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Ágrip 

 

Horfur sjúklinga með Juvenile myoclonic epilepsy  

Ágúst Ingi Guðnason1, Elías Ólafsson1,2 

1,2Læknadeild Háskóla Íslands, 2taugalækningadeild Landspítala 

 

Inngangur: JME eru alflog af erfðafræðilegum uppruna og eru um 10% allra flogaveikra. 

Sjúkdómurinn kemur yfirleitt fram fyrir tvítugt en flestir greinast milli 12-18 ára. Í meirihluta tilfella næst 

viðeigandi stjórn floga undir meðferð. Aftur á móti er JME talin lífstíðar greining og sjúklingar fá yfirleitt 

bakslag þegar meðferð er hætt. Markmið þessarar rannsóknar var að finna eins margar sjúklinga á 

Íslandi með JME og hægt er, gefa greinagóða lýsingu á einkennum og teiknum við greiningu, 

tegundum floga og flogalyfjasögu. Ásamt því að skoða horfur sjúkdómsins. 

 

Efniviður og aðferðir: Afturskyggð rannsókn sem tók til sjúklinga með JME. Sjúklingar fengust úr 

heilaritum frá árunum 1990-2010 eða greindust á göngudeild taugalækninga á LSH á sama tímabilin. 

Allar upplýsingar fengust úr sjúkraskrám sjúklinga og umsögnum af heilaritum þeirra. Tölfræðileg 

úrvinnsla fór fram í gegnum tölfræðiforritið R(útgáfa 3.1.2). 

 

Niðurstöður: Rannsóknin tók til 41 einstaklinga þar sem konur voru í meirihluta 26(63%). Meðalaldur 

við greiningu var 13,7 ár (±3,43) og meðaleftrifylgd 25,8 ár (±9,9). Allir sjúklingarnir reyndust hafa 

fengið GTCS og morgun kippi, en aðeins 5 höfðu fengið störuflog(12,2%). Meðalfjöldi prófaðra 

flogalyfja var 2,59 (±1,72) og marktækur munur var á milli karla og kvenna. Konur höfðu prófað að 

meðaltali 3 (±1,99) en karlar 1,89 (±0,74(p<0,01)). Skilgreind var flogalaus útkoma ef flog hafði ekki átt 

sér stað innan við 5 ár fyrir eftirfylgd. Það reyndust 21 sjúklingur hafa flogalausa útkomu og þar af voru 

6 (28,6%) af þeim án flogalyfja við eftirfylgd. Á eftirfylgdartímanum hættu 15 sjúklingar á 

flogalyfjameðferð en 9(60%) þeirra fengu aftur flog á tímabilinu.  

 

Ályktanir: Niðurstöður styðja núverandi viðhorf um að JME sé góðkynja sjúkdómur þegar litið er til 

stjórn floga. Þrátt fyrir að vera talinn lífstíðarsjúkdómur virðist í sumum tilfellum ekki þurfa á 

lyfjameðferð að halda. Hins vegar eru miklar líkur á bakslagi ef reynt er að stöðva lyfjameðferð.  
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Inngangur 

Þessi BS-ritgerð hefst á fræðilegum inngangi um helstu þætti flogaveiki og JME, síðan kemur kafli um 

efnivið og aðferðir, svo er sagt frá niðurstöðum rannsóknarinnar og í lokin fylgja umræður ásamt 

ályktunum. 

1.1 Heilagir, andsettir, veikir 

“Höfuð hans snýr til vinstri, útlimir eru stífir og augun galopin, frá munni hans vellur froða og engin 

meðvitund er til staðar.” Svo hljóðar elsta þekkta lýsingin á flogi, skrifað um það bil 2000 árum fyrir 

Krist (1). Á fornöld var mikill hjátrúnaður um flogaveiki og töldu margir hana vera heilaga refsingu . 

Hippórcratesi er eignaður þann heiður að vera fyrstur manna til að taka á hjátrúnni sem fylgdi 

flogaveiki. Í riti sínu On the sacred disease deilir hann á heilagan uppruna flogaveiki: ‘‘This disease is 

in my opinion no more divine than any other; it has the same nature as other diseases, and the cause 

that gives rise to individual diseases” (1). Hippókratesi stakk fyrstur upp á því að flogaveiki eigi 

uppruna að rekja til heilans. Flogaveikir voru litnir hornauga, þeir þurftu að þjást af dramatískri 

sjúkdómsmynd meins síns. Í textum Hippókratesar má lesa lýsingu á þeirri skömm sem flogaveikir 

fundu fyrir (1): 

 

‘‘[The people who] are habituated to their disease have a presentiment when 

an attack is imminent, and run away from men, home, if their 

house be near, if not, to the most deserted spot, where the fewest 

people will see the fall, and immediately hide their heads. This is 

the result of shame at their malady, and not, as the many hold, 

of fear of the divine” 

 

Fordómar gagnvar flogaveikum uxu undir bælingu kaþólsku kirkjunnar á vísindalegri hugsun í 

Evrópu. Í ritinu Malleus Maleficarum (15.öld) telur Beyerstein að hegðun flogaveikra væri best útskýrð 

af illum öndum, þeir væru í raun andsetnir og eina meðferðin væri að særa illu andana út(2).  

Það fór ekki að birta til í þekkingu og meðferð á flogaveiki fyrr en í dagrenningu 

endurreisnarinnar á 15 öld. Þá fóru vísindamenn að einblína á orsakir flogaveiki. Þar var fremstur 

meðal jafningja William Harvey (1585-1657 e.kr). En William Harvey steig mikilvæg skref í að koma 

fótum fyrir taugalækningum með lýsingum sínum á ýmsum taugasjúkdómum(1). Með breyttu hugarfari 

endurreisnarinnar fóru hjól vísindalegrar nálgunar loksins að snúast. Þekking okkar á meðal annars 

flogaveiki og meðferðum gangvart henni tókst á loft.  

1.1.1 Flog og flogaveiki 

Flog eru tímabundin einkenni sem stafa af óhóflegri ofsamstilltrar afskautun taugafruma í heila þá 

aðallega í heilaberki. Hvar flog eiga upptök sín getur haft áhrif á eðli og útlit þeirra.  Flog geta haft áhrif 

á hreyfingu, skynjun, hugsun, minni, hegðun og meðvitund (3). Flog geta stafað af mörgum 

undirliggjandi ástæðum meðal annars af höfuðáverka, æxli í heila og heilablóðfalli (mynd 1) (4). Í 
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rúmlega helmingi tilfella hér á landi stafa floga af óþekktri ástæðu (5). Flogaveiki hins vegar er 

sjúkdómur í heila sem einkennist af viðvarandi tilhneigingu til að fá flog(3). Það má hugsa það þannig 

að flogaveikur einstaklingur hafi lægri þröskuld til að fá flog heldur en sá sem er ekki haldin 

sjúkdómnum. Flogaveiki er þó ekki einn sjúkdómur heldur hópur sjúkdóma með mismunandi 

sjúkdómsmyndir og geta átt sér margs konar orsakir (6). Til þess að einstaklingur teljist með flogaveiki 

þarf hann að liggja fyrir saga um tvö óhvött floga með að minnsta kosti 24 tíma millibili eða eitt óhvatt 

flog þar sem háar líkur eru taldar á öðru flogi (að minnsta kosti 60% líkur) (7, 8). En hver er munurinn á 

hvöttu og óhvöttu flogi? Flog telst vera hvatt ef tímabundnir þættir lækka flogaþröskuld annars eðlilegs 

heila. Þessir tímabundnir þættir geta verið allt frá hita til æxlis. 

 

Mynd 1: Ástæður fyrir óhvöttum flogum á Íslandi 1995-1999(5). 

 

Flogum er skipt niður í tvo megin flokka eftir uppruna, alflog(generalized seizure) og 

staðflog(focal/partial seizure). Alfog eiga uppruna sinn að rekja til beggja heilahvela eða dreifast hratt 

yfir þau bæði en staðfloga má rekja til annars heilahvelsins (6). Staðflog geta átt afmarkaðan uppruna í 

heilahvelinu eða dreifðan. Báðar flokkar floga geta átt upphaf sitt í heilaberkinum eða undirliggjandi 

(subcortical) byggingum. Alflogum er síðar skipt frekar niður (mynd 2), aftur á móti er slík snörp 

skipting ekki til staðar fyrir staðflog (6). Áður fyrr var staðflogum skipt niður eftir því hvort 

einstaklingurinn missti meðvitund á meðan floginu stóð (complex partial) eða ekki (simple partial) (9). 

Þrátt fyrir að sú skipting sé ekki lengur við lýði er mikilvægt að hafa hana á bakvið eyrað. Hún getur 

verið mikilvæg í mati á sjúklingi eða til aðgreiningar frá nonepiletpic events (8). Þessi eldri lýsing 

staðfloga er einstaklega lýsandi og má gera ráð fyrir áframhaldandi notkun hennar þrátt fyrir 

takmarkað formlegt gildi. Um 30% floga eru alflog, staðflog eru um 64% floga og uppruna 6% floga er 

ekki hægt að skilgreina(10).  
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Mynd 2: Flokkun floga. (6) 

 

Flokkun flogaveiki byggir á undirliggjandi ástæðum fyrir sjúkdómnum eða réttara sagt kenningum um 

ástæður sjúkdómsins. Þessi flokkun hefur nýlega tekið breytingum en er í dag: erfðafræðileg orsök, 

byggingar- eða efnaskiptaleg orsök og óþekkt örsök (6). Ýmiss önnur atriði eru notuð við flokkun á 

flogaveiki, meðal annars aldur við upphaf sjúkdóms, greind og líkamlegur þroski, niðurstöður hreyfi- og 

skynprófa, EEG einkenni, þættir sem ýta undir flog og mynstur floga með tilliti til svefns (6). 

1.1.2 Faraldsfræði 

Flogaveiki er algengur sjúkdómur og talið er um 50 til 70 milljónir manna í heiminum séu haldnir 

sjúkdóminum og greinast um 100000 manns með hann árlega (11-13). Í Evrópu er um 3,4 milljónir 

haldnir sjúkdómnum (14). Sjúkdómsbyrði flogaveiki er þung fyrir samfélagið, á árinu 2004 var talið að 

kostnaður vegna flogaveiki hafi verið um 14 milljarðar evra í Evrópu einni (14) – fyrir utan þann 

kostnað sem ekki er metinn til fjár. Algengi flogaveiki á Íslandi er 4,8/1000 og er algengari hjá 

körlum(5,1/1000) en konum(4,4/1000) en talið eru um að rúmlega 1600 manns á Íslandi séu með 

flogaveiki (15). Algengi á Íslandi er nokkuð lægra en gengur og gerist í nágrannalöndunum, 

Svíþjóð(6,5/1000)(10) og Færeyjum(7,8/1000) (16). Sá munur gæti stafað af mismunandi túlkun 

rannsóknanna á viðmiðinu hvað telst „virk flogaveiki“ einnig var þessi rannsókn gerð í dreifbýli Íslands. 

Með hækkandi aldri eykst algengi flogaveiki (10, 15) (mynd 3). Nýgengi flogaveiki á Íslandi er 

33,3/100000 persónuár en nýgengi fyrir óhvött floga er 58,9/100000 persónu ár en um 130 greinast 

árlega með flogaveiki (5, 15). 
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Mynd 3: Breytingar í nýgengi flogaveiki með tilliti til aldurs og orsök floga(5). 

1.1.3 Flogalyf 

Saga flogalyfjameðferðar hefst í byrjun 20 aldar á uppgötvun deilarlæknis á krampastillandi 

eiginleikum fenemal (PB) (17). Það mætti jafnvel fara ennþá lengra eða til ársins 1857 þegar 

fæðingarlæknirinn Sir Charles Locock skrifar um eiginleika kalíum brómíðs (17). Næstu árin koma 

mörg flogalyf fram á sjónarsviðið og má þar helst nefna fenytóin (PHE) (18), valpróat sýra (VPA) og 

lamotrigine (LTG) (19). Það má segja að innganga flogalyfjaþróunar í nútíman hafi verið þegar 

National Institute of Neurological Disorders and Stroke in the United States setur á lagnirnar 

Anticonvulsant Drug Development Programme árið 1975. Eftir það var stökk í framleiðslu og þróun 

flogalyfja sem nær allt fram á daginn í dag. Má þar nefna mikilvæga leikmenn svo sem oxkarbazepín 

(OCBZ) og levetíracetam (LEV) (20). 

 

Mynd 4: Skráning flogalyfja miðað við ár. Y-ás fjöldi lyfja á móti ártölum á x-ás(17). 
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Hvenær á að hefja lyfameðferð? Yfirleitt er meðferð hafin eftir tvö óhvött flog (sem eiga sér stað 

með minnsta kosti 24 tíma millibili) eða ef eftir eitt óhvatt flog þegar áhætta á öðru flogi er talin há (8, 

21). Áhættan á öðru flogi getur þó verið breytileg. Ef niðurstöður úr taugaskoðun, EEG eða 

myndgreining af heila eru óeðlilegar eykst áhættan talsvert (22, 23). Langtíma meðferð á flogalyfjum er 

í sumum tilfellum ævilöng og þarf því að hafa margt í huga vil val á meðferð. Flogalyf hafa í mörgum 

tilvikum alvarlegar aukaverkanir (24, 25) og því þarf að vega og meta kosti og ókosti vel. Einnig henta 

ólík flogalyf misvel gegn mismunandi flogategundum(21).  

Markmið flogameðferðar er að hindra frekari flog, forðast aukaverkanir og gera sjúklingum kleift að 

lifa sem eðlilegasta lífi (26). Yfirleitt er næst viðeigandi árangur á stjórnun floga með lyfjameðferð en í 

um 30% tilvika næst lítill eða takmarkaður árangur (27). Eftir fremstu getu er reynt að ná stjórn á 

flogum með einlyfjameðferð (28), þó er það ekki mögulegt í öllum tilfellum en góður árangur af fyrsta 

prófaða flogalyfi næst í um 49,5% tilvika (27). Ástæður fyrir því að skipt er um lyfjameðferð geta verið 

margvísilegar meðal annars að sjúklingar þoli lyfin illa eða óásættanleg stjórnun á flogum næst (27). 

Fjöllyfjameðferð er reynd með lyfjum sem sjúklingur hefur þolað vel en hvert eitt og sér ekki sýnt 

viðeigandi flogastjórnun. Líkur á flogafrelsi minnka stigvaxandi eftir því sem fleiri lyf eru reynd (27). 

Þrátt fyrir að fjöldi nýrra flogalyfja hefur svörun sjúklinga við fyrsta lyfi haldist nokkuð stöðug (29). Í dag 

er en er tilhneiging að nota gömlu lyfin frekar vegna þessa að langtíma reynsla er komin á þau, einnig 

eru þau yfirleitt ódýrari (15, 29). 

 

1.1.4 Heilalínurit  

Raflífeðlislegir eiginleikar taugakerfisins hafa verið þekktir frá um byrjun 18.aldar. Það var þó ekki fyrr 

en um 1920 sem tæki kom fram sem gerði okkur kleift að skyggnst í bylgjurnar í höfðinu. Það var þýski 

taugalæknirinn Hans Berger sem prófaði tækið fyrstur manna. Um 1930 endurtekur Edgar Adrian 

tilraunir Bergers og sýnir fram á mikilvægi EEG í tauga- og geðlæknisfræði (30). Á næstum árum 

dreifist tæknin um Evrópu og einnig vestur um haf. Nú í dag er EEG enn í dag eitt mikilvægasta 

verkfærið til greiningar og flokkunar á flogaveiki.  

EEG mælir rafvirkni í heilanum og notast við rafskaut. Mikið virk svæði í heila verða meira neikvæð 

en önnur, þar sem neikvæð hleðsla eykst í millifrumubilinu. Við þetta verður til rafsvið sem er 

mælanlegt en merki frá rafsviðinu minnkar með aukinni fjarlægð. Rafskaut EEG mæla þetta rafsvið og 

geta þar með staðsett staðbundna virkni í heila. Nokkrir möguleikar eru við uppsetningu rafskaut á 

höfuð en algengast er að notast við 10-20 kerfið. Síðan er mældur spennumunur á milli rafskautanna 

og þannig fæst rit með gröfum yfir spennumun í samtengdum leiðslum. Þetta graf sem sést sveigist 

annað hvort upp eða niður eftir því hvort spennumunurinn er neikvæður, niður, eða jákvæður, upp. 

Þessi rafvirkni er vart greinanleg og þarf því að magna hana upp. Þessi mögnun getur verið allt að 

106. Þrátt fyrir nauðsyn þessarar mögnunar gerir hún það að verkum að ýmsar truflanir geta komið í 

ritunum sem lesandi ritsins þarf að vera meðvitaður um (31).  
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Heilarit sýnir reglulegar bylgjur í ákveðnum takti (mynd 5). Þessi taktur kemur af samspili tauganeta 

í heilaberki og byggingum dýpra í heila, svo sem í stúkunni. Aflestur á EEG felst í lestri í þennan takt. 

Þessi taktur bylgja er einkennandi með tilliti til staðsetningar í heila og meðvitundarstigi sjúklings. 

Breytingar verða oft á þessum takti við ýmsa sjúkdóma, svo sem við heilalömun, heilablóðfall og síðast 

en ekki síst í flogaveiki (31, 32).  

 

 

Mynd 5: Eðlilegt heilarit vakandi 27 ára karlmanns. Lárétti ásinn er tími og 200 ms eru á milli 
punktalínanna. Myndin er fengin frá Taugalækningadeild LSH. 

 

1.1.5 Helstu breytingar í EEG flogaveikra 

Flogabreytingar í EEG eru breytingar sem stafa af flogum og koma skyndilega og skera sig frá 

bakgrunninum. Breytingarnar geta verið staðbundnar eða útbreiddar og hafa fylgni eftir staðsetningu 

og gerð floga. Þó engar flogabreytingar sjást á EEG er ekki hægt að útiloka flogaveiki (33). 

Flogabreytingar geta einnig komið fram hjá einstaklingum án sögu um flog. Breytingarnar eru taldar 

sjást í 0,5% fullorðinna (34).  

Helstu flogabreytingar í EEG eru spikes, spike-and-wave complexar og sharp waves. 

Aðgreining á spike og sharp waves hefur litla klíníska þýðingu. Spikes eru skarpar spennu breytingar 

sem vara stutt um 20-70 ms. Þær geta verið staðbundnar eða útbreiddar, starkar eða fleiri. Sharp 
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waves svipar til spikes en vara lengur eða 70-200 ms. Spike-and-wave complexar samanstanda af 

spike og hægari bylgju, þeir geta verið staðbundnir eða útbreiddir (31, 33).  

 

1.2 Heilkenni Janz: Juvenile myoclonic epilepsy 

Fyrstu lýsingunni á klassísku á JME má tileinka Theodore Herpin (35) árið 1867. Jafn vel væri hægt að 

fara enn lengra, því hugsanlegt er að Samuel Auguste Tissot hafi verið að lýsa JME tilfelli í ritgerð 

sinni sem kom út árið 1770 (36). Árið 1899 lýsti Leon Rabot sjö tilfellum að kippum af floga uppruna 

þars sem 4 tilfelli koma vel saman við JME (36). Með tilkomu heilaritsins um 1930 komst skriður á 

flokkun flogaveiki.  Árið 1957 var grein Janz og Christian gefin út en hún var fyrsta og umfangsmesta 

lýsing á JME. Þar lýsa þeir 47 sjúklingum með sjúkdóm sem þeir kalla impulsive petit mal. Samt sem 

áður tók nokkurn tíma fyrir JME að fá viðurkenningu á alþjóðavísu. Árið 1984 eru gefnar út tvær 

greinar vestan hafs sem lýsa sjúklingum með JME (37, 38). Nafngiftina “juvenile myoclonic epilepsy” 

má tileinka Lund í grein hans á heilkenninu sem kom út 1975 (36). Það er þó ekki fyrr en árið 1989 

sem JME verður viðurkennt sem flogveikiheilkenni af ILAE (9). 

Samt sem áður er JME enn þann dag í dag vangreint heilkenni (39) þar sem töf á greiningu getur 

jafnvel verið nokkur ár (40). 

 

1.2.1 Flokkun og faraldsfræði 

JME flokkast sem alflog af óþekktum uppruna (9). Samkvæmt nýrri flokkun ILAE eru flog af 

erfðafræðilegum uppruna (3) ein algengustu alflogin. Ef miðað er við gamla flokkunar kerfi ILAE þá er 

JME 25-30% alflog af óþekktum uppruna (41). Af heildarfjöld flogaveikra er JME um 10% og er því ein 

algengasta flogaveikin(41). Á Norðurlöndunum hafa rannsóknir sýnt JME hafi hlutfallslega minna vægi 

af flogaveiki eða um 3% (15) og 5% (10). Nýgengi JME á Íslandi er 0,7/100000 persónuár eða um tvö 

tilfelli greinast á ári. Sjúkdómurinn er talinn leggjast jafnt á bæði kynin (42, 43), þó eru ekki allar 

rannsóknir sem benda til þess (44).  

 

1.2.2 Einkenni og flog 

Helstu eiginleikar  JME í eru: 

 Dæmigerður aldur við greiningu 

 Greind innan eðlilegra marka og engin merki um aðra sjúkdóma í heila 

 Morgun kippir og GTCS 

 Polyspike breytingar í heilariti 

JME kemur fram á dæmigerðum aldri eða í kringum kynþroska en meðalaldur við greiningu er 15 

ára og greinst meirihluti tilfella á árunum 12-18 ára (45, 46).  Þrátt fyrir að felst tilfelli greinist á aldrinum 

12-18 ár getur sjúkdómurinn greinst allt frá 4-35 og jafnvel enn síðar á ævinni (47). Fyrsta floga 

sjúklinga með JME er yfirleitt morgun kippir en því yngri sem sjúklingurinn er við greiningu því líklegri 
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er að fyrsta flogið hans sé störufloga (48). Talið er að um 15% tilfella með CAE hafi tilhneigingu til að 

þróast yfir í JME (49). Sumir telja að þróun CAE yfir í JME sé sér undirflokkur JME (44).  Þrjár tegundir 

floga eru einkennandi fyrir JME en það eru morgun kippir, GTCS og störuflog. Rannsóknir hafa sýnt að 

allir sjúklingarnir hafa sögu um morgun kippi, meirihluti GTCS eða um 85-100%  og um 20% störuflog 

(42, 50).  

Sine qua non við greiningu JME er kippir en þeir sjást í 100% tilfella, en einnig eru þeir hvað sem 

oftast gleymist að spyrja um við sögutöku (39, 51). Kippirnir einkennist af yfirleitt af tvíhliða 

samhverfum vöðvasamdrætti aðallega í öxlum og höndum. Þeir geta verið stakir eða endurteknir. 

Einnig geta þeir komið fyrir í höfði og fótum, sjúklingar lýsa þeim eins og rafmagnsstuð fari um 

líkamann. Yfirleitt fylgir ekki meðvitundarmissir. Aðalsmerki kippanna er að koma fram stuttu eftir að 

sjúklingur vaknar, sem getur valdið truflun á morgunvenjum (42, 52). Á þessu stigi er sjúkdómurinn 

sjaldan greindur, sumir sjúklingar láta þá sér lítið varða og telja jafnvel ekkert óeðlilegt við þá. Algengt 

er að töf verði á greiningu þar sem sjúklingar minnast ekki á þá eða læknar spyrja ekki um þá við 

sögutöku (39). Um 5% sjúklinga fá aðeins morgun kippi sú tala gæti þó verið hærri því ekki er víst að 

einstaklingar með væga kippi leiti einhvern tíman til læknis (53).  

Meirihluti sjúklinga hefur sögu um GTCS eða allt að 100%. Flogin koma yfirleitt eftir aukningu í tíðni 

kippanna og að morgni til. Það er á þessum tímapunkti sem sjúklingarnir leita til læknis og flogaveiki er 

greind. Hægt er að ýta undir bæði kippina og GTCS með svefnskorti, áfengisneyslu og ljósáreiti (46, 

53, 54).  

Störuflog eru sjaldgæfast tegund floga í sjúklingum með JME. Um fjórðungur sjúklinga er með sögu 

um störuflog (48). Störuflogin vara stutt og sjúklingurinn tekur sjaldan sjálfur eftir þeim. Sjúklingar með 

störufloga eru greinast almennt yngri en þeir sem fá aðeins kippina og GTCS. Munur á tímasetningu 

greiningar er oft nokkur ár en þeir sjúklingar sem fá störufloga snemma eru oft greindir fyrst með CAE. 

Sjúklingar með JME eru með eðlilega greind og eru án annarra sjúkdóma í heila. Nýlegar 

rannsóknir í taugalífeðlisfræði (55, 56)hafa þó sýnt einhvern breytileika í ennisblaði. Einnig eru 

einstaklingar með JME líklegri en almennt þýði til að þjást af geð- og persónuleikaröskunum. Tíð flog 

og flogameðferðin sjálf geta aukið hættuna á geðröskunum (57, 58). 
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1.2.3 Heilarit JME 

Eftir klíníska greiningu á JME er hún staðfesta með heilariti. Tímasetning á heilariti má gróflega skipta 

í tvennt: Ictal rit er tekið með á flogi stendur en interictal rit á milli floga. Miklu erfiðara er að taka ictal rit 

þar sem þar krefst þess að sjúklingur fái flog í rannsókninni.  

Í um 75% sjúklinga hafa flogabreytingar í interictal riti. Aftur á móti ef  ritið er tekið yfir nótt 

stefnir sú tala á 100% (46, 59). Klassíska flogabreytingin í heilariti sjúklinga með JME er tvíhliða 

polyspike and wave complexar með tíðni upp á 4 - 6 Hz yfir eðlilegum bakgrunni en um 50% JME 

sjúklinga hafa þessar breytingar (60). Ýmsar aðrar flogabreytingar í heilariti eru einnig þekkrar fyrir 

JME (46). Aðrar tíðar breytingar eru  2.5 to 4.5 Hz tvíhliða spike-waves, single spikes og óreglulegir 

spike-wave complexes (46, 59). Mynd 6 sýnir spike-wave complexa. Ofantaldar breytingar koma fram í 

interictal riti .  Í ictal rit sjúklinga meðan á kippum stendur  sjást klassískt óreglulegar 3-4 Hz polyspike 

waves . Meðan á  GTCS stendur sjást yfirleitt lágspenntar spike-waves og svo við störuflog sýnir ritið 

generalíseraða spike-wave discharges (48, 61). Ýmsum leiðum er beitt til að ýta undir breytingar í 

EEG. JME er þekkt fyrir að vera sérlega viðkvæm fyrir ljósi og í 40% er hægt að ýta undir 

flogabreytingar í EEG með ljósáreiti (62) einn er notast við oföndun (42).  

 

Mynd 6: Ósamhverf alhliða (generalized) spike – and wave complexar í heilariti (58). 
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Mynd 7 Hér sjást poly-spike flogabreytingar í EEG í sjúkling meðan á oföndun stendur. Myndin er 
fengin frá Taugalækningadeild LSH. 

 

1.2.4 Erfðafræði 

JME flokkast í dag sem flog af erfðafræðilegum uppruna. Það er afleiðing af þekktum eða óþekktum 

erfðafræðilegum galla þar sem flog erum megin einkenni kvillans (6). Tvíbura og fjölskyldurannsóknir á 

JME hafa sýnt fram á að sjúkdómurinn sé að einhverju leiti arfgengur (63, 64). Búið er að tengja ýmiss 

gen við JME: EFHC1, GABRA1, and CLCN2 og talið er að litningur númer 15 spili sennilega hlutverk 

(65). Erfðafræðin á bak við JME er ekki fullu skilin en þann dag í dag og eflaust eiga framtíðar 

rannsóknir eftir að leiða það í ljós.  

1.2.5 Mismunagreiningar 

Mikilvægt er að greina rétta undirtegund flogaveiki, þar sem þær svarar misvel hinum ýmsu flogalyfjum 

(26). Helstu mismunagreiningar JME eru ýmiss önnur alflog, staðflog með svipaðar breytingar í 

heilariti, kippir sem eru ótengdir flogaveiki og kippir tengdir öðrum alvarlegri flogaveikiundirtegundum 

(50). Þegar JME birtist fyrst sem störuflog, þá er algengt að fyrsta greiningin sé CAE. 
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1.2.6 Meðferð  

Kjörlyfið við JME er VPA (66) og hefur sýnt góðan árangur við flogastjórnun í öllum flogategundum 

JME (66, 67). Sérstaka aðgát skal höfð að teratogenic áhrifum VPA sem þarf að hafa í huga í 

kvennmönnum eftir kynþroska (68, 69). Helstu aðrir meðferðakostir eru meðal annars LTG, LEV og 

TPM (70-73). Við val á meðferð skal hafa samráð við sjúkling um kosti og galla meðferðar. Í ýmsu 

tilfellum er VPA ekki besti kosturinn. Má þar nefna þar sem VPA er frábent (t.d. fyrirhuguð meðganga, 

ofþyngdi) eða þolist illa (t.d. handskjálfti) (74). 

1.2.7 VPA 

VPA er eitt mest notaða flogalyfið við hinum ýmsu tegundum flogaveiki. En VPA hentar vel gegn bæði 

alflogum sem og gegn staðflogum. VPA hefur breiðvirk áhrif en þó er ekki alveg vitað enn um öll áhrif 

þess. VPA hindrar spennustýrð natríumgöng og ákveðinn kalsíumgöng en einnig eykur það 

umsetningu GABA sem er boðefni og eykur virkni þess á ýmsum svæðum heila. Lyfið þolist almennt 

vel og hefur fáar aukaverkanir en þó geta þær verið alvarlegar. En VPA getur eins og fram kemur hér 

að ofan valdið alvarlegum fæðingargöllum ásamt áhrifum á lifur sem geta verið misalvarleg.  

1.2.8 Horfur sjúklinga með JME 

JME hefur góðar horfur þegar litið er til þess árangur sem næst við stjórnun floga en þó  talinn krefjast 

ævilangrar lyfjameðferðar (66, 75). Um 60% sjúklinga geta séð fram á algjört flogafrelsi í heilt ár og 

53% í að minnsta kosti tvö ár undir viðeigandi meðferð (76). Ef aðeins er lítið til GTCS má búast við 

því að allt að 80% sjúklinga sýni hjöðnun í tíðni floga (43). Samt sem áður er í um 38% tilfella sem ekki 

næst nægileg stjórnun floga þrátt fyrir viðeigandi meðferð (76). Þrátt fyrir að góða stjórnun á flogum 

með meðferð, fær meirihluti sjúklinga aftur flog ef meðferð er hætt eða í um 90% tilfella (42, 43, 77). 

Vegna þessa hefur ekki verið ráðlagt að hætta meðferð þrátt fyrir jafnvel margra ára flogaleysi á 

meðferð (42, 78, 79). Enduruppkoma floga geta haft alvarlega sálrænar-, læknisfræði- og 

samfélagslegar afleiðingar fyrir sjúklinginn. 

 Það er þó ekki fyrr en nýlega sem langtíma rannsóknir hafa verið gerðar á sjúkdómnum. 

Samkvæmt þeim má búast við að rúmlega helmingur sjúklinga hafi verið flogalaus í að minnsta kosti 5 

ár rúmlega 30 árum frá greiningu (80, 81). Einnig hefur verið sýnt að flogategundir JME virðast hafa 

mismunandi horfur. En vægi störufloga virðist minnka meða árunum ásamt tíðin kippa (76, 82).  

Þrátt fyrir rannsóknir síðustu ára liggur enn margt á hulda með JME. Erlendar rannsóknir hafa sýnt 

góða langtíma flogastjórnun á lyfjameðferð og einnig reynt að finna forspáþætti fyrir horfur sjúklinga 

(44, 76, 81). Þær gæti bæði nýst meðferðaraðila og sjúklinga vel að hafa haldbærar upplýsingar um 

hvað koma skal. Einnig vantar upplýsingar frá Íslensku þýði á einkennum og horfum JME. 
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2 Markmið 

Markmið rannsóknar var að 

1. Finna eins margar sjúklinga á Íslandi með JME, sem greindust fyrir a.m.k. 10 árum, og 

aðgengileg er greinargóða lýsingu á einkennum, teiknum við greiningu, tegundum floga og 

flogalyfjasögu.  

2. Skoða horfur sjúkdómsins og hvort einhverjir þættir segi til um flogaleysi 

Sambærileg rannsókn hefur ekki verið gerð á Íslandi 
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Efni og aðferðir 

2.1 Gagnaöflun 

Rannsóknin er afturskyggð. Sjúklingar voru fundirnir út frá heilaritunum frá árunum 1990-2010. Valdir 

voru sjúklingar sem fóru í rit vegna grunns um JME eða reyndust vera með polyspike wave í riti. Einnig 

voru fundnir sjúklingar sem leituðu á göngudeild taugalækningardeilar LSH á árunum 1998-2010 og 

reyndust  hafa JME. 

Klínískar upplýsingar um sjúklinga fengust úr sjúkraskrárkerfi Landspítala. Ef upplýsingar voru 

ekki til staðar í sjúkraskrákerfi Landspítala, voru þeir fengnar frá Skjalasafni Landspítala. Skráðir voru 

lýðfræðilegir þættir eins og aldur við greiningu, aldur í dag og kyn. Einnig einkenni sjúklinga við 

greiningu, flogategundur og flogalyfja notkun. 

Við skoðun flogasögu voru lengstu flogahlé skráð og hvenær síðasta og fyrsta floga átti sér stað. 

Tekið var sérstakt tillit til þess hvort sjúklingar voru á lyfjum við síðasta flog. Einnig voru tegundir eða 

einkenni floga skráðar, með sérstakri áherslu á tegund og einkenni fyrsta flogsins. 

Skráð var flogalyfjasaga sjúklinga með tilliti til fjölda og tegunda lyfja. Ef upplýsingar lágu fyrir af 

hverju flogameðferð var breytt eða stöðvuð var það skráð. Sérstök áhersla var lögð á skráningu á 

núverandi meðferð. Við skoðun sjúkrasögu sjúklings var leitað eftir öðrum heila- og 

miðtaugakerfisröskunum Til að komast inn í rannsóknina þurfti sjúklingur að vera með sögu um 

morgun kippi, GTCS og/eða störuflog, greinast á dæmigerðum aldri og viðeigandi heilaritsbreytingar 

fyrir JME.  

Eftirfylgd með hverjum sjúklingi miðast við fyrsta flogi annars vegar og hins vegar síðustu skráningu 

í sjúkrasögu um stöðu flogaveikinnar. Flogalaus útkoma var skilgreind sem engin flog í 5 ár fyrir 

síðustu eftirfylgd. 

2.2 Tölfræðiúrvinnsla 

Upplýsingar voru skráðar í Microsoft Excel og tölfræðiforritið R (útgáfa 3.1.2) notað fyrir lýsandi og 

greinandi tölfræði. Flokkabreytur voru settar fram sem fjöldi einstaklinga og bornar saman með Mann-

Whitney U prófi, kí-kvaðrat prófi eða Fisher exact ef undir 5 einstaklingar voru í einhverjum hópnum. 

Samfelldar breytur með nær normaldreifingu voru settar fram sem meðaltöl plús mínus staðalfrávikið.  

Samfelldar breytur sem ekki voru með normaldreifingu voru settar fram sem miðgildi og 

fjórðungsspönn.  

Bornir voru saman þeir sem voru flogalausir síðustu 5 ár við þá sem höfðu fengið flog á síðustu 

5 árum. Þeir sem ekki tóku lyf voru bornir saman við þá sem tóku lyf. Skoðaður var munur þessara 

hópa með tilliti til aldurs við greiningu, lengd eftirfylgdar, tegundar fyrsta flogs, fjöldi prófaðra flogalyfja, 

einlyfja- og fjöllyfjameðferðar og svars við ljósertingu. Skoðaður var munur kynjanna með tilliti til 

flogalyfjanotkunar. Marktækni miðaðist við p-gildi<0,5. 
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2.3 Leyfi 

Öll tilskyld leyfi lágu fyrir áður en rannsókn hófst, það er leyfir frá framkvæmdarstjóra lækninga 

Landspítala og Vísindasiðanefnd (tilvísunarnúmer: VSN-15-141) 
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Niðurstöður 

2.1 Sjúklingar 

Þátttakendur í rannsókninni voru 41 og voru konur 63% (23/41). Meðalaldur við eftirfylgd var 39,5 

±11,4 ár, yngsti sjúklingurinn var 18 ára en sá elsti 72 ára. Meðal eftirfylgd var 25,8 ±9,9 þar sem 

stysta eftirfylgd var 10 ár en lengsta var 60 ár. 70% (29/40) sjúklinga voru með poly-spike wave 

breytingar í heilariti, hinir 12 voru með aðrar breytingar þekktar fyrir JME. Minni hluti hópsins var með 

flogabreytingar við ljósertingu á EEG eða 34% (14/41). Allir sjúklingarnir höfðu sögu um  morgun  kippi 

og GTCS  en aðeins 20% 8/41 sjúklinga höfðu sögu um störuflog. Enginn marktækur munur var á milli 

kynja með tilliti til ofangreindra þátta. Sjá má svo töflu 1 þar sem helstu upplýsingar um sjúklinganna 

eru teknar saman.  

2.2 Fyrsta flog 

Aldur við fyrsta flog var að meðaltali 13,7±3,34 , með dreifingu frá 2-25 ára (sjá mynd 7). Sjúklingar 

sýndu 3 flogagerðir við fyrsta flog. 49% (20/41) fengu morgun kippi,  24% (10/41) fengu GTCS flog en 

aðeins 12% (5/41) störuflog sem sitt fyrsta floga. Hjá 15% (6/41) var óþekkt hvernig fyrsta floga var, 

sjá má kökurit (mynd 8) um tegunda hlutföll fyrsta flogs.  

 

 

Mynd 8: Aldur við fyrsta flog 
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Mynd 9: Tegund fyrsta flogs 

 Sjúklingar sem fengu störuflogu sem sitt fyrsta floga voru marktækt yngri við sitt fyrsta floga 

heldur en þeir sem fengu MM eða GTCS (p=0,036). Meðalaldur við fyrsta floga var 7,8 ±3,6  við 

störuflog í samanburði við 14,8 ára ±5,1 við hóp þeirra sem voru með GTCS, MM eða óþekkt. 

 

2.3 Flogalyfjameðferð 

Rúmlega helmingur sjúklinganna var á einlyfjameðferð við eftirfylgd eða 54% (22/41), 31,7% (13/41) 

voru á fjöllyfjameðferð og 14,6% (6/41) voru án lyfjameðferðar við síðustu eftirfylgd. Meðal fjöldi 

prófaðra flogalyfja var 2,6 ±1,72 yfir eftirfylgdartíman. Marktækur munur var á milli kynjanna þegar 

koma að fjölda prófaðra flogalyfja, en konur höfðu prófað eitt flogalyfi að meðaltali meira en karlar 

(p<0,01). Karlar höfðu prófað að meðaltali 1,9 ±0,7 flogalyf en konur 3,0 ±2. Ekki reyndist marktækur 

munur á kynjunum með tilliti til einlyfjameðferðar, fjöllyfjameðferð eða að hafa hætt meðferð. 

Algengasta flogalyfið var VPA en 44% (18/41) sjúklingar voru með VPA annað hvort í einlyfja- eða 

fjöllyfjameðferð sinni. Helstu önnur flogalyf voru meðal annars LTG, LEV og CBZ. Á mynd 11 má sjá 

hlutfallslega notkun mismunandi flogalyfa með tilliti til kyns. 
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Mynd 10: Lyfjanotkun skipt eftir kyni við síðustu eftirfylgd. VPA- Valpróínsýra, CBZ- Karbamazeín, 
LTG- Lamótrígín, LEV- Levatíracetam, TPM- Topíramat, AED- flogalyf. 

 

Ekki reyndist heldur vera marktækur munur milli kynjanna þegar koma að tegund flogalyfja né það 

að hjá þeim sem voru án meðferðar. 

 

 

2.4 Flog á síðustu fimm árum 

Sjúklingur var talinn flogalaus ef hann hafði ekki fengið flog síðustu fimm árin fyrir síðustu eftirfylgd (x ≤ 

5). Meiri hluti sjúklinga var með flogalausa útkomu eða 51% (21/41). Þessum tveimur hópum, það er 

þeir með flogalausa útkomu og þeir sem fengu flog, má skipta í tvennt með tilliti til lyfja notkunar 

síðustu 5 árin (mynd 11). Af þeim sem voru með flogalausa útkomu voru 29% (6/21) án flogalyfja en 

71%(15/21) á meðferðar. Ef við lítum hins vegar á hópinn sem fékk flog á síðustu fimm árum fyrir 

eftirfylgd voru 15%(2/20) án meðferðar en 85% (17/20) á meðferð. 
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Mynd 11: Síðustu 5 ár með tilliti til flogalyfjanotkunar 

 

Aðeins var marktækur munur á fjölda prófaðra lyfja hjá þeim sem voru flogalausir við síðustu 

eftirfylgd í samanburði við þá sem höfðu fegnið flog. Má sjá í töflu hvaða þættir voru athugaðir (tafla 2). 

Flogalausi hópurinn hafði prófað 1,5 færra flogalyf, en hópurinn sem fékk flog á 5 árum fyrir síðusteu 

eftirfylgd. P – gildið er 0,0025. 

 

Tafla 1: Þættir sem tilgátuprófað var fyrir 

Breytur Flogalaus 

útkoma 

Ekki flogalaus 

útkoma 

P - gildi 

Aldur við fyrsta flog 13,70 ± 4,4 ár 13,71 ± 4,4 ár 0,919 

Aldur við eftirfylgd 40,5 ± 10,7 38,4 ± 12,2 0,481 

Fjöldi prófaðara lyfja 1,9 ± 1,5 3,4 ± 1,9 0,005* 

Einlyfjameðferð 11(52,4%)  11 (55%) 0,763 

Fjöllyfjameðferð 4 (19%) 9 (45%) 0,081 

Tegund fyrsta flogs -  -  0,9 

Valpróat í meðferð 9 (43%) 10 (50%) 0,92 

Flogabreytingar í EEG 

við ljósertingu 

9(42%) 5 (25%) 0,24 

Valpróat í meðferð 8(38%) 10(50%) 0,457 
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2.5 Stöðvun lyfjameðferðar 

15 sjúklingar í gerðu tilraun til að hætta flogalyfjameðferð á rannsóknartímnum. Meirihluti þeirra eða 

60% (9/15) fengu floga aftur á eftirfylgdartímanum.  Þar með eru 15%(6/15) sjúklingar án meðferðar 

við eftirfylgd og enn sem komið er flogalausir. Meðal tími þeirra án lyfja er 8 ±5,7 ár en allir höfðu verið 

flogalausir í nokkur ár áður en lyfjameðferð var hætt. Lengsti tími án flogalyfja er 16 ár en stysti tími án 

lyfja er 1 ár. Ekki var marktækur munur á hópunum, á flogalyfjameðferð og þeim án 

flogalyfjameðferðar, til ýmissa þátta svo sem aldri við eftirfylgd, aldri við fyrsta floga, kyns, tegund 

fyrsta flogs og fjöldaprófaðra lyfja. 
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3 Umræða 

Gerð var afturskyggð rannsókn á 41 sjúklingi sem fylgt var eftir að meðaltali í 26 ár. Meðalaldur við 

greiningu var 14 ár, 63% sjúklinga voru kvenkyns. Lítil hluti sjúklinga hafði sögu um störuflog eða 15%. 

Meðalfjöldi prófaðra lyfja var 2,6 og voru 54% á einlyfjameðferð við eftirfylgd. 51% sjúklinga var 

flogalaus síðustu 5 árin og meiri hluti á meðferð. Aðeins fjöldi prófaðra lyfja virtist segja til um 

flogastjórn og 15% sjúklinga var án floga í fimm ár fyrir síðustu eftirfylgd. 

Við eftirfylgd var meiri hluti sjúklinganna á meðferð eða 85,4% (35/41) og rúmur helmingur á 

einlyfjameðferð 54%. Aðrir sjúklingar voru á fjöllyfjameðferð, en fjöllyfjameðferð var skilgreind sem tvö 

lyf eða fleiri. Algengast lyfið var VPA hjá báðum kynjum eða 44% (18/41). Þetta kemur lítið á óvart 

enda er VPA talið kjörlyf við JME (66). Önnur algeng lyf voru CBZ, LEV og LTG, en þessi lyf ásamt 

TPA eru talin vera aðrar fyrsta vals meðferðir (alternative first line treatment)(74). Athugað var hvort 

tengsl væru milli þess að vera á VPA og vera með flogalausa útkomu en ein erlend rannsókn hafið 

sýnt tengsl þar á milli (81). Þar sem VPA er kjörlyf við sjúkdómnum mætti áætla að svo gæti  verið, en 

hjá okkur var ómarktækur munur milli þeirra sem voru með flogalausaútkoma og þeim sem svo var 

ekki (p=0,457). Marktækur munur var á milli kynjanna þegar kom að fjölda prófaðra flogalyfja (p<0,01). 

Þessar niðurstaða kemur ekki á óvart þar sem þegar kemur að meðgöngu er flogalyfja meðferð oft 

stöðvuð, breytt eða minnkuð. Þar sem kjörlyfið við JME er VPA, VPA getur valdið alvarlegum 

fósturgöllum og því frábending að nota lyfið á meðgöngu. Ekki var munur á kynjunum þegar kom að 

því að hafa hætt á meðferð og einnig var munur á meðalfjölda prófaðra lyfja milli kynja aðeins eitt lyf. 

Þessar niðurstöður gefa til kynna að þegar kemur að meðgöngu kvenna með JME var lyfjameðferð 

ekki stöðvuð heldur frekar skipt um lyf.  

Eftir rúmlega 25 ára eftirfylgd voru 51% sjúklinga alvega án floga síðustu fimm árin. Þessi góða 

stjórn á flogum sjúklinga með JME er í nokkrum takt við nýlegar samsvarandi rannsóknir á löndunum í 

kringum okkur. En undanförnum 10 árum hafa verið gerðar nokkrar rannsóknir beggja vegna 

Atlandshafs á horfum sjúklinga með JME(80, 81, 83). Þessar rannsóknir eru þó breytilegar með tilliti til 

eftirfylgdar. Höfler frá Salzburg (n=175) sýndi að 33% sjúklinga voru flogalausir síðustu 5 ár fyrir 

eftirfylgd(76). Geithner et al (n=33) og Senf et al (n=66) frá Þýskalandi sýndu þó tölvert hærra 

flogafrelsi með tilliti til síðustu 5 ára eða 68% annars vegar og 59% hinsvegar(80, 81). Munurinn á 

þessum rannsóknum, annar en fjöldi sjúklinga, felst í mun á eftirfylgd. Meðal eftirfylgd rannsóknanna í 

þeirri röð sem þær voru nefndar er 8 ár, 39 ár og 45 ár. Eftirfylgd í okkar rannsókn var rúmlega 25 ár. 

Því er viðrist flogalaus útkoma aukast með lengri eftirfylgd eða í öðrum orðum með tíma frá greiningu. 

Má því velta fyrir sér hvort að sjúkdómurinn verði minna ágengur með árunum, það er að 

sjúkdómsbyrði hans minnki með tíma. 
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Mynd 12: Flogafrelsi sem mið af eftirfylgd 

 

Hins vegar geta nokkrar aðrar ástæður skýrt betri horfur sjúkdómsins með árunum. Ýmsir þættir 

eru þekktir fyrir JME sem ýta undir flog en þó eru þeir mismunandi á milli einstaklinga (42, 62). Því 

lengri tíma sem sjúklingur er haldin sjúkdóminum gæti hann lært inn á sína egnandi þætti (provoking 

factors) og lært að forðast þá. Einnig tekur tíma að finna lyf sem hentar hverjum sjúkling best. Þó svo 

að lyfið stjórni flogunum best getur vel verið að sjúklingurinn þoli þau illa til styttri eða lengri tíma. Þessi 

aðlögunar tími gæti skýrt verri horfur til flogafrelsis stuttu eftir greiningu.  

Í rannsókninni okkar reyndu 37% (15/41) sjúklingar að hætta meðferð á eftirfylgdar tímanum. Aftur 

á móti eru 60% (9/15) komnir aftur á lyfjameðferð eftir að hafa fengið flog aftur eftir að lyfjameðferð var 

stöðvuð. Þetta háa bakslag aftur til floga jafnvel árum eftir greiningu gerir stöðvun lyfjameðferðar 

áhættusama. Tíðni bakslaga er þó nokkuð mismunandi milli rannsókna allt frá því að vera  stór meiri 

hluti eða niður í um þriðjung (38, 80).  

Samt sem áður eru 6 sjúklingar enn flogalausir eftir að hafa verið án meðferðar í að meðaltali 8 ár. 

Þar sem stysti tími án lyfja er 1 ár en lengsti er 16 ár. Þessar tölur svipa til þeirra sem hafa verið að 

fást í þýsku rannsóknunum hér að ofan (80, 81). Hlutfall þeirra án flogalyfja virðist einnig vera í 

sambandi við lengd eftirfylgdartíma rannsókna en Höfler et al voru aðeins 8% sjúklinga flogalyfjalausir 

efir 8 ár í eftirfylgd. Það að hlutfall þeirra sem virðast ekki þurfa lyfjameðferð aukist með tíma gefur 

vísbendingu til þess að JME greining sé ekki raun ávísun á ævilanga lyfjameðferð í öllu tilfellum. Engar 

af ofan nefndum rannsóknum né þessi hefur fylgt eftir þeim sem eru án lyfja að ævilokum og því er 

ekki hægt að útloka að sjúkdómurinn taki sig aftur upp eftir ákveðin tíma. 

Þær sömu rannsóknir og rætt var um hér að ofan reyndu að finna þætti í greiningu og framvindu 

sjúkdómsins sem myndu gefa langtímahorfur til kynna. Niðurstöðurnar hafa verið jafn mismunandi og 

rannsóknirnar. Upplýsingar um langtíma horfur sjúkdómsins myndi skipta sköpum fyrir sjúklinganna. 

Með þessar upplýsingar í vopnabúrinu gæti læknirinn gefið sjúklingum skýrari svör. Með skýrari 



24 

 

svörum væri þokunni létt af framtíðinni sem gæti gefið sjúklingum aukið öryggi og minnkað kvíða. 

Bornir voru saman flogalausi hópurinn við „flogahópinn“ hins vegar og síðan lyfjalausihópurinn við þá 

sem voru á meðferðar. 

 Fyrst var skoðaður munurinn á hópnum með flogalausa útkomu (=21) og hópurinn án hennar 

(n=20). Aðeins var marktækur á milli hópanna með tilliti til fjölda prófaðara flogalyfja, p-gildið < 0,01. 

Þessi niðurstaða er ekki í beinum takt við svipaðar rannsóknir erlendis (80, 81, 84). Rannsóknir hafa 

sýnt mismunandi forspáþætti um flogalausaútkomu, sá eini sem endurtekið kemur upp er tíminn sem 

tekur að ná flogaleysi, ekki lágu nægar upplýsingar fyrir til að athuga það í þessari rannsókn. Einnig 

var lyfjalausi hópurinn borinn saman við hópinn á flogalyfjameðferð til sömu þátta og hópanna hér fyrir 

ofan. Ekki reyndist heldur vera neinn marktækur munur þar á milli. 

Stærri hópur sjúklinga hefði gefið kost á meiri athugun á undiflokkum sjúklinganna (subgroup 

analyzis) en hér er um sjaldgæfan sjúkdóm að ræða hjá sjúklingum sem greindust fyrir áratugum 

síðan og því er vandkvæðum bundið að fá stærri hér á landi. Þessi hópur gefur því lítinn tölfræðilegan 

styrk til samanburðar innan hópsins vegna hættu á villu af gerð tvö, það er að núlltilgátan er röng en 

ekki tekst að afsanna hana. Einnig er rannsóknin afturskyggð sem gerir hana ekki nákvæma í mati á 

flogum, einkennum og lyfjameðferð, enda stuðst við sjúkraskrá til upplýsingaöflunar. 

JME er sjaldgæfur sjúkdómur og nær rannsóknin til nokkurs stórs hluta af þeim hóp sem er hrjáður 

af sjúkdómnum. Rannsóknin gefur góða lýsingu á upphafseinkennum sjúkdómsins, flogalyfjasögu 

sjúklinganna og útkomu í dag. Þetta er ítrasta lýsing  sem nær til margra JME tilfella sem ég hef rekist 

á hér á landi. JME er vel skilgreindur sjúkdómur og ströng skilyrði við innkomu í rannsóknina minnka 

líkurnar á að þátttakendur séu haldnir öðrum sjúkdóm en JME. 

Næstu skref eru að stækka rannsóknarhópinn til að auka tölfræðilegan styrk. Með stærri hóp væri 

þar með hægt að tilgátuprófa frekar mun á milli mismunandi hópa með minni líkur á villu af gerð tvö. 

 

Ályktanir 

Niðurstöðurnar sýna að rúmlega 20 árum eftir greiningu má búast við því að um helmingur sjúklinga 

með JME sé án floga, flestir á lyfjameðferð. Þrátt fyrir að nokkur hluti af sjúklingum séu flogalaus án 

meðferðar er samt sem áður áhættusamt fyrir sjúklinganna að stöðva meðferð. En bakslag sjúklinga 

aftur til floga gerist enn jafn vel mörgum árum eftir greiningu. 
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