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Ergin ATASOY 1 

Hüseyin TAN 2

OTOZOMAL DOMINAT NOKTURNAL 
FRONTAL LOB EPILEPSISI

GIRIŞ

Otozomal dominant nokturnal frontal lob epi-
lepsisi tipik olarak hipermotor/hiperkinetik 
motor nöbetlerle karakterizedir. Ekstra-frontal 
de kaynaklanabilmesi nedeniyle son yıllarda 
daha iyi anlaşılabilmesi için ‘Uyku ile ilişkili 
hipermotor epilepsi (UHE)’ olarak tekrardan 
adlandırılmıştır.

UHE genellikle uykuda ani başlayıp ani 
sonlanan, stereotipik hipermotor veya asimet-
rik distonik/tonik motor nöbetlerle karakte-
rize nadir görülen bir epileptik sendromdur. 
Nöbetler genellikle kısa süreli (<2 dk) gece bo-
yunca kümeler halinde görülür. Nöbetlere taşi-
kardi, takipne, gülme, vokalizasyon, korku gibi 
emosyonel durum eşlik edebilir.1 Hipermotor/
hiperkinetik hareketler aksiyel veya proksimal 
ekstremite kas hareketlerini içerebilir, irregüler 
geniş amplitüdlü pedal çevirme, pelvik itme, 
sallanma, zıplama gibi hareketler oluşturabilir. 
Nöbetler belirsiz bir biçimde olabileceği gibi 
nadiren de uzun süren komplike hareketler de 
gözlenebilir (epileptik gezinme gibi).2 Fokalden 
jenerealize tonik klonik nöbete dönüşebilir. 
Uykuda olması karakteristik özelliği olsa da 
hastaların %27-45’i hayat boyu en az bir defa 

gündüz nöbeti geçirebilir.2,3,4 Nöbet esnasında 
sıklıkla farkındalık korunsa da hasta motor ha-
reketlerini kontrol edemez. Nöbet sonrası kısa 
sürede uykuya geri döner.5

EPIDEMIYOLOJI

Erkek cinsiyette bir miktar fazla olsa da her 
iki cinste de görülür. Yaklaşık prevelans 1,8-
1,9/100 000.3,6 Polisomnografi için bir merkeze 
yönlendirilen hastalarda UHE %13 olarak sap-
tanmıştır.7

Klinik Prezentasyon ve Etyoloji
Sıklıkla ilk iki dekatta, tipik olarak adölesan-
da (11-14 yaş) başlasa da 1-64 yaş gibi geniş 
bir yelpazede görülebilir. Genellikle nörolojik 
muayene ve bilişsel değerlendirme normaldir. 
Gelişim basamakları yaşına uygundur.

Genetik, yapısal veya kazanılmış intrakra-
nial patolojiler etyolojide saptanabilir. Nörogö-
rüntüleme genelde normal olsa da en sık sapta-
nan patoloji fokal kortikal displazidir.8

Genetik olarak en sık otozomal dominant 
(OD.) kalıtım gösterir. Penetrans %70 civarın-
dadır ve %25 civarında genetik patojenite sap-
tanabilir.4 
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