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Epilepsi Yanlis Tanisi Alan Parsiyel Katapleksili

Narkolepsi Olgusu

A Case Report of Narcolepsy with Partial Cataplexy Misdiagnosed as Epilepsy
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Ozet

Katapleksi, narkolepsi hastalarinin %70’inde vardir; eski adi ile katapleksili
narkolepsi, uyku bozukluklarinin yeni siniflandinimasinda tip 1 narkolepsi
olarak isimlendirilir. Katapleksi, kisa streli kas tonusu azalmasi veya kaybi
olarak tanimlanmaktadir. Burada, yliziinde kayma tanisi ile yanlslikla
epilepsi tanisi alan ancak daha sonra narkolepsi tip 1 ve parsiyel katapleksi
tanisi konulan dokuz yasinda bir kiz cocugu sunulmaktadir. Yiizde ortaya
cikan sarkma ve kayma seklindeki kisa sureli kas tonus kayiplari, detayli
sorgulandiginda, yorgunluk ve uyku gelmesi ile birlikte ortaya ¢ikmakta,
ataklar esnasinda suur tam olarak korunmaktadir. Antiepileptik tedaviye
hic yanit vermeyen bu ataklar antikataplektik tedavisine tam yanit vermis
ve tamamen ortadan kalkmgtir. (J/TSM 2015,;1:22-4)

Anahtar Kelimeler: Narkolepsi tip 1, katapleksi, kataplektik yiiz

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi bir ¢ikar
catismasi bildirmemistir.

Summary

Cataplexy is present in 70% of narcolepsy patients; narcolepsy with
cataplexy is now named as narcolepsy type 1 in recent classification of
sleep disorders. Cataplexy is defined as short lasting decrease or loss of
muscle tone. Here we present a 9-year-old girl misdiagnosed as epilepsy
due to distortion in her face but diagnosed to have narcolepsy type 1 and
partial cataplexy. In detail questioning, loss of muscle tone in her facial
muscles and facial distortion occurred for a short time upon tiredness and
in association with daytime sleepiness without any unconsciousness. No
response was observed with antiepileptic agents, but they totally resolved
upon administration of anticataplectic therapy. (JTSM 2015;1:22-4)
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Giris

Hipersomnolans alt tipleri arasinda yer alan narkolepsi, klinik
olarak gundlz asin uykululuga, REM uyku kokenli bulgularin
-katapleksi, uyku paralizisi (karabasan), hipnagojik/hipnopompik
hallisinasyonlar- ve bozulmus gece uykusunun eglik etmesi ile
tanimlanir (1). Gortlme sikligi irklara gore biyik farkliliklar
gosterir, Japonlarda %0,18 sikliginda goriilirken Yahudilerde
%0,002 oraninda izlenir. Kadin ve erkeklerde goriilme orani
esittir. En sik ergenlik ve 4. dekatta gorulir (1-3).

Gunduzasiriuykululuk siklikla ilk olarak ortaya ¢cikan semptomdur;
diger semptomlar ise daha sonra (aylar-yillar) klinik tabloya
eklenir. Katapleksi narkoleptiklerin %70’inde vardir; eski adi
ile katapleksili narkolepsi, yeni siniflamada tip 1 narkolepsi
olarak isimlendirilir. Katapleksi, kisa sireli kas tonusu azalmasi
veya kaybi olarak tanimlanmaktadir (1-3). Burada, ylziinde
kayma tanisi ile yanhslikla epilepsi tanisi alan ancak daha sonra
narkolepsi tip 1 ve parsiyel katapleksi tanisi konularak tedavi ile
tam dulizelme gosteren 9 yasinda bir kiz cocugu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Dokuz yasinda kiz cocugu asir uykuluk sikayeti ile uyku
bozuklugu birimimize getirildi. ilk olarak kitap okurken ve
televizyon izlerken ortaya cikan asiri uykululuk halinin son iki
yildir giderek artig gosterdigi ve son 1 yil icinde derslerde de
uyuya kalma seklinde izlendigi belirtildi. Glndiiz uyumalari,
uyandiriimadigi takdirde 1-2 saat strdugi, 5-10 dakika sreli
kisa uyku ataklar olmadigi bildirildi. Giindiiz uykulari sonrasinda
dinlendirici uyanmadigi ancak bu uykular siresince riya
gorebildigi 6grenildi. Son 1,5 yildir gllerken bacaklarinda
¢o6zilme hissi oldugu 6grenildi. Uyku paralizisi ya da hipnogojik/
hipnopompik haliisinasyonlarin olmadigi bildirildi. Epworth
uykululuk skalasi skoru 13 olarak saptandi; Pittsburgh sibjektif
uyku kalitesi test skoru ise 4 olarak hesaplandi.

Hastanin uyku hijyeni sorgulandiginda gece 21:00 civarinda
yattigi, yaklasik 5 dakika icerisinde uykuya daldigi ve sabah
09:00-10:00 civarinda kalktigi 6grenildi. Son iki yildir uyku yatis-
kalkis saatlerinde herhangi bir degisiklik olmadigr belirtildi. Hafta
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ici-hafta sonu ya da yaz tatil donemlerinde de bir degisiklik
olmadigi 6grenildi.

Diger uyku bozukluklarina dair anamnezi sorgulandiginda,
hastada horlama ya da tanikli apne olmadigi 6grenildi. Sabah
genel olarak din¢ uyandigi, sabah bas agrisi ya da agiz kurulugu
sikayetlerinin olmadigi 6grenildi. Ayda bir gibi olduk¢a nadir
olarak gece yataga yattiginda ve uykuya dalmasi geciktiginde
bacaklarinda uyusma hissi oldugu 6grenildi; gece icinde kramp
ile uyanma veya sabah bacak agrilari ile uyanma sikayeti yoktu.
Yine sorgulandiginda 6grenilen, ancak hasta veya yakinlarinin
sikayet olarak belirtmedigi, hastanin hemen her gece konustugu,
nadiren, ozellikle cevresel sartlara gore tetiklenebilen yataktan
dogrulup bos baktii, ev icinde dolastigi ve disari ¢ikmaya
calistigi 6grenildi. Haftada bir sikhginda kabus gérdugu belirtildi.
Hasta 37 kilo, 131 cm boyundaydi. Ozgecmisi sorgulandiginda,
hastanin son bir yildir epilepsi tanisi aldigi ve bu nedenle
levetirasetam kullanmakta oldugu 6grenildi. Epilepsi nobeti
olarak tarif edilen ataklari, glindiiz saatlerinde durgunlasma ve
agizda-ylizde kayma seklinde tarif edildi. Bu ataklarin yorgunluk
ve uyku gelmesi ile birlikte ortaya ciktigi, ataklar esnasinda
suurun tam olarak korundugu belirtildi. Alti aydir antiepileptik
tedavi altinda bu sikayetlerinin hi¢ fayda gérmedigi bildirildi.
Soygecmisinde ozellik yoktu.

Tim gece polisomnografi tetkiki yapilan hastanin uyaniklik ve
uyku elektroensefalografisi normal olarak izlendi (Sekil 1). Derin
NREM (non-rapid eye movements) uyku evresinde iki kez, 4-5
saniye sireli ylksek amplitidli hipersenkron delta aktivitesini
takiben uykuda delta-alfa paroksizmleri ile ylizeyellesme ve
buna eslik eden yatakta dogrulma, anlamsiz sesler cikarma
ve anlamsiz ekstremite hareketlerinin eslik ettigi konflizyonel
uyanma atagi izlendi (Sekil 2). Uykunun makroorganizasyonu
incelendiginde, gece uykusunun REM uyku evresi ile basladig
(3,5 dakika, SOREM [sleep-onset REM]) gorildi (Sekil 3).
Tetkike ertesi giin Coklu uyku latans testi (CULT) ile devam
edildi; 4 uyku testinde ortalama uyku latansi 6,7 dakika olarak
hesaplandi ve ikinci testte SOREM izlendi (Sekil 4).
Polisomnografi ve CULT tetkikleri sonucunda hastaya NREM
parasomnisi ve narkolepsi (tip 1) tanilari konuldu. Narkolepsi
tip 1 tanisi ile hastaya (modafinil 100 mg/glin) ve venlafaksin
(75 mg/giin) tedavileri baslandi. iki aylik takiplerin sonunda
hastanin asiri uykululuk sikayeti ve dizlerinde ¢6zllme seklinde
tarif edilen katapleksi ataklari tamamen ortadan kalkt. ilging
olarak, epilepsi olarak tani konulan yuziinde ve agzinda kayma
sikayetlerinin de artik hic olmadig: belirtildi. Bu ataklarin, ytizde
ortaya cikan parsiyel katapleksi oldugu kanaatine varildi.

Tartisma

Yakin zamanda yapilan bir derlemede, ¢cocukluk caginda goriilen
narkolepsiler ele alinmistir (4). Cocuk yas grubunda narkolepsi
gorilme sikliginin 6zellikle asilara bagli olarak artis gosterdigi ileri
striilmastiir. Ozellikle HINT asisi sonrasi narkolepsi olgularinin
arttigini gosteren ¢ok sayida calismalar vardir (5,6). Eriskinlerde
oldugu gibi, cocuk yas grubunda da narkolepsi tanisinin
konulabilmesi icin klinik olarak en az ¢ aydir hemen hemen
her giin olan asin giindiz uykuluk hali olmaldir. Narkolepsi
tip 1 tanisini koyabilmek icin asirn uykululuk haline ek olarak
katapleksi ile birlikte CULT’ta ortalama uyku latansi 8 dakika
veya daha kisa olmali ve iki veya daha fazla SOREM saptanmis
olmalidir; gece polisomnografisinde saptanan SOREM’ler de

buna dahil edilir. Sunulan hastada, klinik olarak yaklasik 2 yildir
devam eden asiri uykululuk hali ve katapleksi ile birlikte CULT ta
ortalama uyku latansi 6,7 dakika olarak saptandi. Bir SOREM
gece polisomnografisinde ve bir SOREM de CULT'ta izlendi;
boylelikle son kriterlere uygun olarak narkolepsi tip 1 tanisi

Sekil 2. Derin NREM uyku evresinde izlenen konfiizyonel
uyanma atagina eslik eden delta-alfa paroksizmleri ile uykuda
yuzeyellesme

n

ol -Tulia -

By prolin mn

LM Erete .

oy € e mn

Pl £ vmrin L)

T L te (L]

-

T B ——y s

-

S ™ b o o ol o e bl 1t 1l b wbl b
b T TR I T W AT ST I AT Y ™ T
R il 1 N

A Cna. (1T |

“' Wi I LL "IN A | 1
-

Sekil 3. Polisomnografide REM ile baslayan gece uykusu (SOREM)
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Sekil 4. Coklu uyku latans testi; ikinci testte SOREM varhg

konuldu (1). Alternatif olarak, beyin-omurilik sivisinda (BOS)
hipokretin eksikliginin gosterilmesi ile de narkolepsi tip 1 tanisi
konulabilir. BOS hipokretin-1 diizeyleri 110 pg/mL veya daha
distk ya da ortalama normal kontrol degerlerinin lgcte birin
veya daha duslk olmaldir. Hastamizda diger invaziv olmayan
yontemler ile tani konuldugu icin BOS yapilmadi.

Katapleksi tanisi klinik olarak anamneze dayanmaktadir.
Genellikle emosyonel uyaranlarla tetiklenen ani, geri déntstimld,
cizgili kas tonusu azalmasi veya kaybi olarak tanimlanmaktadir
(1,2). Siklikla kahkaha, korku, saskinlik gibi emosyonel uyarilar
ya da stres, yemek, yorgunluk ile tetiklenir, ancak ender
olarak nedensiz olarak da ortaya cikabilir. Biling ve bellek
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epizod esnasinda korunur. Cogunlukla saniyeler siirer, ancak
yarim saate kadar uzayabilir. Tim viicudu etkileyebildigi gibi,
tek bir kol, bacak ya da yiz kaslarini etkileyerek parsiyel kas
felcleri seklinde de gorilebilmektedir (3). Cocuk yas grubunda
gorilen narkolepsi Gzerine yapilan derlemede (4,7), “kataplektik
yuz” kavramina atifta bulunulmus, yakin zamanda literattire
katilan bu kavrama ve klinik tabloya dikkat cekilmistir. Sunulan
hastamizda da, ylizde ortaya cikan sarkma ve kayma seklindeki
kisa sureli kas tonus kayiplari yanhslikla epileptik bir olay olarak
yorumlanmistir. Detayli sorgulandiginda, bu ataklarin yorgunluk
ve uyku gelmesi ile birlikte ortaya ciktigi 6grenilmistir. Ataklar
esnasinda suur tam olarak korunmaktadir. Antiepileptik tedaviye
hic yanit vermeyen bu ataklar antikataplektik (venlafaksin)
tedavisine tam yanit vermis ve tamamen ortadan kalkmistir.
Narkolepsi tedavisinde gtinduiz asiri uykululuk hali icin modafinil
(200-800 mg/giin), dekstroamfetamine-silfat (5-100 mg/gtin),
metamfetamin-HCI (5-100 mg/giin) veya metilfenidat-HCI (10-
100 mg/gtin) verilebilir. Katapleksi icin ise klomipramin (200 mg/
glin), viloksazin (200 mg/gtin) veya venlafaksin (37,5-300 mg/
glin) 6nerilmektedir. Her iki semptoma yonelik sodyum oksibat
gibi yeni tedaviler heniliz cocuk yas grubu icin onaylanmayi
beklemektedir. Otoimmiin tedaviler de denenmekte olup,
malesef heniiz yliz glldiricu sonuglar elde edilememistir.
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