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Startle Epilepsy
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OZET

irkilme epilepsisi ani, beklenmedik ses veya somatosensoriyel uyari ile tetiklenen ndbetlerle karakterizedir. Nébetler ge-
nellikle jeneralize tonik ve semptomatiktir. Farkli hastaliklarla birliktelik olabilir ancak en sik perinatal hipoksi ile birliktedir.
Kafa travmasi sonrasinda irkilme epilepsisi cocuklarda nadiren bildirilmektedir. Biz de gegirdigi kafa travmasi sonrasinda
ani ses ile uyarilan nobetleri gelisen bir cocuk hastay! sunduk.

Anahtar Sozciikler: Cocuk, Epilepsi, irkime, Kafa travmasi

ABSTRACT

Startle epilepsy is characterized by seizures triggered by unexpected sudden sounds or somatosensory stimuli. Seziures
are usually generalized tonic and symptomatic. It may be associated with various disorders but the most common is
perinatal hypoxia. Startle epilepsy has been reported rarely after head injuries in children. We present a child who had
seizures triggered by sudden sounds after head injuries.
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GIiRIS

irkiime epilepsisi ani, beklenmedik ses veya somatosensoriyel
uyari ile tetiklenen nébetlerle karakterizedir ve ik kez 1901 yilinda
Gowers tarafindan tanmlamigtir. 1955°de Alajouanine ve Gas-
taut irkilme epilepsisini refleks epilepsiler icinde sinflandirmigtir.
1989 ILAE epilepsi sendrom siniflamasinda “epileptik nébetler
ani uyanma ile de tetiklenebilir, uyaranin 6zelligi beklenmedik
olusudur” seklinde tanimlanmistir. Nébetler genellikle jeneralize
toniktir fakat parsiyel olabilir ve genellikle semptomatiktir. No-
betlerinin patofizyolojisinin epileptojenik bir fokusun propriosep-
tif uyaran ile aktivasyonuna bagl oldugu dusindlmektedir (1-3).

irkime epilepsisi genellikle perinatal anoksiye bagl gelisen
ensefalopatiye ikincil olarak, hayatin ilk iki dekadinda baglar.
Fakat Down sendromu, Sturge Weber sendromu ve arteioventz
malformasyon ile iligkili porensefaliile birlikteligi de tanimlanmistir
(1-5).

Burada, gecirdigi kafa travmasi sonrasinda ani ses ile uyarilan
ndbetleri gelisen iki buguk yasinda bir kiz hasta sunuldu.

OLGU SUNUMU

iki bucuk yasinda kiz hasta son dért aydir ani ses ile birlikte
kollarinda kasilma, bas ve gdvdesinde 6ne dogru disme
sikayeti ile basvurdu. Ayni gun icinde gurUltu ile pekgok kez
bu durumun tekrarladidi ve daha 6nce topiramat, klonazepam,
karbamazepin, lamotirigin kullandigi ancak fayda gdrmedigi
agrenildi. Ozgecmisinde, 18 aylik iken yilksekten dilsme sonrasi
intrakraniyal kanama ve sonrasinda sol hemiparazisi gelismisti.
Soygecmigsinde ise 6zellik yoktu. N&rolojk muayenesinde sol
hemiparazisi mevcuttu. interiktal EEG’sinde sag hemisfer zemin
aktivitesi daha yavas ve dUzensiz olup sag hemisfer frontosentral
ve temporal bdlgesinde degisik sikliklarda 1-2 Hz frekansinda
yUksek amlittdiU keskin yavas dalga desarjlar saptandi (Sekil
1). Beyin MR géruntilemesinde sag temporoparietalde atrofi
vardi (Sekil 2).

Video EEG kayitlarinda ani ses ile birlikte hastada klinik olarak
epileptik spazm EEG’sinde ise distk amplitddit hizl ritmik
aktivite izlendi. Bu bulgularla hastada ses ile uyarilan irkilme
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Sekil 1: interiktal
EEG, sag hemisfer
zemin aktivitesi
daha yavas ve
dizensiz olup

sag hemisfer
frontosentral

ve temporal
bdlgesinde
degisik sikliklarda
zaman zaman
jeneralize olan 1-2
Hz frekansinda
yuksek amlatadit
keskin yavas
dalga desarilar!.

Sekil 2: Beyin MRG’de sad temporoparietalde atrofi.

epilepsisi dugunuldu. Tedavisine levetirasetam ile devam edildi.
Takibin birinci yilini tamamlayan hastanin ndbetleri blyUk lgtde
kontrol altina alindl.

TARTISMA

irkilme epilepsisi hiperekspleksiyadan ayird edilmelidir. Hiperek-
spleksiyada irkilme yaniti irkilme nobetlerine yol agan ayni
uyaranlarla tetiklenir, fakat hastanin bilinci aciktir, EEG’de fokal
veya jeneralize ndbet aktivitesi yoktur yaygin kas artefaktlar
gorillr. irkime epilepsisinde ise en sk gorilen iktal EEG
bulgusu vyaygin elektrodekremental paterndir (yaygin hizli
ritmler: 15-25 hz). Jeneralize diken/coklu diken dalgalar ve fokal
desarjlar gorulir. Nobet sayisi genellikle ginde ondan fazla
sayida olabilmektedir (3,6,7). Bizim olgumuzun da nobetleri
gun icinde ani ses ile gok sayida tekrarliyordu. Video EEG
monitorizasyon Unitesinde izlendigi G¢ gun sUresince toplam
17 nobeti izlenmisti. Bu ndbetlerinde klinik olarak epileptik
spazm ve iktal EEG’sinde ise sag hemisfer temporal bolgede
dUsUk amplUtudia hizl aktivitenin 10-15sn sUre ile devam ettigi
saptand..

Refleks epilepsilerin olusum mekanizmasi halen net anlasilama-
mistirAncak nobeti tetikleyen uyarana karsi beyin kortkesinin
asirn duyarl oldugu dustnulmektedir (8). Chauvel ve ark. (9)
irkilme epilepsisindeki iktal desarjlarin motor ve premotor kor-
teksden kaynakladigini rapor etmislerdir. Bir baska ¢alismada
ise ndbetlerin muhtemelen dorsolateral frontal lob ya da periro-
landik alandan kaynaklandigi 6ne surtlmustdr (10). Bizim olgu-
muzun interiktal EEG’sinde sagd hemisfer zemin aktivitesi daha
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28 Citak Kurt AN ve ark.

yavas ve dUzensiz olup sag hemisfer frontosentral ve temporal
bdlgesinde degisik sikliklarda 1-2 Hz frekansinda yUksek amlu-
tidli keskin yavas dalga desarjlan vardi. iktal aktivite de yine
temporal bdlgede saptandi.

Hastalarin &zgec¢mislerinde dogum ve kafa travmasi bildiril-
mekte ve norolojik muayenede mental retardasyon gibi sekel
bulgular yiiksek oranda saptanmaktadir (3,6). Bizim olgumuzun
6zgec¢misinde kafa travmasi sonrasi gegirilmis intrakraniyal ka-
nama vardi. Ayrica beyin gorintilemesinde sekel degisiklikler
ve muayenesinde hemiparazisi mevcuttu.

Kafa travmasi sonrasi farkli tipte nobetler geligebilir. irkime
epilepsisi de bunlardan birisidir ve ¢ok sik rastlanmamakla
birlikte travmaya ikincil sekel degisiklikler ile bu tip ndbetlerin
¢ocuklarda da gelisebilecedi unutulmamalidir.
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