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OZET

Arslanoglu, DB. Siit cocuklugu doneminde nobet nedeni ile yatirilarak izlenen
hastalarin degerlendirilmesi. Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip Fakiiltesi,
Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 Anabilim Dal. Tipta Uzmanhk Tezi, Eskisehir,
2015. Bu ¢alismada; hastanemiz Siit Cocugu Servisi’ne Ocak 2008 — Ocak 2013
tarihleri arasinda konviilziyon nedeniyle basvuran ve yatirilarak takip edilen 1-24 ay
yas araligindaki hastalarin ve konviilziyon 6zelliklerinin degerlendirilmesi
amacglandi. Siit Cocugu Servisi’ne yatirilarak izlenen 2730 hastanin 193’0
konviilziyon gecirme nedeni ile yatirilmisti (%7,1). Konviilziyon gegiren hastalarin
yas, cinsiyet, ailede epilepsi, akraba evliligi dykiisii, perinatal 6zellikleri, néromotor
gelisimleri, norolojik muayene, santral sinir sistemi enfeksiyonu, kafa travmasi
(amnezi ya da biling kaybinin gergeklestigi travmalar), asilama, gibi ozellikleri
sorgulandi. Hastalarin % 50,8’ erkek, %49,2’i kiz, ortalama basvuru yas1 7,6 £6,5 ay
idi. Hastalar, atesin varligina gore atesli ve atessiz konviilziyon olmak {izere iki
gruba ayrildi. Febril konviilziyon sikligr %21,8, epilepsi sikligi %10,9 saptanirken
tek konviilziyon gegiren, tetkikleri normal olan 58 hasta (%30,1) takibe alind1. West
sendromu literatiirle uyumlu olarak en sik goriilen siit cocugu epileptik sendromu
(%17,1) olarak bulundu. Hastalarin %3,6’sinda semptomatik konviilziyon saptandi.
Metabolik hastaliklar konviilziyon etyolojilerimiz arasinda %2,5 oraninda bulundu. 7
hastamizda (%3,6) konviillziyon nedeni inme olarak tespit edildi. Sturge Weber
sendromu, siniis ven trombozu, apne katilma nobeti, ensefalit, karbonmonoksit (CO)
zehirlenmesi diger konviilziyon nedenleri arasinda yer aldi. 2,5 aylik bir hastada
intraventrikiiler papillom tespit edildi. Febril ve afebril konviilziyonlar
karsilastirildiginda etyoloji, konviilziyonun baslangic yasi, ortalama konviilziyon
sayisi, ailede febril konviilziyon Oykiisii, bas cevresi Ol¢iimii ve hastanede yatis
siireleri acisindan anlamli fark vardi. Sonug¢ olarak c¢alismamizda siit ¢ocuklugu
doéneminde konviilziyon etyolojisinde febril konviilziyon, infantil spazm, idyopatik
epilepsi ve inme en sik nedenler olarak saptandi. Nonepileptik nedenlerin ayrimi ve
etyolojik nedenlerin saptanmasinin prognozun belirlenmesinde 6nemli oldugu

diistinildii.

Anahtar Kelimeler: siit cocugu, konviilziyon, epilepsi, nobet
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ABSTRACT
Arslanoglu, DB. Evaluations of hospitalized patients due to the epileptic seizures

during the infancy period. Eskisehir Osmangazi University Faculty of Medicine,
Department of Child Health and Disease . Thesis in Medicine , Eskisehir, 2015.
In this study it was aimed to evaluate the convulsion characteristics of the patients in
the age range of 1-24 month old who were hospitalized and followed in our Infancy
Service due to convulsion between January 2008 and January 2013. Patients who
suffered convulsion were questioned with some characteristics such as age, sex,
epilepsy in the family, intermarriage history, prenatal characteristics, neuro-motor
developments, neurologic examinations, central nervous system infections, head
traumas (traumas in which amnesia or unconsciousness occurred), vaccinations, %
50,8 of the patients was male and %49,2 female and the age average at the
admittance was 7,6 £6,5 months. Based on the presence of the fever, patients were
categorized into two groups; febrile convulsion and non febril convulsion. While
frequency of the febrile convulsion was determined as %21,8 and the frequency of
the epilepsy as %10.9, 58 (%30.1) patients who suffered single convulsion and
normal in analysis were followed up. West syndrome was determined as the most
seen infancy epileptic syndrome (%17.1) in accordance with the litterateur.
Symptomatic convulsion was determined in %3,6 of the patients. Metabolic diseases
were found as %2.5 among the convulsion etiology. Convulsion cause was
determined as stroke in 7 patients (%3,6). Intravenous papilloma was identified in a
2.5 month years old patient. When the febrile and non febril convulsions were
compared, there were statistically significant differences regarding to the etiology,
beginning age of the convulsion, average convulsion number, history of the febrile
convulsion in the family, measurement of the head circumference and duration at the
hospital. As a result, in our study febrile convulsion, infantile spasm, idiopathic
epilepsy and stroke were the most determined causes at convulsion etiology in the
infancy period. It was thought that differing the non epileptic causes and determining

the etiological causes are important to identify the prognosis.

Key Words: infant, convulsion, epilepsy, seizure
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1.GIRIS

Nobet cocukluk ¢aginin en sik santral sinir sistemi hastalig1 olup, hastaneye
yatis endikasyonlar1 i¢inde ilk sirada yer alir. Epilepsi ve epileptik sendromlarin
tamimlanmas1 ve siiflandirilmaya baslanmasi ile birlikte konviilziyone neden
olabilecek faktorler ve konviilziyon tekrarinin onlenmesi giindeme gelmis ve bu
konu ile ilgili calismalar baslamstir. Tlk kez gegirilen afebril konviilziyonler epilepsi
sendromlarindan ayr1 tutularak kendi i¢inde simiflandirilmis, iki veya daha fazla
sayida konviilziyon gegirilmesi durumunda tan1 epilepsi kabul edilmistir. Bu nedenle
ilk kez gegirilen konviilziyonlar daha sonradan baglayan epilepsi sendromunun ilk
bulgusu olabilmesi agisindan 6nem kazanmaktadir.

Cesitli caligmalarda oranlar degismekle birlikte su anki verilere gore ilk ve
tek konviilziyonlarin %56 ile %70’i bir daha hi¢ tekrarlamamaktadir.

Nobetlerin tekrarlama riskinin olmasi aileler ve ¢ocuklar tizerinde tedirginlik
yaratir. Bu noktada ¢ocuk hekimlerine en ¢ok sorulan sorular konviilziyonun
tekrarlama olasiligi ve beyinde birakabilecegi hasarlardir. Bu sorulara yanit
verilebilmesi igin tek konviilziyon degerlendirmesinin ve epilepsi ile iliskilerini
etkileyen faktorlerin ortaya konmasi gerekmektedir. Anamnezin iyi alinmasinin ve
dikkatli bir fizik muayenenin 6nemi tartismasizdir. Elde edilen veriler ile gerekli
tetkik sonuglar1 degerlendirilerek ilk konviilziyonin tekrarlama riski belirlenmeye
caligilir (1).

Febril konviilziyon ¢ocuk yas grubunda en sik goriilen konviilziyon tipidir.
Febril konviilziyon sonrast prognoz ve norolojik gelisim ¢ok iyidir. Prognozu
belirleyen en 6nemli faktorler rekiirrens ve epilepsi gelisme riskidir (1).

Epilepsi ¢ocukluk c¢aginda en sik siit ¢ocugu doneminde goriilmektedir.
Epilepsi yasamin ilk yilindan sonra dramatik olarak azalma gostermekte olup,
cocukluk cag1 boyunca bu diisiis slirmektedir (2). Siit cocugu donemindeki
epilepsilerin prognozu, altta yatan beyin hastaliklar1 ve metabolik hastaliklar nedeni
ile diger yas gruplarma gore daha kotiidiir (3). Bu nedenle erken siit cocuklugu
doneminde gecirilen konviilziyonlerin prognozunun belirlenmesinde altta yatan
etyolojik nedenin ortaya konmasinin onemi biiyliktiir. Konviilziyonun tekrar etme

riskinin  belirlenmesi ve erken donemde baslanacak gerekli tedavi ile



konviilziyonlerin kontrol altina alinmaya g¢alisilmasi prognoz tizerinde olumlu etkiye
sahip olabilir.

Siit ¢ocuklugu doneminde konviilziyon etyolojisi merkezlerin 6zelliklerine
gore fakliliklar gosterebilmektedir. Retrospektif olarak yaptigimiz bu g¢alismada,
hastanemiz Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Siit Cocugu Servisi’'nde, Ocak 2008-Ocak
2013 tarihleri arasinda, konviilziyon nedeni ile basvuran ve yatirilarak takip edilen
hastalarda atesli ve atessiz konviilziyonlarin etyolojik nedenleri, sosyodemografik
ozellikleri, konviilziyon i¢in risk faktorleri ve prognoza etkilerini arastirmayi

amacladik



2.GENEL BILGILER
2.1.Tamim

Nobet, c¢ocukluk ¢aginin en sik goriilen nérolojik bozuklugudur (4).
Cocuklarin % 3-6’s1 en az bir kez nobet gecirir (5). Cocukluk cagi ndbetleri
genellikle 1-24 ay arasinda goriiliir ve yas biiyiidiikge ndbet prevalanst azalmaktadir
(6).

Nobet: Kortikal gri cevher ve beyin sapindaki duyarli noronlarda istem dis1
spontan elektrik desarj1 ve santral sinir sistemi islevlerinde bozukluk sonucu gelisen
ani ve gegici biling kaybi, istemsiz anormal motor aktivite, duyu davranig ve
otonomik islev bozuklugu ile karakterizedir (7).

Konviilziyon: Kortikal gri cevher ve beyin sapindaki duyarli néronlarda istem
dist spontan elektrik desarj1 ve santral sinir sistemi islevlerinde bozukluk sonucu
gelisen ani ve gegici istemsiz anormal motor aktiviteyi tanimlamaktadir.

Epilepsi: Epilepsi tek basina bir hastalik degil, beyindeki yapisal ve islevsel
bozukluklar sonucu ortaya ¢ikan ataklardir. Herhangi bir akut uyaran olmadan ayni
giin i¢inde tekrarlamayan en az iki nbet epilepsi olarak tanimlanir.

Epileptik Sendrom Tanimi: Nobet tipi, etyolojisi, EEG bulgulari, baslama

yasi, prognoz, klinik 6zellikleri ve tedaviye yanitina gore ozellik gosteren epileptik
durum olarak tanimlanabilir. Ornegin West sendromu yenidogan ve siit ¢ocuklugu
doneminde baglayan, fleksor ve ekstansor spazmlar, psikomotor gerilik ve EEG’de

hipsiaritmi bulgusu ile karakterize olan epileptik sendromdur (7).

2.2.Epidemiyoloji

Biiyiik kismu ilk ii¢ yas iginde olmakla birlikte, 16 yasina kadarki ¢ocuklarin
yaklasik % 3-6’s1 bir kez konviilziyon geg¢irmistir (5). Konviilziyon gegirme riski ilk
2 yilda daha yiiksektir (2). Bu donemde SSS gelisiminin hizli olmasi, uyarici-
baskilayict nérotransmitter dengesinin bozulmasi ve prenatal zedelenme riskinin

fazla olmasi nedeniyle konviilziyon duyarliligi daha fazladir (3).

2.3.Nobet Patofizyoloji
Konviilziyon kortikal gri cevher ve beyin sapindaki konviilziyona asir
duyarli néronlarda hipersenkronizasyon ve major iyonik degisiklikler sonucu ortaya

cikar. Hiicre zarindaki elektriksel potansiyel normalde dengededir. Bu denge, uyarici



norotransmitterler (asetilkolin, glutamat, aspartat) ile baskilayici 6zelligi olan
(GABA, dopamin, seratonin, glisin) ndrotransmitterler arasindaki denge sonucu
saglanir. Bahsedilen bu denge bozuldugunda konviilziyonun ortaya ¢iktigi
distintilmektedir (7).

Parsiyel ve generalize konviilziyonlarin olusum mekanizmalar1 her ne kadar
birbirinden farkli olsa da genel olarak konviilziyonlarin, inhibitér mekanizmanin
azalmasi ve eksitator mekanizmalarin artmasi ile olustugu diisiiniilmektedir.

Iki 6nemli iyon kanali, inhibitdr ve eksitatdr aktiviteye sahiptir. Voltaja bagl
Na ve Ca kanallar1 hiicre zarmin depolarizasyonunu saglar. Voltaja bagl K kanallar1
repolarizasyonu saglar. Voltaja bagli Na ve Ca kanallarinin sodyum ve kalsiyumun
iceri girigini saglamalar1 ile depolarizasyon olusumu sonrasinda, ndronlardan
eksitator norotransmitter salinimi baslar. Boylece konviilziyon olusumu i¢in gerekli
olan noéron uyarimi ve gen ekspresyonu saglanir. Voltaja bagli Na ve Ca kanallart ile
olusan depolarizasyon sistemi, voltaja bagli K kanallarmin inhibitér etkisi ile
dengelenmektedir. Potasyum iyonlarinin iyon kanallarindan igeri akmasi ile aksiyon
potansiyelinde depolarizasyon biter ve repolarizasyon baslar.

Repolarizasyonun baslamasi, konviilziyon i¢in gerekli olan ndéronal desarji
durdururken bir anlamda potansiyel bir antiepileptik gorevi goriir (8).

Ikinci tip olan liganda bagli reseptorler, glutamat ve GABA gibi
norotransmitterleri baglar ve cesitli kaskat sistemleri ile iyon gegiren porlarin
acilmasi sonucu depolarizasyon ve hiperpolarizasyona sebep olur.

En 6nemli inhibitor nérotransmitter GABA’dir. Tiim kortikal néronlarda ve
glial hiicrelerde bulunan GABA, GABA A ve GABA B reseptorlerine baglanir.
GABA A reseptorlerinin aktivasyonu klor iyonunun hiicre i¢ine girisini saglar ve
membran hipereksitabilitesine neden olur. GABA B reseptorleri ise genellikle
postsinaptik bolgede bulunur, kalsiyum ve potasyum gecisini diizenleyerek
norotransmitter salinimini engeller.

Glutamat en 6nemli eksitatdr norotransmitter olarak NMDA ve non-NMDA
reseptorleri lizerinden etkisini gosterir. NMDA reseptorleri sodyum ve kalsiyumun
ndron i¢ine girisini saglayarak yavas etkili ve uzun siireli eksitator postsinaptik

potansiyellere neden olur. Bu da epileptik burst sinyallerinin olusmasin1 saglar.



Non-NMDA reseptorlerinin en 6nemli alt tipi olan AMPA 6zellikle piramidal

noronlarda eksitator sinaptik aktivite yapar (8,9).

2.4.Smiflama

Uluslararasi epilepsi ile savas dernegi ILAE (International League Against
Epilepsy)’ye gore konviilziyonler klinik ve elektorensefalografik konviilziyonler
olarak siniflandirilmistir. Konviilziyonlarin olusumunda temel farklilik beynin bir
bolgesinden ya da her iki bolgesinden kaynaklanmasidir. Tek hemisferden
kaynaklanan konviilziyonlar parsiyel, her iki hemisferden kayanaklanan
konviilziyonler ise jeneralize olarak tanimlanmistir. Parsiyel konviilziyonler kendi
aralarinda bilin¢ kaybinin eslik etmedigi basit parsiyel ve biling kaybinin eslik ettigi
kompleks parsiyel konviilziyonlar olarak siniflandirimistir.

Basit parsiyel konviilziyonlar motor semptomlar, duyusal ve somatosensorial
ndbetler ile otonomik semptomlar ya da birlesik form seklinde goriilebilir.

Jeneralize nobetler siniflamasina absans (tipik ya da atipik), myoklonik,
Klonik, tonik, tonik-klonik, atonik, akinetik ve infantil spazm dahil edilmistir. Baz1
nobetler parsiyel ve jeneralize olarak siniflandirilamamakla Dbirlikte bu
klasifikasyona smiflandirilamayan epiletik nobetler olarak dahil edilmistir. Tablo

2.1’de nobet tipine gore epilepsi siniflamast goriilmektedir.

Tablo 2.1. Nobet tipine gore epilepsi siniflamasi.

PARSIYEL NOBETLER (lokal baslangicli ndbetler)

a) Basit semptomlar ile birlikte olan parsiyel ndbetler (biling kayb1 olmadan)

1. Motor semptomlar ile

2. Duyusal ve somatosensorial ndbetler ile

3. Otonomik semptomlar ile

4 Birlesik form
b) Kompleks semptomlar ile seyreden parsiyel ndbetler (Genellikle biling kaybinin
eslik ettigi)

1.Sadece biling kaybinin eslik ettigi
2.Bilissel semptomlar ile

3.Psikolojik semptomlar ile




Tablo 2.1. ‘Devami’ Nobet tipine gore epilepsi siniflamasi.

4. Birlesik form

GENERALIZE NOBETLER (lokal baslangi¢ olmaksizin)
Absans (tipik yada atipik)

Myoklonik nobetler

Klonik nobetler

Tonik nobetler

Tonik-klonik ndbetler

Atonik nobetler

Akinetik nobetler

O N o a A~ w Db -

Infantil spazm

Siiflandirilamayan Epileptik Nobetler

Generalize nobetler beyin sapindan kaynaklanip tiim beyne yayilirlar. Uyku
ve uyanikligi diizenleyen Asendan Retikiiler Aktive Edici Sistem (ARAS) etkilendigi
icin biling kayb1 goriilebilir. Parsiyel nobetlerde ise elektriksel bosalim beynin belli
bir bolgesine lokalize olarak kalir, ARAS’a ulagmaz. Biling kayb1 yoktur. Kompleks
parsiyel nobetlerde ise beynin hangi bolgesi tutuluyorsa o bolge ile ilgili fonksiyonlar
bozulur ve ARAS etkilendiyse biling kayb1 goriilebilir(7).

Epilepsiler etyolojiye gore de siiflandirilabilir. Etyoloyiye gore;

1. Idiyopatik epilepsiler: Cocukluk ¢agmin en sik goriilen (% 60-70) ve ileri
tetkiklerle altta yatan bir nedenin ya da baska bir norolojik bozuklugun
eslik etmedigi epilepsilerdir. Nobetler goreceli olarak daha sik tekrarlar ve
tedaviye daha iyi yanit verirler (7).

2. Semptomatik epilepsiler: Tiim epilepsilerin % 20’sini olusturur. Etyolojik
olarak altta yatan bir neden ve norolojik bozuklugun oldugu epilepsilerdir.
Etyolojide migrasyon anomalileri, proliferasyon bozukluguna bagh
anomaliler, kortikal displazi ya da intrauterin donemde beyin korteksinin
yapilanmasindaki bozukluklar rol oynar. NoOrokutandz hastaliklar,
intrauterin enfeksiyonlar, intrauterin kanama, serebrovaskiiler olaylar,
arteriovendz malformasyonlar, kafa travmasi, viral parazitler santral sinir

sistemi enfeksiyonlar1 da saptanabilir. Cogu tedaviye ge¢ yanit verir (7).



Tablo 2.2. Epilepsilerin Etyolojiye Gore Siniflamasi (7).

1-Idiyopatik Epilepsiler

a-Idiyopatik Parsiyel Epilepsiler
*Rolandik Epilepsi
*Oksipital paroksizmli benign ¢ocukluk ¢agi epilepsisi
b-Idiyopatik Jeneralize Epilepsiler

*Benign familyal yenidogan konviilziyonlar1
+Siit cocuklugunun benign myoklonik epilepsisi
*Cocukluk ¢ag1 absans epilepsisi (Piknolepsi)
«Juvenil Absans epilepsi
«Juvenil myoklonik epilepsi
*Grand mal epilepsi

2-Semptomatik Epilepsiler
*SSS’nin gelisimsel anomalileri
*Dejeneratif SSS hastaliklari
*Norokutandz sendromlar
*Neoplazmlar
*SSS enfeksiyonu sekeli
*Posttravmatik epilepsi
Lipid depo hastaliklar
*Aminoasit metabolizmasi bozukluklari
*Lizozomal bozukluklar
*Vaskiiler nedenler

«Intrauterin enfeksiyonlar

2.5.Ayiric1 Tani

Ik kez gegirilen nobet yakinmast ile basvuran cocuklarin % 20°sini epileptik
olmayan durumlar olusturmaktadir (10-12). Ege Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi
Cocuk Acil Servise nobet ve ndbet benzeri olaylar nedeni ile Nisan 2004-Nisan 2005
yillar1 arasinda bagvuran ¢ocuklarin retrospektif olarak degerlendirilmesi sonucunda;
75 ¢ocugun akut nobet nedenli acil servise bagvurdugu tespit edilmis, bu hastalardan

% 27’sinin epilepsi tanis1 aldigi, hastalarmm %12 sinin ilk afebril nobet ile acil



servise bagvurdugu goriilmiistiir. Yapilan ¢alismada 32 ¢ocuk ndbet benzeri olaylar
nedeni ile caligmaya dahil edilmis ve en sik nobet benzeri durum % 17 oraninda
senkop olarak bulunmustur.

Acil servise ilk ndbet yakinmasi ile getirilen 4 g¢ocukta (% 5.3) status
epileptikus izlenmistir (13).

Nobetler ve epilepsi birgok durum tarafindan taklit edilebilir, ayiric1 tanida
kardiyolojik degerlendirme video EEG yardimci olabilir. Nobetle karisan bu
durumlarin bir kismi ise yasa spesifiktir. Yenidogan doneminde goriilen santral ya da
obstriiktif apne, nobet olabilecegi gibi non epileptik olup nobetle karisabilir.
Jitterines myoklonik ndbetle karigabilir. Neonatal donemden sonra shuddering
ataklari, sterotipik ya da tekrarlayan hareketler nobetle karisabilmektedir.
Gastroosefagel reflii beslenme sonrast olusan spellerle giden Sandifer sendromu,
breath-holding speller ndbetle karisabilen durumlardir (14).

Nobet gecirme insidansi ilk dekatta 6zellikle de ilk iki y1l i¢inde en yiiksektir.

Birgok fizyolojik faktor gelisimini heniiz tamamlamakta olan beyinin ndbet
gecirme egilimi ile iliskili bulunmustur.

Voltaja bagli Na ve Ca kanallarinin gelisimi erken tamamlanirken, K
kanallarinin gelisimi sonradan olur.

Erken donemde aksiyon potansiyelinin uzun siire devam etmesi ndron igine
kalsiyum girisinin ve ndrotransmitter saliniminin artmasina neden olur. Noron igine
fazla miktarda kalsiyum giriginin beyin tarafindan bilinmeyen bir mekanizma ile
dengede tutuldugu diisiiniilmektedir.

Eksitator sinapslar, inhibitor sinapslardan erken olusur. Kritik donemde
eksitator sinapslar baskin olarak ¢alisirlar. Postnatal donemde ise NMDA reseptorleri
gecici olarak gelisimde gorev aldig1 i¢in baskin olarak calisir.

Inhibitdr sinapslarin ge¢ olusmasi ndronal uyarilmay: saglarken fonksiyonel
inhibisyonu engeller.

Substansia nigradaki immatur GABA A baglanma paterni prokonvulzif etki
gosterir.

Gelisimin erken donemlerinde elektriksel sinapslar sayica fazladir. Dagilimi
ozellikle neonatal neokortex ve hipokampus bolgesindedir. Hizli yayilan elektriksel

aktivite noronal agda hizli senkronizasyona sebep olarak ndbeti hazirlar (15,16).



Kiiciik ¢ocuklarda ndbet gegirme egilimi hiicresel ve molekiiler diizeydeki
karmagik dengeler ve zamanlama ile iligkilidir. Uyarilabilirlik beyin bolgesine ve
hiicre tipine gore degisir (17).

Siit ¢ocuklugu doneminde daha ¢ok benign konviilziyonlar goriilmektedir.
Diger yandan siit ¢ocuklugu doneminde semptomlari nobete benzeyen benign
paroksismal fenomenler, 6rnegin; uyku myoklonusu, spazmo nutans ve lirkme gibi

stit gocuklugu donemine ait bazi fizyolojik davraniglar goriilebilir (18).

2.6.infantil Donemde Gériilen Non Epileptik Olaylar

Hayatin ilk 2 yilinda santral sinir sistemi olgunlasirkenlagirken ¢ocuklar yas
gruplart i¢in fizyolojik olmasina karsin bakim veren kigiye anormal gelen bir takim
davraniglar gosterebilirler. Bazi paroksismal olaylar nobeti taklit edebilir. Bu
epileptik olmayan durumlar tonik nobeti taklit eden olaylar, anormal géz hareketleri
olan durumlar ve asir1 hareketler olarak smiflandirilmistir. Ayrica yenidogan
doneminde goriilen ve nobet taklit eden durumlar olarak tanimlanan apne, jitterines,
benign uyku myoklonusu ve hiperekspleksiya gibi durumlar erken infantil donemde

de goriilebilmektedir.

2.6.1.Asin Hareketler

a) Benign Infantil Myoklonus

Benign infantil myoklonus benign non-epileptik infantil spazmla giden,
normal EEG ve klinik gelisim gosteren bir durumdur. 3-8 ay arasindaki infantlarda
siklikla goriiliir. Infantil spazmda oldugu gibi tiim ekstremitelerde kiime tarzinda
fleksiyon ya da ekstansiyon hareketi izlenir. EEG normal bulunur. Tedavisiz olarak
kendiliginden 2-3 yas civarinda kaybolur. Beyin MR ndrolojik degerlendirmeleri
tamamen normaldir. Herhangi bir epileptik sendroma doniigsmezler (19,20).

b) Shuddering Atak

4 aydan erken cocukluk donemine kadar goriilebilen benign bir durumdur.
Basta baslayan tremoru, omuzlar ve govedede devam eden lirperme seklindeki
hareket takip eder. Kisa siireli saniyelerle ifade edilen ve giin i¢inde bir ka¢ kez
tekrarlayabilen bir durumdur. EEG normaldir ve herhangi bir ndrolojik anormallik
eslik etmez. Tedavi gerektirmez, ataklar ikinci dekatta kendiliginden kaybolur
(21,22).
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¢) Siit Cocuklugunun Benign Paroksismal Vertigosu

Siireleri birka¢ dakikay1 gegmeyen, ani, oldukca seyrek goriilen bagdénmesi
ataklaridir. Ataklar prodromal belirtiler olmadan yiizde korku ifadesi, ciltte solukluk,
bulundugu yere oturma veya diisme seklinde goriiliir. Biling kaybi1 ve amnezi
goriilmez. EEG normaldir ve herhangi bir noérolojik anormallik eslik etmez. 5 yas
civarinda kendiliginden kaybolur. Ge¢ donemde migrenle iliskileri rapor edilmistir
(23).

d) Stereotipi

Sterotipik hareketler ozellikle uykuya dalma ya da erken uyku fazinda
goriilen basinmi sallama, basini asagi yukarit hareket ettirme, govdede sallanma, el
cirpma gibi defalarca tekrarlayan hareketlerdir. Kendiliginden olusan ve bebegi
rahatlatan hareketlerdir (18).

e) Masturbasyon

Infantil masturbasyon paroksismal katilasma ya da sallanma epizodlari ile
giden ve nobetle karisabilen bir durumdur. Dikkatli bir anamnez ve video EEG ile

ayirici tanist yapilabilir (18).

2.6.2.Tonik Epileptik Nobetleri Taklit Eden Durumlar

a) Sandifer Sendromu

Gastroozefageal refliisii olan infantlarda jeneralize katilagma ve opustotonus
postiire gelme seklinde ataklar goriilebilir. Apne eslik edebilir. Dikkatli bir anamnez
bu durumun beslenme ile iliskisini ve beslenme sonrasi 30 dakikalik donemde
olusuyor olmasini saptayabilir. Norolojik gelisimi normal olan ¢ocuklarda
olabilecegi gibi; hipotonik ve laringomalazili infantlarda da goriilebilir. Asidik
materyalin refliisii ile ortaya ¢ikan agri hissi bu durumun nedenidir. Anamnezde
diigiiniilen hastalarda gastrointestinal sistem deerlendirilmesi uygundur (18).

b) Distonik Ila¢ Reaksiyonu

Distoni agonist ve antagonist kas gruplarinin ayni anda kasilmasi sonucu
ortaya c¢ikan postiirdiir. Fokal ya da jeneralize olabilir. Tonik nobetten ayrimi
oldukga zordur. Infantlarda distonik reaksiyonun en sik nedeni ilag reaksiyonudur.

Metoklopramid, parasempatomimetik bir ajandir ve siklikla gastroozefageal

refli tedavisinde yaygin olarak kullanilan bu ila¢ distonik reaksiyona neden
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olabilmektedir. Diger ilaglar; fenotiyazin ve haloperidol gibi infantlarda daha nadir
kullanilan ilaglardir (18).

) Soluk Tutma Nobetleri

Siyanotik ve soluk tip olarak iki sekilde goriiliir. Daha sik goriilen siyanotik
tipte ani korku, 6fke ve agriya tepki olarak bebek siddetli aglamaya basladiginda
ekspiryumda solugu durur. Bu durum siyanoza, biling kaybina ve viicutta gevsemeye
neden olur. 6 ay ve 6 yas arasinda goriiliir. Genelde bu ndbetler zararsiz olmakla
birlikte solunum kendiliginden geri doner.

Soluk tip olan noébetler daha nadir goriiliir. Genelde mindr kafa travmasina
yol agan bir diisme sonrasinda ¢ikan bu tabloda; ¢ocuk aglamadan bayilir, cildi
soluktur ve viicudu katilagir. Atropinin atak sikligin1 azaltmada yarar1 bildirilmistir.
Hem soluk tutma ndbetleri hem de refleks anoksik nobetler belirgin bir ailesel
yatkinliga sahiptir (24-25).

d) Paroksismal Tortikolis

Tortikolis bas ve boynun anormal postiirii olup bas bir yana egilir ve yiiz zit
tarafa bakar. Paroksismal tortikoliste olay aniden baslar ve sonlanir. Atak sirasinda
infant irritabldir. EEG normaldir. Atagin etyolojisi bilinmemekle birlikte fokal
distoni ya da labirent disfonksiyonunun etyolojide rol oynadigi diisiiniilmektedir.
Yasamin ilk aylarinda baslar ve 3 yas civarinda kendiliginden diizelir (26).

e) Deserebre/ Dekortike Postiir

Tonik ndbeti taklit edebilir. Dekortike postiirde iist extremiteler fleksiyon
postiiriinde iken alt ekstremitelerde ekstansor postiir goriilmektedir. Deserebre
postiirde ise iist ve alt ekstremitelerde ekstansor postiir goriilmektedir. Agir beyin
hasar1 sonrasi aniden ortaya ¢ikabilir. Farkli herniasyon durumlarinda tek tarafli ya

da bilateral olarak ortaya ¢ikabilir (27).

2.6.3.Anormal Goz Hareketleriii

a) Okulomotor Apraksi

Cocuklarda diizensiz goz hareketlerinin etkiledigi durum okulomotor
apraksidir. Cocukta vizuel sistem ve g6z hareket yetenegi normal olmasina ragmen
gbz pozisyonu sabittir. Bu nedenle c¢ocuk bir obje gordiiglinde basini aniden
gevirerek hareketin oldugu yone dik dik bakar. Bu alisilmadik bas hareketi epileptik

ndbet ile karigabilir. Bu apraksinin idiyopatik konjenital formu Coganin okulomotor
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apraksisi olarak adlandirilir. Bununla birlikte okulomotor apraksi ayrica ataksi
telenjektazi ve lizozomal depo hastaliklarinda goriilebilir.

b) Spasmus Nutans

Spasmus nutans nistgmus, basin istem dig1 6ne egilmesi ve basin kalkmasini
iceren ii¢lii semptomdan meydana gelir. Semptomlar gilin boyunca artip azalabilir, bu
nedenle epileptik nobetler ile karigabilir. Semptomlarin baslangic1 genellikle hayatin
ilk birka¢ ayindadir. Hastaligin etyolojisi bilinmemesine ragmen triad kitle lezyonlari
optik kiasma ve 3. ventrikiil ile ilgilidir. Bu infantlarda kranial MR 6nerilmektedir.
Eger anormallik gosterilemezse sonrasinda takip ve tedavi gerekli degildir.
Genellikle semptomlar bes yasina kadar diizelir.

c) Opsoklonus

Opsoklonus rastgele, diizensiz, karsilikli goziin titreme hareketidir (dans eden
gozler). Genellikle bu hareketler uykuda da devam eder. Siddeti artip azalmasina
ragmen hafif opsoklonusta bir objeye kisa siiren stabil fiksasyon goriilebilr. Bu goz
hareketleri genellikle myoklonus ve ataksi ile ilgili durumlarda goriiliir. Opsoklonus
cocuklarda bilinmeyen noroblastom, ensefalit ya da tanimlanamamis bir nedene bagh

olarak goriilebilir.

2.6.4. Uyku ve Uyamikhkla Tlgili Paroksismal Bozukluklar

a) Pavor Nocturnus

Bu tiir hastaliklarin siit c¢ocuklugu ve c¢ocukluk donemlerinde sikca
goriilebilen ve epilepsi ile karisabilen pavor nocturnus (gece korkusu) adiyla bilinen
cocugun ani bir korku ve bazen ¢iglikla uykudan kalkarak, saskin korkulu bir
konfiizyonel duruma girmesidir. Bu sirada sayiklamalar, sorulara anlamsiz yanitlar
ve yonlendirmelere tepkiler olusabilir. Tablo uzun ya da kisa siirebilir. Sabah olay
animsanmaz.

b) Somnambulizm

Daha ¢ok pavor nocturnusu olan ¢ocuklarda goriiliir. Bu tabloda hasta
sorular1 kismen yanitlamasina ragmen konfiizedir. Evin i¢inde anlamsiz dolagmalar
goriilebilir, disar1 ¢ikma istegi olabilir. Her iki durum i¢inde genetik predispozisyon
s6z konusudur. Nobetle ayirimi yapilamayan durumlarda iktal EEG faydali olabilir
(28,29).



13

Epilepsi tanis1 almis vakalarin yaklasik % 5-35°1 epileptik olmayan
tekrarlayici olaylardir. Bu durumda yanlig tant almis olan ¢ocuklara antikonvulzif
tedavi baglanmis olmaktadir.

Amerika’da yapilan bir ¢alismada 416 cocuga video EEG monitorizasyon
yapilmis, 94 (% 23) ¢ocukta tekrarlayici epilepsi olmayan bozukluklar tespit
edilmistir.

% 38 psikojenik,

% 25.5 davranigsal olaylar,

% 10.6 stereotipi,

% 6.4 uyku bozuklugu,

% 5.3 miyoklonus (30).

2.7. Cocukluk Cagimin Epileptik Sendromlari

Cocukluk c¢agi epileptik sendromlart yenidogan doneminden baslayarak, siit
cocuklugu donemi, ¢ocukluk dénemi ve addlesan donemde farkli kliniklerle, farkli
yaslarda, farkli tedavi metodlar1 ve farkli prognozlarla seyretmektedir. Kisa siireli ve
iyi prognozlu olanlar kadar ciddi sekellerle birlikte yasam boyu siiren kétii prognozlu
olanlar da mevcuttur (31,32).

Epileptik ensefalopati (EE) terimi; biligsel, davramigsal ve diger beyin
fonksiyonlarinin ilerleyici olarak bozulmasina yol acan epileptik sendromlar igin
kullanilmaktadir. Cocukluk caginda bu bozukluklar gelisim siirecinde azalma veya
kazanilmig beyin fonksiyonlarinin kaybina neden olmaktadir. Epileptik
ensefalopatilerin biiyilk kisminin etiyopatogenezi bilinmese de, semptomatik fokal
beyin lezyonlar1 (neokortikal hiicrelerin hatali yerlesimi, tiimor, kortikal gliozis,
inflamasyon) ve ya sistemik bir hastaligin (metabolik, hormonal, iyon kanali
hastaliklari, spesifik genetik sendromlar) seyrinde ortaya ¢ikabilmektedir.

Yiiksek dozda ¢oklu ilag tedavisine ragmen antiepileptiklere yanit kotiidiir.
Ketojenik diyet, vagal sinir stimiilasyonu ve epilepsi cerrahisi antiepileptiklere
direngli vakalarda diger tedavi se¢enekleridir (33).

Epileptik ensefalopati tanisiin en ¢ok diistiniilmesi gereken durumlar
sunlardir:

e Epilepsinin ilaca direngli olmasi ve klinik seyrinin giderek kotiilesmesi.
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e Nobetlerin septik tablo benzeri bulgular ile birliktelik gdstermesi
(beslenme giicliigii, tekrarlayan kusmalar, solunum sikintis1 ya da apne,

metabolik asidoz ve koma) veya diyet degisiklikleri ile ortaya ¢ikmasi.

e Nobetlerin gelisimsel gecikme ile iliskili olmasi, ya da daha Once

kazanilmis olan gelisim basamaklarinin kaybu.
e Epilepsinin bagka sekilde agiklanamayan status epileptikus ile baslamasi.
e EEG kayitlarmin tipik ya da 6zgiil bir 6zellik géstermesi.

e Oykiide anne-baba akrabaligi olmasi ve/veya ailede aciklanamayan
yenidogan doneminde epilepsi ya da ani bebek Oliimiine ait aile

Oykiisiiniin olmasi.

Erken baslangicli epileptik ensefalopatilerde EEG anormallikleri, fokal ve
multifokal tipten, zemin aktivitesi organizasyonunun bozulmasi veya yavaslamasi,
jeneralize anormallikler ve burst-siipresyon ve hipsaritmi gibi periyodik EEG
ritimlerine kadar degisebilir ve siklikla bir tipten bagka bir tipe gecis gosterebilir
(34).

Siit cocuklugu doneminde ortaya ¢ikan ve sendrom tanimina uyan bir ¢ok
epilepsi tanimlanmistir. Epileptik sendromlarin belirlenmesi ve tanimlanmasinin tan,
tetkik, tedavi ve prognoz agisindan biiyiik 6nemi vardir (31, 35).

Siit ¢ocuklugu doneminde ortaya ¢ikan epilepsi sendromlart sOyle
siralanabilir;

1. Erken bebeklik donemi epileptik ensefalopati (Ohtohara sendromu)

Erken myoklonik ensefalopati

West Sendromu

Selim myoklonik epilepsi

Agir myoklonik epilepsi (Dravet sendromu)
Selim ailevi bebeklik donemi konviilziyonlar

Selim bebeklik donemi parsiyel epilepsisi

© N o ok~ D

Siit ¢ocugunun malign migratuvar parsiyel nobetleri (Yer degistiren

fokiislii bebeklik donemi parsiyel ndbetleri)



15

2.7.1. Erken Bebeklik Dionemi Epileptik Ensefalopatisi (Ohtohara
Sendromu)

Ohtohara sendromu, hayatin ilk aylarinda Ozellikle ilk 3 ayda, siklikla
yenidogan doneminde, ilk 10 giin icinde ortaya ¢ikan ve sik tekrarlayan tonik
nobetler ile karakterize bir epileptik ensefalopatidir (36).

Ohtohara sendromu ilk kez 1976’da Ohtohara ve arkadaslari tarafindan
tanimlanmustir (36).

Goriilme siklig1 acisindan West sendromu ile karsilastirildiginda 1/40 ya da
daha azdir ve cinsiyet farki yoktur (37).

Tonik spazmlar izole veya kiimeler seklinde ortaya ¢ikabilmektedir. Spazmlar
hem uyku hem de uyaniklik déneminde olugmaktadir. Tonik kasilmalar 1-10 sn
siiren fleksor veya ekstansor hareketler olup giinliik ndbet sayisi 10-300 arasinda
degisebilmekte ya da kiime halinde 10-20 kez olabilmektedir (38, 39).

Hastalarin 1/3’iinde ayrica fokal yer degistiren motor ndbetler, klonik
hemikonviilziyon veya asimetrik tonik nobetler de gozlenebilir. Bu tiir ndbetler tonik
spazmlar baglamadan 6nceki haftalarda veya beraber belirebilir (7).

Interiktal EEG de periyodik siipresyon-burst paterni gozlenir. Burstler 1-3sn
stiren yliksek voltajli yavas dalgalara karisan dikenlerden olusur ve bunu 2-5 sn siiren
zemin aktivitesinde diizlesmeye varan supresyon fazlari izler. Burst-burst araligi
genellikle 5-10 sn’dir. Siipresyon-burst paterni vakalarin iigte ikisinde asimetrik
olabilmektedir (7).
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En sik iktal EEG bulgusu ise supresyon burst paterni ile birlikte olabilen ve
desenkronizasyon gosteren tonik spazmlardir (36,37).

Ohtohara sendromundaki tonik spazmlarin iktal EEG kayitlar1 3 farkli patern
altinda smiflandirilir. Bunlar;

a) Desenkronizasyon 1,
b) Desenkronizasyon 2,
c) Hipersenkronizasyon.

Tonik spazmlar siklikla burstlerle birliktedir fakat spazm serileri sirasinda
stipresyon-burst paterni kaybolabilir (7).

Altta yatan neden heterojen olup hastalarin birgogunda hemimegalansefali,
lisensefali, sizensefali, porensefali, fokal kortikal displazi, Aicardi Sendromu, Oliver-
Dentat displazisi, mamillar cisim agenezisi, serebral disgenezi gibi beyin anomalileri
bulunmaktadir. Ohtohara sendromu tanisi almig bazi hastalarda Menkes hastaligi,
non ketotik hiperglisinemi, sitokrom C oksidaz eksikligi ve Leigh ensefalopatisi
bildirilmis olup bazi hastalarda da katekolaminerjik ve serotoninerjik yolaklarda
bozukluk saptanmustir (36, 37).

Hastalarin 1/3’tinde neden bulunamamuistir (7).

Ohtahara sendromunda nobetler genellikle tim antiepileptiklere direnglidir.
Ozellikle kortikal ~dizplazili hastalarda epilepsi cerrahisi ndbet sayisii
azaltabilmektedir. (35, 40).

Zonisamid ve vigabatrin ile ndbetlerin kismen kontrol altina alinabildigine
dair yayinlar bulunmaktadir (31, 36).

Hastaligin prognozu kotii olup vakalarin dortte biri ilk 1ki  yilda
kaybedilmektedir. Yasayan vakalarda ndbetlerin sikligi giderek azalir ancak agir
derecede mental ve motor yikim meydana gelir ve gesitli norolojik bozukluklar
ortaya ¢ikmaktadir. Ohtohara sendromunun % 75°i siklikla 3.-6. aylarda West
sendromuna doniismektedir. Hastalar 2-3 yas civarinda ise yavas diken dalga
aktivitesinin belirmesiyle Lennox-Gastaut sendromuna doniisebilmektedir (31,38
41,42)
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2.7.2. Erken Myoklonik Ensefalopati

Hayatin ilk iic aymnda baslayan myokloniler ve parsiyel nobetler ile
karakterize epileptik bir ensefalopatidir. Myokloniler genellikle diizensiz olup
Ozellikle extremitelerin distal uglar1 agiz kosesi ve goz kapaklarinda ortaya
cikmaktadir. Parsiyel nobetler de myokloniler kadar sik goriiliir. Gozlerde kayma ve
klonik nobetler seklinde ortaya ¢ikmaktadir. Hastalikta olan diger bir nébet tipi ise
genellikle kiimeler seklinde olan tonik spazmlardir (43).

En 6nemli interiktal EEG bulgusu 6zellikle derin uykuda goriilen slipresyon-
burst paternidir. Uyaniklik doneminde ise yavas zemin aktivitesi ile birlikte
multifokal diken dalgalar goriliir. Bu patern yerini 3.-5. Aylarda atipik hipsiaritmiye
birakmakta ve iki yil siirmekte, iki y1l sonra tekrar siipresyon-burst paterni ortaya
cikmaktadir (43).

Baslangicta kraniyal goriintiileme normal iken daha sonra periventrikiiler ve
kortikal atrofinin ortaya ¢ikmasi altta yatan ve heniiz saptanmamis metabolik ya da
dejeneratif hastaliklarin varhigimi disiindiirmektedir (45). Bu baglamda bahsedilen
hastalarin kan, idrar ve BOS 6rneklerinde ileri metabolik incelemeler gerekmektedir.

Myokloniler genellikle haftalar veya aylar sonra kaybolmaktadir. Parsiyel
ndbetler ise devamlilik gostermektedir. Vakalarin yaklagik yarist ilk iki yilda
kaybedilmekte, yasayanlarda ise agir derecede mental motor yikim ortaya

cikmaktadir(45).

2.7.3. West Sendromu

Ik kez 1841 yilinda William West, dért aylik oglunda infantil spazm igin
karakteristik olan ndbetleri tanimlamistir. Hastaligin goriilme sikligi her 100 canl
dogumda 0,31°dir. Ortalama baslangi¢ yas1 alt1 ay olup, hayatin ilk haftasi ile ti¢ yili
arasinda degiskenlik gdstermektedir. Vakalarin % 1-7’sinde ailede epilepsi Oykiisii
bulunmaktadir (10).

Uluslararas1  Epilepsi ile Savasim Dernegi (ILAE)’nin 1989 yili
simiflandirmasinda  WS;  kriptojenik  ve semptomatik epilepsi  grubunda
siiflandirilmistir. Hastalarin % 20’si kriptojenik, % 80’1 ise semptomatik grupta yer
almaktadir. Spazmlar baslamadan once gelisimi normal olan, altta yatan etiyolojik
bir neden bulunamayan hastalar kriptojenik infantil spazm olarak kategorize

edilmektedir. Semptomatik ve kriptojenik WS’lu ayiriminin pratik dnemi vardir. Bu
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simiflama prognozun onceden tahmin edilmesinde fayda saglar ve yapisal beyin
hasart olan hastalarda kotii prognoz beklenir. Serebral neoplazmlar, toksinler,
travma, enfeksiyonlar, hipoksi-iskemi, vaskiiler bozukluklar ve genetik bozukluklar
semptomatik grupta yer alan hastalarda altta yatan baslica etiyolojik nedenlerdir.
Kriptojenik grupta yer alan hastalar tedaviye c¢ok iyi yanit vermekte ve ileri donem
prognozlar1 ¢cok daha iyi olmaktadir. Semptomatik grupta 200’e yakin nedenden
bahsedilmektedir. Prenatal nedenler arasinda tuberozskleroz, nérofibromatozis,
Sturge Weber sendromu, inkontinensiya pigmenti, Aicardi sendromu, lisensefali,
septo-optikdisplazi, soliter kortikal tuber, korpus kallozum agenezisi veya disgenezi,
fokal veya yaygin kortikal displaziler, Williams sendromu, Down sendromu, Miller-
Diker sendromu, Cytomegaloviriis, Herpes simplex, Rubella, Toksoplazmozis ve
sifiliz gibi enfeksiyon ajanlari, fenilketoniiri, hiperornitidinemi, homosistiniiri,
sitriilinemi, piridoksin eksikligi, siilfit oksidaz eksikligi, biotinidaz eksikligi,
respiratuar zincir kompleks I eksikligi, Sitokrom C oksidaz eksikligi gibi metabolik
bozukluklar, CHARGE sendromu, PEHO sendromu, Smith-Lemli-Opitz sendromu,
Freeman Sheldon sendromu gibi sendromlar sayilabilir. Perinatal Nedenler arasinda
hipoksik iskemik ensefalopati, intrakraniyal kanama, postnatal nedenler arasinda SSS
enfeksiyonlari, piiriilan menenjit, tiiberkiiloz menenjit, serebral abse, ensefalit
yenidogan hipoglisemisi, kalitsal metabolik hastaliklar sayilabilir (10, 11).

Tipik spazmlar viicudun her iki tarafinda tim kas gruplarimi genellikle
simetrik tutan, 2-5 saniye siiren fleksor/ekstansor kasilmalar seklindedir. Spazmlar
genellikle 5-30 saniye aralikli seriler halinde goriiliir. Cogu uyku ile iligkilidir ve
uyanma aninda ya da hemen sonrasinda sik¢a goriiliir (11).

Spazmlara bir ¢ok otonomik (kizarma, terleme, kalp hizi degisiklikleri),
okiiler (gozlerde deviasyon, pupiller dilatasyon, nistagmus) ve solunum hiz1
degisiklikleri eslik etmektedir. Taktil uyari, giiriiltii, beslenme, heyecan, korku, ates
ve agiri sicaklik nobetleri tetikleyen uyranlar arasindadir (12).

Video-EEG ile yapilan calismalarda tipik spazmlardan bagka, semptomatik
etiolojili hastalarda saptanan, izole kas gruplarinda (yiiz, g6z, boyun, omuz gibi) ¢ok
kiigiik kasilmalarla seyreden “subtle spazm” diye adlandirilan bir¢ok atipik spazmlar

tanimlanmistir. Bu tiirden atipik spazmlar1 tanimak ¢ok zordur, kolaylikla gozden
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kacabilir. Ayni tipte tekrarlayici nitelikte hareketler gozlenen ya da gelisimsel
duraklama olan her siit gocugunda WS akla gelmelidir (46).

Infantil spazmin patofizyolojisi bilinmemektedir. Spazm ve hipsiaritmik EEG
paterni beyin sapindaki uyku siklusunu diizenleyen pontin retikiiler formasyondaki
monoaminerjik ve kolinerjik bdlgelerdeki bir bozukluk sonucu ortaya c¢iktig
diisiiniilmektedir. Diger olast bir mekanizma asir1 miktarda salinan kortikotropin
salgilatic1 hormonun beyin sapinda epileptojenik degisklikler olusturmasidir. immiin
sistem bozukluklari, piirivat dehidrogenaz eksikligi, pridoksin, glutamat, aspartat,
gamaaminobiitirik asit ve ACTH metabolizmasindaki bozukluklar diger sorumlu
tutulan mekanizmalar i¢inde yer almaktadir (10).

Spazmlar basladiktan sonra psikomotor gelisim duraklar ya da geriler. Bu
cocuklarda ilgisizlik, sosyal giilimsemenin ve goz kontaginin azalmasi ses ¢ikarma
ve sese tepkinin kaybolmas: dikkat g¢ekicidir. Bilissel bozulma hem epileptik
ndbetler, hem de hipsaritmi ile iligkilidir.

West sendromunda mental retardasyon siktir ve altta yatan etiyolojik faktor
ile yakin iligkilidir. Spazmlar baglamadan 6nce hastalarin ortalama % 70’inde mental
retardasyon bulunur. Spazmlarin baslamasi ile mental retardasyon oran1 % 90-95’e
cikar.

Spazmlar baglamadan 6nce motor/mental gelisme geriligi olan vakalarda
ndbetlerin ortaya ¢ikisi ile belirgin regresyon gozlenir. Spazmlar durduktan sonra
motor/mental gelismede diizelme goriilebilir. Bununla birlikte bu durum degiskendir
ve altta yatan etkene ve tedaviye baslama zamanina baghdir (33, 35, 47, 48, 49, 50).

West sendromunda 6zgiil EEG bulgusu hipsaritmidir ve hastalarin % 99’unda
goriiliir. Hipsaritmi, yiiksek voltajli (>200 mV) yavas dalgalar, diken ve keskin
dalgalarin birbirinin i¢ine geg¢mis senkron olmayan sekilde goriilmesidir. Zemin
aktivitesi bozuktur. Bu dalgalar hem siire hem de lokalizasyon olarak dakikalar
icinde degisiklik gostermektedir. Fokal olarak ortaya ciksalar bile birkac¢ saniye
icinde multifokal 6zellik gostermektedirler.

Hipsaritmi uyanikken saptanmaz, uykunun non-REM fazinda ortaya ¢ikar ve
REM fazinda kaybolur. Hipsaritmi ¢ogunlukla simetrik olmakta, asimetrik hatta tek

tarafli goriilebilmektedir.
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Yagsla ilgili olarak EEG bulgular1 degisir. Hipsaritmi en sik goriilen EEG
paterni olsa da, baz1 hastalarda fokal ve ya multifokal diken ve keskin dalga, anormal
hizli ve yavas ritimler, yaygin yavaslama, fokal yavaslama, paroksismal yavas ve

hizli burstler, yavas diken ve dalga paternide goriilebilmektedir (35,48,49,51,52).
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Sekil 2.2. Elektroensefalografide hipsiaritmi bulgusu.

West sendromu hastalarinin % 33-40’1nda, 6zellikle biiyiik siit cocuklarinda
ve sendromun ileri donemlerindeki hastalarinda tipik hipsiaritmi gézlenmez. Bu grup
hastalarda modifiye hipsiaritmi ya da hipsiaritmi varyantlar1 olarak adlandirilan 5
farklit EEG paterni tanimlanmigtir. Bunlar;

1) artmis interhemisferik senkronizasyon gosteren hipsiaritmi,

2) asimetrik/ unilateral hipsiaritmi,

3) sabit anormal desarj odag ile birlikte olan hipsiaritmi,

4) az sayida diken dalga aktivitesi olan hipsiaritmi,

5) epizodik yaygin bolgesel veya lokal voltaj supresyonu gosteren hipsiaritmi.

Tuberoz sklerozlu hastalarda uyanik halde kaydedilen EEG de sadece bir ya
da birka¢ diken odaklar1 goriilebilir. West sendromu diistiniilen bir hastada eger EEG
bulgusu yoksa ya spazmlar kaydedilmeli ya da interiktal EEG kaydi 2 hafta sonra
tekrar edilmelidir (7).
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Iktal EEG bulgular1 ¢ok degisik tipte olabilir. Video- EEG ¢aligmalarinda 11
farkli iktal patern tanimlanmis olup; en sik olarak senkron yiiksek voltajli yavas veya
keskin yavas dalga burstlerini takiben zemin aktivitesinde birka¢ saniye voltaj
supresyonu kaydedilir. Spazm tipi ile iktal EEG paterni arasinda korelasyon
gosterilmemistir. Hastalarin bir kisminda (% 13) spazm aninda EEG bulgusu
belirmeyebilir (7).

West sendromunun en etkin tedavisi ile ilgili kesin kanitlar olmamakla
beraber, adrenokortikotropin veya prednizolon kullanilan hormonal tedavi idiyopatik
hastalarda  standart olarak  kullanilmaktadir. Tuberoskleroz ve  kortikal
malformasyonlarla iligkili WS hastalarinda yuksek doz vigabatrinin daha etkili
oldugu bilinmektedir (53, 54).

West sendromunun en etkin tedavisi ACTH’dir. Doz ve kullamim sekli
acisindan farkli protokoller bulunmaktadir (55). Ulkemizde genellikle haftada iki kez
olmak tizere 8-12 hafta arasinda siirdiiriilen tedavi protokolii uygulanmaktadir (7).
Ozellikle semptomatik grupta tedavi sonrasi relaps sik¢a karsilasilan bir sorundur
(55).

Istah kilo artisi, gis kanama, ciddi enfeksiyon hipertansiyon gibi yan etkilerin
sikligr kullanilan doz ile yakindan iligkilidir (55). Hastalar tedavi protokolii
uygulanirken bu yan etkiler agisindan miimkiinse hastanede yatirilarak yakindan
izlenmelidir (55). 2009 Agustosta vigabatrinin infantil spazmli hastalarda kullanimi
FDA tarafindan onaylanmistir. Ilk tercih olan ACTH ya alternatif olarak
kullanilmaya baslanmistir. Retinal toksite ve gorme alaninda daralma gibi yan
etkileri kullannmim1  kisitlamistir.  Etkinligi ACTH dan zayif ancak valproat
benzodiazepinler, topiramat, lamotrigin, zonisamid, piridoksin, ketojenik diet ve
IVIG gibi alternatiflerden istiin bulunmustur. Bu alternatiflerin hi¢ biri tedavide
tatmin edici sonuglar vermemistir. Ozellikle kriptojenik grubun ACTH yaniti
diisliktiir vigabatrinden de ¢ok fayda gérmezler (55).

Karsilagtirmali c¢aligmalar hormonal tedaviye yanitin daha iyi ve hizh
oldugunu, vigabatrinin ise daha iyi tolere edilebildigini gostermistir (56). Ketojenik
diyet ile hastalarin 2/3'unde infantil spazmlarin kontrol altina alinabildigi ve diyetin
yan etkilerinin adrenokortikotropinden daha az oldugu bildirilmistir (57). Diger

tedavi secenekleri ise piridoksin, valproik asit ve topiramattir.
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West sendromunun tedavisinde sistematik bir yaklasimla etkisiz bir ilagla
fazla zaman kaybetmeden digerine gecilmek iizere miimkiin olan en kisa zamanda

nobetlerin kontrol altina alinmasi ve hipsiaritminin giderilmesi hedeflenmelidir.

2.7.4. Selim Myoklonik Epilepsi

Selim miyoklonik epilepsi oncesinde saglikli olan alt1 ay ile li¢ yas arasindaki
cocuklarda kisa miyoklonik nobetlerle ortaya ¢ikan nadir idiyopatik bir epilepsidir.
Hastalarin 1/3'tinde ailede epilepsi veya atesli ndbet dykiisiiniin bulunmasi etyolojide
genetik etmenleri disiindirmektedir. Miyokloniler viicudun {ist yarisinda daha
belirgindir. Basta ani fleksiyon ve kollarda yukar1 ve ya yanlara ekstansiyon seklinde
goriiliir. Gozler geriye donebilir ancak biling hichir zaman tam kaybolmaz, sadece,
¢ok nadiren, bacaklar etkilendigi zaman ¢ocuk yere diiser. Kiimeler halinde gézlenen
nobetler uykuda ve ya uyaniklikta ortaya ¢ikabilir.

Nobetler arasindaki EEG'de patoloji saptanmazken nobet sirasindaki EEG'de
diken, ¢coklu diken-dalga gruplari goriilir (58, 59).

Hastalarin 6nemli bir kisminda hafif bilissel etkilenme gelisir (60).

Nobetler ¢ogu kez valproik asit tedavisine iyi yanit verir. Klobazam ve

levetirasetam etkinligi bilinen diger ilaglardir (61).

2.7.5. Agir Myoklonik Epilepsi (Dravet Sendromu)

Dravet tarafindan 1978’de tanimlanmis, zamanla kendine 6zgii elektro-klinik
ozellikleri olan bir epilepsi sendromu oldugu anlasilmistir. ILAE tarafindan bu
sendroma “Dravet sendromu” adi 6nerilmistir. Prevalans1 20000 bebekte 0.5-1 olarak
hesaplanmaktadir (62).

Siit ¢ocugunun agir miyoklonik epilepsisi ¢ogunlukla bir yasindan Once
ortaya ¢ikar. Oncesinde néromotor gelisimi normal olan ¢ocuklarda hastalik uzamis
atesli yaygin veya tek tarafli klonik nobetler ile baglar. Atesli hastaliklar, agilar ve
sicak su banyosu nobetleri tetikleyebilir.

Miyokloniler, atipik “absans” ve kismi nobetler iki yasinda goriilmeye baslar.
Bazi hastalarda nobetler baslangigtan beri atessiz olabilir ve yine bazi hastalarda

miyoklonik nobetler olmayabilir.
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Erken donemde norolojik gelisimi yasina uygun olan hastalarin &zellikle
ikinci yasinda biligsel islevleri ve davranislari etkilenmeye baslar. Etkilenen
cocuklarin % 60'inda ataksi, %20'sinde piramidal bulgular goriiliir (62).

Hastalarin yaklagik 2/3'tinde SCN1A geninde mutasyonlar saptanmistir. Bu
gen voltaj bagimli bir sodyum kanalin1 kodlar (65,68).

Nobet aralarinda EEG ilk yilda genellikle normaldir, nadiren kendiliginden
veya 151k uyarist ile beliren diken dalga desarjlar1 goriilebilir. Epileptiform EEG
bulgular1 2-3 yaslarinda belirir; “burstler” halinde yaygin ¢oklu dikenler, ¢oklu diken
yavas dalgalar veya diken yavas dalgalar goriiliir. Desarjlarla birlikte miyokloni
olabilir, olmayabilir. Zemin aktivitesi normal, diizensiz olabilir, 4-5 Hz monomorf
teta ritmi gosterir (66,67).

DS’nin prognozu kétiidiir. Miyokloniler 5 yasindan 6nce, kompleks parsiyel
nobetler 5 yasindan sonra kaybolur, fakat generalize veya sekonder generilize tonik-
klonik nobetler 1srar eder. Noropsikolojik gelisim prognozu her zaman kotiidiir, stk

nobetler ve status ataklar1 kognitif gelisimi engeller (62,71).

2.7.6. Selim Ailevi Bebeklik Donemi Konviilziyonlari

Ik defa 1992°de Vigevano ve arkadaslari tarafindan; 4-6 ay arasinda baslayan
iyi seyirli parsiyel nobetlerle karakterize ve ailede siit cocuklugu dénemine ait selim
ndbet Oykiisii olan hastalar i¢in bu tanim kullanilmistir.

Bu bebeklerde nobetler giinde 4-10 kez olabilen kiimeler halinde gelir ve 2-4
giin siirer. Nobet aninda; psikomotor aktivite duraklar, biling bozulur, bas ve gozler
yavag¢a bir tarafa doner, genel hipertoni ve viicudun bir yarisinda (unilateral)
baslayarak generalize olan klonik jerkler gelisir. Nobet baglangi¢ yeri ve tutulan taraf
ndbetten nobete degisebilir. Nobetler kisa siirer, 5 dakikay1 gecmez.

Interiktal EEG nébet kiimelerinden &nce ve sonraki donemlerde normaldir.
Iktal EEG’de progresif olarak ayni tarafa ve karsi hemisfere yayilan ve ampliitiidii
yiikselen fokal desarjlar (yavas dalgalar, sonra dikenler, coklu dikenler, keskin dalga
kompleksleri) gosterir (67).

Otozomal dominant gegis gosteren bu sendromda 19. kromozom ile baglanti
bildirilmistir. Prognozu iyidir. Nobetler standart antiepileptik ilaglarla kolay kontrol
altina alinir. Valproat ¢cogunda etkili bulunmustur. Selim seyirli olmas1 ve spontan

remisyon olmasi nedeni ile nobet sikligi az olan hastalarda mutlak tedavi gerekmez.



24

Tedavi edilenlerde de 1-2 sene ndbetsiz siireden sonra ilaglarin kesilmesi Onerilir.
Hastalarin tamaminda nobetler 3 yasindan Once remisyona girer ve daha sonra
goriilmez. Norolojik gelisim normal ilerler. Bazi hastalarda, siklikla 10 yas civarinda
paroksismal diskineziler bildirilmistir. Diskineziler karbamazepinle Onlenebilir.

Siklig1 ve siddeti yasla azalir (72, 73).

2.7.7. Selim Bebeklik Donemi Parsiyel Epilepsisi

Watanabe ve arkadaslar tarafindan tanimlanmistir. Ayni sendrom daha once
“kompleks parsiyel nobetli selim infantil epilepsi” olarak bildirilmis ve daha sonra
sekonder generalize nobetler nedeniyle “siit ¢ocugunda sekonder generalize
nobetlerle seyreden selim parsiyel epilepsi” olarak degistirilmesi Onerilmistir.
Bu sendromda nébetler 3 ile 20 ay arasinda baglar, genellikle kiimeler (1-10 kez/giin)
halinde birkag giin siirer ve 1-2 ay aralarla tekrar goriiliir. Nobet motor duraklama ve
sabit bakma ile baslar, basit otomatik semptomlar (agiz, bas, kol, bacak hareketleri),
hafif konviilzif hareketler (yiiz, g6z veya ekstremitelerde kloniler, basta/gozlerde bir
tarafa donme, ektremitelerde tonik kasilma gibi) eklenir ve sonunda generalize olur.

Iktal EEG bulgular1 selim ailevi infantil epilepsideki iktal bulgulara benzer.
Nobet kiimelerinden dnce ve sonra yapilan interiktal EEG kayitlari normal bulunur.
Ailede nobet Oykiisii yoktur. Kranial goriintiileme, metabolik testler gibi tiim
incelemeler normal bulunmaktadir. Nobetler kolay kontrol altina alinir. Yenidogan
doneminde ndbeti olmayan, norolojik gelisimi, interiktal EEG ve kranial
gorlintilleme bulgulart normal olan hastalarin % 75’den fazlasinda iyi prognoz
bildirilmektedir (70,71,72).

2.7.8. Siit Cocugunun Malign Migratuvar Parsiyel Nobetleri

Siit cocuklugunun malign migratuar parsiyel epilepsisi ilk olarak 1995 yilinda
Coppola ve ark. tarafindan tanimlanmis yasa 6zgii bir epileptik ensefalopati olup
genellikle ilk 6 ayda siklikla 2-4 aylar arasinda néromotor gelisimi ve nororadyolojik
incelemeleri normal olan ¢ocuklarda parsiyel nobetlerle karakterize bir tablodur (72).

Ortalama 5 hafta siiren baslangi¢ doneminde dnceden normal olan bebekte
baslangicta seyrek gelen fokal ndbetler haftalar icinde siklagarak hemen hemen

siirekli multifokal beliren tedaviye direngli ndbetler halinde devam eder. Hastalarin
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cogunda ilk nobet bir ekstremiteyi veya viicut yarisini tutan parsiyel motor nobetler
olup siklikla sekonder jeneralizasyon gozlenir.

Bu dénemde status nadirdir. Tabloya apne, siyanoz veya renk degisikligi gibi
otonomik bulgular eslik edebilir.

Nobet sikliginin arttig1 ikinci evrede uyaniklikta ve uykuya dalis sirasinda
ortaya ¢ikan sayilar1 5-30 arasinda degisen nobetler ya kiimeler halinde gelir ya da
siireklilik kazanmustir.

Bu donemde ¢ocugun motor ve kognitif fonksiyonlarinda gerileme ortaya
cikar. Nobet sikliginin azaldigi donemlerde bu fonksiyonlarda kismi diizelme
gbzlense de yeni bir nobet kiimesi ile tablo tekrar gerilemektedir.

Nobetler bas ve gozlerin lateral deviasyonu goz kapaklarinda jerkler, ¢igneme
hareketi yiizde kizariklik, tiikriik artis1, viicudun bir yarisinda tonus artis1 veya klonik
kasilmalar, apne ve sekonder tonik-klonik jeneralizasyon ile karakterizedir.

Nobetler incelendiginde ndbetin baslangi¢ yeri ve tarafi ndbetten nodbete
degismekle birlikte her iki hemisferin etkilendigi yani beyin korteksinde yaygin
tutulum oldugu goézlenmistir (31, 39).

EEG paterni zamanla gelisir. Baslangicta interiktal EEG bulgulari normalden
multi-fokal dikenler igeren yavas zemin aktivitesine kadar degisir. Epileptiform
desarjlar her alanda goriilebilir ama temporal ve rolandik bolgelerde en belirgindir.

Hastalik ilerledikge EEG bulgular1 daha kétiilesir. Iktal EEG paterni
genellikle hep aynmidir. Komsu korteks alanlarina dogru siirekli ilerleyen ve bir
hemisferden diger hemisfere yer degistiren, yavas ritmik aktivite gosterir. Farkli
odaklardan ¢ikan deflarjlar birbiri ile cakisabilir. Her desarjin siiresi 1-4 dakika
arasinda degismektedir. Elektro-klinik olarak tanimlanabilen ve ailevi olmayan bu
tablonun etiyolojisi bilinmemektedir.

Bildirilen tiim hastalarda baslangigta kranial goriintileme ve diger tim
incelemelerin sonuglar1 normal bulunmustur. Ug¢ hastada yapilan néropatolojik
incelemelerde; bir hastada bulgular tamamen normal, ikisinde temporal loblarda
voliim azalmasi ve mezial temporal skleroz bulunmustur.

Prognozu kotiidiir. Sik nébetler tiim kazanilmis becerilerin kaybina neden
olur, bas biiylimesi durur, agir hipotoni gelisir. Yogun antiepileptik tedaviye direng

gosterir, mortalite orant %30 civarindadir (47, 74,75).
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On dort hastalik seride 3 hasta bir yil i¢ersinde kaybedilmis, 10 hastada
mikrosefali tespit edilmistir. Nobetler 1-2 yasindan sonra kismen azalsa da kognitif

ve motor gelisimindeki agir kayiplar devam etmektedir (73).

2.8. Status Epileptikus

Status epileptikus sebep oldugu yiiksek oranda morbidite ve mortalite
nedeniyle ¢ocuk ve norolojik acillerden birisidir. Epilepside oldugu gibi statusun
nedenleri de degiskenlik gosterir.

Akut beyin zedelenmesi sonrasi gelisebilecegi gibi epilepsinin bir bulgusu
seklinde de karsimiza ¢ikabilir. Status epileptikus gerek hayati tehdit etmesi, gerekse
de ciddi sekeller olusturmasi nedeniyle hizla tanmip tedavi edilmesi gereken bir
tablodur (76).

Status epileptikus epileptik tek ndbet aktivitesinin 30 dakikadan daha uzun
siirmesi veya iki ve daha fazla nobetin aralarinda hasta bilinci agilmadan seriler
halinde gelmesidir. Ancak son yillarda 5-10 dakikayr gegen konviilzif nobetlere
status gibi yaklasilmasi goriisii yaygin olarak desteklenmektedir (76,77).

Status epileptikusun ABD de yilda ortalama 65.000-100.000 vakada
goriildigi bildirilmistir (78).

Gorlilme sikligr yilda 41/100.000 olarak verilmektedir. Diinyanin diger
iilkelerinde de oranin buna benzer ve ya bundan daha fazla oldugu diisiiniilebilir.
Status epileptikus her yasta goriilse de, cok gen¢ ve yaslhh donemlerde daha sik
goriiliir. Cocuklarda status epileptikusun % 25’1 yasamin ilk yilinda, % 85’i ise ilk
bes yilinda goriiliir (76).

Status epileptikuslu ¢ocuklarda mortalite orani erigkinlerden diisiik olup % 6-
30 arasinda degigmektedir.

Mortalite ve morbidite biiyiik oranda altta yatan etyolojiye bagimlidir. Status

epileptikus siiresini uzatan yetersiz veya gecikmis tedavi bu oranlari yiikseltir (76).

2.8.1. Patofizyoloji

Kronik nobetlerin status epileptikusa doniismesine neden olan biyokimyasal
ve fizyopatolojik mekanizmalar tam olarak ag¢ikliga kavusturulamamistir.

Status epileptikus sistemik oldugu gibi beyinde de birtakim degisikliklere

neden olur. Glutamat primer eksitatér norotransmitter olup N-metil-D- aspartat
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(NMDA) reseptorii de dahil olmak iizere depolarizasyonla aktive edilen birgok
ndronal reseptore baglanir.

Bunlarin sonucu olarak olusan noron i¢i kalsiyum girisi depolarizasyonu ve
nobetleri daha da artirir. Glutamat ayrica sodyum ve kalsiyumun hiicre i¢ine girmesi
icin kanallar1 agan reseptorleri de aktive eder. Bu asir1 nérotransmisyon sonucunda
daha fazla noronal hasar olusur.

Gama amino butirik asit (GABA) ise c¢ok siklikla beyinde inhibit6r
norotransmitter olarak rol alir. Ancak asir1 miktarda artmis GABA uyarisi GABA A
ve GABA B reseptorlerinin her ikisi {lizerinde de aktivite artisina yol acar.
Presinaptik yerlesimli GABA B reseptorleri GABA A reseptorlerini feedback
mekanizmayla inhibe ederek paradoksal olarak ndbetlerin artmasina neden olurlar.
Asetilkolin, adenosin ve nitrik oksiti de igine alan diger nérotransmitterler, status

epileptikusun baglama ve devaminda 6nemli rol oynayabilirler (78).

2.8.2. Siiflama
Yeni ILAE siniflamasina gore status epileptikus iki ana gruba ve ndbetin

klinik 6zelliklerine gore alt gruplara ayrilmaktadir (79, 80).

Tablo 2.3. Yeni ILAE smiflamasina gore status epileptikus siniflamasi.

I.Jeneralize status epileptikus

-Jeneralize tonik klonik status epileptikus
-Klonik status epileptikus

-Absans status epileptikus

-Tonik status epileptikus

-Myoklonik status epileptikus
I1.Fokal status epileptikus

-Epilepsia partialis continua

-Aura continua

-Limbik status epileptikus

-Hemiparezi ile birlikte hemikonviilzif status
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2.8.3. Klinik

Jeneralize status epileptikusta hastalar bilingleri kapali, tonik, klonik veya
tonik-klonik kasilmalar ile bagvurur. Nobet uzadik¢a klinik bulgular siliklesir ve
yiizde, ekstremitelerde silik kasilmalar haline dontisebilir (81).

Bu donemde EEG’de iktal desarjlar devam etmektedir. Kasilmalar simetrik
veya asimetrik olabilir. EEG desarjlar1 gogunlukla asimetriktir (81).

Status epileptikus uzadikga sistemik etkileri belirginlesmektedir. Sistemik
etkiler erken ve ge¢ donem sistemik etkiler olarak ele alinabilir. Erken donemde asir1
adrenalin ve noradrenalin salinimina bagl olarak hipertansiyon, tasikardi,
hiperglisemi, laktik asit artig1 goriilebilir. Asir1 sempatik aktivite tagikardi ve 6liimciil

aritmilere neden olabilir (82,86).

2.8.4. Tam

Farkl1 tip statuslarda farkli nobet aktivitesinin gozlenmesiyle konulmaktadir.
Fokal konviilziyonlar ve EEG’de fokal aktivite gozlenmesi basit parsiyel status
epileptikus, myoklonik irkilmeler ve EEG’de jeneralize iktal aktivite myoklonik

status epileptikusu diisiindiirmelidir.

2.8.5. Ayirict Tam

Generalize Konviilzif Status Epilepticus (GCSE) tanida ¢ok nadiren
karisikliga yol acar. Yine de ayirici tanida birkag durum goéz Oniine alimmalidir.
Bunlar artmis intrakranial basing, herniasyon oncesi durumlar ve posterior fossa
timorlerinin varlifinda bazen uzamis distonik postiir periyotlar1 ile karakterize
durumlardir. Bazen bu durumlarda generalize tonik konviilzif statusun (GTCS)
uzamig tonik konviilziyonunu andiran deserebre postiir olusabilir (81). Hareket
bozukluklari ile giden kore ve ilaclarin olusturdugu distoniler gibi bazi kstrapramidal
hastaliklar konviilziyon ile karigikligi neden olabilirler. Ancak burada generalize
motor aktivite ile birlikte suur kaybinin olmamasi status epileptikus tanisindan
uzaklastirir. Ayirici tanida goz Oniine alinmasi gerekli bir diger 6nemli durum da
psodo nobetlerdir (83). Nonkonviilzif status epileptikus karsisinda; psikiyatrik
bozukluklar (katatoni, paranoya), zehirlenmeler, metabolik, toksik, enfeksiyoz

ensefalopatiler, inme, demans hatirlanmalidir.



29

2.8.6. Status Epileptikus Tedavi

Antiepileptik ilaca uyumsuzluk, birakma ya da yetersiz ila¢ dozu epilepsisi
olan ¢ocuklarda status epipleptikusu tetikleyen sik karsilasilan durumlardir (88)
Cocuk yogun bakimda akut ensefolopatisi olan hastalarda tekrarlayan Video EEG
onerilmektedir (85). ilk degerlendirmede siniflandirma en nemli adimdir ve belkide
tekrarlayan EEG monitorizasyonu gerekebilir. Geleneksel tanimlamada SE diizelme
olmadan nobet aktivitesinin 30 dakikadan fazla siirmesidir ndbet sonlandiktan sonra

5-10 dakika agresif tedavi 6nerilmektedir (86).

2.8.7. Medikal Yonetim

SE’nin erken doneminde sistemik degisiklikler ikincil beyin hasarina neden
olabilir, beynin glukoz ve oksijen ihtiyac1 artar. Eger serebral otoregiilasyon
korunursa substrat dagilimi ayrica artar ama daha sonra hipotansiyon ve solunum
yetersizligi gelisebilir. Antikonvulzan tedavi ile birlikte SE nin kendisi ilerleyen
donemde beyin hipoksisi, hipoglisemi ve asidoza neden olabilir (87). Uzamis
konviilziyonda hipertermi ve rabdomiyoliz gelisebilir, nadiren SE da iktal bradikardi,
stres kardiyomyopati, nérojenik pulmoner 6dem ve kemik kiriklarina neden olabilir
(88). SE tedavisinde bir ¢cok farkli algoritma gelistirilmistir (89).

Status epileptikuslu ¢ocugun tedavisi birbirini izleyen dort asamada
diizenlenmelidir (76, 78, 87, 88):

1. Vital fonksiyonlarin saglanmasi, sistemik komplikasyonlarin énlenmesi

2. Klinik ve elektrofizyolojik olarak konviilziyon aktivitesinin sonlandirilmasi
3. Nedenin saptanmasi ve miimkiinse tedavisi

4. Konviilziyon tekrarinin 6nlenmesi seklinde olmalidir.

Bu amagla 6nce hava yolu agilmasi, solunum ve dolasim destegi ile hastanin
stabilizasyonu saglanir. Bunlar;

A (Airway) Hava yolu,
B (Breathing) Solunum,
C (Circulation) Dolagimin degerlendirilmesi seklinde yapilir.

Bu sirada hizli bir 6ykii ve sebebi bulmamiza yardimei olabilecek kisa genel

ve norolojik muayene yapilmalidir.



30

Oykiide dnceden konviilziyon/epilepsi varsa antiepileptik ilag alim1 ve dozu,
uygulama diizeni, travma Oykiisii, infeksiyona ait ipuglari, intrakranial patolojiye ait
belirtiler aranir.

Ikinci adimda damar yolu acilir. Buradaki amag, konviilziyonun durdurulmasi
icin ila¢ verilmesi ve kan sekeri, kan gazlari, biyokimyasal tetkikler, hematolojik
tetkikler, toksikolojik degerlendirme, antiepileptik ilag¢ diizeyi gibi tetkikler i¢in kan
ornegi alinmasidir. Intravendz s1vi1 perfiizyonuna baslanir. Bakilan kan sekerine gore
gerekirse i.v. glukoz tedavisi, i.v. pridoksin tedavisi ve ndbetin sonlandirilmasi i¢in
hizli etki eden diazepam veya klonozepam gibi antiepileptik ilaclar baslatilir.
Antiepileptik ilaclar intravendz yolla verilmeli, sistemik, norolojik ciddi yan etki
riski yaratmadan beyne hizla ulagmalidir. SE tedavisinde uygulanabilen bunun i¢in
uygun az sayida antiepileptik ilaglar ve her birinin farkli avantaj ve dezavantaji
vardir.

Status epileptikus tedavisinde kullanilacak ilag tedavisinde dikkat edilmesi
gerekenler:

e ila¢ mutlaka intravendz yolla, yeterli dozda verilmelidir.

e Status epileptikusun tedavisinde secilecek ilacin etkisi ¢abuk baslamali,
genis etki spektrumuna sahip olmali, intravendz preperati olmali,
uygulamasi kolay olmali, merkezi sinir sisteminden yeniden dagilimi
minimal olmali, kisa eliminasyon zamani ve kisa yar1 Omrii olmali,

terapotik emniyet sinir1 genis olmalidir.

Bu kriterlere uygun az sayida antiepileptik ilag ve her birinin farkli avantaji
ve dezavantaji vardir. Baglangi¢c tedavisinde kullanilan benzodiazapin tercih ve
dozlarinda dnemsenmeyecek farkliliklar vardir. Ikinci basamak tedavi daha degisken
ve genellikle fenitoin, fenobarbital, valproik asit ve levasiterami icermektedir. 3.
Basamak tedavide ise 2. Basamak tedavilerle birlikte farmakolojik koma
indiiksiyonu amaglanmaktadir (89).

Benzodiazepinler status epileptikus tedavisinde ilk secenek ilaclar olup,
etkilerinin hizl1 baglamasi gibi avantajlar1 yaninda solunum depresyonu ve sedasyon
yapmalari gibi dezavantajlari da vardir. Bu gurupta diazepam, lorazepam,
klonozepam, midazolam kliniklerin tecriibelerine gore ilk sirada kullanilabilirler.

Intramuskiiler midazolam intravendz diazepam ve lorazepam kadar etkili ve giivenli
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bulunmustur (97). Ikiden fazla ardisik benzodiazepin dozundan sonra solunum
depresyonu riski artmaktadir (98). Bunlardan yanit alinamadig1 takdirde fenobarbital
ve difenilhidantoin degisik basar1 oranlar1 ile kullanilabilirler (90). En son
randomize c¢alismalarda Benzodiazepin tedavisinden sonra devam eden status
epileptikusta valproik asit fenitoine gore daha etkili bulunmakla birlikte yan etki
acisindan belirgin farklilik gézlenmemistir (91). Persistan SE olan 2 yasindan kii¢iik
cocuklara yapilan ¢ift kor bir calismada iv diazepam ve valproik asit tedavisi 1v

fenobarbital bolusuna gore daha tolere edilebilir ve etkili bulunmustur (92).

2.8.8. Baslangic BDZ Tedavisi

Pratikte baslangi¢ SE tedavisinde mevcut degisiklikler vardir. Avusturalyali
ve Yeni Zellandal klinisyenlerin yaptigi siirveyans ¢alismasinda raporlanana gore 1.
basamak tedavide IV yol olmadiginda rektal diazem (% 49), intramuskiiler
midazolam (% 41), bukkal midazolam (% 9) iken SE 1. basamak tedavide IV yol
varken IV midazolam (% 50) ve IV diazepam (% 44) uygulandig1 tespit edilmistir
(93). Genis serilerde yapilan g¢alismalarda ¢esitli benzadiozepinler ve uygulanis
yollar1 karsilastirilmistir. Bu ¢aligmalarin 6nerdigine gore eger IV yol uygun degil ise
intranazal midazolam (0,2 mg/kg) (41-42), bukkal midazolam (0,2 mg/kg) (44, 45)
yada intramuskiiler midazolam (0,2 mg/kg) IV yol tesis edilene kadar iyi bir
alternatiftir. Buna gore intranazal MDZ (0,2 mg/kg) (30-41) ve bukkal midazolam
(0,5 mg/kg) rektal diazem (0,2-0,5 mg/kg) gore daha efektiftir. Ancak 1V yol zaten
kisa zamanda tesis edilmisse IV infiizyon diazepam (0,2-0,3 mg/kg) (35) yada
lorazepam (0,1 mg/kg) (16) tercih edilmelidir. Prospektif randomize kontrolli 178
SE’li cocugun katildig1 bir ¢calismanin gosterdigine gére LZP (0,1 mg/kg) DZP (0,3
mg/kg) ve Fenitoin (18 mg/kg) kombinasyonuna gore daha etkin ve giivenlidir. Bu

nedenle lorazepam IV tedavide tercih edilmelidir (94).

2.8.9 2. Basamak Tedavi

Baslangic benzadiozepin tedavisi hastalarin ¢ogunda etkili olmasina ragmen
birgogunda konvulziyon siirmekte ve ilave tedavi gerekmektedir. Ornegin 542
Konvulzif SE epizodu olan bir ¢alismada sadece % 42 vakada baslangi¢ tedavisi
etkili bulunmustur (95). SE olan 154 vakalik bir baska ¢alismada 1. Basamak BDZ

tedavisi ile sadece % 39 vakada SE sonlanmis ve % 46’sinda 1. ve 2. basamak
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tedaviye ragmen konvulziyon devam etmistir (96). Son zamanlarda yapilan bir
stirveyans ¢alismasinda cocuk acil uzmanlarinin raporladigina gore 2. Basamak
tedavide % 88 oraninida fenitoin tercih edilmistir (93). Norologlar1 hedefleyen baska
calismalarda da benzer sonuglar elde edilmistir (97). En son vaka serilerinde valproat
sodium (98, 99) ve levetirasetam in 2. ve 3. basamak ajan olarak yararli olabilecegi
belirtilmistir (100, 101).

Sonug olarak SE yaygin bir tibbi acildir. Erken miidahelenin tedaviye yaniti
ve sonucu etkiledigine dair kanitlar bulunmaktadir. Bu nedenle hastane dis1 yonetim
plani ve hizli hastane yonetim algoritmalar1 gelistirmek gereklidir (102). Tedavisinde
BDZ’ler 1. basamak tedavide tercih edilmektedir. IV yol mevcutsa baz1 verilerde
LZP kullaniminin daha faydali oldugu belirtilsede LZP ve DZP uygun tedavi
secenegidir. IV yol uygun degilse nasal bukkal ve rektal yol ile BDZ’ler
uygulanabilir. 2. basamak tedavide Fenitoin genellikle tercih edilmekle birlikte diger
antikonvulzanlarinda iyi bir alternatif olacagina dair artmakta olan kanitlar vardir. SE
yonetiminde fenitoinin, VPA ve levetiracetam in roliinii daha iyi tanimlamak i¢in 2.

basamak tedavide prospektif ¢alismalara ihtiya¢ duyulmaktadir (103).

2.9. Febril Konviilziyon

Febril konviilziyon (FK) ¢ocuklarda en sik goriilen konviilziyon tipidir (104).
Vakalarin biiyiik boliimii iyi huyludur, kendini sinirlar ve genellikle tedavi 6nerilmez
(105).

Febril konviilziyonun ILAE ye gére tanimi: 1 ay ile 5 yas arasinda goriilen
santral sinir sistemi enfeksiyonu metabolik bozukluk ya da akut elektrolit
bozuklugu, intoksikasyon gibi tanimlanmis bir neden ve Oncesinde afebril
konviilziyon 0ykiisii olmaksizin atesle birlikte ortaya ¢ikan konviilziyon seklindedir
(106,107). AAP’nin yeni tanimlamasina gore, FK afebril ndbet dykiisii, metabolik
bozukluk ve intrakranial infeksiyonu olmayan 6 ay ile 60 ay arasindaki atesli
¢ocuklarda meydana gelen ndbettir (104). Febril konviilziyon en erken 1 ayda
goriilmekle birlikte iist yas sinir1 yoktur. En sik 18-22 aylar arasinda goriiliir ve 7
yastan sonra nadirdir. Genellikle ates yiikseldikten sonraki 1-2 saat i¢inde, nadiren

atesten | saat once ya da ates diiserken de ortaya ¢ikabilmektedir (108).
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2.9.1. Etyoloji

Genellikle 4 yasindan sonra belirgin olarak FK insidansi azalir ve 7 yagindan
sonra nadiren gorilir (107). Erkek cinsiyet yiiksek siklikla FK neden olmakla
birlikte baz1 genis hasta serilerinde yapilan calismalarda istatiksel olarak berlirgin
farklilik tespit edilememistir. Iki tane mevsimsel pik gdstermektedir 6zellikle viral
USYE’nin fazla oldugu Kasim ve Ocak ayi ile viral gastroenteritlerin fazla oldugu
Haziran Agustos ayinda FK sikligi artmaktadir (109). FK gegiren ¢ocuklarin biiyiik
boliimii nébet sonras1 normal norolojik ve yapisal gelisme gosterir (105). FK’da
beyinde yapisal ve gelisimsel bir anormallikle ilgili olamamasina ragmen bdyle bir
patolojinin varligi FK hassasiyeti arttirir (110). Yas faktoriine ek olarak ¢evresel risk
faktorleri (inutero nikotin maruziyeti, antihistaminik kullanim1) genetik ve komorbit
durumlar (prematiire dogum, diisiik dogum agirligi) FK riskini arttirabilir (111, 112).
Febril konviilziyonlu ¢ocuklarda ayni yas grubundaki ¢ocuklara gore ates daha
yilksek ve iist solunum yolu enfeksiyonlar1 daha sik goriilmektedir. Febril
konviilziyonlardaki ates nedenleri iist solonum yolu enfeksiyonu, otitis media,
tonsillit, idrar yolu enfeksiyonu olabilir. Gastroenteritlerde FK insidans1 diisiiktiir ve
AGE in FK’dan koruyucu 6zellik gosterdigi diisiiniilmektedir (113,114,115).

Febril konviilziyon patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte bu
cocuklarda yasa bagimli olarak atesle birlikte konviilziyona duyarlilik artmaktadir.
Patogenezde yas faktorii ile birlikte ailesel yatkinliin 6nemli rol oynadig
diisiiniilmektedir. Yas faktoriiniin mekanizmasi tam olarak bilinmemesine karsin bu
yaslarda uyarict ve baskilayict norotransmitterler arasindaki dengenin yeterince
hastanlagsmadigi ve atesin norotransmitterlerde  yaptigi  degisiklik  sonucu
konviizyonun ortaya ¢iktig1 ileri siiriilmektedir (116).

FK’I1 ¢ocuklarda yiiksek oranda aile Oykiisii olmas1 nedeniyle genetik gecis
tizerinde durulmaktadir. FK’l1 cocuklarda aile 6ykiisii incelendiginde anne ve babada
FK oykiisii % 17 bulunurken, kardeslerde % 19.9-24.9 oraninda bulunmustur.
Kardesler ve anne babada FK oykiisii oldugunda risk artmaktadir (117). FK
rekiirrensi ve daha sonra afebril konviilziyon gelisme riski agisindan aile dykiisiiniin
rolii oldugu gosterilmistir (118). FK’larin genetik gecisi ile ilgili gii¢lii kanitlar varsa
da kalittmin sekli acik degildir. Cogunlukla multifaktoriyel, kiigiik bir grupta ise

otozomal dominant kalittm modelleri 6ne siiriilmiistiir (18). Genomda 5 farkli alanda
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FK ile baglanti tespit edilmistir. 8. Kromozom ve 19 p sadece FK ile
iliskilendirilmisken diger 3’1 generalize epilepsi FS+ olarak tanimlanmistir (GEFS+
sendrom) (118, 119). GEFS+ hastalar kompleks FK ozelligi gosterir siklikla 5
yasindan Once goriilmekle birlikte ileri yaslarda afebril konviilziyon meydana gelir
(129). Bu c¢ocuklarda Na kanallarinin alfa subiinitinde mutasyon gdsterilmistir

(SCN1A ve B) (119, 120).

2.9.2. Klinik Ozellikleri

Febril konviilziyonlarin ¢ogu kisa siirelidir ve ¢ogunlukla birka¢ dakikada
kendiliginden durur. Nobet 6zelliklerine gore FK iki tiptedir.

Basit FK: FK larin %80-85 ini olusturur. Jeneralize, 15 dakikadan kisa stireli,
generalize tonik klonik yada klonik fokal komponenti olmadan ve 24 saat i¢inde
tekrarlamayan, norolojik ve postiktal bulgusu olmayan nobetlerdir (104,108,121).
Bununla birlikte % 5 vaka nonkonviilziv 6zellikler gostermektedir (biling kaybi,
dalma, gozlerde deviasyon, atoni, siyanoz) (107).

Kompleks FK: Febril konviilziyonlu g¢ocuklarin % 15-20’sinde goriilen
parsiyel baslayan ya da fokal 6zellikler gosteren, 15 dakikadan uzun siiren, 24 saat
icinde birden fazla tekrarlayan atesli ndbetler ve Todd paralizisi gibi postiktal

norolojik anormalliklerin olmasidir (122).

Tablo 2.4. Basit ve kompleks febril nobetlerin karsilastirilmasi.

Ozellik Basit Kompleks

Siire 15 dakikadan kisa 15 dakikadan uzun

Tip Generalize Parsiyel/ parsiyel baslayan
Say1 Tek 24 saatte birden fazla
Ates 38.5°C fistii 38.5°C den diisiik olabilir
Norolojik bulgu Normal Postiktal bulgu olabilir

2.9.3. Febril Status Epileptikus
30 dakikadan fazla siiren febril konviilziyona febril status epileptikus olarak
tanimlanir ve % 5 vakada goriilmektedir. 2 yasindan dnce g¢ocukluk ¢agi SE % 25°i

meydana gelir (123).
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2.9.4. Ayirict Tam

Febril konviilziyon genellikle atesli hastaligin baslangicinda atesle birlikte
ortaya ¢ikar. Bazen konviilziyon atesin ilk bulgusu olabilir. FK’lar genellikle
hastaligin ilk 24 saati i¢inde goriliirler (1).

Febril konviilziyonlarin % 80-85°’1 basit FK oldugu i¢in kritik siire olan 15
dakika i¢inde konviilziyonun durmasi beklenir. Bu nedenle hastalar ¢ogunlukla nobet
sonrast donemde goriliirler. Aileden hareketleri tekrarlamasi istenerek gorsellige
dokiilmeli ve konviilziyonun ayrintili tanimlamasi yapilmaya calisilmalidir. Ayrintili
Oykii ve norolojik muayene yapilmali, cocugun ndrolojik gelisimi ve ailede febril ve
afebril konviilziyon 6ykiisii sorulmalidir. Hasta goriildiigiinde ndbet devam ediyorsa,
biiyiik olasilikla kompleks FK’dir (124).

Atesle birlikte gegirilen her konviilziyon FK degildir. Oykiisiinde afebril
konviilziyon olan veya agir norolojik bozuklugu ve/veya mental retardasyonu olan
cocuklar FK olarak kabul edilmezler. FK tanisinda asagidaki nedenler ekarte
edilmelidir (125).

1-Akut semptomatik konviilziyon

a) Santral sinir sistemi enfeksiyonlar1 (menenjit, ensefalit, abse)
b) Hiponatremi

c) Hipoglisemi

d) Hipokalsemi

e) Salmonella ve shigella enfeksiyonlari

f) Intoksikasyon

g) Konviilsif ilaglar (difenhidramin, trisiklik antidepresanlar, amfetamin,

kokain tiirevi ilaglar, antikolinerjik etkileri olan tiim ilaglar)

2-Nonkonviilsif norolojik nedenler

a) Santral sinir sistemi enfeksiyonu sirasinda koreatetoz
b) Hareket bozukluklar1 (kore, tik, tremor)

¢) Shuddering ataklar
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3-Nonkonviilsif nonnérolojik nedenler
a) Rigor: Ates sirasinda paroksismal olarak titremeler ya da kas spazmi1 olup
genellikle bakteriyemi ile iliskilidir. Atesli ¢ocuklarda rigor goriilmesi ¢cogu kez FK

ile karistirilabilir. Ancak rigorda biling kayb1 goriilmez.

b) Refleks anoksik ataklar: Atesin tetikledigi vagal senkoptur. FK yas

grubunda nadir goriiliir.

2.9.5. Laboratuvar

Febril konviilziyonlarda spesifik bir laboratuvar bulgusu yoktur. Yapilacak
tetkikler ayirici tanmida yer alan diger konviillziyon nedenlerini ve enfeksiyon
etiyolojisini aramaya yonelik olmalidir.

FK geciren bir ¢ocukta atesle giden santral sinir sistemi enfeksiyonlari en
onemli klinik sorundur. Yapilan c¢aligmalarda ilk kez FK geciren cocuklardaki
menenjit insidans1 % 2-5 olarak bildirilmektedir (126).

Ilk kez FK gegciren bir ¢ocukta lomber ponksiyon (LP) rutin olarak degil,
menenjiti diisiindiiren bulgular varsa yapilmalidir.

Febril konviilziyonda LP kararin1 ¢ocuktaki bulgulara gore hastay1 takip eden
doktor vermelidir.

Menenjiti  diisiindiiren bulgular: Meningeal bulgularin (+) ligi, fokal
konviilziyon, hipotansiyon , deride dokiintii, petesi, siyanoz gibi siipheli bulgular; 48
saat Once doktor tarafindan muayene edilmesi ve hastaneye getirildiginde
konviilziyon geciriyor olmasidir.

Ozellikle 1 yas altinda menenjit bulgular1 tipik olmayacagi igin birgok

arastirmaci tarafindan 1 yas altinda rutin LP 6nerilmektedir (127).

Tablo 2.5. LP yapilmasi 6nerilen durumlar.

1-12 ay altinda menejit bulgusu olmasa da LP yapilmali

2-12-18 ay ve iistiinde silipheli bulgu varsa

3-Kompleks febril konviilziyon ise ndbet sonrast letarjisi devam ediyorsa
4-Onceden antibiyotik kullanmigsa LP yapilmali

5-ilk LP normal siipheli bulgu devam ediyorsa tekrarlanmali

6-FK 5 yastan sonra baslamissa
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2.9.6.Elektroensefalografi (EEG)

FK cocuklarm degerlendirilmesinde EEG nin yeri kisithdir. ilk FK’dan sonra
anormal EEG’nin yada rutin EEG’nin rekurrensi yada daha sonra epilepsi gelisimini
belirlemede kanitlanmis rolii yoktur (128). EEG genellikle ileri yastaki, aile oykiisii
olan, kompleks FK’li ve altta yatan norogelisimsel geriligi olan c¢ocuklarda
anormaldir (129). EEG dalgalar1 ates ve viral enfeksiyonlardan etkileneceginden
nobetten 7-10 giin sonra ¢ekilmelidir. Febril konviilziyonu takiben ilk hafta i¢inde
EEG’de gecici olarak 6zglin olmayan bioksipital teta yavaslamasi, fokal keskin
aktivite, multifokal diken aktivitesi gibi bozukluklar goriilebilir. Daha sonra ¢ekilen

EEG’de ise patolojik olmayan yasla ilgili paroksismal aktivite goriilebilir (127).

2.9.7. BBT ve MRG

Basit FK’da Bilgisayarli Beyin Tomografisi (BBT) ve Manyetik Rezonans
Goriintilleme (MRG) gereksizdir. Ancak kafa i¢i basing artmasi, fokal norolojik
bulgular varsa, kompleks FK da norolojik bulgu varsa ve febril status ise BBT
yapilabilir (127).

Hangi cocuklar FK geciriyor?

FK’da en 6nemli risk faktorii ates ve ¢ocugun yasidir. Ates ne kadar yiiksekse
FK gecirme riski o kadar artar. ilk FK igin 4 risk faktoriiniin etkili oldugu
bildirilmektedir (141);

e Birinci dereceden akrabada FK 6ykiisii

e  Oncesinde norolojik gelisim geriligi

e Yuvaya devam etme

¢ Yenidogan doneminde 30 giinden fazla siireli hastaneye yatma oykiisii

Atesli hastaligi olan ¢ocuklarda 1. ve 2. dereceden akrabada febril

konviilziyon ve ates yiiksekligi ilk FK gegirilmesinde rol oynamaktadir (131).

Tablo 2.6. Febril konviilziyon riskini arttiran durumlar.

A-Genel popiilasyonda

1. Ve 2. dereceden akrabada FK oykiisii
* Norolojik gelisim geriligi
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Tablo 2.6. ‘Devam1’ Febril konviilziyon riskini arttiran durumlar.

*Yenidogan servisinde 30 glinden fazla yatma

*Yuvaya devam etme
Bu faktdrlerden ikisi varsa %28 FK goriilebilir.
B-Atesli hastahigi olan cocuklarda

* 1. ve 2. dereceden akrabada febril konviilziyon

* Ates yiiksekligi

Febril Konviilziyonda Tekrarlama

FK gegciren ¢ocuklarin % 30-40’1nda en az bir kez tekrarlar. Eger 12 aydan
erken baglamigsa % 50, 3 yas ilizerinde baslamissa %10 tekrarlama olasilig1 vardir.
Hastalarin % 75’inde ilk 1 yilda, % 90’1nda ilk 2 yilda tekrarlar. Risk faktorii arttik¢a
tekrarlama riski de artar (122). Febril konviilziyonda tekrarlama riskini arttiran en
onemli iki faktor; aile Oykiisiinlin olmasi1 ve 18 aydan kiiciik yasta febril konviilziyon
gegcirilmesidir (143). Bunun yanisira yiiksek ates ve nobetten dnce gecen atesli siire
rekiirrenste etkilidir. Yiiksek ateste meydana gelen FK diisiik rekiirrens goriilmekle
birlikte kisa atesli bir donemden sonra olusan FK’da rekiirrens riski artmaktadir
(133,134).

Febril Konviilziyonda Epilepsi Gelismesini Etkileyen Faktorler

Tek ve basit FK olan ¢ocuklarda epilepsi gelisme riski normal popiilasyondan
farkli degildir. Ancak risk faktorlerinin artmasi orami arttirmaktadir. Epilepsi
gelismesinde FK sayis1 degil risk faktorii sayis1 onemlidir.

Ailede epilepsi Oykiislinliin olmasi, Oncesinde norolojik bulgu olmasi ve
kompleks tipte FK olmasi, febril konviilziyonda epilepsi gelismesinde en 6nemli risk
faktorleridir.

Febril konviilziyon sayisinin fazla olmasi ve febril status epileptikus riski
arttirmakla birlikte FK nin tekrarlamasi ve sonrasinda epilepsi gelisiminde en 6nemli
risk faktorii ates siiresinin kisa olmasidir (108).

Tedavi

Febril konviilziyonlarin prognozu ¢ok iyidir. Bu nedenle giiniimiizde tedavi

verilmeden bekle ve gor politikasinin izlenmesi tartisilmaktadir (125).
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Fakat anne ve babalar i¢in bir FK’ya sahit olmak korkutucu bir deneyimdir.
Aileler tekrarlayan nobetlerin ¢ocuklarinin beynine hasar vererek kalici sekellere yol
acabilecegi endisesini tagirlar.

FK tekrar edecegini diislindiikleri i¢in atesten ¢ok korkarlar ve adeta bir ates
fobisi gelistirirler. Bu nedenlerden dolay1 cocugu FK geciren aileler tedavi beklentisi
icindedirler.

Tedavide yaklasimin amaci; akut konviilziyonu durdurmak, rekiirrensi
onlemek, epilepsi riskini azaltmak ve aileyi bilgilendirerek ates fobisini azaltmaktir.
FK’larda tedavi akut ve profilaktik tedavi olarak ikiye ayrilir.

1) Akut tedavi

FK’da konviilziyonu durdurma girisimleri genel ilkeleri ile diger acil
konviilziyonlardaki uygulamalardan biiytik bir farklilik géstermez. Bu ifade 6zellikle
antikonviilzif ilaglarla yapilan tedaviler igin gegerlidir (130).

Konviilziyon geciren her hasta icin gecerli olmakla birlikte nobet 15
dakikadan uzun siirmiigse acilen konviilziyonu durdurma girisimlerine baglanmalidir.
Damar yolu agilirken vital fonksiyonlarin devamini saglamak temel kuraldir. Hastaya
hava yolu agik kalacak sekilde pozisyon verilmeli, airway, nazal kaniil, oksijen
maskesi gibi araclar kullanarak gerekirse oksijen verilmelidir.

Uzamis FK’larda hasta monitorize edilmelidir. Hastanin kardiyopulmoner
monitdrizasyonu saglanirken ¢ok siki tespitler yapilmamali, ani kasilmalar sirasinda
olusabilecek ‘karsi kuvvet’ olusumuna, dolayisiyla hastanin hareket kisitlilig1 sonucu
kendisine zarar vermesine (kemik kiriklari, yumusak doku travmalar1 gibi) engel
olunmalidir (134).

Nobet aninda intravendz (IV) yoldan verilen benzodiazepinler acil
durumlarda ilk tercih edilen ilaglardir. Ancak kiigiik cocuklarda IV girisimlerdeki
basarisizlik diisiiniildiigiinde likit diazepam (DZP) iceren rektal tiipler giivenli, etkili
ve mantikli bir segenektir.

Rektal yoldan uygulanan likit DZP’nin emilimi ¢ok hizlidir. Etkinligi
neredeyse IV etkinlige esittir. Dakikalar i¢inde (2-4 dakika) antikonviilzan plazma
konsantrasyonu elde edilir ve akut nobet kontroliinde oldukga etkindir. Bir diger

avantaji da aileler tarafindan evde uygulaniminin kolay olmasidir (135).
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FK’li hastalarda atesi diistirmek amaciyla 1slak kompres ile sogutma
uygulanabilir. Antipiretik ila¢ olarak parasetamol 10-15 mg/kg doz ya da ibuprofen
5-10 mg/kg/doz verilebilir.

Genellikle FK’l1 ¢ocuklarin hastaneye yatirilmalart gereksizdir. Cogu kez
biling agilana kadar hastalar acil serviste takip edilir.

Ik kez FK geciren bir ¢ocukta postiktal dénem disinda letarjisi devam
ediyorsa, klinik durumu stabil degilse, yast 18 ayin altinda ise, kompleks tipte FK ise
ve cocugun ev kosullar1 uygun degilse hastaneye yatirilarak birka¢ giin takip
edilmesi gerekir.

Cocugun daha 6nce FK gecirme dykiisiiniin olmast menenjit olasiligini ekarte
ettirmez. Bu nedenle hastanin meninjial irritasyon bulgularinin takibi 6nemlidir (125,
136).

2) Profilaktik Tedavi

Onceki yaymnlarda FK’nin epilepsiye doniisebilecegi diisiincesiyle profilaksi
yaygin olarak Onerilmekteydi. Ancak son yillarda yapilan kapsamli epidemiyolojik
arastirmalarda FK’larin benign oldugu, merkezi sinir sisteminde yapisal ve bilissel
harabiyete yol agmadigi, epilepsi gelistirme riskinin ¢ok diisiik oldugu gosterildi
(135,136).

Basit FK’s1 olan ¢ocuklara antiepileptik ilag profilaksisinin gereksiz oldugu
ve atese yol acan enfeksiyonun tedavisinin, ailenin bilgilendirilmesinin ve kaygisinin
giderilmesinin ¢ogu kez yeterli olacag ifade edilmistir.

FK’larda uzun siireli tedavi nadiren gereklidir. Uzun siireli tedavi; FK
rekiirrensini arttiran ¢ok sayida risk faktorii oldugunda onerilmektedir. Tedavinin
amact FK’nin uzun siirmesi ya da sik tekrarlamasini onlemektir. Uzun siireli tedavi
FK’nin rekiirrensini  Onlemekte ancak sonradan epilepsi gelisme riskini
azaltmamaktadir.

FK’da uzun siireli antiepileptik ila¢ tedavisi i¢in kabul edilen risk faktorleri
sunlardir (136,137):

e Ik FK’nin 1 yas altinda gecirilmesi,

Ailede FK oykiisii,

Kompleks FK 6zelligi gosterenler,

Oncesinde norolojik bulgu ya da néromotor gelisim geriligi olmast,
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e Sik tekrarlama (3’den fazla olmasi).

Bu risk faktorlerinden iki ya da daha fazlasi varsa antiepileptik ilag
profilaksisi onerilebilir. FK’l1 ¢ocuklarda antiepileptik ilaglarla profilaktik tedavi 2
sekilde yapilmaktadir.

Rektal Diazem: Ates 38 iizerine ¢iktiginda, ates devam ettigi miiddetge 8
saat araliklarla 0,5 mg/kg dozunda verilebilir. Rektal verilmesine karsin yan etki
olarak sedasyon ve solunum depresyonu yapabilecegi i¢in anne babanin bilingli ve
egitimli olmasi gerekir.

Oral Diazem: Ates sirasinda ilk 24-48 saatte aralikli olarak oral diazem
verilmesinin FK tekrarin1 azalttigi bildirilmistir. Ancak yan etkileri nedeniyle
menenjit bulgularin1 maskeleyebilir.

Eger anne baba uyumlu degil ya da atesin farkina varamiyorlarsa, fokal, sik
tekrarlayan nobetleri varsa fenobarbital 5 mg/kg ya da Na-Valproat 20 mg/kg
Onerilebilir (131).
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3. GEREC ve YONTEM

Bu ¢alismaya Ocak 2008-Ocak 2013 yillar1 arasinda Eskisehir Osmangazi

Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Siit Cocugu servisine konviilziyon gegirme

nedeniyle yatirilarak tetkik ve tedavi edilen 1-24 ay arast 193 hasta alinmustir.

Calisma i¢in 21.08.2013 tarih ve 05 sayili etik kurul onay1 alinmistir.

Calisma retrospektif olarak yiiritilmiistir. 5 yillik siirede Siit Cocugu

servisine konviilziyon ICD si girilerek yatirilan hastalarin dosyalari arsivden temin

edilerek incelenmistir.Dosya kayitlari i¢in olusturulan protokolde sirasiyla agagidaki

bilgilere yer verilmistir.

Hastanin adi, soyadi, yasi (ay olarak), cinsiyeti gibi kimlik bilgileri,
nobet gecirdigi tarih, saati, siiresi, uyku-uyaniklikla iligkisi, ilk ndbetin
aynt giin i¢inde ¢ok sayida tekrarlamis olup olmamasi (same day
seizure),

Gegirilen nobetin baslangi¢ yeri, yayillimi, semiyolojik siniflandirmasi
(generalize, tonik, fokal, atonik ndbet), status epileptikus varligi

Daha oOnce gecirilmis olan konviilziyon ile iligkisi, gecirilmis
konviilziyon yasi, karakteri, siiresi, sayisi, febril konviilziyon ise
siiflamasi (basit, komplike)

Hastalarin  perinatal ~oykilerinde, dogum sekli, dogum kilosu,
hiperbiluribinemi, kan degisimi Oykisiiniin varligi, gecirmis olduklari
hastaliklar, travma varligi

Kardeslerinde ve ailelerinde febril ve afebril ndbet dykiileri, anne ve baba
arasinda akraba evliligine,

Onceden bilinen ve/veya eslik eden ndbet etiyolojisi i¢in &nemli
olabilecek norolojik muayene bulgularinin varligi, yatis esnasinda ilk
yapilan muayenede saptanan vital bulgularma ve  tiim patolojik
bulgulara, g6z dibi muayenesine, nobeti tetikleyebilecek enfeksiyon
bulgularina, hastalarin biling durumuna,

Tim hastalarin bas cevresi, boy ve agirlik persentilleri kaydedilerek,
anne siitli alim siiresi, yasa uygun asilama durumuna,

Hastanin daha 6nceki norolojik gelisimine,



43

e Kan glukoz diizeyi, hemogram, serum sodyum, kalsiyum, potasyum,
klor, iire, kreatinin, AST, ALT, kantitatif CRP diizeylerine,

e Tam idrar tahlili

e Lomber ponksiyon uygulanan hastalarda eszamanli kan ve beyin
omurilik sivisinda glukoz orani, beyin-omurilik sivisinin mikroskobik,
biyokimyasal ve bakteriyolojik incelemelerine,

e Hastalarin elektroensefalografik tetkikleri, ndéroradyolojik goriintiileme
raporlarina,

e -Gerekli goriilmiis olan hastalarin yapilan metabolik taramalarina yer

verilmigtir.

3.1. Istatiksel Analiz

Stirekli nicel veriler; n, ortalama ve standart sapma olarak, Nitel veriler ise n,
ortanca deger, 25’inci ve 75’inci yiizdelik degerler olarak ifade edilmistir. Bagimsiz
Olgtimlerden olusan ve normal dagilim gdstermeyen verilere Mann-Whitney U testi
uygulanmistir. Kategorik yapidaki veri setlerine ise Ki kare testleri uygulanmis olup,
Ki kare tablosundaki hiicreler arasi karsilastirmalarda Two Proportions Z Testi
kullanilmistir. P<0.05 olasilik degerleri dnemli olarak kabul edilmistir. Tiim veri

analizleri SPSS 21.0 ve Minitab 16 paket programlari ile yapilmastir.
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Calisma grubunu 2008-2013 yillar1 arasinda Eskisehir Osmangazi Universitesi Tip

Fakiiltesi Hastanesi Siit Cocugu servisine konviilziyon gecirme nedeniyle yatirilarak

tetkik ve tedavi edilen 1-24 ay aras1 193 hasta olusturmustur.

Tablo 4.1 5 yillik siirede degerlendirme kapsamina alinan hastalar.

Hasta Sayis1
(n)

Siit gocugu servisi 2730
Cocuk acil servisi 78251
Cocuk acil servisine nobet nedeniyle basvuran 964
Genel pediatri poliklinigi 63295
Genel pediatri poliklinigine ndbet nedeni ile bagvuran 2458
Genel pediatri poliklinigine nobet nedenii ile ile basvuran ve siit | 14
¢ocuguna yatan

Cocuk acil servisine ndbet nedenii ile basvuran ve siit ¢ocugu | 136
servisine yatan

Pediatri noroloji poliklinigine basvuran 24118
Pediatri noroloji poliklinigine nobet nedeni ile ile basvuran 5122
pediatri noroloji poliklinigine nobet nedeni ile basvuran ve siit | 36
¢ocugu servisine yatan

ndbet nedei ile bagvuran hastalardan 1-24 ay arasinda olup menenjit | 19

tanisi ile ¢cocuk enfeksiyon servisine yatirilan
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Hastalarin ortalama nobet gecirme yas1 7,6 = 6,5 ay olarak bulunmustur.

Hastalarin cinsiyete gore dagilimlart Tablo 4.2°de verilmistir.

Tablo 4.2. Hastalarin cinsiyete gére dagilimi.

Cinsiyet Hasta sayisi(n) /%
Kiz 95 (49,2)

Erkek 98(50,8)
TOPLAM 193 (100)

Konviilziyonlarin yasa ve cinsiyete gore dagilimlarinda istatistiksel olarak
anlaml fark bulunmamistir. Hastalarimizin ortalama 10,8 +14,7 kez ndbet gecirdigi
goriilmiistiir. Ortalama ndbet siiresi 5,6 dakika olarak bulunmustur.

Nobet nedeni ile izlenen hastalarin yillara gore dagilimi Sekil 4.1°de
verilmistir. Nobetlerin yillara gore dagiliminda istatistiksel olarak anlamli fark

bulunmamustir.
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Hastalarin en sik gecirdigi nobet tipi jeneralize tonik klonik vasifta nobet

olarak bulunmus ve diger nébet tiplerinin gériilme oranlar1 Tablo 4.3’de verilmistir.

Tablo 4.3. Hastalarimiz arasinda ndbet tiplerinin gériilme oranlari.

Nobet tipi Hasta sayisi(n) /%
Jeneralize tonik klonik 112hasta/58,0
Tonik 8 hasta/4,1

Atonik 12 hasta/6,2
Myoklonik 36 hasta/ 18,7
Selamlama 8 hasta /4,1

Fokal nébet 11 hasta/ 5,7

Pedal ¢evirme 3 hasta/1,6

Katilma 1 hasta/0,5

Dalma 2 hasta/1

Gegirilen nobetlerin altisinda (% 3,1) psodoefedrin, 1 hastada (% 0,5)

antihistaminik kullaniminin eslik ettigi tespit edilmistir.
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Nobet  gecgiren  hastalarin  prenatal, natal, postnatal Ozellikleri
degerlendirildiginde; ndbet geciren hastalarin % 14,5’inin (28 hasta) preterm oldugu,
hastalarin % 82.4’linlin (159 hasta) term oldugu ve 1 hastanin (% 0,5) postterm
oldugu goriilmiistiir.

Natal oykiide spontan vajinal dogum oraninin hastalarimiz arasinda % 44,6
oldugu (86 hasta), C/S dogum oraninin ise % 52.8 (102 hasta) oldugu tespit
edilmistir.

Perinatal 6ykiisiine ulasilan 188 (% 97.4) hastadan (% 54.9) 106’simin dogum
sonrasi herhangi bir sorunu olmadig1 goriilmiistiir.

Hastalarin % 42,4’tiniin (82 hasta) dogum sonrasi nedenlerle hastanede
kaldigr tespit edilmistir. Bu hastalarin % 5,2’sinin (10 hasta) yenidogan déneminde
de konviilziyon gecirdigi gorilmiistiir.

Sarilik nedenli hastaneye yatis siklig1 hastalarimiz arasinda % 18.1 (35 hasta),
dogum distosisi %1.6 (3 hasta), solunum yetmezligi nedenli hastanede yatig sikligi
%11.4 (22 hasta), sepsis % 1,0 (2 hasta), beslenme problemi % 1 (2 hasta), asfiksi
nedenli hastanede yatis siklig1 ise % 4.1 (8 hasta) olarak bulunmustur.

Hastalarin postnatal déneme ait 6zellikleri Tablo 4.4°de verilmistir.

Tablo 4.4. Hastalarin postnatal doneme ait 6zellikleri.

Postnatal Hasta sayisi(n) /%
Sarilik 35 (18,1)

Distosi 3(1,6)

Solunum yetmezligi 22(11,4)

Sepsis 2(1)

Beslenme problemi 2(1)

Asfiksi 8(4,1)

Neonatal konviilziyon 10 (5,2)

Hastalarimizin norolojik gelisim basamaklar1 degerlendirildiginde bilgilerine
ulagilan 163 (% 84.4) hastanin ortalama anneyi tanima yast 2.5 ay +1.5 olarak
bulunmustur.

Bilgilerine ulasilan 158 hastanin (% 81,8) ortalama 2,8+1,3 ayda

giilimsemesinin oldugu tespit edilmistir.
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118 (% 61.1) hastanin boyun kontroliinii ortalama 4,4+2.2 ayda sagladigi
gorilmistir.

Bilgilerine ulasilan 85 hastanin (% 44,0) ortalama 5,3+1,. ayda donmeye
basladig tespit edilmistir.

Hastalarn 80 tanesinin (% 41,4) desteksiz oturma bilgisine ulasilmis olup,
ortalama 7,1+1,8.ayda desteksiz oturabildikleri goriilmiistiir.

Calismamiza dahil olan hastalarin 37’sinin (% 19,1) yiirlimesinin oldugu; bu
hastalarinda ortalama 12,8+2,4.ayda yiirimeye basladiklar tespit edilmistir.

Hastalarimizin yapilan laboratuvar tetkiklerine bakildiginda ortalama Hb
degeri 11,2+1,3 gr/dl olarak bulunmustur.

Ortalama elektrolit degerleri ve biyokimyasal parametreleri Tablo 4.5°de

verilmistir.

Tablo 4.5. Ortalama elektrolit degerleri ve biyokimyasal parametreleri.

Na (mEg/I) 137442
Kan iire azotu (mg/dl) 10,2+6,5
Potasyum (mEqg/I) 6,4+4,6
Klor (mEqg/l) 104+4
Ca (mg/dl) 9,4+0.8
Fosfor (mg/dl) 4,7+0,9
Glukoz (mg/dl) 96+23
Urik asit(mg/dl) 3,3+1
Kreatinin(mg/dl) 0,2+0,1
Ast( 1U/L) 48476
Alt (1U/L) 27+25.6

Hastalarin nobetlerine eslik eden belirtiler incelendiginde ates 50 hastada (%
25,9), ishal 4 hastada (% 2,1), kusma 13 hastada (% 6,7), oksiiriik 5 hastada (% 2,6),
siyanoz 22 hastada (% 11,4), takipne 10 hastada (% 5,2), gozleri kirpistirma 4
hastada (% 2,1), emmeme 1 hastada (% 0,5),bradikardi 1 hastada (% 0,5), apne
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lhastada (% 0,5), aglama 2 hastada (% 1) nobete eslik eden belirtiler arasinda yer
almastir.

Hastalarin % 29,5’inde (57 hasta) {ist solunum yolu enfeksiyonu bulgulari
saptanmig, % 11,4’linde (22 hasta) alt solunum yolu enfeksiyonunun eslik ettigi
gorilmistir.

4 hastada (% 2,1) hipotiroidi saptanmis, 7 hastada (% 3,6) konjenital kalp
hastalig1 tespit edilmistir.

Idrar yolu enfeksiyonu ya da akut gastroenteritin hastalarin 25 ine (% 13)
eslik ettigi goriilmiis, 1 hastada (% 0,5) hipoglisemi, 2 hastada ise (% 1) hiponatremi
tespit edilmistir.

Hastalarin fizik muayene bulgularina bakildiginda bas gevresi persentillerinin
dagiliminin 52 hastada (% 26,9) 5p altinda oldugu, 9 hastanin (% 4,7) 95 p iizerinde
oldugu, 132 hastada (% 68,3) bascevresi persentilinin normal aralikta oldugu

goriilmustiir. Hastalarin basgevresi persentillerinin dagilimi Sekil 4.2°de verilmistir.

140 ~

120 ~

100 A

80 -

60 -

Hasta Sayisi

40 -
20 A

5 Alti 5-95 Arasl 95 Usti

Persentil

Sekil 4.3. Bascevresi persentillerinin dagilimi.

Nobet gecirme nedeni ile siit ¢gocugu servisine yatirilan hastalar arasinda
protein enerji malnutrisyonu orani % 31,6 (61 hasta) olarak bulunmustur.
Kafa travmasi sonras1 ndbet gecirme sikligi % 4,1 olarak bulunmustur (8

hasta).
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Incelenen hasta grubunun nérolojik muayeneleri degerlendirildiginde;
hastalarin % 58,5’inde obje takibinin oldugu, % 48,7’sinin iletisim kurdugu,
hastalarin % 98,4 iiniin kraniyal sinir muayenesinin normal olarak degerlendirildigi
belirlenmistir.

2 hastanin (% 1) kraniyal sinir muayenesi patolojik olarak kaydedilmis; 1
hastada (% 0,5) anizokori saptanmustir.

Hastalarin g6z dibi incelemeleri Tablo 4.6’da verilmistir.

Tablo 4.6. Hastalarin goz dibi incelemeleri.

Goz dibi Hasta sayis1 %
Dogal 182 94,3
Japon bayragi 5 2,6
Makulada tuz biber 1 0,5
Optik disk soluk 3 1,6

131 hastanin (% 67,9) tonus muayenesi dogal; 22 hastada (11,4) hipotonisite
ve 38 hastada (% 19,7) tonus artis1 saptanmustir.

5 hastada (% 2,6) spastisite, 1 hastada (% 0,5) opustotonus saptanmustir.

126 hastada (% 65,3) babinski pozitif, klonusu olan 13 hasta (% 6,7) tespit
edilmistir.

Nobet geciren hastalarin 35’ine (% 18,1) lomber ponksiyon yapildigi, 11
hastanin (% 4,7) status epileptikus tablosunda bagvurdugu goriilmiistiir.

Statusla gelen hastalarin ndbet etyolojileri incelenmis ve istatistiksel olarak
anlaml fark bulunamamuistir.

Hastalarin ortalama yatis siiresi 7,4+ 8,2 giin olarak bulunmustur.

Hastalarin EEG leri degerlendirildiginde 145 hastanin (% 75,1) EEG’si
normal olarak degerlendirilmis, 21 hastada (% 10,9) hipsiaritmi saptanmis, 27
hastada (% 14), EEG de non spesifik patolojik bulgular izlenmistir.

Calismaya dahil edilen hastalarin 113 (% 58,5) tanesine MR ¢ekilmis olup,
bunlarin 64’1 (% 33,1) normal olarak degerlendirilmistir.

Hastalarin Kraniyal MR bulgular1 Tablo 4.7°de gdsterilmistir.




51

Tablo 4.7. Hastalarin kraniyal MR bulgulart.

Kraniyal MR Hasta sayisi(n) /%
Lizensefali 26/13.5

Iskemik alan 5/2.6

Dandy Walker 2/1.0

Kortikal displazi 7/3.6

Atrofi 11/5.7
Intrakraniyal kanama 5/2.6

Diger 51/26,4

Migrasyon anomalisi 2/1.0

Tromboz 4/2.1

Hastalarin etyolojik degerlendirmelerine bakildiginda 42 hastanin (% 21.8)
febril konviilziyon nedenli, 5 hastanin (% 2.6) hipoksik iskemik ensefalopati, 1
hastanin (% 0.5) apne nedenli servise yatirilarak tetkik ve tedavi edildigi
gOriilmiistir.

Nobet nedeni ile servise yatirilan hastalarimiz arasinda infantil spazm siklig1
% 17,1 (33 hasta) olarak bulunmustur.

Dandy Walker malformasyonunun ndbet etyolojisi arastirtlan hastalarimizin
% 1’inde (2 hasta) nobet nedeni oldugu goriilmiistir.

Intrakraniyal kanama ndbet etyolojlerimizin % 2,1’ini (7 hasta) olustururken,
hastalarimizin 4 tanesinde hemorajik inme 3 tanesinde iskemik inme tespit edilmistir.
Hemorajik inme tanisi olan hastalarimizdan 3 tanesi yenidoganin ge¢ hemorajik
hastaligi olarak degerlendirilmis ve birinde etyoloji protein C eksikligi olarak
belirlenmistir. 1 hasta (% 0,5) katilma ndbeti olarak degerlendirilmistir.

1 hastada (% 0,5) hiperekspleksia tanis1t konmustur.

Semptomatik konviilziyon nobet etyolojileri arasinda % 3,6 (7 hasta)
oraninda bulunmustur. Bu hastalarin ndbet etyolojileri ise 1 hastada hipoglisemi, 1
hastada hipokalsemi, 1 hastada otit, 1 hastada idrar yolu enfeksiyonu, 1 hastada VSD
ye bagh kalp yetmezligi, 1 hastada anemi ve 1 hastada 10 giindiir devam eden

psodoefedrin kullanimi olarak degerlendirilmistir.
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Hastalarimiz arasinda 1 (% 0,5) hastamizin calisilan karboksihemoglobin
degeri 16,4 olarak bulunmus ve nobet etyolojisi CO zehirlenmesi olarak
degerlendirilmistir.

2 hastamizin (% 1) BOS kiiltliriinde lireme olmamis ancak kraniyal MR’1
HSV ensefaliti ile uyumlu bulunmustur.

BOS biyokimyasinda BOS glukozu diisiik saptanan ve BOS kiiltiiriinde tireme
olmayan 1 (% 0,5) hasta iyi tedavi edilmemis menenjit olarak degerlendirilmistir.

Hastalarimizdan 1 tanesinde (% 0,5) non ketotik hiperglisinemi tanisi
konmus, 1 hasta (% 0,5) gat tip 1 tanisi almis, 1 hastamizda (% 0,5) GM 1
gangliozidoz tanis1 konmus, 1 hastamizda (% 0,5) Leigh sendromu saptanmis, ve 1
hastamizda (% 0,5) metakromatik 16kodistrofi tanisi almistir. Metabolik hastaliklar
ndbet etyolojilerimiz arasinda % 2,5 oraninda bulunmustur.

3 hastamizda (% 1,6) ndbet nedeni inme olarak tespit edilmis,
hastalarimizdan birinde etyoloji protein C eksikligi olarak belirlenmistir.

1 hastada Marshall Smith sendromu, 1 hastada leigh sendromu, 1 hastada
miller dieker sendromu, 1 hastada startle sendromu saptanmustir.

1 hasta (% 0,5) tuberoskleroz ve 1 hastamiz (% 0,5) da Sturge Weber
sendromu tanis1 almistir.

1 hastamizda siniis ven trombozu nobet etyolojisi olarak degerlendirilmistir.

Hastalarimizin 21 tanesi (% 10,9) epilepsi tanist almis ve 58 hastanin (%
30,1) ndbet etyolojisi aydinlatilamamustir.

2,5 aylik bir hastamizin yapilan transfontanel USG sinde intraventrikiiler
papillom tespit edilmis olup, bir onkoloji merkezine sevki gerceklestirilmistir.

Hastalarimizin ndbet etyolojileri Tablo 4.8’de verilmistir.

Tablo 4.8. Hastalarimizin ndbet etyolojileri.

Tam Hasta sayisi(n) /%
Febril konviilziyon 42/21.8
Konviilziyon etyoloji? 58/30.1

Hipoksik iskemik ensefalopati 5/2.6

Siniis ven trombozu 1/0.5




Tablo 4.8. ‘Devam1’ Hastalarimizin nébet etyolojileri.

Apne 1/0.5
Infantil spazm 33/17.1
Dandy Walker 2/1
Semptomatik konviilziyon 7/3,6
Intrakranial kanama 4/2.1
Katilma nobeti 1/0.5
Epilepsi 21/10,9
Periventrikiiler I6komalazi 2/1
Hiperekspleksia 1/0,5
Miller dieker sendromu 1/0,5
Inme 3/1,6
Ensefalit 3/1,6
Sturge Weber 1/0,5
Metakromatik 16kodistrofi 1/0,5
Glutarik Asidiiri TIP1 1/0,5
Tuberoskleroz 1/0,5
Marshal Simith 1/0,5
Leigh Sendromu 1/0,5
CO Intoksikasyonu 1/0,5
Nonketotik hiperglisinemi 1/0,5

Konviilziyon nedeni ile hastaneye yatirilarak tetkik ve tedavi edilen
hastalarimizin tedavileri incelendiginde hastalarin 28’ine (% 14,5) herhangi bir
antiepileptik tedavi baslanmadigi, tek basina fenobarbital tedavisi ile 70 hastanin (%
36,3) nobetlerinin kontrol atina alindigi, 27 hastada (% 14) tek basina Na-valproat
tedavisi baslandigi ve 14 hastaya (% 7,3) tekli epidantoin tedavisi baslandigi,
karbamazepin tedavisinin 1 hastaya (% 0,5) baslandigi, ACTH tedavisinin 21 hastaya
(% 10,9) uygulandigi; 7 hastanin (% 3,6) ACTH ve vigabatrin tedavilerini birlikte

kullandig1, tek basina vigabatrin kullanan hasta sayisimin 2 (%

gOriilmiistiir.

1) oldugu
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Fenobarbital ve epidantoin tedavilerini birlikte alan 20 hasta (% 10,4) ve
midazolam ve levetirasetam tedavilerini birlikte alan 3 hasta (% 1,6) tespit edilmistir.

Febril konviilziyonlar ndbetlerin %21,8 ini olustururken (42 hasta), basit
febril konviilziyonlar % 5,2 (10 hasta), kompleks febril konviilziyonlar ise % 16,6
(32 hasta) oraninda bulunmustur. Hastalarin febril konviilziyon gegirme ortalama
yast 13 ay olarak bulunmustur.

Febril konviilziyon gegiren hastalarin ates yiikselmesi ile nobet arasinda
gecen ortalama siiresi 11,7 saat olarak bulunmustur.

Febril nobet geciren ve afebril nobet geciren hastalar iki grup olarak
degerlendirilmis ve bu iki grup karsilastirilmistir.

Febril ve afebril nobet geciren hastalarin cinsiyet ve nobet yili dagilimi
arasinda istatiksel olarak anlamli fark bulunmamaistir.

Atesli nobet geciren hastalarin nobet anindaki ates degeri ortalama 37,6+0,5,
atessiz nobet geciren hastalarin nébet anindaki ates degeri ortalama 36,6+0,5 olarak
bulunmustur.

Febril konviilziyon gegiren hastalarin 8 tanesi (% 4,1) 1 kez, 13 tanesi (% 6,7)
2 kez, 9 tanesi (% 4,7) 3 kez, 12 tanesi (% 6,2) 4 kez ve lizerinde nébet gegirmistir.

Atesli nobet geciren hastalarin nobet sayisina gore dagilimi Sekil 4.3°de

verilmigtir.

12 A

10 A

Hasta Sayisi

Bir iki Ug Dért ve Uzeri
Nobet Sayisi

Sekil 4.4. Hastalarin gecirdikleri febril nobet sayisina gore dagilimi
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Afebril nobetlerin baslangi¢ yasi 8 ay iken febril nobetlerin baglama yas1 13
ay olarak bulunmus ve istatiksel olarak anlamli fark saptanmigtir (p=0,001).

Febril konviilziyonlarda nébet sayisi 3 iken afebril konviilziyonlarda ortalama
nobet sayist 5 olarak bulunmus ve nobet sayilar1 arasinda istatistiksel olarak anlamli
fark bulunmustur (p=0,001).

Afebril nobet geciren ve bilgilerine ulasilabilen 24 hastanin ailesinde febril
konviilziyon dykiisii % 34,8 (n=8hasta) iken, febril nobet geciren hastalarin ailesinde
febril konviilziyon 6ykiisii % 65,2 (n=15 hasta) olarak bulunmus ve istatistiksel

olarak anlamli fark tespit edilmistir (p<0,001).

Tablo 4.9. Atesli ve atessiz nobet gegiren hastalarin demografik 6zelliklerinin

karsilastirilmasi
Atesli nobet | Atessiz nobet | p
geciren hastalar geciren hastalar | degeri
* Baslama yas (ay) 13 (8,75-21,25) 8 (4,00-14,00) 0,001
* Nobet sayisi 3 (2,00-4,00) 5 (3,00-20,00) 0,001
** Ailede febril konviilziyon | %65,2 %34,8 <0,001
oykiisii n=15 n=8

* Mann-Whitney Test Ortanca (% 25-% 75), ** Ki Kare (n, %)

Febril ve afebril ndbet gegiren hastalarin anne baba akrabalik orani arasinda
istatistiksel acidan anlaml fark tespit edilememistir.

Hastalarin sistem muayeneleri degerlendirildiginde her iki grubun solunum
sistemi muayenesi arasinda istatiksel agidan anlamli fark bulunmamis olup, kulak
burun bogaz muayeneleri arasinda istatistiksel olarak anlamli fark tespit edilmistir
(p<0,001). Atesli nobet geciren hastalarin KBB muayenesinde 36 hastada (% 85,7),
atessiz nobet geciren hastalarin ise 70 hastada (% 46,4) KBB muayenesinde patoloji
saptanmistir.

Norolojik muayeneleri degerlendirilen iki hasta grubunun obje takibi, tonus
muayenesi ve derin tendon refleksleri incelendiginde istatiksel olarak anlamli farklar

bulunmustur.
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Tablo 4.10. Atesli ve atessiz ndbet gegiren hastalarin muayene bulgularinin

karsilastirilmasi.
KBB Patolojisi Obje takibi VVar Tonus Dogal
Atesli 36(%85,7) %85,7(36hasta) 35(%83,3)
Atessiz 70(%46.4) %51(77hasta) 96(%64,4)
p degeri <0,001 <0,001 =0.007

Ki Kare (n, %) Two Proportions Z Test.

Afebril nobet gegiren hastalarin %51’inde (n=77) obje takibi varken, febril
nobet geciren hastalarimizin % 85,7 (n=36) sinde obje takibi mevcuttu.

Afebril nobet gegiren ve tonus muayenesi normal olan % 64,4 (n=96)
hastamiz varken, febril nobet geciren hastalarimizin % 83,3 (n=35) {iniin tonus

muayenesi dogaldi.

Tablo 4.11. Febril ve afebril nobet gegiren hastalarin bas ¢evresi persentillerinin

karsilastirilmast.
Afebril Febril p
Bas Cevresi | <5 49 (%32,5) 3 (%7,1) <0.001
Persantil
Toplam 151 (%78,2) 42 (%21,8)

*Ki Kare (n, %) Two Proportions Z Test.

Hastalarimizin bas c¢evresi persentilleri karsilagtirildiginda febril ndbet
gegciren hastalarimizin % 7.1°1 5 p altinda iken; afebril ndbet gegiren hastalarimizin
% 32,5’inin bas ¢evresi 5 persentil altinda saptanmig ve istatiksel olarak anlamli
bulunmustur (p=0,022).

Febril ve afebril nobet geciren hastalarimiz karsilastirildiginda febril ndbet
geciren hastalarimizin 17 tanesine (% 40,7); afebril nobet geciren hastalarimizin 96
tanesine (% 63,6) kraniyal MR ¢ekildigi goriilmiis ve istatiksel olarak anlamli fark
bulunmustur (p=0,007).
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Febril konviilziyon gegiren hastalarimiza lomber ponksiyon yapilma orani1 %
35,7 iken, afebril nobet gegiren hastalarimiza LP yapilma orami % 13,2 olarak

bulunmus ve istatiksel olarak anlamli fark saptanmistir (p=0,001).

Tablo 4.12. Febril ve afebril nobet geciren hastalarin tetkiklerinin karsilastirilmasi.

MR LP
Febril %40,5 %35,7

n=17 n=15
Afebril %63,6 %13,2

n=96 n=20
p degeri =0,007 =0,004

*Ki Kare (n, %) Two Proportions Z Test.

Febril ve afebril nobet geciren hastalarin status epileptikus tablosunda acil
servise bagvuru oranlar arasinda istatiksel olarak anlamli fark saptanmamustir.

Status tablosunda bagvuran hastalarimizin % 36,4’iinii febril konviilziyon
geciren hastalarimiz olusturmustur. Yatis siirelerine bakildiginda febril ndbetle
basvuran hastalarimizin ortalama yatis siiresi 4 giin iken afebril konviilziyon geciren
hastalarimizin ortalama yatig siiresi 6 giin olarak bulunmus ve istatiksel olarak

anlaml fark oldugu goriilmiistiir (p=0,0014).

Tablo 4.13. Atesli ve atessiz nobet gegiren hastalarin ortalama yatig siiresinin

karsilastirilmasi.
Yats siiresi Ortanca (%25-%75)
Febril 4 (2-6) giin
Afebril 6 (3-10) giin
p degeri =0,014

*Mann-Whitney Test
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Febril ve afebril nobet geciren hastalarimizin tedavilerine bakildiginda febril
nobet gegiren hastalarin % 61,9’una fenobarbital tedavisi baslanirken, afebril ndbet
geiren hastalarimizin % 29’una fenobarbital tedavisi baslandig1 goriilmiis; istatiksel

olarak anlamli fark saptanmistir (p<0,001).

Tablo 4.14. Atesli ve atessiz ndbet gegiren hastalarin tedavi baglanma oraninin

karsilastirilmasi.
Fenobarbital n (%0)
Febril 26 (%61,9)
Afebril 44 (%29,1)
p degeri <0,001

*Ki Kare (n, %) Two Proportions Z Test.
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5. TARTISMA

Stit  ¢ocuklugu doneminde  gegirilen  konviilziyonlarin  etyolojik
degerlendirmesini amaglayan bu ¢alismada; 5 yil i¢inde konviilziyon nedeni ile siit
cocugu servisine yatirilan 1-24 ay arasindaki hastalarimizin degerlendirmesine
bakildiginda hastalarimizin ortalama konviilziyon yast 7,6 46,5 ay olarak
bulunmustur.

Cocukluk c¢ag1 nobetleri genellikle 1-24 ay arasinda goriiliir ve yas biiyiidiikge
nobet prevalansi azalmaktadir (6).

Topalli ve arkadaslarinin yaptig1 125 hastalik ¢alismada ortalama ndbet yasi
3.16+3,06 yil olarak bulunmus, ¢alismaya dahil edilen 0-16 yas arasindaki hastalarin
%51’inin 2 yas altinda oldugu goriilmiistiir.

Cerrahpasa iiniversitesi ¢cocuk ndroloji klinigine 2004-2009 yillar1 arasinda
basvuran 280 hastanin dahil edildigi bir ¢alismada hastalarin 163’{iniin (%30,6) ilk
ndbetlerini hayatin ilk yilinda gegirdigi, 11 yas iizerinde ilk ndbetini gegiren hasta
sayisinin sadece 27 (% 5,1) oldugu goriilmistiir (138).

Cetinkaya ve arkadaslarun yaptigi 1-24 ay arasi konviilziyon etyolojisinin
incelendigi retrospektif caligmada ortalama ndbet yas1 9,2+6.1 ay olarak bulunmustur
(139).

Cetinkaya ve arkadaslarimin yaptigi c¢alismada konviilziyon etyolojisi
incelenen hasta grubunun natal Oykiilerine bakildiginda hastalarin % 5,8’inin
prematiire ve % 5,1’inin postmatiir oldugu goriilmiistiir. % 4,5 oraninda SGA (Small
for gestational age) % 4,5 oraninda LGA (Large for gestational age) tespit edilmistir.
Perinatal asfiksi hastalarin % 12,2’sinde izlenmistir (139).

Bizim hastalarimizin natal Oykiilerine bakildiginda hastalarin % 14,5 (28
hasta) unun preterm oldugu, hastalarin % 82.4’linlin (159 hasta) term oldugu ve 1
hastanin (% 0,5) postterm oldugu goriilmiistiir.

Perinatal 6ykiisiine ulasilan 188 (% 97.4) hastadan (% 54.9) 106’sinin dogum
sonras1 herhangi bir sorunu olmadig1 goriilmiistiir.

Hastalarin % 42,4’liniin (82 hasta) dogum sonrasi nedenlerle hastanede
kaldig: tespit edilmistir. Bu hastalarin % 5,2’sinin (10 hasta) yenidogan doneminde

de konviilziyon gecirdigi gorilmiistiir.
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Hastalarimiz arasinda perinatal asfiksi % 4,1 (8 hasta) oraninda saptanmustir.

Hastalarimizin cinsiyet dagiliminda anlamli fark saptanmamastir.

Datta ve Wirrell’in 1-12 ay arasinda olan 40 hasta ile yaptiklar1 ¢alismada
parsiyel konviilziyon % 47, infantil spazm % 30, primer jeneralize konviilziyonlar ise
% 22 oraninda saptanmustir (3). Asadi-Pooya ve Hojabrinin (140) yaptigi ¢alismada
hastalarin % 9,1’1 parsiyel, bunlar iginde % 7,7’°si komplex parsiyel, %1,4’li basit
parsiyel idi. % 86,6 hastada jeneralize konviilziyon goriildii. Bunlarin % 36,6’s1
jeneralize tonik klonik, % 17°si tonik, % 1,4 klonik, % 19,7’si myoklonik, % 6,3’
atonik, % 4,2’si absans ve %1,4’i infantil spazm idi.

Arts ve arkadaglarinin yaptigi c¢alismada 0-16 yas arast 453 hasta
degerlendirilmis olup; hastalarin % 82,8’i jeneralize, %17,2’si parsiyel konviilziyon
olarak bulunmustur (141).

Kwong ve arkadaglarinin yaptig1 bir ¢alismada 5 yas altinda en sik goriilen
(% 46.9) nobet tipi generalize tonik klonik nobet olarak belirlenmistir (142).

Bizim calismamizda hastalarimizin %88 sinde jeneralize ndbet goriilmiis;
bunlardan % 58’i jeneralize tonik klonik,% 18,7’si myoklonik, % 6,2’si atonik , %
1’i dalma ve % 4,11 tonik vasifta nobetlerdi. Hastalarimiz arasinda selamlama tipi
ndbetler % 4,1 oraninda bulunmustu. Hastalarimiz arasinda jeneralize ndbet sikligi
literatiirle uyumlu olarak yiiksek bulunmustur.

Asadi-Pooya ve Hojabrinin (140) yaptig1 142 hastalik bir ¢alismada hastalarin
% 19,7’si sezaryen, % 80,3’l spontal vajinal yolla dogmustur. Bu galigmaya gore
sezaryen dogumun epilepsi riskini azalttigi belirtilmistir.

Sidenval ve arkadaslarinin (143) kontrol grubu ile yaptiklari ¢alismada ise
sezaryen dogumun epilepsi riskini arttirdig belirtilmistir.

Bizim hastalarimiz arasinda spontal vajinal yolla dogum oranmin % 44,6
oldugu (86 hasta), C/S dogum oraninin ise % 52.8 oldugu (102 hasta) tespit edilmis
olup istatiksel olarak anlamli fark saptanmamustir.

Berg ve Shinnar 1n yaptig1 bir ¢calismada febril koviilziyon geciren hastalarin
% 87’si basit febril konviilziyon olarak degerlendirilmistir (144).

Ege ftniversitesi tip fakiiltesinde acil servise ndbet nedeni ile bagvuran

hastalarin etyolojik degerlendirmesinin yapildigi, 75 hastanin calismaya dahil
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edildigi ¢alismada hastalarin % 41,3liniin febril konviilziyon gecirdigi bunlardan %
90’min basit febril konviilviilziyon oldugu tespit edilmistir (13).

Delpidheh ve arkadaslarinin yaptigi c¢alismanin sonucuna gore febril
konviilziyon gegiren hastalarin % 69,3’ basit; % 28,3’ ise kompleks febril
konviilziyon ge¢irmistir (145).

Bizim calismamizda febril konviilziyon gegiren hastalarimizin % 76,1%1 (32
hasta) kompleks febril konviilziyon olarak degerlendirilmistir. Calismamizda
kompleks tipin daha sik goriilmesi, ¢alismaya yatan hastalarin alinmasi, basit tip
FK’Iu hastalarin birinci basamak saglik hizmeti veren kuruluslarda izlenebilmesine
veya tedavinin ayaktan siirdiiriilebilmesine baglanabilir.

Atesli konviilziyonlarin en sik goriildiigi yas aralign 3 ay-5 yas arasidir.
Okumuro ve arkadaglarinin yaptigi caligmada (146) yas araligi 7-69 ay olarak
bulunmus ortalama 25 ay olarak bulunmustur.

Manfredini ve arkadaslarinin (147) yaptig1 188 hastay1 kapsayan g¢aligmada
yas aralig1 6-66 ay olarak bulunmus ve ortalama 18 ay olarak bulunmustur.

Delpidheh ve arkadaslarinin yaptigi 4599 hastanin calismaya dahil edildigi
bir metaanaliz ¢aligmasinda 2 yas altinda febril konviilziyon gegiren hastalarin orani
% 55,8 olarak bulunmus, 2-6 yas arasinda febril konviilziyon gegiren hastalarin orani
ise %44.1 olarak bulunmustur (145).

Bizim c¢alismamizda ise sadece siit c¢ocuklugu donemindeki hastalar
calismaya alinmis olup ortalama febril konviilziyon gegirme yasi 13 ay olarak
bulunustur.

Atessiz konviilziyon gegiren hastalarimiz incelendiginde ortalama ndbet yasi
8 ay olarak bulunmustur. Datta ve Wirrell’in yaptigi (3) 1-12 ay arasindaki 40
hastanin degerlendirildigi c¢alismada ortalama atessiz ndbet gecirme yasi 5.1 ay
olarak bulunmustur.

Febril konviilziyonlarda genetik faktorler 6nemli bir rol oynamaktadir.
Ancak genetik gecis sekli heniiz netlik kazanmamistir. Piperidou ve arkadaslarinin
(148) yaptigt bir caligmada febril konviilziyon gegiren hastalarin 1. Derece
yakinlarinda febril konviilziyon ge¢irme orani % 14,3 olarak bulunmustur.

Bessio ve arkadaglarmin (149) yaptigi c¢alismaya gore ailede febril

konviilziyon oykiisii % 22 olarak bulunmustur.
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Yaptigimiz ¢alismada bu oran % 65,2 olarak bulunmustur.

Atesli konviilziyon gegiren hastalarin ates odagi incelendiginde Delpidheh ve
arkadaglariin yaptigi ¢alismada febril konviilziyonlarin % 42.3’{iniin {ist solunum
yolu enfeksiyonu, % 21,5’inin gastroenterit, % 15,2’sinin otit, % 8,7’sinin pnémoni,
% 3,2’sinin iriner sistem enfeksiyonu, % 2’sinin roseola, % 12,8’inin ise diger
enfeksiyonlar nedeni ile febril nobet gegirdigi tespit edilmistir (145).

Ranthala ve arkadaslarinin yaptig1 ¢alismada (150) ates nedeni % 54 hastada
USYE olarak bulunmustur (Bu orana AOM dahil edilmistir). Manfredini ve
arkadaslarmin (147) yaptig1 ¢alismada ise hastalarm % 83’iinde USYE, % 8’inde
roseola infantum, % 5 hastada gastrointestinal sistem enfeksiyonu ve %3 hastada
pnémoni tespit edilmistir.

Bizim ¢alismamizda ise atesli konviilziyon geciren hastalarimiz arasinda %
85,7 oraninda USYE (aom dahil), % 19 hastada pndmoni, % 4,8 hastada gastroenterit
saptanmistir.

Kulak burun bogaz muayeneleri arasinda atessiz grupla karsilastirildiginda
istatistiksel olarak anlamli fark tespit edilmistir (p<0,001). Atesli nobet gegiren
hastalarin KBB muayenesinde 36 hastada (% 85,7), atessiz nobet gegiren hastalarin
ise 70 hastada (% 46,4) KBB muayenesinde patoloji saptanmustir.

Febril konviilziyon en erken 1 ayda goriilmekle birlikte {ist yas sinir1 yoktur.
En sik 18-22 aylar arasinda goriiliir ve 7 yastan sonra nadirdir (104).

Bessiso ve arkadaslarinin (149) yaptig1 calismada rekkiirrens oram % 21
olarak bulunmus ve erkek cinsiyet ile komplex febril konviilziyonun rekkiirrens icin
risk faktorii oldugu belirtilmistir. Berk ve arkadaslarmin tekrarlayan febril
konviilziyonlu ¢ocuklarda yaptigi ¢calismada 2 kez konvulziyon geciren 30 hasta (%
49,1) 3-5 kez konvulziyon geciren 24 hasta (% 39,3) ve 5’den fazla konvulziyon
geciren 7 (% 11,4) hasta oldugu saptanmustir (151).

Bizim calismamiz retrospektif bir calisma oldugu igin rekkiirrens orani
degerlendirilemedi. Ancak basvuru aninda tek nobet gegiren hasta sayisi 8 (% 4,1),
iki nobet geciren hasta sayist 13 (% 6,7), ii¢ nobet geciren hasta sayis1 9 (% 4,7) , 4
ve lizeri nobet geciren hasta sayis1 12 (% 6,2) olarak bulundu.

Atesli konviilziyon ile basvuran hastalarda ayirici tani i¢in rutin tetkiklerin

yapilmasi konusunda ¢eligkili sonuglar mevcuttur. Amerikan Pediatri Akademisi,
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glukoz, kalsiyum, iire, kreatinin ve elektrolitlerin, FK It gocugun degerledirilmesinde
anlamli bir sonu¢ vermedigini ve rutin tetkiklerin gerekli olmadigini belirtmisitr.
Ancak tam kan sayiminin 6zellikle de iki yas alt1 ¢ocuklarda bakteriyemi insidansini
belirleme ag¢isindan 6nemli olabilecegi belirtilmistir (152). Bizim ¢alismamizda da
hastalara yapilan rutin biyokimyasal tetkikler normal olarak bulundu.

Jacqueline ve arkadaslarinin (153) 2014°de yaptig1, norolojik sorunu olan ve
olmayan hastalarin yogun bakim yatislarinin degerlendirdigi 9 eyalette 2005-2011
yillar1 arasinda yiiriitiilen bir ¢alismada ndrolojik tanis1 olan hastalarin yogun bakim
yatigilart arasinda en sik oldugu goriilmiistiir. Mortalite ve morbiditeleri agisindan
diger hastalara gore istatistiksel olarak anlamli artis oldugu goriilmiistir. Bu
calismaya gore norolojik tanisi olan hastalarin yogun bakimda ortalama kalis siireleri
5,5£11.9 giin olarak belirlenmis ve norolojik tanisi olmayan hastalarin ortalama
yatis siiresi 4.3+9,9 giin olarak belirlenmistir.

Bizim ¢alismamizda atesli nobet geciren hastalarimizin ortalama yatis siiresi
4 giin ve atessiz konviilziyon gegiren hastalarimizin ortalama yatis siiresi 6 giin
olarak bulunmustur.

6-60 ay arasindaki cocuklarda febril nobetler benign seyirli ve iyi prognoza
sahiptir (154).

Her 25 ¢ocuktan 1’1 ¢ocukluk cagi boyunca 1 kez febril nobet gegirmektedir
(155).

Basit febril konviilziyonlarin yapisal beyin hasarina yol agtigiyla ilgili bir
kanit yoktur (156).

Bizim calismamizda febril ve afebril nobet geciren hastalarin norolojik
muayeneleri karsilastirlldiginda febril ndbet gegiren hastalarimizin  norolojik
muayenelerinde tonus muayenesi ve obje takibinde afebril gruba gore istatiksel
olarak anlamli diizeyde fark bulunmustur. Afebril nobet geciren grupta tonus
muayenesi normal olan % 64,4 (n=96) hastamiz varken, febril ndbet gegiren
hastalarimizin % 83,3 (n=35) {iniin tonus muayenesi dogald.

Febril nobet gegiren ve derin tendon refleksleri normal olan hastalarimizin
oran1 % 73,8 iken, (n=31) afebril nobet gegiren ve DTR leri normal olan

hastalarimizin oran1 % 51,7 idi (n=78).
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Afebril nobet geciren hastalarin %51°inde (n=77) obje takibi varken, febril
ndbet gegiren hastalarimizin % 85,7 (n=36) sinde obje takibi mevcuttu.

Febril nébet gegiren hastalarimizin bas gevresi persentilleri % 92,9 oraninda
5-95 persentil arasinda, normaldi.

Yapilan ¢aligsmalara gore, ilk kez basit FK ile bagvuran hastalarda BBT, MRG
ve EEG ¢ekilmesinin, konviilziyon tekrar1 ve epilepsi gelisimini belirleme agisindan
onemli olmadigr belirtilmistir. Ancak klinik duruma bagl olarak; tekrarlayan
kompleks FK’larda, fokal konviilziyonlarda veya postiktal ndérolojik defisiti
olanlarda BBT, MRG ve EEG gibi yontemlere bagvurulabilir (156,157).

Febril ve afebril nobet geciren hastalarimiz karsilastirildiginda febril ndbet
geciren hastalarimizin 17 tanesine (%40,7); afebril nobet gegiren hastalarimizin

96 tanesine (% 63,6) kraniyal MR ¢ekildigi goriilmiis; febril ndbet gegiren
hastalarimizin 2 tanesinde MR da patolojik bulgu saptanmis; digerleri normal olarak
degerlendirilmisgitir.

Febril konviilziyon gegiren hastalarimizin 31 ine EEG ¢ekildigi ve 1 hastada
patoloji saptanip, tekrar1 6nerildigi tespit edilmistir.

Ilk kez FK gegciren bir cocukta lomber ponksiyon (LP) rutin olarak degil,
menenjiti diisiindliren bulgular varsa yapilmalidir. Febril konviilziyonda LP kararini
cocuktaki bulgulara gore hastayi takip eden doktor vermelidir.

Menenjiti  diislindiiren bulgular: Meningeal bulgularin (+) ligi, fokal
konviilziyon, hipotansiyon, deride dokiintii, petesi, siyanoz gibi siipheli bulgular; 48
saat Once doktor tarafindan muayene edilmesi ve hastaneye getirildiginde
konviilziyon geciriyor olmasidir.

Ozellikle 1 yas altinda menenjit bulgular1 tipik olmayacagi icin birgok
arastirmaci tarafindan 1 yas altinda rutin LP 6nerilmektedir (105).

Febril konviilziyon gegiren hastalarimiza lomber ponksiyon yapilma orani %
35,7 iken, afebril nobet gegiren hastalarimiza LP yapilma oram1 % 13,2 olarak
bulunmustur.

Jacqueline ve arkadaslarmin (153) yaptigt bir ¢alismada yogun bakim
tinitesine yatirilan hastalar arasinda en sik goriilen nérolojik tan1 nébet (% 53,9) olup,

hastalarin % 2.4’{inde status tablosu mevcuttu.
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Kwong ve arkadaglarinin yaptig1 bir calismada nobet nedeni ile bagvuran
hastalarin % 12,3’l status tablosunda basvurmus ve bu hastalardan % 6,7’si ilk
nobetini gegirerek status tablosunda bagvurmustur (142).

Bizim ¢aligmamizda 11 hastamizda (% 5,6) status tablosu mevcut olup, bu
hastalar yogun bakim servisine yatirilmig ve stabilizasyonu saglandiktan sonra siit
cocugu servisine devri yapilmistir. Statusla gelen hastalarin ndbet etyolojileri
incelenmis ve istatistiksel olarak anlamli fark bulunamamastir.

Febril konviilziyon c¢ocukluk c¢aginda en sik goriilen konviilziyon sekli
olmasina ragmen patogenezi tam olarak bilinmemektedir. En ¢ok tizerinde durulan
ve arastirilan konular kalitimsal 6zellikler, profilaktik antiepileptik ilag kullaniminin
gerekip gerekmedigi ve epilepsi gelisme riskidir (7). Profilaktik tedavinin basit febril
konviilziyonlarda tekrarlama riskini azalttigina dair kanit yoktur (150). Ayrica basit
febril konviilziyonlarin basarili bir sekilde tedavi ile kontrol altinda tutulmasinin da
epilepsi gelisimini azalttigina dair kanit yoktur (158).

Atesli konviilziyonlarin prognozu son derece iyidir. Bu nedenle giiniimiizde
yapilan ¢ogu ¢alisma sonucunda profilaktik tedavi onerilmemektedir. Fenobarbital
ile devamli antikonviilzan tedavi, valproik asit veya dizepam ile intermittant tedavi
rekiirrens riskini azaltmasina ragmen, potansiyel toksiteleri ile basit febril
konviilziyon sonrast gelisen risk kiyaslandiginda, profilaksi ¢ogu ¢alismada
onerilmemektedir (156). Ancak aile i¢in gocugun nébet gegirmesi son derece endise
verici bir durumdur. Aileler ¢ocuklarinin beyninde hasar kalacagini veye bu olaym
tekrarlayacagimi ve ilerde epilepsi gelisecegini diislinerek paniklerler. Nobetle
basvuran bir hastada konviilziyonu durdurmak, rekiirrens ve epilepsi riskini azaltmak
ve ailenin endisesini gidermek amaglanan tedavi yaklagimi olmalidir.

Annegers ve arkadaglarinin yaptig1 ¢aligmada, basit FK sonras1 epilepsi riski
% 2-4, bir kompleks 6zellik varliginda %6-8, iki kompleks 6zellik varliginda % 17—
22 ve ti¢ kompleks 6zelligin birlikte varliginda riskin %49’a yiikseldigi belirtilmistir
(159).

Bu amagla kotii norolojik gelisimi olan, kompleks febril konviilziyonu olan,
ailede atessiz nobet gegirme Gykiisii olan, ilk febril nébetini 1 yas altinda geciren ve

¢ok sayida febril ndbet 6ykiisii olan hastalara profilaktik tedavi onerilebilir (156).
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Bizim ¢alismamizda servise yatirilan febril nobet geciren hastalarimizin %
61,9’una fenobarbital tedavisi baslanmistir. Bu oranin yiiksek olmasi; calismaya
yatan hastalarin alinmasi, basit tip FK’lu hastalarin tedavilerinin acil servisten
diizenlenmesi ve ayaktan siirdiiriilebilmesine baglanabilir.

Uzun siireli profilaktik tedavide en sik kullanilan ilag fenobarbitaldir.
Thilothammal ve arkadaslarinin (160) yaptigi bir caligmada, giinlik fenobarbital
tedavisi verilen grupta % 7, plasebo grubunda ise % 53 rekiirrens goriilmiis.
Fenobarbital tedavisi ile ciddi yan etkiler goriilmiistiir. Mamelle ve arkadaslarinin
(161) yaptig1 calismada valproik asit, fenobarbital ve plasebo karsilastirilmis, {i¢ grup
arasinda rekiirrens riski agisindan 6nemli farkliliklar elde edilmistir. Valproik asit ile
rekiirrens riski % 4, fenobarbital ile % 19 ve plasebo ile % 35 olarak bulunmustur.

Datta ve Wirrell’in (3) ¢alismasinda 1-12 ay arasinda atessiz ndbet geciren 40
hasta ortalama 29 ay izlenmis, 23 hasta tek ilag kullanirken, 17 hasta birden fazla ilag
kullanilmistir. izlem sonucunda 25 (% 62,5) hasta ilaca tam yanit vermis, 10 (% 25)
hasta kismi yanit vermistir. 5 (% 12,5) hasta antikonviilzan tedaviye yanitsiz
bulunmustur. Caligmada antikonviilzan tedaviye iyi yanit, prognoz agisindan énemli
bulunmustur.

Bizim calismamizda ise afebril nobet gegiren hastalarimizin % 29’una tekli
antikonviilzan ilag baslandigi, ilk afebril nébetini gegiren hastalarimizin % 20,9’unun
ilags1z takip edildigi goriilmustiir.

Sonu¢ olarak FK’larin prognozu iyi olmasina ragmen, rekiirrens riski ve
genel popiilasyona gore daha yiiksek epilepsi gelisme riski olmasi sebebi ile takip ve
tedavisi 6nem arzetmektedir. Profilaktik tedavi, potansiyel riskleri gozden gecirilerek
ve risk fayda analizi yapilarak segilmis vakalarda kullanilmalidir.

Kwong ve arkadaslar1 (142) yaptiklar1 bir ¢calismada epilepsi etyolojisini 309
cocukta degerlendirmislerdir. Hastalarin % 42’sinde etyoloji idiyopatik olarak
degerlendirilmistir. Perinatal faktorlerin en sik neden oldugunu gostermislerdir.

Masri ve arkadaglarinin (162) yaptig1 retrospektif bir caligmada idiyopatik
epilepsi oran1 % 5.5 olarak bulunmustur. Bu ¢alismaya gore epilepsi gelisiminde rol
oynayan faktorler arasinda aile Oykiisii olmasi, biiylime gelisme geriligi olmasi,

sepsis, hidrosefali ve intrakraniyal kanama gecirmis olmanin epilepsi gelisimi
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tizerinde istatiksel olarak anlamli fark yaratacak diizeyde etkili oldugunu
gostermislerdir.

Bizim ¢alismamizda 21 (% 10,9) hastaya idiyopatik epilepsi tanist konmus,
bu hastalarin perinatal Gykiileri incelendiginde % 9,5 (2 hasta) inde yenidogan
doneminde konviilziyon gegirdigi, % 4,7 (1 hasta) sinin postnatal donemde sarilik
nedenli hastanede yatirildigi, hastalarin % 19 (4 hasta) unun solunum sikintis1 nedeni
ile postnatal dénemde izlendigi ve % 4,7 (1 hasta) sinde asfiksi Oykiisii oldugu
gorilmiistiir.

Arts ve arkadaslarinin (141) yaptigi calismada 0-16 yas arasi ¢ocuklarda
nobet etyolojisi incelenmis ve % 51.2°si idiyopatik epilepsi, % 21.0 kriptojenik
epilepsi ve % 27,8’i semptomatik nobet olarak degerlendirilmisitir.

Bizim calismamiza dahil edilen hasta grubunun yasinin daha kiigiik olmasi
nedeni ile idiyopatik epilepsi oraninin daha diisiik bulunmus olabilecegi tahmin
edilmistir.

Cocukluk ¢agi epileptik sendromlart yenidogan déneminden baslayarak, siit
cocuklugu donemi, ¢ocukluk doénemi ve adélesan donemde farkl kliniklerle, farkli
yaslarda, farkli tedavi metodlar1 ve farkli prognozlarla seyretmektedir. Kisa stireli ve
Iyi prognozlu olanlar kadar ciddi sekellerle birlikte yasam boyu siiren koti
prognozlu olanlar da mevcuttur (31,32).

Unver ve arkadaslarmin (138) yaptig1 calismada West sendromu ¢ocukluk
cag1 epileptik sendromlari arasinda en sik goriilen epileptik sendrom olarak
degerlendirilmis ve % 8,2 oraninda bulunmustur.

Literatiirdeki diger calismalarda West sendromu sikligi % 0,5 ile % 4,93
oraninda bulunmustur. Tiirkiye gibi gelismekte olan iilkelerde yapilan ¢aligmalarda
West sendromu sikligi % 10,3 ile % 13,6 arasindadir. Bu oranin gelismekte olan
ilkelerde artmasinin nedeni perinatal faktorler; 6zellikle perinatal asfiksinin epilepsi
gelisiminde etken rol oynamasindan kaynaklanmaktadir (138).

Bizim ¢aligmamizda West sendromu siklig1 % 17.1 olarak bulunmustur.
Sonu¢ olarak calismamizda siit ¢ocuklugu doéneminde konviilziyon etyolojisinde
febril konviilziyon, infantil spazm, idyopatik epilepsi ve inme en sik nedenler olarak
saptandi. Nonepileptik nedenlerin ayrimi ve etyolojik nedenlerin saptanmasinin

prognozun belirlenmesinde 6nemli oldugu diistiniildii.
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6.SONUC VE ONERILER

Hastalarin % 50,8°1 erkek, %49,2°1 kiz, ortalama yas1 7,6 £6,5 ay di.
Konviilziyonlarin yasa ve cinsiyete gore dagilimlarinda istatistiksel olarak
anlamli fark bulunmamaisti

Hastalarimizin ortalama 10,8 £14,7 kez nobet gecirdigi goriilmiistiir.
Ortalama ndbet siiresi 5,6 dakika olarak bulunmustur.

Hastalarin en sik gegirdigi nobet tipi jeneralize tonik klonik vasifta ndbet
olarak bulunmustur.

West sendromu literatiirle uyumlu olarak en sik goriilen siit cocugu epileptik
sendromu ( %17,1) olarak bulunmustur.

Hastalarin %3,6’sinda semptomatik nobet saptanmuistir.

Metabolik hastaliklar ndbet etyolojilerimiz arasinda %2,5 oraninda
bulunmustur.

Gegirilen nobetlerin % 3,1 inde psddoefedrin, % 0,5 inde antihistaminik
kullaniminin eslik ettigi tespit edilmistir.

Nobet geciren hastalarin prenatal, natal, postnatal 6zellikleri
degerlendirildiginde; ndbet gegiren hastalarin % 14,5’ inin preterm oldugu,
hastalarin % 82.4’{iniin term oldugu ve % 0,5 inin postterm oldugu
gorilmiistiir.

Natal dykiide spontan vajinal dogum oraninin hastalarimiz arasinda % 44,6
oldugu, C/S dogum oraninin ise % 52.8 oldugu) tespit edilmistir.

Perinatal oykiisiine ulagilan 188 (% 97.4) hastadan (% 54.9) 106’sinin dogum
sonras1 herhangi bir sorunu olmadig1 goriilmiistir.

Hastalarin % 42,4 {iniin (82 hasta) dogum sonras1 nedenlerle hastanede

kaldig1 tespit edilmistir. Bu hastalarin % 5,2’sinin (10 hasta) yenidogan
doneminde de konviilziyon gegirdigi goriilmiistiir.

Nobet gecirme nedeni ile siit gocugu servisine yatirilan hastalar arasinda

protein enerji malnutrisyonu orani % 31,6 olarak bulunmustur.

Hastalarin ortalama yatis siiresi 7,4+ 8,2 giin olarak bulunmustur.

Febril nobet sikligr %21,8, epilepsi sikligt %10,9 saptanirken tek nobet
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geciren, tetkikleri normal olan 58 hasta (%30,1) takibe alindi.

Afebril ndbetlerin baslangic yasi 8 ay iken febril nobetlerin baglama yas1 13
ay olarak bulunmustur (p=0,001).

Febril konviilziyonlarda nobet sayis1 3 iken afebril konviilziyonlarda ortalama
ndbet sayis1 5 olarak bulunmus ve ndbet sayilari arasinda istatistiksel olarak
anlamli fark bulunmustur (p=0,001).

Afebril ndbet geciren hastalarin ailesinde febril konviilziyon dykiisii % 34,8
iken, febril ndbet gegiren hastalarin ailesinde febril konviilziyon dykiisii %
65,2 olarak bulunmustur (p<0,001).

Atesli nobet gegiren olgularin KBB muayenesinde 36 hastada (% 85,7),
atessiz nobet geciren hastalarin ise 70 hastada (% 46,4) KBB muayenesinde
patoloji saptanmistir (p<<0,001).

Hastalarimizin bas c¢evresi persentilleri karsilagtirildiginda febril nobet
geciren  hastalarnmizin % 7.1’1 5 p atinda iken; afebril ndbet geiren
hastalarimizin % 32,5 bas ¢evresi 5 persentil ltinda saptanmistir (p=0,022).
Febril ve afebril nobet geciren hastalarimiz karsilastirildiginda febril ndbet
gegiren hastalarirmizin 17 tanesine (% 40,7); afebril ndbet gegiren
hastalarimizin 96 tanesine (% 63,6) kraniyal MR c¢ekildigi goriilmiis ve
istatiksel olarak anlamli fark bulunmustur (p=0,007).

Febril ve afebril ndbet gegiren olgularin status epileptikus tablosunda acil
servise bagvuru oranlar1 arasinda istatiksel olarak anlamli fark
saptanmamigtir.

Status tablosunda basvuran hastalarrmizin % 36,4’iinii febril konviilziyon
geciren hastalarimiz olusturmustur.

Yatis siirelerine bakildiginda febril ndbetle basvuran hastalarimizin ortalama
yatis siiresi 4 giin iken afebril konviilziyon gec¢iren olgularimizin ortalama
yatig siiresi 6 giin olarak bulunmus ve istatiksel olarak anlamli fark oldugu
goriilmiistiir (p=0,0014).

Hastalarimizin %3,6 sinda nobet nedeni inme olarak tespit edilmistir. Diger
nedenler arasinda; tuberoskleroz, Sturge Weber sendromu, sinlis ven
trombozu, apne katilma ndbeti, ensefalit, CO intoksikasyonu intraventrikiiler

papillom nobet etyolojisi olarak degerlendirilmistir.
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Konviilziyon nedeniyle hastaneye getirilen ¢ocuklar olduk¢a heterojen bir
grubu temsil ederler ve kompleks problemler sergileyebilirler. Cocukluk c¢agi
konviilziyonlar1 genellikle benign seyirli olmakla birlikte, altta yatabilecek
agir hastaliklar nedeniyle 6liimle sonuglanabilirler.

Bu nedenle konviilzlyonla getirilen ¢ocuklar dikkatle incelenmeli ve 6zellikle

iki yasindan kiiciiklerde ayrintili fizik muayene ve inceleme yapilmalidir.
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