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Status Epilepticus in a Patient with Amyotrophic

L ateral Sclerosis

Amiyotrofik Lateral Sklerozlu Bir Hastada Status Epileptikus
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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 epilepticusin 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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OZET

Giris: Amiyotrofik Lateral Skleroz, Motor Noéron Hastaligi'nin en yay-
gin ve en iyi bilinen formu olup Ust ve alt motor néronlarin prog-
resif dejenerasyonu ile seyreder. Amiyotrofik Lateral Skleroz'lu has-
talarda solunum kaslarinin glicstizligu nedeniyle gelisen solunum
yetmezligi mortalitenin en sik nedenleri arasinda yer almaktadir.
Status epileptikus dnemli morbidite ve mortalite riski ile akut inme-
den sonra ikinci en sik rastlanan ndrolojik acildir. Status epileptikus,
nobet stresinin uzamasl, solunum zorlugu, asidoz, hipoglisemi ve
hipotansiyon gibi nedenlerle mortaliteye neden olabilir.

Olgu Sunumu: Kirk sekiz yasinda erkek hasta, 4 yildir Amiyotrofik
Lateral Skleroz tanisiyla takip edilmekte iken status epileptikus
tanistyla klinigimize dig merkezden sevk edildi. Direngli status epi-
leptikus tanisi ile tedavi verilen hastada solunum yetmezligi ve
mekanik ventilator ihtiyac gelisti.

Sonug: Bu iki nadir hastaligin birbirleri Uzerine etkileri hakkinda
literatUrde yeterli bilgi bulunmamaktadir. Biz bu olgu sunumu ile
Amiyotrofik Lateral Sklerozlu bir hastada status epileptikus geli-
sebilecegini bildirmek ve uygun antiepileptik tedaviye ek olarak,
ventilator ve yogun bakim destedinin de yasam kurtarici olacagi-
ni vurgulamak istedik.
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Girig

Motor néron hastaliginin en yaygin ve en iyi bilinen formu olan Amyotrofik lateral skleroz (ALS), primer motor korteks, beyin sapi
ve spinal kordaki motor néronlarin ilerleyici dejenerasyonuna ve 6limune yol agan nadir bir hastaliktir. ALS hastalarinin cogu
motor ve respiratuar fonksiyonlarda progresif kéttlesme sonucu solunum yetmezligi ile kaybedilirler (1, 2).

Status epileptikus (SE), yeterince uzun siren veya aralarda bilincin acilmadigi tekrarlayan epileptik nébetler olarak tanimlanmak-
tadir (3). Son 30 yil boyunca tani ve tedavisinde 6nemli gelismeler olmasina ragmen, SE halen yetiskinlerde yiksek morbidite ve

mortaliteye yol acabilen major nérolojik bir acildir (4, 5).
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Status epileptikus'tan (SE) sonra akut olarak ortaya ¢ikan glutama-
tin, serebral iskemi ve injuriye neden olmasi ile ALS ve Huntington
Kore'si gibi kronik nérodejeneratif hastaliklarin gelisimine katkida
bulunabilecegi bildirilmektedir (6). Ayrica glutamerjik sistemdeki
degisiklikler ve eksitotoksisitenin ALS ve epilepsi patogenezinde de
rol oynayabilecedi dne sirdlmektedir (7). Bununla birlikte literatlrde
ALS ve SE'nin birbirlerine etkileri hakkinda yeterli bilgi yoktur.

Biz burada ALS'li bir hastada rastladigimiz SE'yi nadir bir komormid
durum olmasi nedeniyle sunduk.

Olgu Sunumu

Kirk sekiz yasinda, erkek hasta direncli SE nedeni ile dis merkezden
klinigimize sevk edildi. Sikayetinin bir gin énce basladidi, bir giin
icerisinde suurunda agllma olmadan 5 kez ndbet gegirdigi ve elekt-
roensefalografi (EEG) cekimi esnasinda solunum sikintisi gelistigi 6g-
renildi. Ozgecmisinde 4 yildir dis merkezde ALS tanisi ile izlendigi ve
glinde 50 mg 2x1 tb. riluzol aldigr 6grenildi. Dis merkezde cekilen
bilgisayarli beyin tomografisi normaldi. Acil servisde yapilan néro-
lojik muayenesinde konvulsiyon yoktu ve suur somnole, kooperas-
yon ve oryantasyon kismen saglanabiliyordu. Tum ekstremitelerin-
de derin tendon refleksleri hiperaktif, alt ekstremitelerinde belirgin
kas atrofileri, bilateral Ust ve alt ektremitelerde patolojik refleksleri
mevcuttu. Hastanin acilde yapilan biyokimyasal degerleri normal-
di. Hastanin klinige yatinimasindan 15 dk. sonra bulanti, 8§trme ve

huzursuzlukla baslayan jeneralize tonik-klonik tipte nébeti goézlendi.
Diazepam 0,1 mg/kg/doz i.v. yapildi ve bu tedaviyle ndbeti durma-
yinca ayni doz tekrarlandi. Buna ragmen nébetlerin devam etmesi
Uzerine fenitoin 20 mg/kg ylkleme tedavisi baslandi. Hastanin bu
esnada solunumunun ytzeyellesmesi ve sonrasinda da solunum ar-
resti gelismesi Uzerine entlbe edildi ventilatdre baglandi ve tiopen-
tal ile genel anestezi altinda izlenmeye baslandi. Genel anesteziye
baslanmasi ardindan hastanin nébetleri sonlandi. Hastanin, uygun
yogun bakim ve antiepileptik tedavi ile 24 saat sonra bilinci acild
ve spontan solunum yapabildi. Fenitoin idame dozu ile nébet takibi
yapildi. Nobet durduktan 48 saat sonrasinda ¢ekilen EEG'de sagd he-
misferde daha belirgin hafif biyoelektrik yavaslama izlendi (Resim 1).
Takiplerinde hastanin nébeti olmadi. Genel durumu stabillesen has-
ta fenitoin 200 mg/gun ile taburcu edildi. Hasta halen bu medikas-
yonla nobetsiz olarak yasamini strdirmektedir ve solunum yetmez-
ligi tekrarlamamistir.

Tartisma

Status epileptikus etiyolojisinde en sik toksik ve metabolik neden-
ler, santral sinir sistemi (SSS)'nin timar, inme veya enfeksiyonu, al-
kol, travmatik beyin hasari, epileptik hastalarda antiepileptik ilaclarin
kesilmesi gibi durumlar suglanmaktadir (8). Bu yonuyle bizim olgu-
muzda s6zU edilen risk faktorleri yoktu. Hastamizin ALS tedavisi icin
aldigi riluzol igin literattrde presinaptik glutamat salinimini azaltma
yoluyla antiepileptik etki gdsterdigi bildirilmektedir (9). Hastamiz bu

I Resim 1. Nobet durduktan 48 saat sonra cekilen EEG.
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ilaci dort yildir ayni dozda almaktaydi ve bu ana kadar herhangi bir
epileptik ndbet gecirmemisti.

Literatlrde ALS ve SE'nin birbirlerine olan etkileri hakkinda yeterli
bilgi bulunmamaktadir. Bununla birlikte glutamatin hem ALS hem
de epilepsi patogenezinde rol oynayabilecedi disinulmektedir (7).
Diyetle alinan glutamatin insanda beyin hasari olusturacagina dair
kanit olmamasiyla birlikte; SE'den sonra akut olarak ortaya ¢ikan
endojen glutamat, n metil d aspartat (NMDA), a-amino-3-hidroksi-
5-metil-4-isoksazolpropionik asit (AMPA) ya da mGIuR1 gibi ¢e-
sitli reseptorler araciligiyla beyin hasarina katkida bulunabilir. Bu
durum da ALS ve Huntington’s Koresi gibi kronik nérodejeneratif
hastaliklarin gelismesine neden olabilir (6). Olgumuzda bu durum-
dan farkl olarak ALS tanisi 4 yildir mevcuttu ve SE ya da epilepsi
gegirme dykdst yoktu. Bu bakimdan bu durum komorbidite olarak
yorumlanabilir.

Bilgilerimize gore literatlrde, ALS'nin jeneralize tonik klonik SE esna-
sinda solunum kaslari Uzerinde etkisi hakkinda yeterli veri yoktur. Ol-
gumuzda dis merkezde ve klinigimizde epileptik ndbetler sirasinda
solunum yetmezligi gelismesinde ALS'nin ilerleyici kas gugstzItgu
ile giden ve solunum kaslarini etkileyen bir hastalik olmasi dnemli
nedenlerden biri olabilir (1). Bir diger nedense SE esnasinda santral
sinir sistemi etkilenmesine bagl gelisen akut nérojenik pulmoner
6dem tablosu olabilir. Nérojenik pulmoner ¢dem, SE gibi santral sis-
temini etkileyen durumlarda ortaya ¢ikabilen akut solunum yetmez-
ligi tablosudur (10).

Konvulsif SE, nonkonvulsif SE'ye gére daha sik gorilmekte ve eriskin-
lerde %30 oraninda mortaliteye neden olmaktadir. Bu oran Uzerinde
SE etiyolojisi, eslik eden hastaliklar, stre ve tedavi dnemli rol oyna-
maktadir. Anoksi, coklu tibbi hastaliklar, sepsis ve ileri yas mortaliteyi
artiran faktorlerdir. Kardiyak ritm bozukluklari ve akciger ddemi SE'ile
iliskili 6nemli faktorlerdendir (11).

Sonucg

Amyotrofik lateral sklerozda (ALS) epileptik aktivitenin nasil olusacagi
hakkinda yeterli bilgi yoktur. Epilepsi herhangi bir sebep olmadan da
ortaya ¢ikabileceginden olgumuz nadir komorbiditeye drnek olarak
dasundlebilir. Bu iki hastaligin birlikte bulunmasini ve altta yatan te-
tikleyici mekanizmalari agiklayabilmek icin daha ileri arastirmalar ge-
rekmektedir. Biz bu vakamizla ALS hastalarinda tonik klonik epileptik
nobetlerin gorilebilecedini, basta solunum destedi olmak tzere acil
mudahelenin énemli oldugunu belirtmeyi amacladik.
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