Cocukluk Caginda Epileptik Ensefalopatiler

EPILEPTIC ENCEPHALOPATHIES IN CHILDHOOD

Ulug YIS, Eray DiRiK, Semra KURUL

Dokuz Eyliil Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligii ve Hastaliklari Anabilim Dali, Gocuk Néroloji Bilim Dalr

Ulug Yi$

Dokuz Eyliil Universitesi

Tip Fakultesi

Cocuk Saghgi ve Hastaliklari AD
Cocuk Noéroloji BD

35340, Inciralti, IZMIR

Tel: (232) 4123638-4123666
e-posta: ulyis@yahoo.com

© 2006 DEU TIP FAKULTESI DERGISI

OZET

Epileptik ensefalopatiler (EE) terimi, erken baslangich (siklikla ilk bir yil), ilag tedavisine
direngli ve gelisim geriligi ile kendini gosteren epileptik sendromlari tanimlamak igin
kullaniimaktadir. Bu sendromlar gocukluk c¢agi epilepsilerinin tedaviye direngli grubunu
olusturmaktadir. Myoklonik nébetler ile seyreden Dravet sendromu ve miyoklonik-astatik
epilepsi, hipsaritmi ile birlikte olan infantil epileptik ensefalopati (West sendromu),
supresyon-borst paterni ile karakterize olan Ohtahara sendromu ve erken miyoklonik
epilepsi, malign migratuvar epilepsi, Lennox-Gastaut sendromu, Landau-Kleffner sendromu
ve yavas uyku sirasinda ortaya cikan elektriksel status epileptikus gocukluk ¢caginin baslica
epileptik ensefalopati sendromlaridir. infantil spazm ve Lennox-Gastautu digindakiler
pediatristler tarafindan gogu kez taninmamakta, bu durumda tanida gecikmelere ve daha
fazla mental yikima yol agmaktadir. Etiyoloji multifaktoriyel olup siklikla altta yatan bir neden
saptanamamaktadir.  Yiiksek doz coklu ilag tedavisine ragmen antiepileptiklere yanit
kétidur. Bu derlemenin amaci gocukluk caginda gorilen epileptik ensefalopatilerin klinik,
elektroensefalografik 6zelliklerini ve prognozlarini tanimlamak ve tedavide son yillarda olan
degisiklikleri gdzden gegirmektir.

Anahtar soézciikler: Epileptik ensefalopatiler, epileptik sendromlar, gocuk

SUMMARY

The term epileptic encephalopaties is used to describe epileptic syndromes with the
following features: early start (often within the first year), refractory to drug treatment, and
poor developmental outcome. These syndromes constitute the group of drug resistant
epilepsies in childhood. Syndromes characterised with myoclonic seizures like Dravet
syndrome and myoclonic-astatic epilepsy, infantile epileptic encephalopathy with
hypsarrhythmia (West syndrome), syndromes characterised with suppression-burst pattern
like Ohtahara syndrome and early myoclonic encephalopathy, malign migratory epilepsy,
Lennox-Gastaut syndrome, Landau-Kleffner syndrome and electrical status during slow
wave sleep are the main epileptic encephalopathies in childhood. These syndromes except
infantile spasm and Lennox-Gastaut sydrome are not recognised by paediatricians and this
leads to delay in diagnosis and more mental deterioration. The aetiology is multifactorial, but
frequently an underlying cause can not be identified. The response to antiepileptic drugs is
generally poor despite high dose polypharmacy. The aim of this review is to describe the
clinical, electroencephalographic and prognostic features of epileptic encephalopathies and
evaluate the recent therapeutic advances.
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Cocukluk caginda epileptik ensefalopatiler

Epileptik ensefalopati (EE) terimi; bilissel, davranigsal
ve diger beyin fonksiyonlarinin ilerleyici olarak bozulma-
sina yol acan epileptik sendromlar icin kullaniimaktadir.
Cocukluk ¢aginda bu bozukluklar gelisim sirecinde azal-
ma veya kazanilmis beyin fonksiyonlarinin kaybina neden
olmaktadir (Tablo). Epileptik ensefalopatilerin blylk kis-
minin etiyopatogenezi bilinmese de, semptomatik fokal
beyin lezyonlari (neokortikal hiicrelerin hatali yerlesimi,
timér, kortikal gliozis, inflamasyon) veya sistemik bir has-
taligin (metabolik, hormonal, iyon kanali hastaliklari, spe-
sifik genetik sendromlar) seyrinde ortaya gikabilmektedir.
Yiksek doz coklu ilag tedavisine ragmen antiepileptiklere
yanit koétidar. Ketojenik diyet, vagal sinir stimllasyonu ve
epilepsi cerrahisi antiepileptiklere direngli vakalarda diger
tedavi secgenekleridir. Bu derlemede gocukluk gaginda
gorilen baslica epileptik ensefalopatilerin klinik, elektro-
ensefalografik Ozellikleri ile birlikte prognoz ve tedavi
yaklasimlari 6zetlenmisgtir.

INFANT VE COCUKLARDA MYOKLONIK NOBETLER
ILE BIRLIKTE OLAN EPILEPTIK ENSEFALOPATILER

Dravet Sendromu (Ciddi Myoklonik Epilepsi)

Dravet sendromu, hayatin 2-10. ayi arasinda

baslayan ve fokal veya jeneralize atesli ndbetler ile
karakterize bir epileptik ensefalopatidir. Atesli ndbetler sik

Tablo. Cocukluk gaginda gorilen epileptik ensefalopatiler

araliklarla ortaya cikar ve ndbetin slresi her atakta uzar.
Hastalik ilerledikge ates olmaksizin nobetler devam eder.
Miyoklonus hayatin ikinci veya uguncu yilinda ortaya ¢ikar
ve vyas ilerledikce jeneralize, myoklonik ve absans
ndbetlere parsiyel nébetler eklenir. Hayatin ilk yillarinda
klonik nébetler, bes yastan sonra miyoklonik ndbetlerle
karakterize status epileptikus epizodlari sik gériilmekte ve
bu tablolar siklikla araya giren atesli enfeksiyonlar ve
ilaglarin duzenli olarak kullaniimamasi

clkmaktadir.

sonucu ortaya
Jeneralize miyoklonik atimlar hastaligin
onemli bir bulgusudur ve hastalarin dismesine vyol
acabilecek kadar siddetli olabilir. Dravet sendromunda
gorilen myoklonik atimlarin énemli bir bulgusu 1s1ga

duyarl olmasi, karanlikta ve uykuda kaybolmasidir (1).

Hayatin ilk yillarinda interiktal EEG normaldir. Hasta-
Iik ilerledikge jeneralize simetrik veya asimetrik diken-
dalga veya c¢oklu diken-dalgalar ortaya ¢ikmaktadir. Pa-
roksismal anormallikler uykuda artis gostermektedir. Foto-
paroksismal cevap hastaligin énemli bir bulgusudur (2).

Hastalarda su ana kadar altta yatan gelisimsel bir be-
yin anomalisi veya metabolik bozukluk saptanmamis olsa
da olgularin
epilepsi 6yklsu bulunmakta ve hastallk monozigot
ikizlerde de tanimlanmaktadir (3). Vakalarin %30-80’ninde
SCN1A geninde mutasyon saptanmaktadir (4).

%25-64’linde ailede konvilziyon veya
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Hayatin ilk yillarinda sik nébetlere ragmen hastalarin
gelisimi normal seyretmekte, genellikle Gglncli yastan
sonra hastalarin biligsel fonksiyonlari ilerleyici olarak bo-
zulmaktadir. Yapilan bir ¢galismada 50 hastadan sadece
ikisinin okul ¢aginda sinirda zekaya sahip oldugu goste-
rilmisgtir. Myoklonik nébetler ergenlik éncesi sona erse de
diger nobet tipleri erigkin dénemde de devam etmektedir

(1)

Tedavide ilk yaklagim ates yapabilecek agilari kullan-
mamak ve ¢ok sicak su ile banyo yapilmasini énlemektir
(1). Karbamazepin, fenitoin ve lamotrijin kullanimi ile né-
betler artmakta, barbittratlar ve valprot kismi olarak etkili
olmaktadir (5,6).
sitokrom p450 inhibitéri olan stiripentol ve klobozamin

Son yillarda yapilan bir g¢alismada

beraber kullaniminin bu hastalarda nébet sikhgini dnemli
Olgiide azalttigi bildirilmistir (7).

Myoklonik Astatik Epilepsi (Doose Sendromu)

Myoklonik-astatik epilepsi, cocukluk caginda
myoklonik ve/veya astatik ndbetlerle karakterize bir
epileptik ensefalopatidir (8). Nobetler 2-5 yaslari arasinda
baslamakta ve bazi vakalarda daha éncesinde gegirilmis
febril konvilziyon 6ykisiu bulunmaktadir. Hastahgin ilk
aylarinda jeneralize tonik-klonik konvulziyonlar tek nébet
tipi olup, ilerleyen aylarda hastanin sikga dismesine
neden olan myoklonik-astatik nébetler baslamaktadir.
Myoklonik-astatik nobetler, boyun, omuz, kollar ve
ve simetrik atimlar ile
atak 2-3

strmektedir. Bu atimlar sonrasinda ortaya ¢ikan ani tonus

bacaklarda ani, kisa sureli

karakterizedir.  Bir saniyeden daha az
kaybi hastalarin sikca diismesine yol agan asil faktordir.
Cocuklarin cogunda myoklonik-astatik nébetlere ek olarak
jeneralize tonik-klonik, absans nobetler ile konvulzif
olmayan status epileptikus ataklari gorilmektedir (9).
Konvulzif olmayan status epileptikus ataklari, biling
bulanikhgi, ataksi ve tonus artisi ile karakterize olup
saatler hatta haftalarca siirebilmekte ve hastanin biligsel
fonksiyonlarini daha hizli kaybetmesine neden olmaktadir

(10).

Hastaligin baslangicinda interiktal EEG normal olup,
daha sonra 6zellikle uykuda 3-Hz diken dalga patlamalari
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ortaya cikmaktadir. Birgcok vakanin EEG’sinde 4-7-Hz
arasinda degisen ritmik teta aktivitesi ile birlikte g6z ka-
pama ile yok olan parietal hizlanma ve oksipital 4-Hz ri
timleri izlenmektedir. Fotosensivite beklenen bir bulgu de-
gildir (9).

Hastalarda su ana kadar altta yatan gelisimsel bir be-
yin anomalisi veya metabolik bozukluk saptanmamis olsa
da vakalarin énemli bir kisminda ailede epilepsi 6ykiisu
bulunmaktadir (9).

Vakalarin %50-89'unda ug¢ yil icinde ndébetler sona
erse de, yaklasik yarisinda mental yikim ortaya ¢ikmakta-
dir. Bazi hastalarda nobetler ileri yaglarda da devam et
mekte ve biligsel fonksiyonlar 6nemli dlgiide bozulmakta-
dir. Konvulzif olmayan status epileptikus, atipik absans,
tekrarlayan jeneralize tonik-klonik konvulziyon ve sik dus-
meler kot prognoz ile iligkili bulunmustur (9).

Tedavide nobetler, karbamazepin ve vigabatrin
myoklonik ndbetlerin artmasina neden olmakta, valproik
asit, etostiksimid ve klonazepama iyi cevap vermektedir

(10,11).

HiPSARITMi ILE BiRLIKTE OLAN iNFANTIL
EPILEPTIK ENSEFALOPATI (WEST SENDROMU)

Ik kez 1841 yilinda William West, dort aylik oglunda
infantil spazm igin karakteristik olan nébetleri tanimlamis-
tir. Hastaligin insidansi her 1000 canli dogumda 0,31°dir.
Ortalama baslangi¢ yasi alti ay olup, hayatin ilk haftasi ile
Uc yil arasinda degiskenlik gdstermektedir. Hastalik cinsi-
yet farki géstermemektedir. Vakalarin %1-7 arasinda ak
lede epilepsi dykisi bulunmaktadir (12).

Spazm sirasinda ortaya c¢ikan kas aktivitesi yaklasik
iki saniye suren fazik ve on saniye siren tonik bilesen
icermektedir. Bazi spazmlarda tonik bilesen olmayabilir.
Fleksor, ekstensoér ve karigik fleksor-ekstensoér olmak
Uzere Ug¢ tip motor spazm tanimlanmistir. Spazmlar, gok
siddetli veya gozle goriulemeyecek kadar hafif olabilmek-
tedir. Hastalarda spazmlar birden fazla tipte ve simetrik
olarak ortaya cikabildigi gibi asimetrik de olabilmektedir.
siklikla
duraklama evresi olusmaktadir (13). Spazmlara birgok

Motor spazmlardan sonra hastalarda bir
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186 Cocukluk caginda epileptik ensefalopatiler

otonomik (kizarma, terleme, kalp hizi degisiklikleri), okuler
(g6zlerde deviasyon, pupiller dilatasyon, nistagmus) ve
solunum hizi degisiklikleri eslik etmektedir.

Spazmlar, vakalarin %47-84’inde kimeler halinde or-
taya cikmakta, gece ve gindiz arasinda siklik farki bu-
lunmamaktadir. Uykuda spazmlar izlenmese de, uykudan
uyanma evresinde siklasmaktadir. Taktil uyari, gurultd,
beslenme, heyecan, korku, ates, aclik ve asirn sicaklik
ndbetleri tetikleyen baslica uyaranlardir (14).

Hastaligin baslica interiktal EEG bulgusu hipsaritmi
olarak adlandirilan ylksek voltajli yavas ve diken dalga
aktivitesidir (Sekil 1). Bu dalgalar hem sire hem de lokali
zasyon olarak dakikalar iginde degisiklik gostermektedir.
Fokal olarak ortaya ciksalar bile birka¢ saniye iginde
multifokal 6zellik gdstermektedirler. Siklikla dalgalar
jeneralize olmakta fakat hi¢cbir zaman petit mal gibi ritmik
ve organize bir 6zellik gdstermemektedirler (12).

Hipsaritmi en sik gérilen EEG paterni olsa da, bazi
hastalarda fokal veya multifokal diken ve keskin dalga,
anormal hizli ve yavas ritimler, yaygin yavaslama, fokal
yavaslama, fokal depresyon, paroksismal yavas ve hizl
borstler, yavas diken ve dalga paternide goérilebilmektedir
(12).

Hastaligin baslica iktal EEG bulgusu voltaj yavaslama-
si olup siiresi 0,5-106 saniye arasinda degismektedir (12).

infantil spazmin patofizyolojisi bilinmemektedir. Spazm
ve hipsaritmik EEG paterninin beyin sapindaki uyku
siklusunu diizenleyen pontin retikiler formasyondaki
monoaminerjik ve kolinerjik bdlgelerdeki bir bozukluk so-
nucu ortaya ciktigi disinilmektedir (15). Diger olasi bir
mekanizma asiri miktarda salinan kortikotropin salgilatici
hormonun beyin sapinda epileptojenik degisiklikler olus-
turmasidir. Immun  sistem bozukluklari,  piruvat
dehidrogenaz eksikligi, pridoksin, glutamat, aspartat,
gamma aminobitirik asit ve ACTH metabolizmasindaki
bozukluklar diger sorumlu tutulan mekanizmalar iginde yer
almaktadir (12).
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Sekil 1. Elekroensefalografide hipsaritmi paterni

Spazmlar baglamadan 6nce gelisimi normal olan, altta

yatan etiyolojik bir neden bulunamayan hastalar

kriptojenik infantil spazm olarak kategorize edilmektedir.
%20’si %80’i
almaktadir Serebral

Hastalarin kriptojenik,
grupta yer (16).
toksinler, travma, enfeksiyonlar, hipoksi-iskemi, vaskiler

ise semptomatik
neoplasmlar,

bozukluklar ve genetik bozukluklar semptomatik grupta
yer
nedenlerdir. Kriptojenik grupta yer alan hastalar tedaviye

alan hastalarda altta yatan baglica etiyolojik
cok iyi yanit vermekte ve ileri donem prognozlari ¢ok iyi

olmaktadir.

Tedavide etkinligi kanitlanmis en iyi ilag ACTH'dir.
Vigabatrin ve ACTH'In birbirlerine ¢ok fazla Ustunlikleri
olmasa da, vigabatrin tuberosklerozdaki spazmlari daha
iyi kontrol altina almaktadir. Tedavide kullanilan ilag her
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ne olursa olsun yanit bir iki hafta icinde ortaya ¢ikmaya
baglamaktadir. Tedavi sonunda &zellikle semptomatik
grupta yer alan hastalarin %25-33’'Uinde relaps ortaya
ctkmaktadir. Nobetleri direngli olan ve EEG, PET veya
MRG'de fokal kortikal anormalligi olan hastalarda epileptik

cerrahi diger bir tedavi segenegidir (12).

Hastaligin ileri donem prognozu kriptojenik grupta
olan, spazm haricinde baska ndbet tipi olmayan ve teda-
viye yanit veren grupta iyi iken semptomatik grupta yer
alan hastalarin gogunda ndébetler jeneralize tonik klonik
veya basit parsiyel nébetler seklinde devam etmekte ve
hastalarin %17’sinde Lennox-Gastaut sendromu ortaya
ctkmaktadir (12).
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SUPRESYON-BURST iLE BiRLIKTE OLAN ERKEN
iNFANTIL EPILEPTIK ENSEFALOPATILER

Ohtahara Sendromu

Ohtahara sendromu, hayatin ilk aylarinda siklikla
yenidogan déneminde ortaya g¢ikan ve sik tekrarlayan to-
nik nobetler ile karakterize bir epileptik ensefalopatidir.
Tonik spazmlar izole veya kimeler seklinde ortaya ¢ika-
bilmektedir. Spazmlar hem uyku hem de uyaniklik déne-
minde olugsmakta ve glinlik nébet sikhgr 10-300 arasinda
degismektedir. Hastalarin yaklasik Ugte birinde fokal
motor nobetler,
ndbetler olabilmektedir.

olarak gorilmektedir (17).

hemikonvilziyonlar ve asimetrik tonik
Myoklonik noébetler cok nadir

En 6nemli interiktal EEG bulgusu hem uyku hem de
uyaniklikta ortaya ¢ikan supresyon-borst paternidir (Sekil
2). Her iki borst arasindaki stire 5-10 saniye arasinda de-
gismekte ve supresyon fazi ise yaklasik 2-5 saniye sir-
mektedir. Supresyon-bdrst paterni vakalarin Ugte ikisinde
asimetrik olabilmektedir. En sik iktal EEG bulgusu ise
birlikte
desenkronizasyon gosteren tonik spazmlardir (18).

supresyon-bérst  paterni ile olabilen ve

Altta yatan neden

hemimegalansefali, porensefali, fokal kortikal displazi gibi

heterojen olup bircok hastada

bir beyin malformasyonu bulunmaktadir. Bazi hastalarda
sitokrom c oksidaz eksikligi ve Leigh ensefalopatisi bildi
rilmis olup bazi
yolaklarda

hastalarda da katekolaminerjik ve

serotoninerjik bozukluk saptanmistir.
Postmortem incelemelerde gérintileme ydntemleri ile
saptanamayan disgenetik anormalliklerin saptanmasi,
kriptojenik vakalarin gogunda tespit edilemeyen bir
migrasyon bozuklugu veya mikrodisgenezi olabilecegi

dusuncesini akla getirmektedir (19-21).

Nobetler hemen hemen tum antiepileptiklere direngli
olup, fokal kortikal displazisi olan hastalara cerrahi tedavi
uygulanmaktadir. Son yillarda zonisamid ve vigabatrin ile
nébetlerin kismen kontrol altina alinabildigine dair yayinlar
bulunmaktadir (22).

Hastaligin prognozu kéti olup vakalarin doértte biri ilk
iki yilda kaybedilmektedir. Yasayan vakalarda ndbetlerin
sikhigr giderek azalsa da agir derecede mental ve motor
yikim meydana gelmektedir (17).
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Sekil 2. Elekroensefalografide supresyon-borst paterni

Erken Myoklonik Ensefalopati

Erken myoklonik epilepsi, hayatin ilk G¢ ayinda basla-
yan myokloniler ve parsiyel nébetler ile karakterize epilep-
tik bir ensefalopatidir. Myokloniler dizensiz ve segmental
olup en cok ekstremitelerin distal uclarinda, g6z kapakla-
rinda ve agiz kdsesinde ortaya gikmaktadir. Parsiyel né-
betlerde myokloniler kadar siktir ve en ¢ok gozlerde
kayma ve klonik ndbetler seklinde ortaya c¢ikmaktadir.
Hastalikta gorulen diger bir nébet tipi 3—4 aylikken ortaya
ctkan ve genellikle kiimeler seklinde olan tonik spazmlar
dir (23).

En énemli interiktal EEG bulgusu 6zellikle derin uy-
kuda gorillen supresyon-borst paternidir. Uyaniklik done-
minde ise yavas zemin aktivitesi ile birlikte multifokal
diken dalgalar Baslangicta
supresyon-borst paterni yerini 3—5. aylardan sonra atipik

gorilmektedir. goérilen
hipsaritmiye birakmakta ve bu atipik hipsaritmi yaklasik iki
yil devam etmekte daha sonra tekrar supresyon-borst
paterni ortaya ¢cikmaktadir (24).

Baglangicta kraniyal gérintuleme normal iken
hastalik ilerledikge periventrikiler ve kortikal atrofi ortaya
¢cikmasi altta yatan fakat heniiz saptanamamis metabolik
veya dejeneratif hastaliklarin varligini akla getirmektedir.
Hastaligin ayni aile iginde ortaya cikabilmesi genetik
faktorlerin  de etiyolojide 6nemli rol oynadigini
distndirmektedir (17). Nonketotik hiperglisinemi, glisin
ensefalopatisi, propiyonik asidiri, metilmalonik asidemi,
D-gliserik asidemi, sllfit ve ksantin oksidaz eksikligi,
Menkes hastaligi ve Zellweger sendromu erken myoklonik

epilepsi ile birlikte olabilen hastaliklardir (23,25).

Myokloniler genellikle haftalar veya aylar sonra kay-
bolmaktadir. Parsiyel ndbetler ise devamlilik géstermekte-
dir. Nobetler antiepileptik ilaglar, ACTH, steroidler ve
pridoksine direnglidir (17).
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Vakalarin yaklasik yarisi ilk iki yilda kaybedilmekte,
yasayanlarda ise agir derecede mental ve motor yikim
ortaya cikmaktadir (17).

DIGER EPILEPTIK ENSEFALOPATILER
Malign Migratuvar Parsiyel Epilepsi

Malign migratuvar parsiyel epilepsi ilk olarak 1995 yr
linda Coppola ve ark. tarafindan tanimlanmis bir epileptik
ensefalopatidir. Hastalarda Gglincli ayda parsiyel nobetler
baslamakta, ilerleyen aylarda nobetlerin sikligi hizla
artarak devaml hale gelmekte ve siklikla ikincil olarak
jeneralizasyon gostermektedir.  Elektroensefalografide
(EEG), es zamanl her iki hemisiferden kdken alan birbi-
rinden bagimsiz ve migrasyon gdsteren epileptik aktivite
saptanmaktadir. Hastalarda su ana kadar altta yatan geli
simsel bir beyin anomalisi veya metabolik bozukluk ta-
nimlanmamistir. Yas ilerledikge ndbetlerin sikhgi azalsa
da hastalarda agir derecede mental-motor gerilik ortaya
¢ikmaktadir (26). Nobetler neredeyse tim antiepileptik
ilaglara direngli olup son yillarda potasyum bromiir ile né-
betlerin kontrol altina alinabilecegine dair yayinlar bulun-

maktadir (27).
Lennox-Gastaut Sendromu

Lennox-Gastaut sendromu, atipik absanslar, tonik n6é-
betler, biligsel fonksiyonlarda azalma ve EEG’de yavas
diken dalga aktivitesi
ensefalopatidir. Tonik-klonik ndbetler nadir olup, fokal né-

ile karakterize epileptik bir

betler vakalarin yarisindan azinda ortaya c¢ikmaktadir.
Baslangi¢ yasi 1-10 yas arasinda degisir ve ndbetlerin
baslamasini takiben ilk yilda hastalarin nérokognitif fonk-
siyonlari ilerleyici olarak bozulur. Disme ataklari hastalr
gin baslica komplikasyonu olmasina karsin patofizyolojisi
henuz anlasilamamisgtir. Tonik, absans veya tonik-absans
status epileptikus epizodlari sik olarak gorilmektedir.
Barbituratlar, tonik statusu tetikleyen baslica anti-epileptik
ilaclardir (28).
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Hastalik genellikle fokal, multifokal veya diffiz beyin
hasari sonucu ortaya ¢ikmaktadir. West sendromunu taki-
ben Lennox-Gastaut sendromu gelisebilir. Kriptojenik va-
kalarda altta yatan radyolojik bir anormallik bulunmamak-
tadir (28).

Lennox-Gastaut sendromlu vakalarin ¢ogunda iz
lemde multipl birbirinden bagimsiz diken fokusu ile karak-
terize olan ciddi epilepsi sendromu gelismektedir. West
sendromu, Lennox-Gastaut sendromu ve multipl birbirin-
den bagimsiz diken fokusu ile karakterize olan ciddi epi
lepsi sendromu arasinda yakin bir iliski bulunmaktadir
(29).

Fenobarbital, fenitoin, karbamazepin, okskarbama-
zepin ve vigabatrin ndbetleri artirken, valproat, lamotrijin,
topiramat ve felbamat ile nébetler kontrol altina alinabil
mektedir. Anterior kallosotomi ile diisme ataklari kontrol
altina alinabilmektedir (28).

Landau-Kleffner Sendromu

Landau-Kleffner Sendromu, kazanilmis olan dil yetisinin
kaybi ile birlikte epileptiform EEG veya klinik ndbetler ile
karakterize epileptik bir ensefalopatidir. Hastalik genellikle
3-8 yaslar arasinda baslamaktadir. Klinik nébetler hasta-
larin %80’nin de gorillebilirse de tani igin sart degildir.
klonik,
jeneralize tonik klonik ve kompleks parsiyel ndbetlerdir.

Baglica gorilen nobet tipleri parsiyel motor,
Nébetler antiepileptik ilaglarla gok kolay kontrol altina alr
nabilmekte ve genellikle ergenlik ddbneminde sona ermek-
tedir (30). Verbal isitsel agnozi hastaligin en énemli bulgu-
sudur (31). En sik EEG bulgusu jeneralize diken dalga
aktivitesidir. heniliz

Hastaligin patofizyolojisi

anlasilamamis olup, goéruntileme calismalari normal
olarak sonuglanmaktadir (30). Nobetler ilerleyen yaslarda
dursa da dil yetisi kaybinin siklikla geri donusumsiz
olmasindan 6tlrt hastalik epileptik ensefalopatiler iginde
yer almaktadir. Nobetler neredeyse tum antiepileptik
ilaclar ile kontrol altina alinabilirse de, dar spektrumlu
antiepileptiklerin hastaligi

(32). Yuksek doz

immunglobulinin  dil

siddetlendirdigi
distnilmektedir prednison ve

intraventz gelisimi  ve biligsel

fonksiyonlari diizelttigine dair yayinlar bulunmaktadir (33).

Yavas Uyku Dalgasinda Elektriksek Status Epileptikus
(YUDESE) veya Yavas Uyku Dalgasinda Surekli Diken
Dalga (YUDSDD)

Yavas uyku dalgasinda elektriksel status epileptikus
(YUDESE) veya yavas uyku dalgasinda sirekli diken
dalga (YUDSDD) 5-7 vyagslari
fonksiyonlarda

arasinda baglayan ve
davranissal azalma ile
epileptik  bir Hastalik
baslayana kadar vakalarin gogu normal gelisim slrecine

biligsel ve
karakterize ensefalopatidir.
sahip olsa da yaklasik hastalarin Ucte birinde ndrolojik
anormallik bulunmaktadir (34). Parsiyel, absans, atipik
absans ve atonik nobetler siklikla gorilmekte ve ergenlik
donemi ile siklikla sona ermektedir. Klasik EEG bulgusu
non-REM
jeneralize yavas diken ve dalgadir (35). Bu bozukluk

uykusunda gérilen diffiz yavaslama ve

trasenin %85’inden fazlasini kaplamaktadir. Vakalarin
yaklasik  %30-60’'inda  goérintilemede  atrofi ve
polimikrogiri ~ gibi  gelisimsel  beyin  anormallikleri

saptanmaktadir. Nobetler ergenlik déneminde sona erse
de hastalarda ciddi davranigsal ve biligsel disfonksiyon
ortaya gikmaktadir. Landau-Kleffner sendromunda oldugu
gibi yiksek doz prednison baslica tedavi secenegidir (35).
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