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Abstract

Juvenil miyoklonik epilepsili hastalar ve saglikli bireylerde
somatosensoriyel uyariimis potansiyelleri 0Olgerek karsilastirdik.
GCalismaya 30 jivenil miyoklonik epilepsi hastasi ve 30 saglikh
birey dahil edildi. Sag, sol median N19, P25 amplitit ve latans
degerlendirmesi yani sira sag sol tibial P37, N45 amplitit ve
latanslari incelendi. Sonuglar anlaml bulunmadi (p>0.05). Elde
edilen bulgular bu konuda daha dnce az sayida yapilmis olan
calismalari  desteklemediginden jlvenil miyoklonik epilepsili
hastalarda somatosensorial uyariimis potansiyellerlerle ilgili daha
fazla arastirmaya ihtiyag oldugu sonucuna varildi.

Anahtar kelimeler: Juvenil miyoklonik epilepsi, saglikli bireyler,
somatosensorial uyariimis potansiyeller.

Juvenile myoclonic epilepsy patients and healthy subjects were
compared by measuring somatosensory evoked potentials. On Study,
30 patients with juvenile myoclonic epilepsy and 30 healthy subjects
were included. Right and left median N19,P25 amplitude and latency
rating as well as the right and left tibial P37,N45 amplitude and
latency were analyzed. The results were not significant (p> 0.05).
The findings didn’t support earlier a small number of studies on
this topic that have been made in patients with juvenile myoclonic
epilepsy.As a conclusion more research is needed on this topic.

Key words: Juvenile miyoclonic epilepsy, helthy persons,
somatosensorial evoked potantials.

GIRIS

Juvenil miyoklonik epilepsi (JME) genellikle puberte donemine yakin
yaslarda gorullr, kalitsal gegis gosterir, kadin ve erkekte esit orandadir
(1). Bilateral, tek ya da tekrarlayan aritmik, bilhassa bileklerde diizensiz
miyoklonik jerklerle karakterlidir. Hastalarin yaklasik %50'sinde ailevi
hikaye mevcuttur ve epilepsilerin %10'luk bir bolimini kapsar. Tani
konmadan éncekisi yillarca nonspesifik nébettanimlamasiile takib ediliyor
olabilir. Tanida en énemli unsur hikayedir. Atipik elektroensefalografi
(EEG ) bulgular bazi hastalarda yanhis tani konulmasini engeller.
Jeneralize tonik klonik ndbet (JTKN)' ler JME'li kiilerin %90-95" inde
vardir. %40 hastada ndbet gériilmeyebilir. Nobetler oldukga seyrek ve
kisa olabilir. Giin icinde birkag kez olabilir. Olayin siddeti yasla iligkilidir,
geg baslangigli (>10 yas ) olanlar daha hafif seyreder. Nobetler uyku
bozuklugu, yorgunluk, emosyonel stres, adet gérme, alkol, kafein alimi
ile tetiklenebilir. Hastalarin %30-40"1 fotosensitiftir, hizla yanip sénen
isiklardan etkilenir. Kokain ve amitryptiline nobet esigini disirerek
nobetleri tetikler (1). Birgok uluslararasi calismada antiepileptik ilag
kullaniminin - uyariimis  potansiyelleri  etkilemedigi  savunulmustur.
Hastalarin fizik muayene bulgulariyla hafiza normaldir (2).

Hastaligin tanisinda klink ve EEG'nin dnemli bir yeri vardr.

Magnetik rezonans spektroskopi, positron emisyon tomografi gibi ileri
gorintileme yontemleri de tanida kullanilabilir( 1,3). Tanimlanmamis
durumlarda anormal somatosensorial uyariimis potansiyel (SSUP)
sonuglari  somatosensorial yollarda bir  disfonksiyon oldugunu
gostermesi agisindan kullaniimakta olan 6nemli bir tani yontemidir (4 ).
Tedavide sodium valproate en ¢ok tercih edilen ilagtir, absans ndbetler
ethosuximide ile de tedavi edilebilirler. Miyoklonik jerkler clonazepam'a
iyi cevap verirler. JME benign bir durum olsa da unutulmamalidir ki
JTKN olusma riski hastalarda morbidite ve mortaliteyi artirir, ayrica tan
konulamamasi mortaliteyi artirir.

Uyarilmis potansiyeller santral sinir sisteminin (SSS) baslica duyu
yollarinin bitinligint kontrol eden elektrofizyolojik incelemelerdir.
SSUP’ler somatosensorial yollardaki bir lezyonu ortaya gikarabilir veya
lokalize edebilir, altta yatan hastaligi belilemez. Tiim bu sinirlamalara
ragmen SSUP caligmalari farkli hastaliklarda tanisal ve prognostik
agidan patolojik tutulusun genisligini ortaya koymakta yardimcidir.
Muayene bulgularinin tanida tek basina yetersiz oldugu durumlarda
bagvurulan bir yontemdir. Klinikte en gok i¢ duyu yolu, gérme isitme
ve hissetme ile ilgili yollar kontrol edilmektedir. SSUP'lerle ilgili farkli
norolojik hastaliklarda calisilmis birgok ulusal ve uluslararasi makale
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Tavli ve Geng

Tablo 1. JME ve kontrol gruplarinda cinsiyet dagilimi

Kadin Erkek Toplam
Gruplar n % n % n %
JME 21 70.0 9 30.0 30 100.0
KONTROL21 70.0 9 30.0 30 100.0

bulunmaktadir. JMEli hastalarda SSUP incelemelerinin galisildigi sadece
birkag adet uluslararasi ¢alisma bulunmaktadir ve bu konunun daha
uzun yillar ve ¢ok sayida aragtirmalarla irdelenmesi gerekliligi tzerinde
durulmaktadir. Tim bu bilgiler 1s13inda klinigimizde tanisi konan ve halen
tedavisi devam eden JME hastalarinda SSUP’in durumunu inceleyerek,
literatir bigileriyle karsilastirmak ve bu konuda yeni veya destekleyici
katkilar saglayabilmek amaciyla bu galismaya karar verdik.

GEREG ve YONTEM

Calismaya hasta grubu olarak Selguk Universitesi Meram Tip
Fakiltesi Noroloji Klinigine son 10 yil igerisinde bagvuran 21 erkek
9 kadin olmak tizere 30 JME hastasi alindi. Kontrol grubu olarak
herhangi bir nedenle hastaneye gelen ve nérolojik ydnden herhangi bir
yakinmas| bulunmayan 30 géndllii birey alindi bunlar da 21 erkek ve 9
kadin olarak belirlendi (Tablo1). Galismaya katilanlarin yas ortalamasi
JME grubunda ortalama 28, kontrol grubunda ise 29 olarak belirlendi
(Tablo2). Calismaya alinan JME hastalari tespit edilirken bunlarin
timlinde SSUP'i uzatabilecek herhangi bir ek hastalik olmamasina ézen
gosterildi. Tim olgularin nérolojik muayeneleri yapildiktan sonra SSUP
kayitlamalarina gegildi. Hasta ya da kontrol grubundan uyumsuzluklari
nedeniyle ¢alisma digi birakilan hasta ya da génllli birey olmadi.
SSUP kayitlama islemi Néroloji Anabilim Dali Uyariimis Potansiyel
laboratuvarinda, islem sirasinda optimum kosullar saglandiktan sonra
Nihon Kohden Neuropack-4 cihazi ile yapildi. Standart yontemler
kullanildi. SUP incelemelerinde, 100-500 ms’lik monofazik kareelektrik
dalgalar minimal kontraksiyon saglayacak sekilde, 2 Hz frekansinda
uygulandi, 3-2000 Hz'lik frekans filtreleri kullanilarak median sinir
uyarimi ile skalp potansiyeli (N19-P25) kontralateral 27 P3 veya P4
elektrod pozisyonunda; tibial sinir uyarimi ile skalp potansiyeli (P37-N45)
Cz-Fz elektrod pozisyonunda elde edildi. 200 ms analiz zamaninda 2
Hz frekansli 200 uyarim averajlanarak iki kez tekrarlandi. Sag median,
sol median, sag tibial ve sol tibial yanitlarin latans ve amplitiit 6lctimleri
yapildi. Verilerin istatistiksel analizi icin SPSS Windows programinin
13.0 versiyonu kullanildi. Onemlilik testi olarak Khi-kare ve student t-
testi kullanildi. Onemlilik diizeyi olarak p<0.05 alindi.

BULGULAR

Galismaya alinan JME grubunda SSUP kayitlamalarinda sol ve sad
tibial P37-N45 latans, sol ve saj median N19-P25 latans, sol ve sag
tibial P37-N45 amplitit, sol ve sag median N19-P25 amplitiit Slctimleri
yapiimistir. Kontrol grubunda SSUP kayitlamalarinda sol ve sag tibial
P37-N45 latans, sol ve sag median N19-P25 latans, sol ve sa§ tibial
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P37-N45 amplitdt, sol ve sa§ median N19-P25 amplitud olgimleri
yapiimistir. JME grubunda sol tibial P37 latansi ortalamasi 41.633(%)
3.869 bulunurken, kontrol grubunda sol tibial P37 latans ortalamasi
40.860 (*) 2.086 idi. JME ve kontrol grubunda sol tibial P37 ortalama
latanslari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamustir
(t=0.964, p=0.336). JME grubunda sol tibial N45 latansi ortalamasi
45.293 (%) 4.232 bulunurken, kontrol grubunda sol tibial N45 latans
ortalamasi 44.913 (¢) 2.508 idi. JME ve kontrol grubunda sol tibial
N45 ortalama latanslari arasinda istatistiksel olarak anlamii bir fark
bulunmamistir (t=0.423, p= 0.674). JME grubunda sag tibial P37 latansi
ortalamasi 41.830() 3.673 bulunurken, kontrol grubunda sag tibial P37
latans ortalamasi 40.540 (+) 2.137 idi. JME ve kontrol grubunda sag
tibial P37 ortalama latanslari arasinda istatistiksel olarak anlamii bir fark
bulunmamistir (t=1.658, p= 0.103).

JME grubunda sag tibial N45 latansi ortalamasi 45.513 (+) 3.917
bulunurken, kontrol grubunda sag tibial N45 latans ortalamasi 44.430
(£) 2.636 idi. JME ve kontrol grubunda sag tibial N45 ortalama latanslari
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (t=1.257,
p= 0.214) (Tablo:3). JME grubunda sol median N19 latansi ortalamasi
19.063(+) 2.203 bulunurken, kontrol grubunda sol median N19 latansi
ortalamasi 18.853 () 1.830 idi. JME ve kontrol grubunda sol median
N19 latanslari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamustir
(t=0.402, p= 0.689). JME grubunda sol median P25 latansi ortalamasi
22.627 (%) 2.289 bulunurken, kontrol grubunda sol median P25 latansi
ortalamasi 23.133 (%) 3.246 idi. 31 JME ve kontrol grubunda sol
median P25 latansi latanslari arasinda istatistiksel olarak anlamli bir
fark bulunmamistir (t=0.699, p= 0.488). JME grubunda sag median
N19 latansi ortalamasi 18.893(%) 2.135 bulunurken, kontrol grubunda
sagd median N19 latansi ortalamas| 18.850 (+) 1.634 idi. JME ve kontrol
grubunda sag median N19 latanslari arasinda istatistiksel olarak anlamli
bir fark bulunmamistir (t=0.880, p= 0.930). JME grubunda sa§ median
P25 latansi ortalamasi 22.697 (+) 2.261 bulunurken, kontrol grubunda
sag median P25 latansi ortalamasi 22.643 () 2.376 idi.

JME ve kontrol grubunda sa§ median P25 latansi latanslari arasinda
istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (t=0.890, p= 0.929).
JME ve kontrol grubu median ortalama N19 ve P25 latanslarinda
istatistiksel olarak anlaml fark bulunmamustir (Tablo4). JME grubunda
sol tibial P37-N45 ortalama amplitidi 1.196(+)0.516 uV bulunurken
kontrol grubunda sol tibial P37-N45 ortalama amplitiidii 1.215 (+)0.437
pV olarak bulunmustur. JME ve kontrol grubunda sol tibial P37-N45
ortalama amplitiitleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmamistir (t=0.306, p= 0.760). JME grubunda sag tibial P37-N45
ortalama amplitidii 1.215(+)0.437uV bulunurken kontrol grubunda sag
tibial P37-N45 ortalama amplitidUi 1.144(+)0.488 pV olarak bulunmustur.
JME ve kontrol grubunda sag tibial P37-N45 ortalama amplititleri
arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamistir (t=0.590, p=
0.557). JME ve kontrol grubu tibial ortalama P37-N45 amplitiidinde
istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (Tablo 5). JME grubunda
sol median N19-P25 ortalama amplitiidii 2.338()0.907 pV bulunurken
kontrol grubunda sol median N19-P25 ortalama amplitidi 2.310
(£)0.984 uV olarak bulunmustur. JME ve kontrol grubunda sol median

Tablo 2. Calismaya katilanlarin yas ortalamasi, SD, Minimum, Maksimum ve Ortanca Degerleri

Gruplar Ortalama Standart sapma (%) Minimum Maksimum Ortanca
JME 29.833 12.72 18 68 28
KONTROL 29.933 8.12 17 46 29
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Juvenil miyoklonik epilepside somatosensoriyel uyariimis
potansiyellerin incelenmesi

Tablo 3. JME ve kontrol grubunda sol ve sag tibial P37 ve N45 latanslarinin karsilastiriimasi

Gruplar Ortalama Standart sapma (%) t p
Sol tibial P37 latansi

JME 41.633 3.8696 0.964 0.336
Kontrol 40.860 2.0860

Sol tibial N45 latansi

JME 45.293 4.2323 0.423 0.674
Kontrol 44.913 2.5082

Sag tibial P37 latansi

JME 41.83 3.673 1.658 0.103
Kontrol 40.54 2.137

Sag tibial N45 latansi

JME 45.513 3.9170 1.257 0.214
Kontrol 44.430 2.6365

N19-P25 ortalama amplitiitleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmamistir (t=0.116, p= 0.908). JME grubunda sa§ median N19-P25
ortalama amplitlidii 2.304(+)1.048 uV bulunurken kontrol grubunda
sad median N19-P25 ortalama amplitiidi 2.336 (+)1.184 pV olarak
bulunmustur. JME ve kontrol grubunda sag median N19-P25 ortalama
amplitiitleri arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmamigtir
(t=0.121, p= 0.904). JME ve kontrol grubu median ortalama N19-P25
amplitiidiinde istatistiksel olarak anlamli fark bulunmamistir (Tablo 6).

TARTISMA

SSUP’ler, periferik sinir sistemi (PSS) ve SSS'deki biiytik liflerin
degderlendirimesinde somatosensoriyel yollardaki lezyonlarin anatomik
lokalizasyonunu belirlemek, akson kaybi veya demiyelinizasyona bagl
bozulan iletimin identifikasyonunu saglamak, duyu kaybinin organik
olmayan nedenini teyit etmek amaciyla kullaniimaktadir. SSUP bulgulari
hastaliga spesifik olmasa da bazi hastaliklarda goriilen afferent iletim
bozukluklarini ortaya koyabilirler. Yapilan bazi calismalar JME'li
hastalarda yonetsel fonksiyonlarda bozukluk oldugunu bunun yani
sira bu durumun kisiden kisiye degiskenlik gosterdigini ve frontal loblar
tarafindan desteklenen kognitif fonksiyonlarda da anormallikler oldugunu
gostermistir (5). Hastalarda MRI bulgulari normal olsa da bazi ileri
goriintileme teknikleri ile frontal loblari tutan gizli anormalliklerin varligi
saptanmistir (6,3). Ayrica bazi calismalarda talamik voliimde azalma,
talamik ve frontal bélgeleri baglayan beyaz cevher traktuslarinda

anormallikler olmasi gibi frontal loblar digindaki bazi beyin bélgelerinde
de anormallikler oldugu gérilmstir . Talamik ve frontal hacimle JME'li
hastalarin yonetsel fonksiyon anormallikleri arasinda ilging bir iligki
gosterilmistir (7,3 ).

Roebling ve ark. hastaligin yapisal ve davranigsal bozuklugu
ile genetik heterojenitesi arasinda iliski oldugunu belirtmiglerdir
(8,9 ). Etiyolojik degiskenlik tim klinik benzerliklerine ragmen
JME’nin subtiplerindeki farkliliklari ortaya koyabilir. Bu teori yapilan
calismalardaki nérofizyolojik ve goriintiileme sonuglarinda ortaya gikan
farkliliklarin bireysel degiskenliklerle alakali oldugunu agiklamaktadir.
Bu sartlar altinda JME ile ilgili arastirmalarin gok yonlu olarak ortaya
konmasinin gerekliligi ortadadir (5 ). Erdem ve ark. JME'de sodyum
valproat'in  somatosensoriyel uyariimis potansiyeller tzerine etkisini
arastirmiglar; SSUP’de latansta bir degisiklik olmadigini fakat sad
median sinir stimulasyonuyla N20-P24 amplititlerinde kayda deger
olmasa bile artis oldugunu belirtmigler bu durumun anormal sinaptik
transmisyonla alakali olabilecegini ve valproat kullanimi ile iligkili
olmadi§ini belirtmislerdir (10 ). Sendrowski ve ark. karbamazepin veya
valproat tedavisinin,N9, N13, N25, P25 yanisira periferal ve santral
iletim zamaninda normal kisilere gdre anlamli bir fark olusturmadigini
belirtmislerdir (2). Turker ve ark. galismalarinda normal kisilerde median
SSUP’lerin kaydi sirasinda uyarim frekansi degisikliklerinin, N11 pik,
N13 pik, N20 pik ve N11-13 kompleksi baslangi¢ latanslari ile N20
baslangig latansi ve N11-13 kompleksinin amplit(idiiniin uyarim frekansi

Tablo 4. JME ve kontrol gruplarinda median N19 ve P25 latanslarinin karsilastiriimasi

Gruplar Ortalama Standart sapma (%) t p
Sol median N19 latansi

JME 19.063 2.2034 0.402 0.689
Kontrol 18.853 1.8302

Sol median P25 latansi

JME 22.627 2.2892 0.699 0.488
Kontrol 23.133 3.2468

Sag median N19 latansi

JME 18.893 2.1359 0.88 0.930
Kontrol 18.850 1.6341

Sag median P25 latansi

JME 22.697 2.2619 0.890 0.929
Kontrol 22.643 2.3766
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Tablo 5. JME ve kontrol gruplarinin tibial P37-N45 degerlerinin karsilastiriimasi

Gruplar Ortalama Standart sapma (%) t degeri p
Sol tibial P37-N45 amplitidi

JME 1.1963 0.51622 0.306 0.760
Kontrol 1.1547 0.53666

Sag tibial P37-N45 amplitidi

JME 1.2153 0.43730 0.590 0.557
Kontrol 1.1447 0.48863

degisikliklerinden etkilendiklerini, uyarim frekansi artisi ile latanslarda
istatistiksel olarak anlamli bir gecikme izlenirken; N11-13 kompleksinin
amplitiidinde istatistiksel olarak anlamli sekilde diistis belirlemislerdir.
Ancak pik ve baslangi¢ santral iletim zamanlari ile N20 amplitudinde
istatistiksel olarak anlamli degisimler bulamamislardir(11). Gilrses ve
ark. konversiyonda gevresel serebral kan akimi bozukluklarinin P25-N33
amplitiitlerinde ylkselmeye neden oldugunu tespit etmislerdir (12).
SSUP’lerin JME’li hastalardaki durumunu gdsteren su ana kadar
yayinlanmis 2 adet makale mevcut olup; Bu makalelerin ikisinde de
median sinir uyariimasina bagli sonuglar irdelenmistir, tibial sinir uyarimi
ile ilgili higbir ¢alismaya rastlamadik; bu nedenle galismamizda tibial
SUP bulgularini da degerlendirme kapsamina aldik.

J.Salas-Puig ve ark. ilk kez 1992'de “JME'de SSUP’ler” isimli bir
calisma yayinlamiglardir. Bu calismaya JME ve idiopatik jeneralize
epilepsili hastalarla (IJE) saglikli bireyler kontrol grubu olarak alinmistrr.
Bu kisilerde N17, P25 latanslari ile N19, P25 ve N33 amplitiitleri median
sinir uyariimasi ile incelendi. Kontrol grubunda 7,3uV'un (izerinde SSUP
amplitiidu yoktu, JME grubunda P25, N33 amplitiitlerinde artis saptandi.
JME’li grupta ayrica 5 hastada P25, N33 amplitiit cevaplari 3'den biyiik
olup dev-SSUP olarak degerlendirildi,dev-SSUP’in muhtemel patogenezi
olarak inhibitdr kortikal interndronlarda veya subkortikal yapilarin inhibitor
mekanizmalarinda bir bozukluk olabilecegi dustntlmustir (13). Diger
calisma ise 1999 yilinda D.Atakli ve ark. tarafindan JME'li hastalarin
akrabalarinda

SSUP’ler ve EEG bulgular baghgi altinda yayinlanan makaledir.
SUP incelemesi ile N20 latansi ve N20/P25 amplitiitleri olgulmus.
Galismanin sonucunda JME’li hasta grubu ile asemptomatik ve kontrol
gruplari arasinda N20 latansinda belirgin bir farklilik bulunmamig; N20/
P25 amplititlerinde ise JME grubu ile asemptomatik grupta kontrol
grubuna gore yiikseklik saptanmis. Yakin akrabalarda daha fazla
EEG velveya SSUP anormalligi belirlenmistir. JME grubu hastalarin
%21.6’sinda,asemptomatik akraba grubunun %20.8'inde dev-SUP
belirlenmistir (14). Bu veriler Puig S'in ¢alismasina gore daha yuksekir.
Bizim yapmis oldugumuz ¢alismada SSUP kayitlamalari igin 21 erkek

9 kadin olmak Uizere toplam 30 JME hastasi, 21 erkek 9 kadin olmak
tizere toplam 30 saglikli birey kontrol grubu olarak alindi. Her iki grupta
da 21 kadin (%70) ve 9 erkek (%30) bulunmaktadir. Yas ortalamasi
JME’li grupta 29.8 olup en kiiglik yas 18 en blylk yas 68 idi. Kontrol
grubumuzun yas ortalamasi ise 29.9 olup en kiigiik yas 17 en biytik yas
46 idi. Median sinir uyarimi ile yapilan SSUP bulgulari JME'li hasta grubu
ile kontrol grubu karsilastirildiginda N19, P25 latans ve amplitiitlerinde
anlaml bir fark bulunmamistir. Ayrica sag ve sol median amplititlerde
bulunan en yiiksek degerler, normal kisilerde bulunmasi gereken ve en
yiksek deger olan 7uV'un altindadir, dolayisi ile higbir hastada dev-
SSUP bulgusuna da rastlaniimadi. Sag ve sol tibial SSUP bulgularinda
da latans ve amplitiitler hasta ve kontrol gruplar karsilastirldiginda
yine anlamli bir sonuca ulagiimadi. Puig S. ve ark. ile Atakli D. ve ark.
yaptiklar galismalarda bulmus olduklari sonuglarla bu galismadaki
sonuglar uyumluluk gdstermemektedir.

JME hastalarinda SSUP  sonuglarini  etkileyebilecek kisisel
aligkanliklar, tespit edemedigimiz fizyolojik ve genetik durumlar, cevresel
ya da bolgesel etkenler olabilir ancak bu konuda henliz yeterli arastirma
yapilmamistir ve bu konuyla ilgili su ana kadar Puig S. Ve Atakli D.
‘nin calismalari haricinde herhangi bir calisma yapilmamistir. SSUP
sonuglarini etkileyecek faktdrleri minimuma indirecek 6nlemler mimkiin
oldugunca alinmakla birlikte, farkli ¢alismalar sonucunda elde edilen
farkli bulgulari daha iyi yorumlayabilmek ve tartisabilmek icin, JME
hastalarinda SSUP ile ilgili daha ¢ok sayida arastirma yapilmasina
ihtiyag bulundugu yapilan bu galismayla ortaya konmustur.
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