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OZET

Bir jeneralize epilepsi sendromu olarak bilinen Juvenil Miyoklonik Epilepsi
ile ilgili elektrofizyolojik, ndropsikolojik ve ndrogoriintiileme ile yapilan bazi
caligmalarda fokal bulgular gbzlenmesi dikkatleri ¢cekmis ve bu bulgularin frontal lob
disfonksiyonuna bagli olabilecegi belirtilmistir. Ayrica impulsif davranisla iligkili B
tipi kisilik bozukluklarinin da JME' de daha sik oldugu gozlenmistir.

Calismamizda Juvenil Miyoklonik Epilepsi (JME) hastalarinin yiiriitiicii islev
bozuklugu ve kisilik 6zelliklerinin klinik Slgeklerle degerlendirilmesi amaglanmustir.
Calismaya JME tanili 23 hasta ve 20 saglikli kontrol dahil edilmistir. Biitiin
deneklere yiiriitiicii islevleri degerlendiren ndropsikolojik testler, kisilik 6zelliklerini

degerlendiren Mizag¢ ve Karakter Envanteri uygulanmaistir.

Calismaya dahil edilen denekler arasinda yas, egitim diizeyi ve cinsiyet
acisindan anlamli bir fark saptanmamistir. Depresyon ve anksiyete skorlar1 agisindan
da fark bulunmamistir. JME hastalari, say1 menzili ve stroop testinde daha kotii
performans sergilemislerdir. Hasta ve kontrol grubun, Mizag ve Karakter Envanteri

skorlar1 karsilastirildiginda aralarinda anlamli bir fark saptanmamustir.

Sonug olarak ; ¢alismamizda JME hastalarinin frontal lob disfonksiyonu
oldugunu destekleyecek bulgular saptadik. Literatiirde bahsedilen ¢aligmalar

olmasina ragmen, kisilik 6zellikleri ile ilgili anlaml1 bir sonug¢ saptayamadik.

Anahtar Kelimeler: Juvenil Miyoklonik Epilepsi, Yiiriitiicii Islevler, Noropsikolojik

Testler, Mizag ve Karakter Envanteri



ABSTRACT

Juvenile Myoclonic Epilepsy (JME) which is known to be a generalized
epilepsy syndrome has attracted attention by having focal findings in some
electrophysiological, neuropsychological and neuroimaging studies. It is considered
that these findings could be based on frontal lobe dysfunction. Furthermore, it is
known that Cluster B type personality disorders which is related to impulsive

behaviour are frequently seen in JME patients.

The aim of our study is to evaluate executive dysfunction and personality
traits in JME patients with the help of clinical scales. We enrolled 23 JME patients
and 20 healthy control subjects in our study. All subjects were assessed with
neurophsychologic tests for executive functions and Temperament and Character

Inventory for personality traits.

There was no difference between groups for age, sex, years of education and
also for depression and anxiety scores. JME patients performed poorly in Digit Span
Test and Stroop Color Word Enterference Test. There was no significant difference
between patients and control subjects when compared with Temperament and

Character Inventory scores.

In conclusion, we determined findings which supports that JME patients have
frontal lobe dysfunction. Although there were studies mentioned in literature, we

couldn’t detect significant results related to personality traits.

Key Words: Juvenile Myoclonic Epilepsy, Executive Function, Neuropsychological

Tests, Temperament and Character Inventory
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1. GIRIS VE AMAC

Juvenil miyoklonik epilepsi (JME); miyoklonik sigramalar, jeneralize tonik
klonik nobetler ve bazen absans ndbetleriyle kendini gosteren idiyopatik bir epilepsi
sendromudur. Genetik geg¢is iizerinde durulan bu epilepsi sendromunda, hastalarin
yaklasik yarisinda aile dykiisii bulunur. Elektroensefalografide (EEG) tipik olarak
ozellikle frontosantral bolgelerde daha yiiksek amplitiitte, jeneralize 4-6 Hz diken-
dalga ya da ¢oklu diken dalga aktiviteleri saptanir. Hastalarin rutin manyetik
rezonans goriintiileme (MRG) incelemelerinde herhangi bir yapisal anomali

saptanmaz.

Bir jeneralize epilepsi sendromu olarak bilinen JME ile ilgili
elektrofizyolojik, néropsikolojik ve norogoriintiileme ile yapilan bazi ¢aligmalarda
fokal bulgular gozlenmesi dikkatleri ¢ekmis ve bu bulgularin frontal lob
disfonksiyonuna bagli olabilecegi belirtilmistir. Ayrica impulsif davranisla iligkili B
tipi kisilik bozukluklarinin da JME' de daha sik oldugu gézlenmistir.

Biz de ¢alismamizda JME ve frontal lob iligkisini, yiiriitiicii islevlerin
yanisira kisilik 6zelliklerini, hasta ve kontrol grubuna uyguladigimiz néropsikolojik

ve norokognitif dl¢ekler rehberliginde degerlendirmeyi amagladik.



2. GENEL BIiLGILER

2.1.Juvenil Miyoklonik Epilepsi (JME)

Miyoklonusun, epilepsi ile iligkili bir semptom oldugu ilk kez Pritchard
tarafindan 1822'de belirtilmistir.(1) Delasiauve 1854' te miyoklonik atimlari olan
epilepsi hastalar1 i¢in "petit mal moteur" terimini kullanmigtir. (2) JME'nin klinik
karakteristikleri ise ilk kez Herpin tarafindan 1867' de tanimlanmigtir. 1957°de , Janz
ve Christian 47 hastalik serilerinde JME’nin 6zelliklerini tanimlamislar ve hastaliga
“impulsif petit mal epilepsi” adim1 vermislerdir. Juvenil miyoklonik epilepsi (JME)
admi ilk kez Lund 1975’te kullanmistir. Jeavons' 1977°de JME hastalarinin valproik
asite ¢ok iyi yanit verdigini belirtmistir. 1984’te ise Asconape ve Penry, Delgado-
Escueta ve Enrile-Bacsal JME’nin klinik ve elektrofizyolojik &zelliklerini

tanimlamislardir (3).

1989°da JME, Uluslararasi Epilepsiler ve Epileptik Sendromlar siniflamasinda
idiyopatik jeneralize epilepsiler (IJE) arasinda yerini almistir ve su sekilde
tanimlanmistir; "Juvenil miyoklonik epilepsi puberte civarinda ortaya c¢ikar ve
ozellikle st ekstremitelerde belirgin olan bilateral, tekli veya tekrarlayan, aritmik,
diizensiz miyoklonik atimlarla karakterlidir. Miyoklonik sicramalar bazen hastalarda
ani diismelere yol acabilir. Biling degisikligi gozlenmez. Kalitsal olabilir. Her iki
cinste esit siklikta goriiliir. Siklikla jenerelize tonik-klonik ndbetler (JTKN) ve daha
nadir olarak da absans nobetler eslik eder. Nobetler genelde uyandiktan kisa bir siire
sonra olur ve uykusuzluk ile artar. Interiktal ve iktal EEG’de hizli, jeneralize, siklikla
diizensiz diken- dalga ve c¢oklu diken-dalgalar izlenir. EEG’de goriilen dikenler ile
miyoklonik atimlar es zamanli olmayabilir. Hastalar siklikla fotosensitiftir ve uygun

ilag tedavisine yanit iyidir".(4)

1989 yilinda epilepsiler ve sendromlar siniflama Onerisinde, epilepsiler
etiyolojilerine gore idiyopatik, semptomatik ve kriptojenik olarak ayrilmistir. 2010

yilinda revize edilen Uluslararas1 Epilepsi ile Savas Dernegi - ILAE (International



League Against Epilepsy) siniflamasinda ise bu terimler yerine sirasiyla genetik,

metabolik/yapisal ve nedeni bilinmeyen terimleri 6nerilmistir.(5)

2.2.Epidemiyoloji

Juvenil miyoklonik epilepsi tiim IJE’lerin % 20-27’sini, tiim epilepsilerin ise
yaklasik % 4-10’unu olusturur ve farkli yayinlarda bu rakamlar % 5 ile % 11 arasinda
degisir. Gergek sikligini belirlemek giictiir, ¢iinkii tan1 siklikla ge¢ konulur ve
genellikle hastalik jeneralize tonik klonik nobet gegirildikten sonra retrospektif olarak
dogrulanir. Genel populasyondaki insidansi 1/100.000 civarindadir. Prevalansi ise
1/10.000 ile 2/10.000 arasinda bildirilmistir. (6,7) Her iki cinste esit siklikta goriildigi

bilinse de son olgu serileri hastalarin ¢ogunu kadin oldugunu gostermektedir. (8)

2.3.Klinik Ozellikler
2.3.1. Nobet semiyolojisi

Juvenil miyoklonik epilepsi bir triad ile karakterli olup tiim hastalarda
miyoklonik atimlar, hastalarin % 90’indan fazlasinda JTKN ve % 30 kadarinda tipik
absans nobetleri goriiliir (9). Juvenil miyoklonik epilepsi 12-18 yaslar1 arasinda baglar
(ortalama 14,6 yas) ama her yas grubunda goriilebilir. Nobetlerin baslangici yasla
iliskilidir.

Absanslar eger varsa ilk baglayan ndbet tipidir ve 5-16 yaslar1 arasinda baslar.
Absanslardan 1-9 yil sonra miyoklonik atimlar ortaya ¢ikar ve genelde 14-15 yaslar
arasinda baglar. Miyoklonilerden birka¢ ay sonra da JTKN’ler tabloya eklenir (9).
Ancak son yillarda erigskin donemde baslayan JME olgular1 gosterilmis ve “eriskin

miyoklonik epilepsi” tanimlanmigtir (10).

Hastalarin yaklasik % 60°1nda JME miyoklonik atimlarla baslar ve ardindan
tabloya jeneralize tonik-klonik ndbetler eklenir. % 30’unda miyoklonik ndbetler,
absanslar ve JTKN’ ler beraberce goriiliir. JTKN olmaksizin, sadece miyoklonik
atimlar ve absans nobetleriyle giden JME vakalart ise, ender olup vakalarin sadece %

2’sini olusturur (11).



2.3.1.1.Miyoklonik atimlar

Juvenil miyoklonik epilepside en belirgin ve en karakteristik nobet tipi
uyanmadan hemen sonra ortaya ¢ikan miyoklonik atimlar olup, tiim hastalarda gortiliir
ve tan1 i¢in mutlaka gereklidir. Ozellikle omuz ve kollarda belirgin olan spontan, kisa,
ani, diizensiz, senkron, degisen amplitiidlerde istemsiz sicramalar seklindedir. Tek
veya kisa aritmik kiimeler halinde gelebilen bu atimlar esnasinda biling degisikligi
olmaz. Genelde sabah uyandiktan sonraki ilk yarim saat i¢cinde goriiliir, ancak nadir de
olsa giiniin herhangibir saatinde olabilecegi de akilda tutulmalidir. Miyoklonik atimlar
hastalarin % 7’sinde miyoklonik status halini alabilir. Genelde uykusuzluk, alkol
alimy, ilaglarin ani kesilmesi ya da doz atlanmasi gibi presipitan faktorlerin varliginda
ortaya cikar. Miyoklonik status esnasinda da suur genelde etkilenmez, ama bazi
hastalarda miyoklonik atimlarin arasinda absanslar olabilir ki bu duruma “miyoklonik-

absans status epileptikus” denir (6,12,13).

Miyoklonik atimlar genellikle st ekstremiteleri etkiler. Atimlar disaridan
bakildiginda simetriktir ve gilinliik aktiviteleri etkileyerek, ellerindeki bardak, dis
fircasi, tarak gibi nesnelerin diigmesine neden olur. Bazen tiim viicudun etkilendigi
miyoklonik atimlar sebebiyle hastalarda sendeleme ve diigmeler olabilir. Abdominal,
paraspinal ve bacak kaslar1 da etkilenebilir. Miyoklonik sicramalar genelde bilateral
ve simetrik olmakla beraber, bazen asimetrik ve hatta tek tarafli olabilir. Nadiren bagin

ya da bedenin donmesi bi¢iminde fokal 6zellikler de goriilebilir (6,12, 13).

Miyoklonik atimlarin amplitiidii de degisebilir. Hafif miyoklonik atimlar
disaridan bakan tarafindan fark edilemeyebilir ama hasta bunu siddetli bir elektrik
titresimi gibi algilayabilir. Yine bu hafif miyoklonik sigramalar hasta ve ailesi
tarafindan sakarlik olarak tariflenebilir. Siddet arttiginda alt ekstremite tutulabilir,
dizde fleksiyona neden olup, 6zellikle merdiven inme veya biryere tirmanma gibi
durumlarda ani diigmeler goriilebilir. Daha nadir olarak da siddetli miyoklonik atimlar
nedeniyle ciddi ve travmatik diismeler ortaya ¢ikabilir ve bunu genellikle bir bagirma
veya kisa siireli halsizlik izleyebilir; bu durum biling degisikligi ile karigtirilmamalidir
(13). Bazen ardi1 ardina gelen miyoklonik atimlar, jenerelize tonik-klonik nobetin

onctili olabilir (3).



2.3.1.2.Jeneralize tonik-klonik nobetler (JTKN)

Hastalarin % 80-95’inde goriilen JTKN’ler genelde hastanin hastaneye
bagvurmasina neden olan ilk sikayettir. JTKN’ler siklikla miyoklonik atimlarin ortaya
cikmasindan birkag¢ ay sonra baslar. Giin i¢indeki dagilimlar1 ve tetikleyici faktorler
acisindan miyoklonik atimlara benzer. Juvenil miyoklonik epilepside JTKN’lerin
oncesinde genelde kiime halinde gelen miyoklonik atimlar olur, birkag¢ dakika siiren
bu sicramalar esnasinda hastanin suuru heniiz agiktir ve birka¢ dakika sonra JTKN
gelecegini fark edip, kendini daha emniyetli bir pozisyona alabilir, ardindan aniden
suur kaybi gelisip, Oonce tonik ardindan klonik faz gerceklesir (3, 13). Juvenil
miyoklonik epilepside JTKN’ler genelde yilda 1-4 kez goriiliir. Bazen kiimeler halinde
de olabilir (6).

2.3.1.3.Absans nobetler

Juvenil miyoklonik epilepsili hastalarin 1/3’iinde tipik absans nobetleri gortiliir.
JME ‘de goriilen absans tipi basit absanstir, seyrektir, kisa siirer ve genelde bilincin
hafif etkilendigi kisa bir konsantrasyon kayb1 seklindedir. Ancak bazen konugmanin
hafif bozuldugu veya otomatizmalarin eslik ettigi absans ndbetleri de gozlenebilir.
Prevalansi farkl: serilerde % 10 ile % 33 arasinda degismektedir (13).

JME’de kompleks absans ndbetleri nadir olarak goriiliir. 10 yasindan Once
baslayan absanslar, daha siddetli olabilir. Yasla birlikte siklik ve siddetleri azalir (12).
JME’deki basit absanslar siklikla hastalar fark etmeden EEG ¢ekimleri sirasinda
saptanabilir. Rutin EEG’de % 10-18 oraninda saptanirken, video EEG’de % 33-38

oranlarma ¢ikmaktadir (6).

Son yillarda JME’de primer okuma epilepsisindekine benzer “perioral refleks
miyokloniler” olarak adlandirilan orolingofasial miyokloniler tanimlanmaktadir.
Okuma epilepsisinde nobetler kisik veya yiiksek sesli okuma ile tetiklenirken,
konusma ile daha az uyarilir. JIME’de ise, konusma ile daha ¢ok, okuma ile daha az
tetiklenir (13). JME’ de cinsiyetle degisen bir ndbet tipi baskinlig1 gdsterilememistir
(13). Son yillarda farkli nobet tipleri, baslangic yaslari, aile dykiisii, klinik gidis ve



prognozlarina gore ayrilan JME’nin bazi alt gruplart tartisilmaktadir ve bunlar
arasinda JME’ye ilerleyen ¢ocukluk ¢agi absans epilepsisi, JME ile birlikte goriilen
ergenlikte baglayan absans nobetler, astatik ndbetlerle giden juvenil miyoklonik

epilepsi sayilabilir (9).

Juvenil miyoklonik epilepside nobetlerin sirkadiyen dagilimi 6nemli bir 6zelliktir.
Sabah uyandiktan sonraki ilk yarim saat i¢cinde goriilen miyoklonik atimlar tipiktir.
Giin i¢indeki kestirmelerden uyanirken veya ani uyandirilma ile de miyoklonik
ndbetler ortaya ¢ikabilir. Ancak nadiren 6zellikle hasta yorgunsa, giiniin herhangi bir
saatinde de nobetlerin goriilebilecegi unutulmamalidir. Jeneralize tonik klonik
ndbetler de bu sirkadiyen dagilima uyar. Fakat absans ndbetler, gliniin herhangi bir

zamaninda goriilebilir (12, 14).

2.3.2. Nobetleri tetikleyen faktorler

Juvenil miyoklonik epilepside miyoklonik atimlar1 ve JTKN’leri tetikleyen
en dnemli faktor uyku siklusunun bozulmasidir. Uykusuzluk, sabah erken uyandirilma
ndbetleri en sik presipite eden nedenlerdir. Ayrica yorgunluk, alkol alimi, stres,
heyecan, {iziintii, premenstruel donem diger sik goriilen tetikleyici faktorler arasinda
sayilabilir. Tiim bu tetikleyici faktdrlerin bir araya gelmesi nedeniyle 6zellikle sinav,
seyahat gibi durumlar ndbetleri tetikler (12). Juvenil miyoklonik epilepsi hastalarinin
% 92’sinde nobetleri tetikleyen bir neden bulunmaktadir. Bu nedenler i¢inde % 83
stres, % 77 uyku deprivasyonu, % 23 belli diislincelere konsantre olmak, % 20
kompleks el ve parmak hareketleri, % 15 yanip-sonen 1siklar ya da video oyunlar1, %
11 alkol alimi, % 7 okuma, % 5 hesaplama ve yazma, % 4 miizik aleti calma, % 3
resim ¢izme siralanabilir. Menstruasyon da nobetleri tetikleyen 6nemli bir nedendir;
% 33 vakada menstruasyon, miyoklonik ndbetleri tetikler (15). Juvenil miyoklonik
epilepsili hastalarin 1/3’tinde EEG ile ortaya konulan fotosensitivite saptanir, ancak
hastalarin 1/10’undan azinda giinliik yasamda fotik uyarana bagli nobet goriilmektedir

(12).



2.4.Etiyoloji

Juvenil miyoklonik epilepsi kalitsal bir epilepsi sendromu olup, hastalarin % 50-
60’1nda aile Oykiisii bulunur. JME’li hastalarin ailelerinde epilepsi hikayesi anne ve
babalarda %3,3, kardeslerinde %4,4, cocuklarinda %35,1 diizeyinde bulunmustur. Bu
bulgular genetik komponenti desteklerken , gegis paterni konusunda degisik goriisler
bulunmaktadir. Kalitim1 kompleks olup kalitim paterni degiskendir. Otozomal resesif,
otozomal dominant mendelyen gegis gosteren, iki lokuslu ve multifaktoryel gecisin

tanimlandig aileler yayinlanmistir . (6,12,16)

Juvenil miyoklonik epilepsi genetigi ile ilgili olarak ilk ve en ¢ok ¢alisilan 6.
kromozomun kisa koludur. JME ig¢in siipheli major genetik lokuslar, EJIM1 (epilepsy
juvenile myoclonic 1), EJM2 (epilepsy juvenile myoclonic 2) ve EJM3 (epilepsy
juvenile myoclonic 3) olarak tanimlanmistir (3). EJM1 6p12-p11°de lokalize EFHCI
geni mutasyonlarinin neden oldugu JME fenotipini tanimlar. Bu genin kalsiyum
kanallar1, apopitoz ve hiicre boliinmesi ile ilgili proteinleri kodladig: diistiniilmektedir.
2004°te Suzuki ve arkadaslar1 6 degisik JME’li ailede EFHC1 geninin mutasyonunu
gostermislerdir (17). EJIM2 15q14 kromozomundaki ndronal nikotinik asetilkolin
reseptOriiniin a7 subiinitindeki (CHRNA7 geni) mutasyonu tanimlar. 34 JME’li ailede
yapilan bir ¢caligmada bu bolgenin JME’deki major siipheli lokus oldugu bildirilmistir
(18). EJM3 ise, 6p21 kromozomundaki BRD2 (RING3) geninin mutasyonunu ifade
eder (19).

Juvenil miyoklonik epilepsili bir Fransiz-Kanadali ailenin 14 iiyesinde 5q34-q35
kromozomundaki GABRA1 geninde mutasyon tespit edilmistir. Bunlarda gecisin
otozomal dominant oldugu goriilmiistiir. Nobetlerin nedeninin ise ligand kapili iyon
kanallarmin etkilenimi ile GABA azalmasina bagli oldugu diisiiniilmiistiir. Bir baska
caligmada ise, 2q22- q23 kromozomundaki CACNB4 geni mutasyonu sonucu voltaj
bagiml kalsiyum kanallarinin 4 subiinitinin etkilenimi nedeniyle nobetler ve JME
ortaya ¢iktig1 bildirilmistir. Bir diger ¢alismada da 3q26’daki CLCN2 geni mutasyonu
sonucu klor kanallarinin etkilenimi ile JME gelistigi bildirilmistir. Boylece ¢esitli
kanalopatilerin JME’ye yol acabilecegi gosterilmistir. (3) Juvenil miyoklonik
epilepside EJM1 ile iliskili maternal gegis gosterilmistir; JME annede olursa ¢ocuklara
gecis babada olmasina gore bes kat daha fazla olarak bildirilmistir. Ayrica JME’li



hastalarin birinci ve ikinci derece yakinlarinda kadin akrabalarin, erkeklere gore daha
fazla etkilendigi saptanmistir. Yapilan son ¢alismalar da gostermistir ki JME ¢esitli
mutasyonlarla iliskili heterojen bir hastaliktir. (3,6)

2.5.Patogenez

JME’nin patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte son yillarda gelisen EEG
ve yeni MRG teknikleri, SPECT (Single Photon Emission Tomography) ve PET
(Positron Emission Tomography) gibi niikleer tip ¢alismalar: ile yeni veriler elde

edilmektedir.

JME jeneralize epilepsi sendromlari i¢inde kabul edilmekle beraber, bazi klinik
ve EEG ozellikleri korteksin lokal hipereksitabilitesini desteklemektedir. Kortikal
inhibitor interndronal sebekelerin bozulmasi sonucu motor sistemin hipereksitabilitesi
JME’de sorumlu tutulmaktadir (6,10). GABA-A aracili inhibisyonun sorumlu oldugu
kortikal hipereksitabilitenin sabah erken saatlerinde artmasi, JME'li hastalarda
uykudan uyanma sonrasi artmis nobet duyarliligini da agiklayabilir.(21,22,23)

JME hastalarinda, tipik EEG bulgusu olan jeneralize epileptiform desarjlar
bilateral ve senkron olarak goriiliir. JME jeneralize sendromlardan kabul edilse de
fokal EEG 6zellikleri %30-40 oraninda goriilmektedir ve frontal, temporal veya
oksipital yerlesimli olabilir (24). JME’de diken dalga bosalimlarinin frontosantral
alanlarda daha yiiksek amplitiidde goriilmesi ve nobetlerin yogun diislince ile
tetiklenmesi frontal bolgelerin daha fazla etkilendigine isaret eder. Refleks nobetlerde
uyaranla iliskili belirli bir alan ndbet aktivitesine katilir. Berkovic, bir ¢ok uyaranla
ndbetlerin tetiklenebilmesi nedeniyle JME’de de lokal mekanizmalarin yer aldigim
ileri siirmiistiir. ince motor hareketler ile nobetlerin tetiklenmesi de rolandik alanlarin
aktivasyonunu desteklemektedir ve tiim epilepsiler i¢cinde en sik JME’de saptanmuistir.
Genetik hayvan modellerinde diken dalga aktivitesinin olusumunda talamokortikal
yollarin rol aldig1 ve talamik retikiiler noronlardaki genetik farkliliklarin oldugu

gosterilmistir (6,25,26,27).

Juvenil miyoklonik epilepsili hastalarda ndrolojik muayene, zeka diizeyi ve beyin

MRG bulgular1 normaldir. Ancak son yillarda gelistirilen yeni MRG teknikleri ile baz1



patolojik bulgular saptanmistir. Her ne kadar idiyopatik jeneralize epilepsilerde rutin
MRG c¢alismalart normal sonuglar verse de otopsi serilerinde ve ndropatolojik
caligmalarda mikrodisgenezi bulgular1 saptanmistir. Janz ve Meencke 1984 ve 1985
yillarinda yaptiklart otopsi ¢aligmalarinda idiyopatik jeneralize epilepsili hastalarin
cogunun beyinlerinde c¢esitli kortikal ve subkortikal distopik néronlarin ve gesitli
mikroskopik yapisal anomalilerin varligini gérmiisler ve bunu “mikrodisgenezi”
olarak ifade etmislerdir. Woermann idiyopatik jeneralize epilepsili hastalarda yaptigi
kantitatif MRG ¢aligmasi ile bu yaygin serebral yapisal degisiklikleri gosterebilmis ve
IJE’li hastalarda kortikal gri madde ile subkortikal ak maddenin bélgesel dagiliminda
¢esitli anormallikler oldugunu ve IJE’li hastalarda kortikal gri madde voliimiiniin
kontrol grubuna goére anlamli dl¢iide daha fazla oldugunu saptamistir. (28). Tae ve
arkadaslar1 ¢calismalarinda JME’li hastalarda frontal ve temporal giruslardaki kortikal
kalinlig1 olgmiisler ve JME grubunda kontrol grubuna gore frontal ve temporal
loblarda kortikal gri madde kalinliginin daha diisiik oldugunu bulmuslardir (29).
Voksel-temelli morfometri (Voxel-based morphometry-VBM), beyin
dokularmin otomatik olarak smiflandirilmasini saglayan ve her bir vokseldeki
dokunun kategorizasyonuna (gri madde, ak madde, beyin-omurilik sivisi gibi) olanak
veren yeni bir tekniktir; boylece ndrolojik hastaliklarla ilgili belirsiz morfometrik
anomalilerin degerlendirilmesini saglar (6). Woermann JME’li hastalarda VBM ile
mesial frontal loblarda kortikal gri maddede anormallik oldugunu gérmiistiir (30). Tae
ve arkadaslar1 ise, JME hastalarinin korpus kallosum, frontal lob, hipokampus
bolgelerinde kompleks yapisal anormallikler saptarken, prefrontal korteks gri madde
voliimiinde azalma oldugunu goérmiisler ve bu bulgularin JME’li hastalarin

beyinlerinde anormal bir ndral sebeke varligina isaret ettigini belirtmislerdir (31).

MR spektroskopi (MRS) spesifik beyin metabolitlerinin in vivo noninvazif olarak
Ol¢limlerine olanak saglayan 06zel bir incelemedir. Epileptojenik bolgelerdeki
metabolik degisiklikleri ¢ok yiiksek duyarlilik ile gostermektedir. Konvansiyonel
MRG yapisal lezyonlar1 gosterirken, MRS beynin kimyasal yapist ile ilgili bilgi verir.
Konvansiyonel MRG ile saptanabilen bir lezyon yokken bile MRS ile N-asetil-aspartat
(NAA) diizeyindeki azalma ile noronal hasar varligi anlasilabilir (6, 28). Bernasconi
ve arkadaslar1 yaptiklari bir calismada idiyopatik jeneralize epilepsi hastalarinda MRS

ile talamik NAA diizeyinin, kontrol grubuna gore belirgin olarak daha diisiik oldugunu



ve epilepsi siiresi arttikca, talamik NAA diizeyinin daha da diisiik diizeye indigini
saptamislardir ki bu idiyopatik jeneralize epilepsilerdeki talamik disfonksiyonun
progresif karakterde oldugunu diisiindiirmektedir (25). Mory ve arkadaslarinin yaptigi
calisgmada JME hastalarinin proton MRS sonuclarinda talamusta azalmis NAA
diizeyleri goriilmiis olup, bu bulgu JME sendromunda epileptogenezde talamik
disfonksiyonun rolii olabilecegi hipotezini destekler sekildedir (26). Haki ve
arkadaslar1 da JME’li hastalarda proton MRS ile bilateral talamusta azalmig NAA
diizeyi saptamislar ve jeneralize ndbetlerin altinda yatan mekanizmada talamokortikal
dongii bozukluklarinin da yattig1 diisiincesini ifade etmislerdir (27). Yine MRS ile
yapilan iki farkli ¢alismada ise, idiyopatik jeneralize epilepsi hastalarinda bilateral
frontal ve prefrontal NAA diizeyleri diisiik bulunmus ve JME grubunda frontal
bolgedeki NAA diisiikliigiiniin daha da belirgin oldugu saptanmistir. JME hastalarinda
frontal alanlardaki NAA azalmasinin ndropsikolojik testlerde frontal lob bulgularinda

bozulma ile paralellik gdsterdigi ifade edilmistir (32,33).

Beyinde PET, lokal glukoz kullanimini, oksijen kullanimini, kan akimini,
protein sentezini, norotransmitter tutulumunu degerlendirmek i¢in kullanilir. Epilepsi
hastalarinda PET g¢alismalarinda en ¢ok arastirilmig ve rutinde kullanilan ajan F-18
isaretli FDG (florodeoksiglukoz) olup, FDG-PET caligmas: ile serebral glukoz
metabolizmasi incelenir. Epilepsi nobetleri esnasinda ilgili kortikal alanda kan akimi
ve metabolik substratlara ihtiyag artar. Beyinde epileptik odakta nobet esnasinda
hipermetabolizma ve hiperperfiizyon olurken, interiktal doénemde glukoz
hipometabolizmasi saptanir. Epilepsilerin degerlendirmesinde iktal SPECT (single
photon emission tomography) ve interiktal PET ¢aligmalar1 yapilabilir. Interiktal
FDG-PET calismasinda  beyinde epileptik  bolgede  beklenen  bulgu
hipometabolizmadir (6,34,35,36). Yapilan bir PET c¢alismasinda C-11 ile isaretli
flumazenil (FMZ)’in beyindeki dagilimina bakilmig; idiyopatik jeneralize
epilepsilerde ve JME’de tiim serebral kortekste cBZ /GABA (santral benzodiazepin /
v — aminobiitirik asit reseptdr kompleksi) baglaniminin arttig1 gosterilmistir ve bu artis
idiyopatik  jeneralize epilepsilerdeki kortikal hipereksitabilite durumu ve
mikrodisgenezinin varligma baglanmigtir. JME hastalarinda diger idiyopatik
jeneralize epilepsilerden farkli olarak ozellikle frontal lobda c¢BZ /GABA
baglaniminin daha belirgin oldugu goriilmiistiir (37). 18 FDG — PET ile yapilan bir



diger calismada ise, JME’nin epileptojenik potansiyeli ve kognitif fonksiyonlar
etkileyen frontal lob anormallikleri ile birlikte oldugu bildirilmistir. Gorsel hafiza testi
ile beraber uygulanan FDG — PET te dorsolateral prefrontal korteks, premotor korteks
ve bazal frontal kortekste hipometabolizma tespit edilmistir; bu da JME’de frontal lob
disfonksiyonunu destekler tarzda bir bulgu olarak belirtilmistir (38). Benzer sekilde
bir baska calismada da gorsel hafiza testi ile beraber 18 FDG — PET frontal lob
epilepsisi olan hastalara uygulanmis ve tipk1 JME’li hastalarda oldugu gibi frontal ve
prefrontal kortekste diisiik metabolizma saptanmistir; bu da juvenil miyoklonik
epilepsi ve frontal lob epilepsisinde etkilenen bdlgelerin benzer oldugunu
diisiindiirmiistiir (39). Yiritiicii fonksiyonlarin frontal loblarla iligkisini gosterebilmek
amaciyla Mc Donald ve arkadaslarinin yaptig bir ¢alismada 18 frontal lob epilepsili,
10 JME’li hasta ile kontrol grubuna ytiriitiicii fonksiyonlar1 degerlendiren bir dizi
noropsikolojik test ve ardindan 18 FDG — PET uygulanmis ve sonugta kontrol
grubundan farkli olarak epileptik hastalarda PET te frontal lob metabolik degerlerinin
diisiik oldugu ve bunun yiiriitiicii fonksiyonlar1 degerlendiren testlerdeki bozukluk ile
korele oldugu gosterilmis, ancak frontal bolge disindaki bazi alanlarda da benzer
bulgularin saptanmis olmasi yiiriitiicii fonksiyonlar {izerinde bu bolgelerin bir sebeke
gibi birbiriyle baglantili olarak c¢alistigin1  diisiindiirmiistiir (40). Ciumas ve
arkadaslarinin c¢aligmasinda ise, JME hastalarina ve saglikli kontrol grubuna
uygulanan PET ile dopaminerjik ndronlarin verilen dopamin tastyicisina ([11C]PE 21)
bolgesel baglanma potansiyeli degerlendirilmis ve kontrol grubuna gore JME’lilerde
frontal lob ve striatum bolgelerinde dopamin baglama potansiyelinin daha diisiik
oldugu goriilmiistiir. Dopamin transmisyonundaki bu bozuklugun JME’deki

davranigsal ve kognitif sorunlarla iligkili olabilecegi sonucuna varilmistir (41).

Vollmar ve arkadaslarinin; Difuzyon Tensor Goriintiileme temelli ¢aligmasinda,
JME'li hastalarin anterior supplementer motor alam1 (SMA) ile prefrontal ve
frontopolar alanlar arasindaki baglantilarin azaldigi, santral bolge, oksipital lob, inen
motor yollar ve serebellumla baglantilarin arttig1 gosterilmistir. Ayrica posterior SMA
ile primer motor korteksin gorece azalmis, parietal lob ve temporal neokorteks ile
artmis baglantilarin saptanmasi da yapilan diger goriintiileme ve klinik ¢alismalari

destekler 6zellikte oldugu goriilmiistiir (42).



2.6. Tam

Yeni MR teknikleri ile JME’li hastalarin bazilarinda mesiyofrontal kortikal
yapilar1 etkileyen anormallikler saptanabilirse de JME’de EEG disindaki tiim
laboratuvar testleri normal olarak saptanir. Dolayisiyla JME’de klinik 6zellikler
disinda tan1 koydurucu yardimci tam1 yontemi EEG’dir (6). Rutin EEG kaydi
sirasinda, hastalarin %44-58’inde interiktal epileptiform desarjlar
kaydedilebilmektedir. Karakteristik EEG goriintiisii frontosantral bolgelerde daha
belirgin olan bilateral, senkron, simetrik ¢ok dikenli yavas dalga desarjlaridir. Tktal
desarjda 10-16 Hz frekansinda 5-20 arasinda diken izlenir, amplitiidleri frontal
alanlarda en yiiksektir, ¢ok dikenlerin 6niinden veya arkasindan degisik frekansta (3-
4Hz) ve amplitiidde yavas dalgalar olur ve boylece miyoklonik atima gére daha uzun
bir stire, yaklasik 2-4 sn ¢ok dikenli dalga desarj1 izlenir. Dikenlerin sayis1 miyoklonik
atimlarin siddeti ile iligkilidir, eger miyoklonik atim hafifse birka¢ diken ve daha
belirgin yavas dalga komponenti vardir. EEG’de uyku ve uyaniklikta temel aktivite
normaldir, fakat Panayitopoulos ve arkadaslar1 yaptiklar1 bir calismada %424
oraninda kismen artmis teta aktivitesi ve/veya alfa ritim yavaslamalar1 tespit
etmislerdir. Interiktal dénemde izlenen ¢ok dikenli-dalga desarjlarinin diken sayisi
daha azdir, desarjin basinda frekans daha yiiksek olup sonuna dogru azalabilir. Bazen
sadece 6n bolgelere lokalize olarak izlenebilir. Interiktal degisiklikler JME tanisi
lehinedir; ancak kesin tani i¢in 6ykii ve klinik goriiniim ile JME tanisinin dogrulanmast
gereklidir. Cok dikenli dalga desarjlar1 JME i¢in patognomonik degildir, hastalarin
%50’sinde gdzlenir. Ozellikle yasl hastalarda desarjin fragmantasyonuna sik rastlanir
ve bu karakteristiktir. Fragmantasyon diken dalga komplekslerinin kisa bir siire ara
vermesi veya dominant frekanstaki ani degisiklikler ile desarjin gegici olarak
kesilmesidir (13, 43). Sabahlar1 ¢ekilen rutin EEG 6gleden sonra ¢ekilen rutin EEG’ye
gore epileptiform desarjlar1 ortaya ¢ikarmada iistiindiir. Bu durum, hasta uykusuz
kaldiktan sonra yapildiginda uyku deprivasyonlu EEG ile %92’ye kadar
cikabilmektedir (44,45). JME’de nobetler uyku uyaniklik siklusuna baglidir ve bilinen
en dnemli nobeti presipite edici faktér uyku deprivasyonudur. Uyku deprivasyonlu
EEG’nin kotii yanmi ise rutin EEG’den uzun siirmesi ve uykusuzlugun tetikledigi

nobetleri ortaya ¢ikarabilme ihtimalidir (46). Ozellikle atipik nobet semiyolojisi ve



rutin EEG’si normal olan JME hastalarin tanist i¢in 1 veya 2 giinlik Video EEG
monitorizasyon (VEM) yapilmasi da onerilir. VEM’e siipheli ndbet semiyolojisi ve
ndbet odaginin lokalizasyonunu tanimlamak i¢in sik¢a bagvurulur. Hasta tarafindan
fark edilmeyen absans ve miyokloni atimlarini VEM gosterebilir. Boylece tanida
gecikmeyi Onler. Ayrica JME’nin tanisi icin tekrarlanan rutin EEG veya uyku
deprivasyonlu EEG’lere gore diisiliniiliirse daha hesaplidir (47). Uyku EEG’sinde
hastalarin desarj orami Ozellikle uykudan uyaniklifa ge¢is fazlarinda artar. Bu
kayitlarda standart 10-20 sistemine ilave elektrotlar yerlestirilebilir (10-10 elektrot
yerlestirme). Aktivasyon yontemleri (hiperventilasyon, fotikstimiilasyon, uyku
deprivasyonu) anormal EEG paternlerini ortaya ¢ikarmak, giiclendirmek veya daha iyi
tanimlamak i¢in  kullanilir. Uyku EEG kayitlarinda EEG’nin  yanisira
elektrookulografi, elektromyografi, solunum, kalp hiz1 ve kan basinct kayitlar1 da
bulunur (6, 48).

Epileptik sendromlar i¢inde JME, fotosensitivite ile iligkisi en iyi gosterilmis
olanlardandir. JME’de fotoparoksizmal yanit %30-48 arasinda degismektedir.
Kadinlarda fotosensitivite erkeklere oranla yaklasik iki kat daha fazladir. izole goz
kapama, miyoklonik atimlar1 ve ¢ok dikenli dalga desarjlarini tetikleyebilir. JIME’de
fotosensitivitenin prevelanst giinliik hayatta, EEG laboratuvarindakine goére daha

diisiiktiir (48).

Baz1 hastalarda izole dikenler de goriilebilir. Fokal degisiklikler hastalarin %15-
55’inde izlenir. Bunlar asimetrik iktal bosalimlar ya da fokal yavaslamalar bigiminde
olabilir ve ayn1 ¢cekim i¢inde bile yer degistirebilir. Beraberinde jeneralize diken dalga
ve ¢oklu diken dalga bosalimlarinin olmasiyla fokal epilepsilerden ayirt edilir. JME’de
fokal EEG bozukluklari, ¢ok sik rastlanan bir durum degildir ancak yanlig taninin en

onemli nedenlerinden biri oldugu i¢in dnemlidir (27, 48).

2.7. Ayiric1 Tani

Juvenil miyoklonik epilepsi sik goriilen bir epileptik sendrom olmasina
ragmen, en ¢ok yanlis tan1 konulan epilepsidir ve yanlis tan1 koyma sikligr %90 gibi
yiiksek oranlardadir. Bunun nedenleri hekimin JME hakkinda yeterli bilgi sahibi

olmamasi, miyoklonik atimlarin ykiisiinlin alinmamis olmasi, absans ndbetlerin



kompleks fokal ndbetlerle karismasi ve fokal EEG anormalliklerinin sik goriilmesidir
(49,50). Aslinda miyoklonik atimlarin 6zellikle sabah uyandiktan sonra olmasi ve tipik
EEG bulgular1 ile taniy1 koymak kolaydir. Eger dogru tan1 konursa erkenden tedavi

baslanir ve prognoz oldukga yiiz giildiiriictidiir (6).

Ayiricr tanida diger idiyopatik jeneralize epilepsiler 6nemlidir ve 6zellikle juvenil
absans epilepsi ile karisabilir. JME’de ana nobet tipi miyoklonik atimlar olup,
sabahlar1 olur ve tiim hastalarda goriiliir; hastalarin 1/3’linde ise, kisa siireli ve hafif
siddette tipik absans nobetleri olur. Juvenil absans epilepside ise, absanslar ana ndbet
tipidir, tim hastalarda vardir ve siddetlidir; hastalarin 1/3’iinde ise, orta siddetli
miyoklonik atimlar goriiliip, giiniin herhangi bir saatinde olabilir (6, 12). Cocukluk
cag1 absans epilepsisi (CCAE), daha erken yasta baslar ve absans nobetler ¢ok sik
tekrarlar. CCAE’lerin JME’ye doniistiigii diisiiniilse de, bu hastalarda JME’nin erken
yasta baslayan absans nobetleri olabilecegi unutulmamalidir (6,12). Progresif
miyoklonik epilepsiler ise entellektiiel yikim, aile dykiisii, EEG’de zemin aktivitesi
bozuklugu, karakteristik paroksismal EEG degisiklikleri, progresif seyir, valproat
tedavisine iyi cevap vermemesi ve kotii prognozlu oluslari ile JME’lerden ayrilir (6).
Doose sendromu (Miyoklonik astatik epilepsi); erken ¢ocukluk caginda baslayan,
diismelerin sik oldugu bir tablo iken JME genel olarak adolesan ¢cagda baslar, diismeler
olduke¢a nadirdir ve miyokloniler iist ekstremitede belirgindir (6). Miyoklonik absans
epilepside (perioral miyoklonili absans, gz kapagi miyoklonili absans) JME’den
farkli olarak miyokloniler yiiz kaslarin1 da etkiler, daha sik nobet gozlenir ve ilaca
cevap daha kotiidiir. Miyoklonik atimlar 3 Hz diken dalga bosalimi ile birlikte olur ve
biling kayb1 eslik eder (6). Fotosensitif idiyopatik epilepsiler icinde JME viziiel
uyaranlara cevap olarak olusur. Primer okuma epilepsisinde (POE) miyoklonik atimlar
bas bolgesindedir ve okuma ile uyarilir. Son yillarda POE ile JME birlikteligine dikkat
cekilmektedir (6). Uyanma sirasinda olan jeneralize tonik-klonik ndbetler ile
karakterli idiyopatik jeneralize epilepsiler uyku-uyaniklik siklusu ile olan iliskisi
nedeniyle, JME ile karisabilir. JME’de JTKN 06ncesi miyoklonik atimlarin goriilmesi
ayrict bir ozellik olabilir. Ayrica JME, normal fizyolojik bir durum olan uykuya

gecerken goriilen hipnogojik miyoklonustan da ayirt edilmelidir (6).



2.8. Tedavi

Juvenil miyoklonik epilepside hastayr hastaligi hakkinda bilgilendirmek,
yasam seklini diizenlemek ve nobeti tetikleyen faktorlerden uzak durmasini telkin
etmek en az ilag¢ tedavisi kadar 6nemlidir. Hastanin uykusuz kalmamasi, fazla alkol
almamasi ve ilaglarini diizenli olarak kullanmasi ¢ok 6nemlidir; baz1 JME’li hastalarda

ndbetler sadece bu tetikleyici faktorlerin varliginda goriiliir (12).

2.8.1. Antiepileptik ila¢ secimi

Sodyum valproat giiniimiizde JME’de ilk tercih edilen ilagtir ve nobetleri % 80
vakada kontrol altina alir. Valproik asit monoterapisi absans nodbetlerin % 75’ini,
jeneralize tonik-klonik nébetlerin % 70’ini ve miyoklonik atimlarin % 75’ini kontrol
altina alir. Valproat dozu JME siddetine gore ayarlanir. Siklikla 1000 — 2000 mg/giin
dozunda verilir. Genelde uygun olan diisiik doz ile baslayip, ndbetler durana dek doz
artimina giderek, her birey i¢in ideal dozu bulmaktir. Ancak kilo artis1, sa¢ dokiilmesi,
teratojenite, polikistik over sendromu gibi yan etkileri nedeniyle genclerde ve
kadmlarda kullanimi kisitlanabilir (12). Ayrica postnatal kognitif bozulma riski
nedeniyle sadece kontrol edilemeyen jeneralize tonik-klonik nobeti olan kadinlarda
gebelik boyunca <750 mg/giin dozunda kullanilabilir (51). Fenobarbital ve
klonazepam JME’de kullanilabilecek diger eski kusak antiepileptiklerdir. Fenobarbital
% 60 vakay1 kontrol altina alabilir, ancak yan etkileri nedeniyle tercih edilmez.
Klonazepam sadece miyoklonik atimlarin egemen oldugu orta siddetli JME’lerde tek
basina kullanilabilir, ama genelde ek tedavi olarak verilir. Klonazepam etkili anti-
miyoklonik ilaglardan biridir, ancak JTKN’leri baskilayamadig1 ve hatta arttirabildigi
bilinir (12). Valproik asitin yan etkileri ve yaklasik % 20 vakada etkisiz olabilmesi
nedeniyle JME’de baska alternatif ilaglar aranmis ve yeni kusak antiepileptiklerden
levetirasetam, lamotrijin, topiramat ve zonisamid etkili bulunmustur (3, 6, 12, 52).
Yeni jenerasyon antiepileptik ilaglar i¢inde JME’de en iyi se¢enek levetirasetam olup,
etkinligi yiiksek, hizl1 ve yan etkisi neredeyse yoktur. Ug degisik calismada direngli
JIME’lerde % 62, % 67, % 63 oraninda etkili bulunmustur (12). Bu sebeple,

levetirasetam 6zellikle dogurganlik ¢agindaki kadinlarda monoterapi veya ekleme



tedavide alternatif olarak diisiiniilebilir.(53) Ozellikle absans ve jeneralize tonik-
klonik ndbetlere olan belirgin etkinligi nedeniyle lamotrijin, idiyopatik jeneralize
epilepsilerde ¢ok faydali bir ilagtir, ancak % 50 hastada miyoklonik atimlari
arttirabilir.Direngli vakalarda valproik asit ile lamotrijin kombinasyonu cok etkili
olup, lamotrijin 25-50 mg gibi diisiik dozlarda valproik asite eklenebilir (12). Ancak
valproik asit ve lamotrijin birlikteligi kadinlarda teratojenite yoniinden riskli olabilir
(6,12). Ayrica valproik asitin potansiyel teratojenitesinden dolay1 geng¢ kadinlarda,
migren (aurali) ve psikiyatrik hastaliklarda (bipolar depresyon) monoterapide
lamotrijin tercih edilebilir (54). Kombine oral kontraseptifler lamotrijinin plazma
konsantrasyonunu azaltabilecegi icin ndbet sikligi artabilir, bu acidan dikkatli
olunmalidir.(55)Topiramat bir diger genis spektrumlu antiepileptik ilag olup, 6zellikle
jeneralize tonik-klonik nobetlerde etkilidir, ama zayif anti-absans ve anti- miyoklonik
etkisi vardir (12). Marson ve arkadaslarinin SANAD ¢alismasinda IJE’ de lamotrijine
gore daha etkili oldugu ancak lamotrijine ve valproik asite gore daha az tolere edildigi
gosterilmistir. Bazi hastalarda noropsikiyatrik yan etkiler (dikkat , kisa siireli bellek,
islem hiz1 ve verbal akicilikta degisiklik) gériilmiistiir. Iyi tolere edildigi zaman, obez

veya migreni olan hastalarda tercih edilebilir.(56)

2.8.2. Paradoksal agrevasyon

Juvenil miyoklonik epilepside paradoksal agrevasyon yapan antiepileptik
ilaclar karbamazepin, gabapentin, okskarbazepin, fenitoin, tiagabin ve vigabatrindir.
Bu ilaglar JME’li hastalara verilirse, miyoklonik veya absans statusa yol acabilirler

(12). Tedavisinde benzodiazepin, valproik asit ve levetirasetam kullanilabilir. (57)

2.8.3. Nonfarmakolojik yaklasim

Yasam tarz1 degisiklikleri (yorgunluk, uyku deprivasyonu, stres, alkol alimi1 ve
madde kullanimindan kaginilmasi), fotosensitivitesi olan hastalarin yanip-sdnen
1siklara maruz kalmamasi onerilmektedir. Psikiyatrik hastalik varligi, ila¢ direncinin
bir isareti olarak goriinmektedir. Martinovic’in yaptig1 bir ¢aligmada ilaca direncli

hastalarda psikoterapiyle %50 ndbet kontrolii saglanmustir. (55,58,59)



2.9. Prognoz

Juvenil miyoklonik epilepside nobetler genelde yasam boyu devam ettigi i¢in,
ndbetler kontrol altina alindiktan sonra bile antiepileptik ila¢ kullanimi1 kesilmesi
onerilmez. Nobetlerde 4. dekattan sonra biraz azalma goriilebilir. Bununla birlikte,
toplum-tabanli bir ¢alismada nobet baslangicindan itibaren 25 yil takip edilen JME
hastalarinin, 1/3’{inde rahatsiz edici nobetlerin goriilmedigi ve bu hastalarin anti
epileptik ila¢ kullanmadig1 belirlenmistir (8). Vakalarin % 90’1nda nébetler uygun
tedavi ile kontrol altina alinir. Anti epileptik ilaglara direngli JME, hastalarin % 10-
15’inde goriiliir. (12) Baz1 hastalarda da tedavideki ve yagam tarzindaki sorunlardan

dolay1 yalanci-direng (pseudo-resistance) goriilebilir (60).

2.9.1. Klinik risk faktorleri

Miyoklonik, absans ve jeneralize tonik klonik nébet tiplerinin birlikte
bulunmasi, anti epileptik ila¢ direnci i¢in risk faktorii olarak bilinmektedir
(9,60,61,62). Psikiyatrik komorbidite, yalanci-direng (pseudo-resistance)
olusumunda 6nemli bir faktoér olmasinin yanisira gercek ilag direnci i¢in de risk
faktoridiir (60,61,62). Tiroid hastaliklar1 gibi sistemik hastaliklar da iyi kontrol
edilmis nobetleri olan hastalara kiyasla nobet kontroliinde fluktuasyon olan
hastalarda anti epileptik ila¢ direnci i¢in 6nemlidir (60). 33 hastadan olusan kii¢iik
bir hasta grubunda yapilan bir ¢caligmada atipik nobet karakteristiklerinin bulunmasi
— aura, post iktal konfuzyon, kognitif disfonksiyon gibi- ilaca direngle iliskili
bulunmustur (63). Ailede epilepsi 0ykiisiiniin bulunmasi veya cinsiyetin prognozu

etkiledigi diistiniilmemektedir. (60,61)

2.9.2. EEG bulgular ile prognozun iliskisi
Tan1 esnasindaki EEG paterninin tedavi sonrasi erken normalizasyonunun iyi
prognozla iliskili oldugu yapilan son ¢alismalarda dogrulanamamig olup ayni1
zamanda EEG’deki fokal bulgularin tedaviye direncle veya prognozla iliskisi
belirlenememistir.Fotoparoksismal yanitin olmasi ve hiperventilasyon esnasinda
jeneralize diken-dalga desarjlarin agreve olmasi, kotii prognozla iligkisiz
bulunmustur (60). Goz-kapama duyarlilig1 olan JME hastalarini i¢eren bir ¢aligmada

bu hastalarda ndbetsizligin saglanamadig1 gézlenmistir. Ayn1 ¢alismada ndbetsiz



hastalarla karsilastirildiginda, persistan ndbetleri olan hastalarda praksi ve dil

gorevlerine EEG sensitivitesinin daha yiiksek insidansta goriildiigii saptanmistir (62).

2.10. Kognitif Fonksiyonlar

Mental ve motor etkilenimin olmadig: diisiiniilen 1JE’lerden olan JME’lerde,
kognitif etkilenimin oldugu son yillarda vurgulanmaktadir. Ozellikle frontal islev
bozukluklar1 ve vizyospasyal islevlerde etkilenme olmaktadir. (6) Piazzini ve
arkadaglarinin yaptiklar1 40 JME, 40 frontal lop epilepsili (FLE), 40 temporal lop
epilepsili (TLE) hasta ve 40 normal kontrol vakasindan olusan bir ¢alismada JME’li
hasta grubunda, frontal fonksiyonlar1 degerlendirmeye yonelik hazirlanan testlerin
hepsinde FLE’li gruba benzer sekilde bozukluk saptanmistir (64). Sonmez ve
arkadaglarinin da, 35 JME hastasi ve 35 saglikli kontrol grubunda kognitif performansi
0lemek amacli yapmis olduklari bir ¢calismada hasta grubu, kontrollere gére verbal ve
viziiel bellek ac¢isindan anlamli derecede basarisiz bulunmus, ayrica hasta grubunda,
frontal ve vizyospasyal bozukluk saptanmistir (65). Dolayisiyla kognitif islevlerin
bozuklugu, JME’de frontal lob alanlarin daha fazla etkilendigini ortaya koymustur.
Bu etkilenmenin, diken dalga bosalimlari, siklig1 ve siireleri ile iligkisi tam olarak
aydinlatilmamistir. Ancak ndbetlerin baslangic yasi, aile 0ykiisii ve absans ndbetlerin
eklenmesi kognitif etkilenmeyi olumsuz yonde etkiledigi bilinmektedir (6). Juvenil
miyoklonik epilepsili hastalarda sosyal uyum ve kisilik sorunlari, diger idiopatik
epilepsilere gore daha fazla goriilmektedir. Kisilik profilinin daha immatiir, duygusal
olarak inigli ¢ikislt ve disinhibe oldugu goriilmiistiir. Bu organizasyon ve benlik
kontroliinde bozulma bi¢imindeki kisilik bozuklugu da, frontal lob bozuklugu olan

hastalari ile benzerlik gostermektedir (6).

Biz de bu ¢alismamizda, JME hastalarinda frontal lob disfonksiyonu varligini
yiiriitiicii islevleri ve kisilik 6zelliklerini degerlendiren noropsikolojik oOlcekleri

kullanarak saptamaya caligtik.



3. GEREC VE YONTEM

3.1. Arastirmanin Orneklemi

Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma Hastanesi Néroloji Anabilim
Dal1 Epilepsi polikliniginden takip edilmekte olan, juvenil miyoklonik epilepsi tanisi
almis ve calismaya dahil olmay1 kabul eden 23 goniillii hasta se¢ilmistir. Hastalarin
klinik ¢ykiileri JME ile uyumlu, norolojik muayeneleri normal idi. Aragtirmaya dahil
edilen hastalarin, epilepsi polikliniginde takipleri sirasinda  yapilmis olan
elektrofizyolojik ve norogoriintiileme bulgulart degerlendirilmistir. Hastalarin
timiinde EEG’de temel aktivitenin normal oldugu ve kranial MR’da patolojik bir

bulgu olmadig1 saptanmaistir.

Hasta grubu yas, cinsiyet ve egitim durumu gibi demografik 6zelliklerinin yan1
sira nobet tipi ve hastalik siiresi agisindan da degerlendirilmistir. Kontrol grubu olarak
da hasta grubu ile benzer yas, cinsiyet ve egitim durumuna sahip olan 20 saglikli

goniilliiler alinmstir.

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi, Cerrahi ve Ila¢ Arastirmalar1 Etik
Kurulu tarafindan degerlendirilen 09.2016.201 protokol numarali arastirma projemize

04.03.2016 tarihli toplantida, etik agidan izin alinmistir.

(Calismaya dahil olma kriterleri;
a)- JME tanis1 almis olan,

b)- Goniillii olmay1 kabul etmis olan,
¢)- Mental retarde olmayan,
d)- En az ilkokul mezunu olan,

e)- Kognitif durumda etkilenmeye yol acgabilecek depresyon, sistemik hastalik, ilag
veya madde kullanim1 olmayan,

f)- Son bir hafta i¢inde jeneralize tonik — klonik ndbet ve son bir giin i¢inde absans
veya miyoklonik ndbet gecirmemis olan,

g)- 18 — 40 yas aras1 kadin ve erkek hastalar



Calismaya dahil olmama kriterleri;
a)- Juvenil miyoklonik epilepsi disindaki diger epilepsi tiirleri,
b)- Mental reterdasyonu olanlar,

c)- Okuma / yazma bilmeyenler,

d)-Kognitif fonksiyonlarda bozulmaya yol agabilecek sistemik hastalik, ila¢ veya
madde kullanimi olanlar,

e)- Goniillii olmay1 kabul etmeyenler.
3.2. Kullanilan Olcekler, Testler ve incelemeler

3.2.1. Sosyodemografik bilgi formu

Deneklere ait sosyodemografik bilgiler, arastirici tarafindan gelistirilen ve
doldurulan sosyodemografik bilgi formu kullanilarak elde edildi. (Ek-2) Formun
iceriginde; denegin adi, yasi, cinsiyeti, kimlik numarasi, telefon numarasi, adresi,
meslegi, el tercihi, 6zge¢cmisi, soygecmisi, kullanilan ilaglar, alkol-madde kullanim
oykiistli, ve psikiyatrik hastalik Oykiisii yer almaktaydi. JME hastalarinda, hastalik

baslangi¢ yasi, siiresi, ndbet tipleri, nobet siklig, ailede epilepsi Oykiisii sorgulandi.
3.2.2. Noropsikolojik degerlendirme

Duygudurum: Hastane Anksiyete Depresyon Olgegi

Dikkat: Say1 menzili testi (Digit Span Test)

Karmasik Dikkat ve Eksekiitif (Yonetici / Yiiriitiicii) Islevler: Stroop Testi (Stroop

Color Word Interference Test)

Kisilik Ozellikleri: Miza¢ ve Karakter Envanteri (Temperament and Character

Inventory, TCI)



3.2.2.1. Hastane anksiyete ve depresyon dl¢egi (HAD)

Hastane anksiyete ve depresyon dlgegi (HAD), Zigmond ve ark. tarafindan 1983
yilinda gelistirilmistir . Tibbi bir hastalifi olan popiilasyonda duygudurum
bozuklugunu taramak amaciyla tasarlanmistir. Toplum ve hastane Ornekleminde
kolaylikla kullanilabilir. Psikiyatrik belirtileri fiziksel bozukluklardan ayirmak igin,
fiziksel belirtiler yerine duygudurumun O6znel yikimi iizerinde durulmaktadir.
Depresyon alt dlgegi lizgiinliik yerine anhedoniyi temel semptom olarak almaktadir.
HAD, DSM-IV'te bulunan depresif semptomlari tam anlamiyla kapsamamasina
karsin, anhedonik semptomlar tibbi hastaliklar1 bulunan kisilerde depresyon igin iyi
bir kanittir. Intihar diisiincesi, sugluluk ve umutsuzlugu igermemektedir. HAD hasta
tarafindan doldurulmakta, 14 maddeden olusmakta ve maddeler 4 o6zellik
icermektedir. Iki alt &lgek depresyon ve anksiyeteyi degerlendirmektedir. Yedi
maddelik depresyon alt 6l¢egi 0-21 arasinda skorlanmakta, kesme noktasi olarak 0-7=
Normal, 8-10= Hafif, 11- 14= Orta, 15-21= Ciddi, bir duygudurum bozukluguna isaret
etmektedir. Olgegin Tiirkce gecerlik ve giivenirligi 1997 yilinda Aydemir ve
arkadaslar1 tarafindan yapilmistir. (66)

3.2.2.2. Say1 menzili testi (Digit Span Test)

WAIS — R, 1955 yilinda Wechsler tarafindan yetiskinler i¢in gelistirilmis bir
zeka testidir. 1981 yilinda yeniden gozden gegirilerek, WAIS — R adin1 almigtir. WMS
— R ise, 1945 yilinda Wechsler tarafindan gelistirilmis olan Wechsler Bellek
Olgegi’'nin 1987°de yeniden diizenlenmis formu olup, sozel bellek, gorsel bellek,
dikkat ve konsantrasyon alanlarinda 6l¢timler yapar. WAIS- R ve WMS — R testlerinin
Sayr Menzili alt testleri basit dikkatin degerlendirilmesinde kullanilabilmektedir
(67,68). Say1 menzili testi iki boliimden olusur. Birinci boliim ileriye dogru say1
menzili olup, denegin kendine sdylenen sayilar1 ayni sirayla tekrar etmesi istenir.
Ikinci béliim olan geri say1 menzilinde ise, denek sdylenen sayilari sondan basa dogru
tekrarlamak zorundadir. Once ileri say1 menzili, ardindan geri say1 menzili uygulanir.
Sayilar saniyede bir say1 sOylenecek sekilde denege okunur. Basarili oldukca bir
sonraki denemeye gecilir. Her iki denemede basarisiz olursa, teste son verilir.

Tekrarlanabilen son dizinin rakam sayisi menzili olusturur (67,68). Eriskinler



normalde ileri dogru yedi rakamu (art1 veya eksi iki) tekrarlayabilir. Genel olarak ileri
ve geri say1 menzili arasindaki farkin 1 ya da 2 say1 olmas1 beklenir. Say1 menzili

egitim ve yastan etkilenir (69).

3.2.2.3. Stroop renk ve sozciik enterferans testi (Stroop Color Word Interference

Test)

Dikkati ve zihinsel kontrolii, tepki diizenegini kaydirma ve bozucu etkilere
(enterferans) direnebilme yetenegini degerlendirir. Stroop Testi dort beyaz karttan
olusmaktadir. Her kartin iizerinde seckisiz olarak siralanmis 4’er maddeden olusan 6
satir bulunmaktadir. Birinci kartin lizerinde beyaz zemin iizerine siyah olarak
basilmus renk isimleri bulunmaktadir. ikinci kartta farkli renklerde basilmis renk
isimleri bulunmaktadir. Ancak her kelimenin basiminda kullanilan renk, kelimenin
ifade ettigi renkten farklidir; 6rnegin “kirmiz1” kelimesi sar1 renkte basilmistir. Bu
kart testin temel uyaricis ve en kritik boliimiidiir. Ugiincii kartta farkli renklerde
basilmis 0,4 cm ¢apinda daireler bulunmaktadir. Dordiincii kartta ise farkli renklerde
basilmis notr kelimeler (“kadar, zayif, ise, orta” kelimeleri) bulunmaktadir. Stroop
testinde uyaricilar ve bunlara denegin vermesi gereken tepkiler bulunmaktadir.
Stroop testinde bozucu etkinin ortaya ¢iktig kritik boliim, ikinci karttaki renklerin
sOylendigi boliimdiir. Diger boliimler okuma ve renk sdylemedeki temel diizeylerin
belirlendigi kontrol kosullar1 niteligindedir. Test sonucunda hata say1s1 puani,
diizeltme sayisi puani ve tamamlama siiresi belirlenmistir. Stroop tarafindan
gelistirilmis (Stroop 1935) ve Tiirk toplumunda gegerlik ve giivenilirlik ¢aligmasi
yapilmistir.(70)

3.2.2.4. Miza¢ ve karakter envanteri (Temparement and Character Inventory-
TCI)

Cloninger ve arkadaslari, Cloninger’in psikobiyolojik kisilik kuramina
dayali olarak, kisiligin yedi boyutunu Olgen, Miza¢ ve Karakter Envanteri
(Temperament and Character Inventory; TCI) adi verilen kapsamli bir 6l¢iim aract
gelistirdiler (Cloninger ve ark., 1993, 1994). Miza¢ ve Karakter Envanteri dort mizag
ve li¢ karakter 0zelligini degerlendirmektedir. Dogru/yanlis olarak doldurulan 240

maddeden olusan, 30-45 dakika arasinda doldurulabilen, 17 yas ve iizeri kisilere



uygulanabilen kisinin kendi doldurdugu (self report) bir oOlgektir.12'si mizag
(Kesfetmekten heyecan duyma (YA1, 11 madde), diirtiisellik (YA2, 10 madde),
savurganlik (YA3, 9 madde), diizensizlik (YA4, 10 madde), beklenti endisesi (ZK1,
11 madde), belirsizlik korkusu (ZK2, 7 madde), yabancilardan ¢ekinme (ZK3, 8
madde), ¢abuk yorulma (ZK4, 9 madde), duygusallik (OB1, 10 madde), baglanma
(OB3, 8 madde), bagimlilik (OB4, 6 madde), sebat etme (SE, 8 madde) ve 13'ii
karakter (sorumluluk alma (KY1, 8 madde), amachlik (KY2, 8 madde), beceriklilik
(KY3, 5 madde), kendini kabullenme (KY4, 11 madde), uyumlu ikincil huylar (KY5,
12 madde), sosyal onaylama (IY1, 8 madde), empati duyma (IY2, 7 madde),
yardimseverlik (IY3, 8 madde), acima (CO4, 10 madde), erdemlilik (IY5, 9 madde),
kendilik kayb1 (KA1, 11 madde), Kisiler 6tesi 6zdesim (KA2, 9 madde) ve manevi
kabullenme (KA3, 13 madde) olmak iizere, 25 alt olgekten (lower-order) ve 7 tist
(higher-order) o6lgekten olusmaktadir. Olgekler alt 6lgeklerin  toplamindan
olusmaktadir (6rnegin, YA = YAl + YA2 + YA3 + YA4). TCI cok cesitli dillere
cevrilmis ve ¢ok ¢esitli kiiltiirlerde psikometrik 6zellikleri sinanmigtir. Psikiyatrik
arastirmanin farkl alanlarindaki bir cok ¢aligmada uluslararasi olarak kullanilmistir ve
kullanilagelmektedir. K&se tarafindan Tiirkce’ye gevrilmis ve tersine ¢evirme islemi
Sayar tarafindan yapilmis ve bu geviri Cloninger tarafindan onaylanmstir. Olgegin
giivenilirlik ve gecerliligine dair ilk bulgular K&se ve arkadaslari (2004) tarafindan
bildirilmigtir (71).

3 2.2.5. istatistiksel yontem

Bu ¢alismanin verilerinin analizi SPSS (Statistical Program for Social Sciences)
20.0 ile yapilmigtir. Normal dagilima sahip degisken ortalamalarinin karsilastiriimasi
icin iki grup kiyaslamasinda Student t testi, ikiden daha fazla grubun kiyaslanmasinda
Tek Yonli Anova testi, ANOVA testi ile anlamli ¢ikan degerlerin ileri diizey
degerlendirilmesinde =~ Tukey  testi  kullanilmistir.  Niteliksel  verilerin
karsilastirilmasinda ise Ki-Kare testi kullanilmistir. Parametreler arasi iligkilerin
incelenmesinde Pearson Korelasyon testi kullanilmistir.  Analiz sonuglarinda

istatistiksel anlamlilik seviyesi i¢in 0.05 degeri alinmistir.



4. ARASTIRMANIN BULGULARI

4.1. Sosyodemografik Verilerin Analiz Sonuc¢lari

Caligmaya dahil olma kriterleri g6z oniine alinarak, 23 JME tanil1 hasta ve 20
saglikli goniillii degerlendirmeye alinmistir. Hasta ve kontrol grubu cinsiyet degiskeni
acisindan karsilastirildiginda aralarinda Ki-kare testine gore anlamli bir fark
saptanmamustir. (¥2=0.81, p=0.775>0.05). Hasta ve kontrol grubu yas degiskeni
acisindan karsilastirildiginda Student-t testine gore aralarinda istatistiksel olarak bir
fark saptanmamistir. (t=0.399, p=0.692>0.05). Yine gruplar arasinda egitim yil
degiskeni agisidan da anlamli bir fark saptanmamistir.(t=1.067, p=0.292>0.05)

Tablo 1: JME ve Saghkh Kontrol Gruplar:1 Demografik Verilerin Analizi

HASTA KONTROL p
n=23 n=20
CINSIYET 6 E(26.1%) 6 E(30.0%) 0.775
17 K(73.9%) 14 K(70.0%)
YAS 25.27+4.65 26.20+5.79 0.692°
EGIiTiM YILI 11.13+3.52 12.10+2.17 0.292°

a: Ki-kare testi

b: Student t testi

4.2. Juvenil Miyoklonik Epilepsi Hastalarinin Verileri

4.2.1. Nobet tipleri

Hastalar nobet tiplerine gore gruplandirildiginda miyokloni (M) ve jeneralize
tonik klonik (JTK) nébetleri olan hastalar ¢ogunluktaydi (% 52.2) ikinci siklikta
miyokloni, jeneralize tonik klonik ve absans (A) nobeti birlikte olan hastalar

bulunmaktaydi (%39.1)



Tablo 2 : Nobet Tipleri Dagilim ve Yiizdesi

Nobet Tipi Hasta Sayisi Yiizde
n:23

M 1 %4.3

M+A 1 %4.3

M+ JTK 12 %352.2

M+JTK+A 9 %39.1

4.2.2. Nobet Sikhg:

Hastalar nobet sikligina gore; son 1 yilda ndbeti olmayanlar (Grup 1), son 1
yilda sadece tetikleyici faktor varliginda ndbeti olanlar (Grup 2) ve son 1 yilda
tetikleyici faktdr olmadan nobetleri devam eden hastalar (Grup 3) olarak 3 gruba
ayrilarak degerlendirildi. Nobeti olan hastalarin ayda 5’ten az absans ve miyoklonik

ndbeti, yilda 1’den az jeneralize tonik klonik ndbeti bulunmaktaydi.

Tablo 3: Nobet Sikhigina Gore Dagilim ve Yiizdesi

Nobet Hasta Sayisi Yiizde
sikhig1 n:23

Grup 1 8 %34.8
Grup 2 10 %43.5

Grup 3 5 % 21.7



4.2.3. Epilepsi Baslangic Yasi ve Epilepsi Siiresi

Epilepsi baslangi¢ yasinin 9-19 yagslar1 arasinda (ortalama 14.78), epilepsi siiresinin

de 2-36 yil (ortalama 10.78 ) oldugu gdézlenmistir.

Tablo 4: Epilepsi Baslangi¢ Yasina Gore Dagilim ve Yiizdesi

Epilepsi Hasta Sayisi Yiizde
Baslangic n:23

Yasi

<10 yas 1 %4.3
10-15 yas 12 %52.1
15-20 yas 10 %43.4

Tablo 5: Epilepsi Siiresine Gore Dagilim ve Yiizdesi

Epilepsi Hasta Sayisi Yiizde
Siiresi n:23

<5yl 5 %21.7
5-10 yil 7 %30.4
10-20 yil 9 %39.1
>20 yil 2 %8.6

Ailede epilepsi Oykiisii, 6 hastada mevcuttu. (%26) Monoterapi alan hastalar
valproik asit (%65.2), lamotrijin (%17.4) ve levetirasetam (%4.3) kullanirken (toplam
%87), politerapi kullanan hastalar valproik asit ve levetirasetam (%13)

kullanmaktaydi.



4.3. Hastane Anksiyete ve Depresyon Olcegi Verileri

Hasta ve kontrol grubunun anksiyete skorlar1 arasinda Student-t testine gore
istatistiksel olarak anlamli bir fark yoktur. (t=1.299, p=0.201>0.05). Yine gruplarin
depresyon skorlarinda da (t=0.461, p=0.647>0.05) anlaml bir fark izlenmemistir.
Hasta ve kontrol grubunun anksiyete ve depresyon skorlar1 analiz edildiginde normal
skorlar yada hafif diizeyde duygudurum bozuklugu saptandigi i¢in diger
ndropsikolojik testlerde depresyon yada anksiyete etkisinin nétralize edilmesine gerek

duyulmamustr.

Tablo 6: Hastane Ansiyete ve Depresyon Olgegi Verilerinin Analizi

Hasta Kontrol p
n:23 n:20
Anksiyete 8.0443.65 6.60+3.62 0.201°
Depresyon 4.17£2.89 4.55+2.39 0.647"

a:Student t testi

4.4. Say1 Menzili Testi Verileri

Hasta ve kontrol gruplarinin ortalama ileri sayma puanlar1 arasinda Student t
testi ile istatistiksel olarak anlamli bir fark saptanmistir (t=2.519, p=0.016<0.05).
Hasta grubun ileri sayma skoru daha diisiik bulunmustur. Hasta ve kontrol gruplarinin
ortalama geri sayma puanlar1 arasinda da istatistiksel olarak anlamli bir fark
saptanmugtir. (t=2.917, p=0.006<0.05). Hasta grubun geri sayma skoru daha diisiik

bulunmustur.

Tablo 7: Say1 Menzili Testi Verileri Analizi

Hasta Kontrol p



n:23 n:20
Tleri 5.91+1.73 725+1.74 0.016

Geri 4.87+1.91 6.55+1.85 0.006"

a:Student t testi

Hasta ve kontrol grubunu egitim diizeyine gore Lise alti/ Lise iistii olarak
smiflandirdigimizda ortalama ileri sayma skorlari aralarinda istatistiksel olarak
anlamli bir fark bulunmamistir (t=1.886, p=0.066>0.05). Ortalama geri sayma
skorlar1 arasinda ise istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur (t=4.015,
p=0.0002<0.05). Lise tistii grubunda ortalama geri sayma skoru daha yiiksek

bulunmustur.

Tablo 8: Egitim Diizeyine Gore Say1 Menzili Verileri Analizi

LiSE ALTI LiSE USTU p
n=10 n=33
ileri 5.60+1.43 6.82+1.88 0.066
Geri 3.70+1.494 6.24+1.82 0.0002°
a : Student t
testi

Nobet sikligina gore Grup 1, 2 ve 3 ile say1 menzili testi verilerinin ANOVA
testi ile yapilan karsilagtirmasinda hasta grubunun nobet sikligina gore ortalama ileri
sayma skorlarinda istatistiksel olarak anlamli bir fark bulunmustur. (F=3.664,
p=0.004<0.05). PostHoc testlerden Tukey Testi sonucuna gore nobet sikligina gore
Grup 2 ‘nin ileri sayma skorlari Grup 3’e gore anlamli derecede yiiksektir. Nobet
sikligina gore geri sayma skorlarinda istatistiksel olarak anlamli bir fark

bulunmamistir (F=2.269, p=0.129<0.05).



Tablo 9: Nobet Sikhigina Gore Say1 Menzili Testi Verilerinin Analizi

NOBET SIKLIGI

1 2 3 p
n=8 n=10 n=5
ileri 5.88+1.36 6.70+1.95 4.40+0.55 0.044*
Geri 5.00+1.93 5.50+1.84 3.40+1.52 0.129*

a: One Way ANOVA

Epilepsi siiresi ile say1 menzili testi verileri Pearson korelasyon testi ile

karsilastirildiginda aralarinda anlamli bir iligki gériilmemistir.

Tablo 10: Epilepsi Siiresi ile Say1 Menzili Verilerinin Karsilastirilmasi

n=23 ILERI GERI
Epilepsi Pearson -,019 ,349
Siiresi Korelasyon

p ;932 ,102

4.5. Stroop Testi Verileri

Hasta ve kontrol grubunun 1. boliimii tamamlama siirelerinin (S1)
ortalamalar1 arasinda Student-t testine gore istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
vardir.(t=4.650, p=0.00004<0.05). Hasta grubun S1 siiresi, kontrol grubuna goére
daha fazladir. Hasta ve kontrol grubunun 2. boliimii tamamlama siirelerinin (S2)
ortalamalar1 arasinda Student-t testine gore istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
vardir (t=3.811, p=0.001<0.05). Hasta grubun S2 siiresi, kontrol grubuna gore daha
fazladir. Hasta ve kontrol grubunun 3. bdliimii tamamlama siirelerinin (S3)
ortalamalar1 arasinda Student-t testine gore istatistiksel olarak anlamli bir farklilik
vardir (t=3.454, p=0.001<0.05). Hasta grubun S3 siiresi, kontrol grubuna gore daha
fazladir. Hasta ve kontrol grubunun 4. boliimii tamamlama siirelerinin (S4)

ortalamalar1 arasinda Student-t testine gore istatistiksel olarak anlamli bir farklilik



vardir (t=2.908, p=0.006<0.05). Hasta grubun S4 siiresi, kontrol grubuna gore daha
fazladir. Benzer sekilde hasta ve kontrol grubunun 5. boliimii tamamlama siirelerinin
(S5) ortalamalar1 arasinda Student-t testine gore istatistiksel olarak anlamli bir
farklilik vardir (t=3.042, p=0.004<0.05). Hasta grubun ortalama S5 siiresi, kontrol

grubuna gore daha fazladir.

Tablo 11: Stroop Testi Verileri Analizi

Hasta Kontrol P

n:23 n:20
Sl-siire 9.91+2.02 7.65+1.09 0.00004"
S2-siire 10.57+2.33 8.40+1.31 0.001°
S3-siire 13.09+2.61 10.65+1.89 0.001°
S4-siire 16.22+2.70 13.75+2.86 0.006"
S5-siire 24.78+5.38 19.95+4.97 0.004
Toplam-siire 74.56+12.54 60.40+10.00 0.0002°

a:Student t testi

Hasta ve kontrol gruplarinin biitiin boliimlerde yapilan hata ve diizeltme
sayilar1 arasinda anlamli bir fark saptanmamustir. (p>0.05) Nobet tipleri (M, M+A,
M-+JTK+A ) ve nobet sikligia gore ( Grup 1, 2, 3 ) gruplarin boliimleri tamamlama

sireleri ANOVA testi ile karsilastirildiginda anlamli fark saptanmamistir. (p>0.05)



Tablo 12: Nobet Sikhigina Gore Stroop Verileri Analizi

NOBET SIKLIGI

1 2 3 p
n=8 n=10 n=5
S-1 Siire 9.88+2.36 9.50+2.07 10.80+1.30 0.522%
S-2 Siire 10.75+3.15 10.10+1.97 11.20+1.64 0.684"
S-3 Siire 12.13+£2.23 13.50+2.95 13.80+2.49 0.445°
S-4 Siire 15.63+2.26 15.90+2.73 17.80+3.19 0.340°
S-5 Siire 26.00+5.66 22.40+5.06 27.60+4.34 0.156"

a:One-Way Anova testi

Epilepsi siiresine gére Stroop testi tamamlama siireleri Pearson korelasyon

testi ile karsilastirildiginda aralarinda anlaml bir iligski saptanmamustir.

Tablo 13: Epilepsi Siiresi ile Stroop Testi Verilerinin Karsilastirilmasi

n=23 S-1 siire S-2 siire S-3 siire S-4 siire S-5 siire

Epilepsi Pearson -,201 -,170 -,061 -,030 -,339
Siiresi Korelasyon

p ,358 ,438 ,784 ,893 ,114

4.6. Mizac ve Karakter Envanteri Olcegi Verileri

Mizag ve karakter envanterinde 7 basligin ve alt baglik skorlarinin
karsilastirilmasinda gruplarin YA2 ( diirtiisellik ) ve IY3 (yardimseverlik)
ortalamlar1 arasinda Student-t testine gore anlamli bir fark bulunmustur. (sirasiyla
t=2.025, p=0.049<0.05, t=2.022, p=0.49<0.05). Hasta grubun YA2 ve Y3
ortalamasi daha diigiik bulunmustur, p degeri sinirda oldugu i¢in anlamli olarak

degerlendirilmemistir.



Tablo 14: Mizac¢ ve Karakter Envanteri Verileri Analizi

Hasta Kontrol P

n:23 n:20
YAl 6.39+1.64 6.15+2.43 0.702°
YA2 3.48+1.37 4.60+2.21 0.049*
YA3 4.65+1.97 5.15+2.08 0.426"
YA4 4.57+1.67 4.85+1.72 0.586"
YAT 19.09+3.99 20.75+6.01 0.285"
ZK1 5.09+1.93 5.45+2.68 0.610°
ZK2 3.91+1.50 3.65+2.13 0.640°
ZK3 3.43+2.19 2.75+2.10 0.303"
ZK4 3.83+1.87 3.25+1.97 0.332°
ZKT 16.26+5.82 15.10+6.80 0.550"
OB1 7.65+1.67 7.00+1.81 0.226"
OB2 4.78+1.81 4.55+1.73 0.670°
OB3 2.35+0.98 2.50+1.10 0.634°
OBT 14.78+3.12 14.05+3.14 0.448°
SE 5.26+2.03 4.75+2.34 0.447°
KY1 4.74+1.71 4.65+2.34 0.887"
KY2 5.43+1.41 5.30+1.26 0.744
KY3 2.83+1.11 3.15+1.42 0.408°
KY4 5.57£2.15 6.05+2.35 0.484°
KY5 8.52+1.34 8.65+1.39 0.760"
KYT 27.09+5.07 27.80+5.37 0.657"
ivi 6.65<1.11 7.30+1.03 0.056"
13') 4.22+1.59 4.90+1.07 0.113*
iv3 4.43+0.94 5.10+1.21 0.049*
iv4 8.13+1.91 7.70+2.62 0.538"
iys 6.52+1.47 6.10+1.71 0.390°
iyT 29.96+4.24 31.10+4.34 0.388"
KA1 7.00+2.45 5.95+2.76 0.194°

KA2 4.91+2.02 5.70£1.69 0.177%



KA3 7.57£3.16 5.90+2.85 0.078"
KAT 19.48+6.29 17.55+5.67 0.300"

a:Student t testi

Epilepsi baslangic yas1 ile Mizag ve Karakter Envanter Skorlari
karsilastirildiginda aralarinda anlamli bir iligski saptanmamustir. (Tabloda yenilik

arayis1 skorlarina yer verilmistir.)

Tablo 15: Epilepsi Baslangi¢c Yasina Gore Yenilik Arayis1 Skorlari

Karsilastirilmasi
n=23 YAl YA2 YA3 YA4 YAT
Epilepsi  Pearson ,367 274 ,161 -,153 ,261

Baslangic Korelasyon
Yasi p ,085 ,206 ,463 ,485 ,229

Yenilik arayis1 skorlar1 ve zarardan kaginma skorlart nobet sikligina gore
(Grup 1,2,3) ANOVA testi ile karsilastirildiginda aralarinda anlamli iligki

saptanmamistir.



Tablo 16: Yenilik arayis1 ve Zarardan Kacinma Skorlarinin Nobet Sikhigina

Gore Karsilastirilmasi

NOBET SIKLIGI

1 2 3 p
n=8 n=10 n=5
YAl 6.25+1.49 6.60=1.90 6.20+1.64 0.877%
YA2 3.75+1.28 2.80+1.13 4.40+1.51 0.077%
YA3 5.38+2.20 4.80+1.81 3.20+1.30 0.145°
YA4 3.88+1.55 5.20+1.87 4.40+1.14 0.250°
YAT 19.25+3.92 19.40+4.69 18.20+3.11 0.863*
ZK1 5.00£1.07 4.70+1.77 6.00£3.16 0.484"
7K2 3.63£1.41 3.60+1.43 5.00£1.58 0.193*
7ZK3 3.38+£2.39 3.30+2.11 3.80+2.49 0.920°
7K4 3.50+1.85 3.90+2.02 4.20+1.92 0.811*
ZKT 15.50+5.55 15.50+4.97 19.00+8.06 0.515"

a:One-Way Anova testi



5. TARTISMA

Epileptik hastalarda davranigsal ve kognitif bozukluklar sik¢a goriiliir.
Hastalarda zeka diizeyinde diislikliik, 6grenme giicliigii, dikkat eksikligi,
duygudurum bozuklugu ve anksiyete gozlenebilir. Ogrenme sorunlar1 okuma, yazma,
hesaplama, konusma ve dil, dikkat, bellek, mental hiz gibi zihinsel islevlerin tiim
alanlarin1 kapsayabilir (6). Epileptik hastalarda goriilen davranigsal ve kognitif
bozukluklar epilepsinin etyolojisi, epileptik sendrom tiirii, epilepsi siiresi,
epileptojenik odagin yerlesimi, epilepsi baslangic yasi, ndbet tipi ve sikligi ve
tedavide kullanilan antiepileptik ilaglarla iligkilidir. Kafa travmasi, stroke, kortikal
displazi gibi sebeplere bagli semptomatik epilepsilerde altta yatan hastaligin neden
oldugu kognitif ve davranissal bozukluklar goriilebilir. Epileptik ensefalopatilerde
kognitif bozukluklar 6zellikle siktir. idiyopatik jeneralize epilepsilerde ise, daha
nadir olarak entellektiiel bozukluklar saptanir (72). Epileptik odagin yerlesim yeri
onemli olup, temporal lob epilepsileri genelde hafiza ile ilgili bozukluklara yol
acarken, frontal lob epilepsileri ise, daha ziyade dikkat ve yiiriitiicii islevlerle ilgili
fonksiyonlarda bozulmalara neden olur. Nobet siklig1 ve tipi bir diger 6nemli faktor
olup, 6zellikle jeneralize tonik klonik ndbetler, status epileptikus ve absans
ndbetlerinde kognitif performans daha diisiiktiir. Sik ndbet gegirme hem 1Q hem de
noropsikolojik testlerde bozukluklara neden olur (72). Uygulanan antiepileptik
tedavi de kognitif ve davranigsal bozukluklara yol acabilir. Hemen tiim antiepileptik
ilaclarin birtakim biligsel yan etkileri vardir ve bu yan etkiler ilaglara ve hastalara
gore farklilik gosterir. Antiepileptik ilaclarin olumsuz etkisi siklikla ve baglica
uyaniklik, dikkat ve psikomotor hiz iizerinedir. Ozellikle birden fazla ilacin yiiksek
doz ve uzun siireli kullaniminda veya hizli doz artislarinda bilissel yan etkiler iyice
belirgin hale gelir. Fenobarbital, gabapentin ve topiramat digindaki antiepileptiklerin
cogu tedavi edici dozlarda dikkat ve davranisi etkilemezler (6, 73). Lamotrijin ve
valproik asitin bilissel yan etkileri ¢ok diisiiktiir. Bu iki ila¢ ayn1 zamanda bipolar
bozukluklarin tedavisinde de kullanilmaktadir. Valproik asitin kognitif fonksiyonlara
olumsuz etkileri son derece azdir ve ilag kesildiginde tersine doner (72,73,74,75).
Levetirasetamla ilgili yapilan ¢aligmalarda da biligsel yan etkilerinin olmadig1 hatta

bazi hastalarda kognisyon iizerine olumlu etkileri olabilecegi belirtilmistir. (76,77)



Bizim ¢aligmamizdaki juvenil miyoklonik epilepsili hastalarin tedavisinde
valproat , lamotrijin ve levetirasetam kullanilmaktaydi, tedavisinde topiramat
kullanilan hasta bulunmamaktaydi. Dolayisiyla antiepileptik ilaca bagh kognitif
disfonksiyon ihtimali ¢ok diisiik idi.

Bir jeneralize epilepsi sendromu olarak bilinen juvenil miyoklonik epilepside
bazi1 klinik, EEG ve ndrogdriintiileme bulgularinin fokaliteye isaret ediyor olmasi son
yillarda dikkatleri ¢ekmis ve bu konuyla iligkili gesitli calismalar giindeme gelmistir.
Juvenil miyoklonik epilepsilerde genel olarak hastalarin zeka diizeyleri ve norolojik
muayeneleri normaldir, ancak 1957°de hastalig1 ilk tanimlayan Janz ve Christian’in
da belirttikleri gibi JME’li hastalarin 6zel bir kisilik profilleri vardir; impulsif
davranis, affektif labilite, kolay etki altina alinabilme, disiplinden yoksun olma,
sorumsuzluk, sabirsizlik, kendine giiven eksikligi, cocukca davranislar ve kendi
hastaliklarina kars1 kayitsizlik olur. Anksiyete ve depresyon sik goriiliir. Belirtilen bu
ozel kisilik profili JME’li hastalarin ¢esitli néropsikolojik testlerle degerlendirilmesi
ihtiyacint dogurmustur ve juvenil miyoklonik epilepside gozlenen impulsif kisilik
yapisinin frontal islev bozuklugu ile iliskili olabilecegi diisiiniilmiistiir (78,79,80).
Tipik juvenil miyoklonik epilepsi vakalarinda EEG’de jeneralize epileptiform
desarjlar bilateral ve senkron olarak goriiliir, ama vakalarin % 30-40’1nda frontal,
temporal veya oksipital bolgeleri ilgilendiren fokal EEG bulgularina da rastlanabilir;
ancak diken dalga bosalimlarinin 6zellikle frontosantral bolgelerde daha yiiksek
amplitiidde goriilityor olmasi da dikkat ¢ekicidir (24,81). Hastaligin patofizyolojisine
yonelik yapilan ¢esitli ndrogoriintiilleme ¢aligmalarinda da JME’de frontal lob
tutulumu ile iliskili ¢esitli bulgular saptanmistir. MR spektroskopi ile yapilan iki
farkli calismada JME’1i hastalarda bilateral frontal ve prefrontal alanlarda NAA ( N-
asetil — aspartat) diizeyinin diisiik oldugu ve frontal alanlardaki NAA azalmasinin
noropsikolojik testlerdeki frontal lob bulgularinda bozulma ile paralellik gosterdigi
ifade edilmistir (32,33). Cesitli PET ¢alismalarinda da JME hastalarinda frontal ve
prefrontal kortekste hipometabolizma tespit edilmistir (38, 39, 40). Tiim bu klinik,
EEG ve ndrogdriintiileme bulgulariin 1s18inda her ne kadar juvenil miyoklonik
epilepsi jeneralize bir epilepsi sendromu olarak tanimlanmis olsa da, bu hastaligin
patofizyolojisinde frontal lob islev bozuklugunun da rol aliyor olabilecegi fikri

giindeme gelmistir. Biz de ¢alismamizda hasta grubunu frontal lob iglev bozuklugu



acisindan degerlendirmek i¢in bazi ndropsikolojik testlerden ve klinik dlgeklerden

yararlandik.

Caligmamiza dahil ettigimiz 23 JME hastas1 ve 20 saglikli goniilli kontrol
grubu arasinda yas, egitim diizeyi ve cinsiyet acisindan anlamli fark saptanmamustir.
Hasta grubu cinsiyet dagilimina gore incelendiginde kadin/erkek orani 2.8 olarak
bulunmustur. Nobet baslangic¢ yasina bakildiginda %4’iinde 10 yas altinda,
%52’sinde 10-15 yas, %43’iinde 15-20 yas arasinda basladig1 goriilmiistiir. Bu

bulgular daha 6nce yapilan ¢alismalarla uyumludur (82).

Genetik gegisi belirgin olan JME’de calismamiza dahil ettigimiz hastalarda
aile oykiisii oranin1 %26 olarak bulduk. Bir¢ok calismada bu oran %33,3 ile %50
arasinda degismektedir (43, 82, 83). Caligmamizda hasta grubu sayisinin az olmasi

nedeniyle bu oranin diisiik oldugu diigiiniilmiistir.

Depresyonun biligsel fonksiyonlar: bozdugu bilinen bir ger¢ek oldugundan,
calismamizda hasta ve kontrol grubuna uyguladigimiz néropsikolojik bataryamizdaki
testlerden biri de Hastane Anksiyete Ve Depresyon Olgegi ( HAD) idi. HAD, tibbi
bir hastalig1 olan popiilasyonda duygudurum bozuklugunu taramak amaciyla
tasarlanmistir. HAD, hasta tarafindan doldurulmakta, 14 maddeden olusmakta ve
maddeler 4 6zellik icermektedir. Iki alt 8lgek depresyon ve anksiyeteyi
degerlendirmektedir. Yedi maddelik depresyon alt 6l¢egi 0-21 arasinda
skorlanmakta, kesme noktasi olarak 0-7= Normal, 8-10= Hafif, 11- 14= Orta, 15-21=
Ciddi, bir duygudurum bozukluguna isaret etmektedir. (66) Calismamiza dahil
ettigimiz hasta grubunun depresyon skorlarina bakildiginda 4 hastada hafif bir
duygudurum bozuklugu saptanmis olup, geri kalan 19 hastada normal skorlar elde
edilmistir. Kontrol grubuyla karsilastirildiginda depresyon skorlar1 arasinda da
anlamli bir fark izlenmemistir. Bu sebeple uygulanan diger néropsikolojik testlerde

depresyon etkisinin nétralize edilmesine gerek duyulmamuistir.

Frontal lob 6zellikle dikkat, planlama, ytiriitiicli/yonetici iglevler, psikomotor
hiz, yanit ketlemesi ve bellekte geri getirip hatirlama ile iliskilidir. Yirtitiic islevler
birka¢ gruba ayrilabilir. Karmagik dikkat baglig1 altindaki grupta dikkati
odaklayabilme ve perseverasyonlara diismeden siirdiirebilme, zihinsel esneklik (bir

cevap kalibin1 birakip, yeni duruma uygun bagka bir cevap kalibina gecebilme),



cevaplar1 planlayip siralayarak ardi ardina dizebilme, ¢eldirici uyaranlara direng
gosterip onlar1 dikkat alani disinda tutabilme, dikkat odagini bir yerden baska bir
yere ¢evirme esnekligini gdsterebilme, o an varolan ama uygun olmayan tepki
egilimini bastirabilme, bir noktaya takilip kalmadan meselenin biitiinlinli géz 6niinde
tutabilme ve ¢ok basamakli bir yonergeyi izleyebilme sayilabilir. Yiiriitiicii iglevlerle
ilgili bir bagka grup sosyal uygunlugu gozetebilme, organizasyon yetenegi, yargi,
icgorii, pismanlik duyabilme, 6ngorii (davraniginin sonucunu kestirebilme ve
davraniglarini buna gore ayarlayabilme), soyut diisiinebilme, yaraticilik, problem
cozme yetenegi, riskleri degerlendirip bunlara gore stratejik kararlar verebilme ile
ilgilidir. Diger bir grup ise; motivasyon, meraklilik, spontanlik, inisiyatif yetenegi ve

yapilacak ise baslayabilme yetileridir (6).

Calismamizda Say1 menzili testi verileri degerlendirildiginde JME grubunun
kontrol grubuna gdre hem dikkati ve anlik bellegi degerlendiren ileri sayma
menzilinde hem de ¢alisma bellegi ve yiiriitiicii islevleri degerlendiren geri sayma
menzilinde anlamli sekilde diisiik puanlar aldig1 goriilmiistiir. Egitim diizeyine gore
degerlendirdigimizde, geri sayma skorlar1 ile egitim diizeyi arasinda anlamli bir

korelasyon saptanmustir.

Say1 menzili testinin sol hemisfer hasarina daha duyarli oldugu
belirtilmektedir. Lezak’ a gore frontal hasarli hastalarda performans daha diisiiktiir.
Hoshi ve arkadaslari, yaptiklar bir ¢aligmada, normal eriskinlerde geriye dogru say1
menzili testinde, ileri dogru say1 menziline gore her iki hemisferde dorsolateral
prefrontal korteksin daha fazla aktive oldugunu, bu testteki yliksek performansin sag
dorsolateral prefrontal korteksin aktivasyonu ile yakindan iliskili oldugunu ortaya
koymuslardir (69). Frontal lob islevleri arasinda yer alan karmasik dikkatin 6zellikle
enterferansa direng becerisini 6lgen Stroop testi sonuglarina bakildiginda JME
grubunun, bu testi kontrol grubuna gore anlamli derecede uzun siirelerde
tamamladig1 gortilmistiir. Epilepsi siiresi ile arasinda anlamli bir iliski saptamadik.
Bu bulgular, JME hastalarinda frontal lob islevlerinin etkilendigini gésteren

caligmalarla da uyumludur (7,37,38).



Daha once de belirttigimiz gibi juvenil miyoklonik epilepsili hastalarda
sosyal uyum ve kisilik sorunlari, diger idiopatik epilepsilere gore daha fazla
goriilmektedir. Kisilik profilinin daha immatiir, duygusal olarak inisli ¢ikish ve
disinhibe oldugu goriilmiistiir. Bu organizasyon ve benlik kontroliinde bozulma
bicimindeki kisilik bozuklugu da, frontal lob bozuklugu olan hastalar1 ile benzerlik
gostermektedir (7). Araujo-Filho ve arkadaslarinin 100 JME hastada DSM
Hastaliklar1 i¢inYapilandirilmis Klinik Goriisme I ve II (SCID I-1T) kullanarak
yaptiklar arastirmada da hastalarda basta B tipi kisilk bozukluklar1 olmak iizere %20
oraninda kisilik bozuklugu saptamiglardir (59). Gelisse ve arkadaglarinin DSM IV
kriterlerini kullanarak JME hastalarinda psikiyatrik hastalik prevalansi ve tiplerini
arastirdiklar1 ¢aligmalarinda 6zellikle borderline tipte olmak iizere yiiksek siklikta
(%14) kisilik bozuklugu oldugunu gostermislerdir (84). DSM —IV kriterlerinin,
kisilik 6zelliklerinden ¢ok kisilik bozukluklarini saptamak i¢in kullanilan bir
klasifikasyon olmasi ve JME hastalarinda siklikla bulunan diirtiiselligi 6l¢emedigi
icin biz ¢calismamizda kisilik 6zelliklerini degerlendiren degerli bir ara¢ oldugu
bilinen Mizag¢ ve Karakter Envanteri’ni kullandik. Cloninger ve arkadaslari,
Cloninger’in psikobiyolojik kisilik kuramina dayali olarak, kisiligin yedi boyutunu
olgen, Mizag ve Karakter Envanteri (Temperament and Character Inventory; TCI)
adi1 verilen kapsamli bir 6l¢iim araci gelistirmislerdir (85,86). Mizag boyutlari,
yenilik, tehlike veya ceza ve ddiie yanit olarak ¢cagrisimsal 6grenmedeki bireysel
farkliliklara gére tanimlanmaktadir. Mizag faktorlerinden biri, yenilik arayisi
(novelty seeking), yenilige yanit olarak sik arastirici aktivite, diirtiisel karar verme,
odiil alma olasilig1 belirdiginde asirilik ve tagkinlik, ¢abuk kolay sinirlenme ve
engellenmeden aktif kaginma gibi davranislarin etkinlesmesindeki veya
baslamasindaki bir kalitsal yanlilik, egilim olarak goriilebilir. ikinci mizag faktorii,
zarardan kag¢inma (harm avoidance), gelecekte olabilecek sorunlar i¢in kotiimser
endiseler, belirsizlik korkusu ve yabancilardan utanma gibi pasif kagingan
davraniglar ve kolayca yorulma gibi davraniglarin ketlenmesinde veya durdurul-
masindaki bir kalitsal yanlilik, egilim olarak goriilebilir. Ugiincii mizag faktorii, 6diil
bagimlilig1 (reward dependence), kendini asir1 duygusallik, sosyal baglilik ve
digerlerinin onayina bagimlilik gibi gosteren davraniglarin devamliligi ve

siirekliligindeki bir kalitsal yanlilik, egilim olarak gériilebilir. Onceleri diil



bagimliliginin bilesenlerinden biri olarak diisiiniilen, dordiincii mizag faktortii, sebat
etme (persistence), engellenme, yorgunluk ve aralikli pekistirilmeye ragmen
davranigin siirekliligindeki bir kalitsal yanlilik, egilim olarak goriilebilir. Mizag
boyutlar1 6zgiil bir merkezi monoaminerjik sistem aktivitesi ile korelasyon
gostermektedir. Yenilik arayisi diisiik dopaminerjik aktivite ile, zarardan kaginma
yiiksek serotonerjik aktivite ile ve 6diil bagimlilig1 diisiik noradrenerjik aktivite ile
korelasyon gostermektedir(87,88). Kendilik kavramlarinin ii¢ yonii; bir kiginin
kendini ne 6lgiide bir otonom kisi (Kendini yonetme -Self-directedness), toplumun
entegre bir parcasi (Is birligi yapma-Cooperativeness) ve evrenin biitiinlesmis bir
parcasi (Kendini agma-Self-transcendence) olarak tanimladigina gore

farklilasmaktadir (85).

Calismamizda hasta ve kontrol grubuna Kdse ve arkadaslar tarafindan
gecerlik-giivenirligi yapilan Cloninger tarafindan onaylanmis 240 soru iceren Mizag
ve Karakter Envanteri’ni uyguladik. Hasta ve kontrol gruplari arasinda ayrica hasta
grubunu kendi i¢inde ndbet sikligina ve epilepsi baslangi¢ yasina goére Mizag ve
Karakter Envanteri baglik ve alt baslik skorlari ile karsilastirdigimizda anlamli bir

fark saptamadik.

Moschetta ve arkadaglarinin 42 JME hastas1 ve 42 saglikli goniillii ile Mizag
ve Karakter Envanteri’ni kullanarak yaptiklar1 ¢aligmada, JME grubunun yenilik
arayis1 ve zarardan kaginma skorlar1 kontrol grubuna gore yiiksek, kendini yonetme
skorlar1 anlami1 derecede diisiik saptanmistir. Ayni ¢alismada epilepsi baglangic
yasinin erken olmasi ve miyoklonik ndbet sikliginin yiiksek olmasi ile yenilik
arayisi skorlart arasinda anlamli korelasyon saptanmistir(89). Calismamizda yer alan
hasta grubu ndbet siklig1 agisindan alt gruplara ayrilmis olsa da biitiin hastalarin,
Prasad ve arkadaslarinin nobet kontrolii siniflamasina gore (52) iyi kontrol edilmis
ndbetleri olmasi ve hasta grubu sayisinin az olmasi sebebiyle benzer bir iligki
saptayamadigimizi diisiindiik. Hastalarimizin ¢ogunun ayni zamanda bir
duygudurum stabilizatorii olan valproik asit kullanmasi, JME hastalariyla yapilan
tiim ¢aligmalarin bir ¢ikmazi olmasi sebebiyle hastalar bu agidan ayr1 bir

degerlendirmeye tabi tutulmamustir.



Son yillarda , uyku deprivasyonu ve stres gibi EEG desarjlar1 ve nobetler icin
nonspesifik tetikleyicilerin yanisira praksi ve dil indiiksiyonu, g6z kapama duyarliligi
ve fotosensitivite gibi refleks 6zellikler rapor edilmistir. Bu refleks 6zelliklerin, farkli
endofenotiplerin karakterizasyonunu saglayan yaygin bir alanda degisik derecelerde
etkilenmis kortikal hipereksitabilitenin bir belirteci olabilecegi 6ne siiriilmiistiir
(62,90,91,92). Carvalho ve arkadaglarinin 61 JME hastasiyla yaptiklar1 ¢calismada,
praksi indiiksiyonu ve gbz kapama duyarlilgi/fotosensitivite goriilen hastalarda
yiiriitiicli islev bozuklugunun daha fazla oldugu goriilmiistiir. Bu sonuclar; kognitif
performansla refleks iktojenik mekanizmalarin aralarinda bir iliski oldugunu
diistindiirtmiistiir (93). Lin ve arkadaglarinin yeni tan1 almig JME hastalarinda
yaptiklar1 bagka bir calismada da hasta grubun yiiksek asosiye frontoparietotemporal
beyin bolgelerinde traktus gelisiminde degisimler oldugu ve bununla korele olarak

kognitif fonksiyonlarinin etkilendigi saptanmistir (94).

Yiirtitiicti iglevlerin degerlendirildigi calismalarda JME hastalarinda saptanan
kognitif fonksiyon bozuklugunun daha aktif bir hastalikla iligkili oldugu
diistiniilmiistiir (95,96,97). Bununla birlikte kognitif disfonksiyonun , genetik olarak
belirlenmis bir ndrogelisimsel hastalik olarak JME’nin bir fenotipine igaret
edebilecegi yoniinde kamitlar giderek artmaktadir. Ornegin bir calismada epilepsisi
olmayan JME hastalarinin akrabalarinda, hastalarla benzer frontal lob disfonksiyonu
ve fonksiyonel MRG’da anormal ¢alisma bellegi aginda benzer aktivasyon
izlenmistir (98). Ayrica IME’de psikiyatrik rahatsizlig1 olan hastalarda,
spektroskopik ve voxel-temelli volumetri goriintiilemelerinde frontal lobda ve
talamik bolgelerde, psikiyatrik rahatsizlig1 olmayanlara gore daha ciddi anormallikler

oldugu goriilmiistiir (99).



6. SONUCLAR

Bu bilgiler 1s181inda, JME’ 1i hastalarda endofenotip yaklagiminin daha
homojen tan1 kategorileri ya da subtipleri olusturulmasinda ve spesifik semptomlari
olan hastalarda (refleks 6zellikler, kisilik 6zellikleri, kognisyon) tedaviye cevabin
ongoriilmesinde yardimci olabilecegi diistiniilmektedir. Kognitif disfonksiyonun ve
psikiyatrik rahatsizliklarin JME’ nin genetik olarak belirlenmis fenotiplerine isaret
edip etmeyeceginin yapilacak yeni kapsamli ¢alismalar i¢in ilgi ¢ekici bir konu

oldugu goriilmektedir.

Calismamizda hastalara sadece frontal lob fonksiyonlarininin belirli alanlarini
degerlendiren bir batarya uyguladik ve JME grubunda frontal disfonksiyon olduguna
dair verileri elde ettik. Daha genis bir kognitif etkilenmeden s6z edebilmek i¢in daha
genis bir noropsikolojik batarya uygulanmasi gerektigi asikardir. Psikiyatrik
hastaligin varliginin kétii nobet kontrolii olan hastalarda daha fazla goriildiigii, ayrica
kisilik 6zelliklerinin de tedavide yalanci direng (pseudo-resistance) durumuna yol
acabileceginden daha 6nce de bahsetmistik. Hastane ve Anksiyete Depresyon
Olgegi’ni kullanarak yaptigimiz degerlendirmede hastalarimizda belirgin depresyon
ya da anksiyete bulgularina rastlamadik. Bunun bir sebebinin, JME grubumuzun

genel olarak iyi nobet kontrolii olan hastalardan olugsmas1 oldugunu diisiindiik.

Sonug olarak, JME hasta grubumuzda, daha 6nce yapilan caligsmalarla
uyumlu olarak yiiriitiicii islevlerin etkilendigini , fakat kisilik 6zellikleri agisindan

frontal islev bozuklugunu diisiindiirecek bir bulgu olmadigini saptadik.
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8. EKLER

8.1. Hasta ve Saghkh Kontrol Bilgilendirme Formu ve Aydinlatilmis Onam
Formu (Ek-1)

1.Goniillii Grubu Bilgilendirme Formu

“Juvenil miyoklonik epilepsi hastalarinda kisilik 6zellikleri ve yiiriitiicii

fonksiyonlarin klinik 6l¢ekler kullanilarak saptanmasi™

Calisma, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Néroloji Anabilim Dali
tarafindan gerceklestirilecektir. Arastirmaya katilmay1 kabul ettiginiz takdirde Dr.
Berin Giilatar tarafindan klinik bilgileriniz alinacak ve muayene edileceksiniz.
Yaklasik 60 dakika stireyle soru-cevap seklinde diizenlenmis 6zel testler araciligi ile
kisilik 6zellikleriniz ve biligsel fonksiyonlariniz degerlendirilecektir. Size uygulanan
sOzel testlerin bir riski ya da yan etkisi yoktur. Sizi bu aragtirmaya katilmaya davet
ediyoruz. Calismaya katilmaniz tamamen isteginize baglidir. Sizden {icret talep

edilmeyecek ve size herhangi bir 6deme yapilmayacaktir.

Istediginiz zaman calismaya katilmaktan vazgecebilirsiniz. Arastirmaya
katilm tamamen goniilliiliik esasina baghdir ve reddettiginiz takdirde takip ve
tedavinizde herhangi bir degisiklik olmayacaktir. Bu formu imzalamadan once

aragtirma ile ilgili sorulariniz varsa liitfen Dr. Berin Giilatar’a sorunuz.



2.Goniillii Onay Formu

Yukarida goniilliiye arastirmadan once verilmesi gereken bilgileri gdsteren metni
okudum. Bunlar hakkinda bana yazil1 ve s6zlii agiklamalar yapildi. Bu kosullarla s6z
konusu klinik arastirmaya kendi rizamla hicbir baski ve zorlama olmaksizin

katilmay1 kabul ediyorum.

Goniilliiniin Adi-soyadi, Imzasi, Adresi (varsa telefon no., faks no,...)

Velayet veya vesayet altinda bulunanlar i¢in veli veya vasinin adi-soyadi, imzast,

adresi (varsa telefon no., faks no,...)

Agiklamalar1 yapan arastirmacinin adi-soyadi, imzasi

Riza alma islemine basindan sonuna kadar taniklik eden kurulus gérevlisinin adi-

soyadi, imzasi, gorevi



3.Hasta Bilgilendirme Formu

“Juvenil miyoklonik epilepsi hastalarinda kisilik 6zellikleri ve yiiriitiicii

fonksiyonlarin klinik 6l¢ekler kullanilarak saptanmasi™

Calisma, Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi Néroloji Anabilim Dali
tarafindan gerceklestirilecektir. Arastirmaya katilmay1 kabul ettiginiz takdirde Dr.
Berin Giilatar tarafindan klinik bilgileriniz alinacak ve muayene edileceksiniz.
Yaklasik 60 dakika siireyle soru-cevap seklinde diizenlenmis 6zel testler araciligi ile
kisilik 6zellikleriniz ve biligsel fonksiyonlariniz degerlendirilecektir. Size uygulanan
sOzel testlerin bir riski ya da yan etkisi yoktur. Sizi bu aragtirmaya katilmaya davet
ediyoruz. Calismaya katilmaniz tamamen isteginize baglidir. Sizden {icret talep

edilmeyecek ve size herhangi bir 6deme yapilmayacaktir.

Istediginiz zaman calismaya katilmaktan vazgecebilirsiniz. Arastirmaya
katilm tamamen goniilliiliik esasina baghdir ve reddettiginiz takdirde takip ve
tedavinizde herhangi bir degisiklik olmayacaktir. Bu formu imzalamadan once

aragtirma ile ilgili sorulariniz varsa liitfen Dr. Berin Giilatar’a sorunuz.



4-Hasta Onay Formu

“Juvenil miyoklonik epilepsi hastalarinda kisilik 6zellikleri ve yiiriitiicii
fonksiyonlarin klinik 6l¢ekler kullanilarak saptanmasi™

Dilediginiz zaman arastirmadan ¢ikma hakkina sahipsiniz.

ONAY

Sayin Berin Giilatar tarafindan Marmara Universitesi Pendik Egitim Arastirma
Hastanesi Noroloji AD Epilepsi biriminde tibbi bir arastirma yapilacag belirtilerek
bu arastirma (Juvenil miyoklonik epilepsi hastalarinda kisilik 6zellikleri ve yiiriitiicii
fonksiyonlarin klinik dl¢ekler kullanilarak saptanmasi) ile ilgili yukaridaki bilgiler
bana aktarildi. Bu bilgilerden sonra bdyle bir aragtirmaya “katilime1” (denek) olarak
davet edildim.

Eger bu arastirmaya katilirsam hekim ile aramda kalmasi gereken bana ait
bilgilerin gizliligine bu arastirma sirasinda da biiyiik 6zen ve saygi ile yaklasilacagina
inantyorum. Arastirma sonuglarinin egitim ve bilimsel amagclarla kullanimi sirasinda

kisisel bilgilerimin ihtimamla korunacagi konusunda bana yeterli giiven verildi.

Projenin yiiriitiilmesi sirasinda herhangi bir sebep gostermeden arastirmadan
cekilebilirim. Ancak arastirmacilart zor durumda birakmamak igin arastirmadan
cekilecegimi Onceden bildirmemim uygun olacaginin bilincindeyim. Ayrica tibbi
durumuma herhangi bir zarar verilmemesi amaciyla arastirmaci tarafindan
aragtirmadan ¢ikartilabilecegimi de biliyorum. Arastirma i¢in yapilacak harcamalarla
ilgili herhangi bir parasal sorumluluk altina girmiyorum. Bana da bir 6deme
yapilmayacaktir. Ister dogrudan, ister dolayli olsun arastirma uygulamasindan
kaynaklanan nedenlerle meydana gelebilecek herhangi bir saglik sorunumun ortaya
cikmasi halinde, her tiirlii tibbi miidahalenin saglanacagi konusunda gerekli giivence
verildi. Bu tibbi miidahalelerle ilgili olarak da parasal bir yiik altina girmeyecegimi

biliyorum.

Arastirma sirasinda bir saglik sorunu ile karsilastigimda; herhangi bir saatte, Dr.

Berin Gilatar’1 0-5545737787 nolu telefondan arayabilecegimi biliyorum. Kendisine



direkt olarak Marmara Universitesi Hastanesi Noroloji kliniginden (Fevzi Cakmak
Mah. Muhsin Yazicioglu Cad. No: 10 Ust Kaynarca / Pendik) ulasabilecegimi
biliyorum. Bu arastirmaya katilmak zorunda degilim ve katilmayabilirim. Arastirmaya
katilmam konusunda zorlayici bir davranigla karsilasmis degilim. Eger katilmayi
reddedersem, bu durumun tibbi bakimima ve hekim ile olan iligkime herhangi bir zarar

getirmeyecegini de biliyorum.

Bana yapilan tiim agiklamalar1 ayrintilariyla anlamig bulunmaktayim. Kendi
basima belli bir diislinme siiresi sonunda ad1 gecen bu arastirma projesinde “katilime1”
(denek) olarak yer alma kararini aldim. Bu konuda yapilan daveti biiyiik bir

memnuniyet ve goniilliiliik igerisinde kabul ediyorum. imzalamis bulundugum bu

form kagidinin bir kopyasi bana verilecektir.

Hasta adi: Tarih: Imza:

Aciklamay1 yapan Dr.: Tarih: Imza:

Tanik: Tarih: Imza:



8.2. Sosyodemografik Bilgi Formu (Ek-2)

Adi-Soyada: Dogum Tarihi:
Yasi: Cinsiyeti:
Medeni durum: El Tercihi:
Egitim durumu/yil: Meslek:

TC kimlik no: Telefon:
Ozgecmis: Soygecmis:
Epilepsi Oykiisii:

-Hastalik baslangic yasi:

-Hastalik siiresi:

-Nobet tipleri (absans-miyokloni-JTK):

-Nobet sikhig1 (ay-yil):

-Ilaclar:

Alkol: Madde:
Psikiyatrik hastalik oyKkiisii:



8.3. Say1 Menzili Testi ( Ek-3)

GLOBAL DIiKKAT
Say1 menzili testi

lleri Geri
3-7-1 5-2
2-4-9 3-8
8-5-2-7 6-2-9
2-9-6-8 3-8-4
5-7-1-9-4 2-6-1-9
8-1-5-9-3 3-7-4-2
3-9-8-2-5-1 7-1-4-5
7-2-8-5-4-6 2-9-1-5-8
9-3-1-7-2-4-8 4-7-3-6-9-1
7-1-9-4-6-3-5 8-3-1-7-4-9




8.4. Stroop Testi (Ek-4)

Kart 1

mavi sar1 kirmz yesil
yesili mavi san kirmiz
yesil kirmizi mavi san
kKirmizi yesil sar1 mavi
sar1 kirmz1 yesil mavi

Kirmizi mavi sar1 yesil



Kart2

mavi sari yesil

mavi sar1 kirmz
yesil kirmiz sari
Kirmizi sart mavi
sar1  kKirmuzi yesil

mavi sar1 yesil



Kart 3

N
J/

|

\
J

00 (

000

\
J/

(

. C
000000

N
J/

000 C



Kart 4

kadar  zayif
kadar

orta 1se

1se

zayif 1se
kadar

orta
zayif  1se

zay1f
zayif  kadar

orta
zayif  orta



Stroop puanlama karti

Adi Soyadi
Dogum Tarihi
Yas!

Cinsiyeti

KAYIT FORMU

Uygulayicinin
Adi Soyadi

EGItim DUZeyis :sariciesssiismtmevusiie

Uygulama Tarihi @ ....../..../..

Uygulama Yeri

STROOP TESTi TBAG FORMU*

AUV AR<K<KZ
ZTA<X<AZw
n<ungunux

'BT':Iﬁm I: Siyah Basilmig
Renk Ismi Okuma

< & & iR <

Balim IlI: Sekil Rengi Séyleme

Bolim II: Renkli Basilmig
Renk Ismi Okuma

ARwn x<<Z

Bolim IV: Renk ismi Olmayan
- Kelime Rengi Séyleme

ZTRAR<XKAZ W

wn<undun xR

<22 wnw xR

Y M s K Y M s K
s K Y M SR K M
M Y S K M Y S K
M S K Y M S K Y
K Y M S G M s
s Y M K S Y M K
Bo6lim.V: Renk ismi Olan
TOPLAM | HATA | DUZELTME Kelime Rengi Soyleme
SURE [SAYISI| = SAYISI Y M S K
BOLOM | S K Y M
|B(')LUM 1 Mo Y S K
o M S K Y
BOLUM 11l
K Y M S
IBOLUM v ¢ % N £
[B(“)LUMV

*BILNOT Bataryasinin arastirma ve gelistirme calismalan TBAG-U / 17-2 sayili proje ile
TUBITAK tarafindan desteklenmistir.
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8.5. Hastane Anksiyete ve Depresyon Olg¢egi ( Ek-5)

Hasta ad1 soyadt: Tarih:

Bu anket sizi daha iyi anlamamiza yardimci olacak. Her maddeyi okuyun ve son birkag
giinliniizii goz Oniinde bulundurarak nasil hissettiginizi en iyi ifade eden yanitin
yanindaki kutuyu isaretleyin. Yanitiniz i¢in ¢ok diisiinmeyin, akliniza ilk gelen yanit

en dogrusu olacaktir.

1) Kendimi gergin, 'patlayacak gibi' hissediyorum.
0Cogu zaman
LIBir¢ok zaman
[JZaman zaman, bazen

LIHigbir zaman

2) Eskiden zevk aldigim seylerden hala zevk aliyorum.
OAym eskisi kadar
OPek eskisi kadar degil
OYalnizca biraz eskisi kadar

LINeredeyse hig eskisi kadar degil

3) Sanki kotii birsey olacakmis gibi bir korkuya kapiliyorum.
UKesinlikle 6yle ve oldukga da siddetli
LlEvet, ama ¢ok da siddetli degil
[IBiraz, ama beni endigelendirmiyor.

OHaynr, hic oyle degil

4) Giilebiliyorum ve olaylarin komik tarafini gorebiliyorum .
LlHer zaman oldugu kadar
OSimdi pek o kadar degil
OSimdi kesinlikle o kadar degil
OArtik hig degil



5) Aklimdan endise verici diisiinceler geciyor.
OCogu zaman
[IBir¢ok zaman
[0Zaman zaman, ama ¢ok sik degil

OYalnizca bazen

6) Kendimi neseli hissediyorum.
LlHigbir zaman
OSik degil
[1Bazen

OCogu zaman

7) Rahat rahat oturabiliyorum ve kendimi gevsek hissediyorum.
LK esinlikle
LGenellikle
OSik degil
LIHigbir zaman

8) Kendimi sanki durgunlasmis gibi hissediyorum.
LIHemen hemen her zaman
LICok sik
[IBazen
LIHigbir zaman

9) Sanki icim pir pir ediyormus gibi bir tedirginlige kapiliyorum.
LIHigbir zaman
[IBazen
LIOldukga sik
LICok sik



10) Di1s goriiniisiime ilgimi kaybettim.
LKesinlikle
OGerektigi kadar 6zen géstermiyorum
[IPek o kadar 6zen gostermeyebiliyorum

LIHer zamanki kadar 6zen gdsteriyorum

11) Kendimi sanki hep birsey yapmak zorundaymisim gibi huzursuz
hissediyorum.

LGergekten de ¢ok fazla

[1Oldukga fazla

OCok fazla degil

LlHi¢ degil

12) Olacaklari zevkle bekliyorum.
OHer zaman oldugu kadar
LlHer zamankinden biraz daha az

OHer zamankinden kesinlikle daha az

LlHemen hemen hig

13) Aniden panik duygusuna kapiliyorum.
LlGergekten de ¢ok sik
LlOldukga sik
OCok sik degil
LlHigbir zaman

14) lyi bir kitap, televizyon ya da radyo programindan zevk alabiliyorum.
LISiklikla
[1Bazen
OPek sik degil
OCok seyrek



8.6. Hastane Anksiyete ve Depresyon Olcegi Degerlendirme (Ek-6)

HAD 14 maddeden olugsmaktadir ve tek sayili maddeler anksiyete ve ¢ift
say1li maddeler depresyonu arastirmaktadir. Olgek dortlii Likert tipi bir degerlendirme
aracidir ve maddelerinin puanlar1 0-3 arasindadir. Ancak her maddenin puanlamasi
degisik bicimdedir; 1., 3., 5., 6., 8., 10., 11. ve 13. maddeler giderek azalan siddet
gosterirler ve puanlama 3, 2, 1, 0 bigimindedir. Ote yandan, 2., 4., 7., 9., 12. ve 14.
maddeler ise 0, 1, 2, 3 biciminde puanlanirlar. Alt 6l¢eklerin toplam puanlari bu madde
puanlarinin toplanmasi ile elde edilir. Anksiyete alt 6lgegi icin 1., 3., 5., 7., 9., 11. ve
13. maddeler toplanirken; depresyon alt Olcegi i¢in 2., 4., 6., 8., 10., 12. ve 14.
maddelerin puanlari toplanir. HAD Tiirk¢e formunun anksiyete alt 6l¢eginin kesme
noktas1 10, depresyon alt 6lgeginin kesme noktasi ise 7 olarak bulunmustur. Bu

puanlarin iizerinde puan elde edilen hastalar risk grubu olarak kabul edilebilir.



8.7. Mizac¢ ve Karakter Envanteri (Ek-7)

Mizag ve Karakter Envanteri
(Tiirkge TCI)

Bu anket formunda kisilerin kendi tutumlarini1 goriislerini ilgilerini ya da kisisel
duygularini tanimlarken kullanabilecekleri ifadeleri bulacaksiniz.
Her ifade DOGRU ya da YANLIS olarak yanitlanabilir. Ifadeleri okuyunuz ve hangi
secenegin sizi en iyi tanimladigina karar veriniz. Sadece su anda nasil hissettiginiz
degil COGU ZAMAN ya da genellikle nasil davrandiginiz ve hissettiginizi
tanimlamaya c¢aliginiz.

Bu anket formunu kendi basiniza doldurunuz. Liitfen tiim sorular1 yanitlayiniz.

ANKET FORMU NASIL DOLDURULUR
Yanitlamak i¢in her sorudan sonra yalnizca “D” ya da “Y” secenegini daire i¢ine
almaniz

yeterlidir. Bir 6rnek:

ORNEK
DOGRU YANLIS

Bu anket formunu nasil dolduracagimi biliyorum. D 'Y

(Bu anket formunu nasil dolduracagimiz biliyorsaniz ifadenin DOGRU oldugunu
gostermek i¢in “D”yi daire i¢ine aliniz.)
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Tiim ifadeleri dikkatlice okuyunuz ancak yanitlarken ¢ok zaman harcamayiniz.
Yanittan emin olmasaniz bile her ifadeyi yanitlamaya ¢aliginiz.

Dogru ya da yanlis yanitlar olmadigin1 unutmayiniz ve sadece kendi kisisel goriis ve
duygularinizi belirtiniz.
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Tiirkce TCI’nin eser sahipligi haklar1 Samet Kose ve Kemal Sayar’a aittir. Yazarlarin
izni olmaksizin her tiirlii kullanimi eser sahipliginden dogan haklarin ihlalini

olusturur ve etik degildir.

1. Cogu kimseye zaman kaybi gibi gelse de sirf eglence ya da heyecan olsun diye
cogu zaman yeni seyler denerim. D' Y

2. Cogu kimseyi kaygilandiran durumlarda bile genellikle her seyin iyiye gidecegine
giivenirim. D'Y

3. Cogu zaman giizel bir konusma ya da siirden derinden etkilenirim. D Y

4. Cogu zaman kosullarin kurbani oldugumu diisiiniirim. D Y

5. Benden ¢ok farkli olsalar bile genellikle bagkalarint oldugu gibi kabul ederim. D' Y
6. Mucizelerin olabilecegine inanirim. D Y

7. Beni inciten kimselerden intikam almak hosuma gider. D Y

8. Bir seye yogunlastigimda ¢ogu zaman vaktin nasil gectiginin farkina varmam. D Y
9. Cogu zaman yagamimin pek az bir amaci ya da anlami1 oldugunu diisiiniiriim. D Y
10. Herkesin karsisina ¢ikabilecek sorunlara ¢éziim bulmakta yardimer olmak
isterim. DY

11. Belki de yaptigimdan daha fazlasini bagarabilirim ancak bir seye ulagsmak igin
kendimi gereginden fazla zorlamada bir yarar gérmiiyorum. D Y

12. Bagkalar1 endiselenecek bir sey olmadigini diisiinseler bile tanidik olmayan
ortamlarda cogu zaman gergin ve endiseli hissederim. D Y

13. Isleri yaparken ge¢miste nasil yapildigini diisiinmeksizin cogu zaman o anda
nasil hissettigime bakarak yaparim. D' Y

14. Isleri baskalarinin arzularma birakmaktansa genellikle kendi tarzima gére
yaparim. D 'Y

15. Cogu zaman ¢evremdeki kimselerle dylesine baglantili oldugumu diistiniiriim ki
sanki aramizda bir ayrilik yokmus gibi gelir. D Y

16. Benden farkl: diislinceleri olan kimselerden genellikle hoglanmam. D Y

17. Cogu durumda dogal tepkilerim gelistirmis oldugum iyi aligkanliklara dayanir. D
Y

18. Birgok eski arkadagimin giivenini kaybedecek olsam bile zengin ve {inlii olmak



icin yasal olan hemen her seyi yapardim. D Y

19. Cogu kimseden daha ¢ok tedbirli ve denetimliyimdir. D Y

20. Bir seylerin yanlis gidebileceginden endiselendigim i¢in ¢cogu zaman yapmakta
oldugum isi birakmak zorunda kalirrm. D' Y

21. Yasant1 ve duygularimi kendime saklamak yerine arkadaslarimla agikca
tartismaktan hoslanirim. D 'Y

22. Cogu kimseden daha az enerjiye sahibim ve daha cabuk yorulurum. D Y

23. Yapmakta oldugum ise kendimi fazla kaptirip baska her seyi unuttugumdan ¢ogu
zaman “dalgin” olarak adlandirilirrm. D 'Y

24. Ne yapmak istedigimi segmede kendimi nadiren serbest hissederim. D Y

25. Bir bagkasinin duygularini ¢ogu zaman kendiminkiler kadar dikkate alirrm. D 'Y
26. Bir kag saat sessiz ve hareketsiz kalmaktansa ¢cogu zaman biraz riskli seyler (sarp
tepeler ve keskin virajlar lizerinde araba kullanmak gibi) yapmay1 tercih ederim. D' Y
27. Tammmadigim kimselere giiven duymadigim i¢in ¢ogu zaman yabancilarla
tanigmaktan kagimnirim. D Y

28. Bagkalarin1 edebilecegim kadar ¢cok memnun etmekten hoslanirim. D Y

29. Bir is yaparken “yeni ve gelistirilmis” yollardan ¢ok eski “denenmis ve dogru”
yollar1 tercih ederim. D' Y

30. Zaman yoklugu nedeniyle genellikle isleri onemlilik sirasina goére yapamam. D' Y
31. Cogu zaman hayvanlar1 ve bitkileri yok olmaktan korumaya yarayacak isler
yaparim. D 'Y

32. Cogu zaman bagka herkesten daha zeki olmay1 dilerim. D' Y

33. Diismanlarimin ac1 ¢ektigini gormek bana hosnutluk verir. D Y

34. Her ne zaman olursa olsun ¢ok diizenli olmak ve kisiler i¢in kurallar koymaktan
hoglanirim. D' Y

35. Dikkatim ¢ogu kez bagka bir seye kaydig1 i¢in uzunca bir siire ayni ilgilerimi
stirdiirmem giictiir. DY

36. Bir seyi tekrar tekrar uygulamak ¢ogu zaman bana anlik diirtiiler ya da
telkinlerden daha giiclii aligkanliklar kazandirdi. D 'Y

37. Genellikle o kadar kararliyimdir ki baskalar1 vazgectikten sonra bile ¢alismaya
devam ederim. D' Y

38. Yasamda bilimsel olarak agiklanamayan bir¢ok seye hayran olurum. D' Y



39. Birakabilmeyi diledigim bir¢ok koétii aligkanligim var. DY

40. Sorunlarima ¢ogu zaman bir bagkasinin ¢6ziim D Y saglamasini beklerim.

41. Cogu zaman nakit param bitinceye ya da asir1 kredi kullanip bor¢lanincaya degin
para harcarim. D Y

42. Gelecekte bir hayli sansli olacagimi diigiiniirim. D Y

43. Hafif rahatsizlik ya da gerginlikten cogu kimseye gore daha ge¢ kurtulurum. D' Y
44. Yalniz olmak beni her zaman rahatsiz etmez. D Y

45. Kendimi rahatlamis hissederken ¢ogu zaman beklenmedik i¢ gorii ya da anlay1s
pariltilart yasarim. D' Y

46. Baskalarinin benden ya da isleri yapma tarzimdan hoslanip hoslanmadiklarina
pek aldirmam. D' Y

47. Herkesi memnun etmek miimkiin olmadigi i¢in genellikle kendim i¢in ne
istiyorsam sadece onu edinmeye calisirim. D Y

48. Goriislerimi kabul etmeyen kimselere kars1 sabirli degilimdir. D' Y

49. Cogu kimseyi pek de iy anladigim sdylenemez. D Y

50. Ticarette basarili olmak i¢in sahtekar olmak zorunda degilsiniz. D Y

51. Bazen kendimi dogayla dylesine baglantili hissederim ki her sey tek bir canlt
organizmanin pargastymis gibi goriiniir. D' Y

52. Konusmalarda konugmaci olmaktan ¢ok iyi bir dinleyiciyimdir. D' Y

53. Cogu kimseden daha ¢abuk 6fkelenirim. D' Y

54. Bir grup yabanciyla tanigmak zorunda oldugumda ¢ogu kimseden daha
sikilganimdir. DY

55. Cogu kimseden daha duygusalimdir. D' Y

56. Bazen neler olacagini sezmeme olanak veren bir “altinci his”e sahipmisim gibi
gelir. DY

57. Birisi beni bir sekilde incitti mi genellikle acisini ¢ikartmaya calisirrm. D 'Y

58. Tutumlarimi biiyiik 6l¢iide denetimim digindaki etkiler belirler. D Y

59. Her giin amaglarima dogru bir adim daha atmaya ¢alisirrm. D Y

60. Cogu zaman baska herkesten daha gii¢lii olmay1 dilerim. D Y

61. Karar vermeden 6nce isler konusunda uzunca siire diistinmeyi tercih ederim. D' Y
62. Cogu kimseden daha ¢ok ¢alisirrm. D 'Y

63. Cok kolay yoruldugumdan ¢ogu zaman kisa uykulara ya da ek dinlenme



donemlerine gereksinim duyarim. D' Y

64. Bagkalarinin hizmetinde olmaktan hoglanirim. D Y

65. Ustesinden gelmem gereken gegici sorunlara aldirmaksizin daima her seyin
yolunda gidecegini diisiiniirim. D Y

66. Cok miktarda para biriktirmis olsam bile kendim i¢in para harcamaktan
hoslanmakta giicliik ¢cekerim. D Y

67. Cogu kimsenin bedensel olarak tehlike hissettigi durumlarda genellikle sakin ve
giivenli kalirm. D' Y

68. Sorunlarimi kendime saklamaktan hoglanirim. D' Y

69. Kisisel sorunlarimi ¢ok az ya da kisa bir siire tanidigim kisilerle tartigmakta
sakinca gormem. D Y

70. Seyahat etmek ya da yeni yerler arastirmaktansa evde oturmaktan hoglanirim. D
Y

71. Kendilerine yardimi dokunamayan zayif kimselere yardim etmenin zekice
oldugunu diistinmiiyorum. D' Y

72. Bana haksiz davranmis olsalar bile baskalarina haksizca davranirsam zihinsel
huzurum kalmaz. D' Y

73. Insanlar genellikle bana nasil hissettiklerini anlatirlar. D Y

74. Cogu zaman sonsuza degin geng kalabilmeyi dilerim. D' Y

75. Yakin bir arkadas1 kaybedince genellikle cogu kimseden daha ¢ok iiziintii
duyarim. DY

76. Bazen sanki zaman ve mekanda sonu ve sinir1 olmayan bir nesnenin
parcastymisim hissine kapilirrm. D' Y

77. Bazen baskalarina kars1 sozciiklerle agiklayamadigim bir baglant:1 hissederim. D
Y

78. Bana ge¢miste haksizlik yapmis olsalar bile bagka kimselerin duygularini dikkate
almaya calisirm. DY

79. Kat1 kurallar ve diizenlemeler olmaksizin insanlarin her istediklerini
yapabilmeleri hosuma gider. D' Y

80. Bir grup yabanciyla bulusunca bana dost¢a davranmadiklar1 sdylenmis olsa bile
rahat ve agik s6zlii olmay1 siirdiiriirdim. D Y

81. Gelecekte bir seylerin kotiiye gidecegi konusunda genellikle cogu kimseden daha



endiseliyimdir. D Y

82. Bir karara varmadan 6nce genellikle her olguyu etrasica diisiiniirim. D Y

83. Bagkalarina kars1 sempatik ve anlayisli olmanin pratik ve kati diisiinceli olmaktan
daha 6nemli oldugunu diisiiniirim. D Y

84. Cogu zaman etrafimdaki tiim nesnelere kars1 giiclii bir biitlinlik duyusu
hissederim. D Y

85. Cogu zaman “Siiperman” gibi 6zel giiclerimin olmasini dilerim. D Y

86. Bagkalar1 beni ¢ok fazla denetliyor. D' Y

87. Ogrendiklerimi baskalariyla paylasmaktan hoslanirim. D Y

88. Dinsel yasantilar yasamimin gercek amacini anlamama yardimei olmustur. D' Y
89. Cogu zaman baskalarindan ¢ok sey 6grenirim. D' Y

90. Bir seyi tekrar tekrar uygulamak pek ¢ok seyde iyi ve basarili olmama olanak
vermistir. DY

91. Soyledigimin abartili ve gergek olmadigini bilmeme ragmen genellikle
baskalarinin bana inanmalarini saglayabilirim. D Y

92. Hafif rahatsizlik ya da gerginlikten kurtulmak i¢in daha fazla dinlenme destek ya
da giivenceye gereksinim duyarim. D' Y

93. Yasamin kurallarinin oldugunu ve hi¢ kimsenin sonunda bedelini 6demeksizin bu
kurallar1 ¢igneyemeyecegini bilirim. D Y

94. Bagka herkesten daha ¢ok zengin olmak istemem. D Y

95. Diinyay1 daha iyi bir yer haline getirmek i¢in kendi yasamimi severek riske
ederdim. DY

96. Bir sey hakkinda uzunca siire diisiindiikten sonra bile mantiksal nedenlerimden
cok duygularima giivenmeyi 6grendim. D Y

97. Bazen yasamimin herhangi bir insandan daha biiyiik bir manevi gii¢ tarafindan
yonetildigini diisiiniirim. D' Y

98. Bana adice davranan birisine genellikle adice davranmaktan hoslanirim. D 'Y

99. Son derece pratik ve duygularina gore hareket etmeyen birisi olarak taninirim. D
Y

100. Birisiyle konusurken diisiincelerimi diizenlemek benim i¢in kolaydir. D Y

101. Beklenmedik haberlere ¢cogu zaman Oylesine giiclii tepki veririm ki pigmanlik

duydugum seyler soyler ya da yaparim. D' Y



102. Duygusal yakariglardan (kétiiriim kalmis cocuklara yardim istendigindeki gibi)
oldukea cok etkilenirim. D Y

103. Yapabilecegimin en iyisini yapmak istedigim i¢in genellikle kendimi ¢ogu
kimseden daha ¢ok zorlarim. D Y

104. Oyle ¢ok kusurluyum ki bu yiizden kendimi pek de sevmem. D Y

105. Sorunlarima uzun vadeli ¢6ziimler aramak i¢in ¢ok az zamanim var. D' Y

106. Sirf ne yapilacagini bilmedigim i¢in ¢ogu zaman sorunlarin geregine bakamam.
DY

107. Cogu zaman zamanin akisint durdurabilmeyi dilerim. D Y

108. Yalnizca ilk izlenimlerime dayanarak karar vermekten nefret ederim. D Y

109. Biriktirmektense para harcamay1 yeglerim. D Y

110. Bir dykiiyili daha giiliing hale getirmek ya da birisine saka yapmak i¢in dogrulari
egip biikkmeyi genellikle iyi beceririm. D Y

111. Sorunlar olsa bile bir arkadasligin hemen her zaman siiriip gitmesi i¢in
calisginrm. DY

112. Utandirilir ya da agagilanirsam ¢ok ¢abuk atlatirrm. D' Y

113. Cok gergin yorgun ya da endiseli olacagim i¢in isleri genelde yliriitme
tarzimdaki degismelere uyum saglamam son derece giictlir. D Y

114. Isleri eskiden oldugu gibi yapmay1 birakmadan énce genellikle ¢ok gergekgi
gerekgeler talep ederim. D Y

115. lyi aligkanliklar edinebilmem igin beni egiten kisilerden gok fazla yardima
gereksinim duyarim. DY

116. Duygu-dis1 algilamanin (telepati ya da 6nceden bilme gibi) gergekten de
miimkiin olduguna inanirim. D 'Y

117. Candan ve yakin arkadaglarimin ¢ogu zaman benimle birlikte olmasini isterim.
DY

118. Uzun zaman pek basarili olmasam bile ¢cogu zaman ayni seyi defalarca yeniden
denemeyi siirdiiriirim. D' Y

119. Hemen herkes korksa bile ben hemen her zaman rahat ve tasasiz kalirnm. D' Y
120. Hiizlinlii sarkilari ve filmleri epeyce sikici bulurum. D' Y

121. Kosullar ¢ogu zaman beni irademin diginda bir seyler yapmaya zorlar. D Y

122. Benim i¢in benden farkli olan insanlara katlanmak giictiir. D' Y



123. Mucize denilen ¢cogu seyin sadece sans eseri oldugunu diigiintirim. D Y

124. Birisi beni incitirse intikam almaktansa kibar davranmay1 yeglerim. D' Y

125. Cogu zaman yaptigim isin o kadar etkisinde kalirim ki zaman ve mekandan
kopmus gibi o an i¢inde kaybolurum. D' Y

126. Yagamimin ger¢ek bir amact ve onemi oldugunu sanmiyorum. D Y

127. Bagkalariyla olabildigince is birligi yapmaya ¢alisirim. D Y

128. Basarilarimdan dolay1 i¢im rahattir ve daha iyisini yapmak i¢in pek istekli
degilimdir. DY

129. Baskalar1 pek tehlike olmadigini diisiinse de tanidik olmayan ortamlarda ¢ogu
zaman gergin ve endiseli hissederim. D Y

130. Tiim ayritilart biitiintiyle diisiinmeksizin ¢ogu zaman i¢giidiilerimi 6nsezi ve
sezgilerimi izlerim. D' Y

131. Insanlar benden beklediklerini yapmadigimda ¢ogu zaman benim asir1 bagimsiz
oldugumu diisiiniirler. D Y

132. Cogu zaman etrafimdaki tiim kisilerle giiclii manevi ve duygusal baglantim
oldugunu hissederim. D'Y

133. Benden farkli deger yargilar olan insanlar1 sevmek benim i¢in genellikle
kolaydir. DY

134. Bagkalar1 benden daha ¢ok is beklese bile olabildigince az is yapmaya ¢alisirim.
DY

135. lyi aligkanliklar benim i¢in “ikincil huy” olmustur ve hemen her zaman
otomatik ve kendiliginden davraniglardir. D' Y

136. Baskalariin bir sey hakkinda benden daha ¢ok bilmesi ger¢eginden ¢ogu
zaman rahatsizlik duymam. D Y

137. Genellikle kendimi bagkalarinin yerinde hayal etmeye ¢alisir bdylece onlari
gercekten anlayabilirim. D Y

138. Tarafsizlik ve diiriistliik gibi ilkeler yagamimin bazi yonlerinde

pek az rol oynarlar. D' Y

139. Para biriktirmede ¢ogu kimseden daha iyiyimdir. D' Y

140. Kendimi nadiren 6fkelenmis ve engellenmis hisseder isler yolunda gitmediginde
hemen bagska etkinliklere dalarim. D Y

141. Cogu kimse 6nemli olmadigin1 diisiinse bile cogu zaman islerin degismez ve



diizenli bigcimde yapilmasinda 1srar ederim. D Y

142. Hemen her sosyal durumda kendimi oldukga giivenli ve emin hissederim. D' Y
143. Ozel diisiincelerimden nadiren s6z ettigimden arkadaslarim duygularimi
anlamakta giigliik ¢ekerler. D' Y

144. Cogu kimse bana yeni ve daha iyi bir yol var oldugunu sdylese bile isleri yapis
tarzim1 degistirmekten nefret ederim. D Y

145. Bilimsel olarak agiklanamayan seylere inanmanin akillica olmadigini
distintiirim. DY

146. Diismanlarimin aci ¢ektigini hayal etmekten hoglanirim. D' Y

147. Cogu kimseden daha fazla enerjim var ve daha ge¢ yorulurum. D' Y

148. Yaptigim her iste ayrintilara dikkat etmekten hoslanirim. D Y

149. Endiseye kapildigimda arkadaslarim her seyin yolunda gidecegini sdyleseler
bile yapmakta oldugum isi birakirrm. D' Y

150. Cogu zaman bagka herkesten daha gii¢lii olmayi dilerim. D' Y

151. Genellikle ne yapacagimi se¢cmede serbestimdir. D Y

152. Cogu zaman kendimi yapmakta oldugum ise o kadar kaptiririm ki bir an nerede
oldugumu unuturum. D Y

153. Bir ekibin iiyeleri kendilerine diisen pay1 nadiren esit bicimde alirlar. D' Y

154. Bir kag saat sessiz ve hareketsiz kalmaktansa ¢ogu zaman riskli seyler (planorle
ucmak ya da parasiitle atlamak gibi) yapmayi tercih ederim. D' Y

155. Cogu zaman diirtiisel olarak o kadar ¢ok para harcarim ki tatil yapmak gibi 6zel
planlar i¢in bile para biriktirmek bana gii¢ gelir. D Y

156. Baskalarint memnun etmek i¢in kendi bildigimden sasmam. D Y

157. Yabancilarla birlikteyken hi¢ sikilgan degilimdir. D Y

158. Cogu zaman arkadaslarimin arzularia boyun egerim. D Y

159. Zamanimin ¢cogunu gerekli gibi gorlinen ancak benim i¢in gercekte dnemsiz
olan seylere harcarim. D' Y

160. Ticari kararlarda neyin dogru neyin yanlis olduguna iliskin dini ya da ahlaki
ilkelerin etkin olmasi1 gerektigini diisiinmem. D' 'Y

161. Bagkalarinin yasantilarini daha iyi anlamak i¢in ¢ogu zaman kendi yargilarimi
bir kenara koymaya ¢alisirrm. D 'Y

162. Aligkanliklarimin ¢ogu bana degerli amaclara ulasmada zorluk ¢ikarir. D' Y



163. Diinyay1 daha iyi bir yer yapmak i¢in savas yoksulluk ya da haksizliklar
onlemeye calismak gibi gercekten de kisisel fedakarliklar yaptim. D 'Y

164. Gelecekte olabilecek kotii seyler hakkinda hi¢ endiselenmem. D Y

165. Kendi denetimimi yitirecek kadar hemen hi¢ heyecanlanmam. D' Y

166. Diisiindiiglimden daha uzun siirerse ¢ogu zaman o isi birakirrm. D Y

167. Baskalarinin benimle konusmalarini beklemektense konugmalar1 kendim
baglatmay1 tercih ederim. D' 'Y

168. Bana yanlis davranan birisini cogu zaman ¢abucak bagiglarim. D Y

169. Davranislarimi biiyiik ol¢lide denetimim disindaki etkiler belirler. D Y

170. Yanlis bir 6nsezi ya da hatali bir ilk izlenim nedeniyle ¢cogu zaman kararlarimi
degistirmek zorunda kalirrm. D'Y

171. Islerin yapilmasi igin bir baskasinin 6n ayak olmasini1 beklemeyi tercih ederim.
DY

172. Genellikle bagkalarinin goriislerine saygi duyarim. D' Y

173. Yasamdaki roliimiin berraklasmasina yol agan kendimi daha coskulu ve mutlu
hissettigim yasantilarim olmustur. D Y

174. Kendim i¢in bir seyler satin almak eglendiricidir. D Y

175. Duygu dis1 algilar yasantiladigima inanirirm. D Y

176. Beynimin diizgiin ¢aligmadigina inanirrm. D 'Y

177. Davraniglarima yasamim i¢in koydugum belli amaglar gii¢lii sekilde yol
gosterir. DY

178. Genellikle bagkalarinin basarisina 6n ayak olmak aptalcadir. D' Y

179. Cogu zaman sonsuza degin yasamak isterim. D Y

180. Genellikle sogukkanli ve baskalarindan ayr1 kalmaktan hoslanirim. D Y

181. Hiizlinlii bir film seyrederken aglama ihtimalim ¢ogu kimseden daha fazladir. D
Y

182. Hafif rahatsizlik ya da gerginlikten ¢ogu kimseye gore daha ¢abuk kurtulurum.
DY

183. Cezalandirilmayacagimi sandigimda ¢ogu zaman kurallar1 ve diizenlemeleri
ihlal ederim. D'Y

184. Cogu ayartict durumda kendime giliven duyabilmem i¢in iyi aligkanliklar

gelistirmemi saglayacak ¢ok sayida uygulama yapmam gerekir. D' Y



185. Keske bagkalar1 bu kadar ¢ok konugmasalar. D Y

186. Onemsiz ya da kétiiymiis gibi goriinseler bile herkes itibar ve saygi ile muamele
gormelidir. DY

187. Yapilmasi gerekli olan isleri siirdiirebilmek i¢in ¢cabuk kararlar vermekten
hoglanirim. D' Y

188. Yapmaya calistigim her seyde genellikle sansim yaver gider. D' Y

189. Cogu kimsenin tehlikeli nitelendirebilecegi seyleri (1slak ya da buzlu bir yolda
hizl1 araba kullanmak gibi) genellikle kolayca yapabilecegime dair kendime
giivenirim. D'Y

190. Basarili olma sans1 olmadikga bir sey iizerinde ¢alismayi siirdiirmede bir yarar
gormiyorum. DY

191. Isleri yaparken yeni yollar arastirmaktan hoglanirim. D Y

192. Eglence ya da heyecan i¢in para harcamaktansa biriktirmekten zevk alirrm. D Y
193. Bireysel haklar herhangi bir grubun gereksinimlerinden daha 6énemlidir. D' Y
194. Kendimi ilahi ve olaganiistii bir manevi gii¢le temas i¢inde hissettigim
yasantilarim oldu. D Y

195. Ansizin var olan her seyle berrak ve derinden bir aynilik duygusu yasadigim
epeyce coskulu anlarim oldu. D' Y

196. lyi aliskanliklar isleri istedigim sekilde yapmami kolaylastirir. D Y

197. Cogu kimse benden daha ¢ok becerikli goriiniir. D' Y

198. Sorunlarim i¢in ¢ogu zaman bagkalarini ve kosullar1 sorumlu tutarim. D Y
199. Bana kotii davranmis olsalar bile baskalarina yardim etmekten hosnutluk
duyarim. DY

200. Cogu zaman tiim yasamin kendisine bagli oldugu manevi bir giiciin
parcastymisim hissine kapilirrm. D'Y

201. Arkadaslarla birlikteyken bile ¢ok fazla “acilmamayi1” tercih ederim. D Y

202. Kendimi zorlamaksizin genellikle tiim giin boyunca bir seylerle “mesgul”
kalabilirim. D Y

203. Baskalar1 ¢abuk bir karar vermemi isteseler bile karar vermeden 6nce hemen
her zaman tiim olgular hakkinda ayrintili diisiiniirim. D Y

204. Bir seyi yanlis yaparken yakalandigimda, sorundan kurtulmay1 beceremem. D Y

205. Cogu kimseden daha milkemmeliyet¢iyimdir. D Y



206. Bir seyin dogru mu yanlis m1 oldugu sadece bir goriis meselesidir. D Y

207. Simdiki dogal tepkilerimin genellikle ilkelerim ve uzun vadeli amaglarimla
tutarli oldugunu digiintirim. D Y

208. Tiim yasamin biitiiniiyle agiklanamayacak bir manevi diizen ya da giice bagl
olduguna inanirim. D'Y

209. Bana kizgin olduklar1 sylenmis olsa bile yabancilarla tanistigimda giivenli ve
rahat olacagimi diigiiniirim. D Y

210. insanlar yardim sempati ve sicak bir anlayis bulmak icin bana yaklasmanin
kolay oldugunu soylerler. D Y

211. Yeni diisiinceler ve etkinliklerden heyecan duymada ¢ogu kimseye gore daha
geriyimdir. D 'Y

212. Bir bagkasinin duygularini incitmemek i¢in sdylenecek olsa bile yalan
sOylemekte sikint1 yasarim. D 'Y

213. Hoslanmadigim bazi insanlar vardir. D' Y

214. Baska herkesten daha fazla hayran olunmak istemem. D Y

215. Siradan bir seye bakarken ¢ogu zaman olagan {istii bir sey olur ve sanki onu ilk
kez goriiyormusum duygusuna kapilirim. D Y

216. Tanidigim ¢ogu kimse baskalarinin incinebilecegine aldirmaksizin yalnizca
kendisini diisiiniir. D' Y

217. Yeni ve alisilmadik bir sey yapmak zorunda oldugumda genellikle gergin ve
endiseli hissederim. D' Y

218. Cogu zaman kendimi tiikkenmislik sinirina dek zorlar ya da gercekte
yapabilecegimden daha fazlasin1 yapmaya ¢alisirnm. D Y

219. Kimileri para konusunda asir1 cimri ya da eli sik1 oldugumu diisiiniir. D' Y
220. Mistik yasant1 sOylentileri muhtemelen sadece birer hiisnii kuruntudan ibarettir.
DY

221. Sonucunda ac1 ¢ekecegimi bilsem bile irade giliciim ¢ok giiglii ayartmalarin
iistesinden gelmeyecek kadar zayiftir. D' Y

222. Herhangi bir kisinin ac1 ¢ektigini gérmekten nefret ederim. D' Y

223. Yasamimda ne yapmak istedigimi biliyorum. D Y

224. Yaptigim isin dogru mu yanlis m1 oldugunu diisiiniip tasinmak icin diizenli

olarak zaman ayiririm. D' 'Y



225. Cok dikkatli olmazsam benim i¢in isler ¢gogu zaman ters gider. D Y

226. Kendimi keyifsiz hissettigimde yalniz kalmak yerine arkadaslarla birlikte
oldugumda genellikle daha iyi hissederim. D' Y

227. Ayni seyi yasantilamayan birisiyle duygulari paylagsmanin miimkiin olmadigini
distintiirim. DY

228. Cevremde olup bitenlerden biitiiniiyle haberdar olmadigim i¢in baskalarina cogu
zaman sanki bagka bir dliinyadaymigim gibi gelir. D' Y

229. Keske bagka herkesten daha iyi goriiniislii olsam. D 'Y

230. Bu anket formunda ¢ok yalan sdéyledim. D Y

231. Arkadas canlis1 olduklar1 sylenmis olsa bile genellikle yabancilarla tanigmak
zorunda kalacagim sosyal ortamlardan uzak dururum. D Y

232. Baharda ¢igeklerin agmasini eski bir arkadagi yeniden gérmek kadar severim. D
Y

233. Zor durumlar1 genellikle bir meydan okuma ya da firsat olarak degerlendiririm.
DY

234. Benimle ilgili kimseler isleri benim tarzima gore yapmay1 6grenmek
zorundadirlar. D Y

235. Sahtekar olmak yalnizca yakalandiginizda sorun yaratir. D Y

236. Hafif rahatsizlik ve gerginlikten sonra bile genellikle ¢ogu kimseden daha fazla
giivenli ve enerjik hissederim. D Y

237. Herhangi bir kagidi imzalamam istendiginde her seyi okumaktan hoslanirim. D
Y

238. Yeni bir sey olmadiginda genellikle heyecan ya da cosku verici bir seyler
aramaya baslarim. D' 'Y

239. Bazen keyifsiz olurum. D Y

240. Ara sira insanlarin arkasindan konusurum. D' Y



8.8. Miza¢ ve Karakter Envanteri Derecelendirme (Ek-8)

TCI Derecelendirme Anahtar1
Tiim Slgekler i¢in pozitif olarak puanlandirilan (D=1, Y= 0) maddelerin alt1
cizilmemis, negatif olarak puanlandirilan maddelerin alt1 ¢izilmistir (D=0, Y=1).
Asagidaki maddeler ise TCI’1n bir boliimii olarak puanlanmamistir: 69, 75, 101, 111,
118, 134, 140, 170, 176, 190, 213, 230, 239, 240.

Yenilik Arayisi (Novelty Seeking)

NS1 Kesfetmekten heyecan duyma-Kayitsiz bir katilik (11 madde)
1,29,52,70,99, 114, 144, 167, 191, 211, 238

NS2 Diirtiisellik-Tyice diisiinme (10 madde)
13, 35, 61, 82, 108, 130, 148, 187, 203, 237

NS3Savurganlik-Tutumluluk (9 madde)
19,41, 66, 109, 139, 155, 174, 192, 219

NS4 Diizensizlik-Diizenlilik (10 madde)
34,53,79,91, 110, 141, 165, 183, 204, 212

NS Toplam Yenilik Arayisi Puani (40 madde): NS1 + NS2 + NS3 + NS4

Zarardan Ka¢inma (Harm Avoidance)

HAT1 Beklenti endisesi ve karamsarlik-Sinirsiz iyimserlik (11 madde)

2,20,42, 65,81,112, 119, 149, 164, 188, 225

HAZ2 Belirsizlik korkusu (7 madde)
12,26, 67, 129, 154, 189, 217




HA3Yabancilardan ¢ekinme (8 madde)
27, 54, 80, 100, 142, 157, 209, 231

HA4 Cabuk yorulma ve dermansizlik (9 madde)
22,43,63,92, 113, 147, 182, 202, 236

HA Toplam Zarardan Kaginma Puani (35 madde): HA1 + HA2 + HA3 + HA4

Odiil Bagimlilig1 (Reward Dependence)

RD1 Duygusallik (10 madde)
3,28, 55,83,102, 120, 158, 181, 210, 224

RD3Baglanma (8 madde)
21,44, 68, 117, 143, 180, 201, 226

RD4 Bagimlilik (6 madde)
14,46, 71, 131, 156, 193

RD Toplam Odiil Bagimliligi Puani (24 madde): RD1 + RD3 + RD4

Sebat Etme (Persistence)

P Sebat etme (8 madde)
11, 37,62, 103, 128, 166, 205, 218

Kendi Kendini Yo6netme (Self-Directedness)

S1 Sorumluluk alma-Kinama (8 madde)

4,24, 58, 86, 121, 151, 169, 198

S2 Amaclhilik-Amagsizlik (8 madde)



9,30, 59, 105, 126, 159, 177, 223

S3 Beceriklilik (5 madde)
40, 106, 171, 197, 233

S4 Kendini kabullenme- Kendisiyle Cekisme (11 madde)
32, 60, 74, 85, 94, 107, 136, 150, 179, 214, 229

S5 Aydinlanmis ikinci mizag (12 madde)
17, 36, 39,90, 104, 115, 135, 162, 184, 196, 207, 221

S Toplam Kendi Kendini idare Etme Puani (44 madde): S1 + S2 + S3 + S4 + S5

Is Birligi Yapma (Cooperativeness)

C1 Sosyal kabullenme-Sosyal hosgoriisiizliik (8§ madde)
5,16, 48, 89, 122, 133, 172, 234

C2 Empati duyma-Sosyal ilgisizlik (7 madde)
25,49, 73, 137, 161, 185, 227

C3Yardimseverlik-yardim sevmemezlik (8 madde)

10, 47, 64, 87, 127, 153, 178, 216

C4 Acima-intikamcilik (10 madde)
7,33,57,78, 98, 124, 146, 168, 199, 222

C5 Temiz kalplilik vicdanlilik-Kendi kendine yarar saglama (9 madde)
18, 50, 72, 93, 138, 160, 186, 206, 235

C Toplam Is Birligi Puani (42 madde): C1 + C2 + C3 + C4 + C5



Kendi Kendini Asma (Self-Transcendence)

ST1 Kendini kaybetme-Kendilik bilincinde yasant1 (11 madde)
8,23,45,76,96, 125,152, 173, 195, 215, 228

ST2 Kisiler aras1 Ozdesim-Kendi kendine ayrisma (9 madde)
15,31, 51, 84, 95, 132, 163, 200, 232

ST2 Manevi kabullenme-Akilc1 maddecilik (13 madde)
6, 38,56, 77, 88,97, 116, 123, 145, 175, 194, 208, 220

ST Toplam Kendi Kendini Agma Puani (33 madde): ST1 + ST2 + ST3



8.9. Etik Kurul Onay Formu (Ek-9)

Marmara Universitesi Tip Fakiiltesi
Klinik Arastirmalar Etik Kurulu

PROTOKOL KODU 09.2016.201 | 70737436-050.06.04-
Juvenil miyoklonik epilepsi hastalarinda kisilik 6zellikleri
BASVURU PROJE ADI ve yurutacu fonksiyonlarin klinik 6lgekler kullanilarak
BILGILERI saptanmasi
SORUMLU ARASTIRICI UNVANI/ADI Prof. Dr. Kadriye AGAN YILDIRIM
Tarih  : 04 /03/2016
\KARAR BILGILERF 'Yukarida hasvuru' bilgileri verilen arast{rr:la basvuru Ldo‘syzm VlE'llglll belgeler arasnrmamn gerekce, amag, yaklasim ve yontemleri dikkate|
lalinarak i ve gergeklestir sakinca icin Kur oy birligi ile karar verilmistir. Onayl|
sonrasinda yapllacak her mrlll pro_|e degisiklikleri (katihmcilar, bashik vb.) veya protokol degisikliklerinin Etik Kurula bildirilerek proje|
iy ger
UYELER
Unvani/ Adi/ Soyadi Uzmanhk Dalx Kurumu / EK Uyeligi Onaylanan Proje Toplantiya Imza
ile Tliskisi katihm
,
. . 3]
Prof.Dr. Haner DIRESKENELI Romatoloji M.U Tip Fakiiltesi/ Bagkan | Var Yok Evet  Hayir
Prof.Dr. Tiilin ERGUN Dermatoloji MUTp FaliltesifBaskan | yar Yok | Evet Hayir
Prof.Dr. Handan KAYA Patoloji M.U Tip Fakiiltesi/Uye Var Yok Evet Hayir
.
S T 5] m —
Prof.Dr. M.Bahadir GULLUOGLU Genel Cerrahi M.U Tip Fakiiltesi/Uye Var Yok Evet  Hayir (//"/
N N &) U/
Prof.Dr. Atila KARAALP Farmakoloji M.U Tip Fakiiltesi/Uye Var Yok EVET  HAYVIR /7
P 3 &) A
Prof.Dr. Semra SARDAS Eczaci M.U Eczacilik Fak./Uye Var Yok Evet  Hayir
o y &) .
Prof.Dr. Basak DOGAN Dis Hekimi M.U Dis Hekimligi Fak./Uye | Var Yok Evet  Hayir
Cocuk Saghgi ve . N N 0 N
| Dog.Dr. Elif KARAKOC AYDINER Hastaliklar: M.U Tip Fakiiltesi/Uye Vvar Yok Evet  Hayir
Anabilim Dali
i & &) 4
Dog.Dr. Beste Melek ATASOY Radyasyon M.U Tip Fakiltesi/Uye var Yok Evet  Hayir
Onkolojisi
i e . . P - o 0 N
Dog.Dr. Meltem KORAY Dis Hekimi Istanbul Univ. Dis Hekimligh, | gy Yok Evet Hayrr
Fak./Uye
Dog.Dr. Tolga GUVEN Tip Tarihi ve Etik M.U Tip Fakiiltesi/Uye Var Yok Evet  Hayir
A " ] 3
Dog. Dr. Giirkan SERT Hukukgu M.U Tip Fakiiltesi/Uye var Yok Evet  Hayir
T e T 7
Yrd.Dog.Dr: Figen DEMIR Halk Saglig1 Acibadem Univ. Tip Fak. var Yok Evet  Hayr
s s 0 .
Yrd.Do¢.Dr. Pinar Mega TIBER Biyofizik M.U Tip Fakiiltesi/Uye Vvar Yok Evet  Hayir
- 7 g &) 7
Av.Umit ERDEM Saghk Mensubu Serbest Var Yok Evet Hayir
olmayan kisi




