastanin bilgilendiril-
mesini saglar®®. Sendrom simiflamas: icin to-
nik-klonik nébetleri olan hastalarda, éncelikle
primer JTKN'erin, basit ve/veya kompleks
parsiyel nébetlerden sekonder olarak jenerali-
ze olmus olan tonik-klonik nébetlerden, ayirt
edilmesi gereklidir®.
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Nébet bozuklugunun primer jeneralize epi-
lepsi oldugu anlasildiinda;-bir-sonraki-asama
belirli- sendromun-tanmmasidir.-JME-i¢in-ayi-
ric1.tam. CCA, JAE ve UGME . ile yapilmahdir.
Cinkt bu sendromlar yalmzca bazi JME 6zel-
liklerini paylasmaz, ayni zamanda c¢atisan
ozellikler gosterip, bu bozuklugun parcas: da
olabilirler®.

CCA (piknolepsi), orta yas ¢ocukluk ¢agin-
da meydana gelen absans nobetleri ile karak-
terizedir. Bu noébetler ktime halinde gelir. N6-
bet sirasinda EEG klasik 3 Hz diken-dalga ak-
tivitesi gdsterir. Yas ilerledik¢ce ya ndbetlerin
siklig1 azalir ya da nébetler kaybolur.

JAE, CCA'dan ayrn bir sendromdur. Piiber-
tede baslar. Nébetler sporadiktir, CCA'daki gi-
bi kitimelesme gostermez ve sekonder jenerali-
ze tonik-klonik nébetlere dontismez. JAE erig-
kin yasta da devam edebilir.

UGME, cocukluk cagindan eriskin yasa
dek genis bir yas grubunda meydana gelir.
JME'den esas olarak myoklonik nébetlerin ol-
mayis! ile ayrilir. Yine de iki sendrom arasinda
baslama yasi, nébetlerin uykusuzluk ve alkol
tiketimi ile artis1 ve AEI tedavisinin kesilme-
sinden sonra nébetlerin siklasmas1 gibi ben-
zerlikler vardir®,

JMEmnin sendrom olarak tammlandig ilk
yillarda ayirc: tamsinda esas olarak PME goz
onune ahnmistir). PME'ler semptomatik jene-
ralize epilepsilerdir® ve Unverricht & Lund-
borg tarafindan tamimlanan PMEmin Baltik
formu, Lafora Hastaligi, néronal seroid lipofu-
sinozis, sialidozis ve mitokondriyal ensefalomyo-
patileri icerir®49, Bu hastaliklarda nobetler
belirgin bir 6zellik olsa da, ataksi, demans ve
progresif nodrolojik bozulma da meydana gelir.
Hastaligin erken dénemlerinde zeka ve nérolo-
jik durum normalken, klinik tablo JME'ye
benzeyebilir. PME'den yalnizca nérolojik bo-
zulma ve tedaviye direncli nobetler asikar ol-
dugunda stuphelenilir®. Buna karsin, yanhs
antiepileptiklerle tedavi edilen ve bu ilacglarla
intoksikasyon gelisen JME'li hastalar, PME
semptom ve bulgulanm taklit edebilir ve atak-
si, bozulmus mental fonksiyon ve kontrol edi-
lemeyen nébetler gelistirebilir®?, JTKN'nin,

myoklonik sigramalardan daha énce olustugu
PME'li hastalarda tam glictir. PME'li hastala-
rin-EEG'lerindeki-belirgin-zemin-aktivitesi bo-
zuklugu-ve-paroksizmler-tamda-yardimeidirt2),

Yanlhis tam i¢in baslica faktorler, sendro-
mun taninmamasi ve dykiide myoklonik sigra-
malarin aciga cikarnlmasindaki basarisizlik-
tir®2), Myoklonik si¢ramalar hasta tarafindan
inkar edilebilir ya da soruldugunda dogru ifa-
de edilemeyebilir; sinirlilik, sabah gerginligi,
sakarligi gibi yorumlanabilir®®. Hekim tara-
findan da siklikla basit parsiyel nobet olarak
yanhs yorumlanabilir®?. Absans nobetleri de
kompleks parsiyel nébetlerle karistirilabilir®9),
Sonu¢ olarak JME'nin dogru tanisi esasen
sendromun bilinmesine ve myoklonik sicra-
malarin dogru yorumlanmasina baghdir. EEG
ise yalnizca taniya yardimei bir aragtir®?, Go-
rintiileme yontemleri ile incelenmesi ise ge-
reksizdir#3),

Her hasta sendrom siniflamasina gore de-
gerlendirilmeli. dtizenli takip edilmelidir. Yillar
once epilepsi tanist almis hastalarda bile kli-
nik ve EEG o¢zellikleri, JME tam olasilig: ile
gozden gecirilmelidir®. Hatta JME yaslilarda
sik gortilmedigi halde, tedaviye direncgli nébet-
leri olan tiim hastalarda akla getirilmelidir®4.

TEDAVI

Hastalara mimkiin oldugu kadar nébeti
aktive eden etkenlerden kac¢inmas: égtitlenme-
lidir®. VPA olgularin %86-90'inda etkin bu-
lunmustur(8-13.45.48) VPA'min tedavi edici doz-
lar1 20 ila 30 mg/kg arasmdadir. Cogu hasta
VPA'nin 40-100 mg/1 serum seviyesi ile kont-
rol edilir, fakat direncli olgularda VPA serum
seviyesinin 150 mg/l'ye dek arttirilmasi gere-
kebilir®.

Siddetli myoklonik sicramalari ya da
JTKN'lerin kontroltine ragmen devam eden
sigramalan olan hastalar, VPA dozunun artti-
rilmasindan ¢ok, tedaviye klonazepam ilave
edilmesinden yarar gorurler(1247.48) Ancak
klonazepam tek basina kullanildiginda
JTKN'leri arttirir4®, Bununla birlikte, yalmzca
myoklonik sigramalari ve absansi*® olan has-
talarda muhtemelen giivenlidir(12,
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Panagariya ve arkadaslari, 2 yi1lik nébet-
siz bir dénemden sonra VPA'nin ¢ok kiiciik
dozlarn ile idame tedavisinin sturdiriilebile-
cegini bildirmislerdir. VPAnin 15 mg/kg/
gun dozu ile, nobetleri %63,1 oraninda kont-
rol ettigi bildirilmis ve 2 yillik nébetsiz bir
dénemden sonra ise, VPA'min ¢ok kiiciik
dozlart ile (3-5 mg/kg/giin ila 6-8
mg/kg/giin) idame tedavisini &nermisler-
dir{50,

Ikinci asamada kullanilacak ilaclar ise pri-
midon ve fenobarbitaldir®. Karbamazepin et-
kili degildir12:39, hatta nébetleri arttirabilir,
bu etki fenitoinde daha az gorular31.52 vye
bashca myoklonik sigramalarin artisi1 seklin-
dedir®,

Yeni antiepileptik ilaclardan lamotrijinin
etkin oldugu, topiramat ile de iyi sonuclar
alindig1 bildirilmistir®3.54),

Tedaviye direncli olgularda JTKN'lerin te-
davisi icin asetazolamid de kullanilabilir. An-
cak asetazolamid myoklonus iizerine VPA ka-
dar etkili olmadigindan, VPA'ya ek bir ilac ola-
rak dastiniilmelidir'®,

Fernando-Dongas ve arkadaslar, 33
JME'l hastada JME'de klinik parameireleri,
EEG bulgularmi ve MRG verilerini incelemis-
lerdir®s), Bu ozellikleri VPA'ya hassas ve di-
rencli JME hastalarinda karsilastirmislardir:
23 hastanin %70'inin VPA'yva hassas,
%10'unun ise VPA'ya direncli oldugunu bul-
muslardir. VPA'ya direncli grupta EEG asimet-
rilerinin, atipik nébet karakteristiklerinin ve
entellektiel yetersizligin daha sik oldugu bu-
lunmustur. EEG verileri ile klinik 6zellikler
VPA'ya yanit verecek JME hastalarini tanima-
da yardima olabilir(58),

JME'li hastalarin tedaviye direncli bir alt
grubunun oldugu kesindir ve bu olgularin pre-
valansi, muhtemelen epilepsi merkezlerinin
artan tecriibesi ile daha da artacaktir.

Aile dykiisti, nobetlerin baslangi¢ yasi, cin-
siyet, 1s1ga duyarlilik, konvansiyonel gorintii-
leme ydntemlerinin (bilgisayarh tomografi ve
manyetik rezonans gériintileme) sonuclan ve
tanida gecikme ile ila¢ rezistansi arasinda an-
laml iliski gosterilememistir(55),
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JME genellikle VPA tedavisine oldukga iyi
yanit verir, hastalarin %80-90'inda nébetler
kaybolur12:1557) Ancak JME'de tedavinin son-
landirilmasi 6nerilmez. Ctinkti tedavi uzun sii-
ren nébetsiz bir dénemden sonra bile kesilse,
nobetler tekrar ortaya ¢ikar®57, Bu nedenle
JME yasam boyu stiren bir hastaliktir® ve ya-
sam boyu tedavi gerektirebilir®7),

Ozellikle su durumlarda JME ayric1 tamda
distintlmelidir: [1] sabahlar olan JTKN'ler [2]
karbamazepin ile kontrol edilemeyen JTKN'ler
[8] uykusuzluk ve alkol alimi ile iliskili
JTKN'ler®,

Nobet epileptik sendromun vyalnizca bir
semptomu oldugu icin, sendromun dogru ola-
rak tanminmasi ve smflandinlmas: gereklidir.
Sendrom tanis: ise tedaviye yaniti ve prognozu
belirler. Bu nedenle JME tamnis1 icin EEG ve
klinik tanimlamalarin 6tesine gecip, aile éykii-
sii, nobetin siddeti, stiregenligi, nébeti kolay-
lastiran etkenler ve hastaligin dogal dyktisi gi-
bi faktérler goz 6ntine alinmalidir®,
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