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OZET

Sendromlar, ndbet tipleri, klinik bulgular, norofizyoloji ve norolojik
goéruntilemeler temel alinarak siniflandirilir. Her epileptik sendromun kendine
Ozel bir hikaye, prognoz ve tedavisi vardir. Bu ¢alisma Aralik 2011 - Haziran
2011 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip Fakdltesi Cocuk Saghgi ve
Hastaliklari Bilim Dali, Cocuk Noroloji Bilim Dali polikliniginde 6 ay boyunca
izlenen 4400 epileptik hasta arasinda ¢ocukluk ¢cagi epileptik sendrom tanili
hastalarin sikliginin ve Ozelliklerinin belirlenmesi amaciyla yapildi. Bunlar
arasinda yaslar1 3 ay 17,5 yas arasinda degisen 100 hasta epileptik sendrom
tanisi aldi. Hastalarin hikayeleri, fizik ve norolojik muayeneleri, rutin EEG
bulgulari, radyolojik goérintlileme 0&zellikleri ve psikoelementer o6zellikleri
Epilepsiler ve Epileptik Sendromlarin ILAE’ ye goére irdelenerek epileptik
siniflandirma  yapilmig, sikliga ait veriler tamamlanmigtir. Olgularimiz
arasinda Rolandik epilepsi (n:34) en sik gorulen epileptik sendromdur.
Olgularimiz sirasiyla Cocukluk ¢agi absans epilepsisi (n:27), West sendromu
( n:13), Lennox-Gastaut sendromu (n:10), Dravet sendromu (n:4), ESES
(n:4), Juvenil myoklonik epilepsi (n:4), Landau-Kleffner sendromu (n:2),
Juvenil absans epilepsi (n:2) tanilarini almiglardir. Hastalara uygun doz
antiepileptik tedavi baglanmis ve kontrollerde tedavi yaniti degerlendirilmistir.
Epileptik ndbeti olan olgularin prognozu buyuk olgide ndbetlerden sorumlu
epileptik sendromun tipine baglidir. Yaptigimiz ¢alismada degisik epileptik
sendromu olan 22 olguda (%22) antiepileptiklere diren¢g saptandi ve bu
olgularda ndbet kontroll kismen saglanabildi.

Anahtar kelimeler: epilepsi, epileptik sendrom



SUMMARY

Determination of Frequency of Epileptic Sydromes among Pediatric

Neurology Outpatient Epileptic Cases

Neurologic syndromes are classified according to seizure types,
clinical findings, neurophysiologic features and imaging properties. Every
syndrome has specific history, treatment and prognosis. In this study we
have evaluated disease properties and prevalence’s of 100 epileptic
syndrome patients out of 4400 epileptic patients in our pediatric neurology
outpatient clinic. The ages of our patients ranged between 3 months and 17.5
years. The patients were classified according to histories, physical and
neurological assessments, EEG properties and radiologic findings using ILAE
criteria. Rolandic epilepsy was the most seen epileptic syndrome (n:34)
among our patients. It was followed by absence epilepsy (n:27), West
syndrome (n:13), LGS (n:10), ESES (n:4), JME (n:4), Dravet Syndrome (n:4),
Landau Kleffner syndrome (n:2) and Juvenile absence epilepsy (n:2). All
patients received appropriate antiepileptic treatment and then their response
to treatment was evaluated during outpatient clinic visits. The prognoses of
epileptic syndromes mostly depend on syndrome related seizures. In our
study drug resistance was found in 22% of the patients and seizure control
was partially established.

Keywords: Epilepsy, Epileptic syndromes.



GiRiS

Epilepsi, c¢ocukluk c¢agi kronik hastaliklari arasinda en sik
gorilenlerden biridir. Dunya Saghk Orgitl; epilepsiyi, beyinde asiri
uyarilabilir hale gelmig bir néron toplulugunun, yineleyici bir yapida, anormal
bogsalimlarina bagli olarak ani ve gecici, motor, duyusal, otonomik veya psisik
bir olay! ile sonuclanan beynin bir bolimudnin ya da tamaminin fonksiyon
bozuklugu olarak tanimlamistir (1).

Gorulme sikhgr ¢gocuk ve adolesanda gelismekte olan ulkelerde 61-
121/100 000, gelismis Ulkelerde ise 41-50/100 000 hasta arasindadir.
Adolesan déneme kadar populasyonun % 4-10 kadari en az bir kez nébet
gegirmektedir. 15 yas altinda en az bir kez gecirilen toplam epileptik nébet
insidansi % 1- 1,7 arasindadir ve % 0,7‘sinde tekrarlayan epileptik ndbetler
mevcuttur. 10 yasin altindaki ¢ocuklarda en az bir adet nonfebril epileptik
ndbet gecirme prevalansi % 0.52-0.81 arasindadir(2,3). Dinyada, onbes yas
altindaki 10,5 milyon cocuk aktif epilepsi hastasidir (4). Ulkemizde 1995
yilinda yapilan ¢ocukluk ¢agi epilepsi prevalans ¢alismasinda 9/1000 olarak

bulunmustur (5).

Epilepsi Siniflamasi

Cocukluk doéneminde bagslayan epilepsilerin klinik bulgularindaki
degiskenlik, hem terminolojide hem de klinisyenler arasi iletisimde zorluklara
neden olmustur. Elektroensefalogram (EEG) kullaniminin  1920’lerden
itibaren artmasindan dolay! son yillarda gesitli siniflamalar yapilmigtir (6).
Konvllsiyonlarin, 1943’te Gibbs ve arkadaslari, 1954’te Penfield ve Jasper
anatomik baslangi¢ yeri ile ilgili olarak, 1977°te Masland, 1945 ve 1960'ta
Lennox, 1969'da Janz tarafindan siniflandirilarak hastaligin bir semptomu
oldugunun bildirilmesiyle modern siniflama ugraslari baglamistir.

Uluslararasi Epilepsi ile Savas Dernegi ( ILAE ) son vyillarda
calismalarini, epileptik konvdlsiyonlari ve nedenlerini siniflamaya yonelik

olarak yapmaktadir. Mevcut guglukleri ortadan kaldiran ortak bir tanimlama



ve siniflamada uluslararasi ilk kabul géren yayin olarak 1970'de Gastaut
tarafindan yapilmistir (7). Bu siniflamanin en énemli katkisi; konvdlsiyonlarin
fokal ve jeneralize olarak ayrilmasi, epileptik konvulsiyon ile epileptik
sendrom arasindaki farkin belirtiimesi olmustur. Klinisyenler arasindaki
iletisimi kolaylastirmak amaciyla 1970 siniflamasini defalarca duzeltiimis olup
sirasiyla 1981, 1985, 1989 ve 2001 siniflandirmalari ILAE tarafindan kabul
edilmigtir (Tablo-1 ve Tablo-2) (8, 9, 10).

Nobetler anatomik lokalizasyonlarina gore jeneralize veya parsiyel,
etyolojik nedenlerine gore de idyopatik, semptomatik veya kriptojenik olarak
siniflandinlirlar  (11). Klinik semptomatoloji olarak nébet bir anatomik
lokalizasyona oturtulamiyorsa veya fokal baslangici belirten bulgu yok ise
jeneralize olarak degerlendirilir. Jeneralize nobetler; jeneralize konvulzif
ndbetler (tonik, klonik veya tonik-klonik olmak Gzere), jeneralize nonkonvdlzif
ndbetler ( absans, atipik absans ve atonik) ve myoklonik nébetler olarak 3
ana grupta toplanirlar (12,13).

Klinik olarak fokal baslangici dusunddren bulgular varsa bu ndbetler
sekonder jeneralizasyon gOsterseler bile parsiyel nobet olarak
degerlendirilirler (14). Nobetin ilk baslangi¢ bulgusu olan ve uzun yillar “aura”
olarak tanimlanan devre, anatomik veya fonksiyonel olarak lokalizasyonu
belirtmede ¢ok degerlidir.

Eder uyaniklik durumunda degisiklik olmamig ve cevreyle ilgi
kesilmemisse ndbet basit parsiyel olarak adlandirilir (15,16). Ancak hastanin
biling durumunda bozulma, nébet sirasinda amnezi veya konflizyon oluyorsa
bu da kompleks parsiyel ndbet olarak adlandirilir (16).

Nobetler ortaya c¢ikis nedenlerine goére incelenmek istenirse,
idyopatik, kriptojenik ve semptomatik diye gruplanabilir. Semptomatik
nobetler; altta yatan nedeni bilinen veya suphe edilen bir serebral
disfonksiyona veya hastalija sekonder olan ndbetlerdir (14). idyopatik
ndbetler; olasi bir genetik yatkinlik diginda altta yatan baska nedenin
bulunamadigi epilepsilerdir. idyopatik epilepsiler yasa bagh baslangiclari,
klinik ve EEG 0Ozellikleri ile olasi genetik etyolojilerine gore degerlendirilir (14).

Kriptojenik noébetler; genetik yatkinhk diginda altta yatan bir neden



oldugundan suphe edilen ancak semptomatik nobetlerdeki gibi bu nedenin

gOsterilemedigi nébetlerdir (14).

Tablo-1: Epilepsiler ve Epileptik Sendromlarin ILAE’ ye Gére Siniflamasi
(1989)

A. Lokalizasyona bagli (fokal, lokal, parsiyel) epilepsiler ve sendromlar.
A.1. 1 idyopatik (baslangi¢ yasina gore)

"1Sentrotemporal dikenli selim ¢ocukluk epilepsisi

1Oksipital paroksizmleri olan ¢cocukluk epilepsisi

_IPrimer okuma epilepsisi

A.1. 2 Semptomatik

"1Gocukluk ¢aginin  kronik ilerleyici epilepsia parsialis kontinua’si
(Kojewnikow Sendromu)

[1Temporal, frontal, parietal ve oksipital lob epilepsileri

"1Belirli aktivasyon yontemleri ile uyarilan epilepsiler

A.1. 3 Kriptojenik epilepsiler

B. Jeneralize epilepsiler ve sendromlar

B.1 idyopatik epilepsiler

"1Bebeklik selim myoklonik epilepsisi

"1Cocukluk absans / juvenil absans epilepsisi

“1Juvenil myoklonik epilepsi (impulsif petit-mal )

IUyaniklikta jeneralize tonik-klonik nobetler

"1Belirli aktivasyon yontemleri ile uyarilan epilepsiler

"1Diger idyopatik jeneralize epilepsiler

B.2 Kriptojenik veya semptomatik epilepsiler

IWest Sendromu ( infantil Spazm)

"ILennox - Gastaut Sendromu

"1IMyoklonik astatik ndbetlerle karakterize epilepsi

IMyoklonik absansla karakterize epilepsiler

B.3 Semptomatik epilepsiler

B.3.1 Non- spesifik etyoloji

"1Erken myoklonik ensefalopati

“1Supresyon burstlu erken infantil epileptik ensefalopati



_IDiger semptomatik jeneralize epilepsiler

B.3. 2 Spesifik norolojik hastaliklara bagli epilepsiler

C. Fokal veya jeneralize oldugu belirlenemeyen epilepsi ve sendromlar
C.1 Hem jeneralize hem fokal olan ndbetler

"IBebeklik ciddi myoklonik epilepsisi

“Uyku yavas dalgasi esnasinda surekli diken dalga gosteren epilepsi
"1Akkiz epileptik afazi ( Landau-Kleffner Sendromu)

"1Diger siniflandirilamayan epilepsiler

C.2 Fokal veya jeneralize goérinusun belirgin olmadidi durumlar

D. Ozel duruma bagl epilepsiler

"1Febril konvulsiyonlar

Jizole ndbetler veya status epileptikus

[1Akut toksik veya metabolik nedene bagli ndbetler

Tablo-2: Epilepsiler ve Epileptik Sendromlarin ILAE’ ye Gore Yeni
Siniflama Onerisi (2001)

I- Sinirli sUreli epileptik nobet tipleri

1. Jeneralize nobetler

I. Tonik-klonik nobetler (klonik veya myoklonik bir evreyle baglayan gesitler
de icinde)

1. Klonik nébetler

1. Tonik 6zellikli

2. Tonik 6zelliksiz

1. Tipik absans ndbetleri

Iv. Atipik absans ndbetleri

v. Myoklonik absans nobetleri

vi. Tonik ndbetler

vil. Spazmlar

viil. Myoklonik nébetler

IX. G6z kapagi myoklonisi

1. Absanssiz

2. Absansli

X. Myoklonik atonik nébetler



x1. Negatif myoklonus

x11. Atonik nobetler

x11. Jeneralize epilepsi sendromlarindaki refleks nobetler

2. Fokal ndbetler

I. Fokal duyusal ndbetler

1. Yalin duyusal belirtili ( 6rnegin oksipital ve paryetal lob nébetleri)

2. Yasantisal duysal belirtili ( ornegin temporo-paryeto-oksipital kavsak
ndbetleri)

1. Fokal motor nébetler

. Yalin klonik motor bulgulu

. Asimetrik tonik motor bulgulu ( 6rnegin ek motor alan ndbetleri)

. Tipik ( temporal lob ) otomatizmali( 6rnegin mezyal temporal lob ndbetleri)
. Hiperkinetik otomatizmali

. Fokal negatif myoklonuslu

o o0~ WON -

. Inhibitér motor nébetler

1. Jelastik nébetler

Iv. Hemiklonik ndbetler

v. Sekonder jeneralize nobetler

vi. Fokal epilepsi sendromlarindaki refleks nobetler
II- Stregiden epileptik ndbet tipleri

1. Jeneralize status epileptikus

I. Jeneralize tonik-klonik status epileptikus

1. Klonik status epileptikus

1. Absans status epileptikus

Iv. Tonik status epileptikus

v. Myoklonik status epileptikus

2. Fokal status epileptikus

I. Kojevnikov epilepsia partialis continua

1. Aura continua

1. Limbik status epileptikus (psikomotor status)

Iv. Hemiparezili hemikonvulzif status



Direncli epilepsi hastanin nobet tipine uygun ilaglari yeterli sure ve
dozda kullanmasina ragmen nobetlerin surmesi olarak tanimlanir. Bu tanim
icin kullanilmasi gereken antiepileptik sayisi, nobet sikligi ve hastalik suresi
uzerine gorus birligi saglanamamisgtir.

Epilepsili hastalarda direncgli epilepsi gelismesi ile iligkili olabilecek
faktorler birgcok calismada arastiriimistir. Bu calismalarda erkek cinsiyet,
nobetlerin erken yasta baglamasi; ndbet baglangicinin bir yagindan once
olmasi, hastalik suresinin uzun olmasi, tedavi oncesi ve tedavi sirasinda
ndbet sayl ve sikliginin yliksek olmasi, ndbet tipi, tedavi slresince veya
hastalik slresi boyunca statusta kalmasi, EEG’de zemin aktivitesi bozuklugu
veya fokal / jeneralize aktivite bozuklugu, zeka geriligi ve motor kayip olmasi,
ndroradyolojik anormal bulgu olmasi direngli epilepsi gelisimiyle iligkili
bulunmustur. Febril konvulsiyon veya ailede epilepsili birey bulunmasi
direncli epilepsi gelisimi ile iligkili bulunmamistir (16, 17).

Geligmekte olan beyin nobet gegirmeye yatkindir. Erken sut gocugu
déneminde yani beynin en kirilgan doneminde diffiz merkezi sinir sistemi
patolojileri ya da hasari, yikici epilepsilere neden olabilir. Beyin
programlanmis sinaps olusumu, apoptozis ve miyelinizasyon surecindeyken,
epilepsi  bulgulari  degiskenlik goOsterir ve vyasa bagimli epileptik
ensefalopatilerini olusurur.

Yasa bagiml epileptik ensefalopatilerin kesin olarak tanisini koymak
zordur. Klinisyenin kesin bir tani koymasina yardim eden, ndbet tiplerinin ve
EEG'nin klinik olarak arastiriimasidir. Genetik kan testleri de spesifik epilepsi
sendromlarinin kesin tanisini koymak i¢in kullaniimaktadir.

Sendromlar, nébet tipleri, klinik bulgular, nérofizyoloji ve norolojik
goéruntilemeler temel alinarak siniflandirilir (8, 10). Her epileptik sendromun
kendine 6zel bir hikdye, prognoz ve tedavisi vardir.

Epileptik sendromlarin terminolojisi ve tanimi saglik personeli
arasinda hastaligi tanimada iletigsimi kolaylastirir; prognoz ve tedavide yol
gOsterici  olabilir. Sendrom siniflanmasi tim hastalar icin uygulanabilir

olmayip sadece sinirli sayida hastada uygulanabilir (10) .



Yenidogan Donemi Epileptik Sendromlari

Yenidogan donemi nobetlerindeki klinik ve EEG bulgulari daha buyuk
yasta gorulenlerden farklidir. Bu donemde absans ve generalize tonik klonik
ndbetler gortlmezler. Bu farkin nedeni yenidogan beynindeki néroanatomik
ve norofizyolojik gelisimin  tam olmamasidir. Dogumda ndronlarin
bulunmasina ragmen aksonal, dendritik dallanmalar, sinaptik baglantilar ve
myelinizasyon gelismemistir. inhibitér ve eksitator reseptorler de vardir ancak
bunlar da tam olarak fonksiyonel hale gelmemistir. Generalize tonik klonik
nobetlerin olmamasinin nedeni ndbet yayilimi icin yeterli organizasyon ve
interhemisferik baglantilarin bulunmamasidir.

Normal gelisim suresince, olgunlagsmamis beyin ¢ok yogun bir
organizasyon surecine gidecek ve bu sure¢ ylksek seviyede néronal aktivite
ile birliktelik gosterecektir. Eger organizasyon surecinin ortasinda duyarl bir
diffuiz epileptik ensefalopati meydana gelirse gelisim ile iligkili temel taglar
bozulur ve gerekli sinirlara ulagilamayabilir. Sonug olarak surekli ndbetler ve
beraberinde eslik eden kognitif ve motor bozukluklar olacaktir. Ne yazik ki
ndbetler gelismekte olan beyinde daha fazla nébetleri doguracaktir.
Hipoksik-iskemik ensefalopati yenidogan donemi konvulsiyonlarinda en sik
karsilasilan nedendir. intrakranial kanamalar, enfeksiyonlar, gelisimsel beyin
defektleri, dogumsal metabolik hastaliklari (fenilketonuri, Ure siklis defekti,
galaktozemi, yad asidi oksidasyon defektleri gibi), metabolik bozukluklar
(kalsiyum, glukoz, magnezyum ve elektrolit imbalanslari), toksik nedenler

(anestezik madde intoksikasyonu gibi), ilag yoksunluklari etyolojide yer alir.

Bu déneme ait dort epileptik sendrom tanimlanmistir.

B jyi Huylu Ailesel Yenidogan Nébetleri

B yi Huylu Ailesel Olmayan Yenidogan Noébetleri

B Erken Sut Cocuklugu Epileptik Ensefalopati (Ohtahara
Sendromu)

B Erken Miyoklonik Ensefalopati (EME)

Ne yazik ki bu sendromlardan son ikisi diffiz merkezi sinir sistemi

patolojileri, diffiz EEG anormallikleri ve kotu prognoz ile iligkilidirler. Bu



sendromlar ile ilgili koétu prognoz c¢ogunlukla altta yatan patolojinin bir
kombinasyonudur ve tibbi agidan nobetlerle birlikte goreceli olarak meydana
gelirler (18).

lyi Huylu Ailesel Yenidogan Nobetleri

Normal zamaninda dogmus ve herhangi bir problemi olmayan
yenidoganlarda 2.-3. gunlerde klonik, tek tuk tonik nobetler ortaya cikar.
Nobetler gun iginde birgok defa tekrar eder ve kural olarak bir hafta sonra
ortadan kalkar. Ge¢ donemde bir iki ndbet daha gorulebilir. EEG normal
olabilecegi gibi, sivri teta dalgalarindan olusan fokal veya multifokal
degisiklikler gdsterebilir. Pronoz iyidir, sadece gocuklarin %15’inde ilerleyen
donemlerde epilepsi ndbetleri ortaya gikar. Teshis aile anamnezine dayanir.
Otozomal dominant kalitihp c¢alismalar kromozom 20 ve 8 g'yu sorumlu
tutmaktadir.

lyi Huylu Ailesel Olmayan Yenidogan Nébetleri

Yenidogan nodbetlerinin %4-20’si bu grup igine alinabilir. Normal
zamaninda dogmus ve herhangi bir problemi olmayan yenidoganlarda 4-6.
Gunler arasinda klonik fokal veya multifokal ndbetler ortaya cikar. Tonik
nobet hi¢ bir zaman gorulmez. Nobetler status tarzinda gelebilir. Birkag gun
icinde nobetler biter. EEG iyi huylu ailesel yenidogan ndbetlerindekine
benzer. Prognoz genelde iyidir, ancak bazi ¢ocuklarda gelisme geriligi ve
ilerde epilepsi nébetleri ortaya ¢ikabilmektedir.

Ohtahara'nin Epileptik Ensefalopatisi

Ohtahara'nin epileptik ensefalopatisinin yenidogan donemi ile erken
sut ¢cocukluk dénemi arasinda baslama zamani vardir. Epileptik ensefalopati
cogunlukla altta yatan vyaygin kortikal gelisme bozuklugu, 6rnegin
subependimal band heterotropisi ya da orta beyin displazisi yuzunden
meydana gelebilir (19). Tekrarlayici, sik, tonik spazmlar dizenli ya da duzenli
olmadan meydana gelirler. Ndbet esnasindaki EEG goruntuleri supresyon ve
burst paterninden olusup uyku ya da uyaniklik siklusunda cesitlilik gosterir.
Baskilanma (supresyon) periyodlari 3 ila 10 saniye arasinda surmektedir
(19). Bosalimlar ( burst) EEG ‘de 1 ila 5 saniye suren ve yuksek amplitutlt
multifokal diken ve keskin dalgalar olarak izlenir. TUm olgularda prognoz gok

kotudur. Tonik spamzlarin tedavisinde medikal tedavi etkin degidir.



Erken Myoklonik Epileptik Ensefalopati

Ohtahara'nin epileptik ensefalopatisine ters olarak erken myoklonik
epileptik ensefalopati miyoklonik sigramalar ya da myoklonik spazmlar ile
karakterizedir (20). interiktal (nébetler arasi) EEG bulgulari Ohtahara'nin
epileptik ensefalopatisine benzer olarak degiskenlik gosteren bir patlayici ve
sinirlanan 6rnek gdsterirler (20) . Duzensiz myoklonik bosalimlar ile ilgili ya
da ilgisiz olarak meydana gelebilir.

Erken myoklonik epileptik ensefalopatinin etiyolojisi siklikla dogumsal
bir metabolizma hastalgidir. Bu hastaliklar érnegin; pridoksin bagimlihgi,
nonketotik hiperglisinemi, metil malonik asidemi ve propiyonik asidemi
seklinde siralanabilir (20) . Bu da pridoksin bagimli ndbetler ile birlikte sut
¢ocuklarda piridoksin yUkleme testlerinin 6nemini géz 6nune sermektedir.
Eger bir pirdoksin testi basarisiz olursa pridoksal 5 fosfat ve folinik asit'i
denemek es oranda onemlidir. Boylelikle bu sut ¢ocuklarda altta yatan ve
sadece piridoksal 5 fosfata yanit veren bir piridoksin baglimli durum oldugu
anlasilabilir. Folinik aside yanit veren durumu olan sut ¢ocuklari da bu
yaklasim da sunulabilir. Folinik asit ile tedavi bu nébetleri kontrol etmede ¢ok

etkili bulunmustur (21).

Sut Cocugu Doneminde Ortaya Cikan Epileptik Sendromlar

Sut gcocugunun iyi huylu ailevi epilepsisi

)
2)  Sut gocugunun iyi huylu parsiyel epilepsisi
3) Sut gocugunun selim myoklonik epilepsisi
4)  West Sendromu ( infantil spazm )
5)  Sit gocugunun ciddi myoklonik epilepsisi (Dravet sendromu)
6) Migratuar parsiyel epilepsi

Siit Cocugunun iyi Huylu Ailevi Epilepsisi

Ik defa 1992 de Vigevano ve arkadaslari tarafindan; 4-6 ay arasinda
baslayan iyi seyirli parsiyel ndbetlerle karakterize ve ailede sut gocuklugu
donemine ait selim nobet oykusu olan olgular i¢in bu tanim kullaniimistir. Bu

bebeklerde ndbetler ginde 4-10 kez seklinde kumeler halinde gelir ve 2-4



gun surer. Nobet aninda; psikomotor aktivite duraklar, biling bozulur, bas
g6zler yavasca bir tarafa doner, genel hipertoni ve vicudun bir yarisinda
(unilateral) baslayarak generalize olan klonik kasilimalar geligir. Nobet
baslangi¢ yeri ve tutulan taraf nébetten ndbete degisebilir. Nobetler genellikle
bes dakikayi gegmeyecek sekilde kisa sirer. interiktal EEG, ndbet
kiimelerinden dnce ve sonraki ddnemlerde normaldir. iktal EEG’de progresif
olarak ayni tarafa ve karsi hemisfere yayilan ve amplutudu yukselen fokal
bosalimlar (yavas dalgalar, sonra dikenler, ¢oklu dikenler, keskin dalga
kompleksleri )goralir.

Otozomal dominant gecis gosteren bu sendromda 19. kromozom ile
baglanti bildirilmistir. Prognozu iyidir. Nobetler standart antiepileptik ilaglarla
kolay kontrol altina alinirlar. Norolojik gelisim normal ilerler. Bazi olgularda,
genellikle siklikla 10 yas civarinda paroksismal distoni gelistigi bildirilmis ve
bu hastalarda 16. kromozom ile baglanti gosterilmigtir.

Siit Cocugunun iyi Huylu Parsiyel Epilepsisi

Watanabe ve arkadaslari tarafindan tanimlanmistir. Ayni sendrom
daha dénce “kompleks parsiyel ndbetli iyi huylu epilepsi” olarak bildirilmis ve
daha sonra sekonder generalize nobetler nedeniyle “sut cocugunda sekonder
generalize nobetlerle seyreden iyi huylu parsiyel epilepsi” olarak
degistirilmesi dnerilmistir.

Bu sendromda nobetler 3 ile 20 ay arasinda baslar, genellikle
kimeler (1-10 kez/gun) halinde birka¢ glin surer ve 1-2 ay aralarla tekrar
gorulurler. Nobetler motor duraklama ve sabit bakma ile baslar, basit
otomatik semptomlar (agiz, bas, kol, bacak hareketleri), hafif konvulzif
hareketler (ylz, gbz veya ekstremitelerde kloniler, basta/gbzlerde bir tarafa
dénme, ektremitelerde tonik kasilma gibi) eklenir ve sonunda generalize
olurlar.

iktal EEG bulgulari siit gocugunun iyi huylu ailevi epilepsisindeki iktal
bulgulara benzer. Nobet kiimelerinden dnce ve sonra yapilan interiktal EEG
kayitlari normal bulunur. Ailede ndbet Oykusu yoktur. Kranial goruntuleme,
metabolik testler gibi tum incelemeler normal bulunmaktadir. Nobetler kolay

kontrol altina alinirlar. Yenidogan doéneminde ndbeti olmayan, norolojik
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gelisimi, interiktal EEG ve kranial gortintileme bulgulari normal olan olgularin
% 75'den fazlasinda iyi prognoz bildiriimektedir.

Siit Cocuklugunun iyi Huylu Miyoklonik Epilepsisi

Dravet ve Bureau tarafindan ilk kez 1981’de tanimlanmistir. Ug yas
altindaki epilepsi hastalarinin % 2’sinde, ilk yas igindeki epilepsi hastalarinin
% 1,3’Gnde iyi huylu miyoklonik epilepsi bildirilir.

Norolojik gelisimi normal olan 6 ay—2 yas arasi bebeklerde, bilateral
kisa miyoklonik ndbetlerle baslar. Miyokloniler vicudun Ust yarisinda daha
belirgindir, basta ani fleksiyon ve kollarda yukari veya yanlara ekstansiyon
seklinde gorulur. Miyokloniler gun iginde herhangi bir zamanda tek atim
halinde veya birka¢ saniye suren seriler halinde olabilirler. Gozler geriye
donebilir ancak biling higbir zaman tam kaybolmaz, sadece, ¢ok nadiren,
bacaklar etkilendigi zaman gocuk yere duser.

Her ndbet EEG’ de generalize diken dalga ya da ¢oklu diken dalga
bosalimlari ile birlikte belirir. Uyanik halde ¢ekilen interiktal EEG genellikle
normaldir, subklinik bosalim nadiren gorulur. Buna karsin uyuklama hali,
uykunun baslangici bosalimlari aktive eder (klinik nébet olmayabilir), ancak
farmakolojik sedasyon altinda yapilan EEG kayitlari da normal bulunabilir,
¢unkld bu durumlarda uykunun baslangici kaydedilemez. Hastalarin %
20’sinde EEG de fotosensitivite gorulur.

Olgularinin %20-25’inin ailesinde epilepsi ve/veya febril konvulsiyon
Oykusu ahnir. Yakin zamanda genis bir ailede otozomal resesif gecis
goOsteren 8 olgu bildiriimis ve geni 16. kromozoma (16p13) haritalanmistir.
Sut ¢ocugunun iyi huylu myoklonik epilepsisi bu yasta gorllen birgok
nonepileptik (hiperekpleksia, uyku miyoklonileri, iyi huylu sit c¢ocugu
miyoklonisi ) ve epileptik (West sendromu, agdir miyoklonik epilepsi,
miyoklonik astatik epilepsi, Lennox-Gastaut sendromu) paroksismal
olaylardan klinik ve EEG 0Ozellikleri ile ayirt edilebilir.

Bu hastalarda valproat tedavisi ile nébet kontrolu ¢ok iyidir, sadece
bazi hastalarda ileri ¢ocukluk doneminde tonik-klonik nobetler bildirilir.
Olgularin %20-40'inda 6grenme guglugu bulunur. Hastalarin bu bakimdan
yakin izlenmesi gerekir. Ayrica bu sorun sendromun “iyi huylu” terimi ile ilgili

kuskular dogurmaktadir.
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West Sendromu ( infantil Spazm )

West sendromu, infantil spazmlarin eglik ettigi sut cocuklugu
dénemine 6zgi bir epileptik ensefalopatidir. ilk kez 1841 yilinda Dr. William
West, dort aylik oglunda infantil spazm icin karakteristik olan nobetleri
tanimlamistir (22). Uluslararasi Epilepsi ile Savas Dernegi ( ILAE )
tarafindan 2001’de epilepsi siniflandiriimasinda epileptik ensefalopatilerin alt
grubunda siniflandinimistir (10). Hastahdin insidansi her 1000 canl
dogumda 0,16- 0,5 arasinda degismektedir.

West Sendromu'nun G¢ ana 6zelligi: 1.infantil  spazmlar,
2.Psikomotor gelisimde duraksama ve gerileme, 3. EEG’de hipsaritmi
bulgusudur. Sendrom literatirde selam nobetleri, fleksiyon spazmlari, masif
myoklonik atimlar, infantii myoklonik ndbetler ve hipsaritmi olarak da
aniimaktadir (23). 0-4 yas arasinda herhangi bir zamanda goérulebilir fakat %
90 olguda 1 yasindan once ve en sik 3-7 ay arasinda ortaya cikar. Hastalik
cinsiyet farki gostermemektedir.

Tipik spazmlar genellikle vacudun iki tarafinda tim kas gruplarini
tutan, 2-5 saniye suren kasilmalar seklinde, ¢ok defa 5-30 saniye arayla
seriler halinde gelirler. Fleksor ( % 34-42 ), ekstensor ( % 19-23 ) ya da en
sik olarak ayni hastada her ikisinin de goruldigu karisik (% 42-50 ) olmak
uzere Ug tip motor spazm tanimlanmigtir. Spazmlar, ¢ok siddetli veya gozle
goérulemeyecek kadar hafif olabilmektedir. Hastalarda spazmlar birden fazla
tipte ve simetrik olarak ortaya cikabildigi gibi asimetrik de olabilmektedir.
Motor spazmlardan sonra siklikla hastalarda bir duraklama evresi
olusmaktadir (24). Spazmlara birgok otonomik (kizarma, terleme, kalp hizi
degisiklikleri), okuler ( gbzlerde deviasyon, pupiller dilatasyon, nistagmus ) ve
solunum hizi degisiklikleri eslik etmektedir. Spazmlar, vakalarin %47-84’linde
kimeler halinde ortaya c¢ikmakta, gece ve gunduz arasinda siklik farki
bulunmamaktadir. Uykuda spazmlar izlenmese de, uykudan uyanma
evresinde siklagsmaktadir.

Taktil uyari, gurultt, beslenme, heyecan, korku, ates, aclik ve asiri
sicaklik nobetleri tetikleyen baglica uyaranlardir (25,26). Tipik spazmlardan

baska izole kas gruplarinda ( yuz, g0z, boyun, omuz gibi) minimal
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kasiimalarla seyreden subtle spazm diye adlandirilan birgok atipik
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spazmlar tanimlanmigtir. Subtle spazmlar sadece boyun fleksiyonu, omuz
silkme, g6z agma ve kapama, nistagmus, gozleri asag! yukari dondurme, yuz
kaslarinda kasilma ( esneme, siritma) ve tam hareketsiz kalma seklinde
olabilmektedir. Bu yuzden atipik spazmlari tanimak zordur, bunlar kolaylikla
gb6zden kacabilir. O nedenle ayni tipte tekrarlayici nitelikte hareketler
gbzlenen ya da gelisimsel duraklama olan her sut cocugunda West
sendromu akla gelmelidir.

Tum West Sendromlu olgularda dikkatli bir etiyolojik arastirma (6ykd,
klinik muayene, goérUntileme, ayrintii metabolik inceleme, gerektiginde
genetik inceleme esastir. West sendromunun patogenezi tam bilinmemekle
birlikte, merkezi sinir sisteminin (MSS) olgunlasma duzeyinin onemli rolu
oldugu, beyin olgunlasmasi yasindan geri olan bebeklerde beyinde hasar
meydana getiren herhangi bir olayin West sendromuna neden olabileceqi
dusunulmektedir.

West sendromlu olgularin yaklasik 1/3’ unde (%17-38) bilinen veya
kusku duyulan bir etiyoloji saptanamaz, kriptojenik/ idiyopatik olarak belirtilir.
Semptomatik West sendromlu olgularinin gogundan prenatal ve perinatal
nedenler (gelisimsel beyin anomalileri /displaziler, perinatal komplikasyonlar,
neonatal hipoglisemi / enfeksiyon, metabolik hastaliklar) sorumludur (27,28).
Kraniyal goruntilemede %70-80 hastada patolojik bulguya rastlanir (29,30).
Hastalarin %4-5’inde ailevi epilepsi olgulari bildirilir (31,32).

Hastaligin baslica interiktal EEG bulgusu hipsaritmi olarak
adlandirilan yuksek voltajli yavas ve diken dalga aktivitesidir. Bu dalgalar
hem sure hem de lokalizasyon olarak dakikalar iginde degisiklik
gOstermektedir. Fokal olarak ortaya ciksalar bile birkag saniye iginde
multifokal 6zellik gostermektedirler. Siklikla dalgalar jeneralize olmakta fakat
hicbir zaman ritmik ve organize bir Ozellik gostermemektedirler (22).
Hipsaritmi en sik gorulen EEG paterni olsa da, bazi hastalarda fokal veya
multifokal diken ve keskin dalga, anormal hizli ve yavas ritimler, yaygin
yavaglama, fokal yavaslama gérulebilmektedir (22).

West sendromunun tibbi tedavisinde ACTH veya steroid, yuksek doz

pridoksin, pridoksin+valproat ilk siralarda kullanilan ilaglardir (33, 34).
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Nobetleri direngli olan ve EEG, PET veya MRG’de fokal kortikal anormalligi
olan hastalarda epileptik cerrahi diger bir tedavi segenegidir (35).

Prognoz oOn planda etiyoloji ile iligkilidir. Kriptojenik/ idiyopatik
etiyoloji, ge¢ baslangi¢c ve tedaviye hizli yanit iyi prognozla iligkilidir. Tum
olgularin % 50’sinde spazmlar 2 yasindan 6nce kaybolur. %70 inde agir
mental gerilik, davranis bozuklugu (otizm, hiperaktivite), diger tur epilepsiler
ve %25-50’sinde Lennox- Gastaut sendromu (LGS) gelisir. Yalnizca % 5- 10
olgu normal veya normale yakin zeka gelisimi gosterebilir (36,37).

Sut Cocugunun Ciddi Myoklonik Epilepsisi (Dravet Sendromu)

Dravet tarafindan 1978 ‘ de tanimlanmis, zamanla kendine 6zgu
elektro-klinik 6zellikleri olan bir epilepsi sendromu oldugu anlagiimigtir. ILAE
tarafindan bu sendroma ‘Dravet sendromu’ adi 6nerilmigtir.

Prevelansi 2000 bebekte 0,5-1 olarak hesaplanmaktadir. Dravet
sendromu, hayatin 2—10. ay! arasinda baglayan ve fokal veya jeneralize
atesli nobetler ile karakterize bir epileptik ensefalopatidir. Atesli ndbetler sik
araliklarla ortaya ¢ikar ve nobetin suresi her atakta uzar. Nobetlere yakin bir
infeksiyon veya asiI OykUsu alinir. Sicak su banyolari da ndébetleri
tetikleyebilir. Hastalik ilerledikge, 2-3 yaslarinda ates olmaksizin da nobetler
devam eder.

Miyoklonus hayatin ikinci veya uguncu yilinda ortaya cikar ve yas
ilerledikge jeneralize, myoklonik ve absans noébetlere parsiyel ndbetler
eklenir. Hayatin ilk yillarinda klonik nobetler, bes yasindan sonra da
miyoklonik nobetlerle karakterize status epileptikus epizodlari sik gorulmekte
ve bu tablolar siklikla araya giren ategli enfeksiyonlar ve ilaglarin dizenli
olarak kullanilmamasi sonucu ortaya ¢ikmaktadir.

Jeneralize miyoklonik atimlar hastaligin 6nemli bir bulgusudur ve
hastalarin dusmesine yol acabilecek kadar siddetli olabilirler. Dravet
sendromunda gorilen myoklonik atimlarin énemli bir bulgusu 1s1da duyarli
olmasi, karanlikta ve uykuda kaybolmasidir (38). Ancak tonik ndbetler
genellikle gorulmediginden bunlarin varliginda tanidan suphe edilmelidir.

Hayatin ilk yillarinda interiktal EEG genelde normaldir. Hastalik

ilerledikgce 2-3 yaslarda jeneralize simetrik veya asimetrik diken dalga veya
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coklu diken dalgalar ortaya ¢ikmaktadir. Paroksismal anormallikler uykuda
artis gostermektedir. Zemin aktivitesi normal, diizensiz olabilir (39).

Bu hastalarin metabolik incelemeleri, kraniyal gorintilemeleri normal
bulunur. Genetik faktorler 6nemli rol oynar. Ailede febril veya afebril
konvulsiyon dykusl % 25-64 olguda bulunur (40) . Vakalarin %30-80’ninde
SCN1A geninde mutasyon saptanmaktadir (41).

Dravet sendromunun prognozu kotudur. Olgularda nobet
baslangicindan 6nceki nérolojik gelisim normaldir ve hayatin ilk yillarinda sik
ndbetlere ragmen hastalarin gelisimi normal seyretmekte, genellikle Gglncl
yastan sonra hastalarin psikomotor gelisim yavaslamakta, dil ve zeka
gelisiminde gecikme giderek belirginlesmekte, ataksi ve pramidal bulgular
gelismektedir.

Tedavide ilk yaklasim ates yapabilecek asilari kullanmamak ve gok
sicak su ile banyo yapilmasini énlemektir (38). Nobetler standart antiepileptik
ilaglara nadiren yanit verirler. Bunlardan valproat ve benzodiazepinler en
yararli ilaglardir. Sitokrom p450 inhibitori olan stiripentol ve klobozam'’in
beraber kullanimi bu hastalarda bu iki ilag grubunun etkisini artirabilir (42,43).
Status riski fazla oldugundan aileye uzayan noébetlerde rektal diazepam
uygulanmasinin 6gretilmesi ¢ok yararli olur. Topiramat, zonisamid, bromur ve
myoklonik ndbeti olmayan olgularda vigabatrin alternatif ilaglardir.
Karbamazepin ve lamotrijin kullanimi ile nébetler artmaktadir.

Migratuar Parsiyel Epilepsi

Migratuar parsiyel epilepsi ilk olarak 1995 yilinda Coppola ve
arkadaslar tarafindan tanimlanmig bir epileptik ensefalopatidir. Hastalarda
dclncu ayda parsiyel ndbetler baslamakta, ilerleyen aylarda nébetlerin sikhgi
hizla artarak devamli hale gelmekte ve siklikla ikincil olarak jeneralizasyon
gOstermektedir.

Elektroensefalografide (EEG), es zamanl her iki hemisiferden kdken
alan birbirinden bagimsiz ve migrasyon gosteren epileptik aktivite
saptanmaktadir. Hastalarda su ana kadar altta yatan gelisimsel bir beyin
anomalisi veya metabolik bozukluk tanimlanmamigtir.

Yas ilerledikge ndbetlerin siklii azalsa da hastalarda agdir derecede

mental-motor gerilik ortaya c¢ikmaktadir (43). Nobetler neredeyse tim
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antiepileptik ilaglara direncli olup son yillarda potasyum bromur ile ndbetlerin

kontrol altina alinabilecegine dair yayinlar bulunmaktadir (44).

Erken Cocukluk Doneminin Ciddi Epileptik Sendromlari

Erken cocukluk c¢agda baslayan epileptik ensefalopatiler baslica
asagida siralanan u¢ sendromdan olusur.

1.Lennox-Gastaut sendromu

2.Landau Kleffner sendromu

3. Yavas uykuda gelisen devamli diken dalga statusu

Erken c¢ocukluk cagi epileptik ensefalopatileri siklikla beynin
olgulasma doéneminde meydana gelirler. Klinik, nébet semiyolojisi ve EEG
karakteristikleri devam eden epileptik ensefalopati varliginda degisecektir.
Ozellikle beyin artan bir oranda organize olurken, sinaptogenezis surerken,
apoptozis ve myeliznizasyon devam ederken bunlar olmaktadir (10).
Ornegin, erken siit gocugu ensefalopatilerin tonik spazmlari ya da myoklonik
sicramalari hem fleksér hem ekstensor infantil spazmlara doénusebilirler.
Dahasi EEG karakteristikleri degiskenlik gosteren bir patlayici ve sinirlanan
ornek gosterirler. Bu donusim sonunda multifokal hipsiaritmi olugur. Sonugta
eger epileptik ensefalopati devam ederse ve bu beyinde artan myelinizasyon
ve sinaptogenezis ile birliktelik gosterirse, artan bir EEG senkronu olusacak
ve bu da yaygin, yuksek amplitutli senkronize yavas diken dalga, c¢oklu
dalga ve Lennox-Gastaut sendromunda gorulen 1.5 ila 2.5 Hz arasi yavas
dalgalar ile sonuglanacaktir.

Lennox-Gastaut Sendromu

William Lennox sendromun Kklinik ozelliklerini 1930’lu yillarda
tanimlamigtir ve ardindan Lennox ve Davis sendromun o6zelliklerini
raporlamiglardir (44). Baslica tonik, atonik ve atipik absans ndbetlerden
olusan inatgi konvulsiyonlar, kognitif ve davranis anormallikleri ve EEG’de
yavas diken dalga aktivitesi ile karakterize epileptik bir ensefalopatidir.

Baslangi¢ yasi 1-10 yas arasinda ve en sik 3-5 yaslari arasinda

gorulur. Erkeklerde gorilme orani biraz daha fazla olup erkek/kiz orani 3/2
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seklindedir. inatgi konviilsiyonu olan gocuklar arasinda gériilme orani %5-10
olarak verilmektedir. Etyoloji ¢cok degisken olup prenatal, perinatal ve
postnatal doneme ait nedenler Lennox-Gastaut Sendromuna neden
olabilirler. Hastalik genellikle fokal, multifokal veya diffiz beyin hasari sonucu
ortaya c¢ikmaktadir. iskemi, malformasyon, travma enfeksiyon ve
tuberoskleroz gibi herhangi bir ¢cesit beyin hasari Lennox-Gastaut sendromu
gelisimi ile sonuglanabilir.

Konvdulsiyonlar tonik, atonik, ve atipik absansin kombinasyonu
seklindedir. Tonik ndbetler en sik gorilen ve Lennox -Gastaut igin en
karakteristik olan nobet tipidir. Atonik dusmeler genellikle travmatik olup
baglica sagl deri ve ylzde vyaralanmalara neden olurlar. Myoklonik
sigramalar hastalarin %11-28 inde yalniz baslarina veya diger nobetlerle
birlikte goraltrler. Tonik-klonik ndbetler nadir olup, fokal nébetler vakalarin
yarisindan azinda ortaya c¢ikmaktadir. Tonik, absans veya tonik-absans
status epileptikus epizodlari da sik olarak gorulmektedir.

Kriptojenik vakalarda altta yatan radyolojik bir anormallik bulunmamaktadir
(45). Kortikal atrofi zaman iginde goralur.

Tanida vazgecilmez tetkik EEG’dir. interiktal EEG bulgulari tonik
nobet sirasinda gorulen 1,5 ile 2 Hz hizli ritmler ve atipik absansi karekterize
eden yavas aktiviteden olugsan zemin aktivite duzensizlikleri seklindedir.
Ayrica interiktal dikenler, multifokal diken ve keskin dalgalar frontal ve
temporal bolgelerde belirgindir. Uyku sirasinda bu patolojik dalgalar daha da
belirginlesir. iktal EEG’de atipik absans generalize diken dalga ile karakterize
iken, tonik ndbetler vertekste ve on bdlgelerde bilateral gelen hizli aktivite ile
karakterizedir. Atonik ataklar ise generalize dikenler ve multi dikenler ve
generalize diken dalga kompleksi ile karakterizedirler.

Baslangici genellikle sinsidir ancak vakalarin bazilarinda psikomotor
gerilik, kognitif ve davranig anormallikleri konvulsiyon oncesi ortaya ¢ikabilir.
Noébetlerin baglamasini takiben ilk yilda hastalarin nérokognitif fonksiyonlari
ilerleyici olarak bozulur. Nobetlerin erken baslamasi tipik olarak daha agir
derecelerde kognitif bozukluklarin ortaya ¢ikmasina sebep olur. Ozellikle sik
ndbet gegiren ve ¢oklu status epileptikus periyodlari olan hastalarda kognitif

bozulma daha belirgindir. Beyin hasari, sik nobetler, normal sosyal
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stimUlasyon eksikligi ya da antiepileptik ilaglarin yan etkisi ile ilgili olabilir (44).
izlemde vakalarin yaklasik %5 kadari kaybedilir, %80-90'inda konviilsiyonlar
yetigkin yasa kadar devam eder. Vakalarin %85- 92’sinde agir davranis
bozukluklari ve mental motor gerilik gorulur.

Tedavide hangi ila¢g kullaniirsa kullanilsin ndbetlerin  kontroll
neredeyse imkansiz gibidir. Buradaki amac¢ nobetlerin siklik, siddet ve
suresini  kisaltmaktir. Sodyum benzoat, sodyum valporat, klonazepam,
fenitoin ¢ok sik kullaniimaktadir. Yeni ilaglardan lamotrigine, topiramat ve
levetriasetam’inda etklili oldugu bildiriimektedir. Barbituturatlar tonik statusu
etkileyen baslica anti-epileptik ilaglaridir (46). Disme ataklarinin kontrol
altina  alinabilmesi icin  anterior  kollostomi  secilmis  vakalarda
uygulanabilmektedir (44).

Landau-Kleffner Sendromu (LKS)

Landau-Kleffner Sendromu, kazanilmis olan dil yetisinin kaybi ile
birlikte epileptiform EEG veya klinik ndbetler ile karakterize epileptik bir
ensefalopatidir.

Hastalik genellikle 3-8 yaslari arasinda baslamaktadir. Erkeklerde
sikhgr kizlarin iki kati kadardir. Konusmada ilerleyici anormallikler tum
vakalarda gorulurken bunlarin ancak 3/4’Unde konvulsiyonlar gorulur.
Konusmada bozulma subakut seyirli olup ilerleyicidir. Zaman iginde afazinin
her tlrG olusabilir. Baglica goérllen ndbet tipleri parsiyel motor, klonik,
jeneralize tonik klonik ve kompleks parsiyel ndbetlerdir. Nobetler antiepileptik
ilaglarla ¢ok kolay kontrol altina alinabilmekte ve genellikle ergenlik
déneminde sona ermektedir (47). Verbal isitsel agnozi hastaligin en énemli
bulgusudur (48). Landau-Kleffner Sendromu muhtemelen konusma
korteksindeki epileptojenik fonksiyonel lezyon sonucu gelisir (49).

Beyin goruntulemeleri genellikle normaldir. Fonksiyonel beyin
goéruntilemelerinde temporal lopta anormallik gosterilebilir (47). EEG’'de
karakteristik olarak posterior temporal bolgelerde siklikla multifokal ve
bisenkron olan, yavas uykuda belirginlesen keskin yavas dalga odagi gorulur.
Landau-Kleffner Sendromunda vakalarin 3/4”Unden fazlasinda kognitif ve
hiperaktivite, dikkat eksikligi gibi davranig problemleri de gorulir. Vakalarin

3/4”Unde gorllen konvulsiyonlar genelde iyi prognozludurlar. Nobetler
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genellikle 5-10 yas civarinda ortaya c¢ikar ve 13-15 vyaglar civarinda
genellikle kaybolurlar. Nobetler nokturnal olup tedaviye yanitlan iyidir.
Nobetlerin sikligi ve siddeti EEG anormallikleri veya konusma ve davranig
problemleri ile parelellik gostermez. Nobetler ilerleyen yaslarda dursa da dil
yetisi kaybinin siklikla geri donuslimsuz olmasindan 6turt hastalik epileptik
ensefalopatiler icinde yer almaktadir.

Tedavide ilk secenek  sodyum valproat, etosuksimid,
klonozepam/klobozam gibi ilaglar olup bunlar tek veya birlikte kullanilabilir.
Yuksek doz prednison ve intravendz immunglobdlinin dil gelisimi ve bilissel
fonksiyonlari duzelttigine dair yayinlar bulunmaktadir (50).

Yavas Uyku Sirasinda Gorulen Devamli Diken Dalgali Epilepsi

Genellikle 5—7 yaslar arasinda baslayan ve bilissel ve davranissal
fonksiyonlarda azalma ile karakterize epileptik bir ensefalopatidir. Hastalik
baglayana kadar vakalarin ¢ogu normal gelisim surecine sahip olsa da
yaklagik hastalarin Ugte birinde norolojik anormallik bulunmaktadir (51).
Konvdilsiyonlar 1-10 yaglar arasinda baslarsa da en sik 4-5 yas civarinda
gorulurler. Erkeklerde gorulme sikligi kizlara gére daha fazladir.

Hastaligin gelisimi ¢ ddénemde olur. ilk dénemde Klinik olarak
nokturnal fokal motor ndbetler, siklikla hemiklonik status epileptikus, EEG de
ise fokal, bisenkron veya generalize bosalimlar goriliir. ikinci donem siklikla
ilk nébettten 1-2 yil sonra gelisir. Konvulsiyonlar zaman igerisinde ¢ok daha
sik ve degisik nobetlerin bir arada gorulmesi seklinde daha komplike olarak
gelirler. Genel gorus tonik noObetlerin gorulmedigi seklindedir. Ayrica
noropsikolojik durumun bozulmasi ve davranis anormallikleri dnemli klinik
bulgulardandir. Klasik EEG bulgusu non-REM uykusunda goérulen diffiz
yavaglama ve jeneralize yavas diken ve dalgadir (52). Bu bozukluk trasenin
%85'inden fazlasini kaplamaktadir. Vakalarin yaklasik %30-60"inda
goruntulemede atrofi ve polimikrogiri gibi gelisimsel beyin anormallikleri
saptanmaktadir. Ugiincli ddnemde agressif davranislar genellikle diizelmeye
baglar. Prognoz olarak tum vakalarda konvulsiyonlar zamanla durur ve
kognitif bozukluklar ve davranis anormallikleri konvulsiyonlar durduktan sonra

genel olarak duzelirler.
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Tedavide Sodyum valproat ve benzodiazepin kombinasyonlari iyi bir
secimdir. Karbamezepin burada gorulen yavas diken dalgalari artirabilir.
Sadece benzodiazepinler ve ACTH un elektrikal statusu baskiladigr dil

fonksiyonu da duzelttigi bildirilmektedir (52).

Cocukluk Caginin Epileptik Sendromlari

Cocuklukta ve ergenlikte baslayan epilepsiler; bening rolandik
epilepsi, cocukluk ¢cagi absans epilepsi, juvenil absans epilepsisi, absansla
birlikte goz kapagi myoklonisi, absansla birlikte agiz ¢evresi myoklonisi,
juvenil myoklonik epilepsi ve myoklonik absans epilepsi ‘dir.

Bening Rolandik Epilepsi

Cocukluk  ¢aginin  en sk rastlanilan atesli  olmayan
konvulsiyonlarindan birini olusturur. Pediatrik epileptik hasta toplulugunda
%15-20'lik bir gurubu olusturur (53). Bes ile 10 yas grubunda gorulme sikhgi
%76 olup, en sik gorulme sikhgr 9 yas olarak bildirilmistir. Kural olarak birinci
dekatta baslayip, ergenlik doneminde son bulur. Erkek ¢ocuklarinda goériime
sikh@1 %60 olarak belirtiimektedir (54).

Hastalarin 6zge¢gmiginde genellikle bir 6zellik gérulmez. Yuzde %7 ile
9 oraninda daha 6nce gecirilmig febril konvulsiyon gorulebilir (55). Migren
bulgulari, bu hasta grubunda sik bildirilmistir. Bazi hastalarda ikinci dekattan
sonra tipik migren sikayetleri ortaya ¢ikabilir (54).

Nobetler genellikle nokturinal sekonder jeneralize tonik klonik
kasilmalar ve/veya fokal hemifasiyal bulgular igerir. Nobetler genellikle
sabaha dogru gorulur. Motor konvdlsiyonlar sirasinda Ust, daha az siklikla alt
ekstremiteler tutulabilir. Hemifasial bulgular klonik atimlar veya tonik agiz
kenarinin kasilmalari seklinde olabilir. Atak esnasinda hastada konusma
bozulabilir (55). Bu konusma bozuklugunun post-iktal afazik bulguya bagimli
olmasi muhtemel olup, fokal fasiyal motor pareziye baglh olma ihtimali de
yuksektir. Bu nokturnal nobetler genellikle 3 tipte gorular.1- Kisa sureli
hemifasial ndbetler; Konusma etkilenebilir. Hasta uykudan somatosensorial
motor bulgular ile uyanabilir. 2- Orofaringial ndbetler; Bogulma, 6gurme gibi

seslerin duyulmasi ve hastanin tam bir biling kaybi ile seyreder. Nobet
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genellikle kusma ile sonlanir. 3- Jeneralize konvilsiyonlar; Genellikle
sekonder jeneralizasyon gosterir (56, 57). Nokturinal nébetlerde, baslangi¢
kisminin tespit edilmesi gu¢ oldugu icin fokal bulgular her zaman tesbit
edilemeyebilir. Bu tip ndbetler birka¢g dakikadan yarim saate kadar uzayabilir.
Bu uzamis nobetlerde Todd paralizi/post-iktal parezi gorulebilir (58).

Bening rolandik epilepsi, elektrofizyolojik olarak iyi tanimlanmis bir
epileptik sendromdur. EEG bulgulari tanida 6nemli énemli bir yer tutar.
Karakteristik interiktal EEG bulgularina, santral, temporal veya santro-
temporal keskin dalgalar eslik eder. Bu keskin dalgalar normal zemin
aktivitesini bozmadan beraber gortlir. Morfolojisi ve amplitidu sterotipik bir
Ozellik gosterir (59). Yuksek voltajli, difazik keskin epileptik dalgalar tipik
morfolojisini olusturur. Bulgular unilateral, bilateral senkronize veya bilateral
birbirinden bagimsiz temporal ve/veya santral bolgelerde gorilen keskin
dalgalar seklindedir. EEG bulgulari, yuksek amplitudlli olup, 6zellikle uyku
fazinda daha belirgindir (60).

Klinik seyir genellikle iyidir ve nobetler sik tekrarlamaz. Fakat bazi
hasta serilerinde, %20 ye varan oranda konvulsiyonlar sik tekrarlayabilir (61).
ister uyku déneminde, ister giindiiz ndbetlerde olsun, prognozu her zaman
iyidir. Nokturnal ndbetler kural olarak daha uzun surer ve daha siddetli olabilir
(62). Bazi vakalarda konvulsiyonlar uzayabilir ve status olarak kabul edilir
(54).

Karbamazepin tedavide ilk segenek olarak kullanilir. Bu epileptik
sendromun klinik seyrini tamamladiktan sonra ileri ergenlik doneminde
gerilemesi ve EEG bulgularinin kaybolmasi beklenir (63).

Absans Epilepsi

Absans epilepsiler jeneralize nobetler alt grubunda, bilincin
bozulmasiyla kendini gOsteren, elektroensefalografide (EEG) 2,5 -4 Hz ‘lik
jeneralize diken ve yavas dalga bosalimlari ile karakterize epileptik
ndbetlerdir. Ortalama insidansi 6,3-8/100.000 ‘dir ve okul yasi grubundaki
gocuklardaki epilepsilerin %8'’ini olusturur. 1982 de Uluslararasi Epilepsi ile
Savas Dernegi ( ILAE ) tarafindan tipik absans epilepsi ile beraber olan dort
epileptik sendrom tanimlanmistir: Bunlar ¢ocukluk c¢agi absans epilepsi,

juvenil absans epilepsi, juvenil myoklonik epilepsi ve myoklonik epilepsidir.
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Panayiotopoulos, tipik absanslarla birlikte baska epileptik sendromlarin da
absans epilepsi sendromlarinin alt grubu olabilecegi gorugunu belirtmistir.
Absansla birlikte g6z kapagi myoklonisi (jeavons sendromu) (64, 65),
absansla birlikte agiz cevresi myoklonisi (66).

Klinik ve EEG bulgularini birlestiren video-EEG monitorizasyonun
kullanimiyla sendromik farkhliklar ilk kez tanimlanmigtir. Sendromik siniflama
nobetlerin fenotipleri, sureleri, uyaranlara duyarlligi; EEG ‘de iktal donemde
diken ve dalga seklindeki bosalimlarin karakteri, ritmi sayisi; interiktal
dénemde zemin ritmi bulgulari dikkate alinarak yapilr (67). Fenotip, prognoz,
tedaviye yanit ve tedavi planindaki farkliliklar daha kesin sendromik taniya
varmay! zorunlu hale getirmektedir. Absans epilepsilerin alt gruplandiriimasi
ve siniflandinimasi yapilmadan ¢ok onceleri ataklar klinisyenler tarafindan
tanindi ve tanimlandi (68). 1705 ‘te Poupart, absans ve jeneralize tonik
klonik nobetleri olan bir kiz tarif etti. Gowers “asikar ndbetler olmadan”
diyerek 1881 de en dogru absans nobet tanimini verdi.

Cocukluk Cagi Absans Epilepsi

Baslangi¢ yasi 4-10 yil, zirvesi 5-7 yil arasindadir. Normal ndrolojik
durum ve geligsim gosteren ¢ocuklarda ani ve siddetli olarak bilingte bozulma
ile birlikte kisa ( 4-20 saniye, nadiren uzun ) ve sik (gunde onlarca kez)
dalma ndbetleri gorular. Burada otomatizmalar da sik olup, tanida énemleri
yoktur. Absans epilepsili hastalarda, ndbet baslangi¢ yasi klglk olanlarda
bellek karisikliklarini da igeren biligssel islev bozukluklari bildirilmistir (69).
Absans epilepsilerin tedavisinde etosuksimid, sodyum valporat ilk segenek
olarak kullanilirken, lamotrijin ikinci secenek ila¢ olarak veya kombine
tedavide kullaniimaktadir (70).

Cocukluk cagi absans epilepsisi genetik olarak kalitilan, aile dykusu
%15-45 pozitif olan generalize epilepsidir (69). Onalti yasindan kuguk
cocuklar igin yilhk insidansi 6-8 /100.000 verilmistir (71). Prevelansi % 10-12
dir. Etkilenen ¢ocuklarin % 60-70 ‘ i kiz gocugudur. Nobeti ortaya ¢ikaran
faktorler: hiperventilasyon, fotik uyari, kizginhk, keder, korku, sasirma, sikinti,
ilgisizlik, dikkatin azalmasi, uyanma, uykusuzluk, stres, kan sekerinde
disme, aspartam (72) ve hareketsizlik seklinde siralanabilir. Cocukluk ¢agi

absans epilepsisinde iyi sonu¢ gostergeleri normal IQ, hiperventilasyonla
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diken ve dalgalarin tetiklenmemesi, erkek cinsiyet, normal norolojik bulgular
olarak bildirilir (73).

Kotu sonug gostergeleri olarakta absans statusunun varligi,
antiepileptik tedavi sirasinda miyoklonus veya jeneralize tonik klonik
ndbetlerin gorulmesi, EEG de zemin aktivitesinde yavaglama, birinci derece
akrabalarda jeneralize ndbet hikayesinin varligi ve tani aninda kognitif
guglukler seklinde siralanabilir (74, 75). Uzun sure nobetsiz donemden sonra
ndbet tekrarinin en sik nedeni duzensiz ilag kullanimidir (76). Nébet kontroll
cok ilacla saglanan ¢ocuklarda antiepileptik ilag kesimindeki relaps riski tek
ilacla tedavi olanlardan daha fazladir (77). Absans epilepsiyi takiben Juvenil
Miyoklonik Epilepsi gelisimi igin kotu sonu¢ gostergeleri  ilk yil iginde
antiepileptik tedaviye yanitin olmamasi, absans statusu, EEG de zemin
aktivitesinde yavaslama, birinci derece akrabalarda jeneralize ndbet
oykusudur (74).

Juvenil Absans Epilepsi

Normal zihinsel ve motor gelisim gostermis 9-15 vyaslarindaki

cocuklarda gun icinde gocukluk ¢agi absans epilepsiden farkli olarak daha az
tekrarlayan dalma nobetlerinden olusan bir epilepsi tipidir. Cinsiyet dagilimi
esittir (69). Aile hikayesi siktir ; hastanin birinci derece akrabalarinin % 27-
35 ‘inde epilepsi hikayesi vardir (78).
Nobet aninda , biling kaybi gorulir, fakat ¢ocukluk ¢agi absans epilepsisinde
gérulen kadar ciddi degildir. Farkinda olma, algilama, uyarilabilme , hafiza ve
hatirlatma, gibi belirtiler ayni hastada nobetten nobete degiskenlik gosterse
bile derin olarak bozulmamistir. Absans nobeti sirasinda hasta farkinda
olabilme ve uyarilabilme yetisini surdurebilir. Buradaki dalmalarin  suresi
genellikle uzundur. Vakalarin %80 inde jeneralize tonik klonik nobetler
gorulur (74). Jeneralize tonik klonik ndbetlerler tedaviye uyumsuz hastalarda,
siklikla uykusuzluk, alkol alimi, yorgunluk sonrasi olur.

EEG bulgulari ¢ocukluk ¢agdi absans epilepsisine benzerdir. Diken
dalga frekansi 3Hz den daha hizlidir (3.5-4.5 Hz). Tedavide sodyum valporat
ilk segenektir. Vakalarin %70-80 inde etkili olur. EGer valporat yetersiz olursa
tedaviye lamotrijin ve etosuksimid eklenebilir (69). Valporat tedavisinin

baslangicindan 6nceki jeneralize tonik klonik nébet sikhginin tedavi basarisi
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Uzerine ters etkisi vardir (74) ve absanslarin kontrolu siklikla jeneralize tonik
klonik nébetlerinlerin iyi kontolu ile iliskilidir (69). Uygun tedaviye erken yanit
en Onemli iyi sonu¢ gostergesidir (74). Tedavi hayat boyu olabilir ginku ilacin
birakilmasi ndbetsiz birgok yildan sonra dahi tekrara yol agmistir (69).

Juvenil Myoklonik Epilepsi

Ergenler ve eriskinlerde cocuklara gére daha siktir (79). Siklikla
myoklonik segirmelerin tanimlanmamasi nedeniyle yanls veya geg¢ tani
alirlar (80). Genellikle cinsiyet dagiliminin esit oldugunun kabul edilmesine
ragmen bayanlarin sayica hafif Ustinligu vardir. Epilepsi 8-26 vyaslari
arasinda baslar (81). Vakalarin % 17- 65 inde aile hikayesi vardir (79).

Erken cocuklukta gecirilmig febril konvulsiyon 0oykusu juvenil
myoklonik epilepsilerin vakalarinin % 4-10’unde vardir (79). Tipik myoklonik
segirmeler tani i¢in sarttir. Tipik olarak sabah uyandiktan ilk yarim saat sonra
meydana gelirler. Myoklonik status, ilacin ani birakilmasi veya yetersiz
antikonvulzan alimi sonrasi biling kaybi olmadan goruilebilir, jeneralize tonik
klonik ndbetler ile sonlanabilir. Bazi segirmeler dismeye neden olacak kadar
siddetlidir. NObet sirasinda goégus ve larinks kaslarinin tutumu ile ses gikarma
olabilir (79, 81). Jeneralize tonik klonik nobetler , vakalarin %80-95 inde
gOrulur. Duyumsal aura yoktur. Tonik faz uzun olup, opistotonus, siyanoz ve
dilin 1sinimasina yol acabilir. Nobetler genellikle sabaha karsi olur. Jeneralize
status epileptikus gelisebilir. Juvenil myoklonik epilepsili vakalarin %10-33
unde dalma nobetleri vardir. Bu dalmalar gun icinde birgok kez olabilir,
siddeti yasa bagilidir (82, 83).

Sikhkla uykusuzluk, stress, alkol alimi myoklonik seyirmeleri ve
jeneralize tonik klonik noébetlerleri ortaya cikarir. Nobeti tetikleyen diger
faktorler sinirlilik, mensturasyon, konsantrasyon, parlayan isiklar, video
oyunlaridir (84).

Karakteristik iktal EEG bulgusu frontotemporal bodlgede belirgin iki
yanl simetrik ¢cok dikenli dalga bosalimlardir. EEG bosalimlari 12-16 Hz lik 5-
20 diken icerir. Farkh frekanslarda ve genlikteki yavas dalgalar birgok
dikenden once veya sonra meydana gelebilir ve 2-4 saniye suren gok dikenli
dalga kompleksini olusturur. Eger myoklonik segirme hafif ise , birkag diken

ve daha belirgin yavas komponent vardir (79). Zemin aktivitesi normaldir.
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interiktal ddnemde bircok diken dalga kompleksleri juvenil myoklonik epilepsi
icin tani koyduru degildir c¢unkl erken c¢ocukluk c¢aginin myoklonik
epilepsisinde ve bazi jeneralize tonik klonik nobetlerde de gorulebilir (79).
Hiperventilasyon epileptik bosalimlari daha belirgin hale getirebilir (84). Isik
duyarlih@inin klinik hikayesi ve aralikli 1sik uyarana fotokonvdilsif yanit
vakalarin yarisinda bulunur g6z kapama bir¢cok diken dalga bosalimlari ve
seyirmeleri kolaylastirir.

Juvenil myoklonik epilepside en etkikli tedavi valporattir. Siddetli
myoklonik sedirmeleri olan ve jeneralize tonik klonik nébetlerleri kontrol altina
alinmasina ragmen segirmeleri devam eden hastalarda tedaviye klonazepam
eklenebilir. ikince derecede segcilecek ilaclar arasinda fenobarbital, pimidon
ve sayilabilir (84). Bu vakalarda yasam boyu antikonvulzan tedavi gereklidir.
lyi kontrolli hastalarda ilacin birakilmasi, ndbetlere ve status epileptikusa yol
acabilir. Nadir nobeti olan hastalarda oOzellikle 4. dekattan sonra ilacin
miktarini azaltmak guvenli olabilir (79, 81,84).

Absansla Birlikte G6z Kapagi Myoklonisi (Jeavons sendromu)

ilk kez Jeavons tarafindan 1977 de tanimlanmistir. Hastalarin
baslangi¢c yasi tipik absans epilepsilerine benzer fakat ergenlik sirasinda
gelisen 1s1k duyarli epilepsilere benzemez (64). Ortalama baslangi¢ yasi 6’
dir. Ailede epilepsi dykusu siktir. Gz kapagi myoklonisi olan ayni hastada
absans da gorulebilir. EEG absans epilepsine benzerdir. En édnemli uyaran
faktor g6z kapamadir. Tedavide valporat tek basina veya etoslksimid,
lamotrijin, topiramat ile kombine olarak muhtemelen yasam boyu kullanilabilir
(65). Nobet tedaviye direnglidir. Yatisma beklenmez. Bilissel fonksiyonlar
Uzerine olumsuz etkisi gosterilmemistir.

Absanlarla Birlikte Agiz Cevresi Myoklonisi

Bagslangi¢ yasi 2-13 arasinda degisir. Aile dykusu pozitiftir. Hastalarin
zekalari ve norolojik bulgulari normaldir. Absans ndbetlerinin tipik ozellligi,
dudaklarin buzulmesine neden olan orbikularis oris kasinin ritmik kasilmasi
ve dudak kenarinin segirmesine yol acan depressor anguli oris kasinin
kasilmasini igeren agiz c¢evresi myoklonisidir. Nobet sikhgr ginde ¢ok
sayidan haftada bir ikiye kadar, biling kaybi hafiften siddetliye kadar degisir.

Absanslar kisadir, ortalama 3-7 saniye surer. Tum hastalarda jeneralize tonik
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klonik nobetlerler gelisir, vakalarin yarisinda absanslarin baslangicindan
dnce gérilirler. Absans statusu sik gorilir. iktal EEG bircok diken ve 3-4
hzlik yavas dalgalarin jeneralize bosalimlardan olusur. Nobetler siklikla
tedaviye direnglidir ve erigkin hayatta devam eder. Tedavide valporat
kullanilabilir.

Myoklonik Absans Epilepsi

Epilepsi vakalarinin % 0.5 -1 ini olusturur. Erkeklerde daha sik
gOrulur. Baslangi¢ yasi 11 aydan 12 yasa kadar degisir (ortalama 7 yas).
Diger absans cesitlerine gore 2 yas dncesinde gorulmesi daha siktir (85) .

Vakalarin % 20 sinde ailede epilepsi 6ykusu vardir. Norolojik
muayene normaldir. Fakat hastalik 6ncesinde ve sirasinda mental gerilik
gorulebilir.

Myokloniler genelde omuz, kol ve bacak kaslarini tutar. Géz kapagi
segirmesi yoktur fakat agiz c¢evresi myoklonileri siktir. Segirmelerin
beraberindeki tonik kasilmalar Ust ekstremitelerin yukari kaldiriimasina neden
olur. EGer hasta ayakta ise dusme nadirdir ama 6ne veye arkaya sallanma
gorulebilir. Absanslarin siresi 10-60 saniye arasinda gorulebilir. Cogunlukla
hiperventilasyonla ortaya ¢ikar. Isiga duyarlilik vakalarin % 14 nde vardir.

EEG tum vakalarda normal zemin aktivitesi gorulur. Cocukluk ¢agi
absans epilepside oksipital bodlgede gorllebilen yavas ritm gdzlenmez.
Jeneralize diken ve dalgalar vakalarin 1/ 3 Unde ve daha seyrek olarak tek
veya cok odakli dikenler ve diken dalgalar not edilir. iktal EEG, cocukluk
absans epilepside oldugu gibi iki yanl es zamanl ritmik 3 hzlik diken dalga
bosalimlari igerir.

Tedavide etosuksimid veya lamotrijin ile birlikte ylksek doz sodyum
valporat kullanilir (69). Vakalarin yarisinda ortalama 5.5 yil sonra ndbetler
geger. Diger vakalarda atipik absanslar, klinik veya subklinik tonik ndbetler
ortaya cikabilir, Lennox Gastaut sendromu gelisebilir. Psikomotor gerilik
gOrulebilir (85).

Son 20 yilda o&zellikle cocukluk cagi epileptik sendromlarinin
taninmasi igin 6nemli gaba harcanmaktadir (86). Her epileptik sendromun
kendine 6zel bir hikaye, prognoz ve tedavisi vardir. Epileptik sendromlarin

terminolojisi ve tanimi saglik personeli arasinda hastaligi tanimada iletigimi
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kolaylastirir; prognoz ve tedavide yol gosterici olabilir. Epileptik sendrom
tedavisine en uygun yaklagimlari gelistirmek, tedavi stratejilerinin etkinligini
degerlendirmek ve daha da 6nemlisi epileptik sendrom gelisimini dnleyecek
yontemlerini belirlemek; epileptik sendrom sikligi, dogal gidisi ve nedenleri
konusunda gecerli ve guvenilir bilgilere gereksinim vardir. Bu ¢alismamizda
¢ocuk noroloji poliklinigimize bagvuran epileptik hastalar arasinda epileptik
sendrom tanili hastalarin sikhgini ve Ozelliklerini belirleyerek literature

katkida bulunulmasi amacglanmigtir.
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GEREG VE YONTEM

Aralik 2011 - Haziran 2011 tarihleri arasinda Uludag Universitesi Tip
Fakultesi Cocuk Saghgdr ve Hastaliklar Bilim Dali Cocuk Noroloji Bilim Dall
polikliniginde 6 ay boyunca izlenen 4400 gocuk galisma kapsamina alindi.
Calisma planlandiktan sonra UUTF Etik Kurul Komitesi'nden onay alindi
(08.02.2011 tarih ve 2011-4/12 Nolu karar). Arastirma grubundaki hastalarin
ailelerine bilgi verilerek c¢alisma igin izinleri alindi. Yasglari 3 ay 17.5 yas
arasinda degisen 100 hasta epileptik sendrom tanisini aldi. Hastalarin
Oykuleri, fizik ve norolojik muayeneleri, rutin EEG bulgulari, radyolojik
goruntuleme ozellikleri ve psikoelementer ozellikleri Epilepsiler ve Epileptik
Sendromlarin ILAE’ ye gore irdelenerek epileptik siniflandirma yapilmig,

sikliga ait veriler tamamlanmigtir.

istatistiksel Analiz

istatistiksel analiz Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Biyoistatistik
Anabilim Dal’'nda SPSS 16 paketi ile yapilmistir. Calismadaki veriler igin
tanimlayici istatistikler (frekans, ortalama, standart sapma, minimum ve
maksimum degerler) kullanildi, veriler sayi1 (n) ve yuzde (%) olarak verildi.
Ortalamalarla birlikte standart sapma hesaplandi, p degeri < 0.05 olan
degerler anlamli olarak kabul edildi. Sirekli degiskenler icin iki grup
arasindaki dagilim student’s t testi, normal dagilim goéstermeyenlerde Mann-
Whitney U testi ile kargilastirildi. Kategorik degisken sikliklari arasindaki

farklar Pearson ki-kare ve oran testi ile arastirildi.
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BULGULAR

Calisma grubu 47 kiz (%47) ve 53 erkek (%53) ¢ocuktan
olusmaktadir. Hastalarin ilk semptom vyaslari 3 ay ile 17.5 yas arasinda
degismektedir. Tablo-1'de degerlendirmeye alinan hastalarin cinsiyet ve yasa

gore dagilimlari verilmistir.

Tablo-1: Olgularin cinsiyet ve yasa gore dagilimlari

((l:’/ir)nsiyet Vaka sayisi n (100) Gorulme sikhgi
Erkek 53 53

Kiz 47 47

(Yo/a)§ Vaka sayisi n (100) Goriilme sikhgi
3- 6 ay 3 3

6 ay-1 yas 10 10

1-3 yas 2 2

3-6 yas 11 11

6-10 yas 27 27
10-15 yas 39 39
15-18 yas 8 8

Total 100 100

Basvuru sikayeti bir veya birden fazla olup bunlara siklik sirasiyla
bakacak olursak 32 (%32) hastada dalma, 20 (%20) hastada tek tarafli
kasilma, 18 (%18) hastada tum vucutta kasiima, 11 (%11) hastada sigrama
sikayetleri izlenmekteydi. Diger ilk bagvuru gikayetleri arasinda tek tarafli
kolda atimlar, konusamama, bas dusmesi, kendini salma olarak
belirlenmistir. Bazi olgular birden fazla sikayet ile basvurmusglardir.
Degerlendirimeye alinan hastalarin ilk bagvuru sikayetleri tablo-2'de

verilmistir.
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Tablo-2: Degerlendirmeye alinan hastalarin ilk bagvuru gikayetleri

Sikayet Vaka sayisi Goriilme
n (100) sikhgi

%
Dalma 33 33
Tek tarafli kasilma 21 21
TUm vicutta kasilma 19 19
Sigrama 11 11
Tek tarafli atimlar 6 6
Tek tarafli kasilma ve konusamama 3 3
Konusamama 2 2
Bas dlismesi 3 3
2 2

Kendini salma (tim vicutta gevseme)

Degerlendirmeye alinan olgularin siklik sirasiyla ndbet tiplerine
bakacak olursak absans ndbet 33 (% 33) hastada en sik gérulmekle beraber
bunu fokal nébet 20 (% 20) hastada ve generalize tonik klonik nébet 14(%
14) hastada izlemekteydi. Degerlendirmeye alinan olgularin nobet tipleri

sekil-1’de verilmisgtir.

Sekil-1: Degerlendirmeye alinan olgularin ndbet tipleri

Nobet sikligl, olgu yakinlarinin ifadesine gore yilda 1 den gunde 20
ye kadar degismektedir. Nobetler 33(%33) hastada uykuda 65(%65) olguda
uyanikken ve 2(%2) olguda uykuda ve uyanikken gézlenmigstir. Hastalardaki

nobet sikhgi sekil-2° de gorulmektedir.
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Sekil-2: Degerlendirmeye alinan olgulardaki ndbet sikligi

Nobeti tetikledigi dustnllen nedenlere bakildiginda vakalarin buyuk
bir kisminda herhangi bir faktér saptanmazken bir kisminda da birden fazla
nedenin nobeti uyardigi dusunulmustar. Bunlar siklik sirasiyla 21(%21)
hastada hiperventilasyon, 4 (%4) hastada televizyon izleme, 2 (%2) hastada
heyecanlanma, 1 (%1) hastada banyo yapma seklinde siralanmigtir. Buradan
anlasildidi Uzere 32 (%32 ) hastada ndbete yol agan faktorler saptanirken 68
(%68) hastada ndobeti uyarici bir faktor saptanmamistir. Tablo-3'de olgularda
nobeti tetikleyen faktorlerin dagilimi gorilmektedir.

Tablo-3: Olgularda noébeti tetikleyen faktérlerin dagilimi

Tetikleyici faktorler Vaka sayisi Goriilme
n (100) sikhigi
(%)
Hiperventilasyon 21 21
Televizyon izleme 4 4
Ates yuksekligi ve asi olma 3 3
Heyecanlanma 2 2
Ates yuksekligi 1 1
Banyo yapma 1 1
Total 32 32

Hastalarin soy gecmiglerine bakildiginda 3 (%3) olgunun ailesinde

febril konvulsiyon oykusu, 17 (%17) olgunun ailesinde de epilepsi oykusu
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saptandi. Ayrica 13 (% 13) olguda daha énce gegirilmis febril konvulsiyon
OykUsu vardi. Tablo-4’de olgularda daha 6nce gegcirilmis febril konvulsiyon,

ailede febril konvulsiyon ve epilepsi dagilimi gérilmektedir.

Tablo-4: Olgularin ailelerinde ve kendilerinde gegirilmis febril konvulsiyon ve

epilepsi oykusunun dagilimi

Ailede gegirilmis febril konvulsiyon Vaka sayisi Goriilme sikhigi
oykisu n (100) (%)
Var 3 937
Yok 97

. . C e Vaka sayisi Goriilme sikhgi
Ailede epilepsi oykusu n (100) (%)
Var 17 17
Yok 83 83
Olgularda gegirilmis febril konvulsiyon Vaka sayisi Gorilme sikhigi
oykisi n (100) (%)

13 13

Var
Yok 87 87

Natal oykulerden 5 (%5) hastanin prematur dogdugu ve toplam 20
(%20) olguda hipoksi oldugu 6grenilmistir. Postnatal dykulerde ise herhangi
bir hazirlayici neden saptanmamistir. Ancak 21(%21) olguda gelisim
basamaklari geri bulunmustur. Olgularin hipoksi éykislu ve nobet dncesi

noromotor gerilik durumlari Tablo-5'de gorulmektedir.

Tablo-5: Olgularin hipoksi 6ykusu ve ndbet 6ncesi néromotor dederlendirme

Hipoksi dykiisii Varaz%))nm Gﬁrﬁlr(!:/f)SIkllgl
Var 20 20
Yok 80 80

.. - Vaka sayisi Gorulme sikhgi
Noromotor gerilik n (100) (%)

21 21

Var
Yok 79 79
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Hastalarin ndérolojik muayenelerinde epilepsi/ epileptik sendrom ile
iligkili degisik patolojiler saptanmistir. Bunlar siklik sirasina gore orta derece
mental retardasyon 13 (%13) olguda, serebral palsi 7 (%7) olguda,
mikrosefali ve serebral palsi 5(%5) olguda saptanmigtir. Norolojik
sorunlarindan ayri olarak 5 (%5) olgu prematurite, 6 (%6) olgu konjenital kalp
hastaligi, 1(%1) olgu konjenital hipotroidi, 1 (%1) olgu metabolik hastalik
acisindan hastanemizin diger Unitelerinde izlenmektedir. Tablo-6’de

hastalarin ndrolojik muayene bulgulari ve ek hastaliklari gosterilmektedir.

Tablo-6: Hastalarin Norolojik Muayene Bulgulari ve Ek hastaliklari

No6rolojik muayene Vaka sayisi (n) Gorilme sikhgi (%)
Normal 66 66
Orta MR 13 13
CP 7 7
Mikrosefali ve CP 5 5
Agir MR 4 4
Afazi ve Orta MR 2 2
Hafif MR 2 2
Hemiparezi ve agir MR 1 1
Total 100 100
Ek hastalik Vaka sayisi (n) Goriilme sikhgi (%)
Yok 86 86
KKH 4 4
Prematurite ve N. 3 3
Konvulsiyon

N. konvulsiyon 2 2
Prematurite 1 1
KKH ve prematirite 1 1
Konijenital hipotroidi 1 1
KKH ve N. Konvulsiyon 1 1
MTHFR pozitifligi 1 1
Total 100 100
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Tani gruplarinda mental retardasyon, serebral palsi ve mikrosefali
gorulme sikhdina bakacak olursak West sendromlu 13 olguda, Dravet
sendromlu 4 olguda, Lennox-Gastaut sendromlu 10 olguda, Landau Kleffner
sendromlu 2 ve ESES tanili 4 olguda olmak uzere olgularin tamaminda
degisik derecelerde mental gerilik saptanirken juvenil absans epilepsi,
juvenil myoklonik epilepsi ve rolandik epilepsi grubunda olgularimizda mental
gerilik saptanmamistir. Cocukluk ¢agi absans epilepsi de yalniz 1 (%3,7)
olguda hafif derece mental gerilik saptanmigtir.

Serbral palsi bulgulari ise West sendromlu 10 (% 76) olguda ve
Lennox—Gastaut sendromlu 2 olguda (%20) saptanmistir. Tani gruplarinda
mental retardasyon, serebral palsi ve mikrosefali gorilme sikhgi sekil-3’de

gOrulmektedir.
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Sekil-3: Tani gruplarinda mental retardasyon, serebral palsi ve mikrosefali

gorulme sikhgi

Kranial MR goéruntilemesi 78 olguda cekilmis ve bunlarin 59 (%75)
da herhangi bir patoloji saptanmazken 19 (%25) unda degisik patolojiler
saptanmigtir. Tablo-7’de ve $ekil-4’de olgularin Kranial MR bulgulari
goOrulmektedir.
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Tablo-7: Olgularin Kranial MR bulgulari

KR MR bulgular Vaka sayisi Goriilme
n (100) sikhgi (%)
MR ¢ekilmemis 22 22
Normal 59 59
Kortikal atrofi 11 11
Serebral gelisim kusuru 4 4
Kistik lezyon 2 2
Atrofi ve serebral gelisim kusuru 1 1
Total 100 100
30
25
20
15 B ¢ekilmemis
B normal
iy H znormal
5
0
RN A A R
O ¢ ¢ \.\;0-, 3 {&,bo

Sekil-4: Tani gruplarinda Kranial MR bulgulari

Tani gruplari arasinda MRG de anormal bulgu saptama bakimindan

West sendromu grubunda (p<0.001
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grubunda ( p<0.003 ) anlamli fark gézlenmektedir. Diger tani gruplarinda
istatiksel olarak anlamli bir fark gézlenmemektedir.

Degerlendirmeye alinan olgularin EEG bulgularina bakacak olursak
siraslyla zemin aktivitesi korunmus santro- temporal epileptik desarj 36
(%36) olguda, myoklonik epileptiform anomali 20(%20) olguda, epileptiform
anomali 15 (%15) olguda, 3 Hz diken yavas dalga aktivitesi 14 (%14) olguda,
hipsaritmi 8 (%8) olguda, 4 (%4) olguda yavas uykuda devamli diken dalga
statusu, 3(%3) olguda ise disritmik olarak yorumlanmistir. Tablo-8'de tum

olgularin EEG bulgulari gértlmektedir.

Tablo-8: Olgularin EEG bulgulari

EEG bulgulan Vaka sayisi Goriilme
n (100) sikhigi (%)
Zemin aktivitesi korunmus, santro temporal 36 36
epileptik desarj
Myoklonik epileptiform anomali 20 20
Epileptiform anomali 15 15
3 Hz diken yavas dalga aktivitesi 14 14
Hipsaritmi 8 8
Yavas uykuda devamli diken dalga statusu 4 4
Disritmik 3 3
Total 100 100

Olgularin 74 (%74) Unde tekli antiepileptik ilag ile nébetler kontrol
altina alinmigtir. 26 (%26) olguda ek ilag kullanimi gerekmistir. Tablo-9' da

olgularin antiepileptik tedavi kullanimi gésterilmektedir.
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Tablo-9: Olgularin son antiepileptik tedavi dagilimlari

Tek ilag Coklu ilag Toplam

kullanan olgu | kullanan olgu

sayisl sayisi
West Sendromu 10 3 13
Dravet Sendromu 0 4 4
Lennox-Gastaut Sendromu 2 8 10
Landau Kleffner Sendromu 1 1 2
Yavas Uykuda Diken Dalga 2 2 4
Statusu
Cocukluk Cagi Absans Epilepsisi 21 6 27
Juvevil Absans Epilepsi 2 0 2
Juvenil Myoklonik Epilepsi 4 0 4
Rolandik Epilepsi 32 2 34
Toplam 74 26 100

Bu tedaviler sonucu hastalarin 78 (%78) inde tam bir ndbet kontrolU

saglanirken 22 (% 22) sinde kismen ndbet kontrolt saglanmistir.

ilaglarin gdzlenen yan etkilerine

(%5) olguda, enfeksiyon 5 (% 5) olguda goértlmustir. Tablo-10'de ve sekil-

5’'de antiepileptik tedavi altinda goérulen yan etkiler ve bunlarin gérilime sikhgi

gorulmektedir.
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Tablo-10: Antiepileptik tedavi altinda ndbet kontroll ve gorulen yan etkiler

N&bet kontrolii Varl‘(a“sbao);m Gérijlr(r;z)smllgl
Var 78 78
Kismen var 22 22
S Vaka sayisi Goriilme sikhgi
n (100) (%)
Yok 75 75
Kilo alma 8 8
Sac Dokilmesi 5 5
Enfeksiyon 5 5
Trombositopeni 3 3
Allerjik deri dokuntuleri 1 1
Derin Ven Trombozu 1 1
Tlylenme 1 1
Pankreatit 1 1
Total
100 100
40 -
35 1
30 -
25 4
20 B ksmenvar
15 - mvar
10
5
R e
x\f‘} Q\'S\é ¢ ¥ @@ :}‘9& V"fb(& \é& Q-c}"b(\é.&
3

Sekil-5: Tani gruplarinda antiepileptik tedavi altinda nébet kontroli dagilimi
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Prenatal, natal ve postnatal oykuleri, aile oykuleri, ndbet baslangic
yaslari, nobet klinikleri ve sikliklari, ndrolojik muayeneleri, rutin EEG
incelemeleri ve nobeti tetikleyen faktorler ile hastalarin tanisi konmustur.
Gerekli olgularda Kranial MR c¢ekilmisgtir. Tablo-11’de olgularin tani

dagihimlari géralmektedir.

Tablo-11: Olgularin tani ve cinsiyet dagilimlar

CINSIYET Total
TANI
Kiz Erkek

West Sendromu 4 9 13
Dravet Sendromu 0 4 4
Lennox Gastaut Sendromu 1 9 10
Landau Kleffner Sendromu 1 1 2
ESES 3 1 4
Cocukluk Cagi Absans 17 10 27
Epilepsi

Juvenil Absans Epilepsi 1 1 2
Juvenil Myoklonik Epilepsi 1 3 4
Rolandik Epilepsi 19 15 34
Total 47 53 100

Hipoksi dokularin yeterince oksijen alamama durumu olarak
tanimlanmaktadir. Gelisen tim bakim ve teknik olanaklara ragmen anne
karninda, dogum sirasinda ve sonrasinda ortaya ¢ikabilecek hipoksi mortalite
ve morbidite acgisindan 6énemli bir etmendir. Tablo-12’de epileptik sendrom
tanisi alan hastalarda tani gruplarinda hipoksi dagilimi gorilmektedir.
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Tablo-12: Tani gruplarinda hipoksi dagilimlari

HIPOKSI

TANI

Saptanmayan Saptanan
West Sendromu 5 ( %38,5) 8 (%61,5)
Dravet Sendromu 4( % 100) 0(% 0)
Lennox Gastaut Sendromu 4 (% 40) 6 (% 60)
Landau Kleffner Sendromu 2( % 100) 0(%0)
ESES 3(%75) 1(%25)
Cocukluk Cagi Absans Epilepsi 26 (% 96) 1(% 4)
Juvenil Absans Epilepsi 2(100) 0(%0)
Juvenil Myoklonik Epilepsi 4 (100) 0 (%0)
Rolandik Epilepsi 30 ( % 88) 4(%12)
Total 80(%80) 20 (%20)

Tani gruplarinda hipoksi goérulme dagilimina bakildiginda West
sendromu grubunda (p <0.001 ) ve Lennox-Gestaut sendromu grubunda (p<
0.004 ) anlamh olarak fazla gézlenmektedir. Diger tani gruplarinda istatiksel

olarak anlamli bir fark gbzlenmemektedir.

Noéromotor gerilik epileptik sendromlu

belirlemede 6nemli bir gosterge olmasi nedeniyle énemlidir. Tani gruplarinda

hastalarin

ndromotor gerilik dagilimi tablo-13 te ve sekil-6 da gdsterilmistir.
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Tablo-13: Tani gruplarinda néromotor gerilik dagilimi

TANI Vaka Nobet 6ncesi | Nobet sonrasi
sayisl noéromotor noéromotor
n (100)
gerilik gerilik
West Sendromu 13 12 (%92) 13 (%100)
Dravet Sendromu 4 0 (% 0) 4 ( %100)
Lennox-Gastaut Sendromu 10 5(% 50) 10 ( %100)
Landau Kleffner Sendromu 2 2 (%100) 2 ( %100)
Yavas Uykuda Diken Dalga 4 1( % 25) 4 (%100)
Statusu
Cocukluk Cagi Absans 27 1(%4) 1(% 4)
Epilepsisi
Juvevil Absans Epilepsi 2 0(%0) 0 (% 0)
Juvenil Myoklonik Epilepsi 4 0 (% 0) 0 (% 0)
Rolandik Epilepsi 34 0(% 0) 0(% 0)
Toplam 100 21 (%21) 34 (%34)
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Sekil-6: Tani gruplarinda ndbet 6ncesi ve sonrasi néromotor gerilik dagilimi
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Epileptik sendromlu hastalarin bir kisminin medikal tedavilerin tUm
formlarina direngli oldugu bilinmektedir. Tani gruplarimizda ndbet kontrolu
tablo-14 te gorulmektedir.

Tablo-14: Tani gruplarinda ndbet kontroli dagilimi

NOBET KONTROLU Total
TANI
Var Kismen
Var
West Sendromu 6 (% 46) 7 (% 54) 13
Dravet Sendromu 1(%25) 3 (% 75) 4
Lennox Gastaut Sendromu 1(% 10) 9 (% 90) 10
Landau Kleffner Sendromu 1 (% 50) 1 (% 50) 2
ESES 3(% 75) 1( % 25) 4
Cocukluk Cagi Absans 26 ( % 96) 1(% 4) 27
Epilepsi
Juvenil Absans Epilepsi 2 (% 100) 0(%0) 2
Juvenil Myoklonik Epilepsi 4 (%100) 0(% 0) 4
Rolandik Epilepsi 34 (% 100) 0 ( %0) 34
Total 78 (%78) 22(%22) 100

Tani gruplarinda noébet kontroli dagihmina bakildiginda ndbet
kontrolU agisindan olumlu yénde anlamli fark gézlenen gruplar cocukluk ¢agi
absans epilepsi grubu ( p<0.016) ve Rolandik epilepsi grubu (p<0.001 ) dur.
Olumsuz yonde anlaml fark gozlenen gruplar ise West sendromu (p<0.007),
Dravet sendromu (p<0.032) ve Lennox Gestaut sendrom grubu ( p<0.001)
dur. Diger tani gruplarinda nébet kontroll agisindan istatiksel olarak anlamli
bir fark gézlenmemektedir.

Bircok epileptik sendromda genetik gecis oldugu ve ailede epilepsi
Oykusu oldugu bilinmektedir. Epileptik sendromlarin genetik gegis ile iligkisi

hakkinda bilgi edinmek amaciyla ailede epilepsi dykusu incelenmektedir.
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Tablo-15'te hastalarin ailelerinde epilepsi

dagilimi gorulmektedir

oykusunun tani

Tablo-15: Tani gruplarinda ailede epilepsi dykustunun dagilimi

gruplarinda

AILEDE EPILEPSI Total
TANI

Yok Var
West Sendromu 12( % 92) 1( %8) 13
Dravet Sendromu 3 (% 75) 1 (% 25) 4
Lennox Gastaut Sendromu 9(%90) 1( % 10) 10
Landau Kleffner Sendromu 2( % 100) 0(%0) 2
ESES 2 (% 50) 2 (% 50) 4
Cocukluk Cagr Absans 27 (% 100) 0(%0) 27
Epilepsi
Juvenil Absans Epilepsi 1 (% 50) 1( % 50) 2
Juvenil Myoklonik Epilepsi 4 (% 100) 0(%D0) 4
Rolandik Epilepsi 23 ( % 68) 11 (% 32)* 34
Total 87 (% 87) 13 (% 13) 100
*p 0.008

Tani gruplarinda ailede epilepsi gorilme dagilimina bakildiginda
West sendromlu hastalarin ailelerinin %8 ‘inde, Dravet sendromlu hastalarin
ailelerin % 25 inde, Lennox Gastaut sendromlu hastalarin ailelerinin % 10
unda, ESES li hastalarin ailelerinin % 50 sinde, Juvenil absansli hastalarin
ailelerin % 50 sinde, Rolandik epilepsili hastalarin ailelerin %32 sinde epilepsi

saptandi.
Febril konvulsiyon gegirme toplumda sik goruldigunden epileptik

sendromlu hastalarda daha 6nceden gegirilmis febril konvulsiyon oykusu
dikkat gekicidir. Tablo-16 da tani gruplarinda daha dnceden gecirilmis febril

konvulsiyon gorulme dagilimi goérulmektedir.
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Tablo-16: Tani gruplarinda daha ©énceden gecirilmis febril konvulsiyon

gorulme dagilimi

TANI FEBRIL KONVULSIYON Total
Yok Var

West Sendromu 13 (% 100) 0 (% 0) 13
Dravet Sendromu 0 (% 0) 4 (% 100) * 4
Lennox Gastaut Sendromu 8 ( % 80) 2 (% 20) 10
Landau Kleffner Sendromu 1 ( %50) 1(%50) 2
ESES 3 (%75 | 1(%25) 4
Cocukluk Cagi Absans Epilepsi 23 (% 85) 4 (% 15) 27
Juvenil Absans Epilepsi 2 (% 100) 0(%0) 2
Juvenil Myoklonik Epilepsi 4 (% 100) 0 (% 0) 4
Rolandik Epilepsi 33 (% 97) 1(% 3) 34
Total 87 (%87) | 13 (% 13) 100
*p:< 0.001

Tani gruplarinda daha 6nceden febril konvulsiyon gérilme dagilimina
bakildiginda bu Dravet sendromlu vakalarin % 100 Unde, Lennox-Gastaut
sendromlu hastalarin % 20 sinde, Landau-Kleffner sendromlu hastalarin %
50 sinde, ESES’li hastalarin % 25 inde, ¢ocukluk ¢agi absans epilepsili
hastalarin % 15 inde, Rolandik epilepsili hastalarin % 3 GUnde daha once febril
konvulsiyon gecirme dykusu vardir.
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TARTISMA VE SONUG

Son 20 yilda o&zellikle cocukluk cagi epileptik sendromlarinin
taninmasi icin 6nemli ¢aba harcanmaktadir (86). Sendromik yaklasim,
hastalar1 klinik ve EEG temelinde daha homojen gruplara ayirir (69,87).
Hastanin probleminin altinda yatan bir¢ok faktor gézden gecirilir ve prognozu
belilemede kullanilir. Ornegdin beyin hasari, zeka geriligi, anormal EEG,
zemin aktivitesi dlzensizligi veya atipik diken dalga bosalimlari daha koétu
prognozu gosterir (88). Sendromik yaklasimda tipik vakalar kolaylikla tani
alabilir ve prognoz hakkinda dogru bilgi verebilir. Eksik olan yani tim

hastalarin siniflandirilamamasidir.

Epileptik Sendromlarda Etyoloji ve insidans

Epileptik sendrom insidansi ile iliskin olarak literatirde c¢ok az
calisma vardir. Arastirma yontemlerinin uygulanmasinin gi¢ ve fazla zaman
alici olmasi, ¢ok sayida egitilmis arastirmaci ve iyi bir orgutlenme gereksinimi
gosterdiginden; insidans galigmalari genel olarak bati kaynaklidir. Bildirilen
calismalarda, farkli arastirma yontemlerinin kullaniimasina ya da g¢alismanin
yapildigi boélgenin sosyo-demografik faklliklara bagl olarak degisik insidans
hizlari verilmektedir.

Gelismekte olan Ulkelerde prematur dogum, disuk dogum agirhigi ve
anormal dogum oranlari ylksektir. St gocuklugu dénemi ve erken g¢ocukluk
déneminde menenijit, tiberklloz, kafa travmasi da yaygindir. Bu durumun
cocuk populasyonunda entelektiel bozukluga yol agmasi ve sekonder
(semptomatik) epilepsi insidansini arttirmasi beklenir. Sut gocugu doneminde
goérulen West sendromunun insidansi c¢esitli serilerde %0.25 ve %0.42
arasindadir (89) ve 14 yasina kadar olan kiimulatif insidans Finlandiya’lilarin
yaptigi bir galismada %0.6 olarak bildirilmistir (90). Trevathan ve ark. ‘nin
(91) calismasinda, West sendromunun kUmdulatif insidansi 10000 canli

dogumda 2.9 ve yasa bagl prevelans, 10 yas alti ¢ocuklarda 10000 de 2
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bulunmustur. Bizim ¢alismamizda da alti aylik sure icerisinde 100 epileptik
sendromlu hastanin 13 tanesi West Sendromu tanisi almis olup alti aylik
sure igerisinde sendromlu gruba alinan olgularin % 13’UnU olusturmaktadir.
Bu olgularin 10 tanesinde serebral palsi bulgulari, 3 tanesinde de orta ve agir
derecede mental retardasyon mevcuttu. Bu gruptaki olgularin dykulerine
bakildiginda 3 olgunun premattr dogdugu, 2 olgunun miadinda ancak dugsuk
apgar skoru ile dogdugu, 3 olguda operasyon gerektirmeyen konjenital kalp
hastaliginin oldugu, 1 olguda da konjenital hipotroidi oldugu saptandi. West
sendromu tanisi alan olgularin etyolojisinde hipoksi diger nedenlerle
kiyaslandiginda istatiksel olarak anlamliydi. Sendromik gruptaki West
sendromlu olgu sayimizin yuksekliginin nedeni bu sendromun sik
goérulmesinden ve ayrica tum dunyada oldugu gibi son donemde gelisen
yenidogan yogun bakimi ile yasatilan prematutr, disik dogum agirlikli ve
dusuk apgarli olgularin sayisinin artisindan kaynaklanabilir.

Sut g¢ocugu doneminin bir diger epileptik sendromu Dravet
Sendromunun toplumdaki sikligi bilinmemektedir. Hurst (92) 1/ 20.000-
40,000 gibi bir insidans ileriye surmustir, ancak bu oran farkh tani
kriterlerinin kullanilmasi ve arastirilan topluma gore degisebilmektedir. Buyuk
bir olasilikla bu sendroma sahip vakalarin buyuk cogunluguna tani
konulamamaktadir. Tum dunyada hastalik hakkinda hekimlerin bilgisinin
artmasina bagli olarak son yillarda Dravet Sendromu tanisi alan olgu sayisi
da artmistir. Teodoro Dura ve ark. ‘nin (93) ispanyada 2002- 2005 vyillari
arasinda yaptigi galismada 3 olgu Dravet Sendromu tanisi alirken, Fransada
2008 yihinda 333 olgu (94) , Japonya da 2009 yilinda 31 olgu (95), 2010
yihinda dlkemizde Dr. Caligkan ve ark. (96) 9 olgu bildirmiglerdir. Bizim
calismamizda da alti aylik sure igerisinde 100 epileptik sendromlu olgudan 4
(%4) tanesi Dravet Sendromu olarak tespit edildi. Gergekten de c¢ocuk
noroloji  polikliniginimizde tani alan tum Dravet Sendromlu olgulara
bakildiginda bunlarin ¢gogunun son birka¢ yildir tani alan olgular oldugu
gorulmektedir.

Erken c¢ocukluk c¢agr epileptik sendromlari; Lennox-Gastaut
sendromu, Landau-Kleffner sendromu, yavas uykuda diken dalga statusu bu

dénemin diger sendromlarina kiyasla daha nadir gorilurler. LGS' nun
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sikhginin gocukluk ¢cagi epilepsilerinin % 1 ile % 10’u arasinda oldugu tahmin
edilmektedir (97). Bunlarin % 1 seklinde bildirilen oran muhtemelen gergege
daha yakindir ancak bunun yani sira direngli hastalarla ugrasan epilepsi
merkezlerinde yuksek insidans gozlenmektedir. Toplum igindeki gergek
insidans basvuran hastalarin se¢imi ve kullanilan farkli tanimlamalar
nedeniyle tam bilinmemektedir. LGS ‘nin mental retarde c¢ocuklardaki
prevelansi 1000’de 0.06 olarak bildirilmistir (98). Kurumlarda bulunan mental
retarde hastalardaki LGS yuzdesi ise % 16,3 kadar yuksek olabilir (99).
Avrupada LGS epidemiyolojik toplum bazl calismalarda yillik insidansi
yaklasik olarak 2/ 100.000 oldugu USA ‘da canli dogumlarda 0.26/ 1000
dogum insidansi ile birlikte rapor edilmistir (100). 2003 yilinda istanbul
Universitesinde Dr. Caligkan ve ark. ‘nin (101) yapti§i bir calismada 6 olgu
LGS tanisi alirken, 2010 yilinda ispanya ‘da 50 farkl hastane kaynakl
calismada 331 olgunun LGS tanisi aldigi rapor edilmistir (102). Kendi
calismamizda ise alti aylik sure igerisinde 100 epileptik sendromlu olgunun
10 tanesi Lennox Gastaut sendromu tanisi almistir.

Landau-Kleffner sendromu ile ilgili son 32 yilda en az 248 yayin
sunulmus olup (103) bu sendromun tanisinda giderek artis gézlenmektedir
(104). Yaptigimiz galismada alti aylik sure igerisinde 100 epileptik sendromlu
olgunun 2 tanesi Landau-Kleffner sendromu tanisi almistir.

ESES insidansi ispanyada 2002-2005 yillari arasinda yapilan
calismada % 0,5 olarak rapor edilmistir (105). Bu sendromun tanisinin
konulabilmesi igin gerekli olan uykuda EEG kaydi yapilmadigi takdirde bu
tablonun gézden kagmasi kaginilmazdir. Bizim galismamizda alti aylk sure
icerisinde 100 epileptik sendromlu olgunun 4 tanesi ESES sendromu tanisi
almigtir.

Rolandik epilepsi ¢ocukluktaki parsiyel motor epilepsilerin en sik
goérilen tipi olup 15 yasindan 6nce baslayan epilepsilerin % 16 sini (106) , 5-
14 yas arasinda ortaya ¢ikan ndbetlerin % 24 ‘GUn0 (107) olusturmaktadir.
Rolandik epilepsinin ¢ocuklarda insidansi 100.000'de 21 olarak tahmin
edilmektedir. Ozellesmis epilepsi merkezlerinde, Rolandik epilepsi idyopatik
parsiyel epilepsilerin %62 ile %67’ sini olusturmaktadir (108). Deonna ve ark.

(109) muhtemelen daha az 6nyarginin oldugu seride Rolandik epilepsi sikhgi
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% 36 olarak saptamiglardir. Bizim c¢alismamizda literatir bilgisi ile uyumlu
olarak 100 epileptik sendromlu olgunun 34 tanesi Rolandik epilepsi tanisi
aldi. Rolandik epilepsi kendi grubumuzda en sik gorulen epileptik
sendromdur.

Absans epilepsilerinin epidemiyolojisi iyi bilinmemektedir. Burada
olgularin belirlenmesi, tanimlanmasi ve segimiyle ilgili problemler so6z
konusudur. Cocukluk c¢agi absans epilepsi insidansi 100,000 de 0,7-4,6
arasindadir(110). Granieri ve ark. (111) italya’da bu oranin 100,000’de 1,9
oldugunu, Hauser ve ark. (112) Minnesota’da yillik oranin 100,000 de 1,3 ve
Fransa'da insidansin 100,000 de 1,4 oldugunu bildirmiglerdir. Juvenil
myoklonik epilepsi insidansi ise ¢ocukluk ¢cagl absans epilepsi insidansindan
daha azdir ve %0,4-0,9 olarak bildirilmigtir (113-114). Bizim ¢alismamizda
100 epileptik sendromlu olgunun 27 tanesi ¢ocukluk ¢agi absans epilepsisi, 4
tanesi JME ve 2 tanesi Juvenil absans epilepsi tanisi almigtir.

Farkli populasyonlarda predispozan faktorlerin degiskenligi gibi
hastaligi  belirleyen paremetreler arasi esitsizlikten dolayr farkl
populasyonlardaki gercek insidans bilinmemektedir. Bu dikkatli olgu
degerlendirmeleri ve ¢ocuk ndrologlari tarafindan dogrulanmis ileriye yonelik
toplanmig veriler ile tam olarak gocukluk ¢agi epileptik sendromlarin yukana

tahmin edebilmeyi planliyoruz.

Epileptik Sendromlarda Aile Oykiisii ve Genetik Gegis

Epilepsinin ailesel olarak yogunlastigi gozlemleri, yuzyillardan beri
genetik faktorlerin epilepsi etyolojisinde énemli bir rolintn olabilecedinden
suphe ettirmistir. Yakin zamanda epileptik sendromlara goére hastaligin
sonuglarinin ve genetik risklerinin belirlenmesine yonelik ve epileptik
sendromlarinin tahmin glcund arttirmasi umulan ¢abalar olmustur. Ancak,
ailelerdeki disavurumun farkhliklari, olasi genetik heterojenite ve siddetteki
degisiklikler gibi bazi kontrol edilemeyen etmenler, tahmin yapmayi
guglestirmektedir. Yine de galismalar sonucunda elde edilen hatiri sayilir
dizeyde kanit epileptogenezde genetik etmenlerin gugli roli oldugunu

dusundirmektedir.
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West sendromuna baktigimizda West sendromunda aile oykusu sik
degildir, olgularin %4 ‘Gnde West sendromu bulunmustur (32). Olgularin % 6-
17 ‘sinde ise herhangi bir tip epilepsi ndbetinin aile dykusu bulunmustur (115)
; bu oran yasamin ilk yilinda baglayan diger epilesi turlerine gore dusuk bir
rakamdir (116). Ancak, Matsumoto ve ark. (117) kriptojenik olgularin %
40’Iinda, perinatal gruptaki hastalarin ise % 9,3 Unde ailede epilepsi 6ykusu
pozitif bulunmustur. West sendromunun ailesel olanlari olasilikla cgesitli
genetik bozukluklari temsil eder. Bu tur bozukluklardan bazilari 16kodistrofi
(118), tuberoskleroz (119), X ‘e bagh mental retardasyon tablosudur (120).
Diger genetik bozukluklar enderdir ve bunlarin kalitim 6zelligi ya resesif
gegcisli (121) ya da belirlenmemigtir (122). Bizim ¢alismamizda literatur bilgisi
ile uyumlu olarak West sendromlu olgularimizin % 8 ‘inde ailede epilepsi
Oykusu alindi.

Dravet sendromunda genetik faktérlerin 6nemli rol oynadigi
dusundlmektedir. Cogunlukla ailede epilepsi ya da nobet Oykusu
bulunmaktadir. Bu oran % 25 ‘den (38) % 57 ‘ye (123) kadar degisebilmekle
birlikte, ortalama olarak yaklasik % 50 (124) olarak saptanmistir. ikizlerden
monozigot ciftlerin etkilendigi (38) ve kardeslerde benzer sendromlarin ortaya
ciktigi bildirilmigtir. Bizim yaptigimiz ¢alismada da literatur bilgisi ile uyumlu
olarak Dravet sendromlu vakalarin % 25 ‘inde ailesinde epilepsi Oykusu
alindi. Claes ve ark. (41) yedi ¢ocukta, kromozom 2q Uzerinde, sodyum
kanali SCN1A’nin alt Unitesini kodlayan genlerde bulmuslardir. Farkl
serilerde oldukca degisik oranlarda bulunmasi nedeniyle Dravet sendromlu
olgularda SCN1A kanal mutasyonun sikhdi henuz agikhga kavusamamistir.
Japon grubunda %77-82 sikhdinda mutasyon bulunmustur (124). Turkiyede
2010 yihinda Dr. Caligkan ve ark. (96) 13 vakada SCN1A kanal mutasyonun
gorulme sikhgini % 46 olarak saptamistir.

LGS ‘ deki etyoloji ise degiskendir. Genelde beyin hasari en 6nemli
rol oynar, genetik faktorler ise daha az énem tasir. Ancak aile dykusinde
epilepsi varliginin sikligi % 2,5 ile % 47,8 arasinda degismektedir (125). Bu
buayuk farklilik olasilikla kullanilan farkli tani kriterleri nedeniyle ortaya

¢ikabilir. LGS vakalarimizin % 10 ‘unda ailesel epilepsi 6ykusu alindi.
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ESES'li olgularin % 20 ile 30'unda gdsteriimis beyin patolojisi
oldugunu bildirmisler, ailede epilepsi veya febril ndbet agisindan dusik
oranda pozitif bilgi bulunmustur; hastalarin % 3’Unde ailede epilepsi oykusu
saptanmigtir. Hastaliktan etkilenen bir ¢ift monozigot ikiz de kaydedilmigtir
(51). Yaptigimiz calismada ESES ‘li olgularimizin % 50 ‘sinde ailesel epilepsi
oykusu alindi.

Cogu epileptik sendrom gibi JME, CAE ve JAE multifaktoriyel
hastaliklardir (126). ilk olarak 1961'de Metrakos ve ark. (127) absans
epilepsisinin karakteristik EEG bulgusu olan 3HZ'lik diken dalga paterninin
otozomal dominant bir genle kahtildigini ileri sirmuslerdir. Cocukluk c¢agi
absans epilepsinin nedenleri arasinda genetik faktorlerin buyuk dnem tagidigi
dusundlmektedir. Aile calismalari, birinci derece akrabalarda ndbetlerin veya
EEG’de paroksizmal anomalilerin insidansinin % 15-44 arasinda oldugunu
gbstermektedir (128). ikinci tipik absans epilepsi olgusunun hastanin
kardesinde, ebeveynlerinden birinde gorulmesi ender degildir (129). Ancak
hastalarin akrabalarinda diger epilepsi formlarinin bulunmasi tipik absans
epilepsinin gérilmesinden daha siktir. ikiz calismalarinda (130) tek yumurta
ikizlerinde tipik absans nobetlerinin konkordansi % 75, EEG anomalilerinin Ki
% 84 olarak bulunulmustur; buna karsin ¢ift yumurta ikizlerinde konkordans
saptanmamigtir. Birgok arastirmaci (131) baskin bir kalitim seklinin oldugunu
savunmugslardir ama polijenik kalitim daha olasi gibi gérinmektedir (40). Bazi
olgularda 8g24, 15914 ve 6p ‘de dahil olmak Uzere birgok lokusta tipik
absans baglantisi bulunmustur. Juvenil myoklonik epilepsili olgularin % 17-
65 ‘inde ailesinde epilepsi 6ykisU bildirilmigtir. (79). Bizim calismamizda
cocukluk caglr absans epilepsi’li ve JME ‘li olgularin ailelerinde epilepsi
Ooykusu alinmazken, Juvenil absansli grupta bir olguda aile 6ykusu vardi.
JME, CAE ve JAE'li hastalarin ailelerinin dalma gibi gikéyetlerinin
farkedilememesine ve nadir olan GTK ndbetlerin hatirlanmamasina bagl
olarak tani ve tedavi almamig olabilecekleri dusunuldu.

Otozomal dominant gegisi ongorulen, Rolandik epilepsi tanisi alan
cocuklarin yakin akrabalarinda epilepsi sikhigi, normal kontrollere gére daha
yuksek bulunulmustur (132, 133). Yapilan baska bir calismada ailede epilepsi

Oykusl % 18-36 arasinda bulunmustur (134). Bizim ¢alismamizda da literatir
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bilgisi ile uyumlu olarak Rolandik Epilepsi grubunda 11 olguda ( % 32) ailede

epilepsi oykusu alindi.

Epileptik Sendromlarda Goriintiileme Bulgulari

Epileptik sendromda altta yatan etyolojiyi aydinlatmak ¢ok 6nemlidir.
Serebral korteks malformasyonlari ilaca direngli ¢ocukluk c¢agi epileptik
sendromlarinin en azindan %40’indan sorumludur (135). Bilgisayarli beyin
tomografisi (BBT), ve Magnetik rezonans goéruntileme (MRG), ginimuzde,
Ozellikle ilag tedavisine direngli epilepsiler basta olmak Uzere, epilepsinin
arastirlmasinda basvurulan bir yontemdir. Anormal gelisim gosteren, fiziksel
incelemelerinde anormal bulgulari olan veya semptomatik ndbet sergileyen
cocuklarda kranial goéruntlilemenin yapilmasi 6nerilirken idyopatik epilepsili
hastalara rutin uygulanmasi tavsiye edilmemektedir (136).

MRG, epileptijonik lezyonlarin anotomik olarak tanimada ve EEG’de
tespit edilen elektrofizyolojik bir anomalite bolgesi i¢cinde uzanan kortikal
bozukluklari goérintileyerek tahmin edilen epileptijonik zonu tanimlamada
onemli role sahiptir (137). Pratik anlamda BBT’nin, MRG’ nin oldugu bir yerde
epilepsinin arastirlmasinda hemen hemen hig¢ bir role sahip olmadigdi, ancak
acil durumlarda, subaraknoid hemorajinin veya kalsifiye olmus lezyonlarin
(tuberoskleroz gibi) gosterilebilmesinde kullanilabilecegi gértusu yaygindir.
Buna karsin MRG, dusuk dereceli timorler, ekstraaksiyel menenjiomlar,
kavern6z malformasyonlar, beyin sapi ve posterior fossa lezyonlari, diger
vaskller malformasyonlar, displaziler ve migrasyon anomalileri, apselerin
erken fazlari, akut asamada iskemik inme, beyaz cevher hastaliklari ve
meziyal temporal sklerozun gdsterilmesinde BBT’ den daha ustindur (138).

Calismamizda 100 epileptik sendromlu olgunun 22’ sine tani
asamasinda Kranial MR c¢ekilmemisti. Bu olgular ¢ocukluk c¢agi absans
epilepsi ve Rolandik epilepsi tanili olgulardir. Goéruntileme yapilan olgularin
18 ‘inde (%23) MRG’ de anormal bulgu saptandi. Tani gruplar arasinda
MRG de anormal bulgu saptama bakimindan West sendromu grubunda (p
<0.001 ) ve Lennox-Gestaut sendromu grubunda ( p<0.003 ) anlamh fark

g6zlendi (tablo-7, sekil-3). Caliskan ve ark.(139) West sendromlu hastalarla
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2008’de yaptigi calismada da % 85 oraninda Kranial MR’da anormal bulgu
saptandigi bildiriimektedir. Goldsmith ve ark.’nin (100) yapti§i calismada
LGS’ olgularin % 50 sinde bizim bulgularimiza benzer olarak Kranial MR'da
anormal bulgu saptanmigsti.

Genel olarak bakildiginda olgularda en sik olarak tespit ettigimiz
anormal Kranial MR bulgusu kortikal atrofi ( % 11 ) idi. 4 olguda serebral
gelisim kusuru, 1 olguda atrofi ve serebral gelisim kusuru, 2 olguda kistik
ensefalomalomalazi saptandi. Gulati ve ark. (94), 170 epileptik ¢ocuk
hastanin kranial MR sonuglari sirasi ile tiberkidlom, nérosistiserkoz, meneniit
ve kortikal atrofi olarak siniflandirmistir. Cocukluk ¢agi epilepsilerinde MRG
ile ilgili Turkiye de yapilan bir calismada sonuglarinda % 38 normal, % 16
serebral velveya serebellar atrofi, % 12 meziyal temporal skleroz, % 10
beyaz cevher lezyonlari, % 10 intrakraniyal kitle, % 6 infarkt ve % 8 oraninda
hidrosefali, mikrosefali, sizensefali ve lokal kortikal kalsifikasyon olarak
bildirilmektedir (140).

Cesitli serilerde epileptik hastalarda yapilan MRG sonuglarinin
oranlari, popdulasyonlar arasindaki sosyoekonomik, teknik ve hasta

gruplarinin farkhliklarindan dolayi degisiklik gdsterebilmektedir.

Epileptik Sendromlarda Prognoz

Epilepsili hastalarin buyuk c¢ogunlugunda ndbetler uygun medikal
tedavi ile kontrol altina alinmaktadir. Calismalar epilepsili hastalarin %20-
30’unun medikal tedavilerin tim formlarina direngli oldugunu gostermistir.
Direng kriterleri Uzerine herhangi bir ortak karar veriimemigtir. Buna ragmen
uygun antiepileptik ilacin yeterli ve uygun zaman diliminde kullaniimasina
ragmen epileptik ndbetlerin tekrarlamasi seklinde tanimlanmigtir. Son olarak
kabul goren tarife gore direngli epilepsi, en az iki antiepileptik ilacin uygun
dozda ve aralikta en az 6 ay kullanilmasina ragmen ayda bir ya da daha
fazla epileptik ndbetin olmasi seklinde agiklanmistir (141). Epileptik nobeti
olan olgularin prognozu buyuk O0lgide ndbetlerden sorumlu epileptik
sendromun tipine baghdir. Yaptigimiz ¢calismada degisik epileptik sendromu

olan 22 olguda (% 22) antiepileptiklere direng saptandi ve bu vakalarda nébet
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kontroli kismen saglanabildi. Sendrom bazinda baktigimizda West
sendromlu olgularda %54, Dravet sendromlu olgularda % 75, LGS’da % 90,
Landau-Kleffner sendromlu olgularda % 50, ESES’de %100, ¢ocukluk ¢agi
absans epilepsili olgularda %4 oraninda antiepileptiklere direng izlendi.
Rolandik epilepsili, Juvenil absans epilepsili ve juvenil myoklonik epilepsili
tum olgularda antiepileptik tedavi ile ndbet kontrolu saglandi.

Tedavideki basari sadece noObet kontroli ile degil biligsel,
davranissal, psikolojik ve egitsel tum sorunlari beraber degerlendirebilmektir.
Epileptik sendromlu ¢ocuklar konusma, 6grenme ve dikkat eksikligi gibi
noropsikolojik sorunlar agisindan risk altindadir. Bu nedenle epileptik
sendrom ile biligsel fonksiyonlar arasindaki iligki son yillarda aragtirmacilarin
uzerinde ciddiyetle ¢alistigi bir konu niteligindedir.

Mental gerilik yayginhd normal toplumda %1 iken, epilepsi
hastalarinda %20-30 oraninda oldugu bildirilmigtir (142). Bizim ¢alismamizda
Oykuye bakarak nobet 6ncesi néromotor gerilik 21 olgu (%21) da saptanirken
epilepsinin siddeti ile birlikte noromotor gerilik sikhdinda (%34) artis
g6zlenmistir. 2008’de Behget Uz, c¢ocuk noroloji bdliminde yapilan bir
calismada antiepileptige direngli 24 hastanin % 83’ Unde mental gerilik
oldugu bildiriimektedir (143). Bazi epileptik sendromlarin, hastaligin dogasi
geregdi zihinsel yikima yol agtigi siklikla vurgulanmaktadir. Erken baslangicli
epileptik sendromlarda goérilen mental geriligin ge¢ baslangigli olgulara gore
daha siddetli oldugu da saptanmistir (144). idyopatik infantil spazmlar,
uzamis statusla giden sut ¢ocuklugu donem nobetleri, erken gocuklugun
ilerleyici olmayan ensefalopatilerinde gelisim normal baglar, fakat ardindan
durur veya alt dizeyde seyreder. Nobetlerin kontrol altina alinmadigi
epileptik ensefalopati sendromlarinda zihinsel yikim gelisir (6rn. Lennox-
Gastaut sendromu ). Bizim galigmamizda da antiepileptiklere direngli, zihinsel
yikim ile giden West sendromlu 13 hasta ( %100), Dravet sendromlu 4 (%
100) ve LGS’ Iu 10 ( %100) hastada mental gerilik gdzlendi. ESES’ li tum
olgularda da hastaligin dogasi geregi degisik derecelerde mental gerilik
mevcuttu. Cocukluk ¢agl absans epilepsisinde 1(%4) olguda hafif derecede

mental gerilik saptandi. Mental yikimin olmadidi Juvenil absans epilepsisi,
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Juvenil Myoklonik Epilepsi ve Rolandik Epilepsi grubunda mental gerilik
saptanmadi.

Cocuklarda antiepileptik ilag tedavisinin ana amaci yasam kalitesini
artirmak ve yan etkiler olmaksizin tam ndbet kontroli saglamaktir. Direngli
epilepsilerde hastalarin klinik durumlari ve ilag kan duzeyleri yakindan
izlenerek degisik kombinasyonlar denenebilir. Tek ilac etkili degilse ikinci ilaci
eklemek yerine etkili olabilecek bir baska ilaci denemek gerekir. ikinci ilag
etkili olunca ilk ilag azaltilarak kesilir. ilk ila¢ 6-8 haftada azaltilarak kesilmeli
ve ilagc kesimine de ikinci baslanan ilacin etkili dizeye c¢ikmasi ile
baslanmalidir (141). Epileptik cocuklarin %25'ten fazlasinda antiepileptik
ilaglara direncli nObetler gorulmekte veya ilacin tolere edilemeyen yan etkileri
ortaya ¢ikmaktadir. Cocuklarda uygun antiepileptik ila¢ segimi kolay degildir.
Cunku farkh epilepsi tiplerinin ilaca yaniti da farkli olabilmekte, ¢ocuklarda
mental gerilik, davranis bozukluklari gibi eglik eden durumlar antiepileptik ilag
secimini etkileyebilmektedir. Calismamizin sonunda hastalarimizin almakta
oldugu tedavilere baktigimizda 72 hastanin ( %72 ) Na valporat, 15 hastanin
(%15) karbamazepin, 16 hastanin (%16) fenobarbital, 3 hastanin (%3)
fenitoin aldigi; topomax, lamotrijin, etosuksimid, barbitiratlarin da 2. ve
3.antiepileptik ilag olarak tedaviye eklendigi gérulmistir. Ozetle hastalarin 26
tanesine (%26) ikili veya daha fazla antiepileptik tedaviye devam etmek

zorunda kalinmistir.

SONUGC

Epileptik sendrom tedavisine en uygun vyaklagimlari gelistirmek,
tedavi stratejilerinin etkinligini degerlendirmek ve daha da 6nemlisi epileptik
sendrom gelisimini dnleyecek yodntemlerini belirlemek; epileptik sendrom
sikligi, dogal gidisi ve nedenleri konusunda gecerli ve gulvenilir bilgilere

gereksinim vardir. Bu konuda daha ¢ok ¢alisma yapilmalidir.
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EK-1: Onam Formu

UU-SK ARASTIRMA ETIiK KURULU BiLGILENDIRILMi$
GONULLU ONAM FORMU

Dok.Kodu : FR-HYH-20 ilk Yay.Tarihi : 04 Ocak 2011 Sayfa
Rev. No : 00 Rev.Tarihi : 1/4

LUTFEN BU DOKUMANI DIKKATLICE OKUMAK iGIN ZAMAN AYIRINIZ

Sizi Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligr ve Hastaliklari ABD:
Cocuk Noroloji Bilim Dal’'nda yuarutilen “Uludag Universitesi Cocuk Saghgr ve
Hastaliklari Cocuk Noroloji Bilim Dalina Basvuran Epileptik Hastalar Arasinda

”

Epileptik Sendrom Tanili Hastalarin Sikiginin Ve Ozelliklerinin Belirlenmesi
baslkl arastirmaya davet ediyoruz. Bu arastirmaya katilip katilmama kararini
vermeden oOnce, arastirmanin nigin ve nasil yapilacagini, bu arastirmanin goénulli
katilimcilara getirecedi olasi faydalari, riskleri ve rahatsizliklarini bilmeniz
gerekmektedir. Bu nedenle bu formun okunup anlasiimasi blyik 06nem
tagimaktadir. Asagidaki bilgileri dikkatlice okumak icin zaman ayiriniz. isterseniz bu
bilgileri aileniz, yakinlariniz ve/veya doktorunuzla tartisiniz. Eger anlayamadidiniz ve
sizin i¢in acik olmayan seyler varsa, ya da daha fazla bilgi isterseniz bize sorunuz.
Katilmayi kabul ettiginiz takdirde, gerekli yerleri siz, doktorunuz ve kurulus gorevlisi
bir tanik tarafindan doldurup imzalanmis bu formun bir kopyasi saklamaniz igin size
verilecektir.

Arastirmaya katilmak tamamen goénilliliik esasina dayanmaktadir.
Calismaya katilmama veya katildiktan sonra herhangi bir anda ¢alismadan ¢ikma
hakkinda sahipsiniz. Her iki durumda da bir ceza veya hakkiniz olan yararlarin kaybi
kesinlikle s6z konusu olmayacaktir.

Arastirma Sorumlusu
Prof. Dr. Mehmet Sait Okan

Arastirmanin Amaci:
Cocukluk ¢aginda gorilen epileptik sendrom sikhgi, tart ve 6zellikleri konusunda
bilgi birikimini arttirmak
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izlenecek Olan Yéntem ve Yapilacak iglemler:

Cocugun sistemik ve nérolojik muayeneleri yapilacaktir. Sikayetlere yonelik rutinde
yapilan arastirma tetkiklerinden ayri bir tetkik yapilmayacaktir. S6z konusu bu
tetkikler; hemogram, biyokimya, TFT, kan aminoasitleri, kan gazi, EEG,
Denver, Kranial MRG’ dir.

Arastirmanin Yapilacagi Yer(ler):

Uludag Universitesi Tip Fakultesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklari ABD: Cocuk Noroloji
Bilim Dali

Arastirmaya Katilan Arastiricilar: Dr. Aysel Zengin

Arastirmanin Siiresi: 6 ay

Katiimasi Beklenen Goniillii Sayisi: 100

Size Getirebilecegi Olasi Faydalar:
Cocukluk caginda gorilen epileptik sendrom sikhgi, tiri ve 6zellikleri konusunda
bilgi birikiminin arttirlimasina katkiniz olacaktir.

Size Getirebilecegi Ek Risk ve Rahatsizliklar:
Getirebilecegi ek risk ve rahatsizlik yoktur.

Masraflar:

Masraflar: Yoktur.

iletisim Kurulacak Kisi(ler): Dr. Aysel Zengin Tel: 02242950518

Gizlilik:
Bu calismadan elde edilen bilgiler tamamen arastirma amaci ile kullanilacak ve
kimlik bilgileriniz kesinlikle gizli tutulacaktir.

Ben, .. [gonullindn adi, soyadi (kendi el yazisi
ile)] yukaridaki metni okudum. Katilmam istenen calismanin kapsamini ve amacini,
gonulli olarak Gzerime diusen sorumluluklari tamamen anladim. Calisma hakkinda
soru sorma ve tartisma imkani buldum ve tatmin edici yanitlar aldim. Bana,
calismanin muhtemel riskleri ve faydalari s6zlii olarak da anlatildi. Bu ¢alismayi
istedigim zaman ve herhangi bir neden Dbelitmek zorunda kalmadan
birakabilecegimi ve biraktigim zaman mevcut tedavimin olumsuz yonde
etkilenmeyecegini anladim.
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Bu kosullarda;

1) S6z konusu arastirmaya kendi rizamla, higbir baski ve zorlama olmaksizin
katilmayi (cocugumun/vasimin bu ¢alismaya katilmasini) kabul ediyorum.

2) Gerek duyulursa kisisel bilgilerime mevzuatta belirtilen
kisi/kurum/kuruluslarin erisebilmesine ve,

3) Calismada elde edilen bigilerin bilimsel yayin igin kullaniima, argivieme ve
eger gerek duyulursa tlkemiz disina aktariimasina olur veriyorum.

Gonullintn (Kendi el yazisi ile)
Adi-Soyad:

imzasi:

Adresi:

(varsa Telefon No, Faks No):
Tarih (gun/ay/yll): ..../....[....

Velayet veya Vesayet Altinda Bulunanlar igin
Veli veya Vasisinin (kendi el yazisi ile)

Adi Soyad:

imzasi:

Adresi:

Varsa Telefon No, Faks No:

Tarih (gun/ay/yil): .../[..../1....

Onay Alma islemine Basindan Sonuna Kadar Taniklik Eden Kurulug Gérevlisinin
Adi-Soyad:

imzasi:

Gorevi:

Tarih (gun/ay/yil):..... .....[.....

Aciklamalari Yapan Kisinin
Adi-Soyad:

imzast:

Tarih (gtn/ay/yil):..../...[1.....

Bu galigma U.U. Tip Fakiiltesi “Tibbi Aragtirma Etik Kurulu” tarafindan onaylanmistir.
Onay Tarihi: 08.02.2011
Onay No: 2011-4/12
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EK-2: Kisaltmalar

EME: Erken Myoklonik Ensefalopati
LGS: Lennox-Gastaut Sendromu

ESES: Yavas uykuda diken dalga statusu
CCA: Cocukluk cagi absans epilepsisi
JAE: Juvenil absans epilepsisi

JME: Juvenil myoklonik epilepsi

GTK: Jeneralize tonik klonik konvulsiyon
N. konvulsiyon: Neonatal konvulsiyon
KKH: Konjenital kalp hastalgi

CP: Serebral palsi

EEG: Elektroensefalogram

BBT: Bilgisayarli beyin tomografisi
MRG: Magnetic Rezonans Goruntuleme
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