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ABSTRACT

Introduction: Amyotrophic Lateral Sclerosis, the most common 
and well-known form of motor neuron disease, is characterized 
by progressive degeneration of upper and lower motor neu-
rons. Respiratory failure and aspiration due to respiratory muscle 
weakness is the most common causes of mortality in patients 
with amyotrophic lateral sclerosis. Status epilepticus is the sec-
ond most frequent neurological emergency with a risk of major 
morbidity or mortality. Status epilepticus, due to causes such as 
prolonged seizures, respiratory distress, acidosis, hypoglycemia, 
and hypotension may lead to mortality. 

Case Report: A forty-eight year old male patient had been fol-
lowed for 4 years with a diagnosis of amyotrophic lateral scle-
rosis and was referred to our clinic with the diagnosis of status 
epilepticus. The refractory status epilepticus patient was treated 
with a diagnosis of respiratory failure and the need for mechani-
cal ventilation evolved.

Conclusion: We report the development of status epilepticus in a 
patient with amyotrophic lateral sclerosis, and in addition to the 
appropriate anti-epileptic medication, ventilator support and in-
tensive care was needed, emphasizing the life-saving procedure.
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ÖZET

Giriş: Amiyotrofik Lateral Skleroz, Motor Nöron Hastalığı’nın en yay-
gın ve en iyi bilinen formu olup üst ve alt motor nöronların prog-
resif dejenerasyonu ile seyreder. Amiyotrofik Lateral Skleroz’lu has-
talarda solunum kaslarının güçsüzlüğü nedeniyle gelişen solunum 
yetmezliği mortalitenin en sık nedenleri arasında yer almaktadır. 
Status epileptikus önemli morbidite ve mortalite riski ile akut inme-
den sonra ikinci en sık rastlanan nörolojik acildir. Status epileptikus, 
nöbet süresinin uzaması, solunum zorluğu, asidoz, hipoglisemi ve 
hipotansiyon gibi nedenlerle mortaliteye neden olabilir.

Olgu Sunumu: Kırk sekiz yaşında erkek hasta, 4 yıldır Amiyotrofik 
Lateral Skleroz tanısıyla takip edilmekte iken status epileptikus 
tanısıyla kliniğimize dış merkezden sevk edildi. Dirençli status epi-
leptikus tanısı ile tedavi verilen hastada solunum yetmezliği ve 
mekanik ventilatör ihtiyacı gelişti.

Sonuç: Bu iki nadir hastalığın birbirleri üzerine etkileri hakkında 
literatürde yeterli bilgi bulunmamaktadır. Biz bu olgu sunumu ile 
Amiyotrofik Lateral Sklerozlu bir hastada status epileptikus geli-
şebileceğini bildirmek ve uygun antiepileptik tedaviye ek olarak, 
ventilatör ve yoğun bakım desteğinin de yaşam kurtarıcı olacağı-
nı vurgulamak istedik.
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Giriş
Motor nöron hastalığının en yaygın ve en iyi bilinen formu olan Amyotrofik lateral skleroz (ALS), primer motor korteks, beyin sapı 
ve spinal kordaki motor nöronların ilerleyici dejenerasyonuna ve ölümüne yol açan nadir bir hastalıktır. ALS hastalarının çoğu 
motor ve respiratuar fonksiyonlarda progresif kötüleşme sonucu solunum yetmezliği ile kaybedilirler (1, 2). 

Status epileptikus (SE), yeterince uzun süren veya aralarda bilincin açılmadığı tekrarlayan epileptik nöbetler olarak tanımlanmak-
tadır (3). Son 30 yıl boyunca tanı ve tedavisinde önemli gelişmeler olmasına rağmen, SE halen yetişkinlerde yüksek morbidite ve 
mortaliteye yol açabilen majör nörolojik bir acildir (4, 5). 
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Status epileptikus’tan (SE) sonra akut olarak ortaya çıkan glutama-
tın, serebral iskemi ve injuriye neden olması ile ALS ve Huntington 
Kore’si gibi kronik nörodejeneratif hastalıkların gelişimine katkıda 
bulunabileceği bildirilmektedir (6). Ayrıca glutamerjik sistemdeki 
değişiklikler ve eksitotoksisitenin ALS ve epilepsi patogenezinde de 
rol oynayabileceği öne sürülmektedir (7). Bununla birlikte literatürde 
ALS ve SE’nin birbirlerine etkileri hakkında yeterli bilgi yoktur.

Biz burada ALS’li bir hastada rastladığımız SE’yi nadir bir komormid 
durum olması nedeniyle sunduk. 

Olgu Sunumu
Kırk sekiz yaşında, erkek hasta dirençli SE nedeni ile dış merkezden 
kliniğimize sevk edildi. Şikayetinin bir gün önce başladığı, bir gün 
içerisinde şuurunda açılma olmadan 5 kez nöbet geçirdiği ve elekt-
roensefalografi (EEG) çekimi esnasında solunum sıkıntısı geliştiği öğ-
renildi. Özgeçmişinde 4 yıldır dış merkezde ALS tanısı ile izlendiği ve 
günde 50 mg 2x1 tb. riluzol aldığı öğrenildi. Dış merkezde çekilen 
bilgisayarlı beyin tomografisi normaldi. Acil servisde yapılan nöro-
lojik muayenesinde konvülsiyon yoktu ve şuur somnole, kooperas-
yon ve oryantasyon kısmen sağlanabiliyordu. Tüm ekstremitelerin-
de derin tendon refleksleri hiperaktif, alt ekstremitelerinde belirgin 
kas atrofileri, bilateral üst ve alt ektremitelerde patolojik refleksleri 
mevcuttu. Hastanın acilde yapılan biyokimyasal değerleri normal-
di. Hastanın kliniğe yatırılmasından 15 dk. sonra bulantı, öğürme ve 

huzursuzlukla başlayan jeneralize tonik-klonik tipte nöbeti gözlendi. 
Diazepam 0,1 mg/kg/doz i.v. yapıldı ve bu tedaviyle nöbeti durma-
yınca aynı doz tekrarlandı. Buna rağmen nöbetlerin devam etmesi 
üzerine fenitoin 20 mg/kg yükleme tedavisi başlandı. Hastanın bu 
esnada solunumunun yüzeyelleşmesi ve sonrasında da solunum ar-
resti gelişmesi üzerine entübe edildi ventilatöre bağlandı ve tiopen-
tal ile genel anestezi altında izlenmeye başlandı. Genel anesteziye 
başlanması ardından hastanın nöbetleri sonlandı. Hastanın, uygun 
yoğun bakım ve antiepileptik tedavi ile 24 saat sonra bilinci açıldı 
ve spontan solunum yapabildi. Fenitoin idame dozu ile nöbet takibi 
yapıldı. Nöbet durduktan 48 saat sonrasında çekilen EEG’de sağ he-
misferde daha belirgin hafif biyoelektrik yavaşlama izlendi (Resim 1).  
Takiplerinde hastanın nöbeti olmadı. Genel durumu stabilleşen has-
ta fenitoin 200 mg/gün ile taburcu edildi. Hasta halen bu medikas-
yonla nöbetsiz olarak yaşamını sürdürmektedir ve solunum yetmez-
liği tekrarlamamıştır. 

Tartışma
Status epileptikus etiyolojisinde en sık toksik ve metabolik neden-
ler, santral sinir sistemi (SSS)’nin tümör, inme veya enfeksiyonu, al-
kol, travmatik beyin hasarı, epileptik hastalarda antiepileptik ilaçların 
kesilmesi gibi durumlar suçlanmaktadır (8). Bu yönüyle bizim olgu-
muzda sözü edilen risk faktörleri yoktu. Hastamızın ALS tedavisi için 
aldığı riluzol için literatürde presinaptik glutamat salınımını azaltma 
yoluyla antiepileptik etki gösterdiği bildirilmektedir (9). Hastamız bu 
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Resim 1. Nöbet durduktan 48 saat sonra çekilen EEG.
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ilacı dört yıldır aynı dozda almaktaydı ve bu ana kadar herhangi bir 
epileptik nöbet geçirmemişti.

Literatürde ALS ve SE’nin birbirlerine olan etkileri hakkında yeterli 
bilgi bulunmamaktadır. Bununla birlikte glutamatın hem ALS hem 
de epilepsi patogenezinde rol oynayabileceği düşünülmektedir (7).  
Diyetle alınan glutamatın insanda beyin hasarı oluşturacağına dair 
kanıt olmamasıyla birlikte; SE’den sonra akut olarak ortaya çıkan 
endojen glutamat, n metil d aspartat  (NMDA), α-amino-3-hidroksi-
5-metil-4-isoksazolpropionik asit  (AMPA) ya da mGluR1 gibi çe-
şitli reseptörler aracılığıyla beyin hasarına katkıda bulunabilir. Bu 
durum da ALS ve Huntington’s Koresi gibi kronik nörodejeneratif 
hastalıkların gelişmesine neden olabilir (6). Olgumuzda bu durum-
dan farklı olarak ALS tanısı 4 yıldır mevcuttu ve SE ya da epilepsi 
geçirme öyküsü yoktu. Bu bakımdan bu durum komorbidite olarak 
yorumlanabilir. 

Bilgilerimize göre literatürde, ALS’nin jeneralize tonik klonik SE esna-
sında solunum kasları üzerinde etkisi hakkında yeterli veri yoktur. Ol-
gumuzda dış merkezde ve kliniğimizde epileptik nöbetler sırasında 
solunum yetmezliği gelişmesinde ALS’nin ilerleyici kas güçsüzlüğü 
ile giden ve solunum kaslarını etkileyen bir hastalık olması önemli 
nedenlerden biri olabilir (1). Bir diğer nedense SE esnasında santral 
sinir sistemi etkilenmesine bağlı gelişen akut nörojenik pulmoner 
ödem tablosu olabilir. Nörojenik pulmoner ödem, SE gibi santral sis-
temini etkileyen durumlarda ortaya çıkabilen akut solunum yetmez-
liği tablosudur (10).

Konvülsif SE, nonkonvulsif SE’ye göre daha sık görülmekte ve erişkin-
lerde %30 oranında mortaliteye neden olmaktadır. Bu oran üzerinde 
SE etiyolojisi, eşlik eden hastalıklar, süre ve tedavi önemli rol oyna-
maktadır. Anoksi, çoklu tıbbi hastalıklar, sepsis ve ileri yaş mortaliteyi 
artıran faktörlerdir. Kardiyak ritm bozuklukları ve akciğer ödemi SE’ ile 
ilişkili önemli faktörlerdendir (11).

Sonuç 
Amyotrofik lateral sklerozda (ALS) epileptik aktivitenin nasıl oluşacağı 
hakkında yeterli bilgi yoktur. Epilepsi herhangi bir sebep olmadan da 
ortaya çıkabileceğinden olgumuz nadir komorbiditeye örnek olarak 
düşünülebilir. Bu iki hastalığın birlikte bulunmasını ve altta yatan te-
tikleyici mekanizmaları açıklayabilmek için daha ileri araştırmalar ge-
rekmektedir. Biz bu vakamızla ALS hastalarında tonik klonik epileptik 
nöbetlerin görülebileceğini, başta solunum desteği olmak üzere acil 
müdahelenin önemli olduğunu belirtmeyi amaçladık. 
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